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Sayin Editor,

Goz servisinde yatan 58 yagindaki kadin hastanin gorme
kaybu etiyolojisi aragtirilmaktaydi. Géz muayenesinde her iki goz
sadece 1518a duyarls, 6n segment dogal, fundus dogaldi. Direkt
ve endirekt 1g1k refleksi bilateral alintyordu. Noroloji tarafindan
degerlendirilen hastanin iki ay once gorme keskinliginde azalma
ve gorme kaybinin bagladig: 6grenildi. Hasta bu sebeple araba
kullanamadigini  ve televizyon seyredemedigini ifade etti.
Muayenesinde biling acik, yer, zaman, kisi oryantasyonu tam,
kas giicii tam, kraniyal sinirler intakctr. Ense sertligi yoktu.
Vital bulgulari stabildi. Hastanin kraniyal manyetik rezonans
goriintiillemesinin  (MRG) ve elektroensefalografisinin (EEG)
normal oldugu izlendi. Iki giin sonra haliisinasyonlarinin
baglamas: ve ajitasyonunun olmasi sebebiyle hasta néroloji
servisine devir alindi. Lomber ponksiyonu yapilan hastanin
beyin omurilik sivisinda (BOS) hiicre olmadig: goriildii. BOS
incelemesinde 14.3.3 proteini pozitif bulundu.

Takip eden siiregte hastanin kognisyonu kétiileserek 10 giin
sonra oryantasyonu ve kooperasyonu bozuldu. Tekrarlanan kraniyal
MRG’si normaldi. EEG’sinde zemin ritminin 5-6 Hz delta
dalgalarindan olustugu izlendi. Tekrarlanan BOS incelemesinde
hiicre yoktu. Bir hafta sonra hastanin akinetik mutizm tablosu
gelisti ve miyoklonuslart bagladi. EEG’sinde 6nceki EEG'’ye
benzer sekilde zemin ritmi 5-6 Hz delta dalgalarindan oluguyordu.
Tekrarlanan kraniyal MRG’de bilateral kaudat ve putamende
T2 ve FLAIR agirlikls kesitlerde artmig sinyal degisiklikleri ve
difiizyon MRG’de bu lokalizasyonlarda difiizyon kisitlamasinin

oldugu izlendi, ADC haritasinda sinyal degisikligi gozlenmedi
(Sekil 1A, 1B, 1C, 1D). Hasta taburcu edildikten bir sene sonra
eksitus oldu.

Creutzfeldt-Jakob  hastaliginin  (CJH)  ilging  klinik
sunumlarindan biri gérme kaybi, renklerin rahatsiz edici
algilanmas: ve haliisinasyonlar1 igeren izole gorsel semptomlar
ile karakterize olan Heidenhain varyantidir. Biligsel gerileme
olmaksizin izole gorsel semptomlarin olmasi tani koyma zorluguna
neden olur (1). CJH olgularinda bazal gangliyonlarda T2 agirlikls
goriintiilerde hiperintens olarak izlenen lezyonlar tanimlanmig
olup bu sinyaller astrogliozis ile iligkilendirilmistir (2). Normal
sinyallere sahip beyin yapilarinda bile belirginlesen artmig
sinyal degisiklikleri bulunan bolgelerde patolojik prion protein
(PrPsc) ¢okelmesi bildirilmigtir. Bununla birlikte farkli beyin
bolgelerindeki siingerimsi degisiklik ve gliozis, MRG’deki sinyal
degisiklikleri ile acik bir iligki gostermemigtir. PrPsc birikiminin
MRG degisiklikleri ile iligkisi net degildir ve patolojik alt tabaka
ile dogrudan iligkili goriinmemektedir (3).

Spongiform ensefalopati olgularinda MRG’nin tanisal roliinii
daha fazla degerlendirmeye ihtiya¢ vardir. Hastamizda gorme
kaybi, demansiyel bulgular ve haliisinasyonlar bagladiktan sonra
gekilen kraniyal MRG’ler normal olup, akinetik mutizm tablosu
olustuktan sonra ¢ekilen MRG'de bazal ganglionlarda bilateral
diftizyon kisitlamas: goriilmiigtiir (Sekil 1A). Akinetik mutizm
olustuktan sonra bile hastamizin EEG’sinde periyodik diken
dalgalar goriilmemistir, periyodik diken dalgalarin olmayis:
ayirt edici degildir. Baglangicta BOS 14.3.3 proteini pozitif olup
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Sekil 1. A) Difiizyon manyetik rezonans goriintiilemede bilateral kaudat ve putamende difiizyon kisitlamasi, B) T2 agirlikli kesitlerde bilateral kaudat
ve putamende artmis sinyal degisiklikleri, C) FLAIR agirlikli kesitlerde bilateral kaudat ve putamende artmig sinyal degisiklikleri, D) Serebral manyetik

rezonans goriintiileme ADC haritalamasinda sinyal degisikligi gézlenmedi.

klinigiyle birlikte CJH olduguna dair tek ipucunun bu oldugu
dikkati cekmektedir.

Seyrek olmasina ragmen CJH Heidenhain varyanti
klinik agidan 6nemlidir. Baglangicta ¢oZu hasta oftalmologa
bagvurmaktadir. Erken evrelerinde néroloji kliniginde de yanlig
tan1 konmasi nadir degildir. Klinisyenler Heidenhain varyantinin
yavag progresyon gosteren, negatif BOS belirteglerine sahip olan
ve spesifik EEG anormalliklerinin olmadig: atipik olgularda
olugabileceginin farkinda olmalidir.

Etik

Hasta Onayr: Calismamiza  dahil
bilgilendirilmis onam formu alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi:
degerlendirilmigtir.
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