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Ozet

Edinsel afazi, ¢cocuklarda, erigskinlerden daha seyrek goriiliir. Geli-
simsel konusma bozukluklarindan farkli olarak cocukluk caginda
baslica afazi nedenleri arasinda travma ve enfeksiyonlar 6nemli yer
tutar. Son zamanlarda ¢ocukluk ¢agi afazilerinin semiyolojisine ilis-
kin yeni bulgular saptanmus, erigkin ve ¢ocuklarda afazi sendromla-
riin benzerligi dikkat ¢cekmistir. Bu yazida MELAS tanis1 alan ve
baslica bulgularindan biri edinsel afazi olan bir hastanin bu yakin-
mast ile ilgili bulgular1 bu konudaki klasik ve modern literatiiriin 151~
81 altinda tartigiimustir.
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Summary

Acquired aphasia in children is relatively rare in comparison to
adult aphasias. Trauma and infections are major causes of aphasia
in children which ditfer from developmental language problems.
There have been recent findings regarding the semiology of childho-
od aphasias emphasizing the similarities between adult and childho-
od aphasic syndromes. In this article a case diagnosed as MELAS
which presented with acquired aphasia was reported and discussed
under the guidance of classical and modern literature.
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zellikle konugma gecikmesi ile kendini belli eden

gelisimsel nedenli konugma bozukluklari, cocuk-

luk caginda sik karsilasilan sorunlardan biridir.
Konugmasi normal gelismis ¢cocuklarda, belli bir lezyona
veya bilinen bir nedene bagl olarak agiga ¢ikan dil so-
runlart ise edinsel disfazi baglig1 altinda toplanir.! Co-
cukluk caginda daha cok kafa travmasi, enfeksiyon gibi
nedenlere? (Tablo 1) bagh olarak gelisen ve siklik agisin-
dan ¢ocukluk caginda eriskin dénemine gore bir hayli
seyrek goriilen edinsel disfazilerin klinik 6zellikleri, eris-
kin afazi sendromlariyla (Broca tipi afazi, Wernicke tipi
afazi gibi) fark ve benzerlikleri halen tartismalidir.3-5

Cok kiiciik yaslarda, edinsel disfazinin cocukluk ca-
ginin gelisimsel afazileriyle (¢cocugun konusmaya gec
baglamasi veya tam olarak konusmayr dgrenememesi)
karigsmast soz konusudur. Bu nedenle edinsel disfazi ta-
nist i¢in ¢ocukta dil yetisinin yeterince gelismis oldugun-
dan emin olunmasi gerekir.

Cocuklarda afazinin yetigkinlere oranla daha hizli ve
tam olarak iyilestigi, cocugun yasi ne kadar kiigiikse dii-
zelme sansinin o kadar fazla oldugu belirtilmektedir.6
Edinsel disfazilerde motor afazi, mutizm ve spontan ko-
nusmanin azalmasi baglica temel klinik 6zellikler olarak
siralanmaktadir (Tablo 2).37 Onceleri cocuklarda edinsel
disfazi sendromlarinin, eriskinlerde goriilenlere pek ben-
zemedigi ve ¢ocuklarda erigkinlere oranla Wernicke tipi
disfazinin daha az goriildiigii bildirilmistir.> Son zaman-
larda yapilan incelikli degerlendirmeler, Wernicke tipi
disfazinin de cocuklarda seyrek olmadigini gostermekte-
dir.8 Beynin dil organizasyonunu ¢ok erken yasta tamam-
ladigina iliskin deneysel ve klinik kanitlar,® cocuk ve
eriskinde goriilen benzerliklere saglam bir temel olustur-
mustur. Ayrica ¢ocukluk ¢aginda goriilen afazinin seyri-
nin de 6nceden varsayildig: gibi iyi olmadig1 6ne siiriil-
miuigtiir.10

Edinsel epileptik afazi olarak da bilinen, ¢cocuklarda
epilepsi ve EEG anormallikleri ile birlikte olan Landau-
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Kleffner sendromu sik rastlanmasa da ciddi sendromlar-
dan biridir ve edinsel bir disfazi olarak tanimlanmasina
karsin pek ¢ok acidan oldukga farkli dogada bir konugma
bozuklugudur.!!

Tablo 1
Baglica edinsel disfazi nedenleri

1. Serebrovaskuler hastaliklar (enfarkt ve kanama)
2. Travma (kapali kafa travmasi)

3. Tumoér (6rn. supratentoryel timérler)

4. Enfeksiyon (6zellikle herpes simpleks ensefaliti)
5. Bazi epileptik ndbetler ve sendromlar

Tablo 2
Edinsel disfazi ézellikleri

ilk bulgu: Miitizm

Diizelme siirecinde baslica bulgular:
Konugmanin akiciliginda bozulma

konusmanin kendiliginden baglatiimasinda bozulma
Telaffuz kusuru (siklikla sekel kalir)

Kompleks anlamanin bozulmasi

isimlendirilen nesneyi anlamanin gérece korunmasi

Diger bulgular:
Sézdiziminde bozulma

Basit cimle yapisi
Gosterilen nesneleri isimlendirmede bozukluk
Kekeleme-takiima (siklikla sekel olarak kalir)

Bu calismada MELAS (Mitochondrial encephalo-
pathy, Lactic acidosis, Stroke-like episodes) sendromu
tanis1 alan, motor afazili 6 yasindaki erkek hastanin kli-
nik ve goriintiileme bulgular1 (kranyal MRI) incelenerek
yeni goriisler 15181 altinda cocukluk ¢aginin edinsel dis-
fazileri tartisilmigtir.

Olgu Sunumu

Sag el dominansi olan 6 yasindaki erkek hasta, sag
kol ve bacaginda giigsiizliik ve konusamama yakinmala-
r1 nedeniyle bagvurdu. Oykiisiinden 3 giin dnce 12-14 sa-
at kadar siiren status epileptikus tablosunun ardindan sag
kol ve bacakta giigsiizliik gelistigi ve sdylenenleri anla-
makla birlikte konugamadig1 6grenildi. Yine 2-3 giindiir
kolda belirgin olmak iizere sag kol ve bacaginda 15-20
dakika siiren distonik kasilma oldugu belirtildi.

Evde, zor bir dogumla diinyaya gelen hastanin psiko-
motor geligimi normaldi. {lk kez 2 yaginda kol ve bacak-
larinda tonik-klonik kasilmalarla giden epileptik nobetle-
ri olmustu. Bir yi1l sonra, 3 yasinda iken benzer bir nobet
ve bundan sonra siklig1 2-3 ayda bir olmak iizere bazen
bas ve gozlerin saga donmesi, sag kol ve bacakta kasil-
ma ile 15-20 saniye siiren nobetler, bazen de sagdan bas-
layip sekonder jeneralize olan tonik-klonik ndbetler ta-
nimlaniyordu. Fizik muayenesi normaldi.

Norolojik muayene ile motor afazi tanist konan has-
tada sagda yiizli de i¢ine alan hemiparezi ve sag homo-
nim hemianopsi mevcuttu. Kas giicii sag iist ekstremite-
de 3/5 olarak saptandi. Derin tendon refleksleri sagda so-
la oranla hafif canli idi. Taban cildi refleksi sagda dorsal
yanitl idi. Serebellar testler normal olarak degerlendiril-
di.

Ik 1 ay icinde ifadesi bir kag anlasilir sozciik disinda
degismedi. Tek ve 2 asamali emirleri yerine getiriyor, fa-
kat en basit bir sozii bile tekrarlayamiyordu. Kelime da-
garcig1 ¢cok fakirdi. Konugsma ve oromotor muyane 6zel-
likleri Tablo 3°de 6zetlenmistir. Diisiik sosyokiiltiirel dii-
zeyde bir aileden gelen hastanin hastalik baglangicindan
once iki dili birden akic bir sekilde konustugu dgrenildi.
Degerlendirme sirasinda babasinin da yardimi ile goriis-
me yiiriitiildii. Afazi muayanesinde spontan konusma
yoktu. Sorulan sorulara cevap vermiyor, sdylenenleri
tekrarlamiyordu, tekli ve ikili emirleri kolaylikla yerine
getiriyor, kompleks emirleri anlamiyordu. Objeleri isim-
lendiremiyor, ancak viicuduna ait boliimler ya da odada
bulunan objeler soruldugunda eliyle gosteriyordu. Hay-
van resimleri gosterildiginde isimlendirememekle birlik-
te seslerini taklit edebiliyordu. Emosyonel konusmasi
saglamdi, kizdig1 zaman kiifiir ediyor ya da zaman za-
man yiiksek sesle ve melodisi ile sarki soyleyebiliyordu.
Orolingual apraksi saptanmadi.

Yapilan laboratuvar incelemelerinde serum laktat dii-
zeyi 31.1 mg/dl (n: 4.5-19.8), serum piriivat diizeyi nor-
mal laktat/piriivat oranm1 yiiksek bulundu. Jeneralize ami-

Tablo 3
Hastanin sozel ve sozel olmayan iletisim Ozellikleri
(Klinik degerlendirme)

Sozel olmayan iletisim (g6z kontagi, jest, mimik ve isaret): Normal
Taklit etme ve oyun: Normal
Spontan konusma: Hig yok.
Emosyonel konusma: Kizdigi zaman kifredebiliyor veya neseli
oldugunda sarki sdyleyebiliyor.
Akicilik: Bozuk
Reseptif kelime dagarcigi: Azalmig
7. lsimlendirme
isaretle: Hig yok.
Resim gosterildiginde: Hig yok.
8. Artikilasyon: Agir dizartrik.
9. Tekrarlama: Hi¢ yok
10. Anlama:
1 asamali emir: Normal
2 asamali emir: Normal
3 asamali emir: Anlamiyor
Odada bulunan ve isimlendirilen cisimleri anlama: isaretle
Viicut kisimlarini tanima: isaretle
Hayvan resimlerini tanima: Hayvan seslerini taklit etmeyle
Ses kalitesi ve tinisi: Normal
Orolingual apraksi: Hi¢ yok
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noasidiirisi vardi. Idrar spot testleri, rutin kan tetkikleri
ve EMG’si normaldi. Kas biyopsisi mitokondriyel sito-
patilere 6zgii “ragged red fiber” bulgusunu gosterdi.

Tedavisinde ACTH ve karbamazepin CR- 400 (2x1)
mg/giin verildi. Ik kranyal MRI incelemesinde sol he-
misferde, talamus ve ozellikle parietooksipital bolgede
kortikal intansite artis1 saptandi (Resim 1). Bir ay sonra
yinelenen ikinci MRI’sinde yukarida tanimlanan bolge-
lerde belirgin atrofi ve sekonder, ipsilateral ventrikiiler
genisleme izlendi (Resim 2). EEG tetkikinde sol hemis-
fer diisiik amplitiidlii ve suprese goriiniimliiydii.

Iki ay sonra akicilik ve telaffuz sorunlar1 vardi. Ko-
nusma hizi yavasti, konugma miktar: azalmisti. Anadilin-
de konusma 6zellikleri daha fazla diizelmisti. Isimlendir-
me sorunu vardi. Anlamast her iki dilde de iyiydi ve 1 yil
sonra konugmasi tekrar degerlendirildiginde her iki dilde

de tam olarak diizelmisti.

Resim 1

Resim 2

Hastanin bir ay sonraki MRI incelenmesi

Tartisma

MELAS sendromu ailevi bir hastalik olup, mitokond-
riyel RNA’da 6zgiil bir mutasyonla birlikte aciga ¢ikabi-
lir.2 MELAS ta en ¢ok oksipital lob olmak iizere beyin-
deki herhangi bir bolgede tutulum olabilir; bu nedenle
hemiparezi, afazi, belirtiler arasinda yer alabilir.!3

Sunulan olguda izlenen konusma bozuklugunun
ozellikleri, yani dil bozuklugunda erken diizelme ve
ekspresif agirlikli bir disfazinin varligina karsin beyinin
sensoryel bolgelerinde lezyon varligi, bu alandaki gore-
ce daha eski, yerlesmis goriisleri desteklemekle birlikte
son donem bulgular ile de tam olarak ¢elismemektedir.

Cocuklarda disfazilere ait tartismanin yeniden alev-
lendigi bir donemde tek bir olgudan hareketle genelle-
meler yapmak zor olsa da ¢ocukluk ¢aginin edinsel afa-
zilerine ait eski goriiglerin kolayca terkedilemeyecegi
soylenebilir.

Her ne kadar dil agisindan beyin organizasyonu daha
dogumdan itibaren yerlesmis olsa da, dil ancak dogum-
dan ¢ok sonra, belli bir ¢aba ile ve dile maruz kalarak 6g-
renilmekte, kompleks kullanimu ileri yagslara kadar siiren
etkinliklerin sonucu olmaktadir.!4 Dilin bu gelisimine
karsilik gelen norobiyolojik degisiklikler kaba makros-
kopik diizeyde olmasa bile gerek mikrostriiktiirel gerek-
se biyokimyasal diizeyde gerceklesmelidir. Bu nedenle
dile dogustan genetik bir yatkinligin ifadesi olarak hem
cocuk hem erigkin beyninde 6zdes bolgelerin dil islevle-
ri ile iligkili oldugu saptanmis olsa da, cocuk ve erigkin
beyninde konugma ile ilgili bélgelerin tipatip ayni olma-
st da beklenemez. Yine dil bozukluklarina neden olan
hasara kars1t ¢cocuk beyninin yanitsiz kalmasi ve telafi
edici tiim mekanizmalar1 harekete gecirmemesi diisiinii-
lemez; bu nedenle cocukluk ve erigkin ¢aginda afazilerin
seyrinin farkli olmasi beklenir.'s Ornegin ¢ocukluk cagi
disfazilerinde etiyolojinin prognostik acidan onemli ol-
dugu ve travmatik olgularda gidisin daha iyi oldugu bi-
linmektedir.16

Ancak iyi gidigli, tamamen iyilestigi diisiiniilen olgu-
larda bile daha incelikli testler yapildiinda dil yetisi ile
ilgili baz1 defisitler saptanmaktadir.!?

Dil gelisiminin ¢ocuklarda, gelismekte olan beyinde-
ki hasara bagl olarak ne ol¢iide, hangi mekanizmalara
bagli olarak nasil etkilendigi, néropatolojik ve norofiz-
yolojik arastirmalarin 15181 altinda, ozellikle sinaptoge-
nez ve uzak beyin bolgeleri arasinda baglantilarin ince-
lenmesiyle daha iyi anlasilacaktir. Iyi kontrol edilmis,
prospektif klinik ¢aligmalarin bu tip temel bilim destekli
calismalara katkisi biiylik olacaktir.13
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