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Descripciéndelaimagen

Se trata de masculino de 19 afios con historia de 8 afios de
distonia, movimientos anormales y deterioro cognitivo
progresivos. Actualmente depende totalmente de sus padres,
no puede hablar por espasticidad cervical y de musculos
maseteros, es incapaz de caminar por distonia severa y
presenta agresividad. A los 11 afios de edad se realizd un
estudio de neuroimagen, que se presenta en esta seccion. Se
trata de una resonancia magnética de craneo, ponderada en
T1, en un corte axial, en el que se aprecia a nivel de la porcion
medial de ambos globos palidos una lesion hiperintensa que
compromete casi totalmente los ganglios de la base (cabezas
de flecha).

Este hallazgo es conocido y solia ser considerado como
patognomonico para la enfermedad de Hallervorden-Spatz o
neurodegeneracion con depositos de hierro tipo 1, que es lo
que sefiala este signo radiologico. Este trastorno se debe a
mutaciones en el gen de la pantotenato cinasa 2 (PKAN2) y es
autosoémico recesivo. Actualmente se ha observado que la
presencia de este signo no senala la deteccion de la mutacion,
y viceversa; asimismo se ha descrito en otros trastornos
degenerativos del sistema nervioso central. Tiene mal
prondstico y la mayoria morird con severa discapacidad 11
afios después al inicio del cuadro clinico.

En este paciente se intenté medicacién con
levodopacarbidopa, toxina botulinica, baclofeno y
benzodiacepinas, asi como palidotomia con estimulacion
profunda, con mejoria parcial.
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