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SUBAKUTNI SKLEROZUJICi PANENCEFALITIDA

Pplk. MUDr. Vladko BYDZOVSKY, plk. MUDTr. Josef MAZANEK, CSc.
Oddgleni pro nemoci nervové vojenské nemocnice, Ceské Budéjovice
(n&&elnik: plk. MUDr. Josef Mazének, CSc.)

Subakutni skler6zujici panencefalitida (ddle SSPE)
je onemocnéni postihujici pfedev§im déti §kolniho vé&-
ku, vzécné& dospélé, které konci smrtelné béhem né&-
kolika mésict aZ 2 let (1,4,6). Nemoc byla pivodné
popsdna Dawsonem v roce 1934 jako ,,subakutni in-
klusni encefalitis“, v roce 1939 Pettem a Ddringem
jako ,,noduldrni panencefalitis* a posléze van Boga-
ertem v roce 1945 jako ,,subakutni sklerézujici leuko-
encefalitis“ (1,3,4). Greenfield si v§iml spole¢nych
uvedenych jednotek a navrhl od roku 1950 spoletné
oznaCeni ,subakutni skler6zujici panencefalitis*
(1,3,4).

Postihuje déti obvykle na za¢4dtku $kolni dochazky,
nejstarsi pacientka byla 25letd o$etfovatelka (2). Kli-
nicky obraz je charakterizovdn pomalym rozvojem
psychickych zmén, které se tykaji pfedevsim inte-
lektu a chovéni, pozdé&ji se objevuji hyperkinézy
a v kone¢né fazi nemocny upadéd do komatu. Jeji
diagnoéza se aZz donedédvna tvofila typickou diagnostic-
kou trias — klinické projevy, EEG a likvorologicky
nélez (4).

Kasuistiky

V roce 1969 jsme méli moznost hospitalizovat 20le-
tého vojéka zakladni sluzby J. S. (5), jehoz matka mu
uhofela spolu se dvéma sourozenci jesté v dobg&, kdy
byl §koldkem, otec Zil s jinou Zenou v dosti neurovna-
nych pomérech. Na d&tské nemoci se nepamatuje ani
pacient, ani otec. Ve 2 letech byl snad pokousidn
psem, v 14 letech apendektomie, v 16 a 17 letech
lehky otfes mozku. Vychodil devitiletku, vyuil se z4-
meénikem. 2. 4. 1969 nastoupil vojenskou zdkladni
sluZbu s klasifikaci ,,schopen®. V poloviné listopadu
1969 pfi autohavdrii na neopravnéné vychdazce utrpél
lehky otfes mozku. Lékarsky vySetfen nebyl, asi 14
dni mél bolesti hlavy, nezvracel. 20. 12. 1969 zacaly
obcasné stavy dleku a $patné soustfedivosti hlavné pfi
zaméstnani. Zacitkem ledna 1970 se objevily nahlé
pady dopfedu i dozadu bez ztraty védomi a bez kiedi,
déle mu trvalo, neZ se roze$el. Padim nebyl schopen
zabranit, nestaéil ani vztdhnout ruce pfed sebe. Zpl-
sobil si takto hodné odfenin v obli¢eji, zlomeninu
nosnich kistek. Byl vySetfen ambulantné neurolo-
gem OUNZ a doporu&en 27. 1. 1970 k pfijeti. V ob-
jektivnim nélezu &etné odfeniny v obliceji, zlomenina
nosnich kustek, trznd rédna na brad€, pod pravym
okem naznaden brylovy hematom. Byl hypomimicky,
neprojevoval o nic zdjem, pfi chizi na vySetfovné
upadl dopfedu, v Mingazzinim byl lehky pokles

LHK, chodil pomalu z obavy pfed pddem. Ostatni
nélez byl v mezich normy. Od 31. 1. si zadal stéZovat
na chvéni celého téla, hlavné v noci.

Byl naznacen reflex saci, ichop oboustranné, rov-
néZ oboustranné nizké L.2-S2, ve stoji Rhombergové
tituboval do stran, pfi stréeni padal dozadu bez zébra-
ny. Chodil o $irsi bazi s nizkymi synkinézami obou
hornich konéetin, bradypsychismus se prohloubil. Od
4. unora zacal hife mocit, od 10. inora se objevuji
zaskuby obou hornich konéetin, od 17. tGnora i v dol-
nich konéetindch. B&¢hem bfezna a dubna se stav
zhorsil, za§kuby byly €astéjsi a intenzivnéjsi, v kvétnu
jiZ asi po 4 sekundach. Objevoval se spazmus licniho
svalstva vpravo a torzni spazmus trupu. Byl jiZ trvale
upoutan na liZko. V ervnu se zacal pomocovat, od-
povidal jen na jednoduché otdzky, neumél spocitat
prsty, zadal si stéZovat, Ze $patné vidi. V &ervenci
a srpnu se tyto obtiZe prohlubuji, pacient kachektizu-
je, objevuji se dekubity, neudrzi mo¢ a stolici, ne-
pozna osoby. Po nékolika dnech vigilniho komatu
pak ve stadiu decerebraéni rigidity umira.

Vysetfeni ukédzalo levostranny zub koloidni zlato-
solové kfivky pfi celkové bilkoviné 700 mg/l, lymfo-
cyty 12/3. V elektroforeogramu zvy$eni gamaglobu-
linu na 22,5 % (proti normé& 7-10 % nasi laboratofe
v tehdejsi dobé&). V EEG asi po 10 sekundach se ne-
pravidelné opakovaly bi- a7 trifdzické viny delta o vy-
soké amplitudé. Titr spalni¢kovych protildtek byl na
dospélého nezvykle vysoky — 1:4096. FW byla zvyse-
na, mocovy nélez kolisal, pacient byl opakované cév-
kovan. Ostatni pomocnd vySetieni véetné PEG byla
v normé&. Pacient uZival ACTH, triamcinolon, anti-
epileptika, penicilin, vitaminy skupiny B.

Pacient J. N., nar. 22. 11. 1966, byl hospitalizovén
na na$em oddéleni v dobé od 2. 1. 1986 do 3. 2. 1986.
Jiz v oblanském Zivoté dosahoval primérnych az
podprumérnych vysledki v uceni, zvlasté ve 3. ro¢-
niku se o né&co zhors$il. Na podzim 1985 nastoupil na
vojnu, kde byl zatazen jako psovod. Jiz matce psal
domt, Ze tuto funkci by rad zastdval, ale Ze na ni ne-
staci, Ze si §patné pamatuje, viechno Ze hned zapome-
ne. Ani on sdm, ani rodina témto potizim v&tsi vy-
znam nepiikladala. AZ o vano¢nich svatcich, kdy pfi-
jel na dovolenku, matka zjistila, Ze si prakticky nic
nepamatuje ze soudasné doby, $patné z minulosti,
§patné se orientuje i v domdacim prostfedi, neni scho-
pen provadét ani jednoduché tkony (oblékéni, svlé-
kéni, zapnout magnetofon apod.). Nebyl orientovén
mistem, ¢asem ani osobou. Proto byl psychiatricky
vySetfen a byla doporu¢ena hospitalizace v psychia-
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trické 1é¢ebné v Opavé, kam byl pfijat 29. 12. 1985.
Qdtud byl pro apaticko-abulicky syndrom pieloZen na
nase oddéleni, bylo uvaZovdno o moZnosti organicity.

Pfi pfijeti na nase oddéleni 2. 1. 1986 v pozdnich
no¢nich hodin4ch si neni védom choroby, kontakt se
s nim navazuje jen velice obtiZné, sdéli jen n&které
tidaje o své osobé (jméno, piijmeni, bydli§té), datum
narozeni své ani rodi¢l nezn4, na zbyvajici otazky od-
povidd obligatnim ,nevim“. Orientovanost ¢asem
i mistem chybi, pacient je hypomimicky, pokyvuje
vsed® bérci, pomalého psychomotorického tempa,
nepozndvé baterku, pero, tuzku, notes ani dalsi ob-
vyklé pfedméty denniho Zivota, apraxie pravé i levé
ruky, nepozndva pravou a levou stranu, prsty u rukou
nepojmenuje. Topicky negativni nélez, jenom nazna-
¢ena horni meningeélni symptomatologie, pacient je
afebrilni.

V dal§im prib&hu se prohlubuje demence, s pa-
cientem prakticky po 2 tydnech neni moZné navéazat
kontakt, zvyraziiuje se pfitomnost labidlniho reflexu,
pozitivni dchop, od 10. 1. se objevuji i hyperkinézy
levé HK kolisavé ve své intenzité choreoatetoidniho
charakteru, po n&€kolika dnech i pravostranné. Je pfi-
tomen Sicarduv pfiznak, kolisavé i ostatni irita¢ni py-
ramidové extenkéni jevy, postupné i hyperreflexie
L2-4, hyporeflexie L5-S2 oboustranné&. Pravostranné
zvy8eny ERP s klinicky zfejmymi projevy rigidity.
RTG i laboratorni vySetieni v normé&, CT ndlez nega-
tivni. V likvoru obvyklé bunéfné poméry, jenom
lehk4 arteficidlni pfimé&s erytrocytd, zvyseni jak cel-
kové bilkoviny (455 mg/l), tak pfedevsim hodnot ga-
maglobulini (0,324). Na EEG opakované synchronni
komplexy pfevazné bifdzickych vysokych vin delta na
pozadi hrubé abnormniho zaznamu. Titr spalnic¢ko-
vych protilatek 1:32. Angioscintigrafie negativni. Pfi-
znivy ulinek kortikoidni terapie jsme nepozorovali.
Pacienta jsme pfezkoumali na neschopen vojenské
sluzby a 3. 2. 1986 pielozZili na neurologické oddéleni
nemocnice ve Frydku-Mistku. Zde pacient 10. 2.
1986 umira na bronchopneumonii. Opakované vyse-
tfeni titru protilatek proti spalnickovému viru (prove-
dend zde) svédéi pro spalnic¢kovy pivod onemocné-
ni — v krvi titr 1:1024, v likvoru 1:128. Pitva potvrdila
dg. subakutni sklerézujici panencefalitidy.

Diskuse

Onemocnéni postihuje zfidka nemocné mladsi
4 let, vzacné dospélé (4). Na nasem oddéleni jsme
méli moZnost v prib&hu 16 let pozorovat 2 piipady
onemocnéni probihajicich u dospélych. Klinicky ob-
raz nemoci se ¢asto déli do 3 stadii (2,3,4) — stadia
mentélni deteriprace, stadia extrapyramidovych hy-
perkinéz a 3. stadia decerebradni rigidity, ve kterém
nemocny umird. Typické EEG je charakterizovano
synchronnimi vyboji pomalych a ostrych vin, popfi-
padé komplext hrot/vina 1-2 c/s, stfidajici se s néko-

likasekundovymi useky vyhasnuti elektrické aktivity
(4). Typicky je i likvorologicky nélez, kde pfi celkem
normdlnich bunéénych pomérech i celkové hladiny
bilkovin dochazi ke zvy$eni gamaglobulini aZ na
60-70 % (2,4). Histologicky se v poskozenych buii-
kach $edé hmoty mozkové kiiry objevuji intranukle-
arni a intraplazmatické inkluze obsahujici nedoko-
naly virus spalni¢ek (4,6). Kauzalni souvislost této
nemoci se spalni¢kami byla potvrzena pfenosem viru
na fretky, a zejména néslednou izolaci a identifikact
na tkanovych kulturach (4,6). Plivodcem tohoto one-
mocnéni je inkompletni spalni¢kovy virus, ktery po
prodélané spalni¢kové infekci perzistuje pravdépo-
dobné v krevnich buiikach a aktivizuje se po nékolika
letech vlivem dalsi infekce, nejspiSe Cinitelem ze sku-
piny zoonotickych virll nebo papovavirt (1). Vakcina
proti spalnickdm nezplsobuje tuto nemoc, po jejim
zavedeni poklesl vyskyt SSPE (2). Existuje ov§em pa-
rainfekéni spalni¢kova encefalitida, coZ je jind nozo-
logick4 jednotka!

Jak dokazuji naSe 2 uvedené pfipady, na tuto ne-
moc je nutné i nadale myslet a nemoc véas diagnosti-
kovat s vyuZitim moZnych diagnostickych metod.
Vzhledem k jeji 100% infaustni perspektivé je nutno
klést diraz i na patfi¢nou zdravotnickou dokumenta-
ci!

Souhrn

Autofi ve svém sdéleni popisuji dva pfipady vojaki
zékladni sluzby, ktefi v prib&hu vykonu vojenské z4-
kladni sluzby onemocnéli subakutni sklerézujici ence-
falitidou. Onemocnéni md typické nélezy Kklinické,
EEG i likvorologické, jeZ ptedstavuji typickou diag-
nostickou trias. Vysetfeni dopliiuje nilez zvy3enych
titrG protildtek proti spalni¢kovému viru. Onemoc-
né&ni je absolutn& smrtelné, a proto autofi upozoriiuji
jak na nutnost vyuZiti viech dostupnych diagnostic-
kych metod k vylouéeni omylu, tak i na nutnost per-
fektni zdravotnické dokumentace.
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