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Subakut Sklerozan Panansefalit Tamsi ile izledigimiz Vakalarimiz
ve Bunlarin Ozellikleri

R

Mehmet Okan’, Osman Donmez ", Ergiin Nacartiirk™™", Halil Saglam

OZET. Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) kizamik viriisiiniin neden oldugu, patogenezi tam olarak anlasi-
lamamus ilerleyici nérolojik kusurlarla giden ve oliimle sonuglanan merkezi sinir sisteminin yavas seyirli, ilerleyici
bir enfeksivonudur’.

Bu calismamizda 1995-1999 willar arasinda klinigimize cegitli yakinmalarla basvurarak SSPE tanisi alan 10 vaka
incelendi. Vakalarimizin tiimiinde SSPE tamisi; a) Ierleyici mental yikimla giden klinik tablo ve b) Hemaglhitiinasyon
inhibisyon veya kompleman fiksasyon yontemleriyle bakilan kizamik antikor titresinin beyin omurilik stvisinda (BOS)
1/8 ve serumda 1/128'in iizerinde olmasi ile kondu. Ayrica hastaligin donemi ile uyumlu elektroansefalografi (EEG)
bulgularinin varlig: yol gésterici ve destekleyici bulgu olarak kabul edildi. Vakalarimizda hastaligin baslangi¢ yag 4-
13 yil arasinda degismekte olup, ortalama 7.5+2.8 yil idi.

Hastalign tiim diinyaca kabul edilmis bir tedavisi heniiz mevcut olmayip, degisik antiviral ajanlar denenmektedir’™.
Bunlardan antiviral ve immunomodulator etkisi oldugu bilinen isoprinosine’nin mortalite ve morbitide iizerinde
anlamly olarak etkin oldugu gdsterilmigtir’®. Degismez bir sekilde fatal sonlanan SSPE’de alfa veya beta inter-
feron'un hastaligin remisyon siiresini uzattig seklinde yayinlar vardir'*"*

Anahtar Kelimeler .Kizamk .Subakut sklerozan panansefalit.

Ten Cases with Subacute Sclerosing Panancephalitis and Their Characteristic Features

SUMMARY. Subacute sclerosing panancephalitis (SSPE) is a chronic central nervous system infection of uncertain
pathogenesis caused by measles virus. Ten cases of SSPE were diagnosed at Uludag University Department of
Paediatric Neurology between January 1995 and August 1999. The diagnosis was based on history and clinical
manifestation, typical EEG findings on routine recording and after 1.V. diazepam injection, and high titter of measles
antibodies in CSF(>118 by hemaglutination inhibition or complement fixation test) The age of onset was 4-13 years,
mean 7.5%2.8 There is currently no specific treatment for SSPE. The efficiency of isoprinesine, an antiviral or
immunomodulator agent, remains a controversial issue. More recent therapeutic trials have concentrated on
interferon.

Key Words .Measles .Subacute sclerosing panancephalitis.

SSPE'de beyinde depolanma olmaksizin gri
cevherin dejenerasyonu vardir. Belirtiler kizamik
gegiriimesinden 5-8 yil sonra, ortalama 8-10
yaslarinda ortaya cikar. Kizamikgik virdslinin de

Subakut sklerozan panansefalit (SSPE); Kisilik
degisiklikleri, zihinsel yeteneklerde gerileme, sil-
kinme-diisme biciminde nobetler ve ilerleyici
norolojik bozukluklarla giden, élimle sonuglanan

bir merkezi sinir sistemi hastaligidir'. Hastalik
kizamik virlsGnin santral sinir sisteminde mey-
dana getirdigi yavas seyirli ilerleyici bir enfek-
siyondur"z. Kizamik virlisii santral sinir sisteminde
Uc farkli sekilde enfeksiyon olusturabilir. Bunlar; A)
Akut progressif enfeksiy6z ansefalit B) Akut
postenfeksiyoz ansefalit C) subakut sklerozan pa-
nansefalit olarak bilinir®®.

benzer tabloyu olusturdugu bilinmektedir'®. Bu
calismamizda 1995-1999 vyillari arasinda Kklinigi-
mize cesitli yakinmalarla bagvurarak SSPE tanisi
alan yedisi erkek, U¢i kiz cocugundan olusan 10
vakanin &zelliklerinin sunulmasi amaglandi.
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Materyal ve Metod

Bu calismamizda 1995-1999 yillari arasinda
klinigimize cesitli yakinmalarla basvurarak SSPE
tanisi alan 10 vaka incelendi. Bunlarin yedisi
erkek, G¢l kiz cocugundan olusmaktayd!. Vakala-
rimizin yaslari; 4-13 yil arasinda degismekte olup,
ortalama 7.5x2.8 yil idi. Vakalar incelendi. Tim
vakalarimizda SSPE tanisi; a) llerleyici mental
yikimla giden klinik tablo ve b) Hemaglitinasyon
inhibisyon veya kompleman fiksasyon ydntemle-
riyle bakilan kizamik antikor titresinin beyin
omurilik sivisinda (BOS) 1/8 ve serumda 1/128’in
Uzerinde olmasi ile kondu. Ayrica hastaliin do-
nemi ile uyumlu elektroansefalografi (EEG) bulgu-
larinin varhi§r yol gosterici ve destekleyici bulgu
olarak kabul edildi.

Bulgular

Subakut sklerozan panansefalit tanisi konulan 10
vakanin yedisi erkek, Ugl kiz gocugundan olus-
maktaydi. Yaslar 4-13 yil arasinda degigmekte
olup, ortalama 7.5+2.8 yil idi. Yakinmalar bag-
vurudan 1-12 ay, ortalama 4.9+3.8 ay Once
baslamigti. Basvuruda sekiz vakada hastaligin
ikinci dénemine ait EEG bulgulan saptanirken iki
vakada EEG bulgularn izlem sirasinda gelisti. Sekiz
vakanin tanisi basvuru haftas! icerisinde kesin-
lestirilirken, baslangic EEG bulgulan olmayan iki
vakada tan! bize basvurularinin sirasi ile 1. ve 3.
ayinda konuldu. Tim vakalarimizda hemaglli-
tinasyon inhibisyon veya kompleman fiksasyon
yontemleriyle bakilan BOS kizamik antikor fitresi
1/8'in tzerinde bulundu.

Vakalarimizin &ykilerinden iki tanesinin kizamik
gecirdigi 6grenilirken, digerlerinde kizamik veya
kizamikgik gegirmeye ait bir hikaye alinamad.
Vakalarimizdan sekiz tanesinde kizamida karsi 9.
ayda bir kez asl yapiimisken iki tanesinde hi¢ asgi
yapiimamisti.

Tani sonras! ortalama izlem siremiz tim vaka-
lanmiz igcin 12.847.8 (1-24) ay olup, bu vakala-
rimizdan 5 tanesi kaybedilirken, diger 5 vakamizin
izlemi ve tedavisi slrdirilmektedir. Kaybedilen
vakalarimizda ortalama izlem siresi 12.4+7.9 (5-
24) ay, yagayan vakalarimizin ise ortalama izlem
stiresi 16.4+10.6 ay olup bu sirasi ile 3, 7, 22, 24,
26 ay idi. Kaybedilen vakalarimizdan 4 tanesi
sadece isoprinosine tedavisi alirken, 1 tanesi iso-
prinosine+interferon tedavisi almaktaydi. Yasayan
vakalarimizin ise iki tanesi (izlem stiiresi 3 ve 7 ay
olan vakalar) sadece isoprinosine tedavisi alirken,
3 tanesi isoprinosine+interferon tedavisi almakta-
dir.

Tartisma

Cocuklarda, adolesanlarda ve genc erigkinlerde
gorilebilen SSPE, baslangic ddneminin non-
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spesifik belirtileriyle ortaya c¢ikip akut, subakut
veya kronik bir seyirle genellikle progressnf olarak
ilerleyerek koma ve Olimle sonlanir'
Baslangic semptomlari genellikle nonspesifik olup
siklikla da gbzden kacgabilmektedir. Gergekten de
nonspesifik yakinmalardan dolay ilk bulgularla tani
konulmasi glgtlr. Gerek Ullkemizde gerekse de
yurt disinda tani konulan vakalarin cogunlugu
hastaligin 2. donemrne ait bulgularla bagvurmus
veya tani almiglardir’™®'. Birinci dénemde huy ve
davranis degisiklikleri, unutkanhk okul basarisinda
azalma seklinde olabilen bu yakinmalar genellikle
ailelerce ¢ocugun yasi ile uyumlu degisiklikler
olarak kabul edilmektedir. Ancak bunlara myo-
klonik karakterde silkinme-dismelerin ve ekstra-
pramidal fonksiyonlarin kaybi ile giden bulgularin
eklenmesi ile hastallk daha kolay taninabil-
mektedir. Kendi vakalarimizdan sekiz tanesi hasta-
Ilgin ikinci dénemine ait bulgularla geldiklerinden
bunlarda bagvuruda EEG cekilerek hastaligin 2.
dénemine ait tipik EEG bulgulari saptanmis, BOS
ve serumda da kizamik antikor titrelerine bakilarak
tanilar kesinlestirilmistir. iki vakada basvuru sira-
sinda klinik bulgular silik ve EEG bulgular ise tipik
olmadigindan tanilar izlem sirasinda konulabil-
mistir. HemaglUtlnasyon inhibisyon veya komple-
man fiksasyon yontemlerine gore standardize edil-
mis olan BOS ve serum antikor titrelerin belli
merkezlerle yapilabilme sikintisi her yerde kolaylik-
la uygulanabilinen EEG ve hastaliga 06zgl
bulgularin énemi daha da artmaktadir. Hastaligin
1. ddneminde EEG tamamen normal iken bu
doénemde intravendz olarak verilen dnazepam la
myoklonik desarjlar ortaya ¢ikmaktadir'®'®. Vaka-
larin ortalama % 80Q’inde gorilebilen 2. dénem
EEG bulgulan ise tipik olup bu donemde araliklarla
gelen yavas dalga desarjlari ve bunlarin intravenéz
d!azepamla baskqlanmama& hastalik igin 6nemli
bir bulgudur

Kendi vakalanrmzm ikisinin baglangic déneminde
basvurmalarina karsin izlem periyodunda muh-
temel tanilar arasinda SSPE de distniimis ve bu
déneme 6zgl EEG bulgulari ve sonrasinda BOS
ve serumda kizamik antikorlari ile hastalik
tanimlanmistir. Degismez bir sekilde fatal sonlanan
SSPE’'de degisik antiviral ajanlar denenmektedir.
Bunlardan antiviral ve immunomodiilatdr etkisi
oldugu bilinen isoprinosine'nin ¢ok sayida hasta
Uzerinde yapilan iki ayri cok merkezli calismada
mortalite ve morbidite tizerinde anlamli olarak etkin
oldugu gdsterilmistir®. Alfa ve beta interferon'un
hastaligin remis on sliresini uzattigi seklinde
yayinlar vardir*”®"2 Kendi vakalarimizin timin-
de isoprinosine uygulamrken bunun yan sira inter-
feron bu ilaci temin edebilen hastalara uygulan-
mistir. Gergekten de hastaliktaki remisyon ve
rélapslarin  patofizyolojisi bilinmemektedir. Stabil
durumun viral replikasyon ve immun yanit ara-
sindaki dengeye bagl oldugu ve remisyonda
immun  sistemin muhtemel rolii (izerinde durul-
maktadir. SSPE'li hastalarda BOS interferon sevi-
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yeleri diisiktir ve bu hastalarin periferal mononuk-
leer hicreleri in vitro uyarilara yetersiz interferon
Uretimiyle yanit vermektedirler. SSPE’de interferon
tedavisinin bu nedenlerden dolayi etkin olduguna
inaniimaktadir’. Kizamik asisini SSPE ile iligkisi
halen arastirma konusudur. Asililarda da hastalik
gorulebilmektedir. Ancak asililarda gorlilme orani
0.5-1/1.000.000 iken, bu oran agisizlarda yaklasik
on kat daha fazladir'®™. Bu nedenle kesin tedavisi
bilinmeyen bu hastalikla daha az kargilasmak igin
toplumun tim bireylerinin kizamik ve kizamikgiga
karg! dizenli agilanmalarinin 6nemi bir kez daha
vurgulanmalidir.
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