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Ozet

Amag: Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) tanisi ile izledigimiz
hastalarin demografik, ailesel ve klinik 6zelliklerini degerlen-
dirmek.

Gerec ve Yontemler: Cocuk Noroloji Unitemizde izlenen SSPE tanist
konulmus 19 hastanin, amagta belirtilen 6zellikleri retrospektif
olarak degerlendirildi. Bulgular ile SSPE arasindaki olasi iligki-
ler bulunmaya ¢aligildi.

Bulgular: 19 hastanin 9’u bir yas altinda, 10’u ise bir yasindan
sonra kizamik enfeksiyonu gegirmisti. Hastalarimizin biiyiik
cogunlugunun kirsal kesimden geldigi %79 (15/19); %32
(6/19)’nin, kizamik asis1 yapildigi halde kizamik ve daha son-
ra da SSPE geg¢irdigi; SSPE bulgularinin ortaya ¢ikist ile ki-
zamik gecirme arasindaki latent periyodun ortalama 5.3 + 1.7
(5-13) y1l oldugu belirlendi. Latent donemin uzunlugu agisin-
dan; kizamik enfeksiyonunun bir yasindan &nce ve sonra gegi-
renler arasinda anlamli fark yoktu. Hastalarin sikayetlerinin
baslamast ile bagvuru zamanlari arasindaki siirenin uzun oldu-
gu (2.3 ay, 1-6 ay); nobet gecirme, konusma ve ylirlime bo-
zuklugunun hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda (%84, 16/19) or-
tak ilk basvuru yakinmasi oldugu ve hastalarin %42
(8/19)’sinin SSPE’nin ileri dénemlerinde (6’s1 evre 2B, 2’si
evre 3B) dogru tani alabildikleri goriildi.

Sonug: Hastalar, aileler ve iilke ekonomisi i¢in ¢ok agir sonuglari olan
SSPE’nin etkin tedavi seklinin koruyucu hekimlik olabilecegi;
bundan dolay1 da, kizamik ile asilamanin hala yetersiz oldugu
kirsal bolgelerde yaygin asilama programlar: ile SSPE’nin go-
riilme oraninin azaltilabilecegi sdylenebilir.

Anahtar Kelimeler: Subakut sklerozan panensefalit,
klinik &zellikleri, demografik 6zellikleri
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Abstract

Objective: To evaluate demographical, familial and clinical character-
istics of patients followed with subacute sclerosing panencepha-
litis (SSPE) diagnosis.

Material and Methods: Above-mentioned characteristics of 19
patients diagnosed as SSPE in out Pediatric Neurology Unit
were evaluated retrospectively. Possible relations were evalu-
ated between findings and SSPE.

Results: Of the 19 patients, 9 had measles infection before the first
year of life and 10 had the infection after they were one-year
old. It was found that the majority of patients (79%, 15/19) re-
sided in rural areas; that 32% (6/19) had measles, followed by
SSPE, although they had been vaccinated against measles; and
that the latent period between emergence of SSPE signs and
measles was about 5.3 + 1.7 (5-13) years. There was no signifi-
cant difference between the patients having measles before one
year of age and those having it after one year of age in terms of
the length of latent period. It was seen that the time interval be-
tween onset of complaints and admission to hospital was long
(2.3 months, 1-6 months); that the first common complaints for
presenting at the hospital were having seizures, impairment of
talking and walking in a majority of patients (84%, 16/19); and
that 42% of the patients (8/19) could be accurately diagnosed in
later stages of SSPE (6 in stage 2B and 2 in stage 3B).

Conclusion: It can be said that the efficient form of treatment for SSPE,
which has serious implications for patients, families and economy
of the country, is still protective medicine and therefore, incidence
of SSPE can be reduced with widespread vaccination programs in
rural areas, where measles vaccination is still inadequate.

Key Words: Subacute sclerosing panencephalitis,
clinical characteristics, demographical characteristics

ubakut sklerozan panensefalit (SSPE),
erken ¢ocukluk doneminde gegirilen
kizamik enfeksiyonu ile iliskili, nadir
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bir beyin hastaligidir. Hastalar siklikla myoklonus,
mental durumda degisiklik, ndbet ge¢irme ve
kisilik degisiklikleri ile basvururlar.' SSPE igin
major risk faktorii erken cocukluk déneminde,
ozellikle de 2 yasin altinda kizamik enfeksiyonu
gecirilmesidir.” SSPE tanisi tipik EEG bulgulari
(burst silipresyon paterni) ve klinik bulgular
oldugunda zor degildir. SSPE tanisi, BOS ve
serumda yiiksek titreli kizamik antikorlarinin
varligi ile dogrulanmalidir.'” Ancak hastaligin
erken evrelerinde, klinik bulgularin ¢ok hafif
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olmasindan dolayl, tam1 koymak giiglesebilir.'
Yaklagik %10 hastada SSPE’nin klinik bulgular
spesifik degildir; bazen de SSPE, akut ya da
fulminan seyir gosterebilir.’ Hastaligin spesifik bir
tedavisi yoktur; bununla birlikte isoprinosine,
interferon-alfa, interferon-beta, immiinglobulinler,
ribavirin giinlimiizde SSPE tedavisinde kullanilan
ve kismen faydasi oldugu gosterilebilen ilaglardir.**

SSPE’nin kizamik enfeksiyonu ile iliskisi iyi
bilinmekle birlikte, hastaligin ortaya ¢ikmasina
katkida bulunan faktorlerle ilgili bilgilerimiz
sinirlidir.  Bundan dolayr tiim diinyada ve
iilkemizde bu konuya yonelik arastirmalar yogun
sekilde devam etmektedir. Biz de bu amagla SSPE
tanis1 alan hastalarimizin demografik ve ailesel
ozellikleri, basvuru yakinmalar1 ile klinik bulgular
arasindaki iliskiyi arastirmak istedik. Bu sekilde,
SSPE ile olasi bu faktorler arasindaki ilisikleri
saptamaya calistik.

Gerec¢ ve Yontemler
Bu c¢alismada 1996-2003 yillann arasinda
klinigimizde tam1 alan ve dosya bilgilerine
ulagilabilinen 19 SSPE’li  hastanin  verileri
retrospektif olarak incelendi.

SSPE tanisi; klinik bulgular, tipik EEG
bulgulart (diazemli ve rutin) ve BOS-serum
kizamik antikoru titresindeki artisinin gosterilmesi
ile konuldu.

SSPE evresi Risk ve arknin evreleme
kriterlerine gére yapildi:’

Evre 1: Psikoentellektiiel semptomlarin varligi,

Evre 2A: Sterotipik ataklar var, yardimsiz
yiirliyebiliyor,

Evre 2B: Sterotipik ataklar var, yardimsiz
ylirliyemiyor,

Evre 2C: Ataklar nedeni ile yataga bagimli,

Evre 3A: Az sayida spontan hareketler ve
uyarilara cevap var,

Evre 3B: Agnli uyaranlara vejetatif cevaplar var,
Evre 3C: Derin koma ve 6lim.

Bulgular
Toplam 19 hastamizin 13 (%68)’i erkek, 6
(%32)’s1 kiz; yas ortalamas1 7.3 + 2.1 y1l (5-13 y1l)
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idi. Cogunlugu kirsal (n= 15, %79), geri kalanlari
kentsel (n= 4, %21) yerlesimli idi. SSPE’e ait
semptom ve bulgular hastalarin 7 (%36)’sinde
ilkbahar, 5 (%26)’inde kis, 5 (%26)’inde yaz, 2
(%12)’sinde sonbaharda ortaya ¢iktigi belirlendi.
Bu hastalarin 7 (%36)’sinin yaz, 6 (%32)’sinin kis,
4 (%21)7lniin ilkbahar ve 2 (%11)’sinin de

sonbaharda  kizamik  enfeksiyonu  gecirdigi
Ogrenildi. Tablo 1’de hastalara ait 06zellikler
verilmistir

Hastalarimizdan 9 (%47)’unun 1 yasin altinda,
10’unun ise (%53) bir yasindan sonra kizamik
gecirdigi; 6 ¢cocugun (%32) kizamik asis1 yapildig
halde kizamik ve daha sonra SSPE geg¢irdigi; 1
yasindan Once kizamik geciren 3 hastada (3/9,
%33) kizamik asisinin tek doz ve her iiciine de 9.
ayda yapildigi, 6 (6/9, %67)’sinda ise yapilmadig
Ogrenildi .

Hastalarin sikayetlerinin baglamasi ile bagvuru
stireleri arasindaki siire ortalama 2.3 + 0.4 ay (1-6
ay) idi. Hastalarim kizamik geg¢irme ile SSPE
bulgularmin ortaya ¢ikismna ait latent periyot
ortalama 5.3 + 1.7 yil (5-13 yil) idi. Latent
donemin siiresi agisindan, kizamik enfeksiyonunu
1 yasindan Once ve sonra gecirenler arasinda
anlaml1 fark yoktu.

Nobet gegirme, konusma ve yiriime
bozukluklari; hastalarimizin biiyiik ¢ogunlugunda
(16/19, %84) ortak ilk bagvuru yakinmasiydi. Bu
¢ocuklardan yalnizca 1’inde, ilk bagvuru yakinmasi
sadece konugsma bozuklugu idi; hasta sikayeti
basladiktan 6 ay sonra klinigimize basvurmustu.
Hastalarimizin  genel olarak  sosyoekonomik
durumu orta seviyenin altinda idi.

Ilk basvurudaki SSPE evreleri; 2 hastada
(%I11) evre 1, 9 (%47)unda evre 2A, 6
(%31)’sinda evre 2B, 2 (%11)’sinde evre 3B idi.
Bir yasindan oOnce kizamik geciren hastalardan
higbiri evre 1’de iken tan1 almamasti.

Tartisma
SSPE santral sinir sisteminin yiiksek oranda
mortalite ile sonuglanan yavas ilerleyici bir
hastaligidir.® Klinik bulgularin baslangict 5 ile 15
yas arasinda degisir. SSPE, hem ¢ocuk hem de
eriskinlerde, en sik dogal kizamik enfeksiyonundan
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Tablo 1. Hastalarin klinik ve laboratuvar 6zellikleri.
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No GY BM Cins BBS BY KY Ag1 SED Evre Myokloni Nobet KB YB EEG
1 [lce  Sonbahar E 3 8 2 + Kotii 1 + - + + +
2 Ilge Ilkbahar K 4 6 1.5 + Orta 3B + + + + +
3 Koy Yaz E 3 9 2.5 ? Koti 2B - + + + +
4 Ilge Kis E 3 8 1 + Orta 3B + + + + +
5 Koy Yaz E 2 5 2 - Koti 2B + + + + +
6 Koy  Ilkbahar E 1 6 3 ? Kotii 2A + - + + +
7 [lge  TIlkbahar E 4 5 2 - Kotii 2A + - + + +
8 flge  Ilkbahar K 2 7  llay + Kotii 2A + + + +
9 flge ilkbahar K 6 7 10ay - Orta 2A - - + - +

10 il Yaz E 1 7 11ay - Orta 2A + - + + +
11 flge Yaz K 0.5 5 9 ay - Koti 2B + - + + +
12 il Kis E 1 6 2.5 + Orta 2B + - + + +
13 Koy Kis K 0.5 8 2 - Koti 2A + - + - +
14 Tlge Yaz E 1 7  10ay + Orta 2B + + + + +
15 Koy ilkbahar E 3 11 3 ? Orta 2B + - + + +
16 1lge  ilkbahar E 1 9 6ay - Orta 2A + - + + +
17 Koy  Sonbahar E 0.5 6 8ay - Koti 2A + - + + +
18 il Kis E 9 2 - Orta 1 + - - - +
19 il Kis K 5 5 1 - Kotii 2A + - + + +

GY: Geldigi yer; BM: Bagvurdugu mevsim; BBS: Baslangig ile bagvuru arasindaki siire;
BY: Bagvuru yasi; KY: Kizamik gecirme yast; SED: Sosyoekonomik durum; KB: Konusma bozuklugu;

YB: Yiiriime bozuklugu; EEG: Elektorensefalografi.

sonra; daha az oranda da aktif kizamik enfeksiyonu
gecirmeden, subklinik kizamik enfeksiyon sonrasi
da gelisebilir.* Kizamik asis1 viriisiiniin SSPE’nin
nedeni olamayacagini gosteren ¢aligmalar kizamik
asisinin  hastaligin ve SSPE’nin 6nlenmesindeki
giivenilirligini arttirmistir.”'® Kizamuk asis1 yapilan
cocuklarda  sonradan  SSPE’nin  gelismesi,
asilamadaki birincil veya ikincil yetmezliklerle
aciklanabilir."'

SSPE semptomlari siklikla ~ kizamik
enfeksiyonundan 5-8 yil sonra goriiliirse de,
litaratiirde erken bebeklik doneminden erigkin
doneme kadar degisen yas gruplarinda da
gorildiigi  bildirilmektedir.*'*"*  Son  yillarda
kizamik enfeksiyonu gegirme yasi ile SSPE klinik
bulgularmin ilk ortaya c¢ikisi arasindaki siirenin
kisaldigin1 gosteren yayinlar bulunmaktadir. Bu
durum kizamuk  virlisiiniin =~ alt  tiplerindeki
degisiklikler ve konagm immiin durumundaki
degisiklikler ile agiklanmaktadir.”  Kizamuk
enfeksiyonunu 1 yasindan once gecirenlerde latent
donem daha kisa olmaktadir. Bu durum konagin ve
santral sinir sisteminin, immiin sisteminin
immatiiritesi ile agiklanmaktadir."? Calismamizda
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da bir yasin altinda kizamik enfeksiyonu gecgiren
sadece 1 hastamizda latent periyot 5 yilin altinda;
diger 8 hastamizda ise latent periyot 5 yilin
iistiindeydi.

Hastalarimizin  biiyiikk ¢ogunlugunu erkek
olmas1 (%68), SSPE’de erkek cinsiyetinin bir risk
faktorii olabilecegini gosterse de, bu savi
destekleyecek literatlir bilgisine rastlayamadik.
Nitekim Hergiiner ve ark.nin yaptigi ¢alismada
erkek/ kiz orani esit bulunmusgtu.'®

Cogu olguda SSPE’nin giirtiltili bir klinige
sahip olabilecegini, biz de hastalarimiz da
belirledik. Nitekim 16 (%84) hastada ndbet,
konusma ve yiirime zorlugu, ortak yakinma iken;
18 (%95) hastanin tiimiinde ndbet gecgirme, ilk
basvuru yakinmalari arasinda idi. Bu glriltili
klinik tablolarin varliginda SSPE tanis1 koymada
onemli bir sorun olmayacag dislinilebilir.
Litaratiirde ndbetle basvuru oranlarinin, bizim
serimizdekinden daha az oldugu (%30-%43.7);
ancak davranis degisiklerinin daha yiiksek oranda
goriildigi (%50) bildirilmektedir.'®'”  Serimizde
davranis degisikliginin, aileler tarafindan ilk
yakinmalar arasinda belirtilmedigi goriildii. Bu
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durum; aile serimizin Onemli bir kisminin
sosyoekonomik diizeylerinin iyi olmamasit ve
kirsal kesimden gelmeleri nedeni ile agiklanabilir.
Cinkii  SSPE’deki  davramis  degisiklikleri,
hastaligin baslangic donemlerinde oldukg¢a silik
olabilir ve belirlenebilmeleri icin de yeterli bir
sosyokiiltiirel  seviyeye  gereksinim  olabilir.
Hastalarimizin sadece 1’inde, 6 aydan beri
konusma bozuklugunun siirdiigii ve bundan dolay1
da baska kliniklerce arastirildigi, ayrica ek bagka
bir yakimmasinin olmadigr Dbelirtiliyordu. Bu
hastanin SSPE tamisi; rutin EEG’de izlenen
senkron, bilateral periyodik diken-yavas dalga
aktivitesinin, diazem ile periyodik jeneralize
kompleksler olarak devam etmesi ile kondu. Bu
durum, agiklanmayan silik norolojik yakinmalarda

EEG’nin tamida Onemli yerininin oldugunu
gostermektedir.
Asist  oldugu halde 5 hastada kizamik

enfeksiyonun; daha sonra da SSPE gelistigi
belirlendi. As1 ile ilgili teknik yetersizlikler
yaninda, erken yapilan kizamik asisinin disiik
koruyuculuk degeri ve konak ile ilgili immiinolojik
yapi1, bunun nedeni olabilir.

Hastalarimizin  biiylik ¢ogunlugunun kirsal
bolgeden geliyor olmasi; SSPE i¢in bir risk faktorii
sayilabilir. Ancak bu durum temelde daha ¢ok
asilama yetersizliginden kaynaklaniyor olabilir.
Yurdumuzda yapilan kizamik asilamasina yonelik
caligmalar, kizamik asilama oranini hedeflenen
%95 oranma dogru hizla yiikselttigini (%75.8)

gostermektedir.'™®  Bu  durumun  gelecekte
SSPE’in  goriilme  sikligmmi  azaltabilecegi
sOylenebilir.

Hasta, ailesi ve lilke ekonomisi i¢in ¢ok agir
sonuclart olan SSPE’nin, hala en etkin tedavi
seklinin koruyucu hekimlik olabilecegi; bundan
dolay1 da, kizamik ile agilamanin yetersiz oldugu
kirsal bolgelerde yaygin asilama programlar ile
SSPE’nin  goriillme oraninin  azaltilabilecegi
sOylenebilir.
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