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OZET

Bu yazida 4 aylikken makdlopapdiler dokiintii gecgir-
mig, akut ve agir baglangi¢li bir subakut sklerozan
panesefalitli 3 yasinda bir olgu sunulmaktadir.
Hastaligin bulgulari, kizamik gecirdikten 32 ay sonra
ortaya ¢ikmis. SSPE tanisi, elektroensefalogramda
periodisite gbsteren burst-supresyon paterni olan
dalgalar, beyin omurilik sivisinda kizamik IgG pozi-
tifligi ve oligoklonal band pozitifligi ile kondu. Hastaya
tedavi olarak, isoprinozin ve interferon-3 baslanildl.
Sonug olarak, bu olgu, SSPE'nin erken ve agir
norolojik bulgularla bagslayabilecegini vurgulamak-
tadir.

Anahtar Kelimeler:
Panensefalit, Kizamik.

Subakut Sklerozan

SUMMARY
A Case with Early and Severe Onset
Subacute Sclerosing Panencephalitis

A 3-year-old boy who had maculopapular rash at his
4th months with early and severe onset subacute
sclerosing panencephalitis was presented in this arti-
cle. Clinical findings of disease began 32 months
after measles. SSPE was diagnosed by periodic
burst-supression waves at electrencephalogram,
positive anti-measles IgG, positive oligoclonal bands
at cerebrospinal fluid. We started isoprinosine, inter-
feron- treatment. In conclusion, this case emphasis-
es SSPE may begin with early onset and severe neu-
rologic findings.

Key Words: Subacute Sclerosing Panencephalitis,
Measles.

GiRiS

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), santral
sinir siteminin kizamik enfeksiyonuna bagli olusan
ilerleyici ve olimcil bir hastaligidir. SSPE, cok nadir
karsilasilan bir hastalik olup, gorilme sikligi kizamik
geciren hastalarda 1/100 000'dir(1). Bu ilerleyici ve
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dejenaratif hastalik, matriks M protein mutasyonuna
sahip, defektif kizamik virGslerine bagli olusmak-
tadir(2-4).

Klinik bulgular, cocuklar ve geng erigkinlerde ilk
kizamik enfeksiyonu gegcirdikten 5 ile 15 yil sonra
ortaya cikmaktadir. Ozellikle, kizamik enfeksiyonunu
15 aydan 6nce gegirenlerde SSPE gelisme riski art-
maktadir(2). Klinik bulgularin birkag yil igerisinde iler-
lemesi kuraldir. Kizamik agisina baslandiktan 10 yil
sonra kizamik gegirme ve SSPE gelisme sikliklarinda
anlamh duasls gorilistir(1,4-6). Burada, 4 aylikken
kizamik geciren ve SSPE'nin klinik bulgulan 3 yasinda
baslayan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU

Ug yasinda, erkek hasta aniden beliren yiiriimede
bozulma, gunlik normal aktivitelerini yapamama,
gugsuzlik ve sk araliklarla basin 6ne dismesi
sikayetleriyle basvurdu. Hastanin dojum o&ncesi ve
dogum oOykisiinde bir 6zellik yoktu. Dort aylikken,
ates ve govdesinde belirgin olan yaygin dokiinttilerle
karakterize bir hastalik gegirdigi ve bir cocuk hastalik-
lari uzmani tarafindan degerlendirilerek kizamik tanisi
konuldugu 6grenildi. Hastanin asilama 6ykiist ince-
lendiginde, kizamik dahil olmak (zere, tim rutin
asilarin yapilmis oldugu 6grenildi. Fizik muayede, bi-
ling agik, koopere, gevreyle oryantasyonu normal ve
kollarda belirgin olan myoklonik hareketleri vardi.
Derin tendon refleksleri tiim ekstremitelerde artmig
olup, kas gticti tiim ekstremitelerde 3/5 idi ve patolo-
jik refleksi yoktu. G6z dibi muayenesi normal olan
hastada nistagmus yoktu ve kranial sinir ciftlerinin
muayenesi normaldi. Hasta kendi bagina yuriyemi-
yor ve elinden tutularak ylridiginde, ortalama 5
normal adim attiktan sonra her iki tarafa diistiyordu.
Bu nérolojik muayene bulgulari, santral sinir sistemi-
ni tutan bir hastalgi diistindirmekteydi.

Laboratuvar incelemelerinde, tam kan sayimi,
eritrosit sedimantasyon hizi, C-reaktif protein, idrar
ve biyokimyasal incelemeleri normaldi. Bilgisayarli
beyin tomografisi (BBT) normal olan hastanin, beyin
magnetik rezonans (MR) goriintilemesinde hipokam-
pus bas kesim lokalizasyonunda, komsu lateral ven-
trikll temporal kornlarla bilateral genis goriinimdey-
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di. Ancak bu lokalizasyonda belirgin patolojik sinyal
intensite dedisikligi izlenmemekle birlikte, goriinim
hipokampal mezial temporal skleroz agisindan anlam
tasiyabilecegi bildirildi. Beyin omurilik sivisi (BOS)
berrak goériinimde ve basinci normaldi. BOS proteini
20mg/dl, seker 43mg/dl (es zamanli kan sekeri
96mg/dl), oligoklonal band pozitif, kizamik IgM
negatif, kizamik IgG 4 mg/dI(ELISA)(0-1), IgG indek-
si 0.08 (Normal 0.3-0.7)'di. Serum kizamik IgG 4.6
mg/dl (ELISA)(0-1), kizamik IgM negatif, Epstein-Barr
virus IgG ve IgM negatifti. Hastanin elektroensefalo-
graminda (EEG), periodisite g0steren ve yer yer
burst-supresyon paterni seklinde ortaya gikan keskin
dalga ve diken aktivitesi vardi (Sekil-1). Bu EEG bul-
gulari, diazepamla baskilanmadi (Sekil-2). Hastaya
anamnez, klinik ve laboratuvar bulgulari ile SSPE
tanisi konularak, interferon-8 (INF-B) 6 milyon
IU/haftada bir kez intramuskuler ve isoprinozin 100
mg/kg/guin, oral 2 dozda baslandi. Hastanin izle-
minde tedavi baslanmasina ragmen, bir ay icerisinde
bilinci tamamen kapandi, ve 3 aydir bu sekilde izlen-
mektedir.
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Sekil-1: Hastanin EEG'sinde SSPE ile uyumlu olan yaygin
periyodisite gdsteren ve yer yer burst-supresyon seklinde
ortaya keskin ve keskin-yavas dalgalar goriilmektedir.
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Sekil-2: SSPE ile uyumlu EEG bulgularinin diazepam sonrasi
baskilanmadidi gértilmektedir.

TARTISMA

Subakut sklerozan panensefalit, cok nadir
gorilen santral sinir sisteminin kizamikla iliskili, yavas
ilerleyici ve yiiksek mortalitesi olan bir hastaligidir.
SSPE kizamigin endemik goriildigi yerlerde daha sik
goriilir. Ozellikle, kizamik agisinin yayginlasmasindan
sonra SSPE cok nadir gorilen bir hastalik olmustur.
SSPE tanisi konulan hastalarda, genellikle tamamen
dizelen bir kizamik gecirme Oyklsu vardir. Bazi
hastalarda hafif pndmoni tablosu olabilir, ancak tipik
kizamik ensefaliti tablosu olmaz. Kizamiktan sonra
SSPE tablosu gelisme zamani ortalama 7 vyildir.
Hastalarin %85'inin baslangig yasi 5 ile 15 yas arasin-
da olmakla birlikte hastalik, 6 ay ile 30 yas arasinda
gorilmektedir (1,2,6-8). Ancak, SSPE tanisi alan
hastalarda, gok nadir de olsa kizamik hikayesi olmaz
ve sadece kizamik asisi hikayesi vardir. Bizim has-
tamiz, 4 aylikken kizamik gegirmig ve 9 aylikken kiza-
mik asisi olmustu. Bu nedenle, gelisen SSPE hastaligi,
buyik olasilikla 4 aylikken gegirilen kizamikla iligkiliy-
di. Kizamik asisi olmadan kizamik gegiren olgularda,
kizamida karsi koruyuculuk agisindan kizamik asisina
gerek yoktur. Bu olgularda, kizamik asisinin yapilip
yapilmamasi SSPE gelismesini etkilemedigi belir-
tilmektedir. Kizamik asisinin yayginlasmasi sonucun-
da, hem kizamik hem de SSPE olgularinda belirgin
azalma olmasi nedeni ile her gocuda kizamik asisi
Onerilen zamanda yapilmalidir (1-4).

Subakut sklerozan panensefalit, genellikle
stereotipik seyreder. SSPE tanisi alan hastalarin %70'i
akut, subakut veya kronik bir slireg igerisinde ilerle-
yerek Olimle sonuclanir.  SSPE'li  hastalarin
%10'undan azi nadiren remisyona girer. Hastaligin
baslangici  genellikle  belirsizdir.  Baslangigta,
davranissal degisiklikler ve okul basarisinda diisme
olur. Diger ensefalitlerde olan ates, fotofobi SSPE'de
olmaz. Hastalar, genellikle yaygin etkilenir, tekrarlayici
myoklonik sigramalari vardir. Myoklonik hareketler
nobetlerle karstirimamalidir. Ayrica hastaligin her-
hangi bir asamasinda nébetler de gorilebilir. Bunlarin
yaninda, daha az olarak anormal hareketler, distonik
postir, serebellar ataksi, retinopati, optik atrofi,
demans, stupor, koma, dekortikasyon veya desereb-
rasyon postirleri olusabilir. Bizim hastamizda da
baslangig doneminde myoklonik hareketler ve ataksik
yuriyls vardi. Ayrica, SSPE'nin santral sinir sistemini
yaygin ve ciddi etkilemesi nedeniyle aniden beliren
bulgularla, birlikte glinlik aktivitelerini yapamamak-
taydi.

Klinik olarak, SSPE diisiiniilen hastalarda tani,
BOS'ta kizamik antikorlarinin ve EEG'de periyodik
supresyon-burst dalgalarinin goérilmesiyle konulur.
Bilgisayarli BT ve beyin MR gekiminin tanida belirgin
yeri yoktur. Ancak, ayiricl tanida diger hastaliklarinin
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olmadigin gosterilmesinde yardimci olur (2,5). Bizim
hastamizin da cekilen BBT'si normal, beyin MR'Inda
cok anlamh olmayan bulgular vardi. SSPE tanisi
BOS'ta kizamik IgG'nin pozitif olmasi ve EEG'de peri-
yodisite gbsteren ve yer yer burst supresyon seklinde
ortaya c¢ikan keskin ve keskin-yavas dalgalarin
gorilmesiyle SSPE tanisi desteklenmekteydi.

Genellikle, SSPE'nin klinik seyrinde baslangicta,
hafif glinliik ve entelektiiel islerde koétlilesme, belir-
gin norolojik bulgu olmadan davranis degisiklikleri
olur. Ancak, hastalarin %10'u atipik seyredebilir (2).
Bizim hastamizda, normal SSPE hastalarindan farkli
olarak kizamik gegirme yasinin kiiglik olmasi, kizamik
gecirme ile SSPE hastaliginin klinik ve laboratuvar
bulgularinin ortaya ¢ikma suresinin kisa olmasi,
ortaya cikan klinik bulgularin birden ve agir bir sekilde
belirmesi nedeniyle hem atipik hem de fulminant
SSPE oldugu diistinilmektedir.

Glinimiizde SSPE tedavisinde, isoprinozin, inter-
feron-a. (INF-a.), INF-B, immunglobulinler ve ribavirin
kullaniimaktadir. SSPE tedavisinde, yaygin olarak INF
kullanilmaktadir. INF parenteral veya intratekal uygu-
lanabilir. isoprinozin 100mg/kg/giin dozunda verilme-
siyle hastalarin yasam sirelerinin uzadigi ve bazi
semptomlarin geriledigi yoniinde yayinlarin olmasi
nedeniyle artik tedavi protokollerine girmistir (4-8).
Bu tedavi yontemlerine ragmen, hastaligin prognozu
hala ¢ok kotldiir (3-6). Biz de hastamiza SSPE tanisi
koyduktan sonra INF-B 6 milyon IU haftada bir kez ve
isoprinozin 100mg/kg/giin, 2 dozda olacak sekilde
basladik.

Sonug olarak, SSPE santral sinir sisteminin kiza-
mikla iligkili ilerleyici ve 6limcil bir hastaligi olup
basarili tedavi yontemi gelistirilememistir. Bizim has-
tamizda oldugu gibi ani ve atipik baslangich SSPE
olgulari olabilir.

244

KAYNAKLAR

1. Cruzado, D., Masserey-Spicher, V., Roux, L.,
Delavella, J., Picard, F., Haenggeli, C.A. Early
onset and rapidly progressive subacute scleros-
ing panencephalitis after congenital measles
infection. Eur J Pediatr, 161:438-441 2002.

2. Marjanovic, B.D., Stajanov, L.M., Zamurovic,
D.R., Pasic, S.S., Kravijanac, R.M., Djordjevic,
M.S. Fulminant subacute sclerosing panen-
cephalitis: two cases with atypical presentation.
Pediatr Neurol, 29:63-65 2003.

3. Anlar, B., Kése, G., Glirer, Y., Altunbasak, S.,
Haspolat, S., Okan, M. Changing epidemiologi-
cal features of subacute sclerosing panen-
cephalitis. Infection, 29:192-195 2001.

4. Caksen, H., Odabas, D., Anlar, 0., Atas, B.,
Tuncer, O. Onset of generalized seizures after
intrathecal interferon theraphy of SSPE. Pediatr
Neurol, 29:78-79 2003.

5. Hara, S., Kimura, H., Hoshino, Y., et al.
Combination therapy with intraventricular inter-
feron-a and ribavirin for subacute sclerosing
panencephalitis and monitoring measles virus
RNA by quantitative PCR assay. Brain Dev,
25:367-369 2003.

6. Tomoda, A., Nomura, K., Shiraishi, S., et al. Trial
of intrventricular ribavirin therapy for subacute
sclerosing panencephalitis in Japan. Brain Devy,
27:514-517 2003.

7. Anlar, B., Yalaz, K., Saatgi, I. Bilateral temporal
cysts in a case of subacute sclerosing panen-
cephalitis. Eur J Paeditr Neurol, 7:81-84 2003.

8. Bautista, R.E.D. The use of the ketogenic diet in
apatient with subacute sclerosing panencephali-
tis. Seizure, 12:175-177 2003.





