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Summary

Objectives. Sporadic Creutzfeldt-Jakob disease (sCJD) is a rare fatal neurodegenerative
brain disorder of variable clinical manifestation. Making the right diagnosis still remains
challenging. First symptoms are vague and differ between clinical subtypes of the disease.
This is to present the symptoms variability and diagnostic difficulties in sCJD based on case
reports of two female patients examined at time of the disease duration by psychiatrists.

Methods. Data of our patients were collected from hospital medical records.

Results. The case of patient A. P.” ataxic sCJD is an example of clinical picture suggesting
neurological background of the disease almost from the symptoms’ onset and being referred
by psychiatrist to the neurological ward, where the right diagnosis of probable sCJD was
established. In the opposite is the case of patient I. W.” Heidenhain variant of sCJD, misdiag-
nosed with dissociative disorder delivering huge diagnostic difficulties, even to neurologists.
In both patients the certain diagnosis was confirmed at autopsy.

Conclusions. In patients with visual disturbances of unknown etiology, even if the ophthal-
mological and neurological background is excluded, sCJD should be taken into consideration
in the differential diagnosis
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Wstep

Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) jest $miertelng choroba neurodegeneracyjna
mozgu. Jej whasciwe zdiagnozowanie nadal pozostaje wyzwaniem ze wzgledu na nie-
staty obraz kliniczny i niskq czgsto$¢ wystgpowania, oszacowang na 1-1,6:1 000 000
0s0b. Najczestsza postacia CJD jest posta¢ sporadyczna (sCJID) stanowiaca 85-95%
wszystkich przypadkéw CJD [1]. Jest to posta¢ niejednorodna, podzielona na kilka
podtypdéw klinicznych rézniacych sig¢ prezentowanymi objawami, przebiegiem choroby
i wynikami badan dodatkowych. Kryteria diagnostyczne dla sCJID wedhug Swiatowej
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Organizacji Zdrowia (WHO) wymienia tabela 1 [2]. Kryterium diagnostycznym nie-
zbednym dla jej rozpoznania jest szybko postepujace otgpienie, ale mozliwe jest wy-
stgpowanie roznorodnych objawow psychiatrycznych zamazujacych obraz kliniczny,
co czesto prowadzi do btednych diagnoz [3].

Opisujemy przypadki dwoch postaci klinicznych sCJD, aby podkresli¢ roznorod-
no$¢ objawdw chorobowych i zwiazane z nimi trudno$ci diagnostyczne.

Pierwszy opis przypadku dotyczy pacjentki A. P. z ataktyczna postacia choroby.
Obraz kliniczny od poczatku sugerowat neurologiczne tlo objawow, dzigki czemu
pacjentka zostata wlasciwie skierowana na oddzial neurologii przez badajacego ja
w poradni zdrowia psychicznego psychiatr¢. Tam zdiagnozowano u pacjentki praw-
dopodobna sCJD i rozpoznanie to potwierdzono w badaniu autopsyjnym.

Drugi przypadek dotyczy pacjentki I. W. z rzadka postacia sCJD — wariantem
Heidenhaina. Nasza uwagg skupiamy gtownie na opisie tego przypadku klinicznego,
poniewaz dostarczyt on trudnosci diagnostycznych i zostat btednie zdiagnozowany jako
zaburzenie dysocjacyjne. Rozpoznanie zostato zweryfikowane po§miertnie. Wariant
Heidenhaina stanowi jedynie 3,7% wszystkich przypadkéow sCJD [4].

Tabela 1. Kryteria diagnostyczne WHO dla sCJD

. Postepujace otepienie

[IA. Mioklonie

[IB. Zaburzenia wzrokowe lub mézdzkowe
[IC. Objawy piramidowe lub pozapiramidowe
[ID. Mutyzm akinetyczny

[IA. Typowy zapis EEG w kazdym okresie choroby
[1IB. Obecno$c¢ biatka 14-3-3 w ptynie mdzgowo-rdzeniowym i czas trwania choroby < 2 lat
[lIC. Rutynowe badania nie wskazujg na inng diagnoze

Mozliwa sCJD:
| +2/4 kryteria z Il + czas trwania choroby < 2 lat

Prawdopodobna sCJD:
a. |+ 2/4 kryteria z Il + lllA lub
b. | +2/4 kryteria z Il + czas trwania choroby < 2 lat + 1B

Posta¢é ataktyczna sCJD — opis przypadku pacjentki A. P.

A. P., 65-letnia emerytka mieszkajaca z mgzem, pacjentka ze zdiagnozowana od
urodzenia obuoczna krotkowzrocznoscia, a od kilku lat chorujaca na nadcisnienie tet-
nicze. Zglosila si¢ do poradni zdrowia psychicznego z powodu nagtego, obecnego od
okoto miesiaca, szybko postepujacego pogarszania si¢ pamigci. Psychiatra zauwazyt
obecnos¢ chodu mézdzkowego 1 wobec nagtego poczatku otgpienia i braku wywiadu
wczesniejszego leczenia psychiatrycznego i neurologicznego podjat wlasciwa decyzje
o skierowaniu pacjentki na oddzial neurologii w celu dalszej diagnostyki.
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Przy przyjeciu na oddziat nie stwierdzono obecnosci objawdw oponowych i ogni-
skowych. Po tygodniu hospitalizacji obserwowano pogorszenie w zakresie nasilenia
objawow otgpiennych i chodu mozdzkowego. Od poczatku drugiego tygodnia hospi-
talizacji obserwowano uogolnione wzmozenie napigcia migsniowego, utratg zdolnosci
komunikowania si¢ i mioklonie. W trzecim tygodniu pojawit si¢ oczoplas i mutyzm
akinetyczny. Badania tomografii komputerowej (CT) i rezonansu magnetycznego
(MRI) gltowy przeprowadzone ponad miesiac od poczatku objawow uwidocznity
uogolnione korowe i podkorowe zaniki moézgu i mézdzku. Zapis elektroencefalogra-
ficzny (EEG) byt nieswoisty dla sCJD. Badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego (CSF)
wykluczyto proces zapalny osrodkowego uktadu nerwowego i potwierdzito obecnos¢
biatka 14-3-3. Pacjentka spetnita kryteria diagnostyczne dla prawdopodobnej sCJD:
stwierdzono obecno$¢ postepujacego otgpienia, mioklonii, zaburzen mézdzkowych,
objawow pozapiramidowych oraz mutyzmu akinetycznego, obecno$¢ biatka 14-3-3
w CSF oraz czas trwania objawow krotszy niz 2 lata. Ostatecznie doszto do pogorszenia
stanu ogdlnego pacjentki i zgonu w 47 dniu hospitalizacji na skutek niewydolno$ci
krazeniowo-oddechowe;j.

W badaniu genetycznym nie stwierdzono obecnos$ci mutacji genu PrP. Pewna
diagnoza sCJD zostata postawiona na podstawie badania autopsyjnego. Wynik bada-
nia histologicznego i immunochemicznego odpowiadat sCJD, typowi 2 klasyfikacji
Gambettiego i Parchiego sCID VV2 [5].

Wariant Heidenhaina sCJD — opis przypadku pacjentki I. W.

I. W., 53-letnia pacjentka z wyzszym wyksztalceniem, pracujaca jako ksiggowa
i mieszkajaca z m¢zem i corka. Brak wezesniejszego wywiadu leczenia psychiatrycz-
nego ineurologicznego, brak wspdtistniejacych chordb somatycznych. Zmarta po
okoto 5 miesiacach od poczatku objawow wzrokowych.

W pierwszej kolejnosci pacjentka byla diagnozowana neurologicznie z powodu trwa-
jacego od miesigca zamazanego widzenia. Calkowity czas hospitalizacji neurologicznej
wyni6st 10 dni. Pacjentka miata trudnosci ze znajdowaniem stéw i artykulacja. Probo-
wata mowié¢ glosno 1 wyraznie, aby by¢ zrozumiaty dla otoczenia. Elektroretinografia
nie wykazata zaburzen funkc;ji siatkowki, poziom elektrolitoéw (natremia, kaliemia) byt
w normie, angio-MRI naczyn mozgowych i badanie ultrasonograficzne tetnic szyjnych
1 krggowych nie wykazaty patologii. Jednak badanie tomografii komputerowej pojedyn-
czego fotonu (SPECT) uwidocznito obnizona perfuzj¢ w tylno-dolnej czgsci lewego plata
potylicznego i w podstawie prawego ptata skroniowego (okolica hipokampa). Nastgpnie
w ciagu kilku dni nasilily si¢ zaburzenia artykulacji i pojawita si¢ niestabilno$¢ chodu.
Zdaniem neurologéw nie byto wyraznej neurologicznej przyczyny pojawiajacych sig¢
objawow i zapadta decyzja o przeprowadzeniu konsultacji psychiatrycznej i psycholo-
gicznej. Pacjentka zostata opisana jako histrioniczna w zachowaniu i dyssymulujaca
sytuacjg rodzinna. Ponadto z wywiadu wynikato, ze na 5 miesigcy przed wystapieniem
objawow wzrokowych przezyta traumatyczne wydarzenie w postaci $§mierci siostry. Na
podstawie cato$ci zebranego materiatu diagnostycznego wysunigto podejrzenie zaburzen
dysocjacyjnych i skierowano pacjentke na oddziat psychiatryczny.
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Hospitalizacja na oddziale psychiatrycznym trwata 5 dni. Przy przyjeciu pacjentka
byta prawidlowo zorientowana autopsychicznie, a orientacja allopsychiczna byta za-
burzona. Nie stwierdzono obecnosci halucynacji i urojen. Byta ptaczliwa i w chwiej-
nym nastroju. Pacjentka przemieszczata sig tylko z pomoca personelu. Odpowiadata
pojedynczymi stowami lub dzwigkami. Badanie neurologiczne ujawnito wzmozone
napigcie migs$ni konczyn gérnych i dolnych. Okresowo byta pobudzona psychoru-
chowo: glos$na, z zaburzeniami snu. Na jej leczenie sktadato si¢ dorazne podawanie
klorazepatu (maksymalna dawka — 100 mg/d), sulpirydu (jedynie przez pierwsze 2 dni;
maksymalna dawka — 200 mg/d), doksepiny (podczas wszystkich 5 dni hospitalizacji;
maksymalna dawka — 100 mg/d). Trzeciego dnia hospitalizacji nastapito pogorszenie
ogoblnego stanu pacjentki: utracita zdolno$¢ komunikowania si¢ (mutyzm akinetyczny),
wypluwala leki i jedzenie, obserwowano stopniowe pogarszanie ilosciowych zabu-
rzen $wiadomosci i pojawita si¢ sztywnosc¢ karkowa. Podczas 4 1 5 dnia hospitalizacji
temperatura ciata byta podwyzszona do 37-38°C, czemu towarzyszyta podwyzszona
warto$¢ biatych krwinek (11,3K/uL) 1 nieco podwyzszona warto$¢ osoczowej kaliemii
(5,04 mmol/l). Przeprowadzono naktucie ledzwiowe i badaniem CSF wykluczono
neuroinfekcje. Nie badano CSF w kierunku obecno$ci biatka 14-3-3, poniewaz nie
wysunigto podejrzenia CID. Ze wzgledu na zty stan ogdlny pacjentki nie wykonano
badania EEG. Piatego dnia hospitalizacji pacjentka zapadta w $piaczke. Nadal obec-
na byla sztywnos¢ karkowa. Objaw Babinskiego pozostawat obustronnie ujemny od
poczatku pojawienia si¢ objawow wzrokowych.

Pacjentka zostata przewieziona na oddzial intensywnej terapii z podejrzeniem
ztosliwego zespotu neuroleptycznego. Zmarta po okoto 3 miesigcach z powodu nie-
wydolnosci krazeniowo-oddechowe;j.

Wiasciwa diagnoza zostata postawiona posmiertnie w badaniu sekcyjnym. Mozemy
ocenic, ze pacjentka spetnita kryteria diagnostyczne WHO dla mozliwej sCID z powodu
obecnosci szybko postgpujacego otgpienia, zaburzen wzrokowych i mézdzkowych,
zaburzen pozapiramidowych i mutyzmu akinetycznego. Niewykluczone, ze spetnita
kryteria diagnostyczne dla prawdopodobnej sCJD. Jednak z powoddéw wyzej wymie-
nionych nie wykonano badania EEG i CSF w kierunku obecno$ci biatka 14-3-3.

Dyskusja

Kryteria diagnostyczne WHO dla mozliwej i prawdopodobnej sCJD przedstawia
tabela 1 [2]. Rozpoznanie definitywnej sCJD zapada po$miertnie na podstawie badania
sekcyjnego.

Cechy sCJD moga by¢ niejasne na poczatku choroby i niestate w czasie jej dalszego
przebiegu. Kryterium diagnostycznym WHO, niezbgdnym do postawienia rozpoznania
sCID, jest szybko postgpujace otgpienie. Innymi objawami, ktére moga wystapié, sa:
ataksja mozdzkowa, mioklonie, napady padaczkowe, niedowtady koniczynowe, objawy
pozapiramidowe. Objawy wzrokowe rozwinigte w trakcie sCJD moga mie¢ naturg
zamazanego widzenia, ograniczenia pola widzenia, halucynacji wzrokowych, a na-
wet Slepoty korowej. Sa czgste [5] 1 wymienione migdzy kryteriami diagnostycznymi
WHO dla sCJD [2]. Moga by¢ przyczyna nieprawidtowej diagnozy, dopdki pozostaja
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izolowane, bez wspotobecnosci wyzej wymienionych objawdw neurologicznych
sugerujacych sCJD. Okres kilkutygodniowej nawet obecnosci izolowanych objawow
wzrokowych jest cecha charakterystyczna wariantu Heidenhaina. Pogorszenie funkcji
poznawczych pojawia si¢ nieoczekiwanie i szybko postepuje.

Cooper i wsp. [4] przeanalizowali 594 przypadki pacjentow z sCID i okreslili, ze choro-
ba ta dotyka osoby w wieku od 50 do 88 lat, co przystaje do opisanych przez nas przypadkow
klinicznych. Pacjentka A. P. zachorowata w wieku 65 lat, a pacjentka I. W. —53.

SCJD prowadzi do $mierci przewaznie w ciagu kilku miesigcy [6]. Pacjentka A.
P. zmarta po 2,5 miesiacach choroby, a I. W. — po 5 miesiacach. Krotszy czas przezy-
cia odnotowano zatem u starszej pacjentki. Nie ma reguty co do korelacji pomigdzy
wiekiem zachorowania a czasem trwania choroby. Nieprzeci¢tnie dlugie przezycie
(ponad 2 lata) opisywano zaréwno u 37-latki [7], jak 1 77-1atki [8].

Niestety, tylko u pacjentki A. P. przeprowadzono genetyczna oceng polimorfizmu
valina/metionina (V/M) w kodonie 129 genu PrP. Wiadomo, ze homozygoty VV
1 MM sa bardziej wrazliwe, a heterozygoty VM bardziej odporne na rozw6j sCJD [9].
Wszystkie przypadki wariantu Heidenhaina przeanalizowane przez Cooper i wsp. [4]
byly homozygotami MM. Analiza histologiczna i immunohistochemiczna okreslita typ
sCJD pacjentki A. P. jako VV2 wedtug klasyfikacji Gambettiego i Parchiego [5].

Okresowe kompleksy fal ostrych (PSWCs) w EEG Iub potwierdzenie obecnosci
biatka 14-3-3 w CSF moga sugerowac rozpoznanie, ale nie sg patognomoniczne dla
sCJID. Zapis EEG z PSWCs moze by¢ rowniez zarejestrowany w chorobie Alzheimera
i otgpieniu z ciatami Lewy’ego [10, 11]. Ponadto PSWCs moga pojawi¢ si¢ w kazdym
okresie choroby i niekoniecznie obecne sa od poczatku objawow. U pacjentki 1. W.
nie zarejestrowano EEG ze wzgledu na jej zty stan ogolny. Zapis EEG pacjentki A. P.
nie byl z kolei specyficzny dla sCJD. W badaniach CSF pacjentki A. P. potwierdzono
obecnos¢ biatka 14-3-3. Nalezy zaznaczy¢, ze fatszywie dodatni wynik tego badania
jest widywany w encefalopatiach z niedotlenienia i pochodzenia metabolicznego oraz
w przypadkach guzéw moézgu i opryszczkowego zapalenia mozgu [12, 13].

Przeglad artykutéw dotyczacych obrazowania SPECT modzgu pacjentéw z sCID
ujawnit, Ze obnizona perfuzja krwi moze dotyczy¢ ptatéw czotowych, skroniowych,
ciemieniowych i potylicznych [14]. Badanie SPECT moézgu pacjentki I. W. ujawnito
obnizona perfuzj¢ krwi w tylno-dolnej czgsci lewego ptata ciemieniowego i1 podsta-
wie prawego plata skroniowego (w rejonie hipokampa). Neurolodzy, wziawszy pod
uwage wyniki wszystkich badan dodatkowych, wykluczyli neurologiczna przyczyng
powstania zaburzen wzrokowych. Badanie MRI mozgu pacjentki 1. W. wykonane
w okresie izolacji objawow wzrokowych nie ujawnito nieprawidtowosci i nie byto
powtarzane. Badania MRI i CT glowy wykonane u pacjentki A. P. po miesiacu od
poczatku objawow ujawnity zaniki korowe i podkorowe moézgu i moézdzku. Weber-
Donat i wsp. [15] opisali przypadek wariantu Heidenhaina i podkreslili, ze MRI nalezy
powtarza¢ u pacjentéw z objawami wzrokowymi o nieznanej etiologii. Wynik MRI
moze by¢ falszywie ujemny w okresie izolacji objawdw wzrokowych. U opisanego
przez Weber-Donat i wsp. [15] pacjenta MRI ujawnito hiperintensywno$¢ kory i zwo-
jow podstawnych dopiero po pojawieniu si¢ objawow neurologicznych i typowego
dla sCJD zapisu EEG.
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Warto zwréci¢ uwage, ze w przebiegu sCJD moga wystapi¢ objawy psychopa-
tologiczne, ktore bez wnikliwej diagnostyki tatwo pomyli¢ z psychiatrycznymi jed-
nostkami chorobowymi. Yen i wsp. [3] przeanalizowali przypadki o$miu pacjentéw
z potwierdzong po$miertnie sCJD, hospitalizowanych neurologicznie w ciagu ostatnich
15 lat. Wskazat, ze 5 z 8 pacjentéw prezentowato objawy psychiatryczne, tj. zaburze-
nia nastroju, myslenia, zachowania, percepcji i zostaty btednie zdiagnozowane jako
psychiatryczne jednostki chorobowe, u jednego z tych pacjentow zastosowano elek-
trowstrzasy, u innego rozpoznano zto§liwy zespot neuroleptyczny. Autorzy wysnuli
whniosek, ze powodem btednych rozpoznan bylo zetknigcie si¢ psychiatréw z objawami
sCJD we wczesnym okresie choroby. Jednakze pacjentka I. W. byta diagnozowana
przez neurologéw oraz okulistow i zostala skierowana na oddzial psychiatryczny po
wykluczeniu przez nich organicznej przyczyny dolegliwosci. Dodatkowo mylacy
byt wywiad taczacy poczatek objawow wzrokowych ze $miercig siostry pacjentki.
W analizie 126 przypadkéw sCJD Walla i wsp. [16] stwierdzono obecno$¢ objawdw
psychiatrycznych w postaci depresji, lgku, psychozy, zaburzen zachowania, zaburzen
snu u 80% chorych w ciagu pierwszych 100 dni trwania choroby, a u 26% sposrod
nich byly one objawami poczatkowymi.

Whioski

U pacjentow z zaburzeniami wzrokowymi o nieznanej etiologii, nawet jezeli
wykluczone zostanie podtoze okulistyczne i neurologiczne, nalezy wzia¢ pod uwage
sporadyczna chorobe Creutzfeldta-Jakoba w diagnostyce roznicowe;.

Boaesnb Kpeiitudenara-sikoda B ncuxuarpuyeckoii npakruke. Onucanue Ha0I01eHU
arakTu4yeckoii popmbl u XeliieHxanHa

Conep:xanue

3ananue. Criopamuuecku BcTpeyaeMas 6onesns Kpeiinipenara-koda (bKS) sensercs penkoit
CMEpTEeNBbHON HelpoiereHepaTuBHO 00JIE3HBI0 MO3Ta C HEOIPEICICHHON KITMHUYCCKON KapTHHOU.
Ee npaBuiibHBIN AHAarHO3 10 CUX MOP SBISETCSA PEAKOCTHIO. HauanbHbIe CHMITOMBI HEOTIPEACTICHHBI
U OTJIMYAIOTCS MEXK/Y BbIICICHHBIMU KinHI4Yeckumu Gpopmamu BKS. 3anannem paboTs! siBisieTcst
IpeJCTaBICHUE PAa3HOPOAHOCTU CUMITOMOB U JUAarHOCTUYECKUX TPYJHOCTEH Ha OCHOBAaHUU
OIMCaHMs HAOMIOAEHHH ABYX NMAIIMEHTOB OOCIENOBAHHBIX IICHXHATPAMH Ha ONPEISIICHHOM JTare
0oJe3HH.

Metoa. Onucanue HaOmOAeHUN ObUTM pa3pabOTaHbl HA OCHOBE JOCTYIHOM TOKYMEHTAalUU
MEMIIUHCKHUX JaHHBIX.

Pesyabrarsl. Habmronenne araxkrimanoit ¢popmsl BKS manmentkn A.IL siBaseTcss mpuMepom
KJIMHAYeCcKoi perpeseHTannn BKS, ykaseiBaromee Ha Heliponorndeckuii GoH OONE3HU yKe
B HayaJie MOSBHBIIMXCS CHMIITOMOB M NMPAaBUIBHO OIICHEHHBIX IICHXHATPOM C HaIllpaBlICHUEM
0OJIbHOM B HEBPOJIOTHUYECKOE OTAENEHHE. B OTHeneHun quarHocTHpoBaHa BO3MOXKHAsi OONE3Hb
BKS1. Kontpacrom siBnsieTcs BapuaHT XeHAeHxauHa nanuentku M.B., HenpaBuiibHO pacrio3HaHHBIN
KaK JUCCOUMAIIMHHOE HapylIeHUe, H3BECTHOE M3 JIUTEPATYPHBIX NAHHBIX H3 TPYLHOCTEU
JMarHOCTHYECKOTO MOpsIIKa, Jake HeBponoraMm. Y oOeux skeHIIMH auarHo3 bKS monreepskaen
CEKI[MIOHHOM HCCJIE0OBaHUEM.

BeiBoabl. Bo Bcex cilydasix 3pUTEIbHBIX CUMIITOMOB C HEACHOM 3TUOJOrHEH, naxe eciu
BHauaJIe UCKIFOYaeTcsl Helponormdeckuii (JOH U M3MEHEHUs Ta3Horo 3aboneBanus, bKS nomkna
MIPUHUMATHCS BO BHUMaHKE NpH AU hepeHInanbHONl TUarHOCTHKE.

KuroueBsie ciioBa: 6ose3ns Kpelitudennra-koba, ncuxuarpus
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Creutzfeldt-Jakob-Krankheit in psychiatrischer Praxis — Fallbeschreibung:
Ataxie und Heidenhain-Variante

Zusammenfassung

Ziel. Sporadische Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (sCJK) ist eine sehr selten auftretende
todlich verlaufende spongiforme Enzephalopathie mit nicht fixem klinischen Bild. Thre richtige
Diagnosestellung ist immer noch eine Herausforderung. Die Krankheitssymptome sind am Anfang
unklar und unterscheiden sich zwischen den ausgesonderten klinischen Typen von sCJK. Das Ziel der
Studie ist die Besprechung der Unterschiedlichkeit der Symptome und der diagnostischen Probleme
in sCJK aufgrund von zwei Fillen, zwei Patientinnen, die durch die Psychiater auf einer Etappe der
Krankheit untersucht werden.

Methode. Die Fallbeschreibungen wurden aufgrund der zugidnglichen medizinischen
Dokumentation bearbeitet.

Ergebnisse. Der Fall einer Ataxie bei sCJK der Patientin A.P. ist ein Beispiel fiir die klinische
Darstellung von sCJK, das den neurologischen Hintergrund der Krankheit schon beim Auftreten der
ersten Symptome vermuten ldsst. Die Patientin wurde richtig vom Arzt in die neurologische Abteilung
eingewiesen, wo die Diagnose einer wahrscheinlichen sCJK gestellt wurde. Im Gegensatz dazu steht
die Heidenhain - Variante der Patientin I.W., die nicht korrekt als fiir die diagnostische Problematik
von der Literatur bekannte dissoziative Storung diagnostiziert wurde. Bei den beiden Frauen wurde
die Diagnose sCJK in der Autopsie bestétigt.

Schlussfolgerungen. In allen Fillen, wo optische Symptome von unbekannter Atiologie auftreten,
auch wenn am Anfang der neurologische Hintergrund ausgeschlossen wurde, sollte sCJK bei der
Differentialdiagnostik in Erwdgung genommen werden.
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Résumé

Objectif. La maladie de Creutzfeldt-Jakob (MCJ) sporadique est une maladie mortelle rare,
maladie nuerodégénérative du cerveau, dont I’image clinique est instable. Son diagnostic juste reste
toujours difficile. Ses premiers symptomes sont vagues et ils différent dans les variantes cliniques
particulieres de MCJ. Ce travail veut présenter cette diversité des symptomes et les difficultés
diagnostiques de MCJ en décrivant deux cas de patientes examinées par les psychiatres dans un
moment donné de leurs maladies.

Méthodes. On analyse la documentation médicale de deux patientes.

Résultats. Le cas de la patiente A.P. est un exemple de la variante clinique de MCJ sporadique qui
suggere le fondement neurologique déja au début des symptomes, la patiente est bien diagnostiquée
a’hopital neurologique (diagnose- probable MCJ). Le deuxiéme cas de la patiente I.W. est différent.
Son diagnostic est erroné : troubles dissociatifs, troubles difficiles a diagnostiquer méme pour les
neurologues, tendis qu’elle souffre de la variante d’Heidenhain de MCJ. Les deux diagnostics de ces
femmes sont confirmés par leur autopsie.

Conclusions. Dans tous les cas des troubles visuels dont 1’étiologie est incertaine, méme si
I’on exclue le fond neurologique et ophtalmologique, il faut prendre en considération MCJ comme
possibilité diagnostique.
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