Kortikobazal Dejenerasyon: Olgu Sunumu
ve Gozden Gecirme
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ortikobazal dejenerasyon (KBD), serebral kor-

teks ve bazal gangliyon tutulusuna ait klinik
bulgularla seyreden dejeneratif bir hastaliktir. Ilk
kez 1967'de tanimlanmis (Rebeiz ve ark. 1967) ve
1980'li yillarin ikinci yarisina kadar da bagka olgu
vayinlanmamustir. Bindokuzylizseksen sonlarinda
Gibb ve arkadaglan (1989) ve Riley ve arkadaslar
(1990) tarafindan patolojik olarak da tanist destek-
lenmis 5 olgu bildirilmistir. Sonra daha buyik sayilt
seriler (Rinne ve ark. 1994) ve alisiilmamus klinik tab-
lolar gosteren olgular (Bergeron ve ark. 1996) ya-
yinlanmustir. KBD, sik goriilen bir hastalik degildir,
ancak son yillarda artan frekanslarda tanilanmakta-
dir. En sik karsilagilan Klinik form asimetrik yerlesim-
li parkinsonizm, ekstremite distonisi ve apraksidir.

Bu vyazida klasik tablodan farkli klinik tablo ile
bagvuran bir kortikobazal dejenerasyon tanili olgu
sunulacak ve nadir goriilen bu hastalik gézden
gecirilecektir.

OLGU

50 yasinda, ilkokul mezunu, ciftci, erkek hasta
poliklinigimize 2001 Ocak ayinda basvurdu. ilk
bagvuru yakinmasi 6 aydan beri var olan unutkan-
lik yakinmasiydi. Ozellikle yakin zamana ait bilgi-
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leri unuttugu, unutkanligin ginlik yasam
aktivitesini aksattigi, tek basina aligverise
gidemedig@i, parayi nereye harcadigini unuttugu,
televizyon seyretmediGi ve evin odalarini
kargtirdigi  6ykusi veriliyordu. Anamnez derin-
lestirildiginde bir yildan beri asir1 sinirliliginin
oldugu ve zaman zaman saldirganlastigi 6grenildi.
Son Ug¢ aydir da sag kolda birka¢ saniye siiren
istemn digt kasilma tanimliyorlardi. Bu yakinmalarla
gittigi hekim tarafindan demans tamisi konulup
Rivastigmin ve Pirasetam baglanmisti, ancak ilaglar
duzenli kullanilmamisti ve yarar bildirilmiyordu.
Bize basvurudan U¢ ay 6nce mitral darlik nedeni
ile bir operasyon gecirmisti. Ozgecmisinde baska
bir 6zellik ve ailede demans 6ykiisii yoktu.

Hastanin noérolojik bakisinda konusma miktarinda
belirgin azalma ve kelime bulma gtigliigi gozlendi.
Yer, zaman ve kisi oryantasyonu bozuktu, ancak
isbirligi iyiydi. Piramidal, ekstrapiramidal, serebel-
lar bulgu saptanmadi. Sag omuz biraz geride
duruyordu. Hasta yakininin tanimladig sag kolda-
ki istem dis1 kasilma baki sirasinda hig gézlenmedi.
Turk toplumuna uyarlanmis Standardize Mini
Mental Test (SMMT) (Gulingen ve ark. 2002) skoru
16/30 bulundu. Bu testteki oryantasyon 3/10, kayit
bellegi 3/3, dikkat 0/5, yakin bellek 2/3, lisan 8/9
olarak saptandi. Kisa Oryantasyon-Bellek-
Konsantrasyon Testi (Katzman ve ark. 1983),
23/28 (en kot skor 28); Modifiye Giinlik Yasam



KORTIKOBAZAL DEJENERASYON: OLGU SUNUMU VE GOZDEN GECIRME

Aktiviteleri Olgegi, 5/16 (en kotii skor 16);
Enstriimental Guinlik Yasam Aktiviteleri Olcegi
Skoru, 12/14 (en kot 14); Fiziksel Ozbakim Olcegi
Skoru, 12/30 (en ko6t 30-en iyi 6); Klinik Demans
Evreleme Olcedi (Hughes ve ark. 1982), 2/3;
Global Bozulma Olcegi (Reisberg ve ark. 1982),
4/7; Hamilton Depresyon Derecelendirme Olcegi
(Akdemir ve ark. 1996) skoru, 18/52 bulundu.
Hastanin tiroid ve karaciger fonksiyon testleri, B,y
vitamini, folik asit, elektrolitleri, hemogram, sifiliz
testleri, elektroensefalografi (EEG) normaldi. Aclik
kan sekeri yiksek bulundu ve endokrinoloji
tarafindan diabetes mellitus tanisi konularak tedavi
baslandi. Manyetik rezonans goriintiilemede
(MRG) sol paryetal lobda daha belirgin olmak
lizere yaygin atrofi, birkag milimetrik iskemik gli-
yotik alan gozlendi. Hastaya DSM-IV'e (1994) gore
demans tanist konuldu. NINCDS-ADRDA'yva
(McKhann ve ark. 1984) gore de miumkin (possi-
bl) Alzheimer hastahg (AH) distntlerek
Rivastigmin baslandi ve Klinik takibe alindi. Ug ay
sonra goriildiiginde asetilkolin esteraz inhibitdriin-
den saldirganlik ve mekan dezoryantasyonu belir-
tileri yontinden yarar gérdigu ifade edildi. Ancak
diger yakinmalara sag elde gligstizlik yakinmast
eklenmisti. Bakida kas gtici normal bulundu.
Anamnez derinlestirildiginde bunun beceriksizlik
oldugu anlasildi ve bakida da ideomotor apraksi
saptandi. Ayrica muayenede yiiriirken sagda belir-
gin olmak tizere her iki kolun assosiye hareketinin
hafif azalmis ve sag kolu-omuzu geride tutma sek-
linde distonik bir postiriin var oldugu gdzlendi.
Amach sorular soruldugunda sag elini yastiktan
kaldiramama ve bagka birinin eli gibi algilama
tablosu tanimlandi (yabanci el sendromu?). Bu
tablo ile tani KBD yoniinde degisti. Oykiiden
myoklonus ve fokal motor nébet ayrimi yapila-
mayan sag koldaki kasilmalara yonelik antiepilep-
tik baglandi. Ancak hasta yararlanmadidi ve sonra-
ki takipte bunun nobetten ¢cok myoklonik kasilma
oldugu dusitinildigu icin ilag ti¢ ay sonra kesildi.
Daha sonra da tarafimizdan myoklonus hi¢ gézlen-
medigi icin buna yonelik bir tedavi eklenmedi.

Ug ay sonraki ikinci kontrolde sik diismeler oldugu
ve bunlarin yaralanmaya neden oldugu anamnezi
alindi. Oykii tekrar ayrintili olarak sorgulandiginda,
dismelerin hastaligin bagindan beri var oldugu
ancak sikliginin gittikge arttigi anlagildi. Noérolojik

DEMANS DERGISI 2003;3: 112-116

bakida da postural instabilite saptandi. Ayni
dénemde uykusuzluk yakinmalari eklendi.

Daha sonraki 15 aylik takipte sirasi ile ytrirken
sag tarafint siirtime, ellerde ve basta paroksismal
titreme yakinmasi gelisti ve nérolojik bakida 6nce
sadda, sonra bilateral ilimh paratoni ve dissinerj,
ihmli sag hemiparezi, bradikinezi, ataksi, nukkal
rijidite saptandi. Horizontal planda g6ztin sakkadik
ve izleme konjuge géz hareketleri bozuldu. Ancak
spontan gdz hareketlerinde sorun yoktu ve
optokinetik nistagmus elde ediliyordu. Bu, bakig
apraksisi olarak deg@erlendirildi. Zamanla postural
instabilite ve ataksi iyice artti, zamaninin ¢ogunu
yatakta gecirmeye bagladi ve mutizm gelisti.
Psikometrik testler 2-12 ay aralarla tekrarland. Ilk
testten 21 ay sonra yapilan son testlerde SMMT
skorunda ilkine gore 2 puan kayip vardi (14/30).
Bu kayip lisan fonksiyonlarinin bozulmasindan
kaynaklaniyordu. Tekrarlama, okudugunu anla-
ma, yazma ve konstriiksiyon 0 puan almusti. Bellek
puanlar hala iyiydi. Puandaki az distise ragmen
klinik olarak ¢ok daha ileri diizeyde kotllesme
gozlendi. Bu dénemde, baslangictaki kismi yarara
ragmen daha sonra yararlanmanin kaybolmasi ve
tanida Alzheimer hastaligindan uzaklasilmasi
nedeni ile asetilkolin esteraz inhibitora kesildi. L-
Dopa, Pribedil, antidepresan, Indometasin,
Pirasetam, gingko biloba gibi tedaviler eklendi.
Ancak higbirine anlamli yanit gézlenmedi. Hasta
Ekim 2002'den beri kontrole gelmedi, telefon ve
adresinden ulasilamadi. Son sekiz aylik seyri
hakkinda bilgi edinilemedi.

TARTISMA

KBD'nin temel Kklinik goriintisii  asimetrik
baglangicli ekstrapiramidal ve kortikal tutulus bul-
gularidir. En énemli 6zelligi asimetrik baglamasi ve
son dénemlere kadar asimetrik seyretmesidir. Geg
dénemde diger taraf da etkilenir. Ekstrapiramidal
bulgu olarak parkinsonizm, ekstremite distonisi,
postiiral instabilite olur. Postiiral ya da aksiyon
tremoru da gorulebilir. Kortikal tutulus olarak
apraksi, kortikal duysal bozukluk, yabanci el
sendromu siktir. En sik karsilasilan bu bulgular
disinda refleks myoklonus, atetoz, orolingual dis-
kinezi, frontal lob refleksleri, géz ve gdzkapagi
hareketlerinde bozukluk, dizartri, konusma aprak-
sisi, demans, hiperrefleksi, patolojik refleks gibi
diger norolojik bulgular da ortaya cikabilir.
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Genellikle en erken ortaya ¢ikan bulgular apraksi
ve fokal distoni ise de sayilan bu bulgular farkl
kombinasyonlarda ve farkli kronolojik siralanma
ile ortaya cikabilirler. Bu nedenle Klinik gorinti
cok farkli sekillerde olabilir (Riley ve Lang 2000).
Demans, dizartri, disfazi, kortikal trakttis bulgulari
genellikle KBD'nin ge¢ dénemlerinde ortaya cikan
bulgulardir (Rinne ve ark. 1994). Erken biligsel
bozukluklar sol taraf agirlikli tutulusu olanlarda
ideomotor ve verbal apraksi, sag paryetal yerlesim
gosterenlerde gorsel-uzaysal bozukluklar sek-
lindedir. Néropsikiyatrik bulgular da gorilebilir. En
stk ve erken gorllen psikiyatrik belirti siddetli
depresyondur (Miller 2002).

KBD, altinci dekad ya da sonrasinda ortaya cikan
bir hastaliktir. Ancak prevalansi Lewy cismi tipi
demans ve AH gibi yas arttikga artmaz. 60 yas
civarinda pik yapar. Kadin/erkek orani esittir
(Miller 2002).

Etiyoloji tam olarak bilinmemektedir. Ancak
norodejeneratif taupatiler grubundan bir hastalik-
tir. Frontotemporal demans (FTD) ve progresif
suprantikleer palside (PSP) oldugu gibi tau patolo-
jisi varken amiloid patolojisi genellikle yoktur.
Normalde taunun kisa (3R) ve uzun (4R) sekli
vardir ve bunlar arasinda bir denge vardir. Taunun
intronlarindaki mutasyon bu izoformlardan birinin
birikimine neden olur. KBD ve PSP'de taunun
uzun tipini segici olarak etkileyen néronal inkliiz-
yon cisimleri gorilir. Genetik olarak PSP ve
KBD'nin AO alleli ile baglantili oldugu goriilmekte-
dir (Miller 2002).

Patolojide makroskopik olarak serebral atrofi
vardir. En belirgin medyal fontal ve paryetal lob-
dadur. Atrofi genellikle asimetrik ve klinik bulgularin
kars1 tarafindadir. Substansiya nigranin depigmen-
tasyonu diger temel patolojik bulgudur.
Mikroskopik olarak atrofik bolgelerde néron kaybi,
gliyozis, vakuolasyon ve 6zellikle 3. ve 5. katlarda
bulunan canli noéronlarda akromazi ve fosforile
norofilament epitoplarina karst immunoreaktivite
vardir. Anormal tau igeren astrositik plaklar goralir
(Riley ve Lang 2000). Globoid astrositler PSP igin
tipik kabul edilirken, astrositik plaklar KBD icin
patognomiktir (Miller 2002). Substansiya nigrada
da néronal kayip, pigmentasyon yetmezligi, gli-
yozis vardir. Ayrica subtalamik ntikleus, niikleus
ruber, lateral talamik niikleuslar, globus pallidusta
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da dejeneratif degisiklikler vardir. Eger bu patolo-
jiler anteriyor kortikal agurhikli yerlesmisse, Klinik
gorantii FTD, dominant hemisfer lateraline yer-
lesmigse primer progressif afazi klinigine benzer
(Riley ve Lang 2000).

BBT ve MRG, genellikle klinigin karsi tarafinda
belirgin asimetrik atrofi gosterir. Pozitron emisyon
tomografide yine asimetrik olarak kortikal metabo-
lizmada azalma gorilir (Riley ve Lang 2000).
Bunun 6zellikle primer sensorimotor bolge ve/veya
bazal ganglivonlarda oldugu ileri suriilmektedir
(Ishii 2002). Ancak bu tetkikler bazi hastalarda
normaldir ve spesifik degildir. EEG ve uyarilmig
potansiyeller de genellikle normaldir (Riley ve
Lang 2000).

Genellikle yavas baslayip progresif seyreden bir
hastalik olmakla birlikte bazen hizli baslangic ve
seyir olabilir ve bu nedenle Creutzfeldt-Jakob
hastaligi ile karigabilir (Miller 2002). Tedavisi yok-
tur. Dopaminerjik ve antikolinerjik tedavi kullanan-
lar vardir, ancak anlamli yanit bildirilmemistir.
Klonezapam myoklonuslara yardimci olabilir.
Antidepresan gerekebilir (Riley ve Lang 2000,
Miller 2002).

Sunulan olgu, agresyon ile baslayip glinliik yasam
aktivitelerini bozan unutkanlik, ilgilerde azalma,
mekan dezoryantasyonu, sag kolda paroksismal
titreme (myokloni?, tremor?, nobet?) seklinde
gelisen bir klinik tablo ile basvurdu. Streg bir
bucuk yillik bir donemi kapsiyordu. Baslangig yast
48-49 gibi erken sayilabilecek bir yagti. NINCDS-
ADRDA kriterlerine gére mimkiin AH've uyuyor-
du. Baglangic yasinin erken olmasi, davranissal
problemlerin bellek bozuklugundan o6nce basla-
mast ve goreceli olarak hizl seyir AH icin tipik
olmayan ozellikleri olusturuyordu. Bellek bozuk-
lugu yakinmasi 6n planda oldugu halde yapila-
bilen psikometrik testlerde dikkat ve oryantasyon
bozuklugu daha belirgindi. Bellege ve yurtitiici
fonksiyonlara yonelik daha detayli psikometrik
testler yapilamadi. Klinik olarak KBD tanist almisg
hastalarda hastaligin erken dénemlerinde siddetli
kognitif yikim ve davranis bozukluklarinin
gorllmesi nadirdir ve olgularin ancak %30'unda
hastaligin ge¢ déneminde bazen siddetli olabilen
yuksek mental fonksiyon bozukluklar bildirilmistir
(Rinne ve ark. 1994). KBD ile ilgili néropsikolojik
calisma azdir. Bir calismada KBD'li hastalarin anlik
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ve yakin belleklerinin erken evre AH hastalarina
gore ¢ok daha iyi oldugu; buna karsilik praksi,
motor programlamada AH olanlarin daha iyi
oldugu bildirilmistir (Massman ve ark. 1996). Bun-
lardan farkli olarak, Bergeron ve arkadaslar
(1996), hastalik baglangicinda siddetli demans
gelisen 2 atipik hasta bildirmiglerdir. Bu hastalarda
hastaligin klasik bulgulart en az bes yil sonra
gelismistir. Bu olgular patolojik olarak KBD tanist
kesinlestirilen olgulardir. Tki olguda da patolojik
olarak tutulumun agirlikl anteriyor frontal lob,
amigdala, hipokampus ve entorinal kortekste
oldugu saptanmustir. Halbuki KBD'de tipik tutulum
medyal frontal ve paryetal bolgelerdedir. Olgumuz-
da aile tarafindan bellek bozuklugu cok vurgulan-
makla birlikte psikometrik testlerin bellek alt test-
lerindeki bozulma daha geri plandaydi. Olasilikla
hasta yakinlarinin bellek bozuklugu olarak deger-
lendirdikleri tablo bellek bozuklugundan daha cok
ylrtttict fonksiyonlardaki bozukluga bagliydi.
Agresyon, ilgilerde azalma, yiratiicti fonksiyonlar-
da bozulma, konusma miktarinda azalma seklinde-
ki baslangic tablosu g6z 6niinde bulunduruldugun-
da bu hastada tam olarak o6ncelikli FTD veya
frontal tip kognitif etkilenme yapan PSP dustinii-
lebilirdi. Ancak FTD'de asimetrik apraksi, postural
instabilite, okulomotor bozukluklar alisilmis Kklinik
bulgular degildir (Gilroy 2000). Ancak klinik olarak
frontotemporal demans tanisi almig 50 hastanin
4'inde KBD ile uyumlu patolojik bulgularin sap-
tandigr bildirilmistir (Cooper ve ark. 1995). Bu

olguda, erken dénemde postural insitabilitenin ve
daha sonra nukkal rijiditenin ortaya ¢ikmasi da
PSP tanisi lehine deg@erlendirilebilecek bulgulardir.
Ancak PSP'nin Kklasik bulgular icinde asimetrik
baglangic ve belirgin apraksi yoktur ve okilomotor
bozukluklar vertikal bakiglardadir (Gilroy 2000).
Pillon ve arkadaglart (1995) KBD'i hastalarda
PSP'ye benzer sekilde yuritiict fonksiyon bozuk-
lugu ve motor defisitler bildirmistir. Yukarida
bahsedildigi gibi KBD, PSP ve FTD ortak eti-
yopatogeneze sahiptir. Bu nedenle Klinik goriin-
tiler arasinda birbirine gecisler beklenebilir.

Olgumuzda tanimlanan, olasilikla myoklonus
olarak degerlendirdigimiz asimetrik paroksismal
kol kasilmasi da KBD ile uyumludur. Stimulusa
duyarli myoklonus KBD'nin kliniginde iyi tanim-
lanmig bir bulgudur (Thompson ve ark. 1994).
Tipik olarak tist ekstremitede bulunur ve elektrofiz-
yolojik bulgular olasilikla korteksten kay-
naklandigini géstermektedir.

Basglangic yast, belirti ve bulgular, seyir, klasik bil-
giler ve literatiir esliginde degerlendirildiginde bu
olguda klinik tani olarak KBD diistinilmustur.
Dogaldir ki kesin tani ancak patolojik olarak konu-
labilir. Demans, hareket bozukluklari ve diger bul-
gularla giden dejeneratif hastaliklar ile ilgili klinik
ve patolojik veriler arttikca yelpaze genislemekte,
yelpaze icinde bulunan hastaliklar arasinda ge-
gisler goriilmekte ve kavramlar degismektedir. Bu
nedenle bu olgu sunulmus ve KBD tartigilmustir.
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