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Título: Varón joven con demencia rápidamente progresiva 

Presentación: Varón de 43 años en estudio por prurito, en tratamiento con antihistamínicos y 

gabapentina, que acude a urgencias por un cuadro confesional agudo y 

mioclonias. La Rx de tórax, analítica y el TC craneal son normales, 

considerándose un cuadro confesional orgánico de posible origen 

medicamentoso. El paciente regresa a urgencias a los 10 días, por presentar 

empeoramiento progresivo, a pesar de la retirada de los fármacos. Se realiza una 

RM cerebral, identificando hiperintensidad de señal en T2 y FLAIR en la corteza 

del hemisferio cerebral derecho y en la cabeza del núcleo caudado ipsilateral, 

con restricción de la difusión (Figura). El electroencefalograma muestra 

descargas epileptiformes lateralizadas periódicas derechas, compatibles con una 

encefalitis. La demencia progresiva, los hallazgos en RM y EEG y la positividad 

de la proteina 14.3.3 en LCR permiten diagnosticar Enfermedad de Creutzfeldt-

Jakob (ECJ) esporádica probable. 

Discusión : La ECJ es una enfermedad neurodegenerativa rápidamente progresiva, 

secundaria a la degeneración espongiforme del cerebro por acúmulo de 

proteínas priónicas. 

La alteración del EEG y la detección de la proteína 14.3.3 en LCR tienen alta 

sensibilidad, pero baja especificidad, por lo que es necesario el apoyo de 

sospecha clínica. Aunque la única prueba definitiva de esta enfermedad es la 

biopsia-autopsia, la RM ha demostrado ser de gran utilidad en el diagnóstico 

temprano. La clave diagnóstica es la hiperintensidad en T2 y FLAIR en los 

ganglios de la base, tálamos y el cortex, añadiendo secuencias en difusión, que 

detectan la restricción desde estadios tempranos. 

Conclusión: La RM es la prueba de elección ante la sospecha cínica de una enfermedad 

priónica, siendo la secuencia en difusión la más sensible para detectar la 

enfermedad en estadios tempranos. 
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Pie de foto: RM cerebral: FLAIR, DWI y ADC. Hiperintensidad de señal en cabeza de núcleo 

caudado derecho con restricción de la difusibilidad del agua. (A, B y C, flecha 

roja). Hiperintensidad de señal en el cortex del hemisferio cerebral derecho con 

restricción de la difusión. (D, E y F, flecha amarilla). 

 


