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Néroloji

Olasi Bir Jacob Creutzfeldt
Hastasi ve Diffiizyon Agirlikli
MR’de Bilateral Bazal Ganglion
Hiperintensitesi-Olgu Sunumu
OZET Creutzfeldt Jacob hastaligi (CJH) prion pro-

tein mutasyonu ile ortaya ¢ikan, hizli gelisen, o6lim-
le sonuglanan nadir bir hastaliktir. Hastaligin  tani-

st biopsi ile konulabilmekte ancak son yillarda ante-
mortem tanida ozellikle difflizyon agirlikh MR (DW
MR) incelemelerin otopsi bulgulari ile uyumlu bilgi-
ler verdigi literatiirde goze carpmaktadir. Bu yazida
olasi CJH tanisi alan bir olgumuzun DW MR bulgu-
lan literatiir esliginde sunulmus ve tartisilmistir.

Anahtar kelimeler: Creutzfeldt Jacob hastaligi
(CJH), DW MR.

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

ABSTRACT Creutzfeldt Jacob disease is a rapidly

progressive and fatal disorder caused by prion pro-
tein mutation. It’s diagnosed by biopsy but recently
it’s realised in literature that antemortem diffusion
weighted MRI (DW MRI) examination is equal to
the autopsy findings. We report a case diagnosed
as “possible CJD” and discuss the findings of DW
MRI associated with literature.

Key words: Creutzfeldt Jacob disease (CJD), DW

MRI.

Creutzfeldt Jacob Hastaligi (CJH) subakut-
ilerleyici demansa neden olan, serebellar atak-
si, myoklonik hareketler, piramidal ve ekstra-
piramidal bulgularin birlikte bulunabildigi fa-
tal bir hastaliktir.! Yapilan bazi calismalarda
CJH olan kisilerin kraniyal MRI incelemelerin-
de T 2 agirlikh kesitlerde kaudat niikleus, pu-
tamen, globus pallidum ve talamusta artmis
sinyal degisiklikleri, kortikal atrofi ve perivent-
rikliler beyaz cevher degisiklikleri*** gdzlenir-
ken diger bazi calismalarda kortikal atrofi di-
sinda patolojik bir bulgu gbdzlenmemigtir.'>'
DW MR ile yapilan caligmalarda kortikal ve
subkortikal bolgelerde diffiizyon anormallikle-
ri bildirilmistir." Ozellikle erken donemde
CJH tanisinin konulmasinin zorlugu karsisinda
DW MR’ deki bu degisikliklerin CJH tani ve ta-
kibinde 6nemli olabilecegi diisiiniilmektedir.

Fakiiltemizde ilk defa muhtemel CJH tanisi
alan bir olgu klinik ve DW MRI bulgulari ile bir-
likte sunulmustur.
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OLGU

62 yasinda, okur yazar, dénceden saglikli ol-
dugu 6grenilen kadin hastada bes ay 6nce bas-
layan kulaklarda ugultu, ¢inlama yakinmalari-
nin baslangicindan bir ay sonra ilerleyici den-
gesizlik ve unutkanlik, gérsel ve isitsel halliisi-
nasyonlar, spontan ve sesli uyaranlara karsi
tim ekstremitelerde sicrayici hareketler, asiri
yemek yeme ve cevresindekilere karsi siipheci
davraniglarin gelistigi 6grenildi.

Norolojik muayenede, hastanin bilinci acik
olup, déonem dénem yer ve zaman oryantasyo-
nunda bozukluk tespit edildi. Mini Mental Du-
rum Muayenesinin Tilirkce versiyonunda®
22/30 puan aldi. Konusma muayenesi ve kra-
niyal sinirler normaldi. G6z dibi normaldi.
Hastada agnozi gdzlenmezken, konstriiksiyo-
nel apraksi, optik ataksi vardi. Derin tendon
refleksleri canli iken, taban cildi bilateral flek-
sordii. Ozellikle iist ekstremitelerde, spontan
ve sesli uyaranlarla olusan tarzda miyoklonik
hareketler godzlenmekteydi. Govde ataksisi

Y. Celik ve ark.



£z g
[Augl=ls"r' 04

olan hasta ayakta zor durabilmekteydi. Hasta-
da iki tarafli parmak burun testi, diz-topuk tes-
ti, ard1 sira hareketler ileri derecede bozuktu.
Tam kan tetkiki, biokimyasi, sifiliz seroloji-
si, serum amonyak diizeyi, HIV serolojisi, tiro-
id fonksiyon testleri normal degerlerinde olan
hastada periferik timor belirtecleri, AC PA ve
batin USG normaldi. BOS incelemesi normaldi.
Hastanin T1, T2 ve proton agirlikli kraniyal
MRI tetkiklerinde kortikal atrofi disinda bir pa-
toloji yoktu Beyin SPECT ve EEG tetkikleri nor-
maldi. DW-MRI tetkikinde her iki kaudat niikleus
basinda sinyal artis1 gozlendi (Resim 1).
Serebellar ataksi ve miyoklonilerin ilerleme-
si nedeniyle yiirtiyemez hale gelen hastada isit-
sel ve gorsel haliisinasyonlara ek olarak yutma
zorlugu, idrar ve gaita inkontinansi gelisti. Has-
ta yakinmalarinin baglangicindan bes ay sonra
aspirasyon pnémonisi sonucu kaybedildi.
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HE 1.51

Evaluation: Mean

Sekil 1. Hastanin DW-MRI tetkikinde her iki kaudat
niitleus basinda sinyal artisi gozlenmistir.

TARTISMA

Prion hastaliklar1 insan ve hayvanlar etki-
leyen norodejeneratif hastaliklar arasinda et-
yopatogenezi tam olarak anlasilamamis fatal
bir hastalik grubudur. CJD insanlarda en sik
goriilen prion hastaligi olup yillik goriilme sik-
lig1 yilda milyonda 0.5-0.8 ve 0.25-2.00 olarak
bildirilmistir.** Subakut kognitif fonksiyon
bozuklugu erken goriilen en énemli bulgu ol-
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makla birlikte, myoklonik hareketler, strok
benzeri ataklar, duysal fokal defisitler, hemi-
anopi, afazi, serebellar ataksi gibi bulgular,
major depresyon, piramidal ve/veya ekstrapi-
ramidal bulgularin birlikte bulundugu klinik tab-
lolar da gozlenebilir."*” Hastalik ilerledik¢e korti-
kal korliik, optik ataksi ve jeneralize tonik-klonik
epileptik nobetler ortaya cikabilir.

Takip ettigimiz olgumuzda noropatolojik
olarak inceleme yapilamamis olmasina karsin
bes ay gibi kisa bir siire icinde gelisen subakut
baslangich demans, miyokloni, serebellar bul-
gular, noropsikiyatrik bozukluklar ve pirami-
dal bulgulari ile ayirici tanida herpes simpleks
ensefaliti, limbik ensefalit, metabolik ensefalo-
patiler ve progresif multifokal l6koensefalopa-
ti gibi diger ensefalopati nedenleri BOS incele-
mesi ve diger laboratuar incelemeleri, EEG ve
kraniyal MR bulgular1 ile digslandi. Hastaya
“French” ve “European” kriterlerine gore
olasi1 CJH tanisi konuldu (Tablo 1). Na ve arka-
daslarinin’ yayinladigr ti¢ adet “probable
CJH”da olgularin T1, T2 ve proton agirlikli kra-
niyal MRI tetkikleri normal iken DW MR’ da bi-
rinci olguda bilateral temporoparyetal, sag
frontal lob ve sag kaudat niikleusta, ikinci ol-
guda sag frontal ve temporoparyetal bolgeler-
de, liciincii olguda ise sol hemisferin dorsola-
teral frontal, temporoparyetal, insular kor-
teks, singulat girus ve kaudat niikleusunda art-
mis sinyal degisikligi tespit edilmistir. Yee ve
arkadasglarinin® otopsi ile kanitlanan bir olgu-
larinda kontrastsiz T1, T2 agirlikli kranial
MR’da kortikal atrofi ve hipertansiyona sekon-
der periventrikiiler beyaz cevher degisiklikleri
varken, DW MR’da hastanin klinik bulgulari ile
uyumlu olarak sag paryetooksipital kortekste
artmis sinyal degisiklikleri bulmuslardir. De-
maerel ve arkadaslarinin® buna benzer bir di-
ger calismalarinda otopsi ile kanmitlanmig CJH
olan ii¢ olgudan sadece birinde proton ve T2
agirhikli kesitlerde bazal ganglia ve kortikal
bolgelerde lezyon gozlenirken hastalarin ti-
miinde DW MR tetkiklerinde bazal ganglia ve
kortikal bolgelerde artmus sinyal artisi goril-
miistiir. Bahn'in'” dort CJH hastasinda da bila-
teral bazal gangliada DW MR’da artmis sinyal
degisiklikleri izlenmistir.
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Tablo 1. Creutzfeldt Jacob hastaliginda bildirilmis kriterler

CJH tipi

"Master’s" kriterleri*

"French" kriterleri

"European" kriterleri

Kesin (Definite)

* Noropatolojik olarak
kanitlanmis spongioform
ensefalopati

* lerleyici demans

* Listedeki klinik
bulgulardan en az biri

* Noropatolojik kanit ve/veya

* Immiinositokimyasal PrPsc
varligi

* Pozitif Western blot
ve/veya"scapie" iliskili
fibriller

*

*

*

Néropatolojik kanit ve/veya
Immiinositokimyasal PrPsc
varlig

Pozitif Western blot ve/veya
"scapie" iligkili fibriller

Muhtemel
(Probable)

* Noropatolojik olarak
kanitlanmamis olgular

* lerleyici demans

* Listedeki klinik
bulgulardan en az biri

* lerleyici demans

* Tipik EEG bulgulari

* Listedeki dort klinik
bulgudan en az ikisi

*

*

{lerleyici demans

Tipik EEG bulgular

Listedeki dort klinik bulgudan
en az ikisi

Olas: (Possible)

* Uc yildan az siiren yasam
ve miyoklonus

* Kesin veya muhtemel
transmissible CJH olan bir
ailenin ferdi olmak

* Erken ve belirgin alt motor
noron tutulumu ile birlikte
listedeki klinik bulgulardan
en az ikisi

* lerleyici demans

* lerleyici demans

* EEG normal veya atipik EEG
bulgular:

* Listedeki dort klinik
bulgudan en az {icii

*

*

*

llerleyici demans

EEG normal veya atipik EEG
bulgular

Listedeki dort klinik bulgudan
en az ikisi

iki yildan az siiren yasam.

Klinik ozellikler

* Miyoklonus

* Piramidal bulgular

* Karakteristik EEG

* Serebellar bulgular

* Ekstra piramidal bulgular

* Miyoklonus

* Piramidal veya
ekstrapiramidal bulgular

* Gorsel semptomlar

* Serebellar bulgular

¥

*

*

Miyoklonus

Gorsel veya serebellar belirtiler
Piramidal veya ekstra piramidal
bulgular

Akinetik mutizm

* Akinetik mutizm

1996 yilinda ilk olarak Ingiltere’de tanimla-
nan "varyant CJH" 6zellikle genc erigkinlerde
psikiyatrik bulgularla baslayip aylar icinde se-
rebellar sendroma yol acmaktadir. Bu hasta-
larda sporadik CJH’larindan farkl olarak kra-
niyal MR incelemesinde Ozellikle iki tarafli pul-
vinar tutulum yaygindir.® Ote yandan BOS’da
14-3-3 proteininin artisinin CJH otopsi bulgula-
r1 ile uyumsuz olduguna dair bazi yayinlar
CJH’daki norodejenerasyona spesifik yeni be-
lirteclerin gerekliligini gostermektedir.®

DW MRI ozellikle akut strokta iskemiye
baglh sitotoksik 6demi erken donemde goste-
ren Onemli bir radyolojik tetkiktir. Ancak
CJHda diffizyon anormalliginin tam nedeni
bilinmemektedir. T2 ve DW agirlikli kraniyal
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MRI'daki sinyal artisi olan bolgelerde yapilan
noropatolojik incelemelerde spongioform de-
gisiklikler, noronal vakuolizasyon®" veya ast-
rogliozis" gbzlenmistir. CJH’daki patolojik bul-
gularin spongioform degisiklik, astrositik gli-
ozis ve noronal kayip* oldugu g6z oniine ali-
nirsa, DW MR’daki artmis sinyal artisinin bu
histopatolojik degisikliklere bagl oldugu dii-
stnlilmektedir.

Sonucta klinik olarak prion hastaligi diisii-
nilen hastalarda BOS, EEG ve T1-T2 proton
agirlikl kraniyal MR gibi yardimci laboratuar
tetkiklerin normal olabilicegi bilinmektedir.
Antemortem doénemde bu hastalarin tam ve
takibinde DW-MR gériintiilemenin 6énemli bir
yeri oldugu goriilmektedir .
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