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Lewy cisimcikli demans ve Parkinson hastaligi demansi
Hastalar ve aile bireyleri icin bilgiler

Lewy cisimcikli demans (Dementia with Lewy Bodies, DLB) ve Parkinson hastaligi demansi
(Parkinson’s disease dementia, PDD), Alzheimer tipi demanstan sonra en sik gériilen
nérodejeneratif demans hastaliklaridir. iki hastalik arasindaki gegis ¢cok akicidir, belirtiler gii¢lii bir
sekilde birbiriyle ortiistir. Klinik tablo ve belirtilerin siddeti hastaligin erken evresinde her ne kadar
farklhilik gésterse de, ¢ogu uzmanlar, bunlarin ayni hastaligin yakin iliskili iki degisik tezahdirii

oldugunu varsaymaktadir.

Giris

Her iki hastaligin temelinde, beyin sapi ve
serebral korteksteki, a-sinliklein proteinlerinin
anormal katlanmalarindan olusan Lewy
cisimcikleri bulunmaktadir. Bunlar ilk defa
1912 yilinda noérolog Friedrich Lewy tarafindan
Parkinson hastaligi ile baglantii olarak
tanimlanmistir. Lewy cisimcikleri ilgili sinir
hiicrelerini ve sinir hiicresi baglantilarini yok
ederler ve ileticilerin (6ncelikle dopamin ve
asetilkolin) alis verigini keserler. Bu nedenle
bu hatlarda artik bilgiler iletilemez ve 6rn.
hareket ve dikkat kontroli gibi fonksiyonlarda
artan bir sekilde etkiler olusur.

Klasik Parkinson hastaligi da Lewy cisimcikleri
tarafindan tetiklenmektedir. Bunlar,
substantia nigra adi  verilen  beynin
derinligindeki  kiclik bolgedeki dopamin
Ureten sinir hicrelerinde katlanirlar ve burada
kronik ilerleyici bir hiicre 6limuine yol acarlar.
Bu nedenle tipik hareket bozukluklari olusur:
Rigor (kaslarda sertlik), istirahat tremoru (kas
titremeleri), akineziye (hareketsizlik) kadar
ilerleyebilen bradikinezi (hareketlerin
yavaslamasi) ve dik durus istikrarsizhig.
Yirime hafif 6ne egik, ayaklari siiriiyerek ve
kiicik adimlarla gerceklesir, mimikler sert ve
ifadesiz gorinir, ses monoton ve kisiktir. Hafif
kognitif fonksiyon bozukluklari ve psikolojik

LBD und PDD (Tiirkisch)

bozukluklar, 6zellikle depresyonlar Parkinson
hastaliginda siklikla goralir.

Son vyillardaki bilimsel arastirmalar, Parkinson
hastalarinin yizde 80'inin hastaligin seyri
esnasinda bir demans (Parkinson ve/veya
Alzheimer demansi) gelistirdigini
gostermektedir; yani noéronal yikim sireci
diger beyin bolgelerine yayllmaktadir. Demans
riski ayni yastaki genel niifusa gore yaklasik
alti kat daha fazladir ve hastanin ve de aile
bireylerinin yasam sliresine ve yasam
kalitesine 6nemli derecede etki etmektedir.

Diger demans hastaliklarinda oldugu gibi DLB
ve PDD, is ve oOzel vyasamdaki glnlik
aktivitelerin giderek bozulmasina yol acan
bilissel yeteneklerin ilerleyici bozulmasi ile
karakterize edilir.

DLB ile PDD arasindaki fark, demans ve
Parkinson belirtilerinin zamansal siralama-
sinda yatar: Demansin hareket bozuklukla-
rindan 6nce veya ayni zamanda ortaya ¢ikmasi
durumunda bir Lewy cisimcikli demans teshisi
konur; buna karsin hareket bozukluklarinin
daha sonra ortaya c¢ikmasi durumunda
Parkinson hastaligi demansindan soz edilir.

Bir PDD tanisi konulmasi genellikle 06zel
zorluklar getirmez, ¢lnkd uzun zamandir

Sayfal/4



mevcut olan  bir  Parkinson  hastalig
kapsaminda gelisir. DLB'de ise erken evrelerde
siklikla yanhslikla Alzheimer tipi demans
teshisi konur. Bunun nedeni ise 6rnegin tipik
hareket bozukluklarinin olmamasi ve her iki
hastaligin birlikte ortaya cikabilmesidir. DLB
klinik semptomatikleri birkag belirgin 6zellikler
sergilediginden ve Alzheimer tipi demansa
gore baska bir tedavi gerektirdiginden, dogru
taninin - mimkin oldugu kadar erken
konulmasi ¢ok dnemlidir.

Belirtiler ve hastalik siireci

Kognitif bozulma slregleri ayni zamanda,
serebral korteksin (kortikal) yuksek kognitif
fonksiyonlarin lokalize edildigi belirli boélgeleri
ve de Ornegin hareketlerin kontrolliinden
sorumlu olan daha derinde bulunan
merkezlerle (subkortikal) ilgilidir. Klinik tablo
bu nedenle demans ve hareket
bozukluklarinin baglantisi ile karakterize edilir.
Tipik olarak baslangic evresinde DLB'de
oncelikle kortikal bolgeler, PDD'de ise beyin
sapi yapilari daha fazla etkilenir.

Her iki hastaligin klinik tablosunda ise
oncelikle dikkat bozukluklari, disiinme
yetenegi bozukluklari ve gorsel-mekansal bilgi
isleme bozukluklari 6n plandadir. Buna karsilik
bellek ve hatirlama becerisi ve de dil becerileri
daha uzun zaman korunabilmektedir.

Cogu hastalarda erken hastalik evrelerinde
ortaya cikan cok sayida karakteristik belirtiler
mevcuttur. Kognitif belirtiler PDD'ya oranla
genel olarak DLB'de daha az belirgindir.

e Biligsel dalgalanmalar: Zihinsel perfor-
mans kabiliyeti, biling durumu ve de
uyaniklik, birkac saat ya da birkag gin
icinde glicli degiskenlikler gosterebilmek-
tedir. Bu durum kendini 6rnegin kisa bir
slire 6nce bilingleri yerinde olan hastalarin
aniden kendinde olmamasi, uykulu veya
letarjik olmasi, konusmalari artik takip
edememesi, karma karisik konusmasi ve
kendi adini dahi hatirlamamasi gibi
durumlarla gosterir.
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Tekrarlayan  gorsel haliisinasyonlar:
Hastalar gercekte var olmayan seyleri
(insanlar, durumlar vs.) gorurler ya da var
olan seyleri yanlis yorumlarlar. Bu yanlis
algilamalar tipik olarak cok kompleks,
ayrintili ve canlidir ve ¢ogunlukla insanlari
ve blyldk hayvanlar icerir.  Akustik
haltsinasyonlar buna karsin ¢ok daha
nadirdir.

HallUsinasyonlar hastalar tarafindan gayet
normal olarak stresli ve bazen tehdit edici
bir sekilde gorilir ve kendisini "deli"
yerine koyacaklari korkusu ile diger
insanlara genellikle anlatilmaz. Ancak bu
karakteristik hallisinasyonlar ve sanrilar
aile  bireyleri acisindan da  stresli
olabilmektedir.

Parkinsonizm: Parkinson  hastaliginin
kardinal motor semptomlari (kaslarda
sertlik, hareketlerin yavaslamasi, hafif
titreme, kati yuzlGlak, fisiltih ses, durus
istikrarsizliklari) zorunlu olarak tim DLB
hastalarinda goriilmez ve ¢ogu zaman
hastallk seyri esnasinda ortaya cikar;
siklikla sadece minferit semptomlar
ortaya c¢lkar. Ancak bu hareket
bozukluklarinin ilaglarin  bir yan etkisi
olmadigl konusuna kesinlik kazandirilma-
lidir.

Gorsel-mekansal verileri isleme bozuklu-
gu: Mekansal disinme ve belirli bir
oryantasyon kabiliyeti gerektiren
kompleks kognitif faaliyetler (6rnegin
trafikte) hastalik seyrinin erken
evrelerinde etkilenmistir.

Yiriticii islevlerde bozukluklar:
Motivasyon, dikkat kontroli ve
konsantrasyon becerisi erken zamanda
azalmistir. Hastalar karar vermekte ve de
faaliyetleri planlamakta, organize etmekte

ve uygulamakta zorluk cekerler.
Dislincede  esneklik azalir, ¢alisma
temposu genel olarak yavaslamistir.
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Yiuratici fonksiyonlarin  nispeten daha
fazla etkilenmesi 6zellikle PDD igin tipiktir
ve ¢ogu hastalarda belirtilerin 6n planinda
yer alir.

e REM uykusu esnasinda  davranis
bozukluklari: Hastalar siklikla gece riya
(kdbus) gorurken konusarak, bagirarak,
elleri ya da ayaklar ile hareket ederek
faaliyet gosterirler ve bu esnada yataktan
dusebilirler. Cogu riyalarin gorildigi
REM uyku agsamasi verilen bu asamada kas
gerginligi normalde o kadar dusuk olur ki,
istemsiz  hareketler engellenmis olur.
Ancak LBD ve PDD'de bu kas atonisi
eksiktir.

Geceleri yasanan davranis bozukluklar
sadece aile bireyleri igin rahatsiz edici ve
Uzuct olmakla kalmaz, ayni zamanda
hastalarda tehlikeli yaralanmalara da yol
acabilir.

e Noroleptik asirn  duyarhligi: Hastalarin
yaklasik yuzde 50'sinde, antipsikotik
ilaglara (noroleptikler) karsi ciddi bir
intolerans  mevcuttur. Bu intolerans
kendisini, akut siddetli Parkinsonizm
icinde, Oncelikle artan kas gerginlikleri,
saskinlik ve biling bulanikliklarindan koma
halindeki durumlara (6rn. glinlerce siren
derin uyku) kadar uzanan sekilleri ile
gosterir. Depresyon ve anksiyete gibi
ruhsal bozukluklar, ama ayni zamanda
sanrili belirtiler daha kotilesebilir veya
iyilesebilir ya da yeni semptomlar ortaya
cikabilir. intolerans reaksiyonlari hayati
tehlike icerebilir ve toplamda mortalite
riskinin artmasina katkida bulunur.

e Ortostatik hipotansiyon: Bu, ¢ogunlukla
yatay pozisyondan dikey pozisyona gegme
esnasinda olugsan bas doénmesi, bayilma
hissi, titreme veya kalp carpintisi ile kan
basincinda hizli bir disis anlamina gelir.
Hastalarda, denge bozukluklari ya da
durus istikrarsizhiklarina (Parkinsonizm)
bagl olarak 6zellikle ayaga kalkma ve uzun
siire ayakta durma esnasinda dlisme,
bayilma ve biling kaybi olusur.

LBD und PDD (Tiirkisch)

Hastaligin seyri genel olarak ozellikle kognitif
belirtilerin ilerleyici bozulmasi ve yayilmasi ile
karakterize edilir. Ek olarak Alzheimer tipi
demansin ortaya ciktigi karma formlar (6rn.
ciddi bellek bozukluklari) nispeten nadir olarak
goralir. Hangi belirtilerin hastalik siirecinin
hangi agamasinda gelisecegi ve klinik tabloya
hakim olacagi bireysel olarak ¢ok farkhdir ve
diger faktorlerin yaninda, beynin hangi
bolgesinin  kuvvetli derecede etkilendigine
baglidir.

Tani konmasindan sonraki ortalama hastalik
siiresi yakl. 6-8 yildir, ancak 6nemli derecede
daha hizli veya daha vyavas slregler de
mevcuttur (2-20 yil).

Nedenleri ve risk faktorleri

Sinir  hdcrelerinin ~ ve  sinir  hicreleri
baglantilarinin imhasi, Lewy cisimcikli demans
ve Parkinson hastaligi demansinda ve de
(Parkinson hastaliginda) a-sindklein
proteinlerinin karakteristik intraselller
inklizyonlari araciligiyla tetiklenmektedir. Bu
patolojik surecin neden olustugu, diger
norodejeneratif demans hastaliklarinda da
oldugu gibi bugiine kadar agiklanamamistir.

Lewy cisimcikli demans (LBD) hakkinda, yas
hari¢c herhangi bir risk faktort bugline kadar
tanimlanmamistir. Hastalik genel olarak ileri
yaslarda baslar. 50-83 yil arasinda degisen yas
araliginda ortalama baslangic yasi 75'tir.

Parkinson hastaligi demansinin (PDD)
gelismesinde onemli risk faktorleri olarak yas
ve Parkinson hastaliginin derecesi
bulunmaktadir: Hastalar ne kadar yash ve
temelindeki Parkinson hastaligi ne kadar
ilerlemis olursa, demans riski de o kadar
yiksek olmaktadir. Depresyonlar, erken
evrede ortaya cikan haliisinasyonlar,
dominant belirtisi kas gerginligi (rigor) olan ve
akinetik-rijid olarak adlandirilan Parkinson
hastaligi tlrl ve de hastalik stiresi ayni sekilde
diguk bir etkiye sahiptir.
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Hem LBD hem de Parkinson hastalgi
(miteakip demans ile birlikte) nadir
durumlarda ailesel kiimelenme nedeniyle
ortaya c¢ikar. Bu tlr kalitsal tirlerin ortaya
¢ikmasinda ¢ok sayida genetik faktoér rol
oynamaktadir. Bunlarin arasinda a-sintklein
proteini geninin 4. kromozoma mutasyonu da
bulunmaktadir. Bu tir durumlarda demans
¢ok daha erken gelismektedir: LBD hastalk
baslangici ¢cogu zaman 30'lu veya 40'l
yaslarda olmaktadir.

Tedavi imkanlan

Ne DLB ne de PDD mevcut bilgiler
dogrultusunda tedavi edilememekte ve
durdurulamamaktadir, nedensel bir tedavi
uygulamasi mevcut degildir. Cogu demans
hastaliklarinda oldugu gibi tedavi tamamen
semptomatiktir ve ilk etapta sikayetlerin
azaltilmasi,  miteakip  hastalik  seyrini
geciktirme ve hasta ile aile bireylerinin yagam
kalitesini mimkin oldugu kadar uzun sire
korumaya yoneliktir. Birbirini tamamlayan ve
birbiri Uzerine uyarlanmasi gereken cgesitli,
kismen ¢ok iyi etki eden ilag veya ilag disi
alternatifler mevcuttur.

En uygun ilag¢ tedavisini bulmak ¢cogu zaman
kolay bir is degildir, 0zellikle hareket
bozukluklari ve psikotik belirtiler ayni
zamanda ortaya cikiyorsa: Motor belirtilerinin
tedavisi bir yandan gorsel hallisinasyonlarin ve
sanrilarin artmasina neden olur, diger yandan
psikotik belirtilerin tedavisi hareket
bozukluklarini daha da koétilestirebilir (mevcut
noroleptik asiri duyarhiligi nedeniyle). Hangi
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belirtilerin oncelikli olarak tedavi edilmesi
gerektigi ve hasta ile aile bireylerinin hangi
potansiyel yan etkileri ve sonuclari kabul
etmesi gerektigi konusunda uzlagmalar ve
karsilastirmalar burada kacinilmazdir.

Hangi sikayetlerin hakim olduguna bagh olarak
hastallk  Parkinson ya da  Alzheimer
preparatlari (asetilkolinesteraz inhibitorleri)
ile tedavi edilebilir. DLB ve PDD s6z konusu
olan asetilkolin ileticisinin belirgin bir eksikligi
oldugundan, bu ilaglar kognitif belirtilerde
¢ogunlukla bir iyilesmeye yol agar.

Ornegin psikoterapi, ergoterapi veya bilissel
egitim  gibi  ¢esitli  ilag  disi  tedavi
yaklagimlarinda birgok kognitif ve de psikotik,
depresif ve motor semptomlari olumlu olarak
etkilenebilmektedir. Bellegin sadece hafifce
bozulmus oldugu durumlarda, hastalikla ve
sonuclari ile basa ¢ikma konusunda psikolojik
konusma ve davranis terapileri basarili bir
sekilde uygulanabilmektedir.

Tim demans hastaliklarinda oldugu gibi
burada da sosyal cevre azimsanamayacak
derecede bir rol oynamaktadir. Bedensel ve
ruhsal aktivasyon, eski ve yeni sosyal
temaslarin (aile, arkadaslar, glindiiz
bakimevleri, hasta ve aile bireyleri icin kendi
kendine yardim gruplari), hastalik ve belirtileri
hakkinda kapsamli bir danismanlik, hastalik ile
basa ¢cikma konusunda katkida bulunabilir ve
yasam kalitesini iyilestirebilir.

Mag.? Isabel Flamme
Klinik ve saghk psikologu
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