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387/22 - DOCTOR, ME ENCUENTRO INESTABLE...

L. Martinez Regol, G. Rodriguez Mazént, A. Orbis Callgjal, R. Melguizo Benavides!, R. Osorio Prudenciol, N. Cardama Seco?

IMédico de Familia. Centro de Salud Maqueda. Madrid. 2Médico de Familia. Hospital Fundacién Jiménez Diaz. Madrid.

Resumen

Descripcion del caso: Varén de 35 afios de edad, sin antecedentes de interés salvo enfermedad de Crohn. No
antecedentes familiares de enfermedades neurol 6gicas de interés. Tratamiento habitual con azatioprina.
Educador social. Acudié a consulta porgue tras su viaje de lunade miel (Costa Rica) comenzé con una
inespecifica astenia, alacua no dio importancia. Posteriormente asocio unaligerainestabilidad de la
marcha, sin mareo asociado, teniendo que aumentar su base de sustentacion para deambular. Més adelante, al
asociarse vision borrosa fluctuante, que aparecia con el cansancio al leer o a ver latelevision, siendo ésta
binocular y horizontal, decidi6 consultar a su médico. Su pareja nos relatd que presentaba ol vidos frecuentes
y muchas pesadillas. No presentaba por entonces mioclonias ni otro tipo de movimientos involuntarios. No
automatismos, ni desconexion.

Exploracion y pruebas complementarias: Tension arterial: 113/68 mmHg, frecuencia cardiaca:83l pm,
temperatura:37 °C. Consciente, alerta, orientado en personay espacio, parcia mente en tiempo (falla
mes).Lengugje fluente sin elementos disfasicos, nébminay repite frases largas. Memoria biografica
conservada, dificultad para evocar eventos sucedidos €l Ultimo mes. Pares creaneales. diplopia, nistagmo
multidireccional. No ptosis. No asimetriafacial, pares bajos normales. Motor: tono conservado. Mioquimias
espontaneasy a estimulo tactil en cuadricepsy gemelos. Sensibilidad: conservada. Coordinacion: marcada
dismetria de las cuatro extremidades de predominio en extremidades izquierdas. Disdiadococinesiae
hipotonia. Marcha: bipedestacion con marcado aumento de base de sustentacion. Romberg (-). No posible
tandem. Tras su anamnesis y exploracion fisica se decidio derivar a urgencias hospitalarias. Fue visto por
oftalmologia (no alteraciones en exploracion)y neurologia, quedando ingresado. Analitica, anticuerposy
serologias negativas. Resonancia magnética cerebral: hipersefial de T2 en ambos nuicleos caudados y del
putamen. Electroencefalograma: normal. Determinacion de proteina 14.3.3 en liquido cefalorraquideo:
positiva. Pese a que el paciente cumplia con criterios diagnésticos de enfermedad de Creutzfeld-Jakob (ECJ),
por si estuviese en relacion con una encefal opatia toxico-metabdlica se inicid tratamiento con tiamina, acido
ascorbico, corticoterapia en bolos e inmunoglobulinas intravenosas, sin lograr mejoriadel cuadro. Fue dado
de alta hospital aria con medidas de sostén. El cuadro progreso a gran velocidad hacia mutismo, con
tetraparesia espéstica, piramidalismo bilateral, movimientos coreoatetdsicos de extremidades y ceguera
cortical. Aparecieron reflejos primitivos, asi como mioclonias frecuentes. El paciente fallecio alos 4 meses
de su diagnéstico.

Juicio clinico: Enfermedad de Creutzfeld-Jakob de predominio cerebel0oso (variante VV2).

Diagnostico diferencial: Enfermedad de Alzheimer avanzada, encefal opatia hepética, encefal opatia toxico-
metabolica.
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Comentario final: La enfermedad de Creutzfel d-Jakob es una patol ogia neurodegenerativas asociada a una
irreversible mortal evolucién, de ahi que los cuidados paliativos, laempatiay la cercania al sistemade salud
sea primordial. En todo momento, tanto nuestro paciente como su familia, estuvieron a cargo del equipo de
soporte de atencion domiciliariay de su médico de atencion primaria, manteniendo el mejor climay
tratamiento paliativo posible hastad final de sus dias.

Bibliografia

Brown P, et al. Human spongiform encephal opathy: TheNational Institute of Health series of 300 cases of
experimentally transmitted disease. Ann Neurol.1994;35:513-29.

Parchi P, et al. Classification of sporadic Creutzfeld-Jacob disease based on molecular and phenotypic
analysis of 300 subjects. Ann Neurol. 1999;46:224-33.

Zear |, et a. Update clinical diagnostic criteriafor sporadic Creutzfeld-Jakob disease. Brain. 2009;132:265-
68.

1138-3593 / © 2019 Sociedad Espafiola de Médicos de Atencion Primaria (SEMERGEN). Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.



