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Geng Bir Cinli Kadinda Sizofreni ya da Frontotemporal Bunama:
Olasi Tanilarin Gozden Gegirilmesi
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OZET

Frontotemporal bunama (FTB) erken baslangicli bunamanin (EBB) ne-
denlerinden biri olarak giderek daha ¢ok goze carpmaktadir. FTBde kli-
nik tablonun ¢ok acik olmamasi ve belirtilerin esitliligi siklikla yanlis
tantya ve tedavide gecikmeye neden olur. Ilimli kisilik degisiklikleri, in-
hibisyon kaybi ve yiiriitiicii islevlerdeki sorunlar FTBde sik goriiliirken,
sizofreniye benzeyen acik psikotik belirtiler nadirdir. Burada 38 yagin-
da Cinli bir kadin hasta sunulmaktadir. Bu olgu sunumu siddetli psiko-
za; daginik konugma ve davranisa dogru ilerleyen obsesif kompulsif be-
lirtilerin FTB’nin ilk belirtileri olabilecegini gostermektedir. Hastamiz
yedi y1l boyunca, sizofeni olarak tedavi edilmis ve antipsikotik ilaclarin
yant sira EKT ye de kotii yanit verdigi disiintilmiistiir. Kan tetkikleri ve
EEG normaldi. MR'da ilerleyici serebral atrofi saptandi. Bu olgu sunu-
mu klinik tablonun fonksiyonel bir hastalik i¢in tipik olmadigs ve hasta-
nin aligilmis tedavilere yanit vermedigi durumlarda psikozu daha ayrin-
ult incelenmenin gerekliligini dsiindiirmektedir. Ayni zamanda inkon-
tinans ve yonelim bozuklugu gibi ‘organik’ bir nedeni diisiindiiren be-
lirtileri yakalamanin 6nemine dikkat gekmektedir. Ayrica, FTB’nin hizli
ve ilerleyici seyri vurgulanmakta ve gériintiileme tetkiklerini yineleme-
nin yarar1 gosterilmektedir. Hastanin ayrici tanust tartigilmugtur.
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GIRis
Frontotemporal bunama (FTB) erken baglangicli bunamanin
nedenlerinden biri olarak giderek daha ¢ok goriilmektedir ve
tiim erken baglangicli bunamalarin (EBB) %13’iini olustu-

rur. Yayginlig1 yaklagik olarak 10000°'de 9.3 tiir (Sampson ve
ark. 2004). Alzheimer hastaligindan daha az yaygin olmakla

SUMMARY
Schizophrenia or Frontotemporal Dementia in a Young Chinese
Female: A purview of possible diagnoses

Frontotemporal dementia (FTD) is now increasingly being recognized as
one of the causes of young onset dementia (YOD). The presentation of
FTD can be subtle with a broad range of symptoms. This frequently causes
misdiagnosis and a delay in initiating the correct treatment. While subtle
personality changes, disinhibition and problems in executive functioning
are frequently encountered in FTD, frank psychotic symptoms resembling
schizophrenia are unusual. This is a case of a 38 yearold Chinese female
that highlights how obsessive compulsive symptoms which progressed to
florid psychosis and disorganized speech and behavior can be a presenting
picture in FTD. For seven years, this patient was treated as a case of
schizophrenia and was thought to have poor response to electroconvulsive
therapy (ECT) as well as antipsychotic medication. Her blood work and
electroencephalogram (EEG) were normal. Magnetic resonance imaging
(MRI) showed progressive cerebral atrophy. This case report suggests that
psychosis should be investigated in detail especially when the clinical
presentation is not typical of a functional disorder and more so when
the patient is not responsive to conventional treatment. This report
also highlights the importance of eliciting symptoms suggestive of an
“organic” etiology, such as incontinence and disorientation. In addition,
the usefulness of repeated imaging to show the rapidly progressive course
of FTD has been illustrated. Other possible differential diagnoses of this
patient are also discussed.
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birlikte, 30-60 yas arasindaki hastalardaki bunamanin basli-
ca nedenidir. FTB erkeklerde daha yaygindir, tipik baslangic
yast 45-60 arasindadir (Ratnavalli ve ark. 2002) ve hastalarin
%50’sinde aile dykiisii vardir (Schott ve ark. 2002). Klinik
tablonun ¢ok agik olmamasi, ¢ok cesitli belirtiler goriilebil-
mesi siklikla tani konmasinin gecikmesine neden olur. Belli

belirsiz kisilik degisiklikleri, inhibisyon kaybi ve yiiriitiicii
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islevlerdeki sorunlar FTBde sik sik gorilmekle birlikte, si-
zofreniye benzeyen acik psikotik belirtiler olagandisidir. Bu
yazida tarugilan hasta 6ykiisii ani gelisen psikozun FTB’nin
ilk belirtisi olabilecegini vurgulamaktadr.

Olgu Sunumu

38 yagindaki Cinli kadin hasta ailesi tarafindan bagka doktor-
larin tedavisine yanit vermemis bir hastalik nedeniyle {i¢iin-
cli basamak tp merkezine getirildi. Aile dykiisiinde ruhsal
hastalik ya da erken baglangicli bunama yoktu ve 6nemli bir
bedensel hastalik ya da kardiyovaskiiler risk faktorii oykiisii
alinmadu.

Sinsi ama agtk davranig degisiklikleri sergiledigi 8 yil ncesine
kadar saglig1 yerinde iken otuz yaginda igine kapanmus, kavga-
ct ve giderek daha inat¢i olmus. Obsesif kompulsif bozukluk
benzeri belirtiler ortaya ¢ikmis; kendini ve mutfakraki aletle-
ri tekrar tekrar yikayarak temizliyormus. Aile tiyelerinin eve
girmeden 6nce belli temizlik torenlerini yerine getirmesini
istiyormus. Psikotik belirtisi yokmus ve biligsel islevleri sag-
lammig. OKB tanist konmus ve SSGI baslanmis. Herhangi
bir diizelme gostermemis ve is hayatinda zorlanmaya bagla-
mus. Higbir isi alt aydan fazla siirdiiremiyormus; son g yil-
da 3 is degistirmis. Basarisizligindan 6tiirii en sonunda isten
cikarilmis.

OKB belirtilerinin baglangicindan ii¢ yil sonra, daginik ko-
nugma ve davranislar baglamis. Katatonik belirtileri varmus;
bir siire hi¢ kipirdamadan duruyormus. Psikiyatri konsiiltas-
yonunda sizofreni tanist konulmus. Buna kargin, antipsiko-
tiklerle tedaviye yanit vermemis ve siddetli ekstrapiramidal
yan etkiler goriilmiis. 2006 yilinda iki kiir elektrokonviilsif
tedavi (EKT) uygulanmus, alinan yanit yetersizmis. Yeterli
dozda ketiapin, olanzapin ve risperidona yanit vermedigi ve
EKT’ye yanit1 yetersiz oldugu i¢in tedaviye direngli sizofreni
olarak kabul edilip klozapin baglanmis. Klozapin tedavisin-
den de yarar gérmemesi, ayrica ndbet gegirmesi tizerine 2009
yilinda klozapin kesilmis. Bir yilda gecirdigi 6 epileptik nébet
nedeniyle yapilan EEG normal bulundu. MR incelemesinde
yaygtn serebral atrofi saptanmig. Laboratuar incelemeleri kli-
nik tabloyu agiklayacak diger nedenleri diglamaktaymis.

Hastaligin baslangicindan yedi yil sonra ve gesitli basarisiz
tedavi girigimlerinin sonunda, genel durumu kétiilesmeye
devam etmis. Daha sik anormal duruglar sergilemeye bagla-
mis ve zaman zaman hi¢ konusmuyor baska zamanlarda an-
lagilmaz sesler ¢ikartyormus. Kendi kendine beslenmeyi ba-
saramiyormus; bagirsak ve mesane kontroliinti kaybetmeye
baslamus. Bilgisayarli tomografi taramast ile frontotemporal
bunama tanist konulmus. Ondan sonra ailesi bir tigiincii ba-
samak merkeze danigmaya karar vermis.

Muayenesinde palmo-mental refleks ve bilateral kavrama ref-
leksi disinda onemli bir nérolojik bulgu bulunmadi. Zaman
zaman anormal durus ve balmumu esnekligi oldugu saptand..

Ruhsal durum muayenesinde, goz temasinin zayif oldugu
gorildil ve icine kapanikt. Stk konusmuyordu. Konustugu
zaman ¢ocuksu bir tarzi vardi. Siklikla selektif mutizm goste-
riyordu. Kétiilitk gérme sanrilari ve fisildayan sesler duyuyor
ama bunlari daha ayrinuli ifade edemiyordu. Muayene i¢in
yetetli isbirligi kuramadigy icin ruhsal durumu daha ayrinuli
degerlendirilemedi. Serviste kaldig1 siirece kendini giivende
hissetmedigi i¢in kagma girisimlerinde bulundu. Yatagini sik
stk 1slatip, kirletmeye devam etti. Muayene sirasinda yonelimi
bozuk gériinmiiyordu ama serviste ¢cogu zaman yonelimi bo-
zuktu ve zaman zaman babasini bile tanimadi.

Ayrinuli kan incelemesinde bir anormallik saptanmadi. Tam
kan sayimi, bobrek fonksiyonlari ve karaciger fonksiyon
testleri normaldi. Hemoglobin degeri 12.1 g/dl, beyaz kiire
6,600/uL ve trombosit saytmi 301,000/ul idi. Ayrica, serum
tiroid, folat, B12 seviyeleri ve serum seruloplazmin seviyeleri
normal sinirlarda idi. Lumbar ponksiyon normal basingta,
normal glukoz ve protein seviyeleri olan berrak bir BOS orta-
ya koydu. Kiiltiirde hi¢bir organizma tiremedi.

EEG normaldi. Tekrarlanan MR lateral ventrikiillerde genis-
leme ve 6zellikle frontal, temporal ve paryetal loblarda bi-
lateral atrofi oldugunu gdsterdi. Atrofi bir yil énceki MR'da
goriilenden ¢ok daha ilerlemisti. Yer kaplayan lezyon ya da
infarkt yokeu. Aileye kesin tani i¢in beyin biyopsisi onerildi
ama bu oneriye sicak bakmadilar.

Hasta en sonunda giinde 500 mg béltiinmiis dozlarda amisul-
pirid yazilarak taburcu edildi. Kontrol randevusuna gelemedi,
babasi durumunun kétiilestigini bildirdi. Bu nedenle ilacin
dozu giinde 800mg olacak sckilde ayarland:.

TARTISMA

Bu hastaya hizla kétiilegen klinik durumu ve radyolojik bul-
gularindan 6tiirii frontotemporal bunama tanist kondu. Sinsi
baslangicli ve hizli ilerleyen hastalik erken dénemde hem
kisisel hem kisilerarast sosyal davranista bozulmaya yol acti.
Ayrica kisilik degisikligi, konugma problemleri, inkontinans,
ilkel reflekslerin yani sira EEG’nin normal oldugu belirgin
bunama vardi. Hastanin belirtilerinin ¢ogu FTB tamust icin
kabul edilen 8lgiitlere uymaktadir (Rosen ve ark. 2002, Neary
ve ark. 1998).

Belirtilerin baglangicindan taninin  kesinlegtirilmesine ka-
dar gegen sekiz yillik gecikme hi¢ siiphesiz uzun bir siiredir.
Olagan olmayan belirtiler kaginilmaz olarak basta sizofreni
tanisi konmasina yol agmis. Gergekeen de, hastanedeki goz-
lem doénemindeki klinik tablo kolayca katatonik sizofreni
olarak adlandirilabilirdi. Sizofrenide prodromal dénemde ob-
sesif kompiilsif belirtilerin goriildtigi bilinmektedir (Rosen
1957); hastamizin hastaliginin baslangic donemindeki belir-
tileri de sizofreni tarusini desteklemistir. Daha yakin tarihli
calismalar sizofreninin prodromal doneminde ortaya ¢ikan
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obsesif-kompulsif belirtilerin yayginliginin %2 oldugunu ve
daha ¢ok hastalig1 ergenlik déneminde baglayanlarda goriil-
digiinti gostermistir (Rabe-Jablonska 2001). Hastanin ¢esitli
tedavi uygulamalarina yanitinin ok yetersiz olmasi ve klinik
tablonun giderek kétiilesmesi sizofreninin uygun tani olma-
digini disstindiirdii. Her ne kadar palmomental refleks ve kav-
rama refleksleri gibi belli ilkel refleksler serebral patolojiyi isa-
ret etse de, ayirict tanida yararlari sinirlidir, ¢iinki toplumun
dértte birinde, sizofreni hastalarinda, sizofreni hastalarinin
kardeglerinde ve kortikal islevlerle iliskili bagka sorunlarda da
goriiliir (Hyde ve ark. 2007, Owen ve Mulley 2002).

Bu vakada dugiinilebilecek diger bir tani yeni varyant
Creutzfeldt-Jakob hastaligidir (nvCJD). Myoklonus, bunama
ve hizla oliimciil olan bir seyirle giden klasik CJD’den farkli
olarak, nvCJD daha geng yaslarda ve siklikla ruhsal bozukluk-
lar ve kol ve bacaklarda his kaybiyla ortaya cikar. Ayrica daha
yavas seyreder (Sampson ve ark. 2004). Malezyada nadir ol-
masina ragmen ayirici tanida diisiintilmelidir. Tani koymaya
beyin biyopsisi yardimet olurdu.

Yapisal beyin anormalliklerinin sizofreni hastalarinda bu-
lundugu ve hastaligin patolojisinde énemli bir rol oynadig:
iyi bilinmektedir (Rapoport ve ark. 1997, Rapoport ve ark.
1999, Reig ve ark. 2010, Rosenbaum ve ark 1994). En ¢ok
lateral ventrikiiller ve tiglincii ventrikiillerde genisleme goz-
lenir (Raz ve Raz 1990). Siklikla frontal lob, talamus ve hi-
pokampus, amigdala gibi limbik yapilarda yapisal anormal-
likler bulunur. Genel olarak beyin hacmi ve korteksteki be-
yaz ve gri cevher hacminde azalma goriiliir. Yapisal anormal-
likler hastalik belirtilerinin baslangicindan 6nce bulunmasina
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karsin, norogoriintilleme ¢aligmalar: degisikliklerin zamanla,
beyin yapisindaki bozulmayla birlikte ilerledigini gdstermis-
tir. (DeLisi ve ark. 1990). Radyografik goriintiilerde beyin ya-
pilarinda nispeten kisa bir siirede ortaya ¢ikan hizli ve ilerleyi-
ci degisiklikleri aciklayamamast nedeniyle sizofreni bu hasta-
nin durumunda olast bir tani degildir.

Sizofreni benzeri belirtilerle FTB’nin iliskisi tizerine ge¢mis-
te ¢cok az arastirma ve yayin bulunmaktadir. Bunun nedeni
sizofreni lizerine aragtirmalarin genellikle ‘organik’ sorunlar:
olan hastalar1 diglamasidir. Ayrica, FTB icin mevcut dlgiitle-
rin ¢ogu psikotik belirtileri vurgulamamaktadir (Mc Khann
ve ark. 2001). Bir kliniko-patolojik vaka serisi, EBB olan 17
hastanin besinin bunama tanisindan en fazla 5 yil éncesine
kadar psikotik belirtilerle (sizofreni/sizoafektif hastalik ya da
bipolar bozukluk) bagvurdugunu Bildirmektedir. Bu hasta-
larin tiimiinde belirtiler daha geng yasta baslamis (ortalama
-35.6) ve tiimii pskiyatri servislerine yaurilmiglar (Velakoulis
ve ark. 2009).

Bu hastada, hastaligin tan1 ve tedavisindeki gecikmenin nede-
ni FTB’nin iyi bilinmemesi ve hastaligin geng yas grubundaki
belirsiz klinik tablosudur. Alisilagelen sizofreni tedavisi uygu-
lanmus, hatta katatonik belirtileri nedeniyle EKCT bile yapil-
musti. Son olarak davranist ve psikozu kontrol etmek ve eks-
trapiramidal yan etkilere yol agmamak i¢in amisulpirid bas-
landi. Genellikle FTBde yararli olmamast nedeniyle asetil-
kolinestreaz inhibitorleri dnerilmedi. Bu olgu sunumu psiko-
zun, ozellikle klinik tablo tipik olmadig1 ve hasta alisilagelen
tedaviye cevap vermedigi zamanlarda, ayrinuli bigimde ince-
lenmesi gerektigini diisiindiirmektedir (Jambunathan ve Aili 2001).
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