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Od konwersji do choroby Creutzfeldta—Jakoba — opis przypadku

From conversion to Creutzfeldt-Jakob disease — a case report

AGNIESZKA TOBICZYK-TEPER"2, KATARZYNA KONDERLA2 DOROTA MASNICA-MACHEJ?,
KATARZYNA BURYAN-MAROSZ? IRENA KRUPKA-MATUSZCZYK!

1. Katedra i Klinika Psychiatrii i Psychoterapii, Slaski Uniwersytet Medyczny, Katowice
2. Oddziat Psychiatryczny, Szpital Slaski, Cieszyn

STRESZCZENIE

Cel. Analiza objawow psychopatologicznych, objawow neurologicznych oraz czynnikow srodowiskowych u pacjentki z gwattownie

postepujgcym procesem otgpiennym.

Przypadek. 66-letnia pacjentka hospitalizowana w roznych oddziatach (chirurgiczny, neurologiczny, okulistyczny) z powodu
zaburzen chodu oraz zaburzen widzenia, nastepnie hospitalizowana w oddziale psychiatrycznym. W toku hospitalizacji wysunieto
przypuszczenie choroby Creutzfeldta—Jakoba i ponownie skierowano pacjentke na oddziat neurologiczny. Ostatecznie rozpoznano
chorobe Creutzfeldta—Jakoba na podstawie obrazu klinicznego, badania EEG, obecnosci biatka 14-3-3 w ptynie mozgowo-rdzeniowym
oraz stanu neuropsychiatrycznego.

Komentarz. Gwaltownie postepujgce otepienie oraz objawy neurologiczne i psychiatryczne mogq by¢ wynikiem tej rzadkiej choroby.
Tlko wspolne dziatanie grupy specjalistow moze prowadzi¢ 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 final diagnosis of CJD was based on the clinical picture, EEG examination, the presence of the 14-3-3

protein in the cerebrospinal fluid, 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.
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Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) jest jedng z pasazo-
walnych encefalopatii gabczastych (transmissible spongi-
form encephalopathies, TSE), W 90% przypadkow wyste-
puje jako forma sporadyczna. Na pozostate 10% sktadajg si¢
forma rodzinna (mutacja w genie PRNP), wariant zwigzany
z przypuszczalnym przeniesieniem z bydta oraz forma jatro-
genna (np. zanieczyszczone szczepionki). Klasyczna triada
objawdow klinicznych CJD — otgpienie, mioklonie i typowy
zapis EEG — wystepuje w ponad 70% przypadkow [1].

Zaburzenie konwersyjne definiuje si¢ jako wystepo-
wanie specyficznego objawu lub zespolu objawow neu-
rologicznych niewynikajacych ze zmian organicznych.
Do objawow zaburzen konwersyjnych zalicza si¢ deficyty
ruchowe, czuciowe, drgawki lub objawy mieszane. U 0so6b
dotknigtych zaburzeniem konwersyjnym stwierdza si¢ cze-
sto obecnos¢ objawu la belle indifference polegajacego
na wystapieniu obojetnej postawy wobec zaburzen neurolo-

gicznych. Pojawiajace si¢ objawy lub deficyty sa wynikiem
urazu psychicznego lub konfliktu emocjonalnego, w ktorym
mechanizmy obronne osobowosci staja si¢ dominujacg for-
ma przystosowania i pozwalaja na utrzymanie rownowagi
zycia psychicznego [1]. Cho¢ zwigzek zaburzen konwer-
syjnych z CJD wydaje si¢ bardzo odlegty, warto zauwazy¢,
ze zmiany okres$lane jako konwersyjne czesto wspotistniejg
z chorobami neurologicznymi [2].

W pracy przedstawiono przypadek chorej, u ktorej obja-
wy poczatkowo interpretowano jako konwersyjne. W trak-
cie przebiegu choroby stwierdzono gwaltownie postepujace
uposledzenie funkcji poznawczych. Réznorodnosé zgtasza-
nych objawdw i1 tym samym niejasny obraz zaburzen utrud-
nial wilasciwe rozpoznanie i byt przyczyna kilkukrotnych
hospitalizacji na czterech réznych oddziatach. Pacjentka
zmarta w dziewigtym tygodniu od czasu wystgpienia pierw-
szych objawow choroby.
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OPIS PRZYPADKU

Pacjentka lat 66, dotychczas nieleczona psychiatrycznie
ani neurologicznie, bez obcigzajacego wywiadu rodzinne-
g0, hospitalizowana w oddziale chirurgicznym z powodu
dolegliwosci bolowych w nadbrzuszu, skarg na ostabie-
nie, utrat¢ masy ciata i nudnosci. Byta wdowa, emeryt-
ka, przed przyjeciem do szpitala catkowicie samodzielna,
dobrze funkcjonujacg spotecznie. W toku hospitalizacji
nie stwierdzono chirurgicznej przyczyny zglaszanych do-
legliwosci, w badaniach laboratoryjnych nie stwierdzono
odchylen od stanu prawidtowego, markery nowotworowe
byly nicobecne, w badaniu USG jamy brzusznej nie stwier-
dzono odchylen. W jednej z obserwcji lekarz prowadzacy
odnotowat, ze chora sprawiata wrazenie pobudzonej i roz-
kojarzonej. W kolejnym dniu pacjentka zglosita zaburzenia
widzenia i rownowagi, z tego powodu byta konsultowana
neurologicznie, a nastgpnie zostata przekazana do oddzialu
neurologicznego. Pobyt na oddziale chirurgicznym trwat 4
dni, pacjentka zostata wypisana z podejrzeniem zmiany or-
ganicznej mozgu.

W dniu przyjecia do oddziatu neurologicznego badanie
neurologicznie nie ujawnito odchylen od stanu prawidtowe-
go. W dokumentacji lekarskiej odnotowano skargi na osta-
bienie chodu i zaburzenia wzroku. Rozpoznaniem wstep-
nym byly zaburzenia konwersyjne. Zlecono wykonanie:
tomografii komputerowej (TK) glowy z kontrastem oraz
badanie przeptywu w tetnicach moézgowych — nie stwier-
dzono odchylen od stanu prawidtowego. Rowniez wyniki
podstawowych badan laboratoryjnych, w tym hormonéw
tarczycy, wit. B12 byly w normie. Nie stwierdzono prze-
ciwcial przeciwko Borrelia burgdorferii, antygen HBs byt
nieobecny. W kolejnych dniach hospitalizacji zmienit si¢
charakter chodu pacjentki oraz utrzymywaty si¢ zaburzenia
widzenia, jednak w badaniu okulistycznym pole widzenia
byto prawidlowe. Odbyta si¢ konsultacja psychiatryczna
pacjentki, w ktdrej stwierdzono: jasng $wiadomos$é, zacho-
wang orientacj¢, tok myslenia zwarty, bez ostrych objawow
psychotycznych, nastréj pogodny, obecne spowolnienie
psychoruchowe, narastajagce zaburzenia pamigci, skargi
na trudno$ci w poruszaniu si¢, obecny Igk przed choroba,
trudno$ci ze wzrokiem, nieostre widzenie — (,,zamazane
twarze”), skargi na bol glowy, uczucie cigzkosci glowy,
bez mysli suicydalnych. Wstepne rozpoznanie brzmiato:
,Obserwacja w kierunku zespotu otgpiennego. Zaburzenia
Ieckowe uogolnione”. Konsultujacy psychiatra zlecit wyko-
nanie badan psychologicznych w kierunku zmian organicz-
nych OUN. Po 7 dniach pobytu w oddziale neurologicz-
nym pacjentka zostata wypisana do domu z rozpoznaniem:
,Obserwacja w kierunku zmian organicznych OUN nega-
tywna. Uogoélnione zaburzenia lgkowe”. Nie wykonano zle-
conych badan psychologicznych. W dniu wypisu poruszata
si¢ za pomocg balkoniku.

Po 5 dniach pobytu w domu chora w trybie pilnym
trafita do oddziatu okulistycznego z powodu obuoczne-
go zaniewidzenia. W badaniu okulistycznym wykluczono
uszkodzenia organiczne narzadu wzroku, stwierdzono obu-
stronnie zaledwie poczucie $wiatta przy braku odchylen
w przednim i tylnym odcinku oczu. Konsultujacy neurolog

nie stwierdzit odchylen od stanu prawidlowego. Pacjentka
byta w kontakcie logicznym, zglaszata zaburzenia widze-
nia, ale jednoczesnie fiksowata wzrok, omijata przeszkody.
W trakcie pobytu w oddziale okulistycznym pacjentka byta
konsultowana: laryngologicznie, pulmonologicznie, interni-
stycznie, stomatologicznie. Nie znaleziono ognisk infekcji.
Wykluczono zakazenia: Borrelia burgdorferii, Chlamydia
trachomatis, Toxoplasma gondii, HSV, CMV. W badaniach
laboratoryjnych — bez istotnych odchylen, badania w kie-
runku kolagenoz ujemne. Wykonano kolejne badanie neu-
roobrazowe — rezonans magnetyczny (MRI) o.u.n. z kontra-
stem. MRI glowy nie wykazato zadnych nieprawidlowosci.
Nastepnie wykonano MRI oczodotow i TK klatki piersio-
wej — bez odchylen. Wykonano badanie wzrokowych po-
tencjatdéw wywotanych, ktorych wynik byt niemiarodajny.
W toku hospitalizacji w oddziale okulistycznym nastgpito
pogorszenie stanu ogdlnego pacjentki. Zaburzenia widze-
nia miaty charakter falujacy. Neurolog wysungt podejrze-
nie, ze pacjentka symuluje zaburzenia widzenia. Pacjentka
byta trzykrotnie konsultowana psychiatrycznie z powodu
narastajgcej deterioracji poznawczej, bezsennosci i pobu-
dzenia w godzinach wieczornych oraz zaburzen widzenia.
Za kazdym razem stawiano diagnoze¢ zespotu otgpiennego
ze wstawkami jako$ciowych zaburzen swiadomosci. Po 15
dniach hospitalizacji na oddziale okulistycznym zostata wy-
pisana z rozpoznaniem: ,,Zapalenie pozagatkowe nerwu II
obu oczu”.

Po 6 dniach pobytu w domu zostata przyjeta do oddzia-
hu psychiatrycznego z powodu narastajgcych zaburzen za-
chowania w przebiegu zespotu otgpiennego. Pacjentka byta
w stanie ogdlnym cigzkim, lezaca, podsypiajaca, praktycznie
bez kontaktu stownego (wypowiadata pojedyncze stowa),
nie nawigzywata kontaktu wzrokowego, nie przyjmowata
positkow, wymagata stalej opieki. W badaniu przedmioto-
wym brak wspodlpracy, ale bez cech negatywizmu, ataksja
czterokonczynowa, spastyczne napigcie migsniowe, obecne
mioklonie w konczynach gérnych. W konsultacjach inter-
nistycznej 1 anestezjologicznej nie znaleziono przyczyny
aktualnego stanu chorej. Odbyly si¢ trzy konsultacje neu-
rologiczne, w ktorych zlecono ponowne badanie TK glowy
z kontrastem oraz punkcj¢ lgdzwiowsg podejrzewajgc neuro-
infekcje. W wykonanej TK gltowy nie stwierdzono odchy-
len, a wyniki badania ptynu mézgowo-rdzeniowego oka-
zaly si¢ prawidlowe. W oparciu o spelnione kryteria ICD-
10 wysunigto podejrzenie choroby Creutzfeldta-Jakoba.
Pacjentke po 3 dniach wypisano z rozpoznaniem zaburzen
$wiadomosci mieszanych na podtozu organicznym (F05.1)
i przekazano do oddziatu neurologicznego.

Drugi pobyt w oddziale neurologicznym trwat 15 dni.
Stan byt ciezki, brak kontaktu logicznego, utozenie przy-
musowe, oczoplas przy patrzeniu w prawo, sita mig§niowa
symetryczna, napigcie symetrycznie wzmozone, mioklonie
konczyn goérnych, obecne objawy deliberacyjne — odruch
Marinesco-Rodovici. Ponownie wykonano punkcje ledz-
wiowg oraz TK glowy z kontrastem oraz angio-TK — wyniki
bez odchylen od stanu prawidtowego. Nie wykonano bada-
nia EEG z przyczyn technicznych. Pobrano ptyn mézgowo-
rdzeniowy na obecno$¢ biatka 14-3-3 i wystano do Zaktadu
Patologii Molekularnej i Neuropatologii UM w Lodzi.
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Przekazano pacjentke do Kliniki Neurologii. Wykonano
badanie EEG, w ktorym stwierdzono czynno$¢ podstawowa
theta o czestosci ok. 4 Hz i uogdélnione zmiany napadowe typu
zespotow iglica/fala ostra-fala wolna wystepujace z czestoscia
ok.3/2 s. W tym czasie potwierdzono obecnos¢ biatka 14-3-3
w plynie mézgowo-rdzeniowym. Na podstawie oceny stanu
neuropsychiatrycznego, wyniku badania EEG oraz i obecno-
Sci biatka 14-3-3 postawiono rozpoznanie prawdopodobne;j
choroby Creutzfeldta—Jakoba. W 9 tygodniu choroby nastapit
zgon. Od sekcji zwlok odstgpiono na prosbe rodziny.

KOMENTARZ

Poczatek choroby Creutzfeldta-Jakoba moze by¢ nagly
lub stopniowy — w ciggu tygodni. U okoto 1/3 chorych jako
pierwsze objawy pojawi¢ si¢ moga: ostabienie, spadek apety-
tu, zaburzenia snu (bezsenno$¢), u okoto 2/3 chorych — wyste-
puja objawy deterioracji intelektualnej i zaburzenia zachowa-
nia. W literaturze opisywano, ze u 2/3 chorych pojawiajg si¢
objawy neurologiczne: zaburzenia chodu, podwdjne widze-
nie, utrata wzroku lub jedynie hemianopsia [1]. Sredni czas
trwania choroby to 4-5 miesiecy, sredni wiek w chwili zgo-
nu wynosi 68 lat wedtug danych Center for Disease Control
and Prevention [3]. Czestos¢ wystepowania CJD szacuje si¢
na 0,5-1 na milion w USA, w Polsce jako: 0,25 na milion
[1, 3]. Prawdopodobnie dane epidemiologiczne s3 zanizone,
u wielu chorych nie udaje si¢ ustali¢ wlasciwego rozpoznania.
By¢ moze dlatego wspotczesne kryteria TSE uwzgledniaja
trzy kategorie rozpoznania: mozliwa, prawdopodobng i defi-
nitywng CJD. Rozpoznanie prawdopodobnej CJID okresla si¢
jako postepujace otepienie i typowy zapis EEG z co najmnigj
dwoma z nastgpujacych objawdéw: mioklonie, zaburzenia wi-
dzenia Iub zaburzenia mozdzkowe, zaburzenia piramidowe/
pozapiramidowe, mutyzm akinetyczny. Mozliwe rozpoznanie
CJD cechuje si¢ brakiem klasycznego zapisu EEG i czasem
trwania ponizej dwoch lat. Wykrycie tkankowych ztogdw nie-
prawidtowej izoformy biatka prionu (prion protein scrapie —
PrP%) przesadza o rozpoznaniu definitywnej CJD. Podkresla
si¢, ze wspotwystepowanie prawidtowego obrazu OUN w TK
glowy w polaczeniu z zespotem otgpiennym moze wskazywac
na CJD [4]. Istotg choroby jest nagromadzenie nieprawidto-
wej izoformy biatka prionowego. Jak dotad mechanizm infek-
cji nie zostat catkowicie poznany — nie dowiedziono, w jaki
sposob konformacja nieprawidlowego prionu moze zaburzy¢
funkcje lub przeksztatci¢ forme prawidtows. Nadal pojawiaja
si¢ sugestie, ze to nie czasteczki biatka, a mate wirusy sg od-
powiedzialne za rozwoj zmian patologicznych [5].

Cho¢ z perspektywy czasu podejrzenie zaburzen kon-
wersyjnych wydaje si¢ nieadekwatne, istniaty ku niemu
pewne przestanki — niecharakterystyczne objawy poczatko-
we (dolegliwos$ci w nadbrzuszu, skargi na ostabienie, utrata
masy ciata, nudnos$ci) oraz brak zmian w badaniach obra-
zowych. Jednakze wywiad rodzinny nie ujawnil zwigzkow
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czasowych miedzy wystgpieniem objawdw u pacjentki a ja-
kimikolwiek stresujacymi wydarzeniami, trudno$ciami czy
potrzebami. Przez dlugi okres czasu nie dokonano poczatko-
wego rozpoznania, mimo ze skargi na zmienne zaburzenia
widzenia i zaburzenia chodu utrzymywaty si¢. Warto zwré-
ci¢ uwagg, ze zaburzenia chodu nie byly dziwaczne, prze-
rysowane, nie wystepowaty tez niedowtady czy porazenia.
Zaburzenia widzenia rowniez nie mialy charakteru konwer-
syjnego a raczej odpowiadaty $lepocie korowej. W literaturze
opisywano przypadki CJD z towarzyszaca $lepota korowa
(pomimo braku zmian obrazowych w ptatach potylicznych)
[6]. Niewatpliwie lekarz zdecydowanie czg$ciej obserwuje
przypadki zaburzen konwersyjnych — czesto$¢ wystepowa-
nia szacuje si¢ na 11/100 tys. do 300/100 tys. [1, 7].

Jednak nalezy pamigtaé, ze pojawienie si¢ niewyjasnio-
nych objawow neurologicznych u osoby w podesztym wie-
ku bez wczesniejszych zaburzen psychicznych jest rzadko
spowodowane zaburzeniami konwersyjnymi [2] oraz, ze im
starszy pacjent tym rozpoznanie zaburzen konwersyjnych
jest mniej prawdopodobne [8]. Nalezy przestrzec, ze kon-
sultacja psychiatryczna nie moze stuzy¢ uzasadnieniu za-
konczenia postgpowania diagnostycznego. W przypadku
nawet niewielkich watpliwosci, gdy objawy zaburzen psy-
chicznych nie wyja$niaja w petni objawdéw somatycznych
u danego pacjenta, lekarz powinien zachowaé czujnos$c
diagnostyczng. Historia chorej stanowita wyzwanie diagno-
styczne, ktore tylko przy wspotudziale grupy specjalistow
mogto doprowadzi¢ do trafnego rozpoznania.
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