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OZET

Multipl sistem atrofi (MSA) eriskin yasta baslayan, sporadik, parkinsonizm, serebellar ataksi, tirogenital fonksiyon
bozuklugu ve otonom yetmezlik goriilebilen ilerleyici, ndérodejeneratif nadir bir hastaliktir. Myelinli transvers
pontoserebellar iletim yollarinin kaybiyla birlikte, pons iizerine ¢izilmis bir hag goriintiisiinii andiran “hot cross bun”
isareti multipl sistem atrofinin radyolojik olarak onemli bir bulgusudur. Ponsta hag isareti goériilmesi MSA’ nin
patognomonik bulgusu degildir, ancak ponsta hag isareti goriildiiglinde ayirici tanida mutlaka MSA diistiniilmelidir.
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HOT CROSS BUN SIGN IN MULTIPLE SYSTEM ATROPHY

ABSTRACT

Multiple system atrophy (MSA) is an adult-onset, sporadic, progressive neurodegenerative disorder, which presents
with parkinsonism, cerebellar ataxia, urogenital dsyfunction and autonomic failure. The loss of myelinated transverse
pontocerebellar fibers and neurons in the pontine raphe causes an image like a cross drawn on pons. This “hot cross
bun” sign is an important radiological finding of MSA. Hot cross bun sign is not pathognomonic for MSA, however a
cross sign on pons should bring MSA into consideration.
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1. GIRiS

Multipl sistem atrofi (MSA) eriskin yasta baslayan, sporadik, parkinsonizm, serebellar ataksi, iirogenital
fonksiyon bozuklugu ve otonom yetmezlik goriilebilen ilerleyici, norodejeneratif ender goriilen bir
hastaliktir [1, 2]. Tip yazininda MSA'nin radyolojik bulgular ile ilgili Tiirkge yayn sayis1 azdir. Myelinli
transvers pontoserebellar iletim yollarinin atrofiye ugramasi radyolojik incelemelerde pons iizerine ¢izilmis
hag gériintiisiinii olusturmaktadir. ingilizce tip yazininda “hot cross bun sign / sicak ¢orekte hag isareti”
diye adlandirilan ponsta hag igareti multipl sistem atrofinin radyolojik olarak énemli bir bulgusudur (Sekil
1). Bu makalede 1998-2012 yillar1 arasinda takip edilen MSA'l1 erkek hastada saptanan ponsta hag isareti
tartigilmaktadir.

2. OLGU

1950 dogumlu erkek hastaya, 1998 yilinda baslayan diisme, denge ve konusma bozuklugu sikayetleri
nedeniyle, kranial manyetik rezonans goriintiilemesi yapildig1 ve serebellumda yaygin atrofi saptanmasi
iizerine hastaya idiyopatik serebellar atrofi teshisi konuldugu 6grenildi. Ancak, hastanin kranial manyetik
rezonans goriintiileme filmlerinin 2006 yilinda Almanya'da tekrar incelenmesi {izerine ponstaki hag
isaretinin farkedilerek hastaya multipl sistem atrofi teshisinin konuldugu &grenildi. Bunun iizerine yapilan
retrospektif incelemede ponsta hag isareti bulgusunun hastanin daha Once yapilan kranial
goriintiilemelerinde de mevcut oldugu ancak soz konusu bulgunun raporlanmadigi tespit edildi. Bu
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makalede MSA’da ponsta hag isaretini hatirlatmak amaciyla s6z konusu olgu ile birlikte MSA teshis
kriterlerinden bahsedilmistir.

Sikayetleri 1998 yilinda baslayan, 2006 yilindan beri MSA-C (C=serebellar) tanisiyla izlenen hastanin
Kasim 2008’de parmaklarindan baslayip yiiziine dogru yayilan morarma ve uykuya egilim sikayetleri
nedeniyle Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Acil Servisi’ne basvurmasi iizerine yapilan kan gazi
incelemesinde pH:7.18, pC0O2:104, p02:87 olarak saptandi. Metabolik asidoz, hiperkapni ve hipoksi
saptanan hasta acil entiibe edilerek mekanik ventilatore baglandi. 1995’ten beri insiiline bagh tip-2
diyabetes mellitus nedeniyle takip edilen hastaya 2007’ de nérojenik mesane nedeniyle suprapubik kateter
takildigi ve 2008’de disfaji nedeniyle perkiitan endoskopik gastrostomi (PEG) acildigi tespit edildi.
Hastanin fizik muayenesinde bilateral bazal zonlarda solunum seslerinin azaldiginin tespit edilmesi ve
cekilen posteroanterior akciger grafisinde infiltratif goériinlim saptanmasi iizerine hastada aspirasyon
pnomonisi diisiiniilerek piperasilin+tazobaktam ve klaritromisin tedavisine baslandi. Hasta i¢ hastaliklar
yogun bakim {initesine yatirildi. Diger bulgular: Hemoglobin:9.1g/dl, 16kosit:8500x10.e3/uL, platelet:
125000x10.e3/ulL, BUN:17 mg/dl, kreatinin:0.7 mg/dL, iirik asit:3.3 mg/dl, Na:135 mmol/L, K:3.7 mmol/L,
albumin: 3.4 g/dl, Ca: 8.2 mg/dl, P:3.2 mg/dl, AST:35 U/L, ALT: 66 U/L, GGT:27 U/L LDH:196 U/L,
total/direkt bilirubin:0.3/0.2 mg/dl, Ca: 7.2 mg/dl, P:2.6 mg/dl [2].

Hasta trakeostomi agilmasi, pnomoni, idrar yolu enfeksiyonu, PEG tikanmasi, alt ekstremite derin ven
trombozu, dekiibit {ilseri ve tekrarlayan sepsis ataklar1 nedeniyle i¢ hastaliklari, genel cerrahi ve anestezi
yogun bakim tinitelerinde takip edildi. Hasta Eyliil 2012’de septik sok nedeniyle vefat etti [2].

3. MSA'DA TESHIS KRiTERLERI

MSA'nin teshis kriterleri ilk defa 1998 yilinda toplanan Uzlagsma Konferansi'nda tanimlanmistir [1]. Ancak,
MSA'nin teshis kriterleri 2008 yilinda yapilan Ikinci Uzlagma Konferansi'nda gozden gegirilerek yeniden
belirlenmistir (Tablo 1,2,3) [3]. Ikinci Uzlasma Konferansi'nda hastalara MSA teshisi konulabilmesi igin
yardimer olan dlgiitler yiiksek olas1 (probable) ve olasi (possible) olarak iki gruba ayrilmistir (Tablo 1,2).
Ayrica, MSA’da serebellar ataksinin 6n planda oldugu MSA-C ve parkinsonizm bulgularinin baskin oldugu
MSA-P gibi iki ana grubun 6zellikleri incelenmistir (Tablo 3). MSA teshisini destekleyen ve desteklemeyen
ozellikler de belirtilmistir (Tablo 4).

MSA’nm prevelans: 100.000°de 4.4, yillik insidanst 100.000’de 3’tiir. MSA erkekleri ve kadinlar esit
olarak etkilemektedir. Medyan yasam siiresi 8.5 yildir [4, 5, 6, 7,8].

Tablo 1
Yiiksek olast (probable) MSA teshisinde ol¢iitler

Sporadik, ilerleyici, eriskin (> 30 yasindan biiyiik) donemde baslayan hastahigin 6zellikleri:

1. Uriner inkontinans1 (mesaneden idrarin bosaltilmasinin kontroliinde yetersizlik ve erkeklerde erektil islev
bozuklugu) da iceren otonom- yetersizlik ya da 3 dakika ayakta durduktan sonra kan basincinda en az 30
mm Hg sistolik ya da 15 mm Hg diyastolik ortostatik diisiis ve:

2. Levodopa tedavisine yetersiz cevap veren parkinsonizm (rijidite ile bradikinezi, tremor ya da postural
dengesizlik ya da:

3. Bir serebellar sendrom (serebellar disartri ile yiiriiyiis ataksisi, ekstremitelerde ataksi ya da serebellar
okulomotor islev bozuklugu

Tablo 2
Olasi (possible) MSA teshisinde olgiitler

Sporadik, ilerleyici, eriskin (> 30 yasindan biiyiik) donemde baslayan hastalifin 6zellikleri:

1. Parkinsonizm (rijidite ile bradikinezi, tremor ya da postural instabilite) veya

2. Bir serebellar sendrom (serebellar disartri ile yiiriiyiis ataksisi, ekstremitelerde ataksi ya da serebellar
okulomotor islev bozuklugu) ve

3. Otonomik islev bozuklugunu gésteren en az bir 6zellik (baska tiirlii agiklanamayan {iriner urgency, idrara
¢ikma sayisinda artig ya da mesanenin tam olarak bosalamamasi, erkeklerde erektil disfonksiyon, ya da
yiiksek olast MSA ‘daki dlgiitleri karsilamayan belirgin ortostatik kan basincinda diisiis) ve

4. Olas1t MSA’da goriilen ek 6zelliklerden (bkz. Tablo 3) en az bir tanesinin bulunmasi
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Tablo 3

Olas1 MSA 'da ek ozellikler

Olas1 MSA-P ya da MSA-C

1. Babinski isareti ile reflekslerde artis
2. Stridor
Olas1 MSA-P
1. Hizlailerleyen Parkinsonizm
2. Levodopa tedavisine yetersiz cevap
3. Motor tutulumun baslamasindan itibaren 3 yil igerisinde postural dengesizlik
4. Yiirillyls ataksisi, serebellar disartri, ekstremitelerde ataksi ya da serebellar okulomotor islev bozuklugu
5. Motor tutulumun baglamasindan itibaren 5 yil igerisinde disfaji
6. Magnetik rezonans goriintiilemede (MRI) putamen, orta serebeller pedinkiil, pons ya da serebellumda
atrofi
7. 18-Florodeoksiglukoz-pozitron emisyon tomografisi (18F-FDG-PET)’inde putamen, beyin sap1 ve
serebellumda azalmig metabolizma
Olas1 MSA-C
1. Parkinsonizm (bradikinezi ve rijidite)
2. MRI’da putamen, orta serebellar pedinkul ya da ponsta atrofi
3. 18F-FDG-PET’te putamande metabolizmada azalma
4. Tek foton emisyon bilgisayarli tomografisi (SPECT) ya da 18F-FDG-PET’te presinaptik nigrostriatal
dopaminerjik denervasyon
Tablo 4

MSA teshisini destekleyen ve desteklemeyen ozellikler

Destekleyen ozellikler:

Orofasiyal distoni

Orantisiz antekollis

Kamptokormi (omurganin asirt anterior fleksiyonu ) ve/veya Pisa sendromu (omurganin asiri lateral fleksiyonu)
Ayaklarin ve ellerin kontraktiirleri

Nefes alma sirasinda i¢ gekme

Agir disfoni

Agir disartri

Yeni ya da artmis horlama

Soguk eller ve ayaklar

Patolojik glilme ya da aglama

Kesik kesik, miyoklonik postural /hareket tremoru

Desteklemeyen ozellikler:

Klasik “pill-rolling” dinlenme halinde tremor
Klinik olarak belirgin ndropati

Ilaglarin neden olmadig1 halusinasyonlar
Hastaligi 75 yasindan sonra baglamasi
Ailede ataksi ya da parkinsonizm oykiisii

Demans

Multiple sklerozu diisiindiiren beyaz cevher lezyonlari

4, MSA’DA RADYOLOJIK BULGULAR

Multipl sistem atrofi (MSA) hastaligi oldugundan siiphe edilen hastalarda kranial manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) ile putamen, pons ve orta serebellar pedinkiildeki atrofinin gosterilmesi MSA'nin
teshisinde yardimcidir [9]. Putamenin posteriorundaki hipointens goriiniim, putamenin lateral kenarndaki
hiperintens goriiniim, ponsta hag isareti ve orta serebellar pedinkiillerdeki hiperintens goriintiileri de igeren
bazal gangliyonlar1 ve beyin sapini gosteren 1.5-tesla MRG’deki T2 sinyal degisiklikleri MSA teshisinde
faydali olabilir [3].

1998-2012 yillar1 arasinda MSA tanist ile izlenen erkek hastanin kranial manyetik rezonans
goriintiilemesinde saptanan “ponsta hag igareti” goriintiisii Sekil 1°de gosterilmistir.
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Sekil 1. Multipl Sistem Atrofide Ponsta Hag Isareti

Serebellar semptomlart baskin olan MSA’ll 55 yasindaki erkek hastanin transvers T2-agirlikli (1.5T)
manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG) pons {iizerine ¢izilmis bir hag gibi gériinen hiperintens
sinyaller (beyaz renkli oklar) ve serebellumdaki yogun atrofi dikkati ¢ekmektedir. Paskalya’dan onceki
cuma giini pisirilen ¢oreklerin tizerine de hag isareti ¢izilmekte, bu yiizden MSA’daki bu MRG bulgusuna
da “hot cross bun sign” denilmektedir. (Kaynak: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim
Dal1, Ankara.)

5. TARTISMA

Myelinli transvers pontoserebellar iletim yollarinin kaybiyla birlikte, pons {izerine ¢izilmis bir hag
goriintiisiini andiran “hot cross bun” (sekil 1) isareti, multipl sistem atrofinin radyolojik olarak 6nemli bir
bulgusudur [10]. Ote yandan Biirk ve arkadaslar1 belirgin olivopontoserebellar atrofi ile karakterize
otozomal dominant gegisli tip 2 spinoserebellar atakside, Murata ve arkadaslart otozomal dominant gegis
gosteren tip 3 spinoserebellar atakside (diger adi Machado- Joseph hastaligi), Mugqit ve arkadaslar1 da
vaskiilite sekonder parkinsonizm gelistigi disiiniilen bir hastada, ponsta hag¢ isaretinin goriilebildigini
bildirmislerdir [11, 12, 13]. Ponsta hag isareti goriilmesi MSA’nin patognomonik bulgusu degildir, ancak
ponsta hac igareti gortildiiglinde ayirici tanida mutlaka MSA disiiniilmelidir.

Bu makalede sunulan MSA’l1 olguda kraniyal goriintileme yoOntemlerinde ponsta hag¢ isaretinin fark
edilmemesi hastanin semptomlarin baslangicindan itibaren 8 yil boyunca idiyopatik serebellar atrofi tanisi
ile takip edilmesine yol agmistir. Ancak, hastaya kesin tan1 konulmasindaki gecikmenin hastanin sag kalim
stiresine olumsuz bir etkisi olmamistir. Hastaya MSA tanis1 konulmasi {izerine hastanin multivitamin,
pentoksifilin ve asetilsalisilik asit gibi medikasyonlar1 kesilip hastaya ve hasta yakinlarina MSA’nin
prognozu hakkinda bilgi verilmistir. Ayrica, MSA’nin semptomatik tedavisinde perkiitan endoskopik
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gastrostomi acilmasi, trakeostomi agilmasi ve suprapubik kateter yerlestirilmesi gibi genel cerrahi, kulak-
burun-bogaz ve {iroloji ana bilim dallarinin katkilarindan bahsedilmistir [6]. Dogru tani ve tedavi yaklagimi
sayesinde MSA’l1 hastalarda beklenen medyan yasam siiresi 8.5 yil iken, hastamiz semptomlarin
baglamasindan itibaren 14 y1l yagsamustir [2,6].

6. SONUC

MSA’nim nadir goriilen bir hastalik olmasi radyolojik bulgularinin gézden kagmasina yol agmaktadir. Bu
nedenle, MSA’da goriilen ponsta hag isaretini meslektaglarimiza hatirlatmakta fayda vardir. Ponsta hag
isaretinin goriilmesi MSA’nin patognomonik bulgusu degildir. Ancak, ponsta hag isareti goriildiigiinde
ayirici tanida mutlaka MSA diistiniilmelidir.
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