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Diagnostika a lécba détské epilepsie se vyznacuje specifickymi rysy, které jsou podminény zakladnimi charakteristikami
détského vyvoje. Jedna se jak o zvySeni rizika vyskytu zachvati i epileptogeneze v kritickych obdobich, tak o vyssi nachylnost
k dlouhodobému sekundarnimu poskozeni mozku a tim i psychomotorického vyvoje ditéte. Z tohoto hlediska je nezbytna vel-
mi pecliva diferencialni diagnostika prvniho zachvatu, spravné syndromologické zarazeni a uvazlivé rozhodnuti o charakteru

lééebného postupu.
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Uvod

Zakladem epileptologie je spravna diagnostika prvni-
ho epileptického zachvatu. V zasad€ plati paritni pravi-
dlo - pfi stavu budicim podezieni na epilepticky zachvat,
existuje padesatiprocentni pravdépodobnost, Ze jde o za-
chvat neepilepticky (méné presné€ pseudoepilepticky). Ob-
dobné je tomu s uvahou o riziku opakovani zachvatu (tedy
rozvoje epilepsie) - i zde je padesatiprocentni nad€je, Ze se
zachvat nikdy v Zivoté nebude opakovat.

Z toho vyplyva zavaznost epileptologického rozhodo-
vani - iatrogenni chyba v détském véku mizZe mit celozi-
votni disledky a to jak medicinské (zbyte¢na zat€z orga-
nizmu antiepileptiky) tak psychosocialni (drasticka ome-
zeni aktivit a sniZzena moznost uplatnéni).

Je celkem pochopitelnym paradoxem, Ze jak u laikl tak
u lékafh vyvolava tendence k medikaci a k zakaztim spiSe
dramaticky vypadajici (byt ojedin€ly) zachvat nez plizi-
vy rozklad mozkovych aktivit sublimitnimi nicméné té-
méf kontinualnimi elektrickymi vyboji jako je tomu napf.
u spankového elektrického statu (4).

V tomto kontextu bude pojednan tento prispévek za-
méfeny na détské epileptické syndromy. Z praktickych
a didaktickych dtvodd bude nejprve vénovana pozornost
moZnym pochybenim a nasledné€ doporuc¢enim spravnych
postupt.

Chybné diagnosticko lécebné strategie

Nejcastéjsi inicialni chybou je nerozpoznani neepilep-
tického zachvatu. V kojeneckém véku jsou to zejména ap-
noické stavy (jen vzacné jsou epi ptivodu, ¢astéji jde o afek-
tivni apnoe), tzv. ,,shuderring® zachvaty (afektivné podmi-
néné otieseni) a benigni spankové myoklonie. U mladSich
déti se jedna nejcastéji o tikové projevy a noc¢ni désy, u do-
spivajicich dominuji ortostatické kolapsy a psychogenni di-
sociativni zachvaty.

Druhou chybou je nasazeni dlouhodobé terapie jiz po
prvnim zachvatu. Divodem mtiZe byt neznalost problema-
tiky, natlak rodi¢d, ojedinéle i natlak farmaceutickych fi-
rem. Je tieba si uvédomit, Ze pouze chronické - dlouhodo-
bé onemocnéni vyzaduje chronickou - dlouhodobou medi-
kaci. Ze studie Stroinka vyplyva, Ze druhy zachvat se u ob-
jeviu 54 % déti (5), navic Camfieldova studie prokazala, ze
déti 1é¢ené karbamazepinem po prvnim zachvatu dosah-
ly dlouhodobé remise v 80 %, déti nelécené v 88 % (3). Na
druhé strané jsou vyjimky, kdy lze za chybu naopak pova-

Zovat vahani s nasazenim léCby - napf. pii podezieni na
Westiiv syndrom nebo pii jasné organické 1ézi prokazané
zobrazovacim vySetifenim.

Pokud se jedna jiz o druhy zachvat v relativné kratkém
intervalu (dny az mésice), dlouhodobou 1é¢bu zahajujeme
(vyjimkou jsou benigni parcialni epilepsie). NejCast&jsi
chybou byva nevhodné zvolena inicialni terapie (napf. car-
bamazepin na unilateralni juvenilni myoklonické zachva-
ty) nebo terapie prekotné zvySovana (zejména carbamaze-
pin, lamotrigin a topiramat) vedouci ke koZnim reakcim
a nutnosti 1ék vysadit.

Dalsi chybou byva neukonceni 1€cby po dostatecné
dlouhém bezzachvatovém obdobi (v priméru dva az tfi ro-
ky). Trestuhodné je ponechani celozivotni terapie u klasic-
kych benignich rolandickych epilepsii, diskutabilni je vy-
sazovani terapie u organicky podminénych epilepsii i po
mnohaletém obdobi bez zachvatt.

Zavaznou chybou je opomenuti informovat divky ve
fertilnim vé€ku o nutnosti perikoncepéniho uzivani kyseli-
ny listové ¢i doporudit gravidni pacientce s epilepsii ukon-
Ceni téhotenstvi.

Epileptické syndromy u déti
V epileptologické literatuie bylo doposud popsano né-

kolik desitek epileptickych syndromi, které 1ze rozClenit

nejen podle etiologie na symptomatické ¢i idiopaticke, dle
semiologie na parcialni i generalizované, ale i podle véku
vyskytu a prognozy.

Z prognostického hlediska 1ze rozliSit syndromy pro-
gnosticky priznivé (,benigni®), katastrofické (,maligni®)
a prognosticky nejisté (,,ambivalentni“); z v€kového hledis-
ka se rozlisuji tfi az Ctyfi vyvojové odliSna obdobi (I. - no-
vorozenecké + kojenecké + batoleci do tfi let, II. - détské
do 12 let a III. - juvenilni do 18 let).

Podle vékové a prognostické osy 1ze pak syndromy pre-
hledné rozmistit (obrazek 1). Pro neurologickou praxi jsou
nejpodstatn€jsi nasledujici priklady syndromii:

* zprognostické priznivé skupiny to jsou idiopatické syn-
dromy jako benigni novorozenecké kieCe (BNNC), da-
le febrilni zachvaty (FS), benigni epilepsie s okcipital-
nimi hroty (BEOS), benigni epilepsie s rolandickymi
hroty (BERS) a détské absence (CAE)

* prognosticky nepfiznivou skupinu tvofi jednak klasic-
ka triada ,,znamych“ v€kové vazanych epileptickych en-
cefalopatii (Ohtahartiv, Westliv a Lennox Gastautiv
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syndrom) i méné znamy syndrom Dravetové (Severe

myoclonic epilepsy - SME)

* ze tieti skupiny prognosticky nejistych - ,,ambivalent-
nich® syndromti uvadim jednak Ctyfi vzajemné blizké
syndromy - Dooseho myoklonicko astatickou epilepsii
(MAE), atypickou benigni parcialni epilepsii (ABPE
neboli pseudo Lennoxtiv syndrom), Landau-Kleffneriv
syndrom ziskané afazie s epilepsii (LKS), syndrom s kon-
tinualnimi komplexy hrot a vin v synchronnim spanku
(CSWS), jednak dva juvenilni syndromy - juvenilni myo-
klonickou epilepsii (JME) a syndrom s velkymi zachvaty
pfi probouzeni (grand mal awakening - GMA).

» z prognosticky pfiznivé skupiny jsou nejcastéjsi (4 % ev-
ropské a 8 % japonské populace) febrilni zdachvaty a ,,Ro-
landické“ epilepsie (pétina vSech détskych epilepsii).
Febrilni zachvaty (FZ) jsou definovany jako pfileZitost-

né vékove vazané poruchy védomi a/nebo kfece vyskytujici
se v inicialni fazi infekéniho onemocnéni pfi horecce. Ne-
zbytnou podminkou pro stanoveni diagnozy FZ je nepfi-
tomnost intrakranialni infekce nebo jinych zjevnych pfi-
¢in zachvatu.

Nejcastéji se FZ vyskytuji mezi 6. a 36. mésicem, hor-
ni hranici je 5 let. Nekomplikované FZ maji kratké trvani,
jsou klonické, symetrické, komplikované febrilni zachvaty
trvaji patnact minut a déle, byvaji lateralizované s pfipad-
nou pozachvatovou hemiparézou.

V téchto pripadech je riziko pozdéjsiho rozvoje tempo-
ralni epilepsie, jinak je prognoza u vice jak osmdesati pro-
cent prizniva a kieCe se v pozdéj§im véku neopakuji. Vy-
jimkou je familiarni syndrom, v ramci kterého se vyskytuji
febrilni kfece pri teploté ve véku nad Sest let plus generali-
zovana epilepsie (GEFS+). V diferencialni diagnostice FZ
je tfeba odliSit na jedné stran€ tzv. febrilni kolapsy chara-
kterizované kratkym stavem ochabnuti ¢i propnuti pfi tep-
loté nebo tiesavku - ,,zimnici“ pfi vysoké horecce a na stra-
né druhé skuteény epilepticky zachvat pri teploté. Terapie
pii zachvatu je shodna s 1écbou epileptickych zachvati tj.
podani diazepamu nejlépe i.v. nebo per rectum v roztoku
pomoci specialniho davkovace. Détem do 15kg podava-
me 5mg, u déti nad 15kg podavame 10 mg. Trvalé poda-
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vani antiepileptik po febrilnim zachvatu neni indikovano.
Febrilni zachvaty se opakuji pfiblizn€ u jedné tfetiny déti.
Ukazalo se, ze zavedeni preventivnich opatfeni spocivajici
v podavani diazepamu (cca 0,7 mg/kg/den) soucasné s an-
tipyretiky (paracetamol, ibuprofen) sniZi vyskyt opakova-
nych kiec¢i z cca 30 % na 5-10 %.

Benigni epilepsie s Rolandickymi hroty (BERS) - jde
o velmi Casty syndrom, ktery byva mnohdy myln€ diagnos-
tikovan a zbytecné agresivné 1écen jako temporalni nebo
Jacksonska epilepsie. Zachvaty jsou prevaziné ve spanku
a jejich semiologie odpovida lokalizaci vybojii - konvex-
ni korova oblast perirolandicka (tj. precentralni primarné
motoricka a postcentralni primarni senzoricka area) - tedy
oblast obliceje, hitanu, hrtanu, ruky a ramene. Jde o krat-
ké klonické kreCe jednotlivych svalovych skupin v obliCe-
ji - obvykle ustniho koutku (hemifacialni), nékdy v kombi-
naci se zaskuby na horni koncetiné (brachiofacialni), ¢as-
té je chrceni, polykani, dysartrie, slinéni, nékdy predchazi
nebo nasleduji parestezie v oblasti jazyka, poloviny obliCe-
je, ruky. Zachvaty nejsou striktn€ jen na jedné stran€, dal-
§i zachvat miize byt druhostranny. Byva tendence k naku-
peni, nebyva porucha védomi a ve spanku (vzacnéji ve dne)
prechod do generalizovaného tonicko-klonického zachva-
tu. Charakteristicky je EEG nalez vysokovoltaznich bi- az
trifazickych hrotid v centrotemporalni oblasti na pozadi vé-
ku odpovidajici zakladni aktivity. Ve spanku jsou vyboje vy-
razné Cetnéjsi, s vyssi amplitudou a tendenci ke generaliza-
ci. Nékdy mize spankové EEG pfipominat nalezy u CSWS,
ABPE ¢i LKS. Lécba sultiamem je prvni volbou (1), dopo-
rucuje se valproat a s vyhradami gabapentin a carbamaze-
pin. Zachvaty u 99 % dobfe diagnostikovaného BERS po
patnactém roce vymizi, 1é¢bu Ize ukoncit a povazovat paci-
enta za vyléCeného bez dalSich omezeni v Zivoté.

Westiiv syndrom patii mezi ¢asné epileptické encefalo-
patie a svou incidenci je srovnatelny s détskou mozkovou
obrnou - tj. postihuje cca tii promile déti. Do jednoho ro-
ku véku se objevi 97 % pripadii, maximum vyskytu je me-
zi 3 aZ 7 mésicem.

Pro diagnézu Westova syndromu je nutna pritomnost
dvou pfiznaku z nasledujicich tfi:

1. infantilni spasmy - obvykle flekéni zaSkuby v sériich

2. hypsarytmie (hypsos = velka, arytmie = neusporada-
nost) na EEG, typické jsou generalizované asynchron-
ni vyboje vysokovoltaznich hrotli a pomalych vin

3. riziko zastavy aZ regresu mentalniho vyvoje a proto je
nezbytné co nejvCasné€jsi zahajeni adekvatni 1éCby na
specializovaném pracovisti.

Castou pfi¢inou Westova syndromu je tuberozni skle-
roza, pripadné rtzné vyvojové dysplazie mozku. Léc-
ba je svizelna, doporucuji se kortikoidy (prednison nebo
ACTH), vigabatrin (60-120 mg/kg/den) a vyssi davky val-
proatu (40-80mg/kg/den), pfi neuspéchu bud zastarala
lé¢ba nitrazepamem nebo novéji lamotriginem ¢i topira-
matem.

Lennox-Gastautiv syndrom (LGS) je jednou z nejobtiz-
né&ji 1écCitelnych epilepsii a to pfedev§im vzhledem k sou-
¢asnému vyskytu rozli¢nych typd epileptickych zachva-
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th. U plné€ rozvinutého syndromu dominuji tonické axi-
alni spazmy (zejména ve spanku), Casté jsou atypické ab-
sence s pomalymi komplexy hrot vina (2-2,5/s), objevuji se
i nebezpeéné astatické zachvaty s rizikem zranéni pfi pa-
du a nékdy i myoklonie. Na EEG kromé zpomalené za-
kladni aktivity a zminé€nych pomalych komplext hrot vina
lze zachytit i rychlé rytmické vyboje ostrych vin ve spanku
(o frekvenci kolem 10/s).

Terapie se musi fidit vedoucim typem zachvatu. To-
nické lze ovlivnit felbamatem, vhodny je jak topiramat
tak lamotrigin nebo jejich kombinace. Valproat je efek-
tivni u atypickych absenci, myoklonii a nékdy i u astatic-
kych zachvatii. Benzodiazepiny a succinimidy se nedo-
porucuji vzhledem k riziku aktivace tonickych zachvat,
karbamazepin, vigabatrin a tiagabin mohou naopak akti-
vovat myoklonické zachvaty a absence. Fenobarbital i fe-
nytoin byvaji obvykle bez efektu, zkousi se i tzv. ketogen-
ni dieta. Epileptochirurgie je u LGS malo pfinosna, pre-
chodny efekt mizZe pfinést kalosotomie u nékterych fo-
rem astatickych zachvatli. Na nasem pracovisti jsme mé-
li prekvapivé dobré vysledky u pacientl s implantovanym
vagovym stimulatorem.

Myoklonicko-astaticka epilepsie (MAE) byva diferen-
cialn€ diagnostickym problémem vUci inicialnim stadiim
LGS (nikdy vsak nebyvaji tonické zachvaty) a viici ABPE.
Na EEG jsou vyboje nepravidelnych viceCetnych hrott
s naslednou pomalou vlnou, které mohou byt vystiidany
vysokovoltaZnimi synchronnimi vinami. Cast4 je fotoparo-
xyzmalni odpovéd, zakladni aktivita je pfevazné€ z pasma
theta. V terapii se osvédcil valproat, nékdy je vhodna kom-
binace valproatu s malymi davkami clonazepamu, dale lze
doporucit lamotrigin, pripadn€ kortikoidy.

Atipicka benigni parcialni epilepsie (ABPE), tzv. pseu-
do-Lennoxiv syndrom, se vzhledem k charakteru a loka-
lizaci epileptiformnich EEG vybojt priblizuje rolandické
epilepsii (BERS) a po klinické - semiologické strance se
podoba Dooseho nebo Lennox - Gastautovu syndromu.
Na rozdil od téchto syndromti se u ABPE nikdy nevysky-
tuji tonické zachvaty a oproti LGS na EEG nejsou vybo-
je hrotit 9-12 ve spanku. EEG zmény i zachvaty se akti-
vuji ve spanku a mohou se zhorSovat po carbamazepinu.
Efektivni byvaji benzodiazepiny, sultiam, dale kortikoidy
a valproat.

Landau-Kleffneruv syndrom (LKS) se objevuje obvykle
kolem 4. az 8. roku. Prvnim pfiznakem jsou obtiZe poro-
zumét mluvenému slovu, postupné se rozpada fe¢ postize-
ného ditéte, které se stava neklidné, hyperaktivni az agre-
sivni. Epileptické zachvaty nejsou Cetné a dominujicim pro-
blémem je porucha verbalni komunikace. Na EEG jsou hro-
ty a pomalé viny s centrotemporalnim maximem, aktivuji
se ospalosti a spankem s vyraznou tendenci ke generaliza-
ci az k ESES (elektricky status epilepticus v synchronnim
spanku). V 1€¢bé se uplatiuji kortikoidy, valproat, vigaba-
trin, sultiam a mnohocetna subpialni transekce.

Juvenilni myoklonicka epilepsie (JME) patii mezi idi-
opatické generalizované epilepsie (2) a byvala téZ oznaco-
vana jako: impulzivni petit mal, ,jerk epilepsy®, intermi-

tentni (sporadicka) myoklonicka epilepsie ¢i myoklonic-
ky petit mal. Typickym projevem jsou prudké (,impulziv-
ni“) klonické zaskuby pfevazné extenzorl hornich konce-
tin, obvykle oboustranné, ale ne zcela symetrické. Trvani je
nékolik sekund a opakuji se v nepravidelnych intervalech.
Objevuji se mezi 12. az 19. rokem s maximem kolem 16. ro-
ku. Charakteristicky je jejich vyskyt po probuzeni - u sni-
dané, v koupelné, aktivuji se predchozi spankovou depriva-
ci a mohou byt nékdy ,spustény”“ prudkou zménou osveét-
leni. Myoklonické zachvaty se mohou kombinovat s velky-
mi tonicko klonickymi zachvaty po probuzeni. Na EEG je
iktalné typicky nalez kratkych vyboji charakteru mnoho-
Cetnych hrotli s naslednou pomalou vinou (polyspike and
wave komplex - PSW), které jsou nékdy doprovazeny kli-
nickym zaskubem.

Interiktalné jsou PSW kratS§iho trvani (maximalné dva
az tfi hroty pred pomalou vlnou). Pfi podezieni na JME
je vhodné vysetiovat fotostimulaci, nékdy i po predchozi
spankové deprivaci. Pozitivni odpovéd na intermitentni fo-
tostimulaci byva u 30% chlapcti a 40 % divek. V terapii je
na prvnim misté valproat a lamotrigin, na druhém misté
byva doporucovan primidon.

Epilepsie s tonicko-klonickymi zachvaty pri probouzeni
(GMA) senejcastéjivyskytuje kratce (maximaln€ do 2 hodin)
po rannim probuzeni (Casto po predchozi spankové depriva-
ci a/nebo abuzu alkoholu), ve dne se mohou zachvaty objevit
pfi odpoledni ¢i vecerni relaxaci (,,Slofiku“) a nahlém pro-
brani. U alkoholiki mize tento typ zachvatu vyvolat nahla
abstinence. Objevuji se Castéji u pacientil muzského pohla-
vi a to mezi 10. aZ 20. rokem. Velmi ¢asto se kombinuji s ji-
nymi adolescentnimi formami epilepsie - zejména s juve-
nilnimi absencemi (v poloviné pripadi) a s JME (ve tfeti-
né pripadd).

Nejcastéjs§im EEG nalezem je hlfe organizovana za-
kladni aktivita s vétsi primési pomalych vin (u 3% pacien-
th) a spankovych tranzienti (u 25 pacientil), u poloviny pa-
cientl 1ze nalézt komplexy hrot vina.

V 1é¢bé GMA byly dfive doporucovany barbituraty
a primidon, v soucasné dobé je vhodnym lékem vecCerni
maximalni davka retardovaného valproatu, dobré zkuse-
nosti jsou i s lamotriginem. DuleZita je uprava zZivotospra-
vy, vyvarovat se jakékoliv deprivace spanku a ,nacvicit®
spravny stereotyp probouzeni.

Lécebné strategie

Volba antiepileptik, vhodného k dlouhodobému poda-
vani by mé€la byt zaloZena na dikazech (EBM = eviden-
ce based medicine). Obecné lze opodstatnénost urcitého
Iéku u konkrétniho syndromu posoudit podle ¢tyfstupno-
vé Skaly. V prvni tfid€ jsou volby opirajici se o prospektiv-
ni, randomizované placebem kontrolované studie, druhou
»jakost“ maji prospektivni studie porovnavajici sparova-
né skupiny pacientl. Treti tfidu predstavuji retrospektiv-
ni studie a ve ¢tvrté jsou nekontrolované nazory expertd
a kazuistiky. Z tohoto hlediska jsou podle Whelesse (6)
u détskych epileptickych syndromt opravnéné jen nékte-
ré volby. U novorozeneckych kieci to je fenobarbital a fos-
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fenytoin, u détskych absenci etosuximid, valproat a lamo-
trigin, u Dravetové syndromu (SME) stiripentol, pro Wes-
tlv syndrom ACTH, vigabatrin a nitrazepam, pro Lennox
Gastautliv syndrom topiramat, lamotrigin a felbamat, pro
BERS sultiam. Mnohem Iépe jsou na tom kryptogenni
a symptomatické loziskové epilepsie, kde v ,prvni tfidé je-
de“ carbamazepin, fenytoin, valproat, gabapentin, lamotri-
gin, topiramat, tiagabin, clobazam, vigabatrin a felbamat.
Kromé ucinnosti je druhym aspektem volby antiepilepti-
ka jeho dobra snasenlivost (minimum vedlejSich uéink)
a v neposledni fad€ dostupnost na trhu, véetné vhodné for-
my aplikace pro d€ti a rodice (tekuté formy pro kojence, re-
tardované pro Skolni déti).
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lo blizké Jifimu Dolanskému - jeho zasluhou a s pomo-
ci novych zobrazovacich metod, dlouhodobych EEG stu-
dii a genetickych poznatkl pfestava byt détska epileptolo-
gie nepiehlednou dZungli désici neurology spleti nepocho-
pitelnych syndromt a pomalu se stava vlidnou zahradou
s rozmanité barvitymi kvéty, kde kazda z rostlin (syndro-
mull) ma jak svij ¢as a prostor tak nékdy chutné jindy trp-
ké plody.

5. Btroink H. Brouwer OF, Arts WE, Geerts AT, Peters AC, van Donselaar CA|
The first unprovoked, untreated seizure in childhood: a hospital based study of
the accuracy of the diagnosis, rate of recurrence, and long term outcome after
recurrence. Dutch study of epilepsy in childhood. J Neurol Neurosurg Psychiatry.
1998; 64 (5): 595-600.

6. Wheless J. Treatment Choices of Antiepileptic Drugs in Children, Proceedings
of Symposium: AEDs in Pediatric Epilepsy - Strategies and Limitations, Seattle
2002: 1-22.

Neurologie pro praxi 2003 / 4

www.solen.cz

175



http://www.ncbi.nlm.nih.gov:80/entrez/query.fcgi?cmd=Retrieve&db=PubMed&list_uids=12060028&dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov:80/entrez/query.fcgi?cmd=Retrieve&db=PubMed&list_uids=9598673&dopt=Abstract

