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Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
Creutzfeldt-"fakob disease
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Caso clinico

Mujer de 61 afios que ingresa al servicio de urgen-
cias por cuadro de dos meses de evolucidn caracteri-
zado por cambios de comportamiento, alucinaciones y
delirio de persecucion, ademas desorientacion temporo-
espacial, pérdida del control de esfinteres y labilidad
afectiva. Al examen neurolégico; lenguaje incoherente,
dificultad para ejecutar 6rdenes complejas, prosopag-
nosia, bradipsiquia, anomia y severa disfuncion eje-
cutiva, ademas hiperreflexia generalizada, mioclonias
y marcha ataxica. La resonancia magnética de cerebro
en imagenes ponderadas por difusion reveld hiperinten-
sidad de las circunvoluciones corticales de los lobulos
frontales y parietales, llamada cinta cortical (Imagen 1
— A, flechas) y en la cabeza del nucleo caudado derecho
(Imagen 1 — B, flecha).

El electroencefalograma reveld descargas perioddicas
generalizadas sin actividad epileptiforme. El estudio de
liquido cefalorraquideo fue normal y la proteina 14-3-3
negativa. Teniendo en cuenta el rapido deterioro de la
paciente, los elementos imaginologicos y la exclusion de

otras causas de encefalopatia, se planted el diagnostico
de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, entidad neurodege-
nerativa rapidamente progresiva y fatal, cuya prevalencia
mundial es de aproximadamente 1 a 2 caso por cada
millon de personas anualmente.! Es causada por la acumu-
lacion de proteina pridnica anormal en el encéfalo, provo-
cando su degeneracion (degeneracion espongiforme neu-
ronal) y posteriormente la muerte celular? lo que conlleva
a una demencia rapidamente progresiva asociada a mio-
clonias y multiples alteraciones neuroldgicas y en ultima
instancia a la muerte? Los hallazgos habituales en la reso-
nancia magnética incluyen hiperintensidad de la corteza,
los ntcleos taldmicos pulvinar y dorsomedial, y los gan-
glios basales en secuencias ponderadas en difusion y T2
La proteina 14-3-3 en LCR es un marcador conocido de la
enfermedad pridnica, pero con una sensibilidad que varia
entre un 56% y un 96 %, por lo que su negatividad no des-
carta el diagnostico™® La paciente fallecid en su casa 22
semanas después de la aparicion de los sintomas sin poder
llevarse a cabo estudio anatomopatolédgico.

Imagen 1. Resonancia magnética de cerebro en
imagenes ponderadas por difusién. A. hiperin-
tensidad de las circunvoluciones corticales de
los I6bulos frontales y parietales, llamada cinta
cortical (flechas). B. hiperintensidad en la cabeza
del nucleo caudado derecho (flecha).
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