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Enfermedad de Creutzfeldt Jakob
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Presentacion del caso:

Paciente masculino de 26 anos internado en otro centro (2) con sospecha de encefalopatia autoinmune. Antecedentes
de fumigador expuesto a organos fosforados. Presentd trastornos amnésicos y de la conducta, excitacion, depresion,
trastorno de la marcha y mutismo. Alucinaciones e insomnio. Dosaje de Cobre y Plomo en sangre normales. HIV
negativo. Lo derivan a nuestro Hospital (1) para realizar RM de cerebro con contraste endovenoso, interpretandose los
hallazgos imagenoldgicos como probable Prionpatia. En base a la presuncion diagndstica se le realiza puncion lumbar
(PL) en el otro centro asistencial para dosaje de proteina 14-3-3, el cual es positivo a los 3 meses de enviada la muestra,
confirmando asi nuestra presuncion diagnostica.

Hallazgos imagenologicos:

Se visualiza hiperintensidad de sefal en secuencias Flair y Difusion (DWI) a nivel del nucleo estriado izquierdo, y leve
caida de la sefial en el mapa de ADC, como asi también hiperintensidad de sefal en secuencia DWI en la corteza cerebral
de manera bilateral, mas evidente a nivel insular bilateral, frontal, frontobasal y temporo-parieto-occipital izquierdo y
parietooccipital derecho. A dichos niveles se observa minima traduccién imagenoldgica en secuencia Flair con leve
aumento de la senal.




7
B B ALTA COMPLEJIDAD EN RED ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT JAKOB

® Hospital El Cruce

Secuencia DWI
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Secuencia FLAIR
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Discusion:

La enfermedad de Creutzfeldt Jakob es una encefalopatia espongiforme de causa pridnica, que condiciona un deterioro
cognitivo rapidamente progresivo, particularmente con demencia y muerte dentro del afo del diagndstico. Otras
caracteristicas comunes incluyen mioclonias, alucionaciones visuales, disfuncién cerebelosa (ataxia y nistagmo), signos
piramidales o extrapiramidales (espasticidad, rigidez, distonia o bradicinecia) y eventualmente mutismo acinético.

La gran mayoria son esporadicas, pero se encuentran formas familiares y adquiridas.

La enfermedad de Creutzfeldt Jakob provoca una degeneracion espongiforme del cerebro, que se cree que es causada por la
conversion de la proteina pridnica normal en particulas infecciosas proteicas que se acumulan dentro y alrededor de las
neuronas y conducen a la muerte celular.

En las imagenes se manifiesta clasicamente como una seial hiperintensa en Difusion (DWI) y generalmente en secuencia
Flair en regiones de la sustancia gris cerebral (corteza, seguido del cuerpo estriado y talamo).

El diagndstico lo apoya el analisis de liquido cefalorraquideo (proteina 14-3-3), asi como la presencia de ondas en el
electroencefalograma.
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Conclusion:

Las encefalopatias por priones son enfermedades poco frecuentes, pero siempre deben tenerse en cuenta
como posibilidad diagndstica en cuadros de demencia rapidamente progresiva, que se acompaia de otros
sintomas como deterioro cognitivo, ataxia, sintomatologia psiquiatrica, mioclonias y sintomas
extrapiramidales. Por lo que el Radidlogo debe tener presenta ésta entidad y los hallazgos imagenologicos
esperables en RM, particularmente en la secuencia de Difusiéon (DWI).
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