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CREUTZFELDT-JAKOB HASTALIĞI: 
İKİ V AKA TAKDİMİ VE TÜRKÇE 

LİTERATÜRÜN GÖZDEN GEÇİRİLMESİ 
Aytaç Yiğit*, Serpil Demirci**, Nermin Mutluer*** 

Creutzfe!dt: fakob Hasta!ıifıniıt Türkı)!e'dehi sıklığı hakkında herhangi bir bilgi yoktuı". Bu 

yazıda son 1 O yılın Tıirkçe nöroloji literatüründe bildirilmiş olan dokuz vakayı gözden 

geçirdik ve iki yeni vaiw suııdu,k Bildirilen vahaların beklenenden çole az sayıda olması, 

Creutzfeldt:falwh Hastalıüı uakalarımn çoğunun teşhis edilemeden öldüğünü 

düşündürmektedir. Bu durum /ıastalığm ayırt edici Minik özelliklerine dikkat edilmemesi 

ve Tı'irkiye'de otopsi yapma geleneğinin yerleşmemiş olmasıyla açıklanabilir. 

Anahtar Kelimeler: Crcutzfeldt:fakob hastalığı, teşhis, prevalans. 

Creııtzfeldt-Jakob Disease: Report ofTwo C~ıses and Review ofTıırkish Literatııre 

The prevalence of the Crcutzfeldt-ja.kob disease in Turkey is unkown. ıve reviewed nine 

cases repoıted in the Tur.kish ızeurologic literature of tbe !ast 1 O years, emel described tıuo 

ııew cases. The reiative rari(JI o/reportecl cases suggests ıhe missed diagnosis of the patieııts 

with Creutzfeldl-jakob clisease. T/ıi..;; sho ııld be dııe to tbe neg/igence of chcıracteristic clinical 

JiJatures of t!ıe diseasc and the lach of routine autopsy practice. 

Key Worıls : Cı-eut2fddi:fahob discase, diap,İıosis, prevalence. 

Creutzfeldt-Jakob hastalığı (CJH), prion adı verilen in

feksiyon etkenleri tarafından oluştuıulan subakut bir en

sefalopatidir. Bütün dünyada göıülebilen bir hastaltktır: 

Avrupa'da, Ameı-il<a kıtasında, Asya'da ve Avusrrnlya'da 

sıklığı y Llcb yaklaşık milyonda bir kişid ir. Vakabrn1 yak

laşık % 6 1 sı ailevicliı ·. CJH'nın başlangıç yaşı 16 ilı::: 85 ar:ı
sıncla değişu- (ortalama 60 yaş), erkek/kadın or:-ınt ise e

şittir. Yakaların % 90'ında hastalık ilerleyici bir ruhsal vı:: 

bedensel kötüleşmeyle başlar. Unutkanltk, sinirlilik, iş 

becerisinde ;17·ılma görülür. ilerleyici bir cieınans . geli.;:i r. 

Daha sonra , hastaların % 90'ıncla m iyoklonik kasılı-nabr 

oıtaya çıkar. Bazı hastalarda spastisite ve Babinsid işareti, 

başka hastalarda da kortikal körlük, ağır ataksi veya ami

yotrnfi göıülür. En sonunda, yaklaşık bir yıl içinde, ağır 

demans., erime ve spastisiteyle hasta ölür. Vak::ıbrın . % 

80'inde EEG'de karalcte ristik anormallikler (peıyoc!ik, bi

lateral senkron, 1-2 Hz'lik trifazik keskin dalgahr) nıi

yoldonik kasılmalara eşllic eder. Ksanyal BT ve MRG er

ken evrelerde genellilde normaldir, daha soma y:ıygın 

beyin atrofısi ortaya çıkar. Hızlı ilerleyen denrn,s, rn.i

yoklonik kasılmalar ve karakteri stile EEG bulguları ile CJH 

tes.hisi konur. Patolojilç incelemede yaygın beyin atrofi;;i 
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vardır. Histolojik ol:ır::ık, ileri derecede nöron kaybı , be

lirgin astrositik gliyoz, iltihabi hücre değişil<lil<lerinin o l

maması ve karakteristik spongiform değişiklli< görülür. 

Spongiform değişiklik nöron ve astrosit sitoplazmasıncla 

oluşan vaküollerden ibarettir (7). CJH' run klinik teşhisi için 

önerik:n krilcrler Tablo l 'de verilıniştir ( 4) 

Tüıkiye'de CJH'mn sıldığı hakkında herhang i bir 

bilgi yoktur. Soll 10 yılın Ti.irkçe nöroloji literatüründe 

bulabil.diğirniz CJH v2kalan Tablo 2'de sumılınuştur. 

n,.ınfara, Ank.ır;ı Üni versitesi Nöroloji Fakültes i ibni S! n:ı 

Hastanesinde izlediğimiz iki vakayı ekliyoruz. 

Valm l*. ·:,6 yaşmda erkek hasta . Bir aydan btTi 

dengesizLik, komışamaına, su içerken bo[~azına kaçırma, 

kol ve barnkl:mnda ani s ıçramalar ve bilinç bubruklığı 

vardı. Daha önce yatısılarak incelendiği biJ· bas.ka h;.ıs

tanede yapılan nöropsikolojilc cleğerlendinnede yakın Ve 

uzak bellek kusuru , kognitif yetilerde yavaşlık saptanmış, 

Kranyal BT ve MRG, :1ynca EEG ve BOS incelemeleri 

nornı al bulunmuş. Hastanemize yatırılclıf;mda yapılan 

nörolojik muayenesinde gözler açık, sözli'ı cevap yok, 

ağrılı uyarana clöıt eksremiteyi çekerek cevap veriyordu. 

Gözdibi, kafa sinirleıinin muayenesi normaldi. Eks 

treınitelercle tomıs ve derin tenclon refleksleri normal, ta-

•· }(}.'X. u;usal Nörolo ji Kongresi 1994 Aclaııa ' da poster o1'ı rnk su-
ııulrm ı :jll ır. · · 



TABLO 1 
Creutzfeldt-Jakob hastalığının klinik teşhis kriterleri 

Her tür anormal 

Teşhisin EEG'de 1 Hz'lik Hareket veya Hastalığı 

kesinlik ruhsal Peryodik peryodik EEG n süresi 

derecesi yıkım miyoklonus kompleksler aktivitesi (ay) 

Kesin + ve + ve + < 12 

Olası + ve + veya + < 18 

Olabilir + ve + <24 

TABLO 2 
Bildirilmiş dokuz vakanın demografik, klinik ve laboratuar özellikleri 

Kaynak Cins Ya Hastalık Aile Demans 
ş süresi öyküsü 

(ay) 

Tunçbay K 59 4 + 
1985 
Başoğ lu K 33 241 + + 
1986 

E 31 + -+ 
Arpacı E 47 6 + 
1990 

E 46 4 + 
Yiğit K 60 4 + 
1992 
Benli K 62 121 + 
1992 
Tunçbay 
1992 

Kayınıtu K 37 1' ) ). + 
1994 

ban derisi cevabı fleksördü. Kol ve bacaklarde yaygın, a

senkron miyoklonik kasılmalar vardı. Tekrarlanan 

EEG'de, yavaşlamış zemin aktivitesi üzerinde bilateral 

senkron 1 Hz'lik trifazil< keskin dalgalar görüldü (Resim 

1) Yatışından bir gün sonra ölen hastanın patoloji!< in

celemesinde makroskopik olarak frontoparietal ve bazal 

sisternayt örten leptomeninkste kalınlaşma ve altındaki 

fro ntoparietal lobların ginıslarında daralma, sulkuslarında 

genişleme görüldü ; ınikroskopil< incelemede (Resim 2) 

g ri ve beyaz cevherde normal sinir dokusunun kay

bolcluğu , yerini astrosit proliferasyonumın doldurduğu 

görüld ü, serebral kortekse yaygın olarak dağılan, yaklaşık 

20-80 mikron çapında , yer yer birleşmiş, yer yer kümeler 

oluşturan, vaküoler (spongioz) dejenerasyon , yine se

rebe llumda koıtil<:al moleküler tabakada spongioz de

jenerasyon izle nd i (5). 

Miyoklonus Başka nörolojik EEG'de BT Patoloji 

+ 

+ 

+ 
+ 

+ 
+ 

+ 

+ 
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bulgu peryodik 
keskin 

dalgalar 

ataksi , kore + normal spongiform 
heıniparezi ensefalopati 

ataksi, nöbet + atrofi spongiforın 

ensefalopati 

ataksi, + normal 
spastisite 

ataksi + normal 
ataksi, + atrofi spongiforrn 

spastisite ensefalopati 
ataksi normal spongiforın 

ensefalopati 
beyaz spongifornı 

cevher ensefalopati ve 
değişiklikleri clemiyelinizasyon 

ataksi + ? 

Vaka 2. 57 yaşında erkek hasta. İki aydan beri ba

şağnsı, hırçınlık , korkular ve unutkanlıl<: varmış. Konuşma 

ve yazma güçlüğü , hesap yapamama, dengesizlik ve yü

rüme güçlüğü eklenmiş. Nörolojik muayenesinde uyanık 

olduğu halele konuşmadığı , ayakta duramadığı , kol ve 

bacaklarında dismetı"i ve cliscliadokokinezi olduğu sap

tandı. Kranyal BT normal il<en MRG'de sağ putamende 

iskemil< alan görüldü. BOS incelemesi normald i. ilk 

EEG'de yaygın yavaşlama görüklü. Üç hafta sonra basta 

aıtıl<: uyandırılamıyordu , spastil< tetı·aparezi ve eks

tı·emitelerde miyoklonil< kasılmalar oıtaya çıktı. Te k

rarlanan EEG'de yavaşlamış zemin aktivitesi üzerinde 1 

Hz'lik bilateral senkron keskin dalgalar görüldü (Resim 

3). Hasta ailesinin isteği üzerine taburcu edileli . 



Resim 1. Vaka 1 'in EEG'sinde, yavaşlaınış zemin aktivitesi 

ı"i:::eri11 cli' hıkıtem! senhmn 1 Hz '!ih heskin da(f!,a!ar. 

Nl~·fııı .2. 1'vlik1ruÜ.JjJtkf.Xtlo!ujil.: ince!enıede, ııonııa! ;,"ııir do

kusuııuıı i?Cı:ybı, cıstıvsit proliferasyoııu ı.:e vaküder görünüm. 

TARTIŞMA 

Burada sunduğumuz iki vakayla birlikte, Türkçe 

nöroloji literatüründe bildiıilen CJH vakalarının toplam 
sayısı ll'clir. Bunların ikisi kardeştir ve soygeçmişlerinde 
(anneanne, anne ve ilti elayı olmak üzere) muhtemelen 
clöıt Cj1-! vakası daha v~u-clır. Demografik ve klinik özel

lil<leri bildirilen 10 hasta ela cinsiyet dağılımı eşittir. Ailevi 

olmayan vakalarcla hastalığın başlama yaşı 37 ile 62 ara

sında değişmekte olup, oıtancas ı 56,S'tur. Ailevi vakalarda 

ise hastaW< dalıa erken yaşta başlamıştır. Hastalığın ilk 

belirtilerinden ölüme kadar geçen süre, bazı hastalarda 
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Resim 3. Vaka 2'nin EEG'sinde, yavaşlcmıış zemin cık

tivitesi üzerinde bilcıteral 1 Hz'lik keskin dalgalar. 

kesin olarak belirlenememiş olı11al<la birlikte, beş hastada 

birkaç ay iken, üç hastada 12 ay veya dal1a uzundur; il<i 

hasta ise bildirirıin yayıma hazırlandığı sırada hala sağdı . 

Hastalardaki ortak bulgular clemans ve miyoklomıstur. 

Biri dışında hepsinde atal<si ele vardır. Piramidal ve eks

trapiramidal bulgular clal1a seyrek bulunmuştur. İlti has

tada karakteristik EEG bulguları görülınemiştir. Krany,ıl 

BT bulgular-ı bildirilen dokuz hastlli1lll altısında normal, i

ltisincle beyin atı·ofisi , birinde ise demiyelinizasyona ben

zer beyaz cevher değişiklikleri bulunmuştur. Altı hasta 

nöropatolojil< olar·ak incelenmiş ve spongifoım en

sefalopati (nöron kaybı, astrosit proliferasyonu, vaküoler 

görünüm, iltihabi hücre infiltrasyonu olı11aması) sap
tlli11111ştır. Krariyal BT'cle beyaz cevher değişil<lil<leri bu

lunan hastlli1lll patolojik incelemesinde, spongiform en

sefalopati bulgularma ek olarak beyaz cevherde pe

ıiventriküler alanda ve coıpus callosum'da hipomiyelinize 

ve demiyelinize alanlar görülınüştür. 

Son 10 yılın Türkçe nöroloji literatürünün gözden 

geçirilmesi, CJH'nın Türkiye'cle bel<lenenclen çok az sa

yıda bilclirilcliğirıi oıtaya çıkarmıştır. CJH'nın dünyadaki 

yaygınlığı göz önüne alındığında, CJH'na Türltiye'cle diğer 

üli<elere göre daha seyrek raslar1111ası olasılığı zayıftır. Bu 

yüzden, ya teşhis edilen CJ1-! vakalarının çoğu ya
yımlanman11ştır, veya ayııt edici !dinil< özelliklerine dil<lrnt 

edilmeyen CJH vakalarmın çoğu teşhis eclileıneclen öl

mektedir. Türkiye'de kesin teşhis konamadan ölen has

talara otopsi yapma geleneğinin yerleşmemiş olduğu 

clil<kate alınırsa , ikinci olasılık daha gerçeğe yakın gö
rünmektedir. 
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