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OZET

Kortikobazal dejenerasyon serebral korteks ve bazal gangliyon tutulusuna ait klinik bulgularla seyreden nadir bir
norodejeneratif hastaliktir. En sik karsilasilan formda asimetrik yerlesimli parkinsonizm, ekstremite distonisi ve
apraksi bulunur. Sag tarafta disa basma sikayeti ile total diz artroplasti operasyonu sonrasinda yirimenin ilerleyici
bir sekilde tamamen kaybolmasi ve ilerleyici konusma apraksisi ile kortikobazal dejenerasyon tanisi konulan bayan
hastayl sunduk. (FTR Bil Der 2012;15: 50-2)

Anahtar kelimeler: Kortikobazal gangliyonik dejenerasyon, apraksi, afazi, rehabilitasyon

ABSTRACT

Corticobasal degeneration is a rare progressive neurodegenerative disease characterized by clinical findings
related basal ganglia and cerebral cortex damage. Major form includes asymmetric Parkinsonism, extremity
dystonia and apraxia . VWe reported a case who diagnosed corticobasal ganlionic degeneration according to
progressive imbalanced gait and progressive speech apraxia after total knee arthoplasty operation due to
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lateral step complain on the right side. (J PMR Sci 2012;15: 50-2)

Rehabilitasyon Kongresinde
sunulmustur.
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Giris

Kortikobazal dejenerasyon (KBD) nadir gorllen serebral
korteks ve bazal gangliyon tutulumuna ait bulgularla seyreden
Parkinson arti sendromlardan birisidir (1). Ekstrapiramidal
bulgu olarak parkinsonizm, ekstremite distonisi ve postural
instabilite gordltr. Kortikal tutulus olarak apraksi, kortikal
duyusal bozukluk, yabanci el sendromu sik gordltr (2-4). En sik
karsilasilan bu bulgular disinda refleks miyoklonus, atetoz,
orolingual diskinezi, goz ve gbozkapagi hareketlerinde bozukluk,

dizartri, konusma apraksisi, demans, hiperrefleksi, patolojik
refleks gibi diger nérolojik bulgular da gorulebilir. Nadir gorilen
bir hastalik olmasi nedeniyle tanisi zor konulur. Biz burada
ilerleyici konusma bozuklugundan yola cikilarak KBD tanisi
konulan bir olguyu sunduk.

Olgu

74 yasinda kadin hasta total diz artroplastisi sonrasinda
yUrlyememe sikayeti ile klinigimize basvurdu. Yaklasik 1 yil énce
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baslayan sag ayakta disa basma sikayetleri ile gitmis oldugu
ortopedi uzmani tarafindan yapilan muayenesi sonrasinda
sikayetlerinin dizinden kaynaklandigi sdylenerek hastaya sag diz
Manyetik Rezonans Gérintileme (MRG)'si cekilmis. Lateral ve
medial meniskisde evre 3 horizontal yirtik ve diz ekleminde
yaygin dejeneratif degisiklikler nedeniyle total diz artroplasti
ameliyati  yapilmis. Ameliyat sonrasinda disa basma
sikdyetlerinde iyilesme olmamis, gérmis oldugu fizik tedavi
programina ragmen ancak yUrUtecle yUrUyebilecek duruma
gelebilmis. Ameliyat sonrasinda hastada tutuk konusma, yutma
gUclugl ve bas sallama sikayetleri olmaya baslamis. Endoskopik
degerlendirme ile yutma zorlugunu aciklayacak organik bir
patolojiye rastlanmamus. ki aylik slre icerisinde, sag alt ve Ust
ekstremitede kuvvet kaybi ile birlikte hareketlerde beceriksizlik
gortlmeye baslanmis. Ameliyattan 2 ay sonra kuvvet kaybi
sikayeti ile basvurdugu Noroloji uzmani tarafindan beyin MRG si
istenmis ve Parkinsonizm tanisiyla L-dopa tedavisi baslanmis
ancak herhangi bir yanit alinamamis. Beyin MRG'si senil atrofi
disinda normalmis (Resim 1). Yine bu ddénemde baska bir
noroloji uzmani tarafindan alt ekstremitedeki ilerleyici kuvvet
kaybi tanisina yonelik lomber spinal MRG yapilmis ancak noronal
basi olusturacak bir patolojiye rastlanmamis. Uygulanan tedaviye
ragmen sag Ust ekstremite hareketleri tama yakin kaybolmus.
Konusmasinda da belirgin dizeyde gerileme ve takilmalar
olmaya baslamis. Yutma sorunlarinin ilerlemesi ve tamamen bir
kisinin bakimina muhta¢ olmaya baslamasi nedeniyle hastaya
fizik tedavi ve rehabilitasyon Onerilmis. Hastanin yapilan ilk
muayenesinde; suuru acik ve oryantasyonu tamdi. Kooperasyon,
sorulara kisa cUmleler tarzindaydi. Tim sorulara gllerek ve
neseli bir sekilde cevap veriyordu ancak konusma miktarinda
belirgin azalma ve kelime bulma gucligu goézlendi. Ambulasyon
tekerlekli sandalye ile saglaniyordu, oturma dengesi kdtiyda.
Sag omuz 6ne dismis duruyordu. Hasta yakinin tanimladigi sag
kolda istem disi kasilma muayene sirasinda gézlenmedi. Sag Ust
ekstremitede ideomotor apraksi, kortikal duyu bozuklugu
(astereognazi, agrafestezi, abaragnozi) vardi. Sagda Hoffman ++,
sag ayakta asil klonusu, evre 2-3 spastisite mevcuttu. Taban cilt
refleksi bilateral ekstansordl. Gaita ve idrar istemli ve
kontrolllydu. Standardize mini mental test skoru 22/30 bulundu.
Bu testteki alt skorlara bakildiginda, oryantasyon 7/10, kayit

Resim 1. Senil atrofi disinda normal beyin MRG

bellegi 3/3, dikkat 4/5, yakin bellek 2/3, lisan 6/9 olarak saptandi
(5). Muayenede sag Ust ve alt ekstremitede kas kuvveti 3/5 idi.
Hastanin tiroid ve karaciger fonksiyon testleri, B12 vitamini, folik
asit, kan elektrolitleri, tam kan, aclik kan sekeri diizeyleri normaldi.
Hastanin yapilan sinir ileti incelemesi normal olup igne EMG
incelemede yaygin hafif derecede kronik nérojenik degisiklikler
izlendi. Beyin MRG de senil atrofi gértildi. Hastaya glinliik yasam
aktiviteleri egzersizleri, denge egzersizleri ve ylriime egzersizleri
baslandi (6). Hastanin klinik takibinde ses ¢ikis hizi ve glcl
giderek azaldi. Yutma zorlugu ilerleyen hasta kati gidalari yutmada
zorluk cekmesi nedeniyle sivi mama takviyesine gecilerek ailenin
de istegi dogrultusunda taburcu edildi.

Tartisma

Aslinda ilk defa 1817 yilinda Charcot ve Parkinson tarafindan
fark edilen bu hastalara Hemiplejik Parkinson grubu adi verilmistir.
GUnlUmUzdeki tam tanimi ise ik kez 1967 ylinda Rebeiz ve
arkadaslar tarafindan yapilmistir (7). KBD; multisistem atrofi,
supranUkleer palsi ile birlikte Parkinson arti sendromlar igerisinde
yer almaktadir. Altmis dekad ya da daha sonrasinda ortaya cikar.
Kadin/erkek orani esittir.  KBD de temel klinik 6zelligi asimetrik
baslamasi ve son donemlere kadar asimetrik seyretmesidir.
Ekstrapiramidal bulgu olarak parkinsonizm, ekstremite distonisi,
postural instabilite vardir. Kortikal bulgu olarak apraksi, duyusal
bozukluk ve yabanci el sendromu siktir. Kortikal etkilenme
bulgulari olan apraksi ve duyu kaybi hastalik baslangicindan 1-3 yil
sonra ortaya ¢ikmaktadir (1,2,8). Hastaligin erken déneminde
kognitif etkilenme nadiren gorulebilir (8,9). Konusma sorunlari ve
yutma gucligl ise hastaligin ancak ileri evrelerinde gorultr
(10,11). Hastamizda konusma bozuklugunun erken evrelerde
ortaya clkmasina ragmen nororadyolojik incelemelerinin normal
olmasi KBD tanisinin konulmasini gticlestirmistir.

Etyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte ndrodejeneratif
taupatiler grubundan bir hastaliktir  Taunun intronlarindaki
mutasyon sonucunda izoformlarindan birinin birikimi olur.Patolojide
makroskopik olarak serebral atrofi vardir. Noéropatolojik
incelemelerde asimetrik frontopariyetal kortikal atrofi, noral atrofi
ve dliyozis vardir. Anormal tau igeren astrositik palklar goruldr.

GUnlUmUzde KBD tanisi icin dislama ve dahil edilme kriterleri
tanimlanmistir. Dislama kriterleri olarak; erken demans, vertikal
bakis parezisi, gesitli otonom disfonksiyonlar, L-dopaya uzun sureli
anlamli yanit, gérintlleme ile elde edilen bulgularin farkli bir tani
ddstndirmesidir. KBD tanisi icin dahil edilme kriterleri ise;
asimetrik ilerleyici seyir, ylksek kortikal fonksiyon bozuklugu
(apraksi, kortikal duyu kaybi veya ayna fenomeni), hareket
bozukluklarinda akinetik rijit tablo, L-dopa direnci, distoni ve
miyoklonus olmasidir (1, 2). Olgumuzda asagl bakis parezisi,
disme ataklari ve belirgin kognitif etkilenme olmamasi nedeniyle
progresif suprantkleer palsiden; ortostatik hipotansiyon,
inkontinans, serebellar ve piramidal bulgularin  olmamasi
nedeniyle multisistem atrofiden uzaklasildi. Asimetrik ilerleyici
seyir, konusma ve motor apraksisi ve yabanci el sendromu ile
L- dopa direncinin olmasi KBD tanisini destekledi.

Yapiimis calismalarda apraksi gelisiminden pariyetal lob ile
frontal lob alanina ait motor girdiler arasindaki uyumsuzluk
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sorumlu tutulmustur (1,12). Hastamizin muayenesinde 0Ozellikle
sag Ust ekstremitede kuvvet kaybl saptanmamasina ragmen
motor fonksiyonlarin yerine getirlememesi apraksi olarak
degerlendirildi. Konusma bozukluklarinin sekli santral sinir sistemi
lezyonlarinin ayrici tanisinda énemlidir. llk muayenesinde kelime
dizeyinde kooperasyon kurulabiliyorken 2 ay gibi bir kisa bir stire
icerisinde ses cikisinin dahi kaybolmasi konusma apraksisi olarak
tanimlandi. Konusmanin ilerleyici bir sekilde bozulmasi inme gibi
akut bir etkilenmeden daha ziyade ilerleyici bir dejeneratif hastalik
olabilecegini distnddrda (13).

KBD'de patolojik gllme ve aglama ataklari da gortlebilir
(11). Bizim hastamizin da gecirmis oldugu cerrahi mtdahaleye
ve engelli olarak yasamaya baslamasina ragmen devamli guler
yUzll olmasi endiseli olmamasi baslangic muayenesinde pozitif
bir kisilik 6zelligi olarak degerlendiriimisti. Ancak zaman icinde
gllme ve dzellikle aglama ataklarinin olmasi KBD'nin bir klinik
Ozelligi olarak degerlendirildi. Hasta yakinlarinin ifade ettigi ve
onceki muayenelerinde spastisite olarak degerlendirilen sag tst
ekstremitede zaman zaman ortaya cikan kasilmalar distoni
olarak degerlendirildi (14).

KBD'de BT ve MR goértnttlemelerinde genellikle klinik
bulgularin bulundugu tarafin karsi tarafinda belirgin asimetrik atrofi
gorultr (15, 16, 17). Asimetrik kortikal atrofi varligi KBD'nin diger
norodejeneratif hastaliklardan ayriminda oldukca onemlidir,
bununla birlikte; hastaligin erken doénemlerinde bizim olgumuzda
oldugu gibi goriinttleme normal olabilir (4, 18). Ayni zamanda MR
bulgusu olarak hastamizda lakliner enfarkt alanlarin olamamasi ile
Diabetes Mellitus gibi metabolik hastaliklardan da ayrilmistir.
Elektrofizyolojik calismalarda; EEG genelde hastalik baslangicinda
normal olsa da hastaligin ilerleyen dénemlerinde nonspesifik
asimetrik yavaslama gorUlebilir. Sinir ileti calismalarinda subklinik
fokal veya jeneralize noropati gordlebili. Bazi yayinlarda motor
uyarilmis potansiyellerde uzama bildirilirken, bazlarinda ayni yas
kontrol gruplari ile fark bulunmamistir (1). Noropatolojik veriler
kesin tani icin altin standart olarak kabul edilir Postmortem
histopatolojik incelemede anormal tau iceren astrositik plaklarin
gorilmesi KBD icin patognomik deger tasimaktadir (19).

Karbidopa tedavilerinden olgularin yalnizca %24'ltk kismi
fayda gorur. Bizim olgumuzda hasta L-dopa tedavisinden fayda
gérmemistir (1). Bir aylik rehabilitasyon tedavisi sonunda
hastanin oturma dengesinde, ylriimesinde ve gunlik yasam
aktivitelerindeki zorlukta belirgin bir azalma saglanamadi. Hasta
yakinlari hastalik hakkinda bilgilendirilerek yutma ve beslenme
sorunlarinin ¢ézllmesi igin ileri bir merkeze yonlendiriime
yapiimistir.

Litvan (20) ve arkadaslarinin yapmis olduklari calismada
noropatolojik tanilart belli olan 105 hasta ndroloji uzmanlari
tarafindan degerlendirilmistir. KBD tanisi acisindan ilk vizite %35
gbi distk bir sensivite bulunurken %99,6 gibi ylksek bir
spesifiklik bulunmustur. KBD'li hastalara yanlis olarak en ¢ok
Progresif Supranukleer Palsi tanisi konulurken yanlis olarak KBD
tanisi hic konulmamistir. Bizim hastamizda da dogru bir taninin
baslangicta konulmamasi gereksiz cerrahi girisime neden
olmustur. Ayni zamanda hastanin sikayetlerinde azalma da
saglanamamistir. Bu da cerrahi midahale karari vermeden once
tam bir lokomotor sistem muayenesinin dnemini gostermektedir.
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Sonu¢ olarak KBD tanisi oldukga zor konulan bir
norodejenratif hastaliktir. llerleyici afazi bulgusu KBD tanisini
kolaylastirabili. Tanin tam olarak konulabilmesi ve gereksiz
saglik harcamalarinin 6niine gegebilmek igin tam bir lokomotor
sistem muayenesi dnemlidir.
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