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iKi CREUTFELDT-JAKOB HASTALIGI OLGUSU

Dr. Baki ARPACI**, Dr. Cigdem GZKARA**, Dr. Hulki FORTA**; Dr. Feriha OZDEMIR**,

OZET: Klinik seyir ve EEG bulgulanyla Creutzfeld-Jakob Hastalig: tanisi konmus iki olgu incelenmis, konuyla ilgili litera-
tiir gbzden gecirilerek bu hastalikte EEG 'nin de 6nemi vurgulamip sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: M.S.S. yozlasmasi, bunama, EEG

SUMMARY: Two Creutzfeldi-Jakob Disease (CJD) cases diagnosed by clinical coarse and EEG features were presented and
literature abhout this subject was rewieved stressing the importance of characteristic EEG aspect.

Creutzfeld-Jakob Hastahf (CJH), santral sinir sisteminin
hizh progresyon gosteren, demansiyel bulgulan on planda
seyreden fatal dejeneratif bir hastalipidir, Heidenhain hastah-
g1, spongioform ensefalopati de denir. Hastahifin etkeninin

transmissibl bir ajan oldugu, kuru hastahf, koyun ve kegiler-

de goriilen scrapie hastaliginin da aym tip non- konvansiy onel
viriislerce olugturuldugu diigiiniilmektedir (27). Orta ve ileri
vaglarda ortaya giktif1, kadin erkek oraninin egit oldugu goz
lenmigtir. Ancak bazi ¢aligmalarda kadinlarda daha sik oldu-
gu belirlenmis (34). Oldukga nadir rastlanir. Yilhk insidansin
ortalama 0.3-0.45-1/milyon oldugu diisiiniilmektedir (1, 26,
27). Ancak Libyah Yahudiler'de bilinmeyen nedenlerden otii-
ri bu oranmin yiiksek oldugu bildirilmistir (27). Vakalarnin
%15'inin familyal oldugu, otozomal dominant gecis gosterdi-
gi saptanmustir (23). Ailevi insidans Ingiltere ve Galler'de
%6, Fransa'da %9, Israil'de %35 olarak gdsterilmigtir (34).
Ailevi formu oldupu disiiniilen Gertsmann-Strussler-Schein-
ker hastahinin da CJH gibi sempanzelere inokule edildigin-
de spongioform ensefalopati yapmasi dikkati ¢ekmis ve bu
hastalarda genetik bir yatkinhk da diigiiniilmiistiir (1). Bu
arada Japonya'dan yapilan bir galismada HLA-DQw3 doku
antijenenin belirgin oldugu bulunmus (20). Siit ¢ocuklan ve
cocuklukta gbriilen Alper's hastaligi adimi alan progressiv bir

da kazamildif diigliniilmiigtiir (22).

Dr. Sevim BAYBA$#*, Dr. Hiilya TIRELI**

grup bozukiugun da spongioform ensefalopati yaptig1 ve CJH
gibi deney hayvanlarina gegirilebildigi saptamnca CJH'nin sa-
nildifindan daha yaygin oldugu belki de yasamn itk yillarin-

Inkiibasyon periodu 10-14 ay arasinda olup (27) gegis yo
lu konusunda heniiz kesin bilgiler yoktur. Ancak agik¢a gos:
terilebilen tek yayilim yolu iatrojeniktir. Kornea transplan-
tasyonu, derin elekfrod uygulanmasi, hipopituiterizm ama-
ciyla, insan biiyiime hormonu enjeksiyonu (9, 15, 25, 29)so:
nucu hastalar bilinmektedir. Her ne kadar epidemiyolojik
caligmaladrda hayvanlarla ilgilenenlerde hastalik ortaya ¢ik:
masinda bir artig bildiriimese de (5, 34) yine de serapie ile
enfekte hayvan Uriinlerinin insan yiyeceklerini kolayhkla
kontamine edebilecegi gosterilmis ve en azindan bazi CJH
vakalarinin nedeni olabilecegi 6ne siiriilmiigtiir (12). Deney-
sel caligmalar okiiler ve noral dokulann yamsira kan ve id:
rarla da gegis olabilecegini gdstermis, enfeksiyon ajam be:
yin, i¢ organlar ve kanda klinik tablonun gelisiminden qok
once belirlenebilmistir (25). Ameliyathane ve patoloji labo
ratuvarlarinda tedbirli davraniimasi, demansi olan ve YaS!E
hastalarda kullamlan tonometrelere tzellikle dikkat edilmesl
gerekmektedir (11, 13).

Patolojik depisiklikler Gzellikle serebral ve serebellar kot

* 10. Ulusal Klinik Norofizyoloji EEG-EMG Kongresi'nde bildiri olarak sunulmustur
+% BakirkOy Ruh ve Sinir Hastaliklar1 Hastanesi, Noroloji Klinigi
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toksde ve pazal ganglionlarda siklikla yaygin, bazi vakalarda
da occipito parietal alaniarda dzha belirgin olarak saptanms
r. Dokulara tipik spongioz goriiniimii veren intrandronal va-
kuoller, sinir hiicresinde ileri derecgde de}enerasyorll ve_kaylp
ast-rbglial proliferasyon tabloya eslik eder a'ncak iltihabi reak-
jyon goriiimez. Her ne kadar tutulumun dlffu? oldugu bilin-
fnekteyse de literatiirde unilateral hemiparezi, afazi, fokal
motor nobetlerle giden ve otopsi§inde sade?e sol hemisferde
atolojik degigiklikler goriilen b11: l?a_sta bl!djrilmistir (35).
Subakut spongioform ensofalopati tipinde dejenerasyon sik-
hkla gri maddede goriiliirken, son zamanlarda tanimlanan pa-
hesefalitik tipte hem gri hem de beyaz cevherde patolojik de-
gisiklikler saptanmis ve bu tipi de deney hayvanlarinda has-
tahk olusturmustur (24) Scrapie ile enfekte hayvanlar ve
CJH'da beyin dokularinda 27-30 kiloda 1 tonluk proteaz-re-
sistant protein yapilari iceren fibriller yapi saptanmistir
(4). Baska caligmacilar ise amyloid plaklar gostermisgtir (7,
Sl)éilroy hastahifin 5 formunu tammlamigtir (16).

1- Klasik Tip: Bellek bozukluklanyla hizla ilerleyen de-
mans gelisir, erken semptomlar kisisel bakimdan dikkatsizlik,
disfazi olup ardindan ekstra piramidal bozukluklar, serebellar
tutulum gelir, myoklonik jerkler, koreiform hareketler, irkil-
me ve nobetler eslik edebilir ve demansh, afazik, inkontinans
11, rigid ve yataga bagli hasta olur.

9- Subakut Spongioform Ensefalopatik Tip (Nevin-Jones):

Bagapmns, yaygmn glicsiizliik, konsantrasyonda zayiflama ve
epizedik konfiizyonlarla 1-2 ayda hizla demansa ilerleyen tip.
Akinetik mutizmle sonug¢lanan disfazi, spastisite, rigidite ve
myoklonik jerkler diger bulgular olup, 3 ay icinde &liimle
sonlanir.

3- Optik Tip (Heidedellein tip): Klasik tipin bulgularina ek
olarak visuel agnozi, renk algilamada bozukluk, fotopsiile gi-
den oksipital korteks tutulumu eslik eder, hizla kortikal kor-
liige ilerler.

4- Serebellar Tip: Hastalann bliyiik kisminda serebellar
bulgular vardir.

5 Amyotrofik Tip: Hizh progressiv ALS ile giden progres-
siv. demans tablosu olarak tamimlanmis. Ancak son yapilan
caligmalar erken amyotrofinin eglik ettigi demans tablolan-
nm CIM'den ok klasik ALS ile ilgili oldugu, transmissul
CJH'da asa@ motor néron tutulumunu genellikle ge¢ dénem-
de ve daha fulminan seyirli serebral ve serebellar bulgulariyla
birlikte oldugunu gistermistir (28).

Ayrica ilk bulgu olarak sadece parsiel elementer motor no-
bet goriilen (2), veya sadece psikiatrik semptomlarla ortalama
10 ay boyunca (17) sadece izole afazi ile 1 yil izlenen hasta-
lar bildirilmistir (21). Hastaligin seyrine gore simflandirma
yapihrsa: :

1- Subakut Form: Ort. siire 5.5-6 ay, 2- Intermediet Form
33 ay, 3- Amyotrofik Form: 28 ay, ancak 16 yil siirdiifii
otopsivle verifie bir vaka yayinlanmistir (10).

Rutin homatolojik ve kimyasal incelemeler normaldir.
BOS protein miktarmda zaman zaman artiglar gonilebilir.
BBT gec dinemlerde several atrofi goriilebilir,

EEG bulgulan karakteristik ancak spotifik degildir. 0.5-
2 sn. 'lik periodlarla di ffiiz, senkron, spike, sharp va da slow
;’{’:vo kompleksleri goriliir (1, 18, 27). Son zamanlarda MRI
i (Yiapllan ¢alismalarda tutulan bolgelerde sinyal yogunlu-
"‘llh'; l;h:r(tii )saptanmls ve tanida degeri olacag: gbriisiine va-
mbﬂfziahgin etkin hir tedavisi heniiz bulunamamistrr. Vida-
Eatlon, asik lovir etkisiz olarak bulunmustur (1), amantadin
e N birkac vakada diizelme bildirilmistir (33). Hastah-
§0r l;:tllfem olarak diisiiniilen transmissibl ajan kaynatma, U.V.
%;ﬁﬁm‘:ﬁli“,ﬁ?lkcge direnclidir. Sterilizasyonda dzel kosullar ileri
47153::-8065 r (_ , 22). _Buhar otoklavinda 1320 1 saat tutmak,

Yumhidrokloritde 1 saat oda sicakhiginda tutmak ne-

rilmektedir.

Aywrier tamida Li entoksikasyonu, metabolik ensefalopa-
ti, karsinamattz menenjit veya Schilder hastaligi ile kansabi-
lir. Erken mental degisiklikler psikozu diigiindiirebilir. Geg
donemdeki hastalar myoklonisi olan Alzheimer hastalifi veyh
Parkinson-Demans-ALS sendromu olarak ele alinabilir. SSPE'
nin tam gelismis formlan CJH na benzese de daha ¢ok geng
eriskin veya ¢ocukluk ¢aginda goriilmesi 1gG artis: ile aynla-
hilir. Cocuk ve genclik ¢agi serebral lipidozlari, myokloni ve
demansla giden benzer tablolarla sonlanabilir ancak bunlarda
seyir kronik olup, bazi retinal degisikliklere de rastlanabilir.

OLGU I

47 yasmda erkek hasta. Klinigimize 30.3.1987 tarihinde
denge bozuklugu ve konugma giicliiii ile yatmlan hastanin
1-1.5 yildir bas agrilan oldugu, ¢abuk sinirlendigi, i ve ev
yasaminda sik tartismalar cikardify, uyumsuzluk gosterdigi
O@renildi. Yatig tarihinden 1.5 ay Once bas agns1 yakinmasiy-
la doktora bagvuran hastada bundan 15 giin sonra konugma-
da ve anlamada zorluk, unutkanhk, yiiriime ve denge hozuk-
lugu bagladigi, bulgulan ilerlerken korku halleri ile uyaranla-
ra asm duyarhlik ortaya ¢iktifi belirlendi. 6z ve soy gegmi-
ginde 32 yildir zaman zaman alkol kullanma haricinde, bir
ozellik saptanmadi. Sistemik muayenelerinde patoloji olma-
yan hastanin ndrolojik muayenesinde yardimla ayakta dura-
bildigi, dizartrik konugtugu, ancak basit diizeyde verbal ilis-
kiye girdigi gozlendi. Fleksor kaslan igine alan spastisite, bi-
lateral BTR (derin tendon refleks)lerde artma, Babinsky'ler
bilateral pozitif bulunurken serebellar testleri de bozuktu.
Giderek apallik sendromu andirir bir tablo icine giren hasta
gormiiyormus izlenimini vermekteydi. Klinikte izlenirken bi-
lateral myoklonik jerkler ortaya ¢ikti, bunlar 151k, ses ve do-
kunma gibi uyarilara karsi ileri derecede duyarli olup, bun-
larla siddetleri artmaktaydi. Bulgulan zaman icinde artti,
hastada kilo kayb oldu. Rutin lab. tetkikleri (kan, LP, kara-
ciger fonksiyon testleri, akciger grafisi) normal bulundu. Bir-
kac kez tekrarlanan bilgisayarhi beyin tomografisinde patolo-
ji saptanmadi. 1.4.1987 tarihinde yapilan ilk EEG inceleme-
sinde sag hemisferde hakim bilateral yaygin aksama, 9.4.
1987 tarihli EEG'de bilateral yaygin aksama, 17.4.1987 ta-
rihli EEG'de ise yaygin aksama zemininde 0.8-1 sn.de tekrar-
layan bilateral senkron sharp ve slow wave aktiviteleri goriil-
dii (Resim 1), ayni bulgular sonraki EEG'lerde de izlendi.
Tedavide isoprinosin uygulandi. Yakinlar izin vermediginden
hastaya beyin biopsisi yapilamadi. Ancak klinik bulgular, se-
yir ve EEG ozellikleri ile tablo creutzfeld-Jako olarak deger-
lendirildi. 1.5 ay kadar Klinikte izlenen hasta taburcu edil-
dikten 3 ay sonra vefat etti.

OLGU II

46 yasinda erkek hasta. Psikiyatri klinigine davramg bo-
zukluklar1 ahsiird konugmalar zaman zaman gorsel halliisi-
nasyonlar nedeniyle yatirilan hasta, yliriime, denge bozuk-
lugu, entellektiel yikim bulgulan ile noroloji birimine 22.
8.1988 tarihinde alincdi. Yatis tarihinden 2 ay ©Once mizag
degiigiklikleri, uyku, igtah bozuklugu, irritabilite gibi yakin-
malan basladif bundan 1 ay sonra da sol kol ve bacapinda
titremelerin belirdigi, denge bozuklugu gelistifi Ogrenilen
hastanin 6z ve soy ge¢miginde dzellik saptanmadi. Fizik mua-
yene normal, ndrolojik muayenede, konusmasinin dizartrik
oldugu, ikili emirleri yerine getirebildigi, bellek kusurlan ol-
dugu gozlendi. Alt ekstremitelerde ve ekstanstrlerde daha
belirgin olmak iizere tonus bilateral artms, serebellar testler
bilateral bozuk bulundu. Anksivonel tremoru da vardi. Kli-
nikte durumu hizla kotiillesen hastada bilateral siddetli, do-
kunma ve sesli uyarilara asir hassas myoklonik jerkler geligir-
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ken kooperasyon da kurulamamaya baglamisti. Lab. incele-
meleri, LP ve BBT normal bulundu. Arka arkaya gekilen
EEG'erinde bilateral yaygin aksama zemininde 0.7-0.8 sn.de
bir tekrarlayan periyodik sharp ve slow wave aktiviteleri sap-
tandi (Resim II). Ailesi izin vermediginden bu hastaya da be-
yin biopsisi yaptinlamadi. Klinik bulgular, seyir ve EEG 6zel-
likleri ile Jakob-creutzfeldt olarak degerlendirilen hastaya
isoprinosine verildi. Yakinlannmn istegiyle taburcu edilen has-
tanin 2 ay sonra oldiigi 6grenildi.

TARTISMA

Her iki olguda da metabolik ve toksik etkenler, Alzheimer
hastalign progressiv supraniikleer palsy, enfeksiyon gibi ne-
denler, klinik bulgular, lab. ve EEG 6zellikleriyle ekarte edil-
di. Benzer tablo gosterdigi bilinen Schilder hastalif1 ve SSPE
goriilme sikhigt daha gok gocukluk ve genclik yaglan olmasiy-
la ayrildi. Olgulann EEG bulgulan tam koydurucu ozelligi
nedeniyle olduk¢a anlamh olarak deEerlendmldl

Birinci o]gunun ilk EEG'sinde sag hemisferde hakim h1la
teral, ikincisinde ise taraf gostermeden bilateral yaygin bio-
elektrik aksama bulundu. Ancak 3. EEG'de hastalik igin spe-
sifik olmamakla birlikte karakteristik olan periodik sharw
wave kompleksleri (PSWK) saptanmasiyla aym zelliklerin
ikinci olguda da goriilmesiyle Creutzfeldt-Jakob hastalhifr kli-
nik gidis ve bulgular da gbz Oniine alnarak diigliniilmiigtiir.
Onceleri PSWK'lerinin hastaligin baslangicindan sonraki 12
hafta i¢inde gériilmesi gerektigi bilinirken, son ¢aligmalarda
bunun artik gerekli olmadif1 ¢iinkii bu komplekslerin ortaya
cikismn zamanlama, EEG'nin sikhif1, EEG sirasinda hastal-
gin siiresi ve topografik yayilmasiyla ilgili oldugu gozlenmis,
ozellikle korteks tutulumunun minimal oldugu atonik bulgu-
lani 6n planda olan tablolarda az goriildiigii belirlenmistir
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(36). PSWK'leri uykuda kaybolur ve dzellikle fotik stimulag.
yonla gikabilirler (30). Her iki olgunun da bu EEG bulgulapn
literatiirle uyumiudur (1, 18, 26).

Sonug olarak sosyal nedenlerle kesin tani i¢in gerekli olap
beyin biopsisi yapilamamakla birlikte, klinik bulgular ve kg
rakteristik EEG paternleri ile Creutzfeldt-Jakob oldugu kuy-
vetle diisiiniilen iki olgu nedeniyle literatiir bilgllen gozden
cirilmig, EEG ozellikleri ile, tamdaki onemi tekrar vurgulan.
migtir.
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BEDENSELL_EsTiBME-DEPRE_SiF BOZUKLUKLAR iLiskKisl
(BIR GOZDEN GECIRME CALISMASD

Dr. Mustafa SERCAN*

stirme, bedensi bozukluklar diginda birgok psikiyatrik bozuklukta, bu arade depresif bozukluklarda da sik
¥ Dep_resif bozukluklarda bedensellestirmenin ortaya gikiginda sosyokiiltiirel 6zelliklerin etkinligi savunul-

Bu yazida depresif bozukluklarla bedensellistermenin biyopsikososyal bakig a¢isindan iligkileri iizerinde durulmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Bedensellesiirme, depresif bozukluk.

SUMMARY: Somatization is a sta

arence of somatization in depressive d

RELATIONS BETWEEN SOMATIZATION AND DEPRESSIVE DISORDERS
(A REVIEW STUDY)

Key Words: Somatiza tion, depressive disorders

A- TANIM VE TERMINOLOJI

le thal is seen frequently in depressive disorders too, except somatoform disorders. Appe-
isorders is influenced by sociocultural features according to most authors.

sal toplumsal zorlanmalarin bedensel belirtilerle anlatimi ola-
rak tanimlanabilir (28). Bedensellegtirme bir rahatsizlik (ill-
ness) ya da hastalik (disease) degil, bir kiginin gercekte has-
talifin tibbi delilleri yokken, bedensel bir hastalif1 oldugu

; %‘_"‘BEdensellestirme (Somatization):
- Bedensellestirme, heyecan (emotion) sorunlarinin ve ruh-
-

* Bk .
i Bakirksy Ruh ve Sinir Hastaliklan Hastanesi, Ruh Saghi ve Hastahklan Uzmani
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