Ozgiin Aragtirma Original Article 49

Subakut sklerozan panansefalit tanisi ile
izlenen hastalarimizin degerlendirilmesi

Evaluation of cases with subacute sclerosing panencephalitis
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Ozet

Amacg: Gaziantep Cocuk Hastanesi’nde diizenli takibe gelen subakut sklerozan panansefalitli olgularimizin klinik ve radyolojik bulgularinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Hastaligin baslangi¢ bulgulari, klinik seyri ve radyolojik bulgular degerlendirilmistir.

Bulgular: Galismaya diizenli izleme gelen toplam 33 hasta alinmistir. Ortalama yas, hastalik baslangi¢ yasi, kizamik gecirme yasi ve latent
devre sirasli ile 10,53+2,37 yil, 7,93+1,84 yil, 13,06+8,85 ay ve 6,96+1,99 yil olarak belirlendi. Olgularin %78’i erkek (n=26), %22’si kizdi
(n=7). Olgularin %52’si (n=17) evre 3a’da yer almaktaydi. Olgularin %97’sinde (n=32) kizamik gegirme 6yklsu varken, %42’si (n=14) asi-
lanmamisti. En sik basvuru bulgusu basta diisme iken, olgularin %60’ina (n=20) gorintileme yapilmisti. En sik radyolojik anormallik T2 agir-
Ikl serilerde saptanan periventrikiler ve subkortikal beyaz cevher degisiklikleriydi. Olgularin %52’sinde (n=17) ndbetler devam ederken en
sik rastlanan ndbet tipi miyoklonik ndbetlerdi. Yine olgularin %88’i (n=29) fizik tedavi almazken, %67’sinde (n=22) degisen derecelerde kon-
trakturler vardi.

Cikanmlar: Subakut sklerozan panansefalit gelismekte olan Ulkeler igin halen ciddi bir saglik sorunudur. Kontrakttrlerin miimkin oldugunca
engellenmesi ve yasam kalitesinin artmasi icin hastalar fizik tedavi programina gitmeye tesvik edilmelidirler. (Tirk Ped Ars 2010; 45: 49-52)
Anahtar kelimeler: Cocuk, kizamik, subakut sklerozan panansefalit

Summary

Aim: The aim of this study is to evaluate clinical and radiological findings of cases with subacute sclerosing panencephalitis that are
followed in Gaziantep Children’s Hospital.

Material and Method: Clinical onset findings, clinical progress and radiologic findings were evaluated. A total of 33 regularly followed
cases were introduced to the study.

Results: Mean age, disease onset age, age of measles infection and latent period were 10.53+2.37 years, 7.93+1.84 years, 13.06+8.85
months and 6.96+1.99 years, respectively. Seventy eight percent of the cases (n=26) were males and 22% of the cases were females. Fifty
two percent of the cases (n=18) were in stage 3a. Ninety seven percent of the cases (n=32) had history of measles infection and 42% of
the cases (n=14) were not vaccinated. The most presenting symptom was head drop and 60% of the cases (n=14) underwent brain
magnetic resonance imaging. The most common radiologic abnormality was periventricular and subcortical white matter changes which
were detected in T2 imaging series. Fifty two percent of the cases (n=17) had ongoing seizures and the most common seizure type was
myoclonic seizures. Eighty eight percent of the cases (n=29) were not going to physical rehabilitation and 67% of the cases (n=22) had
contractures.

Conclusions: Subacute sclerosing panencephalitis is still an important health problem in developing countries. Families should be
encouraged for physical rehabilitation programme to prevent contractures and improve quality of life. (Turk Arch Ped 2010; 45: 49-52)
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Giris

Subakut sklerozan panansefalit (SSPA), merkezi sinir sis-
teminin siiregen kizamik enfeksiyonu ile olusan nérodejene-
ratif bir hastaligidir. Baslica klinik bulgular kisilik degisiklikle-
rini izleyerek ortaya cikan miyoklonik ndbetler ve ilerleyici
mental ve motor yetersizliktir (1,2). Kizamik enfeksiyonu ge-
ciren 100 000 olguda bir gértilen nadir bir komplikasyondur.
Ulkemizde 2002-2004 yillar arasini kapsayan Istanbul’da
yapilmis bir calismada SSPA sikhigi 2/1000 000 olarak sap-
tanmistir (3). Bu kesitsel calismada Gaziantep Cocuk Hasta-
nesi’nde SSPA tanisi ile izlenen hastalarin klinik ve radyolo-
jik bulgularinin degerlendiriimesi amaglanmistir.

Gerec ve Yontem

Calismaya Gaziantep Cocuk Hastanesi’nde izlenen ve 6y-
ki, muayene bulgulari, elektroansefalografi (EEG) sonuclari,
serum ve beyin omurilik sivisi kizamik antikor diizeyleri deger-
lendirilerek SSPA tanisi konan olgular alindi. Hastalarin bas-
vuru yakinmalari, agilanma 6éykusu, kizamik gecirme yasi, la-
tent devre, aile 6ykusu, taniya kadar gegen sure, hastaligin
seyri, EEG ve beyin manyetik rezonans goérintiuleme (MRG)
sonugclari geriye ddnuk olarak degerlendirildi. Hastalarin klinik
evrelendirmesi Risk ve Haddad’in (4) siniflandirmasi kullanila-
rak yapildi (Tablo 1). Klinik bulgular arasinda iligkinin degerlen-
diriimesinde Pearson korelasyon analizi kullanildi.

Bulgular

Calismaya toplam 33 hasta alindi. Hastalarin %79’u
(n=26) erkek, %21’i (n=7) kizdi. Olgularin %58’i (n=19) asilan-
mis iken, %42’si (h=14) asilanmamisti. Ortalama yas, hasta-
Ik baslangi¢ yasi, kizamik gecirme yasi ve latent devre sirasi
ile 10,53+2,37 (8-16) yil, 7,93+1,84 (4,5-13) yil, 13,06+8,85
(5-36) ay ve 6,96+1,99 (4-12) yil olarak belirlendi. Bes olgu
evin tek cocugu iken, kardesi olan 28 olgunun %33’Unde
(n=11) kizamik gecirme 6ykusU vardi ve bu olgularin ortalama
kizamik gecirme yasi 36,27+21,56 (6-72) aydi. Tim olgularin
%97’sinde (n=32) kizamik gegirme &ykusl vardi. Tani icin
gecen slre ortalama 2,65+1,78 (1-48) ay iken, yataga bagim-
Il hale gelme sliresi 7,16+9,41 (1-48) ayd..

Tablo 1. Risk ve Haddad’a (4) gére SSPA’da evreleme

Subakut sklerozan panansefalitte evreleme

Evre 1 Psikoentelektlel belirtiler

Evre 2A Stereotipik ataklar var ancak yardimsiz yiriiyebiliyor
Evre 2B Stereotipik ataklar var yardimsiz ylriiyemiyor

Evre 2C Ataklar nedeni ile yataga bagimli

Evre 3A Az sayida kendiliginden hareketler ve uyarilara yanit var
Evre 3B Agrili uyaranlara vejetatif yanitlar var

Evre 3C Derin koma ve 6lim

Olgularin %52’si (n=17) basta 6ne disme yakinmasi ile
basvururken, bunu sirasiyla davranis bozuklugu
(%30; n=10), diger tiplerde ndbet gegirme (%6; n=2), atak-
si (%6; n=2) ve akut hemiparezi (%6; n=2) izlemekteydi.

Uygun doz antiepileptik kullanilmasina ragmen olgularin
%52’sinde (n=17) ndbetlerin devam ettigi, en sik gorilen
ndbet tipinin ise miyoklonik ndbetler (%53; n=9) oldugu
g0zlendi. Bunu sirasiyla yaygin tonik klonik (%30; n=5) ve
parsiyel ndbetler (%27; n=3) izlemekteydi.

TUm olgularda EEG incelemelerinde siireleri 0,5-1,5 sa-
niye arasinda degisen, dizenli araliklarla yineleyen, yiksek
amplitidli keskin yavas dalga desarjlarn saptandi (Sekil 1).
Olgularin %60’ ina MRG yapilirken, en sik radyolojik anor-
mallik T2 ve FLAIR sekanslarda saptanan periventrikiler ve
subkortikal beyaz cevher degisiklikleriydi (Sekil 2). Akut he-
miparezi ile bagvuran bir olguda sag oksipital bdlgede akut
iskemik inme ile uyumlu bulgular saptandi (Sekil 3).

Olgularin blyldk kismi evre 3a’da yer alirken (%52;
n=17), bunu sirasiyla evre 2c (%21; n=7), 2a (%9; n=3), 2b
(%6; n=2), 3b (%6; n=2) ve evre 1 (%6; n=2) izlemekteydi.
Olgularin %25’i (n=8) izoprinozin tedavisini kullanmay: bi-
rakmisti. Sadece dort olgu (%12) fizik tedaviye devam
ederken, olgularin %67’sinde (n=22) degisen derecelerde
kontraktdrler vardi.

Kizamik enfeksiyonu gecirme yasi, hastaligin basladig
yas, SSPA bulgularinin baslangi¢ yasi ile yataga bagimli ha-
le gelme siresi ve latent devre ile yataga bagimh hale gel-
me slresi arasinda iliski saptanmadi (sirasiyla p=0,07;
r=0,330; p=0,5; r=0,145; p=0,79; r=0,058).

Tartisma
Subakut sklerozan panansefalit, defektif kizamik virlisi-

ndn yavas viral enfeksiyonu sonucunda merkezi sinir siste-
minde ortaya g¢ikan nérodejeneratif bir hastaliktir. Subakut
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Sekil 1. EEG: SSPA’da tamimlayici ozellik gosteren yiiksek
amplitidlii keskin dalganin belli aralarla desarjlar
(0,5-1,5 saniye)
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sklerozan panansefalit kizamik enfeksiyonundan sonra ge-
nelde 5-10 yil icinde ortaya ¢iksa da son yillarda latent d6-
nemin kisaldigina iliskin yayinlar bulunmaktadir (5). Erkek
cins icin U¢ kat daha fazla siklk bildirilmektedir. Erken yas-
ta kizamik enfeksiyonu gecirme SSPA icin énemli bir risk
etmeni olmakta ve olgularin %50’si iki yasindan &énce,
%75’i dort yasindan dnce kizamik enfeksiyonu gegirmekte-
dir (6). Calismamizda latent devre ortalama 6,96+1,99 vyl
olarak bulunurken, erkeklerde yaklasik dort kat daha fazla
saptandi. Yine olgularimizin %97’sinde kizamik gegirme 6y-
kusU vardi, %87’si iki yasindan 6nce kizamik gegirmisti.
SSPA'll hastalarin %33’Unin kardesi kizamik gegirse de
hicbirinde SSPA gelismemisti. Bu bulgu bu ¢ocuklarin kiza-
migi ileri yasta gecirmesi ile iligkili olabilir [36,27+21,56
(6-72 ay)]. Calismamizda literatiirdeki diger calismalar gibi
kizamik gecirme yasi ile SSPA baslangic yasi arasinda bir
iliski bulunmazken, hastaligin baslangici ile tani arasinda
gecen sure diger calismalara benzer olarak bulundu (7-9).
Hastalik genellikle davranis ve bilissel islevlerde bozulma
ile baglamakta bunu ekstremiteler, gbvde ve basta olan mi-
yokloniler izlemektedir. Olgularimizin %52’si basta miyoklo-
nik dusmeler ile basvururken bunu davranis bozuklugu ya-
kinmasi izlemekteydi. Calismamizda en sik basvuru yakinma-
sinin miyoklonik kasilmalar olmasi ailelerin davranis ve bilis-
sel bozukluklar fark etmemesi ile iliskili olabilir. Subakut skle-
rozan panansefalitli hastalar bunlarin diginda fokal veya yay-
gin ndbetler, hemiparezi, psddotimdr serebri, serebellar

Sekil2. T2 MRG; SSPA’da periventrikiiler ve subkortikal

beyaz cevher degisiklikleri

ataksi ve akut ansefalopati gibi atipik bulgular ile de basvu-
rabilmektedir (10). Benzer olarak iki olgumuz hemiparezi, iki
olgumuz da serebellar ataksi ile bagvurmustu. Ulkemizde ka-
zanilmis yeteneklerin kaybi ve miyoklonik ndbetler birlikteli-
ginde SSPA hastaligi ayirici tanida disundlmelidir.

Hastaligin erken evresinde EEG normal olabilmekte ve-
ya 6zgll olmayan, ihmli, yaygin yavasliklar gérilebilmekte-
dir. Subakut sklerozan panansefalitte tipik EEG bulgulari
miyoklonilerin bagladigi dénemde gérulmekte ve tani icin
blylk 6nem tasimaktadir. Subakut sklerozan panansefalit-
te EEG tipik olarak yaygin, yiksek voltajli keskin yavas dal-
ga patlamalarini icermekte ve bu patlamalar 4-10 saniyelik
araliklarla tekrar etmektedir (11). Diger 6nemli bir bulgu da
bu patlamalarin diyazepam enjeksiyonu sonrasi baskilan-
mamasidir. Hastalarimizin hepsinde tani esnasinda 6zgin
EEG bulgular vardi.

Subakut sklerozan panansefalitte beyin MRG bulgulari
normal olabilecegi gibi zamanla kortikal atrofi ve periventri-
kiler beyaz cevher degisiklikleri gorilebilir (12). Subakut
sklerozan panansefalitte ayrica bazal gangliyon, frontal be-
yaz ve gri cevher tutulumu veya akut inme atagi seklinde
radyolojik bulgular olabilmektedir (13). Hastalarimizda da
en sik patolojik radyolojik bulgu periventrikiler ve subkorti-
kal beyaz cevher degisiklikleri iken, akut hemiparezi ile bas-
vuran bir hastada difizyon agirlikli serilerde akut iskemik in-
me bulgular saptandi.

Asllanmis ¢ocuklarda SSPA gelisimi nedenleri birkag
mekanizma ile acgiklanmaya calisiimaktadir. Kizamik enfek-

Sekil 3.

Akut hemiparezi ile basvuran bir olguda sag arka
beyin arterinin sulama alaninda sinyal degisiklileri
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siyonu 6ykuslU olmayan asilandigi belirtilen cocuk ve erigkin
SSPA hastalarinda yapilan genetik calismalar bu hastalarda
etkenin agl virtislU degil vahsi viris genomuna sahip oldugu-
nu gostermistir. Subakut sklerozan panansefalitli hastalarin
beyinlerinde saptanan virlsle ilgili sekans g¢alismalari bu vi-
ruslerin bulgularin ortaya c¢iktigi degil kizamik hastaliginin
gecirildigi dénemdeki viral 6zellikleri gésterdigini belirlemis-
tir. Asl genotipi olan genotip A, higbir SSPA hastasinda
saptanmamustir (14-16).

Olgularimizin biydk kismi evre 3a’da yer alirken, hasta-
lik baslangic yasi ve latent devre siresi ile yataga bagimli
hale gelme stresi arasinda bir iliski saptanmadi. Subakut
sklerozan panansefalitin farmakolojik tedavisi antiviral ilag-
lar ve semptomatik tedavileri icermektedir. izoprinozin, ki-
zamik viristne karsi vicudun immunolojik mekanizmalarini
harekete geciren antiviral bir ilactir. Yan etkilerinin az olma-
sI nedeni ile hastalik boyunca kullanimi énerilmektedir. Has-
talarimizin izlemde dértte biri izoprinozin tedavisini kullan-
mayi birakmisti. Bu tedaviye ailenin son vermesi hastaligin
ilerleyici seyri ve coklu ilac kullanim nedeni ile tedaviye
uyumsuzluk olabilir. Yine calismamizdan cikan 6énemli bir
bulgu olgularin ¢ok az kisminin fizik tedavi aldigi ve bir¢ok
olguda degisen derecelerde kontraktirler olmasaydi. Suba-
kut sklerozan panansefalitli hastalarda kontraktirlerin
muUmkun oldugunca engellenmesi ve yasam niteliginin art-
masi icin hastalar fizik tedavi programina gitmeye tesvik
edilmelidirler.

Sonug olarak SSPA Ulkemiz igin hala énemli bir saghk
sorunu olmaya devam etmektedir. Hastalik Glkemizde gori-
len nérodejeneratif hastaliklarin baginda geldiginden erken
dénem belirtilerinin bilinmesi ve hastaligin taninmasi cok
o6nemlidir. Etkili kizamik agilamasi hem kizamik sikhgini
azaltmakta hem de SSPA’nin dnlenmesinde 6nemli katki
saglamaktadir. Hastaligin kronik ve ilerleyici seyrinden 6tu-
ri tedaviye uyumsuzluk olabilmektedir. Bu nedenden dola-
yi aileler dizenli izleme gelmeye ve fizik tedavi programina
gitmeye tesvik edilmelidirler.
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