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FRONTO-TEMPORAL DEMANSLAR

Frontotemporal demanslar (FTD) frontal ve tem-
poral kortekste lobar atrofi ile karakterize, klinik ola-
rak heterojen bir grup demanst olusturur. "Non-Alz-
heimer frontal lob demans” ve "frontal lob dejeneras-
yonu" en stk ve en iyi tanimlanmug formlardir (2,4-
8,11,15).

Frontolemporal demans terimi son yillarda sik
olarak Pick hastaligi yerine kullanilmaya basglamustir,
Bundan 100 yildan daha énce Pick, klinik olarak afa-
zi ve kisilik degisiklikleri ile giden, patolojik bulgusu
frontotemporal atrofi olan bir demans tablosu tanim-
lamugtir. Daha sonralan patolojik olarak "argyrophilic”
noronal inkliizyon (Pick cisimcigi)lar olan hastalara
"Pick hastaligt”, bu cisimeikler olmayan benzer klinik
tablolu hastalara "frontotemporal demans” adi veril-
mistir (3,9,13).

Kertesz ve Munoz’a gore frontotemporal demans,
tarihi gegmisi ve anatomik dogrulugu olmayan bir te-
rimdir ve Bat tlkelerinde Pick hastaligi, ayni Alzhe-
imer hastalig: gibi, hekimler ve hasta yakinlar: tarafin-

Tablo-1: Pick Kompleksinde yer alan
tablolar (Kertesz'den, 9)

- Stnurle serebral atrofi

- Pick Hastaligt

- Lobar atrofi

- Progresif subkortikal gliozis

- Kortiko-dentato-nigral dejenerasyon

- Jeneralize Pick Hastalig

- Frontal lob dejenerasyonu

- Primer progresif afazi

- Kortiko-bazal dejenerasyon

- Ayiricr histopatolojisi olmayan demans
- Semantik demans

- Motor néron hastaliklarinda gériilen demans
- Fronto-temporal demans

- Primer progresif apraksi

- Nonspesifik ailevi demans

- Uzun stireli spongioform ensefalopati
- Herediter disfazik demans

- Disinhibisyon-Demans-Parkinson-Amyotrofi
Sendromu
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dan daha ¢ok bilinen ve tanunan bir isimdir. Yazarlar
bu grupta yer alan hastaliklarin "Pick kompleksi" adi
alunda toplanmasint teklif etmislerdir (Tablo-1). Pick
kompleksi, aym klinik paternleri, genis bir alanda
histolojik degisiklikleri ve "linik" bir tabloyu tanimlar

(99,
Pick Hastalig1

Alman néropsikiyatristi Arnold Pick (1851-1924),
afazi, agnozi, hafiza, biling, agramatizm, histerik psi-
koz gibi konularda 280 bilimsel makale yaymlamustr.
Pick, 1892 ile 1906 yillari arasinda 6 demans vakas
vaymnladi. Amaci beyin topogralisi ile fonksivonu ara-
sindaki iliskiyi aciklamaku. Sonucta bazi durumlarda
"senil beyin atrofisi"nin sinirli bir alanda olabilecegini
ifade etd. Wernicke tarafindan da savunulan eski go-
riige gbre beyin atrofisinin "diffiiz" olduguna inanil-
yordu. Pick iddiasint ispatlamak icin hem klinik hem
de makroskopik néropatolojik bulgular sundu (3).

1892'de Pick, klinik tablosu 3 yil icinde gelisen be-
lirgin afazi ve tedrici mental yikim, saldirganlik, apati
ile karakterize progresif demans olan 71 yasinda er-
kek hasta (Agust H) yayinladi. Chiari tarafindan yapi-
lan otopsisinde makroskopik olarak [rontal ve tem-
poral kortekste lobar atrofi saptandi (3).

Lobar atrofili vakalarda ilk mikroskopik inceleme
ise 1911'de Alzheimer tarafindan yayinlandi. Alzhe-
imer, atrofik alanlarda néronal kayip, intranéronal
(argyrophilic) inklizyon cisimcikleri ve sismis (ba-
lonlagmug) noronlar tanimlads. Noritik plak ve néro-
fibriler yumaklarin (nadir olusu veya) hi¢ bulunmay:-
st Alzheimer1 sasirtmist. 1926'da Newman inkluzyon
cisimeiklerini "Pick cisimeikleri" ve sismis hiicicleri
"Pick hiicreleri” olarak isimlendirdi (3,11).

Daha sonralan Pick cisimeiklerinin bulundugu lo-
bar atrofi vakalar Pick hastaligi olarak tammlanmus
ve tant icin Pick cisimciklerinin varligi sarti aranmustr,
Zamanla Pick tipi histopatolojik degisikliklerin de-
manslt ve frontotemporal lobar atrofili hastalarin cok
azinda bulundugu gézlenmis ve Pick cisimeikleri bu-
lunmayan vakalar "Frontotemporal demans"lar icinde
toplanmustir (11,13).

Pick hastaliginin klinik kriterleri "The Internati-
onal Classification of Disease-10 th Ed." (ICD 10) ve



"Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disor-
ders-dth Ed."(DSM 1V)'e gore karsilastirmali olarak
Tablo-2'de ve hasta yakinlarinin ifadelerine gore Pick
hastaligi ile Alzheimer hastaliginin baslangic semp-
tomlari Tablo-3'de gosterilmistir.

Pick hastalig1 olan hastalar siklikla Alzheimer has-
taligt olarak yanhs tam alirlar (10-12). Bir ¢alhismada
otopsi tanist Pick olan 21 hastanin onsekizinin hayat-
ta iken Alzheimer tanist aldigt saptanmustir (12).

Frontotemporal demanslar
Histopatolojik simniflandirma:

Frontotemporal demans ile ilgili primer degenera-
tif hastaliklar Tablo-4’de gosterilmistir.

Frontal lob degenerasyonu: Bitin demansla-
rin %10-15%ini olusturup FTD’lerin en sik sebebidir.
Klinik tablosu ve gros anatomik tablosu ile Pick has-
tahgindan ayirt edilemiyebilir. Mikroskopik tablosu
Pick cisimcikleri olmadan, kortikal II. tabakadaki sti-
perfisiyal noropillerde spongioform degenerasyon
veya mikrovakuolasyon, hafif derecede astrositosis,
biiyiik kortikal sinir hiicrelerinde kayip ve minimal
gliosisdir.

FID ile Amyotrofik Lateral Sklerosis (FTD-
ALS): FTD'nin {iclinci major subtipidir. Diger tiplere
gore seyri stiratli olup yasam slresi ortalama 3 yildir,
Ust ve alt motor néron tutulusu bulgular mental
semptomlardan sonra ortaya ¢ikar. Histolojik degisik-
likler frontal lob demansi ile Pick hastaliginin bulgu-

Tablo-2: Pick Hastalig klinik kriterleri (ICD-10 ve DSM-4)

ICD-10
Demans baslangict: 50-60 yaslar

Gerekli dzellikler: (1) Progresif demans, (2) Ofori,
emisyonel kiintlesme ve sosyal davraniglarda
kabalasma, disinhibisyon ve apati ya da
huzursuzluk gibi frontal lob dzelliklerinin baskin
olmast, (3) Bu tip davranigsal belirtilerin genel
olarak belirgin hafiza bozuklugundan 6nce belirmis
olmast.

Diger 6zellikler: (1) Alzheimer Hastalig: tersine
frontal lob disfonksiyonu belirtilerinin temporal ve
pariyetal lob belirtilerine gore belirgin olmasi, (2)
Ekstrapiramidal fenomenlerin seyrek olusu, (3)
Erken yasta baslayan olgularin geg yaslarda
baslayanlara gore daha malign gidisat gbstermesi

DSM-4
Demans baslangict: 50-60 yaslar arast veya daha ge¢

Erken klinik belirtiler: Kisilik degisimi, sosyal
hiinerlerin gerilemesi, emosyonel kiintlesme,
davranigsal kiintlesme, bariz lisan anormallikleri
Hastaligin seyri esnasinda daha sonradan: Ha-
urlama glighigli, apraksi, demansin diger belirtegleri,
bariz disinhibisyon, primitif refleksler ("snout",
emme ve "grasp") tabloya eklenebilir.

Hastaligin ilerlemesi ile: Apati, bariz ajitasyon, li-
san, dikkat ve davransta agir derecede bozukluk.
Yapisal beyin goruntiilemelerinde: Belirgin fron-
tal ve/veya temporal atrofi,

Fonksivonel beyin gorintiilemelerinde: Belirgin
vapisal atrofi olmadigi halde belirgin frontotemporal
hipometabolizma.

Tablo-3: Hasta yakinlarin ifadelerine gére Pick bastahg: ile Alzbeimer bastaliguun baglangic semplomiar:

(Ortalama prevalans, %) (Binetti'den, 3)

Pick Hastaligi Alzheimer Hastalig:
Irritabl/agresif davranuslar 11.8 3.9
Hafiza disfonksiyonu 61.8 93.6*
Kisilik degisiklikleri 35,5 14.1
Muhakeme bozuklugu 5.9 6.5
Yon duyusu 0.0 7.8
Sosyallik 2.9 2.6
Konusma bozuklugu 20 4w 9.1
Zamansal oryantasyonu 0.0 6.4
Alet kullanimi 0.0 2.6
Gorme bozukluklan 0.0 13
Yazma bozuklugu 0.0 0.0

<0.001, *p=0.07, **p<0.05
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- Frontotemporal dejenerasyon
- Pick’s Hastalig
- Frontal Lob dejenerasyonu
- FID + ALS

- Progresif subkortikal gliozis

- Kortikobazal dejenerasyon

- Kromozom 17 ile ilgili hastaliklar

- Herediter disfazik demans
- Taopati

- Alzheimer Hastalig

Tablo-4: Frontal lob demansi ile ilgili primer dejeneratif hastaliklar (Levy'den, 11)

- Frontotemporal demans (FTD} ile iliskili primer dejeneratif hastaliklar

- Disinhibisyon-Demans-Parkinsonizm-Amyotrofi Kompleksi (DDPAC)

larina benzer ve 6n boynuz hiicrelerindeki kayip tab-
loya eslik eder.

Progresif Subkortikal Gliosis: FTD1in nadir

bir tipidir. Diger tiplerden farkl olarak psisik semp-'

tomlar yaninda, baslangicta hafiza bozuklugu sikdir.
En ayut ettirici histolojik bulgu [rontal ve temporal
lob beyaz cevheri ile talamus ve olivada yaygin gli-
osisdir.

Kortikobazal degenerasyon: Bazal ganglionlar
ile parietal korteksi tutan ve ekstrapiramidal bulgular-
la Alzheimer benzeri parietal lob bozukluklar goste-
ren nadir bir hastaliktir. Bazi vakalarda frontal lob -
tulabilir. Belirgin tablosu "alien" el (bir elde istemsiz
fakat bir amaca yonelik aktiviteye benzer hareket)
sendromudur. Histopatolojik olarak tutulan alanlarda
gliosis, sismis akromatik noronlar ve bazan Pick ci-
simcikleri gorilur.

Herediter disfazik demans: Belirgin lisan bo-
zukluklar olan otozomal dominant nadir bir hastalik-
ur. Ug Hollanda'li ailede 17¢i kromozoma baglannis-
ur. Patolojik bulgular frontotemporal atrofi, néron
kaybi, korteksin dis tabakasinda belirgin spongi-
oform degisiklikler, intraseltler argirofilik sitoplaz-
mik fibriler materyal ve subkortikal Lewy cisimcikleri
varhgdir.

FID ve Kromozom 17’e bagh Parkinsonizm:
Sekiz ailede bildirilmistir. 65 yasindan &nce baslar,
klinik tablosu degisken olup FID’da tanimlanan psi-
kivatrik ve kognitil semptomlarla seyreder. Ayrica er-
ken devrede levodopa direncli parkinsonizm ile ge¢
devrede kortikospinal yol tutulusu bulgular tabloya
eklenir. Histopatolojik olarak frontotemporal kor-
tekste ve substansia nigrada néron kaybi ve gliosis
mevcultur. Motor korteks, beyin sapt ve medulla spi-
nalisteki noronlar tutulabilir. Bir ailede 3¢l kromozo-
ma baglanmustir.

Primer Progresif Afazi: Progresif motor afazi ile
birlikte gider ve sol frontotemporal kortekste degene-
rasyon mevcuttur. Geg¢ devrede FTD'in tipik kognitif
ve noropsikiyatrik semptomlart ortaya cikar. Histopa-
tolojik olarak frontal lob degenerasyonu yaninda
spongioform degenerasyon ve hiicre kaybi vardir,
Bazi vakalarda Pick tipi, bazi vakalarda ise Alzheimer
tipi histopatoloji bildirilmistir,

Semantik demans: Siddetli anomi ile birlikte flu-
ent disfazi yaninda vokabulerde azalma ve tek kelime
anlamada belirgin bozukluk ile karakterizedir. Hasta-
ligin ilerleyisi ile lisanin semantik komponenti tama-
men bozulur, buna karsilik fonoloji ve gramer koru-
nur. Hafiza, algilama ve viziiospasyal hiinerler korun-
mustur. Kliiver-Bucy tipi davranis bozukluklar gérii-
lebilir. Patolojik olarak dominant temporal lobda atro-
fi vardir.

Klinik tablo:

Cogunlukla simultane olarak tutulan cesitli anato-
mik alanlarnn hasarina bagh kombine semptomlar or-
taya ¢ikar. Frontotemporal sendromlarin klinik 6zel-
likleri Tablo-5'de gosterilmistir. Dorsolateral prefron-
tal alanin tutulusu perseverasyon, yargilama bozuklu-
gu, verbal akicilikta azalma ve yuriitlicii (executive)
fonksivon bozukluklart ortaya cikanr. Orbitofrontal
hasarda disinhibisyon ve sosyal davranislarda bozul-
ma olur. Anterior singuler bélge semptomlari ise apa-
ti ve motivasyon eksikligidir. Anterior temporal lob
tutulusunda ise Kluver-Bucy sendromu benzeri
semptomlar, hiperoralite ve uysallik ortaya cikar.

Frontal lob degenerasyonu genellikle motivasyon
kayb, her gtinki isleri yapmada bozulma gibi psiki-
vatrik semptomlarla baslar ve bunlar tani konmadan
once sinsi bir gidisle yillarca siirer. Bu devrede hasta
depresyon tanist ile cesitli tedaviler (ilag, EKT gibi)
gorebilir. Gereksiz objelerin calinmas: ve kolleksiyo-



Tablo-5: Frontotemporal Sendromlarin Klinik Ka-
rakteristikleri (Levy'den, 11)

Dorsolateral prefrontal:
-Perseverasyon

-Tema degistirme zorlugu
-Verbal akicilikta azalma
-Non-verbal akicilikta azalma
-Soyutlama bozuklugu
-Yargilama bozuklugu
-Planlama bozuklugu
-Zaviflamus tepki inhibisyonu
-Kendiliginden cagrisunda azalma
Orbitofrontal:
-Disinhibisyon

-Impulsivite

-Sosyopalti

-Ofori

-Sosyal uygunsuz davranim
Anterior singulat:

-Apali

-Motivasyon azalimi

-llgi kaybi

Anterior temporal:
-Hiperoralite

-Sismanlama

-Uysallik

-Garip ve ilgisiz affekt

-Asirt dindarlik
-Hipermetamorfozis
-Semantik anomi

nu, is havatinda basansizlik tabloya eklenir. Mesleki
yasanu strdirmekteki zorluk nedeniyle isi birakma
veya erken emeklilik goriilebilir. Hastanin defisitleri-
ne karst degerlenmesi bozulmustur. Bunlara karsi-
lik baslangicta hafiza ve visilospasyal beceriler
genellikle korunmus veya ¢ok az etkilenmistir.
Hasta evinin yolunu bulabilir, kaybolmadan sehirici
uzak mesafelere gidebilir, kagit oyunlar, tavla gibi
oyunlan zorlanmadan oynayabilir.

Hastaligin ilerlemesi ile psikiyatrik semptomlar da
ilerler. Disinhibisyon ve sosyopatik davranglar tablo-
ya eklenir. Hasta diikkanlardan esya, para calma ve-
ya cevreye verdigi cinsel taciz nedeniyle karakola dii-
sebilir, tutuklanabilir. Herkesin icinde soyunma veya
idrarint yapma seklinde davranslar olabilir. Gereksiz
cisimlerin (bos siit sisesi, kola kutusu vs) calinmasi
defalarca tekrarlanabilir. Kizginlik nébetleri nadirdir
fakat bazan cevreye uygunsuz bagirmalar olabilir.
Oforiktir fakat uygun emosyon eslik etmez. Affekt
cok ¢abuk degisebilir, fakat kizginlik nadiren devam-
lidr.
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Apati herzaman mevcutiur, hastaligin ilerlemesi
ile siddeti de artar. Motivasyon azalmast, ilgi kaybi,
ise basglamada ve takipde zorluk, emosyonel uyvgun-
suzluk, bir amaca yonelik olmayan hareketlerin (sik
stk sigara tablasini kontrol etme gibi) tekrarlanmasi
sikedur,

Hastada asir1 yeme, icme, ciklet cigneme seklinde
hiperoralite semptomlart ortaya ¢ikar. Sicdetli oldugu
durumlarda hasta her tiirli cismi (sabun, bulasik stin-
geri vs) agzina gotiirtir,

Iki ti¢ yil icinde eksekiitif fonksiyonlarda bozuk-
luk ortaya ¢ikar. Noropsikolojik testlerde hastalarin
yeni bir teste baslamada veya birini bitirip diger bir
teste gecmede zorluk gosterdigi, mental testlerde
perseverasyonlart oldugu gozlenir. Saat resmi ¢izdi-
rilip rakamlar ve akrep ile yelkovan yerlestirmesin-
de hatalar yapar. Motor planlama testlerinde beceri-
sizlik, planlama bozuklugu ve perseverasyon gozle-
nir.

Erken devrede lisan normal olabilir, fakat verbal
"output" azalmustir ve cevaplar kisadir. Bos konusma,
kelime bulma zorlugu, isimlendirme bozuklugu, aki-
cilikta azalma, ve semantik anomi progresyonun er-
ken devresinde gorilebilir. Konusma giderek daralir,
Baslangicta hep ayni hikaye veya konu devamb sekil-
de tekrarlanir, hastaligin ilerlemesi ile stereotipik
ctimle tekrarina doniistr. Daha sonraki dénemde tek
kelime tekrar veya ekolali seklinde konusma gozle-
nir. Sonunda miitizm tablosu yerlesir,

Premotor ve motor korteks hastalik seyri sirasin-
da genellikle korunmustur. Erken devrede ortaya
¢citkan emme, yakalama, "snout" gibi primitif refleks-
ler disinda noérolojik muayene normal sinirlardadir.
Sag hemisfer fonksiyon bozuklugu disprosodi ve
suplementer motor alan disfonksiyonu, akinezi ve
bradikinezi gibi semptomlar ortaya ¢ikarir. Hastali-
gin ilerlemesi ile felcler, spastisite, refleks artist, tiri-
ner ve fekal inkontinans goriiltir. Bazi hastalarda
subkortikal tutulusa bagli parkinsonizm olabilir.
Hastalar araya giren bronkopndmoni gibi bir enfek-
siyonla kaybedilir.

Tani:

I'rontotemporal demans tamsinda en dnemli nok-
ta hafiza, vizliospayal beceriler, praksi gibi parietal
lob fonksiyonlarinin erken devrede korunmus olup,
hastaligin ilerlemesi ile tedricen bozulmasidir. Diger
yvandan kisilik degisiklikleri erkenden ortaya ¢ikar,
sosyal becerilerde gerileme, emosyonel korlesme,
davranslarda disinhibisyon, lisan bozukluklar klinik
tabloyu olusturur,



Tablo-6: Frontotemporal demans ana
dzellikler (Brun'dan, 5)

Davranissal:

-Sinsi baslangic ve yavas progresyon
-Kisisel farkindahlikta erken kayip
-Sosyal farkindalilikta erken kayip
-Erken devrede disinhibisyon

-Mental rijidite

-Hiperoralite

-Stereotipik ve perseveratif davranslar
-"Utilization" davranist

-Distraktibilite, impersistans, impulsivite
Afektif:

-Depresyon

-Anksiyete

-Abartili duygusallik

-Intihar diistincesi

-Hezeyan

-Hipokondriazis

-Garip somatik ugraslar

-Emosyonel kiintlitk

Lisan:

-Lisanda ilerleyici azalma

-Stereotipi

-Ekolali, perseverasyon

-Geg devrede mutizm

Spasyal oryantasyon ve praksis:
-Korunmus

Fizik bulgular

-Erken dénedemde primitif refleksler
-Erken dénedemde inkontinans

-Gec donemde akinezi, rijidite, tremor
-Diigiik veya labil kan basinct
inceleme

EEG: Normal

Goriintiilleme: Frontal-anterior temporal degisik-
likler

Noropsikolojik testler: Frotal lob testleri bozul-
mus.

Tablo-7: Frontal Lob Sendromlarimn fkincil Ne-
denleri (Levy’den, 11)

Dejeneratif:

-Parkinson Hastahg:

-Progresif Suprantikleer palsi
-Huntington Hastaligi

Vaskiiler:

-Frontal lobda anevrizma veya infarkt
-Binswanger’s Hastaligi

-Lakiiner "State"

-CADASIL "Cerebral Autosomal Arteriopathy with
Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy"
Beyaz cevher hastakliklar::

-M.S.

-Metakromatik 1ékodistrofi
-Marchiafava-Bignami Hastalig
Infeksiyoz/Bulasici

-HIV

-Progresif multifokal 16koensefalopati
-Sfiliz

-Creutzfeldt-Jacob Hastalis
Neoplazm

Travima

Hidrosefali

Tanty: destekleyen diger kriterler baglama yasi-
nin 65'den once olmasi, gériintiileme yontemleri
(CT ve MRY'nde frontotemporal atrofinin gérilmesi,
noropsikolojik testlerde frontal lob fonksiyonlarin-
da asirt bozukluk saptanmasidir. Klinik tablo frontal
lob degenerasyonu ile Pick hastaligi arasinda ayirim
yaptiramaz. Fasikiilasyon ve diger motor néron
hastaligi bulgularinin olmast FTD-ALS'u diistindir-
melidir,

FTD’'nin klinik ve noéropatolojik kriterleri Lund
ve Manchester gruplan tarafindan bir konsensus
bildirisi olarak yayinlannus olup Tablo-6'da géste-

rilmistir (5).

CT ve MR erken devrede normal bulunabilir, Has-
taligin ilerlemesi ile ya frontotemporal atrofi veya ge-
neralize atrofi gériliir. Generalize atrofide frontotem-
poral atrofi diger alanlara gére orantisiz olarak daha
belirgindir.

Xenonl33 ile yapilan SPECT"de frontal perfiizyon
parietal ve oksipital alanlara gére genellikle azalmis-
tur. Hastahigin ilerlemesi ile hipoperfiizyon arka bal-
gelere dogru ilerler (14).

Frontal lob demans: tamusi icin aynntih bir hikaye
alinmasi ve hastalifin progresyonunun dikkatle ince-
lenmesi gerekir. Akut veya subakut baslangig, fluktu-
asyonlar veya Kilinik tablonun merdiven tarzinda sey-
rinde diger hastaliklar akla gelmelidir. Frontal lob
fonksiyon bozuklugu semptomlart olan her hastada
FID tanisi konmadan énce benzer tabloyu taklit
eden diger hastaliklarin ayirict tanida ekarte edilmesi
gerekir. Frontal lob sendromu yapan diger hastaliklar
Tablo-7°de gosterilmistir.

Ozetle disinhibisyon, sosyopati, hiperoralite,
ofori, konusma ¢ikiginda azalma ve siddetli apati gi-
bi erken kisilik degisiklikleri ile perseverasyon ve
karar verme bozuklugu gibi eksekiitif fonksiyon
bozukluklari taniy: telkin eder. Hafizanin ve viziios-



pasyal fonksiyonlarin korunmus olusu ile, emme,
yakalama gibi primitif reflekslerin bulunusu taniy:
destekler.

Genetik:

Frontotemporal demanslarin %60t familyal olabi-
lir. 1994'te bir FTD varianti demans, disinhibisyon,
parkinsonizm, amyotrofi *nin 17ci kromozom ile
baglantl oldugu bildirilmistir. Daha sonra 8 ailede 17
genin q21-22 alanina lokalize edilmistir. Ayrica 5 aile-
de de aynt yerde lokalize oldugu diistiniiliirken, ben-
zer klinik ve néropatolojik bulgulart olan 12 ailede
lokalizasyon daha gésterilemedi. ki ailede ¢21-22
bolgesinde bulunmazken, bunlardan bir tanesinde
3cii kromozomla baglanulandi (11,16).

17¢i kromozoma baglantt gosteren hastalik, aymn
stilalede bile fenotipik olarak heterojen ise de kilinik
ve ndropatolojik tablo benzerdir. Baslangi¢ yasi, kili-
nik seyir, gdriintiileme bulgulari, kognitif, psikiyatrik
ve davranis semptomlart FTD'ta tanimlananlara ben-
zer. Buna karsilik piramidal ve ekstrapiramidal sistem
tutulug bulgulan daha erken devrede ve daha belirgin
olarak gorilir. Tremorsuz parkinsonizm, kortikospi-
nal yol tutulus bulgulan, kas atrofisi ve fasikiilasyon
sik olarak goériliir (11).

U¢ jenerasyonda dokiimante edilen bir Isvec aile-
sinde kilinik tablo frontotemporal demans, parkinso-
nizm, erken yasta baslangi¢ (ortalam yas:51), progre-
sif bir seyir (baslangi¢ ile dlim arast 3 yil), degisken
baslangig semptomlar (bir hastada nonfluent afazi,
bir hastada bacak apraksisi, akinezi ve muskdler rigi-
dite, diger bir hastada dikkatsiz araba kullanma) ile
karakterize idi (1).

q21-22'e baglantulanan hastaligin genetik olarak
farkli bir antite mi, yoksa bilinen bir demansin fenoti-
pik variantr m1 oldugunu arastiran Lendon ve ark.'a
gbre FTD-Parkinsonizm (FTDP-17) tablosu, farkls
genlerden dogan bir bozuklugu gosterebildigi gibi,
musterek bir gen icindeki mutasyonlardan dogan fe-
nolipik variantlart temsil edebilir. Ayni gende farkh
mutasyonlar farkl fenotipik variantlarn ortaya cikara-
bilir. Sebep olan gen veya genler bulundugunda
FIDP-17'nin ayn fenotipik spektrumun bir parcas
oldugu gosterilebilecektir (10).
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