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Introduccion

La enfermedad de C-J es un
trastorno demencial
rapidamente progresivo, mortal,
potencialmente transmisible
causado por una proteina
denominada prion, que produce
un plegamiento anormal de
proteinas estimulando a que
otras proteinas tambien alteren
sus formas y tengan un
funcionamiento anormal

Su prevalencia mundial es de
1/1.000.000 habitantes
En Argentina hay reportados
367 (entre definidos y
probables) casos entre los
anos 1980 y 2013



Clinica
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Infectados con el prion ("mal
de la vaca loca")



CASO

- Hombre de 55 afnos que
consulta por hemiparesia.
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Un mes después el paciente
presenta deterioro motor
progresivo se repiten las

Imagenes.
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Hallazgos en
RM

unilaterales y
simetricos o
asimeétricos

TC: Generalmente
es normal (80%)
Puede mostrar
atrofia y dilatacion
ventricular
rapidamente
progresivas (20%).
La TC seriada
ilustra la progresion
de la atrofia

T1 + Ga: sin realce

de las lesiones

Hiperintensidades

en T2/ FLAIR en:
- Ganglios basales
(caudado y putamen),
-Talamo: Signo del
“pulvinar”:
hiperintensidad
bilateral simétrica de
nucleos pulvinares,
posteriores, del
talamo con relacion al
putamen anterior.
Signo del “palo de
hockey™:
hiperintensidad
simeétrica de nucleos
pulvinares y
dorsomediales del
talamo
- Corteza
(manifestacion
temprana mas
comun).

Estas lesiones muestran restriccion
de difusidon en secuencias DWI /
ADC.



Conclusion

La enfermedad de C-J
platea un desafio
diagndstico y ante la
sospecha clinica los aportes
desde las imagenes pueden
resultar claves en el
diagndstico de la
enfermedad. Dependiendo
de la evolutividad de la
enfermedad van a diferir los
hallazgos imagenologicos.
Un diagndstico definitivo
requiere una biopsia
cerebral, sin embargo la
dificultad de esterilizar el
equipo hace que la biopsia
sea indeseable.
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