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Frontotemporal demans
Hastalar ve aile bireyleri icin bilgiler

Biitiin bir hastalik grubunun adi olan frontotemporal lober dejenerasyonunda (FTLD) ii¢ ¢esit tipik
klinik tablo bulunmaktadir: Frontotemporal demans, semantik demans ve akici olmayan progresif
afazi. Frontotemporal demans kesinlikle ¢ok daha sik ortaya ¢iktigindan, asagidaki bilgilerin odak

noktasi bu hastalik olacaktir.

FTLD ("Pick kompleksi" olarak da adlandirilir), sinir hiicrelerinin ilerleyici bozulma siireci ile
tanimlanir. GCogunlukla serebral korteksin 6én tarafina, yani frontal loblara ve/veya temporal
loblarin én tarafina sinirli olmasi ile karakterize edilir. Hangi bélgenin dncelikli sekilde etkilenmis
olmasina bagh olarak farkl belirtiler ve hastalik siiregleri gériilmektedir.

Frontotemporal demans (Pick hastaligi)

Frontotemporal demans hastaligi  olan
kisilerin yakinlari, dogru teshisin konulmasi ve
bu sayede bu hastaligin baslangicindan
itibaren 6n planda olan dramatik kisilik ve
davranis degisiklikleri hakkinda bir agiklama
elde etmeden Once maalesef belirsizlikle
gecen uzun ve cileli bir yolu arkalarinda
birakmis olacaklardir; bu sekilde gecen birkag
yil hig de nadir gérulen bir durum degildir.

Bunun bircok nedenleri vardir. Gugli bir
sekilde Alzheimer tipi demanstan etkilenen
"tipik" demansin klinik tablosuna uygun
olmadiklari igin baslangi¢ evresindeki belirtiler
¢ogunlukla yanhs algilanmaktadir. Hastalarin
¢ogu bir uzman tarafindan veya bir hafiza
kliniginde muayene edilmemektedir ve dogru
taninin konulabilmesi igin gerekli olan yeterli
sayida ayiricl tani elde edememektedir; mini
mental durum muayenesi gibi olagan demans
gorintileme islemleri, ©6nemli fonksiyon
alanlarini  kapsamadigindan frontotemporal
demansta genellikle normal olarak gorlir.
Yanlis tanillar (sizofreni, mani, obsesif
kompulsif bozukluk) ve faydasindan ¢ok zarar
getiren tedavi denemelerine bu nedenle
siklikla rastlanmaktadir.

Frontotemporale Demenz (Tiirkisch)

Bunlara ek olarak hastalar diger "normal"
demans hastalarina oranla daha gengctir:
Hastalik siklikla orta eriskinlik yaslarinda, 40-
60 yaslari arasinda ortaya ¢ikar, ancak gergek
yas arahg (21-85 yas) cok daha biyiktar.
Ayrica frontotemporal demans, digerlerine
oranla ¢ok daha nadir gorilen bir demans
formudur. Her ne kadar ayrintih bilgiler
bulunmasa da, en fazla ylizde 10 oraninda
oldugu tahmin edilmektedir. 65 vyas
altindakilerde ise frontotemporal demans,
Alzheimer tipi demansin goruldigli sikhkta
gorulmektedir.

Belirtiler ve hastalik stireci

Beynin 6n tarafi, davranislarimizi sosyal
baglam 1siginda kontrol eden bircok
fonksiyonlardan sorumludur. Orn. hedefli bir
sekilde hareket etme, planlama ve karar
verme kabiliyeti, kendini yansitma ve kendini
dizeltme becerisi ve de duygularin
dizenlenmesi veya hedefli bir bigimde dikkat
gosterme gibi.

Frontotemporal demans hastalarinda 6zellikle
kisilik ve sosyal davranis degisiklikleri gdzlenir.
Orn. bellek ve oryantasyon gibi diger kognitif
beceriler buna karsin hi¢ etkilenmez ve uzun
bir sire normal islev gormeye devam edebilir.
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Her ne kadar klinik tablo minferit kisilerde
guclt  farklihklar gosterebilse de, birgok
karakteristik belirtiler bulunmaktadir:

e Sosyal davranis bozukluklari Uygunsuz,
dislincesiz ve sinirlari olmayan, bazen hig
mesafe tanimayan davranislar tipiktir.
Ancak hastanin kendisi bunlari boyle
algilamaz. Sorumluluk bilinci ve
kooperasyon becerileri kaybolur, diger
insanlari hicbir sekilde dikkate almazlar.
Bu nedenle mesleki ve sirus ehliyetleri
baslangi¢ evresinden itibaren kaybolmus
olur, sikhkla yasa disi davraniglar (6rn.
hirsizlik, trafik sugu) ortaya ¢ikar.

e Diirtii ve davranis kontrolii bozukluklar::
Hastalar genellikle "tamamen degismis bir
insan" gibidir: eskiden aktif ve acik fikirli
iken simdi kendi iclerine kapanirlar ve
ilgisiz davranirlar; veya tam tersi olarak
eskiden sakin bir insanken simdi coskulu
ve huzursuz ("degisken tutku") olurlar.
Surekli olarak uygulanmasi  gereken
kaliplasmis, térensel davranislar da tipiktir.

e Duygusal kayiplar: Sempati ve empati
yetenegi kaybolur, hastalar kayitsiz, hatta
duygusuz gorindr.

e Duygulan algilama ile ilgili sorunlar

Karsisindaki insanlarin duygularini,
Ozellikle  olumsuz  duygularini  yiz
ifadelerinden anlama yetenegini
kaybederler.

e Hastalik bilincinin kaybi: Kendilerinin
hasta oldugunu algilayamazlar ("Ben
iyiyim, bir seyim yok").

e Dikkat bozukluklari: Hastalarin dikkati
kolaylikla dagilir, dalgin ve tez canh
gorindrler ve fazla dayanma gugleri
yoktur.

e Konusma ve dil bozukluklari: Konusma
kabiliyetinin etkilenmemis olmasina
ragmen kendini ifade etme yetenegi azalir
ve konusma coskusu giderek kaybolur. Bu
durum kendiligindenlik azalmasi, sessizlik
veya suskunluk veya glgli bir konusma
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dirtist, gereksiz yere uzatma veya
kaliplasmis  tekrarlar olarak kendini
gosterebilir.

e Beslenme aliskanliklarinda degisiklik:
Faaliyet ve otokontroliin ya da tokluk
hissinin  kaybedilmesi, hastalarin asiri
sekilde yemek yemelerine, belirli yemekler
icin bir tercih (bazen hep ayni yemegin
olmasi gerekir) olusturmalarina ve tath
yiyeceklere diskinlik sonucunda asiri
derecede kilo almalarina neden olabilir.

Hastalik siireci ¢ok farkl olabilir; daha sonraki
evrelerde giderek daha fazla kognitif
fonksiyonlar bozulma siirecinden etkilenir ve
klinik tablo gittikce daha fazla diger
demanslara benzemeye baslar (6rn. Alzheimer
tipi demans).

Hastallk siresi ortalama 8 vyl olarak
belirlenmistir, ancak onemli Olgude
degiskenlik gosterebilmektedir (2-20 yil). Bu
kismen yasa da bagldir: Hastalik ne kadar
erken ortaya cikarsa, silireci de genellikle o
kadar hizh  olmaktadir. Motor sinir
hiicrelerinin erken hasar goérmesi halinde
prognoz daha da kotlilesmektedir, bu durum
ise orn. hareket bozukluklarina veya kas
zayifligina yol acabilmektedir.

Semantik demans

Frontotemporal lobar dejenerasyonlarin bu alt
formunda, uzak bellek sisteminin olgusal bilgi
ve kelimelerin kaydedilmis oldugu belli bir
alani hasar gérmdistir. Buna uygun olarak bu
hastalikta insanlar, esyalar, olaylar ve
kelimelerin  anlami  hakkinda ilerleyen
derecede dil bilgisi kayiplari yasanir.

Nesneler dogru olarak adlandirilamaz, kelime
haznesi gittikce azalir. Konusma heniiz akici ve
dilbilgisi agisindan dogrudur, ancak icerik
olarak bostur; kelimeler dogru telaffuz edilir
veya okunur, ancak icerikleri anlasilmaz. Daha
sonraki evrelerde ise tanidik nesneler ve
tanidik insanlarin yizleri taninmamaya baslar.
Kisisel olaylarin (biyografi, kisisel hatiralar)
kaydedildigi epizodik bellek ve 06grenme
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kabiliyeti nispeten iyi korunur; Alzheimer tipi
demansin aksine hastalar giincel olaylari eski
olaylardan daha iyi hatirlarlar. Diger kognitif
beceriler neredeyse hi¢ etkilenmez. Daha
sonraki evrede klinik tablo bir frontotemporal
demansa gecer.

Akici olmayan progresif afazi

Akici  olmayan progresif afazide sinir
hiicrelerinin 6limu, broca ve Wernicke alani
olarak adlandirilan dil bolgelerinde ¢ok erken
safhada baslar. ilk olarak konusma kabiliyeti
etkilenir: Hastalar konusmakta buiyutk zorluklar
cekerler, ancak anlamakta zorluk cekmezler.

Konusmalar duraksamali ve mola verilerek
("telgraf stili") yapilir, dilbilgisi hatalidir.
Kelimeler dogru olarak telaffuz edilmez (hece
hatasi), kelimeleri bulmak zorlasir (kelime
bulma bozuklugu) ve esasen kullaniimak
istenen kelimelerle sestes olan vyanlis
kelimeler kullanilir. Konugsmak ve o&zellikle
uzun konusmalar buyulk ¢abalar gerektirir.

Buna karsin kelimeleri anlama ve basit
cimleleri anlama kabiliyeti nispeten iyi
korunmus haldedir. Konusulani anlama
sorunlari daha cok karmasik ve dolambacli
cliimlelerde ortaya c¢ikar. Hastalar ayrica ¢ok
erken  safhalarda okuma ve yazma
yeteneklerini kaybederler.

Davranis sorunlari genellikle daha sonraki
evrelerde ortaya cikar, bellek gibi kognitif
islevler neredeyse hic etkilenmez.

Semantik demansta oldugu gibi burada da
klinik  tablo daha sonraki evrelerde
frontotemporal demansa gecger.

Nedenleri ve risk faktorleri

Frontotemporal demansta ve diger
frontotemporal lobar  dejenerasyonlarin
(FTLD) ¢ogunda sinir hiicrelerinin kaybi, ilgili
sinir  hicrelerindeki  yuvarlak inkliizyon
cisimcikleri tarafindan tetiklenir. Bunlar,
Arnold Pick tarafindan kesfedilmis
olduklarindan Pick cisimcikleri ya da Pick
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hiicreleri olarak adlandirilir. Burada s0z
konusu olan normal proteinlerin asiri
birikimidir (tau proteinleri ve TDP-43). Beyin
dokusunun frontal ve temporal bélgelerinde
bliylk ol¢ide bir bizilmeye yol agan bu
patolojik bozulma stlirecine hangi faktorlerin
neden oldugu simdiye kadar bilinmemektedir.

Hastalarin yaklasik ylzde 50'sinde FTLD
hastaliginin ailevi bir birikimi tespit edilmistir.
Bu nedenle bugtin, genetik faktérlerin 6nemli
bir rol oynadigina inanilmaktadir. Bugline
kadar hastaligin olusmasinda bir rol oynamis
olan ¢ok sayida genetik mutasyonlar
tanimlanmistir. Ornegin tau proteini veya
hassas sinir hiicreleri igin bir koruma iglevini
yerine getiren ve hastalarda c¢ok distk
miktarda (retilen hormon benzeri bliyime
faktoru prognaulin gibi.

Hastalarin ylizde 10'unda bir otozomal
dominant gecis oldugu bilinmektedir; yani ilgili
ailelerde hastalik nesilden nesile yizde 50
oraninda bir olasilikla aktarilmaktadir.

Baskaca risk faktorleri simdilik bilinme-
mektedir. Yas, her ne kadar belirli bir rol
oynasa da, ileri yaslarda meydana gelen diger
demans hastaliklari kadar ©6nemli bir rol
oynamamaktadir. Cinsiyete yonelik farkh-
liklarin oldugu acgik¢a ortadadir, ancak nedeni
henliz bilinmemektedir: Frontotemporal ve
semantik demans hastalarinin Ggte ikisi
erkeklerden olusmaktadir, akici olmayan
progresif demans hastaligl ise daha ¢ok
kadinlarda goérilmektedir. Yiksek tansiyon,
tiroid hastaliklari, ruhsal bozukluklar veya
titin ve alkol tuketimi gibi faktorlerin
frontotemporal lobar dejenerasyonu
hastaliklarinin riskini arttirdigina dair simdiye
kadar glivenilir bir kanit bulunamamistir.

Tedavi imkanlari

Frontotemporal demans tedavi edilememekte
ve durdurulamamaktadir. Sua anda etkileri
arastirmalarla yeterli derecede kanitlanmis
olan hedefli bir ilag tedavisi
bulunmamaktadir. Tedavi Oncelikle davranig
ve duygusal alanda tipik bozukluklari azaltmak
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Uzere tasarlanmistir. Bunun icin siklikla
antidepresanlar ve de  antipsikotikler
(noroleptikler) ve belirtileri olumlu olarak
etkileyen ama olasi yan etkileri tartisilir olan
antidemanslar kullaniimaktadir. Sonug olarak
her durum igin hangi ilacin etkili oldugu
denenmek zorundadir.

Simdiye kadar ilag digi tedavi yaklagimlarinin
(6rn. davranis terapisi, ergoterapi, bilissel
egitim, mizik terapisi gibi) etkili olduguna dair
bilimsel tabanli ¢ok az sayida deneyim
bulunmaktadir. Erken evrelerde olusan
konusma bozukluklari igin konusma terapileri
tavsiye edilmektedir. Psikoterapiler nérolojik
motor problemlerini (6rn. hareket
bozukluklari) olumlu sekilde etkileyebilmekte-
dir. Aktivasyon egitimi, dans, resim, muzik ya
da geziler 6nemli bir yere sahiptir. Agresif ya
da huzursuz davranislar sergileyen hastalarda
ozellikle gevseme icin fiziksel aktiviteler
kendini kanitlamistir.

Hastalar ¢ogu durumlarda hastalik bilincine
sahip olmadiklarindan ve davranislarini artik
kontrol edemediklerinden, terapoétik cabalar
cogunlukla katihm olmadigl icin basarisiz
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olmaktadir. Hastalari katilima ikna etmek icin
aile bireylerinin ve de bakim personelinin gok
fazla sabirli olmasi, blytk bir duyarhhk
gostermesi  ve yiksek dereceli moral
bozuklugu  toleransina  sahip  olmalan
gerekmektedir.

Aile bireylerinin ve de diger bakim ve destek
personelinin desteklenmesi ve egitimi bu
baglamda ¢ok o©nemlidir. Frontotemporal
demans hastaligi olan birisiyle birlikte
yasamak, aile bireyleri igin ¢ok buyulk bir
psikolojik yuk ve de ayni zamanda mali bir yik
anlamina gelmektedir. lyi calisan bir sosyal
guvenlik agi (arkadas cevresi, kendi kendine
yardim gruplari, profesyonel yardim), hastalik
hakkinda yeterli derecede bilgi, zor veya
sosyal olarak uygunsuz davranislarla basa
cikmak icin yararli ipuclari ve de iyi bir "stres
yonetimi" olmadan uzun vadede glinlik
zorluklarin Gstesinden gelmek ¢ok zor olabilir
ve hizli bir sekilde kronik asiri yorgunluga yol
acabilir.

Mag. Isabel Flamme
Klinik ve saglik psikologu
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