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OLGU SUNUMU

Sporadic Creutzfeldt-Jacob Hastaligi: 5 Olgu Sunumu
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' Bakirkdy Ruh ve Sinir Hastaliklari Hastanesi 2. Noroloji Klinigi, istanbul

Ozet

Sporadic Creutzfeldt-Jakob Hastaligi (CJH), 50-70 yas arasinda goriilen demansla iliskili stireclerde akla getirilmesi gereken
hastaliklardan biridir. Klinik 6zellikleri, tipik elektroensefalografi (EEG) bulgulari, laboratuar ve radyolojik goriintiileme &zellikleri
ile demansla giden diger hastaliklardan ayirt edilebilir. Bu calismada klinik, EEG, laboratuar ve radyolojik 6zellikleri ile birlikte
bes sporadic CJH olgumuzu sunmay1 amagladik. Sporadic CJH tanisi ile klinigimizde takip edilmis olan bes olgu degerlendirildi.
Yas ortalamasi 63,8 olan hastalarin ikisi kadin, ticti erkekti. Bitlin hastalarda EEG kayitlari yapildi. Beyin goriintiileme, bir hastada
bilgisayarli tomografi (BT), dort hastada manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile degerlendirildi. Ug hastada, beyin omurilik
sivisinda (BOS) 14.3.3 protein, iki hastada noron spesifik enolaz (NSE) bakildi. Beyin biyopsisi bir hastada yapilabildi ve kesin
CJH tanisi konuldu. Diger olgularda biyopsi yapilamadigi icin muhtemel sporadic CJH tanisi klinik 6zellikler, EEG bulgulari,
radyolojik ve laboratuar 6zellikleri ile konuldu. Demans bulgulari olan hastalarin dérdiinde EEG'de periyodik keskin ve yavas
dalga aktivitesi saptand. ilk EEG kayitlari nonspesifik iken, tekrarlanan EEG kayitlarinda 6zgiin bulgular saptandi. 14.3.3 proteini
bakilan ti¢ hastada da sonug pozitif idi. Bazal gangliyonlarda hiperintensite beyin MRG tetkiki yapilan, dort hastadan birinde
mevcuttu. Klinik 6zellikleri ile sporadic CJH distiniilen hastalarda, tekrarlayan EEG kayitlari yapmak tanida yararlidir.
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Sporadic Creutzfeldt-Jacob Disease: Reports of Five Cases
Abstract

Sporadic Creutzfeldt-Jacob Disease (CJD) should be considered in the differential diagnosis of demential processes presenting
between age of 50-70. This entity can be differentiated from other diseases with dementia using clinical features, typical
electroencephalo- graphy (EEG) recordings, laboratory and radiological findings. We present 5 patients diagnosed as sporadic
CJD with clinical, EEG, laboratory and radiological findings. We evaluated five patients, (3 females, 2 males, with a mean age
of 63.8), diagnosed as sporadic CJD. All patients had multiple EEG recordings, 4 patients had magnetic resonance imaging (MRI)
of the brain, 1 had cranial computaized tomography (CT). Cerebrospinal fluid (CSF) levels of 14.3.3 protein was assessed in 3
patients, neuron specific enolase (NSE) in 2 patients. One case had postmortem brain biopsy evaluation and diagnosed as definite
CJD. The EEG recordings revealed periodic spike and slow wave activity in four patients with dementia. The findings in the initial
EEG recordings were nonspecific, however, repeated recordings showed typical EEG findings. Protein 14.3.3 was positive in
all three patients. Basal ganglia hyperintensity was seen in only one patient on the MRI of the brain. The patients with suspected
CJD, should be followed-up with consecutive EEG recordings to support the diagnosis.
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birikimi sorumlu tutulmaktadir. Hiicresel prion protein
(Pr-Pc) hastalikta birikim gosteren “scrapie” proteine (PrPsc)
yapisal doniisiim gosterdiginde, kimyasal 6zelliklerinde
farkliliklar ortaya gikar. Proteinin proteaza direng kazanan

S ponjiform ansefalopati grubunda yer alan ve bir prion
hastaligi olan Creutzfeldt-Jacob hastaliginin (CJH) yillik
gorlilme sikhgr 0.5-1 / milyon'dur. Orta-ileri yaslarda bas-
layan hastalik hizli ilerleyen demans, miyokloni ve psiki-

yatrik bozukluklar ile nitelenir [1,2].

Diger prion hastaliklarinda oldugu gibi CJH'da da te-
mel patolojiden translasyon sonrasi degisiklige ugramis
hiicresel membran sialoglikoproteini olan prion proteininin
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izoformu noral hiicrelerde birikim gostererek fonksiyon-
larinda bozukluk, vakuolizasyon ve hiicre 6limiine sebe-
biyet verir. Yapilan ¢alismalar ile PrPsc'nin hastalik igin
yeterli olmayacag, PrPc'ye baglanarak doniistimii kolaylas-
tiracak bir nedime proteine (Protein X) de ihtiyag oldugu
diistinilmektedir. PrPc'nin normal izoformunun gorevi
konusunda ise hala bir bilgi mevcut degildir [3,4].

En yararli tani incelemelerinden biri EEG'dir. Erken
evrelerde normal olabilir veya nonspesifik yavaglama go-
riilebilir. ileri evrelerde ortaya ¢ikan 6zgiin bulgu yavas-
lamis zemin aktivitesinde saniyede 1-2 adet periyodik



keskin ve yavas dalgalardir [5]. Tekrarlanan kayitlarla bu
bulgular, vakalarin % 65-70'inde gosterilebilir [6-8]. Spo-
radik formda, EEG'de 6zgtin bulgular siklikla goriilebilirken,
diger formlarda bu bulgulara daha nadir rastlanir.

Beyin-omurilik sivisi (BOS) incelemesinde bazen pro-
tein artisi gorilebilir [5]. Hasarlanan néronlardan BOS'a
salinan 14.3.3 proteini bir proteinaz inhibitoriddr, CJH'ya
patognomonik olmasa da, teshiste kullanilabilecek biyo-
kimyasal bir belirtectir. Bu protein familyal tipte, olgularin
ancak % 50'sinde pozitif bulunmustur. Néron spesifik eno-
laz (NSE), S-100 ve neopterin diger biyokimyasal parametre-
lerdir [9-12].

Beyin BT incelemesi cogunlukla normaldir, ancak vent-
rikiillerde genislemenin eslik ettigi serebral atrofi, sulkus-
larda genisleme veya serebellar atrofi gorilebilir. Beynin
MR incelemesinde, bu bulgular yaninda bazal gangliyonlar-
da bilateral sinyal artigi saptanabilir [13,14,15].

Beynin histolopatolojisi ve PrPsc immiinohistokimyasal
incelemesi kesin teshis icin altin standart yontemlerdir.
Mikroskopik incelemede sponjiform degisiklikler, atrofi,
hiicre kaybi ve astrositik gliozis belirgindir. Serebral kor-
tekste, striatumda ve serebellumun molekdler tabakasinda
belirgin olan sponjiform degisiklikler hastadan hastaya
degisiklik gosterir [1,5,12].

Hizli ilerleyen klinik 6yki, EEG'de periyodik keskin
ve yavas dalgalarin varligi, BOS'ta protein 14.3.3 pozitifligi,
NSE ve neopterin yiiksekligi taniyi destekleyen bulgulardir.
Ayirici tanida, akut/subakut baslangicli demansla iligkili
stirece sebep olabilen tiamin ve vitamin B12 eksikligi, al-
kolik ansefalopati, hepatik ansefalopati, hiperparatiroidi,
Hashimoto ansefaliti; siklik antidepresan, lityum, bizmut,
bromid entoksikasyonu; Herpes ansefaliti, kriptokoksik
meningoansefalit ve kimi intrakraniyal timorler distndl-
melidir [1,5,16]. Alzheimer hastalig), progresif suprantikleer
felg, Huntington hastaligi, Parkinson hastaligi demansi,
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amiyotrofik lateral sklerozla birlikte giden demans, tersiyer
sifilis, subakut sklerozan panansefalit ayirici tanida diistindil-
mesi gereken diger hastaliklardir.

Bu yazida Bakirkdy Ruh ve Sinir Hastaliklari Hasta-
nesi 2. Noroloji Kliniginde takip edilmis dykd, EEG ve la-
boratuar bulgulari ile muhtemel sporadic CJH disiinilen
bes hasta bildirilmistir.

OLGULAR

Olgu 1: Klinigimize basvurusundan 4 ay 6nce baslayan
kilo kaybi, evin yolunu kaybetme, banyo yapmama, trag
olmama gibi kisisel bakimda azalma, sinirlilik, dengesizlik,
cift gérme ve halsizlik yakinmalari olan 56 yasindaki erkek
hasta, son 1 aydir eklenen yiiriyememe, konugamama ve
sigrama sikayetleri ile yatirildi. Tekli emirlere uymayan ve
spontan konusmasi olmayan hastada, taktil uyaran ile mi-
yokloniler ortaya ¢ikiyordu. Mini mental durum muayenesi
(MMDM) yapilamadi. Rutin biyokimya ve hemogram in-
celemeleri normaldi. Tekrarlanan EEG'lerde her iki hemisfer
on bolgelerinde belirgin, periyodik 6zellikte keskin yavas
dalga kompleksleri gosterildi. BOS protein yiksekligi di-
sinda protein 14.3.3 pozitif ve NSE yiiksekti. Beynin MR
goriintiilemesinde kortikal atrofi ve bilateral bazal gang-
liyonlarda T2 hiperintensitesi goriildi. Antiepileptik ve
destekleyici tedavi ile taburcu edilen hasta tani konulduktan
1 yil sonra vefat etti (Sekil 1).

Olgu 2: Oglunun 6liimiinden sonra ortaya ¢ikan ve yaklasik
3 yildir soyunarak sokaga ¢ikma, evden kagma seklinde
davranis degisikligi mevcut olan, 65 yasinda kadin hasta
psikiyatri kliniginde deliryum 6n tanisiyla 5 glindiir yatarak
tedavi gormekteyken, yapilan noroloji konsiiltasyonu so-
nucunda Klinigimize nakledildi. Norolojik muayenesinde
g0z temasi kurulamayan ve kooperasyona giremeyen has-
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Sekil 1. Olgu 1'de hastaligin 6. ayindaki EEG'sinde her iki hemisfer 6n bolgelerinde belirgin, periyodik 6zellikte keskin yavas

dalga kompleksleri goriilmektedir.
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Sekil 2. Olgu 2'nin hastaliginin 8. ayinda kaydedilen EEG tetkikinde her iki hemisfer 6n bolgelerinde belirgin kisa streli

paroksismal keskin yavas dalga aktiviteleri goriilmektedir.

tanin ajitasyonu mevcuttu. Bu nedenle MMDM yapilamadi.
Biyokimya ve hemogram incelemesi normaldi. Rutin BOS
incelemesi normaldi. Demans bataryasi olarak uygulanan
tiroid fonksiyon testleri ve vitamin B12 kan diizeyi normal,
VDRL ve Anti- HIV (-) olarak saptandi. Hepatik ve renal
fonksiyon testleri ile amonyak kan diizeyi normal sinir-
lardaydi. Beyin BT goriintiilemesinde bir dzellik yoktu.
Daha fazla tetkik yapilamayan hasta atipik progresif de-
mans tanisiyla izlenmeye baglandi. Yatisinin ikinci ayinda
klinik tabloya yaygin miyokloniler eklendi. O doneme
kadar aralikli tekrarlanan EEG'lerinde nonspesifik temel
aktivite yavaglamasi disinda bir 6zellik saptanmazken,
miyoklonilerin ortaya ¢ikisindan kisa bir stire sonra, EEG'
de 6n bolgelerde diizensiz, iyi gelismemis kisa streli pa-
roksismal keskin yavas dalga aktiviteleri belirmeye baglad.
Hasta bu haliyle 8 ay Klinigimizde yattiktan sonra evine
gonderildi ve taburcu olduktan iki ay sonra vefat ettigi
telefonla 6grenildi (Sekil 2).

Olgu 3: Son 2 aydir gevresindekilere hastalik bulastiracag
korkusuyla eve kapanan 75 yasindaki kadin hastanin,
gevresine ilgisinin azaldigi, koydugu esyalarin yerini bula-
madigi 6grenildi. Daha sonra gorsel haliisinasyonlar ve
kollarda sigramalarin eklendigi belirtildi. Klinigimize yati-
sindan 1 ay 6nce katarakt operasyonu gegirdigi ve bu ta-
rihten itibaren ajitasyonlarin bagladigi, hastanin yakinlarini
taniyamadigi ve onlarla iletisime girmedigi ifade edildi.
Norolojik muayenesinde sesli uyaran ile nadir anlamsiz
kelime cikisi ve miyoklonik kastlmalari mevcuttu. MMDM
kooperasyon yetersizligi nedeniyle yapilamadi. Biyokimya,
hemogram, vitamin B12 ve folik asit degerleri normaldi.
BOS'ta protein 14.3.3 pozitif saptandi. Beyin MR incele-
mesi normaldi. Tekrarlanan EEG tetkiklerinde periyodik
keskin yavas dalgalar gorildi. Bir yildir takip ettigimiz
hasta akinetik mutizm tablosunda olup, miyoklonileri
devam etmektedir.

Olgu 4: Hastanemize basvurusundan yaklasik 2-3 ay 6n-
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ce, gormesinde bozulma baglayan 66 yasindaki erkek
hastanin yakinlarinin isimlerini unuttugu ve onlari taniya-
madigi, evden disari gcikmadigi, yemekte sadece sag elini
kullandigi belirtildi. Bu yakinmalarinin son 15 glinde artti-
g1 ve bunlara dengesizligin eklendigi 6grenildi. Hastanin
norolojik muayenesinde apati saptandi. Kortikal korliigi
olan hastanin solda firiist hemiparezisi mevcuttu. Sol ta-
rafta serebellar testler parezisini asacak derecede bozuktu.
Hasta kiiglik adimlarla ataksik yiirtiyordu ve sola diisme
egilimi gosteriyordu. MMDM'den 17 /30 puan aldi. Tiroid
fonksiyon testleri, vitamin B12 kan diizeyi normal, VDRL
ve HIV (-) saptandi, timor belirtecleri ise normaldi. EEG
izlemlerinde periyodik keskin yavas dalga kompleksleri
gozlendi. Kontrasth beyin MR incelemesinde senil iskemik
gliotik odaklar disinda bir 6zellik mevcut degildi. BOS
protein 14.3.3 pozitif, NSE yiiksek degerde idi. Klinik ta-
kiplerinde hizh seyirli demans tablosuna miyoklonik sig-
ramalar eklendi. Hasta hastaliginin 6. ayinda vefat etti.

Olgu 5: 47 yasinda erkek hastanin, 9 ay 6nce gidecegi ye-
ri bulamama, paralari karigtirma, eksik aligveris yapma sek-
linde yakinmalari baglamisti. Ardindan kiiglik adimlarla
ylrimesi dikkati cekmis ve son bir aydir destekle yirtiye-
bildigi, idrar ve diski inkontinansinin tabloya eklendigi
ogrenildi. Bunlara ilaveten hastanin gevresindekileri tani-
yamadigi, uyku dizensizliginin eklendigi, 1-2 saat siiren
aglama ve saldirganlik seklinde tarif edilen davranis bozuk-
luklarinin gelistigi bildirildi. Ozgecmisinde bir 6zelligi
olmayan hasta ile kooperasyona girilemiyordu.

Konusmasinda perseverasyonlari mevcuttu. Kooperas-
yon glicligiinden otiirii ayrintil nérolojik muayenesi yapi-
lamayan hastada, sag santral fasiyal felg, derin tendon
reflekslerinde artma ve yaygin rijidite saptandi. MMDM
yapilamayan hastanin tiroid fonksiyon testleri, vitamin
B12 kan diizeyi normal, VDRL ve HIV (-), Lyme antikoru
(-) saptandi. Tekrarlanan EEG' lerinde baglangicta yaygin
orta-agir aksama saptandi.

Yatisinin ikinci ayinda yaygin biyoelektrik aksamaya,



kismen periyodik olarak ortaya gikan keskin yavas dalga
kompleksleri eklendi. BOS ve rutin biyokimya degerleri
normaldi. Beyin goriintiilemesi yapilamayan hasta, hasta-
liginin 11. ayinda vefat etti. Otopsi incelemesinin noro-
patolojik mikroskopisinde orbital ve superiyor frontal,
pariyetal ve kalkarin korteks ile insula, hipokampus, hipo-
talamus, korpus genikulatum laterale, pons ve medulla
diizeylerinde yaygin perindronal sponjiform degisiklikler,
korpus genikulatum lateralede belirgin néronal atrofinin
yanisira, burada ve rostral mezensefalon, dentat gekirdek,
pons ve medulla kesitlerinde lipofuksinozis, perivaskdler
lenfositik “cuffing” ve lipokrom pigmentasyonu goriilerek
CJH olarak degerlendirildi (Tablo 1).

TARTISMA

Sponjiform ansefalopatilerin en sik goriilen tipi olan
CJH, fatal seyreden norodejeneratif bir hastaliktir. Varyant,
familyal, iyatrojenik ve sporadic olmak lzere 4 etiyolojik
tipi mevcuttur [1]. Varyant form geng eriskinde psikiyatrik
ve duyusal belirtiler ile ortaya ¢ikar [2-4]. Hastalik, sporadic
forma gore daha yavas ilerler, ortalama 14 ayda demans
ve EEG bulgular olusur. Varyant formda tipik EEG bulgusu
ve miyokloniler sporadic forma oranla daha az oranda
goriilir. Bu hastalarda yasam siiresi 10 yila kadar uzayabilir.
Hastaligin bu formunda PRNP geninin (prion protein geni)
129. kodonundaki polimorfizmin infeksiyona duyarlilkta
rol oynadigi dustinilmektedir [16,17].

Daha nadir goriilen familyal CJH, genellikle erken
baslangi¢ yasina sahiptir ve seyri daha uzundur. Tipik EEG
bulgulari siklikla goriilmezken, genetik incelemelerde yak-
lasik 20 gen mutasyonu gosterilmistir [1].

fatrojenik tipte kulucka dénemi ve hastaligin klinik
goriinimu infeksiy6z ajanin giris yoluna bagli olarak de-
gisiklik gostermektedir. Ancak hastaligin seyri, siiresi ve
noropatolojisi sporadic CJH'ya benzemektedir [5].

Sporadic CJH, 50-70 yaslarinda baslayabilmektedir.
Tim olgularin % 90'in1 olusturan, hizli ilerleyen demans
ve miyokloni ile ortaya ¢ikan formdur. Progresif demanstan
haftalar veya aylar nce gelisen asteni, istah ve uyku di-
zenindeki degisiklikler, kilo kaybi, libido kaybi gibi prod-
romal semptomlara hastalarin yaklasik % 25'inde rastlan-
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maktadir [1,5]. Demansla birlikte kisilik degisiklikleri, se-
rebellar veya viziiel bulgular belirir. ileri donemde ataksi
belirginlesir ve hastalarin ¢ogunlugunda ses veya taktil
uyaran ile kendisini gosteren miyokloniler ortaya ¢ikar.

Gec evrede hastada akinetik mutizm olusur ve bu d6-
nemde miyokloniler kaybolabilir. Hastalarin % 80'i in-
feksiyon, kalp veya solunum yetmezligine bagli olarak ilk
bir yilda 6Imektedirler [1].

Hastalarimizin yaglari 47-75 arasinda olup, yas ortala-
masi 63.2 yil idi. Klinik tablolari dérdiinde psikiyatrik tab-
loileilk 2 ay - 3 yil arasinda baslamis ve 6 ay- 4 yillik kli-
nik seyir gostermistir. Tium hastalarda demans siiresi bir
yildan kisa stirede gelismisti.

Sporadic CJH'da EEG'nin tanidaki yeri nemlidir. An-
cak klinigin baslangicinda EEG'de temel aktivitede yavas-
lama gibi nonspesifik 6zellikler goriliirken, klinik belirtilerin
ilerlemesiyle birlikte saniyede 1-2 frekansli periyodik di-
ken dalga kompleksleri ortaya ¢ikar. Bunlar miyoklonilerle
ayni zamanda olusabilecegi gibi, sigramalar olmaksizin da
devam etmektedir [5]. Bu aktiviteler nadiren serebral anoksi,
“subtle” status epileptikus, hepatik /renal ansefalopatiler
veya lityum intoksikasyonunda da goriilebilmektedir.

Olgularimizin dérdiinde ilk EEG kayitlarinda goriilen
nonspesifik bulgulara karsin, tekrarlayan incelemelerle
tipik EEG bulgularinin olusmasi, muhtemel sporadic CJH
tanimizi desteklemistir. Hicbir olguda benzer EEG 6zellik-
lerine sebep olan diger klinik tablolara ait klinik veya la-
boratuar bulgularina rastlanmamustir. Bir olguda ise bu spe-
sifik bulgular tekrarlanan EEG'lere ragmen gozlenmemistir.

Laboratuar incelemelerinde taniyi destekleyen BOS'ta
protein 14.3.3 varhgidir. Hsich ve ark. [18] galismalarinda
BOS' ta normalde bulunan 14.3.3 proteinindeki artisin spo-
radik CJH igin % 96 duyarli ve % 99 6zgiin oldugunu gos-
termislerdir. Ancak bu proteinin viral ansefalit, serebro-
vaskdiler hastaliklarin birinci ayinda, paraneoplastik nérolojik
hastaliklarda; nadir olarak da subaraknoid kanama, Rett
sendromu, astrositom, deliryum, Down sendromu, sereb-
ral lenfoma, bronsiyal karsinomlarin intraserebral metastazi,
hipoksik beyin hasari, metabolik ansefalopati, Alzheimer
hastaligi, sik nobete bagli serebral iskemi ve multiple mi-
yelomda da yalanci pozitiflikleri bildirilmistir [1,9,10,12,
16]. Tetkikini yapabildigimiz (¢ olguda da protein 14.3.3

Tablo 1. Sporadic Creutzfeldt-Jacob Hastalig tanisi konulan 5 olgunun klinik ve laboratuvar ézellikleri.

Tipik Protein

Demans EEG 14.3.3 Norolojik bulgu Otopsi / biopsi Tam
Olgu 1 + + + Miyokloni, akinetik mutizm Yapilamadi Muhtemel CJH
Olgu 2 + + Bakilamadi Miyokloni, akinetik mutizm Yapilamadi Muhtemel CJH
Olgu 3 + + + Miyokloni, akinetik mutizm Yapilamadi Muhtemel CJH
Olgu 4 + + + Miyokloni, serebellar bulgu, Yapilamadi Muhtemel CJH

piramidal bulgu

Olgu 5 + - Bakilamadi Piramidal ve ekstrapiramidal bulgu + Kesin CJH
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Tablo 2. Creutzfeldt-Jacob hastalig tani kriterleri [24].

Kesin CJH
1. Karakteristik ndropatoloji
2. Western blot ile proteza direngli PrP'nin saptanmasi
3. Noropatolojik analizlerde scrapi ile iliskili fibrillerin
gosterilmesi
4. Hastalikh beyin dokusundan bulasiciligin deneysel
olarak gosterilmesi

Muhtemel CJH

1. llerleyici demans

2. Tipik EEG

3. Asagidakilerden ez az ikisi:
* miyoklonus
* gorsel bozukluk
* serebellar bulgular
* piramidal veya ekstrapiramidal bulgular
* akinetik mutizm

Miimkiin CJH
1. llerleyici 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. Hastalik stiresinin iki yildan kisa stirmesi

pozitif bulunmustur. Hastalarimizin tetkiklerinde olasi
yalanci pozitiflik i¢in ayirici tanida yer alan hastaliklarla
bir iliski kurulamamuistir.

Beyin BT'de yaygin atrofi goriilebilirken, Keohane ve
ark. [19], varyant tip CJH'da beyin MR incelemesinde T2
agirhkh, proton dansitesi veya diftizyon agirlikli kesitlerde
talamus hiperintensitesinin gosterilmesinin (pulvinar veya
Hokey sopasi belirtisi) tant i¢in 6nemli bir bulgu olabilece-
gini vurgulamistir. Diffiizyon agirlikhi beyin MR incele-
melerinin CJH'da erken evrelerde 6nemli bulgular vere-
bilecegi distintilmektedir [20-23]. Dort olgumuzun Ggiinde
beyin MR, birinde beyin BT ile radyolojik inceleme yapildi.
Diger hastalarda bir 6zellik gérilmezken, sadece olgu
1'in beyin MR incelemesinde T2 agirlikli kesitlerinde bazal
gangliyonlarda hiperintensite saptandi. Hastalarimizin be-
yin MR incelemelerinde diffizyon agirlikl cekimler yapila-
mamistir. Beyin goriintiilemesi ile yer kaplayan lezyon,
serebrovaskdiler olaylar, meningoansefalit diglanmistir.

Erken baslangicli demans tablosu ile ortaya ¢ikan bu
hastalikta ayirici taninin yapilmasi, tedavi edilebilir ve da-
ha iyi prognoza sahip demanslarin taninmasinda 6nem
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kazanmaktadir. Biz de hastalarimizin hipotiroidi, hipovita-
minoz, tersiyer sifiliz ve HIV infeksiyonu yoniinden yapilan
tim laboratuar sonuglarinin normal oldugunu saptadik.

Sporadic CJH'da yasam siiresi ortalama olarak 7 aydir,
ancak 2 yila kadar uzadig da goriilmektedir [1]. Nadiren
kimi sporadic vakalarda, tablonun uzun yillar devam ede-
bildigi bilinmektedir. Klinik gériiniim, tipik EEG ve BOS
bulgulari ile hastalarimizin dérdiini muhtemel sporadic
CJH olarak degerlendirdik (Tablo 2). Bir olguda ise, otopsi
ile tanimizi kesinlestirebildik. Hastalarin tict klinik tablonun
baslangicindan sonraki ilk yil igerisinde 6liimle sonucla-
nirken, olgu 2'de tablo 4 yil kadar uzun siire devam etmis-
tir. Olgu 3 ise hastaliginin birinci yilindadir ve akinetik mu-
tizm tablosunda takip edilmektedir.

latrojenik CJH'nin nérosiriirjik girisimler, organ trans-
planti veya kan Urinlerinin kullanimr ile bulastigi bilinmek-
tedir [25]. Bu nedenle Diinya Saglik Orgijtij 1 N-sodium
hidroksit uygulamasi ile birlikte 134 °C otoklavda sterilizas-
yon Onermektedir. Ancak hassas materyallerde deterjan
veya proteinaz iceren sollsyonlarin kullanilmasi da yeterli
gorllmektedir [26].

CJH'nin kesin tanisi patoloji ile konulur. Ancak hasta-
ligin bulasiciligr ve tilkemizin kosullar da g6z ontine ali-
narak; klinik seyir, EEG veya laboratuar bulgulariyla taninin
konulmasinda gticliik cekilen hastalarda beyin biyopsisi
yapilmasinin daha uygun olacagini diistinmekteyiz.

Sonuc olarak, ileri yas donemlerinde hizli ilerleyen de-
mansa eslik eden miyokloni tablosunda akla getirilmesi
gereken sporadic Creutzfeldt-Jacob Hataligi (CJH) fatal
seyirli norodejeneratif bir hastaliktir. Tipik EEG bulgusu,
beyin omurilik sivisinda (BOS) 14.3.3 proteininin pozitifligi
ve beyin MR incelemesinde goriilen sinyal degisiklikleri
taniyr destekleyen yardimci tani yontemleridir. Kesin tani
icin biyopsi / otopsi sarttir.

Galismamizda, bes CJH olgumuzu klinik 6zelliklerini,
EEG bulgularini, BOS tetkiklerini ve goriintiileme bulgula-
rini sunarak literatlr 1s18inda tartismayi amagladik. Sunulan
bes CJH olgusunun dordiinde, klinik tablo psikiyatrik bulgu-
larile ilk 2 ay - 3 yil arasinda baslamisti. Olgularimizda
klinik seyir 6 ay - 4 yil arasinda idi. Tim hastalarda demans
siiresi bir yildan kisa stirede gelismisti. Klinik seyir, nérolojik
muayene bulgulari ve EEG ile olgularimizin dordiine
muhtemel CJH tanisi konuldu, atipik seyirli ve yardimci
tan1 yontemlerinin negatif kaldigi bir olgumuzda tani otop-
si ile konuldu.
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