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Epileptik Afazi: Landau Kleffner Sendromu
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Ozet

Landau Kleffner sendromu, ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen ve daha 6nceden baslayan kazanilmis konusma
ve dil yeteneklerinin bozuldugu edinsel epileptik afazidir. Alt1 yasinda kiz olgu konusma bozuklugu,
konusulanlar1 anlamama yakinmasi ile basvurdu. Norolojik muayenesi sorulara yanit vermemesi disinda
normaldi. Isitmeye yonelik yapilan beyin sapi isitsel uyarilmis potansiyelleri normal bulundu.
Elektroensefalografide sol temporal bolge kaynakli diken ve yavas dalga aktivitesi gozlendi. Oncesinde
valproata yanit veren olguya bulgularinin tekrar ortaya ¢ikmasi ve uykuda elektriksel status epileptikus
gelismesi nedeni ile kortikosteroid tedavisi basland1. Kortikosteroid tedavisi ile klinik ve elektroensefalografi
bulgularinda diizelme saptandi. Edinsel isitme kaybr1 olarak diistintilen bu olgu ¢ocukluk ¢aginda nadir
gortilen Landau Kleffner sendromu tanis1 almasi ve basta valproata ¢ok iyi yanit vermesi, sonrasinda uykuda
elektriksel status epileptikus gelismesi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Landau Kleffner sendromu, isitme kaybi, konusma bozuklugu, kortikosteroid

Abstract

Landau Kleffner syndrome or acquired epileptic aphasia is a rare condition. Six-year-old girl was admitted
to our hospital with complaint of speech disability and hearing. Her neurologic examination was normal
except not to answer questions. Brainstem auditory evoked potential was normal. Electroencephalography
of patient showed spike-wave activity from the left temporal area. Initially, speech, language skills and spike-
wave activity improved with valproate treatment. After a period of time, recurrence of complaints and
electrical status epilepticus during sleep in the electroencephalography occurred. Corticosteroid treatment
was started. Her clinic and electroencephalographic abnormalities were improved with the corticosteroid.
Because this case was a rare condition and initially gave a good response to valproate, then electrical status
epilepticus during sleep developed we presented this case.
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Girig

[lk olarak 1957 yilinda Landau ve Kleffner tarafindan
tarif edilen Landau Kleffner Sendromu (LKS),
cocukluk ¢aginda nadir goriilen epileptiform bir
bozukluktur. LKS’de konusulan dili anlamada ve
kullanmada kay1p vardr. Ilk olarak hastalarin konusma
yetenekleri kaybolur. Bu tablo isitsel agnozi ile
beraberdir. Hastalarda isitsel veya sozel uyaranlara
kars1 yanit yoktur ve soyleneni anlamakta giicliik
cekerler. Objektif isitme testlerinde normal isitsel
yanitlar elde edilir. Elektroensefalografide (EEG)
temporal veya temperoparyetal bolgelerde aktif,
multifokal, paroksismal diken-dalga ve keskin yavas
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dalga kompleksleri mevcuttur. Valproik asit,
etosiiksimid, klonozepam, levetirasetam gibi ilaglar
nobetlerde ve konugmanin yeniden saglanmasinda
etkili olan antiepileptik ilaglardir. Kortikosteroidlerin
ve inravendz immunglobulinlerin antiepileptik
tedaviye yanit vermeyen hastalarda klinigi ve EEG
bozuklugunu diizelttigi literatiirde bildirilmistir (1-
4).

IIk basvurdugu saglik merkezindeki kulak burun
bogaz doktoru tarafindan ani isitme kaybi olarak
degerlendirilip, steroid tedavisi uygulanan ve steroid
tedavisine yanit vermedigi kabiil edilerek ¢cocuk
ndroloji poliklinigimize yonlendirilen, klinik ve EEG
bulgulari ile LKS tanis1 alan bir olgu sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Alt1 yasinda kiz olgu, ani gelisen konugmasinda
bozulma ve konusulanlar1 anlamama yakinmasi ile
basvurdu. Oykiisiinden yirmi giin dncesine kadar
isitmesinin normal oldugu ve diizglin konustugu, ilk
basvurdugu saglik merkezinde “ani isitme kaybi1”
olarak degerlendirilip bes giin yatarak intravendz
steroid tedavisi aldig1 ve durumunda diizelme
olmayinca ¢ocuk noroloji poliklinigimize génderildigi
ogrenildi. Olgunun 6z ve soygecmisinde 6zellik
saptanmadi. Yirmi giin dncesine kadar konugmasinda,
cevresini algilamasinda ve konusulanlari anlamasinda

herhangi bir bozuklugun olmadigi, normal saglikli
bir cocuk oldugu bildirildi. Otoskopik muayenesinde
bilateral dis kulak yolu ve timpanik membranlar dogal
olmasiyla birlikte sistemik muayenesi de normaldi.
Norolojik muayenede sorulara yanit veremedigi ve
konusamadigi goriildii. Laboratuvar bulgular1 ve
beyin sap1 isitsel uyarilmis potansiyelleri normal
bulundu. Cekilen beyin manyetik rezonans
gorintiillemede patoloji saptanmadi. EEG’de sol
temporal bolge kaynakl diken-dalga aktivitesi ardigik
olarak gozlendi ve uyandirilmakla aktivitede azalma
belirlendi (Sekil 1).

Sekil 1. Uyku EEG’sinde sol temporal bolge kaynakli (T3 maksimum) diken-dalga aktivitesi ardisik olarak gdzlenmektedir.
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Sekil 2. Uyku EEG’sinde bilateral frontosantratemporaparyetal bolgelerden kaynaklanan siirekli diken ve yavas dalga aktivitesi, ESES (electrical

status epilepticus of sleep) ile uyumludur.

Soylenenleri anlayamayan hastada algilayici tip
edinsel afazi diigiiniildii. Nobet ataklar eslik etmeyen
hastaya, klinik bulgular1 ve EEG sonucu ile LKS
tanis1 konuldu. Valproik asit tedavisi baslandiktan
sonra EEG bulgularinda ve klinik olarak
konusmasinda ve konusulanlari algilamasinda
diizelme saptandi. Tedavinin ikinci ayinda, ila¢ kan
diizeyi normal ve hig bir yan etki gézlenmezken, ayni
yakinmalarin tekrar etmesi iizerine ¢ekilen EEG’de
uykuda elektriksel status epileptikus (electrical status
epilepticus of sleep, ESES) gelistigi goriildii (Sekil
2). Bunun iizerine tedaviye 2 mg/kg/giin (po) dozunda
kortikosteroid eklendi. Birinci ayinda yapilan
kontroliinde hastanin konusmasi, konusulanlari
algilamas1 EEG bulgulari ile birlikte diizeldi. Olgunun
almakta oldugu steroid tedavisine, ayni dozda ii¢ ay
boyunca devam edildi ve izleminde azaltilarak kesildi.
Bu sirada, valproik asit alirken ayni yakinmalar tekrar
gelistigi i¢in steroid azaltilirken tedaviye
levetirasetamla devam edildi. Olgu ¢ocuk noroloji
poliklinik kontrollerine ve levetirasetam tedavisine
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devam etmektedir.
Tartigma

Landau Kleffner sendromu 1985 yilindan itibaren
uluslararasi epilepsi sendromlar arasinda yer alan,
¢ocukluk ¢aginda, 6zellikle 3-9 yas arasinda nadir
goriilen norolojik bir hastaliktir. Prevelansi tam olarak
bilinmemekle birlikte erkeklerde daha sik goriiliir.
Erkek/kiz orani 2:1°dir (1,5). Hastalarda isitsel agnozi
ile birlikte konusma yeteneginde bozulma olur.
Hastalar otizm, yaygin gelisimsel bozukluk, isitme
problemi, 6grenme bozuklugu, dikkat eksikligi veya
zeka geriligi gibi yanlis tanilar alabilirler. Hastalarin
ilk yakinmalar1 s6zel uyarilara yanit vermemeleridir.
Beyin sapu isitsel uyarilmis potansiyeleri ve objektif
isitme testleri normaldir. LKS ilerleyici olabildigi
gibi diizelme ve ataklar halinde de seyredebilir. Daha
erken bir yagta goriilmesi ile konusma bozuklugu
kalic1 hale gelebilir. Hastalarin %70’inde fokal veya
jeneralize tonik-klonik, atipik absans, veya myoklonik
nobetler eslik eder, ticte birinde tek bir atak goriiliir.
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Nobetler siklikla 5-10 yas arasinda ortaya ¢ikmaktadir.
Gerellikle 10 yasindan sonra hastalarin beste birinde
nobetler goriilmeye devam eder fakat 15 yas
sonrasinda nobet ¢ok nadirdir. Nobetler genellikle
basit parsiyel motor tiptedir (1,5).

Etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamis olup
ensefalitler, genetik yatkinlik, toksoplazmosiz,
norosistoserkosiz, temporal astrositom ve
gangliogliom, Hemafilus Influenza menenjiti, temporal
lobu etkileyen subakut sklerozan panensefalit,
enflamatuar demiyelinizan hastaliklar ve anormal
¢inko metabolizmasi gibi bir¢ok neden sorumlu
tutulmus fakat kanitlanamamistir. Birgok olguda
etiyolojiden sorumlu tutulacak herhangi bir neden
bulunamamaistir (1,4). Sunulan olguda da LKS’ye
neden olabilecek herhangi bir patoloji saptanamamustir.
Elektroensefalografide temporal veya temporoparyetal
bolgelerde uyku ile artan bilateral, unilateral,
multifokal, yavag salimmly, jeneralize, 1-3 Hz diken-
dalga kompleksleri vardir (3,5,6,9). Bizim olgumuzda
da sol temporal bolgede diken-dalga aktivitesi ardisik
olarak saptanmustir (Sekil 1). Hiperventilasyon veya
151k uyarisi ile nadiren EEG ritminde degisiklik olur
(1,6). Hastalarin hepsinde 6zellikle non-REM uyku
sirasinda EEG trasesinin %85 ve daha fazla
boliimiinde bilateral diken-dalga paterni vardir (1,2).
Radyolojik goriintiileme yontemleri normal olarak
bulunur (1,4,7). Literatiirde yapilan ¢alismalarda
manyetik ensefalografi veya pozitron emisyon
tomografide presilviyan bdlgede veya beyinde fokal
alanlarda, beyin omirilik stvisinda glukozun anormal
metabolizmas1 gosterilmistir (5,7,11,12). Bizim
hastamizda bu tetkikler teknik nedenlerden dolay1
yapilmamustir.

Valproat, etosiiksimid, klonozepam, levetirasetam
gibi ilaglar, LKS’de epileptik ataklarda ve EEG
bozuklugunun diizeltilmesinde etkili olan
antikonviilzan ilaglardir. Fenobarbital, karbamazepin,
fenitoin LKS tedavisinde etkili olmayan antiepileptik
ilaglardir. Kortikosteroidlerin ve intravenoz
immunglobulinlerin, antikonviilzan tedaviye yanit
vermeyen veya tedavi altinda iken bulgulan
tekrarlayan hastalarda klinigi ve EEG bozuklugunu
diizelttigi literatiirde bildirilmistir (2,3,7). Buradaki
olguda da yakinmalar ve EEG bulgulari, valproik
asitle diizelmis fakat tedavinin ikinci ayinda bulgular
tekrar etmistir. Tedaviye yanit alinamayan, tekrarlayan
ve EEG anormalliginin devam ettigi olgularda
literatiirde cerrahi girisimle ¢oklu subpial transeksiyon
uygulanmistir (2,7,8,10,12). Hastalarin periyodik
konusma ve nérofizyolojik degerlendirmelerinde

konusma terapisi dnem tasimaktadir (7,8).
Prognozu etkileyen bir¢ok faktor olup bunlar; hastanin
yasi, konusma bozuklugunun o6zelligi, EEG
bozuklugunu siklig1 (diken ve yavag dalga aktivitesinin
uykunun % 75’inden fazlasinda devam etmesi),
epilepsinin varlig1 ve siiresi, antiepileptik ilaglara
yanit ve ilaglarin yan etkileridir (8,12). LKS nin uzun
donem sonuglar ile ilgili literatiirde yeterli bilgi
olmamakla birlikte, tam iyilesmenin oldugu olgularla
beraber, zeka geriligi gelisen olgular da vardir.
Hastaligin 4 yasindan 6nce baslamasi, afazinin bir
yildan daha uzun devam etmesi ve EEG’de ESES
varlig1 ve siiresi prognozu kotii etkilemektedir (1).
Sunulan olguda ESES gelismesine ragmen tedaviye
iyl yanit alindig1 ve afazinin kisa stirede diizeldigi
gOrilmistiir.

Sonug olarak, ani igsitme kayb1 yakinmasi ile gelen
isitme testleri normal olan ve daha 6nceden isitme
kaybina neden olacak herhangi bir patolojinin olmadig
cocuk olgularda, sorunun konusma ve dille ilgili
olabilecegi de akla gelmelidir. Konusma ve
konusulanlar1 anlama ile ilgili bir hastalik olan LKS
da ayirici tanida akilda tutulmalidir.
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