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ABSTRACT

Creutzfeldt-Jakob Disease: Two Case Reports

Background: Creutzfeldt-Jakob Disease (CJD) is characterised by
subacute progressive dementia, cerebellar ataxia, myoclonic jerks
together with pyramidal and extrapyramidal signs. It is a rare prion
disease and definitive diagnosis can only be made by biopsy. It becomes
progressively worse and the death is the rule.

Objectives: We presented two CJID cases because of their
demonstrative characteristics.

Findings: A 43 year-old female and a 52 year-old male patient was
suspected to be CJD due to presence of subacute severe cognitive
deterioration, neuropsychiatric disturbances, myoclonic jerks, ataxia,
pyramidal and extrapyramidal signs and also periodic spike and wave
complexes in EEG. Patients were lost in a short period of time because
of the complications of disease process. Medical autopsy were done in
both cases for definitive diagnosis and autopsy results displayed
characteristic pathologic findings of CJD. Patients were diagnosed as
definitive sporadic CJD according to Master’s, French and European
criterias.

Conclusion: CID should be considered in patients with rapidly
progressive dementia, that starts with various neuropsychiatric
symptoms. Although seen very rare, CID is a untreatable, fatal disease.

Key words: Creutzfeldt - Jakob Disease, subacute dementia, prion diseases

Therefore we emphasize that, preventive precaution should be taken
when a CJD diagnosis is suspected.

OZET

Bilimsel Zemin: Creutzfeldt-Jakob Hastaligi (CJH), subakut ilerleyici
demans, serebellar ataksi, myoklonik hareketler, piramidal ve
ekstrapiramidal bulgularin birlikte bulunabildigi, hizla ilerleyerek kisa
strede 6lumle sonuglanan ve kesin tanisi postmortem biyopsi ile konan
nadir bir prion hastaligidir.

Amag: CJH tanisi konan iki olguyu demonstratif ¢zelliklerinden dolayi
sunmay! uygun bulduk.

Bulgular: 43 yasinda bayan ve 52 yasinda erkek hastamizda subakut
olarak ortaya cikan ileri kognitif yikim, néropsikiyatrik bozukluklar,
myoklonik hareketler, ataksi, piramidal ve ekstrapiramidal bulgular
olmasi ve EEG'lerinde tipik periodik diken-dalga kompleksleri gérilmesi
nedeniyle CJH dUsUndldid. Hastalar kisa sirede hastaligin
komplikasyonlari nedeniyle kaybedildiler. Taniyi kesinlestirmek Uzere
yapilan tibbi otopsi sonuclari da CJH ile uyumlu gelen hastalara
Master’s, French ve European kriterlerine gore kesin sporadik CJH tanisi
konuldu.

izlenimler: Cesitli néropsikiyatrik bulgularla baslayip hizla ilerleyen
demansiyel bulgulari saptanan hastalarda CJH akla gelmelidir. Nadir

Anahtar kelimeler: Creutzfeldt - Jakob Hastaligi, subakut demans, prion hastaliklari
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gorilmekle birlikte, etkin bir tedavisi olmayan, fatal bir hastalik olmasi
nedeniyle stpheli olgularla karsilasildiginda koruyucu 6nlemlerin
alinmasi gerektigini vurgulamak istiyoruz.

GIRiS

Prion hastaliklari insan ve hayvanlari etkileyen
norodejeneratif hastaliklar arasinda etyopatogenezi
tam olarak anlasilamamis fatal bir hastalik
grubudur.'#**>¢7&219 Prion  proteini  (PrP),
insan vicudunda normalde de varolan ve 20.
kromozomun kisa kolunda yerlesmis prion protein
geni (PRNP) tarafindan kodlanir.***”"" Normal
fonksiyonu tam olarak bilinmeyen, ancak sinyal
iletiminde gorev yaptigi dusinulen>'" hlcresel PrP
formu (PrPc), prion hastaliklarinda gérulen PrP (PrPsc
ya da PrPcjd) ile izoformdur."" Polipeptid yapilari
aynidir, ancak G¢ boyutlu dizilislerinde fark vardir.
PrPc _- helikal yapidan zengin ve daha az _ katlantisi
varken, PrPsc’'nin _- helikal yapisi daha azdir ve _
katlantisi daha fazladir."" PrPc, mekanizmasi tam
olarak bilinmemekle birlikte cesitli mutasyonlarla,
bulasici etkenlerle ya da kendiliginden PrPsc
formuna donuUsebilir.  PrPsc proteaz rezistan
oldugundan néronlarda ve hiicre disinda birikerek
néron fonksiyonlarinda bozulma, vakuolizasyon ve
reaktif astrositoza yol acar."" Bu da klinikte prion
hastaliklari  dedigimiz ~ hastalik  tablolarinin
olusumuna yol acabilir.**”" Bulasici singerimsi
ensefalopatiler (BSE) adi altinda incelenebilen bu
nadir hastaliklar farkl etyolojik nedenler ve farkli
klinik  tablolarla seyredebilen, histopatolojik
incelemeleri birbirine benzeyen hastaliklardir.
Insanlarda BSE'lerden sporadik fatal insomnia, fatal
familial insomnia, Gerstmann- Straussler- Scheinker
hastaligi, Kuru, ve Creutzfeldt-Jakob Hastaligi (CJH)
gorulebilmektedir.**"** Kuru, bir zamanlar insan eti
yiyen kabilelerde yaygin olarak tanimlanmis bir
hastaliktir.  Yamyamliktan baska bir
gosterilememis ve bu aliskanligin
kalkmasiyla birlikte hastalik gértlmez olmustur.

etyoloji

ortadan
(5)

CJH ilk kez 1920’lerde Creutzfeldt ve Jakob
tarafindan klinik ve patolojik olarak tarif
edilmistir."*** Subakut ilerleyici demans, serebellar

ataksi, myoklonik hareketler, piramidal ve
ekstrapiramidal bulgularin birlikte bulunabildigi,
hizla ilerleyerek kisa strede 6limle sonuclanan ve
kesin tanisi postmortem biyopsi ile konan nadir bir
prion hastaligidir >*>67 3141218171818 K linigimizde yatip
postmortem biyopsi ile CJH tanisi konan iki olguyu
demonstratif ¢zelliklerinden dolayi sunarak, literatr
esliginde tartismay uygun bulduk.

OLGU 1

Etrafini kahverengi gérme, konusma isteksizligi,
cevreye karsl kayitsizlik, cok aglama ve beyninde
tmoér oldugunu dastnme sikayetleri ile psikiyatri
poliklinigine getirilerek psikiyatri servisine yatisi
yapilan, depresyon tanisiyla  antidepresan ve
elektrokonvilzif tedavi uygulanan, fakat cevap
alinamayan 43 yasinda, sag elini kullanan kadin
hasta icin ndroloji konsultasyonu istendi. 2-3 ay
once, etrafini kahverengi gérdugund, cisimlerin
kaydigini séyleyen hastanin giderek icine kapanip, az
konusmaya basladigl, etrafla iletisime girmeyip
sUrekli yattigi, ancak birisi yedirdiginde yemek yiyip,
sUrekli beyninde timér oldugunu séyledigi ve daha
once yapilan oftalmolojik muayenesi, nérolojik
muayenesi ve kranyal manyetik rezonans
gorunttleme (MRG)'sinde patoloji saptanmayip,
psikiyatri servisine yatirildigr 6grenildi. Hastanin fizik
muayenesi normaldi. Nérolojik muayeneye koopere
olmayan hasta anlamsiz kelimeler séylUyor, anlamsiz
gllmeleri oluyordu. Derin tendon refleksleri (DTR)
hiperaktifti. Tum ekstremitelerinde rijidite oldugu
saptandi. Serebellar sistem muayenesi ve duyu
muayenesi kooperasyon kurulamadigindan
yapilamadi. Ataksik ytrUyordu. Diger norolojik
muayenesi normaldi. Hasta bu bulgularla néroloji
yogun bakim Unitesine nakledildi. Rutin biyokimya
tetkikleri SGOT, SGPT ve CPK dizeylerinde hafif artis
disinda normaldi. Eritrosit sedimantasyon hizi, tam
idrar tetkiki, VDRL, tiroid fonksiyon testleri, kan
amonyak duzeyi, vitamin B12 duzeyi normal
bulundu. Beyin omurilik sivisi tetkiklerinde (Protein,
Pandy, elektrolitler, seker, hicre, viral markerler)
patoloji tesbit edilmedi. Elektroensefalografisinde
(EEG) yaygin biyoelektrik aksama saptandi. Genel
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tibbi durumu giderek koétulesen, iletisime girmez
hale gelen, gayta ve idrar inkontinansi gelisen
hastanin  ekstremitelerinde kendiliginden ve
dokunma uyarani ile myokloniler gézlenmeye
baslandi. Tekrarlanan EEG’lerinde her iki hemisferde
yaygin biyoelektrik aksama zemininde periodik
olarak tekrarlayan keskin - yavas dalga aktivitelerinin
CJH ile uyumlu olabilecegi dusindldu (Resim 1).
Yatisinin 2. ayinda pnémoni nedeniyle kaybedilen
hastaya yapilan otopside beyin ve beyincik agirligi
950 gramdi, frontal ve oksipital loblarda belirgin
atrofi saptandi. Serebellum normal gérinimdeydi.

s - e

‘1 H
L P - T

&I Caracle banne 3520 rerenee 1000 v SHiec He MTOUHD S He

OLGU 2
52 vyasinda sag elini kullanan erkek hasta
konusamama, unutkanhk, drkeklik, dengesiz

yUrtme ve son bir aydir yataga bagimli hale gelme
yakinmalari ile poliklinigimize getirildi. Dokuz ay
once dengesiz yurime sikayetlerinin basladigi, bir
stre sonra unutkanlk sikayetlerinin eklenip evde
odalari karistirdigl, unutkanliginin kisa surede
ilerleyerek yakinlarini taniyamaz hale geldigi,
konusmasinin giderek bozuldugu 6grenildi. Bir aydir

Fro e I0e 70017 130003 8

Sekil 1. EEG'de her iki hemisferde yaygin biyoelektrik aksama zemininde periodik olarak tekrarlayan keskin - yavas dalga aktiviteleri gortlmektedir.

Ozellikle frontal ve oksipital loblarda kortikal gri
cevherin inceldigi goruldu. Beyine ait histolojik
degerlendirmede serebral kortekste belirgin ve
yaygin spongiform degisiklikler tespit edildi. Gliozis
fazla belirgin degildi; gliozisi gdstermek icin
mikroskobik kesitlere immunhistokimyasal olarak
uygulanan glial fibriler asidik protein (GFAP)
antikoruyla yapilan calismada orta derecede pozitif
boyanma saptandi. K-6-9 prion antikoruyla yapilan
calismada kortekste PrPsc pozitifligi saptanip bu
bulgular CJH ile uyumlu olarak degerlendirildi.

konusamaz ve belirgin olarak dengesiz ydrime
nedeniyle yataga bagimli hale gelen hastanin fizik
muayenesi  normaldi. Norolojik  muayenede
konusma-anlamasi yoktu. Muayene sirasinda
UrkUyor ve anlamsiz sesler cikariyordu. Pupil
reaksiyonu bakilirken 1sik kaynagindan korkuyor ve
Ufleyerek sondidrmeye calisiyordu. Kraniyal alanda
yukari bakis kisithligi disinda patoloji yoktu. DTR’leri
canhydi, her iki yanda vyakalama refleksi ve
palmomental refleks aliniyordu. Taban derisi yaniti
ikiyanli lakaytti, belirgin aksiyel ve dort
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Sekil 3. Olgu 2'de saptanan kortekste belirgin spongiform degisiklikler, yaygin vakuolizasyon (HEX 200).
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Sekil 4. Olgu 2'de saptanan PrPsc pozitifligi (HEX 200).

ekstremitesinde rijidite mevcuttu. Ekstremitelerinde
kendiliginden,  sesli uyaranlar ve dokunma
uyaraniyla myokloni gézleniyordu. Serebellar sistem
ve duyu muayenesi kooperasyon gucligi nedeniyle
degerlendirilemedi. Ataksik yUrdyordu. Rutin
biyokimya tetkikleri, eritrosit sedimantasyon hizi,
tam idrar tetkiki, VDRL, tiroid fonksiyon testleri, kan
amonyak duzeyi, vitamin B12 dizeyi normal
bulundu. Kraniyal MRG'sinde dokuz ay &nceki
kraniyal bilgisayarli tomografisiyle karsilastirildiginda
ileri derecede serebral atrofi saptanan hastanin,
EEG'sinde yaygin yavaslama zemininde periodik
keskin - yavas dalga kompleksleri gortldd (Resim 2).
Bu bulgularla CJH 6n tanisi dustnulen hastanin
genel durumu hizli bir sekilde bozularak yatisinin 1.
ayinda pnémoni nedeniyle kaybedildi. Yapilan
otopside beyin ve beyincik agirhgr 1000 gr idi.
Frontal ve oksipital loblarda belirgin atrofi vardi.
Serebellum normal goérinumdeydi. Koronal
kesitlerde ozellikle frontal ve oksipital loblarda
kortikal gri cevherin inceldigi gordldu. Beyin
kesitlerinde  kortekste  belirgin  spongiform
degisiklikler, yaygin vakuolizasyon (Resim 3) ve hafif
gliozis saptandi. Immunhistokimyasal incelemede
GFAP antikoruyla hafif-orta derecede pozitif
boyanma saptandi. K-6-9 prion antikoruyla yapilan
calismada kortekste PrPsc pozitifligi saptanip (Resim

4) CJH icin tipik olarak degerlendirildi.
TARTISMA

Creutzfeldt Jakob Hastaliginin sporadik, kalitsal,
iyatrojenik formlari tanimlanmistir."****¢"%° Varyant
CJH (vCJH) son yillarda tanimlanan yeni formudur.”
Tum olgularin  yaklasik %85'i sporadiktir.*™
Olgularin = %5-15'i otozomal dominant gecis
gosteren kalitsal formdur.®* lyatrojenik form;

kontamine stereotaksik EEG elektrotlarinin
kullanimi, duramater homogreftleri, kornea
transplantasyonlari  ve  biydme  hormonu

preparatlarinin kullanimi gibi tibbi uygulamalarla
bulasabilen,  yalnizca  kucik  bir  grubu
olusturmaktadir.’

Sporadik CJH, insanlarda en sik gorilen prion
hastaligi olup, gorulme sikhgr yilda milyonda 0.25-
2.00 olarak bildirilmistir.>**"#*#2* Merkezi sinir
sisteminin progresif seyirli, fatal bir hastaligidir. Her
iki cinsi de etkiler ve olgularinin %80'i 50-70 yaslari
arasindadir.”

Birinci olgumuzda g6rme sikayetleri, depresif
sikayetlerle baslayan, hizli kognitif yikim, piramidal
bulgular, ataksi ve myoklonilerin eklenmesiyle giden
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bir stireg, ikinci olgumuzda ise ataksi ve hizli kognitif
yikim ile baslayip piramidal, ekstrapiramidal bulgular
ve myoklonilerin eklenmesiyle giden bir slrec vardi.
Olgularimizda subakut olarak ortaya cikan ileri
kognitif yikim, myoklonik hareketler, ataksi,
néropsikiyatrik ~ bozukluklar,  piramidal  ve
ekstrapiramidal bulgular saptanmasi nedeniyle ayirici
tanida dustndigimuz ensefalopatiler, metastatik
ve primer beyin timorleri, diger intrakraniyal yer
kaplayici lezyonlar ile multiinfarkt demans;
anamnez, BOS incelemeleri, kranyal gértntileme
yontemleriyle dislandi. Demans surecinin hizli olmasi
nedeniyle Alzheimer ve Lewy cisimcikli demans
ddstnulmedi. Olgularimizin Oykustnde
intoksikasyon dustundurecek 6zellik de yoktu. Yer
kaplayicr intrakraniyal lezyon olmaksizin  hizli
progresif demans gelisen bir eriskinde CJH da
dustnulmesi  gereken  tanilardan  biridir."”
Olgularimizda gézledigimiz gibi, tabloya 6zellikle ses
ve dokunma uyaranlariyla ortaya cikan myoklonilerin
de eslik etmesi durumunda bu tani daha olasi bir
hale gelir.”

CJH'nin ilk dénemlerinde hastalarin yaklasik Gcte
birinde, birinci olgumuzun hastalik sUrecinin
baslangicinda saptandidi gibi, halsizlik, ice kapanma,
istahsizlik seklinde depresyon belirtileri ve ayrica
kisilik  degisiklikleri,***  konfuzyon, davranis
bozukluklari gorulebilir.* Her iki olgumuzda
go6zledigimiz subakut kognitif fonksiyon bozuklugu
erken gorilen en 6nemli bulgudur. inme benzeri
ataklar, duysal fokal defisitler, hemianopi, afazi,
serebellar ataksi gibi bulgular, major depresyon,
piramidal ve/veya ekstrapiramidal bulgularin birlikte
bulundugu klinik tablolar da gézlenebilir. Hastalik
ilerledikce kortikal korluk, optik ataksi ve jeneralize
tonik-klonik epileptik ndbetler ortaya cikabilir. Son
dénemde hastalar akinetik hale gelir ve myoklonus
bulgulari azalip kaybolabilir.**

Birinci olgumuzun, psikiyatri klinigine basvurmadan
once qittigi doktorlar tarafindan yaptirilan kranyal
MRG tetkikinde patolojik bulgu saptamadik. Ikinci
olgumuzda ayirici tani amacli yaptirdigimiz kraniyal
MRG tetkikinde ise dokuz ay énceki kranyal BT'sine

gore daha belirginlesmis, ileri derecede serebral
atrofi saptadik. CJH'larinin  bilgisayarli beyin
tomografisinde hizla belirginlesen serebral atrofi ve
ventrikler genisleme gibi nonspesifik bulgular
saptanabilir. Kranyal MRG'de T2 agirlikli sekanslarda
ve proton agirlikli sekanslarda sporadik olgularda;
talamus ve striatumda,'******"** vCJH'da ise bilateral
pulvinar  boélgede sinyal artisi  olabilecegi
bildirilmektedir."****** Yapilan son calismalarda,
ozellikle hastaliga 6zgu  klinik  bulgularin
saptanmadigi cok erken dénem CJH olgularinda
difftzyon agirlikli kranyal MR’da bazal gangliyonlar
(putamen ve kaudat nukleus) ve kortekste yiksek
sinyal intansitesi saptandigi bildiriimekte®*"*** ve
hatta bazi calismacilar tarafindan bu bulgularin CJH
tani kriterleri arasina katilmasi énerilmektedir.

Olgularimizda éntani olarak dustindtgimuz CJH'da
EEG erken dénemde normaldir veya 6zgin olmayan
bulgular saptanir. Tekrarlanan EEG tetkiklerinde
hastalarin yaklasik olarak %70’inde" tipik olarak
yavas dalga zemininde periyodik, bifazik ya da
trifazik, senkronize keskin dalga kompleksleri
saptanabilir.*** EEG bulgularinin duyarliigi yaklasik
olarak %66-67, 6zgulligu ise %74-86 olarak
bulunmustur.** Hastaligin terminal déneminde
myokolonus kaybolunca tipik EEG bulgulari
saptanamaz.® Olgularimizin  da  cekilen ilk
EEG'lerinde 6zgln olmayan bulgular saptanirken,
tekrarlanan EEG tetkiklerinde yaygin yavaslama
zemininde periyodik olarak tekrarlayan keskin-yavas
dalgalar gézlendi.

CJH olgularinin %93’tnde, BOS'da 14-3-3 proteini
saptanabilir* ve yuksek bir duyarliligi vardir, ancak
ozgullugu yuksek degildir.” BOS'da bu proteinin
tespitinin, hem canllarda hem de postmortem
olarak’” CJH icin guvenilir bir laboratuar yontemi
oldugu pek cok yayinda bildirilmis olmasina karsin,
son zamanlarda yapilan calismalarda cesitli
dejeneratif ve sekonder demanslarda da pozitif
olabildiginin bildirilmesi”** guvenilirlik hakkinda
stiphelere yol acmistir.” Ayrica bu hastalikta BOS'da
noron spesifik enolaz ve s100 glial proteinin arttig
gosterilmistir.* Bu bulgular 14-3-3 proteini ile birlikte
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saptandiginda degerlidir.* Bizim olgularimizda
BOS'ta 14-3-3 proteini baktirma olanagimiz olmadi.

Bu asamada olgularimizin yukarida bahsettigimiz
klinik bulgulari, hizli seyirleri ve EEG bulgulariyla
Master’s, French ve European kriterlerine gore
(Tablo 1), “muhtemel CJH"” oldugunu disinduk.

Olgularimiz kisa slrede hastaligin komplikasyonlari
nedeniyle kaybedildiler. CJH tanisini kesinlestirmek
Uzere yapilan tibbi otopsi incelemelerinde her iki
olgumuzun da beyinlerinde makroskopik olarak
atrofi vardi, agirliklar azalmisti. Beyin kesitlerinde,
kortekste belirgin spongiform degisiklikler gézlendi.
Olgularimizda saptadigimiz spongiozis CJH'nda
mikroskobik olarak goérulebilen ve %95 oraninda
saptanabilen,” 6n planda frontal ve oksipital
korteksle, bazal gangliyonlar, talamus ve
serebellumda gorulen en yaygin bulgudur,®” fakat
CJH'na 6zgu bir bulgu degildir.” Olgularimizda
CJH'nda gobzlenen, ancak bu hastaliga 6zgu
olmayan noéron kaybi belirgin degildi. CJH'nda
gorulen bir diger bulgu olan gliozis birinci
olgumuzda belirgin degildi, ikinci olgumuzda hafif -

orta derecede belirgin olarak saptandi.

CJH'nin kesin tanisi icin;

1. Genetik calismalarda PrP gen mutasyonunun
gosterilmesi

2. Inokulasyon calismalari ile deney hayvanlarinda
bulasicihgin gosterilmesi

3. Ozellikle serebellumu tutan amiloid plaklarin
gosterilmesi (Sporadik olgularda %5-10
oraninda gorulur)

4. Immunohistokimyasal olarak PrPsc
ekspresyonunun gosterilmesi

5. BOS’da 14-3-3 proteininin gosterilmesi gereklidir.

GUnUmuUzde en yaygin kullanilan yéntem, PrPsc
ekspresyonunun immunohistokimyasal  olarak
gosterilmesidir. Diger yodntemler nisbeten pahali
oluslari , uzun strede yanit alinabilmesi ya da
guvenilirliginin tartismali olusu gibi nedenler ile
pratikte daha sinirli kullanim alani bulmaktadir.®’
Bizim olgularimizda da K-6-9 prion antikoruyla
yapilan calismada kortekste PrPsc pozitifligi
saptand.

Tablo 1. Creutzfeldt Jakob Hastaliginda bildirilmis kriterler (Cilt:7 sayi:2- 2001 tarihli Trk Noroloji Dergisi'nden yazarlarin izniyle alinmistir).

CJH Tipi  Master’s Kriterleri French Kriterleri European kriterleri
Kesin * Noropatolojik olarak kanitlanmis * Noropatolojik kanit ve/veya * Noropatolojik kanit ve/veya
(Definite) spongiform ensefalopati * Immunositokimyasal PrPsc varligi * Immunositokimyasal PrPsc varligi
* |lerleyici demans * Pozitif Western blot ve/veya “scarpie” * Pozitif Western blot ve/veya “scarpie” iliskili
* Listedeki klinik bulgulardan en az biri iliskili fibriller fibriller
Muhtemel * Noéropatolojik olarak kanitlanmamis olgular * flerleyici demans * lerleyici demans
(Probable)  * ilerleyici demans * Tipik EEG bulgular * Tipik EEG bulgulari
* Listedeki klinik bulgulardan en az biri * Listedeki dort klinik bulgulardan * Listedeki dort klinik bulgulardan en az ikisi
en az ikisi
Olasi * Ug yildan az stren yasam ve miyoklonus * |lerleyici demans * [lerleyici demans
(Possible)  * Kesin veya muhtemel transmissible CJD * EEG normal veya atipik EEG bulgular * EEG normal veya atipik EEG bulgulari
olan bir ailenin ferdi olmak * Listedeki dort klinik bulgulardan * Listedeki dort klinik bulgulardan en az ikisi
* Erken ve belirgin alt motor néron tutulumu en az gl * ki yildan az stren yasam
ile birlikte listedeki klinik bulgulardan en az ikisi
* [lerleyici demans
Klinik * Miyoklonus * Miyoklonus * Miyoklonus
Ozellikler ~ * Piramidal bulgular * Piramidal veya ekstrapiramidal bulgular ~ * Gorsel veya serebellar belirtiler
* Karakteristik EEG * Gorsel semptomlar * Piramidal veya ekstrapiramidal bulgular
* Serebellar bulgular * Serebellar bulgular * Akinetik mutizm
* Ekstrapiramidal bulgular * Akinetik mutizm
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Otopsi sonrasinda; olgularimizin klinik bulgular,
hastalik surelerinin kisa olusu, EEG bulgulan ve
patolojik incelemelerinde belirgin  spongiotik
degisiklikler, gliotik degisiklikler ve PrPsc pozitifligi
saptanmasi nedeniyle Master’s, French ve European
kriterlerine gore “kesin CJH"” oldugunu dustnduk.
Olgularimizin aile hikayelerinin olmamasi, blyime
hormonu preparatlarinin kullanimi, dura grefti
uygulamasi ya da kornea transplantasyonu gibi tibbi
uygulamalarla gecis risklerinin  bulunmamasi
nedeniyle kalitsal ve iyatrojenik formu disladik.

vCJH'nin  sporadik CJH'dan farkli  &zellikleri
bulunmaktadir. Hastalarin yaslari daha genctir
(ortalama 29 yas). Ortalama yasam sUresi genelde
daha uzundur (ortalama 14 ay, 24 aya kadar
uzayabilmektedir; diger CJD tiplerinde ise ortalama
4,5-5 aydir. Bir yila kadar uzayabilmektedir).**"*
Serebellar bulgular hastalarin timuande goéralur,
psikiyatrik bulgular (psikoz, depresyon ve anksiyete)
ve duyu bozukluklari en belirgin baslangic
semptomudur. Hastalarin agri dizestezi ve parestezi
gibi duyu bozukluklar tipiktir. Hastalar isitsel, gorsel
halUsinasyonlar tarifleyebilirler. istahsizlik ve kilo
kaybi depresif bulgulara eslik edebilir. Bu hastalarda
nérolojik bulgular daha ileri dénemde ortaya
cikmakta, piramidal, serebellar bulgular, rijidite,
myoklonus  ve  akinetik  mutizm  tablosu
gorulebilmektedir. EEG’'de periyodik kompleksler
gorilmez ve patolojik incelemede PrP pozitif diffuz
amiloid plaklar tipiktir**** Sporadik formda bu
plaklar ya azdir ya da hic bulunmaz.’” Biz
hastalarimizin vCJH'na gére daha ileri yasta olmalari,
hastalik sUrelerinin daha kisa olusu, vCJH'nda
saptanmayan tipik EEG bulgularinin olmasi ve
patolojik incelemelerinde vCJH icin tipik amiloidik
plaklarin gérilmemesi nedeniyle sporadik CJH
formu olduklarini dtstindyoruz.

Son zamanlara kadar, PrPsc’nin prion hastaligi olan
hastalarin yalnizca MSS dokularinda saptanabilecedi
ddsandliyordu. Artik PrPsc'nin; vCJH'larinin lenfoid
dokularinda ve sporadik CJH’larinin  olfaktor
mukozasi ve kas dokularinda saptanabilecedi
bilinmekte® vCJH tani kriterleri arasinda tonsil

biyopsisinde immunhistokimyasal yéntemlerle PrPsc
pozitifliginin goésterilmesi de sayilmaktadir. Gelecek
yillarda bu yéntemlerin kullaniimasi, insan prion
hastaliklarinin tanisini kolaylastiracaktir.”

GUnUmUzde, diger nérodejeneratif bozukluklarda
oldugu gibi, CJH'nda da semptomlar ortaya
ciktiginda néron hasari ve kaybi ileri diizeyde, geri
dondsstz durumdadir ve etkin bir tedavisi yoktur.”
Bu nedenle hastaliktan korunma &nlemleri énemli
hale gelmektedir. Tibbi personelin risk altinda
olmadigi yonindeki yayinlar da olmakla birlikte
patoloji teknisyeni, patolog ve beyin cerrahi gibi tibbi
personelde hastaligin gorilmis olmasi dikkate
deger gorinmektedir.” Hastaligin kan Granleri
transflizyonuyla gecis olasiligi tartismalidir.” Gaita,
idrar, salya ve diger sekresyonlarla bulasma
saptanmamistir ve kati izolasyon gerekmemektedir."
Hasta ya da salgilariyla temas durumunda camasir
suyu, sabunla yikama iyi bir korunma yolu olarak
gorinmektedir.® Bulasma olasiligindan cekinilerek
hastalardan  biopsi almak ve  otopsiden
kacinilmamalidir. Ancak, BOS alirken ve otopsi
sirasinda dikkatli olunmalidir."" Patolojideki doku
takibi sirasinda dokular bir saat formik asid icinde
birakildiktan sonra %4'luk  formaldehid
solisyonunda en az 48 saat bekletilmelidir."

Etken ajan suda kaynatmaya, formaline,
ultrafiltrasyona, standart otoklav uygulamasina,
%70'lik alkole, iyonizan radyasyona ve ultraviyole
isinlarina  direnclidir.>""  Otoklavla; hipoklorid,
permanganat, fenol gibi dezenfektanlarla inaktive
oldugu bilinmektedir.® Bu hastaliktan stphelenilen
olgularda invazif girisimlerde kullanilan aletler >1N
sodyum hidroksit solusyonunda en az bir saat
bekletildikten sonra otoklavda 134 C’'de en az bir
saat tutulmaldir. E§er mimkinse tek kullanimhk
aletler  kullanihp, kontamine materyaller
yakilmalidir."

Sonuc¢ olarak, cesitli noéropsikiyatrik bulgularla
baslayip, hizla ilerleyen demansiyel bulgulari
saptanan hastalarda iyatrojenik yollarla bulasma riski
de olan CJH akla gelmelidir. Nadir gorulmekle
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birlikte, etkin bir tedavisi olmayan, fatal bir hastalik
olmasi nedeniyle stpheli olgularla karsilasildiginda
koruyucu 6nlemlerin alinmasi gerektigini bir kez
daha vurgulamak istiyoruz.

Tesekkiir: Olgularimizin patoloji preparatlarini saglamada
yardimlarindan dolayr Adli Tip Kurumu'na tesekktr ederiz.
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