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Parsiyel Nobetlerle Baslayan SSPE Olgusu

Refah Sayin, Temel Tombul, Kemal Ceylan,

Ozet

Amacg: Subakut sklerozan panensefalit genellikle myoklonik nébetlerle ortaya c¢ikar. Calismamizda
baslangicta parsiyel epilepsi olarak takip edilen ve Kkognitif yikim gelismesi ile myoklonik ndébetlerin
goriilmesi iizerine subakut sklerozan panensefalit tanisi alan hastay: sunmay1 amacladik.

Yontem ve Bulgular: Onyedi yasinda erkek hasta klinigimize sag kolunda kasilma, sag agiz kosesinde
¢ekilme sikayeti ile bagvurdu. Norolojik muayenesi normaldi, cekilen elektroensefalografisinde sol temporal
bolgede teta yavas dalga paroksizmleri saptandi ve beyin magnetik rezonansi normal olan hastada klinik
olarak parsiyel epilepsi diisiiniildii. Karbamazepin tedavisi baslandi. U¢ ay sonra unutkanhk, konusamama,
yiirilyememe, el ve ayaklarda sicramalarin olmasi iizerine tekrar servise yatirilan hastada klinik, laboratuar,
elektrofizyolojik incelemeler ve radyolojik incelemeler ile subakut sklerozan panensefalit tanisi diisiiniildii.
Sonu¢: Subakut sklerozan panensefalit baz1 hastalarda parsiyel nobetlerle prezente olmasi nedeniyle tani
giicliigiine yol acabilir. Olgumuzda oldugu gibi 6ncesinde parsiyel nobetlerin baskin oldugu daha sonradan
kognitif yikim ve miyoklonilerin eklendigi bir tablo ile getirilen ve hizli progresyon gosteren atipik olgularda

da subakut sklerozan panensefalit olasihig1 diisiiniilerek inceleme yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Subakut sklerozan panensefalit, kizamik virtsu, elektroensefalografi.

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) kizamik
infeksiyonundan yillar sonra ortaya g¢ikan nadir,
ancak agir norolojik yikima ve Olime giden
progresif seyirli bir hastaliktir. Patogenezinde
sorumlu olan viriisiin bir mutasyon sonucunda
veya hasta kigiden kaynaklanan bir engelleme ile
genom translasyonu asamasinda bir bozukluk
sonucunda matriks proteininin defektif oldugu
iizerinde durulmaktadir. SSPE’nin ortaya c¢ikis
donemi adolesans donemidir, ancak geng
eriskinlerde de goriilebilir.  SSPE erkeklerde
kadinlara goére i¢ kat daha fazla gorilir.
Hastaligin ilerlemesinde dort evre vardir: 1. Okul
performansinda bozulma, kisilik degisiklikleri,
konusma bozuklugu, ndbetler, papil odemi. 2.
Myoklonus, ataksi, spastisite, koreoatetoz,
kortikal korliik, optik atrofi. 3. Belirgin mental
gerileme, koma, dekortike postiir, desebre postiir.
4. Hipotoni ve sese artmis irkilme refleksi ile
giden terminal donem. SSPE genellikle jeneralize
nobetlerle  prezente olur. Ancak nadirde
olsa parsiyel nobetlerin  SSPE’de gorildigi
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calismalarda bildirilmistir (1-4). SSPE tanisinda
klinik ve elektroensefalografi (EEG) bulgularinin
yanisira serolojik bulgularda kullanilir. Beyin
omurilik sivisinda (BOS) serolojik olarak
kizamik antikorlar1 saptanir; bunlarin serumdaki
antikorlara oraninin artmis olmasi SSPE tanisini
destekler (5-9). Bugiin SSPE’nin kesin bir
tedavisi yoktur. Ancak isopurinosin (inosiplex)
tedavisinin sag kalimi uzatabildigi bildirilmistir
(10,11).  Son zamanlarda interferonlar da
denenmektedir ve yararli sonuglar bildiren
calismalar da vardir (10,11). Biz parsiyel
nobetlerle baslayip daha sonraki donemlerde
hastada agir mental yikim gelismesi  ve
myoklonik ndbetlerin baslamasi iizerine SSPE
tanist alan bir olgu takdim ediyoruz.

Olgu Sunumu

Klinigimize 17 yasinda erkek hasta sag
kolunda kasilma, sag agiz kosesinde c¢ekilme
sikayetleriyle basvurdu. Bu sikayetleri birkag
glindiir  oluyor ve ginde 15-20 kez
tekrarliyormus. Oncesinde bu tiir sikayetleri
olmayan hasta detayli sorgulandiginda suur
kaybinin eslik etmedigi sag agiz kdsesinde
cekilmelerin oldugu ve sag kolunda klonik tarzda
kasilmalarin goriilldigii bir parsiyel nobet tarif
etmekteydi. Klinigimizde yattig1 siire i¢inde bu
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Tablo 1. Hastanin 2. EEGsi. Sol temporal bélgede teta yavas dalga paroksizmleri.

(Cekim montaji: F7-F3, F3-Fz, Fz-F4, F4-F8, T3-C3)

Tablo 2. Hastanin son EEG’si. EEG’de 5 ile 8 sn.de goriilen burst-supresyon patterni.

Cekim montaji: Fpl-F3, F3-C3, C3-P3, P3-O1, Fp2-F4.

tiir nobetlere rastlandi. Hastada kognitif yetiler
normal sinirlardaydi ve jeneralize epilepsilerde
goriilen epileptik nobetlere rastlanmadi. Oz
gecmisinde bes yil dnce menenjit gecirmisti. Soy
geemisinde amcasinda beyin timéri oldugu
ogrenildi.
Method ve Bulgular

Sistemik ve norolojik muayenesi normal
olan hastanin ¢ekilen EEG’si ile beyin magnetik
rezonans goriintiilemesi (MR) normaldi. Hastaya
klinigimizde yattig1 siire i¢inde karbamezapin
(CBZ) 600 mg/gin  baslandi.  Ilacin
baglanmasinda 3 giin sonra ndbetler tamamen
durdu. Bunun iizerine takip Onerilerek taburcu
edildi. Hasta taburcu edildikten bir ay sonra
tekrar ndbet gegirme sikayeti iizerine klinigimize
basvurdu. CBZ dozu 900 mg/giin’e ¢ikarilarak
takip onerildi. Bu esnada cekilen EEG’sinde sol
temporal bolgede teta yavas dalga paroksizmleri
mevcuttu. Tablo 1. Hasta takip edildigi siirelerde
kognitif yetiler agisindan yeterli diizeydeydi

ancak okul basarisi hakkinda bildigimiz bir bilgi
yoktu.

Hasta ilk nobet ile basvurusundan 3 ay sonra
unutkanlik, konugamama, yiirliyememe, el ve

ayaklarda si¢cramalarla ve okul basarisinda
diisme sikayetleri ile bagvurdu. Bu sirada diger
nobetler disinda miyoklonik ndbetler de
eklenmisti. Myoklonik nobetlerinin devam etmesi
iizerine ve suurun kapanmasi iizerine hasta
yeniden servisimize yatirildi. Hastanin bu
yatisinda parsiyel nobetlere rastlanmadi.

Sistemik muayenesi normal olan hastanin
norolojik muayenesinde suuru stupor diizeyinde,
kooperasyon kurulamiyor, konusma afazikti ve
ense sertligi ile meninks irritasyon bulgusu yoktu.
Isik refleksleri +/+, pupiller izokorik ve gz dibi
dogaldi. Kranial sinirler dogaldi, motor defisit
yoktu, patolojik refleksler saptanmadi. Derin
tendon refleksleri (DTR) tiim ekstremitelerde
hiperaktifti. BOS’ta kizamik IgM (-), IgG(+)
BOS biyokimyasi: (protein: 39, klor:133
Seker:76) ve diger laboratuar degerleri normal
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sinirlardaydi. Yatisinin ilk haftasinda bakilan
CBZ kan diizeyi 5.51 idi. Bu yatisinda c¢ekilen
EEG’de yaygin disorganizasyon zemininde, sol
hemisfer arka bolgelerini daha agirlikli etkileyen
(fokal siirekli delta) agir bioelektriki aksama,
fokal ve multifokal epileptiform aktivite izlendi.
Son EEG’de ise 5 ile 8 saniyede (sn) burst-
supresyon patterni saptandi. Tablo 2. Yeniden
¢ekilen beyin MR normal smirlarda idi.
Baslangicta hizli bir progresyonla ortaya ¢ikan
biling bozuklugu ve ilk EEG’lerdeki uyumsuz
bulgular nedeni ile diger olasit viral kaynakli
ensefalitler agisindan asiklovir 2000 mg/kg/giin
baslandi ve iki hafta silire ile uygulandi.
Miyoklonik nébetler agisindan hastaya valproik
asit (VPA) 1000 mg/giin baslandi, sonra dozu
tedrici olarak artirilarak 2000 mg/giin’e ¢ikildi.
Miyoklonilerin yogun olmast nedeni ile ve
CBZ’nin miyoklonileri artirabilecegi diisiiniilerek
CBZ dozu azaltilarak kesildi. Hasta jeneralize

status  epileptikusa  girdi, hastaya fenitoin
yiklemesi  yapildi. Miyoklonik  ndbetleri
durmayan hastaya klonazepam 1.5 mg ile

baslanip 3 mg‘giin tablet (tb) ve deksametazon §
mg’giin verildi. Nobetlerin durmamasi iizerine
ilave fenitoin yiiklemesi yapildi ve bununla
nobetleri  durdu.  Ayrica  hastada  klinik
semptomlarin ~ olmasi, BOS  bulgularinin
desteklemesi ve son g¢ekilen EEG’de periodik
epileptik  komplekslerinin  olmast  SSPE’yi
diisiindiirdii. Isopurinosin 1500 mg tb baslandu.
Ugiincii hafta yiiksek atesi devam eden hasta,
dordiincii hafta basinda, deserebre postir ve
solunum bozuklugu geliserek kaybedildi. Biz
hastaya ilk yatista bilin¢g bozuklugunun olmamasi
ve daha sonra geligsmesi, tabloya ilerleyici mental
yikimin ve miyoklonilerinin de eklenmesi ve
laboratuar bulgularinin da desteklemesi iizerine
SSPE tanist koyduk.

Tartisma

SSPE kizamik infeksiyonundan yillar sonra
ortaya ¢ikan nadir, ancak agir nérolojik yikima ve
O0lime giden progresif seyirli bir hastaliktir.
SSPE’nin 4 klinik evresi vardir. ilk evresinde
kisilik degisiklikleri ve okul basarisinda diigme
olur. Ikinci evresinde miyoklonik nébetler, ataksi,
spastisite bulgular1 goriilir. SSPE’nin 3 ve 4.
donemlerinde belirgin mental yikim, koma,
desebre postiir, hipotoni saptanir (1-4). Genellikle
nobetler jeneralize tipte olur, ancak parsiyel
nobetlerle baslayip daha sonra jeneralize
nobetlere doniisen SSPE vakalar1 da bildirilmistir
(1-4). Bizim vakamizin 0zelligi parsiyel
nobetlerle baslayip, EEG’sinde fokal bulgularin
olmasi, baglangigta kullanilan CBZ’ye cevap
vermesi ve mental agidan belirgin bir yikimin

SSPE Olgusu

gozlenmemesi ve ilerleyen donemlerde hizl
progresyon gdstermesi idi.

Kissani ve ark.’nin 70 vakalik SSPE tanisi
almis bir serilerinde ilk yil epileptik nobetler 30
hastada goriilmiistiir (1). Bu hastalarin ndbet
tipleri parsiyel baslangigliymis. Sonraki
noébetlerin jeneralize karakterde olmasi ve klinik
bulgularin SSPE ile uyumlu olmasi1 iizerine
hastalar SSPE tanisi almistir. Bizim vakamizda
da nobetler parsiyel tarzda basladi. Hastada
nobetlerin oldugu donemde fark edilen belirgin
tarzda mental yikim mevcut degildi.

Nobetlerin  ilerleyen donemlerde karakter
degistirmesi, agir nodrolojik yikim goézlenmesi
iizerine hastada SSPE tanisin1 diisiindiirdii. Daha
sonra laboratuar bulgular1 ve ¢ekilen EEG’de
SSPE ile uyumlu bulgularin bulunmasi iizerine
hastanin tanist dogrulandi.

Kornberg ve ark.’nin yaptigi calismada 16
yasinda SSPE tanis1 almis kiz ¢ocugu
tanimlanmistir (2). Bu vakada da nobetler ilkin
parsiyel olarak baglamig, daha sonra jeneralize
tipte olmustur. Bizim vakamizda da hasta 17
yasinda bir erkek cocugu idi ve ndbetleri parsiyel
olarak bagladi. Daha sonra nobetler myoklonilerle
ve jeneralize tonik-klonik ndbetlerle prezente
oldu.

Namer ve ark’nin yaptig1 ¢calismada 18 yasinda
SSPE tanisi almis bir erkek hasta tanimlanmistir
(3). Bu vakada ndbetler ilkin parsiyel tarzda
baslamis ve hastada mental yikim, nébetlerin
baslamasindan 4 ay sonra gelismis ve c¢ekilen
rutin EEG’sinde sol temporal bolgede yiiksek
amplitidli keskin dalgalarla karakterize fokal
epileptik anomali saptanmistir. Daha sonraki
zamanlarda ¢ekilen diazemli EEG’de periodik
kompleksler  izlenmistir. Hastanin  beyin
tomografisinde sol temporal bolgede hafif
kortikal atrofi izlenmistir. Bizim olgumuzda ise
baslangigta sol temporal bolgede kuskulu fokal
epileptiform aktivite saptandi ve 3 ay sonra
hastada tarif edilen mental yikim belirtileri
gozlemlendi. Ancak g¢ekilen Beyin MR’1
normaldi.

Silva ve ark.’nin yaptig1 ¢alismada ise 14
yasinda bir erkek cocukta SSPE gidisi esnasinda
atipik klinik ve EEG patterni gézlenen bir hasta
tanimlamislardir (4). Iki haftalik siirede kompleks
parsiyel ndbeti olan hastada atipik EEG patterni
izlenmis ve bu EEG’de periodik lateralize
epileptik desarjlar (PLED) igeren, baslangicta sol
temporal focus ile karakterize olan patern
gozlemlenmistir. Sadece 3. ve 4. haftada tipik
bilateral ve jeneralize periodik kompleksler
goriilmiistiir. Vakamizda da hastanin ilk gelis
sikayeti parsiyel nobetlerle olmus, ancak ilk
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basvurdugunda SSPE tanisi almamis ve parsiyel
epilepsiler grubuna dahil edilmisti.

Sonug

SSPE’nin bazi hastalarda parsiyel ndbetlerle
prezente olmasi tani giigliigiine yol agmaktadir.
Olgumuzda oldugu gibi oOncesinde parsiyel
nobetlerin baskin oldugu daha sonrasinda kognitif
yikim ve miyoklonilerin eklendigi bir tablo ile
gelen ve hizli progresyon gdosteren atipik
olgularda da SSPE olasilig1 diisiiniilerek inceleme
yapilmalidir.

SSPE Case With Partial Seizures At
Onset

Abstract

Aim: Subacute sclerosing panencephalitis is usually
diagnosed with

myoclonic seizures. We aimed to present a subacute
sclerosing panencephalitis case who was initially
diagnosed as partial epilepsy and later developed
cognitive dysfunction and myoclonic seizures.

Method and Finding: Al7 years old male patient
referred to our clinic due to facilitations in his right
arm and tractions at the corner of his right mouth.
Neurological examination and cranial magnetic
resonance were normal. The theta slow waves were
determined in the left temporal area in the
electroencephalography and diagnosed as partial
epilepsy. Carbamezapine therapy was started. Three
months later the patient referred to ourclinic again
due to complaints such as forgetfulness, inability to
speak, inability to walk and startled movements in
hands and feet. According to these findings and
electrophysiological and radiological imaging results
subacute sclerosing panencephalitis was diagnosed.

Conclusion: It may be difficult to diagnose subacute
sclerosing panencephalitis in some patients having
partial seizures. Subacute sclerosing panencephalitis
should be considered in atypical patients with partial
seizures who rapidly develop cognitive dysfunction
and myoclonic seizures.

Key words: Subacute sclerosing panencephalitis
,Measles virus, Electroencephalography.
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