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Psikiyatrik Bulgularla Baslayan Sporadik Creutzfeldt-Jakob
Hastalig1 Olgusu
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OZET
Creutzfeldt-Jakob hastaligi (CJH) oldukea nadir gériilen hizli seyirli de-

mans ve noropsikiyatrik belirtilerle seyreden bir prion hastaligidir. Has-
taligin klinik 6zelliklerinin cesitlilik gostermesi tani koyma agamasinda
giiclitk yaratir. Hastaligin ilk bulgusu psikiyatrik belirtiler olabilir. Psiki-
yatrik belirtilerin ardindan hizli gelisen demans, ataksi, miyoklonus ile
seyreden ve sonrasinda CJH tanisi alan erkek hasta, CJH'da psikiyatrik
belirtilerle baglangica dikkat cekmek amactyla sunulmugtur.
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GIRIs
Creutzfeldt-Jakob hastaligt (CJH) nadir gériilen, ilerleyici
nérodejeneratif hastaliklardandir. Sporadik, ailesel, iyatroje-
nik ve varyant olarak ortaya ¢ikar. Olgularin biiyiik cogun-

lugu sporadiktir. Goriilme orani milyonda birdir (Johnson
2005, Collins ve ark. 2006). Baslangic yasi ortalama 60°dir.

Creutzfeldt-Jakob hastaligi, anksiyete, uykusuzluk, istahsiz-
lik, halsizlik, kisilik degisikligi gibi 6nciil belirtilerle baglar
(Azorin ve ark. 1993, Kurne ve ark. 2005). Bu bulgula-
r1, hizli ilerleyen biligsel islevlerde bozulma ve aylar icinde
akinetik mutizme yol acabilen agir seyirli demans tablosu
izler. Demans tablosuna siklikla piramidal, ekstrapiramidal
ve serebellar bulgular eslik eder (Zerr ve ark. 2009, Van

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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Everbroeck ve ark. 2004, Brown ve ark. 1994 ). Taniy: des-
tekleyen bulgular; kraniyal magnetik rezonans gortintiileme
(MRG) tetkikinde T2 agirlikli, FLAIR ve difiizyon agirlikls
goriintilerde bazal ganglia bélgelerinde sinyal degisiklikleri
saptanmasi, elektroensefalografide (EEG) diizenli araliklarla
keskin dalga desarjlarin varligi ve beyin omurilik stvisinda
(BOS) protein 14-3-3’tin pozitifligidir (Mittal ve ark. 2002,
Finkenstaedt ve ark. 1996, Hsich ve ark. 1996, Wieser
ve ark. 2006, Green 2002). Kesin tan: icin histopatolojik
inceleme yapilmalidir (Brown ve ark. 1986). Hastalik hiz-
li seyirlidir, belirtilerin baglamasindan yaklagik bir yil sonra
vakalarin %90’1 kaybedilir (Glatzel ve ark. 2005, Will ve
Matthews 1984).
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Bu makalede ileri yasta psikiyatrik belirtilerle baglayan, hizli
ilerleyen demans ve miyoklonusun izlendigi sporadik CJH
olgusu tarugilmistir.

OLGU

Seksen bir yasinda erkek hasta her iki kolda sigrama, genel
durum bozuklugu ve suur kaybr yakinmast ile yakinlari ta-
rafindan acil servise getirildi. Yalniz yasayan hastanin esini
4 y1l 6nce kaybetmesinin ardindan i¢ine kapandigi, son bir
yildir hayaller gérmeye basladigi ve 6z bakiminda belirgin
azalma oldugu 6grenildi. Yakinlarina evine stirekli hirsizla-
rin girdigini ve evin duvarlarindan kanlar akugini ifade eden
hastanin yaklagik bir ay 6ncesinde ziyaret edildigi sirada ol-
dukea bitkin halde oldugu aktarildi. Ge¢mise dair olaylar:
haurlayabilen hastanin zaman zaman yakinlarinin ismini
hatirlamakta sorun yasadigi, bu donemde kendi bagina ye-
mek yiyebilen hastanin dengesizlik nedeniyle ayaga kalkip
ylirtimekte zorlandig, giiniin biiyiik kismini yatakea gegir-
digi ve yakinlari ile hig iletisim kurmadigs 6grenildi. Giiniin
bityiik bir kisminda hastanin her iki elinde sigrama seklin-
de istem digt hareketlerin goriildigli yakinlari tarafindan
belirtildi. Gece kabuslar gdren hastanin huzursuzlugunun
artmast lzerine doktora gotiiriildiigii ve demans 6n tanist
ile donepezil, ketiapin tedavisine baglandig: ifade edildi.
Durumu giderek kotiilesen hasta yaklasik iki hafta sonrasin-
da yataktan kalkamaz ve yakinlari ile iletisim kuramaz hale
gelmesi ve her iki kolunda istem dist hareketlerde belirgin
artig izlenmesi tizerine acil servise getirildi.

Hastanin nérolojik muayenesinde uykuya egilimliydi, koo-
perasyon ve yonelimi degerlendirilemedi. Agrili uyarana goz
actyordu. Istemli motor hareketleri mevcuttu. Glaskow koma
skalast (GKS) 9 olarak degerlendirildi. Kraniyal sinir muaye-
nesi degerlendirilebildigi kadariyla normaldi. Her iki dirsek,
el bilegi ve dizlerde kas sertligi (rijidite) mevcuttu. Derin ten-
don refleksleri her iki iist ekstremitede artmigti. Taban derisi
refleksi bilateral lakaytti. Her iki iist ekstremite ve baginda ol-
dukga sik miyoklonik hareketleri vardi. Miyoklonik hareket-
ler ses ve dokunma ile artiyordu. Hasta néroloji yogun bakim
{initesine yatirilarak etiyolojik incelemeye alindi. Oz ve soy
gecmisinde bir ozellik yoktu.

Hematolojik ve biyokimyasal incelemeleri normal sinirlarday-
d1. Elektroensefalografide zemin aktivitesinde yaygin yavasla-
ma ile birlikte saniyede 1,5-2 Hz ile gelen biiyiik amplitiid-
li keskin ve trifazik dalgalardan olusan tekrarlayict diizenli
araliklarla gelen desarjlar mevcuttu. Kraniyal MRG’sinde T2
agirlikli incelemede bilateral kaudat baginda ve putamen-
lerde minimal sinyal arust ve diftizyon agurhikli gérintiile-
melerinde bu diizeylerde diftizyon kisitlamast tespit edildi.
Lomber ponksiyon yapilan hastanin BOS mikrobiyolojik ve
biyokimyasal degerleri normaldi. BOS 14-3-3 proteini pozitif
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saptandi. BOS néron spesifik enolaz 40 ng/ml (normal deger
<20 ng/ml) idi.

Psikiyatrik bulgularla baslayan subakut seyirli demans, mi-
yoklonus, piramidal ve esktrapiramidal bulgulari olan hasta
tipik gérintiileme, EEG ve BOS bulgularinin da taniyr des-
teklemesi iizerine Diinya Saglik Orgiitii (DSO) klinik tani
olctitlerine uygun olarak olast CJH tamst konuldu (WHO
1998) (Tablo 1).

Takibi sirasinda destek tedavisine yanit vermeyen hastada,
ates yiksekligi ve pnomoni gelisti. Hasta yauginin 19. gii-
niinde kaybedildi. Yakinlart hastaligin kesin tanisina yonelik
beyin biyopsisi teklifini kabul etmedi.

TARTISMA

Creutzfeldt-Jakob hastaligi en sik goriilen insan prion hasta-
ligidir. Toplumda %80-90 oraninda sporadik formu goriiliir
(Brown ve ark. 1994, Will ve Matthews 1984). Hastalik her
iki cinsi esit etkiler ve orta-ileri yasta ortaya ¢ikar (Zerr ve ark.
2009, Brown ve ark. 1986, Glatzel ve ark. 2005). Psikiyatrik
belirtilerin de goriildtigii ilk belirtilerden sonra biligsel fonk-
siyonlarda bozulma, hizli ilerleyen demans tablosu gosterir.
Demans disinda en sik piramidal, ekstrapiramidal ve ataksi-
nin 6n planda oldugu serebellar bulgular gériiliir. Hastaligin
ilerleyen donemlerinde miyoklonus siklikla tabloya eslik eder
(Collins ve ark. 2006, Van Everbroeck ve ark. 2004, Brown
ve artk. 1994). Olgumuzda psikiyatrik bulgularla baglayan
subakut ilerleyici demans ve eslik eden nérolojik bulgularin
olmasi nedeniyle ayirict tanida merkezi sinir sistemi enfek-
siyonlari, intrakraniyal yer kaplayici lezyonlar ile demans
tablolar1 distintilmistiir. Olduk¢a hizli ilerleyen demans
tablosunun olmasi Alzheimer hastaligi ve klinik bulgularinin
benzememesi nedeniyle Lewy cisimcikli demans tanilari dig-
lanmistir. Vaskiiler demans tanis etiyolojide rol oynayan risk
faktorlerinin ve kraniyal MRG gériintiilemelerinde vaskiiler
demansa 6zgii bulgularin olmamast nedeniyle distnilme-
mistir. Merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksiyonlar1 anamnez,
kraniyal gorintileme, BOS incelemeleri ile diglanmistur.
CJH 6n tanist diisiiniilen hastanin aile dykiisiiniin olmamast
nedeniyle ailevi prion hastaliklari tanisindan uzaklagilmistr.
Varyant CJH tanusi, olgumuzun baglangi¢ yasinin ge¢ olma-
st ve sporadik CJH’a ozgiit EEG bulgular1 olmasi nedeniyle
distintilmemistir.

Creutzfeldt Jakob hastaliginin baglangic déneminde anksi-
yete, yorgunluk, kisilik degisikleri, istahsizlik gibi prodromal
bulgular goriilebilir. Alan yazinda psikiyatrik bulgularla bas-
layan olgu bildirimleri meveuttur. Hastaligin baslangi¢ done-
minde daha nadir tanimlanan psikiyatrik bulgular ilerleyen
dénemlerde siklikla gorilir (Wall ve ark. 2005, Azorin ve
ark. 1993, Dervaux ve Laine 2003, Solvason ve ark. 2002,
Keshavan ve ark. 1987). Hastalar baslangicta genellikle



TABLO 1. Creutzfeldt-Jacob Hastaligi Igin Diinya Saglik Orgiitii (DSO)
Klinik Tan: Olgiitleri.

Muhtemel CJH
1. Ilerleyici demans
2. Tipik EEG

3. Asagidakilerden en az ikisi:
- Miyoklonus
- Gorsel bozukluk
- Serebellar bulgular
- Piramidal veya ekstrapiramidal bulgular
- Akinetik mutizm

Miimkiin CJH
1. Ilerleyici demans
2. Atipik EEG veya EEG bilgisi mevcut degil

3. Asagidakilerden en az ikisi:
- Miyoklonus
- Gorsel bozukluk
- Serebellar bulgular
- Piramidal veya ekstrapiramidal bulgular
- Akinetik mutizm

4. Demans siiresi iki yildan daha az

Kesin CJH

1. Karakeeristik néropatoloji

2. Beyin dokusunda Western blot analizi ile proteaza direngli prion
proteininin saptanmast

3. Néropatolojik incelemede scrapie ile ilintili fibrillerin saptanmast

4. Hastalikli beyin dokusu inokiilat: ile deneysel bulagmanin gésterilmesi

depresyon tanist alarak psikiyatri hekimlerince takip edilir.
Paranoid hezeyanlar ve gorsel varsanilar seklinde psikotik
ozellikler gosteren olgu bildirimleri mevcuttur (Keshavan
1987). Psikiyatrik belirtiler varyant tip CJH'da daha sik bil-
dirilmesine kargin sporadik CJH'da tipik depresyon bulgular:
ile baglayan olgu bildirimleri de mevcuttur (Solvason ve ark.
2002). Olgumuzda kisilik degisikligi, ice kapanma, 6z baki-
minda azalma gibi depresif belirtilerin ardindan paranoid he-
zeyanlar ve gorsel varsanilarin goriildigii psikotik bozukluk
gozlemlenmistir.

Hizli ilerleyici demans ve norolojik bulgulart olan hasta-
da CJH 6n tanist disiiniilerek elektroensefelografi (EEG)
tetkiki yapilmisur. EEG’sinde zemin aktivitesinde yaygin
yavaslama ile birlikte saniyede 1,5-2 Hz ile gelen biyik
amplitiidlii keskin ve trifazik dalgalardan olusan tekrarla-
yict diizenli araliklarla gelen desarjlar saptanan hastanin
EEG bulgulari, CJH’yii destekleyici nitelikte bulunmustur.
Creutzfeldt-Jakob hastaliginda EEG erken dénemlerde nor-
mal olabilir. Tekrarlanan EEG tetkiklerinde veya ilerleyen
hastalik dénemlerinde yiiksek oranda tipik olarak yavas dal-
ga zemininde diizenli araliklarla gelen, bifazik ya da trifa-
zik es zamanl bilateral keskin dalga kompleksleri saptanir
(Wieser ve ark. 2006). Yapilan ¢aligmalarda hastalik icin
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SEKIL 1. Elektroensefalografide zemin aktivitesinde yaygin yavaslama ile birlik-
te saniyede 1,5-2 Hz ile gelen biiyiik amplitiidlii keskin ve trifazik dalgalardan
olusan tekrarlayici diizenli araliklarla gelen desarjlar.

EEG’nin ozgilligti %74-94, duyarliligi ise %64-67 olarak
bildirilmistir (Zerr ve ark. 2000).

Kraniyal MRG'de, kaudat ¢ekirdek ve putamende T2 agrlikls
goriintillerde sinyal arugi ve difiizyon agirlikls ¢ekimlerde di-
fiizyonda kisitlanma CJH i¢in tipiktir. Caligmalarda difiizyon
agirliklh MRG’nin hastalik icin yiiksek oranda ozgiillik ve
duyarlilik gosterdigi bildirilmistir (Shiga ve ark. 2004, Young
ve ark. 2005). Hastaligin erken dénemlerinde bile difiizyon
kisitlamasinin goriilmesi erken tani agisindan biiyiik 6nem
tasir (Ukisu ve ark. 2005, Bahn ve Parchi 1999). Olgumuzda
tanimlanan 6zeliklere benzer sekilde goriintiileme bulgular:
tespit edilmistir.

Creutzfeldt-Jakob hastaliginda %93 oraninda BOS 14-3-3
proteini pozitif saptanir. BOS 14-3-3 proteini hastalik icin
yiiksek oranda duyarlt olmasina karsin 6zgiilltigin yiiksek de-
gildir. Fakat pozitifligi tanty1 destekler. Taniy1 destekleyen bir
baska bulgu BOS néron spesifik enolaz degerindeki yiiksek-
likeir (Hsich ve ark. 1996, Green 2002). Olgumuzun BOS
14-3-3 proteini pozitif ve noron spesifik enolaz degeri yiiksek
olarak tespit edilmistir.

Psikiyatrik belirtiler, subakut ilerleyici demans, piramidal,
ekstrapiramidal ve serebellar bulgular: olan olguda tipik EEG
bulgularinin da eslik etmesi iizerine Diinya Saglik Orgiitii
(DSO) klinik tan1 olgiitlerine uygun olarak olast sporadik
CJH tanst konulmugtur (WHO 1998). Mevcut gériintiile-
me ve BOS bulgulari taniy1 desteklemistir.

Creutzfelde-Jakob hastaligs psikiyatrik belirtilerle baglaya-
bilmektir. Ozellikle daha 6ncesine ait psikiyatrik 6ykiisii ol-
mayan ileri yastaki hastalar, etiyolojide rol alabilecek orga-
nik nedenli patolojiler acisindan ayrintls tetkik edilmeli ve
olast norolojik bulgu gelisimi agisindan yakin takip edilme-
lidirler. Hizli ilerleyen demans ve fokal nérolojik bulgularin
eslik ettigi tablolarda CJH tanisi akla gelmeli ve buna yo-
nelik EEG ve beyin goriintiileme tetkikleri planlanmalidir.
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