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Resumen

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica (ECJe) es un trastorno neurodegenerativo transmisible,
extremadamente raro, caracterizado por demencia rapidamente progresiva. En la tomografia por
emision de positrones con 18F-fluoro-2-desoxi-D-glucosa ('8F-FDG-PET/TC) de estos pacientes se ha
descrito hipometabolismo cortical bilateral parietal, frontal y occipital, sin alteraciones en el cerebelo ni
en los ganglios basales, lo que podria contribuir con el diagnostico diferencial de demencia rapidamente
progresiva. Se presenta el caso de un hombre de 75 afos de edad, con antecedente de cancer de
prostata y trastorno afectivo bipolar, con cuadro de dos semanas de cambios comportamentales vy
animicos, déficit cognitivo, alucinaciones visuales y auditivas y desorientacion espacial con rapida
progresion. Posteriormente, el paciente presenta marcha lenta, temblor en miembros inferiores vy
Babinski derecho. La resonancia magnética (RM) cerebral mostro restriccion a la difusion en la corteza
frontal y temporal bilateral y giro del cingulo, con sospecha diagndstica de sindrome paraneoplasico
versus enfermedad por priones. La 8F-FDG-PET/TC demostrd hipometabolismo en la corteza
frontal bilateral y I16bulo temporal y parietal derechos. La medicion de la proteina 14-3-3, proteina
T-Tau y conversion de proteina pridnica inducida por agitacion en tiempo real (RT-QUIC) en liquido
cefalorraquideo confirmd el diagndstico de enfermedad por priones.

Summary

Sporadic Creutzfeldt-Jakob disease (sCJD) is an extremely rare transmissible neurodegenerative
disorder characterized by rapidly progressive dementia. 18F-fluoro-2-deoxy-D-glucose positron
emission tomography (8F-FDG-PET/CT) in these patients has described bilateral parietal, frontal
and occipital cortical hypometabolism, without alterations in the cerebellum or basal ganglia,
which could contribute to the differential diagnosis of rapidly progressive dementia. We present
the case of a 75-year-old man with a history of prostate cancer and bipolar affective disorder,
with a two-week picture of behavioral and mood changes, cognitive deficit, visual and auditory
hallucinations and spatial disorientation with rapid progression. Subsequently, the patient presented
slow gait, tremor in lower limbs and right Babinski. Brain magnetic resonance imaging (MR
showed diffusion restriction in the bilateral frontal and temporal cortex and cingulate gyrus, with
diagnostic suspicion of paraneoplastic syndrome versus prion disease. ®F-FDG-PET/CT showed
hypometabolism in the bilateral frontal cortex and right temporal and parietal lobe. Measurement
of 14-3-3 protein, T-Tau protein and real-time shake-induced prion protein conversion (RT-QUIC)
in cerebrospinal fluid confirmed the diagnosis of prion disease.

hallazgos caracteristicos en laRM y en la ""F-FDG-PET/
TC; esta ultima, aunque atin no ha sido incluida dentro

Introduccién
La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es una

encefalopatia ocasionada por priones, caracterizada de los criterios diagnosticos, ofrece un gran aporte en

por una demencia répidamente progresiva que ¢l diagnostico diferencial.

invariablemente lleva a la muerte (1,2). La tasa de

incidencia mundial es de uno a dos casos por cada Caso clinico

Hombre de 75 afios de edad, con antecedentes
patoldgicos de hipertension arterial, cancer de prostata y
trastorno afectivo bipolar en tratamiento. Antecedentes
familiares de enfermedad de Alzheimer en la madre.

milléon de personas al afio (3). En Colombia se
cuenta con pocos casos resefiados desde su primera
descripcion en 1973 (4). Se presenta el caso de un
paciente con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, con
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Figura 1. RM cerebral en secuencias
de difusion (coeficiente b1000) y
ADC, axial. a) Areas de restriccion
ala difusion visualizadas como alta
sefal en la corteza frontal bilateral
de predominio izquierdo, y en la
corteza del giro del cingulo y b)
que corresponden a dreas de baja
sefal en el mapa ADC.

Figura 2. RM cerebral secuencia FLAIR, axial. a, b) Areas de discreta alta sefial en la corteza frontal bilateral, en la corteza del giro del cingulo y ¢) en la
corteza de los I6bulos temporales bilaterales.

Figura 3. a, b) Cortes axiales de imagen
de BF-FDG-PET/TC que muestran areas
de hipometabolismo en la corteza frontal
bilateral, de predominio derecho.
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Figura 4. a, b) Cortes axiales
de imagen de F-FDG-PET/
TC que muestran areas de
hipometabolismo en la corteza
frontal y parietal derecha.

Figura 5. a, b, ¢) Cortes axiales de imagen de 8F-FDG-PET/TC que muestran areas de hipometabolismo en la corteza temporal bilateral, de predominio
derecho.

El paciente consulta por cuadro de rapida progresion de dos semanas
de evolucion consistente en cambios comportamentales, hipoprosexia,
animo deprimido, hiporexia, alucinaciones visuales y auditivas, ideas
delirantes y desorientacion espacial, que coincidieron con la suspension
voluntaria del medicamento psiquiatrico, por lo que se sospechd
descompensacion de su enfermedad de base. El electrocardiograma,
la radiografia de torax y laboratorios iniciales no tuvieron alteraciones.

Durante la hospitalizacién presentd rapida progresion de
los sintomas, hipoactividad, desorientacion espacial y temporal,
bradipsiquia, fluctuacion del nivel de alerta, bradicinesia, marcha
lenta, temblor intermitente distal en miembros inferiores y Babinski
derecho. Se solicito tomogratia axial computarizada (TAC) de craneo
que mostrd cambios involutivos, TAC de cuello, térax y abdomen que
descartaron neoplasia solida subyacente, y electroencefalograma (EEG)
con encefalopatia leve inespecifica.

Se realizé resonancia magnética (RM) cerebral con medio de
contraste ante sospecha de encefalitis limbica de posible origen
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paraneoplasico, en la cual se evidenciaron areas de restriccion a la
difusion en la corteza de ambos 16bulos frontales de predominio
izquierdo y en el giro del cingulo (figura 1).

Estas areas y la corteza de ambos 16bulos temporales mostraban
alta sefial en FLAIR (figura 2). No se demostr6 realce con el medio
de contraste ni representacion en las demas secuencias de pulso. Se
consideraron como posibilidades diagndsticas la encefalitis autoinmune
de origen paraneoplasico y la enfermedad por priones.

Con el fin de descartar compromiso paraneoplasico, se realizd
una F-FDG-PET/TC corporal, negativa para viabilidad tumoral
moderada/mal diferenciada. La F-FDG-PET/TC cerebral mostrd
hipometabolismo de la corteza frontal bilateral, de predominio derecho
y en lébulos parietal y temporal ipsilateral (figuras 3-5), con adecuado
metabolismo cerebeloso y en ganglios basales, sin alteraciones
sugestivas de viabilidad tumoral. Los hallazgos encontrados se han
descrito en enfermedad por priones, por lo que se consider6 este como
el diagndstico mas probable (1,2).

Aporte de la 18F-FDG PET/TC en la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica. Lépez S., Restrepo F.,, Moreno L., Delgado A., Vidal M.



Posteriormente, un estudio de liquido cefalorraquideo mostré
proteina 14-3-3, proteina T-Tau y RT-QUIC positivas, lo que dio como
resultado una ECJ probable.

Discusion

La ECJ es una patologia neurodegenerativa ocasionada por priones,
con una baja incidencia y sin tratamiento curativo hasta el momento,
con una mortalidad del 100 % (3).

Se ha clasificado en: formas adquiridas —iatrogénica y variante—,
genéticay esporadica (ECJe) —la mas frecuente de las tres, y representa
entre el 85 %-95 % de los casos— (3).

La ECJe probable se diagnostica mediante la suma de los sintomas
clinicos del paciente y hallazgos positivos en el RT-QUIC, proteina
14-3-3 y electroencefalograma o RM (2,5). El diagnoéstico definitivo
se obtiene con el estudio patologico del tejido cerebral (1).

Los hallazgos frecuentemente descritos en la RM son: la restric-
cion a la difusion o alta sefial en FLAIR, en la corteza —principal-
mente en la insula, cingulo y lobulos frontales— o en ganglios basales
—principalmente, caudado y putamen—, frecuentemente bilateral y
asimétrica. Estos hallazgos se han documentado incluso antes de la
aparicion de los sintomas (1,2,6).

En cuanto a la 'F-FDG-PET/TC, se han sefialado hallazgos
caracteristicos que se pueden encontrar incluso antes de observarse
anomalias en la RM (2) y consisten en areas hipometabolicas en las
zonas afectadas, generalmente bilaterales y asimétricas. La region
temporal medial, el cerebelo y los ganglios basales con frecuencia se
encuentran menos comprometidos (1,7).

El paciente de este caso cumplié los criterios clinicos e
imagenologicos por RM para ECJe, pero ante la sospecha de encefalitis
autoinmune de origen paraneoplasico se realiz6 '*F-FDG-PET/TC, con
el cual se apoyo¢ el diagndstico de ECle.

Aunque la "F-FDG-PET/TC no hace parte de los criterios
diagnoésticos para ECJ, es una herramienta de gran utilidad,
especialmente en los pacientes en los que la RM no se puede realizar o
no es concluyente. Es 1til también para descartar algunos diagndsticos
diferenciales. Sin embargo, hacen falta mas estudios para que pueda
hacer parte del estudio integral de las demencias rapidamente
progresivas, e incluirla dentro de los criterios diagnosticos.
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