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Paraparezi ile Prezente olan Creutzfeldt Jacob Hastaligi: Olgu Sunumu

Creutzfeldt Jacob Disease Presenting with Paraparesis: A Case Report
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Bu olgu sunumu 27 Kasim-Aralik 2015 de 51. Ulusal Noroloji Kongresi’ nde poster olarak sunulmustur.

OZET

Creutzfeldt Jacob Hastaligi (CJH) hizli ilerleyen, nadir
goriilen, bulagabilen, genellikle fatal, prion proteinin neden
oldugu, heniiz tedavisi olmayan norodejeneratif bir hastaliktir:
Hastalar farkli klinik tablolar ile gelebilirler. Burada 68 yagsin-
da-erkek, paraparezi ile néroloji klinigine basvuran ve CJH ta-
nist konan, tant konduktan sonra 1 ay iginde kaybedilen bir olgu
sunulmugtur.

Anahtar Kelimeler: creutfeldt jacob hastaligi, paraparezi
ABSTRACT

Creutzfeldt's Jacob Disease (CJD) is a rare, rapidly prog-
ressive, usually fatal neurodegenerative disease that may be ca-
used by a prion protein and transmittable. Patients may present
with different clinical features. We report here a 68-year-old man
who was admitted to neurology clinic with paraparesis, diagno-
sed CJD and died within 1 month after diagnosis.
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GIRIS

Creutzfeldt Jacob Hastaligi (CJH) hizhi ilerle-
yen, nadir, bulasabilen, genellikle fatal, prion pro-
teinin neden oldugu nérodejeneratif bir hastaliktir
(1). Yanlis katlanmis prion proteinlerinin birikimine
bagli beynin hizli ilerleyici, siingersi dejenerasyonu
ile seyreder (2). CJH yilda 1/1.000.000 goriiliir (3).
Sporadik, genetik/familial ya da kazanilmis olabilir
(1). Sporadik form (sCJH) en yaygin olan formudur.
Hastalarin %70°1 genellikle bir y1l i¢inde kaybedilir

(1).

Hastalar genellikle hizli ilerleyen demans, ataksi,
myoklonus ile gelirler. Vertigo, bas agrisi, yorgunluk,
giicsiizlik, uyku bozukluklari, davranis degisiklik-
leri, ajitasyon, irritabilite, depresyon, apati, hafiza/
diisiinme/plan/karar verme bozukluklari, myoklonus,
diskinezi, distoni, rijidite de gelisebilir, bazen korliik
olabilir. Hastalar tedricen mobilitelerini kaybederler
ve koma tablosu goriilebilir. Genellikle araya giren
bir enfeksiyon nedeni ile kaybedilirler.
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CJH’ nin kesin tanis1 ancak noropatolojik olarak ko-
nabilir. Klinik tan1 i¢in bazi tan1 kriterleri kullanilir
(Tablo 1) (2).

Tablo 1: CJH tani kriterleri (2).

Kesin sCJH
tanisi

Noropatolojik konfirmasyon

Progressif demans ve asagidaki
klinik karakteristiklerden en az ikisi:

* Miyokloniler

» Gorme veya serebellar bozukluk

* Piramidal veya ekstrapiramidal fonksiyon
bozuklugu

Biiyiik ihtimalle
sCJH

- Akinetik mutizm

- Ve tipik EEG

- ve / veya 2 yildan az yasayan hastalarda
BOS'ta 14-3-3 i¢in pozitifligi

Klinik karakteristiklikler

Yasam siiresinin iki yildan az olmasi

sCHJ: Sporadik Creutzfeldt Jacob Hastaligi; EEG: Elektroensefalografi;
BOS: Beyin omurilik sivist

Muhtemel sCJH

Bu yazida, CJH tanis1 konan ve ilk basvurusunda
hastaligin nadir prezentasyonlarindan paraparezi kli-
nik tablosu ile gelen olgumuzun sunumu ve literatii-
rliin gdzden gecirilmesi amaglanmistir.

OLGU

Altmis sekiz yasinda erkek hasta, unutkanlik,
bacaklarda kuvvetsizlik, yiirime bozuklugu, hare-
ketlerde yavaslama sikayetleri ile poliklinigimize
basvurdu. Oykiisiinden bir yildir giderek artan unut-
kanlik, ti¢ aydir bacaklarda ilerleyici kuvvetsizlik ve
sertlik sikayetlerinin oldugu 6grenildi. Son bir aydir
yiirliyemez hale gelen hastada idrar ve gaita inkonti-
nansi baslamisti. Norolojik muayenede hastanin bi-
linci agikti, kooperasyonu zaman zaman bozuluyor-
du, yer ve zaman oryantasyonu bozuktu.

Mini mental teste koopere olamadi. Gz hareket-
leri vertikal yukart bakista minimal kisitliydi. Her
iki alt ekstremitede motor kuvvet 4/5 idi. Derin
tendon refleksleri normoaktifti. Hoffman isareti
ve Babinski isareti bilateral negatifti. Dort ekstre-
mitede rijidite mevcuttu. Klinikte kaldig1 bir aylik
siirenin sonlarina dogru hastanin ekstremitelerin-
de seyrek izlenen myoklonik hareketler basgladi,
demansiyel bulgularinda da artis oldu. Kraniyal
manyetik rezonans goriintilemede (MRG), kaudat
niikleusta, putamende, talamus dorsomedialinde dif-
flizyon agirlikli goriintillemede (DWI) hiperintens,
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Sekil 1: Kraniyal manyetik rezonans diffiizyon agirhkli goriinti.
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“apperent diffusion coefficient”(ADC) harita goriin-
tiilerinde hipointens kisitli difiizyon bulgusu saptandi
(Sekil 1, 2). Elektroensefalografi (EEG) tetkiki nor-
maldi. BOS 14-3-3 proteini 6.40 ng/dl (referans de-
geri: <1,5 ng/dl.) yiiksek degerde geldi. Hasta yakin-
larmin istegi lizerine taburcu edildi, bir hafta sonra
evinde eksitus oldugu 6grenildi.

TEDAVi

Hastamiza klinik bulgulari, klinik seyir, goriin-
tiileme bulgulari, ve BOS’da 14.3.3 protein pozitifligi
ile CJH tanisi kondu. BOS’ da CJH’ nin biyobelirteci
olan 14.3.3 protein ve ndron spesifik enolaz (NSE)

hizl1 ndérojenerasyonun isaretleridir, ancak CJH i¢in
spesifik degillerdir. BOS 14.3.3 protein yiiksekligi
patolojik tanili hastalarda %90 spesifiklik gosterir (4).

Beyin MRG, BOS 14.3.3 protein yiiksekliginden
daha spesifiktir. Beyin MRG’de T2 agirlikli, DWI
ve ADC sekanslarinda kortikal gri madde (kortikal
kurdele bulgusu) ve derin nukleuslarda anormallik-
ler siktir. DWI/FLAIR sensitivitesi %91, spesifitesi
%93’ tiir (2 ve 5). DWI tipik olarak bazal ganglion,
talamus, korteksi igeren hiperintensiteleri gosterir.
“Hokey Sopasi” veya “pulvinar isaret” goriilebilir
(2). Bizim hastamizin BOS 14.3.3. protein pozitifligi
ve MRG bulgulari CJH’ n1 destekliyordu.
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EEG incelemesi, beyin MRG veya BOS ¢alismala-
rina gore daha az sensitiftir. EEG’ de tipik periyodik
keskin dalga kompleksleri, normal ya da nonspesifik
bulgular olabilir (1, 6). Hastamizda EEG bulgulari
normal olarak degerlendirilmisti.

Son yillarda BOS’da Real Time-Quaking- Induced
Conversion (RT-QulC) testi gelistirilmistir. Bu test
direk patojenik prion proteinini tespit eder. RT-QulC
birkag caligmada sensitivitesi %80 {istliinde, spesifite-
si yaklasik %98 olarak gosterilmistir. Nazal firgalama
ile olfaktor epitelinden de bakilabilir (7). Ancak RT-
QulC testinin MRG kadar yiiksek sensivitesi yoktur.

Beyin doku biyopsisi veya post mortem beynin in-
celenmesi CJH tanisinda altin standarttir (3). Tonsil
biyopsisi gibi lenfoid organ biyopsileri de prion pro-
tein ekstrakte edilebilecek dokulardir (3). CJH’ nin
spesifik bir tedavisi yoktur. Semptomatik ve destek
tedavileri yapilabilir. Hastaligin tedavisi ile ilgili ¢a-
ligmalar devam etmektedir. Ayirict tanida vaskiiler,
norodejeneratif, otoimmiin, enfeksiydz, tromboem-
bolik, neoplazm, iyatrojenik ,toksik ve metabolik
durumlar diisinilmelidir (1). CJH tanmisinda “yeni
diagnostik modaliteler gdz Oniinde tutulmali, tani
kriterleri gbzden gegirilerek glincellemeler yapilma-
lidir” tartismalar1 baglamistir. Yakin zamanda yeni
tani kriterlerinin gelistirilmesi beklenmektedir.

Sonug olarak, CJH’ nin atipik prezentasyonlarindan
paraparezi tablosu gibi ¢ok sik karsilasiimayan tablo-
lar ile de goriilebilecegi akilda tutulmalidr.
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