Semantik Demans: Bir Olgu Nedeniyle
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Semantik demans progresif dejeneratif demans
nedenlerinden biri olarak son yillarda tanim-
lanan tablolardan biridir (Snowden ve ark. 1989,
Neary ve ark. 1998). Akic afazi ile giden bu tablo,
temporal varyant fronto-temporal demans olarak
da adlandirilmistir (Hodges ve ark. 1993, Hodges
ve ark. 1992).

NOZOLOJI

Manchester-Lund kriterlerine gére fronto-temporal
demans (Lund and Manchester Groups 1984)
olarak adlandirilan Klinik tablolarda nozolojik kar-
masa Pick kompleksi (Kertezs 1997), fronto-tem-
poral lobar dejenerasyon, frontal lob dejenerasyon
(Gustafson 1993) gibi terimlerle devam etmekte-
dir. Bu tanimlamalarda kimi zaman histolojik
degisikliklerin, kimi zaman Klinik sendromlarin
tanimlamada 6ne cikarildigi goérilmektedir. Son
yillarda en fazla kabul goren yaklasim, Neary ve
arkadaslarinin frontal lob ve anterior temporal lob
etkilenmesini diistindiiren klinik tablolarin ¢ ayri
alt tipinin tanimlanmasidir (Neary ve ark. 1998).
Bu tanimlamada ilk tablo fronto-temporal demans
diye tanimlanan ve davranis sorunlarinin eslik
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ettigi ilk tablo, ikincisi ve ticlincist lisan islevlerinin
daha a@irhikli bozuldugu -biri tutuk afazi 6zelligin-
deki progresif afazi, diGeri akic1 afazi niteligindeki
semantik demans- tablolardir. Ote yandan Hodges
ve arkadaglart (1993) lisan islevlerini temel alarak
iki tip fronto-temporal demans tanimlamiglardir,
bunlardan ilki davranis sorunlarinin agirlikli oldugu
ve akicl olmayan afazi tablolarinin da eglik ede-
bildi@i frontal varyant fronto-temporal demans (Fv
FTD), digeri de akic1 afazinin agirlikta oldugu ve
davranis sorunlarinin genellikle izlenmedigi tempo-
ral varyant fronto-temporal demanstir (Tv FTD).
Neary'nin semantik demansa karsilik gelen tablo-
su, Hodges ve arkadaslan tarafindan temporal
varyant FTD olarak adlandirlmistir (Hodges ve
ark. 1993). Bu farkh klinik tablolarin
patolojik/anatomik karsiligi da fronto-temporal
lobar dejenerasyondur. Histolojik olarak izlenen
farkh alt tipler, bitiin bu terminolojiyi daha da kar-
magtk hale getirmektedir: mikrovakuoler veya
sponjioform degisikliklerin izlendigi bir grup (FLD
tipi), gliozisle giden bazen inkliizyon cisimlerin
veya sigkin hucrelerin eglik ettigi bir grup (Pick tipi),
ya da amiyotrofinin izlendigi bir bagka grup (motor
noron hastali@ tipi) (Neary ve Snowden 1997). Bu
tanimlama karmagasi icinde ilk kez frontotemporal
demans ve parkinsonizm gosteren olgularin tau
mutasyonu gosterdigi bulunmus ve bu igleri daha
da karstirmistir (Lendon ve ark. 1998, Poorkaj ve
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Tablo 1. Fronto temporal lobar dejenerasyon: Farkli hiyerarsik diizeylerde tanimlamasi

Klinik sendrom Frontotemporal
demans

~

Progresif afazi

Patolojik/anatomik
tanim

rd

Mikrovakuolasyon
(FLD tipi)

Histolojik tip

Fronto-temporal
lobar dejenerasyon

Gliozis
(Pick tipi)

Semantik demans

v

~

Motor néron
hastalig tipi

Molekiiler/Genetik

'

Taupati (Bir kismi)

ark. 2001). Cunku bu kez de, genetik/molekiiler
tanimlama olarak bazi frontotemporal demansl
olgularin siniflamaya katildig (Pick tipi), bazilarinin
ise katilmadi@i (motor noéron hastaligi tipi ve
mikrovakuoler tip), ayrica progresif suprantkleer
paralizi, kortiko-bazal dejenerasyon gibi tablolarin
da yer aldig1 tauopati gibi yeni terminoloji de kul-
lanilmaya baglamistir (Tablo 1), (Lee ve ark.
2001). Bu karmasa icinde, adlandirma icin Klinik
tablolar1 deskriptif olarak tanimlamak, daha sonra
histolojik ve genetik inceleme ve seriyal arastir-
malarla nozolojik karmasay1 azaltmaya calismak
makul bir yaklagim gibi goziikmektedir.

KLINiK TABLO

Semantik demans da diger frontal ve temporal
lobu tutan klinik tablolar gibi genellikle presenil
cagda ve bazen familyal olarak izlenmektedir
(Snowden ve ark. 1989, Hodges ve ark. 1992).
Hastalarda tipik olarak hem stzel hem de sozel
olmayan materyali anlama bozuklugu mevcuttur.
Hasta hem adlandirma, hem de sdzctkleri anlama
zorlugu gosterir. Konugma akici ve bos, efor gerek-
tirmeyen, gramer olarak dizgiin, bulunamayan
sozciklerin yerine parafazilerin ya da 'sey' gibi
sozcliklerin kondugu bir hale gelir. Tekrarlama da
bozulmustur. Okuma ve yazma akicidir, ancak
okudugu materyali hastanin anlamadig gortlir.
Bu hastalarda ayrica ytiz ve obje tanima bozuklugu
lisan bozukluguna eglik eder. Progresif prosopag-
nozi de bazi olgularda erken bulgular arasindadir.
Hasta objelerin ne ise yaradigini da anlamada
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Tablo 2. Semantik demans sendromunun temel
ozellikleri

Presenil baslangic
Akici afazi, asosiyatif vizuel agnozi

Davranis degisiklikleri (sosyal tavir korunur, daha cok
obsesif 6zellikler belirginlesir)

Minimal norolojik belirtiler
Normal EEG

Beyin gorintileme: Temporal lob atrofisi

zorluklar yagar, ama objeleri birbiriyle eslestirebilir,
ya da kopye edebilir. ileri evrelerde ekolali gelise-
bilir.

Davranig erken ve orta evrelerde siradigi olabilir,
hasta davranis stereotipileri ya da obsesyonel 6zel-
likler gosterebilir. Ama, frontal lob hastaliklarinin
temel 6zelliklerinden biri olan asosyal ve disinhibe
davraniglar bu hastalarda genellikle gortilmez.

Norolojik belirtiler izlenmez ve EEG normal
bulunur, yapisal ve fonksiyonel beyin gortintiileme
asimetrik temporal lob etkilenmesini gosterir
(Tablo 2 ve 3).

NOROPATOLOJI

Noropatolojik olarak, ézellikle orta ve inferior tem-
poral giruslarda olmak tizere temporal loblarda
agir atrofi izlenir, superior temporal girus, oksipital
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Tablo 3. Semantik demans sendromunun néropsikolojik 6zellikleri

Lisan Akici afazi

Sozclklerin anlami kaybolur

Gramer yetenekleri korunur

Adlandirma ve anlama bozulur

Tekrarlama bozulur

Algilama

Algisal eslestirme korunur

Uzaysal yetenekler

Bellek

Obje ve ylz tanimasi bozulur*

Hastalik sliresince korunur

Otobiyografik bellek korunur

Genel bilgilerde bozulma izlenir

*Gorsel semantik demansta sag temporal atrofi belirginken, sézel semantik demansta sol temporal atrofi belirgindir.

ve paryetal korteks gérece korunmustur (Snowden
ve Neary 1993). Frontal loblar, korpus striatum,
globus pallidus, talamus orta derecede atrofi gos-
terir. Bilateral temporal atrofi goziikmesine ragmen
klinik tabloda s6zel ya da gorsel semantik deman-
sin agirhgna paralel olarak sol ya da sagda
asimetrik atrofi izlenir.

Bu yazida semantik demans ya da temporal
varyant frontotemporal demans olarak adlandirila-
bilecek bir olgu ele alinacaktir.

OLGU

Altmigdokuz vyasinda, sag el dominant, formal
egitimi olmayan, daha 6nce rahat okuyabilen ama
yazamayan, tek basina kendi evinde yasayan
kadin hasta kiziyla demans poliklinigine Kasim
2001 tarihinde bagvurdu. Hastanin kizi son yillar-
da giderek artan konusma bozuklugunun
oldugunu ve annesinin 6 aydir imza atamamaya
ve paralari taniyamamaya bagladigini bildirdi.
Ancak unutkanh@mn fazla olmadigini, hastanin
evde kendi iglerinin cogunu yapabildigini, tek basi-
na aligverisini yapabildigini, sehir icinde otobtsle
tek basina evinden sehir merkezindeki orduevine
yemek yemeye gidip gelebildigini, yiirtiyerek yakin
mesafedeki kizlarina rahatlikla gidip gelebildigini,
bazi randevulari, olaylari kelimeleri tam bulamasa
da kizlarina hatirlatabildigini, ezberden telefon
numaralarini gevirip kizlarini arayabildigini belirti-
yordu. Hastanin sosyal uygunsuzlugunun,
davramg bozukluGunun, tzinti ya da kayitsizlik
halinin olmadigini vurguluyordu. Ancak ev
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iglerinde asin1 temizlik, titizlik hali ve yemek
yapacaginda nelerin gerektigini bilememe son 1-2
aydaki yakinmalar arasindaydi. Ogiin atlamalari
bagladidt i¢in son 2 yilda 10 kg'a yakin kayiptan
soz ediliyordu, sfinkter sorunu yoktu. Bu arada
kiz1, bazi aletleri gerekmedigi halde tutma ve kul-
lanma istegi gozledigini aktariyordu. Ozgecmisinde
ilagla regtile hipertansiyon ve latent diabet, ve bir
bucuk yil kadar 6nce bir kez kasilma ve idrar kagir-
ma olmadan bayildidi, o anda bulanti ve kusma
oldugu, ancak o anda ve daha sonra herhangi bir
gli¢ kayb1 ya da ani konugma bozuklugu olmadigi
6grenildi. Soygecmiste, annenin 40'h yaslarda bi-
linmeyen nedenle ve babanin 50'i yaglarda
baglayan bunama ile oldugiu 6grenildi. Alkol ve
sigara aligkanligi olmayan hasta flupamid diginda
ilag kullanmiyordu. Sistemik bakida kan basinci
110/55 mmHg idi, kardiyak ve karotik ek ses
yoktu, diger sistem bakilari olagandi. Noérolojik
bakida, bilin¢ agik, koopere hastada derin tendon
refleksleri canli, Hoffmann bilateral pozitif, Ba-
binski bilateral negatif bulundu ve palmomental
(solda), snout ve glabellar refleksi pozitifti, yakala-
ma refleksi mevcut degildi. Kas gticli, tonus,
ylurliyls, serebellar baki normaldi. Sosyal yénden
uyumlu davranan, mood bozuklugu gézlenmeyen,
hijyeni ve giyimi konumuna uygun hasta, uzun
sayilabilecek muayenesi boyunca gayretini
yitirmedi ve dikkatini strdirdi. Formal eg@itiminin
olmamasi ve sensoriyel afazisi nedeniyle Klasik
noropsikolojik testlerin cogu uygulanamadi. Egi-
timsizler icin yapilan mini mental durum testinde
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(MMDT) (Ertan ve ark. 1999) yer ve zaman oryan-
tasyonu sorularinda sadece sehir adini dogru
verdi, kayit hafizasinda masay: tekrarladi, kalem ve
saati adlandiramadi, bu arada gosterilen kaleme
her defasinda uzanip tutmaya galistt. Evi ile ilgili bir
cimle kurmasi istendiginde basit iki kelimelik bir
cimle kurdu, ancak sekli cizemedi. Toplam
MMDT'de 4/30 skoru alan hastaya Giilhane afazi
testi uygulandi.

Gilhane afazi testi tilkemizde gecerliligi ve glive-
nilirligi yapilmis tek afazi testidir. Uygulamasinda
konusma akiciligl, duyarak anlama, okuma ve
okuyarak anlama, tekrarlama ve adlandirma,
yazma, sayisal yetenek ve sekil kopye yeteneginin
degerlendirilmesi yer alir (Tanridag 1991).

Akici, bos, fakat gramer ve sintaktik olarak dogru
konusan hastanin cimle uzunlugu en fazla 3
kelimeydi 'Kurabiye Hirsizi' resminin yorumunu
'Bir kiz var, 6teki kiz var, oturuyorlar, sey aliyor, bir
sey oluyor' seklinde yapti. Duyarak anlamada tek
adimli emirlerin ¢ogunu yerine getiremedi ve basit
emirlerin anlagilmas:t 2/9 dizeyindeydi. Dogru
yanhg sorularindan 5 tanesinden 2'sine dogru
cevap verdi. Kompleks sorularda 1/6 puan aldu.
Okuma ve okudugunu anlama tamamen kayipti.
En fazla iki kelimelik dizileri bazen tekrarlayabili-
yordu (5/19). Adlandirmada kart tizerine cizilmis
resimlerden higbirinin adlarini bilemedi, ancak ne
ise yaradigini parafazik kelimelerle buyik 6lctide
aciklayabiliyordu ve objeleri eslestirebiliyordu.
Renklerin adlarini sdyleyemedi ama renkleri
eslegtirebildi. Yazmasi daha 6nceden de bulun-
mayan hastaya testin bu bileseni sorulmadi.
Akildan ya da kagitla basit hesaplamalarin higbiri-
ni yapamadi. Sekil kopyelerinde tiste kapanma
fenomeni (closing-in) saptandi. Praksi muayenesi
afazisi nedeniyle net olarak degerlendirilemedi,
ancak gozlemde belirgin bir apraksi izlenmedi.
Yuritiict iglevlere yonelik uygulanan FAB (Frontal
Assessment Battery) testinde de (Dubois ve ark.
2000) agir sensoriyel afazi nedeniyle sadece
yakalama testi yapilabildi, o da negatif bulundu.

Yardimar incelemelerde rutin demansiyel silirece
yonelik taramalarda kan biyokimya, elektrolit,
glukoz, ALT/AST, BUN/kreatinin, eritrosit sedimen-
tasyon hizi, tiroid fonksiyon testleri, VDRL, HIV,
ANA, B, vitamin dlzeyleri normal bulundu.

118

Beyin tomografisinde solda temporalde daha belir-
gin kortikal atrofi ve periventrikiiler derin beyaz
cevher icinde lakiiner birka¢ iskemik odaktan
baska lezyon izlenmedi. EEG normal bulundu.
Beyin Tc99 m HMPAO SPECT incelemesinde sol
temporal bolgede, oksipital bileskeye dek uzanan
belirgin hipoperflizyon izlendi. Sol frontalde saga
gore tliml bir hipoperfiizyon dikkati cekiyordu.

Olgu 7 ay sonraki kontrolde tekrar gortildiigiinde
kizina gére konugmalari iyice anlasilmaz olmus;
telefon acamaz, daha 6nce kizinin sesini taniya-
bildigi halde taniyamaz hale gelmis. Uzakta oturan
kizina otobisle gidip gelmede, yemeklerini isitma-
da zorluk yagamaya baglamis, corbay: bicakla ic-
meye kalkiyor, cisimlerin ne oldugunu anlamada
zorluk yasiyormus. Buna ragmen yriyerek iki-t¢
kilometre uzaktaki diger kizinin evine hala gidip
gelebiliyormus. Hastaya verilen donepezil (10
mg/gin) ilk bir ay hafif bir iyilik hali saglamus,
ancak daha sonra tekrar yavasg yavas eski haline
dénmis. Kognitif bakida afazisinin daha da arttigi,
konusma miktarinin da azaldidi, apatik hale geldigi
gozlendi. Sosyal tavirlar buyiik 6lglide korunmus-
tu, ancak hijyeninde bozulma goéze carpiyordu.
Hastanin giinlik hayatta kullandigi objelerin ne
oldugunu tanimada zorluk yasamasi (corbayi
bicakla icmek gibi), objelerin ne ise yaradigini hig
bilememesi, buna ragmen benzer objeleri
eslestirebilmesi nedeniyle asosiyatif vizuel agnozik
olarak degerlendirildi. MMDT'de skoru 1/30'a
inmisti (sadece kayit hafizasindan 1 kelimeyi
tekrarlayabildi).

Bu olgu, klinik sendrom olarak ilerleyici tipte akici
afazi gosteren, daha sonra asosiyatif vizuel
agnozinin eklendigi semantik demans olgusu
olarak degerlendirildi. Bu Klinik tani, ilerleyici agir
sensoriyel afazi varliginda, hastada buna ait
BBT'sinde sol temporalde daha belirgin genel
atrofi disinda bulgusunun olmamasi, ancak
SPECT incelemesinde agir sol temporal hipoper-
flizyon ve ilimh sol frontal hipoperfiizyon bulun-
mas1 ve diger yardimct incelemelerde bunu agik-
layacak bulgunun olmamasiyla konuldu. Taniyi
destekler bulgular arasinda hastanin sosyal tavir-
lariin korunmasi, obsesif 6zelliklerin artmasi gibi
davranis degisikliklerinin ve frontal salinmaya ait
hafif nérolojik belirtilerin bulunmast yer aliyordu.
EEG'si normal olan hastada yakinmalar bagladik-
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Sekil 1. Tc 99 m HMPAO beyin SPECT'te izlenen sol temporalde belirgin hipoperfiizyon.

tan sonra ortaya ¢tkan bir defa izlenen biling yitimi
hastalik tablosunu agiklamaktan uzakti.

Hastanin yakinmalarinin soézel semantik islemle-
menin kaybiyla basladigi ve SPECT'te de bununla
uyumlu olarak sadece sol temporal etkilenme
oldugu izlendi. Daha sonraki izlemde lite-
ratiirdekine benzer olarak daha sonradan gorsel
semantik bilginin de etkilendigi distindldi. {lk
degerlendirmede gorsel agnozisi izlenmeyen olgu-
nun takibinde asosiyatif gorsel agnozisi gelismisti.
Daha 6nce sadece ilerleyici prosopagnozi ile seyre-
den ve fokal selektif sag temporal lob etkilenmesi
gosteren olgular da rapor edilmistir (Evans ve ark.

1995). Neary bu olgular1 gorsel semantik demans
olarak adlandirmistir (Neary ve Snowden 1997).

Bu yaz, klinik olarak akici afazi ile seyreden ve
dejeneratif dogada fokal sol temporal etkilenme
gosterdigi dusiinilen ve bu nedenle semantik
demans olarak degerlendirilen bir olguyu ele
almaktadir. Bu olgu araciigiyla ézellikle Alzheimer
tipi demansin semantik demansla karistirilabile-
cegini vurgulamak istedik. Ancak iyi bir 6yki ve
klinik muayeneyle, ayrica SPECT gibi yardimci
incelemelerle bu tablolarin ayriminin rahatlikla
yapilabilecegi inancindayiz.
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