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INTRODUCCIÓN 

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es una 
enfermedad transmisible y degenerativa del sistema 
nervioso central caracterizada por períodos prolongados 
de incubación que van de algunos meses a décadas, 
seguida por un breve y progresivo curso que conduce a 
la muerte del paciente. 

En 1920, Creutzfeldt describió una eniermeuad 
demencial progresiva en una mujer de 22 años.0) En los 
años siguientes, Jacob reportó cuatro casos clínicos 
similares pero en pacientes mayores de 50 años. Durante 
las siguientes cuatro décadas, numerosos casos de ECJ 
fueron descritos clínica y patológicamente. En 1959, 
Klatzo, Gajdusek y Zigas observaron las similitudes 
neuropatológicas entre la ECJ y el kuru, un desorden 
degenerativo del cerebelo de los nativos de Nueva 
Guinea.(2) El mismo año, Hadow describió las simili-
tudes neuropatológicas entre el kuru y la encefalopatía 
fatal del ganado ovino, sugiriendo que el kuru debía ser 
transmisible a animales de laboratorio después de un 
período de incubación prolongado. Durante la década 
siguiente, tanto el kuru como la ECJ fueron transmitidos 
experimentalmente a simios.C3'4) 
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ETIOLOGÍA 

En trabajos realizados por Bockman y col.® se observó 
la presencia de pequeñas partículas proteicas, resistentes 
a la inactivación por procedimientos que modifican 
ácidos nucleicos, en cerebros de ovejas con encefalopatía 
y en pacientes con la ECJ. Estos investigadores sugirieron 
que dicha pro teína podría desempeñar un papel 
importante en la transmisión de la infección, denomi-
nando a este tipo de agente "prion". Gejdusek(6) ha 
planteado que los priones son proteínas replicantes que 
inducen un cambio de conformación por autonucleación 
y autopatrón en una proteína precursora, produciendo 
una forma amiloide infecciosa. Seis enfermedades, tres 
en animales y tres en humanos son causadas por 
"priones" (Cuadro 1). La encefalopatía espongiforme 
de los ovinos y la ECJ han sido las mejor estudiadas. 
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Las enfermedades por "prion" en humanos ilustran tres 
mecanismos por los cuales la degeneración del sistema 
nervioso central puede originarse: 1) Infección lenta, 2) 
Enfermedad esporádica, 3) Alteración genética. 

1) Infección lenta: En este caso se cree que la invasión 
del sistema nervioso central va precedida por una 
infección sistémica prolongada clínicamente 
silente. 

2) Enfermedad esporádica: Esta ha sido explicada 
por la presencia de priones en nuestra cadena 
alimentaría con una baja eficiencia de infección. 
Prusiner0^ demostró en trabajos realizados con 
hamsters, que la infección por prion a través de la 
vía oral fue W veces menos eficiente que la 
inoculación intracerebral. 

3) Alteración genética: Se ha planteado la posibilidad 
de que un locus  genét ico suminist ra   la  
susceptibilidad individual para la infección por 
priones exógenos.(7) Trabajos realizados por 
Bockman(S), han demostrado que el genoma 
humano contiene un gen para la proteína prion, el 
cual está localizado en el cromosoma 2O.Í8) 

de este gen han sido asociados con la ECJ en 
familias con encefalopatía espongiforme. 

EPIDEMIOLOGÍA 

La ECJ es un trastorno de distribución mundial con una 
incidencia de 0,9 a 1,2 por millón. Existen poblaciones 
dispersas en las cuales la enfermedad es más frecuente: 
su incidencia entre los judíos de Libia es de 31,3 por 
millón; también se ha identificado una concentración de 
casos en Eslovaquia (antigua República Socialista 
Soviética).04' El 10% de los casos son familiares, pero 
sólo se han registrado 2 casos en los cuales se encontraron 
afectados los dos miembros del matrimonio, lo que hace 
pensar que la agrupación familiar sería expresión de 
variaciones de la susceptibilidad determinadas 
genéticamente más que de la transmisión de la infección 
entre los miembros de la familia. La ECJ afecta a personas 
de mediana edad, con una media de comienzo de la 
enfermedad a los 52 años; sin embargo se han registrado 
casos entre los 26 y los 78 años de edad. 

Se han documentado en la literatura diferentes formas 
de transmisión: 

a) De persona a persona a través de: trasplante de 
córnea055, neurocirugía para ventriculografíat8) e 
implantación de electrodos cerebrales00; b) en 
pacientes que recibieron hormona de crecimiento 
proveniente de cadáveres.07-18); c) en personas que 
trabajaban con tejido nervioso de humanos 
(Patólogos09* y técnicos histólogos*20-2". 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS 

El comienzo de la enfermedad es sutil con alteraciones 
de la personalidad y afectación de las funciones 
intelectuales y de la memoria reciente. Los pacientes 
pueden demostrar cierta distorsión de la percepción 
visual sin verdaderas alteraciones de la agudeza visual. 
Pronto aparecen mioclonías que frecuentemente son 
provocadas por estímulos auditivos o de otro tipo. A 
medida que la enfermedad va evolucionando, los 
pacientes desarrollan demencia, ataxia, rigidez muscular 
y otros signos neurológicos atribuibles a alteraciones de 
cualquier parte del cerebro o de la médula espinal. 
También aparecen posturas de decorticación y 
descerebración seguidas de un estado vegetativo. La 
muerte tiene lugar en un período de nueve meses desde 
el comienzo clínico de la enfermedad. No obstante, a 
veces se han registrado supervivencias más largas y en 
ocasiones una evolución más rápida02'. 

DIAGNOSTICO 

Se debe sospechar esta enfermedad en cualquier paciente 
que presente una demencia rápidamente progresiva, 
sobre todo si se produce en la edad media de la vida o 
va acompañada de mioclonías. Los resultados de los 
estudios sistemáticos de sangre y orina son normales, 
aunque en un escaso número de pacientes las pruebas 
de función hepática ponen de manifiesto pequeñas 
alteraciones. En un estudio realizado por Tanaka y 
col.03', se reporta disfunción hepática definitiva en 
pacientes con ECJ en los cuales no existía enfermedad 
hepática reconocida, descartándose así mismo que las 
alteraciones fuesen inducidas por drogas. El daño 
hepático no se asoció con la proliferación directa del 
prion ya que no se encontró "proteína prion" resistente 
a proteínas a humana en el hígado de estos pacientes. 

Awerbuch y col.0* reportan casos de pacientes con ECJ 
que presentaban niveles de ácido láctico en líquido 
cefalorraquídeo considerablemente mayores que en 
otras enfermedades demenciales, motivo por el cual 
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este grupo sugiere que los niveles de ácido láctico en 
líquido cefalorraquídeo podrían ser utilizados como un 
parámetro bioquímico para el diagnóstico diferencial 
de la ECJ. 

En el electroencefalograma se observa enlentecimiento 
generalizado y complejos periódicos de alto voltaje.125' 
Estos hallazgos, aunque son muy sugestivos de la 
enfermedad, a veces sólo se detectan tras registros 
repetidos. Gourmelon y col.í26> reportan cambios en el 
sueño REM, presentando una organización irreversible, 
con un patrón constante y continuo pseudoperiódico de 
movimientos rápidos de los ojos, sincrónicos con los 
haces de ondas difusas de anormalidades corticales. 

La tomografía axial computarizada revela atrofia cere-
bral, lo cual no es patognomónico de esta enfermedad. 
La gammagraf ía, la neumo ncefalografía y la angiografía 
carecen de valor diagnóstico. La resonancia magnética 
nuclear presenta un aumento en la intensidad de la 
señal en el estriado y el tálamo, siendo las lesiones 
simétricas y homogéneas.'27* 

Para establecer el diagnóstico definitivo se debe recurrir 
a la  biopsia cerebral .  Las alteraciones 
anatomopatológicas que se observan son diferentes a 
las observadas en cualquier otro tipo de enfermedad 
infecciosa. Los hallazgos característicos son: 
vacuolización de las neuronas y en menor medida de los 
astrositos, lo que le da un aspecto espongiforme a las 
secciones histológicas del cerebro, sobre todo a la capa 
cortical de la sustancia gris. Hay pérdida de las 
neuronas, proliferación de astrositos, con gliosis 
consiguiente y desarrollo de placas que contienen 
amiloide.02' 

TRATAMIENTO 

Actualmente no se conoce tratamiento para la 
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. 

RECOMENDACIONES 

1) El personal médico y de enfermería debe tener 
presente la infectividad potencial de los tejidos y 
fluidos provenientes de pacientes con un cuadro 
clínico similar al antes expuesto, aún cuando no se 
halla corroborado el diagnóstico de enfermedad 
de Creutzfeldt-Jakob. 

 

2) Aplicar    procedimientos    adecuados    de 
descontaminación y esterilización de instrumentos 
quirúrgicos y quirófanos. En el cuadro 2 se 
presentan las recomendaciones actuales basadas 
en los estudios efectuados por Brown y col.02* 

3) No permitir la donación de sangre, tejidos u 
órganos de pacientes con demencia progresiva de 
origen desconocido, o de aquellos que hallan 
recibido tratamiento con hormona del crecimiento. 

Cuadro 2.- Procedimientos recomendados para la 
descontaminación de materiales obtenidos de 
pacientes con ECJ.* 
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