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L i
OZET: ABSTRACT:
FRONTOTEMPORAL DEMANS: SIZOFRENI BENZERI PSIKOZ ~ FRONTOTEMPORAL DEMENTIA: A CASE THAT PROGNOSED
TABLOSUYLA GIDEN BIR OLGU SUNUMU AS SCHIZOPHRENIA-LIKE PSYCHOSIS
Frontotemporal Demans (FTD) son yillarda giderek 6n plana ¢i- Frontotemporal dementia (FTD) is a common type of dementia
kan oldukga sik gérilen bir demans tipidir. Noropsikolojik de- which attracts increasingly more attention. With the advances in
gerlendirmenin ve tani kriterlerinin gelismesiyle giderek daha neuropsychological evaluations and development of clinical
cok 6n plana gegmeye adaydir. Kisilik degisikligine ve sosyal diagnosis criteria, it, will probably, be recognized more com-
davranim alaninda belirgin bozukluga yol acan bu demans tipi- monly. According to similar symptomology such as; severe
nin karigabilecegi psikiyatrik tablolardan biri de sizofrenidir. Bu deterioation of personality and social conduct, one of the psy-
yazida belirgin dezorganizasyon bulgulari ve yikimla giden ayri- chiatric disorders which may be hard to differentiate from this
ca noroleptik malign sendrom dykulsu olan bir sizofreni benzeri subtype of dementia is schizophrenia. We would like to discuss
psikoz vakasi 1s1ginda, geg baslangi¢h psikozlarin ayirici tanisin- a schizophrenia-like psychosis case which was presented by
da FTD'in gézéninde bulundurulmasi gerektigi vurgulanmakta- severe desorganization symptoms and cognitive deterioration
dir. and in addition to which, had a history of neuroleptic malign
syndrome. We would like to emphasize that FTD is one of the
Anahtar sézciikler: frontotemporal demans, sizofreni, nérolep- disorders which should be kept in mind in the differential diag-
tik malign sendrom nosis of late onset schizophrenia.
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tic malign syndrome
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GIRIS sini olusturur(5).

‘Frontotemporal demans(FTD) 1980’lerden sonra
ozellikle Lund ve Manchester gruplanmin cabala-
ryla 6n plana gecen renkli, ayrksi bulgulan olan ve
belirgin davramssal problemlere yol acan bir demans
tipidir(1,2,3).Klinik bulgularimin zenginligine ragmen
bu tablonun yeterince iyi tanindi§i séylenemez. FTD,
Alzheimer hastaligindan sonra, Lewy cisimcikli de-
mans, vaskiiler demansla birlikte en sik goriilen ¢
demans tipinden biridir(4). Epidemiyolojik veriler az
olmakla birlikte tiim demans olgulan arasindaki sik-
hgr %10-15 olarak kabul edilebilir ve presenil de-
manslarin %25’ inden fazlasimi olusturur(5,6).
Frontal bulgularla giden ve Pick hastahgr adi al-
tinda toplanan demans olgularmin gecen ylizyilin
sonundan beri bilinmesine ragmen, bu hastahgmn
giindeme az gelmesinin bir nedeni; demanslar ara-
sinda gorilme sikhginm sadece %2-3 olmasidir. An-
cak Pick hastalign FTD olgularimin yalmzca %715-20

FTD, frontal loblarin, medial ve 6n temporal lob-
larm dejenerasyonuyla giden olasihkla ¢cogul etyolojili
demansiyel bir sendromdur. Subkortikal dejeneratif
tutulusa da sik rastlamr. Temporal lobun posterior
bolgelerinin dejenerasyonuyla giden ve daha cok dil
yetisinde bozukluklara yol acan semantik afazi(SA),
Primer progresif afazi(PPA) gibi tablolarla birlikte
frontotemporal lobar dejenerasyon(FTLD) bashg al-
tinda toplanabilir(4). Hastaligin baslangicinda en sik
karsimiza ¢ikan goriintim kisilik ve sosyal davranimda
degisikliklerdir. Sosyal ve yasal sorunlara yol acabilen
antisosyal davranislar ¢cok siktir(10). Hastalarda yone-
lim bozuklugu olmaz. Gorece olarak bellek islevieri
korunmustur. Hastalar klinik olarak amnezik degildir
ama yine de bellek testlerinde dikkatsizlik, aktif 6g-
renme gibi alanlardaki yeti kayplarma ikincil olarak
bozukluklar bulunabilir. Emosyonel ilgisizlik ve i¢cgorii
eksikligi tipiktir. Stereotipik ya da kompulsif davranms-
lar olabilir. Konugma miktan sikhkla azalmstir. Hasta-
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nin motivasyon kaybiyla baglantih olan bu belirti mu-
tizme kadar gider. Asin aktif ve dezinhibe hastalarda
baskili konusma seklinde belirti ortaya cikabilir. Bilis-
sel bozukluklar dikkat, soyutlama, planlama ve prob-
lem ¢dzme alanlarnda ortaya cikar. Dil, algilama, gor-
sel-uzaysal islevler ise korunmaktadir. Hastahk ilerle-
dik¢e Kliiver-Bucy sendromunun bulgulan da siklikla
gorilebilir(4,8). En son 1998’de gozden gegirilen kli-
nik uzlag: kriterleri tamda ve ¢alismalarda siklikla kul-
lamhr(4). Bu kriterlerin yiiksek gegerlilik ve glivenilir-
ligi oldugunu gosteren cahsmalar mevcuttur(9).

FTD’in klinik tam uzlas1 kriterleri(5)

Kisilik degisimi ve sosyal davranimmda bozukluk
hastaligin baslangicinda ve hastahik boyunca 6n
plandadir. Algilama, uzaysal yetiler, bellek, praksi
saglam ya da gorece iyi korunmustur.

Cekirdek tanisal 6zellikler

A. Sinsi baslangic ve kademeli progresyon

B. Kisilerarasi ve sosyal iliskilerde erken bozulma

C. Kisisel davrammm ayarlanmasinda erken

bozulma

D. Erken emosyonel kiintliik

E. Erken icgori kaybr

Destekleyici tamsal 6zellikler

A. Davramssal bozukluk

1. Kisisel bakim ve hijyende bozulma
2. Mental katilik ve rijidite
3. Distraktibilite
4. Hiperoralite ve diyette degisiklikler
5. Perseveratif ve stereotipik davranislar
B. Konusma ve Dil
1. Konusmada azalma yada spontanhgin
kayb1 veya baskili konusma
Stereotipik konusma
Ekolali
Persevarasyon
5. Mutizm
C. Fiziksel bulgular
1. Primitif refleksler
2. Inkontinans
3. Akinezi, rijidite, tremor
4. Diistik ve oynak hipotansiyon
D. Tetkikler
1. Néropsikoloji: Belirgin amnezi, afazi,
gorsel-uzaysal yetilerde bozulma olmak-
sizin frontal lob testlerinde ciddi bozukluk
2. EEG: Konvansiyanel EEG, hastalik ilerle-
diginde bile normaldir.

Hwn

3. Beyin goriintiileme(yapisal yada fonksi-
yonel): Frontal ve 6n temporal bolgeler-
de belirgin bozulma

FTD diger hicbir demans tipinde olmadigr kadar
ailesel bir hastahktir. Ailesellik %40-60 gibi oranlar-
da gorilir ve sikhkla otozomal dominant kahtim
gosterir. Kahtimin kromozom 17 de bulunan Tau ge-
niyle ilgisi pek cok olguda gosterilmistir. Ailesel olgu-
lar siklikla daha genc yasta baslarlar ve bu hastalar-
da parkinsonizm siktir. Aym ailelerde Amiyotrofik La-
teral Skleroz(ALS) gibi norolojik hastahklar ve Korti-
kobazal Dejenerayon(CBD) gibi FTD ye akraba hasta-
hiklara sik rastlanir(6,7,11).

Demans tablosu ilerledikten sonra FTD’ yi diger
demans tiplerinden ayirmak gérece olarak kolay olsa
da davramssal semptomlarin 6n planda oldugu vaka-
larda, bu hastahg diger psikiyatrik bozukluklardan
ayirmak zor olabilmektedir. Ulkemizde néropsikolojik
degerlendirmenin de heniiz yeterince yaygmlasmadi-
g1 goz ontine ahmirsa bu zorlugun derecesi daha da
artacaktir. Bu hastalar baslangicta siklikla depresyon,
anksiyete bozuklugu gibi degisik psikiyatrik tamlar
almakta ve bulgulan sikhkla yasam olaylarina ya da
strese baglanmaktadir. FTD hastalarimin alabildigi ta-
mlardan biride, dezorganize, ayrmlasmams alt tip-
leri basta olmak {izere sizofrenidir. Asagidaki olgu
ozelinde FTD, sizofreni aymci tamsi tartisilacaktir. Bu
vakanin bir baska o6zelligi de ndoroleptik malign
sendrom(NMS) gecirmis olmasidir.

OLGU:

47 yasina kadar hicbir yakmmasi olmadig belirti-
len 57 yasinda erkek hastanin ilk yakinmalan sikinti,
sinirlilik, ilgisizlik, inat¢ihk, donukluk, vurdumduy-
mazhk olarak tanimlamyor. Bu dénemde tahsildar o-
larak calistign bankadan islerini artik siirdiiremedigi
gerekcesiyle kendi istegiyle emekli oluyor. Bu yakin-
malarla basvurdugu psikiyatri polikliniginde depres-
yon olarak degerlendirilerek antidepresan baslanmis
,ancak onerilen tedaviyi kullanmamis. Bundan 3 yil
sonra acil servisten psikiyatri klinigine yonlendirilen
hastaya rezidiiel tip sizofrenik bozukluk tanisiyla,
flupentixol depo ampul yapilarak ayaktan tedavisini
stirdiirmesi onerilmis. O donemdeki hasta dosyasi-
mn incelenmesinden, psikiyatrik muayenesinde sap-
tanan bulgularn; sosyal izolasyon, kapasite azalmasi,
eski esyalan toplama, c¢cop biriktirme seklinde bizar
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davranislar, irritabilite, avollisyon, anhedoni oldugu
anlasildi. Bu dénemden sonra kronik sizofrenik bo-
zukluk rezidiiel tip tamsiyla zuklopentixol ya da flu-
pentixol depo tedavisi dnerilerek poliklinik kontrolle-
rini stirdiiriiyor. Yaklasik 1,5 yi1l bu tedavi stirdiirtiliir-
ken zuklopentixol depo ampul uygulamasim takiben
10. glinde hi¢ konusmama, yataktan hi¢ ¢ikmama,
siirekli ayni pozisyonda kalma idrar, gaita inkonti-
nansi, yutamama, kusma ve ates yakmmalanyla
psikiyatri klinigi kapah servisine yatinldi. Yapilan n6-
rolojik bakismda goézler spontan acik, ancak cevre
ile ilgisiz, apatik, dort yanh rijidite, sag st extremi-
tede parkinsoniyen tremor saptandi. Patolojik refleks
saptanmadi.

Laboratuvar incelemesinde: 1dkosit 15500,
CPK:512, diger biyokimyasal degerler normaldi. PA
akciger grafisi olagan olarak saptandi. Manyetik re-
zonans goriintiilemesinde, yasla uyumlu atrofik de-
gisiklikler disinda patolojik bulgu yoktu.

Bu bulgularla hastada NMS diisiiniildii ve sivi-elek-
trolit dengesinin korunmasi icin destek tedavisi yapil-
di. Bromokriptin 5mg/gtin baslanarak 2 hafta icinde
doz 7,5mg/gun’e cikildi. Biperiden 3mg/giin tedavi-
ye eklendi. Uc hafta siireyle psikiyatri kliniginde te-
davisine devam edilen hastanin durumunun kétiiles-
mesi nedeniyle iki kez néroloji yogun bakima sevk
edildi, enteral tedaviyle dehidratasyonu diizeltildi ve
psikiyatri kliniginde tedavisi siirdiirtildi. Genel duru-
mu ve ndéroleptik yan etkiye bagh norolojik yan etki-
leri giderek diizelen hastaya; daha sonraki dénemde
baslayan irritabilite, negativizm bulgularn nedeniyle
olanzapin 5mg/gin baslandi. Bromokriptin tedavisi
sonlandmldi.

Hastanmm klinik dykiisii dikkate almarak, tamda
psikotik bir bozukluktan uzaklasildi. Demans 6n ta-
mstyla néropsikolojik testleri yapildi.

Noropsikolojik test sonuclari: Hastanin koope-
rasyon diizeyi g6z onitinde bulundurularak Blessed
Demans Testleri uygulanmistir. Bu test sonucunda;
enformasyon bozuk (8/15), personal bellek tam (8/8),
nonpersonal bellek orta (2/4), hatirlama iyi (4/5),
konsantrasyon bozuk (3/6) bulunmustur.

Schultz’'un Sozel Bellek Test’inde uzak ve yakin
sozel bellek fonksiyonlan bozuk olarak bulunmustur
(0/10, 4/10, 4/10).

Luria Dizileri'nde bozukluklar gézlenmistir.

Zaman isaretleme Testinde soyutlama fonksiyon-
lart bozuk olarak bulunmustur.

Stroop Test’inde; dikkat sifti stiresi ilk deneme 98
sn’dir. Tamamen hatah olmalan nedeniyle diger de-

nemeler icin siire tutulmamistir.

Sonuc olarak yakin ve uzak bellek fonksiyonlarm-
da bozulma ve frontal disfonksiyon olarak degerlen-
dirilmistir.

Aile ve gelisim ykiisii: Cocuklugu ve ergenliginin
ilk yillan Yugoslavya’nin bir koylinde gegen ilkokul
mezunu hasta 15 yasinda ailesiyle birlikte Turkiye'ye
gog¢ etmis. Baba, ciftcilikle ugrastyor ve yaklasik 25
yil énce benzer olarak tamimlanan bir hastahk siireci
sonucunda, 6 giin siireyle evden aynhp, kaybolma
oykusiiniin ardindan 6lu olarak bulundugu belirtili-
yor. Ancak 6liim nedeni ya da hastalhk 6ykist ile il-
gili ayrmtili bilgi almamadi. Anne ev hanimi, herhan-
gi fiziksel ya da ruhsal hastalk &ykiisti tanimlanmi-
yor. Hastanin 3 erkek ve bir kiz kardesi var. Ailenin
biiyiik erkek cocugunun 25 yaslarmda iken,cok iyi
bilinmeyen ancak benzer olarak tammlanan bir d6-
nemin ardindan 6ldiigi bildiriliyor. Hastarmz ailenin
2. erkek cocugu, kiicik erkek kardesinde de son 1
yilldir sagma, patavatsiz konusmalar ve sinirlilik ya-
kimmalarmin ortaya ciktigh belirtiliyor. Hastanin bir
kiz1 ve yegeni bipolar bozukluk tamsi ile halen teda-
vi goriiyor.

Premorbid Kkisilik ozellikleri: Ige kapamik, sosyal
iliskileri kisith, inatci, arkadasi az olan, fazla konus-
kan olmayan biri olarak tammlaniyor. Oncesinde fi-
ziksel ve psikiyatik hastahk Gykiisii tanimlanmiyor.
Hasta yakimalarnmin basladigi déneme kadar gecen
20 ylda bir bankada tahsildar olarak calismis.
Calisma hayatinda basanh, giivenilir bir cahsan ola-
rak tammyor.

TARTISMA:

55 yasina kadar psikiyatrik hastalik dykiisii olma-
yan, 50’li yaslarm ikinci yarnisinda sosyal iliskilerde
bozulma ve davrams bozukluklan ile giden klinik be-
lirtilerin basladigi; bellek islevlerinin gérece korun-
dugu bu hastada sanrm ve varsanilar hastahgin bas-
langicindan itibaren hicbir dénemde tammlanmyor-
du. Ancak cop toplamak, sosyal olarak uygunsuz
davranmislar gibi dezorganize bulgular mevcuttu. Son
yillarda gec baslangich sizofreni giderek daha cok
dikkati cekse de, gorece seyrek goriilen bu olgularda
paranoid sannlarn 6n planda oldugu, bu hastalarda
negatif bulgularm, bilissel ve sosyal yikimin pek go-
rilmedigine dair yaymlar mevcuttur. Giderek agir bir
yikima ugrayan bu hastanm tersine, gec baslangich
sizofreni olgulan genelde iyi seyirlidir(12). Olasilikla
gec yasta bu tamyr alan hastalar gercek sizofrenik

118 Klinik Psikofarmakoloji Bulteni, Cilt: 11, Sayr: 2, 2001 / Bulletin of Clinical Psychopharmacology, Vol: 11, N.: 2, 2001



S. Pirildar, E. Bora, D. Evyapan, S. Ozaskinli

bozukluk olgulan disimda FTD"1 da igeren cesitli "or-
ganik bozukluklardan” olusan daha heterojen bir
ktimedir.

FTD olgulannda psikiyatrik bulgular ve davramssal
sorunlar ¢cok stk goriiliir. Ancak cesitli demansiyel has-
tahklan noropsikiyatrik bulgulan bakimmdan karsilas-
tiran calismalarda, FTD’da; Alzheimer, Lewy cisimcikli
demans ve vaskiiler demansa gdre varsani ve sanrilarm
cok daha seyrek goriildiigiine dair sonugclar almmstir.
Dezorganize davranislar, apati, negatif bulgular, bizar
davranislar, kisilik degisimi, impulsivite, kompulsiyon,
kolleksiyonculuk gibi davramislarsa ¢ok daha siktir(13).
FTD’daki psikotik tabloda, negatif ve dezorganize bul-
gular on plandadir. Literatiirdeki sizofreniform psikoz
seklinde klinik veren birka¢ FTD ve Pick vakasma bak-
tigimizda bu hastalarin genelde dezorganize tip sizof-
reni tanisi aldigi goriilmektedir. Bizim hastarmzda da
cop-esya biriktirme gibi dezorganize davramslar ve
negatif bulgular 6n plandaydi. FTD uzlasi klinik tan
kriterlerini  karsilayan hastaya, aile dykiisii de goz
ontine alinarak FTD tamsi konmustur.

FTD’ deki psikoz benzeri bulgularn ortaya ¢ikis
mekanizmasima iliskin yaym sayis1 azdir. Bu konuda
one gecen goriislerden biri  Miller ve arkadaslarma
aittir. Psikotik bulgulan olan hastalarda FTD nin sag
frontotemporal varyantimn bulundugunu gdsteren
klinik ¢alismalan ve olgu bildirimleri mevcuttur. Bu
grup 5 psikoz benzeri tabloyla giden FTD hastasinda
SPECT ve goriintlileme yontemleriyle yaptiklar bir
cahismada hastalarm tiimiinde sag frontotemporal
tutulusun belirgin oldugunu bulmuslardir(14). Ancak
literatlirde Pick ve frontal demansin sol hemisfer tu-
tuluslu varyantlarmda da psikoz goriindiigline dair
birka¢ yaym vardir(15). Dezinhibisyon, antisosyal
davrams, kolleksiyonculuk, impulsivite gibi bulgula-
nn FTD disinda, ventromedial / orbitofrontal kor-
teksteki travmatik, vaskiiler lezyonlarda da goriildii-
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