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Subakut Sklerozan Panensefalit: Olgu Sunumu
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Subakut sklerozan panensefalit tanisin klinik, BOS bulgular1 ve tomograli incelemesi
sonucu alan bir olgu sunulmustur. Bilin¢ bulamklig ve myoklonik kasilma bulgular
olan hastada klonozepam tedavisi nébetleri kontrol aliina almistir. Hastadan alinan
serum ve BOS orneklerinde kizamiga spesifik IgG antikorlar yuksek olarak saptanmis,
EEG paterni ve tomografi bulgular1 da taniy1 desteklemistir. Sonug olarak 6zgtl serolo-
jik testler ve radyolojik incelemelerin taniya yardimci oldugu ve ensefalitlerin ayiric
tamisinda SSPE'nin diistintilmesi gerektigi kanisina varlmistir.

Anahtar Kelimeler: Subakut Sklerozan Pnaensefalit, Olgu sunumu, Laboratuvar tam

Subacute Sclerosing Panencephalitis: Case Report

In this study a patient with SSPE that was proven by clinical examination, cranial CT
and BOS examination is being presented. He was samnole. We observed myoclonic
contractions and treated with clonozepam. Rubeola spesific IgG antibody titers is high
in blood and BOS samples of the patient. EEG and cranial CT showed the same pattern
of SSPE. As a result, spesific serological tests and radiological examinations help to
define the disease. SSPE must be thought as an another cause of encephalitis.

Key words: Subacute Sclerosing Panencephalitis. Case, report, Laboratory Diagnosis.

Subakut sklerozan panensefalit, prog-
resif, aberrant Kizamik virus enfeksiyonu
sonucu olusan, Santral Sinir Sisteminin
norodegeneratif, inflamatuar hastalifidir.
Hastalik klinik olarak intellekttiel fonksi-
yonlarin progresif kaybi, EEG'de tipik pe-
riyodik, paroksismal dalga paterniyle bera-
ber ritmik myoklonik kasilmalarla karek-
terizedir. Serebrospinal sivi IgG dizeyin-
deki ytikselme, serum ve BOS'da ytkselmis
antimeasles antikor dtizeyi taniy1 destekler
niteliktedir. Cok nadir goértilen bu has-
talifin insidans1 milyonda bir vaka olarak
bildirilmektedir(1).

OLGU SUNUMU

Onyedi yasinda erkek hasta, 15 gin once
bilin¢g bulanikligi, viicudunda ritmik kasil-
malar sikayeti ile bagvurdugu Saghk Mer-
kezinden, Meningoensefalit ontanisiyla
klinigimize sevk edilmisti. Ailesinden ali-
nan anamnezden, ilk bulgularmn iki ay
once basladigi, o donemde ytirimede bozuk-

luk, yartrken saga sola yalpalama ve ani-
den yere duiigme sikayeti olan hastamn gide-
rek gormesinin azaldifi, cisimlere carptigs,
yer ve zaman oryantasyonunu kaybettigi,
konusmasimn bozuldugu 6grenildi. Son 15
gandur suur bulanikhigl olan hastanin aym
dénemde vicudunda ritmik kasilmalarin
basladigi, son 3-4 gaindur anlamsiz bagir-
malarinin ve ajitasyonunun oldugu oOgre-
nildi.

Ozgecmisinde, 7 yasmda gecirilmis kiza-
mik oykiisi mevcuttu. Ancak asilamaya yo-
nelik ghvenilir anamnez alinamadi.

Fizik muayenesinde; Bilinci somnoley-
di. Sorulara gucliikle ve anlamsiz cevap ve-
riyordu. Kooperasyon kurulamiyordu ve aji-
tasyonu mevcuttu. Ozellikle sol kolundan
baslayan ve tiim viicuduna yayilan myolo-
nik kasilmalari, 5-10 dk'lik intervallerle
olusuyor ve 2-3 dk devam ediyordu. Ense
sertligi, Kernig, Brudzinski gibi meningial
irritasyon bulgularn olan hastanin, sol ta-
rafinda daha belirgin olmak lzere tim ext-

4. Ulusal Infeksiyon Hastaliklan Kongresi, 27-30, Nisan, 1993, lzmir'de sunulmustur.
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remitelerinde ve ylztnde tonus artis1 mev-
cuttu. DTR'i 4 extremitede hiperaktif alim-
yordu. Bilateral asil klonusu mevcuttu. Pu-
pilleri dilate, fikse, IR'i her iki gozde nega-
tifti. Diger sistemlerin muayenesi normal-
di.

Hastaya yapilan lomber ponksiyonda
BOS'un gértiniimil berrak, basinci normal-
di. Biyokimyasinda protein:100, glukoz:
67mg/dl., klortir:119 mEq/L'di. Hiicre sayi-
s1: 300/mm3 ve lenfositti. Ziehl-Nielsen
boyali preparatlarda AARB goritlmedi, kiil-
tirtinde treme olmadi. BOS'da lateks agliiti-
nasyon deneyi ile H. influenza A,B,C pno-
mokok ve N. menenjilisi kars: antijenler,
negatif bulundu.

BBT'sinde posterior fossa atrofikti. Sag
occipitoparietal lokalizisyonda periventri-
kiiler hipodens alan izlendi. Hemisferik
sulkus ve fisstlirler genislemisti.

EEG'sinde trase cekimi stiresince her 10-
15 sn'de bir defa orta amplitiitlii, keskin
karakterli, 2-3 cyc/sn frekansh yavas dal-
galarin paroksismal olarak ortaya ¢iktig:
izlendi. Bu paroksismal dalgalarin 1V dia-
zem enjeksiyonundan sonra stiprese olma-
masi SSPE'yi diisiindrdi.

Serumda antimeasles IgG antikoru titre-
si: 1/160 ve BOS'da 1/80 olmak tizere
yukselmisti. BOS'da IgG indeksi (1,50) yuk-
sekti (N:0,20-0,50). Immunofiksasyon

Elektroforezi ile BOS'da oligoklonal olarak

artrus IgG diizeyi saptandi.

Hastanin klinik tablosu, karakteristik
EEG paterni, BOS'da oligoklonal olarak
artmis IgG bandi, serumda ve BOS'da artmis
antimeasles IgG antikoru titreleri SSPE
tanism destekledi. Bu bulgular: ile klini-
gimizde bir ay stire ile izlenen hastanin
klonozepam 10 mg/gun tedavisi ile, myok-
lonik noébetleri kontrol altina alindi ve ha-
liyle taburcu edildi.

TARTISMA

Merkezi Sinir Sisteminin persistan
kizamik virus enfeksiyonuna bagl progre-
sif inflamatuar hastalig1 olan SSPE, olduk-
ca nadir gorilen bir hastaliktir. Insidans:
milyonda bir vaka olarak bildirilen has-
talik, cogunlukla ¢ocuklarda ve genc eris-
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kinlerde gorilir®@. Baslangic yas: ortalama
olarak 7-8 yastir. Ancak yas dagilimi 2-35
yas arasidir. SSPE vaka'larinin %50'si pri-
mer kizamik enfeksiyonunu 2 yasindan
once, %75'i 4 yasmdan Once gecirmistir.
Akut infeksiyon ile SSPE arasinda gecen
ortalama zaman 10 yildir ®. Bizim olgu-
muzda da 10 yil 6nce gecirilmis kizamik
Oykisti mevcuttu. Hastalifin patogenezi tam
anlasilamamis olmakla beraber, viriisiin
immin denetimden kacmay1 saglayan bir
degisime ugrayarak SSS'ni enfekte ettigi
dastniilmektedir®. SSPE virtist, viriisiin
konak hiicreden salimmm icin gerekli olan
M veya matriks proteininin yokluguyla,
dogal enfeksiyona sebeb olan measles virii-
stinden ayrilir. Bu delekt,virtis—konak hiie-
resi etkilesimi, Toxoplazma, parainfluenza
Tip I veya E.B. virtisii koenfeksiyonu sonu-
cu olusan viral gen mutasyonuna atfedilir.
Hastaligin klinik bulgularindan onceki la-
tent periyoda uygun olarak enfeksiyon
hiicreden hiicreye yayilmalidir®, SSPE va-
kalarimin btytk cogunlugunda hastalarn
akut kizamik enfeksiyonunu c¢ok erken
yasta gecirmesi, inmatar veya degisiklige
ugramig immiunitenin rol oynayabilecegini
diustindtirmektedirt® .

Klinik olarak hastalik 4 stagede incele-
nir:

STAGE I: Yiksek intellekitiel fonksi-
yonlarin bozuklugunu icerir. Ozellikle dav-
ramug ve 0grenme fonksiyonlan bozulmus-
tur. Bu stage baslangicta oldugu ve gizli
progresyon gosterdigi icin gdzden kacabilir.

STAGE II: Konvilsiyonlar belirgindir.
Nobetler 5-10 dk'lik intervallerle gelisen
myoklonik ritmik kasilmalarla karakteri-
zedir. Nobet biling kayboldugunda veya uy-
kuda olmaz. Ayrica bu stagede spontan ha-
reketler ve konusmada yavaslama olsa da
anlama yetkisi kalmistir.

STAGE III: Kortikal fonksiyon kaybu,
hipertermi, yutma giicl(igi, koreoatetoid ha-
reketler, dekortike ve deserebre postiir,
bilin¢ degisikligi mevcuttur. Bu stagede has-
talarin yarisinda optik atrofi, papil 6dem
veya korioretinitis gibi oftalmolojik prob-
lemler mevcuttur ve sonucta gorme kaybiy-
la sonlanir.
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STAGE IV: Hastalar bitkisel hayat-
tadir. Quadriparaziktirler ve bilin¢ tama-
men kapalidir{1.8),

Hastalik; %68 Stage I'den, %19 Stage
II'den, %13 Stage I ve II'den baslar@. Stage
I, Birkag¢ hafta-2 ay, Stage II; lay-1 yil,
Stage III; 3-18 ay, Stage IV; 1-6 yil siirer(?),
Stagelerden her biri yavas seyredebilecegi
gibi, hastalik hizli bir progresyon da
gosterebilir. Remisyonlar bildirilmistir.
Ancak hastalik o6limle sonlamr. Survi
stiresi, hastaligin baslangi¢ yasmna baghdir.
Geng hastalar, yash hastalardan daha uzun
surviye sahiptir. Hastalarnin ¢ogu hastalhigin
baslangicindan 1-3 yil sonra olar. Hasta-
larin %10'u fulminan seyir gostererek 3 ay
icinde oluirken, %10 hasta da exeserbasyon
ve remisyon donemleri ile 4-10 yil yasaya-
bilir.

Yasam suresinin tahmin igin glvenilir
klinik ve laboratuvar kriterleri yoktur(8),
Bizim olgumuz, klinik olarak olumlu olan;
bilin¢ degisikligi, tipik myoklonik kasil-
malari, hipertonusite bulgulan ile stage III
olarak degerlendirildi.

SSPE icin karakteristik olsa da patog-
nomonik olmayan EEG bulgusu, periyodik-
paroksismal dalga paternidir. 5-8 sn'lik in-
tervallerle olusan, saniyede 2-3 frekansh
senkronize periyodik dalgalan, kisa pe-
riyotlarla stipresyon izleyebilir. Terminal
donemde kompleksler arasindaki stre
kisalabilir®. Uykuda ve diazem enjeksiyo-
nu sonrasinda myoklonik kasilmalar de-
vam ederken, paroksismal dalgalar stiprese
olmazlar SSPE hastalarinin %80'inde bu
patern mevcuttur. Ayrica bu patern, myok-
lonik kasilmalar baslamadan 4 yil oncesi
gibi erken donemlerde de gorilebilmektedir
(10}, Hastamizin EEG cekimi siiresince her
10-15 sn'de bir defa orta amplitiitli, keskin
kareterli, sanayide 2-3 frekansh yavas dal-
galar paroksismal olarak ortaya ¢ikiyor ve
IV diazem enjeksiyonu sonrasi siiprese ol-
muyordu.

SSPE'de BOS'da IgG duzeyi, albtiminde
bir artis olmaksizin ylkselmistir. Bu du-
rum, kan-beyin bariyerinden gecisten ziya-
de, IgG 'nin lokal sentezine isaret etmekte-
dir. SSPE'de artan IgGmnin ¢ogunlugunun
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Kizamik Virtistine kars: olustugu gosteril-
mistir. Bu IgG, imminofiksasyon elektrofo-
rezinde, smurlanmis bant paterni gosterir
{oligoklonal ban)4: SSPE'de serum ve
BOS'da yiksek antimeasles antikor dizey-
leri tamuy:r komfirme edici niteliktedir. Se-
rumda antimeasles antikor titrasyon arali-
g1; 1:64-1:2048, BOS'da ise 1:8-1:64 'diur®.
Antimeasles antikor titresi ¢ok diisiik veya
olctilemeyen SSPE vakalari bildirilmistir.
Klinik olarak progresyonda titrasyonda
artig, remisyonda da titrasyonda azals
gosterilebilir:2), Olgumuzun antimeasles
antikor titresi serumda; 1:60 BOS'da ise
1:80 olmak tlzere yukselmisti. Ancak tek-
rar: cahisilamadz:

SSPE tamsim destekleyen diger calis-
malar; CT, MRI ve beyin biyopsisidir. Beyin
biyopsisi genellikle stipheli teshislerde kul-
lanmilir. Hastaligin erken ddénemlerinde be-
yin gross olarak normaldir. Ancak daha
sonra atrofi ve demyelinizasyon gortlebi-
lir. IM'de gri ve beyaz cevherde inflamatuar
lezyonlar, demyelinizasyon olusumu, ndron
ve glial hiicrelerde intrantikleer ve intras-
toplazmik inkliizyon cisimcikleri (Crowdy
A, Crowdy B), inflamatuar hiicreler ve glio-
siz izlenir. EM'de intrantikleer inklizyon
cisimciklerin kizamik virtis ntikleokap-
sitlerini icerdigi goésterilebilir. Predomi-
nant hasar parietal, occipital ve temporal
loblardadir. Ancak bazal ganglionlar, beyin
sap1 ve spinal kord da hasara ugrayabilir.
Serebellum genellikle intaktir(), CT ve MRI
bulgulann SSPE i¢in spesifik degildir. Pato-
lojik bulgular her ikisinde de goézlenen
ventrikiillerde dilatasyon, kortikal, beyin
sapi atrofisi ve beyaz cevherde multifokal
hipodens lezyonlardir(13), MRI'nin CT'ye
stiinliigit beyaz cevher ve bazal ganglion le-
zyonlarnim daha iyi gdstermesidir.

SSPE'nin tedavisinde antiviral ajanlar
ve Immunmodilatérlerin bir kismi denen-
mistir. Ancak basarnsiz bulunmustur. Ino-
siplex ve alfa interferon ile yapilan son ca-
hsmalar umut verici gortinmektedir (1214
18) Tedavinin temel tasi hala sportiftir.
Epilepsinin kontroli bu hastalarda gnetur.
Karbamazepine, valproik asit, diazepam ve
primidone psikomotor, generalize myoklo-
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nik nébetlerin kontrollinde faydali olabilir
m

Klinigimizde bir ay stire ile izlenen has-
tanm, klonozepam 10 mg/gin tedavisi ile
myoklonik ndbetleri kontrol altina alin-
mug ve haliyle taburcu edilmistir.

SONUC

Bu olgu nedeniyle ensefalitlerin ayirici
tamisinda, kizamiga baghh SSPE'nin diisii-
niilmesi gerektigi, EEG ve BBT ile birlikte
BOS'da ve serumda kizamik antikorlarinin
arastirilmasinin tanida yardimer olabile-
cegi dastintildi.
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