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OZET

Primer progresif afazi, son zamanlarda tarumlanan, klinik sinirlan ve etyolojisi belli olmayan nadir bir konugma bo-
zuklugudur. Poliklinigimize yaklasik iki yildir giderek artan konusma glicligis sikayeti ile bagvuran, 55 yaginda, sag eli-
ni kullanan erkek hastada ndrolojik muayenede sadece tutuk afazi saptandr.Yapilan BT incelemesinde ézellikle sol sil-
vian fisslir ¢evresinde atrofi, SPECT goriintiilemede ise sol posterior temporal bolgede perfiizyon defekli
gosterildi Hastaya uygulanan gérsel motor, gbrsel uzamsal ve gorsel bellek testlerinin normal bulunmasy, afazinin pro-
gresif clmas ve 2 yildan beri diger kognitif bozukluklarin eklenmemesi nedeniyle primer progresif afazi diistindildil.
Hastahgin tar kriterleri ve néroradyolojik bulgulars tartigild.

Anahtar Kelimeler: Afazi, demans, BT, SPECT

CASE REPORT WITH PRIMARY PROGRESSIVE APHASIA

Primary progressive aphasia is a recently defined rare speech discrder with an unclear eticlogy. A 55 year - old man was
admitted to our hospital with gradually progressive speech disorder. The patient was right- handed and only non-fluent
aphasia was found in neurological examination. The CT study revealed atrophy especially around the left silvian fissur
and the SPECT demonstrated a perfusion defect in the left posterior temporal region. Primary progressive aphasia was
considered because visual motor, visual spatial and visual memory tests were normal although aphasia was progressive.
Diagnostic criteria and neuroradiological findings of the disease are discussed.
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GIRIS

Primer progresif afazi (PPA), ilk kez 1982'de
Mesulam tarafindan tarumlanmig olup, baghca
klinik  kriterleri, difer kognitif bozuklukiar
olmaksizin, en az 2 yidan beri devam eden

mistahdem olarak yaptgi g6revini halen
sirdiirdigi 6grenildi.

Ozge¢miginde &nemli bir hastalik odykiisii,
serebrovaskiiler hastalik risk faktrii bulunmayan

progresif konusma bozuklugu olmas: ve hastanin hastamin  soygecmisinden, ge¢ yasta dlen
giinliik aktivitelerini bagimsiz olarak annesinde ve ablasinda demans &ykisii
slirdiirebilmesidir (1, 2). Bugime kadar 60 bulundugu &grenildi.

civarinda  hasta  tamimlanmakla  birlikte, Nérolojik muayenede, sag elini  kullanan

histopatolojik ve nororadyolojik  ¢ahsmalar
oldukca siurh oldugundan, PPA‘nin ayn bir
hastahk oldugu kugkulu olup, son zamanlarda, bir
sendrom olarak tarumlanmasi daha uygun
goriilmektedir (2, 3, 4).

Bu galismada, 2,5 yildan beri giderek artan
konugma bozuklugu sikayeti olan bir hastada PPA
sendromu  diginillmily ve ndroradyolojik
bulgulan ile sunulmustur.

OLGU

55 yasinda, erkek hasta, 2 yildan beri giderek

artan konusma bozuklugu nedeniyle
poliklinigimize  kizi  tarafindan  getirildi.
Opykiistinden, dnceleri kelime bulmada

gigligiiniin oldugu, giderek daha az sayda
kelime cikartabildigi, tarudify kisi ve cisimlerin
isimlerini  styleyemedi$i, bununla birlikte
anlamasinun gok iyi oldufu, hesap yapabildigi, ilk
yil okuma ve yazmasinn iyi iken, giderek okuma
ve yazmasmun da bozuldugu, bir dairede

hastada biling agikh. Konugmasi ileri derecede
tutuk olup, tekrarlama ve isimlendirmesi de
bozuktu. Basit emirleri anliyor, kompleks emirleri
tekrarlaninca ve zorlukla yerine getirebiliyordu.
Nadiren parafazi ve perseverasyonlan da ortaya
cikiyordu. Dikte edilerek yaz1 yazmas: oldukea
iyi olmakla birlikte, okumas: daha giictii. Hesap
yapma normal olup, praksi ve yon bulma
bozuklugu aptanmadi Diger nérolojik muayene
bulgulart normal bulundu.

Bu bulgularla “tutuk afazi” etyolojisi
araghrilmak {izere incelenen hastaun rutin
biyokimya, EKG, hematolojik tetkikleri, T3, T4,
TSH, B12 vit. diizeyleri, BOS incelemesi normal
bulundu. EEG normaldi. Bilgisayarh beyin
tomografisinde sol Silvian fisstrde genigleme
tespit edildi. (Resim 1). Yapilan SPECT tetkikinde,
sol temporooksipital bélgede hipoperfiizyon alaru
saptandi (Resim 2 ).

Hasta, Bender-Gestalt (vizilel-motor test) ve
Benton testi {viziiospasyal test) ile incelendiginde,
normal performans gosterirken konusulanlan
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Utku ve ark,

Resim 1: BT den sol Ssilvian h=<tirde cemisleme edrimeoktedir

Resim 2

S SPECT meelemede sol temporooksipital bilgede
hipoperfiizyon alan gortilmektedir,

anlama muayenesi (KAM)'de, verbal komutlara
dayandlgmdan hi¢ puan alamadi. Bu bulgularla
PPA 6n tanusi alan hasta, duzenli araliklarla
kontrole gelmek tizere taburcu edildi.

TARTISMA

Primer progresif afazi, oldukga iyi tanumlanmuig
klinik bir sendrom olmakla birlikte, vakalarin bir
kisminda  ileri  yillarda  diger  kognitif
bozukluklarin eklenmesi ve global demansin
ortaya gikmasi, az sayida otopsi cahsmasinda da
Alzheimer hastahgr (AD) veya Pick hastah ile
uyumlu bulgularin bulunmasi nedeniyle, global
demansin prekiirsorii veya ayri bir hastalik olup
olmadigi tarhismalidir  (2-5). Noropatolojik
bulgulanin farklibklar gostermesinden dolayi, bu
hastahklarda gériilen afazinin tipi, klinik ayrnimda
onem kazanmaktadir. Cabsmalann  cogunda,
PPA’da gorilen afazinin, tutuk, “kendini ifade
etmede bozukluk” ve anominin 6n planda oldugu
bir afazi oldugu belirtilmistir (2-8). Buna karsihk,
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AD’de ise, siklikla akici, parafazinin hakim
oldugu, Wernicke veya transkortikal sensoriyel
tipte bir afaziden soz edilmektedir (2, 5, 9). Ayrica

sozel testlerin disinda, gérsel - uzamsal ve
gorsel-motor testlerin, PPA'L vakalarda uzun
yillar normal bulunmasi da ayirict  tamida

ymarhdlr (2, 5). Tanumladigumz vakada da, gerek
afazinin ozelligi, gerekse diger non-verbal testlerin
normal bulunmasi, bu galismalardaki oclgularla
uyumludur, Literatiirde PPA'L hastalarda en sik
bulunan nororadyolojik bulgu, BT veya MR'de sol
Silvian fisstirun geniglemesi ve sol temporal ve
inferior frontal girusta atrofidir (5, 8). Bir
cabsmada 2 vakada, aym bolgede PET'de
hipometabolizma bulunurken (6), diger
calismalarda SPECT’de sol inferior frontal wve
temporal bdlgede hipoperfiizyon bulunmustur
(8,10). Bu bulgular, tanimladigimiz olgunun BT ve
SPECT tetkikleri ile uyumludur.

Olgunun  bir dlgu ozelligi, annesinde ve
ablasinda, etyolojisi iyi incelenmemis olmakla
birlikte, demans Oykiisti bulunmasidir. Kertesy ve
arkadaslan da, tanimladiklart 3 PPA’li hastanin
l'inde, “familyal AD” Gykiisti bulmuslardir (4). Bu
hastalarin otopsilerinde de Pick hastalig ile benzer
goruniim bulunmasi: ve her iki hastahgm da ailevi
ozellik gostermesi nedeniyle, PPA’nin, bagimsiz
bir hastalik olmaktan cok, frontal lob demansi, AD
ve Pick ile icice gecen hastahiklar oldugunu ileri
surmuslerdir (4). Diger cahsmalarda da, otopsi
yapilan PPA on tanih vakalarda Pick veya AD ile
benzerlikler gorialmugtir (3, 5).

Sonugta, PPA tanisinin, noropatolojik bulgular
olmaksizin, sadece bir klinik sendrom olarak kabul
edilmesini ve bu vakalarda ayrintili aile
dykasuniin alinmasini, ayrica bu vakalarmn, olas:

blnba] demans” \'tmunden uzun siire izlenmesi
gerektigini soyley ebiliriz.
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