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Atipik Seyirli Subakut Sklerozan Panensefalitli

Iki Cocugun Sunumu
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Ozet:

Bu makalede nadir goriilmesi nedeniyle atipik seyirli subakut sklerozan panensefalitli (SSPE) iki olgu
sunuldu. Yedi yasinda kiz hasta ilk kez yedi giin 6nce baslayan yiiriime ve konusma bozuklugu sikayetleriyle

getirildi. U¢ giin sonra afazi ve ataksik yiiriiyiisii kendiliginden diizeldi,

klinik ve nérolojik muayenesi

normal olarak tespit edildi. Ancak miiracaatin 14. giiniinde miyoklonik jerkleri ortaya ¢ikti. Serum ve beyin
omurilik sivisinda kizamik viriisiine kars1 IgG antikorlar: pozitif bulundu. SSPE teshisi kondu ve spesifik
tedavi baslandi. Su anda hasta takibinin dokuzuncu ayinda ve IIl. evrede izlenmektedir. ikinci vaka 3
yasinda erkek cocuk ilk kez bir ay dnce yiiriiyememe ve konusamama sikayeti ile basvurdu. Kizamk IgG
antikorlari, pozitif bulundugundan dolayr SSPE tanis1 kondu ve spesifik tedavi baslandi. Ancak izleminin

altinci haftasinda hasta kaybedildi.

Anahtar kelimeler: Subakut sklerozan panensefalit, cocuk

Subakut  sklerozan  panensefalit (SSPE),
persistan  kizamik  enfeksiyonu  tarafindan
olusturulan, Merkezi sinir sisteminin progresif
inflamatuvar bir hastaligidir. Ozellikle iilkemizin
dogusunda hala yiikksek insidansa sahiptir.
SSPE’de baslangic sinsidir. Belirgin davranis
degisikligi ve okul basarisinda bozulma olur.
Zamanla anormal davraniglarda artis ve sonunda
demans gelisir (1-3). Nadir goriilmesi dolayisiyla
atipik seyirli, iki SSPE’li ¢ocugu sunduk.

Olgu Sunumu

Olgu sunumu 1: 7 yasinda kiz hasta, anormal
ylirime ve konusma bozuklugu ile hastanemize
bagvurdu. Hastanin 7 giindiir bu sikayetleri
mevcutmus. 12 aylikken kizamik gecirmis.
Gelisim basamaklari normalmis. Soyge¢misinde
bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde vital bulgular1 ve biliyiimesi
normal olarak degerlendirildi. Isitmesi normaldi.
So6zli uyaranlarin hepsini anliyor ve basit
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emirleri yerine getirebiliyordu, fakat higbir
kelime konusamiyordu.Kranial sinirlerin
muayenesi normaldi. Goz hareketleri normal ve
okiilomotor apraxia’st yoktu. Bulber paralizisi
yoktu. Kas kuvveti normaldi. Derin tendon
refleksleri, her iki alt ve {ist extremitelerde 2+ idi.
Planter cevap bilateral fleksordi. Ataksik
yiriiyordu. Konusamadigindan dolayr hafizasi
test edilemedi. Fakat el hareketlerini taklit etme
gibi spatial oryantasyonu normaldi. Diger fizik
muayene bulgular1 normaldi.

Laboratuar  incelemesinde  kizamik IgG
antikorlar1 serumda ve BOS’ta pozitifti; 5.3 tv
(N: <0,5tv) ve 1/80 titre (N: <1/5 titre). Serum ve
BOS’ta 1gG antikorlari, enzim-linked floresan
assay ve immun floresan antikor teknikleri ile
calisildi. EEG’sinde SSPE’yi  destekleyen,
zeminde yavaslama ii¢ saniyede bir tekrarlayan
yliksek amplitiidli yavas diken dalga paterni
mevcuttu. Intravendz diazepam verildikten sonra,
periyodik komplekslerde degisiklik olmaksizin
yliksek amplitiidlii yavas diken dalga paterni daha

belirgin hale geldi; bu bulgu da SSPE’yi
desteklemekte idi. Bu islem, klinigimizde SSPE
diistiniilen hastalarda rutin olarak

uygulanmaktadir (6). Kranial MR incelemesinde
T, ve T, sekanslar1 normaldi.

Hasta afazi etyolojisi arastirtlmak {izere
hastanemize yatig yapildi. Yatisinin 3’iinci
glinlinde, afazi ve ataksik ylriiylisii spontan

olarak diizeldi. Klinik ve nodrolojik muayene
bulgular1 da normaldi. Yatisinin 14’ncii giiniinde,
yaygin miyoklonik jerkler gelisti. Klinik ve
laboratuar bulgular1 1518inda SSPE tanis1 kondu
ve inosiplex (100 mg/kg/giin p.o), intratekal
interferon (IFN)-alfa (3 milyon iinite/doz haftada
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iki giin) ve ribavirin (15 mg/kg/giin p.o) baslandi.
Ribavirinin  iilkemizde parenteral formu
bulunmadigindan oral olarak verildi. Daha sonra
istemsiz tekrarlayici segmental anormal
hareketlerini azaltmak i¢in tedavi rejimine
karbamezepin eklendi. Spesifik tedaviye ragmen,
hastalik ilerleme gosterdi. Hasta takip ve
tedavinin 9’ncu ayinda ve SSPE evre III’te olup,
(5,7) su anda desteksiz yiiriiyebiliyor, fakat
konusamiyor.  Hasta  halen, rijitide  gibi
extrapiramidal disfonksiyon belirtileri tasiyor.
Postiiriinii koruma ve ataksik hareketlerine engel
olmada yetersiz kaliyor.

Olgu sunumu 2: Daha onceden saghikli 3
yasinda erkek c¢ocuk Dbir aydir konusma
bozuklugu ve yiirliyememe sikayeti ile

hastanemize basvurdu. 12 aylikken kizamik
gecirmigti.  Gelisim  basamaklari  normaldi.
Soygee¢misinde bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenede vital bulgular1 ve biiyiimesi
normal olarak degerlendirildi. Muayene esnasinda
belirgin jeneralize miyoklonik jerkleri mevcuttu.
Higbir kelime konusamiyor ve sozlii uyaranlari
anlamiyordu. Bir aydir eniirezis ve enkoprezisi
mevcuttu. Biitiin kranial sinir fonksiyonlari
normaldi. Kas kuvveti normaldi. Derin tendon
refleksleri her iki alt ve st ekstremitelerde 4+
idi. Plantar cevap bilateral fleksérdii ve kloniis
bilateral negatifti. Diger fizik muayene bulgular
normaldi. Laboratuvar tetkiklerinde serum ve
BOS’ta kizamik IgG antikorlar1 pozitifti; 5.7 tv
(N: <0.5 tv) ve > 1/80 titre (N: <1/5 titre). Serum
ve BOS’taki IgG antikorlart sirasiyla, enzim-
linked floresan assay ve immunofloresan antikor
teknikleri ile ¢alisildi. EEG’sinde SSPE’yi
destekleyen yavas zeminde 2 saniyelik araliklarla
tekrarlayan yiikksek amplitiidlii yavas diken dalga
paterni mevcuttu. Kranial MR tetkikinde T1 ve
T2 sekanslari normaldi.

Hasta hospitalize edildi ve evre Il olarak kabul

edildi. Klinik ve laboratuvar bulgulart 1s1ginda
SSPE tanis1 kondu ve inosiplex (100 mg/kg/giin
p.o) ve intramiiskiiler IFN-beta (30 png/hafta,
haftada tek doz) baslandi. Hastaya tedavi
baslandiktan sonraki ilk 24 saat boyunca,
ilaglarin muhtemel yan etkilerine karsi dikkatli
bir sekilde takip edildi. Hig¢bir yan etki
goriilmedi. Hasta yatisinin sekizinci giiniinde
taburcu edildi.
Ailesi, taburcu edildikten sonra saatlerce yiiksek
atesinin devam ettigini ve bir giin sonra da viicudunun
sag tarafinda anormal hareketler (kontraksiyonlar)
gelistigini soyledi. Bu hareketlerin, rijidite ve distoni
gibi ekstrapiramidal diskinezi olabilecegi diisiiniildii.
Hasta, merkeze uzak kirsal bir alanda oturdugundan
kontrole getirilememis ve taburcu edildikten 6 giin
sonra eksitus olmus.

Atipik Seyirli Subakut Sklerozan Panensefalit

Tartisma

SSPE’nin 4 evresi mevcuttur. Hastaligin ilk
evresi, hastalarimizda oldugu gibi  sinsi
baslangigli ve yavas seyirlidir. Ikinci iigiincii
evrenin ozelligi; afazik-apraktik-agnostik
belirtilerin  baskinligr ile birlikte, karigik
entelektiiel bozulma ve kisilik degisiklikleridir.
Istemsiz hareketler genellikle iki, ii¢ ay iginde
goriiliir ve ikinci evrenin karakteristik 6zelligidir.
Bu hareketler, miyoklonik  jerkler olabilir.
Ugiincii evrede ekstrapiramidal ya da piramidal
disfonksiyon veya her ikisi birlikte belirgin hale
gelir. Demans siddetlidir ve ¢ocuklar yatalaktir.
Terminal evrede deserebrasyon rijiditesi ve artan
hipotoninin eslik ettigi progresif tepkisizlik ile
birlikte otonom fonksiyonlarda bozulma, solunum
gligliigli ve artan yutma giicliigii mevcuttur (3,4).
[k hastamiz evre I’de idi, ancak hastalig1 c¢ok
hizli seyir gosterdi ve hastaliginin {i¢iincii
haftasinda evre II’nin belirtileri ortaya g¢ikti
(miyoklonik jerkler). Saptayabildigimiz
kadariyla, vakamizda oldugu gibi, gegici afazi,
SSPE’de bildirilmemistir. SSPE’de hastaligin
ortalama siiresi yaklagik 12 aydir. Bu siire i¢inde
hastalik diizenli olarak ilerler. Subakut form,
bazen 6 hafta gibi kisa siirede 6liime neden olur
(3). Ikinci hastamizda semptomlarin baslangici
ile 6lum arasindaki siire 6 hafta idi. Bu durum,
daha oOnceden bildirilen literatiir bilgileriyle
uyumlu idi.

SSPE’nin spesifik tedavisi yoktur. Inosiplex,
antiviral ajanlar, steroidler, plazmaferez, alfa ve
beta-IFN, simetidin, intravendz gamaglobulin
gibi  farkli tedavi metotlar1 vardir. Son
zamanlarda SSPE’nin tedavisinde ribavirin tek
basina veya kombine edilerek kullanilmaktadir
(1,3). SSPE’nin  tercih  edilen  tedavisi
intraventrikiiler INF-alfa + inosiplex’tir (1,3,5,6).
Intraventrikiiler IFN-alfa’nin oral inosplex ile
kombinasyonunun, SSPE’nin progresif seyrini
yavaslattigi veya durdurdugu bildirilmistir (6).
Buna ragmen uzun dénem takiplerde IFN-alfa ile
elde edilen bazi remisyonlarin gegici olabilecegi
gosterilmistir.  Yine wuzun donem takiplerde
spontan remisyonlarin da olabilecegi gosterildi.
Ayrica SSPE’li hastalarda, mortalite oranini
azaltmak ve klinik seyri diizeltmek icin uzun
siireli yiiksek dozlu IFN-alfa kullanilmistir (6).
Son zamanlarda buna ragmen bazi arastiricilar,
alfa-IFN yerine beta-IFN kullanmasin
onermektedirler (7,8). Son zamanlarda, inravendz
ribavirin ve intratekal alfa-IFN kombinasyonunun

SSPE’li  ¢ocuklarda  giivenle  kullanildig:
bildirilmistir (9).

Ogle ve ark (10) oral ribavirinin iki SSPE’li
hastanin norolojik durumunda sagladigi
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Tepebasili ve ark.

diizelmenin ¢ok acgik olmadigini bildirmesine
ragmen, biz oral inosiplex ile kombine intratekal
alfa-IFN ve oral ribavirini ilk vakamizda ve oral
inosiplex + intramiiskiiler olarak beta-IFN’u da
2’nci vakamizda kullandik. Ancak her iki
vakamizda da izlem esnasinda klinik diizelme
gbzlenmedi.

SSPE’nin ayirict tanisinda atipik akut viral
ensefalitler, yavas virus enfeksiyonlari
(Creutzfeldt-Jakob hastaligi, progresif rubella
panensefalit vb)  bakteriyel enfeksiyonlar,
epilepsi, psikolojik bozukluklar, beyin timoérleri,
serebral  depo  hastaliklari,  polidistrofiler,
lokodistrofiler, ¢ocukluk caginin demiyelinizan
hastaliklar1 ve metabolik hastaliklar
diisiiniilmelidir (2). Vakalarimizda kesin tam
tipik EEG paterninin olmasi ve BOS’ta kizamik
antikorlarinin varlig ile teyit edildi (2).

Sonug¢ olarak, biz birinci vakamizda oldugu
gibi, gecici afazinin SSPE’nin ilk belirtisi
olabilecegini ve ikinci vakamizda oldugu gibi,
SSPE siirecinin 6 hafta gibi ¢ok kisa olabilecegini
vurgulamak isteriz.

Report of two Children with Subacute
Sclerosing Panencephalitis Displaying
Atypical Clinical Course

Abstract:

We present two children with subacute sclerosing
panencephalitis (SSPE) displaying atypical clinical
course because of unusual presentation. A 7-year-old
girl was admitted with speech disorder and abnormal
gait, which were first noted seven days before
admission to our hospital. On the 3" day of
admission, her aphasia and ataxic gait disappeared
spontaneously and her clinical and neurological
examination showed normal findings. However,
myoclonic jerks developed on the 14" day of
admission. Serum and cerebrospinal fluid 1gG
antibodies to measles virus were found to be positive.
She was diagnosed with SSPE and specific therapy
was initiated. Now she is 9" month of follow-up and
in stage 111 of SSPE. The second case was 3-year-old
boy and admitted with a state unable to walk and
speak, which was first noted about 1 month before
admission to our hospital. He was also diagnosed

with SSPE because of positive IgG antibodies to
measles virus and given specific therapy. However,
he died at the sixth mouth of his follow-up.

Key words: Subacute sclerosing panencephalitis,
child
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