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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. 
O b j e c t i v e s : 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. 

ÖZET
Bilimsel zemin: Asimetrik lobar dejenerasyonlar, bir ya da birden fazla
beyin lobunu öncelikli etkileyerek, ilerleyici dil, ve/veya davran›fl ve/veya
biliflsel fonksiyon bozuklu¤u yaratan klinik sendromlard›r
Amaç: Asimetrik lobar dejenerasyonu olan ve ‘Frontotemporal Lobar
Dejenerasyon Uzlafl› Kriterleri’ne göre bir veya birden fazla klinik
sendromun birlikte görüldü¤ü 5 olgunun klinik, nöropsikolojik ve
görüntüleme özelliklerini tart›fl›lmaktad›r. 
Tart›flma: Asimetrik lobar dejenerasyonlara ba¤l› geliflen demanslar,
Alzheimer hastal›¤›ndan sonra en genifl dejeneratif demans grubunu
oluflturmaktad›r. Frontotemporal lobar dejenerasyonlar içinde sadece
frontal lob demans› de¤il ilerleyici dil bozuklu¤u ve kortkobazal
dejenerasyon da bulunmakta ve sendromlar aras›nda klinik ve patolojik
birliktelikler görülmektedir. Klinik sendromlar aras›ndaki iliflkinin
bilinmesi tan› ve tedavi aç›s›ndan önemli olmaktad›r. 
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G‹R‹fi

Ondokozuncu yüzy›lda Arnold Pick, ilerleyici, afazi,
apraksi, davran›fl ve kiflilik de¤iflikli¤i semptomlar›n›n
frontotemporal atrofinin ana klinik bulgular› oldu¤unu
t a n › m l a m › fl t › r .1 , 2 Daha sonraki y›llarda A.Pick’in
tan›mlad›¤› klinik bulgulara benzer özellikte Pick
cisimci¤i dejenerasyonu veya non-spesifik patolojiler gibi
farkl› ama ortak doku bulgular› olan olgular
b i l d i r i l m i fl t i r .3 , 4 , 5 , 6 Bu hastal›klar ise, frontal lob demans›,
non Alzheimer tip frontal lob dejenerasyonu, lobar
atrofi gibi terimlerle isimlendirilmifller, zaman içinde
‹lerleyici dil bozukluklar›n› s›kl›kla içinde bar›nd›ran
anterior temporal atrofilerin de tablolara kat›l›m› da
gözlenerek ‘Lund ve Manchester’ gruplar›nca fronto-
temporal demans (FTD) olarak tekrar adland›r›lm›flt›r.7

K›sa süre sonra Neary ve arkadafllar› taraf›ndan, frontal
ve temporal lobu etkileyen klinik sendromlar fronto-
temporal lobar dejenerasyon (FTLD) klinik tan› uzlafl›
kriterleri olarak tan›mlanm›flt›r8. Bu kriterlerden yola
ç›kan Kertesz ve Munoz ise, patolojisinde taupatilerin
yerald›¤› frontal lob demans›, primer tutuk afazi9,
semantik demansa asimetrik parkinsonizm ve progresif
apraksi ile giden kortikobazal dejenerasyonu ve hatta
motor nöron hastal›¤›n› da katarak ayn› spektrum içinde
birlikte görülebilen iliflkili klinik sendromlar› Pick
Kompleks hastal›klar› olarak adland›rm›fllard›r.1 0

Asimetrik lobar dejenerasyonlar, bir ya da birden fazla
beyin lobunu öncelikli etkileyerek, ilerleyici dil, ve/veya
davran›fl ve/veya biliflsel fonksiyon bozuklu¤u yaratan
klinik sendromlard›r. Genellikle Alzheimer hastal›¤›na
göre daha erken yafllarda bafllayan bu klinik sendromlar
ilerleyici bir biçimde tek bafl›na veya kombinasyonlar
halinde görülebilmektedirler.  

OLGU 1

58 yafl › nda kad›n hasta, üniv e rs ite mez unu ve sa¤ elin i
k u ll an ›yor. 4 y›l önce bafll ayan kel ime bulma güçl ü¤ ü ,
z am a nla kon u flma içer i¤i ve ak›c ›l ›¤ › nda azalma yak › n-

m as › yla baflv u rdu. Son bir y›ld›r en fazla üç kel im el i k
c ü ml eler kur ab il iyor, anl am as› gör ece kor u nmufl, günl ü k
i fll e vl er ini yer ine get ir eb il iy o rdu. Depr esif duygu dur um u
d ›fl › nda davr an›fl de¤ ifl i kl i¤i ve kogn itif yeti yit imi yokt u .
N ör o ps ik ol ojik de¤ e rl e nd i rm ede, kifl isel bilg il eri iyi, gen e l
b i lg il e rde isiml eri ses ipuçl ar› ile ç›k ar ab il iyor. Yer ve za-

man ory a nt a sy onu kor u nmufl. Dil de¤ e rl e nd i rm es i nd e
k on u flm as› tutuk, gen e ll i kle tek, nad iren iki kel im el i k
c ü ml eler kur ab il iyor, par af azik hat alar yap ›yor, üç bas a-

m a kl› emirl eri ve karm afl›k mat e ry ali anl am ada ve isim-

l e nd i rm ede boz u kl u¤u var, ses ipuçl ar › yla adl a nd ›r ab il i-
yor. Üç kel im elik cüml el e rden bafll ay arak tekr a rl ama bo-

zuk. Cüml el eri bazen zorl an arak okuyor, bazen okuy a-

m ›yor,  par af azik hat alar yap ›yor. Yazm ada harf atl am a-

l ar›, harfl e rde yer de¤ i flt i rme flekl i nde yanl › fll › klar mevc u t
( R esim1). Görsel mek a nsal alg› de¤ e rl e nd ir imi için uyg u-

l anan Yüz tan ›ma ve Çizgi yönü bel i rl eme testl er i nde ba-

fl ar ›l › yd›. Boston Adl a nd › rma testi orta der ec eli bir isim-

l e nd i rme sor un unu ort aya koym a kt a yd›. fiekil kopy al a-

ma, saat çizme testl er i nde bafl ar ›l › yd›. Sözel bell e k
t e s tl eri ver il em edi ancak görsel bellek WMS-III Görs e l
ü r etim testl er i nde kor u nm u fltu. Olg unun front ot e mp o-

ral lobar dej en er a syon klinik tan› uzl afl› krit e rl er in e8 g ör e
‘ P r o gr esif Tutuk Afazi’ ile uyumlu old u¤u düfl ün ü ld ü .
Dört y›ll›k öyk üsü olan olg unun kogn itif kayb› yoktu ve
n ör ol ojik mua y en es i nde ek bulgu sapt a nm ad›.  Hast a-

n›n kran ial MR gör ü nt ül em el er i nde, sol front ot e mp or a l
b ö lg ede hakim asim e trik lobar atr ofi ve efl zam a nl ›
SPECT inc el em es i nde ayn› bölg ede hip op e rf ü zyon sap-

t a nd› (Resim 2, 3). 
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Resim 1, Olgu 1. Yaz› örne¤inde perseverasyon ve parafaziler 



OLGU 2

78 yafl›nda kad›n hasta, emekli ö¤retmen, sa¤ elini
kullan›yor. 2 y›l önce özellikle telefon konuflmalar›
s›ras›nda kelime bulmada zorluk çekti¤i, tutuk
konuflmaya bafllad›¤› fark edilmifl, okuma ve yazmas›
bozulmufl. Son 1 y›ld›r yemek yapamad›¤›, günlük
ifllerini tek bafl›na yürütemedi¤i, para hesab›
yapamad›¤›, d›flar› ç›kamad›¤› biliniyor  ve 3 ayd›r bir
bak›m evinde yafl›yor. Durgun, çevreye ilgisiz ve sa¤
elini kullanmakta zorlu¤u oldu¤u ifade ediliyor. Nöro-
lojik muayenesinde konuflmas› tutuk, agramatik içerik-

li belirgin kelime bulma güçlü¤ü ve parafazik hatalar›
var, anlamas› basit emirlerde korunmufl, tekli kelimele-
ri ve heceleri tekrarlayabiliyor, anomik, tek hece veya
harfleri okuyup, yazabiliyordu. Sa¤da hakim bradikine-
zi, hafif rijidite ve üst ekstremitede praksis kusuru mev-
cut. ‹leri nöropsikolojik de¤erlendirmeye ve testlere ko-
opere olmayan hastan›n, apati yan›s›ra,  içgörü
kayb›n›n ve biliflsel etkileniminin oldu¤u gözlendi.
Beyin görüntülemelerinde, perisylvian geniflleme ve sol
frontotemporalde belirgin global hemisferik  atrofi ve
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Resim 4, Olgu 2. Kranial MR görüntülemelerde sol frontotemporalde belirgin hemisferik etkilenim ve ventriküler dilatasyon

Resim 5, Olgu 2. SPECT incelemelerinde sol frontotemporal
hipoperfüzyon saptand› 

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

Resim 2, Olgu 1. Kranial MR görüntülemelerde sol frontotemporalde hakim bilateral frontotemporal atrofi



ventriküler dilatasyon ve SPECT incelemelerinde ayn›
alanda hipoperfüzyon saptand› (Resim 4, 5).  Olgunun
FTLD tan› kriterlerine göre progresif tutuk afazi ile
uyumlu oldu¤u, takipte frontal lob  demans›n›n ve
ekstrapiramidal bulgular›n da eklendi¤i düflünüldü.

OLGU 3

55 yafl›nda, kad›n hasta, sa¤ elli, ancak son 6 ayd›r sol
elini kullan›yor, ilkokul mezunu, konuflamama, anlaya-
mama, sa¤ tarafta beceriksizlik nedeniyle ailesi taraf›n-
dan getirildi. Üç y›l önce konuflurken kekelemeye bafl-
layan hastan›n konuflmas›ndaki tutuklu¤un artt›¤›, ke-
lime bulmada ve isimlendirmede güçlük çekti¤i görül-
müfl. Zamanla konuflmas› anlafl›lamaz hale gelen has-
ta son bir y›ld›r sadece anlams›z ses ç›kartabiliyormufl.
Efl zamanl› anlamas›nda da etkilenme tespit edilmifl.
Hastan›n 6 ayd›r objeleri tutarken sa¤ elini kullanma
tercihinin azald›¤›, ince becerileri sa¤ eli ile yapamad›-
¤› fark edilmifl. Bir y›ld›r davran›fl de¤iflikli¤i oldu¤u, öz
bak›m›n› ve kiflisel görüntüsünü önemsemedi¤i, daha
sinirli oldu¤u, günlük ifllerini planlayamad›¤›, ancak ha-
t›rlat›l›nca yapmaya bafllad›¤›, unutkanl›¤›n›n ve idrar
kaç›rmas›n›n oldu¤u, yemek yapamad›¤› ve yard›m
alarak yaflad›¤› ö¤renildi.  Duygu durumu labil, uygun-
suz gülme ve a¤lamalar› mevcuttu. Kendisinden 2 yafl
büyük a¤abeyinde benzer bulgular›n oldu¤u ve 2 y›l
önce kaybedildi¤i ve day›s›n›n da davran›fl bozuklu¤u
ve demansla giden bir öyküyle genç yaflta yitirildi¤i bi-
linmekte. Nörolojik muayenede mutizm görüntüsünde
ancak ara ara güçlükle ses ç›karabiliyordu ve anlama
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Resim 6, Olgu 3. Kranial MR incelemesinde solda hemisferik frontotemporoparietal  hakimiyet gösteren atrofi, sulkuslarda geniflleme,
periventriküler beyaz cevherde volüm kayb› ve ventriküler dilatasyon

Resim 7, Olgu 3. Kranial SPECT incelemesinde sol fronto-temporo-
parietal ve sol bazal ganglionda hipoperfüzyon

Resim 8, Olgu 3. Konstrüksiyon ve planlamada belirgin bozulma
izlenmekte 



çok basit emirlerle s›n›rl›yd›. Muayene s›ras›nda patolo-
jik  a¤lama ve gülme ataklar› gözlendi. Sa¤da rijidite ve
bradikinezinin yan› s›ra, sa¤ üst ekstremitede praksis
kusuru ve yabanc› el fenomeni mevcuttu. Praksis mu-
ayenesi  sözel komutlarla de¤il, hastaya ideamotor
praksis testleri gösterilerek ve objelerin eline verilip tefl-
vik edilmesiyle gerçeklefltirilmeye çal›fl›ld›. Hastan›n sa¤
elini ihmal etti¤i ve tüm motor becerileri sol eli ile yap-
ma e¤iliminde oldu¤u izlendi.  Yürüyüflte sa¤ üst eks-
tremitesi dirsekten fleksiyonda ve distonik postürde ve
assosiye hareketin olmad›¤› görüldü. Orobukkal aprak-
si varl›¤› da dikkat çekiciydi.  Hastan›n progresif afazi-
sine, k›sa süre içinde frontal lob demans› bulgular› ek-
lenmifl takiben de ekstrapiramidal apraksik sendrom
kat›lm›flt›. Aile öyküsünün düflündürdü¤ü genetik ge-
çifllilik , birkaç klinik sendromun üst üste eklenifli ile ol-
gu Kertesz ve ark.n›n Pick Kompleksi tan›mlamas›na
uyar  klinik nitelikte asimetrik özellikli multilobar  deje-
nerasyon olarak düflünüldü.  
Kranial MR incelemesinde; sol hemisferde yayg›n fron-
totemporoparyetal alanlarda hakim kortikal incelme,
sulkuslarda geniflleme, periventriküler beyaz cevherde
volüm kayb› ile giden sol dominansisi olan serebral at-
rofi izlendi (Resim 6). 

Kranial SPECT incelmesinde, frontallerde belirgin ol-
mak üzere sol frontotempoparietal kortekste hipo-
perfüzyon, sol lateral ventrikül anterior boynuzunda
dilatasyon, sol bazal gangliyon ve talamusta hipo-
perfüzyon, sa¤ serebellar kortekste hipoperfüzyon
izlendi (Resim 7).  Mental durumun ileri de¤erlendir-
mesine koopere olamayan hastan›n sol eliyle yapt›¤›
saat çizimi ve figür kopyalamalar›nda belirgin planla-
ma, soyutlama ve konstrüksiyon kusuru gözlenmek-
tedir (Resim 8).  

OLGU 4

52 yafl›nda kad›n hasta 6 ayd›r konuflmada zorluk,
unutkanl›k flikayetleri ile 6 y›l önce nöroloji uzman›na
baflvurmufl. Hastan›n ilk muayenesi s›ras›nda mental
etkileniminin olmad›¤› ancak logopenik oldu¤u kay›t
edilmifl. ‹simlendirmede zorluk olmas›na ra¤men, tek-
rarlamada belirgin bir bozukluk belirlenememifl. Bel-
lek, vizyospasyal alg› ve praksis testleri normal s›n›rlar
içinde de¤erlendirilmifl. Yap›lan beyin MR görüntüle-
melerinde yayg›n kortikal atrofinin varl›¤› ve EEG’de
paroksismal yavafl dalga aktivitesi izlenmifl. Hastan›n 4
ay sonra yap›lan muayenesinde konuflma bozuklu¤u-

116 Türk Nöroloji Dergisi 2006  Cilt:12  Say›:2

Resim 9, Olgu 4. Hastan›n kronolojik s›radaki kranial görüntülemelerinde giderek artan solda hakim bilateral frontotemporal belirgin hemisferik atrofisi

izlenmekte (sa¤dan sola 1997, 1999, 2001 y›llar›ndaki görüntülemeler)

Resim 10, Olgu 4. SPECT incelemesinde sol temporal, parietal, frontal bölgede hipoperfüzyon



nun daha belirgin hale geldi¤i, objeleri isimlendirme-
de, tekrarlamada zorlu¤unun oldu¤u, konuflma ak›c›l›-
¤›n›n kayboldu¤u, anlaman›n görece daha iyi oldu¤u
ancak etkilendi¤i ve okuma-yazman›n bozuldu¤u gö-
rülmüfl. Hastan›n iki y›l sonraki takibinde hastayla güç-
lükle verbal diyalog kurulmakta, konuflma tutuk, gra-
matik hatal›, anlama bozuk, okuma ve yazmada tutuk-
luk ve parafaziler sürmekteydi hesap yapam›yordu.
Kranial MR görüntülemede sol fronto-temporal-parie-
tal atrofi izlendi (Resim 9). Ailesi taraf›ndan unutkanl›k
yak›nmas›n›n bafllad›¤› ifade edilen hastan›n al›flveriflte,
para hesab›nda zorland›¤›, d›flar›ya tekbafl›na ç›kamaz
hale geldi¤i ve uygunsuz davran›fllar›n›n gözlendi¤i ifa-
de edilmekteydi. SPECT incelemesinde sol temporal,
parietal, frontal bölgede hipoperfüzyon izlendi (Resim
10). Bir y›l içinde konuflmas› giderek kötüleflen hasta-
n›n emosyonel durumunda bozulma, s›k a¤lamalar ve
a¤›r depresif duygudurumu olmas› nedeniyle antidep-
resan tedavi baflland›. Mutizim düzeyindeki afazisi ne-
deniyle ileri nöropsikolojik de¤erlendirme yap›lamayan
olgu davran›fl ve kognitif bozulman›n da izlendi¤i pri-
mer tutuk afazi olgusu olarak tan›mland›.

OLGU 5

60 yafl›nda erkek hasta, 5 y›l önce özellikle yemek
yerken sa¤ eli ile kafl›¤› a¤z›na götürmede zorluk ya-
k›nmas›yla bafllayan öyküsüne 3 ay sonra yürüyüflte
bozulma ve sa¤ bacakta tutukluk ve konuflma bo-
zuklu¤u eklenmifl. Hareketlerinde yavafllaman›n da
olmas› nedeniyle parkinsonism düflünülen hastaya L-
Dopa bafllanm›fl, ancak yarar görmemiflti. 1 y›l sonra
sol taraf› da etkilenmeye bafllam›fl ve ince motor ha-
reketleri yaparken daha fazla zorland›¤› fark edilmifl.
Premorbid kiflilik özellikleri d›fladönük ve konuflkan

olarak tan›mlanan hastan›n yaklafl›k 10 y›ld›r depre-
sif duygu durumunun oldu¤u, içe kapand›¤› ve arka-
dafllar›yla görüflmeyi reddetti¤i ifade edilmekteydi.
‹lk y›l içinde kelimeleri yutarak ve kekeleyeci tarzda
konufltu¤u bildirilen hastan›n 5 y›lda konuflma bo-
zuklu¤u  h›zl› bir seyir göstermifl ancak hasta tedavi-
leri reddetmiflti. Evdeki alet tamiri gibi yapabildi¤i ifl-
leri yapmaz, ilgilenmez hale gelmiflti. Son 1 y›ld›r ko-
nuflmas› anlafl›lamaz olmufl ajitasyon bafllam›fl ve 6
ayd›r yaz›s› da okunamaz oldu¤undan aile içi iletifli-
mi oldukça güçleflmifl. Halen 1,5 y›ld›r d›flar› ç›kam›-
yor, düflmeleri var, yürüteç ile tekbafl›na ev içinde ha-
reketli, beslenme dahil özbak›m› için yard›ma gerek-
sinimi var. 1y›ld›r idrar inkontinans› ve 4 ayd›r görsel
halüsinasyonlar› mevcut. Kranial sinir muayenesinde,
bradimimik, yukar›-afla¤› bak›fl k›s›tl›l›¤› yok. Motor
muayenesi intakt, ekstrapiramidal sistem muayene-
sinde sa¤ taraf› sola göre daha rijit ve bradikinezik
olmas›na ra¤men, tremor izlenmedi. Yürüyüflü wal-
ker eflli¤inde küçük ad›ml›, harekete bafllamada zor-
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Resim 11, Olgu 5. Olgunun konstriksiyon ve yaz› örne¤i görülmekte. Resim 12, Olgu 5. Kranial MR incelemede, sol insuler korteks ve
temporal bölgeden parietale gidifl gösteren asimetrik kortikal atrofi, sol
lateral ventrikülde çekilme 

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



lu¤u mevcut. Konuflmas› disfonik, nadir olarak anla-
fl›labilen tutuk-tekli kelimeler ç›kart›yor, basit emirle-
ri anl›yor , tekrarlama ve isimlendirme bozuk, okuya-
m›yor,orobukkal ve sa¤ tarafta üstte hakim belirgin
praksis kusurunun da katk›da bulundu¤u konstrik-
siyon ve yazma da bozulmas› var (Resim 11). Yürü-
yüflü walker eflli¤inde küçük ad›ml›, harekete baflla-
mada zorlu¤u mevcut, hafif fleksiyon postüründey-
di. Kranial MR incelemede, sol fronto-temporal
bölgede daha belirgin olmak üzere kortikal atrofi
izlendi (Resim 12). SPECT incelemesinde, serebral
kortekste, sol hemisferde ve frontotemporal bölge-
de belirgin perfüzyon defekti ve sol bazal ganglion-
da sa¤a göre hipoperfüzyon izlendi (Resim 13).

EEG’de lateralizasyon göstermeyen zemin aktivite
bozuklu¤u mevcuttu. Kortikobazal dejenerasyon
sendromu ile bafllayan klinik tabloya, primer tutuk
afazinin ve takiben davran›fl ve kognitif bozulma ile
frontal lob demans›n›n eklenmesiyle  ortaya ç›km›fl
Pick kompleks spekturumunda bir asimetrik multi-
lobar lobar dejenerasyon olgusu olarak düflünüldü.
Ay›r›c› tan›da, dalgalanmalar›n›n olmay›fl›, görsel
halüsinasyonlar›n içerik ve ortaya ç›k›fl zaman› ola-
rak uymay›fl›yla, eklenen tutuk afazi ve demans›n
ileri dönemde ortaya ç›kmas›yla Lewy cisimcikli de-
mans d›flland›.

Olgular›n bulgular› Tablo 1’de özetlenmektedir.
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OLGULAR Yafl Semptom Nöropsikolojik
De¤erlendirme

MRG SPECT Olas› Tan›

Olgu 1 58 Konuflmada tutukluk Konuflma tutuk, parafazik
hatalar, anlamada
bozulma, görsel bellek,
yürütücü ifllevler korunmufl

Sol frontotemporal
bölgede asimetrik
lobar atrofi

Bilateral frontal 
ve sol temporal
hipoperfüzyon

Progresif Tutuk Afazi

Olgu 2 78 Konuflma, okuma,
yazmada bozulma,
demans tek tarafl›
ekstrapiramidal bulgular

Agramatik içerikli parafazik
hatal› konuflma, anlama
bozuk, tüm kognitif
ifllevlerde etkilenim

Sol perisylvian
genifllemeli
frontotemporalde
belirgin global
hemisferik atrofi
ventriküler
dilatasyon

Sol
frontotemporal
alanda
hipoperfüzyon

Progresif tutuk afazi,
frontal lob demans›,
kortikobazal
dejenerasyon

Olgu 3 55 Konuflamama,
anlayamama, demans,
sa¤da ekstrapiramidal
apraksik sendrom, sa¤
taraf ihmali

Ses ç›karma düzeyinde
afazi, anlama bozuklu¤u,
sa¤da ekstrapiramidal
bulgular, sa¤ el ihmali ve
yabanc› el

Solda hemisferik
frontotemporo
parietal  hakimiyet
gösteren asimetrik
atrofi

sol fronto-
temporo-parietal
ve sol bazal
ganglionda
hipoperfüzyon

Progresif tutuk afazi,
kortikobazal
dejenerasyon, frontal lob
demans›

Olgu 4 52 Progresif konuflma
bozuklu¤u, davran›fl
bozuklu¤u ve unutkanl›k

Mutizm, demans Bilateral
frontotemporalde
belirgin hemisferik
atrofi

Sol temporal,
parietal, frontal
bölgede
hipoperfüzyon

Progresif  tutuk afazi,
frontal lob demans›

Olgu 5 60 Hareketlerde yavafllama,
sa¤ taraf› kullanamama,
konuflmada tutukluk,
u n u t k a n l › k

Tek tarafl› ekstrapiramidal
apraksik sendrom, tutuk
afazi, demans

Sol insuler korteks
ve temporal ve
parietal asimetrik
kortikal atrofi 

Serebral
kortekste, sol
hemisferde ve
frontotemporal
bölgede belirgin
perfüzyon defekti

Kortikobazal
dejenerasyon, progresif
tutuk afazi, frontal lob
demans›

Tablo 1: Olgular›n yafl, semptom, nöropsikolojik de¤erlendirme, görüntüleme özellikleri ve olas› tan›lar



TARTIfiMA

Asimetrik lobar dejenerasyonlar, klinik gösterge olarak,
s›kl›kla frontotemporal birlikte daha az oranda ise, izole
frontal, anterior temporal ve pariyetal lob etkilenimi ile
ortaya ç›kan klinik sendromlard›r. Sürecin devam›nda
patoloji simetrik olma özelli¤i gösterebilmektedir.
Mikroskobik incelemede, atrofik koretekste nöron
kayb›, mikrovakuolizasyon, astrositik gliyozis görülür.
‹mmünhistokimyasal incelemede, tau iliflkili ve iliflkili
olmayan doku özelli¤i olarak iki farkl› formda olabilir.
Tau iliflkili olanlar, Pick hastal›¤›, KBSD, 17.kromozomla
ilintili FTD ve progresif supranüklear palsidir.    Bunlar›n
tümünde nöronlar›n içinde büyük ve yuvarlak
inklüzyonlar olan Pick cisimcikleri görülebilir. Ubikutin
inklüzyonlar› ise motor nöron hastal›¤› ve KBDS’ da
gözlenirler. Dokuda, Tau antikorlar›yla farkl› tarzda
boyanmalar nöroflamanlar da izlenir. Makroskobik
doku özelliklerinin ortakl›¤›nda ancak inklüzyonlar›n ve
özellikli immünhistokimyasal bulgular›n saptanmad›¤›
bir grup da bulunmaktad›r. Tüm bu farkl› patolojilerin
ortakl›¤› 17.kromozomda kodlanan bir hücre iskeleti
proteini olan anormal düzeyde fosforile olmufl tau
proteinidir bu nedenle patolojik klasifikasyon olarak
‘taupatiler’ olarak da adland›r›lmaktad›rlar. 

‹lerleyici lobar dejenerasyonda, etkilenimin fonksiyonel
anatomisi gere¤i 3 prototipik farkl› klinik sendrom
özelli¤inde olabilir. Bunlar, belle¤in görece korundu¤u,
davran›fl, sosyal uyum sorunu, yürütücü,yönetici ifllev-
lerde bozulman›n önplanda oldu¤u frontal lob deman-
s›, sol frontotemporal lobun asimetrik atrofisi ile o.ç›-
kan progresif tutuk afazi ve anterior temporal lob etki-
lenimiyle ortaya ç›kan semantik demanst›r. Olgular›m›-
z›n biri d›fl›nda semptomlar ellili yafllarda ve ilerleyici dil
bozuklu¤uyla bafllam›fl olup PPA tan› kriterlerine uyar
flekilde ilk 2 y›lda belirgin kognitif yeti yitiminin olma-
d›¤› ve günlük yaflam aktivitelerinin bozulmad›¤› izlen-
m e k t e y d i .1 1 Buna karfl›l›k ileri yaflta semptomlar›
bafllayan hastan›n bellek etkilenimin daha erken
dönemde bafllamas› PPA tan›s›n›n sorgulanmas›
gereklili¤ini do¤urdu. Nitekim Kertesz ve ark.n›n
serilerinde dil bozuklu¤u ile bafllayan ancak 2  y›ldan
daha k›sa bir süre içinde günlük aktiviteyi etkileyecek
bellek etkilenimi olan olgular›n otopsi doku

örneklerinde fokal özellik gösteren Alzheimer Hastal›¤›
histopatolojisi saptand›¤› bildirilmektedir.2 Bu durum
PPA d›fl›nda dejeneratif spekturumdaki di¤er
hastal›klar›n da lisan bozuklu¤uyla bafllayabilece¤i
gerçe¤ini veya doku özelliklerinin ortakl›k
gösterebilece¤ini ve bazen s›n›rlar› tan›mlaman›n
güçlük teflkil edebilece¤ini vurgulamas›  aç›s›ndan
önemlidir. Asimetrik lobar dejenerasyon makroskobik
patolojisinde temporal ve frontal atrofi baz› olgularda
parietal loba do¤ru uzanmakta ve hipokampus,
özellikle kaudat nükleus gibi bazal ganglia yap›lar›n›n
da atrofiye gidifl gösterdi¤i bilinmektedir. Süreç içinde
dejenerasyon karfl› hemisfere do¤ru ilerlemekte ve asi-
metri özelli¤i bozulmaktad›r.

Olgular›m›z›n dördünde semptomlar PPA olarak baflla-
m›fl (Olgu 1,2,3,4), birinde (olgu 1) dört y›ld›r klinik bul-
gular›n olmas›na ra¤men mental etkilenim olmam›fl,
üçünde  ikincil olarak davran›fl ve kiflilik de¤iflikli¤iyle gi-
den frontal lob demans bulgular› eklenmifl iki olguda
ise kortikobazal dejenerasyon bulgular› ( Olgu 2,3) 
(tek tarafl› rijidite, apraksi,yabanc› el sendromu) eklen-
miflti. Olgu 5 ise ektsrapiramidal bulgular›n hakim oldu-
¤u KBDS semptomlar›yla baflvurmufl, ikincil olarak dil
bozuklu¤u (PA) ve frontotemporal demans semptomla-
r› eklenmifltir. Kertezs ve Munoz’un PA, FLD, KBDS
tan›lar› ile izledikleri 55 olgunun büyük ço¤unlu¤u PA
olarak bafllamakta, davran›fl de¤iflikli¤i ve demans ikinci
eklenen, kortikobazal dejenerasyon ise üçüncü eklenen
sendrom olmaktad›r.1 3. Benzer flekilde Ferrer ve ark. da
bir çok taupatinin ilk bulgusunun PPA oldu¤unu
savunmaktad›rlar.14 KBDS eklenen olgular›m›z›n
öykülerinde kekeleyici tarzda konuflma bozuklu¤u ile
bafllamas›, verbal apraksi nedeniyle hastalar›n mutizme
giden a¤›r dil bozuklu¤unun geliflimi ilgi çekiciydi.
KBDS’nun PPA olgular›n›n 1/3’ünde görüldü¤ü ve bu
olgular›n yaflam sürelerinin daha k›sa oldu¤u
bilinmekte, bu olgulara progresif supranüklear palsinin
de efllik edebilece¤i bildirilmektedir1 5

Tüm olgular›m›z›n görüntülemelerinde saptanan
asimetrik atrofi ve ayn› alandaki perfüzyon defekti
tan›y› güçlendirmektedir. Hastal›k progresyonunda
atrofi sa¤ temporale de yay›lmakta ve bifrontal özellik
kazanmaktad›r. 
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Hastal›¤›n moleküler temelini ise 17. kromozomda
haritalanan tau proteini mutasyonu oluflturmakta ve
otozomal dominant geçifllili¤i olan ailesel olgular
tan›mlanmaktad›r. Olgular›n tümünün genetik analizi
yap›lamamakla birlikte aile öyküsü olan tek olguda
kromozom haritalama yap›lm›fl ancak henüz
sonuçlanmam›flt›r.  

Asimetrik lobar dejenerasyon patolojisinde ortaya ç›-
kan frontotemporal demanslar otopsi çal›flmalar›nda
tüm dejeneratif demanslar›n %15-25’ini oluflturmak-
tad›r.6 Tüm kliniklere baflvuran olgular›n %10’unu PA
olufltururken, frontotemporal demansla kombine olan
PPA olgular›n›n oran› vasküler ve mikst tip demanslar
d›flland›ktan sonra %20-25’e yükselmekte, genç bafl-
lang›çl› olgularda oranlar daha da artmaktad›r. 

Sonuç olarak Alzheimer hastal›¤›ndan sonra en genifl
dejeneratif demans grubunu oluflturan asimetrik lobar
dejenerasyonlar›n farkl›  tutulufl biçimlerinin ve klinik
özelliklerinin tan›n›p, aralar›ndaki iliflkinin ve geçiflin
bilinmesi tan› ve tedavide önemlidir. Artan say›daki
genetik ve doku çal›flmalar› etyolojiyi ve aktif tedavi
stratejilerini oluflturmada umut vericidir. 
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