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ÖZET

Creutzfeldt-Jakob hastalığı (CJH) oldukça nadir görülen hızlı seyirli de-
mans ve nöropsikiyatrik belirtilerle seyreden bir prion hastalığıdır. Has-
talığın klinik özelliklerinin çeşitlilik göstermesi tanı koyma aşamasında 
güçlük yaratır. Hastalığın ilk bulgusu psikiyatrik belirtiler olabilir. Psiki-
yatrik belirtilerin ardından hızlı gelişen demans, ataksi, miyoklonus ile 
seyreden ve sonrasında CJH tanısı alan erkek hasta, CJH’da psikiyatrik 
belirtilerle başlangıca dikkat çekmek amacıyla sunulmuştur.
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SUMMARY
A Case of Sporadic Creutzfeldt-Jakob Disease That Developed 

With Psychiatric Symptoms

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is a fairly rare prion sickness 
characterized by rapidly progressive dementia and neuropsychiatric 
symptoms. The diversity of clinical characteristics of the disease causes 
difficulties during diagnosis. The first finding of the disease might be 
psychiatric symptoms. The male patient who was diagnosed with CJD 
after dementia, ataxia, and myoclonus developed rapidly following 
psychiatric symptoms, was presented in order to draw attention to the 
onset with psychiatric symptoms in CJD.
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GİRİŞ

Creutzfeldt-Jakob hastalığı (CJH) nadir görülen, ilerleyici 
nörodejeneratif hastalıklardandır. Sporadik, ailesel, iyatroje-
nik ve varyant olarak ortaya çıkar. Olguların büyük çoğun-
luğu sporadiktir. Görülme oranı milyonda birdir (Johnson 
2005, Collins  ve ark. 2006). Başlangıç yaşı ortalama 60’dır. 

Creutzfeldt-Jakob hastalığı, anksiyete, uykusuzluk, iştahsız-
lık, halsizlik, kişilik değişikliği gibi öncül belirtilerle başlar 
(Azorin  ve ark. 1993, Kurne  ve ark. 2005). Bu bulgula-
rı, hızlı ilerleyen bilişsel işlevlerde bozulma ve aylar içinde 
akinetik mutizme yol açabilen ağır seyirli demans tablosu 
izler. Demans tablosuna sıklıkla piramidal, ekstrapiramidal 
ve serebellar bulgular eşlik eder (Zerr  ve ark. 2009, Van 

Everbroeck  ve ark. 2004, Brown ve ark. 1994 ). Tanıyı des-
tekleyen bulgular; kraniyal magnetik rezonans görüntüleme 
(MRG) tetkikinde T2 ağırlıklı, FLAIR ve difüzyon ağırlıklı 
görüntülerde bazal ganglia bölgelerinde sinyal değişiklikleri 
saptanması, elektroensefalografide (EEG) düzenli aralıklarla 
keskin dalga deşarjların varlığı ve beyin omurilik sıvısında 
(BOS) protein 14-3-3’ün pozitifliğidir (Mittal ve ark. 2002, 
Finkenstaedt  ve ark. 1996, Hsich  ve ark. 1996, Wieser  
ve ark. 2006, Green 2002). Kesin tanı için histopatolojik 
inceleme yapılmalıdır (Brown ve ark. 1986). Hastalık hız-
lı seyirlidir, belirtilerin başlamasından yaklaşık bir yıl sonra 
vakaların %90’ı kaybedilir  (Glatzel  ve ark. 2005, Will ve 
Matthews 1984). 
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Bu makalede ileri yaşta psikiyatrik belirtilerle başlayan, hızlı 
ilerleyen demans ve miyoklonusun izlendiği sporadik CJH 
olgusu tartışılmıştır.

OLGU

Seksen bir yaşında erkek hasta her iki kolda sıçrama, genel 
durum bozukluğu ve şuur kaybı yakınması ile yakınları ta-
rafından acil servise getirildi. Yalnız yaşayan hastanın eşini 
4 yıl önce kaybetmesinin ardından içine kapandığı, son bir 
yıldır hayaller görmeye başladığı ve öz bakımında belirgin 
azalma olduğu öğrenildi. Yakınlarına evine sürekli hırsızla-
rın girdiğini ve evin duvarlarından kanlar aktığını ifade eden 
hastanın yaklaşık bir ay öncesinde ziyaret edildiği sırada ol-
dukça bitkin halde olduğu aktarıldı. Geçmişe dair olayları 
hatırlayabilen hastanın zaman zaman yakınlarının ismini 
hatırlamakta sorun yaşadığı, bu dönemde kendi başına ye-
mek yiyebilen hastanın dengesizlik nedeniyle ayağa kalkıp 
yürümekte zorlandığı, günün büyük kısmını yatakta geçir-
diği ve yakınları ile hiç iletişim kurmadığı öğrenildi. Günün 
büyük bir kısmında hastanın her iki elinde sıçrama şeklin-
de istem dışı hareketlerin görüldüğü yakınları tarafından 
belirtildi. Gece kabuslar gören hastanın huzursuzluğunun 
artması üzerine doktora götürüldüğü ve demans ön tanısı 
ile donepezil, ketiapin tedavisine başlandığı ifade edildi. 
Durumu giderek kötüleşen hasta yaklaşık iki hafta sonrasın-
da yataktan kalkamaz ve yakınları ile iletişim kuramaz hale 
gelmesi ve her iki kolunda istem dışı hareketlerde belirgin 
artış izlenmesi üzerine acil servise getirildi.

Hastanın nörolojik muayenesinde  uykuya eğilimliydi, koo-
perasyon ve yönelimi değerlendirilemedi. Ağrılı uyarana göz 
açıyordu. İstemli motor hareketleri mevcuttu. Glaskow koma 
skalası (GKS) 9 olarak değerlendirildi. Kraniyal sinir muaye-
nesi değerlendirilebildiği kadarıyla normaldi. Her iki dirsek, 
el bileği ve dizlerde kas sertliği (rijidite) mevcuttu. Derin ten-
don refleksleri her iki üst ekstremitede artmıştı. Taban derisi 
refleksi bilateral lakayttı. Her iki üst ekstremite ve başında ol-
dukça sık miyoklonik hareketleri vardı. Miyoklonik hareket-
ler ses ve dokunma ile artıyordu. Hasta nöroloji yoğun bakım 
ünitesine yatırılarak etiyolojik incelemeye alındı. Öz ve soy 
geçmişinde bir özellik yoktu. 

Hematolojik ve biyokimyasal incelemeleri normal sınırlarday-
dı. Elektroensefalografide zemin aktivitesinde yaygın yavaşla-
ma ile birlikte saniyede 1,5-2 Hz ile gelen büyük amplitüd-
lü keskin ve trifazik dalgalardan oluşan tekrarlayıcı düzenli 
aralıklarla gelen deşarjlar mevcuttu. Kraniyal MRG’sinde T2 
ağırlıklı incelemede bilateral kaudat başında ve putamen-
lerde minimal sinyal artışı ve difüzyon ağırlıklı görüntüle-
melerinde bu düzeylerde difüzyon kısıtlaması tespit edildi. 
Lomber ponksiyon yapılan hastanın BOS mikrobiyolojik ve 
biyokimyasal değerleri normaldi. BOS 14-3-3 proteini pozitif 

saptandı. BOS nöron spesifik enolaz 40 ng/ml (normal değer 
<20 ng/ml) idi.

Psikiyatrik bulgularla başlayan subakut seyirli demans, mi-
yoklonus, piramidal ve esktrapiramidal bulguları olan hasta 
tipik görüntüleme, EEG ve BOS bulgularının da tanıyı des-
teklemesi üzerine Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) klinik tanı 
ölçütlerine uygun olarak  olası CJH tanısı konuldu (WHO 
1998) (Tablo 1).

Takibi sırasında destek tedavisine yanıt vermeyen hastada, 
ateş yüksekliği ve pnomöni gelişti. Hasta yatışının 19. gü-
nünde kaybedildi. Yakınları hastalığın kesin tanısına yönelik 
beyin biyopsisi teklifini kabul etmedi.

TARTIŞMA

Creutzfeldt-Jakob hastalığı en sık görülen insan prion hasta-
lığıdır. Toplumda  %80-90 oranında sporadik formu görülür 
(Brown  ve ark. 1994, Will  ve Matthews  1984). Hastalık her 
iki cinsi eşit etkiler ve orta-ileri yaşta ortaya çıkar (Zerr  ve ark. 
2009, Brown  ve ark. 1986, Glatzel  ve ark. 2005). Psikiyatrik 
belirtilerin de görüldüğü  ilk belirtilerden sonra bilişsel fonk-
siyonlarda bozulma, hızlı ilerleyen demans tablosu gösterir. 
Demans dışında en sık piramidal, ekstrapiramidal ve ataksi-
nin ön planda olduğu serebellar bulgular görülür.  Hastalığın 
ilerleyen dönemlerinde miyoklonus sıklıkla tabloya eşlik eder 
(Collins  ve ark. 2006, Van Everbroeck  ve ark. 2004, Brown 
ve ark. 1994). Olgumuzda psikiyatrik bulgularla başlayan 
subakut ilerleyici demans ve eşlik eden nörolojik bulguların 
olması nedeniyle ayırıcı tanıda merkezi sinir sistemi enfek-
siyonları, intrakraniyal yer kaplayıcı lezyonlar ile demans 
tabloları düşünülmüştür. Oldukça hızlı ilerleyen demans 
tablosunun olması Alzheimer hastalığı ve klinik bulgularının 
benzememesi nedeniyle Lewy cisimcikli demans tanıları dış-
lanmıştır. Vasküler demans tanısı etiyolojide rol oynayan risk 
faktörlerinin  ve kraniyal MRG görüntülemelerinde vasküler 
demansa özgü bulguların olmaması nedeniyle düşünülme-
miştir. Merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksiyonları anamnez, 
kraniyal görüntüleme, BOS incelemeleri ile dışlanmıştır. 
CJH ön tanısı düşünülen hastanın aile öyküsünün olmaması 
nedeniyle ailevi prion hastalıkları tanısından uzaklaşılmıştır. 
Varyant CJH tanısı, olgumuzun başlangıç yaşının geç olma-
sı ve sporadik CJH’a özgü EEG bulguları olması nedeniyle 
düşünülmemiştir.

Creutzfeldt Jakob hastalığının başlangıç döneminde anksi-
yete, yorgunluk, kişilik değişikleri, iştahsızlık gibi prodromal 
bulgular görülebilir. Alan yazında psikiyatrik bulgularla baş-
layan olgu bildirimleri mevcuttur. Hastalığın başlangıç döne-
minde daha nadir tanımlanan  psikiyatrik bulgular ilerleyen 
dönemlerde sıklıkla görülür (Wall  ve ark. 2005, Azorin ve 
ark. 1993, Dervaux ve Laine 2003, Solvason ve ark. 2002, 
Keshavan ve ark. 1987). Hastalar başlangıçta genellikle 
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TABLO 1. Creutzfeldt-Jacob Hastalığı İçin Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) 
Klinik Tanı Ölçütleri.

Muhtemel CJH

1. İlerleyici demans

2. Tipik EEG

3. Aşağıdakilerden en az ikisi:
 · Miyoklonus
 · Görsel bozukluk
 · Serebellar bulgular
 · Piramidal veya ekstrapiramidal bulgular
 · Akinetik mutizm

Mümkün CJH

1.  İlerleyici demans

2.  Atipik EEG veya EEG bilgisi mevcut değil

3.  Aşağıdakilerden en az ikisi:
 · Miyoklonus
 · Görsel bozukluk
 · Serebellar bulgular
 · Piramidal veya ekstrapiramidal bulgular
 · Akinetik mutizm

4. Demans süresi iki yıldan daha az

Kesin CJH

1.  Karakteristik nöropatoloji

2.  Beyin dokusunda Western blot analizi ile proteaza dirençli prion 

 proteininin saptanması

3.  Nöropatolojik incelemede scrapie ile ilintili fibrillerin saptanması

4.  Hastalıklı beyin dokusu inokülatı ile deneysel bulaşmanın gösterilmesi

ŞEKİL 1. Elektroensefalografide zemin aktivitesinde yaygın yavaşlama ile birlik-
te saniyede 1,5-2 Hz ile gelen büyük amplitüdlü keskin ve trifazik dalgalardan 
oluşan tekrarlayıcı düzenli aralıklarla gelen deşarjlar.

depresyon tanısı alarak psikiyatri hekimlerince takip edilir. 
Paranoid hezeyanlar ve görsel varsanılar şeklinde psikotik 
özellikler gösteren olgu bildirimleri mevcuttur (Keshavan  
1987). Psikiyatrik belirtiler varyant tip CJH’da daha sık bil-
dirilmesine karşın sporadik CJH’da tipik depresyon bulguları 
ile başlayan olgu bildirimleri de mevcuttur (Solvason ve ark. 
2002). Olgumuzda kişilik değişikliği, içe kapanma, öz bakı-
mında azalma gibi depresif  belirtilerin ardından paranoid he-
zeyanlar ve görsel varsanıların görüldüğü psikotik bozukluk 
gözlemlenmiştir. 

Hızlı ilerleyici demans ve nörolojik bulguları olan hasta-
da CJH ön tanısı düşünülerek elektroensefelografi (EEG) 
tetkiki yapılmıştır. EEG’sinde zemin aktivitesinde yaygın 
yavaşlama ile birlikte saniyede 1,5-2 Hz ile gelen büyük 
amplitüdlü keskin ve trifazik dalgalardan oluşan tekrarla-
yıcı düzenli aralıklarla gelen deşarjlar saptanan hastanın 
EEG bulguları, CJH’yıi destekleyici nitelikte bulunmuştur. 
Creutzfeldt-Jakob hastalığında EEG erken dönemlerde nor-
mal olabilir. Tekrarlanan EEG tetkiklerinde veya ilerleyen 
hastalık dönemlerinde yüksek oranda tipik olarak yavaş dal-
ga zemininde düzenli aralıklarla gelen, bifazik ya da trifa-
zik eş zamanlı bilateral keskin dalga kompleksleri saptanır 
(Wieser  ve ark. 2006). Yapılan çalışmalarda hastalık için 

EEG’nin özgüllüğü %74-94, duyarlılığı ise %64-67 olarak 
bildirilmiştir (Zerr ve ark. 2000).

Kraniyal MRG’de, kaudat çekirdek ve putamende T2 ağırlıklı 
görüntülerde sinyal artışı ve difüzyon ağırlıklı çekimlerde di-
füzyonda kısıtlanma CJH için tipiktir. Çalışmalarda difüzyon 
ağırlıklı MRG’nin hastalık için yüksek oranda özgüllük ve 
duyarlılık gösterdiği bildirilmiştir (Shiga  ve ark. 2004, Young  
ve ark. 2005). Hastalığın erken dönemlerinde bile difüzyon 
kısıtlamasının görülmesi erken tanı açısından büyük önem 
taşır (Ukisu ve ark. 2005, Bahn  ve Parchi 1999). Olgumuzda 
tanımlanan özeliklere benzer şekilde  görüntüleme bulguları 
tespit edilmiştir. 

Creutzfeldt-Jakob hastalığında %93 oranında BOS 14-3-3 
proteini pozitif saptanır. BOS 14-3-3 proteini hastalık için 
yüksek oranda duyarlı olmasına karşın özgüllüğü yüksek de-
ğildir. Fakat pozitifliği tanıyı destekler. Tanıyı destekleyen bir 
başka bulgu BOS nöron spesifik enolaz değerindeki yüksek-
liktir (Hsich ve ark. 1996, Green 2002). Olgumuzun  BOS 
14-3-3 proteini pozitif ve nöron spesifik enolaz değeri yüksek 
olarak tespit edilmiştir.   

Psikiyatrik belirtiler, subakut ilerleyici demans, piramidal, 
ekstrapiramidal ve serebellar bulguları olan olguda tipik EEG 
bulgularının da eşlik etmesi üzerine Dünya Sağlık Örgütü 
(DSÖ) klinik tanı ölçütlerine uygun olarak olası sporadik 
CJH tanısı konulmuştur (WHO 1998). Mevcut görüntüle-
me ve BOS bulguları tanıyı desteklemiştir.

Creutzfeldt-Jakob hastalığı psikiyatrik belirtilerle başlaya-
bilmektir. Özellikle daha öncesine ait psikiyatrik öyküsü ol-
mayan ileri yaştaki hastalar, etiyolojide rol alabilecek orga-
nik nedenli patolojiler açısından ayrıntılı tetkik edilmeli ve 
olası nörolojik bulgu gelişimi açısından yakın takip edilme-
lidirler. Hızlı ilerleyen demans ve fokal nörolojik bulguların 
eşlik ettiği tablolarda CJH tanısı akla gelmeli ve buna yö-
nelik EEG ve beyin görüntüleme tetkikleri planlanmalıdır.
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