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ABSTRACT 

Acute Necrotizing Hemorrhagic Leukoencephalitis 
Scientific background: Acute necrotizing hemorrhagic 
!eukoencepha!itis (ANHL) is a rare, demyelinating dısease of white 
matter, characterized with fibrinoid necrozis. Headache, fever, musc!e 
weakness, seizure and consciousness disorders are common neuro!ogic 
findings. Vira! dısease or infections are the most common accused 
etiologica! factors of ANHL but it is described as a fatal immune 
response in pathogenesis. lntracranial patology is usua!ly asymmetric 
white matter lesions in periventriculler area that is not attending to grey 
matter. The !esions 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 lntensive Care 
Unit (ICU) because of its rarety, diagnostic brain biopsy material and 
good c!inical 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 
c!inical observation her neurological status progressed, she became 
comatose with localizing pain in her /eft sight on the second day in ICU. 
Lumba/ puncture demonstrated normal opening pressure and 
biochemical, serologica/, bacteriological and cytological examinations of 
cerebrospinal flood (CSF) were within normal limits. Her cranial MR Ti, 
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flair, diffusion weighted images showed bilateral, diffuse hyperintense 
white matter !esions without contrast enhancement. Her brain biopsy 
demonstrated leukoencephalitis with hemorrhagic areas. The c!inica/ 
and radiological regression became after using high dose steroid (1 gri 
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 mglkg) and levatirasetam ı 000 mg/day 
therapy. Her /ast cranial MRI showed prominent regression of the 
lesions. She was awake, opening her eyes to verbal stimu!us, had an 
emotional cooperation with her eyes and quadriparetic at discharge 
before her referral to the Rehabilitation Clinic. 
Conc!usion: it must be kept in mind that in ANHL, which is said to be 
extremely rare and fatal in literature, early diagnosıs and high dose 
metil-prednisolone therapy could be life-saving. 

ÖZET 

Bilimsel zemin: Akut nekrotizan hemorajik lökoensefalit, beyaz cevherin 
demiyelinizasyon ve f ibrinoid nekrozu ile karakterize ender görülen bir 
hastal ığ ı dır. Klinik olarak başağrısı, ateş yüksekliği , bilinç değişikl i kleri, 

motor fonksiyon kaybı , nöbet geçirme gibi bulgular izlenebilmektedir. 
Etyolojide sıklıkla viral ajanlar suçlanmakla birlikte patogenez fatal 
immunolojik yanıt olarak tanım lanmaktadı r . lntrakranial tutulum sık l ıkla 

asimetrik, periventriküler, gri cevherin korunduğu yayg ın beyaz cevher 

Anahtar kelimeler: akut nekrotızan hemoraıık lökoensefalit, beyın bıyopsısı 
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etkilenmesi şeklinded i r. Patolojik olarak lezyonlar fibrinoid nekroz, 
demiyelinizasyon ve ödem paterni içermektedir. Bu yaz ıda Ege Üniversitesi 
Tıp Fakültesi Nörolojik Yoğun Bakım (NYB) ünitesinde izlenen, akut 
nekrotizan hemorajik lökoensefalit tanılı bir olgu ender görülmesi, beyin 
biyopsisi ile patolojik tanısının konulması ve immunsüpresif tedaviye yanıt 
vermesi nedeniyle sunulmuştur. 
Olgu: 42 yaşında kadın hasta bilinç bozukluğu, konuşmada peltek leşme ve 
dengesizlik yakınmaları nedeniyle acil servis yoluyla kliniğimizin NYB 
ünitesine yatırıldı. Öyküsünde akut otitis media tanısı ile antibiyotik 
tedavisinde olduğu öğreni l di. Olgunun yoğun bakım izleminde nörolojik 
bakısında hızl ı kötüleşme gözlendi. Yatışın ın ikinci günü bilinci kapandı, 
ağrıl ı uyaranı sol ile lokalize eder hale geldi. Kranial manyetik rezonans 
görüntülemelerde (MRG) T1, flair, diffüzyon ağırlıkl ı görüntülerde, bilateral 
yayg ın, periventriküler hiperintens, patolojik kontrastlaşma göstermeyen 
lezyonlar saptand ı . Etyolojiyi belirlemek amacıyla lumbar poksiyon yapılan 
hastanın beyin omurilik sıvısı (BOS) basıncı normal bulundu. BOS'un 
biyokimyasal, serolojik, sitolojik ve bakteriyolojik incelemelerinde patoloji 
saptanmadı. Yapılan açık beyin biyopsisi hemorajik lökoensefalit ile uyumlu 
bulundu. Olguya uygulanan 1 O günlük yüksek doz metil prednizolon 
tedavisi (1 gr/ gün) sonrasında klinik ve radyolojik olarak düzelme gözlendi. 
Hastanın izleminin üçüncü ayında sağ üst ekstremitede başlayıp sekonder 
jeneralize olan ardışık nöbetleri oldu. Valproik asit infüzyonu (20 mg/kg) ile 
nöbetler kontrol altına alınarak idame tedavisi Levatirasetam 1000 mg/gün 
olarak düzenlendi ve nöbet kontrolü sağ landı. Kontrol kranial MRG'de 
mevcut lezyonlarında belirgin gerileme gözlendi. Bu dönemdeki nörolojik 
bak ısında sözel uyaranla gözlerini açan ve gözleriyle koopere olabilen hasta 
quadriparezisi nedeniyle rehabilite edilmek üzere Fizik Tedavi ve 
Rehabilitasyon Kliniğine nakledilerek taburcu edildi. 
Yorum: Literatürde genellikle fatal seyrettiği bildirilen ve oldukça ender 
görülen akut nekrotizan hemorajik lökoensefalitte erken tanı ve yüksek doz 
metilprednizolon tedavisinin yaşam kurtarıcı olabileceği akılda tutulmalıdır. 

GİRİŞ 

Akut nekrotizan hemorajik lökoensefalit, ender 

görülen beyaz cevherin demiyelin izasyon ve fibrinoid 

nekrozu ile karakterize bir hastalığıdır. 1 Klinik olarak, 

ani ve şiddetli ortaya çı kan başağrısı, ateş yüksekliği, 

konfüzyon, laterji ve komaya uzanan bilinç 

değişikliği, hemiparazi, nöbet geçirme gibi bulgular 

izlenebilmektedir. 1•5 Etyolojide sıklıkla viral ajanlar 

suçlanmakta ise de patogenez fatal immunolojik 

yanıt olarak tanımlanmaktadır. 1•5 Patolojik olarak 

lezyonlar f ibrinoid nekroz, demiyelinizasyon ve ödem 

paterni içermektedir.2
•
3

•
7 lntrakranial tutulum sı klıkla 

asimetrik, periventriküler, gri cevherin korunduğu 

yaygın beyaz cevher etkilenmesi şeklindedir.5 Bu 

yazıda Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Nöroloji 

Anabilim Dalı Yoğun Bakım ünitesinde izlenen, akut 

nekrotizan hemorajik lökoensefalit tanılı bir olgu 

ender görülmesi, beyin biyopsisi ile tanısının konması 

ve kortikosteroid tedaviye yanıt vermesi nedeni ile 

sunulmakta ve literatür eşliğinde tartışı l maktadır. 
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OLGU 

42 yaşında kadın olgu akut otitis media tan ısı ile oral 

1 gr/gün Ampisilin-Sulbaktam antib iyoterapisi 

almakta iken bir hafta sonra gelişen kısa sürel i bilinç 

değişikliği, konuşmada peltekleşme ve dengesizlik 

yakınmaları nedeniyle acil servisimize başvurdu. 

Olgunun nörolojik bakısı nda bilincinin açık olduğu, 

konuşmasının dizartrik olmakla birlikte yöneliminin 

tam olduğu gözlendi. Sağda dismetri, disdiadokinezi 

ve diz topuk testinde bozukluk saptandı. Belirgin 

parezisi olmayan hastanın Babinski refleksi bilateral 

pozitif bulundu . Hasta bu bulgularla klin i ğimizi n 

yoğun bakım ünitesine kabul edildi. izleminin ilk 24 

saatinde hızla klinik kötüleşme göstererek bilinci 

kapandı, ağrıl ı uyaranı solu ile lokalize etmeye 

başladı. Taşbebek göz hareketleri ve kornea 

refleksleri bilateral pozitif tespit ed ildi ancak kan 

gazlarının bozulması nedeniyle mekanik ventilatör 

desteğine alındı. Hastaya lumbar poksiyon yapıldı ve 

açılış basıncı normal bulundu. Beyin omurilik sıvıs ı 

(BOS) biyokimyasal bakısı normal s ı nırlarda id i 

(protein 23.7 mg/dl, glukoz 94 mg/dl, eş zamanl ı 

kan glukozu 150 mg/dl,) ve BOS direkt bak ısında 

hücre saptanmadı. Etyolojiye yönelik BOS serolojik 

(CMV DNA PCR, HSV 1 +2 DNA, JC virus DNA, EBV 

DNA), sitolojik ve bakteriyolojik bakısında etken 

tespit bulunamad ı. Kranial manyetik rezonans 

görüntülemelerde (MRG) T1, flair, dif üzyon ağı rlıklı 

görüntülerde, bilateral, yaygın, periventriküler 

hiperintens lezyonlar saptandı (Şekil 1 ). Kontrastlı 

kranial görüntülemelerde ise patolojik kontrastlaşma 

tespit edilmedi. Yapılan açık beyin biyopsisi 

kesitlerinde hemoraji a l anları ve perikapi ller 

lenfositik infiltrasyon tespit edilerek akut nekrotizan 

hemorajik lökoensefalit tan ı sı konuldu (Şekil 2). 

Olguya 1 O gün süreli uygulanan yüksek doz metil 

prednizolon tedavisi (1 gr/ gün) sonrasında klin ik ve 

radyoloj ik olarak gerileme tespit edi ld i. Hasta 

mekanik ventilatörden ayrı larak spontan solunuma 

başladı, önce ağrıl ı , daha sonra sözel uyaranla 

uyandırılmaya başland ı. izleminin üçüncü ayı nda sağ 

üst ekstremitede başlayıp sekonder jeneralize olan 

nöbet geçirdi. Valproik asit infüzyonu (20 mg/kg) ile 

nöbetler kontrol altına alınarak idame tedavisi 
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Levatirasetam 1000 mg/gün olarak düzenlendi. 

Nöbet kontrolü sağlandı. EEG'de her iki 

sentroparietooksipital iktal aktivite saptandı. Tedavi 

altında iken bir hafta sonra tekrarlanan kranial 

MRG'de mevcut lezyon larda belirgin gerileme 

gözlendi (Şekil 3). Bu dönemdeki nöroloj ik bakısında 

Şekil 1. T1, diffüzyon ağ ırl ıkl ı kranial MRG görüntülerinde yayg ı n, simetrik, bilateral, periventriküler, beyaz 
cevherde hiperintens lezyonlar görülmektedir. 

Şekil 2. Beyin biyopsisi materyalinde hemotoksilen-eozin boyama yöntemi ile tespit edi l miş hemoraji 
a lan ı ve perikapiller lenfosit infiltrasyonu görülmektedir. 

Şekil 3. T1, diffüzyon ağırlık lı kranial MRG görüntülerinde, bilateral, simetrik, periventriküler, beyaz cevherde 
hiperintens lezyonlarda belirgin gerileme görülmektedir. 
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sözel uyaranla gözlerini açan ve gözleriyle koopere 

olabilen hasta quadriparezisi nedeniyle rehabilite 

edi lmek üzere Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon 

Klin i ğine nakledilerek taburcu edildi. 

TARTIŞMA 

Akut nekrotizan hemoraj ik lökoensefalit ender 

görülen santral sinir sisteminin demiyelinizasyonu ve 

fibrinoid nekrozu ile ka rakterize bir hastalığıdır. 1 

H astalık sıklıkla yirmi, kırk yaşlarında genç 

erişkinlerde görülmektedir. Kl inik bulgu lar 

çoğunlukla sıradan bir üst solunum yolu 

enfeksiyonundan birkaç hafta sonraki dönemde 

ortaya çı kmaktadır. Olguların bir kısm ında viral üst 

solunum yolu enfeksiyonu öncül bulgu iken bir kısım 

olguda ise birkaç gün süren prodrom dönem tespit 
edilebilmektedir. Bunun yanı sıra; vira! pnömoniler, 

Ebstein Barr Virus enfeksiyonu, Herpes Simpleks 

Virüs (HSV), kızam ık, suçiçeği, influenza, mikoplazma 

enfeksiyonu, tüberküloz suçlanan enfeksiyon 

ajanlarıdır. 1 •5 Ancak ender olarak toksoid aşılamaları 

takiben görülebilmektedir.6 Patogenez esas olarak 

fatal immunolojik etkilenmedir. Olgumuzda 

bakteriyel üst solumun yolu enfeksiyonundan bir 

hafta sonra bilinç değişikliği gelişmiş ve takip eden 
günlerde belirgin nörolojik klinik kötüleşme tespit 

edilmiştir. Olgularda santra l sinir sisteminin beyaz 

cevherinin diffüz ve masif nekrozu semptomlara 

neden olmaktadır. Klinik bulgular; ateş yüksekl iği, 

ense sertl iği, meninks iritasyonu bu lguları, konfüzyon 

ve letarj i, ilerleyici motor ve duyu kayıpları, hiperaktif 

ve patolojik refleksler, çeşitli karakterlerde istemsiz 

hareketler, nöbet geçirme gibi semptomlarla 

karakterizedir. Semptomların ortaya çıkışından kısa 

bir süre sonra sıklıkla herniasyon nedenli olmak üzere 

çeş it li komplikasyonlar sonucu olgular 
kaybedilebilmektedir. 2·5 Olgumuzda belirgin bilinç 

değişikl i ği, motor güç kaybı, pozitif pato loj ik 

refleksler, serebellar testlerde pozitifl ik tespit ed i lm i ş 

olup takip eden süreçte ise nöbet geçirme izlenmiştir. 

Hastalık patofizyolojik olarak yaygın demiyeli­

nizasyon, fibrinoid nekroz ve diffüz beyin ödemi ile 

karakterizedi r. Mikroskopik olarak patolojik alanda 

262 

tespit edilen antijen antikor kompleksleri, 

proinflamatuar sitokinlerin varlığı ve bir k ıs ım olguda 

gösterilebilm i ş myel in basic protein va rlığı as ı l 

patogenezin fata l ı mmun yanıt o ld uğunu 

düşündürmekted i r . 2-3.1 Olgularda rutin periferik kan 

biyokimyasal tetkiklerinde ı l ımlı lökositoz ve 

sedimentasyon yüksekliği tespit edilebilir. BOS açıl ı ş 

basıncı yü ksekl i ği, prote in yüksek l iği tespit 

edilebilirken BOS glukoz düzeyi normal sınırlardad ı r. 

Genel olarak o l guların BOS bakısında hiçbir 

enfeksiyon etkeni ya da toksin saptanamamaktadır, 

ancak klinik ortaya çıkt ı ktan haf talar sonra pleositoz 

(s ı kl ı kla pol imorfonükleer lökosit) tespit 

edilebi lmekted ir. Olgumuzun rutin biyokimyasal 

bak ısında lökositoz (13.000/mm3
) ve sedimentasyon 

yüksekliğ i (40/sa) tespit edildi . BOS biyokimyasal 

bakısı normal sınırlarda idi, direkt bakıda pleositoz 

saptanmam ı ş ve BOS seroloj ik, sitolojik ve 

bakteriyolojik bak ılar ı nda hiçbir etken izole 

edi l ememiştir. Radyolojik olarak kran ial MRG, 

BT'den daha sensitifti r. Olgularda ası l etkilenen alan 

sentrum semiovaled ir ve et kilenme genellikle 

asimetriktir. Serebellar pedinküller ve spinal kordda 

etkilenme tespit edilebilirken gri cevher, U f ibrilleri 

ve bazal ganglionlar korunmaktadır.8 Radyoloj ik 

olarak tariflenen bu alanlarda T2 ağı rl ı kl ı 

görüntülerde hiperintensite, difüzyon ağ ı r l ı kl ı 

görüntülerde hipo-hiperintensite ve baz ı olgularda 

gyral kontrast tutu lumu tespit edilebilmektedir.1
•
5 

Olgumuzun kranial görüntülemelerinde T1, f lair, 

difüzyon ağ ı rlıklı kesitlerde bilateral, yayg ı n, 

periventriküler hiperintens lezyonlar tespit edilm i ş, 

kontrastl ı kesitlerde patolojik kontrast tutulumu 

tespit ed i lmem işti r. Olgumuza uygulanan yüksek 

doz steroid, antiödem tedavi sonrasında bu patolojik 

radyoloj ik görünümlerde belirgin gerileme 

göstermiştir. Olgular yüksek mortalite nedeni ile kısa 

sürede kaybedilmekte ve tan ı postmortem otopsi ile 

konulabilmektedir. incelenen kesit lerde diffüz 

ödem, yaygın demiyelinizasyon alanları ve f ibrinoid 

nekroz görülür. Perivenüler inflamasyon, lenfosit 

infiltrasyonu, mikroglia l odaklar, anj iopatik 

değişikl i kler tespit edilebilmektedir. Olgumuzun 

beyin biyopsisinde de hemoraji alanla r ı i le 

perikapil ler lenfosit infiltrasyonu tespit edilmiş ve 
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tanı patolojik olarak konmuştur. Olgularda EEG'de 

yüksek oranda anormal ve diffüz yavaşlama tespit 

edilebilir. 1
·
5 Olgumuzun takipleri sırasında üçüncü 

ayda sekonder jeneralize olan fokal motor nöbet ler 
göz lenmiş ve EEG'de yaygın bilateral anormal iktal 

aktivite saptanmıştır . Olgumuzun antiepileptik 

tedavi ile nöbetleri kontrol altına alınmıştır. 

Ayı rıcı tanılar arasında; akut dissemine 

ensefalomyel it, akut nekrotizan ensefalit, bakteriyel 

menenjitler, HSV ensefaliti, toksik spongioform 

ensefalopati, subakut lökoensefalit düşünül­

melidir.1·9 Kesin tan ı beyin biyopsisi ile konmaktad ır. 

Olgumuzda kl inik, radyolojik ve laboratuar olarak bu 
tan ı lar dışlanmıştı r ve tanı beyin biyopsisi ile patoloj ik 

olarak konulmuştur. 

Hastal ığın patogenezinde suçlanan immunolojik 

yanıt nedeni ile tedavide yüksek doz steroid ya da 
ACTH kullanılmaktadır. Plazmaferez ya da 

intravenöz immunglobulin kul lan ı ld ı ğın ı bel irten 

raporlar olmasına karş ı n, plazmaferez mikoplazma 

pnömonisi gibi enfeksiyonlar sonrası gel i şen 

durumlarda daha efektiftir. Olgularda beyin 

ödemine yönelik olarak hipertonik solüsyonlar 

k ull anılmaktadır.9· 10 Olguların büyük çoğunluğu 

uygulanan immunsüpresif tedaviye rağmen 

nörolojik semptomlar geliştikten sonraki ilk 

haftalarda kaybed ilmektedir. Hayatta kalan 

olgularda multipl nöroloj ik defisit, nöbet geçirme, 

psikiyatrik bozukluklar, mental kusurlar 

görülebi lmektedir.9 Çok az sayıdaki olguda tama 

yak ın düzelme tan ımlanmıştır.1-4 Taburculuk öncesi 

normal uyku uyan ı klı k döngüsü olan, sözel uyaranla 

gözlerini açarak çevreyi izleyebilen ve yakınları ile 

duygusal i letişim kurabilen ancak quadriparetik olan 

hastamız ın tekrarlanan kranial görüntülemelerinde 

radyolojik o larak da lezyonlarda belirgin gerileme 

gösterilmiştir. 

Bu olgu otit media enfeksiyonunu takiben 
başlangıçta çok hızlı progresyonla komaya girip 

mekanik vent ilatör desteğine alınan ve beyin 

biyopisisi ile patolojik tanı alarak daha sonra yüksek 
doz metil prednizolon tedavisine yanıt veren, ender 
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görülen akut nekrotizan hemoraj ik lökoensefal it 

olgusu olması nedeniyle sunulmuştur. Literatürde 

genell ikle fatal seyretti ği bildirilen ve oldukça ender 

görülen akut nekrotizan hemoraj ik lökoensefalitte 

erken tanı ve yüksek doz meti lprednizolon 

tedavisinin yaşam k urtarıc ı olab i leceğ i akılda 

tutulma l ıdır. 
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Multipl Sistem Atrofisi ve REM 
Uykusu Davranış Bozukluğu Olan Bir 
Hastada ''Haç'' İşareti l 1

1Hot Cross Bun 11 

Sign in a Patient With Mu/tiple System Atrophy 

and REM-Behaviour Disorder 

Gülçin Benbir, Sibel Özekmekçi, Nursen Mutlu 
İstanbul Üniversitesi Cerrahpaşa Tıp Fakültesi Nöroloji Anabilim Dalı, İSTANBUL 

ABSTRACT 

"Hot Cross Bun" Sign in a Patient With Mu/tiple System Atrophy 
and REM-Behaviour Disorder 
Scientific background: Mu/tiple system atrophy (MSA) is a sporadic 
adult-onset neurodegenerative disease characterized by progressive 
cerebellar ataxıa, basa! ganglia symptoms and autonomic failure. MSA­
C is 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 "hat cross bun" sign. 
Conclusion: in addition ta clinica/ symptoms, "hat cross bun" sign 
observed in MRI indicating the presence of degeneration in pons is a 
veıy useful finding in the diagnosis of MSA. 
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ÖZET 

Bilimsel zemin: Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, erişkin yaşta ortaya 
çıkan, ilerleyici serebellar at rofi, bazal ganglion şikayetl eri ve otonom 
yetmezlik ile şek i llenen nörodejeneratif bir hastalıktı r. MSA-C, serebellar 
bulgu ların ön planda olduğu bir MSA tipidir. 
Olgu: Burada, MSA ve REM uykusu davranış bozukluğu tanısı alan ve 
kraniyal manyetik rezonans görüntülemede (MRG) "haç" işareti saptanan 
70 yaşındaki bir erkek hasta sunulmaktadır. 
Yorum: Klinik bulgu lar ı n yan ı sıra, MRG'de saptanan ve ponsta 
dejenerasyon varl ığ ın ı gösteren "haç" i şareti, MSA tanısı için oldukça yol 
göstericidir. 

Anahtar kelimeler: multipl sıstem atrofisi, REM uykusu davranış bozukluğu, "haç '' işareti 
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GİRİŞ 

Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, erişkin yaşta 

ortaya çıkan nörodejeneratif bir hasta l ıktır. Klinik 
bulguların arasında ilerleyici serebellar atrofi, bazal 

ganglion şikayetleri ve otonom yetmezlik bulguları 

yer alır.1-2 Eğer parkinsoniyen bulgular ön planda ise 
MSA-P, serebellar bulgular ön planda ise MSA-C 

olarak tanımlanması şeklinde bir görüş birliği 

oluşturulmuştur.3 Buna karşın, kesin bir kl inik ayırıcı 
tan ı yapılması, özellikle hastalığ ın erken evrelerinde 

oldukça güç olabilmektedir . Ek olarak, bu 

sendromun idiyopatik Parkinson hastal ı ğı veya 
serebellar ataksiler gibi diğer nörodejeneratif 

hastal ı klardan ayırımının yapılması da güçtür. 

Otonom yetmezlik ile birlikte levodopaya az yanıt 
veren parkinsonizm veya serebellar ataksiler MSA 

tan ısının konulması ve diğer hastalıklardan ayırt 

edilmesi için gereklidir.4
•
5 Manyetik rezonans 

görüntüleme (MRG) sadece tanı konu lması için 

değil, MSA'nın klinik özelliklerinin araştırı lması için 

de önemli bir araçtır.6·8 T2 ağırlıklı MRG 

incelemelerinde hiperintens putaminal halka ve 

"haç" işareti MSA ıçın tipik olarak 

değerlendirilmekted i r.6•7 Bu yazıda, multipl sistem 
atrofisi ve REM uykusu davranış bozukluğu olan ve 

MRG'de haç işareti izlenen bir hasta sunulmaktadır. 

OLGU SUNUMU 

Yetmiş yaşındaki bir erkek hasta nöroloji bölümüne 6 

yıldır giderek artış gösteren yürüme güçlüğü, 

konuşma bozukluğu ve yutma bozukluğu şikayetleri 

ile başvurdu . Yakınlarından yürüyüşünde yavaşlık 

olduğu ve dengesiz yürüdüğü öğrenildi. Şikayetlerin 

giderek artış gösterdiği, sık düşmelere neden olduğu 

ve son zamanlarda yatalak hale geldiğ i bildirildi. 

Konuşmasının yavaşladığı ve giderek anlaşılmaz hale 
geldiği öğrenildi. Yutma güçlüğünün birkaç ay önce 

klinik tabloya eklendiği bildirildi. Bu şikayetlerin yanı 

sıra, geçmiş tıbbi öyküsünde ve soygeçmişinde özellik 
saptanmamıştır. Başlangıçta kısmi cevap alınan 

levodopa dahil olmak üzere birçok ilaç kul lan ı lmış 

ancak fayda elde ed i lmemiştir. Nörolojik 
muayenesinde, sakkadik göz hareketleri normal 

olarak izlenmiş, öğürme refleksi azalm ış olarak elde 
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edilmiştir. Kas gücü tüm ekstremitelerde 3/5 olarak 

saptanmış, derin tendon refleksleri normal olarak elde 
edilmiştir. Plantar cevapları iki yanl ı lakayt olarak 

görü l müştür. Gövde ataksisine bağl ı olarak hastanın 
oturmakta güçlük çektiği iz lenmiştir . Tüm 

ekstremitelerde ağır düzeyde bradikinezi ve rij idite 

saptanmış, hastanın metrik ve diadokokinetik 
muayene hareketlerini yapamadığı görü l müştür. 

Konuşması oldukça yavaş, hipofonik ve güç anlaşılır 

olarak izlenmiştir. Praksi test bataryasında 120 
üzerinden 80 puan almış, Bi rleşik MSA Değerlendirme 

Ölçeğinde ise 82 puan almıştır. Kraniyal MRG'de 

serebellar atrofi ile birlikte T2 ağırl ıklı incelemelerde 

ponsta hiperintens sinyal artışı şekl i nde kend ini 
gösteren "haç" işareti izlenmişti r (Şekil 1 ). Bu bulgular 

ile hastaya MSA-C tanısı konmuş ve spastisite artışına 
yönelik semptomatik tedavi planlanmıştır. 

Şekil 1. T2 ağırlıkl ı kraniyal MRG'de ponsta hiperintens 

sinyal artışı şeklinde kendini gösteren "haç" işareti 

Klinik takipler sırasında, yakı nları tarafından hastanın 

uykusunda bazı krampların o lduğu ve amaçsız 

hareketlerde bulunduğu bi l diri l miştir. Bu nedenle 
polisomnografik inceleme yapılan hastada, REM 

uykusu sırasında elektromiyografik kayıtlarda artmış 

tonik ve fazik aktivite varlığı saptanm ı ştır. REM 
uykusu davran ı ş bozukluğu tanıs ı alan hastaya ek 

olarak klonazepam tedavisi eklenmiştir. 

TARTIŞMA 

Burada sunulan hasta, 6 yıl süreli klinik bulguları ve 
MRG'de izlenen "haç" i şareti ile MSA-C tanısı 

almıştır. Yakın zamanda yapılan bir çalışmada , 
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hastalık süresi ile MRG sinyal anomalileri arasında 

anlamlı bir ilişki olduğu bildirilmiştir.8 Bu yazıda, 

MRG'de izlenen hem putaminal hem de pons 

anomalileri ileri evre MSA-P ve MSA-C vakala rı nda 

anlamlı düzeyde artmış olarak bulunmuştu r. Bu 

nedenle bu MRG bulguları, MSA-P ve MSA-C'de var 

olan patolojilerin değerlend i rilmesinde, klinik 

bulgulara ek olarak, oldukça an lamlı ve tanıda 

yardımcı bulgular olarak değer lendirilmiştir. T2 

ağırl ı klı MRG'de ponsta görülen sinyal 

anomalilerinin ("haç" işareti) MSA için kontrol 

grubuna kıyasla tipik bir bulgu olduğu düşünülse de, 

idiyopatik Parkinson hastalığ ı veya diğer serebellar 

dejenerasyonu bulunan hastalarda da fa r kl ı 

derecelerde benzer bulgu ların izlenmesi, bu 

anomal inin özgüllük değer i ni azaltmıştır. 6·9 Bu bulgu 

ayn ı zamanda spinoserebellar ataksi ti p 2 ve 3 olan 

hastalarda da b i ldir i lmiştir. 10- 1 1 

MSA hastalarında pons ve putaminal bölgelerdeki 

moleküler değişi klikleri inceleyen çalışmalar da erken 

dönemde dahi bu alanlarda saptanabi len 

değişiklikler olduğu göstermişlerdi r. lto ve 

arkadaş ları 12 MSA hastalarında haç işareti olmaksızın 

bu bölgelerde azalmış FA ve yüksek ADC değerleri 

olduğunu göstermişlerdir . Bir d iğer çalışmada 

Watanabe ve arkadaşları, 13 pons bazalinde ve 

putamendeki N-aseti laspartat/kreatin oranının 

(NAA/Cr) kontrol grubuna k ıyas la MSA hastalarında 

an lamlı düzeyde azaldığını saptamışlardır. Bu 

farklıl ı k, hastalığın erken evresinde, ataksik veya 

parkinson iyen bulgu l arın sadece birine sahip 

olanlarda veya MRG'de ponsta haç işareti veya 

hiperintens putamina l halkas ı olmayan hastalarda 

dahi anlam l ı lığını korumuştur . Bu nedenle, pons 

bazalinde NAA/Cr aza lmasının, MSA'nın erken evre 

tanısında, henüz MRG veya hatta klin ik şi kayetlerin 

ortaya çıkmasından önce, oldukça bilgi verici olduğu 

öne sürülmüştür. Sonuç olarak, testlerin tanısal 

değerleri üzerinde daha fazla çalışmaya ihtiyaç 

duyulmakla birlikte, ponsta görülen yap ısal ve 

biyokimyasal değ iş i k l i klerin MSA tanısı için oldukça 

yol gösterici o lduğu düşünülmektedir. 

Bu vaka sunumundaki bir diğer bulgu, REM uykusu 

davranış bozukluğudur. Bu klinik bulgu, başka eşlik 
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eden hastalığı olmayan kimselerde de "idiyopatik" 

olarak izlenebi lmektedir, ancak nörodejenerat if 

hastalıklar ile b i rlikteliği oldukça s ı ktı r. Yak ı n bir 

zamanda lranzo ve arkadaşları 14 tarafından yapı lan bir 

çal ışmada, lojistik regresyon analizi ile REM uykusu 

davranış bozuklukları şikayetleri , polisomnografi 

bulgula rı ve kl inik bu lgu la rın klonazepama olan cevabı 

ile Parkinson hastal ı ğı ve MSA olan hastalar arasında 

fark izlenmemiştir. Ancak MSA hasta larının daha kısa 

bir hastalık süresi içerisinde REM uykusu davran ış 

bozukluğu gel iştird i ği ve diğer uyku ile i l işk i l i hareket 

bozuk l ukların ı n MSA'da daha s ı k görü ldüğü 

saptanmıştı r . Beyin sapı yapı la rı n ı n etkilenmesine bağ lı 

olarak gel işen bu bulguların , MSA'da görülen MRG 

anomalileri ile bi rl ikteliği ise kesin olarak bilinmemektedir. 
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