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ÖZET

Creutzfeldt-Jakob hastal›¤› (CJH) harekette, biliflsel ifllev-
lerde ve ruhsal durumda bozulma gibi farkl› belirtilerle or-
taya ç›kan bir prion hastal›¤›d›r. Hastal›¤›n klinik görünü-
mündeki de¤iflkenlik tan› konmas›n› güçlefltirebilmektedir.
Belirtilerin fark edilmesi için ayr›nt›l› nörolojik, biliflsel ve
ruhsal muayene gereklidir. Bu yaz›da, bafllang›çta depres-
yon tan›s›yla izlenen, ancak daha sonra CJH tan›s› konan
altm›fl iki yafl›nda bir erkek hasta sunulmaktad›r. Hastan›n
bir y›l önce isteksizlik, içe kapanma, az konuflma, huzur-
suzluk yak›nmalar› bafllam›fl, depresyon tan›s› ile parokse-
tin 20 mg/gün önerilmifltir. ‹zlem s›ras›nda ataksi, rijidite
gibi nörolojik belirtiler ortaya ç›km›fl ve h›zl› ilerleyen de-
mans ve akinetik mutizm geliflmifltir. Elektroensefalografi
(EEG) ve manyetik rezonans görüntüleme (MRG) incele-
melerinde ilk baflta özgül olmayan bulgular mevcutken,
zamanla tipik bulgular›n görülmesi ve beyin omurilik s›v›s›
incelemesinde (BOS) 14-3-3 proteininin  pozitif olmas›  ile
hastaya CJH tan›s› konmufltur. Bu tart›flman›n amac›
CJH’nin ilk dönemlerde farkl› psikiyatrik belirtilerle karfl›-
m›za ç›kabilece¤ini vurgulamakt›r. Özellikle psikiyatrik be-
lirtilere fokal nörolojik belirtilerin efllik etti¤i olgularda ay›-
r›c› tan›da CJH’nin düflünülmesi gereklidir. Bu hastalar›n
nörolojik muayene, EEG ve beyin görüntüleme tetkiklerinin
tekrarlanmas› tan› konmas›nda yard›mc› olmaktad›r.

Anahtar Sözcükler: Creutzfeldt-Jakob Hastal›¤›, belirtiler,
depresyon, ay›r›c› tan›

SUMMARY: Creutzfeldt-Jakob Disease: A Case That
Initiated With Psychiatric Symptoms

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is a rapidly progressive
prion disease that causes deficits involveing movement,
cognition, and mental status. The clinical heterogeneity of
the disease can make diagnosis difficult. Thorough
neurologic, cognitive, and psychiatric examinations are
necessary for observing its clinical features. In this case
report we describe a 62-year-old male patient who was
initially followed with a diagnosis of depression and later
was diagnosed with CJD. The patient had a one-year
history of anhedonia, loss of interest, social withdrawal,
anxiety and decrease in speech and was given paroxetin
20 mg/day with a diagnosis of depression. During follow
up, neurological symptoms including ataxia and rigidity
became evident and dementia and akinetic mutism
developed in a rapidly progressive course. Although
electroencephalography (EEG) and magnetic resonance
imaging (MRI) revealed nonspecific findings initially,
typical findings for CJD were seen during the follow up.
The positive 14-3-3 protein in CSF supported the
diagnosis. The aim of this report is to emphasize the fact
that CJD may present with different psychiatric
symptoms and can be initially misdiagnosed. CJD should
be considered in the differential diagnosis of patients who
have focal neurological signs in addition to psychiatric
symptoms. Repeated neurological examinations, EEG and
cranial MRI may help in the diagnosis of these patients.  

Key Words: Creutzfeldt-Jakob Syndrome, symptoms,
depression, differential diagnosis



56

GİRİŞ

Creutzfeldt–Jakob hastal›ğ› insan prion hasta-

l›klar›n›n en s›k görülen türüdür. Bu hastal›k pri-

on ad› verilen enfeksiyöz maddenin aktar›m›, ku-

surlu prion proteinin genetik geçişi ya da bilin-

meyen mekanizmalar sonucunda sporadik olarak

ortaya ç›kabilmektedir (Hope 2000).  

Y›ll›k görülme s›kl›ğ› milyonda bir olarak bil-

dirilmiştir. Klinik olarak hastal›k orta ve ileri

yaşta, nadir olarak da erken erişkinlik döneminde

h›zl› ilerleyen demans tablosuyla ortaya ç›kar.

Demans d›ş›nda en s›k piramidal, ekstrapirami-

dal, serebellar bulgular ve myoklonus görülür.

Hastal›k 2-7 ay içinde h›zla ilerler ve belirtilerin

başlamas›ndan sonra bir y›l içinde ölümle sonuç-

lan›r. Laboratuvar incelemelerinden EEG’de baş-

lang›çta özgül olmayan bulgular, hastal›ğ›n orta

ve ileri dönemlerinde ise tipik olarak 0.5-2 sani-

yede bir oluşan periyodik keskin dalga deşarjlar›

görülür. Hastal›ğ›n klasik üç bulgusu olan ilerle-

yici demans, myoklonik s›çramalar ve EEG deği-

şikliklerinin hastalar›n % 25’inde  görülmemesi

tan› koyulmas›n› güçleştirmektedir (Brown ve

ark. 1986). Creutzfeldt-Jakob hastal›ğ›n›n tan›s›

için Dünya Sağl›k Örgütü (DSÖ) taraf›ndan be-

lirlenen baz› ölçütler Tablo 1’de sunulmuştur

(WHO 1996).

Creutzfeldt Jakob Hastal›ğ›n›n sporadik, aile-

sel geçişli ve enfekte et ürünlerinden bulaşt›ğ›

düşünülen varyant formlar› olmak üzere üç alt ti-

pi tan›mlanm›şt›r. Etiolojisi tam olarak bilinme-

mekle birlikte prion protein geninde oluşan  bir

mutasyonun proteaza dirençli prion proteini olu-

şumuna yol açt›ğ› ve bunun yayg›n sinir hasar›

ile sonuçlanan olaylar zincirini başlatt›ğ› ileri sü-

rülmüştür (Solvason ve ark. 2002). Manyetik Re-

zonans Görüntüleme tetkiklerinde, T2A ağ›rl›kl›

görüntülerde sporadik CJ hastalar›nda (sCJ) ka-

udat çekirdek ve putamende, varyant CJ hastala-

r›nda ise pulvinar bölgede sinyal art›ş› görülmek-

tedir (Kulczycki ve Lojkowska 2003). Sporadik

CJH’da hastalar›n % 21’inde normal MRG bul-

gular› bildirilmiştir (Finkenstaedt ve ark. 1999).

Beyin omurilik s›v›s›nda saptanan 14-3-3 prote-

ini ise CJH’ye % 94 duyarl›, % 84 özgül olup

sCJ hastalar›nda kesin tan›ya işaret ederken, var-

yant hastalarda daha az s›kl›kta görülmektedir

(Green 2002). 

Creutzfeldt-Jakob hastal›ğ›n›n ilk dönemlerin-

de hastalar›n yaklaş›k üçte birinde yorgunluk, is-

teksizlik, içe kapanma, uyku ve iştah bozukluğu

gibi depresyon belirtileri ve kişilik değişiklikleri

görülür (Johnson ve Gibbs 1998). Bir çal›şmada

CJ hastalar›n›n yaklaş›k % 10’unun hastal›ğ›n ilk

dönemlerinde psikiyatri kliniklerine yat›r›ld›klar›

bildirilmiştir (Will ve Matthews 1984). Bu hasta-

l›ğa eşlik eden psikiyatrik belirtiler hastalar›n

başlang›çta ‘fonksiyonel psikoz’ (Keshavan ve

ark. 1987), ‘depresif psödodemans’ (Azorin ve

ark. 1993), ‘histeri’ (Stevens ve Lament 1979) ve

‘konversiyon bozukluğu’ (Solvason ve ark. 2002)

gibi  tan›lar almalar›na yol açmaktad›r. Zeidler ve

arkadaşlar›n›n vaka dizisinde, varyant form CJH

tan›s› konan 14 hastan›n tamam›nda ilk dönemde

psikiyatrik belirtiler olduğu,  9 hastada bu belirti-

lerin başvuru yak›nmas› olduğu bildirilmiştir. Bu

hastalarda nörolojik belirtiler henüz ortaya ç›k-

mam›şken, bunalt›, huzursuzluk, uykusuzluk,

apati, çökkünlük, sald›rganl›k, paranoid sanr›lar,

içe çekilme gibi belirtiler görülmüş, 13’üne dep-

resyon  tan›s›  konmuştur (Zeidler ve ark. 1997).

Dervaux ve arkadaşlar›n›n (2001) bildirdiği bir

vakada ise başlang›ç belirtilerinin tipik depres-

yon belirtileri olduğu, majör depresyondan en

önemli fark›n ise duygulan›mda oynakl›k  olduğu

belirtilmiştir. Psikiyatrik belirtiler varyant tip

CJH’de daha s›kl›kla bildirilmekle birlikte sCJ

hastalar›n›n dörtte birinde de özgül olmayan, uy-

kusuzluk, iştahs›zl›k, durgunluk gibi belirtiler gö-

rülebilmektedir (Solvason ve ark. 2002).

Creutzfeldt-Jakob hastal›ğ› ile ilgili bilgileri-

mizin çoğu hastal›ğ›n nadir görülmesi, h›zl› seyri

ve tan› konmas›ndaki güçlükler nedeniyle olgu

bildirimlerine dayanmaktad›r. Bu yaz›da geç yaş-

ta başlayan ve başlang›ç döneminde depresyon

TABLO 1. Dünya Sağl›k Örgütü’ne göre Creutzfeldt Jakob Hastal›-

ğ› Tan› Kriterleri. 

Kesin CJH
Nöropatoloji 

CJH olmas› muhtemel 
(1) İlerleyici demans 

(2)  Tipik EEG (1Hz frekans›nda yayg›n trifazik periodik 

kompleksler) 

(3)  Aşağ›dakilerden en az ikisinin varl›ğ› 

Miyoklonus 

Görme bozukluğu ya da serebeller bozukluk 

Piramidal/ekstrapiramidal bozukluklar

Akinetik mutizm

CJH olmas› mümkün 
(1) Yukarda yer alan klinik kriterler 

(2) Tipik EEG bulgular›n›n olmamas›

(3) 2 y›ldan daha az süre olmas›
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tan›s› konan bir CJH olgusu tart›ş›lm›şt›r. Bu tar-

t›şman›n amac› CJH’nin ilk dönemlerde farkl›

psikiyatrik belirtiler ve ön tan›lar ile karş›m›za ç›-

kabileceğini vurgulamakt›r. Özellikle psikiyatrik

belirtilere  fokal nörolojik belirtilerin eşlik ettiği

olgularda ay›r›c› tan›da CJH düşünülmelidir. 

OLGU SUNUMU

Altm›ş iki yaş›nda, erkek, evli, 4 çocuklu,

emekli öğretmen olan hastan›n bir y›l önce istek-

sizlik, içe kapanma, az konuşma, huzursuzluk ya-

k›nmalar› başlam›ş. İkinci evliliğini yapan hasta-

n›n bu dönemde evlilik sorunlar› olmuş. Keyifsiz

ve üzüntülü ruh hali dikkat çekmiş, çevresine

karş› ilgisi azalm›ş, evden ç›kmaz olmuş. Birkaç

kez evlerinin yak›n›ndaki boş bir arsada tek baş›-

na dolaş›rken görülmüş. Bu belirtilerin başlama-

s›ndan birkaç ay sonra hastan›n sağ elinde,  par-

maklar›nda ve sağ kolunda arkaya ve d›şa doğru

bükülme biçiminde hareketlerin başlad›ğ› ve has-

tan›n sağ elini kullanamad›ğ› gözlemlenmiş. Za-

man zaman belirtilerin gerilediği, kollar›n› daha

rahat kullanabildiği bildirildi. Hasta bu dönemde

cinler taraf›ndan çarp›ld›ğ›n› söylüyormuş.

Hasta, sağ kolundaki kas›lmalar›n artmas› ve

konuşmas›n›n belirgin olarak yavaşlamas› nede-

niyle Erciyes Üniversitesi T›p Fakültesi Psikiyatri

ve Nöroloji kliniklerinde yat›r›larak incelenmiş.

Ruhsal durum muayenesinde hastan›n amaca uy-

gun konuştuğu, düşünce içeriğinde yaşam›ndaki

zorlu olaylara ilişkin aş›r› uğraş›lar›n olduğu sap-

tanm›ş. Nörolojik muayenesinde derin tendon

reflekslerinin iki tarafl› canl› olmas› ve sağ ko-

lunda zaman zaman oluşan distonik durum al›ş

d›ş›nda patolojik bulgu saptanmam›ş. Tam kan

incelemesi, böbrek ve karaciğer fonksiyon testle-

Resim 1. Difüzyon ağ›rl›kl› kesitlerde bilateral kaudat nükleus ve putamende simetrik difüzyon k›s›tlanmas›.

Resim 2. T2 A incelemelerinde bilateral kaudat nükleus ve

putamende ve sol serebral kortekste asimetrik sinyal art›ş›.
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ri, sedimantasyon değerleri normal bulunmuş.

EEG incelemesinde sol hemisferde zemin ritmin-

de düzensizlik ve teta dalgalar›n›n varl›ğ› dikkat

çekmiş. Beyin MRG incelemesinde ise sol peri-

ventriküler beyaz cevherde birkaç adet özgül ol-

mad›ğ› belirtilen hiperintens lezyonlar görülmüş.

Depresyon tan›s› ile paroksetin 20 mg/gün başla-

nan hasta taburcu edilmesinden sonra birkaç gün

gereksinimlerini kendi baş›na karş›lam›ş, yak›n-

lar›yla seyrek olarak konuşmuş. Daha sonra ko-

nuşmamaya, sorulara ancak birkaç tekrardan son-

ra basit cümlelerle yan›t vermeye başlam›ş. Ha-

reketleri yavaşlam›ş, yürürken arkaya, sola, sağa

doğru sallanmaya başlam›ş. Bu dönemde sol

elinde de k›vr›lma hareketleri ortaya ç›km›ş.

Hasta bu bulgularla Hacettepe Üniversitesi

T›p Fakültesi  Psikiyatri polikliniğine başvurdu.

Hasta konuşamad›ğ› için öykü oğlundan al›nd›.

Oğlu hastan›n belirtilerinin stres ve ruhsal s›k›n-

t›larla ilişkili olabileceğini, hastan›n hareketlerini

istemli olarak kontrol edebildiğini belirtti. Yap›-

lan nörolojik muayenesinde bilincinin aç›k oldu-

ğu, yönelim muayenesinde mevsimi bilebildiği,

sorulara genellikle tek kelimelik yan›tlar verdiği,

alt kranial sinir muayenesinin normal olduğu, de-

rin tendon reflekslerinin sağda canl›, sağ kolun

dirsekten k›vr›lm›ş ve sağ el arkaya, d›şa doğru

bükülmüş durumda, her iki üst ekstremitede şid-

deti değişken tremor, bradimimi, bradikinezi, sağ

üst ekstremitede daha belirgin olan tüm ekstremi-

telerde rijidite olduğu gözlendi. Hasta bu bulgu-

larla tan› değerlendirmesi için  servise yat›r›ld›.

Klinik İzlem

Hastayla sözlü iletişim kurulamad›, ancak göz

temas› ve anlaş›lmas› zor seslerle iletişim çaba-

s›nda olduğu izlendi. Zaman zaman yersiz güldü-

ğü dikkat çekti. İdrar ve gaita enkontinans› mev-

cuttu. İleri derecede ataksisi nedeniyle ancak yar-

d›mla yürüyebiliyordu. Yap›lan EEG inceleme-

sinde, solda belirgin k›sa aral›kl› jeneralize peri-

yodik deşarjlar›n olduğu, periyodik deşarjlar›n

diazepam enjeksiyonundan etkilenmediği ve

Creutzfeldt Jakob hastal›ğ› ile uyumlu olabilece-

ği saptand›. Beyin MRG’sinde her iki tarafl› ka-

udat çekirdek ve putamende simetrik, sol sereb-

ral kortekste asimetrik T2A sinyal art›ş›, difüz-

yon ağ›rl›kl› görüntülerde difüzyon azalmas› sap-

tand› (Şekil 1, 2). Hasta, CJH ön tan›s›yla nöro-

loji kliniğine devredildi. 

Nöroloji kliniğinde yap›lan rutin tetkiklerin-

de hafif lipoprotein a yüksekliği d›ş›nda patolojik

bulguya rastlanmad›. Beyin omurilik s›v›s› ince-

lemesinde nöron spesifik enolaz (NSE) değerinin

38 (üst s›n›r: 12.5), 14-3-3 protein değerinin po-

zitif bulunmas›yla CJH tan›s› desteklendi. Diğer

BOS bulgular› normal bulundu. 

Hasta nöroloji kliniğinde 1 ay boyunca des-

tekleyici tedavi ile izlendi. Ağ›zdan g›da alama-

mas› nedeni ile hastaya gastrostomi aç›ld›.

Creutzfeld Jakob Hastal›ğ› tan›s› nedeniyle en-

feksiyon hastal›klar›na da dan›ş›lan hastada en-

feksiyon hastal›klar›n›n CJH yönünden ek önerisi

olmad›. İzlem s›ras›nda rijiditesinde hafif art›ş d›-

ş›nda belirtilerinde belirgin değişiklik olmad›.

Hastan›n taburcu edilmesinden 4 ay sonra kardi-

yopulmoner yetmezlik nedeni ile kaybedildiği

öğrenildi.

TARTIŞMA

Creutzfeldt-Jakob hastal›ğ›  h›zl› ve ilerleyici

demans ile kendini gösteren bir hastal›kt›r. Bu

hastal›ğ›n ay›r›c› tan›s›nda Alzheimer Hastal›ğ›,

Lewy cisimcikli demans, vasküler demans, prog-

resif serebellar ataksiler, merkezi sinir sistemini

tutan viral enfeksiyonlar yer al›r. Hastam›zda de-

mans sürecinin h›zl› olmas› ve fokal nörolojik

bulgular›n eşlik etmesi nedeniyle Alzheimer ve

Lewy cisimcikli demans düşünülmemiştir. Vas-

küler demans sürecinde rol oynayan risk faktörle-

rinin ve vasküler demans için tipik  beyin MRG

bulgular›n›n  olmamas› vasküler demans tan›s›n-

dan uzaklaşt›rm›şt›r. Beyin omurilik s›v› incele-

mesi, EEG ve beyin MRG bulgular› ile merkezi

sinir sisteminin viral enfeksiyonlar›, eşlik eden

piramidal, ekstrapiramidal bulgular ve demans

varl›ğ› nedeniyle progresif serebellar ataksi tan›-

lar› d›şlanm›şt›r.

H›zl› ilerleyen demans ve fokal nörolojik bul-

gular›n varl›ğ›nda CJH düşünülmeli, EEG, beyin

MRG ve BOS’da protein incelemesi mutlaka ya-

p›lmal›d›r. İlerleyici demans, piramidal, ekstrapi-

ramidal ve serebeller bulgular, akinetik mutizm

ve tipik EEG bulgular› olan bu hasta, doku tan›s›

olmad›ğ› için DSÖ ölçütlerine göre  ‘CJH olmas›

muhtemel’ olarak kabul edilmiştir. Beyin

MRG’sinde kaudat çekirdek ve putamende iki ta-

rafl› simetrik, serebral kortekste solda T2A sinyal

art›ş›, difüzyon ağ›rl›kl› görüntülerde difüzyon

azalmas› saptanmas›, BOS’ta 14-3-3 değerinin

pozitif bulunmas›yla tan› desteklenmiştir. Hasta-

ya, aile öyküsünün olmamas›, varyant CJH için
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risk faktörlerinin bulunmamas›, klinik seyir özel-

likleri, MRG bulgular› ve 14-3-3 yüksekliği ne-

deniyle sporadik CJH tan›s› konmuştur. 

Creutzfeldt Jakob Hastal›ğ› nöropsikiyatrik

belirtilerle başlayabilmektedir. Depresyon ve ki-

şilik özelliklerinde değişme gibi psikiyatrik belir-

tilerin vakalar›n üçte birinde erken dönemde tes-

pit edildiği (Brown ve ark. 1986, Demaerel ve

ark. 1999), vakalar›n % 10’unda ise ilk başvuru-

lar›n psikiyatrik belirtilerle olduğu gösterilmiştir

(Will ve Matthews 1984).

Psikiyatrik belirtiler s›kl›kla varyant tip CJ

hastalar›nda bildirilmiştir (Dervaux ve Laine

2003). Bu olgu psikiyatrik belirtilerle başlayan

sporadik bir CJH olmas› bak›m›ndan ilginçtir. Li-

teratürde bildirilen, özellikle depresyon belirtileri

ile başlayan vakalarda apati, duygulan›mda oy-

nakl›k, davran›ş değişiklikleri, iştahs›zl›k ve uy-

kusuzluğun tabloya hakim olduğu dikkati çek-

mektedir. Bu vakalarda ortak özellik, klinisyenle-

rin psikiyatrik belirtilerin ortaya ç›kt›ğ› dönemde,

olas› bir nörolojik hastal›ktan şüphelenmeleri, ay-

r›nt›l› nörolojik değerlendirmelere gereksinim

duymuş olmalar›d›r. Ancak nörolojik muayenede

ve ileri tetkiklerde normal veya özgül olmayan

bulgular saptanmas› nedeniyle hastalar psikiyat-

rik belirtilerine yönelik tedavi ile takip edilmiş-

lerdir. Bu vakalarda hastal›ğ›n tan›s›n›n konmas›

nörolojik belirtilerin belirginleşmesi, tetkiklerin

tekrarlanmas› ile olabilmiştir (Dervaux ve ark.

2001, Solvason ve ark. 2002).

Hastam›za ilk olarak durgunluk, içe kapanma,

huzursuzluk ve davran›ş değişiklikleri gibi şika-

yetlerin ön planda olmas› nedeniyle depresyon

tan›s› konmuş, antidepresan tedavi önerilmiştir.

İlerleyen dönemlerde belirtilerinin ağ›rlaşmas›,

nörolojik belirtilerin artmas› ile daha ayr›nt›l›

olarak araşt›r›lm›ş ve sporadik CJH tan›s› kon-

muştur. Kişilik değişiklikleri ve psikiyatrik belir-

tileri olan, izlem s›ras›nda nörolojik belirtilerin

eklendiği, h›zl› ilerleyen demans bulgular›n›n

saptand›ğ› hastalarda CJH ay›r›c› tan›da düşünül-

melidir. Bu hastalar›n değerlendirilmesinde EEG

ve beyin görüntüleme tetkikleri gereklidir. Baş-

lang›çta normal bulgular veya özgül olmayan de-

ğişiklikler saptanabildiğinden tetkiklerin tekrar-

lanmas› ilerleyici olan bu hastal›ğ›n tan›nmas›nda

önemlidir.


