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OZET

Kleine-Levine sendromu (KLS) periyodik hipersomni, kognitif degisiklikler ve davranis bozukluklarini igeren, nadir goriilen bir sendromdur. Biitiin
hastalarin elektroensefalografi (EEG) ve polisomnografi incelemeleri ataklar esnasinda tipik degisiklikler igerirken, ataklar arasinda normal bulunur.
Biz bu bildiride asir1 uyuma, emosyonel bozukluklar ve asir1 yeme seklinde ataklar olan geng bir erkek olguyu sunuyoruz. Hastanin EEG incelemesi
yavas dalga aktivitesi ile uyumlu bulundu. Polisomnografi ¢alismasinda sik uyanma izlendi. Nadir goriilen bir sendrom olmasi nedeniyle sunuma
deger bulundu.
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ABSTRACT

Kleine-Levin Syndrome: Case Report

Kleine-Levin syndrome (KLS) is a rare disorder with symptoms that include periodic hypersomnia, cognitive and behavioural disturbances. All
patients showed significant electroencephalographic (EEG) and polysomnographic changes during the episodes and had normal results in the interval.
We report a case of young male presenting with episodes of undue sleep along with emotional disorders and excessive food intake. Our patient’s
examination with EEG revealed slow wave activity. The polysomnography study revealed frequent awakenings. We reported this case because of
KLS is rare disorder.
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Kleine-Levin sendromu (KLS); periyodik, ani baslangich
hipersomni, hiperfaji, davranigsal ve emosyonel bozukluklart
kapsayan bir sendromdur (1). Prevalans: ile ilgili herhangi bir
bildiri yaymlanmamustir ve ¢ok nadir goriilen bir sendrom
oldugu kabul edilir (2,3,4). KLS, en sik adolesan dénemdeki
erkeklerde goriiliir. Erkek kadin orami 4/1°dir ve 16-20 yas
arasinda pik yapar (1,2,3,5). Uluslararas1 Uyku Bozukluklar
Siniflamasi’nda “Rekiirren Hipersomni” ad ile gecen Kleine-
Levin sendromu’nun tani kriterleri su sekilde belirlenmistir:
A-Asirt uykululuk yakinmasi vardir. B-Uyku epizodunun
stiresi giinde en az 18 saattir. C-Atak siklig1 yilda en az 1
veya 2, siiresi ise minimum 3 giin ile maksimum 3 haftadir.
D-Oncelikle erkeklerde ve adolesan dénemde ortaya cikar.
E-Atak sirasinda hipersomni, asir1 yemek yeme, hiperseksu-
alite, irritabilite, agresyon, dezoryantasyon, konflizyon ve
halliisinasyon bulgularindan en az biri eslik eder. F-Atak
sirasindaki polisomnografide; uyku etkinligi yiiksektir, non-
REM 3-4 siiresi azalmugtir, uyku latanst ve REM uykusu
latans1 kisalmugtir. Multipl uyku latansi testinde ortalama
uyku latanst on dakikanin altindadir. G-Hipersomni; epilepsi,
depresyon gibi diger medikal yada mental hastaliklara bagl
degildir. H-Hipersomni; narkolepsi, uyku-apne sendromu
veya uykuda periyodik hareket bozuklugu gibi diger uyku
bozukluklarina bagli degildir. Sendromun hiperfaji veya
hiperseksualite gibi davranis bozukluklart eslik etmeksizin
hipersomni ataklar1 ile seyreden sekli “monosemptomatik
form” olarak adlandirilir (5).

Ayirict tanida sizofreni, madde kullanimi, konversiyon

bozuklugu, depresyon ve bipolar affektif bozukluk manik
epizod goz Oniine almmalidir (1). Ayrica hipersomniye yol
acabilecek; santral sinir sistemi hastaliklari, 3.ventrikiil tii-
morleri, ensefalit, kafa travmasi ve serebrovaskiiler hastalik-
lar diisiintilmelidir (5).

KLS’nin etyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir
(2,3,6). Genellikle kafa travmasini, psikojenik stresi veya
viral enfeksiyonlar takiben ortaya ¢ikar (2,3,7). Anormal
biiyiime hormonu ve prolaktin saliimini iceren hipotalamik
disfonksiyon, serotonerjik ve dopaminerjik yolaklardaki
disfonksiyon gibi bozukluklarin KLS’nin zemininde yeraldig1
ileri siirilmektedir (2). Bununla beraber serotonerjik veya
dopaminerjik yolaklardaki ndrotransmitter dengesizligi halen
tartismalidir (2,8). Carpenter ve Fenzi; KLS’li hastalarin
beyin materyallerinde yaptiklari histolojik ¢alismalarda
talamus, diensefalon ve orta beyinde inflamatuar mikroglia
infiltrasyonu oldugunu, locus cerelousun kii¢iilmiis oldugunu
ve substantia nigrada pigmentasyonun azalmis oldugunu
gostermiglerdir (2). Bagka bir histolojik olgu sunumunda
hipotalamus, amigdala ve temporal lobun gri maddesinde
anormallikler saptandigi bildirilmektedir (2,8). Son zaman-
larda otoimmun bir siirecin olup olmadig: arastirilmaktadir
(9). Beyindeki yapisal degisikler ile ilgili birgok makale
vardir.  Suprasellar sisternde  hipodens lezyon veya
infundibular lipom bulunan olgular rapor edilmistir (2).

Biz bu bildiride etyolojisinde herhangi bir patoloji tespit
edilemeyen bir KLS olgusunu sunuyoruz.
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21 yasinda {liniversite 6grencisi olan erkek hasta, asir1 uyuma
sikayeti ile klinigimize basvurdu. ilk olarak 2001 yilinda dort
giin boyunca siiren, sadece yemek yeme ve giinliik ihtiyacla-
rm1 karsilamak ic¢in uyandigi bir uyku atagi gegirdigi
Ogrenildi. Hasta, uyandig1 zamanlarda sinirliliginin oldugunu
belirtiyordu. Yakinlari; uyku atagindan sonra panik iginde
kapr kilitlemeleri, fazla para harcama ve asir1 yemek yeme
gibi uygunsuz davranislart oldugunu belirtiyorlardi. Atagin
ilk 4 giinli boyunca daha fazla ve derin uyudugu, konusama-
dig1, sorulan sorulara sadece mimikleriyle cevap verdigi,
sadece tuvalet ihtiyacin1 karsilamak ve yemek yemek igin
kalktig1, ayrica sozel uyaranlarla uyanabildigi O6grenildi.
Hasta bu ataktan sonra 2004 ve 2005 yillarinda iki kez daha
20 giin siiren uyku ataklar1 tanimladi.

Hastanin norolojik muayenesi normal sinurlar i¢inde bu-
lundu. Hemogram ve biyokimya degerlerinin normal sinirlar
icinde oldugu tespit edildi. Kranial manyetik rezonans grafi
(MRG) incelemesinde herhangi bir patolojiye rastlanmadi.
Yapilan EEG’de sag frontotemporosantral bolgede orta ve
yiiksek amplitiidlii 4-6 cyc/sec yavas dalga aktiviteleri sap-
tand1. Polisomnografik uyku testinde sik uyanmalar1 tespit
edildi (Tablo 1 ve Tablo 2). Solunum patolojileri yoniinden
hasta normal bulundu. Olguda anamnez &zellikleri, muayene
bulgular1 ve tetkik sonuglari ile Kleine-Levin sendromu
diisiiniildii. Olgunun tedavisi i¢in modafinil ve valproik asit
baslandi. Takiplerinde tedaviden fayda gordiigii ve ataginin
olmadig1 gozlendi.

Tablo 1: Polisomnografi verileri.

Keklikoglu ve Ark.

Tablo 2: Uyku- uyanikiik siireleri ve yiizde olarak oranlar

S1 S2 S3 S4 REM Uya-
mkhk

Siiresi 5dk 29dk 36dk  0,5dk  33dk  2,3dk

Test
siiresine  %4,8 %28 %34,8  %0,5  %31,9 -
orani

Uyku
periyoduna %4,7 %274 %34 %0,5 31,2 %2,2
oram

Toplam Analiz Siiresi 106,3 dakika
Uyku Periyodu 105,8 dakika
Uyaniklik Periyodu 2,3 dakika
Uyku baslangici 0,5 dakika
Uyku latansi S1 73,5 dakika
Uyku latanst S2 0,5 dakika
Uyku latans1 SWS (S3/S4) 2,5 dakika
REM latansi 38,5 dakika
Apne + Hipopne 1
Ekstremite hareketi 21
Toplam arousal 32
Spontan arousal 32

LM 21

LM ve arousal 1

LM ve apne/hipopne 0

S1 siiresinde LM 2

S2 siiresinde LM 6

S3 siiresinde LM 4

S4 siiresinde LM 0
REM siiresinde LM 9

LM: Bacak Hareketi

70

TARTISMA

KLS’de ataklar ani olarak baslar ve sonlanir, birka¢ giinden
birkag haftaya kadar siirebilir. Ataklar aras1 donemde hastalik
tam olarak remisyon gosterir, uyku bozuklugu gézlenmez,
hasta fiziksel ve mental olarak sagliklidir (3,5). Hipersomni,
hiperfaji, diisiince ve duygudurum bozukluklari, davranis
anormallikleri gibi psikiyatrik semptomlar esas belirtilerdir
(1,3). Atak siklig1 yilda ortalama iki olmakla birlikte, bu
saymin onikiyi buldugu hastalar da bildirilmistir (3,5). Hasta
giiniin yaklagik 18-20 saatini uykuda gegirir ve yalnizca
tuvalet ya da yemek ihtiyaci i¢in yatagindan kalkar. Hiperfaji
ve hiperseksualite gibi davranis bozukluklar1 kompulsif
tarzdadir (5). Bizim olgumuzda da ani olarak baslayip ani
olarak sonlanan yilda bir kez ortaya cikan uyku ataklari
tanimlanmaktadir. Hasta ve yakinlarindan alman anamnezde
ilk atag1 2001°de gecirdigi ve 2 y1l aradan sonra ataklarin her
yil ortaya ciktig1 6grenilmistir. Hasta ve yakinlarmin ataksiz
olarak gecirildigini kabul ettigi bu iki yil igerisinde, hasta
daha kisa siireli ve hafif ataklar gegirmis olabileceginden,
hasta veya yakinlar1 tarafindan fark edilememis olabilir.
Ciinkii bunun disindaki yillarda en az yilda bir atak tanim-
lanmakta ve ataklarin yaklagik 20 giin siirdiigii belirtilmekte-
dir. Bu ataklar arasinda hastamiz tamamen sagliklidir, uyku
bozuklugu veya mental bir bozuklugu diisiindiirecek yakin-
malar1 yoktur.

KLS tanmisinin konulmasinda uyku ataklarina hiperfaji
ve hiperseksualite semptomlarinin eslik etmesi zorunlu tu-
tulmamaktadir. Konflizyon yaygin olarak gozlenir (%72),
amnezi ise her atakta %39 oraninda goriiliir (10). Hiper-
seksualite topluluk i¢inde kiifiirlii ve argo cinsel konusmalar,
mastiirbasyon veya seksuel fantezileri oynama seklinde orta-
ya ¢ikar. Bizim olgumuzda hiperseksualite tespit edilmemistir
ancak hiperfaji, sinirlilik ve kap1 kilitleme gibi kompiilsif
davranislar izlenmistir.

KLS olgularinda beyindeki yapisal degisiklikleri bildi-
ren az sayida ¢alisma yaymlanmistir. Servan ve arkadaslari;
2 KLS’li hastada yaptiklar1 bilgisayarli beyin tomografisi
(BBT) incelemesinde suprasellar sisternde hipodens lezyonlar
oldugunu bildirmislerdir (11). Daha sonra yapilan tek foton
emisyon komputerize tomografi (SPECT) ¢alismalarinda sag
ve sol frontal lob, temporal lob, sag parietal lob ve
mesiotemporal bdlgede hipoperfiizyon tespit edilmistir
(12,13). Bizim olgumuz kranial MRG ile degerlendirilmis ve
patolojik bir bulguya rastlanmamustir. Yu-Shu Huang ve
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arkadaslari; BBT ve kranial MRG ile inceledikleri 7 KLS
olgusundan 3 tanesinde patolojik bulguya rastlamamuslardir.
7 hastanin 2’sinde SPECT bulgularmin da normal sinirlar
i¢inde oldugunu bildirmislerdir (2). Yu-Shu Huang ve arka-
daglari; 6zellikle semptomlari daha uzun siire tekrar eden
hastalarin goriintiileme tetkiklerinde degisiklikler izlenebildi-
gini belirtmektedir.

KLS’de atak sirasinda rutin EEG incelemesinde, temel
aktivitede yavaglama ve paroksismal 4—-6 Hz’lik teta aktivite-
si goriilir (5,8). Bizim olgumuzun EEG bulgular bilateral
parietooksipitallerde hafif bir yavaslama disinda patolojik
bulgu icermiyordu. Arnulf ve arkadaslari; 2005 yilinda yayin-
ladiklar1 ¢aligmalarinda olgularin %70’inde zemin aktivite-
sinde nonspesifik yavaslama izlenirken, geri kalan olgularda
ise normal sinirlarda EEG izlendigini bildirmislerdir (3). Bu
sendromun polisomnografik bulgularinda ise uyku periyodu-
nun azalmasi, gece iginde uyaniklik sayisinin artmasi, non-
REM siiresinin azalmasi ve REM latansinin kisalmasi seklin-
dedir. Hastamizin polisomnografik bulgulart KLS’de goriilen
tipik 6zellikleri tasimaktadir. Felix ve arkadaslari; 2000 yilin-
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