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RESUMEN

Se present6 el caso de un paciente con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, con
antecedentes de enfermedad cerebrovascular isquémica previa y un cuadro tipi-
co de demencia, ataxia, mioclonias y cambios tipicos en el electroencefalogra-
ma con imagenologia sugestiva de infartos cerebrales mdltiples. Su diagnéstico
sobre todo se basé en la clinica y en los cambios anatomopatolégicos que si
eran tipicos de tal entidad. El paciente fallecié de complicaciones intercurrentes,
en el curso de un estado demencial profundo con postracién y dependencia
completa.

Descriptores DeCSSINDROME DE CREUTZFELDT-JAKOB/complicacio-
nes; INFARTO CEREBRAL/complicaciones.

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob ataxiay mioclonias generalizadas con des-
(CJ) o encefalopatia espongiforme cargas periodicas tipicas en el electroen-
subaguda es una enfermedad causada pocefalogramé* y, en ocasiones, anormali-
prionest que comparte ciertas caracteris- dades en los ganglios basales y en el nivel
ticas comunes con un grupo de enferme- cortical, aunque en el 21 % de los casos
dades neurodegenerati¥asomo son: la  no se observa anomalia algufad.CJ pue-
participacion del sistema nervioso central de ser esporadico, yatrogénico, o incluso
de forma casi exclusiva, su progresion hasta se ha sefialado su elevada incidencia en
la muerte en pocos meses 0 afos, su posi-algunas familias, se ha sugerido su
bilidad de transmitirse mediante un agente transmisibilidad por su aparicion en pacien-
causal con propiedades biolégicas y tes que han seguido tratamiento con hor-
fisicoquimicas diferentes a los virus con- monas del crecimiento, trasplante corneal
vencionales y los cambios anato- o implantacion de duramadtelas carac-
mopatoldgicos que incluyen pérdida teristicas de esta entidad son casi siempre
neuronal, gliosis reactiva y desarrollo de inconfundibles cuando el cuadro clinico y
vacuolas intraneuronales, dentro de éstas,electroencefalografico se ha instalado en
el CJ se identifica ademas por una asocia- su totalidad, sin embargo, en ocasiones, se
cién de demencia de evolucion subaguda, le puede confundir con cualquiera de las



otras causas de demencia en general y emosocomial que requirid, por el grado de
particular con el insomnio familiar fatal insuficiencia respiratoria al que llegé el
por lo comln en ambas de cierto grado de paciente, intubacién y posterior
disautonomia y trastornos del suéfio. traqueostomia con ventilacion mecéanica

El objetivo de este trabajo es presen- artificial, todo lo cual mejord y se trasladé
tar un caso esporadico de enfermedad dea Honduras, su pais de origen, donde fa-
CJ en un paciente con cuadros anterioresllecié a los 3 meses aproximadamente de
de ataques transitorios de isquemia y cam- su alta hospitalaria.
bios imagenolégicos sugestivos de infartos
cerebrales multiples.

ESTUDIOS REALIZADOS

PRESENTACION DEL CASO El hemograma con diferencial no te-
nia cambios significativos, la eritrose-
Paciente masculino de 69 afios de dimentacion en 50 mm/h, glucemia,
edad, con antecedentes de cardiopatiacreatinina, ASAT, ALAT, CK'y LDH fue-
isquémica en el afio 1987, hipertenso con- ron normales y el ionograma diario, salvo
trolado, con ataques transitorios previos de en una ocasiéon donde se detecto
isquemia en 2 ocasiones, de muy breve hipopotasemia de 2,4 mmol/L que fue co-
duracion y del territorio de suplencia rregida de inmediato, los lipidos en sangre
vértebro-basilar, sedentario, sometido a resultaron normales. La tomografia axial
estrés constante por la actividad social y computadorizada helicoidal realizada mos-
laboral que realizaba, que comenzo con un tré areas hipodensas periventriculares que
cuadro gripal que evolucion6 a la corresponden a microinfartos en esa zona.
bronconeumonia en pocos dias, le comen- La resonancia magnética de craneo
zaron vértigos y ataxia, que interpretamos mostro multiples lesiones hipointensas,
como un sindrome de Meniere, varias se- redondeadas, en ambos hemisferios, de
manas después, y sin desaparecer tales sinnaturaleza vascular. En el estudio Doppler
tomas y signos, aparecié desorientacion, carotideo y vértebro-basilar hallamos un
conducta bizarra y trastornos del juicio aumento de la resistencia del flujo en am-
criticos, todo lo cual evolucioné a cierto bas carétidas, con aspecto organizado y
grado de mutismo y al mes de iniciados permeabilidad _normal, las s_uprao_rbitales
estos trastornos neurolégicos se encontra-Presentaron flujos de alta resistencia y des-

ba en un estado demencial profundo y con- ©r9anizacion sobre todo el lado derecho,
finado a una cama sin inversion del flujo. Las arterias verte-

Al realizarle examen fisico encontra- g;?lezlfﬁg%gr%?gmgaz rilstllttg‘:‘)%n*%cr)rai
mos demencia profunda con incapacidad y . gram p
absoluta para valerse por si mismo les. El estudio del liquido cefalorraquideo

X a p . por ' citoquimico, citoldgico, bacteriolégico,
mioclonias, que primero aparecieron en los

iemb ) I i micolégico y BAAR fue normal. El elec-
MIEMDros Superiores y 1uego se generall- troencefalograma mostré ondas lentas en
zaron al resto del cuerpo y rigidez

i, ' 4 el lébulo frontal donde se inscribian des-
extrapiramidal de los miembros superio- cargas de polipuntas con generalizacién a
res. ambos hemisferios. Hasta este momento

A todo el cuadro neurologico se le existian dudas tanto clinicas como
afiadié una bronconeumonia bacteriana glectrofisioldgicas en cuanto al diagnésti-
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co definitivo de la enfermedad que, aun- presentaba el paciente sobre las arterias
que planteada como posible, faltaba el ele- cerebrales y sobre el parénquima mismo
mento anatomopatoldgico, fue entonces con ataques transitorios de isquemia pre-
cuando decidimos realizar biopsia de ce- Vios y cambios imagenolégicos que suge-
rebro. Obtuvimos en el parénquima cortico- fian solo la causa vascular de su proceso.
subcortical aumento de la celularidad glial, Por esta razon, creemos que ante la sospe-
con astromegalia y retraccion neuronal aso- cha de tal entidad debemos realizar biop-
ciada a vacuolizacion difusa del neuropilo Si2 cerebral, aun cuando sea un proceder

y aisladas vacuolas intracitoplasméaticas .crulentlo y no e(;(er;to de comphca((j:loneshe
neuronales, sin cambios inflamatorios con INClusive cuando tengamos que desechar
lo cual se corroboré el diagndstico el instrumental utilizado para este fin, pero

las implicaciones médicas, epidemioldgicas

y sociales que representa la diferenciacion

entre esta enfermedad y otras clases de

cuadros demenciales justifica la biopsia

, o cerebral y el costo de llevar el diagnéstico
El diagndstico de enfermedad de CJ pasta [as dltimas consecuencias, ya que ade-

en nuestro paciente aun cuando el cuadromgs podriamos frenar la posible cadena

clinico nos llevé a sospecharla y existieron epidemioldgica que resultaria de la igno-
cambios electroencefalograficos que, aun- rancia de tal entidad en un paciente que
que no eran tipicos, podian hacer pensarrecibir4 potencialmente cuidados del per-
en ella, fue dificil por la coexistencia en sonal médico y paramédico, asi como de
este paciente de cambios vasculares sus familiares incluso sabiendo que tal diag-
encefalicos como resultado de la inciden- néstico desemboca indefectiblemente en la
cia de los factores de riesgo vascular que muerte.

DISCUSION

SUMMARY

A patient with Creutzfeldt-Jakob syndrome with history of previous ischemic cerebrovascular disease and a
typical picture of dementia, ataxia myoclonias and typical changes in the electroencephalogram with imaging
suggestive of multiple cerebral infarctions was presented. Its diagnosis was mainly based on the clinic and on the
anatomopathological changes that were characteristic of that entity. The patient died due to intercurrent complications
in the course of a deep demential state with postration and complete dependence.

Subject headingsCREUTZFELDT-JACOB SYNDROME/complications; CEREBRAL INFARCTION/
complications.
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