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ABSTRACT

Asymmetrical Lobar Degenerations: Clinical, Neuropsychological,
Scanning Data

Scientific background: Asymmetric lobar degenerations are clinical
syndromes which affect primarily one or more than one cerebral lobe and
result progressive language and/or behaviour and/or cognitive dysfunction.
Objectives: We report the clinical, neuropsychological and
neuroimaging results of 5 patients with asymmetric lobar degeneration
an one or more than one clinical syndrome according to Frontotemporal
Lobar Degeneration: A Consensus on Clinical Diagnostic Criteria.
Discussion: Asymmetric lobar degeneration may be one of the largest
entities after Alzheimer Disease to cause dementia. Not only frontal lobe
dementia but also progressive language disorder and corticobasal
degeneration syndrome can be produced by frontotemporal lobar
degeneration and both clinical and pathological overlap of the
syndromes can be seen. The recognition of the relationship between the
clinical syndromes has important implications in the diagnosis and
treatment of dementias.

Key words: Asymmetric lobar degeneration, frontal lobe dementia, progressive nonfluent
aphasia, corticobasal degeneration syndrome, Pick Complex.

OZET

Bilimsel zemin: Asimetrik lobar dejenerasyonlar, bir ya da birden fazla
beyin lobunu 6ncelikli etkileyerek, ilerleyici dil, ve/veya davranis ve/veya
bilissel fonksiyon bozuklugu yaratan klinik sendromlardir

Amag: Asimetrik lobar dejenerasyonu olan ve ‘Frontotemporal Lobar
Dejenerasyon Uzlasi Kriterleri'ne gore bir veya birden fazla klinik
sendromun birlikte goérildigi 5 olgunun klinik, néropsikolojik ve
goruntileme ozelliklerini tartisiimaktadir.

Tartisma: Asimetrik lobar dejenerasyonlara bagli gelisen demanslar,
Alzheimer hastaligindan sonra en genis dejeneratif demans grubunu
olusturmaktadir. Frontotemporal lobar dejenerasyonlar icinde sadece
frontal lob demansi degil ilerleyici dil bozuklugu ve kortkobazal
dejenerasyon da bulunmakta ve sendromlar arasinda klinik ve patolojik
birliktelikler goértlmektedir. Klinik sendromlar arasindaki iliskinin
bilinmesi tani ve tedavi acisindan énemli olmaktadir.

Anahtar kelimeler: Asimetrik lobar dejenerasyon, frontal lob demansi, progresif tutuk afazi,
kortikobazal dejenerasyon sendromu, Pick Kompleksi.
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GIRiS

Ondokozuncu yuzyllda Arnold Pick, ilerleyici, afazi,
apraksi, davranis ve Kkisilik degisikligi semptomlarinin
frontotemporal atrofinin ana klinik bulgular oldugunu
tanimlamistir.”>  Daha sonraki yillarda A.Pick’in
tanimladigr klinik bulgulara benzer 6zellikte Pick
cisimcigi dejenerasyonu veya non-spesifik patolojiler gibi
farkli ama ortak doku bulgulari olan olgular
bildirilmistir.>*>® Bu hastaliklar ise, frontal lob demans,
non Alzheimer tip frontal lob dejenerasyonu, lobar
atrofi gibi terimlerle isimlendirilmisler, zaman icinde
llerleyici dil bozukluklarini siklikla icinde barindiran
anterior temporal atrofilerin de tablolara katilimi da
gozlenerek ‘Lund ve Manchester" gruplarinca fronto-
temporal demans (FTD) olarak tekrar adlandirimistir.”

Kisa stre sonra Neary ve arkadaslari tarafindan, frontal
ve temporal lobu etkileyen klinik sendromlar fronto-
temporal lobar dejenerasyon (FTLD) klinik tani uzlasi
kriterleri olarak tanimlanmistir®. Bu kriterlerden yola
clkan Kertesz ve Munoz ise, patolojisinde taupatilerin
yeraldigi frontal lob demansi, primer tutuk afaz?’,
semantik demansa asimetrik parkinsonizm ve progresif
apraksi ile giden kortikobazal dejenerasyonu ve hatta
motor néron hastaligini da katarak ayni spektrum iginde
birlikte gorulebilen iliskili klinik sendromlari Pick
Kompleks hastaliklari olarak adlandirmislardir.'

Asimetrik lobar dejenerasyonlar, bir ya da birden fazla
beyin lobunu 6ncelikli etkileyerek, ilerleyici dil, ve/veya
davranis veAveya bilissel fonksiyon bozuklugu yaratan
klinik sendromlardir. Genellikle Alzheimer hastaligina
gore daha erken yaslarda baslayan bu klinik sendromlar
ilerleyici bir bicimde tek basina veya kombinasyonlar
halinde gérilebilmektedirler.

OoLGU 1

58 yasinda kadin hasta, Universite mezunu ve sag elini
kullaniyor. 4 yil 6dnce baslayan kelime bulma guclugu,
zamanla konusma icerigi ve akicliginda azalma yakin-
maslyla basvurdu. Son bir yildir en fazla ¢ kelimelik
ctmleler kurabiliyor, anlamasi gérece korunmus, gunlik
islevlerini yerine getirebiliyordu. Depresif duygu durumu
disinda davranis degisikligi ve kognitif yeti yitimi yoktu.
Noropsikolojik degerlendirmede, kisisel bilgileri iyi, genel
bilgilerde isimleri ses ipuclar ile cikarabiliyor. Yer ve za-
man oryantasyonu korunmus. Dil degerlendirmesinde
konusmasl tutuk, genellikle tek, nadiren iki kelimelik
cumleler kurabiliyor, parafazik hatalar yapiyor, U¢ basa-
makli emirleri ve karmasik materyali anlamada ve isim-
lendirmede bozuklugu var, ses ipuclaryla adandirabili-
yor. Uc kelimelik ctimlelerden baslayarak tekrarlama bo-
zuk. CUmleleri bazen zorlanarak okuyor, bazen okuya-
miyor, parafazik hatalar yapiyor. Yazmada harf atlama-
lar, harflerde yer degistirme seklinde yanisliklar mevcut
(Resim1). Gorsel mekansal algi degerlendirimi icin uygu-
lanan YUz tanima ve Cizgi yonu belirleme testlerinde ba-
sariliydi. Boston Adlandirma testi orta dereceli bir isim-
lendirme sorununu ortaya koymaktaydi. Sekil kopyala-
ma, saat cizme testlerinde basariliydi. Sozel bellek
testleri verilemedi ancak gorsel bellek WMS-IIl Gorsel
Uretim testlerinde korunmustu. Olgunun frontotempo-
ral lobar dejenerasyon klinik tani uzlasi kriterlerine® gore
‘Progresif Tutuk Afazi’ ile uyumlu oldugu dustunuldd.
Dort yillik dykUsu olan olgunun kognitif kaybr yoktu ve
norolojik muayenesinde ek bulgu saptanmadi. Hasta-
nin kranial MR gérinttlemelerinde, sol frontatemporal
bolgede hakim asimetrik lobar atrofi ve es zamanli
SPECT incelemesinde ayni bolgede hipoperfiizyon sap-
tandi (Resim 2, 3).
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Resim 1, Olgu 1. Yaz ¢rneginde perseverasyon ve parafaziler
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Resim 4, Olgu 2. Kranial MR goérunttlemelerde sol frontotemporalde belirgin hemisferik etkilenim ve ventrikiler dilatasyon

Resim 3, Olgu 1. SPECT incelemesinde bilateral frontal
ve sol temporal hipoperfliizyon

OLGU 2

78 yasinda kadin hasta, emekli 6gretmen, sag elini
kullaniyor. 2 yil 6nce o&zellikle telefon konusmalari
sirasinda kelime bulmada zorluk cektigi, tutuk
konusmaya basladig fark edilmis, okuma ve yazmasi
bozulmus. Son 1 yildir yemek yapamadigi, ginlik
islerini  tek basina ydratemedigi, para hesabi
yapamadigi, disari ¢lkamadigi biliniyor ve 3 aydir bir
bakim evinde yasiyor. Durgun, cevreye ilgisiz ve sag
elini kullanmakta zorlugu oldugu ifade ediliyor. Noro-
lojik muayenesinde konusmasi tutuk, agramatik icerik-

& @

Resim 5, Olgu 2. SPECT incelemelerinde sol frontotemporal
hipoperflizyon saptandi

li belirgin kelime bulma glcligu ve parafazik hatalari
var, anlamasi basit emirlerde korunmus, tekli kelimele-
ri ve heceleri tekrarlayabiliyor, anomik, tek hece veya
harfleri okuyup, yazabiliyordu. Sagda hakim bradikine-
zi, hafif rijidite ve Ust ekstremitede praksis kusuru mev-
cut. lleri néropsikolojik degerlendirmeye ve testlere ko-
opere olmayan hastanin, apati yanisira, icgorl
kaybinin ve bilissel etkileniminin oldugu gdzlendi.
Beyin goruntilemelerinde, perisylvian genisleme ve sol
frontotemporalde belirgin global hemisferik atrofi ve
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Resim 6, Olgu 3. Kranial MR incelemesinde solda hemisferik frontotemporoparietal hakimiyet gosteren atrofi, sulkuslarda genisleme,

periventrikller beyaz cevherde voltim kaybi ve ventrikller dilatasyon

ventriktler dilatasyon ve SPECT incelemelerinde ayni
alanda hipoperflizyon saptandi (Resim 4, 5). Olgunun
FTLD tani kriterlerine gore progresif tutuk afazi ile
uyumlu oldugu, takipte frontal lob demansinin ve
ekstrapiramidal bulgularin da eklendigi dastunaldu.

OLGU 3

55 yasinda, kadin hasta, sag elli, ancak son 6 aydir sol
elini kullaniyor, ilkokul mezunu, konusamama, anlaya-
mama, sag tarafta beceriksizlik nedeniyle ailesi tarafin-
dan getirildi. Ug yil 6nce konusurken kekelemeye bas-
layan hastanin konusmasindaki tutuklugun arttigi, ke-
lime bulmada ve isimlendirmede gtiglik cektigi gordil-
muUs. Zamanla konusmasi anlasilamaz hale gelen has-
ta son bir yildir sadece anlamsiz ses cikartabiliyormus.
Es zamanli anlamasinda da etkilenme tespit edilmis.
Hastanin 6 aydir objeleri tutarken sag elini kullanma
tercihinin azaldigi, ince becerileri sag eli ile yapamadi-
g fark edilmis. Bir yildir davranis degisikligi oldugu, 6z
bakimini ve kisisel gériintisind 6nemsemedigi, daha
sinirli oldugu, gunltk islerini planlayamadig, ancak ha-
tirlatiinca yapmaya basladigi, unutkanliginin ve idrar
kacirmasinin oldugu, yemek yapamadigi ve yardim
alarak yasadigi 6grenildi. Duygu durumu labil, uygun-
suz gilme ve aglamalari mevcuttu. Kendisinden 2 yas
blyuk agabeyinde benzer bulgularin oldugu ve 2 yil
once kaybedildigi ve dayisinin da davranis bozuklugu
ve demansla giden bir dykUyle genc yasta yitirildigi bi-
linmekte. Norolojik muayenede mutizm gérintisiinde
ancak ara ara gucltkle ses cikarabiliyordu ve anlama

Resim 7, Olgu 3. Kranial SPECT incelemesinde sol fronto-temporo-
parietal ve sol bazal ganglionda hipoperfiizyon
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Resim 8, Olgu 3. Konstriiksiyon ve planlamada belirgin bozulma
izlenmekte
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Resim 9, Olgu 4. Hastanin kronolojik siradaki kranial gorinttilemelerinde giderek artan solda hakim bilateral frontotemporal belirgin hemisferik atrofisi

izlenmekte (sagdan sola 1997, 1999, 2001 yillarindaki gorinttlemeler)

Resim 10, Olgu 4. SPECT incelemesinde sol temporal, parietal, frontal bolgede hipoperfiizyon

cok basit emirlerle sinirliydi. Muayene sirasinda patolo-
jik aglama ve gllme ataklar gozlendi. Sagda rijidite ve
bradikinezinin yani sira, sag Ust ekstremitede praksis
kusuru ve yabanci el fenomeni mevcuttu. Praksis mu-
ayenesi  sozel komutlarla degil, hastaya ideamotor
praksis testleri gosterilerek ve objelerin eline verilip tes-
vik edilmesiyle gerceklestiriimeye calisildi. Hastanin sag
elini ihmal ettigi ve tim motor becerileri sol eli ile yap-
ma egiliminde oldugu izlendi. YUurlyUste sag Ust eks-
tremitesi dirsekten fleksiyonda ve distonik postiirde ve
assosiye hareketin olmadigi gérildu. Orobukkal aprak-
si varligi da dikkat cekiciydi. Hastanin progresif afazi-
sine, kisa sure icinde frontal lob demansi bulgulari ek-
lenmis takiben de ekstrapiramidal apraksik sendrom
katilmisti. Aile 6ykUsinin dusindirdigu genetik ge-
cislilik , birkac klinik sendromun Ust Uste eklenisi ile ol-
gu Kertesz ve ark.nin Pick Kompleksi tanimlamasina
uyar klinik nitelikte asimetrik &zellikli multilobar deje-
nerasyon olarak disundlda.

Kranial MR incelemesinde; sol hemisferde yaygin fron-
totemporoparyetal alanlarda hakim kortikal incelme,
sulkuslarda genisleme, periventrikler beyaz cevherde
volum kaybi ile giden sol dominansisi olan serebral at-
rofi izlendi (Resim 6).

Kranial SPECT incelmesinde, frontallerde belirgin ol-
mak Gzere sol frontotempoparietal kortekste hipo-
perflizyon, sol lateral ventrikdl anterior boynuzunda
dilatasyon, sol bazal gangliyon ve talamusta hipo-
perflzyon, sa§ serebellar kortekste hipoperfizyon
izlendi (Resim 7). Mental durumun ileri degerlendir-
mesine koopere olamayan hastanin sol eliyle yaptigi
saat ¢izimi ve figlr kopyalamalarinda belirgin planla-
ma, soyutlama ve konstriksiyon kusuru gézlenmek-
tedir (Resim 8).

OLGU 4

52 yasinda kadin hasta 6 aydir konusmada zorluk,
unutkanlik sikayetleri ile 6 yil dnce ndroloji uzmanina
basvurmus. Hastanin ilk muayenesi sirasinda mental
etkileniminin olmadigi ancak logopenik oldugu kayit
edilmis. Isimlendirmede zorluk olmasina ragmen, tek-
rarlamada belirgin bir bozukluk belirlenememis. Bel-
lek, vizyospasyal algi ve praksis testleri normal sinirlar
icinde degerlendirilmis. Yapilan beyin MR gorintule-
melerinde yaygin kortikal atrofinin varligi ve EEG'de
paroksismal yavas dalga aktivitesi izlenmis. Hastanin 4
ay sonra yapllan muayenesinde konusma bozuklugu-
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Resim 11, Olgu 5. Olgunun konstriksiyon ve yazi 6rnegi gorilmekte.

nun daha belirgin hale geldigi, objeleri isimlendirme-
de, tekrarlamada zorlugunun oldugu, konusma akicili-
ginin kayboldugu, anlamanin goérece daha iyi oldugu
ancak etkilendigi ve okuma-yazmanin bozuldugu go-
rilmds. Hastanin iki yil sonraki takibinde hastayla giic-
lkle verbal diyalog kurulmakta, konusma tutuk, gra-
matik hatali, anlama bozuk, okuma ve yazmada tutuk-
luk ve parafaziler sirmekteydi hesap yapamiyordu.
Kranial MR goéruntilemede sol fronto-temporal-parie-
tal atrofi izlendi (Resim 9). Ailesi tarafindan unutkanlik
yakinmasinin basladigi ifade edilen hastanin alisveriste,
para hesabinda zorlandigi, disariya tekbasina clkamaz
hale geldigi ve uygunsuz davranislarinin gézlendigi ifa-
de edilmekteydi. SPECT incelemesinde sol temporal,
parietal, frontal bolgede hipoperflizyon izlendi (Resim
10). Bir yil icinde konusmasi giderek kotulesen hasta-
nin emosyonel durumunda bozulma, sik aglamalar ve
agir depresif duygudurumu olmasi nedeniyle antidep-
resan tedavi baslandi. Mutizim dizeyindeki afazisi ne-
deniyle ileri néropsikolojik degerlendirme yapilamayan
olgu davranis ve kognitif bozulmanin da izlendigi pri-
mer tutuk afazi olgusu olarak tanimland..

OLGU 5

60 yasinda erkek hasta, 5 yil 6nce 6zellikle yemek
yerken sag eli ile kasigi agzina gétirmede zorluk ya-
kinmasiyla baslayan dykustne 3 ay sonra ylrlyUste
bozulma ve sag bacakta tutukluk ve konusma bo-
zuklugu eklenmis. Hareketlerinde yavaslamanin da
olmasi nedeniyle parkinsonism dustndlen hastaya L-
Dopa baslanmis, ancak yarar gérmemisti. 1 yil sonra
sol tarafi da etkilenmeye baslamis ve ince motor ha-
reketleri yaparken daha fazla zorlandigi fark edilmis.
Premorbid kisilik 6zellikleri disadénik ve konuskan

Resim 12, Olgu 5. Kranial MR incelemede, sol insuler korteks ve
temporal bolgeden parietale gidis gosteren asimetrik kortikal atrofi, sol
lateral ventriktlde cekilme

Resim 13, Olgu 5. SPECT incelemesinde, serebral kortekste, sol
hemisferde ve frontotemporal bolgede belirgin perfiizyon defekti

olarak tanimlanan hastanin yaklasik 10 yildir depre-
sif duygu durumunun oldugu, ice kapandigi ve arka-
daslariyla gorismeyi reddettigi ifade edilmekteydi.
Ik yil icinde kelimeleri yutarak ve kekeleyeci tarzda
konustugu bildirilen hastanin 5 yilda konusma bo-
zuklugu hizli bir seyir géstermis ancak hasta tedavi-
leri reddetmisti. Evdeki alet tamiri gibi yapabildigi is-
leri yapmaz, ilgilenmez hale gelmisti. Son 1 yildir ko-
nusmasi anlasilamaz olmus ajitasyon baslamis ve 6
aydir yazisi da okunamaz oldugundan aile ici iletisi-
mi oldukca giclesmis. Halen 1,5 yildir disari ¢cikami-
yor, dismeleri var, yUriitec ile tekbasina ev icinde ha-
reketli, beslenme dahil 6zbakimi icin yardima gerek-
sinimi var. 1yildir idrar inkontinansi ve 4 aydir gorsel
haltsinasyonlari mevcut. Kranial sinir muayenesinde,
bradimimik, yukari-asagi bakis kisithhgr yok. Motor
muayenesi intakt, ekstrapiramidal sistem muayene-
sinde sa@ tarafi sola gore daha rijit ve bradikinezik
olmasina ragmen, tremor izlenmedi. YUrdytst wal-
ker esliginde kicuk adimli, harekete baslamada zor-

Tirk Néroloji Dergisi 2006 Cilt:12 Sayi:2

117



lugu mevcut. Konusmasi disfonik, nadir olarak anla-
silabilen tutuk-tekli kelimeler cikartiyor, basit emirle-
ri anliyor , tekrarlama ve isimlendirme bozuk, okuya-
miyor,orobukkal ve sag tarafta Ustte hakim belirgin
praksis kusurunun da katkida bulundugu konstrik-
siyon ve yazma da bozulmasi var (Resim 11). YUrd-
yUsU walker esliginde kucuk adimli, harekete basla-
mada zorlugu mevcut, hafif fleksiyon posturindey-
di. Kranial MR incelemede, sol fronto-temporal
bolgede daha belirgin olmak UGzere kortikal atrofi
izlendi (Resim 12). SPECT incelemesinde, serebral
kortekste, sol hemisferde ve frontotemporal bélge-
de belirgin perfliizyon defekti ve sol bazal ganglion-
da saga gore hipoperfliizyon izlendi (Resim 13).

EEG'de lateralizasyon gdstermeyen zemin aktivite
bozuklugu mevcuttu. Kortikobazal dejenerasyon
sendromu ile baslayan klinik tabloya, primer tutuk
afazinin ve takiben davranis ve kognitif bozulma ile
frontal lob demansinin eklenmesiyle ortaya ¢ikmis
Pick kompleks spekturumunda bir asimetrik multi-
lobar lobar dejenerasyon olgusu olarak dustndldd.
Ayirici tanida, dalgalanmalarinin olmayisi, gorsel
halUsinasyonlarin icerik ve ortaya cikis zamani ola-
rak uymayisiyla, eklenen tutuk afazi ve demansin
ileri ddnemde ortaya cikmasiyla Lewy cisimcikli de-
mans disland.

Olgularin bulgular Tablo 1'de 6zetlenmektedir.

Tablo 1: Olgularin yas, semptom, noéropsikolojik degerlendirme, gérintileme 6zellikleri ve olasi tanilar

OLGULAR Yas Semptom Noropsikolojik MRG SPECT Olasi Tani
Degerlendirme
Olgu 1 58 Konusmada tutukluk ~ Konusma tutuk, parafazik Sol frontotemporal Bilateral frontal ~ Progresif Tutuk Afazi
hatalar, anlamada bolgede asimetrik  ve sol temporal
bozulma, gorsel bellek, lobar atrofi hipoperfizyon
yUratlca islevler korunmus
Olgu 2 78 Konusma, okuma, Agramatik icerikli parafazik ~ Sol perisylvian Sol Progresif tutuk afazi,
yazmada bozulma, hatall konusma, anlama genislemeli frontotemporal  frontal lob demansi,
demans tek tarafl bozuk, tim kognitif frontotemporalde  alanda kortikobazal
ekstrapiramidal bulgular islevlerde etkilenim belirgin global hipoperfizyon  dejenerasyon
hemisferik atrofi
ventrikdler
dilatasyon
Olgu 3 55 Konusamama, Ses cikarma dizeyinde Solda hemisferik sol fronto- Progresif tutuk afazi,
anlayamama, demans, afazi, anlama bozuklugu, frontotemporo temporo-parietal kortikobazal
sagda ekstrapiramidal  sagda ekstrapiramidal parietal hakimiyet ve sol bazal dejenerasyon, frontal lob
apraksik sendrom, sag bulgular, sag el ihmali ve  gosteren asimetrik  ganglionda demansi
taraf ihmali yabanci el atrofi hipoperfizyon
Olgu 4 52 Progresif konusma Mutizm, demans Bilateral Sol temporal, Progresif tutuk afazi,
bozuklugu, davranis frontotemporalde  parietal, frontal ~ frontal lob demansi
bozuklugu ve unutkanlik belirgin hemisferik  bolgede
atrofi hipoperfizyon
Olgu 5 60 Hareketlerde yavaslama, Tek tarafli ekstrapiramidal ~ Sol insuler korteks — Serebral Kortikobazal
sag tarafi kullanamama, apraksik sendrom, tutuk ve temporal ve kortekste, sol dejenerasyon, progresif
konusmada tutukluk, afazi, demans parietal asimetrik hemisferde ve tutuk afazi, frontal lob
unutkanhk kortikal atrofi frontotemporal  demansi
boélgede belirgin
perflizyon defekti
118 Tirk Néroloji Dergisi 2006 Cilt:12 Sayi:2



TARTISMA

Asimetrik lobar dejenerasyonlar, klinik gésterge olarak,
siklikla frontotemporal birlikte daha az oranda ise, izole
frontal, anterior temporal ve pariyetal lob etkilenimi ile
ortaya cikan klinik sendromlardir. Strecin devaminda
patoloji simetrik olma 6zelligi gosterebilmektedir.
Mikroskobik incelemede, atrofik koretekste ndron
kaybi, mikrovakuolizasyon, astrositik gliyozis goruldr.
Immunhistokimyasal incelemede, tau iliskili ve iliskili
olmayan doku 6zelligi olarak iki farkli formda olabilir.
Tau iliskili olanlar, Pick hastalidi, KBSD, 17.kromozomla
ilintili FTD ve progresif supranitklear palsidir.  Bunlarin
timUnde noéronlarin icinde buytk ve yuvarlak
inkllzyonlar olan Pick cisimcikleri gorulebilir. Ubikutin
inklUzyonlari ise motor néron hastaligi ve KBDS' da
gozlenirler. Dokuda, Tau antikorlanyla farkl tarzda
boyanmalar néroflamanlar da izlenir. Makroskobik
doku &zelliklerinin ortakhiginda ancak inklizyonlarin ve
Ozellikli immunhistokimyasal bulgularin saptanmadig
bir grup da bulunmaktadir. Tim bu farkli patolojilerin
ortakhigi 17.kromozomda kodlanan bir hicre iskeleti
proteini olan anormal dizeyde fosforile olmus tau
proteinidir bu nedenle patolojik klasifikasyon olarak
‘taupatiler’ olarak da adlandinimaktadirlar.

llerleyici lobar dejenerasyonda, etkilenimin fonksiyonel
anatomisi geregi 3 prototipik farkl klinik sendrom
dzelliginde olabilir. Bunlar, bellegin gérece korundugu,
davranis, sosyal uyum sorunu, ydriticU,yonetici islev-
lerde bozulmanin énplanda oldugu frontal lob deman-
si, sol frontotemporal lobun asimetrik atrofisi ile o0.¢I-
kan progresif tutuk afazi ve anterior temporal lob etki-
lenimiyle ortaya ¢cikan semantik demanstir. Olgularimi-
zin biri disinda semptomlar ellili yaslarda ve ilerleyici dil
bozukluguyla baslamis olup PPA tani kriterlerine uyar
sekilde ilk 2 yilda belirgin kognitif yeti yitiminin olma-
digi ve gunlik yasam aktivitelerinin bozulmadigi izlen-
mekteydi." Buna karsilik ileri yasta semptomlari
baslayan hastanin bellek etkilenimin daha erken
ddénemde baglamasi PPA tanisinin sorgulanmasi
gerekliligini dogurdu. Nitekim Kertesz ve ark.nin
serilerinde dil bozuklugu ile baslayan ancak 2 yildan
daha kisa bir stre icinde gunluk aktiviteyi etkileyecek
bellek etkilenimi olan olgularin otopsi doku

orneklerinde fokal 6zellik gosteren Alzheimer Hastalig
histopatolojisi saptandigi bildirilmektedir.? Bu durum
PPA disinda dejeneratif spekturumdaki diger
hastaliklarin da lisan bozukluguyla baslayabilecegi
gercegini  veya doku 6zelliklerinin  ortaklik
gosterebilecegini ve bazen sinirlari tanimlamanin
gucluk teskil edebilecegini vurgulamasi  acisindan
o6nemlidir. Asimetrik lobar dejenerasyon makroskobik
patolojisinde temporal ve frontal atrofi bazi olgularda
parietal loba dogru uzanmakta ve hipokampus,
Ozellikle kaudat nukleus gibi bazal ganglia yapilarinin
da atrofiye gidis gosterdigi bilinmektedir. Strec icinde
dejenerasyon karsi hemisfere dogru ilerlemekte ve asi-
metri 6zelligi bozulmaktadir.

Olgularimizin dérdiinde semptomlar PPA olarak basla-
mis (Olgu 1,2,3,4), birinde (olgu 1) dort yildir klinik bul-
gularin olmasina ragmen mental etkilenim olmamis,
Uctinde ikincil olarak davranis ve kisilik degisikligiyle gi-
den frontal lob demans bulgulari eklenmis iki olguda
ise kortikobazal dejenerasyon bulgulart ( Olgu 2,3)
(tek tarafli rijidite, apraksi,yabanci el sendromu) eklen-
misti. Olgu 5 ise ektsrapiramidal bulgularin hakim oldu-
gu KBDS semptomlariyla basvurmus, ikincil olarak dil
bozuklugu (PA) ve frontotemporal demans semptomla-
r eklenmistir. Kertezs ve Munoz'un PA, FLD, KBDS
tanilari ile izledikleri 55 olgunun biytk ¢ogunlugu PA
olarak baslamakta, davranis degisikligi ve demans ikinci
eklenen, kortikobazal dejenerasyon ise tictincl eklenen
sendrom olmaktadir.”. Benzer sekilde Ferrer ve ark. da
bir cok taupatinin ilk bulgusunun PPA oldugunu
savunmaktadirlar.' KBDS eklenen olgularimizin
oykllerinde kekeleyici tarzda konusma bozuklugu ile
baslamasi, verbal apraksi nedeniyle hastalarin mutizme
giden adir dil bozuklugunun gelisimi ilgi cekiciydi.
KBDS'nun PPA olgularinin 1/3'Gnde goérildugu ve bu
olgularin yasam surelerinin daha kisa oldugu
bilinmekte, bu olgulara progresif suprantklear palsinin
de eslik edebilecedi bildirilmektedir™

Tdm olgularimizin  gérinttlemelerinde saptanan
asimetrik atrofi ve ayni alandaki perfizyon defekti
taniyr giclendirmektedir. Hastalik progresyonunda
atrofi sag temporale de yayilmakta ve bifrontal 6zellik
kazanmaktadir.
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Hastaligin molekiler temelini ise 17. kromozomda
haritalanan tau proteini mutasyonu olusturmakta ve
otozomal dominant gecisliligi olan ailesel olgular
tanimlanmaktadir. Olgularin timintn genetik analizi
yapllamamakla birlikte aile dykust olan tek olguda
kromozom haritalama yapilmis ancak henlz
sonuclanmamustir.

Asimetrik lobar dejenerasyon patolojisinde ortaya ci-
kan frontotemporal demanslar otopsi calismalarinda
tim dejeneratif demanslarin % 15-25'ini olusturmak-
tadir.6 Tdm kliniklere basvuran olgularin %10'unu PA
olustururken, frontotemporal demansla kombine olan
PPA olgularinin orani vaskiler ve mikst tip demanslar
dislandiktan sonra %20-25'e yikselmekte, genc bas-
langich olgularda oranlar daha da artmaktadir.

Sonug olarak Alzheimer hastaligindan sonra en genis
dejeneratif demans grubunu olusturan asimetrik lobar
dejenerasyonlarin farkli tutulus bicimlerinin ve klinik
ozelliklerinin taninip, aralarindaki iliskinin ve gecisin
bilinmesi tani ve tedavide onemlidir. Artan sayidaki
genetik ve doku calismalar etyolojiyi ve aktif tedavi
stratejilerini olusturmada umut vericidir.
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