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Gec Baslangich ve Atipik Seyirli Bir SSPE

Olgusu
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Ozet:

Calismamizda hizh ve atipik klinik seyir gosteren 19 yasindaki subakut sklerozan panansefalitli (SSPE) bayan olguyu
sunuyoruz. Olgu, akut psikotik semptomlar ve deliriumla seyreden bir klinik tablo ile basvurdu. U¢ yasinda gecirilen
kizamik oykiisii vardi. Miyoklonik jerkler belirgin degildi. SSPE tamis1 beyin omurilik sivisinda yiikselmis kizamik
antikor titreleri ile dogrulandi. Beyin MR goriintillemesinde paryeto-oksipital bélgelerde diffuz ak madde
anormallikleri saptandi. EEG’de senkron, bilateral, yiiksek amplitiidlii monomorfik yavas-keskin dalga kompleksleri
izlendi. Olgu baslangi¢ yas1 ve atipik klinik tablosu ile ilgin¢ bulunarak sunuldu ve EEG’nin tamidaki 6nemi

vurgulandi.

Anahtar kelimeler: Subakut sklerozan panansefalit, periodik EEG anomalisi, kizamik, deliryum.

Subakut sklerozan panansefalitin (SSPE) erken
doneminde davranigsal semptomlar ve kognitif
gerileme en onemli bulgudur. Daha sonra eklenen
miyoklonik nébetler klinigi daha 6zgiin hale getirir.
Bazi olgularda goriilebilen fokal veya jeneralize
epileptik nobetler de tabloya eslik edebilir. Ileri
donemde yaygin spastisite veya rijidite ortaya ¢ikar
ve agir kognitif bozukluk ilerler (1-4). Hastaligin iyi
bilinen dzellikleri yanisira bazen atipik seyirli olgular
da bildirilmektedir. Cogunlukla ¢ocukluk ve adolesan
donemde ortaya ¢ikan hastaligin eriskinde goriilmesi
olagan degildir (5,6).

Calismamizda akut psikotik semptomlar ve
deliryum tablosu ile gelen ve baslangigta tam
giicliigi gosteren 19 yasinda SSPE’li bir olgunun
farkl klinik ve EEG ozelliklerini sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Ondokuz yasindaki bayan hasta bir hafta icerisinde
hizli bir sekilde gelisen belirgin saskinlik, davranis
degisiklikleri, giin boyunca degisen ¢okkiinlik ve
saldirganlik, olmayan nesneleri gorme, kendini
degersiz hissetme, kendine zarar verme, uyuyamama
ve gida reddi sikayetleri ile acil servise bagvurdu.
Yapilan ilk psikiyatrik degerlendirme neticesinde
psikotik depresyon 6n tamisi ile psikiyatri klinigine
yatist yapilmistt. Anamnezinde dogumu normal yolla
ve miyadinda olup ¢ocukluk ¢aginda kafa travmast
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ve santral sinir sistemi (SSS) enfeksiyonu ve
epileptik nobet tanimlanmiyordu. Ozgegmisinde, 3
yasinda gegirilen kizamik 6ykiisii diginda bagka bir
ozellik yoktu. Hastanin klinik izlemlerinde giin
icerisinde  degisen  biling  bozuklugu, gorsel
hallusinasyonlar ve yiiksek ates gibi bulgular olmasi
nedeniyle genel tibbi duruma bagli mental bozukluk
“deliryum” diisliniilerek ndroloji  konsiiltasyonu
istendi. Yapilan norolojik degerlendirmede biling
konfiize, fundus muayenesi bilateral dogal, ense
sertligi ve meninks irritasyon bulgusu negatif idi.
Plantar  cevaplar  fleksérdii. DTR’ler  tiim
ekstremitelerde canli idi ve patolojik refleks
saptanmadi. Hastanin atesi 38 °C idi. Laboratuar
incelemelerinde biyokimya ve hemogram degerleri
normal olarak degerlendirildi. Yapilan lomber
ponksiyon sonucunda beyin omurilik sivist (BOS)
biyokimyasinda gliikoz: 90 mg/dl, protein:23 mg/dl,
Cl:144 mg/dl bulundu ve hiicre saptanmadi. Hasta
klinik bulgular1 degerlendirilerek viral ensefalit 6n
tanist ile noroloji klinigine yatirildi ve tedavi olarak
asklovir, seftriakson, deksametazon ve mannitol
baslandi. Tedavi 10 giine tamamlandi. Kontrol LP’de
glikoz 81 mg/dl, protein 30 mg/dl, Cl:127 mg/dl
olarak bulundu ve hiicre goriilmedi.

Hastanm ii¢ haftalik izlem sonundaki tekrarlanan
noropsikiyatrik degerlendirmelerinde giin icerisinde
dalgalanan biling bozuklugu, yer ve zaman yonelimi

bozuklugu, dikkat azalmasi, gorsel ve isitsel
halusinasyonlar, konusma igeriginde azalma, zaman
zaman enkoheran konugma, ani duygulanim

degisiklikleri, impulsif davranislar, hafif ense sertligi
ve ekstremitelerde  hafif rijidite = mevcuttu.
Davranigsal semptomlar ve kognitif bozukluklar, giin
icerisinde dalgali bir seyir gosteriyordu. Kas giicii
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Geg Baslangigli SSPE

Resim 1: MRG’de aksiyel plandaki FLAIR kesitlerinde paryetooksipital beyaz cevherde artmis sinyal degisiklikleri.

File: 5 GUNDUZ EEG2 ID: 04098 Mame: Suzan Gind(z Date: 2004-04-07 Montage: Bipelar 1 Time Scale: 215 m
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Sekil 1: EEG’de bilateral senkron, yiiksek amplitiidlii periyodik desarjlar ve sol frontal bolgede fokal keskin dalga bulgusu.

normal  olmakla  birlikte  ancak  yardimla
ylriiyebiliyordu ve dispraksi mevcuttu. Farkli tiirde
epileptik ndbetlerin goriilmedigi ve miyoklonilerin
belirgin olmadigi hastada nadiren stimulus-sensitif
irkilme  reaksiyonlari tarifleniyordu. Tedaviye
antipsikotik olarak olanzapin 2.5 mg/giin basland: ve

tedricen giinde 20 mg’a kadar c¢ikildi. Ayrica
biperidin (15 mg/giin) ve baklofen (4 mg/giin)
eklendi. Hastanin basta davranis degisiklikleri olmak
iizere noropsikiyatrik bulgulari ve rijiditesi kismen
azald.
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Tombul ve ark.

Ilk hafta igerisinde ¢ekilen EEG’de disritmik bir
zemin aktivitesi tlizerinde sol frontal bolgede
lateralize epileptiform desarjlar mevcuttu. ikinci
hafta sonunda MRG ve EEG tekrarlandi. MRG
incelemesinde sol hemisferde daha genis boyutta
olmak {iizere her iki paryetooksipital bolgede lateral
ventrikiil oksipital horn komsulugunda T2 agirlikli ve
FLAIR serilerinde artmig sinyal degisiklikleri
mevcuttu (Resim 1). EEG incelemesinde baslangicta
diistik amplitiidlii polimorfik yaygin teta ve yavas
alfalardan olusan disorganize aktivite vardi.
Yatisindan sonraki ikinci hafta igerisinde ¢ekilen
EEG’de  jeneralize  periyodik  keskin-diken
komplekslerinden olusan patolojik aktivite goriildii
(Sekil 1). Diazem supresyonlu EEG’de sag
hemisferde daha yiiksek amplitiidlii olmak {izere her
iki  hemisferde izlenen periyodik jeneralize
paroksismal kompleksler izlendi.

Mikrobiyolojik incelemede toksoplazma, rubella,
HIV ve mumps antikorlar1 kan ve BOS’da ve negatif
bulundu. Hastada SSPE diisiiniilerek BOS’da
kizamik viriis antikorlar1 calisildi. Immun-floresan
antikor yontemi ile kanda ve BOS’ta kizamik antikor
titreleri 1/20 pozitif olarak saptandi ve yiiksek
bulundu. BOS’ta diger serolojik ve mikrobiyolojik

testler normaldi. Bu tabloyla hasta gec
baslangich SSPE olarak kabul edildi.
Tedavi olarak isoprosine 100 mg/kg/glin
baslandi.

Tartisma

SSPE’de tipik klinik tablo genellikle kisilik ve
davranis degisikligi, okul performansinda kotiilesme
ile sinsi Dbelirtilerle baglar. Zaman igerisinde
miyoklonik jerkler gelisir. Ayrica disparksiler, hafiza
ve konusma bozukluklari, pareziler ve gérme kaybi
tabloya eslik edebilir. ileri dénemde ¢ogunlukla
tablo, stupor ve komaya ilerleyen biling bozuklugu
ile seyreder. BOS’ta yiikselmis globulin diizeyleri ile
BOS ve kanda kizamik antikor titrelerinde pozitiflik
saptanir. Kesin tani beyin biyopsisi ve otopside
saptanan tipik histopatolojik bulgular ile konur (1,2).
Atipik prezentasyonlar olarak izole psikiyatrik
manifestasyonlu vakalar, direngli epileptik nobetler,
kore ve hemiparkinsonizm gibi izole ekstrapiramidal
sendromlar ve strok benzeri baglangi¢ bildirilmistir
(3,5). Baslangic yast genellikle 10 yas civari olup (2)
olgumuzda oldugu gibi eriskin baslangi¢ olagan
degildir (6). SSPE’de santral sinir sistemi tutulumu
icin, kizamik enfeksiyonundan sonra genellikle 6
yildan uzun bir siire gerektirir. Olgumuzda kizamik
enfeksiyonundan 16 yil gibi olduk¢a gec bir siire
sonra klinik tablo gelismisti.

Baslangigta sinsi gelisen kisilik degisikligi ve
entellektiiel gerileme goriiliir. Nobetler genellikle iki
ay icerisinde gelisir. Karakteristik olarak miyoklonik
jerkler genellikle onceleri basta sonrasinda gévde ve

ekstremitelerde izlenir. Kas kontraksiyonlarini 1-2
sn’lik kas aksiyon potansiyellerinde azalma veya tam
bir elektriki sessizlik izler (1,4). Akut gelisen
davranigsal semptomlar ve deliryum tablosu ile
bagvuran olgumuzda bu dénemde heniiz miyokloniler
belirgin degildi. Ekstrapiramidal semptomlar ve
spastisite hastaligin nispeten daha ge¢ doneminde
ortaya ¢ikar (1-3). Oysa olgumuzda bu bulgular
davranigsal ve mental bozukluklarin baglamasindan
kisa bir siire sonra belirmisti.

SSPE’de bazi hastalarda klinik tablo psikiyatrik
bozukluklarla  prezente  olabilir. =~ Davranigsal
semptomlar daha ¢ok kisilik degisikligi, mood
azalmasi, apati, daha Onceki ilgi ve becerilerin
azalmasi ile sekillenmektedir (2-5). Olgumuzda ise
bu bulgularin  varhigt yanisira  ajitasyonlar,
hezeyanlar, eksitasyon, irritabilite ve
halusinasyonlarla sekillenen akut psikotik bulgular ve
deliryum tablosu mevcuttu. Olgu ates, konvulsiyon,
meninks irritasyonu gibi SSS infeksiyonu bulgular
on planda olmaksizin hizli gelisen, akut davranigsal
ve kognitif bulgularla bagvurmustu. Olgumuzda
klasik klinik seyirden farkli olarak olduk¢a hizli
yerlesim s6z konusu idi.

EEG’de tipik olarak periyodik jeneralize
kompleksler izlenir ve EEG bulgular1 genellikle
klinik progresyon ile paralellik gosterir (7).
Olgumuzda baslangicta tipik periyodik kompleksler
belirgin degildi. Daha sonra gelisen yiiksek voltajl
asimetrik paroksismal aktivite, birka¢ hafta sonra
daha belirsiz sekilde devam etti. Uyku EEG’sinde de
bulgular devam etmekteydi. SSPE’de klasik olarak
tanimlanan EEG bulgular1 periyodik yiiksek voltajli
yavag ve keskin dalga kompleksleridir. Bu
paroksizmler genellikle senkron, jeneralize, frontal
ve rolandik bolgelerde belirgin burstler seklinde
goriiliir (6-8). Bununla birlikte desarjlarin daha ¢ok
oksipital bdolgelerde belirgin oldugu (9), periyodik
komplekslerin hemisferler arast asenkron o&zellik
gosterdigi ve periyodik lateralize epileptiform desarj
(PLED) benzeri bulgularin ortaya c¢iktig1 atipik
vakalar da bildirilmektedir (10). Uyku sirasinda
gerek atoni gerekse miyokloniler klinik olarak
cogunlukla ortadan kaybolsa da uyku EEG’sinde
paroksizmal anomali devam etmektedir. Daha
nadiren uyaniklikta kaybolan periyodik kompleksler
uykuda ortaya cikabilmekte ya da
belirginlesebilmektedir (11).

Daha once bildirilen MRG ¢alismalarinda bilateral,
paryetal ve temporal lob subkortikal beyaz
cevherinde asimetrik T2 lezyonlar1 goriilebilecegi
kaydedilmistir (12). Hastalik ilerledik¢e dnce korpus
kallosuma sonra beyin sapma lezyonlar yayilabilir.
Bazal ganglionlar %20-35 oraninda tutulabilir
(13,14). Olgumuzda MR bulgular1 literatiirde
bildirilenlerden farkli olarak hemisferlerin daha arka
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bolgelerinde paryetal ve oksipital loblarda yerlesimli
periventrikiiler beyaz cevher lezyonlari seklinde idi.

Sonu¢ olarak SSPE’de, olgumuzda oldugu gibi
miyoklonilerin ve diger norolojik bulgularin 6n
planda olmadigi, hizli ve dalgali seyir gdsteren geg
baslangi¢li olgulara da rastlanabilir. Bu tiir atipik
organik psikotik siire¢ ve deliryumla gelen olgularda,
SSPE olasilig: diistiniilerek EEG ve diger incelemeler
yapilmalidir.

Late Onset And Atypical Presentation a
Case Of SSPE With

Abstract

We described 19-year-old girl with subacute sclerosing
panencephalitis (SSPE) in which the clinical course was
rapidly progressive and atypical. She displayed a disease
onset with acute psychotic symptoms and delirium. She
suffered from measles at age of 3 years. The diagnosis of
SSPE was confirmed by a high titer of anti-measles
antibodies in the cerebrospinal fluid. Cerebral MRI
showed diffuse white matter abnormalities in parieto-
occipital regions. The myoclonic jerks were not
significant. The major abnormality on EEG was the
appearance of periodic EEG pattern with high amplitude
complexes, synchronously, consisting of a monomorphic
slow-sharp wave. This case is interesting because of the
age of the patient, the atypical clinical presentation; the
role of EEG in the diagnosis of such cases was
emphasized.

Key words: Subacute sclerosing panencephalitis, periodic
EEG pattern, measles, deliriu
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