I GYERMEKGYOGYASZAT [}

A gyermekkori epilepszia

* Csecsemo- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium °

Definicio és alapveté megallapitasok

Epilepszids roham alatt az idegrendszer rohamszerlen fellépd, atmeneti mikddészavarat értjik, mely nagy
témegl neuron egyidejd, koros kistlésen alapul.

Alkalmi rohamok esetén a jelenséget a rohamkészséget atmenetileg fokozd tényezdk provokaljak (lazgdrces),
de lehetnek akut, idegrendszeri betegségek velejardi (fejsértlés, az idegrendszer gyulladasai), vagy
eredhetnek gorcsre hajlamosfté anyagcsere-eltérésbdl (hypoglykaemia, hyperammonaemia vagy
elektrolitzavar stb.).

Epilepsziaszindromak: alapjelenségik a spontan vissza-visszatérd epilepszids roham. A kilénbdzd tinettand,
gyogyszer-érzeékenységl, progndzisu, tehat elkilonitendd szindrémakat a dominald rohamtipusok, az ictalis
és interictalis EEG, a morfoldgiai hattér (MR), a manifesztacios kor és a csatlakozd pszichopatoldgiai tinetek
alapjan lehet megallapftani.

Gyakorisag: a gyermekpopulacié | %-a epilepszids. Epilepszias roham ennél jéval gyakrabban fordul el
alkalmi roham formajaban. Az alkalmi rohamok koézll egyedil a 1azgores a gyermekek 3%-at érinti.

TUnettan

A tlnetek valtozatossaga a hirtelen kezd6dd és megsz(ind, a szenzoros, motoros, vegetativ, tudati, kognitiv
és/vagy affektiv mUkodésben bekdvetkezd valtozasokon alapul. A kilonbdzd mikddészavarok felléphetnek
izolaltan, tébbnyire azonban egyltt vagy egymast kdvetden jelentkeznek. A rohamok konvulziv vagy
nonkonvulziv jellegliek lehetnek.

A rohamok osztalyozasa:
B epilepszias spazmus;
B myoclonus;
B tonusos roham;
B clonusos roham;
B t&nusos-clonusos;
B atdnias, asztatikus;
B absence;
B szenzoros, vegetativ vagy affektiv tlinetekkel jard fokdlis roham;
B komplex parcidlis roham (tudatbesz(kilés, automatizmusok).
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Diagnozis

Tobb Iépcsébdl all.

1. Eldéntendd, hogy epilepszia vagy alkalmi roham

Figyelembe vesszik:
B 3 roham keletkezésének koriiményeit;
B |efolyasat;
B 3 kivaltd tényezdket;
B 2 csaladi anamnézist (genetikus formak!);
B 2 postictalis tineteket;

B van-e agykdrosodasra utald egyéb jel (pl. cerebralparesis);
B a7 EEG-leletet;

M 2 laboratoriumi értékeket.

Az elsé roham utan kételezé:
B Részletes csalddi és a perinatalis/postnatalis betegségekre kiterjedd anamnézis.

B A rohammal kapcsolatos adatok pontos kikérdezése lehetéleg szemtanitdl.

B Gondos bel- és ideggydgyaszati vizsgalat.

B [ aboratériumi vizsgalatok: vércukor, elektrolitok, az anamnézis flggvényében vesefunkciok,
szérumammonia, esetleg specialis vizsgalatok neurometabolikus betegség iranyaban. Gyulladasos
idegrendszeri betegség gyanujakor liquorvizsgalat.

B Rutin EEG-vizsgdlat hyperventillatids és ritmikus fényingerrel végzett provokacioval.

B Képalkotok: ha neuroldgiai tiinetek is vannak, stirgds CT, csecsemd&korban koponyaultrahang.

2. Epilepszia diagnozisakor besorolas a megfelel6 szindromaba

Jelenleg az 1989-es ILEA-klasszifikdcid érvényes, amely részben az etiologiat veszi figyelembe (idiopdtids és
tdneti formdk), részben pedig azt, hogy a roham indulasdba az egész agy (generalizalt), vagy annak csak egy
régidja vonodik be (fokdlis vagy parcidlis epilepszidk). A klasszifikacid ma mar sok pontban vitathatd. A
betegek 20-30%-a nem oszthatd be a tipusokba.

Generalizalt epilepsziak

l. Idiopdtids formak életkorfliggd kezdettel

[.1. Neonatalis idiopatias konvulziok

[.1.2.  Benignus familidris Ujszllottkori rohamok
I.1.3.  Otodik napos rohamok
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l.2. Csecsemdkori benignus myoclonus epilepszia

l.3. Kisgyermekkori absence epilepszia

|.4. SerdUlékori absence epilepszia

l.5. Juvenilis benignus myoclonus epilepszia

|.6. Ebredési grand mal epilepszia

l.7. Egyéb, generalizalt tonusos-clonusos rohammal jard epilepsziak
2. Tlneti vagy kriptogén generalizalt epilepsziak

2.1 West-szindréma

2.2. Lennox—Gastaut-szindroma

2.3. Epilepszia myoclonusos asztatikus rohamokkal

2.4. Epilepszia myoclonusos absence-okkal

2.5. Korai myoclonusos encephalopathia

2.6. Korai csecsemdkori encephalopathia (Ohthahara-szindréma)

Parcialis vagy fokalis epilepsziak
l. Idiopatids parcidlis epilepszidk
l.1. Benignus gyermekkori epilepszia centrotemporalis tiskékkel

l.2. Benignus gyermekkori occipitalis epilepszia
l.3. Egyéb benignus gyermekkori fokalis epilepsziak
2. Tlneti parcidlis epilepsziak

Frontdlis, parietalis, occipitalis, temporalis lebenyepilepsziak

Epilepsziak, melyekrdl nem lehet meghatérozni, hogy generalizaltak vagy fokalisak
l. Sulyos csecsemdkori myoclonus epilepszia

2. Epilepszia folyamatos tlskehullam-mintaval alvas alatt

3. Szerzett epilepszias afazia (Landau—Kleffner-szindréoma)

4. TuUneti epilepsziak generalizalt rohamokkal

Specidlis epilepsziaszindrémak

Szituacidhoz kotodtt gdresdk

Stimulus szenzitfv epilepszidk

(Az egyes tipusok diagnosztikai kritériumait illetéen a szakirodalomra utalunk.)

A tipusba sorolasnal figyelembe vessziik

B Anamnézis (familiaritas, manifesztacios kor, dominalé rohamtipus, rohamlefolyds, ennek pontos
megfigyeléséhez |6 segitség a videoregisztralas).

B EEG: rutin EEG utan epilepszia gyanUjakor spontan alvasban, ill. alvasmegvonas utan ismételjik a
vizsgalatot. Torekszink alvas alatti regisztralasra, mivel egyes tipusokban az alvas alatti tevékenység
kérjelzé. Normalis skalp-EEG nem zarja ki az epilepsziat, és klinikai ttinetek nélkll koros EEG alapjan
nem diagnosztizalhatd epilepszia.
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Ha specialis szempontok mertinek fel, a 2. Iépcsdben tartds (long-term) regisztralds, egyidejli roham- és
EEG-videoregisztralas, ictalis, postictalis vizsgalat, poligrafia, specidlis elektrédak hasznalata lehet
szUkséges.

Az EEG-vizsgalatok 3. [épcsdje mUtét eldtt jOn szdba intracranialis elektrdddk behelyezésével.

Az EEG-vizsgalat indikécioi:
B epilepszia megallapitasa az elsé roham utan;
B tipusba sorolaskor;
B kezelt betegen rohamszam emelkedésekor vagy tipusvaltaskor;
B kezelteknél a mentdlis allapot romlasakor (szubklinikus elektromos rohamok!);
B gySgyszerkihagyas eldtt és kdzben;
B gyogyulaskor allapotrogzitésre.

Képalkoto eljarasok

A vizsgdlatok célja az epileptogén karosodas (gdc) kimutatésa, adat a csoportbeosztashoz, a progndzishoz,
Oroklédd formakban a genetikai tandcsadashoz. MUtét eldtt a megoldas tervezéséhez nélkildzhetetlen.

CT csak akut neuroldgiai korkép esetén javasolt slirgds kivitelezhetésége miatt, egyébként minden betegnél
MR végzendd. Kivételt csak az idiopdtias generalizalt epilepszidk (pl. absence) tipusos esetei képeznek. Az
epileptogén laesio kimutatasara specidlis MR-protokollok szlkségesek, a rutineljards sokszor elégtelen.
Csecsemdkorban stirgds vizsgalatként a koponya UH is gyakran informativ.

Funkcionalis képalkotdk

SPECT elvégzése a gydgyszerrezisztens, mUtétre vard betegeknél indokolt. Interictalisan hipoperfizio,
ictalisan hiperperfuzié lathatd a kéros kérgi terlileten. Az interictalis PET ugyanezen régidban a
gliikézanyagesere csokkenéset mutatja.

Angiogrdfia

MR-angio sokszor csak tajékozddo jellegll, azaz érmalformacié gyanlja esetén ki kell egésziteni DSA-val.

Neuropszicholdgiai vizsgalat
MUtét eldtt a kivizsgalas fontos eleme. Memoria- és lebenyfunkcidk mérésére szolgal. Alkalmas a memdria,
illetve a beszéd oldallokalizaciéjanak megallapitasara.

Pszicholbgiai és gydgypedagdgiai vizsgalat

Memoriazavar, depresszid, mentalis retardacio, szemeélyiségtorzulas az epilepsziasoknal gyakoribb. Ezek
felmérése, szlkség szerint, a gyermek megfeleld fejlesztése és a csalad gondozasa, a progndzis javitasa
szempontjabdl nélkildzhetetlen.
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Kezelés

Cél: a rohamok megsziintetése, az epilepszia progresszidjanak kivedése, az életmindség javitasa.

Bedllitds: az |. roham utan csak akkor kezellink, ha epilepszia mellett szol az EEG-ben megfigyelhetd
egyértelm( konvulziv tevékenység, tovabba ha az epilepszia klasszifikacidja egyértelm(, esetleg, ha a roham
hosszU tartamu volt. Egyébkent ellatjuk a szUlSt rectalis diazepammal, hogy roham esetén elsdsegelyt tudjon
nyUjtani, és megbeszéljik a fokozott megfigyelést és az életmdd korlatjait (vizben fellgyelet nélkdl nem
tartdzkodhat a gyermek!). Epilepszia esetén a rohamok tébbnyire egy éven belll kidjulnak.

Célzott monoterdpia: ha szUkségesnek tartjuk a gydgyszerszedést, lehetdleg egy gydgyszert vélasszunk, amit
az epilepszia tipusa hatdrozzon meg. Generalizalt epilepszidknal a valproat az elsé vélasztandd szer, fokalis
epilepszidk esetében a carbamazepin. Kivétel a Lennox—Gastaut-szindréma, ahol a tarsuld tébb rohamtipus
mindig gydgyszer-kombinaciot tesz szikségessé. Legtobben valproattal €s lamotriginnel indulnak. West-
szindrémanal az elsé vélasztandd szer a gamma-vinil-GABA.

A gydgyszerbedllitds modja: a mellékhatasok elkerilése végett fokozatosan, emelkedd dézisban. A
gybgyszerddzis napi osztdsa a szer felezési idejétdl flgg. A valproat- és a retardalt felszivddasd carbamazepin
készitmények naponta egyszer is adhatdk, azonban ezeket is tobbnyire naponta kétszer javasoljuk osztani (az

elfelejtés veszélye kisebbl!). Vannak szerek (lamotrigin, gabapentin), melyek révid felezési idejlek. A dézist a
testsuly szerint allitjuk be. Az egyensulyi dllapotrdl vérszintvizsgalat tajekoztat.

Teenddk a rohamok ismétlédése esetén
B Vérszintet ellendrzink, gy kiszlrhetd pl. a rossz compliance, ill. az elégtelen gydgyszeradag.
B Ha a szint alacsony, dozist emellnk.

m Ujragondoljuk a tipusba sorolést, esetleg tévedtink, és rossz gydgyszert valasztottunk. Emiatt EEG-t
végzink.

B Ha az elézdk nem oldjak meg a problémat, gydgyszert valtunk. A valtas csak fokozatosan hajthatd végre.
B Eredmeénytelenség esetén kombinaljuk a gydgyszereket. Figyelembe vesszik a racionalis politerapia
szabalyait: additiv hatasd, de elterd mellekhatasd szereket kombinalunk. Figyelembe vesszik a gydgyszer-

interakcidkat is. Legtobbszdr két szer alkalmazasa hatasos, haromnal tobb altaldaban mar nem javitja a
hatast.

B Egyes katasztrofdlis formakban aspecifikus szerek is kiprobalanddk (ACTH vagy szteroid, illetve IVIG
West- és Lennox—Gastaut-szindromaban).
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Az antiepileptikum-szérumszint meghatarozasanak indikacioi

B Bazisérték meghatarozasa a gydgyszerbedllitds utan (ajanlott, de nem feltétlendil szlkséges).

B Rohamok kidjulasa.

B Dozisfliggd mellékhatas gyanuja.

B Bioldgiai valtozaskor (mdj-, vesegyulladas, terhesség stb.).

B Politerapiaban az interakciok miatt.
A vervétel ideje a gydgyszertdl flgg. Retard készitménynél gyakorlatilag egész nap azonos a szint, egyébként
vOlgyszintet nézlink a reggeli gydgyszerbevétel elétt, és cslicsszintet azutdn 2 vagy 3 éra mulva. Fontos tudni,
hogy a hatasos savot statisztikai Gton allapitottak meg, individualisan ennél alacsonyabb vagy magasabb szint is
hatasos lehet egyes betegeknél.
A gyogyszeres kezelés tartama
Individualisan déntendé el. Legrévidebb a 2 rohammentes év, tébbnyire azonban 3 évet tartunk
kivanatosnak. Egyes szindrdmakban nem megengedett a gydgyszerszedés ledllitasa. A gydgyszerkihagyas
fokozatosan, lassan (hdnapok alatt) és folyamatos ellenérzés mellett torténik.
Az epilepszia miitéti kezelése
A betegek |5-20%-a rezisztens a gydgyszeres kezelésre. Ezek egynegyedében szdba jon a mUtéti
megoldas. Elsésorban a temporalis és frontdlis lebenybdl kiinduld, valamint a ,katasztrofalis” gyermekkori

epilepsziak esetében kell mdtétre gondolni. Minden kezelésbe vett, a fenti csoportba sorolhatd betegnél
mérlegelni kell ezt a lehetdséget mar a terdpia elsé 2—4 évében, West-szindrémanal még elébb.

MUtéti indikacié
B Gydgyszer-rezisztencia (kiprébélva a modern szereket is).
B A beteg életmindsége rossz.
B Az epileptogén zéna meghatarozhato.
B A m(tét varhatéan nem okoz neurolégiai deficittineteket.

A mUtét célja vagy az epileptogén zéna eltavolitasa, vagy Osszekottetéseinek megszakitasa. Az MR altal
kimutatott laesio esetén elektrofizioldgiai eszkdzokkel igazolni kell, hogy ez a terllet az epilepszia forrasa. Ha
az epileptogén laesio kiterjedt, de fél oldalra lokalizalédik, hemispherectomia végzendd. A helyes lokalizacid
nélkilozhetetlen feltétele az eredményes beavatkozasnak, ezért a mUitét eldtti kivizsgalaskor minden
szUkséges diagnosztikai eszkdz igénybevétele indokolt.
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Az epilepszias beteg gondozasa

Mint minden kronikus betegségnél, az epilepszia esetében is nélkildzhetetlen, hogy a gydgyulasig a beteg
folyamatos orvosi felligyelet alatt alljon. Célszer(, ha ezt ugyanaz az orvos végzi. Kivanatos, hogy az
ellendrzés jol 1évd beteg esetében is negyedévenként megtdrténjen.

A gondozas célja
|. Az optimalis gydgyszerbedllitas

Szerencsés esetben a beteg mar az elsd bedllitott gydgyszerrel panaszmentes, sokszor szikséges azonban a
dézis vagy a gydgyszer modositasa.

2. A beteg életvezetése

Az epilepszia diagnézisa kezdetben még a j6 progndzisl esetekben is sulyos pszichés teher a szild, illetve a
betegséget mar érzékelni tudd gyermek szamara. Szamtalan kérdés merdl fel a helyes életvezetés, a
progndzis, a kivaltd ok, az droklédés stb. szempontjdbdl. Ezek megvalaszolasa javitja a compliance-t, ellene
hat a ,tllvédésnek” vagy a betegség alabecsiilésének, ezzel javitja a szocidlis progndzist. Ha magatartaszavar
vagy értelmi probléma is tarsul, a gondozd orvos ezek lehetséges megoldasaért is felelds.

3. Szakértés

Tovabbtanulas, palyavalasztas, vezetdi jogositvany stb. Ugyében redlis vélemeényt az az orvos tud adni, aki a
gyermek betegségét folyamatosan végigkisérte.

4. A gydgyszermellékhatasok figyelése

A gydgyszermellékhatasok lehetnek idioszinkrazidsak, azaz kiszamithatatlanok (pl. Reye-like-szindréma a
valproat esetében), allergiasak (bérkilités Lamictalra, Diphedanra) teratogének (vel&csd-zarddasi
rendellenességek) és toxikusak. Utdbbiak sokszor dézisfliggdek, igy vérszint-meghatarozast indikalnak.
Lehetnek akut toxikus tinetek (szédUlés, aluszékonysag), vagy krénikus szedés utan alakulnak ki (polycystas
ovarium valproat szedésekor stb.). Erinthetik a kézponti idegrendszert, a csontvelét, a méajat, az immun-, az
endokrin-, a csontrendszert stb. A beteget kezeld orvosnak ezeket figyelnie és laboratériumi vizsgalatokkal
ellendriznie kell.

5. Gydgyszerkihagyas

A beteget folyamatosan kdvetd gondozd orvos hivatott annak elddntésére, mikor és milyen Gtemben
hajthatd végre az antiepileptikum kihagyasa.
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Feladatok az ellatas kiilonb6z6 szintjein

1. Korzeti gyermekorvos
B Roham esetén elsdsegélynyujtas.
B Kildje gyermekideggydgyaszhoz a beteget!
B A diagndzis birtokaban segftse a compliance kialakulasat (felvilagositas, gydgyszerfeliras)!
B EgylttmUkodés a gondozd orvossal (véddoltasok, beiskoldzas, palyavélasztas, sport stb.).
B Védje a betegét a tarsadalmi diszkriminaciétol!

2. Szakrendelés, ambulans ellatas

|deadlis az allandé gondozd orvos, aki gyermekideggydgyasz legyen. Végezze el a diagnosztika, gyogyszeres
kezelés és a gondozas korabban ismertetett feladatait!

3. Korhazi ellatas

Krizisallapotok megoldasa (halmozott rohamok, status epilepticus). Kérhézi kivizsgalast igényel minden
katasztrofalis gyermekkori epilepszia. Mivel a betegek j6 részét ronam esetén mentdvel intézetbe szallitjak, a
kivizsgalas tobbnyire ott torténik.

4. Specialis centrumok

A gyogyszerrezisztens betegek gydgyszerbeillitasa, a mdtétre alkalmasak kivalasztasa €s a mitét eldtti
kivizsgalas olyan intézetben javasolt, ahol annak személyi és targyi feltételei adottak.

A gyermekkori epilepszia prognozisa

Ma a gyermekek 75-80%-a a tartds gydgyszerszedés utan meggydgyul, és még kb. 5%-uk ezen felll is
rohammentes, de a gydgyszerek szedése nem hagyhatd abba.
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