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OLGU SUNUSU
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OZET

Landau Kleffner (LK) sendromu, ¢ocuklarda daha onceden baslayan kazanilmig konusma ve dil yeteneklerinin bozuldugu edinsel
epileptik afazidir. Yedi yasinda bir kiz cocugu degerlendirildi. Cocukta, 5 yasinda bir kafa travmasi sonrasinda konusma bozuklugu ve isitsel
uyarilara yetersiz tepki olusmus. Bir ¢cok kulak burun bogaz uzman tarafindan isitme kayipl olarak takip edilmis olan hastanin, yapilan
kulak burun bogaz muayenesi dogal degerlendirildi. Akustik impedans, saf ses odyometrisi, otoakustik emisyon (OAE) ve isitsel beyin sap1
odyometrisi (ABR) yapildi. Saf ses odyometrisinde yanitlar alinamadi. Objektif isitme testlerinde (Akustik impedans, OAE, ABR) isitsel
yanitlar alindi. Hasta, bir pediatri uzmanina konsiilte edildi ve hastaya kraniyal magnetik rezonans goriintileme (MRG) ve
elektroensefalografi (EEG) tetkikleri yapildi. Kraniyal MRG'de bir patoloji saptanmadi. EEG'de ise temporal bolgede aktif multifokal diken
dalga kompleksleri tespit edildi. Kazanilmis epileptik afazi olarak tanimlanan LK sendromlu olgu, ¢cocuklar da subjektif isitme kayiplar1 ile
de karisabilmesinin 6nemi nedeni ile sunuldu.
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LANDAU KLEFFNER SYNDROME: AN EPILEPTIC ACQUIRED APHASIA CONFUSED WITH SUBJECTIVE HEARING
LOSS

SUMMARY

Landau—Kleffner (LK) syndrome is an acquired epileptic aphasia occurring in normal children who lose previously acquired speech and
language abilities. A 7-year-old girl with LK is discussed. The child began having language deterioration at age 5 after a head trauma. Patient
was followed by several otolaryngologist as a hearing impaired child. ENT examination of patient was normal. Immitance audiometry, pure
tone audiometry, otoacoustic emissions (OAE) and auditory brain stem responses (ABR) were performed. There were no response in pure
tone audiometry. Auditory responses were detected in objective hearing tests including immitance audiometry, OAE and ABR. The patient
was consulted with a pediatrician. Cranial magnetic resonase imaging(MRI) and electroansephalography (EEG) was performed. Normal
results were found in cranial MRI. Spike wave discharges predominating over temporal regions were seen in EEG. This unusual case
presented with emphasis on the confused of subjective hearing loss with acquired epileptic aphasia as LK syndrome in children.
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GIRIiS LK sendromu, yakin zamana kadar bir ¢ok
ilk olarak 1957 yilinda Landau ve Kleffner ara@tlrmacu.l.m' ilgisini ¢ekmesine ragmen, etiyolojiﬁi,
tarafindan tarif edilen Landau-Kleffner (LK) fizyopatolojisi ve prognozu heniiz

aydinlatilamamigstir.  Optimal standard bir tedavi
yontemi  ortaya konulamamistir.  Etosiiksimid,
klobazam,  klonazepam, diazepam, valproat,
intravenéz  immunglobulinler,  kortikosteroidler
medikal tedavide kullanilmaktadir’*. Cerrahi tedavi
olarak da temporal lobektomi ve subpial
transseksiyon yapilmaktadir’. LK'da ilerleyen yasla
birlikte genellikle remisyon goriiliir. Ancak hastalarda
baz1 davranig problemleri ve iletisim giicliigii kalict

sendromu, dil ve konugsma bozuklugu ile baslayan,
seyrek goriilen edinsel epileptik afazidir'. En sik 2 ile
8 yas arasindaki cocuklarda goriiliir. Hastaligin ilk
bulgusu, genellikle fark edilen belirgin dil ve
konugsma bozuklugudur. Hastalarda isitsel veya sozel
tepkilere karsi yanit yoktur ve sdyleneni anlamakta
giicliik cekerler. Hastalarda isitme kaybi ve otizm
gelistigi diigiiniilebilir. Daha sonraki donemlerde

epileptik nobetler ortaya ¢ikabilir, . :

elektroensefalografide (EEG) daha sik olarak olabilmektedir.

temporal bolgede veya pariyetal bolgede diken dalga Cocukluk ¢aginda gesitli etiyolojik faktorlere

ve keskin yavas dalga kompleksleri ile karakterize, bagli ortaya c¢ikan isitme kayiplari oldukc¢a siktir.

aktif, multifokal, paroksismal, uyku ile artan epileptik Ancak bu soruna gerek aileler ve gerekse de rutin

odaklar tespit edilir. muayenesini  yapan hekimler gereken Onemi
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aileler ve bazen hekimler de bu durumu edinsel bir
isitme kaybi olarak degerlendirebilirler. Subjektif

Gonderilme tarihi: 26 Subat 2006, revizyon isteme tarihi : 7
Mart 2006, yayn i¢in kabul edilme tarihi: 21 Mart 2006

22




Dr. Erkan_KARAT AS, Dr. Cengiz DURUCU, Dr. Semih MUMBUCG, Dr. Muzaffer KANLIKAMA
Subjektif Isitme Kaybi Ile Karigsan Edinsel Epileptik Afazi:Landau Kleffner Sendromu

isitme kayb1 sikayeti olan ve bu sekilde iki yil takip
edilmis isitme kayb1 oldugu disliniilmis LK
sendromlu bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUSU

Yedi yasinda bir kiz ¢ocugu, isitme kaybi
sikayeti ile poliklinige getirildi. Anamnezinde,
hastanin sikayetinin 2 yil 6nce bir kafa travmasi
sonrasi basladigi ve devam ettigi, bu nedenle de
birkag kez farkli kulak burun bogaz hekimlerine
bagvurdugu tespit edildi. iki yil oncesine kadar
hastanin isitme ve konugsmasinda herhangi bir
patoloji yoktu. Intrauterin hayatta ve dogumdan sonra
isitme kayb1 yapacak herhangi bir neden yoktu.
Hastada davranis bozuklugu ve motor becerilerinde
gerilik yoktu. Hastanin kulak burun bogaz muayenesi
yapildi. Otoskopik muayenesinde bilateral dig kulak
yolu ve timpanik membranlar dogal degerlendirildi.
Akustik impedans ve saf ses odyometrisi yapildi.
Akustik impedansda Tip A egrisi elde edildi,
ipsilateral ve kontralateral stapes refleksleri
mevcuttu. Saf ses odyometrisi yapilamadi. Gegici
uyarilmig otoakustik emisyonlara bakildi. Sag ve sol
kulakda TEOAE'de emisyon amplitiidleri kaydedildi
(Sekil-1). Hastanin odituvar noropati olabilecegi
diisiiniildii ve isitsel beyin sapt odyometrisi yapildi
(ABR). ABR'de sag ve sol kulakda 20 dB'e kadar V.
dalga, normal latans siirelerinde kaydedildi (Sekil-
2,3). Bunun iizerine hasta pediatri uzmanina konsulte
edildi. Pediatrik ndrolog tarafindan degerlendirilen
hastaya kraniyal magnetik rezonans goriintiileme
(MRG) ve elektroensefalografi (EEG) tetkikleri
yapildi. Kraniyal MRG'de bir patoloji saptanmadi.
EEG'de temporal bolgede diken-dalga ve keskin-
yavas dalga kompleksleri ile karakterize, aktif,
multifokal, paroksismal, uyku ile artan epileptik
odaklar tespit edildi (Sekil-4,5). Ancak hastada olaya
eslik eden epileptik ndbet ataklar1 yoktu. Hastaya bu
bulgular ile LK sendormu tanisi konuldu. Hastada
kortikosteroidler ve klonazepam ile medikal tedaviye
baslanmis ve tedavinin tam olarak epileptik ataklara
ve konusmanin yeniden saglanmasina heniiz etkili
olamadiklari, tedavinin 2. ayinda goriilmiistiir.
Pediatrik noroloji  boliimii  tarafindan  hastanin
tedavisine devam edilmektedir.

TARTISMA

LK sendromu 1985 yilindan beri uluslararasi
epilepsi sendromlarinin smiflandirilmasi iginde yer
alan norolojik bir hastaliktir®. Akut veya kronik
ortaya c¢ikabilir, ilk olarak hastalarda konusma
yeteneginin bozulmast olusur, bu durum isitsel
agonozi ile birliktedir’. Cevredeki kisilerin yiiksek
sesli uyaranlarmma cevap vermezler. Objektif isitme
testlerinde, isitsel yanutlar tespit edilir’.
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Sekil 1. Sag ve sol kulakta gecici uyarilmig otoakustik emisyon
(TEOAE) amplitiidleri alind:.

N =
-

Sekil 2. Isitsel beyin sapt cevabinda (ABR) sag kulakta esik
tayininde 20 dB'e kadar V. dalga elde edildi.

— — — —

Sekil 3. Isitsel beyin sap1 cevabinda (ABR) sol kulakta, esik
tayininde 20 dB'e kadar V. dalga elde edildi.

LK sendromunda epileptik bozukluklar
degisik sekilde ortaya ¢ikarlar. EEG'de temporal veya
temporopariyetal bolgelerde uyku ile artan bilateral,
unilateral, multifokal, yavas salinimli, generalize
diken dalga kompleksleri literatiirlerde belirtilmistir.
Hastalarda epileptik ndbetler %70 siklik ile goriliir
ve hastalarin 1/3'inde ise tek bir epileptik atak
epizodu ortaya gikar®.
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Sekil 4. Uyanik durumda elektroensefalografi (EEG) kayitlari,
temporal bolgede diken-dalga ve keskin-yavas dalga
kompleksleri i¢eren epileptik odaklar goriilmektedir.

gl

Sekil 5. Uyku halinde elektroensefalografi (EEG) kayitlari,
temporal bolgede daha fazla diken-dalga ve keskin-yavas dalga
kompleksleri i¢eren artmis epileptik odaklar izlenmektedir.

LK sendormunun etiyolojisi, bir ¢ok farkli
nedenler suclanmasina ragmen heniiz
aydmlatilamamistir. Ensefalitler oldugu diisliniilmiis
ama dogrulanamamistir. Genetik predispozisyon,
toxoplazmozis, temporal astrositomu, temporal
gangliomu, hemofilus influenza menenjiti, subakut
sklerozan panensefalit, inflamatuvar demiyelizan
hastaliklar ve bozulmus ¢inko metabolizmas1 gibi bir
¢ok neden literatiirlerde ifade edilmis ise de, hi¢ biri
ispatlanamamustir’. Olgumuzda da, anamnezinde ve
klinik muayenesinde bir kafa travmasi &ykiisii
disinda herhangi bir neden olabilecek patoloji
saptanmamigtir.

Cocukluk caginda c¢esitli nedenlere bagh
olarak %25 oraninda edinsel isitme kayiplarn ortaya
cikar'®. Bunlar etiyolojilerine gore; enfeksiyonlar,
hiperbilirubinemi, perinatal zedelenme, ototoksik
ilaglar, travma  ve  neoplazmlar  seklinde
siralanabilir'®. Ancak bu 6nemli soruna bazen aileler
ve bazen de cocugun muayenesini yapan hekimler
gerekli 6nemi gosterememektedirler. Olgumuz da, iki
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yil siiresi boyunca ailesi ve muayenelerini yapan
hekimler tarafindan travma sonrasi edinsel isitme
kayb1 olarak degerlendirilmis, sosyo-ekonomik
seviyesi diigilk bir merkezde yasadiklarindan dolay:
da ileri odyolojik tetkikler ve klinik degerlendirmeler
yapilamamigti. Daha sonra klinigimize bagvuran
olgumuzun yakinlarindan aldigimiz anamnezde,
bizler de edinsel bir isitme kaybi olasiligimni
diisiindiik, ancak yaptigimiz ileri  odyolojik
tetkiklerden, hastanin isitme fonksiyonlarmin normal
oldugunu tespit ettik.

LK sendromunun tanisinda en Onemli
objektif tetkik yontemi EEG'dir. EEG'de tespit edilen
patolojiler, epileptik dalgalar degiskendir. Bilateral,
unilateral veya  multifokal; temporal veya
temporopariyetal; generalize veya lokalize; maksimal
aktivitede veya yavag salimmli; keskin veya diken
dalgalar goriilebilir’. Olgumuz da EEG'de temporal
bolgede diken-dalga ve keskin-yavas dalga
kompleksleri ile karakterize, aktif, multifokal,
paroksismal, uyku ile artan epileptik odaklar tespit
edildi (Sekil-4). Kulak burun bogaz hekimleri
tarafindan sik karsilagilmayan LK sendromunun
tanisi, ancak EEG'den sonra pediatrik ndrologlar
tarafindan konulabildi. Radyolojik goriintiileme
yontemleri de LK sendromunda genelde normaldir,
spesifik patolojik bir bulgu tespit edilmez’.

LK sendromu tedavisi, isitme kayb1
tedavisinden ve  rehabilitasyonundan  oldukga
farklidir. Valproat, -etosiiksimid, klonazepam ve
klozapam gibi ilaglarin parsiyel veya gegici olarak
epileptik  ataklara ~ve  konusmanin  yeniden
saglanmasma  etkili  olduklart  goriilmiistiir™.
Kortikosteroidlerin ve intraveéz immunglobulinlerin
ise hem klinigin ve hem de EEG bozukluklarinin
diizelmesinde daha etkili olduklari tespit edilmistir’.
Cerrahi tedavi ise epileptik odag1 radyolojik
gorlintiiler de belli vakalarda veya konusmanin
yeniden saglanmasi ve konvulziyon ataklarinin
onlenmesi igin yapilmaktadir''. Temporal lobektomi
veya multiple subial transeksiyon cerrahisi hastalara
uygulanmaktadir™'!. Cerrahi tedavinin uzun dénem
sonuclart heniiz ortaya konulamamistir. Hastalarin
periyodik konusma ve ndrofizyolojik
degerlendirmelerinde konusma terapisi ise oldukca
onemlidir.

Prognozu etkileyen bir ¢ok faktdr olup
bunlar; hastanin yasi, konusma bozuklugunun
ozelligi, EEG dalgalarinin sikligit ve topografisi,
epilepsinin siiresi ve antikonviilzan ilaglarin etkileri
ve yan etkileridir’. Literatiirler de hastalarin uzun
donem sonuglar1 ile ilgili bilgiler heniiz yeterli
degildir.  Yapilan bir ¢alisma da hastalarin
%18.2'sinde konusma bozuklugu diizelmis ve
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%63.6'sinda  mental  retardasyon  gelismistir'”.
Soprano ve arkadaglarinin yaptigi bir ¢aligmada ise
EEG anormalligi olan hastalarda konusmanin
diizelmedigi, EEG'si normal olan 9 hastanin ise
sadece iigiinde konugmanin tam olarak diizeldigi
ifade edilmistir".

Sonug olarak, isitme kayb1 sikayeti ile gelen
cocuklar dikkatli bir sekilde degerlendirilmeli,
subjektif ve objektif isitme testleri tam olarak
uygulanmalidir.  Edinsel isitme kaybi olarak
diisiiniilen olgular da LK sendromu gozardi
edilmemelidir. Dogru tedavi ve erken rehabilitasyon
i¢in ayiric1 tan1 hemen yapilmalidir.
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