
CHOROBA

CREUTZFELDTA-JAKOBA

� Sporadyczna postaæ CJD

� Oryginalne przypadki opisane przez Jakoba i Creutzfeldta

� Przypadek opisany przez Creutzfeldta
Dwudziestotrzyletnia chora, Bertha W., zosta³a przyjêta do Kliniki Neurologi-
cznej Uniwersytetu w Breslau 20 czerwca 1913 roku. Przed przyjêciem, przez
oko³o rok leczy³a siê z powodu „histerycznego z³uszczaj¹cego zapalenia skóry”.
W tym okresie badanie neurologiczne wykaza³o pierwsze objawy spastycznoœci,
klonusy rzepki i stopy i uogólnione dr¿enie. Objawu Babiñskiego nie stwierdza-
no w dniu przyjêcia do kliniki, ale pojawi³ siê on przy wypisie. W maju 1913
roku, chód sta³ siê bardziej niezgrabny i do³¹czy³y siê objawy psychotyczne:
chora przesta³a siê myæ i przybiera³a dziwaczne, groteskowe u³o¿enia cia³a. Na
trzy dni przed przyjêciem do szpitala zaczê³a krzyczeæ, ¿e jej siostra jest martwa,
zaœ ona sama jest we w³adaniu diab³a. W dniu zg³oszenia siê do kliniki, nie by³a
ju¿ w stanie chodziæ bez pomocy; badanie neurologiczne wykaza³o znaczn¹ spa-
stycznoœæ, wzmo¿enie odruchów g³êbokich z obustronnym objawem Babiñ-
skiego i zniesieniem odruchów brzusznych. Chora by³a spl¹tana, niezorien-
towana co do w³asnej osoby, czasu i miejsca. Wystêpowa³y napady przymuso-
wego œmiechu i ruchy mimowolne. W sierpniu 1913 roku nast¹pi³ napad pada-
czkowy (prawdopodobnie jacksonowski); pojawi³y siê mioklonie; w koñcowym
okresie chora by³a nieprzytomna, w stanie ci¹g³ych uogólnionych „kurczów ko-
rowych” (mioklonii?). Œmieræ nast¹pi³a 11 sierpnia 1913 roku.

Badanie neuropatologiczne, wykonane g³ównie w oparciu o barwienie gru-
bych skrawków celoidynowych metod¹ Nissla, wykaza³o obecnoœæ ognisko-
wych ubytków neuronów, zw³aszcza w dnie bruzd; trzecia warstwa kory by³a
dominuj¹co zajêta. Neurony wykazywa³y centralny ubytek substancji Nissla
(centraln¹ chromatolizê), czemu towarzyszy³ rozplem i przerost gleju z pojawia-
niem siê postaci gemistocytarnych i wieloj¹drowych, satelitoz¹ oraz tworzeniem
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„rozet glejowych”. Czêsto obserwowano neuronofagiê, pomno¿enie gleju
pa³eczkowatego i zastêpowanie pustych miejsc po neuronach „bliznami glejo-
wymi”. Badanie metod¹ Spielmayera wykaza³o rozleg³e ubytki os³onek mieli-
nowych. Jedynymi komórkami wolnymi od zmian by³y komórki Purkinjego.
Podsumowuj¹c, Creutzfeldt napisa³: „jest to choroba parenchymy nerwowej obej-
muj¹ca istotê szar¹ oœrodkowego uk³adu nerwowego”.

� Przypadki opisane przez Jakoba
Pierwszy przypadek to 51-letnia kobieta, Hein, u której na wiosnê 1918 roku
pojawi³o siê os³abienie i bóle koñczyn dolnych, zmêczenie, depresja i zawroty
g³owy. Odruchy g³êbokie by³y obni¿one w obu koñczynach dolnych; na
pocz¹tku 1919 roku do³¹czy³y siê zaburzenia chodu i obni¿enie napiêcia koñ-
czyn dolnych, a nastêpnie afonia i dysfagia, niedow³ad po³owiczy, objawy pira-
midowe z objawem Babiñskiego oraz mimowolne ruchy atetotyczne. Odczyn
Wassermana we krwi i p³ynie mózgowo-rdzeniowym by³y przejœciowo dodat-
nie. Chora sta³a siê pobudzona i lêkowa, a nastêpnie spl¹tana; œmieræ nast¹pi³a
po roku.

Drugi przypadek, Jendross, to 34-letnia kobieta, u której tak¿e wyst¹pi³y za-
burzenia chodu oraz zawroty g³owy; w kwietniu 1920 roku pojawi³y siê objawy
psychotyczne; negatywizm, echolalia, niepokój ruchowy i halucynacje s³ucho-
we. Wkrótce do³¹czy³y siê zaburzenia zwieraczy, objaw Romberga, spastyczny
chód na szerokiej podstawie, sztywnoœæ koñczyn bez wyraŸnie wzmo¿onych
odruchów g³êbokich, ale z objawem Babiñskiego, drgawki (mioklonie?) lewej
po³owy twarzy, szczerzenie zêbów, wreszcie objawy niedow³adu jednostronne-
go. Chora zmar³a w ci¹gu szeœciu tygodni.

Trzeci przypadek, Ernst, to 42-letni mê¿czyzna, który zachorowa³ w czasie
kampanii rumuñskiej w pierwszej wojnie œwiatowej. Pojawi³y siê ataksja, zabu-
rzenia ruchów ga³ek ocznych z diplopi¹ oraz zaburzenia psychiczne pod posta-
ci¹ zespo³u Korsakowa. Badanie neurologiczne wykazywa³o dodatni objaw Ro-
mberga, pora¿enia nerwów ga³koruchowych, ataksjê oraz spastycznoœæ koñczyn
z objawem Babiñskiego. U chorego, traktowanego jako przypadek wi¹du rdze-
nia, rozwin¹³ siê zespó³ psychoorganiczny i spl¹tanie, wyst¹pi³y halucynacje
s³uchowe, do których do³¹czy³a siê spastycznoœæ, a nastêpnie atrofia koñczyn
dolnych ze zniesieniem odruchów g³êbokich i objawem Babiñskiego. Chory
zmar³ na zawa³ serca po 9 miesi¹cach.

Obraz neuropatologiczny wszystkich trzech przypadków wed³ug Jakoba,
który bada³ zreszt¹ wczeœniej preparaty z przypadku opisanego Creutzfeldta by³
identyczny; by³ to proces czysto zwyrodnieniowy obejmuj¹cy zaniki neuronów,
centraln¹ chromatolizê, którym towarzyszy³ rozlany rozplem astrocytów proto-
plazmatycznych i neuronofagia. Jakob uwa¿a³, ¿e przypadki te s¹ identyczne
z przypadkiem opisanym przez Creutzfeldta i charakteryzuj¹ siê rozlanymi za-
burzeniami motorycznymi, objawami piramidowymi z objawem Babiñskiego
i postêpuj¹c¹ deterioracj¹ psychiczn¹. Wed³ug Jakoba, jednostka ta zajmowa³a
pozycjê nozologiczn¹ poœredni¹ pomiêdzy chorobami uk³adu piramidowego,
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takimi jak stwardnienie zanikowe boczne, a procesami obejmuj¹cymi g³ównie
pr¹¿kowie, np. psudosclerosis Strümplla lub Westphalla, chorob¹ Willsona lub
atetoz¹. Jakob zasugerowa³ jej pozycjê nozologiczn¹ jako „podgrupy stwardnie-
nia rzekomego” (ang. spastic pseudosclerosis).

Czwarty przypadek, Jac., zosta³ rozpoznany neuropatologicznie ju¿ po opisie
pierwszych trzech na podstawie preparatów mikroskopowych, które od d³u¿-
szego czasu pozostawa³y w dyspozycji Jakoba, ale których nie potrafi³ on wczeœ-
niej definitywnie zdiagnozowaæ. By³ to mê¿czyzna, urodzony w 1869 i przyjêty
13 stycznia 1912 roku do azylu dla ob³¹kanych w Friedrichsbergu ko³o Hambu-
rga z powodu os³abienia koñczyn dolnych i zaburzeñ psychicznych pod postaci¹
nocnego pobudzenia i spl¹tania. We Friedrichsbergu pojawi³o siê wygórowanie
odruchów g³êbokich, zniesienie odruchów powierzchownych oraz objaw Babi-
ñskiego. Chory zmar³ 24 stycznia 1912 roku z powodu odoskrzelowego zapale-
nia p³uc.

Badanie neuropatologiczne wykaza³o taki sam „parenchymatyczny” proces
zwyrodnieniowy jak w pozosta³ych trzech przypadkach Jakoba, na który
sk³ada³y siê ogniskowe zaniki neuronów i rozplem gleju.

Pi¹ty, ostatni przypadek Jakoba, Hoffert, by³a 38-letni¹ kobiet¹, u której
pocz¹tek choroby (niepokój, zaburzenia pamiêci, oraz urojenia paranoidalne)
towarzyszy³ wstrz¹sowi psychicznemu (zerwana obietnica ma³¿eñstwa). Poja-
wi³y siê spowolnienie mowy, dyzartria, kurcze (mioklonie?) twarzy, zaburzenia
chodu, objawy pozapiramidowe (maskowata twarz, uogólnione dr¿enie), atak-
sja, wzmo¿enie napiêcia miêœni, wygórowanie odruchów g³êbokich z objawem
Babiñskiego i Oppenheima. Chora zmar³a 30 stycznia 1922 roku, w 13 miesiê-
cy od pocz¹tku choroby.

Przypadki te zosta³y zweryfikowane przez Colina L. Mastersa i D. Carletona
Gajduska w 1982. W grubych skrawkach zatapianych w celoidynie i barwio-
nych metod¹ Nissla nie by³o widaæ delikatnych zmian g¹bczastych, ale usuniê-
cie starych szkie³ek nakrywkowych i zabarwienie preparatów hematoksylin¹
wykaza³o je przynajmniej w dwóch przypadkach Jakoba, trzecim i pi¹tym. Dwa
pierwsze przypadki reprezentowa³y prawdopodobnie stwardnienie zanikowe
boczne i sta³y siê przyczyn¹ trwaj¹cych od tego czasu problemów z tzw. „amio-
troficzn¹ odmian¹ CJD” (patrz ni¿ej). Preparaty z czwartego przypadku zagi-
nê³y. Przypadek opisany przez Creutzfeldta nie jest traktowany obecnie jako
przypadek CJD we wspó³czesnym rozumieniu tego terminu, g³ównie ze wzglê-
du na m³ody wiek, d³ugi i zmienny przebieg choroby oraz brak zmian g¹bczas-
tych. Jak s³usznie zauwa¿a jednak Paul Brown, ¿adna z tych cech nie wyklu-
cza³aby rozpoznania CJD w przypadku np. rodzinnym CJD, nie mówi¹c ju¿
o „otêpieniu bez charakterystycznej neuropatologii”.

� Objawy kliniczne

sCJD, obejmuj¹ca ponad 90% przypadków, wystêpuje na ca³ym œwiecie z czê-
stoœci¹ 0,5-1 na milion; w Polsce obserwuje siê prewalencjê na poziomie 0,25 na
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