





Er e o e e e e

bozukludunun ise bir

soyleniyordu.

son haftada eklendigi

Oz gegmisinde 15 vildir hipertansiyonu oldugu, 1 yil
Once kolesistektomi ve kardiyak operasyon gecirdigi
bildirildi.Soy ge¢misinde benzer hastalik tablosu,
demans ya da bagka bir nérolojik hastalik yoktu.

Muayene hastanin negativist tutumu nedeniyle
suboptimal  sartlarda gerceklestirildi.  Sistemik
muayene bulgulari normaldi. Gece-giindiiz uyku ritmi
bozuk olan hastanin gece ajite, haliisine, glndiz ise
uyuma istedinde oldugu gozlemlendi. Gindiiz
uyandirldiginda oryantasyonu tam olan hastada
solda dismetri, disdiadokokinezi tesbit edildi. Oturma
dengesi normal iken ayakta desteksiz duramiyor, sola
devriliyordu. Rahatsiz edici boyutta paranoid
hezeyanlari ve halUsinasyonlan oldugu icin  ketiapin
50 mg/glin baslandr.

Subakut progresif noropsikiyatrik bir tablo karsisinda
ilk planda subakut merkezi sinir sistemi enfeksiyonlari
(viral ensefalit, tUberkiiloz, sifiliz, HIV), ensefalopatiler
(toksik, metabolik "hepatik, hormonal"), néroanemik
sendrom,  limbik ensefalit ve yer kaplayici
lezyonlar dUsunuldi. Hematolojik ve biyokimyasal
degerlendirmelerinde hafif seker yiiksekligi disinda
bulgu yoktu. Kan vit. B12, folik asit, amonyak, tiroid
hormonlari dizeyleri ve kan gazlar normaldi. BOS
Incelemesinde hiicre, protein ve biyokimya degerleri
normal olmakla beraber muhtemel enfeksiyon ajanlari
agisindan seroloji ve kultur incelemeleri yapildi. Atipik
hiicre tesbit edilmedi. Antitiroid, anti-hu ve anti-yo
antikorlari negatifti. Hastanin kalp enstriman
nedeniyle MRI cekilemedigi igin kranyal BT yapildi ve
kontrastl BT sagittal sinus trombozu olarak
degerlendirildi. EEG nonspesifik yavas dalga aktivitesi
gosteriyordu. Antiviral ve ketiapin tedavisi alan
hastada ajitasyonlar-haltisinasyonlar kaybolup uyku
hali belirginlesmesi Gzerine ketiapin sonlandirildi.
Biling duzeyi kotulesmeye devam eden hasta agnl,
uyaranla zor uyandirilabiliyordu. Tedaviye yeni bir
boyut getirebilmesi ihtimaliyle kontrastli BT sonucu
dikkate alinarak kranyal anjiografi yapildi ve sinusler
aclk olarak goruldi.

Bilinci kapanan hastada isik-ses ve dokunma uyarisiyla
irkilme  cevabi gézlenmesi, spontan miyoklonik
kasiimalarin belirmesiyle CJH dustintlerek tekrar BOS
incelemesi ve EEG takibi yapildi. BOS bulgularnda
degisiklik gorulmezken 14.3.3 protein incelemesi icin
Mayo Klinige materyal gonderildi. ikinci EEG
incelemesinde orta amplitidli yaygin teta ve delta
aktivitesi zemininde, sag frontosantral bolgede,
zaman zaman sola da yayilm ggsteren vyiiksek
amplitudlu trifazik desarjlar goriliyordu. Takibeden
EEG tekrarlarinda sa§ hemisferdeki periyodik
desarjlarin simetrik hale geldigi kaydedildi. Arteryel
tansiyon ve hematokrit degerlerinde ani dususi
takiben ekstensér tonus artisi gozlenen hastada
anjiografi kateter yerinde hematom fark edilerek acil
operasyona alindi. Operasyon sonrasi klinik tabloda
degisiklik olmayan hasta basvurunun birinci ayinda
kaybedildi. BOS seroloji ve kiilttr sonuclar negatif
olarak bildirilirken; 14.3.3 protein duzeyi yiiksek geldi
(14 ng/ml) (Mayo Klinik normali <2.0 ng/ml).

Klinik, EEG ve BOS 14.3.3 bulgulanyla muhtemel CJH
dUstinulerek otopsi incelemesi yapildi. .U. Cerrahpasa
Tip Fak. Patoloji Anabilim Dali Laboratuvar‘nda
yapilan noropatolojik incelemede; néron kayb,
astrogliozis ve spongiform dejenerasyon goruldi.
Prion protein immunohistokimyasal arastiriimasi
amaclyla preparatlar London Universitesi National
Hastanesi Noropatoloji Laboratuvari'na génderildi.
Proteaza direncli prion proteinin gésterilmesi ile olgu
kesin CJH tanisi ald..

TARTISMA

CJH familyal, enfeksiyoz(iyatrojenik, yeni varyant
CJH=yvCJH) ve sporadik olabilir. Familyal CJH'nda
%100 penetrans gosteren bir genetik gecis sz
konusudur. Hastalik baslangic yasi sporadik forma
gore daha genc, hastalik siresi daha uzundur.?
Olgumuzda genel klinik ¢zellikleriyle beraber aile agaci
Incelemesinde familyal bir gegis dUstinulmemistir.

lyatrojenik CJH; proteaza direncli PrP ile kontamine
cerrahi alet ya da Urunlerle yapilan tetkik ve tedavi
sonrasi gelisir. Klinik ve néropatolojik &zellikleri
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