
49

AKTUALN NEUROL 2008, 8 (1), p. 49-55

Nietypowy przebieg sporadycznej postaci choroby 
Creutzfeldta-Jakoba
Atypical course of sporadic form of Creutzfeldt-Jakob disease

1 Klinika Neurologii i Epileptologii II Katedry Chorób Uk³adu Nerwowego UM w £odzi
2 Oddzia³ Intensywnej Terapii USK nr 2 im. WAM w £odzi
3 Zak³ad Patologii Molekularnej i Neuropatologii Katedry Onkologii UM w £odzi
Correspondence to: Klinika Neurologii i Epileptologii II Katedry Chorób Uk³adu Nerwowego Uniwersytetu Medycznego 
w £odzi, USK nr 2 im. WAM, ul. ¯eromskiego 113, 90-549 £ódŸ, tel./faks: 042 639 35 91
Praca finansowana ze œrodków w³asnych

BBeeaattaa  KKaacczzoorroowwsskkaa11,,  JJoollaannttaa  BBaarraannoowwsskkaa22,,  MMoonniikkaa  PPrrzzyybbyy³³aa11,,  
MMaa³³ggoorrzzaattaa  PPaawwee³³cczzyykk11,,  PPaawwee³³  PP..  LLiibbeerrsskkii33,,  AAnnddrrzzeejj  KKlliimmeekk11

SSttrreesszzcczzeenniiee
Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) nale¿y do chorób pierwotnie zwyrodnieniowych uk³adu nerwowego wy-
wo³anych przez priony. CJD dzieli siê na postaæ sporadyczn¹ (sCJD), rodzinn¹, jatrogenn¹ oraz wariant
(vCJD). Wspó³czesne kryteria diagnostyczne powy¿szych postaci, opieraj¹ce siê na klinicznych objawach tej
choroby, pozwalaj¹ wyró¿niæ prawdopodobn¹ oraz mo¿liw¹ CJD. Pewne rozpoznanie mo¿na ustaliæ dopie-
ro po œmierci chorego na podstawie charakterystycznego obrazu neuropatologicznego. Przy¿yciowo w roz-
poznaniu CJD mo¿e byæ brany pod uwagê wynik badania neuropatologicznego (biopsja mózgu) lub, w przy-
padku vCJD, migda³ków podniebiennych. W pracy przedstawiono przypadek chorej, lat 53, u której
w zasadzie jedynym objawem klinicznym (przez 45 dni) by³a œlepota zakoñczona œpi¹czk¹. Nastêpnie, w sta-
nie wegetatywnym, pacjentka prze¿y³a osiem miesiêcy. Objawy kliniczne choroby spe³nia³y kryteria wariantu
CJD, jednak badanie neuropatologiczne wskaza³o na sCJD. Ustalenie rozpoznania w przypadku choroby
Creutzfeldta-Jakoba trwa zwykle tygodniami, nawet miesi¹cami, a diagnoza vCJD wi¹¿e siê z powik³aniem
epidemiologicznym i tym samym ekonomicznym. W pracy opisano przypadek nietypowego przebiegu sCJD,
aby zwróciæ uwagê na to, i¿ nie zawsze sCJD zaczyna siê od objawów otêpiennych i jest mo¿liwe jej rozpo-
czêcie od objawów psychotycznych.
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SSuummmmaarryy
Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is a neurodegenerative condition caused by prions. In literature there are
distinguished four forms of CJD: sporadic (sCJD), familial, iatrogenic and variant (vCJD). Current diag-
nostic criteria of these forms, basing on clinical symptoms of this disease, allow to distinguish probable and
possible CJD. Unquestionable diagnosis can be established only after the patient’s death on the basis of char-
acteristic neuropathological picture. Intravitally, in CJD diagnosis the result of anatomopathological exami-
nation can be taken into consideration (cerebral biopsy, palatine tonsils). A case has been presented of
a 53-year-old female in whom basically the only clinical symptom (for 45 days) was psychogenic blindness
followed by coma. Then, she survived eight months in a vegetative state. The clinical symptoms of the disease
fulfilled the criteria of variant CJD but neuropathological examination revealed sCJD. The establishing of the
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Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) znana jest
od lat 20. ubieg³ego stulecia i do lat 50. XX wie-
ku uwa¿ana by³a za chorobê zwyrodnieniow¹

OUN. Badania kliniczne i epidemiologiczne, a przede
wszystkim doœwiadczalne wykaza³y, ¿e ma ona charak-
ter przeszczepialny, a wiêc w jakimœ sensie zakaŸny.
Czynnik ten zosta³ zidentyfikowany przez Stanleya Pru-
sinera na pocz¹tku lat 80. i nazwany przez niego prio-
nem (PRPc)(1). PRPc jest bia³kiem zwi¹zanym z b³on¹
komórkow¹ (g³ównie komórek neuronalnych, ale te¿
i innych, np. miêœniowych i wêz³ów ch³onnych). Kon-
formacja (tylko przestrzenna) tego bia³ka w tzw. PRPTSE

(transmissible spongiform encephalopathy, TSE – pasa-
¿owalna encefalopatia g¹bczasta) powoduje, ¿e staje
siê ono czynnikiem etiologicznym chorób prionowych,
okreœlanych tak¿e jako encefalopatie g¹bczaste, do któ-
rych nale¿y CJD. Gen PRNP koduj¹cy bia³ko pionowe
znajduje siê u ludzi na 20. chromosomie(2). Propono-
wana prawdopodobna sekwencja zdarzeñ w przebiegu
pasa¿owalnej encefalopatii g¹bczastej zak³ada, ¿e pra-
wid³owe bia³ko PRPc, bêd¹ce rozpuszczaln¹ glikoprote-
in¹ o masie cz¹steczkowej ok. 35 kD, podatn¹ na dzia-
³ania proteinazy i przyjmuj¹c¹ w du¿ej czêœci strukturê
α-helisy, ulega nieprawid³owemu fa³dowaniu poprzez
jedn¹ lub wiêcej form poœrednich, uzyskuj¹c konfigura-
cjê β-harmonijki amyloidu (PRPTSC). Nieprawid³owo
sfa³dowana postaæ bia³ka mo¿e wywo³aæ w warunkach
in vitro i in vivo postêpuj¹c¹ konwersjê prawid³owego
bia³ka. In vivo prowadzi do zaburzenia czynnoœci neu-
ronów, czemu towarzyszy odk³adanie siê oligomerów
nieprawid³owego bia³ka w oœrodkowym uk³adzie ner-
wowym i innych tkankach, co ostatecznie koñczy siê
œmierci¹(2). Wykazano, ¿e najwiêkszym stosunkiem za-
kaŸnoœci do zawartoœci bia³ka cechuj¹ siê oligomery
niemaj¹ce budowy w³ókienkowej, sk³adaj¹ce siê naj-
prawdopodobniej z 14-28 nieprawid³owo sformowa-
nych cz¹steczek bia³ka(3,4). ród³em du¿ej iloœci zakaŸnych
oligomerów PRPTSE mog¹ byæ zatem komórki nerwowe
niezawieraj¹ce widocznych w mikroskopie z³ogów amy-
loidu, stanowi¹cych charakterystyczn¹ cechê patologicz-
n¹ pasa¿owalnej encefalopatii g¹bczastej(3).
Chorobê Creutzfeldta-Jakoba dzielimy na postaæ spo-
radyczn¹ (sCJD), rodzinn¹ (fCJD), jatrogenn¹ (jCJD)
oraz wariant (vCJD)(5).
Najczêœciej spotykan¹ postaci¹ CJD jest typ sporadycz-
ny (oko³o 85% wszystkich przypadków). Zapadalnoœæ
na sCJD jest niemal sta³a, w ró¿nych populacjach za-

wiera siê w granicach 1-2 osób na 1 milion ludnoœci
rocznie(3,6). Mimo szeregu analiz epidemiologicznych
czynniki ryzyka sCJD pozostaj¹ nieznane(1).
Przypadki rodzinne (fCJD) to druga co do czêstoœci
grupa CJD (oko³o 10-15%), które uwarunkowane s¹ mu-
tacjami w obrêbie genu PRNP. Dziedziczenie ma tu cha-
rakter autosomalny dominuj¹cy(1). Ponad 30 ró¿nych
mutacji genu PRNP odpowiada za ró¿ne rodzinne po-
stacie choroby Creutzfeldta-Jakoba, a jeden istotny
wariant polimorficzny w kodonie 129. (koduj¹cy metio-
ninê lub walinê) wp³ywa na podatnoœæ i cechy klinicz-
ne wszystkich postaci choroby u ludzi(3).
Przypadki jatrogenne (jCJD) nie s¹ czêste – ich zareje-
strowana liczba w 2002 roku wynosi³a 350(1). W pracy
opublikowanej w 2004 roku autorzy podaj¹, ¿e liczba
zachorowañ na jCJD wynosi ponad 400, a szczyt za-
chorowañ na tê formê CJD wyst¹pi³ w po³owie lat 90.
ubieg³ego wieku. Nowe przypadki wynikaj¹ z d³ugiego
okresu inkubacji zaka¿enia, do którego dosz³o wiele lat
wczeœniej. ród³em tych zaka¿eñ by³ hormon wzrostu
lub opona twarda uzyskiwane ze zw³ok ludzkich w pro-
cesach, które nie uwzglêdnia³y etapu inaktywacji czyn-
nika odpowiedzialnego za TSE(3,7).
Je¿eli chodzi o wariant CJD (vCJD), to najwiêcej przy-
padków, oko³o 160, rozpoznano w Wielkiej Brytanii, ze
szczytem zachorowañ na prze³omie XX i XXI wieku.
W dziesiêciu innych krajach pojawi³y siê pojedyncze
zachorowania, z wyj¹tkiem Francji, w której do marca
2007 roku zanotowano ich 22(1). Wariant CJD jest wy-
wo³any spo¿yciem produktów pochodz¹cych od zwie-
rz¹t chorych na encefalopatiê g¹bczast¹ byd³a. Wszystkie
osoby, które dotychczas zachorowa³y, mia³y homozy-
gotyczny genotyp kodonu 129. genu bia³ka pionowego,
tj. mia³y w obu allelach kodon metioniny(3).
Diagnostyka CJD nastrêcza wiele trudnoœci. Ze wzglê-
du na specyficzne pod³o¿e molekularne choroby (prze-
kszta³cenie prawid³owego bia³ka prionu PRPc w jego
patologiczn¹ izoformê PRPTSE, polegaj¹ce jedynie na
zmianie konformacji przestrzennej) nieprzydatne s¹ tu-
taj metody wykrywania czynnika infekcyjnego za pomo-
c¹ przeciwcia³ czy testów genetycznych(8).
W diagnostyce CJD mo¿na wykorzystaæ nieliczne mar-
kery biochemiczne. Nale¿¹ do nich bia³ka wykrywane
w p³ynie mózgowo-rdzeniowym, takie jak bia³ko 14-3-3,
MAP-τ, S100b oraz enolaza swoista dla neuronów(9-11).
Bia³ka z grupy 14-3-3 wystêpuj¹ w neuronach, z któ-
rych mog¹ byæ uwalniane w wyniku ich uszkodzenia.

diagnosis in the case of CJD usually takes weeks and even months and the diagnosis of vCJD results in epi-
demiological and thus economic complication. The presented case was an atypical course of sCJD. Authors
wanted to emphasize that sCJD starts not always with the onset of dementia but that it is possible that it starts
with psychotic symptoms.
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Pojawienie siê bia³ka 14-3-3 w p³ynie mózgowo-rdze-
niowym mo¿e œwiadczyæ o rozpadzie neuronów. Wy-
krywa siê je w sporadycznej postaci CJD (nawet do
100% przypadków). W wariancie CJD badanie to jest
mniej u¿yteczne – bia³ko to wykrywane jest tylko u ok.
50% chorych z neuropatologicznie potwierdzonym vCJD,
a jego poziom z regu³y jest ni¿szy ni¿ w sporadycznej
postaci tej choroby. Poziom pozosta³ych wymienionych
bia³ek w p³ynie mózgowo-rdzeniowym w CJD mo¿e byæ
równie¿ podwy¿szony, co stanowi dodatkow¹ wskazów-
kê pomocn¹ w rozpoznaniu(8).
W ostatnich latach w diagnostyce CJD wykorzystuje siê
te¿ badanie magnetycznego rezonansu j¹drowego (MRI).
Ustalono, ¿e cech¹ charakterystyczn¹ obrazu MRI
w wiêkszoœci przypadków sCJD jest hiperintensywnoœæ
j¹dra ogoniastego i skorupy, a w vCJD hiperintensyw-
noœæ tylnej czêœci wzgórza zwanej poduszk¹ w obrazach
T2-zale¿nych oraz w sekwencji FLAIR (fluid-attenuated
inversion recovery)(12). Technika obrazowania dyfuzji MRI
– DWI (diffusion-weighted imaging) oraz FLAIR s¹
szczególnie przydatne w wykrywaniu nieprawid³owoœci
kory mózgowej, tak¿e z towarzysz¹cym zwiêkszeniem
natê¿enia sygna³u pr¹¿kowia(3,13).
Nadal pomocny w rozpoznawaniu sCJD jest zapis EEG,
w którym pojawiaj¹ siê nad obiema pó³kulami mózgu
rytmiczne i synchroniczne wy³adowania (zespo³y fal
ostrych dwu- i trójfazowych z fal¹ woln¹) – niemal za-
wsze symetryczne, wystêpuj¹ce periodycznie co 0,5 do
2 sekund(1). W diagnostyce vCJD wa¿ny jest natomiast
dodatni wynik badania migda³ków podniebiennych na
obecnoœæ PRPTSE.
Czu³oœæ i swoistoœæ badañ dodatkowych w rozpozna-
waniu sCJD przedstawia tabela 1, opracowana przez
Browna, który zakresy czu³oœci i swoistoœci poszczegól-
nych testów obliczy³ na podstawie wyników najnowszych
opisów serii licznych przypadków. W obrazie MRI oce-
nia³ zwiêkszenie natê¿enia sygna³u kory mózgowej lub
pr¹¿kowia wykryte za pomoc¹ FLAIR lub DWI(3). Jed-
nak na ostateczne potwierdzenie rozpoznania pozwa-
laj¹ wy³¹cznie badania neuropatologiczne, mo¿liwe do
wykonania dopiero w wyniku autopsji lub ewentualnie
biopsji mózgu. Dlatego te¿ przy¿yciowe rozpoznanie
CJD opiera siê na kryteriach diagnostycznych (przed-
stawionych w tabeli 2) wyró¿niaj¹cych mo¿liw¹ i praw-
dopodobn¹ formê tej choroby.

Choroba Creutzfeldta-Jakoba prezentuje ró¿noraki ob-
raz kliniczny, tak¿e jej przebieg bywa zmienny, co spra-
wia, i¿ rozpoznanie jej mo¿e byæ trudne. W niektórych
przypadkach jest ustalane w ci¹gu kilku tygodni, a w in-
nych dopiero po miesi¹cach trwania choroby. Niemniej
jednak liczba rozpoznawanych przypadków CJD nadal
wzrasta, co przyczynia siê do lepszego poznania klini-
ki tej choroby.
W opisywanym przypadku autorzy chcieli zwróciæ uwa-
gê, i¿ w pocz¹tkowym stadium dominowa³y objawy
oczne pod postaci¹ œlepoty, która po badaniach wysoce
specjalistycznych zosta³a zidentyfikowana jako œlepota
czynnoœciowa. Z przegl¹du piœmiennictwa wynika, i¿
dotychczas w tej chorobie nie by³y opisywane objawy
œlepoty w takiej formie.

OOPPIISS  PPRRZZYYPPAADDKKUU

Ca³kowicie zdrowa do chwili hospitalizacji (poza nie-
wielk¹ krótkowzrocznoœci¹) chora H.Z., lat 53, zosta³a
przyjêta do naszej Kliniki z powodu gwa³townego po-
gorszenia ostroœci wzroku, które by³o niezrozumia³y dla
okulistów. Choroba u pacjentki rozpoczê³a siê 6 grudnia
2005 roku b³yskami przed oczami, a nastêpnie w ci¹-
gu 3 tygodni z niewielkiej krótkowzrocznoœci ostroœæ
wzroku u kobiety gwa³townie zmniejszy³a siê i wynosi-
³a: OP 2/50, OL 5/50. Badania diagnostyczne wykona-
ne przez okulistów, w tym angiografia fluoresceinowa,
da³y wyniki prawid³owe. W wykonanym MRI g³owy ob-
raz mózgowia by³ bezzmianowy, natomiast w badaniu
SPECT mózgu (tomografia emisyjna pojedynczego
fotonu) stwierdzono niespecyficzny brak gromadzenia
znacznika w rzucie tylno-dolnej czêœci p³ata potylicz-
nego i zmniejszenie wychwytu znacznika w okolicy pra-
wego hipokampa.
Przy przyjêciu do naszej Kliniki w badaniu neurologicz-
nym z odchyleñ od stanu prawid³owego stwierdzono:
znacznego stopnia os³abienie ostroœci wzroku, œladow¹
dysmetriê w kkg i kkd oraz œlad dr¿enia zamiarowego
w kkg. Z powodu utrzymuj¹cych siê zaburzeñ ostroœci
wzroku uzupe³niono badania, które mog³yby wykazaæ
patologiê: morfologia krwi, podstawowe badania bio-
chemiczne, proteinogram, latex, ASO, bia³ko CRP, hor-
mony tarczycy, markery nowotworowe (Ca 19,9, AFP,
CEA, HCG), angio-MRI, USG tt. doczaszkowych, USG

Tabela 1. Czu³oœæ i swoistoœæ badañ dodatkowych w rozpoznawaniu sCJD(3)

Test Czu³oœæ (%) Swoistoœæ (%) 

EEG 64 (58-67) 84 (74-91) 

Analiza p³ynu mózgowo-rdzeniowego: 
Bia³ko 14-3-3 93 (88-97) 92 (84-100) 

Bia³ko τ 89 (86-95) 93 (88-97) 
Bia³ko S100b 87 (82-94) 87 (85-90) 

Enolaza swoista dla neuronów 78 (73-920 89 (83-92) 
MRI g³owy 91 (80-100) 96 (94-100) 
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jamy brzusznej, USG tarczycy, RTG klatki piersiowej,
mammografia – wyniki wszystkich badañ by³y prawi-
d³owe. Nie uda³o siê wykonaæ badania wzrokowych po-
tencja³ów wywo³anych (WPW) ze wzglêdu na brak
wspó³pracy chorej.
Zachowanie pacjentki by³o nietypowe dla osoby, która
nagle straci³a wzrok. By³a euforyczna, zadowolona z za-
interesowania, jakie wzbudza³a u rodziny, znajomych
i personelu szpitala. W nocy nie spa³a, siedzia³a w „kuc-
ki” na pod³odze przy ³ó¿ku innej chorej. Nasz¹ uwagê
zwróci³ fakt, ¿e mimo nag³ej œlepoty na jej ciele nie by³o
zasinieñ, nie potyka³a siê, nie przewraca³a i bezb³êdnie
omija³a przeszkody, w tym otwarte skrzyd³o szklanych

drzwi wykonanych z przezroczystej szyby. Podejrzewa-
j¹c œlepotê czynnoœciow¹, wykonano w Wojskowym In-
stytucie Medycyny Lotniczej (WIML) w Warszawie ba-
danie wzrokowych potencja³ów wywo³anych (WPW)
stymulacj¹ typu FLASH. Uzyskano zapis z bardzo wy-
sok¹ amplitud¹, co œwiadczy o prawid³owym przewo-
dzeniu sygna³u drog¹ wzrokow¹. W WIML wykonali-
œmy równie¿ badanie ERG (elektroretinografia), której
wynik œwiadczy³ o zachowanej czynnoœci czopków. Po
10 dniach hospitalizacji w naszej Klinice, wobec rozpo-
znania œlepoty czynnoœciowej, chora w stanie ogólnym
dobrym zosta³a przeniesiona do Kliniki Psychiatrii Do-
ros³ych w szpitalu im. J. Babiñskiego w £odzi.

Tabela 2. Kryteria diagnostyczne choroby Creutzfeldta-Jakoba(8,14,15)

A. Postaæ sporadyczna CJD (sCJD)

I. Definitywna sCJD:
typowy obraz neuropatologiczny i/lub stwierdzenie z³ogów PrP (immunohistochemicznie), i/lub PrP opornego na proteinazê K (Western blotting), i/lub w³ókienek 
powi¹zanych ze scrapie (SAF ultrastrukturalnie) 

II. Prawdopodobna sCJD:
szybko postêpuj¹ce otêpienie i przynajmniej dwa z czterech poni¿szych objawów:

a) mioklonie
b) zaburzenia widzenia lub mó¿d¿kowe
c) objawy piramidowe lub pozapiramidowe
d) mutyzm kinetyczny

oraz typowy zapis EEG z periodycznie wystêpuj¹cymi falami wolnymi i ostrymi lub kliniczne kryteria mo¿liwej sCJD i dodatni wynik badania bia³ka 14-3-3 w p³ynie 
mózgowo-rdzeniowym 

III. Mo¿liwa sCJD:
szybko postêpuj¹ce otêpienie i przynajmniej dwa z czterech objawów wymienionych w punkcie II oraz czas trwania choroby poni¿ej 2 lat

B Wariant CJD (vCJD) 

I.
a) Postêpuj¹ca choroba neuropsychiatryczna
b) Czas trwania powy¿ej 6 miesiêcy
c) Rutynowe badania nie sugeruj¹ innego rozpoznania
d) Brak wywiadu sugeruj¹cego potencjalne Ÿród³o nara¿enia jatrogennego
e) Brak dowodów na rodzinn¹ postaæ encefalopatii g¹bczastej 

II.
a) Wczesne objawy psychiatryczne (depresja, lêk, halucynacje itp.)
b) Przetrwa³e objawy bólowe (silny ból i/lub nieprzyjemne dysestezje)
c) Ataksja
d) Mioklonie
e) Otêpienie 

III.
a) EEG: brak obrazu typowego dla sCJD (lub niewykonanie EEG)
b) MRI: obustronny wzmo¿ony sygna³ w poduszce wzgórza 

IV.
a) Dodatni wynik badania migda³ków podniebiennych na obecnoœæ PrPsc 

Definitywny vCJD: Ia (postêpuj¹ca choroba neuropsychiatryczna) i neuropatologiczne potwierdzenie vCJD (zmiany g¹bczaste, nasilona akumulacja PRP z obecnoœci¹ blaszek
kwitn¹cych w mózgu i mó¿d¿ku) 

Prawdopodobny vCJD: I i 4 z 5 objawów z punktów II, i IIIa, i IIIb 

Mo¿liwy vCJD: I i 4 z 5 objawów z punktów II, i IIIa 
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W Klinice Psychiatrii stan pacjentki gwa³townie pogor-
szy³ siê – lekarz ju¿ nie nawi¹za³ z ni¹ kontaktu s³owno-
-logicznego, wypowiada³a ona pojedyncze dŸwiêki, a po
kilku godzinach pojawi³y siê i gwa³townie narasta³y ilo-
œciowe zaburzenia œwiadomoœci. W leczeniu zastoso-
wano Sulpiryd w dawce 75 mg/dobê. W 5. dobie poby-
tu w Klinice Psychiatrii chora zagor¹czkowa³a do 38°C
i zapad³a w œpi¹czkê. Z podejrzeniem neuroinfekcji zo-
sta³a przewieziona do Kliniki Chorób ZakaŸnych, gdzie
natychmiast w Izbie Przyjêæ wykonano punkcjê lêdŸ-
wiow¹ i pobrano p³yn mózgowo-rdzeniowy na badanie
ogólne. Wynik badania by³ prawid³owy, wobec czego
pacjentkê tego samego dnia odes³ano do szpitala J. Ba-
biñskiego, w którym zosta³a przyjêta na Oddzia³ Neuro-
logiczny. Chora nadal by³a nieprzytomna i gor¹czkowa-
³a. Ze wzglêdu na stwierdzon¹ w badaniu neurologicznym
sztywnoœæ miêœni, gor¹czkê oraz wysokie i narastaj¹ce
wartoœci kinazy kreatyniny (CK – 1320 IU/l, a nastêp-
nie po 2 dniach CK – 2000 IU/l, ale bez znamiennej
mioglobinurii) pacjentkê (po 2 dniach pobytu na Od-
dziale Neurologicznym) z podejrzeniem z³oœliwego ze-
spo³u poneuroleptycznego przewieziono na Oddzia³
Intensywnej Terapii naszego szpitala (USK nr 2 im.
WAM w £odzi). W OIT chora przebywa³a 6 dni i na-
stêpnie ponownie zosta³a przyjêta do naszej Kliniki.
Przy przyjêciu chorej do Kliniki w badaniu przedmioto-
wym stwierdzono œpi¹czkê z hipertermi¹ do 38°C, okre-
sowo zlewne poty. Pacjentka by³a oddechowo i kr¹¿enio-
wo wydolna. Oczy otwiera³a spontanicznie, nie fiksowa³a
spojrzenia, porusza³a ga³kami ocznymi we wszystkich
kierunkach. Na próbê biernego otwierania powiek re-
agowa³a ich zaciskaniem. Przy próbie badania napiêcia
miêœniowego w koñczynach górnych reagowa³a silnym,
czynnym oporem (napiêcie miêœniowe w koñczynach
dolnych by³o prawid³owe). Okresowo na dotyk lub

dŸwiêki reagowa³a g³oœnym, przeraŸliwym krzykiem.
Tak¿e okresowo wymachiwa³a koñczynami górnymi,
jakby siê przed czymœ ogania³a. Poza powy¿szymi ob-
jawami nie stwierdzono u chorej ¿adnych objawów pi-
ramidowych, pozapiramidowych (opisana wczeœniej
sztywnoœæ miêœniowa budzi³a nasze w¹tpliwoœci) ani
¿adnych innych objawów ogniskowych i ubytkowych.
Ze wzglêdu na wczeœniej wysuniête podejrzenie z³oœli-
wego zespo³u poneuroleptycznego kontynuowano le-
czenie Bromergonem i Amantiksem. Utrzymano tak¿e
antybiotykoterapiê oraz leczenie objawowe, niemniej
jednak nie uzyskano zmian w stanie przedmiotowym
chorej. Ze wzglêdu na du¿¹ iloœæ wydzieliny w drogach
oddechowych wykonano tracheotomiê w celu w³aœciwej
pielêgnacji drzewa oskrzelowego. Uzupe³niono diagno-
stykê o badanie p³ynu mózgowo-rdzeniowego w kie-
runku chorób z autoagresji (indeks IgG, elektroforeza
bia³ek – wyniki prawid³owe), badania wirusologiczne
(wirusów nie wyizolowano, a przeciwcia³a w surowicy
krwi by³y w granicach normy) oraz badanie ogólne,
którego wynik tak¿e by³ prawid³owy. Wykonano MRI
g³owy (w 83. dobie od pocz¹tku zachorowania) – opi-
sywany obraz mózgowia by³ w dalszym ci¹gu prawi-
d³owy. Zapis EEG (wykonywany kilkakrotnie) ewolu-
owa³ – stale zwiêksza³a siê iloœæ fal wolnych theta i delta
(przewaga w okolicach skroniowych).
W 86. dobie od pocz¹tku zachorowania u pacjentki do-
sz³o do zatrzymania oddechu i kr¹¿enia z nastêpcz¹
skuteczn¹ reanimacj¹ (przyczyn¹ niewydolnoœci odde-
chowej by³a stwardnia³a wydzielina w rurce oddecho-
wej). Chor¹ ponownie przeniesiono na OIT, gdzie prze-
bywa³a kilka miesiêcy. W tym czasie (po 3 miesi¹cach
od zachorowania i w 47. dobie œpi¹czki) pojawi³y siê
mioklonie, które z mniejszym lub wiêkszym nasileniem
utrzymywa³y siê do koñca ¿ycia pacjentki. Ze wzglêdu
na wysuniête wówczas podejrzenie CJD pobrano po-
nownie p³yn mózgowo-rdzeniowy na obecnoœæ bia³-
ka 14-3-3 – wynik testu by³ dodatni. Z uwagi na pocz¹-
tek objawów (zaburzenia psychiczne) podejrzewano,
¿e byæ mo¿e mamy do czynienia z wariantem CJD.
Dlatego pobrano wycinek migda³ka podniebiennego
do badania neuropatologicznego (z powodu ciê¿kiego
stanu ogólnego laryngolodzy odst¹pili od operacji po-
brania ca³ego migda³ka). W badanym wycinku nie stwier-
dzono obecnoœci bia³ka PRPTSE.
Stan chorej by³ nadal bardzo ciê¿ki, dlatego nie prze-
prowadzono kolejnego badania MRI g³owy (konieczny
transport do innego szpitala), wykonano w 139. dobie
choroby tomografiê komputerow¹ (KT) g³owy, w któ-
rej zobrazowano uogólnione znacznego stopnia zaniki
korowo-podkorowe, g³ównie w zakresie p³atów skro-
niowych, oraz podobne zmiany w strukturach podna-
miotowych tylnego do³u czaszki. Kolejne zapisy EEG
nie by³y ju¿ wykonywane.
Stan pacjentki stale pogarsza³ siê. Przez kilka miesiêcy
pozostawa³a ona w stanie wegetatywnym. W 302. do-

Rys. 1. Obraz mikroskopowy w barwieniu hematoksylin¹
i eozyn¹, pow. 600x. Widoczna wakuolizacja neu-
ropilu prawdopodobnie bardziej w wyniku zmian
spowodowanych niedotlenieniem ni¿ CJD. Ponad-
to widoczne neurony z cechami zwyrodnienia i od-
czynowe astrocyty
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bie od zachorowania chora zmar³a. Wykonano badanie
neuropatologiczne mózgowia. Wynik badania by³ cha-
rakterystyczny dla sCJD, co przedstawiaj¹ rys. 1-3. We
wnioskach z badania neuropatologicznego stwierdzo-
no: typ sporadyczny choroby Creutzfeldta-Jakoba. Ze
wzglêdu na z³e utrwalenie materia³u neuropatolodzy
nie mogli okreœliæ podtypu sCJD.

OOMMÓÓWWIIEENNIIEE

W opisach obrazu klinicznego sCJD dominuje postê-
puj¹ce otêpienie, które gwa³townie narasta. Czêsto po
2-4 tygodniach od pocz¹tku zachorowania jest ono
trudne do oceny ze wzglêdu na postêpuj¹ce zaburzenia
œwiadomoœci. Wœród równolegle pojawiaj¹cych siê ob-
jawów neurologicznych czêste s¹ ruchy mimowolne
(zwykle mioklonie), które jednak u czêœci chorych poja-
wiaj¹ siê dopiero w koñcowym okresie choroby. Rza-
dziej dominuj¹ zaburzenia równowagi i inne objawy
zespo³u mó¿d¿kowego. U niektórych chorych rozwija
siê œlepota korowa, a tak¿e inne objawy uszkodzenia
uk³adu piramidowego oraz pozapiramidowego(16-18).
Obecnie wiadomo, ¿e te ró¿nice fenotypowe wynikaj¹
z konfiguracji kodonu 129. w genie PRNP i typu prionu,
który jest przyczyn¹ choroby(18).
W przypadku opisywanej chorej w pocz¹tkowym okre-
sie trwania choroby dominuj¹cym objawem klinicznym
by³a czynnoœciowa œlepota. Nie obserwowano objawów
otêpiennych, zapewne ze wzglêdu na szybkie wyst¹pie-
nie u pacjentki zaburzeñ œwiadomoœci. Odmienne ni¿
w opisywanych przypadkach sCJD by³o tak¿e niewy-
stêpowanie innych objawów (poza œpi¹czk¹) uszkodze-
nia oœrodkowego uk³adu nerwowego. Objawy pozapi-
ramidowe pojawi³y siê dopiero po kilku miesi¹cach od
pocz¹tku zachorowania. Niecharakterystyczne dla sCJD
by³y równie¿ zapis EEG oraz wyniki badania MRI g³owy.
W momencie wysuniêcia podejrzenia choroby Creutz-
feldta-Jakoba u opisywanej pacjentki przypuszczano, ¿e

mo¿e to byæ wariant CJD. W 85% przypadków vCJD
rozpoczyna siê od objawów psychotycznych pod po-
staci¹ pobudzenia, agresji b¹dŸ spl¹tania, omamów
i urojeñ. U wiêkszoœci chorych w pocz¹tkowym okresie
vCJD rozpoznaje siê czyst¹ psychozê. W dalszym prze-
biegu choroby rozwijaj¹ siê mioklonie, otêpienie i zabu-
rzenia równowagi. W ¿adnym z dotychczas obserwo-
wanych przypadków vCJD nie stwierdzono typowego
dla CJD zapisu EEG(15,18). Przebieg choroby w prezen-
towanym przypadku by³ wiêc bardziej zbli¿ony do kryte-
riów diagnostycznych vCJD ni¿ sCJD. Z powodu podej-
rzenia vCJD pobrano wycinek migda³ka podniebiennego
do badania histopatologicznego na obecnoœæ prionów,
jednak wynik tego badania by³ ujemny. Ostatecznie
o rozpoznaniu zdecydowa³o poœmiertne badanie neu-
ropatologiczne mózgowia.
Œledz¹c piœmiennictwo dotycz¹ce cech kliniczno-pato-
logicznych sCJD, autorzy przekonali siê, ¿e spektrum
podstawowych objawów sCJD stale siê poszerza o opisy
pojedynczych nietypowo przebiegaj¹cych przypadków.
Przebieg piorunuj¹cy (œmieræ w ci¹gu kilku tygodni)(16,19),
zawroty g³owy i d³ugotrwa³e zaburzenia psychiczne po-
przedzaj¹ce rozpoznanie prawdopodobnej sCJD(20).
Opisano tak¿e przepadki niedrgawkowego stanu pa-
daczkowego jako pocz¹tkowy objaw sCJD(21,22). W³aœnie
dlatego autorzy zdecydowali siê przedstawiæ opis niety-
powo przebiegaj¹cej choroby sCJD – aby przyczyniæ
siê do poszerzenia wiedzy na temat mo¿liwych pocz¹t-
kowych objawów w tej chorobie.
Bardzo s³uszne i zasadne wydaje siê stwierdzenie Paula
Browna, który od wielu lat zajmuje siê problemami etio-
logii i patogenezy pasa¿owalnych encefalopatii g¹bcza-
stych, ¿e ró¿norodnoœæ pocz¹tkowych objawów kli-
nicznych choroby Creutzfeldta-Jakoba jest ju¿ na tyle
du¿a, ¿e rozpoznanie to nale¿y braæ pod uwagê w dia-
gnostyce ró¿nicowej ka¿dego chorego w œrednim lub
starszym wieku, wykazuj¹cego niewyjaœnione w inny
sposób zaburzenia neurologiczne(3).

Rys. 3. Reakcja immunohistochemiczna przeciw PrP
w mó¿d¿ku, typ zmian ten sam

Rys. 2. Reakcja immunohistochemiczna z przeciwcia³em
przeciw PrP, widoczny synaptyczny typ depozytów
PrPsc. Rys. 1-2 – zdjêcia z kory mózgu
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