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-

vendar lahko zaradi obdobja, v katerem se pojavljajo, in zlasti oblike nehotnih gibov zavedejo opazovalca, 

za trdovratne napade.

encefalopatijo in izredno neugodno napoved izida, medtem ko po drugi strani prav v tem obdobju obstaja 
-

 The authors present the spectrum of neonatal epilepsies and seizures during the neonatal and 

-
pileptic drugs, and give the impression of being resistant.
Materials and methods.



-
-

-

-
-

-

-
-

-

in avtonomne pojave, ki niso konvulzije (3). Tako 
lahko napadi, ki jih prepoznamo samo na podlagi 

-
jemi ne prepoznamo pojavov, ki niso konvulzije, ali 
pa uvrstimo med konvulzije pojave, ki predstavlja-

-

napadov v tistih primerih, ko gre samo za elektro-

-

-

videoelektroencefalografskim snemanjem je torej 
zlati standard za postavitev diagnoze neonatalnih 

-

-
ganske aktivnosti z elektroencefalografsko metodo 

-

-

hipersinhronimi elektroencefalografskimi izbruhi, 
pa tudi tiste, ki nimajo jasne elektroencefalografske 
slike, a ob predpostavki, da ni popolnoma jasno, ali 

gre za paroksiz-
malne spremembe vedenja, gibanja ali avtonomnih 

-

-
daliranje, boksanje ali apneja. Ta oblika napadov je 

-

se brez pravega reda stresljaji selijo z enega na dru-
gi ud. 

-
-

se



-
-

spodnjih udih in lahko posnemajo decerebracijsko 

Etiologija

-
-

-

-

-

Slednja se kot edini vzrok za konvulzije pojavlja 

-

-

-
mov glikogenoz in lipidoz (8).

-
-

-
-

-
jemo zgodnjo hipokalcemijo in druge elektrolitske 

-
-

napake presnove aminokislin, organskih kislin, ci-
klusa uree, pri motnjah oksidativne presnove pri pe-
roksisomskih boleznih ter v sklopu neonatalne ad-

-
lepsija, redka avtosomno recesivno dedna bolezen, 

konvulzijami, ki so odporne na antikonvulzivno 

je napaka v vezavi piridoksalfosfata z dekarboksi-

inhibitornega nevrotransmitorja (GABA). Konvul-
zije lahko prekinemo z intravenskim vbrizganjem 
piridoksina, kar pri tej bolezni predstavlja terapevt-

-
ko pripelje tudi uporaba lokalnih anestetikov med 

odtegnitvenega sindroma. 
-

vedjo izida, o katerih bo govora v nadaljevanju, sta 

zajeta tudi dva benigna sindroma. 

-

starosti in spontano prenehajo do prvega meseca. 
-

-

”.

-

in osmega kromosoma), ki kodirata zapis delovanja 

nepojasnjen. Konvulzije se pojavijo okoli petega 
-

boratorijskih in slikovnih preiskav so v normalnih 
-

padi. Tudi pri tem sindromu je napoved izida dobra 

-

neonatalni drget (angl. -

(tremor, mioklonus, motnje okulomotorike in bul-
barnih funkcij), hiperekpleksijo, sindrom ekstremne 

-
sto vzrok za nepotrebne preiskave in zdravljenje 



sklopu sindroma benignega mioklonusa v spanju se 

-

obraza niso zajete. Trajajo lahko le nekaj sekund ali 

-

Gre za benigni sindrom, saj mioklonizmi prenehajo 
spontano, ob tem pa je razvoj otrok povsem norma-

Zdravljenje

-

-
la.

-
-

-

-

-
-

-

Napoved izida 

-

-

-

ki napovedujejo slab izid, so pomembni zgodnji 

-
-

TRDOVRATNE NEONATALNE 

-

katerem se izbruhi paroksizmalne aktivnosti perio-
-

-

-

sindroma, in sicer za sindrom neonatalne oz. zgo-

-

-

-

-



pojavijo tudi masivni generalizirani mioklonus, ki 
-

bolezni lahko pride tudi do pojava infantilnih spaz-

-

-

-

-

-
nih z izrazitim razvojnim zaostankom. Smrtnost je 

-
jo hud razvojni zaostanek z vztrajanjem predvsem 

-

pojavlja kot posledica prirojene napake v presnovi, 
-

-
mijo ter hiperamonemijo zaradi pomanjkanja karba-

-

-

-

hormonsko zdravljenje s kortikosteroidi in z ACTH 

Ohtaharin sindrom

-

-

spazmi so izrazito pogosti in se ponavadi javljajo 

-
zije in generalizirani napadi, redki pa so mioklo-

-

-

-

-

se lahko razvije v hipsaritmijo, ki je pogosto asime-
-

Smrtnost je visoka, vendar pa prizadeti otroci umi-
-

izid imajo predvsem tisti bolniki, pri katerih se v 
nadaljnjem poteku elektroencefalografsko razvije 
hipsaritmija.

porencefalija, Aicardijev sindrom in dentato-olivar-

presnovna motnja. Opisani so posamezni primeri 
-

-



potrebne v primeru negativnega izvida slikovne di-

so lahko posledica metabolne motnje.
-

-
-

ti klonazepam, nitrazepam, valproat in zonisamid. 
Opisani so tudi primeri zdravljenja s ketogeno dieto, 

-
-

nje, kot npr. hemisferektomija v primeru hemime-

Glede na opisane podobnosti med sindromom zgo-
-

med obema sindromoma sploh potrebna. Nekateri 
raziskovalci menijo, da gre glede na enak elektro-

encefalopatijo in s tem neodzivnost na zdravljenje 
-

vilnimi podobnimi lastnostmi in tudi pomembnimi 

-

-
nus, ki se obenem zelo redko pojavlja pri bolnikih z 

-

Razlikovanje obeh sindromov se zdi smiselno tudi 

pri obravnavi bolnikov na prvem mestu presnovne 

-
-

ma sindromoma tudi do prekrivanj. Na drugi strani 
pa tudi niso redki primeri, ki jih zaradi pomanjkanja 

-

-
kesovem sindromu, pri bolnikih s pomanjkanjem 
molibdenskega kofaktorja, s pomanjkanjem adenil-

-

Zgodnja

Starost ob neonatalno obdobje v prvih 3 mesecih

nenormalen ob 

napadov

vedno nenormalen, 

napadov

napadov fragmentni
mioklonus

Dodatni

napadi

masivni mioklonus
preprosti parcialni 
napadi
infantilni spazmi 

napadi
hemikonvulzije
generalizirani napadi

Etiologija prirojene napake 
presnove
familiarna
kriptogena

cerebralna disgeneza
anoksija
kriptogena

Smrtnost zelo visoka, zgodaj visoka v obdobju 

mladostnika
Stanje vegetativno stanje

manjrazvitost
in huda gibalna 
oviranost

napadov

infantilni spazmi

sindromi

-
-

-



-
-

in se ponovijo tri- do petkrat na dan, po nekaj dneh 
-
-

ni elektroencefalografski posnetek je normalen, med 
-

aktivnost v temenskih in zatilnih predelih, pri tistih 

predelih. Kar pri polovici bolnikov lahko najdemo 
-

-
vano in sod.) kot napade, ki se med tretjim in osmim 

napadi, ki se selijo z ene strani na drugo in se deduje-
jo avtosomno dominantno. Lahko pa se pojavijo tudi 

-
fuznega hipertonusa, cianoze in nato ohlapnosti ali 
pa klonizmov rok in nog, ki so ponavadi enostranski. 
Elektroencefalograski posnetek je zunaj napadov 
normalen. BDDK so verjetno vezane na kromosom 

starosti pri otrocih, ki se kasneje popolnoma normal-

verteksa, kar je poimenoval benigna parcialna epi-

-

-

-
, izraz 

 za napade, ki jih je 

 pa za sindrom, ki 

je redek sindrom benigne parcialne epilepsije do-

-

bi ga v tem zgodnjem obdobju poimenovali benigni 

ki se pojavlja med prvim in dvanajstim letom starosti 
-

-
ktroencefalografski posnetek z zatilnimi kompleksi 

-
temporalne) komplekse trn-val, napoved izida pa je 

-

s sodelavci pred nekaj leti pregledal dokumentacijo 

(okoli drugega meseca starosti) ali pa primere zgo-
-

merov) in zato podvomil v to, da sindrom benigne 

retrospektivno za deset let pregledali dokumentacijo 
-

izpolnjevalo merila za benigno parcialno epilepsijo 
-

-
ulos, medtem ko ostali sploh niso imeli konvulzivne 
simptomatike, ampak verjetno enega od nekonvul-



-
-

morebitne prirojene motnje presnove (aminokisline 
v serumu, organske kisline v urinu, laktat, piruvat, 
amoniak). Lumbalna punkcija ni potrebna, razen za 

-

-

-

(lahko vsake dve ali tri ure), pa tudi diagnozo beni-

-

dolgo, navadno od enega leta do petih let.

-

-
sti. -

pomodri, pojavita se ohlapnost in nezavest, kadar 
-

gnitev udov, ki ji sledijo trzljaji). Epizode so lahko 

utrujen zaspi. -

otrok takoj pobledi in postane ohlapen, nezavesten, 
temu pa lahko sledi nekaj trzljajev in opistotonus. 

-

povemo, da gre za benigno motnjo, ki jo otrok spro-

na tovrstne napade odzovejo mirno in hladno ter jim 
-

-
pinskega sredstva, ki ga mora otrok nekaj mesecev 

-

 se pojavlja med 
drugim in osmim mesecem starosti v obliki kratko-
trajnih napadov nenadnega nagnjenja glave v eno 

-
-

(Sandiferjev sindrom – spodaj), idiopatska torzijska 

mora spremljati eden od naslednjih znakov ali simp-
tomov: slabost ali celo bruhanje, utrujenost, bledica 

-

genu
so kratkotrajni napa-

-
-

stanja. Napadi trajajo od nekaj sekund do nekaj mi-

-

eni strani prisoten abnormen vestibulogram. Dife-
-



-

(ki takoj odgovori na zdravljenje z acetazolamidom) 
in nevrinomi ter tumorji v pontocerebelarnem kotu 

pa s starostjo izzvenijo, ponavadi po nekaj mesecih 

ciproheptadin, ker menijo, da je benigni paroksiz-

-

-

ni v obliki kolik, pojavlja se na sredi trebuha in traja 
nekaj ur. Ob tem je otrok lahko bled, ima sivkaste 

-

-

-

-
simo s pizotifenom (Sanomigran®), propanololom 

 lahko prepoznamo po 
jasnem in edinstvenem vzorcu obilnega bruhanja, ki 

hude navzeje in bruhanja, ki so med seboj jasno lo-

prodromskem obdobju, ki traja od ene do dveh ur, 

-
talizacija in intravenska infuzija. Obdobje okrevanja 
nastopi hitro po tem, ko preneha navzea, ponavadi 

-
cem. Epizode se ponavadi pojavljajo zjutraj in jih 

ponavadi je takih epizod do deset na leto in prene-

-
-

-

-

-
-

vratu in glave ter pri tem uporablja gibe, ki spomi-

-
-
-

pa s cisapridom (Digenol®), v zelo hudih primerih 

-
sih uporablja besedo ), ki jo pogo-
sto spremljajo trzljaji, podobni drgetu ali mrzlici. 

Stanje je benigno in postopoma spontano izgine. 
Nekateri avtorji (na primer Stephenson) opisujejo 

-

primerih je potrebna poglobljena diagnostika (pona-



-

-

-

aktivnost tudi v mirovanju) in terja zdravljenje z 
diazepamom ali klonazepamom.

-
-
-

-

je potrebna hospitalizacija za skrbno opazovanje 

normalen.

Napadi drhtenja (angl. )

-
-
-

obliki so zelo podobni t.i. benignemu mioklonusu 

-

da se je ob prepoznavanju tega sindroma treba izo-
-

za zelo redek pojav, ki lahko povsem spominja na 
infantilne spazme (Stephenson zato predlaga izraz 

-
-

-
daljnji razvoj je povsem brez sprememb. Nekateri 

-

in

Gre za benigna sindroma, pri katerih se ponavadi ob 

-
vanje. Ni povsem jasno, ali gre za fenomen spanja 
oziroma parasomnijo ali zgolj za vedenjski vzorec. 

vedeti, da se 

uporabljamo aktimetrijo (kvantitativno vrednotenje 

ali pri okulomotornih nenormalnostih (prirojenem 

katere domnevajo, da so nadomestek vidnega dra-

-
-

in/ali hidrocefalus stranskih prekatov. Stereotipije 
-

vanj, odkimavanj, z miganjem glave v stran ali z 

-

strukture, predvsem na cerebelum in njegove pove-



zave. Nenormalni zgibki pogosto pojenjajo ali celo
povsem izginejo po operaciji hidrocefalusa. 

zgibki lahko pojavljajo pri otrocih, ki imajo hudo 

nek sindrom (zelo znane so stereotipije in tremorju 
podobni zgibki pri sindromu Rett ali sindromu An-

-
jo predvsem v obliki stereotipnih majanj z glavo ali z 

-

znakov.

Obstajata vrh frekvence pojavljanja in njen jasen upad.

uspavanju).

zaostanek v (umskem) razvoju.

To so fenomeni, vezani na ne-REM fazo spanja 
(globoko spanje), zato se ponavadi pojavljajo v prvi 

otrokovem uspavanju) pri otrocih med tretjim in 
desetim letom. Napadi trajajo nekaj minut, otrok je 

in posnetki EEG v spanju so normalni. Kratkotrajne 
epizode, ko se otrok v spanju usede ali govori, so 
lahko povezane z zbujanji iz globokega spanja (angl. 

).

pojavljajo v fazi spanja REM, torej v tisti, ko sanja-

-

zato lahko tak napad zamenjamo s kompleksnimi 
parcialnimi napadi, ki pa se navadno v tej fazi spa-

pri razlikovanju med tema dvema stanjema lahko 
pomaga posnetek EEG v spanju.

-
minjajo ali pa vsaj tako trdijo. Napade ponavadi 

-
tek EEG je vedno normalen, vendar ga v taki situa-

-

-

-

-

-
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