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EPILEPTOLOGICKY KONGRES

L25 EPILEPTOCHIRURGIA A KLINIKA EPILEPSIE

L25-1 Casné katastrofické epilepsie na podkladé kortikalni dysplazie

Krsek P
Klinika détské neurologie UK 2. LF a FN Motol, Praha

Katastrofické epilepsie v ¢asném détstvi predstavuji etiologicky heterogenni skupinu zavaznych onemocnéni, u kterych dochazi
ke kognitivni ¢i psychomotorické deterioraci pacientt v dasledku cetnych epileptickych zachvatl a/nebo intenzivni epileptiformni
EEG aktivity. Nezanedbatelnou podskupinu téchto pacientl tvofi déti s poruchami vyvoje mozkové kdry. Vyznam této skupiny
nemocnych spociva predevsim v tom, Ze u nich mize byt nepfizniva progndza epileptické encefalopatie zvracena ¢asnou indikaci
k epileptochirurgické operaci. Detailni data tykajici se incidence téchto pfipadu, jakoz i jejich elektroklinickych syndrom, neuro-
zobrazovacich nélezl a predevsim typl a vysledkd epileptochirurgické 1é¢by viak nejsou zndma. V prezentaci budeme diskuto-
vat nase zkusenosti s diagnostikou a lé¢bou téchto pripadl, kterd vychazi i ze studia pocetnych epileptochirurgickych soubord
z renomovanych zahrani¢nich center (Miami Children’s Hospital, Florida a Behandlungszentrum Vogtareuth, Némecko). V pre-
hledu uvedeme typické klinické manifestace ¢asnych epileptickych encefalopatii zptsobenych kortikalni dysplazii. Ukdzeme, Ze
generalizované klinické projevy a EEG nalezy nejsou u téchto pfipadd v protikladu s diagnézou fokalni epilepsie a neznemozniuiji
epileptochirurgickou rozvahu. Problematiku budeme zvlast diskutovat ve vztahu k Westovu syndromu. Uvedeme i nékteré nové
rozpoznané syndromy spojené s ¢asnymi katastrofickymi epilepsiemi, jako napr. epilepsie u multilobarni/hemisferalni kortikalni
dysplazie typu | nebo u kortikdIni dysplazie asociované s pre/perinatalnim mozkovym poskozenim. Zavérem shrneme dosavadni
zkusenosti s chirurgickou lé¢bou epilepsie u téchto pripadl a jeji Sance na Uspéch.

Podporovédno granty IGA NR/8843-4, \/Z 00000064203 a Kontakt Program ME09042.

L25-2 Prostorova navigace u pacienta s temporalni epilepsii

Kotaskova J', Marusic¢ P', Laczé J', Vicek K?, Kajukova B3, Javlrkova A3
"Neurologicka klinika UK 2. LF a FN Motol, Praha

20dd. neurofyziologie paméti, Fyziologicky ustav AV CR

30dd. klinické psychologie, FN Motol, Praha

Uvod: Schopnost prostorové navigace muze byt dle literarnich Gidajd porusena u pacientd s 1ézi v mezidlni ¢asti spankovych lalokd.
Cil: Cilem projektu bylo porovnat vykon pacientt s tempordini epilepsii (TLE) a kontrolnich subjektl ve zrakové-prostorovych ulo-
hach s vyuzitim metodiky Hidden Goal Task. Jedna se o lidskou analogii Morrisova vodniho bludisté, kterd umoZriuje testovani
prostorové paméti na zdkladé alocentrické/egocentrické navigace.

Materidl a metody: Vysetieno bylo celkem 20 pacientl s farmakorezistentni TLE a prokdzanou fecovou dominanci v levé he-
misféfe, z toho 10 s TLE vlevo (pramérny vék 31 let; IQc 97, IQv 97, IQp 98) a 10 s TLE vpravo (pramérny vék 35 let; IQc 99, 1Qv
100, IQp 94). Kontrolni skupina byla tvofena péti subjekty (prmérny vék 27 let; IQc117, IQv 119, IQp 111). Ukolem subjektu
bylo ve ¢tyfech subtestech vyhledat kratce zobrazeny a poté jiz neviditelny cil — nejdfive v pocitacové, virtualni verzi, poté v real-
ném prostoru (uzaviena kruhova aréna s prameérem 2,9 m). Subjekt si zapamatoval a nésledné odhadoval polohu cile bud' podle
vlastni polohy (egocentricka navigace), nebo pomoci orientacnich bodu (alocentricka navigace).

Vysledky: Vykony pacientl byly ve srovnani s kontrolami vyznamné horsi v subtestech vyuZivajicich alocentrickou navigaci. Mezi
vykony pacientl s levostrannou a pravostrannou TLE nebyl v jednotlivych subtestech zaznamenan rozdil. Ve vySetfené skupiné
byla vyjadrena korelace mezi hodnotou celkového IQ a vykonem v subtestech vyuZivajicich alocentrickou navigaci. Vykon ve vir-
tudlni egocentrické navigaci koreloval s hodnotou performacniho 1Q. Mezi pacienty a kontrolami nebyl statisticky vyznamny roz-
dil v trovni 1Q.

Zavér: Ve sledovaném souboru pacientl s TLE byla poruSena prostorova pamét vyuzivajici alocentrickou navigaci, coz odpovida
jeji predpokladané funké¢ni lokalizaci v temporalni oblasti. Tato funkce korelovala s Urovni celkového IQ. Egocentricka navigace
vyznamné porudena nebyla.
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L25-3 Uloha stereoencefalografie v diagnostice a terapii farmakorezistentni epilepsie

Chrastina J', Novak Z', Janc¢éalek R, Rektor I2, Krupa P3, Brazdil M?, Kuba R?
LF MU a FN u sv. Anny v Brné:

" Neurochirurgicka klinika

2. neurologicka klinika

3 Klinika zobrazovacich metod

Cil: Pfes rozvoj epileptologické diagnostiky se setkdvame s obtizné fesitelnymi nemocnymi, kdy vyuziti veSkerych diagnostickych
moznosti neumoznuje stanovit opera¢ni indikaci a rozsah resekce (pfedevdim nelezionalni extratemporalni epilepsie). Resenim je
implantace intracerebralnich nebo subduralnich elektrod.

Metody: OrigindIni stereotakticky systém dvojité mrizky (Talairach) byl vyuzivan od pocatku rozvoje epileptochirurgie na Neurochi-
rurgické klinice FN u sv. Anny v Brné do roku 1999 k implantaci intracerebrélnich elektrod s vyuzitim fuze teleangiografie a MR. Od
roku 1999 je mozné diky zobrazovacim technikdm (MR 1,5 T Siemens Symphony) a softwaru (Praezis Plus) bezpe¢né implantovat in-
tracerebralni elektrody pomoci MR navigace. Metodika je nejvice rozsitena ve Francii, kde byla vyvijena v St. Anne nemocnici Jeanem
Talairachem a poprvé publikovana roku 1949. Dulezitym pojmem z Talairachova obdobi je réperage. Zjednodusené se jedna o vy-
tvofeni obrazu mozku s funkénimi a patologickymi strukturami ve stereotaktickém prostoru integraci zobrazovacich a elektrofyziolo-
gickych metod (ventrikulografie, sterecangiografie). V dobé neuronavigace je tento termin prfedchddcem registrace a image fusion.
Soubor: Implantace intracerebralnich elektrod byla indikovana u 86 nemocnych (teleangiografie u 24, MR navigace a virtuaini
Talairachova mfizka u 62 nemocnych). Indikaci k invazivni exploraci je nemoznost stanoveni epileptogenni oblasti na zékladé ne-
invazivniho vysetieni. Vysetieni bylo nejcastéji indikovano u nemocnych s temporalini epilepsii (47,1 %), dale s epilepsii frontaln{
(25,5 % ) a méné Casto s epilepsii parietalni (15,7 %), okcipitalni (5,9 %) a pfi multifokalnim postizeni (5,8 %). Indikaci k invazivni
exploraci u nemocnych s temporalni epilepsii byly pochybnosti o lateralizaci nebo role extratemporélnich oblasti.

Vysledky: Vysledkem explorace bylo umoZnéni resekce u 75 nemocnych, u Sesti byl implantovan vagovy stimulator, pét nemocnych
nebylo operovano. Od zavedeni MR navigace jsme nepozorovali hemoragickou komplikaci po implantaci s nutnosti operacniho fe-
Seni. Diagnosticka vytéznost intracerebralnich elektrod implantovanych modifikovanou Talairachovou technikou s vyuzitim MR navi-
gace jednoznacné prevysuje jejich rizika. Vysetfeni Ize kombinovat se zavedenim subduralnich elektrod. Vyhodnoceni stereoencefa-
lografického zadznamu zkusenym epileptologem umozriuje zvazeni resek¢niho vykonu u prevazné vétsiny nemocnych. U nemocnych,
kde se resekéni vykon neda uskutecnit nebo redukce zachvat( je neuspokojiva, je mozné pristoupit k implantaci vagového stimulatoru.

L25-4 Vliv epilepsie na vysledny klinicky fenotyp u déti s autistickym regresem

Oslejskova H', Dusek L2, Makovska Z', Pej¢ochova J', Autrata R?, Slapak I°
"Klinika détské neurologie LF MU a FN Brno

2 Institut biostatistiky a analyz MU, Brno

3 Détska ocni klinika LF MU a FN Brno

4Klinika détské ORL LF MU a FN Brno

Autizmus predstavuje skupinu zdvaznych neurobehavioralnich poruch vyvoje mozku, které jsou novéji nazyvany , pervazivnimi* (vse-
pronikajicimi) vyvojovymi poruchami a jejichz klinicky obraz se béhem détstvi a mladi méni. Epilepsie patfi mezi nej¢astéjsi komorbiditni
onemocnéni a vyskytuje se u 30-40 % pacientt s autizmem. Asi u tfetiny déti s autizmem se mezi 18.-24. mésicem véku manifes-
tuje regres feci, chovani a hry. Tato forma je nazyvana autizmem s regresem a tvori cenény uzsi endofenotyp autizmu. Retrospektivné
jsme vyhodnotili soubor 205 autistickych déti a srovnali jej s dil¢im podsouborem 71 (34,6 %) déti s historif regresu. Z 71 déti s regre-
sem mélo 43 (60,6 %) znamky epileptického procesu, klinické epileptické zachvaty mélo 28 (65,12 %) a pouze epileptiformni abnor-
mitu v EEG 15 (34,9 %). Autisticky regres je v nasi analyze vyznamné vice asociovan s pfiznaky epileptického procesu, nez je tomu
u déti s autizmem bez historie regresu. Déti s autistickym regresem maji rovnéz vice nez v 90 % IQ < 70 a snizenou funk¢nost. Funk¢-
nost a 1Q déle zhorsuje vyskyt epileptickych zachvatd (98 % déti s regresem a epilepsii ma 1Q < 70). Prokazali jsme, Ze nizké 1Q a sni-
Zena funkcénost signifikantné koreluji spise s epileptickymi zachvaty, neZ pouze se subklinickou epileptiformni abnormitou v EEG. Kli-
nicky zfejmé epileptické zachvaty asociované s regresem maiji signifikantni vliv na vék regresu a na klinicky typ regresu. Vék regresu ve
srovnani s détmi s regresem bez epileptickych zachvatl je pak pozdéjsi (medidn véku regresu pacientd se zachvaty je 35 mésicd, za-
timco u ostatnich pacientd je to jen 24 mésict). Déti s epileptickymi zachvaty vyvinuly regres po 24. mésici véku v 68 %, zatimco déti
s autizmem bez zachvatl pouze v 27 %. Koincidence s epilepsii rovnéz ale také zvy3uje vyskyt regresu pred 18. mésicem véku (23 %
pacientu), zatimco regres pred 18. mésicem véku je jen u 4 % autistickych déti bez epilepsie. Epileptické zachvaty jsou vyznamnéji aso-
ciovany spise s regresem chovani nez s regresem reci nebo soucasnym regresem chovani i feci. Rovnéz epileptické zachvaty, které byly
diagnostikovany pred stanovenim diagndzy autizmu, byly vyznamné asociovany s pozdéjsim regresem (obou typt — chovani i feci).
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L25-5 Vysetfovani pacientd s MTLE pfi HS s kontralateralnim skalpovym iktalnim zacatkem
(burnt-out hipokampus)

Mareckova |, Vojtéch Z, Prochazka T, Kalina M
Neurologické odd., Nemocnice Na Homolce, Praha

Cil: Epileptochirurgické feseni u pacientt s farmakorezistentni meziotempordalni epilepsii pfi hipokampalni skleréze (HS) muaze
byt indikovéno na zakladé neinvazivniho vysetreni, jestlize jsou konkordantni vysledky MR, PET a skalpové EEG. Pacienti s unila-
terdIni HS s kontralaterdlnim iktalnim skalpovym zacatkem zdchvatového vzorce jsou nyni vysetfovani invazivné. Uvadime nase
zkusenosti s témito pacienty.

Metody: Revidovali jsme nasi databazi s cilem vyhledat pacienty s unilateralni hipokampalni sklerézou s kontralaterdlnim iktal-
nim zacatkem na skalpovém EEG, ktefi byli vySetfovani v obdobi 1994-2009.

Vysledky: Z 139 pacientd s meziotemporalni epilepsii s HS jsme identifikovali Sest pacientl, ktefi toto kritérium splnovali.
U vsech byl na FDG-PET mozku prokazan hypometabolizmus koresponduijici se stranou HS. Pét z nich bylo vy3etfovano inva-
zivné. VSem byly implantovany oboustranné hloubkové elektrody do amygdalohipokampalnich komplext z okcipitalnich navrta.
U tfi z nich byly ze stejnych ndvrtl umistény osmikontaktni stripové subduralni elektrody sméfujici k temporalnimu neokortexu.
U jednoho pacienta byly implantovany tfi Sestikontaktni subduralni elektrody T na strané HS z temporalniho ndvrtu a u jednoho
pacienta jedna stripova subduralni elektroda sméfujici k pdlu T laloku na strané HS rovnéz z temporalniho navrtu. Jeden pacient
invazivné vysetfovan nebyl pro obavu z poranéni béhem jeho hypermotorickych zachvatt. Iktalni zacatek zachvatu ipsilateralné
se stranou HS byl ziskan u vSech vySetfovanych pacientd.

Zavér: U pacientl s farmakorezistentni MTLE a diskrepanci mezi MR nalezem a iktalnim skalpovym EEG zacatkem urci inva-
zivni vySetieni lateralizaci epileptogenni zény. Vysledky invazivnich studii u nasich pacientt vzdy potvrdily epileptogenni zénu na
strané HS. Tyto pfipady jsou v literatufe nazyvany ,, MTLE s vyhorelym hipokampem — burnt-out hippocampus”. V souladu s té-
mito ojedinélymi pracemi se domnivadme, Ze by tito pacienti nemuseli byt invazivné monitorovani, je-li stupert HS na MR extrémni.

L25-6 Spankové zachvaty s vysokou frekvenci vyskytu - klinické a elektrofyziologické
charakteristiky

Nespor E, Busek P
Neurologicka klinika 1. LF UK a VFN v Praze

Uvod: Vétsina spankovych zachvat( se objevuje sporadicky. Lze vdak vy¢lenit pomémé homogenni skupinu s velmi frekventnim
vyskytem, ktery pro nase potreby definujeme jako vyskyt dvou a vice zachvatd po alespon tfi dny v tydnu. Ukolem prace je defi-
novat spolecné klinické a elektrofyziologické charakteristiky této skupiny.

Material a metodika: V letech 2001 az 2009 bylo na nasi monitorovaci jednotce zachyceno 51 pacientl se spankovymi za-
chvaty. Z toho 17 pacientl vykazovalo vysokou frekvenci zachvatt v duchu uvedené definice. Porovnavali jsme klinické, elekt-
rofyziologické a dalsi charakteristiky obou skupin. Sledovali jsme vék v dobé zac¢atku onemocnéni, dobu trvani jednotlivych za-
chvatd, jejich semiologicky charakter, etiologii, MR nalezy, EEG nalezy a reakci na Iécbu.

Vysledky: 1. skupina zachvatu s vysokou frekvenci vyskytu: vék vzniku epileptického syndromu byl 15,6 let; s relativné velmi ma-
lymi odchylkami. Primérna doba trvani zachvatl byla 23,5 s; rovnéz s velmi malym rozptylem. VSechny zachvaty byly hodnoceny
jako frontalni. Etiologie byla ve dvou pfipadech jasné symptomatickd, v dalSich dvou pfipadech pravdépodobné symptomaticka,
ale kryptogenni, a ve 13 pfipadech idiopatickd. Z toho u dvou pacientek byl jasny hereditarni ptvod. MR bylo pozitivni ve dvou
pfipadech, v 15 negativni. Interiktalni EEG bylo vzdy negativni. V3echny zachvaty se odehraly v N-REM spanku. VSechny pfipady
byly farmakorezistentni. 2. skupina sporadickych zachvatt: tato skupina byla ve sledovanych parametrech zcela heterogenni.
Zavér: Spankové zachvaty s vysokou frekvenci vyskytu pres etiologickou rozli¢nost konstituuji mimoradné homogenni skupinu.
Co je davodem této homogenity, zlstava predmétem diskuze.

L25-7 Epilepsie a sexualni dysfunkce, vztah k hladinam pohlavnich hormonu - pilotni studie

Franc D, Marak R, Kariovsky P
Neurologicka klinika LF UP a FN Olomouc

Uvod: Epileptické onemocnéni, jeho lécba a kompenzace vyznamné ovliviiuji kvalitu Zivota, véetné sexudlnich funkci. U epileptického
onemocnéni se udava pritomnost sexudlni dysfunkce mezi 30-60 %. Vznik sexualni dysfunkce u epileptického onemocnéni urc¢uje
nékolik faktord. Dulezitym faktorem pro rozvoj sexudlni dysfunkce je psychiatrickd komorbidita, ktera je u epilepsie pomérné casta.
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40-60 % pacientl s epilepsii trpi soucasné depresivni poruchou, 20-30 % epileptikli mé soucasné nékterou z Uzkostnych poruch
a asi 4 % epileptikd maji zarover psychotickou poruchu. Dalsi faktor plsobici na rozvoj sexualni dysfunkce je samo epileptické one-
mocnéni. Castg3i je vyskyt sexualni dysfunkce u epilepsie s fokalnimi zachvaty nez u epilepsie se zachvaty generalizovanymi.
Pacienti, metodika a soubor: Analyzovali jsme celkem 41 pacientl s epilepsii, prdmérny vék 42,5 let, range 2472 let, prdmérna
délka lécby 22,3 let, 31 pacientt s fokdlnimi zachvaty, deset pacientt s generalizovanymi zachvaty, jeden pacient bez antiepilep-
tické medikace, 16 pacientl lé¢eno monoterapii (7 CBZ, 5 VPA, 3 LTG, 1 PHT), 24 pacientt dvéma i vice antiepileptiky. Dotaz-
niky: pacienti vyplnili zkrdcené dotazniky sexualniho zdravi tykajici se jejich sexudlniho Zivota za poslednich Sest mésict, celkem pét
otazek, 1 az 5 bodl za kazdou otazku. Pri souctu bodd 21 a méné jde o sexualni dysfunkci. Vysetfeni hormont: pacientdim byly
odebréany pohlavni hormony a SHBG (Sex Hormon Binding Globulin): FSH, LH, prolaktin (PRL), estradiol (E2), progesteron (prog.),
testosteron (test.), volny testosteron (free test.), DHEAS (dehydroepiandrosteron sulfat), androstendion. 23 pacientt mélo sexualni
dysfunkci, z toho 19 Zzen a 4 muzi, 15 bylo bez sexualni dysfunkce, z toho 1 Zena a 14 muzd, 3 pacienti za poslednich Sest mésicU
sexudlnf aktivitu neméli. V&kovy praimeér skupiny se sexudlni dysfunkci byl 41,4 let, bez sexudlni dysfunkce 40,8 let. Z hormond byl
nejvice ovlivnén SHBG, ktery byl zvySen u osmi zdravych pacientt (53 %) a u jednoho (6,7 %) se sexualni dysfunkci, dale pak volny
testosteron, ktery byl snizeny u 13 (56,5) pacientl se sexualni dysfunkci a u dvou zdravych pacientt (13,3 %).

Zavér: V nasem souboru byl ¢astéjsi vyskyt sexualni dysfunkce u Zen nez u muzd, z hormont byl nejvice ovlivnén volny testoste-
ron, ktery byl snizen u 57 % pacientd.

L25-8 Kostni denzita u epileptikt lécenych antiepileptiky-induktory

Simko J', Horacek J2, Talédb R’
LF UK a FN Hradec Kralové:
"Neurologicka klinika

2|l. interni klinika

Cilem nasi studie byla analyza souboru epileptiki dlouhodobé lécenych antiepileptiky-induktory (AE-IND) s ohledem na kostni denzitu
a nékteré klinické a laboratorni parametry, které dle literarmich udajd souvisi s patofyziologii metabolickych osteopatii u epileptikd.
Material a metoda: U 90 epileptikt (soubor A), ktery sestaval z 54 Zen (soubor B) a 36 muzu (soubor C); medikujicich pét a vice
let AE-IND v monoterapii, ¢i kombinaci s AE-IND, popt. neinduktory bylo provedeno osteodenzitometrické vysetieni kycle a be-
derni patefe metodou dvouenergetické rentgenové absorpciometrie (DEXA). Hodnoty kostni denzity kycle (BMD-K) a bederni
patefe (BMD-Lp) byly korelovéany s vékem, délkou medikace AE-IND, body mass indexem (BMI), u Zen téz s délkou menopauzy
(DMP); dale pak s hladinami Ca, P, vitaminu D250H, ALP, parathormonu, globulinu vaziciho pohlavni hormony (SHBG), celko-
vého testosteronu (TT), volného testosteronu (FT) a dehydroepiandrosteron-sulfatu (DHEA-S).

Vysledky: Normdalni hodnota BMD-Lp (soubor A, B a C): 41,4; 43,4; resp. 38,2 % nemocnych, hodnota BMD-Lp v pasmu osteope-
nie (T-skére 1 az 2,5): 44,8; 39,6; resp. 52,9 % nemocnych, BMD-Lp v pasmu osteoporézy (T-skére 2,5 a méné): 13,8; 17,0; resp.
8,8 % nemocnych. Normdalni hodnota BMD-K (soubor A, B a C): 64; 61,5; resp. 67,6 %; hodnota BMD-K v pasmu osteopenie: 33,7,
34,6; resp. 32,4 %, BMD-K v pasmu osteopordzy: 2,3; 3,8; resp. 0 %. Soubor A: urcitd pfima funkcni souvislost s hodnotou BMD-K
a/nebo BMD-Lp byla dle neparametrického Spearmanova korela¢niho koeficientu zjisténa pro hodnoty: BMI, hladiny DHEA-S, TT
a FT. Nepfima funkcni souvislost pak pro vék, hladiny SHBG, ALP a P. Soubor B: pfima funkéni souvislost s hodnotou BMD-K a/nebo
BMD-Lp byla zjisténa pro hodnoty: BMI, DMP a hladiny DHEA-S. Nepiima funkcni souvislost pak pro vék, hladiny SHBG a ALP. Sou-
bor C: pfima funkéni souvislost s hodnotou BMD-K a/nebo BMD-Lp byla zjisténa pro hladiny TT a FT. Nepfima funkéni souvislost pak
pro hladinu ALP. U ostatnich parametr nebyla zjisténa funkéni souvislost s hodnotou BMD-K a/nebo BMD-Lp.

Zavér: Dle nasich vysledku Ize abnormni osteodenzitometricky nédlez ve smyslu osteopenie ¢i osteopordzy bederni patere oceka-
vat u vice neZ poloviny epileptikt dlouhodobé lé¢enych AE-IND. Osteodenzitometrické vysetieni fadime mezi nezbytna pomocna
vysetreni v dispenzarnim programu detekce nezddoucich Uc¢inkl dlouhodobé medikace AE.

L25-9 Epilepsie a sluzebni pomér
Hacik L
Zdravotnické zarizeni MV, Poliklinika Praha

Epilepsie spolu s dalsimi zadchvatovymi poruchami védomi predstavuje kontraindikaci pro vykon vétsiny profesi se specifickymi
pozadavky na zdravotni zpUsobilost. Posuzovani zdravotni zpusobilosti uchazecl o sluzbu a prislusnikd bezpecnostnich sbora
upravuje obecné zavazny pravni predpis. Pfi aplikaci posudkovych kritérii v praxi dochazi nékdy k diskrepanci klinickych a po-
sudkovych kritérii: 1. Nomenklatura posudkového predpisu neodrazi terminologii klasifikace epilepsif a epileptickych syndrom.
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2. Posudkovy predpis Ize obtizné aplikovat na obdobi od manifestace pfiznakl do definitivniho uzavieni diagndzy a zejména do
zhodnoceni stupné kompenzace. 3. Neni jednoznacné stanoven zplsob hodnoceni zdravotni zpasobilosti v pfipadé ojedinélého
epileptiformniho zachvatu. 4. Neni jednoznacné stanoven zptsob hodnoceni zdravotni zpUsobilosti v pfipadé sekundarni epilep-
sie. 5. Pfedpis stanovuje pro pfiznani zdravotni zpUsobilosti pozadavky na délku bezzachvatového obdobi a normalitu EEG tako-
vym zpUsobem, Ze Fada pfipadu je nezaraditelnd a vymyka se stanoveni zdravotni klasifikace. Prace rozebira jednotlivé zdroje ne-
srovnalosti s uvedenim ilustracnich kazuistik. V druhé ¢asti pfindsi stru¢né porovnani posudkového predpisu s predchozi pravni
Upravou, s posudkovym predpisem ozbrojenych sil a vzajemné srovnani ¢eské a slovenské legislativy.

L25-10 Pyridoxin dependentni kiece — nové moznosti diagnostiky a terapie

Rusnakova S, Oslejskova H', Jansova E?, Fajkusova L2
"Klinika détské neurologie LF MU a FN Brno
2 Centrum molekuldrni biologie a genové terapie FN Brno

Pyridoxin dependentni zachvaty (PDS) jsou refrakterni epileptické paroxyzmy v novorozeneckém obdobi, které neodpovidaji na lécbu
béznymi antiepileptiky. PDS jsou typicky generalizované tonicko-klonické, ¢asto prolongované, vyjimkou neni pfechod do status epi-
lepticus. Jsou popisovany i paroxyzmy atonické, myoklonické a infantiini spazmy. VétSinou se objevuiji v prvnich hodinach po narozeni,
ale byva pozorovan i intrauterinni vyskyt. V perinatdlnim obdobi jsou ¢asto mylné povaZovany za kiece na podkladé hypoxickém. Epi-
lepsie zpUsobené poruchou metabolizmu pyridoxinu rozdélujeme na pyridoxin-dependentni epilepsie (PDE) a pyridoxalfosfat-depen-
dentni epilepsie — neonatalni epileptické encefalopatie (NNE). PDE je autozomalné recesivni dédi¢né onemocnéni zplsobené defektem
enzymu a-AASA dehydrogendzy Ucastniciho se degradace lyzinu v mozku pres kyselinu pipekolovou. Defekt a-AASA dehydrogendzy
je zptsoben mutacemi v ALDH7A1/antiquitin genu. PDE se objevuje i u déti s hyperprolinemii typu I, zplsobenou mutacemi v genu
ALDH4A1. Vysledkem chybné degradace lyzinu a prolinu je kumulace abnormnich produktd, které inaktivuji pyridoxalfosfat (PLP) —
aktivni forma pyridoxinu nezbytnd pro metabolizmus fady aminokyselin a neurotransmitert. PDE je Uspésné lécitelna farmakologic-
kymi dévkami pyridoxinu. Neonatalni epilepticka encefalopatie vznika na podkladé deficitu enzymu PNPO (pyridoxin 5-fosfat oxidazy),
ktera katalyzuje pfeménu neaktivnich forem vitaminu B6 na aktivni formu (PLP). NNE je refrakterni k terapii pyridoxinem, ale odpo-
vida na terapii pyridoxalfosfatem. V diagnostice PDS se uplatriuje biochemické a genetické vysetieni. Pfehled biochemickych a gene-
tickych marker(: a) mutace genu pro ALDH7A1: kyselina pipekolova, a-AASA (semialdehyd kyseliny aminoadipové); b) mutace genu
pro ALDH4AT: prolin, hydroxyprolin; ¢) mutace genu pro PNPO: VLA (kyselina vaniloctova), 3-methoxytyrosin, 5-HIAA (5-hydroxyin-
doloctova kys.), HVA (homovanilova kys.). Centrum molekuldmi biologie a genové terapie ve spolupraci s Klinikou détské neurologie
FN Brno nabizi moznost genetického vysetreni PDS. K vysetieni je potfeba odebrat 5ml krve do EDTA, Zadanku a informovany sou-
hlas najdete na nasich webowych strankach. Do budoucna planujeme i biochemickou diagnostiku PDS. Zadanka: http:/Avww.fnbrno.
cz/Dataffiles/IHOK %20 %20CMBGT/Aktualizace %202009/7adanky/Zadanka %20NEU. doc Informovany souhlas: http:/Avww.fn-
brno. cz/Dataffiles/IHOK %20 %20CMBGT/Aktualizace %202009/z7adanky/Informovany %20souhlas-dédi¢né %20choroby. doc.

L25-11 Vyskyt a lateraliza¢ni hodnota ,,vzacnych” vegetativnich symptomu u epilepsie
temporalniho laloku

Musilova M, Kuba R, Brazdil M, Tyrlikova I, Rektor |
Centrum pro epilepsie, I. neurologicka klinika, LF MU a FN u sv. Anny v Brné

Cilem prace je zjistit vyskyt , vzacnych” vegetativnich pfiznakd u epilepsie temporalniho laloku s meziotemporalni sklerézou nebo
bez ni (TLE-MTS, TLE non-MTS) a jejich moznou lateraliza¢ni hodnotu ve vztahu k fe¢ové dominantni nebo nedominantni hemi-
sfére. Retrospektivné jsme analyzovali 97 pacientt (60 pacientt s TLE-MTS a 37 pacientt TLE non-MTS, ktefi byli dva roky od epi-
leptochirurgického zakroku bez zachvatlt s poruchami védomi — ENGEL ). Hodnotili jsme nésleduijici vegetativni symptomy v pe-
riiktalnim obdobi (v prabéhu zéchvatu, do 3 min od ukonceni zachvatt): periiktalni piti vody (PPV), kasel (PK), plivani (PS), vomitus
(PV) a zivani (PZ). Celkem jsme analyzovali 388 zachvatt (234 u TLE-MTS a 154 u TLE non-MTS). PPV jsme zaznamenali u 14,4 %
pacientl a 5,9 % zachvatl; PK u 24,7 % pacientl a 9,3 % zachvatl. PS, PV a PZ se vyskytovaly vzacnégji, pouze u 1,03 % pacientd
a 0,25 % zachvatt (PS), resp. u 7,2 % pacientt a 3,9 % zachvatl (PV) a 4,1 % pacientt a 1,8 % zachvatt (PZ). Prediktivni hodnota
PPV a PK ve vztahu k temporainimu laloku fecové nedominantni hemisféry byla 79, resp. 87 % (p < 0,05; Fischer exact test). Pro
maly vyskyt PS, PV a PZ u téchto symptomd nebylo mozné provést statistickou analyzu. U pacientt s TLE se relativné casto vysky-
tuji PPV a PK, méné casto PS, PV a PZ. PPV a PK jsou signifikantné castéji pritomny u TLE Fecové nedominantni hemisféry. Tyto pe-
riktalni symptomy tak mohou pomoci v urceni lateralizace pocatku epileptického zachvatu u této skupiny pacientd.

Prace byla podporena vyzkumnym zémérem MSMT MSMOQO21622404.
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