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Erken donem subakut sklerozan panensefalit
tanisinda proton MR spektroskopi

Mehmet Teksam, Banu Gakir, Ahmet Muhtesem Agildere

Baskent Universitesi Tip Fakiltesi, Radyoloji Anabilim Dali . . e e e
(M.T. 5 mehmett@baskent-ank.edu.tr), Ankara. S ubakut sklerozan panensefalit (SSPE) defektif kizamik viriistiniin

neden oldugu nadir bir yavas viriis enfeksiyonudur. Genellikle ¢o-
cukluk cag1 ve geng adelosanda goriilen, santral sinir sisteminde
progresif ve fatal seyreden norodejeneratif ve inflamatuar bir hastaliktir
(1). SSPE kizamik enfeksiyonu gegirilmesini takiben ortalama 6-8 yillik
asemptomatik periyoddan sonra gelisir. Tan1 klinik bulgular, elektroense-
falografi (EEG) ve beyin omurilik sivisi (BOS) 6zellikleri ile konur (2).
Bu yazida klinik olarak erken donem SSPE tanisi alan bir olgunun
manyetik rezonans (MR) goriintiileme ve manyetik rezonans spektros-
kopi (MRS) bulgulari sunulmustur.

Olgu bildirisi
Sekiz yagindaki erkek olgu baska bir merkeze 3-4 giin 6nce baslayan
halsizlik, ellerde titreme, kavrayamama, ytrtirken diisme, konusmasinda
bozulma sikayeti ile gotiiriilmiis. Bu sikayetlerinden 20 giin 6nce hastada
halsizlik, hareketlerinde yavaslama ve davranis degisiklikleri farkedilmis.
Alman anamnezinde normal yolla dogdugu, mental-motor gelisiminin
normal oldugu, daha once farkedilen bir hastalik ge¢irmedigi ve asila-
rinin diizenli yaptirildigi 6grenildi. Fizik muayenesinde bilincinin agik,
oryante, koopere oldugu, sorularin ¢oguna dogru cevap verdigi izlenmek-
le birlikte konusmasinda yavaslama dikkati ¢ekti. Isik refleksi bilateral
pozitif, pupiller izokorik, kraniyel sinirler intakt, derin tendon refleksleri
normal olarak izlendi. Diizensiz aralarla gelen bas diismeleri ve gevseme-
tonus kayb1 seklinde myoklonuslar1 saptandi. Sebepsiz giilmeleri dikkati
cekti. EEG incelemesinde periodisiteyi dusiindiiren paroksismal aktivite-
ye ek olarak epileptik aktivitenin varlig1 saptandi. Laboratuar inceleme-
sinde tam kan sayimi1 ve kan biyokimyasinda patoloji saptanmadi. Beyin
omurilik sivist (BOS) incelemesinde protein 21 mg/dL, glukoz 64 mg/dL,
hiicre 0 mg/dL idi. BOS kiiltiiriinde {ireme olmadi. Serum’da (>1:180)
ve BOS’ta (>1:4) kizamik antikoru titreleri yiliksek saptandi. Hasta SSPE
On tanist ile beyin MR goriintiileme ve MRS tetkikleri i¢in hastanemiz
radyoloji boliimiine sevk edildi. Beyin MR tetkiki ve multivoksel MRS
incelemeleri 1.5 tesla MR (Siemens Magnetom Symphony, Erlangen, Al-
manya) cihaz ile yapildi. Beyin MR tetkikinde aksiyel planda spin eko T1
agirhkl (TR/TE: 500/14), turbo spin eko T2 agirlikli (TR/TE : 4070/73
msn), turbo FLAIR (TR/TE: 9000/110 msn), koronal planda T2A (TR/TE
Gelisi 19 Ocak 2004; revizyon istedi 9 Subat 2004; revizyon gelisi 19 Kasim : 3800/95) goruntulen elde Olundu. Beyin MR incelemesinde T2A gO-
2004; kabulti 19 Kasim 2004 ' rintiilerde periventrikiiler beyaz cevherde sinirlari ¢evre parankimden net
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Sekil 1. a, b. Aksiyel Turbo FLAIR MR gériintiisiinde (a) bilateral serebral hemisferde periventrikiiler beyaz
cevherde sinirlari cevre normal parankimden net olarak ayirt edilemeyen hiperintensiteler izleniyor (oklar). Aksiyel
turbo FLAIR MR gériintiisiinde (b) sagda frontal lobta spesifik olmayan fokal hiperintensite izleniyor (ok).

Sekil 2. a-c. Aksiyel T2A MR gorintiisiinde (a)
multi-voksel MR spektroskopi incelemesi igin vokselin
yerlesim yeri izleniyor. MR spektroskopi (TE:30 msn)
metabolit grafiginde (b) myo-inositol / kreatin ve kolin
/ kreatin oranlarinda artis izlenirken N-asetil aspartat

/ kreatin oraninda azalma izleniyor. MR spektroskopi
(TE: 135 msn)metabolit grafiginde (¢) kolin / kreatin
oraninda artis izlenirken N-asetil aspartat / kreatin
oraninda azalma izleniyor. Ayrica belirgin lipid piki (1.3
ppm) dikkati ¢ekiyor.

olarak ayirt edilemeyen spesifik olma-
yan hiperintensiteler (Sekil 1a) ve sagda
frontal lobda subkortikal beyaz cevher-
de spesifik olmayan fokal hiperintensite
(Sekil 1b) izlendi. Proton MRS incele-
mesi “chemical shift imaging” (TR/TE:
1500/30, TR/TE: 1500/135, voksel bii-
yiikliigii: 1 cm®) teknigi ile elde olundu.
MRS incelemesinde myo-inositol (Ins)
/ kreatin (Cr) ve kolin (Cho) / Cr oran-
larinda artis izlenirken N-asetil aspartat
(NAA) / Cr oraninda azalma saptandi
(Sekil 2). Ayrica yiiksek TE degeri ile
elde olunan metabolit grafiginde lipid
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piki izlendi (Sekil 2¢). MRS bulgular
SSPE’nin daha ziyade erken dénemin-
de izlenen aktif inflamatuar-demyelini-
zan proses ile uyumlu bulundu.

Tartisma

Kizamik virlisi  paramiksoviriis
grubunda yer alan RNA virtstdiir (1).
SSPE kizamik enfeksiyonundan yillar
sonra ortaya ¢ikan yavas ilerleyen ve
fatal seyirli bir ensefalit formudur (3).
Hastalik ilk defa 1933 yilinda Daw-
son tarafindan tanimlanmistir (4).
Kizamik virtistiniin enfekte endotel

hiicreleri yoluyla beyne ulastig: diisii-
niilmektedir (5).

Viriis santral sinir sistemi (SSS) hiic-
relerinde ve lenfositlerde yillarca var-
ligim sessiz olarak siirdiirebilmektedir
(3). Kizamik viriisiiniin nasil yillarca
sessiz kalip yeniden aktive oldugu tam
olarak bilinmemektedir. Ancak immatiir
immiin sistemin viriisii tamamen yok
etmekte basarisiz oldugu ve parsiyel
pargalanmis virusun SSS’inde kaldigi
diistiniilmektedir. Bagka bir goriise gore
Epstein-Barr viriis, parainfluenza tip 1
veya toksoplazma gibi baska bir enfek-
siyonun ayni anda bulunmasi kizamik
virtistinde degisiklige neden olmakta, vi-
rlis mutasyonlar1 da virlisiin yiizey anti-
jeninde degisiklige neden olarak immiin
sistemde goriilmesini engellemektedir.
Konagin defans mekanizmas:t nede-
niyle yillarca pasif kalmakta ve immiin
sistemde zayiflama oldugunda yeniden
cogalarak SSS’e yayilmaktadir (6).

Beyin biyopsileri ve postmortem his-
topatolojik incelemelerde meninkslerde
ve beyin parankiminde inflamasyon
saptanmigtir. Noronal —dejenerasyon,
gliozis, astrositlerde proliferasyon, pe-
rivaskiiler ve parankimatoz alanlarda
lenfositik ve plazma hiicre infiltrasyonu
izlenmistir. Demyelizasyon esas olarak
kronik vakalarda saptanmaktadir (1, 7).
SSPE’de oligodendrosit inflamasyonu
genis demyelizasyondan sorumludur
(1). Daha ileri safhalarda hafiften orta
dereceye kadar serebral kortekste atrofi
izlenebilir. Ayrica kortikal yapilarda de-
zorganizasyon ve noron dejeneresyonu
goriilebilir (1). Paryetooksipital bolge
en sik tutulan bolgedir. Subkortikal ve
derin beyaz cevher tutulumu hastalik
ilerledik¢e en belirgin ozelliktir (8).

SSPE tanis1 tipik klinik, EEG bul-
gulart ve BOS ozellikleri ile birlikte
konur. Klinik olarak hastalik kisilik
degisiklikleri, mental dezoryantasyon,
myoklonik nébetler ve diger norolojik
defisitlerle karakterizedir (7). Jabbour
ve ark (9) SSPE klinigini 4 evrede si-
niflamislardir, evre I’de, kisilik degisik-
likleri ve/veya davranig bozukluklari,
evre I[I’de, myoklonus, nébetler ve ciddi
entelektiiel bozukluklar, evre III’te riji-
dite ve progresif cevapsizlik, evre IV’te
koma ve 6liim izlenir. Bizim olgumuzda
myoklonus ve entelektiiel bozukluklar



izlenmis ve Jabbour siniflamasima gore
evre II olarak evrelenmistir.

BOS ve serumda antikizamik an-
tikorlarmin titresinin yiiksek olma-
st SSPE icin diagnostiktir. Serumda
1:180’in ve BOS’ta 1:4’tin lizerinde
olmasi SSPE i¢in tanisaldir (1). Bizim
olgumuzda serumda ve BOS’ta ytiksek
bulunan antikizamik antikorlar1 tam
konulmasini saglamistir.

EEG bulgular erken evrede normal
olabilmekle beraber karakterize EEG
paterni jeneralize, kisa, bilateral, senk-
ronize patlama seklinde keski dalga
ve/veya yavas dalga kompleksi seklin-
de izlenir (6).

SSPE’de erken evrede bilgisayarl
tomografi genellikle normaldir. Hasta-
lik ilerledikg¢e atrofik degisiklikler ile
birlikte beyaz cevherde demyelinize
alanlar1 distindiirdiiren hipodansiteler
izlenir (7, 8). MR goriintiileme beyaz
cevher degisikliklerini saptamada daha
istiin bir yontemdir (1, 6). Erken ev-
rede T2A goriintiilerde diizensiz sinirli
hiperintensiteler izlenir (1). Paryetook-
sipital bolge en sik tutulur ve tutulum
genellikle asimetriktir (10). Daha ileri
evrelerde derin beyaz cevherde sinyal
degisiklikleri ve serebral atrofi izlenir
(1). MR goriintiileme bulgular ile has-
taligin klinik evresi arasinda genellikle
bir iliski izlenmez (6, 8).

SSPE fatal bir hastalik olmakla bir-
likte tedavinin erken baslamasi hasta-
ligin seyrini yavaslatmakta ve hastanin
yasam kalitesini artirmaktadir (11). Bu
nedenle hastaligin erken tanisinin kon-
masi olduk¢a 6nemli olmaktadir. Ancak
genellikle hastaligin tanis1 kalici beyin
hasar1 olustuktan sonra konulabilmek-
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tedir. Bunun en 6nemli nedenlerinden
birisi de goriintiileme bulgularmin bil-
gisayarli tomografi ve konvansiyonel
MR goriintiileme incelemelerinde be-
yinde kalict hasar olustuktan sonra or-
taya ¢ikmasidir. Bu nedenle hastaligin
erken evrelerinde taniya yardimei ola-
cak modern gortntiileme yontemlerine
ihtiya¢ duyulmaktadir.

MRS ile beyin metabolizmasi nonin-
vazif olarak degerlendirilebilmektedir.
Beyin MRS SSPE igin spesifik veya
diagnostik olmamakla birlikte erken
evrede beyaz cevherdeki metabolit bo-
zukluklarint gosterebilir. Alkan ve ar-
kadaglar1 evre II SSPE tanis1 olan has-
talarda konvansiyonel MR goriintiileri
tamamen normal iken Ins/ Cr ve Cho/
Cr oranlarinda artig saptadilar. Evre 11
SSPE’de NAA /Cr oran1 normal iken
evre III SSPE’de azalma bildirdiler
(10). Ins/Cr oranindaki artig glial pro-
liferasyon ile, Cho/Cr oranindaki artis
ise demyelinizasyon yada inflamasyon
ile agiklanmistir. Alkan ve arkadasla-
rinin  ¢alismasinda NAA/Cr oraninin
evre Il SSPE’de normal iken evre 111

SSPE’de azalmasi noronal hasarm geg
evrede ortaya ¢ikmast ile agiklanmakta-
dir. Bizim hastamizda da benzer sekilde
Cho/Cr oraninda ve 6zellikle diisiik TE
degerinde (TE:30) belirgin olan Ins/Cr
oraninda artig saptanmigtir. Cho/Cr ora-
nindaki artigin aktif inflamasyon yada
demyelinizasyona, Ins/Cr oranindaki
artigin ise glial proliferasyona baglh
oldugu distintilmiistir. Ancak bizim
olgumuz klinik olarak evre II SSPE ile
uyumlu olmasina ragmen MRS’de Al-
kan ve arkadaslarinin evre 111 SSPE’de
izledikleri NAA/Cr oraninda azalma
tespit edilmistir. Bu bulgu, daha 6nce
konvansiyonel MR bulgularinda da iz-
lendigi gibi (6, 8) MRS bulgularinin da
klinik olarak hastaligin evresi ile korele
olmayabilecegini gostermistir.

Sonug olarak, MRS SSPE hastalarinda
klinik olarak erken evrede, konvansiyo-
nel MR incelemelerinde belirgin sinyal
degisiklikleri izlenmeden beyin metabo-
lizmasi hakkinda 6nemli bilgi saglayabi-
lir. Ancak MRS bulgulariin da hastanin
klinik evresi ile her zaman korelasyon
gostermeyebilecegi akilda tutulmalidir.

PROTON MR SPECTROSCOPY IN THE DIAGNOSIS OF EARLY-STAGE SUBACUTE

SCLEROSING PANENCEPHALITIS
ABSTRACT

Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE) is a progressive, fatal neurological disorder of child-
hood and early adolescence. In this report, we present brain magnetic resonance spectroscopy
(MRS) and conventional magnetic resonance (MR) imaging findings of early-stage (stage II)
SSPE in an 8-year-old child. MRS demonstrated increased myo-inositol/creatine and choline/
creatine ratios, and a decreased N-acetyl aspartate/creatine ratio. Conventional MR imaging
demonstrated nonspecific, patchy T2 hyperintensities in the periventricular white matter and
a nonspecific focus of T2 hyperintensity in the right frontal subcortical white matter. The MRS
findings suggested active inflammation and demyelination as is seen in early-stage SSPE.

Key words: » subacute sclerosing panencephalitis ¢ magnetic resonance spectroscopy
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