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REPORTE DE CASO

Enfermedad de Creutzfeldt- Jakob
tipo esporadica: reporte de caso

Creutzfeld Jakob Disease: case report

WILMER VILLAMIL?, JULIO GONZALES?, JAIME ANDRES ARRIETA?, CARLOS ALVAREZZ,
GUILLERMO BORJA?, JUAN CARLOS VERGARA?, DAVID BUELVAS®

Resumen
Se presenta el caso de una paciente de 65 afios de
edad con alucinaciones auditivas y visuales, rigidez
en el hemicuerpo izquierdo que progresod al
hemicuerpo derecho, con demostracion por electro-
encefalograma de ondas trifasicas abundantes len-
tas, alternados con periodos de disminucion de am-
plitud. En la histopatologia cerebral se observo
astrogliosis y vacuolizacion del citoplasma en las
neuronas, todos estos, son cambios sugieren enfer-
medad por priones.
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Abstract
A case of a 65 years old patient with visual and
auditory hallucinations, left hemibody stiffness
which progressed to the right side, with
demonstration by electroencephalography
abundant slow triphasic waves, alternating with
periods of of wideness reduction, is presented.
Brain histopathology showed astrogliosis and
cytoplasm and neuron vacuolisation, which suggest
a prionic disease.
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ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT- JAKOB TIPO ESPORADICA

INTRODUCCION

Las enfermedades por priones son trastornos
neurodegenerativos mortales que incluyen la enfer-
medad de Creutzfeldt-Jacob y su variante, la enfer-
medad de Gerstmann-Straussler-Scheinker, el insom-
nio fatal familiar y el kuru (1).

La caracteristica principal de este trastorno es
la alteracion de una proteina celular ubicada en la
membrana celular y la sinapsis (PrPc) por una pro-
teina insoluble (PrPsc) que se acumula progresiva-
mente con la evolucion de la enfermedad en forma
de placas amiloides extracelulares (2).

Desde el punto de vista etiologico se pueden
subdividir en tres formas: esporadicas, heredadas y
adquiridas. La forma de la enfermedad de Creutz-
feldt-Jacob esporadica es la mas frecuente (85%)
con una incidencia anual, aproximadamente, de 1-2
por 1’000.000 de habitantes, seguida de las formas
familiares y adquiridas (iatrogénicas, kuru, la variante
de la enfermedad de Creutzfeldt-Jacob) (3).

A continuacion se describe un caso de la Costa
Atlantica, en quien se documento una enfermedad
de Creutzfeldt-Jacob esporéadica.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una mujer de 60 afios, natural y proce-
dente de Sincelejo, que consulté por un cuadro de
una semana de evolucién caracterizado por alucina-
ciones visuales y auditivas, periodos de desorienta-
cién espacial y temporal, irritabilidad y, ocasional-
mente, agresividad. Este cuadro estaba asociado con
rigidez en el hemicuerpo izquierdo que progreso al
derecho. La paciente refiri6 depresion postmeno-
pausica, como Unico antecedente de importancia.

En el examen fisico de ingreso se encontré con
signos vitales estables, y como hallazgos positivos,
bradilalia y nistagmo rotatorio. Se hizo una impre-
sién diagnostica de un episodio psicotico o un sin-
drome mental organico secundario a un trastorno
neuroendocrinoldgico.

Entre los examenes de quimica sanguinea soli-
citados no se encontraron hallazgos de importancia,
a excepcion de un aumento en la creatinina cinasa
(504,3 ;u?/L).

Durante su evolucion clinica la paciente se tor-
né somnolienta, presentd alucinaciones visuales y
auditivas, trastornos de conducta, acentuada ansie-
dad, negacion a recibir alimentos, espasticidad y

contracturas musculares acompanadas de movi-
mientos clonicos para lo cual recibid un manejo
sintomatico.

Se obtuvieron imagenes diagndsticas y se prac-
ticaron estudios de la funcién eléctrica cerebral
(véanse figuras 1 y 2), que evidenciaron atrofia
cortical y actividad eléctrica irritativa cortical difusa.

Durante su hospitalizacion presenté como com-
plicacion una neumonia hospitalaria, la cual fue tra-
tada exitosamente; a pesar de haber recibido ma-
nejo sintomatico para los sintomas neuroldgicos, la
paciente presentd un estado convulsivo y mioclonias
persistentes, por lo cual fue trasladada a la unidad
de cuidados intensivos.

Se descarté compromiso neuroinfeccioso me-
diante una puncién lumbar, la cual fue normal. Las
mioclonias se hicieron mas persistentes y aumento la
espasticidad. Dada la evolucién clinica de la paciente,
el grupo tratante decidié obtener una biopsia de cor-
teza cerebral (véanse figuras 3 y 4). Finalmente, la
paciente entra en coma ¢vigil? y 60 dias después de
su ingreso presentd paro cardiorrespiratorio y murio.

DISCUSION

En Colombia se han presentado casos de la enfer-
medad de Creutzfeldt-Jacob (4), pero no hay esta-
disticas de esta patologia. Sin embargo, desde el
2004 y, posteriormente, en el 2006 el Ministerio de
la Protecciéon Social decret6 y reglamenté la notifi-
cacion obligatoria de todos los casos sospechosos
de enfermedades pridnicas, especialmente de la
variante de enfermedad de Creutzfeldt-Jacob (5-7).
Dada la importancia epidemiolégica y sobre la salud
humana y animal, es obligacién de todos los traba-
jadores de salud estar atentos a este diagndstico.

En general, las manifestaciones clinicas son
variadas pero la ataxia y el temblor son los signos
descritos con mayor frecuencia; una vez se sospe-
cha, hay algunos hallazgos que permiten orientar el
diagndstico hacia una u otra forma.

A continuacion se describen las principales ca-
racteristicas de la enfermedad de Creutzfeldt-Jacob
familiar, esporadica y de la variante de la enferme-
dad de Creutzfeldt-Jacob.

La forma familiar se presenta, generalmente,
antes de los 60 afios y se caracteriza por pérdida de
la memoria y confusion, acompafiada de demencia
rapidamente progresiva, mioclonias y ataxia cere-
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Se evidencia la presencia de cambios leves de atrofia cortical.

belosa. No obstante, cuando se compara con la en-
fermedad de Creutzfeldt-Jacob esporadica, los ca-
sos familiares muestran un curso menos prolonga-
do del sindrome demencial (1-3). Tanto los cambios
en el eletroencefalograma (descargas complejas
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periddicas de 1-2 Hz) y los hallazgos histopato-16-
gicos son similares a los descritos en la forma es-
poradica. En esta forma se encuentran mutaciones
del gen PrP, ubicado en el brazo corto del cromo-
soma 20.
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Electroencefalograma computarizado de 18 canales tomado bajo suefio
natural. Se observa la presencia de ondas trifasicas abundantes y
lentas, que alternan con periodos de disminucion de la amplitud.

La variante de la enfermedad de Creutzfeldt-
Jacob es la forma descrita més recientemente (8);
se caracteriza por asociarse con el consumo de teji-
dos de bovinos contaminados, especialmente car-
ne, material encefalico, harina de hueso y ojos; ante
la sospecha, se debe evaluar el contacto epidemio-
l6gico (haber vivido a partir de 1990 en el Reino
Unido o en cualquiera de los paises que ya han de-
mostrado la presencia de encefalopatia espongiforme
bovina). En general, el promedio de edad es de 28

afios (20 a 40 afos) y el de sobrevida es mayor que
la de la forma clasica (14 Vs 5 meses, respectiva-
mente). Como hallazgos clinicos se presenta un cua-
dro neuropsiquiatrico progresivo cuyos sintomas ini-
ciales son depresion, insomnio, ansiedad, apatia,
aislamiento e ilusiones, a los que se asocian dolores
persistentes o parestesias y, mas tardiamente, ataxia
cerebelar, movimientos involuntarios, mioclonos,
corea o distonia, demencia y mutismo acinético; en
general, los sintomas psiquiatricos preceden a los
sintomas neuroldgicos.

Los hallazgos en el eletroencefalograma no son
los caracteristicos de la enfermedad de Creutzfeldt-
Jacob y solo se observa un enlentecimiento genera-
lizado; de igual forma, la proteina 14-3-3 en el liqui-
do cefalorraquideo frecuentemente es negativa. Los
hallazgos en la resonancia magnética consisten en
un incremento de la sefial del tdlamo posterior en la
secuencia T2, “signo pulvinar”; tiene una sensibili-
dad de 81% y una especificidad del 94% (9). La
histopatologia demuestra abundante cantidad de pla-
cas fibrilares PrP similares en el cerebro a las ob-
servadas en el kuru y como hallazgo diferencial, la
variante de la la enfermedad de Creutzfeldt-Jacob
puede diagnosticarse mediante biopsia del tejido
linforreticular, especialmente amigdalino por la pre-
sencia de acumulos de la proteina PrP.

La presentacion esporadica clasica es la forma
méas comun (aproximadamente, 85% de los casos);
ocurre a una edad entre los 45 y los 75 afios, con

cPanel A?

;Panel B? ojo

Caracteristicas neuropatolégicas: el panel A muestra extensa degeneracion espongiforme en un espécimen

de corteza cerebral.
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una edad promedio de muerte a los 68 afios y se
caracteriza por demencia multifocal progresiva con
mioclonias, aunque pueden estar acompafadas de
convulsiones, como este caso. También existe una
fase premoérbida que ha sido descrita en mas de un
tercio de los pacientes con la enfermedad de
Creutzfeldt-Jacob y que se caracteriza por fatiga,
malestar, trastornos del suefio y alimentarios.

En la enfermedad de Creutzfeldt-Jacob, los
pacientes se deterioran progresivamente semana a
semana evolucionando a mutismo acinético; la du-
racion media del trastorno es de seis a siete meses
y 90% de los pacientes mueren durante el primer
afio (4). En el eletroencefalograma se presentan los
hallazgos descritos anteriormente en la forma here-
ditaria en 60% de los casos, que se acompafia de la
presencia en el liquido cefalorraquideo de la protei-
na 14-3-3, una proteina presente en la presencia de
dafio neuronal y cambios neuropatolédgicos caracte-
risticos, como degeneracion espongiforme, gliosis
astrocitica, pérdida neuronal y, en raras ocasiones,
la formacion de placas amiloides. El caso descrito
representa un caso caracteristico de la enfermedad
de Creutzfeldt-Jacob.

Finalmente, es importante tener en cuenta que
aunque no se ha documentado de forma esponta-
nea la trasmision de esta enfermedad de humano a
humano, o del medio ambiente, dado que si hay in-
formes de casos iatrogénicos a partir del uso de dis-
positivos contaminados y de trasplantes de cOrnea,
y hay sospecha de casos por transfusiones en la
variante de la enfermedad de Creutzfeldt-Jacob (10),
en la manipulacion de casos sospechosos se deben
tomar las precauciones estandar, sin que sea nece-
sario tomar otras medidas de aislamiento.

Una vez se sospecha un caso de la enferme-
dad de Creutzfeldt-Jacob, para evitar el riesgo
iatrogénico, en lo posible se debe usar material des-
echable y en el caso de aquellos materiales utiliza-
dos en procedimientos invasivos que sea necesario
reutilizar, se deben sumergir en soluciones de hi-
dréxido de sodio (NaOH) a una concentracion 1M, o
en soluciones de hipoclorito de sodio a 20.000 ppm
por 1 hora, las cuales han demostrado ser efectivas
en la degradacion de las proteinas prionicas; poste-
riormente, se deben realizar estrictamente los pro-
cesos de limpieza y esterilizacién de rutina para cada
uno de los dispositivos.
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