Parkinson Hastaligi ve Hareket Bozukluklari Dergisi 2025;28(1):5-8 5

Olgu Sunumu / Case Report
doi: 10.5606/phhb.dergisi.2025.35

Serebellar ataksinin 6n planda oldugu
progresif supraniikleer palsi olgusu

A case of progressive supranuclear palsy with
predominant cerebellar ataxia
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oz

Progresif supranikleer palsi (PSP); parkinsonizm klinigi, postiiral instabilite, vertikal bakis kisithg ve bilissel
etkilenmenin baskin oldugu bir taupatidir. Klinik 6zelliklerine gére cesitli alt tipleri bulunur ve bunlardan biri
PSP-predominant serebellar ataksidir. Bu gruptaki hastalar éncelikli olarak serebellar ataksi ile basvurduklarindan
klinik agidan multisistem atrofisi-serebellar tip ve spinoserebellar ataksiler ile ayrimini yapmak énem tasir. Bu
olguda ataksi, vertikal bakis kisithligi ve bilissel etkilenim ile basvuran 56 yasinda kadin PSP-predominant
serebellar ataksi hastasi radyolojik gérintiler esliginde sunuldu ve ayrici tanilar tartigildi.

Anahtar Sézciikler: Multisistem atrofisi, progresif supraniikleer palsi, spinoserebellar ataksi.

ABSTRACT

Progressive supranuclear palsy (PSP) is a taupathy in which the clinical features of parkinsonism, postural
instability, vertical gaze limitation, and cognitive impairment predominate. There are various subtypes according to
clinical features, one of which is PSP-predominant cerebellar ataxia. Since patients in this group primarily present
with cerebellar ataxia, it is important to differentiate them clinically from multisystem atrophy-cerebellar type and
spinocerebellar ataxias. In this case report, a 56-year-old female patient with PSP-predominant cerebellar ataxia
presenting with ataxia, vertical gaze limitation, and cognitive impairment was presented with radiologic images,
and differential diagnoses were discussed.

Keywords: Multisystem atrophy, progressive supranuclear palsy, spinocerebellar ataxia.

Progresif supraniikleer palsi (PSP), ilk aksiyel rijidite ve kognitif etkilenme ile
olarak Steele ve ark. tarafindan 1964 yilinda karakterize norodejeneratif bir tauopatidir.!"
tanimlanan; vertikal bakis felci, psddobulber Uluslararas1 Hareket Bozukluklari Dernegi
semptomlar, postiiral instabilite, dizartri, (MDS), PSP’nin fenotipik ¢esitliligini
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daha iyi tanimlayabilmek amaciyla tani
kriterlerini revize etmis ve okiiler motor
disfonksiyon, postiiral instabilite, akinezi
ve kognitif bozukluk kombinasyonlarina
gore alt tipler genisletilmistir.”” Bu alt
tipler arasinda nadir goriilen progresif
supraniikleer palsi-serebellar tip formu;
siklikla multisistem atrofisi-serebellar tip
(MSA-C) ve spinoserebellar ataksiler (SCA)
ile karigsabilmektedir.®’ Bu olgu sunumunda,
klinik ve goriintiilleme bulgular1 1s1¢1nda
PSP-C tanisi konulan bir hasta sunulmaktadir.

Elli alti1 yasinda, sag el baskin, kadin
hasta; konusmada pelteklesme, dengesizlik
ve geriye dogru diisme yakinmalariyla
bagvurdu. Hastanin  Oykiisiinden ilk
semptomlarin dengesizlik ile yaklasik iki
yil Once bagladigi, son bir yil icinde ise
yirlime giicliigii ve diismeler nedeniyle
belirgin disabilite yasadigi 6grenildi.
Oz gegmisinde esansiyel hipertansiyon ve
diyabetes mellitus disinda 6zellik saptanmadi.
Valsartan/hidroklorotiyazid (80/12,5 mg) ve
metformin (1000 mg/giin) kullanmaktaydi.
Aile oykiisiinde benzer norolojik hastalik
bulunmamaktaydi; akraba evliligi yoktu.
Alkol ve sigara kullanmamaktaydi. Norolojik
muayenede saskin donuk yiiz ifadesi, alin
distonisi, oryantasyon bozuklugu, vertikal
bakis kisitliligi, dizartri, iki tarafli dismetri,
disdiadokinezi ve ataksi saptandi. Agir
postiiral instabilite ve orta siddette aksiyal
rijidite mevcuttu; ekstremitelerde rijidite
saptanmadi. Mini Mental Durum Testi (MMSE)
17/30 idi [oryantasyon: 6/10; dikkat: 1/5;
bellek: 0/3; tekrarlama: 0/1; gorsel mekansal:
0/1]. Bulgular ekstrapiramidal, serebellar ve
biligsel tutulumu destekler nitelikteydi. Rutin
kan tetkikleri, vaskiilit ve tiimor belirtecleri,
bakir-seruloplazmin diizeyi, vitamin
A ve E, ¢olyak ve tiroid otoantikorlari normal
araliktaydi. Spinosebellar ataksiler ac¢isindan
yapilan genetik analizlerde SCA Tip 1, 2, 3, 6,
7, 8 negatif idi. Kraniyal manyetik rezonans
goriintiileme (MRG)’sinde; global kortikal
atrofi, interpediinkiiler a¢i genislemesi ve
serebellar folialarda belirginlesme dikkati
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cekti.Ozellikle interpediinkiiler ag1 dlgiimiinde
yaklagsik 80° (derece) degerinin elde edilmesi,
PSP lehine anlamli bulundu. (Sekil la-c)

Sekil 1. (a) T2 aksiyal kesit interpediinkiiler acida
genisleme, (b) T2 aksiyal kesit serebellar folialarda
belirginlesme, (c¢) T1 sagittal kesit midbrainde ve
iist serebellar pedikiillerde minimal atrofi.



Serebellar belirtilerin 6n planda oldugu PSP-C

Yapilan pozitron emisyon tomografisi (PET)
incelemesinde; iki tarafli talamus, anterior
singulat korteks, iki tarafli putamen ve
mezensefalon diizeyinde hipometabolizma
saptandi. Ortostatik hipotansiyon mevcut
degildi. Hastaya 300 mg/giin levodopa
tedavisi toplamda 3 giin siireyle uygulanmis
olup tedaviye ragmen hastanin mevcut
noroloji kliniginde anlamli fark izlenmedi.
Klinik tablo; vertikal bakis kisitliligi,
aksiyal rijidite, postiiral instabilite, serebellar
bulgularin birlikteligi, L-dopa yanitinin
olmayis1 ve goriintiileme bulgulariyla birlikte
degerlendirildiginde, PSP-C tanisi destekledi.
Hasta yapilacak islem hakkinda bilgilendirildi
ve yazili onam alindi.

Progresif supraniikleer palsi, fenotipik
varyasyonlari nedeniyle ayirici tanida
zorluk olusturabilen, klinik ve patolojik
olarak heterojen bir tauopatidir. Progresif
supraniikleer palsinin nadir alt tiplerinden
biri olan PSP-C, serebellar bulgularin
on planda seyretmesi nedeniyle siklikla
MSA-C ve spinosebellar ataksiler ile
karigsabilmektedir.”’ Bu olguda; vertikal
bakis kisithiligi, aksiyal rijidite, postiiral
instabilite ve serebellar ataksi bulgularinin
birlikteligi PSP-C lehine degerlendirildi.
Ozellikle hastanin ileri baslangic yasi,
belirgin otonomik disfonksiyonun
olmayist ve L-dopa tedavisine
yanitsizligr PSP-C tanisini destekledi.l”
Progresif supraniikleer palsi - serebellar tip,
ozellikle hastaligin erken donemlerinde
belirgin MRG bulgulart olmadan da
klinik olarak tani alabilir. Progresif
supraniikleer palsi - serebellar tipde orta
beyin atrofisi zamanla olusur ve klasik
PSP’de goriilen hummingbird, morning
glory ve mickey mouse sign, ilerleyen
evrelerde belirginlesebilir.?# Goriintiileme
bulgulart ayirici tanida kritik rol oynadi.
Manyetik rezonans goriintiilemede gozlenen
interpediinkiiler a¢1 geniglemesi ve orta
beyin atrofisi, PSP tanisinda 6zgiil bulgular
arasinda yer almakta olup, ozellikle
interpediinkiiler acinin  yaklasik 80°

iizerinde olmasit PSP’yi diger parkinsonizm
tiplerinden ayirt etmede yiiksek duyarlilik
ve Ozgiillik saglamaktadir.” Bu nedenle,
MRG, PSP-C tanisinda destekleyici rol
oynar fakat taniy1 dislayici degildir. Klinik
muayene ve semptomlarin zaman i¢indeki
seyri tanida esas belirleyicidir. Ileri diizey
goriintiileme yontemleri, dzellikle yapay zeka
destekli analizler, parkinsonizm alt tiplerinin
ayriminda umut vadetmektedir. Yapilan
cok merkezli calismada, AIDP (Automated
Imaging Differentiation for Parkinsonism)
algoritmasinin  otopsiyle dogrulanmig
olgularda PSP, Parkinson hastaligi ve MSA
ayriminda yiiksek dogruluk oranlar1 sagladigi
gosterilmistir.’! Progresif supraniikleer palsi
tanisinda PET, ozellikle hastaligin erken
evrelerinde ve ayirici tanida destekleyici bir
rol oynar ancak PET tek basina tan1 koydurucu
degildir. Pozitron emisyon tomografisi ile
saptanan iki tarafli talamus, putamen, anterior
singulat korteks ve mezensefalon diizeyindeki
hipometabolizma bulgulari, noéronal kaybi
ve fonksiyonel disfonksiyonu yansitarak
PSP-C’nin anatomopatolojik o6zellikleriyle
uyum gostermektedir.[ Progresif
supraniikleer palsi - serebellar tip tanisinda;
klinik bulgularin dikkatli degerlendirilmesi,
planimetrik MRG o6l¢iimleri ve fonksiyonel
goriintiileme yontemlerinin bir arada
kullanim1 dogru ve erken tani agisindan
onemli katkilar saglamaktadir. Sonu¢ olarak
literatiirde az sayida bildirilen PSP ve
serebellar tutulum birlikteligi olan olgumuzu
sunmak istedik.
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