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Alzheimer hastalýðýnýn (AH) dýþýndaki
demanslardan frontotemporal demanslar

klinik ve patolojik olarak Pick hastalýðý, nonspesifik
frontal dejenerasyon ve anterior spinal nöron
kaybý ile frontal dejenerasyon olarak bilinmektedir.
Histolojik deðiþiklikler frontotemporal serebral
atrofi ile bunun klinik davranýþsal bozukluklarý þek-
linde kendini gösterir. Bu deðiþiklikler frontal ve
temporal loblarýn bozukluklarýnda ortaya çýkan
anatomik lokalizasyona uyan fonksiyonel kayýplar
þeklindedir. Tipik özelliklerinin baþýnda personalite
deðiþikliði, progresif sosyal ve kognitif kayýp,
uygunsuz davranýþlar, motivasyonel ve affektif
bozukluklar gelir (Hodges 2001, Mendez ve ark.
1993). En sýk patolojik özellikleri sinir hücresi
kaybý, spongioform deðiþiklikler (mikrovakuolas-
yon) dýþ kortikal tabakalarda hafif ve orta derecede
astrositik gliozis, intranöral inklüzyon cisimcikleri,
bütün kortikal tabakalarda þiþmiþ nöronlar görülür.
Spinal nöron dejenerasyonu olan vakalarda sereb-
ral patoloji hemen hemen frontal kortekstedir
(Braak 1991, Miller ve ark. 1991). Frontotemporal
demansta bilateral ve az çok frontotemporal loblar-
da simetrik patolojik deðiþiklikler olur.
Görüntüleme metodlarý (Bilgisayarlý beyin tomog-
rafisi - BBT ve manyetik rezonans görüntüleme -

MRG ile) frontal ve temporal bölgelerde atrofi,
fonksiyonel görüntüleme metodlarýyla (Single pro-
ton emisyon kompute tomografi - SPECT ve po-
zitron emisyon tomografi - PET'de) frontal, tempo-
ral veya frontotemporal kortekste serebral kan
akýmýnda azalma veya hipometabolizma görülür
ve bu bulgular nöropsikolojik bulgularla destek-
lenir (Gemmel ve ark. 1989, Miller ve ark. 1997,
Rossor  2001). 

Frontotemporal demanslar (FTD) klinik özellikleri
yönünden iki büyük gruba ayrýlýr, bunlar frontal
varyant ve temporal varyant FTD þeklindedir.
(Hodges 2001). Frontal ve temporal korteksin ayrý
ayrý tutulumu veya baþlangýçta selektif fonksi-
yonlarýna iliþkin bozukluklar tam olarak yer-
leþmemiþ ve çok deðiþik semptomlarýn birlikte veya
ayrý ayrý görülmesi, sessiz baþlangýç dönemlerinde
demans bulgularýnýn da iyi belirlenememesiyle
tanýda oldukça güçlük çekilir. 

Frontal varyant gösteren FTD þeklinde olanlar çok
farklý fonksiyon bozukluklarý gösterir.
Disinhibisyon, impuls zayýflamasý, antisosyal
davranýþlar, sterotipik özellikler gösterdiði gibi
(orbitobazal-ventromedial frontal fonksiyon bozuk-
luklarý); apati (medial frontal-anterior singulat tutu-
lum özelliklerinde), planlama, organizasyon,
eksekütif fonksiyonlarla ilgili bozukluklar (dorsola-
teral prefrontal tutulum) þeklinde de olur. Frontal
tipte FTD'de frontal korteksin lateralizasyonuna
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iliþkin tutulum özellikleri görülür. Sol frontal korteks
selektif tutulumunda akýcý olmayan afazi erken
semptomlardandýr. Davranýþla ilgili disinhibisyon
ve sosyal adaptasyon zorluklarý pek görülmez.
Predominant sað frontal korteks tutulumu belirgin
davranýþ deðiþiklikleri gösterir. Ýmpuls kontrolünde
zayýflýk, çocuksu davranýþlar, þaþkýnlýk sýktýr (Brun
1993, Hodges 2001, Rosser 2001). 

Temporal lob varyantý þeklinde FTD: Semantik
hafýzada azalma en belirgin özelliktir. Semantik
bilgi azalmasýyla birlikte anlama, obje tanýma ve
obje isimlendirme, kelime hafýzasýnda azalma, sen-

soriyal afazi þeklindeki bu tip tabloya semantik
demans da denilmektedir. Bu tip bozuklukta lisana
iliþkin gramatik ve fonotik yapýlar saðlamdýr.
Selektif temporal korteks tutulumuna iliþkin semp-
tomlar da ayrý bir klinik tablonun göstergesi þek-
linde olabilir. Sol temporal korteksin erken veya
selektif lezyonunda lisan fonksiyonlarýnda bozuk-
luk (anlama baþta olmak üzere) semantik-anlam-
kavram ile ilgili amnezi ön plandadýr, sosyal
davranýþlar genellikle intakttýr. Predominant sað
temporal disfonksiyonda davranýþ bozukluklarý
predominanttýr. Ýrritabilite, impulsivite, þaþkýnlýk,
fasiyal ifade bozukluklarý, düþünce ve fikir azalmasý
ve bozukluklarý görülür. Tanýdýk yüz simalarýný
tanýyamama-prosopagnozi de görülebilir (Hodges
ve ark. 1992, Snowden ve ark. 1992). 

PICK HASTALIÐI

1892'de Arnold Pick'in progresif davranýþ deðiþik-
likleri gösteren altý hastada özellikle lisan fonksi-
yonlarýnda azalma, öfke patlamalarý ve geç
dönemlerde mutizm bulgularý gösteren bir tablo
tanýmladýðý belirtilmektedir. Bu olgularýn otopsileri
temporal ve frontal loblarda atrofi özellikleri
göstermiþtir. 1911'de Alzheimer histolojik olarak
nörofibriler yumak veya plaklarýn olmadýðý kortikal
spongioform, nöronlarda balonlaþma, nöronlarýn
sitoplazmalarýnda argentofilik globlarýn bulunduðu
vakalar bildirmiþtir. Bu olgularda otopsi bulgularý
Pick'in tanýmladýðý gibi lober parsiyel atrofi özellik-
leriyle global kortikal atrofilerden daha deðiþik
özellikler göstermekteydi (Rossor 2001). 

Pick hastalýðýnýn progresif frontal lob hasarýyla
karakterize özellikler gösteren dejeneratif bir
demans tablosu olduðu kabul görmüþtür (karar
verme zorluðu, mantýklý düþünememe, anormal
sosyal davranýþlar, konuþma akýcýlýðýnda bozukluk,
ekolali, mutizm ve daha sonralarý hafýza ve yürüme
bozukluklarý, parkinsonizm benzeri bulgular

Tablo 1. Frontotemporal demanslarýn etiyolojilere
göre sýnýflandýrýlmasý

A. Pick kompleksi içinde yer alan dejeneratif tablolar 
(Kestesz 1998)

Pick hastalýðý

Düzensiz serebral atrofi

Lober atrofi

Progresif subkortikal gliozis

Kortikodentatonigral dejenerasyon

Jeneralize Pick hastalýðý

Frontal lob dejenerasyonu

Primer progresif afazi

Kortikobazal dejenerasyon

Ayýrdedici histopatolojisi olmayan demans 

Semantik demans

Primer progresif apraksi

Frontotemporal demans

Motor nöron hastalýðýyla birlikte demans

Nonspesifik familial demans

Atipik presenil demans

Uzun süreli spongioform ansefalopati

Herediter disfazik demans

Disinhibisyon-demans-parkinsonizm-amyotrofi sendro-
mu

Kromozom 17'ye baðlý frontotemporal dejenerasyon 
(FTDP-17)

B. Frontal lob sendromu gösterebilen diðer nedenler

Alzheimer hastalýðý

Vasküler demans

Sifiliz

AIDS

Multipl skleroz

Frontal tümör

Adrenolökodistrofiler

Metakromatik lökodistrofi

Tablo 2. Ekstrapiramidal belirtilerle birlikte frontal
lob sendromu gösteren hastalýklar

Parkinson hastalýðý

Kortikobazal dejenerasyon

Progresif supranükleer palsi

Huntington kore

Wilson hastalýðý

Lewy cismi hastalýðý
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geliþmektedir). Klinik özellikleri personalite deðiþik-
liði, interpersonel disinhibisyon, sosyal ve lisan
bozukluklarýný içine alýr tarzdadýr (Litvan ve ark.
1997). 

Pick hastalýðýnýn tipik klinik taný bulgularý hetero-
jendir. Nöropatolojik muayene daha standart ve
kesin taný kriterleri getirmektedir. Frontotemporal
loblarda ciddi atrofi, nöronal kayýp, gliozis,
astrogliozis, nöronlarda þiþme (Pick hücreleri) ve
karakteristik argentofilik nöronal inklüzyonlar (Pick
cismi), hafif kavitelerle beraber spongiozis
(mikrovakuolasyon) önemlidir (Braak ve Braak
1991). Frontal dejenerasyonun özgüllüðü tartýþ-
malýdýr. Zira Alzheimer hastalýðý, Progresif
supranükleer palsi, kortikobazal dejenerasyon ve
Parkinson hastalýðýnda da bu özellikler olmaktadýr
(Galasko 1994, Grossman ve ark. 1988, Harasty
ve ark. 1999). Diðer nörodejeneratif hastalýklardan
ayýrýmda Pick cisimciðinin görülmesi önemlidir.
Yaþam süresi içinde Pick hastalýðýnýn tanýsý semp-
tomatolojik olarak þüpheli görülmüþtür. Tedrici
artýþ gösteren semptomlar deðiþiktir. Unutkanlýklar,
konfüzyon, anlamada azalma, problemlerle baþa
çýkamama, davranýþ deðiþiklikleri þeklinde olabilir
baþlangýç bulgularý. Ancak apati, abulia, yürüme
ve ayakta durmada bozukluklar, grasping ve
emme reflekslerinin olmasý frontal korteks tutulu-
munun olduðunu gösterir (Hodges 2001,
Karaman 2000, Kertesz 1998). Temporal lob atro-
fileriyle iliþkili olarak vakalarýn üçte ikisinde lisan
bozukluklarý rapor edilmiþtir. Bu tip vakalarda
konuþma bozukluklarý geç dönemlerde görülür.
Kelimeleri unutma ve yanlýþ kullanma sýktýr.
Okuma, yazma bozukluklarý, iþittiðini anlamada
azalma, isimlendirme bozukluðu sýk görülebilen
lisan bozukluklarýdýr. Daha sonralarý jargon konuþ-
ma, mutizm olur. Verbal perseverasyon, palilali,

ekolali görülür (Joynt 1984, Graff Radford ve ark.
1990). Bulimia, seksüel davranýþ deðiþiklikleri
bazýlarýnda ön plana çýkar. Anormal davranýþlarla
birlikte sýk olarak affektif bozukluklara rastlanýr.
Depresyon, mani, labilite, irritabilite, kýzgýnlýk gibi
emosyonel deðiþiklikler olur (Snowden ve ark.
1992, Scheltens ve ark. 1990). Çoðu kez
baþlangýçta ideomotor apraksi ve yürüme prob-
lemleri yoktur. Belirgin personalite deðiþikliðinin
baþlangýçta olmasý Pick hastalýðý için önemlidir.
Spasyal oryantasyon ve praksi fonksiyonlarýnda
pek bozulmalar olmaz (Lewy ve ark. 1996).

Bilateral temporal lob tutulumu bulgularý þeklinde
klinik tablo hakimiyeti de söz konusudur.
Amigdaloid nükleuslarýn hasarý sonucu Kluver-
Bucy sendromu geliþebir (hipermetamorfopsi-
vizüel bir stimulusa karþý kompulsion, hiperoralite,
hiperseksüalite, vizüel agnozi, künt emosyonel
reaktivite). Frontal yürütücü fonksiyonlarda (plan-
lama, düþünce, karar verme, problem çözme)
erken dönemlerde bozukluk olur. Hafýza azalmalarý
buna eþlik eder, oksipitoparietal fonksiyonlar çoðu
kez normaldir. Vizüospasyal fonksiyonlar relatif
olarak korunabilir, ancak leksikal algýlama ve buna
yönelik becerilerde bozukluklar yaygýnlýk göstere-
bilir (Grossman ve ark. 1988, Hodges 2001). Son
yýllarda Pick hastalýðýnýn klinik varyantlarýndan
bahsedilmektedir. Predominant olarak temporal ve
frontal tutulumun özelliðine göre predominant
temporal gibi tanýmlar kullanýlmaktadýr. Sol hemis-
ferde lateralize özellik gösteren bazý Pick vakalarýna
"primer progresif afazi" denilmektedir (Mesulam
1987). Bazý durumlarda progresif anomi olabilir.
Akýcý olmayan afazi, dizartrik veya telegrafik
konuþma þeklinde tablolar oturabilir. Hasta çoðu
kez de konuþma bozukluðunun farkýndadýr. Sað
hemisfer tutulumu þeklindeki Pick hastalýðý varyan-
týnda psikoz, þaþkýnlýk, dini inançlarýn ön planda
olmasý, empati eksikliði, düzleþmiþ affekt görülür
(Mendez ve ark. 1993). 

Pick hastalýðý parietal loblarý, talamusu, substan-
siya nigrayý da tutabilir. Frontotemporal demans ile
birlikte unilateral veya asimetrik parietal lob, bazal
ganglia, beyin sapý bazofilik inklüzyonlarýn birlikte
olduðu tablo kortikobazal dejenerasyon olarak
adlandýrýlýr (Barber 1995, Kirshner ve ark. 1984).
Bu hastalarda asimetrik parkinsonizm, ideomotor
apraksi, myoklonus, yabancý el sendromu gibi
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Tablo 3. Frontotemporal demanslarýn histolojik
özelliklerine göre sýnýflamasý

Pick cisim demansý

Kortikobazal dejenerasyon

Ayýrdedici histopatolojisi olmayan demans

Ubikutinlenmiþ tau negatif noneozinofilik inklüzyonlu
demans

Bazofilik inklüzyon cismi hastalýðý

Progresif subkortikal gliozis
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durumlara rastlanmaktadýr. Pick hastalýðýnda kom-
pulsif davranýþlar daha çok ürinasyon, barsak
hareketi, oral davranýþ, dokunma, guruldama, hýr-
lama þeklinde davranýþ modelleri gösterir. 

Pick hastalýðýnýn nedeni bilinmemektedir. Genetik
geçiþten bahsedilmekte bunun da poligenik modi-
fikasyonla otozomal dominant olduðu belirtilmek-
tedir (Miller ve ark. 1997). Kromozom 17'de defekt
olduðu belirtilen demans-parkinsonizm-disin-
hibisyon sendromu dýþýnda kesinlik kazanmýþ oto-
zomal geçiþten pek bahsedilmemektedir (Hodges
2001, Mendez ve ark. 1996). Aile öyküsünün Pick
hastalarýnda %50 oranýnda bulunduðu
düþünülürse AH gibi bazý risk faktörlerinden þüphe
etmek mümkündür. Pick hastalýðýnýn yaþam süresi
ortalama 2-5 yýl kadardýr. Her iki cinste de ayný
oranlarda görülür. 

Pick hastalýðý frontotemporal demanslarýn %25-
30'unu oluþturur. AH'den daha erken dönemlerde
baþlamaktadýr. Genellikle AH baþlama yaþý 65
olarak kabul edilirse Pick hastalýðýnýn baþlama yaþý
55 yaþ civarýdýr. Geniþ araþtýrmalarda bütün
demanslarýn %5-10'unu teþkil ettiði belirtilmektedir
(Lezak 1993, Levy ve ark. 1996). Klinik olarak
AH'den ayýrt etmek oldukça güçtür. Ancak görün-
tüleme yöntemleriyle lokalize beyin tutulumunun
olmasý tanýda en önemli özelliðini teþkil eder.
Presenil baþlangýçlý olmasý, nonkognitif fonksiyonel
davranýþ deðiþikliklerinin ve frontal veya anterior
temporal lob tutulum bulgularýnýn aðýrlýklý olmasý
gibi özellikleriyle AH'den ayýrt edilebilir. Klinik
demans evreleme skalasý (Clinical Dementia
Rating), Reisberg'in global deteriorasyon skalasý ile
mental fonksiyon testlerinde AH'ye göre daha yük-
sek puanlar almasý beklenir. AH'de yaygýn kortikal
atrofi ve SPECT, PET'de bilateral posterior tempo-
ral parietal hipoperfüzyon veya hipometabolizma
vardýr. Eksekütif fonksiyonlar AH'dekinden daha
fazla etkilenir (Barber 1995, Copeland ve ark.
1992, Friedland 1993, Mendez ve ark. 1993).
Konstrüksiyonel yetenek ve hesaplama fonksiyon-
larý genellikle Pick hastalýðýnda korunur.
Nöropatolojik incelemelerle Pick argirofilik inklüz-
yonlar (Pick cisimleri), Pick hücreleri, massif
nöronal kayýp, astrogliozis, laminer spongiozisin
varlýðý önemli bulgulardýr (Gauthier 1999, Hodges
2001, Miller ve ark. 1997). Frontotemporal loblar-

da asimetrik atrofi, posterior temporal, parietal,
oksipital loblar relatif olarak korunur. Ayrýca geniþ
ve çok sayýda enfarkt, nörofibriler yumaklar, Lewy
cisimleri, oligodendroglial argirofilik inklüzyon-
larýn, amiloid plaklarýn olmamasý gerekir (Lund-
Manchester Groups 1994).

Familyal progresif subkortikal gliozis, klinik olarak
Pick'e benzer, burada yavaþ ilerleyen temporal
demans vardýr. Bunda otozomal dominant geçiþ
olmasý, subkortikal beyaz cevherde derin kortikal
katlarda inklüzyon cisimleri olmaksýzýn fibriler
astrositozis vardýr. Bu hastalýk bazen Pick
hastalýðýnýn subtipi þeklinde de deðerlendirilmiþtir
(Caselli ve ark. 1992).

Laboratuvar incelemeleri

Öncelikle sistemik nedenli demansa iliþkin neden-
ler ekarte edilir. Komplet kan sayýmý, elektrolitler,
vitamin B12 deðerleri, tiroid fonksiyon testleri, sifi-
liz için floresan trepanoma antibadi, VDRL testleri,
antinükleer antibadiler, diðer toksik ve metabolik
nedenlere baðlý tetkikler, üriner, karaciðer fonksi-
yonlarý, eritrosit sedimantasyon hýzý. 

Parkinsonizm ve hareket bozukluklarý varsa serum
seruloplazmin, üriner bakýr, periferik yayma,

Enfeksiyon hastalýðý bulgularýyla birlikte görülü-
yorsa menenjitlerin ekarte edilmesi için lomber
ponksiyon, HIV serolojisi, lyme serolojisi,

Metastatik kanser araþtýrmalarý,

EEG,

Arilfosfataz A (metakromatik lökodistrofi),

Uzun zincirli yað asitleri (adrenolökodistrofi),

Görüntüleme yöntemleri (BBT, MRG):
Frontotemporal atrofi,

PET, SPECT: Frontal ve temporal hipometabolizm,
hipoperfüzyon,

Genetik inceleme (Apo E4),

Beyin biopsisi (kesin taný): Nöronal kayýp, gliozis,
Pick cisimciði. 

Frontotemporal demansýn nöropatolojikal
diagnostik özellikleri

1. Pick argirofilik inklüzyonlar (Pick cismi), nöron
sitoplazmasýnda kabarcýklar,
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Davranýþ Bozukluklarý

Sinsi baþlangýç ve yavaþ progresyon,

Kiþisel bakýmda erken kayýp (personel hijyenin ve kýlýk
kýyafetin ihmali),

Sosyal iliþkilerin erken kaybý (sosyal izolasyon, suç iþleme,
lüzumsuz alýþveriþler yapma, ev eþyalarýný gereksiz satma ve
daðýtma, baþkalarýný önemsememe, aldýrmama, sonucu
düþünmeden anormal davranýþlarda bulunmalar, baþkalarýy-
la aþýrý tartýþma, kanunsuz iþlere meyil),

Disinhibisyonla ilgili erken iþaretler (seksüalite, þiddet
davranýþý, uygunsuz þakalar, yerinde duramama gibi, verbal
saldýrýlar, uygunsuz ve argo konuþmalar, konu dýþý tuhaf
konuþmalar, uygunsuz giyimler),

Mental rijidite ve fleksibl olmama,

Hiperoralite (oral alýþkanlýklarda deðiþiklik, aþýrý yemek
yeme, hýzlý yeme, aþýrý sigara içimi ve alkol kullanýmý, objeleri
oral yoklama eðilimi),

Sterotipik ve perseveratif davranýþ özellikleri (Serserice
dolaþma, mannerizm, alkýþlama, þarký söyleme, dans etme,
dini eðilimlere aðýrlýk verme, giyim ve tuvalet alýþkanlýklarýn-
da deðiþme, ani iþini terketmeler),

Þaþkýnlýk, impulsivite, impersistans davranýþlar, kompulsivi-
te,

Çevredeki objeleri aþýrý inceleme eðilimi ve titizlik (caddede-
ki levhalarýn, koridordaki tabelalarýn ezberlenmesi eðilimi),

Seyahat etme eðilimi,

Hoþgörünün erken kaybý.

Affektif semptomlar

Depresyon, anksiyete, aþýrý duyarlýlýk, intihar düþünceleri,
fikse fikirler, delüzyonlar,

Hipokondriazis, aþýrý somatik ilgilenme,

Emosyonel kayýtsýzlýk ve ilgisizlikler (empatinin azalmasý,
emosyonel cevapsýzlýk ve farkýna varmamazlýk, apati),

Amimia, aspontanite ve hareketsizlik.

Konuþma bozukluklarý

Konuþmanýn progresif azalmasý (aspontanite ve akýcýlýkta
azalma),

Konuþmada sterotipiler (kelime, cümle ve konularýn devam-
lý tekrarý),

Ekolali ve perseverasyon,

Geç mutizm.

Fizik Bulgular

Erken dönemlerde primitif refleksler,

Erken inkontinans,

Geç akinezi, rijidite ve tremor,

Düþük ve labil kan basýncý deðerleri.

Ýncelemeler

Klinik demans bulgularý yanýnda çoðu kez normal EEG,

Beyin görüntülemelerde (strüktürel, fonksiyonel veya her
ikisinde): Predominant olarak frontal ve anterior temporal
anormallikler veya her ikiside atrofik. Prefrontal veya anteri-
or temporal atrofi Pick hastalýðý için spesifiktir. Görüntüleme
metodlarýndaki atrofiden önce PET ve SPECT çalýþmalarý
frontal hipometabolizmayý gösterebilir. Bu bulgularýn
nöropatolojik olarak da korelasyonu taný koydurucudur. 

Nöropsikolojik olarak frontal lob testlerinde önemli bulgu-
larýn varlýðýyla birlikte ciddi amnezi afazi veya spasyal bozuk-
luklarýn yokluðu-Progresif afazi sendromlarý ayrý klinik antite
olarak incelenmektedir ve çoðu kez frontotemporal
demanslarýn sýk görülen nedenleri arasýnda yer almaz. 

Tanýyý Destekleyen Özellikler

65 yaþtan önce baþlamasý,

Pozitif aile hikayesi veya rölatif olarak benzer hastalýkla ilgili
aile hikayesinin bulunmasý,

Bulber paralizi, musküler zaafiyet, fasikülasyonlar (motor
nöron hastalýðýyla ilgili bulgularýn varlýðý).

Diagnostik Dýþlanmasý Gerekli Durumlar

Erken dönemde ciddi anterograt amnezi (amnezinin sosyal
dezoryantasyon, lisan ve eksekütif fonksiyonlardan daha
belirgin bozukluðu),

Nörolojik muayenede tipik Parkinson hastalýðý olmadan
ekstrapiramidal özelliklerin varlýðý,

Ýktal belirtilerle ani baþlangýç,

Baþlangýçta kafa travmasý hikayesi,

Erken dönemlerde ciddi amnezi,

Erken spasyal dezoryantasyon,

Erken dönemde ciddi apraksi,

Myoklonus,

Serebellar ataksi,

Koreoatetoz,

Kortikal bulber ve spinal defisitler,

Erken dönemde ciddi EEG patolojileri,

Beyin görüntülemede predominant postsentral strüktürel
veya fonksiyonel defisit, multifokal serebral lezyonlar,

Laboratuvar incelemelerinde beyin tutulum bulgularý veya
inflamatuar bozukluklarla ilgili bulgular (multipl skleroz, sifi-
liz, AIDS ve herpes simpleksle ilgili).

Relatif olarak dýþlanmasý gerekli durumlar

Tipik kronik alkolizm durumu,

Devamlý hipertansiyon,

Vasküler hastalýk hikayesi (anjina, klaudikasyon).

Tablo 4. Frontotemporal demansýn klinik taný özellikleri (Lund-Manchester Groups 1994)



2. Pick hücreleri (balonlaþmýþ hücreler), süngerim-
si hücreler,

3. Massif nöronal kayýp, astrogliozis, spongiozis,

4. Nörofibriler yumak, oligodendroglial argirofilik
inklüzyonlar, amiloid plak bulunmamasý.

Frontal ve anterior temporal loblarda simetrik kon-
volusyonal atrofileri içine alýr. Çevre dokularda
önemli derecede ayný özellikler görülmez. Bazý
ciddi atrofilerde ventriküler sistemlerde frontal
geniþlemeler sözkonusudur. Genellikle striatum,
amigdaller, hipokampusta gros atrofi yoktur. Ciddi
tutulumlarda az olarak etkilenebilirler ama taný
koydurucu özellikte deðildir. Mikroskopik olarak;
korteksin frontal konveksitesinde, bazen de
orbitofrontal kortekste, sýklýkla temporal korteksin
anteriorunda, nadiren posteriorunda ve singulat
girusda atrofik deðiþiklikler, mikrovakuolasyon,
hafif veya orta derecede özellikle lamina l ve lll
tabakalarýnda astrositik gliozis, Lamina ll ve lll'de
atrofiler, distrofik nöritler, substansiya nigrada
bazen pigmente nöronlar olur. Ýntranöral inklüzyon
cisimcikleri, Lewy cisimler, pigmente nöronlarda
kayýplar, beyaz cevherde astrositik gliozis ile birlik-
te subkortikal U lifleri, bazen miyelin kaybý,
iskemik beyaz cevher tutulumlarý da olabilir.
Superior temporal girus çoðunlukla korunur. Pick
hastalýðý için atrofinin frontal ve temporal kortekste
olmasý yanýnda amidaloid-hipokampal strüktür-
lerde olmasý önemlidir. Parietal korteks gibi korpus
kallozum, anterior komissür atrofiden korunur.
Superior temporal (daha çok 2/3 veya 1/3 poste-
rior kýsýmlarý), oksipital korteks, pre ve postsentral
girus etkilenmez. Pia araknoidde kalýnlaþma, vent-
riküllerde geniþleme olur. Subkortikal strüktürler de
(talamus, subtalamik nükleus, substansiya nigra,
globus pallidus, amigdaloid nükleus, Meynertin
bazal nükleusu ve diðer beyaz cevher) etkilenebilir
(Mendez ve ark. 1993, Miller ve ark. 1991, Litvan
ve ark. 1997). 

Pick hastalýðý için spesifik mikroskopik özelliklerin
baþýnda belirli bölgelerdeki nöronlarda þiþme,
sitoplazma içinde argentofilik (Pick) ihtiva eden
cisimcikler olmasýdýr. Bunlar da daha çok temporal
lob medial kýsýmlarýnda, hipokampustadýr (Lund-
Manchester Groups 1994). Ancak bir kýsým araþtýr-
macýlar hipokampal girusun amigdaloid nük-
leuslardan daha sonra tutulduðu veya korunduðu

görüþündedir (Rahman ve ark. 1999). Kortikal
nöronlarýn balonlaþmasý daha çok frontal korteks-
tedir. Pick hastalýðýnda hemen hemen bütün
vakalarda korteks ve subkortikal beyaz cevherde
aðýr astrositik gliozis, miyeline liflerde azalma,
nöronal kayýp görülmüþtür. Ayrýca atrofik bölge-
lerde senil plaklar ile Alzheimer nörofibriler
deðiþiklikler de görülebilir (Galasko 1994, Harasty
ve ark. 1999). Hipokampal nöronlarda granülo-
vakuoler dejenerasyon sýk deðildir. Pick cisimler
sferik, argentofilik, intranöral inklüzyonlardýr. 10-
20 nm düz nörofilamentler ile 160 nm kývrýmlý fib-
rillerden teþekkül eder genellikle neokorteks lll-Vl,
ll-lll ve V-Vl tabakalarýný tutar (Brun 1993). 

Mendez (1996) frontotemporal demanslarý
Alzheimer tipi demanslarla karþýlaþtýrarak yaptýðý
çalýþmada çizme ve hesaplama fonksiyonlarý
yönünden AH'den daha iyi olduðunu belirtmekte-
dir. Araþtýrmalarýn çoðunda hafýza baþta olmak
üzere mental fonksiyonlarda total kayýp AH
lehinedir (Kertesz 1998, Miller ve ark. 1997,
Rosser 2001). Davranýþsal ve emosyonel bozuk-
luklarýn frontotemporal demanslarda daha sýk
olduðu görülür. Lezak (1993), Pick hastalýðýnda
kognitif deðiþikliklerin personalite ve davranýþ
deðiþikliklerini takip ettiðini belirtir. Kognisyonda
bozukluk olduðu zaman konuþma bozukluðu pre-
dominanttýr (boþ konuþma, yavaþlamýþ, akýcý
olmayan tipte konuþma, parafazi, neologizm).
Diðer yandan disnominin Pick hastalýðýnda önem-
li olduðu belirtilir. Fakat isimlendirme bozukluðun-
dan çok Pick hastalýðýnda 'bilmiyorum' þeklinde
cevaplarýn daha sýk olduðu görülür. Verbal akýcýlýk
da AH'ye göre çok daha erken dönemlerde azalýr.
Kendi bakýmýna dikkat etmeme þeklinde ilk semp-
tom da Pick'de sýktýr. Hafýzanýn genelde baþlangýç-
ta pek etkilenmediði, vizüospasyal bozukluðun
olmadýðý, aritmetik yeteneklerin korunduðu,
eksekutif fonksiyonlarýn diðer demanslardan daha
fazla bozulduðu belirtilmiþtir. AH'den daha fazla ve
daha erken dönemlerde konstrüksiyonel fonksi-
yonlarda azalma olmaktadýr, bu spesifik deðildir.
Daha belirgin olarak Pick hastalýðýnda baþlangýç
semptomlarý genelde personalite deðiþikliði ve
psikososyal davranýþlardýr. Sersemlik, sosyal disin-
hibisyon, karar verme zayýflýðý, kendini kontrol
edememe, apati sýk olarak baþlangýçta görülebilir
(Barber 1995, Friedland 1993, Galasko 1994,
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Levy ve ark. 1996, Mendez ve ark. 1991). Kluver-
Bucy sendromuna benzer bulgular Pick hastalýðýn-
da çok sýk olarak vardýr. Bu tipte impulsivite,
hiperoralite, yiyecekleri ayýrt edememe, kompulsif
ve anlamsýz taktil arama ve araþtýrma hareketleri
vardýr. Bütün bu bulgular AH'de olmaz. Sosyal
davranýþlarýn hastalýðýn ilk dönemlerinde görülme-
si her zaman frontal lob tutulumunu hatýrlatmalýdýr
(Copeland ve ark. 1992, Grossman ve ark. 1988,
Hodges 2001, Miller ve ark. 1991). 

Temporal loblarda bilateral atrofi ile karakterize ve
hiperoralite, hiperseksüalite, personalite deðiþikliði,
davranýþ deðiþikliði þeklinde semptomlarla görülen
Kluver-Bucy sendromu frontotemporal demansta
izlenebilir. Burada hafýzanýn (epizodik hafýza),
vizüospasyal fonksiyonlarýn korunduðu görülür.
Ayný tablo herpes ansefalopatisiyle birlikte de
görülebilir (Joseph 1984, Rossor 2001, Mendez  ve
ark. 1991). 

Familial Pick kompleks hastalýklarýnýn histopatolo-
jik deðiþik formlarýnýn varlýðýyla birlikte 17. kromo-
zomda defekt bulunmuþtur (17 q21-22). Bu kro-
mozom bölgesinde tau proteinleri mikrotübüler
proteinler vardýr. Aslýnda frontotemporal
demanslarda familyal hikaye %38-40'dýr. Apo E4
homozigotluðu sýktýr ve bu vakalar erken dönem-
lerde görülen Pick hastalýðýnda daha fazla bulun-
muþtur (Hodges ve ark. 1992). 

Alzheimer hastalýðýndan ayýrýcý taný özellikleri Tablo
7'de verilmiþtir. Vasküler demanslardan ayýrýmda
görüntüleme metodlarý ile vasküler demans tanýsý
için gerekli kriterlerin deðerlendirilmesi ayýrýcý
tanýyý kolaylaþtýrmaktadýr. Normal basýnçlý hidrose-
fali veya diðer hidrosefaliler ile multipl sklerozdan
ayýrýmda görüntüleme metodlarý klinik açýk deðilse
bile önemli ölçüde deðerlidir. Psödodemanslardan
ayýrýma bu konuda yer verilmemiþtir. 

Asimetrik dejeneratif sendromlardan sol hemisferle
ilgili olanlarýn baþýnda primer progresif azafi
sendromu gelir. Genellikle demans bulgularý
olmadan lisan yeteneðinin izole progresif kaybý
þeklindedir. Bu tip afazilerde lisan bozukluðu
konuþmanýn diðer elementleriyle birlikte olabilir,
baþlangýcý sinsi ancak ilerlemesi belirgindir. Anomi,
anlamada azalma, az konuþma, tereddütlü konuþ-
ma, akýcýlýkta azalma, kekeleme þeklinde olabilir.
Daha çok anlamanýn iyi, konuþma akýcýlýðýnýn
daha belirgin etkilendiði ve fonemik parafazi þek-
lindedir. Diðer kognitif fonksiyonlarda önemli
ölçüde bozukluk yoktur veya belirgin deðildir. Hafif
anterograt amnezi bulunabilir. Öðrenme azlýðý
görülebilir. Baþlangýç dönemlerinde personalite
deðiþiklikleri görülmez. Bu defisit izole olmalýdýr ve
en az 2 yýl gözlenmelidir. Bildirilen vakalarda 5 yýl-
dan sonra afazi ile birlikte nonlinguistik kognitif
becerilerde kayýplar görülmüþtür. Daha çok lisan
akýcýlýðýnda azalma ve anomi ile karakterize
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Tablo 5. Pick hastalýðýnýn dönemlere göre özellikleri

Pick hastalýðý klinik evreleri
Özellik Dönem I Dönem II Dönem III

Personalite Zayýf karar veren Apatetik, Apatik, ajite
dikkatsiz, þakacý aralýklý ajite

Davranýþ Kluver Bucy Kluver-Bucy Aktivitede
sendromu özellikleri progresif azalma

Lisan Anomi, Transkortikal Ekolali
boþ konuþma sensorial afazi Mutizm
Sterotipik verbal
output

Hafýza Normal Relatif intakt Azalýr

Vizüospasyal yetiler Normal Relatif intakt Azalýr

Kalkuli Normal Relatif intakt Azalýr

Motor sistem Normal Normal veya Progresif
Ekstrapiramidal rijidite spastisite



vakalar bildirilmiþtir. Konstrüksiyonel apraksi, oro-
fasiyal dispraksi veya akalkuli görülebilir (Mesulam
1987, Kertesz 1998, Scheltens ve ark. 1990,
Snowden ve ark. 1992).

AH ve Pick hastalýðýnda izole afazi sendromu ile
baþlayan jeneralize kognitif yýkýmla seyreden
vakalar olabilir (bir veya iki yýl içinde) veya afazi
silik de olsa diðer semptomlardan önce baþlaya-
bilir. Bulgular Pick hastalýðý, veya diðer frontotem-
poral lob dejenerasyonlarý ya da Lewy cismi
hastalýðý gibi özellikler gösterebilir. AH'nin lokal
formu veya Pick hastalýðýnýn varyantý þeklinde de
olabilir. Herediter disfazik demans ile iliþkisi
konusu aydýnlýk kazanmamýþtýr. 

Lisanýn semantik komponentlerinde daha belirgin
azalmayla progresif akýcý afazi þeklinde ve lisanýn
diðer yeteneklerinin korunduðu afazi tipleri seman-

tik progresif primer afazidir. Bu þekilde görülmesi
çok daha nadirdir. Bu tür vakalara "semantik
demans" da denilmektedir. Kelime veya objelere
iliþkin anlam kaybý belirgindir. Personel bilgiler
veya geçmiþ hafýza iyi korunmuþtur, verbal hafýza
kaybý varsa ilerleyicidir ve belirli bir dönem sonra
da nonverbal hafýzaya iliþkin bilgileri içerir. Fakat
hafýza kaybýnýn erken dönemde belirgin olmamasý
gerekir (Kertesz 1998). 

Primer progresif afazide anlama bozukluðu olan
hastalarýn yani semantik semptomlarýn leksikal
olanlardan daha ciddi olduðu, akabinde demans
geliþtiði görülmüþtür. Davranýþ deðiþiklikleri bulu-
nan ve progresif Parkinsonizm bulgularý olan
hastalarda anomi, ekspressif afazi ve özellikle anla-
ma bozukluðu da varsa demans geliþmekte ve
sonuçta çoðunun mutizm tablosuyla sonlandýðýný
belirtmektedir (Mesulam 1987). Çoðu vakada
progresif afazi jeneralize demansýn bir ön bulgusu
olduðu þeklinde yorumlanmaktadýr. Sol hemisfer
defekti (kortikal atrofi) özellikle sol temporal lob
anterior bölgelerde yoðunlaþan atrofi tesbit edilen,
anomisi belirgin olan anlama bozukluðu (semantik
afazi) bulunan vakalarýn demansýn prekürsör bul-
gularý olabileceði, daha çok da yavaþ ilerleyen
frontotemporal demans geliþtiði belirtilmektedir
(Brun 1993). 

Progresif apraksi: Ýzole, çoðu kez unilateral apraksi
ile birlikte yýllar içinde ekstrapiramidal semptom-
larýn geliþtiði bir sendromdur. Nöropatolojik özelliði
bunun da tam kesinlik göstermemektedir.
Substansiya nigrada nöronal kayýp vardýr. Fibriller
tau pozitif inklüzyonlar görülmüþtür. Parietal kor-
tekste daha belirgin nöronal kayýp ve gliozis vardýr.
Klinik tablonun ilerlediði belirtilmektedir. Ýlerleyici
veya geriye dönmeyen bir apraksi asýl semptomu
teþkil etmektedir (Caselli ve ark. 1992). 

Kortikobazal dejenerasyon: Her iki serebral kor-
tikal ve bazal gangliyonlarýn fonksiyon bozukluk-
larýyla karakterize bir sendromdur. Sebebi bilin-
meyen belirgin aile hikayesi ve genetik
göstergelerin bulunmadýðý, otoimmün özelliði
olmayan dejeneratif bir durum söz konusudur.
Orta ve ileri yaþlarda görülür (60-65). Vakalarýn
%30'unda demans vardýr. Progresif asimetrik
rijidite ve apraksi sendromlarý ile karakterizedir,
konuþma apraksisi, frontal lob bulgularý ve erken
dönemlerde ciddi kognitif defisit ile seyreder.
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Tablo 6. Pick hastalýðýnýn ayýrýcý tanýsýnýn yapýlmasý
gereken durumlar

Vasküler demanslar

Alzheimer hastalýðý

Normal basýnçlý hidrosefali

Huntington kore

Progresif subkortikal gliozis

Frontotemporal kitle lezyonlarý

Ýzole amnestik sendromlar

Striatonigral dejenerasyon

Olivopontoserebellar dejenerasyon

Progresif supranükleer palsi

Kortikal bazal gangliyonik dejenerasyon

Motor nöron hastalýðýyla birlikte demans

Frontal lob epilepsisi

Kafa travmalarý ve sekeli

Enfeksiyonlara baðlý demans (HIV, herpes)

Huntington hastalýðý

Herediter metabolik hastalýklar

Multipl sistem atrofileri

MS

Marchiafava-Bignami hastalýðý

Jakob-Creutzfeld hastalýðý

Lewy cismi demansý

Depresyon

Mani

Psikoz

Metakromatik lökodistrofi

Primer progresif afazi



Kortikal tutuluma iliþkin olarak: Apraksi (ideas-
yonel veya ideomotor), kortikal sensoryal bozuk-
luklar, yabancý el fenomeni, frontal lob primitif
refleksleri, Babinski, okuler hareket bozukluklarý,
disfazi görülür. Praksi bozukluklarý el ve parmak
hareketlerindeki beceriksizlik þeklinde belirgindir.
Bu erken dönemlerin bulgusu olabilir. Dinamik
motor eksekütif hareketler (temporal organizasyon,
parmak becerilerinin azalmasýyla ortaya çýkan
bozukluklar) þeklindedir. En sýk görülen apraksi
formu ideomotor apraksidir, konstrüksiyonel
bozukluk da eþlik edebilir. Lisan bozukluklarý
(kelime bulma güçlüðü, leksikal akýcýlýkta azalma,
transkortikal motor afazi, progresif fonemik bozuk-
luklar) görülür ama apraksi kadar spesifik deðildir.
Sensoriyal ihmal, vizüospasyal ihmal, öðrenme
kusuru ve davranýþ bozukluklarý daha geç dönem-
lerde görülür. Frontal ve parietal korteks tutulumu-
na iliþkin bulgular hakimdir. Bazal gangliyonik
tutulumla ilgili olarak; rijidite, akinezi, düþme ve
dengesizlikler, distoni, atetoz, miyoklonus ve
dizartri vardýr (Joseph 1996). 

Demans genelde geç dönemin bir bulgusudur. En
sýk görülen semptomlar: hantallýk, kaslarda sertlik,
jerkler ve ekstremitelerde sensoryal bozukluklardýr.
Hastalarýn 1/3'ünde yürüme bozukluðu vardýr.
Semptomlar baþlangýçta asimetriktir. Semp-
tomlarýn genelde tedaviye cevabý iyi deðildir (le-
vodopa ve diðer ilaç tedavilerine cevap yoktur).
Klinikte önemli kriterler: Kronik progresif seyir,
baþlangýçta asimetrik tutulum özellikleri, yüksek
kortikal fonksiyon bozukluklarýndan ideomotor
apraksi, kortikal ve sensoryal kayýp, yabancý el
sendromu bulunmasý, rijit-akinetik sendromu içine
alacak þekilde hareket bozukluklarý (distonik
ekstremite ve spontan veya refleks miyoklonus). 

Parkinson hastalýðýnýn dominant klinik görünümü
bradikinezi, rijidite ve tremor gibi motor sistemler-
le ilgili anormalliklerdir. Motor fonksiyonlarda
kýsýtlýlýkla beraber kognitif fonksiyonlarda da ileri
derecede azalmalar olmaktadýr. Kognitif fonksiyon
bozukluklarý Parkinson’da %20-80 arasýnda
deðiþen sýklýklarla görülmektedir (Lezak 1993).
Parkinson hastalýðýnýn (PH) deðiþik dönemlerinde
demans sýklýðý da deðiþir, %3 ile 90 arasýnda
görülmektedir. Yeni araþtýrmalarda bu oran daha
dar sýnýrlarda (%20-40 arasýnda) belirtilmiþtir.
Demansýn çok hýzlý ilerleyici olmadýðý ve güç izole

edildiði bilinir. Ya sadece subkortikal özelliklerde
kognitif deðiþikliklerle veya AH gibi veya onunla
birlikte görülen formlarý vardýr. Diagnostik kriterleri
ve risk faktörleri de gözönüne alýnýrsa Parkinson
demansýn vasküler demanslardan daha iyi prog-
noza sahip olduðu görülmüþtür. Ancak toksik fak-
törlere baðlý geliþen parkinsonizmde durum böyle
deðildir. Parkinson’da demansýn karakteristiði
progresif eksekutif fonksiyonlarda azalma, hafýza
bozukluðu ve vizüospasyal yetenekte azalma ile
afazi, apraksi ve agnozinin pek görülmemesidir.
Parkinson’da kognitif bozukluklar frontal lob özel-
likle de prefrontal korteks tutulumu gibi bulgular
verir. Parkinson’da kognitif bozukluklar konvek-
sitenin anterior kýsmýnda kortikal atrofi ile birlikte-
dir (eksekutif planlama, kognitif yavaþlama,
verimliliðin azalmasý, harekete baþlamada azalma).
Dikkat defisiti, hafýza ve öðrenmede azalma,
vizüospasyal disfonksiyon, deðiþik verbal bozuk-
luklar, eksekutif fonksiyonlarda bozukluklar, per-
sonalite ve emosyonda deðiþiklikler görülmektedir
(Karaman 2000). 

Lewy Cismi Demansý: Demans, parkinsonizm bul-
gularý ve nöropsikiyatrik bozukluklar ile seyreden
ve biyopsi, otopsi bulgularýnda Lewy cisimciðine
rastlanan gruptur. Subkortikal nükleuslarda eozi-
nofilik stoplazmik Lewy cismi inklüzyonlarýnýn
bulunduðu dejeneratif bir hastalýk olarak kabul
edilmektedir (Benton ve ark. 1993, Joseph 1996).
Hafýza kusurundan önce davranýþ bozukluklarý ve
hezeyanlarýn olduðu, dalgalý kognitif bozukluk ve
sýk halusinasyonlarýn görüldüðü AH'den daha
deðiþik klinik seyrin bulunduðu demanslardýr.
Klinik olarak sýk ve nedeni bilinmeyen þuur bozuk-
luklarýnda veya akut konfüzyon ataklarýnda Lewy
cismi demansýndan þüphe edilmelidir.
Dalgalanmalar gösteren kognitif bozukluk, görsel
ve iþitsel halusinasyonlar, paranoid sanrýlar
AH'den sýktýr. Diffüz Lewy cismi demans için
ekstrapiramidal bulgularýn olmasý önemlidir.
Açýklanamayan deliryum epizodlarý olabilir.
Vakalarýn büyük kýsmýnda (%70-80) hafýza ve
diðer kognitif fonksiyon bozukluklarý vardýr. Bazen
hafif ekstrapiramidal özellikler ile birlikte, nörolep-
tiklere aþýrý hassasiyet ve çabuk yan etkiler, tekrarlý
ve izah edilemeyen düþme ataklarý görülür.
Hastalýkta motor semptomlar ile psikiyatrik bulgu-
lar iç içedir. Vizüel halusinasyonlar gece artar.
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Dalgalanmalar gösteren þuur bozukluklarýyla birlik-
te dalgalý kognitif fonksiyon deðiþiklikleri ve psiki-
yatrik semptomlarýn bulunmasý önemlidir. Psikotik
semptomlar ani baþlayabilir, geceleri artar.
Nöropsikiyatrik özellikler hastalarýn %60-70'inde
olur. Erken dönemlerde psikiyatrik semptomlar sýk
görülür. Genelde ekstrapiramidal belirtiler daha
geç dönemlerde görülür. 

Huntington hastalýðý herediter (otozomal domi-
nant) bir hastalýktýr. Dördüncü kromozomun kýsa
bacaðýnda defekt tesbit edilmiþtir. Ýnvolonter, spaz-
motik ve tortuoz hareketlerle karakterize, kognitif
ve personalite deðiþiklikleri de yapan ve prognozu
iyi olmayan dejeneratif beyin hastalýðýdýr. Has-
talýðýn geç dönemlerine kadar mental semptomlar
olmamakla birlikte belirli bir döneminde olabilir.
Hastalýðýn baþlangýç zamaný ve motor semptom-
larýn aðýrlýðýyla ilgili deðildir. Hafýza, kompleks
psikomotor aktivite, vizüospasyal yetenekte azal-
ma, depresyon, personalite deðiþikliði, psikotik
özellikler, anksiyete semptomlarý sýktýr. Hastalýkta
progresif olan triad: Hareket bozukluklarý, kognitif
defisit ve psikiyatrik bozukluklardýr. Progresif
intellektüel yýkýmýn yarattýðý tablo demanstýr, çoðu
kez de psikiyatrik semptomlarla birliktedir. Demans
bütün Huntington'lularýn akibetidir. Ancak hiçbir
zaman baþlangýç semptomu deðildir. Ortalama
korenin baþlamasýndan 5 ile 30 yýl sonra
görülmektedir. Demans subkortikal demans özel-
liðindedir. Mental yeteneklerde ilerleyici azalma
(bradifreni), dikkatte azalma, problem çözme ve
karar vermenin azalmasý, alýþýlmýþ hareketleri ya-
pamama, unutkanlýk ve apati ile birlikte depresyon
vakalarýn hemen hemen yarýsýnda ortak bulgular
þeklindedir (Galasko 1994, Karaman 2000). 

Progresif supranükleer palsi: Ekstrapiramidal
semptomlarla ve vertikal bakýþýn etkilendiði oftal-
moplejiyle kararekterize dejeneratif özelliktedir.
Subkortikal demans, motor disfonksiyon, kognitif
bozukluk, emosyonel ve personalite deðiþikliði ile
seyreden bir hastalýktýr. Subkortikal strüktürlerde
progresif dejeneratif deðiþikliklerle seyreder ve kor-
tikal, primer olarak da prefrontal bölge subkor-
tikokortikal interkonneksiyonun etkilenmesiyle
fonksiyon bozukluðu gösterir. Afazi, apraksi,
agnozi pek görülmez. AH'ye göre verbal akýcýlýkta
azalmanýn daha çok olmasý ve hafýzanýn fazla
bozulmamasý gibi özellikleriyle farklýlýk gösterir. 

Striatonigral dejenerasyonda putamen, primer
motor korteks, orbitofrontal korteks, substansiya
nigrada dejenerasyon vardýr. Spatial working
memory ile birlikte diffüz frontal korteks fonksiyon
bozukluðu yönünden PH'ye benzer. Frontal kor-
teksin tümüne iliþkin semptomlar vermez, PH'den
daha kýsýtlýdýr. Striatal nöronlarda yaygýn hasar,
dopaminerjik efferent yollarýn etkilenmesine iliþkin
bozukluklar sorumlu tutulur (Karaman 2000). 

Multipl sistem atrofi: Sporadik ekstrapiramidal,
serebellar disfonksiyon ve otonomik yetmezlikle
seyreden dejeneratif sendromdur. Striatonigral
dejenerasyon, olivopontoserebellar atrofi bunun
deðiþik formlarý þeklinde olabilir. Kesin taný için
bazal gangliyonlar, inferior olivalar, pons, serebel-
lum, beyin sapý ve spinal kordda otonomik nük-
leuslarýn dejeneratif deðiþiklikleri gözlenmelidir.
Baþlangýç bulgularý vakalarýn %97'sinde otonomik
disfonksiyonla ilgilidir. %50 vakada Parkinson bul-
gularý olur. Demans veya kognitif fonksiyon bozuk-
luðu sýk deðildir. Tablonun ileri dönemlerinde rast-
lanýr (Lezak 1993). 

Multisistem herediter tauopatiler: 17 ve 3 nolu kro-
mozomal defekt ile birlikte bulunan Parkinson ve
demans sendromlarý vardýr. AH'den daha erken
yaþlarda baþlar, 5-10 yýlda bütün klinik tablolar
yerleþir. Frontal lob davranýþ özellikleri ilk görülen
semptomlardýr (disinhibisyon, hiperfaji). Ayrýca
hafýza kaybý, anomi, konstrüksiyonel apraksi,
konuþma ve hesaplama bozukluklarý görülür.
Bütün hastalarda zamanla parkinsonizm geliþir,
levodopa cevabý alýnmaz. Postüral bozukluk, bazen
de geç dönemlerde amyotrofi olur. Nöropatolojik
olarak ciddi frontotemporal atrofi, nöronal kayýp
spongioform deðiþiklikler, substansiya nigrada
gliozis vardýr. Nörofibriler yumak, Lewy cismi,
amiloid plak bulunmaz (Rahman ve ark. 1999). 

Olivopontoserebellar atrofi: Genelde serebellar
ataksiyle baþlayan ve yürüme bozukluðunun
görüldüðü serebellar ve beyin sapý atrofisinin esas
olduðu bir sendromdur. Demans bundan sonra
ikinci sýklýkla görülen semptomdur, bazen
baþlangýç bulgusu da olabilir. (%60 oranýnda belir-
tilir). Piramidal semptomlar, involanter hareketler,
Parkinson semptomlarý oftalmopleji ve sfinkter
bozukluklarý vakalarýn 1/4 veya 1/5'inde görülür. 
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Tablo 7. Frontotemporal demanslarýn Alzheimer hastalýðýyla karþýlaþtýrýlmasý

Frontotemporal demans Alzheimer hastalýðý

Demanslarýn %5-10'u %60'ý

Baþlangýç yaþý daha erken (65'ten önce) 65 yaþ ve sonra

Davranýþ bozukluklarý

Sessiz baþlangýç %60 %80

Personalitenin erken kaybý %60 %5

Sosyal uyumsuzluk %60 %5

Erken disinhibisyon %50 %5

Mental rijidite, inatçýlýk %65 %25

Hiperoralite %73 0

Sterotipi-perseveratif davranýþ %55 %5

Ýmpulsivite, þaþkýnlýk, dalgýnlýk %80 %15

Avare dolaþma %70 %40

Çocuksu davranýþlar %40 %15

Affektif bozukluklar

Depresyon, delüzyon, anksiyete %50 %50

Hipokondriazis, garip, tuhaf meþguliyetler %20 %15

Emosyonel ilgisizlik %75 %20

Amimi %70 %20

Konuþma bozukluklarý

Konuþmada progresif azalma %80 %5

Konuþmada sterotipiler %66 %6

Ekolali, perseverasyon %35 %20

Geç mutizm %29 %5

Spasyal oryantasyon-praksi %96 %16

Frontal korteks motor bulgularý (primitif refleksler) emme, yakalama + -

Ýnkontinans erken yok veya geç

Motor sistemle ilgili diðer

Patolojik refleks +, - -

Akinezi + +

Rijidite + (%30) + (%20)

Tremor +, - (%10-20) +, - (%20)

Hafýza kaybý +, - (%50-60) + (%95)

SPECT'de hipopefüzyon anterofrontal temporoparietal

temporal post. temporal, parietal

Genetik özellikler Ch. 17 (*) Ch. 19, 21, 4, 1

Histopatolojik nöronal atrofi nöronal atrofi

Pick cismi nöritik plak

(%20 klasik Pick cisimciði) nörofibriler yumak

Atipik intra ve ekstrasellüler inklüzyonlar

Görüntüleme metodlarý (BBT, MRG) Frontotemporal atrofi Global atrofi

(simetrik-asimetrik) (simetrik)

Eksekütif fonksiyonlarda bozukluk + (daha çok) +

Konstrüksiyon daha iyi (%80-90 normal) %30-40 normal

Hesaplama %70-80 normal %20 normal

Çizme, yazma %60 bozulmuþ %50-60 bozuk

Oryantasyon Çok bozuk bozuk

Nonkognitif davranýþ deðiþiklikleri major bulgu (erken) sekonder bulgu

(*) Disinhibisyon demans-Parkinsonizm-amyotrofi kompleksi, striatonigral dejenerasyon, hýzlý familyal progresif parkinsonizm, progresif
subkortikal gliozisde de olabilir (Levy ve ark. 1996, Mendez ve ark. 1993, Miller ve ark. 1997). 
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Pick hastalýðýnýn tedavisi

Hafýzaya etkili veya konfüzyona neden olabilecek
ilaçlarýn kulanýlmamasý veya kullanýyor ise
kesilmesi gerekir (antikolinerjik, sedatif, benzodi-
azepinler). 

Nonsteroid antienflamatuar ilaçlar. Ýbuprofen infla-
matuar reaksiyonu inhibe eder, siklooksijenaz
enzim aktivitesini azaltarak aðrýyý azaltýcý etkisi
vardýr. Prostoglandin sentezini azaltýr. Adultta 200
mg/gün'den baþlanarak arttýrýlýr. 

Vitamin E. Membranlarda serbest radikallerin,
poliansatüre aside etikisini azaltýr, korur. 1000
IU/gün dozda kullanýlýr, iki katýna çýkýlabilir. 

Hormonlar. Östrojen 

Semptomatik tedavi (antidepresanlar, antipsikotik-
ler, antiepileptikler).

Ach E-Ý ilaçlarýn kullanýmýna dair yeterli bulgular
yoktur (Gauthier 1999, Rossor  2001). 
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