SDELENI Z PRAXE

KOMBINACE DVOU EPILEPTICKYCH SYNDROMU
(LEZIONALNI TEMPORALNI EPILEPSIE
A JUVENILNi MYOKLONICKE EPILEPSIE)

MUDr. Jozef Zakopcan', MUDr. Robert Kuba, Ph.D.!, MUDr. Babeta Hofericova?, prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D.",
doc. MUDr. Zdenék Novak, CSc.®, MUDr. Jan Chrastina®, doc. MUDr. Egon Kuréa, PhD.2

'Centrum pro epilepsie, |. neurologicka klinika LF MU a FN u sv. Anny, Brno

®Neurologickd klinika JLF UK a MFN, Martin

*Neurochirurgicka klinika FN u sv. Anny, Brno

Referujeme vzacny piipad koexistence lezionalni, farmakorezistentni fokalni epilepsie a idiopatické generalizované epilepsie (juvenilni
myoklonické epilepsie) u 25leté pacientky s anamnézou febrilnich ke¢i. Koexistenci obou typl epilepsie odhalila spravna anamnéza a vi-
deo-EEG monitorovani. Pacientka byla pfevedena na vhodnou terapii antiepileptiky, ktera nezhorsuji myoklonické zachvaty a posléze ji byl
proveden kurativni epileptochirurgicky vykon. Dva roky od operace je jiz zcela bez zachvatt fokalnich, nejsou pfitomny jak provokované,

tak i neprovokované myoklonické zéchvaty.
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Seznam zkratek

EEG - elektroencefalografie

FLAIR - Fluid Attenuated Inversion Recovery
(specidlni zobrazovaci sekvence MRI)

JAE - epilepsie s juvenilnimi absencemi

JME - juvenilni myoklonické epilepsie

MR — magneticka rezonance

PET - pozitronova emisni tomografie

PSWC - polyspike-wave komplexy

SWC - generalizované vyboje spike-wave

Uvod

Kombinace idiopatické generalizované epilep-
sie a fokalni epilepsie je moznd, nicméné se jed-
na o vzacnou klinickou situaci. Publikované prace
udavaji jejich koexistenci u méné nez 1% pacient(
s epilepsii (1, 2, 3). Jeha a kol. (1) podrobili analy-
ze vice nez 3000 pacientll vySetfenych na jejich
video-EEG monitorovaci jednotce. Koexistenci fo-
kalni a generalizované epilepsie zjistili u 7 pacientl
(0,2%). Tyto pacienty potom podrobili podrobnéjsi
analyze. Zjistili, ze vSichni pacienti méli pfi MR vy-
Setfeni anomélie meziotemporalini oblasti. U 4 pa-
cientt byl proveden epileptochirurgicky vykon s na-
generalizovanych zéchvatll u téchto pacientl byly
zachvaty myoklonické a absence. Koutroumanidis
a kol. (2) zjistili koexistenci generalizované a fokal-
ni epilepsie u 2 ze 350 pacientt (0,57 %). | u téchto
dvou pacientl se jednalo o epilepsii temporalniho
laloku, v prvnim pfipadé s JME, ve druhém pfipadé
s JAE.

Prezentujeme vzécny pfipad koincidence fokal-
ni a idiopatické generalizované epilepsie.
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Kazuistika

Referujeme 25letou pacientku, pravacku, s nega-
tivni rodinnou anamnézou z hlediska epilepsie. V 18
mésicich véku prodélala febrilni zachvaty. Posléze
byla kréatce IéCena fenobarbitalem. Po 2. roce véku se
objevily prvni neprovokované zachvaty. Dokonala ob-
jektivni anamnéza na toto obdobi nebyla k dispozici,
podle dokumentace se jednalo ,zéchvaty charakteru
zahledéni“ a generalizované zéchvaty bez blizsi spe-
cifikace. Pacientka byla lé¢ena antiepileptiky od prv-
niho zachvatu po 2. roce Zivota do souc¢asnosti. Podle
anamnézy byla bez zachvat( od 7 do 9 let véku, kdy
doslo k recidivé komplexnich parcidlnich zachvatd. Po
Upravé |écby byla zcela bez zachvatl do 12 let véku.

Od 12 let véku dochézi k rozvoji myoklonickych
zachvat( s vazbou na ranni hodiny, ihned po pro-
buzeni. V této dobé je pacientka léCena kombinaci
karbamazepin + valproat. Rozvoj myoklonickych
zachvat( nepfedchéazela zména antiepileptické lé¢-
by. V dokumentaci i anamnéze chybi Udaj o snaze
farmakologicky ovlivnit zachvaty myoklonické.

V 15 letech véku dochdzi opét k recidivé kom-
plexnich parcidlnich zachvatt s ob&asnou sekun-
darni generalizaci. Naddle pretrvavaji myoklonické
zéchvaty. Od 15 do 25 let véku byla vyzkouSena
celd fada antiepileptik véetné jejich kombinaci (val-
prodt, karbamazepin, oxkarbazepin, levetiracetam,
lamotrigin a jejich kombinace). Po celou zminénou

Obrazek 1. Interiktalni EEG nalez specifickych vyboji v kontaktech T2, Sp2 a T4
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Casovou periodu pfetrvavaly komplexni parcialni z&-
chvaty, zachvaty myoklonické a ojedinélé zachvaty
generalizované tonicko-klonické. Po celou dobu byl
soucasti antiepileptické 1é¢by bud karbamazepin
nebo oxkarbazepin.

Pacientka byla vySetfena na 1. neurologické
klinice FN u svaté Anny v Brné jako kandidat chirur-
gické terapie epilepsie v roce 2004. Byla odeslana
s diagndzou farmakorezistentni epilepsie temporal-
niho laloku.

Za hospitalizace podstoupila semiinvazivni vi-
deo-EEG monitorovani se sfenoidalnimi elektrodami.
Interiktaini EEG prokazovalo epileptickou abnormitu
temporalné vpravo s maximem nalezu v kontaktech
T2, Sp2 a T4 (obrazek 1). Zcela ojedinéle byly zachy-
ceny vyboje k temporalni oblasti vlevo s maximem
k elektrodé T3. Pomér bitemporéiniho spikingu byl
10:1 ve prospéch pravé strany. Zaroven byly pfitom-
ny generalizované vyboje spike-wave a polyspike-
wave komplexti (SWC a PSWC) (obrazek 2).

Iktalni zaznamy prokazaly dva odlisné typy
zéchvatl: komplexni parcidlni zachvat (celkem 4,
jednou se sekundarni generalizaci) s pocatkem
v kontaktech T2, Sp2 a T4 a rychlym Sifenim iktalni
aktivity doleva (obrazek 3) a fotostimulaci provo-
kované myoklonické zachvaty s iktalnim korelatem
generalizovanych PSWC jednou nasledovany gene-
ralizovanym tonicko-klonickym zachvatem.

Iktani semiologie vSech komplexnich parcidlnich
zé4chvatl byla stereotypni, v Uvodu gastrickd aura,
nasledovana ztratou védomi, dale gesturaini automa-
tizmy pravé horni koncetiny a imobilita levé horni kon-
Cetiny s naznacenou dystonii. V jednom ze zachvatl
byla zaznamendna pozdni asymetricka tonické pos-
tura (s flexi levé horni konCetiny a extenzi pravé horni
koncetiny, doIni kon&etiny v extenzi) s pozdni verzi
hlavy a bulbl doleva, nasledovana sekundarné gene-
ralizovanym tonicko-klonickym zachvatem.

MRI mozku prokézalo obraz meziotemporalni
sklerézy vpravo s hypotrofickym a hyperintenznim
hipokampem v T2 a FLAIR sekvencich a rozséhlé
zmény intenzity v oblasti tempordiniho pélu vpravo
(zejména setfeni rozdilu mezi $edou a bilou hmotou),
které suponovalo moznost kortikalni dysplazie v ob-
lasti pélu temporalniho laloku vpravo (obrazek 4).

PET mozku prokdzal rozséhly hypometabolizmus
glukézy v prakticky celém temporainim laloku vpravo
véetné meziotemporalnich struktur (obrazek 5).

Neuropsychologické vySetfeni konstatovalo
vyhranénou dominanci pravé ruky a pravého oka.
V oblasti mnestickych schopnosti byl kvalitn&jsi vy-
kon podéan v oblasti verbalni sluchové oproti vizudlni
(bezprostifedné MQverb = 123 x MQ viz = 100, odda-
lené MQ verb =120 x MQ viz = 91; MQ celk = 109, IQ
=108). Oslabena byla i slozka vstipivosti vizualniho
pamétového materialu.
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Obrézek 2. Interiktalni EEG nélez generalizovanych vyboji SWC v longitudindlnim zapojeni + trans-

verzalni zapojeni sfenoidalnich elektrod
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Obrazek 3. Iktalni EEG pfi komplexnim parcialnim zachvatu - pocatek v kontaktech T2, Sp2 a T4, rychlé

sifeni iktalni aktivity kontralateralné
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Neselektivni Wada test prokazal levostran-
nou feCovou dominanci a lateralizaci nonverbalni
i vebralni paméti do levé hemisféry. Tyto vysledky
podporovaly postizeni nedominantniho, v tomto pfi-
padé pravostranného, temporaliniho laloku.

Souhrnnou hypotézou bylo, Ze se jednd o koin-
cidenci dvou typ(i epilepsii:

1. fokalni epilepsie temporainiho laloku vpravo,
2. juvenilni myoklonické epilepsie.

Pacientce byl vysazen oxkarbazepin a byla pfe-
vedena na dvojkombinaci lamotriginu (250 mg/den)
s topiramatem (250 mg/den). Na této kombinaci pfe-
trvavaly komplexni parcidlni zéchvaty s frekvenci
5/mésic, nebyly pfitomny neprovokované ani provo-
kované myoklonické zachvaty.
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Dokumentace s vysledky byla prezentovana na
indikaéni schiizce Centra pro epilepsie, kde byla
schvalena anteromedialni temporalni resekce vpra-
vo. Operace byla provedena v kvétnu 2005. Operace
i pooperaéni pribéh byl bez komplikaci. Histologic-
ky byla potvrzena meziotemporalni skleréza vpravo
a fokalni kortikalni dysplazie typ 1b pdlu pravostran-
ného temporalniho laloku.

Pacientka je 2 roky od operace zcela bez
komplexnich parcidlnich zachvati (Engel |A). P¥i
posledni kontrole pacientka nereferuje provokova-
né ani neprovokované myoklonické zachvaty. Je
nadale 1é¢ena kombinaci lamotriginu (250 mg/den)
s topiramatem (250 mg/den). V soucasné dobé je
v 3. trimestru gravidity, t. ¢. provedenymi vySetfeni-
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mi je gravidita bez prokdzanych komplikaci. Nada-
le zlstava v péci ambulantniho neurologa v misté
bydlisté.

Diskuze

Koexistence fokalni lezionalni epilepsie a idio-
patické generalizované je vzacna. Literatura analy-
zujici tuto problematiku se shoduje, Ze se vyskytuje
vméné nez 1% u sledovanych populaci (1, 2, 3). Nej-
Cast&jSim typem fokalni epilepsie u téchto pacientd
je epilepsie temporalniho laloku. Tato je velmi ¢asto
lezionalni a tedy farmakorezistentni. Rada pacient(
podstoupila epileptochirurgicky vykon na temporal-
nim laloku, vétSinou s histologickym nalezem hipo-
kampélni nebo meziotemporaini sklerézy (1, 2, 3).

Nejcastéjsim typem idopatické generalizované
epilepsie, kterd je v citovanych pracich referovana,
je JME, méné Casto potom ,epilepsie s absencemi®
(nékdy syndromologicky zafazeno jako JAE, jindy
nezarazeno).

Prezentovany pfipad popisuje pacientku s ko-
existenci lezionalni, farmakorezistentni epilepsie
temporalniho laloku vpravo a JME. Vice nez 10 let
nebyla tato koexistence odhalena a pacientka byla
zhlediska idiopatické generalizované epilepsie lé&e-
na nevhodnymi antiepileptiky (karbamazepin, oxkar-
bazepin). Reenim v tomto pFipadé bylo pacientku
pfevést na kombinaci Sirokospektrych antiepileptik
a proveést kurativni epileptochirurgicky zakrok.

Zavér

Ackoliv je vyskyt koexistence fokalni a idiopa-
tické generalizované epilepsie vzacny, je vhodné
pamatovat i na tuto eventualitu. Koexistence epilep-
sie fokdlni s idiopatickou generalizovanou musi byt
zohlednéna ve vybéru vhodnych antiepileptik (napf.
provokace generalizovanych zéchvatl karbama-
zepinem &i fenytoinem). Chirurgické 1éba by méla
byt zvdZena u pacientl s refrakternimi fokalnimi
zachvaty jako sou¢ast komplexni 1éEby. Pretrvavani
generalizovanych zachvati po epileptochirurgickém
zékroku m0Ze byt nespravné hodnoceno jako selha-
ni operativni Ié¢by epilepsie.

MUDr. Zakopéan Jozef

I. neurologicka klinika LF MU a FN u sv. Anny
Pekarska 53, 656 00 Brno

e-mail: josef.zakopcan@fnusa.cz
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Obrazek 4. A) hypotrofie a zvySeni signalu z hipokampu na T2 vazenych MR snimcich
B) setteni rozdilu mezi Sedou a bilou hmotou v oblasti pravého temporalniho laloku na T2 vazenych
MR snimcich (Publikovano se souhlasem Kliniky zobr. metod, FN u sv. Anny)

Obrazek 5. Hypometabolizmus glukdézy temporalniho laloku vpravo véetné hipokampu. (Publikovano
se souhlasem Oddéleni nuklearni mediciny a pozitronové nuklearni mediciny, Masarykiv onkologicky
ustav, Brno)
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