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Un caso de enfermedad
de Creutzfeldt-Jakob

Vladimir Zaninovic, M.D.! y Alvaro Duefias, M.D.?

Jacob! 1lamb pseudoesclerosis espdstica a un grupo de
casos también estudiados por Creutzfeldt? en los cuales
lo mds notoric era el deterioro mental progresivo que se
asociaba a signos y sintomas piramidales y extrapirami-

dales. Foley y Denny-Brown® redescribieron la entidad
y 1a llamaron poliencefalopatia presenil progresiva.

La enfermedad ocurre en adultos mayores v afecta am-
bos sexos; después de un periodo de prodomos vagos
aparccen signos de demencia que s¢ acompafian general-
mente de signos piramidales (hiperreflexia), e?trapiramL
dales (rigidez), paresias, ataxia y convulsiones, Las mio-
ctonias son particularmente caracteristicas. 'l electroen-
cefalograma (EEG) con frecuencia es tipico, con brotes
paroxisticos en ondas agudas de alto voltaje que se repi-
ten con periodicidad cada 1 a 2 segundos4. Debido a la
gran variabilidad de los signos clinicos, en cualquier adul-
lo que presente una demencia progresiva sin evidencia de
lesion que ocupe espacio se debe sospechar la enferme-
dad de Creutzfeldt Jakob (EC-J)°. Fl agente causal de
esta encefalopatia es un virus del grupo de los llamados
virus lentos que es susceptible de diseminacidén si no se
observan las precauciones que describen Gajdusek et al®.
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Desde el punto de vista epidemiolégico la incidencia es
de 1 a 2 casos por millon, siendo 30 veces mas alta en los
judios de Libia y en la porcién central de Checoslova-
quia. En estos lugares la EC-J ha aparecido preferencial-
mente en pastores de ovejas o entre quienes ingieren car-
ne de estos mamiferos. En 10%o de pacientes hay histo-
ria familiar de demencia presenil. Se conocen los casos
de 1 neurocirujano, 1 enfermera, 2 médicos generales v
3 dentistas que han muerto de esta afeccidbn pero no se
ha comunicado en ningin virdlogo, ni patdlogo ni ayu-
dante de Patologia, a pesar del contacto con especime-
nes y pacientes de la enfermedad.

Se sabe de transplantes de cdmea infectados,® v de ma-
terial contaminado de cirugia estereotdxica’, como
ejemplos verdaderos de transmisién quirdrgica. Estos
hechos con toda razén, justifican una serie de cuidados
ante quienes sufren la enfermedad, pero desafortunada-
mente el personal médico y paramédico ignora por com-
pleto la Hteratura reciente al respecto. Como la entidad
existe en Colombia, pues Roselli et al® describieron un
caso en Bogotid, hay varios motivos para presentar este
caso, el primero que se informa en Cali.

El doctor Carleton Gajdusek, premio Nobel de Medicina
y quien hace poce visitd el Hospital Universitario del
Valle (HUV) en Cali, es el autor principal de un articulo
conciso, y practica®, sobre las precauciones que requie-
ren el cuidado médico y el manejo de materiales y teji-
dos de pacientes con la enfermedad del virus de la de-
mencia transmisible, otro nombre que recibe la EC-J. Por
consiguiente hoy debe ser una obligacién médica cono-
Cer €5tos consejos tanto para evitar contaminaciones co-
mo para diagnosticar y manejar mejor los casos que se
presenten,

Resumen de Historia Clinica: RMS, HC No. 646745,
Edad: 67 afos: fecha de admisidon: Octubre 4 de 1978,
Paciente mestiza, natural de La Plata {Huila). Ingresa al
HUV porque no puede caminar bien y esti confundida y
desmemoriada.
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La enfermedad actual empezd 3 semanas antes de la ad-
misién cuando la paciente presentd inestabilidad al cami-
nar. Ademas los familiares notaron desorientacién, pérdi-
da de la memoria y dificultad para llevar los alimentos a
la boca. En apariencia la enferma presentaba dificultad
para ver. Los antecedentes importantes incluyen ‘“‘con-
vulsiones” hace 20 afios, solo en una ocasidn, y que
desaparecieron de manera espontanea. La paciente co-
mibé mono hace 25 afios y en varias oportunidades comid
oveja. Con frecuencia en su casa matenia ovejas y cabras.

El examen fisico general mostrd una anciana ligeramente
enflaquecida, despierta, que colabora mal e incapaz de
dar informacién respecto a su enfermedad por lo cual
todo el interrogatorio fue contestado por los familiares.

Presion arterial 150/90 mm Hg. Frecuencia cardraca 82
por minuto, regular. Frecuencia respiratoria 20 por mi-
nuto y temperatura 36.5°G.

Examen Neurolégico: Paciente despierta, confusa, orien-
tada en persona pero no en lugar ni en tiempo. Intros-
peccién y juicio pobres. Memoria reciente y remota nu-
las. Incapaz de realizar cualquier tipo de célculo a.rﬂi}'mé-
tico simple. Incapaz de eseribir o dibujar. No ohedece 67-
denes simples. Signo de la glabella +++, signo del hocico
+++.

La marcha es francamente ataxica con base amplia. Los
pares craneales no tenian anormalidades excepto hipoa-
cusia derecha de larga data, segin los familiares.

El sistema motor mostrd rigidez en miembros superiores.
El miembro superior derecho permanecra extendido v
rotado pero con buena fuerza. No se observaron atrofias
ni fasciculaciones.

Los reflejos estaban aumentados bilateral y simétrica-
mente. No habia Babinski ni clonus. Habi1a reacciones a
los estimulos doloresos en todos los 4 miembros, pero
las otras modalidades del examen sensitivo no se pudie-
ron evaluar por falta de cooperacion de la paciente.

La incoordinacion fue obvia para las pruebas dedo-nariz,
lo mismo que la incapacidad para la prueba talén-rodilla
y para los movimientos alternados repetitivos. La palabra
era francamente disartrica.

Laboratorio, Rayos X y estudios complementarios
Rayos X de crineo: Desmineralizacion osteopordtica de
las apdfisis clincides posteriores. Exdmenes de laborato-
rios normales.

El primer EEG, 4 dias después de la admision mostrd
anomalias moderadas generalizadas y brotes de actividad
delta y theta izquierdos de predominio frontal. Se practi-
c6 una arteriografia carotidea izquierda que manifestd
cambios artetioesclerdticos en la cardtida primitiva a ni-
vel de la bifurcacidén y en la porcién supraselar. El esca-
nigrama fue normal.

Puncién lumbar: presién de apertura, 200 mm de agua.
Liquide claro y transparente; hematies, 8; linfocitos, 1;
monocitos, 0; polimorfonucieares, 0; proteinas, 40 mg;
glucosa, 115 mg®/o. La paciente recibia dextrosa intrave-
nosa (IV) y tenfa una glicemia simultineca de 180 mg%o.

La enferma continud desmejorando, pues se volvid cada
vez menos comunicativa, mas rigida y mas demente; 14
drfas después de la admisién tuvo convulsiones generali-
zadas que cedieron con Valium IV y Epamin por sonda
nasogdstrica. Un segundo EEG sefiald cambios similares
al primero y 8 dias mais tarde un tercer EEG (No, 78-
1289-3) ofrecié los hallazgos clasicos descritos en la EC-J
{(Trazados 1 v 2). Se hizo biopsia cerebral y las muestras
se remitieron bajo precauciones especiales a los doctores
Gabriel Toro (Instituto Nacional de Salud, Bogotd), y
Carleton Gajdusek (National Institutes of Health,
Bethesda, USA) para estudios patolbgicos v virolégicos,
respectivamente.

El cuarto EEG (No. 78-1378-4) mostrd de nuevo las des-
cargas periddicas de ondas agudas y ondas lentas seguidas
de una atenuacién generalizada de voltaje (Trazados 3, 4
v 5). Se pudo apreciar ademds que las descargas generali-
zadas no se modificaban con la foto-estimulacion,

La enfermedad continud su curso. La paciente entrd en
demencia profunda, mutismo, akinesia, con mioclonias
continuas v se tomméd rigida, caquéctica e incontinente.
Presentd tlceras de decibito e hizo una infeccidn urina-
ria debido a la sonda vesical y en Diciembre 31-78 alas
10 de la noche fallecid. No se practicé la autopsia por
razones de la fecha y hora de muerte.

Informe de Neuropatologia: Se recibi6é un fragmento de
lobuto frontal izquierde que mide 0.7 por 0.5 cm. Los
cortes muestran un cambio espongiforme, y severa a mo-
derada hipertrofia y/o hiperplasia de la neuroglia (astro-
citos) y cambios degenerativos hasta desaparicion de al-
gunas células nerviosas. Estos cambios son compatibles
con la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. No se observan
placas PAS positivas. No existe ningin tipo de infiltrado
inflamaterie y no hay tumor (Firmado Dr. Gabriel Toro,
Neuropatéloge, Instituto Nacional de Salud, Bogota).

COMENTARIC

Se conocen hasta el presente 4 enfermedades de evolu-
cion lenta en el sistema nervioso: la panencefalitis sub-
aguda esclerosante, la leucoencefalopatia multifocal
progresiva, el kurQ y la E C -J ala cual se refiere este in-
forme. En las dos primeras ha sido posible establecer una
relacibn de causa y efecte con virus conocidos o conven-
cionales (sarampion, polioma); no asi en el kur y enla
FE C-]J en las cuales los virus no se han podido visualizar
ni aun cultivar en células in vitro. Estas dos enfermeda-
des se han transmitido experimentalmente en chimpancés
y E C-] de manera accidental en humanos. A sus agentes
etiologicos se les considera virus no convencionales o
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viroides, que presumiblemente son virus incompletos o
defectivos, no inmunogénicos, no productores de inter-
ferdbn ni susceptibles a la accidon de éste siendo posible-
mente moléculas de Acido nucleico libre protegido por
una asociacidn estrecha con membranas celulares. A
diferencia de todos los agentes infecciosos conocidos,
estos virt : no convencionales son muy resistentes a los
antisépticos comunes, incluyendo el formol, y de aquf la
necesidad de extremar las precauciones en las salas de ci-
rugia y de autopsia y de esterilizar el instrumental que
hace contacto directo con el sistema nerviose central de
pacientes cuyos cuadros clinicos coinciden con los de
estas enfermedades.

Los datos clinicos y patoldgicos del caso que se presenta
en esta informe son compatibles con un diagnéstico de
E C-J. El EEG, aunque bastante caracteristico, en los es-
tadios tempranos de la enfermedad solo muestra desor-
ganizacion de la actividad de fondo v lentitud difusa, ge-
neralmente con focalizacién de la actividad delta. Los
cambios electroencefalograficos también se pueden evi-
denciar en los periodos iniciales, cuando apenas se pre-
sentan cambios moderados de la personalidad. La fre-
cuencia dominante es delta generalizada. La morfologia
muestra complejos bi- o trifasicos de ondas lentas y agu-
das cuya duracién es 0.5 seg; el intervalo entre ellos varia
de 0.5 a 2 seg. Los complejos se presentan sincronicamen-
te en ambos hemisferios cerebrales aunque puede ocurrir
cierta independencia. Las descargas tienen pues un carac-
ter ritimo y continuo. En esta enferma la fotoestimula-
cién no modificod en grado significativo la frecuencia de
los complejos, pero los puede acentuar o reclutar.

La polaridad de las descargas es alternante y una vez que
los complejos periddicos aparecen el curso de la enferme-
dad es rapidamente progresivo y la muerte ocurre en
unes pocos meses.

El diagnostico solo se puede confirmar con toda preci-
sion al reproducir la enfermedad en animales susceptibles
como el mono arziia (Ateles sp.). La muestra remitida al

doctor C. Gajdusek se utilizdé con este fin. Sin embargo,
puede ocurrir que en tal porcién de cerebro no estuviera
presente el virus y se tendria asi un resultado falsamente
negativo. Esta dificultad se habria climinado con la
autopsia.

SUMMARY

A first case of Creutzfeldt Jakob disease is described in
Cali, Colombia. It is urged to review the recent literature
in orden to better diagnose and handle this type of
patients. The classical EEG findings are described.
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