Frontotemporal Lobar Dejenerasyon: Tani ve Ayirici Tani Algoritmasi /

Frontotemporal Lobar Degeneration: Diagnosis and Differential Diagnosis Algorithm

Frontotemporal lobar dejenerasyon (FTLD) davranis degisiklikleri ya da progresif dil
bozuklugunun ana klinik tablo oldugu; frontal lob, anterior temporal lob ya da her iki
bbdlgenin fokal atrofisine neden olan bir klinik sendromdur. Otopsi serilerinde dejeneratif
demanslarin %5-7’sini, 70 yasindan dnce demans nedeniyle ex olan hastalarin %8-17’sini
olusturur.(1) Uzun yillar nadir gorulen bir hastalik oldugu disunilmesine karsin; son yapilan
calismalar, FTLD prevalansinin 60 yasindan dnce Alzheimer Hastaligi ile esit veya daha sik
oldugunu gostermistir.(2,3,4) Hastalik genellikle 45-65 yas arasinda sinsi bir sekilde baslar,
her iki cinsiyeti esit oranda etkiler ve semptomlarin baslangicindan sonraki ortalama yasam
suresi 6-8 yildir.(2,5) Hastalarin yariya yakinini familyaldir.(6) Son yillarda bu grup
hastaliklarin klinik, patolojik, biyokimyasal ve genetik bulgularinda 6nemli gelismeler

olmustur.

Zaman zaman ayni klinik tabloyu tanimlamak icin farkli terminolojiler kullandigindan
FTLD’ye iliskin literatiirler kafa karistirici olabilir. Bazi klinisyenler hastaligin davranis
degisiklikleri ile ortaya ¢ikan tipini frontotemporal demansin frontal varyanti (fv-FTD),
semantik demans icin ise frontotemporal demansin temporal varyanti (tvFTD) terimini
kullanmiglardir.(7) 1998 yilinda gelistirilen Neary kriterlerinde frontal ve temporal loblari
etkileyen bu klinik sendromlar frontotemporal lobar dejenerasyon (FTLD) olarak adlandirmis
ve FTLD, frontal lob demansi, semantik demans ve progresif akici olmayan afazi olarak
baslica Ug¢ gruba ayrilmistir.(8) Ayrica, modifiye Neary Kkriterlerinde bu g alt tipe
prosopagnozi tablosu da eklenmistir. FTLD Neary kriterleri bu konudaki tani gucliklerini ve

adlandirmaya yonelik karmasayi azaltmasina ragmen terminolojik problemler halen devam



etmektedir. Ornegin Kertesz (1998), frontal lob dejenerasyonu, semantik demans, akici
olmayan afazi, kortikobazal dejenerasyon, FTD-ALS, progresif supranikleer palsi gibi
hastaliklarin tumanu Pick kompleksi olarak adlandirmayi 6nermektedir.(9) Cinka tum bu
hastaliklarda klinik, histolojik ve genetik bulgular értiisebilmektedir. Pick kompleksi terimi
halen tartismali bir konu olarak devam etmektedir. Frontotemporal demansta ortaya ¢ikan
kinik tablolar ise histolojik subtipten cok ndron kaybinin lokalizasyonu ile iliskilidir. Bu
nedenle, kanimizca, ginluk hayatta klinik tanimlamalar daha guvenilir ve daha kullanishidir.

Bu yazida da Neary kriterlerine gore yapilan terminolojiler kullanilacaktir.

Neary kriterlerinde frontal lob demansi olarak adlandirilan ve davranis sorunlarinin ana klinik
tablo oldugu tipte frontal loblar, progresif akici olmayan afazi tablosunda 6zellikle sol
hemisferdeki dil alanlari, akici afaziye agnozilerin de eslik ettigi semantik demansta ise
genellikle sol hemisfer temporal korteksinin anterior ve inferior bolumleri etkilenir. Tim
alttipler yavas baslangicli ve sinsi seyirlidir. Johnson ve arkadaslarinin (2005) ¢alismasinda,
frontotemporal demans bu alt tirler arasinda en sik gorilen formdur ve FTLD’nin yaklasik
yarisini olusturmustur.(10) Ayni ¢alismada frontotemporal demans ve semantik demansin
progresif akici olmayan afaziye gore daha erken yasta basladigi ve erkeklerde daha sik
goraldugu saptanmistir.(10) Ek 1’de modifiye Neary kriterlerine gére FTLD alt tiplerinin tani

kriterleri gosterilmistir.

Frontotemporal Lobar Dejenerasyon Alt Tipleri (Neary Kriterleri)

Frontal Lob Demansi (FLD): Frontal lob demansinda 6zglin semptomlar davranisa
iliskindir. Sosyal iletisimde kayip, kisisel iletisimde kayip (apati, hi¢ durmadan yuriime,
amagsiz dolasma gibi), i¢ gori azhgi, duygusal kintlik (empati kaybi ve baskalarini

umursamama gibi) ana klinik bulgulardir.(5) Sosyal islevlerde bozulmadan dolayi ¢ogu hasta



oncelikle psikiyatriste basvurur. Kognitif bozukluk daha sonra gelisir. Ancak, sosyal
sorunlarla basvuran hastalarin cogunda erken evrede bile frontal tipte yurutici islev
bozuklugu saptanabilir. Frontal atrofi bu olgularda cogu kere simetrik ya da sag taraf agirhkh
olarak izlenir.(1,11) Singulat, orbitofrontal, dorsolateral frontal korteks ve anterior insular
bdlge en cok etkilenen frontal bolgelerdir. Kognitif bakida yirutiict islev bozuklugu
saptanmasi, kranyal MRG’de frontal atrofi, SPECT ’te frontal hipoperflizyon goruntulenmesi
ile psikiyatrik hastaliklardan ayirt edilir. Sekil 1’de frontal lob demansli bir olgumuzun

kranyal MRG gorintisi sunulmustur.

Semantik demans (SD): Bu hastalarda daha ¢ok anterior temporal bolge etkilenir. Simetrik
ya da asimetrik sa§ temporal tutulumda emosyonlarin algilanmasinda ve disavurumunda
sorunlar yasanirken; sol temporal etkilenmenin agir olmasi durumunda lisan sorunlari (akici
afazi tipinde) 6n plandadir. Hastalarda adlandirma ve genel bilgi son derece bozulmustur.(5)
Kelimeler adeta anlamini kaybeder, hastaya “muz ne renktir?” sorusuna alacaginiz cevap
“muz nedir?” olabilir. Frontal lob demansindan farkh olarak apati bulunmaz. Empati kaybi
erken belirtiler arasinda saptanabilir. Bunun nedeni non-dominant amigdala etkilenmesine
bagh olarak yiiz tanimanin bozulmasi olabilir.(11) Semantik demans, sensoriyel afazinin sik
goraldugu Alzheimer Hastaligi ile karisabilir. Ancak semantik demansli olgular, bellegin ve
gorsel mekéansal islevlerinin gérece korunmasi ile Alzheimer Hastaligi’ndan ayirt edilebilirler.
Bu hastalar minimental durum testi puanlari (MMSE) 1 iken bile igice gegen besgen seklini
kopye edebilirler. Hatta bu hastalar yeni artistik yetenekler gelistirebilirler.(12) Bazi olgularda
hipokampus atrofisi belirgin olabilir. Sekil 2°de semantik demansh bir hastamizin kranyal

MRG ve SPECT gorntist sunulmustur.



Progresif akici olmayan afazi: Azalmis konusma ile belirli bu tabloda eforlu konusma ve
kekeleme izlenir. Fonemik parafaziler siktir. Semantik bozukluk olmadigi icin hastalar
ipuclarina derhal cevap verirler. insuler etkilenmelerde tek heceli sozciikler sdylenebilir, ama
¢oklu hecelerde zorluk baslar.(13) Prozodi ve konusma ¢ikis hizi azalir. Hipofonik ve
dizartrik konusma amiyotrofik lateral skleroz, progresif suprantkleer palsi ve kortikobazal
dejenerasyonda oldugu gibi sik goralir. Alzheimer Hastaligi’nda gelisebilen anguler girus
sendromunda aleksi ve agrafi de izlendigi i¢in Alzheimer Hastaligi ile karisabilir. Progresif

akici olmayan afazide konstriiksiyon yeteneginin salim olmasi ayirici bir dzelliktir.

Neary Kriterleri Disindaki Frontotemporal Demans Tablolari

Klinik izlemde bazi hastalar klasik bir FTLD tablosundan aksiyel rijidite ve vertikal bakis
parezisinin eslik ettigi progresif supraniukleer palsi ya da yabanci el/distonik el belirtisinin
bulundugu kortikobazal dejenerasyon tablosuna doniisebilir. Bu gegis histolojik drneklerde de
izlenebilir.(14) Bir baska klinik 6rtisme amiyotrofik lateral skleroz ve frontotemporal demans
arasindadir. Neary kriterlerinin disinda kalan ve frontotemporal lobar dejenerasyon gosteren

bu sendromlar asagida kisaca tanimlanmistir.

Frontotemporal Demans-Motor Néron Hastaligi

Frontotemporal lobar dejenerasyonlu hastalarin %15 kadarinda motor néron hastaliji da
gelisir ve sendrom frontotemporal demans-motor néron hastaligi olarak adlandirilir.(15)
Motor ndron hastaligi bulgulari davranissal ve kognitif bugularla ayni anda, énce ya da sonra
baslayabilir. Bu hastalarin progresyonu, disfaji ya da solunum yetmezligine bagli olarak, diger
FTLD subtiplerinden daha hizhdir. Yasam boyunca motor néron hastaligi bulgulari ¢ikmasa
da bazi FTLD sendromlu hastalarda patolojik olarak motor néron benzeri inklizyonlar

saptanir. Bu hastalarin cogunda ubikitin mutasyonlari saptanmistir.(16) Frontotemporal



demansli hasta muayene eden hekim, motor néron hastaliginin kanitlarini da mutlaka

aramalidir.

Parkinsonizimli Frontotemporal Demans (FTDP-17)

Parkinsonizmli frontotemporal demans kromozom 17°ye lokalize, otozomal dominant gegisli
bir klinik sendromdur. Hastahgin ana bulgulari davranis degisiklikleri, demans ve
parkinsonizmdir. Ayni mutasyona sahip aile bireyleri arasinda bile dnemli klinik ve patolojik
fenotipik deg@iskenlik vardir. Ayni ailenin bir bireyinde FTLD saptanirken, diger bireylerde
kortikobazal dejenerasyon, progresif suprantkleer palsi ya da parkinsonizm ortaya ¢ikabilir.

Bu tablolardan tau mutasyonu sorumludur.(17)

Kortikobazal Dejenerasyon

Kortikobazal dejenerasyon asimetrik rijidite, apraksi ve yabanci el fenomeni ile karekterize
bir klinik sendromdur. Bu tani ayni zamanda bir patolojik tanidir, ¢linkli kortikobazal
dejenerasyon patolojik tanisi alan hastalarin yarisindan fazlasinda asimetrik rijidite ve apraksi
g6zlenmeyebilir.(18) Patolojik olarak kortikobazal dejenerasyon tanisi konan bazi hastalar
frontotemporal demans ve progresif afazi klinigi gosterebilir.(1) Bu bulgular frontal ve
temporal loblar belirgin olarak etkilenmesine ragmen, frontotemporal demans sendromlarinda
komsu kortikal bdlgelerin de klinik belirtilere katki saglayabilecegini gostermistir. Sekil 3’te

kortikobazal dejenerasyonlu bir hastamizin kranyal MRG ve SPECT gorintileri sunulmustur.

Frontotemporal Lobar Dejenerasyonda Ayiricl Tani
Frontotemporal lobar dejenerasyon klinik tanisinin spesifitesi yiksektir. Knopman ve
arkadaslarinin calismasinda klinik taninin sensitivitesinin %85, spesifitesinin %99 oldugu

gosterilmistir.(19)



Frontotemporal lobar dejenerasyonun ayirici tanisi 6ncelikli olarak Alzheimer Hastaligi ile
yapilmalidir. Genellikle hastaligin baslangi¢ bulgulari ve klinik progresyon sekli ile iKi
hastaligin ayirici tanisi klinik olarak yapilabilir. Ancak, bu ayirim hastaliklarin erken
evresinde mumkinddr. Her iki hastaligin da ileri evresinde benzer bulgular saptandigindan,

bu evrede iki hastaligi ayirt etmek oldukca zordur.

Frontotemporal lobar dejenerasyon ve Alzheimer Hastaligi arasindaki ana fark FTLD’nin
beynin anterior bolimund, Alzheimer Hastaligi’nin ise baslangicta entorinal korteks, daha
sonra hipokampusu tutmasi ve temporal bélgeden beynin posterior bolimunu de iceren
polimodal asosiasyon alanlarina yayilmasidir.(20) Klinik tablo da lezyon lokalizasyonu ile
iliskilidir. FTLD, ya sosyal davranis degisiklikleri ya da progresif dil bozuklugu seklinde
ortaya ¢ikar, baslangigta kognitif islevlerde bozulma gdzlenmez. Bunun tersine, Alzheimer
Hastali§i ise anterograd epizodik bellek kusurlari ile ya da daha nadiren viziel/viziiospasyal
bozukluklar ile baslar, baslangigta sosyal iliskiler korunmustur, davranis bozuklugu hastaligin
ileri evrelerinde gozlenir. Alzheimer Hastalari 6grenmede ve yeni 6grendikleri bilgileri geri
cagirmada hastaligin erken donemlerinde bile belirgin guclik yasarlar. FTLD’de ise hafiza
guclikleri geri plandadir, bellek bozuklugu hastahigin progresyonu ile belirginlesir. Ancak
FTLD’li hastalarin yaklasik %10 kadari hafiza bozuklular ile baslar ve daha sonra ciddi
davranis sorunlari eklenir.(21)

Frontotemporal lobar dejenerasyonlu hastalarin yarisindan fazlasinda alisilmamis cinsel
davranislar, trafik kurallarini cigneme, fiziksel saldirganhk gibi sosyopatik davranislar
gOzlenir. Hastalar kendileri bu davranisin yanlis oldugunun farkindadir, fakat impulsif bir
sekilde bu davranislari yaparlar ve kendilerini engelleyemezler.(22) Bu hastalarin

noropsikolojik degerlendirmelerinde motor inhibisyonda bozulma, fonksiyonel



nérogdruntileme yontemlerinde sag frontotemporal tutulum saptanmistir.(20) FTLD’li
hastalar Alzheimer hastalarina gore ¢ok daha fazla oranda stereotipik davranislar
gosterirler.(23) Bu davranislar surekli dolasma, surekli yeme, agzinin alabileceginden fazla
miktarda besini ajzina tikma, her seyi sira ile yapma, kapilarin tizerindeki isimleri, tabela ve
yol isaretlerini surekli okuma gibi kompulsif tipte davranislardir ve genellikle yakinmalar
serotonin geri alim inhibit6rlerinin kullaniimasi ile azalir. Alzheimer Hastaligi’nin ileri
evrelerinde de hastalarda mali problemler ya da yargi gerektiren durumlarda sorunlar ortaya
¢ikabilir. Ancak, bu davranislar FTLD’da oldugu gibi impulsivite ya da sosyal normlara

ilgisizlikten degil; kognitif sorunlar nedeniyledir.

Alzheimer Hastali§i’nda apati, konflizyon durumlarinda ya da ek saglik sorunlarinda ortaya
cikar, FTLD’li hastalardaki apati ise daha belirgindir.(24) Hafif ya da orta evre FTLD’da
gorsel-uzamsal bozukluklar nadirdir, orta evre Alzheimer Hastaligi’nda ise genellikle belirgin

olarak gozlenir.(24)

iki hastalik arasindaki diger bir 6nemli fark hastaliklarin baslangic yasidir. FTLD genellikle
65 yastan dnce baglar, 75 yastan sonra baslangi¢ nadirdir. Alzheimer Hastali§i’nin baslangici

ise genellikle 65 yasin tizerindedir ve insidansi yasla artar.
Frontotemporal lobar dejenerasyonlu hastalarda Alzheimer hastalarina gére daha fazla oranda
motor bulgular saptanir. Hastalarin %15 kadarinda gugsuzlik ve kas atrofisi gibi motor néron

hastaligi bulgulari saptanir.(15)

Kognitif Testler



Frontotemporal lobar dejenerasyonlu hastalar, belirgin bellek kusurlari olmasa da, testlere ilgi
duymadiklari ya da efor sarfetmedikleri igin hafiza testlerinde degisken sonuglar alabilirler.
Frontotemporal demansli hastalarin dikkat ve yuruttcu islevlerinde bozulma olsa bile
minimental durum testi normal olabilir. Ayrica minimental durum testi FTLD’nin ana
semptomlari olan apati, ajitasyon, dizinhibisyon gibi davranis bozukluklarini
degerlendiremez. Bu hastalar bellek testlerinde, Alzheimer hastalarindan farkli olarak,
ipuclariyla sdzcukleri geri cagirmada daha basarilidirlar. MMSE skorlari esit olan FTLD ve
Alzheimer hastalari karsilastirildiginda FTLD’li hastalarda yargilama, problem ¢cézme,

toplumsal sorunlar, ev ve hobiler ve kisisel bakimda daha fazla bozulma saptanmistir.(25)

Frontotemporal lobar dejenerasyonlu hastalar Alzheimer Hastaligi’nin tersine fasiyal
emosyonlari tanimada guclik yasarlar ve sosyal becerilerin bozulmasinda yiiz tanima
gucliginun de rolu oldugu dustinulmektedir.(26) Fasiyal emosyonlarin algilanmasindaki

yetersizlik 6zellikle negatif emosyonlarin taninmasinda ortaya ¢ikmaktadir.(27)

Mini Mental Durum Testi, Boston adlandirma testi ve verbal akicilik testi frontotemporal
demans, semantik demans ve Alzheimer Hastaligi’nda farkhlhklar gosterir. Semantik demansh
hastalar kategorik sozel akicilik ve Boston adlandirma testlerinde frontotemporal demans ve

Alzheimer Hastahgi’na gore daha kotu performans gosterirler.(28)

Akici olmayan afazide dil disi alanlari yoklayan testlerin glvenilirligini gostermek zordur;

cunki hafiza, dikkat ve muhakemeyi 6lcen noropsikolojik testler icin dil yetenegi gereklidir.

Frontotemporal lobar dejenerasyona iliskin algoritma asagida sunulmustur.



Ek 1. Frontotemporal Lobar Dejenerasyon: Modifiye Neary Kriterleri*

Frontal Lob Demansi

l. Ana Klinik Bulgular
a. Sinsi baslangic ve yavas progresyon
b. Sosyal Kisilerarasi iliskide erken donemde bozulma
c. Kisisel davranisin diizenlenmesinin erken donemde bozulmasi
d. Erken dénemde emosyonel kiintlik
e. I¢ goriinin erken dénemde kaybi
I Destekleyici Tanisal Ozellikler
a. Davranissal Bozukluk
1. Kisisel hijyen ve kendine bakimda azalma
ii.  Zihinsel rijidite ve esneklik kaybi
1. Celinebilirlik ve sebatsizlik
iv. Hiperoralite ve beslenme aliskanhginda degisiklik
v. Perseveratif ve stereotipik davranis
vi. Kullanma davranisi
b. Konusma ve Dil
i. Konusma ¢iktisinda degisiklik
ii. Stereotipik konusma
iii. Ekolali
iv. Perseverasyon

v. Mutizm



Il. Beyin Gorlntilemesi (yapisal ve / ya da fonksiyonel): Nondominant frontal
ve/veya anterior temporal lob anormalligi

Progresif Akici Olmayan (Tutuk) Afazi

l. Ana Klinik Bulgular
a. Sinsi baslangic, yavas seyir
b. Akici olmayan spontan konusma ve sunlardan en az biri: Agramatizm, fonemik
parafaziler, anomi.
I Destekleyici Tanisal Ozellikler
a. Konusma ve dil
I. Kekeleme ya da oral apraksi
ii. Tekrarlama bozuklugu
ii.  Aleksi, agrafi
iv. Kelime anlaminin erken donemde korunmus olmasi
v. Ge¢ donemde mutizm
b. Davranis
I. Sosyal becerilerin erken donemde korunmasi
ii. Gec donemde FTD’ye benzer davranissal degisiklikler
Il. Beyin Goriintiilemesi (yapisal ve/veya fonksiyonel): Ozellikle dominant (sol)
hemisferi etkileyen asimetrik anormallik

Progresif Akici Afazi / Semantik Demans

l. Ana Klinik Bulgular
a. Sinsi baslangic ve yavas progresyon

b. Asagidakilerle karekterize dil bozuklugu



i. Progresif, akicl, icerigi bos spontan konusma
ii. Adlandirma ve anlama bozuklugu ile ortaya konan kelime anlaminin
kaybi
iii. Semantik parafaziler
I Destekleyici Tanisal Ozellikler
a. Basingl konusma
b. idyosenkratik kelime kullanimi
c. Yizey disleksi ve disgrafisi
Il. Beyin Gorintilemesi (yapisal ve/veya fonksiyonel): Ozellikle dominant (sol)
anterior temporal lobu etkileyen asimetrik anormallik

Prosopagnozi

l. Ana Klinik Bulgular
a. Sinsi baslangic ve yavas progresyon
b. Asagidakilerle karakterize algisal bozukluk
I. Prosopagnozi: benzer yuzlerin taninmasinda bozukluk ve/veya
il. Asosiyatif agnozi: obje tanimada bozulma
I Destekleyici Tanisal Ozellikler
a. Basingli konusma
b. idyosenkratik kelime kullanimi
c. Yizey disleksi ve disgrafisi
Il. Beyin Goriintiileme (yapisal ve / ya da fonksiyonel): Ozellikle non-dominant (sag)
anterior temporal lobu etkileyen asimetrik anormallik

Frontotemporal Lobar Dejenerasyon Klinik Sendromlari icin Ortak Ozellikler



l. Destekleyici Ozellikler

a. 65 yasindan dnce baslangig, birinci derece akrabada benzer hastalik 0ykusu

b. Bulber paralizi, kas gli¢stzligl ve erimesi, fasikilasyonlar

I Taniyi Dislayici Ozellikler

a. Oyki ve Klinik

Vi.

Vii.

viil.

iX.

iktal olaylarla ani baslangic

Baslangicla iliskilendirilen kafa travmasi

Erken dénemde agir amnezi

Mekan dezoryantasyonu

Dustince akisinin bozulmasiyla birlikte logoklonik, festinan konusma
Myoklonus

Kortikospinal guigstizlik

Serebellar ataksi

Koreatetoz

b. incelemeler

Gorlntlleme: dzellikle postsantral bolgede yapisal ya da fonksiyonel
bozukluk, BT ya da MRI’da multifokal lezyonlar
MS, sifiliz, AIDS ve herpes simpleks ansefaliti gibi metabolik yada

inflamatuar hastaligin beyin tutulumunu gdsteren laboratuar bulgulari

11, Goreli Tanisal Diglama Kriterleri

a. Kronik alkolizm 6ykus

b. lsrarl hipertansiyon

c. Vaskiler hastalik 6ykisu

* Kaynak 1’den alinmistir.



SEKILLER:

Sekil 1. Frontotemporal demans olgusunda manyetik rezonans goruntuleme. Iki yanh frontal

ve temporal atrofi gortlmektedir.

MEMORY LOS|




Sekil 2. Semantik demans olgusu. MRG’de solda daha belirgin asimetrik bitemporal atrofi.

SPECT te solda daha belirgin asimetrik bitemporal hipoperfiuzyon gorilmektedir.

Sekil 3. Kortikobazal dejenerasyon: SPECT incelemesinde sag frontoparyetal ve bazal

gangliyonlarda hipoperfiizyon, MRG’de yaygin paryetal atrofi izlenmektedir.

Frontal Lob Disfonksiyonuna iliskin Semptom ve Bulgular

Noropsikiyatrik bakida (NPB) davranis bulgulari
Icgorii kaybi (1 puan)
Sosyal normlarin ihmali (1 puan)
Disinhibisyon (1 puan)
Hiperseksualite (1 puan)
Hiperoralite (2 puan)

Perseveratif veya stereotipik davranis (1 puan)



Utilizasyon davranisi (1 puan)

Bakimveren gorusmesinde davranis semptomlari
Kisilik degisikligi (1 puan)
Icgorii kaybi (1 puan)
Yargilama bozuklugu (1 puan)
Sosyal normlarin ihmali (1 puan)
Disinhibisyon (1 puan)
Uygun olmayan sakacilik (1 puan)
Hiperoralite ve/veya beslenme aliskanlijinda degisme (1 puan)
inatcihk(1 puan)
Zihinsel esneklikte kayip (1 puan)

Noropsikiyatrik bakida (NPB) affektif bulgular
Apati (2 puan)
Duygusal kintlik (1 puan)
Hipomani benzeri davranislar (asiri hareket, asiri konusma, giilme, sarki séyleme gibi)
(1 puan)

Bakimveren gorismesinde affektif semptomlar
Spontanlikta kayip (2 puan)
Duygusal kintlik (3 puan)
Duygusal kayitsizlik ve aldirmazlik ( 3 puan)
Giyim-kusamda bozulma(1 puan)
Kisisel temizlikte ihmal (1 puan)
Hipomani benzeri davranislar (asiri hareket, asiri konusma, giilme, sarki séyleme gibi)
(1 puan)



Davranis ya da yuruticu
islev bozuklugu 6n
planda

v

NPB’da > 2
puanlik davranis
bulgusu

<<

|

\

Bakimveren
gorusmesinde > 3
puan davranis
semptomu

NPB’de > 2
puan affektif
bulgu

Bakimveren
gorusmesinde > 3
puan affektif
semptom

|

v

&P

Bakimveren
gorismesinde > 3
puan davranis
semptomu

|



Noropsikolojik \ /
testlerde:

amnezi, afazi veya
algilama-uzaysal Frontal lob

islevlerde bozulma
var mi? (Bu sendromu

alanlarda kotu

performans taniy!
dislamaz.)

Asagidakilerin yoklugu:
- Sizofreni

Kronik alkolizm

Vaskiler demans

Erken dénemde bellek bozuklugu

Erken dénemde apraksi

Erken donemde cografi ve zaman y&neliminin

bozulmasi

Fizik bakida asagidakilerin varhg
Noropsikolojik testlerde yiritiici islev - Motor néron hastahgi
bozuklugu var mi? - Inkontinans ya da
Kantitaitf olarak - Asagidaki primitif reflekslerin en az
Wisconsin KET/Stroop/ Trail testlerinde basari birinin varligr:
<5% o] yakalama
Kalitatif olarak o snout
Frontal belirtiler o emme
somutlama,
set degistirmede bozulma,
perseverasyon,
bir denemedeki bilgiyi daha sonrakilerde Destekleyici bulgular
kullanamama, - o 1%yakinlarda aile dykisinin varhgi
iyi 6grenilmis yanitlari baskilayamama, 0 <65y baslangig

o Goruntulemede simetrik ya da asimetrik
l ¢ frontal ve anterior temporal atrofi

Frontotemporal demans

Diger

demanslar K




Lisan bozuklugu
on planda mi?

l

1. Lisan ¢ikisinda degisiklik var

mi?
Spontan konusmada azalma
(ekonomik konusma)
Konusma ihtiyacinda artis

2. Stereotipik konusma

3. Ekolali

4. Perseverasyon

5. Mutizm

|

Davranig semptomu
varsa FTD igin
algoritmayi izleyiniz.
Yoksa diger demanslar

Destekleyici bulgu ara:

o Kullanilan sézcilk ile hedef
sozcik arasindaki semantik
bagin zayifligi

Fonemik parafazi yoklugu
Hesaplamanin korunmasi
Sempati ve empati kaybi
ilgi alanlarinin daralarak
islev yitimine neden olmasi
Cimrilik

O o0ooo

o

Yok

7

Oo0ooooo

Akici afazi mi?
Akicl, bos, spontan konusma
Kelime anlamlarinin kaybolmasi
Semantik parafaziler
Prozopagnozi
Assosiyatif agnozi
Konstriiksiyon yeteneginin ve benzer
objeleri karsilastirmanin korunmasi
Cok heceli tek sozcuk tekrarinin
korunmasi
Sesli okuyabilme (anlama olmadan)
ve tek heceli bir s6zciigun
yazilabilmesi

Yapisal lezyon

<

Noropsikolojik testlerde:
o yogun semantik kayip
o kelime anlama, adlandirma veya nesne-
yiz tanimada kayip,
o elementer algilama, uzaysal yetenekler,
gunlik hatirlama korunmus.

izlem

>
iz )

Akicl olmayan afazi
mi?

0 en az biri varsa: agramatizm
/ fonemik parafazi /anomi)

o tekrarlama azalmis (4 tek
heceli kelime dizisi ya da 5
ardisik rakam)

o aleksi ve agrafi

o tek sozcuk diizeyinde
anlama korunmus

o *

Yapisal lezyon

o Erken dénemde davranig
bulgularinin olmamasi

0 Amnezi olmamasi

o Algilama (adlandirma
testinde gdsterilen bir
objenin ne ise yaradigini
sOzcuk ya da jestlerle
anlatmasi) ve uzaysal
yetenek bozuklugu yok

Progresif
akici-olmayan
afazi

4
(Semantik demans

Etiyolojiye yonelik
inceleme / tedavi
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