Epilepsie-
patofyziologie

Nemoc vznikajici v epileptogennich sitich
neokortikdlnich, thalamokortikdlnich,
limbickych a kmenovych.




Epilepsie-definice(ILAE 2014)

Epilepsie je onemocnéni mozku, které je definované piitomnosti kterékoliv z ndsledujicich podminek:

1. vyskyt alespori 2 neprovokovanych (nebo reflexnich) zdchvati v odstupu vice neZ 24 hodin
2. vyskyt 1 neprovokovaného (nebo reflexniho) zdchvatu s vice neZ 60% rizikem opakovéni podobnych zdchvat
3. splnéni kritérii dg konkrétniho epileptického syndromu




* Skupina onemocnéni, jejichz zakladnim piiznakem jsou recidivujici zAchvaty
o g  Opakované konvulzivni nebo nekonvulzivni zachvaty, zptisobené fokalnimi nebo
E p I le ps I e generalizovanymi vyboji v mozku
 Geneticka predispozice, vychozi neuropatologické zmény , chemicko-fyzikalni
alterace , kombinace faktoru




Epilepsie

* Prevalence 500-2000 pacientti na 100 000 obyvatel ....v CR asi 100 000 pacientti
U détiincidence 33-82/100000jedinci /rok
...V CR asi 20000déti
 Détsky mozek nachylnéjsi k manifestaci zachvatd, ale je vétsi pravdépodobnost Gzdravy v porovnani s dospélymi




Prechodny vyskyt priznaku
ronizace abnormalniho poctu elektrickych potencialt neuronu
Narusi fyziologickou cinnost mozku

v dCsledku nadmeérné




e zmény védomi

e zmény motoriky

« poruchy smyslové

« poruchy autonomni

« poruchy paméti, chovani nebo
dusevni Cinnosti




Fokalni zachvat bez poruchy védomi
Fokalni zachvat s poruchou védomi

Fokalni zachvat pirechazejici do bilateralniho
tonicko-klonického

Generalizovany zachvat
- motorické projevy
- bez motorickych projevii




* epileptické vyboje a zachvaty prolongované Ci
nasleduji v sérii za sebou, aniz by pacient nabyl
védomi po dobu 30 min

 Zavazny stav, ohrozujici zivot

* vyzaduje intenzivni pécCi




Klonické zachvaty- jemné az rytmickeé repetitivni zaskuby KK, ev. trupu
Tonické zachvaty- propnuti KK, axialniho svalstva, obliceje

Tonicko- klonické- inicialni tonicka kontrakce svali (cyanosa)

pak generalizované klonické konvulze

Myoklonické zachvaty-kratké jednorazové svalové zaskuby

Absence- porucha védomi, zahled,

nékdy se zaskuby, s poklesem hlavy, trupu, stoceni oci,hlavy , automatismy -olizovani,
mlaskani, polykani atd

Atonicke zachvaty ztrata svalového tonu hlavy, trupu, ev. pad




« Anamnéza - provokacni faktory , prodromy, aura,
prubéh zachvatu, délka zachvatu, doznivani, frekvence
zachvatovych stavil (domaci videozaznam)

* Pediatrické vysSetieni, laborator- hematologie,
biochemie

* Objektivni neurologické vysetreni

 EEG, videoEEG

* MR mozku

* Psycholog, genetika

* Epileptochirurgicky program




pFecho né paroxysmalni zmeny zakladni elektricke EEG aktivity - iktalne, ev. interiktalne .
‘* Epileptické vybOJe difuzni nebo loziskové |
Ev. nespecifické zmeny- zpomaleni, asymetrie pozadi
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Strukturalni - viditelna |éze na zobrazovacich metodach , ktera zptisobuje zachvaty
-V\WV, Uraz, tumor, CMP atd
Geneticka - epilepsie je pfimym disledkem genetické mutace - sy Dravetové( SCN1A), TS( TSC1,TSC2), vékové vazané

absence, JME atd

Infekcni - virova encefalitida , TBC, HIV, malarie, atd
Metabolicka - metab. onemocnéni - porfyrie, uremie , poruchy metab. AMK
Autoimunni - encefalitida s Pl proti NMDA, limbicka encefalitida

Epilepsie neznamého ptvodu .

v




Védomi je intaktni, pacient si plné uvédomuije, co se prihodilo

Motorické

Bez motorickych projevi

Pocatek zachvatu je v lokalizované oblasti mozkového kortexu

Zachvat miZe prejit do sekundarni generalizace




Fokalni zachvaty
s poruchou vedomi

« Védomi je kvantitativné nebo kvalitativné naruseno, pacient

je Castecné ¢i zcela mimo realitu

« Castecnd nebo Uplnd amnesie na zachvat
e Zachvat muze prejit do sekundarni generalizace




Generalizované zachvaty

Inicidlni klinické i EEG projevy zapojeni obou hemisfér

v e/

Motorické- GTCS nejzdvazngjsi

Bez motorickych projevi ( absence )

Primdrni nebo sekunddrni ( inicidlni jsou lokalizované projevy )




Detské epileptické syndromy

e Definované klinickym obrazem a EEG charakterem
Typy zachvati
vék manifestace
pribéh

prognoza
odpovéd na lé¢bu

« VétSina syndromu zac¢ind v détstvi



Epilepsie a EP syndromy
od narozeni do 3 mésicu véku

—-Benigni novorozeneckeé krec¢e — kolem 5. dne Zivota fokalni a subtilni
zdchvaty

—Casnd myoklonickd encefalopatie (Aicardiho syndrom )

~Casnd infantilni epileptickd encefalopatie

Ohtahar{v syndrom)

—-Pyridoxin —dependentni epilepsie




« Westiv syndrom - infantilni spasmy, PMR , hypsarytmie .
Casta je VWV mozku

 Lennox -Gastautliv syndrom - vyrazné farmakorezistentni epilepticka encefalopatie zavazna
prognosa-kognitivni a behavioralni potize .
Zachvaty mnoha typt, mezi 3-5. rokem Zivota

dale rada typt zachvati , PMR, autistické rysy , cerebellarni syndrom
- geneticka mutace SCN1A genu

Dravetové syndrom - zavazny - v kojeneckém véku zachvat char. komplikovaich febrilnich kiedi,

v
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« Symptomatické zachvaty spojené s
horeckou - nejedna se o epilepsii

 Geneticka predispozice

« 6 mésict -5 let

« Neni anamnéza afebrilnich zachvati

« Nekomplikované FK - do 5 min

« Komplikované FK- fokalni, delSi nez 15
min, opakované béhem 24 hodin

« DZP prizachvatu, bez trvalé éCby




Détské absence ( CAE) - absence desitky az 100/den, GTCS .Prognosa piizniva
Benigni epilepsie s CT hroty - v noci a s vazbou na spanek- obvykle jednostranné
parestesie a zaskuby v orofacialni oblasti a HK, ev. GTCS

Epilepsie s kontinualnimi vyboji SW ve spanku - rizné typy zachvatt, hlavné
neuropsychologicka deteriorace

LKS- Landau Kleffnertiv sy - ziskana afazie, kognitivni deteriorace , autistické rysy




+ juvenilni myoklonicka epilepsie JME -
e juvenilni absence JAE (9-13 let)

* GTCS po probuzeni GTCSs
geneticky podminéna - absence, myoklonie, GTCS

~)
(V




« Rezimova opatreni - pravidelny rytmus spanku,omezeni hyperventilace , fotostimulace, zakaz
alkoholu, zdrava vyziva , pravidelné uzivani lekl , nevhodné sporty ve vysce, plavani, lyzovani atd
« Farmakoterapie - monoterapie, kombinovana terapie aZ polyterapie .

Léky podle typu zachvatii, mechanismu Gcinku , vhodné-nevhodné kombinace |ékd, |ékova forma,
Cetnost davek /den, NU
 Farmakorezistence - 2 roky s pouzitim nejméné 2 spravné volenych AED v maximalnich

tolerovanych davkach (u déti méné striktni pohled)
* Ketogenni dieta
* Epileptochirurgie - u farmakorezistentnich epilepsii , resekéni vykony, vagovy stimulator

A

KE ]
KOMPENZOVANE

NEKOMPENZOVANE
EPILEPSIE...

v




Antiepileptika neovliviiuji pricinu epilepsie

* Snizeni pravdépodobnosti opakovani zachvati
 Neni zaruka plné kompenzace

 Po 1. zachvatu lze s [écbou vyckat

 Zahajeni lécby po 1. zachvatu:

vysoké riziko opakovani zachvatt - tézké kraniotrauma,
neuroinfekce, patologie na MR, abnormni EEG




« Kardiovaskularni etiologie -akutni nedostatek 02 v mozku
posturalni ( ortostaticka synkopa)

arytmie, TIA, TGA

* Benigni paroxysmalni vertigo

* Migréna

* Tresavka- zimnice




ativni a somatoformni poruchy( drive hystericke) - PNES - psychogenic non-epileptic
seizures
MUnchhausenUv syndrom ( by proxy)
Panicka porucha
Tiky — psychogenne podminené
Qourettetiv syndrom -komplexni tiky a koprolalie
Afektivni zachvaty ( cyanotické a palidni)
ozeneé benigni stavy tonicke extenze KK

ni se, grimasovani




« Stavy denniho snéni u zdravych déti
* Benigni motorické stereotypie ( kojenci, déti s MR)
* Benigni libé stereotypie , uspokojujici ritual, gratifikace
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