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Olgu Sunumu / Case Report

Otistik Belirtiler ile Basvuran Bir Limbik Ensefalit Olgusu

A Case, Who Applied with Autistic Symptoms, Diagnosed as
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Oz

Yasamin ilk yillarinda normal gelisim gosteren iletisim, sosyal etkilesim becerileri ve motor
davranis alanlarinda gerileme ile karakterize olan cocukluk c¢agl dezintegratif bozuklugu
(CCDB), DSM 5’te otizm spektrum bozuklugu olarak tanimlanan bir néropsikiyatrik send-
romdur. Otoimmun limbik ensefalit bellek gticliikleri, davranissal sorunlar ya da temporal
bolge ndbetleri gibi limbik sistem bulgulari ile seyreder. Bu makalede, CCDB bulgular ile
basvuran, incelemeler sonunda otoimmun limbik ensefalit tanisi koyulan, IVIG tedavisi
sonrasi belirtilerinde gerileme olan 7 yasinda kiz olgu bildirilmistir. Limbik ensefalite bagh
otistik belirtiler klinikte ¢cok ender goriilebilecek bir durum olsa da 6zellikle akut ya da suba-
kut baslayan otistik belirtiler ya da psikiyatrik belirtiler durumunda akilda tutulmasi gereken
onemli bir nérolojik tanidir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk cagi dezintegratif bozuklugu, otizm spektrum bozuklugu,
limbik ensefalit.

ABSTRACT

Childhood disintegrative disorder (CDD) is a neuropsychiatric syndrome characterized as
autism spectrum disorder in DSM 5 which is described by regression in the areas of
communication, social interaction skills and motor behavior that develop normally in the
first years of life. Autoimmune limbic encephalitis occurs with clinical manifestations of
limbic system involvement such as subacute memory malformation, various neuropsychiatric
symptoms, behavioral disturbances, and temporal lobe seizures. In this paper; an 7-year-
old girl who applied with CDD findings, and diagnosed with limbic encephalitis after
physical examination with symptoms persisted after IVIG treatment, was reported.
Although autistic symptoms due to limbic encephalitis may be rarely seen in the clinic,
autistic symptoms that are particularly acute or subacute are important neurological
diagnoses that should be kept in mind in the differential diagnosis of psychiatric patients.
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GiRiS

Otizm spektrum bozuklugu (OSB), karsilikli sosyal
iletisim ve etkilesimde kisitlilik, sinirli ilgi alanlari
ve yineleyici davraniglarla tanimlanan nérogeli-
simsel bir bozukluktur '. Cocukluk ¢agi dezinteg-
ratif bozuklugu (CCDB), Asperger sendromu ve
baska tirli adlandirllamayan yaygin gelisimsel
bozukluk DSM-IV-TR'de “Yaygin Gelisimsel
Bozukluklar” baslig altinda yer alirken DSM-5’te
bu bozukluklar tek bir tani “Otizm Spektrum
Bozuklugu” olarak adlandirilmistir 2. Yasamin ilk
iki yilinda normal gelisim g&steren iletisim, sosyal
etkilesim becerileri ve motor davranis alanlarinda
gerileme ile karakterize olan ¢ocukluk ¢agi dezin-
tegratif bozuklugu (CCDB) ginler veya aylar icin-
de baslayabilir >4, Taniy1 koyarken benzer tabloya
neden olabilecek néro enkfeksiyonlar yada epi-
leptik ensefelopatiler gibi nérolojik bozukluklarin
degerlendirilmesi de yapilmalidir®. Subakut bellek
sorunlari ve nobetlerle ortaya ¢ikabilen immuno-
lojik kékenli yada paraneoplastik kaynakli otoim-
mun ensefalitlerden olan otoimmun limbik ense-
falitte davranis bozukluklari, temporal nébetler de
gorilmektedir®’.

Bu makalede, ender gériilen CCDB bulgular ile
klinigimize basvuran ve yapilan degerlendirme
sonrasinda limbik ensefalite bagh otistik belirtiler
olarak degerlendirilen bir olgu; kendisinden ve
ebeveynlerinden s6zel ve yazili onam alinarak,
sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda kiz olgu; konusmama, asir1 hareket-
lilik, kendi etrafinda dénme hareketleri nedeni ile
klinigimize basvurmustur. Hastanin &ykiisiinden,
ilkokul birinci sinifa gittigi ve birinci dénem
okuma ve yazmay! 6grendigi ancak son iki ay
icinde okuma yazma becerilerini yitirdigi, yerinde
duramadigl, uykuya dalmakta ve sirdiirmekte
giclik yasadigl, huzursuz ve 6fkeli oldugu, adiyla
seslenildiginde doéniip bakmadigl, yeterince gbz
temasi kurmadig, yasitlari ile oynamadig ve son
iki glindiir konusmadig1 égrenilmistir.

Hastanin 6zge¢misinden, normal spontan vajinal
yol ile, 3300 gr agiriginda, miadinda diinyaya
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geldigi, gelisimsel olarak yasina uygun oldugu,
akranlarina benzer sekilde psikososyal gelisimi
oldugu, bir yil anasinifina gittigi ve anasinifinda
akranlari ile uyumlu oldugu, birinci sinifa basladik-
tan sonra arkadaslar ile birlikte okuma yazmayi
6grendigi ve akran iliskisinin son iki aya kadar iyi
oldugu belirtilmistir. Hastanin soygecmisinde her-
hangi bir 6zellik yoktur.

Hasta ile yapilan psikiyatrik gérisme sirasinda
g6z temasinin olmadigl, adina bakmadigi, sdyle-
nilen yénergeye uygun hareket etmedigi, goris-
me boyunca hareket ettigi, zaman zaman da
kendi cevresinde dondiigu ve irritabilitesi oldugu
gozlenmistir. Otizm spektrum bozuklugu belirtile-
ri nedeni ile Cocukluk Cagi Otizm Derecelendirme
Olgegi (Childhood Autism Rating Scale- CARS)
uygulanmistir. Cocukluk Cagi Otizm
Derecelendirme Olcegi puani 44,5 olarak saptan-
di ve agir otizm belirtileri olarak degerlendirildi
(15-29,5 puan alan cocuklar otistik degildir,
30-36,5 puan alan cocuklar hafif-orta otistik,
37-60 puan alanlar agir otistiktir). Motor mental
gelisimi yasina gére normal olan hastanin son 2
ay icinde kazanilmis yetilerini kaybetme Oykisu
olmasi nedeniyle pediatrik néroloji klinigine yatisi
yapilarak, organik etiyolojiler agisindan tetkik edil-
mistir. Hastanin idrar ve kan aminoasit, idrar
mukopolisakkarid, serum tiroid fonksiyon testleri
normal saptanmistir. Hastanin kraniyal manyetik
rezonans goriintileme (MRG)’si normaldi. elekt-
roensefalografi (EEG)’sinde zemin ritmi dizensiz-
ligi saptanmustir. Beyin-Omurilik Sivisi (BOS)’'ndan
cahsilan limbik ensefalit paneli (NMDA reseptor
antikoru, Anti-glutamat tip AMPA1, Anti-glutamat
tip AMPA2 Anti CASPR2, Anti LG1, Anti GABA B
reseptdr) normal olarak saptanan hastaya limbik
ensefalit on tanisi ile IVIG (Intravendz
Immunglobulin) tedavisi uygulanmistir. Hastanin
1. aydaki kontroliindeki gériismede, gbz temasi
kurdugu, konustugu, verilen komutlara uydugu,
hareketliligi devam etse de kendi etrafinda dén-
melerinin azaldigl saptanmustir. IVIG sonrasi yapi-
lan Cocukluk Cagi Otizm Derecelendirme
Olgeginde 35 puan aldig alan olguya risperidon
0,5 mg/gin baslanmis ve siirecte yakinmalari
azaldigr gorilmistir. Okuma yazma ile iliskili
gugclikleri ve dikkat daginikligi devam eden has-
taya 6zel egitim baslanmistir. Alt1 aylik 6zel egi-
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tim destegi, dizenli poliklinik kontrolleri ile has-
tanin okuma yazmaya yine basladigl ve dikkat
daginikhg1 giderek azaldig1 saptanmistir. Hastanin
son kontroliinde Cocukluk Cagr Otizm
Derecelendirme Olcegi 26 olarak saptanmis olup,
izlemi halen klinigimizde devam etmektedir.

TARTISMA

Bu makalede, CCDB bulgular ile basvuran, pediat-
rik noéroloji ile konsiilte edilerek limbik ensefalit
tanisi koyulan, IVIG tedavisi sonrasi belirtilerinde
gerileme olan 7 yasinda kiz olgu bildirilmistir.
CCDB nedeni hentiiz bilinmeyen ve ¢ok az goriilen
bir durumdur®. Cocugun kazanmis oldugu sozel,
toplumsal beceriler ve oyun motor becerileri alan-
larinda on yasindan énce kayiplar s6z konusudur.
Davranissal bozulmalar basmakalip davranislar,
ilgi ve etkinlik alanlarinin kisittanmasi durumlari
olur. Bu klinik bulgular nedeniyle olgu; DSM-IV-TR
tani Slgltlerine gore, CCDB, DSM-5’e gore otizm
spektrum bozuklugu, ICD-10’a gore “Cocukluk
Caginin Diger Dezintegratif Bozukluklar” dust-
nilmisttr®'°, Genellikle 2-10 yaslar arasinda
gorilur. Klinik durum glinler bazen de aylar icinde
ortaya cikabilir. Yine bazen belirtiler ortaya ¢ikma-
dan o6nce asirt hareketlilik, cabuk 6fkelenme ve
kayg belirtileri olabilir bu déneme “haber verici
doénem” denmektedir®. Olgunun klinik belirtileri-
nin tam olarak ortaya ¢ikmasindan énce gézlenen
uyku problemleri ve asiri hareketlilik yakinmalari
“haber verici donem” ozelliklerini gosterse de
belirtilerin yedi yas civarinda ¢ok hizli baslamasi
norolojik patolojileri de akla getirdiginden aile ve
olgu c¢ocuk noéroloji birimine y&nlendirilmistir.
Degerlendirme sonucunda limbik ensefalit tanisi
alan olgunun IVIG kullanimi sonrasinda belirtile-
rinde gerileme saglanmis, konusmaya ve goéz
temas! kurmaya baslayan olgu yaklasik 6 ayin
sonunda yasitlarina benzer 6zellikle géstermeye
baslamistir.

Norolojik bozukluklar, kronik ndéroenfeksiyonlar
veya epileptik ensefalopatiler CCDB’ye ¢cok ben-
zer bir klinige neden olabilir ve CCDB klinik bulgu-
lart ile basvuran bir olguda o&ncelikle ndrolojik
inceleme yapilmasi gerekmektedir®. Olgunun
cocuk ndrolojisi polikliniginde yapilan inceleme-
leri ve klinigi bir arada diisiiniilerek olgu limbik

ensefalit tanisi almistir. Glinler yada aylar icinde
ortaya cikan davranis degisikliklerinde, nébetler-
de yada psikozda santral sinir sitemi inflamasyon
acisindan degerlendirilmeli, inflamasyon bulgusu,
antikor iliskli hastaliklarin saptanmasi, prodromal
enfeksiyon olmasi yada manyetik rezonans gorin-
tlilemede (MRG) beyaz madde degisikliklerinden
biri yada daha fazlasi varsa otoimmun etiyoloji
arastirilmalidir'*'2, Tani koyulurken EEG cekilerek
olasi degisikliklerin ortaya koyulmasi da énemli-
dir'3. Bizim olgumuzda da klinik bulgularinin yani
sira EEG de zemin ritminde diizensiz aktivitelere
rastlanmistir.

Otizm spektrum bozuklugu belirtileri ile basvuran
olgularin yaklasik %10’unda iliskili bir tibbi duru-
ma da rastlanabilmektedir'®. Beyin ile iligkili enfek-
siydz yada otoimmun ensefalitler de bu tibbi
durumlardan olabilir Ozellikle iic yastan sonra
ortaya c¢ikan otistik belirtilerin nedenleri arastirilir-
ken bu konuda akilda tutulmalidir'®. Konu ile ilgili
yazin incelendiginde &zellikle temporal bdlgeyi
iceren ensefalit durumlarinda olgularda otistik
belirtilerin gézlendigi bildirilmistir'. Limbik ense-
falitler de temporal bolge ile iliskili otoimmun
kokenli ensefalitlerdir.

Olgumuzda otoimmun limbik ensefalit paneli
istenmis ve sonuclar negatif gelmis olsa da anti-
korlarin Ig G tipi oldugu ve Klinik ile birlikte
degerlendirilmesi dnerilmistir yani limbik ensefalit
paneli negatif olsa da limbik ensefalit ekarte edi-
lemez . Antinéronal antikor saptanan otoimmin
ensefalit ve seronegatif, benzer klinik &zellikleri
olan epilepsi ve ensefalopati nedeniyle izlenen
hastalarin EEG bulgularinin benzer oldugu yapilan
calismalarda gosterilmistir. Bizim olgumuzda da
serolojik bulgu saptanmasa da klinik bulgular ve
EEG’de farkliliklar saptanmasi ile tani koyulmustur.
IVIG tedavisi sonrasinda da EEG bulgular1 da klinik
bulgular da diizelmistir.

CCDB belirtileri ile basvuran olgularda, nérolojik
bozukluklar, kronik néroenfeksiyonlar ve epileptik
ensefalopatiler gibi noérolojik durumlarin  ayirt
edilmesi icin detayli nérolojik inceleme de gerek-
mektedir. Bu olgunun pediatrik néroloji ile deger-
lendirilmesi sonucunda yasadig belirtilerin limbik
ensefalite bagli oldugu ortaya cikmis ve IVIG
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tedavisine yanit vermistir. Bu slrecte hizlica 6zel
egitim destegine baslamasi ve davranis sonuclari
icin risperidon kullanimi da tedavinin etkinligini
artirmis ve tedaviye uyumu artirmistir.

Limbik ensefalite bagh otistik belirtiler klinikte ¢ok
ender gorilebilecek bir durum olsa da &zellikle
akut yada subakut baslayan otistik belirtiler yada
psikiyatrik belitiler durumunda akilda tutulmasi
gereken énemli bir ndérolojik tanidir.
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