SDELENI Z PRAXE
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Epilepsie se zachvaty vychazejicimi ze suplementarni motorické arey je relativné vzacny epilepticky syndrom s bizarnimi klinickymi
projevy. Mezi hlavni charakteristiky patfi tonicky charakter zachvatu, ¢asta vazba na spanek, zachovalé védomi i pfi oboustranném
klinickém motorickém postizeni, kratké trvani zachvati a casto neprikazny elektroencefalograficky (EEG) nalez interiktalné.
Pro své neobvyklé charakteristiky byvaji zachvaty ¢asto pokladany za neepileptické. Pri casté rezistenci na lécbu jsou pak ¢astym
zdrojem polypragmazie, ktera muze byt pro pacienta vétsi zatézi nez epilepticky syndrom samotny.
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Jednim z nejvétSich prekvapeni bouflivého vyvoje epi-
leptologie poslednich desetileti bylo zjisténi, jak velké pro-
cento neepileptickych zachvatil se skryva mezi tzv. nezvlad-
nutelnymi epilepsiemi. Je zajimavé, Ze opacna situace nasta-
va pomérné zfidka. Jen vzacné byvaji epileptické zachvaty
pokladany za neepileptické. Jednou z vyjimek jsou zachvaty
ze suplementarni motorické arey (SMA), které pro svij bi-
zarni charakter maji k této diagnostické chybé zvlastni afi-
nitu.

Suplementarni motoricka area byla funkéné€ a anatomic-
ky definovana Penfieldem a Welchem v roce 1951. Anato-
micky jde o asi 4cm dlouhy usek mezidlni plochy frontal-
niho laloku, dole ohrani¢eny hornim okrajem gyrus cinguli
a vzadu motorickou ktirou. Na zakladé stimulacnich studii
navrhnul Luders v roce 1996 termin ,suplementarni sensi-
motoricka area“ vyjadrujici, Ze jde motoricky i senzitivni
analyzator.

Lokalizace epileptogenni zény pfimo v SMA je pomérné
vzacna. Castéjsi je situace, kdy je SMA zénou symptomatic-
kou a zachvaty vznikaji jeji aktivaci z blizkych loZisek (z fron-
tobazalni kiry, gyrus cinguli nebo mezialni parietalni kiry).
Pro jednoduchost shrnuji ob€ tyto moznosti pod pojem SMA
zachvaty, nezavisle na patofyziologii zachvatového déje. Kli-
nicka manifestace téchto zachvati je charakteristicka a nékdy
sta¢i k diagnoze podrobnd anamnéza. Mezi typické charakte-
ristiky SMA zachvatl patii nasledujici:

Zachvaty jsou uniformni a trvaji kratce, tj. fadové desitky
sekund. Pokud se vyskytnou v bd€losti, nejsou ani pfi obou-
strannych motorickych projevech provazeny poruchou védo-
mi. Zacinaji bez aury a projevuji se grimasou, ¢asto s fonaci,
na které navazuje asymetricka tonicka postura koncetin. Mo-
toricka aktivita postihuje primarné koncetiny kontralateralni
lozisku, ale je vétSinou bilateralni. Zachvaty jsou velmi typic-
ky vazany na spanek, ne v§ak exkluzivné. Nejcastéji jde o pre-
vazné spankové zachvaty se sporadickymi dennimi. Pozoro-
vali jsme i vazbu na usinani. Pokud zachvaty probihaji v bdé-
losti, nevedou k poruse védomi a jsou subjektivné vnimany
jako neovladatelné tonické kfece. Interiktalni EEG je zpravi-
dla normalni, jen vzacnéji se najde abnormita ve stfedni care.
Konkluzivni nemusi byt ani iktalni EEG, kde pfedpokladané
zmény jsou hned zpocatku prekryty artefakty. Typickym ry-
sem SMA zachvatd je, bohuzel, i pomérna rezistence vici 1éc-
bé antiepileptiky. Nemocni timto typem epilepsie mivaji nor-
malni neurologicky nalez a zachovaly intelekt.

Kazuistika I

Pacient narozen 1978, rodinna i osobni anamnéza je bez po-
zoruhodnosti. Zachvaty trpi od péti let véku, zpocatku bez zavis-
losti na cyklu spanku a bdéni. V poslednich letech jsou zachvaty
jen s vazbou na spanek a maji pomérné vysokou frekvenci az ¢tyr
za noc, ojedinéle po abuzu alkoholu a spankové deprivaci az 25
za noc. Prezentujici diagndza pfi prvnim vySetfeni v poradné byly
spankové sekundarné€ generalizované tonicko-klonické zachvaty.
Pacient sam nafikal hlavné na vyrazny utlum, ktery zhorSoval kva-
litu Zivota. UZival trojkombinaci Valproat, Karbamazepin a Primi-
don. Pfi monitoraci byly zachyceny uniformni zachvaty vychaze-
jici z hlubsich N-REM stadii bez varujicich EEG znamek. Feno-
menologicky §lo o grimasu, nasledovanou tonickou extenzi pravé
dolni konéetiny (PDK) a pozdé&ji obou hornich koncetin (HK), vi-
ce vpravo v celkovém trvani asi 30 s. EEG bylo artefaktové, kratce
v tonické fazi zachycena theta oboustranné frontocentralné.

Po zjednoduSeni Ié¢by a pridani Topiramatu se frekvence
zachvatt snizila a ¢ini nyni 1-2 tydn€. Kontrolni monitorace
prokazala i zkraceni zachvatového déje, ktery je redukovan na
asi 10 s trvajici extenzi pravé horni koncetiny (PHK).

V soucasné dobé probiha sniZovani Primidonu, subjektiv-
né udavany utlum je mirnéjsi. MRI bylo bez patologie.

Kazuistika II

Pacientka narozena 1955, bez rodinné zatéze. V osobni ana-
mnéze je porod per forcipem, psychomotoricka retardace, pat-
lavost. Zachvaty zacaly kolem 12 let véku, matkou popisovany
jako absence, pozdéji s fonaci a ,,ztuhnutim®. Byly frekventni,
prechodné az 100 za mésic. V poslednich 12 letech byla léCe-
na ¢tyfkombinaci Valproat, Karbamazepin, Oxazepam, Etho-
sukcimid. Pfes tuto 1é¢bu byla diivodem k monitoraci suspek-
ce pseudoepileptického onemocnéni, vyslovena praktikem. Pri
monitoraci jsme zachytili uniformni zachvaty za¢inajici v bdé-
losti kratkym neartikulovanym vykfikem a grimasou s nasled-
nou tonickou extenzi levé horni koncetiny (LHK) s roztaze-
nim prsti. PHK byla ve flexi. Celkové trvani zachvatu bylo 45
sec. Na iktalnim EEG jen artefakty, interiktalné byl nalez vzdy
v mezich normy. Pacientce jsme zjednodusili jeji ponékud cha-
otickou 1é¢bu, bohuZzel vS§ak ani Neurontin ani Topiramate ne-
vedly k poklesu frekvence zdchvati. MRI bez nalezu.

Kazuistika ITIT
Pacientka narozena 1974. Rodinna i osobni anamnéza bez
pozoruhodnosti, vyvoj normalni, vyucena. Zachvaty zacaly asi
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v deviti letech v€ku jako tonicka kie¢ PHK, rusici provadénou
¢innost, bez alterace védomi. Byly denni i spankové. Asi dva-
krat byl zaznamenan i ,velky“ zachvat, s tfesem vSech konce-
tin. Od 13 do 18 let véku méla volné obdobi, bez zachvatii a bez
1écby. Pak se zachvaty vratily s témér dennim vyskytem, hlav-
né pfi usinani. Lé¢ena byla Karbamazepinem a Primidonem.
Dtivodem k vySetfeni bylo upiesnéni diagnozy. Objektivné by-
la pfitomna subklinick4 pravostranna hemiparéza. Monitora-
ce prokazala interiktaln€ epizody delta oboustranné frontocen-
tralné na pomalejSim pozadi. Zachyceny byly zachvaty jednot-
ného razu vazané na povrchni stadia N-REM, bud’ pfi usina-
ni, nebo pfi prechodu z REM do N-REM. Na EEG zacinaly
obrazem epizody vysokych nepravidelnych delta oboustranné
frontocentraln€, po kterych nasledoval arousal s alfa aktivitou
a dale jiz jen artefakty. Behavioradlnim korelatem bylo otevieni
o€i, zvednuti hlavy a tonicka extenze PHK provazena bolesti-
vou grimasou. Trvani jen kolem 7 s. Pacientce jsme doporucili
redukci 1é¢by na monoterapii Karbamazepinem. Jeji dalsi osud
nam neni znam. MRI bylo bez nélezu.

Kazuistika IV

Pacientka narozena 1976, bez rodinné zatéze. V posled-
nich letech 1é¢ena pro m. Crohn. Zachvaty trpi od tfi let véku,
dva roky vSak nebyly pokladany za epileptické. Vidy byly va-
zany na spanek. V poslednich letech byly frekventni ale krat-
ké. Generalizované kieCe nebyly nikdy popsany. Pacientka sa-
ma vyhledala pomoc poradny pro tremor, ataxii a casty vomi-
tus pfi 1écbé Depakine chrono 500 2x1 tbl. Pti vySetfeni jsme
shledali vedle hrubého tremoru HK i hlavy, nystagmu a ata-
xie i celkovou prostraci. Hladina Valproatu byla 722, tedy jen
malo nad doporucenou normou. Monitorace prokazala asi 20
s trvajici tonické zachvaty s Sermifskym postavenim. Vycha-
zely z N-REM spanku a byly na EEG provazeny jen artefakty.
Vysazeni Valproatu vedlo k vymizeni vestibulocerebelarniho
syndromu a zvraceni. Nasazeny Lamotrigine snasSela dobfe,
frekvence zachvati se ale nesnizila a zlistavala kolem tfi tyd-
né. Vyrazny zvrat pfineslo aZ nasazeni Gabapentinu, po kte-
rém je i mésic bez zachvatu. MRI bylo bez nalezu.

Diskuze

Na ¢tyfech vybranych kazuistikach l1ze dobfe demonstro-
vat problémy, se kterymi se diagnostika a 1éCba zachvatli ze
SMA setkava. Diky svému bizarnimu charakteru, zvlasté pak
diky nepfitomnosti poruchy v€domi pfi oboustranném posti-
Zeni, byvaji SMA zachvaty ¢asto pokladany za neepileptic-
ké. Pokud vsak jsou spravné hodnoceny jako epileptické, pak
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zejména nocéni jsou na zakladé povrchnéjsi anamnézy casto
hodnoceny jako sekundarné generalizované. Denni zachva-
ty se fenomenologicky podobaji tonickym efabtickym zachva-
tim u roztrousené sklerdzy. Zde je vSak diferencialni diagno-
za usnadnéna pritomnosti dal§i symptomatiky demyeliniza-
ce. Monitorace je pri nejasnostech vZdy indikovana. Semiolo-
gické rysy zachvati ze SMA jsou tak charakteristické, Ze vi-
deo zachyt postaci k diagndze i bez invazivni monitorace.

U téch naSich pacientil, ktefi méli zachvaty vazané na spa-
nek, jsme ov§em uvazovali i o0 moZnosti autozomalné domi-
nantni spankové frontalni epilepsie. Nikde jsme vSak nena-
lezli udaj o podobnych zachvatech v rodinné anamnéze. Po-
psané pripady pokladame za kryptogenni fokalni parcidlni
epilepsie s moZnym ale neprokdzanym podilem dédi¢nosti,
u nichZ je SMA symptomatickou zonou. I pfi nejasné diago-
ze etiologické ma pfesna diagnoza syndromologicka velky vy-
znam. Zcela jinou lécebnou strategii zaujmeme k pacientovi,
ktery ma tydné pét generalizovanych velkych zachvatd, nez
k pacientovi, ktery ma tydné stejny pocet kratkych tonickych
kreci bez asfyxie.

Tim jsem oteviel otazku 1écby. Hlavni zdsadou by méla
byt zdrZenlivost. Vedlejsi ucinky 1écby byly pro nékteré nase
pacienty subjektivné nepfijemné&jsi nez zachvaty samy, at Slo
o utlum pfi chaotické polypragmazii (kazuistiky I a IT) nebo
o intoleranci jinak spravné davkovaného 1éku (kazuistika I'V)
Resistence vici antiepileptikim je znamou charakteristikou
zachvatli ze SMA. Stoji jist€ zato vyzkouset postupné i Iéky II1.
generace a miZeme se setkat s prekvapivym efektem (Topira-
mate v kazuistice I nebo Gabapentin v kazuistice IV). Pfi neu-
¢innosti je vSak tieba 1ék opét vysadit. Pacient by nemél byt Zi-
vym z4aznamem naSich terapeutickych ambici. Pokud jsou za-
chvaty k 1é¢bé rezistentni, pfimlouvam se za monoterapii. Ta
obvykle zabrani generalizaci a u zachvatii s vazbou na spanek
i diseminaci do bd€losti. Zcela jina je pak situace pacienta s pé-
ti kratkymi tonickymi zachvaty tydné, ktery je na monoterapii,
nez jiného, ktery k péti zminénym zachvatiim snasi jesté pii-
znaky chronické subintoxikace nékolika preparaty.

Alternativou ziistava ovSem lécba chirurgicka. Literarni
udaje jsou pomérné optimistické, pokud jde o lezionalni sta-
togenni zony obtizna. U vSech prezentovanych pacientll jsme
zvaZovali moZnosti invazivniho elektrofyziologického vyset-
feni a u vSech jsme ji zamitli. Vedla nas k tomu predevS§im
relativni benignost syndromu, ktery i pfi vysokém poctu za-
chvatli nemiva progresivni charakter a nemusi kvalitu Zivota
dramaticky ovlivnit, je-li spravné a hlavné pfimétené€ 1écen.
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