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Katastrofickad epilepsia. Kazuistika dietata
s hemisferektomiou pre farmakorezistentnu
epilepsiu podmienenu hemimegaencefdliou

doc. MUDr. Pavol Sykora, CSc., MUDr. Lucia Svecova, MUDr. Miriam Kolnikova, PhD.
Klinika detskej neurolégie LF UK a DFNsP, Bratislava

Katastrofické formy epilepsie s rozvojom epileptickej encefalopatie s rizikom zavazného poskodenia mozgu si niekedy vyzaduju véasné
aradikalne riesenie. Epilepticka encefalopatia podmienena vyvinovou anomaliou celej jednej hemisféry je dovodom na jej odstranenie,
na hemisferektomiu. Jej cielom je zabranit ireverzibilnému poskodeniu druhej, zdravej hemisféry eliminaciou epileptickych vybojov
z postihnutej hemisféry. Autori opisuju kazuistiku 4-ro¢ného chlapca s katastrofickou epilepsiou podmienenou hemimegaencefaliou
s priaznivym priebehom epilepsie po hemisferektémii v 7. mesiaci zivota. Pooperacne je pritomna stredne tazka hemiparéza, zachvaty
vymizli, je oneskoreny psychomotoricky vyvin a vyvin reci, ale nie je pritomny vyrazny kognitivny defekt.
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Catastrofic epilepsy. Case of child with hemisferectomy for hemimegaencephaly with pharmacoresistent epilepsy

Catastrophic forms of refractory epilepsy followed by subsequent severe epileptic encephalopathy warrant an early and aggressive
treatment. Epileptic encephalopathy due to a large hemispheric anomaly requires often treatment by hemispherectomy. The aim of
this surgical therapy is to protect the healthy hemisphere from malignant epileptic discharges. The authors present a case report of a 4
years old boy with a favourable course of catastrophic epilepsy caused by hemimegaencephaly who underwent hemispherectomy in
the age of 7 months. Postoperatively is clinically dominant seizure freedom, mild hemiparesis, mild psychomotor retardation, however

without severe cognitive impairment
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Zoznam skratiek

ACTH - adrenokortikotropny hormon
AS — Apgarovej skore

EEG - elektroencelogram

MR — magnetickd rezonancia

VVCH - vrodena vyvinova chyba

Mnohé vrodené vyvinové chyby mozgu sa
klinicky manifestuju epileptickymi zachvatmi
v novorodeneckom alebo v€asnom dojcenskom
veku. Zachvaty su zvycajne velmi ¢asté a nerea-
guju na antiepileptickd lie¢bu. Maju charakter
epileptickej encefalopatie, a ak sa nepodarf
zachvaty zastavit, dochadza k ireverzibilnému
poskodeniu kognitivnych funkcii mozgu. Tieto
formy epilepsie sa oznacuju ako katastrofické
a ¢asto si vyzaduju rychle a radikdlne riesenie.

Vyvinova anomalia mozgu s katastrofickou
epilepsiou je hemimegaencefdlia. Ide o asymet-
rickd hamartomatéznu dysgenézu jednej hemi-
sféry, ktord je abnormélne zvacsend. Moze byt
izolovand alebo je stc¢astou syndromov ako syn-
drém epidermélneho névu, Klippel-Trenaunayov
alebo Proteus syndrom. Miera klinického a ana-
tomického postihnutia je rézna a od nej zavisf
lie¢ba a progndza ochorenia. Zvycajne je cela
hemisféra, niekedy len jej Cast, zvac¢send s ne-
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dokonalym odlisenim bielej a sivej hmoty s lo-
Ziskovou alebo difiznou agyriou - pachygyriou.
Corpus callosum je asymetrické a strednd iara sa
posuva k normalnej hemisfére. Typicky je presun
okcipitadlneho laloka. Patologické zmeny maju
hamartomatdzny charakter s narusenou cytoa-
rchitektonikou a abnormalnou bunkovou mor-
foldgiou s hypetrofickymi a baldonovymi neu-
ronmi. Nepriaznivy priebeh epilepsie s devas-
tujucimi U¢inkami na zdravu ¢ast mozgu vedie
k radikdlnemu rieSeniu a odstradneniu chorej
hemisféry. Hemisferektémia moéze byt anatomic-
ké s odstranenim celej jednej hemisféry alebo
funkena, ked sa odstrani len cast hemisféry, jej
temporalny lalok a centrdlna oblast, pretnud sa
spojenia hemisfér. Jednou z metdd je hemisfe-
rotdmia, tzv. radikdlna traktotomia, ked' sa po-
pretinaju vietky dolezité spojenia, ale hemisféra
alebo jej ¢ast je zachovala.

Kazustika

Na Klinike detskej neuroldgie LF UK a DFNsP
v Bratislave sme dlhodobo sledovali 4-ro¢né dieta
s hemisferektémiou pre farmakorezistentnu epi-
lepsiu podmienend hemimegaencefdliou. Dieta
je z 1. fyziologickej gravidity, pérod bol v ter-
mine, pérodna hmotnost 3 250 g, dizka 50 cm,
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AS 10/10/10, popodrodna adaptécia primerana.
Sest hodin po pérode sa objavuju generalizo-
vané, prevazne tonické a tonicko-klonické kice
s ordlnymi automatizmami (vypinanie do opis-
totonu, objimanie), ¢asto s kumulaciou. Zachvaty
su rezistentné s minimalnou odpovedou na lie¢-
bu fenobarbitalom, fenytoinom, diazepamom
a chlorahydratom. Na EEG je spociatku nalez
s javom vyhasinania (burst suppression), s ge-
neralizovanymi vybojmi nepravidelnych hrotov
a ostrych vin s ndslednym oplostenim aktivity,
neskor hypsarytmia. Nalezy svedcia o zavaznej
poruche elektrogenézy charakteru elektrické-
ho epileptického stavu a spolu s farmakorezis-
tentnymi, tonickymi zachvatmi poukazovali na
v¢asnu epileptickd encefalopatiu, Ohtaharov
syndrom (2).

Vo veku 1T mesiac bolo urobené MR vyse-
trenie mozgu s nélezom difizne zvacsenej pra-
vej hemisféry so zhrubnutim kortexu prevazne
okcipitélne, je difizne zvysena intenzita bielej
hmoty a vpravo periventrikuldrne su punkti-
formné hyperechogenity. Zaver: VVCH mozgu,
hemimegaencefilia.

V dalSom priebehu od 4. mesiaca nastala
zmena charakteru zachvatov: dominuju fokélne
motorické zachvaty vlavo, charakteru hemikon-



vulzif bez poruchy vedomia. Fokédlne motoric-
ké zachvaty mali charakter epilepsia partialis
continua. Na EEG bola pritomnd loZiskova epi-
leptiformnd aktivita fronto-parietalne vpravo
s obcasnou generalizaciou. V klinickom obraze
bola progredujuca lavostranna hemiparéza a za-
stava psychomotorického vyvinu. Opakovane
menena liecba, uZival vigabatrin, chloralhydrét,
levetiracetam, topiramat, valprodt a ACTH, ale
vzdy len s prechodnym efektom.

Nepriaznivy priebeh epilepsie s tendenciou
kirevezibilnému poskodiu zdravej favej hemisfé-
ry bol indikdciou na radikalny epileptochirugicky
zakrok, hemisferektémiu. Vo veku 7 mesiacov
bola v Thomayerovej nemocnici v Prahe po per-
operacnej kortikografii urobena pravostran-
nd anatomickd hemisferektdmia. Pooperacny
priebeh bol komplikovany febrilnym stavom
s lavostrannou hemiparézou akcentovanou na
hornej koncatine, ktora sa rehabilitdciou zlepso-
vala. Zachvaty po operdcii vymizli, dieta nada-
lej uzivalo antiepileptickd lie¢bu, monoterapiu
fenobarbitalom. Vo veku 10 mesiacov sa vedel
oto¢it na brucho, v 20 mesiacoch sa sdm posadil,
vo veku 2 rokov sa s pomocou postavil, chodil

s pomocou za obe ruky, ako 3-ro¢ny uz chodil
samostatne, chddza bola neobratnd, hemipare-
tickd s ¢astymi padmi. Vyvin reci podobne ako
vertikalizacia je oneskoreny, ako 1,5-ro¢ny vokali-
zuje, v 2 rokoch povedal jednoduché echolalické
slovd, v 3 rokoch ovldda 10 - 15 slov, rozumie
prikazom a hovorenej reci, slové nespaja, vo veku
4 roky hovorf jednotlivé slovd, komplikované
slovd komoli, re¢ je nezrozumitelnd. Dieta je
psychomotoricky instabilné s poruchou kon-
centracie pozornosti, Cistotu udrziava od 3 ro-
kov. Navstevuje kolektiv bez poruchy adaptacie.
Od operacie je dieta bez zéchvatoy, na EEG je
asymetria zaznamu s nepritomnou elektrickou
aktivitou vpravo v centrdlnych zvodoch, bez
epileptiformnych vybojov. Postupne reduko-
vana AE lie¢ba a po dvoch rokoch od operéacie
bola vysadena.

Katastrofické formy epilepsie s rozvojom
epileptickej encefalopatie s rizikom zavazného
poskodenia mozgu si vyZaduju vcasné a cas-
to radikélne rieSenie. U dojciat s epileptickou
encefalopatiou spésobenou vyvinovou ano-
maéliou celej jednej hemisféry je indikovana
hemisferektdmia, odstranenie, anatomické ale-
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bo funk¢né, postihnutej hemisféry. Cielom je
eliminovat zdroj epileptickych zachvatov, ktoré
v kone¢nom désledku vedu k poskodeniu aj
zdravej hemisféry so zdvaznym kognitivnym
a hybnym defektom. Vysledkom je vymiznutie
epileptickych zéchvatoy, stredne tazkd poope-
racnad hemiparéza so schopnostou chddze a za-
bezpecenie vyvoja reci a kognitivnych funkcif.
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