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ABSTRACT

(reutzfeldt-Jakob disease is a rapidly progressive, degenerative slow virus infection disease of central
nervous system. Based on etiologic origins, four different Creutzfeldt-Jakob disease subtypes have
been identified: sporadic, genetic, iatrogenic and variant. The clinical course generally begin with
apathy, irritability, behavioral changes, speech problems, memory deterioration, rapidly progresses
and concludes with death over a period of 3-12 months. Symptoms are observed secondary to brain
cortex, cerebellum, corticospinal tracts, spinal anterior horn cells and basal ganglia damage. Unusual
(%5-10) cases can survive up to 2 years. The initial symptoms of disease can be sudden which resultsin
adjustment problems leading patients to seek psychiatric help. Patients could receive different
diagnosis such as psychosis, depression with psychotic features, and treatments at this stages. Early
diagnosis is crucial because of management of the disease and treatment approaches. In this article
diagnosis and clinical features of Creutzfeldt-Jakob Disease and related psychiatric symptoms have
been briefly reviewed.
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OZET

Creutzfeldt-Jakob hastaligi, yavas virlis enfeksiyonlar arasinda yer alan, baglangic semptomlan
arasinda psikoz ve depresyonun goriilebildigi hizli ilerleyen dejeneratif bir beyin hastaligidir.
Hastaligin etiyolojik orjinine bagh olarak sporadik, genetik, iatrojenik ve varyant alt tiirleri
saptanmistir. Cogunlukla klinik seyir, apati, irritabilite, davranis degisiklikleri, konugsma bozukluklari,
bellek bozukluklan ile baslamakta, 3-12 aylik bir siire icerisinde hizla ilerleyerek, yiiksek kortikal
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merkezlerin, serebellumun, kortikosipinal yollarin, medulla 6nboynuz hiicrelerinin, bazal ganglionlarin
tutulumu ve bu tutulumlara ikincil gelisen semptomlarla birlikte dliimle sonuclanmaktadir. %5-10
hastanin 2 yil veya daha uzun yasadigi olgular da vardir. Baglangi¢ belirtilerinin ani olmasi, uyum
sorunlar ortaya ¢ikarmasi hastalarin ilk olarak psikiyatrik yardima basvurmalan, psikotik bozukluk ve
psikotik dzellikli depresyon gibi degisik psikiyatrik tanilarla tedavi almalarina neden olmaktadir. Bu
hastalikta erken tani konulmasi, hastaliin kontrolii, tedavisinin planlanmasi ve sosyal dnlemlerin
alinmasi agisindan dnemlidir. Bu yazida Creutzfeldt-Jakob Hastaliginin tani ve Klinik dzellikleri ile
birlikte goriilebilen psikiyatrik belirtiler kisaca gozden geirilmistir.

Anahtar sozciikler: Creutzfeldt-Jakob hastaligi, ayina tani, psikotik bozukluk.

Girig

Creutzfeldt-Jakob Hastaigi((JH), yavas viriis enfeksiyonlari olarak bilinen hastaliklar
grubunda yer almaktadr. insanlarda en sik gériilen prion hastaligidir. insidansi milyonda bir
olarak bildirilmektedir'. Baslangig yasi ortalama 60 yas olmakla birlikte CJH genellikle 45-75
yas arasinda baglamaktadir.Bu hastalik icin 3 tipik bulgu: demans, myoklonik kasiimalar ve
Elektroensefalografi (EEG) dedisiklikleridir. Bu bulgular tiim hastalarin  %25'inde
goriilmemekte ve tani agisindan zorluklara neden olmaktadir’. Bu grupta bilinen diger
hastaliklar; ilerleyici multifokal Iokoensefalopati, kuru, tropikal spastik paraparezidir.

(JH baslangig belirtilerinin apati, irritabilite ve demans, sosyal geri ¢ekilme ile diger yavas
viriis enfeksiyonlarindan ayrilmaktadir. Bazi hastalar cabuk yorulmadan, asin uykudan ya da
uyuyamamaktan yakinir. Yonelim bozuklugu ilerleyerek en 6nemli entelektiiel defekt olarak
kendini gosterebilir’. Bu belirtilerin varligi bu hastalikta, hastaligin baslangic asamasinda
psikotik bir siire¢ olarak degerlendirilmesini, psikotik bozukluk, psikotik ozellikli depresyon
gibi psikiyatrik tanilar koyulmasini ve bu yonde tedaviye baglanmasini olasi hale
getirmektedir®.

Bu hastalarda yiiksek kortikal merkezlerin bozukluklar; afazi, apraksi, disgrafi, disleksi, sag sol
taraflarin kanstinlmasl, agnozi daha ileri asamalarda ortaya ¢lkmaktadir. Duyusal bir uyaranla
baslayan myoklonus genellikle hastaigin ilk 6 ayinda goriilmektedir®. Ayrica ilerleyen
donemlerde serebellar bozukluklar, kortiko-spinal yol tutulumuna bagli klonus, hiperrefleksi
ve ekstansor plantar refleksler ortaya ¢ikabilmektedir®. Bazi olgularda medulla spinalis
onboynuz hiicrelerinin tutulumu belirgindir. Bu hastalarda kas atrofisi ve fasikiilasyonlar
vardir. Bazal ganglionlarin tutulmasiyla hipokinezi, distonik postiir, disli cark rijiditesi, tremor,
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kore atetoid hareketler goriilebilir. Siklikla diplopi, gorme alani bozukluklan, bulanik gorme
gibi gorme bozukluklari gozlenirken, nadiren kraniyal sinir felleri gozlenebilir. Bunlar
arasinda diplopi, gorme alani bozukluklari, bulanik gorme sayilabilir veya gordiigiini
tanimama seklinde ortaya ikabilir*’.
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Resim.1. UH'da Siklikla Gozlenen Tipik Periodik Diken Dalga Kompleksleri®

Hastalik siklikla 3-12 ay icinde oliimle sonuglar, nadiren (%5-10 hasta) iki yil ya da daha uzun
yasayabilir’. incelenen olgu dreklerinde CJH'nin baglangicta genellikle psikiyatrik belirtilerle
seyrettigi ve tani yontemlerinde kullanilan laboratuar, goriintiileme ve ndrolojik muayene
bulgulaninin hastaligin degisik ve genellikle de ileri evrelerinde ortaya ¢iktigi goriilmiistiir’.

Bu yazida psikiyatrik bulgularnin erken ddnemde nasil degerlendirilmesi, ileri tani
yontemlerinde nelerden yararlanilmasi ve Klinisyenin dogru taniya nasil ulasabilecegi
konusunda bilgi verilmek istenmistir. CJH ile ilgili veriler bu hastaliin tanisal
degerlendirilmesinde pek ¢ok yontemin ve siniflandirmanin kullanildigini gostermistir. Bu
yontem ve siniflandirmalar, baslangicta goriilen psikiyatrik belirtilerde goz oniinde
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bulundurularak klinisyene sunulmug ve ayinc tani da psikiyatrik hastaliklarin yaninda bu
hastaliinda g6z oniinde bulundurulmasi gerektigi vurgulanmistir.

Tanisal Yaklasimlar

(JH tanisinda en sik kullanilan laboratuvar yontemleri elektroensefalografi (EEG), lomber
ponksiyon ve manyetik rezonans goriintiilemedir (MRG).

EEG'de genellikle lokal ya da jeneralize disorganizasyonlar, karakteristik diken dalga
aktiviteleri yavas dalgalarin arasinda goriiliir’. Bazi olgularda asir baskilanmis diisiik voltajlar
gozlenebilir. Hastaligin erken evresinde EEG'de fokal yavas dalgalar gozlenirken, ilerleyen
donemde periodik diken-dalga kompleksleri (1-2 Hz periodik diken-dalgalar, epileptiform
desarjlar veya trifazik dalgalar) fokal veya diffiiz olarak gozlenebilir (Resim 1). Bu nedenle
hastaligin tanisini koyarken seri EEG incelemelerine ihtiyag vardir. UJH tanisi icin EEG %50-66
oraninda duyarliik ve %74-91 oranindadzqiilliik sergiler’. Benzer EEG degisiklikleri hepatik
ensefalopati, Hashimoto ensefalopatisi ve Alzheimer hastaligi gibi ileri evre nérodejeneratif
hastaliklarda gozlenebilir®?,

EEG'ye ek olarak (JH tanisinda beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesi de kullaniimaktadir,
BOS'ta 14-3-3 proteinin varhigi taniya yardimadir. BOS'ta 14-3-3 proteini noronal hasari
gostermekle birlikte (JH hastaligi icin 6zgiil degildir. Literatiirde 14-3-3 proteinin duyarliligi
ile ilgili yapilan ¢calismalardan eld e edilen sonuglar ¢ok genis bir aralikta veriler sunmustur. BU
oranlar %47-%100 arasinda degisebilmektedir'®*. Yakin zamanda yapilan bir calismada 14-
3-3 proteinin (JH icin %48 oraninda duyarli, %66 oraninda 6zgiil oldugu gosterilmistir®.
BOS'ta infeksiyoz ajan saptanabilir veya saptanmayabilir.

Beyin tomografisi (BT) incelemesinde serebral ve serebellar atrofi olabilecegi gibi genelde
sikikla normal sinirlardadir. MRG'de subkortikal beyaz madde degisikligi olmadan kortikal
atrofi gozlenir. MRG ¢odu zaman (H tanisi icin en yararli noninvazif yontemdir. Noronlarin
hizli 6liimiine bagh olarak ¢ogu CJH olgusunda MRG'de simetrik ya da asimetrik serebral
korteks, bazal ganglion (kaudat-putamen) ve talamusta hiperintensite gozlenir'"(Resim.2).
(JH tanisi icin diffiizyon ve FLAIR MRG %92 oraninda duyarlilik ve %95 oraninda dzgiilliik
gosterir. Ancak hastaligin erken evresinde tipik MRG bulgulan gdzlenemeyebilir ya da
artefaktlar yanlis yorumlanabilir. CJH icin tipik MRG bulgularinin saglikli kontrol grubunda da
%17 oraninda goriilebilecegi bildirilmistir™.
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(JH'da ani, hizi gelisen demansla birlikte myoklonik kasiimalar goriilir. (JH daha ok orta
yasta gozlenir ve ozqiil bir test bulgusu yoktur. Kesin tani beyinde astrositik proliferasyon ve
tipik spongioform vakuoler degisikliklerin bulunmasiyla konur, amiloid protein plaklan
hastalikli beyin dokusunda sik goriiliir’.

Resim.2: UH’da Manyetik Rezonans Goriintiileme’
A.Sporadik (JH'da axial FLAIR gdriintiilemede kaudat basi ve anterior putamende simetrik hipereintensite
B. Varyant (JH'da axial FLAIR gériintiilemede talamusun pulvinar ve dorsomedial nukleusunda hiperintensite

Epidemiyoloji, Siniflandirma ve Tanisal Siire¢

Insan prion hastaliklan etiyolojik acidan sporadik, kalitsal, edinsel veya varyant tipte olabilir
(Tablo 1). Olgulann 9%85-95'i sporadik (aile Gykisiinin olmamasi ya da herhangi bir
enfeksiyon kaynaginin tespit edilememesi) ve %5 kadari ise aileseldir'®.

Sporadik Creutzfeldt-Jacob (sCH) hastaliginin diinya ¢apindaki yillik insidansi 1-2/milyondur.
Bu vakalar tiim diinyadaki CJH vakalarinin %85'ini olugturmaktadir®. Hastaligin baslangig yasi
genellikle 55-75 yas arasidir ve her iki cinste egit oranda goriiliir. Bazi genc (20 yas alti) ve
yash (90 yas iizeri) olgular da bildirilmistir?®. Klinik belirtiler hizli ilerleyen demans, serebellar
disfonksiyon, gorme, konusma ve yiiriime bozukluklandir. Demans, spontan veya indiiklenen
myoklonus onemli bir belirtidir (Tablo 2). Hastalik seyri sirasinda tremor, spastisite, rijidite,
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ajitasyon, konfiizyon, depresyon, davranig degisiklikleri piramidal ve ekstrapiramidal
disfonksiyon belirtileri de gdriilebilir. Hastaligin seyri, hastalann dig uyaranlara yanit
vermemesine (akinetik mutizm) kadar gidebilir**.

Tablo-1 Tanimlanan UH formlan™

UH Tiirii Etiyoloji

Sporadik Spontan prion protein transformasyonu veya somatik gen mutasyonu
Varyant Spongioform ensefalopatili hayvanlara ait et iiriinleri tiiketimi
Genetik Otozomal dominant geis

Edinsel insandan insana prion gecisi(iatrojenik veya yeme davranisi ile)

Klinik, biyolojik, elektrofizyolojik ve ndropatolojik bulgularla sCJH tanisi miimkiin, olasi veya
kesin olarak siniflandinlabilir. Olasi vakalarda hizli ilerleyen demans’a myoklonus, serebellar,
piramidal, ekstrapiramidal belirtiler, akinetik mutizm ve en az 2 yillik hastalik seyri
kosullarindan en az ikisinin eglik etmesi sarti aranir. Olasi vakalarda BOS 14-3-3 proteininin
artmis diizeyleri, karakteristik periyodik EEG degisiklikleri bulunur’. (JH hastalarinda BOS
incelemeleri 14.3.3 agisindan pozitif olabilir. Cesitli calismalar BOS'ta 14.3.3'lin tespit edilmesi
sporadik tip icin olasi tani oldugunu gostermistir, ancak varyant tipte daha az siklikla tespit
edilmektedir”'. Bununla birlikte sporadik olgularda BOS incelemelerinde néron-spesifik enolaz
(NSE), S-100 protein ve tau protein de yiiksek miktarlarda bulunmustur?. NSE goreceli olarak
noron oliimiinii gosteren ozqiil bir belirtectir. (JH'da 30ng/ml diizeyleri iistii 6zgiil kabul
edilmektedir®.

Beyinde spongioform degisiklik ya da prion protein(PrP) reaktifliginin tespiti kesin vaka olarak
degerlendirilir. Ayina tanida sCJH belirtileri ile benzerlik gosteren Alzheimer hastaligi, diffiiz
lewy cismi hastaligi veya frontal demans, paraneoplastik sendrom, tiimor ya da inme gibi
hastaliklar, toksik, beslenme, metabolizma ve enfeksiyon ile ilgili nedenler diisiintilmelidir*

Ailesel/genetik (JH (gCJH)'da prion protein geni (PRNP)'nde gaériilen mutasyonlarin ¢ogunda
klinik belirtiler SCH olanlar ile ortiismesine ragmen?, T183A-129m haplotip tasiyan gCJH
olgularinda klinik fenotipin biraz farkli oldugu ve bu tiirde frontotemporal belirtilerin hizl
ilerleyen demansi izledigi, kisilik degisiklikleri, davranig bozukluklan ve genellikle Parkinson
belirtileri eglik ettigi bildirilmitir”

latrojenik CJH (iCJH) kirlenmis kadavra hipofiz kaynakli insan biiyiime hormonunun(hGH)
intramuskiiler enjeksiyonlari ile baglantili ise Klinigi Kuru hastaligi olanlar ile benzerdir*%%,
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Buna kargin, dura mater veya norosiriirjikal araclann kullanimina bagh iJD’'nin klinik
ozellikleri sCID olanlar ile benzerdir.

Tablo.2. Olasi sUH Igin Tanisal Olgiitler *

DS0(1998) MRI-UH konsorsiyum(2009)

1.ilerleyici demans 1. Myoklonus, primidal/ekstrapriamidal,
vizuel veya serebellar, akinetik mutizm
belirtilerinden en az ikisinin varligi

2.Myoklonus,primidal/ekstrapriamidal, vizuel veya | 2. a.EEG de PSWCs b.BOS da 1433
serebellar, akinetik mutizm belirtilerinden en az | tespiti(2yildan daha kisa seyir) c.caudat ve
ikisinin varligi putamende veya en az 2 kortikal
bolgede(kortikal-parietal-oksipital) DWI veya
FLAIR ile belirlenen sinyal anormalliklerinin
varligi(en az biri olmali)

3.Pozitif EEG

4.ve/veya pozitif prot 14.3.3, 2 yildan daha kisa
stireli seyir

5.rutin incelmelerde  baska  bir  hastalik
diistiniilmemesi

DWI: Diffiizyon agurlikli; FLAIR: Fluid attenuted inversion recovery; PSWCs: Periyodik keskin dalga kompleksleri

Varyant (JH(v(H)'da psikiyatrik belirtilerin daha baskin oldugu ve nisbeten daha geng
yaslarda (16-39 yaslar) ortaya ¢ktigi raporlanmistir®. v(JD psikiyatrik ve davranissal
semptomlar; ajitasyon, saldirganlik, depresyon, anksiyete, apati, emosyonel labilite,
uykusuzluk, unutkanlik, paranoid sanri, umursamazlik veya sosyal geri cekilme icerebilir. Bu
belirtilerden iki veya daha fazlasi bir arada hastalarin cogunda goriiliir. Bazi hastalar agri,
parestezi ve dizestezi gibi duyu bozuklugu belirtileri gosterebilir. Norolojik belirtiler sCJH'na
gore daha gec ortaya gkmaktadir (Tablo 3). Nérolojik semptomlar psikiyatrik semptomlarin
baslangicaindan sonra en az 6 aylik siireg icerisinde ortaya ¢ikar ve serebellar ataksi, kognitif
bozukluk, distonik, koreiform veya miyoklonik hareket bozukluklarini icerir. Idrar inkontinansi,
ilerleyici hareketsizlik ve akinetik mutizm geg baslangich belirtilerdir. Oliim genellikle araya
giren enfeksiyonlar nedeniyle olusur*>. CJH icin genellestirilmis bulgular olan, EEG
aktivitesinde yavaslama ve BOS 14-3-3 protein diizeylerinde artis vakalarin%50 sinden
fazlasinda goriilebilir ve v(JD icin tanisal olabilir>*,
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Tablo.3 Sporadik ve Varyant CJH Ozellikleri®

Sporadik UH Varyant UH

Baslangig yasl 60 yas 30yas

Seyir 6 ay 14 ay

Demansiyel belirtiler | Genellikle erken Genellikle ge¢

Psikiyatrik belirtiler ilk bagvuruda 2-1/3'iinde gériiliir Genellikle Erken

Motor belirtiler Genellikle erken Genellikle geg

Duyu belirtileri Nadir Genellikle daha erken

EEG PSWCs in ~2/3 vakada Tipik belirti yok

MRI Genellikle caudat ve putamende sinyal | Genellikle post talamus sinyal
yogunlugu yogunlasmasi (pulvinar isaret)

BOS Genellikle prot 14.3.3 pozitifligi Bazen pozitif prot 14.3.3

PSWCs: Periyodik keskin dalga kompleksleri

UH ve Psikiyatrik Belirtiler

(JH nadir goriilen dejeneratif bir beyin hastaligidir. Genellikle 60 yas civarinda baslar. Bellek
sorunlari, davranig degisiklikleri, sannlar, varsanilar, gorme problemleri ve hizli bir sekilde
ilerleyen zayif kas koordinasyonu ile seyreder, hastalik siklikla demans, koma ve oliimle
sonlanir®”,

1-2 ay icinde hizla gelisen bellek sorunlari, davranig bozukluklari, paranoid sannilar, gorsel ve
isitsel varsanilar baglangic belirtileri olabilir. (JH'da belirtilerin daha agir ve ¢ok daha hizli
olusu nedeniyle nadiren Alzheimer hastaligi gibi diger demans tiirleri ile kanstinilir. Alzheimer
icin beklenen yavas gidisin olmamasi ayirici tanida goz oniinde bulundurulabilir’’. Davranig
bozukluklarinin, sanri ve varsanilarin, apatik duygulanimin olgularda Klinik goriiniime
egemen olusu psikoz, psikotik ozellikli depresyon gibi tanilan diisiindiirmekte ve psikiyatrik
yardim arayisina neden olmaktaysa da Wall ve arkadaslarinin yaptigi 25 yillik retrospektif bir
caismada (JH seyri sirasinda %42 oraninda psikotik semptomlar tespit etmis ancak bunlarin
%1.5 kadarinda bu semptomlarin klinik goriinime egemen oldudu ve psikoz olarak
degerlendirildigi raporlanmistir®’.

Psikiyatrik degerlendirme ve belirtiler ilk bakista psikotik bir siirecin oldugu kanisini
uyandirabilmektedir ancak dikkatli bir degerlendirmede hafif veya orta derecede demansiyel
belirtiler gibi bilissel sorunlar, myoklonus, derin tendon refleks anormallikleri gibi ndrolojik
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bulgular, diplopi, gérme alani bozukluklan olgularin saf bir psikoz olmadigi siiphesini ortaya
¢karmaktadir. Bazi olgularda baslangicta kaygili hal, apatik duygulamim, irritabilite,
psododemans olarak yorumlanabilen iimli demansiyel belirtiler depresyon olarak
degerlendirilebilmektedir. Ancak bu olgularda da dikkatli bir fizik muayene organik
etyolojinin dikkate alinmasini saglayabilmektedir*'.

Will ve arkadaslarinin 35 v(JH tanisi almig olgu ile yaptiklan bir calismada 34'tniin erken
donemde depresyon ve anksiyete gibi psikiyatrik belirtiler gosterdigi belirtilmekle birlikte
bircok olguda psikotik belirtiler depresif belirtilerden sonra ortaya ¢ikmaktadir2. Anksiyete,
irritabilite, 6zbakimda azalma, ice kapaniklik, sosyal geri cekilme, baglangic belirtileri olmakta
ancak bu belirtiler hasta ve yakinlai tarafindan normal olarak degerlendirildigi icin bir siire
sonra psikotik belirtiler ortaya ¢ikana dek tedavi arayisina girilmemektedir. Bu nedenle aslinda
cogu olgunun oykiisii derinlestirildiginde depresif belirtilerin baglangig belirtileri olabilecegi
goriilmektedir®. Ziedler ve arkadaslannin 14 olgu ile yaptiklan bir gdozlem calismasinda,
olgularin 13’iiniin baslangicta depresif belirtilere sahip oldugu bunlardan 2’sinin daha sonra
gorsel-isitsel varsanilar ve paranoid diisiinceler gelistirdigi belirtilmistir®,

Dervaux ve arkadaglarinin bildirdikleri varyant tipli 36 yasindaki bir olguda ise baglangic
belirtilerinin duyqusal labilite oldugu sonrasinda major depresyon belirtileri ile psikiyatri
klinigine bagvurdugu, takip eden giinlerde bellek sorunlar, yonelim bozuklugu ile birlikte giin
icerisinde dalgalanmalar gdsteren gecici sanri ve varsanilarin ortaya ¢iktigi belirtilmistir.
EEG'de non-spesifik yavas dalga aktivitesi gozlenmis, sonrasinda ise ataksi, myoklonus,
dengesizlik gibi norolojik belirtiler goriildiigii bildirilmistir. Bu olguda P 14.3.3 negatif
bulunmus, yapilan biyopsi ile tani konulmustur'®.

Xiaofan ve arkadaglarinin bildirdikleri sporadik tipli 82 yasindaki bir olguda ise baslangi¢
belirtileri ani baslayan paranoid sanrilar ve gorsel isitsel varsanilar olarak bildirilmistir. Fakat
psikiyatri klinigine yatinlan olgunun yapilan fiziksel muayenesinde yer ve zaman yoneliminin
bozuk oldugu, konugmasinin yavagsladig, pupil reflekslerinin iki tarafli azaldigi, kas tonusunun
tiim ekstremitelerde artig gosterdigi saptanmigtir®. Olgunun yapilan EEG incelemesi normal
bulunmus, ancak MRG de sag temporal, sag frontal loblarda sinyal yogunlugu anormalligi
saptanmig, BOS incelemesinde protein artisi ve NSE degerinde orta derecede yiikseklik
saptanmistr.
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EEG'de hastaligin evresine bagli olarak karakteristik degisiklikler goriilmektedir. Bunlar erken
donemde olan diffiiz yavag dalga aktivitesi gibi nonspesifik bulgular, frontal ritmik delta
aktivitesi; ya da orta evrede goriilen periyodik keskin dalga kompleksleri olabilir. Periyodik
keskin dalga kompleksleri sporadik tip icin karakteristiktir ve olgulanin icte ikisinde
goriilmektedir. Bununla birlikte bu kompleksler varyant tipte goriilmemektedir. Bu nedenle
(H diisiniilen hastalarda tekrar tekrar EEG degerlendirilmesi gerekmektedir. Nobetler sik
goriilen bulgular degildir ve sporadik olgularin %15inden azinda gdriilmektedir®.

(JH yavas viriis enfeksiyonlan arasinda baslangic belirtileri agisindan psikiyatrik tanilara en
yakin tiir olarak goriinmektedir. Klinisyenlerin 6zellikle bu tiir belirtilerin varligi, ani baslang,
ileri yas birlikteliginde bu hastaligi dikkate almasi taninin ge¢ koyulmasini onleyecektir.
(JH'da klinik gidisin hizli ve prognozun kotii olmasi nedeniyle uygulanacak tedavide bakim ve
uyumun olabilecek en uygun diizeye getirilmesi amaclanmaktadir. Bu nedenle bu hastalara
yaklagimda psikotik belirtilerin rehabilitasyonu icin antipsikotik ila¢ uygulamasi denenebilir.
Ancak tipik antipsikotik ilaglarin ekstrapramidal yan etkileri nedeniyle norolojik tabloyu
agurlastirabilecegi goz oniinde bulundurulmalidir.

Sonug

Klinisyenler ileri yag hastalarda psikotik belirtilerle baglayan ve demansiyel belirtilerinkisa
siirede gelistigi olgularda C(JH tanisini aklinda bulundurmali ve organik incelemelerde pozitif
bulgularin ve motor sistem bulgularinin daha ge¢ ortaya ¢ikabilecegi unutulmamalidir.
Anlagildigi tizere (JH oldukca nadir goriilen, baslangi¢ belirtileri arasinda demansiyel
semptomlar, entelektiiel islevlerde bozukluklar, yonelim bozukluklar, konusma bozukluklari,
sanri, varsani, apati, irritabilitenin olmasi nedeniyle pek ok psikiyatrik bozuklukla
kanstinlabilen bir hastaliktir. Bu nedenle hastaligin tanilandinlmasi, ayirici tanisinin erken
yapilmasl; tedavi ve bakim dnlemlerinin alinmasi, hastaligin kontroliiniin saglanmasi, aile ve
hastanin bilgilendirilmesi, sosyal onlemlerin alinmasi agisindan dnemlidir. Ciinkii bu hastalar
baslangig belirtileri nedeni ile cogunlukla ilk olarak psikiyatri kliniklerine basvurmaktadr, tani
koyma siirecinde degisik psikiyatrik tanilar almakta ve tedavi edilmeye ¢aligiimaktadr.

Erken tanida bu hastalardan iyi bir psikiyatrik oykii alinmasi 6nemlidir. Orta ve ileri yaslarda
baslayan psikiyatrik bulgulara(dzellikle sosyal geri cekilme, depresif belirtiler ile kisa siirede
gelisen paranoid sannlar ve orayantasyon bozukluklar) norolojik bulgularin(demans,
myoklonus) eklendigi hastalarda (JH'nin gdz oniinde bulundurulmasi ve ayrici tani icin néro-
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goriintiileme (EEG, MRG) ve laboratuvar incelmelerinin (prot 14.3.3 ve NSE) yapilmasi
gerekmektedir. Erken tani ve uygun tedavi, bu hastaligin kontrolii ve yonetimi agisindan
kolaylik saglayacaktir.
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