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Primer progressif afazi OLGU SUNUMU (Case Reports) 

PRİMER PROGRESSIF AFAZİ 
Primer progressive aphasia 

 
Yahya KARAMAN1, Abdullah TALASLIOĞLU1, Murat AKSU2 

Özet: İki yıl içinde ilerleyici motor disfazi gelişen 
49 yaşında erkek hasta klinik ve laboratuvar 
bulgularının nadir görülen sendromlardan primer 
progressif motor afaziye uyması nedeniyle takdim 
edilmiş ve tartışılmıştır. 
 
 
Anahtar Kelimeler: Demans, Progressif afazi 

Abstract: We report a 49-year-old male patient old with 
progressive motor diysphasia which developed in a 
period of two years. Clinical and laboratory findings 
suggested the case to be the syndrome of primary 
progressive nonfluent aphasia; the case was 
presented and discussed. 
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Asimetrik dejeneratif sendromlardan sol 
hemisferle ilgili olanların başında primer 
p r o g r e s s i f  a z a f ı ( P P A ) s e n d r o m u 
gelir.Genellikle demans bulguları olmadan 
lisan yeteneğinin izole progressif kaybı şeklindedir. 
Afazi bulguları gittikçe derinleşmekte ve 
yaygınlaşmaktadır. 
 
Hastalarda generalize kognitif ve davranışsal 
bozukluk görülmeden ilerleyici afazi bulguları 
fokal ve asimetrik dejeneratif hastalıklar grubuna 
ilgiyi son yıllarda arttırmıştır 
 
PPA’yi i l k  kez 1982'de Mesulam(1) generalize 
demans bulguları olmadan yavaş ilerleyen afazi 
vakalarında rapor etmiştir. 6 hastada demansın 
diğer semptomlarının olmadığı progressif 
motor afazi tanımlamıştır Bu tip afazilerde 
l i s a n  bo zu k l u ğu  konu şman ın  d iğ er 
elementleriyle birlikte olabilir, başlangıcı sinsi 
ancak ilerlemesi belirgindir Anomi, anlamada 
azal ma, az konuşma,tereddütlü konuşma, akıcılıkta 
azalma, kekeleme şeklinde olabilir. Daha çok 
anlamanın iyi, konuşma akıcılığının daha belirgin 
etkilendiği ve fonemik parafazi şeklindedir (1-l1). 
Diğer kognitif fonksiyonlarda önemli ölçüde 

bozukluk yoktur veya belirgin değildir. Hafif 
anterograt amnezi bulunabilir. Öğrenme azlığı 
görülebilir. Başlangıç dönemlerinde personalite 
değişiklikleri görülmez. Bu defisit izole olmalıdır ve 
en az 2 yıl gözlenmelidir Bildirilen vakalarda 5 
yıldan sonra afazi ile birlikle nonlinguistik kognitif 
becerilerde kayıplar görülmüştür Daha çok lisan 
akıcılığında azalma ve anomi ile karekterize 
v a k a l a r  b i l d i r i l m i ş t i r . ( 9 , l l , 1 2 ) .  
Konstrüksiyonel apraksi, orofasiyal dispraksi veya 
akalkuli görülebilir. 
 
Klinikopatolojik özellikleri nöronal kayıp,gliozis, 
laminer spongiozis, kromatolitic nöronlar geniş 
kortikal bölgelerde özellikle lisan ile ilgili 
merkezlerde (sol inferior frontal ve superior 
temporal girus) görülmüştür ( 7 , 1 3 , 1 4 ) .  
Otopsilerde yaygın beyin tutulumunun olmadığı 
görülür. Daha çok sol temporal lob üst kısımlar 
belirgin olmak üzere atrofi, sol silvian fissürde 
genişleme özellikle bunun etrafındaki beyaz 
cevherde atrofi görülmektedir. İskemik, hemorajik, 
inflamatuvar değişiklikler bulunmamaktadır. 
Nöronlarda ve nöronal liflerde azalma 
predominanltır(4,9,15). Bazı incelemeler temporal 
ve frontal kortekste sinir hücreleri etrafinda granüler 
materyal (Pick cisimcikleri), Lewy cisimcikleri ve 
lipofuscin birikimi göstermiştir (16,17). Bazılarına 
göre de histopatolojik incelemeler atipik Parkinson 
veya atipik Pick hastalığı şeklinde yorumlanmaktadır
(6,16). 
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Alzheimer hastahğı(AH) ve Pick Hastalığında 
izole afazi sendromu ile başlayan generalize 
kognitif yıkımla seyreden vakalar olabilir(bir veya iki 
yıl içinde) veya afazi silik de olsa diğer 
semptomlardan önce başlayabilir. Bulgular Pick 
hastalığı,veya diğer frontotemporal lob 
dejenerasyonları yada Lewy body hastalığı gibi 
özellikler gösterebilir(2,5,16). AH'nın lokal formu 
veya Pick hastalığının varyantı şeklinde kabul 
edenler de vardır(18,19). Heredîter disfazik 
demans ile ilişkisi konusu aydınlık kazanmamıştır 
(16).Kolin aset il  transferaz aktivitesi 
normal,neokorteks ve hipokampus somatostatin 
seviyelerinde azalmalar görülmüstür(3,14,20). 
 
Lisanın semenlik komponentlerinde daha belirgin 
azalmayla progressif akıcı afazi şeklinde ve lisanın 
diğer yeteneklerinin korunduğu afazi tipleri sementik 
progressif primer afazidir. Bu şekilde görülmesi çok 
daha nadirdir. Bu tür vakalara "sementik demans" 

da denilmektedir. Kelime veya objelere ilişkin anlam 
kaybı belirgindir.Personel bilgiler veya geçmiş 
hafiza iyi korunmuştur,verbal hafiza kaybı varsa 
ilerleyicidir ve belirli bir dönem sonra da nonverbal 
hafizaya ilişkin bilgileri içerir. Fakat hafiza kaybının 
erken dönemde belirgin olmaması gerekir
(4,6,8,9,17,21). 
 
Primer progressif afazide görüntüleme metodları ve 
perfüzyon çalışmaları dominant hemisferle ilgili 
anormallikler gösterir. Bilgisayarlı beyin tomografi
(BBT) ve manyetik rezonans görüntüleme (MRG) 
bulguları genelde sol silvian fissürde genişleme, 
pozitron emisyon tomografi (PET) ve single pozitron 
emisyon komputerize tomografi(SPECT) ile sol 
hemisferde hipometabolizm, hipoperfuzyon; özellikle 
sol temporal hornda genişleme tesbit edilir
(2,6,15,16,22-24). Nonverbal kortikal alanlarda da 
anormal bulgular olabilir. 
 

Resim 1. Beyin MRG’de sol hemisfer özellikle anterior bölgelerde atrofi 
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VAKA TAKDİMİ 
 
49 yaşında erkek hasla Mart 1998'da konuşma 
güçlüğü şikayetiyle başvurdu. Hikayesinde; 16-20 
aydanberi konuşurken duraklamalar,kelimeleri 
telaffuz edememe,kısa kelime ve cümle kullanma, 
çoğu kez konuşmasının anlaşılmaması,cümlelerin 

sonunu getirememe,konuşmaya başlamada 
gecikme,cisimlerin ismini söyleyememe veya yanlış 
söyleme tarzında konuşma çıkışı ve akışının azalması 
şeklinde bozukluk olduğu ve bir yıl içinde 
şikayetlerinde belirgin artma olduğu öğrenildi. 
 
Nörolojik muayenesi: Motor disfazi dışında normal 
değerlendirildi. 

Yazma   Çizme 30 15 10 

İşittiğini anlama 23 19 18 

Tekrarlama 
Kelime 

 
10 

 
7 

 
6 

Anlam 
Okuma 

10 5 5 
 

Kelime 10 6 5 

Anlam 10 6 5 

isimlendirme 60 30 24 

Kelime akıcılığı 60 23 13 

Okuduğunu anlama 10 9 9 

Sayma 10 4 4 

Oryantasyon 
Hafıza 

10 9 8 

Mantıki hatırlama 10 9 9 

Karşılaştırma 15 14 12 

Kelime hatırlama 8                   7 6 

Şekil hatırlama 
Vizüospasyal Testler 

8 8 7 

Çizgi oryantasyon 30 28 27 

Yüz tanıma 
Praksi 

20 19 18 
 

Kompleks figür testi 36 35 36 

Blok Dizayn 14 14 14 

Planlama 15 15 15 

Motor koordinasyon 10 8 7 

MMSE 30 22 20 

ADAS-Cog 0/70 17 21 

Global Bozulma Skalası 100 87 80 

Demans Rating Skala 140 130 127 

           Total       Önce (2 yıl) Sonra (2 yıl)    

Tablo I. Vakanın iki yıl aralıklarla yapılan kognitif fonksiyon testleri 
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Mental muayenede afazi testleriyle konuşma 
ak ıc ı l ığ ında be l i rgin  aza lma,  ayr ıca 
i s i m l e n d i rm e , y a zma , o k uma , t e k r a r l ama 
fonksiyonlarında sekonder azalma,normal anlama ve 
değerlendirme ile diğer kognitif fonksiyonlarda 
(praksi, gnozi, hafiza, oryantasyon, konstrüksiyon, 
öğrenme, karşılaştırma, hesaplama) değişiklik 
gözlenmedi (Tablo I). 
 
Lisan fonksiyonlarının değerlendirilmesinde 
Konuşma, okuma ve yazma için Boston Diagnostik 
Afazi Muayenesi(25), Gülhane Afazi Testi (26), 
Western Afazi Bataryası Subtestleri(27) uygulandı. 
 
Kognitif fonksiyonların değerlendirilmesinde Hafiza 
için Weschler Memory Scala(28), Recognition 
Memory Testi (29), Vizüospasyal fonksiyonlar 
için Benton Çizgi Oryanlasyon Testi(30),Yüz 
Tanıma Testi(29), Apraksi için Kompleks Figür Testi 
(31)ve Blok Dizayn Testi (WAİS-28), Oryantasyon 
için MMSE(32), eksekütif fonksiyonlar için Porteus 
Maze testi(30) uygulandı. 
 
Hastada demans bulgularının değerlendirilmesinde
(demans sınırları içinde olup olmadığı) NINCDS-
ADRDA(33) ve CERAD(34) Kriterleri ile DSM IV
(35) kriterleri esas alındı 
 
SPECT'de sol hemisfer anterior bölgelerde yaygın 
hipoperfuzyon, MRG ve BBT'de sol hemisferde, 
özellikle anterior bölgelerde daha belirgin olmak üzere 
atrofı tesbit edildi (Şekil.l).Hasta iki yıl boyunca 
takip edildi. Bu süre içinde konuşma akıcılığında 
azalmanın arttığı görüldü. 
 
TARTIŞMA 
 
Hastada generalize kognitif ve davranışsal bozukluk 
görülmeden ilerleyici afazi bulguları, daha çok lisan 
akıcılığında azalma ve anomi ile karekterize olması, 
primer progressif motor afazi sendromu için tipiktir. 
Lisan fonksiyonları içinde en belirgin bozukluk 
konuşma akıcılığında olup,iki yıllık takibi boyunca 
b o z u k l u ğ u n  a r t t ı ğ ı  g ö r ü l d ü . 
İ s im l e n d i rm e , t e k r a r l ama , o k uma , y a zma 
fonksiyonlarında azalmalar motor afazi tipine 
uymaktadır.Bunlarda da iki yıllık sürede hafif 

azalmalar gözlendi.Lisan dışındaki diğer kognitif 
fonksiyonlarda başlangıçta ve iki yıl sonunda bozukluk 
tesbit edilmedi (hafiza, praksi, planlama, karşılaştırma, 
koordinasyon, vizüospasyal yetenek). 
 
Klinik olarak anlama bozukluğu ve sementik hataların 
olduğu tablolarda belirli bir süre sonra Alzheimer tipi 
d e m a n s  d a h a  ç o k  g ö r ü l m e k t e d i r
(l,3,9,12,15,21,36).Nominal afazi,akıcı olmayan afazi 
ve agramatizm şeklinde olan tiplerde demans pek 
gelişmemekte, demans gelişse bile çok geç dönemlerde 
en az 5 veya 7 yıl sonra nonverbal fonksiyon 
bozuklukları, özellikle verbal ve nonverbal hafıza 
bozukluğu tabloya dahil olmaktadır (5,7-
9,11,16,19,22). 
 
Green(3) progressif afazi(disnomi,tereddütlü konuşma) 
olan 8 hastasını 5 yıl boyunca incelediğinde 
başlangıçta hiçbirinde global kognitif bozukluk yok 
iken 2 yıl sonunda yarısında verbal fonksiyonlarla 
beraber nonverbal fonksiyonlarda da bozukluğun 
başladığını ve 5 yıl içinde verbal, nonverbal hafiza 
bozulduğuyla birlikte demans tablosunun geliştiğini 
belirtmiştir. Afazinin ilerlemesiyle birlikte gelişen bu 
tablonun sonuçta demansa uyduğu, global demansm 
prekürsör bulguları olabileceğini,daha çok da yavaş 
ilerleyen frontotemporal demans geliştiğini 
belirtmektedir. 
 
Tyrrell(12) özellikle sol temporal lob anterior 
bölgelerde yoğunlaşan atrofı ile birlikte olan progressif 
afazili beş yıl içinde demansa uyar bulgular geliştiğini 
belirtmiştir. Weintraub(ll) fonemik parafazinin 
başlangıçta demans gelişmesinde önemli bir bulgu 
olduğunu belirtmiştir. Poeck(9) amnezik afazi 
tanımlamladığı, anlama bozukluğu olan hastalarda 
(yani sementik semptomları leksikal olanlardan daha 
ciddi olduğunu) demans geliştiğini belirtmiştir. 
Snowden(15) Davranış değişiklikleri bulunan ve 
progressif Parkinsonizm bulguları bulunan hastalarda 
anomi,ekspressif afazi ve özellikle anlama bozukluğu 
olan vakalarda demans geliştiğini ve sonuçta çoğunun 
mutizm tablosuyla sonlandığını belirtmektedir(ancak 
bunların afazi profiline uygun olup olmadığı tam 
belirtilmemiştir. 
 
Kirshner H (36) Strok ve geçici iskemik hastalık 
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hikayesi olmayan, fokal dominant hemisfer lezyonuna 
bağlı sekonder afaziye benzer progressif lisan 
bozukluğu olan 6 hastanın çoğunda demans 
geliştiğini, PPA'nin kortikal dejenerasyonun 
başlangıç semptomu olduğunu belirtmiştir. Poeck(9) 
ve Green(3) de progressif afaziyi generalize demansm 
bir ön bulgusu olduğu şeklinde yorumlamaktadır. 
Kirshner,Tanndağ(7) başka bir vaka takdiminde 
progressif afazi olan 2 hastada 3 yıl içinde demans 
gelişmediğini sol temporal ve frontal kortekste görülen 
sponjioform dejenerasyonun Jacob Creutzfeldt 
hastalığına benzediğini, diğer demenslardan 
histopatolojik olarak farklılık gösterdiğini belirtmiştir. 
Chawluck J(22) yavaş ilerleyici afazi olan generalize 
demans bulunmayan 2 hastayı PET bulgularına göre 
sol serebral kortekste glikoz kullanımının önemli 
derecede azaldığını belirtmektedir. Hastaların 
birinde BBT'de sol perisilvian bölgede hafif 
atrofi,diğerinde MRG ve BBT ile normal 
göründüğünü;hem klinik hemde laboratuvar 
yöntemleriyle Pick ve Alzheimer hastalığından 
farklılık gösterdiğini belirtmiştir. 4 yıl takip ettiği 
hastalarında daha sonra AH ve Pick hastalığına 
benzer global kognitif yetersizlik olmadığını 
vurgulamaktadır. 
 
PPA'de en önemli radyolojik bulgunun erken 
dönemlerde görüntüleme ile temporal loblarda 
bilateral atrofı olduğu belirtilirken(21), bazılarına 
göre özellikle sol serebral korteks temporal loblarda 
asimetrik atrofi(6,9,16) olduğu belirtilmektedir. 
 
Karbe H(5) PPA olan 10 hastayı 5 yıl boyunca izlemiş 
ve 2 yıl içinde afazi dışında global değişiklik 
görülmediğini belirtmiştir. Hastalarda ekspressif 
lisan bozukluğu olduğunu, konuşma akıcılığında 
azalma ve anominin predominant bulguları 
oluşturduğunu, anlama ve nonverbal kognisyonun 
normal olduğunu,bütün vakalann sol midle serebral 
enfarkt ve AH'na bağlı gelişen afazilerden farklılık 
gösterdiğini belirterek anomik afazinin PPA de 
predominant semptom olduğunu,yavaş ve agramatik 
spontanöz konuşma ve akıcılık skorlarının PPA'de 
daha fazla etkilendiğini belirtmektedir. Mesulam(l), 
Weintraub(ll) klinik ve patolojik olarak PPA'yi ayrı 
bir sendrom olarak belirtmişlerdir. 2 yıl içinde klinik 
olarak lisan fonksiyonları dışında mental 

fonksiyonlarda değişiklik olmaması,normal günlük 
yaşam aktivitesi gibi özelliklerin spesifik olduğunu 
belirtmişlerdir. 
 
AH ile karşılaştırıldığında PPA'de hafiza ve 
vizüospasyal fonksiyonların korunduğu, sintaktik ve 
konuşma akıcılığı testlerinde AH'dan çok daha kötü 
olduğu ve ciddi dikkat azalması olduğu belirtilmektedir
(3,9,19,37-39). 
 
Primer progressif afazi şeklinde başlayan 
vakaların ilk 2 yıl içinde lisan fonksiyonlarında 
belirgin ilerleme olduğu,bu sürede nonverbal 
fonksiyonlarda önemli değişiklik olmadığı 
görülmektedir. 
 
Çoğu vakada sonuç olarak demans tablosu 
gelişmektedir. Ancak ilk 2-3 yılda bu sonucu 
kestirmek mümkün değildir. Özellikle akıcı afazi 
şeklinde başlayan vakalar ve görüntüleme metodlanyla 
veya perfuzyon çalışmalarıyla unilateral olmaktan çok 
bilateral anterior hemisferik alanlarda tutulum 
olduğunu gösteren vakalar ile temporal korteksin 
erken dönemlerde etkilendiği vakalarda demans 
oluşmaktadır. Patolojik değerlendirmeler PPA 
prognozunun belirlenmesinde daha sağlam delillere 
dayalı tahmin vermektedir. 
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