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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

Gulcin Benbir, Sibel Ozekmekgi, Nursen Mutlu
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiltesi Néroloji Anabilim Dali, [STANBUL

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
adult-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.
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OZET

Bilimsel zemin: Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, erigkin yasta ortaya
gikan, ilerleyici serebellar atrofi, bazal ganglion sikayetleri ve otonom
yetmezlik ile sekillenen nérodejeneratif bir hastaliktir. MSA-C, serebellar
bulgulann &n planda oldugu bir MSA tipidir.

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

Yorum: Klinik bulgularin yani sira, MRG'de saptanan ve ponsta
dejenerasyon varli@ini gosteren “hag” isareti, MSA tanisi igin oldukca yol
gostericidir.

Anahtar kelimeler: multipl sistem atrofisi, REM uykusu davranig bozukludu, "hag® isareti
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GIRiS

Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, eriskin yasta
ortaya ¢ikan norodejeneratif bir hastaliktir. Klinik
bulgulann arasinda ilerleyici serebellar atrofi, bazal
ganglion sikayetleri ve otonom yetmezlik bulgulari
yer alir.'2 Eger parkinsoniyen bulgular 6n planda ise
MSA-P, serebellar bulgular on planda ise MSA-C
olarak tanimlanmasi seklinde bir gorus birligi
olusturulmustur.® Buna karsin, kesin bir klinik ayirici
tani yapilmasi, 6zellikle hastaligin erken evrelerinde
oldukca gilic olabilmektedir. Ek olarak, bu
sendromun idiyopatik Parkinson hastaligi veya
serebellar ataksiler gibi diger nérodejeneratif
hastaliklardan ayinminin yapilmasi da gugtadr.
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 igin
degil, MSA'nin klinik &zelliklerinin arastinimasi icin
de 6nemli bir aractir.®® T2 agirhkli MRG
incelemelerinde hiperintens putaminal halka ve
“hac” isareti MSA igin  tipik  olarak
degerlendirilmektedir.*” Bu yazida, multipl sistem
atrofisi ve REM uykusu davranig bozuklugu olan ve
MRG’de hac isareti izlenen bir hasta sunulmaktadr.

OLGU SUNUMU

Yetmis yasindaki bir erkek hasta néroloji bélumine 6
yildir giderek artis gosteren yurime gicligd,
konusma bozuklugu ve yutma bozuklugu sikayetleri
ile basvurdu. Yakinlanndan yriytstinde yavaghk
oldugu ve dengesiz yuriidigi égrenildi. Sikayetlerin
giderek artis gosterdidi, sik diismelere neden oldugu
ve son zamanlarda yatalak hale geldigi bildirildi.
Konusmasinin yavasladigi ve giderek anlasiimaz hale
geldigi 6grenildi. Yutma gigliagintn birkag ay énce
klinik tabloya eklendidi bildirildi. Bu sikayetlerin yani
sira, gegmis tibbi dykisiinde ve soygegmisinde 6zellik
saptanmamistir, Baglangigta kismi cevap alinan
levodopa dahil olmak (izere birok ilag kullanilmig
ancak fayda elde edilmemigtir.  Norolojik
muayenesinde, sakkadik géz hareketleri normal
olarak izlenmis, 6giirme refleksi azalmis olarak elde

edilmistir. Kas gict tim ekstremitelerde 3/5 olarak
saptanmis, derin tendon refleksleri normal olarak elde
edilmistir. Plantar cevaplan iki yanl lakayt olarak
gorulmastir. Govde ataksisine bagl olarak hastanin
oturmakta glglik cektigi izlenmistir. Tim
ekstremitelerde agir dizeyde bradikinezi ve rijidite
saptanmig, hastanin metrik ve diadokokinetik
muayene hareketlerini yapamadigi goéralmstir.
Konusmasi oldukga yavas, hipofonik ve gig 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 “hac” isareti izlenmistir (Sekil 1). Bu bulgular
ile hastaya MSA-C tanisi konmus ve spastisite artisina
yonelik semptomatik tedavi planlanmistir.

$ekil 1. T2 agirlkh kraniyal MRG'de ponsta hiperintens
sinyal artisi seklinde kendini gésteren “hag” isareti

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

TARTISMA

Burada sunulan hasta, 6 yil sdreli klinik bulgular ve
MRG'de izlenen “hag” isareti ile MSA-C tanisi
almistir, Yakin zamanda yapilan bir ¢alismada,
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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
anlamh duzeyde artmis olarak bulunmustur. Bu
nedenle bu MRG bulgular, MSA-P ve MSA-C'de var
olan patolojilerin degerlendirilmesinde, klinik
bulgulara ek olarak, oldukca anlamli ve tanida
yardimai bulgular olarak degerlendirilmistir. T2
agirlkl - MRG'de  ponsta  gérilen  sinyal
anomalilerinin (“hag¢” isareti) MSA icin kontrol
grubuna kiyasla tipik bir bulgu oldugu dustnilse de,
idiyopatik Parkinson hastaligi veya diger serebellar
dejenerasyonu bulunan hastalarda da farkl
derecelerde benzer bulgularin izlenmesi, bu
anomalinin ézgullik degerini azaltmistir. 5 Bu bulgu
ayni zamanda spinoserebellar ataksi tip 2 ve 3 olan
hastalarda da bildirilmistir.’"

MSA hastalarinda pons ve putaminal bélgelerdeki
molekdler degisiklikleri inceleyen calismalar da erken
dénemde dahi bu alanlarda saptanabilen
degisiklikler oldugu géstermislerdir. Ito ve
arkadaslar™ MSA hastalarinda hag isareti olmaksizin
bu bolgelerde azalmis FA ve yiiksek ADC degerleri
oldugunu géstermislerdir. 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 anlamliigini korumustur. Bu nedenle, pons
bazalinde NAA/Cr azalmasinin, MSA’nin erken evre
tanisinda, heniiz MRG veya hatta klinik sikayetlerin
ortaya ¢ikmasindan énce, oldukga bilgi verici oldugu
O6ne sdrdlmastir. Sonug olarak, testlerin tanisal
degerleri Gzerinde daha fazla calismaya ihtiyac
duyulmakla birlikte, ponsta gérllen yapisal ve
biyokimyasal degisikliklerin MSA tanisi icin oldukca
yol gosterici oldugu distintimektedir.

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

eden hastaligi olmayan kimselerde de “idiyopatik”
olarak izlenebilmektedir, ancak nérodejeneratif
hastaliklar ile birlikteligi oldukca siktir. Yakin bir
zamanda Iranzo ve arkadaslar™ tarafindan yapilan bir
calismada, lojistik regresyon analizi ile REM uykusu
davranis  bozukluklar 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 sk gérildugi
saptanmistir. Beyin sapi yapilarinin etkilenmesine bagli
olarak gelisen bu bulgularin, MSA‘da gériilen MRG
anomalileri ile birlikteligi ise kesin olarak bilinmemektedir.
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