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Olası Bir Jacob Creutzfeldt 
Hastası ve Diffüzyon Ağırlıklı 
MR'de Bilateral Bazal Ganglion 
Hiperintensitesi-0/gu Sunumu 
.. 
OZET Creutzfe/dtjacob hastalığı (CJH) prion pro
tein mutasyonu ile ortaya çıkan, hızlı gelişen, ölüm
le sonuçlanan nadir bir hastalıktır. Hastalığın tanı-

A Patient with possible 
Creutzfeldt Jacob Disease and 
bilateral basa/ ganglional 
hiperintensity in diffusion
weighted MRI (Case Report) 

ABSTRA(T Creutzfeldt Jacob disease is a rapidly 

Creutzfeldt Jacob Hastalığı (CJH) subakut
ilerleyici demansa neden olan, serebellar atak
si , myoklonik hareketler, piramidal ve ekstra
piramidal bulguların birlikte bulunabildiği fa

tal bir hastalıktır. 1 Yapılan bazı çalışmalarda 

CJH olan kişilerin kraniyal MRI incelemelerin
de T 2 ağırlıklı kesitlerde kaudat nükleus, pu
tamen, globus pallidum ve talamusta artmış 
sinyal değişiklikleri , kortikal atrofi ve perivent
riküler beyaz cevher değişiklikleri2- 14 gözlenir
ken diğer bazı çalışmalarda kortikal atrofi dı
şında patolojik bir bulgu gözlenmemiştir. ıs, ı s 

DW MR ile yapılan çalışmalarda kortikal ve 
subkortikal bölgelerde diffüzyon anormallikle
ri bildirilmiştir. 11

-
20 Özellikle erken dönemde 

CJH tanısının konulmasının zorluğu karşısında 
DW MR' deki bu değişikliklerin CJH tanı ve ta
kibinde önemli olabileceği düşünülmektedir. 

Fakültemizde ilk defa muhtemel CJH tanısı 
alan bir olgu klinik ve DW MRI bulguları ile bir
likte sunulmuştur. 

sı biopsi ile konulabilmekte ancak son yıllarda ante

mortem tanıda özellikle diffLizyon ağırlıklı MR (DW 

MR) incelemelerin otopsi bulguları ile uyumlu bilgi

ler verdiği literatürde göze çarpmaktadır. Bu yazıda 

olası CJH tanısı alan bir olgumuzun DW MR bulgu

ları literatür eşliğinde sunulmuş ve tartışılmıştır . 

Anahtar kelimeler: Creutzfeldt Jacob hastalığı 

(CJH), DW MR. 

progressive and fota/ disorder caused by prion pro
tein mutation. lt's diagnosed by biopsy but recently 
it's rea/ised in literature that antemortem diffusion 
weighted MRI (DW MRI) examination is equal to 
the autopsy fındings. We report a case diagnosed 
as "possible CJD" and discuss the fındings of DW 
MRI associated with literature. 

Key words: Creutzfeldtjacob disease (CJD), DW 
MRI. 

OLGU 

62 yaşında, okur yazar, önceden sağlıklı ol
duğu öğrenilen kadın hastada beş ay önce baş
layan kulaklarda uğultu, çınlama yakınmaları
nın başlangıcından bir ay sonra ilerleyici den
gesizlik ve unutkanlık, görsel ve işitsel hallüsi
nasyonlar, spontan ve sesli uyaranlara karşı 
tüm ekstremitelerde sıçrayıcı hareketler, aşırı 
yemek yeme ve çevresindekilere karşı şüpheci 
davranışların geliştiği öğrenildi. 
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Nörolojik muayenede, hastanın bilinci açık 
olup, dönem dönem yer ve zaman oryantasyo
nunda bozukluk tespit edildi. Mini Mental Du
rum Muayenesinin Türkçe versiyonunda28 

22/30 puan aldı. Konuşma muayenesi ve kra
niyal sinirler normaldi. Göz dibi normaldi. 
Hastada agnozi gözlenmezken, konstrüksiyo
nel apraksi , optik ataksi vardı. Derin tendon 
refleksleri canlı iken, taban cildi bilateral flek
sördü. Özellikle üst ekstremitelerde, spontan 
ve sesli uyaranlarla oluşan tarzda miyoklonik 
hareketler gözlenmekteydi. Gövde ataksisi 
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olan hasta ayakta zor durabilmekteydi. Hasta
da iki taraflı parmak burun testi , diz-topuk tes
ti, ardı sıra hareketler ileri derecede bozuktu. 

Tam kan tetkiki, biokimyası , sifiliz seroloji
si , serum amonyak düzeyi , HIV serolojisi , tiro
id fonksiyon testleri normal değerlerinde olan 
hastada periferik tümör belirteçleri, AC PA ve 
batın USG normaldi. BOS incelemesi normaldi. 

Hastanın T1 , T2 ve proton ağırlıklı kraniyal 
MRI tetkiklerinde kortikal atrofi dışında bir pa
toloji yoktu Beyin SPECT ve EEG tetkikleri nor
maldi. DW-MRI tetkikinde her iki kaudat nükleus 
başında sinyal artışı gözlendi (Resim 1). 

Serebellar ataksi ve miyoklonilerin ilerleme
si nedeniyle yürüyemez hale gelen hastada işit
sel ve görsel halüsinasyonlara ek olarak yutma 
zorluğu , idrar ve gaita inkontinansı gelişti. Has
ta yakınmalarının başlangıcından beş ay sonra 
aspirasyon pnömonisi sonucu kaybedildi. 

Şekil 1. Hastanın DW-MRI tetkikinde her iki kaudat 
nütleus başında sinyal artışı gözlenmiştir. 

TARTIŞMA 

Prion hastalıkları insan ve hayvanları etki
leyen nörodejeneratif hastalıklar arasında et
yopatogenezi tam olarak anlaşılamamış fatal 
bir hastalık grubudur. CJD insanlarda en sık 
görülen prion hastalığı olup yıllık görülme sık
lığı yılda milyonda 0.5-0.8 ve 0.25-2.00 olarak 
bildirilmiştir. 21 ·25 Subakut kognitif fonksiyon 
bozukluğu erken görülen en önemli bulgu ol-
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makla birlikte, myoklonik hareketler, strok 
benzeri ataklar, duysal foka! defisitler, hemi
anopi , afazi, serebellar ataksi gibi bulgular, 
major depresyon, piramidal ve/veya ekstrapi
ramidal bulguların birlikte bulunduğu klinik tab
lolar da gözlenebilir.1·23 Hastalık ilerledikçe korti
kal körlük, optik ataksi ve jeneralize tonik-klonik 
epileptik nöbetler ortaya çıkabilir. 

Takip ettiğimiz olgumuzda nöropatolojik 
olarak inceleme yapılamamış olmasına karşın 
beş ay gibi kısa bir süre içinde gelişen subakut 
başlangıçlı demans, miyokloni, serebellar bul
gular, nöropsikiyatrik bozukluklar ve pirami
dal bulguları ile ayırıcı tanıda herpes simpleks 
ensefaliti , !imbik ensefalit, metabolik ensefalo
patiler ve progresif multifokal lökoensefalopa
ti gibi diğer ensefalopati nedenleri BOS incele
mesi ve diğer laboratuar incelemeleri, EEG ve 
kraniyal MR bulguları ile dışlandı. Hastaya 
"French"24 ve "European"25 kriterlerine göre 
olası CJH tanısı konuldu (fablo 1). Na ve arka
daşlarının 1 8 yayınladığı üç adet "probable 
CJH"da olguların Tl , T2 ve proton ağırlıklı kra
niyal MRI tetkikleri normal iken DW MR' da bi
rinci olguda bilateral temporoparyetal, sağ 
frontal lob ve sağ kaudat nükleusta, ikinci ol
guda sağ frontal ve temporoparyetal bölgeler
de, üçüncü olguda ise sol hemisferin dorsola
teral frontal , temporoparyetal , insular kor
teks, singulat girus ve kaudat nükleusunda art
mış sinyal değişikliği tespit edilmiştir. Yee ve 
arkadaşlarının20 otopsi ile kanıtlanan bir olgu
larında kontrastsız T1, T2 ağırlıklı kranial 
MR'da kortikal atrofi ve hipertansiyona sekon
der periventriküler beyaz cevher değişiklikleri 
varken, DW MR'da hastanın klinik bulguları ile 
uyumlu olarak sağ paryetooksipital kortekste 
artmış sinyal değişiklikleri bulmuşlardır. De
maerel ve arkadaşlarının 19 buna benzer bir di
ğer çalışmalarında otopsi ile kanıtlanmış CJH 
olan üç olgudan sadece birinde proton ve T2 
ağırlıklı kesitlerde bazal ganglia ve kortikal 
bölgelerde lezyon gözlenirken hastaların tü
münde DW MR tetkiklerinde bazal ganglia ve 
kortikal bölgelerde artmış sinyal artışı görül
müştür. Bahn' ın 11 dört CJH hastasında da bila
teral bazal gangliada DW MR'da artmış sinyal 
değişiklikleri izlenmiştir . 
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Tablo 1. Creutzfeldt Jacob hastalığında bildirilmiş kriterler 

CJH tipi "Master's" kriterleri22 "French" kriterleri "European" kriterleri 
Kesin (Detinite) • Nöropatolojik olarak * Nöropatolojik kanıt ve/veya * Nöropatolojik kanıt ve/veya 

kanıtlanmış spongioform * İmmünositokimyasal PrPsc * İmmünositokimyasal PrPsc 
ensefalopati varlığı varlığı 

* İlerleyici demans * Pozitif Western blot • Pozitif Western blot ve/veya 
* Listedeki klinik ve/veya"scapie" ilişkili "scapie" ilişkili fıbriller 

bulgulardan en az biri fibriller 
Muhtemel * Nöropatolojik olarak * İlerleyici demans 
(Probable) kanıtlanmamış olgular * İlerleyici demans * Tipik EEG bulguları 

* İlerleyici demans * Tipik EEG bulguları * Listedeki dört klinik bulgudan 
* Listedeki klinik * Listedeki dört klinik en az ikisi 

bulgulardan en az biri bulgudan en az ikisi 
Olası (Possible) * Üç yıldan az süren yaşam * İlerleyici demans 

ve miyoklonus * İlerleyici demans * EEG normal veya atipik EEG 
* Kesin veya muhtemel * EEG normal veya atipik EEG bulguları 

transmissible CJH olan bir bulguları * Listedeki dört klinik bulgudan 
ailenin ferdi olmak * Listedeki dört klinik en az ikisi 

* Erken ve belirgin alt motor bulgudan en az üçü * İki yıldan az süren yaşam. 
nöron tutulumu ile birlikte 

listedeki klinik bulgulardan 

en az ikisi 

* İlerleyici demans 
Klinik özellikler * Miyoklonus * Miyoklonus * Miyoklonus 

* Piramidal bulgular * Piramidal veya * Görsel veya serebellar belirtiler 
* Karakteristik EEG ekstrapiramidal bulgular * Piramidal veya ekstra piramidal 
* Serebellar bulgular * Görsel semptomlar bulgular 
* Ekstra piramidal bulgular * Serebellar bulgular * Akinetik mutizm 

* Akinetik mutizm 

1996 yılında ilk olarak İngiltere'de tanımla
nan "varyant CJH" özellikle genç erişkinlerde 
psikiyatrik bulgularla başlayıp aylar içinde se
rebellar sendroma yol açmaktadır. Bu hasta
larda sporadik CJH'larından farklı olarak kra
niyal MR incelemesinde özellikle iki taraflı pul
vinar tutulum yaygındır.29 Öte yandan BOS'da 
14-3-3 proteininin artışının CJH otopsi bulgula
rı ile uyumsuz olduğuna dair bazı yayınlar 
CJH'daki nörodejenerasyona spesifik yeni be
lirteçlerin gerekliliğini göstermektedir.26 

MRl'daki sinyal artışı olan bölgelerde yapılan 
nöropatolojik incelemelerde spongioform de
ğişiklikler, nörona! vakuolizasyon5

·
12 veya ast

rogliozis19 gözlenmiştir. CJH'daki patolojik bul
guların spongioform değişiklik, astrositik gli
ozis ve nörona! kayıp27 olduğu göz önüne alı
nırsa, DW MR'daki artmış sinyal artışının bu 
histopatolojik değişikliklere bağlı olduğu dü
şünülmektedir. 

DW MRI özellikle akut strokta iskemiye 
bağlı sitotoksik ödemi erken dönemde göste
ren önemli bir radyolojik tetkiktir. Ancak 
CJH'da diffüzyon anormalliğinin tam nedeni 
bilinmemektedir. T2 ve DW ağırlıklı kraniyal 

Sonuçta klinik olarak prion hastalığı düşü
nülen hastalarda BOS, EEG ve Tl-T2 proton 
ağırlıklı kraniyal MR gibi yardımcı laboratuar 
tetkiklerin normal olabiliceği bilinmektedir. 
Antemortem dönemde bu hastaların tanı ve 
takibinde DW-MR görüntülemenin önemli bir 
yeri olduğu görülmektedir . 
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