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PRiMER PROGRESİF AFAZİLİ OLGU SUNUMU 

Ufuk UTKU, N. AYDIN, C. TUŞLU, F. ERDOGAN, A. SARIKAYA 

Trakya Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Nöroloji AD, Psikiyatri ve Nü~leerTıp.AD'lan,,t;dime 

ÖZET 

Primer progresif afazi, son zamanlarda tanımlanan, klinik sınırlan ve etyolojisi belli olmayan nadir bir kon~ma bo
zukluğudur. Polikliniğimize yaklaşık iki yıldır giderek artan konu~ma güçlüğü ~ikayeti ile ba~vuran, 55 ya~ında, sağ eli· 
ni kullanan erkek hastada nörolojik muayenedesadece tutuk afazi saptandı.Yapılan BT incelemesinde özellikle sol sil
vian fissür çevresinde atrofi, SPECT görüntülernede ise sol posterior temporal bölgede perfüzyon defekti 
gösterildLHastaya uygulanan görsel motor, görsel uzamsal ve görsel bellek testlerinin normal bulunması, afazinin pro
gresif olması ve 2 yıldan beri diğer kognitifbozuklukların eklenmemesi nedeniyle primer progresif afazi dü~ünüldü. 
Hastalığın tanı kriterleri ve nöroradyolojik bulguları tartı~ıldı. 
Anahtar Kelimeler: Afazi, demans, BT, SPECT 

CASEREPORT WITH PRIMARY PROGRESSIVE APHASIA 

Primary progressive aphasia isa recently defined rare speech disorder with an unclear etiology. 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 araund 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. 
Key words: Aphasia, dementia, CT, SPECT 

GİRİŞ 

Primer progresif afazi (PPA), ilk kez 1982'de 
Mesulam tarafından tanımlanmı~ olup, ba~lıca 
klinik kriterleri, diğer kognitif bozukluklar 
olmaksızın, en az 2 yıldan beri devam eden 
progresif konililma bozukluğu olması ve hastanın 
günlük aktivitelerini bağımsız olarak 
sürdürebilmesidir (1, 2). Bugüne kadar 60 
civarında hasta tanımlanmakla birlikte, 
histopatolojik ve nöroradyolojik ça~malar 
oldukça sınırlı olduğundan, PPA'nın ayrı bir 
hastalık olduğu ku~kulu olup, son zamanlarda, bir 
sendrom olarak tanımlanması daha uygun 
görülmektedir (2, 3, 4). 

Bu çal..ujmada, 2,5 yıldan beri giderek artan 
konu~ ma bozukluğu !iikayeti olan bir hastada PP A 
sendromu dü~ünülmü~ ve nöroradyolojik 
bulgulan ile sunulmu~tur. 

OLGU 

55 y~ında, erkek hasta, 2 yıldan beri giderek 
artan konu~ma bozukluğu nedeniyle 
P:Olikliniğimize kızı tarafından getirildi. 
Oyküsünden, önceleri kelime bulrnada 
güçlüğünün olduğu, giderek daha az sayıda 
kelime çıkartabildiği, tanıdığı ki~i ve cisimlerin 
isimlerini söyleyemediği, bununla birlikte 
anlamasının çok iyi olduğu, hesap yapabildiği, ilk 
yıl okuma ve yazmasının iyi iken, giderek okuma 
ve yazmasının da bozulduğu, bir dairede 

müstahdem olarak yapbğı görevini halen 
sürsJ:ürdüğü öğrenildi. 

OzgeçrnİJiinde önemli bir hastalık öyküsü, 
serebrevasküler hastalık risk faktörü bulunmayan 
hastanın soygeçmi!jinden, geç ya~ta ölen 
annesinde ve abiasında demans öyküsü 
bulunduğu öğrenildi. 

Nörolojik muayenede, sağ elini kullanan 
hastada bilinç açıkb. Konuşması ileri derecede 
tutuk olup, tekrarlama ve isimlendirmesi de 
bozukhı. Basit emirleri anlıyor, kompleks emirleri 
tekrarlanınca ve zorlukla yerine getirebiliyordu. 
Nadiren parafazİ ve perseverasyonları da ortaya 
çıkıyordu. Dikte edilerek yazı yazması oldukça 
iyi olmakla birlikte, okuması daha güçtü. Hesap 
yapma normal olup, praksi ve yön bulma 
bozukluğu aptanmadı. Diğer nörolojik muayene 
bulguları normal bulundu. 

Bu bulgularla "tutuk afazi" etyolojisi 
ara~bnlmak üzere incelenen hastanın rutin 
biyokimya, EKG, hematolojik tetkikleri, 1'3, T4, 
TSH, 812 vit. düzeyleri, BOS incelemesi normal 
bulundu. EEG normaldi. Bilgisayarlı beyin 
tomografisinde sol Silvian fissürde geni!ileme 
tespit edildi. (Resim 1). Yapılan SPECf tetkikinde, 
sol temporooksipital bölgede hipoperfüzyon alanı 
saptandı (Resim 2 ). 

Hasta, Bender-Gestalt (vizüel-motor test) ve 
Benton testi (vizüospasyal test) ile incelendiğinde, 
normal performans gösterirken konui~julanları 
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Utku ,·e ark. 

l<csım ı : ~I 'LC ı ıııc.,leııwd<· '"1 tl'ıııpuroobıpıtal bölgede 
hipoperfüzyon alan görülmektedir. 

anlama muayenesi (KAM)'de, verba l komutlara 
dayandığından, hiç puan alamadı. Bu bulgularla 
PPA ön tanısı alan hasta, düzenJi aralıklarla 
kontrole gelmek üzere taburcu edildi. 

TARTIŞMA 

Primer progres if afazi, oldukça iyi tanunlanmı~ 
klinik bir sendrom olmakla b irlikte, vakaların b ir 
kısmında ileri yılla rda diğer kognitif 
bozuklukların eklenmesi ve global dcınansm 
o rtaya çıkması, az sayıda o topsi çalı~ınasmda da 
Alzheimer hastalığı (AD) veya Pick hasta l ığı ile 
uy umlu bulguların bulunması nedeniyle, global 
demansın prekürsörü veya ayrı bir hastalık olup 
olmadığı tarh~malıdır (2-5). Nöropatolojik 
bulguların fa rklılıklar göstermesinden dolayı, bu 
hastalıklarda görülen arazin in tipi, kl in ik ayrımda 
önem kazanmaktadu:. Ça lışmatanrı çoğunda, 
PPA'da görülen c:ıfazinin , tutuk, "kend ini ifc:ıde 
etmede bozukluk" ve anominin ön planda olduğu 
bir afazi olduğu belirtilmi~Lir (2-8). Buna ka'1ı lı k, 
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1\D'de ise, sıkltkla akıcı, parafazinin hakim 
olduğu, Wcrnickc veya transkortikal sensariyel 
tipte bir afaziden söz edilmckted ir (2, 5, 9). 1\ yrıca 
sözel tes tierin dı~uıda, görsel - u7.a msCII ve 
görsel-motor testlcrin, PPA' lı vakalarda uzun 
yılla r normal bulunması da ayıncı tanıda 
yararlıdır {2, S). Tanımladığımız vakada da, gerek 
afazinin özel li ği, gerekse diğer non-verba l testierin 
normal bulunması, bu ça lı~malardaki olgutarla 
uyumlud ur. Literatürde PPA'lı hastalarda en sık 
bulunan nöro radyolojik bulg u, BT veya·MR'de sol 
Silvian fissürün geni~lemesi \'c sol temporal ve 
infcrior fro ntal girusta atrofidir (5, 8). Bir 
çalı~mada 2 vakada, aynı bölgede PET'd e 
hipometaboliznıa bulunurken (6), diğer 
ça l ı ~malarda SPECT'de sol inferior rrontal ve 
temporal bölgede hipope rfüzyon bulunmuştur 
(8,10). Bu bulgula r, tanımladığımız olgunun BT ve 
SPECT tetkikleri ile uyumludur. 

O lgunun bir diğer özelliği, annesinde ve 
ablasında, ctyolojisi iyi incelenmemi~ olmakla 
b idikte, d emans öyküsü bulunmasıdu. Kcrtesy ve 
a rkada~la rı da, tanımlad ı kları 3 PPA'Ii hastanın 
l 'inde, "familya! AD" öyküsü bulmu~lardır (4). Bu 
hastaların olopsilerinde de Pick hastalığ ı ilc benzer 
görünüm bulunması ve her iki hasta lığın da ailevi 
özellik göstermesi nedeniyle, PPA'nin, bağımsız 
bir hastalık olmaktan cok, rrontal lob demansı, AD 
ve Pick ilc içiçe geçe~ hastal ıklar olduğunu ileri 
si.irmü~lerdir (4). Diğer ça lı~malarda da, otopsi 
yapılan PP/\ ön tanılı vakalarda Pick veya AD ilc 
benzerlikler görülmü~tü r (3, 5). 

Sonuçtn, PPA tanısuım, nö ropatolojik bulg ular 
olmaks ızın, sadece bir klinik sendrom obrak kabul 
edilmesin i ve bu , ·a kalarda ayruıtılı aile 
öyküsünün altnnıasını, ayrıca bu vakalann, olası 
"global denıans" yönünden uzun süre izlenmesi 
gerektiğin i söyleyebiliriz. 
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