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Introducao/ Fundamentos

As doengas pribnicas sdo distdrbios neurodegenerativos
raros, rapidamente progressivos e invariavelmente fatais.
Atualmente, a Doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) é a doenga
pridnica mais comum, acometendo 1 a cada 1.000.000 de

habitantes no Brasil.
Obijetivos

Descrever o caso de uma paciente diagnosticada com doenga
de Creutzfeldt-Jakob na forma esporddica, determinando as
caracteristicas clinicas da doenca, diagndstico, tratamento e

progndstico

Métodos

Trata-se de um relato de caso seguido de revisdo narrativa de
literatura.

Descricao do caso

Paciente do sexo feminino, 53 anos, previamente higida, deu
entrada no hospital com relato de vertigem ha dois meses
associada a marcha ebriosa. A admissdo, a paciente
mostrava-se desatenta, com fala lentificada, discurso
desconexo, reducao de forca e ataxia apendicular a esquerda.
Apds medidas iniciais, foram realizados exames laboratoriais
que ndo apresentaram alteragdes dignas de nota e
tomografia Computadorizada (TC) de cranio que evidenciou
focos de hipoatenuagdo da substancia branca periventricular,

sem efeito expansivo ou sinais de evento isquémico.
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Durante a internagdo, a paciente evoluiu com declinio

cognitivo importante associado a piora rapidamente
progressiva dos déficits neurolégicos, passando a apresentar
ataxia apendicular bilateral com instabilidade de tronco e
impossibilidade de manter-se em ortostase. Houve evolucao
para estado de mutismo acinético, dificuldade acentuada a
degluticdo e ao controle de esfincteres. Optou-se entao por
ampliar a investigagdo com o estudo do
(LCR),

eletroencefalograma (EEG). O LCR ndo apresentou alteragdes,

liquido
cefalorraquidiano ressonancia magnética (RM) e
a RM demonstrou restricdo a difusao de nucleos da base e
realce em nucleos da base em FLAIR e o EEG evidenciou
atividade de base desorganizada pelo alentecimento da
atividade elétrica cerebral. Levando em consideracdo o
quadro de deméncia rapidamente progressiva e aos
resultados dos exames, foi aventada como principal suspeita
a doenga de Creutzfeldt-Jakob e realizada nova puncgao
liqudrica, que revelou positividade para a proteina 14-3-3,

confirmando entdo a hipétese diagnostica.

Conclusoes/Consideracoes Finais

A D(J é desconhecida por muitos profissionais de satide devido
a sua vasta gama de manifestag¢des clinicas. Apesar de ser uma

patologia rara, deve ser considerada como diagndstico

diferencial em casos de deméncia rapidamente progressiva,
pois apesar das limitagdes em relacdo ao seu tratamento, o
diagndstico precoce auxilia a diminuir o sofrimento e melhorar

a qualidade de vida do paciente.
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