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Resumen

Objetivos: La enfermedad de Creutzfel dt-Jakob (ECJ) es una entidad rara que habitual mente sospechamos
ante un deterioro cognitivo rapidamente progresivo, aungue existen otras formas de presentacién menos
frecuentes no asociadas a demencia. Presentamos el caso de una paciente con ECJ que debuta con un
sindrome corticobasal (SCB) sin deterioro cognitivo.

Material y métodos: Mujer de 77 afos sin antecedentes, que comienza con dolor, debilidad, torpezay
movimientos involuntarios en hemicuerpo derecho, refiere agarrar objetos con lamano derechay no poder
soltarlos, sintiendo su mano como algo geno aellamisma. Ademas, presenta torpeza de miembro inferior
derecho, requiriendo apoyo parala marcha, por 1o que decidieron consultar. Tanto ella como su hija niegan
alteracién de memoria, lenguaje o conducta.

Resultados: En la exploracion destacarigidez axial y apendicular de predominio derecho, apraxiaideomotora
predominantemente derecha, mioclonias espontédneas y adopcion de posturas anormales involuntarias en
hemicuerpo derecho. LaRMN cerebral mostré hiperintensidad cortical bilateral en FLAIR, con restriccion de
ladifusion cortical bilateral de predominio izquierdo. En el EEG se objetivo actividad epileptiforme
frecuente en region centro-parietal izquierday en el DATSCAN afectacion de la via dopaminérgica
presinaptica nigroestriatal izquierda. LCR con 2 células, 49,8 mg/dl proteinasy proteina-14-3-3 negativa. En
un mes progresd hacia mutismo acinético y coma, falleciendo dias después. Los resultados y 1a evolucion
clinica permiten el diagndstico probable de ECJ.

Conclusion: A pesar de su infrecuencia, debemos tener en cuenta formas de presentacion menos frecuentes
sin deterioro cognitivo en pacientes con ECJ, como el SCB mostrado en nuestro caso.
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