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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
adult-onset neurodegenerative disease characterized by progressive
cerebellar ataxia, basal ganglia symptoms and autonomic failure. MSA-
C is a subtype ofMSA, 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 ofMSA.
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ÖZET
Bilimsel zemin: Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, eriskin yasta ortaya
c1kan, ilerleyici serebellar atrofi, bazal ganglion sikayetleri ve otonom

yetmezlik ile sekillenen nörodejeneratif bir hastal1kt1r. MSA-C, serebellar

bulgular1n ön planda oldugu bir MSA tipidir.
Olqu: Burada, MSA ve REM uykusu davran1s bozuklugu tan1s1 alan ve

kraniyal manyetik rezonans görüntülemede (MRG) *hac" isareti saptanan
70 yas1ndaki bir erkek hasta sunulmaktad1r.
Yorum: Klinik bulgular1n yan1 s1ra, MRG'de saptanan ve ponsta
dejenerasyon varl1g1n1 gösteren "ha" isareti, MSA tan1s1 igin oldukca yol
göstericidir.

Anahtar kelimeler: atrof1si, REM uykusu bozuklugu, "hag" igareti
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GIRIS

Multipl sistem atrofisi (MSA) sporadik, eriskin yasta
ortaya c1kan nörodejeneratif bir hastal1kt1r. Klinik

bulgular1n aras1nda ilerleyici serebellar atrofi, bazal

ganglion sikayetleri ve otonom yetmezlik bulgular1
yer a 1r 12 Eger parkinsoniyen bulgular ön planda ise

MSA-P, serebellar bulgular ön planda ise MSA-C
olarak tan1mlanmas1 seklinde bir görüs birligi
olusturulmustur.? Buna kars1n, kesin bir klinik ay1r1c1

tan1 yap1lmas1, özellikle hastal1g1n erken evrelerinde

oldukga güc olabilmektedir. EK olarak, bu
sendromun idiyopatik Parkinson hastal1g1 veya
serebellar ataksiler gibi diöer nörodejeneratif
hastal1klardan ay1r1m1n1n yap1lmas1 da güctür.
Otonom yetmezlik ile birlikte levodopaya az yan1t
veren parkinsonizm veya serebellar ataksiler MSA
tan1s1n1n konulmas1 ve diöer hastal1klardan ay1rt

edilmesi icin gereklidir.** Manyetik rezonans

görüntüleme (MRG) sadece tan1 konulmas1 igin

degil, MSA'n1n klinik özelliklerinin arast1r1lmas1 icin
de önemli bir aract1r.* T2 af1rl1kl1 MRG
incelemelerinde hiperintens putaminal halka ve

"hac" isareti MSA icin tipik olarak

degerlendirilmektedir.°" Bu yaz1da, multipl sistem

atrofisi ve REM uykusu davran1s bozuklugu olan ve

MRG'de hag isareti izlenen bir hasta sunulmaktad1r.

OLGU SUNUMU

Yetmis yas1ndaki bir erkek hasta nöroloji bölümüne 6

y1ld1r giderek art1s gösteren yürüme güglügü,
konusma bozuklugu ve yutma bozuklugu sikayetleri
ile basvurdu. Yak1nlar1ndan yürüyüsünde yavasl1k

oldugu ve dengesiz yürüdügü öärenildi. Sikayetlerin
giderek art1s gösterdiäi, s1k düsmelere neden oldugu
ve son zamanlarda yatalak hale geldigi bildirildi.

Konusmas1n1n yavaslad1g1 ve giderek anlas1lmaz hale

geldiäi ögrenildi. Yutma güclügünün birkag ay Önce
klinik tabloya eklendiäi bildirildi. Bu sikayetlerin yan1

s1ra, gegmis tibbi öyküsünde ve soygecmisinde özellik

saptanmam1st1r. Baslang1cta k1smi cevap al1nan

levodopa dahil olmak üzere birgok ilag kullan1lm1s
ancak fayda elde edilmemistir. Nörolojik
muayenesinde, sakkadik göz hareketleri normal

olarak izlenmis, ögürme refleksi azalm1s olarak elde

edilmistir. Kas gücü tüm ekstremitelerde 3/5 olarak

saptanm1s, derin tendon refleksleri normal olarak elde

edilmistir. Plantar cevaplar1 iki yanl1 lakayt olarak

görülmüstür. Gövde ataksisine olarak hastan1n
oturmakta güclük cektigi izlenmistir. Tüm
ekstremitelerde ad1r düzeyde bradikinezi ve rijidite
saptanm1s, hastan1n metrik ve diadokokinetik
muayene hareketlerini yapamad1d1 görülmüstür.
Konusmas1 oldukga yavas, hipofonik ve güg anlas1l1r
olarak izlenmistir. Praksi test bataryas1nda 120
üzerinden 80 puan alm1s, Birlesik MSA Degerlendirme
Ölceginde ise 82 puan alm1st1r. Kraniyal MRG'de
serebellar atrofi ile birlikte T2 ag1rl1kl1 incelemelerde

ponsta hiperintens sinyal art1s1 seklinde kendini

gösteren "hac" isareti izlenmistir (Sekil 1). Bu bulgular
ile hastaya MSA-C tan1s1 konmus ve spastisite art1s1na

yönelik semptomatik tedavi planlanm1st1r.

$ekil 1. T2 ay1rl1kl1 kraniyal MRG'de ponsta hiperintens
sinyal art1s1 seklinde kendini gösteren "hac" isareti

Klinik takipler s1ras1nda, yak1nlar1 taraf1ndan hastan1n

uykusunda baz1 kramplar1n olduäu ve amacs1z
hareketlerde bulundugu bildirilmistir. Bu nedenle
polisomnografik inceleme yap1lan hastada, REM
uykusu s1ras1nda elektromiyografik kay1tlarda artm1s
tonik ve fazik aktivite varl1g1 saptanm1st1r. REM

uykusu davran1s bozuklugu tan1s1 alan hastaya ek
olarak klonazepam tedavisi eklenmistir.

TARTISMA

Burada sunulan hasta, 6 y1l süreli klinik bulgular1 ve
MRG'de izlenen *"hac" isareti ile MSA-C tan1s1

alm1st1r. Yak1n zamanda yap1lan bir gal1smada,
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hastal1k süresi ile MRG sinyal anomalileri aras1nda
anlaml1 bir iliski oldugu bildirilmistir.® Bu yaz1da,
MRG'de izlenen hem putaminal hem de pons
anomalileri ileri evre MSA-P ve MSA-C vakalar1nda
anlaml1 düzeyde artm1s olarak bulunmustur. Bu
nedenle bu MRG bulgular1, MSA-P ve MSA-C'de var
olan patolojilerin deäerlendirilmesinde, klinik
bulgulara ek olarak, oldukga anlaml1 ve tan1da
yard1mc1 bulgular olarak degerlendirilmistir. T2
ag1rl1k1 MRG'de ponsta görülen sinyal
anomalilerinin ("hac" isareti) MSA icin kontrol
grubuna k1yasla tipik bir bulgu oldugu düsünülse de,
idiyopatik Parkinson hastal1g1 veya diger serebellar
dejenerasyonu bulunan hastalarda da farkl1
derecelerde benzer bulgular1n izlenmesi, bu
anomalinin özgüllük degerini azaltmi1st1r.*° Bu bulgu
ayn1 zamanda spinoserebellar ataksi tip 2 ve 3 olan
hastalarda da bildirilmistir.'°"

MSA hastalar1nda pons ve putaminal bölgelerdeki
moleküler degisiklikleri inceleyen gal1smalar da erken
dönemde dahi bu alanlarda saptanabilen
degisiklikler oldugu göstermislerdir. Ito ve
arkadaslar1"? MSA hastalar1nda hac isareti olmaks1z1n
bu bölgelerde azalm1s FA ve yüksek ADC degerleri
oldugunu göstermislerdir. Bir diger gal1smada
Watanabe ve arkadaslar1,'" pons bazalinde ve
putamendeki N-asetilaspartat/kreatin oran1n1n

(NAA/Cr) kontrol grubuna k1yasla MSA hastalar1nda
anlaml1 düzeyde azald1g1n1 saptam1slard1r. Bu
farkl1l1k, hastal1j1n erken evresinde, ataksik veya
parkinsoniyen bulgular1n sadece birine sahip
olanlarda veya MRG'de ponsta hag isareti veya
hiperintens putaminal halkas1 olmayan hastalarda
dahi anlaml1l1g1n1 korumustur. Bu nedenle, pons
bazalinde NAA/Cr azalmas1n1n, MSA'n1n erken evre
tan1s1nda, henüz MRG veya hatta klinik sikayetlerin
ortaya c1kmas1ndan önce, oldukga bilgi verici oldugu
öne sürülmüstür. Sonug olarak, testlerin tan1sal

degerleri üzerinde daha fazla cal1smaya ihtiyag
duyulmakla birlikte, ponsta görülen yap1sal ve
biyokimyasal deäisikliklerin MSA tan1s1 icin oldukga
yol gösterici oldugu düsünülmektedir.

Bu vaka sunumundaki bir diger bulgu, REM uykusu
davran1s bozuklugudur. Bu klinik bulgu, baska eslik

eden hastal1j1 olmayan kimselerde de "idiyopatik"
olarak izlenebilmektedir, ancak nörodejeneratif
hastal1klar ile birlikteligi oldukga s1kt1r. Yak1n bir
zamanda Iranzo ve arkadaslar1" taraf1ndan yap1lan bir
gal1smada, lojistik regresyon analizi ile REM uykusu
davran1s bozukluklar1 sikayetleri, polisomnografi
bulgular1 ve klinik bulgular1n klonazepama olan cevab1
ile Parkinson hastal1g1 ve MSA olan hastalar aras1nda
fark izlenmemistir. Ancak MSA hastalar1n1n daha k1sa
bir hastal1k süresi igerisinde REM uykusu davran1s
bozuklugu gelistirdigi ve diger uyku ile iliskili hareket
bozukluklar1n1n MSA'da daha s1k görüldügü
saptanm1st1r. Beyin sap1 yap1lar1n1n etkilenmesine bagl1
olarak gelisen bu bulgular1n, MSA'da görülen MRG
anomalileri ile birlikteligi ise kesin olarak bilinmemektedir.
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