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Ozet

Frontotemporal demans (FTD), presenil dsnem demanslar arasinda %20 oraninda goriilen ancak tanida giiglik yasanabilen
énemli bir hastaliktir. Hastaligin klinigi kisilik degisikligi, disinhibisyon, apati, isteksizlik, azalmis konusma icerigi, icgdri kaybi,
stereotipik, perseveratif ve kompulsif davranislar ile seyreder. Davranissal varyant, ilerleyici tutuk afazi, semantik demans, korti-
kobazal dejenerasyon ve FTD-amyotrofik lateral skleroz (ALS) kompleksi olmak tizere alt tipleri vardir. Davranigsal ve semantik
demans kombine klinik tablo olusturabilir. Burada 50 yasinda, son bir yil icerisinde hizl progrese olan davranissal varyant ve
semantik demansin kombine oldugu bir FTD olgusu sunulmustur.
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Abstract

Frontotemporal dementia (FTD) is an important disease that accounts for 20% of presenile period dementia cases. Signs and
symptoms of FTD are change in personality, disinhibition, apathy, impulsiveness, decreased speech content, loss of insight,
stereotypic, perseverative and compulsive behaviors. Behavioral variant, primary progressive aphasia, semantic dementia, cor-
ticobasal degeneration and FTD-amyotrophic lateral sclerosis (ALS) complex are the subtypes of the disease. Behavioral variant
and semantic dementia may be combined together. Here, we present a 50 years old FTD patient with a combined behavioral
variant and semantic dementia, who showed a rapid progression in one year.
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Girig

Frontotemporal Demans (FTD), orta yasta saptanan primer deje-
neratif demanslar arasinda %20’lik dilimi olusturmakta ve Alzhe-
imer Hastalig'min ardinda yer almaktadir’. Siklikla 45-65 yaslari
arasinda gorUlir ve cinsiyet farki saptanmaz. Ortalama yasam si-
resi 6 ile 8 yil arasinda degjsebilmektedir?. Genetik gegisinde tau
ve TAR DNA-baglama proteini 43’0 (TDP-43) kodlayan genlerdeki
mutasyon ailevi formlarda saptanabilir. Aile 6ykisy, kafa travma-
si ve tiroid hastalig) FTD icin bilinen risk faktorleridir. Kliniginde
kisilik, duygu durum ve davranis degjsimi saptanmasi, i¢gorl yi-
timi 6nemlidir ve apatik gérinim olusur?“. Perseveratif ve stere-
otipik hareketler gézlenir™s. Yuritict fonksiyonlarda ciddi kayip
meydana gelir?. Hastaligin davranigsal varyant, ilerleyici tutuk afazi,
semantik demans, kortikobazal dejenerasyon ve FTD- Amyotro-
fik lateral skleroz (ALS) kompleksi olmak tizere bilinen alt tipleri
vardir. Davranissal ve semantik demans kombine halde de klinik
olusturabilir. Burada, 50 yasinda 1 yil icerisinde hizl progrese olan,
davranigsal varyant ve semantik demansin kombine oldugu, klinigj,
noropsikolojik testler ve manyetik rezonans goriintileme (MRG)
ile tani konulan bir FTD olgusunu sunmaktayiz.

Olgu

Elli yasindaki erkek hasta esinin istegiyle, 1 yildan beri olan dav-
ranis degisiklikleri, giinlik aktivitelere ve cevresine karsi ilgisizlik,
karar verememe, planlama yapamama, 6zbakimini aksatma ve
Ozensiz yapma, uygunsuz ve yersiz sakalar yapma, huzursuzluk
ve cinsel aktivitede asin artis sikayetleri nedeniyle poliklinigimize
basvurdu. Ozgecmisinde herhangi bir 6zellik ve ailesinde demans
0Oykisi yoktu. Sigara kullamimi disinda aliskanligy yoktu. Fiziksel ve
norolojik muayenesi apatik gérinim disinda normaldi. Minimental
test (MMT) 15 (N:24-30) puan aldi. Ayrintili psikoparametrik de-
gerlendirmede konusma icerigi azalmisti. Kelime bulmakta giiglik
yasamaktaydi. Noropsikolojik testlerinde frontal yiritiict fonksi-
yonlarda, dikkat, psikomotor hiz ve kurulumu strdirebilme bece-
risinde orta diizeyde bozulma gosterildi. Dirtisellik, icgdri kaybi,
celdiricilerle bas etmekte zorlanma, adlandirma, soyutlamada bo-
zulma, basit ve karmasik dikkati, planlama ve organizasyon bece-
risinde bozulma saptandi. Rutin biyokimya, hemogram, tam idrar
tahlili, tiroid fonksiyon testleri, vitamin B12 ve folik asit normaldi.
Hepatit belirtegleri, Anti-HIV ve VDRL/RPR serolojik testleri nega-
tifti. Elektroensefalogram (EEG) normaldi. MRG'de sag taraf agirlikli
asimetrik frontal ve temporal lob atrofisi saptandi (Sekil 1). N6-
rolojik muayenesi, laboratuvar bulgulari ile baska demans nedeni

saptanamayan orta yas baslangich hastamiz klinigj, néropsikolojik
testler ve MRG ile FTD tanusi aldi. Hastaya sertralin 50 mg/giin ve
ketiyapin 100 mg/giin baslanarak takibe alind1.

Sekil 1: Kranial MRI FLAIR sekansta (a-Koronal kesit, b- Aksiyel kesit) sag taraf-

ta hakim asimetrik frontotemporal bolge atrofisi

Tartisma

FTD’nin ilk kez A. Pick tarafindan 1892’'de tanimlanmasinin ar-
dindan tani konulan hastalarin beyinlerinde anormal mikroskobik
cisimlerinin birikimi tespit edilmistir. Hastalik ve biriken cisimler
baslangicta Pick Hastaligi olarak bilinmekte iken glinimiizde termi-
noloji degismistir®. FTD’de, frontotemporal bolgelerde belirgin at-
rofinin gorilmesi, normal EEG bulgular olmasi ve erken donemde
norolojik muayenede bulgu olmamasi taniya yonlendiren 6zellik-
lerdendir'. Nororadyolojik yontemlerle saptanabilen atrofi simetrik
oldugu gibi asimetrik olarak da gorilebilmektedir. Atrofinin bolgesi
hastada gorilen klinik bulgularla iliskilidir. Sag tarafta hakim atrofi
sosyal davranislarda ileri derece bozukluk ile iliskili bulunmustur™.
Frontal bolge davranigsal semptomlarla iligkilidir. Anteriyor tem-
poral lob ve striyatumda atrofi ile stereotipik hareketler, bilateral
anteriyor ve orta temporal atrofi ile semantik demans, atrofi sol
hemisferde belirgin ise progresif tutuk afazi ortaya cikabilmekte-
dir'3. FTD’de yiritiict fonksiyonlarda bozulma, konusmada azal-
ma ve icgdri kaybr olusurken, hafizanin ve uzaysal fonksiyonlarin
gorece korunmasi ayirici tanida énemlidirz. Noropsikolojik testler
tanida yol gostericidir. MMT ise tani ve takipte anlamli degildirs.
FTD veya alt tiplerinin herhangi birine yonelik tedavide kullanilan
spesifik bir ilag yoktur. Kolinerjik sistemin normal olmasi nedeniyle
klasik demans ilaglar tedavide etkisizdir'. Ajitasyon, irritabilite ve/
veya depresyona yonelik tedaviler diizenlenerek hastalarin yasam
kalitesinde artis hedeflenir. Serotonin metabolizmasi anormallikleri
nedeniyle davranissal semptomlar icin selektif serotonin gerialim
inhibitorleri (SSRI) kullanilabilir>®. Néroleptik kullaniminda ekstra-
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piramidal yan etkilere hassasiyet nedeniyle dikkatli olunmalidirs.
Molekdler biyoloji ve genetik alanindaki gelismeler ile hastalig) mo-
difiye edici spesifik tedaviler olusturulabilecegi dusinilmektedir.
Hastamizda kortikobazal dejenerasyon veya ALS dusindirecek
norolojik muayene bulgusu saptanmadi. Norolojik muayenesi, la-
boratuvar bulgulan ile baska demans nedeni saptanamayan orta
yas baslangicl hastamiz, klinigi, ndropsikolojik testler ve MRG bul-
gulari ile davranissal varyant ve semantik demans klinik alt tipleri-
nin hakim oldugu FTD tanisi aldi. Hastaligin karakteristik bulgusu
olarak beyinde frontotemporal bolgelerde simetrik oldugu gibi asi-
metrik de gorilebilen bolgesel atrofinin, ortaya cikan klinik tablo
ile baglantisi olduguna dikkati cekmeyi amagladik. Orta yasta sik-
likla ortaya cikarak progresif seyir gdsteren bu hastaligin ve bin-
yesinde barindirdig) cok sayidaki alt tiplerinin taninmasi klinisyen
acisindan énem tasimaktadir. Demansiyel tablo tespit edilen olgu-
larda klinik seyrin takibi gereklidir ve ayirici tanida 6nemli yer olan
psikoparametrik testlerin yani sira nérogdriintilleme yontemlerinin
yardimi ile tani desteklenmelidir.

Cikar catismasi:
Yazarlar herhangi bir cikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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