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OZET

Frontotemporal demans: Bir olgu sunumu

Fronto temporal demans (FTD), orta yaslarda Alzheimer hastaligindan sonra en sik gérilen primer dejene-
ratif demans taridir. Genellikle 45-65 yaslar arasinda sinsi bir sekilde baslayan, her iki cinsiyette esit sikiikta
gorulen, kisilik, davranis ve duygulanim degisikliklerinin yaninda icgéra kaybi, perseveratif ve stereotipik
davranislar ve yeme aliskanliklannda degisikliklerin gérulebildigi bir hastaliktir. Bu hastalarda nérolojik mua-
yene, rutin elektroensefalogram (EEG) normaldir ve beyin gérintiulemede, frontotemporal loblarda fokal
anormallikler vardir. Yuratacu islevlerde belirgin yetersizlikler vardir.

Bu yazida, hastaligi ellili yaslarda sinsice baslayan, kisilik degisikligi ve davranista bozulmanin en garpici belirtiler
oldugu, icgdru kaybi, hiperoralite ve diyetle iliskili degisiklikler, kompuilsif ve stereotipik davraniglar, kint duy-
gulanim, konusma miktarinda azalma ve disa vuran davranislarda yavaslama, kisisel bakimda bozulma, altina
idrar ve gaita kagirmanin eslik ettigi, demans icin pozitif aile dykusunun bulundugu bir erkek FTD olgusu sunul-
mustur. Hastada nérolojik muayene ve rutin EEG normaldi. Kraniyal Manyetik Rezonans Gérantuleme'de
(MRG), sag hemisferde belirgin olmak Uzere, dorsolateral ve orbitofrontal bdlgede asimetrik atrofi vardi.
Hastaya yapilan Tc-99 HMPAO tek fotonlu emisyon tomografisinde (SPECT), sag frontal ve paryetal loblar
icine alan genis bir alanda asimetrik hipoperfiizyon saptand.. Frontal ylriticu islevierde yetersizlik vardi.
Hastada, ketiapin 300 mg/gun tedavisiyle davranigsal belirtilerde kismen dizelme gordlda. Bu olgu, orta
yaslarda sinsi sekilde psikiyatrik belirtilerle baslayan olgularda mutlaka ayrintilt dyky, fizik ve nérolojik muayene
ve beyin géruntileme dahil tibbi inceleme yapilmasi gerektigini gostermektedir.

Anahtar kelimeler: Frontotemporal demans, orta yaslar, ylrGticu islevier, beyin goérintileme

ABSTRACT

Frontotemporal dementia: a case presentation

Frontotemporal dementia (FTD) is, next to Alzheimer disease, the most frequently encountered form of
primary degenerative dementia among middle-aged subjects. It generally begins insidiously between the
ages of 45 and 65 years, and is seen in both genders with equal frequency. It is characterized by changes in
personality, behavior, and affect, in addition to loss of insight, perseverative and stereotypical behaviours,
and changes in eating habits. These patients appear normal upon neurological examination and routine
electroencephalography (EEG), but brain imaging reveals focal abnormalities in the frontotemporal lobes.
There is significant deficiency in executive functions.

This study describes a male patient with FTD that had began insidiously in his fifties, and in whom the
changes in personality and impairment in behavior were the striking symptoms (loss of insight, hyperorality,
and dietary changes; compulsive and stereotypical behaviours; blunted affect, decrease in the amount
of speech and retardation in expressional behaviours; impairment in personal hygiene; urinary and
fecal incontinence) along with a family history of dementia. The neurological examination and routine
electroencephalogram (EEG) of the patient were normal. His cranial magnetic resonance imaging (MRI)
revealed asymmetric atrophy, particularly in the right hemisphere at the dorsolateral and orbitofrontal
regions. T¢:99 HMPAO single photon emission tomography (SPECT) detected asymmetric hypoperfusion
within an extended region, including the right frontal and parietal lobes. There was deficiency in frontal
executive functions. Partial improvement in behavioral symptoms was achieved by treating the patient
with quetiapine 300 mg/day. The present case study showed that detailed history, as well as medical
examination including physical and neurological examination and brain imaging, must be performed in the
case of middle-aged patients with insidious onset of psychiatric symptoms.
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GIRIS demansli olgulann yaklagik %20’sini olugturmaktadir

(1). FTD, kendisini davranigsal degisikliklerle gosterir

rontotemporal demans (FID), orta yaslarda  ve bu belirtiler hastaligin klinik gidisi boyunca basattir

Alzheimer hastaligindan sonra en yaygin goérti-  (2). FTD'nin klinik gortiniimii heterojen olup (1), dizin-

len primer dejeneratif demans tirtidiir ve presenil  hibisyon, asin aktivite, kiint duygulanim (2), apati (3),
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icgorti eksikligi (4), irade ve mental seti degistirmede
gliglitk ve perseveratif egilimler (1) gibi belirtiler bulu-
nabilir. Diger belirtiler arasinda, tekrarlayict kompiilsif
ve stereotipik davraniglar (5), yeme aligkanliklarinda
degisiklikler (6) ve konugma miktarinda azalma (5) say1-
labilir. FTD 45-65 yaslar arasinda baglar ve her iki cin-
siyette esit siklikta gorilir (2). Bir ¢aligmada FTD'nin
50-59 yaslan arasindaki yayginligi on binde 3.6 olarak
bildirilmistir (7). Semptom baglangicindan 6liime kadar
olan ortalama hastalik siiresi 6-8 yil kadardir (2). FTD
icin bilinen risk etkenleri, FTD igin pozitif aile oykusii-
niin olmasi, ge¢miste kafa travmasi oykiisti ve tiroid
hastaligidir (3).

FTD, patolojik yonden heterojendir (8). Postmortem
patolojik incelemelerde, frontal ve anterior temporal
loblarda bilateral atrofi ve striatumda dejenerasyon
gortlir (1). FTD'li hastalarda yiritict islevlerde yeter-
sizlikler vardir, ancak Alzheimer hastaliginin tersine,
bellek ve uzaysal yetiler iyi korunmugtur (2). Beyin
gortintiilemede frontotemporal loblarda fokal anormal-
likler olmast ve erken dénemde norolojik belirti olma-

mast klinik tantya katkida bulunur (5). FTD’nin klinik
tanisint koymak amaciyla bazi tanisal kriterler geligtiril-
mistir. Bunlar, sirasiyla, Lund ve Manchester grubu (9),
Neary ve arkadaglan (10) ve son olarak, McKhann ve
arkadaglarina aittir (11).

Bu yazida, orta yaglarda sinsi bir sekilde baglayan,
davranis, kisilik ve duygulanim degisiklikleri gibi psiki-
yatrik belirtilerin 6n planda oldugu, demans i¢in pozitif
aile oykustiniin bulundugu bir erkek frontotemporal
demans olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

55 yaginda, erkek, evli ve lise mezunu olan hastanin
ilk sikayetleri 4-5 y1l 6nce baglamig. Hastalik 6ncesinde
disa dontk, gilerytzli, caligkan ve sosyal bir kisiyken
giderek igine kapanmis ve insanlardan uzaklagmaya
baglamig. Konugma miktart azalmig. 4 yildir higbir is
yapmiyormus. Evden ¢ikip saatlerce yiiriiyor ve yolunu
kaybetmeden evine dontyormus. Evinin ihtiyaclaryla
hi¢ ilgilenmiyormus (6rnegin, elekuik faturalarinin

Tablo 1: Frontoemporal demans icin klinik tani uzlas: dlciitleri (9)

Klinik Profil: Hastaligin baglangici ve gidisi sirasinda 6nde gelen belirtiler sosyal davranista bozulma ve karakter degisikligidir.

Ana Tanusal Olciitler

Sinsi baslangic ve dereceli ilerleme

Sosyal kigilerarast davranista erken bozulma

Kisisel davranigin diizenlenmesinde erken yetersizlik
Erken emosyonel kiintliik

Erken i¢gori kaybi

Destekleyici Tanisal Ozellikler

Kisisel hijyen ve bakimda bozulma
Zihinsel katilik ve esnek olamama

Dikkat dagmiklig: ve dikkati stirdiirememe
Hiperoralite ve diyet degisiklikleri
Perseveratif ve stereotipik davranig

Konugma ve Dil

Konugma miktarinda azalma, kendiligindenligin kayb1 ve baskili konugma

Stetreotipik konugma
Ekolali
Perseverasyon
Mutizm

Fiziksel ozellikler

[kel refleksler
Inkontinans

Akinezi, rijidite ve tremor
Disiik ve oynak tansiyon

Tetkikler

Noéropsikoloji: Ciddi amnezi, afazi veya gorsel-uzaysal yetilerde bozulma olmaksizin frontal lob testlerinde anlamli bozulma olmas:
Elektroensefalografi (EEG): Demansin klinik kaniti olmasina ragmen normal konvansiyonel EEG
Beyin Gériintilleme (Yapisal ve Islevsel): Frontal veya anterior temporal anormalliklerin agir basmast
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Sekil 3: Luria Alternan testinde hastanin ¢izimi

6denmemesi nedeniyle evde elektriklerin kesik olma-
sin1 umursamiyormus). Ekonomik yoénden sikintida
olmasina ragmen, ¢ok zengin oldugunu séyliyormus.
Onemli kisilerin korumaligini yaptigini ifade ediyor-
mus. Evine gelen kisilerden siipheleniyor ve kendisine
zarar vereceklerini diigliniiyormusg. Bazen ayaklarini
capraz yaparak yiiriyormus. Sik sik parmak sayma,

adimlarini sayma ve yuriirken kaldinmdaki taglarin

N. Kugu, O. Dogan, O. Kavakai, i. Terlemez

catlaklarina basmama gibi davraniglan ve araglann pla-
kalarini okuma ve kiifiir icerikli mirildanma tarzinda
konugmalari oluyormus. Tanimadigi bazi kadinlarla
ilgili, onlarin ahlaksiz olduklarina dair yorumlarda
bulunuyormus. Hastalik 6ncesi temiz ve tertipli birisiy-
ken, son aylarda altina idrarini ve gaitasini yaptyormus.
Esi temiz kiyafetler vermedigi siirece kiyafetini degistir-
miyor ve rahatsizlik duymuyormus. Istahi cok artmis.
Ogzellikle yagli ve tatli yiyecekleri tercih ediyormus.

Hastanin 6zge¢misinde, gecirilmis kafa travmasi,
alkol ve madde kullanimi, toksinlere maruz kalma,
herhangi bir psikiyatrik veya tibbi hastalik &ykisii sap-
tanmadi. Hastanin soyge¢misinde iki dayisinda ellili
yaglardan sonra baglayan ve hastamizdaki klinik belirti-
lere benzer olan hastalik 6ykiisti tanimlanmaktadir. Tki
dayist da vefat etmistir.

Ruhsal durum muayenesinde; hastanin bilinci agik,
oryantasyonu tam ve koopere idi. Konusma hizi ve mik-
tar1 azalmisti. Spontan dikkati bozuktu. Duygulanimi
kintti. Anlik bellek de dahil olmak tizere bellek yetisi
ve biligsel iglevler normaldi. Cagrisimlar yavaglamig ve
distince igerigi fakirdi. Kompiilsif ve stereotipik davra-
nuglart vardi. Hastaligina karst i¢gortsii yoktu.

Fizik ve norolojik muayenesinde herhangi bir pato-
lojik bulgu saptanmadi. Agnozisi ve akalkulisi yoktu.
Noéropsikolojik degerlendirmede Kisa Akil Muayenesi
(KAM) puant 29/30 olarak degerlendirildi.

Hastaya uygulanan noropsikolojik testlerden iz
stirimi testinin A kismini bir hata ile 163 saniyede, B
kismini 9 hatayla 955 saniyede tamamladi. Bu degerler,
normalin ¢ok istiindeydi (Sekil 1 ve 2).

Luria Alternan dizisinde perseverasyon bozuklu-
gu oldugu saptand:i (Sekil 3). Hastanin verbal akicilik
testinde bir dakikada soyleyebildigi farkli hayvan ismi
sayist 9 idi (normali >18) ve bir kez perseverasyonu
oldu.

Stroop testinde, birinci kart1 13.9 saniyede ve besin-
ci kartu 46 saniyede okudu. Birinci karu okurken hata
yapmadi. Besinci karti okurken 7 hata yapti ve 5 defa
hatay1 diizeltti. Birinci kart ile beginci kart arasindaki
okuma stirelerinin orani ve besinci karttaki hata ve
diizeltmeleri FTD agisindan anlamli olarak degerlendi-
rildi.

Laboratuvar incelemelerinde; tiroid fonksiyon test-
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Resim 2: MRI goriintiillemede bilateral hemisferlerin frontal bolgelerinin ventromedial parcalari arasinda bir fark

goriilmemektedir.

leri, vitamin B12-folik asit diizeyleri, rutin biyokimyasal
ve hematolojik testler, idrar analizi, akciger grafisi ve
elektrokardiyogram (EKG) sonuglarnt normal sinirlarda
idi ve hepatit belirtecleri (HBsAg ve Anti HCV nega-
tif, Anti Hbs pozitif) ve Anti HIV ve serolojik testler

(VDRL/RPR) negatifti. Rutin EEG normaldi. Bilgisayarli
tomografi'de (CT), sag frontotemporal bolgelerde belir-
gin atrofi ve sag temporal bolgede laktner infarkt tespit
edildi. MRG'de, sag hemisferde belirgin olmak tizere
dorsolateral ve orbitofrontal bélgede asimetrik atrofi
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Resim 3: Hastanin cekilen SPECT goriintiilemesinde Sag Frontal bolgede sola gore daha az kanlanma goriilmektedir.

vardi (Resim 1). Ventromedial bélgede atrofi yoktu
(Resim 2). Hastaya yapilan Tc-99 HMPAO SPECT’de
sag frontal ve paryetal loblar icine alan genis bir
alanda asimetrik hipoperfiizyon saptand: (Resim 3).
Apoplipoprotein E (ApoE) (E2, E3, E4) mutasyon tara-
mas1 sonucunda normal allel olan E3/E3 saptand:.

Hastanin klinik seyrinde parmak sayma hareketleri
yaptg1, bazen nedensiz agladigi ve mirildanma tarzinda
konugmalarmin oldugu goézlendi. Klinik i¢inde genel-
likle yalnizlig1 tercih ettigi, diger hastalarla iletigiminin
kisith oldugu ve diga vuran davraniglarinda yavaglama
oldugu tespit edildi.

Davranigsal belirtileri kontrol aluna almak amaciyla
hastaya ketiapin baglandi ve doz tedricen artinilarak 300
mg/gin’e cikildi. Bu tedaviyle hastanin kisisel bakimi-
nin ve diger insanlarla iletisiminin kismen arttug: ve
aglamalarinin azaldig1 gortuldi. Ancak taburculuk son-
ras1 kontrollerinde mirildanma, plaka okuma, adimlari-
nt sayma ve parmak sayma hareketleri gibi stereotipik
ve komptlsif belirtileri devam ediyordu.

TARTISMA

FTD'li hastalarda baglangigta dil ve bellek goreceli
olarak korunurken sosyal ve kisisel davranigta derin
degisiklikler, tekrarlayici komptilsif ve stereotipik dav-
ranig ve dil yoninden dogru olmasina ragmen konus-
ma miktarinda azalma vardir (5). FTD’de erken donem-
de norolojik bulgular genellikle yoktur veya primitif
reflekslerin varligiyla smirlidir ve rutin EEG, degismez

bicimde normaldir (1). MRG, FTD’li hastalarda fronto-
temporal atrofi gostermekte olup, atrofi odagi frontal
tip FTD’li hastalarda her iki frontal lobda ve Alzheimer
hastaligi olanlarda ise mezial temporal loblardadir (3).
FTD’de MRG ile frontal ve temporal loblardaki atrofi
asimetrik olabilir ve SPECT’de anterior serebral hemis-
ferde de anormallikler vardir (2). Sag hemisfer patolojik
degisiklikleri daha yaygin olan hastalarda sosyal davra-
nigin daha ¢ok bozulmus oldugu bildirilmistir (1).

Olgumuzda hastalik 50 yas civarinda baglamig-
ti. Hastaligin baslangici ve gidisi boyunca karakter
degisikligi ile sosyal davranigta bozulma onde gelen
ozelliklerdi. Hastaliginin erken dénemlerinden itibaren
icgorti kaybi, hiperoralite ve diyetle ilgili degisiklikler,
kiint duygulanim, konugma miktarinda azalma, kisisel
bakimda azalma, komptlsif ve stereotipik davranislar,
grandiydz, persekiitif ve referans distinceleri, diga
vuran davraniglarda yavaglama, altina idrar ve gaita
kagirma 6ykiisti vardi. Norolojik muayene ve rutin EEG
normaldi. Frontal yuritiic iglev testlerinde bozulma
saptandi. Olgumuzdaki bu klinik &zellikler, yapisal ve
islevsel beyin gorunttleme bulgularyla birlikte deger-
lendirildiginde, FTD'nin klinik tanisini koymak igin
gelistirilen Lund ve Manchester grubunun Olgiitlerini
(9), Neary ve arkadaglarinin él¢ttlerini (10) ve son ola-
rak McKhann ve arkadaglarinin dlgiitlerini (11) biytk
olctide kargilamaktadir. Bu nedenle olgumuzun klinik
tanisint FDT olarak diistindiik.

FTD'nin {i¢ major alt grubu olup, bunlar frontal
tip, semantik demans ve ilerleyici akici olmayan afa-

Dusunen Adam Psikiyatri ve Nérolojik Biimler Dergisi, Citt 23, Say1 4, Aralik 2010 / Distinen Adam The Journal of Psychiatry and Neurological Sciences, Volume 23, Number 4, December 200 297



Frontotemporal demans: Bir olgu sunumu

zidir (8,12). Frontal tip sinsi baglangi¢h (3), davranigsal
bozulmanin bagat oldugu bir tiptir (12). Stereotipik
davraniglarin atrofinin en ¢ok anterior temporal loblar
(2) ve striatumda oldugu hastalarda oldugu bildirilmis-
tir (1). Semantik demansin en yaygin baglangi¢ goériinii-
md, kelimelerin anlaminin veya kelimeyle ilgili bellegin
kaybini iceren dil anormalligidir ve orta ve inferior
temporal neokortekste bilateral atrofiyle birliktedir (3).
llerleyici akici olmayan afazi ise, mevcut kelime hazi-
nesi baglaminda kelimelerin geri ¢agrilmasinda ciddi
problemler yasanmast gibi baslica dil ifadesiyle ilgili bir
bozukluk olup, sol hemisferde asimetrik atrofiyle birlik-
tedir (2). Olgumuzdaki klinik 6zellikler ve beyin gériin-
tileme bulgularinin FTD’nin frontal tipine uygun oldu-
gu gortlmektedir. FTD'li hastalann yaklagik yarisinda
demans i¢in pozitif aile 6ykisti vardir (1). Olgumuzun
iki dayisinda, ayni yaglarda benzer belirtilerle seyreden
hastalik oykisii vardi.

FTD’yi karakterize eden yurttiici iglev bozukluklan
plan yapma, yargilama, problem ¢6zme, organizasyon,
dikkat, soyutlama ve mental esneklikte yetersizlikleri
icermekte olup, bunun tersine dilin primer enstriimental
yetileri, elementer gorsel algilama, uzaysal yetiler ve bel-
lek iyi korunmustur ve frontal yiriitiict iglev testlerin-
deki performans zayiftr (2). KAM'm FTD’li hastalarin
belirlenmesi ve takibinde gtvenilir olmadigi bildirilmek-
tedir (3). Bizim olgumuzda da, klinik &zellikler demans1
gostermesine ragmen, KAM puani 29/30 idi.

Bir calismada hiperoralite, sosyal farkindalik kaybi,
stereotipik, perseveratif davraniglar ve ilerleyici konus-
ma kaybimnin FTD ve Alzheimer hastaliginin ayirici tani-
sinda 6nemli oldugu vurgulanmistir (13). Duygulanim
degisiklikleri ve iggdrt eksikliginin de FID’nin
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Alzheimer hastaligi ve serebrovaskiiler demanstan ayi1-
rnminda anahtar bir etken olabilecegi de bildirilmigtir
(1,2). Bizim olgumuzda da perseveratif davranislar ve
ilerleyici konugma kaybi hari¢ olmak tizere, diger ézel-
likler bulunmaktaydi.

FTD’li hastalarda kolinerjik sistemde anormallik
olmadigi, dolayisiyla Alzheimer hastaligi icin gelisti-
rilen farmakolojik ilaglarin bu popiilasyonda olasilik-
la yarar saglamayacagi ¢ne strtlmistir (1). FTD’de
serotonin metabolizmasinda anormallikler oldugu (2)
ve segici serotonin geri alim inhibitérlerilerinin (SSGI)
davranig tzerinde etkili, ancak biligte etkili olmadig
bildirilmektedir (3). Ozellikle dizinhibisyon, asirt yeme
ve kompiilsiyonlar gibi davranigsal semptomlarin SSGI
ile tedaviden yarar gorebilecegi one stirtilmistir (1),
FTD’de serotonin metabolizmast anormalliginin hipe-
roralizme neden oldugu, bu bozulmanin tedavisinde
SSRI'lann yararli olabilecegi bildirilmistir (14). FTD’li
hastalar 6zellikle noroleptiklerin ekstrapiramidal sistem
yan etkilerine duyarlidirlar (3). Olgumuzda davranigsal
bozukluklarin tedavisi amactyla ketiapin 300 mg/giin
kullanildi. Bu tedaviyle hastanin davranigsal belirtileri-
nin kismen azaldigr gortldi. Ancak stereotipik davra-
niglar ve kompilsiyonlar devam ediyordu.

Sonug olarak bizim olgumuz, orta yaglarda kisilik,
davranis ve duygulanim degisiklikleri gibi psikiyat-
rik belirtilerle sinsi sekilde baslayan, hiperoralite ve
diyetle ilgili degisiklikler, kompulsiyonlar, stereotipik
davraniglar ve i¢gort kaybinin eglik ettigi hastalarda
FTD tanisinin akla gelmesi ve mutlaka ayrinuli oyki,
fizik, norolojik muayene, néropsikolojik degerlendirme
ve beyin gorintileme dahil tibbi aragtirma yapilmasi
gerektigini gostermektedir.

6. Miller BL, Darby AL, Swartz JR, Yener GG, Mena I. Dietary
changes, compulsions and sexual behaviour in frontotemporal
degeneration. Dementia 1995; 6:195-199.

7. Rosso SM, Donker Kaat L, Baks T, Joosse M, de Koning [,
Pijnenburg Y, de Jong D, Dooijes D, Kamphorst W, Ravid R,
Niermeijer MF, Verheij F, Kremer HP, Scheltens P, van Duijn
CM, Heutink P, van Swieten JC. Frontotemporal dementia in
the Netherlands: patient characteristics and prevalence estimates
from a population-based study. Brain 2003; 126:2016-2022.
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