CHOROBA
CREUTZFELDTA-JAKOBA

N Sporadyczna postaé CJD

N Oryginalne przypadki opisane przez Jakoba i Creutzfeldta

N Prypadek opisany przez Creutzfeldta

Dwudziestotrzyletnia chora, Bertha W., zostala przyjeta do Kliniki Neurologi-
cznej Uniwersytetu w Breslau 20 czerwca 1913 roku. Przed przyjeciem, przez
okoto rok leczyta si¢ z powodu ,histerycznego ztuszczajacego zapalenia skéry”.
W tym okresie badanie neurologiczne wykazato pierwsze objawy spastycznosci,
klonusy rzepki i stopy i uogélnione drzenie. Objawu Babiriskiego nie stwierdza-
no w dniu przyjecia do kliniki, ale pojawit si¢ on przy wypisie. W maju 1913
roku, chéd stat si¢ bardziej niezgrabny i dotaczyly si¢ objawy psychotyczne:
chora przestata si¢ my¢ i przybierala dziwaczne, groteskowe utozenia ciata. Na
trzy dni przed przyjeciem do szpitala zaczeta krzyczed, ze jej siostra jest martwa,
za$ ona sama jest we wladaniu diabta. W dniu zgloszenia si¢ do kliniki, nie byta
juz w stanie chodzi¢ bez pomocy; badanie neurologiczne wykazato znaczna spa-
stycznos$é, wzmozenie odruchéw giebokich z obustronnym objawem Babiri-
skiego i zniesieniem odruchéw brzusznych. Chora byta splatana, niezorien-
towana co do wiasnej osoby, czasu i miejsca. Wystepowaty napady przymuso-
wego $miechu i ruchy mimowolne. W sierpniu 1913 roku nastapit napad pada-
czkowy (prawdopodobnie jacksonowski); pojawity si¢ mioklonie; w koricowym
okresie chora byta nieprzytomna, w stanie ciagtych uogélnionych ,kurczéw ko-
rowych” (mioklonii?). Smier¢ nastgpita 11 sierpnia 1913 roku.

Badanie neuropatologiczne, wykonane gtéwnie w oparciu o barwienie gru-
bych skrawkéw celoidynowych metods Nissla, wykazalo obecnos¢ ognisko-
wych ubytkéw neuronéw, zwlaszcza w dnie bruzd; trzecia warstwa kory byta
dominujaco zajeta. Neurony wykazywaly centralny ubytek substancji Nissla
(centralng chromatoliz¢), czemu towarzyszyt rozplem i przerost gleju z pojawia-
niem si¢ postaci gemistocytarnych i wielojadrowych, satelitoza oraz tworzeniem
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srozet glejowych”. Czesto obserwowano neuronofagie, pomnozenie gleju
pateczkowatego i zastgpowanie pustych miejsc po neuronach ,bliznami glejo-
wymi”. Badanie metodg Spielmayera wykazato rozleglte ubytki ostonek mieli-
nowych. Jedynymi komérkami wolnymi od zmian byty komérki Purkinjego.
Podsumowujac, Creutzfeldt napisal: ,jest ro choroba parenchymy nerwowej obej-
mujqca istote szarq osrodkowego ukladu nerwowego”.

N Przypadki opisane przez Jakoba
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Pierwszy przypadek to 51-letnia kobieta, Hein, u ktérej na wiosne 1918 roku
pojawilo si¢ ostabienie i béle koriczyn dolnych, zmegczenie, depresja i zawroty
gtowy. Odruchy giebokie byly obnizone w obu koriczynach dolnych; na
poczatku 1919 roku dotaczyly si¢ zaburzenia chodu i obnizenie napigcia kori-
czyn dolnych, a nast¢pnie afonia i dysfagia, niedowtad potowiczy, objawy pira-
midowe z objawem Babiriskiego oraz mimowolne ruchy atetotyczne. Odczyn
Wassermana we krwi i ptynie mézgowo-rdzeniowym byly przejsciowo dodat-
nie. Chora stata si¢ pobudzona i lgkowa, a nastepnie splatana; $mier¢ nastapita
po roku.

Drugi przypadek, Jendross, to 34-letnia kobieta, u ktérej takze wystapily za-
burzenia chodu oraz zawroty gtowy; w kwietniu 1920 roku pojawity si¢ objawy
psychotyczne; negatywizm, echolalia, niepokéj ruchowy i halucynacje stucho-
we. Wkrétce dotaczyly si¢ zaburzenia zwieraczy, objaw Romberga, spastyczny
chéd na szerokiej podstawie, sztywno$é¢ konczyn bez wyraznie wzmozonych
odruchéw glebokich, ale z objawem Babiriskiego, drgawki (mioklonie?) lewej
polowy twarzy, szczerzenie zebow, wreszcie objawy niedowtadu jednostronne-
go. Chora zmarta w ciagu szesciu tygodni.

Trzeci przypadek, Ernst, to 42-letni mezczyzna, ktéry zachorowat w czasie
kampanii rumunskiej w pierwszej wojnie §wiatowej. Pojawily sie ataksja, zabu-
rzenia ruchéw gatek ocznych z diplopig oraz zaburzenia psychiczne pod posta-
cig zespotu Korsakowa. Badanie neurologiczne wykazywato dodatni objaw Ro-
mberga, porazenia nerwéw gatkoruchowych, ataksje oraz spastyczno$é konczyn
z objawem Babinskiego. U chorego, traktowanego jako przypadek wiadu rdze-
nia, rozwinal si¢ zespSt psychoorganiczny i splatanie, wystapily halucynacje
stuchowe, do ktérych dotaczyta si¢ spastyczno$é, a nastepnie atrofia konczyn
dolnych ze zniesieniem odruchéw glebokich i objawem Babiriskiego. Chory
zmart na zawal serca po 9 miesigcach.

Obraz neuropatologiczny wszystkich trzech przypadkéw wedtug Jakoba,
kt6ry badat zreszta wezesniej preparaty z przypadku opisanego Creutzfeldta byt
identyczny; byt to proces czysto zwyrodnieniowy obejmujacy zaniki neuronéw,
centralng chromatolize, ktérym towarzyszyt rozlany rozplem astrocytéw proto-
plazmatycznych i neuronofagia. Jakob uwazal, ze przypadki te sg identyczne
z przypadkiem opisanym przez Creutzfeldta i charakteryzujg si¢ rozlanymi za-
burzeniami motorycznymi, objawami piramidowymi z objawem Babiriskiego
i postepujacg deterioracjg psychiczng. Wedtug Jakoba, jednostka ta zajmowata
pozycje nozologiczng posrednia pomigdzy chorobami uktadu piramidowego,
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takimi jak stwardnienie zanikowe boczne, a procesami obejmujacymi gtéwnie
prazkowie, np. psudosclerosis Strimplla lub Westphalla, chorobg Willsona lub
atetoza. Jakob zasugerowat jej pozycje nozologiczna jako ,,podgrupy stwardnie-
nia rzekomego” (ang. spastic pseudosclerosis).

Czwarty przypadek, Jac., zostal rozpoznany neuropatologicznie juz po opisie
pierwszych trzech na podstawie preparatéw mikroskopowych, ktére od dtuz-
szego czasu pozostawaly w dyspozycji Jakoba, ale ktérych nie potrafit on wezes-
niej definitywnie zdiagnozowac. Byt to mezczyzna, urodzony w 1869 i przyjety
13 stycznia 1912 roku do azylu dla obtgkanych w Friedrichsbergu koto Hambu-
rgaz powodu ostabienia koriczyn dolnych i zaburzeni psychicznych pod postacia
nocnego pobudzenia i splatania. We Friedrichsbergu pojawito si¢ wygérowanie
odruchéw glebokich, zniesienie odruchéw powierzchownych oraz objaw Babi-
riskiego. Chory zmart 24 stycznia 1912 roku z powodu odoskrzelowego zapale-
nia pluc.

Badanie neuropatologiczne wykazalo taki sam ,parenchymatyczny” proces
zwyrodnieniowy jak w pozostalych trzech przypadkach Jakoba, na ktéry
sktadaty si¢ ogniskowe zaniki neuronéw i rozplem gleju.

Piaty, ostatni przypadek Jakoba, Hoffert, byta 38-letnia kobieta, u ktérej
poczatek choroby (niepokéj, zaburzenia pamigci, oraz urojenia paranoidalne)
towarzyszyl wstrzasowi psychicznemu (zerwana obietnica malzenstwa). Poja-
wily si¢ spowolnienie mowy, dyzartria, kurcze (mioklonie?) twarzy, zaburzenia
chodu, objawy pozapiramidowe (maskowata twarz, uogélnione drzenie), atak-
sja, wzmozenie napigcia mie$ni, wygérowanie odruchéw glebokich z objawem
Babinskiego i Oppenheima. Chora zmarta 30 stycznia 1922 roku, w 13 miesie-
cy od poczatku choroby.

Przypadki te zostaly zweryfikowane przez Colina L. Mastersai D. Carletona
Gajduska w 1982. W grubych skrawkach zatapianych w celoidynie i barwio-
nych metoda Nissla nie byto wida¢ delikatnych zmian gabczastych, ale usunig-
cie starych szkietek nakrywkowych i zabarwienie preparatéw hematoksyling
wykazalo je przynajmniej w dwéch przypadkach Jakoba, trzecim i pigtym. Dwa
pierwsze przypadki reprezentowaly prawdopodobnie stwardnienie zanikowe
boczne i staly sie przyczyna trwajacych od tego czasu problemdéw z tzw. ,,amio-
troficzng odmiang CJD” (patrz nizej). Preparaty z czwartego przypadku zagi-
nely. Przypadek opisany przez Creutzfeldta nie jest traktowany obecnie jako
przypadek CJD we wspdtczesnym rozumieniu tego terminu, gléwnie ze wzgle-
du na miody wiek, dtugi i zmienny przebieg choroby oraz brak zmian ggbczas-
tych. Jak stusznie zauwaza jednak Paul Brown, zadna z tych cech nie wyklu-
czataby rozpoznania CJD w przypadku np. rodzinnym CJD, nie méwigc juz
o ,otepieniu bez charakterystycznej neuropatologii”.

N Objawy kliniczne
sCJD, obejmujaca ponad 90% przypadkéw, wystepuje na calym swiecie z czg-

stoscig 0,5-1 na milion; w Polsce obserwuje sie prewalencje na poziomie 0,25 na
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