Obr. 6. Generalizované PSW/SW komplexy — koreldt myoklonického SE u adolescentni divky s juvenilni
myoklonickou epilepsii. Aplikace benzodiazepin(i v pribéhu myoklonického SE nevedla k jeho ukonceni
a ndsledné presel do krdtkého genera/izovaného tonicko-klonického zdchvatu. LongitudindIni zapojeni
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Tab. 1. SEuvybranych epileptickych syndromt podle véku (modifikovdno dle: Trinka et al. A definition

and classification of status epilepticus — Report of the
Epilepsia. 2015)

ILAE Task Force on Classification of Status Epilepticus,

SE u vybranych epileptickych syndromt podle véku

SE vyskytujici se u epilepsii s casnym pocatkem (novorozenecké az batoleci obdobi)

Tonicky SE u ¢asnych infantilnich vyvojovych a epileptickych encefalopatii (Ohtahara syndrom)

SE epileptickych spazm( u infantilni epilepsie s epileptickymi spazmy (dfive Westav syndrom)

Myoklonicky SE u syndromu Dravetové

Febrilni SE

SE vyskytujici se hlavné v détstvi a dospivani

Autonomni SE u ,self-limited epilepsy with autonomi
okcipitaIni epilepsie nebo Panayiotopoulostv syndro

c seizures” (SeLEAS; dfivéjsi oznaceni ¢asna benigni
m)

chromozom 20 a jiné chromozomalni aberace, Angel
zachvaty, jiné détské myoklonické encefalopatie)

Non-konvulzivni SE (NCSE) u specifickych epileptickych syndromi a etiologickych jednotek (napf. ring

mandv syndrom, epilepsie s myoklonicko-atonickymi

Tonicky SE a SE atypickych absenci u Lennox-Gastaut

ova syndromu (LGS)

Myoklonicky status u progresivni myoklonicke epilepsie

ve spanku (DEE/EE-SWAS)

Elektricky SE ve spanku (tzv. ESES) u vyvojovych a/nebo epileptickych encefalopatif s aktivaci SW vybojl

Afaticky SE u Landau-Kleffnerova syndromu

SE vyskytujici se hlavné v adolescenci a dospélosti

Myoklonicky SE u juvenilni myoklonické epilepsie

Status absenci u juvenilni epilepsie s absencemi

Myoklonicky SE u Downova syndromu

(Khan et al.,
2017).

2023; Mameniskiené et Wolf,

FIRES (Febrile Infection-related
Epilepsy Syndrome)

FIRES je potencionalné fatalni epilepticky
syndrom, zacinajici progresivnim nastupem fre-
kventnich, vétsinou fokalnich zachvatl s rychlou
evoluci do RSE (refrakterni SE) a nasledné SRSE
(super-refrakterni SE). Je povazovan za pod-
kategorii NORSE. Latence mezi infektem a SE
je 1-14 dni. Postihuje pfevazné déti ve véku
3-15 let s mirnou dominanci u chlapcd, obvykle
bez predchozi anamnézy epilepsie. Nemoc ma
dvoufazovy prabéh - po inicidlnim, obvykle
tydny trvajicim a devastujicim SRSE, nasleduje
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ve vysokém procentu piipadl rozvoj farmako-
rezistentni epilepsie s perzistujicim neurokog-
nitivnim deficitem. Radiologickym korelatem
probéhlého FIRES byva difuzni mozkova atrofie,
pfipadné dalsi abnormality (Obr. 3).

ESES (Electrical Status
Epilepticus during Slow-wave
Sleep)

ESES je vékové vazany vzorec (maximum
vyskytu ve 4.-5. roku Zivota), charakterizovany
kontinudlnim ¢i téméf kontinudlnim vyskytem
difuznich (ev. hemisferalnich) SW komplext
v hlubokém spanku (Obr. 4,5). Asociovan je
predevsim s Landau-Kleffnerovym syndro-
mem, syndromem s kontinudlnimi kom-
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plexy hrot-vina ve spanku (CSWS; Epileptic
Encephalopathy with Continuous Spike-and-
-wave in Sleep) a atypickou benigni parcidlni
epilepsii, tzn. se syndromy nyni fazenymi do
jedné spolec¢né kategorie EE-SWAS (Epileptic
Encephalopathy with Spike-wave Activation in
Sleep). MGze vsak byt prechodnym obrazem
i u strukturalné podminénych epilepsii (malfor-
mace kortikalniho vyvoje, destruktivni hemisfe-
ralni léze, thalamickd poskozeni). Je povazovan
zavzorec ,iktalné-interiktalniho kontinua”, jehoz
klinickym koreldtem je pozvolny rozvoj kogni-
tivniho deficitu a/nebo behavioralnich atypii,
pficemz epileptické zachvaty mohou a nemusi
byt pfitomny. Lé¢ebné je favorizovana vysoko-
davkovand kortikoterapie (multicentrickd studie
RESCUE ESES; Van den Munckhof et al., 2000),
v individudlnich pfipadech je na misté epilep-
tochirurgické reseni (resekéni, ev. diskonekeni).
Lécebna strategie, resp. razance 1é¢by by méla
reflektovat predevsim klinicky obraz, od vypo-
Ctu tzv. SWindexu se upousti (pozn. SWindex =
procento hlubokého NREM spdnku s kontinudinim
vyskytem epileptiformni abnormity; za diagnostic-
ké kritérium ESES byl povaZovdn SW index > 85 %).

Juvenilni myoklonicka epilepsie
Konvulzivni (generalizované tonicko-
-klonické) a absence SE jsou popisovény zcela vy-
jimecné. Relativné nejcastéji, oviem také spora-
dicky, se mdzeme setkat s myoklonickym SE, ato
zejména u adolescenttd po spankové deprivaci.
Myoklonicky SE mGze piejit do generalizované-
ho tonicko-klonického zéchvatu. EEG korelatem
myoklonického SE jsou pro syndrom typické
generalizované PSW/SW komplexy (Obr. 6).

Specifika |é¢by u déti

Lécba SE u déti je zaloZzena na obdobnych
algoritmech jako u dospélych (blize viz dalsi
kapitoly tohoto tématu). Urcitym specifikem
je indikace intravenoézni aplikace 80-100 mg
vitaminu B, a vyuZziti intravenézniho feno-
barbitalu jako alternativni 2liniové terapie
u déti mladsich 3 let véku. Za zminku stoji
také preference midazolamového, pfipadné
thiopentalového kématu pred propofolovym
z divodu bezpecnosti (predevsim pro riziko
zavazného, resp. fatalniho infuzniho propo-
folového syndromu), jakoz i d¥ivéjsi indikace
ketogenni diety v 1é¢bé SRSE. Lé¢ba ESES byla
stru¢né zminéna vyse.



