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panensefalit vakasi
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SUMMARY: Tath B, Yilmaz K, Aydinl1 N, Caliskan M, ézmeq M. (Department
of Pediatrics, Istanbul University, Istanbul Medical Faculty, Istanbul, Turkey).
A case of SSPE at 14 months of age, as a consequence of congenital measles
virus infection: a case report. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi 2003; 46:
287-290.

Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE) is a rare slowly progressive disease
of the central nervous system in children and young adults. The disease has
a gradual progressive course leading to death within one to three years. Most
patients have a history of natural measles infection before two years of age.
We report a case of SSPE at 14 months of age who had been treated with
standard immunoglobulin as a consequence of congenital measles virus
infection.
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OZET: Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) baslangi¢ yas1 cocukluk cag1 veya
erken yetigskin donemde olan kotii prognozlu bir yavas virus enfeksiyonudur.
SSPE 1-3 yil icinde 6liimle sonuglanan ilerleyici bir hastaliktir. Hastalari ¢ok
biiyiik bir boliimiinde iki yasindan 6nce kizamik hastaligr gecirme Sykiisii vardir.
Kizamik geciren anneden, dokiintiiniin ikinci giiniinde dogan, postnatal altinci
saatte immiinglobiilin yapilmasina ragmen, 14 ayinda SSPE tanis1 alan bir vaka
sunulmustur.

Anahtar kelimeler: subakut sklerozan panensefalit, konjenital kizamik, immiinglobiilin.

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kizamik
enfeksiyonunu izleyen 1-10 yillik latent donem
sonunda ortaya ¢ikan merkezi sinir sisteminin
kronik bir enfeksiyonudur. Cesitli etnik grup-
larda goriilme sikligr farkli olsa da kizamik
hastaliginin endemik oldugu bolgelerde
gortilme sikligr 1:100000 olarak tahmin
edilmektedir!. Ik bulgu ve belirtiler kizamik
virusu ile karsilastiktan yillar sonra ortaya cikar,
ortalama 7-8 yas en sik gorildigi donemdir.
Ancak son yillarda yapilan epidemiolojik ¢alis-
malarda hastaligin ortaya ¢ikisinin kiigiik yaslara
kaydig1 belirtilmistir2. Davranis degisiklikleri,
miyokloniler, gorme bozukluklari, piramidal ve
ekstrapiramidal bulgular hastaligin ilk bulgu-
larindandir. Hastalik genellikle 1-3 yil iginde
Olimle sonlanir. Klasik klinik sekli disinda hizli
seyirli, atipik bulgularla basvuran hastalar
bildirilmistir3-4. SSPE i¢cin 6nemli bir risk
faktori de bir yasin altinda kizamik hastaliginin
gecirilmesidir>6. Bu yazida dogumdan ¢ok kisa
bir siire 6nce intrauterin kizamik virusu ile
karsilasan erken baslangicli bir SSPE vakasi
sunulmustur.

Vaka Takdimi

On alt1 aylik erkek hasta basini tutamama,
kasilma, c¢evre ile ilgisizlik yakinmalari ile
getirildi. On dort aylik iken kisa siireli dalmalari,
bir hafta kadar sonra bas diismeleri baslamis
olan hastanin 15 aylik iken gevre ile iligkisinin
azalmis oldugu, daha 6nce kullandig1 kelimeleri
soylememeye basladigr ve donuklastigr ailesi
tarafindan fark edilmisti. Koplik lekeleri ve tipik
deri dokiintisi ile kizamik tanist konulan, daha
once kizamik asis1 ve dogal hastalik gegirme
Oykisli olmayan anneden, dokiintiiniin ikinci
giiniinde, normal spontan dogum ile zama-
ninda, 2800 gr agirliginda dogdugu postnatal
altinc1 saatinde intramuskiiler olarak 0.25 ml/
kg standart immiinoglobiilin yapildig1 6grenildi.
Dogum sonrasi ve yenidogan doneminde sorun
tanimlamiyordu. Annesi ile babasi arasinda
birinci derece akrabalik olan hastanin annesinin
iki y1l 6nce, sekiz aylik 6lii dogum Oykiisii vardi.
ki aylikken basini tuttugu, yedi aylikken
desteksiz oturdugu, sekiz aylikken ilk disini
cikardigi, 12 aylikken yiiriimeye ve 13 aylikken
tek kelime diizeyinde konusmaya basladig; tim
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rutin agilar1 (kizamik asist dahil) yasina uygun
zamanlarda yapildig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde agirligi 9650 gr (25-50.
persentil), boyu 76 cm (90-97. persentil), bas
cevresi 48.5 cm (90-97. persentil) idi. Biling
acik, kisa siireli goz temas: kuruyordu, bas
kontrolii yoktu, trunkal hipotonisite vardi, derin
tendon refleksleri bilateral esit ve normoaktifti,
patolojik refleks alinmadi, gbz dibi normaldi,
miyokloni gézlenmedi. Diger sistem bulgu-
larinda 6zellik saptanmadi.

On alt1 aylikken kazanilmis becerilerin kaybi ve
nobet Oykiisi ile basvuran hastada oncelikli
olarak norodejeneratif hastaliklar ve epileptik
ensefalopatiler ayirici tanida disiiniilerek bu
yonden incelenmeleri planlandi. Rutin kan
sayimi, biyokimyasal incelemeleri normal
sinirlarda bulunan hastanin; serum amonyak,
laktat, kan-idrar amino asitleri ve idrarda
organik asit analizi normaldi. Kranial manyetik
rezonans gorintlilemesinde (MRG) supra-
tentoriyal alanda her iki serebral hemisfer
subkortikal ve derin ak maddede ozellikle
frontallerde belirgin ve birlesme egiliminde, T1
agirlikli kesitlerde izointens, proton ve T2
agirlikli kesitlerde hiperintens sinyaller gosteren
ak madde lezyonlar: bulundu. Kontrast madde
sonrast kontrast tutulumu gozlenmedi (Sekil 1).
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EEG’de diazepam ile baskilanmayan periyodik
jeneralize yiiksek voltajli yavas ve keskin dalga
paroksismalar goriildi. SSPE diisiindiiren bu
bulgular sonrasinda hastaya ponksiyon lomber
yapildi. Beyin-omurilik sivisinin (BOS) biyo-
kimyasal ve mikrobiyolojik incelemeleri normal
bulunurken kizamik antikorunun intratekal
sentezinin gosteren indeksin anlamli yiiksekligi
saptand1 (Tablo I).

Tablo I. Hastanin serolojik verileri

Serum BOS
Kizamik Ig M (IU/ml) Negatif Negatif
Kizamik Ig G (IU/ml) 63.55 30.63
Total Ig G (mg/dl) 1010 15.1

Sentez indeksi [(BOS kizamik IgG/BOS total
IgG) / (serum kizamik IgG/ serum total IgG)] 33.6

Postnatal oyki, klinik bulgular, kranial MRG,
EEG, BOS ve serum kizamik antikor titreleri
g6zOniline alinarak hastaya SSPE tanisi konuldu
ve oral isoprinosine (100 mg/kg/giin) ve
intramuskdler B-interferon-1a (3 milyon inite,
haftada iki kez) tedavisi baslandi’. Ug aydir
poliklinik kontrolleri ile izlenmekte olan
hastada norolojik bulgularinda degisiklik
gozlenmedi.

Sekil 1. Kranial MRG’de T2 agirlikli aksiyal kesitlerde her iki hemisferde supratentoriyal alanda &zellikle frontal
bolgelerde belirgin subkortikal ve derin akmadde de hiperintens sinyaller.
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SSPE’ye ait semptomlar genellikle kizamik
enfeksiyonundan 1-10 yil sonra ortaya ¢ikmakla
birlikte en erken dort aylik ve en geg 52 yasinda
vakalar bildirilmistir8°. Zwiauer ve arkadaslari®
yenidoganlarda perinatal ve erken postnatal
donemde gegirilen kizamik enfeksiyonunun,
klasik hastaligin gidisinin tersine oldukga kisa
kulugka doneminin ardindan hizla ilerleyici
klinik gidise neden oldugunu bildirmislerdir.

SSPE patogenezine yonelik cesitli teoriler vardir.
Erken ¢ocukluk déneminde, immiin sistemin
olgunlagmasinin tamamlanmadigr dénemde
gecirilen kizamik enfeksiyonunda, bazen immiin
sistemin virusu tam olarak ortadan kaldira-
madig1 ve virusun kroniklesmesine neden
oldugu distinilmektedir8-10. SSPE ozellikle
gebelikte, degisen hormonal ve immiin sistemle
iligkili olarak ge¢c donem vakalar olarak goriile-
bildigi gibi, maternal SSPE'ye bagli ¢ok sayida
diisiik vakasi bildirilmistir!l.

SSPE tanisi i¢in BOS’da yiiksek titrede kizamik
antikorlarinin bulunmasi yeterli kabul edil-
mektedir. Bunun yaninda kizamik antikor
titresinin serumda 1:256'dan ve BOS'da 1:4'den
yiiksek olmasi, kizamik enfeksiyonuna karsi
intratekal antikor sentezlendiginin bir goster-
gesi olan antikor sentez indeksinin [(BOS
kizamik IgG/BOS total IgG) / (serum kizamik
IgG/serum total IgG)] 10’dan biiyiik bulunmasi
SSPE i¢in tanisaldir!2.13. SSPE’nin bilinen kesin
bir tedavisi olmamakla birlikte baz1 antiviral ve
imminomodiilator ilaglar tek tek veya gesitli
kombinasyonlarda kullanilmaktadir'4-16. Hasta-
mizda tani sonrast oral isoprinosine ve intra-
muskiiler B-interferon-1a baslanilmistir8. Ug ay
sonunda bulgularda degisiklik olmamuistur.

Konjenital kizamik hastaliginda bebekte
dokiintiler dogumda gorilebildigi gibi on
giinliik bir siirede de ortaya cikabilmektedir.
Bazen anneden plasenta yolu ile replikasyona
ihtiya¢ gostermeyen, hastalik yapabilecek
miktarda kizamik virusu gegebilmekte ve anne
ile cocukta es zamanli hastaliga neden olabil-
mektedir!416. Perinatal donemde kizamik virusu
ile kargilasan hastamiza dogru zamanda ve
uygun miktarda standart immiinglobiilin
verilmesine karsin, Endo ve arkadaslarininl!?
yaptigi ¢alismada oldugu gibi standart immiin-
globiilinin yetersiz kalmis olabilecegi veya
kizamik hastaligini subklinik gecirdigi, immiin
sistemin bu dénemdeki yetersizligi nedeni ile
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virusun kronik déneme gectigi veya kisa bir
kulugka dénemi sonrasi 14 aylik iken hizla
ilerleyen klinik bulgularin ortaya ¢iktigr diisii-
niilmektedir. Hastamizda yenidogan doneminde
ve dokuz aylikken kizamik asisi Oncesi de
kizamik antikor diizeyine bakilmamuistir. Uygun
zamanda immiinglobiilin verilmesine ragmen
subklinik veya klinik olarak kizamik hastaliginin
goriilebildigi, subklinik kizamik hastaliginin da,
SSPE i¢in bir risk faktérii oldugu bilinmek-
tedirl0. SSPE ile kizamik as1 susu arasinda kesin
bir iliski bulunmamakla birlikte, asilanmanin
yaygin oldugu toplumlarda SSPE goriilme
sikliginda belirgin azalma saptanmasi, sokak
susunun hastalikta primer rol oynadigini
distindtirmektedir. Ancak bunun yaninda
kizamik asist yapilmis vakalarda da seyrek de
olsa SSPE goriilmektedir. Bu durum asinin
uygun sartlarda korunmadig1 ve doz yetersiz-
ligine bagli koruyucu titrelerde antikor yaniti
olusturamadigl, hastalarin as1 6ncesi veya uygun
olmayan asilama sonrasi hastaligi subklinik
gecirmesine baglanmistir!8.

SSPE, endemik oldugu boélgelerde, kognitif
fonksiyonlarda bozulma ve miyokloniler ile
getirilen, erken ¢ocukluk déneminde kizamik ile
temas Oykiisii olan ¢ocuklarda, ayirici tanida
oncelikle diistiniilmelidir!>. Ayrica toplumda
kizamik asisinin yayginlastirilarak tim hedef
kitleye ulasilmasi, virusun dolasimina engel
olarak, gebelikte kizamik riskini ortadan
kaldiracaktir.

Bir yasindan 6nce kizamik gegirilmesi SSPE i¢in
risk faktorii oldugu bilinmektedir. Cocukluk
caginda kizamik asist olmus, ancak hamilelik
doneminde kizamik antikor titreleri diisen
annelerin ¢ocuklarinda, ilk alt1 ayda kizamik
gecirme ve SSPE ic¢in risk olusturmaktadir.
SSPE’ ye yonelik bilinen etkin bir tedavi
olmamasi nedeni ile asilanma programlarinin
cocukluk ¢agi, adolesan ve yetiskin donemde
diizenli uygulanmasinin énemi mutlak vurgu-
lanmalidir. Kadinlarin gebe kalmadan 6nce
aralarinda kizamigin da oldugu as: ile koru-
nabilir hastaliklar agisindan serolojik olarak
taranmalar1 ve immiin olmadiklar1 enfek-
siyonlara kars1 asilanmalar1 ve as1 sonrasi uygun
bir dénemden sonra gebe kalmalar: vakamizdaki
gibi seyrek goriilen hastaliklarin toplumumuz-
daki goriilme sikligini diisirmede 6nemli roli
olacag1 kanisindayiz.
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