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Beyin Damar Hastaligi Sonrasi Gelisen Frontal Belirtiler ve
Kliiver-Bucy Benzeri Sendrom

Dr. Hatice OZDEMIR?, Dr. Murat REZAKi?

Ozet / Abstract

Subaraknoid kanama ve hidrosefali sonrasi frontal lob belirtileri ve Kliiver-Bucy benzeri sendrom gelisen bir vaka
sunulmaktadir. Kltiver-Bucy Sendromu nadiren goriilen sakinlik, gorme agnozisi, hipersekstalite, hiperoralite ve
hipermetamorfoz (her gorsel uyarana tepki verme veya dokunmaya ¢alisma egilimi) ile kendini gosteren néro-
davranigsal bir durumdur. Siklikla amigdala ve iliskili yollardaki hasar ile ortaya gikan bir sendromdur. Sendrom
kafa travmasi, anoksik-iskemik ensefalopati, herpes simpleks ensefaliti ve Reye Sendromu sonrasi gértilmektedir.
Bilateral orta serebral arter anevrizma ameliyatina bagli menenjit sonrasi hidrosefali gelisen 45 yasindaki sag elini
kullanan kadin hasta bir takim davranigsal ve duygusal degisikliler nedeniyle psikiyatri poliklinigine bagvurmustur.
Psikiyatrik degerlendirmede artmis ve disinhibe konusma, perseverasyon, sakinlik, bozulmus yap/yapma testi,
¢ok yeme gibi 6zellikler saptanmistir. Beyin manyetik rezonans goérintilemede her iki anterior superior temporal
loblarda (amigdalayi da igine alan) ensefalomalazik—gliotik degisiklikler, hidrosefali, frontal bolgede beyaz cevher-
de iki tarafli sinyal degisiklikleri ve bilateral sentrum semiovalede enfarkt alani oldugu rapor edilmistir. Sakinlik
(azalmis korku ve ofke tepkileri) ve yeme aliskanliginda degisme Kliiver-Bucy Sendromunun 6zellikleri arasindadir.
Disinhibisyon ve perseverasyon ise frontal lob islev bozukluguna isaret etmektedir.

Anahtar Sozciikler: Kliver-Bucy Sendromu, frontal lob, amigdala, manyetik rezonans gérintileme

SUMMARY: Kliiver-Bucy-Like Syndrome and Frontal Symptoms Following Cerebrovascular Disease

We present a case with frontal lobe symptoms and Kliiver-Bucy-like syndrome following subarachnoid hemorrhage
and hydrocephaly. Kliiver-Bucy syndrome is a rare neurobehavioral condition characterized by placidity, visual
agnosia, hypersexuality, hyperorality, and hypermetamorphosis (the tendency to react to or to touch every visual
stimulus). The syndrome is usually associated with lesions of the amygdala or its pathways, and it occurs after
head trauma, anoxia-ischemic encephalopathy, herpes simplex encephalitis, and Reye s syndrome. A 45-year—
old right-handed female patient, who developed hydrocephaly after meningitis due to bilateral middle cerebral
artery aneurysm surgery presented to our psychiatry clinic with various behavioral and emotional changes. In
her psychiatric examination, increased and disinhibited speech, perseveration, placidity, impaired go/no go task
performance, and hyperphagia were observed. The patient was treated with risperidone 0.5 mg/day. Magnetic
resonance imaging (MRI) of the brain showed encephalomalacic-gliotic changes in the anterior superior medial
temporal lobe (including bilateral amygdala), hydrocephalus, bilateral abnormal signal intensity in the white
matter of the frontal region, and bilateral infarction in the centrum semiovale. Symptoms, such as placidity (loss
of anger and fear) and altered dietary habits are some of the clinical features of Kliiver-Bucy syndrome, whereas
disinhibition and perseveration are associated with prefrontal cortex dysfunction.
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GiRIS

Temporal ve frontal lob hasarinin psikiyatrik belirti
ve sendromlarla iligkisi uzun yillardir bilinmekrtedir. Klii-
ver ve Bucy (1938, 1939) maymunlarda bilateral tempo-
ral lobektomi (amigdala, hipokampus ve ¢evre kortikal
yapilar) ile tekrar olusturulabilen davranis degisiklikle-
ri tanimlamiglardir. Bu hayvanlar, tiim nesneleri, elleri
yerine, agizlar ile inceleme egilimindedir. Buna “psisik
korluk” veya viziiel agnozi denmekeedir. Ayrica korku
ve 6fke yaratan durumlara azalmig motor ve vokal tepki,
goris alanlarina giren her nesneye artmus ilgi (hiperme-
tamorfoz), cok miktarda ve olur olmaz seyleri yeme egili-
mi (hiperoralite) ve artmis cinsel aktivite (hiperseksuali-
te) gibi degisiklikler gostermislerdir. Sayilan belirtilerden
{i¢ tanesinin bulunmasi halinde Kliiver-Bucy Sendromu
tanist konmaktadir (Lilly ve ark. 1983). Amigdala ha-
sarinin mutlaka iki tarafli olmast gerekrigi, tek tarafls
lezyonlarda sendromun olusmadigt yaygin bir kani iken
(Lilly ve ark. 1983), tek olgu bildirimleri sol temporalek-
tomi (Ghika-Schmid ve ark. 1995) ve sag amigdala hasari
(Yoneoka ve ark. 2004) sonrasinda da benzer belirtilerin
olabilecegini gostermektedir.

Insanlarda herpes simpleks ensefaliti, anoksik-iskemik
ensefalopati, kafa travmasi, Pick hastaligi, transtentorial
herniyasyon, adrenolékodistrofi, Reye sendromu, CO
zehirlenmesi, subdural kanama gibi hastaliklar Kliiver-
Bucy Sendromu nedenleri arasinda sayilmakeadir (Lil-
ly ve ark. 1983). Kliiver-Bucy Sendromu’nun yalnizca
amigdala lezyonuna 6zgii olmadigy, frontal lob hasarinda
(Takahashi ve Kawamura 2001) veya izole diensefalon
lezyonlarinda (Miiller ver ark. 1999) da benzer belirtiler
goriilebildigi, bunun da dorsomedial talamus, prefrontal
korteks (PFK) ve diger limbik yapilar: birbirine baglayan
yolaklardaki hasarla ilgili olabilecegi bildirilmektedir.

Insanlarda tiim belirtilerin bir arada oldugu Kliiver-
Bucy Sendromu nadiren gériildagii gibi, belirtilerin kli-
nik goriintimleri de farkli olabilmektedir. Yiiz ifadesini
ayirt etme giicligli (prosopagnozi), sakinlik, uysallik
veya kiint duygulanim, hipermetamorfoz, hiperorali-
te veya asirt yeme, hiperseksiialite veya degismis-artmus
sekstiel davraniglar gibi belirtiler tanimlanmustir (Lilly ve
ark. 1983).

Frontal lob hasari ise klinik olarak daha sik rastlanan
bir durumdur. Planlama, yiiriitme, basamakli diistince,
siraya koyma, yargilama, strateji degistirme, davranis es-
nekligi, isteng, icgdrii, hayalinde canlandirma, olaylarin
muhtemel uzak sonucunu kestirme, islem bellegi gibi
biligsel islevler frontal lob sorumlulugundadir (Mesulam
2000). Striatum, limbik sistem ve primer-sekonder kor-

tikal bolgelerle ¢ok sayida karsilikli baglanclar: vardir.
Bilis, alg1 ve emosyonel alanda belirtilerin ortaya ¢ikist
frontal-striatal-talamik devrenin kesintiye ugramasi ile
ilgilidir. Bu devredeki hasar sizofreni, depresyon, mani,
obsesif-kompiilsif bozukluk ve frontal kisilik bozuklu-
gu gibi bozukluklarin temelini olusturmaktadir (Joseph

1999).

Bu vakada, subaraknoid kanama ve buna bagli olusan
komplikasyonlar sonrasi gelisen davranis degisiklikleri ile
beyin gériintiileme bulgulari tarugilacakur.

Hastalik éykiisii: Daha 6nce bilinen bir sistemik
hastaligr olmayan 45 yasindaki sag elini kullanan ka-
din hasta evde bayilmast tizerine hastaneye getirilmis ve
bilateral orta serebral arter (MCA) anevrizma kanama-
sina bagli subaraknoid kanama (SAK) nedeniyle opere
edilmis. Hastanin ameliyattan sonraki haftada, atesinin
yiikselmesi tizerine, lomber ponksiyon (LP) yapilmis ve
menenjit tanist konularak antibiyotik tedavisi baglanmus.
Bu dénemde ¢ekilen kontrol beyin tomografisinde ven-
trikiillerde biiyiime saptanmis ve tekrarlanan LP’sinde
beyin omurilik stvisi (BOS) basinglari agiligta 195 mm-
H,O ve kapanista 145 mmH,O olarak 6l¢iilmiis. Hasta-
nede yatug: dort haftanin sonunda, hidrosefali acisindan
takip edilmek tizere, fenitoin ve metoprolol ile taburcu
edilmis. Kocasinin ifadesine gére hastanin taburculuk
sonrasinda yaklagik 10 giin siiren, gelip giden biling bu-
laniklig1 olmus. Biling bulanikligina dengesiz yiiriime,
idrar ve gayta inkontinansi da eslik ediyormus. Bu 10
giinlik dénemin sonunda biling bulanikligi, inkonti-
nans gibi belirtilerde diizelme olmus.

Hastanin bundan sonraki dénemde yaklasik bir ay
siren anlamsiz konusmast olmus. Bu donemde yapi-
lan kontrol LP’lerinde BOS basinct normalmis. Evde
bir torunu oldugu halde ii¢ torunu oldugunu séyliiyor,
geliniyle 6ncesinde sorunu olmadigi halde ona kotii
davraniyormus. Ug giin boyunca evlerinin taslandigin
gordiiginii, kendisine bu sekilde zarar verilmeye calisil-
digint s6ylilyormus. Hasta genelde gergin ve endiseli go-
riintiyormus. Yakinlarinin telkinleriyle yausmuiyor, bagi-
na gelebilecek kétiiliiklerden korktugunu yineliyormus.
Evde siirekli kendi kendine konusuyormus. Hasta bu
belirtilerle noroloji béliimiiniin dnerisi tizerine psikiyatri
poliklinigine gelmis. Yapilan ilk psikiyatrik goriismede
hastanin siirekli kendi kendine konusutugu, yer-kisi-za-
man y6neliminin dogal oldugu, kétiiliik gérme sanrist
ve gérme varsanisi oldugu belirtilmis ve psikotik bozuk-
luk tanist ile risperidon 2 mg/giin baglanmis. Izleminde
korku, endise ve kotiiliik gérme sanrilarinin yausug,
anlamsiz konusmasinin azaldigs goriilmis. Aile bireyleri
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Resim 1. Koronal kesitte amigdalayi da igine alan, bilateral temporal
lob lezyonu gorilmektedir.

ile olan iliskileri de diizelmis. Ancak ¢ok ve gereksiz yere
konugmaya ve konu tekrarlari yapmaya devam ediyor-
mus.

Hastalik 6ncesi donemde az konusan, kolayca sinir-
lenen ve islerinde titiz birisi olarak tanimlanan hasta, ev
islerinde 6zensizmis ve yapugi yemekler zaman zaman
yenmeyecek kadar tatsiz oluyormus. Insan iliskilerin-
de sinirsizmig ve sosyal olarak uygun davranmiyormus.
Olur olmaz yerlerde lafa karisiyor ve insanlari rahatsiz
edici sorular soruyormus. Yeme aliskanligi da degismis;
aclik hissetmeden siirekli yeme egilimindeymis. Daha
onceki donemde kolayca sinirlenen biriyken, daha sakin
davraniyormus. Herseye daha az kiziyor, daha az sinir-
leniyormus. Risperidon dozu intansiyonel tremor nede-
niyle 1 mg/giine, ardindan 0,5 mg/giine disiiriilmis.

Soygegmisi: Anne ve kardesinde hipertansiyon ve
kalp hastaligi 6ykiisit bulunmaktadir. Herhangi bir ruh-
sal hastalik tanimlanmamaktadir.

Muayene bulgulari: Sistemik muayenesi normal
olarak degerlendirildi.

Nérolojik muayenesi: Pupilleri anizokorik. Bilate-
ral minimal disli cark rijiditesi var.

Ruhsal durum muayenesi: Kendine bakimi orta,
konugmast anlagilir ve cevresel. Disinhibisyonu var.
Duygulanimi 6forik. Perseverasyonu var. Diisiince ige-
rigi fakir; obsesyon ve sanr1 saptanmadi.

Biligsel yetileri: Dikkat normal. Yakin ve uzak bel-
lek kusuru yok. Séylenen ti¢ kelimenin ikisini 5 dakika
sonra hatrladi. Hastalik dénemine iligkin hatrlaya-
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madigt olaylar disinda uzak bellek korunmus. Yoneli-
mi kisiye, zamana ve yere korunmus. Algi kusuru yok.
Gergegi degerlendirme ve yargilama yetileri korunmus.
Hesaplama dogal. Basit aritmetik islemleri yapabiliyor.
Soyut diisiinme korunmus. Zeka diizeyi normal olarak
degerlendirildi. Frontal islevleri, 6zellikle disinhibisyo-
nu degerlendiren bir test olan yap/yapma (go-no go)
testi belirgin sekilde bozuktu. Hastanin egitim diizeyi
elvermedigi icin diger frontal testler verilemedi.

Laboratuar incelemesi: Rutin laboratuar tetkikleri
normal sinirlarda.

Beyin manyetik rezonans goriintiilemesi (Resim 1,2)
radyoloji béliimiince asagidaki sekilde degerlendirildi:

- Bilateral temporal lob anterior superior kesimle-
rinde kistik alanlar da iceren ensefalomalazik gliotik de-
gisiklikler, bilateral MCA kliplenmesine bagli artefake.

- Sag temporalde operkuler insuler doku hasar1
- Bilateral frontal sinyal degisikligi

- Birden fazla periventrikiiler iskemik/gliotik lez-
yon

— Triventrikiiler hidrosefali, hafif serebellar atrofi
- Bilateral sentrum semiovalede enfarkt alani

Tani tartismast: Hastanin psikiyatrik belirtileri iki
farkli donemde incelenmigtir. Ameliyat sonrasi dénem-
de baslayan ve yaklagik bir ay siiren kendi kendine an-
lamsiz konusma, tedirginlik, sinirlilik, kotiilik gorme
sanrilari, gérme varsanilart ve bozulmus insan iliskileri-
nin oldugu dénem, birinci dénem olarak kabul edildi.
Psikotik belirtilerin yausug: ve bir takim kisilik degi-
sikliklerin 6n plana ¢ikug: ikinci dénemde ise disinhi-
bisyon, perseverasyon, azalmis sosyal i¢gorii, planlama
glicliigii, sakinlik, uysallik, asir1 yeme baskin belirtilerdi.
Bu yazida 6ncelikle ikinci donem belirtileri ele alinacak
ve tartisilacaktir,

Mevcut kisilik degisiklikleri g6z oniine alindiginda
frontal ve temporal bolgelerin etkilendigi anlagilmak-
tadir. Perseverasyon, disinhibisyon, planlama giigliigii,
azalmis sosyal i¢gdrii ve uygunsuz davraniglar gibi belir-
tiler frontal islev bozuklugunun gostergeleridir. Frontal
lob, yiiriitiicii islevlerin merkezi olarak diisiiniilmekte-
dir. Limbik sistem, striatum ve kortikal duyusal alanlar-
dan gelen uyari ve algilarin islenmesi, biitiinlestirilmesi,
inhibe edilmesi ve hatirlanmasinda kritik 6neme sahip-
tir (Joseph 1999). Frontal lob sendromunda, etkilenen
anatomik bolgeye gore farkli klinik gériintimler tanim-
lanmigstir: Daginik tip (dorsal konveksite), disinhibe tip



Resim 2. Aksiyal kesitte bilateral frontal sinyal degisikligi ve hidrosefali
gorulmektedir.

(orbitofrontal) ve apatetik tip (mesial frontal) (Duffy
ve Campell 2001). Bu vakada, belirtilerin orbitofrontal
sistem lezyonuyla iliskili olmasi muhtemeldir. Manyetik
rezonans goriintiileme bulgularindan (Resim 2) da an-
lagildig1 gibi hastanin bilateral frontal loblarinda sinyal
degisikligi saptanmugtir. Hidrosefalide ilk etkilenen ana-
tomik bélgenin PFK oldugu ve en sik kargilagilan bulgu-
nun perseverasyon oldugu bildirilmektedir (Cummings
1995). Frontal ve temporal loblarda atrofi goriilmemesi,
benzer sekilde frontal lob belirtileri ile baglayan fronto-
temporal demanst ayirt etmektedir (Neary ve ark. 1998).
Olgu ayrica ilerleyici sekilde vizospasiyal yetilerde ve
frontal lob islevlerinde yikim ile giden, gérme varsani-
lar1 ve parkinsonizm belirtileri ile belitli Levy cisimcikli
demans ile klinik gelisim, nérogériintiileme bulgular: ve
parkinsonizm belirtilerinin yoklugu ile ayirt edilebilir.
Parkinsonizm belirtilerinden olan rijidite Levy cisimcik-
li demansin temel belirtilerdendir, istirahat tremoru ise
cok siklikla gorilmemektedir (Geser ve ark. 2005). Bu
olguda goriilen hafif parkinsonizm belirtileri antipsiko-
tik kullanimi ile ortaya ¢ikmis ve ardindan ila¢ dozunun
diisiiriilmesi ile ortadan kalkmustir. Bagka bir deyisle par-
kinsonizm belirtileri hastaligin ilk déneminden itibaren
eslik etmemistir.

Cok konusma, disinhibisyon ve 6fori mani nobeti-
ni akla getirmektedir. Ancak cagirisimlarda artma, fikir
ucugmasi, uyku gereksiniminde azalma, ¢ok para harca-

ma, artmis cinsel istek, enerjik hissetme gibi diger mani
belirtilerinin eglik etmemesi bizi bu tanidan uzaklagtir-
makeadur.

Uzerinde durulmasi gereken diger durum, bilateral
temporal hasar ile ilgili goriinen duygulanimda ve yeme
aliskanligindaki degisikliklerdir. Manyetik rezonans go-
riintiilemesinde goriildiigi gibi (Resim 1), hastanin cer-
rahiye bagli olusan sekelde, amigdalay: da icine alan, bi-
lateral temporal lob lezyonu olusmustur. Hasta ameliyat
oncesi dénemde oldukea sinirli bir yapiya sahipken artik
daha tepkisiz, sakin biriymis ve eskisine oranla daha fazla
yemek yiyormus. Bu belirtiler bilateral amigdala hasari
ile ortaya cikan Kliiver-Bucy Sendromu'nun ozellikleri
arasindadir.

Mediyal temporal lobun, hayatta kalma, yeme ve
tireme davranisi tizerinde etkili bir role sahip oldugu bi-
linmektedir (Mesulam 1999). Farelerde yapilan bilateral
amigdalektomi ile farelerin kedilerle kargilastiklarinda
gosterdikleri donma davranigi ve otonomik tepkilerde
azalma oldugu gosterilmistir. Iki haftalik maymunlarda
yapilan izole amigdala lezyonlarinda, cansiz nesnelerle
temasta azalmis anksiyete saptanirken, ikili sosyal etki-
lesimlerde daha anksiyeteli olduklari gézlemlenmistir
(Prather ve ark. 2001). Cocuklardaki (3-6 yas) klinik
tablonun farkliliklari tizerine duran Pradhan ve arka-
daslar1 (1998), sosyal 6grenmenin belirti goriiniimiinii
etkiledigini vurgulamaktadir. Yapilan calismalarda izole
amigdala lezyonu ile en sik tekrar eden davranisin sakin-
lik (azalmis korku ve 6fke tepkisi) ve hiperoralite oldugu
bildirilmektedir (Davis 1999).

Hipersekstialite dykiistiniin bulunmamast nedeniyle,
Kliiver-Bucy Sendromu’nun klasik hiperoralite, hipersek-
siialite, sakinlik ticliisiinii karsilamasa da, bu hastada bila-
teral amigdala lezyonu nedeniyle duygulanimda ve yeme
aligkanliginda degisiklik oldugu soylenebilir. Bilateral hi-
pokampuslari goreceli olarak korunmus olan hastada, be-

lirgin bir bellek bozuklugu da bulunmamaktadir.

Psikotik belirtilerin hakim oldugu birinci déneme ait
ayiricl tantyi geriye doniik yapmak oldukea giictiir. Has-
tanin bu déneme iligkin herhangi birsey hatirlayamamast,
bu konuda karar vermeyi giiclestirmekeedir. Ancak polik-
linik notlarindan ve kocasindan edinilen bilgilere gore, o
dénemde kisinin yer ve zaman yoneliminin bozulmamis
olmast ve bu belirtilerin giin i¢inde dalgalanma gésterme-
mesi nedeniyle, deliryum tanisindan uzaklagilmigtir. On-
celikle diisiiniilecek tani, ubbi durum bozukluguna bagl
psikotik bozukluktur. Bu tablo anevrizma kanamasina bag-
li SAK sonrasinda gelisen hidrosefali ile zamansal olarak
iliskili goriinmektedir. Ameliyat sonrast donemde gelisen
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menenjit ve buna bagli olusan yapisikliklar hidrosefali geli-
simini kolaylastirmis olabilir.

Sonug olarak beyin-damar hastalig1, enfeksiyon ve cer-
rahi girisime ikincil hidrosefali nedeniyle frontal ve tempo-
ral bolge hasarina bagli frontal lob ve Kliiver-Bucy send-
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