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SOUHRN

Komarek V. Diferencialné diagnosticka dskali zachvatd u déti

Epileptické zachvaty jsou nejcastéjsi urgentni udalosti v détském véku, a to zejména v prvnim roce Zivota. U Cty¥
procent déti se vyskytnou febrilni kiece, 1% déti trpi chronickou epilepsii, 1% prodéla ojedinély epilepticky zachvat
a pFiblizné 2 % déti maji rizné formy kedi ¢ poruch védomi pfipominajici & imitujici zachvaty epileptické. Obvykle
se jako prvni se zachvatem setka pediatr, ktery dle pfedpokladané diagnézy rozhoduje o dalsim postupu. Ne vzidy
a vsude je dostupné vysetfeni détskym neurologem, proto je zakladni znalost sémiologie epileptickych zachvatd
a syndroma pro pediatry uZite¢na. Nasledné kratké komentované kazuistiky si kladou za cil upozornit na mozna
diferencialné diagnosticka Gskali zachvata a vékové vazanych syndromt v jednotlivych vyvojovych etapéach.
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SUMMARY

Komarek V. Challenges in differential diagnosis of seizures in children

Epileptic seizures are the most common urgent events in childhood, particularly during the first year of life. Less than
1% of children suffer from chronic epilepsy, 1% experience a single epileptic seizure, 4% have febrile seizures, and ap-
proximately 2% of children exhibit various forms of convulsions or consciousness disorders resembling or mimicking
epileptic seizures. Pediatricians are usually the first to encounter a seizure and must decide on further steps based
on the presumed diagnosis. Since access to pediatric neurologists is not always available, a basic understanding of
the semiology of epileptic seizures and syndromes can be beneficial for pediatricians. The following brief case stud-
ies aim to highlight potential differential diagnostic challenges of seizures and age-related syndromes at various
developmental stages.
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Lucie je 6denni novorozenec, u kterého se od prvniho dne
po narozeni objevuji prudké klonické zaskuby koncetin stfidaji-
ci strany, matka pfipousti, Ze mozné zaskuby plodu pocitovala
jiz pfed porodem. Dité po porodu nebylo kFfiseno, Apgarové
skére bylo 8-8-9, dité je nadmérné drazdivé, sonografie ne-
vykazuje postizeni mozku, na EEG jsou epileptiformni vyboje.
Jaka je vase diagnéza?

a) Kre¢e v dusledku hypoxicko-ischemické encefalopatie
(HIE)

b) Epilepticka encefalopatie — Otahartav syndrom

¢) Pyridoxin dependentni kiece

d) Benigni (self-limited) epileptické zachvaty
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V novorozeneckém obdobi jsou velmi casté akutni sym-
ptomatické zachvaty v dusledku perinatalniho hypoxicko-
-ischemického postiZzeni mozku, a to zejména u nedono-
senych déti, dale v souvislosti s metabolickym postizenim
véetné vitaminopatii, méné ¢astou pri¢inou zachvat jsou
vrozené malformace mozku a geneticky podminéné benig-
ni epileptické syndromy ¢i ¢asné epileptické encefalopatie.
Casté jsou ruzné neepileptické zachvatovité projevy — be-
nigni spankové myoklonie, apnoické pauzy ¢i vzacnéjsi hy-
perekplexie v disledku mutace GLRAI genu. Pfi rozhodova-
ni o etiologii novorozeneckych zachvati hraje roli i ¢asové
hledisko. Krece, které se objevuji jiz prvni den po porodu,
mohou byt v dtsledku zavazného perinatalniho poskozeni



mozku hypoxii ¢i krvacenim nebo v souvislosti s geneticky
podminénym metabolickym onemocnénim.

Vzhledem k tomu, Ze Apgarové skére ani sono mozku ne-
svéd¢i pro perinatalni komplikace a matka uvedla informaci
o moznych intrauterinnich kteéich, je u Lucie pravdépo-
dobna diagnéza syndromu pyridoxinové dependence. Ten-
to syndrom je geneticky podminén mutaci ALDH4A1 genu
a dobr'e reaguje na okamzité podavani vitaminu B,. Druhy
az treti den po porodu se objevuji fokalni klonické krece
v ramci benigni/self-limited (se spontanni remisi) fami-
liarni neonatalni epilepsie, kdy je pfi¢inou autozomalné do-
minantné dédiéné onemocnéni zptisobené mutaci KCNQ2.
U tohoto syndromu zachvaty dobfe reaguji na podani kar-
bamazepinu. Ctvrty az Sesty den se u fyziologickych novoro-
zenctt manifestuje benigni nefamiliarni neonatalni epilepsie
multifokalnimi klonickymi zachvaty, pfipadné i s apnoickou
pauzou, dfive oznacovana jako ,kiece patého dne“.

Otaharuv syndrom je velmi vzacna ¢asna epilepticka en-
cefalopatie v prvnich tydnech po narozeni — typické jsou to-
nické extenzni zachvaty koncetin a trupu a specificky EEG
nélez (suppression burst).

Barborka se do 4 mésict véku vyvijela zcela bez problému.
Pfed dvéma tydny byla o¢kovana hexavakcinou, posledni ty-
den je dle matky trochu nastydla s lehce zvySenou teplotou
kolem 37,7 °C. Asi 3 dny matka pozoruje stavy s predklonem
hlavy i ramen doprovazenym rychlym ,objimacim“ pohybem
obou HK ohnutych v lokti. Nékolik téchto zachvatd kratce
po sobé se objevuje asi 10x denné. Jaka je nejpravdépodob-
néjsi diagnéza?

a) Syndrom Dravetové

b) Infantilni spazmy

¢) Febrilni kiece

d) Postvakcina¢ni encefalopatie

Predklony hlavy a symetrické flekéni kiece (infantilni spaz-
my) v opakujicich se sériich jsou typické pro Westiv syn-
drom, ktery je epileptickou encefalopatii s vyskytem mezi
3. az 12. mésicem. Témto emprostotonickym kiecim se rika-
valo bleskové nebo také ,,salaamoidni“ (pfipominajici arab-
sky pozdrav). Kromé téchto zachvatu tvori Westovu trias
jesté opozdovani psychomotorického vyvoje a charakteri-
sticky EEG nélez razu tzv. hypsarytmie (neusporadany az
chaoticky zaznam tvoreny vysokovoltaznimi epileptiform-
nimi vyboji). Cetné zachvaty i EEG vyboje brani pfirozené-
mu vyvoji mozku, a proto je tfeba zah4jit 1é¢bu co nejdrive
(nejlépe do 1 tydne od prvniho zachvatu). Léky prvni volby
jsou ACTH a vigabatrin. Dravetové syndrom je epileptic-
ka encefalopatie s prvnimi hemiklonickymi zachvaty pri
teploté (n€kdy i bez ni), které vzdy zacinaji v prvnim roce
zivota. Pfi¢nou je mutace v SCNIA genu, doporucenou 1é¢-
bou je stiripentol a klobazam a nové fenfluramin. Nesmi se
podavat fenytoin a karbamazepin. Febrilni kiece se jako
syndrom v tomto véku nevyskytuji a postvakcina¢ni ence-
falopatie dva tydny po o¢kovani hexavakecinou je vysoce ne-
pravdépodobna.
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Na détské oddéleni mensi nemocnice je v podvecer pfijata
matka s 15mési¢nim Martinem. Jedna se o dosud zdravé dité
s bezproblémovym téhotenstvim i porodem a normalnim psy-
chomotorickym vyvojem. Dité ma teplotu 38 °C a zaskuby le-
vého Gstniho koutku, které se béhem noci opakuji. Druhy den
rano ma dité znovu zaskuby levého Gstniho koutku a levé ruky.
| kdyZz matka upozorfiuje na chybéjici oéni kontakt a zhor3ujici
se stav ditéte, je lékaFi ujisStovana, Ze jde jen o febrilni krece.
Jaka je spravna diagnéza?

a) Nekomplikované febrilni krrece
b) Lennoxtv—Gastautiiv syndrom
¢) Komplikované febrilni kirece

d) Herpeticka encefalitida

Febrilni kiece (FK) jsou epileptické zachvaty pfi vzestupu
horec¢ky na pocatku obvykle virového infektu s vyskytem
mezi 6. mésicem az 5. rokem (zejména mezi 12. az 24. mési-
cem), které nejsou zptisobeny neuroinfekei. Nekomplikova-
né FK jsou kratké (trvajici1az 2 minuty, ne déle nez 5 minut),
symetrické, klonické s rychlym navratem do plného védomi
aneopakujici se béhem 24 h. Naopak zavazné komplikované
FK trvaji déle nez 10 minut, byvaji lateralizované (fokalni)
a opakuji se v pribéhu jednoho infektu. U déti s kratkymi
jednoznaéné nekomplikovanymi FK neni nezbytné vySette-
ni détskym neurologem, nemusi byt hospitalizovany a mit
vySetieno EEG ¢i likvor. U ditéte s komplikovanymi kiece-
mi je tfeba vylouéit neuroinfekei ¢i jinou zavaznéjsi prici-
nu, a proto by mélo byt hospitalizovano, vysetfeno détskym
neurologem véetné EEG a dle klinického pribéhu by mélo
byt zvazeno provedeni lumbalni punkce. U Martina se jed-
nalo o herpetickou encefalitidu, ktera méla byt rozpoznana
nejpozdéji druhy den po prijeti, kdy méla byt provedena po-
trebna vysetieni a nasazen acyklovir. U Martina, ktery nebyl
vcas diagnostikovan a lééen, se rozvinul tzv. apalicky stav
a rodice zazalovali nemocnici pro zanedbani péce. Lenno-
xuv—Gastautuv syndrom je tézka epileptickd encefalopatie
s rozmanitou symptomatologii a heterogenni etiologii, prv-
ni zadchvaty charakteru atypickych absenci a/nebo padu se
objevuji mezi 3. az 4. rokem, dal$im typem zachvatu jsou
myoklonie a no¢ni tonické zachvaty.

Do ordinace rano pfichdzi vydésend matka 7letého Honzika,
ktery ma posledni dva tydny ,divné stavy“. Asi dvé hodiny
po usnuti matka u chlapce pozoruje chréeni, slinéni, zaskuby
pravého koutku a nékdy i ramene. O zachvatech po probuzeni

wews

chlapec nevi. Jaka je nejpravdépodobnéjsi diagnéza?

a) Benigni (self-limited) epilepsie s centrotemporalnimi
hroty (SELECTS)

b) Fokalni zachvaty s poruchou védomi u mesiotemporalni
epilepsie

¢) Pavor nocturnus

d) Spankové myoklonie

Neepileptické no¢ni désy (pavor nocturnus) se objevuji spi-
$e u predskolnich déti v non-REM spanku. Dité ma Siroce

Noexs

oteviené o¢i, kri¢i a nevnima okoli. Tento stav zaspi a nevi
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o ném (na rozdil od tzv. noéni mury (night mare) v REM
spanku). U mesiotemporalni epilepsie byvaji zachvaty
drive oznacované jako psychomotorické nebo zachvaty
s oralnimi automatismy (Spuleni, olizovani rtt) a diagnozu
objasni nalez hipokampalni skler6zy na MRI mozku. Span-
kové myoklonie se objevuji pri usinani, nebyvaji zaskuby
v obli¢eji a na EEG je vZdy normdlni nalez. Benigni epilep-
sie s hroty na EEG v centrotemporalni/rolandické oblasti,
nové SELECTS (self-limited epilepsy with centrotemporal
spikes), je nej¢astéjsi formou epilepsie u déti. Objevuje se
mezi 4. az 11. rokem, ¢astéji u chlapct. Typické jsou jed-
nostranné fokalni zachvaty brachiofacialni postihujici
svaly obliceje a HK, nékdy i svaly hrtanu a hltanu. I kdyz
zachvaty mohou vypadat dramaticky a na EEG jsou vyraz-
né a ¢etné epileptiformni vyboje, tak obvykle dobrte reaguji
na lé¢bu sultiamem. Po patnactém roce jak vyboje na EEG,
tak i zachvaty vymizi a vSechny déti s touto diagnézou do-
sdhnou uplné remise.

13leta Veronika miva po probuzeni zaskuby hornich koncetin,
naposledy shodila z noéniho stolku skleni¢ku. Matka ditéte
uddva, Ze se Veronika ob¢as kouka mimo. Ranni zaskuby pfi-
suzuje spise jeji zbrklosti a nevnimani dava v souvislost s pu-
bertou. O jaké diagnéze Ize uvazovat?
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a) Hypnagogické myoklonie

b) Janzova trias

¢) Psychogenni neepileptické zachvaty
d) Juvenilni myoklonicka epilepsie

Juvenilni myoklonicka epilepsie (JME) je ¢asta forma idio-
patické generalizované epilepsie, ktera se typicky objevuje
béhem dospivani mezi 12. a 18. rokem véku (u dévéat zejmé-
na v obdobi menarché). Charakteristické jsou myoklonické
zachvaty (prudké svalové zaskuby hornich koncetin), které
jsou nejvyraznéjsi po probuzeni. Tyto ,,trhavé“ pohyby mo-
hou vést k rozliti ¢aje ¢i vypadnuti hiebenu z ruky. Po pred-
chozim deficitu spanku se mohou pfi probouzeni objevit
oboustranné tonicko-klonické zachvaty. V nékterych pripa-
dech jsou pozorovany kratké zarazy v ¢innosti se zahledé-
nim (absence). Kombinace myoklonii, absenci a ,,velkého
zachvatu po probuzeni byva oznadovana jako Janzova trias.
V obdobi dospivani jsou velmi ¢etné neepileptické soma-
tické (vazovagalni synkopy a ortostatické kolapsy) a psy-
chogenni (konverzni/disociativni) zachvaty. Psychogenni
neepileptické zachvaty se mohou vyskytovat jako reakce
na prozité trauma ¢i tézkou Zivotni situaci (napt. pri Sikané
¢i rozvodu rodi¢u), nezridka mohou byt i volanim o pomoc
u dospivajicich sexudlné zneuzivanych divek. |
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