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Progresif supraniikleer palsi alt tipi olarak kortikobazal
sendrom: Iki olgu sunumu

Corticobasal syndrome as a subtype of progressive supranuclear palsy:
Two case reports
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oz

Bu olgu sunumunda progresif supraniikleer palsi (PSP) varyanti olan PSP-kortikobazal sendromu (KBS) tanisi
konan 57 ve 56 yasindaki iki kadin hasta bildirildi. YUrlyls ve dengede giderek artan bozulma ile erken dénemde
sik diismeler tzerine PSP disinuldld. Nérolojik muayenede asimetrik ekstrapiramidal bulgular, postiral instabilite,
vertikal bakis kisithhgi, apraksi, yabanci kol fenomeni ve kortikal duyu kaybi saptandi. Beyin manyetik rezonans
gorintilemede belirgin asimetrik kortikal atrofiye eslik eden mezensefalon atrofisi izlendi. Klinik ve radyolojik
bulgular PSP-KBS'yi destekledi. Bu olgu sunumu, bu nadir PSP varyantinin taninmasinda ayrintili ndrolojik
degerlendirme ve nérogdrintilemenin dnemini vurgulamaktadir.

Anahtar sézcukler: Kortikobazal dejenerasyon, parkinsoniyen bozukluklar; progresif supraniikleer palsi; PSP-KBS.

ABSTRACT

In this case report, we reported two female patients, aged 57 and 56 years, diagnosed with progressive
supranuclear palsy (PSP)-corticobasal syndrome (CBS), a variant of PSP. Progressive gait and balance
impairment with early, frequent falls prompted suspicion of PSP. Neurological examination revealed asymmetric
extrapyramidal signs, postural instability, vertical gaze palsy, apraxia, an alien limb phenomenon, and cortical
sensory loss. Brain magnetic resonance imaging showed marked asymmetric cortical atrophy accompanied by
mesencephalic atrophy. The clinical and radiological findings supported PSP-CBS. This case report underscores
the importance of detailed neurological assessment and neuroimaging for recognizing this rare PSP variant.

Keywords: Corticobasal degeneration, parkinsonian disorders, progressive supranuclear palsy, PSP-CBS.

Progresif supraniikleer palsi (PSP), kortikal norodejeneratif hastaliktir.! Klinik olarak
ve subkortikal yapilarda hiperfosforile okiilomotor bozukluk, parkinsonizm, postiiral
4R tau birikimi ile iligkili nadir bir instabilite, erken diismeler, motor ve biligsel
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disfonksiyon ile karakterizedir.”’ Progresif
supraniikleer palsinin farkli fenotipleri

tanimlanmistir:  Richardson  sendromu
(PSP-RS), postiiral instabilite (PSP-PI),
okiilomotor disfonksiyon (PSP-OM),

parkinsonizm (PSP-P), yiirime donmasi
(PSP-PGF), kortikobazal sendrom (PSP-KBS),
frontal varyant (PSP-F) ve konusma/dil
bozuklugu (PSP-SL).’! Norogoriintiilemede
en tipik bulgu mezensefalon atrofisi olup
degisken derecelerde kortikal atrofi eslik
eder; FDG-PET’te frontal hipometabolizma
taniy1 destekler.”! Kesin tani, post-mortem
noropatolojik inceleme ile konur.”! Progresif
supraniikleer palsi-kortikobazal sendrom tiim
PSP olgularinin yalnizca %4’iinii olusturur
ve asimetrik parkinsonizm, apraksi, alien
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limb fenomeni, kortikal duyu kayb1 6ne ¢ikan
ozelliklerdir, kortikobazal dejenerasyona
benzerligi nedeniyle ayirict tani zordur.>®
Tedavi secenekleri semptomatik olup tanida
ayrintili klinik degerlendirme kritik Snem
tasir.

OLGU SUNUMU

Olgu I- Sag el baskin, 57 yasinda kadin
hasta yaklasik bir yildir dengesizlik ve
geriye dogru sik diismeler, son iki aydir
konugmalarinda belirgin anlagilmazlik ile
bagvurdu. Sag elini kullanmama, giyinme
ve yemek hazirlama gibi beceri gerektiren
islevleri yapamama nedeniyle giinliilk yasam
aktivitelerinde belirgin bagimlilik gelismisti.
Oz gecmis/soy gecmisinde ozellik, diizenli

Sekil 1. (a-c) T1 ve T2 aksiyel sekanslarda asimetrik frontal-parietal lob atrofisi izlenmektedir
ve (d) T2 aksiyel sekansinda tesadiifen saptanan “Hot Cross Bun” bulgusu
goriilmektedir. (Olgu 1).
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PSP-KBS olgu sunumu

ilag, sigara/alkol kullanimi yoktu. Vital
bulgular normaldi. Noérolojik muayenesinde;
vertikal bakislarda, yukari bakis daha
belirgin olmak iizere kisitlilik, konugsma
apraksisi ve akicilikta bozulma, bradimimi,
bas-boyunda hafif/orta aksiyel rijidite, sag
elde distonik durus ve {ist ekstremitede
fonksiyonel kayba yol acan sakarlik vardi. Sag
tist ekstremitesinde belirgin rijidite ve sag kol
sallanmasinda azalma, kisa adimli temkinli
ylriiyiis, postiiral instabilite ve aksiyel
rijidite mevcuttu. Kortikal duyu bozuklugu
(astereognozi, agrafestezi, abarognozi), sagda
ideomotor apraksi ve yabanci el fenomeni
goriildii. Derin tendon refleks (DTR)’leri

dort ekstremitede hiperaktifti. Noropsikolojik
degerlendirmesinde; COST (Cognitive State
Test): 14/30 (oryantasyon 2/4, dikkat 2/5, bellek
0/3, soyutlama 0/2, akicilik 0/1, retrograd
1/3, gorsel-mekansal 0/1). TULIA apraksi
testi: 9/48, ideomotor apraksi skorlamasi:
20/100 (norm altinda) idi. Laboratuvar testleri
normaldi. Beyin MRG: sol frontoparietal
kortikal atrofi ve mezensefalon atrofisi; pons
tegmentumu, siiperior/orta/inferior serebellar
pedinkiiller ve bulbus diizeyinde eslik eden
atrofi goriildii (Sekil 1). Levodopa/benserazid
250 mg/giin ile baglandi; denge-yiiriiyiis basta
olmak tlizere sag el apraksisi ve rijiditede hafif
diizelme izlendi, rehabilitasyon programina

Sekil 2. (a-¢) T1 ve T2 sekanslarda sol baskin inferior parietal lobda asimetrik kortikal

atrofi, T2 sekanslarda sinyal hiperintensitesi, sulkuslarda genisleme ve Silvian fissiir
bolgesinde belirgin atrofi goriilmektedir. (d) Tuberomamiller traktusta incelme
izlenmekte olup mezensefalon hacmi ve capi normaldir. (Olgu 2).
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yonlendirildi. Klinik olarak (6zellikle
asimetri, vertikal bakis kisitlilig1, kortikal
duyu kaybi, ideomotor apraksi, yabanci el
fenomeni, postiiral instabilite) ve goriintiileme
bulgular1 ile PSP-KBS tanis1 kondu. Hastadan
sunum ve yayin amaclt yazili aydinlatilmig
onam alinmigtir.

Olgu 2- Sag el baskin, 56 yasinda kadin
hasta alt1 y1ldir dengesizlik ve geriye dogru sik
diismeler, yiiriimede zorlanma ile basvurdu.
Oz gecmiste histerektomi vardi; soy ge¢miste
ozellik yoktu, sigara/alkol kullanmiyordu.
Kullanmakta oldugu 400 mg/giin levodopa ile
baglangigta sikayetlerinde yanit olup, son bir
yildir yanit elde edemiyordu. Vital bulgular
normaldi. Norolojik muayenesinde, iki tarafli
vertikal bakis kisitliligi ve hipometrik
sakkadlar, hipofoni, konusma apraksisi ve
akicilikta bozulma, bradimimi mevcuttu.
Bag-boyunda ileri aksiyel rijidite, sag elde
distonik postiir, sag iist ekstremite ve aksiyel
rijidite ve sag istte bradikinezi ile istirahat
tremoru vardi. Sag kol sallanmasinda belirgin
azalma vardi. Desteksiz ayakta duramiyordu,
ileri postiiral instabilite ve sagda ideomotor
apraksi,  kortikal duyu  bozuklugu
(astereognozi, agrafestezi, abarognozi) ve
yabanct el fenomeni goriildii. Derin tendon
refleksleri dort ekstremitede hiperaktifti.
Noropsikolojik degerlendirmesinde; COST:
14/30 (oryantasyon 2/4, dikkat 2/5, bellek
0/3, soyutlama 0/2, akicilik 0/1, retrograd
1/3, gorsel-mekansal 0/1). TULIA apraksi
testi: 12/48. MMSE: 21/30 (oryantasyon
7/10, kayit 2/3, dikkat 4/5, bellek 1/3,
gorsel-mekansal 0/1). Ideomotor apraksi
degerlendirmesi: norm degerin altindaydai.
Laboratuvar testleri normaldi. Beyin
MRG’de sol frontoparietal kortikal atrofi
ve mezensefalon atrofisi; siiperior, orta ve
inferior serebellar pedinkiillerde belirgindi
(Sekil 2). Semptomatik yanit alinmamasi
tizerine levodopa kesildi; rehabilitasyon
programina  yonlendirildi.  Asimetrik
ekstrapiramidal bulgular, vertikal bakis
kisitliligi, kortikal duyu kaybi, ideomotor
apraksi, yabanci el fenomeni, belirgin postiiral
instabilite ve MRG’de mezensefalon/kortikal
atrofi birlikteligi ile PSP-KBS tanisi
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desteklendi. Hastadan sunum ve yayin amacli
yazil1 aydinlatilmig onam alinmigtir.

Progresif supraniikleer palsi-kortikobazal
sendrom klinik acidan PSP’nin ilgi
cekici formlardan biridir. Asimetrik
motor semptomlar, yabanci el fenomeni,
apraksi ve distoni gibi bulgular diger
norodejeneratif hastaliklardan ayirmada
anahtar ozelliklerdir.’’ Onceki ¢alismalarda
PSP-KBS’de PSP-RS’ye kiyasla hastalik
baslangic yasi acisindan anlamli bir
fark olmadigi, hastalik siiresinin daha
uzun ve Olim yasinin daha gec¢ oldugu
bildirilmigtir.>#

Olgularimizda denge ve yiiriime
bozuklugu, erken donemden itibaren
tekrarlayan ve provoke olmayan diismeler
on plandayd: ve vertikal bakisg paralizi,
ekstrapiramidal bulgularin varligi ile PSP
olarak siniflandirildi. Eslik eden kortikal duyu
kaybi, apraksi, yabanci el fenomeni KBS alt
tipini diisiindiirdii. Erken donem diismelerin
ve piramidal belirtilerin sikligr PSP-RS
(%71.4) ve PSP-KBS (%64.7) alt tiplerinde
daha yaygin bildirilmigtir, her ikisinde benzer
sekilde hastaligin baglangicindan itibaren ilk
yil igerisinde diismeler tipikti.?!

Olgularimizda da benzer olarak PSP-KBS
varyantinda frontal lob islev bozuklugu,
bilissel zayiflik ve yiiriiylis bozuklugu erken
dénemde ©6ne c¢ikmaktadir>5 Ilk olguda
apraksi hastaligin erken déneminde goriilmiis
olmasi nadir bir 6zellik olsa da PSP-KBS i¢in
hastalik siiresinde ilerleyen kortikal duyu
bozuklugu ve apraksi tipiktir.

Progresif supraniikleer palsi-KBS alt tipi
icin Tsuboi ve ark.'! singulat gyrus, frontal
korteks, motor korteks ve inferior parietal
korteks olmak tizere dort secilmis kortikal
bolgedeki tau yiikiini godstermislerdir.
Olgularimizdaki norogériintiileme bulgu-
larinin benzer ozellikleri PSP-KBS alt tipi
icin premotor korteks, posterior superior
frontal, parietal ve temporal lobda baskin
fokal gri cevher kaybi ve nispeten korunmusg
beyin sap1 gri cevherin olmasi dikkat ¢ekici ve
destekleyici 6nemdedir.>!
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Levodopa yaniti acisindan olumlu
deneyimler olmamasina karsin hastaligin
ozellikle ilk semptomlarindan dengesizlik
ve diigsmeler acisindan birinci olguda kismi
yanit elde ettik. Ikinci olguda gorece uzun
hastalik siiresi ve levodopaya yanitsizlik diger
caligmalarla benzerdi.*% Genellikle sadece
PSP-P varyantinda hastaligin ilk zamanlarinda
levodopa tedavisine yanit alinabilir ancak
tim PSP formlarinda dopaminerjik tedaviler
denenmelidir.

Sonug¢ olarak, cok nadir goriilen ve tani
zorlugu yasanan PSP-KBS varyantini klinik
ve radyolojik 6zellikleriyle (radyolojik yonden
sadece kortikobazal anormallik dikkat
cekiciydi) birlikte sunmak istedik.
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