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Encephalitisek

* Csecsemo- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium -

Az iranyelvet osszeallitotta: dr. Farkas Viktor
Definicio

Az encephalitis az idegrendszer olyan heterogén etioldgidju, gyulladasos betegségcsoportja, mely dontden az
agy parenchymajat érinti. Eletveszélyes allapot, mortalitasa nem elhanyagolhatd. A tuléléknél
maradvanytiinetek hatrahagyasaval jarhat.

Fontos a diagndzis mielébbi feldllitdsa, az adekvat terdpia haladéktalan megkezdése.
Javasolt, hogy encephalitis klinikai gyandja esetén az elsé észleld orvos a beteget rohamkocsival gyermek-
intenzfvosztalyos hattérrel rendelkezd, neuroinfekcidk kezelésében jartas szakintézetbe juttassa.

Klinikai lefolyasuk szerint ismertek
Akut encephalitisek
Ide sorolandd a legtdbb csecsemd- és gyermekkori encephalitis.

Szubakut lefolyasu, post-, ill. parainfectiosus encephalitisek

Patomechanizmusukban domindl a virusinfekcié indukalta immunvalasz, azaz nem direkt virushatasra
vezethetdk vissza.

Kronikus, ill. lassu virusbetegségek okozta encephalitisek:

B szubakut szklerotizalé panencephalitis;

B H[V-encephalitis;

B progressziv multifokalis encephalitis;

B progressziv rubeolapanencephalitis;

B Spirochaetdk, parazitak okozta encephalitis;
B gomba okozta encephalitis.

Megjegyzés

Morbilli kapcsan jelentkezhet:
B akut kanyardencephalitis hiperimmunvalasszal;
W szubakut szklerotizalé panencephalitis.
Ez esetben a humordlis immunvalasz szerepe masodlagos. Elsédleges, a perzisztald virus (mutans
kanyarévirus) okozta direkt litikus hatés gazdasejt-karosodassal.
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AKUT ViRUSENCEPHALITISEK

Prezentacios tiinetek
Altalanos tunetek

W | 47, feffajas, hanyinger, hanyas;
W dltaldnos fizikai gyengeség.

Vezet6 neuropszichiatriai tiinetek

B Enyhe tarkokotottseg, enyhe meningealis izgalmi jelek;

m fokdlis és/vagy generalizalt konvulziok;

B idegrendszeri goctlnetek: pl. bénulasok (melyek fluktudlhatnak);

B magatartas-valtozas, hipnoid tudatzavar valtakozva agitaciéval, zavartsaggal, letargiaval, deliriummal.

Egyéb neuropszichiatriai tiinetek

m Erzelmi labilitss;

B agyidegi tUnetek;

m fotofdbia;

W ataxia;

W (ritési funkcidk zavara;
W tremor, dysarthria;

B hyperaesthesia;

W afdzia.

A klinikai tiineteket, a prognézist befolyasolo tényezok

W A koérokozé jellege, tipusa;

W 3 beteg aktudlis immunstatusa;
B 2 megbetegedett életkora;

W ll. ezen tényezdk kombinacidja.

Koérokozo szerint

Gyakori: virus (csecsemé- és gyermekkorban az encephalitisek kb. 92%-a):
B arbo virusok;
B enterovirusok;
B Herpes viridiae csaladjaba tartozd virusok:
- herpes simplex virus-1 (HSV-1);
- herpes simplex virus-2 (HSV-2);
- human herpeszvirus-6 (HHV-6);
- varicella zooster virus (VZV);

GYERMEKGYOGYASZATI UTMUTATO 74 2004. DECEMBER



I GYERMEKGYOGYASZAT [}

- cytomegalovirus (CMV);
- Epstein—Barr-virus (EBV);
B ismeretlen, nem azonosithatd kérokozo.

Ritka:
B baktérium;
B gomba;
W parazita;
B véddoltas;
B kemikalidk.

Megjegyzések
Rabies: amennyiben manifesztalddnak a rabies klasszikus klinikai tlinetei, Ugy a kimenetel letalis.
Arbo virus: kullancsencephalitis, melynek jellemzdje:
W 3 szezonalitas;
B 3 bifdzisos lefolyas;
B a3 plexus és a gerincveldi idegek kdrosodasa a csipés helyének megfeleléen;
W tudatzavar.
Herpes simplex virus- | : nekrotizalé herpesencephalitis (slyos klinikai tlinetekkel és gyors progressziéval).
HIV-encephalitis esetén subcorticalis dementidnak megfeleld klinikai tinetek.
Immunstatus szerint
Ep immunstatustak encephalitise
Parotitis: enyhe klinikai tlinetek.
Varicella:
B dltaldban enyhe klinikai tUinetek;
B de: akut cerebellaris ataxia a 4-6. napon felléphet. Tlnettan: j¢ altalanos allapot mellett jelentkezd
kifejezett torzsataxia, nystagmus, elvétve tarsul hanyassal, fejfajassal, spontan regredial.
HHV-6 ép immunitast egyeneknél altalaban szubklinikus fertézessel jar.
Immunkompromittalt betegek encephalitise:
m AIDS;
B transzplantalt betegek;

B daganatellenes kemoterapia;
B immunoldgiai alapbetegségben szenveddk.
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Leggyakoribb kérokozdk: pl. CMV, VZV, HHV-6, Toxoplasma, gomba.

JC-virus: immunhianyos gyermeknél progressziv multifokalis leukoencephalopathiat okoz.
Megjegyzés

Koinfekcié fogalma: pl. a HHV-6-infekcié fennallasa fogékonnya teszi a transzplantalt beteget tovabbi
infekcidkra (gomba-, CMV-, ill. EBV-), Un. koinfekcidk iranyaba.

Eletkor szerint specialis encephalitisek
HSV-2-fertézés tlnettana:
B (jszUl6ttnel encephalitist okoz opsoclonusszal;
B nagyobb gyermeknél: virusmeningitisre utald klinikai tiinetek.
Intrauterin-UjszUlottkori encephalitisek > kdzponti idegrendszeri karosodassal jarnak:
W pl. congenitalis CMV-fertézés;
B intrapartum bekodvetkezett HSV-2-fertézés okozta encephalitis;

B kis sulyd koraszUldttek szerzett CMV-fertdzése.

Anyatejjel szerzett CMV-fertézés megkiméli az idegrendszert.

Differencialdiagnosztika
Meningitis
Az encephalitist elktloniti:
W 3 tarkokotottseg hianya, ill. enyhesége;
B tudatzavar jelenléte.
Metabolikus zavarok (pl. anyagcsere-betegségek, intoxikacid)
Kozponti idegrendszeri, nem infekcios betegségek
B Vérzéses betegségek;
B daganatos betegségek;
B egyes epilepsziaszindrémak (nonkonvulziv epilepszia);

W sajatos gyermekmigrénformak;
B pszichidtriai betegségek (pszichdzis, kabitdszer-élvezet).
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Az encephalitis diagnézisa valoszinlsitheto

Részletes anamnézis
B gyermekgydgyaszati €s -neuroldgiai betegvizsgalat;
B célzott laboratoriumi vizsgalatok eredményei alapjan.

Amennyiben az encephalitis alapos gyanuja felmerdl, Ugy javasolt a beteget strgdsséggel hospitalizalni,
rohamkocsival gyermek-intenzivosztalyos hattérrel rendelkezé szakintézetbe juttatni.

Az encephalitis diagnoézisa igazolhato
Kérhazban, lehetdleg gyermek-intenzivosztalyon apolt betegnél:
B A klinikai jelek, ill. azok valtozésainak szoros kdvetésével.
B | iquorvizsgalat

- Rutin liquorvizsgalat:
* mérsékelt fehérjeemelkedés;
* mérsékelt mononuklearis sejtszaporulat;
* liquorbakterioldgia: steril.
Hangsulyozandd, hogy klinikailag tipusos encephalitis esetén, foként a betegség kezdetekor, a rutin
liquorvizsgalat eredménye negativ lehet, azaz relevans liquoreltérés nem igazolhato.

- Direkt liquordiagnosztikai vizsgalatok:
* a virusgenom kimutatasa (PCR-technikak), szikség esetén virologiai monitorizalassal kiegeszitve
(kvantitativ PCR);
* virusantigenaemia immunfluoreszcens kimutatasa (pl. CMV-antigéneket tartalmazé fehérvérsejtek);
immediate-early antigén-detektalas;
* virustenyésztés: igen érzékeny, de idSigényes mddszer, javasolt a gyorsitott tenyésztési eljarasok (pl.
,shell vial préba”) alkalmazasa.

- Indirekt liquordiagnosztikai vizsgalatok:
* liguorimmunoldgiai vizsgalatok;
* |iquor- (és vér-) szeroldgiai vizsgalatok (szerokonverzid igazoldsa antitest-titer ndvekedéssel).

Megjegyzések:

A kérokozé identifikdlasa — liquorbdl, agyszévetbdl, vérbdl, székletbdl, torokkaparékbdl vett mintavételre
tdmaszkodva — gyakran nem sikerdl.

Congenitalis (pl. CMV-) fertézés igazoldsara UjszUldtteknél nem alkalmasak az IgM-antitest kimutatdsan alapuld
maodszerek.
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Immunhianyos allapotokban kildndsen nehéz lehet a korai korisme, pl. CMV-fertézés esetén nehéz
eldénteni, hogy a tineteket a CMV okozza-e (szamos immunhianyos beteg Uriti a virust anélkil, hogy
barmiféle panasza volna).

Kvantitativ modszerrel torténd viruskimutatas: javitja a korrelaciot a laboratoriumi eredmények és a klinikai
tUnetek kozott.

Virolégiai monitorozas: segit a terapiakezdés optimalis idépontjanak megvalasztasaban.
EEG-vizsgalat (és EEG-kovetés)
Korai EEG-eltérések:

B nem specifikus jellegll, diffiz lokalizaciojd, kifejezett lassulas;

m fokdlis, ill. periodikus eltérések, meredek/tiske hulldamok, pl. herpes-, CMV-encephalitis esetén;
EEG-kovetés: a hattértevékenység valtozasa jol tikrozi a betegségfolyamat zajlasat.
Kézponti idegrendszeri képalkoto vizsgalatok
Indokoltak neuroldgiai goctlinet esetén, fokalis gdresok felléptekor:

B koponya UH (Ujszllott- és csecsemdkorban);

m koponya MR (mely friss vérzés kivételével informativabb, mint a kontrasztos koponya CT).
Neuroanatomiai eltérések: altalaban a betegség kezdetétdl szamftott 3. naptdl varhatok:

B nem specifikus diffiz agyddéma;

B gbcos eltérések, kilonods tekintettel a frontotemporalis régidkra (hypodensitas, jelfokozddas).

Nekrotizald herpesencephalitis (HSV-1): temporalis lebenyek ddémajaval és vérzéses nekrdzisaval.

Kezelés
Oki terapia — antiviralis kezelés
B HSV-| okozta nekrotizalé herpesencephalitis gyanUja esetén: azaz minden olyan encephalitisben,
melyben fokalis eltérések klinikailag, EEG-vel, ill. képalkotokkal igazolhatok.

- Acyclovir 10—15 mg/kg, 8 éranként.

Fontos a kezelés mielébbi megkezdése — a szerologial, ill. virusdiagnosztikai vizsgalatok eredmeényeinek
megérkezése elétt — a klinikai tlinetek nyoman, empirikus alapon.

HSV-2 okozta UjszUldttkori encephalitisben a fenti szer mielébbi adasa indokolt empirikus alapon.

W |gazolt HSV-1, ill. UjszUldttkori HSV-2 encephalitis esetén:
- 14 napon at folytatand a megkezdett acyclovirkezelés.
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Herpes viridae egyes tovabbi tagjai okozta encephalitis esetén:
m Ep immunrendszer( betegeknél: ritka a cytomegalovirus, ill. human herpeszvirus-6 okozta stlyos
lefolyasu, szovédményekkel jaré encephalitis.
Nincs kell§ tapasztalat antiviralis kezelésiket illetéen.
B Sérllt immunitasd betegek
- Kiemelten magas kockazattiak csoportja:
* parenchymasszerv-transzplantaltak;
* AIDS-betegek.
- Magas kockazatlak csoportja:
* immunhianyos allapot;
* csontvel&-atlltetésben részesdltek;

* daganatellenes kemoterapiaval kezeltek.
Teréapia:
e foscarnet (180 mg/kg/nap), magas a liquorkoncentracidja;
* gancyclovir (10 mg/kg/nap);
* vangancyclovir, cidofovir, fomivirsen.
- Mellékhatasok: toxikus jellegliek, karcinogének.

Megjegyzések

Fontos az antiviralis kezelés mielébbi megkezdése — klldndsen a kiemelten magas kockazatl betegeken —,
meég a tipusos klinikai tinetek megjelenése eldtt:
B reaktivacios kezelési elv: pl. CMV-reaktivacié korai detektdldsa viroldgiai médszerekkel: amennyiben
prognosztizalhatd a virusreaktivacié, Ugy terapids dozisban mielébb meginditjuk az antiviralis terapiat.

A kezelési stratégiat befolyasold tényezdk:
B klinikai manifesztacio jellege;
W [aboratoriumi bizonyftékok;
W infekcié tipusa, mely lehet primer vagy reaktivacios jellegy;
B immunszuppresszié foka, az immunfunkcidk aktualis allapota.

A HIV-fertdzottek, immunhidnyos betegek elldtésa specidlis neuroinfektoldgiai jartassagot igényel.
Tuneti kezelés

B Agyddéma csdkkentése (mannitol, ill. glicerin);

B gorescsillapitas (diazepam, phenobarbital, hidantoin);

W folyadékterapia;

B 2 szekunder infekciok megelézése/kezelése.

Nem javasolt: szteroidterapia akut virdlis encephalitisben.
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Szupportiv terapia

Hospitalizacid gyermek-intenzivosztalyos hattérrel rendelkezé intézményben.
W FelkészUlés az esetleges:
- gépi |elegeztetésre;
- parenteralis taplalsra;
- epilepszias rohamok, status epilepticus ellatasara.
B F4jdalmas izomspazmusok kezelése: baclofen, diazepam, dantrolen.
B VizeletUritési zavarok: antikolinerg szerek géatoljak a hélyagdetrusort.
B Fizioterapia; kontraktirak, decubitusok megel&ézése.

Rehabilitacio
Korai rehabilitacié kezdése javasolt a neuroldgiai deficittiineteknek (pl. hemiparesis) megfelel&en.
Pszichés gondozas, vezeteés.
A betegségfolyamat zajlasara, kovetésére javasolt vizsgalatok
Folyamatos betegvizsgalat, kdévetés:

B mddositott Glasgow Coma Scale alkalmazasa;

B rendszeres gyermekneuroldgiai vizsgalat;

B neuropszicholégiai vizsgalat.
EEG-kévetés
Egyéb elektrofiziologiai vizsgalatok sziikség esetén (pl. VEP SEP BAER EMG-ENG)
Képalkoto vizsgalat (koponya MRI):
Indokolt lehet a kdzponti idegrendszeri kepalkotd vizsgalat ismétlése:

B 2 késObbiekben detektalhatd vérzéses eltérések felismerésére;

B maradvanytlnetek (lebenyatrdfia) felmérésére;

B degeneracio-regeneracio megftélésére;
B myelinisatio-demyelinisatio-gliozis kdvetese.
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Megel6zés

Rabies: a hosszU inkubéciés idd lehetdvé teszi a fertézés utani immunizaciét.
Preexpozicids profilaxis alkalmazasa veszélyeztetett egyéneknél.

Kullancs-encephalitis: aktiv immunizélas, passziv immunizalas.
Varicella zooster virus: immunszupprimalt kontaktok kezelése varicella zooster immunglobulinnal.
HSV-2-(jszil6ttinfekcid: indokolt a csaszarmetszés herpes genitalisban szenvedd anya szllésekor.
Congenitalis CMV-fertézés: higiénés szempontok betartésa, az expozicid kerilése a graviditas soran.
Opportunista CMV-fert6zés:

B szeronegativ beteg csak szeronegativ donortdl szarmazo vérkészitmenyt kapjon;

B a teljes vérbdl szlrdkkel eltavolitjuk a fehérvérsejteket, thrombocytakat;
B endogén virusreaktivacid korai fazisaban: preemptiv kezelés inditasa.

Prognozis
Gyogyulas

B Maradvanytlnetek nélkdl;

B maradvanytinetekkel, melyek lehetnek:

B enyhe foklak;

B kdzépsulyosak (pl. memdriazavar, csdkkent fizikai teljesitmény, lassult pszichomotoros fejlédés);

B sUlyosak: pl. hemiparesis, terapiarezisztens epilepszia (West-szindréma, parcidlis epilepszia), oligofrénia.

Halalozas

B Gyermekkori encephalitis esetén: 2,8%;

B |yssaencepehalitis: 100%.

m Kullancsencephalitis (a virustorzstdl flggden):
- Koézép-Eurdpaban: 1%;
-japan B-encephalitis esetén: 50%.
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