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OZET

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), 1 yasindan kiigiik
cocuklarda gériilebilecegi gibi, 30 yasindan biiyiik olgularda
da goriilebilir. Kizamik infeksiyonu gecirildikten sonra SSPE
geligme riski 4/100.000 iken, asilama sonrasi geligsme riski
0.14/100.000’dir. Bu ¢alismada, 1998 Nisan- 2000 Ocak tar-
ihleri arasinda klinigimizde tant konarak tedavi edilen 6 SSPE
olgusunu sunduk. Amaciniz, ki-zamik infeksiyonunun onemini
bir kez daha vurgulamak ve kizamik agisinin onemini hatirlat-
maktir.

Anahtar kelimeler: SSPE, kizamik

SUMMARY
Subacute Sclerozing Panencephalit

Subacute sclerozing panencephalit (SSPE) is a slow in-fection
with measles virus that causes progressive inflammation and
sclerosis of the brain. The disease has been diagnosed in
patients less than I year to more than 30 years of age. The
calculated risk of SSPE following measles was 4.0/100.000
cases compared with the risk after vaccine of 0.14/100.000
doses. In this study, we are to present total 6 patients diag-
nosed and started treatment in our clinic between 1998 April-
2000 January. Our purpose is remind to important of vaccina-
tion and express to preventing infection of measles.
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Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kizamik infek-
siyonu gecirildikten yillar sonra gelisen, kizamik
virusunun neden oldugu beynin ilerleyici inflamasyon
ve sklerozisi ile karakterize yavas seyirli bir viral infek-
siyonudur (1,2). Diinya tizerinde goriilme siklig1 oldukg¢a
nadirdir, ancak giiniimiiz kosullarinda kiiratif bir
tedavisi yoktur. SSPE, 1 yasindan 6nce tani alabilecegi
(1) gibi, 30 yasindan sonra da (2) tan1 alabilir. Hastaligin
esas etkiledigi popiilasyon cocuklar ve genc adelosan-
lardir. Olgularin % 85’inden ¢ogu 5-15 yas arasinda tani
alir (1). Hastaligin ortalama baslangi¢ yasi, gecmis yil-
larda 10 yasken son yillarda 14 yasa kaymistir (3).
SSPE, erkeklerde kizlardan iki kat daha sik goriiliir (5).
Goriilme sikligi, kizamik infeksiyonu gecirildikten
sonra 4/100.000 olgu iken, asilama sonrasi
0.14/100.000’dir (4). Bu veriler, giiniimiizde SSPE’yi
onleyecek tek yolun kizamik asilama programi oldu-
gunu de gostermektedir. SSPE’li ¢cocuklarin ¢cogundan
yillar 6nce gecirilmis tipik kizamik oykiisii almak

miimkiindiir. Kizamik, orta ya da siddetli ge¢irilmis ola-
bilir, hatta baz1 olgularda kizamiga bagli pnomoni
oykiisii de olabilir. Kizamik infeksiyonu gecirildikten
SSPE gelisinceye kadar gecen siire eskiden yaklasik 7
yil iken(1), giiniimiizde 12 yila yiikselmistir (16). SSPE
olgularinin klinigi oldukca degisken olup, akut, sub-
akut, kronik progresif ve intermittant tip olarak 4 grupta
toplanur.

Hastaligin baslangict genelde sinsidir. Genellikle
davranig degisiklikleri ve okul bagarisinda bozulmay1
takiben zihinsel yeteneklerde kayiplar ve siddetli de-
mans gelisir. Olgularin hi¢ birinde ates ya da ensefalitin
diger bulgular1 yoktur. Bazi olgularda bas agrist sikayeti
olabilir, ancak bu olduk¢a nadirdir. Yaygin norolojik
bulgular hizla ilerler. Masif, tekrarlayict miyoklonik
jerkler ortaya cikar, genellikle simetriktirler ve de dzel-
likle aksiyal kaslar1 tutar ve 5-10 saniyelik intervallerle
meydana gelirler. Bunlar hastaligin ikinci doneminin

SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi Sef Muavini Dr.*; Asist. Dr.**, Cocuk Norologu Dr.##%*; Sef Dr.#***

11



belirtileridir, ki hastalarin ¢ogu bu déonemde bagvurur(s).
Nobetler, distoni, serebeller ataksi, otonomik disfonk-
siyon, spasite, rijidite gibi pek ¢ok klinik bulgu tabloya
eklenir (1,5). Retinopati ve optik atrofi bazen davranis
degisikliklerinden 6nce saptanabilir (6). Kortikal korliik
de saptanabilecek diger bir klinik bulgudur (7).

Hastaligin seyri degiskendir ancak % 60 hastada hizli
bir klinik seyir goriiliir. Hastali§in siiresi bir kag¢ ayla
sinirli olabilir, hatta yapilan bir ¢alismada 4 hafta icinde
kaybedilen olgular bildirilmistir (12). Hastalarin ¢cogu
tanidan sonraki 1-3 yil icinde kaybedilir, ortalama
yasam siiresi 18 aydir (1).

MATERYAL ve METOD

Bu ¢aligmamizda, Nisan 1998 ile Ocak 2000 yillar1 arasinda
SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Kliniginde yatirilarak
ilk kez tan1 alan ve tedavileri diizenlenerek takibe alinan, 5-11
yas aras1 5°1 erkek 1’1 kiz toplam 6 SSPE olgusu literatiir veri-
leri esliginde degerlendirildi.

BULGULAR

Olgularimizin cinsiyetleri, literatiirle uyumlu olarak
erkekler daha c¢oktu. Erkeklerde oran kizlara gore ¢ok
fazla goriinmekle birlikte, olgularimizin sayisi1 genel-
leme yapmak i¢in yeterli degildi. Dort olgumuzda (3
erkek, 1 kiz) tipik kizamik gecirme 6ykiisii mevcuttu ve
bu olgular kizamik infeksiyonunu 18 aydan 6nce (7-9-
10-15 aylikken) gecirmiglerdi. Olgularimizin yas ortala-
mast 6.8 yil (5-11 yas) idi. Hastalarimizin hepsi de ileri
evrede bagvurmuglardi. Alt1 olgunun hepsinin de sika-
yetlerinin siiresi bir yildan kisa siireliydi. Asilama du-
rumlar1 incelendiginde, sadece bir olgu asiliydi. Dort
olgu hi¢ asilanmamis, bir olgu ise asilanip asilanma-
digint hatirlamiyordu. Tiim hastalarda dalginlik, unut-
kanlik, davranis degisiklikleri, dengesizlik ve istemsiz
hareketler mevcuttu. Bir olgu akut hidrosefali nedeniyle
V-P sant operasyonu gegirdikten sonraki donem icinde
tan1 almigti.

TARTISMA

SSPE kizamik infeksiyonu geg¢irildikten yillar sonra
ortaya ¢ikan kizamik virusunun yol actig1 persistan bir
infeksiyondur. Kizamik asis1 yapilan olgularda da
gelismekle birlikte, bu olasilik infeksiyonu gecirenlere
oranla ¢ok diisiiktiir. Kizamik infeksiyonu erken yasta
gecirildiginde hastaligin gelisme riski artmaktadir.
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Hatta, 1 yasin altinda kizamik infeksiyonu gegiril-
diginde SSPE gelisme riski 100 kat artmaktadir (8,12).

Hastalarin beyin dokularindan elde edilen kizamik viru-
suna ait genomlar incelendiginde, ¢cok sayida mutasyon
oldugu tespit edilmistir (11). Elektron mikroskobu ile
yapilan incelemelerde, kizamik virusuna ait yapilar1 ve
inkliizyon cisimlerini gérmek miimkiindiir (10). Ancak,
SSPE diisiiniilen hastalarda beyin biyopsisi yapmak sart
degildir (1-3). SSPE’li hastalarin beyin dokusunda tam
virus partikiilleri saptanamamistir. Fakat, bu materyal
kiiltiire ekildigi zaman tam kizamik virusu elde edilmis-
tir. Tam ispatlanmamis olmakla birlikte, defektif kiza-
mik virusunun M proteiniyle birlikte SSPE’ye yol agtig1
goriisii kabul edilmektedir.

SSPE tanist i¢in su kriterlerden faydalanilir :

1. ilerleyici seyir gosteren norolojik ve klinik bulgular
(okul basarisinda diisme, bellek kayiplar:, davranis
degisiklikleri, zihinsel islevlerde ilerleyici bozulmalar,
konusma ve gérme bozukluklart).

2. EEG bulgulari (erken dénemde normaldir. Miyok-
lonik donemde 3-5 saniyede bir tekrarlayan yiiksek
amplitiitlii yavas ve keskin dalgalar meyda-na gelir.
Daha sonraki donemde ise disorganize ve disritmik dal-
galar goriiliir. Terminal donemde ise tiim amplitiitler
diiger).

3. Serumda, kizamik virusuna yiikselmis olan IgM ve
IgG yapisinda antikorlarin tespit edilmesi.

4. BOS incelemeleri spesifik degildir. Protein yiikselmis
olabilir. Kizamiga ait oligoklonal bantlar tespit edile-
bilir. BOS’da bakilan kizamiga kars1 gelismis IgM ve
IgG yapisinda antikorlarin 1:8 ya da daha yiiksek titrede
pozitif saptanmasi tanida faydalidir.

5. PCR ile kizamik genomunun gosterilmesi (11).

6. Beyin biyopsisi.

BT veya MRG’de spesifik bir bulgu saptanamaz. An-
cak, diger yavas seyirli viral infeksiyonlarla ayirici tani
yapabilmek i¢in bagvurmak gerekebilir. Beyin biyop-
sisi, cok invaziv olmasi ve sadece belli merkezlerde
degerlendirilebilmesi, tan1 koymak i¢in ¢ok da elzem
olmamasindan dolay1 bagvurdugumuz bir yontem degil-
dir. Biz hastalarimiza SSPE tanisini, ilerleyici klinik
bulgular, EEG bulgulari, BOS’da ve serumda kizamik
virusuna karsi gelisen antikorlarin gosterilmesiyle koy-
duk. Bizim i¢in esas olan klinik ve EEG bulgulariydi.
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SSPE’nin tam bir tedavisi yoktur (1,16-19). Baz1 ca-
lismalarda, isopronosine faydali bulunurken bazila-
rinda ise alfa interferon onerilmistir. Bir grup ¢alismada
ise kombinasyon tedavisi onerilmistir (20). Biz biitiin
hastalarimiza oral isopronosine, subkutan alfa interferon
ve antikonviilsan uyguladik. Hastalarimizin takipleri
devam etmektedir. Bir olgu tan1 konduktan sonraki 8 ay
icinde kaybedildi. Diger olgularin tedavileri devam
etmektedir. En uzun siire izlenen olgunun izlem siiresi
18 aydir. Uygulanan tiim tedavilerin amaci, hastaligin
seyrini yavaglatabilmektir.

Su an icin hastalig1 tedavi etme sansimiz miimkiin
degildir. Dolayisiyla bizim iizerimize diisen gorev,
kizamik salginlarini 6nleyerek ¢ocuklarimizin erken
yasta kizamikla temasinin 6niine ge¢gmek ve kizamik
astlamasina gerekli onemi vermektir. Giinlimiizde
hastaliktan korunmanin tek yolu, kizamik asilamasidir.
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