KAZUISTIKA

Status absenci u geriatrického pacienta
s recentni diagnézou idiopatické
generalizované epilepsie - kazuistika

Absence Status in Geriatric Patient with Recent Diagnosis of
Idiopathic Generalised Epilepsy — a Case Report

Souhrn
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Abstract Prijato k recenzi: 24. 6. 2008
We report a case of a patient with recurrent states of confusion which only began at an Prijato do tisku: 28. 8. 2008

advanced age. Based on EEG, absence status epilepticus was determined to be the cause
of the above states. Judging by the nature of the ictal and interictal EEG finding and a
history of absence episodes in childhood and adolescence, this appeared to be a case of
primary idiopathic generalised epilepsy. Even though there were no additional absence
episodes reported in the patient’s history at a later stage of her life in spite of the fact
that she was not on antiepileptic medication, “phantom absence seizures” cannot be
excluded judging by interictal EEG results and we assume that we may have to do with
a case of idiopathic generalised epilepsy with phantom absences. What is particular in
this case is the diagnosis of idiopathic generalised epilepsy made at an advanced age in
a geriatric patient.
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Uvod

V klinické praxi je pomérné casty pfi-
pad diferencidlni diagnostiky amentnich
stavl v geriatrické populaci. Vzhledem
k velmi Castému vyskytu aterosklerotic-
kych zmén u téchto pacientd jsou jednou
z nejcastéjsich pfricin zpravidla poruchy
mozkové perfuze. Pfedevsim hypoper-
fuze meziotemporalnich struktur je cha-
rakterizovana rozvojem amnestického
syndromu, pfipadné delirantniho stavu.
Podobna symptomatika maze dopro-
vazet i hypoperfuzi prednich a parame-
didInich jader talamu [1,2]. Amentni stav
muze byt koreldtem epileptického za-
chvatu — v geriatrické populaci nejcastgji
jako parcidini (fokalni) komplexni sta-
tus, pfipadné se miZe jednat o postik-
talni zmatenost. Diferencidlni diagndza
byva v pfipadech postiktalni zmatenosti
ztizena predevsim v situacich, kdy vlastnf
epilepticky zachvat nebyl zaznamenan
zadnymi svédky a pacient ma na obdobf
zachvatu amnézii. Méné castou pricinou
amentnich stavll mdZe byt tranzitorni
globalni amnézie, kdy je amentni stav
podminén tézkou anterogradni amné-
zif @ amnézii retrogradni variabiln{ inten-
zity. Typickym klinickym rysem doprova-
zejicim tuto patologii je ¢asoprostorova
dezorientace doprovazena opakovanymi

dotazy nemocného na situaci v jeho
okolf; soucasné je zachovana orientace
osobou a mimo pamét nejsou jiné ko-
gnitivni funkce alterovany [3]. Relativné
Casty je extracerebralni plvod delirant-
nich stavl — iontova dysbalance, zmény
glykemie a dal$i metabolické poru-
chy. Psychogenni amnézie v rdmci diso-
ciativni poruchy je charakterizovana pre-
devsim selektivnim postizenim urcitych
autobiografickych dat s poruchou orien-
tace osobou pfi soucasné intaktni orien-
taci v Casoprostoru. Delirantni stavy se
mohou rovnéz vyskytovat u pacientd tr-
picich demendi.

Kazuistika

85letd pacientka s anamnézou arterialni
hypertenze byla poprvé vysetfena na
nasi klinice poté, co byla doma nalezena
nekomunikujici, pomocena a pokalena.
Bylo provedeno CT mozku s nalezem di-
fuzni atrofie mozku a disperznich postis-
chemickych zmén. Duplexni sonografie
magistralnich tepen CNS byla bez na-
lezu hemodynamicky vyznamného ste-
notického procesu. Klinicky stav se fa-
dové béhem hodin upravil a objektivni
neurologicky nélez byl bez loziskové
symptomatiky. Stav byl uzaviran jako
tranzitorni ischemickd ataka a byla na-

sazena sekundarni profylaxe ischemické
CMP (k. acetylosalicylova, simvastatin).
V anamnéze byla tehdy uvadéna hospi-
talizace na jiném pracovisti v predcho-
zim roce pro suspektni tranzitorni glo-
balni amnézii. O dva mésice pozdéji byla
pacientka opét pfijata na nasi kliniku
nekomunikujici, pomocena, pokalena,
s protrahovanym stavem zmatenosti.
Vzhledem k podezieni na postiktalni
zmatenost po tonicko-klonickém epi-
leptickém zachvatu bylo provedeno
EEG vysetfeni s nalezem kontinualnich
generalizovanych symetrickych syn-
chronnich SW komplext vysoké ampli-
tudy s bifrontélni predilekci o frekvenci
3-4 Hz (obr. 1). Tento ndlez byl elektro-
grafickym korelatem epileptického stavu
absenci. Po podani valprodtu parente-
ralné v celkové davce 1 600mg béhem
24 hod a néslednou peroralni lé¢bou
v ddvce 1 000 mg denné doslo k rychlé
normalizaci klinického stavu. Kontrolni
EEG vykazuje vyrazné zlepseni — jiz nej-
sou patrné elektrografické projevy statu
absenci, nicméné zaznam je abnormni
pro Cetné generalizované epizody jed-
notlivych symetrickych synchronnich SW
komplext, opét s bifrontalni predilekdi,
které se lehce akcentuji hyperventilaci.
Pozadi zdznamu je jen lehce abnormalni
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Obr. 1. EEG zdznam pofizeny béhem amentniho stavu, kdy pacientka reagovala na vné;jsi podnéty, nicméné jeji reakce byly zatizeny
chybami a nékdy byly zcela neadekvatni. Na EEG kontinudlni generalizované symetrické synchronni SW komplexy 3-4 Hz.
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Obr. 2. Kontrolni EEG po normalizaci klinického stavu po podani valproatu. Elektrografické projevy statu absenci mizi, ale
jsou patrné epizody jednotlivych generalizovanych symetrickych synchronnich SW komplexu.

s nedokonalou organizaci, frekvencni
labilitou a lehkou pfimési aktivity ze
subalfa a théta pasma (obr. 2). Po kli-
nickém zlep3eni byla od pacientky ode-
bréna podrobnéjsi osobni anamnéza, ze
které vyplyva, Ze pacientka byla od sed-
mého roku véku lé¢ena pro absence,
které se objevovaly s frekvenci nékoli-
krat tydné — lé¢ena byla kratce primido-
nem, ktery stav spiSe zhorSoval, a poté
byla vétsinu Zivota bez Ié¢by. Po porodu
ve 20 letech véku absence udajné spon-
tanné vymizely. Nelze viak vyloucit pfi-
tomnost tzv. fantomovych absenci, je-
jichZ typickym rysem je to, Ze trvaji jen
velmi kratce a neni pfi nich prominentni
porucha védom, takZe pacientovi ne-
zpUsobuji zasadni klinické obtize a mo-
hou zcela uniknout pozornosti okoli.

Diskuze

Iktalni EEG nalez generalizovanych sy-
metrickych synchronnich SW komplex(
o frekvenci 3-4 Hz, interiktalni nalez
kratkych epizod obdobnych generali-
zovanych SW komplext (izomorfni ik-
talni a interiktaIni ndlez), akcentace epi-
leptiformni abnormity hyperventilaci
a anamnéza absenci v détstvi svéd¢i pro
idiopatickou primarné generalizova-
nou epilepsii. Nepfitomnost jinych za-
chvatovych projevl jak béhem aktual-

niho statu absenci, tak v anamnéze i pfi
cilenych dotazech, svéd¢i v diferencidlni
diagndéze proti moznosti juvenilni myo-
klonické epilepsie ¢i epilepsie s perioral-
nimi myokloniemi a absencemi. Klinicky
prabéh s vyskytem napadnéjsich absenci
pouze v détstvi a adolescenci neodpo-
vidd obrazu juvenilni epilepsie s absen-
cemi [4]. Syndromologické zafazeni pa-
cienta popsaného v nasi kazuistice je
ponékud obtizné. Bauer et al uvadéji
velmi obdobné kazuistiky ¢tyf pacientd,
z nichZ u t¥i se rovnéz vyskytovaly ab-
sence v détstvi a u jednoho v dospélosti
s nastupem v adolescenci, v dalSim prd-
béhu Zivota se u nich objevovaly spo-
radické tonicko-klonické zachvaty a ve
vyssim véku pak staty absenci. Tito pa-
cienti nebyli nijak syndromologicky za-
fazeni. Zajimavosti je, Ze kazuistiky
uvedené v této praci vykazuji s nasi pa-
cientkou zna¢né podobnosti, a to nejen
pokud jde o klinicky pribéh, ale i v tom,
Ze se stejné jako v naSem pfipadé jed-
nalo o starsf Zeny (60-78 let) s ndlezem
kryptogenni mozkové atrofie [5]. Gen-
ton et al popisuji 11 pacientd se sta-
tem absenci v dospélosti a sporadickymi
tonicko-klonickymi zachvaty, pficemz
u tf z nich se vyskytovaly necetné ab-
sence s nastupem v détstvi nebo v do-
spélosti. Vétsinou se v3ak jednalo o pa-

cienty se statem absenci v mladsim véku
(14-65 let). Tito autofi navrhuji zara-
zeni téchto pacientd do nového syn-
dromu — ,epilepsie se staty absenci”
(absence status epilepsy) [6]. Ze zna-
mych epileptickych syndromt se nasi
jednotce nejvice blizi idiopatickd gene-
ralizovand epilepsie s fantomovymi ab-
sencemi. Fantomové absence jsou cha-
rakterizovany kratkym trvanim (2—4 s)
a vedou k velmi mirnému tranzitornimu
naruseni kognitivnich funkci, které si pa-
cient nemusi subjektivné uvédomovat
a okolim nemusi byt tyto projevy pozo-
rovany. Jinak v3ak tyto fantomové ab-
sence splnuji atributy typickych absenci
s charakteristickym EEG nalezem gene-
ralizovanych SW komplext 3 Hz. Typic-
kym rysem tohoto syndromu je velmi
Casty vyskyt statu absenci, ktery se ob-
jevuje asi u 50 % pacientl [4]. To, ze ab-
sence u tohoto syndromu neni dopro-
vazena prominentni poruchou védomi
jako v pfipadé jinych epileptickych syn-
drom0 s absencemi, je pravdépodobné
dano tim, Zze u fantomovych absenci je
predilek¢né postizena frontomesialni
¢ast talamokortikalniho reverbera¢niho
okruhu, kdy dochazi k selektivni inter-
ferenci s iniciaci cilené ¢innosti, zatimco
v prabéhu absenci v ramci jinych syn-
dromd je tangovana funkce zejména
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frontolateralni ¢asti okruhu, kdy je na-
rusena i pracovni pamét [7]. Skute¢nost,
7e u nasi pacientky byly absence v ana-
mnéze uvadény pouze v détstvi a ado-
lescenci, vsak neni pro tento epilepticky
syndrom typické, nicméné anamnes-
tickd data nemusi byt zcela spolehliva.
Fakt, Ze absence byly u nasi pacientky
pozorovany pouze v détstvi a v adoles-
cenci, by snad mohl souviset s obecnym
rysem absenci, Ze nastupuji v détském
véku a zpravidla jsou s vékem mirnéjsi
a méné frekventni — absence by tak
u nasi pacientky v mladsim véku mohly
mit méné ,fantomovy” charakter [8].
Koutroumanidis et al v3ak uvadéji, ze
fantomové absence na rozdil od absenci
v rdmci jinych epileptickych syndromd
nejsou ovlivnény maturaci CNS a v pru-
béhu Zivota maji zcela konstantni cha-
rakter [9]. Titiz autofi ve zminéné praci
uvadéji, ze status absenci se maze obje-
vit i v ramci syndromu idiopatické gene-
ralizované epilepsie s tonicko-klonickymi
zachvaty — status absenci se v3ak u to-
hoto syndromu objevuje méné casto,
jinak oba syndromy dle jejich pozorovani
vykazuji zna¢né podobnosti a zdsadnim
odlisenim je pravé pfitomnost ¢i nepfi-
tomnost fantomovych absenci. Zajimavé
rovnéz je, ze EEG ndlez generalizova-
nych SW a PSW komplexd je u obou
syndromd témér identicky, pricemz
u syndromu idiopatické generalizované
epilepsie s fantomovymi absencemi je
doprovéazen fantomovou absenci, za-
timco u druhého syndromu jsou tyto vy-
boje subklinické.

Z vyse uvedeného vyplyva, ze syn-
dromologické zarazeni nami pozorova-
ného pacienta neni jednoznacné, nic-
méné se domnivame, ze nejvice se blizi
syndromu idiopatické generalizované
epilepsie s fantomovymi absencemi —
oproti popisu tohoto syndromu v lite-
ratufe viak nas pacient vykazuje urcité
atypie [4,10]. Pfedevsim nebyva cha-
rakteristickym rysem tohoto syndromu
to, ze jako prvni symptom se objevi ab-
sence v détstvi — zpravidla prvni ma-
nifestaci byvaji generalizované tonic-
ko-klonické zachvaty v dospélosti, které
teprve upozorni na pfitomnost absend,

jez si pacient neuvédomuje, ale jejichz
nastup nicméné prvni tonicko-klonické
zachvaty predchazi. Zvlastnosti je taktéz
dlouha latence mezi absencemi v dét-
stvi a tonicko-klonickymi zachvaty v se-
niu. DalSim netypickym rysem naseho
pacienta je to, ze status absenci na to-
nicko-klonicky zachvat navazoval — v ty-
pickych pfipadech uvadénych v litera-
ture je status absenci tonicko-klonickym
zachvatem ukoncen. Nelze vyloucit, Ze
za nékterymi témito atypickymi rysy mo-
hou stat nepresné uvedend anamnes-
tickd data i pres veskerou peclivost pfi
jejich odbéru.

Zaver

V nasf kazuistice jsme uvedli méné casty
pfipad idiopatické generalizované epi-
lepsie diagnostikované v pozdnim véku.
Domnivdme se, ze by se mohlo jednat
o idiopatickou generalizovanou epilep-
sii s fantomovymi absencemi manifestu-
jici se statem absenci. Pozoruhodnosti je
diagnostika syndromu idiopatické pri-
marné generalizované epilepsie ve velmi
pokrocilém véku, kdy bychom spise oce-
kavali vyskyt symptomatické fokalni epi-
lepsie, napf. na podkladé vaskuldrnich
zmén. Tato pozdni diagnostika je pod-
minéna tim, Zze v anamnéze chybi Udaj
0 vyskytu absenci, coZ je dano jejich fan-
tomovym charakterem, v jehoz dlsledku
mohou snadno uniknout pozornosti pa-
cienta a okoli. | pfes chybégjici anamne-
sticky udaj vyskytu absenci je nutné na
tuto diagnostickou jednotku myslet v di-
ferencialni diagnostice amentnich stavu
v dospélém véku, nebot jedinym napad-
nym klinickym projevem tohoto syn-
dromu muze byt bud generalizovany
tonicko-klonicky zachvat, anebo pravé
status absenci. Ac¢koli povédomi o tomto
epileptickém syndromu je omezené,
neni toto onemocnéni nijak vzacné —
uvadi se, Ze tvoli pfiblizné 15 % vsech
epilepsii s absencemi [10]. Zohlednéni
moznosti tohoto primarné generalizo-
vaného epileptického syndromu v dife-
rencialni diagnéze muze mit potencidlné
vyznamné konsekvence pro dalsi terapii.
V pfipadé, Ze by byl diagnostikovan
v této vékové kategorii vice pravdépo-
dobny parcidlni komplexni status v ramci

fokalnf (parcialni) epilepsie, byl by lékem
volby karbamazepin, ktery viak obvykle
vede ke zhorseni absenci a provokaci
statu absenci.
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