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SUBAKUT SKLEROZAN PANENSEFALIT, OLGU SUNUMU*
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Sekiz yasinda erkek hasta konugsamama, yliriiyememe, dengesini kaybetme, nobet gecirme sikayetleri ile polikliginimize getirildi. Hastanin spastisitesi
ve myoklonik jerkleri mevcuttu. Hastaya klinik semptomlar, serolojik testler, MRI ve EEG ile subakut sklerozan panensefalit teshisi kondu. Bu ¢cok
agir ve gec komplikasyonla, kizamik enfeksiyonunun eradike edilmesinin 6nemi vurgulandi.
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SUBACUTE SCLEROSING PANENCEPHALITIS, CASE REPORT

Eight years old male patient was taken to our department with disequilibrium, walking and speech disability and having convulsions. The
patient had spasticity and myclonic jerks. The case was diagnosed as subacute sclerosing panencephalitis by clinical semptoms, serological
investigations, MRI and EEG. With this fatal and late complication, the importance of eradication of measles infection was presented.
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Subakut Skelerozan Panensefalit (SSPE), persistan kizamik
virus enfeksiyonunun santral sinir sisteminde yarattig1
kronik bir ensefalit tablosudur. Bu ge¢c komplikasyonun
insidans1 yaklagik 1/100.000 olarak bildirilmektedir.
Sendrom ilk kez 1934’te Dawson, 1945°te Van Bogaert
tarafindan subakut inkliizyon cisim ensefaliti olarak
tanlmlanmlgtlrl. Bu cok agir seyredip 6liimciil olan SSPE
vakasini kizamik enfeksiyonunun eradike edilmesinin
onemini vurgulamak amaciyla sunmay1 uygun bulduk.

OLGU

Sekiz yasinda erkek hasta 2 aydir konusamama,
yliriyememe, cevre ile iletisim kuramama, dengesini
kaybetme, nobet gecirme sikayetleri ile poliklinigimize
getirildi. Hastanin son on giindiir viicudunun sag tarafinda
istemsiz kasilmalarin oldugu ifade edildi. Semptomlarin
giderek siddetlendigi belirtilen hastanin oykiisiinde
astlarinin eksik oldugu, 2 yagindayken kizamik enfeksiyonu
gecirdigi soylendi. Anne-baba arasinda akrabalik yoktu.
Fizik muayenede bilin¢ bulanik ve koopere degildi.
Dekortike postiirii ve spastisitesi olan hastanin viicut sag
yarisinda belirgin, sik aralarla myoklonik jerkleri mevcuttu.
Pupiller izokorik, 151k refleksi bilateral pozitif, derin tendon
refleksleri hiperaktifti. Kalp ve solunum sesleri dogaldi.
Gastrointestinal sistem muayenesinde 6zellik yoktu.
Laboratuvar bulgulari: Hemogram ve kan biyokimya
degerleri normaldi. Hastaya yapilan lomber ponksiyon
sonucu BOS’ta hiicre yoktu, BOS protein ve glukoz
degerleri normaldi. BOS kiiltiiriinde iireme olmadi.
Serumda ve BOS’ta kizamik IgM negatif, kizamik 1gG
ise pozitifti.

*4-8 Eyliil 2000 tarihinde 44. Milli Pediatri Kongresi’inde sunulmustur.
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EEG’de yiiksek voltajli supresyon burstlii yavas dalgalar
gozlendi. Diazemli EEG’de dalgalarda supresyon
gozlenmedi. Kranyal MR’da SSPE’nin MR gériiniimii ile
uyumlu, pons ve bilateral serebral hemisferlerde T;’de
hipointens, T>’de hiperintens karakterde lezyon sahalari
tespit edildi. Hastaya klinik, MRI ve EEG bulgular1 ile
SSPE teshisi kondu.

TARTISMA

SSPE, olgularin %85’inden fazlasinda 5-15 yas arasinda
baglamaktadir. Kizamikla SSPE gelisimi arasinda genellikle
7 yi1l mevcutken son zamanlarda bu siirenin 12 yila kadar
uzadig1 bildirilmektedir. Erken klinik semptomlar birden
baslayip progresif seyreden davranis ve entellektiiel
bozukluk, 6zellikle okul performansinda diigsme ile baslar.
Cevreye ilgisizlik ve kisilik degisiklikleri fark edilen ilk
bulgular olabilir. Daha sonra istemsiz myoklonik nobetler
ve artan mental kayipla siklikla 6 ay i¢cinde oliimle
sonuclanir. Laboratuarda; EEG’de diizenli araliklarla
paroksismal spiking ve spike’lar arasi deprese olmus
aktivite, BOS’ta globulin, IgG fraksiyonunda yiikselme
(kizamik IgG pozitifligi) meveuttur' .

Immunopresipitasyon metodlari kullanarak Hall ve Choppin
1981°’de SSPE’li hastalarin serum ve BOS’larinda M
proteinine karg antikor seviyesinin relatif azligini tespit
ettiler. Ancak diger viral proteinlere karsi yiiksek seviyede
antikor mevcuttu. Kizamik viriisiiniin M, H ve F genlerinin
taninmasinda defektler vardi. Viriiste defektif M protein
sentezi demonstre edildi. In situ reverse transkriptaz-PCR
amplifikasyonu metodu ile SSPE’li hastalarin noronlarinda,
astrositlerde, oligodendrositlerde, vaskiiler endotelial
hiicrelerde kizamik virtis RNA’s1 tespit edildi®.1998"de
Israil’de Zilber ve arkadaglari tarafindan SSPE igin gevresel
risk faktorlerini arastirmak amaciyla yapilan
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95 olguyu iceren caligmada; SSPE riski ile erken kizamik
enfeksiyonu, kalabalik aile yapisi, anne yaginin ileri olmast,
yiiksek dogum hizi, ailenin egitimsizligi, diisiik kiiltiirel
aktivite arasinda yiiksek korelasyon gosterildi. Bu
faktorlerin, SSPE icin asil risk faktorii olabilecek erken
donemde kizamik enfeksiyonu gecirme olasiligini
artirabilecegi ifade edildi®. Bizim olgumuzda da ailenin
sosyokiiltiirel yapisi cok diisiiktii ve hastamiz 2 yasinda
kizamik enfeksiyonu gecirmisti.

1995’te Nasemann ve arkadaglart Almanya’da, SSPE’nin
ciddi oftalmik semptomlarla kendini gosterip 2 hafta icinde
optik atrofiye giden manifestasyonunu sundu. Bu vakayla
retinal pigment epiteli ve dig retinal tabakada baslayan
primer lezyonun ve retinit varliginin klinisyeni SSPE
olasiligina karsi uyarmast gerektigini hatirlattilar’.

New York Medical College’den Kappel ve arkadaslari
1996 Nisan’indaki yayinlarinda, Amerika’da yaygin
kizamik asilamasi sonucu SSPE’nin biiyiik oranda
kayboldugunu ancak HIV pozitif 21 aylik bir cocukta
nobetlerle ve 4 yasinda bagka bir ¢cocukta da demansla
ortaya ¢iktigini acikladilar. Kiiciik cocuklarda siklikla
konjenital ya da kazanilmig defektif hiicresel immunite
durumlarinda goriildiigiine isaret edildi®. Japonya’da
yapilan bir aragtirmada da, son zamanlarda SSPE baglama
yaginin yiikseldigi ve kizamikla SSPE gelisimi arasinda
inkiibasyon periyodunun uzadigi, serum kizamik
antikorlarinin ge¢cmige gore daha diisiik olduguna dikkat
cekildi. Tedavide oral inosinpranobex (isoprinosine) ve
intraventrikiiler interferon uygulamasinin en etkin tedavi
oldugu ifade edildi’.

Adult baglangicli SSPE ile kizamik arasinda 14-22 y1l gibi
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uzun bir araliktan bahsedilmekle beraber vakalarm ortalama
adult donemde baglayan hastalikta spontan remisyon25
yaglarinda bagladig1 sdyleniyor. Hastaligin gidisinin biiyiik
oranda progresif ve fatal oldugu bilinmesine ragmen,
olasiliginin ¢ocukluk dénemindekine gore daha yiiksek
oldugu bildiriliyor®.

Bu SSPE olgusunun sunumuyla asiyla korunmanin
miimkiin oldugu kizamik enfeksiyonunun 2000°1i yillarda
hala iilkemize getirdigi sosyal ve ekonomik yiike dikkat
cekmek istedik.
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