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Fronto-temporal Bunamaya Eslik Eden Kliiver-Bucy Sendromu
Kliver-Bucy Syndrome Accompanied with Fronto-temporal Dementia
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Ozet

Kliiver-Bucy sendromu durgunluk (plasidite), gorsel agnozi, artmis cinsel ugrasi,
hiperoralite, hipermetamorfoz, duygulanimda ve diyet aliskanlklarinda
degisiklerle karakterizedir. Olgumuzda, 64 yasinda, sag elini kullanan bir erkek
hasta sunulmaktadir. Yapilan klinik muayenesi, psikometrik test ve radyolojik
incelemeleri sonucunda Kliiver-Bucy tanisi konulmustur. Elde edilen pozitron
emisyon tomografisi (PET) ve kraniyal magnetik rezonans giiriintiileme (MRI)
sonuglarl da, Kliver-Bucy sendromunda temel mekanizma olarak tanimlanan
bilateral amigdala tutulumunu gostermisti.  Bu vaka sunumunda, fronto-
temporal bunama ile birlikte bulunan bir Kliiver-Bucy sendromu tartisilmistir.
(Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi Dergisi 2012;25:153-5)

Anahtar Kelimeler: Kliver-Bucy Sendromu, Fronto-temporal bunama,
Pozitron Emisyon Tomografisi

Abstract

Kliiver-Bucy syndrome is characterized by visual agnosia, increased sexual
engagement, placidity, hyperorality, hypermetamorphosis, alterations in
affection and dietary habits. A right-handed 64-year-old man is presented
with Kliiver-Bucy syndrome. The clinical examination, psychometric tests and
radiological examinations confirmed the diagnosis of Kliver-Bucy syndrome.
The results obtained from positron emission tomography (PET) and cranial
magnetic resonance imaging (MRI) showed bilateral involvement of the
amygdala, defined as the basic mechanism in Kliiver-Bucy syndrome. In this
case report, a Kliver-Bucy syndrome with fronto-temporal dementia is
discussed. (Marmara Medical Journal 2012;25:153-5)
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Girig

Kliver-Bucy sendromu nadir olarak goérilen karmagik bir
sendromdur. Baslica durgunluk (plasidite: korku ve ofke yaratan
durumlara azalmis motor ve sozel tepki), gorsel agnozi (nesneleri,
elleri yerine, agizlan ile inceleme, zihinsel korlik), artmis cinsel
ugrasgl, hiperoralite (olur olmaz seyleri yeme egilimi, asin yeme
egilimi) ve hipermetamorfoz (géris alanlarina giren her nesneye
artmis ilgi), duygulanimda ve diyet aliskanliklarinda degisiklerle
karakterizedir. Sayilan belirtilerden Ug¢ tanesinin bulunmasi halinde
Kliiver-Bucy sendromu tanisi konmaktadir!. Sendrom ilk defa Kliiver

ve Bucy tarafindan 1938 ve 1939 yillarinda, maymunlarda bilateral
temporal lobektomi ile olusturulabilen davranis dedgisikliklerini
gostermeleri ile tanmimlanmistir23. Genellikle amigdala veya
amigdalaya ait yolaklardaki lezyonlar ile iliskilidir. Amigdala
hasarinin mutlaka iki tarafli olmasi gerektigi, tek tarafli lezyonlarda
sendromun olusmadigi yaygin bir kani iken, tek tarafli hasara ait
olgu bildirimleri (sol temporalektomi ve sa§ amigdala hasari) ve
sonrasinda da benzer belirtilerin olabilecegi bildirilmistir4-6. Herpes
simpleks ensefaliti, anoksik-iskemik ensefalopati, kafa travmasi, Pick
hastaligi, transtentorial herniyasyon, adrenolokodistrofi, Reye
sendromu, CO zehirlenmesi, subdural kanama gibi hastaliklar
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Kliver-Bucy sendromu nedenleri arasinda sayilmaktadir?.7.
insanlarda tim belirtilerin bir arada oldugu Kliver-Bucy sendromu
nadiren gorildigi gibi, belirtilerin klinik goriinimleri de farkl
olabilmektedir. Ylz ifadesini ayirt etme gucligu (prosopagnozi),
sakinlik ve uysallik veya kiint duygulanim, hipermetamorfoz,
hiperoralite veya asiri yeme, degismis-artmis cinsel davranislar gibi
belirtilerden bazilarinin bir arada bulundugu klinik tablolar
tanimlanmistirl. Ozellikle frontal lob tutulumunu da iceren
durumlarda olmak Uzere, frontal ve temporal lob lezyonlar
psikiyatrik belirtilerle de yakindan iliskilidir8.

Fronto-temporal bunama, frontal lob ve temporal lobun
birlikte veya ayri ayri ilerleyici dejenerasyonu ile karakterize, baglica
davranigsal ve biligsel islevlerde bozulma ile seyreden bir
sendromdur ve tim bunama tablolarinin  %710'unu
olusturmaktadir. Fronto-temporal bunama seyri sirasinda yaklasik
%20 vakada hiperoralite ve diyet degisiklikleri gibi Kliver-Bucy
senromu ile uyumlu bulgular izlenmektedir?10.

Bu vakada, frono-temporal bunama ile birlikte bulunan bir
Kltiver-Bucy sendromu tartisilmigtir.

Olgu Sunumu

Olgumuzda, 64 yasinda, sag elini kullanan bir erkek hasta
sunulmaktadir. Hastanemiz ayaktan tedavi Unitesine, agsir cinsel
istek, kadinlara yonelik uygunsuz cinsel davranislar, strekli yemek
yeme istegi, cocuksu ve uygunsuz davranislar, sakince etrafi
seyretme ve soru ve davraniglara tepki vermeme tablosuyla
basvurdu. Ailesinden alinan bilgiye gore, bu durum 6 yildir mevcut
olan, noroloji klinigi tarafindan tani konulan ve takip edilen
bunama tablosuna, son 2 yildir eklenmisti. Once agiri uysallik ve
sakinlik hali sergileme, korku ve ofke gibi tepkilerde belirgin
azalmayla baslamisti. Aile tarafindan engellenmesini gerektiren
uygunsuz ve asirn sekilde yemek yeme, cinsel icerikli sarkilar
sOyleme, ciplak dolagma ile baslayip, kadinlara sozel ve elle taciz ile
giderek siddeti artan uygunsuz cinsel davranislar eklenerek
tablonun siddeti 2 yil stresince giderek artmisti. Premorbid olarak
psikiyatrik hastalik ©ykisi olmayan, saygin, agirbash ve insan
iliskileri olumlu ve uyumlu biri olarak tanimlaniyordu.

Psikiyatrik Muayenesinde; Bilinci acik, yonelim bozuklugu
olmayan, 6z bakimi yeterli, yasinda gosteren hasta, ilgisiz ve
cocuksu bir tutum icerisindeydi. Gorlismeye katiimi yetersizdi,
sorulara sik sik uyarilinca yonelebiliyordu ve goriisme boyunca
kendisine yemek verilmesini istiyordu. Psikomotor aktivitesi ve
istemli dikkati azalmisti. Cinsel inhibisyon kaybi ve hiperfaji
mevcuttu. Duygu durumu o&timik, duygulanimi apatikti. Alg
bozuklugu yoktu. Konusma miktari az, konusma hizi normaldi.
Ddstince icerigi fakirlesmisti, perseverasyon mevcuttu. Sanri veya
obsesyon yoktu. Muhakeme, soyut distince ve bellek kapasitesi
yetersizdi. I¢ gorisi yoktu. Tibbi 6zge¢misinde ve soy gecmisinde
ozellik yoktu. Alkol ve diger madde kullanim dykiisi mevcut degildi.

Sistemik ve norolojik muayenesinde 6zellik yoktu.

Laboratuar Bulgulan; Rutin biokimya, tam idrar incelemesi,
tiroid fonksiyonlari, CRP RF ve sedimantasyon, folat, ve Vitamin
B12, ferritin, HBsAg, VDRL, idrar toksikolojisi, Anti HCV, Anti HIV
testleri normaldi.

EEG; normal idi.

Kranial MRI incelemesinde; Kortikal fissiir ve sisternalarda
belirginlesme, ventrikiiler sistemde atrofiye ikincil ektazi ve
Ozellikle her iki temporal lobda (amigdalay da kapsayan) ve
hipokampdiste atrofi izlenmekteydi (Sekil ).

Kisa Akil Muayenesi test skoru: 17

Noropsikolojik Test Incelemesinde; Frontal aksa iliskin belirgin
bulgulara eslik eden ileri derecede bellek bozuklugu ve gorsel
uzaysal islev bozuklugu ile karakterize bilissel yikim tespit edildi.
Bulgular, frontotemporal tipte bunama ile uyumlu olarak
degerlendirildi.

Beyin PET incelemesinde; Superior ve inferior frontal kortekste
ve her iki temporal kortekste belirgin, amigdala bélgesini kapsayan
fludeoksiglukoz (FDG) tutulum azhgi, bu bélgelerde dustik glukoz
metabolizmasi lehine degerlendirilmis olup bu bulgular fronto-
temporal bunama ile uyumlu bulunmustur (Sekil T1).

Tartigma

Hastamizda mevcut olan plasidite, hiperfaji ve hipersekstalite
Kliver-Bucy sendromunun klinik bulgularindandir.  Lilly ve
arkadaslar Kliver-Bucy tanisi icin en az ug¢ bulgunun gerekliligini
vurgulamaktadirlarl. Ayrica yapilan radyolojik incelemeler
sonucunda elde edilen PET ve kraniyal MRI sonuglar da, Kliver-
Bucy sendromunda temel mekanizma olarak tanimlanan bilateral
amigdala tutulumunu gostermektedir2.3. Bu bulgularla hastamizda
fronto-temporal bunamaya eslik eden Kliver-Bucy sendromu tanisi
kondu. Olgunun, kisa akil muayenesi (KAM) 6lcegi skorunun 17
puan olmasi, ev disindaki bagimsizigini yitirmesi, distince
iceriginin fakirlesmesi, perseverasyon mevcudiyeti, muhakeme
kaybi, soyut distince ve bellek kapasitesindeki ileri derecede
yetersizlik, gorsel uzaysal islev bozuklugu hastada orta evrede
bunama oldugunu distindirmastir. Hastanin yatirilarak yapilan
tedavisinde, mevcut 20 mg/giin memantin tedavisine ek olarak
2mg/gun risperidon ve 200 mg/glin ketiyapin eklendi ve bu
tedaviyle cinsel disinhibisyon tablosunda ayaktan takibine imkan
verecek diizeyde kismi diizelme sagland.

Bunama tablolarina eslik eden Kliver-Bucy sendromu olgulari
literatiirde nadir de olsa bulunmaktadir. Ornegin Alzheimer
hastaliginin amigdala tutulumu olan tipinden bahsedilmektedir 10.

Sekil 1. Solda hastanin aksiyal kesitte kranyal MRI, sagda ise PET
gorintilemesi verilmistir. Kranyal MRI’de fronto-temporal atrofi, PET'de
frontal-temporal alanda ve amigdalada glukoz metabolizmasinda
azalma belirgindir.
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Fronto-temporal bunama ve Alzheimer hastaliginda amigdala
atrofisi olabilecegini gosteren bir arastirma ve vaka bildirimleri
bulunmaktadir11-13.

Bu olgu sunumunda tartisilan fronto-temporal bunamaya eslik

eden Kliver-Bucy vakasi, sik rastlanmayan iki tarafli amigdala
tutulumunun eslik ettigi bir néropsikiyatrik tabloyu ortaya koymasi
acisindan onem tagimaktadir.
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