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INTRODUCCION

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es una

enfermedad neurodegenerativa que cursa con una demencia

rapidamente progresiva, con una evolucion fatal en la
mayoria de los casos en un corto periodo de tiempo 12, El

agente etiologico es una proteina mutada, denominada prion,

la cual produce acumulacion de productos proteinaceos
provocando una muerte neuronal y una degeneracion
espongiforme del cerebro.

Es una patologia poco frecuente y su diagndstico
definitivo es con biopsia de tejido cerebral 2 . Existen
cuatro tipos de ECJ: la forma esporadica (seCJ) (85
%), la forma familiar (fECJ) (5-15 %), la variante o
‘enfermedad de las vacas locas’ (VECJ) y la ECJ
latrogénica. Otras enfermedades causadas por priones en
los humanos son la enfermedad de Gerstmann-
Straussler-Scheinker, el insomnio familiar fatal y el kuru 4
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OBJETIVOS

Destacar el valor de la RM y los
patrones imagenoloégicos en el
diagnostico probable de la ECJ.

Correlacionar los hallazgos tipicos y
atipicos en RM en la ECJ con los
hallazgos clinicos.

Correlacionar los hallazgos
Imagenologios con los probables
subtipos moleculares.



PROTOCOLO DE ESTUDIO POR RM

Todos los estudios fueron realizados con resonadores Phillips de 1.5T, Achieva e Intera, con
antenas especificas para cerebro. Se realizaron las siguientes secuencias: Gradiente de Eco
(GRE) T1 3D 7,60/3,50 Tiempo de repeticion - Tiempo de eco (TR - TE), matriz de resolucion de
512 x 512, Numero de excitaciones (NEX) 1, con cortes de 1 mm, sin gap y un total de 160 cortes,
sin y con inyeccion de contraste (gadolinio 1 mmol/kg). Turbo Spin Eco (TSE) T2 en planos axial y
coronal, 5079,84/110,00 (TR - TE), matriz de resolucion 512 x 512, NEX 2, con cortes de 5 mm,
gap de 1 mm y un total de 25 cortes. FLAIR en el plano axial, 11000/2800/140 (TR-TI-TE), matriz
de resolucion 288 x 288, NEX 2, con cortes de 5 mm, gap de 1 mm y un total de 25 cortes.
DWI (Diffusion Weighted Imaging siglas en Inglés) en el plano axial, 3486,41/90,11 (TR - TE),
matriz de resolucion 192 x 192, NEX 2, adquisiciones con valores b de 0 a 1000 mm?/seg, con
cortes de 5 mm, gap de 1 mm y un total de 25 cortes. GRE T2 en el plano axial, 34,72/49,72 (TR -
TE), matriz de resolucion 512 x 512, NEX 1, con cortes de 5 mm, gap de 1 mm y un total de 25
cortes.



Variables estudiadas

-Sexo (masculino-femenino)

-Edad (en afnos) _ ) o B _

-Sintomas: anuria, mioclonias, vertigo / mareos, trastorno del suefio, ataxia, trastornos de la
marcha, sindrome piramidal, sindrome extrapiramidal, reflejos osteotendinosos (ROT), anomia,
amnesia, confusion /DOTE, trastornos visuales, sintomas psiquiatricos. _

-Hallazgos en RM: cingulo, corteza occipital, corteza perirolandica, corteza frontoparietal, corteza
Insular, hipocampo, cuerpo estriado, talamo, cerebelo.

Metodologia estadistica

Con los datos recopilados de las historias clinicas y de sus respectivos registros de la RM se cred
una base de datos de tipo Excel, la que posteriormente se utiliz6 para |os procesamientos
estadisticos. Para las variables cuantitativas se calcularon medidas de centralizacion y dispersion
(media y desvio estadndar), y para las variables categoricas se calcularon las distribuciones
absolutas y porcentuales. Se aplicaron test de chi-cuadrado en la correlacion entre hallazgos
atipicos  y la clinica. Se utilizo un nivel de significancia igual a 0,05. Los procesamientos
estadisticos se realizaron con el software estadistico InfoStat (v.2020).

Aspectos éticos

Para realizar el trabajo cientifico de _mvest,lg_amén, se siguieron los lineamientos de la Declaracion
de Helsinki, Finlandia, de la Asociacion Medica Mundial. De acuerdo a la Ley 9694 de la provincia
de Cordoba y la Ley 25.326 de Habeas Data promulgada el 30 de octubre del 2000, se realizé el
registro de datos resguardando los datos personales y el secreto profesional.



RESULTADOS

La muestra estuvo conformada por un total de 10 pacientes. La mayoria de estos pacientes
eran de sexo femenino (Figura 1), la edad promedio fue de 58,2 + 9,8 ainos, con edades
comprendidas entre los 42 y los 75 afios como maximo.

Los hallazgos por RM mas notorios fueron lesiones en el cuerpo estriado en la totalidad de
los pacientes (Figura 2), en la corteza del cingulo en 9 (Figura 3) (90%) casos, en la
corteza frontoparietal (figura 4) en 8 (8%) pacientes y en la corteza occipital (Figura 5) en 7
(7%) pacientes. Mientras que los hallazgos atipicos corresponden 3 (30%) casos en talamo
(Figura 6), 2 (20%) casos en hipocampo, 2 (20%) casos en cerebelo (Figura 7) y 1 (10%)
caso en la corteza peri-rolandica.

Fue posible determinar el analisis estadistico significativo (p 0,033) que correlaciona la
lesion talamica en la RM con los sintomas de vertigo-mareo referidos por los pacientes.
(Tabla 1). En el resto no hubo una correlacion estadisticamente significativa. Aunque
podriamos mencionar que en todos los pacientes hubo sintomas de desorientacion y
afectacion del cuerpo estriado, pudiendo ser un sintoma especifico de las lesiones en esta
localizacién.



RESULTADOS

Los sintomas mas frecuentes, como mencionamos anteriormente, fueron desorientacion
temporo-espacial en 10 pacientes, sindrome extrapiramidal, ataxia y trastornos
psiquiatricos en 7 pacientes. Ademas habia pacientes con once sintomas juntos. Cabe
sefalar que todos los pacientes presentaron al menos 3 sintomas clinicos a la vez, ademas
hubo 2 pacientes hasta con 10 sintomas clinicos juntos (Figura 7).

Destacamos el valor de las imagenes para el diagnostico probable de esta enfermedad,
evidenciando en la totalidad de pacientes 10 (100%) lesiones visibles en secuencias de
difusion y Flair. Mientras que solamente 2 pacientes no presentaron hallazgos patologicos
en las secuencias T2.

Encontramos una diferencia entre los hallazgos en DWI y FLAIR. Al mencionar las areas
afectadas en los resultados, la secuencia de elecciéon fue la DWI ya que es la mas
sensible(Figura 8). Si bien el FLAIR fue positivo en todos los pacientes, solo en 3 (30%)
coincide con las areas afectadas en DWI. Los restantes 7 (70%) pacientes eran menos
notorios los hallazgos en todas las localizaciones.



CONCLUSION

La ECJ pertenece a un grupo raro de enfermedades
neurodegenerativas rapidamente progresivas que afecta a
pacientes adultos con un desenlace fatal. El reconocimiento
clinico temprano, la realizacion de una RM y la
interpretacion cuidadosa de la misma es la clave para la
sospecha temprana de la enfermedad, siendo el enfoque
mas recomendado en nuestra experiencia para iniciar un
diagnodstico probable sin llegar a la utilizacion de métodos
iInvasivos como diagnosticos certeros.



ANEXO

Masculino,
2

Figura 1: Distribucion de 1a muestra segun sexo.

Figura 2: En las DIFUSON se observa alteracion
de la sefial de los nucleos grises que conforman
el neoestriado.



objetiva compromiso del cingulo. objetiva compromiso frontal




ANEXO

Figura 5: secuencia difusion que Figura 6: difusion con nucleos caudados y putamenes de los
demuestra compromiso del I6bulo nucleos lenticulares asi como también del nucleo pulvinar de ambos
occipital izquierdo. talamo.
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ANEXO

Figura 7: se objetiva aumento del 4to
ventriculo, con dilatacion de los surcos
y leve aumento de la intensidad de los

hemisferios.



ANEXO

Lugar de hallazgo .
. Cortez

Sintomas Cuerpo Corteza | Corteza a Corteza | Talam | Hipoca | Cerebe Corteza
. del fronto- N periro-lan

estriado | . } occipit | insular o nIpo lo .

cingulo | parietal Al dica

Confusién DOTE 10 ? 8 7 ¢ 3 : : 15

Trazternos - & 5 4 3 3 2 1 1
psicdticos ' (07000 (0467) (0202) (0333 (0,292) (04673 (0,533) (0.700)

Ataxi - 8 3 4 3 2 . 1 0
Ataa (0,700) (0.467) (0.292) (0.667) (0.708) (D.467) (0.533) (0.300)

Sind. Extrapiramidal 7 6 o N + : - ! 0
o 0700y (0467 (0,292 (0667y (0,70%8) (0467y (0,533) (0300)

Trazterno de la 6 3 4 1 4 2 2 1 ]
marcha (0,600) (0333) (0,167) (0.548) (0.667) (0.333) (0,66T) (0.400)
. 3 4 3 4 2 2 2 .
Amnesia 6 (0600) (0333) (0.167) (0.548) (0.667) (0333) (0.333) °(0:400)

Trastorno de la c 4 4 3 3 2 1 0 1
miccion : (0,500 (0,778) (05000 (0,738) (0,5300) (0,778) (0,222) (0.500)

Trazterno del suefio 3 .i ll_ J N : _1_ _1_ 1.
. (0,500) (0,778) (05000 (0.262) (0,500) (0.778) (0,778) (0.500)

Mioclonias 4 - . : : : ! ! L
: (0.600) (0,667) (0.667) (0,548) (0.333) (0.667) (0.667) (0,400)

. i 3 2 2 3 3 2 1 1
Vertigo / mareos + (0.400) (0.133) (0.333) (0.452) (0,033) (0.133) (0.667) (0.400)

. 3 2 - 2 2 1 1 1
ROT ?@700) (0.533) oo (0667) (0.183) (0.533) (0.533) (0.300)
Trastornoz Visuales 3 i _3 . ! . : - ! - 2 - . - l_h l? .
(0,700) (0,067) (0,183) (0.667)y (0,183) (0.067) (0.533) (0.700)

S - 2 2 - 1 1 ] ] 1
‘ T (0800) (0622) o0 (0.66T) (0.533) (0.622) (0.622) (0.200)

Sind. Piramidal 1 1 ! : ! L 0 0 1

(0,900) (0,800) (0,700) (0,600 (0.300) (0.800) (08007 (0.100)

Tabla 1: andlisis estadistico significativo (p 0,033) que
correlaciona la lesidn talamica en la RM con los sintoma
de veértigo-mareo .

Figura 6: se objetiva aumento del 4to ventriculo, con
dilatacion de los surcos y leve aumento de la intensidad de
los hemisferios.



ANEXO

Confusion /DOTE
Trastornos psicoticos

Ataxia

Sind. Extrapiramidal

Trastorne de la marcha | J 6
Amnesia 6
Anuria ' 5
Trastorno del sueno \¢ 5
Mioclonias 4

Vértigo / mareos ' 4

ROT 3

Trastornos Visuales i N3

re

Anomia

Sind. Piramidal 1

Figura 8: En las secuencias Flair y DWI se objetivan
alteraciones de la sefial de manera hiperintensa a nivel del
hipocampo izquierdo y ambos talamos, ndcleo grises del
neoestriado. Evidenciando la sensibilidad de la secuencia DWI.

Figura 7.
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