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Wirastajace spektrum napadowych epizodéw
potencjalnie przypominajacych padaczke
W grupie dzieci

Expanding spectrum of paroxysmal events
in children: potential mimickers of epilepsy

M. Obeid, M. Mikati
Pediatr. Neurol., 2007:37, 309-316

39% napadow traktowanych jako lekooporne napady padacz-
kowe w populacji dzieci to zaburzenia napadowe o niepadaczko-
wym charakterze. Niewlasciwe w tej grupie rozpoznanie padaczki
skutkuje niepotrzebnym stosowaniem lekéw przeciwpadaczko-
wych, obcigzeniem psychologicznym i socjologicznym.

W populacji dzieci zaburzenia napadowe niepadaczkowe
i padaczkowe najczgsciej dotycza naglych upadkéw, ruchow
mimowolnych, zaburzen ruchomosci gatek ocznych i zaburzen
postawy. Mimo ze prawidtowy zapis EEG podczas epizodu napa-
dowego ostatecznie okre$la niepadaczkowy charakter zaburzenia,
to zréznicowanie padaczkowych napaddéw od zaburzen niepa-
daczkowych opiera si¢ gtdéwnie na dobrze zebranym wywiadzie,
uwzgledniajacym dane dotyczace innych niz padaczkowe zabu-
rzen napadowych. W artykule autorzy dokonali przegladu nie-
padaczkowych zaburzen napadowych spotykanych w populacji
dzieci, ze szczegdlnym uwzglednieniem obrazu klinicznego,
czynnikow prowokujacych, objawdw prodromalnych, patofi-
zjologii oraz wspotwystepujacych objawdéw typowych dla napa-
déw niepadaczkowych. Zréznicowanie padaczkowych napaddéw
od niepadaczkowych na poziomie wywiadu determinuje dalsza
diagnostyke.

Autorzy w artykule podzielili niepadaczkowe zaburzenia
napadowe u dzieci na cztery grupy: zaburzenia o charakterze
uogoblnionym i nagte upadki, napadowe ruchy mimowolne i zabu-
rzenia postawy, zaburzenia ruchomosci gatek ocznych i zaburze-
nia snu.

W grupie napadowych zaburzen uogoélnionych i naglych
upadkéw autorzy szczegdlowo omawiaja omdlenia. R6znicuja je
na neurogenne, kardiogenne i zwigzane z uktadem oddechowym.
Poza szeroko omowionymi omdleniami ortostatycznymi i wazo-
wagalnymi autorzy charakteryzuja: zespot dlugiego QT, epizody
wstrzymania oddechu (breath-holing episodes, réznicujac je
na ,,blade” — kardiogenne i ,,niebieskie” pierwotnie zwigzane z
zaburzeniami oddechowymi, przewlektym bezdechem wydecho-
wym), omdlenia samoindukowane przez dzieci z uposledzeniem
umystowym poprzez wykonywanie ruchow manewru Vasalvy
(z bezdechem wdechowym), bezdechy noworodkéw, hyperek-
pleksje (poczatek w okresie noworowdkowym, triada objawow:
uogoblniona sztywnos¢, nocne mioklonie, patologiczne reakcje
odruchowe), rodzinng migren¢ hemiplegiczng, tagodne napa-
dowe zawroty glowy, napadowa hemiplegi¢ (przebiegajaca z
zaburzeniami dystonicznymi lub tonicznymi, w grupie pacjentdw
<6 mies. zycia dodatkowo przebiegajaca z oczoplasem i zezem),
zespot Alicji w Krainie Czaréw, omdlenia w napadach migreny
podstawnej, psychogenne napady uogélnione (szczegélnie, gdy
w wywiadzie sa dane o zamkni¢ciu oczu podczas napadu, tatwe
do zrdéznicowania przy uzyciu wideo-EEG) oraz napady kata-
pleksji.
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W grupie niepadaczkowych napadowych ruchdw mimowol-
nych i zaburzen postawy autorzy omoéwili: tiki ruchowe, tagodny
napadowy krecz karku niemowlat, napadowe dyskinezy (napa-
dowa dystoniczna choreoatetoza — Mount-Reback dyskineza,
napadowa choreoatetoza kinezogenna — dyskineza Kertesz, napa-
dowa dystonia indukowana ¢wiczeniami — Lance dyskineza),
napadowe ataksje, mioklonie, drzenia noworodkow (jitteriness,
wystepujace spontanicznie lub po prowokacji dzwigkiem Iub
dotykiem, ustgpujace samoistnie lub po rozluznieniu konczyny),
zespot Sandifera (wystgpujacy w grupie dzieci z refluksem zotad-
kowo-przelykowym pod postacig uogdlnionej sztywnosci z bez-
dechem, zapatrzeniem oraz szarpnigciami w zakresie konczyn
wystepujacych okoto 30 minut po positku), psychogenne zabu-
rzenia, np. onanizm, stereotypie ruchowe, ataki paniki i lgk.
imitujace napady
padaczkowe to: napadowy toniczny zwrot galek ocznych ku

Zaburzenia napadowe galkoruchowe

gorze, apraksja okoruchowa, opsoklonie (,,tanczace oczy”), zapa-
trywania si¢.

Wsrod zaburzen snu, ktore nalezy bra¢ pod uwage w roz-
nicowaniu z napadami padaczkowymi wystepujacymi we $nie,
powinno kierowac si¢ ogdlnymi zasadami dotyczacymi napaddéw
padaczkowych: krotki czas trwania, najczeSciej wystgpowanie
nad ranem i podczas budzenia, mozliwo$¢ wystgpowania epizo-
dow rowniez w okresie czuwania. W grupie zaburzen snu autorzy
wyr6znili zaburzenia snu NREM — tu gtéwnie scharakteryzowali
Ieki nocne i fagodne mioklonie noworodkow podczas snu, oraz
zaburzenia okresu REM — koszmary senne i porazenie senne
(zachowana pamig¢¢ wydarzen), osobng grupe stanowig zaburze-
nia okresu usypiania (kotysanie, rolowanie, kiwanie itp.) oraz
zespot narkolepsji-katapleksji.

Zréznicowanie niepadaczkowych zaburzen napadowych
pozwala uniknaé niepotrzebne;j terapii i stygmatyzacji oraz skraca
czas potrzebny do postawienia wlasciwego rozpoznania, co ma
szczegblne znaczenie w grupie zagrazajacych zyciu niepadaczko-
wych zaburzen napadowych (np. zespo6t dtugiego QT).

Opracowata A. Winczewska-Wiktor

Wptyw zespotu niespokojnych ndg i niedoboru
ielaza na nasilenie objawdw ADHD u dzieci

Impact of restless legs syndrome and iron
deficiency on attention-deficit/hyperactivity
disorder in children

E. Konofal, S. Cortese, M. Marchand, M. Mouren, I. Arnulf, M.
Lecendreux
Sleep Medicine 8; 2007, 711-715

Rozpowszechnienie zespotu niespokojnych noég (RLS) oce-
niane jest w populacji Europy Zachodniej i USA na 5-10%.
Badania dowodza czgstego wspotistnienia zespotu nadpobudli-
wosci psychoruchowej z deficytem uwagi (ADHD) z RLS. Defi-
cyt zelaza uwazany jest za jeden z czynnikéw etiologicznych
zarowno w przypadku ADHD, jak i RSL, moze wigc stanowic¢
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wspolny element patofizjologiczny u pacjentéw z ADHD + RLS.
W celu potwierdzenia tej hipotezy przebadano dzieci pod katem
wystepowania RLS (réwniez w rodzinie) oraz zbadano poziom
ferrytyny i zelaza. Okreslono réwniez cigzkos$¢ objawow ADHD
z wykorzystaniem Conners’ Parent Rating Scale (CPRS), wyko-
rzystujac jednak tylko cztery z szesciu podskal (hyperactivity
index, impulsive—hyperactive, learning and conduct problems
index).

Do badania zakwalifikowano 12 dzieci z ADHD + RLS; 10
dzieci z ADHD oraz 10 dzieci do grupy kontrolnej. We wszyst-
kich grupach przewazali chtopcy i nie obserwowano migdzy nimi
réznic statystycznie istotnych w zakresie wieku oraz rozktadu
plei.

Zaobserwowano, ze objawy ADHD sa bardziej nasilone
u dzieci z grupy ADHD + RLS w stosunku do grupy ADHD,
jednak nie byta to roéznica istotna statystycznie. Wedtug autorow
wigksze nasilenie objawow ADHD u pacjentow z RLS moze by¢
wynikiem zaréwno fragmentacji snu i co za tym idzie gorszego
funkcjonowania pacjentdéw w ciagu dnia, jak i niedoboru zelaza
w patofizjologii obu schorzen. Poziom ferrytyny byt istotnie sta-
tystycznie nizszy (p<0,0005) u dzieci z ADHD niz w grupie kon-
trolnej, w przypadku dzieci z ADHD + RLS w stosunku do dzieci
z ADHD obserwowano podobny trend.

Pozytywny wywiad rodzinny w kierunku RLS odnotowano
u 7 dzieci (58%) z grupy ADHD + RLS oraz u jednego dziecka
(10%) z grupy ADHD; w grupie kontrolnej nie byto dzieci z pozy-
tywnym wywiadem rodzinnym. Pozytywny wywiad rodzinny
w kierunku RLS zaréwno byt zwiazany z cigzkosécig objawow
ADHD jak i z nizszym poziomem ferrytyny.

Suplementacja zelaza w okresie niemowlgecym (wskazujaca
na jego niedobodr) opisywana byta u 50% dzieci z grupy ADHD
+ RLS oraz u 20% dzieci z ADHD i byta skojarzona z cigzkos$cia
objawow ADHD. Autorzy sadza, ze wigksze nasilenie objawow
ADHD u tych pacjentéw jest wyrazem niedoboru zelaza lub/i
jego niedostatecznej suplementacji.

Zaprezentowane wyniki mogg zdaniem autoréw wskazy-
wac na wspoélne patofizjologiczne podtoze ADHD i RLS, biorac
pod uwage rolg niedoboru Zelaza. Z klinicznego punktu widze-
nia istotne wydaje si¢ zwrocenie uwagi na wywiad rodzinny w
kierunku RLS i suplementacj¢ zelaza w okresie niemowlgcym u
dzieci z objawami ADHD.

Opr. Marcin Zarowski

Lwigzek szczepien profilaktycznych
1 uszkodzeniami OUN u dzieci

Vaccination, seizures and ‘vaccine damage’

Natasha J. Brown, Samuel F. Berkovic and Ingrid E. Scheffer
Curr. Opin. Neurol., 2007 Apr; 20(2): 181-187

Zwiazek szczepien profilaktycznych z drgawkami goraczko-
wymi, encefalopatig poszczepienng oraz autyzmem (autistic spec-
trum disorders — ASD) jest od dawna tematem budzacym wiele
kontrowersji i pytan. Natasha J. Brown i wsp. przedstawili w arty-
kule aktualny stan wiedzy oraz zalecenia dotyczace tego problemu.
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Autorzy podzielili skutki uboczne szczepien profilaktycz-
nych na lekkie, ostre oraz powazne powiklania immunizacji u
dzieci i mtodziezy. Do tzw. 1zejszych skutkéw ubocznych szcze-
pien zaliczono obrzgk i zaczerwienienie w miejscu wstrzyknigcia
oraz goraczke po szczepieniu. Wsrdd ostrych poszczepiennych
skutkow ubocznych dotyczacych OUN wymieniono drgawki
goraczkowe, drgawki bez goraczki oraz HHEs (hypotonic hypo-
responsive episodes). Wedlug autorow podwyzszona tempera-
tura pojawiajaca si¢ jako odczyn poszczepienny lub wywotana
inng przyczyna, np. w przebiegu infekcji gorgczkowej, w jedna-
kowym stopniu predysponuja do wystgpienia drgawek goracz-
kowych. Nie ma dowodéw na to, iz goraczka poszczepienna
czesciej wywoluje drgawki niz spowodowana inng przyczyna
tego stanu. Zauwazono jednak, iz goraczkowy odczyn poszcze-
pienny czesciej wystepuje po szczepionkach atenuowanych, np.
MMS (measles, mumps, rubella vaccine), zawierajacych toksyny
bakteryjne, np. krztusiec, oraz w preparatach zawierajacych cate
zabite bakterie, bedace czynnikiem immunizujacym — np. DTwP
(diphtheria, tetanus whole-cell pertussis vaccine). Drgawki
goraczkowe pojawiajace si¢ po raz pierwszy w zyciu jako zabu-
rzenie spowodowane odczynem poszczepiennym, jakim jest
goraczka, nie zwigkszaja takiego ryzyka w trakcie ponownego
epizodu podwyzszenia temperatury ciata ani ryzyka wystapie-
nia napadow padaczkowych czy uszkodzenia OUN. Drgawki
goraczkowe i padaczka nie sg zatem przeciwwskazaniem do kon-
tynuacji szczepien, aczkolwiek goraczka z nimi zwigzana moze
wywotywaé napady padaczkowe. U dzieci z niezdiagnozowanymi
zaburzeniami neurologicznymi albo w trakcie diagnostyki nalezy
zrezygnowac z szczepienia przeciw krztuscowi do ustabilizowa-
nia si¢ stanu dziecka lub tez szczepi¢ z zachowaniem szczegolne;j
ostroznosci i kontroli. Ryzyko niegoragczkowych drgawek AFS
(afebrile seizure) u dzieci, spowodowanych immunizacja jest
niskie oraz wedlug autoréw nie ma przekonujacych dowodoéw
na to, ze sa one jednoznacznie zwigzane ze szczepieniem. HHEs
(hypotonic hyporesponsive episodes), czyli epizody obnizenia
napigcia migsniowego z zmniejszong reaktywnoscig na bodzce,
zasinienie lub zblednigcie skory, pojawiaja si¢ zazwyczaj od
1 do 48 godzin po szczepieniu i trwaja od jednej nawet do 24
godzin. Najczesciej pojawiaja si¢ po preparacie DTwP, ale zda-
rzaja si¢ takze po szczepieniu DT (diphtheria, tetanus vaccine)
oraz DTaP (diphtheria, tetanus and acellular pertussis vaccine).
Ryzyko ponownego epizodu HHEs przy kolejnym szczepieniu
jest niskie, nie ma réwniez doniesien w literaturze medycznej o
odleglych, trwatych, powaznych skutkach HHEs. Jezeli epizody
obnizenia napigcia mig$niowego ze zmniejszong reaktywnoscia
na bodZce pojawiajg si¢ do 72 godzin po szczepieniu, uznaje sie,
iz zwigzane sg ze szczepieniem. Po preparatach zawierajacych
atenuowane bakterie powyzsze powiklania moga pojawié si¢
nawet po 7—-14 dniach od momentu szczepienia. Od lat 90. XX
wieku szczepionka przeciw krztuscowi zawierajaca cale bakterie
Bordatella pertussis — DTwP  jest systematycznie zastgpowana
szczepionkg acelularng — DTaP, powodujaca znacznie mniej
poszczepiennych odczyndéw goraczkowych. DTaP powoduje
0 2/3 mniej odezyndéw goragczkowych niz DTwP, w zwiazku z
tym obserwuje si¢ odpowiednio mniej przypadkoéw drgawek
goraczkowych po jej podaniu. DTwP jest nadal stosowana w kra-
jach rozwijajacych si¢ ze wzgledu na nizszy koszt produkcji niz
szczepionki acelularnej. Wérod powaznych powiklan neurolo-
gicznych zwigzanych z immunizacja nalezy wymieni¢ encefalo-
patie, encefalitis, przedtuzajace si¢ drgawki, zespot Westa, zespot
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Reya. Powiktania po immunizacji najczg$ciej obserwowane sa po
szczepieniu przeciw krztuscowi, aczkolwiek nie ma bezwzgled-
nych i jednoznacznych dowodoéw na bezposredni zwigzek tego
szczepienia z powaznymi uszkodzeniami OUN. WHO i Ameri-
can Academy of Pediatrics stwierdzajg jednoznacznie, Ze szcze-
pionka przeciw krztuscowi nie powoduje uszkodzenia mézgu ani
encefalopatii. Nie ma rowniez dowoddw na to, ze szczepienia
profilaktyczne powodujg uszkodzenie OUN, pogarszajg przebieg
istniejgcych chorob neurologicznych, powodujg zespot Westa czy
zespot naglej $mierci niemowlat, nie naleza rowniez do czynni-
kow etiologicznych padaczki. Wydaje sie, ze goraczka zwiazana
ze szczepieniem moze prowokowac pierwszy napad padaczkowy
u dziecka, ktore jest do tego predysponowane, ale u zdrowych
dzieci nie zwigksza ryzyka wystapienia tego powiktania. Ence-
falopatia poszczepienna nie jest jednoznacznie zdefiniowana.
Prawdopodobnie zesp6t objawow nazwanych encefalopatia
poszczepienng jest w rzeczywistosci zespotem Dravet czyli cigzka
encefalopatig miokloniczng niemowlat, ktorej istotg jest mutacja
w obrebie kanatu sodowego podjednostki alfa 1 genu SCN1A (do
95%), a pierwsze objawy okoto 6 miesigca zycia dziecka, pod
postacia przedtuzajacych si¢ potowiczych klonicznych drgawek i
drgawek goraczkowych, mioklonii, napadow czeSciowych i nie-
$wiadomosci oraz regresu rozwoju psychoruchowego, przypad-
kowo zbiegaja si¢ w czasie ze szczepieniami przeciw Krztuscowi,
nie bedac z nimi przyczynowo zwigzane.

Kolejnym powiktaniem, ktére uznawane jest za zwigzane ze
szczepieniami, jest zespot zaburzen autystycznych ASDs (autistic
spectrum disorders). Postulowano zwigzek ASDs ze szczepie-
niem MMS miedzy 12 a 18 miesigcem zycia, aczkolwiek pierw-
sze objawy ASDs pojawiajg si¢ w wieku 1824 miesigcy. Jednak
pewne cech autystyczne zazwyczaj sa widoczne juz wczeséniej
nawet przed szczepieniem MMS, czyli rowniez w tym przypadku
mamy przypadkowa zbiezno$¢ szczepienia i pierwszych obja-
woOw innej choroby. Uwazano, ze tiomersal dodawany do szcze-
pionek przyczynia si¢ do powstawania powiktan ze strony OUN
po szczepieniach profilaktycznych, jednak ta substancja zostata
jednoznacznie uznana przez WHO za bezpieczna, nie majaca
zwigzku z powiklaniami poszczepiennymi. Podsumowujac, auto-
rzy na podstawie aktualnej wiedzy z zakresu neuroimmunologii
stwierdzaja, iz obecnie stosowane szczepionki sg bezpieczniej-
sze niz kiedykolwiek. Wystapienie drgawek goraczkowych po
szczepieniu jest wywotane sama goraczka oraz predyspozycjami
danego dziecka uwarunkowanymi genetycznie, a choroby OUN
pozornie wywotane szczepieniem profilaktycznym wydaja si¢
niezalezng patologia, ktorej pierwsze objawy zbiegaja si¢ w
czasie ze szczepieniami profilaktycznymi.

Opr. Justyna Miodzikowska-Albrecht
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Réinice w ekspresji transporterow CI,
Na*K*2Cl-kotransportera i K*Cl-kotransportera
w padaczce z towarzyszacymi malformacjami
rozwojowymi kory

Differential expression patterns of chloride
transporters, Na+-K+--2Cl--cotransporter and
K+-Cl--cotransporter, in epilepsy-associated
malformations of cortical development

E. Aronica, K. Boer, S. Redeker, W. Spliet, P. Van Rijen, D.
Troost, J. Gorter
Neuroscience, 2007:145, 185—196

Malformacje rozwojowe kory (malformations of cortical
development — MCDs) uwazane sa za jedna z przyczyn powsta-
wania lekoopornej padaczki. Wedlug ostatniej klasyfikacji (Bar-
kovich 2005) do MCDs zalicza si¢: korowe ogniska dysplazji
(focal cortical dysplasia — FCD), ganglioneuronalne guzy — tj.
ganglioglioma (GG) i hemimegalencefalia (hemimegalencephaly
— HMEG). Wiele badan elektrokortykograficznych, immuno-
cytochemicznych i elektrofizjologicznych potwierdza zwigzek
MCDs z epileptogeneza. Ostatnie dane dotyczace epileptoge-
nezy dowodza, ze tkanki dysplastyczne moga wykazywac¢ cha-
rakter tkanek niedojrzatych, ukazujac mechanizm powstawania
napadow podobny do obserwowanego podczas rozwoju w nie-
dojrzatym mozgu. Badania elektrofizjologiczne wykazaly nie-
dojrzata odpowiedz ze zmodyfikowanych receptorow GABA w
skrawkach mozgu oséb z FCD. Synchronizacja zmodyfikowa-
nych receptorow GABA obecna jest w mechanizmie prowadza-
cym do powstania w warunkach in vitro czynno$ci napadowej
u 0s6b z FCD. Paradoksalna czynnos¢ pobudzajaca GABA w
niedojrzalym moézgu zalezy od relatywnie wysokiego stgzenia
wewnatrzkomorkowego jonow Cl, zaleznego z kolei od katio-
nowych transporterow Cl (CCTs, kation-Cl cotransporter). Oba
CCTs, tj. Na'K"2Cl-kotransporter (NKCC1) i K*Cl-kotrans-
porter (KCC2), podlegaja regulacji podczas rozwoju. NKCClI
wykazuje silng ekspresje we wezesnym okresie rozwoju mozgu
i powoduje wzmocnienie czynno$ci pobudzajacej GABA, przez
co promuje powstanie napadow. Zaburzenie ekspresji CCTs ze
wzrostem ekspresji NKCC1 opisano w skrawkach mozgu osob z
padaczka ptata skroniowego.

W pracy autorzy analizowali ekspresje NKCC1 i KCC2 w
licznej grupie zaburzen, tj. FCD (typie IIB z komorkami balono-
watymi), GG i HMEG, pochodzacych od pacjentow z padaczka
lekooporng. Analizowano dystrybucje CCT w zakresie komorek
nerwowych jak i glejowych.

Skrawki do badania pochodzity od 24 pacjentow (9 z FCD, 6
z HMEG, 9 z GG).

Ekspresja NKCC1 w tkankach zdrowych i z okolic otacza-
jacych zmiany byta niska w grupie kontrolnej, wyzsza za$ w
przypadku probek od pacjentow w wieku < 1 roku. Wigkszos¢
komorek glejowych nie wykazywata oznaczanego NKCCI, z
wyjatkiem trzech przypadkow, w ktorych obserwowano staba
immunoreaktywno$¢ (IR) w kilku astrocytach okolicy podkoro-
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wej. Srednia lub silna ekspresja NKCC1 w FCD obecna byta w
komorkach balonowatych, zmianach dysplastycznych pochodza-
cych zaréwno z istoty biatej, jak i szarej, w neuronach oraz w
komorkach zawierajacych receptor GABA A, podjednostke 1a.
Ekspresja NKCC1 obecna byta rowniez w komorkach glejowych.
W probkach zHMEG: IR NKCCI1 byta poréwnywalna z probkami
z FCD, obecna w neuronach, komorkach z receptorami GABA A
la i komoérkach glejowych (u pigciu z szeéciu pacjentow). Eks-
presja NKCCI1 u pacjentow w wieku <1 roku zycia byta porow-
nywalna z grupa kontrolna, natomiast u dwu starszych pacjentow
byta wyzsza niz w grupie kontrolnej. Ekspresja NKCC1 w grupie
pacjentdw z GG byta wysoka, obecna w neuronach, komoérkach
zawierajacych GABA A jak i komoérkach glejowych.

W przypadku KCC2 w grupie kontrolnej i w tkankach zdro-
wych oraz pochodzacych z otoczenia guza u pacjentdéw w wieku
>1 roku zycia ekspresja dotyczyta glownie neuropilu i byta zna-
czaco nizsza w grupie <1 roku zycia, nie obserwowano ekspresji
KCC2 w komorkach glejowych, co jest zgodne z wezesniejszymi
doniesieniami. W FCD obserwowano obnizenie KCC2 w neu-
ropilu, ale znaczacy wzrost u 67% pacjentow w ciele komorki
nerwowej oraz komorkach zawierajgcych podjednostke 1o recep-
tora GABA A. Nie obserwowano ekspresji KCC2 w komorkach
glejowych i komorkach balonowatych. Podobnie przedstawiata
si¢ ekspresja KCC2 w tkankach pochodzacych z HMEG. Wérod
pacjentow w wieku <1 roku zycia ekspresja porownywalna byta z
obserwowang w grupie kontrolnej. W przypadku dwu pacjentow
w wieku >1 roku zycia obserwowano znaczny wzrost ekspresji
KCC2 w ciele komérki i obnizenie w neuropilu. Nie obserwo-
wano IR w komérkach glejowych. U szeSciu z dziewigciu pacjen-
tow z GG obserwowano podobne do opisanych powyzej zmiany
w ekspresji KCC2, polegajace na obnizeniu w zakresie neuropilu
i wzro$cie w ciele komorki nerwowej. Podobnie jak w przypadku
grupy kontrolnej, FCD i HMEG nie obserwowano KCC2 IR w
komorkach glejowych.

W pracy autorzy udowadniaja obecno$¢ zaburzen ekspre-
sji przypominajacych ekspresje niedojrzatego mozgu w zakre-
sie transporteréw Cl, NKCC1 i KCC2, co potwierdza hipoteze
zaburzen dojrzewania w powstawaniu MCDs. Autorzy wykazali
nieprawidtowosci ekspresji rowniez w komorkach zawierajg-
cych podjednostke 1o receptora GABA, ale ewentualny wptyw
padaczkorodny MCDs poprzez zmodyfikowany receptor GABA
wymaga dalszych badan.

Opr. Anna Winczewska-Wiktor

Dziecigce parasomnie

Pediatric parasomnias

T.B.A. Mason, A.l. Pack
Sleep, Vol. 30, No. 2, 2007; 141-151

Parasomnie u dzieci sg zjawiskiem czg¢stym, a ich wystepowa-
nie w tej grupie wiekowej jest znacznie czgstsze niz u dorostych.
Zgodnie z klasyfikacja zaburzen snu (International Classification
of Sleep Disorders — ICSD-2) parasomnie okreslamy jako niepo-
zadane zjawiska fizyczne wystepujace podczas zasypiania, snu

lub wybudzenia ze snu. ICSD-2 dzieli parasomnie na: 1) zabu-
rzenia wybudzenia (ze snu NREM), 2) parasomnie zwykle skoja-
rzone ze snem REM, 3) inne parasomnie.

Zaburzenia wybudzenia obejmujg: somnambulizm, upojenie
przysenne i lgki nocne.

Rozpowszechnienie somnambulizmu w populacji dziecigcej
oceniane jest nawet na 17%, a szczyt wystgpowania notujemy
w wieku 8-12 lat. W czasie epizodéw somnambulizmu mate
dzieci mogg raczkowac lub chodzi¢ w 6zeczku, starsze chodza
w obrebie pokoju lub przechodza do innych pomieszczen, takich
jak pokoj rodzicow czy toaleta. U mtodziezy i dorostych zdarzaja
si¢ incydenty wyjscia z domu. Czas trwania epizodow i stopien
ztozonosci prezentowanej aktywnosci ruchowej mogg by¢ rézne.
Nalezy zwrdci¢ uwage na mozliwo$é ewentualnych urazow pod-
czas tych epizodow i zabezpieczenie otoczenia pacjentow (zamy-
kanie okien, unikanie szklanych drzwi itp.)

Upojenie senne polega na chwilowej dezorientacji pacjenta
krotko po wybudzeniu ze snu; dotyczy to zwlaszcza snu glgbo-
kiego podczas pierwszej czgéci nocy (stadium 3 i 4 fazy NREM).
Wybudzenie z reguly trwa od 2 do 10 minut i konczy si¢ ponow-
nym zapadnigciem dziecka w sen gleboki. Epizody wystepuja
najcze$ciej u matych dzieci, jest to zjawisko prawie powszechne
u dzieci do 5 roku zycia. Z wiekiem jego czgsto$¢ maleje, ale
wystepuje rowniez u dorostych, szczegolnie dotknigtych zabu-
rzeniami zwigzanymi z nadmierng senno$cig w ciggu dnia. Cze-
sto$¢ wystepowania u dzieci ocenia si¢ na 17,3%.

Lek nocny charakteryzuje nagle wybudzenie ze snu wolnofa-
lowego z krzykiem lub ptaczem i manifestacja objawow silnego
Ieku. Pojawia si¢ zwykle u dzieci w wieku 5-7 lat. Zaburzenie
to wystepuje najczesciej u dzieci (od 1 do 6% ogdtu), a u doro-
stych w okoto 2,2%. Epizody wystepuja w pierwszej czgsci nocy,
z reguty w pierwszej godzinie snu (stadium 3 i 4 fazy NREM) i
pokryte sg niepamie¢cig. Pacjent podczas tego epizodu jest pobu-
dzony, nie rozpoznaje rodzicéw, co zwykle budzi ich niepokoj.
Incydent ten trwa zwykle kilka minut.

Wigkszos$¢ przypadkow zaburzenia wybudzenia nie wymaga
leczenia farmakologicznego, a jedynie prostych interwencji
behawioralnych i przestrzegania zasad higieny snu. Powszech-
nie zalecang i skuteczng metoda behawioralng zapobiegania
wystepowaniu lgkow nocnych jest sheduled awakenings — nalezy
wybudzi¢ dziecko na 10-15 minut przed spodziewanym epizo-
dem i pozwoli¢ mu zasng¢ po takim samym czasie.

Parasomnie zwykle skojarzone ze snem REM to: zaburzenia
zachowania podczas snu REM, nawracajace izolowane porazenie
przysenne i koszmary nocne.

Zaburzenia zachowania w czasie snu REM (REM Para-
somnia) charakteryzuje okresowa utrata charakterystycznej dla
snu REM atonii i pojawienie si¢ w tym czasie aktywnosci rucho-
wej skojarzonej z przezywaniem marzen sennych. Zaburzenie to
wystepuje gtownie w wieku starszym, jednak opisuje si¢ przy-
padki jego wystepowania u dzieci. Zwraca si¢ uwage, ze ok. 25%
pacjentow doswiadcza objawow zwiastunowych w wieku 2-48
lat, opisywanych jako wokalizacje i gwaltowne ruchy podczas
snu REM. Klinicznie epizody pojawiajg si¢ ok. 80—90 minut po
zasnieciu w pierwszym cyklu REM. Chory zaczyna wykony-
waé gwaltowne ruchy ciatem, ktore moga prowadzi¢ do urazoéw
zarO6wno u pacjenta jak i osoby $pigcej z nim w jednym 16zku.

Nawracajace izolowane porazenie przysenne cechuje si¢ nie-
mozliwoscig wykonywania ruchéw dowolnych podczas zasypia-
nia lub budzenia przy jednoczesnym niestwierdzaniu narkolepsji.
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Epizody trwaja od kilku sekund od minut. Uwaza si¢, ze nawet do
40% populacji do§wiadczyto przynajmniej raz epizodu porazenia
przysennego. Epizody powoduja zwykle lek u pacjenta, zwlasz-
cza gdy wspotistnieja z halucynacjami przysennymi.

Koszmary nocne to przezywanie przerazajacych marzen sen-
nych, ktore powoduje wybudzenie dziecka ze snu REM. Roz-
powszechnienie koszmaréw sennych jest duze, ocenia sig¢, ze
czesto wystepuja u 50% u dzieci w wieku 3—6 lat, a okazjonal-
nie dos§wiadcza ich do 90% dzieci. Objawy wystepujg w drugiej
czescei nocy, dziecko budzi sie z Igkiem i pamieta tres¢ przezy¢
sennych.

Inne parasomnie — w grupie tej znajdujemy takie zaburzenia,
jak miedzy innymi: zaburzenia dysocjacyjne zwigzane ze snem,
moczenie nocne, katatrenia i inne — wystepuja znacznie rzadziej
od poprzednio opisywanych, a poza moczeniem nocnym domi-
nuja u dorostych.

Parasomnie sg zjawiskiem czgsto wystepujacym u dzieci
i mlodziezy. Stanowig powazny problem dla rodzicow i opie-
kunéw. W diagnostyce parasomnii u dzieci bardzo istotne jest
doktadne zebranie wywiadu od rodzicéw, nalezy rowniez pod-
kresli¢ znaczenie domowych nagran wideo przebiegu epizodow.
Niektore bardziej skomplikowane sytuacje wymagaja szerszej
diagnostyki przy uzyciu takich narzedzi, jak polisomnografia czy
dlugotrwate monitorowanie EEG.

Opr. Marcin Zarowski

Przyczyna, przebieg i konsekwencje
drgawkowego napadu padaczkowego u dzieci
przyjetych do oddziatu intensywnej terapii: 5-
letnie badanie retrospektywne.

Aetiology, course and outcome of children
admitted to pediatric intensive care with
convulsive status epilepticus: a retrospective
h-year review.

N. Hussain, R. Appleton, K. Thorburn
Seizure 2007:16, 305-312

Stan padaczkowy (SE) wystepuje u 4-8 na 1000 dzieci w
wieku ponizej 15 lat, au 12% dzieci pierwszy napad wystepuje w
postaci stanu padaczkowego. Ostatnie badania wykazuja wyste-
powanie SE u 18-20/10 000 dzieci/rok. Okoto 10-25% dzieci z
padaczka doswiadcza jednego epizodu padaczkowego. Czgstosé
wystepowania powaznych konsekwencji 1 zgonu w przebiegu
stanu padaczkowego zmienia si¢ w ciggu ostatnich 20 lat. Badania
z lat 70.ubieglego wieku oceniaty $miertelno$¢ na 3—11%, ostat-
nie badania z Finlandii grupy 186 dzieci nie wykazaly zgonow,
natomiast w 2,2% powazne konsekwencje neurologiczne po SE i
w 22% padaczke de novo.

Autorzy publikuja wyniki 5-letniej obserwacji pacjentéw
przyjetych do oddziatu intensywnej terapii z powodu drgaw-
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kowego SE w okresie od stycznia 1999 do kwietnia 2004. SE
zdefiniowano jako przedtuzajace si¢ drgawki toniczno-kloniczne
(ponad 30 min) niezaleznie od tego, czy ustapily przed przyje-
ciem, czy obecne byty przy przyjeciu do szpitala. Zakonczenie
SE stwierdzane bylto na podstawie obrazu klinicznego i badania
EEG. Postgpowanie z dzie¢mi z SE byto w przypadku wigkszo-
Sci (z wyjatkiem 23 pacjentdéw) zgodne z przyjetym schematem
postepowania obowigzujacym od 2000 roku. W okresie obser-
wacji obserwowano 147 stanow padaczkowych. U 34% (n=47)
dzieci obserwowano SE przedluzajacych si¢ drgawek goraczko-
wych (PFC), u 28% (n=38) dzieci objawowy SE (RSE) o znanej,
odleglej czasowo przyczynie (MPD, infekcja inna niz OUN,
niedrozno$¢ zastawki komorowo-otrzewnowe;j), u 18% (n=24)
ostry objawowy ASE (zapalenie opon, zapalenie mozgu, niedo-
tlenienie, uraz), u 11% (n=15) obserwowano ostre pogorszenie w
przebiegu idiopatycznej lub kryptogennej padaczki, u 4% (n=6)
dzieci stwierdzono postgpujaca encefalopati¢ (PE), a u 5% (n=7)
nie udato si¢ zidentyfikowaé przyczyny SE. Sredni wiek wynosit
2,5 roku, zakres od 1 miesigca do 15 lat. 54% stanowili chtopcy.
36% dzieci mialo wezesniej rozpoznang padaczke, z tego u 69%
miata ona charakter objawowy (28 RSE i 6 PE), u 9% idiopa-
tyczny, a u pozostatych kryptogenny. Wszystkie 49 0sob z wczes-
niej rozpoznana padaczka pobierato leki przeciwpadaczkowe
LPP (gt. VPA, PB, LTG, CBZ, VGB, Clonazepam). Monoterapia
leczonych byto 29, dwoma LPP 12 i trzema LPP 8 dzieci.

Sredni czas trwania SE wynosit 44 minuty (zakres 30—120
minut), PFC $rednio 38 minut, dtuzej w przypadku RSE okoto
46 minut. Sredni czas do przyjecia pierwszego LPP wynosit 20
minut (10-30 minut). Sredni okres pobytu na oddziale wynosit
3,5 dnia (1-27 dni). 13% dzieci przyje¢tych na oddziat wymagato
wspomagane] wentylacji, ich $redni wiek wynosit 1,3 roku (1
mies. do 6,5 roku).

49 dzieci przyjetych z powodu drgawkowego SE, mimo
otrzymania benzodiazepin i fenobarbitalu lub fenytoiny, wyma-
gato dodatkowych lekow do przerwania SE. 42 pacjentow otrzy-
mato tiopental, a 7 wlew ciggly midazolanu. U wszystkich dzieci
udato si¢ przerwac SE. Ponowny SE wystapit u 7% (n=10) dzieci:
u 6 z RSE, 2 z ASE i 2 z PE. Nie obserwowano wigcej niz 2
SE u jednego dziecka. Wszystkie dzieci przezyly. Dokonano
obserwacji stanu neurologicznego po wypisie ze szpitala srednio
przez okres 1,2 roku (3 mies. do 3 lat). U 70 dotychczas zdro-
wych dzieci tylko u jednego obserwowano pojawienie trwatych
odchylen w badaniu neurologicznym, u dziecka tego rozpoznano
pbézniej zespot Rasmusena. U 5% (n=7) rozpoznano padaczke,
czesciej w grupie z RSE (n=5). Nie obserwowano korelacji
pomigdzy rozwojem padaczki w przysztosci a czasem trwania SE
i czasem wilaczenia pierwszego LPP.

Praca wyraznie pokazuje poprawg rokowania i przezycia SE
w populacji dzieci dzigki wprowadzeniu Scistych procedur poste-
powania z pacjentem z SE oraz poprzez skrocenie czasu zawar-
tego w definicji SE z 60 do 30 minut. Autorzy zwracaja uwage
na koniecznos$¢ $cistego monitorowania chorych z SE réwniez w
kontroli pozaszpitalnej, nie tylko w zakresie rozwoju padaczki
lub powaznych deficytow neurologicznych, ale rowniez w zakre-
sie funkcji poznawczych.

Opr. Anna Winczewska-Wiktor
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Stosowanie walproinianu u dzieci i mtodzieiy
w chorobie afektywnej dwubiegunowe;

Valproate use in children and adolescents
with bipolar disorder

J. M. Azorin, R L. Findling
CNS Drugs 2007; 21(12): 1019-1033

Praca dotyczy podsumowania badan klinicznych nad stoso-
waniem walproinianu u dzieci i mtodziezy z chorobg afektywna
dwubiegunowa.

Prowadzono terapi¢ w chorobie afektywnej dwubiegunowe;j
z lub bez cech psychotycznych zalecajac walproinian w monote-
rapii albo w kombinacji z innymi lekami antypsychotycznymi u
dzieci i mtodziezy. Jak stwierdzili autorzy z powodu matej liczby
pacjentdw badania te powinny by¢ kontynuowane i analizowane
dalej.

Wyniki wskazuja, ze walproinian powinien by¢ stosowany
szczegllnie u pacjentdw, ktérzy nie odpowiedzieli na lecze-
nie litem, albo jako jeden z lekow w kombinacji lekow (kwe-
tiapina, arypiprazol, lit, karbamazepina, risperidon, olanzapina,
okskarbamazepina, ziprasidon). Ocen¢ randomizowanych badan
oparto na skali Young Mania Rating Scale (YMRS). Choroba
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afektywna dwubiegunowa wystepuje u dzieci i mtodziezy w
r6znym odsetku badanych populacji; 1% w Stanie Oregon USA,
11% w Szwajcarii, 1,2% w Danii, 1,7% u Finow i 7,2% w Bra-
zylii. Rozpoznanie stawiano w oparciu o kryteria DSM-IV.
Leczenie prowadzono stosujac odpowiednie algorytmy przez 4-6
tygodni i kontynuowano 12-24 miesi¢cy.

Przeprowadzono sze$¢ randomizowanych badan klinicz-
nych (pi¢¢ z podwojnie Slepg proba i jedna z otwarta), jedenascie
nierandomizowanych prospektywnych badan i sze$¢ retrospek-
tywnych analiz. W wigkszosci badan walproinian podawano w
dawkach 15-20mg/kg/db osiagaja¢ stgzenia w surowicy krwi
pomigdzy 45 i 130ug/mlL. Tolerancja walproinianu byta ogdl-
nie dobra u dzieci i mlodziezy w monoterapii lub kombinacji z
risperidonem, litem lub kwetiaping chociaz efekt sedacji wzra-
stal w kombinacji z kwetiaping. Najczgstszymi objawami nie-
pozadanymi byty: sedacja, bole glowy, drzenie, senno$¢, wzrost
masy ciala, dolegliwosci zotagdkowo-jelitowe; inne to wypadanie
wlosow, zawroty glowy. Z odchylen w badaniach biochemicz-
nych odnotowywano: wzrost enzymoéw watrobowych, spadek
poziomu kortyzonu i hormondw tarczycy.

Leczenie choroby afektywnej dwubiegunowej u dzieci i mto-
dziezy moze by¢ trudne. Dodatkowo odnotowano, ze walproinian
moze by¢ skuteczny w redukcji agresywnos$ci w chorobie afek-
tywnej dwubiegunowej, jak i zachowan agresywnych.

Opr. Mirostaw Jasinski
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