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Estudio descriptivo de una serie de casos con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
(ECJ) esporadica.

Lopez-Gata L, Morales-Bacas E, Bermejo-Casado |, Garcés-Pellejero M, Garcia-Gorostiaga I, Martinez-
Acevedo M, Duque-Holguera M, Falcon-Garcia A, Portilla-Cuenca JC, Casado-Naranjo |.

Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario Universitario. Caceres
OBIJETIVOS.

La ECJ es una encefalopatia espongiforme transmisible caracterizada por un deterioro progresivo de
las funciones cognitivas. Su incidencia mundial es 1 caso por millén de habitantes/afio. El diagndstico
se realiza mediante manifestaciones clinicas, radioldgicas, electroencefalografia y la presencia de
proteina 14-3-3 en liquido cefalorraquideo (LCR), siendo su confirmacidon mediante biopsia. Nuestro
objetivo es describir las caracteristicas clinicas, analiticas y radioldgicas de pacientes diagnosticados
de ECJ y realizar un diagnéstico diferencial con las patologias alternativas mas frecuentes.

MATERIAL Y METODOS.

Estudio retrospectivo de casos diagnosticados de prionopatia entre 2017 y 2021 y revisién de las
solicitudes de 14-3-3 con resultado negativo.

RESULTADOS.

Muestra de 24 pacientes, 5 fueron ECJ probable. Sintoma inicial: 1 afasia, 2 deterioro cognitivo
rapidamente progresivo, 2 ataxia cerebelosa. Todos presentaron proteina 14-3-3 positiva en LCR. La
resonancia magnética cerebral mostré caracteristicas tipicas en 4. El tiempo medio hasta el
diagndstico fue 6 meses. Los 19 pacientes restantes fueron diagnosticados de: 1 parkinsonismo plus,
2 hidrocefalia normotensiva, 1 paralisis supranuclear progresiva, 2 encefalitis autoinmune (anti-NMDA
y anti-AMPA), 1 meningitis por Staphylococcus Haemolyticus, 1 encefalopatia farmacoldgica, 1
enfermedad de Alzheimer, 3 deterioro cognitivo mixto, 1 deterioro cognitivo vascular, 1 deterioro
cognitivo-conductual reversible, 1 trastorno psicético y 4 sin diagndstico.

CONCLUSIONES.

La ECJ requiere un alto grado de sospecha debido a su amplia variedad de caracteristicas clinicas. Los
fenotipos clinicos mas frecuentes fueron deterioro cognitivo rapidamente progresivo y ataxia
cerebelosa. De los diagndsticos alternativos, 3 de 19 eran causas tratables, siendo relevante para
mejorar su manejo y pronostico.



Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob familiar: a propadsito de un caso.

Valverde-Mata N, Rebollo-Lavado B, Macias-Sedas P, Parejo-Olivera A, Gdmez-Baquero MJ, Ramirez-
Moreno JM, Querol-Pascual MR.

Seccién de Neurologia. Complejo Hospitalario Universitario. Badajoz
OBIJETIVOS.

Las enfermedades pridnicas son un grupo de trastornos neurodegenerativos rapidamente progresivos
de los cuales la ECJ (enfermedad de Creutzfeldt-Jakob) es la mas frecuente, con una prevalencia
aproximada de 1,5/1.000.000 habitantes y afio. La forma familiar, de herencia autosémica dominante,
representa el 10% de los casos globales y asciende al 30% en algunos paises. Su etiopatogenia es la
alteracion del plegamiento de la proteina pridnica PrP, codificada por el gen PRNP. Se han estudiado
distintas mutaciones, siendo la mas frecuente la E200K.

Nuestros objetivos son:

— Poner de manifiesto la importancia de la sospecha clinica en pacientes sin diagndstico familiar previo
de enfermedad pridnica.

— Destacar la distribucién geografica de la mutacion mas frecuentemente asociada.
MATERIAL Y METODOS.

Descripcion de un caso clinico.

RESULTADOS.

Mujer de 56 anos, de origen chileno, consulta por cuadro progresivo de alteracién del lenguaje,
cambios en tono de voz, diplopia fluctuante e inestabilidad de la marcha. Presenta dificultad para el
seguimiento ocular, distonia laringea, ataxia apendicular y axial que impiden la sedestacién, asi como
movimientos atetdsicos en miembros superiores. Las pruebas de neuroimagen y estudio
neurofisiolégico muestran hallazgos compatibles con enfermedad pridnica, confirmada tras estudio
genético. Durante el ingreso sufre un deterioro neuroldgico progresivo de rapida evolucion asociado
a insuficiencia respiratoria que provoca el fallecimiento de la paciente.

CONCLUSIONES.

El estudio genético es util para la correcta identificacion de los fenotipos patolégicos. Tras el hallazgo
de una mutacion, hay que estudiar a progenitores y otros familiares, para valorar la presencia de la
misma variante y establecer un posible patrén hereditario.



Ictus isquémico asociado a web carotideo bilateral. A propdsito de un caso.
Garcés-Pellejero M, Lopez-Gata L, Morales-Bacas E, Bermejo-Casado |, Martinez-Acevedo M, Duque-
Holguera M, Garcia-Gorostiaga |, Falcén-Garcia A, Romero-Cantero V, Portilla-Cuenca JC, Casado-
Naranjo I.

Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario Universitario. Caceres
OBIJETIVOS.

El web carotideo es una displasia fibromuscular que aparece como una proyeccion intimal en el bulbo
de la arteria carédtida interna (ACI). Es una causa comun de ictus isquémico entre pacientes jovenes,
especialmente mujeres. Se encontrd en el 15-20% de los ictus criptogénicos. Hasta un 58% de estos
pacientes presentan web carotideo bilateral. Su fisiopatologia parece explicarse por la alteracién del
flujo sanguineo distal al web, promoviendo la agregacién plagquetaria y el tromboembolismo.

MATERIAL Y METODOS.

Presentamos un caso clinico de un varén de 47 anos hipertenso, dislipémico, fumador y con
arteriopatia periférica tratada mediante angioplastia con stent que ingresa por trastorno del lenguaje
de instauracion aguda.

RESULTADOS.

Solicitamos estudio de neuroimagen compatible con infarto isquémico agudo cortical parietal
izquierdo. Se solicitd angiografia por tomografia computarizada (TC) mostrando una imagen lineal en
la pared posteromedial de ACI derecha inmediatamente distal a la bifurcacién, asi como en pared
posterior de ACl izquierda sugestivas de web carotideo bilateral. Resto de estudio etiolégico realizado
sin hallazgos relevantes. Se tratd mediante angioplastia con stent carotideo izquierdo y se mantuvo
doble antiagregado con Clopidogrel y Aspirina.

CONCLUSIONES.

El web carotideo bilateral supone una causa infraestimada de ictus. Se puede utilizar angiografia por
resonancia magnética y por TC para el diagnéstico, siendo el gold standard la arteriografia. El manejo
Optimo es incierto, siendo necesaria mayor investigacion que aporte evidencia clara sobre la actitud
terapéutica y estrategia de prevencidon secundaria. Los principales tratamientos incluyen la
anticoagulacién, antiagregacioén, endarterectomia o angioplastia con stent, siendo esta ultima la que
parece demostrar mayor eficacia y seguridad.



Sindrome pseudoperiférico. Correlacion clinico-radioldgica. Descripcion de

dos casos.

Oriol-Puech M?, Cueli-Rincén BP, Vacas-Blazquez PJY, San José-Pizarro S¢, Romaskevych-Kryvulya O°,
Moreno-Pulido S°, Romero-Cantero V°, Zurdo-Herndndez MP, Di Leone MP, Bejarano-Parra MP,
Gonzalez-Soltero E°, Castellanos-Pinedo F°

a. Unidad de Medicina Familiar y Comunitaria. Plasencia.

b. Seccion de Neurologia. Hospital Virgen del Puerto. Plasencia.

c. Servicio de Urgencias. Hospital Virgen del Puerto. Plasencia.

d. Servicio de Radiodiagndstico. Hospital Virgen del Puerto. Plasencia.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS.

El Ictus es una urgencia cuya identificacidn y tratamiento adecuado precoz mejora el prondstico y la
carga socioecondmica asociadas. Puede presentarse con semiologia ambigua. Presentamos dos
pacientes con clinica ictal isquémica poco habitual.

MATERIAL Y METODOS.

Paciente A: varén de 50 afios, antecedentes de meningitis en la infancia, enfermedad de Hodgkin
predominio linfocitico, estadio A1, sin datos de recidiva desde 2013. Presentd paresia distal brusca en
MS derecho (MSD) de predominio en los extensores de los dedos, hiperreflexia de dicha extremidad.
Paciente B: vardon de 89 afios, antecedentes de Diabetes Mellitus tipo 2, Hiperlipidemia (HPL),
Hipertension (HTA) e Hiperplasia benigna de préstata. Presentd rapida paresia de la mano izquierda,
destacando en la extensidn de los dedos de dicha mano.

RESULTADOS.

Paciente A: Minimas hipodensidades subcorticales parietales derechas en la TC craneal, con IRM
(Imagen de Resonancia Magnética) cerebral como isquémicas subagudas. Angio-TC con obstruccién
completa de la carédtida interna desde su inicio hasta el sifon carotideo intracraneal y de la arteria
vertebral derecha. IRM cervical sin hallazgos relevantes. Planteamiento inicial de nivel medular C7-T1
derecho. Paciente B: Enfermedad de pequefio vaso bihemisférica en la TC craneal; en la IRM cerebral
posterior, lesién focal de hemisferio cerebeloso derecho isquémica crénica, y a nivel parietal derecho
foco isquémico agudo-subagudo. Orientacidn inicial de neuropatia radial o corddn posterior del plexo
braquial.

CONCLUSIONES.

Un evento ictal con presentacién pseudoperiférica puede demorar el diagndstico del mismo. Su
correlacién clinica y anatémica no esta suficientemente establecida, siendo clave el diagndstico de
imagen en su fase aguda.



Un protagonista inesperado tras la aplicacion de Toxina Botulinica en una
paciente con migrana crdnica e infeccion reciente por SARS-COV2 ¢Sera lo que

parece?
Macias-Sedas P?, Gonzalez-Plata A®, Valverde-Mata N?, Parejo-Olivera A%, Rebollo-Lavado B?

a Hospital Universitario de Badajoz
b Hospital Quirdn Salud Clideba. Badajoz.
OBIJETIVOS.

e Evidenciar la dificultad mediante un caso clinico del manejo diagndstico/terapéutico de la
cefalea crénica.

e Valorar la plausibilidad etioldgica entre toxina botulinica e infeccion por SARS-COV2 y la
afectacién meningea por VVZ (Virus Varicela-Zoster).

MATERIAL Y METODOS. Presentacion de caso clinico de infeccién por VVZ simultdnea a nivel cutaneo
y meningeo, con revisidn reciente de literatura.

RESULTADOS. Se trata de una paciente de 49 afios en seguimiento por migrafa crénica con infeccion
reciente por SARS-COV2, a quien se propone tras varios meses de mal control sintomatico (a pesar de
varios preventivos previos) la administraciéon de Toxina Botulinica. Tras dos semanas de esta, consulta
de nuevo por dolor occipital irradiado a vértex junto con lesiones cutaneas papulosas en zona medio-
lateral occipital con la presencia de adenopatias locorregionales. Se decide ingreso para completar
estudio, siendo valorada por Dermatologia con realizacién de frotis de las lesiones obteniéndose PCR
para VVZ positivo. Tras persistencia de la sintomatologia se realizé resonancia cerebral sin hallazgos
de interés. Se completa estudio con puncion lumbar diagndstica obteniendo valores de 112 mg/dl de
proteinas, 119 células (95% mononucleares), y PCR positiva para VVZ. Durante el ingreso, la paciente
presentd pérdida auditiva subita de tipo neurosensorial en probable relacién a la infeccién virica.

CONCLUSION. La reactivacién del VVZ con afectacién del sistema nervioso central supone un reto
diagndstico, mas aln en pacientes con cefaleas cronificadas. Debemos sospecharlo ante la aparicidn
de lesiones cutdneas, hipoacusias o falta de respuesta a tratamiento médico, ademas de los signos
clasicos meningeos.



