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POVIJEST | NOMENKLATURA

1957. g., Landau i Kleffner, opisali su tzv. «sindrom ste¢ene afazije s konvulzivnim
poremecajem» kod Sestero djece. Kasnije je otkriveno da su problemi s jezikom u te djece
razliciti od tipi¢ne afazije u djecjoj dobi, koja je obi¢no ekspresivne naravi. Ste¢ena
epilepticka afazija je opisana i kao slusna agnozija (Rapin, 1997.). Epilepticka aktivnost u
jednom ili oba slu$na podrucja u temporalnom reZnju, koja ukazuje na abnormalnu EEG
aktivnost od samog pocetka je smatrana razarajuom za ta podrucja. Nefunkcionalnost tih
podrucja utjece na gubitak jezika.

Mantovani 1 Landau pratili su Sestero spomenute djece zajedno s jos Cetiri 1 otkrili da su
rezultati varijabilni: kod petero djece je otkrivena uredna jezi¢na funkcija kao 1 u odraslih
(Mantovani i Landau, 1980.) Zbog toga hipoteza o korelaciji jezi¢nih simptoma s
epileptickom aktivnos¢u nije prihvacena kao vrlo bitna (Deonna, 1977; Holmes, 1981.).

1989. g. Medunarodni Antiepilepticki Savez smjestio je ovaj sindrom u klasifikaciju
«epilepsija i sindroma karakteriziranih fokalnim i generaliziranim napadima» (Commission
on Classification and Terminology of the International League Against Epilepsy, 1989.). U tu
kategoriju bio je ukljucen napad kod kojeg je nalaz u EEG-u karakteriziran Siljak — val
kompleksom za vrijeme spavanja kao zaseban. U novije vrijeme uocene su neke zajednicke
karakteristike izmedu tih dvaju sindroma, i postavljalo se pitanje jesu li to dvije razlicite
pojave ili podvrste istog sindroma (Deonna i Roulet, 1995; Hirsch, 1995; De Negri, 1997,
Smith, 1998; Rossi, 1999; Tassinari, 2002.).

KLINICKA SLIKA

Stecena afazija je postala zanimljivija otkad su napadi uoceni u samo 70 do 80% pacijenata
(Beaumanoir, 1985; 1992; Paquier, 1992.). Javlja se obi¢no izmedu trece i osme godine, i
¢esca je u djecaka nego u djevojcica (Beaumanoir, 1985.). U pocetnoj fazi nastajanja, afazija
se obi¢no tesko otkriva, te je progresivna sa spontanim poboljSanjima i pogorSanjima.
Poremecaj je najcesce opisan kao sluSna agnozija, §to potvrduje Cinjenica da u mnogim
slu¢ajevima oStecenje sluha spada u pocetnu dijagnozu (Rapin, 1997). U nekim sluc¢ajevima
pocetak moze biti iznenadan i mogu se pojaviti razli€iti tipovi afazija (Soprano, 1994.).
Vrijeme koje moze proteci od smanjene sposobnosti razumijevanja jezika do ekspresivne
afazije je razli¢ito. Opcenito, ustanovljeno je da je prijasnji psihomotoricki i jezi¢ni razvoj

pacijenata bio normalan. Detaljnije istrazivanje jezi¢nih sposobnosti pokazalo je da je devet



od dvanaest pacijenata prije pokazivalo karakteristike razvojne disfazije (Soprano, 1994.).
Vrlo rijetko, mucanje moZe biti jedna od karakteristika (Tutuncuoglu, 2002.), premda je vrlo
tesko razlikovati pravo mucanje od oStecena govora s ponavljajuéim elementima u ranim
etapama stecene epilepticke afazije.

Prisutne su neuropsiholoske smetnje i smetnje u ponasanju, a najée$ée pojave su
hiperaktivnost i deficiti paznje. UoCeno je da djeca s tako ozbiljnim poteSkoc¢ama u
razumijevanju jezika pokazuju psihoti¢na i autisticna obiljezja jedino ako se afazija pojavi u
ranijem razdoblju (Deonna, 1982; Fejerman i Medina, 1986; Deonna, 1991; Klein 2000.).

Napadi su uoceni u 70 do 80% pacijenata i mogu se pojaviti prije i poslije samog nastanka
afazije (Deonna, 1977.). Najces¢i dodatni znakovi su: mioklonija o¢nog kapka, treptanje

o¢ima, automatizmi i djelomic¢ni motoricki ispadi sa sekundarnom generalizacijom.

ETIOLOGIJA

Landau — Kleffner sindrom naizgled asocira na cerebralnu patologiju (npr. akutne upalne
bolesti, artritis, cistircekoza, tumori i arahnoidna cista) (Cole, 1988; Otero, 1989, Pascual —
Castroviejo, 1992; Nass, 1993; De Volder, 1994.). Operacijski zahvati na Cetrnaest pacijenata
s Landau — Kleffner sindromom na patoloSkom odjelu ukazali su na razli¢ite abnormalnosti
(Smith, 1992.). Ipak, jezi¢na simptomatologija interpretirana je kao disfunkcionalni
poremecaj povezan s bilateralnim epileptickim EEG izbijanjem u temporalnom reznju
(Landau i Kleffner, 1957; Gordon 1990, 1997; Beaumanoir 1992.). Brza reakcija na
antiepilepticke lijekove u nekih pacijenata s Landau — Kleffner sindromom ukazuje na

bilateralno epileptic¢ko izbijanje (Fejerman, 2000; Dalla Bernardina, 2002.).

PATOGENEZA | PATOFIZIOLOGIJA
EEG najcesce pokazuje kratka odstupanja temporalnog ili temporo — okcipitalnog reznja i
promjene u valovima, bile one simetri¢ne ili asimetri¢ne. Tipi¢an EEG nalaz vidljiv je za
vrijeme spavanja u kontinuitetu od 1.5 do 5 Hz, Sto se moze vidjeti u 85 % zapisa
(Beaumanoir, 1992; Deonna i Roulet; 1995; De Negri, 1997; Smith, 1998.). Ustanovljeno je
da je kod vecine slucajeva ishodiste u primarnoj epileptickoj regiji (Morrell, 1995.).
Nekoliko autora naglasilo je povezanost izmedu abnormalnih izbijanja kod Landau —

Kleffner sindroma i djecje epilepsije (Dulac, 1983; Cole, 1988, Deonna i Rouletz, 1995.). Kod
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