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Atipik Baslangich Subakut Sklerozan Panensefalit: Olgu Sunumu

Atypical Onset Subacute Sclerosing Panencephalitis: Case Report
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0ZET

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), santral sinir sisteminin kotii prognoz ve
viiksek mortalite gosteren progresif inflamatuar bir hastahigidir. Klinik,
baglangicta entellektiiel kitiilesme ve davranig degisiklikleri, takibinde myolk-
lonus ve sonunda komplet norolojik kdtillesme ile seyreder. Biz burada,
depresyon bulgulanyla atipik baglayan, daha 8nce kizamia kargi immiinize
olmus 22 yasindaki kadin SSPE olgusunu sunduk. (Ndéropsikiyatri Argivi 2008,
45: 146-8)

Anahtar kelimeler: Subakut sklerozan panensefalit, depresyon, atipik baglangig

ABSTRACT

Subacute sclerasing panencephalitis (SSPE) is a jprogressive inflammatory
disorder of the central nervous system with both poor prognosis and a high
mortality rate. It is clinically characterized by the insidious onset of intellectual
deterioration and behavioral changes fallowed by myaclonia and, eventually,
complete neurologic deterioration. We report a case of SSPE with atypical
features including depression at onset in a 22 year-old woman who had been
previously immunized against measles. (Archives of Neuropsychiatry 2008 45: 146-8)
Key words: Subacute scierosing panencephalitis, depression, atypical presentation

Girig

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), persistan kizamik viriis
infeksiyonunun sebep aldugu, progresif ve fatai sevirii santral sinir
sistemi hastaligidir (1). Ozellikle gocukluk ve adolesan déneminde
siktir. Kizamik infeksiyonundan sonra genelde aylar yillar iginde or-
taya gikar. Goriilme yas! literatiirde 2 ile 32 gibi genis bir aralikta ve-
rilse de, en sik 5-15 yaslan arasinda izlenir. Hastalarin %50 kadar 2
yasindan éince kizamik infeksiyonunu klinik olarak gecirmis veya ki-
zamik asis1 olmusg Kisilerdir, Hastalik hizlt seyiridir; semptomlar or-
taya gikmaya basladiktan sonra biiyiik bir kismt 6-24 ay icinde
gliimle sonuglanir. Literatiirde yalniz %5 olguda iyilesme izlenmigtir
(2). Klasik olarak davranis degisiklikleri, myoklonus, mental gerile-
me, ndbetler, ekstrapiramidal disfonksiyon ve gérme bozuklugu go-
riiliir. Ancak atipik bulgularla ortaya gikabilecedi ve bu nedenle
baslangigta tani zorlugu yasanabilecegi bilinmektedir (3).

Olgu

Yaklagik 1 yil 6nce isteksizlik, hayattan zevk almama sikayet-
leri baglayan 22 yaginda kadin hastaya depresyon tanisi konarak

antidepresan tedavi baglanmis, Yaklasik 6 ay sonra depresif bul-
gularina dengesizlik eklenmis. Dengesizlik sonrasi ani diisme
ataklarinin da almasi nedeni ile bu sikayetlerle néroloji poliklini-
gine basvurdu. Naralojik muayenesinde ataksi ve derin tendon
refleksleri (DTR) min hiperaktif almasi diginda patolojik bulgu sap-
tanmad. Rutin tetkiklerinde; hemogram, sedimentasyon, biokim-
ya, karacifer fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki, akciger grafisi
ve elektrokardiyografi de herhangi bir patolojik bulgu tespit edil-
medi, Serebral magnetik rezonans goriintiileme (MRG) normal
olarak degeriendirildi.

Rutin EEG'sinde zemin aktivitesimin, alfa aktivitesinin alt sinir
olan 8Hz ritimlerden olustugu ve bazen 7 Hz ritimlerin eklendigi go-

* rijldil. Cekimin bagindan itibaren 10-12 sn'de bir 0.5 sn siireli keskin

dalga ve delta frekansmda yavag dalgalar igeren yiiksek amplitiid-
lti peryodik desarjlann ortaya ciktigi gdzlendi (Sekil 1a,1b). Ayinci
tanida peryodik jeneralize komplekslerle seyreden subakut sklero-
zan panensefalit, herpes simpleks ensefaliti, tliberoz skleroz, lipi-
dozlar, ilag intoksikasyonlan, postanoksik ensefalopati dilstiniildu.

Beyin omurilik sivisi incelenmesinde protein miktar) 56mg/d|
(N:15-45) artmis, mikroskobisinde %67 lenfosit, %23 monosit
saptandt. Serolojik testlerde BOS kizamik IgM negatif, kizamik
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IgG 7.8 mg/dl (N: 01.1) yiiksek olarak dederlendirildi. Serum kiza-
mik IgM negatif, 1gG 8.3 (N: 01.1) yiiksek, , EpsteinBarr virus 1gG6
112.3 RU/mL (N: 020) yiiksek, IgM negatifti.

Tipik EEG bulgulan ve laboratuvar tetkikleri ile SSPE tanisi
konan hastanin viicudunda 1 ay iginde has diismesiyle baglayan
kollarda belirgin yaygin orta-yiiksek amplitid)ii sikhigi giin iginde
defismekle birlikte giinliik hayatini etkileyen myokionik atimlar
hagladi. 2. ayda nérolojik muayenesinde biling agik; kaoperasyon
ve oryantasyon azalmigti; kegnitif fonksiyanlarda gerileme, qu-
adriparezi (kas kuvveti sag tarafta 2/5, solda st tarafta 4/5, sol-
da alt tarafta 3/5), DTR'de artma, bilateral ekstansdr yanit) taban
derisi refleksi bulgulari saptandi. Tekrarlanan serebral MRG'de
T2 agirliklikli serilerde lateral ventrikiil arka boynuz komsulu-
gunda solda belirgin patolojik hiperintens sinyal degisiklikleri
gdzlendi (Sekil 2):

Hastaya tedavide karbamazepin 800 mg/giin, inosiplex (100
‘my/kg/giin) ve intramuskuler INFheta (44mg /hafta, haftada 3
kez) basland) ve fizik tedavi programina alinan hasta noroloji po-
liklinik kantrolii dnerilerek takibe alind:.

Tartisma

Kizamik virilisli paramiksoviriis grubunda yer alan RNA virii-
siidiir (4). SSPE kizamik enfeksiyonundan yillar sonra ortaya ¢i-
kan yavas ilerleyen ve fatal seyirli bir ensefalit formudur (5), Has-
talik ilk defa 1933 yilinda Dawson tarafindan tammlamstir (6).

SSPE'nin erkek/kiz gériilme oran 3/1'dir (7,8). Hastalik daha
gok kirsal kesimde gérilliir. Bu olgularin %80'inde 4 yagindan 6n-
ce, %50'sinde ise 2 yagindan 6nce gegirilmis kizamik infeksiyonu

Sekil 1h.

Gykiisti vardur (3). Bir yagin altunda gegirilmis kizamik enfeksiyo-
nu, bes yaginda kizamik gegiren olgulara gére SSPE riskini 16 kat
arttirmaktadir. Inkiibasyon periyodu, on yildan az olmasina rag-
men, SSPE genelde cocukluk ¢ag hastaligidir {10,11). SSPE'l
hastalarda 88 yillik latent periyot sonras) ilerleyici nérolojik bo-
zukluklar ortaya gikar.

SSPE'nin 4 evresi mevcuttur, Hastaligin ilk evresi sinsi bag-
langigh ve yavas seyirlidir. [kinci ticiincti evrede afazik, apraktik,
agnostik belirtilerin baskinligi ile birlikte entellektiie) bozulma ve
kisilik degisiklikleri gdriiliir. Myoklonik, atonik nibetler ikinei ev-
renin karekteristik dzellifidir. Ugiincii evrede ekstrapiramidal ya
da piramidal disfonksiyon veya her ikisi birlikte belirgin hale ge-
lir. Dérdiincii evrede deserebrasyon rijiditesi ve artan hipatoniile
solunum ve yutma glicligl meveuttur (12).

Kesin tani tipik EEG paterninin olmasi ve BOS'ta kizamik anti-
korlarinin varhgi ile konulur. BOS incelemesinde genellikle prote-
in artisi olmamakla hirlikte az oranda protein yiiksekligi olabil-
mektedir. {13,14). ;

Hastalik genelde davranig ve hiiigsel fonksiyanlarda bozulma
ile baslar. Ardindan ekstremiteler, gévde veya basta olan myok-
lonus eklenir. Buna fokal veya jeneralize nébetler de eslik edebi-
lir. Literatiirde hemiparezi, ntbetler, serebellar ataksi, ensefalo-
pati, makular retinis ile baglayan atipik haslangicli olgular bulun-
maktadir (15-17). Psikiyatrik bulgular agisindan incelendiginde
ise sizofreni benzeri psikoz ile hasvuran 89,10 yaglarinda 3 go-
cuk, 19 yasinda erkek hasta ve 21 yasinda kadin hasta, psikoz ve
seksilel kdtliye kullanim ile basvuran 8 yasinda kiz gocuk ve si-
zofreni henzeri semptomlarla bagvuran 21 yasinda erkek hasta
oldugu gbriildii (18-20).

SSPE'de baslangig belirtisi olarak depresif semptomlar ve
emosyonel labilite ilgingtir. Literatiirde 1 tane major depresyon
ile baglangig ydsteren SSPE olgusu bildirilmigtir (21). Bu hasta 13
yasinda erkek hasta olup, majér depresyon sonras! 9. ayda SSPE
tanisi konmustur. Bizim hastamiz da literatiirde depresyon ile
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baslangic gdsteren 2. olgudur. Depresyon tanisi konduktan son-
ra 6. ayda klinigine serebellar ataksi bulgulannin eklenmesi ile
ndroloji polikiinigine bagvuran hastaya SSPE tanisi kanmustur.
SSPE olgulan gok farkii psikiyatrik bulgularla baslayahilmesi ne-
deni ile erken dénemde psikiyatrik hastaliklarla karigabilir. Ge-
nelde hastaligin erken dénemlerinde MRG bulgularn normal ol-
makta, ancak hastalik siiresi uzadikga, hastalik stabil veya remis-
yonda bile olsa atrofi gibi MRG degisiklikleri gdrilebilmektedir.
Bu yiizden bu olgularin erken dénemde mutlaka EEG ile deger-
lendirilmeleri gerekmektedir.

Sonug olarak, SSPE yaygin agl programlarina ragmen halen
glintimiizde sorun olmay siirdiirmektedir. Bu nedenle iyi bilinme-
si, erken dénem ve atipik baslangicl semptomlarinin taminmast
ve tedavi segeneklerinin arturiimasi gerekmektedir.
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