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Crevutzfeldt-Jakob,
claves diagnosticas

Objetivo docentes:

Reconocer los distintos signos radiologicos
de la enfermedad, teniendo en cuenta el
contexto clinico de los pacientes y otras
pruebas complementarias que apoyan al
diagnhostico de la misma.
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Creutzfeldt-Jakob, claves diagnosticas

Infroduccion

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob es una encefalopatia espongiforme de causa prionica,
qgue condiciona un deterioro cognitivo rapidamente progresivo.

Existen diversos subtipos, donde encontramos la variante esporadica (aproximadamente el 90
%) que cursa con deterioro cognitivo, alteraciones cerebelosas y visuales. Menos frecuente
tendriamos el subtipo familiar (que cursa con herencia autosomica dominante), iatrogénica, y
la Variante de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob que tiene lugar en individuos mas jovenes

(alrededor de la tercera década de vida), que cursa con cinica psiquiatrica.
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Creutzfeldt-Jakob, claves diagnosticas

Diagnostico

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

En los estudios por resonancia magnética, destaca el aumento de la intensidad de
sefnal en

secuencias T2 y FLAIR asi como restriccion de la difusion localizada en ganglios
basales, corteza cerebral, cerebelo y talamos. La afectacion talamica (signo Pulvinary
Palo de Hockey) es mas frecuente en la Variante de la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob.

El diagnostico definitivo y se basa en la comprobacion histoldégica, (degeneracion

espongiforme, gliosis y placas amiloides).
PET-FDG: hipometabolismo.
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Creutzfeldt-Jakob, claves diagnosticas

Diagnostico

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica probable

Demencia progresiva, y al menos dos de:
-mioclonias
-alteracion visual o cerebelosa
-disfuncion piramidal o extrapiramidal
-mutismo acinetico

EEG tipico, y/o proteina 14.3.3 positiva en LCR en paciente que fallece en menos
de 2 anos.

Exclusion de otros posibles diagnosticos con los procedimientos rutinarios.

Enfermedad de Creutzfeldt-dJakob esporadica posible

Demencia progresiva, y al menos dos de:
-mioclonias

-alteracion visual o cerebelosa

-disfuncion piramidal o extrapiramidal
-mutismo acinetico

Sin EEG tipico, o0 no realizado o proteina 14.3.3 no presente en LCR o0 no
solicitada, y duracion de la enfermedad menor de 2 anos

Exclusion de otros posibles diagnosticos con los procedimientos rutinarios.

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica confirmada

Confirmacion neuropatologica por técnicas habituales.
Demostracion de PrnP por inmunohistoquimica.
Presencia de fibrillas tipo scrapie
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Diagnostico

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob familiar

ECJ probable o confirmada, en paciente con ECJ probable o confirmada en familiar de
primer grado.

Alteracion neuropsiquiatrica en paciente con mutacion especifica en el gen PRNP

Criterior de la nueva variante de la enfermedad de
Creutzfeldt-dakob.

I-A: Trastorno neuropsiquatrico progresivo.

I-B: Duracion enfermedad >6 meses.

I-C. Exclusion de otros diagnosticos alternativos.
I-D: Se descarta causa iatrogenica.

lI-A: Sintoma psiquatricos precoces.
||-B: Parestesias dolorosas persistentes.
[I-C: Ataxia.

lI-D: Mioclonias/corea/distonia.

lI-E: Demencia.

llI-A: EEG no muestra complejos periddicos o no realizado.
l11-B: Hipersenal Pulvinar bilateral en RM.

Definido: I-A y confirmacidn histologica.
Probable: | y 4/5 de ll, llI-Ay |lI-B.
Posible: | y 4/5 de Il. llI-A.
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Creutzfeldt-Jakob, claves diagnosticas

Imagen 1. RM de craneo en cortes axiales en secuencia FLAIR (imagenes
de la columna izquierda) y secuencia de difusion b1000 (imagenes de la
columna derecha). Se aprecia aumento de la intensidad de senal en ambos
nucleos caudados Yy lenticulares, asi como en ambos nucleos pulvinares y
corteza parasagital frontal derecha. Estos hallazgos son sugestivos de

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.
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Creutzfeldt-Jakob, claves diagnosticas

Imagen 2. RM de craneo en cortes axiales en secuencia FLAIR (imagenes
de la columna izquierda) y secuencia de difusion b1000 (imagenes de la
columna derecha). Control de imagen un mes posterior al mismo paciente.
Persisten los hallazgos visualizados en imagen previa, con mayor restriccion
de la difusion, ademas de una mayor extension de la afectacion cortical.
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Imagen 3. RM de craneo en cortes axiales en secuencia de difusion b1000.
Se aprecia aumento de la intensidad de senal en ambos talamos, cortical
hemisferica derecha, (incluyendo la corteza parasagital frontal , parietal y el
cingulo posterior) y en cortical hemisferica contralateral a nivel parieto-
occipital izquierdo. Estos hallazgos son sugestivos de Enfermedad de

Creutzfeldt-Jakob.
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Conclusiones:

la Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob es una patologia
neurodegenerativa que debemos tener en cuenta en pacientes con
deterioro cognitivo progresivo Yy sintomas psiquiatricos. El
conocimiento de los hallazgos radiologicos mas frecuentemente
asociados y de otras pruebas complementarias es fundamental para

su diagnostico.
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