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RESUMEN.

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob se describe como una patologia causada por una
isoforma anormal de la proteina pridnica, ésta tiene un curso neurodegenerativo con

rapida progresion y mortalidad en su totalidad.

Al ser un padecimiento raro y poco comunicado, corresponde un verdadero desafio su
diagndstico y abordaje para los equipos de salud. EI acompafiamiento al paciente y su
familia compromete madltiples intervenciones no solo bioldgicas, sino también
psicosociales a través del Sistema Nacional de Salud, por lo que es pertinente que el

médico de familia asista al paciente durante el proceso de enfermedad.

El presente estudio tiene como objetivo describir el abordaje integral y cuidados
paliativos en una paciente adulta mayor con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob de la
parroquia Coldn de la ciudad de Portoviejo-Ecuador, durante el periodo 2019-2021, y
analizar los cuidados y atencion multidisciplinaria de una patologia desconocida y
mortal, lo que propicia a la literatura informacion sobre el manejo integral desde el

primer nivel de atencion puerta de entrada al sistema de salud.

Palabras clave: Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, Cuidados Paliativos, Medicina

Familiar y Comunitaria.
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ABSTRACT.

Creutzfeldt-Jakob disease is described as a pathology caused by an abnormal isoform
of the prion protein, it has a neurodegenerative course with rapid progression and

mortality in its entirety.

As it is a rare and little-communicated disease, its diagnosis and approach is a real
challenge for health teams. The monitoring of the patient and her family involves
multiple interventions, not only biological, but also psychosocial through the National
Health System, so it is pertinent that the family doctor assist the patient during the

prognosis of the outcome of this pathology.

The present study aims to describe the comprehensive approach and palliative care in
an older adult patient with Creutzfeldt-Jakob disease from the Colén parish of the city
of Portoviejo-Ecuador, during the period 2019-2021, and to analyze the
multidisciplinary care and attention of an unknown and fatal pathology, which
provides the literature with information on comprehensive management from the first

level of care, the gateway to the health system.

Key words: Creutzfeldt-Jakob disease, Palliative Care, Family and Community

Medicine.
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1 INTRODUCCION

En el conjunto de enfermedades de encefalopatias espongiformes, con pérdida
neuronal, gliosis y proteina prionica (Prp), se describe a la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob (ECJ), patologia neurodegenerativa con periodos de incubacion prolongados
que tras presentacion de los sintomas progresa hasta la muerte de manera infalible
(Cabezas Jaén et al., 2018; Feng et al., 2021).

La ECJ, es una enfermedad de muy baja prevalencia a nivel mundial. La causa no es
claray se atribuye a la acumulacion de priones en el tejido cerebral; su sintomatologia
es variada, pero se destaca la demencia progresiva y la muerte temprana. El 85% de
los casos presenta la forma esporadica de la enfermedad, el 10 al 15% la forma
hereditaria y el menor porcentaje se conoce como iatrogénica o por consumo de tejido

animal infectado, una causa muy rara (Eleanor et al., 2018; Feng et al., 2021).

El pridn, es una diminuta particula infecciosa, con proteinas en su interior y carencia
de &cidos nucleicos, siendo la Prp su principal componente. Desde el punto de vista
fisiopatolégico la ECJ se produce por un cambio en la composicion de la Prp celular
normal a una forma isomorfa y patégena. Este pridn tiene un periodo de incubacion
prolongado de incluso afos, el cual reemplaza las proteinas prionicas para finalmente
producir neurotoxicidad. Las Prp se acumulan dentro de las células cerebrales para
llevar a la muerte neuronal a traves de cambios espongiformes (vacuolizacién) en la
corteza cerebral lo que conlleva a las manifestaciones clinicas propias de la
enfermedad. La transmision de la Prp en la ECJ iatrogénica o variante se produce por
contacto de tejido contaminado, intracerebral, intravenoso, subcutaneo e intragastrico.
Su periodo de incubacion va a depender precisamente de estas rutas de infeccion, la
cepa de Prp y la dosis (Feng et al., 2021; World Health Organization, 2003).

Las caracteristicas mas importantes del cuadro clinico incluyen el deterioro
neuropsiquiatrico acelerado y una muerte temprana la cual puede ocurrir incluso antes
del afio. Los sintomas incluyen demencia, cuadro dominante en la mayor parte de los
casos, anomalias del comportamiento, afasia, apraxia y sintomatologia que incluye el

sindrome de l6bulo frontal, con signos como trastornos del razonamiento, atencion y
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memoria. La mioclonia casi siempre provocada por el sobresalto, las manifestaciones
cerebelosas, como nistagmo, ataxia y signos de afectacion corticoespinal como
hiperreflexia, espasticidad y signos de Babinski, ademas de extrapiramidales como
hipocinesia bradicinesia, distonia y rigidez, se vuelven parte del curso de la
enfermedad. Se han encontrado varios subtipos de la ECJ, como la variante de
Heidenhain principalmente visual, de Oppenheimer-Brownell la cual es cerebelosa y
otras talamicas y estriatales, aunque en la actualidad se clasifican segin el gen de

proteina prionica (Krasnianski et al., 2017; Wang et al., 2019).

El diagnéstico de confirmacion se realiza mediante estudio anatomopatolégico, en
cuanto a su tratamiento no se ha comprobado la existencia de medicacion o de algin
otro régimen que permita revertir la historia natural de la enfermedad, por lo que su
manejo se basa en cuidados paliativos y apoyo integral para el paciente y la familia
(World Health Organization, 2003).

En Ecuador, el Instituto Nacional de Estadisticas y Censos (INEC) en el afio 2018
describi6 21.478 personas con diagndsticos como neoplasia, virus de
inmunodeficiencia humana, enfermedad pulmonar obstructiva crénica, insuficiencia
renal, enfermedad de Alzheimer y otras enfermedades demenciales, que corresponden
al 30% del total de fallecimientos, diagnosticos de alta demanda de atencion de salud
y derivacién a cuidados paliativos. Las cinco provincias con mayor mortalidad por
enfermedades que ameritan cuidados paliativos son Guayas, Pichincha, Manabi, Los
Rios y Azuay (Intituto Nacional de Estadisticas y Censos, 2018).

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) define los cuidados paliativos como el
“enfoque que mejora la calidad de vida de pacientes y familias que se enfrentan a los
problemas asociados con enfermedades amenazantes para la vida, a través de la
prevencion y alivio del sufrimiento por medio de la identificacion temprana e
impecable evaluacion y tratamiento del dolor y otros problemas, fisicos, psicoldgicos
y espirituales”. Los cuidados paliativos son uno de los pilares fundamentales en el
manejo de los pacientes con enfermedades demenciales que van desde la

comunicacion de malas noticias al acompafiamiento en la agonia.
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El médico de familia es el ente integral que acompafia al paciente, la familia y la

comunidad, en las diferentes crisis, procesos y etapas (OMS, 2015).

Es fundamental tener una visién global del cuidado de pacientes con patologias
neurodegenerativas en el primer nivel de atencidn, pese a la escasa prevalencia el
impacto y extrafieza de la ECJ hacen del presente caso de interés en la comunidad

médica para mejorar la calidad de atencion.

El rol del médico de familia es acompafiar al paciente en todas sus etapas, dentro de
las cuales incluye el final de la vida, la preparacion para este viaje y el
acompariamiento en el duelo. Las capacidades de interaccion del médico con el
paciente y sus familiares, la coordinacion del personal de asistencia, el manejo de
recursos, el control de los sintomas como el dolor, el soporte nutricional y la
competencia para la deteccion de variaciones en otras esferas como el estado de animo,
frustracion, ira, miedo, hacen ideal al médico de primer nivel como parte del equipo
de cuidados paliativos (Chapman & Ellershaw, 2015; Huang et al., 2018; Rubin et al.,
2015).
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2 JUSTIFICACION

Como parte de las enfermedades que ocasionan trastornos neurolégicos degenerativos
graves, se describe a la ECJ, un trastorno de muy baja prevalencia a nivel mundial y
reportes esporadicos de casos en la region. La causa no es clara y se atribuye a la
acumulacién de priones en el tejido cerebral; su sintomatologia es variada, pero se
destaca la demencia progresiva y la muerte. Ante la historia natural de la enfermedad,
el manejo integral y multidisciplinario es capital desde el aparecimiento de los

sintomas hasta el acompafiamiento en el duelo de la familia.

La ECJ, como parte de las enfermedades neurodegenerativas, se considera un desafio
médico por varios aspectos, el diagnostico es por descarte de otras patologias
demenciales mas prevalentes o comunes, de igual forma su incidencia es de alrededor
de un caso por cada millon de habitantes y, finalmente tras el diagndstico por
especialidad el manejo es paliativo, lo anterior cataloga a la enfermedad por priones
demandante de cuidados en el primer nivel de atencion (Zivkovic et al., 2000).

La presente investigacion describe el abordaje integral (biopsicosocial) y de cuidados
paliativos en una paciente con ECJ en el area de influencia del Centro de Salud Los
Angeles de Coldn de la ciudad de Portoviejo; para aportar al conocimiento de la

comunidad médica del primer nivel de atencion.
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3 PREGUNTA DE INVESTIGACION:

¢Cudl es el abordaje integral y cuidados paliativos en una paciente con enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob de la parroquia Colén de la ciudad de Portoviejo-Ecuador durante
el periodo 2019-20217

4 OBJETIVOS
4.1 Objetivo general:

1. Describir el abordaje integral y cuidados paliativos en una paciente con
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob de la parroquia Col6on de la ciudad de

Portoviejo-Ecuador, durante el periodo 2019-2021.

4.2 Objetivos especificos:

1. Describir la evolucion clinica, diagnostico, manejo, complicaciones de la
enfermedad de Creutzfeldt Jakob de la paciente en estudio de la parroquia
Colon de la ciudad de Portoviejo-Ecuador, durante el periodo 2019-2021.

2. Establecer la atencion integral a pacientes con enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob desde el equipo de salud en el primer nivel de atencién.

3. Exponer la percepcion de la paciente y su familia. sobre el manejo integral
desde el médico de familia'y en el margen de la salud publica.

4. Revisar la literatura actualizada sobre la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y

su cuidado integral.
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5 METODOLOGIA

5.1 Tipo de estudio
Anélisis de caso.

5.2 Procedimiento de recoleccién de informacion

Se tomaron datos de la Historia clinica proporcionada por Centro de Salud Los angeles
de Coldn (referencias, contrareferencias, estudios diagnosticos), junto con la

intervencion del cuidador de la paciente.

Para su efecto tras aprobacion y autorizacion por parte de la unidad (Anexol) y la
aprobacion por el Subcomité de Bioética de la Facultad de Medicina de la Pontificia
Universidad Catdlica se recolectd la informacion desde la historia clinica, Todo el
proceso se llevd a cabo previa firma del consentimiento informado por el cuidador
(Anexo 2).

Posteriormente, por parte del autor se procedid a revision de la historia clinica, a la
busqueda exhaustiva de la evidencia actualizada sobre la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob para exposicion del tema a profundidad junto a un analisis del caso y revision
bibliografica del problema en estudio, para desarrollar conclusiones y crear una

discusion sobre los hallazgos.
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6 ASPECTOSBIOETICOS

Los datos recolectados seran tratados con absoluta confidencialidad, sujetdndose a los
acuerdos de la declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica Mundial. Se procedid
con la informacion y explicacion del estudio al cuidador y apoderado legal de la
paciente, tras el llenado respectivo se procediéo con la firma del consentimiento
informado (Anexo 2). Se garantiza la proteccion de la integridad e imagen de la
paciente participante en la investigacion, con respeto a los derechos del paciente y a la

integridad personal.

Toda la informacién obtenida sera presentada en la disertacion del trabajo final de
estudio de caso del investigador. Si los resultados de este estudio se publican, no se
utilizaran los nombres de los participantes, ni codigos de cifrado, ni nimeros de

identificacion ciudadana.

El presente trabajo no tiene conflictos de interés. No se requiere apoyo financiero.
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7 MARCO TEORICO

7.1 Generalidades

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es una patologia clinicamente
caracterizada por ser un trastorno neuroldgico degenerativo con un periodo de
incubacion prolongado que hasta la fecha no existe tratamiento para su resolucion
(World Health Organization, 2003).

La ECJ, se conoce también como Encefalopatia Espongiforme Transmisible ETT al
encontrarse dentro de esta clasificacion, sin embargo, el término “enfermedad de las
vacas locas” es aquella que infiere infeccion por priones en el ganado, por lo que una
teoria de transmision en el humano seria la ingestion de tejido animal infectado con la

proteina pridnica (Feng et al., 2021; Wang et al., 2019).

Se distinguen tres clases de formas: la forma esporadica (sCJD), la forma genética, y

la forma adquirida.

1. La forma esporédica, que incluye insomnio fatal esporadico y prionopatia
variable sensible a la proteasa.

2. La forma genética, que envuelve insomnio familiar fatal y sindrome de
Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS).

3. La forma adquirida, Kuru, enfermedad iatrogénica de Creutzfeldt-Jakob y

variantes.

La causa principal corresponde al deposito de proteina pridnica para producir cualquier
tipo de sus variantes (Venneti, 2010). Los factores de riesgo asociados son la edad,
ciertos genes, mutaciones hereditarias autosémicas dominantes, con respecto a la etnia
se encuentran casos mayoritarios en pacientes con descendencia eslovaca, libia,
tunecina y judia (Approved & Symbol, 2021; Wang et al., 2019)
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De manera general la causa de esta patologia es un cambio en la constitucién de la
proteina priénica normal a una forma patégena las cuales se multiplican por un lapso
de tiempo lo que ocasiona toxicidad en el encéfalo. EI nombre de "prion” se recalco
en 1982, para identificar a una pequefia e infecciosa particula con proteinas y sin acido
nucleico, por tanto, la PrP es la unidad principal de estos agentes. La PrP se almacena
dentro de las neuronas llevandolas a la muerte (Geschwind, 2015; S. Prusiner, 1982).

La peculiaridad de la ECJ es el deterioro neuropsiquiatrico de intensidad leve a grave
que conduce a la muerte en el periodo de un afio desde la aparicion de los sintomas, a
pesar de su diverso cuadro clinico se caracteriza por la presencia de demencia
rapidamente progresiva y mioclonia caracterizada principalmente por el sobresalto el
cual se encuentra en mas del 90% de los casos Un paciente con demencia rapidamente
progresiva, junto a mioclonia, ataxia y alteraciones visuales sopesa la idea de estar
frente a un cuadro de ECJ, a pesar de otras alternativas mas comunes y curables
(Appleby & Cohen, 2021; Feng et al., 2021; Haywood, 1997).

El diagndstico definitivo es por histopatologia en pacientes post mortem, sin embargo
algunas caracteristicas dentro de los examenes complementarios como el
electroencefalograma (EEG), resonancia magnética (RMN) y la ubicacién de proteina
Tao en el liquido cefalorraquideo ofrecen mayores pistas, aunque este Gltimo método
no esta aun aprobado por la Administracion de Alimentos y Medicamentos (FDA),
esta proteina tao tiene gran importancia en la estabilizacién del citoesqueleto de las
neuronas y su alteracion tiene asociacion con enfermedades neurodegenerativas
(Eleanor et al., 2018; Herran et al., 2018; Wang et al., 2019).

7.2 Epidemiologia

La incidencia de la ECJ esta proxima a un caso por cada millén de habitantes a nivel
mundial, y una tasa de mortalidad del 90% durante los primeros doce meses, el restante
antes de los dos afios. La incidencia aumenta de forma firme con los grupos etarios de
mayor edad y se conoce que siguen aumentando los casos en paises del primer mundo,

asi como en paises en vias de desarrollo (Diaz et al., 2013; Feng et al., 2021)
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A lo largo del tiempo existié una epidemia de ECJ como la de los Kuru, todas
mostraron la alteracion del gen PrP, sin embargo, ha sido imposible la identificacion
del contagio, hecho que se dio porque esta regién en Nueva Guinea practicaba el
canibalismo, acto que desaparecié entre 1958 y 1962. En otros estudios tampoco se ha
podido demostrar el contagio por la alimentacién de carne de ovejas o de cabra
infectada por la encefalopatia espongiforme y esta a su vez como causa de esta
patologia en el hombre, sin embargo, se mantiene como fuerte hipotesis (Cai et al.,
2020).

Se ha encontrado la presencia de priones hasta en el 90% de las piezas histoldgicas de
ciervos cuyos rebafios pertenecian a cazadores con diagndstico de ECJ. Todavia no es
de conocimiento si la patologia causada por priones puede transferirse de animales
enfermos como ciervos a vacas 0 a su vez al hombre, estudios con roedores dan como
resultado la posibilidad de la transmision oral a pesar de que ha logrado poca eficacia
al momento de las pruebas comparada con la via de transmision intracerebral (Feng et
al., 2021).

El grupo de edad de presentacion de la ECJ en los casos esporadicos, el cual es el méas
comdun, es en adultos de 55 a 75 afios, sin embargo, las edades varian de 14 a 92 afios.
La ECJ familiar es predominante en edades de 30 a 55 afios, su incidencia por afio es
de 1 a 1.5 casos por millon de personas. Los casos de ECJ familiar son muy raros
presentandose en menos de un paciente por cada 10 millones de personas, existen 229
casos de la variante de esta patologia reportados a nivel del planeta desde 1994,
presentandose la mayor parte en el Reino Unido y Francia (World Health
Organization, 2003).

7.3 Etiologia y patogenia

La proteina prionica es la causante de la ECJ, este prion se considera una particula
infecciosa con proteina como contenido y ausencia de &cido nucleico. El contenido de
los priones tiene base de proteinas con plegamiento alternativo y posterior

autodifusion. Las distintas cepas de priones muestran sus diversas caracteristicas
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bioldgicas, siendo hereditarias y epigenéticas. Las PrP son las causantes de otras
patologias inclusive en otras especies como la encefalopatia espongiforme ovina,
enfermedad de vacas locas y la enfermedad ECJ, patologia de referencia en el presente
trabajo (Collinge, 2016; S. B. Prusiner & Miller, 2019).

La investigacion sobre priones a lo largo de la historia ha dejado entrever cuatro
verdades, primero, los priones son la Unica especie conocida que no posee acidos
nucleicos; en segundo lugar, las enfermedades provocadas por priones pueden
mostrarse bien como procesos infecciosos, asi como genéticos o esporadicos. No hay
otro conjunto de padecimientos de origen Unico con tan variada sintomatologia. En
tercer lugar, es ocasionada por el acimulo de PrPSc (forma patoldgica), estructura
bioldgica diferente de su predecesora, la PrPC (forma celular normal). Y en cuarto
lugar varias cepas de priones revelan caracteristicas bioldgicas distintas, en sintonia

con la herencia epigenética (S. B. Prusiner & Miller, 2019).

La esencia en todos los tipos de padecimientos originados por priones, esporadicas y
de herencia dominante o adquiridas por infeccién, es el metabolismo atipico de la
proteina pridnica. La peculiaridad de mayor relevancia es que las isoformas PrP estan
reguladas por un gen cromosomico, el gen PrP Ilamado PRNP y ubicado en el brazo
corto del cromosoma 20, se codifica asi una proteina antecesora de 253 aminoacidos
que en condiciones no patoldgicas se encuentra cortada, glicosilada y anclada a la
membrana celular. La PrPC se origina en varios tejidos, lo que incluye células
dendriticas foliculares, musculo esquelético, células endoteliales y plaquetas, con

mayor importancia cuantitativamente en las neuronas (lronside, 2009).

La PrPC es soluble en agua, vida media corta y afectada por la accion de enzimas
proteoliticas, de funcion precisa desconocida y con algunas hipétesis, una de ellas la
transmision de sefiales nerviosas y proteccion contra estrés oxidativo. La PrPSc
depositada en el SNC posee una secuencia de aminoacidos similar a la PrPC, sin

embargo, dista de esta por su arquitectura tridimensional lo que la hace capaz de
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soportar la accién de las enzimas proteoliticas y pierde la capacidad de disolucion en
agua (Ironside, 2009).

En la actualidad, lo que a ciencia cierta se conoce es que la PrPC tiene que encontrarse
para que las enfermedades debidas a esta se presenten ya que segun lronside se
encontrd contagio en ratones genéticamente modificados sin el gen del prién y no sin
desarrollo de la enfermedad (Ironside, 2009).

La proteolisis parcial de la PrPSc produce una molécula mas pequefia, resistente a las
proteasas, con 142 aminoacidos llamada PrP 27-30; luego se hidroliza por completo,
y se polimeriza a amiloide. Este amiloide priénico consecuencia de la prote6lisis
parcial tan reconocibles a diferencia de los filamentos en las placas de amiloide PrP en
el SNC. En este caso los cilindros y filamentos de amiloide PrP en el tejido cerebral

exponen una forma ultraestructural y doble refraccion verde-dorada (Ironside, 2009).

La PrP se almacena dentro de las neuronas llevandolas a la muerte. El dafio neuronal
produce cambios espongiformes en la corteza, parte esencial en el cuadro clinico de
esta patologia. La Prp se encuentra junto a la membrana plasmaética de las neuronas y
se agrupa en las membranas sinapticas, estas membranas se deponen posterior a la
endocitosis en vesiculas acidas y ciertas de ellas en la superficie celular (Feng et al.,
2021; Rinne et al., 2012; Wang et al., 2019).

El transporte de la PrP se realiza por medio del transporte axonal, el cual incluye el

transporte axoplasmico lento y el axonal anterégrado rapido. Los priones también
logran irradiarse por medio de vesiculas extracelulares y / o nanotubos tunelizados
(Vilette et al., 2018).

El descubrimiento de PrP en tejido olfatorio hacen ver la posibilidad de diagnostico
por esta via y de una probable puerta de entrada al organismo. El acimulo de la PrP
sobre las células del sistema nervioso lleva finalmente a apoptosis y muerte celular, y

con lo consiguiente su clinica (Scheckel & Aguzzi, 2018a)

Las patologias causadas por priones en los seres humanos se integraron en un inicio
dentro de la clasificacion de trastornos neurodegenerativos de etiologia desconocida,

apoyandose en que las modificaciones anatomopatoldgicas eran afectacion estricta del
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SNC. La transmision del kuru y de la ECJ a monos quedé demostrada y se las
observaba como enfermedades infecciosas del SNC ocasionadas por virus lentos. A
pesar de la demostracion del componente familiar en ciertos casos de ECJ, la
exposicion del contagio de la enfermedad a animales era menos notoria. Con el pasar
del tiempo se explicé la ECJ en su forma hereditaria posterior a encontrarse
mutaciones en el gen PRNP, explicandose de esta manera por qué esta enfermedad

puede adquirirse tanto de forma infecciosa como hereditaria (Ironside, 2009).

7.4 Cuadro clinico

Alrededor del 33% de los pacientes con ECJ presenta sintomatologia prodrémica poco
especifica, entre ellas fatiga, alteraciones del suefio, pérdida de peso, cefalea, ansiedad,
vértigo, malestar y dolor mal definido. La mayoria de los casos de ECJ tienen
deficiencia del funcionamiento cortical. De importancia especial, la clinica
psiquiatrica entre ellas, depresion, psicosis y alucinaciones visuales, peculiaridades de
la enfermedad que evolucionan en un tiempo de semanas 0 meses avanzando a
demencia profunda con pérdida de memoria, alteracion de la capacidad de juicio y

desperfecto de la parte intelectual (Ironside, 2009).

La alteracién en la vision, marcha atéxica cerebelosa son producto de las deficiencias
cerebelosas que se presentan posterior a la demencia progresiva. Los movimientos
coreoatetoides, el cual se identifica por movimientos sin control, involuntarios, con
retorcidas incluso corea principalmente cara y extremidades (Feng et al., 2021;
Scheckel & Aguzzi, 2018a).

Las convulsiones principalmente motoras generalizadas podrian ser frecuentes, de
hecho, hay reportes de episodios refractarios en el contexto de la ECJ, en otros
pacientes y en menor incidencia, hipoestesia; paralisis supranuclear de la mirada;
atrofia dptica y signos vegetativos y las alteraciones anteriormente nombradas como
disminucion del peso corporal, temperatura, sudoracion y alteracion de la
menstruacion (Scheckel & Aguzzi, 2018a; Wang et al., 2019).
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Los primeros sintomas incluyen problemas de concentracion, memoria y juicio, la
hipersomnia es muy frecuente, entre otras alteraciones de ciclo vigilia-suefio. La apatia
y la depresion son sintomas poco comunes de encontrarlos, pero si menos comun la
euforiay ansiedad. Las alucinaciones visuales incluyen como parte del cuadro clinico,
siendo la demencia el sintoma clasico en la mayoria de paciente (Rabinovici et al.,
2006; Scheckel & Aguzzi, 2018b; Wang et al., 2019).

La afectacion del cerebelo también es comin dentro de las cuales tenemos nistagmo y
ataxia. Los signos como hiperreflexia, espasticidad y Babinski positivo evidencian
afectacion del tracto corticoespinal, asi como también hipocinesia, bradicinesia,
distonia y rigidez como caracteristicas de alteracion extrapiramidal, también pueden
aparecer signos extrapiramidales como hipocinesia, bradicinesia, distonia y rigidez
(Appleby & Cohen, 2021)

El ECJ también incluye un cuadro clinico atipico el cual amplia el panorama
diagnostico, como la afectacion de los pares craneales y del sistema nervioso
periférico, alteraciones en la respuesta pupilar, neuropatia del trigémino y disfuncion
vestibulo coclear (Appleby & Cohen, 2021).

El aumento acelerado de la demencia que incluye alteraciones de la memoria, la
fonacion, asi como a la hora de tomar decisiones y alteraciones de la conducta se
agrega ademas efectos en la motricidad las cuales podrian ser mioclonias o ataxia. El
paciente pasa de la independencia a dependencia en cuestion de semanas a meses
(OMS, 2015).

El 90% de los pacientes con ECJ presentan mioclonias en distintos episodios de la
enfermedad, inclusive durante el suefio, el paciente realiza sobresaltos, sea por altos
sonidos o luces brillantes, vale aclarar que estos sintomas no son exclusivo de la ECJ.
Estos episodios los podemos ver también junto a otros estados demenciales como
demencia tipo Alzheimer, demencia por cuerpos de Lewy, encefalitis criptococécica

o enfermedad de Unverricht-Lundborg (Ironside, 2009)
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7.5 Diagnéstico

La analogia entre demencia, mioclonias y cambios en el electroencefalograma (EEG),
en un sujeto sin fiebre y de la sexta década de la vida hace sospechar que se trata de
un paciente con ECJ. En el caso de un paciente con la triada anterior y fiebre
presentaria ademéas aumento de la eritrosedimentacion, elevacion de células blancas y
pleocitosis en liquido cefalorraquideo (LCR) lo que hace pensar en otra causa que
afecta al SNC, sin embargo, se describen casos raros de presentacion con pleocitosis
leve en LCR (lronside, 2009).

Es de vital importancia recordar ademas que existen variantes de la ECJ (VECJ) que
pueden mostrar cursos atipicos de la enfermedad, por ejemplo, la ECJ familiar con una
edad de inicio mas temprana en relacion con su forma esporadica. En la enfermedad
de Gerstmann-Stréussler-Scheinker (GSS) también provocada por priones la cual
ocasiona falta de coordinacion y progresion lenta de la parte mental causando la muerte
a los cinco afios, la ataxia llama la atencion desde el inicio y desarrollo de la demencia
en etapas mas avanzadas del proceso. EGSS podria iniciar en adultos maduros (43
afios) y con una evolucién menos rapida (Ironside, 2009).

El insomnio familiar fatal (IFF) se identifica por insomnio y disautonomia, por
afectacion del talamo encargado del ciclo suefio-vigilia; en el que la demencia se
observa en la parte final. Se han identificado algunos raros casos esporadicos. La ECJ
en su forma esporadica presenta en ocasiones una clinica atipica, presentando
prédromos psiquiatricos y alucinaciones visuales con ataxia en su inicio, en tanto que

la demencia suele observase en la etapa final de la enfermedad (Ironside, 2009).

Hasta la actualidad el método para la confirmacion del diagndstico clinico de ECJ en
el hombre es por medio de la histopatologia del cerebro, generalmente post mortem.
La biopsia en tejido cerebral no se hace frecuentemente porque provoca un mayor
deterioro del cuadro clinico. Los hallazgos encontrados en un paciente con ECJ son
cambios en la materia gris del cerebro y cerebelo, a lo que se suma la disminucion de

células nerviosas, ocasionando agujeros en el cerebro de tamafio menor, dando imagen
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de esponja, de ahi su nombre de espongiforme. Se observa también aumento de los

astrocitos y placas amiloides en ciertos casos (Feng et al., 2021; Wang et al., 2019).

Existen varios criterios para el diagnéstico de ECJ, siendo de interés conocer que los

signos y sintomas sumados a los laboratorios apropiados nos identifican un diagndstico

probable de enfermedad de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadico (SECJ) en

tanto que el diagnostico definitivo como lo hemos expuesto anteriormente se realiza

por histopatologia. Los criterios del Centro para el Control y la Prevencion de

Enfermedades (CDC) para un probable sECJ son los siguientes (Gregory S. Day,

2021):

1. Trastorno neuropsiquiatrico mas prueba de conversién estimulada por

temblores en tiempo real positiva (RT-QuIC), o

2. Demencia réapidamente progresiva junto al menos dos de las cuatro

manifestaciones siguientes:

N o o b~ wDd e

Mioclonias

Alteracion visual o cerebelosa

Disfuncion piramidal o extrapiramidal

Mutismo acinético

Hallazgos de apoyo en una 0 mas de las siguientes pruebas:

EEG no atipico con complejos de ondas agudas periddicas.

Ensayo de LCR positivo 14-3-3 con mantenimiento de la
sintomatologia hasta la muerte la cual debe ser menor a 24 meses.
Iméagenes por resonancia magnética (IRM) con hiperintensidad en los
nacleos de la base y / 0 en al menos dos segmentos de corteza bien sea
temporal, parietal u occipital en imégenes ponderadas por difusion
(DWI) o recuperacion de inversion atenuada por liquido (FLAIR)

Y siempre y cuando todos los hallazgos no indiquen otro diagnéstico
(Gregory S. Day, 2021).

Otros de los Criterios de diagndstico de la SECJ son segun la OMS:
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Para sECJ definida.

1. Confirmacion por histopatologia (no recomendada por riesgo potencial de
transmision)

2. Confirmacion de la proteina pridnica resistente a la proteasa por
inmunohistoquimica o transferencia de Western.

3. Presencia de fibrillas asociadas con la tembladera.

Para sCJD probable requiere:

Demencia progresiva y dos o mas de las siguientes manifestaciones:

1. Mioclono.
2. Alteracion visual o cerebelosa piramidal o extrapiramidal.
3. Mutismo acinético.

La probable sCJD amerita también uno o mas de una de las pruebas a continuacion.

1. Caracteristicas EEG tipicas de la ECJ, sin importar el tiempo de la
sintomatologia.
2. Estudio de la proteina CSF 14-3-3 positivo con mantenimiento de la

sintomatologia hasta la muerte transcurrida en menos de 24 meses.

El sCJD posible no amerita test de LCR, si clinica menor a 24 meses y ausencia de
EEG o de hallazgo EEG caracteristico de la CJD esporadica (World Health
Organization, 2003).

7.5.1 Estudios de laboratorio

Las técnicas concretas para el diagnostico de enfermedades por priones en el hombre

son la de cuantificacion de la proteina prionica, siendo la mas usada la proteo6lisis que
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produce PrP 27-30 por inmunoandlisis previa desnaturalizacion, este proceso se
fundamenta en epitopos inmunorreactivos localizados, pero no observados en la
PrPSc. En el hombre, se realiza diagnostico a través de biopsia cerebral al encontrarse
PrPSc, sin embargo, como se lo cita en otros apartados el riesgo supera al beneficio.
El resultado de la biopsia cerebral con la apreciacion de las variadas transformaciones
patoldgicas propias del ECJ da un diagndstico seguro a pesar de no haber realizado
inmunohistoquimica (S. B. Prusiner & Miller, 2019).

Con el paso del tiempo y la llegada de la RMN se han observado ciertas caracteristicas
que hacen restar la indicacion de biopsia encefalica bajo la sospecha de pacientes con
ECJ, estas caracteristicas incluyen la hiperintensidad en los ndcleos de la base. A la
realizacion de la biopsia es muy importante contar con buena muestra ya que la PrPSc
es muy variada en el tejido cerebral con lo que se corre el riesgo de su deteccion
disminuida o nula segln el tipo de muestra, al tiempo que una cantidad escasa no
sacaria de dudas el diagndstico de ECJ, por lo que importante la buena muestra en

pacientes post mortem (S. B. Prusiner & Miller, 2019).

La deteccion de la secuencia del gen PRNP es importante a la hora de la confirmacion
de enfermedad prionica o su hallazgo al no encontrar riesgo de contagio por patologia
pridnica. Este encuentro en los examenes se convierte en punto a favor de la patologia

por priones de origen familiar (S. B. Prusiner & Miller, 2019).

En los hallazgos tomograficos la atrofia cortical suele destacar, aunque en ciertos casos
es posible no encontrar alteraciones. Los estudios por RMN y sus caracteristicas
permiten el descarte de otras patologias. En FLAIR y difusion, el 90% de los pacientes
muestra hiperintensidad de los ganglios basales, caracteristicas que no se encuentra en
otras patologias degenerativas, aunque si con baja presentacion de encefalitis de causa
viral, convulsion o sindrome para neoplasico. En ocasiones estos estudios no suelen
mostrar las variaciones lo que dificultaria su diagnostico u obligaria a otros tipos de
estudios (S. B. Prusiner & Miller, 2019).

Los hallazgos en el LCR generalmente no muestran alteraciones, sin embargo, podria
encontrarse aumento de proteinas y pleocitosis leve poco frecuente. El encontrarse con

proteina 14- 3-3 aumentadas en LCR, a pesar de que dicha alteracidn se encuentra en
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otras patologias. El aumento de la proteina tau y la enolasa especifica neuronal se
convierte también en otros hallazgos, aunque con baja especificidad (S. B. Prusiner &
Miller, 2019).

El EEG suele ser importante en el area diagnostica de esta patologia, a pesar de que
cerca del 60% presentan caracteristicas tipicas las cuales suelen mirarse en la
enfermedad avanzada. EI EEG no muestra alteraciones al inicio de la enfermedad,
aunque suele observarse actividad theta dispersa. Los hallazgos temporales en la
mayoria de los casos en fases terminales de la enfermedad dentro de este método de
estudio son el alto voltaje ya sea trifasico o bifasico. La elevacion del voltaje de menos
de 200 ms y de 1 a 2 segundos apoya a un diagndstico probable, asi con el avance de
la patologia el ritmo se divide y se producen de manera lenta. La presencia en estas
descargas periddicas estereotipicas, de menos de 200 ms de duracion, que se producen
cadala?2s, hacen el diagndstico de ECJ muy probable. Estas descargas por lo general,
aunque no siempre, simétricas, pueden tener mayor amplitud en un lado. A medida
que la ECJ avanza, los ritmos normales de fondo se fragmentan y se vuelven mas lentos
(S. B. Prusiner & Miller, 2019).

7.6  Tratamiento integral

El abordaje integral es interdisciplinario, el prondstico de la enfermedad obliga a los
profesionales a sostenerse en el sistema de salud y trabajar en el marco de la referencia
y contrareferencia con el involucramiento de los diferentes niveles de atencion, en este
sentido, al ser una patologia con nula supervivencia, es el primer nivel de atencién el

responsable del cuidado del paciente y la familia (OMS, 2015).

Desde la prevencion de la enfermedad y la prevencion de la salud varios paises han
tomado cuidado para este tipo de enfermedades, por ejemplo, la utilizacion de tejidos
de animales como parte de la dieta para ganado es prohibido en el Reino Unido, asi
como el consumo de harina o tejido 6seo de cuadrupedos para comidas producidas
para otras especies de animales. Por otra parte es impedimento el uso de muestras
iatrogénicas u hospitalarias de pacientes con la ECJ, un ejemplo de ellos puede ser la

utilizacion de Hormona del Crecimiento (HG) procedente de glandulas de hipofisis
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infectada o en contaminacion, asi como también el uso de instrumental
neuroquirurgicos e intervencion de cornea, de forma general se sugiere no usar
trasplantes de pacientes que fallecieron por demencia, asi como todo instrumental de
pacientes con diagnostico o sospecha de ECJ debe marcarse como peligrosos (OMS,
2015).

Hasta la fecha es desconocido un tratamiento para la curacién de la ECJ. Una
alternativa fue medicacion como las fenotiazinas y acridinas para evitar el crecimiento
de la PrpSC como por ejemplo la quinacrina, sin embargo, no enlentecio la progresion
de la demencia. La inhibicion de la glucoproteina P disminuy6 la quinacrina al realizar
la prueba en masa encefalica de ratones, aunque no se logré aumentar ain mas los
periodos de incubacién, por lo que todavia se debe ratificar si este tratamiento sirve
para los cuadros de ECJ (S. B. Prusiner & Miller, 2019).

Hay evidencia de que la inyeccion de anticuerpos por via intraperitoneal impide la
enfermedad prionica sin embargo no ha sido demostrada en la inoculacién
intracerebral; el polisulfato de pentosan y la quinacrina al ser administradas
inmediatamente, prolongan el comienzo de la patologia en animales, pero por la rareza
de la enfermedad la muerte es inminente.

Al no encontrar curacion del paciente, el tratamiento se centra en los cuidados
paliativos encaminados al manejo de los sintomas, el consuelo del sufrimiento, el
anticipo ante el duelo, la pérdida funcional y la relacién entre sociedad y familia
(Sancho Zamora et al., 2010).

Los Cuidados Paliativos evitan y disminuyen el sufrimiento por medio de la
observacién oportuna, valoracion y manejo del dolor y otras complicaciones, sea en la
esfera bioldgica o psicosocial. Esta pendiente de los requerimientos del paciente y su
familia, de manera general e individualizada. Un apoyo paliativo oportuno va a
disminuir los ingresos hospitalarios innecesarios y el uso de los servicios de salud
(Aguilera Gonzalez et al., 2015).
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Cabe sefalar que no solo las patologias oncoldgicas pueden precisar Cuidados
Paliativos; un gran nimero de enfermedades cronicas avanzadas pueden beneficiarse
de este tipo de atencién como: enfermedades cardiovasculares, enfermedades
respiratorias cronicas, SIDA, insuficiencia renal, las patologias demenciales como el
caso presentado, entre muchas otras, los cuidados paliativos son un derecho del
paciente. Todas las personas, independientemente de sus ingresos, del tipo de
enfermedad que padezcan o de su edad, deben tener acceso a un conjunto de servicios

sanitarios basicos, incluidos los Cuidados Paliativos (Aguilera Gonzalez et al., 2015).

Los cuidados paliativos en enfermedades demenciales incluyen el control, la vigilancia
y seguimiento de sintomas entre los de mayor prevalencia tenemos al dolor, agitacion,
disnea, aspiracion, el riesgo de alteraciones dérmicas como las Ulceras por presion o
contusiones por manipulacién. Los puntos que necesitan mayor valoracion son:
nutricion, uso de antibidticos y exceso de medicacion innecesaria (Aguilera Gonzalez
etal., 2015).

A continuacion, se expone el tratamiento para pacientes con demencia el cual aborda
los sintomas méas comunes en este tipo de paciente en el margen de los cuidados

paliativos.

7.6.1 Depresion.

Es de diagndstico complicado por la dificultad para expresar las emociones. La
alteracion de la conducta, la desaparicién del placer o el interés, la aparicion de
anorexia puede resultar en depresion si no se encuentra otra etiologia. Esta provoca
aumento del dafio intelectual y funcional. El tratamiento no farmacologico y el
farmacologico con los inhibidores de la recaptacion de serotonina benefician al
paciente funcionalmente, disminuyendo asi el sufrimiento (Aguilera Gonzalez et al.,
2015).

7.6.2 Alteracién del suefio.
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El insomnio tiene una primera linea de manejo con la higiene del suefio. Los
antipsicéticos y neurolépticos como “quetiapina, olanzapina, clozapina, risperidona,
levomepromazina, clorpromazina, trazodona y en ocasiones benzodiacepinas” de los
cuales se obtienen beneficios a pesar de que algunos de ellos ocasionan temblores o
agitacion. Es posible también la combinacion de un antipsicético atipico como la
risperidona y juntarlo con un antipsicético tipico como levomepromazina, por
ejemplo, el cual se utiliza como terapia de rescate al tener entre sus propiedades una
vida media mas corta. EI hecho de lograr habitos de vida constantes para evitar el
cambio de ritmo suefio-vigilia es mandatorio, a pesar de que para los cuidadores no es
facil. Para el sindrome vespertino, crepuscular o sundowning y las alucinaciones lo
inicial es buscar patologia infecciosa, suspender dopaminérgicos en caso de que los
usara y tratar con inhibidores de la acetilcolinesterasa entre los cuales tenemos al
donezepilo y rivastigmina, antidepresivos y antipsicoticos no tipicos. Es aconsejable
en trastorno del suefio REM el cambio del entorno para prevenir lesiones y la
utilizacion de clonazepam. La utilizaciébn de medicacion como clonazepam es
mayormente utilizada por su presentacion de tipo gotero (Aguilera Gonzalez et al.,
2015).

7.6.3 Dolor.

El dolor en los pacientes con demencia es expresado de manera diferente, por ejemplo,
con inquietud o acatisia, “trastorno del movimiento bastante molesto, caracterizado
por sensacion subjetiva y signos objetivos de inquietud motora”. A pesar de lo cual no
hay certeza de una rebaja de la sensacion del dolor en pacientes con demencia, por lo
opuesto se ha evidenciado mas dolor en pacientes geriatricos sin demencia. Si el
paciente no coopera por tener un cuadro demencial puede utilizarse el test PACSLAD
el cual incluye seis parametros entre ellos la “expresion facial, verbalizacion,
movimientos corporales, relaciones personales, cambios patrones y cambios
mentales”. El manejo dolor se realiza de acuerdo a la intensidad en el caso de ser leve
usar Aines o paracetamol, si es moderado se suman opioides leves como tramadol; en

los casos severos “opioides potentes tipo morfina sumada a los aines o
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paracetamol(Aguilera Gonzalez et al., 2015; Escobar-c & Torres-espinosa, 2015;
Rodriguez-Mansilla et al., 2014)

7.6.4 Terapia especifica en demencia.

El tratamiento farmacoldgico ha sido cuestionado en estadios evolucionados de la
demencia. Sin embargo, cerca del 20% de los pacientes con esta alteracion se
encuentran medicados con memantina a pesar de lo evolucionado de la patologia. Se
sugiere conservar dicho farmaco en tanto haya un bien evidenciado, y descontinuarlo
al tener el Examen del estado Mini mental de Folstein por sus siglas en inglés MMSE
<10 para farmacos inhibidores de la colinesterasa como rivastigmina y <3 para
memantina. ES necesario tener en cuenta la predileccion del paciente/cuidador,
dificultad a la deglucién, y efectos como nauseas, vomitos, diarrea, anorexia y

disminucion de peso (Aguilera Gonzalez et al., 2015).

7.6.5 Hidratacion.

La hidratacion debe estar presente segln el tipo de paciente, segun el documento de
voluntad anticipada, diferenciandolo de una terquedad terapéutica (p.e. en agonia)
(Aguilera Gonzalez et al., 2015).

El rol en cuanto a nutricién e hidratacion en cuidados paliativos es indeterminado ya
sea por razones del médico, la familia, credo por lo que se vuelve un tema de conflicto.
Los estudios publicados hasta el momento arrojan beneficios en nutricién no enteral e
hidratacion, a pesar de eso existe la contraparte de otra fuente que muestra incluso
complicaciones durante la utilizacion de pacientes en cuidados paliativos (Pérez-

camargo et al., 2013)

La via de eleccion para la hidratacion es la via subcutanea, ya que proporciona mas
autonomia al paciente y da la oportunidad que incluso los cuidadores u otros familiares
pudiesen previo adiestramiento realizarla en el hogar y sin necesidad bombas de
infusion, recalcando Unicamente la utilizacién de soluciones salina y electrolitos por

esta via (Cevallos et al., 2018).
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Las zonas de puncion utilizadas son la zona infraclavicular, deltoidea, escapular,
cuadrantes superiores de abdomen y la parte anterior de los muslos, la manera de
hacerlo es previa desinfeccion de piel a punzar “con torunda himeda con alcohol y
luego con torunda seca, con la mano no dominante se pellizca la piel del paciente

formando pliegue y se pincha en angulo de 45 grados con el bisel hacia arriba”
(Cevallos et al., 2018).

Las complicaciones de esta via ocurren en 2 a 3% de los casos, estas pueden ser
“irritacion local, reaccion adversa al material, salida accidental de la aguja y reflujo
del liquido por la zona de puncidn, infeccion local con celulitis y abscesos cutaneos,

rara vez hemorragia o claudicacion familiar” y la manera de usar podria ser (Cevallos

etal., 2018):

1) 500 mL en 50 minutos, cada 12 u 8 horas.

2) Infusion por la noche, a 80 ml por hora.

3) Infusion continta (Pérez-camargo et al., 2013).

Las indicaciones que tienen que ser segun cada individuo tienen el objetivo de:
- Impedir la deshidratacién causante de trastornos como por ejemplo delirium.

- Impedir la insuficiencia prerrenal y mejorar la depuracién en el caso de excesos de
drogas (Structures, 2010).

7.6.6  Ulcera por presion.

Las ulceras de decubito provocan un incremento en la mortalidad del paciente, esta
sucede por la inmovilidad. La prevencién se basa en cambios de posicién, uso de
colchén anti escaras, piel hidratada y nutricion apropiada mientras sea realizable. En
las curaciones en las ultimas etapas convienen evadir los desbridamientos; es
recomendable el uso de lidocaina al 2-4% topica como analgesia, metronidazol IV pero

en las gasas o clindamicina topica (Aguilera Gonzalez et al., 2015).
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7.6.7 Terapia fisica.

El objetivo del movimiento en cuidados paliativos es lograr que el paciente en etapa
final mejore la calidad de vida lo que reste de la misma por medio del control del dolor
y de otros malestares, dentro de los cuales integra el sufrimiento. La rehabilitacion,
por controversial que parezca por el breve tiempo de vida restante de los pacientes, es
fundamental para ser el soporte o corregir las actividades del dia a dia, desarrollar al
tope la autoestima y mantener dignidad e independencia, al momento que se colabora
en los cuidados con las familias. El rol de la rehabilitacion, sin embargo, tiene escasa
atencion en la bibliografia de cuidados paliativos por lo que hay necesidad de que mas

estudios examinen su ventaja (Astudillo & Mendinueta, 2006).

La terapia fisica se incluye dentro de los cuidados de pacientes paliativos, porque
puede causar considerables mejorias en cuanto a funcionamiento y tipo de vida de los
pacientes y sus familias. Los objetivos de la terapia fisica son; iniciar el movimiento
fisico, crear bienestar, conservar la identificacién; acompafiarlo en el sostenimiento de
la existencia activa hasta el momento final; mantener destrezas y autonomia; estimular
el acompafiamiento familiar; guiar a quienes cuidan al paciente, reducir el dolor,
disminuir las complicaciones y por sobre todas las cosas evadir el sufrimiento (Pereira
Rodriguez, 2019).

7.6.8 Nutricién.

La nutricidn en los cuidados paliativos se limita a los cuidados del paciente mientras
Ilega la muerte, en tanto que la patologia de base sigue su evolucion lo importante sera
el confort, mejoramiento de calidad de vida y control sintomatico. En cuanto a la parte
nutricional hay peérdida de peso por la evolucion de la patologia de base y la
descontinuacion de la alimentacion provocando efectos en el &rea fisica y psicosocial
(Ciccarelli et al., 2021).

La prevencion de infecciones respiratorias, broncoaspiracion, la desnutricion y sus
efectos como infecciones y Ulceras de decubito llevan a la indicacién del uso de

sondajes para alimentacion enteral sin embargo en etapas evolucionadas de la
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patologia, lo primordial ya no es el aspecto nutricional, por el contrario el confort y
control sintomatico es lo primero a pesar que eso se traduzca en ayunos prolongados

para el paciente (Castro et al., 2017).

Los estudios que se revisaron muestran la ineficacia de la nutricion por via entérica, la
cual no provoca beneficios como el evitar las Ulceras de decubito, riesgo de
broncoaspiracion y mejoria del estilo de vida, asi como de la sobrevida. La ética entra
a formar parte de este punto ya que en ocasiones los familiares sin indicacion médica
inician estos tipos de alimentacion a pesar del grado de demencia severo de los
pacientes, cabe indicar que este tipo de acciones viola “los principios éticos de

autonomia, beneficencia y no maleficencia” (Ciccarelli et al., 2021)

Las dificultades més usuales de pacientes con alto grado de demencia tienen relacion
con la alimentacion, dificultad para deglucion, aspiracion, sin autonomia y resistencia
a los procesos como alimentarse como masticacion o la utilizacion de tenedores. La
disminucion de peso por ingesta de poca cuantia es comin y en ocasiones sucede
previo al conocimiento de la enfermedad. Al igual que en otras situaciones terminales,
se espera que el paciente se alimente menos lo cual habla de la evolucién natural hacia
el final de los dias fase en la que logra permanecer con ingresos alimenticios en

cantidades minusculas y necesarias para suministrarle confort (Geriatrician, 2014).

Las formas de alimentacién electivas a la oral cuando la misma ya no es viable son las
sondas nasogastricas o las gastrostomias y yeyunostomias, utilizarla o no dependera
de aspectos éticos, fundamentado en afirmaciones del personal de salud y de los
familiares mas que en medicina basada en evidencia. La indicacion o suspension de
alimentacion por via enteral en individuos con deterioro cognitivo provoca aumento
de agitacion, molestias, requerimiento de sedacién y en otros casos ha sido adecuada.
Los efectos adversos son el exceso de liquido, diuresis exagerada, uso de sonda vesical,
aumento de secreciones, de origen pulmonar y digestivo ocasiona sintomas como

nauseas y vomitos (Ciccarelli et al., 2021).

7.6.9 Apoyo psicosocial.
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La valoracion psicoldgica y social en cuidados paliativos contienen areas tales como:
Caracteristicas del momento final, efectos de la patologia, manera de resistir la
situacion, efectos sobre uno mismo, relaciones, factores estresantes, ayudas
espirituales, situacion econdmica y la “relacion médico-paciente”. El hacer frente a
una patologia incurable provoca varias “necesidades psicosociales” en el paciente
como depresidn, abuso de sustancias, ansiedad y otros trastornos de origen psiquiatrico
por lo que se amerita una valoracién de la situacion del paciente, observar prioridades,
trazar plan de ayuda, analizar “factores de riesgo, dominar la respuesta emotiva del
sujeto. Las personas utilizan distintos recursos para responder al sufrimiento
psicoldgico, que incluyen sus propios recursos de afrontamiento y el apoyo emocional
de sus familiares y allegados. Sin embargo, en ocasiones, el nivel y naturaleza del
sufrimiento es tal que pueden beneficiarse de un apoyo profesional (Ministerio De
Salud Publica Del Ecuador, 2014).

La mayoria de los estudios que hablan sobre la eficacia de la “psicoterapia” son en
pacientes con diagnostico de cancer. Las acciones realizadas como el manejo grupal,
la instruccion y la “terapia cognitiva-conductual” son las que muestran mejores
resultados lo cual demuestra su eficacia. La eficacia incluye basicamente aspectos
psicosociales producto del ajuste a las nuevas condiciones, ansiedad, depresién. Los
pacientes pueden mostrar resultados diferentes dependiendo de la etapa de la
enfermedad. Sin embargo, la eficacia de estas intervenciones sobre el cuerpo fisico
mostrd resultados dudosos (Ministerio de Salud Publica del Ecuador, 2014).

Otro estudio mostr6 que la mayoria de la poblacion analizada us6 métodos en torno a
la conducta como por ejemplo la relajacién, grupos de apoyo, asesoramiento
psicolégico o mezclas de técnicas. Los resultados fueron que se encontraron mejores
resultados en cuanto a la mejoria de la tristeza y la depresién, asi como la manera que

se enfrenta la situacion (Ministerio De Salud Publica Del Ecuador, 2014).
7.6.10 Apoyo espiritual.

“La espiritualidad es el conjunto de pensamientos, valores, conceptos, ideas, ritos y

actitudes a través de los cuales articulamos nuestra vida y buscamos el sentido, el
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proposito y la trascendencia de la vida impulsados por nuestro espiritu” (Mayores,

2019).

El manejo integral de los pacientes en cuidados paliativos incluye las necesidades
espirituales con el fin de lograr un buen morir. Dentro del abordaje de esta esfera

incluye:
Recordarle al paciente la identidad, quién era previo a la enfermedad.

Autobiografiarse, para analizar los puntos positivos y relevantes durante su vida.

1. Que la persona pueda encontrar el objetivo de su existencia.

2. Que sea libre, libre de toda culpa y pueda obtener el perdon.

3. Extender su vida de manera que pueda mostrarla hacia el mundo entero.

4. Sin depender de sus creencias las personas en sus Gltimos dias, tienen la

necesidad de mostrar sus sentimientos de manera religiosa.

5. El paciente de sentirse amado y mostrar amor, en ocasiones una pequefia

caricia, un abrazo es la mejor muestra de ello.

El soporte espiritual provoca bienestar tanto psicolégico como fisico, por lo tanto,
mediante estos instrumentos también se logra mejorar la calidad de vida de los

pacientes y por ende aliviar el sufrimiento (Mayores, 2019).

7.6.11 Cuidados del cuidador.

Las personas que cuidan enfermos enfrentan gran estrés y deterioro como resultado
del cuidado afectando su esfera fisica, psicosocial, familiar y econdmica, esto provoca
una serie de manifestaciones como astenia, dolores de cabeza, mialgias, estados
depresivos, ansiosos, alteracion del suefio, sentimientos de esclavitud, soledad,
discusiones familiares y costos economicos ya sea por falta de ingreso o exceso de
gasto, esto se conoce como sindrome del cuidador que se da ‘“con un bloqueo

emocional, hostilidad, o agresividad por parte de los cuidadores hacia el enfermo y el
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equipo y ser un episodio momentaneo, temporal o definitivo que se expresa por deseos
de abandono del enfermo (Astudillo & Salinas Martin, 2011).

13

Las Medidas para proteger al cuidador incluyen tres acapites importantes, “el
autocuidado, el apoyo del equipo y las medidas institucionales”. El autocuidado se
basa en que los cuidadores tengan reconocido el problema y la capacidad con la que
cuentan para poder pedir ayuda en el momento oportuno lo cual alivia trabajo en la
manera que se organiza junto con la familia o amigos cercanos para el cuidado del
paciente, ordenando el tiempo de acuerdo con las necesidades, esto a su vez permite
por un lado evadir “el aislamiento” y cuidar de la salud misma del individuo. El hecho
de tomar otras medias como tener un tiempo y lugar para desahogar sus sentimientos,
“el humor, un abrazo” tiene mucha importancia para afrontar la situacion, es preferible

ensayar técnicas de autocontrol para el momento de mayor estrés (Astudillo & Salinas
Martin, 2011).

La segunda medida esté a cargo del personal sanitario, el cual divisa la intranquilidad
o conflictos de la familia o cuidadores, por lo que es muy importante congregarse con
ellos para observar el nivel de afectacidn de los involucrados, cambiar al manejo mas
adecuado para el paciente, trazando objetivos realizables y repartir roles, oportunidad
que también es necesaria para generar confianza en el equipo de salud (Astudillo &
Salinas Martin, 2011).

La tercera medida esta a cargo de hospitales del dia que son aquellos lugares que
proporcionan al enfermo relajamiento y confort, estos espacios también benefician al
cuidador ya que permite aliviar los elementos estresantes que tuviera el paciente en un
ingreso hospitalario, optimiza el aspecto fisico del cuidador para su atencion
fraccionada, crean contenido con informacién exclusiva para cuidadores y para los
pacientes, realizan cursos para pacientes y cuidadores con el objetivo de ensefiar como
manejar crisis, técnicas de relajacion y disminucion de carga lo que da asistencia por
medio de grupos de apoyo tanto de personal sanitario como de voluntarios (Astudillo
& Salinas Martin, 2011).

7.6.12 Decisiones anticipadas.
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Testimonio Vital, también conocido como voluntad o decisiones anticipadas es un
documento que sirve tener una muerte digna y todo el proceso que los dias de fin de
vida conlleva en caso de una enfermedad sin cura, a través de este titulo una persona
en su mayoria de edad mentalmente competente y bajo su voluntad detalla en papel las
decisiones terapéuticas o medicas que prefiere y las que no quiere en el caso de una
enfermedad de mal prondstico o accidente que provoque secuelas con la incapacidad

de manifestar los deseos que la persona prefiere (Escola Pellicer, 2019).

El objetivo de la voluntad anticipada es hacer lo que el paciente prefiere cuando ya no
se encuentre en capacidad de tomar las decisiones sobre como quiere ser tratado lo que

Ileva a respetar su autonomia.

Este documento es de utilidad en casos de:

1. Enfermedad sin cura.

2. En coma o cursando una patologia que dificulte expresar los deseos.

3. Eventos cerebrovasculares o traumas cerebrales que provoquen secuelas
cerebrales.

4. Una serie de patologias como “inmunodeficiencia grave, enfermedades

degenerativas del sistema nervioso, cuadriplejias, enfermedad de Alzheimery
otras de gravedad comparable” (Cifuentes, 2017).

7.6.13 Duelo anticipado.

La definicion de duelo anticipado incluye “un fenomeno multidimensional que abarca
diferentes procesos: interactuar, afrontar, planear, elaborar el duelo y organizarse
psicosocialmente, acciones que se estimulan y se dan a raiz de tomar consciencia de la
pérdida inminente (muerte) de un ser querido y del reconocimiento de otras pérdidas
en el pasado, el presente y el futuro. Este proceso se observa a través de dos
perspectivas distintas: la del paciente y la de la familia; en tres dimensiones temporales
(pasado, presente y futuro) y con tres clases de variables determinantes: fisioldgicas,
psicologicas y sociales” (Celaya, 2017; Ospina Velasco, 1998).
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El duelo adelantado facilita a los familiares la oportunidad de iniciar las fases de duelo
antes del fallecimiento del paciente lo que produce una aceptacion mas alta a la pérdida

y pronta integracion a la vida previa al evento (Celaya, 2017).

El duelo en personas con demencia se subdivide en tres partes importantes: primero el
“duelo anticipado”, que inicia al momento del diagnostico de la patologia demencial
y gque provoca negacion, ira 'y depresion. Tras perder la batalla en la esfera emocional
inicia la etapa de aceptacion. En segundo lugar, el “duelo por pérdida de
reconocimiento”, quizas la etapa mas dificil para los cuidadores y/o la familia del
paciente, cuando un paciente con demencia no los identifica, este hecho marca la
instruccion de la vida con una persona que esta y sin embargo no esta como se la
conocia, esta etapa provoca una acomodacion gradual de dicho evento. Al final el
“duelo por fallecimiento” que tiene como punto efectivo la preparacion de la familia

para el final de vida del paciente. (Centro de atencion especializada OROITU, 2020).

“El duelo anticipado es como un fendmeno que puede ocurrir cuando alguien tiene la
posibilidad de anticipar la muerte de un ser querido o la propia, y estad conformado por
siete operaciones generales: Pena 'y duelo, mecanismos de afrontamiento e interaccion,
reorganizacion psicosocial, planificacién, busqueda de equilibrio frente a las nuevas y
dificultosas demandas, facilitacion de una muerte apropiada en respuesta al
reconocimiento de la enfermedad terminal propia o de alguien significativo y el
reconocimiento de pérdidas pasadas, presentes y futuras”. Por lo tanto, esta definicion

muestra tres principios basicos:

1. Las emociones inseparables al duelo y la aprobacion de las perdidas.

2. La renovacion del individuo y familia en cuanto al papel ejercicio anteriormente u
objetivos por concluir (Roles, asuntos inconclusos).

3. El alejamiento progresivo y disminucion de complejidad del fin de una vida (Celaya,
2017).
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En pacientes con deterioro cognitivo agudo o eventos subitos en el que la aceptacion
queda limitada por el tiempo en el que se produce el fallecimiento del paciente, los
familiares sufren complicaciones por motivo que no hubo tiempo para su asimilacion
y todo pasé en cuestion de horas o minutos. Las peculiaridades en la mayoria de
pacientes con cuadros demenciales incluyen un periodo leve hasta un estado avanzado

lo cual tiene efecto para el familiar y cuidadores.(Celaya, 2017).
Los cuidados paliativos para pacientes con deterioro cognitivo severo se transforman

en un deber sumamente complicado a la par que demanda buena preparacion del

médico y su equipo asi como el buen apoyo de los familiares (Celaya, 2017).
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8 DESCRIPCION DEL CASO

DATOS DE FILIACION

Edad: 66 afios
Sexo: Femenino
Fecha de nacimiento:  10-08-1953
Lugar de Nacimiento:  Portoviejo

Lugar de Residencia:  Los Angeles de Colon

Estado civil: Soltera

Instruccién: Superior

Profesion: Licenciada en Servicio Social
Ocupacién: Secretaria

Religion: Evangeélico

Autoidentificacion étnica: Mestiza

Lateralidad: Derecha

MOTIVO DE CONSULTA
Astenia.
ENFERMEDAD ACTUAL

Adulto mayor joven que acude por astenia de dos meses de evolucién, con fecha real
hace 8 meses, que aumenta de manera progresiva, refiere como causa aparente exceso
de trabajo, como sintomas acompafantes durante estos Ultimos 2 meses presenta

cefalea frontal de intensidad 7/10 en escala de EVA que cede con un gramo
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automedicado de paracetamol. Al momento refiere mucho cansancio a pesar de horas

suefio recomendadas, cefalea ausente en el momento de la consulta.

REVISION DE APARATOS Y SISTEMAS.

Sintomas
constitucionales

generales:

No refiere pérdida de peso, no fiebre.

No refiere signos o sintomas de alarma como pérdida de
peso, masas palpables, apneas del suefio, sangrados,
dolores musculares o focalidad neurolégica al momento

del interrogatorio.

Piel, cabello uias:

Organos  de
sentidos:

Neuroldgico:

Respiratorio:

Cardiovascular:

Gastrointestinal:

Osteomuscular:

los

Ninguna.

Disminucion de agudeza visual. (Diagndstico de
Cataras por lo que seré intervenida en 3 dias)

Pérdida de la memoria desde hace 3 meses, ha ido
aumentando intensidad conforme pasa el tiempo, acusa
al exceso de trabajo. Presenta pérdida de memoria como
ciertos detalles en su trabajo desde hace un par de

meses.

No afecto.

No palpitaciones, no dolor toracico.

Ninguna.

Ninguna.
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Endocrino: Ninguna.

Genitourinario: Ninguna.

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS:

» Antecedentes prenatales: ninguno.

» Antecedentes neonatales: Parto eutécico en domicilio.

» Antecedentes posnatales: ninguno de relevancia.

» Hitos del desarrollo: normales.

» Esquema de vacunacion: completo.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES

1. Clinicos: Rinitis alérgica automedicada con Nafazolina de uso ocasional desde

hace méas de 20 afios. HTA diagnosticada hace un mes tratamiento con Losartan

100 mg. Dificultad Visual.

2. Quirdrgicos: Ninguno

3. Traumatoldgicos: No refiere
4. Hospitalizaciones: Ninguna.
5. Transfusiones: No refiere

47



6.

Alergias: Polvo, olores fuertes.

ANTECEDENTES GINECOOBSTETRICOS:

7. Telarquia: 11 afios

8. Menarquia: 12 afios.

9. Pubarquia: 11 afios.

10.  Vello Axilar: 12 afios.

11. Menopausia: 49 afios

12. Gestas: 0

13.  Abortos: 0

14.  Cesérea: 0

15. Parto Normal: 0

16. ITS:No

17. Edad de inicio de relaciones sexuales: Ninguna.
18. Pareja Sexuales: 0

HABITOS

1. Comidas al dia: 3 veces al dia.
2. Horas suefio: 7 horas diarias.
3. Drogas: niega.

4. Alcohol: niega.

5. Tabaco: niega.

6. Diuresis: 4 veces al dia.

7. Dipsia: 1 a 2 litros de agua al dia.
8. Deposiciones: 2 veces al dia.
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9. Actividad fisica: ninguna.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS FAMILIARES
10. Padre: Fallecido por ECV hace 20 afios.

11.  Madre: HTA, ICC.

12. Hermano: Diabetes tipo 2

ENCUESTA SOCIAL

1. TIPO DE VIVIENDA: Propia, construccion de cemento.

2. TIPO DE CONSTRUCCION: Cemento.
3. Bafios: 2.

4. Habitaciones: 3

5. SERVICIOS BASICOS:

1. Agua potable

2. Luz eléctrica

3. Alcantarillado

1. Consumo de agua: hervida.

2. Animales domésticos: no tiene
3. Ingresos econdmicos: $500.

Figura 1 FAMILIOGRAMA.
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Tipologia Familiar y ciclo vital individual

La paciente es parte de una familia extensa con parientes proximos, vive en zona
urbano-marginal, es integrada, profesional, moderna, funcional con limites

permeables.

Por su edad cronoldgica la paciente es adulta mayor joven que se encuentra en la etapa
del desarrollo individual segin Erikson de Integridad versus Desesperacion, su virtud

lograda es la sabiduria y sus relaciones significativas con la humanidad.
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Figura 2 ECOMAPA.

En la consulta se realiz6 Ecomapa para observar las fortalezas y debilidades con el

ambiente del paciente.
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Paciente con contacto fuerte con la iglesia, la salud publica y privada, y sus amigos, el

trabajo como factor estresante, por lo que anuncia su jubilacion.

EXAMEN FiSICO.
Examen fisico General.

Paciente ligeramente confuso en cuanto a tiempo y espacio. En semifowler.
Deambulacion normal, Facies no caracteristicas. Constitucion mesomorfa. Piel de

elasticidad y tugencia conservadas, mucosas hidratadas. No se palpan adenopatias.
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Antropometria

1. Peso: 45kg  talla: 1,60 cm IMC: 17,6
Signos vitales

1. P/A: 110/70 mm/Hg

2. FC: 85xmin

3. FR: 18 x min

4. T°:  37°C

5. SatO2: 99%

Examen fisico regional.

1. Cabeza: Normocéfala, cabello abundante ondulado hasta el nivel de los
hombros, No lesiones en cuero cabelludo. No elevaciones ni depresiones. Piel
del rostro tersa, ausencia de vello facial, cejas de normal implantacion, ojos
simétricos, pestafias bien implantadas, iris bilaterales color negro con
opacidad, reflejos pupilares de acomodacion y consensual presentes,
isocdricos. Escleras blanco nécar. Fosas nasales de aspecto normal, simétricas
permeables. Rinoscopia sin novedades. Boca: mucosa oral normohidratada, sin

lesiones, piezas dentarias en buen estado completas, orofaringe de aspecto

normal.
2. Cuello: No adenopatias, tiroides no visible y no palpable.
3. Torax: simétrico no lesiones dérmicas, amplexacion normal, presencia de

mamas pequefias correspondiente a estadio 4 de Tanner, simétricas sin
abultamientos, deformaciones ni retracciones. A la auscultacion campos
pulmonares ventilados. Sin ruidos agregados. Focos cardiacos R1 y R2

normofonéticos, no soplos.
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4. Abdomen: sin lesiones, no cicatrices, ruidos hidroaéreos audibles, suave

depresible no doloroso a la palpacién superficial ni profunda. No megalias, no

masas.

1. Extremidades: No cianosis, no edema.

VALORACION GERIATRICA.

Tamizaje rapido: 2 puntos (Positivo en Dificultad visual y pérdida de memoria.)

Mini mental: 13 puntos: Deterioro cognitivo moderado.

Iindice de Katz (Actividades basicas de la vida diaria): 1 punto (Recibe ayuda para

vestirse).

Escala Lawton y Brody (Actividades instrumentales de la vida diaria): 30/30

Escala de Yesavage (Depresion): Normal. 3 puntos.

Mini Nutricional Assessment: 8 puntos=Riesgo de malnutricién.

Sindrome Geriétrico: Deterioro cognitivo

Tabla 1 Lista de problemas.

o
< S
)

w o

1 Enero
2019

2 Mayo
2019

3 Junio
2019

Agosto 2019

Agosto 2019

Agosto 2019

Astenia

Deterioro

cognitivo

Dificultad

visual

INICIO DETECCIONPROBLEMATIPO DEACTIVO PASIVO

PROBLEMA

Biologico X
Bioldgico X
Biologico X
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Julio Julio Hipertension Bioldgico X
2019 2019 arterial

Enero  Agosto 1999 Rinitis Mixta Bioldgico X
1999

Enero  Agosto 2019 Estrés Laboral Psicosocial X

201 . s
019 Bajo peso Biologico X

Fuente: Paciente.
Elaborado por: Irving Buitron Nieto 2021.

PLAN DE LA PRIMERA CONSULTA

1.

Diagnostico:

1. BHC, TP, TTP, Glucosa, Urea, Creatinina, TGO, TGP, Colesterol total,
HDL, LDL, Triglicéridos, TSH, T4 libre, TGO, TGP. Tomografia

simple de cerebro.
2. Referencia al servicio de Neurologia.

Plan terapéutico:

1. Medidas no farmacoldgicas.
1. Reposo Relativo.
2. Acompafiamiento Familiar.
Seguimiento:
1. Control en 5 dias.
Educacion:
1. Signos de alarma.

54



SEGUNDA CONSULTA.

Subjetivo: Familiar realiza llamado telefénica 10 dias posterior a primera consulta tras
a lo cual se acuerda visita domiciliaria. Al momento paciente consciente, desorientada
en tiempo y espacio, habla poco, sin algias, con signos vitales dentro de parametros

normales.

Objetivo: Dentro de este tiempo se realizé examenes de laboratorio y fue valorada de

manera privada por neurdlogo quién informa:

Paciente con deterioro clinico progresivo (Minimental 3 y Test del Reloj no pudo
realizarlo) que reagudiza tras cirugia oftalmoldgica (catarata) con desorientacion,
apraxia nominal, dificultad para reconocer objetos por lo que se realiza tomografia
simple de cerebro q presenta atrofia cerebral de predominio fronto-temporal y que
por ser un cuadro rapidamente progresivo se necesita descartar otro tipo de demencia
por lo que se realiza electroencefalograma que muestra onda trifasica y aumento del
deterioro cognitivo a la realizacion del procedimiento, se realiza Puncion lumbar
para estudio de proteina Tau y 14-3-3, diagnéstico con enfermedad cronica
degenerativa con mal prondstico, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob por lo g se

recomienda cuidados en domicilio e interconsulta a psicologia.

Tabla 2 Laboratorio:

Leucocitos 9020 Segmenta 62.9%. TGO 20.79 Plomo Menos

mm3 dos ul/l de 05
(Negati
VO)
Hematies 3.910.0 TP 10.4sg TGP 1363 Acido 8.1
00 folico  ng/ml
mm3 (Normal
)
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Hemoglob 12.7g/d INR 0.95 Cloro 98 Vitami  263.0

ina I mmol naB12 pg/ml
. (Normal
)
Hematocri 36.3% TTp 52,3 Calci 2.67  Anti- Anti-LA
to segund o DNA negativo
0S Total negativ
0
VCM 93 fl Glucosa 115 Calci 131  Anti- ANA
Basal mg/dl o Ro HEp-2
iGnico negativ negativo
0

Plaquetas 241.00 Glucosa 197 Fosfo 1.13

0mm3 2h mg/dl  ro
Potasio 472 Sodio 136
mmol/I mmol/I

Fuente: Historia Clinica.
Elaborado por: Irving Buitron Nieto 2021.

Electroencefalograma: El registro es de un voltaje normal con ritmo lento tipo Delta
anterior, simétrico, sincronico, activacion al cierre palpebral. La estimulacion fética
intermitente y la hiperventilacion no alteran el registro, artefactos por movimiento del
paciente y parpadeo. Presencia de ondas lentas con patrén trifasico. Impresion:

Registro anormal.

Tomografia Cerebral Simple, con atrofia de l6bulo frontal, no sangrados o

isquemias.
Puncion Lumbar en proceso.

Al momento: Karnofsky 40 lo cual significa “incapacidad de cuidar de si mismo,

requiere el equivalente a atencion institucional u hospitalaria, la enfermedad puede
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estar progresando rapidamente” ‘“Discapacitado; requiere cuidados y asistencia

especial”.
Dependiente para todas las actividades de la vida diaria (ABVD).
Indice de Barthel 20 puntos lo cual representa “dependencia total.

Escala de valoracion para Cuidados Paliativos (PSS) 50%.
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Levantamiento de Ficha familiar:

Evaluacion de las condiciones de vida:

Tiempo que habitan esta casa: 90 afios

Hacinamiento: no

NuUmero de personas que duermen en la vivienda: 4

NUmero de habitaciones que se usan para dormir en la vivienda: 3
Indice de Hacinamiento: 1.3 (Sin hacinamiento)

Funcién econémica y capacidad de subsistencia del hogar

Numero de miembros en edad laboral: 3. Trabajan: 2. No trabaja: 1.

Ingreso familiar: $500 por parte del paciente y $500 por parte del sobrino.

Canasta bésica satisfecha: Si.

Nivel de bienestar en la distribucion de recursos familiares: Alto.
Funcidn Social:

Numero de miembros de la familia sin escolarizacion: 0
NUmero de miembros con habitos nocivos: 0

Violencia Intrafamiliar: no

Desestructuracion familiar: no

Condiciones de la Vivienda:

Techo: hojas de zinc en buenas condiciones.

Paredes: ladrillo en buenas condiciones.

Piso: ceramica en buenas condiciones.

Condiciones de vida saludable

Procedencia del Agua: Tanquero y cisterna.
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Los servicios higiénicos de la vivienda estdn conectados a pozo séptico.

El servicio de energia eléctrica proviene del servicio publico de la empresa eléctrica.
Basura se quema.

Dispensarizacion de la familia: Grupo 111, enfermo.

Anélisis

Anciana joven con Diagnostico de enfermedad Creutzfeldt-Jakob que presenta cuadro
de “demencia rapidamente progresiva” hace 10 dias se la valora con mini mental de
12 actualmente en 3, prueba del reloj negativa (realiza otro dibujo). Escala de

valoracion para Cuidados Paliativos (PSS) 50% lo cual significa vida principalmente

de cama/sillon, incapaz de realizar cualquier trabajo.

Plan
1. Plan Diagndstico:
Referencia psicologia.
Soporte espiritual.
2. Plan terapéutico:
Dieta hiperproteica 4-6 veces dias. Usar jeringuilla de Guyon 60 ml.
Uso de panal.
Colchon Anti escaras.
3. Plan Seguimiento: Control en 15 dias.
4. Plan educacional:

Bafo Diario e higiene.

Cambio de posicion cada 2h.
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TERCERA CONSULTA

Subjetivo: Familiares refieren mayor dependencia de parte de paciente y mioclonias.
No realiza alza térmica ni broncoaspiracion. Tampoco refieren Ulceras de decubito. Al
momento se queja de dolor desde hace 2 dias que ha iniciado de manera gradual como
causa aparente la movilizacion de la paciente pues aumenta a los cambios de posicién
sin embargo no cede con analgésicos como paracetamol, al momento tranquila, ha
realizado la deposicion y diuresis. Familiares se han dividido los cuidados de la
paciente con contratacion de personal durante las noches.

Objetivo:

Paciente con mirada fija, escaso movimiento cefalico, buen patrén respiratorio, escaso
0 nulo movimiento de extremidades superiores (manos), sin movimiento en

extremidades inferiores, disminucion de ingesta de alimentos.

Presion Arterial: 120/80. Frecuencia Cardiaca 85 latidos por minuto.
Frecuencia Respiratoria 18 por minuto. Saturacion oxigeno: 97% sin necesidad

de apoyo ventilatorio.
Resultado de proteina Tau y 14-3-3: Positivo.
Test de Zarit a cuidadores negativo.

Analisis: Paciente con dependencia total de cuidados y soporte sin embargo no amerita
hospitalizacién, resultado positivo de proteina Tau y 14-3-3 confirman el diagnostico

de ECJ. A pesar de la demanda no se encontré sindrome de cuidador cansado.

Plan:

1. Plan Diagnostico:
Insistir en psicologia.
Soporte espiritual.

2. Plan terapéutico:

Dieta hiperproteica 6-8 veces dias. Usar jeringuilla de Guyon 60 ml.
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Uso de pafal. No soporte invasivo.

Colchon Anti escaras.

Tramadol 50 mg SC 1 vez al dia por 2 dias.

Buprenorfina Parche % cada 72h.
Clonazepam 10 gotas por minuto 9pm.
3. Plan Seguimiento: Control en 15 dias.
4. Plan educacional:
Bafo Diario e higiene.

Cambio de posicion cada 2h.
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CUARTA CONSULTA
Subjetivo:

Se acude a visita domiciliaria de manera urgente previa Illamada telefonica a personal
de salud. Familiares informan que paciente no despierta y presenta extremidades frias,

no reportan alza térmica en ningun momento segun familiares, no atragantamiento.
Objetivo:

Paciente con piel fria, con cianosis central y periférica, pulso lento, bradicardia e
hipotension, estertores a la auscultacion, Presion Arterial: 60/35. Frecuencia Cardiaca
40 latidos por minuto. Frecuencia Respiratoria 12 por minuto. Saturacion oxigeno: 65

% sin necesidad de apoyo ventilatorio.

Anélisis: Paciente con claros signos de agonia por lo que se informa a familiares

estado de paciente.

Plan:
Mantener cuidados y acompafiamiento hacia los familiares en duelo.
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QUINTA CONSULTA.

Se realiza visita domiciliaria a familiares con el objetivo de valorar a sus cuidadoras
principales, ambas se encuentran en duelo han logrado incorporarse inmediatamente a
su vida habitual, reciben apoyo y acompafiamiento de méas familiares, lo
socioecondémico sin problemas, la valoracion por psicologia se mantuvo pendiente ya

que aun no se habia asignado turno.
SEXTA CONSULTA.

La situacion un afio después del evento ha sido superada por ambos familiares, ninguna
de las dos cuidadoras, hermana y mama han presentado exacerbacion de patologias de
base o aparicion de patologias nuevas, agradecen todo el soporte y cuidado brindado

por atencién primaria.

Acontecimientos adversos, limitaciones e imprevistos.

Al ser una patologia desconocida incluso para profesionales de la salud y la poca
frecuencia con la que se presenta hace no pensar en este diagndéstico al ver un paciente
que consulte por demencia, astenia, dificultad visual o mioclonias, por lo que se

convirtié en una limitacion a la hora de su pronto abordaje.

El acceso a los distintos servicios de salud, a la hora de la consulta en segundo nivel,
asi como los distintos examenes a realizar se transforma en un camino largo por
recorrer sumado al hecho que se hace frente a una “demencia rapidamente progresiva”
donde el tiempo apremia por que la enfermedad avanza rapidamente hasta llegar a la
discapacidad, coma y muerte sumado al hecho de la incertidumbre de la familia por
conocer el diagndstico y el inicio del manejo integral para evitar complicaciones en

todas las esferas del paciente y la familia.
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9 ANALISIS Y DISCUSION.

La forma de transmision de la paciente del caso, como en la mayoria de los pacientes
no se conoce, la forma iatrogénica de ECJ se descarta porque la paciente no es personal
de salud y no se conoce manipulacién con tejidos de una persona infectada, asi como
tampoco existe el antecedente de ser cuidadora de pacientes con demencia. Del mismo
modo la caracteristica de presentacion descarta el componente familiar al ser este tipo
de presentacion propia de varios miembros de la familia y generalmente en la tercera
0 cuarta década de la vida dentro de los antecedentes familiares no se han presentado
mas casos en la estirpe, tampoco se realiz6 estudios genéticos para corroborar la
variante causal por lo que todo apunta a la forma esporadica la cual cumple el mayor
porcentaje de los casos publicados. La bibliografia afirma que es necesario interrogar
sobre historial médico familiar de ECJ o “demencia rapidamente progresiva” a pesar
que la mitad de casos de ECJ podrian darse sin presencia de historia familiar de

patologia parecida (Geschwind, 2015).

La paciente en mencion inicio el cuadro clinico con pérdida de memoria leve que se
fue incrementando con el paso del tiempo, sin embargo, lo mas Ilamativo fue el debut
con astenia marcada y tendencia a la somnolencia por lo cual aumento el nimero de
horas suefio que la llevo a manifestar inclusive su deseo de jubilacién por la intensidad
del cansancio que presentaba. El deterioro cognitivo también fue intenso y
“rapidamente progresivo” como lo describe la bibliografia, en un estudio de 114 de
pacientes con la forma esporadica las primeras sefiales fueron el deterioro cognitivo
en casi la mitad de los casos (40%), con clinica cerebelosa un 22%, manifestaciones
como astenia, anorexia y pérdida de peso en un 21% y con trastornos de la conducta
en un 20% lo que muestra que el caso de la paciente presentada cumple con tal
condicion clinica (Feng et al., 2021; Nelson et al., 2006; Wang et al., 2019).

El cuadro clinico de la paciente fue caracterizado por astenia, pérdida de la memoria,
cefalea, afasias, disartria llegando al mutismo, trastornos visuales, mioclonias,
alteracion de la marcha, dependencia total para las actividades basicas de la vida diaria,
comay muerte desde el inicio de sintomas la patologia tuvo una duracion de 11 meses,

3 meses posteriores al diagndstico la paciente fallecio. En el caso de la ECJ esporadica
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evoluciona tan rapidamente desde los primeros sintomas a la dependencia total en
menos de 1 afio, incluso uno de los criterios para ECJ esporédica es que la duracion de
sintomas sea menor de 24 meses (Krasnianski et al., 2017; Rabinovici et al., 2006;
Vaidya et al., 2012; World Health Organization, 2003).

Los estandares a la hora del diagnostico incluyen resonancia magnética,
electroencefalograma, andlisis de liquido cefalorraquideo el que incluye presencia de
proteina Tau y proteina 14-3-3 sin embargo el diagnostico definitivo corresponde al
estudio histopatoldgico durante la autopsia. El cual no se realiza en muchos de los
casos existentes por dos factores principales, el no deseo de los familiares para la
prueba posmorten como en el caso clinico y la no aprobacion de la OMS a la
realizacion de un estudio de alto riesgo de contagio por el personal de salud a cargo
del procedimiento, en casi todos los estudios revisados para este apartado se encontro
el no deseo de parte de los familiares para la autopsia sumado al hecho que tampoco

cambia la conducta del tratamiento (World Health Organization, 2003).

La ECJ esporadica necesita mas de un test segun criterios de la OMS tales como las
caracteristicas tipicas en el electroencefalograma sin dependencia del tiempo de
sintomatologia o el ensayo de proteina 14-3-3 con un tiempo desde el inicio de

sintomas hasta la muerte en menos de 24 meses (World Health Organization, 2003).

La paciente del analisis cumplio con las caracteristicas de resonancia magnética las
cuales incluyen afectacion de los ganglios de la base como el caudado y el putamen,
alteracion en el electroencefalograma, asi como también la presencia de la proteina
Tau y 14-3-3 estudio de alto costo y de acceso privado y con muestra derivada a Brasil
ante la dificil oferta desde el sistema nacional de salud. La federacion Europea de
Ciencias Neuroldgicas recomienda comprobar en el liquido cefalorraquideo la
presencia de proteina 14-3-3 y proteina Tau en personas que presencia “demencia
rapidamente progresiva” con ECJ esporadica como probabilidad causal (Sorbi et al.,
2012).

La ECJ lleva a la muerte en el periodo de un afio o dos, hecho que se da en su mayoria
por aspiracion y neumonia, en la fase terminal el paciente se encuentra rigido, ciego a

nivel cortical, con dificultad a la deglucion incluso hacen “respiracion de Cheyne-
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Stokes” y varios pacientes como la del presente caso hacen mutismo acinético en fases
finales. En el caso de la paciente los signos de agonia superpusieron al cuadro clinico
de ECJ lo que pude ser confuso para familiares y profesionales (Vaidya et al., 2012;
World Health Organization, 2003).

En cuanto al tratamiento no se encontro terapéutica que pueda modificar la historia
natural de la ECJ por lo que proveer de “cuidados paliativos y apoyo” forma parte del
esquema cuspide de manejo (Geschwind, 2015). Los cuidados paliativos en este tipo
de paciente se basan en ensefiar destrezas para la disminucion de complicaciones
relacionadas con la falta de movilidad, es el caso de las Ulceras por presion, la
valoracién continua del paciente por la progresion veloz de la enfermedad y la elevada
dependencia de los pacientes los cuales deben incluir el consejo sobre los sintomas asi
como el manejo de las “necesidades emocionales, bioldgicas, nutricionales,
psicologicas, educativas y sociales del paciente” sumado a los requerimientos de la

familia (World Health Organization, 2003).

El testamento vital es un “documento escrito” mediante el cual se escribe las
“decisiones sobre como quiere uno ser tratado en el proceso de la enfermedad, si se
encuentra en una situacion clinica en la que no es competente y no puede decidir por
si mismo”. En este caso la paciente se rehusé a conocer el diagndstico a pesar de que
se le interrogd si deseaba saberlo, el deterioro cognitivo fue muy rapido y los
cuidadores informaron el hecho que nunca le gusté hablar de los dias finales, por lo
que se complico la realizacion del testamento vital. (Gil Alonso, 2013).

El “cuidador principal” es el individuo que suministra la ayuda y el sostén de la persona
que tiene una patologia. La familia provee el soporte primordial, sin embargo, solo una
persona de la familia es el que toma la carga mayor y por lo tanto tiene el principal
“carga fisica, emocional” y el poder de decision sobre la vida del individuo a cuidar.

La terapia espiritual fue de gran apoyo para la familia en este caso (Gil Alonso, 2013).

El rol que el “cuidador principal” desempefia tiene cuatro tipos de afectaciones que

son tanto en la esfera fisica, como en la esfera psicosocial, vida diaria y en el trabajo.
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Los cuidadores de pacientes con enfermedades neuroldgicas, adultos mayores, cancer
experimentan una serie de efectos entre los cuales estan depresion, ansiedad, aumento
de afectacion de salud a diferencia de los cuidadores de pacientes con otras patologias.
En el caso presentado la hermana fue la cuidadora principal sin embargo se intervino
de manera oportuna para evitar sindrome de cuidador cansado, por lo que se hicieron

horarios entre cuidadores externos y demas familiares (Bonet & Roger, 2008).

El duelo anticipado que es el instante exacto en el que se hace evidente la muerte
apremiante del familiar y que ocasiona las mismas emociones del duelo antes de que
ocurra el fallecimiento del “ser amado” incluso con la pérdida de este, lo cual brinda
la oportunidad que muchos familiares no han tenido, el hecho de poder despedir a sus
pacientes de manifestar sus emociones de cerrar ciclos de no quedarse con nada
pendiente lo cual evita o disminuye el riesgo de duelo complicados como sucede en
las muertes imprevistas (Celaya, 2017; Helena Garcia-Llana, 2021).

Se llevé a cabo el duelo anticipado en este paciente lo cual ayudo a los familiares a
sobrellevar la carga y prepararse para el momento indicado, incluso tuvieron el control
para poder despedirse en su agonia, a través del duelo anticipado se pudo dar a conocer
lo que el “ser querido” estd pasando y lo que pasara, lo que se pudo hacer y no se pudo

hacer para mejorarle la calidad de vida y aliviar el sufrimiento de lo que resta de vida.

Por lo tanto, la Guia de cuidados paliativos nacional expresa que los cuidados
apropiados al final de la vida deben contener la informacion sobre cuidados y el
fallecimiento préximo, decidir los cuidados con la familia y el paciente, suspender
medicacion no vital, realizar el manejo de sintomas, interrupcién de test o medidas
superfluas, la valoracion de las esferas “psicoldgicas, religiosas y espirituales del
paciente, la familia y cuidadores”, en un entorno tranquilo, intimo con accesos

cercanos a servicios de salud (Ministerio de Salud Publica del Ecuador, 2014).

En el Ecuador existen leyes encargadas de la prohibicion sobre el uso de carne no apta
para el consumo humano, por lo que una de las medidas de prevencion seria vigilar el
consumo de este tipo de carne, de manera que se pueda asegurar la procedencia de los

tipos de carne idéneas para el hombre. En este caso los familiares no dudan del origen
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de los diferentes alimentos que han consumido durante toda su vida, sin embargo por
el tiempo de incubacién prolongado es algo complicado de comprobar.
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10 CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

10.1 CONCLUSIONES.

La ECJ es una enfermedad neurodegenerativa que se caracteriza por demencia
rapidamente progresiva ataxia o mioclonia, es poco conocida, de baja
frecuenciay sin cura. Las formas mas descritas son de la ECJ esporadica, forma

que presento la paciente del caso en analisis.

El diagnostico de ECJ se realiza post morten sin embargo no esta aprobado por
la Organizacion Mundial de la Salud por el riesgo que conlleva en la
manipulacion y no provoca cambios en la terapéutica a seguir, en el caso de la

paciente tampoco se realiz6 por no autorizacion de los familiares.

En el Ecuador no existen estudios sobre la prevalencia de enfermedades
pridnicas, al ser de muy mal pronéstico y no contar con tratamiento curativo el
primer nivel de atencion se enfoca al cuidado paliativo y acompafiamiento
hasta el final de la vida, manejo que aborda a otras patologias

neurodegenerativas.

De forma general los casos de ECJ son encontrados por descarte de otras
demencias, en el caso de la paciente la sintomatologia presentada fue astenia,
pérdida de la memoria y deterioro progresivo, cefalea, mioclonia y mutismo

acinético.

El tratamiento de estos pacientes incluye el trabajo multidisciplinario desde la
atencion primaria en los cuidados y soporte de estos pacientes lo cual alivia el
sufrimiento y mejora la calidad de vida de los pacientes, estos incluyen la esfera
fisica, psicoldgica, social y espiritual, desde el control de sintomas, la
prevencion de complicaciones por el estado del paciente, hasta afrontar el duelo
y tomar al area espiritual como fortaleza para sobrellevar lo que conlleva el

diagnostico de una enfermedad con mal prondstico.
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El duelo anticipado ayuda a los familiares a sobrellevar la carga y prepararse
para el momento final, incluso les permite despedirse en la agonia, de igual
manera expone lo que el “ser querido” atraviesa y lo que vendra, lo que se pudo

hacer y no se pudo hacer para mejorar la calidad de vida y aliviar el sufrimiento.

Los cuidados paliativos abrazan a la familia por lo que el trabajo se extendio a
la familia con cuidado al cuidador y visitas de duelo, asi como el seguimiento

de familiares de primer grado en la basqueda de ECJ heredofamiliar.

Los familiares de pacientes que recibe preparacién anticipada para la muerte
inevitable tienen més fortaleza para afrontar la situacién cuando esta se
presenta. El apoyo, cuidado, ensefianza y guia por parte del primer nivel de
atencion fue tomado como de alta importancia para los familiares en el proceso
de enfermedad con mal prondstico sin el cual hubiera sido mas complicado
sobrellevar la situacion (ASAMBLEA NACIONAL, 2006).
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10.2 RECOMENDACIONES.

1.

La ECJ es una patologia rara y su prevalencia esta escondida, es diagnosticada
por descarte por lo que se recomienda identificar los factores de riesgo para
presentacion de ECJ y sus variantes en un paciente con “demencia rapidamente
progresiva” incluida la causa heredofamiliar, al ser los profesionales de primer
nivel de atencion y la prevencion el eje de la atencion primaria en salud el

trabajo en factores de riesgo debe ser adecuado.

La ECJ y muchas enfermedades neurodegenerativas de mal prondstico
requieren un soporte adecuado para mejorar la calidad de vida y aliviar el
sufrimiento, motivo por el cual los cuidados paliativos son el pilar fundamental
en su manejo tanto para el paciente como la familia, se recomienda la
formacion y actualizacion del personal de salud en los diferentes equipos sobre

cuidados al final de la vida.

Se recomienda el fortalecimiento en el manejo integral de enfermedades
cronicas degenerativas, asi como incentivar la preparacion en cuidados
paliativos desde el pregrado en las diferentes escuelas de Ciencias de la Salud
a nivel nacional, para conocer el manejo multidisciplinario no sélo de los
pacientes agudos con prondstico positivo sino también en pacientes con

enfermedades crénicas de dificil manejo.

Es recomendable el fortalecimiento del Sistema Nacional de Salud en cuanto
al sistema de referencias y contrareferencias para manejo y canalizacion de este

tipo de paciente al ser el primer nivel de atencién el que demanda la
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confirmacion de diagnoéstico, asi como recibir al paciente para su

acompariamiento final.

Dar a conocer los cuidados paliativos desde su definicion a nivel nacional para
que todas las personas pueden conocer que a pesar de los pronosticos existe
este tipo de cuidados para mejorar calidad de vida y aliviar el sufrimiento, asi
como también el apoyo al cuidador principal y la familia.

En el Ecuador la Ley Organica de Sanidad Agropecuaria establece en el Art
65. “Prohibicion de faenamiento.- Se prohibe el faenamiento, con fines
comerciales de animales enfermos, en tratamiento veterinario, contaminados
con antibioticos o con cualquier otro elemento; y en general no aptos para el
consumo humano” Asi como también se evita el consumo de especies
silvestres lo cual constituye un riesgo para la salud y el medio ambiente por lo
que se recomienda ajustar controles y hacer revision de las leyes que evite la
venta ilegal de este tipo de carnes, posible foco de contagio de enfermedades

por priones.

La presente investigacion abre la puerta para futuras investigaciones
cuantitativas y cualitativas sobre ECJ patologia que abarca atencién primaria
tanto para el diagndstico inicial o primer acercamiento al paciente como para
los cuidados al fin de la vida, por lo que mejorar el acceso a cuidados paliativos

a quién lo necesite se vuelve tarea imprescindible.
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12 ANEXOS. -

Anexol.- Carta de autorizacion de la unidad

Portoviejo. 25 de Encro del 2021.
Médico.,

Irving Buitrén
Medica Postgradista
Centro de Salud Los Angeles de Colén.

En respucsta al oficio con fechas 16 de noviembre 2020 en ¢l cual sc solicita Ja revision de la historia
clinica xx000x con e objetivo de realizar ¢l trabajo de titulacion “Abordaje integral y cuidados paliativos
en una paciente con enfermedad dz Creutzfeldt-Jakob de la parroquia Colén de la ciudad de Portovigjo-
Ecuador, durante ¢l periodo 2019-2020". Andlisis de caso. Y tras ¢l consentimiento informado aceptado

desde el paciente en mencion

Me permito informar que desde mi autoridad como director del centro de safud Los Angeles de Colén
de la Coordinacién Zonal 4 se autoriza la solicitad enviada.
Coordinacion Zonal autoriza y aprueba ¢l desarrollo del proyecto de investi zacion.

Tambvano Cosme Cares Al . (|~
(@ ENFERMERO -
Jall CI: 131174387474

Andrés Zambrano.
Lider del centro de salud los Angeles de Colén — Portovigjo
Coordinacion Zonal 4.
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Anexo 2.- Consentimiento informado.

FORMULARIO CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA PARTICIPAR EN
ESTUDIO DE CASO

TITULO: Abordaje integral y enidadoaplﬂnﬁvwmmpaﬁmmmMa
Creutzfeldt-Jakob de la parroquia Colén de la ciudad de Portoviejo-Ect  perfodo
2019-2020. Anélisis de caso. :

INVESTIGADOR: Dr. Irving Israel Buitrén Nieto.

LUGAR DE REALIZACION: Portoviejo, Los Angeles de Colon.
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Anexo 3. Exadmenes de laboratorio.
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NOMBRE ESTUDIO RESULTADO UNIDADES R.REFERENCIA
ESPECIALES

Creutzfeldt Jacob 14-3-3, Antigeno

PROTEINA 14-3-3 LCR
Probabilidad estimada de enfermedad por prion en este paciente: 298%

PRUEBA RESULTADO RANGO REFERENCIA
RT- QuIC (LCR)* Positivo Negativo
*RT-QuIC identifica al agente causante de la enfermedad

Proteina T-tau protein (LCR)++ =4000 pg/ml 0 - 1149 pg/ml
Proteina 14-3-3 (LCR) ++ Positivo Negativo

++Marcadores indirectos de enfermedad neurodegenerativa
Estos Tests (juntos o por separado), no deben usarse para excluir enfermedad priénica. El diagndstico
definitivo solo se puede dar luego de un examen minucioso durante la autopsia del tejido cerebral.

NOTA: el RT-QuIC y la proteina 14-3-3 no se pueden realizar de manera confiable cuando hay presencia de sangre en el LCR.

Estas pruebas fueron desarrolladas y sus caracteristicas determinadas por la NPDPSC, (National PrionDisease Pathology Surv
Estas pruebas no han sido aprobadas por la FDA.

Estas pruebas deben ser usadas en conjunto con otros resultados clinicos, patolagicos y de laboratorio.

Test realizado en:

NAT 'L PRION DISEASE PATH.

Dr Daniel Rhoads Lab Director

Survell CTR.

W. Reserve Univ 2085; Adelbert Rd Rm 418

Cleveland, OH 44106




Anexo 4. Test del Reloj.
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Anexo 5. Imagenes de Tomografia, electroencefalograma, Resonancia magnética.
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Tomografias cerebral simples: en todos los cortes se observa atrofia frontal.

RMN: Imagen hiperintensa en flair occipital izquierda.
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RMN: Imégenes hiperintensa en flair nicleo caudado y occipital izquierdo.

RMN: Imagen hiperintensa en Flair occipito-temporal bilateral de predominio
izquierdo.

RMN: Iméagenes hiperintensas en Flair en cuerpo estriado bilateral mayor en el lado
izquierdo mas hiperintensidades en corteza cerebral occipital izquierda.
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Anexo 6. Ficha Familiar
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