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Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kizamik enfeksiyonunu takip eden, merkezi sinir sisteminde kronik, agir
norolojik yikimla seyreden ve 6liime giden iletleyici seyitli bir hastaltktir. Tan tipik klinik 6zellikler ve beyin omurilik
sivisinda artmus kizamik antikorlarinin gosterilmesi ile konulur. SSPE seyrinde olagandist klinik tablolar nadir degildir.
Psodotimor serebri belirgin beyin patolojisi olmadigi halde artmis intrakraniyal basing bulgulart ile karakterizedir. Bu
yazida psédotiimér serebri ile seyreden ve SSPE tanist konulan iki olgu sunulacaktir.

Anahtar Kelimeler: Subakut Sklerozan Panensefalit; Psédotimér Serebri; Papil Stazt.

An Atypical Course of Subacute Sclerosing Panencephalitis: Pseudotumor Cerebri

Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE), is a progressive, fatal disease of the central nervous system leading to
severe and chronic neurologic damage following measles virus infection. Diagnosis is based on the typical clinical
findings and elevated titers of antibodies against measles virus in the cerebrospinal fluid. Unusual clinical pictures are
not unusual during the course of SSPE. Pseudotumor cerebri is characterized by raised intracranial pressure findings
in the absence of obvious cranial pathology. Here we report two cases, diagnosed as SSPE with pseudotumor cerebri.
Key Words: Subacute Sclerosing Panencephalitis; Pseudotumor Cerebri; Papilla Stasis.

Girig

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kizamik
enfeksiyonunu izleyen 1-15 yillik latent dénem sonunda
ortaya ¢ikan, merkezi sinir sisteminin kronik, agir

nérolojik  yikimla seyreden progresif seyirli = bir
hastaligidir.  Kizamik viriisinde bulunan 6 temel
proteinden  biri olan M  proteininde  olusan

mutasyonlarin, konak hiicteden tomurcuklanamayan
viriona neden oldugu, hiicre iginde bir dénem sessiz
kalan virGsin konak icinde bagimsiz bir organizma
haline doniiserek harabiyete yol actigi ve bilinmeyen
nedenlerle bir siire sonra tekrar aktive olarak SSPE
gelisiminde rol oynadigi disintlmektedir.? SSPE' nin,
kizamik  hastaliginin  endemik  oldugu  bdlgelerde
gortlme sikligr 1:100.000 olarak tahmin edilmektedir.?
Siklikla SSPE miyoklonus, siklasan disme, yiriyls
degisiklikleri, konusmada bozulma, davranis
degisiklikleri, —otonomik  disfonksiyon,  spastisite,
hipotoni gibi belirti ve bulgularla prezente olmaktadir.
Kompleman fiksasyon yontemiyle beyin omurilik
stvisinda (BOS) 1:4 oraninda, serumda 1:256 oraninda
artmis kizamik antikotlart ve/veya BOS’ta oligoklonal
bant varligi, klinik 6zellikler ve EEG bulgular: SSPE
icin tan1  koydurucudur.! Idiyopatik intrakraniyal
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hipertansiyon, diger adiyla psédotiimér serebri, belirgin
bir intrakraniyal veya yapisal etken olmaksizin artmis
intrakranyal basinct ifade eder.? Biz bu makalede
psodotimor serebri bulgulart ile bagvuran iki SSPE
olgusunu nadir gorilen bir basvuru sekli olmast
nedeniyle sunduk ve tartistik.

Olgu 1

Oncesinde herhangi bir sikayeti olmayan on yasinda kiz
hastada, biling degisikliginin eslik ettigi jeneralize tonik
klonik nébet sonrasinda giinde 15-30 defay bulan, anlik
irkilme tarzinda nébetler baglamis. Ayni dénemde
kelimeleti tekratlama, konusmada tutukluk, unutkanlik,
davranus  degisiklikleri seklinde —sikayetleri olmus.
Ozgecmisinde hastanin tiim asilarinin yasina uygun
zamanlarda dizenli yaptirildigy, kizamik gecirmedigi ve
noérolojik  gelisim  basamaklarinin - normal  oldugu
ogrenildi. Fizik incelemede boy ve viicut agirhigs
degerleri normal persentillerde tespit edildi. Sistemik
muayenesi dogal olan hastanin nérolojik muayenesinde
cok sik myoklonik hareketleri izlendi ve serebellar
fonksiyon testleri anormal olarak degetlendirildi.
Ataksik yiriimesi mevcuttu. Konusma esnasinda bazi
kelimeleri tekrar tekrar séyliiyor ve anlamsiz cimleler



Guingor ve ark.

kuruyordu. G6z dibi incelemesinde bilateral papil staz
saptandi (Resim 1).

dibinde

Resim1. Olgu 1'in goz odemi

gorilmektedir.

papil

Laboratuar incelemede; elektroensefalografide bilateral

senkron, periyodik yiksek voltajli yavas dalga
kompleksleri saptand: (Resim 2).
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Resim 2. Olgu 1’in EEG’sinde bilateral senkron,
periyodik  yiiksek  voltajli  yavas dalga
kompleksleri izlenmektedir.

Papil stazt mevcudiyeti nedeniyle olasi kitle lezyonu
varligi acisindan cekilen beyin tomografisinde (BT)
sulkuslarda silinme, beyin &6demi, beyin manyetik
rezonans (MR) goéruntilemede ise sol oksipitalde
periventrikiller beyaz cevher yetlesimli iki adet
milimetrik boyutlu T2A sinyal artiglart izlendi. Lomber
ponksiyonunda giris BOS basinct 30 cm su, BOS sekeri
58 mg/dl, BOS proteini 36 mg/dl saptanan, BOS
mikroskobik incelemesinde hiicre saptanmayan hastanin
BOS  basmna  yiksekligi ~ nedeniyle  yapilan
degerlendirmelerde; metabolik hastalik, galaktozemi,
paratiroid hormon degerinin normal saptanmast ile
hipoparatroidi, A vitamin dizeyi degerlendirmesi ile
hipo/hipervitaminéz A, elektrolit ve ACTH-kortizol
degerlerinin normal olmast nedeniyle Addison hastaligt
dislandi. Muayenede akut enfeksiyon gorilmedi, ilag
kullanimt  sorgusunda pozitif bulgu yoktu, olast
hematolojik hastaliklar hemogram tetkiki ile dislands,
radyolojik  degerlendirmeler ile intrakranial drenaj
obstritksyonlart dislandi. Psédotiimér  serebri  olarak
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degerlendirilen hastanin serum Ig G >100 mg/dl, BOS
Ig G >100 mg/dl, sentez indeksi: 35,2 saptanarak SSPE
tanist konuldu. Karbamazepin, isoprinosin ve ACE plus
tedavileri baslaniddi. 2 defa bosaltici lomber ponksiyon
yapilan hastanin cikis basinct 15 cm su idi. Papil stazi
azalmakla beraber devam eden, takibinde myoklonik
nobetleri belirgin azalan hasta ayaktan takip Snerilerek
mevcut tedaviler ile taburcu edildi.

Olgu 2

On iki yasinda kiz hastanin iki ay énce jeneralize tonik
klonik nobetinin  olmast nedeni ile bagvurduklar
merkezde karbamazepin tedavisi baslanimis. Tedavinin
birinci ayinda benzer sekilde ikinci nébeti olmus. Es
zamanlt olarak bir-iki saniye siiren sigramalari, sik
araliklarla basin 6ne dismesi sikayetleri baglamast
tizerine klinigimize bagvurmus. Ozgegmisinde asilarinin
diizenli  olarak  yaptirldig,  noérolojik  gelisim
basamaklarinin  normal oldugu &grenildi.  Kizamik
gecirip gecirmedigi net olarak bilinmiyordu.

Fizik incelemede boy ve viicut agirligt normal persentil
degerlerindeydi. Sistem muayenesi dogal olan hastanin
nérolojik muayenesinde miyoklonik jerkler Serebellar
testlerinde bozukluk ve gbz dibinde papil stazt saptand:
(Resim 3).

Resim 3. Olgu 2’ nin g6z dibinde papil 6demi

gorulmektedir.
Laboratuar incelemelerinde; cekilen
elektroensefalografide SSPE ile uyumlu bilateral
senkron, periyodik yiiksek voltaji yavas dalga

kompleksleri izlendi (Resim 4).

Beyin BT’ sinde beyin 6demi bulgulart mevcuttu. Beyin
MR incelemesinde patolojik  bulgu  saptanmadt.
Hastanin yapilan lombar ponksiyonunda giris basinct 35
cm su, BOS sekeri 67 mg/dl BOS proteini 44 mg/dl idi
mikroskopisinde hiicre yoktu. BOS basinct yuksekligi
nedeniyle  yapilan  degerlendirmelerde;  metabolik
hastalik, galaktozemi, paratiroid hormon degerinin
normal saptanmast ile hipoparatroidi, A vitamin dizeyi
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degerlendirmesi ile hipo/hipervitamindz A, elektrolit ve
ACTH-kortizol degetlerinin normal olmasi nedeniyle
Addison hastaligi dislandi. Muayenede akut enfeksiyon
gorilmedi, ilag kullanimi sorgusunda pozitif bulgu
yoktu, olast hematolojik hastaliklar hemogram tetkiki ile
ekarte edildi, radyolojik degerlendirmeler ile intrakranial
drenaj obstritksyonlart dislandi. Psédotimér  serebri
olarak degerlendirilen hastanin serum Ig G >100 mg/dl,
BOS Ig G >100 mg/dl, sentez indeksi: 38,7 saptanip
SSPE tamst konuldu Hastaya dig merkezde baglanilmis
olan karbamezepin tedavisine devam edildi, isoprinosin
ve ACE plus tedavileri eklendi, 1 kez bosaltict LP
sonrasinda c¢tkis basinet 17 cm su idi. Papil stazinda
diizelme gorilen, kliniginde dizelme olan hasta
poliklinikten takip 6nerilerek taburcu edildi.

Resim 4. Olgu 2’nin EEG’sinde SSPE ile uyumlu
bilateral senkron, periyodik yiiksek voltajli
yavas dalga kompleksleri izlenmektedi.

Tartigma

SSPE, kizamik enfeksiyonu sonrasi gorilen, yavas
iletleyici bir santral sinir sistemi hastaligidir. Kizamik
astlama programi sonucunda SSPE insidansinin belirgin
olarak dustigt bildirilmistir.# Cesitli ¢alismalarda erken
gecirilmis kizamik enfeksiyonunun SSPE  gelisiminde
onemli risk olusturdugu, asilamanin SSPE'yi 6nlemede
énemli rol oynadigr belirtilmistir.! Ulkemizde, 6zellikle
kirsal  kesimlerde, aslamanin istenilen  diizeyde
olmamast SSPE’yi sik goérilen bir hastalik konumuna
getirmistir. Ancak son yillarda yapilan asilama
kampanyalar1 neticesinde kizamik asilama oranin
%775,8 duzeylerine ¢iktigr gorilmektedir.

Subakut sklerozan panensefalitin prezentasyonu siklikla
miyoklonus, siklasan disme, yiriyis degisiklikleri,
konusmada bozulma, davranig degisiklikleri, otonomik
disfonksiyon, spastisite, hipotoni seklindedir. Ancak
kimi zaman atipik klinik prezentasyonlar ve bulgularin
varligi  nedeni ile tamida  zorlamilabilmektedir.*
Literaturde ¢esitli SSPE  vakalatina ait atipik 6zellikler
bildirilmistir; bunlar arasinda noébet ile ilk bagvuru,®
uzamis prodrom,’ dizartri, diigme ataklari,® makiler
retinit, hemiparezi gibi fokal bulgular,” normal EEG ve
miyoklonik sicrama yoklugu,” SSPE' ye spesifik EEG
patterni izlenmeyisi sayilabilir.” Bizim iki olgumuzda
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gelis bulgulari icerisinde belirgin beyin 6édemi ve papil
stazi bulgular1 vardi. Lomber ponksiyonda BOS basinct
yitksekti ve yer kaplayict kitle lezyonu yoktu. SSPE’ ye
sekonder psoédotimoér serebri olgusu Tan ve ark.
tarafindan yapilan bir calismada gOsterilmistir.!” Ayrica
farkls serilerde de SSPE olgularinda artmis BOS basinct
ve papil stazt bulgulart bildirilmistir,* 6r. Aygicegi ve ark.
yapmus oldugu bir calismada 56 SSPE  hastasint
retrospektrif olarak incelemis ve bes olguda papil 6demi
ve BOS basinglarinda artig saptanmugtr.!!

Psodotimor  serebri ilk olarak 1937’de Dandy
tarafindan tanimlanmustir. BOS emilimi ve tretimindeki
degisikliklere ikincil olarak gelisit. Bu degisiklikler
serebral 6dem, vazomotor kontrolde anormallik,
serebral kan akimi anormallikleri ve vendéz tikaniklhigt
icerir. Psédotimér serebri ile seyreden bir¢ok patoloji
bulunmaktadir. Metabolik hastaliklar, galaktozemi,
hipoparatroidi, hipo/hipervitaminéz A, Addison
hastalig1, enfeksiyonlar (roseola infantum, siniizit,
kronik otitis media, mastoidit, Gullain Barre sendromu),
ilaglar (doksisisklin, tetrasiklin, nitrofrontain),
hematolojik hastaliklar (polisitemi, Wiskot Aldrich
send), intrakranial drenaj obstrikksyonlart (vendz
tromboz, lateral posterior sagittal siniis trombozu,
stiperior vena kava obstritksiyonu) baslicalaridir. Bizim
iki olgumuzda oldugu gibi SSPE de bu nedenler arasina
dahil olmustur. 2003-2005 yillart arasinda yapilan ¢ok
merkezli bir ¢alismada 58 SSPE vakasi degerlendirilmis,
ortalama BOS basinglarinin 50-500 mm su arasinda
basincina neden olabilecek etmenler arasinda myoklonik
jetklerin etkiletinin ve enflamatuvar reaksiyonun yer
alabilecegi bildirilmistir. SSPE hastalarinin sikayetlerini
ifade edemeyecek durumda olabildikleri gbz 6niine
alinarak sik myoklonus veya irritabilite varhginda artmis
intrakranial ~ basin¢  yoninden  degerlendirilmeleri
gerektigi vurgulanmustir.*

Sonug olarak SSPE kizamik enfeksiyonunun geg
baslangicli, agir bir komplikasyonudur. Cesitli atipik
seyir ve bulgularin yant sira psédotimor serebri klinik
tabloda bulunabilmektedir. Nobetler eslik etsin veya
etmesin psédotimor serebri bulgulart, diisme ataklart ve
davranis degisikligi olan durumlarda Szellikle kizamik
agisinin - disiik  oranda  yapddigt  ve  kizamuk
enfeksiyonunun yaygin olarak goruldigi bolgelerde
ayirict tanida SSPE akla getirilmelidir.
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