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SStt rreesszzcczzeenniiee

Omówiono stan wiedzy na temat choroby Creutzfeldta-Jako-
ba: etiologiê, klasyfikacjê, zmiany w badaniach laboratoryj-
nych i badaniach dodatkowych. Po³o¿ono szczególny nacisk
na u¿ytecznoœæ stwierdzenia w p³ynie mózgowo-rdzenio-
wym obecnoœci bia³ka 14-3-3, które jest wyk³adnikiem roz-
padu neuronów w oœrodkowym uk³adzie nerwowym. Praca
powsta³a na podstawie doniesieñ z piœmiennictwa polskiego
i obcego, przedstawiaj¹cych obecne badania dotycz¹ce
przede wszystkim diagnostyki choroby Creutzfeldta-Jakoba.
Przedstawiono przypadek chorej hospitalizowanej m.in. na
Oddziale Psychogeriatrycznym Szpitala Neuropsychia-
trycznego w Lublinie, u której wystêpowa³y objawy otê-
pienne w postaci deficytów poznawczych oraz zaburzenia
psychiczne – urojenia zazdroœci i inne objawy neurologicz-
ne uzasadniaj¹ce rozpoznanie CJD. 

SS³³oowwaa  kklluucczzoowwee::  choroba Creutzfeldta-Jakoba, sCJD, ba-
dania laboratoryjne.

OPIS PRZYPADKU/CASE REPORT

AAbbss tt rraacc tt

The paper presents an overview of the current knowledge
about the etiology, classification of Creutzfeldt-Jakob
disease, abnormalities in the results of the EEG, MR and
laboratory examinations in patients with this disease. The
diagnostic value of the CSF examination for presence of
protein 14-3-3 is underlined. The article is based on both
Polish and foreign literature, describing mainly the
diagnostics of CJD. The case of a female patient with
dementia, mental disorders and neurological symptoms in
the course of probable CJD, who was hospitalized at the
Psychogeriatric Department of the Neuropsychiatric
Hospital in Lublin is described. 

KKeeyy  wwoorrddss:: Creutzfeldt-Jakob disease, sCJD, laboratory tests.

Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) nale¿y do
grupy chorób zwyrodnieniowych uk³adu nerwowego
wywo³anych przez priony. Choroby te, okreœlane jako
pasa¿owalne encefalopatie g¹bczaste (ang. transmissi-
ble spongiform encefalopathies, TSE), charakteryzuj¹ siê

odk³adaniem w oœrodkowym uk³adzie nerwowym
i niektórych innych tkankach nieprawid³owej izofor-
my bia³ka prionu, PrPSc. Na obraz neuropatologiczny
sk³ada siê zg¹bczenie g³êbokich warstw kory i glejo-
za w³óknista. 
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U cz³owieka, oprócz CJD, do tej grupy chorób za-
licza siê chorobê Gerstmanna-Sträusslera-Scheinkera
(GSS), œmierteln¹ rodzinn¹ bezsennoœæ (ang. fatal fa-
milial insomnia, FFI) wraz z jej odmian¹ – œmierteln¹
sporadyczn¹ bezsennoœci¹ (ang. fatal sporadic insomnia,
FSI) oraz chorobê kuru [1]. 

Wspó³czesne piœmiennictwo dzieli CJD na postaæ
sporadyczn¹ (sCJD), rodzinn¹ (fCJD), jatrogenn¹
(jCJD) oraz wariant (vCJD) [1,2]. 

Patogeneza chorób pionowych, w tym równie¿
CJD, do tej pory nastrêcza wiele trudnoœci badawczych
tak¿e ze wzglêdu na sam¹ definicjê bia³ka PrPSc, które
w klasycznym podejœciu oznacza izoformê PrP czêœcio-
wo odporn¹ na proteinazê, zaœ w œwietle nowych badañ
[3] PrP mo¿e podlegaæ zmianom strukturalnym zwi¹-
zanymi z chorob¹, które nie nadaj¹ naturalnej odporno-
œci na proteazê. Wiadomo jednak, ¿e nieprawid³owa
izoforma bia³ka prionu akumuluje siê w komórce, pro-
wadz¹c do jej zmian zwyrodnieniowych. 

Choroby prionowe mo¿na tak¿e podzieliæ ze wzglê-
du na tryb przenoszenia TSE. Piœmiennictwo wyró¿nia
formê infekcyjn¹ dla vCJD (zwi¹zan¹ z BSE), jCJD
(zwi¹zan¹ z terapi¹ hormonem wzrostu, gonadotropin¹,
przeszczepami twardówki, u¿ywaniem narzêdzi neuro-
chirurgicznych), kuru (zwi¹zan¹ z rytualnym kanibali-
zmem wœród plemion Fore w Papui-Nowej Gwinei),
formê dziedziczn¹ dla fCJD, FFI, GSS (zwi¹zan¹
z mutacj¹ genu PRNP) oraz formê sporadyczn¹ dla
sCJD, której etiologia nie jest do koñca wyjaœniona [2]. 

Wspó³czesne kryteria diagnostyczne sporadycznej
postaci CJD opieraj¹ce siê na klinicznych objawach
choroby pozwalaj¹ wyró¿niæ prawdopodobn¹ CJD oraz
mo¿liw¹ CJD. Cechami wspólnymi dla takich rozpo-
znañ mog¹ byæ mioklonie, zaburzenia widzenia lub za-
burzenia mó¿d¿kowe, zaburzenia uk³adu piramidowe-
go lub pozapiramidowego, mutyzm akinetyczny, do-
datni test na obecnoœæ bia³ka 14-3-3 w p³ynie mózgo-
wo-rdzeniowym. By mo¿na by³o rozpoznaæ prawdopo-
dobn¹ CJD, obok co najmniej 2 objawów wymienio-
nych powy¿ej, chory musi prezentowaæ postêpuj¹ce
otêpienie i typowy zapis EEG, zaœ w przypadku mo¿li-
wej CJD chory mo¿e nie mieæ typowego EEG oraz
czas trwania choroby mo¿e byæ d³u¿szy ni¿ 2 lata. 

W praktyce rozpoznanie pewnej CJD mo¿na usta-
liæ dopiero po œmierci pacjenta, na podstawie charakte-
rystycznego obrazu neuropatologicznego [1,4]. 

W sCJD swoistoœæ i czu³oœæ charakterystycznego
zapisu EEG, tj. wystêpuj¹ce we wszystkich odprowa-
dzeniach krótkie, rytmiczne, co 1–2 sekundy wy³ado-
wania fal ostrych, szacuje siê na ok. 70%. Piœmiennic-

two wymienia kilka badañ laboratoryjnych nieswo-
istych dla CJD, takich jak np. badanie wystêpowania
bia³ka S-100 oraz bia³ka MAP-τ w p³ynie mózgowo-
rdzeniowym, lecz tylko badanie p³ynu mózgowo-rdze-
niowego w kierunku bia³ka 14-3-3 jest diagnostycznie
przydatne. Czu³oœæ i swoistoœæ tego badania s¹ wiêksze
ni¿ zapis EEG [5]. 

Nowe prace [6,7] potwierdzaj¹ wartoœæ diagno-
styczn¹ obrazów rezonansu magnetycznego (RM),
wykazuj¹c m.in. hiperintensywnoœæ zwojów podstawy
w obrazach T2-zale¿nych. 

OOppiiss  pprrzzyyppaaddkkuu

Pacjentka, lat 65, zamê¿na, z wy¿szym wykszta³ce-
niem, zosta³a przyjêta na Oddzia³ Psychogeriatryczny
Szpitala Neuropsychiatrycznego w Lublinie ze skiero-
waniem z Poradni Zdrowia Psychicznego. Pacjentka
mia³a dwójkê dzieci, pracowa³a w mieszalni lakierów. 

Wywiad w kierunku chorób psychicznych u cz³on-
ków rodziny by³ negatywny. 

Od wrzeœnia 2003 r. u chorej wystêpowa³y nasilaj¹-
ce siê zaburzenia równowagi. Z tego powodu w paŸ-
dzierniku 2003 r. by³a hospitalizowana na oddziale
neurologicznym, gdzie w badaniu neurologicznym
w dniu przyjêcia stwierdzono dodatni¹ próbê Romber-
ga bez niedow³adów nerwów czaszkowych i koñczyn.
Wykonano RTG klatki piersiowej, w którym stwier-
dzono nieznacznie powiêkszon¹ sylwetkê serca w wy-
miarze poziomym lewym. W RTG odcinka szyjnego
krêgos³upa wykazano zachowan¹ wysokoœæ trzonów,
sp³ycon¹ lordozê szyjnego odcinka krêgos³upa, oste-
oporotyczne rozrzedzenie struktury kostnej trzonów,
nieznaczne zwê¿enie przestrzeni miêdzykrêgowej
C6–C7 z zaostrzeniami na przednich krawêdziach
trzonów, sugeruj¹ce zmiany zwyrodnieniowe. W ba-
daniu USG têtnic szyjnych zobrazowano wczesne
zmiany mia¿d¿ycowe bez znaczenia hemodynamiczne-
go, w postaci obustronnie niewielkiego pogrubienia
i nierównoœci b³ony wewnêtrznej w miejscu podzia³u
têtnicy szyjnej wspólnej. W badaniu EEG – zapis ni-
skonapiêciowy w granicach normy. Tomografia kom-
puterowa g³owy uwidoczni³a cechy zaniku, miernie
szeroki uk³ad komorowy mózgu, bez przemieszczenia
oraz symetryczne zwapnienia w j¹drach podkorowych.
Pacjentkê w stanie ogólnym dobrym z zaleceniem
przyjmowania wyci¹gu z mi³orzêbu japoñskiego (3 x
1 tabl.) oraz atenololu (1 tabl. po 25 mg) wypisano do
domu z rozpoznaniami: niewydolnoœci kr¹¿enia mó-
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zgowego okolicy podnamiotowej, nadciœnienia têtni-
czego, dyskopatii szyjnej odcinka C6/C7. Przy wypisie
nie stwierdzano objawów oponowych ani ognisko-
wych, próba Romberga by³a ujemna. 

Z powodu nasilaj¹cych siê zawrotów g³owy w lu-
tym 2004 r. chora zosta³a przyjêta na oddzia³ otolaryn-
gologii, chirurgii g³owy i szyi, gdzie przeprowadzono
diagnostykê audiologiczn¹. Wykonano audiogram
progowy (w normie), audiometriê impedancyjn¹ (ci-
œnienie i podatnoœæ obustronnie w normie); odruchy
z m. strzemi¹czkowego by³y obecne. Chorej podawa-
no: piracetam, tiaminê, pentoksyfilinê, cynaryzynê,
wypisano do leczenia na oddziale neurologicznym,
gdzie wykonano ponownie RTG klatki piersiowej,
który zobrazowa³ miernie szerokie cienie wnêk z obec-
noœci¹ drobnych induracji. Ponowna USG têtnic szyj-
nych i krêgowych wykaza³a obecnoœæ gruczolaków
w lewym p³acie tarczycy. Uzyskano poprawê stanu kli-
nicznego, zalecono: simwastatynê 1/2 tabl. po 20 mg
na noc, tiklopidynê 1 x 1 tabl., atenolol 1 x 1/2 tabl. po
25 mg, winpocetynê 3 x 1 tabl., moklobemid 2 x 1 tabl. 

Tydzieñ po wypisie z oddzia³u neurologicznego pa-
cjentka zg³osi³a siê na pierwsz¹ wizytê do Poradni
Zdrowia Psychicznego, prezentuj¹c urojenia dotycz¹ce
niewiernoœci ma³¿eñskiej. Ze wzglêdu na podawane
przez pacjentkê nasilanie siê zawrotów g³owy, które
chora ³¹czy³a z przyjmowaniem moklobemidu, odsta-
wiono ten lek, zalecaj¹c przyjmowanie klozapiny 25
mg na noc. Druga wizyta w PZP mia³a miejsce ok. 10
dni póŸniej – stwierdzano zaburzenia orientacji allop-
sychicznej, wypowiadanie treœci o charakterze urojeñ
przeœladowczych dotycz¹cych trucia pacjentki. Chor¹
skierowano do oddzia³u psychogeriatrycznego. 

Przy przyjêciu do oddzia³u chora by³a spokojna,
w niewielkim niepokoju manipulacyjnym, wykazywa³a
niepe³n¹ orientacjê co do miejsca i czasu, potwierdza³a
podejrzliwoœæ i nadmiern¹ zazdroœæ o mê¿a, konfabu-
lowa³a, wypowiada³a urojenia okradania, prezentowa³a
znacznie nasilone zaburzenia równowagi oraz niespe-
cyficzne zaburzenia wzrokowe. 

Badanie neuropsychologiczne [MMSE – 16
punktów, test zegara (-, -, -), test uczenia siê dziesiêciu
s³ów – przebieg krzywej uczenia siê: 4,4,5,4,3,4,4,4,5,2
– pacjentka nie potrafi³a nauczyæ siê wszystkich s³ów
z serii; próba swobodnego odtwarzania po 30-minuto-
wym odroczeniu – 0 elementów, próba rozpoznawania
po 30-minutowym odroczeniu – 4 prawid³owe elemen-
ty, test pamiêci wzrokowej Bentona oraz TMT A =
4’12 (pacjentka odmówi³a wykonania czêœci zaplano-
wanych zadañ)], ujawni³o m.in. znacznego stopnia za-

burzenia przyswajania informacji s³ownych, znacznego
stopnia zaburzenia pamiêci œwie¿ej, modalnoœci s³u-
chowej i wzrokowej, os³abion¹ pamiêæ dawn¹ epizo-
dyczn¹, wype³nianie luk pamiêciowych konfabulacjami,
w zakresie jêzyka trudnoœci w generowaniu pojêæ, ob-
ni¿on¹ fluencjê s³own¹, obni¿enie gotowoœci s³owa. Ba-
danie to wskazywa³o na zespó³ otêpienny w stopniu
umiarkowanym z du¿¹ fluktuacj¹ oraz niecharaktery-
stycznym profilem procesów poznawczych. 

W badaniu USG narz¹dów jamy brzusznej – stan
po cholecystektomii. W wykonanym zapisie EEG do-
minowa³a nieregularna czynnoœæ 5–7–8 Hz o zró¿ni-
cowanej amplitudzie od 40 do 70 µV, przetkana nisko-
napiêciow¹ czynnoœci¹ szybk¹ 15–17 Hz. Reakcja blo-
kowania nieobecna. Na tle opisanej czynnoœci podsta-
wowej w okolicy czo³owo-skroniowej lewej pojawia³y
siê grupy i serie fal 2–3–5 Hz do 100–120 µV. Akty-
wacje: hiperwentylacja i aktywacja œwietlna nie zmie-
nia³y zasadniczo obrazu EEG. W powtórzonym bada-
niu w odstêpie tygodnia by³y widoczne cechy pejoryza-
cji i narastania zmian. 

W badaniu neurologicznym stwierdzano: objawy
oponowe nieobecne, obustronnie zespó³ mó¿d¿kowy,
bez ewidentnych niedow³adów, obustronnie nie uda³o
siê wywo³aæ odruchów kolanowych i skokowych, bez
objawu Babiñskiego. 

W trakcie hospitalizacji pacjentka wykazywa³a na-
rastaj¹ce cechy otêpienia, zaburzeñ równowagi, do³¹-
czy³y siê mioklonie, podwy¿szona ciep³ota cia³a do
38°C. W badaniach laboratoryjnych cechy uszkodzenia
w¹troby (AspAT – 125 U/l, AlAT – 163 U/l, GGTP
– 320 U/l, fosfataza zasadowa – 181 U/l), w analizie
moczu stê¿enie urobilinogenu 2 mg/dl. Pozosta³e bada-
nia laboratoryjne: morfologia, bia³ko, jonogram, hor-
mony tarczycy – bez zmian. 

Zastosowano leczenie: promazyna do 50 mg/dobê,
rywastygmina do 6 mg/dobê, karbamazepina do 300
mg/dobê, winpocetyna do 15mg/dobê, odstawiono klo-
zapinê, oprócz tego stosowano: simwastatynê, tiklopidy-
nê, atenolol, tiaminê, pentaerytrytol, potas, cefotaksym. 

W kwietniu 2004 r. chor¹ w stanie ogólnym ciê¿-
kim przeniesiono do Kliniki Neurologii AM w Lubli-
nie, gdzie wykonano dodatkowe badania laboratoryjne
i obrazowe. W badaniu RM g³owy ujawniono posze-
rzenie przestrzeni p³ynowych przymózgowych odpo-
wiadaj¹ce zaawansowanym, uogólnionym zanikom,
zmiany o charakterze prawdopodobnie niedokrwien-
nym lub zwyrodnieniowym w j¹drze soczewkowatym
oraz g³owach j¹der ogoniastych o patologicznie pod-
wy¿szonym sygnale zarówno w obrazach T2-zale¿-
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nych, jak i w sekwencji FLAIR, podwy¿szony sygna³
tak¿e w obrêbie istoty korowej p³atów skroniowych
i potylicznych, uk³ad komorowy symetryczny, miernie
poszerzony w nastêpstwie zmian ischemicznych, w re-
jonie p³ata ciemieniowego drobne, punktowe ognisko
o charakterze niedokrwiennym. 

Poziom ceruloplazminy w surowicy wynosi³ 14,2
mg/dl przy normie od 9,2 do 16,4, poziom miedzi w su-
rowicy 145 µg/dl przy normie od 70 do 140. P³yn móz-
gowo-rdzeniowy morfologicznie bez zmian, badanie
p³ynu w kierunku gruŸlicy da³o wynik ujemny, zaœ bada-
nie bia³ka 14-3-3 w p³ynie mózgowo-rdzeniowym da³o
wynik pozytywny. Badanie serologiczne w kierunku bo-
reliozy oraz test WR – ujemne. Poziom miedzi w moczu
110 µg/24 godz. Posiew moczu – Escherichia coli w ilo-
œci107/ml. Oznaczenie poziomu HbsAg oraz anty-HCV
pozwoli³o wykluczyæ wirusowe zapalenie w¹troby typu B
lub C jako przyczynê uszkodzenia w¹troby. 

W EEG periodyczne, obustronne zmiany napado-
we w okolicy czo³owo-skroniowo-potylicznej, niekiedy
z przewag¹ po prawej stronie w postaci pojawiaj¹cych
siê i powtarzaj¹cych periodycznych wy³adowañ fal wol-
nych theta, czynnoœæ podstawowa z uogólnionym zwol-
nieniem œredniego stopnia. W trakcie hospitalizacji
stan chorej stopniowo siê pogarsza³, do³¹czy³y siê mio-
klonie, wzmo¿one napiêcie miêœniowe, mimo intensyw-
nej antybiotykoterapii utrzymywa³o siê zaka¿enie dróg
moczowych. Chor¹ z rozpoznaniem CJD przeniesiono
na oddzia³ psychogeriatryczny, gdzie zosta³a poddana
opiece paliatywnej i po krótkim czasie zmar³a. 

PPooddssuummoowwaanniiee

Omówiony przypadek wskazuje na ró¿norodnoœæ
objawów psychopatologicznych powi¹zanych z ró¿ny-
mi stopniami zaawansowania CJD. Pocz¹tek choroby
wyst¹pi³ u pacjentki w wieku 64 lat, objawy narasta³y
stopniowo, pocz¹tkowo przyjmuj¹c formê zaburzeñ
równowagi. Do pocz¹tku choroby pacjentka funkcjo-
nowa³a bardzo dobrze – by³a kobiet¹ energiczn¹, wy-
konuj¹c¹ wszystkie codzienne czynnoœci, w³¹czaj¹c
w to prowadzenie samochodu. Do PZP trafi³a ze
wzglêdu na urojenia niewiernoœci dotycz¹ce mê¿a. Po
nied³ugim czasie zaczê³a wykazywaæ objawy narastaj¹-
cego otêpienia poprzedzone urojeniami przeœladow-
czymi. Od momentu pierwszej hospitalizacji na od-
dziale neurologicznym do zgonu pacjentki up³ynê³o 10
mies., zaœ od pierwszej wizyty w Poradni Zdrowia Psy-
chicznego do œmierci pacjentki 5 mies. 

Czas trwania choroby, postêpuj¹ce otêpienie, typo-
wy zapis EEG, do³¹czenie siê mioklonii, zaburzenia
mó¿d¿kowe pozwalaj¹ na rozpoznanie prawdopodob-
nej CJD. Dodatkowo za tym rozpoznaniem przema-
wia dodatni wynik na obecnoœæ bia³ka 14-3-3 w p³ynie
mózgowo-rdzeniowym. 

W piœmiennictwie [1] mo¿na siê natkn¹æ na prze-
s³anki sugeruj¹ce wprowadzenie terminu CJD poparta
badaniami laboratoryjnymi (ang. laboratory-supported
CJD) na okreœlenie klinicznie prawdopodobnego roz-
poznania CJD z obecnoœci¹ bia³ka 14-3-3 w p³ynie
mózgowo-rdzeniowym. 
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