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Kleine-Levin Sendromunda Klinik ve Polisomnografik Ozellikler: Olgu Serisi
Clinical and Polysomnographic Features of Kleine-Levin Syndrome: Case Seriesv
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OZET

Kleine-Levin Sendromu (KLS) aralikli ortaya gikan hipersomni dénemlerinin yani sira
hiperfaji, hiperseksiialite, anormal davraniglar ve konfiizyon ile karakterize, ataklar arasi
donemde kisinin normal islevlere sahip oldugu, nadir gériilen bir hastaliktir. Bu ¢alismada
KLS olgularinda klinik 6zelliklerin belirlenmesi, semptomatik ve asemptomatik donemde
polisomnografi (PSG) bulgularinin karsilagtinimasi amaglanmistir.  Giilhane Askeri Tip
Akademisi Uyku Arastirma Merkezinde 1998-2005 yillari arasinda KLS tanisi konulan alti
hastanin semptomatik ve asemptomatik donemde yapilan PSG incelemelerinin sonuglan
karsilastirildi. KLS'nin yaklagik olarak 18 yasinda basladig, tani konulmasinin ortalama
2,67 yil geciktigi, uyku ataginin ortalama 11,5 giin siirdiigdi, hastalarin tani alincaya
kadar ortalama 5 atak gegirdigi saptandi. KLS olgularinin semptomatik donem toplam
uyku siiresi ve evre 2 yiizdesinin asemptomatik donemden yiiksek, REM latansinin
asemptomatik donemden kisa, evre 3 ve REM yiizdesinin asemptomatik donemden
diistik oldugu saptandi. KLS hastalarinda hastalik baslangic yasi, atak siiresi gibi klinik
ozelliklerin literatiirle uyumlu oldugu, semptomatik donem uyku yapisinin asemptomatik
donemden farklilik gosterdigi dikkat cekmektedir. (Ndropsikiyatri Arsivi 2013; 50: 288-290)
Anahtar kelimeler: Kleine-Levin Sendromu, polisomnografi

Cikar catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir gikar catismasi
bildirmemislerdir.

ABSTRACT

Kleine-Levin Syndrome (KLS)is a rare disorder characterized intermittent hypersomnia,
hyperphagia, hypersexuality, abnormal behaviors, and confusion. Patients are
asymptomatic between episodes. The aim of this case series study was to determine
the clinical features of patients with KLS and to compare the polysomnography (PSG)
findings between symptomatic and asymptomatic periods.\We compared the results
of PSG investigations performed in symptomatic and asymptomatic periods in six
patients diagnosed with KLS at Gulhane Military Medical Faculty Sleep Research
Center between 1998 and 2005. The age at onset of KLS was approximately 18 years,
the diagnosis delayed 2.67 years, hypersomnia episodes lasted approximately 11.5 days,
until the correct diagnosis, the patients had experienced on average 5 episodes. Total
sleep time in KLS patients during symptomatic period and stage 2 sleep percent was
higher than in asymptomatic period. REM latency was shorter and stage 3 and REM
percent was lower in asymptomatic period. The clinical features including the age of
onset and episode duration are compatible with those from the previous studies. It was
observed that the sleep architecture during symptomatic period was different from that
in asymptomatic period. (Archives of Neurapsychiatry 2013; 50: 286-290)

Key words: Kleine-Levin Syndrome, polysomnography

Conflict of interest: The authors report ed no conflict of interest related to this articlev

Giris

Klein-Levin sendromu (KLS) siklikla gen¢ yasta baslayan,
erkeklerin daha sik etkilendigi, nadir goriilen ve az taninan bir
sendromdur (1, 2). Ik defa 1925'de Klein'in tanimladigi semptomlar
1929'da Levin tarafindan dogrulanmig, 1942'de Cricthley ve
Hoffman bilinen ismini vermislerdir (3). KLS aralikli olarak ortaya
cikan hipersomniddnemlerininyanisira hiperfaji, hiperseksiialite,
anormal davranislar ve konfiizyon ile karakterizedir. Uluslararasi
Uyku Bozukluklari ~ Simiflandirma  Sistemi (ICSD-2) tani
kriterlerine gore KLS'nin de yer aldigi Rekiirren Hipersomni

tanisi konulabilmesi icin uyku ataginin 2 giin ile 4 hafta arasinda
slirmesi, yilda en az bir atak olmasi, ataklar arasinda hastanin
normal uyaniklik diizeyi, bilissel islevler ve davraniglara sahip
olmasi ve bu durumun genel tibbi, psikiyatrik hastaliklara ya da
uyku bozukluklarina bagl olmamasi gerekmektedir. KLS tanisiigin
ise tekrarlayici uyku atagi dénemlerinin yani sira bu dénemlerle
iligkili asir yemek yeme, hiperseksiialite, irritabilite, agresyon,
garip davraniglar, dezoryantasyon, konfiizyon ve haliisinasyon
bulgularindan en az birinin bulunmasi gerekmektedir (4).
Sendromun tedavisinde duygudurum dengeleyicilerin yani sira
psikostimiilanilaclar da kullaniimaktadir. Semptomlarin siddetinin
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30'lu yaslarda azaldigi bildirilmektedir (5). Literatiirde KLS ile ilgili
olgu sunumlari bulunmakla birlikte, sendromun yayginhiginin diisiik
olmasi nedeniyle bu hastalarda semptomatik ve asemptomatik
donemlerdeki uyku yapisini arastiran yayinlar sinirli sayidadir. Her
iki donemde uyku yapisi yoniinden farklilik olmadiginin saptandig
calismalarin (6), yani sira semptomatik dénemde uyku etkinliginde
azalma, uyaniklk sayisinda artma, evre 3 yiizdesinde azalma
saptanan yayinlar da bulunmaktadir (3,5). Bu farklligin PSG
calismasinin hangi dénemde yapildigi, calismanin semptomatik
dénemin tiimiinii kapsayip kapsamadigi ile iligkili olabilecegi
belirtilmistir (6). Bu ¢alismada KLS tanisi konulan 6 hastanin
klinik ozellikleri ile semptomatik ve asemptomatik donem PSG
bulgularinin karsilastirimasi amaclanmigtir.

Yontem

Gilhane Askeri Tip Akademisi Uyku Arastirma Merkezine
1998-2005 yillari arasinda basvuran, dykii ve klinik gézleme gore
KLS tanisi konulan 6 hastanin semptomatik ve asemptomatik
donemde yapilan PSG incelemelerinin verileri geriye donik
olarak degerlendirildi. Semptomatik donemdeki kayitlar atagin ilk
giinii icerisinde baglamisti. Tiim hastalar ICSD-2 tani kriterlerine
gore KLS tanisi almaktaydi. PSG incelemesi standart sistemler
kullanilarak yapildi (GRASS Model 78-tip analog sistem ve
Somnostar Alpha Sleep Polisomnografi). PSG incelemesinde
4-kanal elektroensefalografi (EEG) (C3-A2, C4-A1, 01-A2 ve 02-A1),
2-kanal elektrookulografi (EOG), mandibular kas elektromiyografi
(EMG), elektrokardiyografi (EKG), oral ve nasal airflow, gogiis
ve abdominal solunum hareketleri, tibialis anterior kasi EMG'si,
perkiitan 02 saturasyonu oOlgiildi. PSG incelemeleri ise
Rechtschaffen ve Kales kriterlerine gdre skorlandi (7). Olgularin
hastalik baslangic yasl, tani gecikme siiresi, atak say! ve siiresi ile
PSGincelemesi degerleri ortalama + standart sapma olarak verildi.
Semptomatik ve asemptomatik dénemlerdeki PSG incelemesi
sonuclari parametrik kosullarin  kargilanmamasindan dolay!
Wilcoxon Isaretli Siralar Testi ile kargilastirildi. 0.05e esit ve kiigiik
p degerlerinin istatistiksel olarak anlamli oldugu kabul edildi.

Sonuclar

Tiimii erkek olan olgularin 6'sinda da uyku atagi doneminde
anormal davranig, agresyon ve konfiizyon semptomlarinin
bulundugu, hiperseksiialite ve hiperfajinin 4 olguda goriildiigd,
psikotik semptomlarin ise hichir olguda bulunmadigi saptand.
Hastalarin sosyodemografik ve klinik dzellikleri Tablo 1'de yer
almaktadir.

Sendromun yaklasik olarak 18 yasinda basladigi, taninin
ortalama 2.67 yil kadar geciktigi, uyku ataginin ortalama 11,5 giin
siirdiigt, hastalarin tani alincaya kadar ortalama 5 atak gecirdigi
saptanmistir.

Olgularin  semptomatik ve asemptomatik dénem PSG
incelemesinin karsilagtirmasi Tablo 2'de yer almaktadir.

KLS olgularinin semptomatik dénem toplam uyku siresi
ve evre 2 yiizdesinin asemptomatik dénemden yiiksek, REM
latansinin asemptomatik donemden kisa, evre 3 ve REM
yiizdesinin asemptomatik dénemden diisiik oldugu saptanmistir.

Tartisma

Bu calismada 6 KLS olgusunun klinik 8zelliklerinin saptanmasi
ve semptomatik ve asemptomatik dénem PSG sonuglarinin
karsilastinimasi amaclanmigtir. Calismada, 6 KLS olgusunda
hastaligin ortalama 18 yas civarinda basladigi, hastaliga 1-6 yillik
bir gecikme ile (ortalama 2,67 yil) tani konuldugu, semptomatik
dénemde asemptomatik déneme gore REM latansinin kisa, evre 3
ve REM yiizdesinin diisiik oldugu saptanmustir.

Olgularda sendromun baslangic vyasi literatiire benzer
sekilde 14-21 yas arasi dagilim gostermis ve ortalama baslangic
yas! 18 olarak saptanmistir. Arnulf ve ark.nin 186 KLS olgusunu
degerlendirdikleri gdzden gecirme ¢alismasinda baslangic yasinin
16,9+8,5 oldugu, olgularin %81'inde sendromun ikinci dekadda
basladigi saptanmistir (8). Bununla birlikte literatiirde 4 (9) ve 82 (10)
yaslarinda baglayan olgular da bildirilmistir.

Bu calismada KLS olgularinda uyku atagi siiresi literatiire
benzer bigimde 11,50+3,61 (5-15) giin olarak saptanmistir. Huang ve

Tablo 1. Klein-Levin Sendromu olgulannin Kirik ve sosyodemografik ark. 19 hastada bu siireyi ortalama 13,35:2,90 (7-28) giin (6), Gadoth
szellikleri ve ark. 34 hastada 11,5+6,6 (3-42) giin (3), Billiard ve ark. 169 hastada
Ortalama=SS Aft-Ust deger erkekler ve kadinlar igin sirasiyla ortg_lama 9 ve 8 giin (11), Arnulf
T 18,0237 1201 ve ark.JOS hastada 12,5:7,_5 (2-270_! giin (12) olarak saptamiglardir.
e 267186 18 Hastaligin tanisindaki gecikme siiresi 2,67+1,86 (_1 -_6) yil olarak
- 5,00+0,63 46 pqlunmU§tur. 191 KLS olgusunda bu siire erkekler igin 2, ka_dllnllzir_
Mtk siiresi (gin) 1150361 5.5 icin 2,5 yil olarak saptanmistir (11). 34 olgunun degerlendirildigi
Tablo 2. Klein-Levin Sendromu olgulannin semptomatik ve asemptomatik donem polisomnografi bulgulannin karsilastinimasi
Semptomatik Asemptomatik Z, p

Toplam Uyku Siresi (dk) 1805,67 +746,49 534,00+105,29 2,20, 0,03
Uyku Etkinligi (%) 85,35+5,27 85,67+8,02 0,11,0,92
Uyku Latansi (dk) 14,92+25,47 31,83+25,67 1,10, 0,27
REM latans (dk) 65,83+15,05 121,33+40,01 2,20, 0,03
Evre 1 (%) 2,18=1,68 2,00=2,53 0,63, 0,53
Evre 2 (%) 72,70%5,93 67,00+6,23 2,20, 0,03
Evre 3 (%) 12,70+4,93 15,67+4,80 2,20, 0,03
REM (%) 12,42+2,76 15,00+3,10 1,99, 0,05
Z: Wilcoxon Isaretli Siralar Testi degeri,
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calismada ise tani konulmasinda 3,8+ 4,2 (0,5-14) yil gecikme oldugu
saptanmigtir. Olgu sayimizin az olmasi bu bulgunun olumlulugu
bicimindeki degerlendirmeyi sinirlamaktadir. Ayrica iilkemizdeki
bazi olgu sunumlarinda bu siirenin 3-8 yil arasinda degistigi
saptanmistir (13,14,15,16).

Olgularinsemptomatikve asemptomatikddnem PSG bulgularinin
karsilastinlmasinda semptomatik donem REM latansinin kisa, evre
3 ve REM vyiizdesinin diisiik oldugu saptanmistir. Huang ve ark.
10 hastada semptomatik ve asemptomatik donem PSG bulgulari
arasinda fark saptamamiglardir (6). Fakat bu g¢alismada Toplam
Uyku Siiresi (TUS) degerlerinin de birbirine yakin olmasi (289,2+74,8
ve 298,4+67,5 dk.) semptomatik donemde sadece nokturnal PSG
kaydinin yapildigini, yani PSG incelemesinin uyku atagi siiresine
gore kisa siireli yapildigini gostermektedir. Gadoth ve ark.nin 14
KLS hastasinin her iki dénem PSG bulgularini karsilastirdiklari
calismada ise semptomatik donemde evre 3-4 vyiizdesi
asemptomatik dénemden diisiik bulunmustur. Bu ¢alismada TUS,
semptomatik donemde 567,7£204,5 dk. dir (3). Mayer ve ark.nin
semptomatik donemde 13 saat siireyle PSG incelemesi yaptiklari 5
hastadan elde edilen bulgular da benzer sekildedir (5). Bu bulgular
KLS hastalarinda uyku atagi sirasinda yavas dalga uykusu oraninin
asemptomatik dénemden diisiik oldugunu gostermektedir. Bu
durum semptomatik dénem bir biitlin olarak degerlendirildiginde
uykunun derinlesemedigini, yiizeyel seyrettigini gdstermektedir.
Huang ve ark. ise semptomatik donemin erken evresinde REM
uykusu oranini, geg evrede ise yavas dalga uykusu oranini yiiksek
saptamislardir (6).

Bu calismada semptomatik dénem REM latansi asemptomatik
donemden kisa bulunmustur. Literatiirde KLS hastalarinda
REM latansinin saglikli kontrollere gdre kisaldigi ya da normal
sinirlarda oldugu belirtilmekle birlikte (16), Mayer ve ark. 5 hastada
semptomatik dénemde REM latansinin asemptomatik dénemden
uzun oldugunu (5), Gadoth ve ark. ise 14 hastada REM latansinin
iki dénem arasinda farkllik gdstermedigini saptamiglardir
(3). Orneklemlerin kiiciik olmasi bulgularin  yorumlanmasini
gliclestirmektedir. Bizim calismamiz da dahil olmak iizere bu
calismalarda major depresyon gibi psikiyatrik hastalik dykiistiniin
degerlendirilmemis olmasi REM latansinin caligmalar arasinda
degiskenlik gostermesiile iligkili olabilir.

Orneklemin kiiciikliigii, sadece erkek olgulardan olusmasi,
olgulara Coklu Uyku Latans Testi yapilmamis olmasi bu ¢alismanin
baslica kisrthiliklaridir. KLS etiyolojisini aydinlatmaya ydnelik olarak

semptomatik ve asemptomatik ddnemde vyapilan hormonal,
goriintiileme ve elektrofizyolojik calismalara gereksinim oldugu
disiiniilmektedir.
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