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STRESZCZENIE
Cel. Analiza objawów psychopatologicznych, objawów neurologicznych oraz czynników środowiskowych u pacjentki z gwałtownie 

postępującym procesem otępiennym.
Przypadek. 66-letnia pacjentka hospitalizowana w różnych oddziałach (chirurgiczny, neurologiczny, okulistyczny) z powodu 

zaburzeń chodu oraz zaburzeń widzenia, następnie hospitalizowana w oddziale psychiatrycznym. W toku hospitalizacji wysunięto 
przypuszczenie choroby Creutzfeldta–Jakoba i ponownie skierowano pacjentkę na oddział neurologiczny. Ostatecznie rozpoznano 
chorobę Creutzfeldta–Jakoba na podstawie obrazu klinicznego, badania EEG, obecności białka 14-3-3 w płynie mózgowo-rdzeniowym 
oraz stanu neuropsychiatrycznego.

Komentarz. Gwałtownie postępujące otępienie oraz objawy neurologiczne i psychiatryczne mogą być wynikiem tej rzadkiej choroby. 
Tylko wspólne działanie grupy specjalistów może prowadzić do postawienia trafnej diagnozy.

SUMMARY
Objective. An analysis of psychopathological and neurological symptoms as well as environmental factors in a patient with rapidly 

progressive dementia.
Case report. A 66-year-old woman previously hospitalized at surgery, neurology and ophthalmology departments for gait and vision 

disorders was consulted by a psychiatrist due to suspected conversion and anxiety symptoms, and subsequently admitted to a psychiatric 
department. During her hospitalization there Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) was tentatively recognized and the patient was referred 
back to the neurology ward. The fi nal diagnosis of CJD was based on the clinical picture, EEG examination, the presence of the 14-3-3 
protein in the cerebrospinal fl uid, and the patient’s neuropsychiatric condition.

Commentary. Rapidly progressive dementia associated with neurological and psychiatric symptoms may be a manifestation of 
the rare disease. A multi-specialist team approach is necessary to arrive at a valid and accurate diagnosis in such cases.

Słowa kluczowe: choroba Creutzfeldta-Jakoba / gwałtownie postępujący zespół otępienny
Key words: Creutzfeldt-Jakob disease / rapidly progressive dementia

Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) jest jedną z pasażo-
walnych encefalopatii gąbczastych (transmissible spongi-
form encephalopathies, TSE), W 90% przypadków wystę-
puje jako forma sporadyczna. Na pozostałe 10% składają się 
forma rodzinna (mutacja w genie PRNP), wariant związany 
z przypuszczalnym przeniesieniem z bydła oraz forma jatro-
genna (np. zanieczyszczone szczepionki). Klasyczna triada 
objawów klinicznych CJD – otępienie, mioklonie i typowy 
zapis EEG – występuje w ponad 70% przypadków [1].

Zaburzenie konwersyjne defi niuje się jako występo-
wanie specyfi cznego objawu lub zespołu objawów neu-
rologicznych niewynikających ze zmian organicznych. 
Do objawów zaburzeń konwersyjnych zalicza się defi cyty 
ruchowe, czuciowe, drgawki lub objawy mieszane. U osób 
dotkniętych zaburzeniem konwersyjnym stwierdza się czę-
sto obecność objawu la belle indifference polegającego 
na wystąpieniu obojętnej postawy wobec zaburzeń neurolo-

gicznych. Pojawiające się objawy lub defi cyty są wynikiem 
urazu psychicznego lub konfl iktu emocjonalnego, w którym 
mechanizmy obronne osobowości stają się dominującą for-
mą przystosowania i pozwalają na utrzymanie równowagi 
życia psychicznego [1]. Choć związek zaburzeń konwer-
syjnych z CJD wydaje się bardzo odległy, warto zauważyć, 
że zmiany określane jako konwersyjne często współistnieją 
z chorobami neurologicznymi [2].

W pracy przedstawiono przypadek chorej, u której obja-
wy początkowo interpretowano jako konwersyjne. W trak-
cie przebiegu choroby stwierdzono gwałtownie postępujące 
upośledzenie funkcji poznawczych. Różnorodność zgłasza-
nych objawów i tym samym niejasny obraz zaburzeń utrud-
niał właściwe rozpoznanie i był przyczyną kilkukrotnych 
hospitalizacji na czterech różnych oddziałach. Pacjentka 
zmarła w dziewiątym tygodniu od czasu wystąpienia pierw-
szych objawów choroby.
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Pacjentka lat 66, dotychczas nieleczona psychiatrycznie 
ani neurologicznie, bez obciążającego wywiadu rodzinne-
go, hospitalizowana w oddziale chirurgicznym z powodu 
dolegliwości bólowych w nadbrzuszu, skarg na osłabie-
nie, utratę masy ciała i nudności. Była wdową, emeryt-
ką, przed przyjęciem do szpitala całkowicie samodzielną, 
dobrze funkcjonującą społecznie. W toku hospitalizacji 
nie stwierdzono chirurgicznej przyczyny zgłaszanych do-
legliwości, w badaniach laboratoryjnych nie stwierdzono 
odchyleń od stanu prawidłowego, markery nowotworowe 
były nieobecne, w badaniu USG jamy brzusznej nie stwier-
dzono odchyleń. W jednej z obserwcji lekarz prowadzący 
odnotował, że chora sprawiała wrażenie pobudzonej i roz-
kojarzonej. W kolejnym dniu pacjentka zgłosiła zaburzenia 
widzenia i równowagi, z tego powodu była konsultowana 
neurologicznie, a następnie została przekazana do oddziału 
neurologicznego. Pobyt na oddziale chirurgicznym trwał 4 
dni, pacjentka została wypisana z podejrzeniem zmiany or-
ganicznej mózgu.

W dniu przyjęcia do oddziału neurologicznego badanie 
neurologicznie nie ujawniło odchyleń od stanu prawidłowe-
go. W dokumentacji lekarskiej odnotowano skargi na osła-
bienie chodu i zaburzenia wzroku. Rozpoznaniem wstęp-
nym były zaburzenia konwersyjne. Zlecono wykonanie: 
tomografi i komputerowej (TK) głowy z kontrastem oraz 
badanie przepływu w tętnicach mózgowych – nie stwier-
dzono odchyleń od stanu prawidłowego. Również wyniki 
podstawowych badań laboratoryjnych, w tym hormonów 
tarczycy, wit. B12 były w normie. Nie stwierdzono prze-
ciwciał przeciwko Borrelia burgdorferii, antygen HBs był 
nieobecny. W kolejnych dniach hospitalizacji zmienił się 
charakter chodu pacjentki oraz utrzymywały się zaburzenia 
widzenia, jednak w badaniu okulistycznym pole widzenia 
było prawidłowe. Odbyła się konsultacja psychiatryczna 
pacjentki, w której stwierdzono: jasną świadomość, zacho-
waną orientację, tok myślenia zwarty, bez ostrych objawów 
psychotycznych, nastrój pogodny, obecne spowolnienie 
psychoruchowe, narastające zaburzenia pamięci, skargi 
na trudności w poruszaniu się, obecny lęk przed chorobą, 
trudności ze wzrokiem, nieostre widzenie – („zamazane 
twarze”), skargi na ból głowy, uczucie ciężkości głowy, 
bez myśli suicydalnych. Wstępne rozpoznanie brzmiało: 
„Obserwacja w kierunku zespołu otępiennego. Zaburzenia 
lękowe uogólnione”. Konsultujący psychiatra zlecił wyko-
nanie badań psychologicznych w kierunku zmian organicz-
nych OUN. Po 7 dniach pobytu w oddziale neurologicz-
nym pacjentka została wypisana do domu z rozpoznaniem: 
„Obserwacja w kierunku zmian organicznych OUN nega-
tywna. Uogólnione zaburzenia lękowe”. Nie wykonano zle-
conych badań psychologicznych. W dniu wypisu poruszała 
się za pomocą balkoniku.

Po 5 dniach pobytu w domu chora w trybie pilnym 
trafi ła do oddziału okulistycznego z powodu obuoczne-
go zaniewidzenia. W badaniu okulistycznym wykluczono 
uszkodzenia organiczne narządu wzroku, stwierdzono obu-
stronnie zaledwie poczucie światła przy braku odchyleń 
w przednim i tylnym odcinku oczu. Konsultujący neurolog 

nie stwierdził odchyleń od stanu prawidłowego. Pacjentka 
była w kontakcie logicznym, zgłaszała zaburzenia widze-
nia, ale jednocześnie fi ksowała wzrok, omijała przeszkody. 
W trakcie pobytu w oddziale okulistycznym pacjentka była 
konsultowana: laryngologicznie, pulmonologicznie, interni-
stycznie, stomatologicznie. Nie znaleziono ognisk infekcji. 
Wykluczono zakażenia: Borrelia burgdorferii, Chlamydia 
trachomatis, Toxoplasma gondii, HSV, CMV. W badaniach 
laboratoryjnych – bez istotnych odchyleń, badania w kie-
runku kolagenoz ujemne. Wykonano kolejne badanie neu-
roobrazowe – rezonans magnetyczny (MRI) o.u.n. z kontra-
stem. MRI głowy nie wykazało żadnych nieprawidłowości. 
Następnie wykonano MRI oczodołów i TK klatki piersio-
wej – bez odchyleń. Wykonano badanie wzrokowych po-
tencjałów wywołanych, których wynik był niemiarodajny. 
W toku hospitalizacji w oddziale okulistycznym nastąpiło 
pogorszenie stanu ogólnego pacjentki. Zaburzenia widze-
nia miały charakter falujący. Neurolog wysunął podejrze-
nie, że pacjentka symuluje zaburzenia widzenia. Pacjentka 
była trzykrotnie konsultowana psychiatrycznie z powodu 
narastającej deterioracji poznawczej, bezsenności i pobu-
dzenia w godzinach wieczornych oraz zaburzeń widzenia. 
Za każdym razem stawiano diagnozę zespołu otępiennego 
ze wstawkami jakościowych zaburzeń świadomości. Po 15 
dniach hospitalizacji na oddziale okulistycznym została wy-
pisana z rozpoznaniem: „Zapalenie pozagałkowe nerwu II 
obu oczu”.

Po 6 dniach pobytu w domu została przyjęta do oddzia-
łu psychiatrycznego z powodu narastających zaburzeń za-
chowania w przebiegu zespołu otępiennego. Pacjentka była 
w stanie ogólnym ciężkim, leżąca, podsypiająca, praktycznie 
bez kontaktu słownego (wypowiadała pojedyncze słowa), 
nie nawiązywała kontaktu wzrokowego, nie przyjmowała 
posiłków, wymagała stałej opieki. W badaniu przedmioto-
wym brak współpracy, ale bez cech negatywizmu, ataksja 
czterokończynowa, spastyczne napięcie mięśniowe, obecne 
mioklonie w kończynach górnych. W konsultacjach inter-
nistycznej i anestezjologicznej nie znaleziono przyczyny 
aktualnego stanu chorej. Odbyły się trzy konsultacje neu-
rologiczne, w których zlecono ponowne badanie TK głowy 
z kontrastem oraz punkcję lędźwiową podejrzewając neuro-
infekcję. W wykonanej TK głowy nie stwierdzono odchy-
leń, a wyniki badania płynu mózgowo-rdzeniowego oka-
zały się prawidłowe. W oparciu o spełnione kryteria ICD-
10 wysunięto podejrzenie choroby Creutzfeldta-Jakoba. 
Pacjentkę po 3 dniach wypisano z rozpoznaniem zaburzeń 
świadomości mieszanych na podłożu organicznym (F05.1) 
i przekazano do oddziału neurologicznego.

Drugi pobyt w oddziale neurologicznym trwał 15 dni. 
Stan był ciężki, brak kontaktu logicznego, ułożenie przy-
musowe, oczopląs przy patrzeniu w prawo, siła mięśniowa 
symetryczna, napięcie symetrycznie wzmożone, mioklonie 
kończyn górnych, obecne objawy deliberacyjne – odruch 
Marinesco-Rodovici. Ponownie wykonano punkcję lędź-
wiową oraz TK głowy z kontrastem oraz angio-TK – wyniki 
bez odchyleń od stanu prawidłowego. Nie wykonano bada-
nia EEG z przyczyn technicznych. Pobrano płyn mózgowo-
rdzeniowy na obecność białka 14-3-3 i wysłano do Zakładu 
Patologii Molekularnej i Neuropatologii UM w Łodzi.
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Przekazano pacjentkę do Kliniki Neurologii. Wykonano 
badanie EEG, w którym stwierdzono czynność podstawową 
theta o częstości ok. 4 Hz i uogólnione zmiany napadowe typu 
zespołów iglica/fala ostra-fala wolna występujące z częstością 
ok.3/2 s. W tym czasie potwierdzono obecność białka 14-3-3 
w płynie mózgowo-rdzeniowym. Na podstawie oceny stanu 
neuropsychiatrycznego, wyniku badania EEG oraz i obecno-
ści białka 14-3-3 postawiono rozpoznanie prawdopodobnej 
choroby Creutzfeldta–Jakoba. W 9 tygodniu choroby nastąpił 
zgon. Od sekcji zwłok odstąpiono na prośbę rodziny.

KOMENTARZ

Początek choroby Creutzfeldta-Jakoba może być nagły 
lub stopniowy – w ciągu tygodni. U około 1/3 chorych jako 
pierwsze objawy pojawić się mogą: osłabienie, spadek apety-
tu, zaburzenia snu (bezsenność), u około 2/3 chorych – wystę-
pują objawy deterioracji intelektualnej i zaburzenia zachowa-
nia. W literaturze opisywano, że u 2/3 chorych pojawiają się 
objawy neurologiczne: zaburzenia chodu, podwójne widze-
nie, utrata wzroku lub jedynie hemianopsia [1]. Średni czas 
trwania choroby to 4-5 miesięcy, średni wiek w chwili zgo-
nu wynosi 68 lat według danych Center for Disease Control 
and Prevention [3]. Częstość występowania CJD szacuje się 
na 0,5-1 na milion w USA, w Polsce jako: 0,25 na milion 
[1, 3]. Prawdopodobnie dane epidemiologiczne są zaniżone, 
u wielu chorych nie udaje się ustalić właściwego rozpoznania. 
Być może dlatego współczesne kryteria TSE uwzględniają 
trzy kategorie rozpoznania: możliwą, prawdopodobną i defi -
nitywną CJD. Rozpoznanie prawdopodobnej CJD określa się 
jako postępujące otępienie i typowy zapis EEG z co najmniej 
dwoma z następujących objawów: mioklonie, zaburzenia wi-
dzenia lub zaburzenia móżdżkowe, zaburzenia piramidowe/
pozapiramidowe, mutyzm akinetyczny. Możliwe rozpoznanie 
CJD cechuje się brakiem klasycznego zapisu EEG i czasem 
trwania poniżej dwóch lat. Wykrycie tkankowych złogów nie-
prawidłowej izoformy białka prionu (prion protein scrapie – 
PrPSc) przesądza o rozpoznaniu defi nitywnej CJD. Podkreśla 
się, że współwystępowanie prawidłowego obrazu OUN w TK 
głowy w połączeniu z zespołem otępiennym może wskazywać 
na CJD [4]. Istotą choroby jest nagromadzenie nieprawidło-
wej izoformy białka prionowego. Jak dotąd mechanizm infek-
cji nie został całkowicie poznany – nie dowiedziono, w jaki 
sposób konformacja nieprawidłowego prionu może zaburzyć 
funkcję lub przekształcić formę prawidłową. Nadal pojawiają 
się sugestie, że to nie cząsteczki białka, a małe wirusy są od-
powiedzialne za rozwój zmian patologicznych [5].

Choć z perspektywy czasu podejrzenie zaburzeń kon-
wersyjnych wydaje się nieadekwatne, istniały ku niemu 
pewne przesłanki – niecharakterystyczne objawy początko-
we (dolegliwości w nadbrzuszu, skargi na osłabienie, utrata 
masy ciała, nudności) oraz brak zmian w badaniach obra-
zowych. Jednakże wywiad rodzinny nie ujawnił związków 

czasowych miedzy wystąpieniem objawów u pacjentki a ja-
kimikolwiek stresującymi wydarzeniami, trudnościami czy 
potrzebami. Przez długi okres czasu nie dokonano początko-
wego rozpoznania, mimo że skargi na zmienne zaburzenia 
widzenia i zaburzenia chodu utrzymywały się. Warto zwró-
cić uwagę, że zaburzenia chodu nie były dziwaczne, prze-
rysowane, nie występowały też niedowłady czy porażenia. 
Zaburzenia widzenia również nie miały charakteru konwer-
syjnego a raczej odpowiadały ślepocie korowej. W literaturze 
opisywano przypadki CJD z towarzyszącą ślepotą korową 
(pomimo braku zmian obrazowych w płatach potylicznych) 
[6]. Niewątpliwie lekarz zdecydowanie częściej obserwuje 
przypadki zaburzeń konwersyjnych – częstość występowa-
nia szacuje się na 11/100 tys. do 300/100 tys. [1, 7].

Jednak należy pamiętać, że pojawienie się niewyjaśnio-
nych objawów neurologicznych u osoby w podeszłym wie-
ku bez wcześniejszych zaburzeń psychicznych jest rzadko 
spowodowane zaburzeniami konwersyjnymi [2] oraz, że im 
starszy pacjent tym rozpoznanie zaburzeń konwersyjnych 
jest mniej prawdopodobne [8]. Należy przestrzec, ze kon-
sultacja psychiatryczna nie może służyć uzasadnieniu za-
kończenia postępowania diagnostycznego. W przypadku 
nawet niewielkich wątpliwości, gdy objawy zaburzeń psy-
chicznych nie wyjaśniają w pełni objawów somatycznych 
u danego pacjenta, lekarz powinien zachować czujność 
diagnostyczną. Historia chorej stanowiła wyzwanie diagno-
styczne, które tylko przy współudziale grupy specjalistów 
mogło doprowadzić do trafnego rozpoznania.
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