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FRONTO-TEMPORAL DEMANSLAR 

Frontotemporal clemanslar (FTD) frontal ve tem­
poral koıtekste lobar atrofi ile karakterize, klinik ola­
rak heterojen bir grup clemansı oluşturur. "Non-Alz­
heimer frontal lob clemans" ve "frontal lob clejeneras­
yonu" e n sık ve en iyi tanımlanmış formlarıdır (2,4-
8, 11,15). 

Frontotemporal demans terimi son yıllarda sık 

olarak Pick hastalığı yerine kullanılmaya başlamıştır. 
Bundan 100 yıldan daha önce Pick, klinik olarak afa­
zi ve kişilik değişiklikleri ile giden, pato lo jik bulgusu 
frontotemporal atrofi olan bir demans tablosu tanım­
lamıştır. Daha sonraları patolojik olarak "argyrophilic" 
nörona! inklüzyon (Pick cisimciği)'lan olan hastalara 
"Pick hastalığı" , bu cisimcikler olmayan benzer klinik 
tablolu hastalara "frontotemporal demans" ad ı veril­
miştir (3,9,13) . 

Kertesz ve Munoz'a göre frontotemporal dem:ms, 
tarihi geçmişi ve a natomik doğruluğu olmayan bir te­
rimdir ve Batı ülkelerinde Pick hastalığı, aynı Alzhe­
ime r hastalığı gibi, hekimle r ve hasta yakınları tarafın-

Tablo-1: Pick Kompleksi'ııde yer alem 
tablolar (Kertesz'den, 9) 
- S ınırlı serebral atrofi 
- Pick Hastalığı 
- Lobar atrofi 
- Progresif subkortikal gliozis 
- Kortiko-dentato-nigral clejenerasyon 
- Jeneralize Pick Hastalığı 
- Frontal lob cle jenerasyonu 
- Primer progresif afazi 
- Kortiko-bazal dejenerasyon 
- Ayırıcı histopatolojisi o lmayan demans 
- Semantik demans 
- Motor nöron hastalıklarında görülen clemans 
- Fronto-temporal clemans 
- Priıner progresif apraksi 
- Nonspesifik ailevi demans 
- Uzun süreli spongiofonn ensefalopati 
- Hereclite r disfazik demans 
- Disinhibisyon-Demans-Parkinson-Amyotrofi 
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elan daha çok bilinen ve tanınan bir isimdir. Yazarlar 
bu grupta yer alan hastalıkların "Pick kompleksi" adı 
altında toplanmasını teklif etmişlerdir (Tablo-1 ). Pick 
kompleksi, aynı klinik paternleri, geniş bir alanda 
histolojik değişiklikleri ve "ünik" bir tabloyu tanımlar 
(9). 

Pick Hastalığı 

Alman nöropsikiya tristi Arnold Pick (1851-1924), 
afazi, agnozi, hafı za, bil inç, agraınatizın, histerik psi­
koz gibi konularda 280 bilimsel makale yayınlamıştır. 
Pick, 1892 ile 1906 yılları arasında 6 demans vakası 
yayınladı. Amacı beyin topografisi ile fonksiyonu ara­
sındaki ilişkiyi açıklamaktı. Sonuçta bazı durumlarda 
"seni! beyin atrofisi"nin s ınırlı bir a landa olabileceğini 
ifade etti. Wernicke tarafından ela savunulan eski gö­
ı'i.işe göre beyin atrofisinin 11diffüz11 olduğuna inanılı­

yordu. Pick iddiasını ispatlamak için hem klinik hem 
ele makroskopik nöropatolojik bulgul arı sundu (3). 

1892'de Pick, klinik tablosu 3 yıl içinde gelişen be­
lirgin afazi ve tedrici ınenta l yıkı m, salclırganl ı k, apati 
ile karakte rize progresif demans olan 71 yaşında er­
kek hasta (Agust H ) yayınladı. Chiari tarafından yapı­
lan otopsisinde nıakroskopik olarak frontal ve te nı­
poral kortekste lobar atrofi sa ptandı (3). 

Lobar atrofili vakalarda ilk mikroskopik incele me 
ise 191l'de Alzheinıer tarafından yayınlandı. Alzhe­
imer, atrofik alanlarda nörona! kayıp, intranö ronal 
(argyrophilic) inklüzyon cisimcikleri ve şişmiş (ba­
lonlaşmış) nöronlar tanımlad ı. Nöritik plak ve nöro­
fibriler yumakla rın (nadir oluşu veya) hiç bu lunmayı­
şı Alzheimer'ı şaşııtmıştı. 1926'cla Newman inkluzyon 
cisiınciklerini 11Pick cisimcikleri" ve şişmiş hi.icı c!f'!ri 
"Pick hücreleri" olarak isiınlenclircli (3, 11). 

Daha sonraları Pick cisimciklerinin bulunduğu lo­
bar atrofi vakaları Pick hastalığı o larak tanımlanmış 
ve tanı için Pick cisimciklerinin varlığı şartı aranmıştır. 

Zamanla Pick tipi histopatolojik değişikliklerin de­
manslı ve frontotemporal lobar atrofili hastaların çok 
azında bulunduğu gözlenmiş ve Pick cisimcikleri bu­
lunmayan vakalar "Frontotemporal cleınans"lar içinde 
toplanmıştır (11, 13). 

Pick hastalığının klinik kriterleri "The Internati­
onal Classification of Disease-10 th Ecl. 11 (!CD 10) ve 



"Diagnostic and Statistical Manual of Menta l Disor­
de rs-4th Ed."(DSM IV)'e göre karşılaştırmalı olarak 
Tablo-2'de ve hasta yakınlarının ifadelerine göre Pick 
hastalıgı ile Alzheimer hastalıgının başlangıç semp­
tomları Tablo-3'cle gösterilmiştir. 

Pick hastalıgı olan hastala r sıklıkla Alzheimer has­
talıgı olarak yanlış tanı alırlar (10-12). Bir çalışmada 
otopsi tanısı Pick olan 21 hastanın onsekizinin hayat­
ta iken Alzheimer tanısı alclıgı saptanmıştır (12). 

Frontotemporal demanslar 

Histopatolojik sınıflandırma: 

Frontotemporal clemans ile ilgili primer degenera­
tif hastalıklar Tablo-4'de gösterilmiştir. 

Frontal lob degenerasyonu: Bütün clemansla­
nn %10-15'ini oluşturup FTD'lerin en sık sebebidir. 
Klinik tablosu ve gros anatomik tablosu ile Pick has­
talıgından ayııt edilemiyebilir. Mikroskopik tablosu 
Pick cisimcikleri o lmadan, kortikal U. tabakadaki sü­
perfisiyal nöropillerde spongioform degenerasyon 
veya mikrovakuolasyon, hafif derecede astrositosis, 
büyük ko11ikal sinir hücrelerinde kayıp ve minimal 
gliosisdir. 

FTD ile Amyotrofik Lateral Sklerosis (FTD­
ALS): FTD'nin üçüncü major subtipiclir. Diger tiplere 
göre seyri süratli olup yaşam süresi ortalama 3 yıldır. 

Üst ve alt motor nöron tu tuluşu bulguları mental 
semptomlardan sonra ortaya çıkar. Histolojik degişik­

likler frontal lob demansı ile Pick hastalıgının bulgu-

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

ICD-10 

Demans başlangıcı: 50-60 yaşlar 

Gerekli özellikler: (1) Progresif demans, (2) Öfori, 
emüsyonel küntleşme ve sosyal davranışlarda 

kabalaşma, clisinhibisyon ve apati ya ela 
huzursuzluk gibi frontal lob özellikle rinin baskın 
olması, (3) Bu tip davranışsa! belirtilerin genel 
olarak belirgin hatiza bozuklugunclan önce belirmiş 
olması. 

Diğer özellikler: (1) Alzheimer Hastalıgı tersine 
frontal lob clisfonksiyonu be lirtilerinin temporal ve 
pariyetal lob belirtilerine göre belirgin olması , (2) 
Ekstrapiramiclal fenomenlerin seyrek oluşu, (3) 
Erken yaşta başlayan olguların geç yaşlarda 

başlayan lara göre daha malign gidişat göstermesi 

DSM-4 

Demans başlangıcı: 50-60 yaşlar arası veya daha geç 

Erken klinik belirtiler: Kişilik degişimi, sosyal 
hünerlerin gerilemesi, emosyonel küntleşme, 

davranışsa! küntleşme, bariz lisan anormallikleri 
Hastalığın seyri esnasında daha sonradan: Ha­
tırlama güçlügü, apraksi, clemansın diger beliıteçleri, 

bariz clisinhibisyon, primitif refleksler ("snout", 
emme ve "grasp") tabloya eklenebilir. 
Hastalığın ilerlemesi ile: Apati, bariz ajitasyon, li­
san, dikkat ve davranışta agır derecede bozukluk. 
Yapısal beyin görüntülemelerinde: Belirgin fron­
tal ve/veya temporal atrofi. 
Fonksiyonel beyin görüntülemelerinde: Belirgin 
yapısal atrofi olmaclıgı halele be lirgin frontotemporal 
hipometabolizına. 

Tablo-3: Hasta yakınlarının ifadelerine göre Pick hastalığı ile Alzheimer hastalığının başlangıç semptomları 
(Ortalama prevalans, %) (Binetti'den, 3) 

lrritabl/agresif davranışlar 

Hafıza clisfonksiyonu 
Kişilik clegişiklikleri 

Muhakeme bozuklugu 
Yön duyusu 
Sosyallik 
Komışına bozuklugu 
Zamansal oıyantasyonu 
Alet kullanımı 
Görme bozuklukları 

Yazma bozuklugu 
"J)<0.001, .. p =0.07, .. "J)<0.05 

Pick Hastalığı 
11.8 
61.8 

35,3•• 
5.9 
O.O 
2.9 

29.4*** 
O.O 
O.O 
O.O 
O.O 
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Alzheimer Hastalığı 
3.9 

93.6* 
14.1 
6.5 
7.8 
2.6 
9.1 
6.4 
2.6 
1.3 
O.O 



Tablo-4: Froııta/ fob deınaıısı ile ilgili pı·iıneı· de_jeneraıij basta/ık/ar (Levy'den, 11) 

- Frontotemporal demans (FTD) ile iliş kili prime r dejeneratif hastalıklar 
- Frontotemporal dejenerasyon 

- Pick's Hastalığı 
- Frontal Lob dejenerasyonu 
- FTD + ALS 

- Progresif subkortikal gliozis 
- Kortikobazal dejenerasyon 
- Kromozom 17 ile ilgili hastalıklar 
- Disinhibisyon-Demans-Parkinsonizm-Amyotrofi Kompleksi (DDPAC) 

- Hcrediter disfazik cleınans 
- Taopati 
- Alzheirner Hastalığı 

!arına benzer ve ön boynuz hücrelerindeki kayıp tab­
loya eş.lik eder. 

Progres if Subkortikal Gliosis: FTD'ın nad ir 
bir tipidir. Diğer tiplerden farklı o larak psişik semp- ' 
tomlar yanında, başlangıçta hafı za bozukluğu sıkdır. 

En ayırt ettirici histolojik bulgu frontal ve teınporal 

lob beyaz cevheri ile talamus ve olivada yaygın gli­
osisdir. 

Kortikobazal degenerasyon: Bazal ganglio nlar 
ile parie tal korteksi tutan ve ekstra piramidal bulgular­
la Alzheirner benzeri parietal lob bozuklukları göste­
ren nadir bir hastalıktır. Bazı vakala rcla frontal lob tu­
tulabilir. Belirgin tablosu "alien" e l (bir elde istemsiz 
fakat bir amaca yöne lik aktiviteye benzer hareket) 
sendromudur. Histopatolojik o larak tutulan alanlarda 
gliosis, şişmiş akromatik nöronlar ve bazan Pick ci­
simcikleri görülür. 

Herediter disfazik demans: Belirg in lisan bo­
zuklukla rı olan o tozomal dominant nadir bir hastalık­
tır. Üç Hollanda'lı ailede 17ci kromozoma bağlanmış­
tır. Patolojik bulgular frontotemporal atrofi , nöro n 
kaybı , korteksin dış tabakasında belirgin spongi­
oforrn değişiklikler, intraselüle r arg irofilik sitoplaz­
mik fibriler mateıyal ve subkortikal Le\vy cisimcikleri 
varlığıdır. 

FTD ve Kromozom 17'e bağlı Parkinsonizm: 
Sekiz ailede bildirilmiştir. 65 yaşından önce başlar, 

klinik tablosu değişken olup FTD'da tanımlanan psi­
kiyatrik ve kognitif semptomlarla seyrede r. Ayrıca er­
ke n devrede levodopa dirençli parkinsonizm ile geç 
devrede kortikospinal yol tutuluşu bulguları tabloya 
eklenir. Histopatolojik o larak frontotemporal kor­
te kste ve substansia nig rada nöron kaybı ve gliosis 
mevcuttur. Motor korte ks, beyin sapı ve rnedulla spi­
nalisteki nöronlar tutulabilir. Bir ailede 3cü kromozo­
ma bağlanmıştır. 
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Primer Progresif Afazi: Progresif motor afazi ile 
birlikte gider ve sol frontotenıpora l kortekste degene­
rasyon mevcuıt.ur. Geç devrede FTD'ın tipik kog nitif 
ve nöropsikiyatrik semptomları ortaya çıkar. Histop::ı­

tolojik o larak fro ntal lob degenerasyonu yanında 
spongioforrn degenerasyon ve hücre kaybı vardır. 

Bazı vakalarcla Pick tipi, bazı vakalarcla ise Alzheime r 
tipi histopatoloji bildirilmiştir. 

Semantik demans: Şiddetli anoıni ile birlikte nu­
e nt d isfazi yanında vokabu lerde azalma ve tek ke lime 
anlamada belirgin bozukluk ile kara kterizedir. Hasta­
lığın i lerleyişi ile l isanın semantik komponenti ta ma­
men bozulur, buna karşılık fonoloji ve gramer koru­
nur. Hafıza , algılama ve vizüospasyal hünerle r korun­
muştur. Klüver-Bucy tipi davranış bozuklukları görü­
lebilir.Patoloj ik o larak dominant temporal lobda atro­
fi vard ır. 

Klinik tablo: 

Çoğunlukla simullane o larak tutulan çeşitli anato­
mik ala nların hasarına bağlı kombine semptomlar or­
taya çıkar. Frontoteınporal sendromların klinik özel­
likleri Tablo-5'de gösterilmiştir. Dorsolateral prerron­
tal alanın tutuluşu perseverasyon, yargılama bozuklu­
ğu , verbal akıcı lıkta azalma ve yürütücü (executive) 
fonksiyon bozuklukları ortaya çıkarır. Orbitorrontal 
hasarda disinhibisyon ve sosya l davranışlarda bozul­
ma olur. Anterior singuler bölge semptomları ise apa­
li ve mo tivasyon eksikliğidir. Ante rior ternporal lob 
tutuluşunda ise Kluver-Bucy send ro mu benzeri 
semptomlar, hiperoralite ve uysallı k o rtaya çıkar. 

Frontal lob degenerasyonu genellikle motivasyon 
kaybı , he r günkü işleri yapmada bozulma gibi psiki­
yatrik semptomlarla başla r ve bunlar tanı konmadan 
önce sins i bir gidişle yıllarca sürer. Bu devrede hasta 
depresyon tanısı ile çeşitli tedaviler (ilaç, EKT gibi) 
görebilir. Gereksiz objelerin ça lınması ve ko lleksiyo-



Tablo-5: Froııtotemporal Seııdroınlarııı Klinik Ka­
rakteı·istikleri (Levy'den, 11) 

Dorsolateral prefrontal: 
-Perseverasyon 
-Tema değiştirme zorluğu 
-Verbal akıcılıkta azalma 
-Non-verbal akıcılıkta azalma 
-Soyutlama bozukluğu 
-Yargılama bozukluğu 

-Planlama bozukluğu 
-Zayıflamış tepki inhibisyonu 
-Kendiliğinden çağrışımda azalma 
Orbitofrontal: 
-Disinhibisyon 
-lmpulsivite 
-Sosyopati 
-Öfori 
-Sosyal uygunsuz davranım 
Anterior singulat: 
-Apati 
-Motivasyon azalımı 
-ilgi kaybı 

Anterior temporal: 
-Hiperoralite 
-Şişmanlama 

-Uysallık 

-Garip ve ilgisiz affekt 
-Aşırı clinclarlık 

-1-I ipermetamorfozis 
-Semantik anomi 

mı, iş hayatında başarısızlık tabloya eklenir. Mesleki 
yaşamı sürdürmekteki zorluk nedeniyle işi bırakma 

veya erken emeklilik görülebilir. Hastanın clefisitleri­
ne ka rşı değerlenmesi bozulmuştur. Bunlara karşı­
lık başlangıçta hafıza ve visüospasyal beceriler 
genellikle korunmuş veya çok az etkilenmiştir. 

Hasta evinin yolunu bulabilir, kaybolmadan şehiriçi 
uzak mesafelere gidebilir, kağıt oyunları, tavla gibi 
oyunları zorlanmadan oynayabilir. 

Hastalığın ilerlemesi ile psikiyatrik semptomlar ela 
ile rler. Disinhibisyon ve sosyopatik davranışlar tablo­
ya e klenir. Hasta dükkanlardan eşya, para çalma ve­
ya çevreye verdiği cinsel taciz nedeniyle karako la dü­
şebilir, tutuklanabilir. Herkesin içinde soyunma veya 
idrarını yapma şeklinde davranışlar olabilir. Gereksiz 
cisimlerin (boş süt şişesi , kola kutusu vs) çalınması 

defalarca tekrarlanabilir. Kızgınlık nöbetleri nadirdir 
fakat bazan çevreye uygunsuz bağırmalar olabilir. 
Öforiktir fakat uygun emosyon eşlik etmez. Affekt 
çok çabuk değişebilir, fakat kızgınlık nadiren devam­
l ıdır. 
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Apati herzaman mevcuttur, hastalığın ilerlemesi 
ile şiddeti ele artar. Motivasyon azalması , ilgi kaybı, 
işe başlamada ve takipde zorluk, emosyonel uygun­
suzluk, bir amaca yönelik olmayan hareketlerin (sık 
sık sigara tablasını kontrol etme gibi) tekrarlanması 
sıkdır. 

Hastada aşırı yeme, içme, ciklet çiğneme şeklinde 
hiperoralite semptomları ortaya çıkar. Şiddetli olduğu 
clurumlarcla hasta her türlü cismi (sabun, bulaşık sün­
geri vs) ağzına götürür. 

iki üç yıl içinde eksekütif fonksiyonlarda bozuk­
luk ortaya çıkar. Nöropsikolo jik testlerde hastaların 

yeni bir teste başlamada veya birini bitirip diğer bir 
teste geçmede zorluk gös terdiği, menral testlerde 
perseverasyonları olduğu gözlenir. Saat resmi çizdi­
rilip rakamlar ve akrep ile yelkovan yerleştirmesin­

de hatalar yapar. Motor pla nlama testlerinde beceri­
sizlik, planlama bozukluğu ve perseverasyon gözle­
nir. 

Erken devrede lisan normal olabilir, fakat verbal 
"output" azalmıştır ve cevaplar kısadır. Boş kamışına, 
kelime bulma zorluğu, isimlendirme bozukluğu , akı­

cılıkta azalma, ve semantik anomi progresyonun er­
ken devresinde görülebilir. Konuşma giderek daralır. 

Başlangıçta hep aynı hikaye veya konu devamlı şekil ­

de tekrarlanır, hastalığın ilerlemesi ile stereotipik 
cümle tekrarına dönüşür. Daha sonraki dönemde tek 
kelime tekrarı veya ekolal i şeklinde kamışına gözle­
nir. Sonunda mütizm tablosu yerleşir. 

Premotor ve motor korteks hastal ık seyri sırasın­
da genellikle korunmuştur. Erken devrede ortaya 
çıkan emme, yakalama, "snout" gibi primi tif re fleks­
ler dışında nörolojik muayene normal sınırlardadır. 

Sağ he misfer fonksiyon bozukluğu d isprosodi ve 
suplementer mo to r alan disfonksiyomı , akinezi ve 
braclikinezi gib i semptomlar ortaya çı karır. Hastalı­

ğın ile rlemesi ile felçler, spastisite, refleks artışı, üri­
ner ve fekal inkontinans görülür. Bazı hasta larda 
subkortikal tutuluşa bağlı parkinsonizm olabilir. 
Hastalar araya giren bronkopnömoni gibi bir enfek­
siyonla kaybedilir. 

Tanı: 

Frontotemporal demans tanısında en önemli nok­
ta hafıza, vizüospayal beceriler, praksi gibi parietal 
lob fonksiyonlarının erken devrede korunmuş olup, 
hastalığın ile rlemesi ile tedricen bozulmasıdır. Diğer 

yandan kişili k değişiklikleri e rkenden ortaya çıkar, 

sosyal becerilerde gerileme, emosyonel körleşme, 

davranışlarda disinhibisyon, lisan bozuklukları klinik 
tabloyu oluşturur. 



Tablo-6: Froıııoıenıpoı-al deınans ana 
özellikler (Brun'dan, 5) 

Davranışsa!: 

-Sinsi başlangıç ve yavaş progresyon 
-Kişisel farkındalılıkta erken kayıp 
-Sosyal farkındalılıkta erken kayıp 

-Erken devrede disinhibisyon 
-Mental rijidite 
-Hiperoralite 
-Stereotipik ve perseveratif davranışlar 
-"Utilization" davranışı 

-Distraktibilite, iınpersistans, impulsivite 
Afektü: 
-Depresyon 
-Anksiyete 
-Abartılı duygusallık 

-lntihar düşüncesi 

-Hezeyan 
-Hipokondriazis 
-Garip somatik uğraşlar 

-Emosyonel küntlük 
Lisan: 
-Lisanda ilerleyici azalma 
-Stereotipi 
-Ekolali, perseverasyon 
-Geç devrede mutizm 
Spasyal oryantasyon ve praksis: 
-Korunmuş 

Fizik bulgular 
-Erken dönedemde primitif ret1eksler 
-Erken dönedemcle inkontinans 
-Geç dönemde akinezi, rijidite, tremor 
-Düşük veya labil kan basıncı 

İnceleme 
EEG: Normal 
Görüntüleme: Frontal-anterior temporal değişik­
likler 
Nöropsikolojik testler: Frotal lob testleri bozul­
muş. 

Tanıyı destekleyen diğer kriterler başlama yaşı­

nın 65'den önce olması , görüntüleme yöntemleri 
(CT ve MR)'nde frontotemporal atrofinin görülmesi, 
nöropsikolojik testle rde fronta l lob fonksiyonların­

da aşırı bozukluk saptanmasıdır. Klinik tablo frontal 
lob degenerasyonu ile Pick hastalığı arasında ayırım 

yaptıramaz. Fasikülasyon ve diğer mo tor nöron 
hasta lığı bulgularının olması FTD-ALS'u düşündür­

melidir. 

FTD'nin klinik ve nöropatolojik kriterleri Lund 
ve Manchester grupları ta rafından bir konsensus 
bildirisi olarak yayınlanmış o lup Tablo -6'da göste-
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Tablo-7: Froıııal Loh Seııdroınlarmın ikincil Ne­
denleri (Levy'den, 11) 

Dejeneratü: 
-Parkinson Hastalığı 
-Progresif Supranükleer palsi 
-Huntington Hastalığı 

Vasküler: 
-Frontal lobda anevrizma veya infarkt 
-Binswanger's Hastalığı 

-Laküner "State" 
-CADASIL "Cerebral Autosomal Arteriopathy with 
Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy" 
Beyaz cevher hastaklıkları: 
-M.S. 
-Metakromatik lö kodistrofi 
-Marchiafava-Bignami Hastalığı 

İnfeksiyoz/Bulaşıcı 
-HJV 
-Progresif multifokal lökoensefalopa.ti 
-Sfiliz 
-Creutzfeldt-Jacob Hastalığı 

Neoplazm 
Travma 
Hidrosefali 

rilmiştir (5). 

CT ve MR erke n devrede normal bulunabilir. Has­
talığın ilerlemesi ile ya frontoternporal atrofi veya ge­
neralize arrofi görülür. Generalize atrofide frontotem­
poral atrofi diğer alanlara göre orantısız olarak daha 
belirgindir. 

Xenon133 ile yapılan SPECT'de frontal perfüzyon 
parietal ve oksipital alanlara göre genellikle azalmış­
tır. Hastalığın ile rlemesi ile hipoperfüzyon arka böl­
gelere doğru ilerler (14) . 

Frontal lob demansı tanısı için ayrıntılı bir hikaye 
alınması ve hastalığın progresyonunun dikkatle ince­
lenmesi gerekir. Akut veya subakut başlangıç, fluktu­
asyonlar veya kilinik tablonun merdiven tarzında sey­
rinde diğer hastalıklar akla gelmelidir. Frontal lob 
fonksiyon bozukluğu semptomları olan he r hastada 
FTD tanısı konmadan önce benzer tabloyu taklit 
eden diğer hastalıkların ayırıcı tanıda ekarte edilmesi 
gerekir. Frontal lob sendromu yapan diğer hastalıkla r 
Tablo-7'de gösterilmiştir. 

Özetle disinhibisyon, sosyopati, hiperoralite, 
öfori, konuşma çıkışında azalma ve şiddetli apati gi­
bi erken kişilik değişiklikl eri ile perseverasyon ve 
karar verme bozukluğu gibi eksekütif fonks iyon 
bozuklukları tanıyı te lkin eder. Hafızan ın ve vizüos-



pasya l fonksiyonların korunmuş oluşu ile, emme, 
yakalama gibi primitif re fle ksle rin bulunuşu tanıyı 

d este kler. 

Genetik: 

Frontotemporal clemansların %601
1 familya! o labi­

lir. 1994'te bir FTD variantı demans, disinhibisyon, 
parkinsonizm, amyotrofi *'nin 17ci kromozom ile 
bağlantılı okluğu bildirilmiştir. Daha sonra 8 ailede 17 
genin q21-22 a lanına loka lize edilmiştir. Ayrıca 5 aile­
ele ele aynı yerele lokalize olduğu düşünülürken, be n­
ze r klinik ve nöropatolojik bulguları olan 12 ailede 
lokalizasyon daha gösterilemedi. İki ailede q21-22 
bölgesinde bulunmazken, bunlardan bir tanesinde 
3cü kromozomla bağlantılandı 01,16). 

l 7ci kromozoma bağlantı gösteren hastalık, aynı 

sülalede bile fe notipik olarak he teroje n ise de kilinik 
ve nöropatolojik tablo benzerdi r. Başlangıç yaşı , kili­
nik seyir, görüntüle me bulguları , kognitif, psikiyatrik 
ve davranış semptomla rı FTD'ta tanımlananlara ben­
zer. Buna karşılık piramidal ve e kstra piramidal sistem 
tutuluş bulguları daha erken devrede ve daha be lirgin 
o la rak görülür. Tremorsuz parkinsonizm, kortikospi­
na l yol tutuluş bulguları, kas atrofisi ve fasikülasyon 
sık olarak görülür (11) . 

Üç jenerasyonda dökümante edilen bir İsveç ai le­
s inde kilinik tablo frontote mporal cleınans, pa rkinso­
nizm, e rken yaşta başlangıç (ortalam yaş:51), progre­
sif bir seyir (başlangıç ile ö lüm aras ı 3 yıl), değişken 
başlangıç semptomla rı (bir hastada nonfluent afazi, 
bir hastada bacak apraksisi, akinezi ve müsküle r rigi­
di te, diğer bir hastada dikkats iz araba kullanma) ile 
karakte rize idi (1) . 

q21-22'e bağlantılanan hastalığın genetik olarak 
farklı bir antite mi, yoksa bilinen bir cleınansın fenoti­
pik va riantı mı olduğunu araştıran Lendon ve ark. 'a 
göre FTO-Parkinsonizm (FTDP-17) tablosu, farkl ı 

genle rde n doğan bir bozukluğu gösterebildiği gibi, 
müşterek bir gen içindeki mutasyonla rdan doğan fe­
not ipik variantları te msil edebilir. Aynı genele fa rklı 

mutasyonlar farklı fe no tipik varia ntla rı onaya çıkara­

bilir. Sebep o lan gen veya genler bulunduğunda 
FTDP-l7'nin aynı fenotipik spektrumun bir parçası 

olduğu gösterilebilecektir (10). 
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