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Antecedentes Personales: Natural de Italia, en Espafia por beca Erasmus. Alergias
alimentarias. Anemia hemolitica autoinmune, diagnosticada en 2016. Epidermoplasia
verruciforme. Infecciones de repeticion en la infancia. Neumonia izquierda complicada con
empiema pleural izquierdo a los 12 anos. Tratamiento: Prednisona 25 mg en pauta
descendente.

Enfermedad Actual: Paciente que acude el 25/11/16 por cuadro de 20 dias de evolucion de
fiebre, tos y expectoraciéon amarillenta, que mejoré parcialmente con Amoxicilina/Acido
clavulanico durante 10 dias. Al mismo tiempo inicia con debilidad en miembro inferior
izquierdo, que empeord de manera progresiva, por lo que ingresa en Neurologia.

Exploracién Fisica: Saturacion O2 a 2 Ipm: 99%. Delgada, multiples lesiones verrugosas
en manos Yy lesiones hiperqueratésicas. AP: multiples roncus y crepitantes gruesos
bilaterales hasta campos medios con uso de musculatura accesoria. Exploracion
neuroldgica: claudicacion de extremidades izquierdas con las maniobras de Barré y
Mingazzini. En miembro superior izquierdo la fuerza proximal y distal 4/5. En miembro
inferior izquierdo fuerza proximal de 4/5 y distal de 2/5. Hiperreflexia generalizada. Babinski
izquierdo. Resto normal.

Pruebas complementarias iniciales: 13.400 leucocitos con 85% neutrdfilos. Coagulacion:
TP 60%. Bioquimica: PCR 14, LDH 252, glucosa, funcion renal, hepatica e iones normales.
Se realiza un TAC de craneo donde se observa pequena hipodensidad de sustancia blanca
frontal y periventricular derecha, hallazgos en relacion con patologia isquémica o
enfermedad desmielinizante.

Evolucién: Durante la tarde del ingreso presenta disnea de minimos esfuerzos con pO2 54
mm Hg; valorada por Neumologia se realiza TAC de torax con extensas areas parcheadas
de tenue aumento de densidad en vidrio deslustrado de distribucion difusa en ambos
hemitérax compatible con un sindrome de distrés respiratorio agudo, por la inestabilidad de
la paciente se traslada a UCI. Se recogen muestras, y se inicia antibioterapia empirica con
Piperacilina/Tazobactam, Linezolid y Tamiflu, asocidndose luego Aciclovir; Todos los cultivos
y serologias fueron negativas. El 01/12/16 se realiza RMN craneal con gran lesién de
sustancia blanca supratentorial con afectacién periventricular y yuxtacortical hiperintensa en
T2; pequeno foco de similares caracteristicas en la mitad derecha del bulbo, otra lesion en
médula cervical a la altura de C2, compatible como primera posibilidad enfermedad
desmielinizante del SNC. Se inicia tratamiento con Metilprednisolona 50 mg cada 24 horas,
con mejoria de la paresia de MSI persistiendo la paresia de MIl. Debido a la mejoria de la
paciente, se decide el paso al servicio de Neurologia. Se realiza una puncién lumbar con
glucosa y ADA normales y proteinas disminuidas con citologia inflamatoria inespecifica. Se
realiza nueva interconsulta a Neumologia. Ante la discordancia clinico-radioldgica se solicita
nuevo TCAR para ver evolucion en el que se observan areas parcheadas de menor



atenuacion y vascularizacion, bronquiectasias cilindricas (Imagen 1y 2). Para completar el
estudio diagndstico se solicita bioquimica con Alfa1 antitripsina de 160 (normal), Niveles de
IgG bajos: IgG-1 396, 1gG-2 97, 1gG-3 41, 1gG-4 4 mig/100 ml. Proteinograma:
Hipogammaglobulinemia con banda monoclonal IgG Lambda en gamma tardia. Serologias
en suero para VIH, Hepatitis B y C, Citomegalovirus, Virus Epstein-Bar, Brucella, Borrelia,
Ldes, IgM herpes virus negativas, IgG Herpes Virus positivas. Ante estos hallazgos se
sospecha una Leucoencefalopatia multifocal progresiva por lo que se repite puncion lumbar.
Se detecta desaparicion de la sensibilidad termoalgésica en extremidades izquierdas y a
partir del dia 16/12/16 empeoramiento progresivo de la fuerza, fundamentalmente en
miembro superior izquierdo. Se repite RMN con los hallazgos de mayor afectacion de
sustancia blanca periventricular derecha a la altura de ganglios basales y sustancia blanca
yuxtacortical frontal (Imagen 3); se realiza estudio de espectroscopia, demostrandose
discreto aumento de la colina, del pico de lactato-lipidos y de mioinositol y discreta
disminucion del NAA, datos concordantes con sospecha clinica de LMP. El 23/12/16 se
recibe resultado de primera muestra de PCR en LCR positivo para virus JC, 2 copias/mm3,
en segunda muestra 331 copias/mm3, decidiéndose iniciar tratamiento para
Leucoencefalopatia multifocal progresiva con Cidofovir intravenoso, junto con Probenecid
para prevenir deterioro de la funcidon renal, inmunoglobulinas intravenosas, mefloquina y
Septrim como profilaxis para Pneumocistis jirovecii. Es valorada por Hematologia quienes
diagnostican Gammapatia monoclonal IgG lambda en gamma tardia, de significado incierto,
iniciando tratamiento con Plangamma 20 intravenosa mensual, aconsejando realizar estudio
de médula d6sea en su centro de referencia, al cual se traslada el 04/01/17 con los
diagnésticos de Leucoencefalopatia multifocal progresiva, Inmunodeficiencia combinada con
hipogammaglobulinemia a expensas de IgG e IgM, Sindrome de distress respiratorio por
infeccidn virica resuelta al alta y bronquiectasias.

Discusidén: La Leucoencefalopatia multifocal progresiva, es una enfermedad de etiologia
viral causada por un virus perteneciente a la familia papovavirus, al que se le asigno la sigla
JC, que son las iniciales del primer paciente (Jacob-Creutzfeldt) en quien se aislo, el cual
causa desmielinizacion progresiva de la sustancia blanca cerebral en pacientes
inmunodeprimidos. La infeccidén por el virus JC se produce en la infancia; siendo en la
mayoria asintomatica y el virus queda latente en distintos 6rganos. Sin embargo cualquier
persona con un sistema inmunitario gravemente debilitado estda en mayor riesgo de
desarrollar la enfermedad, puesto que el virus es capaz de replicarse y adquirir un potencial
neuropatégeno. Es una entidad poco frecuente cuyo diagnostico se establece ante la
sospecha clinica, hallazgos en RMN y confirmacion de PCR en LCR. En este caso la
paciente tiene un estado inmune deprimido debido a una Inmunodeficiencia combinada con
hipogammaglobulinemia diagnosticada durante el ingreso en el contexto de diagndstico
diferencial de bronquiectasias sobreinfectadas. Su sistema inmune es incapaz de superar de
forma correcta las infecciones por patdégenos respiratorios habituales.
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