Priloha 1

Landau Kleffnertv syndrom (LKS)

Informace z www.friendsoflks.com, stranek charitativni spolecnosti pro déti s LKS ve
Velké Britanii

Landau KleffnerQv Syndrom (LKS) je vzacna forma epilepsie, kterd postihuje pouze déti a
zplsobuje ztratu schopnosti rozumét mluvené tedi. Hlavni epileptickd aktivita probiha ve
spanku a neni pro druhé viditelnd. Mze byt pozorovdna pomoci EEG. Mohou se ale
objevit i viditelIné zachvaty v noci a/nebo béhem dne.

JelikoZ neni tento stav dobie zndm a ma sloZité dopady na fe¢ a ¢asto i na chovani, mdze
urceni diagndzy LKS trvat velmi dlouho.

K ¢emu dochazi?

Ve vétsiné pFipadd je polatedni vyvoj ditéte normalni, véetné& normalniho vyvoje tedi a
mluvy. Porucha pfichazi obvykle mezi tretim a devatym rokem a dité proziva rozpad redi
a mluvy. Tato ztradta mize byt nahla & postupnd v rozmezi tydnl nebo mésicl a asto se
zpocatku splete s hluchotou. Mnoho déti se snazi tuto ztratu pfirozené vykompenzovat
pouZivanim vizualnich znakl a gest. Ztrata téchto schopnosti je ¢asto nazyvana regresi,
protoZe se mize zdat, Ze se dité vraci k rann&jdimu stadiu ve svém vyvoji.

S poruchou jsou ¢asto spojeny poruchy chovani véetné hyperaktivity, snizené pozornosti,
podrazdénosti, zachvatl vzteku a problémy se socidlnim chovanim. Dité miZe mit také
problémy s koordinaci pohybl a jemnou motorikou (napf. slinténi, $patné stolovani,
ztrata Cistoty mluvy, neohrabanost a tfes). Tyto problémy jsou vnimany jako pfimy
nasledek prib&hu poruchy a ne jen jako emoéni reakce ditéte na jeho ztratu redi.

Vétsina déti ma klinicky znatelné zachvaty, které Casto zacnou pred pocatkem regrese.

Prib&h nemoci mizZe byt rlzny. Obvykle neni Zivotu nebezpeénd, ale mlze velice ovlivnit
fungovani ditéte. Nékteré déti se mohou spontanné vylécit, zatimco jiné se 1é¢i pomoci
antiepileptik véetné kortikosteroidi nebo dokonce operaci mozku. MiZe dojit k Uplnému
vyléceni, ale ¢asté&ji maji déti trvalé problémy s reci, chovanim nebo poznavacimi
schopnostmi. Aktivni faze poruchy Casto trva do véku dospivani. BEhem aktivni faze se
mohou opakovat obdobi regrese a uzdraveni a chapani ditéte a jeho chovani se mize
ménit dokonce b&hem jednoho dne. Kolisani se mze vztahovat k davkovani
kortikosteroidl a ke snaze je postupné vysadit. Vznikd domnénka, Ze u mnoha déti je
prvni regrese tou nejhorsi, ackoli neni neobvyklé, ze déti obnovi své schopnosti jen, aby
je pfi dalsi regresi znovu ztratily.

Nékteré déti maji stejnou abnormalitu v EEG jako je tomu u LKS, ale ztraci schopnosti ve
vSech oblastech (véetné vSeobecného intelektu). Tato Sirokd skupina se obvykle nazyva
Electrical Status Epilepticus béhem spanku (ESES) nebo plynulé ostré a pomalé viny ve
spanku (CSWS). LKS (pfi kterém je postizena hlavné fec) je specifickym typem ESES.
RozliSujeme alespon dvé varianty LKS:

e typ s mirnym stupném ranného (vyvojového) recového opozdéni, u kterych

pozdéji doslo k typické LKS regresi
e typ s abnormalitami pfi méreni ale jinak s typickou historii

LKS nebyva diagnostikovana u déti mladsich dvou let, u kterych nastane regrese jako
soucast poruchy autistického spektra, i kdyZz maji zachvaty nebo specifické zaznamy EEG.



Pro¢ k tomu dochazi

O pti¢inach LKS je zndmo velmi malo. K poruse dochdazi dvakrat ¢astéji u chlapcd a velmi
Casto je dédi¢na. Je pravdépodobné, Ze jde o dédicné podminénou nachylnost, ktera se
projevi jako nasledek podnétu z okoli, napf. infekce, ale toto neni védecky dolozeno.

Verbalni a komunikacni schopnosti

LKS zahrnuje Siroké spektrum déti s rlznymi stupni Fe¢ovych problému. V pribéhu
poruchy neni neobvykl¢, Ze FeCové schopnosti kolisaji, zvlast pokud neni abnormalita EEG
kontrolovana. Recové problémy jsou obvykle charakterizovany potizemi s porozuménim
mluvené tedi. Jak je jiz zmin&no vyse, mize byt nejprve podezfeni na ztratu sluchu, ale
testy (audiometrie) neomylné potvrdi, Ze sluch je v pofadku. Problém je v interpretaci
zvuk{. PotiZe s porozumé&nim jsou rGzné, od problému rozumét slozitym a dlouhym
ptikazim aZ po Uplnou neschopnost porozumét mluvenému slovu véetné ztraty
porozuméni tomu, co jiz bylo dfive zndmo - jednoduché slovni zasobé. U nékterych déti
mohou nastat tak tézké problémy, Ze dokonce zvuky okoli (Stékajici pes, zvonéni
telefonu, dopravni ruch) ztrati pro dité smysl.

Problémy s mluvenim obvykle nasleduiji a projevuji se rliznymi zplsoby. Ti, ktefi stéle
dokazou mluvit, zjednodusuji a zkracuji véty. Nékteré déti prozivaji problémy s
vyvolanim slov z paméti (maji je “na $picce jazyka”). Tim padem muze jejich fe¢
obsahovat mnoho pomlk, protoze se snazi najit nahradni slovo. Nékteré déti vsouvaji do
slov nespravné zvuky, takze slovo, které feknou, pfipomina skutecné slovo, ale neni jim.
M{Ze nastat také zmena v intonaci nebo v kvalité hlasu. Nékteré déti zné&ji zastfené nebo
mluvi trhane a véhavé. Recové problémy mohou dO_]It az k uplne ztrate quvy V tom
ptipadé mize dité ke komunikaci pouZivat gesta ¢ mimiku. Cteni se mdZze a nemusi
uchovat u déti, které se jiz Cist naucily. Vice nez polovina déti s LKS maji problémy i s
uzivanim gest.

U né&kterych déti miZze byt zmé&néno také socidlni chovani, dochazi k problémutm
pripominajicim ty, kterymi trpi déti s poruchami autistického spektra. Tento fakt mdze a
nemusi vyUstit v soub&znou diagnostikaci autismu. Vliv autismu se mdzZe u jednotlivct
rlznit, mdZe dojit ke ztraté touhy po kontaktu, k zamé&reni sama na sebe a k problémim
s o¢nim kontaktem a vyrazem obliceje.

Neverbalni schopnosti

Jak je jiz uvedeno, LKS zplsobuje zna¢né podkozeni fe¢ovych schopnosti, obvykle co se
tyCe porozuméni i mluveni. Neverbalni schopnosti zahrnuji napf. kresleni, sestavovani
modeld a tvar(, geometrii, feSeni matematickych Gloh. Tyto schopnosti mohou byt
mé&teny rlznymi psychometrickymi testy nebo inteligenénimi testy. Podle véku ditéte
mohou tyto zahrnovat sklddani hlavolamd, sklddacek, kresleni, obkreslovani, sestavovani
geometrickych tvarl z barevnych kostek. Pfesné hodnoceni t&chto schopnosti ale mize
byt velmi slozité vzhledem k tomu, Ze poruchou mohou byt ovlivnény motorické
schopnosti ditéte a jeho pozornost a soustifedénost.

Je pravidlem, Ze u LKS byvaiji tyto schopnosti relativné zachovany, tzn., ze mGze dojit k
poskozeni, ale v mnohem nizs$im méritku nez je tomu u verbalnich schopnosti (nékdy
nedochdzi k zadnému poskozeni). Toto ma zasadni vliv na vzdélavani ditéte, jelikoz je
dilezité pouzivat a rozsifovat tyto schopnosti. Pfesto nékdy dojde ke stejnému poskozeni
neverbalnich schopnosti jako je tomu u verbalnich, takze nastava celkové opozdéni
vyvoje ditéte. Podle klinickych nalezl tato forma postihuje hlavné déti, u kterych se LKS



objevil v rannéjsim véku. Pokud dojde ke znatelnému poskozeni neverbalnich schopnosti
v souvislosti s LKS, navraceji se tyto vétsinou jako prvni ve chvili, kdy dité znova zacne
délat pokroky.

Pamét a pozornost

LKS muZe u ditéte zpUsobit specifické potize s paméti a pozornosti, hlavné ve vtahu k
verbalnimu materialu. Pokud dojde k stifedné tézkému stupni poskozeni obecnych
poznavacich a verbalnich schopnosti, nemusi byt ony specifické potize méfitelné. Ale u
déti s mensim poskozenim poznavacich schopnosti mohou byt potize s paméti znatelné.



