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OZET

Amag: Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) vaka-
larinin klinik, elektrofizyolojik ve néroradyolojik bul-
gularinin geriye dontik incelenmesi.

Materyal ve Metod: SSPE tanih 16 cocugun klinik,
elektrofizyolojik ve noéroradyolojik bulgular geriye
dontik olarak incelendi. Basvuru sirasindaki klinik
evreleri Risk & Haddad siniflamasina gore belirlendi.
[zlem siiresince hastaligin klinik seyri incelendi.

Bulgular: Hastalarn 12’si (%75) erkek, 4t (%25)
kizd, tani yaslar 3-13 yil arasindaydi. Tumii 2 ay-6
yas arasinda kizamik enfeksiyonu gecirmisti, cogunda
(%87,5) ilk 3 yasta ve bazilarinda (%18,8) ilk 1 yas-
ta kizamik enfeksiyonu gecirme oykiisii vard, yedisi
astlanmasma ragmen kizamik gecirmisti. Sikayetler
3-12 yaslan arasinda baslamisti. Stereotipik ataklar

ve davranis degisiklikleri en cok gortilen baglangic
bulgulariydi. Tani sirasinda vakalarin 10w evre 2A,
5'i evre 2B, 1'i ise evre 2C'deydi. Elektroensefalografi
bulgular 10 vakada periyodik ytiksek voltajli yavas ve
keskin dalga kompleksleri, dérdiinde periyodik late-
ralize epileptiform desarjlar seklindeydi. Dokuz has-
tanin klinik evrelemesinde ilerleme oldugu gorulda,
dort hastada bir yil icinde koma ve eksitus gelisti.

Sonug: SSPE 1-3 yilda olimle sonuclanan ilerleyici
bir hastaliktir. Hastalarn ¢ogunda ilk 3 yasta kizamik
gecirme oykust vardir. Hastalarin yedisi asilanmasi-
na ragmen kizamik enfeksiyonu gecirmisti. Bu durum
astlamadaki primer ya da sekonder yetersizlikler ya
da konagin bagisiklik yanitindaki degisikliklerle ilgili
olabilir.

Anahtar Kelimeler: Asilar, cocuk, kizamik, subakut
sklerozan panensefalit. Nobel Med 2013; 9(1): 49-55
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CLINICAL EVALUATION OF CHILDRENS WITH
SUBACUTE SCLEROSING PANENCEPHALITIS

ABSTRACT
Objective: The purpose of this study was to investigate

retrospectively electrophysiological
neuroradiological  features of patients with subacute

the  clinical, and

sclerosing panencephalitis (SSPE).

Material and Method: A total of 16 children with SSPE
admitted to our clinic were retrospectively evaluated in
terms of clinical, electrophysiological and neuroradiological
features. The clinical stage of patients at admission was
determined based on Risk & Haddad classification. The
clinical stages and findings of patients were studied at the
follow-up period.

Results: Of all the patients twelve of them were male
(75%) and four of them were female (25%). The average
age was 8.25 years old at the time of diagnosis. All of the
patients had measles before. Most patients (87.5%) had
history of measles infection before three years and some

patients (18.8%) have a history of measles infection
before one years of age. The symptoms began between
3-12 years of age. Stereotypic attacks and behavorial
changes were the common initial symptoms. At the time
of diagnosis 10 patients were grade 2A, 5 patients were
grade 2B an one patient was grade 2C. In 10 (62.5%) of
cases, electroencephalography showed the characteristics
periodic complexes with high slow wave activity of
subacute sclerosing panencephalitis. Four of patients had
periodic latelarized discharges. In nine (56.2%) of cases, the
clinical status was progressive in five months, four 25%)
patients were comatose and they were died in this period.

Conclusion: SSPE has a gradual progressive course
leading to death within one to three years. Most patients
have a history of natural measles infection before three
years of age. Seven of the patients had had active measles
infection despite vaccination. This may be related to
primary or secondary failure vaccination or immune
responses of host.

Key Words: Child, measles, subacute sclerosing
panencephalitis, vaccines Nobel Med 2013; 9(1): 49-55

GiRiS

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) merkezi sinir
sisteminde latent kalan kizamik virtistine bagh olarak
ortaya ctkan, yavas ilerleyen, hemen ttim hastalarda
oliimle sonuglanan bir hastahkur. ik kez 1933 yihn-
da bildirilmis, kizamikla iligkisi ise 1960 sonrasi ortaya
ctkmustir.' Seyrek rastlanan bu hastaliga kizamik geci-
ren her 100.000 olguda 1 rastlanir. Ttim ¢ocuklara ru-
tin kizamik asis1 yapilmastyla sikligi 10-100 kat azalan
bu hastalik, kizamik asilamasinin istenilen diizeylerde
olmadigt Hindistan ve Pakistan gibi ntifusu yogun olan
tilkelerde ve yurdumuzun asitlanma orani dustik olan
baz1 yorelerinde ytiksek oranda gortilmektedir.! Bu ca-
lismada, SSPE tanisiyla cocuk norolojisi servisine ya-
tirlan hastalann klinik ozelliklerinin, elektrofizyolojik
ve radyolojik bulgularinin incelenmesi amaclanmistir.

MATERYAL ve METOD

Son 1 yilda ¢cocuk noérolojisi servisine yatirilan hastalar
arasinda SSPE tanisi alan 16 vaka retrospektif olarak
degerlendirildi. SSPE tanist, tipik klinik bulgular olan
(6nceden saglikl olan cocuklarda, mental ve davra-
nissal semptomlar ile myoklonik jerklerin gortilmesi),
uyku veya diazepamli elektroensefalografi (EEG)'de
suprese olmayan periyodik yiiksek yavas dalga akti-
vitesi mevcut olan, yiitkselmis BOS kizamik antikor
titresi (immunofloresan ile 1/5°den yiiksek titreler)
saptanan, titresizlerde ise antikor pozitifligi gosterilen

veya immunoassay (ELISA) ile titresiz olarak pozitif
bulunan hastalara konuldu.

Hastalarin yatuis dosyalart incelenerek anamnez, fizik
muayene, laboratuvar, elektroensefalografi, kranyal
gortntiileme sonuclar degerlendirildi. Vakalarin bu-
lunduklart klinik evreler degerlendirilerek, taburcu
edildikten sonraki izlem stiresinde klinik bulgulari-
nin seyri incelendi. Tami klinik bulgular, spesifik EEG
paternleri, kan ve beyin-omurilik sivisinda (BOS)
yitksek kizamik antikor titrelerinin saptanmast ile
kondu. Hastalarin basvuru anindaki evre ve noro-
lojik yetersizlik indeksleri (NDI) belirlendi. Evrelen-
dirme Risk ve arkadaglarinin énerdigi sekilde yapildi:*
Evre 1: lerleyici psikoentellektiiel ve/veya nonspesi-
fik norolojik semptomlarn varligr.

Evre 2A: Stereotipik ataklar var, diisme yok ve yardimsiz
ytirtyebiliyor.

Evre 2B: Stereotipik ataklar var, dtstiyor, yardimsiz
ylirtiyemiyor.

Evre 2C: Ataklar nedeniyle yataga bagimli.

Evre 3A: Az sayida amagsiz spontan hareketler ve
uyarilara yanit var.

Evre 3B: Agrih uyaranlara karst motor yanit var.

Evre 3C: Derin koma ve 6ltim.

Tuim hastalara basvuru ani ve izlemler sirasmda, ulusla-
rarast 10-20 sistemi kullanilarak 10 kanalh EEG cihaz ile
EEG cekimi yapildi. EEGler zemin aktivitesi ve patolojik
aktiviteler acisindan degerlendirildi. Diazepam ve uyku
EEG'sinde suprese olmayan periyodik ytiksek amplittdlit
yavas dalga aktivitesi tipik patern olarak kabul edildi.
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Kranyal gortuntileme 6 hastada yapildi, bunlarin
3tine bilgisayarli tomografi (BT), 3’tine manyetik
rezonans gortntileme (MRG) yapilmusti. Vakalarin
gortntilleme bulgulart serebral atrofi, subkortikal,
kortikal, beyin sap1 ve bazal ganglionlardaki patolo-
jiler bakimindan incelendi. Semptomlarin baslangic
ile hastanin yataga baglanmasi arasinda gecen stre
ve hastalik baslangici ile 6ltim arasinda gecen stireler
prognozun degerlendirilme kriteri olarak kullanilda.

BULGULAR

2006 yilinda subakut sklerozan panensefalit tanisi ko-
nulup takip ve tedavi altina alinan 16 hastanin 12’si
(%75) erkek, 4t (%25) kiz cocuguydu (Tablo 1).
Vakalarin tiimii kizamik enfeksiyonu gecirmisti. Kiza-
mik gecirilen yaslar 2 ay ile 6 yas arasinda (ortalama
2,39+1,66 yil) degisiyordu. Sikayetler 3-12 yas ara-
sinda (ortalama 7,93+2,69) baslamisti. SSPE icin la-
tent donem ortalama 5,43+0,59 y1l (2-10 y1l arasinda)
idi. Ug hasta ilk yasta (2 ayhk ve 8er ayhk iken) ki-
zamik gecirmisti, bu vakalarin latent donemi 5 (n: 2)
ve 8 (n: 1) yil sirmtstil. Bes yasin tizerinde kizamik
geciren 2 hasta vardi, bunlar 6 yasindayken enfeksi-
yonu gecirmislerdi, her ikisinde de, 5 yil stiren bir la-
tent donemi takiben hastalik semptomlar baslamisti.
Hastalarin tan konuldugu siradaki yaslarn 3 ile 13 yas
arasinda (ortalama 8,25+2,90) degisiyordu (Tablo 1).
Vakalarin %50’sine (n: 8) hi¢ kizamik asis1 yapilma-
mus, yedi vakaya 1 doz, birine ise 2 doz kizamik asist
yapimisti. Hi¢ kizamik asisi yapilmayan 8 vakanin
41 kiz, 471 erkekti. Kizamik enfeksiyonu gecirmeden
once astlamast olmayan vaka sayist 11 olup, 3 vaka
2 ve 8er aylik iken kizamik gecirmisti. Yedi hastaya
(%43,8) sadece 1 doz as1 yapilmusti. Bir doz kizamik
asist yapilan bu 7 hastanin timt ilk 3 yasta kizamik
gecirmisti (Tablo 1).

Vakalarin baslangic semptomlart degisik tipte, ozel-
likle basta one diisme seklinde noébetler (n: 12) ve
psikoentellekttiel semptomlar (davranis ve kisilik
bozukluklart) (n: 4) seklindeydi. Psikoentellekttiel
semptomlar ve myoklonik/atonik silkinme hareketleri
seklinde stereotipik hareketler ttim olgularda mev-
cuttu (Tablo 2). Yedi hastanin jeneralize tonik klonik
nobetleri vardi. Alt hasta yardimsiz ytrtiyemiyordu,
1 hasta tam sirasinda yataga bagimliydi. Tum vaka-
larda spontan hareketler vardi. Tam sirasinda has-
talarmn sozltt ve agrih uyarilara yaniti mevcut olup,
hicbir vaka derin komada degildi. Evre I'de iken tam
konulan hasta yoktu. Tan1 konuldugu dénemde has-
talarin 10’u evre 2A, besi evre 2B, biri ise evre 2C’de
idi (Tablo 2). Evre 2A’dakilerin %60 1min tam konul-
dugunda nobetleri baslamamis, %40 1n1in ise nobetleri
baslamisti. Evre 2B’de tam alan vakalarin da %60 1min
tan1 konuldugunda nobetleri baslamamis, %40'1mnin

ise nobetleri baslamisti. Evre 2C'de tam alan 1 hasta-
da da nobetler baslamisti. 1. evrede ve 3. evrede tani
konulan vaka yoktu (Tablo 1).

Yedi hasta nobetler gecirmisti, dérdtntin elektroensefa-
lografisinde zemin aktivite diizensizligi yaninda periyo-
dik ytiksek voltajh yavas ve keskin dalga kompleksleri
(tipik bulgw), tictinde ise periyodik lateralize epilepti-
form desarjlar ve diizensiz zemin aktivitesi (atipik bul-
gu) vardi. Tani aninda nobeti olmayan 9 vakanin 2’si-
nin elektroensefalografisi normal olup, diger 6 hastada
tipik bulgular, 1 vakada atipik bulgular saptandi (Tablo
1). Tam konuldugunda nobetleri olmayan hastalarin
%66,7’si evre 2A, %33,3'1 evre 2B'deydi. Nobetleri
baslamis olan hastalarin ise %57,11 evre 2A, %28,6’s1
evre 2B, %14,3"1 ise evre 2C'deydi.

Alt1 vakanin kranyal gortinttlemesi yapilabildi, 4'tinde
normal bulundu, bunlarin 3’tine BT, birine MRG ya-
pilmistr. Patolojik BT bulgular kortikal ve subkortikal
atrofi, stipheli ak madde hasar ile giruslarda genisle-
me seklindeydi. Kranyal gortintiileme bulgular1 pato-
lojik olan 2 vakanin MRG bulgularinda ise kortikal
ve subkortikal boltimlerde, bazal ganglionlarda atrofi
gorultiyordu (Tablo 1).

Vakalarin izlem stiresi tan1 anindan itibaren 1 ay ile 14
ay arasinda degisiyordu, 6 vakanin izlemi 6-14 ay ara-
sinda, daha yeni tan1 konulan diger 6 vakanin izlemi
ise 1-5 ay arasinda degisen stirelerde yapildi. Bes ay ve
daha uzun stire izlenmis olan 9 hastanin klinik evre-
lemesinde ilerleme oldugu gorildi. Izlem stiresi 1 ve
2’ser ay olan iki hastanin kliniginde bir degisme goz-
lenmedi, yine 1 ve 2’ser ay izlenen diger iki vakada ise
evre 2A’dan evre 1’e gerileme s6z konusuydu (Tablo 2).

TARTISMA

SSPE, defektif kizamik virtisintin yavas viral enfek-
siyonu sonucu merkezi sinir sisteminde olusturdugu
norodejeneratif ve inflamatuar bir hastaliktir. Kizamik
enfeksiyonundan 1-10 yil, ortalama 5-8 yil sonra or-
taya cikar. Gortilme yast cok fazla degiskenlik gostere-
bilen bu hastalik baslica cocukluk déneminde ortaya
citkmakta olup, adolesan ve hatta eriskin dénemde
baslayan vakalar da bildirilmistir.>* Baslangi¢c yasin
etkileyen en onemli faktor latent dénemin uzunlu-
gudur. Tleri yaslarda baglayan vakalarin kizamik ge-
cirme yaslari erken olmakla beraber, latent dénemleri
uzundur.” Oztiirk ve ark. 1983-1998 yillar1 arasindaki
SSPE olgularinin (n:36) latent dénemini 9 yil, Yis ve
ark. ise (n:33) 4-12 yil arasinda bildirmislerdir.® An-
lar ve ark. ise 1975-1994 yillar1 arasindaki vakalarin
latent déneminin 7-9,9 yil arasinda, 1995-1999 yil-
larindaki vakalarin latent doneminin ise 5,9+4,3 ol-
dugunu saptamuglardi.” Latent donemin stiresini
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Tablo 1: SSPE hastalannin epidemiyolojik ve Klinik dzellikleri
Kizamik | Kizamik | Latent Kranyal
x:ka Cinsiyet | asI gegirme | ddnem ulrgaﬁl huﬁﬁan goriintiileme | Evreleme
durumu | yasi (yil) | (yil) g bulgulan
1 £ Yok 6 5 > 41 Atipik Yok Evre 2A
2 £ Yok 3 5 >4 Tipik BTN Evre 2A
3 E Yok 3 2 > 41 Tipik MR: N Evre 28
4 £ 9 ay 1 2 > 41 Tipik Yok Evre 28
5 E 9 ay 2ay 5 > 41 Atipik Yok Evre 2B
BT Stipheli ak
madde hasar,
MR:bazal
6 £ Yok 2 10 | >41 Atipik ganglionlarda | Evre 2A
ve yer yer ak
maddede atrofi
bulgulan
i E 9 ay 2 3 >4 Tipik Yok Evre 2A
8 K Yok 3 4 > 41 Tipik Yok Ewre 20
9 K Yok 6 5 > 41 Tipik Yok Evre 2A
10 £ 9 ay 2 4 > 41 Tipik Yok Evre 28
11 £ 9 ay 3 6 >41 | Normal Yok Evre 27
12 £ 9 ay 8 ay 8 >4 Tipik Yok Ewre 28
13 K Yok 2 6 >41 | Normal BT: N Evre 27
BT: Kortikal
ve subkortikal
14 K Yok 2 10 |[>41 Atipik bilimlerde Evre 2A
atrofi, giruslarda
genisleme
15 A 5| >4 ] Tik Yok | Ewe 2
aylar y ' P
16 £ 9 ay 2 7 > 41 Tipik BTN Evre 2A
Tipik: Periyodik yiiksek voltajli yavas ve keskin dalga kompleksleri ve zemin diizensizligi
Atipik: Periyodik lateralize epileptiform desarjlar ve zemin diizensizligi N=Normal
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etkileyen faktorler tam olarak bilinmemektedir, kiza-
muk virtistintin alt tipleri ve konagin immun yanitin-
daki degisikliklerle ilgili olabilir.” Son yillarda 6zellikle
kiictik yasta ortaya ¢ikan vakalarin sayisinda artis oldu-
gu bildirilmektedir.® Bir yasin altnda iken kizamik ge-
cirenlerde cok erken donemde ortaya cikabilir, ¢ctinkt
erken yasta gecirilen infeksiyonun olusturdugu immun
yanitin yetersiz oldugu dustintilmektedir.”® Ayrica, ilk
yasta kizamik gecirenlerin SSPE’ye yakalanma riskinin,
5 yasindan sonra gecirenlere gore 16 kat daha yiiksek
oldugu bildirilmistir.'® Dogumdan ¢ok kisa bir stire
once intrauterin olarak kizamik virtistiyle karsilasan ve
14. ayda SSPE tarusi alan bir olgu bildirilmistir.® I1k yas-
tayken kizamik infeksiyonu geciren 3 vakamiz vardi.
Bu hastalann semptomlarin baslama yast ise 6 ve 9
yaslarydi. Sikayetlerinin baslangic yaslari 3-11 yil ara-
sinda degisen vakalarin latent stireleri 2-10 yil (ortala-
ma 5,5 yil) arasindayd, sikayetlerinin baslangic yaslar
en dustk (3 ve 5 yas) olan iki hastanin latent stireleri
en kisa (2 y1l) iken, baslangi¢ yaslari en ytiksek (12 yas)
olan iki hastanin ise 10 y1l gibi uzun bir stireydi.

SSPE cogunlukla erkek cocuklarda gortlmektedir.*
Vakalarimizin %75’inin erkek olmasi, bu gortisti des-
tekler niteliktedir. Kizamik enfeksiyonunun goértilme

sikligi bakimindan cinsiyetler arasinda fark olmamasi-
na karsin, SSPE'nin erkeklerde 3 kat daha fazla goril-
dugt bildirilmistir. Yis ve ark. vakalarinin %79 unu
erkek olarak bildirmislerdir.* irdem ve arkadaslarinin
65 hastalik serisinde de erkek hastalarin orani %77
olarak bulunmustur.? Oztiirk ve ark. erkek/kiz ora-
nint 2/1 olarak saptamislardi.® Hindistan'da yapilan
bir calismada da erkek olgularin orani fazlaydi (E/K:
2,7)." Buna karsihk 16 hastanin degerlendirildigi
Hergtiner ve arkadaslarinin ¢alismasinda erkek ve kiz
olgu sayilar esitti.'* Bu hastaliga ait cinsiyet farkinin
nedeni bilinmemektedir.

SSPE’nin, aktif kizamik enfeksiyonu gecirmeyen, hat-
ta asilanan cocuklarda da ortaya ¢ikmast, agt virtisti-
ntin de SSPE gelisiminde roli olabilecegi dustincesini
ortaya ¢ikarmustir.  Bu vakalar enfeksiyonu subklinik
gecirenler de olabilir."*!* Ancak SSPE ile kizamik ast
susu arasinda kesin bir iliski bulunmamasi, asilama-
nin yaygin oldugu bolgelerde SSPE gortilme sikhigin-
da belirgin azalma saptanmasi ve as1 genotipi olan ge-
notip A'min hicbir SSPE vakasinda saptanmamasi ast
susunun degil, sokak susunun hastalik olusumunda
esas rolintn oldugunu diistindtirmektedir.”>!” Yapi-
lan calismalarda asilamayla ilgili oldugu diistintlen
vakalara rastlanmamustir.”>*" Kizamik asist yapil-
mis olanlarda da SSPE gortlebilmesi, asilamadaki
primer ya da sekonder yetmezliklere bagh olabilir.'®
Plasentadan gecen antikorlarin mevcudiyetini stir-
durmesine baghi olarak yeterli antijen olusumunun
olmamast ve hastahigin subklinik gecirilmesi etken
olabilecegi gibi, asinin saklanmasi ve tasinmasindaki
olast problemler ya da eksik dozda asilanma da im-
mun yanitin yeterli olmamasina sebep olabilir.’*** Bu
durumda, aktif ya da subklinik olarak gecirilen enfek-
siyon konaga ait baz: faktorlerle bir araya geldiginde
SSPE gelisimi icin risk olusturmaktadir.'* Ulkemizde
kizamik asist uzun bir stire 9 aylik iken yapilmistir.
Hic as1 yapilmayan vaka sayist 8, ilk 1 yasta enfeksi-
yonu gecirmesine ragmen asilanmis olan vaka sayist
da 3 olarak saptandi. Asilanan vakalarimizin %87,5'1
9 aylik iken 1 doz asilanmis, 9. ve 15. aylarda olmak
tizere 2 doz asilanmus olan 1 vakada da kizamik in-
feksiyonu 8 aylik iken gecirilmisti. Ceyhan ve arka-
daslarinin vakalarimin yarist (n: 8) asilanmamus, diger
yarist ise 9 aylik iken asilanmisti." Kizamik enfeksi-
yonu gecirmeyip, astlamayla antikor olusturan geng
annelerin bebeklerinde, ozellikle 6-8. aylar gibi bu
koruyucu antikorlarin dtizeyinin azaldigi dénemde
subklinik kizamik enfeksiyonu gecirme riski var olup,
bu durum SSPE’nin ortaya ¢tkma olasiligini artirmak-
tadir.® ki doz asilama ise daha ytiksek antikor diizeyi
ve uzun stireli bagisiklik saglayabilir. Son yillarda ise
kizamik asisimin ilk dozu kabakulak ve kizamik¢ik
astlariyla kombine olarak (MMR) 12. ayda ve hatir-
latma dozu da ilkokul 6ncesinde (5-7 yas arasinda,
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yine MMR seklinde) yapilmakta olup, daha yiiksek bir
bagisiklik olusturacag dustintlmektedir. Vakalarimi-
zin timu kizamik gecirmis olup, yarisina kizamik asis
yapimisti (7 hastada 1 doz, 1 hastada 2 doz), 8 has-
tada ise kizamik asist hi¢ yapilmamisti. Bu durum hi¢
astlanmamanin yaninda, 9. ayda asilanmanin da SSPE
gelisimindeki ¢nemli roltinti gosterir niteliktedir.

SSPE genellikle kisilik degisiklikleri ve davranis bo-
zukluklariyla baglar, bunu ekstremiteler, gévde ve
bastaki myokloniler, fokal ya da jeneralize nébetler,
atoni, piramidal ve ekstrapiramidal sistem bulgulari,
otonomik bozukluklar ve demans takip eder.”® Bas-
langict davranis ve bilissel fonksiyonlarin bozulmast
seklinde olan SSPE psikiyatrik bozukluklarla karisa-
bilir.** Oztiirk ve arkadaslarinin vakalarmin %50’sin-
de ilk bulgu olarak davranis degisiklikleri mevcut
olup, ilk bulgu olarak myoklonik/atonik nobetler
%30'unda, jeneralize tonik klonik nobetler ve gorsel
bozukluklar daha diisitk orandaydi.® Buna karsilik
Hergtiner ve arkadaslarmin calismasinda hastalarin
%43,7’sinin tanisiim konuldugu dénemde periyodik
myoklonik/atonik nébetleri vardi.'* Irdem ve arkadas-
lar, vakalarin %92,3intin tanisi sirasinda myokloni-
leri oldugunu belirtmislerdir.!? Hastalarimizda, diger
calismalarda oldugu gibidavranis degisiklikleri ve
gorsel bozukluklar ilk saptanan bulgular olarak goze
carpmiyordu.'*'* Aydin ve arkadaslarinin vakalar1 da
benzer sekildeydi.”! Hastalara tan1 konuldugunda psi-
koentellekttiel semptomlarin yaninda myoklonik/ato-
nik nobetlerin de mevcut olmast, ilk semptomlar olan
davranis ve biling bozukluklarinin ¢zellikle hastaligin
baslangicinda hafif oldugu dénemde aile tarafindan
fark edilemedigini dustndirmektedir. Klasik klinik
seklinden farkll olarak hizli seyreden, atipik bulgu-
larla ortaya ¢ikan hastalar bildirilmistir.?*** Bas agrisi,
bulant1, kusma, akut gérme kayb1, fokal ya da jenera-
lize nobetler, hemiparezi, psodotimor serebri, ataksi
ve akut ansefalopati bunlar arasinda sayilabilir.*** Bu
nedenle, aciklanamayan nérolojik bulgularla getirilen
vakalarda da SSPE’den stiphelenilmesi gerektigi soyle-
nebilir. Ozellikle motor-mental geriligi olan, ak mad-
de ve/veya gri madde tutulumuna ait bulgulari olan
her hastada ayirici tanida SSPE akla gelmelidir.

Hastalarin basvuru sirasindaki evrelerinin tiimiiniin
evre 2’de oldugu, hicbir hastanin 1. evredeyken tani
almadigr gorildi. Tani konuldugu dénemde vakala-
rn 10’u evre 2A, 571 evre 2B, 1'i ise evre 2C'de idi. Yis
ve ark. vakalarmin %52’si evre 3A’da olup, digerleri
evre 2C (%21), evre 2A (%9), evre 2B (%6), evre 3B
(%6) ve evre 1 (%6) seklindeydi.* Hergtiner ve arka-
daslarmnin, hastalik baslangiciyla basvuru arasindaki
stirenin 2,7+1.4 ay oldugu SSPE’li 16 hastalik serisin-
de de 1. evrede hasta yoktu, hastalarin tani sirasindaki
evreleri evre 2A (n:6), evre 2B (n:3), evre 3A (n:1),

NOBEL MEDICUS 25 | CILT: 9, SAYI: 1

53

Tablo 2: Hastalann tani sirasindaki Klinik dzelliklerine gére yapilan evrelemeleri
No ent?ilitla(ltc't-iiel Stereotipik | Yardimsiz | Vataga | Spontan | Uyanlara | Derin Evreleme
semptomlar ataklar | vyiiriime | bagmhik | hareketler | yamt | koma
1 1 1 1 2 1 1 2 Evre 2A
2 1 1 1 2 1 1 2 Evre 2A
3 1 1 2 2 1 1 2 Evie 28
4 1 1 2 2 1 1 2 Evre 28
5 1 1 2 2 1 1 2 Evre 28
4 1 1 1 2 1 1 2 Evre 2A
i 1 1 1 2 1 1 2 Evre 2A
8 1 1 2 1 1 1 2 | EwelC
9 1 1 1 2 1 1 2 | Ewe2A
10 1 1 2 2 1 1 2 | EwelB
1 1 1 1 2 1 1 2 | Ewe2A
12 1 1 2 2 1 1 2 | EwelB
13 1 1 1 2 1 1 2 | Ewe2A
14 1 1 1 2 1 1 2 | Ewe2A
15 1 1 1 2 1 1 2 | Ewe2A
16 1 1 1 2 1 1 2 | Ewe2A
1: Var, 2; Yok
evre 3B (n:6) seklindeydi.'* Daha genis bir hasta gru-
bunun (65 hasta) incelendigi calismada ise 1. evrede
yakalanan 4 vaka vardi, cogu hasta (n:54) 2. evrede, 7
hasta da 3. evrede tani almisti.'? SSPE hastalarinin 1.
evrede tani alma oranimin diistik olmasinin nedeni ai-
lelerin egitim, kultiir ve sosyoekonomik dtizeylerinin
dustik olmasina bagh olarak hastalik semptomlarinin
farkinda olmamalan ve saghk kurulusuna basvurma-
da gecikmeleri olarak dustntilmektedir. Tanidaki ge-
cikmenin daha az bir kismui ise belirtilerin az oldugu
donemde doktorlarin SSPE dustinmemelerine ya da
mevcut semptomlarin ayirict tanist icin gerekli olan
laboratuvar, EEG ve kranyal gortinttileme tetkikle-
rinin yapilmasindaki gecikmeye bagh olabilir, bunu
degerlendirmek icin objektif calismalara gereksinim
vardir. Tedaviye erken donemde baslanirsa almacak
yanitin da daha iyi olmast muhtemeldir. Bu bakim-
dan, motor ve mental fonksiyonlarinda gerileme olan,
periyodik nobetleri gozlenen olgularda SSPE akla ilk
gelmesi gereken hastaliklar arasinda olmali ve tetkik-
leri i¢in gecikilmemelidir.
Hastaliga ait EEG paterninin tam icin tipik oldugu
soylenebilir. EEG bulgularinin hastaligin progresyo-
nuyla iligkili olmast klinik énemini artirmaktadir.®
SSPE’de en stk gorillen EEG anomalileri olan periyo-
dik kompleksler, anterior delta aktivitesi ve yaygin,
yiitksek voltajli (200-500 mV) fokal epileptik desarj-
lar-keskin yavas dalga patlamalart bilateral ve senk-
ron olarak, ozellikle frontal ve rolandik bolgelerde,
siklikla myoklonik nobetlerin ortaya ¢iktigt dénemde
gorular, 4-10 saniyelik aralarla tekrarlar ve bu patla-
malar diazepamla baskilanmaz.*!* Yapilan calismalar-
da erken evrelerde EEG bulgularimin normal oldugu
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bildirilmistir.?®*” Erken evrelerde EEG’si normal olan
hastalarin - diazepam verilerek ¢ekilen EEG’lerinde
burst-supresyon paterninin ortaya c¢ikugi, periyodi-
sitenin belirginlestigi cesitli calismalarda saptanmis-
ur.!#1*2° Desarjlarn daha cok oksipital bolgelerde
belirgin oldugu, periyodik komplekslerin hemisferler
arasi asenkron ozellik gosterdigi ve periyodik lateralize
epileptiform desarjlar seklinde olan atipik EEG bulgu-
larmin da gortilebildigi ve bu atipik hastalarin diaze-
pam verilerek tekrarlanan EEG incelemelerinde tipik
bulgularin ortaya ¢ikug: rapor edilmistir.'##2%% Atoni
ve myokloniler uykuda klinik olarak gortilmeyebilir
ancak paroksismal EEG bulgulart uykuda da gortil-
mektedir.* Yedi olgunun tani esnasinda nobetleri bas-
lamusty, 4'tintin elektroensefalografisinde zemin aktivite
dtizensizligi yaninda periyodik ytiksek voltajli yavas ve
keskin dalga kompleksleri seklinde olan tipik bulgular,
3'tinde ise periyodik lateralize epileptiform desarjlar ve
dtizensiz zemin aktivitesi seklinde olan atipik bulgular
vardi. Tani aninda nobeti olmayan 9 hastanin 2’sinin
elektroensefalografisi normal olup, diger 6 hastada ti-
pik bulgular, 1 olguda atipik bulgular saptandi. No-
betleri olmayan olgularin %66,7’si evre 2A, %33,3
evre 2B'deydi. Nobetleri olan hastalarin ise %57,11
evre 2A, %28,6%1 evre 2B, %1431 ise evre 2C'deydi.
ik EEG incelemeleri normal olan 2 hastamin ve atipik
olan 4 hastanin diazepam verilerek tekrarlanan incele-
melerinde tipik bulgularin ortaya ¢iktuigr gortldi. Bu
durum, SSPE'de, 6zellikle nobetlerin baslamadigi do-
nemde EEG bulgularinin normal olabilecegini, ayrica
atipik bulgulara da rastlanabilecegini desteklemekte
olup, SSPE diistiniilenlerde EEG incelemesinin diaze-
pam verilerek gerceklestirilmesinin erken tani sansim
artiracagina isaret etmesi bakimindan ¢nemlidir.

Klinik bulgular ile nérolojik gértnttleme ve néropa-
toloji bulgulart her zaman baglantili degildir, beyin
BT ve MRG bulgular1 normal olabilir.'* Goriinttileme
yontemleri SSPE tanist degil, ayirict tanist i¢in 6nem-
lidir. SSPE’de patoloji genellikle pariyetooksipital ve
arka temporal bolgelerde olup, subkortikal ve derin
ak maddede degisiklikler meydana gelir. Gortnttile-
me hastahgin erken doéneminde genellikle normal-
dir, hafif 6dem gortilebilir. Hastalik ilerledikce BT'de
yaygin odem, serebral korteks, serebellum ve beyin
sapinda atrofi, ventrikiiller ve sulkuslarda genisleme,
kranyal MRG'de kortikal atrofi ve periventrikiiler ak
madde degisiklikleri ortaya cikar.*!%1%30-32 Kortikal,
subkortikal ve bazal gangliyonlarda multipl hipodens
lezyonlar olabilir.®!*!* Bazen hastaligin baslangicin-
dan yillar sonra bile BT normal olabilir.? Ozttirk ve
arkadaslar1 hastalarin yarisinda, Anlar ve arkadaslar
%71inde, Irdem ve ark. ise %91,7’sinde BTnin nor-
mal oldugunu saptamist1.®>?¢ Inceledigimiz serideki
5 hastaya BT yapilmis ve 3’tt normal bulunmustu. Pa-
tolojik BT bulgulart stipheli ak madde hasari, kortikal

ve subkortikal atrofi ve giruslarda genisleme seklin-
deydi. BT'de stipheli ak madde hasari olan hastanin
kranyal MRG incelemesinde bazal ganglionlar ve yer
yer ak maddede atrofi bulgular vardi. Ak maddedeki
anormallikleri saptamada kranyal MRG'nin duyarlihig
BTye gore daha iyidir.'***** Hastahgm en sik gori-
len MRG bulgulart multifokal derin ak madde degi-
siklikleri, serebral atrofi, periventrikiiler ak madde ve
kortekste lezyonlar seklinde olup, bazal gangliyonlar,
serebellum, frontal ak ve gri madde tutulumu ve akut
inme atagi bulgular1 da gorilebilir.®'%*'2* Lezyonlar
erken donemde korteks ve subkortikal ak maddeden
baslayip, ilerleyen dénemde periventrikiiler ak mad-
deye yayihim gosterir.'* Brismar ve ark. 52 hastalik se-
rilerinde en erken MRG bulgularinin T2A serilerinde
fokal hiperintensite ve ardindan atrofik degisiklikler
oldugunu bildirmislerdir.** Anlar ve arkadaslarinin 26
hastalik serilerindeki en stk MRG bulgusu periventri-
kiiler ak madde lezyonlar olarak, daha az sayida ise
pial ve parankimal kontrast tutulumlart bildirilmis-
tir.> Klinik evreyle MRG bulgular arasinda baglanti
olmadig, ancak hastalik stiresiyle MRG bulgularmin
degistigi bildirilmistir.'*** Bazal gangliyon tutulumu
ileri evrelerde, ozellikle evre 3A ve sonrasinda gort-
ltr! Evre 3B’de olup, ak madde tutulumu olmadan
sadece bazal ganglion tutulumu da bildirilmistir.*?
Hastaligin erken dénemlerinde MRG bulgular ge-
nellikle normal olup, ileri evrelerde, hastalik stabil de
olsa atrofi gibi degisiklikler siklikla goriilmektedir.**
Yis ve ark. akut hemipareziyle basvuran bir hastanin
kranyal MRG incelemesinde diftizyon agirlikh seriler-
de akut iskemik inme bulgular oldugunu saptamis-
lard1.* Hastaligin klinik bulgulariyla noéroradyoloji ve
patoloji bulgular arasinda her zaman baglanti olmaz.
Yapilan calismalar hastaligin klinik evresiyle kranyal
MRG bulgulan arasinda baglanti olmadigini goster-
mistir.>'*** Bu nedenle her iki kranyal gortinttileme
yontemi, erken dénemde normal olabilmeleri nede-
niyle hastahgin tanist icin gerekli olmadigi gibi, agir-
higimi ve prognozunu degerlendirmede de kullanila-
maz, ayirict tant i¢in gereklidir. BT yapilan ttim hasta-
larin evre 2A’da olmasi, patolojik ve normal hastalarin
evrelerinin ayni dtizeyde olmasi, MRG yapilan vaka
say1sl cok olmasa bile benzer dzellikleri gostermesi de
bu goriisti desteklemektedir. SSPE dtistiniilenlerde BT
yerine MRG yapilmasi daha uygun olacakur.

Vakalarn izlem stiresi tani anindan itibaren 1 ay ile
14 ay arasinda degisiyordu, 6 hastanin izlemi 6-14 ay
arasinda, daha yeni tan1 konulan diger 6 hastanin iz-
lemi ise 1-5 ay arasinda degisen stirelerde yapildi. Bes
ay ve daha uzun stre izlenmis olan 9 hastanin klinik
evrelemesinde ilerleme oldugu goriildi. Izlem stiresi
1 ve 2’ser ay olan iki hastanin kliniginde bir degisme
gozlenmedi, yine 1 ve 2’ser ay izlenen diger iki vakada
ise evre 2A’dan evre 1’e gerileme stz konusuydu.
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Yaygin as1 programina ragmen gorillmeye devam eden
kizamik enfeksiyonunun bir sekeli olarak ortaya ¢i-
kan, etkili bir tedavisi olmayan ve vakalarin %95’inin
oldugi subakut sklerozan panensefalit, halen sorun
olmay stirdtirmektedir. Hastaligi énlemenin tek yolu
kizamik asisini her cocuga uygun yaslarda yapmakur.
Bunun yaninda hastaligin iyi bilinmesi, erken déonem
semptomlarinin taninmasl ve tedavi seceneklerinin
artirllmasina yonelik calismalara ihtiya¢ bulunmak-
tadir. Hastahgin tamisinda klinik bulgular ve elektro-
ensefalografi bulgulan énemlidir. Bu hastaligin ulusal
bir saghk sorunu olmaktan ¢ikarilmasi icin kizamik
astlama programi diizenli, yaygin ve etkin bir sekilde

uygulanmahdir. Hastalarin buytik cogunda (%87,5)
ilk 3 yasta ve bazi hastalarda (%18,8) ilk yasta kiza-
mik enfeksiyonu gecirme oykiisti vardi. Hastalarn 51
(%31,2) asilanmasina ragmen kizamik enfeksiyonu
gecirmisti. Bu durum asilamadaki primer ya da se-
konder yetersizlikler ya da konagin bagisiklik yanitin-
daki degisikliklerle ilgili olabilir. Kizamik asist MMR
seklinde Turkiye’de son yillarda 1. yas giintintin son-
rasinda (12-15 ay arasinda) ve ilkokula baslamadan
once ya da ilkokul 1. simifta (6-7 yas) yapilmaya bas-
lanmistir. Bu program kizamik hastahigi ve subakut
sklerozan panensefalitin eliminasyonunu artirmada
etkili olabilir.
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