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Shapiro Sendromunda Terleme Ataklarinin ve Komorbid Depresyonun

Amitriptilin Tedavisi ile Remisyonu: Olgu Sunumu
Remission of Episodic Sweating Attacks and Comorbid Depression in Shapiro Syndrome: Case Report
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OZET

Shapiro sendromu 1967 yilinda Shapiro ve Plum tarafindan tarif edilmis nadir gériilen
bir bozukluktur. ingilizce literatiirde simdiye kadar sadece 52 Shapiro sendromu vakasi
tarif edilmigtir. Korpus kallozum agenezisi ile iligkili epizodik hipotermi ve hiperhidrozis
ile karakterizedir. Klinik o6zellikleri hipotalamik termostat ayarlarindaki dedgisikligi
icerir. Norepinefrin (NE) saliniminda artis, plazma norepinefrin klirensinde ise diisiis
saptanmistir. Onceki calismalarda hipotalamik disfonksiyondan kaynaklanan terleme
ataklarini  degerlendirmede Shapiro sendromunun taninmasinin  onemli oldugu
vurgulanmistir. Bu yazida yaklasik bes yil 6nce Shapiro sendromu tanisi konulan ve
rekiirren depresyonu nedeniyle psikiyatri bélimiine bagvuran olgunun depresyon ve
terleme ataklarinin amitriptilin tedavisi ile basarili remisyonu sunulmustur.
(Néropsikiyatri Argivi 2014; 51: 405-407)

Anahtar kelimeler: Shapiro sendromu, korpus kallozum, hiperhidroz

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar ¢atismasi
bildirmemislerdir.

ABSTRACT

Shapiro syndrome, a rare disorder originally described by Shapiro and Plum in 1967, is
characterized by episodic hypothermia and hyperhydrosis associated with agenesis
of the corpus callosum. Proposed hypotheses to explain the clinical features of this
syndrome include changes in the set point of the hypothalamic thermostat, increased
norepinephrine (NE) release, and decreased plasma NE clearance. It was emphasized
that the recognition of Shapiro syndrome in the evaluation of episodic hyperhydrosis
is important. Here, we described a case with Shapiro syndrome who presented to our
psychiatry clinic with recurrent episodic profuse sweating and depression. Sweating
attacks and depression remitted after successful treatment with amitriptyline.
(Archives of Neuropsychiatry 2014; 51: 405-407)
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Giris

Shapiro sendromu 1967 yilinda Shapiro ve Plum tarafindan
tarif edilmis nadir gdriilen bir bozukluktur. Korpus kallozum (KK)
agenezisi ile iligkili epizodik hipotermi ve hiperhidroz ile karak-
terizedir. Klinik ozellikleri hipotalamik termostat ayarlarindaki
degisikligi icerir. Norepinefrin saliniminda artis, plazma norepi-
nefrin klirensinde ise diisiis saptanmistir. Onceki calismalarda
Shapiro sendromunda, hipotalamik disfonksiyondan kaynakla-
nan terleme ataklarini degerlendirmenin énemli oldugu vurgu-
lanmistir (1). Hipotermik ataklar arasindaki siire saatler ya da
yillar olabilir ve ataklar da saatler veya haftalar kadar siirebilir
(2). ingilizce literatiirde simdiye kadar sadece 52 Shapiro send-
romu vakasi tarif edilmistir. Bu sendrom igin kesin patofizyolojik
mekanizma anlagilamamistir. Kabul edilen mekanizmalar; hi-

potalamik termostatin daha diisiik bir seviyeye ayarlanmasini,
ndrokimyasal (norepinefrin, melatonin) disfonksiyonu ve muhte-
mel epileptik odag etkileyen inflamatuar siiregleri ierir (3). Bu
yazida yaklasik bes yil 6nce Shapiro sendromu tanisi konulan ve
rekiirren depresyonu nedeniyle psikiyatri bélimiine basvuran
olgunun depresyon ve terleme ataklarinin amitriptilin tedavisi ile
basarili remisyonu sunulmustur.

Olgu

31 yasinda, ilkokul mezunu, ev hanimi, evli ve bir ¢ocuk sa-
hibi kadin hasta, ataklar halinde gelen terleme, titreme, halsiz-
lik, istahsizlik, keyifsizlik, isteksizlik yakinmalari ile hastanemize
basvurdu. Hastanin dykiisiinde 14-15 yildir ataklar halinde olan
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Sekil 1. Sagital MRG

titreme, terleme yakinmalari varmig. Bu ataklar nedeniyle daha
dnce herhangi bir tedavi gérmemis. 2009'da bu yakinmalarina
mutsuzluk, isteksizlik, keyifsizlik, hayattan zevk alamama, istah-
sizlik, uykusuzluk eklenmis. Ataklar yaklasik yarim saat siirii-
yormus, haftada 3-4 kez tekrarliyormus. Bunun {izerine ERSHH’
ne basvuruda bulunmus. Ik bagvuru 2009 yili Ekim ayinda hal-
sizlik, yorgunluk, istahsizlik, hayattan zevk alamama yakinmalari
ile, ikinci basvurusu ise 2010 yili Mart ayinda diigiik yaptiktan
sonra baslayan isteksizlik, uykusuzluk ve yeme igme reddi ya-
kinmalariile olmus. Depresif bozukluk tanisiyla yatarak tedavisi-
nin baglanmasinin ardindan her iki yatisinda da ailesi tarafindan
kefaletname ile taburcu edilmis. 2010 yili Haziran ayinda yine da-
yanilmasi gii¢ ataklar halinde gelen terleme, titreme, mutsuzluk
yakinmalari nedeni ile psikiyatri servisine yatigi olmus. Karisik
anksiyete ve depresif bozukluk tanisiyla izlenmis. Rorscaha-
ch, MMPI, nérokognitif batarya, EEG tetkikleri yapilmis. Uyku
ve uyaniklik EEG’lerinde herhangi bir patoloji saptanmamis.
Alexander testinde IQ: 75 sinirda mental kapasite olarak saptan-
mis. Ayni dénemde uygulanan Bender-Gestalt testinin sonucu
“organisite acisindan anlaml” bulunmustur. Rorschach sonucu
cagnsimlarda kisirlik ve fakir icerik, kalipei disiince tarzi, ki-
silerarasi iligkilerde uzaklagma, sosyal uyumda zayiflik oldugu
seklinde raporlanmistir. MMPI hastanin entelektiiel yeterlilikte
olmadigi diisiiniildGigii i¢in uygulanamamustir.

2007'de hasta titreme ve terleme ataklar nedeniyle dis mer-
kezde ndrolojiye basvurmus, santral sinir sisteminde patoloji
siiphesi nedeniyle kraniyal MR c¢ekilmis ve MR'da KK agenezisi
saptanmis. Fakat herhangi bir tani konulamayip hasta psikiyatri-
ye yonlendirilmis. 2009 Ekim ve 2010 Mart aylarinda hastanemiz
psikiyatri poliklinigine basvurusu sonrasi anksiyete bozuklugu,
major depresyon 0n tanilariyla hastaya yatis verilmistir. 2010 yil

Sekil 2. Aksiyal MRG

Haziran ayinda hastanemiz psikiyatri kliniginde yatisi sirasinda
yapilan tetkikler sonucunda KK agenezisi, hiperhidroz ile seyre-
den Shapiro sendromu tanist konmustur. Klinik izlemleri boyunca
sedasyon amaciyla mirtazapin 15 mg/giin dozunda baslanarak
30 mg/giin’e ¢ikilmig, anksiyete belirtilerine yénelik olarak alpra-
zolam 1 mg/giin tedavisi ve eslik edebilecek olasi epileptik ndbet-
ler g6z 6niinde tutularak ndroloji bélimiiniin 6nerisiyle valproat
sodyum 1000 mg/giin tedavisi verilmistir. Hastanin depresif be-
lirtilerinde gerileme olmasi iizerine kismi remisyon ile taburcu
edilmis. Diizenli poliklinik izlemi ve ila¢ kullanimi olmayan hasta
2010 Ekim ayinda gebelik planladigi igin ilag tedavisini tamamen
kesmis. Eyliil 2011'de ayni yakinmalarinin tekrarlamasi iizerine
yatigi yapilarak eski ilac tedavisi tekrar baslanmistir. Terleme
ataklari ve elektrolit dengesizligine yonelik sivi yerine koyma te-
davisi uygulanmig ve kismi remisyon haliyle taburcu edilmistir.
Aileye ilac tedavisi ve hastalik hakkinda egitim verilmis olmasi-
na karsin hasta taburculuk sonrasi ilaglarini kullanmamis.

0zgecmisinde baska bir tibbi hastalik yok, sigara ve alkol
kullanimi yok, suisid éykiisii yok, 2011°de 4 aylik gebeligi spontan
abortus ile sonuglanmis. Soygec¢misinde dzellik yok.

Klinige kabul edildiginde yapilan ruhsal durum muayene-
sinde 6zbakim vasat, psikomotor aktivitesi azalmisti, igbirlikgi
tutum igindeydi. Duygudurum depresif, duygulanim anksiyeteli
ve depresif, konugsma hizi ve miktar azalmisti, spontanite vardi.
Herhangi bir algisal patoloji saptanmadi. Diigiince akisi ola-
gandi, cagrnigimlan diizgiin ve amaca yonelim vardi. Diisiince
iceriginde degersizlik diigiinceleri var, ancak suisid ve homisid
diigiincesi yoktu. Bilissel iglevler olagan, muhakeme yeterli,
icgdrii var olarak degerlendirildi. Fizik muayene bulgulari agi-
r terleme ve ¢ok hafif hipotermi (36°C) disinda kabaca dogal
olarak saptandi. Norolojik muayenesi dogal olarak saptandi.
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Sekil 3. Koronal MRG

Hastanin aksiyal, sagital ve koronal MRG'si Sekil 1, 2 ve 3'de
gosterilmistir.

Klinik izlem: Mayis 2012'de mutsuzluk, keyifsizlik, uykusuz-
luk, asiri terleme ve titreme yakinmalarinin tekrarlamasi iizerine
klinigimize yatirildi. Hiperhidroz ve depresif belirtilerine yonelik
amitriptilin 50 mg/giin baglandi ve 100 mg’a kadar giinliik dozu
ylikseltildi. Noroloji ile konsiilte edilen hastanin 1000 mg/giin
valproat sodyum tedavisine devam etmesi kararlastirildi. Bir
hafta icerisinde hastanin terleme ataklarn ve depresif belirti-
leri kayboldu. Hamilton depresyon 6lcedi skoru (Ham-D) skoru
14'den 4'e distii. Haftalik takip edilen biyokimya tetkiklerinde
patoloji saptanmadi. Hasta mevcut ilag tedavisi ve psikoegitsel
dnerilerle taburcu edildi. Halen 4 aydir yapilan poliklinik kontrol-
lerinde hastanin yakinmalarinin yeniden ortaya ¢cikmadigi ve ilag
uyumunu iyi oldugu izlenmektedir.

Tartisma

Korpus kallosum iki beyin yarim kiiresini birbirine baglayan en
genis sinir lifidir. KK'un en temel islevi; iki yanmkiirede bulunan ilgili
alanlar arasinda baglanti kurarak hemisferik entegrasyonu sagla-
maktir. KK genel olarak duyusal bilgi transferi igin bir nakil boru
hatti gibi ¢alisir. KK agenezi olgularinda iki yanimkiirenin ayrilmasi
operasyonu geciren hastalarin etkilendigi semptomlarin birgogu
goriilmemektedir. Bu sonug interhemisferik baglanti saglayan ve
KK olgularinda ¢ogunlukla saglam kalan anterior hirlesme (an-
terior komissiir) noktasi gibi alternatif yolaklarin varligina atfedil-
mektedir. Diger olasi bir kompansatuar mekanizma da konusma

gibi 6zellesmis islevlerin duplike olarak her iki yarim kiirede asi-
metrik dagilmis bulunmasi sayilabilir. Ogrenme giicliigii ve epilepsi
gibi belirli bazi klinik tablolarin KK agenezisi ile daha sik goriildiigii
bildiriimektedir. Ageneziste yiiksek siklikta goriilen konviilziyonlar
KK'un inhibitdr yapidaki dogasini akla getirmektedir (4). Yayinlanan
bir ¢ok olgu asikar bir ndrolojik sendromun incelenmesi amaciyla
mercek altina alinmasina ragmen, literatiirde bazi olgu serilerinde
(%13,5 gibi) anlamli oranda nérolojik agidan asemptomatik olgu-
lara rastlanmaktadir (5). Ogrenme giicliigii gériilen olgularda ise
akademik basansizgi tetikleyen bir unsur olarak diisiik 6z sayg
ve kendine giiven eksikligi 6n plana ¢ikmaktadir (6).

Literatiirde klinik tablosu anksiyete belirtilerinden psikoza
kadar varabilen olgu bildirileri bulunmaktadir. Bu KK agenezisi
olgularinin yaklasik %40'inda epilepsi goriilmektedir. Epilepsi oy-
kiisii cocuklukta veya geng erigkinlikte baglayabilmektedir (6).
Bizim olgumuzun yapilan norolojik muayenesinde ve EEG ince-
lemelerinde herhangi bir pozitif bulguya rastlanmamistir. Ancak,
epilepsi dykiisiiniin shapiro sendromlu bireylerde yiiksek oran-
da goriilmesinden dolay! hastanemiz néroloji klinigi tarafindan
koruyucu amacli olarak valproat sodyum baglanmistir.

Shapiro sendromunun en sik klinik prezentasyonu KK age-
nezisiile iligkili, ataklar halinde gelen hiperhidrozis ve hipotermi
seklinde olmaktadir. Onceki galismalarda Shapiro sendromun-
da, hipotalamik disfonksiyondan kaynaklanan terleme ataklarini
degerlendirmenin dnemli oldu§u vurgulanmigtir. Darku B ve ar-
kadaslarinin 2011°de yapmig oldugu bir ¢aligmada bu tiir atak-
larin kontroliinde klonidin tedavisi etkili bulunmustur (1). Bizim
olgumuzda hem depresif belirtilerin kontrolii hem de terleme
ataklarinin semptomatik tedavisi amaciyla amitriptilin tedavisi
tedricen artinlarak klinik yanrtin gézlendigi 100mg/giin dozu-
na kadar yiikseltildi. Hastanin klinik izlemi siiresince ve 4 aylik
ayaktan poliklinik izlemi sirasinda belirti ve yakinmalarinin yine-
lememis olmasi Shapiro sendromu olan bireylerde bu tedaviden
yararlanilabilecegini diisiindiirmektedir.
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