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de la misma se objetivó el origen común en dos troncos inde-
pendientes para ambas arterias carótidas comunes y ambas
subclavias (figs. 1 y 2); siendo este hallazgo incidental sin
una aparente relación etiológica con la clínica presentada
por el paciente.
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Calcificación estrío-palido-dentada
bilateral. Presentación en la forma de
distonia facial y demencia frontotemporal

Bilateral striopallidodentate calcinosis. A
presentation in the form of facial dystonia and
frontotemporal dementia

Sr. Editor:

Delacour en 1860 fue el primero en describir calcificaciones
vasculares en los ganglios basales en un varón que presen-
taba rigidez, debilidad en miembros inferiores y temblor1.
Conocida como enfermedad de Fahr, este es un nombre
erróneo, ya que este autor describió un caso de calci-
ficación en ganglios basales que no se corresponde con
lo que entendemos actualmente por este término. Como
las calcificaciones muestran una predilección por los gan-
glios basales y el núcleo dentado, parece más apropiado
denominarla calcificación estrío-pálido-dentada bilateral
(CEPDB)2.

La calcificación de los ganglios basales se ha asociado a
más de 30 enfermedades, incluyendo infecciones, trastor-
nos metabólicos y síndromes genéticos3,4. La incidencia de
calcificaciones en los ganglios basales en estudios de neuroi-
magen es del 0,6%5, aunque la mayoría son muy pequeñas
y generalmente confinadas al globo pálido. Su presentación
clínica incluye manifestaciones extrapiramidales, cerebelo-
sas y cognitivas, con una variante hereditaria, autosómica
dominante la mayoría de las veces, y otra esporádica.

Mujer de 66 años hipertensa y síndrome de bradicardia-
taquicardia por el que portaba un marcapasos definitivo.
No había sufrido cirugía de tiroides ni había recibido tra-
tamiento con antagonistas dopaminérgicos. Ausencia de
antecedentes familiares de demencia o trastornos extrapi-

de los síntomas durante 4 meses. En los últimos 3 años
la paciente desarrolla un deterioro cognitivo con apatía,
retraimiento, disfunción ejecutiva y labilidad emocional
junto con pérdida del cuidado personal.

Exploración neurológica: funciones corticales: cons-
ciente y orientada. No afasias, apraxias ni agnosias. Pares
craneales: normales. Motor: tono normal, fuerza simétrica
y conservada. ROT: ++/++++. RCP: flexor bilateral. Reflejos
de liberación frontal: grasping y palmomentoniano positi-
vos. Sensibilidad y cerebelo conservados. Marcha normal.
Distonía de cierre mandibular y espasmo hemifacial bilateral
asíncrono.

Evaluación neuropsicológica: trastorno leve de atención
y desorientación temporoespacial, leve alteración de la
comprensión lectora, déficit leve de la memoria episódica
y del recuerdo de información remota. Disfunción fron-
tal con perseveración en secuencias gráficas, pensamiento
muy concreto, memoria de trabajo limitada y errores en la
secuenciación de la expresión escrita.

Analítica: hemograma, coagulación, vitamina B12, fólico,
glucosa, iones, función renal, enzimas hepáticas, hormo-
nas tiroideas, anticuerpos antinucleares y proteinograma sin
alteraciones relevantes. Paratohormona total y libre, cal-
cio total e iónico y fósforo normales. Estudio genético de la
enfermedad de Huntington negativo. Radiografías de manos
y pies: ausencia de quistes óseos subcondrales. TAC craneal
(fig. 1): retracción corticosubcortical con ligero predominio
frontal. Calcificación bilateral a nivel de ganglios basales,
tálamo y núcleos dentados del cerebelo.

El cerebro es un órgano especialmente protegido frente
a diferentes toxinas debido a la existencia de la barrera
hematoencefálica. Sin embargo, los núcleos subcorticales
son vulnerables a varios minerales, así la acumulación de
cobre produce la enfermedad de Wilson, la acumulación
de hierro la de Hallevorden-Spatz, la de mercurio orgánico
la de Minamata y el manganeso un parkinsonismo. Diferen-
ramidales.
Presenta un cuadro de 5 años de evolución de espasmo

hemifacial bilateral asociado a distonía de cierre mandibu-
lar que era tratado con toxina botulínica con clara mejoría
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es trastornos producen calcificación de los ganglios basales
esconociéndose el motivo por el que estos procesos sisté-
icos producen un depósito focal en los ganglios basales. El

allazgo de calcificación en los ganglios basales en la neu-
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igura 1 TAC craneal. A) Calcificación en ganglios basales y t

oimagen obliga a descartar un hipoparatiroidismo, ya que
s la causa más frecuente (70-80%)6.

Un registro con gran número de pacientes con CEPDB
a puesto de manifiesto que sólo el 68% de los casos son
intomáticos y el 32% estaban asintomáticos7. La manifesta-
ión clínica más frecuente es los trastornos de movimiento
on un 55%. De ellos el 57% era parkinsonismo, 19%
orea, 8% temblor, 8% distonía, 5% atetosis y 3% discinesia
rofacial.

En nuestra paciente no existen antecedentes familiares
línicamente afectos y un hermano estudiado por vértigos
eriféricos no presentaba calcificaciones en ganglios basales
n una TAC craneal realizada, pero no se puede excluir por
ompleto una base hereditaria.

En un estudio neuropsicológico de pacientes con CEPDB se
a evidenciado una alteración en los tests que miden la fun-
ión ejecutiva frontal8. Las alteraciones cognitivas descritas
or otros autores incluyen lentitud de pensamiento, concen-
ración y atención pobres y alteración de la memoria verbal
no verbal con lenguaje, abstracción y praxis normales9,10.
or lo que se piensa que la demencia frontosubcorti-
al es el tipo más frecuentemente encontrado en estos
acientes.

La presencia de demencia frontosubcortical asociada a
alcificación de los ganglios basales nos obliga a descartar
tras enfermedades como la de Nasu-Hakola donde exis-
en quistes óseos subcondrales11. También se ha descrito
na demencia frontal con calcificaciones en los ganglios
asales, es una forma esporádica de demencia presenil con
villos neurofibrilares pero sin placas seniles en pacien-

es japoneses y que recibe el nombre con el acrónimo
NTC12. La evolución de la CEPDB es desfavorable hacia
n empeoramiento progresivo. La respuesta a diferentes
ratamientos es pobre, o transitoria13. La eliminación selec-
iva de los depósitos de calcio cerebral sin afectar al
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o. B) Calcificación a nivel de núcleos dentados de cerebelo.

xistente en huesos y otros tejidos parece ser una tarea
mposible.
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Alteración de la actividad de la
butirilcolinesterasa en pacientes con
enfermedad de Alzheimer tratados con
inhibidores de la acetylcolinesterasa

Changes in butyrylcholinesterase activity in
patients with Alzheimer disease treated with
acetylcholinesterase inhibitors
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Uno de los tratamientos de los enfermos con enfermedad
de Alzheimer (EA) son los inhibidores de la acetilcolines-
terasa (AChEI), como el donepezilo, la galantamina y la
rivastigamina1. Estos fármacos actúan aumentando la activi-
dad colinérgica cerebral; por otra parte, cuando un paciente
se somete a una anestesia general la manera de antagonizar
los efectos de los bloqueantes musculares de tipo no des-
polarizantes como el atracurio, es con la neostigmina, un
AChEI que no atraviesa la barrera hematoencefálica y que
actúa aumentando la acetilcolina en la hendidura sináptica
de la placa muscular, por eso si este paciente padece EA
y está en tratamiento con otro AChEI como el donepezilo,
puede presentar una resistencia a la acción de este tipo de
bloqueante muscular2,3. Pero además, la neostigmina actúa
inhibiendo la actividad de la colinesterasa plasmática4,5,
seudocolinesterasa o butirilcolinesterasa (BuChE) que tam-
bién hidroliza la acetilcolina (aunque no es la específica
para este proceso). Igualmente la BuChE muestra actividad
sobre la hidrólisis de la succinilcolina (bloqueante muscu-
lar de tipo despolarizante) y una baja o nula actividad de
BuChE por una anomalía genética, hepática o secundaria a
fármacos, puede provocar procesos de apnea prolongada.
El donepezilo también produce un alargamiento a la acción
de la succinilcolina6 por disminución de la actividad de la
BuChE2. También la rivastigmina1,7 disminuye la actividad de
la BuChE. Actualmente se está tratando la EA con inhibidores
de la BuChE (BuChEI) como la cimserina7.

Posteriormente al caso clínico mencionado en el artículo
2 hemos observado 10 pacientes más con EA, que no pade-
cían alteraciones genéticas o enfermedad hepática y que
estaban en tratamiento con un AChEI. Se les había realizado
en una analítica de rutina preoperatoria la determinación
de la actividad de la BuChE y después fueron intervenidos
bajo anestesia general durante la cual se utilizaron los dos

pezilo, 2 años), 2.927 U/l (donepezilo, 1 año), 4.023 U/l
(donepezilo, 5 años), 4.279 (rivastigmina), 6.064 U/l (done-
pezilo, 4 meses), 7.048 U/l (galantamina) y 8.215 U/l (done-
pezilo) (Normal de BuChE 3.500 a 8.500 U/l). Sólo en dos de
ellos existía una determinación anterior de la BuChE, en uno
la cifra había disminuido desde 14.102 U/l, 5 años antes, a
4.023 U/l y en el otro desde 4.342 U/l, 2 años antes a 2.767
Ul. Como se puede observar no todos ellos muestran cifras
bajas de esta enzima, pese al tratamiento con el AChEI.

No obstante, en los pacientes que mostraron cifras bajas
de BuChE después del tratamiento con estos fármacos la
respuesta a la succinilcolina estuvo alargada; así el tiempo
medio de duración del bloqueo muscular, después de la
administración de éste medicamento en los cinco primeros
pacientes (BuChE < 3.500 U/l) fue de 10 minutos, mientras
que en los cinco últimos (cifras de BuChE normales) fue
de 4 minutos. Además, con las dosis normales de atracu-
rio no presentaban una adecuada relajación muscular y fue
necesario incrementar las dosis del fármaco. La media de
administración de atracurio en los cinco primeros pacientes
(BuChE < 3.500 U/l) fue de 52 mg y la media de los otros cinco
(BuChE > 3.500 U/l) fue de 31 mg. Sólo los pacientes que
tenían cifras normales de BuChE ofrecieron un comporta-
miento adecuado a los dos tipos de bloqueantes musculares.

Ibebunjo et al8 observaron en ratas que el tratamiento
crónico con un AChEI, como la tacrina, producía una ten-
dencia a disminuir su efecto de resistencia a la relajación de
la d-tubocurarina (bloqueante no despolarizante). Aunque
esto puede no ser extrapolable a los seres humanos podría
ser una de las causas por la que no todos los pacientes en tra-
tamiento con estos fármacos, presentan un comportamiento
no adecuado a los bloqueantes musculares.

Además, se sabe que un 15-20% de la población con
EA muestran un metabolismo anómalo9 de los AChEI, la
mitad de este grupo los metabolizan muy rápidamente,
requiriendo altas dosis terapéuticas, mientras que la otra
mitad ofrecen un pobre metabolismo de ellos, pudiendo
tener efectos adversos aún en dosis bajas. Desconocemos
si los pacientes con metabolismo lento de estos fármacos,
son aquellos en que se altera la actividad de la BuChE y
muestran una respuesta anormal tanto a los bloqueantes
musculares como en cuanto a su acción terapéutica y efectos
secundarios.

Dado que la casuística es corta no podemos sacar conclu-
siones pero es posible que los AChEI actualmente utilizados
en el tratamiento de la EA puedan alterar la actividad de la
BuChE, aunque desconocemos la causa de que esta altera-
tipos de bloqueantes musculares. Las cifras de actividad de
la BuChE fueron: 1.416 U/l (este paciente estaba en trata-
miento con galantamina durante 10 meses), 1.761 U/l (done-
pezilo), 2.606 U/l (rivastigmina,18 meses), 2.767 U/l (done-
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ión aparezca en nuestro estudio sólo algunos pacientes y
o en todos. A pesar de estas limitaciones, opinamos que
a determinación de la actividad de esta enzima no sólo
s importante realizarla en aquellos pacientes que reciben
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