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Olgu Sunumu / Case Report

Kortikobazal Dejenerasyon: Olgu Sunumu

Corticobasal Degeneration: A Case Report

Nejla SARITAS, Canan KOKER AKUNAL, Selguk COMOGLU

Diskapt Yildirim Beyazit E§itim ve Aragtirma Hastanesi 2. Noroloji Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Kortikobazal dejenerasyon nadir gériilen, serebral korteks ve bazal gangliyon tutulumuna ait bulgularla seyreden
Parkinson arti sendromlarindan biridir. Altmis dért yasinda kadin hasta, Ug¢ yil dnce baglayan, son bir yil icerisinde
artan, sol elde daha belirgin olmak (izere her iki elde beceriksizlik yakinmasi ile bagvurdu. Oz gegmisinde 12 yil
6nce kraniyum sol tarafindan menenjiyom ameliyati disinda 6zellik yoktu. Nérolojik muayenede sol elde belirgin
olmak Uzere her iki elde ideomotor apraksi, sol tarafta kortikal duyu bozuklugu (astereognozi, agrafestezi, abarag-
nozi), hafif bradimimi, sol elde tremor, sol kolda rijidite ve hafif kognitif etkilenme vardi. Beyin manyetik rezonans
gbruntilemede sag frontopariyetal bolgede atrofi vardi. Hastaya semptomlar, nérolojik muayene bulgular, beyin
gdruntileme bulgulari ve levodopa tedavisine yanit olmamasi nedeni ile kortikobazal dejenerasyon tanisi konuldu.
Norodejeneratif bir hastalik olan kortikobazal dejenerasyonun nadir gériilmesi nedeniyle bu olgu sunulmaya deger
bulundu.

Anahtar Sézclikler: Kortikobazal dejenerasyon; ideomotor apraksi; Parkinson arti sendromu.

Corticobasal degeneration is one of the rare types of Parkinson plus syndromes, which is characterized by signs of
cerebral cortex and basal ganglia involvement. A sixty-four-year-old female patient consulted for clumsiness in both
hands -but more prominent in the left hand- present for three years and especially increased in the last year. In her
history, there was nothing of importance except for an operation for meningioma on the left side of the cranium 12
years ago. Her neurological examination revealed ideomotor apraxia on both hands, but more marked on the left
hand, cortical sensory deficit (astereognosia, agraphesthesia, abaragnosia) on the left side, mild bradymimia, tremor
on the left hand, rigidity in the left arm and mild cognitive impairment. In the magnetic resonance imaging of the brain,
there was right frontoparietal atrophy. According to the patient’s symptoms, neurological examination, brain imaging
findings and non-responsivity to levodopa treatment, she was diagnosed with a corticobasal degeneration which is
a neurodegenerative disease. As it is a rare disease, this case was found to be valuable for presentation.
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Kortikobazal dejenerasyon (KBD)un bas- etmis ve asimetrik klinik ozelliklerini gordik-
lica karakteristik ozellikleri ilerleyici klinik leri bu gruba hemiplejik Parkinson grubu adim
seyir, asimetrik tutulum, rijidite ve apraksi sek- vermigler, ancak gunumiuzdeki tam tanimini
linde belirtilmistir.'"'? Aslinda, ilk defa 1817 yapmamiglardir."! Kortikobazal dejenerasyon,
yilinda Charcot ve Parkinson bu hastalig1 fark multisistem atrofi, supraniikleer felcle birlikte
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Parkinson art1 sendromu icerisinde yer almak-
tadir. Kortikobazal dejenerasyondaki bulgu ve
semptomlar oncelikle kortikal ve bazal gangliyon
fonksiyonlarina ait bozukluklarla iligkilidir.**!"

Kortikobazal dejenerasyon tum parkinso-
nizm tablosunun %4-6’sin1 olusturmakta, gortl-
me siklig1 100.000’de 4.9 ile 7.3 arasinda degis-
mektedir.”! Hastaligin baglangicinin genellikle
6-8. dekadlar arasinda (literatirde en geng¢ 28
yasinda patolojik destekli bir olgu bildirilmistir)
goruldugi, cinsiyet ve etnik farklilik gosterme-
medigi ve ortalama yasam suresinin sekiz yil
oldugu bildirilmistir.*"!"! Noropatolojik incele-
melerde asimetrik frontopariyetal kortikal atrofi,
noral atrofi ve gliyosis vardir.>!!

Bu yazida nadir gortilen, ideomotor apraksi-
nin on planda oldugu kortikobazal dejenerasyon
tanisi konulan bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Altmig dort yasinda, ilkokul mezunu, ev hani-
mi1 U¢ yil dnce baglayan, son bir yil icerisinde
artan, sol elde daha belirgin olmak uzere her iki
elde beceriksizlik yakinmasi ile bagvurdu. Hasta
bu yakinmalar1 nedeniyle giysilerini giyerken zor-
landigin1 ve gunluk islerini tam olarak yapama-
digin1, ginluk aktivitelerini bir miktar yardimla
surdurebildigini ifade etti. Oz gecmisinde 12 yil
once kraniyum sol tarafindan girisimle yapilan
menenjiyom ameliyati diginda ozellik yoktu.

Fizik muayenede kan basinci: 130/80 mmHg,
nabiz: 80 atim dk/ritmik olup diger muayene
bulgular1 normaldi. Norolojik muayenede; yer,
kisi, zaman oryantasyonu tamdi. Hafif bradi-
mimi, sol elde aksiyon 6zellikli, ancak istirahat
komponenti de olan tremor ile sol kolda rijidite-
si vardi. Yuriyus sirasinda viicut posturil nor-
maldi, hafif kiicuk adimlarla (normale yakin)
yurityordu ve sol kolda belirgin kol sallama
hareketi azalmigti. Sol elde hakim her iki elde
ideomotor apraksisi vardi. Asimetrik olarak
sol elde kortikal duyu bozuklugu (astereogno-
zi, agrafestezi, abarognozi) saptandi. Ayna ve
yabanci el fenomeni, distoni ve miyoklonus
yoktu. Kas giicu, yuzeyel duyu, motor ve ref-
leks muayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemelerinden hemogram,
rutin biyokimya, tam idrar incelemesi, tiroid

fonksiyon testleri, B12, folat diizeyleri, hepatit ve
sifiliz paneli normaldi.

Beyin manyetik rezonans goruintilleme (MRG)
incelemesinde sol orta serebral arter sulama ala-
ninda ameliyata yonelik sekel degisiklikler ve sag
frontopariyetal bolgede atrofi saptandi (Sekil 1).
Elektroensefalografi (EEG) sonucu normaldi.
Apraksi varligin1 ve apraksinin tipini belirlemek
amacityla hastaya ideomotor apraksi (IMA) testi
(Kertesz ve Ferro!" tarafindan gelistirilmis olup
Kaya ve ark." tarafindan Turk inmeli hasta nufu-
sunda gecerlik ve givenirlik ¢aligmasi yapilmustir.
Yuz on dokuz denekle yapilan bu ¢alismada IMA
testinin cut-off degeri 51.56 olarak saptanmig ve
bu degerin altinda puan alan deneklerin apraksik
oldugu kabul edilmistir. 0-26 hafif, 27-47 orta,
48-51 agir apraksik olarak degerlendirilmigtir)
uygulandi. Idiomotor apraksi testinden toplam 32
puan alan hasta orta derecede apraksik bulundu.
Minimental testinde de 24/30 puan ile hafif kog-
nitif etkilenme saptandi.

Hastaya 375 mg/giin L-Dopa (375 mg levo-
dopa benserazid), pribedil 100 mg/gun tedavisi
baslandi, hasta bu tedaviden fayda gormedi.
Asimetrik ozellikteki ekstrapiramidal bulgu-
lar, kortikal duyu bozuklugu, apraksi varligi,
tedaviye yanitinin olmayist ve nororadyolojik
incelemeler sonucunda hastaya Parkinson-arti
sendromlarindan KBD tanis1 kondu.

Sekil 1. T2 koronal kesit goriintiilerinde sag fronto-
pariyetal bolgede atrofi belirgin bicimde dikkat
cekmekte.
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Kortikobazal dejenerasyon ilerleyici klinik
seyir, asimetrik tutulum, rijidite ve apraksi ile
karakterize nadir gorilen bir hastaliktir.!"!?
Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir (her-
hangi bir toksik, enfeksiyoz ajan tespit edileme-
mig), ancak norodejeneratif taupatiler grubun-
da yer alan frontotemporal demans, progresif
supraniikleer palsi, amiyotrofik lateral skleroz-
Parkinson-demans kompleksi ve argifilik grain
gibi hastaliklarla ortak etiyopatogenezlere sahip
oldugu dusunulmektedir.5® Hastalar genellikle
motor semptomlar gelistiginde bir klinige bas-
vurmaktadirlar. Kortikal etkilenme bulgulari,
apraksi ve kortikal duyu kaybi; hastalik baglan-
gicindan sonra ortalama 1-3 yil icinde ortaya
cikmaktadir.®’ Hastaligin erken donemlerinde
minimal kognitif etkilenme beklenir, bununla
birlikte literatirde klinik baglangicini deman-
siyel ozelliklerin olusturdugu olgular bildiril-
mistir.® Konugma sorunlari, yutma guglugu ise
hastaligin ancak ileri evrelerinde gorulebilir.”#!

Hastalik kliniginde donemli yer tutan idiomo-
tor apraksi cogunlukla korpus kallosum, inferior
pariyetal lob ve premotor alanlar gibi anatomik
bolgelere ait bozukluklarda, nadiren de bazal
gangliyonlar ve talamus gibi subkortikal lezyon-
larda gorulmektedir.® Yapilmis calismalarda
apraksi gelisiminden pariyetal lob ile frontal
alana ait motor girdiler arasindaki uyumsuzluk
sorumlu tutulmug,* olgumuzun nororadyolojik
inceleme sonuglari da (sag fronto-pariyetal alan-
da fokal atrofi) bu gorusleri desteklemisgtir. Sol
hemisfer hasarli hastalarda apraksi oran1 (aprak-
si prevelanst %28-57 arasinda degistigi bildiril-
mektedir) daha yuksek olup, bu durum motor
kontrol planlamasinda sol hemisferin dominant
olmasi ile agiklanmaya ¢alisilmistir.'”? Bununla
birlikte bu etkinin derecesinin bireyden bireye
degistigi ve her iki hemisferin esit oranda etkili
oldugu olgular da bildirilmigtir.l'”

Gunumuzde KBD ayirici tanist icin digla-
ma ve dahil edilme kriterleri tanimlanmuistir.
Diglama kriterleri olarak; erken demans, ver-
tikal bakis parezisi, gesitli otonom disfonksi-
yonlar, levodopaya uzun sureli anlamli yanit,
goruntileme ile elde edilen bulgularin farkli
bir tam1 dugundurmesi seklinde olup,” KBD

Parkinson Hast Harek Boz Derg

tanisi igin ise asimetrik ilerleyici seyir, yuksek
kortikal fonksiyon bozuklugu (apraksi, kortikal
duyu kaybi veya ayna fenomeni) ve hareket
bozukluklarindan akinetik rijit tablo, L-dopa
direnci ve distoni ile miyoklonus olarak tarif
edilmektedir.”® Olgumuzda asag: bakis parezi-
si, dugme ataklar1 ve belirgin kognitif etkilenme
olmamasi nedeniyle progresif supraniikleer felg-
ten; ortostatik hipotansiyon, inkontinans olma-
mast nedeniyle Shy-Drager sendromundan; sere-
bellar, piramidal bulgularin olmayisi nedeniyle
de olivopontoserebellar atrofiden uzaklagildi.

Beyin bilgisayarli tomografi (BT) ve MRG
goruntillemelerinde genellikle klinigin karsi
tarafinda belirgin asimetrik atrofi gorulur.”
Asimetrik kortikal atrofi varligt KBD’nin diger
norodejeneratif hastaliklardan ayiriminda
olduk¢a onemlidir, bununla birlikte hastaligin
erken donemlerinde goruintileme normal ola-
bilir.®!" Superior frontal alan, orta ve inferior
frontal alanlara gore cok daha sik etkilenmek-
te, oksipital bolge daima ve temporal alanlar
da ¢ogunlukla korunmaktadir.®' PET (pozit-
ron emisyon tomografi) ve SPECT (tek foton
emisyon bilgisayarl1 tomografi)’de fluorodopa
belirteci kullanilarak yapilan incelemelerde kau-
dat cekirdek ve putamende sinyal duzeylerinde
%25 diasme, asimetrik olarak oksijen ve glukoz
metabolizmasinda azalma bildirilmistir.®” Yine
benzodiazepin belirte¢ kullanimli PET incele-
melerinde norodejeneratif hastaliklarda onemli
bir gosterge olabilecek mikroglial enflamatuvar
yanit artig1 gosterilmigtir.”!

Elektrofizyolojik calismalardan EEG genel-
likle hastalik baglangicinda normal olsa da,
hastaligin ilerleyen donemlerinde, ozellikle etki-
lenen bolgede, nonspesifik asimetrik yavaglama
ortaya cikabilir. Ayrica demansiyel bulgularin
on planda oldugu ya da son evreye ulastigi KBD
olgularinda yaygin yavaglama gorulebilir.!”!
Elektromiyografi ile KBD tremoru ile Parkinson
tremorunun farklar1 ortaya konabilir: KBD’de:
Hizl, irreguler, amplitidi degisken, hareket
sirasinda daha belirgin aksiyonel tremor kompo-
nenti on plandadir.”! Sinir iletim ¢aligmalarinda
subklinik fokal veya jeneralize nodropati goru-
lebilir.®! Kortikobazal dejenerasyonda uyaril-
mig potansiyellerle ilgili sonuglar tartigmalidir,
bazi yayinlarda motor uyarilmis potansiyellerin
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uzamig oldugu bildirilirken, bazi farkli demans
tipleri ve ayni yas kontrol gruplarinda fark
bulunmamuigtir.®

Noropatolojik veriler kesin tani i¢in altin stan-
dart olarak kabul edilmektedir.”! Postmortem
histopatolojik incelemelerde, asimetrik frontal ve
pariyetal loblarda atrofi ile noron kaybi, gliyozis,
vakuolasyon, akromazi ve substansia nigrada
depigmentasyon saptanmigstir.>”!" Ayrimtili mik-
roskopik incelemelerde bu bolgeler icerisinde en
fazla etkilenen yerin de suiperomedial frontopa-
riyetal alan ve rolandik bolgeleri oldugu gosteril-
mistir.® Hipokampus, inferior ve medial temporal
alanlar ile oksipital bolgeler hemen daima korun-
mus alanlar olarak belirtilmektedir.”>%!" Ayrica
anormal tau iceren astrositik plaklarin goriilmesi
KBD i¢in patognomonik deger tasimaktadir.>

Karbidopa-L-dopa tedavilerinden olgularin
yalnizca %24°luk kismi yararlanabilmektedir.
Dopamin agonisti ajanlarin (bromokriptin, per-
golid, pramipeksol, ropinirol) ise, klinik yararla-
rinin azhigina karsin fazlaca yan etkileri nedeniy-
le kullanimi tartigmalidir.® Antikolinerjiklerin
faydas1 gosterilmemigtir ve yan etkilerinden
dolayr tolere edilebilirlikleri ¢ok dusuktur.®
Klonazepam ve diger benzodiazepinler aksiyon
tremoru ve miyoklonus icin faydali olabilirler.
Agrili fokal ekstremite distonisi i¢in botulinum
toksin enjeksiyonu denenebilir. Stereotaktik cer-
rahinin ise bu hastalikta endikasyonu yoktur.™®
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