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OZET

Bu yazida yaygin gelisimsel bozukluklarda goriilen EEG anomalileri ve epileptik durumlar ile kiiciik yagta
baglayan Landau Kleffner sendromu ayirici tamst ve iligkisi sunulacak olan 5 olguda tartigilacaknr.
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SUMMARY

In this 5 case report, the EEG abnormalities in pervasive developmental disorder and overlapping with Landau

Kleffner syndrome is discussed.
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GIRIS

Yaygin gelisimsel bozukluklar (YGB), karsihikli
toplumsal etkilesimde, imajinatif aktivitelerde, szel
ve szel olmayan iletigim becerilerinde gelisimsel ve
niteliksel bozulma ile belirlenen, otistik bozuklugun
karakteristik olarak yer aldig1 bir grup bozukluktur.
Otistik Bozukluk tans: i¢in s6zedilen iglevsel anor-
malliklerin 3 yasindan once baglamasi gereklidir.
Yaygin Gelisimsel Bozukluklar grubu Otistik Bo-
zuklugun yanisira Asperger Bozuklugu, Rett Bo-
zuklugu, Bagka Tiirlii Adlandirilamayan Yaygin Ge-
lisimsel Bozukluklar ve Cocuklugun Dezintegratif
Bozuklugunu igermekte ve pek ¢ok bozuklukla ben-
zerlik ve binigiklik gostermektedir. Duygusal ve sos-

yal gelismede kisithlik sebebi ile Bebeklik ya da Kii-

¢iik Cocukluk Doneminin Tepkisel Baglanma Bo-
zuklugu, stereotipik self destriiktif davranmglar gos-
termesi ile Basmakalip Davramg Bozuklugu, ileti-
simsel alanda bozukluklar gostermesi ile Iletigim
Bozukluklan baglig: altinda toplanan S6zel Anlatim
Bozuklugu ve Kangik Dili Algilama-Sozel Anlatim

Bozuklugu ile karigmaktadir (1.2),

Bu spektruma ait bozukluklarda EEG anomalilerine
ve epilepsiye sik rastlanildigi eskiden beri bilinmek-
tedir 3-7). Ote yandan Konvulzif bozukluklu edinsel
afazi (Landau-Kleffner sendromu) gibi yaygin dav-
ramgsal problemlerle seyredebilen bir epileptik fe-
nomen ile zaman zaman goriilen klinik benzerlikler
®.9) ozellikle dil gelisiminde duraklama ve gecik-
meler bu iki klinik tablo arasindaki baglantinin ince-
lenmeye deger oldugunu diisiindiirmektedir.

Landau Kleffner sendromu (LKS) konvulzif bozuk-
luklu edinsel afazidir; siklikla 3-8 yaglarinda, verbal
auditor agnozi ile baglayarak ekspresif afazik tablo-
nun ve bazen nobetlerin goriildiigii, klinigi dalgalan-
malarla seyreden tipik paroksismal EEG anormallik-
leriyle karakterize bir sendromdur (10),

Nobetlerin ba§1amasiyla konugma kaybmin arasinda
birkag aydan iki yila kadar bir siire olabilir; herhan-
gi biri 6nce baglayabilir (1), Nobet paterni genera-

* 1. U. Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Ruh Saghg1 ve Hastaliklar Anabilim Dalz
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lize, parsiyel parsiyel kompleks veya absans bigi-
minde olabilir. Klinik olarak nobet olmadan da EEG’de
yavas dalga uykusunda daha belirgin olabilen, tem-
poral bolgelerde beliren paroksismal aktivitenin (12)
konusma kaybi ile bagintih olabilecegi (13), konugma
bolgesinin iglevsel ablasyonuna neden olabilecegi
diistiniilmiigtiir (10). 1957°den 1995’¢ bildirilen olgu
sayisi 200 olmustur; olgularin 3/4’tinde epileptik no-
betler goriilmiis; bunlarin yaris1 ndbetle prezente ol-
mustur. Olgularin yarisinda baslangic 3-8 yaslar ara-
sindadar (14),

Konugsma kaybinin baglamasindan sonraki aylar
icinde duygusal ve davramgsal bozukluklar sikhkla
goriiliir, cocugun iletisim kurma bicimleri edinme-
siyle bunlar kaybolmaya baslar (1. Ciddi davrams
bozukluklan olgularin 3/4’{inde bildirilmis (14), uzun
siireli izlemde (>7 yil) hiperaktivite, impulsive ve
karsit gelim bozuklugu, dil islev bozuklugu ile kro-
nolojik olarak baglantih ve dalgalanmalan izleyerek
goriilmiigtiir (15),

Landau ve Kleffner’in orijinal tamimlamasina gore
bazi ¢ocuklarin daha yaygin davranigsal bozukluklar
ve norokognitif regresyon gosterdigi saptanmustir.
Bazi arastirmacilar LKS unu YGB’nin bir varyanti
olarak ele almakta ® ve LKS’da erken baslangig ol-
dugunda otistik benzeri davramsgsal ozelliklerin
ortaya ctkacagim one siirmektedir (9.

Otistik benzeri hareketlerin, sakingan, igedoniik,
davramiglanin, giinliik aktivitelerdeki degisikliklere
tepkilerin, stereotipik ekolali, ekopraksi, hiperleksi
ve psikotik benzeri bozulmalann goriildiigii LKS va-
kalan bildirilmigtir ®:16), Boyle vakalarin unilateral
veya belateral sentrotemporal diken/diken-dalga de-
sarjl otistik regresyonla (9, dezintegratif bozuklukla
binigiklik gosterdigi diisiiniilmekte LKS’nin diger
epileptik durumlarla, rolandik epilepsi, uyku siirecin-
de elektriksel status epileptikus’la bagintisi tartigil-
maktadir (7).

Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Ruh Saghgi ve Hasta-
liklar1 Anabilim Dali Yaygin Gelisimsel Bozukluklar
Polikliniginden izlenmekte olan 5 olgu sunularak, bu
baglamda oncelikle Landau Kleffner sendromunun
ozellikleri ve goriilen davranigsal bozukluklar ile iki
klinik tablonun ayinic tanisinda yasanan glicliikkler-
den soz edilecek.
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1. OLGU: S.K. 5 yas 2 ayhk kiz cocugu, 32 yasinda
ogretmen baba ile 30 yasinda hemgsire annenin ilk ve
tek ¢ocugu. Bir yil onceki ilk bagvuruda ailenin ige
kapanma, anlamsiz ve kendi kendine konusma, soru-
lan sorulara anlamli yamt vermeme, ¢ocuklara sal-
dirma yakinmalari mevcuttu. Edinilen bilgilerden is-
tenilen problemsiz bir hamilelikle zamamnda dog-
dugu, 2.5 ay anne siitii aldig1, 7 aydan itibaren krege
verildigi, uyumunun iyi oldugu, 3 yasina kadar psi-
komotor ve sosyal gelisimin normal oldugu 6grenil-
di. Dil gelisimine bakildiginda 7 ayda hecelemeler,
11 ayda anlaml kelimeler baglamis, 18 ayda climle
kurmaya baglamis, 3 yasinda 3-4 kelimelik ciimleler-
le konusuyormus. Kreste konuskanlig1 ve negelili§i
ile bilindigi belirtildi. 3 yasindan sonra konusmasin-
da azalma, soylenenleri anlamama, tepki vermeme
daha sonra anlamsiz konusma, kendinden ismi ile
sozetme, tekrarlayici konusma baglamis. Bu duruma
ice kapamklilik, arkadaslarina saldirma, oyuncaklari-
m kirma eklenmis. Onemli bir gocukluk ¢ag1 hasta-
lig1 veya havale tammlanmiyordu. Muayenede afek-
ti durgundu, sorulara yanit vermiyordu. Konugmasi
preseveratifti, anlamsiz kelimeleri vardi. Yapilan
MRI ve metabolik incelemelerden normal sonuclar
alindi. Uyku EEG’sinde yavag dalga uykusunda
beliren bilateral temporal bolge diken dalga aktivite-
si goriildii. SPECT incelemesinde bilateral temporo-
parietal hipoperfiizyon saptandi. LKS 6n tams: ile
valproik asit 300 mg baslandiktan kisa siire sonra ige
kapanma azaldi, objeleri adlandirma bagladi, konus-
ma artt1. Yuvada arkadaslariyla uyumu 2 ayda, soru-
lan sorulara anlaml1 yamtlar vermesi 6. ayda gelisti.
Preservatif konusma azaldi, 3-4 kelimelik ciimlelere
imitatif oyunlara bagladi. 10. ayda yuva Ogretmeni-
nin gézlemi eski haline yaklastig1 bicimindeydi.

2. OLGU: K.A. 4 yas 2 aylik erkek cocuk, 38 ya-
sinda ilkokul mezuny, ticaretle ugragan baba ile 28
yasinda lise mezunu bir annenin ilk ve tek ¢ocuklari.
Iik kez 3 yas 10 ayhkken konugsmama, ¢evreye ilgi-
sizlik, donen egyalara ilgi, kendi kendine mirildanma
sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Aileden alinan
bilgilerle ilk 1.5 yil duygusal gelisiminin normal ol-
dugu, 1 yaginda 1-2 anlamh kelime baglamgken 1.5
yasina dek 10 anlamli kelime oldugu, 2 yas civarinda
baslayan i¢e kapanmanin giderek artt1g1, sdylenenleri
anlamadig1, komutlara uymadigi, 6grendigi kelime-
leri unuttugu, ugraslarimin kisith oldugu, sallanma,
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donme, asir1 hareketliligin oldugu bildirildi. Onemli
bir cocukluk ¢ag hastalig1 veya havale gegirmemisti.
Muayenesinde afektif kontagin kisitli oldugu, verilen
sOzel mesajlara yanit ahnamadigi, konugmasmnmn pre-
severe oldugu, neolojizmlerin oldugu goriildii. EEG’sin-
de bilateral temporoparietal paroksismal desarjlar
saptandi. BT, MRI, KBB tetkikleri ve metabolik in-
celemeler normal sonug vermigti. Karbamazepin 300
mg baglanan olguda 2 ay icinde olumlu gelismeler
saglandi; verilen mesajlan anlamasi artti, sallanma
ve donme azaldi, afektif kontaktta diizelme oldu.

3. OLGU: C.B,, 6 yasinda erkek cocuk, iiniversite
mezunlan olup bankacilik yapan 46 yasinda baba ve
42 yaginda annenin ikinci gocugu. ilk kez 5 yas 10
aylikken klinigimize konusma giicliigii, eksik anla-
silmaz konusma, agin hareketlilik, insanlara ilgisiz-
lik, ziplama, mastiirbasyon yakinmalan ile basvuran
aileden alinan bilgilerle 3.5 yasina kadar psikomotor,
dil iglevlerinde gelisimin normal oldugu, friistrasyon
toleransimin diistikliigii disinda bir patolojiden soz-
edilemeyecefi anlasildi. 3.5 yaginda konusmasinda
bozulma, verilen komutlan anlamadii, anlasiima-
yan tarzda konusmalan izleyerek bozuk gramerle
ilgisiz konugmalarin oldugu, giderek konusmasinin
azaldi§1, kendince kelimeler uydurdugu, artikiilas-
yonunda belirgin giicliiklerin oldugu, kendi kendine
konustugu; konusmasindaki bozulmaya paralel ice
kapanma, oyuncaklan kirma, kosugturma halinde ol-
dugu bildirildi. Muayenesinde persevere, ekolalik
konugmalarin oldugu, g6z kontakt: kurmadigi, hare-
ketli, hir¢in oldugu gériildii. MRI incelemesi normal-
di, EEG’sinde bilateral senkron yavas diken dalga
aktivitesi vardi. Valproik asit tedavisi ile (400 mg/giin),
3 ay icinde olumlu gelismeler saglandi; 2-3 kelime-
lik ctimleler bagladi ancak artikiilasyon kusuru siir-
mektedir. Goz kontaktinda, anlamasinda artma, ha-
reketliliginde azalma oldu.

4. OLGU: E.T,, 6 yaginda erkek gocuk, 47 yasinda
Ogretim tiyesi bir baba ile 40 yasinda ev hanim lise
mezunu bir annenin dérdiincii gocugu. ik kez 5.5
yasindayken insanlara ilgisizlik, konugsmama, ¢1glik
atma, garip el hareketleri, kendi etrafinda dénme ya-
kinmalari ile klinifimize getirildi. Oykiisiinde iste-
nen bir hamilelikle zamaninda, normal dogumla
dinyaya geldii, 1.5 yasinda tek kelimelerin, 2 ya-
sinda basit ciimlelerinin taklit becerilerinin oldugu,
2.5 yagina kadar sakin uslu bir bebek oldugu ve nor-
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mal duygusal gelisimin gosterdigi, 2.5 yasinda 30-40
anlaml1 kelimesi ve ciimlelerinin oldufu 6grenildi.
2.5 yaginda gegirdigi febril konviilziyon sonrasinda
konusma ve soylenenleri anlamasinin azaldig farke-
dilmis. Yalmz kalmay: tercih eder, insanlarla ilgilen-
mez olmus. Muayenesinde kisa siireli g6z kontag1 ve
afekdif iligki kurdugu, stereotipik davramglarinm 6n
planda oldugu, 6-7 anlamli kelimesinin oldugu, eko-
lalilerinin oldugu goriildii. EEG’sinde uykunun 2. do-
neminde subkortikal paroksismal desarjlar, yavas di-
ken dalga aktivitesi saptandi. BT incelemesi normal-
di. Valproik asit tedavisine (400 mg/giin) 2 ay devam
edilmesine ragmen kaydadeger bir gelisme gérii-
lemedi.

5. OLGU: B.N,, 3.5 yasinda kiz ¢ocuk. 28 yaginda,
ev hanimi, ortaokul mezunu bir anne ile 35 yaginda
lise mezunu teknisyen bir babanin ilk bebegi. Ko-
nugmama, saatlerce ufak bir aynnt: ile ugragma, el
¢ipma yakinmalan ile klinigimize basvuruldu. Oy-
kiisiinde istenilen bir bebek oldugu, hamileligin iyi
gectigi, dogumun normal oldugu, 7 ay anne siitii ald1-
g1, bakimuns stirekli annenin sundugu, 1.5 yasina ka-
dar psikomotor gelisim, dil gelisimi ve duygusal ge-
lisimin normal simirlarda oldugu 6grenildi. 1.5 ya-
sinda birkag anlamh kelimesi varken bunlar yavag
yavag azalmig, verilen mesajlar1 anlamama, ice ka-
panma baglams, basit imitdtif oyunlari azalmis. 2 ya-
sinda yapilan tibbi bagvurusunda BERA testi ile isit-
me degerlendirmesi, MRI incelemesi, metabolik in-
celemeler normal bulunmus. Herhangi bir nébet,
onemli bir gocukluk c¢ag: hastalig: tanimlanmayan
olgunun cekilen deprivasyonlu uyku EEG’sinde
solda belirgin bifronto-sentrotemporal biyoelektrik
disorganizasyon saptandi. Baglanan antiepileptik te-
davi ile (valproik asit) 6 ayda anlamli kelime sayis
arttr; otistik 6zelliklerinde belirgin diizelme saglandi.

Bu olgunun epileptik otistik mi yoksa LKS olgusu
mu oldugu konusu halen tartismalidir.

Klinik pratigimizde konugmasi hi¢ gelismemis olan
veya gelisiminde regresyon gosteren 3 yagindan kii-
¢iik otistik bozukluk ya da PDD-NOS tams: aldig
halde EEG’sinde LKS icin tipik oldugu kabul edilen
temporal bolgelerde beliren diken veya diken-dalga
komplekslerini gordiigiimiiz olgularda ayinc: tanm
giicliigii yagsanmlmaktadir.
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Bildirilen 1., 3., 4. olgularda, ilk 3. y1lda duygusal-
sosyal ve dil gelisimi normal iken, 3. yastan sonra dil
alaminda, dili algilama ve sozel anlatimda gerilemeye
eslik eden davramgsal problemler ortaya ¢iktigindan
DSM-IV’un tammladig1 ¢ocukluk cag: disintegratif
bozuklugu tams: karsilanmaktadir. Bunun yansira
EEG’lerde LKS igin tipik saytlan bulgulara rastla-
narak antikonviilzan tedavi ile 1 ve 3. olgularda anla-
ma ve sozel anlamda diizelmeye paralel davramssal
problemlerin de iyilesmesi LKS lehine -yorumlan-
mugtir.

1, 3 ve 5. olgularda antikonviilzan tedaviye iyi yanit
alinirken 4. olguda yamit almamamistir. Bu olguda
yeni bir antikonviilzana veya kortikosteroid tedavi-
sine ne oranda yanut alinabilecegini simdiden bilemi-
yOruz.

2 ve 5. olgular diger ii¢ olguya gore daha erken bag-
langich olduklarindan otistik bozukluk aynci tam-
sinda giicliik yasanmigtir. Her iki olgudaki EEG bul-
gulart hem otistik bozuklukta hem de LKS’de gorii-
lebilmektedir. Ayrica her iki olguda da antikonviilzan
tedaviyle dili anlamada ve sozel anlatimda artigin ol-
mast LKS lehine yorumlanabilmektedir. ICD-10,
LKS tamsi koyarken YGB’yi diglamamz gerektigini
belirtmektedir. Ancak YGB etiyolojisi bilinmeyen,
klinik benzerlikler nedeniyle bir baglik altinda top-
lanan bir grup bozuklugu icerdiginden, bu spektrum
icinde yer aldig1 halde LKS i¢in tipik EEG bozuk-
luklari da olan, antikonviilzan tedaviye olumlu yamt
alinan olgular1 siniflandirmaya yerlestirmek gii¢ ol-
maktadir. :

Tanimlayict simflama sistemlerinin agilabildigi ve
etiyolojik etkenlerin roliiniin 6n plana ¢iktig: bir
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psikiyatri sintflama sistemi belki de “LKS’nin YGB

-varyantindan” sz edebilecektir.
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