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Posterior Kortikal Atrofi: Olgu Sunumu

Posterior Cortical Atrophy: Case Report
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GZET

Posterior kortikal atrofi erken donemde viziiospasyal sorunlarla baglayan ve
ana klinik bulgular Gerstmann sendromu, Balint sendromu ve transkortikal sen-
soriyel afazi olan nadir bir demans sendromudur. Bu yazida muayenede sag yan
ihmali, Gerstmann sendromu, Balint sendromunun bazi bilesenleri saptanan;
beyin SPECT incelemesinde sol temporo-paryeto-oksipital hipoperfiizyon go-
riintlilenen ambidekster posterior kortikal atrofili bir olgu sunulmustur. Olgu-
muzda klinik olarak iki yanli posterior hemisferik bulgular olmasina ragmen, be-
yin SPECT incelemesinde yalnizca sol temporo-paryeto-oksipital bolgede hipo-
perfiizyon saptanmistir. Hem dominant hem nondominant hemisfere ait bulgu-
larin tek bir hemisferde toplanmasi nedeniyle ve tarayabildigimiz kadariyla, lite-
ratiirdeki tek ambidekster posterior kortikal atrofili olgu olmasi nedeniyle olgu-
muz sunulmaya deger bulunmustur. (Néropsikiyatri Arsivi 2008; 45: 58-61)
Anahtar kelimeler: Ambidekster, posterior kortikal atrofi, sag yan ihmali

ABSTRACT

Posterior cortical atrophy is a rare, slowly progressive dementia characterized
by the development of early visual spatial and visual perceptual deficits, often
accompanied by features of Balint’s or Gerstmann’s syndromes and transcorti-
cal sensory aphasia. Here we present an ambidextrous case who displayed left
temporo-parieto-occipital hypoperfusion in single photon emission computer-
ized tomography manifested by right sided neglect, Gerstmann’s syndrome,
some features of Balint's syndrome. The clinical presentation indicated bilater-
al posterior hemispheric involvement, but only left sided hypoperfusion in the
temporo-parieto-occipital region was observed. Briefly, our patient compiled
dominant and non-dominant hemisphere functions in the left hemisphere. As
far as we know, this is the first report of an ambidextrous patient with posteri-
or cortical atrophy. (Archives of Neuropsychiatry 2008; 45: 58-61)
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Giris

Posterior kortikal atrofi ilk kez 1988'de Benson ve arkadaslari
tarafindan tanimlanan, beynin 6zellikle paryetal ve oksipital bdlge-
lerinin etkilendigi farkli bir demans sendromudur (1). Erken dénem-
de viziiospasyal sorunlarla baslayan hastaligin ana klinik bulgula-
ri Gerstmann sendromu, Balint sendromu, viziiel agnozi, transkor-
tikal sensoriyel afazi, giyinme apraksisini icerir (1-4). Hastaligin
ilerlemesi ile demans gelisir. Bu yazida klinik ve gériintiileme bul-
gulan ile posterior kortikal atrofi tanisi koydugumuz 60 yasinda
ambidekster bir kadin olgu sunulmustur.

Muayenede sag yan ihmali, Balint sendromunun bazi bilesen-
leri, Gerstmann sendromu saptanan olgunun beyin SPECT incele-
mesinde sol temporo-paryeto-oksipital hipoperfiizyon goriintiilen-
mistir. Hem dominant hem nondominant hemisfere ait bulgularin
tek bir hemisferde toplanmasi nedeniyle ve tarayabildigimiz kada-
riyla, literatiirdeki tek ambidekster posterior kortikal atrofili olgu ol-
masi nedeniyle olgumuz sunulmaya deger bulunmustur.

Olgu Sunumu

Altmis yasinda ilkokul mezunu kadin hasta unutkanlik, éniin-
deki esyalar gérememe, dalginlik yakinmalari ile poliklinigimize
getirildi. Hastanin dncelikli olarak psikiyatri poliklinigine bagvur-
dugu, psikiyatri hekimleri tarafindan néroloji béliimiine yonlendi-
rildigi 6grenildi. Hastanin yakinmalan 3 yil 6nce ogluna akciger
kanseri tanisi konulmasindan sonra baglamigti. [k yakinmalarin
dalginlik, uzun siire diisiinceye dalma, ice kapaniklik seklinde
basladigi, daha sonra disar yalniz ¢cikma, evde yalniz kalma kor-
kusu ve isteksizlik eklendigi 6grenildi. Hastanede oglunun yanin-
da refakatci olarak kalan hasta bu dénemde oglunun odasindan
ayrildiginda birkag kez hastanede kaybolmustu. Bes ay sonra og-
lu vefat etmis ve bu ddnemde tiim yakinmalari ilerlemisti. Bir yer-
den bir yere gidememeye, evde odalar bulamamaya baglamis, es
zamanl olarak tarihi unutma, yemek yapamama ortaya gikmisti.
Hastaneye basvuru sirasinda yakinlari hastanin dolaptaki giysile-
rini, 6niindeki kasigl, bardagi géremedigini, bazen baskasinin ka-
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sigint kullandigini, banyoya gidip cesmeyi géremedigini ve bu yiiz-
den cesmeyi kullanamadigini belirtiyordu. Bes yillik egitimine kar-
sin diizenli gazete okuyan, rahat yazabilen, evin hesap islerini tek
basina yapabilen biriyken; kendi islerini yapamaz hale gelmisti.
Ozgecmisinde ilacla kontrol altinda olan hipertansiyon disinda
ozellik yoktu. Soyge¢misinde halada 62 ve babaannede 58 yasla-
rinda baslayan ve 3-4 yilda 6liimle sonuglanan unutkanlik tanim-
laniyordu. Oglunun da solak oldugu 6grenilen hastanin muayene-
sinde her iki elini de kullandi§i ve esyalara dzellikle sol eliyle
uzandigi gozlendi. Ornegin makasa sol eliyle ulasip, sag eline ge-
cirerek kullaniyordu; gozliigii sol eliyle alip, her iki eliyle takiyordu.
Hastanin premorbid dénemine ait uygulanan Edinburgh el tercih
skalasi yoktu. Hasta kisisel bilgilerini, oglunun 8limiine ait ayrin-
tilari uzun ciimlelerle akici olarak ifade edebiliyordu. Kas giici,
kas tonusu, kranyal sinirler, derin tendon refleksleri ve serebellar
muayene normaldi. Minimental durum testi 12/30 olarak saptandi.
Zaman oryantasyonu 0/5, yer oryantasyonu 2/5, kayitlama 3/3,
mental kontrol (seri 7'ler) 0/5, ii¢ kelime hatirlama 1/5, adlandirma
2/2, tekrarlama 1/1, anlama 3/3, sekil kopyasi ve okuma yazmayi
yapamadi. Kognitif bakida dikkatte (ileri rakam dizisi: 5, geri rakam
dizisi: 2) ve sozel bellekte bozulma (geri ¢agirma ve tanima siireg-
lerinde) saptandi, gdrsel bellek testi ileri konstriiksiyon bozuklugu
nedeniyle yapilamadi (Sekil 1, 2). Konugma akiciydi, adlandirmada
seyrek frekansli kelimelerde hafif bozulma saptandi (Boston Ad-
landirma testinde 15 itemin 13'{inii adlandirdi), hastanin giindelik
olaylan anlatirken kullandigi kelimeler ve akildan adlandirmasi
normaldi, tekrarlama korunmustu, iki adimli emirleri duyarak an-
layabiliyordu, okudugunu anlama, okuma, yazma ve soyutlama
bozuktu. Gerstmann sendromu (sag sol ayrim bozuklugu, agrafi,
akalkuli, parmak agnozisi) saptandi. Kendininkini bilebilmesine
ragmen, kargisindaki kisinin sag ve solunu ayirt edemiyordu. Bir
climle yazmasi ya da adini yazmasi istendiginde yazinin yalnizca

# o
AN
w.“,—.ﬁ 0

sessiz harflerden olustugu ve sesli harflerin atlandigi gdzlendi
(Sekil 3). Basit aritmetik islemlerini bile yapamiyordu. Simultanag-
nozi vardi: Kendisine bir ev resmi gosterildijinde penceresini,
perdesini, kapisini, bacasini adlandiriyor ancak bunun tamamini
ev olarak adlandiramiyordu. Kiigiik “N” harfiyle dolu biiyiik “M”
harfini ya da kiiciik “8”lerle dolu “5” rakamlarindan igerideki kii-
clikleri okuyamadi. Optik ataksi ve okiiler apraksi saptamadigimiz
icin tabloyu Balint sendromu olarak adlandirmadik. Eliyle “giile
glile” hareketini yapamayacak ve karsidaki kisinin gdsterdigi ba-
sit hareketleri taklit edemeyecek kadar agir iki tarafli ideomotor
apraksi saptandi. Sag yan ihmali vardi: Masaya kii¢iik hayvanlar
koyuldugunda sag taraftakilerin hichirinin adini séyleyemedi, ay-
ni hayvanlar masanin sol tarafina alindiginda ise tiim hayvanlar
adlandirdi. Resim cizimlerinde sayfanin sol yarisini kullandig
(Sekil 1, 2), cizgi bélme testinde ¢izgileri sola kaydirarak boldigi
gozlendi (Sekil 4). Hastanin gérme alani muayenesinde hemiano-
pi saptanmadi. Taktil ya da isitsel ihmal g6zlenmedi. Tablo 1'de
hastanin néropsikolojik test sonuglari goriilmektedir.

Tiim biyokimyasal tetkikler, tam kan sayimi, tiroid fonksiyon
testleri, kan vitamin B12 ve folat diizeyi normaldi. Kranyal MRG
incelemesinde sol temporo-paryetalde belirgin jeneralize korti-
kal atrofi (sekil 5), beyin SPECT incelemesinde gérsel degerlen-
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Sekil 2. Rey Osterreith sekil kopyasi. Ustteki néropsikolog, alttaki hastanin
cizimidir
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Sekil 1. Ev kopyasi gériilmektedir. Ustteki néropsikologun, alttaki hastanin
cizimidir

Sekil 3. Hastaya ait yazi 6rnegi goriilmektedir. Ustteki ndropsikologun,
alttaki hastanin yazisidir
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dirmede sol paryetooksipital ve sol anterior temporal bélgede hi-
poperfiizyon saptandi (Sekil 6) Antidepresan tedavi ile (SSRI)
anksiyetesi azalan hastanin asetilkolinesteraz inhibitorii (done-
pezil 10 mg 1x1) baslanmasindan 2 ay sonra yapilan kognitif mu-
ayenesinde degisiklik saptanmadi. 1 yil sonra yapilan muayene-
de kognitif fonksiyonlardaki bozuklugun ilerledigi ve giinliik isle-
rinde baskasinin yardimina ihtiyaci oldugu gézlendi.

Sekil 4. Cizgi bdlme testinde hastanin gizgileri sola yakin béldiigii gézlen-
mektedir

Tablo 1. Hastanin Néropsikolojik Test Sonuglari

Alan Test Sonug
MMSE 12
Dikkat
ileri sayr menzili 5 (%20)
Geri sayl menzili 2 (%5)
1'li dizi geri sayim Yapamadi
3l dizi Yapamadi

Haftanin giinleri geri sayim 110 sn (1 hata) (40%)

Aylar geri sayim Yapamadi
Yénetici Islevler
Sozel Akicilik
Hayvan/dk 3 (%5)
Meyve-insan gifti/dk 1(%5)
K-A-S/dk Yapamadi
Stroop Yapamadi
Saat gizimi Yapamadi
Luria el sekanslari Yapamadi
Bellek
SBST Ogrenme puani 15 (%5)
Anlik 6grenme 2/15 (%5)
En yiiksek 6grenme 4/15 (%5)
Serbest hatirlama 0/15 (%5)
Tanima 4/15 (%5)
Wechsler gorsel bellek Yapamadi

Wechsler mantiksal bellek ~ Yapamadi
Lisan Becerileri

Boston Adlandirma 13/15 (%70)
Gorsel-Mekansal Islevler

Benton Yiiz Tanima 36 (%5)

Sekil kopyalama Yapamadi

Tartisma

Posterior kortikal atrofi paryetooksipital bdlgenin dncelikle
etkilendigi, ana klinik bulgulari Gerstmann sendromu, Balint sen-
dromu, viziiel agnozi, apraksi ve transkortikal sensoriyel afazi
olan nadir goriilen bir demans sendromudur (1-3,5). Bu hastalar-
da siklikla Alzheimer hastalifi patolojisi saptanmasina ragmen;
subkortikal gliozis, Jakob Creutzfeldt hastaligl, Lewy Body de-
mansi, Pick hastaligi kortikobazal dejenerasyon gibi Alzheimer
disi patolojiler de saptanabilmektedir (5-7).

Patolojik bulgularin genellikle Alzheimer hastaligina yakin ol-
masi nedeniyle posterior kortikal atrofinin Alzheimer hastaliginin
bir varyanti mi, ayri bir klinik tablo mu oldugu halen tartigilmakta-
dir. Ancak posterior kortikal atrofinin Alzheimer hastaligina gore
daha erken yasta basladifi, viziiospasyal defisitlerin daha &n
planda oldugu, verbal akiciigin daha iyi oldugu, baslangicta bel-
lek problemlerinin daha az oldugu, depresyonun ise daha sik ol-
dugu bilinmektedir (8,9). Kranyal gériintiilemelerde ise asimetrik
oksipitoparietal atrofi (meziotemporal atrofi olmaksizin) en sik
rastlanan bulgudur (10). Presenil baslangig, klinik bulgularin fark-
Il olmasi ve asimetrik kortikal atrofi bu hastaligin ayri bir klinik
tablo oldugunu diigtindiirmektedir (4,9,11). Bizim olgumuzda da
yakinmalar depresyon ve vizyospasyal sorunlarla baslamig, daha
sonra hastaligin ilerlemesi ile limbik tipte bellek problemleri ek-
lenmis, muayene sirasinda, ilerlemis demansi olmasina karsin,
akici olarak konusabildigi gézlenmigtir. Agrafi ve akalkuli Gers-
tmann sendromunun bir parcasi olarak izlenmistir. Olgumuzun
kortikal SPECT incelemesinde unilateral anterior temporal ve
paryetooksipital hipometabolizma saptanmasi da posterior korti-
kal atrofi tanisini desteklemistir.

ihmal ve simultanagnozi birbiri ile karisabilen tablolardir. An-
cak olgumuzda hem simultanagnozi hem sag yan ihmalinin oldu-
gunu diisiiniiyoruz. ihmale iligkin incelemelerde gizgi bélme test-
lerinde cizgilerin sola kaymasi, resim gizimlerinde sayfanin sol
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Sekil 6. Beyin SPECT incelemesinde sol temporo-paryeto-oksipital bdlgede
hipoperfiizyon gdriilmektedir
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yarisinin kullanimi mevcuttu. Simultanagnozi ise ¢oklu unsurlarin
algilanmasindaki bozuklugu tanimlamak igin kullanilir. Kompleks
resim ya da coklu objeler gdsterildiginde simiiltanagnozik kisiler
bu objeleri parca parca tanimlarlar, bazen de materyalin ¢ogunu
tiimiyle ihmal ederler. Wolpert'in operasyonel tanimina gdre si-
multanagnozi terimi sekil gizimlerinin yorumuna &zgiidiir. Balint
sendromundan baska, yine Wolpert'in tanimina gdre, sol tempo-
rooksipital korteks tek yanli lezyonlari simultanagnozi ortaya ¢i-
karabilir(12). Sol temporooksipital korteks lezyonlarinda simulta-
nagnozi Balint sendromundan biraz farklidir (12). Olgumuza gés-
terilen resimlerde drnegin ev, baca kapi, pencere, perde, duman
gibi ayrintilar net olarak adlandirilabilirken, biitiinii olusturan
evin adlandirilamamasi olgumuzda simultanagnozi varligini des-
teklemektedir.

Olgumuzda Gerstmann sendromu, ideomotor apraksi, simul-
tanagnozi ve sag yan ihmali gibi klinik bulgularla SPECT incele-
mesinde posterior beyin bdlgelerinde bilateral hipoperfiizyon
beklerken; yalnizca sol temporo-paryeto-oksipital bdlgede hipo-
perfiizyon saptamamiz bize ilging gelmistir. Viziiel ihmalin alisiimig
sekilde sol degil, sag yanli olmasi da olgumuzu farkl kilan diger
bir 6zelligidir. Non dominant hemisfer islevi olarak gdrsel mekan-
sal islevlerin sag hemisfere degil sol hemisfere yerlestigini diisii-
niiyoruz. Giinkii hastada sol degil sag yan ihmali vardir ve sadece
sol angiiler giriis etkilenmesiyle hastada dorsal gorsel islemenin
iki yanh oksipitopariyetal hasar sonrasi iglevsizlesmesi ile ortaya
cikan simiiltanagnozi saptanmistir. Bu bulgulari hastamizin ambi-
dekster olmasi ile agikladik. Olgumuz, literatiirdeki tek ambideks-
ter posterior kortikal atrofi olmasi nedeniyle sunulmustur.
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