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RESUMEN

Introducción: La enfermedad Creutzfeld-Jakob, es una rara entidad neurodegenerativa, es la forma más 

común de enfermedades por priones reconocida en humanos, compromete el área cortical del cerebro, 

más específicamente la corteza de los lóbulos frontales, parietales, temporales y el hipocampo; tiene 

un curso rápidamente progresivo de naturaleza incurable. Su baja prevalencia en la población general 

dificulta llegar a un diagnóstico certero y precoz, que pueda llevar al equipo médico a entablar un plan 

de manejo interdisciplinario que mejore la calidad de vida de estos pacientes y su familia; es frecuente 

la aparición de síntomas de difícil control entre ellos el delirium que deteriora física y emocionalmente al 

paciente, sus seres queridos y cuidadores. Presentación del caso: Paciente de 60 años con diagnóstico 

de enfermedad de Creutzfeld-Jakob quien cursó con cuadro de deterioro cognitivo, intolerancia a la vía 

oral, desnutrición, deshidratación, delirium, mioclonías e insomnio; presentando delirium de etiología 

multifactorial, de muy difícil control, requiriendo manejo con neurolépticos atípicos y típicos, alcanzando 

la dosis máxima terapéutica sin un adecuado control, ante la refractariedad fue necesario manejo con 

sedación paliativa, logrando control sintomático y fallecimiento en domicilio. Conclusiones: Ante casos 

de enfermedad de Creutzfeld-Jakob con sintomatología de difícil control, en particular ante delirium 

refractario la sedación paliativa es una opción de manejo que puede realizarse en domicilio por un equipo 

entrenado, logrando adecuados resultados.
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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Creutzfeld–Jakob es una entidad 
poco prevalente en la población general, aproximada-
mente un caso por millón de habitantes, usualmente 
los pacientes con esta enfermedad fallecen dentro del 
primer año después del diagnóstico (1). En Colom-
bia, a pesar de no tener datos relacionados con la 
prevalencia e incidencia, las enfermedades por prio-
nes son consideradas como un riesgo latente para la 
salud pública (2). La enfermedad por priones afecta 
a personas de mediana edad, produce alteraciones 
cognitivas, con un curso progresivo, fatal e incura-
ble. Dentro de su fisiopatología presenta disminución 
de neuronas, proliferación de astrocitos, cambios 
en la corteza cerebral y depósito de proteína PrP en 
los tejidos. (3,4) Los síntomas que más deterioran e 
impactan la calidad de vida del paciente y su familia 
son la inquietud sensorial, el deterioro mental y en 

la última fase de la enfermedad severas mioclonías, 
convulsiones y posturas anormales de decorticación y 
descerebración; por lo que se requiere una asistencia 
multidisciplinaria las 24 horas del día, que también 
soporte a la familia dado el gran estrés, confusión e 
incertidumbre secundarios a la experiencia traumática 
relacionada con esta enfermedad. (5) El delirium es un 
síndrome neuropsiquiátrico complejo caracterizado por 
una alteración aguda de la atención y la conciencia, 
que habitualmente se desarrolla en un periodo corto 
de tiempo, puede fluctuar el comportamiento y la 
severidad durante el día, afecta varias áreas cognitivas 
como la memoria, orientación, lenguaje, capacidad viso 
espacial y percepción, y comúnmente se acompaña 
de alteración del ciclo sueño–vigilia y desorientación 
temporo-espacial (6). Es el trastorno cognitivo más 
frecuente en cuidados paliativos, en la literatura se 
reporta un porcentaje de presentación entre el 26 y 
62% en el curso de la enfermedad avanzada y hasta 

HOME PALLIATIVE APPROACH: REFRACTORY DELIRIUM 
IN CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE. CASE REPORT

ABSTRACT

Creutzfeld-Jakob disease is a rare neurodegenerative entity, is the most common form of prion diseases 

recognized in humans, compromises the cortical area of the brain, more specifically the cortex of the 

frontal, parietal, temporal, and hippocampus lobes; it has a rapidly progressive course of an incurable 

nature. Its low prevalence in the general population, makes it difficult to arrive at a certain and early 

diagnosis, which can lead the medical team to establish an interdisciplinary management plan with the 

goal of improves the quality of life of these patients and their family; there are a broad difficult-to-control 

symptom between them the delirium that physically and emotionally impairs the patient, their loved 

ones and caregivers is common. Case presentation: 60-year-old patient with prion disease with cognitive 

impairment, oral intolerance, malnutrition, dehydration, myoclonus, and insomnia; presenting multifactorial 

etiology delirium, very difficult to control, requiring management with atypical and typical neuroleptics, 

reaching the maximum therapeutic dose without adequate control, in the face of refractory delirium it 

was necessary to manage with palliative sedation, achieving symptomatic control and death at home. 

Conclusions: In case of Creutzfeld-Jakob disease with difficult-to-control symptomatology, in the face 

of refractory delirium, palliative sedation is a management option that can be performed at home by a 

trained team, achieving adequate results.
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en un 80% de los pacientes en final de vida (7); en una 
revisión de literatura se encontró una prevalencia en 
la población del 9 al 57% en pacientes hospitalizados 
en el servicio de cuidados paliativos y del 6 al 74 % de 
los pacientes manejados en hospices (8). Se considera 
como un factor de mal pronóstico a corto plazo (9). 
El sub-diagnóstico es muy frecuente, al igual que el 
sub-tratamiento lo que puede generar mayores compli-
caciones y eventos adversos, además de deterioro de la 
calidad de vida (10). El delirium presenta una amplia 
variedad de síntomas que usualmente son fluctuantes, 
dentro de los que se incluyen alteraciones del estado 
de conciencia, de la atención, déficit de memoria, 
alteraciones en el lenguaje y de la percepción, altera-
ción psicomotora, del afecto y del ciclo sueño vigilia. 
De acuerdo con el DMS-5 (Diagnostic and statistical 
manual of mental disorders), para el diagnóstico se 
sugiere utilizar criterios clínicos. (11)

En la revisión sistemática realizada por Sánchez-
Román, se encontró que en los pacientes en cuidados 
paliativos es importante descartar y tratar factores que 
puedan generar o empeorar el delirium, pero a pesar 
de esto es necesario considerar el delirium refractario 
que requiere para el manejo el uso de sedación palia-
tiva.(12) El delirium de fin de vida en pacientes con 
trastorno cognitivo tiene una prevalencia del 38%, debe 
ser manejado de forma agresiva y apropiada, basado 
en medidas no farmacológicas y farmacológicas para 
lograr un adecuado control (13), en la mayoría de 
los casos se logra un buen control con antipsicóticos 
atípicos (14), siendo el haloperidol el medicamento de 
elección; el delirium refractario es la primera causa 
para iniciar sedación paliativa, con una frecuencia que 
va del 13,8 al 91,3% (12), y el midazolam la primera 
línea de manejo cuando cursa con agitación en el final 
de la vida (10,15). No hay guías específicas, para el 
manejo del delirium en la enfermedad por priones 
en particular por la enfermedad de Creutzfelt-Jakob, 
por lo que el abordaje farmacológico es el recomen-
dado para el delirium al final de la vida (11,16). El 
objetivo de este reporte es describir los resultados del 
manejo domiciliario de delirium de difícil control en 

la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y los beneficios de  
este manejo.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 60 años, mestiza, proce-
dente de Medellín- Colombia, casada, con un hijo mayor 
de edad. Asistió a consulta externa de neurología por 
problemas de memoria que iniciaron de forma súbita 
en febrero de 2019, olvidando situaciones de la vida 
diaria como ir al gimnasio o recordar la medicación, 
generando angustia, inseguridad, tristeza y depen-
dencia, que le impedía salir o estar sola. De consulta 
externa remiten a hospitalización para realización 
de múltiples estudios, con impresión diagnóstica de 
deterioro cognitivo, posible demencia rápidamente 
progresiva, encefalopatía o encefalitis.

Antecedentes: Hipotiroidismo y síndrome de ansie-
dad. Farmacológico: fluoxetina, levotiroxina. Exfu-
madora.

Examen Físico: Adecuadas condiciones generales. 
Orientada en tres esferas, lenguaje claro coherente, 
repite, nómina y evoca, sin signos meníngeos, sin 
edema de papila, pupilas isocóricas reactivas a la luz, 
pares craneanos normales, fuerza 5/5 4 extremidades, 
reflejos normales, respuesta plantar flexora bilateral, 
sensibilidad superficial y profunda conservada. Se 
plantea como tratamiento inicial escitalopram 10mg día

Exámenes diagnósticos relevantes realizados en 
el mes de marzo: VIH negativo, serología no reactiva. 
Perfil reumatológico: Complemento fracción C3=142 
C4=27,9 normales, anticardiolipina IgM=8,0 IgG =10,2 
normales, anticuerpos contra Ag nucleares extractables 
(rpn, sm, ro, la) negativos. Proteína 14-3-3, RTQUIC 
y proteína TAU en LCR positivos los 3, tinta china 
negativo, serología no reactiva. Resonancia Magnética 
contrastada de cráneo: restricción a la difusión en la 
corteza de ambos hemisferios predominio izquierdo, 
se sugiere descartar enfermedad por priones de Cre-
utzfeld-Jacob. TAC de tórax y abdomen contrastado 
descartaron neoplásica pulmonar, mediastinal, intra-
abdominal o pélvica- Electroencefalograma: Patrón 
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pseudoperiódico sugestivo de enfermedad por priones, 
se descarta epilepsia. Ante diagnóstico confirmado de 
Enfermedad catastrófica, enfermedad de Creutzfeldt-
Jacob, se define manejo netamente sintomático.

Evolución clínica en el Programa 
de Cuidados Paliativos domiciliario

Paciente ingresa al programa de Cuidados Paliativos 
domiciliario en abril de 2019. Se encontraba con PPS 
(Palliative perfomance status) 30, Barthel (Barthel DW. 
funcional evaluation) 0 y ECAF (Edmonton confort 
assessment form) 3/24 por movimientos involuntarios 
la mayor parte del tiempo. Estable hemodinámica-
mente, alerta, sin interacción con el medio, postrada 
en cama. Se instaura manejo con quetiapina 12.5 mg 
cada 12 horas vía oral, ácido valproico 1000 mg cada 
12 horas, escitalopram 20 mg día y clonazepam 0.4 
mg en la noche. Se ajusta dosis de quetiapina a 25 mg 
cada 12 horas. En su evolución presenta insomnio de 
conciliación, episodios ocasionales de dificultad res-
piratoria, deterioro neurológico, movimientos coreicos 
estereotipados, quejido constante y alteración para la 
deglución. Se decide inicio de manejo por vía subcu-
tánea con haloperidol 5 mg cada 8 horas y morfina 3 
mg cada 6 horas para control de disnea. Persiste su 
deterioro global, PPS 10, ECAF 6. Movimientos anor-
males involuntarios constantes, quejido, inquietud. Se 
ajusta dosis de haloperidol a 5 mg cada 6 horas con 
rescates de 2.5 mg. A pesar de los ascensos de dosis 
de antipsicótico, presenta rigidez, gestos de disconfort, 
inquietud psicomotora, quejido constante. ECAF 11/24. 
Ante la severidad y persistencia de sus síntomas y la 
poca mejoría alcanzada con las terapias instauradas, 
se considera delirium refractario y se inicia sedación 
paliativa por hipodermoclisis con midazolam 1mg/
hora en infusión continua. A las 24 horas de iniciada la 
sedación paliativa se valora nuevamente encontrando 
agitación psicomotora, movimientos involuntarios, se 
ajusta la dosis de midazolam de manera escalonada 
hasta 3 mg/hora y de morfina hasta 8 mg cada 4 horas, 
se adiciona butil bromuro de hioscina 20 mg cada 6 

horas para manejo de secreciones. Paciente fallece en 
domicilio, con adecuado control sintomático y confort 
(ECAF 2), tras 56 horas de sedación paliativa.

DISCUSIÓN

El cuidado de personas con enfermedades neurodege-
nerativas genera un gran impacto sobre los familiares 
y los cuidadores(17). La enfermedad por priones hace 
parte de una variedad de condiciones neurodegene-
rativas transmisibles que incluyen la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jakob (4); tiene un curso rápidamente 
progresivo de naturaleza incurable (1). Presenta gran 
variabilidad sintomática dentro de lo que se inclu-
yen alteraciones de la movilidad, la coordinación, la 
comunicación, la deglución, del comportamiento, la 
pérdida de memoria y las alteraciones cognitivas. En la 
literatura científica no hay evidencia suficiente acerca 
de manejo del delirium al final de la vida secundario 
a la enfermedad de Creuztfeld Jakob (14), por ende el 
manejo de delirium en la enfermedad por priones se 
extrapola al tratamiento instaurado de este síntoma 
al final de la vida en otras entidades, planteando un 
manejo escalonado con antipsicóticos atípicos, en 
casos más severos haloperidol subcutáneo y benzo-
diacepinas por vía oral o parenteral (subcutáneo o 
intravenoso)(18).

Este caso corresponde a una paciente en la sép-
tima década de la vida con diagnóstico confirmado de 
enfermedad de Creuztfeld-Jakob, quien fue derivada 
para manejo por cuidados paliativos en el domicilio. 
Durante el curso de la enfermedad presentó delirium 
de curso rápido, agresivo y catastrófico, no existe una 
herramienta apropiada para la evaluación del delirium 
terminal(19), por ende en este caso el diagnóstico se 
realizó basado en la clínica pues aunque instrumentos 
como el CAM (Confusion assessment method) o MDAS 
(Memorial Delirium Assessment Scale) son válidos y se 
utilizan de rutina, nunca superan los criterios clínicos 
como el DMS-5 (11); así mismo, debido a la severidad 
del cuadro presentado, y a que el mismo no mejoró des-
pués de corregir las posibles causas desencadenantes 
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se catalogó como delirium irreversible (20), además por 
el enorme sufrimiento que generaba en la paciente y la 
familia se hizo necesario el uso de sedación paliativa 
(13); esta sedación paliativa es considerada la última 
alternativa para el tratamiento de este síntoma, más 
aún cuando se detecta sufrimiento o irreversibilidad 
(14). Adicionalmente, se ha comprobado que el uso de 
sedación paliativa en el contexto domiciliario ofrece 
buenos resultados, siendo una alternativa de manejo 
(20). En el caso presentado, con la sedación instaurada 
durante 56 horas, se logró control del delirium y mejo-
ría de la calidad de vida y del confort de la paciente y 
su familia, sin requerir reingresos a hospitalización 
o a urgencias.

En cuanto a la duración de la sedación en el con-
texto paliativo, un estudio realizado en Colombia en 
pacientes oncológicos al final de la vida identificó que 
los síntomas más frecuentes para la indicación de la 
sedación paliativa eran disnea (59%), delirium (45%) y 
dolor (32%), todos los pacientes recibieron midazolam, 
con un intervalo de 44 horas desde el inicio de la seda-
ción y la finalización (21). En las guías Alemanas de 
manejo de delirium con enfermedad neurodegenerativa 
se encuentra incluida la sedación paliativa continúa 
para casos en que otras opciones terapéuticas incluida 
la sedación intermitente no han sido efectivas (16).

CONCLUSIÓN

La enfermedad por priones entre ellas la enfermedad 
de Creutzfeldt Jakob, genera un deterioro neurode-
generativo rápidamente progresivo, con aparición de 
sintomatología de difícil control, uno de los síntomas 
de más difícil control es el delirium; por las repercu-
siones que este síntoma tiene en pacientes, familiares 
y cuidadores se requiere una oportuna identificación 

y adecuado manejo, además porque la intensidad de 
los síntomas puede precipitar consultas a urgencias 
y hospitalización; en este contexto surge la sedación 
paliativa como una opción de manejo que puede reali-
zarse en domicilio por un equipo entrenado, logrando 
adecuados resultados para el paciente y la familia, lo 
cual se constituye en el aporte de esta revisión de caso.
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