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CREUTZFELDT-JAKOB HASTALIGI:
IKi VAKA TAKDIMI VE TI"JRKQE
LITERATURUN GOZDEN GECIRILMESI

Creutzfeldi-Jakob Hastals

Aytac Yigit*, Serpil Demirci**, Nermin Mutluer***

1 Tiirkiye'deki sikhgr hakkinda herbangi bir bilgi yoktur. Bu

yazida son 10 yihn Tiirkge ndrolofi literatiiriinde bildirilmis olan dokuz vakayr gdzden
gecirdik ve iki yeri vaka sunduk. Bildirilen vakalarin beklenenden ¢ok az sayida olmast,

Creutzfeldt-Jakob Hastalydy vakalarnnn ¢ogunun teshis edilemeden dldiigiinii

diistindiirmekiedir. Bu: durwim bastaligin ayut edici klinik ozelliklerine dikkat ecilmemesi
ve Tiirkiye'de otopsi yapina geleneginin yerlesmemis olmasiyla agz/e/mmbzlu

Anabtar Kelimeler : Creulzfeldt-Jakob hastaligi, teshis, prevalans.

Creutzfeldt-Jakob Disease : Report of Two Cases and Review of Turkish Literature

The prevalence of the Creutzjeldt-Jakob disease in Turkey is unkown. We reviewed nine
cases reported in the Turkish nieurologic literature of the last 10 years, and described two
new cases. The relative rarity of reporied cases suggests the missed diagnosis of the patients
with Creutzfeldi-Jakob disease. This should be due to the negligence of characteristic clinical
Jeatures of the disease and the lack of routine autopsy practice.
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Creutzfeldt-Jakob hastahg: (CJH), prion ad: verilen in-
feksiyon etkenleri tarafindan olusturulan subakut bir en-
sefalopatidir. Biitlin diinyada goriilebilen bir hastaliktir;
Avrupa'da Amerika kitasinda, Asya'da ve AVUSU"ﬂYLL'dLL
sikligt vilda vaklasik milyonda bir kigidir. Vakalarn yak-
lasik % 6 st ailevidir, CJH'nin baslangic vast 16 ile 85 ara-
sindla degisir (ortalama 60 yag), ertkek/kadin oraru ise e
sittir. Vakalarin % 90'mnda hastalik ilerleyici bir ruhsal ve
bedensel kotiilesmeyle baslar. Unutkanlds, sinirliiik, is
becerisinde a71lma goriiliir. {lerleyici bir demans, pelizir.
Daha sonra, hastalarin % 90'inda miyoklonik kasimalar
ortaya cikar. Bazi hastalarda spastisite ve Babinski isarct,
baska hastalarda da kortikal kérlik, agu ataksi veva ami-
yotrofi gériiliir. En sonunda, yaklasik bir yil icinde, agr
demans, erime ve spastisiteyle hasta oliir. Vakalarn %
80'inde EEG'de karakteristik anormallikler (peryodik, bi-
lateral senkron, 1-2 Hzlik trifazik keskin dalgalar) mi-
yoklonik kasilmalara eslik eder. Kranyal BT ve MRG er-
ken evrelerde genellikle normaldir, daha sonra yaygin
beyin atrofisi ortaya ¢ikar. Hizlt ilerleyen demans, mi-
yoklonik kastlmalar ve karakteristik EEG bulgulart ile CjH
teshisi konur. Patolojik incelemede yaygin beyin atrofisi
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vardr, Histoloiik olarak, ileri derecede néron kaybi, be-
lirgin astrositk gliyoz, iltihabi hiicre degisikliklerinin ol-
mamast ve karakreristik spongiform degisiklik gortiliir.
Spongiform degisiklik noron ve astrosit sitoplazmastnda
olusan vakiiollerden ibarettir (7). CJH'nin klinik teshisi icin
Onerilen kriterler Tablo 1'de verilmistir (4).

Tiirkiye'de CJH'nin sikhig hakkinda herhangi bir
bitgi vokrur. Son 10 yilin Tiitkge noroloji literatirtinde
bulabildigimiz CIH vakalari Tablo 2'de sunulmustur.
Bunlaca, Ankara Universitesi Noroloji Fakiiltesi Ibni Sina
Hastanesinde izledigimiz iki vakay ekliyoruz. ‘

Vaka 1% 96 yasinda erkel hasta. Bir aydan beri
dengesizlik, konusamaina, su icerken bogz‘.zma kagimina,
kol ve bacakiannda ani sicramalar ve biline bulanikligs
vard. Daha dénce yatrlarak incelendigi bir baska has-
tanede yapilan noropsikolojik degerlendirmede yakin ve
uzak bellek kusuru, kognitit yetilerde yavaslik saptannus:
Kranyal BT ve MRG, ayrica EEG ve BOS incelemeleri
normal bulunnws., Hastanemize yaurldiginda yapilan
nérolojik muayenesinde gozler acik, sozlii cevap yok,
agnlt uyarana dort eksremiteyi cekerek cevap veriyordu.
Gozdibi, kafa sinirlerinin - muayenesi normaldi.  Eks-
tremitelerde tonus ve derin tendon refleksleri normal, ta-

KXX. Uiusal Norolofi Kongresi 1994 Adana’da poster olarak su-
nulmustar,



TABLO 1

Creutzfeldt-Jakob hastaligimimn klinik teshis kriterleri

Her tiir anormal

Teshisin EEGde 1 Hz'lik Hareket veya Hastaligt
kesinlik ruhsal Peryodik peryodik EEG n siiresi
derecesi yikim miyoklonus kompleksler aktivitesi (ay)
Kesin + ve + ve + <12
Olast + ve + veya 2 <18
Olabilir + ve + <24
. TABLO 2
_ Bildirilmis dokuz vakanin demografik, klinik ve laboratuar 6zellikleri
Kaynak Cins Ya  Hastalk  Aile Demans Miyoklonus Bagkanérolojik EEG'de BT Patoloji
$ siiresi  Oykiisil bulgu peryodik
(ay) keskin
dalgalar
Tunchay K ) 4 + + ataksi, kore + nomal spongiform
1985 hemiparez ensefalopati
Basoglu K 33 247 + + + ataksi, nobet + atrofi spongiform
1936 ensefalopati
E 31 ? + ot + - - !
Arpact E 47 0 - + + ataksi, + notmal
1990 spasisite
E 46 4 + ataksi + normal -

Yigit K 60 4 + ataksi, + atrofi spongiform
1992 spastisite ensefalopati
Benli K 02 127 - + + ataks - normal - spongiform
1992 ensefalopati
Tunchay beyaz spongiform
1992 cevher ensefalopati ve

degisiklikleri  demiyelinizasyon
Kayimtu K 37 157 + + ataksi + ? -
1994

ban derisi cevabi fleksordii. Kol ve bacaklarde yaygin, a-
senkron miyoklonik kasilmalar vardi Tekrarlanan
EEG'de, yavaslamis zemin aktivitesi Uzerinde bilateral
senkron 1 Hz'lik trifazik keskin dalgalar gortildii (Resim
D). Yatisindan bir glin sonra ¢len hastanun patolojik in-
celemesinde makroskopik olarak frontoparietal ve bazal
sisternayt érten leptomeninkste kalinlagsma ve altndaki
frontoparietal loblarin giruslarinda daralma, sulkuslarinda
genisleme goriildi; mikroskopik incelemede (Resim 2)
gri ve beyaz cevherde normal sinir dokusunun kay-
boldugu, yerini astrosit proliferasyonunun doldurdugu
gortldii, serebral kortekse yaygin olarak dagilan, yaklagik
20-80 mikron capinda, yer yer bitlesmis, yer yer kiimeler
olusturan, vakuoler (spongioz) dejenerasyon, yine se-
rebellumda kortikal molekiiler tabakada spongioz de-
jenerasyon izlendi (5).

Vaka 2. 57 yaginda erkek hasta. ki aydan beri ba-
sagrist, hircinlik, korkular ve unutkanlik varmig. Konugma
ve yazma giicliigli, hesap yapamama, dengesizlik ve yU-
riime glicliigii eklenmis. Nérolojik muayenesinde uyantk
oldugu halde konusmadigi, ayakta duramadigs, kol ve
bacaklarinda dismetri ve disdiadokokinezi oldugu sap-
tandi. Kranyal BT normal iken MRG'de sag putamende
iskemik alan goriildii. BOS incelemesi normaldi. 1lk
EEG'de yaygin yavaglama goriildii. U hafta sonra hasta
artik  uyandirilamiyordu, spastik tetraparezi ve eks-
tremitelerde miyoklonik kastdmalar ortaya ¢kt Tek-
rarlanan EEG'de yavaglamis zemin aktivitesi Gizerinde 1
Hzlik bilateral senkron keskin dalgalar gortildi (Resim
3). Hasta ailesinin istegi tizerine taburcu edildi.
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Resim 1. Vaka 1'in EEG'sinde, yavaslamis zemin aktivitesi
lizerincde bilateral senkron1 Hz'lik keskin dalgalar.

Resin 2. Mikroskopik peitolojik inceleimede, normeal sinir do-
st keyby, astrosit proliferasyonu ve vakiioler goriingim.

TARTISMA

Burada sundugumuz iki vakayla birlikte, Tiirkce
noroloji literattirinde bildirilen CJH vakalarnin toplam
sayist 11'dir. Bunlarin ikisi kardestir ve soygecmislerinde
(anneanne, anne ve iki dayr olmak Uzere) muhtemelen
dort CJH vakast daha vardir. Demografik ve klinik 6zel-
likleri bildirilen 10 hastada cinsiyet dagilumni esittir. Ailevi
olmayan vakalarda hastaligin baslama yast 37 ile 62 ara-
sinda degismekte olup, ortancast 56,5'tur. Ailevi vakalarda
ise hastalik daha erken yasta baslamistir. Hastaligin ilk
belirtilerinden oltime kadar gecen stire, bazi hastalarda
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Resim 3.Vaka 2'nin EEG'Sinde, yavagslamis zemin ck-
tivitesi tizerinde bilateral 1 Hz'lik keskin dalgalar.

kesin olarak belirlenememis olmakla birlikte, bes hastada
birkac ay iken, ti¢c hastada 12 ay veya daha uzundur; iki
hasta ise bildirinin yayima hazirlandigt sirada hala sagd.
Hastalardaki ortak bulgular denrans ve miyoklonustur.
Biri distnda hepsinde ataksi de vardir. Piramidal ve eks-
trapiramidal bulgular daha seyrek bulunmustur. 1ki has-
tada karakteristik EEG bulgulart gorilmemistir. Kranyal
BT bulgulan bildirilen dokuz hastanin altisinda normal, i-
kisinde beyin atrofisi, birinde ise demiyelinizasyona ben-
zer beyaz cevher degisiklikleri bulunmustur. Altt hasta
noropatolojik olarak incelenmis ve spongiform en-
sefalopati (nGron kaybi, astrosit proliferasyonu, vaktioler
gorinim, iltthabi hicre infiltrasyonu olmamasy) sap-
tanmustir. Kranyal BT'de beyaz cevher degisiklikleri bu-
lunan hastanin patolojik incelemesinde, spongiform en-
sefalopati bulgularina ek olarak beyaz cevherde pe-
riventrikiiler alanda ve corpus callosum'da hipomiyelinize
ve demiyelinize alanlar gorilmiistiir.

Son 10 yilin Tirkce noéroloji literatlirtintin gdzden
gecirilmesi, CJH'nin Turkiye'de beklenenden cok az sa-
yida bildirildigini ortaya c¢ikarmustir. CJH'nin dinyadaki
yayginligi goz dntline alindiginda, CJH'na Ttirkiye'de diger
tilkelere gore daha seyrek raslanmasi olasiligs zayittir. Bu
yuzden, ya teshis edilen CJH vakalannin cogu ya-
yimlanmanustir, veya ayut edici klinik 6zelliklerine diklat
edilmeyen CJH vakalarinin cogu teshis edilemeden 6l-
mektedir. Turkiye'de kesin teshis konamadan 6len has-
talara otopsi yapma geleneginin yerlesmemis oldugu
dikkate alinirsa, ikinci olasilik daha gercege yakin go-
rinmektedir.
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