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Znalost problematiky epilepsie u déti je pro pediatra nezbytna, a to jak pro velkou ¢etnost epileptickych i neepileptickych
zachvatu, tak pro semiologickou i prognostickou rozmanitost vékové vazanych epileptickych syndromd. Vyskyt chronické
epilepsie v dospélém véku se pohybuje kolem 0,7 procent, v détském véku vSak kazdé desaté dité prodéla stav charakte-
ru epileptického zachvatu - z toho asi 4 procenta tvofi zachvat febrilni, ve 2 procentech jde o rizné formy epileptickych
zachvatl (z toho pfiblizné polovina pfejde v chronickou epilepsii) a zbyvajici procenta pfedstavuji rlizné formy zachvatl
epilepsii pfipominajicich ¢i imitujicich - tzv. neepileptické zachvaty rlznych etiologii. Zatimco v dospélém véku dominuje
spise problematika symptomatickych zachvat( zapfic¢inénych prevazné loziskovymi lézemi mozku (krvaceni, irazy, nadory,
zanéty), u déti prevladaiji tzv. idiopatické vrozené epileptické syndromy, které maji vazbu na urcité vékové obdobi a progno-
zu podminénou genetickou pfic¢inou.
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AGE RELATED EPILEPTIC SYNDROME IN CHILDREN

The knowledge of problems concerning epilepsy in children is essential for a paediatrician due to both large frequency of
epileptic and non-epileptic convulsions and semiologic and prognostic diversity of age related epileptic syndrome. The
incidence of chronic epilepsy in adults is about 0,7 %, however in childhood every tenth child experiences situation with
a characteristics of epileptic convulsions — four per cent out of this are febrile convulsions, two 2% are different forms of
epileptic seizures (about a half then proceeds into the chronic epilepsy) and the other per cents are different forms of sei-
zures resembling or imitating epilepsy - so called non-epileptic attacks of different aetiologies. Whereas rather problems of
symptomatic attacks caused mostly by focal lesions of the brain (haemorrhage, injuries, tumours, inflammations) dominate
in adults, in children predominate so called idiopathic congenital epileptic syndromes, which are connected to a specific

age period and a prognosis dependent from a genetic cause.
Key words: epileptic syndrome, idiopathic epilepsy, non-epileptic attaks, epileptic encefalopathy.

Podle Noebelse a dal$ich autort je drtiva
vétsina idiopatickych epilepsii dlisledkem po-
ruchy iontovych kanall (tzv. ,channelopathies*
neboli ,kanélopatie” ¢i pfesnéji iontoforopatie).
Jednim z pfikladd jsou poruchy sodikovych
kanald, které mohou vyustit jak v relativné pro-
gnosticky pfiznivé varianty febrilnich zachvatt
kombinovanych s epilepsii (febrilni kfece plus
generalizovana epilepsie — GEFS+), tak v za-
vazny syndrom tézké myoklonické epilepsie
(severe myoclonic epilepsy in infanty = SMEI,
Dravetové syndrom).

Je otazkou, pro¢ se vrozena porucha
projevi bud pouze u novorozencl (benigni
familiarni novorozenecké kie¢e — BFNNC)
a kojenct (WEST, BFIC), nebo v mladS$im
Skolnim véku (benigni epilepsie s rolandickymi
hroty — BERS, childhood absence epilepsy —
CAE) ¢i az v dospivani (juvenilni syndromy
jako JME aj.). Vysvétleni nabizi napf. s vékem
klesajici excitabilita sodikovych kandll v za-
vislosti na jejich narlstajici fosforylaci.

Proto je koncept tohoto ¢lanku zalozen na
diferenciaci syndrom( podle dvou hlavnich kri-
térii — za prvé obdobi vyskytu a za druhé mira
pfiznivosti Ci zdvaznosti prognézy.

Zakladem pro zafazeni do toho kterého
syndromu vSak musi byt velmi dobra znalost
klinickych projevli - semiologie zachvatu
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(klonicky, tonicky, myoklonicky apod.) a elek-
troencefalograficky (lokalizace a charakter
vybojd), pfipadné neuropsychologicky kontext
(poruchy kognitivnich funkci zejm. fe€i aj.)
Prvnim kli¢ovym momentem pfi diferencia-
ci zachvatu je odliSeni skutenych epileptickych
stavli od neepileptickych — uvédi se, Ze téméf
u tretiny refrakternich epilepsii referovanych
do epileptologickych center k monitoraci &i
dokonce k epileptochirurgickému vykonu se
jedna o neepileptické stavy. Proto dopliiujeme
pro kazdé obdobi charakteristické stavy, které
mohou vypadat jako epileptické zachvaty a kte-
ré jsou ¢astym zdrojem diagnostickych omylu.

Epileptické syndromy v prvnim
obdobi (od narozeni do 4 mésicti)
KfeCe v prvnich dnech Zivota (novoroze-
necké zachvaty) Ize rozdélit na symptomatic-
ké (napf. pfi intrauterinnich infekcich — CMV,
toxoplazméza, ddle malformacich mozku,
perinatélnich hypoxicko-ischemickych ence-
phalopatiich, hypokalcemii, hypoglykemii, me-
tabolickych vadach aj.) a benigni idiopatické
novorozenecké zachvaty, které se déle déli
na nasledujici dvé skupiny:
* benigni idiopatické novorozenecké
kiece (benign idiopathic neonatal convul-
sions—BINNC)
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*  benigni familidarni novorozenecké kiece
(benign familial neonatal convulsions —
BFNNC).

BINNC tvoii cca 7% vSech novoroze-
neckych kfe¢i, nepatné Castéji se vyskytuji
u chlapcl (v 62%) a vétsina (az 90%) se
objevuje mezi 4. az 6. dnem po narozeni.
KfeCe jsou pfevazné klonické, nékdy spojené
s apnoi, nebyvaji tonické.

BFNNC byly popsany u 140 déti ze 24
rodin. V osmdeséti procentech se objevuiji
Casnéji nez BINNC, a to mezi 2. az 3. dnem
po narozeni, obvykle u donoSenych déti bez
perinatélnich rizik. Kfece jsou rovnéz klonické
¢i apnoické, neni typicky EEG nélez. Pfestoze
dalSi psychomotoricky vyvoj byva normalni,
sekundarni epilepsie se vyskytuje az v 11
procentech (u BINNC jen u 0,5%). BFNNC
je autosomalné dédiéné onemocnéni s mutaci
dvou genl kédujicich funkci draslikovych ka-
nall s lokalizaci na 20g13.3 (KCNQ2-BFNC1)
ana 8g24 (KCNQ3-BFNC2).

V prvnich tfech mésicich Zvota se
objevuji dvé formy ¢asnych epileptickych en-
cefalopatii — jednak tzv. éasnd myoklonicka
encefalopatie (early myoclonic encephalo-
pathy — EME) popsana Aicardim a Goutierem
v roce 1978 a jednak Casna epilepticka
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encefalopatie s tutlumem EEG aktivity a vy-
boji (early infantile epileptic with suppression
bursts - EIEE).

Pro EME jsou typické parcidlni bloudivé
(erratic) nebo generalizované (masivni) myo-
klonie, vzacnéji parcialni jednoduché zéchva-
ty nebo ojedinéle i tonické zachvaty.

Pro EIEE jsou naopak typické tonické
zdchvaty, nebyvaji zachvaty myoklonické,
mohou se vyskytnout zachvaty parcidlni
motorické. Diferencidlné diagnosticky je tfeba
myslet na Aicardiho syndrom, ktery zahrnuje
agenesi corpus callosum, chorioretindlni ab-
normality, infantilni spazmy a bilaterainé ne-
zavislé vyboje na EEG vykazujici nékteré rysy
L»supression burst (jedna se o stfidani vyboju
s Useky utlumené ,vyhaslé” aktivity).

V tomto obdobi se mohou epileptické
z4chvaty imitovat napf. benigni spankovy
myoklonus, apnoické stavy rizné geneze (pri-
marni apnoe pfi nezralosti kmenovych center
u nedono$enc(, sekundarni apnoe pfi aspiraci
u gastroezofagediniho reflexu).

Epileptické syndromy

u kojencii a batolat

(od 4. mésice do 4. roku)

Westilv syndrom patii mezi Casné
epileptické encefalopatie a svou incidenci je
srovnatelny s détskou mozkovou obrnou -
tj. postihuje cca tfi promile déti. Devadesat
sedm procent pfipadd se objevi do jednoho
roku véku, maximum vyskytu je mezi 3. az 7.
mésicem. Pro diagnézu klasického Westova
syndromu je nutna pfitomnost dvou pfiznakl
z nésledujicich ffi:

1. infantilni spazmy (rozhozeni pazi s na-
slednou tonickou flexi hornich koncetin —
bleskové kiece, flekéni spazmy vyskytujici
se obvykle v sériich

2. hypsarytmie (hypsos = velka, arytmie =
neuspofadanost) na EEG (generalizova-
né asynchronni vyboje vysokovoltaZnich
hrot( a pomalych vin)

3. zastava az regres mentdlniho vyvoje
(zejména u pozdé nebo nevhodné léce-
nych spazm()

Castou pficinou Westova syndromu je
tuberézni skleréza, pfipadné rizné vyvojové
dysplazie mozku. Mnohdy je spoustécim fak-
torem prvnich infantilnich spazm{ vakcinace,
zejména proti pertussi. Mezi Iéky prvni volby
patfi ACTH a vigabatrin (zejm. u tuberdzni
sklerdzy), déti by vzdy mély byt léCeny na
specialisovaném pracovisti.

Lennox-Gastautiv  syndrom (LGS)
je nejobtiznéji 1é¢itelnou epilepsii, a to pre-
devSim vzhledem k souCasnému vyskytu
rozliénych typl epileptickych zachvatd. U pl-
né rozvinutého syndromu dominuji tonické

axialni spazmy (zejména ve spénku), Casté
jsou atypické absence s pomalymi komplexy
hrot vina (2-2,5/s), objevuiji se i nebezpeéné
astatické zachvaty s rizikem zranéni pfi padu
a nékdy i myoklonie. Na EEG kromé zpoma-
lené zékladni aktivity a zminénych pomalych
komplexd hrot vina Ize zachytit i rychlé rytmic-
ké vyboje ostrych vin ve spanku (o frekvenci
kolem 10/s).

Terapie se musi fidit vedoucim typem
zachvatu. Tonické Ize ovlivnit felbamatem,
vhodny je topiramat, lamotrigin a valproat — ty-
to Iéky jsou efektivni i u atypickych absenci,
myoklonii a nékdy u astatickych zachvatd. Ben-
zodiazepiny a ethosuccinimidy se nedoporuéuji
vzhledem k riziku aktivace tonickych zachvat,
karbamazepin, vigabatrin a tiagabin mohou
naopak aktivovat myoklonické zachvaty a ab-
sence. Phenobarbital i phenytoin byvaji obvykle
bez efektu, zkousi se ketogenni dieta. Déti s far-
makoresistentni formou LGS jsou kandidaty na
implantaci vagového stimultoru.

Myoklonicko-astatickd epilepsie — MAE
(Dooseho syndrom) mlze byt zaménéna za
inicialni stadia LGS, nikdy vSak nebyvaji tonic-
ké zéchvaty a prognoza je pfizniva. Na EEG
jsou vyboje nepravidelnych vicecetnych hrotd
s naslednou pomalou vinou, které mohou byt
vystfidany  vysokovoltdznimi  synchronnimi
vinami. Zakladni aktivita byva prevazné
z pasma theta, Castd je fotoparoxysmalni
odpovéd. V terapii se osvédCil valproét, nékdy
je vhodna kombinace valproatu s malymi dav-
kami clonazepamu, Ize doporucit lamotrigin,
pfipadné i kortikoidy (ACTH), zcela nevhodny
je carbamazepin.

Febrilni zachvaty (FZ) jsou pfileZitostng,
vékové vazané poruchy védomi a/nebo kfece
vyskytujici se obvykle v inicidlni fazi infek¢-
niho onemocnéni pfi horeCce. Nezbytnou
podminkou pro stanoveni diagndzy FZ je ne-
pfitomnost intrakranidlni infekce nebo jinych
zjevnych pfiCin zachvatu. Nej¢astéji se FZ vy-
skytuji mezi 6. a 36. mésicem, horni hranici je
5 let. Nekomplikované FZ maji kratké trvani,
kieCe jsou klonické, symetrické. Kompliko-
vané febrilni zachvaty trvaji patnact minut
a déle, byvaji lateralizované s pfipadnou poza-
chvatovou hemiparézou. V téchto pfipadech je
riziko pozdéjsiho rozvoje temporalni epilepsie,
jinak je prognéza u vice jak osmdesati pro-
cent pfizniva a kieCe se v pozdéjSim véku
neopakuji. Vyjimkou je familidrni syndrom,
v ramci kterého se vyskytuji febrilni kiece
plus generalizovand epilepsie (GEFS+).
Podkladem je mutace genu pro beta podjed-
notku napétové fizenych sodikovych kanalli
(SCN1beta) lokalizovand na devatenactém
(19p13.3) chromozomu.

V diferenciéini diagnostice FZ je tfeba
odlisit na jedné strané tzv. febrilni kolapsy,
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charakterizované kratkym stavem ochabnuti &i
propnuti pfi teploté, nebo tfesavku (,zimnici“)
pfi vysoké hore€ce, a na strané druhé sku-
teény epilepticky zachvat pfi teploté. Terapie
pfi zachvatu je shodnd s lécbou epileptickych
zéchvatd, tj. podani Diazepamu nejlépe i. v.
nebo per rectum v roztoku pomoci speciéiniho
davkovace. Détem do 15 kg poddvame 5 mg,
u déti nad 15 kg podédvéame 10 mg Diazepamu.
Trvalé podavani antiepileptik po febrilnim
zéchvatu neni indikovano. FZ se opakuji
pfiblizné u jedné tretiny déti. Ukdzalo se, Ze
zavedeni preventivnich opatfeni, spocivajici
v podavani Diazepamu (cca 0,7 mg/kg/24 h)
soucasné s antipyretiky (paracetamol, brufen)
snizi vyskyt opakovanych kie¢i z cca 30% na
5-10%.

Z pseudoepileptickych zachvati jsou ve
druhém obdobi ¢asté neepileptické afektivni
zdchvaty s apnoickou pauzou, které jsou
nej¢astéjsi mezi prvnim az tietim rokem ditéte.
Typicka je aktivace bolestivym podnétem nebo
afektem, kdy v priibéhu place dojde ke krétké
dechové zastavé, dité je obvykle cyanotické
(vzacnéji bledé) a hypotonické (vyjimecné se
objevi tonické propnuti a nékolik klonickych
z&Skubl). Lécba neni nutnd, doporucuje se
Uprava vychovnych postupll a trpélivost — po
¢tvrtém roce obtiZe obvykle vymizi. Noéni nee-
pileptické zachvaty (noéni désy a noéni mary)
mohou byt zaménény za parcidlni komplexni,
zejména frontalni, zachvaty, a proto je vhodné
celono¢ni videoEEG monitorovani, popt. i po-
lygrafie. Epileptické z&chvaty mohou imitovat
i emotivni reakce s tfesem (shuderring) nebo
u kojencl propinani a pfekfizovani dolnich
koncetin.

Epileptické syndromy
u déti mezi 4. az 12. rokem

Détské absence (CAE - childhood ab-
sence epilepsy)- pyknolepsie - tento termin
byl uzivan pro vysokou ¢etnost (,nahusténost”)
zéchvatli (pyknos = ,husty“). Prvni popis je dle
Loiseaua (1992) od Pouparta z roku 1705.
Termin absence pouzil poprvé Calmeil (1824)
a Gowers (1881), znamy je téz pojem ,,petit
mal”. Charakteristicky je nahly kratkodoby
(5-15 s) vypadek (absence) kontaktu s okolim,
obvykle bez vyraznéjSich motorickych projevi
(simplexni — prosta absence).

Déle Ize rozlisit absence s klonickou
komponentou (napf. zaSkuby vicek v rytmu
3/s), s atonickou komponentou (nepatrné
poklesnuti hlavy nékdy v rytmu 3/s), vzécnéji
s tonickou komponentou (tonické stoCeni oéi
vzhiru aZ zéklon hlavy), pfipadné i s autonom-
ni komponentou (rozSifeni zornic, zblednuti Ci
zrudnuti, tachykardie). Velmi dobrym aktivéto-
rem détskych absenci je hyperventilace nebo
ospalost. Patognomicky je EEG nlez se syn-
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chronnim vyskytem hrottl a vin 3/s, obvykle
s centralnim a frontalnim maximem.

V 1é¢bé absenci je na prvnim misté val-
proét, pfipadné succinimidy, které vSak mohou
aktivovat velké tonicko-klonické zachvaty. Pro-
gndza CAE je velmi dobrd, zachvaty obvykle
po puberté vymizi, lé&bu Ize ukonéit a je pouze
tfeba mit na paméti riziko recidivy velkych za-
chvatl pfi poruseni Zivotospravy (napf. nocni
bdéni v kombinaci s alkoholem).

Benigni epilepsie s rolandickymi hroty
(BERS - benign epilepsy with rolandic spi-
kes) je nejCastéjSim epileptickym syndromem
u déti — uvadi se, Ze tvoii az 20% vSech dét-
skych epilepsii. Vyskytuje se zejména u chlap-
cli mezi 4. az 10. rokem. Mnohdy byva mylné
diagnostikovan a zbyte¢né agresivné |éCen
jako temporalni (vzhledem k centrotemporalni
lokalizaci vybojli) nebo jako parcidlni simplexni
zachvaty s motorickou nebo senzomotorickou
symptomatikou. Zachvaty jsou pfevazné ve
spanku a jejich semiologie odpovida lokalizaci
vyboji — konvexni perirolandickd korova ob-
last ({. precentralni primarmé motoricka a po-
stcentralni primarni senzoricka area) - tedy
oblast obli¢eje, hltanu, hrtanu, ruky a ramene.
Jde o kratké klonické kfece jednotlivych svalo-
vych skupin v obli¢eji — obvykle Ustniho koutku
(orofacidlni), nékdy v kombinaci se zaSkuby
na homni kondetiné (brachiofacialni). Casté je
chréeni, polykani, dysarthrie, slinéni, nékdy
pfedchazi nebo nasleduji parestezie v oblasti
jazyka, poloviny obliceje, ruky.

Zéchvaty nejsou strikiné jen na jedné
strané, dalsi zachvat mize byt druhostranny.
Byva tendence k nakupeni, nebyva porucha
védomi a ve spanku (vzacnéji ve dne) pie-
chod do generalizovaného tonicko-klonického
zachvatu. Charakteristicky je EEG nalez vyso-
kovoltaZnich bi- az trifazickych hrotl s nasled-
nou pomalou vinou v centrotemporalni oblasti
na pozadi véku odpovidajici zékladni aktivity.
V ospalosti a ve spanku jsou vyboje vyrazné
Cetnéjsi. Lékem prvni volby je sultiam, vhodny
je valproat, nevhodny je carbamazepin a to
vzhledem k riziku aktivace EEG vybojl a ko-
gnitivnich poruch u atypickych variant (tzv.
atypicka benigni parciélni epilepsie — pseudo-
-Lennoxdv syndrom)

Landadiv-Kleffneriv syndrom (LKS)
nebo téz syndrom ziskané afazie s epilepsii se
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objevuje obvykle kolem 4. az 8. roku. Prvnim
pfiznakem jsou obtize porozumét mluvenému
slovu, postupné se rozpada fe¢ postizeného
ditéte, které se stavé neklidné, hyperaktivni az
agresivni. Epileptické zachvaty nejsou Cetné
a dominujicim problémem je porucha verbéini
komunikace. Na EEG jsou hroty a pomalé viny
s temporéalnim maximem s vyraznou tenden-
ci ke zmnozeni a generalizaci v pomalém
synchronnim spanku, kdy se mohou objevit
kontinuélni komplex sw charakteru tzv. ESES
(electrical status epilepticus in slow slep). Pro-
to vySetfujeme u vSech déti s poruchou feéi
spankové EEG. V I1ébé se uplatiiuji benzo-
diazepiny, kortikoidy, sultiam a valproat, zcela
nevhodny je karbamazepin.

Mezi nejCastéjSi neepileptické zachvaty
v tomto obdobi mGZeme fadit noéni stavy cha-
rakteru pavor nocturnus (nocni dés v NREM
spanku & noéni mdru v REM spanku), dale
pak nejriiznéjsi formy tikovych neuréz.

Epileptické syndromy
u dospivajicich (12-18 let)

V tomto obdobi se vyskytuji juvenilni
absence, déale velké zachvaty pfi probuzeni
(grand mal on awakening) a vzhledem
k Cetnosti nezaslouzené opomijena juvenilni
myoklonicka epilepsie. Vy$si pohotovost
k zachvatim je zejména u divek v souvis-
losti s estrogennim vlivem na CNS (zejména
v perimenarchealnim obdobi), souéasné byva
zvySend jak fotosenzitivita, tak citlivost na
spankovou deprivaci.

Juvenilni myoklonicka epilepsie (JME).
Mutace genu zodpovédnd za JME byla naleze-
na na 6. chromozomu (6p21 region). Typickym
projevem jsou prudké (,impulzivni“) klonické
z&8kuby prevazné extenzor(i hornich kongetin,
obvykle oboustranné, ale ne zcela symetrické.
Charakteristicky je jejich vyskyt po probuze-
ni — u snidang, v koupelng, aktivuji se pred-
chozi spankovou deprivaci a mohou byt nékdy
L»Spustény” prudkou zménou osvétleni. Myoklo-
nické zachvaty se mohou kombinovat s velkymi
tonicko-klonickymi zéchvaty po probuzeni. Na
EEG je iktalné typicky ndlez kratkych vybojli
charakteru mnohodetnych hrotli s naslednou
pomalou vinou (polyspike and wave kom-
plex — PSW), které jsou nékdy doprovazeny
klinickym z&Skubem. Interiktdiné jsou PSW
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krat§iho trvani (maximalné dva az tfi hroty pied
pomalou vinou). Pfi podezfeni na JME je tfeba
vzdy vySetfovat fotostimulaci, nékdy i po pfed-
chozi spankové deprivaci. Pozitivni odpovéd na
intermitentni fotostimulaci byva u 30% chlapc
a 40% divek. V terapii je na prvnim misté lamo-
trigin nebo valprodt, pfipadné primidon. Zcela
nevhodny je karbamazepin.

Epilepsie se zachvaty p¥i
probuzeni (epilepsy with grand
mal on awakening-GMA)

GMA se nejCastéji vyskytuje kratce po ran-
nim probuzeni (€asto po pfedchozi spankové
deprivaci), ve dne se mohou zachvaty objevit
pfi odpoledni relaxaci a nahlém probrani.

Vhodnym Iékem je ve€erni maximaini dav-
ka retardovaného valproatu, dobré zkusenosti
jsme méli s primidonem nebo lamotriginem,
podavanym rovnéz ve vecerni maximalni
davce.

DuleZita je Uprava Zivotospravy, vyvarovat
se zkraceni spanku a ndcvik spravného stere-
otypu probouzeni.

NejcastéjSim epilepsii imitujicim zachva-
tem v dospivani jsou psychogenné podmi-
néné disociativni (konverzni, hysterické)
zachvaty, které mohou byt snadno zaménény
za frontéini komplexni zachvaty. Uvadi se,
Ze disociativni kie¢e u divek a mladych zen
kého ¢i fyzického traumatu (napf. sexualniho
zneuzivani). Proto je tfeba této otdzce vénovat
maximalni moznou pozornost. Problémem m-
Ze byt soucasny vyskyt epileptickych i pseudo-
epileptickych zachvat( u téhoz pacienta. Vzdy
je tfeba provést video-EEG monitoraci, peclivé
prohlédnout (doslova vtefinu po vtefing) iktaini
videozaznam (inicidlni projevy, stereotypnost
¢i bizarnost projevl, pozachvatové chova-
ni) a porovnat semiologii zachvatu s EEG
nalezem. Pro psychogenni zachvaty svédci
inicialni pevné svirani vicek, hyperventilace,
katatonické drzeni hornich koncetin, zaSkuby
neménici se frekvence a pod. Konverzni z&-
chvaty by nemély byt povazovany za simulaci
a na diferencidlni diagnostice by se mél kromé
zkueného epileptologa podilet i zkuSeny psy-
cholog a psychiatr.
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