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OZET

Subakut Sklerozan Panensefalit gelismis iilkelerde son yillarda goriilme sikhg rutin asilama programlari sebe-
biyle olduk¢a azalmg, kizamik viriisiiniin santral sinir sisteminde meydana getirdigi kronik viral bir enfeksiyon-
dur. Genellikle erken cocukluk ve adolesan ¢agda 6-8 yillik bir latans devresinden sonra goriilmekle birlikte son
yillarda ge¢ baglangich olgular da nadir olmayarak bildirilmektedir. Teghiste Oykii ve klinikle birlikte EEG ve
BOS Rubeola 1gG incelemeleri cogunlukla tamyr koydurur. Cocuklakta siklikla mental ytkim ve davramg
degigiklikleri ile baglachgr bildirilen tablodan farkli olarak bize ekstrapiramidal sistem tutulumu bulgulari ile
basvuran olgumuzu literatiir esliginde sunmayt uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: SSPE, EEG, atipik baglangic
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SUMMARY

Subacute Sclerosing Panencephalitis is a chronic viral infection of CNS caused by defective measles virus. Its
incidence has decreased definetily in developed countries in last decades, as a reflection of the routine vaccina-
tion programmes. Its common onset is in childhood or adolescent period after a 6 to 8 years incubancy period
whereas late onset cases have been reported not infrequently in last decades. Diagnosis is usually made with his-
tory, clinical findings, electroencephalographic findings and estimation of CSF Rubeola-1gG value. In childhood,
common presentation of illness is mental deterioration and behavioral changes, however we reported a childhood
case with extrapyramidal system involvement as a cause of first complaints and the discussion is made under the
light of literature.
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cocukluk ve adolesan gagda baglar (1). 18 yagindan

GIRIS
’ sonra baglangi¢ nadir olarak bildirilmektedir (V.

Subakut Sklerozan Panensefalit (SSPE) kizamik

viriisiiniin santral sinir sisteminde meydana getirdigi
kronik viral bir enfeksiyondur. Genellikle erken ¢o-
cukluk déneminde-siklikla 2 yasindan once-geciril-
mis bir kizamik enfeksiyonunu takibeden 6-8 yilhk
bir asemptomatik period sonras: klinik belirtiler or-

taya gikar (). Klinik belirtilerin baglama yag1 2 ila 50.

yas olarak bildirilmekle birlikte semptomlar siklikla

SSPE prevalansi milyonda 1-5 olarak bildirilmekte-
dir (. Bat: iilkelerinde kizamik asisinin yaygin kul-
lanimu ile son yillarda gériilme sikh belirgin sekil-
de azalmistir (U, Erken yasta kizamik enfeksiyonu
gecirmenin SSPE geligim riskini 5 yasin lizerinde k1-
zamik geciren kisilere oranla belirgin sekilde artir-
di1 bildirilmektedir (1-
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Hastahgin klinigi ve seyri degigkenlik gostermekle
birlikte genellikle ilk belirtiler okul basarisinda

sebepsiz yere diisiig, iletisim kurma ile ilgili prob- -

lemler ve giinliik ilerleyici mental yikim, myokloni-
ler, fokal veya jeneralize nobeter, ataksi ve bazen
gorme bozukluklari (koryoretinite bagl) takip eder
(2.3). Hastalik ilerledikge rijidite, piramidal tutulum
bulgulari ve otonomik disfonksiyon belirtileri orteiya
gikar -9, Hastalik genellikle 1-3 yil icinde dliimle
sonuglamr. Daha uzun prognozlu az sayida olgu bil-
dirilmekle birlikte fulminan seyirli, aylar icinde
oliimle sonuglanan olgular da bildirilmistir (3,

Bu yazida 1 ay once baglayan yiiriime ve konusma
bozuklugu yakinmas: ile bagvuran, yapilan tetkik-
lerde EEG ve BOS incelemesi bulgulan ile SSPE ta-
nist konan 9 yasinda bir olgu sunulmugtur.

OLGU SUNUMU

Hastamiz 9 yaginda bir erkek ¢ocuk olup ilkokulda
okumaktadir. Hasta klinigimize 1 ay dnce gecirdigi
atesli bir iist solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda
baglayan konusmasinda bozulma ve sol bacagmi sii-
rilkleyerek yiiriime sikayeti ile bagvurdu. Tetkik ve

tedavi amact ile yaurildi. Ozgegmisinde 1.5 yaginda

gegirilmig bir kizamik enfeksiyonu diginda ozellik
bulunmuyordu. Ogretmeninin ifadesine gore hasta
cabuk 6grenmekle birlikte dikkati dagmnik bir cocuk
olmast sebebiyle derslerinde bagarih degilmis.

Genel goriiniimii canli ve gevre ile ilgili goriinen has-
tanin genel fizik muayenesinde patolojik bir 6zellik
yoktu. Nborolojik muayenesinde uyanikhg: iyi du-
rumda olan hastamin mental diizeyinde dikkati ¢eke-
cek bir degisiklik saptanmadi. Konusma sirasinda
kelimeleri zorlukla telaffuz edebildigi ve uzun ciimle
kuramadig1 tespit cdildi. Kranial alan muayenesinde
patolojik bir 6zellik saptanmadi. Kas giicii bilateral
olarak istte ve altta tam, DTRler normoaktif, TCR
bilateral plantar olarak degerlendirildi. Ekstrapira-
midal sistem muayenesinde sol {ist ve alt ekstre-
mitelerde daha belirgin olmak iizere tiim ekstremite-
lerde orta-ileri derecede rijidilc saptandi. Serebellar
sistem muayenesi ve duyu muayenesi normal olarak
tespit cdilen hasta sol tarafindaki daha belirgin rijidi-
te nedeni ile sol ayagini siiriikleyerek yiirityor ve za-
man zaman sag tarafa dogru denge kaybi yasiyordu.
Hastanin uzun siire gozlendiginde sol tarafinda daha
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-+ belirgin myokloniler oldugu ve zaman zaman una
" govdede diisiik amplitiidli ugramahrm da eslik etti-
-+ g gozlendi. -

Hastamin rutin biyokimyasal incelemeleri, hemogra-
mi ve sedimentasyonu normal olarak tespit edildi.
Cekilen ilk EEG’si normal bulunan hastanin kranial
MRI tetkikinde bilateral frontoparictal ve oksipital
beyaz cevherde multifokal patolojik sinyal artisi sap-

“tandi. Ayirict tanida diigiiniilen adrenoldkodistrofiye

yonelik uzun zincirli yag asitleri diizeyi tist sinirda,
Wilson hastalifina yonelik serum bakir ve serulo-
plazmin diizeyi normal sinirlarda tespit edildi. Tek-
rarlanan EEG tetkiklerinde periodisite gosteren slow-
wave paroksizmleri goriilmesi iizerine SSPE’ye yone-
lik olarak 6l¢iilen BOS Rubeola IgG:1/1280 titrede
belirgin olarak yiiksek tespit edildi. EEG bulgulari ve
BOS ‘rubcola IgG diizeyinin anlamli yiiksek bulun-
mast 1s181nda hastaya SSPE tanisi konarak Iso-prino-
sine ve semptomatik olarak Na-Valproat ile Clona-
zepam tedavisi basglandi.

Tetkiklerinin yapildigs 3 haftalik siire icerisinde has-
tanin nérolojik muayene bulgularina EEG’nin eglik
ettigi atonik nobetler eklendi. Bu dénemde ekstre-
mitelerde izlenen myoklonile'rinde de bclirg,in sik-
Clonazepam 1edav131 1le ayaktan taklp edilmek tizere
taburcu edildi.

Hastanin taburcu edildikten sonraki 5 aylik takip sii-
resi igerisinde atonik ve myoklonik ndbetlerinde goz-
le goriiliir bir artig oldu. Taburcu edildikten 5 ay son-
ra gegirdigi atesli bir solunum yolu enfeksiyonu son-
rasinda kliniginde ani bir kotillesme goriilen hasta
tekrar klinigimize yatirilarak yogun bakim sartlarin-
da takip edilmeye baglandi. Bu dénemde giderek ar-
tan siddet ve siklikta tonik nobetlerle birlikte solu-
num stkintist ataklart geciren hasta kisa bir siire i¢in-
de quadriplejik ve iletisime giremez hale geldi. Bu
donemde ¢ekilen EEG’lerde paroksismal slow-wave
paterninin kayboldugu goriildii. Genel durumu gide-
rek kotiilesen hasta yogun bakim yatiginin birinci
ayinda kardiyopulmoner arrest sonucu exitus oldu.

TARTISMA

Bu yazida mental yikinin goriilmedigi akinetik-rijid
bir tabloyla akut baglangi¢ gosteren, yapilan tetkik-
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lerinde klinik, EEG ve BOS bulgulan ile SSPE tanisi
konan ve taninin konulmasindan sonra fulminan bir

seyir izleyerek 6 ay iginde dliimle sdnug}anan 9 ya-'

sinda bir hasta sunulmustur.

Literatirde bildirildigi tizere ¢ocukluk cafi SSPE
olgularinda hastalik genellikle kognitif fonksiyonlar-
da bozulma, okul basarisinda diisiis ve davrams de-
gisiklikleri ile baglamakta, bu semptomlara myok-
lonifer, jeneralize nbetler, motor fonksiyonlarda bo-
zulma cklenmektedir (2.3, Eriskin yasta baslayan ol-
gularda ise atipik semptomlar olarak adlandirilan
parkinsonizm 9, girme bozuklugu ), katatonik
tablo ® gibi belirtiler baglangi¢ semptomu olarak da-
ha stk goriilmektedir. Olgumuzdaki hastalik baslan-
gict ise ¢ocukluk ¢aginda siklikla goriilen baslangig
semptomlarinin tersine; erigkin yastaki baslangi¢
semptomlart ile uyum gostermektedir. Ayrica hasta-
da hastahgm progresyon siiresi igerisinde tespit edi-
lebilir bir mental yikim goriilmemistir. Bu sebeple
olgumuz ¢ocukluk ¢aginda atipik baglangic ve seyir-
1i bir SSPE olgusu olarak degcrlendirilmigtir.

SSPE hastaliginin karakteristik EEG bulgulan olarak
periyodik yavag-dalga paroksizmleri bildirilmekie
birlikte hastaligimn baglangicinda EEG’nin normal
olabildigi ve ilerleyen donemde tipik EEG bulgu-
larmin ortaya ¢ikabilecegi bildirilmektedir. Nitekim
bizim olgumuzda da bu semptomlarin baglangicinda
¢ekilen EEG’ler normal bulunmus, ilerleyen donem-
de karakteristik EEGk bulgular: goriilmiustir. SSPE’de-
ki tipik EEG bulgulan disinda EEG bulgularinin da
goriilebildigi literatiirde bildirilmektedir (2.9

SSPE hastaliginin karakreristik EEG bulgulart olarak
periyodik  yavag-dalga paroksizmleri bildirilmekle
birlikic hastaligin baslangtcinda EEG’nin  normal
olabildigi ve iiericyen donemde tipik EEG bulgﬁ-
larinm ortaya ¢ikabilecegi bildirilmektedir. Nitekim

bizim olgumuzda da bu semptomlarin baglangicinda

¢ekilen EEG 'ler normal bulunmus, ilerleyen dénem-
dc karakteristik EEG bulgulfari goriilmiistiir. SSPE’de-
ki tipik EEG bulgulan disinda EEG bulgularinin da
goriilebildigi literatiirde bildirilmektedir 2.9,

SSPE hastalanimin gortintiiteme incelemelerinde kra-
nial MRI'da en sik olarak T2'de hiperintens gorii-
niim veren bazal ganglion lezyonlarina rastlanmak-
tadir . Bunun haricinde korteks, beyaz cevher ve
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. beyin sayinda da kontrast tutulumu olabilen lezyon-
lar goriilebilmektedir @10 Bizim olgumuzda da bi-

lateral frentoparietal ve oksipital beyaz cevherde T2’ de
patolopk sinyal arlm gorulmU§, kontrast tutulumu
goriilmemistir. «

SSPE biiyiik ¢ogunlukla 6liimciil seyreden ortalama
yasam siiresinin 1-3 yil arasinda oldugu bir hasta-
Liktir 3). Hastalanin % 10’unda fulminan bir seyir
gostermekte ve 3-6 ay icerisinde-bizim olgumuzda
oldugu gibi-6liim goriilmektedir 3. Gene literatiirde
bildirildigi tizere % 10 kadar olguda aralikli remis-
yonlarla yagam siiresi 10 y1la kadar uzayabilmektedir
(3). Tedavide Isoprinosine, intraventrikiiler alfa-inter-
feron ve bu ikisinin kombinasyonu denenmekte ve
yasam siiresini uzatmakta yararlt oldugu bildirilmek-
tedir (6.7),

Sonug olarak SSPe ¢ok degisik ve atipik olarak kabul
edilebilecck klinik tablolarla baglayabilmektedir. Bu
sebeple ayiricr tanilarda gozoniinde tutulmah ozel-
likle EEG takibi ve BOS incelemelerinin tantya var-
makta olduk¢a yardmmct olacag: unutulmamalidir.

KAYNAKLAR

1. Miller C, Franigton CP, Harber K: The epidemiology of suba-
cute sclerosing panencephalitis in England and Wales. 1970-1989.
Int § Epidemiology 21:998-1006, 1992,

2. Marylou V: Solbrig. Viral infections of the nervous system.
Bradley WG., Daroff RB., Fenichel GM., Marsden CD.
Neurology in clinical praciise, Newton MA; Butterworth-
Heinenwnn 1366-1376-1368, 2000.

" 3. Robertson WC jr, Clorc DB, Markesberry WR: Rewiev. of 38

cases of subacute sclerosing panencephalitis. Effect of amantadine
on the natural course of the diseasc. Ann Neurology 8:422, 1998.
4, Sever JL: Persistent measles: infection in the ceniral nervous
system. Rev inf. Discase 5:467, 1983,

5. Adams RD. Victor M, Ropper AH Principles of Neurology
McGraw-Hill, 1997.

6. Jubbour JT, Ducnas DA, Modlin J: Subacute sclerosing pancn-

“cephalitis: Clinical staging, course and {requency. Arch Neurology

32:493-494, 1975.

7. Collebaut DP, Cras P, Marlin JJ: Prolonged and atypncal course
in some cases of subacute sclerosing p.menccphdlms Acta
Neurology Belg 97(1):39-44, 1997.

8. Anlar B, Yaluz K, Oktem F, Kosc G: Long term follow up of
patients with subucute sclerosing panencephalitis, treated wilh
intraventricular alpha interferon. Ncurology 48:526-528, 1997.

9. Gascon GG, Yamani S, Croell J: Combined 1soprinosine-intra-
ventricular alpha interferon therapy for stibacute sclerosing panen-
cephalitis. Brain Dev-15:346-355. 1993,

10. Valanzuella V. Miranda M, Aguilera L: Adult onset subacute
sclerosing panencephalitis. Reporlo f two cases with atypical pre-
sentation. Rev Med Chil 127(5):589-594, 1999,

11, Dogulu CF, Ciger A, Saya S, Renda Y, Yalaz K: Atypical EEG
findings in subacute sclerosing panencephalitis. Clinical
Electroencephalography 26(4):193-199, 1995.

12. Anlar B, Saaigi [, Kose G, Yalaz K: MR findings in subacute

- sclerosing panencephalitis. Neurology 47(5):1278-1283, 1996.

239



	Page 1
	Page 2
	Page 3
	Page 4
	Page 5
	Page 6
	Page 7
	Page 8
	Page 9
	Page 10
	Page 11
	Page 12
	Page 13
	Page 14
	Page 15
	Page 16
	Page 17
	Page 18
	Page 19
	Page 20
	Page 21
	Page 22
	Page 23
	Page 24
	Page 25
	Page 26
	Page 27
	Page 28
	Page 29
	Page 30
	Page 31
	Page 32
	Page 33
	Page 34
	Page 35
	Page 36
	Page 37
	Page 38
	Page 39
	Page 40
	Page 41
	Page 42
	Page 43
	Page 44
	Page 45
	Page 46
	Page 47
	Page 48
	Page 49
	Page 50
	Page 51
	Page 52
	Page 53
	Page 54
	Page 55
	Page 56
	Page 57
	Page 58
	Page 59
	Page 60
	Page 61
	Page 62
	Page 63
	Page 64
	Page 65
	Page 66
	Page 67
	Page 68
	Page 69
	Page 70
	Page 71
	Page 72

