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Paciente mujer de 57 afos, que consulta por acentuacion de cuadro clinico caracterizado por temblores en las manos de tres meses de evolucién, con antecedente
de consultas previas en forma esporadica a lo largo de los ultimos siete afos por cuadros de fallas mnésicas (primera consulta siete afios atras), inestabilidad a la
marcha (segunda consulta cinco anos atras), temblor en reposo y accién (tercera consulta cuatro afos antes), todos ellos vinculables a la enfermedad de Parkinson.
Los controles fueron selecciones al azar de pacientes, presentes en la base de datos, sin diagnostico compatible con enfermedad de parkinson.
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SIGNO DEL NIGROSOMA - COLA DE GOLONDRINA
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DISCUSION

La enfermedad de Parkinson es una enfermedad neurodegenerativa idiopatica caracterizado por alteraciones motoras (temblor, rigidez, hipocinesia) y deterioro cognitivo, que ocurre a
partir de la pérdida progresiva de neuronas dopaminérgicas en la sustancia nigra. En su mayoria ocurre en forma esporadica en personas mayores de 65 afos, no obstante existe la
forma juvenil que afecta a personas de entre 20 y 40 anos. La afectacion de las vias dopaminérgicas se refleja en una degeneracion de la via nigroestriatal con pérdida neuronal en
la pars compacta de la sustancia nigra. También se ven afectadas los ganglios de la base, el tronco encefalico y sistema autonémico y la corteza cerebral. Dentro de los estudios de
imagenes, la resonancia magnética tiene un rol clave en su diagndstico mediante secuencias de susceptibilidad magnética que permiten detectar la alteracién de la sustancia nigra
denominada “pérdida del signo de la cola de la golondrina”, que se produce en la pérdida de neuromelanina y acimulos de hierro intracelular.
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DISCUSION

Dentro de las enfermedades neurodegenerativas se presume que el acumulo de sustancias proteicas intraneuronales con el paso del tiempo juegan un rol destacado en su patogenia
(demencia por acumulos de cuerpos de Lewy y proteina B-Amiloide, alteraciones en las proteinas Tau y Huntingtina, entre otras).

La neuromelanina es un pigmento neuronal que se encuentra en las regiones del cerebro ricas en neuronas dopaminérgicas y noradrenérgicas, principalmente en la sustancia
nigra pars compacta y el locus coeruleus. Las neuronas catecolaminérgicas se caracterizan por acumular, con el paso del tiempo, neuromelanina (tifiendo de negro al soma
neuronal) con efecto antioxidante, sin embargo, con la degeneracién neuronal la neuromelanina se libera junto a su contenido (componentes celulares sin degradar, metales de
transiciéon como el hierro, cobre y zinc, lipidos y xenobidticos) lo cual desencadena una respuesta inmune con estres oxidativo que frente a un sistema antioxidante celular disfuncional
conduce al proceso neurodegenerativo.

Respecto a los metales de transicion, el hierro, el cobre y el zinc son indispensables para el funcionamiento cerebral porque participan en diversos procesos actuando de cofactores para
metaloproteinas interviniendo en la diferenciacion y proliferacion celular, sintesis de ADN y neurotransmisores, asi como también en el metabolismo mitocondrial. Sin embargo el hierro y
el cobre actian como catalizadores en la produccion de radicales libres y la alteracién de su metabolismo junto a la alteracion del metabolismo mitocondrial conduce a un circulo
vicioso que induce dafo celular a través de una potenciacion de la peroxidacion lipidica (dentro del contexto de un ambiente rico el cadenas grasas poliinsaturadas como es el tejido
neural) con una importante produccién de radicales libres del oxigeno. La hipétesis neurodegenerativa dependiente de metales esta sustentada en modelos in vitro donde se
observa agregacion de proteinas asociadas a procesos degenerativos que puede ser desencadenada por elevados niveles de hierro que inducen apoptosis celular a través de estrés
oxidativo o mediante ferropoptosis no apoptética.
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En resonancia magnética la acumulacién de hierro
induce cambios en los tiempos de relajaciéon en
secuencias ponderadas T2, a medida que progresa
la enfermedad de parkinson la pérdida del acumulo
de hierro intracelular y su liberacion al espacio
extracelular produce la pérdida de visibilidad del
nigrosoma
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CONCLUSION

Histéricamente la neuromelanina se considerd un subproducto residual de la sintesis de catecolaminas sin embargo en la actualidad se ha reconocido su rol en la neuroproteccién como
asi también en la neurodegeneracién, sugiriendo que la vulnerabilidad de las neuronas dopaminérgicas estan en relaciéon a la cantidad de pigmento intracelular y su funcién
protectiva frente a radicales libres y quelante de metales (como el hierro).

La pérdida de la capacidad quelante y la degeneracion neuronal libera el hierro hacia el compartimiento extracelular potenciando la produccion de radicales libres y sus efectos citotoxicos.
La pérdida de estos agregados de hierro en secuencias de susceptibilidad se observan como la pérdida del Nigrosoma y se correlaciona con la enfermedad de Parkinson.
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