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Rapidly progressive dementia in an
81 year-old man

Introduccion

El deterioro cognitivo es motivo de consulta frecuente en
la atencion primaria; en numerosos casos solo se trata de
una variante de la normalidad o «miedo al Alzheimer»,
pero en otras ocasiones puede ser signo de una enfermedad
grave.

Descripcion del caso

Se trata de un paciente de 81 anos con hipertension arterial
y diabetes mellitus tipo 2 como Unicos antecedentes perso-
nales de interés, en tratamiento con metformina, omeprazol
y enalapril, independiente para las actividades basicas de la
vida diaria.

Acude a la consulta de su médico de familia acompanado
por su sobrina, que es la que lo ha animado a acudir;
refiere deterioro de la memoria, vision borrosa, inestabi-
lidad y leves alteraciones en el comportamiento, de menos
de 2 semanas de evolucion. Se sospecha posible demencia,
y a la espera de los resultados de las pruebas complemen-
tarias se vuelve a citar en unos dias. En este periodo se
acentuan los trastornos del comportamiento y el paciente
es llevado a Urgencias por su sobrina, donde es dado de
alta con diagnostico de demencia; se recomienda control
por su médico de familia. Tras una semana acude nueva-
mente a consulta, donde se aprecia un evidente deterioro sin
desencadenante externo de tipo traumatico, farmacoldgico
o infeccioso: reduccion del lenguaje espontaneo, desorien-
tacion espacial, ideas delirantes e incapacidad para caminar,
por lo que su médico de familia lo deriva de forma urgente
a Neurologia para valoracion de demencia rapidamente pro-
gresiva, siendo ingresado para estudio. Durante su ingreso
continta el empeoramiento clinico, apareciendo negligencia

en hemicuerpo izquierdo, inatencion visual y posible agno-
sia visual, rigidez progresiva en los miembros, episodios de
desconexion del medio, alucinaciones visuales, llegando a
una situacion de mutismo acinético; tras un mes de ingreso
el paciente fallece.

Exploracion y pruebas complementarias

En la consulta de atencion primaria las exploraciones fisica
y neuroldgica no mostraron hallazgos significativos, salvo un
Mini-Mental de 18. Las pruebas complementarias solicitadas,
hemograma, bioquimica, incluyendo perfil hepatico, perfil
tiroideo, vitamina B,,, acido folico y serologias para lies y
VIH fueron normales.

Asimismo, en la primera visita al Servicio de Urgencias
la exploracion fisica fue anodina, con pruebas complemen-
tarias dentro de la normalidad (hemograma, bioquimica,
coagulacion, gasometria arterial y sistematico de orina).
Placa de torax y TAC craneal sin alteraciones significativas;
en la exploracion neurolégica se constatan fallos mnésicos
(fototest 23), una limitacion de los movimientos oculares
externos en el plano vertical, una leve desinhibicion y per-
severancia, sin otros hallazgos.

La segunda vez que acude a Urgencias, las pruebas com-
plementarias no presentan cambios significativos respecto a
las realizadas una semana antes, pero en la exploracion neu-
rologica se aprecia rigidez distdnica en el miembro superior
izquierdo, hipocinesia generalizada, apraxia bimanual, mas
marcada en la mano izquierda, grasping bilateral, lenguaje
poco fluido sin rasgos disfasicos, estacion y marcha impo-
sibles sin apoyo y reflejos cutaneoplantares flexores; no se
aprecian mioclonias ni temblor.

Durante su ingreso, los estudios realizados para descartar
enfermedad sistémica fueron normales; ademas, se realiza-
ron las siguientes pruebas:

- Dos punciones lumbares: ligero aumento de proteinorra-
quia con glucosa y células normales.

- Dos resonancias magnéticas nucleares: en la primera se
pone de manifiesto en la secuencia de difusion un aumento
de intensidad de senal en la corteza frontal derecha; en
la segunda, esta anomalia afecta a toda la corteza del
hemisferio derecho.
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- Tres electroencefalogramas seriados: pasando de un
trazado lento difuso a la aparicion de ondas trifasi-
cas de predominio frontal y actividad peridodica en el
altimo.

Determinacion de la proteina 14-3-3 en LCR: ante la
sospecha de encefalopatia espongiforme se solicita
la determinacion de esta proteina, que resulta positiva.

Juicio clinico

Probable encefalopatia espongiforme esporadica, forma cla-
sica (enfermedad de Creutzfeldt-Jakob [ECJ]).

Diagnéstico diferencial

La ECJ debe distinguirse de otras demencias: la enfermedad
de Alzheimer, la demencia frontotemporal, la demencia de
los cuerpos de Lewy, la paralisis supranuclear progresivay la
atrofia multisistémica. Cuando la enfermedad de Alzheimer
y la demencia frontotemporal se asocian con mioclono y un
curso mas rapidamente progresivo pueden confundirse con
la ECJ; sin embargo, incluso cuando la progresion es mas
rapida de lo habitual, las demencias neurodegenerativas
casi nunca evolucionan de forma mortal en los primeros12
meses, un plazo que si es tipico de la ECJ'.

Otras entidades que se han confundido con la ECJ
incluyen?:

- Los trastornos autoinmunes, incluyendo enfermedades
desmielinizantes, vasculitis del sistema nervioso central,
sarcoidosis y la encefalopatia de Hashimoto.

- Infecciones, incluyendo encefalitis viral y posviral, hon-
gos, meningitis tuberculosa y el VIH.

- Procesos malignos, incluyendo linfoma, gliomatosis cere-
bral y sindromes paraneoplasicos.

- Encefalopatias toxicas y metabolicas, incluyendo la dege-
neracion cerebral alcohdlica y la acidosis metabdlica.

- La enfermedad cerebrovascular, incluyendo la angiopatia
amiloide cerebral.

- Desodrdenes psiquiatricos, como la depresion.

Comentario final

La ECJ se engloba dentro de las llamadas enfermedades por
priones o encefalopatias espongiformes transmisibles huma-
nas, con una frecuencia de aparicion de un caso por millon
de habitantes a nivel global®; es la mas frecuente de estas,
y segln su adquisicion se han descrito 4 tipos: esporadica,
familiar, yatrdgena y ECJ variante. De todos los casos, el
85-95% son esporadicos®. Se han descrito casos en edades
comprendidas entre los 16 y los 82 afos, con un pico maximo
entre los 60-64, siendo raro que se presente por debajo de
los 30y por encima de los 80 afos, como es el caso de nuestro
paciente.

Clinicamente se caracteriza por demencia rapidamente
progresiva y mioclonias’: movimientos involuntarios, bre-
ves, bruscos y repentinos, a modo de sacudidas; siempre que
aparezcan, se debe pensar en la ECJ. También pueden apa-
recer alteraciones visuales, cerebelosas, signos piramidales,
extrapiramidales y mutismo acinético; el paciente entra en
coma y termina falleciendo.

Aunque el diagnostico definitivo se realiza mediante
estudio histopatologico, biopsia cerebral o necropsia, la pre-
sencia de un EEG tipico®, la determinacion de la proteina
14-3-3 en LCR’ y el estudio cerebral mediante resonancia
magnética nuclear?® pueden ayudar a realizar un diagndstico
precoz de la enfermedad.

A dia de hoy no existe tratamiento, y estos pacientes solo
son susceptibles de cuidados paliativos.
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Doctor, ;por qué no puedo
mover el brazo? Sindrome de
web axilar

@ CrossMark

Doctor, why can’t | move my arm? Axillary
web syndrome

Presentamos el caso de una mujer de 48 anos que con-
sulta, con gran preocupacion, a su médico de atencion
primaria por dolor axilar con limitacion a la movilidad del
hombro derecho de un mes de evolucion, tras cirugia de
ganglio centinela por adenocarcinoma de mama derecha.
Entre los antecedentes personales recogidos en nuestra
historia clinica destacamos alergia a gramineas, artritis reu-
matoide en tratamiento con metotrexato y acido félico,
actualmente suspendido por tratamiento neoadyuvante con
quimioterapia, e insuficiencia venosa cronica periférica.
Entre los antecedentes quirlrgicos refiere apendicectomia
y anexectomia derecha por endometriosis hace 5 anos y
biopsia actual de ganglio centinela por carcinoma de mama
derecha.

La paciente nos refiere en consulta dolor y limitacion a
la movilidad de hombro y brazo derechos, con sensacion de
tirantez en el borde interno del brazo y antebrazo hasta el
codo. Con tension cutanea por presencia de cordon fibroso.
No presenta aumento volumétrico del brazo-antebrazo ni
aumento de temperatura local. Realiza en el domicilio las
pautas de ejercicios indicados por la Unidad de Patologia
Mamaria al alta hospitalaria, tras la cirugia.

En la exploracion fisica se objetivan 5 bandas fibrosas,
desde la cicatriz axilar al codo derecho, que recorren el
borde interno del brazo, dejando libre la mufeca y la mano.
El balance articular del hombro derecho presenta limitacion
en los Ultimos grados de abduccidn y flexion con rotaciones
interna y externa normales, siendo completo el balance arti-
cular del miembro superior contralateral. La cicatriz axilar
tiene buen aspecto, no estando adherida a planos profun-
dos. Los resultados de la medicién circométrica de brazo
y antebrazo bilaterales no presentan diferencias significati-
vas, y el signo de Stemmer para diagnostico de linfedema
(imposibilidad de pinzar el dorso de la piel del segundo
metacarpiano) es negativo (fig. 1).

Con la sospecha de sindrome de web axilar (SWA) se
deriva a la paciente de forma preferente a consulta de Reha-
bilitacion, donde, tras una nueva valoracion y confirmacion
clinica de este sindrome, se realiza tratamiento de masote-
rapia y técnica de traccion cutanea para rotura de bandas
mediante digitopresion profunda, consiguiéndose la abduc-
cion completa del hombro tras la rotura de 3 de las bandas.
Se pautan, con el objeto de conseguir la resolucion com-
pleta del cuadro clinico, 10 sesiones de ultrasonido pulsado,

con escasa mejoria, y ante la persistencia, a la palpacion, de
2 de las bandas, se realiza nuevo despegue y rotura mecanica
con digitopresion profunda, consiguiéndose la rotura com-
pleta de las mismas y la liberacion de la limitacion articular
del hombro derecho (fig. 2).

La paciente actualmente esta asintomatica, sin dolor ni
limitacion a la movilidad, en espera de terminar el trata-
miento neoadyuvante con quimioterapia previo a la cirugia
de mama derecha.

EL SWA consiste en la aparicion en el periodo postope-
ratorio precoz (a partir de la primera y antes de la octava
semana) de unos cordones de tejido subcutaneo, general-
mente 2 0 3!, que se extienden desde la axila hasta la parte
medial del brazo en direccion al codo, pudiendo llegar hasta
la base del pulgar, que condicionan una limitacion en el
balance articular del hombro y dolor a nivel axilar?. Consti-
tuye una de las complicaciones frecuentes tras la realizacion
de una cirugia axilar, con una incidencia del 6-72% en linfa-
denectomia axilar y de 0,5-20% en la realizacion de biopsia
de ganglio centinela’.

Figura 1 Imagen de cordones fibrosos desde la cicatriz axilar
hasta la region interna del tercio distal del brazo.
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