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Przyczyny padaczki objawowej u dzieci
w wieku 3-18 lat hospitalizowanych w latach

2006-2007

Wprowadzenie: Padaczka moze
by¢ objawem uszkodzenia OUN u dzie-
ci z deficytami neurorozwojowymi,
znacznie trudniejsza jest jednak jej dia-
gnostyka w tych przypadkach w kto-
rych drgawki sg pierwszym objawem
uszkodzenia mézgu. Cel pracy: Celem
tej retrospektywnej pracy byto pozna-
nie przyczyn padaczki objawowej u
dzieci w wieku 3-18 lat hospitalizowa-
nych w latach 2006-2007 w Klinice Neu-
rologii Dzieciecej Katedry Neurologii
Dzieci i Mlodziezy Uniwersytetu Jagiel-
lonskiego. Materiat i metody: Bada-
niem objeto 156 dzieci z padaczka ob-
jawowa ujawniajaca sie po 2 roku zy-
cia. Rozpoznanie padaczki objawowej
ustalono na podstawie obrazu klinicz-
nego, badan neuroobrazowych oraz
zapisu EEG/wideoEEG. Wywiad z ro-
dzicami dzieci pomocny byt dla anali-
zy rodzaju napadéw klinicznych, sta-
nu klinicznego dzieci i ich rozwoju psy-
choruchowego. Oceniono obecnos¢
objawow ogniskowego uszkodzenia
OUN i wyniki TK lub/i MR mézgu a u
czesci dzieci wyniki badania psycho-
logicznego. W niektérych przypadkach
wykonano badania molekularne i se-
rologiczne. Wyniki: Sposrod 156 dzie-
ci z padaczka encefalopatie rozpozna-
no u 61 dzieci (w tym u 42 zwigzana z
obcigzeniem cigzowo-okotoporodo-
wym), u 7 encefalopatie postepujaca,
u 1 po zatruciu CO, a w 11 przypad-
kach nie ustalono przyczyny. Zaburze-
nia rozwoju ukiadu nerwowego byly
przyczyna padaczki u 37 dzieci, zespo-
ty genetycznie uwarunkowane u 6 i
podobnie uraz czaszkowo-moézgowy.
Do wystapienia padaczki przyczynity
sie u 16 dzieci zaburzenia naczyniopo-
chodne, a neuroinfekcje u 9 dzieci. U
2 dzieci padaczka miala zwigzek z
ADEM, a u 11 dzieci wykryto niespecy-
ficzne ogniska de/dysmielinizacji. Guz
maézgu byt przyczyna padaczki objawo-
wej u 6 dzieci. Wnioski: Najczestszym
zaburzeniem prowadzacym do padacz-
ki w wieku od 3 do 18 roku zycia byta
encefalopatia, zwlaszcza niedotlenie-
niowo-niedokrwienna. A kolejno byty
to zaburzenia rozwojowe uktadu ner-
wowego i choroby naczyniowe OUN.

Background: Epilepsy can be one
of symptoms of the damage to CNS in
children with neurodevelopmental
deficits, it is more difficult however to
diagnose seizures if they are the first
symptom of severe brain damage. The
aim: This retrospective research was
conducted to study causes of symp-
tomatic epilepsy in children aged 3-18
year hospitalized between 2006 and
2007 year in the Department of
Pediatric Neurology. Material and
methods: 156 children with sympto-
matic epilepsy occurred after 2 years
of life were included. The diagnosis of
symptomatic epilepsy was established
including clinical picture, neuro-radio-
logical tests and EEG. The information
from parents was helpful to analyze the
type of seizures. The clinical state of
children was analyzed, especially psy-
chomotor development, focal deficits,
as well as results of CT and/or MR, in
some children psychological testing
was performed, molecular or serologi-
cal. Results: 156 children with epi-
lepsy were hospitalized, within en-
cephalopathy was diagnosed in 61
children. In 42 children static encepha-
lopathy was associated with birth
trauma, in 7 progressive encephalopa-
thy was diagnosed, in 1 child CO in-
toxication caused encephalopathy,
and in 11 cases the cause was not iden-
tified. Malformations of nervous sys-
tem were associated with epilepsy in
37 children, geneticaly determined
syndromes in 6, and the head trauma
in other 6 children. Disorders of vas-
cular origin caused epilepsy in 16 chil-
dren, and neuroinfections in 9 children.
In 2 children epilepsy was associated
with ADEM, and in 11 children nonspe-
cific de/dysmyelination was detected.
The brain tumor was detected in 6 chil-
dren with symptomatic epilepsy. Con-
clusions: The most common disorder
leading to epilepsy in children aged 3-
18 years was encephalopathy, within
hypoxic-ischemic encephalopathy.
The other in sequence were malforma-
tions of nervous system and vascular
diseases.
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Padaczka dziecieca ujawniajgca sie po
ukonczeniu 2 roku zycia i padaczka mto-
dziencza jest to, w przeciwienstwie do wcze-
snodzieciecej, najczesciej padaczka o cha-
rakterze idiopatycznym. Istotna réznica do-
tyczy takze wyboru leczenia przeciwpa-
daczkowego, w ktérym brany jest pod uwa-
ge nie tylko rodzaj padaczki, ale takze czyn-
niki srodowiskowe i socjalne a ponadto
wplyw lekéw na niedojrzaly i rozwijajacy sie
mozg. Bowiem zaréwno padaczka, jak i ro-
dzaj leczenia, wplywajg na jakos¢ zycia i
potencjat edukacyjny dziecka. Charakter
padaczki zmienia sie z wiekiem i nie zawsze
wymaga ona leczenia przez cate zycie, zas
napady oporne na leczenie majg u dzieci
czesciej charakter uogdlniony. Padaczka
objawowa, rozwijajgca sie na podfozu zmian
organicznych, ma zwigzek podobnie jak u
dorostych z udarem, nowotworem i proce-
sem degeneracyjnym, u dzieci czesciej jed-
nak jej przyczyng sa zaburzenia neuroro-
zwojowe. Znane padaczki i zespoty padacz-
kowe przedstawiaja tabele I-1V [5].

Jako napad drgawkowy ujawnia sie wie-
le chorob wieku dzieciecego i stad pierw-
szy napad wymaga rozszerzonej diagnosty-
ki, pomimo ze ryzyko przewlektej padaczki
nie jest jednakowe w réznych chorobach. |
tak neuroinfekcje czesto manifestujg sie
napadami drgawek z zaburzeniami $wiado-
mosci. Réwniez ostre rozsiane zapalenie
mobzgu i rdzenia kregowego (ADEM) mani-
festuje sie drgawkami, chociaz padaczka
wystepuje po przebyciu ADEM stosunko-
wo rzadko. W diagnostyce réznicowej u
dzieci z podejrzeniem neuroinfekcji
uwzgledni¢ nalezy takze tagodne zespoty
padaczkowe. Przykladem jest zespot Pa-
nayiotopoulos, bedacy padaczkg o tagod-
nym przebiegu, nawet jezeli ujawnia sie pod
postacig stanu padaczkowego imitujacego
zapalenie mézgu [3]. WSrod 24 dzieci z
wymiotami pochodzenia napadowego opi-
sanych przez Panayiotopoulos, tylko u 3
napady autonomiczne byty objawowe. Do-
piero potem zespot ten zostat zakwalifiko-
wany do padaczek pierwotnych, ze stanem
padaczkowym autonomicznym wystepuja-
cym u 40% dzieci. Tak duza czestos¢ tego
rodzaju stanu padaczkowego kontrastuje z
innymi typami stanu padaczkowego rozpo-
znawanymi przez Miedzynarodowg Lige
Przeciwpadaczkowa, w tym z padaczkag
czesciowg ciggta.

Padaczka objawowa moze wystgpi¢ w
kazdym wieku i jest zgodnie z definicja jed-
nym z objawéw choroby mézgu, natomiast
jezeli przyczyny padaczki nie mozna wyka-
zac chociaz obraz kliniczny sugeruje ja, roz-
poznawana jest padaczka prawdopodobnie
objawowa. Podloze genetyczne majg w
wiekszosci przypadkéw padaczki idiopa-
tyczne, jednak znane sg obecnie uwarun-
kowane genetycznie zespoty z objawowg
padaczka. Przyktadem jest stwardnienie gu-
zowate, w ktorym defekt biatkowy jest juz
na tyle poznany, ze przektada sie na bada-
nia dotyczace leczenia. Chociaz opisano
wiele czesciowych padaczek pierwotnych
(genetycznie uwarunkowanych), jak pa-
daczka rolandyczna, nocna padaczka pfa-
ta czolowego, fagodna padaczka ptata skro-
niowego, czy idiopatycza fotowrazliwa pa-
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Tabela |

Zespoly padaczkowe wieku przedszkolnego i szkolnego objawowe i prawdopodobnie objawowe.
Epileptic syndromes of the preschool and school age, symptomatic and probable symptomatic.

Zespot Lennoxa-Gastaut

Zespodt Rasmussena, zespdt Kozewnikowa

Padaczka z napadami miokloniczno-astatycznymi (zesp&t Doose'a)*

Padaczka napadéw nie$wiadomosci z miokloniami (Tassinari)*

Zespot nabytej afazji z padaczka, zespét Landaua-Kleffnera

Padaczka z ciagtymi wytadowaniami zespotéw iglicy-fala wolna w czasie snu wolnofalowego ( NREM)

* w propozycji klasyfikacji z 2001 roku traktowana jako samoistna

Tabela Il
Postepujace padaczki miokloniczne.
Progressive mioclonic epilepsies.

Ceroidolipofuscynoza (geny CLN)
Sialidoza

Choroba Lafory (gen EPM2A, 6q24)
Zespot Alpersa

Choroba Unverrichta-Lundborga (gen EPM1, 21g22.3)
MERRF (myoclonic epilepsy with ragged red-fibers)

Tabela lll
Inne okreslone padaczki objawowe.
Other determinated symptomatic epilepsies.

Pézna padaczka pourazowa
Padaczka w przebiegu nowotworéw moézgu

zespot Sturge-Webera)

demielinizacyjnych (ADEM, SM)

Padaczka ,z zaskoczenia”, startle epilepsy w przebiegu zaburzen neurorozwojowych
Padaczka w przebiegu encefalopatii, w tym zespole Reye'a, zespole Hashimoto i w grupie encefalopatii
postepujacych (choroby metaboliczne i neurodegeneracyjne, w tym fenyloketonuria)

Padaczka w przebiegu choréb skérno-nerwowych (stwardnienie guzowate, neurofibromatoza typu 1,

W przebiegu wad rozwojowych OUN (okotokomorowa heterotopia, gen FLN1, Xq28)

W przebiegu chordb naczyniowych ostrych lub przewlektych (zespét moya-moya)

Poniedotlenieniowa nabyta w okresie cigzowo-okotoporodowym lub pdzniejszym (zesp6t Lance-Adamsa)
Padaczka bedaca powiktaniem neuroinfekcji, w tym wrodzonych (TORCH) lub w przebiegu choréb

Tabela IV

Padaczka w zespotach genetycznie uwarunkowanych.

Genetic source epilepsy.

Zespot Odsetek chorych z padaczka (%)

Downa (trisomia 21) 12-40

Angelmana 90-100
Retta 70

tamliwego chromosomu X 30-45

Stwardnienie guzowate 60-100
Wolfa-Hirschorna (delecja 4p) 100
Miller-Diecker 100
Gaucher typ Il 100
Gangliozydoza GM1 100

daczka potyliczna, jednak wiekszo$¢ pada-
czek czesciowych ma podtoze organiczne.
Szczegolnie w przypadku padaczek cze-
Sciowych ztozonych z ptata skroniowego
nalezy przeprowadzi¢ wnikliwg diagnosty-
ke neuroobrazowg, gdyz powodem jej wy-
stgpienia moze by¢ proces rozrostowy. Ob-
raz kliniczny roézni sie nieznacznie w przy-
padku padaczki objawowe;j i idiopatycznej,
ale w razie procesu ekspansywnego napa-
dy wystepujg czesciej, natomiast rzadziej
wtedy wystepujg drgawki przy goraczce [12].

Podtozem padaczki moze by¢ réwniez
defekt mitochondrialnego tancucha odde-
chowego. W badaniu Lee i wsp. w grupie
48 dzieci z padaczka i z defektem I, Il'i IV
fancucha lub ich kombinacjg, rozpoznano
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klinicznie zespot Lea, MELAS lub chorobe
Alpersa, a u 75% dzieci niespecyficzng en-
cefalopatie. Wedtug klasyfikacji padaczek i
zespotéw padaczkowych rozpoznano u tych
dzieci zesp6t Ohtahary, zespot Westa, ze-
spot Lennoxa-Gastaut i zespot Landau-Klef-
fnera, a u 45% dzieci padaczke z napadami
uogodlnionymi lub czesciowymi. Badanie MR
mébzgu wykazato u 75% z nich cechy zani-
ku korowego a u pozostatych zmiany sygna-
tu ze wzgodrza lub zwojow podstawy [11].

Z kolei przyktadem choroby metabolicz-
nej ujawniajacej sie w postaci napadow
drgawkowych jest zespét niedoboru trans-
portera glukozy typu 1, ktory klinicznie moze
rozpoczyna¢ sie jako fagodna padaczka
miokloniczna. Trzeba przypomnie¢, ze dia-

A. Gergont i wsp.



gnostyka réznicowa mioklonii jest trudna i
ze postepujace padaczki miokloniczne
moga ujawniac sie poczatkowo jako padacz-
ka miokloniczno-astatyczna. Mioklonie ob-
serwowano takze u matych dzieci z ogni-
skowg dysplazjg korowa, z podobnymi ce-
chami klinicznymi i elektroencefalicznymi,
zanim po wigczeniu leczenia przeciwpa-
daczkowego przeksztatcg sie one w obja-
wy ogniskowe [16].

Padaczka w chorobach demielinizacyj-
nych wieku rozwojowego, takich jak stward-
nienie rozsiane (SR) i ADEM, wystepuje
czesciej niz w populacji ogolnej. U pacjen-
tébw z SR moze ona poprzedza¢ bardziej
znang kliniczng jego manifestacje o 1-5 lat
(w grupie 268 chorych az u 7,5% obserwo-
wano napady, przede wszystkim napady
czesciowe wtornie uogolnione). Najczesciej
jednak u pacjentéw z SR padaczka dota-
cza sie do innych objawdéw w przebiegu cho-
roby. Napady u chorych z SR sg czescig
rzutéw lub wystepujg przewlekle, natomiast
stan padaczkowy obserwowano wytacznie
u chorych z otepieniem [19,21].

Do ustalenia podtoza padaczki przyczy-
nit sie znaczaco rozwdj technik neuroobra-
zowych. Najbardziej dostepna TK pozwala
ujawni¢ obecno$¢ zwapnien oraz duzych
wad rozwojowych moézgu, takich jak hemi-
megalencefalia, lissencefalia czy holopro-
sencefalia. W istocie jednak u dzieci z pa-
daczkag powinno sie wykonywac badanie
MR modzgu, pozwalajgce na zobrazowanie
zaburzen migracji neuronalnej oraz zrézni-
cowanie stwardnienia i zaniku hipokampa,
co utatwia ustalenie rokowania i podjecie de-
cyzji o koniecznosci leczenia neurochirur-
gicznego. Wiele trudnosci sprawia w tych
przypadkach zréznicowanie matego ogniska
naczyniopochodnego i nowotworu i wtedy
konieczne moze by¢ wykonanie spektrosko-
pii MR [8,24,25].

W wielu chorobach, w tym takze meta-
bolicznych, wielkim wyzwaniem diagno-
stycznym jest napad drgawek jako pierw-
sza ich manifestacja. Padaczka jest wpraw-
dzie czestym objawem choréb metabolicz-
nych, zwykle jednak dopiero w pdzniejszym
okresie ich trwania, bo napady prowokowa-
ne sg zwykle przez hipoglikemie i goracz-
ke. Mamy tutaj do czynienia z postepujacy-
mi encafalopatiami padaczkowymi, w kto-
rych zrywania maja korowe pochodzenie i
wykazujg zwigzek z postepujaca utratg neu-
ronéw a ekwiwalentem ich w korze senso-
rycznej jest fotowrazliwos¢, tak charaktery-
styczna dla padaczek mioklonicznych.

Zdarza sie, ze dopiero badanie mikro-
skopowe tkanki mézgu, resekowanej pod-
czas operacyjnego leczenia padaczki wy-
kazuje obecno$¢ zmian organicznych, kté-
rych nie podejrzewano przed operacjg na
podstawie badan dodatkowych. Nie zawsze
jednak zmiany strukturalne korelujg z loka-
lizacjg ogniska padaczkowego, stad tez
przed leczeniem neurochirurgicznym pa-
daczki lekoopornej konieczne jest wykona-
nie badan PET i SPECT. Kwalifikacja do le-
czenia chirurgicznego nie budzi watpliwo-
$ci w przypadku guzéw moézgu czy malfor-
macji naczyniowych, natomiast decyzja o
zastosowaniu tej formy leczenia w razie pa-
daczki katastroficznej czy zespotu Kozew-
nikowa wymaga wyczerpania wszelkich
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Tabela V

Charakterystyka padaczki objawowej u 156 dzieci z okreslonymi chorobami OUN.
Characteristics of symptomatic epilepsy in 156 children with known diseases of the CNS.

Przyczyny uszkodzenia OUN u dzieci z padaczka Liczba Sredni wiek Sredni
dzieci pierwszego napadu wiek
Encefalopatie statyczne
Uraz okofoporodowy 42 7 9,4
Inne 1
Zatrucie CO 1 6 6
Encefalopatie postepujace 7 4 51
e wtymzespét Lennoxa-Gastaut 1 2 8
e zespdtRetta, podejrzenie 2 4 6,5
. zespot Angelmana, podejrzenie 1 2 2
Zaburzenia rozwojowe OUN 37 8,5 10
Zespoly genetycznie uwarunkowane:
1. Downa 1 3 3
2. Lowe 1 12 12
3. Ceroidolipofuscynoza 1 2 4
4 Stwardnienie guzowate 2 7 12,5
5. Neurofibromatoza typu | 1 2,5 2,5
Uraz czaszkowo-mozgowy 6 11,5 145
Naczyniopochodne
. Zespot moyamoya 1 5 13
e Udar niedokrwienny mézgu 3 9,3 14
e Naczyniak zylny 4 10 127
. Ogniska naczyniopochodne 7 9.4 115
o Krwotok do OUN (hemofilia B) 1 13 13
Neuroinfekcje
1. Wrodzone (CMV, Toxoplazma) 5 48 9,6
2. Zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych 2 8 17
3. Zapalenie mozgu opryszczkowe 1 6 6
4. Zespdt Rasmussena 1 6 8
De/ dysmielinizacja niespecyficzna 1 8 9,4
ADEM 2 4,5 45
Guz OUN 6 9,6 14
Stwardnienie hipokampa 2 16,5 17

mozliwosci leczenia zachowawczego (leki
przeciwpadaczkowe, hormony nadnerczo-
we, dieta ketogenna). Z drugiej strony odro-
czenie takiej decyzji moze doprowadzi¢ do
powstania nowych ognisk padaczkorodnych
i nieodwracalnych zmian w mézgu, co
zmniejsza szanse na istotng poprawe jako-
Sci zycia chorych po operaciji.

Cel pracy

Celem tej retrospektywnej pracy byto
poznanie przyczyn padaczki objawowej u
hospitalizowanych dzieci w wieku 3-18 lat,
w referencyjnym osrodku klinicznym, posia-
dajacym mozliwosci petnej diagnostyki elek-
trofizjologicznej i neuroobrazowej oraz sta-
ty dostep do badan metabolicznych i gene-
tycznych na poziomie podstawowym.

Materiat i metody

Badaniem objeto retrospektywnie 156 dzieci, hospi-
talizowanych w latach 2006 i 2007 w Klinice Neurologii
Dziecigcej Katedry Neurologii Dzieci i Modziezy Uniwer-

sytetu Jagielloniskiego w Krakowie. Kryterium wigcze-
nia byta padaczka objawowa, ujawniajgca sie po ukon-
czeniu 2 roku zycia. U wszystkich dzieci rozpoznanie pa-
daczki objawowej ustalono na podstawie obrazu klinicz-
nego, badan neuroobrazowych oraz EEG/wideoEEG.
Wywiad z rodzicami dzieci pomocny byt w analizie ro-
dzaju napadéw klinicznych oraz rozwoju dziecka. Istot-
ne dla rozpoznania znaczenie miat wywiad dotyczacy
cigzy, przebiegu porodu, przebytych choréb i urazéw.
Analizie poddano zaréwno stan kliniczny dzieci, ich roz-
woj psychoruchowy, obecno$¢ objawéw ogniskowego
uszkodzenia OUN, jak i wyniki badan neuroobrazowych,
TK lub/i MR mézgu. Dodatkowo u czesci dzieci byto prze-
prowadzone badanie psychologiczne z zastosowaniem
skali inteligencii dla matych dzieci Psyche-Cattell, nato-
miast u dzieci starszych skali Wechslera. U cze$ci dzie-
ci przeprowadzono takze inne badania dodatkowe, w
tym serologiczne w celu rozpoznania neuroinfekcji lub
molekularne przy podejrzeniu zespotow uwarunkowa-
nych genetycznie.

Wyniki

Przyczyny padaczki u dzieci objetych
badaniami przedstawiajg tabele V-VII. Naj-
czestszym zaburzeniem prowadzacym do
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padaczki byta encefalopatia. Encefalopatia
niedotlenieniowo-niedokrwienna byta przy-
czyng uszkodzenia OUN u 42 dzieci, w tym
u 12 wezesniakow. U 12 dzieci stwierdzono
mobzgowe porazenie dzieciece, w tym u 6
pod postacig niedowtadu spastycznego
czterech konczyn. Stan tych 6 dzieci byt
najciezszy, dwoje z nich leczonych byto tak-
ze z powodu wodogtowia, u dwojga stwier-
dzono matogtowie wtdrne, jedno z dzieci
wymagato resuscytacji po aspiracji ciata
obcego, a u jednego rozpoznano kardiomio-
patie po zapaleniu miesnia sercowego. U
jednego z dzieci rozpoznano zaéme wrodzo-
na. U dzieci tych, oprécz napadéw uogol-
nionych toniczno-klonicznych, wystepowa-
ty napady miokloniczne a u jednego stan
padaczkowy.

Druga co do czestosci postacig mozgo-
wego porazenia dzieciecego przebiegajace-
go z padaczka byt niedowtad potowiczy, w
tym u 3 dzieci lewostronny, natomiast u 2
prawostronny, a napady padaczkowe miaty
u nich najczesciej charakter potowiczych, ale
tez skroniowych i uogodlnionych toniczno-klo-
nicznych. Dodatkowo u jednego dziecka roz-
poznano wodogtowie, u dwojga porencefa-
lie, a u innych dwojga obustronne uszkodze-
nie istoty biatej mézgu. U jednego dziecka z
mdbzgowym porazeniem dzieciecym stwier-
dzono tripareze i u dziecka tego konieczne
byto wszczepienie rozrusznika serca.

U 41 dzieci z encefalopatig statyczna,
ale bez wyraznego deficytu ruchowego i je-
dynie z zaburzeniami koordynacji wzroko-
wo-ruchowej, stwierdzono ostabienie funk-
cji poznawczych, od specyficznych trudno-
$ci szkolnych az do niepetnosprawnosci in-
telektualnej w stopniu znacznym. Dziewie-
cioro z dzieci urodzito sie przedwczesnie,
w tym dwoje przed 28 tygodniem cigzy. U
dwojga dzieci stwierdzono retinopatie wcze-
$niacza, a u jednego niedostuch. Dwoje
dzieci przebyto tez w okresie noworodko-
wym posocznice, a u jednego stwierdzono
hipoglikemie. U dzieci tych napady miaty naj-
czesciej charakter czesciowych wtérnie
uogodlnionych, u jednego wspdtistniejace z
napadami psychogennymi. Badania neuro-
obrazowe w wiekszosci przypadkéw byty
nieprawidtowe i wykazaly obecnos¢ obu-
stronnych rozsianych zmian w istocie bia-
fej. Tylko u jednego dziecka z upos$ledze-
niem umystowym w stopniu lekkim wynik
badania MR gtowy byt prawidtowy.

U 11/41 dzieci z padaczka objawowg i
encefalopatig, nie okreslono przyczyny en-
cefalopatii, w tym encefalopatii rodzinnej w
jednym przypadku. Napady miaty u nich
charakter czesciowych i uogolnionych, a w
dwu przypadkach byty to napady polimor-
ficzne. Dodatkowo wystepowaty zaburzenia
zachowania u dwojga i cechy autystyczne
u jednego dziecka. U trojga dzieci z tej gru-
py stwierdzono cechy dysmorficzne, rozsz-
czep wargi i podniebienia, natomiast u jed-
nego dziecka wykryto nerke podkowiasta.
Poza ostabieniem funkcji poznawczych u
wiekszosci dzieci stwierdzono zaburzenia
koordynacji wzrokowo-ruchowej a u jedne-
go ataksje o umiarkowanym nasileniu. U
wiekszosci z tych dzieci wynik badan neu-
roobrazowych byt prawidtowy, w pojedyn-
czych przypadkach stwierdzono zanik ko-
rowo-podkorowy oraz torbiel szyszynki.
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Tabela Vil

Zaburzenia neurorozwojowe OUN u 37 dzieci z padaczka objawowa.
CNS malformations in 37 children with symptomatic epilepsy.

Rodzaj zaburzenia (wady pojedyncze lub mnogie)

Liczba wykrytych zmian

Schizencefalia

2

Pachygyria i/lub polimikrogyria

Dysgenezja sklepienia

Zespot Chiari'ego 11

Zespot Dandy-Walkera

Heterotopia istoty szarej, guzkowa

NN W

Torbiel przegrody przezroczystej

N

Torbiel pajeczyndéwki

Wady cewy nerwowej (encephalocele, myelomeningocele)

o | O

Agenezja ciata modzelowatego

Hipoplazja robaka/niedorozw¢j potkuli mézdzku 3

Niedorozw ¢j pétkuli mézgu

Torbiel szyszynki

Torbiel pajeczyndwki

Matogtowie

Wodogtowie

S TN o

U 7 dzieci z padaczka obserwowano
wyrazne zahamowanie rozwoju psychoru-
chowego a nawet jego regres. W badaniu
fizykalnym stwierdzono w pojedynczych
przypadkach diplegie, tetraplegie, opadanie
powiek i regres mowy. U dzieci tych wyste-
powaty napady kloniczne, uogdlnione to-
niczno-kloniczne a w pojedynczych przypad-
kach napady polimorficzne i napady $mie-
chu. Napady $miechu nalezg do bardzo
rzadkich napaddw, natomiast polimorficzne
wystepujg u okoto 4,8 dzieci sposrod
wszystkich hospitalizowanych z powodu
padaczki, chociaz najczesciej u niemowlat
[6]. Pomimo wykonania badan MR gtowy
oraz badan metabolicznych nie udato sie u
nich ustali¢ przyczyny encefalopatii poste-
pujacej.

U 37 dzieci z padaczka badania neuro-
obrazowe wykazaty obecno$¢ wad rozwo-
jowych OUN. U 6/37 dzieci wykryto torbiel
pajeczynowki, zlokalizowang w srodkowym
i tylnym dole czaszkowym, jak i nadsiodto-
wo. U dwojga z tych dzieci napady wyste-
powaty pomimo leczenia operacyjnego, a u
jednego po operacji wystapit niedowtad po-
fowiczy. Byly to napady czesciowe i wtdrnie
uogodlnione, a w dwoch przypadkach poto-
wicze z niedowtadem ponapadowym. Wséréd
dzieci z wadami cewy nerwowej, najciezszy
stan z niedowladem spastycznym czterech
koniczyn i z opornymi na leczenie farmako-
logiczne napadami uogdélnionymi toniczno-
klonicznymi stwierdzono u dziecka z ence-
falocele z zespotem Kilippel-Feila. Niedo-
wiad spastyczny czterokonczynowy wysta-
pit takze u dziecka z zespotem Chiari Il i
zanikiem nerwdw wzrokowych, natomiast u
pozostatych dzieci z zespotem Chiari Il
stwierdzono wodogtowie i przepukline rdze-
niowo-oponowg albo gtuchoniemote z op6z-
nieniem rozwoju psychoruchowego. U
dziecka ze spina bifida oculta, stwierdzono
zatoke skorng okolicy krzyzowej bez powi-
ktan w postaci neuroinfekcji a u dziecka tego
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rozpoznano takze celiakie, natomiast napa-
dy padaczkowe miaty charakter uogdinio-
nych toniczno-klonicznych. Ten rodzaj na-
padéw wystepowat tez u 4 dzieci z wodo-
gtowiem, u 2 z zespotem Dandy-Walkera
oraz u jednego z torbielg przegrody prze-
zroczystej. U 7/37 dzieci stwierdzono mal-
formacje OUN pod postacig schizencefalii,
polimikrogyrii, pachygyrii, heterotopii, u 2
agenezji robaka mozdzku, a w pojedynczych
przypadkach niedorozwoju potkuli mozgu
lub mézdzku oraz zaniku korowego zakretu
skroniowego goérnego. Poza napadami pa-
daczkowymi stwierdzono u tych dzieci za-
burzenia rorozwoju. U 4 dzieci badanie MR
wykazato dysgenezje sklepienia, a u inne-
go glejaka nerwu wzrokowego i torbiel szy-
szynki. Napady miaty charakter czescio-
wych wtérnie uogolniajacych sie.

U 6/37 dzieci z padaczka objawowa jej
przyczyna byt guz nowotworowy, ktéry ma-
nifestowat sie napadami czesciowymi z
wtérnym uogdlnieniem. Byty to dzieci w wie-
ku od 4 do17 lat. Drgawki wraz z objawami
ciasnoty srédczaszkowej byty pierwszym
objawem papilloma anaplasticum i u dziec-
ka tego po operacji, radio- i chemioterapii
do wieku 17 lat nie obserwowano wznowy,
jednak wymagato on okresowej hospitaliza-
cji z powodu opornej na leczenie padaczki
z napadami polimorficznymi, z op6znionym
rozwojem psychoruchowym i niedowtadem
spastycznym czterech konczyn. Drgawki
uogolnione z bolami i zawrotami gtowy byty
tez pierwszym objawem guza OUN u 2
dziewczynek w wieku 12 i 16 lat, u ktérych
rozpoznano u nich odpowiednio astrocyto-
ma fibrillare (rycina 1) i ganglioglioma. U
pierwszej z dziewczynek obserwowano
przed zabiegiem narastajgce trudnosci
szkolne, a po operacji wystgpit niedowtad
konczyny gornej. U dwéch kolejnych pacjen-
téw z napadami ogdinymi bez obcigzajace-
go wywiadu rodzinnego, prawidtowo rozwi-
jajacych sie psychoruchowo badanie MR

A. Gergont i wsp.



Rycina 1

Badanie MR pacjentki po operacji guza (astrocytoma) okolicy ciemieniowo-
czotowej lewej, widoczna strefa ptynowa otoczona glioza.
MR of patient after tumor surgery (astrocytoma) of the left parieto-frontal region,

the detectable fluid collection surrounded by gliosis.

ujawnito obecnos¢ ttuszczaka blaszki czwo-
raczej, z modelowaniem gornej czesci ro-
baka m6zdzku w jednym przypadku. U ostat-
niego pacjenta podejrzenie guza wysunieto
na podstawie badania neuroradiologicznego.

U 6/156 dzieci padaczka objawowa byta
wynikiem urazu czaszkowo-mdzgowego i
wystgpita po 1-3 lat po urazie. U dwojga z
tych dzieci nastepstwem urazu byt rowniez
niedowtad spastyczny czterech konczyn.
Tylko u 2/6 pacjentéw wynik badania TK
mozgu byt prawidtowy, natomiast u pozo-
statych ujawniono zaniki korowo-podkoro-
we lub cechy uszkodzenia istoty biatej oko-
tokomorowe;j.

U 11/156 chorych z padaczka objawo-
wag badanie MR wykazato obecnos¢ ognisk
demielinizacji niespecyficznej, u dwojga izo-
lowanej demielinizacji osrodka pétowalne-
go, a u jednego dziecka z macrocranig ogni-
ska dys i demielinizacji istoty biatej okoto-
komorowej. Napady miaty u nich charakter
czesciowych lub uogolnionych. U dwojga
dzieci napady byty pierwszym objawem
ADEM, przy czym w jednym przypadku ob-
serwowano przewlekig padaczke po usta-
pieniu objawow tej choroby.

Wsréd neuroinfekcji bedacych przyczy-
ng padaczki u 9 dzieci w badanej grupie, u
trojga z opdznieniem rozwoju psychorucho-
wego i zespotem hiperkinetycznym rozpo-
znano wrodzong cytomegalie a wrodzong
toksoplazmoze u 2 dzieci. Sposrod nabytych
neuroinfekcji u 3 dzieci rozpoznano zapale-
nie opryszczkowe moézgu, zapalenie opon
mozgowo rdzeniowych i zapalenie opon mo-
zgowo-rdzeniowych i mézgu (bez identyfika-
cji czynnika etiologicznego). U 7 letniego
chiopca z padaczka czes$ciowa ciagha i nie-
dowtadem ponapadowym pomimo politera-
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Rycina 2
Badanie MR ze zmianami wieloogniskowymi w mézgu u pacjenta z zespotem
Lowe.
Multifocal MR brain lesions in the patient with Lowe syndrome.

pii nie udato sie opanowac napaddw i dopie-
ro po zabiegu operacyjnym nastapita popra-
wa, a badanie histopatologiczne pozwolito na
rozpoznanie zespotu Rasmussena.

U 16/156 dzieci z napadami padaczki
objawowej stwierdzono zmiany naczyniowe
lub naczyniopochodne. W 3 przypadkach
padaczka miata zwigzek z przebytym uda-
rem niedokrwiennym mézgu, a u 1 dziecka
z hemofilig B i udarem krwotocznym. U jed-
nego dziecka z padaczka i regresem rozwo-
ju obserwowanym od 5 roku zycia, przyczy-
ng objawow byt zespdt moya-moya, z blizna-
mi po przebytych udarach niedokrwiennych
modzgu. W 4 przypadkach, zaréwno z napa-
dami uogdlnionymi jak i ogniskowymi, wy-
kryto obecnos$¢ naczyniaka zylnego zlokali-
zowanego w okolicy czotowej lewej lub pra-
wej, we wzgorzu prawym oraz skroni lewe;.
Rozwdj psychoruchowy tych dzieci byt pra-
widtowy.

U 3/156 dzieci padaczka byta wynikiem
choroby skérno-nerwowej, w tym u 3 stward-
nienia guzowatego, a u jednego neurofibro-
matozy 1. Padaczke miokloniczng postepu-
jaca rozpoznano u dziewczynki w przebiegu
ceroidolipofuscynozy, a padaczke z napada-
mi czesciowymi wtornie uogdlnionymi u
dziecka z zespotem Lowe. Badanie MR wy-
kazato u niego obecno$¢ licznych rozsianych
zmian hiperintensywnych (rycina 2). U ko-
lejnego dziecka z zespotem Downa napady
miaty charakter uogoélniony toniczno-klonicz-
ny, przy prawidtowym obrazie MR mézgu.

Omoéwienie

Padaczka nalezy do stanéw nagtych w
neurologii dzieciecej, a jej przebieg i roko-
wanie zaréwno co do ustgpienia jak i co do
rozwoju psychoruchowego i zycia, zalezy od

jej przyczyny. Stad tez celem pracy byto po-
szukiwanie przyczyn padaczki objawowej u
dzieci w wieku od 3 do 18 lat. Najczestszym
zaburzeniem prowadzacym do rozwoju pa-
daczki byta w grupie dzieci objetych obec-
nymi badaniami retrospektywnymi encefa-
lopatia. Wprawdzie encefalopatia niedotle-
nieniowo-niedokrwienna jest najczesciej
przyczyng padaczki u matych dzieci, jed-
nak rowniez w starszej grupie wiekowej
okazata sie ona (wraz z wcze$niactwem)
najczestsza przyczyng padaczki objawowej.
W grupie dzieci z mézgowym porazeniem
dzieciecym, najczesciej byty to dzieci z nie-
dowtadem spastycznym czterokonczyno-
wym, nastepnie niedowtadem potowiczym.

Nie zawsze przyczyna encefalopatii
moze zosta¢ potwierdzona badaniami do-
datkowymi (nawet w przypadkach rodzin-
nych), pomimo ze czesto obserwowane sg
wtedy cechy dysmorficzne i deficyty funkcji
poznawczych. Drgawki mogg by¢ takze
pierwszym objawem encefalopatii postepu-
jacej, czesciej jednak dotaczajg one w tych
przypadkach do innych objawéw uszkodze-
nia OUN. U dzieci z encefalopatig obser-
wowano zaréwno napady czesciowe, uogol-
nione, jak i polimorficzne, a jednego dziec-
ka zarejestrowano napady $miechu, ktére
wystepujg rzadko i zwykle u dzieci z hamar-
toma podwzgoérza [6,7,18].

Roéwniez w przypadku wad rozwojowych
OUN padaczka pojawiata sie wczesnie i to-
warzyszyta zaburzeniom neuroozwojowym.
Zaburzenia takie jak schizencefalia, polimi-
krogyria/pachygyria czy heterotopie, prowa-
dza bowiem zaréwno do padaczki lekoopor-
nej jak i uposledzenia rozwoju intelektual-
nego i mowy. W tych przypadkach czesto
wystepuje stan padaczkowy [1,14].
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Padaczka objawowa moze przebiega¢
z napadami czesciowymi i uogdlnionymi, a
niekiedy przebiega nawet jako padaczka
czesciowa ciggta bedac wynikiem wady roz-
wojowej kory mézgowej [13]. W opisywanej
grupie tylko u jednego dziecka wystapit ten
rodzaj padaczki, byt on jednak wynikiem
choroby Rasmussena. Obraz neuroradiolo-
giczny nie byt u tego dziecka jednoznaczny,
wobec jednak braku kontroli napadéw na po-
literapii oraz narastajgcego niedowtadu po-
towiczego spastycznego, podjeto decyzje o
leczeniu chirurgicznym. Podejmowane sg
proby leczenia zespotu Rasmussena za po-
mocg nowoczesnych technik, jak przez-
czaszkowa stymulacja magnetyczna, jednak
leczenie operacyjne pozostaje metoda z
wyboru. Jak wiadomo leczenie neurochirur-
giczne w wielu innych przypadkach padaczki
lekoopornej jest jednoznacznie skuteczne
[2,15,17]. Przyczyna tego typu padaczki
objawowej moga by¢ takze guzy nowotwo-
rowe mézgu o réznorodnej lokalizacji, w tym
nawet mézdzkowej [4,9,10]. W grupie dzie-
ci objetych tymi badaniami padaczka wraz
z objawami ciasnoty $srédczaszkowej byty
pierwszym objawem guza u 3 dzieci, a pa-
daczka z postepujgcym niedowtadem poto-
wiczym i podejrzeniem procesu rozrostowe-
go w pfacie czotowym lewym u jednego. W
opinii réznych autoréw napad padaczkowy
jako pierwszy objaw guza, wystepuje tylko
u 1-10% dzieci i az u 30-40% dorostych.
Rodzaj napadu u dzieci to zwykle wtornie
uogolniony, podczas gdy u dorostych cze-
Sciowy [22]. U 2 chtopcoéw z padaczkg w
materiale wlasnym rozpoznano tluszczaka
blaszki czworaczej, gdzie zwigzek przyczy-
nowo-skutkowy nie jest jednak jednoznacz-
ny. Tluszczaki blaszki czworaczej stanowig
10% tluszczakéw wewnatrzczaszkowych i
zwykle sg bezobjawowe, jezeli jednak stajg
sie objawowe to nie ma znaczenia ich roz-
miar [20].

Padaczka urazowa wystepuje u dzieci
rzadko i ma zwigzek z uszkodzeniem tkan-
ki nerwowej. U 6 dzieci, ktore przebyty ciez-
ki uraz czaszkowo-mozgowy padaczka ob-
jawowa wystgpita po 1-3 lat od urazu, nie-
zaleznie od obecnos$ci zmian strukturalnych
w badaniu neuroobrazowym.

Padaczka wystepuje zaréwno u chorych
ze stwardnieniem rozsianym, nawet jako
czes¢ rzutu choroby, jak i z ADEM. Dowo-
dzi to, ze wystepuje zwigzek demielinizac;ji
z padaczka. Czesto jednak wykrywane sa
niespecyficzne ogniska demielinizaciji, a ich
zwigzek z padaczkg wymaga dalszego wy-
jasnienia.

Neuroinfekcje nalezg do czestych cho-
réb wieku rozwojowego, sa tez czesta przy-
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czyna padaczki objawowej. W badanej gru-
pie rozpoznano wsrod nich zarébwno neuro-
infekcje wrodzone (CMV, toksoplazmoza),
jak i nabyte (zapalenie opryszczkowe mé-
zgu, zapalenie opon mozgowo rdzeniowych
i zapalenie opon mdézgowo-rdzeniowych i
mobzgu).

Udar mézgu jest czestg przyczyng pa-
daczki u os6b dorostych, natomiast u dzieci
wystepuje ona znacznie rzadziej. Czynnika-
mi ryzyka sa w tych przypadkach przede
wszystkim wady serca, choroby krwi i mal-
formacje naczyniowe. W badanej grupie
padaczka miata zwigzek zaréwno z przeby-
tym udarem niedokrwiennym, jak i z uda-
rem krwotocznym. Krwotok do OUN wyste-
puje u 2-8% pacjentéw z hemofilig i moze
prowadzi¢ do padaczki, czesto rowniez
opornej na leczenie, wymagajacej nawet
leczenia operacyjnego [23]. Rzadkoscig
wsrdd chordb naczyniowych jest stwierdzo-
ny przypadek moya-moya. Nie ma natomiast
pewnosci, czy naczyniak zylny wykrywany
przypadkowo moze by¢ przyczyna napadéw
padaczkowych.

Padaczka jest znanym i czestym obja-
wem choréb skérno-nerwowych, a rokowa-
nie w tych przypadkach jest tym gorsze im
wczesniej wystgpig napady. Rokowanie jest
tez powazne w przypadku padaczki mioklo-
nicznej postepujacej, jak w opisywanej gru-
pie u dziecka z ceroidolipofuscynozg. Pa-
daczka moze wystapi¢ takze w zespotach
genetycznie uwarunkowanych, w tym u dzie-
ci z zespotem Downa, Retta i Angelmana.
Wsréd badanych dzieci padaczke rozpozna-
no takze u dziecka z zespotem Lowe, u kt6-
rego badanie MR wykazato obecnosc licz-
nych rozsianych zmian hiperintensywnych.

Podsumowanie

Najczestszym zaburzeniem prowadza-
cym do padaczki w wieku od 3 do 18 roku
zycia byta encefalopatia, zwtaszcza niedo-
tlenieniowo-niedokrwienna. Kolejnymi byly
zaburzenia rozwojowe uktfadu nerwowego i
choroby naczyniowe OUN.
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