Astim Allerji Immiinoloji 2005;3(1):28-30

Olgu Sunumu

Subakut Sklerozan Panensefalit ve

Edinsel Immiin Defekt: Olgu Sunumu

A. KURT#, A.N. (CITAK) KURT*, A. GODEKMERDAN**, N. KABAKUS***

* Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dals,
** Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Immiinoloji Anabilim Dals,
#* Frrat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Unitesi, ELAZIG

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), erken cocuk-
luk doneminde gecirilen kizamik infeksiyonu ile iliski-
li, ilerleyici ve oliimciil bir norodejeneratif hastaliktir.
Bu hastalikta morbidite ve mortaliteyi belirleyen temel
faktorlerden biri de infeksiyonlardir: 1ki yildir klinigi-
mizde SSPE tanist ile izlenmekte olan dokuz yasinda-
ki kiz hasta, son iki ginde gelisen ve hizla ilerleyen;
sol yuz yansi-dil-sacl deri-kulak kepcesinde ortaya
ctkan agir vezikiiler dokiintiilerle basvurdu. Varisella
IgM ve IgG pozitif olan hastanin, agir viral bir infek-
siyon gecirmesine yonelik olarak humoral ve hiicresel
immiinite calismalart yapildi. Sitotoksik CD8+ T-len-
fosit ve CD16+56+ [natural killer (NK)] hiicre medi-

an oranlarinin saglikli cocuklara gore azaldigr (hasta-
da CD8+: %17.7, CD16+56+: %7.2; saghkli cocuklar-
da CD8+: %24, CD16+56+: %14) saptandi. Hastada
SSPE yamnda edinsel hiicresel defekt de belirlendi.
Tum bu agir klinik duruma ragmen, lokal antiseptik
ve asiklovir tedavisine yanit alindi. Hastamn, T-lenfo-
sitleri ve NK hiicre oranlarindaki diisiikliik sonucu
agr bir zona zoster infeksiyonu gecirdigini, immiin
sistemdeki bu defektin ise SSPE ile iliskili oldugunu
diistinmekteyiz.
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(SSPE), Varisella zoster, Immiinite, Cocuk.

Subacute Sclerosing Panencephalitis and Secondary Immun Defects: Case Report

To discuss severe zona zoster infection in a patient
with subacute sclerosing panencephalitis (SSPE).
Nine-year-old girl patient who had been followed in
our clinic with the diagnosis of SSPE for two years
admitted with severe vesicular eruptions on left half
of the face and tongue, scalp and pinna, which deve-
loped in two days with rapid progression. Varicella
IgM and IgG were positive in serum. Lymphocyte
subpopulations were examined by flow-cytometric
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method and total IgG, IgM C3 and C4 were examined
by nephelometric method. We found that cytotoxic T
lymphocyte and naturel killer (NK) cell rates decre-
ased in our patient (CD8+: 17.7%, CD 16+56+: 7.2%
in patient; CD8+: 24%, CD16+56+: 14% in healthy
children). The patient was diagnosis as secondary im-
mun defect associated with SSPE and she was admi-
nistered acyclovir and local antiseptic therapy. Altho-
ugh severe clinical condition, an improvement was ob-
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served in skin lesions after therapy. We think that the
decrease in T-lymphocyte and NK cell rates could
contribute to such severe a zona zoster infection in the
patient, therefore the patients with SSPE should be fol-

lowed possible secondary immun defects and the pro-
tean complications of them.

Key Words: Subacute sclerosing panencephalitis
(SSPE), Varicella zoster, Immunity, Child.

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), er-
ken cocukluk doneminde gecirilen kizamik in-
feksiyonu ile iligkili, ilerleyici ve 6liimciil bir
norodejeneratif hastaliktirlll. Bu hastalarda
morbidite ve mortaliteyi belirleyen temel fak-
torlerden biri de infeksiyonlardir(2:3l. SSPE’li
hastalarda hiicresel immiin defekt gelisebil-
mekte ve bu durum viral infeksiyonlarin agir
seyretmesine neden olabilmektedir(4l.

Bu olgu sunumunda, ileri dénem SSPE’li
bir hastada agir seyreden Kkiitanoz varisella
zoster viriis (VZV) infeksiyonunu,

1. Eslik eden hiicresel immiinyetmezligi,

2. Buna karsi asiklovir ve lokal tedavi ile ali-
nan iyilesme yanitini vurgulamak istedik.

OLGU SUNUMU

Iki yil 6nce klinigimize tekrarlayan diisme
ataklari ile bagvuran dokuz yasinda kiz hasta,
alt1 aylikken kizamik infeksiyonu gecirmisti.
Hasta anamnezi, fizik muayenesi ve beyin
omurilik sivisi-kan kizamik antikorlarinin po-
zitif olmasi ve elektroensefalografi (EEG)’de
burst stipresyon paterni SSPE ile uyumlu bul-
gularin olmasi tizerine SSPE tanis1 almigti. Tki
yildir SSPE tanisi ile izlenmekte olan hasta,
son iki glinde gelisen ve hizla ilerleyen; sol yiiz
yarisi-dil-sacli deri-kulak kepcesinde ortaya
cikan vezikiiler dokiintiilerle basvurdu. Fizik
muayenede; viicut agirlig1 16 kg (3 persentil al-
t1), boy 121 cm (3-10 persentil), viicut 1sis1
37.3°C, kalp tepe atim1 88/dakika, solunum sa-
yist 30/dakika, genel durumu orta, kasektik go-
rtinlimde ve ¢ok huzursuz idi. Sol pariyetotem-
poral bolge sacli deride, sol kulak kepcesinde,
sol maksillofasiyal bolgede, sol dudak kosesin-
de, dilin sol yarisinda hiperemik zeminde yer
yer kurutlu, yer yer vezikiiler cilt lezyonlar:
vard: (Resim 1). Norolojik muayenede; ekstre-
mitelerde yogun miyoklonik jerkler ile spastisi-
tesi mevcuttu. Diger sistem muayeneleri nor-
maldi. Rutin tam kan, idrar ve biyokimyasal
caligmalari normal bulunan hastanin, serumda

2!

Resim 1. Tedavi oncesi, hastanin sol yiiz yarisini
ve dilini tutmus agir kiitanoz VZV infeksiyonu.

varisella IgM ve IgG pozitif, herpes virtis IgM
ve IgG negatif olarak saptandi. Hastada VZV
infeksiyonunun agir seyretmesinden dolayi,
olas1 immiinyetmezlik aragtirilmasi icin humo-
ral ve hiicresel immiinite caligmalar1 yapildi.
Akim sitometrisinde periferik kan lenfosit alt
gruplar: ile nefelometrik yontemle serum im-
miinglobulinleri ve C3/C4 degerleri calisildi.
Bu calismalar sonucunda, sitotoksik CD8+ T-
lenfosit ve CD16+56+ [natural killer (NK)] hiic-
re median oranlarinin saglikli cocuklara gore
azaldigr (hastada CD8+: %17.7, CD16+56+:
%17.2; saghikli c¢ocuklarda CD8+: %24,
CD16+56+: %14) saptandil®. Hastada SSPE
yaninda edinsel hiicresel defekt de belirlendi.
Lokal antiseptik ve asiklovir tedavisine (300
mg/m?/gin, 10 giin slireyle) yanit alindi. Teda-
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vinin baslamasindan sonra cilt lezyonlarinda
diizelme belirlenen hasta, tedavisinin 10. gii-
nlinde cilt lezyonlarinda tama yakin iyilesme
ile taburcu edildi.

TARTISMA

SSPE yavas ilerleyen, yliksek mortalite ile
seyreden santral sinir sisteminin bir hastaligi-
dirl6l. Bu hastalarin énemli sorunlarindan biri
de sik gelisen ve agir seyredebilen infeksiyon-
lardir. Buna yonelik yapilan caligsmalarda,
SSPE’li hastalarda hiicresel imminitenin bas-
kilanmig olabilecegini gosteren bulgular belir-
lenmigtirl4l.

VZV infeksiyonu, degisik nedenlerden dola-
y1 viicut direncinin distk oldugu ya da im-
miinyetmezligin eslik ettigi durumlarda agir
seyredebilir. Onemli komplikasyonlar1 arasin-
da pulmoner, norolojik ve deriyi ilgilendiren
agir infeksiyonlar1 sayilabilirl7-11], Bizim has-
tamizda da aym taraf ytzi, kulak ve sa¢li de-
riyi icine alan agir bir kiitanéz tutulum vard:
ve bu VZV infeksiyonunun alisilmig cilt tutu-
lumundan agirdi. Hastada hiicresel diizeyde
(T-lenfosit ve NK) belirleyebildigimiz bir de-
fektin bulunusu, agir VZV infeksiyonunun ge-
lismesine neden olabilir. Tim bu agir duruma
ragmen, hastamizin lokal antiseptik bakim ya-
ninda asiklovir tedavisine iyi yanit vermesi; bu
ilacin immiin bozukluklarda, varisella infeksi-
yonlarinin agir formlarina bile iyi yanit verebi-
lecegini gostermektedir.

Norodejeneratif hastaliklarin kronik doéne-
minde, hastalarda gelisebilecek olasi immiin
defektlerin, bu hastalarda infeksiyonlarin agir
seyretmesine neden olabilecegi animsanmali;
hastalarin immiin durumlar: ortaya konulmali
ve takip/tedavi buna gore belirlenmelidir.
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