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SHY-DRAGER SENDROMU (OLGU SUNUMU)

Tamer KUZUCUOGLU!, Ahmet GEZER?, Buket KOCAMAN?, Sehmir SIMSEK?, Zuhal ARIKAN?

Shy-Drager sendromu, otonom serebellar ve ekstrapiramidal sinir sistemindeki yetersizlik ile
karakterizedir. Sendromun ana patolojisi, spinal kord intermediolateral siitunda meydana gelen
hiicre kaybidir. Klinikte, postural hypotansiyon, terleme bozuklugu, inkontinans, eniiresis
nokturna sikayetleri 6n plandadir. Prognozu kétiidiir. Bir olgu nedeniyle, yogun bakimda tedavi
goren bir hastadaki Shy-Drager sendromunu gézden gecirmeyi amagladik.

SHY-DRAGER SYNDROME: A CASE REPORT

Shy-Drager syndrome is a situation characterized by failure of the autonomous, cerebellar
and extrapyramidal systems. The main pathology is the loss of cells in the intermedullary
area of the medulla spinalis. Postural hypotension, incontinence, sweat disorders, nocturnal
enuresis are the most important clinical findings. Prognosis is unfavorable. In this article,
we present a patient with Shy-Drager syndrome that can be encountered any time in an in-

tensive care unit.

Shy-Drager sendromu (SDS), otonom sere-
bellar ve ekstrapiramidal sinir sistemindeki ye-
tersizlik ile karakterizedir. Spinal kord inter-
mediolateral siitunda meydana gelen hiicre
kaybi, sendromun ana patolojisidir. Klinikte,
postural hypotansiyon, terleme bozuklugu, in-
kontinans, eniiresis nokturna gsikayetleri 6n
plandadir. Genellikle, 50 yas civarinda erkek-
lerde daha fazla goriiliir. Prognozu kotiidiir.
Bir olgu nedeniyle, yogun bakimda tedavi go-
ren, Shy-Drager sendromunu gozden gegir-
meyi amagcladik.

OLGU

Altmus bes yasinda erkek hasta acil servise
pnomoni 6n tamsiyla getirildi. Hastanin ilk
muayenesinde suur kapali, spontan solunumu
yok, pupil 1s1k refleksi (PIR) her iki tarafta (-),
kalp tepe atimi duyulmuyor, agrli uyaranlara
yamit ahnmiyordu. Yapilan kardiopulmoner re-
suisitasyona yamit veren hasta, TA 70/50
mmHg, KAH 100/dk ve diizensiz, spontan
solunum mevcut ancak yetersiz haliyle yogun
bakim tinitesine alindi. Hastanin sag radial
arterinden girilerek, arteryel monitorizasyon
saglandi. Multiliimen subklavian kateter
uygulandi. Hastaya, T-Bird mekanik ventilator
cihaziyla, tidal voliim (TV): 10ml/kg, frekans
(f): 12/dk, FiO, %40, PIP 20 cm/H,0O olacak
sekilde, SIMV+Pressure support moduyla ya-
pay solunuma ve supportif tedaviye bagland:.

Kartal Egitim ve Aragtirma Hastanesi Anestezi ve Reanimasyon Klinigi,
'Bagasistan, 2Asistan, *Klinik Sefi

Ailesinden alinan anamnezde, hastaligin sekiz
yil 6nce agir horlama, inkontinans, senkop ve
bayillma nobetleri sikayetleri ile bagladig, git-
tikge hizlanan ivme kazandig1 ve bagvurdugu
doktorlar tarafindan yapilan incelemelerde,
Shy-Drager sendromu tamsi kondugu ogre-
nildi. Hastada, terleme bozuklugu, inkontinans,
eniiresis nokturia sikayetleri mevcut oldu-
gundan, diizenli olarak Fludrocortizon (fluri-
nef) 0.1 mg kullanmakta imig. Hastanin stirekli
olarak, TA, CVP, SpO, takibi yapilarak, idrar ¢1-
kg1, diski qikisi kontrol edildi. Ates takibi ya-
pildi. Rutin olarak hemogram, kan gaz deger-
leri, serum elektrolit AKS ve iire degerlerine
bakildi. Alinan ilk kan gazi analizinde, pH 7.42,
POz 90 mmHg, pCO, 50 mmHg, HCO; 22 mEq/
It, Baz excess -3 olarak bulundu. AK$ 130 mg/
dl, tire 30mg/dl, Na+ 140 mEq/1t, K+ 3.5 mEq/
It, Hb 9.2 gr/dl, Htc %32 olarak bulundu.

Hastanin kan gazlar ve biyokimyasal deger-
leri ilk yedi giin normal simirlarda seyrederken,
kan gazlarinda pH 7.32, pO, 75 mmHg, pCO,
55 mmHg, Pa0O,/Fi0,<250 bulgularnyla ARDS
gelismesi tizerine, FiO, %100 PEEP 8 cm H,O
olacak sekilde oksijenizasyon diizeltilmeye gal-
sildi. Ancak, kan gazlarinda diizelme saglana-
madi. Hasta onuncu giinde, kardiopulmoner
arrest gecirerek kaybedildi.

TARTISMA

Shy-Drager sendromu, erkeklerde daha fazla
olmak tizere, her iki cinsi de etkileyen, 50 yas
civarinda daha fazla goriilen bir hastaliktir.
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Semptomlar yillar boyunca yavas ilerler. Prog-
noz kotiidiir. Thomas ve Shinger’e gore 6liim,
idiopatik ortostatik hipotansiyonun semp-
tomatik baslangicini takiben, 7-8 yil ve noro-
lojik manifestasyonlar takiben yaklagik dort yil
icinde olur (1).

Hastaligin klinik bulgulari, a) postural hipo-
tansiyon, b) inkontinans, ¢) terleyememe, d)
agir senkop ve bayilma nébetleri, f) tremor ve
g) disli cark rijiditesidir.

Ortostatik hipotansiyon, ilk defa Piorry tara-
findan 1826'da rapor edilmistir (1). Bradbury ve
Eggleston, 1925'de erigkinlerin dejeneratif has-
talig1 olarak, her ayaga kalkista, hizli tansiyon
diigsmesi olugan olgular bildirmiglerdir. Bu has-
talarda, postural hipotansiyonun yani sira, kalp
atim hizinda kompansatuvar degisme yeter-
sizligi, epinefrine zayif vagal cevap ve yetersiz
terleme vardir (1). Lezyonlarin, esas olarak
postganglionik sempatikleri tuttugu, para-
sempatiklerin de smirh bir sekilde tutu-
labilecegi Petito ve Black tarafindan bildiril-
mistir (2). Bu durum Schwartz tarafindan da
desteklenmigtir (3). Hastalarda patoloji olarak,
postural hipotansiyonla birlikte, SSS yeter-
sizligi mevcuttur. Bannister ve Oppenhaimer,
intermediolateral bolgede %75e varan hiicre
kayba tespit etmislerdir (4). Laringeal abductor
parezi sonucu, sensoryal anormallikler de bu-
lunmustur. Thomas ve Shinger serilerinde, en
sik objektif norolojik anomali olarak, hiper ref-
leksiyi tarif etmislerdir (4). Hastalarda, soguga
kars1 artmig intolerans vardir. Bu semptomlara
neden olan, termoreseptorlerin yetersiz ceva-
bina sekonder olarak viicut 1s1 regiilasyonunun
bozulmasidir (1).

Hastahgn tanisi, idiopatik hipotansiyonun
kan basinci 6lgiimii ile rahatga tespit edilmesine
dayanuir. Schatz ve ark., hemen hipotansiyon
gelismeyen hastalarda, 5-10 dk. beklemenin
onemini vurgulamuglardir (5). Shy-Drager
sendromunda, EMG’de, norolojik kas atrofisi
ve 6n boynuz hiicreleri tutulumu bulgular: var-
dir (6). Diabet, idiopatik ortostatik hipotansi-
yona benzer postural hipotansiyon olusturabi-
leceginden, rutin olarak glukoz intolerans testi
(OGTT) uygulamas: yapilmahdir. Hastaya tes-
his amaciyla uygulanan test normal bulun-
mustur.

Kartal Egitim ve Aragtirma Klinikleri

Ailesel disotonomi (Riley-Day Sendromu),
erken baglayan disfaji, tad eksikligi, lakrimas-
yon azhg ve kan basina degisiklikleriyle ka-
rakterize, resesif herediter bir bozukluktur (7).
Ayma tanida degerlendirilmelidir. Steele-Ric-
hardson, Olzevski Sendromu’nda baglangigta
okiiler tutulum 6nde oldugundan, SDS'de, bu
durum nadiren gozlenir (8). Terleme bozuklu-
gu, inkontinans, eniiresis noctiiria sikayetleri
icin hasta diizenli olarak fludrokortizon (flo-
rinef) 0.1 mg kullanmig, ancak yogun bakim
tedavi planinda bu ilag yan etkileri agisindan
kullanilmamustir. Yogun bakimda yatig stire-
since, TA kontrolii siirekli yapilarak, hastanin
ortostatik hipotansiyonuna yardima olmak
maksadiyla, supine pozisyon tercih edilmis,
dopamin 10 pr/kg/dk dozunda uygulanmugtir.
Schatz ve ark.(8), bacak destekleri (6zel koru-
yucu corap gibi) yeterli venéz doniis saglayan
basit fiziksel onlemler tizerinde durmuslardir.
Ancak bu olguda, bu 6nleme gerek olmanustir.
Niktiiri ve inkontinans: azaltmak maksadiyla
bir kisim yazarlar desmopressin tedavisi ner-
mislerse de, hastanin uriner kateteri oldu-
gundan niktiiri ve inkontinans tam olarak de-
gerlendirilememistir.

Shy-Drager sendromu, nérolojide nadir go-
rilen bir sendromdur; hastalar farkli klinik
gorintimlerle acil servise miiracaat edebilirler.
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