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Landau-Kleffner sendromu (edinsel epileptik afazi)

Landau-Kleffner syndrome (acquired epileptic aphasia)

Dr. Tamer ERDEM,1 Dr. Tayfun K‹RAZLI,2 Dr. Sarenur TÜTÜNCÜO⁄LU3

Landau-Kleffner sendromu konuflma yetisinin bozul-
mas›, epilepsi nöbetleri ve anormal elektroensefa-
lografi bulgular›yla kendini gösteren bir epilepsi türü-
dür. Bu yaz›da, üç y›ld›r konuflma zorlu¤u çeken ve
son iki y›ld›r da jeneralize tonik-klonik nöbetleri olan
alt› yafl›ndaki bir erkek olgu sunuldu. Tonal odyomet-
ri ve beyin sap› odyometrisinde anormal bulguya
rastlanmad›. Hastada gerçek bir konuflamama (afa-
zi) de¤il, sözlü iflitsel uyaranlar›n ay›rt edilemeyifli ve
anlafl›lamamas› (sözel-iflitsel agnozi) vard›. Kranyal
bilgisayarl› tomografi ve manyetik rezonans görüntü-
leme bulgular› normaldi. Single-photon emisyonlu
bilgisayarl› tomografide sa¤ hemisfer temporal lob
posteroinferior k›sm›nda hipoperfüzyon bulgular›na
rastland›. Kortikosteroid ve intravenöz immünglobu-
lin tedavisine ra¤men dört y›ll›k izlem s›ras›nda has-
tal›kta dalgal› bir seyir gözlendi.
Anahtar Sözcükler: Antikonvulsan/terapötik kullan›m; afazi/
tan›/komplikasyon; çocuk; elektroensefalografi; epilepsi/
komplikasyon; Landau-Kleffner sendromu/tedavi; konuflma
bozukluklar›/etyoloji; nöbet/komplikasyon; sendrom.

Landau-Kleffner syndrome is characterized by a
complex group of symptoms including deterioration
in language skills, seizures, and abnormal elec-
troencephalography findings. A six-year-old male
patient had aphasia for three years and generalized
tonic-clonic epileptic seizures for two years. Pure-
tone audiometry and auditory brain-stem response
audiometry findings were normal. He had verbal
auditory agnosia rather than true aphasia. Cranial
computed tomography and magnetic resonance
imaging studies did not show any abnormal findings.
Single-photon emission computed tomography
showed hypoperfusion in the right hemispheric tem-
poral lobe. Despite treatment with corticosteroids
and intravenous immunoglobulins, multiple exacer-
bations were interspersed in a four-year follow-up
period.
Key Words: Anticonvulsants/therapeutic use; aphasia/diag-
nosis/complications; child; electroencephalography; epilepsy/
complications; Landau-Kleffner syndrome/therapy; language
disorders/etiology; seizures/complications; syndrome.

L a n d a u - K l e ffner sendromu, 1957 y›l›nda ortak
özellikleri edinsel afazi ve konvulziv hastal›k olan alt›
çocukta tan›mlanm›flt›r.[ 1 ] Hastal›k sa¤l›kl› çocuklard a
yavafl yavafl geliflen veya h›zla beliren afazi ile ortaya
ç › k a r. Olgular›n %70’inde konvulziv ataklar ve davra-
n›fl bozukluklar› görülür. Paroksismal elektro e n s e f a-

lografik deflarjlar de¤iflmez özelliklerd i r. Pro g n o z u
de¤iflkendir; ataklarla, elektroensefalografi (EEG) bul-
gular›yla veya afazi ile ba¤lant›s› yoktur.[ 1 ] B e n z e r
semptomlara sahip çocuklar›n bile çok farkl› pro g n o z
g ö s t e rdikleri izlenmifltir. Bu da, sendromun farkl› altg-
ruplar›n›n olabilece¤ini düflündürmektedir.
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Sendrom, “konvulziv hastal›kla beraber edinil-
mifl afazi,” “edinsel epileptik afazi” ve “konvulziv
hastal›kla beraber verbal iflitsel agnozi” gibi terim-
lerle de tan›mlanmaktad›r. Ço¤unlukla erkek çocuk-
larda görülmektedir (erkek-k›z oran›: 2/1). Genellik-
le 4-7 yafllar› aras›nda bafllasa da, 1.5 ile 13 yafllar›
aras›nda ortaya ç›kabilmektedir.[1]

Etyolojisi bilinmemektedir. Aile öyküsünün olma-
y›fl› nedeniyle kal›t›m düflünülmemektedir. Tümöral
veya vasküler oluflumlar gerekli araflt›rmalarla d›fllan-
m a l › d › r. Düflük dereceli bir ensefalit olabilece¤i görü-
flü, nöropatolojik muayene ve biyopsi bulgular›yla
d e s t e k l e n m e m i fl t i r.[ 2 ] S e n d roma yol açan mekanizma
tam olarak bilinmemektedir; hastalarda ayr› neden ve
mekanizmalar bulunabilir.[ 3 ] Konuflma bozuklu¤u d›-
fl›nda nörolojik bulgu yoktur; beyin omurilik s›v›s› ve
kranyal görüntüle incelemeleri normaldir.

Bu yaz›da, Landau-Kleffner sendromu tan›s› ko-
nan alt› yafl›nda bir erkek çocu¤a ait bulgular litera-
tür bilgileri ›fl›¤›nda de¤erlendirildi.

OLGU SUNUMU

Alt› yafl›ndaki erkek çocu¤un konuflmas›n›n üç ya-
fl›ndan beri aral›klarla bozuldu¤u ve son iki haftad›r
bu bozuklu¤un artt›¤› ö¤renildi. Hasta uzun süre KBB
uzmanlar› taraf›ndan efüzyonlu otitis media tan›s›yla
tedavi edilmifl; son iki y›lda üç kez afebril jeneralize
tonik-klonik nöbet geçirmiflti. Bir y›ld›r iki ayr› üni-
versitenin nöroloji kliniklerince incelenen olgu, epi-
lepsi tedavisi görüyordu. Rutin KBB bak›s› normaldi.
Tonal odyometri, akustik stapes refleks, geçici uyar›l-
m›fl ve distorsiyon ürünü otoakustik emisyon ölçüm-
leri normal bulundu. ‹flitsel beyin sap› yan›tlar›nda da
patolojiye rastlanmamas› üzerine, hasta Ege Üniversi-
tesi T›p Fakültesi Çocuk Hastal›klar› Anabilim Dal›’na
ileri incelemelerin yap›lmas› için yat›r›ld›. 

Olgunun özgeçmiflinde hiçbir patolojik bulguya
rastlanmad›. Konuflulanlar› alg›lamada zorluk, ko-
nuflamama ve etrafa ilgisizlik d›fl›nda tüm nörolojik
muayene bulgular› normaldi. Bilgisayarl› beyin to-
mografisi ve manyetik resonans görüntüleme so-
nuçlar›nda patolojik bulguya rastlanmad›. Elektro-
ensefalogramda sa¤ hemisferin temporo-santral bö-
lümünde, diazepamla suprese olan, gruplar halinde
ve paroksismal diken-yavafl dalga deflarjlar› görül-
dü; uyku s›ras›nda diken-yavafl dalga deflarjlar› dif-
füz, iki tarafl› ve senkron olarak kaydedildi. Single-
photon emisyonlu bilgisayarl› tomografide, sa¤ he-
misfer temporal lob posteroinferiorda hipoperfüz-

yon bulgular›na rastland›. Bu bulgular göz önüne
al›narak, olguda Landau-Kleffner sendromu tan›s›
düflünüldü ve 40 mg/gün prednisolon tedavisine
baflland›. Almakta oldu¤u karbamazepin tedavisine
devam edildi. Yat›r›ld›¤› 12 günlük süre içinde ayn›
dozda steroid verildi. Bu süre içinde, hastan›n alg›-
lama ve konuflmas›nda belirgin iyileflme, iletiflim
probleminde düzelme sa¤land›. Kontrol EEG’sinde,
bir önceki EEG’de gözlenen jeneralize epileptiform
aktiviteye rastlanmad›. Hasta, 40 mg/gün predniso-
lon tedavisine devam etmek üzere taburcu edildi.
Ancak üç ay sonra, alg›lama ve konuflma problemle-
ri artm›fl, bu flikayetlerine agresif davran›fllar ekle-
nmifl halde Çocuk Nörolojisi Klini¤i’ne ikinci kez
yat›r›ld›. Befl gün 0.4 gr/kg/gün dozunda intrave-
nöz immünglobulin tedavisi uyguland›. Ayn› teda-
vi bir ay sonra tekrarland›. Hastan›n agresif davra-
n›fllar›nda azalma sa¤lan›rken, klinik bir düzelme
saptanmad›. Rutin kontrolleri yap›lan olguda klinik
dalgalanmalar sürmektedir.

TARTIfiMA 

Landau-Kleffner sendromu genellikle dört yafl›n-
dan sonra ortaya ç›kt›¤› için,[1] olgular›n dil geliflimi
normal seyretmektedir. Hastal›¤›n bafllamas›ndan
önce çocuklar›n motor ve zeka geliflimlerinde prob-
lem izlenmemektedir.[1] Olgumuzda da görüldü¤ü
gibi, olgular›n yar›s›nda ani geliflen veya haftalar ya-
da aylar içinde ortaya ç›kan ilk bulgu, afazi olmak-
tad›r. Hastal›¤›n bafllang›ç döneminde reseptif dis-
fonksiyon bask›nd›r. Hastalarda okuma, yazma ve
iflaret dilinin korunmufl olmas›, sorunun gerçek bir
konuflamama (afazi) durumu de¤il, sözlü iflitsel
uyaranlar› ay›rt edememe ve anlayamama (sözel
iflitsel agnozi) oldu¤unu göstermektedir. Bununla
birlikte, hastal›¤›n seyrinde okuma ve heceleme bo-
zukluklar› da görülmektedir.[3] Baz› hastalarda sözlü
uyar›lar d›fl›ndaki seslerde de anlama kusurlar› orta-
ya ç›kabilmektedir. Olgular›n %10’undan az›nda
afazi alg›sal de¤il, ekspresif niteliktedir.[1] Landau-
Kleffner sendromlu çocuklara yanl›fll›kla otistik ve-
ya sa¤›r tan›lar› konabilmektedir. ‹flitme problemin-
den flüphelenilen olguda tonal odyometri, akustik
stapes refleksi, otoakustik emisyon ve iflitsel beyin
sap› yan›tlar› ölçümleri normal bulunmufltur. Ben-
zer bulgular literatürde bildirilmifltir.[1,4] Ancak, Zo-
uari ve Choyakh,[4] olgular›nda orta ve geç latansl›
iflitsel uyaran potansiyellerinin amplitüdlerini dü-
flük bulmufllard›r. Çocuklarda konuflma bozuklukla-
r›, sekonder olarak geliflmektedir.
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Ço¤u olguda EEG bozuklu¤u çift tarafl›d›r.[1] Ol-
gumuzun EEG’sinde de çift tarafl› patolojik bulgula-
r izlenmifltir. Zaten, iflitsel agnozinin tek tarafl› lez-
yonla aç›klanmas› olanaks›zd›r. Gascon ve ark.[5] iflit-
sel inputlar›n, Wernicke alan›na aktar›lmas›nda bir
problem oldu¤unu bildirmifllerdir. Buna ba¤l› ola-
rak, sözel iflitsel agnozi sonucunda konuflma fonksi-
yonu bozulmaktad›r. Bu olgular›n, bilinmeyen bir
yolla epilepsi ile iliflkili olduklar› düflünülmektedir.
Elektroensefalogram anomalliklerinin ise subkorti-
kal alandaki transfer bozuklu¤una ba¤l› ortaya ç›-
kan kortikal bulgular oldu¤u ileri sürülmektedir.[1]

‹flitme-sözlü entegrasyon-konuflma dili döngüsünde
fonksiyonel bir bozukluk bildirilmifltir.[1]

Olgular›n 1/3’ünde ilk semptom olan epilepsi
ataklar›, %70-80 oran›nda görülebilir.[ 1 ] Atak s›kl›¤› de-
¤ i fl k e n d i r. Hem jeneralize hem de parsiyel nöbetler
b i l d i r i l m i fl t i r. Fokal motor semptomlarla birlikte olan
kompleks parsiyel nöbetler ve jeneralize tonik-klonik
ataklar s›kl›kla görülmektedir. Olgumuzda da jenera-
lize tonik-klonik ataklar vard›. Genelde benign olan
ataklar k›sa süre r, status epileptikusa dönüflmez ve
kural olarak eriflkin dönemde kaybolur.[ 1 , 3 ]

EEG bulgular› tüm olgularda bulunmas›na  karfl›n
non-spesifiktir; benign parsiyel ve oksipital epilepsi
bulgular›na benzer. Zemindeki ritm genellikle normal
olmakla birlikte, ayn› bölümdeki teta dizisinde diken-
si ç›k›nt›lar fleklinde yavafl dalgalar görülür. Olgu-
muzda da EEG’de iki tarafl›, özellikle parietal ve pos-
terior temporal bölgelerde izlenen, multifokal diken
veya yüksek amplitüdlü diken-dalga formunda de-
flarjlar belirlendi.[ 1 ] ‹ki tarafl› oldu¤unda da, de¤iflik
ataklar farkl› taraflardan kaynaklanabilir. Olgular›n
ancak %12’sinde tek tarafl› deflarjlar görülür.[ 2 ] Tek ta-
rafl› epileptojenik aktivite, sendromun gelifliminde
çok önemli bir yer tutmaktad›r. Elektro e n s e f a l o g r a m
bulgular›, nöbetler gibi, yaflla birlikte azal›p 15 yafl›n-
da tamamen kaybolur. Epilepsi ataklar› ile EEG bul-
gular›n›n fliddeti veya konuflma bozuklu¤u aras›nda
b e l i rgin bir iliflki yoktur. Ancak, Cole ve ark.[ 2 ] o l g u l a-
r›n %72’sinde iliflki bildirmifllerd i r. Afazi ile nöbet tipi
aras›nda ve afazi ile EEG bozukluklar›n›n topografik
da¤›l›m› aras›nda paralellik görülmemifltir. Elektro e n-
sefalogram patolojileri yavafl uyku faz›nda belirg i n-
l e fl m e k t e d i r. Yavafl uykuda görülen “sürekli diken ve
dalga” formunun önemi bilinmemektedir. Gord o n[ 6 ]

bu aktivasyonlar›n, konuflma için önemli olan yerle-
fl i m l e rden kaynakland›¤›n› bildirmifltir. 

Davran›fl bozukluklar› bafllang›ç semptomu olma-
makla birlikte, çocuklar›n 2/3’ünde görülmektedir.
Olgumuzda davran›fl bozukluklar› sonradan ortaya
ç › k m › fl t › r. Hiperaktivite, heyecan patlamalar› ve agre-
sif davran›fllar en s›k karfl›lafl›lan örneklerd i r. Bununla
birlikte, dinsel davran›fllar, uyku bozukluklar›, insiya-
tif kayb›, hatta geçici psikozlar ortaya ç›kabilir. Zeka
düzeyi genellikle etkilenmez. Davran›fl bozukluklar›-
n›n konuflma bozukluklar›na ba¤l› geliflti¤ine inan›l-
m a k t a d › r. Olgumuzda da agresif davran›fl bozukluk-
lar›, anlama ve konuflma probleminin artmas›n›n bir
sonucu olarak sonradan ortaya ç›km›flt›r.

Ay›r›c› tan›da sa¤›rl›k, psikiyatrik bozukluklar,
postiktal disfazi, ilerleyici dejeneratif nörolojik hasta-
l › k l a r, santral sinir sistemi tümörleri düflünülmelidir.[ 6 ]

Olgular›n beyin tomografisi ve manyetik rezo-
nans görüntüleri klasik olarak normaldir. Single-
photon emisyonlu bilgisayarl› tomografide, olgu-
muzun sa¤ hemisfer temporal lobunda hipoperfüz-
yon saptanm›flt›r. Yap›lan son çal›flmalarda olgular›n
temporal loblar›nda baz› perfüzyon bozukluklar› ve
hipometabolizma belirlenmifltir.[7,8] Bu durum stero-
id tedavisi sonras› düzelebilir.[7]

Olgularda sendromun uzun süreli seyri farkl›l›k
göstermektedir. Mantovani ve Landau[9] dokuz çocu-
¤u 10-28 y›l aras›nda de¤iflen sürelerde izlemifller;
üç olgunun normal konuflmaya kavufltu¤unu, bir ol-
guda hafif, dört olguda ise orta derecede konuflma
p roblemi oldu¤unu bildirmifllerd i r. Deonna ve
ark.,[3] yedi olgunun 13-28 y›l aras›ndaki izlem so-
nuçlar›nda, bir olgunun tamam›yla iyileflti¤ini; bir
olgunun fliddetli disleksiyle birlikte iyi bir sözlü ile-
tiflim kurabildi¤ini; bir olgunun sözel alg›lamada
normale dönüfle ra¤men, konuflma bozuklu¤u yafla-
d›¤›n›; dört olguda ise alg›lama bozuklu¤uyla bera-
ber çok s›n›rl› bir ekspresif konuflma geliflti¤ini bil-
dirmifllerdir. Olgumuzun k›sa süreli izleminde, alg›-
lama ve konuflma probleminde k›sa süreli iyileflme-
lere ra¤men, hastal›k tekrarl› bir seyir izlemifltir.

Nöbetler ilaç tedavisine iyi yan›t vermekle birlik-
te, bu ilaçlar›n afazi üzerine etkileri tart›flmal›d›r. Ol-
gumuzun nöbetleri, karbamazepin tedavisine bafl-
land›ktan sonra kesilmifltir. Benzodiazepinler ve
ACTH ve steroidlerle afazinin düzeldi¤i gösteril-
mifltir.[1,10] Olgumuzda ilk kortikoterapiyle afazide
bir miktar düzelme sa¤lanmakla birlikte, kontrolle-
rin sürdü¤ü dönemde kal›c› bir klinik iyileflme elde
edilememifltir.



28

Landau-Kleffner sendromu (edinsel epileptik afazi)

Antiepileptik ve steroidlere yan›t vermeyen ol-
gularda, ‹.V. gamma globulin tedavisiyle klinik ve
EEG’de düzelme bildirilmifltir.[11,12] Steroid tedavisi
ile yan›t alamad›¤›m›z hastada intravenöz immüng-
lobulin tedavisi denenmifl, agresif davran›fllarda dü-
zelme izlenmesine karfl›n afazi üzerinde olumlu so-
nuç al›namam›flt›r.

Ayr›ca, Landau-Kleffner sendromunda subpial
rezeksiyonun baflar›l› sonuç verdi¤i bildirilmifltir.
Bu, olas›l›kla korteks kaynakl› nöbetlerin oluflum ve
yay›l›m›n› önleyerek etkili olmaktad›r.[6] Subpial re-
zeksiyonla olgular›n iletiflim, sosyal fonksiyon ve
davran›fllar›nda düzelme görülmüfltür.[13,14] 

Landau-Kleffner sendromu, çocu¤un geliflimi s›-
ras›nda, sonradan ortaya ç›kan afazinin ay›r›c› tan›-
s›nda düflünülmesi gereken bir hastal›kt›r. Olgu-
muzda oldu¤u gibi, erken dönemde reseptif afaziy-
le iliflkili anlama problemleri, efüzyonlu otitis media
ve di¤er nedenlere ba¤lanarak gözard› edilebilir ve
tan› konmas› gecikebilir.
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