Demanslarda Klinik Ayirici Tam
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A- Demansin Tanim

Demans, kronik ve genellikle progresif olarak
bellek ve entellektiiel kapasitenin azalmasi ve glin-
lik yasam aktivitelerinin kisitlanmasi ile karakterize
bir tablodur. Demansin tiim tanimlari ti¢ esansiyel
bulguyu icerir (Rossor 2000):

1. Kisinin yagindan ve sosyokiiltiirel seviyesinden
beklenmeyecek olctide ilerleyici bir mental yikim
olmali,

2. Bu bozukluk tek bir noropsikolojik defisitten
cok kognitif fonksiyonun multipl elementlerini
(bellek, dil, vizuospasyal beceriler, dikkat) ve Kisiligi
etkilemeli,

3. Deliryumun aksine biling bozuklugu olma-
malidir.

Bu sekilde yapilan bir demans tanimi onu normal
yaslanmadan, statik ensefalopatilerden ve biling
bozukluklarindan ayirmaktadir (Rossor 2000).

B- Klinik Ayirici Tammida Basamaklar
I- Yakinmalar ve Oykii

Demansin klinik ayirici tanisinda izlenmesi gereken
pek cok basamak vardiwr. Bir kiside kognitif yitim
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veya Kisilik degisikligi varsa ilkin hasta ve yakin-
larindan ayrintili bir hikaye alinmali, kognitif kayip-
larin natir, nasil ortaya ¢iktigi, zamansal seyri ve
hasta ve ailesinin hayatini ne olgide etkiledigi
anlasilmaya cahisiimalidir. Bunlarin iginde belki de
en Onemlisi demansin ortaya cikis sekli ve
zamansal seyridir. Demans bir inmeyi takiben akut
gelisebilir, prion hastaliginda oldugu gibi subakut
seyredebilir veya Alzheimer hastaliginda veya
hidrosefalide oldugu gibi kronik ve sinsi bir seyir
gosterebilir (Folstein 1997). Hastanin egitimi,
yasadidi sosyokiiltiirel cevre ve meslegine &zel bir
dikkat gosterilmelidir. Olasi bir inme veya transient
iskemik atak, kardiyovaskiiler hastalik, hematolojik
hastalik, kanser, metabolik bozukluk, kafa trav-
mast, toksinlere maruz kalma, uyku bozukluklari,
depresyon, alkol veya madde kétiiye kullanimi ve
enfeksiyonlar (Acquired Immune Deficiency Virus
[AIDS], Lyme hastali, sifiliz) acisindan risk faktor-
leri sorgulanmalidir (Thomas ve Price 1996). lyi bir
aile 6ykisu ile benzer bir tablonun varligi genetik
gecisin gosterildigi nérodejeneratif hastaliklar igin
onemlidir.

II- Fizik ve Noérolojik Muayene

lkinci asamada ayrintih bir fizik ve néorolojik
muayene yapilmahdir. Bu muayeneler demansin
sebepleri hakkinda ipuglar1 verebilirler. Yukarida
sistem sorgulamasinda bahsedilen pek cok prob-
lem iyi bir fizik muayeneyle ortaya konabilir. Yine
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norolojik muayenede demanstan daha 6n planda
giden ekstrapiramidal bulgularin olmasi Alzheimer
hastaligi gibi kortikal bir patolojiden ¢ok, subkor-
tikal patolojileri (Huntington hastaligi, Parkinson
hastaligi, progresif supranikleer felg gibi)
dustindurtr. Fokal nérolojik defisitler, psédobulber
sendrom ve hipertansiyon gibi bulgularin varlidi ise
multi-infarkt demansi akla getirir.

I1I- Mental Durum Muayenesi ve Noropsiko-
lojik Testler

Uctincii olarak dikkatli bir mental durum muaye-
nesi ve noropsikolojik muayene ile kognitif dis-
fonksiyonun paterni ve noéropatolojinin etkiledigi
bolge hakkinda fikir edinilebilir. Mental durum
muayenesi, kognitif degerlendirme kadar, dig
goriinds, biling diizeyi, davranis, konusma, ruhsal
durum, deliizyon ve haliisinasyonlar, obsesyon ve
fobileri de ele alan bir muayenedir. Standart kog-
nitif muayenenin skorlanmig sekli olan mini-mental
durum muayenesi (Mini-Mental State Examination
(MMSE)) en yaygin olarak kullanilan yatakbasi
tarama testlerinden biridir. Folstein ve arkadaglar
(1975) tarafindan 1975 yilinda olusturulmus testin
egitimsizler igin Ttrkge standardizasyonu ve 60 yas
lizerindeki Turk toplumunda gegerlilik ve giivenilir-
lik arastrmasi 1.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
Psikiyatri Anabilim Dali Geropsikiyatri Bilim Dali
tarafindan yapilmistir (Ertan ve ark. 1999).
Oryantasyon, yakin bellek, dikkat, hesap yapma,
lisan fonksiyonu ve konstriiksiyonel praksiyi deger-
lendiren bu olgekten alinabilecek en yiiksek puan
30'dur, skorun 27'nin altinda olmasi aragtirmayi
gerektirir. Ancak erken evre Alzheimer hastaliginda
defisit bir amnestik sendromdan ibaretken veya
erken bir frontotemporal demansta frontal veya
linguistik defisitler én planda oldugunda sensi-
tivitesi dustiktiir. Ayrica demans tiplerini ayirmada
yetersiz kalir. Mini-mental durum muayenesi
demansi saptamada oldugu kadar progresyonu
takip etmede de oldukga degerlidir. Skor 20-30
arasinda ise kognitif bozukluk hafiftir, skor 10-19
arasi ise bozukluk orta diizeydedir ve skor 10'un
altindaysa agir bir kognitif yikim sézkonusudur
(Folstein 1997).

Mini-mental durum muayenesi yaninda, demans
tiplerini de ayird etmeyi amaglayan bagka kantitatif
skalalar da mevcuttur (Clinical Dementia Rating
Scale (Juva 1995), Dementia Questionnaire
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(Folstein 1997), Psychogeriatric Assessment Scale
(Lorm 1995) [depresyon, demans ve inmeyi ayir-
mada kullanilir], Hachinski's Ischemic Score
(Hachinski 1975) [Alzheimer hastaligini multi-
infarkt demanstan ayirmada yararlanilir] gibi).

IV- Laboratuvar Calismalan

Demanstan stiphenilen bir hastada yapilacak labo-
ratuvar caligmalart hastanin klinik durumu goézeti-
lerek planlanmali, amac 6ncelikle tedavi edilebilir
sebepleri ekarte etmek olmalidir. Amerikan
Noéroloji Akademisi'nin demansi saptamak ve
ayrnmini yapmak icin 6nerdigi parametreler sun-
lardir (Report of 1994): Tam kan sayimi, serum
elektrolitleri, kalsiyum, glukoz, kan-iire azotu, krea-
tinin, karaciger fonksiyon testleri, tiroid fonksiyon
testleri, vitamin B;, dizeyi, sifiliz serolojisi, idrar
analizi ve eritrosit sedimantasyon hizi. Ek olarak
AIDS, toksikoloji taramasi, antintkleer antikor,
Lyme titresi, agir metaller, arteriel kan gazi da
secilmis vakalarda yararh olabilir. Akciger grafisi ve
elektrokardiyogram yakin zamanda yapilmadiysa
ozellikle de kardiyak veya pulmoner hastalik ve
sigara kullanim éykusi varsa tekrarlanmahdir.

Lomber ponksiyonun secilmemis vakalarda tanisal
degeri dusiiktir. Infeksiyon, vaskiilit, inflamatuar
hastaliklar ve karsinomat6z menenjitte materyalin
tetkiki éGnemliyken; normal basin¢h hidrosefaliden
stiipheleniliyorsa ponksiyonun amaci hastanin
santtan ne olclide yararlanacag hakkinda fikir
edinmektir (Thomas ve Price 1996).

V- Yapisal ve Fonksiyonel Norogériintilleme
Calismalar

Bilgisayarli beyin tomografisi (BBT) ve manyetik
rezonans goruntileme (MRG) ile beynin
noéroanatomik detaylari gorilerek serebral patoloji
hakkinda fikir edinilir. Bu bulgular klinik ortaya
cikimi destekler sekildeyse tanidan biraz daha
emin olmak mimkiindir. Giiniimiizde BBT veya
MRG'nin demans distintlen tim olgulara yapil-
masinin amaci %10'luk bir orani kapsayan timor,
abse, subdural hematom ya da normal basingh
hidrosefali gibi tedavi edilme potansiyeline sahip
patolojileri ayirabilmektir (Thomas ve Price 1996).
Bunlarin disindaki demans tiplerindeyse serebral
kortikal atrofinin yeri, derecesi ve klinik bulgularla
korelasyonu énem tagimaktadir.
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Sulkuslarda genisleme, ventrikillerde buiytime gibi
degisimlere hem normal yaslilikta, hem de
Alzheimer hastaligi ve multi-infarkt demans gibi
patolojilerde rastlanir. Bu sebeple duzlemsel ve
voltiimetrik 6lctimler atrofiyi degerlendirmede daha
anlamlidirlar (Thomas ve Price 1996). Pek ¢ok
calismada ozellikle volumetrik  olglimlerde
Alzheimer hastaligi ile yag uyumlu kontrol gruplari
arasinda atrofinin derecesi Alzheimer hastalig
lehine artmis olarak bulunmus ve bu artisin kogni-
tif disfonksiyonla da korele gittigi saptanmustir
(Albert ve ark. 1984). Bagka calismalarda ise
Alzheimer hastaliginda temporal loblardaki bélge-
sel atrofinin MRG ile gosterilmesinin global atrofi-
den daha anlamli olacad belirtilmistir (Harvey ve
ark. 1999, O'brien ve ark. 1997). Yine multi-infarkt
demansli olgularda ¢ogunlukla subkortikal beyaz
cevherde, bazal gangliyonlarda, talamusta ve kap-
sila internada yerlesen lezyonlarin goériilmesinde
de MRG daha ustinduir (Thomas ve Price 1996).
Bilgisayarli tomografi ve MRG'de periventrikuler
l16koareozis demanst olmayanlarda da yasla iligkili
olarak, muhtemelen hipertansiyona sekonder
gortlebilir. Cogu calismada lezyon belirgin
olmadik¢a noropsikolojik bataryanin bozulmadig
gosterilmigtir (Tupler ve ark. 1992). Loékoareozise
Alzheimer olgularinin 1/3'inde rastlanirken; multi-
infarkt demanslarin %90'dan fazlasinda rastlan-
maktadir ve bunlarda demansin siddeti perivent-
rikiiler lusensinin siddetiyle de koreledir (Tupler ve

ark. 1992).

Fokal kortikal dejenerasyonlar BBT ve MRG'de
gortilebilir. Bunlar frontotemporal demanslarda
(6rnegin Pick hastaligi) klinigi desteklerler.
Progresif suprantikleer felgte fokal mezensefalon
atrofisi gortlebilir (Thomas ve Price 1996).

Gorlntiilemede normal basingli  hidrosefaliyi
destekleyen bulgular ise; sulkuslardaki genisle-
menin derecesi ile uyumsuz bir ventrikiilomegali,
ozellikle frontal bolgeye yakin periventrikiiler
distik dansitedir.

Yapisal goriintiileme galigmalarinin aksine fonksi-
yonel gorlntileme calismalarinin  secilmis, tani
gicligit olan vakalara uygulanmast One-
rilmektedir. Amac klinik bulgularla saptanan bir
patolojinin ilgili kortikal alanlardaki hipoperfiizyon
ve hipometabolizmay1 gostererek desteklenmesidir
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(Thomas ve Price 1996). Yapilan calismalarda tek
foton emisyon komputerize tomografi (SPECT) ve
pozitron emisyon tomografinin (PET) Alzheimer
hastaligini normal kontrollerden ve demansin diger
tiplerinden ayirmadaki sensitivitesi %38-95 ve spe-
sifitesi %54-98 arasinda bulunmustur ki bu da
rutin vakalarda kullanmanin tavsiye edilmemesini
aciklamaktadir (Dura ve ark. 1989). Alzheimer'da
bilateral temporoparietal, Pick'de frontal lob
hipoperflizyonu yaygin olarak rapor edilmistir
(Talbot ve ark. 1998). Multipl, asimetrik kortikal ve
subkortikal alanlarda yama seklinde hipometabo-
lizma multi-infarkt demansta (Talbot ve ark. 1998),
kaudat ve putaminal hipometabolizma Huntington
hastaliginda (Young ve ark. 1986), subkortikal ve
frontal alanlarda hipometabolizma progresif
supraniikleer felcte (Blin ve ark. 1990) goste-
rilmistir.

VI- Elektrofizyolojik Calismalar

Elektroensefalogramin (EEG) normal yasla iliskili
degisikliklerin de eklenmesi sebebiyle demansl
hastay1 degerlendirmedeki spesifitesi sinirlidir.
Amplitiidde azalma ve posterior alfa ritminde ya-
vaglama erken dénem Alzheimer hastaliginda go-
rilmekle birlikte spesifik bir bulgu degildir. Lewy
cisimli demansta zemin aktivitesinde yavaglama ve
bifrontal yavas dalga burstleri, multi-infarkt de-
mansta fokal yavaglama gozlenebilir. Toksik-
metabolik bir ensefalopatide yaygin yavas dalga
aktivitesi, Creutzfeldt-Jakob hastaliginda periyodik
keskin dalgalar goérilmesi klinigin bu patolojileri
destekledigi vakalarda 6énemlidir (Thomas ve Price
1996).

C- Demanslarin Simiflamasi

Demanslar etiyolojilerine, lokalizasyonlarina ve
Klinik 6zelliklerine gore smiflandirilabilirler. De-
mansl bir hastayt de@erlendirirken; nérolojik bul-
gularin ve varsa eslik eden medikal bir hastaligin
Kklinik ve laboratuvar bulgularinin zeminine oturtul-
mus bir smiflama klinisyene pratik bir yaklagim
getirmekte ve tedavi edilebilir sebeplerin saptan-
masini kolaylagtirmaktadir. Buna gére demanslari
3 kategoriye ayirmak mumkindir (Tablo 1).

D. Sik Karsilasilan Demanslarin Klinik
Avirici Tanisi

Konuyla iligkili bir algoritma Sekil 1'de gosterilmis,
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Tablo 1. Demanslarin siniflandirilmasi (Adams ve ark. 1997)

|- Bagka tibbi hastaliklarin klinik ve laboratuvar bulgulary-
la birlikte olan demanslar

A. AIDS

B. Endokrin bozukluklar: Hipotiroidi, hipertiroidi, Cushing
sendromu, Addison hastaligi, panhipopituitarizm

C. Beslenme vyetersizligi: Wernicke-Korsakoff sendromu,
subakut kombine dejenerasyon (Vitamin B4, eksikligi),
pellegra

D. Kronik meningoensefalit: Meningovaskdler sifiliz, krip-
tokok meningoensefaliti

E. Hepatolentikiler dejenerasyon

F Kronik ilag intoksikasyonlari (psikostimilanlar, antikoli-
nerjikler, antikonvdlzanlar vs) ve CO zehirlenmesi.

G. Uzamis hipoglisemi veya hipoksi

H. Paraneoplastik sendromlar

I.  Agir metal zehirlenmeleri: Civa, arsenik, altin, manganez
vs.

|11- Bagka bir tibbi hastalik olmaksizin diger nérolojik bul-
gularla birlikte olan demanslar

A. Daima diger norolojik bulgularla birlikte olan demanslar
1. Huntington hastaligi
2. Multipl skleroz ve diger demiyelinizan hastaliklar
3. Lipid ve glikojen depo hastaliklari

4. Myoklonik epilepsiler
5. Subakut spongioform ensefalopatiler (Jakob-Creutz-
feldt hastaligi, Gerstmann-Strausler-Scheinker hasta-
hg)
6. Spinoserebellar dejenerasyon
7. Spastik paraplejiyle birlikte olan demans
8. Parkinson hastaligi, progresif suprantkleer felg
9. ALS ve ALS-Parkinson-Demans kompleksi
B. Siklikla nérolojik bulgular gésteren demanslar
1. Serebral enfarktlar (trombotik, embolik) ve multiinfarkt
demans
2. Beyin timorleri ve apseleri
3. Kafa travmalarina bagli serebral kontiizyon, kronik
subdural hematom
4. Kominikan (normal ya da diistik basingli) veya obstriik-
tif hidrosefali
5. Progresif multifokal I6koensefalopati
6. Lewy-cisimli demans
I11. Tek bulgusu demans olan hastaliklar
A. Alzheimer hastaligi
B. Pick hastaligi ve diger frontotemporal demanslar
C. Progresif afazi sendromu
D. Spesifiye edilemeyen dejeneratif tip

Tablo 2'de ise bazi sik rastlanan demanslarin klinik
ozellikleri 6zetlenmistir.

Sik rastlanan demans tiplerine gegmeden &nce,
demansla sik olarak karisan ihmli kognitif bozuk-
luk, psddodemans (psikotik, depresif, histerik vs)
ve deliryumdan soz etmek yaklasimlarin degisik
olmasi bakimindan énemlidir.

I- Ilimh Kognitif Bozukluk (Mild Cognitive
Impairment (MCI))

Saglikl bireylerde normal yaslanma ile fiziksel per-
formansta oldugu kadar, alg, bellek ve entellekttiel
becerilerde de yavaslama gortliir. Ancak bunlarin
higbiri glinlik yasam aktivitelerini énemli 6lclide
etkilemezler. Bu duruma “yasgla iligkili bellek bozuk-
lugu” veya “vagla iliskili kognitif azalma” denir
(Levy 1994). Ihml kognitif bozukluk ise normal
yaslanmayla birlikte olan kognitif gerileme ile
demans arasindaki smirda yer alan bir Klinik
sendromdur. Bireyin yasindan beklenenin daha
ilerisinde, ancak demans sinirina erismemis bir
bellek kaybt MCI icin karakteristiktir (Peterson ve
ark. 1999). Genel populasyonda MCI prevalan-
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sinin %3.2 ve vyasla iligkili kognitif azalma
prevalansinin ise %19.3 dolayinda oldugu tahmin
edilmektedir (Ritchie ve ark. 2001). Bellekteki ge-
rilemeye, demansta oldugu gibi diger Kkognitif
fonksiyon bozukluklar: eglik etmezler. llimli kognitif
bozukluk icin demansin zayif bir prediktori
denebilir. Clinkia Gg yillik bir periyod iginde bun-
larin %11'inde demans gelistigi gortalmustiir
(Ritchie ve ark. 2001). Bu Kisilerdeki kognitif profil
Alzheimer hastaligina benzerdir ve ¢ogunda otop-
side Alzheimer ile ayni patoloji saptanir. Bu neden-
le MCI icin Alzheimer hastaliginin pre-demans
evresi terimini kullanmak da yanlis olmaz.

II- Depresif Ps6dodemans

Demansla en sik olarak karisan durumlardan biri
depresif psododemanstir. Her iki durum da mental
yavaglama, apati, kendine bakimda azalma, irri-
tabilite, bellek ve konsantrasyon gtigligi ve
davranmis ve Kisilik degisiklikleriyle karakterizedir.
Ayrica demansa siklikla depresyon da eslik eder.
Bu nedenle antidepresan tedavi piir depresyon
tablosunda oldugu kadar demansta da énemlidir.

DEMANS DERGISI 2001;1: 15-25
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Tablo 2. Bazi sik rastlanan demanslarin karakteristik klinik 6zellikleri (Karaman 2000)

Ozellikler Alzheimer hastaligi Pick hastaligi Multi-infarkt demans
Personalite ilgisiz ve kayitsiz Sakacl, patavatsiz, Genelde korunur
disinhibe
Seyir Progresif, yavas Sinsi, yavas ilerler Basamakli bozulma
Oyku Risk faktorleri Risk faktorleri bilinmiyor Hipertansiyon, diyabet,
bilinmiyor kardiyak hastalik, inme
Verbal akicilik Transkortikal Ekolali, mutizm; Dizartri sik
sensoriyal afazi dizartri yok
Fokal bulgular Geg dénemde olabilir Genelde yok Var
Kognitif fonksiyonlar Bellek, hesap yapma, Bellek, hesap ve Az etkilenir

lisan erken bozulur

EEG Jeneralize yavaslama
MRG Genel atrofi
Kluver-Bucy sendromu Geg

vizuospasyal islevler
ge¢ doneme dek korunur

Genelde normal, tipik
olarak frontotemporal
yavaglama

Normal veya anormal

Frontotemporal atrofi Multipl enfarktlar veya

genel atrofi

Erken Gozlenmez

Tablo 3. Demans ve depresyona bagh psédodemansin ayirici tanisi (Aminoff ve ark. 1996)

Demans

Depresyon

Baslangi¢ sinsi
Progresif kétllesme
Depresyon 6ykuist yok

Hasta tipik olarak defisitinin
farkinda degil ve bellek kaybindan
yakinmaz

Somatik yakinmalar seyrektir
Affekt degiskendir
Bozukluk siklikla geceleri daha koéttdur

Norolojik muayene ve laboratuvar
bulgulari normaldir.

Baslangi¢ ani
Disfonksiyonda plato
Depresyon 6ykuisu olabilir

Hasta defisitinin farkindadir ve abartir,
siklikla bellek kaybindan yakinir

Somatik yakinmalar ve hipokondriazis siktir
Affekt depresiftir
Gece-glinduz farki yoktur

Noérolojik muayene ve laboratuvar anormal olabilir

Depresyonu demanstan ayirmaya yardimci olan
klinik bulgular Tablo 3'te gosterilmistir.

I11I- Deliryum

Deliryum primer veya sekonder beyin hasarina
bagl kognitif fonksiyonlarda global azalma, suur
seviyesinde bozulma, dikkat daginikligi, psikomo-
tor aktivitede artma veya azalma ve uyku-uyanik-
lik siklusunda bozulma ile karakterize, akut
baslangicli gecici bir organik mental sendromdur.
Tablo saatler, gtinler i¢inde gelisir ve dalgalanmalar
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gosterir. Altta hikaye, fizik ve nérolojik muayene ve
laboratuvar bulgulariyla desteklenen organik veya
metabolik bir problem mevcuttur. Algilama bozuk-
luklart ozellikle de gorsel halusinasyonlar siktir.
Demanstan ayirimda en &énemli kriterler akut
baglangi¢, suurda bozulma, giin icinde dalgalan-
malarin olmasidir. Ancak bir demans tablosunun
lizerine eklenecek metabolik bir problemin, sis-
temik enfeksiyonlarin, ilag entoksikasyon ya da
gekilmelerinin de ayni tabloya yol acabilecegi
unutulmamalidir.
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IV- Kortikal - Subkortikal Demanslarin
Ayirmm

Bagka tibbi patolojilerin eglik ettigi demanslar
klinik ve laboratuvar olarak saptayabilmek
miimkin oldugundan, asil problem sadece nérolo-
jik bulgularla giden veya temel bulgusu demans
olan tablolari ayirabilmektedir. Burada en pratik
yaklasim 6ncelikle kognitif bozuklugun tek ya da
major bulgu oldugu primer dejeneratif demanslar-
la; kognitif bozukluga yaygin motor, ekstrapirami-
dal, serebellar gibi nérolojik muayene bulgularinin
eslik ettigi demans-plus sendromlarini ayirmak
olmalidir. Klinikte bu ayirim kortikal ve subkortikal
demanslar olarak yapilmistir. Kortikal demanslarin
prototipi  Alzheimer hastaligi ve frontotemporal
demanslardir (6rnegin Pick hastaligi) (Rossor
2000). Subkortikal demans terimi ise progresif
supranikleer felc ve Huntington hastaliginda
oldugu gibi demansa progresif suprantikleer felgde
parkinsonizmin, Huntington'da korenin eslik ettigi
bazal ¢ekirdek patolojileri i¢in kullanilmaktadir
(Rossor 2000).

Subkortikal demansli hastalarda hareketlerde
belirgin yavaglama anahtar bulgudur, yiirtimede
bozulma, motivasyon ve dikkat azig erken evre
bulgularidir. Bellek defisitleri kortikal demanslar-
dakinden farklidir; yeni bilgilerin kodlanmasindan
¢ok, geri ca@rilmasinda problem vardir ve ipuclar
ile kismen de olsa hatirlanma saglanabilir. Ya
ekstrapiramidal bir patolojiye normalden beklen-
meyecek derecede ag@ir bir demans eklenmistir ya
da hafif bir bellek defektine kortikal bir demansta
goriilmeyecek dizeyde belirgin ekstrapiramidal
bulgular eslik ederler.

Kortikal demanslarda amneziye afazi, apraksi ve
agnozinin degisik kombinasyonlari da eklenir.
Subkortikal demanslarda ise kognitif bozukluga
apati, irritabilite ve depresyon eglik eder.
Subkortikal demanslarda daha cok semantik
hafizada (relatif olarak lisan ve kognitif fonksi-
yonlarin korundugu; 6g@renilen bilgilerin ve nes-
nelerin &zellikleri ve icerigiyle ilgili bellek. Ornegin,
kargilagtirma, resim-kelime esleme, kelime ve isim-
leri ayrigtirma gibi temporospasyal durumun belir-
tilmesi ile ilgili bellek) bozukluk olur, kortikal
demanslara ise epizodik bellek (otobiografik bellek
ile ilgilidir ve bilginin nerede ve ne zaman &gre-
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nildigi seklinde tanimlanir) bozukluklar: eglik eder
ki bu kortikal ve subkortikal demanslar arasindaki
keskin ayirimlardan biridir (Rossor 2000).

Subkortikal demanslar bazal gangliyonlari et-
kileyen her tlirlii patoloji (dejeneratif, vaskiiler,
enfektif, enflamatuar, timoral) ile birlikte ola-
bilirken; kortikal demanslar néronal dejeneras-
yonun sebebinin bulunamadidt primer dejeneratif
demanslardir. Demanslarin timi kortikal ve sub-
kortikal oluslarina goére siniflanamasa da; tedavi
edilebilir patolojilerin ¢ogu subkortikal demansa
yol actigindan, bu ayirim Klinik pratikte yararh bir
uygulamadir.

V- Tek Bulgusu Demans Olan Hastaliklarin
Klinik Ayirici Tanisi

Subkortikal demanslarin ayirimi eglik eden bazal
gangliyon patolojilerinden dolay1 ¢cogu kez kortikal
demanslardan daha kolaydir. Bunlarda bellek
defektleri primer dejeneratif demanslardaki kadar
6n planda olmadigindan; demans denilince aslen
primer dejeneratif demanslar anlagilmaktadir.
Bunlardan Alzheimer hastaligi otopsi serileriyle de
desteklendigi gibi en yaygin demans sebebidir
(Folstein 1997) ve tiim diinyada yag ortalamasinin
yikselmesiyle birlikte giderek daha 6nemli bir
sorun haline gelmistir.

1. Alzheimer hastalig:

Alzheimer hastaligi hayatin orta-ileri déneminde
ortaya cikar (60 yasin altinda nadirdir). Diger
primer dejeneratif demanslarda oldugu gibi,
noérolojik muayene ytliksek kortikal fonksiyon
bozukluklart diginda ¢ogunlukla normaldir.
Basglangig sinsidir ve progresif bir kotiilesme vardir.
lleri evrelere dek yiiriime bozukluklar gézlenmez.
Tipik olgularda belirgin bellek defektlerini lisan ve
vizliospasyal bozukluk izler. Tespit belleginden ¢ok
kodlama ve geri cagirmanin etkilendigi yakin
bellek bozukluklari tabloya hakimdir. Uzak bellek
gec donemlere kadar korunmustur. Bellek bozuk-
lugunun ayrimi semantik ve epizodik olarak
yapilacak olursa; epizodigin daha belirgin olarak
etkilendigi gorilir. Lisan bozuklugu genelde
Alzheimer hastaliginin erken bulgusudur, erken
yasta baglayan olgularda daha belirgindir. Geg
baslangicli olgularda viziospasyal bozukluklara
daha geri planda bellek bozukluklari eslik edebilir.
Verbal akicilikta bozulma ve konfabulasyon siklikla
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Tablo 4. Alzheimer hastaligi tanisi igcin 6nerilen NINCDS-ARDA kriterleri

Muhtemel (Probable) Alzheimer hastaligi:
- Klinik gériinim noropsikolojik testlerle desteklenmeli,
- En az iki kognitif elementte defisit olmali,

- Bellek ve diger kognitif fonksiyonlarda progresif bir
koétilesme bulunmalidir.

- Suur bozuklugu olmamall,
- Baslangic 40-90 yaslari arasinda olmal

- Tabloyu destekleyen baska bir nérolojik ya da metabolik
hastalik bulunmamalidir.

Bu tablo sunlarla desteklenmelidir:

- Progresif afazi, apraksi ve agnozi,

- Ganlik yasam aktivitelerinde azalma ve davranis degisik-
ligi,

- Patolojik olarak dogrulanmis benzer aile 6ykis,

- Normal BOS, normal ya da nonspesifik EEG yavaglamasi,
BBT'de seri ¢cekimlerle desteklenen progresif atrofi varligi.

Asagidaki bulgular diglanmis olmalidir:
- Platolu seyir,

- Depresyon, insomnia, inkontinans, dellizyonlar, halusi-
nasyonlar, katastrofik reaksiyon,

- BBT normalligi

- ilerleyici motor bozukluk, tonus artimi, myoklonus ve
ylrime bozuklugu

Taniyla uyusmayan 6zelliklerin varhig::
- Ani baslangig,

- Seyirde erken fokal nérolojik belirtiler (hemiparezi, gérme
alani defektleri gibi),

- Nobetlerin veya yliriime problemlerinin erken dénemde
ortaya ¢ikmasi.

Olasi (Possible) Alzheimer hastahgi:

- Diger norolojik, psikiyatrik ve sistemik hastaliklarin yok-
lugunda atipik baslangi¢ ve degisik klinik seyir olmasi,

- Demans nedeni olarak distiniilmeyen fakat demans olus-
turabilecek ikinci bir sistemik veya beyin hastaliginin var-
ligi,

- Tek bir kognitif fonksiyon bozuklugunun olmasi.
Kesin (Definite) Alzheimer hastaligi:

- Muhtemel AH kriterlerinin varligi ve tablonun biyopsi veya
otopsi ile patolojik olarak da desteklenmesi.

erken gozlenir, genelde apraksi ge¢ donem bul-
gusudur (Rossor 2000).

Alzheimer hastaliginda noéropsikiyatrik semptomlar
depresyon, deliizyon ve halusinasyonlar (siklikla
gorsel, daha az isitsel), kisilik degisiklikleri ve
davranig bozukluklari olarak smiflandirlirlar.
Depresyona Alzheimer hastaliginda %25-30
oraninda rastlanir (Rossor 2000). Burada énemli
olan Alzheimer ile depresif psddodemansi ayira-
bilmektir. Depresif semptomlart 6n planda olup
demans diigtintilen tiim olgulara bu nedenle énce-
likle bir antidepresan tedavi baglanmasi yanlig bir
uygulama olmaz. Deliizyon ve halusinasyonlar
%20-30 oraninda gortlir, fakat bu oran Lewy
cismi demansinda daha yiksektir (Rossor 2000).
Kisilik degisiklikleri hastalarin ¢ogunda gozlenen
bir bulgudur, apati ve disinhibisyona sik rastlanir.
Davranig bozukluklart olarak; stzel ve fiziki agres-
yon, meraklilik, ajitasyon, uygunsuz seksiiel
davranig, idrar inkontinansi, tirnak yeme, katast-
rofik reaksiyonlar ve kendine zarar verme vardir.

Alzheimer hastaliginin seyri baglangictan 6liime
degin yaklagik 10 yildir. Alzheimer hastaliginda
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beklenen, MMSE skorunda her yil i¢in 3-4 puanlik
bir dusutstar ki skorlar bundan daha distikse ya
tan1 dogru degildir ya da eslik eden bir bagka
patoloji mevcuttur (Folstein 1997).

Alzheimer hastaligt tanist koymak igin en sik
1984'te olusturulan NINCDS-ADRDA (National
Institue of Neurological and Communicative
Disorders and Stroke-Alzheimer's Disease and
Related Disorders Association) kriterleri kullanil-
maktadir (Mc Khan ve ark. 1984). Séz konusu
kriterler kullanildiginda tani otopsi bulgulariyla
%80-90 oraninda uyumlu olmaktadir. Buna goére
muhtemel (probable), olasi (possible) ve kesin
(definite) Alzheimer hastaligi olmak tizere li¢ ayri
kategori bulunur (Tablo 4).

2. Frontotemporal demanslar

Frontotemporal dejenerasyonla giden frontotem-
poral demanslar; Pick hastaligi, frontal lob deje-
nerasyonu ve anterior spinal néron kaybinin da
bulundugu motor néron hastahi@ frontotemporal
dejenerasyondur (Rossor 2000). Frontotemporal
lober atrofi ile seyreden Pick hastaliginin seyri
frontal ve temporal lobun etkilenmesiyle ortaya
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Tablo 5. Hachinski iskemik skoru

1. Ani baslangig 2 puan 8. Emosyonel inkontinans 1 puan
2. Kademeli kétiilesme 1 puan 9. Hipertansiyon 6ykusu 1 puan
3. Dalgali seyir 2 puan 10. inme dyksi 2 puan
4. Gece konflizyonlari 1 puan 11. Ateroskleroz bulgulari 1 puan
5. Kisiligin kismi korunmasi 1 puan 12. Fokal nérolojik semptomlar 2 puan
6. Depresyon 1 puan 13.Fokal nérolojik bulgular 2 puan
7. Somatik yakinmalar 1 puan

cikan fonksiyon kayiplar seklindedir. Belirgin ve
erken Kisilik degisiklikleri, icgorti ve inisiyatif kaybi,
mantikli diigtinememe, sosyal disinhibisyon, apati
ve abuli, hastalik ilerledik¢e orofasiyal apraksilerle
artikiilasyon glicltikleri, pallilali ve ekolali, konus-
mada akiciigin kaybi, bellek ve yiiriime zorlugu
Kklinik bulgular1 olusturur. Bu semptomlar progresif
tarzdadir. Apati, abuli, ytirimede zorluk, emme ve
yakalama gibi ilkel refleksler frontal korteks tutulu-
munu gostermesi bakimindan 6nemlidir. Bilateral
temporal lob tutulumlarinda Kliver-Bucy sendro-
mu gelisebilir (hiperoralite, hiperseksiialite, viziiel
agnozi, emosyonel kintlik). Kisilik degisikliklerinin
baglangigta olmasi Pick hastaligi lehine bir bul-
gudur. Ayrica bu hastalarin yas ortalamast da
Alzheimer'a gére daha gengtir (ortalama 55) ve
Alzheimer hastaliginin aksine algisal, uzaysal ve
praksik beceriler korunmustur. Erken baglangig
yast, nonkognitif davranis degisikliklerinin ve fron-
totemporal tutulumun olmasi ve gortintiilemede
asimetrik  fontotemporal atrofi ~ Alzheimer
hastaligindan ayiran 6zelliklerdir.

VI- Siklikla Norolojik Bulgular Gésteren
Demanslar

1. Multi-infarkt demans

Vaskiiler demans olusturan durumlar icerisinde en
stk rastlanilani multi-infarkt demans tablosudur ve
Alzheimer ve Lewy cisimli demanstan sonra
Giglincli en yaygin demans sebebidir (Lapalio ve
Sakla 1998). Ayrica stratejik bir bolgede tek ve
blyuk bir enfarkt, multipl lakiinler ya da kigiik
damar hastaligina bagh subkortikal aterosklerotik
ensefalopati (Biswanger hastaligl) ve hipoperfiiz-
yona bagh global serebral iskemi de vaskiler
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demans olusturan durumlardandir (Rossor 2000).

Vaskiiler demanslar serebrovaskiiler hastaliklar
sebebiyle kognitif fonksiyonlarda edinsel azalma
ile giden sendromlardir. Vaskiiler demanslarda
kognitif fonksiyon bozuklugunun digerlerinden
ayiriminda en 6nemli kriter kognitif bozuklugun
ani gelismesi ve norolojik muayenede fokal defisit-
lerin (parezi, yliriimede bozukluk, ekstensor plan-
tar yanit vs) bulunmasidir. Klinigin basamakh bir
seyir gostermesi de 6nemli bir ipucudur. Ayrica
anamnezde risk faktorleri ve goériintileme calig-
malarinda hastanin serebrovaskiiler hastalik
gecirdigine ait kanitlar vardir. Vaskiiler demanslar-
da primer dejeneratif demanslardaki kadar agir bir
kognitif  fonksiyon  bozuklugu gdzlenmez.
Dominant hemisfer lezyonlarinda afazi, apraksi,
agnozi, akalkuli, agrafi, aleksi gibi kognitif bozuk-
luklar; non-dominant hemisfer lezyonlarinda ise
bellek kayiplari, dikkatte azalma, konstriiksiyonel
bozukluk goriiliir.

Multi-infarkt demansi Alzheimer hastaligindan
ayirmada 'Hachinski'nin Iskemik Demans Kriterleri'
kullanilmaktadir (Hachinski ve ark. 1975) (Tablo
5). Bu skala tipik multi-infarkt demans dustindtiren
13 maddeden olusmaktadir ve skorun >7 olmast
multi-infarkt demans lehine; <4 olmasi Alzheimer
hastaligi lehine yorumlanmaktadir.

2. Lewy cisimli demans

Beyinde patolojik olarak Lewy cismi olarak
adlandirlan yaygin intrasitoplazmik eozinofilik
inklizyon cisimcikleri ile karakterize noérodejene-
ratif bir hastaliktir. Caligmalarda Lewy cisimli
demans Alzheimer hastaligindan sonra ikinci en
yaygin noéropatolojik demans sebebi olarak sap-
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tanmis ve klinik populasyonda demansli vakalarin
%15-25'inin Lewy cisimli demans oldugu goste-
rilmigtir (Ballard ve ark. 1999, Lapalio ve Sakla
1998, McKeith ve ark. 1995). Lewy cisimli demans
parkinsonizm, demans ve noéropsikiyatrik bozuk-
luklarla seyreden bir sendromdur. Genellikle kog-
nitif bozukluga sonradan eklenen parkinsonizm
eslik eder. Parkinsonizm idiyopatik parkinson
hastaliginin aksine simetriktir, istirahat tremoru
belirgin degildir ve yine idiyopatik parkinson
hastaliginda kognitif etkilenim bu élglide belirgin
olmaz. Lewy cismi demansindaki kognitif tutulum
Alzheimer hastaligina benzer sekilde sinsi
baglangicli ve progresif seyirlidir ve esasen kor-
tikaldir, ancak subkortikal elementler de (dikkat
kaybi, disiince akisinda yavaslama, viztiospasyal
disfonksiyon ve problem c¢ozmede giclik) igere-
bilir. Anahtar Klinik bulgu ekstrapiramidal semp-
tomlara ek olarak fluktuasyonlarin goézlenmesi,
gorsel haliisinasyonlar ve belirgin néroleptik sensi-
tivitesidir (Rossor 2000). Haltsinasyonlar bir calig-
mada Lewy cismi demansinda erken prediktor
olarak saptanmustir (Hohl ve ark. 2000). Gunlak
aktivitelerdeki yeterlilik saatten saate, haftadan
haftaya, aydan aya degisim gosterir ki yanlg
olarak vaskiiler demans tanisi konmasina yol agar
(Lapalio ve Sakla 1998). Bu hastalarin %75-
80'inde noropsikiyatrik bozukluklar
Alzheimer'dakinin aksine erken dénemde ortaya

cikarlar (Lapalio ve Sakla 1998). Biling bulanikligt
Lewy cisimli demansda goriilebilen gegici bir bul-
gudur ve deliryumla karstirilmamalidir. Bu hasta-
larin %80'inden fazlasi davranig bozukluklar icin
kullanilan noéroleptiklere karsi agirt duyarlidirlar
(rigiditenin belirginlesmesi, immobilite, ylirime
bozuklugu, akut ekstrapiramidal bulgular ve
noroleptik malign sendrom gibi) (Lapalio ve Sakla
1998). Lewy cisimli demansda kolinesteraz
inhibitérlerine alinan yanit Alzheimer hastalarina
gore daha belirgin olmakla birlikte; klinik progres-
yonun hizli olmasi ve noéroleptik hipersensitivitesi
tedavinin diizenlenmesinde problemler yaratir.

VII- Daima Diger Norolojik Bulgularla
Birlikte Olan Demanslar

Demansa diger norolojik fonksiyon bozukluk-
larinin eglik ettigi tablolar1 ayirmak, primer bulgu-
nun demans oldugu tablolart ayirmaktan kismen
daha kolaydir. Ornegin Huntington hastaliginda
demansa kore eglik eder ve aile 6ykiisii mevcuttur.
Subakut spongioform ensefalopatilerden Jakob-
Creutzfeldtde demansla birlikte kas gtigstizlig,
ataksi viziiel bozukluklar, fokal ve jeneralize
nobetler, rigidite ve myokloniler de gbzlenir.
Elektroensefalogramda 1-2 Hz'lik yiksek voltajli
yavag ve keskin dalga kompleksleri taniy1 koydu-
rur.
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