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Ozet

Progresif suprantkleer palsi (PSP) oftalmopleji, psédobulber paralizi, bradikinezi ve rijidite gibi parkinsoniyen semptomlarin
yaninda, davranissal ve bilissel bulgularinda eslik ettigi bir hastaliktir. PSP diger hareket bozukluklari karisabilmekte ve
siklikla yanlis tani almaktadir. 61 yasinda parkinsonizm sikayetleri olmasina ragmen vertigo tanisi alan ve 63 yasinda
idiyopatik parkinson hastaligi tanisi almis iki adet erkek PSP olgusu sunuldu. Parkinsonizm bulgulari gdsteren hastalarda
PSP acisindan ozellikle erken diisme, simetrik bulgular, kognitif bozulma varligina dikkat edilmeli ve verilen tedaviye
klinik cevap gozlenmelidir. Bu yazida klinisyenlerin PSP olgularina farkindaligini arttirmayr amagladik.

Anahtar Kelimeler = Progresif suprantkleer palsi, parkinsonizm, penguen goriinimu
Abstract

Progressive supranuclear palsy (PSP) is an illnes including ophthalmoplegia, pseudobulber paralysis, parkinsonism
symptoms like bradykinesia and rigidity. Furthermore behavioral and cognitive symptoms may accompany to the clinical
symptoms of PSP. Discriminate diagnosis of PSP from other ilnesses including parkinsonism symptoms could be difficult.
We presented two PSP cases ; first 61 years old man had wrong diagnosis vertigo and 63 years old man had wrong
diagnosis idiopatic parkinsonism. Clinicans could be carefull parkinsonism symptoms like early drop, cognitive disorders,
symmetrical symptoms to detect diagnosis of PSP. Furthermore They could evaluate the treatment efficacity. We aimed
that clinicans must be aware about the diagnosis of PSP.
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Girig

Progresif supranikleer palsi (PSP) oftalmopleji, psédobulber
paralizi, bradikinezi ve rijidite gibi parkinsoniyen semptomla-
rin yaninda, davranissal ve bilissel bulgularinda eslik ettigi bir
hastaliktir'.

PSP’ de patolojinin pallidum, subtalamik nikleus, red nikle-
usu, substansiya nigra, pontin tegmentum, striatum, okulo-
motor nikleusta, medullada ve dentat niikleusta tau proteini
ve norofil iplikgiklerin birikimi ile iliskili oldugu bilinmektedir2.
Hastaligin baslangig yasi siklikla 60-65 arasidir ve sikligi cinsi-
yetler arasinda farklilik géstermez3. PSP hakkinda yeterli bilgi
birikimi olmasina ragmen, dogru ve guvenilir tani igin herhan-
gi bir biyolojik belirteg yoktur, dogru tani igin klinik veriler hala
cok dnemlidir. Semptomlarin baslangicindan tani konulana
kadar gegen ortalama sire 3,6 - 4,9 yildir. Tani National Ins-
titute of Neurological Disorders and Stroke and Society for
Progressive Supranuclear Palsy (NINDS-SPSP) tani kriterlerine
go6re konulur ve olasi, muhtemel, kesin PSP olarak Ggce ayrilir®.
Hastalar yillarca yanlis teshis ile takip edilebilirler®. Hastalar
parkinson hastaligi, denge-yiriime bozuklugu, serebrovaski-
ler hastalik ve depresyon gibi yanlis tanilar almaktadir2. Bizde
vertigo ve parkinson tanilari almis iki PSP olgusunu klinik 6zel-
likleri ile paylasmayr amacladik.

Olgu-1

61 yasinda erkek hasta. 1 yildir yirime bozuklugu ve bazen
dusmelerin olmasi nedeniye anti-vertigindz ilaglar kullandig
ve son alti ay icinde yersiz gllmeleri ve aglamalari oldugu 6g-
renildi. Yapilan noérolojik muayenesinde bradimimi, vertikal
sakkadlarda yavaslama tespit edildi. Hipofonik konusma, ha-
fif aksiyel rijidite, bilateral bradikinezi ve retrokollis mevcuttu.
Postural instabilite tespit edilen hastanin, serebellar testleri
normaldi ve tremor gézlenmedi. Laboratuvar testleri (Tiroid
fonksiyon testleri, vitamin B12, karaciger ve bobrek fonksi-
yonlari ) normaldi. Standart Minimental Test yapildi: 24/30
puan aldi. Kraniyal MRG’ sinde orta beyin- mesensefalon at-
rofisi gorildi (Resim-1a). Saqital kesitte penguen gérinimu
izlendi (Resim-1b). Hastaya amantadin 3x1 baslandi, ndrolo-
jik muayenesinde degisiklik gdzlenmeyen hastanin kendisini
daha iyi hissetmesi Uzerine tedaviye devam ediliyor.
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Resim-1: a Sagital kesit MRG: Orta beyin atrofisi (penguen goériinimu).
b Aksiyel kesit MRG: Mezensefalon atrofisi.

Resim - 2: a Sagital kesit MRG: Orta beyin atrofisi (penguen gérinimu)
b Aksiyel kesit MRG: Mezensefalon atrofisi

Olgu-2

63 yasinda erkek hasta yaklasik 4 yildir konusmasinda bozul-
ma, ylrimesinde bozulma, hareketlerde yavaslamayla bas-
layan sikayetlerine son zamanlarda agiz etrafinda, genede
istemsiz hareketler eklenmesi Uzerine degerlendirildi. Yakla-
sik 1 yildir Parkinson tanisiyla 24mgl/gin Ropinirol, Tmglgiin
Rasajilin ve 800 mglgiin levodopa baslanmisti. Baslangicta
tedaviden fayda gordigu fakat zamanla sikayetlerin ilerledigi
ogrenildi. Norolojik maueyenesi; bradimimi, oromandibuler
diskinezi, hipofoni, bilateral bradikinezi, belirgin aksiyel riji-
dite, bilateral ekstremite rijiditesi, postural tremor mevcuttu.
Laboratuvar testleri normal tespit edildi. Standart Mini Mental
Test puani 28/30. Kranyal MRG’ de orta beyin ve mezensefa-
lon atrofi haricinde patoloji izlenmedi (Resim-2a,b). Yaklasik
10 ay dnce levodopa 200mg/gun ile baslandigi ve glnlik 800
mg’ a kadar gikarildigi 6grenildi. 6 aydir 800 mg/gun kullandi-
gl ve 2 aydir agiz etrafinda istemsiz hareketlerin ortaya ciktig
dgrenildi. Hastaya PSP-Parkinsonizm dusinlldd. Ropinirol ve
Rasajilin kesildi. Levodopa 200 mgl/gline dustlda. Klinikte be-
lirgin kdtllesme gortlmedi. Diskinezisi dizelen hasta levodo-
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pa 200 mglgin ile takip ediliyor.

Resim-3: idiyopatik Parkinson hastaligi tanisiyla takipli bir hastanin sagital

(a) ve aksiyel (b) kesit normal Kranyal MRG' leri

Tartisma

PSP patolojik streci ve klinik prezentasyonu hakkinda yeterli
bilgi olmasina ragmen tani icin gecerli bir biyobelirteg yoktur,
tanida klinik bulgular ve nérogdriintileme cok énemlidir. Has-
talik sdresi uzadikca klinik belirginlik artmakta ve hastalar ilk
basvurularinda siklikla yanlis tanilar almaktadir. Bir calismada
hastalarin %30’ una Parkinson hastaligi, %20 sine denge bo-
zuklugu, %10'una serebrovaskuler hastalik ve %7 sine dep-
resyon yanlis tanilari konuldugu bildirilmistir?3.

Richardson’s sendromunda hastalar siklikla yalpalayarak yuru-
me ve geriye dogru dismeyle presente olurlar. Hastalik bas-
langicindan sonraki iki yil icinde ¢cogu hastada kisilik degisik-
likleri ve kognitif yavaslama gorullr'3. Bircok hastada klinige
bleofarit, konjuktivit veya konverjans kusuru gibi non-spesifik
okuler semptomlar eslik eder. Yine istemsiz g6z kapadi ka-
patma gibi spontan gdz kapagdi hareketleri ve spontan goz
aclp kapama hizindaki yavaslama sik gorilmektedir®. Supra-
nukleer goz zaafi genellikle geg gelisir fakat vertikal sakkad-
lardaki yavaslama erken ddénemde ortaya ¢ikmaktadir®s. PSP’
li hastalarin karakteristik saskin, endiseli gérintmune frontal
kaslarin asiri aktivitesi neden olmaktadir®. Hastaligin progres-
yonu ile belirginlesen mental ve motor fonksiyon bozulmalari
tanidan sonraki 3-4 yil icinde gunlUk aktivitelerde baskasina
bagimliiga neden olur?3. Bircok calismada ortalama sag kalimi
sliresi 5-8 yil olarak bildirilmistir24>.

ilk olgumuz yiirime gucligu, dykisinde yersiz aglama ve giil-
me gibi davranissal semptomlarin ve diismelerin olmasi, bradi-
mimi, hipofoni, vertikal sakkadlarda yavaslama, aksiyel rijidite,
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bilateral bradikinezi, retrokollis, postural instabilite ve hafif
kognitif bozukluk olmasindan dolayr Richardson sendromu
disunduk. Olgumuzun Kranyal MRG' sinde gérilen penguen
goranidma tanimizi destekliyordu (Resim 1a).

Richardson sendromuna ek olarak PSP-Parkinsonizm (PSP-P)
gibi alt tipi vardir3,4 . PSP’ de istirahat tremorunun, normal
gdz hareketlerinin ve fokal demansla birlikte levo-dopaya
olumlu yanit veren hastalar vardir. Bu hastalarda erken dé-
nemde parkinsonizm bulgulari ortaya ¢ikar. Yine hastalarda
ylrime ve konusma bozuklugu ile aksiyel rijidite erken dén-
mede gorulurken, ekstremitelerde rijidite klasik forma gore
daha belirgindir. PSP’ de tremor dislama kriteri olabilecegi
bazi calismalarda bildirilmisken>’, PSP-P de sicrayici postural
tremor ve hatta istirahat tremorunun yaygin oldugu gosteren
calismalar vardir>6, PSP-P hastalarinda levo-dopa tedavisine
karsi orta veya iyi yanit alinmasina ragmen?® tedaviyi takip eden
birkag yilda genellikle sekonder yanitsizlik goraltr?. PSP-P" de
taniya gotlrecek erken bulgular idiyopatik Parkinson hastaligi-
na (PH) gore aksiyel semptomlarin daha belirgin olmasi, daha
hizli ilerlemesi ve levo-dopa yanitin PH dan daha az olmasidir.
Hayatta kalim stiresi PSP den fazladir®®. ikinci olgumuzda bra-
dimimi, hipofoni, bilateral bradikinezi, belirginaksiyel rijidite-
nin, bilateral ekstremite rijiditesinin, postural tremorvarliginin
yaninda, gdz hareketleri normal olmasi, levo-dopaya kismi
yanitin olmasi ve kranyal MRG de orta beyin atrofisi harcinde
belirgin patoloji olmamasi Uzerine PSP-P varyanti distnduk.

PSP tedavisinde bircok ilag denenmis fakat yeterli sonug alina-
mamistir. Bir calismada 12 hastanin tedavisinde Levo-dopa,
dopamin agonistleri, amantadin, trisklik antidepresanlar, an-
tikolinerjik ajanlar ve selektif serotonin geri alim inhibitorle-
ri blyUk o6luctde etkisiz oldugu ve sik yan etkiler gozlendigi
bildirilmis. Fakat amantidine ve amitiriptilinin bazi hastalarda
faydali olabilecegini bildiren calismalarda vardir®. Patofizyolo-
jik stire¢ aydinlatilinca tedavide yeni ajanlarin ortaya ¢ikmasi ve
fonksiyonelligi arttirici tedavilerin gelistirilmesi muhtemeldir.

Biz ilk olgumuzda amantadin kullandik, klinikte net bir etki
gormedik, ikinci olgumuzda levodopa ile kismi etki gordik.
Mevcut dopaminerjik tedavilerin PSP hastalarinda idiyopatik
Parkinson hastaligindaki gibi etkili olmadigi bilinmektedir.
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NINDS-SPSP'nin belirledigi kriterler icinde Kranyal MRG yer
almasada, literatirde Kranyal MRG' de PSP’ ye ait spesifik
bulgular bildirilmistir. MRG" de belirgin orta beyin atrofisi ile
birlikte “penguen” gdrinimid PSP'yi diger hareket bozukluk-
larindan ayirt ettigi bildirilmistir'®. Bu hastalarda mezensefalon
atrofisine bagl ortaya ¢ikan goriinim tipik iken, Parkinson
hastalarinda mezensefalon atrofisi yoktur (Resim-3). MR sa-
gittal kesitlerinde mezensefalon kusun basina, pons gévdesi-
ne benzetilmekte basin gdvdeye godre kigik olmasi pengu-
en gorinUmu olarak isimlendirilmektedir ve PSP'li hastalarda
goraldr. Literatrde bu bulgunun goésterilmesinin tani igin ¢ok
onemli oldugu belirtilmektedir'®. Her iki olgumuzda da orta
beyin atrofisi gortlmekteydi (Resim1a-2a).

PSP diger hareket bozukluklari karisabilmekte ve siklikla yan-
Iis tani almaktadir. Sundugumuz ilk olgu vertigo, ikinci olgu-
da Parkinson hastaligi tanisi almisti. Parkinsoniyen bulgularin
daha dikkatli degerlendirilmesi gerektigini distiniiyoruz. Ozel-
likle erken disme, simetrik bulgular, kognitif bozulma varligi-
na dikkat edilmeli ve verilen tedaviye klinik cevap gdzlenme-
lidir. Bu sebeple yanlis tani almis iki PSP olgusunu paylasmayi
amacladik.
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