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Posterior Kortikal Atrofi: Bir Olgu Sunumu

Posterior Cortical Atrophy: A Case Presentation
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Posterior kortikal atrofi, agirlikli olarak paryetal ve oksipital alanlarin etkilendigi ve baslangicta viziiospasyal bulgularin goz
sendromudur. ilk kez 1988'de Benson ve arkadaslari tarafindan tanimlanmis olup Benson sendromu olarak da anilir. Ana
sendromu, Balint sendromu ve ileri donemde baslayan bellek bozukluklari yer alir. PKA'da gorsel uzamsal yeteneklerin k
plandadir, hastaligin ilerlemesiyle demans gelisir. Bu yazida klinik, muayene ve gorintileme teknikleri sonrasi PKA tanisi al
olmasi nedeniyle sunulmustur.
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Posterior cortical atrophy is a rarely seen demantia syndrome, which mainly affects parietal and occipital areas, and initially visuospatial findings
was defined for the first time in 1988 by Benson et al and it is also referred to as Benson syndrome. Gerstman syndrome, Balint’s syndrome, mem
beginning in the late phase are among the main clinical findings. Loss of visual spatial skills in PCA is more prominent than amnestic situation, dementi
with the progress of the disease. In this article; the case, which has been diagnosed with PCA after clinical,examination and imaging techniques, is pr
because it is a rare syndrome..
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Giris

Posterior kortikal atrofi (PKA), beynin ¢zellikle paryetal ve ok-
sipital bolgelerinin etkilendigi ve ilk kez 1988'de tanimlanan
farkli bir demans sendromudur. PKA'da, vizliospasyal disfonk-
siyonun daha erken dénemde gdzlendigi ancak bellek, icgori
ve degerlendirme yetisinin ge¢ dénemlere kadar korundugu
bilinmektedir.” Hastaligin baslangic dénemlerinde akalkli,
agrafi, parmak agnozisi ve sagd-sol dezoryantasyonunu iceren
Gerstman sendromu ve simultanagnozi, optik ataksi ve okuler
apraksinin yer aldigi Balint sendromunun, degisen bilesenleri
ve apraksi, transkortikal sensoriyel afazi ve viziiel agnozi gdz-
lenebilir. Bellek bozukluklar ve demansiyel bulgular ise daha
gec¢ ddonemde ortaya gikar."2° Bu yazida Gerstman sendro-
mu bulgulari, Balint sendromunun bazi bulgulari, giyinme ap-
raksisi bulunan ve kranial manyetik rezonans gériintilemede
(MRG) 6zellikle sol paryetooksipital bolgede atrofi saptanan
ve PKA tanisi alan olgu sunulmustur.

Olgu

74 yasindaki lise mezunu sag el dominansi olan erkek hasta,
yaklasik son bir yildir genel performansinda azalma, keyifsiz-
lik, durgunluk gibi sikayetler ile klinigimize basvurdu. Ayrintil
anamnezinde bir yil dncesine kadar siir yazmayi, kitap okuma-
yI gok seven hastanin son bir yildir bu hobilerini gergeklestire-
medigi, yakinlari tarafindan belirtilen, sik sik dalginlik yasadig,
uzun sireli distnceye daldigi ve icine kapandigi égrenildi.
Bu sikayetlerin aylar icinde giderek arttigi, yalniz kalmaktan
korkmaya basladigi belirtildi. Dis ortamlara daha énce tek ba-
sina gidip gelebilen hastanin, son birkag aydir gitmek istedigi
yerlerin yolunu karistirdidr icin daha ok evde vakit gegirdigi
ogrenildi. Yemek masasinda kendi bardagini ya da kasigini
bulmakta zorluk gektigi ve yakinlari tarafindan soruldugunda
yemek masasinda oldugunu ifade etmekte zorlandigi belir-
tildi. Yemek yerken catal ve bicagi ayni anda kullanamadig,
sol eliyle catali tutarken sag eliyle bicagi yemege denk geti-
remedigi belirtildi. Dolabindan kendi giysilerini bulmakta ve
verilen kiyafetleri tek basina giymekte zorluk cektigi sdylenen
hastanin 6zgegmisinde hipertansiyon hastaligi disinda hasta-
lik 6ykusu yoktu. Norolojik muayenesinde; genel durumu iyi,
kranial sinir ve kas guc muayenesi ile serebellar testleri nor-
mal sinirlarda idi. Standardize minimental durum testi (MMT)
30/21 saptanan hastanin 6zellikle sekil kopyalamasi ileri dere-
cede bozuktu. Gunluk olaylari anlatirken kullandigi kelimeler

ve tekrarlama korunmustu ancak okuma, okudugunu anlama,
yazma ve soyutlama bozuktu. Konusma akiciydi ancak adlan-
dirmada hafif bozukluk mevcuttu (Boston adlandirma testine
godre). Gerstman sendromunun (aleksi, agrafi, akalkuli, ideas-
yonel apraksi, parmak agnozisi ve sag sol dezoryantasyonu)
bitin muayene bulgulari, konstriksiyonel apraksi ve simulta-
nagnozi ve optik ataksi mevcuttu. Hastanin yapilan rutin kan
tetkikleri, folik asit ve vitamin B12 dizeyleri normaldi. Yapilan
kranial manyetik rezonans goértnttlemede (MRG) 6zellikle sol
hemisferde belirgin paryeto-oksipital atrofi saptandi (sekil-1).
PKA tanisi konulan hastaya tedavide donepezil baslanip 10
mgl/glin dozunda idame edildi. 3. aydaki kontrol muayene-
sinde belirgin bir degisiklik gozlenmemekle birlikte dzellikle
duygu durumunda kismi diizelme mevcuttu. 6. ay kontrolin-
de klinik bulgularinda ilerleme olan ve MMT 30/18 saptanan
hastaya memantin tedavisi eklenerek 20 mg/gin dozuna gi-
kildi. 1 yillik izlem sonrasi dzellikle kognitif fonksiyonlardaki
bozuklugun ilerledigi ve gunluk islerini tek basina yapmakta
zorlandigi gozlendi.

Tartisma

PKA, 6zellikle paryetooksipital bdlgenin etkilendigi, temel kli-
nik bulgulari Gerstmann sendromu, Balint sendromu, vizUel
agnozi, apraksi ve transkortikal sensoriyel afazi olan nadir
gorilen bir demans sendromudur.?® PKA, noérodejeneratif
sUreclerden biri olan Alzheimer hastaligi ile siklikla karisabil-
mektedir. Alzheimer tipi demansta (AD) bellek bozuklugu
baslangicta daha dikkat cekici bir bulgu iken viziospasyal dis-
fonksiyon ve praksi bozukluklar daha geg dénemde ortaya
cikar. PKA'da ise bellek bozukluklari ge¢ dénem bulgularr ara-
sindadir. Kranial gértntilemede ise PKA'da paryetooksipital
atrofi sik rastlanilan bir bulgudur. Olgumuzda vizliospasyal
ve praksik disfonksiyon, aleksi ve agrafi daha erken dénem-
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de gelismis olup, bellek bozuklugu daha geg dénemde ortaya
cikmistir.58

Simultanagnozi, coklu unsurlarin algilanmasindaki bozukluk
olarak tanimlanir. Kompleks resim ya da ¢oklu objeler gosteril-
diginde, bu objeler parga parca tanimlanir ya da objenin tama-
mi ihmal edilir. Sol temporooksipital bélgenin lezyonlarinda si-
multanagnozi ortaya gikabilir.® Olgumuzun yemek masasinda
kendi tabagini, kasigini bulamamasi ve yemek masasi kavra-
mini tanimlayamamasi simultanagnozi olarak degerlendirildi.

PKA tanisi, AD ile karistiriimasi ve nadir gortilmesi nedeniyle
gug olabilir. Ancak goreceli olarak daha erken yasta baslama-
sl, vizllospasyal bozukluklarin ve apraksinin 6n planda olmasi,
bellegin kismen korunmus olmast ile ayrintil anamnez, nérop-
sikolojik testler ve uygun noérogoérintileme sayesinde daha
kolay tani konabilir. Kranial MRG'de asimetrik ya da simetrik
paryetooksipital atrofi, kranial PET ve SPECT incelemelerinde
ayni bolgede sirasiyla hipometabolizma ve hipoperfiizyon goé-
rdlmesi; PKA tanisini destekler.’-12

Hastamizda akalkuli, apraksi, aleksi, agrafi, sag-sol dezoryan-
tasyonu ve parmak agnozisi bulgularinin tamami (Gerstman
sendromu), simultanagnozi ve optik ataksi (Balint sendromu)
mevcuttu. Gerstman sendromunun ve Balint sendromu bulu-
lari nedeniyle hastaya yapilan kranial MRG'sinde, sol hemis-
ferde agirlikli olmak Gzere bilateral paryetooksipital bolgeler-
de atrofi saptandi ve PKA tanisi alarak izleme alind.

Sonug

Kognitif ya da davranissal profilin belirlenmesi sadece tani icin
degil, ayni zamanda hasta ve ailesine lezyonun dogasini acik-
lamak ve ¢6zime yonelik girisimler Gretmek igin de gereklidir.
Klinik ve gorinttleme bulgulariyla kendine 6zgu olan bu
sendrom nadir gortlmesi nedeniyle literatlr esliginde deger-
lendirilerek sunulmustur.
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