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Status epilepticus (SE) v détském véku se oproti dospélym vyznacuje vyssi incidenci,
odlisnymi pfic¢inami a nizsim rizikem Umrti. Vétsina pfipadl SE u déti se objevuje bez
predchozi historie epileptickych zachvati. Etiologie SE u déti se lisi, pficemz febrilni SE
je u této vékové skupiny nejcastejsi. Specifické pro détsky vék jsou SE u nékterych epi-
leptickych syndromi, napfiklad u syndromu Dravetové a syndromu Lennox-Gastautova.
Lécha SE u déti vyuziva podobné algoritmy jako u dospélych, ale s uréitymi specifiky, jako
je napr. pouziti vitaminu B6 a preference midazolamu nebo thiopentalu pred propofolem.

Mortalita spojena se SE je u déti nizsi (0-16 %) a pfimo zavisi na typu SE a jeho pficiné.
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Specifics of status epilepticus in children

In comparison to adults, status epilepticus (SE) in childhood is characterized by a higher
incidence, different causes, and a lower mortality. Most cases of SE in children occur
without a prior history of epileptic seizures. The etiology of SE in children is distinct,
with febrile SE being the most common in this age group. Specific to childhood are SE
cases in certain epileptic syndromes, such as Dravet syndrome and Lennox-Gastaut
syndrome. The treatment of SE in children employs similar algorithms as in adults, but
with certain specifics, such as the use of vitamin B6 and a preference for midazolam or
thiopental over propofol in younger patients. The mortality associated with SE in children
is lower (0-16%) and directly depends on the type and the etiology of SE.
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Incidence

Incidence status epilepticus (SE)
u déti obecné se udava v rozmezi 18-41/100
000 ro¢né, pri¢emz nejvyssi Cetnost pripa-
da na novorozenecky a kojenecky vék. To
je dano vysokou mirou nezralosti mozko-
vé tkané, ktera je ke genezi epileptickych
zachvatl (a tedy i SE) nejvice nachylna.
Vétsina SE v détském véku vznika de novo,
bez anamnézy predchozich zachvati a vice
nez polovina nove vzniklych SE probihajicich
pod obrazem refrakterniho nebo super-
refrakterniho SE je nejasné priciny —- NORSE
(New-Onset Refractory Status Epilepticus)
(Husari et al., 2020). Na druhou stranu,
k rozvoji SE dochdzi i u 10-25 % déti s jiz
diagnostikovanou epilepsii (Shorvon, 2001).
U nékterych vékove vazanych epileptickych
syndromt jsou SE dokonce typickym proje-
vem, at jiz v pocatku ¢i pozdéjsim stadiu ne-
moci, a maji zde i své ,,syndrom-specifické*
charakteristiky.

Etiologie

Spektrum pricin je Siroké, geografic-
ky rozdilné, do zna¢né miry vékoveé zavislé
a predevsim vyznamné odliSné od dospéle
populace. Specifikem je zejména febrilni
status epilepticus (fSE), ktery na rozdil od
dospélych predstavuje u déti celosvétove
nejCastéjsi pricinu SE. Zatimco v rozvojovych
zemich prevaZuji akutni symptomatické fSE
na podkladé neuroinfekce (cerebralni ma-
larie, meningoencefalitidy), v rozvinutych
oblastech svéta dominuji prolongované
febrilni zachvaty (Graf 1). Terminologicky
jde o ekvivalent délkou trvani podminénych
komplikovanych febrilnich kreéi (FK), tedy
zéchvatti trvajicich > 15 min nebo opakujicich
se v horizontu 24 hodin. V souladu s plat-
nou definici SE a definovanim ¢as tl a t2
vSak povazujeme tuto definici za obsolent-
ni a z praktického hlediska preferujeme za
komplikované FK povazovat jiz zachvat pre-
sahujici 5 min (Trinka et al., 2015). Nicméné,
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Graf 1. Geograficky podminéné zastoupeni etiologif détskych konvulzivnich SE (pfevzato z: Scott RD. Adverse
outcomes following convulsive status epilepticus in children: relationship with hippocampal injury. Epilepsia 2010)
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vradeé epidemiologickych studii (predevsim
realizovanych pred rokem 2015) je za ¢asové
kritérium fSE povazovano trvani zachvatu
> 30 min. Febrilni SE v tomto uzsim slova
smyslu pak predstavuje v primeéru kolem
25 % vSech SE u déti (Seinfeld et al., 2014),
pricemz u déti do dvou let véku je jejich
zastoupeni jeSté vyssi (Lambrechtsen et
Buchhalter, 2008). FK (v¢etné fSE) se typic-
ky manifestuji mezi 6. mésicem a 6. rokem
veku - drivéjsi ¢i pozdéjsi vyskyt je Casteji
asociovan s nékterymi epileptickymi syn-
dromy, predevsim se syndromem Dravetové
a s GEFS+ (Genetic Epilepsy with Febrile
Seizures plus). Do kategorie vzdalenych ¢i
oddalenych (angl. remote) symptomatickych
SE jsou fazeny déti s preexistujici neprog-
resivni (predevsim hypoxicko-ischemickou)
encefalopatii, resp. détskou mozkovou obr-
nou, psychomotorickou retardaci, vroze-
nymi malformacemi mozku, posthemor-
hagickym poskozenim mozku, benignimi
tumory a v minorité pripadi i s progre-
sivnimi chorobami. V evropské populaci
predstavuje tato skupina souhrnné cca1/3
vSech SE u déti (Scott, 2010). Kone¢né ne-
zanedbatelné procento (cca 15 %) tvori SE
vramci diagnostikované epilepsie, resp. de-
finovanych vékové vazanych epileptickych
syndrom (podrobné viz niZe). V soucasné
ére raketového rozvoje a jiz pevného
postaveni epileptogenetiky v diagnostice
epilepsii a epileptickych encefalopatii nelze
opomenout ani SE u nékterych monogen-
nich jednotek, u kterych v€asné stanove-
ni diagnézy miZe podstatné ovlivnit dalsi
terapeuticky postup - typicky pyridoxin-
-dependentni epilepsie a Dravetové syn-
drom. Cévni mozkové prihody a neurode-
generativni choroby, tj. ¢asté pric¢iny SE
v dospélosti a zejména v séniu, jsou v détstvi
nepomérné vzacnéjsi.
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Outcome a prognostickeé faktory

Mortalita SE je u déti podstatné nizsi
nez u dospélych a pohybuje se v rozmezi
0-16 %, pricemz mortalita 0-2 % je udavana
u prolongovanych febrilnich zachvatti a SE
vramci diagnostikované epilepsie a 13-16 %
u akutnich symptomatickych SE (Raspall-
-Chaure et al., 2006). Podobna procenta,
tj. 2 % versus 13 %, udava také prace au-
torlt z Minnesoty - zde vSak jde o porov-
nani mortality u zvladnutého SE a refrak-
terniho SE (Lambrechtsen et Buchhalter,
2008). Obdobné mortalitu 13 % v kohorté
40 déti s NORSE uvadi také kolektiv autort
z Dallasu (Husari et al., 2020).

Celkova prognoza ditéte v epileptic-
kém statu je nepochybné multifaktorialné
podminéna, nejsilnéj$im prediktorem prog-
nozy je vSak jednoznacné etiologie - 1ze bez
nadsazky rici, ze klinicky outcome je primar-
né ,funkci etiologie", a Ze jej tedy determinuiji
spiSe konsekvence mozkového poSkozeni
vyvolavajici pri¢inou nez charakteristiky
vlastniho zachvatu (Maytal et al., 1989).

Rozvoj nasledné epilepsie je dobre
dokumentovany ve vice nez 20 studiich
a i v tomto aspektu riziko zavisi dominant-
né na etiologii SE a délce jeho trvani. Riziko
relapsu zachvatu po konvulzivnim SE (CSE;
Convulsive Status Epilepticus) je obdobné
obecné znamému riziku po prvnim zachvatu
a ¢itd 35-40 % (Eriksson et Koivikko, 1997,
Maytal et al., 1989), po symptomatickém CSE
vSak presahuje 50% hranici (Raspall-Chaure
etal, 2006). Recidiva CSE byla ve skotské stu-
dii zlet 2011-2017 pozorovana v 34 % (Mitchell
etal, 2021). Rozvoj epilepsie, resp. farmakore-
zistentni epilepsie po NORSE je nezanedba-
telné vyssi - cca 65 % (Husari et al., 2020).
Dlouhodobé je diskutovana souvislost mezi
fSE a naslednym rozvojem meziotemporalni
epilepsie na podkladé hipokampalni skle-

rozy, ale ani v robustni prospektivni studii
FEBSTAT nebyl presvéd¢ivy kauzalni vztah
prokazan. Nicméné u 22 z 226 déti s fSE bylo
v akutni fazi radiologicky verifikovano po-
$kozeni hipokampu a u 10 z nich pak doku-
mentovan vyvojdo HS. Soucasné byl u signi-
fikantniho poctu pacientt po fSE detekovan
abnormalni velikostni nepomér pravého/
levého hipokampu ve srovnani s kontrolni
skupinou pacientt po nekomplikovanych
febrilnich krecich (Lewis et al., 2014).

I riziko perzistujiciho neurokogni-
tivniho deficitu jako primé konsekvence
SE je dominantné podminéno etiologii a aZ
vdruhé radé délkou trvani SE. Studie udavaji
obecné riziko vzniku neurokognitivniho de-
ficitu u déti 6-30 %. Epidemiologicky a me-
todicky jsou vSak tyto prace nejednotné,
tedy obtiZné srovnatelné, a jejich vystupy
proto nelze pausalizovat. Obecné velmi niz-
ké riziko maji déti po fSE a SE v ramci epilep-
tickych syndrom se spontanni remisi, vy$-
§i riziko pacienti po akutnim a oddaleném
symptomatickém SE a nejvyS$si po NORSE
(Jafarpoul et al., 2018). Napt. v prospektivni
studii déti po fSE bylo riziko vzniku neu-
rokognitivniho deficitu po 1 roce sledovani
minimalni (Weiss et al., 2016), naopak v ko-
hortach pacient po NORSE se blizi k 60 %
(Jafarpoul et al., 2018; Husari et al., 2020).

Specifika u vybranych
epileptickych syndromii

Dravetové syndrom

Febrilni SE charakteru nejCastéji
stranové alternujicich hemiklonickych za-
chvat(, nezridka provokovanych febriliemi,
vakcinaci nebo vysokou teplotou okolniho
ovzdusi ¢i vody (napft. tepld koupel), jsou
typickym (Ci pfimo mandatornim) prvnim
priznakem syndromu v kojeneckém véku
(obvykle 3-9 mésict veku). Opakované, stra-
nove meénlivé, lateralizované a prolongované
febrilni zachvaty v prvnim roce Zivota u ji-
nak zdravého ditéte, s adekvatnim psycho-
motorickym vyvojem, bez nalezu na MRI
mozku a bez prokazané neuroinfekce proto
musi budit podezreni primarné pravé na
Dravetové syndrom! Febrilni SE se objevuji
Castéji do 5 let veéku, v dospeélosti jsou vyji-
mecné. Charakteristické nekonvulzivni SE
(angl. ,obtundation status®) ¢i myoklonické
SE nejsou pro tento syndrom mandatorni,
mohou se v§ak vyskytnout u ¢asti pacient,
nejcasteji mezi 1,5.-5. rokem Zivota.
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Fokalni epilepsie s autonomnimi
zachvaty a spontanni remisi
(SeLEAS; Self-limited Epilepsy
with Autonomic Seizures, drive
Panayiotopoulos type)

Syndrom je nejcastéjsi pricinou afeb-
rilniho nekonvulzivniho SE (NCSE) u déti
(Okanishi et al., 2008). Zachvaty zacinaji
v 70 % pripadd mezi 3. a 6. rokem Zivota
a obvykle nejsou frekventni - 25 % déti
prodéla pouze izolovany zachvat, u vét-
Siny déti je pak celkovy pocet zachvati <
5 (Specchio et al., 2022). Typicky jsou ale
protrahované a nezridka prechazeji v NCSE.
V inicialni fazi zdchvatu dominuji autonomni
ptiznaky (odtud pojmenovani syndromu) -
nejcastéji zvracenti (v 75 %), daveni, bledost
¢i zrudnuti, nevolnost a apatie, méné ¢asto
pak mydriaza, piloerekce a kardiorespi-
racni zmény. Postupné navazuji mnohdy
nenapadné a/nebo kratce trvajici priznaky
verzivni a fokalniklonické. Nasledna perzis-
tujici porucha védomi je jiz projevem NCSE.
Zachvaty jsou majoritné vazané na spanek,
nékdy byvaji mylné povaZovany za migre-
nodzni ataky ¢i projevy akutni gastroenteri-
tidy. [ pres dramaticky pribéh zachvatd je
celkova prognoza SeLEAS prizniva.

Epilepsie s myoklonicko-
-atonickymi zachvaty (EMALS;
Epilepsy with Myoclonic-Atonic
Seizures, dfive Dooseho syndrom)
SE u EMAtS byva oznacovan jako ne-
konvulzivni, obvykle vSak mivaivice ¢i méné
diskrétni motorické projevy - klasifika¢né
je proto obtizné zaraditelny, nicméné pra-
veé toto Ize povazovat za urcité specifikum
EMALtS. Manifestuje se jako hodiny (az dny)
trvajici porucha védomi kolisavé intenzity
(od minimalniho zpomaleni psychomoto-
rického tempa i fecové fluence az po tpl-
nou areaktivitu - tj. terminologicky nejblize
k atypickym absencim) s ob¢asnymi eratic-
kymi myoklony (predominantné v obliceji
ana hornich koncetinach) a brysknimi ato-
niemi (poklesy hlavy; angl. ,head-nodding").
Elektrografickym korelatem byvaji difuzni
vysokovoltazni theta-delta vzorce s dil¢i-
mi rytmizacemi a pfechody do rytmickych
abortivnich SW komplext (korelat atypic-
kych absenci) s interpozici pseudofokalnich
i generalizovanych hrot (korelat myoklo-
nif) a kratkych difuznich atenuaci (korelat
atonickych fenoménti). Vyskyt téchto SE

Vv

Obr. 1. Bilaterdiné synchronni rytmicka aktivita 10-14 Hz - typicky EEG koreldt tonického zachvatu u
pacientky s LGS. Zachvat v rémci tonického SE; longitudinalni zapojeni
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Obr. 2. Typickd progrese levostranného hemisferalniho postiZeni u divky s Rasmussenovou encefalitidou — mani-
festace v 7 letech véku, fokalni pravostranné klonické zachvaty a ndsledné EPC, diskrétni aZ neznatelnd pra-
vostranna hemiparéza. Nélez na MR mozku v 7, 11 a 17 letech, T2 vazené obrazy, axidlni rovina

Obr. 3. Vstupni a kontrolni MR u divky s FIRES - rozvoj difuzni mozkové atrofie po 3 tydnech trvénf

SRSE. MR mozku, T1 vdzené obrazy, axialni rovina

Lennox-Gastautiiv syndrom (LGS)

50-75 % pacienttt s LGS prodéla
v priibéhu Zivota jednu ¢i vice epizod NCSE,
tj. SE atypickych absenci (Specchio et al.,
2022). Klinicka manifestace mtze byt zce-
la diskrétni, na terénu mentalniho deficitu
(> 90 % pacientli s LGS) témér nerozpo-
znatelna, a to dokonce ani se znalosti EEG
nalezu, kde zejména v ospalosti neztidka
dominuji ¢etné pomalé SW komplexy o frek-

venci < 2,5 Hz v dlouhych kvazirytmickych
epizodach, které mohou byt jak iktalnim,
tak interiktalnim vzorcem. Druhym, pro
tento syndrom specifickym, SE je status
tonicky. Probiha jako nakupeni pro syndrom
typickych 3 vtefiny az 2 minuty trvajicich
tonickych zachvatt s predominantnim
postiZenim axialnich a pletencovych svalt
a EEG korelatem bilateralni rytmické akti-
vity o frekvenci > 10 Hz (Obr. 1).
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Obr. 4. ESES. 4lety chlapec s perinatdlnim zakrvécenim do pravého thalamu. Longitudinélni zapojeni
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Obr. 5. EEG ndlezy pfed a po inkompletni pfedni kalosotomii. Divka s rozséhlou fokalni kortikdlni dys-
plazii a vyraznou sekunddrni bilaterdIni synchronii epileptiformni abnormity z pravostranného frontdl-
niho fokusu, ve spanku naplfujici kritéria ESES. Klinicky pozvolna kognitivni deteriorace a v bdélosti
zdchvaty spojené s pady pfi bilateralné synchronnich vybojich. Po vykonu zlep$eni psychologického
profilu, bez referovanych zdchvatd ¢i padd. Longitudindini zapojeni (CAVE zména zesileni EEG signalu)

Epilepsia partialis continua

(EPC)

EPC je zvlastnim typem fokalniho
SE, poprvé popsanym v roce 1894 psychiat-
rem KoZevnikovem. Charakterizuiji ji repe-
titivni fokalni zachvaty bez poruchy védo-
mi, které mohou trvat hodiny, dny nebo
dokonce roky. Semiologicky jde predev§im
o motorické zachvaty - klony ¢i myoklony
s predominantni facio-brachialni distri-
buci, méné ¢asto pak zachvaty somatosen-

zorické (tzv. aura continua), pripadné cha-
rakteru motoricko-somatosenzorického
kontinua. Casta je postiktalni zmatenost
a iktalni-interiktalni-postiktalni paréza.
Lécba konvencnimi protizachvatovymi
léky nebyva Uspésna. Mezi nejcastéjsi
pri¢iny EPC patfi strukturalni poskoze-
ni mozku, kortikalni dysplazie, vrozené
metabolické poruchy (napft. Alperstiv syn-
drom), encefalitidy a autoimunitni pro-
cesy - mezi nimi zejména pro détsky vek

typicka Rasmussenova encefalitida (Obr. 2)
(Khan et al., 2023; MameniSkiené et Wolf,
2017).

FIRES (Febrile Infection-related

Epilepsy Syndrome)

FIRES je potencionalné fatalni epi-
lepticky syndrom, zacinajici progresivnim
nastupem frekventnich, vétsinou fokalnich
zachvatii s rychlou evoluci do RSE (refrak-
terni SE) a nasledné SRSE (super-refrak-
terni SE). Je povazovan za podkategorii
NORSE. Latence mezi infektem a SE je
1-14 dni. Postihuje prevazné déti ve véku
3-15let s mirnou dominanci u chlapca, ob-
vykle bez predchozi anamnézy epilepsie.
Nemoc ma dvoufazovy pribéh - po ini-
cialnim, obvykle tydny trvajicim a devas-
tujicim SRSE, nasleduje ve vysokém pro-
centu pripadl rozvoj farmakorezistentni
epilepsie s perzistujicim neurokognitiv-
nim deficitem. Radiologickym korelatem
probéhlého FIRES byva difuzni mozkova
atrofie, pripadné dalsi abnormality (Obr. 3).

ESES (Electrical Status
Epilepticus during Slow-wave
Sleep)

ESES je vékové vazany vzorec
(maximum vyskytu ve 4.-5. roku Zivota),
charakterizovany kontinualnim ¢i témér
kontinualnim vyskytem difuznich (ev. he-
misferalnich) SW komplexti v hlubokém
spanku (Obr. 4,5). Asociovan je predev-
$im s Landau-Kleffnerovym syndromem,
syndromem s kontinualnimi komplexy
hrot-vlna ve spanku (CSWS; Epileptic
Encephalopathy with Continuous Spike-
-and-wave in Sleep) a atypickou benigni
parcialni epilepsii, tzn. se syndromy nyni
razenymi do jedné spole¢né kategorie EE-
-SWAS (Epileptic Encephalopathy with
Spike-wave Activation in Sleep). MiiZe v§ak
byt prechodnym obrazem i u strukturalné
podminénych epilepsii (malformace korti-
kalniho vyvoje, destruktivni hemisferalni
1éze, thalamicka poskozeni). Je povazovan
za vzorec ,iktalné-interiktalniho konti-
nua“, jehoz klinickym korelatem je pozvol-
ny rozvoj kognitivniho deficitu a/nebo
behavioralnich atypii, pricemz epileptické
zachvaty mohou a nemusi byt pritomny.
Lécebné je favorizovana vysokodavkova-
na kortikoterapie (multicentricka studie
RESCUE ESES; Van den Munckhof et al.,
2000), v individualnich pripadech je na
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Obr. 6. Generalizované PSW/SW komplexy - koreldt myoklonického SE u adolescentni divky s juvenilni
myoklonickou epilepsii. Aplikace benzodiazepin( v pribéhu myoklonického SE nevedla k jeho ukonéenf
a ndsledné preSel do krdtkého generalizovaného tonicko-klonického zachvatu. Longitudindini zapojeni

Tab. 1. SE u vybranych epileptickych syndrom( podle véku (modifikovéno dle: Trinka et al. A defi-
nition and classification of status epilepticus — Report of the ILAE Task Force on Classification of

Status Epilepticus, Epilepsia. 2015)

SE u vybranych epileptickych syndromii podle véku

SE vyskytujici se u epilepsii s casnym pocatkem (novorozenecké az hatoleci obdobi)

Tonicky SE u ¢asnych infantilnich vyvojovych a epileptickych encefalopatii (Ohtahara syndrom)

SE epileptickych spazma u infantilni epilepsie s epileptickymi spazmy (dfive West(v syndrom)

Myoklonicky SE u syndromu Dravetové

Febrilni SE

SE vyskytujl'cl' se hlavné v détstvi a dospl’vém’

okcipitaIni epilepsie nebo Panayiotopoulostv syndrom)

Non-konvulzivni SE (NCSE) u specifickych epileptickych syndromd a etiologickych jednotek (napf. ring
chromozom 20 a jiné chromozomalni aberace, Angelmanv syndrom, epilepsie s myoklonicko-atonickymi

zéchvaty, jiné détské myoklonické encefalopatie)

Tonicky SE a SE atypickych absenci u Lennox-Gastautova syndromu (LGS)

Myoklonicky status u progresivni myoklonické epilepsie

Elektricky SE ve spénku (tzv. ESES) u vyvojovych a/nebo epileptickych encefalopatii s aktivaci SW vyboji

ve spanku (DEE/EE-SWAS)

Afaticky SE u Landau-Kleffnerova syndromu

SE vyskytujici se hlavné v adolescenci a dospélosti

Myoklonicky SE u juvenilni myoklonické epilepsie

Status absenci u juvenilni epilepsie s absencemi

Myoklonicky SE u Downova syndromu

misté epileptochirurgické reseni (resekcni,
ev. diskonekéni). LéCebna strategie, resp.
razance lécby by méla reflektovat prede-
v§im klinicky obraz, od vypoctu tzv. SW
indexu se upousti (pozn. SW index = pro-
cento hlubokého NREM spdnku s kontinu-
alnim vyskytem epileptiformni abnormity;
za diagnostické kritérium ESES byl pova-
Zovan SW index > 85 %).

Juvenilni myoklonicka
epilepsie

Konvulzivni (generalizované
tonicko-klonické) a absence SE jsou po-
pisovany zcela vyjimecné. Relativné nej-
Casteji, ovSem také sporadicky, se mGZeme
setkat s myoklonickym SE, a to zejména
u adolescenttt po spankové deprivaci.

Myoklonicky SE muaze prejit do genera-
lizovaného tonicko-klonického zachvatu.
EEG korelatem myoklonického SE jsou pro
syndrom typické generalizované PSW/SW
komplexy (Obr. 6).

Specifika lécby u déti

Lécba SE u déti je zalozena na ob-
dobnych algoritmech jako u dospélych
(blize viz dalsi kapitoly tohoto tématu).
Urc¢itym specifikem je indikace intrave-
nozni aplikace 80-100 mg vitaminu B,
a vyuziti intraven6zniho fenobarbitalu
jako alternativni 2liniové terapie u déti
mladsich 3 let véku. Za zminku stoji také
preference midazolamového, pripadné
thiopentalového kématu pried propofolo-
vym z diivodu bezpecnosti (predevsim pro

riziko zavazného, resp. fatalniho infuzniho
propofolového syndromu), jakoZ i drivejsi
indikace ketogenni diety v 1é¢bé SRSE.
Lécba ESES byla stru¢né zminéna vySe.
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