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Landau-Kleffner sendromu (edinsel epileptik afazi)

Landau-Kleffner syndrome (acquired epileptic aphasia)

Dr. Tamer ERDEM,' Dr. Tayfun KIRAZLI,” Dr. Sarenur TUTUNCUOGLU’

Landau-Kleffner sendromu konusma yetisinin bozul-
masl, epilepsi ndbetleri ve anormal elektroensefa-
lografi bulgulariyla kendini gésteren bir epilepsi turu-
dir. Bu yazida, U¢ yildir konusma zorlugu ceken ve
son iki yildir da jeneralize tonik-klonik nébetleri olan
alti yasindaki bir erkek olgu sunuldu. Tonal odyomet-
ri ve beyin sapi odyometrisinde anormal bulguya
rastlanmadi. Hastada gergek bir konusamama (afa-
zi) degil, sozli isitsel uyaranlarin ayirt edilemeyisi ve
anlasilamamasi (s6zel-isitsel agnozi) vardi. Kranyal
bilgisayarll tomografi ve manyetik rezonans goérintu-
leme bulgulari normaldi. Single-photon emisyonlu
bilgisayarli tomografide sag hemisfer temporal lob
posteroinferior kisminda hipoperflizyon bulgularina
rastlandi. Kortikosteroid ve intraven6z immiinglobu-
lin tedavisine ragmen dért yillik izlem sirasinda has-
talikta dalgal bir seyir gézlendi.

Anahtar Sézclikler: Antikonvulsan/terapétik kullanim; afazi/
tani’/komplikasyon; cocuk; elektroensefalografi; epilepsi/
komplikasyon; Landau-Kleffner sendromu/tedavi; konusma
bozukluklari/etyoloji; ndbet/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.

Landau-Klefner sendromu, 1957 yilinda ortak
ozellikleri edinsel afazi ve konvulziv hastalik olan alt1
cocukta tanimlanmugtir.” Hastalik saglikli ocuklarda
yavas yavas gelisen veya hizla beliren afazi ile ortaya
cgikar. Olgularin %70'inde konvulziv ataklar ve davra-
nis bozukluklar1 goriiliir. Paroksismal elektroensefa-

lografik desarjlar degismez oOzelliklerdir. Prognozu
degiskendir; ataklarla, elektroensefalografi (EEG) bul-
gulariyla veya afazi ile baglantis1 yoktur." Benzer
semptomlara sahip cocuklarin bile ¢ok farkli prognoz
gosterdikleri izlenmistir. Bu da, sendromun farkl altg-
ruplarimun olabilecegini diistindtirmektedir.

+ 'inénii Universitesi Tip Faktiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklari Anabilim
Dali, Malatya; Ege Universitesi Tip Fakliltesi, 2Kulak Burun Bogaz
Hastaliklari Anabilim Dali, *Cocuk Hastaliklari Anabilim Dali, [zmir.

o Dergiye gelis tarihi: 30 Ocak 2002. Yayin icin kabul tarihi: 10 Ekim 2002.

o lletisim adresi: Dr. Tamer Erdem. Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi
Turgut Ozal Tip Merkezi KBB Anabilim Dali, 44100 Malatya.
Tel: 0422 - 310 06 60/ 4603 Faks: 0422 - 341 07 28
e-posta: tamerdem@hotmail.com

*

*

25

'Department of Otolaryngology, Medicine Faculty of inénii University,
Malatya; Departments of *Otolaryngology and *Pediatrics, Medicine
Faculty of Ege University, Izmir, all in Turkey.

Received: January 30, 2002. Accepted for publication: October 10, 2002.
Corresp_gndence: Dr. Tamer Erdem. Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi
Turgut Ozal Tip Merkezi KBB Anabilim Dali, 44100 Malatya, Turkey.
Tel: +90 422 - 310 06 60/ 4603 Fax: +90 422 - 341 07 28

e-mail: tamerdem@hotmail.com



Landau-Kleffner sendromu (edinsel epileptik afazi)

Sendrom, “konvulziv hastalikla beraber edinil-
mis afazi,” “edinsel epileptik afazi” ve “konvulziv
hastalikla beraber verbal isitsel agnozi” gibi terim-
lerle de tanimlanmaktadir. Cogunlukla erkek ¢ocuk-
larda goriilmektedir (erkek-kiz orani: 2/1). Genellik-
le 4-7 yaslar1 arasinda baslasa da, 1.5 ile 13 yaslar1
arasinda ortaya ¢ikabilmektedir."

Etyolojisi bilinmemektedir. Aile 6ykiisiiniin olma-
y1s1 nedeniyle kalitim diistiniilmemektedir. Ttimoral
veya vasktiler olusumlar gerekli arastirmalarla dislan-
malidir. Diisiik dereceli bir ensefalit olabilecegi gorii-
sii, noropatolojik muayene ve biyopsi bulgulariyla
desteklenmemistir.”’ Sendroma yol acan mekanizma
tam olarak bilinmemektedir; hastalarda ayr neden ve
mekanizmalar bulunabilir.”” Konugma bozuklugu di-
sinda norolojik bulgu yoktur; beyin omurilik sivisi ve
kranyal goriintiile incelemeleri normaldir.

Bu yazida, Landau-Kleffner sendromu tanis ko-
nan alt1 yasinda bir erkek ¢ocuga ait bulgular litera-
tiir bilgileri 1s1g1nda degerlendirildi.

OLGU SUNUMU

Alt yasindaki erkek ¢ocugun konusmasimn tig ya-
sindan beri araliklarla bozuldugu ve son iki haftadir
bu bozuklugun arttig1 6grenildi. Hasta uzun siire KBB
uzmanlari tarafindan efiizyonlu otitis media tanisiyla
tedavi edilmis; son iki yilda ti¢ kez afebril jeneralize
tonik-klonik nobet gegirmisti. Bir yildir iki ayr1 {ini-
versitenin noroloji kliniklerince incelenen olgu, epi-
lepsi tedavisi goriiyordu. Rutin KBB bakis1 normaldi.
Tonal odyometri, akustik stapes refleks, gegici uyaril-
mis ve distorsiyon tiriinii otoakustik emisyon 6l¢tim-
leri normal bulundu. Isitsel beyin sap1 yanitlarinda da
patolojiye rastlanmamast {izerine, hasta Ege Universi-
tesi T1p Fakiiltesi Cocuk Hastaliklar1 Anabilim Dali'na
ileri incelemelerin yapilmasi igin yatirildi.

Olgunun 6zgeg¢misinde higbir patolojik bulguya
rastlanmadi. Konusulanlar: algilamada zorluk, ko-
nusamama ve etrafa ilgisizlik disinda tiim norolojik
muayene bulgular1 normaldi. Bilgisayarli beyin to-
mografisi ve manyetik resonans goriintiileme so-
nuclarinda patolojik bulguya rastlanmadi. Elektro-
ensefalogramda sag hemisferin temporo-santral bo-
liimiinde, diazepamla suprese olan, gruplar halinde
ve paroksismal diken-yavas dalga desarjlar1 goriil-
dii; uyku sirasinda diken-yavag dalga desarjlar: dif-
fliz, iki tarafl1 ve senkron olarak kaydedildi. Single-
photon emisyonlu bilgisayarli tomografide, sag he-
misfer temporal lob posteroinferiorda hipoperfiiz-

26

yon bulgularina rastlandi. Bu bulgular géz 6niine
almarak, olguda Landau-Kleffner sendromu tanis:
diistiniildii ve 40 mg/giin prednisolon tedavisine
baglandi. Almakta oldugu karbamazepin tedavisine
devam edildi. Yatirildig: 12 giinliik siire icinde aym
dozda steroid verildi. Bu siire iginde, hastanin algi-
lama ve konusmasinda belirgin iyilesme, iletisim
probleminde diizelme saglandi. Kontrol EEG’sinde,
bir 6nceki EEG’de gozlenen jeneralize epileptiform
aktiviteye rastlanmadi. Hasta, 40 mg/giin predniso-
lon tedavisine devam etmek tizere taburcu edildi.
Ancak ti¢ ay sonra, algilama ve konusma problemle-
ri artmis, bu sikayetlerine agresif davranislar ekle-
nmis halde Cocuk Norolojisi Klinigi'ne ikinci kez
yatirildi. Bes giin 0.4 gr/kg/giin dozunda intrave-
ndz immiinglobulin tedavisi uygulandi. Ayni teda-
vi bir ay sonra tekrarlandi. Hastanin agresif davra-
niglarinda azalma saglanirken, klinik bir diizelme
saptanmadi. Rutin kontrolleri yapilan olguda klinik
dalgalanmalar stirmektedir.

TARTISMA

Landau-Kleffner sendromu genellikle d6rt yasin-
dan sonra ortaya qiktig1 icin," olgularin dil gelisimi
normal seyretmektedir. Hastaligin baglamasindan
once ¢ocuklarin motor ve zeka gelisimlerinde prob-
lem izlenmemektedir." Olgumuzda da goriildiigii
gibi, olgularin yarisinda ani gelisen veya haftalar ya-
da aylar icinde ortaya ¢ikan ilk bulgu, afazi olmak-
tadir. Hastaligin baslangi¢ doneminde reseptif dis-
fonksiyon baskindir. Hastalarda okuma, yazma ve
isaret dilinin korunmus olmasi, sorunun gergek bir
konusamama (afazi) durumu degil, sozlii isitsel
uyaranlar1 ayirt edememe ve anlayamama (sozel
isitsel agnozi) oldugunu gostermektedir. Bununla
birlikte, hastaligin seyrinde okuma ve heceleme bo-
zukluklar da goriilmektedir.” Bazi hastalarda sozli
uyarilar disindaki seslerde de anlama kusurlari orta-
ya cikabilmektedir. Olgularin %10’undan azinda
afazi algisal degil, ekspresif niteliktedir."" Landau-
Kleffner sendromlu ¢ocuklara yanlislikla otistik ve-
ya sagir tanilar1 konabilmektedir. Isitme problemin-
den stiiphelenilen olguda tonal odyometri, akustik
stapes refleksi, otoakustik emisyon ve isitsel beyin
sap1 yanitlar: 6l¢iimleri normal bulunmustur. Ben-
zer bulgular literatiirde bildirilmistir."* Ancak, Zo-
uari ve Choyakh," olgularinda orta ve geg latansh
isitsel uyaran potansiyellerinin amplitiidlerini dii-
stik bulmuslardir. Cocuklarda konusma bozuklukla-
r1, sekonder olarak gelismektedir.
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Cogu olguda EEG bozuklugu cift taraflidir."’ Ol-
gumuzun EEG’sinde de ¢ift tarafli patolojik bulgula-
r izlenmistir. Zaten, isitsel agnozinin tek tarafl lez-
yonla agiklanmast olanaksizdir. Gascon ve ark.” isit-
sel inputlarin, Wernicke alanina aktarilmasinda bir
problem oldugunu bildirmislerdir. Buna bagli ola-
rak, sozel isitsel agnozi sonucunda konusma fonksi-
yonu bozulmaktadir. Bu olgularin, bilinmeyen bir
yolla epilepsi ile iliskili olduklar diistintilmektedir.
Elektroensefalogram anomalliklerinin ise subkorti-
kal alandaki transfer bozukluguna bagh ortaya ¢i-
kan kortikal bulgular oldugu ileri siiriilmektedir."
Isitme-s6zlii entegrasyon-konusma dili dongiistinde
fonksiyonel bir bozukluk bildirilmistir."

Olgularm 1/3tinde ilk semptom olan epilepsi
ataklari, %70-80 oraninda goriilebilir."' Atak sikhig1 de-
giskendir. Hem jeneralize hem de parsiyel nobetler
bildirilmistir. Fokal motor semptomlarla birlikte olan
kompleks parsiyel nobetler ve jeneralize tonik-klonik
ataklar siklikla goriilmektedir. Olgumuzda da jenera-
lize tonik-klonik ataklar vardi. Genelde benign olan
ataklar kisa siirer, status epileptikusa doniismez ve
kural olarak erigkin dénemde kaybolur."”

EEG bulgulari tiim olgularda bulunmasmna karsm
non-spesifiktir; benign parsiyel ve oksipital epilepsi
bulgularina benzer. Zemindeki ritm genellikle normal
olmakla birlikte, aym béliimdeki teta dizisinde diken-
si ¢ikintilar seklinde yavas dalgalar gortiliir. Olgu-
muzda da EEG'de iki tarafl, 6zellikle parietal ve pos-
terior temporal bolgelerde izlenen, multifokal diken
veya yiiksek amplitiidlii diken-dalga formunda de-
sarjlar belirlendi." 1ki tarafli oldugunda da, degisik
ataklar farkh taraflardan kaynaklanabilir. Olgularmn
ancak %12’sinde tek tarafh desarjlar goriiliir.” Tek ta-
rafl epileptojenik aktivite, sendromun gelisiminde
¢ok onemli bir yer tutmaktadir. Elektroensefalogram
bulgulari, nobetler gibi, yasla birlikte azalip 15 yasmn-
da tamamen kaybolur. Epilepsi ataklar ile EEG bul-
gularmin siddeti veya konusma bozuklugu arasmnda
belirgin bir iliski yoktur. Ancak, Cole ve ark.” olgula-
rin %72’sinde iliski bildirmislerdir. Afazi ile nobet tipi
arasinda ve afazi ile EEG bozukluklarmin topografik
dagilimi arasmda paralellik goriilmemistir. Elektroen-
sefalogram patolojileri yavas uyku fazinda belirgin-
lesmektedir. Yavas uykuda goriilen “siirekli diken ve
dalga” formunun énemi bilinmemektedir. Gordon
bu aktivasyonlarm, konusma igin énemli olan yerle-
simlerden kaynaklandi$im bildirmistir.
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Davranis bozukluklar1 baslangi¢ semptomu olma-
makla birlikte, ¢ocuklarn 2/3'tinde goriilmektedir.
Olgumuzda davranis bozukluklar1 sonradan ortaya
cikmustir. Hiperaktivite, heyecan patlamalar1 ve agre-
sif davramsglar en sik karsilasilan 6rneklerdir. Bununla
birlikte, dinsel davranislar, uyku bozukluklari, insiya-
tif kaybi, hatta gegici psikozlar ortaya gikabilir. Zeka
diizeyi genellikle etkilenmez. Davrans bozukluklari-
nin konusma bozukluklarmna bagh gelistigine inanil-
maktadir. Olgumuzda da agresif davrans bozukluk-
lary, anlama ve konusma probleminin artmasmin bir
sonucu olarak sonradan ortaya ¢ikmustir.

Aymma tanida sagirlik, psikiyatrik bozukluklar,
postiktal disfazi, ilerleyici dejeneratif norolojik hasta-
liklar, santral sinir sistemi tiimorleri diistiniilmelidir."

Olgularin beyin tomografisi ve manyetik rezo-
nans goriintiileri klasik olarak normaldir. Single-
photon emisyonlu bilgisayarli tomografide, olgu-
muzun sag hemisfer temporal lobunda hipoperfiiz-
yon saptanmistir. Yapilan son ¢alismalarda olgularin
temporal loblarinda bazi perfiizyon bozukluklar ve
hipometabolizma belirlenmistir.”* Bu durum stero-
id tedavisi sonras: diizelebilir.”

Olgularda sendromun uzun siireli seyri farklilik
gostermektedir. Mantovani ve Landau” dokuz gocu-
gu 10-28 yil arasinda degisen stirelerde izlemisler;
ti¢ olgunun normal konusmaya kavustugunu, bir ol-
guda hafif, dort olguda ise orta derecede konusma
problemi oldugunu bildirmislerdir. Deonna ve
ark.,” yedi olgunun 13-28 y1l arasindaki izlem so-
nuclarinda, bir olgunun tamamuyla iyilestigini; bir
olgunun siddetli disleksiyle birlikte iyi bir sozlii ile-
tisim kurabildigini; bir olgunun s6zel algilamada
normale doniise ragmen, konusma bozuklugu yasa-
diginy; dort olguda ise algilama bozukluguyla bera-
ber ¢ok smirl bir ekspresif konusma gelistigini bil-
dirmislerdir. Olgumuzun kisa siireli izleminde, alg-
lama ve konusma probleminde kisa siireli iyilesme-
lere ragmen, hastalik tekrarli bir seyir izlemistir.

Nobetler ilag tedavisine iyi yanit vermekle birlik-
te, bu ilaclarin afazi tizerine etkileri tartismalidir. Ol-
gumuzun nobetleri, karbamazepin tedavisine bas-
landiktan sonra kesilmistir. Benzodiazepinler ve
ACTH ve steroidlerle afazinin diizeldigi gosteril-
mistir.""” Olgumuzda ilk kortikoterapiyle afazide
bir miktar diizelme saglanmakla birlikte, kontrolle-
rin stirdiigli donemde kalic bir klinik iyilesme elde
edilememistir.
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Antiepileptik ve steroidlere yanit vermeyen ol-
gularda, I.V. gamma globulin tedavisiyle klinik ve
EEG’de diizelme bildirilmistir.""? Steroid tedavisi
ile yanit alamadigimiz hastada intraven6z immdiing-
lobulin tedavisi denenmis, agresif davranislarda dii-
zelme izlenmesine karsin afazi tizerinde olumlu so-
nug¢ alinamamastir.

Ayrica, Landau-Kleffner sendromunda subpial
rezeksiyonun basarili sonug verdigi bildirilmistir.
Bu, olasilikla korteks kaynakli nobetlerin olusum ve
yayilimin 6nleyerek etkili olmaktadir.” Subpial re-
zeksiyonla olgularin iletisim, sosyal fonksiyon ve
davranglarinda diizelme goriilmiigtiir."*""

Landau-Kleffner sendromu, ¢ocugun gelisimi s1-
rasinda, sonradan ortaya ¢ikan afazinin ayirici tani-
sinda diisiiniilmesi gereken bir hastaliktir. Olgu-
muzda oldugu gibi, erken déonemde reseptif afaziy-
le iliskili anlama problemleri, eftizyonlu otitis media
ve diger nedenlere baglanarak gozard: edilebilir ve
tan1 konmasi gecikebilir.
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