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Kortikobazal dejenerasyon (KBD), serebral kor-
teks ve bazal gangliyon tutuluþuna ait klinik

bulgularla seyreden dejeneratif bir hastalýktýr. Ýlk
kez 1967'de tanýmlanmýþ (Rebeiz ve ark. 1967) ve
1980'li yýllarýn ikinci yarýsýna kadar da baþka olgu
yayýnlanmamýþtýr. Bindokuzyüzseksen sonlarýnda
Gibb ve arkadaþlarý (1989) ve Riley ve arkadaþlarý
(1990) tarafýndan patolojik olarak da tanýsý destek-
lenmiþ 5 olgu bildirilmiþtir. Sonra daha büyük sayýlý
seriler (Rinne ve ark. 1994) ve alýþýlmamýþ klinik tab-
lolar gösteren olgular (Bergeron ve ark. 1996) ya-
yýnlanmýþtýr. KBD, sýk görülen bir hastalýk deðildir,
ancak son yýllarda artan frekanslarda tanýlanmakta-
dýr. En sýk karþýlaþýlan klinik form asimetrik yerleþim-
li parkinsonizm, ekstremite distonisi ve apraksidir. 

Bu yazýda klasik tablodan farklý klinik tablo ile
baþvuran bir kortikobazal dejenerasyon tanýlý olgu
sunulacak ve nadir görülen bu hastalýk gözden
geçirilecektir. 

OLGU

50 yaþýnda, ilkokul mezunu, çiftçi, erkek hasta
polikliniðimize 2001 Ocak ayýnda baþvurdu. Ýlk
baþvuru yakýnmasý 6 aydan beri var olan unutkan-
lýk yakýnmasýydý. Özellikle yakýn zamana ait bilgi-

leri unuttuðu, unutkanlýðýn günlük yaþam
aktivitesini aksattýðý, tek baþýna alýþveriþe
gidemediði, parayý nereye harcadýðýný unuttuðu,
televizyon seyretmediði ve evin odalarýný
karýþtýrdýðý öyküsü veriliyordu. Anamnez derin-
leþtirildiðinde bir yýldan beri aþýrý sinirliliðinin
olduðu ve zaman zaman saldýrganlaþtýðý öðrenildi.
Son üç aydýr da sað kolda birkaç saniye süren
istem dýþý kasýlma tanýmlýyorlardý. Bu yakýnmalarla
gittiði hekim tarafýndan demans tanýsý konulup
Rivastigmin ve Pirasetam baþlanmýþtý, ancak ilaçlar
düzenli kullanýlmamýþtý ve yarar bildirilmiyordu.
Bize baþvurudan üç ay önce mitral darlýk nedeni
ile bir operasyon geçirmiþti. Özgeçmiþinde baþka
bir özellik ve ailede demans öyküsü yoktu. 

Hastanýn nörolojik bakýsýnda konuþma miktarýnda
belirgin azalma ve kelime bulma güçlüðü gözlendi.
Yer, zaman ve kiþi oryantasyonu bozuktu, ancak
iþbirliði iyiydi. Piramidal, ekstrapiramidal, serebel-
lar bulgu saptanmadý. Sað omuz biraz geride
duruyordu. Hasta yakýnýnýn tanýmladýðý sað kolda-
ki istem dýþý kasýlma baký sýrasýnda hiç gözlenmedi.
Türk toplumuna uyarlanmýþ Standardize Mini
Mental Test (SMMT) (Güngen ve ark. 2002) skoru
16/30 bulundu. Bu testteki oryantasyon 3/10, kayýt
belleði 3/3, dikkat 0/5, yakýn bellek 2/3, lisan 8/9
olarak saptandý. Kýsa Oryantasyon-Bellek-
Konsantrasyon Testi (Katzman ve ark. 1983),
23/28 (en kötü skor 28); Modifiye Günlük Yaþam
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Aktiviteleri Ölçeði, 5/16 (en kötü skor 16);
Enstrümental Günlük Yaþam Aktiviteleri Ölçeði
Skoru, 12/14 (en kötü 14); Fiziksel Özbakým Ölçeði
Skoru, 12/30 (en kötü 30-en iyi 6); Klinik Demans
Evreleme Ölçeði (Hughes ve ark. 1982), 2/3;
Global Bozulma Ölçeði (Reisberg ve ark. 1982),
4/7; Hamilton Depresyon Derecelendirme Ölçeði
(Akdemir ve ark. 1996) skoru, 18/52 bulundu.
Hastanýn tiroid ve karaciðer fonksiyon testleri, B12

vitamini, folik asit, elektrolitleri, hemogram, sifiliz
testleri, elektroensefalografi (EEG) normaldi. Açlýk
kan þekeri yüksek bulundu ve endokrinoloji
tarafýndan diabetes mellitus tanýsý konularak tedavi
baþlandý. Manyetik rezonans görüntülemede
(MRG) sol paryetal lobda daha belirgin olmak
üzere yaygýn atrofi, birkaç milimetrik iskemik gli-
yotik alan gözlendi. Hastaya DSM-IV'e (1994) göre
demans tanýsý konuldu. NINCDS-ADRDA'ya
(McKhann ve ark. 1984) göre de mümkün (possi-
bl) Alzheimer hastalýðý (AH) düþünülerek
Rivastigmin baþlandý ve klinik takibe alýndý. Üç ay
sonra görüldüðünde asetilkolin esteraz inhibitörün-
den saldýrganlýk ve mekan dezoryantasyonu belir-
tileri yönünden yarar gördüðü ifade edildi. Ancak
diðer yakýnmalara sað elde güçsüzlük yakýnmasý
eklenmiþti. Bakýda kas gücü normal bulundu.
Anamnez derinleþtirildiðinde bunun beceriksizlik
olduðu anlaþýldý ve bakýda da ideomotor apraksi
saptandý. Ayrýca muayenede yürürken saðda belir-
gin olmak üzere her iki kolun assosiye hareketinin
hafif azalmýþ ve sað kolu-omuzu geride tutma þek-
linde distonik bir postürün var olduðu gözlendi.
Amaçlý sorular sorulduðunda sað elini yastýktan
kaldýramama ve baþka birinin eli gibi algýlama
tablosu tanýmlandý (yabancý el sendromu?). Bu
tablo ile taný KBD yönünde deðiþti. Öyküden
myoklonus ve fokal motor nöbet ayrýmý yapýla-
mayan sað koldaki kasýlmalara yönelik antiepilep-
tik baþlandý. Ancak hasta yararlanmadýðý ve sonra-
ki takipte bunun nöbetten çok myoklonik kasýlma
olduðu düþünüldüðü için ilaç üç ay sonra kesildi.
Daha sonra da tarafýmýzdan myoklonus hiç gözlen-
mediði için buna yönelik bir tedavi eklenmedi. 

Üç ay sonraki ikinci kontrolde sýk düþmeler olduðu
ve bunlarýn yaralanmaya neden olduðu anamnezi
alýndý. Öykü tekrar ayrýntýlý olarak sorgulandýðýnda,
düþmelerin hastalýðýn baþýndan beri var olduðu
ancak sýklýðýnýn gittikçe arttýðý anlaþýldý. Nörolojik

bakýda da postural instabilite saptandý. Ayný
dönemde uykusuzluk yakýnmalarý eklendi. 

Daha sonraki 15 aylýk takipte sýrasý ile yürürken
sað tarafýný sürüme, ellerde ve baþta paroksismal
titreme yakýnmasý geliþti ve nörolojik bakýda önce
saðda, sonra bilateral ýlýmlý paratoni ve dissinerji,
ýlýmlý sað hemiparezi, bradikinezi, ataksi, nukkal
rijidite saptandý. Horizontal planda gözün sakkadik
ve izleme konjuge göz hareketleri bozuldu. Ancak
spontan göz hareketlerinde sorun yoktu ve
optokinetik nistagmus elde ediliyordu. Bu, bakýþ
apraksisi olarak deðerlendirildi. Zamanla postural
instabilite ve ataksi iyice arttý, zamanýnýn çoðunu
yatakta geçirmeye baþladý ve mutizm geliþti.
Psikometrik testler 2-12 ay aralarla tekrarlandý. Ýlk
testten 21 ay sonra yapýlan son testlerde SMMT
skorunda ilkine göre 2 puan kayýp vardý (14/30).
Bu kayýp lisan fonksiyonlarýnýn bozulmasýndan
kaynaklanýyordu. Tekrarlama, okuduðunu anla-
ma, yazma ve konstrüksiyon 0 puan almýþtý. Bellek
puanlarý hala iyiydi. Puandaki az düþüþe raðmen
klinik olarak çok daha ileri düzeyde kötüleþme
gözlendi. Bu dönemde, baþlangýçtaki kýsmi yarara
raðmen daha sonra yararlanmanýn kaybolmasý ve
tanýda Alzheimer hastalýðýndan uzaklaþýlmasý
nedeni ile asetilkolin esteraz inhibitörü kesildi. L-
Dopa, Pribedil, antidepresan, Ýndometasin,
Pirasetam, gingko biloba gibi tedaviler eklendi.
Ancak hiçbirine anlamlý yanýt gözlenmedi. Hasta
Ekim 2002'den beri kontrole gelmedi, telefon ve
adresinden ulaþýlamadý. Son sekiz aylýk seyri
hakkýnda bilgi edinilemedi. 

TARTIÞMA

KBD'nin temel klinik görüntüsü asimetrik
baþlangýçlý ekstrapiramidal ve kortikal tutuluþ bul-
gularýdýr. En önemli özelliði asimetrik baþlamasý ve
son dönemlere kadar asimetrik seyretmesidir. Geç
dönemde diðer taraf da etkilenir. Ekstrapiramidal
bulgu olarak parkinsonizm, ekstremite distonisi,
postüral instabilite olur. Postüral ya da aksiyon
tremoru da görülebilir. Kortikal tutuluþ olarak
apraksi, kortikal duysal bozukluk, yabancý el
sendromu sýktýr. En sýk karþýlaþýlan bu bulgular
dýþýnda refleks myoklonus, atetoz, orolingual dis-
kinezi, frontal lob refleksleri, göz ve gözkapaðý
hareketlerinde bozukluk, dizartri, konuþma aprak-
sisi, demans, hiperrefleksi, patolojik refleks gibi
diðer nörolojik bulgular da ortaya çýkabilir.
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Genellikle en erken ortaya çýkan bulgular apraksi
ve fokal distoni ise de sayýlan bu bulgular farklý
kombinasyonlarda ve farklý kronolojik sýralanma
ile ortaya çýkabilirler. Bu nedenle klinik görüntü
çok farklý þekillerde olabilir (Riley ve Lang 2000).
Demans, dizartri, disfazi, kortikal traktüs bulgularý
genellikle KBD'nin geç dönemlerinde ortaya çýkan
bulgulardýr (Rinne ve ark. 1994). Erken biliþsel
bozukluklar sol taraf aðýrlýklý tutuluþu olanlarda
ideomotor ve verbal apraksi, sað paryetal yerleþim
gösterenlerde görsel-uzaysal bozukluklar þek-
lindedir. Nöropsikiyatrik bulgular da görülebilir. En
sýk ve erken görülen psikiyatrik belirti þiddetli
depresyondur (Miller 2002). 

KBD, altýncý dekad ya da sonrasýnda ortaya çýkan
bir hastalýktýr. Ancak prevalansý Lewy cismi tipi
demans ve AH gibi yaþ arttýkça artmaz. 60 yaþ
civarýnda pik yapar. Kadýn/erkek oraný eþittir
(Miller 2002). 

Etiyoloji tam olarak bilinmemektedir. Ancak
nörodejeneratif taupatiler grubundan bir hastalýk-
týr. Frontotemporal demans (FTD) ve progresif
supranükleer palside (PSP) olduðu gibi tau patolo-
jisi varken amiloid patolojisi genellikle yoktur.
Normalde taunun kýsa (3R) ve uzun (4R) þekli
vardýr ve bunlar arasýnda bir denge vardýr. Taunun
intronlarýndaki mutasyon bu izoformlardan birinin
birikimine neden olur. KBD ve PSP'de taunun
uzun tipini seçici olarak etkileyen nöronal inklüz-
yon cisimleri görülür. Genetik olarak PSP ve
KBD'nin AO alleli ile baðlantýlý olduðu görülmekte-
dir (Miller 2002).

Patolojide makroskopik olarak serebral atrofi
vardýr. En belirgin medyal fontal ve paryetal lob-
dadýr. Atrofi genellikle asimetrik ve klinik bulgularýn
karþý tarafýndadýr. Substansiya nigranýn depigmen-
tasyonu diðer temel patolojik bulgudur.
Mikroskopik olarak atrofik bölgelerde nöron kaybý,
gliyozis, vakuolasyon ve özellikle 3. ve 5. katlarda
bulunan canlý nöronlarda akromazi ve fosforile
nörofilament epitoplarýna karþý immunoreaktivite
vardýr. Anormal tau içeren astrositik plaklar görülür
(Riley ve Lang 2000). Globoid astrositler PSP için
tipik kabul edilirken, astrositik plaklar KBD için
patognomiktir (Miller 2002). Substansiya nigrada
da nöronal kayýp, pigmentasyon yetmezliði, gli-
yozis vardýr. Ayrýca subtalamik nükleus, nükleus
ruber, lateral talamik nükleuslar, globus pallidusta

da dejeneratif deðiþiklikler vardýr. Eðer bu patolo-
jiler anteriyor kortikal aðýrlýklý yerleþmiþse, klinik
görüntü FTD, dominant hemisfer lateraline yer-
leþmiþse primer progressif afazi kliniðine benzer
(Riley ve Lang 2000). 

BBT ve MRG, genellikle kliniðin karþý tarafýnda
belirgin asimetrik atrofi gösterir. Pozitron emisyon
tomografide yine asimetrik olarak kortikal metabo-
lizmada azalma görülür (Riley ve Lang 2000).
Bunun özellikle primer sensorimotor bölge ve/veya
bazal gangliyonlarda olduðu ileri sürülmektedir
(Ishii 2002). Ancak bu tetkikler bazý hastalarda
normaldir ve spesifik deðildir. EEG ve uyarýlmýþ
potansiyeller de genellikle normaldir (Riley ve
Lang 2000). 

Genellikle yavaþ baþlayýp progresif seyreden bir
hastalýk olmakla birlikte bazen hýzlý baþlangýç ve
seyir olabilir ve bu nedenle Creutzfeldt-Jakob
hastalýðý ile karýþabilir (Miller 2002). Tedavisi yok-
tur. Dopaminerjik ve antikolinerjik tedavi kullanan-
lar vardýr, ancak anlamlý yanýt bildirilmemiþtir.
Klonezapam myoklonuslara yardýmcý olabilir.
Antidepresan gerekebilir (Riley ve Lang 2000,
Miller 2002).

Sunulan olgu, agresyon ile baþlayýp günlük yaþam
aktivitelerini bozan unutkanlýk, ilgilerde azalma,
mekan dezoryantasyonu, sað kolda paroksismal
titreme (myokloni?, tremor?, nöbet?) þeklinde
geliþen bir klinik tablo ile baþvurdu. Süreç bir
buçuk yýllýk bir dönemi kapsýyordu. Baþlangýç yaþý
48-49 gibi erken sayýlabilecek bir yaþtý. NINCDS-
ADRDA kriterlerine göre mümkün AH'ye uyuyor-
du. Baþlangýç yaþýnýn erken olmasý, davranýþsal
problemlerin bellek bozukluðundan önce baþla-
masý ve göreceli olarak hýzlý seyir AH için tipik
olmayan özellikleri oluþturuyordu. Bellek bozuk-
luðu yakýnmasý ön planda olduðu halde yapýla-
bilen psikometrik testlerde dikkat ve oryantasyon
bozukluðu daha belirgindi. Belleðe ve yürütücü
fonksiyonlara yönelik daha detaylý psikometrik
testler yapýlamadý. Klinik olarak KBD tanýsý almýþ
hastalarda hastalýðýn erken dönemlerinde þiddetli
kognitif yýkým ve davranýþ bozukluklarýnýn
görülmesi nadirdir ve olgularýn ancak %30'unda
hastalýðýn geç döneminde bazen þiddetli olabilen
yüksek mental fonksiyon bozukluklarý bildirilmiþtir
(Rinne ve ark. 1994). KBD ile ilgili nöropsikolojik
çalýþma azdýr. Bir çalýþmada KBD'li hastalarýn anlýk
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ve yakýn belleklerinin erken evre AH hastalarýna
göre çok daha iyi olduðu; buna karþýlýk praksi,
motor programlamada AH olanlarýn daha iyi
olduðu bildirilmiþtir (Massman ve ark. 1996). Bun-
lardan farklý olarak, Bergeron ve arkadaþlarý
(1996), hastalýk baþlangýcýnda þiddetli demans
geliþen 2 atipik hasta bildirmiþlerdir. Bu hastalarda
hastalýðýn klasik bulgularý en az beþ yýl sonra
geliþmiþtir. Bu olgular patolojik olarak KBD tanýsý
kesinleþtirilen olgulardýr. Ýki olguda da patolojik
olarak tutulumun aðýrlýklý anteriyor frontal lob,
amigdala, hipokampus ve entorinal kortekste
olduðu saptanmýþtýr. Halbuki KBD'de tipik tutulum
medyal frontal ve paryetal bölgelerdedir. Olgumuz-
da aile tarafýndan bellek bozukluðu çok vurgulan-
makla birlikte psikometrik testlerin bellek alt test-
lerindeki bozulma daha geri plandaydý. Olasýlýkla
hasta yakýnlarýnýn bellek bozukluðu olarak deðer-
lendirdikleri tablo bellek bozukluðundan daha çok
yürütücü fonksiyonlardaki bozukluða baðlýydý.
Agresyon, ilgilerde azalma, yürütücü fonksiyonlar-
da bozulma, konuþma miktarýnda azalma þeklinde-
ki baþlangýç tablosu göz önünde bulundurulduðun-
da bu hastada taný olarak öncelikli FTD veya
frontal tip kognitif etkilenme yapan PSP düþünü-
lebilirdi. Ancak FTD'de asimetrik apraksi, postural
instabilite, okulomotor bozukluklar alýþýlmýþ klinik
bulgular deðildir (Gilroy 2000). Ancak klinik olarak
frontotemporal demans tanýsý almýþ 50 hastanýn
4'ünde KBD ile uyumlu patolojik bulgularýn sap-
tandýðý bildirilmiþtir (Cooper ve ark. 1995). Bu

olguda, erken dönemde postural insitabilitenin ve
daha sonra nukkal rijiditenin ortaya çýkmasý da
PSP tanýsý lehine deðerlendirilebilecek bulgulardýr.
Ancak PSP'nin klasik bulgularý içinde asimetrik
baþlangýç ve belirgin apraksi yoktur ve okülomotor
bozukluklar vertikal bakýþlardadýr (Gilroy 2000).
Pillon ve arkadaþlarý (1995) KBD'li hastalarda
PSP'ye benzer þekilde yürütücü fonksiyon bozuk-
luðu ve motor defisitler bildirmiþtir. Yukarýda
bahsedildiði gibi KBD, PSP ve FTD ortak eti-
yopatogeneze sahiptir. Bu nedenle klinik görün-
tüler arasýnda birbirine geçiþler beklenebilir. 

Olgumuzda tanýmlanan, olasýlýkla myoklonus
olarak deðerlendirdiðimiz asimetrik paroksismal
kol kasýlmasý da KBD ile uyumludur. Stimulusa
duyarlý myoklonus KBD'nin kliniðinde iyi taným-
lanmýþ bir bulgudur (Thompson ve ark. 1994).
Tipik olarak üst ekstremitede bulunur ve elektrofiz-
yolojik bulgular olasýlýkla korteksten kay-
naklandýðýný göstermektedir. 

Baþlangýç yaþý, belirti ve bulgular, seyir, klasik bil-
giler ve literatür eþliðinde deðerlendirildiðinde bu
olguda klinik taný olarak KBD düþünülmüþtür.
Doðaldýr ki kesin taný ancak patolojik olarak konu-
labilir. Demans, hareket bozukluklarý ve diðer bul-
gularla giden dejeneratif hastalýklar ile ilgili klinik
ve patolojik veriler arttýkça yelpaze geniþlemekte,
yelpaze içinde bulunan hastalýklar arasýnda ge-
çiþler görülmekte ve kavramlar deðiþmektedir. Bu
nedenle bu olgu sunulmuþ ve KBD tartýþýlmýþtýr.
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