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Streszczenie

Postepujace porazenie nadjadrowe (progressive supranuc-
lear palsy — PSP) jest choroba neurodegeneracyjna cha-
rakteryzujaca si¢ objawami ruchowymi, behawioralny-
mi i poznawczymi. Jej przyczyna jest patologia bialka
tau kodowanego na chromosomie 17q21. W artykule
opisano przypadek 54-letniego pacjenta, u ktorego wy-
stapily zaburzenia psychiatryczne jako pierwsze objawy
PSP. Mezczyzna zostal przyjety do Kliniki Psychiatrii
z powodu pogorszenia stanu psychicznego i niesku-
tecznosci terapii prowadzonej ze wzgledu na organicz-
ne zaburzenia nastroju. U pacjenta wystepowaly takie
objawy, jak apatia, depresja, zaburzenia snu oraz za-
burzenia psychomotoryczne. Diagnoza PSP wymaga
obecnosci cech klinicznych i typowych cech histopato-
logicznych, za zycia pacjenta mozna méwi¢ o podejrze-
niu lub prawdopodobiefistwie PSP. Wspédlpraca z neu-
rologiem i obraz kliniczny zadecydowaly o rozpoznaniu
prawdopodobnego PSP.

Stowa kluczowe: postepujace porazenie nadjadrowe,
neuropsychiatria, opis przypadku.

Wstep

Postepujace porazenie nadjadrowe (progressive
supranuclear palsy — PSP) jest choroba neurodege-
neracyjna obejmujaca piefi mézgu, zwoje podsta-
wy i mézdzek. W pierwotnym zrédlowym opisie
z 1964 r. w charakterystyce choroby podano
wystepowanie zaburzeii pionowych ruchéw galek
ocznych, porazenie rzekomoopuszkowe, dysto-
niczne wzmozenie napiecia mie$ni karku i ote-
pienie (Steele i wsp. 1964). Eponimu ,,zesp6t Ste-
ele’a-Richardsona-Olszewskiego” pochodzacego
od nazwisk autoréw, ktérzy w 1964 r. pierwsi
opisali to schorzenie u dziewigciu pacjentdw,
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generative disease characterized by motor, behavioral
and cognitive symptoms. Its cause is the pathology of
the tau protein encoded on the 1721 chromosome.
The article describes a 54-year-old patient who devel-
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chiatry due to the deterioration of his mental state and
the ineffectiveness of the therapy provided due to or-
ganic mood disorders. The patient experienced symp-
toms such as apathy, depression, sleep disturbances
and psychomotor disturbances. The diagnosis of PSP
requires the presence of clinical features and typical
histopathological features. Therefore, during the life of
the patient, there can be talk of a suspected or probable
PSP. Cooperation with a neurologist and the clinical
picture have determined the diagnosis of probable PSP.
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jako pierwszy uzyt montrealski neurolog André
Barbeau w 1965 r. (Lichter i wsp. 2018). Pod
wzgledem patofizjologicznym PSP jest zaliczane
do tauopatii, a klinicznie do parkinsonizméw
atypowych, tzw. parkinsonizm plus (Pokryszko-
-Dragan i wsp. 2005). Czg¢stos¢ wystepowania
PSP waha si¢ w przedziale od 1,4 na 100 000
do 4-7 na 100 000. Choroba rozpoczyna sie¢ ok.
63. roku zycia, a czas przezycia wynosi 6—10 lat
(Gold i wsp. 2012). PSP uwaza sie za chorobe
sporadyczna, ale istnieja doniesienia o rodzinnym
jej wystepowaniu. W 1999 r. Rojo i wsp. opubli-
kowali raport dotyczacy dwunastu rodowodéw.
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Obecnos¢ zakazonych czlonkéw w co najmniej
dwoch pokoleniach w o$miu rodzinach i brak
pokrewiefistwa sugeruje transmisj¢ autosomalng
dominujaca z niepelng penetracja (Rojo i wsp.
1999). Badanie w Rotterdamie wykazalo, ze
57 (33%) ze 172 pacjentéw z PSP mialo co
najmniej jednego krewnego pierwszego stopnia
z otepieniem lub parkinsonizmem, jest to wyzszy
odsetek niz w grupie kontrolnej (Donker Kaat
i wsp. 2009).

Etiopatogeneza

W PSP wykazano ostabione wigzanie z mikro-
tubulami oraz wewngtrzkomérkowa agregacje
patologicznie zmienionego bialka tau, gtéwnie
z udzialem izoform z czterema powtdrzeniami
wigzacymi mikrotubule (4R-tau), w kepkach
neurofibrylarnych astrocytéw (Hoglinger i wsp.
2017). Biatko tau (microtubule-associated protein
tan — MAPT) to fosforylowane biatko kodowane
przez pojedynczy gen na chromosomie 17q21.
Zadaniem bialka tau jest regulacja stabilnosci
mikrotubul znajdujacych si¢ w neuronach. Biatko
wiaze si¢ krotko z mikrotubulami. Po fosforylacji
przez kinazy nastepuje krétkotrwale odtaczenie
od mikrotubul, a po defosforylacji przez fos-
fatazy ponownie przyltacza sie do mikrotubul
i w ten spos6b umozliwia transport aksonalny.
Patologia biatka tau prowadzi do powstania
wewnatrzcytoplazmatycznych wtretéw, ktére
powoduja zwyrodnienie wtdkienkowate neu-
ronéw w zwojach podstawy, miedzymébzgowiu
i pniu mézgu, co prowadzi do ich zaniku (Desai
i Chand 2009).

Obraz histologiczny

W badaniu makroskopowym jest widoczny
tagodny zanik platéw czotowych i znaczny zanik
$r6dmoézgowia. W badaniu mikroskopowym
wystepuja splatki neurofibrylarne istoty czarnej,
gatki bladej, jadra niskowzgdrzowego, nakrywki
mostu, w jadrze z¢batym mézdzku oraz w jadrze
Meynerta. W wyniku wigkszej sklonnosci do
agregacji biatka tau powstaja sparowane heli-
kalne filamenty (Lichter i wsp. 2018).

Objawy kliniczne i ustalenie
rozpoznania

Objawami PSP sg zaburzenia rownowagi,
wzrost napi¢cia mie$niowego, spowolnienie
ruchowe, czeste upadki, zaburzenia potykania
i fonacji oraz hipomimia (,maskowata twarz”).
Wystepuja takze zaburzenia gatkoruchowe w po-
staci trudno$ci w ruchu galek ocznych ku gérze

lub w dét. Do objawéw neuropsychiatrycznych
naleza: apatia (61,7%), depresja (58,4%), zabu-
rzenia snu (51,9%), pobudzenie (36%), drazliwo$¢
(33%), odhamowanie (32%), lek (24%), zabu-
rzenia motoryczne (12,2%), halucynacje (11%),
urojenia (5,1%) (Gerstenecker i wsp. 2013).

W 1996 r. National Institute of Neurological
Disorders and Stroke and Sociery for PSP (NINDS-
-SPSP) sformulowalo kliniczne kryteria diagno-
styczne, ktére obejmuja trzy stopnie pewnosci
diagnostycznej: mozliwe PSP, prawdopodobne
PSP, pewne PSP (tabela 1).

W 2017 r. NINDS-SPSP podato nowe kry-
teria diagnostyczne. Kryteria z 1996 r. charak-
teryzowaly sie doskonalg specyficznoscia, ale ich
czulos¢ byla ograniczona w przypadku podtypéw
PSP z objawami innymi niz zesp6t Richardsona
(Hoglinger i wsp. 2017).

Klasyfikacja ta opiera si¢ na dominujacych
objawach: 1) wczesna niestabilno$é¢ postawy
iupadki z zaburzeniami gatkoruchowymi PSP-RS
(PSP-Richardson’s syndrome), 2) zaburzenia ru-
chéw galek ocznych PSP-OM (PSP-ocular motor),
3) niestabilno$¢ postawy PSP-PI (PSP-postural
instability), 4) parkinsonizm przypominajacy
idiopatyczng chorobe Parkinsona PSP-P (PSP-
-parkinsonism), 5) zaburzenia poznawcze lub be-
hawioralne ptata czotowego PSP-F (PSP-frontal),
w tym odmiana behawioralna ot¢pienia czotowo-
-skroniowego (behavioral variant frontotemporal
dementia — bvFTD), 6) postepujace przymrozenie
chodu PSP-PGF (PSP-progressive gait freezing),
7) zespét korowo-podstawny PSP-CBS (PSP-
-corticobasal syndrome), 8) pierwotne stwardnienie
boczne PSP-PLS (PSP-primary lateral sclerosis),
9) ataksja mézdzkowa PSP-C (PSP-cerebellar),
10) zaburzenie mowy/jezyka PSP-SL (PSP-speech/
language disorder), w tym nieplynna/agrama-
tyczna pierwotnie postepujaca afazja nfaPPA
(nonfluent variant primary progressive aphasia)
i postepujaca apraksja mowy AOS (apraxia of
speech) (Hoglinger i wsp. 2017).

Badanie neuropatologiczne jest zlotym stan-
dardem niezaleznie od obrazu klinicznego ze
wzgledu na charakterystyczne cechy morfolo-
giczne, biochemiczne i genetyczne (Hoglinger
1 wsp. 2017).

W badaniu rezonansem magnetycznym (ma-
gnetic vesonance imaging — MRI) jest widoczne
poszerzenie trzeciej komory, grzbietowy zanik
srodmozgowia (tzw. objaw ,,kolibra”). Kolejnym
markerem morfologicznym jest ,,objaw myszki
Mickey” (zanik nakrywki §r6dmézgowia z zacho-
waniem pokrywy §rédmoézgowia i zaokraglonych
na przekroju poprzecznym konaréw moézgu)
(Whitwell i wsp. 2017).
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Tabela 1. Postepujgce porazenie nadjadrowe — kryteria diagnostyczne NINDS (Litvan i wsp. 1996)

Rozpoznanie

Rozpoznanie

Kryteria

potwierdzajace

« stopniowa progresja objawow

dodatkowe

symetryczne spowolnienie

wykluczajace

przebyte niedawno zapalenie

mozliwe « wiek>40 lat ruchoéw i sztywnos¢ gtownie mozgu
« porazenie pionowych ruchéw o charakterze proksymalnym e korowe zaburzenia czuciowe
gatek ocznych * wczednie pojawiajaca sie » zespodt obcej konczyny
lub dyzartria i dysfagia  halucynacje niezalezne od
« spowolnienie pionowych * dystoniczne ustawienie lewodopy
ruchéw gatek ocznych gtowy w odgieciu ku tytowi  ogniskowy zanik czotowy lub
¢ iniestabilnos¢ postawy (retrocollis) skroniowo-ciemieniowy
z upadkami w pierwszym « staba odpowied? (lub brak) * wczesnhe objawy moézdzkowe
roku choroby na lewodope  otepienie korowe typu alzhe-
* wczesne zaburzenia imerowskiego
poznawcze (> 2 sposrod: * niejasnego pochodzenia
apatia, zaburzenia myslenia dysautonomia
abstrakcyjnego, zaburzenia * inne choroby, ktére mogtyby
fluencji stownej, zaburzenia wyjasni¢ powyzsze objawy
wskazujace na uszkodzenie
ptata czotowego)
Rozpoznanie « stopniowa progresja objawdw

prawdopodobne ¢ wiek >40 lat
e porazenie pionowych ruchow
gatek ocznych i
* niestabilnos¢ postawy
z upadkami w pierwszym
roku choroby

Rozpoznanie .
pewne

wszystkie kryteria mozliwe
lub prawdopodobne wraz

z potwierdzeniem autopsyj-
nym

W badaniu neuropsychologicznym jest wi-
doczne spowolnienie proceséw myslowych, wy-
stepuja nieprawidlowe wyniki oceny pamieci
polegajace na braku gotowosci i spowolnieniu
mnestycznym. Obserwuje si¢ upo$ledzenie my-
$lenia abstrakcyjnego, niemoznos$¢ korzystania
z dotychczas nabytej wiedzy. U wigkszoéci os6b
wystepuja zaburzenia fluencji stownej oraz dyz-
artria. W badaniu i wywiadzie sg opisywane
réwniez zmiany emocjonalno-osobowo$ciowe
(Szepietowska i Daniluk 2000).

Opis przypadku

Do szpitala klinicznego przyjeto w trybie
planowym z powodu pogorszenia samopoczucia
psychicznego 54-letniego mezczyzne, zonate-
g0, ojca dwojga dorostych (zdrowych) dzieci.
W wywiadzie od pacjenta i jego zony uzyska-
no informacje, ze mezczyzna po ukoficzeniu
szkoly zawodowej pracowal 20 lat, byt osoba
energiczna, towarzyska, aktywna, nie byl uza-
lezniony, nie przyjmowal zadnych substancji
psychoaktywnych, byl zdrowy somatycznie,
w rodzinie nie wystgpowaly choroby psychicz-
ne i neurologiczne. Po raz pierwszy zaburzenia
samopoczucia psychicznego pojawily sie w wie-

ku 35 lat z powodu trudnej sytuacji osobistej,
a nastepnie utraty pracy. Od tej pory skarzyt
si¢ na napiecie, drzenie wewnetrzne, problemy
ze snem, nie mogl znalez¢ statego zatrudnienia.
Pierwszy raz zglosil si¢ do psychiatry w wieku
40 lat (w 2006 t.). Rozpoznano wéwczas zabu-
rzenia depresyjno-lekowe, zalecono mianseryne
w dawce 10 mg/dobe, po ktérej nastapita po-
prawa w zakresie snu oraz redukcja odczuwa-
nego napigcia wewngtrznego. Przez okolo rok
pacjent funkcjonowal prawidltowo, pracowal,
wywiazywal si¢ z obowiazkéw domowych i nie
kontynuowal leczenia farmakologicznego. Kiedy
w wieku 41 lat ponownie stracit prace (z przy-
czyn niezaleznych od siebie), zgtosit si¢ do psy-
chiatry z powodu ztego samopoczucia, spadku
napedu psychoruchowego, nasilonych objawéw
somatycznych leku, spadku apetytu, drazliwosci;
podawal mysli rezygnacyjne. Pacjentowi zalecono
mianseryne w dawce 20 mg/dobe, fluoksetyne
w dawce 20 mg/dobe oraz doraznie alprazo-
lam 0,25 mg w razie niepokoju. Na kolejnych
wizytach chory zgtaszat poprawe jedynie w za-
kresie snu, a w lipcu 2007 r. podal, ze wystapit
u niego pierwszy napad drgawek (napad uogdl-
niony — wedlug relacji zony), ktérego pacjent
nie pamietal. W warunkach ambulatoryjnych
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u mezczyzny wykonano badanie elektroencefalo-
graficzne (EEG) po deprywacji snu, tomografie
komputerows (computed tomography — CT) glowy,
badanie neuropsychologiczne. W CT glowy
stwierdzono znacznie nasilony, nieadekwatny
do wieku zanik korowo-podkorowy, poszerzone
przestrzenie ptynowe wokot struktur mézdzku.
Neuropsycholog opisal psychologiczne wyktad-
niki zmian organicznych w obrebie o§rodkowego
ukladu nerwowego i podsumowal, ze znaczne
deficyty w zakresie funkcji poznawczych moga
utrudniaé pacjentowi codzienne funkcjonowa-
nie. Miesiac pdzniej pacjent zastabt bez utraty
przytomnosci, pojawily si¢ zaburzenia réwno-
wagi z upadkami. Nadal wystgpowaly objawy
depresyjne i zaburzenia pamieci. Po kolejnej
utracie przytomnosci w pazdzierniku 2007 r.
zostal w trybie pilnym hospitalizowany w kli-
nice neurologii. W szpitalu wykonano badanie
MRI glowy, ktére wykazalo uktad komorowy
nieprzemieszczony, asymetrycznie w umiarko-
wanym stopniu poszerzony (w wiekszym stopniu
poszerzona komora boczna), u podstawy plata
czotowego lewego do przodu od jadra soczew-
kowatego opisano widoczne 4-5-milimetrowe
ognisko niedokrwienne. W badaniu EEG zare-
jestrowano odcinki zapisu o charakterze obnizo-
nego poziomu czuwania, nieznacznie zwolniona
czynno$¢ podstawowa, nie zarejestrowano zmian
napadowych. Badanie EEG po deprywacji snu
wykazalo niewielkie zmiany w lewej okolicy
przedskroniowej w postaci fal theta, na tle nie-
znacznie zwolnionej czynnosci podstawowej, nie
rejestrowano zmian napadowych. W badaniu
neuropsychologicznym opisywano cechy afazji,
agnozji, apraksji, a takze obnizone mozliwosci
koncentracji uwagi. Wedtug karty informacyjne;j
pacjent uzyskal 28 punktéw w skali MMSE
(Mini-Mental State Examination — krotka skala
oceny stanu psychicznego). W trakcie hospita-
lizacji nastrdj chorego opisano jako obnizony,
z tendencjg do drazliwosci, obserwowano nie-
pokoj psychoruchowy, zaburzenia snu. Pacjent
skarzyl sie na state poczucie napiecia, lek co do
mozliwosci dezorganizacji wlasnego zachowania
w trudnej sytuacji, co do kolejnego napadu
drgawek. Chorego wypisano z rozpoznaniem ,ze-
spot depresyjny”, zalecono mianseryne w dawce
90 mg/dode, hydroksyzyne trzy razy dzien-
nie 10 mg, trzy razy dziennie karbamazeping
200 mg i benfotiaming 300 mg.

W 2008 r. na kolejnych wizytach u psychia-
try pacjent zglaszal wahania nastroju, ostabie-
nie, lek, niepokdj, problemy z pamiecia, apatie,
zniechecenie do czegokolwiek, problemy ze
snem. Nie uzyskano poprawy stanu psychiczne-

go po dolaczeniu w celach potencjalizacyjnych
weglanu litu w dawce 500 mg dwa razy dzien-
nie. Pacjent nie pracowal, w kolejnych miesia-
cach stopniowo nastepowalo dalsze, znaczne
pogorszenie funkcjonowania chorego: wymagat
pomocy zony we wszystkich czynnosciach, na-
sility sie leki, bal sie nowych, nieprzewidzia-
nych sytuacji, narastaly klopoty z pamiecia,
drazliwo$¢. Badanie MRI glowy z maja 2009 r.
wykazalo znacznego stopnia zanik korowo-
-podkorowy, znacznie poszerzone przestrzenie
podpajecze, uktad komorowy poszerzony po-
srodkowo bez cech ucisku i przemieszczenia,
wymiar komory trzeciej — 12 mm. W 2010 r.
nasilily sie zaburzenia pamigci, réwnowagi,
chwiejny chéd, drzenie rak, zwlaszcza zamia-
rowe, niewyrazna mowa. Pacjent byl obojetny,
apatyczny, nerwowy. W kolejnym badaniu
MRI glowy nie wykazano zmian w poré6wnaniu
z badaniem z 2009 r., ale w badaniu neuropsy-
chologicznym w 2010 r. w poréwnaniu z 2007 .
pacjent uzyskal gorsze wyniki. Z powodu bra-
ku poprawy stanu psychicznego oraz nasilenia
objawéw depresyjnych (w tym wystapienia
mysli samobdjczych) pacjent zostal hospitali-
zowany w 2012 r. w szpitalu psychiatrycznym.
U mezczyzny rozpoznano zaburzenia depresyjne
z wtoérnym organicznym uszkodzeniem moézgu
oraz padaczke, zalecono dotaczy¢ wenlafaksyne
w dawce dziennej 150 mg, kontynuowano
stosowanie karbamazepiny w dawce 300 mg
dwa razy dziennie.

Od czasu hospitalizacji neurologicznej pacjent
byl pod opieka lekarza neurologa w poradni
specjalistycznej, gdzie regularnie zglaszal sie
na zalecane wizyty i gdzie w 2014 r. wykona-
no kolejne badanie MRI glowy. Opisano po-
stepujace cechy zaniku korowo-podkorowego
(m.in. splycenie zakretéw moézgowia, zanik ciala
modzelowatego — uklad komorowy potozony
posrodkowo, poszerzenie uktadu komorowego,
trzon komory bocznej lewej nieco szerszy niz
prawej, poszerzona przestrzefi podpajeczynow-
kowa na sklepistosciach pétkul oraz poszerzo-
ne zbiorniki podstawy mozgu oraz zbiornik
blaszki czworaczej), zanik w obrebie struktur
glebokich mézgowia oraz w obrebie przy$rod-
kowej powierzchni ptatéw skroniowych m.in.
w obrebie zakretu hipokampa, struktur hipo-
kampa (gtéwnie po stronie lewej), dwa drobne
pojedyncze ogniska niedokrwienne w placie
czolowym lewym. Neurolog zalecil codzienne
przyjmowanie 10 mg donepezilu oraz 10 mg
memantyny (bez poprawy). W 2018 r. chory
przestal sie porusza¢ samodzielnie poza najbliz-
sza okolice, wycofal si¢ z zycia towarzyskiego
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i rodzinnego. Pacjent funkcjonowal wedlug sta-
tego schematu, codziennie wykonywal te same
czynnodci, ogladal te same programy w tele-
wizji, jego zainteresowania ograniczyly si¢ do
tresci reklam. W kolejnym badaniu MRI glowy
wykonanym w sierpniu 2018 r. opisano: uktad
komorowy poszerzony, trzony komér bocznych
obustronnie maja maksymalna szeroko§¢ 52 mm,
zaokraglone rogi czolowe i tréjkaty komorowe;
przestrzenie podpajeczyndéwkowe sa poszerzone
nad- i podnamiotowo; widoczne zmiany naczy-
niopochodne w przykomorowych partiach obu
platéw czotowych na wysokosci rogéw przednich
komor bocznych oraz podkorowo obustronnie.
Radiolog podsumowal, ze ,obraz przemawia za
uog6lnionym zanikiem mézgu”.

Z powodu nasilania si¢ objawéw depresyjnych
pacjenta przyjeto do Kliniki Psychiatrii w trybie
planowym 9 kwietnia 2019 r. Przy przyjeciu
stan psychiczny opisano jako: swiadomos¢ ja-
sna, wypowiedzi logiczne, kontakt zdawkowy,
odpowiedzi w plaszczyZnie pytania, nastr6j obo-
jetny, afekt jednostajny, drazliwy; bez zaburzen
spostrzegania i treSci myslenia, nie zgtasza mysli
ani zamiar6w samobdjczych. Pacjent przyjmowal
karbamazeping w dawce 600 mg/dobe, wenla-
faksyne 150 mg/dobe, mianseryne 10 mg/dobe,
donepezil 10 mg/dobe, memantyne 20 mg/dobe.
W trakcie pobytu na oddziale szpitalnym byt
wycofany, nie nawiazywal kontaktu z innymi pa-
cjentami, skarzyl sie na problemy z koncentracja
uwagi i zaburzenia snu. Zmodyfikowano leczenie
— odstawiono donepezil i memantyng, zwigkszo-
no dawke mianseryny do 30 mg/dobe, konty-
nuowano leczenie wenlafaksyng 150 mg/dobe
oraz karbamazeping 600 mg/dob¢. W wyni-
ku zastosowanego leczenia uzyskano poprawe
w zakresie snu i nastroju. Ocena przeprowadzo-
na przy uzyciu krotkiej skali MMSE wykazata
nizszy wynik — 26 punktéw. Na prosbe lekarza
psychiatry pacjenta skonsultowano z kardiolo-
giem, ktéry wykluczyl krazeniowe przyczyny
omdlen. Nast¢pnie chory byl konsultowany
przez specjaliste neurologii (dr J. R.-M.), ktéry
w badaniu neurologicznym napisal: pacjent
przytomny, zorientowany, bez objawéw opono-
wych, w zakresie nerwéw czaszkowych porazenie
skojarzonego spojrzenia ku gorze, drzenie po-
zycyjne czterokoficzynowe, wzmozone napiecie
mie$niowe o typie kota zebatego, obecny objaw
Marinescu-Radoviciego po stronie lewej, ostabio-
ne odruchy $ciegniste po stronie lewej, chwiejna
proba Romberga. Na podstawie obrazu klinicz-
nego, badania neurologicznego (zesp6t pozapi-
ramidowy oraz wodoglowie) i udostepnionych
kolejnych wynikéw badaf neuroobrazowych

ustalono rozpoznanie postepujacego porazenia
nadjadrowego.

Leczenie

Obecnie nie ma skutecznej metody lecze-
nia PSP, rokowanie co do wyleczenia jest nie-
pomyslne, jednak niektére leki sa skuteczne
w leczeniu objawowym. W terapii zaburzen
pamieci mozna zastosowal inhibitor choline-
sterazy, np. donepezil, ale pogarsza on funkcje
motoryczne (Litvan i wsp. 2001). Zastosowanie
rywastygminy nie przyniosto wigkszej poprawy
(Liepelt i wsp. 2010). Doniesienia o poprawie
chodu pochodza z dwéch badan klinicznych
(Slade 2020). Agonisci dopaminy i amantady-
na przyniosty korzy$ci w PSP-P we wczesnych
latach choroby przy takich objawach jak brady-
kinezja i szeywno$¢. U pacjentdw z fenotypem
PSP-P po zastosowaniu lewodopy moze wystapi¢
umiarkowana poprawa motoryczna. Toksyna
botulinowa znalazta zastosowanie w objawach
dystonicznych (Lichter i wsp. 2018). Interesu-
jace sa nowe terapie ukierunkowane na biatko
tau. Zakladaja one m.in. modyfikacje przebiegu
choroby poprzez stabilizacje mikrotubul, hamo-
wanie acetylacji biatka tau. Metody te sg w fazie
badan klinicznych (Boxer i wsp. 2017). Ida-
zoksan byt badany jako lek przeciwdepresyjny
w PSP, ale ze wzgledu na dziatania niepozadane
nie znalazl zastosowania (Ghika i wsp. 1991).
W leczeniu objawowym zaburzef neuropsy-
chiatrycznych podejmowano préby stosowania
fluoksetyny, nortryptyliny (Tamai i Almeida
1997) i fluwoksaminy (Miyaoka i wsp. 2002),
ktére moga wplywac korzystnie na objawy
depresyjne.

Oméwienie

U pacjenta pierwsze objawy psychiatryczne
pojawily sic w wieku 40 lat (2006 r.). Byta to apa-
tia z objawami zaburzen depresyjno-lekowych,
zaburzenia snu, drazliwo$¢. W poczatkowym
okresie choréb o podlozu zwyrodnieniowym
moga wystapic zaburzenia psychiczne, z ktérych
najczestszym jest zespol depresyjny. Przyczyny
tych zaburzen moga by¢ réznorodne: dyskretne
zmiany zwyrodnieniowe jeszcze nie powodujg ob-
jawow neurologicznych, a juz zaklécajg funkcje
psychiczne; objawy zaburzefi nastroju i innych
funkgji psychicznych sa reakcja na narastajaca
niesprawno$¢ wywolang choroba neurologiczna;
inne przyczyny (sytuacyjne, adaptacyjne, stre-
sowe) powoduja objawy depresyjne.

Warto podkresli¢, ze pogorszenie stanu psy-
chicznego wystapilo w okresie problemdw zawo-
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Tabela 2. Zmiany w badaniu rezonansem magnetycznym (Stawek 2008; Gatecki i Szulc 2018; Yudofsky i Hales 2012)

Postepujace porazenie nadjadrowe

 zanik podkorowy .

* wczesny zanik struktur srédmézgo-
wia, w péZniejszym etapie zanik
mostu i okolic czotowo-skroniowych

 charakterystyczny tzw. objaw ,koli-
bra” — powstaje on przez zmniej-
szenie przednio-tylnego wymiaru
Srédmdzgowia oraz

« objaw ,myszki Mickey” — powstaje
przez Scienczenie konaru gérnego
moézdzku w obrazie osiowym

ciemieniowym

Choroba Alzhaimera

zanik korowy w przysrodkowej
czesci ptata skroniowego i ptacie

utrata objetosci hipokampa
» w ostatnim stadium dochodzi do
uogoélnionego zaniku mézgu

Otepienie naczyniopochodne

« zaniki korowe, ale takze podkorowe
o charakterze uogélnionym

« ogniskowe zmiany naczyniowe

« leukoarajoza, czyli rozlane zmiany
w istocie biatej mézgu zlokalizowa-
ne gtéwnie wokoét komér mézgu

dowych pacjenta. W 2007 r. w przebiegu cho-
roby pojawily sie upadki, co powinno wzbudzi¢
podejrzenie podtoza organicznego i prowadzi¢
do diagnostyki. Wykonane wtedy badanie MRI
moézgowia potwierdzilo poszerzenie komoér oraz
ognisko niedokrwienne. W badaniu z 2009 r.
stwierdzono juz znacznego stopnia zanik ko-
rowo-podkorowy i nastepnie dalszy progres
w badaniu z 2014 r. W kolejnych badaniach
réwnolegle na podstawie badania psychologicz-
nego i oceny stanu psychicznego stwierdzano
objawy otepienia, ktérym towarzyszylo stop-
niowe pogarszanie funkcjonowania i ogranicza-
nie samodzielnosci. Z tego powodu w 2014 r.
wlaczono donepezil i memantyne, jednak nie
uzyskano poprawy stanu psychicznego. Progresja
objawéw choroby doprowadzita do niepelno-
sprawnosci i koniecznoéci opieki nad pacjentem.
Rozpoznanie PSP ustalono na podstawie obrazu
klinicznego, badania neurologicznego i badan
obrazowych (w tabeli 2 przedstawiono charak-
terystyke zmian MRI glowy w PSP, chorobie
Alzheimera i otepieniu naczyniopochodnym).
Objawy psychiatryczne w przebiegu choréb
neurozwyrodnieniowych czesto poprzedzaja wy-
stapienie objawdw, ktore jednoznacznie wskazuja
na przyczyne (rozpoznanie). Mozna je okresli¢
jako ,,objawy prodromalne” tych choréb, ale
z uwagi na ich niespecyficzny charakter trudno
przesadza¢ o ich etiologii. Dopiero pojawienie
sie objaw6w ,,neurologicznych”, np. napadu
drgawkowego, objawéw ogniskowych, zwraca
uwage na ich rzeczywiste podloze. Z drugiej
strony czesto trudno jest udowodnié, ze uszko-
dzenie mézgu o okreslonej lokalizacji stanowi
przyczyne wystepujacej psychopatologii. Mozli-
we jest bowiem wspétwystepowanie np. depresji
nawracajacej i choroby neurologicznej.
Podsumowujac — za zdiagnozowaniem u cho-
rego postepujacego porazenia nadjadrowego
przemawialy niestabilno$¢ postawy z upadkami
w pierwszym roku choroby oraz wczesne wy-
stapienie zaburzeni poznawczych. W badaniu

neurologicznym na rozpoznanie to wskazuja
zaburzenia gatkoruchowe, drzenie pozycyjne
czterokoficzynowe, wzmozone napiecie mig$nio-
we o typie kota zebatego. Obecne byly takze
objaw deliberacyjny (Marinescu-Radoviciego)
po stronie lewej, ostabione odruchy $ciegniste po
stronie lewej, chwiejna préba Romberga. Ponad-
to nalezy uwzgledni¢ wiek, w ktérym pojawily
si¢ objawy (40. rok zycia). Dzigki wspélpracy
psychiatry i neurologa na podstawie badania obu
specjalistéw, analizy dostepnej dokumentacji ba-
dan neuropsychologicznych i neuroobrazowych
oraz zebranego wywiadu ustalono rozpoznanie.
Na poczatku 2021 r. podczas wizyty zdalnej (ze
wzgledéw epidemiologicznych) Zzona chorego
poinformowala, Ze pacjent jest niesamodzielny,
bez zainteresowan, nie opuszcza sam domu, jest
wycofany, apatyczny, z uboga mimika, skapymi
wypowiedziami, niewyrazna mowg — objawy
PSP postepuja.

Oswiadczenie

Autorzy deklaruja brak konfliktu interesow.

PiSmiennictwo

1. Boxer AL, Yu JT, Golbe LI i wsp. New diagnostics and the-
rapeutics for progressive supranuclear palsy. Lancet Neu-
rol 2017; 16: 552-563.

2. Desai AK, Chand P. Leczenie choroby Alzheimera oparte
na wptywie na biatko tau. Powiew przysztosci? Psychiatr
Dypl 2009; 6: 36-42.

3. Donker Kaat L, Boon AJ, Azmani A i wsp. Familial aggrega-
tion of parkinsonism in progressive supranuclear palsy.
Neurology 2009; 73: 98-105.

4. Gatecki R Szulc A. Psychiatria. Wydawnictwo Medyczne

Urban & Partner, Wroctaw 2018; 112-114.

. Gerstenecker A, Duff K, Mast B i wsp. Behavioral abnor-
malities in progressive supranuclear palsy. Psychiatry Res
2013; 210: 1205-1210.

6. Ghika J, Tennis M, Hoffman E i wsp. I[dazoxan treatment
in progressive supranuclear palsy. Neurology 1991; 41:
986-991.

7. Gold M, Lorenz!l S, Stewart AJ i wsp. Critical appraisal of
the role of davunetide in the treatment of progressive su-
pranuclear palsy. Neuropsychiatr Dis Treat 2012; 8: 85-93.

wi

Neuropsychiatria i Neuropsychologia 2021

205


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3280109/

Anna Barbara Niemczyriska, Joanna Rybacka-Mossakowska, Jan Jaracz, Dorota tojko

8.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21

22.

Hoglinger GU, Respondek G, Stamelou M i wsp. Clinical
diagnosis of progressive supranuclear palsy: The move-
ment disorder society criteria. Mov Disord 2017; 32: 853-
864.

. Liepelt I, Gaenslen A, Godau J i wsp. Rivastigmine for the

treatment of dementia in patients with progressive su-
pranuclear palsy: Clinical observations as a basis for po-
wer calculations and safety analysis. Alzheimers Dement
2010; 6: 70-74.

Lichter D, Koriesh A, Kapoor N i wsp. Progressive supra-
nuclear palsy: new diagnostic and therapeutic strategies.
Am J Gerontol Geriatr 2018; 1: 1007.

Litvan I, Agid Y, Calne D i wsp. Clinical research criteria for
the diagnosis of progressive supranuclear palsy (Steele-
-Richardson-Olszewski syndrome): report of the NINDS-
-SPSP international workshop. Neurology 1996; 47: 1-9.
Litvan |, Phipps M, Pharr VL i wsp. Randomized placebo-
-controlled trial of donepezil in patients with progressive
supranuclear palsy. Neurology 2001; 57: 467-473.
Miyaoka T, Seno H, Inagaki T i wsp. Fluvoxamine for the
treatment of depression and parkinsonism in progressi-
ve supranuclear palsy. Int J Psychiatry Clin Pract 2002; 6:
45-47.

Pokryszko-Dragan A, Zagrajek MM, Stotwinski K. Tau-
patie — choroby zwyrodnieniowe osrodkowego uktadu
nerwowego zwigzane z patologig biatka tau. Postepy Hig
Med Dosw (online) 2005; 59: 386-391.

Rojo A, Pernaute RS, Fontan A i wsp. Clinical genetics of
familial progressive supranuclear palsy. Brain 1999; 122:
1233-1245.

Slade SC. Exercise and physical activity for people with
progressive supranuclear palsy: a systematic review. Clin
Rehabil 2020; 34: 23-33.

Stawek J. Otepienie w zespotach pozapiramidowych. Pol
Przegl Neurol 2008; 4: 129-139.

Steele JC, Richardson JC, Olszewski J. Progressive supra-
nuclear palsy. A heterogeneous degeneration involving
the brain stem, basal ganglia and cerebellum with ver-
tical gaze and pseudobulbar palsy, nuchal dystonia and
dementia. Arch Neurol 1964; 10: 333-359.

Szepietowska E, Daniluk B. Zaburzenia jezykowe w de-
mencji w ujeciu neuropsychologii klinicznej. Audiofono-
logia 2000; 16: 129-130.

Tamai S, Almeida OP. Nortriptyline for the treatment of
depression in progressive supranuclear palsy. ] Am Ge-
riatr Soc 1997; 45: 1033-1034.

Yudofsky SC, Hales RE. Neuropsychiatria. Wciérka J (red.
wyd. | pol.). Wydawnictwo Medyczne Urban & Partner,
Wroctaw 2012; 413-414.

Whitwell JL, Hoglinger GU , Antonini A i wsp. Radiologi-
cal biomarkers for diagnosis in PSP: Where are we and
where do we need to be? Mov Disord 2017; 32: 955-971.

206

Neuropsychiatria i Neuropsychologia 2021


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=H%C3%B6glinger+GU&cauthor_id=28467028
https://www.uptodate.com/contents/progressive-supranuclear-palsy-psp-clinical-features-and-diagnosis/abstract/4
https://www.uptodate.com/contents/progressive-supranuclear-palsy-psp-clinical-features-and-diagnosis/abstract/4
https://www.uptodate.com/contents/progressive-supranuclear-palsy-psp-clinical-features-and-diagnosis/abstract/4
https://www.uptodate.com/contents/progressive-supranuclear-palsy-psp-clinical-features-and-diagnosis/abstract/4
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=H%C3%B6glinger+GU&cauthor_id=28500751
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Antonini+A&cauthor_id=28500751

	_Hlk91667098
	_Hlk69796213
	_Hlk69765146
	_Hlk69765451

