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RESUMEN 

TÍTULO: Hallazgos Neurofisiológicos En Pacientes Con Enfennedad De Creutzfeldt 

Jakob. 

OBJETIVO: Determinar los patrones neurofisiológicos observados en pacientes con 

Enfermedad de Creutzfeldt Jakob y realizar una correlación entre el cuadro clínico y éstos. 

MATERIAL Y MÉTODOS: Se incluyeron en el estudio pacientes con diagnóstico de 

Enfermedad de Creutzfeldt Jakob a cargo del Servicio de Neurología del Hospital de 

Especialidades CMN SIGLO XXI en el periodo comprendido entre Mayo -2001 y Junio 

2002 a quienes se les realimron estudios Neurofisiológicos tales como: EEG, PEATC Y 

PEACC. 

RESULTADOS: Se obtuvieron 2 casos con ECJ en los cuales encontramos alteraciones en 

EEG con complejos de ondas agudas trifásicas cnracteristicos de esta enfermedad. En los 

Potenciales auditivos de Tallo cerebral observwnos integridad de la vía auditiva con datos 

de adaptación patológica. En los potenciales auditivos de corteza cerebral observamos 

moñología adecuada de las ondas, latencias absolutas e intervalo PI-NI disminuidos, 

aportando datos sobre el daño cortical que presentaron estos pacientes. 

CONCLUSIONES: Los estudios neurofisiológicos son métodos para determinar el grado 

de deterioro cortical en relación con el cuadro clínico y evolución de In enfermedad de 

Creutzfcldt Jakob. 

PALABRAS CLAVE. Enfermedad Creutzfcldt Jakob. Elcctroencefnlograma. Potenciales 

evocados auditivos. 
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ANTECEDENTES 

Existen alteraciones neurológicas con ciertos cnmbios patológicos llamados 

espongióticos, los cuales incluyen Enfermedad de Creutzfeldt Jakob (ECJ) y su nueva 

variante, el Síndrome de Gerstmann-Straussler, Síndrome de Scheinker e Insomnio familiar 

fatal en el humano; y Encefalopatía espongiforme de Scmpie y bovina, entre otras, en 

animales. El agente etiológico ha sido considerado como transmisible. hereditaria o nmbas. 

(1) 

La encefolopatln espongiforme subngudn (EES) se refiere a In enfermedad cerebral 

distintivo, en In cual In demencia rápidamente progresiva y profunda es asociada con ataxia 

cerebelar y sacudidas mioclónicos difusos. Los mayores cambios neuropatológicos están en 

la cortezn cerebral y cerebelar; las cnmcterísticas notables de las lesiones son pérdida 

neuronal extendida y gliosis acompnñadu por mm vacuolización impresionante o estado 

esponjoso de las regiones afectadas. (2) 

Ambos la encefalopatía espongiforme subaguda o la demencia lentamente progresiva 

con signos de afección piramidal y extrapiramidal fueron originalmente descritos por 

Creutzfeldt y Jakob. 

La enfermedad afecta principalmente la corteza cerebral y cerebelar, generalmente 

en un modo difuso, a pesar de que en algunos casos son exclusivamente involucradas las 

regiones occipitoparietales. A pesar del hecho de que la enfermedad es secundaria a un 

agente, posiblemente un virus, las lesiones no muestran evidencia de reacción inflamatoria. 

(2,3). 

CLASIFICACIÓN: 

1. Formas familiares ligados a mutaciones del gen codificador de proteínas 

priónicas (8% ). 
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2. Formas latrogérúcas (5%). 

3. Formas esporádicas (87%). 

4. Nueva variante (Encefalopatfa espongiforme bovino - 41 casos conocidos). 

(3%). 

Los priones son los agentes causantes de un grupo de enfermedades 

neurodegenerativas letales características de nuuníferos, también conocidas como 

encefalopatia espongiformes transmisibles. Estos agentes son capaces de propagarse dentro 

de un mismo huésped cauS1U1do una lesión espongiótica y de transmitirse de huésped a 

huésped con elevado tiempo de incubación. (4) 

Prusiner acuila el término prion (partfcula infecciosa de naturaleza proteica) para 

diferenciarlo de virus y viroides. Es unn forma alterada de unn proteína celular funcional 

(PrP en manúferos) que ha podido perder su función normal pero ha adquirido Ja capacidad 

de transformar la forma normal en patológica. (4) 

Las enfermedades inJi:cciosas serian el resultado de la presencia exógena de Pri', es 

decir, del catalizador efector o del núcleo. Las enfunnedades esporádicas, aunque de 

etiología desconocida, podrían surgir por alteraciones metabólicas o bien mutaciones 

espontáneas que conlleven la formación de PrP (5). 

La heterogenecidad fenotípica de la ECJ esporádica ha sido ligada bioquimicamente 

a distintos tipos de proteasas resistentes de la proteína priónica (tipo 1 y tipo 2 PrPsc). (6) 

Se han identificado 20 diferentes puntos de mutaciones e inserciones en el gen PRNP 

como causa de enfermedades priónicas hereditarias. Otras mutaciones tales como E200K 

son genéticamente ligadas a unn presentación típica de ECJ. Un elemento del medio 

ambiente o genético puede afectar la edad de inicio de la mutación en diferentes 

3 !·------·-·-·--·-·--·-----·--·¡ ·vrs¡r· r"l()NJ 
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Enfennedad de Creutzfeldt Jakob latrogénica. 

Las dos causas más importantes de enfennedad iatrogénica son cadáveres humanos 

contaminados por honnona del crecimiento derivada de la pituitaria e injerto de dura madre. 

reconocidas como riesgo en la mitad de los 80's (9, I0,11,12.13). 

La enfennedad aparece en todas partes del mundo y en todas las estaciones del afio, 

con una incidencia anual de 0.45 casos por millón de la población. En Israelíes e 

inmigrantes hacia Francia del Norte de África, la incidencia es mucho mayor. A pesar de 

que la incidencia reportada de Encefalopatía espongifonne subaguda es un poco mayor en 

áreas urbanas que rurales. no se han observado agrupaciones temporoespaciales de estos 

casos en los Estados Unidos (2). 

En Alemania se encontraron de Junio de 1993 a Mayo del 2001 un total de 1247 

pacientes con sospecha de ECJ, siendo confirmados por autopsia 404 casos, con diagnóstico 

de probable ECJ un total de 369 casos en base a los datos clínicos y pruebas adicionales, 

encontrando un incidencia del 0.7 por cada millón de la población con un incremento en el 

2002 11 1.3 (14). 

Christo!Tersen observó una incidencia de la ECJ de 1 caso/millón por afio en el pais 

de Storstrom durante el periodo de 1990 a 1999 (15). Kulczycki, et al, observaron en 

Polonia durante el periodo de 1996 a 1998 un total de 60 casos probables o posibles de ECJ, 

con cambios neuropatológicos típicos de encefülopatía espongiforme en 28 de ellos y un 

total de 24 pacientes con ECJ esporádica ( 16 ). 

La encefalopatia espongifonne subaguda transmisible es en la rnayoria de los casos 

una enfermedad de la edad tardía, aunque puede ocurrir en adultos jóvenes y generalmente 

es fatal en un año. Los sexos son afectados igualmente. (2, 17). 
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Algunas publicaciones sugieren que el periodo medio de incubación de ECJ 

relacionado con hGH es en promedio de 15 años ( 18). 

El diagnóstico inicial de ECJ está basado en el cuadro clínico y es usualmente 

correcto en pacientes con una demencia progresiva que se presenta por menos de 2 años, con 

al menos dos de los siguientes signos neurológicos: mioclonus, signos visuales o 

cerebelares. signos piramidales y extmpirarnidales, y mutismo acinético. (2, 8. 12. 17. 19). 

Los estadios tempranos de la enfermedad son camcterimdos por una gran variedad 

de manifestaciones clinicas. pero las más frecuentes son cambios en el componwniento 

emocional y función intelectual. junto con anormalidades de la función cerebelar y la visión, 

tales como distorsiones de las formas y alineamientos de objetos o deterioro de In agudez.a 

visual. La degeneración de la coneza frontal se asocia a cambios de la personalidad, 

desinhibición y déficit cognitivo. Cumcteristicamente. la enformedud progresa rápidamente, 

así que obviamente el deterioro puede ser visto de semana a semana y día a día. En general. 

las sacudidas mioclónicas son evocados por estímulos sensoriales de todo tipo, pero también 

ocurren espontáneamente. Estos cambios gradualmente terminar en estupor y coma. pero las 

contracciones mioclónícas pueden continuar hasta el final (2, 20, 21. 22). 

En el diagnóstico de ésta enformedud se encuentran diversos métodos. Los 

exámenes de rutina en sangre y líquido cefalorraquídeo son normales. El 

electroencefalograma (EEG) es un estudio de gran utilidad (2). 

En el EEG una actividad periódica es la sucesión de grafoelementos paroxísticos 

estereotipados (al menos tres) separados por intervalos casi idénticos. Los grafoelementos 

son siempre de mayor amplitud que la actividad de fondo, variando entre los 100 y los 300 

rnicrovoltios o incluso más. Pueden ser simples. complejos (morfología trifiisica) o incluso 

muy complejos y polimorfos. (2, 17. 23) 
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En la ECJ se encuentran actividades periódicas de corta duración (inferior a 4 

segundos) y de distribución simétrico y sincrónica. Se observan grafoelementos escarpados 

difásicos o triliisico de nproximadrunente 100-300 milisegundos de duración. que se repiten 

n un intervalo de O. 7 - 1.5 segundos. Presentan ondas agudas periódicas, ampliamente 

distribuidas sobre ambos hemisforios cerebrales. sincrónicos y simétricos. (17. 23) 

Los cambios típicos del EEG se han encontrado en aproximadamente el 60 n 90% de 

los casos. En un análisis de su diagnóstico de sensitividnd y especificidad, los complejos de 

ondas agudas periódicos tuvieron una sensitividnd del 67% con una especificidad del 86% 

pnrn el diagnóstico de enformednd de Creutzfeldt Jnkob (24). 

Dichos complejos de ondas constituyen un método diagnóstico especüico para el 

diagnóstico de ECJ, pero puede ser visto en casos de intoxicación de litio, penicilina, 

antidepresivos triciclicos y barbitúricos. en encefnlopntfas metabólicas y anóxicas, y en 

encefalitis viral tales como Encefalitis por Herpes simple (19, 23, 24. 25). 

El gel de electroforesis bidimensional (2DE) para p130/131 es una prueba especifica 

para el diagnóstico de ECJ. Ln reciente identificación de las proteínas p 130/131 como 

miembro de In proteína familiar 14-3-3 ha conducido a una prueba basada en anticuerpos. In 

cual tiene una sensibilidad para el diagnóstico de ECJ del 98% y una especificidad del 99"/o 

(24). 

Recientemente , In proteína 14-3-3 ha sido descrita como un marcador útil de LCR 

para el diagnóstico in vivo de ECJ. Las proteínas 14-3-3 son un grupo de proteínas 

altamente conservadas involucradas en la regulación de fosforilnción protelnica y en la vía 

de In proteincinasa activada mutógena. La isofonna gamma parece ser especifica para el 

tejido nervioso (25). 

6 



Otto M, et al, encontró mediante la detección de proteínas 14-3-3 una sensitividad 

del 94%, especificidad del 90% con un valor predictivo positivo del 92% (20, 26, 27). 

Los valores de enolasa especifica neuronal (NSE) mayores de 35ng/mL asociados 

con valores de 14-3-3 de más de 8ng/mL proporcionan el 100% de especificidad para ECJ 

en la población estudiada. Estos valores fueron sólo sensitivos en el 61% en detectar todos 

los pacientes con ECJ por lo que se requiere Wl8 correlación clútica cuidadosa. 

Adicionalmente. la concentración incrementado de protelna gliol S-100 en LCR han dado 

resultodos comparobles con lo pruebo de NSE. (25,27, 28) 

En ECJ esporádica, la Tomogmfia Computarizado (TC) o Resonancia Mognética 

(RM) cerebral muestra únicamente hallazgos útespeclficos toles como atrofia. (24) 

En un paciente con ECJ, la RM mostró incremento de intensidad en la cortem 

estriada, tálamo y cortem cerebrol. La RM tiende prútcipalmente a aportar patrones 

topográficos. La RM puede mostrar signos de hiperintensidad bilateral en los ganglios 

basales en 79% de los casos (12, 17, 20, 24). Además se observan áreas de hiperúttensidad 

en la cortem cerebral que corresponden con la localización de los complejos de ondas 

periódicas agudas en el EEG (29). Se puede utilimr lo RM de difusión pesada en el 

diagnóstico temprano de la ECJ y monitoreo de la progresión. (12, 29) 

La amplitud de la onda N20 en potenciales somatosensorialcs del nervio mediano, 

empiem a disminuir con la progresión de la enfermedad hasta que fmalmente desaparece sin 

prolongación de la latencia N20, mientras que otros componentes de latencia corta se 

conservar. La amplitud de N20 refleja el daño cortical de los pacientes con ECJ. (30) 

Estudios como EEG , RM y detección de proteútas 14-3-3 en el LCR apoyan o 

debilitan la sospecha clínica de la enfermedad, pero el diagnóstico definitivo de ECJ 

requiere exarninación postmortem del cerebro. ( 19, 26) 
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Los estados tempranos de intoxicación de litio, encefalopatia metabólica, meningitis 

carcinomatosa, o incluso enfennedad de Schilder pueden simular la EES. Los cambios 

mentales tempranos pueden ser mal interpretados como una reacción emocional atlpica e 

inusual intensa por fuctores ambientales o como una de las psicosis mayores. Se ha 

confundido el diagnóstico al inicio de la enfennednd con Crisis conversivas. (2, 21) 

Los pacientes que se encuentran en estadios tardíos de EES pueden por un tiempo ser 

tomados como una enfermedad de Alzheimer con mioclonus o Parkinson, esclerosis lateral 

amiotrófica, síndrome demencial, hasta que evoluciona rápidamente el cuadro clínico claro 

(2, 31). 

No se conoce un tratamiento especifico. En vista de lo transmisibilidad de lo 

enfermedad de humanos a primates o iatrogénicamente de paciente a paciente, podrian ser 

tomadas ciertas precauciones en el cuidado de médicos y manejo de materiales de pacientes 

con ECJ. No es necesario el aislamiento. El agente transmisible es resistente a lo 

ebullición. formol, alcohol y radiación ultravioleta, pero puede ser inactivado por autoclave 

a 132 grados y 15 lb/in2 por una hora o por inmersión por una hora en hipoclorito de sodio 

ni 5% (blanqueador casero). El realizar una biopsia cerebral o autopsia no lleva un riesgo 

especial. Obviamente tales pacientes o algún otro conocido por demencia no podría ser 

donador de órganos para tmnsplantes. (2. 31) 

Actualmente no existe una terapia efectiva para In ECJ. Los agentes antivirales 

amantadina. vidarabina. y nciclovir han sido inefectivos. (2. 31) 

El agente más prometedor que parece ser menos tóxico. derivado de la anfotericina 

B, es el MS-8209. Efectivamente este componente tiene un amplio espectro de actividad 

antipriónica y constituye la única molécula existente para prolongar el tiempo de sobrevida 

8 



cuando el tratamiento se inicia en estadios tardíos de la infocción. (32) La fenotiazina inhibe 

la producción de priones, el agente causal. en cultivos de células del neuroblastoma. (33) 

9 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

¿Pueden las alteraciones neurofJSiológicas en pacientes con enfennedad de 

Creutzfeldt Jakob servir como factores predictivos y pronósticos de la misma? 

HIPÓTESIS 

Los hallazgos neurofisiológicos observados en Electroencefalograma (EEG), 

Potenciales evocados auditivos de Tallo (PEATC) y Corteza Cerebral (PEACC) en 

pacientes con demencia son útiles como factores predictivos de la enfennedad de 

Creutzfeldt Jakob. 

OBJETIVOS 

1. Detemúnar los patrones neurofisiológicos observados en pacientes con ECJ por 

medio de EEG y Potenciales auditivos de Tallo y Corteza Cerebral y realiz.ar una 

correlación entre el cuadro clínico y estos. 

MATERIAL, PACIENTES Y METODOS 

1. Diseño del estudio. Se realizó un estudio prospectivo. longitudinal. descriptivo. 

2. Universo de trabajo: Pacientes a cargo del Servicio de Ncurologia del Hospital 

de Especialidades CMN SIGLO XXI con diagnóstico de Enfermedad de 

Creutzfeldt Jnkob durante el periodo comprendido entre Mayo - 2001 y Junio-

2002 a quienes se les realizaron estudios Neurofisiológicos tales como: EEG, 

PEATC Y PEACC. 

10 



DESCRIPCIÓN DE VARIABLES 

Variable lndependienle: 

l. Enfennedad de Creulzfekll Jakob. 

*Descripción operaliva: Alteración neurológica de aspecto anatómico degeneralivo, 

con frecuente estado esponjoso de la corteza cerebral, asociada a afectación de los 

ganglios basales con expresión clínica de demencia. 

Variables Dependienles: 

l. Alleracioncs Neurofisiológicas encontradas en EEG. 

*Descripción operaliva. 

ELECTROENCEFALOGRAFÍA. Método para registrar gráficamente los 

fenómenos eléctricos que se desarrollan en el encéfalo, consistentes en oscilaciones 

de potencial que en condiciones normales y de reposo psicosensorial tienen un ritmo 

relativamente uniforme y constante; pero que se modifica variadarnente en la 

actividad psicosensorial y en estado morboso. 

2. Alleracioocs Neurofisiológicas encontradas en PEA TC y CC. 

*Descripción operativa. 

POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TALLO Y CORTEZA 

CEREBRAL. Es un registro de respuestas neurosensoriales a lo largo de la vfa 

acústica. conducidas a través del VIII nervio craneal hasta la corteza cerebral 

después de una estimulación sonora repetida. 

11 
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T•m•fio de i. Muestra: Obtuvimos un total de 4 pacientes con diagnóstico de 

Enfermedad de Creutzfeldt Jakob a cargo del Servicio de Neurología del Hospital de 

Especialidades CMN SIGLO XXI en el periodo comprendido entre Mayo -2001 y 

Junio 2002. Dos pacientes cumplieron con los criterios de inclusión y 2 fueron 

excluidos; uno de ellos no aceptó cooperar para los estudios y el otro falleció. 

Criterios de Selección: 

l. Criterios de Inclusión: Pacientes con Enfermedad de Creutzfeldt Jakob de 

ambos sexos y cualquier edad. 

II. Criterios de no inclusión: Pacientes con algún grado de demencia sin 

diagnóstico de Enfermedad de Creutzfcldt Jnkob. 

III. Criterios de Exclusión: Muerte o falta de cooperación del paciente para 

realización de los estudios. 

PROCEDIMIENTOS 

Se investigó el total de pacientes que cursaron con Enfermedad de Crcutzfcldt Jnkob 

manejados por el Servicio de Neurología del HE CMN S.XXI mediante In revisión de la 

libreta de Ingresos y Egresos de dicho servicio. 

El estudio de Electroencefalografia se realizó por Médicos especialistas del servicio 

de Neurof1Siologia previa colocación de electrodos bajo técrúca habitual para su registro e 

interpretación. 
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Los estudios de Potenciales Auditivos de Tallo y Corteza Cerebral fueron realizados 

por Médicos especialistas en Otoneurologla previa limpieza de los sitios convenciorwles 

para la colocación de los electrodos, a través de los cuales se transnútirá el estúnulo 

predeternúnado por el equipo de potenciales y posterionnente interpretado por dichos 

especialistas. 

Se solicitó a la farnilia de cada paciente su consentimiento para la realización de 

dichos estudios. 

CONSIDERACIONES ETICAS 

No existió riesgo alguno durante la realización de los estudios neurofisiológicos 

mencionados. manteniéndose la información como confidencial. 

RECURSOS PARA EL ESTUDIO 

l. Recursos humanos. Personal médico adscrito al Servicio de Otoneurologla y 

Neurofisiologla. 

II. Materiales. Un electroencefalógrafo, mesa de exploración, Equipo para 

Potenciales auditivos. pasta conductora, electrodos y rrwterinl para su 

colocación. 
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RESULTADOS 

REPORTE DE CASOS 

CASOI. 

Femenino de 55 ailos de edad (diestra). quien presentó una historia de inestabilidad 

durante la marcha con lateropulsión indistinta de 45 días de evolución. Posteriormente 

presentó temblor distal de miembros superiores e inferiores de un mes de evolución. 

Desorientación. labilidad emocional, inquieta, movimientos mioclónicos de la cabeza y 

pérdida del control de esfinter urinario. 

Durante la exploración neurológica presentó un Minimental de 26. alteraciones de la 

memoria mediata e inmediata, alteración de las funciones mentales superiores. Nervios 

craneales sin alteraciones. Temblor de mediana amplitud constante a nivel cefálico y wnbas 

extremidades superiores de predominio derecho. Dismetrías y diudiadococinesias de 

predominio derecho. Mnrchu atáxica. Lo Tomografia de cráneo mostró atrofia temporal 

bilateral. 

El electroencefalograma estuvo conformado en su etapa de reposo por actividad alfa 

rítmica y sincrónica de 11 Hz y de 30 uV de wnplitud, distribuida sobre las regiones 

parietooccipitales. Actividad beta de 151-lz y de 5 uV. De wnplitud, de distribución 

generalizada. Actividad theta de 71-lz intermitente de distribución difusa. Se registraron 

ondas agudas de 40 uV de amplitud intermitentes presentándose en forma paroxística dando 

la impresión de brote supresión que predominaron en las regiones frontales bilaterales y que 

tendieron a ser trifásicas. Se registró actividad dello intermitente y difusa (Ver Anexos-

Figura 1). 
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Los Potenciales auditivos de Tallo Cerebral mostraron adecuada moñologia de las 

ondas I, 111 y V. Latencias absolutas dentro de límites normales. Intervalos interondas 

dentro de parámetros normales. Relación de amplitud 1-V conservada. Tiempo de 

conducción central conservado. Replicabilidad adecuada. Paso de baja a alta tasa de 

estimulación prolongada en forma bilateral (Ver Anexos - Figura 2). 

En los Potenciales evocados auditivos de corteza cerebral se presentó morfología 

adecuada de las ondas PI, NI, P2 y N2 con latencias absolutas disminuidas. el intervalo PI­

NI discretamente acortado (Ver Anexos - Figura 3). 

CASOll. 

Femenino de 58 años de edad (diestro). quien presentó una historia de 5 meses de 

evolución parestesias en miembros superiores e inferiores izquierdos. movimientos 

mioclónicos, alteraciones progresivas de la conducta; alteraciones en la deglución y pérdida 

del control de esfintercs de 1 O días de evolución. 

Durante la exploración neurológica presentó un Minimental de 16, alteración en la 

memoria mediata e inmediata.. labilidad emocional, disartria.. disminución generalizada de la 

fuerza. movimientos atáxicos de predominio izquierdo, dismetrias y disdiacocinesias de 

predominio izquierdo,. hiperrellexia.. espasticidad de extremidades superiores e inferiores. La 

Tomografia de cráneo no mostró alteraciones. 

El Electroencefalograma estuvo conformado en su etapa de reposo por actividad alfa 

rítmica y sincrónica de 8-10 Hz y de 20 uV de amplitud, distribuida sobre las regiones 

parietooccipitales. Actividad beta de 15Hz y de 5uV de amplitud de distribución 

generalizada. Se registraron ondas agudas trifásicas de 50-60 Hz de amplitud, 
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seudoperiódicas, que tendieron a formar complejos. Actividad delta de 3-4 Hz y de 30-40 

uV de amplitud (Ver Anexos - Figura 4). 

En los Potenciales evocados auditivos de Tallo Cerebral se observó adecuada 

morfología de las ondas 1, Ill y V del lado derecho y morfología no bien definida del lado 

izquierdo. Latencias absolutas dentro de límites normales. Intervalos interondas dentro de 

parámetros normales. Relación de amplitud 1-V invertida. Tiempo de conducción central 

conservado. Replicabilidad adecuada. Paso de baja a alta tasa de estimulación conservada 

del lado izquierdo y prolongada del lado derecho (Ver Anexos - Figura 5). 

En los Potenciales evocados auditivos de Corteza Cerebral se observó adecuada 

morfología de las ondas con latencias absolutas disminuidas. el intervalo PI-NI acortado, 

presentando una relación inversamente proporcional de amplitud y latencia al incrementar la 

intensidad del estímulo (Ver Anexos - Figura 6). 

Para realizar un mejor análisis de los trazos de los estudios Neurofisiológicos 

incluimos trazos sin patologÍll central y poder observar las diferencias que existen con 

estudios de casos con ECJ de EEG. PEATC y PEACC (Ver Anexos Figuras 7, 8 y 9, 

respectivamente). 

-~ SIS CON 
_ DE ORJfilSN 
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DISCUSIÓN 

El diagnóstico inicial de la enfermedad de Creutzfeldt Jakob está basado en el cuadro 

cUnico y apoyado en las alteraciones encontradas en estudios neurofisiológicos, sobre los 

cuales existen pocos datos reportados en la literatura debido principalmente a su baja 

incidencia. El estudio Neurofisiológico que se realiza con mayor frecuencia para el 

diagnóstico de la ECJ es el Electroencefalograma. 

En el primer caso reportado en nuestro estudio se observó en el EEG Ja presencia de 

ondas agudas de 40 uV de amplitud, intermitentes de predominio en regiones frontales y 

trifásicas con distribución difusa. 

En el caso 11 se registraron en el EEG ondas agudas trifásicas de 50-60 Hz de 

amplitud, seudopcriódicas, que tendieron a formar complejos. Actividad delta de 3-4 Hz y 

de 30-40 u V de amplitud. 

Dichos hallazgos están apoyados por lo referido por Ortega-Albús y Zerr- Inga 

quienes también encontraron grnfoclementos complejos (morfología trifásica) en pacientes 

con ECJ. observando las diferencias que existen con los grafoelcmentos de un estudio 

normal. Figura 7. 

Las alteraciones observadas de los PEA TC en ambos casos aportan únicamente datos 

de adaptación patológica con integridad de la vía auditiva, ya que la morfología y latencias 

absolutas de las ondas se encontraron dentro de parámetros normales. 

Debido a que la serotoninn es producida por un grupo de neuronas de los núcleos del 

rafé localizados en el tallo cerebral es posible determinar el estado de la corteza cerebral 

mediante el estudio de Potenciales auditivos de Corteza cerebral. La mayor concentración 
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de serotonina está localizada en la corteza cerebral en el área sensorial primaria 

especialmente en la corteza auditiva. en su capa IV que recibe la aferencia talámica. 

Wood refiere que los Potenciales evocados auditivos de corteza cerebral representan 

In actividad cortical del lóbulo temporal que se encuentra íntimamente relacionada con la 

serotonina. 

En los PEACC In morfología adecuada de las ondas, latencias absolutas de las 

ondas disminuidas y el intervalo PI-NI aportan datos sobre el daño que existe a nivel de la 

corteza cerebral en este tipo de pacientes. Se observó al comparar los PEACC de ambos 

casos que el caso 1 presentó mayor amplitud y en el caso 11 una disminución de latencia de 

las ondas en una etapa avanzada de la enfenncdad. Shiga y cols. Encontraron hallazgos 

similares en un estudio de potenciales sornntoscnsoriales del nervio mediano, en el que se 

reportó disminución de amplitud de la onda N20 en relación con la progresión de la 

enfermedad hasta que finalmente desaparece; observnndo que la amplitud de la onda N20 

refleja el daño cortical de los pacientes con ECJ. 

La relación entre el cuadro clinico y las alteraciones en los estudios 

Neurofisiológicos se explica por el hecho de que el caso 1 se encontró en una etapa clínica 

temprana de In enfermedad con alteraciones en los estudios de EEG, PEATC y CC menos 

evidentes; mientras que el caso 11 presentó una evolución clínica más avanzada con 

alteraciones en los estudios Neurofisiológicos más importantes. Sin embargo, no se han 

publicado estudios suficientes que apoyen esta relación. 
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CONCLUSIONES 

Las alteraciones representadas en el Electroencefalograma por ondas agudas 

trifásicas son características de daño cortical como el que se presento en In Enfermedad de 

Creutzfeldt Jakob. Los cambios observados en los Potenciales evocados auditivos de Tallo 

Cerebral únicamente otorgan datos de lesión a nivel central con integridad de la vía a través 

del Nervio coclear hasta la corteza cerebral. 

Los Potenciales evocados auditivos de corteza cerebral proporcionan datos 

importantes sobre el daño de la corteza cerebral según la evolución clínica de la Enfermedad 

de Creutzfeldt Jakob. 

Estudios recientes muestran la relación de serotonina con la corteza auditiva primaria 

y secundaria ya que su producción se encuentra dada por un b'lUpo de neuronas a nivel del 

Tallo cerebral. encontrando la mayor producción de serotonina a nivel de corteza auditiva. 

modificando así los potenciales auditivos de corteza cerebral en morfología. latencias y en 

amplitudes. 

Los estudios neurofisiológicos son métodos paro detenninar el grado de deterioro 

cortical en relación con el cuadro clínico y evolución de In enfermedad de Creutzfeldt Jakob, 

considerando los cambios espongióticos característicos a nivel cortical en este tipo de 

pacientes que tienen un pronóstico malo a corto pinzo. Sin embargo, consideramos que 

sería necesario realizar estudios con muestras más representativas. 
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FIGURA l. 

Trazo de Electroencefalograma del caso l con presencia de grafoelementos trifásicos. 
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FIGURA7 

Trazo normal de un electroencefalograma 
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FIGURAS 

Estudio de PEA TC con morfología, latencia e intervalos interondas 

Dentro de parámetros normales (Sin patología central). 

32 

TESIS coNl 
FAf14_pE OIDGEN I --...... -~ _ _...._, __ , 



¡; 
IQ 

"'° ~· l'2 
IQ 

--.----"' -··: ... 5-.n.t .... Dl_lil' ------­' &:m.v ••- :a 12.».v JO.e-. J rr1JDJAº .. _ 

··-·- tc1.n - P11a - Nll~ 

--1 1~ 
,,_ 

u•- ITlMm 

!!:0

1 

NllWJ 
na. l~ --,._ 

m.oo. .,. .... 

FIGURA9. 
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Trazo de PEACC con adecuada amplitud y latencia en un estudio normal, 
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