NEUROLOGISUCHE

SYNDROOM VAN OLIVER SACKS; MUZIKALE
HALLUCINATIES; MUZIEKEPILEPSIE.

door G. Hageman, L.J.J.C. Wagener-
Schimmel, I.LE.M.G. Nijhuis en A.C. Vink

Samenvatting

In dit artikel wordt de ziektegeschiedenis van
een 70-jarige vrouw beschreven die continu
muziek hoorde in haar hoofd, wat plotseling
was ontstaan. Dit is geduid als muzikale
pseudo-hallucinaties. Ingegaan wordt op de
differentiaal diagnose, waarbij in het verleden
door Oliver Sacks de term muziekepilepsie is
geintroduceerd. Andere mogelijke oorzaken,
zoals structurele cerebrale afwijkingen, doof-
heid, psychiatrische oorzaken, medicatiegebruik
en migraine worden besproken. Geconcludeerd
wordt dat een eenduidige oorzaak meestal niet
wordt gevonden en dat een combinatie van
factoren meestal een rol speelt.

(Tijdschr Neurol Neurochir 2004;105(1):26-31)

Inleiding

De schrijver-neuroloog Oliver Sacks beschreef in
een van zijn boeken een 88-jarige vrouw, die op
een nacht heel duidelijk en vol heimwee droomde
over haar jeugd in Ierland, vooral over de liedjes die
ze zongen en waarop ze dansten.' Toen ze midden
in de nacht wakker werd, hield de muziek luid aan.
Iemand had zeker een radio aan laten staan, dacht ze,
maar ze vond het wel vreemd dat er op dat tijdstip
alleen Ierse liedjes, haar liedjes, zonder aankondiging
werden uitgezonden. Ze begon zich te beseffen dat
de radio in haar hoofd zat. Een KNO-arts vond
weliswaar een al bestaande lichte binnenoordoofheid,
maar kon zich niet voorstellen dat een concert van
lerse liedjes met de oren te maken had en adviseerde
haar een bezoek aan een psychiater. De psychiater
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Liedjes in het hootd: het syndroom van
Oliver Sacks?

dacht echter meer aan een neurologische oorzaak.
‘Gekken horen geen muziek, die horen alleen
stemmen’ en hij verwees haar naar Sacks.

De anamnese bleck alleen mogelijk tijdens de
zachtere tonen van de liedjes. Bij neurologisch
onderzock werden geen afwijkingen gevonden.
Enkele dagen later, toen de liedjes niet meer voort-
durend aanwezig waren, werd een langdurige
EEG-registratie verricht. Hierbij gaf de patiénte met
haar wijsvinger aan wanneer ze de liedjes hoorde.
Er werden pieken en steile golven in de temporale
hersenkwabben gevonden. Een CT-scan liet een
rechts temporaal herseninfarct zien. Na enkele
maanden waren de liedjes spontaan volledig ver-
dwenen. Zo niet bij een andere oude vrouw, die in
hetzelfde hoofdstuk wordt beschreven. Zij hoorde
gedurende meer dan een jaar voortdurend twee
dezelfde liedjes. Bij deze eveneens licht hardhorende
vrouw werden beiderzijds temporaal dezelfde EEG-
afwijkingen gevonden en werd de diagnose muziek-
epilepsie gesteld, waarna een behandeling met
anti-epileptica volgde.’

Patiénten met liedjes in het hoofd worden met enige
regelmaat in de literatuur beschreven, ook al betreft
het een zeldzame aandoening. Voor iedereen wel
bekend is dat een bepaald deuntje in het hoofd
blijft rondzingen, maar wanneer kan gesproken
worden van een stoornis? Muzikale hallucinaties
zijn geluidswaarnemingen zonder een externe
auditieve stimulus, terwijl de patiént zich bewust is
van de onwerkelijke origine. Het verschijnsel wordt
niet altijd als onplezierig ervaren, sommige patiénten
missen zelfs de nostalgische liedjes als ze wegblijven.
Er wordt beweerd dat meerdere componisten, zoals
Beethoven en Sjostakowitsj hun muzikale halluci-
naties gebruikten om melodieén te produceren.'?
In het merendeel van de gevallen gaat het om
bestaande muziek die wordt gehoord, al dan niet
met gezongen tekst. De hallucinaties komen meer
voor bij vrouwen dan bij mannen, op een gemid-
delde leeftijd van circa 70 jaar.’ Typerend is dat het
vaak muziek betreft uit het verleden. Er is nog veel
onduidelijkheid over de oorzaken en mogelijke
behandelingsmogelijkheden van patiénten met
muzikale hallucinaties of muziekepilepsie, waarbij
de hallucinaties onderdeel zijn van een epileptisch
fenomeen. Aan de hand van een beschrijving van een
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patiént met liedjes in het hoofd wordt ingegaan op
de differentiaal diagnose van muzikale hallucinaties
en de mogelijke relatie met epilepsie, andere neuro-

logische of psychiatrische/psychologische oorzaken
en hardhorendheid.

Ziektegeschiedenis

Een 70-jarige vrouw werd eind 1999 ’s nachts wakker
met vrolijke muziek in haar hoofd, afwisselend
zacht en hard. Zij dacht dat de buren een feestje
hadden, maar haar man hoorde niets. Ze hoort
vooral liedjes van vroeger, zoals kinder-,
Sinterklaas- of kerstliedjes. De aanwezigheid van
deze muziek is één dag weggeweest, maar daarna
was het weer terug en sindsdien hoort ze voortdurend
muziek in het hoofd, wisselend van intensiteit.
Wanneer ze TV kijkt of in groot gezelschap is,
wordt het vaak overstemd, maar andere keren
wordt de muziek dan juist luider. Ze klaagt verder
over rechtzijdige hoofdpijn en een geringe vergeet-
achtigheid. Soms valt ze plotseling op de grond,
met mogelijk een korte bewustzijnsstoornis, maar
zonder spiertrekkingen, tongbeet of urineverlies.
Vervolgens heeft ze moeite om weer op te staan. Ze
gebruike lormetazepam- en paroxetinemedicatie
en drinkt geen alcohol. Enkele jaren geleden
maakte zij een depressieve periode door van enige
weken, maar verder is zij niet bekend met psychia-
trische aandoeningen. Behalve een curettage is zij
altijd gezond geweest. In de periode voorafgaand
aan de liedjes heeft zij zich zorgen gemaakt over de
gezondheid van een pasgeboren kleinzoon en van
haar man.

De huisarts verwijst haar naar een psychiater die
spreekt van pseudo-hallucinaties en haar doorverwijst
naar de polikliniek van de auteurs. Bij neurologisch
onderzoek zijn geen afwijkingen, behalve een
amblyopie van het rechteroog; de stemvorkproeven
zijn normaal.

Laboratoriumonderzoek laat normale waarden zien
van bloedbeeld, elektrolyten, nier- en leverfuncties,
glucose, schildklierfuncties en vitamine Bl en
B12. Een eerste EEG is normaal, maar na provocatie
met slaapdeprivatie zijn irritatieve afwijkingen
links temporaal zichtbaar (zie Figuur I).

Een MRI-scan van de hersenen toont meerdere
kleine hyperdensiteiten in de witte stof van de grote
hersenen beiderzijds, passend bij lacunaire infarcten
(zie Figuur 2, pagina 28).

KNO-onderzoek toont een licht perceptieverlies
in de lage tonen van circa 30-40 dB beiderzijds.
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Figuur 1. EEG-opname na slaapdeprivatie laat een
irritatieve activiteit links temporaal zien. EEG-
registratie in zogenaamde sourcemontage.

De patiénte geeft aan dat zij moedeloos wordt van
de voortdurende muziek in haar hoofd en dat ze
graag van de liedjes af wil. Een behandeling met
carbamazepine 2 maal daags 400 mg geeft weinig
verbetering; de liedjes zijn soms zachter, maar nog
steeds aanwezig.

Neuropsychologisch onderzoek

De patiénte vertelt een coherent verhaal en kan
haar klachten goed onder woorden brengen met
een normale spraak, taalbegrip en taalexpressie. Zij
is goed georiénteerd en maakt geen depressieve of
gespannen indruk, maar is wel bezorgd. Er is een
hoge lijdensdruk. Het tempo van denken en han-
delen verloopt normaal. Bij navraag kan zij het
liedje dat zij op dat moment tijdens het gesprek
hoort zo meezingen. Ze vindt het verontrustend
dat alleen zij de muziek hoort; “het past niet bij
mij” zegt ze. Patiénte kan zich een gebeurtenis uit
haar jeugd nog zeer goed herinneren, het overlijden
van haar broertje van anderhalf jaar toen zij vier
jaar oud was. Zij herinnert zich dat ze op een bruiloft
was toen haar broertje ernstig ziek werd. Ze moest
hulp halen, maar dit mocht niet meer baten. Op
de begrafenis werd zij erop aangesproken dat zij
aan het dansen was. Het onderzoek toont een laag-
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Figuur 2A en B. MRI-T2W/Flair-opname toont periventriculaire hypodensiteiten passend bij (lacunaire)

infarcten en leuko-araiose.

gemiddeld intellectueel functioneren, conform
opleidingsniveau, en aanwijzingen voor geheugen-
stoornissen, vooral de inprenting van informatie,
en stoornissen van de selectieve en volgehouden
aandacht. Verder zijn er lichte planningsproblemen
en visuo-auditieve stoornissen. Er zijn geen aan-
wijzingen voor een persoonlijkheidsstoornis.

Op een depressievragenlijst geeft zij enkele depressieve
klachten aan, zoals energieverlies en hulpeloosheid,
maar de totaalscore wijst niet op een depressieve
stoornis.

Discussie

Meerdere hypothesen over het mechanisme van het
ontstaan van deze liedjes in het hoofd zijn beschreven
(zie Tabel 1, pagina 29).%

Sacks stelde bij zijn patiénten de diagnose muziek-
epilepsie en er zijn zeker enige aanwijzingen dat
epilepsie een rol kan spelen. Tussen muziek en epi-
lepsie kan zich op twee manieren een relatie voor-
doen, namelijk een reflexepilepsie geinduceerd
door muziek of een partiéle epilepsie met muziek
in het hoofd als auditief verschijnsel.*” Bij deze
laatste vorm van epilepsie worden meestal temporale
EEG-afwijkingen gevonden en bij beeldvormend
onderzoek zijn soms infarcten zichtbaar, meestal in
de rechter, niet-dominante hemisfeer.*® Roberts ez
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al. beschreven een patiént met muzikale (pseudo)-
hallucinaties met twee intracraniéle aneurysmata,
waarbij de liedjes en de EEG-afwijkingen verdwenen
na neurochirurgisch clippen van de aneurysmata.”
Bij deze vorm kan carbamazepinemedicatie effectief
zijn.® Partiéle epilepsiec met auditieve verschijnselen
komt ook voor in families met een autosomaal
dominante overerving als gevolg van mutaties in het
‘leucine-rich, glioma-inactivated 1’ (LGI 1-) gen.
Het betreft echter vooral jongvolwassen en personen
tot middelbare leeftijd.”"" Over de vraag of epilepsie
werkelijk een belangrijke rol speelt bij muzikale
hallucinaties bestaat veel twijfel, zeker als er voort-
durende en niet-aanvalsgewijze liedjes in het hoofd
bestaan.”? Er zijn veel meer aanwijzingen dat de
slechthorendheid van bijzonder belang is (‘the sound
of silence’), waarbij de muziek in het hoofd moet
worden gezien als een deafferentiatieverschijnsel
dat vergelijkbaar is met de visuele beelden bij een
ernstige verkregen visusstoornis (het Charles Bonnet
syndroom) of fantoompijn.**'¢ Deze muzikale
hallucinaties in relatie met slechthorendheid worden
vaak eenzijdig aangegeven. Een 55-jarige man,
bekend met een linkszijdige dootheid, hoorde
voortdurend Chinese muziek in het rechteroor na
een gehoorverlies rechts door een hypertensieve
bloeding in het ponsgebied van de hersenen. Twee
weken later herstelde het gehoor rechts zich weer,
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Tabel 1. Oorzaken muzikale hallucinaties.

1. Epilepsie
Partiéle epilepsie met auditieve verschijnselen
* sporadisch-symptomatisch
* autosomaal dominant
* temporale origine
* frontale origine

2. Structurele cerebrale afwijking
* pons
* corticaal-occipitaal
* corticaal-frontaal
* subcorticaal, temporaal

3. Doofheid
® acuut ontstaan
* langzaam ontstaan

4. Combinatie van 2 en 3

5. Psychiatrische oorzaken
* depressie
* schizofrenie
* dementie

6. Medicatie bij slechthorendheid

7. Migraine

waarna de liedjes verdwenen."” Bij een andere 52-
jarige slechthorende man met acute hoofdpijn,
nekstijfheid en muzikale hallucinaties aan de linker-
zijde werd een subarachnoidale bloeding vastgesteld
met vooral bloed in de fissura Sylvii rechts.'* Bij PET-
onderzoek bij 6 patiénten met muzikale hallucinaties
met een langer bestaande dootheid of slechthorend-
heid, waarvan 2 patiénten lichte vasculaire afwij-
kingen op de MRI-scan vertoonden en 1 patiént een
occipitale arachnoidale cyste, bleek tijdens de
muzikale hallucinaties een verhoogde activiteit te
bestaan. Deze verhoogde activiteit werd gevonden in
de posteriore temporale kwab, de basale ganglia rechts
en het cerebellum maar juist niet in de primaire
auditieve cortex, zoals bij de muzikale hallucinaties
van epileptische origine.”>"” In een ander onderzoek
worden 3 patiénten beschreven van 32, 42 en 23
jaar met auditieve hallucinaties als gevolg van een
arterioveneuze malformatie in de hersenstam, een
bloeding in het tegmentum van de pons en een sub-
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2,28

29

arachnoidale bloeding uit een aneurysma van de a.
carotis interna."® De eerste patiént was doof, de
tweede patiént had slechts een gering gehoorverlies
en de derde patiénte had geen verminderd gehoor.
Blijkbaar kunnen structurele hersenafwijkingen ook
zonder gehoorverlies leiden tot muzikale hallucina-
ties. Naast afwijkingen in de pons zijn rechts frontale
en occipitale meningeomen en een links temporaal
subcorticaal caverneus hemangioom beschreven.*
Zowel bij oude als jonge patiénten kan plotselinge of
geleidelijk ontstane dootheid, ook zonder structurele
cerebrale afwijkingen, leiden tot muzikale halluci-
naties.”>” Mogelijke oorzaken van dootheid en
liedjes in het hoofd zijn een trommelvliesletsel, een
neurogene dootheid als bijwerking van gentamycine
of een chronische cochleaire perceptiedootheid.**
Muzikale hallucinaties komen voor bij depressies,
schizofrenie en dementie, maar meestal in combi-
natie met slechthorendheid.*” In een studie bij 7
patiénten met psychiatrische oorzaken van muzikale
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AANWIJZINGEN VOOR DE PRAKTIJK

Liedjes in het hoofd kunnen worden veroorzaakt door muziekepilepsie, een partiéle epilepsie
met muziek in het hoofd als auditief verschijnsel, maar dit is zeldzaam.

Slechthorendheid wordt vaak vastgesteld bij patiénten met liedjes in het hoofd, met de muziek
in het hoofd waarschijnlijk als deafferentiatieverschijnsel.

Bij muzikale pseudo-hallucinaties is er meestal geen eenduidige oorzaak maar speelt een
combinatie van deze factoren een rol. Een zorgvuldige anamnese en aanvullend onderzoek

zijn van belang.

hallucinaties en een gemiddelde leeftijd van 72,9
jaar hadden 4 patiénten een ernstige depressie, 2
patiénten een op late leeftijd ontstane schizofrenie
en 1 patiént een multi-infarctdementie. Bij 6 van
de 7 patiénten werd een duidelijke slechthorendheid
vastgesteld.’ Een psychische oorzaak wordt vermoed
als zich een traumatische gebeurtenis heeft voor-
gedaan in het verleden van de patiént en als de
(kinder)liedjes een emotionele lading hebben of
teruggrijpen naar deze periode.' Sacks stelt dat epi-
leptische stimulatie van temporale (geheugen-)
gebieden leiden tot het reproduceren van een erva-
ringswerkelijkheid uit het verleden.

Verschillende medicamenten kunnen vooral bij
slechthorende patiénten muzikale hallucinaties
veroorzaken, bijvoorbeeld benzodiazepinen, imipra-
mine, clomipramine, fenothiazine, salicylzuur,
fenytoine en propranolol.>**

Conclusie

Muzikale hallucinaties zijn niet toe te wijzen aan
een eenduidige oorzaak. Bij de meeste beschreven
casussen is sprake van een constellatie van factoren,
die leiden tot de muzikale hallucinaties. Deze lopen
sterk uiteen, variérend van organische oorzaken als
dootheid tot psychische oorzaken, zoals depressie
tot medicatie. Voor de patiént kan dit verwarrend zijn
met verwijzingen van discipline naar discipline,
met als startplaats de psychiatrie.

Het samenspel tussen de verschillende factoren bij
het ontstaan van de muzikale hallucinaties is duide-
lijk waarneembaar in de hier beschreven casus. Bij
de patiént waren enige aanwijzingen voor epilepsie
aanwezig, maar deze diagnose kon niet met zeker-
heid gesteld worden. Wegrakingen hebben zich
weliswaar voorgedaan en irritatieve EEG-afwijkingen
waren zichtbaar na slaapdeprivatie. De reactie op
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carbamazepine was echter teleurstellend. Een ander
anti-epilepticum werd dan ook niet geprobeerd.
Een MRI-scan van de hersenen toonde meerdere
kleine lacunaire infarcten, hetgeen mogelijk heeft
geleid tot de lichte neuropsychologische afwijkingen.
Daarnaast was er een gering gehoorverlies en
gebruikte de patiént slaapmedicatie. Waarschijnlijk
heeft deze combinatie van oorzaken geleid tot de
liedjes in haar hoofd. Het is onzeker of psychologi-
sche factoren, zoals de gebeurtenissen voorafgaand
aan de liedjes en het verlies van het broertje in het
verleden, mede een rol hebben gespeeld.
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