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ABSTRACT

Acute Necrotizing Hemorrhagic Leukoencephalitis

Scientific  background:  Acute  necrotizing  hemorrhagic
leukoencephalitis (ANHL) is a rare, demyelinating disease of white
matter, characterized with fibrinoid necrozis. Headache, fever, muscle
weakness, seizure and consciousness disorders are common neurologic
findings. Viral disease or infections are the most common accused
etiological factors of ANHL but it is described as a fatal immune
response in pathogenesis. Intracranial patology is usually asymmetric
white matter lesions in periventriculler area that is not attending to grey
matter. The lesions are demyelinating, fibrinoid necrosiz and edema
pattern. In this report, we are discussing an ANHL case that we follow
up in Ege University Medical School Hospital Neurologial Intensive Care
Unit (ICU) because of its rarety, diagnostic brain biopsy material and
good clinical responce to the immune supressive therapy.

Case: A 42 year old woman presented with instability, mental
diversification, speech disorder from emergency room to neurological
ICU. She was taking antibiotherapy because of otitis media. During the
clinical observation her neurological status progressed, she became
comatose with localizing pain in her left sight on the second day in ICU.
Lumbal puncture demonstrated normal opening pressure and
biochemical, serological, bacteriological and cytological examinations of
cerebrospinal flood (CSF) were within normal limits. Her cranial MR T1,
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flair, diffusion weighted images showed bilateral, diffuse hyperintense
white matter lesions without contrast enhancement. Her brain biopsy
demonstrated leukoencephalitis with hemorrhagic areas. The clinical
and radiological regression became after using high dose steroid (1 gr/
day) therapy for ten days. During the third month of her follow-up, she
had secondary generalised focal seizures which were controlled after
valproic acid infusion (20 mgtkg) and levatirasetam 1000 mg/day
therapy. Her last cranial MRl showed prominent regression of the
lesions. She was awake, opening her eyes to verbal stimulus, had an
emotional cooperation with her eyes and quadriparetic at discharge
before her referral to the Rehabilitation Clinic.

Conclusion: it must be kept in mind that in ANHL, which is said to be
extremely rare and fatal in literature, early diagnosis and high dose
metil-prednisolone therapy could be life-saving.

OZET

Bilimsel zemin: Akut nekrotizan hemorajik [6koensefalit, beyaz cevherin
demiyelinizasyon ve fibrinoid nekrozu ile karakterize ender gérilen bir
hastaligidir. Klinik olarak basadrisi, ates yiksekligi, biling degisiklikleri,
motor fonksiyon kaybi, nobet gecirme gibi bulgular izlenebilmektedir.
Etyolojide siklikla viral ajanlar suclanmakla birlikte patogenez fatal
immunolojik yanit clarak tanimlanmaktadir. Intrakranial tutulum sikhikla
asimetrik, periventriktler, gri cevherin korundugu yaygin beyaz cevher
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etkilenmesi seklindedir. Patolojik olarak lezyonlar fibrinoid nekroz,
demiyelinizasyon ve ddem paterni icermektedir. Bu yazida Ege Universitesi
Tip Fakiltesi Nérolojik Yogun Bakim (NYB) Unitesinde izlenen, akut
nekrotizan hemorajik l6koensefalit tanill bir olgu ender gérilmesi, beyin
biyopsisi ile patolojik tanisinin konulmasi ve immunstpresif tedaviye yanit
vermesi nedeniyle sunulmustur.

Olgu: 42 yasinda kadin hasta biling bozuklugu, konusmada pelteklesme ve
dengesizlik yakinmalar nedeniyle acil servis yoluyla klinigimizin NYB
tinitesine yatinldi. Oykisiinde akut ofitis media tanisi ile antibiyotik
tedavisinde oldugu &grenildi. Olgunun yogun bakim izleminde nérolojik
bakisinda hizli kétilesme gézlendi. Yatisinin ikind gtint bilinci kapandi,
adgrili uyarani sol ile lokalize eder hale geldi. Kranial manyetik rezonans
gortnttilemelerde (MRG) T1, flair, diffizyon agirlikh gérintilerde, bilateral
yaygin, periventrikiiler hiperintens, patolojik kontrastlasma géstermeyen
lezyonlar saptandi. Etyolojiyi belilemek amaciyla lumbar poksiyon yapilan
hastanin beyin omurilik swisi (BOS) basina normal bulundu. BOS'un
biyokimyasal, serolojik, sitolojik ve bakteriyolojik incelemelerinde patoloji
saptanmadi. Yapilan agk beyin biyopsisi hemorajik I6koensefalit ile uyumlu
bulundu. Olguya uygulanan 10 ginlik yuksek doz metil prednizolon
tedavisi (1 gr/ giin) sonrasinda klinik ve radyolojik olarak diizelme gézlendi.
Hastanin izleminin Gclincl ayinda sag Ust ekstremitede baslayip sekonder
jeneralize olan ardisik nébetleri oldu. Valproik asit inflizyonu (20 ma/kg) ile
nébetler kontrol aluna alinarak idame tedavisi Levatirasetam 1000 mg/gin
olarak diizenlendi ve nébet kontrolii saglandi. Kontrol kranial MRG'de
mevcut lezyonlaninda belirgin gerileme gézlendi. Bu dénemdeki nérolojik
bakisinda stizel uyaranla gdzlerini acan ve gozleriyle koopere olabilen hasta
quadriparezisi nedeniyle rehabilite edilmek Uzere Fizik Tedavi ve
Rehabilitasyon Klinigine nakledilerek taburcu edildi.

Yorum: Literatiirde genellikle fatal seyrettigi bildirilen ve oldukca ender
gbrilen akut nekrotizan hemorajik I6koensefalitte erken tani ve yiiksek doz
metilprednizolon tedavisinin yasam kurtarici olabilecegi akilda tutulmalidir.

GiRiS

Akut nekrotizan hemorajik |6koensefalit, ender
gorilen beyaz cevherin demiyelinizasyon ve fibrinoid
nekrozu ile karakterize bir hastaligidir." Klinik olarak,
ani ve siddetli ortaya cikan basadrisi, ates yUksekligi,
konfuzyon, laterji ve komaya wuzanan biling
degisikligi, hemiparazi, ndbet gecirme gibi bulgular
izlenebilmektedir.”® Etyolojide siklikla viral ajanlar
suclanmakta ise de patogenez fatal immunolojik
yanit olarak tanimlanmaktadir.™® Patolojik olarak
lezyonlar fibrinoid nekroz, demiyelinizasyon ve ¢dem
paterni icermektedir.>*’ Intrakranial tutulum siklikla
asimetrik, periventrikiler, gri cevherin korundugu
yaygin beyaz cevher etkilenmesi seklindedir.®> Bu
yazida Ege Universitesi Tip Fakultesi Noéroloji
Anabilim Dali Yogun Bakim Unitesinde izlenen, akut
nekrotizan hemorajik I6koensefalit tanili bir olgu
ender goriilmesi, beyin biyopsisi ile tanisinin konmasi
ve kortikosteroid tedaviye yanit vermesi nedeni ile
sunulmakta ve literattr esliginde tartisiimaktadir.

OoLGU

42 yasinda kadin olgu akut otitis media tanisi ile oral
1 gr/gin Ampisilin-Sulbaktam antibiyoterapisi
almakta iken bir hafta sonra gelisen kisa streli biling
degisikligi, konusmada pelteklesme ve dengesizlik
yakinmalari nedeniyle acil servisimize basvurdu.
Olgunun norolojik bakisinda bilincinin agik oldugu,
konusmasinin dizartrik olmakla birlikte yéneliminin
tam oldugu gézlendi. Sagda dismetri, disdiadokinezi
ve diz topuk testinde bozukluk saptandi. Belirgin
parezisi olmayan hastanin Babinski refleksi bilateral
pozitif bulundu. Hasta bu bulgularla klinigimizin
yogun bakim Unitesine kabul edildi. Izleminin ilk 24
saatinde hizla klinik kotulesme gostererek bilinci
kapandi, agrili uyarani solu ile lokalize etmeye
basladi. Tasbebek g6z hareketleri ve kornea
refleksleri bilateral pozitif tespit edildi ancak kan
gazlarinin bozulmasi nedeniyle mekanik ventilator
destegine alindi. Hastaya lumbar poksiyon yapildi ve
acilis basinci normal bulundu. Beyin omurilik sivisi
(BOS) biyokimyasal bakisi normal sinirlarda idi
(protein 23.7 mg/dl, glukoz 94 mg/dl, es zamanli
kan glukozu 150 mg/dl,) ve BOS direkt bakisinda
hiicre saptanmadi. Etyolojiye yonelik BOS serolojik
(CMV DNA PCR, HSV 1+2 DNA, JC virus DNA, EBV
DNA), sitolojik ve bakteriyolojik bakisinda etken
tespit bulunamadi. Kranial manyetik rezonans
gérantilemelerde (MRG) T1, flair, difizyon adirlikl
gorintilerde, bilateral, yaygin, periventrikiler
hiperintens lezyonlar saptandi (Sekil 1). Kontrastl
kranial gorunttlemelerde ise patolojik kontrastlasma
tespit edilmedi. Yapilan acik beyin biyopsisi
kesitlerinde hemoraji alanlar ve perikapiller
lenfositik infiltrasyon tespit edilerek akut nekrotizan
hemorajik |6koensefalit tanisi konuldu (Sekil 2).
Olguya 10 gun sureli uygulanan yiksek doz metil
prednizolon tedavisi (1 gr/ guin) sonrasinda klinik ve
radyolojik olarak gerileme tespit edildi. Hasta
mekanik ventilatérden ayrilarak spontan solunuma
basladi, énce agnli, daha sonra sozel uyaranla
uyandirimaya baslandi. Izleminin Gclinct ayinda sag
Ust ekstremitede baslayip sekonder jeneralize olan
nobet gecirdi. Valproik asit infizyonu (20 mg/kg) ile
nobetler kontrol altina alinarak idame tedavisi
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Levatirasetam 1000 mg/gin olarak dizenlendi. altinda iken bir hafta sonra tekrarlanan kranial
Nobet kontroli saglandi. EEG'de her ki MRG'de mevcut lezyonlarda belirgin gerileme
sentroparietooksipital iktal aktivite saptandi. Tedavi gozlendi (Sekil 3). Bu dénemdeki nérolojik bakisinda

1 w 1y o 1 g+ P

sekil 1. T1, diffuzyon agirlikli kranial MRG gérintilerinde yaygin, simetrik, bilateral, periventrikiiler, beyaz
cevherde hiperintens lezyonlar gorilmektedir.

Sekil 2. Beyin biyopsisi materyalinde hemotoksilen-eozin boyama yéntemi ile tespit edilmis hemoraji
alani ve perikapiller lenfosit infiltrasyonu gériiimektedir.

ot
Sekil 3. T1, diffuzyon agirlikli kranial MRG gériintilerinde, bilateral, simetrik, periventrikller, beyaz cevherde
hiperintens lezyonlarda belirgin gerileme gorilmektedir.
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sézel uyaranla gozlerini acan ve gézleriyle koopere
olabilen hasta quadriparezisi nedeniyle rehabilite
edilmek Uzere Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
Klinigine nakledilerek taburcu edildi.

TARTISMA
Akut nekrotizan hemorajik |6koensefalit ender

gorulen santral sinir sisteminin demiyelinizasyonu ve
fibrinoid nekrozu ile karakterize bir hastaligidir.'

Hastalik siklikla yirmi, kirk vyaslarinda genc
eriskinlerde  goralmektedir.  Klinik  bulgular
cogunlukla siradan bir GUst  solunum  yolu

enfeksiyonundan hirka¢ hafta sonraki donemde
ortaya ¢lkmaktadir. Olgulanin bir kisminda viral Ust
solunum yolu enfeksiyonu éncdl bulgu iken bir kisim
olguda ise birkag gln stren prodrom dénem tespit
edilebilmektedir. Bunun yani sira; viral pnémoniler,
Ebstein Barr Virus enfeksiyonu, Herpes Simpleks
Virts (HSV), kizamik, sucicegdi, influenza, mikoplazma
enfeksiyonu, tuberktloz suclanan enfeksiyon
ajanlaridir.” Ancak ender olarak toksoid asilamalari
takiben gorilebilmektedir.® Patogenez esas olarak
fatal immunolojik  etkilenmedir.  Olgumuzda
bakteriyel st solumun yolu enfeksiyonundan bir
hafta sonra biling degisikligi gelismis ve takip eden
gunlerde belirgin norolojik klinik koétllesme tespit
edilmistir. Olgularda santral sinir sisteminin beyaz
cevherinin diffiz ve masif nekrozu semptomlara
neden olmaktadir. Klinik bulgular; ates yuksekligi,
ense sertligi, meninks iritasyonu bulgulari, konflizyon
ve letarji, ilerleyici motor ve duyu kayiplari, hiperaktif
ve patolojik refleksler, cesitli karakterlerde istemsiz
hareketler, nobet gecirme gibi semptomlarla
karakterizedir. Semptomlarin ortaya ¢ikisindan kisa
bir stire sonra siklikla herniasyon nedenli olmak Uzere
cesitli komplikasyonlar sonucu olgular
kaybedilebilmektedir.*> Olgumuzda belirgin biling
degisikligi, motor gug kaybi, pozitif patolojik
refleksler, serebellar testlerde pozitiflik tespit edilmis
olup takip eden slrecte ise nobet gecirme izlenmistir.

Hastallk patofizyolojik olarak yaygin demiyeli-
nizasyon, fibrinoid nekroz ve diffiz beyin 6demi ile
karakterizedir. Mikroskopik olarak patolojik alanda

tespit edilen antijen antikor kompleksleri,
proinflamatuar sitokinlerin varligi ve bir kisim olguda
gosterilebilmis myelin basic protein varligi asll
patogenezin fatal immun yanit oldugunu
dusundirmektedir.>*” Olgularda rutin periferik kan
biyokimyasal tetkiklerinde 1hml |68kositoz ve
sedimentasyon yuksekligi tespit edilebilir. BOS agilis
basinci  yuksekligi, protein yUksekligi tespit
edilebilirken BOS glukoz diizeyi normal sinirlardadir.
Genel olarak olgularin BOS bakisinda hicbir
enfeksiyon etkeni ya da toksin saptanamamaktadir,
ancak klinik ortaya ciktiktan haftalar sonra pleositoz
(siklikla polimorfontkleer  I6kosit)  tespit
edilebilmektedir. Olgumuzun rutin biyokimyasal
bakisinda lokositoz (13.000/mm?) ve sedimentasyon
yUksekligi (40/sa) tespit edildi. BOS biyokimyasal
bakisi normal sinirlarda idi, direkt bakida pleositoz
saptanmamis ve BOS serolojik, sitolojik ve
bakteriyolojik bakilarinda hicbir etken izole
edilememistir. Radyolojik olarak kranial MRG,
BT'den daha sensitiftir. Olgularda asil etkilenen alan
sentrum semiovaledir ve etkilenme genellikle
asimetriktir. Serebellar pedinkdller ve spinal kordda
etkilenme tespit edilebilirken gri cevher, U fibrilleri
ve bazal ganglionlar korunmaktadir.® Radyolojik
olarak tariflenen bu alanlarda T2 adgirlikh
gorintulerde hiperintensite, difizyon agirlikli
gorintulerde hipo-hiperintensite ve bazi olgularda
gyral kontrast tutulumu tespit edilebilmektedir."®
Olgumuzun kranial goérunttlemelerinde T1, flair,
difzyon agirhkl kesitlerde bilateral, yaygn,
periventrikller hiperintens lezyonlar tespit edilmis,
kontrastli kesitlerde patolojik kontrast tutulumu
tespit edilmemistir. Olgumuza uygulanan yuksek
doz steroid, antiddem tedavi sonrasinda bu patolojik
radyolojik  goértntmlerde  belirgin = gerileme
gostermistir. Olgular yuksek mortalite nedeni ile kisa
strede kaybedilmekte ve tani postmortem otopsi ile
konulabilmektedir. Incelenen kesitlerde diffiz
ddem, yaygin demiyelinizasyon alanlari ve fibrinoid
nekroz gorultr. Perivendler inflamasyon, lenfosit
infiltrasyonu,  mikroglial  odaklar, anjiopatik
degisiklikler tespit edilebilmektedir. Olgumuzun
beyin biyopsisinde de hemoraji alanlarn ile
perikapiller lenfosit infiltrasyonu tespit edilmis ve
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tani patolojik olarak konmustur. Olgularda EEG'de
yUksek oranda anormal ve diffiz yavaslama tespit
edilebilir."® Olgumuzun takipleri sirasinda Gclnci
ayda sekonder jeneralize olan fokal motor nébetler
gdzlenmis ve EEG'de yaygin bilateral anormal iktal
aktivite saptanmistir. Olgumuzun antiepileptik
tedavi ile nébetleri kontrol altina alinmistir.

Ayirict  tanilar  arasinda;  akut  dissemine
ensefalomyelit, akut nekrotizan ensefalit, bakteriyel
menenijitler, HSV ensefaliti, toksik spongioform
ensefalopati, subakut I6koensefalit dustnil-
melidir."® Kesin tani beyin biyopsisi ile konmaktadir.
Olgumuzda klinik, radyolojik ve laboratuar olarak bu
tanilar dislanmistir ve tani beyin biyopsisi ile patolojik
olarak konulmustur.

Hastaligin patogenezinde suclanan immunolojik
yanit nedeni ile tedavide yUksek doz steroid ya da
ACTH kullanilmaktadir. Plazmaferez ya da
intravendz immunglobulin  kullanildigini belirten
raporlar olmasina karsin, plazmaferez mikoplazma
pnomonisi  gibi enfeksiyonlar sonrasi gelisen
durumlarda daha efektiftir. Olgularda beyin
ddemine yonelik olarak hipertonik sollsyonlar
kullaniimaktadir.®'® Olgularin buyuk cogunlugu

uygulanan immunstpresif  tedaviye ragmen
norolojik semptomlar gelistikten sonraki ilk
haftalarda kaybedilmektedir. Hayatta kalan

olgularda multipl norolojik defisit, nébet gecirme,
psikiyatrik bozukluklar, mental kusurlar
gorilebilmektedir.® Cok az sayidaki olguda tama
yakin dizelme tanimlanmistir.'* Taburculuk éncesi
normal uyku uyaniklik déngusu olan, sézel uyaranla
gozlerini acarak cevreyi izleyebilen ve yakinlari ile
duygusal iletisim kurabilen ancak quadriparetik olan
hastamizin tekrarlanan kranial gérintilemelerinde
radyolojik olarak da lezyonlarda belirgin gerileme
gOsterilmistir.

Bu olgu otit media enfeksiyonunu takiben
baslangicta cok hizli progresyonla komaya girip
mekanik ventilatdér destedine alinan ve beyin
biyopisisi ile patolojik tani alarak daha sonra ylksek
doz metil prednizolon tedavisine yanit veren, ender

gérilen akut nekrotizan hemorajik |6koensefalit
olgusu olmasi nedeniyle sunulmustur. Literatlrde
genellikle fatal seyrettigi bildirilen ve oldukca ender
gérilen akut nekrotizan hemorajik |6koensefalitte
erken tani ve vyiksek doz metilprednizolon
tedavisinin yasam kurtarici olabilecedi akilda
tutulmalidir.
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Multipl Sistem Atrofisi ve REM
Uykusu Davranis Bozuklugu Olan Bir

Hastada “Hac” Isareti / “Hot Cross Bun”

Sign in a Patient With Multiple System Atrophy
and REM-Behaviour Disorder
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ABSTRACT

“Hot Cross Bun" Sign in a Patient With Multiple System Atrophy
and REM-Behaviour Disorder

Scientific background: Multiple system atrophy (MSA) is a sporadic
adulft-onset neurodegenerative disease characterized by progressive
cerebellar ataxia, basal ganglia symptoms and autonomic failure. MSA-
Cis a subtype of MSA, which indicates the predominance of cerebellar
features.

Case: We here present a 70-year-old male patient diagnosed as MSA
and REM-behaviour disorder whose cranial magnetic resonance
imaging (MRI) showed “hot cross bun” sign.

Conclusion: In addition to clinical symptoms, “hot cross bun” sign
observed in MRI indicating the presence of degeneration in pons is a
very useful finding in the diagnosis of MSA.

Keywaords: multiple system atrophy, REM-behaviour disorder, “hot cross bun” sign

OZET

Bilimsel zemin: Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, eriskin yasta ortaya
cikan, ilerleyici serebellar atrofi, bazal ganglion sikayetleri ve otonom
yetmezlik ile sekillenen nérodejeneratif bir hastaliktir, MSA-C, serebellar
bulgularin én planda oldugu bir MSA tipidir.

Olgu: Burada, MSA ve REM uykusu davranis bozuklugu tanisi alan ve
kraniyal manyetik rezonans gortinttlemede (MRG) “hac” isareti saptanan
70 yasindaki bir erkek hasta sunulmaktadir.

Yorum: Klinik bulgularin yani sira, MRG'de saptanan ve ponsta
dejenerasyon varligini gésteren “hag” isareti, MSA tanisi icin oldukga yol
gostericidir.

Anahtar kelimeler: multipl sistem atrofisi, REM uykusu davranis bozuklugu, “hac” isareti
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GIRiS

Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, eriskin yasta
ortaya cikan norodejeneratif bir hastaliktir. Klinik
bulgularin arasinda ilerleyici serebellar atrofi, bazal
ganglion sikayetleri ve otonom yetmezlik bulgulari
yer alir.™? Eger parkinsoniyen bulgular 6n planda ise
MSA-P, serebellar bulgular 6n planda ise MSA-C
olarak tanimlanmasi seklinde bir goéris birligi
olusturulmustur.® Buna karsin, kesin bir klinik ayirici
tani yapilmasi, 6zellikle hastaligin erken evrelerinde
oldukca guic olabilmektedir. Ek olarak, bu
sendromun idiyopatik Parkinson hastaligi veya
serebellar ataksiler gibi diger nérodejeneratif
hastaliklardan ayinminin yapilmasi da gutgtar.
Otonom yetmezlik ile birlikte levodopaya az yanit
veren parkinsonizm veya serebellar ataksiler MSA
tanisinin konulmasi ve diger hastaliklardan ayirt
edilmesi icin gereklidir.#* Manyetik rezonans
gorintileme (MRG) sadece tani konulmasi icin
degdil, MSA'nin klinik 6zelliklerinin arastirilmasi icin
de o6nemli bir aractir.®® T2 adirlikli MRG
incelemelerinde hiperintens putaminal halka ve
“hac”  isareti MSA icin  tipik olarak
degerlendirilmektedir.*” Bu yazida, multipl sistem
atrofisi ve REM uykusu davranis bozuklugu olan ve
MRG'de hac isareti izlenen bir hasta sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Yetmis yasindaki bir erkek hasta néroloji bélimiine 6
yildir giderek artis gdsteren ydrime gicliga,
konusma bozuklugu ve yutma bozuklugu sikayetleri
ile basvurdu. Yakinlarindan vydrtytsinde yavaslk
oldugu ve dengesiz yurtdagu o6grenildi. Sikayetlerin
giderek artis gosterdigi, sik dismelere neden oldugu
ve son zamanlarda yatalak hale geldigi bildirildi.
Konusmasinin yavasladidi ve giderek anlasilmaz hale
geldigi 6drenildi. Yutma gucligunin birkag ay énce
klinik tabloya eklendigi bildirildi. Bu sikayetlerin yani
sira, gecmis tibbi dyklstinde ve soygecmisinde &zellik
saptanmamistir. Baslangicta kismi cevap alinan
levodopa dahil olmak Uzere bircok ilac kullanilmis
ancak fayda elde edilmemistir.  Norolojik
muayenesinde, sakkadik g&z hareketleri normal
olarak izlenmis, 6gurme refleksi azalmis olarak elde

edilmistir. Kas glcl tim ekstremitelerde 3/5 olarak
saptanmis, derin tendon refleksleri normal olarak elde
edilmistir. Plantar cevaplar iki yanl lakayt olarak
gorulmastir. Govde ataksisine bagl olarak hastanin
oturmakta glclik cektigi izlenmistir.  Tam
ekstremitelerde adir diizeyde bradikinezi ve rijidite
saptanmis, hastanin  metrik ve diadokokinetik
muayene hareketlerini yapamadi§i goralmastar.
Konusmasi oldukca yavas, hipofonik ve giic anlasilir
olarak izlenmistir. Praksi test bataryasinda 120
tzerinden 80 puan almis, Birlesik MSA Degerlendirme
Olceginde ise 82 puan almistir. Kraniyal MRG'de
serebellar atrofi ile birlikte T2 agirlikli incelemelerde
ponsta hiperintens sinyal artisi seklinde kendini
gosteren “hag” isareti izlenmistir (Sekil 1). Bu bulgular
ile hastaya MSA-C tanisi konmus ve spastisite artisina
yonelik semptomatik tedavi planlanmistir.

Sekil 1. T2 adirlikhi kraniyal MRG'de ponsta hiperintens
sinyal artisi seklinde kendini gosteren “hac” isareti

Klinik takipler sirasinda, yakinlari tarafindan hastanin
uykusunda bazi kramplarin oldugu ve amacsiz
hareketlerde bulundugu bildirilmistir. Bu nedenle
polisomnografik inceleme vyapilan hastada, REM
uykusu sirasinda elektromiyografik kayitlarda artmis
tonik ve fazik aktivite varligi saptanmistir. REM
uykusu davranis bozuklugu tanisi alan hastaya ek
olarak klonazepam tedavisi eklenmistir.

TARTISMA

Burada sunulan hasta, 6 yil streli klinik bulgulari ve
MRG'de izlenen "hac¢” isareti ile MSA-C tanisi
almistir. Yakin zamanda yapilan bir calismada,
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hastalik stresi ile MRG sinyal anomalileri arasinda
anlamh bir iliski oldugu bildirilmistir.® Bu yazida,
MRG'de izlenen hem putaminal hem de pons
anomalileri ileri evre MSA-P ve MSA-C vakalarinda
anlamli dlUzeyde artmis olarak bulunmustur. Bu
nedenle bu MRG bulgulari, MSA-P ve MSA-C'de var
olan patolojilerin degerlendirilmesinde, klinik
bulgulara ek olarak, oldukca anlaml ve tanida
yardimci bulgular olarak degerlendirilmistir. T2
agirhklh  MRG'de  ponsta  gortlen  sinyal
anomalilerinin (“hac” isareti) MSA icin kontrol
grubuna kiyasla tipik bir bulgu oldugu distnulse de,
idiyopatik Parkinson hastaligi veya diger serebellar
dejenerasyonu bulunan hastalarda da farkli
derecelerde benzer bulgularin izlenmesi, bu
anomalinin 6zgllltk degerini azaltmistir.*® Bu bulgu
ayni zamanda spinoserebellar ataksi tip 2 ve 3 olan
hastalarda da bildirilmistir.®"

MSA hastalarinda pons ve putaminal bdlgelerdeki
molekUler degisiklikleri inceleyen calismalar da erken
donemde dahi bu alanlarda saptanabilen
degisiklikler oldugu gostermislerdir. Ito ve
arkadaslan'™ MSA hastalarinda hac isareti olmaksizin
bu bolgelerde azalmis FA ve ylksek ADC degerleri
oldugunu go6stermislerdir. Bir diger calismada
Watanabe ve arkadaslar,”” pons bazalinde ve
putamendeki N-asetilaspartat/kreatin  oraninin
(NAA/Cr) kontrol grubuna kiyasla MSA hastalarinda
anlamli  dizeyde azaldigini saptamislardir. Bu
farklilik, hastaligin erken evresinde, ataksik veya
parkinsoniyen bulgularin  sadece birine sahip
olanlarda veya MRG'de ponsta hag isareti veya
hiperintens putaminal halkasi olmayan hastalarda
dahi anlamhligini korumustur. Bu nedenle, pons
bazalinde NAA/Cr azalmasinin, MSA'nin erken evre
tanisinda, hentiz MRG veya hatta klinik sikayetlerin
ortaya cikmasindan énce, oldukga bilgi verici oldugu
6ne sUrtlmusttr. Sonucg olarak, testlerin tanisal
degerleri Uzerinde daha fazla calismaya ihtiyag
duyulmakla birlikte, ponsta gorilen yapisal ve
biyokimyasal degisikliklerin MSA tanisi icin oldukca
yol gosterici oldugu dustntlmektedir.

Bu vaka sunumundaki bir diger bulgu, REM uykusu
davranis bozuklugudur. Bu klinik bulgu, baska eslik

eden hastaligi olmayan kimselerde de "idiyopatik”
olarak izlenebilmektedir, ancak norodejeneratif
hastaliklar ile birlikteligi oldukca siktir. Yakin bir
zamanda Iranzo ve arkadaslar™ tarafindan yapilan bir
calismada, lojistik regresyon analizi ile REM uykusu
davranis bozukluklari sikayetleri, polisomnografi
bulgulari ve klinik bulgularin klonazepama olan cevabi
ile Parkinson hastaligi ve MSA olan hastalar arasinda
fark izlenmemistir. Ancak MSA hastalarinin daha kisa
bir hastalik stresi icerisinde REM uykusu davranis
bozuklugu gelistirdigi ve diger uyku ile iliskili hareket
bozukluklarinin MSA'da daha sik  gdrdldaga
saptanmistir. Beyin sapi yapilarinin etkilenmesine bagli
olarak gelisen bu bulgularin, MSA'da gértlen MRG
anomalileri ile birlikteligi ise kesin olarak bilinmemektedir.
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