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V Sloveniji ima priblizno 2.500 otrok epilepsijo. O epilepsiji govorimo, kadar se neizzivani epi -
lepti¢ni napadi ponavljajo. Etiologija in naravni potek epilepsij sta razli¢na. Prognosti¢no lah-
ko razdelimo epilepsije v §tiri vecje skupine (benigne, farmakosenzitivne, farmakoodvisne
in farmakorezistentne epilepsije). Najpogosteje jih zdravimo s protiepilepti¢nimi zdravili. Zgo-
den odgovor na protiepilepti¢na zdravila je dober prognosti¢ni kazalnik remisije, ne glede
na etiologijo. Opredelitev epilepti¢nega sindroma je pomembna pri odloc¢anju glede dodat-
nih diagnosti¢nih preiskav, izbiri protiepilepti¢nih zdravil in drugih terapevtskih ukrepov, s prog-
nosti¢nega vidika. Razpoznan epilepti¢ni sindrom véasih druZini prizadetega otroka omogoca
genetsko svetovanje.
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Approximately 2,500 children in Slovenia have epilepsy. Epilepsy is diagnosed when unpro-
voked seizures recur. The etiologies and natural courses of epilepsies are variable. Prognostically,
epilepsies are divided into four major groups (benign, pharmacosensitive, pharmacodependent
and pharmacoresistant). Epilepsies are most commonly treated with antiepileptic drugs. Prompt
response to antiepileptic drugs is a good prognostic sign for remission, regardless of the eti-
ology. Defining the epileptic syndrome is important for deciding what diagnostic tests are
needed and for choosing the right antiepileptic drugs and other therapeutic means, as well
as from the prognostic point of view. A recognized epileptic syndrome can be helpful for the
patient’s family because it allows for genetic counselling.
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Epilepti¢ni napad je klini¢ni izraz nenormal-
ne, pretirane in sinhrone aktivnosti nevronov,
ki obicajno leZijo v sivi moZganovini moz -
ganske skorje. Ta nenormalna paroksizmalna
aktivnost je prehodna in ponavadi spontano
preneha v nekaj sekundah do minutah (1).
O epilepsiji govorimo, kadar se neizzvani epi-
leptic¢ni napadi ponavljajo. Vzroki epilepsij pri
otrocih so zelo raznoliki, prav tako so lahko
zelo razli¢ne tudi klini¢ne slike.

Epilepti¢ne napade opisujemo s standard-
no terminologijo. Kjer je to mogoce, jih kla-
sificiramo v razli¢ne vrste epilepsij in sindro-
mov, saj na ta nacin lahko bolje usmerimo
preiskave in zdravljenje, poleg tega pa lahko
tudi natancneje napovemo kasnejsi razvoj-
no-nevroloski izid (2). Epilepsija je lahko
v osnovi generalizirana — vsi epilepti¢ni napa-
di in spremembe na elektroencefalogramu
(EEG) so generalizirane, ali Zari$¢na — klinic¢-
ne in EEG-spremembe kaZejo na moZnost
Zari$¢nega izvora (3). Ta delitev ni vedno eno-
stavna ali o¢itna. Idiopatske epilepsije niso
povezane s strukturnimi spremembami v moz-
ganih, temvec s kompleksno genetsko predis-
pozicijo ali, redkeje, kot posledica mutacije
enega samega gena. Simptomatske epilepsi-
je so posledica mozganske okvare, ki pa je ved-
no ne moremo odkriti s slikovnimi preiska-
vami mozganov. [zraz kriptogena epilepsija
pomeni epilepsijo, za katero menimo, da je
simptomatska, vendar tega s preiskavami ne
moremo dokazati.

EPIDEMIOLOGIJA

Na svetu ima epilepsijo priblizno 10,5 mili -
jona otrok, mlajsih od 15let. To predstavlja
25 % vseh bolnikov z epilepsijo. Populacij -
ske Studije ocenjujejo, da je letna pogostnost
epilepsije, ki se zac¢ne v otroskem obdobju,
med 61-124/100.000 v drZzavah v razvoju in
41-50/100.000 prebivalcev v razvitih drzavah.
Pogostnost z leti pada, s 150/100.000 v prvem
letu Zivljenja na 45-50/100.000 po devetem
letu starosti (4). V Evropi in Severni Ameri -
ki je razSirjenost epilepsije v otroskem obdob-
ju 3,6-6,5/1.000 (4). V Sloveniji ima epilepsijo
priblizno 2.500 otrok od skupno 20.000 bol -
nikov z epilepsijo (5). Pri vec kot polovici bol -

nikov z epilepsijo se je ta pojavila pred 18. le-
tom starosti (6).

Pogostost pojavljanja posameznih oblik
epilepti¢nih napadov, epilepsij in epileptic¢-
nih sindromov ni povsem raziskana. Najpo-
gostejsi sindrom, ki ga spremljajo epilepti¢ni
napadi, so vrocinski kr¢i, ki prizadenejo 2-4%
vseh otrok v starosti med 3 meseci in 5 leti,
vendar vroCinskih kréev obicajno ne Stejemo
med »prave« epilepsije (7). Med epilepsijami
v otroskem obdobju so najpogostejse simpto-
matske Zaris¢ne epilepsije (priblizno 40 % vseh
epilepsij pri otrocih), ki jim sledijo benigna
rolandi¢na epilepsija (ali epilepsija otroske-
ga obdobja s centrotemporalnimi trni; 8-23 %),
absence (7-12 %), infantilni spazmi (3,9-9 %),
sindrom Lennox-Gastaut (2,9 %), miokloni¢-
no-astati¢na epilepsija (2 %) in druge (8-12).

VZROKI

Molekularnogenetske in slikovne raziskave so
v zadnjih letih veliko prispevale k razumeva-
nju vzrokov in patofizioloskih mehanizmov
epilepsij v otroski dobi. Kljub temu pa lahko
natancno opredelimo etiologijo le v 25-40 %
primerov in zato velik del epilepsij ostaja etio-
losko nepojasnjen (13).

Za podroben pregled odkritih genov, ki so
povezani z epilepsijami, svetujemo branje ¢lan-
ka Guerrini ter Poduri in Lowenstein (14, 15).
Mutacije posameznih genov lahko povzrodi-
jo nastanek epilepsije, vendar so epilepti¢ni
napadi pri isti mutaciji lahko fenotipsko raz -
li¢ni, kot so tudi fenotipsko podobni napadi
lahko posledica razli¢nih genotipov. Fenotip -
ska raznolikost je lahko posledica modificira-
jocih genov, polimorfizmov, ki dolocajo feno-
tipsko ekspresijo, ali dejavnikov iz okolja.
Vendar pa vecina idiopatskih epilepsij ni
posledica mutacije enega samega gena, zara -
di Cesar je pojavljanje le-teh pri vec ¢lanih iste
druZine redko, obicajnejsi so sporadicni pri -
meri (14). Sorojenci prizadetih otrok imajo
4-10 % tveganje za pojav idiopatske epilepsi-
je (16).

Tudi kromosomske nepravilnosti so
pomemben vzrok za epilepsije v otroSkem
obdobju, zato je preiskava kariotipa pri otro -
cih pomembna (17). Med najpogotejse sin -
drome, ki so povezani z epilepsijo, sodita, npr.
sindrom Angelman (sindrom »vesele lutke« -
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pri teh bolnikih se pojavlja epilepti¢ni status
mioklonizmov ali absenc) in obrocasti kromo-
som 20 (pojavljajo se dolgotrajni napadi neod -
zivnosti, ki se ne odzivajo dobro na antikon-
vulzivno zdravljenje).

Malformacije moZganske skorje so razlog
za vsaj 40 % trdovratnih epilepsij v otroskem
obdobju (18). Nekatere malformacije so pove-
zane z mutacijami posameznih genov, npr.
nekatere oblike lizencefalij (nepopolne raz-
brazdanosti mozganske skorje; npr. mutaci-
ja v genu ARX) ali tuberozna skleroza (prisot-
nost t.1i. kortikalnih tuberov; mutacija v genih
TSC1 ali TSC2) (19). Star$em otrok s tovrst-
nimi teZavami je na razpolago genetsko sve-
tovanje.

Med druge oblike malformacij, ki jih pogo -
sto spremlja epilepsija, sodijo hemimegalen-
cefalija (ena od moZganskih polobel je pove -
Cana in strukturno spremenjena), Zari$¢na
kortikalna displazija (motena organiziranost
mozganske skorje po plasteh), periventriku-
larna nodularna hiperplazija (subependimal-
no so prisotni otoki sive moZganovine), sub-
kortikalna pasasta heterotopija (pas sive
moZganovine, ki leZi v centralni beli moZga-
novini), agirija in pahigirija (odsotnost oziro-
ma zmanj$ano Stevilo moZganskih vijug),
polimikrogirija (drobne mozganske vijuge in
zadebelitve skorje), shizencefalija (eno- ali
obojestransko razcepljena mozganska hemis-
fera), sindrom Sturge-Weber (venski heman-
giom leptomening, ki je v 90 % povezan z ipsi-
lateralnim nevusom flameusom na koZi) in
drugi (20-22).

Cerebralna paraliza je prav tako pogosto
povezana z epilepsijo, saj ima 50 % bolnikov
s tetra- ali hemiplegijo in 26 % bolnikov s spa -
sti¢no diplegijo ali diskineti¢no obliko cere -
bralne paralize epilepti¢ne napade (23). Pri
vec kot 15% bolnikov se pojavijo infantilni
spazmi (23). Le 12,9 % bolnikov doseZe remi -
sijo dveh ali ve¢ let (24). Otroci s cerebralno
paralizo in epilepsijo imajo niZji inteligen¢ni
kvocient in vec tezav s spominom kot otroci
s cerebralno paralizo brez epilepsije, tudi ¢e
je pri slednjih lezija vecja kot pri prvih (25).

Hipokampusna skleroza, skleroza Ammo-
novega roga in mezialna temporalna sklero-
za so entitete, pri katerih pride do glioze in
izgube nevronov v dolo¢enih delih moZganov.
Zaradi spremenjenih nevronskih mrez v teh

predelih so epilepti¢ni napadi pogosti. V red-
kih primerih so lahko dolgotrajni vrocinski
kréi razlog za mezialno temporalno sklerozo
in posledic¢no epilepsijo senénega reznja (26).

Okuzbe osrednjega Zivéevja so prav tako
moZen vzrok epilepsije (14). Pri 35 % bolnikov
z bakterijskim meningitisom se bodo pojavili
akutni simptomatski kr¢i, a le 5,4 % bolnikov
bo kasneje imelo kot posledico epilepsijo (27).
Tudi poskodba glave je lahko razlog za pojav
akutnih potravmatskih kréev ali, predvsem pri
hujsih poskodbah, kasnejse epilepsije (28).
Epilepsijo lahko povzrocijo tudi moZganski
tumorji, presnovne motnje in drugi redke;jsi
vzroki (29, 30).

NARAVNI POTEK

Ko otroci doZivijo prvi generaliziran ali Zaris-
¢en toni¢no-klonicen epilepti¢ni napad brez
jasnega sprozilnega dejavnika, je skupno
tveganje za ponovitev epilepti¢nega napada
v prvih osmih letih 42 %, vendar se le 3%
ponovnih epilepti¢cnih napadov zgodi vec
kot 5 let po prvem dogodku (31). Kazalci vis-
jega tveganja ponovnega napada so: nakazan
simptomatski vzrok epilepticnega napada,
nenormalen posnetek EEG, epilepti¢ni napad,
ki se pojavi v spanju, anamnesticni podatek
o vrocinskih kr¢ih in postikti¢na pareza (31).

Priblizno 64 % otrok, ki je doZivelo epilep -
ti¢ni napad, bo v odrasli dobi v remisiji (vsaj
pet let brez napadov) (32). Od teh jih bo le
16 % $e prejemalo protiepilepti¢na zdravila
(PEZ). Priblizno 75 % bolnikov vseh starosti
doseZe remisijo z uporabo PEZ, toda poizku -
si, da bi tak$no zdravljenje po treh letih uki-
nili, pri 25 % bolnikov vodijo v relaps (33).
Pogostost relapsov se zelo razlikuje za razIic -
ne vrste epilepsij: 0% pri benigni rolandi¢ni
epilepsiji, 12 % pri absencah v otrostvu, 29 %
pri Zaris¢nih simptomatskih epilepsijah in
80% za juvenilno miokloni¢no epilepsijo (14).

PROGNOZA

Vecino otrok z epilepsijo lahko razvrstimo
v §tiri vedje prognosti¢ne skupine (34). V prvo
skupino sodijo benigne epilepsije (priblizno
20-30%), na primer benigna rolandi¢na epi-
lepsija, pri katerih se trajna remisija pojavi
po nekaj letih in pri kateri se v nekaterih pri -
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merih lahko celo ognemo zdravljenju s PEZ.
V drugo skupino sodijo epilepsije, ki se dobro
odzovejo na PEZ (farmakosenzitivne epilep-
sije, priblizno 30 %). Sem sodijo npr. absence,
ki se pojavijo v otroskem obdobju, pri kate-
rih je obicajno sorazmerno enostavno s PEZ
dosedi odsotnost epilepti¢nih napadov. Trajno
remisijo doseZemo po ukinitvi PEZ po nekaj
letih zdravljenja.

V tretjo skupino sodijo od PEZ odvisne
epilepsije (farmakoodvisne epilepsije, pribliz -
no 20 %), pri katerih s PEZ doseZemo odsot-
nost epilepti¢nih napadov, vendar pa kljub
temu ne pride do trajne remisije brez upora-
be PEZ. Sem sodijo, npr. juvenilna mioklo -
ni¢na epilepsija in veliko simptomatskih
ZariS¢nih epilepsij. Kadar bolniki prenehajo
z jemanjem PEZ, pride do ponovnega poja-
va epilepti¢nih napadov, zato morajo jemati
PEZ praviloma vse Zivljenje.

V Cetrto skupino sodijo trdovratne epilep-
sije (tudi farmakorezistentne ali refraktorne
epilepsije, priblizno 13-17 %), ki se na PEZ ne
odzivajo dobro (35). V Sloveniji ima trdovrat -
no obliko epilepsije priblizno 25-30 % odra-
slih bolnikov, medtem ko natan¢nega podat-
ka za otroke nimamo (5). Prognoza bolnikov
s trdovratno epilepsijo je obi¢ajno slaba.

Ceprav je mogoce benigne in veino far-
makosenzitivnih epilepsij razpoznati Ze kma-
lu po pricetku pojavljanja epilepti¢nih napa-
dov, je pri drugih oblikah otroskih epilepsij
pogosto mogode govoriti o farmakosenzitiv-
nosti, farmakoodvisnosti ali farmakorezi-
stentnosti le retrospektivno (14). Kljub temu
pa lahko neodzivnost epilepsije na PEZ véasih
napovemo Ze zgodaj, ¢e ne dobimo pricako -
vanega odziva na ustrezne prve terapevtske
ukrepe (36).

Zgoden odgovor na PEZ (75-100 % zmanj -
Sanje pogostosti epilepti¢nih napadov v prvih
treh mesecih po pricetku zdravljenja) je dober
prognosti¢ni kazalnik remisije, ne glede na
vzrok (32). Pri idiopatskih in domnevno simp-
tomatskih epilepsijah je remisija trikrat ver -
jetnej$a kot pri simptomatskih oblikah (32).

DIAGNOSTICIRANJE

V dveh tretjinah primerov lahko epilepsijo
razvrstimo v specificen epilepti¢en sindrom
relativno zgodaj, obi¢ajno po tem, ko vzame -
mo natan¢no anamnezo, pregledamo otroka

in njegovo zdravstveno dokumentacijo, posna-
memo EEG in, kadar je to potrebno, opravi-
mo slikovno preiskavo mozZganov (11, 37). Pri
priblizno 30 % ostalih bolnikov pridemo do
bolj specifi¢ne opredelitve epilepsije v nasled-
njih dveh letih (10).

Podrobna anamneza je klju¢nega pome-
na v diagnosticnem procesu. Pomemben je
opis dogajanja pred epilepti¢nim napadom,
med njim in po njem, kar imenujemo tudi
semiologija epilepti¢nega napada. Posebne-
ga pomena je podroben opis prvih ikti¢nih
manifestacij, saj lahko potencialno kaze na ana-
tomski izvor napada.

Poleg tega so pomembni tudi podatki
o otrokovem razvoju, jemanju PEZ, moZnih
sprozilnih dejavnikih, heteroanamnesti¢ni
podatki o prisotnosti epilepsij v druZini in
videozapisi epilepti¢nih napadov, ki jih star-
$i posnamejo sami. Natancen nevroloski pre-
gled otroka je sestavni del diagnosti¢nega pro -
cesa in mora vsebovati tudi pregled koze, o¢i
in meritev obsega glave. Mednarodna liga pro-
ti epilepsiji (angl. International League Against
Epilepsy, ILAE) je predlagala diagnosti¢no
shemo ter uporabo standardiziranih termi-
nov in konceptov za opis posameznih bolni-
kov (3).

Postavitev diagnoze epilepsije je v¢asih
oteZena zaradi prekrivanja klini¢nih znakov
s Stevilnimi neepilepti¢nimi paroksizmalni-
mi dogodki, kot so refleksni anoksi¢ni napa-
di, zamolkovanje (afektni napadi), kardiogena
sinkopa, gastroezofagealni refluks, psihoge -
ni psevdoepilepti¢ni napadi, paroksizmalne
diskinezije (na primer distoni¢ni in horeoa -
tetoti¢ni napadi), benigni infantilni mioklonus,
gratifikacijski vzorec obnasanja, migrena, noc-
ne more in no¢na grozavost.

S preiskavo EEG lahko odkrijemo epilepti -
formno mozgansko elektri¢no aktivnost, ven -
dar je osnova za postavitev diagnoze epilep-
sije klini¢na slika, saj lahko spremembe na
posnetku EEG vidimo tudi pri 5-8 % zdravih
otrok (38). Video EEG-snemanje je zlati stan -
dard, pomembne informacije pa nam dajo tudi
kardiogram, respirogram, elektromiogram,
elektrookulogram, poizkus s poglobljenim
dihanjem in svetlobnim draZenjem ter poleg
snemanja v budnosti tudi snemanje v spanju.
Pogosto je za natan¢no opredelitev epilep-
ti¢nih napadov potrebno dolgotrajno video
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EEG-snemanje oziroma telemetrija, saj ima-
mo na tak nacin ve¢ moznosti, da posname-
mo epilepti¢ni/e napad/e. Normalen posne-
tek EEG ne izkljucuje prisotnosti epilepsije,
Ce je klini¢na slika zelo sumljiva zanjo, saj lah-
ko izvira epileptiformna aktivnost tudi iz glob -
ljih delov moZganskih struktur, ki jih s povr -
Sinskimi elektrodami, name$c¢enimi na skalp,
ne moremo zaznati.

Slikovne preiskave, tako strukturne (pred-
vsem magnetnoresonanc¢no (MR) slikanje
mozganov) kot funkcionalne (MR-spektrosko-
pija, funkcionalna MR-preiskava, pozitronska
emisijska tomografija), imajo pomembno
vlogo pri obravnavi bolnika z epilepsijo.
S pomodjo slikovnih preiskav lahko ugotovi-
mo etiolo8ki vzrok epilepsije, hkrati pa lah-
ko natancneje opredelimo obliko epilepsije in
usmerimo terapevtske ukrepe. Vloga ra¢unal-
niske tomografije (angl. computered tomo-
graphy, CT) je omejena predvsem na urgent-
no obravnavo, kadar MR-preiskava ni takoj
dostopna in kadar i¢emo kalcinacije v moz-
ganih, ki jih z MR-preiskavo teZje zaznamo.

Otroci z epilepsijo imajo lahko Stevilne
pridruZene tezave, kot so zastajanje v razvo-
ju, teZave v $oli, teZave z gibanjem, psihiatri¢-
na obolenja itd. Obravnava otroka s huj$o
obliko epilepsije mora biti tako timska: glede
na potrebe so v tim vkljuceni nevrolog, izku-
$en na podrodju epilepsij v otroskem obdob-
ju, nevrofiziolog, nevroradiolog, nevrokirurg,
psihiater, nevropsiholog, klini¢ni farmakolog,
specializirani nevrofizioloski asistenti, social-
ni delavec, specialni pedagog in rehabilitacij -
ski svetovalec.

EPILEPTICNI SINDROMI

Epilepti¢ni sindrom je skupek simptomov
in znakov, ki dolocajo specifi¢no epilepti¢no
stanje. Epilepti¢ni sindromi se Klasificirajo gle-
de na vrsto epilepti¢nih napadov, ¢as in oko-
lis¢ine pojavljanja napadov, starost ob prvem
napadu, EEG-nenormalnosti, spremljajoce
klini¢ne znake in slikovne preiskave moZzga -
nov (3, 14). ILAE je izdelala klasifikacijski
sistem, ki olaj$a prepoznavo epilepti¢nih sin-
dromov in jih razvr$¢a po tem, v katerem sta -
rostnem obdobju se pojavijo prvi epilepti¢ni
napadi (2). Epilepti¢ni sindromi se pojavijo
v specifi¢nih fazah razvoja moZganov, ne
glede na etiologijo napadov.

Pri encefalopatskih sindromih lahko
pogosto spremljamo prehajanje enega epilep-
ti¢nega sindroma v drugega z dozorevanjem
mozganov otroka. Velik del otrok s sindro-
mom Ohtahara bo npr. kasneje imelo sindrom
West in $e kasneje sindrom Lennox-Gastaut,
vendar trenutno ne poznamo nevrobioloskega
razloga za tak$no napredovanje (39). Opre-
delitev epilepti¢nega sindroma je pomemb-
na pri odlo¢anju glede dodatnih diagnosti¢-
nih preiskav, izbiri PEZ in drugih terapevtskih
ukrepov, s prognosti¢nega vidika in ker raz-
poznan epilepti¢ni sindrom vcasih druZini
prizadetega otroka omogoca genetsko sveto-
vanje.

OSNOVNA NACELA
ZDRAVLJENJA

Za zdravljenje epilepsij imamo na razpolago
Stevilna PEZ, ki imajo razli¢na prijemalisca in
tako razlicen spekter delovanja, vendar za
mnoga natancnega mehanizma delovanja ne
poznamo. Zdravila naceloma delujejo na raz-
licne kanale (npr. natrijevi, kalijevi kanali),
receptorje (npr. za y-aminomasleno kislino
(angl. gamma aminobutyric acid, GABA) ali
glutamat), transporterje (npr. GABA transpo-
rer) itd. ter s tem spremenijo prag za vzdraz-
nost Ziv¢énih celic. Poznavanje osnovnega
mehanizma in spektra delovanja PEZ, njiho-
vih stranskih uéinkov in predvsem prava
sindromska diagnoza so glavna vodila pri odlo -
¢anju glede najustreznejSega zdravljenja (14).
Pogosto je izbira pravega PEZ Se posebej
teZavna pri otrocih, saj je podatkov randomi-
ziranih raziskav malo ali pa jih je teZko vred-
notiti, poleg tega pa mnoga PEZ niso registri-
rana za uporabo pri otrocih.

Odlocitev, kdaj priceti s PEZ, ni vedno lah -
ka. Ce je le mogoce, poizkusimo epilepsijo
zdraviti z enim samim PEZ. Kadar PEZ prve -
ga izbora za doloceno obliko epilepsije ne
deluje, poizkusimo z drugimi. Nemalokrat pa
je za uspesno preprecevanje potrebna kom -
binacija PEZ, vendar je treba paziti, saj obstaja
tveganje, da se napadi poslabsajo pri jemanju
velikega Stevila PEZ (40). Z novej$imi PEZ
imamo manj izku$enj kot s starej$imi, vendar
imajo pogosto manj stranskih uc¢inkov. Tudi
cilji zdravljenja so za razlicne oblike epilep-
sij razli¢ni. Za epilepsije, pri katerih praviloma

43



44

D. OSREDKAR, D. NEUBAUER NAJPOGOSTEJSE EPILEPSIJE PO NEONATALNEM OBDOBJU | MED RAZGL 2012; 51

doseZzemo odsotnost epilepti¢nih napa-
dov, Zelimo to dosedi, Ce je le mogoce, z enim
samim PEZ in brez stranskih u¢inkov. PEZ naj
bi poleg tega bil $e nezahteven za jemanje in
poceni. Pri tezkih oblikah epilepsij je pogo-
sto razumen cilj Ze zmanjSanje Stevila epilep -
ti¢nih napadov in izbolj$ana kvaliteta Zivljenja
otroka z epilepsijo.

Kdaj s protiepilepticnim zdravljenjem
zakljuciti, je odvisno od $tevilnih dejavnikov,
praviloma pa Zelimo, da je otrok vsaj dve leti
v remisiji (41). Pri trdovratnih epilepsijah lah-
ko vcasih zmanjSamo Stevilo epilepti¢nih
napadov s ketogeno dieto — prehrano, boga-
to z mas¢obami, s ¢imer v telesu vzdrzuje-
mo ketozo, podobno kot ob stradanju. Neka -
terim otrokom s trdovratno epilepsijo lahko
pomagamo s kirurskim zdravljenjem (42).

Kljub temu da so vrocinski kré¢i najpogo-
stej$a oblika epilepti¢nih napadov v otroskem
obdobju, saj prizadanejo 2-4% vseh otrok
v starosti med 3 meseci in 5 leti, jih v tem
besedilu avtorji ne bomo natancneje opiso-

vali, saj je o njih precej objavljenega tudi v slo-
venski strokovni literaturi (7, 43, 44). Prav
tako so izpusceni sindromi, ki se lahko pric¢-
nejo pojavljati Ze v obdobju novorojencka, saj
so0 opisani v ¢lanku Kréi in epilepsije v novo-
rojenckovem obdobju in zdravljenje epilep-
ti¢nega statusa pri otrocih. Opisali pa bomo
simptomatske Zari$¢ne epilepsije, ki so dru-
ga najpogostejsa oblika epilepsij pri otrocih
(glej odstavek o epidemiologiji), benigno rolan-
di¢no epilepsijo, absence in nekaj najhujsih
epilepti¢nih sindromov v otroskem obdobju.
Za pregled epilepti¢nih sindromov, razvrsce-
nih po starostnih obdobjih, v katerih se pojav-
Jjajo, glej tabelo 1.

ZARISCNE EPILEPSIJE
Simptomatske zariséne epilepsije

Simptomatske Zaris¢ne epilepsije delimo po
semiologiji napadov glede na mozganski
reZenj, iz katerega epilepti¢ni napadi izvirajo.
Pomembna je predvsem prva manifestacija

Tabela 1. Epileptichi sindromi, razvrsceni po starostnih obdobjih, v katerih se pojavijajo (45).

Obdobje novorojencka

© benigni idiopatski kit novorojencka

 henigni familiarni kici novorojentka in dojencka
 zgodnja dojenckova epileptitna ecefalopatija: sindrom Ohtahara
© zgodnja mioklonicna epileptitn encefalopatija

Obdobje dojencka/malcka

o infontilni spazmi — sindrom West

© mioklonitna epilepsija dojencka
 huda mioklonitna epilepsija dojencka — sindrom Dravet
© mioklonicna encefalopatija neprogresivnih bolezni

Predmladostnisko obdobje © henigna otroska epilepsiia s centrotemporalnimi trni — rolandiéna epilepsiia
© henigna otroska epilepsija zatilnega reznja z zgodnjim pricetkom — vrste
Panayiotopoulos
o otroska epilepsija zatilnega reznja s poznim pricetkom — vrste Gastaut
© mioklonicno-astaticna epilepsiia
o sindrom Lennox-Gastaut
o gpileptitna encefalopatiia z neprekinjenim kompleksom tm-val v spanju
(vkljutno s sindromom Landau-Kleffner)
o otroske absence
 qvfosomno dominantna notna epilepsija Zelnega reZnjo
o familiarne epilepsiie sennega reznja
o generalizirane epilepsiie z vrotinskimi ki plus
Mladostnisko obdobje © juvenilne absence

o juvenilna mioklonicna epilepsija

Stanja, ki so manj jasno vezana na starostno obdobje

© sindrom Rasmussen

o progresivne mioklonicne epilepsiie
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epilepti¢nega napada, saj ta kaZe na mesto
izvora. Epileptogeno Zarisce je sicer lahko
povezano v mreZo, ki povezuje ve¢ mozgan-
skih reznjev. Casovni potek dogodkov je pove-
zan z mestom izvora in podrodji Sirjenja izbru-
ha epileptiformne moZganske aktivnosti.
Zavest je ob Zari$¢nem epilepti¢nem napadu
lahko motena (takrat govorimo o komplek-
snem Zari¢nem epilepticnem napadu) ali pa
ne (preprost ZariSCen epilepti¢ni napad),
vendar odsotnost zavesti sama po sebi ne kaze
na mesto izvora (14). Postikti¢na zaspanost je
pri teh napadih pogosta. Vcasih si s preiska-
vama EEG ali MR-moZganov ne moremo
pomagati glede lokalizacije mesta izvora,
Ceprav sta ti dve preiskavi sicer velikega pome-
na pri iskanju tovrstnih sprememb.

Pri epilepsiji mezialnega dela sen¢nega
reZnja je najpogosteje prisotna skleroza hipo-
kampusa, ki jo lahko prikaZemo s preiskavo
MR-mozganov (46). Epilepti¢ni napadi se
obicajno pri¢nejo pojavljati od 5. do 10. leta.
Zacnejo se z nenavadnim obc¢utkom v epigastri-
ju, ki mu sledi strah, avtomatizmi v podrocju
ust (cmokljanje, Zvecenje, poZiranje), motena
zavest s strmenjem in postikticna zmede-
nost (47). Kadar je vpletena dominantna
polobla (obicajno leva), je prisotna tudi afa-
zija. Pri manjsih otrocih se lahko napad kaze
le kot bornejse gibanje (hipomotori¢ni napa-
di) (48). Motnje spomina so pogoste. Pogosto
so take epilepsije farmakorezistentne, kirurs-
ko zdravljenje pa je lahko uspesno pri 80 %
bolnikov (47).

Pri epilepsiji ¢elnega reznja so napadi obi-
¢ajno kratki (do nekaj deset sekund) in pove-
zani s spanjem. Med napadom se bolniki
nenadoma zbudijo, odprejo o¢i in delujejo
prestraseno, zavest je lahko motena. Pogosto
so pridruZeni tudi motori¢ni fenomeni, ki se
obicajno kaZejo kot asimetri¢na, toni¢na drza
ali avtomatizmi (49). S semioloskega vidika
so napadi pri posameznem bolniku zelo ste -
reotipni. Pri budnem otroku se lahko epilep-
sija Celnega reZnja kaZe kot nenaden padec
oziroma izguba tonusa.

Simptomatsko epilepsijo zatilnega reznja
je pri otrocih pogosto tezko odkriti, saj Sirjenje
napada lahko zabri$e prvotne znake. Zanjo so
znadilne vidne halucinacije, ki so vezane pred -
vsem na periferni del vidnega polja, pogosto
pa se pojavi tudi deviacija pogleda v stran.

Kirursko zdravljenje je lahko uspesno (50).
Najuspesnej$a PEZ za zdravljenje simptomat-
skih Zari§¢nih epilepti¢nih napadov so okskar-
bamazepin, karbamazepin, topiramat,
lamotrigin, fenitoin in valproat (51).

Benigna rolandiéna epilepsija

Idiopatske Zari$¢ne epilepsije so najpogostej -
$i epilepticni sindromi v otroskem obdobju.
Med njimi je najpogostej$a benigna rolandic-
na epilepsija ali benigna epilepsija otroskega
obdobja s centro-temporalnimi trni (14).
Zanjo je znacilno, da se napadi pojavijo v sta-
rosti med 3. in 13. letom, remisija se pojavi
v mladostniskem obdobju, prognoza pa je
odli¢na. Napadi se znacilno pojavijo v prve pol
ure po uspavanju in prebudijo otroka iz spa-
nja. Prisoten je lateraliziran kr¢ obraza, otrok
pogosto ne more govoriti (anartrija) ali pa se
oglasa z neartikuliranimi glasovi, se slini,
vendar ob tem zavest ni vedno motena. Vca-
sih ima teZave tudi z gibanjem ipsilateralne
zgornje okoncine.

Na posnetku EEG vidimo bifazne cen-
tro-temporalne trne, ki se v spanju lahko
pojavljajo obojestransko. Stevilo epileptic-
nih napadov je lahko zelo razli¢no, velikokrat
pa se je jemanju PEZ mogoce ogniti, za kar
se odlo¢imo, ¢e so napadi redki in Ce se jav-
ljajo le v spanju (52). Pri benigni rolandi¢ni
epilepsiji napadi namrec ob vstopu v adoles-
cenco pogosto spontano prenehajo.

Sindrom Panayiotopoulos

Sindrom Panayiotopoulos je epilepti¢ni sin -
drom, ki sodi med benigne epilepsije otroskega
obdobja z zatilnimi trni. Pojavlja se v povprec -
ni starosti 5let, v razponu od 1. do 14. leta.
Zanj so znacilni predvsem znaki motenega
delovanja avtonomnega Zivéevja (53). Bruha-
nje se pojavi pri 70-85 % epilepti¢nih napa -
dov, med druge pogoste znake pa spadajo
bledica, mioza, inkontinenca, kasljanje, pre -
tirano slinjenje, tahikardija in motnje vida.
S trajanjem epilepti¢nega napada se pogosto
pojavi motnja zavesti s strmenjem ter odklo -
nom glave in o¢i v stran. Epilepti¢ni napadi
se pogosto pojavljajo ponodi. Pri 75 % bolni -
kov lahko v interikticnem EEG-posnetku vidi -
mo zatilne trne. Prognoza je obic¢ajno dobra.
Zaradi prekrivajocih se Klini¢nih znakov je sin-
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drom Panayiotopoulos v¢asih tezko lociti od
sinkope, encefalitisa, migrene ali gastroente-
ritisa.

GENERALIZIRANE EPILEPSIJE
Absence

Absence so pogosta oblika generaliziranih epi-
lepti¢nih napadov pri otrocih in se kot prevla-
dujoca oblika epilepti¢nih napadov pojavljajo
v sklopu razli¢nih epilepti¢nih sindromov, ki
imajo precej razli¢ne klini¢ne slike in progno-
ze. Med idiopatske generalizirane epilepsije
z absencami sodijo otroSka in juvenila epilep-
sija z absencami ter juvenilna miokloni¢na
epilepsija. Pri teh epilepti¢nih sindromih se
pojavljajo t.i. tipi¢ne absence, ki jih na EEG
spremljajo generalizirani izbruhi kompleksov
trn-pocasen val s frekvenco 3 Hz.

Atipi¢ne absence se lahko pojavljajo pri
simptomatskih ali domnevno simptomatskih
generaliziranih epilepsijah (npr. pri sindro-
mu Lennox-Gastaut; glej spodaj). Na EEG se
pojavljajo kompleksi trn-pocasen val s frek-
venco 1,5-2,5 Hz ter hitra aktivnost, pogosto
pa so izbruhi epileptiformne aktivnosti asi-
metri¢ni. Atipiéne absence pogosto spremlja
tudi izguba aksialnega misicnega tonusa in
s tem povezani padci glave ali padci po tleh.

Otroska epilepsija z absencami se obi¢ajno
pojavi med 5. in 7. letom in se pogosto pojav-
lja pri ve¢ druzinskih ¢lanih, kar govori v prid
genetski etiologiji. Med napadi se otroci za
kratek Cas zastrmijo, njihova aktivnost v tem
Casu zastane, se ne odzivajo in se dogodka po
koncu ne spomnijo. Pojavi se lahko na stoti-
ne napadov na dan v obliki zastrmitev, ki
obicajno trajajo do 10 sekund, sproZi pa jih
lahko poglobljeno dihanje. Do odrasle dobe
otroske absence izzvenijo v 90 %, zgoden ali
pozen pojav (< 4 ali > 9let), neodzivnost na
PEZ in fotosenzitivnost pa so povezani z manj
ugodnim izidom (14).

Juvenilna epilepsija z absencami se naj -
pogosteje pojavi med 10. in 12. letom in je
pogosto povezana s prebujanjem, ko je napa-
dov najvec. Pri 80 % bolnikov se pojavijo tudi
generalizirani toni¢no-kloni¢ni napadi, ki jih
lahko spodbudi pomanjkanje spanja, pri prib -
lizno 50% pa je prisotna tudi fotosenzi -
tivnost (54). Kljub temu, da se juvenilna
epilepsija z absencami obi¢ajno odli¢no odzo -

ve na zdravljenje s PEZ (celo v nizkih odmer-
kih), pa je pogostost relapsa po ukinitvi zdra-
vil zelo velika (> 90 %).

Etosukcimid in valproat sta oba pribliz-
no enako ucinkovita za zdravljenje absenc,
vendar ima etosukcimid manj stranskih ucin-
kov (55).

Infantilni spazmi - sindrom West

Infantilni spazmi se obi¢ajno pojavijo v sta-
rosti med 4. in 8. mesecem, ko se moZgani Se
intenzivno razvijajo (56). Infantilni spazmi so
kratkotrajni (0,5-2 sekundi) epilepti¢ni napa -
di, ki se obi¢ajno pojavljajo v nekajminutnih
serijah. So relativno stereotipni pri posa-
meznem bolniku, po obliki pa so lahko flek-
sijski, ekstenzijski ali mesani. Za razliko od
miokloni¢nih zgibkov trajajo nekoliko dlje
Casa, vendar ne tako dolgo kot toni¢ni epilep-
ti¢ni napadi (57). Infantilnim spazmom so
lahko pridruZene tudi avtonomne in Zari$c¢-
ne komponente, kot so premori v dihanju ali
obrat o¢i. Vec¢ina otrok z infantilnimi spazmi
ima kognitivni in razvojni zaostanek, pri
¢emer ima 70% bolnikov prisoten razvojni
zaostanek Ze pred pojavom infantilnih spaz-
mov (38).

Etiologija infantilnih spazmov je zelo
raznolika in jo sestavljajo malformacije skor-
je, hipoksi¢no-ishemicna encefalopatija, pos-
kodbe glave, prirojene napake presnove,
meningitis/encefalitis, kromosomske nepra-
vilnosti (e posebej trisomija 21) in tuberoz-
na skleroza (58, 59).

Najpogostejsi vzorec EEG, povezan z infan -
tilnimi spazmi, je hipsaritmija - izrazito kao-
ti¢na, visokonapetostna in pocasna moz -
ganska elektri¢na aktivnost, z nacepljenim
vecZari$¢nim pojavljanjem trnov (60). Hipsa -
ritmi¢ni vzorec predstavlja Sirjenje epilepti -
formne aktivnosti preko ve¢ mozganskih pre -
delov v ¢asu, ko imajo mozgani slabo razvite
inhibitorne mreZe. Hipsaritmi¢ni vzorec na
posnetku EEG, ki je prisoten ve¢ kot tri ted -
ne, je slab prognosticni kazalec (61). Hipsa -
ritmicni vzorec je lahko odsoten pri hudih
mozganskih lezijah, kot sta tuberozna sklero-
za in lizencefalija.

Prognoza infantilnih spazmov je bolj odvi -
sna od etioloskega vzroka kot od zdravljenja,
vendar pa hiter pricetek zdravljenja po zacet -
ku napadov lahko ugodno vpliva na prognozo.
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Slabi prognosti¢ni kazalniki so pojav infantil-
nih spazmov pred 3. mesecem starosti, pred-
hodni epilepti¢ni napadi in relaps po zaCetnem
dobrem odzivu na zdravljenje, medtem ko so
ugodni kazalci normalen MR-moZganov, pri-
sotnost znacilne hipsaritmije in ugoden odziv
na zdravljenje (14).

Najuspesnejsi sta zdravljenji z vigabatri-
nom ali adrenokortikotropnim hormonom.
Hormonsko zdravljenje je ucinkovitej$e pri
prekinjanju epilepti¢nih napadov kot vigaba-
trin, vendar dolgoro¢ni uéinek ni jasen (62).
Prav tako ima vlogo pri zdravljenju infantil-
nih spazmov ketogena dieta (63).

Huda miokloniéna epilepsija
dojenéka = sindrom Dravet

Huda miokloni¢na epilepsija dojencka ali
sindrom Dravet se pojavi pri dojenckih, ki se
normalno ali celo nadpovpreéno hitro razvi-
jajo (39). Dolgotrajni, generalizirani ali uni-
lateralni Zari$¢éni toni¢no-kloni¢ni napadi
se obiCajno pojavijo v prvem letu Zivljenja.
Spremlja jih poviSana telesna temperatura,
zato ima vecina teh bolnikov sprva diagnozo
kompleksnih vroc¢inskih kréev. V druZini teh
bolnikov so vrocinski kr¢i pogosti, saj jih naj-
demo v priblizno 30 % primerov (64). Pri prib -
lizno 60% bolnikov je prisotna mutacija v genu
SCN1A, ki je povezana z okvaro natrijevega
kanalcka (65). Epilepti¢ne napade lahko véa-
sih sprozi rahlo poviSana telesna temperatu-
ra, kot se to zgodi pri kopanju v vroci kopeli
ali pri fizicnem naporu. Kasneje se pri¢nejo
pojavljati epilepti¢ni napadi tudi v afebrilnem
stanju z miokloni¢nimi in Zari$¢nimi napadi
ter atipi¢nimi absencami.

Pri teh bolnikih je posnetek EEG sprva
normalen. Z razvojem $tevilnih vrst napadov
se spremeni tudi posnetek EEG, saj se poja-
vijo vec¢Zari§¢ne spremembe in generalizirani
multipli trni, trni in pocasni valovi. Z razvo -
jem teh oblik epilepti¢nih napadov in spre-
memb na posnetku EEG se ustavi razvoj bolnika
ali pride celo do regresije v razvoju (39). Bol -
niki imajo po drugem letu starosti pogosto
teZave zaradi hiperkineti¢nosti in z uenjem.
Nenormalne nevroloske znake, npr. znake,
povezane s kortikospinalno progo, najdemo
pri 80 % bolnikov (66).

Epizode epilepti¢nega statusa so pogoste
in farmakolosko zdravljenje je velikokrat neu -

¢inkovito. Najucinkovitej$e je zdravljenje
s fenobarbitonom, valproatom, benzodiaze-
pini in topiramatom, medtem ko lahko zdrav-
ljenje s karbamazepinom, fenitoinom ali
z lamotriginom napade poslabsa (14).

Sindrom Lennox-Gastavut

Sindrom Lennox-Gastaut je epilepti¢na ence-
falopatija, ki se obi¢ajno pojavi med 3. in 6. le-
tom starosti, a se lahko redkeje pojavi tudi
med 1. in 8. letom starosti (39). Za pojav sin-
droma Lennox-Gastaut je vec razlogov, kot so
hipoksija, poskodba, malformacija, okuzba ali
tuberozna skleroza. Priblizno 40 % bolnikov
je imelo predhodno infantilne spazme (38).
Pojavljajo se razli¢ne vrste epilepti¢nih napa-
dov, kot so toni¢ni, atoni¢ni, atipi¢ne absence,
miokloni¢ni in generalizirani toni¢no-klo-
ni¢ni napadi. Pri sindromu Lennox-Gastaut
je pogosto prisoten tudi kognitivni upad, e
posebej pri bolnikih, ki imajo pogoste napade
in ponavljajoCe se epilepti¢ne statuse. V teh
primerih je epilepsija napredujoca. Kognitiv-
ni upad je hujsi pri otrocih z zgodnjim poja-
vom napadov (67).

Na tipi¢nem posnetku EEG so prisotni
pocasni, generalizirani kompleksi trn-val
s frekvenco 1,5-2,5 Hz, ki so poudarjeni v dre-
meZu in spanju (67). Na posnetku so pogo-
sto prisotni tudi visokofrekventni (10-20 Hz)
multipli trni, ki spremljajo toni¢ne napade in
se pojavljajo predvsem v spanju.

Optimalnega zdravljenja sindroma Len-
nox-Gastaut ne poznamo, priporocljivo pa je
priceti s Sirokospektralnimi PEZ, kakr$ni so
valproat ali benzodiazepini (ali kombinacija
obojih) (14). Ketogena dieta in stimulacija
vagusnega Zivca sta lahko v nekaterih prime-
rih koristna terapevtska ukrepa (68).

Miokloniéno-astatiéna epilepsija
Doose

Miokloni¢na-astati¢na epilepsija Doose je sin -
drom idiopatske generalizirane epilepsije, ki
se obicajno pojavi med 1. in 5. letom staro -
sti, pogosteje pri deckih kot pri deklicah v raz -
merju 2:1 (69). Obicajno se pri teh otrocih
sprva pojavijo generalizirani toni¢no-kloni¢ni
epilepti¢ni napadi, ki so lahko povezani s povi -
$ano telesno temperaturo. Kasneje se pojavijo
miokloni¢ni in miokloni¢no-astati¢ni epilep -
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ti¢ni napadi, ki se kaZejo s kinkanjem, kleca-
njem in padci med hojo (69).

Sprva bolniki rastejo in se razvijajo nor-
malno, postopoma pa se pri¢nejo pojavljati
motnje izvedbenih sposobnosti, teZave
s pozornostjo in koncentracijo, hiperaktivnost
in impulzivnost. Prognoza je razli¢na, saj neka -
teri bolniki doseZejo stanje popolne remisije,
vsaj ena tretjina bolnikov pa razvije sindrom
Lennox-Gastaut. Pojav no¢nih toni¢nih napa-
dov je povezan s slab$o prognozo (69).

Posnetek EEG obi¢ajno pokaze generalizi-
rane, neredne multiple trne in trne ter izbru-
he pocasne aktivnosti s frekvenco 2-3 Hz brez
Zari$¢nega poudarka. V osnovni bioelektri¢-
ni mozganski aktivnosti prevladujejo ritmi
s frekvenco 4-7 Hz.

Prepoznavanje epilepti¢nih sindromov
ni lahka naloga, $e posebej tezko pa je loce-
vanje med miokloni¢no-astati¢no epilepsijo
in sindromom Lennox-Gastaut. Na splo$no
velja, da je razvoj pred pojavom mioklonic-
no-astati¢ne epilepsije normalen, bolezen
pa ni povezana z nevroloskimi izpadi ali nevro-
metabolnimi oziroma nevrodegenerativnimi
boleznimi. Miokloni¢no-astati¢na epilepsija
je le redko povezana z Zari$¢nimi ali tonicni-
mi epilepti¢nimi napadi. Posnetek EEG obi -
¢ajno kaZe generalizirane spremembe brez
Zari§¢nih napravilnosti, v osnovni mozganski
aktivnosti pa ponavadi najdemo ritme, ki so
normalni za starost (39). Zdravili prvega izbo -
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generalizirano toni¢no-kloni¢ni in atonic-
no-toni¢ni napadi ter atipi¢ne absence (39).
Zaradi tega je pri teh bolnikih pogosto spr-
va tezko lociti, ali gre za miokloni¢no-astati¢no
epilepsijo, sindrom Lennox-Gasteaut, sindrom
Dravet ali progresivno miokloni¢no epilepsijo.
Vendar pa je pri teh otrocih mioklonus pogo-
sto fragmentaren, vec¢ZarisCen in se pogosto
sproZi z dolo¢eno drZo ali zunanjim drazljajem,
kot so svetloba, dotik ali zvok. Poleg trdovrat-
ne epilepsije se pri progresivnih miokloni¢nih
epilepsijah pojavljajo izguba vida, ataksija in
izpadi, povezani s kortikospinalno progo, ter
kognitivni izpadi (39). Posnetek EEG znacil-
no pokaze upocasnjeno mozgansko elektri¢no
aktivnost, generalizirane epileptiformne izbru-
he razli¢nih oblik in fotosenzitivnost (64).
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