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Lazas eclampsia és egyéb
alkalmi idegrendszeri gorcsok

¢ Csecsemo- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium °

Az iranyelvet osszeadllitottak: dr. Farkas Viktor, dr. Kohlhéb Otto
Definicio és alapveto megallapitasok
Alkalmi roham: sziikebb értelemben

Genetikailag meghatarozott és/vagy szerzett rohamkészségség nyoman manifesztalddod klinikai roham, melyet
atmenetileg fennalld kivaltd tényezdk provokalnak az egyébként normdlis kdzponti idegrendszeri szerkezeti
és mUkodeésviszonyok mellett. Az alkalmi roham — szemben az epilepszias tlinetegyltteshez tartozd
rohammal — nem spontan, hanem jéI definidlt provokald tényezé/tényezdk hatasara manifesztalddik.

Alkalmi roham: tagabb értelemben

B Az alkalmi epilepszias roham korai tinete lehet valanely kdzponti idegrendszeri akut betegségnek,
torténésnek, pl. kdzponti idegrendszeri gyulladasnak, traumanak, vérzésnek, ill. anyagcsere-betegségnek.
Ez esetben — az alkalmi gércsroham mellett — egyéb vezetd tinetek is jelen vannak. Ezeket hivjuk akut
szimptémas rohamoknak.

B Az alkalmi rohamok kdzé sorolhatd tovabba szamos, meglehetdsen ritka, Un. nem epilepszias
paroxizmalis gyermekkori betegség.

Tunettan: rohamszemiologia
Az alkalmi rohamok leggyakrabban generalizalt tonusos-clonusos rohamok.
Fokalis rohamjelenségek ritkak. Ha jelentkeznek, akkor altaldban a rohamok induldsakor figyelheték meg.
Fokalis rohamtlnetek dnmagukban nem bizonyftanak gyermekkorban korilirt organikus agykarosodast, a
fiatal agy érési aszimmetridira is utalhatnak csupan.
Diagnozis: tobblépcsos
Eldéntendd, hogy a beteg rosszulléte alkalmi rohamnak vagy epilepszianak felel-e meg
A részletes anamnesztikus adatok birtokaban altaldban valdszinUsithetd, ill. feldllithatd a szlkebb értelemben
vett alkalmi konvulzié diagndzisa. A kiegészitd vizsgalatok — ha azok egyaltalan indokoltak — a tentativ
diagndzist erdsitik meg.
Kovetkezésképp a gyermekkorban a leggyakoribb alkalmi rohamok (az Un. szlkebb értelemben vett alkalmi

rohamok) differencialdiagnosztikdja mas betegségektél, mindenekelétt az egyes gyermekkori
epilepsziaszindromaktdl, altalaban nem okoz nehézséget.
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Ugyanakkor egyes ritkabb (tdgabb értelemben vett) alkalmi rohamok esetén gyakran csak igen részletes
hossz- és keresztmetszeti elemzéssel, betegkdvetéssel, az eddigi kivizsgalasi leletek és kezelési eredmények
attekintésével lehet valdszinUsiteni, hogy valéjaban milyen nem epilepszias jellegli gyermekkori paroxizmalis
torténéssel allunk szemben.

Pl. mentalisan retardalt gyermekek sztereotip magatartas-valtozasait, sajatos mozgassorozatait meglehetésen
gyakran tévesen epilepszias eredetlinek tartjuk, és ennek megfeleléen kezeljtk.

Ismert tovabbad, hogy a terapiasan nehezen befolyasolhatd gyermekkori, epilepsziasnak tartott rohamok
jelentés hanyada valdjaban nem epilepszias eredetd (pl. pszichogén rohamok, kardioldgiai betegség okozta
ritmuszavar).

Anamnézis

A diagnosztikai algoritmusban — napjainkban is — vezetd szerepe van a gondos anamnézisnek. Tisztazandé a
szUISktdl, a szemtanUktdl és lehetbség szerint a gyermektdl kapott adatokkal a részletes anamnézis. Ennek
soran célszerd kitérni a kévetkezdkre:
B csaladi anamnézis (genetikai hajlam feltérképezése);
B terhesség, szllési anamnézis, csecsemd- és kora gyermekkori fejlédés, egyéb betegségek;
B pszichoszocialis anamnézis;
B manifesztaciés kor;
B részletes rohamleirds az aktualis roham kapcsan:
- hanyféle rohamtipusa van/volt a betegségtorténet soran;
- volt-e hosszabb rohammentes periddus;
- a roham(ok) megjelenésének idébeli sorrendje;
- vannak-e rohamkivaltd tényezok;
- megfigyelhetd-e Osszefliggés bioldgiai, napszaki vagy évszaki ritmussal, ill. valamely egyéb szitudcidval;
- vannak-e a rohamot megeldzé jellegzetes tinetek (prodromak, preiktélis tinetek);
- vannak-e rohamot kévetd jellegzetes tiinetek (posztiktalis tiinetek, pl. Todd-paresis, alvas);
W részesUlt-e a korabbiakban gydgyszeres terapiaban, ha igen javasolt a kezelés elemzése.

Klasszifikacio: az alkalmi gorcsroham besorolasa a megfelel6 szindromaba

A sz(ikebb értelemben vett alkalmi gércsds dllapotok: Un. gyakori gyermek- és serdilékori alkalmi roham
szindrémak

Diagnosztikajuk és ellatasuk altalaban nem igényel kilonleges kivizsgalasi algoritmust, specidlis személyi és
mUszeres hatteret.

A diagndzis felallithatd
B részletes anamnézis;

B betegvizsgalat;
B [aboratoriumi rutinvizsgalatok eredményei alapjan.
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W | 4zas eclampsia

B Respiratorikus affektiv rohamok

m Ajulés (ortosztatikus és vasodepressiv vasovagalis syncope)
B Pavor nocturnus

B Szomnambulizmus

B Pszichogén rohamok

B Hyperventilatids szindroma

B Reflexsyncope-szindrémak

B Epizodikus jellegli magatartaszavar (pl. dihroham)

B Alvdsmegvonas okozta epilepszids roham

Téagabb értelemben vett alkalmi gdrcsés allapotok, ill. nem epilepszids paroxizmalis gyermekkori neurolégiai
betegségek

Diagnosztikajuk, ill. a tentativ diagndzis igazoldsa, megerdsitése, valamint ellatasuk specidlis személyi, ill.
eszkodzds hatteret igényel. (Pl. poligréfids vizsgalatok, long term video-EEG regisztralas, egyéb
elektrofizioldgiai vizsgalatok, Holter-EKG, echokardiogréfia, kardioldgiai kivizsgalas, alvaslabor, billendasztal-
teszt [head-up-tilt teszt], molekularis genetikai labor, specidlis vérkémiai vizsgalatok, képalkotd vizsgalatok,
gyermekneuroldgiai és -pszichidtriai, neuropszicholdgiai személyi hattér.)

Eléfordulasuk: ritkak.

m Kardidlis eredetl syncope (sinuscsomo-betegség, ritmuszavar, aortastenosis)
B Csecsemdkori apnoe, bradycardia
B Paroxizmalis dystonia, dyskinesis és choreoathetosis
B Startle-betegség
B Tranzitérius ischaemias attak (TIA)
B Egyes ritka migrénformak (pl. familiaris hemiplegias migrén, benignus gyermekkori vertigo)
B Gyermekkori alternalé hemiplegia
m Sandifer—Sutcliffe-szindréoma
B Parasomnias jelenségek
- éjszakai myoclonus
- alvasi apnoe szindrémak
B Hypersomniak
- narcolepsia
- Kleine—Levin-szindréma
B Akut pszichiatriai epizdd
B Drogfliggdség kapcsan jelentkezd gdresdk
B Gydgyszermegvonas okozta gorcsdk
B Toxikus-metabolikus eredet( gorcsallapotok
B Anoxias gorcsok:
- Minchhausen-szindroma, Meadow-szindroma
- strangulatio, suffocatio

(Az egyes szindrémak diagnosztikus kritériumait illetéen utalunk a gyermekneuroldgiai, ill. -pszichiatriai
szakirodalomra.)
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Konvulziv syncope esetén indokolt a kardioldgiai kivizsgalas.
Gyakran meglehetésen nehéz az epilepszids roham és a pszichogén, nem epilepszids roham elkilonitése. Az
elkilonftést neheziti, hogy az epilepsziasok |0—15%-anak vannak pszichogén rohamai is.

Kezelés
A gyermekkorban gyakori (sziikebb értelemben vett) alkalmi gorcsés allapotok esetén:
B kivaltd tényezd kiklszobolése, eliminalasa;
B ¢letvezetési tanacsok;
B nem indokolt tartds antiepilepszias gydgyszeres terapia.
Fontos tovabba
B 3 hozzétartozok felvildgositasa a gyermek betegségének természetérdl, varhatd lefolydsardl, a hosszd
tavd progndzisrol;
B 2 gondozas a kivaltd ok szerint (pl. pszichés gondozas).
Ritka alkalmi gorcsés allapotok, ill. nem epilepszias paroxizmalis térténések esetén
Az alapbetegség tipusspecifikus gydgyszeres, ill. nem gydgyszeres kezelése szlkséges: megfelel® szakellatasra
alkalmas intézményben.

Gondozas, teendok a rohamok ismeétlodése esetén

Rohamrecidivak esetén Ujragondolandd az alkalmi konvulzié klasszifikaciéjanak, szindromatoldgiai
besorolasanak helyessége.

Eletvezetési tandcsadas, felvilagositas, megfelel& compliance.

LAZAS ECLAMPSIA

Definicio

Csecsem&- as gyermekkorban a leggyakoribb alkalmi goresds éllapot, melyet tipusos esetben (benignus
forma) 6 hdnapos és 5 éves kor kdzott észlellink, 38 C-fokot meghaladd 1z esetén. A betegség hatterében

tlnetképzd organikus neuroldgiai betegség nem igazolhatd. Kezelés nélkdl spontan remisszids hajlamot
mutat. Szamottevd a betegség klinikai és genetikai heterogenitésa.

Gyakorisag

5 éves életkor alatt a gyermekpopulacié 2—-5%-at érinti.
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Genetikai hattér

A lazas eclampsias gyermekek 30%-anak csaladi anamnézisében szerepel lazgdres. Jelenlegi ismereteink
szerint: 6roklédése komplex, szamos kromoszéma érintettségevel. Ismertek monogénes éroklédésd
szindréomak, melyek egyik vezetd tiinete a lazgdres. Ezek tipusos lazgdresokkel indulnak, és a 6. életév utan is
fennmaradnak (FC+). A betegségre jellemzd, hogy a lazgdrcsok mellett generalizélt epilepszias (GE)
rohamok is jelen vannak.

I. generalized epilepsy with febrile seizure plus (GEFS+) szindroma
Hattér:
B A kdzponti idegrendszeri feszUltségfliged natriumcsatorna-funkcid vesztését okozd génhiba.
B GABA- (gamma-aminovajsav) receptor porusformalé alegységét kddold génhiba kdvetkezményes
GABA-erg hipofunkcidval. E csaladokban a generalizélt epilepszian belll kizardlag gyermekkori absence
epilepsidval tarsulnak a lazgdresok.

Il. Idiopathias parcialis epilepszia és lazgorcs tarsulasa

B Hatterében a neuronalis nikotinerg acetilkolin-receptort kédold génhiba igazolédott.

Tunettan
Rohamszemiolégia
Gyakori: tipusos generalizalt tdnusos-clonusos roham posztiktalis alvassal.
Ritka:
m fokdlis induldsy, masodlagosan generalizalédd roham;
m fokdlis induldsu és generalizacids tendencidat nem mutatd roham posztiktalis paresissel;
B hipotdnids-hyporesponsiv llapot (HHE).
Rohamtartam
Altaldban <5 perc.
Rohamszam
Altaldban <5 roham.

Minél fiatalabb a gyermek az elsé 1azgdres jelentkezésekor, anndl nagyobb a lazgdrcs ismétlédésének a
valészinlisége a késdbbiekben.
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Provokalo tényezo

Lazas, hurutos allapot.

Gyakran a lazas éllapot elején, legtdbbszor a laz felfutd fazisdban jelentkezik.

A hurutos tlinetek hatterében gyakran igazolhaté virusfertézés (pl. human herpeszvirus-6).
A bakterialis fertézések kozul dizentéria esetén gyakori.

Egyes véddoltasok: pl. teljes-cellularis pertussis vakcina.

Differencialdiagnosztika

Eldontendd kerdések lazas allapotban jelentkezé epilepszids roham esetén, hogy valdjaban az Un. genuin

lazas eclampsiardl van-e szo.
B Egyértelmlen elvethetd-e a kdzponti idegrendszert involvald egyéb, mindenekeldtt a potencidlis
életveszélyes kordllapot fenndlldsa? Igy haladéktalanul tisztdzandd pl. a neuroinfekcid lehetésége.

B Mihamarabb megvalaszolandd, hogy a roham hatterében kizarhatd-e valamely tagabb értelemben vett
alkalmi roham fennallasa.

B Megvaélaszolandd, hogy a hurutos-lazas allapotban lezajlott roham hatterében mennyiben hizédhat meg
fenndllé epilepsziahajlam, ill. betegség. Ismert, hogy lazas-hurutos allapot epilepszias betegnél rohamot
triggerelhet.

Megjegyzendd, hogy e csoportokon belll atfedések lehetnek.

A diagnoazis felallithato

A lazas eclampsia diagndzisa altalaban felallithatd
B részletes anamnézis;
W betegvizsgalat;
B [aboratoriumi rutinvizsgalatok alapjan.

Esetenként tovabbi vizsgalatok jonnek szdba:
B [ iquorvizsgalat: kilondsen csecsemokori lazgores esetén mérlegelendd annak eldontésére, hogy

valéjaban lazgdresnek tarthato-e a géresroham.

B EEG-vizsgdlat: rutinjelleggel (benignus) 1azgdres esetén nem indokolt. A differencidldiagnosztikdban és a
betegség klasszifikdcidjaban kérdéses esetben (pl. komplikalt [dzgdres) segftséglinkre lehet.

m K&zponti idegrendszeri képalkotd vizsgélat: kivételesen indokolt.
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Klasszifikacio

Benignus (ill. egyszerU) lazgdres, gyakorisaga nagy (az dsszes lazgdres 75%-a).

Komplikalt l&zgdres, mely a benignus forma tlinettanatdl a kovetkezékben tér el (azaz komplikalt formardl
beszélunk, ha a kritériumok egyike teljesul):

B rohamszam: >5;

B prolongdlt roham (a rohamtartam > 15 perc);

B a rohamszemioldgia fokalis tlinetek jelenlétére utal;

W 3 betegnél igazolhatdan fennallt valamely korabbi neuroldgiai karosodas, pl. cerebralparesis;

W 3 betegvizsgalatkor az interiktalis fazisban neuroldgiai gbcjel eszlelhetd;

B tovabbi potencidlis szempont: amennyiben tértént az interiktalis fazisban EEG-vizsgalat, azon fokalis

eltérések detektalhatok.

A Klasszifikdcidnak terdpids és prognosztikai vonatkozasai vannak.

Kezelés
Akut kezelés
Terapias cél: a roham mieldbbi ledllitasa, megsziintetése.

A terdpias algoritmus megegyezik a gyermekkori epilepszids roham, ill. status epilepticus esetén alkalmazandd
akut kezelési elvekkel: elsének valasztandd szer a diazepam, ill. lorazepam.

(Megjegyezzik, hogy a benignus lazas eclampsia tébbnyire magatdl oldddik azeldtt, mieldtt az orvos latna,
vagy beadhatnd a gydgyszert.)

Preventiv kezelés

Terapias cél: a lazgdresok ismétiédesének megakadalyozasa.
B Benignus lazgdres: hurutos, 1azas allapot észlelésekor erélyes lazcsillapitas és a hurutos alapbetegség
kezelése.
m Komplikalt lazgdres: hurutos, 1azas allapot esetén erélyes lazcsillapitas és a hurut kezelése, kiegészitve
profilaktikus gércsgatld kezeléssel:
- elséként valasztandd az intermittald profilaktikus terapia (féként prolongalt rohamok, ill. sokadik lazgdres
esetén): diazepam adasa (0,5 mg/kg/nap nyolcdranként, pl. rectalisan);
- tovabbi lehet&ség az Un. continua profilaktikus terdpia:
* phenobarbitallal;
* valproattal (nagyobb gyermek esetén).

A kezelési szempontok continua profilaxis esetén megegyeznek az epilepszia betegség esetén alkalmazandd

tartds antiepilepszias gydgyszeres terapia elveivel (pl. dozis, szérumszint ellendrzése). A kezelés bedllitasat és
ellenérzését specialista végezze.
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A folyamatos preventiv terapia esetén szamolni kell szamos, nem kivant mellékhatassal: pl.
phenobarbitalterapia esetén a kognitiv funkcidk romlasaval.

Gondozas
B Benignus lazgdrcs: specidlis gondozast nem igényel.

B Komplikalt lazgdres: continua profilaktikus terdpia esetén Iényegében rendszeres epileptoldgiai gondozést
igényel, annak ellenére, hogy valdjaban a beteg nem epilepszia betegségben szenved.

Fontos a hozzatartozok felvildgositasa a gyermek betegségének természetérdl, a varhatd lefolydsardl, a
hosszU tavl progndzisrol.
Prognozis
Benignus lazas eclampsia: a hosszU tavi progndzis j6:
B nagy a spontan remisszids hajlam;
B nem okoz sem mentalis, sem neuroldgiai karosodast.
A késébbi epilepszia kockazata:
B benignus lazgdres esetén: 2—3% (alig tér el a normal gyermekpopuldcidban varhatd kockazattol);
B komplikalt lazas eclampsia esetén: kb. 17%.

Y4

Kutatas targya a gyermekkori lazgdres, a késdbbi (gyakran felndttkori) temporalis lebeny epilepszia és a
hippocampalis sclerosis tarsuldsa. Ezen epilepszids betegek kortorténetében altalaban komplikalt lazas
eclampsia szerepel gyakori és elhizodd rohamokkal.

Osszessegeben elmondhatd, hogy a gyermekkori lazas rohamok szerepe a felndttkori parcidlis epilepsziak
kialakulasaban még nem tisztazott.
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