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Resumen

Objetivos: La EC]Js es una enfermedad pridnica neurodegenerativa de curso rapido y fatal. De
incidencia similar en todo el mundo, suele afectar a pacientes de mediana edad. La media de
supervivencia es 10-12 meses desde el diagnostico. Presentamos un caso de ECJs de curso
fulminante.

Material y métodos: Vardn de 64 afios, sin antecedentes de interés, acude a urgencias por episodio
compatible con amnesia global transitoria. Presenta estudios analiticos de sangre, orina y TC
cerebral normales. Reacude a los 3 dias por fallos de memoria por lo que se decide ingreso. Se
solicita analitica de sangre, electroencefalograma (EEG) y resonancia magnética cerebral (RMC).
Durante el ingreso el paciente desarrolla trastorno de ansiedad con ideacion seudoparanoide,
postura disténica en mano izquierda y mioclonias generalizadas.

Resultados: En la RMC presenta hipersenal cortical parietotemporal y en nicleo caudado derechos
y el EEG muestra grafoelementos compatibles con ondas trifasicas en regiones frontales, ademas, se
realiza una puncién lumbar que descarta etiologia infecciosa y autoinmune. El paciente desarrolla
deterioro cognitivo rapidamente progresivo con evolucién a mutismo acinético. Se repite EEG que
muestra descargas periddicas generalizadas. Se recibe el resultado positivo de la proteina 14-3-3 y
del RTQuiC en el LCR por lo que se establece el diagndstico de EC]Js probable. Finalmente, el
paciente fallece a los 32 dias de ingreso.

Conclusion: Presentamos un caso de ECJs probable al presentar sintomatologia tipica y pruebas
complementarias compatibles. De nuestro caso destaca el curso fulminante con una supervivencia
de 32 dias desde el inicio de la clinica.
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