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OZET

Multipl sistem atrofi (MSA) eriskin yasta baslayan, ilerleyici, serebellar ataksinin yanisira parkinsonizm, iirogenital fonksiyon
bozuklugu ve otonom yetmezlik goriilebilen nérodejeneratif nadir bir hastaliktir. MSA’nin semptomatik cerrahi tedavisinde genel
cerrahi, kulak-burun-bogaz ve iiroloji ana bilim dallarin1 igeren disiplinler arasi yaklasim sarttir. Bu makalede MSA hastaliginin
semptomatik tedavisinde rolii olan cerrahi girisimler tartisiimaktadir.
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SURGICAL INTERVENTIONS IN THE SYMPTOMATIC TREATMENT
OF MULTIPLE SYSTEM ATROPHY

ABSTRACT

Multiple system atrophy (MSA) is an adult-onset, progressive neurodegenerative disorder. MSA presents with cerebellar ataxia,
parkinsonism, urogenital dsyfunction and autonomic failure. The symptomatic surgical treatment of MSA can be achieved by
interdisciplinary approach with the cooperation of general surgery, ear-nose-throat and urology departments. In this article, the
role of surgical interventions in the symptomatic treatment of MSA disease is discussed.
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GIRIS

Multipl sistem atrofi (MSA) iilkemizde az taninan bir hastaliktir. T1p yazininda MSA ile ilgili Tiirk¢e yayin sayisi da
azdir. Bu nedenle MSA’ nin semptomatik tedavisinde rolil olan cerrahi girigsimler yeterince bilinmemektedir. Multipl
sistem atrofi (MSA) erigskin yasta baslayan, ilerleyici, serebellar ataksinin yanisira parkinsonizm, iirogenital
fonksiyon bozuklugu ve otonom yetmezlik goriilebilen ndrodejeneratif nadir bir hastaliktir [1, 2]. MSA’nin
semptomatik tedavisinde disiplinler arasi yaklagim esliginde cerrahi girisimler sarttir. Bu makalede MSA
hastaliginin semptomatik tedavisinde rolii olan cerrahi girigsimler tartigilmaktadir.

MSA’DA KLINiK BULGULAR VE TESHIS

1969 yilinda Graham ve Oppenheimer Olivopontoserebellar Atrofi, Shy-Drager Sendromu ve Striatonigral
Dejenerasyon’un ayni hastaligin farkli klinik-patolojik ¢esitleri oldugunu 6ne siirmiigler ve bu ii¢ hastaligin hepsine
birden Multipl Sistem Atrofi (MSA) teriminin kullanilmasini 6nermislerdir [2, 3]. 1989 yilinda Papp ve arkadaslari
oligodendrositler iginde glial sitoplazmik inkliizyon cisimciklerini gostermistir. Bu sayede MSA’nin bu ii¢ hastaligi
da kapsayan bir tanim oldugu goriisii pekismistir [4]. MSA’da striatonigral ve olivopontoserebellar yapilarda
dejenerasyon mevcuttur. S6z konusu dejenerasyona fibriler a-synuclein proteinleri tarafindan olusturulan glial
sitoplazmik inkliizyonlar eslik eder.

1998 yilinda toplanan Uzlagma Konferansi’'nda MSA’nin teshis kriterleri tanimlanmistir [5]. 2008 yilinda MSA
teshis kriterleri tekrar gézden gegirilerek ve basitlestirilerek yeniden yayinlanmistir [6].

MSA, serebellar ataksinin 6n planda oldugu MSA-C ve parkinsonizm bulgularinin hakim oldugu MSA-P gibi iki ana
gruba ayrilir. MSA nin kesin teshisi postmortem otopsiler sirasinda alinan biyopsiler ile konulabilmektedir.
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MSA’nmn prevalansit 100.000°de 4.4°tiir [7]. MSA’nin yillik insidanst ise 100.000’de 3’tiir. Semptomlarin
baslamasindan itibaren medyan yasam siiresi 8.5 yildir [8].

MSA'DA INTERDISIiPLINER CERRAHI YAKLASIM

MSA'nin kesin bir tedavisi yoktur. Bu nedenle MSA'nin semptomatik tedavisi hastalarin hayat kalitesini arttirmak
i¢in biliyiik 6nem tagimaktadir. MSA’l1 hastalar besinleri yutmada zorluk, ses kisilmasi ve idrar yapmada zorluk gibi
sikayetlerle genel cerrahi, kulak-burun-bogaz ve iiroloji gibi ¢esitli ana bilim dallarina bagvurabilirler. Bu yiizden
MSA’nin hem teshisinde hem de tedavisinde disiplinler aras1 yaklagim sarttir.

MSA’da Genel Cerrahi Boliimiiniin Rolii

MSA'da goriilen en sik sikayetlerden biri disfajidir. MSA hastalarinda disfaji gelistikge hastalarin besinleri yutmasi
giiglesir. Bunun yani1 sira yutulamayan besinlerin hava yollarina kagmasi sonucu aspirasyon pnomonisi gelisebilir.
Disfaji gelisen hastalarda 6ncelikle kivam attirict maddeler denenebilir. Bu katki maddeleri ile sivi gidalarin kivami
arttirillarak hastanin yutma eylemine baslama ve silirdiirme esnasinda gidalarin sindirim sistemine itilmesini
programlamak {izere zaman kazanmasina yardimci olunarak aspirasyon pndmonisi riski azaltilabilir. Ne var ki
zamanla kivam arttirict maddelerin yardimina ragmen disfajinin derecesi artacaktir. Erken miidahale edilmezse
beslenme bozukluklar1 ve kaseksi kaginilmazdir. Disfaji baslangicindan itibaren en onemli noktalar aspirasyon
pnomonisinden kacinilmasi ve perkiitan endoskopik gastrostominin (PEG) ag¢ilmasi i¢in en uygun zamanin
belirlenmesidir. Hastalar heniiz oral beslenebilirken PEG agilmasi hastayr beslenme bozukluguna bagli ikincil
komplikasyonlardan koruyacaktir. PEG, genel cerrahi ya da gastroenteroloji doktorlar1 tarafindan lokal
ameliyathanede endoskopi esliginde uygulanabilir. Gastroparezi, bagirsaklarda kasilma ve gevseme hareketlerinde
diizensizlik ve konstipasyon gibi motilite bozukluklar1 gelisen MSA hastalarinda PEG ile beslenmede liften zengin
hazir mamalardan yararlanilabilir. Unutulmamasi gereken bir nokta da PEG ile beslenme sirasinda alt &zefagus
sfinkter tonusunun azalmis olacagidir. PEG ile beslenen hastalari aspirasyon pnomonisinden korumak amaciyla
beslenme sirasinda hastalar1 baslar1 45 derece dik tutulmalidir. Konstipasyon sikayeti lifli beslenmeye ragmen
gegmeyen hastalarda laktiiloz igeren soliisyonlar da tedaviye eklenebilir.

MSA’da Kulak-Burun-Bogaz Hastaliklar1 Boliimiiniin Rolii

MSA'da vokal kord hareketleri bozulmaktadir. MSA’da goriilen paradoksal vokal kord hareketi (PVKH) inspirasyon
esnasinda vokal kordlarin adduksiyonu nedeniyle islevsel havayolu obstriiksiyonundan kaynaklanir. MSA’da ilging
bir laringeal durum s6z konusudur; abduktor kaslarin selektif paralizisi goriiliirken, adduktor kaslarin géreceli olarak
korundugu goriliir. Abduktor kaslarin paralizisine bagh olarak glottis agikligi daralmaktadir. Ne var ki dar glottis
acikligna kars1 yapilan inspirasyonda havayolu refleksleri aktive olmakta ve adduktor kaslarin da aktive olmasiyla
glottis daha da daralarak laringeal stridor olusmaktadir. Bu teoriye “refleks teorisi” denilmektedir. CPAP tedavisi
goren ve trakeostomi agilan MSA hastalarinda inspirasyon ile adduktor kaslarin aktive olmasinin ortadan kalktiginin
gosterilmis olmasi refleks teorisinin en 6nemli dayanak noktalarindandir. Diger bir teori ise “hasar gérmiis solunum
merkezi” teorisidir. MSA ile iligkili PVKH’nin MSA nedeniyle hasara ugramis pontomediiller solunum
merkezinden ¢ikan paradoksal emirler ile iligkili oldugu onerilmektedir [9]. PVKH’ya bagli olarak ortaya ¢ikan
noktiirnal stridor MSA hastalarinda goriilen ani 6liim sebeplerindendir [10]. Stridorun tedavisi MSA hastalarinda
mortaliteyi azaltmaktadir. MSA’ya bagli laringeal obstriiksiyonlarda CPAP tedavisi ilk segenektir [11]. CPAP
tedavisi MSA’nin erken dénemlerinde tavsiye edilmektedir. Trakeostomi ise ileri evre MSA hastalarinda segilmesi
gereken tedavi yontemidir. Ote yandan trakeostomi yutma bozuklugunu arttirip aspirasyona neden olabileceginden
trakeostomilerde balonlu kaniillerin kullanilmasi gerekmektedir. Subglottik sekresyonlarin diizenli olarak aspire
edilmesi ve endotrakeal balon basincinin 25-30cm H,O arasinda tutulmasi MSA hastalarinda ventilator iliskili
pndmoni gelisme ihtimalini azaltmaktadir [12].

MSA hastalarinda goriilen hipersalivasyon, yutma bozukluguna bagl olarak tiikriik miktarmin goreceli artisindan
kaynaklanmaktadir. Hipersalivasyon bulunan hastalarda otonom islev bozukluguna bagli olarak bozulmus olan
mide-bagirsak pasajini daha da yavaslatacagindan sistemik antikolinerjik verilmesinden kaginilmalidir. Dil altina 5-
10 damla damlatilan %]1’lik atropin géz damlalar1 ya da parotis bezine yapilacak olan botilinum toksin-A tedavisi
hipersalivasyonu azaltabilir [13].
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MSA’da Uroloji Boliimiiniin Rolii

MSA'da iiriner fonksiyon bozuklugu siktir. Mesanenin nérojenik kontrolii sinir sisteminin birgok parcasinin beraber
uyum igerisinde iglev gérmesini gerektirir. Pozitron emisyon tomografisi (PET) ile yapilan ¢alismalarda ponsun
dorsolateral kisminin medial kisminda bulunan ndron grubu (M-bdlgesi) ile ponsun dorsolateral kisminin lateral
kisminda bulunan ndéron grubunun (L bolgesi) birlikte ponstaki miksiyon merkezini olusturduklari gosterilmistir.
Bunun yam sira sag dorsolateral prefrontal korteksin ve sag anterior singulat girustaki miksiyonda rol aldig
saptanmustir [14]. MSA’da mesane kontrolii ile ilgili alanlardaki yaygin dejenerasyon nedeniyle iiriner fonksiyon
bozuklugu MSA hastalarinda sik goriilmektedir. Hastalarin %50’sinden fazlasi tekrarlayan alt {iriner sistem
enfeksiyonlarindan muzdaripken, s6z konusu hastalarin yaklasik %25°i de tekrarlayan iiriner sistem enfeksiyonlarina
bagli komplikasyonlardan 6lmektedir [15]. Ito ve arkadaslarinin yaptigi bir ¢alismada MSA’l1 hastalarda triner
retansiyonun ne zaman olustugu ve iriner retansiyonun nasil tedavi edilecegi tartigilmistir. 245 hasta tlizerinde
yapilan ¢alismada miksiyon sonrasi mesanede kalan idrar miktarmin (postvoid rezidii = PVR) yillara gére degisimi
incelenmistir. Buna gére birinci yilda 71 ml olan ortalama PVR besinci yilda 170 m1’ye yiikselmistir. Yillar gegtikce
hastalardaki detrusor aktivitesindeki azalma ve detrusor-sfinkter uyumsuzlugu giderek artmistir. Urodinamik
testlerle ise MSA’l1 hastalarda santral tip islev bozuklugunu goésteren noérojenik detrusor asirt aktivitenin, zamanla
periferik islev bozuklugunu gosteren, kasilabilirligini kaybetmis detrusor fonksiyon kaybmna doniistigi
gosterilmistir. PVR miktar1 100 ml’nin altinda olan hastalarda semptomatik tedavi icin antikolinerjik ilaglar
kullanilabilir. Ne var ki antikolinerjik ilaglarin iiriner retansiyonu arttirabilecegi unutulmamalidir. PVR miktart 100
ml’nin iizerinde olan hastalarda aralikli kateterizasyon hastalarm semptomik tedavisinde yararlidir [16]. Hastaligin
ilerlemesiyle hastalarda el ataksisi ve tremorun artmasi nedeniyle iiretral ya da suprapubik kateter kullanilmasi tercih
edilir.

MSA’daki tiriner fonksiyon bozuklugunun prostat hiperplazisine bagli oldugu diisiiniilerek MSA hastalarina gereksiz
iirolojik cerrahi uygulanabilmektedir. MSA’l1 hastalarda operasyon sonrasi mesane fonksiyonunun bozulma ihtimali
yiiksek oldugundan iirolojik cerrahi miidahalelerden kagmilmalidir [17].

TARTISMA

MSA’nin semptomatik tedavisinde genel cerrahi, kulak-burun-bogaz ve iroloji ana bilim dallarmin isbirligi
gerekmektedir. Ote yandan, yapilmasi planlanan cerrahi islemler 6ncesi MSA hastalarina islem hakkinda ayrintili
bilgi verilmelidir. Ancak, MSA hastalar1 ile iletisimdeki en biiyiilk sorun MSA hastalarimin vokal kord tutulumu ya
da trakeostomi nedeniyle konusamamalari, el ataksisi nedeniyle yazi yazmakta zorlanmalart ve el-goz
kordinasyonunun kaybina bagli olarak nesneleri isaret edememeleridir. Bu durum MSA hastalarinda goriilen
depresyonun ve anksiyetinin derecesini arttirabilir. MSA hastalarinda demans beklenen bir bulgu degildir. MSA
hastalarinin hastaliklarinin ve g¢evrelerinde olup bitenin farkinda olduklarinin bilinmesinde yarar vardir. Hastalara
yapilan cerrahi islemler hastaya anlatilmali, hastaya cevabi evet/hayir olacak sekilde kapali uglu sorular sorularak
hasta ile iletisime gecilmelidir. MSA hastalarinda yilizdeki mimik kaslar1 islevlerini siirdiirebilmektedir. MSA
hastalar1 cevaplar1 evet/hayir olan sorular1 kaslarmi kaldirarak ya da gozlerini kapatarak cevap verebilirler. Hasta ile
iletisim hastanin uygulanan cerrahi tedaviye uyum saglamasini kolaylastiracaktir.

MSA hastalarinda yutma giigliigiine bagli gelisen goreceli hipersalivasyon aspirasyon pndmonisine zemin
hazirlayabilir. MSA hastalarinda diizenli agiz bakimi yapilmalidir. PEG ile takip edilen ve enteral beslenme
irlinleriyle beslenen hastalarin diyetisyen takibinde olmalar1 sarttir. MSA hastalarinin giinliik kalori ve protein
ihtiyaglar1 dikkatle hesaplanmalidir. Diyabetik olan MSA hastalarinin kan sekeri regiilasyonuna dikkat edilmelidir.
Gastrostomi tilipii diizenli olarak su ile yikanmalidir. Bu sayede tiipiin tikanma ihtimali azalir [18]. Gastrostomi
tiipiiniin suyun yani sira pankreatik enzimler ve sodyum bikarbonat i¢eren (pH 7.5) sivilar ile yitkanmasinin da
gastrostomi tiipliniin tikanmasimni engelledigi gosterilmistir [19]. Hastane su sisteminde Legionella pneumophila
kolonize olabileceginden ya da hastanin odasindaki ¢esme suyu Pseudomonas aeruginosa ile kontamine
olabileceginden, hastanede 6zellikle yogun bakim initelerinde tedavi géren MSA hastalarinda gastrostomi tiipiiniin
temiz su ile yikanmasina 6zen gosterilmelidir [20]. Gastrostomi araciligi ile hazir mamalar ile beslenen hastalarda,
mamanin ve mamanin i¢ine konulup verildigi araglarin kontamine olmamasina 6zen gosterilmelidir. Kontamine
enteral mamalar diyareye, gastrointestinal sistemin kolonizasyonuna, enfeksiyona, sepsise ve pndmoniye yol
acabilirler [21]. PEG ile beslenen hastalarda gastrik rezidii miktarmin fazla olmasi durumunda metoklopramid ve
eritromisin gibi prokinetik ajanlar intravendz yoldan kullanilabilir [22]. PEG pansumani sekonder enfeksiyonlara
zemin hazirlanmamasi igin diizenli olarak yapilmalidir.
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Trakeostomili MSA hastalarinda trakeostominin bakimi disiplinler arasi yaklasimi gerektirir [23]. Trakeosotomi
takibi kulak-burun-bogaz doktorunun yanisira hemsire ve fizyoterapist isbirligi ile yapilmalidir. Solunum
fizyoterapisi, havayollarindaki sekresyonlarin sik aspirasyonu, trakeostomi tiipliniin tikanmadan diizenli olarak
degistirilmesi, basinca bagli nekrozu engellemek amaciyla trakeostomi balonunun basing kontrolii, trakeostomi-
mekanik ventilatér arasindaki baglantilarin sterilizasyonu takim c¢alismasmi gerektirmektedir. Disiplinler arasi
yaklasim trakeostomiye bagli sekonder komplikasyonlarin olugsma ihtimalini azaltabili. MSA’da mevcut
trakeostomiye ragmen ani noktiirnal 6liim vakalar1 goriildiigiinden mekanik ventilator ayarlar1 ve hastalarin kan
oksijen saturasyonlari, hastalar uyurken de yakindan takip edilmelidir.

MSA hastalarinda suprapubik ya da transiiretral kateterler iiriner sistem enfeksiyonlarinin en 6nemli nedenidir.
Transiiretral kateterler idrar yolu enfeksiyonuna, iiretral travmaya ve kanamaya, iretrite, epididimite, iiretral
striktiire, iatrojenik hipospadiasa, fistiile, mesane taslarina, mesane kanserine ve alerjiye yol agabilir. Johnson ve
arkadasglarmin yayimladiklar1 bir derlemede hem nitrofurazon hem de glimiis alagimlari kapli antimikrobik
kateterlerin 30 giinden kisa siireli kullanimda asemptomatik bakteriiiriyi azalttiklar1 saptanmistir [24]. Suprapubik
kateter kullanimi sirasinda da benzer komplikasyonlarla karsilagilmasma ragmen, suprapubik kateter kullanimi
sirasinda daha az iretral komplikasyonlara rastlanilmaktadir [25]. Suprapubik kateter ya da transiiretral kateter ile
takip edilen MSA hastalarinda, kateterlerin enfeksiyona zemin hazirlamamasi i¢in sdz konusu kateterler diizenli
araliklarla degistirilmelidir.

MSA hastalarinda uygulanan disiplinler arasi yaklagim aile destegini de igermelidir. Hasta yakinlarina hastalara
yapilmasi planlanan cerrahi girisim ve hastaligin seyri sirasinda ortaya cikabilecek cerrahi komplikasyonlar
hakkinda bilgi verilmelidir.

SONUC

MSA’nin semptomatik cerrahi tedavisi genel cerrahi, kulak-burun-bogaz ve {iiroloji ana bilim dallarint igeren
disiplinler arasi yaklasimi gerektirir. MSA hastalarinin semptomatik tedavisinde cerrahi girisimler mutlaka goz
oniinde bulundurulmalidir.
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