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1ZVLECEK

Izhodis¢a. Avtorji prikazujejo spekter kréev in epilepsij v obdobju novorojencka in dojencka. Opisujejo tudi
nekatere benigne sindrome v zgodnjem obdobju in tiste neepilepti¢ne motnje, ki lahko oponasajo epilepsije
in epilepti¢ne napade in jih moramo prepoznati, da se izognemo nepotrebnemu zdravljenju in napacni pred-
stavi, da gre za napade, ki se ne ustavijo po zdravljenju s protiepilepticnimi zdravili.

Material, preiskovanci in metode. V tem ¢lanku, ki se navezuje na tiste, ki obravnavajo hude epilepsije
v zgodnjem razvojnem obdobju, so podrobneje predstavljene neonatalne epilepticne encefalopatije, kot sta
zgodnja miokloni¢na in zgodnja infantilna epilepti¢na encefalopatija, krci pri novorojenckih in tiste benigne
epilepsije dojenckov, ki se lahko v zacetku kazejo s hudo obliko, imajo pa ugoden potek.

Rezultati. Pri vsakem od navedenih sklopov je podana klini¢na slika, zlasti opis napadov, diferencialna
diagnoza, napoved izida in zdravljenje. Na koncu pa avtorji podajajo $e vrsto napadov, ki so neepileptiéni,
vendar lahko zaradi obdobja, v katerem se pojavljajo, in zlasti oblike nehotnih gibov zavedejo opazovalca,
da gre za epilepsijo. Napac¢na uporaba protiepilepti¢nih zdravil v takih primerih pa lahko vzbudi vtis, da gre
za trdovratne napade.

Zakljucki. V zgodnjem razvojnem obdobju se lahko po eni strani sreCamo z napadi krcev, ki pomenijo hudo
encefalopatijo in izredno neugodno napoved izida, medtem ko po drugi strani prav v tem obdobju obstaja
cela vrsta nehotnih zgibkov in stanj, ki zelo spominjajo na hude epilepti¢ne napade, v bistvu pa gre za pov-
sem benigen, prehoden fenomen z izvrstnim konénim izidom.

Kljuéne besede: neonatalni krc¢i, neonatalne epilepsije, neepilepti¢ni napadi, elektroencefalografija,
benigni kr¢i.

ABSTRACT

Background. The authors present the spectrum of neonatal epilepsies and seizures during the neonatal and
infantile periods. Some benign syndromes are also included as well as non-epileptic seizures, which can, at
least initially, mimic severe epilepsies and must be recognized soon, not to be incorrectly treated with antie-
pileptic drugs, and give the impression of being resistant.

Materials and methods. This article supplements other articles on resistant epilepsies during infancy and
early childhood and presents neonatal epileptic encephalopathies, namely early myoclonic and early infantile
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epileptic encephalopathy. These are followed by neonatal seizures and benign epilepsies during infancy and
early childhood, which can sometimes have a similar presentation to the resistant types.

Results. Each set describes the clinical picture, especially semiology of seizures, differential diagnosis, pro-
gnosis and treatment. Finally, the authors briefly describe the majority of those attacks that can closely resem-
ble epileptic seizures during this period of life. A false impression of severe epilepsy and the wrong choice of
treatment can resemble resistant epilepsy.

Conclusions. During early life on one hand severe seizures can be encountered, which will soon evolve into
a progressive encephalopathy with a malignant outcome, while on the other hand there is the whole spectrum
of different involuntary movements and conditions, which closely resemble such seizures, but which are all
benign conditions not requiring specific treatment and with an excellent outcome.

Key words: neonatal seizures, neonatal epilepsies, non-epileptic seizures, electroencephalography, be-

nign seizures.

KRCI PRI NOVOROJENCKIH

Kr¢i so pri novorojencku pogosto prvi znak mo-
tenega delovanja osrednjega Zivéevja (OZ) ali ne-
vroloske bolezni. Pojavljajo se pogosteje kot kadar
koli kasneje v Zivljenju, pogostost pojavljanja pa je
2-3/1000 pri donosenih in 10-15/1000 pri nedono-
Senih otrocih (1).

Diagnozo neonatalnih konvulzij obicajno posta-
vimo potem, ko ima novorojenéek napade abnor-
mne motori¢ne aktivnosti, drze telesa, avtonomne
disfunkcije ali stereotipnega vedenja (2). Klini¢no
vc¢asih napade tezko prepoznamo, ker so pogosto
prikriti, ob tem pa ima novorojencek lahko moto-
ricne nehotne gibe (drget, mioklonus), avtomati¢ne
in avtonomne pojave, ki niso konvulzije (3). Tako
lahko napadi, ki jih prepoznamo samo na podlagi
klini¢ne slike, vodijo na eni strani v precenjevanje
Stevila neonatalnih konvulzij, ¢e s preprostimi pri-
jemi ne prepoznamo pojavov, ki niso konvulzije, ali
pa uvrstimo med konvulzije pojave, ki predstavlja-
jo po mnenju nekaterih avtorjev le prozenje moz-
ganskega debla (4). Na drugi strani pa je mozno,
da samo s klininim opazovanjem ne prepoznamo
napadov v tistih primerih, ko gre samo za elektro-
encefalografske paroksizme. Zaradi slabega Sirjenja
v nezrelih mozganih namre¢ nekaterih ikti¢nih iz-
bruhov, Se zlasti, e izhajajo iz globjih kortikalnih
in subkortikalnih struktur, povrSinske elektroence-
falografske elektrode ne zaznajo — elektroklini¢na
disociacija (5, 6). Pozorno klini¢no opazovanje z
videoelektroencefalografskim snemanjem je torej
zlati standard za postavitev diagnoze neonatalnih
konvulzij, v zadnjem Casu pa je v pomoc pri pre-

poznavi tudi zapis monitorja za spremljanje moz-
ganske aktivnosti z elektroencefalografsko metodo
povprecevanja amplitude (7).

Klini¢na slika

Razvri¢anje neonatalnih konvulzij na podlagi
klini¢ne slike izhaja iz dejstva, da so neonatalne
konvulzije klinicno opredeljene kot paroksizmal-
na sprememba nevroloske funkcije — vedenjske,
motori¢ne in/ali avtomati¢ne. Definicija zajema fe-
nomene, ki so jasno epilepti¢ni in so v povezavi s
hipersinhronimi elektroencefalografskimi izbruhi,
pa tudi tiste, ki nimajo jasne elektroencefalografske
slike, a ob predpostavki, da ni popolnoma jasno, ali
so kateri izmed teh klini¢nih pojavov dejansko tudi
epilepti¢ni (2). Pri prikritih napadih gre za paroksiz-
malne spremembe vedenja, gibanja ali avtonomnih
funkcij, ki niso jasni kloni¢ni, toni¢ni ali mioklo-
ni¢ni napadi: stereotipno odpiranje ali zapiranje o¢i,
nenavadni gibi oesnih zrkel, ritmi¢no zveéenje, pe-
daliranje, boksanje ali apneja. Ta oblika napadov je
pogostejsa pri nedonosenih otrocih. Zari§éni klonic-
ni krci so nizkofrekvencni zgibki velikih amplitud v
enem ali ve¢ udih ali po eni strani telesa, medtem ko
so veczariséni kloniéni kréi tisti napadi, pri katerih
se brez pravega reda stresljaji selijo z enega na dru-
gi ud. Mioklonicni kr¢i imajo visjo frekvenco kot
kloni¢ni in pogosteje zajemajo fleksorske misSice
zgornjih udov: veczaris¢ni miokloni¢ni kr¢i se po-
javljajo kot nesinhroni tresljaji razli¢nih delov tele-
sa, medtem ko gre pri generaliziranih miokloni¢nih
kréih za obojestranske simetri¢ne fleksijske zgibke
zgornjih, v€asih tudi spodnjih udov. Tonicni krci se
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lahko kot Zari§¢ni toni¢ni kr¢i pojavljajo v obliki to-
ni¢nega spazma trupa, vratu ali enega uda. Generali-
zirani toni¢ni kr¢i pa se pojavljajo na zgornjih in na
spodnjih udih in lahko posnemajo decerebracijsko
ali dekortikacijsko drzo.

Etiologija

Zaradi neravnovesja med ekscitatornimi in inhibi-
tornimi nevrotransmitorji v razvijajoéem se OZ de-
lujejo kot sprozilci konvulzij pri novorojencku tudi
tisti dejavniki, ki v kasnejSem obdobju ne povzro-
¢ajo mozganskih napadov (8). Tako so neonatalni
kr¢i ve¢inoma simptomatski, delez kriptogenih kr-
Cev pa je priblizno 25 % (4). Perinatalna asfiksija je
po rezultatih razli¢nih $tudij na prvem mestu in se
pojavlja kot vzrok za krée v 20-65 % (8, 9). Perina-
talni hipoksiji sta pogosto pridruzeni hipoglikemija
in hipokalcemija, pa tudi mozganska krvavitev (10).
Slednja se kot edini vzrok za konvulzije pojavlja
v zadnjem ¢asu pogosteje — v 12 %, predvsem na
racun vecjega deleza intraventrikularne krvavitve
pri nedonosenih otrocih. Med pomembnej$imi vzro-
ki za neonatalne konvulzije sodijo tudi mozganski
infarkt in okuzbe, medtem ko je deleZ neposrednih
poskodb OZ v upadanju (11). Prirojene nepravilno-
sti OZ so vzrok za krée v 5-9 %, opisani pa so tudi
posamicni primeri v okviru nevrokutanih sindro-
mov glikogenoz in lipidoz (8).

Prehodna hipoglikemi¢na stanja so pri novoro-
jenckih pogosta in le redko simptomatska, kot doda-
ten potencialni povzrocitelj kréev pa hipoglikemijo
omenjajo v 2-8,5 % (8). V starejsih Studijah so po-
gosteje kot vzrok za krée navajali kasno obliko hi-
pokalcemije, ki je sedaj redka, Se vedno pa v nizkem
odstotku in v kombinaciji z drugimi dejavniki sre¢u-
jemo zgodnjo hipokalcemijo in druge elektrolitske
motnje (12).

Prirojene napake presnove z razvojem novih labo-
ratorijskih zmogljivosti v zadnjem ¢asu diagnosti-
ciramo pogosteje. Kr¢i se lahko pojavljajo v sklopu
napake presnove aminokislin, organskih Kislin, ci-
klusa uree, pri motnjah oksidativne presnove pri pe-
roksisomskih boleznih ter v sklopu neonatalne ad-
renolevkodistrofije in so po razli¢nih §tudijah vzrok
za kr€e v 1-6 % (8). Od piridoksina odvisna epi-
lepsija, redka avtosomno recesivno dedna bolezen,
lahko pri¢ne v neonatalnem obdobju s trdovratnimi
konvulzijami, ki so odporne na antikonvulzivno

zdravljenje. V ozadju te genetsko pogojene motnje
je napaka v vezavi piridoksalfosfata z dekarboksi-
lazo glutamicne kisline, kar je potrebno za sintezo
inhibitornega nevrotransmitorja (GABA). Konvul-
zije lahko prekinemo z intravenskim vbrizganjem
piridoksina, kar pri tej bolezni predstavlja terapevt-
ski poskus (13). Do kréev pri novorojenckih lah-
ko pripelje tudi uporaba lokalnih anestetikov med
porodom, opisani pa so tudi v sklopu klini¢ne slike
odtegnitvenega sindroma.

Poleg dveh epilepti¢nih sindromov s slabo napo-
vedjo izida, o katerih bo govora v nadaljevanju, sta
v Mednarodno klasifikacijo epilepti¢nih sindromov
zajeta tudi dva benigna sindroma.

Sindrom benignih druzinskih neonatalnih konvulzij
se deduje avtosomno dominantno. Toniéni ali klo-
ni¢ni kr¢i se pri¢nejo pojavljati okrog tretjega dne
starosti in spontano prenehajo do prvega meseca.
Izvidi laboratorijskih in slikovnih preiskav so nor-
malni, prav tako otrokovo klini¢no in nevrolosko
stanje med napadi. Interikti¢ni elektroencefalograf-
ski zapis je normalen pri 50-70 % otrok, v 25 %
pa se pojavlja t.i. vzorec ,theta pointu alternant”.
Otroci se razvijajo ve¢inoma normalno, v 10-15 %
pa se kasneje pojavi epilepsija. Poleg klini¢ne slike
je za diagnozo pri 60-70 % druzin znacilna muta-
cija v KCNQ2 ali KCNQ3 (dolgi ro¢ici dvajstega
in osmega kromosoma), ki kodirata zapis delovanja
kalijevih kanalkov. Sindrom benignih idiopatskih
neonatalnih konvulzij ostaja etioloSko zaenkrat Se
nepojasnjen. Konvulzije se pojavijo okoli petega
dne starosti in prenehajo do Sestega tedna. Izvidi la-
boratorijskih in slikovnih preiskav so v normalnih
mejah, prav tako otrokovo klini¢no stanje med na-
padi. Tudi pri tem sindromu je napoved izida dobra

(14).
Diferencialna diagnoza

Pri prepoznavi neonatalnih konvulzij je potrebno v
diferencialnem postopku upostevati nekatera nee-
pilepti¢na paroksizmalna stanja pri novorojencku:
neonatalni drget (angl. jitters), neepilepti¢ne feno-
mene v sklopu hipoksi¢no-ishemi¢ne encefalopatije
(tremor, mioklonus, motnje okulomotorike in bul-
barnih funkcij), hiperekpleksijo, sindrom ekstremne
paroksizmalne boleCine ter benigni mioklonus v
spanju. Predvsem mioklonizmi v spanju so pogo-
sto vzrok za nepotrebne preiskave in zdravljenje



168

Slov Pediatr 2010; 17 (Suppl. 1)

otroka, zato je pomembno, da jih prepoznamo. V
sklopu sindroma benignega mioklonusa v spanju se
mioklonizmi — sunkoviti zgibki, pojavljajo pretezno
v fleksorskih miSicah; lahko so zari$¢ni, vec¢zari§c-
ni ali obojestranski in simetri¢ni. Ponavadi miSice
obraza niso zajete. Trajajo lahko le nekaj sekund ali
ve¢ minut. Pojavljajo se v razli¢nih fazah spanja,
ceprav nekateri opisujejo vecjo frekvenco v fazah
spanja ne-REM. V¢asih se mioklonizmi pojavijo
ob razli¢nih sprozilnih dejavnikih, na primer ob zi-
banju posteljice, hrupu. Z dotikom mioklonizmov
ne prekinemo, pac¢ pa s tem, da otroka prebudimo.
Gre za benigni sindrom, saj mioklonizmi prenehajo
spontano, ob tem pa je razvoj otrok povsem norma-
len (15, 16).

Zdravljenje

Zdravljenje kréev pri novorojencku zajema podporo
zivljenjskih funkcij, zdravljenje vzroka, ki je sprozil
krée in uporabo zdravil proti kréem, uspeSnost
zdravljenja pa je predvsem odvisna od pravocasne
prepoznave vzroka in mehanizma nastanka kréev.
Pri odlo¢itvi o zdravljenju je pomembna tudi opre-
delitev klini¢ne slike, saj nekateri opozarjajo, da
uporaba zdravil proti kréem lahko celo poslabsa
klini¢no stanje, ¢e jih uporabimo pri napadih, ki so
pravzaprav fenomen spros¢anja mozganskega deb-
la.

Med zdravili proti kréem je po mnenju vodilnih
strokovnjakov tega podro¢ja Se vedno najucinkovi-
tejsi fenobarbiton, ki ga vbrizgamo v zilo ali misi-
co v odmerku 20 mg/kg (2). V kolikor odmerek ni
uc¢inkovit, priporo¢a Volpe visanje odmerka do ce-
lokupnega odmerka 40 mg/kg. Pri uporabi drugega
zdravila proti kréem so mnenja deljena. Medtem ko
nekateri avtorji Se vedno zagovarjajo uporabo feni-
toina v odmerku 20 mg/kg v infuziji s hitrostjo, ki
ne presega 0,5 mg/kg/minuto oziroma uporabo var-
nejSega fosfenitoina, pa drugi priporo¢ajo midazo-
lam, v odmerku 0,05-0,2 mg/kg ter nadaljevanje v
infuziji s hitrostjo 0,05-0,3 mg/kg/uro. Kot zdravilo
tretjega reda, predvsem pri trdovratnih kr¢ih, pripo-
ro¢ajo uporabo lidokaina (17). Trajanje zdravljenja
naj bo po mnenju stevilnih avtorjev ¢im kraj$e in naj
temelji na presoji o moznostih ponovitve krcéev (2).

Napoved izida

Izid pri otrocih, ki so v neonatalnem obdobju imeli
krce, je v prvi vrsti odvisen od etioloskega dejav-
nika, ki je sprozil krée: najslabsi izid opisujejo pri
otrocih, ki so imeli kr¢e v sklopu strukturne ne-
pravilnosti OZ, medtem ko je pri kr&ih v sklopu
hipoksi¢no-ishemi¢ne encefalopatije opisan pojav
epilepsije v 31 %, slab izid glede nevroloskega izida
v 36 %, slab izid glede umskega in gibalnega raz-
voja pa v 50 % (8, 12). Med klini¢nimi dejavniki,
ki napovedujejo slab izid, so pomembni zgodnji
zacetek napadov oz. dolgotrajni napadi, toni¢na in
miokloni¢na oblika napadov ter nenormalen nevro-
loski status v ¢asu, ko napadov ni. Med elektrofi-
zioloskimi parametri pa je najpomembne;jsi kazalec
napovedi izida osnovna bioelektri¢na aktivnost (8).

TRDOVRATNE NEONATALNE
EPILEPSIJE

Trdovratne neonatalne epilepsije z elektroence-
falografskim vzorcem »izbruh — ti§ina«

Elektroencefalografski vzorec »izbruh — tiSina«, pri
katerem se izbruhi paroksizmalne aktivnosti perio-
di¢no izmenjujejo z obdobji relativne tiSine oz. iz-
razito nizkoamplitudne mozganske aktivnosti, je v
novorojen¢kovem obdobju relativno pogost, pogo-
sto pa ga klini¢no spremljajo tudi kr¢i (18). Vzorec
velikokrat posnamemo pri novorojenckih z hipo-
ksi¢no-ishemi¢no encefalopatijo, pri katerih pa je ta
vzorec ponavadi prehoden. Stabilen vzorec »izbuh
— tiSina« je znacilen za dva neonatalna epilepti¢na
sindroma, in sicer za sindrom neonatalne oz. zgo-
dnje miokloni¢ne encefalopatije (ZME) in sindrom
zgodnje infantilne epilepti¢ne encefalopatije ali Oh-
taharin sindrom (ZIEE).

Zgodnja miokloni¢na encefalopatija

Zgodnja miokloni¢na encefalopatija je redek epi-
lepticni sindrom, za katerega so znalilni erati¢ni
miokloniéni zgibki, ki se pri¢nejo zgodaj, prakti¢éno
vselej ze v neonatalnem obdobju, véasih celo ze v
prvih urah zivljenja. Miokloni¢ni zgibki lahko zaja-
mejo zelo omejen del obraza ali udov. So znaéilno
pogosti, v¢asih prakti¢no kontinuirani in se pona-
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vadi erati¢no in asinhrono selijo z enega dela telesa
na drugega, vztrajajo pa lahko tudi v spanju. Ze ob
pricetku mioklonizmov ali pa kmalu zatem se lahko
pojavijo tudi masivni generalizirani mioklonus, ki
cialni, obi¢ajno motori¢ni napadi. Kasneje v poteku
bolezni lahko pride tudi do pojava infantilnih spaz-
mov, redkeje pa do toni¢nih napadov (19).

V elektroencefalografskem posnetku najdemo zna-
¢ilen vzorec »izbruh — ti§ina« s periodi¢nimi izbruhi
generaliziranih in vec€zariS¢nih visokoamplitudnih
trnov ter ostrih in pocasnih kompleksov v trajanju
1-5 s. Te prekinjajo 3—10-sekundna obdobja rela-
tivne tiSine. Vzorec je prisoten tako v budnosti kot
v spanju. Z napredovanjem sindroma ta vzorec pri-
blizno pri starosti 3—5 mesecev zamenja atipi¢na ali
modificirana hipsaritmija ali pa ve¢zariscni izvid.
Potek ZME je tezek in nevroloski status novoro-
jencka je pri vseh Ze ob rojstvu ali pa najkasneje
ob klinicnem pricetku napadov hudo abnormen.
Vecina prizadetih otrok je hipotonih in slabo odziv-
nih z izrazitim razvojnim zaostankom. Smrtnost je
velika, saj priblizno polovica prizadetih dojenckov
umre pred dopolnjenim letom starosti, preziveli pa
ostanejo v kroni¢nem vegetativnem stanju ali ima-
jo hud razvojni zaostanek z vztrajanjem predvsem
zari$¢nih napadov, medtem ko eraticni mioklonus
obicajno izzveni po nekaj tednih oz. mesecih.
Vzroka ZME navkljub Stevilnim preiskavam po-
gosto ne odkrijemo. Ponavadi najprej izkljuc¢imo
morebitno metabolno motnjo, saj se ZME pogosto
pojavlja kot posledica prirojene napake v presnovi,
predvsem neketoticne hiperglicinemije (19). Opisa-
ni so bili tudi primeri ZME v vzro¢ni povezavi s
propionsko, D-glicericno in metilmalonsko acide-
mijo ter hiperamonemijo zaradi pomanjkanja karba-
milfosfatne sintetaze (18). ZME se relativno pogo-
sto pojavlja tudi v nekaterih druzinah, kar nakazuje
moznost avtosomno recesivnega nacina dedovanja
(20). Med vzroki ZME pa se redkeje omenjajo raz-
licne mozganske malformacije.

Zdravljenje je v prvi vrsti simptomatsko, usmerje-
no proti specifi¢ni presnovni motnji, v kolikor je ta
prisotna. Sicer pa so vsa protiepilepti¢na zdravila in
hormonsko zdravljenje s kortikosteroidi in z ACTH
relativno slabo ucinkoviti.

Zgodnja infantilna epilepti¢na encefalopatija ali
Ohtaharin sindrom

Ohtahara je s sodelavci leta 1976 (21) opisal prve
primere epilepti¢ne encefalopatije z zgodnjim pri-
Cetkom v novorojen¢kovem obdobju oz. v prvih
nekaj mesecih zivljenja, katere prevladujo¢o obliko
napadov predstavljajo toni¢ni spazmi. Gre za krat-
kotrajne toni¢ne krée, ki zajamejo ude ali aksialno
pa so krajsi od klasi¢nih toni¢nih napadov. Toni¢ni
spazmi so izrazito pogosti in se ponavadi javljajo
v grucah, redkeje intermitentno. Prisotni so tako v
budnosti kot v spanju. Pri priblizno tretjini bolnikov
se pojavljajo tudi druge vrste epilepti¢nih napadov,
predvsem parcialni motori¢ni napadi, hemikonvul-
zije in generalizirani napadi, redki pa so mioklo-
ni¢ni napadi. Po Ohtaharinem mnenju predstavlja
zgodnja infantilna epilepti¢na encefalopatija najz-
godnjejSega od t.i. »od starosti odvisnih epilepti¢nih
sindromov«, med katere priSteva Se Westov in Len-
nox-Gastautov sindom (21).

Tako kot za ZME je tudi za ZIEE znacilen elek-
troencefalografski vzorec »izbruh — tiSina«, ki je
prisoten tako v budnosti kot spanju. 2—6-sekundni
izbruhi mozganske aktivnosti, ki vkljucujejo viso-
koamplitudne pocasne valove s pomeSanimi trni, se
izmenjujejo z obdobji relativne ti§ine v trajanju 3—5
s. Z napredovanjem bolezni se vzorec spremeni in
se lahko razvije v hipsaritmijo, ki je pogosto asime-
tri¢na, ali pa elektroencefalografsko prevlada vec¢za-
ri$éno ali zari§¢no javljanje trnov.

Tudi potek ZIEE je tezek, napoved izida pa slaba.
Smrtnost je visoka, vendar pa prizadeti otroci umi-
rajo nekoliko kasneje kot v primeru ZME (22). Pre-
ziveli so vsi hudo duSevno in gibalno ovirani. Slabsi
izid imajo predvsem tisti bolniki, pri katerih se v
nadaljnjem poteku elektroencefalografsko razvije
hipsaritmija.

Vecina primerov ZIEE je pridruzenih strukturnim
nenormalnostim OZ, kot so hemimegaencefalija,
porencefalija, Aicardijev sindrom in dentato-olivar-
na displazija (22, 23). Zelo redko pa je vzrok ZIEE
presnovna motnja. Opisani so posamezni primeri
ZIEE pri bolnikih s pomanjkanjem citokrom c-oksi-
daze (24) in Leighovim sindromom (25). Glede na
to je pomembno, da pri novorojencku oz. dojencku
z ZIEE najprej izljuéimo strukturni vzrok z ustre-
zno slikovno diagnostiko. Presnovne preiskave so
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potrebne v primeru negativnega izvida slikovne di-
agnostike ali v primeru nespecifi¢nih sprememb, ki
so lahko posledica metabolne motnje.

Podobno kot pri ZME je tudi zdravljenje ZIEE ne-
obetajoCe. Pogosto se posluzujemo zdravljenja s
kortikosteroidi, ki pa je manj uc¢inkovito kot npr. pri
zdravljenju infantilnih spazmov. Od protiepileptic-
nih zdravil so v nekaterih primerih delno ucinkovi-
ti klonazepam, nitrazepam, valproat in zonisamid.
Opisani so tudi primeri zdravljenja s ketogeno dieto,
s TRH, piridoksinom in kloralhidratom (26). V red-
kih primerih pride v postev tudi kirursko zdravlje-
nje, kot npr. hemisferektomija v primeru hemime-
galecefalije (27) ali odstranitev fokalne kortikalne
displazije (28).

Glede na opisane podobnosti med sindromom zgo-
dnje miokloni¢ne encefalopatije in sindromom zgo-
dnje infantilne epilepticne encefalopatije in slab
izid pri obeh se pojavlja vprasanje, ali je delitev
med obema sindromoma sploh potrebna. Nekateri
raziskovalci menijo, da gre glede na enak elektro-
encefalografski izvid, zgodnji pricetek, pridruzeno
encefalopatijo in s tem neodzivnost na zdravljenje
ter slabo napoved izida v resnici za en sindrom s Ste-
vilnimi podobnimi lastnostmi in tudi pomembnimi
razlikami, ki lahko opredelijo razli¢ne podskupine
sindroma (19). Drugi pa so mnenja, da gre za dva lo-
¢ena sindroma (22, 23). Diferencialnodiagnosti¢na
znacilnost, ki govori v prid ZME, je erati¢ni mioklo-
nus, ki se obenem zelo redko pojavlja pri bolnikih z
ZIEE. Po drugi strani pa je za ZIEE znacilen zgo-
dnji pojav toni¢nih spazmov, ki so pri ZME prisotni
le izjemoma in e to zelo pozno v poteku bolezni.
Razlikovanje obeh sindromov se zdi smiselno tudi
s prakti¢nega diagnosti¢nega stalis¢a, saj je ZME
najpogosteje pridruzena metabolni motnji in so zato
pri obravnavi bolnikov na prvem mestu presnovne
preiskave. Nasprotno pa moramo v primeru ZIEE
najprej izkljuditi strukturni vzrok z ustreznimi sli-
kovnimi preiskavami OZ. Seveda prihaja med obe-
ma sindromoma tudi do prekrivanj. Na drugi strani
pa tudi niso redki primeri, ki jih zaradi pomanjkanja
znacdilnih klini¢nih ali elektroencefalografskih meril
ali pa nekaterih netipi¢nih znacilnostih tezko uvrsti-
mo v en ali drug sindrom. Poznani so primeri opisov
vzorca »izbruh — tiSina« brez mioklonusa pri Men-
kesovem sindromu, pri bolnikih s pomanjkanjem
molibdenskega kofaktorja, s pomanjkanjem adenil-

sukcinaze in v primeru Leighovega sindroma (29).
Tako nekaterih novorojenckov z epilepsijo in EEG
vzorcem »izbruh — tiSina« ne moremo uvrstiti v no-
benega od navedenih epilepti¢nih sindromov (23).
Primerjava znacilnosti ZME in ZIEE je navedena v
Tabeli 1.

Tabela 1. Znacilnosti zgodnje mioklonicne in zgodnje infantilne
epilepticne encefalopatije. (NS — nevroloski status, LGS —
Lennox-Gastautov sindrom,).

Zgodnja Zgodnja infantilna
miokloni¢na epilepti¢na
encefalopatija encefalopatija

Starost ob
pricetku
MRN8 nenormalen ob
rojstvu ali pricetku
napadov

eratic¢ni ali
fragmentni
mioklonus

masivni mioklonus
preprosti parcialni
napadi

neonatalno obdobje v prvih 3 mesecih

vedno nenormalen,
tudi pred pric¢etkom
napadov

tonicni spazmi

Znadcilni tip
napadov

Dodatni
epilepti¢ni
napadi

zari$¢ni motori¢ni
napadi
hemikonvulzije

infantilni spazmi generalizirani napadi
(tonicni)
EEG izbruh — tiSina izbruh — tiSina
Etiologija prirojene napake cerebralna disgeneza
presnove anoksija
familiarna kriptogena

kriptogena
WEVEN TR0 napredujoca okvara

Smrtnost zelo visoka, zgodaj
v obdobju dojencka

stati¢na okvara

visoka v obdobju
dojencka, otroka ali

mladostnika
Stanje vegetativno stanje huda dusevna
preZzivelih manjrazvitost

in huda gibalna

oviranost
Evolucija infantilni spazmi West, LGS

epilepticnih
napadov

KRCI PRI DOJENCKIH IN MALCKIH

Benigne konvulzije v dojen¢kovi dobi in benigni
sindromi

Zaenkrat nova mednarodna klasifikacija epilepsij in
epilepti¢nih sindromov (30) Se ne uvrséa dojenckov-
ih epilepti¢nih sindromov, ne zari§¢nih in ne gene-
raliziranih, ¢eprav so japonski avtorji (Watanabe in
sod.) Ze leta 1987 poimenovali novo obliko teh zgo-
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dnjih kréev kot »benigno kompleksno parcialno epi-
lepsijo dojenckove dobe« (31). Napadi krcev teh be-
nignih dojenckovih (nedruzinskih) kovulzij (BDK)
se ponavadi pojavljajo »v grucah« in se pojavijo med
tretjim in 20. mesecem starosti, pojavljajo se nekaj
dni kot zari$¢ni ali sekundarno generalizirani napadi
in se ponovijo tri- do petkrat na dan, po nekaj dneh
pa spontano izginejo in se morda v enaki obliki Se en-
krat ponovijo ¢ez en mesec ali tri mesece. Interiktic-
ni elektroencefalografski posnetek je normalen, med
samim napadom (intraikti¢no) pa se pri otrocih s se-
kundarno generaliziranimi napadi pojavlja ritmi¢na
aktivnost v temenskih in zatilnih predelih, pri tistih
s parcialnimi kompleksnimi napadi pa v sen¢ni¢nih
predelih. Kar pri polovici bolnikov lahko najdemo
bliznje sorodnike, ki so imeli v tem starostnem ob-
dobju podobne napade, zato jih uvrs¢amo v sindrom
benignih druzinskih dojenckovih konvulzij (BDDK)
(32). Leta 1992 so ga opisali italijanski avtorji (Vige-
vano in sod.) kot napade, ki se med tretjim in osmim
mesecem starosti pojavljajo v gruc¢ah in kot zari$¢ni
napadi, ki se selijo z ene strani na drugo in se deduje-
jo avtosomno dominantno. Lahko pa se pojavijo tudi
napadi po¢asnega obrata glave in o¢i v eno stran, di-
fuznega hipertonusa, cianoze in nato ohlapnosti ali
pa klonizmov rok in nog, ki so ponavadi enostranski.
Elektroencefalograski poshetek je zunaj napadov
normalen. BDDK so verjetno vezane na kromosom
19 (33). Leta 2000 je Capovilla opisal $e podoben
sindrom, ki se prvi¢ pojavi med 13. in 30. mesecem
starosti pri otrocih, ki se kasneje popolnoma normal-
no razvijajo, vendar pa posnetek EEG kaze znacilne
komplekse trn — val med spanjem nad podro¢jem
verteksa, kar je poimenoval benigna parcialna epi-
lepsija dojenc¢kov in zgodnjega otrostva s kompleksi
trn — val nad verteksom (34). Zaradi pritiska, da bi
v mednarodno klasifikacijo epilepsij poleg edinega
benignega sindroma v dojenckovem obdobju (beni-
gna infantilna miokoloni¢na epilepsija) vpisali vsaj
Se enega — benigno (druzinsko) parcialno epilepsi-
jo dojenckov, so se v najnovejSem predlogu (januar
2010) vendarle odlo¢ili, da o tem vsaj premisljujejo.
Zahvaljujo¢ Capovilli in Vigevanu pa smo leta 2001
vendarle uspeli razmejiti vse $tevilne oblike benignih
parcialnih epilepsij dojenckov oziroma zgodnjega
obdobja (35). Za sindrom, ki ga je opisal Watanabe
, namre¢ predlagata ime benigna parcialna epilepsi-
Jja dojenckov s kompleksnimi parcialnimi kréi, izraz
benigni dojenckovi druZinski krci za napade, Ki jih je

opisal Vigevano, izraz benigna parcialna epilepsija
dojenckov in zgodnjega otrostva s kompleksi trn —
val nad verteksom med spanjem pa za sindrom, Ki
ga je opisal Capovilla. Vendar pa avtorja menita, da
je sem potrebno pristevati Se nekaj sindromov. Tak
je redek sindrom benigne parcialne epilepsije do-
jenckov s sekundarno generaliziranimi krci, ki ga je
opisal Watanabe s sod. leta 1993 in je povsem enak
tistemu, ki ga je Ze opisal leta 1987 (31), vendar so
napadi vedno sekundarno generalizirani, pri ¢emer
je vprasljivo, ali si zasluzi ime posebnega sindroma.
Podobno velja tudi za t.i. sindrom benignih dojenck-
ovih krcev, ki jih spremlja blag gastroenteritis, kar so
opisali japonski avtorji leta 1982 (Morooka in sod.),
Ceprav ve€ina avtorjev take krée uvrsca kar med t.i.
priloznostne krce ali simptomatske krée. Kon¢no pa
gre Se za zgodnji sindrom Panayiotopoulos, ki naj
bi ga v tem zgodnjem obdobju poimenovali benigni
sindrom zgodnje podvrzenosti zatilnih napadov (36),
ki se pojavlja med prvim in dvanajstim letom starosti
in ima znacilno semiologijo napadov z navzeo, bru-
hanjem in obratom o¢i ali glave vstran, cemur sledi
nezavest in razmeroma pogosto tudi hemikloni¢ni ali
generalizirani tonicno-kloni¢ni kr¢i. Znacilen je ele-
ktroencefalografski posnetek z zatilnimi kompleksi
trn-val, ki zelo spominjajo na t.i. rolandi¢ne (centro-
temporalne) komplekse trn-val, napoved izida pa je
vedno ugodna. Zaradi tega zelo izrazitega prekriva-
nja istega sindroma ob zelo razli¢nih starosti je Dulac
s sodelavci pred nekaj leti pregledal dokumentacijo
442 primerov s kr¢i, ki so se pojavljali pri otrocih
med starostjo osem dni in tri leta ter nasSel le primere
poznih benignih idiopatskih novorojenckovih kréev
(okoli drugega meseca starosti) ali pa primere zgo-
dnje parcialnih benigne epilepsije otrostva (11 pri-
merov) in zato podvomil v to, da sindrom benigne
epilepsije pri dojenckih sploh obstaja (37). Sami smo
retrospektivno za deset let pregledali dokumentacijo
pri 36 dojenckih z diagnozo benignih kréev in ugo-
tovili, da gre v vec€ini primerov za benigni mioklonus
pri dojenckih v spanju (22/36), medtem ko jih je 6
izpolnjevalo merila za benigno parcialno epilepsijo
dojenckov (s parcialnimi in/ali sekundarno genera-
liziranimi krci), 2 za benigne dojenckove druzinske
krce, eden pa je imel zgodnji sindrom Panayiotopo-
ulos, medtem ko ostali sploh niso imeli konvulzivne
simptomatike, ampak verjetno enega od nekonvul-
zivnih (neepilepticnih) sindromov.
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Ponavadi avtorji priporocajo, da pri benignih epi-
lepsijah v zgodnjem otro$tvu opravimo vse osnov-
ne biokemicne preiskave, vkljuéno z izkljuéitvijo
morebitne prirojene motnje presnove (aminokisline
v serumu, organske Kisline v urinu, laktat, piruvat,
amoniak). Lumbalna punkcija ni potrebna, razen za
izkljucitev morebitnega encefalitisa. Poleg video
EEG obicajno opravimo tudi slikovne preiskave
(ultrazvok, racunalnisko tomografijo in/ali magne-
tnoresonancno slikanje mozganov), ker morajo biti
te po pravilu povsem normalne. 1zid je odli¢en in le
redko (ob zdravljenju) se $e enkrat pojavi gruca na-
padov, potem pa ponovitve napadov ni ve¢. Zaradi
benignega izida teoreti¢no sicer obstaja moznost, da
teh otrok ne bi zdravili, vendar pa je to tezko izve-
dljivo, ker se napadi kréev pojavljajo precej pogosto
(lahko vsake dve ali tri ure), pa tudi diagnozo beni-
gnih kréev redko prepoznamo ze takoj na zacetku
in bi se lahko pojavil tudi epilepticni status. Glede
na razli¢na porocila v literaturi (31, 33, 35) je kate-
ro koli zdravljenje enako ucinkovito, ponavadi pa
se vendarle odlo¢imo za protiepilepticna zdravila z
manj stranskimi ucinki (na primer okskarbazepin,
lamotrigin, zonisamid). Zdravljenje traja razlicno
dolgo, navadno od enega leta do petih let.

Paroksizmalna neepilepti¢na stanja
Afektna respiratorna apneja ali zamolkovanje

Afektna respiratorna apneja (ARA) se pojavlja pri 5
% otrok, ki imajo obi¢ajno pozitivno druzinsko ana-
mnezo o podobnih napadih pri enem izmed starSev
v otroski dobi (v 30 %). Najpogosteje se pojavlja pri
otrocih med $estim mesecem in tretjim letom staro-
sti. Modro (cianoti¢no) obliko ponavadi sprozi ¢u-
stveno razburjenje, bole¢ina ali trma. Patofiziolosko
gre za nenadno povecanje intratorakalnega tlaka,
ki zavre venski priliv v srce (Valsalvin manever).
Otrok zajoka in zadrzi vdih (ne more pa izdihniti),
pomodri, pojavita se ohlapnost in nezavest, kadar
pa to traja dlje, se lahko pojavijo kréi (toni¢na izte-
gnitev udov, ki ji sledijo trzljaji). Epizode so lahko
pogoste, po njih pa si otrok hitro opomore, v¢asih pa
utrujen zaspi. Bledo (asfikti¢no) obliko sprozi nena-
den bolecinski drazljaj, ponavadi udarec na glavo,
otrok takoj pobledi in postane ohlapen, nezavesten,
temu pa lahko sledi nekaj trzljajev in opistotonus.
Po napadu otrok zaspi. Posnetek EEG je normalen,

medtem ko sréno-dihalni vzorci med samim napa-
dom pokazejo asistolijo ali izrazitej$o bradikardijo.
Patofiziolosko gre za refleksno asistolijo, sprozeno
z zvetano aktivnostjo vagusa. Lahko jo sprozimo s
pritiskom na zrkla (okulokardialni refleks). StarSem
povemo, da gre za benigno motnjo, ki jo otrok spro-
za psihogeno, ker si zeli njihove pozornosti (seveda
se tega ne zaveda). Edino zdravljenje je, da se starsi
na tovrstne napade odzovejo mirno in hladno ter jim
ne posvecajo nobene pozornosti. V zelo hudih pri-
merih ali tedaj, ko je okulokardialni refleks mo¢no
pozitiven, nekateri avtorji priporo¢ajo uporabo atro-
pinskega sredstva, ki ga mora otrok nekaj mesecev
redno jemati (32).

Periodicni sindromi zgodnjega otrostva

Odlicen prispevek na to temo sta nedavno prispe-
vala Cuvellier in Lépinova (38). Za vse periodi¢ne
sindrome velja, da se pojavljajo epizodi¢no, vmes
pa so obdobja, ko je dojencek ali maléek povsem
brez tezav.

Benigni paroksizmalni tortikolis se pojavlja med
drugim in osmim mesecem starosti v obliki kratko-
trajnih napadov nenadnega nagnjenja glave v eno
stran, zato diferencialnodiagnosti¢no vcasih ob na-
padih kréev pride v postev tudi povecan znotrajlo-
banjski tlak, lahko pa tudi gastroezofagealni refluks
(Sandiferjev sindrom — spodaj), idiopatska torzijska
distonija in epilepti¢ni napadi. Napade tortikolisa
mora spremljati eden od naslednjih znakov ali simp-
tomov: slabost ali celo bruhanje, utrujenost, bledica
ali ataksija. Ponavadi minejo spontano, véasih po-
maga dodatek vitaminov kompleksa B. Pogosta je
pozitivna druzinska anamneza na migreno. Verjetno
gre za kanalCkopatijo, saj so ugotovili mutacijo v
genu CACNAIA (39).

Benigni paroksizmalni vertigo S0 Kratkotrajni napa-
di vrtoglavice, pri katerih so mlajsi otroci (ponava-
di se pojavlja med drugim in Cetrtim letom staro-
sti) videti zelo bledi in prestraseni ter se oklepajo
starSev, spremlja pa jih nezmoznost samostojnega
stanja. Napadi trajajo od nekaj sekund do nekaj mi-
nut, v¢asih je prisoten nistagmus. Otrok se ponavadi
takoj po napadu spet igra, kot bi se ni¢ ne zgodilo.
Napadi se lahko pojavljajo v grucah ali rafalih, naj-
pogostejsi so pri predsolskih otrocih. V¢asih je na
eni strani prisoten abnormen vestibulogram. Dife-
rencialnodiagnosti¢no pridejo v postev benigni po-
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lozajni vertigo (najpogostejsa labirintopatija pri lju-
deh, Ceprav redka pri otrocih), epizodi¢na ataksija
(ki takoj odgovori na zdravljenje z acetazolamidom)
in nevrinomi ter tumorji v pontocerebelarnem kotu
ali v zadnji kotanji. Zdravljenje ni potrebno, napadi
pa s starostjo izzvenijo, ponavadi po nekaj mesecih
(najkasneje do petega leta). VEasih pomaga dodatek
vitaminov kompleksa B, nekateri priporo¢ajo tudi
ciproheptadin, ker menijo, da je benigni paroksiz-
malni vertigo zgodnja razli¢ica bazilarne migrene
(40).

Abdominalna migrena predstavlja epizodi¢ne bole-
¢ine v trebuhu, ponavadi pri otrocih med petim in
sedmim letom starosti brez kakr$nega koli glavobo-
la. Bolecina je ponavljajoca se, ima akutni zacetek,
ni v obliki kolik, pojavlja se na sredi trebuha in traja
nekaj ur. Ob tem je otrok lahko bled, ima sivkaste
podoc¢njake in noce uzivati hrane, bruha pa ne ve-
dno in ne tako izrazito kot pri napadih ciklicnega
bruhanja. Med napadi je otrok povsem brez tezav.
Diagnozo ponavadi postavimo z izklju€itvijo dru-
gih stanj, véasih je pozitivna anamneza migrene
v druzini, pojavlja pa se priblizno pri 2-5 % vseh
otrok v tem obdobju in je pogostejSa pri deklicah.
Najboljse zdravljenje je preventivno: izogibanje
morebitnim sprozilnim dejavnikom, dolgim obdob-
jem stradanja, dolgi nespe¢nosti, pretirani svetlobi
in iz¢rpanosti. Profilakticno lahko navadno posku-
simo s pizotifenom (Sanomigran®), propanololom
ali klonidinom (41).

Sindrom ciklicnega bruhanja lahko prepoznamo po
jasnem in edinstvenem vzorcu obilnega bruhanja, ki
lahko moé¢no vpliva na kakovost zivljenja. Zanj so
znalilna ponavljajo¢a se obdobja omejenih epizod
hude navzeje in bruhanja, ki so med seboj jasno lo-
¢ene z obdobyji, ko je otrok povsem brez simptomov
in znakov. Sindrom je znan Ze od leta 1806, ko ga
je prvi¢ opisal Heberden. Pogosteje se pojavlja pri
severnih evropskih narodih in se pojavlja pri 0,04
do 1,9 % vseh otrok. Sindrom lahko razdelimo v
Stiri obdobja: obdobje med bruhanji, prodromsko
obdobje, obdobje bruhanja in obdobje okrevanja. V
prodromskem obdobju, ki traja od ene do dveh ur,
lahko otrok Se zauzije kaks$no zdravilo, ga pa ze sili
na bruhanje, je ohlapen, bled, apaticen in zaspan.
Obdobje bruhanja povprec¢no traja 24 ur, bruhanja
se lahko pojavijo do desetkrat dnevno, vcasih je
prisotna blago poviSana temperatura, nevtrofilija,
povecana sta tlak in utrip. Med bruhanji se otrok

zelo slabo pocuti, odklanja hrano in pijaco, boli ga
trebuh, se moé¢no slini, je bled, ima lahko glavobol
in foto- oz. fonofobijo. Ponavadi sta potrebni hospi-
talizacija in intravenska infuzija. Obdobje okrevanja
nastopi hitro po tem, ko preneha navzea, ponavadi
traja Sest ur in se znacilno zakljuci s trdnim span-
cem. Epizode se ponavadi pojavljajo zjutraj in jih
lahko sprozi neprijeten psihicni ali telesni drazljaj,
ponavadi je takih epizod do deset na leto in prene-
hajo pri otrokovi starosti deset let. Zdravljenje je
spet predvsem usmerjeno v izkljucevanje morebi-
tnih drazilnih dejavnikov, predvsem hrane: ¢okola-
de, sira in drugih mle¢nih izdelkov. Benzodiazepini
lahko povzrodijo spanec in tako prej privedejo do
obdobja okrevanja. Nekateri priporo¢ajo amitripti-
lin ali propranolol (42).

Izraziti gastroezofagealni refluks (Sandiferjev sin-
drom)

Motnja je izrazitejsa pri dojenckih in malckih s ce-
rebralno paralizo ali z drugimi mozganskimi okva-
rami. Refluks kisle Zelodéne vsebine lahko sproza
bolecino, ki jo majhen otrok ne more opisati, zato
jo vcasih poskusa omiliti z nenavadnim polozajem
vratu in glave ter pri tem uporablja gibe, ki spomi-
njajo na distonijo. Pri tem zavest ni motena, so pa
lahko v¢asih prisotni apneja, obracanje o¢esnih zr-
kel in bruhanje. Da lahko motnjo lo¢imo od napa-
dov kréev, je v€asih potrebno posneti EEG. Zdravi-
mo ga z antirefluksnim polozajem, v hudih primerih
pa s cisapridom (Digenol®), v zelo hudih primerih
celo kirursko (fundiplikacija).

Hiperekpleksija

Pojavlja se pri dojenckih in pomeni povecano
vzdrazljivost (anglosaksonska literatura zato vca-
sih uporablja besedo startle disease), Ki jo pogo-
sto spremljajo trzljaji, podobni drgetu ali mrzlici.
Beseda je grskega izvora in pomeni presenecenje.
Stanje je benigno in postopoma spontano izgine.
Nekateri avtorji (na primer Stephenson) opisujejo
znacilne manevre, kot sta »tapkanje po nosu«, ki
sprozi buren odziv — mezikanje in fleksorski spazem
vseh udov ter t.i. »manever po Vigevanu, s kate-
rim lahko preprec¢imo morebitne krée z enostavnim
flektiranjem glave in udov ob telo. Le v skrajnih
primerih je potrebna poglobljena diagnostika (pona-
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vadi govorimo o glicinergi¢ni motnji) in morebitno
zdravljenje (u¢inki dopaminergi¢nih zdravil pri tem
Se niso povsem dokazani), predvsem s klonazepa-
mom, klobazamom in vigabatrinom (43). V¢asih se
pri teh otrocih kasneje v Zivljenju pojavi esencialni
tremor, v nekaterih primerih druzinski. Hiperekple-
ksijo moramo lo¢iti od dedne hiperekpleksije (angl.
stiff baby syndrome), ki je skrajna razlicica tega sta-
nja, ima znacilen vzorec EMG (nenehna elektri¢na
aktivnost tudi v mirovanju) in terja zdravljenje z
diazepamom ali klonazepamom.

Masturbacija ali gratifikacijski pojavi

V redkih primerih lahko pri dojenckih gibi drgnje-
nja in zibanja posnemajo napade krcev. Pri neka-
terih lahko star$i dobijo vtis, da so odsotni ali za-
gledani in se slabo odzivajo na zunanje draZljaje.
Nekateri imajo so¢asno tudi avtonomno simpto-
matiko — izrazito potenje in Siroke zenice. Stanje
je benigno in spontano mine. V nekaterih primerih
je potrebna hospitalizacija za skrbno opazovanje
(v€asih pomaga video-posnetek), posnetek EEG je
normalen.

Napadi drhtenja (angl. shuddering attacks)

Navadno gre za redek pojav pri dojenckih in mal¢-
kih. Vsekakor jih moramo razlikovati od epileptic-
nih napadov. Napadi se pojavljajo v obliki »mra-
zenja«, veckrat dnevno in brez motnje zavesti. Po
obliki so zelo podobni t.i. benignemu mioklonusu
zgodnjega otrostva, ki sta ga prva opisala Fejerman
in Lombroso leta 1977 (glej dalje). Vse nevrofizi-
oloske in nevroradioloske preiskave so normalne,
napadi pa spontano minejo (vecina avtorjev meni,
da se je ob prepoznavanju tega sindroma treba izo-
gniti prav vsem preiskavam). Verjetno gre za esen-
cialni tremor, ki je posledica nezrelih mozganov.

Benigni mioklonus zgodnjega otrostva

Prva sta ga opisala Lombroso in Fejerman (44). Gre
za zelo redek pojav, ki lahko povsem spominja na
infantilne spazme (Stephenson zato predlaga izraz
»benigni infantilni spazmi«), ki se tudi praviloma
zacenjajo ob podobnem ¢asu (pred prvim rojstnim
dnem). Podoben je neonatalnemu benignemu mio-
klonusu (15, 16). Posnetek EEG je vedno norma-

len, razvojno-nevroloski status je normalen in na-
daljnji razvoj je povsem brez sprememb. Nekateri
avtorji priporo¢ajo EMG za dokazovanje razli¢nih
motori¢nih fenomenov, ki naj bi vkljucevali vse
razliCice, od pozitivnega mioklonusa preko drhte-
nja in povsem jasnih spazmov ter kratkih toni¢nih
kréitev do negativnega mioklonusa ali atonije (45).
Zdravljenje ni potrebno.

Jactatio capitis in spasmus nutans

Gre za benigna sindroma, pri katerih se ponavadi ob
uspavanju pojavlja ritmi¢no, stereotipno kinkanje z
glavo navzpred in navzad ali pa le ritmi¢no poziba-
vanje. Ni povsem jasno, ali gre za fenomen spanja
oziroma parasomnijo ali zgolj za vedenjski vzorec.
Obe stanji sta prehodni in benigni, ceprav moramo
vedeti, da se spasmus nutans véasih pojavlja pri
otrocih z motnjami v umskogibalnem razvoju. Zanj
je tudi znacilno, da se pojavlja zgodaj v zivljenju (v
prvih 3—6 mesecih starosti). Znacilno je kimanje z
glavo (kot »ne« ali »da«), ki ga spremljata tortikolis
(znacilna nagnjenost glave v eno ali drugo stran) in
nistagmus. Za diagnostiko tovrstnih napadov v¢asih
uporabljamo aktimetrijo (kvantitativno vrednotenje
gibov pri dojenckih v razli¢nih stadijih ¢ujecnosti),
za diferencialno diagnozo napadov kréev pa EEG.
Zavedati se moramo tudi, da se stereotipni zgibki
glave (glej spodaj) pojavljajo Se pri motnjah vida
ali pri okulomotornih nenormalnostih (prirojenem
nistagmusu ali okulomotorni apraksiji). Povsem
slepi otroci delajo ponavljajoce se gibe z glavo, za
katere domnevajo, da so nadomestek vidnega dra-
zenja ali pa izogibanje neprijetnim situacijam.

Sindrom kimajoce lutke

Sindrom kimajoce lutke (angl. bobble-head doll
syndrome) se znacilno za¢ne po dojen¢kovem ob-
dobju (najpogostejsa starost je 5 do 6 let) pri otro-
cih, ki imajo cisto tretjega mozganskega prekata
infali hidrocefalus stranskih prekatov. Stereotipije
z glavo se znacilno pojavljajo v obliki prikima-
vanj, odkimavanj, z miganjem glave v stran ali z
gibanjem glave kot znak neskon¢nosti. Vedno jih
moramo lo¢iti od navadnih stereotipij glave, kot
so opisane spodaj. Verjetno vzrok ni zgolj povi-
San znotrajlobanjski tlak, ampak pritisk na okolne
strukture, predvsem na cerebelum in njegove pove-
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zave. Nenormalni zgibki pogosto pojenjajo ali celo
povsem izginejo po operaciji hidrocefalusa.

Druge stereotipije

Predvsem se moramo zavedati, da se stereotipni
zgibki lahko pojavljajo pri otrocih, ki imajo hudo
umsko manjrazvitost, spektroavtisticno motnjo ali
nek sindrom (zelo znane so stereotipije in tremorju
podobni zgibki pri sindromu Rett ali sindromu An-
gelman). Sicer pa se motori¢ne stereotipije pojavlja-
jo predvsem v obliki stereotipnih majanj z glavo ali z
udi in imajo pogosto pozitivno druzinsko anamnezo.
V Tabeli 2 so navedene glavne znacilnosti stereoti-
pij. Ponavadi je vedenjska terapija bolj uspesna od
farmakoloske (46).

Tabela 2. Znacilnosti navadnih stereotipij.

Znacilnosti navadnih stereotipij (gibanja z glavo in z

drugimi deli telesa)

V velikem odstotku se pojavljajo pri dojenckih.

Znacilna sta Cas prvega pojava in ¢as izginotja simptomov in
znakov.

Verjetno so v povezavi z gibalnim razvojem.

Obstajata vrh frekvence pojavljanja in njen jasen upad.
Obstaja ¢as dneva, ko se pojavljajo najpogosteje (npr. ob
uspavanju).

Velika je raznovrstnost med posameznimi primeri.
Pomembno vlogo ima okolje in ravnanje z otrokom.
Pojavljanje Se po drugem letu starosti, ali tako kasen zacetek
pojavljanja, pa terja natan¢nejso preucitev in lahko pomeni
zaostanek v (umskem) razvoju.

Nocna groza (pavor nocturnus), govorjenje in hoja
v spanju

To so fenomeni, vezani na ne-REM fazo spanja
(globoko spanje), zato se ponavadi pojavljajo v prvi
polovici no¢i (priblizno po pol ure do uro in pol po
otrokovem uspavanju) pri otrocih med tretjim in
desetim letom. Napadi trajajo nekaj minut, otrok je
neutolazljiv in se dogodka ne zaveda ter se ga, ko
se zjutraj zbudi, tudi ne spominja. Polisomnografija
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.
arousal).

Nocna mora

Noc¢na mora so zelo zivahne sanje, ki se pri otroku

pojavljajo v fazi spanja REM, torej v tisti, ko sanja-
mo, in se znacilno pojavlja v drugi polovici noci,
v¢asih v zgodnjih jutranjih urah. V¢asih so vedenj-
ski vzorci zelo bizarni in otrok daje preplasen vtis,
zato lahko tak napad zamenjamo s kompleksnimi
parcialnimi napadi, ki pa se navadno v tej fazi spa-
nja ne pojavljajo. V zelo nenavadnih primerih nam
pri razlikovanju med tema dvema stanjema lahko
pomaga posnetek EEG v spanju.

Izbruhi jeze in napadi besnila

Tudi tovrstne napade lahko vcasih zamenjamo za
epilepti¢ne. Mlajsi se pogosto dogodka niti ne spo-
minjajo ali pa vsaj tako trdijo. Napade ponavadi
sprozi jeza ali frustracija, lahko so fizicni ali zgolj
besedni in se pomirijo, ko otroka osamimo. Posne-
tek EEG je vedno normalen, vendar ga v taki situa-
ciji tezko posnamemo. Izkljuciti moramo predvsem
moznost okvare ¢elnega ali sen¢ni¢nega reznja. Po-
magata psihoterapija in vedenjska modifikacija.

Zastrmitve

Ucitelji in vzgojitelji v vrtcih pogosto napotijo
malcCke ali Solske otroke k pediatru oziroma pedi-
atrinji za izkljucitev morebitnih absenc. Zdi se jim
namreé, da se otrok med igro v vrtcu ali med pou-
kom zasanjano zastrmi, ne poslusa in ne spremlja
pouka ali pa je pretirano obremenjen s Solo. Pri tem
nam pomaga anamneza starSev o odsotnosti tovr-
stnih napadov v jutranjem ¢asu med vikendi ali med
poditnicami. V¢asih imajo ti otroci specifiéne uéne
tezave ali kognitivne motnje. Ce ob takem zagle-
danju otroka glasno poklicemo, se bo »zastrmitev«
prekinila. V¢asih je potrebno posneti EEG, ki je v
teh primerih normalen. Potrebna sta ustrezno Solsko
svetovanje in psiholoska podpora v vrtcu ali v $oli.
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