
80  Revista Ecuatoriana de Neurología / Vol. 30, No 3, 2021

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
Creutzfeldt-Jakob disease
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Caso clínico
Mujer de 61 años que ingresa al servicio de urgen-

cias por cuadro de dos meses de evolución caracteri-
zado por cambios de comportamiento, alucinaciones y 
delirio de persecución, además desorientación temporo-
espacial, pérdida del control de esfínteres y labilidad 
afectiva. Al examen neurológico; lenguaje incoherente, 
dificultad para ejecutar órdenes complejas, prosopag-
nosia, bradipsiquia, anomia y severa disfunción eje-
cutiva, además hiperreflexia generalizada, mioclonías 
y marcha atáxica. La resonancia magnética de cerebro 
en imágenes ponderadas por difusión reveló hiperinten-
sidad de las circunvoluciones corticales de los lóbulos 
frontales y parietales, llamada cinta cortical (Imagen 1 
– A, flechas) y en la cabeza del núcleo caudado derecho 
(Imagen 1 – B, flecha).

El electroencefalograma reveló descargas periódicas 
generalizadas sin actividad epileptiforme. El estudio de 
líquido cefalorraquídeo fue normal y la proteína 14-3-3 
negativa. Teniendo en cuenta el rápido deterioro de la 
paciente, los elementos imaginológicos y la exclusión de 

Imagen 1. Resonancia magnética de cerebro en 
imágenes ponderadas por difusión. A. hiperin-
tensidad de las circunvoluciones corticales de 
los lóbulos frontales y parietales, llamada cinta 
cortical (flechas). B. hiperintensidad en la cabeza 
del núcleo caudado derecho (flecha).
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otras causas de encefalopatía, se planteó el diagnóstico 
de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, entidad neurodege-
nerativa rápidamente progresiva y fatal, cuya prevalencia 
mundial es de aproximadamente 1 a 2 caso por cada 
millón de personas anualmente.1 Es causada por la acumu-
lación de proteína priónica anormal en el encéfalo, provo-
cando su degeneración (degeneración espongiforme neu-
ronal) y posteriormente la muerte celular,2 lo que conlleva 
a una demencia rápidamente progresiva asociada a mio-
clonías y múltiples alteraciones neurológicas y en última 
instancia a la muerte.3 Los hallazgos habituales en la reso-
nancia magnética incluyen hiperintensidad de la corteza, 
los núcleos talámicos pulvinar y dorsomedial, y los gan-
glios basales en secuencias ponderadas en difusión y T2.4 
La proteína 14-3-3 en LCR es un marcador conocido de la 
enfermedad priónica, pero con una sensibilidad que varía 
entre un 56% y un 96 %, por lo que su negatividad no des-
carta el diagnóstico.5,6 La paciente falleció en su casa 22 
semanas después de la aparición de los síntomas sin poder 
llevarse a cabo estudio anatomopatológico.
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