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SUBAKUT SKLEROZAN PANENSEFALiT: 
OLGU SUNUMU ve LiTERAT0R0N GOZDEN 

GECiRiLM ESi* 

Biige OZ 

Background.- Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE) is a very rare and 
fatal complication of measles infection which is seen 2 to 21 years after initial 
infection. The incidence of SSPE is 1/ 300.000. 

Observation.- A 25 years old case with SSPE was presented. He had clinical 
and radiological evidence of progressive brain involvement. The stereotactic 
brain biopsy revealed secondary demiyelination, lymphocytic cuffing, viral 
inclusion within oligodendroglia and neurons which showed 
immunhistochemically positive reaction with measles virus primary antibody. 
The differential diagnosis was made between the other viral encephalitis and 
the literature was reviewed. 

Oz B. Subacute sclerosing panencephalitis: Case report and literature 
review. Cerrahpap J Med 2000; 31(2):107-112. 

GiRi$• 

Subakut Sklerozan Panensefalit (SSPE), ilk o1arak 1933 ytlmda Dawson 

tara:findan tannn1a~tJr. 1 Kmmnk infuksiyommllll nadir goriilen ge<; donem 

komplikasyonudm (1/300.000).2 Hastahgm goriihne ya~1 literatiirde 2 i1e 32 

gibi ge~ bir arahkta verilse de, en sik 5 -15 ya~Jan arasmda izlenir.24 

Hasta1am % 50 kadan oz.ellikle 2 ya~mdan once kmumk infuksiyommu 

klinik o1arak ge<;irtney veya kmmnk a~ISI o~ k~ilerdir.2•5 Hastahk hizh 
seyirlidir; semptom1ar ortaya 9tkmaya ba~Jadiktan sonra 6-24 ay i<;inde olfun 

goriiliir. Literatiirde yalruz.ca % 5 olguda iyile~me izle~tir.2 

Hastahk genellikle entelektiiel seviyede bozukluk1ar ve k~ilik de~iklikleri i1e 
ba~Jar. Daha sonra myokulonus, tek tara:fu hareket bozukluk1an, grand mall 
epilepsi ve gorme bozukluk1an ortaya 9Jkar. Hafta1ar, ay1ar i<;erisinde 
myokulonus tabloya hakim olur, daha soma hasta1ar yataga bagnnh hale 

gelirler. Bu donerrxie myokulonus i<;in tipik EEG dalga1an izlenebilir. 2•4 

Bllllllll d~mda g6riintiileme yontemleri i1e ve EEG ile tanI koydurucu, 
spesifik bulgu yoktur. Hasta1arda nadiren koriyoretinit goriilebilir, hasta1ar 

dekortikasyon ya da deserebrasyon ile kaybedilirler. 2.4·6 Hastahgm tanIS1 
sennn veya BOS'ta kmmnk antikor1armm saptanmas1 ve beyin dokusllllda 

virusllll gosterihnesi i1e olur.2•7•8 

25 ya~mda bir tJp ogrencisinde beyinden stereotaktik yontemle alman 
biyopsi ile tanI konu1an SSPE olgusu, ayrmtth morfolojik bulgular ve literatiir 
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25 yqmda mblr, Kmlya'h 1J.p Gllzmgilj, daYDIUI dolil*l'ori, &ltiiiitCW •nlrm,'l'llllUt 
lllnli:llllmmdo yav.,llml •imyedmi ilD NOivloji Dnilin• b.tvuidu. Ki:m\ylll Brdll 
aol pm:il!to..mililU!o liD11bul llmmym lqioiD.lem, MR.!da Tl'do lllpomlella, TZ'dll 
lllpailllaa lm;fo111irpllmdJ. ltadyoloJiltm"'lmmW ao1111C1111YD11 tlllUda iDllJmttw, 
ilbmik Jm.yOll, tamlr ve .._,n,"' lud>im 'bullmdu)uDdm 1!mvolllbllt 'bGJirl 
'bV'o119ili •-111a1amir vmildi. 

Blatum la'bozalllar tM•" :iwlo, lmDda IOkD1iloz (14.600' maS) qmda pmolojye 
zutlopWL lloyiD ommihlt amamm ir"''kmnmmda prom :aildm mtmf 'buhmdu. 
AJDDe % '12 llmileil, %1l 1111111oail HplmdL S-lojllt te111czde EBVJ'&G (+) J'&M (·), 
Kmmk Virua J'&(J(+) l'&M (·) vo Hmpea Siaplcb Virua 1&0(+)1ralmdu. llll1do sol 
hcmilliizdo dolm by'bmlycmlc yay.r;m dlbmllizaklivflG smplcldl. 

Blatum l ay aomati Br vo M&'mda lm.YOllllll jlndcdiJi. a.W-~ 
blmlyJp UqionlD dolm yaysmllf1$ 1aptmdi(Sckil l). C9 Ilda aoma hutallki¢D 
alknaftmm 'bulp olllll ~jmlari • Y9 'bqlldL Tot!Wlell yaldaf:kll9 ay 
aoma hula by'bodlldl. 

Sddl 1.MR.i•..,.,lmmdll 
sol~ 
hdl' dmlle&I lrlllllmt 
ium, ""'4Nnl lo'ba 
w+nit~OD. 

Pa&olojik bulpiE Slcilwllklik 'bayb b~opt1ililldo Oil bQyQl6 o,6 x o,2 x o,2 IDll 

Gl9111mi1ldo 4 ad GI 'boyiD dolmau elde edildl. 

ltllliD (6fll) iDllolmmdG, llmlbl vu daha 9Clk 'boyaz •vhcn liS ballllrde, 'boyu:: 
onhcde clllul ap olmlt 0- denw+n DllllJOll pilluf-vo DllropilD dG iDlillnl 
olla, 90lulDlllllu k>a1blillmill o~lwdulu ~ ililabi hDm9 iDlillnayOllll 
cllldllti \'Cldi (Seki! 2). 

Sddl J.Dmm9nn1iDi 
DmfOD &ibib1rt·, 
ayllll&~O dalllmJ 
llmj)plumDl&rilliba'bi 
mlillluyOll (Bf£x200} 
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P.-Jrim!'ll depirl'lllldifminsliilhllml lllJtl,JoyKllOroJI filgo1ilom ~lilii} 
Dl'IWlll. LubolFaat Biiie+ Ni11l boyu1 • Dl!'eliD by'b1aaplallch($dlil3A). ~ 
be!jqpn i.uldifa1m>gliolil ((11AP+) ~ (Sda13B). 

SUIJ 3.A)•!jqpn 
ll!YeJiD by'bi YI 
lll)llOlluldaar illibabi 
illlillzuyOll (lmDl:liat 
'blua x400); B)JJIHldiC 
uw &)io.U (lPX (RAPx 
400) 

Bayaz oovhale oJi&odadm&)illar YI kmleJmkl llOmlJmda ill-llldam: eomom 
illldllz.yollllrt11Pt&ch(Sckil4A,B}. 

SUIJ4.A)ln~ 
m.lillldllz.yOll (olla 
ifmmlh) (Bf£x 1000)1 B) 
Cli&odadm&lia 
hllV111tilldtl ill-Olda• 
m.lillldllz.yOll (olla 
ifmmlh) (BtBx 1000) 

hmnhi•lolliDll'ual olmt Knm* -.irOsllll pzimlr 11111ikm illl Ollllhlda 110roDlmD 
1ilor!nzza1--ia ve oligod~ ldlvolcliado nus Mkhohp•mw uym 
1cl:ilde po.zilif ~ illmdi ('411di S). fa ID lllbldlillllyoll yOlllcD illl JC Wul 
(Plop11ifMullifbblLllJwmael8loplllielJmm), &lpCll aimJilb -.fmlU YCI 8'1toDBlm 
't'izuaUllUll va11Jba191tmldJ, 11eplif IOllll\l elde edildi. 

SUDS. 
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g6rilldii (Sekil 4 ). Bu inkliizyon1ar lezyonu ilk tamm1ayan Dawson tarafindan 
"Cowdry A" inkliizyon1an o1arak isimlend~tir.2,4,lO,ll Bizim de 
saptad@nnz gibi immunhistokimyasal olarak viru-sun varhgrrn gostermek 
miimkilndiir (Sekil 5). Aynca elektron mikroskobik inceleme, PCR ve in

situ hibidrizasyon ile viral niikleokapsit saptanabilir. 1•2•4,10,12-15 

SSPE'de akut kizruruk infeksiyonlamda izlenen 9ok 9ekirdekli Wartin 

Finkelday hiicreleri gorillmez 2 Uzun siiren olgu1arda kortekste noron1arda 

AJz-heimer Hastahgmdaki gibi ''noro:fibriler yumaklar" saptanabilir. 1 Sunu1an 
olguda oldugu gibi hastahk santral sinir sistemine (SSS) snnrhdrr; fakat 
nadiren periferik sinir tutu1unruna sekonder miyopatik de~ikliklerin tabloya 

eklendigi b~tir.16•17 

Literatiirdeki 9e~itli viral ensefulitlerde goriilebilecek aymc1 tamya yardnnc1 

patolojik ozellikler Tablo I'de ozetlemneye 9a~~trr. 10 Spesifik 
ohnatmkla birlikte viral enseralitlerde on tamda yardnnc1 olabilecek, viral 

inkliizyonlara ait ozellikler Tablo II' de verihnektedir. 10 

Ta blo L Viral EnsefaliUerde Bei)lin Tutulumunun Mmfolojik o.zelliklari 

Hast al.Lt 

HSVEn, Yok (++) Liuiblk i.li'i=,, 
VZV Ha . Yok (+++) G·anglfa. Nuklew 8Hnti:ali 

E~doJHtc d.egilk("Il 
SMV En. Yok (+) fei\\lelll.11kule· ve l.lt1pe1·Iistyal 

B'!'yin. eaud.a ""' l\l ~pinalii> 
Ea.demik Ell. +++l Nfuwi '<C ependhn (+) Be:i;in ~api, ~ercl•ell.um. 

i\'l. ,;pin.ali ,,; 
Po.Llo.111}·e (+-++) Noro.n (+++) !l.fot:<:>r 1Jon1n.lru: 
SSPE (H +) Bi.i.;,;uknfu"<>D..ahgo (·,+) fki'ebcUwn ve }.-{. sp.m,Ui~ 

Lul.ulrua:.1. 
PN.r... (+-++) Oligo .. a-trn~1t C·) 
Kudu;§ (H +) Nikon (++) [-Ii~kmnpU5, sere'b-~lh1111 
HIY {ttt) Mikrnglia, 111akn 1faj (t+) Be:i·:.u; r:-evhel'. ba-t!!l ganglia 

Tablo II. Vir~ I E:n:wfalillerde Vir111 lnklilcyMiltmin Sapt~mi'l81 o .zelll l!:lil\11 

NKU)ZYON YE:R! H'(TCJU:: 'l'J:P! 

NOR GL.tl\. DtGER .. 

A~.u~ :H.$'1 Er:. + + + +: 
GM'i/Ent. + + + + .. + 
V.ZV ij "31;61.oo~itlEns.!Mly.. i- + +* +, · 
Kuduz 
SSPE • + + +-
PML ..,....,., 

:D'!GE:R· DM'I!.>. ;m.<>ri~b ,..f;, ; +"' Epmdim,. ~!). lilt hO<:N V<) $~h ..... ~ll!f!J b1ll:.; +••; 9 <1> 11'1.1ril11hl!). 
.,~o&ndr.,IJ];o. nnd:iron ... i.:.,.;t, *• . H<m~n dnima oligod..,nd..,;rh1> 

Beyin dokusundaki morfolojik bulgular sunulan olguda oldugu gib~ 

parankimal hasar (noronoraj~ demiyelinizasyon), mikrogliyal prolifurasyon, 
lenfo-plazmosit iistilnliildii ozellikle damarlan ~on gibi ~atan iltihabi 
hiicre in:filtrasyonu, noronal ya da glial hiicre i9i inkliizyonlam varhgt 
(intraniikleer/ intrasitoplazmik), reaktif astrogliozis ise oncelikle aktif viral 
ensefulit d~iinillmelidir. 

SSPE'de hastahgm patogenezi tam a9oc degildir. Primer kizruruk 
infeksiyonunda santral sinir sistemi tutu1urru (SSS) hemen hi9 gorillmez Bu 
infeksiyondan 2 ile 21 ytl soma SSPE g6riiliiyor ohnas1 onceleri furkh bir 
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kmmDk virusu s~mnm neden oklugunu ya da inmnm sistem bo2llkhlgunun 
sorumlu olabilecegini d~iind~ ise de bu savJan 9iiriitecek veriler elde 

e~tir.1·2.4 Y akm ge9~te yapilan 9a~ lazamJk viriisiiniin yapismda 
insan vilcuchma gird1kten sonra bazL de~ikhlderin o~tugu yonOndedir. Bu 
de~iklil<ler santral sinir sistemine yerle~en virusta uzun siiren latent donem 
sommda rrevcut o1an M protein (M), rrembran fiizyomma neden olan 
gbkoprotein (F) ve heimgb.Jtinindeki (H)'deki yapisal de~ikliklerdir.1,4,18,19 
Virusm yapismdaki bu de~iklikler sonucu mutant virus o~tugu, bu 
mutantm. beyin dokusunda protein sentezleyerek 9oga1abildigi ve inmnm 
sEtemien yoksm beyin dokusunda infeksiyon o~turdugu g0s~tir. 
Aynca hastalarda kmmDk virusu ile henilz •madan virusa k~t antikor ile 
~lla~~ ohmnm rolii oldugu belirtihrektedir. Bmu destekleyen bulgular 2 
ya~m ahmda kmumk infeksiyom ge~irenler (heniiz ameden gelen 
antikor1arm var ohm.st), erken ~11ananlar ve infeksiyon sirasmda 

imrrnmgJobulin yapilan 9ocuklarda SSPE'in daha slk garilhresidir.1•4 Mutant 
virus SSS'de oncelik1e ooronlan infekte eder. Onceleri yanhz.ca intraniikJeer 
virus varhgi saptamrken yapilan ~tm:nalar ooronal u7Bntilar, akson ve 

dendritlerde de virusm varhgmt g()s~tir. 11• 16 01igo-dendroglia1arm 
ikincil o1arak olaya katt1dik1anm ve boylece sekonder demiyelinimsyon 

rreydana gek:ligi d~iiniilrmktedir. 11•20 Fakat o1igodendroglia1am nasn 

kontamine okluklan tam o1arak bilimrerrektedir.11 Muhipl skleroz 
hastahgmm. etyolojisinde de kmumk virusmnm benzer ~ekilde rol oynadlgi 
samhmktadll'. 20 

Coculduk donemi ve ~ ~rde htzh klinik seyir g0steren santral sinir 
sEtemi tutuhnn1annda akut viral ensefillit:ler ve yava~ virus infeksiyonlan 
ala1da tutuhnaldll'. Tedavi se9eneklerinin belirlemresi ~in infeksiyomm kesin 
tams1 ~arttlr. Okluk~a nadir rastlanan SSPE o]gusunda oklugu gibi ~iik 
beyin biyopsisi kesin tam i;in yeterli olabihrektedir. 

OzET.A. 

Subakut slliomn panense:fitlit krzamJk infeksiyonwnm 01duk9a nadir 
g0rillen, mtal seyreden bir komplikasyonudur. LiteratOrde insidensi 
1/300.000 o1arak veriltrektedir. Hastahk prhrer infeksiyonu 2 ile 21 ytl 
takiben ortaya 9ikar. 

25 ya§mda erkek hastada k1inik ve radyolojik o1arak htzh seyirli beyin 
tutulurm nedeni i1e yapilan stereotaksik biopside SSPE tams1 konulan olgu 
smrulmaktadll'. 

Biopsinin degerlendirihresinde sekonder demiyeliniiasyon, lenfusitik 
infiltrasyon, oligodendroglia ve mronal hOcrelerde :innumhistokimyasal 
o1arak kmmnk virus primer antikoru i1e pozitif reaksiyon veren viral 
inkilluzyon1ar saptandi. 

01gumm diger viral ensefulitler i1e aymc1 tams1 yapilarak literatOr bilgisi 
~®nda degerlendirildi 

http://www.ctf.istartU.edu.tr/derg i/Onlinel2000.G1/s2/002o1.htm 618 
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