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Olgu sunumu / Case report

Kleine-Levin Sendromu tanisi konan 12 yasindaki bir ergende
tani ve tedavi sireci

Handan OZEK ERKURAN,* Ecenur AYDIN ASIK,?> Sermin YALIN SAPMAZ®

OZET

Kleine-Levin Sendromu (KLS) genellikle ergenlik déneminde baslayip erkeklerde daha fazla gériilen; asiri uyku,
asiri yeme, disinhibe davraniglar, algisal degisiklikler seklinde kendini gésteren; nadir gériilen ve zor taninip siklikla
baska psikiyatrik bozukluklarla karigsabilen bir bozukluktur. Etiyolojisine y6énelik birgok arastirma olsa da, bozuklugun
diizenegi henliz tam aydinlatilamamigtir. Bozuklugu etkin bicimde ortadan kaldirmaya ydnelik bir tedavi yéntemi
gliniimiizde bulunamamis olsa da, semptomatik kontrol sagladigi ve atak sikligini azaltmaya yardimci oldugu
bildirilen ¢esitli tedavi segenekleri vardir. Bu olgu sunumunda karbamazepin ve ataklar sirasinda kullanilan kisa
etkili metilfenidat ile bagarili bir sekilde tedavi edilen 12 yasindaki bir kiz ergenin izleme siireci literatiir egliginde
tartisilarak sunulmugstur. (Anadolu Psikiyatri Derg 2018; 19(1):95-98)
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Diagnostic and treatment process in a 12-year old adolescent
with Kleine-Levin Syndrome: a case presentation

ABSTRACT

Kleine-Levin Syndrome (KLS) is a rare and frequently misdiagnosed disorder with typical onset at adolescence and
a male dominance that is presented with hypersomnia, hyperphagia, dysinhibitated behavior and perceptive
abnormalities. Even though increasing number of researches have been conducted to shed a light on its etiology,
no clear underlying mechanism have yet been identified. Similar to relatively small information about etiology of the
disorder, no specific treatment technique has been identified to successfully eliminate the phenomenon; however
treatment options that target symptom relief and decline in frequency of episodes have been present. This case
report aimed to present the clinical course of a 12 year old adolescent with KLS who was successfully treated with
a combination of carbamazepine and short-acting methylphenidate that was used during episodes, along with
discussion of relevant literature. (Anatolian Journal of Psychiatry 2018; 19(1):95-98)
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GIRiS Fransa’da yapilan bir galismada ulusal yaygin-

g1 2.3/1.000.000 olarak bildirilmistir.2 Bozuklu-
Kleine-Levin Sendromu (KLS) asiri uyku, yeme, gun daha sik erkek cinsiyette gorildigiu ve
bilissel ve davranigsal degisiklikler gibi belirtilerle ergenlik déneminde basladigi bildirilmistir.3 KLS
ataklar halinde giden nadir bir bozukluktur.t tanisinda genellikle Uyku Bozukluklarinin Ulus-
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lararasi Siniflandirmasi, 3. baski (ICSD3, 2014)
Olgitleri kullaniimaktadir.* Bu siniflandirmaya
gore KLS tanisi koyabilmek igin hastanin her biri
iki glin-bes hafta arasi siren en az iki yineleyici
asirl uykululuk hali veya uyku slresi yagsamasi;
tanimlanan ataklarin genelde yilda birden sik ve
en azindan her 18 ayda bir ortaya ¢ikiyor olmasi;
ataklar arasindaki dénemde hastanin biling,
farkindalik, biligsel islevler, davranis ile duygu-
durumunun normal olmasi; ataklar sirasinda
hastanin 1) bilissel islev kaybi, 2) algisal degisik-
likler, 3) yeme sorunlari (yememe veya asiri
yeme), 4) dezinhibe davranis (asiri cinsellik gibi)
Ozelliklerinden en az birini gosteriyor olmasi ve
asiri uykululuk durumu ve iliskili belirtilerin baska
bir uyku bozuklugu, diger tibbi, nérolojik veya
psikiyatrik bozukluklarin gidisi (6zellikle bipolar
bozukluk) veya madde veya ilag kullanimina
ikincil ortaya gcikmamasi gerekmektedir.*

Her ne kadar bozuklugun etiyolojisi kesin olarak
belirlenmemis olsa da, postenfeksiy6z dizenek-
ler, alkol kullanimi, uykusuz kalma, psikolojik
stres, asilanma, kafa travmasi ile genetik etken-
ler altta yatan olasi nedenler olarak sunulmus-
tur.! Bunlarin yani sira, serotonerjik ve dopami-
nerjik yolaklarla hipotalamustaki bozukluklar da
one surllmastar.t

Olgularin %70’inde ataklar sirasinda elektroen-
sefalografide (EEG) 6zgil olmayan yaygin bir
zemin dalgasinda yavaglama bildirilirken, ataklar
arasindaki EEG genelde normal olmaktadir.5
Polisomnografide (PSG) azalmis uyku indeksi
ve artmis uyanmalar gézlenebilir.> Her ne kadar
bozukluga yonelik ileri goérintileme ve labora-
tuvar testlerinin sayisi artmakta ise de, henlz
sendroma 6zgu bir tetkik ve sonuc¢ elde edile-
memistir.

KLS tedavisinde ilimli-orta siddette ataklarla
giden olgular icin stresi azaltma, tehlikeli olabi-
lecek durumlardan kaginma ve eglik eden
durumlarin tedavisi gibi destekleyici yaklagimlar
Onerilirken, daha siddetli ataklarla giden olgular-
da modafinil, risperidon, aripiprazol, lityum,
valproik asit ve karbamazepin gibi se¢ceneklerle
klinik iyilesme bildirilmigtir.%.6

Bu yazida, KLS tanisi konan 12 yasindaki bir kiz
ergenin karbamazepin (CBZ) ve metilfenidat
(MPH) ile olan basaril tedavi sirecinin literattr
esliginde sunulmasi amacglanmistir.

OLGU
On iki yasindaki kiz ergen, gocuk psikiyatrisi

klinigimize asiri uyuma, ¢abuk yorulma, dikkatini
surdirememe, asiri yeme ve davranissal degi-
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siklikler yakinmalar ile getirilmigtir. Tanimlanan
belirtilerin yaklagik bir yil 6nce baglamis oldugu
ve baslangigta her 2-3 ayda bir, 5-6 glin sirdi-
gu, zaman iginde siklik ve siddetinin arttigi,
basvuru sirasinda ataklarin ayda bir ve bazen de
iki kez 3-4 gln sirer duruma geldigi 6grenil-
mistir. Alinan bilgiye gore, olgu ataklari sirasinda
ya uyuyor, ya da yemek yiyormus. Ataklar sira-
sindaki toplam uyku slresi 16-18 saat/guni
buluyormus ve her atak sirasinda belirli tipte bir
besini segip onu her zaman yediginden ¢ok daha
blylk porsiyonlar halinde yiyormus. Gergekte
olmayan seyler hakkinda anlamsiz konusmalar,
kendi kendine konusma, yersiz gulmeler ve
kufretme gibi uygunsuz davraniglarda bulunu-
yormus. Ataklar arasi dénemde herhangi bir
belirtisi olmayan olgu, normal zeka dizeyinde
izlenimi veriyordu. Tibbi, gelisimsel dykustnde
ve soygecmisinde énemli bir 6zellik yoktu. Olgu-
nun tanimlanan sendromla iligkili belirtileri bagla-
madan iki yil dnce gegirmis oldugu arag ici trafik
kazasinin ardindan anksiyete nedeniyle tedavi
gordugl, bu kazayr kuguk siyriklarla atlattigr,
anksiyetesine yonelik uygulanan tedavi ile
remisyona girdigi 6grenilmistir. Olgu, baska uyku
ile iligkili herhangi bir bozukluk, duygudurum
bozuklugu, madde kullanim bozuklugu veya
diger psikiyatrik ve norolojik hastaliklara iliskin
tani dlgutlerini kargsilamamaktaydi. Olgunun fizik-
sel muayene, tam kan sayimi, biyokimya test
paneli, tiroit islev testlerini iceren laboratuvar
tetkik sonuglari ile beyin MR, uyku ve uyaniklik
EEG ile PSG sonuglari normal saptanmigstir. KLS
tanisi konan olguya 400 mg/gin CBZ baslan-
mistir. Bu tedavi ile atak sikli§i 6 ayda 2-3 glne
disen olgunun tedavisine kisa etkili MPH'nin
glinde 2 kez oral kullanilacak bigimde eklenmesi
ile atak sikligi, siddeti ve siresinin 9-10 ayda 1-
2 gune dusecek bicimde daha da azaldig
g6zlenmistir. Olgunun kombinasyon tedavisi
ikinci yilin sonuna kadar ayni sekilde surdurul-
mus; iki yillik izlemenin sonunda tedavisi asama-
Il doz azaltimi ile siren olgunun bir yillik ilagsiz
izleme slrecinde de yeni atak gdzlenmedigi
saptanmigtir.

TARTISMA

KLS nadir gérulen ve siddetli belirtilerin varligin-
da gunlik iglevselligi ve yasam kalitesini ciddi
dizeyde olumsuz etkileyebilen, baska psikiyatrik
tablolar ve tibbi durumlar ile karisabilen bir
bozukluktur.! Sunulan olgu da belirtiler baglama-
dan dnce basaril bir 6grenci olarak tanimlanmisg,
ancak sik ve siddetli giden ataklari nedeni ile
okula devam edemez duruma gelmis ve belirgin
bir islev kaybi gostermistir. Psikiyatrik ayirici tani
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acisindan olgunun depresif bozukluk, bipolar
bozukluk, sizofreni ve iligkili bozukluklar tani
olcutlerini kargilamadigi belirlenmis; ayirici tani-
da belirtilen menstruasyonla iligkili hipersomni
tanisi olgunun menstrual dénguleri baglamamis
oldugu igin diglanmig, nérolojik muayenenin
normal olmasi ve enfeksiyon belirteglerinin
saptanmamis olmasi nedenleri ile ensefalit ve
menenijit tablolari elenmis; ndrolojik muayene,
beyin MR, EEG ve PSG sonuglari ile narkolepsi,
epileptik ndbet, temporal lob lezyonlari gibi ayiri-
ci tanisi yapilmasi gereken diger durumlar da
dislanmistir. Her ne kadar bozuklugun genellikle
ergenlik ddneminde basladidi ve erkeklerde bas-
kin olarak goruldagu bildiriimisse de, 9 yas ve
Oncesi ile 35 yas ve Ustu olgularin bildirildigi olgu
sunumlari da vardir.37 Kiz cinsiyet ve 11 yas
baslangi¢ ile bizim olgumuzun da literatlrde
tanimlanan tipik olgu profilinin disinda kaldigi
soylenebilir. Ytz sekiz KLS olgusunun incelen-
digi bir calismada temel belirtiler asir uyku, bilis-
sel sorunlar, algisal degisiklikler, tuhaf davranis-
lar ve ruhsal sorunlar olarak bildirilmigtir.6 KLS'-
de en sik tanimlanan davranis profilleri asiri
yeme ve asiri cinselliktir.? Sundugumuz olguda
da asiri yeme ve belli bazi yiyeceklere karsi
saplanti ve bunlari normalden fazla yeme
gozlenmigtir. Asiri cinsellik olguda dikkati ceken
bir belirti olmamistir. Bu durum asiri cinselligin
daha ¢ok erkeklerde goérilmesi ve klasik asiri
uyku-asiri yeme-asiri cinsellik tG¢listne karsilik,
asir uyku-konfuzyon-apati tglistnun daha sik
go6rulen bir belirti kimesi olduguna iligkin yeni bir
bakis agisinin varligi ile kismen agiklanabilir.26:8
Klinik gidiste yilda 2-3 kez birer haftadan ayda
bir, 7 glin stren ataklara dedisen gesitli ataklar
tanimlanmistir.2 Erkek cinsiyet, asiri cinsellik, 20
yas ve Uzerinde baslangic¢ gibi 6zelliklerin daha
uzun, sik ve siddetli ataklarla iligkili oldugu bildi-
rilmistir.2 Daha uzun siren ataklara sahip hasta-
larin ataklar arasinda daha fazla kalici nérobilig-
sel bozulmalar ile dikkat sorunlari gosterdigi ve
bunun da bu poptlasyonda daha kéti sonlanima
isaret ettigi bildirilmistir.! Olguda asir cinselligin
olmamasi ve atak surelerinin uzun olmamasi
tedaviye yanitin ve iyi klinik gidisin olmasini agik-
liyor olabilir.

Olgularin %10’'unda g6zlemlendigi bildirilen ikin-
cil KLS, sendrom ile iligkili belirtilerin baslangici
oncesinde ve ataklar arasinda kalici ndérolojik

belirtilerin bulundugu ve genelde daha agir belir-
tiler ve biligsel islev bozuklugu ile giden Klinik
tabloyu tanimlamaktadir. Bu olgularda sendrom-
la iligkili belirtilerin baglamasina zemin hazirla-
yan kafa travmasi gibi etiyolojik bir neden sapta-
nabilmektedir.

Her ne kadar olgumuzda kaza 6ykisi travma ile
baglantisina yénelik soru isaretleri uyandirsa da,
travmatik beyin hasarinin olmamasi, belirtilerle
kaza arasinda zamansal iligkinin gézlenmemesi
ve yapisal beyin lezyonlarinin bulunmamasi
bizim olgumuz i¢in travmaya ikincil gelisen KLS
tablosu olasiligini distirmektedir.

KLS tedavisinde bircok ajan denenmektedir.
istah ve uykuyu azaltma gibi etkileri nedeni ile
belirtileri kontrol etmede psikostimulanlar kulla-
nilmistir.® Modafinil ile belirti siddetinde azalma
ve MPH ile klinik iyilesme bildirilmistir.>1° Psiko-
stimulanlarin belirti ataklarinin siresini azalttigi,
ancak yineleme oranlarini degistirmedigi; litera-
tirde atak sikligini azaltan ajanlar konusunda bir
gOrus birligi olmasa da, genel olarak duygudu-
rum dizenleyici etkileri olan antiepileptiklerin ve
Ozellikle CBZ'nin atak siddeti ile sikligini azalttik-
lari bilgisi agirlik kazanmaktadir.® Sunulan olgu-
da MPH, ataklarin sikhgini, slresini ve siddetini
azaltarak klinik iyilesmeye yardimci olurken,
ayni zamanda olgunun dikkatini odaklamasini ve
strdirmesini de olumlu etkilemistir. Risperidon
ve aripiprazol gibi atipik antipsikotiklerle de etkin
yanit bildirilmistir.® Lityum da denenen bagka bir
ajan olmus, ancak dar terapétik indeksi, kan
dizeylerini yakindan izleme gerekliligi ve uzun
sureli kullanimda olasi ciddi yan etkileri nedeni
ile 6zellikle gocuklar igin ¢ok tercih edilmemek-
tedir. Duygudurum diizenleme etkisi de bulunan
antiepileptik ilaclardan KLS tedavisinde etkin
oldugu bildirilen valproik asit, lamotrijin, gaba-
pentin ve CBZ'dir.° Bildirilen olguda da CBZ ile
atak siuresinde kisalma, ataklar arasi donemde
uzama ve bunlara ikincil iglevselligin artmasi ile
belirgin klinik diizelme saglanmisti.

KLS'nin nadir gorulmesi nedeni ile tedavi ile ilgili
yayinlar genelde olgu sunumlari ve serilerini
temel alsa da, bu alanda daha fazla deneyim
paylasmak Klinisyenlerin KLS'’yi daha iyi kavra-
malarina yardimci olacaktir. Bu baglamda, olgu
sunumumuzun da literatire katki yapacagina
inaniyoruz.

Yazarlarin katkilari: H.O.E.: Olgunun izlenmesi, literatiir tarama, makalenin yazimi; E.A.A.: Olgunun izlenmesi,
literatlir tarama, makaleyi gézden gecgirme; S.Y.S.: Olgunun izlenmesi, ayirici tani ve tedavi sireci, makaleyi

g6zden gegirme.
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