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Erken Bulgusu Korioretinit Olan Bir
Subakut Sklerozan Panensefalit Olgusu

Feyza ONDERI, Meral OR2, Kivilam GUCUYENER3,
Reha KURUOGLU4, Giilcan KURALS, Berati HASANREISOGLUS

OZET
Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), patogenezinde rubeola viriisiiniin suclandig,
santral sinir sisteminin nadir bir hastaligidir. Okiiler belirtileri siklikla norolojik bul-
gularla beraber bulunur ki bunlar; kortikal korliik, hemianopsi, nistagmus, ek-
straokiiler kas parazileri, papilodem, optik atrofi, makiiler korioretinit ve pigment
degisiklikleridir. Visuel gikayetlerin ve makiiler korioretinitin norolojik bulgulardan -
Once goriildigii 16 yaginda bir olgu sunulmustur.
Anahtar Kelimeler: Korioretinit, Subakut sklerozan panensefalit olgusu
SUMMARY

A CASE OF SUBACUTE SCLEROSING PANENCEPHALITIS
Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE) is a rare discase of central nerveous Sys-
tem. The pathogenesis is not clear but rubeola virus is considered. Ocular signs gener-
ally appear concomitant with neurological signs. These are cortical blindness. hemia-
nopsia, nystagmus, extraocular muscle paresies, papilledema, optic atrophy, macular
chorioretinitis and pigment alterations. Chorioretinitis is the most typical linding and
can sometimes precede the norological signs. Here we discuss a 16 year old case of
SSPE where visual complaints and macular chorioretinitis preceded neurological
findings. SSPE must be included in the differantial diagnosis of adolescent chorioret-

initis.Ret-vit 1995; 3:200-5
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Subakut sklerozan panensefalit (SSPE); cok
nadir olarak goriilen ve progresif seyrederek
genellikle fatal sonlanan dejeneratif bir merke-
zi sinir sistemi hastaligidir.!

Ik kez 1933'de Dawson tarafindan tanim-
lanmig ve Dawson inkliizyon cisim ensefaliti,
Van Bogaert subakut sklerozan panensefaliti,
subakut inkliizyon cisim ensefaliti, nodular en-
sefalit olarak tanimlanan ensefalitler bu baghk
altinda toplanmigstir.2 SSPE; patolojik olarak
serebral gri cevherde inflamatuar degisiklik-
ler, néronlarda ve glial hiicrelerde intrantikleer
inkliizyonlar ve beyaz cevherde demiyelinizas-
yon ve gliosis ile karakterizedir.3
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SSPE'de okiiler tutulumun olduk¢a sik gé-
rildiigii, viziiel semptomlarin genellikle noro-
lojik bulgular ile birlikte ortaya ¢ikmakla bir-
likte, nadiren norolojik bulgulardan birkac
hafta ya da birka¢ ay 6nce baglayabildigi bildi-
rilmistir. Okiiler bulgular; kortikal korliik, ho-
monim hemianopsi, nistagmus, ekstraokiiler
kas paralizileri veya papil 6dem, optik atrofi,
optik diskte temporal solukluk, makiiler korio-
retinit, makulada pigment degisiklikleri gibi
fundus lezyonlardir.*5:6 Fokal korioretinit;
SSPEmin en karakterjstik fundus bulgusudur
ve ilk bulgu olarak nadir olarak bildirilmis-
tir.!0:7 Bu makalede; SSPE'nin klinik tablosu-
nun ortaya ¢ikmasindan 1 ay dnce gelisen bir
atipik korioretinit olgusu tartisiimaktadir.

OLGU

Onalt1 yasinda erkek hasta Ankara Numune
Hastanesi I. Goz Poliklinigine ani gérme kayh
yakinmasi ile bagvurdu. Oykiiden; bir arkada-
styla sakalagirken sol goziine yumruk geldigi
ve olay: izleyen 2 giin iginde gérme kayb1 ge-
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iesim ;0 »ag gozde makule yerlesimli korirotinir odad

Resim 2: 5ol gozde makulada depigmente, pigmente alanlar ve

sKatrizasyon

Fesirn 50 FFA safi gozoe permaxiler sizint: alanlar

ligtigi, sistemik herhangi bir yakinmasinin ol-
madig1 6grenildi. Gérme keskinligi her iki
gozde 1/10 diizeyinde idi. Biyomikroskopta 6n
segment muayenesi ve gozi¢i basinglar nor-
mal olarak degerlendirildi. Goz hareketleri her
yone serbestti. Fundus incelemesinde; sag
gozde makiiler ve ekvatoryal alanda korioreti-
nit odaklari, sol gozde makulada yerlesimli
depigmente, pigmente alanlar ve skatrizasyon
izlendi (Res 1,2). Floressein Fundus Angiogra-
fide (FFA) sag gozde perimakiiler ve ekvator-
yel, sol gbozde sadece perimakiiler yerlesimli
sizint1 alanlari izlendi (Res 3-6). Hastadan ko-
rioretinit etyopatogenezine yonelik tetkikler is-
tendi. Hasta 1 ay sonra sag kolunda uyugma

leasir; 4 FFA' sad gozde ckvateryel sizint: alanian

ve sag bacaginda kuvvet kaybi nedeniyle GaziU  fesims.  Fra’ da sol gozde perimakuler yerlegimli sizint alanian
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Reims G:

qozde makulz yerlesimli skatrizasyon

niversitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Noroloji
Servisine yatirldi. Ozgecmisinden 2 yasinda
kizamik gecirme oykiisii disinda bir 6zellikle
saptanmadi. Fizik muuyenede; arteryel tansi-
yon 120/80 mmHg, ates 37.2°C, nabiz 102/
dakika idi. Norolojik muayenede biling agik,
muayeneye koopere idi. Keing isareti pozitif
olarak degerlendirildi. Sag hemiparezi ve he-
mihipoestezi saptandi. Sagda Babinski isareti
aliiyordu. Okiiler muayenede: her iki gozde
persepsiyon ve projeksiyonun mevcut olmasi-
na kargin parmak sayamiyordu. Pupillalar di-
late olup 151k reaksiyonu mevcut degildi. Fun-
dus muayenesinde optik disklerin  soluk
olduklar1 ve her iki makulada gliotik skatrizas-
yon bulundugu saptandi (Res 5,6). Hastanin
laboratuvar tetkiklerinde hemoglobinin 14.3-
15.2 mg/dl, beyaz kiirenin 9.800 ile 18.400/
mm3 arasinda, sedimentasyonun 45 mm/saat
oldugu, idrar mikroskobisinde her sahada 2-3
eritrosit  bulundugu saptandi. Kan sekerti,
BUN, elektrolitler, kreatinin, SGOT, SGPT, al-
kalen fosfataz, protrombin ve parsiyel trom-
boplastin zamani, serumda islet antikoru, sifi-
liz ve brusella icin serolojik testler, serumda
rubella, sitomegalovirus IgG ve IgM normal
sinirlarda idi. Serum total protein 6.1, albumin
3.1 mg/dl olarak saptandi. Hastaya lomber
ponksiyon uygulandi. Beyin omurilik sivisin-
da; protein 30 mg/dl, scker 82 mg/dl (es za-
manh kang¢ sekeri 110 mg/dl) idi. Mikrosko-
bik incelemede 10/mm3 beyaz hiicre izlendi.
Bu hiicrelerin %70'1 parcali l6kosit, %30'u len-
fositten olugsmaktaydi. Aside rezistans bakteri
ve gram boyamada mikroorganizma saptanma-

Resim7:  Sol Gozde makulz

yerlesimli skatrizasyon

di. Adi ve mantar kiiltiirlerine ekim yap11d1
BOS IgG degerlerinin 7.2 mg/dl (N: 3.3-6.1),
IgG indeksinin 1.28 (N: 0.2-0.5) oldugu sap-
tandi. Bilgisayarli Beyin Tomografisinde sol
oksipital lob beyaz cevherinde hipodens lez-
yon saptandi. Magnetik rezonans goriintiileme-
de sol oksipital lob lateralinde beyaz cevherde
TIl'de izoentens, T2'de hiperintens lezyon sap-
tandi. MR goriintimiinlin nonspesifik olmasi
nedeniyle demiyelinizan hastalik, vaskiilit ve
diisiik grade'li glial kitle 6n tanilan ile takibe
alindi. Hastaya enfeksiyon hastaliklari servi-
since ampirik olarak sefotaksim 2x2 gr. bas-
landi. Elektroensefalografide ensefalit veya
metabolik ensefalitlerle uyumlu; delta frekan-
sinda dalgalarla karakterize nonspesifik yay-
gmn bir zemin aktivitesi bozuklugu goriildii.
Diazem enjeksiyonundan sonra yavag dalgala-
rin amplitiidiinde kiictilme oldu. Enjeksiyon-
dan 10 dakika sonra trase yine ayni duruma
dondii. Igne EMG'sinde sol L5 paraspinal
kasta hbrllaqyon potansiyelleri mevcuttu.
Beyin sap1 isitsel ve tibial somatosensoriyel
uyartlmig potansiyeller normal sinirlarda idi.
Hastanin BOS kiiltiirlerinde iireme olmadi. Si-
filiz ve brusellaya yonelik serolojik testler, ru-
bella, sitomegalovirus, Herpes Simpleks Tip 1
ve Tip 2 IgG degerleri normal smirlarda bu-
lundu. BOS rubella IgM degerinin negatif ol-
masina kargin IgG'ninl/80'de pozitif olmasi,
hastanin klinik durumunun giderek kotiilesme-
si ve bilincinin kapanmasi nedeniyle SSPE ta-
nis1 konuldu. Ileri tedavi icin bir pediatrik no-
roloji  merkezine nakledildi.  Ailesinden
hastanin 4 ay sonra eksitus oldugu 6grenildi.
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TARTISMA

SSPE insidans1 Amerika Birlesik Devletle-
rinde bir milyonda bir olarak bildirilmektedir.
Erkek/kadin orani yaklasik olarak 1/1'dir ve
hastalik - kirsal kesimde daha sik goriilir?
Cocuk ve addlesan cagi hastaligi olarak bilin-
mekle birlikte nadiren erigkinlerde de goriile-
bilir.# 1k bulgular1 genellikle; okuldaki basa-
rida ve entellektiiel fonksiyonlarda sinsi bir
bozulma, kigilik degisiklikleri ve uygunsuz
davramiglardir. Bu bulgulart; beceriksizlik,
motor disfonksiyon, ekstremitelerde ya da
govdede 5-10 sn. siiren miyoklonik sicramalar
izler. Epilepsi nobetleri, fokal norolojik bulgu-
lar ve intrakraniyal basing artigi goriilebilir.
Diger ensefalitlerden farkli olarak ates ve

diger enfeksiyon bulgular: karakteristik olarak -

bulunmaz. Hastalik bir ya da iki yil icinde
mental yetilerde bozulma, spastik paralizi, de-
mans, deserebre rijidite, koma ve 6liim ile so-
nuglanir,!:3 SSPE'nin patogenezi tam olarak
acikliga kavusmus degilse de, kizamik virii-
siiniin etkin oldugu diistiniilmektedir. Bu dii-
siinceyi destekleyen bulgular su sekilde Gzet-
lenebilir: 1) Elektron mikroskopik olarak
paramikroviriis benzeri niikleokapsidlerin en-
fekte glial ve noral beyin hiicrelerinde gosteril-
mesi. 2) Serumda ve BOS'ta giderek artan ki-
zamuk  antikorunun  gosterilmesi. b
Immiinolojik yontem ile enfekte hiicrelerde ki-
zamuk antijenlerinin gosterilmesi. 4) SSPE'li
olgularin beyin dokusundan kizamik benzeri

virusun elde edilmesi.2

SSPE tams1 asagidaki bulgulara dayanila-
rak konulabilir: 1) Ilerleyici mental bozulma
ile birlikte piramidal ya da ekstrapiramidal
bulgular ve koma ile sonuglanan epilepsi. 2)
EEG'de tipik periyodik R kompleksi 3) BOS'ta
immiinoglobulin 6'de artma 4) Serum ve
BOS'ta kizamik virlis antikorlarinda artma 5)
Noronal, glial ve inflamatuar degisiklikler, de-
miyelinizasyon ve beyinde inkliizyon cisimle-
ri.

Hastamizin klinik bulgularina (mental bo-
zulma ve piramidal bulgular) ek olarak BOS
incelemesinde IgG'nin artmus [IgG: 7.2 mg/ml
(N: 3.3-6.1)] ve IgG indeksinin 1.28 olmas:
(N: 0.2-0.5) rubeola IgM'in negatif olmasina
kargin rubeola 1gG'sinin 1/80'de pozitif olmasi
nedenleriyle SSPE tanisi konuldu. SSPE olgu-
larinda EEG'de periyodik olarak yiiksek voltaj
piklerinin ve yavas dalgalarin gériilmesi pa-

tognomonik degilse de tani icin kuvvetli kangt
olugturmaktadir.8 Bizim olgumuzda EEG'de
saptanan delta frekansinda dalgalarla karakte-
rize yaygin zemin aktivite bozuklugu degisik
etkenlere bagli ensefalitlerde ortaya ¢ikabilen
nonspesifik bir patterndir. Bilgisayarli beyin
tomografisinde yaygin serebral 6dem, sereb-
rum, serebellum ve beyin sapinda atrofi, beyaz
ve gri cevherde hipodens alanlar bildirilmis-
tir.Y Hastamizda bilgisayarli beyin tomografi-
sinde sol oksipital lob beyaz cevherde hipo-
dens, magnetik rezonans goriintiilemede sol
parietooksipital bolgede T1'de izointens, T2'de
hiperintens lezyon saptandi. Goziin; 6nbeynin
bir girintisi olan optik vezikiilden gelismesi
nedeniyle SSPE gibi yaygin bir merkezi sinir
sistermi hastaliginda etkilenmesi beklenen bir
durumdur. SSPE'de okiiler tutulumun yaklagik
olarak %50 oraninda goriildiigii ve en tipik
fundus bulgusunun fokal korioretinit ¢ldugu
bildirilmistir.1> Nelson ve arkadaslari litera-
tiirli gdzden gecirerek dokiimente ettikleri 2'si
kendilerine ait 22 olguluk okiiler tutulumlu
SSPE serilerinde; 81 makiiler korioretinit, 6'si
periferal korioretinit, 7'si papilodem, 4'ii optik
atrofi, 3'li optik diskte temporal solukluk
olmak iizere 28 lezyon saptamislardir.!?
SSPE'de goriilen fokal korioretinit siklikla ma-
kiiler bolgey! etkiler fakat diger rctinal alanlan
da tutabilir. Robb ve ark. okiiler tutulumu olan
8 SSPE olgusundan 4'iinde korioretinal lezyon
bulundugunu; bunlardan 2'sinin makiiler, 1'inin
ekvatoryel digerinin ise arka kutupta multifo-

kal yerlesimli oldugunu gostermislerdir.’
Bizim olgumuzda da makiiler ve ekvatoryel tu-
tulum gozleniyordu.

SSPE Kkorioretinitin tipik lezyonu makiiler
bolgede odem, retinal foldlar ve yiizeyel he-
morgjilerdir. Ge¢ donemde lezyon; depigmente
bir alan¢ cevreleyen yamali pigmentasyon
alanlar1 olarak goriiliir. Olgumuzun ilk fundus
muayenesinde sag goézde makiiler bélgede
odem ve retinal fold gibi akut donem bulgulari
sol gozde ise pigmente ve depigmente alanlar
ve skatrizasyon tieklinde ge¢ donem bulgulari
saptandi. Norolojik bulgular ortaya ¢iktiktan
sonra yapilan fundus incelemesinde her iki
makulada  gliotik  skatrizasyon  goriildii.
SSPE'nin makiiler lezyonlarinin foveanin vi-
telliform distrofisi (Best hastaligi) gibi retina
pigment epitelinin herediter hastaliklarrt ile ya
da toksoplazma korioretiniti ile karigabilecek-
leri bildirilmistir.1:* SSPE korioretinitinde pa-
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tolojinin; retina pigment epiteli (graniilarite,
kirmizi-turuncu renk degisimi) ve noroepitel-
yumda (6dem, hemoraji) daha belirgin oldugu,
koriokapillarisin sinirht olarak tutuldugu sap-
tanmustir. Ilk kez 1970 yilinda; Nelson ve
ark. tarafindan, SSPE nedeniyle dlen bir co-
cuktaki foveal nekroz alanina bitisik ganglion
hiicrelerinde Cowdry tip A intraniikleer inkliiz-
yonlar gosterilmistir.10 3 yil sonra Font ve
ark. elektron mikroskobunda enfekte retina
hiicrelerinde kizanmk viriisii ile uyumlu fila-
mentdz yapilart ve immiinofloresan teknikle
kizamik antijenini saptamislardi.2 Olgumuzda
postmortem histopatolojik ¢aligma yapma ola-
nag! olmamistir. SSPE korioretinitinde sapta-
nan FFA bulgulari; retinal vaskiiler ve néronal
yapilarda yiizeyel tutulmay: gosterir ve SSPE
korioretiniti i¢in spesifik dzellik tasimaz. Ko-
vacs ve ark.; makiiler korioretiniti olan bir ol-
guyu FFA ile izlemigler ve Nelson'un histopa-
tolojik bulgulart ile uyumlu olarak, lezyonun
oncelikle bir retinit oldugunu, erken donemler-
de postkapiller ventz tikanma ve venlerde hi-
perpermeabilite gibi lokalize vaskiiler tutulum
bulgular: bulundugunu, | hafta sonra vaskiiler
degisikliklerin ilerlemesi ile biiylik damarlarin
tutuldugunu, pigment epiteli ve koroidin sinir-
It olarak etkilendigini bildirmislerdir.!! SSPE
stiphesi olan fakat asikar retinal tutulumu ol-
mayan olgularda, FFA'nin perifoveal kapiller
agdaki ve RPE'indeki degisiklikleri ortaya ¢1-
kararak taninin erken konulmasini saglayabi-
lecegi one siiriilmiistiir.'?  Olgumuzun
FFA'sinda venoz hiperpermeabilite bulgusu-
nun saptanmasi, SSPE'nin retinal tutulumu ile
uyumludur (Res 3-5) SSPE olgularinda okiiler
bulgular sik goriilmekle birlikte, okiiler bulgu-
larin norolojik bulgulardan dnce ortaya ¢iktig:
olgular nadir olarak bildirilmistir.!-%7 Litera-
tiirde makiiler korioretinite bagh gérme kaybi
ile norolojik bulgular arasinda saptanan en
uzun siire 2 yildir.! Hasta; gérme keskinligin-
de azalma yakinmasi ile bagvurmakla birlikte,
gorme azliginin bagladig: tarihi kesin olarak
verememekteydi ve gormesinin bozulmasini
bir arkadagnin elinin bagina ¢arpmasina bag-
liyordu. Ozellikle kronik evrede olan gozdeki
gorme kaybinin olugma tarihini 6grenemedi-
gimizden, bu siire hakkinda yorum yapama-
dik. Ilk bulgusu makiiler korioretinit olan bu
SSPE olgusunun dékiimente edilmesi ve tarti-
stlmasi; cocuk ve addlesanlarda goriilen kori-
oretinit olgularinda SSPE olasihiginin ayirici

tanida diiglinlilmesi gerekliligini vurgulamay:
amaclamaktadir. Son 10 yildaki kizammga-
kars1 bagisiklama diizeyini artirmaya ve nihai
olarak hastali1 eredike etmeye yonelik ¢alig-
malara rafmen; iilkemizde kizamik bagigikla-
ma oranmnin %65 diizeyinde oldugu bildiril-

‘mektedir.!3 Literatiirde bildirilen olgularin

biiyiik cogunlugu asilanmamis ve hastalig
gecirmis cocuklar olmakla birlikte, kizamik
agisindan sonra ortaya ¢iktig bildirilen olgu-
lar da mevcuttur. Bu nedenle; nedeni tam ola-
rak anlagilamayan korioretiniti olan addlesan
cagdaki olgularda, SSPE korioretiniti ayirici
tamda diisiiniilmeli ve BOS'da kizamik anti-
korlarina bakilmalidir. Son yillarda intratekal
(intraventrikiiler) interferon ve antiviral bir
ajan olan isoprinosine tedavilerinin gecici bazi
iyilesmeler saglamalarina karsin yeterince et-
kili olamadiklar1 bilinmektedir., Bu tedavi y6n-
temlerinin genellikle hastaligin ileri evrelerin-
de kullanilmig olmalari; hastaligin  erken
evrelerinde tani konulabilmesinin, dolayisiyla
SSPE'nin goz bulgularinin bilinmesi ve taniya
yonelik girisimlerde bulunulmasinin énemini
artirmaktadir. Erken tani ayrica, gereksiz arag-
tirmalar yapilmasini Onleyecek ve ailenin
prognoz hakkinda daha 6nce bilgilendirilmesi-
ni saghyacaktir, 14
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