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Olgu Sunumu / Case Report

Sporadik Creutzfeldt-Jakob Hastaliginda Difizyon MR
Gorunttileme

Diffusion MR Imaging in Sporadic Creutzfeldt-Jakob Disease
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OZET

Creutzfeldt-Jakob hastaligi (CJH) nadir goriilen progresif demansiyel bir prion hastaligidir.Hizl iilerleyen demans, ataksi,
miyoklonus, akinetik mutizm ve sonrasinda 6lum ile karakterizedir. Kesin taniya beyin biyopsisi veya otopsi ile
ulasilabilir.Difuizyon agirhkh goéruntileme yiksek sensitivitesi nedeniyle CJH tanisinda oldukga ©nemli bir tani
yontemidir. Bu makalede olasi sporadik CJH tanisi konan ve tipik MR goriintileme bulgulari olan 59 yasindaki kadin
olgu sunulmustur.

AnahtarKelimeler:Bazal gangliyonlar, Creutzfeldt-Jakob hastalgi, Difizyon MRG

ABSTRACT

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is a rare dementing disease and is thought to caused by a prion. It is characterized by
rapidly progressive dementia, ataxia, myoclonus, akineticmutism and eventual death. Brain biopsy or autopsy is
required for a definitive diagnosis of CJD. Diffusion-weighted imaging became an important tool for early diagnosis of
CJD because of the high sensitivity. We present 59-year-old female patient diagnosed as sporadic CJD with typical MR
imagings.
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GIRIS Ozellikle erken doénemde difiizyon agirlikli

Sponjiform ensefalopati grubunda yer alan ve MRG ile bazal ganglionlar, thalamus ve kortikal
bir prion hastai§i olan Creutzfeldt-Jacob difuzyon kisithiliginin gdsterilmesi MRG'yi tanida
hastaiginin  (CJH)  yillikgdrilmesikhgi  0.5-1/  onemli kilmistir. Bu makalede sporadik CJH
milyon'dur. Orta-ileri yaslarda bagslayan hastaik  tanisinda difizyon MRG'nin onemi ve taniyi
hizli ilerleyen demans, miyokloni ve psikiyatrik ~ destekleyen tipik bulgular sunulmustur.
bozukluklar ile kendini gosterir?. Kesin tani beyin
biyopsisi ile koyulsa da invaziv ve ciddi OLGU SUNUMU
komplikasyonlari olan bir yontem oldugu icin tani Elli dokuzyasindakadin hasta, 20 glindiir olan
da sikg¢a kullaniimamaktadir. Klinik bulgulara eslik anlamsiz  konusma, ylUrime bozuklugu ve
eden tipik EEG, manyetik rezonans goriintiileme dengesizlik akinmalar ile basvurdu. Olgunun ilk
(MRG) ve BOS bulgulari bizi taniya goétiirmektedir. ndrolojik system muayenesinde biling konflize ve
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ataksik ylruime paterni vardi. Kranialsinirler, duysal
ve motor system dogaldi. Olguda etyolojiye yoénelik
santral sinir sistemi enfeksiyonlari, serebrovaskiler
patolojiler, metabolic ve nérodejeneratif hastaliklar
arastinldi. Tam kansayimi, biyokimya paneli ve
serolojik testler normal sinirlardaydi. BOS

biyokimyasinda protein normal sinirlarda olup direk
bakida hiicre yoktu. EEG'de yavaslamis Zemin
ritmi ve solda frontotemporopariet alalanlarda
periodic Ozellikte keskin yavas dalga kompleksleri

Creutzfeldt-Jakob hastaligi -Difizyon MRG

izlendi. Difuizyon agirlikh MRG’de kaudat nucleus
ve lentiform nukleusda bilateral simetrik diflizyon
kisitlamasi izlendi (Resim 1a,b). Ayrica sol
frontoparietal alanda kortikal yerlesimli difizyon
kisithhgi  saptandi  (Resim  2a,b). Olgunun
takiplerinde klinigine halisinasyonlar ve
myokloniler eklendi. BOS protein 14-3-3 gonderildi
ve pozitif olarak sonuglandi. Olgu Klinik 6zellikleri,
tipik gorintileme bulgulart ve yapilan tetkikler
sonucu ile sporadik CJH tanisi ald1.

izlenmektedir.

izlenmektedir.

Resim 1.Difuizyon agirlikl gorintiler (a) ve ADC haritalarda (b) bilateral bazal gangliyonlarda diflizyon kisitliamasi

Resim 2.Diftizyon agirhkh gorintiler (a) ve ADC haritalarda (b) solda pariyetal kortekste difuizyon kisitlamasi



Pekozveark.

TARTISMA

Sponjiform ansefalopatilerin en sikgorulen tipi olan
CJH, fatal seyreden nérodejeneratif bir hastaliktir.
Varyant, familyal, iyatrojenik ve sporadic olmak
Uzere 4 etiyolojik tipi mevcuttur. Sporadic CJH, 50-
70 yaslarinda bagslayabilmektedir. Tim olgularin %
90'In1  olusturan, hizli ilerleyen demans ve
miyokloniile ortaya ¢ikan formdur’. Demansla
birlikte kisilik degisiklikleri, serebellar veya viziel
bulgular belirir. ileri ddnemde ataksi belirginlesir ve
hastalarin gogunlugunda ses veya taktil uyaran ile
kendisini gosteren miyoklonilerortayagikar. Beyin
MR gorintileme CJH tanisinda oldukca degerlidir.
Sporadik formda T2A ve FLAIR gdéruntilerde
kortikal ve derin gri cevherde sinyal artigi ile
difuizyon agirhkli MRG'de difuzyon kisitlamasi
tipiktire'. Bazal gangliyonlardan kaudat nucleus ve
putamen olduk¢a sik tutulur.Korteksteise en sik
insula, singulat ve superior frontal girus tutulumu
goralir. Bunu takiben de orta hatta yakin
kortikalalanlar (prekuneus, kuneus, parasantral
lob) tutulur®. Pulvinar talamusta T2, FLAIR ve
proton dansite agirlikli goruntilerde sinyal artisi,
varyant CJH icin patognomonik olup ‘pulvinar sign’
ya da ‘hockey-stick sign’ olarak tanlmlanmlstlrs.
Difiizyon agirlikh ve FLAIR sekanslar, CJH
tanisinda  oldukga degerlidirs. Shiga ve
arkadaslarinin  yaptigi  bir ¢aligmada diflizyon
agirhkh goruntilemenin digger tani ydntemlerine
oranla daha yiiksek bir sensiviteye sahip oldugu
gosterilmistir (%92). FLAIR MR géruntileme %41-
59, EEG %50-78, BOS proteinl4-3-3 %84 ve
neuron spesifikenolaz %73 sensiviteye sahiptire.
Difuzyon agirlhkli MRG, ylksek sensiviteye sahip
olmanin disinda digger sekanslara gore daha
hizliolmasi, semptomlarin ¢ikisindan 3 hafta gibi
kisa bir sure igerisinde patolojik bulgularin
saptanmasi ile daha da 6n plana glkmaktadlre.
Demansiyel ve serebellar bulgularla prezente
olan olgumuzda, T2 agirliklive FLAIR goriintilerde
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bilateral bazal gangliyonlar ve sol frontoparyetal
kortekste hiperintensite ile difizyon MRG'de sinyal
artisi ve ADC  haritalarda sinyal kaybi
(diftizyonkisithligi) izlenmis olup klinik bulgu ve
laboratuvar veriler ile birlikte degerlendirildiginde
sporadik CJH olarak Kabul edilmistir.

Sonug¢ olarak progresif demansiyel ve
serebellar bulgular ile prezente olan olgularda,
Difizyon MR gorintiilerinde bazal gangliyonlar ve
kortekste difiizyon kisithihgi CJH
acisindan uyarici olmahdir.

saptanmasi
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