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Oz

Biitiin dinyada yaglanan niifusla artan demans prevelansina paralel
olarak sag@lik bakimina ihtiya¢ artmaktadir. Demansa neden olan hastaliklarin
sniflandirlmasi saglik plan ve projelerinin olugturulmasi sirasinda daha dogru
bir yaklasim saglayabilir. Demansa neden olan en yaygin bozukluklar sosoyo-
ekonomik dagilimlara gore farkli olabilir ve farkli populasyonlar bu hastaliklara
karsi farkli eylem planina ihtiya¢ duyabilir. Demansa neden olan hastaliklarin
siniflandirilmasi bu eylem planlari icin akilct bir bilgi saglayabilir. Mekanizma,
patoloji ve Klinik 6zellikleri temel alan cesitli siniflamalar vardir. Kisisel temelde
de her hasta demansa neden olan hastaligin etiyolojik ve patogenetik yon icin
demans klasifikasyonu icinde degerlendirilmelidir.

Anahtar Sézciikler: Demans; Alzheimer hastaligi/klasifikasyon; Alzhei-
mer hastaligi/etyoloji.
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CLINICAL AND NEUROPATHOLOGICAL
CLASSIFICATION OF DEMENTIA

ABSTRACT

Thereis growing healthcare need parallelly to increasing dementia preva-
lence with aging population over all world. Classification of dementing illnesses
can provide more accurate approach during the establishment of healthcare
plans and projects. Most common disorders which cause dementia may be
different according to socio-geographic distributions and different populations
may need different action plans for these disorders. Classifications of dement-
ing disorders may provide a rational information for the action plannes. There
are various classifications based on mechanism, pathology, and clinical fea-
tures. In the individual base, every patient must be evaluated for etiological or
patogenetic aspect of the dementing disorder within dementia classifications.

Key Words: Dementia; Alzheimer Disease/classification; Alzheimer Dis-
ease/etiology
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Demans biitiin dinyada yaglanan niifus ve yagam
beklentisinin artmast ile giderek yayginlasan ve saglik gider-
lerinde oldukga biiyiik yer tutan hastalik grubudur. ABD de
yaklagik bes milyon kisinin demansli oldugu ve Alzheimer
hastaligi igin yillik saglik harcamalarin 100 milyar dolardan
fazla oldugu tahmin edilmektedir (1-3).

Yikselen demans prevelansina paralel olarak saglik
bakimina ihtiyag artmaktadir. Demansa neden olan hasta-
liklarin ayirdedilmesi ve siniflandirilmasi saglik plan ve pro-
jelerinin olusturulmasi sirasinda daha dogru bir yaklasim
saglayabilir. Demansa neden olan en yaygin hastalik ve
bozukluklar sosoyoekonomik dagilimlara gére farkl olabilir
ve her populasyon bu hastaliklara karst farkli eylem planina
ihtiya¢ duyabilir. Demansa neden olan hastaliklarin siniflan-
dirilmasi bu eylem planlar icin global bir bakis saglayabilir.
Mekanizma, patoloji ve Klinik 6zellikleri temel alan cesitli
siniflamalar vardir. Kisisel temelde de her hasta demansa
neden olan hastaligin etiyolojik ve patogenetik yont icin de-
mans klasifikasyonu icinde degerlendirilmelidir.

Demans siniflamasi hastaligin ¢ok genis etyolojik yelpa-
zesi, mekanizma iligkisi, lokalizasyon, semptom kompleksle-
ri, noéropatolojik temeli dikkate alinarak cesitli sekillerde ya-
pilmaktadir (4-9). Demansa neden olan etyolojik faktérlerin
diger kronik hastaliklarla ortak 6zellikler gostermesine iligkin
verilerin artmasi ile gelecekte etyopatogeneze yonelik sinif-
lamalarda gruplarin ortak 6zellikler gosterecek sekilde sayica
azalmasina neden olabilir. Giderek gelisen nérogoriintiileme
teknikleri ile demanlarin simiflandirmasinda katkida bulun-
maktadir (10).

Demans gunliik normal fonksiyonlart bozacak sekilde
kognitif yeti alanlarindan birden fazlasinda bozulmaya ne-
den olan bir hastalik olarak tanimlanmustir (DSM V) (11).

Mental fonksiyonlarin premorbid dénemdeki durumun
altina inmis olmasi ve hafizada bozulma tani icin 6nemlidir.

Demans etyolojik, klinik ve néropatolojik 6zelliklerine
gore simiflandmlabilir. Her grup kendi icinde alt bagliklar
tagimaktadir ve tani —tedavi yaklagiminda bu siniflamalar
sistematik yaklagim saglamakta, hastaligin Klinik, laboratuar
Ozellikleri ile bir butiin halinde degerlendirilmesi s6z konusu
olabilmektedir.

Demans siniflamalari genel olarak baglangicta primer
ve sekonder demans ayrimini icermekte ve alt gruplar bu
iki ana bagliga gore diizenlenmektedir. Bu gruplara bakildi-
ginda (4);

A. Primer dejeneratif demaslar

B. Sekonder demanslar alt gruplara ayrilmakta ve

temel alinan ozellige gore (etyolojik benzerlik, semptom
gruplari, noéropatolojik benzerlik) ortak olarak ele alnabil-
mektedir.

Primer dejeneratif demanslar demans nedenleri ara-
sinda oldukca buyik bir orana sahiptir. Nérodejeneratif de-
manslar yasla baglantilidir ve 85 yas tizeri kisilerde prevelans
%20 olarak tahmin edilmektedir (12).

Patolojik 6zelliklerine goére yapilan demans siniflandir-
masi otopsi ve diger nedenlerle yapilan inceleme sonugla-
rina dayanmaktadir ve klinikopatolojik calismalar Kklinik ile
patolojik korlasyon galismalarinin da yapilabilmesine izin
vermektedir. Bu verileri temel alan siniflama; nérodejene-
ratif hastaliklarin tg¢ tipini veya bunlarin kombinasyonunu
ortaya koymaktadir. Bunlar; Alzheimer hastaligi, Lewy ci-
simcikli demans veya Parkinson hastaligi demansi, serebro-
vaskiiler hastalik olarak ortaya konmaktadir (13).

Emre tarafindan 6nerilen mekanizma temelli demans
siniflamasi demansa neden olan hastalik veya durumlarin
hastaligi ortaya ¢ikaris mekanizmasindaki ortak ozellikleri,
Kklinik tablolardaki farkliliklarla birlikte ortaya koyarak hem
etyolojik faktérlerden yola cikarak olasi demans tablosunun
belirlenmesine, hem de klinik ¢zelliklerden yola ¢ikarak de-
mansin etyolojisine yaklasimi kolaylastirabilecek ozelliktedir.
Bu simiflamada ilk grup ayrica primer olarak serebral kortek-
si etkileyen norodejeneratif demanslar (saf demans) ve ek
olarak diger beyin yapilarini da etkileyen demanslar olarak
(demans plus) ayrlmustir (4).

Pure demans grubu icinde yer alan hastaliklar demans-
larin 6nemli bir kismini olusturur. Bu grup icinde Alzheimer

Tablo 1.Ek Bulgularla Birlikte Olan Primer Demanslar (4).

Diger subkortikal yapilarin da etkilendigi demanslar
Lewy cisimcikli demans

Parkinson hastaligi demansi

FTD-Parkinsonizm

FTD- Motor néron hastaligt

Kortikobazal ganglionik dejenerasyon

Progresif suprantikleer palsi

Familyal multisistem tauopati

Huntington hastaligi

Progresif subkortikal gliozis

(SCA 1-3,

Spinoserebellar ataksilerin  bazi formlari
DRPLA )

Ayiric 6zelliklere sahip olmayan demanslar
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Tablo 2. Demansin Sekonder Formlarindan Direkt Olarak Beyin Parankimini Etkileyen Durumlar (4)

Multipl alanlt infarktlar
Multiinfarkt veya lakiiner durumlar
Stratejik infarktlar

Vaskiiler iskemik nedenler

Subkortikal vaskiiler ansefalopati

Hipoksik ansefalopati

CADASIL

Primer SSS vaskaliti
Amiloid anjiyopati

Jacob-Creutzfeld ve diger prion hastaliklari

Sifiliz
HIV

Herpes ansefaliti

Enfeksiyonlar

Lyme hastahg@

Subakut sklerozan panansefalit

Progresif multifokal l16koansefalopati

Whipple hastaligi

Sekel veya kronik viral, fundgal, parazitik, bakteriyel enfeksiyonlar

Demiyelinizan hastaliklar ADEM

Multipl skleroz

Lizozomal: Metakromatik l16kodistrofi,

Niemann- Pick tip C, Gaucher, Krabbe, Fabry, GM-1, GM-2 gangliosidozis,
mukopolisakkaidozis III

Peroksizomal: Adrenoldkodistrofi

Karbonhidrat met: Poliglukozan cisim hastaligi (yetigkin), Lafora body hast.
Lipid Met: Sererbrotendintz ksantomatozis, membranéz lipodistrofi, Kufs

hast.
Konjenital (inborn) metabolik hastaliklar

Metal veya iyon: Wilson hast, néroferritinopati, Fahr hast.

Mitokondrial: MELAS, MERFF
Noroakantosidoz

Ure siklus defektleri

Travmatik beyin hasarsi, pujilistik demans
Post radyasyon demansi

Bazi beyin timorleri, glioblastom gibi,
Prazitik kist veya beyin abseleri

hastaligi en 6nemli grubu olusturmaktadir. Bu grup iginde yer
alan diger hastaliklar ise fokal dejenerasyonlar, frontotem-
poral lobar dejenerasyon (FTD) davranigsal alt tip, primer
progresif afazi, semantik demans, posterior kortikal atrofiler,
posterior kortikal atrofiler, primer progresif vizuospasyal bo-
zukluk, primer progresif apraksi olarak siralanabilir.

Serebral kortikal etkilenmeye ek olarak bazal ganglion-
lar veye diger subkortikal yapilarin da etkilendigi demans
tipleri ayirici tani ve tedavi yaklagimi bakimindan daha
kompleks olan durumlardir. Bu hastaliklar Tablo 1'de gos-
terilmektedir.

Sekonder demans grubu demanslar icinde tedavi edi-
lebilir 6zellikler tasimast nedeniyle ¢ok énemli bir gruptur.
Primerin nedenin 6nlenmesi veya giderilmesi ile demans
tablosunun 6nlenebildigi veya giderilebildigi bu durumlar
ayirict tanida titizlikle gézden gecirilmelidir. Bu hastalik veya
bozukluklar ya serebral parankimi dogrudan etkilemekte ya
da intrakranial icerigi degistirerek, beyin yapilarinda itilme,
cekilmelerle etkili olmaktadir. Bu gruptan vaskiler demans
demansin ikinci yaygin formudur ve siklikla da miks deman-
sa neden olacak sekilde AH ile birlikte bulunabilir (14,15).
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Tablo 3. Beyni Etkileyen Sistemik Hastalik Ve Durumlar.

Hastalik veya durumlar

Vitamin B12, B1, folat eksikligi

Metabolik
"e é o Kardiak, pulmoner, hepatik veya
niitrisyonel . .
renal yetmezlik, porfiri
Hipo-hiper troidizm, paratiroidzm,
Endokrin Cushinvg s.em?r‘omu, Adison
hastaligi, instilinoma, uzamis
hipoglisemi
ilaglar, kronik alkolizm, agir
Toksik metaller veya organik maddeler,

karbon monoksit, diyaliz demansi

SLE, vaskiilitlerle birlikte diger

Sistemik immiin kollajen doku hastaliklari,

1
tarac1 L veva Hashimoto ansefalopatisi,
inflamatuar Behcet hastalidi, sarkoidoz
hastaliklar ¢ 3 ’

paraneoplastik limbik ansefalitler

Tablo 4. Demansda Sendromik Klasifikasyon (9).

Hafif kognitif bozukluk
Alzheimer hast

Lewy cisimcikli demans
Parkinson hastaligi demansi
Parkinson plus sendromlar

Norodejeneratif

Mikst demanslar

Vaskiiler demans

Depresyon

flaca bagl

Metabolik dengesizlik

Vit B12 eksikligi

Tiroid hastaliklar

Kronik hastaliklar ( renal
yetmezlik, hepatik yetmezlik,
malignite)

Gastrointestinal hastaliklar
Whipple hastaligt

Vitamin E eksikligi
Pellagra

Yapisal beyin lezyonlari
Tumor

Subdural hematom
Normal basinglt hidrosefali
Enfeksiy6z

Norosifiliz

HIV/AIDS

Geri déndurtilebilir
sendromlar

Demansin sekonder formlarindan direkt olarak beyin
parankimini etkileyenler Tablo 2’de gérilmektedir.

Intrakranial icerigi degistiren ve beyin yapilarinda dis-
torsiyona neden olan hastaliklar demans sinflamasinda er-
ken bulgu veren ve genellikle de primer nedenin tedavisi ile
gerileyen demans sendromlaridir. Bu grupta degerlendirilen
hastaliklar normal basingli veya obstriiktif hidrosefali, sub-
dural veya intraparankimal hemorajiler, primer veya metas-
tatik beyin timoérleridir.

Sekonder demans siniflamasinda diger bir genis grup
ise beyni etkileyen sistemik hastalik ve durumlardir. Bunlar
demans ile birlikte ortaya ¢ikabilecegi gibi, seyirleri sirasinda
demans tablosu olusabilir. Ozellikle insilin rezistansina bagl
durumlarin demans ile iligkisi arastirilmaktadir. Bunlar;Tip
2 DM/bozulmus glukoz toleransi , obezite ve/veya santral
adipozite, dislipidemi, inflamasyon, hipertansiyon, iskemi,
kardiyovaskiiler hastaliklar (16).

Beyni etkileyen sistemik hastalik ve durumlar Tablo
3’de goriilmektedir.

Demanslarin sendromik Kklasifikasyonu da daha ¢ok,
hastaligin tedavi ile geri déndtrilebilme ve primer, sekon-
der, miks olma durumlarina gére yapilmaktadir (Tablo 4)

Demans siniflamalart mikst gruplarin ortaya ¢ikmast ile
biraz daha kompleks olmaya baslamistir. Ornegin vaskiiler
demansin siniflamalardaki yeri mekanizma ortaya ¢iktikca
degisiklik gostermistir (17). Bunun da 6tesinde her hasta bu
siniflamalarda ayrica deg@erlendirilmeli ve muhtemel etyolo-
jik faktorleri ve semptomlar yoniinden en uygun grup iginde,
multipl etyolojik faktér varliginda ise multidisipliner olarak
ele alinmaldur.
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