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Tabela 2.1.19. Charakterystyka nasilenia objawéw neurologicznych w wariancie CJD

Objawy
neurologiczne

W ciggu pierwszych
4 miesiacy

Po 4 miesigcach,
lecz przed 6 miesiacami

Po 6 miesigcach

Czeste Zadne

Mniej czeste Dolegliwosci bélowe Parestezje

Uczucie odretwienia

Rzadkie Béle gtowy Drzenie
Upuszczanie przedmiotéw Pogorszenie pisma
Potliwo$¢ Uczucie zimna

Zaburzenia Swiadomosci

Zaburzenia chodu

Dziwne odczucia
Zawroty gtowy
Osrodkowy niedowtad ruchowy

Wzmozenie odruchéw
Zaburzenia koordynacji ruchéw
Mioklonie

Nietrzymanie moczu

Objawy oczne

Ruchy mimowolne
Odruch podeszwowy
Zaburzenia potykania
Skurcz kloniczny
Zwiekszone napiecie
Objawy deliberacyjne

Dysdiadochokineza

Zaburzenia smaku

Wywotywanie klonusu
Nadwrazliwos¢

Obwodowy niedowtad ruchowy
Nadwrazliwos$¢ na bodZce stuchowe

Choroba Gertsmanna-Strausslera-Scheinkera
Choroba jest przekazywana rodzinnie, autoso-
malnie dominujaco. Choroba wystepuje najcze-
Sciej pomiedzy 501 60 r.z., trwa 2-10 lat.

Zmiany patologiczne. Charakterystyczna jest
obecnos¢ zmian gabczastych i blaszek zbudowa-
nych z B-amyloidu zlokalizowanych w mézdzku,
mozgu i zwojach podstawy. Stwierdza sie takze
zmiany zwyrodnieniowe w drogach rdzeniowo-
-mozdzkowych i korowo-rdzeniowych.

Obraz kliniczny. Pierwszym objawem choro-
by jest ataksja, nastepnie narastaja objawy zespo-
tu otepiennego. Czasami w nastepnym okresie
wystepuja objawy piramidowe i parkinsonizmu.
Wraz z ataksja wystepuje we wczesnym okresie
dysestezja, obnizenie odruchéw w konczynach
dolnych i dysartria.

Leczenie. Nie ma skutecznego leczenia zapobie-
gajacego ani spowalniajgcego przebieg choroby.

Smiertelna bezsenno$¢ rodzinna

Choroba jest przekazywana autosomalnie domi-
nujaco. Wystepuje miedzy 18 a 61 r.z.,, trwa 7-36
miesiecy.

Zmiany patologiczne. U chorych wystepuje
mutacja w kodonie 178 genu PrP oraz metionina
w kodonie 129. Dominuje ubytek neuronéw, zmia-
ny gabczaste sa niewielkie.

Obraz kliniczny. Dominujacymi objawami sa:
bezsenno$¢, zaburzenia ukiadu autonomicznego
(nadmierna potliwos¢, hipertermia, tachykardia,
nadcisnienie tetnicze), objawy piramidowe i m6zdz-
kowe, otepienie i mioklonie. Objawy moga takze
przypomina¢ CJD. W zapisie EEG stwierdza sie
zwykle rozlane zwolnienie czynnosci podstawowej.

Leczenie. Nie ma skutecznego leczenia choroby.

8.2. WTORNE ZESPOLY OTEPIENNE

8.2.1. Zespoty otepienne naczyniowe
(naczyniopochodne)*

Miedzynarodowa klasyfikacja ICD-10 uwzglednia
kilka kategorii diagnostycznych: otepienie naczy-
niowe (0.n.) o ostrym poczatku, o.n. wielozawato-
we, o.n. podkorowe, o.n. mieszane korowe i pod-
korowe, inne rodzaje otgpienia naczyniowego, o.n.
nieokreslone. DSM-1V dzieli otgpienie naczyniowe
(vascular dementia) na cztery grupy: 1. o.n. niepowi-
ktane, 2. z zaburzeniami swiadomosci (w oryg. de-
lirium), 3. z urojeniami, 4. z zaburzeniami nastroju.
Nalezy tez uwzgledni¢ ewentualne zaburzenia
zachowania.

Termin otepienie wielozawalowe (o.w.; wielo-
zatorowe) wprowadzili Hachinskiiwsp. w1974 r.,

* Por. tez Zaburzenia psychiczne po udarze mozgu, s. 114.



