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RESUMEN

Se presentd un paciente de 64 anos de edad con diagnéstico histopatoldgico comprobado de
enfermedad de Creutzfeld-Jakob a forma esporddica. Sus manifestaciones clinicas se
interpretaron y trataron inicialmente como un parkisonismo plus, pues predominaban en su
cuadro clinico manifestaciones extrapiramidales. La instalacion y evolucion rapida de su
cuadro demencial, con fallecimiento posterior, aproximadamente 7 meses después, sugi-
ri6 la presencia de enfermedad de Creutzfeld-Jakob. Se demostraron en estudios postmorten
caracteristicas neuropatoldgicas de dicha enfermedad. Se comprob6 que no existian otros
casos reportados en Cuba hasta este momento.

Descriptores DeCS: SINDROME DE CREUTZFELD-JAKOB/diagnéstico; SINDROME

DE CREUTZFELD-JAKOB/patologia; CUBA.

La enfermedad de Creutzfeld-Jakob
(ECJ), es progresiva y transmisible, por la
degeneracion del sistema nervioso. ' Sus pri-
meras descripciones fueron hechas por
Creutzfeld, en 1920 y Jakob, en 1923.2

A la luz de los conocimientos ac-
tuales se plantea que es causada por la
acumulacion de proteina prionica CJD en
el cerebro y distinguida por manifestacio-

nes clinico-neuropatoldgicas especificas.’La
mayoria de los casos de ECJ (85-90 %) son
esporadicos, sin evidencias de ser adquiri-
dos por infeccidn o tener caricter heredita-
rio. Esta forma de la enfermedad tiene una
incidencia mundial de aproximadamente
1 a 2 por 1 000 000 de habitantes por afio,
sin diferencias en cuanto a sexo. El pico de
edad de inicio es alrededor de los 60 afios



con un rango de 40 a 90 afios, aunque se han
reportado casos tan tempranos como a los
20 afos de edad.* De forma general, pre-
senta un curso rapido que lleva a la muerte
entre el cuarto y duodécimo mes del inicio
de los signos y sintomas; aunque se han re-
portado casos con duracién entre 2 y 5 aiios.
Las manifestaciones clinicas que sugieren
el diagnostico de ECJ son frecuentemente
precedidas de prodromos, los cuales inclu-
yen signos no especificos como: fatiga, dis-
turbios del suefo, trastornos de la memoria
y cambios de conducta; asi como vértigo y
ataxia. Sin embargo, las caracteristicas
clinicas mas sugestivas para el diagnostico
incluyen: rapida progresion del deterioro
mental con demencia, mioclonos y trastor-
nos motores (extrapiramidales, cerebelosos,
piramidales y/o de las células espinales
anteriores) unido a presencia en el electro-
encefalograma de descargas periddicas de
ondas agudas, predominantemente trifasi-
cas, sobre un fondo lentificado a intervalos
iguales o inferiores a 2,5 s.3

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 64 afios de edad sin histo-
ria personal de enfermedad neuroldgica
hasta 7 meses previos al ingreso en este
hospital cuando desarroll6 rdpidamente una
demencia progresiva acompanada por ma-
nifestaciones de parkinsonismo, como:
hipomimia, rigidez generalizada y temblor
de reposo. Se sugirid por los signos y la
respuesta inicial del paciente a la levodopa,
el diagnéstico de parkinsonismo plus. Sin
embargo, la aparicién de nuevos signos como
disartria, mioclonos, ataxia y mutismo
acinético hicieron necesario su ingreso. Se

observé que durante su admision, las mani-
festaciones parkinsonianas empeoraron, el
paciente permanecid desorientado en tiem-
po, espacio y persona, aparecieron signos
cerebelosos a predominio troncular. Dos dias
después del ingreso, el enfermo comenzé
con convulsiones ténico clénicas generali-
zadas sin respuesta a terapéutica comun,
seguido de status comatoso. Se constatd
hemiparesia izquierda a predominio crural.
Se realizaron exdmenes complementarios
que estuvieron dentro de los pardmetros
normales. Al décimo dia del ingreso en el
hospital, se produjo el fallecimiento, des-
pués de haber permanecido acoplado a ven-
tilador mark 8 modalidad controlado y
habérsele constatado manifestaciones com-
patibles con la aparicién de bronconeumonia
nosocomial.

RESULTADOS PATOLOGICOS

MACROSCOPICAMENTE

Encéfalo de aspecto y peso dentro de
los parametros normales sin signos de atro-
fia cortical.

MICROSCOPICAMENTE

En los cortes tefiidos con hematoxilina
y eosina se observé disminucion de la po-
blacién neuronal, presencia de finas
vacuolas que en ocasiones confluian, for-
maban cavidades irregulares y adoptaban un
aspecto espongiforme, ademads se eviden-
ci6 astrocitosis reactiva. En los anélisis
inmunohistoquimicos hubo un patrén de
tincién perivacuolar de forma focal para la
proteina pridnica (fig.).
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FIG. Anélisis inmunohistoguimico.

DISCUSION

La ECJ a forma esporadica constituye
del 85 % al 90 % de todos los casos de esta
entidad. Se reporta una incidencia anual de
1 a2 casos por cada 1 000 000 de habitan-
tes, asi como una distribucién cosmopolita
de la enfermedad. Su prevalencia es mayor
entre los judios libios en los que la enfer-
medad es de 30 a 100 veces mas frecuente,
asi como en areas de Checoslovaquia, In-
glaterra, Hungria y Chile.>En nuestro pais
no existian casos reportados con confirma-
ci6n inmunohistoquimica hasta este momen-
to. Pensamos que en nuestro paciente el
mecanismo patogénico de la enfermedad
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pudiera estar relacionado con mutacion es-
pontanea del gen codificador de la proteina
pridnica o conversion espontdnea de dicha
proteina a proteina CJ secundario a meta-
bolismo aberrante de ésta, dependiente de
la edad.b

Las manifestaciones extrapiramidales
como forma de inicio de ECJ s6lo repre-
senta el 1 % de los casos lo cual sugiere en
nuestro enfermo, afectacion de la via nigro-
estrial dopaminérgica por depésito de pro-
teina pridnica CJ. Otros casos reportados
en la literatura se han interpretado y trata-
do como un parkinsonismo plus por lo que algu-
nos autores recomiendan incluirlos como una
variante clinica de la enfermedad.’



SUMMARY

A 64 years-old male patient presented with a confirmed histopathological diagnosis of sporadic Creutzfeld-Jakob
disease. His clinical manifestations were initially interpreted and treated as if it were Parkisonism plus since
extrapiramidal manifestations prevailed in his clinical picture. The occurrence and rapid development of his
demential picture and his death seven months later suggested the presence of Creutzfeld-Jakob disease. Postmortem
studies revealed the neuropathological features of this disease. It was confirmed that until that moment no other
cases had been reported in Cuba.

Subject headings: CREUTZFELD-JAKOB SYNDROME/ diagnosis; CREUTZFELD-JAKOB SYNDROME/
pathology.
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