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1. GIRIS

Kleine-Levin sendromu (KLS), tekrarlayan uyku bozukluklarindan biri olup, prevalansi
milyonda 1-2 arasindadir. Saf psikolojik, fiziksel travma, toksinler, enfeksiyon, ndrotransmiter
anormallikleri ve otoimmiinite olas1 etiyolojik nedenler olarak sayilmaktadir (AlShareef ve
digerleri, 2018, ss. 613-23; Panda, 2017, ss. 873-78). Amerikan Uyku Tibb1 Akademisi’nin
tanimladig kriterlere gore KLS tanis1 koymak i¢in hastanin her biri iki giin-bes hafta boyunca
devam eden en az iki tekrarlayan asir1 uykululuk, artmis uyku epizodu gecirmesi ve bu uyku
bozuklugunun bagka bir tibbi, ndrolojik, psikiyatrik bozukluk ya da ila¢ kullanimi ile
aciklanamamasi gerekmektedir (Dauvilliers ve digerleri, 2002, ss. 1739-45). Daha ¢ok genc
erkeklerde goriilen bu hastaliga bilissel ve davranigsal bozukluklar, hiperfaji ve cinsel
disinhibisyon gibi semptomlar da eslik edebilir. KLS’nin tanisal kriterleri her ne kadar
tanimlanmis olsa da, tedavisi konusunda heniiz bir fikir birligine varilmamistir. Calismalar,
lityum karbonat (LK)’in KLS epizotlarinin sikligin1 ve siiresini azalttigini gostermektedir
(Arnulf ve digerleri, 2018, ss. 216-27; Leu-Semenescu ve digerleri, 2015, ss. 1655-62). Biz bu
olgu sunumunda, KLS tanisiyla lityum baslanan bir kadin hastanin sikayetlerindeki belirgin

diizelmeyi ele aldik.

2. VAKA

35 yasinda, evli, ev hanimi1 kadin hasta, epizotlar halinde gelen asir1 uyuma sikayetiyle
poliklinigimize bagvurdu. Bu sikayetleri ilk olarak 12 y1l dnce, yilda ortalama 1-2 defa ve her
seferinde 3-4 giin siiren epizotlar seklinde baslamisti. Epizotlar, yillar igerisinde giderek artmig
ve ortalama ayda 1-2 defa ortaya ¢ikmaya baslamisti. Asirt uyuma epizotlarindan ortalama 10-
20 dakika 6nce viicudunun ¢esitli yerlerinde uyusma, karincalanma ve terleme artis1 gibi oncti
belirtiler tarif ediyordu. Cinsel istek artisi, davranis bozuklugu ve asir1 yemek yeme mevcut
degildi. Hasta epizotlarinin farkli yerlerde ve zamanlarda ortaya c¢ikabildigini belirtiyordu.
Epizotlar arasinda hasta asemptomatikti. Psikosomatik yakinmalarina baglh olarak duloksetin
30 mg/giin ve stlprid 50 mg/giin kullantyordu. Asiri uyuma sikayetlerine bagli olarak ge¢cmiste
modafinil kullanmis ancak belirgin fayda gérmemisti. Uyku bozuklugu agisindan mevcut bir
tanist bulunmamaktaydi. Hastanin kendisi ve esi Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) tastyicisi, kizi
AAA ve Henoch Schoenlein Purpurast (HSP) hastasiydi. Hastanin fizik ve norolojik

muayenesinde Ozellik yoktu. Hemogram ve biyokimya parametreleri normal sinirlardaydi.
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Elektroansefalografi ve manyetik rezonans gorintileme normaldi. Beyin omurilik
incelemesinde merkezi sinir sistemi enfeksiyonlarina yonelik bulguya rastlanmadi.
Semptomatik donemdeki polisomnografide toplam uyku siiresi ve evre 2 yiizdesi artmigti, REM
latans1 kisalmisti, gece i¢inde uyaniklik sayisi artmisti. Rekiirren hipersomni epizotlarina sanri
ve varsani eslik etmiyordu. Para harcama miktarinda artis, uykusuzluk gibi manik epizot
diistindiirecek belirtiler bildirilmedi. Hastaya bu belirti ve bulgularla KLS tanisi konuldu ve LK
baslanip dozu 900 mg/giine ¢ikarildi. Siilprid ayni dozda, duloksetin 60 mg/giin dozunda devam
edildi. Bir ay sonraki kontroliinde, kan lityum diizeyi 0.842 mmol/L olarak saptandi ve epizot
bildirilmedi. Asemptomatik donemdeki polisomnografi epizod dénemine goére toplam uyku
stiresinin azaldigini, REM latansinin uzadigini gosterdi. LK tedavisinin {igiincii ayinda bir
epizot sonrasinda hasta poliklinigimize bagvurdu ve elinde yeterli ilag bulunmadigi i¢in LK y1
60 mg/giin dozunda kullandig1 6grenildi ve kan lityum diizeyi 0.376 mmol/L olarak saptandi.
LK tedavisinin altinci ayinda hasta epizot bildirmedi, ancak LK kullanimai ile iliskilendirilen
ellerde tremoru vardi. Tremora yonelik propranolol 40 mg basland1 ve bir ay sonraki kontrolde
kismi diizelme goriildii. LK tedavisinin altinct ayma gelindiginde, hastanin somatik
yakinmalarinda belirgin dizelme mevcuttu ve sulprid Kesilip, duloksetin 30 mg/giine
diistirildii. Hasta ve yakinlar1 KLS tanisina yonelik LK kullaniminin 6nemi konusunda uyarildi.

Hastadan aydinlatilmis onam alind.

3. TARTISMA

Bu olgu, asir1 uyku epizotlarinin tani kriterlerini karsilamasi nedeniyle KLS olarak
degerlendirildi. Genellikle erkeklerde goriilmesi ve tedavisinde yasanan zorluklar nedeniyle, bu
raporun 6nemli oldugu diisiiniilmektedir. Tan1 alamadig1 i¢in uzun yillar bu hastaliga bagl
sikayetlerle yasamak zorunda kalan ve yasam kalitesi ciddi oranda azalan bu hastada, LK
tedavisini takiben belirgin iyilesme goriildii. KLS hastalar1 uzun yillar boyunca ensefalit,
narkolepsi, epilepsi, psikotik bozukluk veya duygudurum bozuklugu gibi yanlis tanilarla tedavi
edilmektedir. Esas tan1 kriteri asir1 uyuma olmakla birlikte olgularin yarisina yakinina cinsel
istek artiginin da eslik ettigi bilinmektedir. KLS hastas1 kadinlarin asir1 yemek yeme ve psikotik
ozellikler agisindan erkeklerle benzerlik gosterdigi, ancak cinsel istek artis1 ve bilissel bozulma

sikliginin erkeklere gore daha az goriildiigi bildirilmistir (Ramdurg, 2010, ss. 241-6). Bizim
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olgumuzda cinsel istek artis1 yoktu. Hasta gecmiste ¢esitli somatik yakinmalar1 nedeniyle
psikiyatrik tedavi almigti. Asirt uyuma karakteristikleriyle narkolepsiden, asir1 yemek yeme ve
cinsel istek artisinin asiri uyumaya eslik edebilmesi ile Kluver Bucy sendromundan, EEG
yardimiyla temporal lob epilepsisinden ayirimi yapilmaktadir (Igbal ve digerleri, 2014, ss. 82-
4). Sanri, varsani, dezorganize konusma ve davranis, negatif belirtilerin bir aylik déonemin
onemli bolimiinde olmamasi ile sizofreni; herhangi bir stres faktorii ile iliskilendirilebilecek
belirti olmamasi ile konversiyon bozuklugu; ¢okkiin duygudurum, psikomotor retardasyon,
degersizlik gibi belirtilerin olmamas1 ile major depresif bozukluk; uykusuzluk, biiyiikliik
diisiinceleri, fikir ugusmalar1 gibi belirtilerin olmamasi ile bipolar bozukluk ile ayirici tanisi

yapildi.

KLS vakalarinin yaklasik %50'sinde, semptomlar viral bir iist solunum yolu enfeksiyonunu,
ensefalitleri veya kafa travmasini takiben ortaya ¢ikmaktadir. Bazi olgu sunumlari, postmortem
doku incelemelerinde talamus ve diensefalonda viral enfeksiyonlar1 ve otoimmiiniteyi
destekleyen inflamatuvar lezyonlar bildirmistir (Igbal ve digerleri, 2014, ss. 82-4). Dauvilliers
ve ark. (2002, ss. 1739-45) DQB1-0201 haplotipiyle iligkili bir insan 16kosit antijeninin KLS
hastalarinda artmis oldugunu tespit etmistir. Dauvilliers ve ark. (2002, ss. 1739-1745), DQB1-
0201 haplotipiyle iliskili bulgulari, hastaligin erken baslangi¢ yasi, tekrarlayan semptomlar,
epizotlar halindeki seyir ve epizotlarin siklikla bir enfeksiyonu takiben ortaya c¢ikmasi gibi
ozellikler nedeniyle KLS’nin otoimmiin bir hastalik olabilecegini belirtmistir. Bizim
olgumuzda her ne kadar epizotlarla iliskili olas1 bir enfeksiyon bildirilmemis olsa da hasta ve
cocugundaki FMF ve HSP olas1 bir otoimmiin etiyolojiyi gbz ardi etmemek gerektigini

gostermektedir.

KLS’nin kesin bir tedavisi bulunmamaktadir. Modafinil, pirasetam, metamfetamin,
amfetamin gibi tedaviler asir1 uykuyu azaltmada faydali olmakla birlikte bilissel bozukluklara
ve hastaligin diger semptomlarma fayda vermemektedir. Flumazenil, klorpromazin,
trifluoperazin, haloperidol, klozapin, risperidon ve elektrokonvilsif tedavinin faydasi
gosterilememistir. Karbamazepin davranigsal semptomlar1 iyilestirmede kismen faydali
bulunmustur (Ramdurg, 2010, ss. 241-6). KLS’ nin epizodik seyri ve epizotlar sirasindaki bazi

davranis 6zellikleri bipolar bozukluk ile benzerlikler kurulmasina ve tedavisinde duygudurum
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diizenleyici ajanlarin kullanilmasina neden olmustur. LK, bu duygudurum diizenleyici ajanlar
icerisinde, epizotlar sirasinda ve arasinda kullanilabilen ve anormal davraniglari azalttig
gosterilen tek tedavi ajanidir (Leu-Semenescu ve digerleri, 2015, ss. 1655-62; Mayer, 2015, ss.
1642-3). Leu-Semenescu ve ark. (2015, ss. 1655-62)’nin 130 KLS hastasi {izerinde yaptigi
caligmada lityumun KLS epizotlarinin sikligin1 ve siiresini azalttigi bulunmus, lityumun
antiinflamatuvar ve néroprotektif etkilerine atifta bulunulmustur. Bunun disinda ¢esitli olgu
sunumlar1 da benzer bulgulara isaret etmistir. Bununla birlikte LK tedavisinin etkinliginin daha
uzun siireli takipler sonrasinda degerlendirilmesi 6nerilmektedir (Leu-Semenescu ve digerleri,

2015, ss. 1655-62).

4. SONUC

Sonug olarak KLS, tanimlanmis klinik 6zellikleri olan, ancak net bir etiyoloji veya tedavisi
olmayan bir hastaliktir. Nadir goriilmesi nedeniyle hastalik hakkindaki bilgilerimiz daha ¢ok
olgu sunumlarina dayanmakta, sistemik caligmalar sinirli sayida bulunmaktadir. Bununla
birlikte az sayida calisma bulgusu, olasi ailesel yatkinlia, genetik ve ¢evresel faktorlere ve
otoimmiin etiyolojiyi isaret etmektedir. KLS klinik bir tanidir ve asir1 uyuma epizotlart olan
hastalarda disiiniilmelidir. Erken taninin ve 6zellikle LK olmak (zere eldeki mevcut tedavi
secenekleriyle uygun miidahalelerin hastalik yiikiinii ©6nemli oranda azaltacagi

diistiniilmektedir.
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