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Progresif supranükleer palsi (PSP), klinik olarak heterojen seyreden, 
parkinsonizm bulgularının yanı sıra okülomotor disfonksiyon, 
aksiyal rijidite ve bilişsel etkilenme ile karakterize bir taupatidir. 
Progresif supranükleer palsinin özellikle bilişsel bozukluk ve konuşma 
tutukluğunun ön planda olduğu varyantları tanısal güçlük oluşturabilir 
ve sıklıkla frontotemporal demans veya primer progresif afazi ile 
karışabilir. Bu olgu sunumunda, başlangıçta depresif semptomlar 
ve apati ile başvuran, ilerleyen dönemde konuşma tutukluğu, denge 
bozukluğu, tekrarlayan düşmeler, belirgin kognitif bozukluk ve 
dopaminerjik tedaviye yanıtsızlık gösteren 72 yaşında kadın hasta, 
klinik, nöropsikolojik ve radyolojik bulgular eşliğinde tartışıldı. 
Nöropsikolojik değerlendirmede belirgin adlandırma güçlüğü ve 
akıcılıkta bozulma saptandı. Kranial manyetik rezonans görüntüleme, 
orta beyin atrofisini ve süperior serebellar pedinkül incelmesini ortaya 
koydu. Bu olgu, atipik parkinsonizm sendromlarının ayırıcı tanısında 
PSP'nin bilişsel varyantlarını tanımanın önemini vurgulamaktadır.
Anahtar sözcükler: Kognitif bozukluk, parkinsonizm, progresif supranükleer 
palsi, konuşma tutukluğu.

Progressive supranuclear palsy (PSP) is a clinically heterogeneous 
tauopathy characterized by parkinsonism along with oculomotor 
dysfunction, axial rigidity, and cognitive involvement. Variants 
of PSP in which cognitive impairment and speech apraxia are 
prominent may pose diagnostic challenges and frequently overlap 
with frontotemporal dementia or primary progressive aphasia. In 
this case report, we present a 72-year-old female patient who initially 
presented with depressive symptoms and apathy, subsequently 
manifesting speech arrest, balance instability, severe cognitive 
impairment, and unresponsiveness to dopaminergic therapy, in 
light of clinical, neuropsychological, and radiological findings. 
Neuropsychological testing revealed marked naming difficulties and 
impaired f luency. Cranial magnetic resonance imaging demonstrated 
midbrain atrophy and superior cerebellar peduncle thinning. This 
case highlights the importance of recognizing cognitive variants of 
PSP in the differential diagnosis of atypical parkinsonian syndromes.
Keywords: Cognitive impairment, parkinsonism, progressive supranuclear palsy, 
speech apraxia.

Konuşma apraksisi ve kognitif bozukluğun ön planda olduğu
progresif supranükleer palsi varyantı

A variant of progressive supranuclear palsy with predominant speech apraxia and cognitive impairment

Ankara Etlik Şehir Hastanesi, Nöroloji Kliniği, Ankara, Türkiye

Progresif supranükleer palsi (PSP), ilk kez 
Steele ve ark. tarafından 1964 yılında tanımlanan; 
vertikal bakış felci, aksiyal rijidite ve postural 
instabilite ile karakterize nörodejeneratif bir 
taupatidir.[1] Klinik spektrumu geniştir ve Uluslararası 
Hareket Bozuklukları Derneği (MDS) tarafından 
güncellenen kriterlerle, oküler motor disfonksiyon, 
postural instabilite, akinezi ve kognitif bozukluk 
kombinasyonlarına göre alt tipleri tanımlanmıştır.[2] Bu 
alt tipler arasında nadir görülen konuşma/dil baskın 
varyant (PSP-Speech/Language, PSP-SL), başlangıçta 
konuşma bozukluğu ile ön plana çıkabileceği için 
tanısal karışıklıklara neden olabilir.

Patofizyolojik olarak PSP, esasen 4-repeat (4R) tau 
birikimi ile karakterize bir taupatidir; hiperfosforile tau 
proteinlerinin dört tekrarlı izoformları sinir hücrelerinde 
ve glial yapılarda birikir. Progresif supranükleer palsi 
varyantlarının klinik farklılığı, bu tau birikiminin beynin 
farklı bölgelerinde yoğunlaşmasına bağlıdır.[3] Örneğin, 
konuşma/dil baskın PSP varyantlarında frontal ve 
premotor alanlardaki kortikal tutulumun daha belirgin 
olabileceği öne sürülmektedir.[4] Ayrıca PSP patolojisinde 
yalnızca nöronal değil, aynı zamanda astroglial ve 
oligodendroglial tau tutulumu da gözlenir; bu durum 
hastalığın çoklu hücre tiplerini etkileyen yaygın bir 
dejeneratif süreç olduğunu göstermektedir.[5]
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Yetmiş iki yaşında kadın hasta, konuşma apraksisi 
ve akıcılık kaybı ile sık tekrarlayan düşme atakları 
nedeniyle kliniğimize başvurdu. İlk semptomların 
yaklaşık 4-5 yıl önce konuşma zorluğu, kelime bulmada 
güçlük şeklinde başladığı öğrenildi. Yakınları ilerleyen 
yıllarda ağır adlandırma bozukluğu ve sözel akıcılık 
kaybı olduğunu ve konuşmanın yavaşladığını, kelime 
bulmada güçlük çektiğini ve sık sık yanlış sözcükler 
kullandığını belirtti. Eş zamanlı olarak hareketlerde 
yavaşlama, yürümede dengesizlik ve geriye doğru 
sık düşmelerin tabloya eklendiği öğrenildi. Hastanın 
levodopa tedavisi aldığı ancak belirgin klinik düzelme 
olmadığı ifade edildi.

Nörolojik muayenede vertikal bakış kısıtlılığı 
belirgindi. Konuşma içeriği kısıtlı ve monotondu. 
Konuşma akıcılığı ileri derecede azalmıştı. Donuk 
yüz ifadesi, alın distonisi ve ileri düzeyde aksiyal 
rijiditesi vardı. Üst ekstremitelerde iki taraflı orta 
düzeyde rijidite ve sağda baskın bradikinezi saptandı. 
Sağ üst ekstremitede asosiye hareketlerde azalma, 
ağır postural instabilite ve geniş tabanlı yürüyüş 
mevcuttu. 

Nöropsikolojik değerlendirmede Mini Mental 
Durum Testi (MMDT) 14/30 olarak hesaplandı. 
Oryantasyon 5/10, dikkat 1/5, bellek 1/3, görsel 
mekansal beceriler 0/1 idi. Boston Adlandırma 

Testi’nde 30 nesneden yalnızca dördü doğru 
adlandırıldı. Literal ve semantik parafaziler sık 
görüldü. Tekrarlama testi 0/4, sözel akıcılık testinde 
hiç kelime üretilemedi. Bulgular ağır adlandırma 
bozukluğu, dil işlevlerinde ciddi kayıp ile uyumluydu.

Radyolojik incelemelerde kranial manyetik rezonans 
görüntüleme (MRG) tipik PSP bulgularını gösterdi. 
Mezensefalonda küçülme ve superior serebellar 
pedinküllerde incelme saptandı. Ayrıca interpedinküler 
açıda belirgin genişleme ölçüldü (69.3°) ve T1 sagittal 
kesitte mezensefalon-pons oranında azalma görüldü 
(0.16; normal ~0.24). Sagittal kesitte “sinek kuşu” 
(hummingbird) bulgusu tespit edildi. Bu radyolojik 
özellikler, PSP tanısında klinik bulgularla birlikte önemli 
destek sağladı (Şekil 1).

Mevcut tedaviye Levodopa/Benserazid 100 mg 
(4 x 1) ile devam edildi. Kognitif bozukluk nedeniyle 
Donepezil 5 mg/gün başlandı. Taburculuk sırasında 
günlük yaşam aktivitelerinde bağımlılık belirgindi. 
Düşme riskine karşı hasta ve ailesi bilgilendirildi, fizik 
tedavi ve konuşma terapisi planlandı. Hasta süreç 
hakkında bilgilendirildi ve yazılı bilgilendirilmiş hasta 
onamı alındı.

Tedavi sonrasında üçüncü ay poliklinik kontrolünde 
kognitif ve lisan yönünden herhangi bir olumlu değişim 
olmamasına karşın ekstrapiramidal şikayetlerinde 
rijidite ve denge kaybında hafif düzeyde düzelme 
izlendi.

Şekil 1. (a) T2 aksiyal kesit interpedinküler açıda genişleme (69.3 derece. (b) T1 sagittal kesit 
mezensefalon-pons oranında azalma (0.16) (normal - 0.24). (c) T1 sagittal kesit sinek kuşu bulgusu 
(Hummingbird sign)

(a) (b)

(c)
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Progresif supranükleer palsi, klinik ve patolojik 
açıdan heterojen bir taupati olup, konuşma ve 
dil işlevlerinin baskın etkilendiği PSP-SL varyantı 
son yıllarda giderek daha fazla tanımlanmaya 
başlanmıştır.[1] Bu varyant, primer progresif afazi 
(PPA) ile klinik olarak örtüşen fakat PSP’ye özgü 
motor bulguların zamanla eklendiği nadir bir 
formdur. Whitwell ve ark.[6] 105 PSP olgusunda 
23 PSP-SL tanımlamış, özellikle akıcı olmayan 
konuşma, agramatizm, apraksi ve erken yürütücü 
işlev kayıplarının ön planda olduğunu belirtmiştir.

Literatürde PSP-SL’nin tanımlanması, PSP’nin 
yalnızca motor bir sendrom olmadığı, aynı 
zamanda konuşma, lisan, yürütücü işlev ve davranış 
kontrolünü erken dönemde etkileyen kompleks bir 
nörodejeneratif süreç olduğunu göstermiştir.[3] Primer 
progresif afazi sınıflandırmasında yer alan nonfluent/
agrammatik afazi (nfvPPA) alt tipiyle PSP-SL arasında 
belirgin bir klinik örtüşme olduğu bilinmektedir. 
Ancak PSP-SL’de vertikal bakış felci, aksiyal rijidite ve 
postural instabilite gibi bulguların gelişmesi, bu iki 
tablonun ayrılmasında kritik rol oynamaktadır.[2]

Progresif supranükleer palsi-SL'nin başlangıç klinik 
özellikleri, hastalığın başlangıçta konuşma ve dil 
işlevlerinde belirgin bozukluklarla kendini göstermesidir. 

Kelime bulmada güçlük, adlandırma bozukluğu, 
literal ve semantik parafaziler ve konuşma akıcılığında 
kayıp gibi belirtiler öne çıkmaktadır.[4] Diğer taraftan 
PSP-SL'nin başlangıçta depresif semptomlar ve 
sosyal çekilme ile başlayabileceği de bilinmektedir.
Bu bulgular, PPA ile benzerlik gösterse de PSP-SL'nin 
diğer nörolojik bulgularının da eklenmesi tanıyı ayırt 
edici kılmaktadır.

Whitwell ve ark.[6] 105 PSP olgusunda 
23 PSP-SL tanımlamış, özellikle akıcı olmayan 
konuşma, agramatizm, apraksi ve erken yürütücü işlev 
kayıplarının ön planda olduğunu belirtmiştir.

Mini Mental Durum Testi gibi bilişsel test 
bataryalar ı, yürütücü iş levlerde bozulma 
olabileceğine işaret edecek şekilde yorumlanmıştır. 
Ancak bizim olgumuzda farklı olarak, kognitif 
bozulmanın hastalığın oldukça ileri döneminde, 
ortalama beşinci yıldan sonra ve ileri evresinde 
belirgin hale geldiği gözlenmiştir. Bu durum, hastanın 
bilişsel testlerde sergilediği ciddi performans 
düşüklüğünü açıklayabilir.

Son yıllarda yapılan nörogörüntüleme 
çalışmalarında, PSP-SL olgularında mezensefalon 
hacim azalmasının yanı sıra, özellikle sol inferior 
frontal girus ve anterior insulada belirgin atrofi 
saptanmıştır (Şekil 2).[6]

Şekil 2. (a-c) FLAIR aksiyal kesit insular kortekste atrofi.

(a) (b)

(c)
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Bu bulgular, konuşma üretim ağındaki nöral 
devrelerin erken dönemde etkilendiğini ve kortikal 
tutulumun PSP-SL patofizyolojisinde önemli rol 
oynadığını düşündürmektedir. 3 Tesla MRG ile yapılan 
incelemelerde, PSP-SL hastalarında kortikosubkortikal 
bağlantısallığın azaldığı ve fonksiyonel MRG’de dil 
ağı aktivitesinde belirgin düşüş olduğu bilinmektedir. 
Mezensefalon atrofisi, superior serebellar pedinkül 
incelmesi ve “sinek kuşu bulgusu” gibi tipik bulgular, 
Parkinson hastalığı, multisistem atrofi ve diğer 
frontotemporal lob dejenerasyonlarından ayırıcı tanıda 
değerli ipuçları sağlar.[3] Olgumuzda da mezensefalon 
atrofisi, mezensefalon/pons oranında azalma, süperior 
serebellar pedinküllerde incelme ve “sinek kuşu 
bulgusu” tespit edildi; bu bulgular, PSP’nin tipik 
radyolojik profili ile uyumludur.[6]

Pozitron emisyon tomografisi  görüntülemelerinde, 
PSP-SL hastalarında özellikle sol perisylvian bölge 
ve mezensefalon çevresinde tau birikiminin 
yoğunlaştığı görülmektedir. Bu bulgular, PSP-SL’nin 
klinik özellikleriyle patolojik sürecin lokalizasyonu 
arasında güçlü bir korelasyon olduğunu destekleyici 
niteliktedir.[5]

PSP-SL hastalarında klasik PSP-RS (Richardson 
sendromu) olgularına kıyasla daha yavaş ilerleyen, 
ancak belirgin kognitif bozulma ve afazik tabloyla 
seyreden bir klinik gidişin olduğu klinik tecrübelerle 
bilinmektedir. PSP-SL hastalarının ortalama yaşam 
süresinin 7-8 yıl olduğu, motor semptomların geç 
dönemde belirginleştiği gözlenmektedir.

Sunduğumuz olguda da hastalığın başlangıcında 
belirgin konuşma tutukluğu, adlandırma bozukluğu, 
literal ve semantik parafazi ile seyreden bir klinik 
tablo mevcuttu. Bakış kısıtlılığı, aksiyal rijidite ve 
ağır postural instabilite gibi motor bulgular olası 
ayırıcı tanılardan uzaklaşılmasını sağlayarak PSP-SL 
tanısını desteklemiştir.[2] Dopaminerjik tedavilere 
yanıt alınamaması da olgunun PSP ile uyumunu 
güçlendiren bir diğer destekleyici parametre 
olmuştur.[3]

Olgumuzun en dikkate değer yönü, başlangıçta 
parkinsonizm bulguları ve denge bozukluğu, ardından 
konuşma tutukluğu ve ağır adlandırma bozukluğu ile 
seyreden klinik seyridir.

Sonuç olarak, bu olgunun literatür eşliğinde 
tartışılması ve klinisyenlerin PSP varyantlarından olan 
PSP-SL ile lisan ve diğer kognitif bozukluklar ve 
diğer hipokinetik hareket bozuklukları ayırıcı tanısında 
farkındalığının artırılması amaçlanmıştır.
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