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OZET

Bu yazida bir yil énce baslayan ilerleyici konusma bozukiugu, hareketlerde yavaslama ve istem digi hareket
yakinmalari ile bagvuran 27 yasinda bir erkek olguyu sunduk. Ndrolojik muayenesinde bradikinezi, tlim ekstrem-
itelerinde rijidite ve tremor saptanan olgunun kognitif fonksiyonlar da bozulmusgtu. Kan sayimi, rufin biokimya
sonuglart, serum seruloplazmin ve bakir dizeyi, karaciger biopsisi normal olan hastanin kranial manyetik rezonans
gordntilemede (MRG) T2 agirhikii kesitlerde frontotemporal atrofi, globus pallidus ve substansiyanigrasinda hiper-
intensite mevcuttu. Elektromyografide (EMG) motor ve duysal iletinin normal, servikal ve ekstremite kaslarinda
motor tnit potansiyellerin (MUP) uzun stireli oldugu gérilen olgunun kiinik ve laboratuvar bulgulan literatiir
esliginde tartigildi. '
Anahtar Kelimeler: Ndérodejeneratif Parkinsoniyen sendromlar, multi sistem atrofiler, Hallervorden-Spatz
hastaligi, Wilson hastaligi.

SUMMARY

Parkinsonism-Demantia

We report a 27 year-old man with a history of one year of progressive slowing of movements, speech and tremors
in extremities. Neurological examination revealed cognitive impairment, bradykinesia, rigidity and tremor in the all
extremities. Routine biochemical tests, blood count, serum ceruloplasmine and copper values, liver biopsy were
all normal. BRain magnetic resonance imaginary (MRI) showed frontotemporal atrophy, hipointensities in globus
paliidus and substania nigra in T2 weighted images. Electromyography (EMG) showed normal motor and senso-
ry conduction velocities but widespread large motor unit potentials (MUF) in cervical and extremity muscles. These
findings have been reviewed in the light of relevant literature.

Key Words: Neurodegenerative Parkinsonian syndromes, muitiple system atrophy, Hallervorden-Spatz disease,
Wilson disease.

Parkinsonizm ve demansin birlikte oldugu sporadik
veya ailesel nérodejeneratif sendromlar yayinlanmak-
la birlikte bu gurup hastaliklarin siniflandinimast ile
ilgili tartismalar halen devam etmektedir (1-3). Bu
grubun en iyi bilineni ilk kez Guam’da bir toplulukta
gosterilen Parkinsonizm-demans-amiyotrofik lateral
skleroz (ALS) kompleksidir. Son yillarda, ilk bildirilen
Parkinsonizm-demans-ALS birliktelifinin oldugu olgu
sayisinda azalma, Parkinsonizm-demans gdsteren
olgularda ise artma bildiriimektedir (1,2).

Asagida sundugumuz ihml fronto-temporal demans
ve Parkinsoniyen bulgularn olan olguda patolojik
olarak klinik taniyi kesinlestirememize ragmen klinik
ve laboratuvar ézellikleri ile olasi sendromlar gézden
aecirerek sunmayi amagladik.

‘OLGU

Ellerinde titreme, konugma ve ylrimede yavaglama,
unutkanlik sikayetleri ile bagvuran 27 yasindaki erkek

hasta (S.2), birinci derece akraba bir anne babanin 7
¢ocugundan ikincisi. Hastanin ézgegmisinde yaklagik
9-10 yildan beri 1/2-1 paket/giin sigara kullanimi
disinda oOzellik yok. Soy gegmis sorgusunda erkek
kardeslerinden birinde bazen benzer gikayetler
oldugu &grenildi. Ellerinde titreme, kol ve
bacaklarinda glgsizlik olan ve yardimsiz ylrlye-
meyen bu kardesi 18 yaginda eks olmus. Bu kardesin
hastaligimin tanisi bilinmiyor. Baglangic yasini ve
slresini de hatirlamiyorlar.

Olgumuzun yakinlari ¢ok belirgin bir tarih hatirla-
mamakla birlikte basvurusundan yaklasik 10-12 ay
once ellerde titreme ile ilk yakinmalar baslamis,
ardindan yirimesi bozulmusg. Yavas ve kiclk
adimlarla ylriyen hastanin konusmasi da
yavaglamis. Bu yakinmalar oldukga hizh bir sekilde
ilerleme gbéstermis ve 8-10 ay iginde glnlik
aktivitelerini yapmakta zorlanir hale gelmis. Tetkik ve
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tedavi icin klinie yatirilan hastanin fizik muayanesi
normal sinirlarda idi. Non&rolojik muayenede biling
agik, zaman oryantasyonu bozuk, yer ve kisi oryanta-
syonu kismen korunmus bulundu. Konusmasi monot-
on ve yavas olan hastanin ylz ifadesi donuk ve
mimiksizdi. Tum hareketlere baglamasi gii¢ ve yavas
olan hasta antefleksiyon postlrinde, kigik adimiarla
ylriyebiliyordu. Ozellikle sagda belirgin olmak tzere
her iki elde ve ayakta istirahat tremorlan vardi. Dort
ekstremitesinde de kas tonusu rijidite tarzinda artmis,
derin tendon refeksleri normaldi. Patolojik refleksi ve
otonomik fonksiyon bozuklugu olmayan hastada
duyu, serebellar, vestibller sistemler ile ilgili klinik
bulgu saptanmadi. Bu bulgularla fonksiyonel
yeterliligi gésteren Hoehn-Yahr skalasinda (4) evre
4'e, Webster skalasinda (skor 22) adir klinik evreye
uyuyordu. Kisa akil muayenesinde aldig§ toplam
puan 17 idi. Bu da orta derecede bilissel bozukiugu
gbsteriyordu. Psikiyatri kons(ltasyonu sonucu
depresyon tanist konan (Beck depresyon skalasi ile
skoru 28) hastaya SRRI grubu antidepresan baslandi.
Dért hafta sonra yapilan kontrolde Beck depresyon
skoru 12 olarak bulundu. Tam kan, kan biyokimyasi,
seruloplazmin (39,20 mg/dl), serum bakir (25.8 mikro-
gram/dl), BOS biyokimyas! ve mikroskopisi, serum ve
idrar aminoasit kromotografisi tiroid fonksiyon testleri,
karaciger bivopsisi, akciger grafisi, uyanimis kortikal
potansiyel ve elektrookillografisi (sekil 1a,1b) normal
olan hastaya yapilan EMG'de; lst ve alt ekstremitel-
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erde motor ve duyusal iletim hizlan normaldi.
Kaslarda ileri derecede nérojenik MUP degisiklikleri
vard:, denervasyon potansiyelleri saptanmadi.
Kranial MR incelemesinde ise T2 agirlikh
kesitlerde fronto-temporal bélgelerde belirgin atrofi,
serebellar folialarda genigleme ve globus pallidus-
substantia nigrada paramanyetik madde birikimine
(demir) bagh hipointensite izlenmekteydi (Sekil 2a,
2b, 3). Parkinsoniyen bulgulan &én planda olan has-
taya dopamin agonisti pergolid baglandi. Belli aralar-
la doz artinldi, 1,5 mg/glnlilkk dozda hastanin tremor
ve rijidesinde azalma gérildd. Bu dozla tedaviye
devam edildi. Yapilan klinik gdzlemde yan etki sap-
tanmadi. Taburcu olduktan sonra 1 ay aralarla
yaklagik bir yildir izlenen hastaya levodopa
250mg/giin ilave edildi, bulgularinda kétlye gidis
olmadi.
TARTISMA
Olgumuzun ayirici tanisinda klinik ve laboratuvar
ozellikleri goz 6nline alindijinda multi sistem atrofiler
(MSA) ve progressif supranikleer felg (PSF), kor-
tikobazal dejenerasyon gibi diger Parkinsoniyen
sendromlar, disinhibisyon-Parkinsonizm-demans-
ALS (Amiyotrofik Lateral Skleroz) ile Wilsen ve
Hallervorden-Spatz hastalifi distnaldid (3,5-9).
Olgumuzun
distindigimdz bazi hastaliklarin klinik ve radyolojik
ozellikleri tablo 1 ve 2'de karsilastinlmigtir (5,9-13).

klinik ozelligi ile ayirict tanida

hiz=10mm/sn

Sekil 1a. Olgunun sad géziintin 20 derece sada bakista kaydedilen EOG érnegi.

Sol 20°

hiz=10mm/sn

Sekil 1b. Olgunun sad goziindn 20 derece sola bakista kaydedilen EOG dmedi.
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Sekil 2a, 2b. Aksiyal planda FSE-T2 adirlikli kesitlerde globus pallidus, substantia nigra ve kortikospinal traktus-
ta paramanyetik madde (demir?) birikimine bagl Fipointensite izlenmektedir. Ayrica serebral

atrofinin fronto-temporalde belirgin oldugu dikkat gekmektedir.

% i

Sekil 3. Koronal FSE-T2 agirhikli kesitte kortikospinal traktustaki paramanyetik madde birikimi belirgin olarak
izlenmektedir.
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Tablo 1. Olgumuzun ve ayirici tanida disiindigdmdiz diger parinsonyen sendromlarmn klinik bulgular:.

Olgu OPCA SND SDS CBD PSF PH P-D-ALS HS

Parsinsonizm VAR ++ R I = e o St +4++ +++ ++
Serebellar Bulgular YOK ++++ ++ + + @) O +
Piramidal Bulgular YOK ++ ++ ++ ++ O ++ ++
Okulomoter Bulgular YOK +++ + + ++ ++++ ++ + +
Kognitif Kayip VAR ++ ++ ++ +++ ++ +++ +
Otonomik Bulgular YOK ++ ++ +++ + + ++ @] +
Dizartri YOK I T = ot ++ ++ +
Noropati YOK ++ + - ot + 0 - +
Motor Néron Tutulugu ®] T+ + 3 @] @) O +++ +
Kisaltmalar: OPCA Qlivoponto serebellar atrofi
. cokbelirgin olarak tiim olgularda SND Sitriatonigral dejenerasyon
+++ belirgin ve sik SDS Shy-Drager sendromu
++ orta siklikta cBD Kortiko-bazal dejenerasyon
+ nadir PSF Progresif supranikleer felg
6] yo PH : Parkinson hastahg

P-D-ALS: Parkinsonizm-demans-ALS

HS Hallervorden Spatz Hastaliji

Tablo 2. Olgumuzun ve ayirici tanida distindigimiiz diger sendromlarin MRG bulgulari

Olgu Fronto-temporallerde belirgin atrofi, serebellar folialarda belirginlik ve globus paliidus-substantia
nigrada paramanyetik madde birikimine (demir?) bagl hipointensite

OPCA Ponto-mediiller ve inferior serebellar atrofi, putaminal Fe birikimi.

SND Diffiiz atrofi, substansia nigra, putamen ve nik. kaudatusta hipointensite.

SDS T2'de putamen ve substansia nigrada hipointensite

CBD Diffiiz veya fronto-paryetal kortikal atrofi

PSF Kortikal, tektal, pontin atrofi, putamende azalmis sinyal intensitesi yaninda 3. ventrikiidev silviyan
fissiirde genigleme.

PH . Atrofi, putamende T2'de hipointensite.

P-D-ALS : Bilateral fronto-temporal atrofi, nigrsitriatal hipointensite, ventrikler dilatasyon

HVS Globus pallidusta hipointensite, ortasinda hiperintensite (kaplan g6zl) substansiya nigranin pars

retikulatasinda hipointensite.

Ekstrapiramidal tutulug bulgulan 6n planda olan olgu-

muzun bir kardesinde de benzer hastalik olmasina -

ragmen herediter 6zellik olup olmadigr genetik
galigma ile kesin olarak belirlenememistir. Zaten bu
tiir ailesel hastaliklar az sayida olguda gorilmektedir
ve birgok nérodejeneratif hastalik ya sporadiktir veya
sinerji gosteren bir gok nedene baglidir. Olguda
erken demans olusu PSFyi dustindirebilmekle
beraber okiimomotor tutulum olmadigi igin éncelikle
PSF diglanabilir. Bunun yanisira otonom tutulumun
olmayis, bir veya daha fazla kortikal-parietal belirtinin
yoklugu ile de kortikobazal dejenerasyon diglanabilir.
Disotonominin olmayigi ve MR bulgulan multi sistem
atrofilerden  uzaklastirmaktadir. MSA'de MR
incelemede putaminal hipointensite ve bunun
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yanisira dis kontiirde yark seklinde hiperintensite
gbriniimii oldukga spesifiktir (10,12,13). Gugsuzlik,
artralji, hepatik siroz, diabetes mellitus ve hipogo-
nadizm ile giden herediter hemokromatozisten de
klinik ve bazi laboratuvar bulgular ile ayriimaktadir.
Serum bakir ve seruloplazmin dizeylerinin, transam-
inazlarin ve karaciger biopsisinin normal olusu ile de
herediter seruloplazmin yetmezliginden ayrnimaktadir
(10,13-16). Serebrovaskiiler nedenlere baglh
pseudoparkinsonizmden ise yaginin geng olusu,
serebral vaskiler olaya bazen neden olabilecek risk
faktériiniin olmayigi ve MR gorintileri ile aynimak-
tadir (12,17). Baslangig yasinin ge¢ olusu, optik
atrofinin gdzlenmemesi ve distonik postiir olmayisi ile
Hallorvorden Spatz hastalijindan farkliliklar gosteren
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olgumuzun MRG'si bize bu sendromu dusindir-
mustar.

Otozomal resesif gegis gbsteren, globus pallidus
ve substansiya nigranin pars retikllarisine demir
birikimi sonucu output néronlarda yikimla giden bu
hastalikta MRG’de globus pallidusta ve substansiya
nigrada hipointensite, T2 agirlikli eko sekanslarda
hipointens alanin santral kisminda hiperintens alanlar
goralir. Bu gérintd “kaplan g6éz{” bulgusu olarak
isimlendirilir ve baziolgularda klinik belirtiler tam
olarak ortaya g¢ikmadan Once bile gbzlenebilir.
Sundugumuz olgunun MR gorintileri de tam belirgin
olmamakla birlikte kaplan gdz(i bulgusunu
disindirmektedir. Takiplerde &zellikle bu taniy1 gz
éninde tutmak gerekmektedir. Spesifik bir tedavisi
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