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MULTI SISTEM ATROFI
MULTIPLE SYSTEM ATROPHY
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OZET: Multi Sistem Atrofi ekstrapiramidal, serebellar ve otonomik semptomlarin herhangi bir
kombinasyonuyla karakterize, sporadik olarak olusan, ilerleyici bir nérodejeneratif hastaliktir. Bu
makalede yaklasik dort yil once hareketlerde yavaslama, mimiklerde azalma, unutkanlik
sikayetleri baglayan ve bu sikayetlere peltek konusma, yiiriime gii¢liigii ve dengesizlik eklenen 78
yasindaki erkek hasta literatiir esliginde tartisildi.

[Anahtar Kelimeler: Multi Sistem Atrofi, klinik]

ABSTRACT: Multiple system atrophy is a progressive neurodegenerative disease occurring
sporadically and characterized extrapyramidal, cerebellar, and autonomic symptoms in any
combination. In this case report, a 78 years old male patient admitted to neurology department
with many serious complaints was discussed in the light of relevant literature. His complaints
include bradykinesia, hypomimia and impaired memory appeared first, 4 years ago and dysartria
and ataxia having developed since then.

[Key Words: Multiple System Atrophy, clinic]

GIRiS Bu makalede, OPCA tipi MSA saptanan
78 yasindaki hasta, zengin semptomatolojisi ve

Multi Sistem Atrofi (MSA) otonomik  hastahigin nadir goriilmesi nedeniyle literatiir
yetmezlik, ekstrapiramidal ~hastaliklar ve  egliginde tartigimstir.

serebellar ~ bozukluklar ~ veya  bunlarin

kombinasyonlar ile karakterize, eriskin yasta OLGU
baslayan, ilerleyici, sporadik bir hastaliktir (1).
Daha oOnce striatonigral dejenerasyon (SND), 78 vyasinda erkek hasta, 4 yil once

sporadik olivopontoserebellar atrofi (OPCA)  paglayan ve ilerleme gosteren hareketlerde
ve Shy-Drager sendromu (SDS) basliklart  yayaglama, yiiriime giicliigii, yiizde donukluk
altinda toplanan durumlarmn tiimiinii kapsayan  ve unutkanlik sikayetleriyle poliklinigimize
ve ekstrapiramidal, kortikospinal, serebellar ve  pagyurdu. Hastada ilk olarak hareketlerde ve

OFOT.lomi.lf ~ semptom ve bulgularin  konugsmada yavashk basladig, konusma
birlikteliginden olugan hastaliklara ~ MSA  gjrasinda ciimlenin sonunu  getirmedigi ve
denmektedir (2). peltek konustugu; son donmede konusma

Parkinson polikliniklerinden takip edilen bozuklugu ilerleyen hastanin konugsmasinin giic
hastalarin gergekte %5-10"unun MSA oldugu  anlagilir hale geldigi, giigliikle ve dengesiz
bildirilmektedir (3). Ancak MSA insidans ve  yiiriiyebildigi 6grenildi. Baslangicta isim
prevalanst hakkinda yeterli bilgi yoktur.  hatirlamakta giicliik ¢eken hastanin 6 aydan
Parkinson hastaligi insidansimn 20/100.000  peri konustuklarini hatirlamadig, tekrar tekrar
oldugu (4) géz 6niine alindiginda MSA nadir ayn1 seylerden bahsettigi ifade edildi. Hasta
bir hastaliktir tetkik ve tedavi amaciyla klinigimize yatirildi.
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Sekil 1: Hastanin Yukar1 (A) ve Asagi (B) bakislart

Ozgegmisinde hipertansiyon olan hasta
diizensiz ilag kullaniyordu. Soygecmisinde
yegeninde Alzheimer tipi demans oldugu,
ailede benzer hastalik hikayesi olmadig:
ogrenildi.

Bilinci agik, kooperasyonu kisitli, sistemik
muayeneleri dogaldi. Mini Mental durum
testinden 30 iizerinde 15 puan aldi. Sag elini
kullanan hastanin konusmasi ileri derecede
dizartrik, anlamasi tamdi. Hipofonisi olan
hastada monoton, hipokinetik konusma ve
ekolali mevcuttu. Apraksi, agnozi saptanmadi.
Kranial alan muayenesinde gozler spontan orta
hatta, pupil ¢aplart 3 mm, IR: +/+ idi. Bas
hareketiyle takip yapan hastada vertikal goz
hareketleri  yaptirilamadi, horizontal g6z
hareketlerinde kisithlik saptandi (Sekil-1).
Vertikal optokinetik takip yapamayan hastada
horizontal optokinetik takip yavaslamisti.
Yiizeyel duyu muayenesi normal, iist ve alt
ekstremitede bilateral vibrasyon ve derin agri
duyusunda azalma saptandi, pozisyon duyusu
normaldi. Bilateral el ve ayak bileklerinde disli
cark rijiditesi, bradikinezi, bradimimi saptandi.
Tremoru yoktu. Glabella refleksi (+), postiir
refleksi (-), Palmo-mental refleks (+/+) idi.
Oturma  dengesi normal olan  hasta
antefleksiyon postiiriinde, kiiciik adimlarla,
giivensiz yiiriiyordu, yiirime sirasinda eslik
eden kol hareketleri gozlenmedi. 5-6 adimnda
doniis  yapabiliyordu.  Serebellar  sistem
muayenesinde st ekstremitede bilateral
dismetri ve disdiadokokinezi saptandi. Otonom
sinir sistemi muayenesinde konstipasyon ve
libido kaybi saptanan hastada ortostatik
hipotansiyon saptanmadi. Adimlayarak yiiriime
bozuk, provake romberg testi pozitif saptandi.
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tetkikleri,

Rutin  biyokimya
sedimantasyon, tiroid ve karaciger fonksiyon

urogram,

testleri, EKG, Akciger grafisi normaldi.
Hemogramda; Hgb: 13,7, Hct: 41,7 MCV:
99,9; B 12: 156 pg/ml, Folik Asit: 6,1 ng/ml
saptand1. Periferik yaymada parcali hakimiyeti
ve 3’den fazla 5 loblu pargali hiicre gozlendi.
Anal sfinkter elektromyografisi (EMG) ve
BAEP normal bulundu.

Kranial Bilgisayarli Tomografi ve
Manyetik Rezonans incelemesinde (MRI) hafif
kortikal ve serebellar atrofi gzlendi.

TARTISMA

ik kez 1969 yilinda Graham ve
Oppenheimer tarafindan tanimlanan MSA
tablosunda ekstrapiramidal, serebellar, otonom
ve piramidal sistemlerle ilgili semptomlar tek
ttk ya da  kombinasyonlar  halinde
gozlenmektedir (5). Otopsi yapilmis hastalarda
patolojik olarak Striatum, S.Nigra, locus
seruleus, inferior olivalar, pontin niikleus,
dorsal vagal niikleus, serebellum’da Purkinje
hiicreleri, spinal kordda intermediolateral hiicre
kolonlar1 ve Onuf niikleusunda hiicre kayb1 ve
gliosis ile nodronal intrasitoplazmik ve
intraniikleer argirofirik inkliizyonlar
gozlenmektedir (6).

Baslangic yasi, tremor gozlenmemesi
veya tremorun hafif, postural dzellikte olmasi,
erken donemde  diismeler ve  denge
bozukluklari, simetrik tutulum, hizli ilerleyici
seyir, ek norolojik bulgularin olmasi ve en

O6nemlisi L-Dopa tedavisine cevapsizlik
Parkinson  hastaligindan  aywan  temel
ozelliklerdir (3).



MSA semptomlarimin baslangici
genellikle 6. dekat olmakla birlikte nadiren 4.
dekatta sikayetleri baglayan vakalar
bildirilmistir (7). Wenning ve ark’larinin
serisinde otonomik disfonksiyon baslangig
Ozelligi olarak bildirilmekte ve vakalarin
%97’sinin  hastaligin ge¢ donmelerinde bu
sikayetten yakindiginmi bildirmektedir. En sik
otonomik disfonksiyon semptomu erkeklerde
impotans, kadinlarda iiriner inkontinanstir (8).

Parkinson tipinde ekstrapiramidal
bozukluklar %46 baslangic semptomu olmakta
ve vakalarin %91’inde goriilmektedir. Akinezi,
rijidite baskin &zellikler olurken tremor daha
seyrek (%29) gozlenmektedir (8).

Serebellar semptomlar ileri donemdeki
hastalarin ~ %47’sinde  ortaya ¢ikmaktadir.
OPCA tipinde ataksik yiirliylis ve serebellar
bulgular 6n plana ¢ikar. STN tipinde piramidal
disfonksiyon ve myoklonus daha sik
gozlenmektedir (8).

MSA’I1 hastalarda noropsikiyatrik
fonksiyon bozuklar1 bildirilmistir (9). Baskin
norolojik  ozelliklerin ~ diginda  hastalarda
periferik  noropati, uyku  bozukluklari,
depresyon, emosyonel labilite, olfaktor
disfonksiyonu, pozisyon ve vibrasyon duyunda
bozulma gibi bulgular saptanabilir.

MSA  tamisinda  kranial  Bilgisayarl
Tomografide serebellum ve ponsta atrofi
gozlenirken MRI’da ilave olarak T2 agirlikh
sekanslarda putaminal hipointensite gdzlenir

(3,10,11).  Pozitron emisyon tomografide
striatum ve frontal loblarda flurodeoksiglikoz
hipometabolizmasmin saptanmast tantya

yardimeidir (3,4). Anal sfinkter EMG’si sakral
motor ndronlardaki  Onuf niikleus’undaki
selektif dejenerasyonu gosterir (5,12). MSA
tanisinda anal sfinkter EMG’sinin duyarliliginin
%380, 6zgiilliigiiniin %70 oldugu bildirilmektedir
(13,14). Kantitatif EMG tetkikleriyle sfinkter
kasinda reinnervasyonunun  gosterilmesinin
MSA’yi Parkinson hastaligindan ayirmada
faydali bir ayirag olabilecegi bildirilmektedir
(12).

MSA’l1 hastalarda bradikinezi, rijidite ve
tremor tedavisinde L-Dopa kullanilabilir, ancak
siklikla faydasi smirhidir ve yiiksek dozlar
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kullanmak gereklidir (4). Dopamin agonisti
ilaglar etkisizdir. Otonomik bozukluklar igin
semptomatik tedavi 6nerilmektedir.
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