Istanbul Tip Dergisi 2005:2;35-36

Progressif Supraniikleer Palsi

Dr. Filiz MANGA (1), Dr. Emine TASKIRAN (2), Dr. Himmet DERECI (3), Dr. Aysel TEKESiN «@),

Dr. Orhan YAGIZ (5)

OZET

Nadir rastlanan, orta yagslarda gériilen, progresif noron ydamiyla gi-
den aksiyel baskin bir akinetik-rijid bozukluktur. Erkeklerde daha sik-
air. Beyin sapi, bazal ganglion ve serebeniumu etkiler Vertikal bakis pa-
ralizisi (ozellikle asagr bakis felci seklinde) mevcuttur. Prognoz yavag-
ca kotiilesir. ileri donemde horizontal bakis felci, konusma giicliigii,
denge bozuklugu, yutma giicligii gelisebilir. Oliim genellikle yutma
giicliigiine bagh geligen aspirasyon pnomonisi sonucu meydana gelir.
Progresyonu énlenemeyen bir hastaliknir. Tedavi ile semptomlar kis-
men rahatlayabilir.

Anahtar Kelimeler: Beyin sap1, serebentum, bazal ganglion, parkinson
hastaligi

SUMMARY

Progressive Supranuclear Palsy

Progressive supranuclear palsy is a rare disease which is a disease of
middle destroys nevre ceus in the parts of the brain of the acinetic rigid
disease. Men develop more often than women do. Progressive supraniic-
lear palsy affects the brain stern, the basal ganglia and the cerebenum.
Verticallook paralyze ( especially look down paralyze ) exists. Prognosis
gets worse slowly. In the future period horizontal look paralyze, slurred
speech, difficulty swallowing, awkward walking. Aspiration pneumonia
which develops because of swauowing difficulty cause that. Progression
is an unstopable disease. With teatment symptomps partly deerease.
Key Words: The brain stern, the basal gangha , the cerebellum, par-
kinson’ s disease.

Progresif supraniikleer palsi ( PSP ) orta yas hastali-
g1dir. Semptomlar genellikle 60 yas civarinda baglar. Na-
diren 45 yagindan 6nce ya da 75 yasindan sonra baglar.
Serebellum, bazal ganglionlar, beyin sapi etkilenir. Buna
bagli provoke olmayan sik diismeler, spastisite ve tremor
olusur. Beyin sapt tutulumu sonucu kan basinci, solu-
num, kalp hizt gibi yasamsal fonksiyonlarda degisiklik-
ler olur (2). Genellikle asag1 bakis felci sik goriiliir, has-
talik progrese olunca horizontal bakis felcide eklenebilir.
Goz bulgularimn yant sira idrar ve digk: inkontinansi, or-
tostatik hipotansiyon gibi otonom tutulum bulgularinin
beklenmemesi diger parkinsonizm sendromlarindan
ayrrmaya yardim eder (1).

Olgu Sunumu

Olgu 1: 57 yasinda erkek hasta yiiriime ve konusma
giicliigii, gozlerini hareket ettiremerne gikayetleri ile ser-
visimize kabul edildi.
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Hastanin 6zge¢misinde 6zellik yoktu. Soygecmisin-
de anne ve babasinda serebrovaskiiler hastalik vardi. Al-
kol ve sigara kullanim1 yoktu.

Arteryel tansiyonu: 140/90 mmHg alindi. Nabiz:
84/dakika ritmik, solunum sayis1: 16/dakika idi.

Hastanin norolojik muayenesinde suur acik, koope-
rasyon tamdi. Kisi, yer, zaman oryantasyonu tamdu. ileri
derecede dizartrisi vardi. Ense sertligi tam degerlendiri-
lemedi (servikal artroz sebebiyle ense hareketleri olduk-
ca kisitliydi).

Kranyal alanda g6z hareketleri bilateral horizontal ve
vertikal yonde kisitliydi.

Nistagmus yoktu. Hastann tetraparezisi vardi. Kas gii-
cii 4 ekstremitede de 4/5 diizeyinde idi. Taban cildi reflek-
si bilateral fleksordii. Tonus bilateral artmigti. Disli ¢ark
belirtisi vardi. Derin tendon refleksleri bilateral artmisti.
Serebellar testler bilateral becerikli idi. Duyu muayenesi
normaldi. Idrar ve digk: inkontinansi vardi. (1 yildir)

Hastanin rutin biyokimyasinda trigliserid yiiksekligi
(179mg/dl) disinda 6zellik yoktu.

Hastanin yapilan kranyal manyetik rezonansinda
(MR) santral ve periferik beyin omurilik sivisi (BOS)
mesafesinde serebral-serebellar atrofi ile uyumlu genis-
leme saptanda.
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Hasta levodopa 125 mg 3x1, selejilin 2x1, kabergolin
Img 1x1 baslanarak servisimizde 1 hafta siireyle takip
edildi. Bu siire i¢inde kliniginde diizelme goriilmedi.

Olgu 2: 70 yasinda bayan hasta, konugmada yavagla-
ma, yliriyerneme, gozlerini hareket ettirememe sikayet-
leri ile servisimize kabul edildi. Hastanin 6zge¢misinde
ve soygecmisinde 6zellik yoktu. Alkol ve sigara kullani-
m yoktu. Arteryel tansiyonu : 170/90 mmHg alindi. Na-
biz: 72/dakika, solunum sayisi: 18/dakika idi. Hastanin
norolojik muayenesinde suuru agik, kooperasyonu tam-
di. Yer, zaman ve kisi oryantasyonu tamdi. Konusmasi
yavas ve monotondu. Ense hareketleri kisitliydi. G6z ha-
reketleri asafi, yukari ve horizontal bakista kisitliyds.
Nistagmus yoktu. Kas giicii iist ekstremitelerde 4/5-4/5 ,
alt ekstremitelerde 3/5-3/5 idi. Taban cildi refleksi bila-
teral fleksordii. One ve sola ataksik yiiriiyordu. Tonus bi-
lateral artmigti. Digli ¢ark belirtisi vardi Derin tendon
refleksleri bilateral artmisti. Pareziden dolay: serebellar
testler degerlendirilemedi. Sfinkter kusuru yoktu. Agla-
ma ve giilme nobetleri seklinde psédobulber bulgulari
vard.

Hastanin hemograminda makrositik anemisi ve trom-
bositozu vardi.

Biyokimya degerleri normal sinirlardaydi. B12 ve fo-
lik asid diizeyi normaldi.

Kranyal MR’1nda serebral ve serebellar sulkus derin-
liklerinde minimal artig, sol parietal derin ak madde ige-
risinde iskemik gliotik degisiklikle uyumlu olabilecek
nonspesifik fokal flair sinyalleri saptandi. Elektroensefa-
lografisinde (EEG) yaygin dizorganizasyon saptandi.
Minimental test puam 12’ydi.

Hastaya yatiginda piribedil 50 mg 1x1 baglandi. Ta-
kip edildigi siirede klinik diizelme saglanmadi.

TARTISMA

PSP’de karakteristik vizyon problemlerinden 6nce 5
yil igcinde semptomlar ortaya ¢ikar. Fasiyal kaslarda gii¢-
stizliik geligebilir. Konugma ve yutma zorlagir. Hastalik
Alzheimer tipi demans ya da diger demans tipleri ile ka-
rigabilir. PSP’de bazal ganglionlarda dopamin ve homo-
vanilik asit diizeyleri diigebilir. (2) Bu nedenle 2. olgu-
muzda da oldugu gibi abartili emosyonel tepkiler (pso-
dobulber bulgular), anksiyete, depresyon, ajitasyon geli-
sebilir.

PSP klinigi nedeniyle Parkinson hastaligi (PH) ile
kansabilir. PH’nda donuk, maske yiiz vardir. PSP’ de
hasta surat1 buruguk gibidir, gozlerini fazla hareket etti-
remez. PSP’de istirahatte tremor durdurulamaz. PH’nda
postiir egiktir, PSP’de diktir. Her iki hastalikta da konug-
ma yavaslar fakat PSP’de 1. olgumuzda oldugu gibi ko-
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nugma daha irregiilerdir, daha fazla geveleme vardir (2).

Multipl inme gegirenlerde yada hidrosefali gibi anor-
mal akim akiimiilasyonunda PSP’ye benzer klinik bulgu-
lar olusabilir. ilerleyen vakalarda Manyetik Rezonans
Imaging (MRI)’de beyin sapinda “mouse ears-fare ku-
laklar” goriiniimii tariflenir (2). Her ne kadar PSP tanisi
klinik olarak konuyorsa da kranyal MR ve bilgisayarh
tomografi ozellikle orta beyinde serebral atrofiyi géste-
rebilir.

PSP’ de ilaglar semptomlar1 hafifletebilir, fakat ge-
nelde umulani vermez.

Dopamin agonistleri, triheksifenidil gibi antikoliner-
jikler, amitriptilin gibi trisiklikler bazi hastalarda konus-
ma ve yiirlimede kismi diizelme saglayabilir.(2) Konus-
ma terapi si PSP’ de yardimci olabilir (3).

PSP’ de klinik yavas yavas ilerler. Yaklasik 7 y1l son-
ra denge problemleri baglar. Hasta immobilize olur. Yut-
ma giicliigii genellikle on yil icinde olugur. Hasta nazo-
gastrik sondaya ihtiya¢ duyabilir (3). PSP’nin kendisi
oliime yol agmaz. Yutma giicliigii nedeniyle olusan aspi-
rasyon pnomonisi sik olarak dliime yol agabilir (2).

Her iki olgumuzda da semptomlar yiiriime bozuklugu
ile baglamig ve 1.olgunun 3, 2. olgunun 2 yil iginde kli-
nigi progresyon gostermigtir. 1. olgu, 2. yilinda yatalak
hale gelmistir. Cesitli dopamin agonistleri kullanilmasi-
na ragmen klinik diizelme saglanamamistir. 2. olgu, son
bir yildir yiiriyememeye, tekrar eden anlamsiz aglama
ve giilme ataklan ge¢irmeye baglamigtir (2).

Sonug olarak her iki olgumuz da literatiirle uyumlu
olarak semptomlarin baglangicindan itibaren progresyon
gOstermistir, tedaviye yamt alinamamistir ve sonugta
hastalar immobil hale gelmisgtir.
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