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Fig, 15.5. CT cerebral. Hidrocefalie Întinsă. Rest de subs1anţa cerebrală În regiunea occipitală,
 şi cea cenuşie a creierului. Toate malfOl:maţiile cerebrale şi anomaliile vasculare (anevrisme),precum şi bolile cu afectareamielinizării pot fi pelieet obiectivate. Rezoluţia imaginilor este superioară celor obţinute prin CT, dar nu se cunosc efectele pe termen lung ale acestui ,?âmp magnetic de mare putere. MRl este considerată o metodă de elecţie pentru investigarea SNC.
 Metoda potenţialelor evocate studiază eventuala întrerupere (din punct de vedere structural sau funcţional) a căilor senzoriale la nivelul SNC. După un stimul senzorial (vizual, auditiv, tactil), potenţialele evocate se înregistrează cu electrozi superficiali situati în zone apropiate de cortex sau punte. Metoda se utilizează pentru detectarea tulburărilor vizuale sau auditive subtile, inclusiv la nou-născut şi sugaml mic care nu cooperează.
 Scintigrafia cerebrală utilizează tehneţiu radioactiv pentru a aprecia perfuzia emisferelor cerebrale, după injectarea i. v, a izotopului. Substanţa radioactivă se mai poate administra intrarahidian, prin puncţie lombară sau puncţie ventriculară, pentru studierea hidrocefaliei şi
 Fig. 15.7. Toxoplasmozacongenitală. Calcificări intracraniene multiple diseminate.
 Capitolul 15 - Elemente de neurologie 505
 Fig. 15.6. Scleroză luberoasă Bourneville. Tuberculi subependimari calcificati (patognomonici' pentru diagnostic), Se remarcă aspectţJI "În flacără de iumânare" şi proeminenţa lor spre iumenul ventriculilor cerebrali. Dilatare ventriculară moderată.
 diferenţierea formelor obstrUctive de cele neobsrmctive ale acesteia.
 Angiografia cerebmlă este o investigaţie invazivă şi va fi considerată o opţiune secundară: după obţinerea primelor informaţii prin metodele anterioare. Se injectează substanţa 'de contrast ultrafluidă la nivelul carotidei şi se urmăreşte radiologic (prin extracţie computerizată) situaţia şi distribUţia vaselor cerebrale. Se indică în malformaţii vasculare cerebrale, hemangioame intracerebrale, leziuni ischemice cerebrale sau preoperator, pentru a obţine un supliment de date referitoare la vascularizaţia tumorilor cerebrale. Se va avea în vedere că, la copil, timpul de circulatie este mai rapid, iar arterele carotide sunt mai mmi în comparaţie cu adultul. Angiografia cerebrală se practică exclusiv în secţiile de neurochirurgie.
 CONVULSULE Şi EPILEPSIA
 Definiţie. Convulsii.le sunt manifestari clinice parc;.. xistice, caracterizate prin activitate motorie (contracturi musculare) involuntară, de variate tipuri, determinată de anomalii paro<>.i.stice ale activităţii electrice a neuronilor cerebrali.
 Spectrul manifestărilor clinke este foarte larg, putându-se distinge câteva sindroame, caracterizate prin tipuri specifice de convulsii.
 Contracţiile involuntare ale musculaturii motorii pot fi repetitive (c1onice) sau susţinute (tonice), pot fi generalizate sau localizate, caz în care interesează un anume grup.
 ., de muşchi. Ele pot fi însoţite sau nu de tulburări ale stării de conştien~ă, tulburări vegetati ve sau tulburări senzoriale,
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506 Esenţialuf În PEDIA TRIE - ediţia a 2-a
 Apariţia cO:r1vulsiilor presupune existenţa unei descărcări electrice bruşte, excesive şi dezorganizate a neuronilor c ereb raIi , care poate fi înregistrată concomitent pe EEG.
 S-a stabilit ca aceste manifestări paroxistice să fie denumite sub termenul generic de crize epileptice. Crizele epi1eptice se Încadrează 1n două sindroamc: epilepsie (boală) şi convulsii ocazionale (sinonim: crize epileptice ocazionale).
 EPILEPStA
 "Este o afecţiune cronică de diferite etiologii, caracterizată prin repetabilitatea cl1zelorco'nvulsive, care rezultă dintr-o descărcare electrică excesiv~l li neuroni.lor cerebrali (crize epilepticej" (Gastaut).
 Epiiepsia se referă la convulsii recurente, fie de etiologie necunoscută (epilepsie idiopatică), fie datorate unor leziuni cerebrale congenit::tle sau dobândire (epilepsie secundară simptomatică sau organică). Recurenţa convuisiilor este principala caracteristică a epilepsiei,
 Se obişnuieşte ca numeLe de convulsii săfie rezervat LIlwr cri::.e epileptice motorii ocazionale, care survin numai datorită unor agresiuni acute asupraSNC (infeqii, traumatisme) sau a unor modificări aeute ale homeostaziei (febră, anoxie sau anomalii metabolice, în special hipoglicemie, hipocalcemie). Crizele epileptice ocazionale (convulsiile) sunt determinate de un eveniment fortuit, apar numai cu această ocazie şi nu se repetă decât dacă evenimentul respectiv se reproduce (dar recidiva cauzei dedanşatoare nu ~trenează obligatoriu şi recidiva convulsiilor).
 Fiziopatologie. Crizele epileptice reflectă activitatea electrică anormală a neuronilor cerebrali. În timpul cODvulsiilor, un mare număr de neuroni se descarcă sincron şi cu frecvenţă Înaltă. Este rupt echilibrul nonnaI în tre influen~ele excitatorii şi cele inhibitOlii ale acti vităţii celulei nervoase, Are loc o scădere a influenţelor inhibitarii, ca factor important al activităţii epileptice. Sunt impiicaţi în mod special neuronii inhibitori care folosesc ca SlI bstanţă neurotransmiţătoare acidul y-aminobmiric (GABA). Acest concept este susţinut de câteva modele experimentaie, în care perturbarea funcţiei neuronilor conicali inhibiwri GABA-ergici a putut fi evidenţiată indirec:, prin utilizarea unor medicamente (barbiturice, benzodiazepine. hidantoine, acid valproic) a căror acţiune anticonvuls.ivantă este mediată de receptorii GABA şi de nivelele GABA din \esutul cerebraL Anomaliile neuronilor GABA-ergicijoacă rol importa-nt în epilepsie, dar este puţin probabil ca acest sistem să fie singurul şi specific afectat in toate lipurile de convulsii epileptice. Echilibrul biochimie al neuronilor corticali depindţ de aportul nutritiv adecvat şi continuu, în special de glucoză şi oxigen. Schimburile nutritive sunt conditionate de rluctuaţii ale diferenţei de potenţial electric de membrană Intre compartimentul intra- şi extracelular, diferenţe de
 , ....
 potenţial dependente de actiunea substanlelor neurotransmiţătoare. Alterări ale acestui. potenţial de membrană permit influxul ionilor Ca++ în interiorul celulei şi ieşirea potasiului din celulă, fenomen care reprezintă substratul hiperexcitabilitrlţii neuronale şi coincide cu debutul atacului convulsiv.
 Bolnavii cu convulsii primitiv generalizate par a avea o creştere a excitabilităţii întregului cortex cerebral. Convulsiile sunt declan~ate de sti muli aferenţi către cortexul hiperexcitabil, plecaţi de la centrii din:formaţiunea retieulată a lrunchiului. La astfel de bolnavi, activitatea convulsivă debutează sincron, J11 toate ariile cortex ului cerebral. Convulsiile parţiale, în schimb, îşi au originea în arii limitate (focale) ale cortexului; descărcări1e neuronale anormale pot TIlmEme în focarul iniţial (localizate) sau pot sti se generalizeze secundar.
 Un focar epi1epwgen cronic în conexuJ cerebral poate determina activitate neuronală anormală în alii îndepărtate, în special în cele cu care este conectat direct, cum sunt ariile omologe din emisfera de pmtea opusă. Un u§u numit focar "in oglindă" în aceste arii poate evci1tUaTnqiona ca un siws independent de des~ărcări epiJeptice. Dezvoltarea focarelor. "in oglindă" este caracteristidi în special creiemlui imatur.
 Pentru a dovedi autenticitatea crizei. manifestările clinice de tip convulsiv trebuie să aibă corespondent sincron pe înregistrarea EEG. Există convulsii electrice, fără corespondent clinic. Manifestările clinice sugestive, rară corespondent eiectric pe EEG, trebuie interpretate ca false convulsii, Absenţa grafoeiementelor specific epileptice pe O înregistrare EEG semnifică doar că jn momentul !lcelei înregistrări nu il existat nici o descilrcare neuronaJă. Înregistrarea EEG pe 24 de ore permite Sll'-
 pIinderea "evenimentelor" şi are o semnificatie mai mare. Rolul factorilor genetici în epilepsie. Existenta unor
 fa'ctori familiali care predispun la aparitia epilepsiej a fost demult intuiră, dudn prezent exista studii aprofundate care demonstrează natura genetică a unor forme de epilepsie care se desprind tot mai mult de plutonul epilepsiilor idiopatice.
 Este general admis că epilepsiile idiopatice ac o predispoziţie genetică cu determinism multifactorial, În
 care se conjugă actiunea mai multor gene şi a mai mulmf factori de mediu cu efect delato:·. Alte fanne de epilepsie cunosc un mod de transmitere mult mai complex,
 Exista. câteva forme de epilepsie cu tnmsmitere monogenică, după tipar mendeiîan. Astfel, pentru transmiterea aurozomal dominantă se-pot cita următoarele exemple:
 - convulsiile neonatale familiale benigne (tratate mai pe larg În capitolul de "Neonatol ogie") se datorează unor gene care codifică canalele de potasiu şi sunt localizate pe cromozomul 20 (20q 13) şi pe cromozomul 8 (8q24);
 - sindromul cromozomului X fragil. descris numai la băieţi, Anomalia genică responsabilă de această
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afectiune se ană ia nivelul cromozomului X şi se numeşte FMRI (jj-agile X mental retardation syndrome 1) (vezi fig. 13.10.) facomatozele (scleroza tuberoasiL neurofibromato~a, sindromul Sturgge-Weber, care produc epilepsie simptomatică) se tran"mit de asemenea autozomal dominant.
 Peste J 40 de boli determinate genetic au printre semnele clinice cardinale crize epiJeprice. Dintre acestea, recent individualizate sunt bolile mitocondriale (vezi> capilolul ,.Elemente de genetidt medicală") cu cele două sindroame mai bine individualizate - MERRF (epilepsia mioclonîcă cu fijJre roşii neregulate ragged-rt.'d jihr.es) §i MELAS (miopatie mitocondrială, encefalopatie, i.i(;idozi'i lactică şi accidente v~sculare cerebrale).
 Convulsiile febrile la sugar recunosc şi eie o predispoziţie genetică.
 Istoria naturală a epiiepsiei. Epilepsia este cu mult mai frecventă la copil decât la adult, creierul sugarului şi copilului, încă imatur din punct de vedere al dezvol tării, fiind cu mult mai vulnerabil. .
 Contrar celor ce se credeau până acum, studii recente au demonstrat că frecventa crizelor parţiale este mai mare decât a crizelor generalizate şi această constatare poate fi pusă în legătură cu o cunoaştere mai bună il bolii şi un diagnostic mai corect. Istoria naturală a epilepsiei la copil a dovedit că, într-un numllr apreciabil de cazuri, frecvenţa crizelor de convulsii diminuă cu inaintarea în vârstă şi apoi acestcn chiar dispar, într-un interval variabil de la prima criză ("epilepsia se vindecă"). Cel mai pregnant exemphl par il fi convulsiile familiale benigne neonatale care, deşi au o bază genetică dovedită, evoluează doar în primele luni de viaţă, pentru ca apoi su nu se mai repete şi nu Iasă nici un fel de secheie. Acestea trebuie deosebite de convulsiile simptomatice neonatale. care au îmotdeauna un prognostic rezervat.
 Tabel 15.1. Clasificarea tipurilor clinice de convulsii
 Capitolul 15 - Elemente de neurologie! 507
 Lipsa de repet.'tbilitate a unor convulsii epileptice se înregistrează de obicei sub tratament iar reaparil;ia crizelor la sistarea tratamentului anticonvu!sivam este semnalată în J5-50% dintre cazuri. Durata medie il
 actjvitării epiJeptice este apreciată în general la 10 ani de la prima criză, dar în 50% dintre cazurile de la copil aceasta este de numai 2-3 ani, după care întreruperea tratamentului nu are con.secinte negati ve. Remisia apare la 85% dintre cazurile cu convulsii tonico-clonice şi 80q,e'
 .. dintre·cazurilecu ~bsenţe tipice .. Această evolu1ie favorabilă a epilcpsiei este notată în cl.izurile idiopatice. Alte fonuc clinice, în special epilepsi.a simptomarică sau sindromul West, sindrormil Lennox-Gastaut, epilepsia miocIonidi au prognQstic rezervat.
 Descrierea tipurilor clinice de convulsii
 Convulsii parţiale
 Acestea sunt expresia afectării parţiale sau În totaiit:lte a unei singure emisfere cerebrale. Starea de conştienţiJ a bolnavului în timpul atacului convulsii; este păsrmtă. dar pot fi afectate temporar unele funcţii cognitive şi
 vorbirea. Păstrarea stării de conştienţă este principal"j caracteristică a convulsiiJor parţiale (tabel 15.1.).
 A. Convulsii parţi.ale simpie 1. Convulsii parţiale. cu semne motorii Activitatea convulsivă, sub formă de clonii, debuteaz~
 la un sin,gur grup de muşchi (adesea fiexorii degete.lor), de unde se extinde la grupe musculare vecine (evoluiie jackso12iană), piinii când o întreagă parte a c.orpului este interesată. Bolnavul rămâne conştient, dacă activitatea-convulsivă nu se extinde şi la cealaltă emisferă cerebrală, situa~ie în care atacul convulsiv se transformă in convulsii tonico-clonice generalizate. Convulsiile cu evoluţie jacksoniană se datorează unor leziuni focale localizate în cortexul mblor.
 (versiune prescurtată a clasificării The International League Against Epilepsy - 1981)
 Clasificare LL.A.E. Alte terminologii J l. CONVULSll PARFALE i
 i A. Convulsiipaqiale~s~b~77LP~ic~' _______________________ .. ~. ______________________ . ______ . ________________ ~ ;. Cu se:llne motorii Convulsiijocksol2ienc sau convulsii motorii focale I 2. Cu simptome sommo-motorii sau senzitive (vizuale, I
 i auditive, olfactive. gustative. vertij) Convulsii senzoriale 1 f-I -=-.::3,:..' ..::.C:..::u~s:.::.e.::I1.::1I.::1e:...ş:.:.:·1 i..::.$.::iI::..TI:r:F}.::tO::..:1:.:11:::.c..::.v..::.e~!l..::et:.::.a:..::li:..::v..::e _____________ -r-:E:::J::P::":~:.:;le:..l:g:.:~s:.:;ia:,..:::.ab::..:d::.:o:..:tn1=·lla lăsau eehi val en le I B. Convulsii partiaLe complexe Convulsii psiholl1otorii sau ~e iob temporal i
 I Il. CONVULSIl GENERALIZATE J,I I A. Ahsen{e (crize necol'lvulsive)
 J. Tipice:: - I Perii m.aL I
 2. Atipice __ i Perit ma! variant sau perit mai complex -l U' M;ndonice !,ri" ,om'u',;",) (0",,1';; mioclook'._____________ l'
 e. Amnc (crize cOl!vulsive) COJ1vuJ.~ti nchinetice D. TonÎco-clrlTlice (crize convu{sive) Gran.d mal, convulsii motorii majore. convulsii generalizare 1
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508 I Esenţialul În PEDIATRIE - ediţia a 2-a
 Convulsiile motorii focale fără evoluţie jacksoniană sunt mai dificil de încadrat în ce priveşte localizarea.
 După o convulsie motorie focală, rămâne adesea o paralizie tranzitorie de partea afectată (paralizia Todd), care poate persista aproximativ 24 de ore. Aceasta este comună în special la copiii mici.
 2. Con.vulsii parţiale cu simptome senzoriale. Acestea se manifestă printr-o senzatie tranzitorie de
 îniep~'ituri, furnicături, amorţeală, de o parte a corpului şi reflectă descărcare epileptică în cortexul parietal.
 Convulsiile vizuale datorate afectă,.'ii lobului occipital sunt relatate de bolnav ca senzalie luminoasă de jlash (lumină puternic~ cu durată instantanee).
 Convulsiile olfacrive pot începe ca un miros neplăcut perceput de bolna v, penu1J ca apoi să devină generalizate, de tip convulsii tonico-clonice. Reprezintă adesea o manifestare precoce a tumorii de lob temporal.
 Convulsiile cu vertij sunt greu de diferenţiat de alte cauze de vertij (vertij paroxistic benign, migrenă, labirintită).
 3. Convulsii parţiale Cli simptome vegetative Acestea constau în t:uJburări tranzitorii ale funcţiiior
 sistemului nervos autonom. Ele includ simptome şi
 senme cum sunt paloarea, crize de roşeaţEl a pielii, cefalec; tahicardie, dilatare pupilară, dureri abdominale, pierderea controlului vezical. Durerile abdominale sunt difuze şi asociate cu alte tl!lburări vegetative tranzitorii men0onate.
 Durerile abdominale recurente ale copilului sunt datorate, În majoritatea cazuri 1 or. al tor cauze decât con vulsiiloL
 Simptomele şi semnele din partea sistemului nervos vegetativ sunt în mod obişnuit asociate şi în alte tipuri de convulsii, în specia1 în cele parţiale complexe.
 B. Convulsii parţiale complexe Acest tip de convulsii se datorează descărcăriJor con
 vulsive în lobii temporali. Ele au un spectru foarte larg de manifestări clinice. În timpul atacului, bolnavii au stare confuzională. fără pierderea completă a conştienţei.
 Bolnavul îşi aminte,ste adesea de parteainWală a atacului, care este relatată ca o stare de visare, de trecere în revist1î în succesiuni rapide (flash-uri) a unor trăiri anterioare, senzaţia unor îmumplări §i situaţii pe care le-a mai trăit (deja-vu) sau ceva care ar trebui să-i fie cunoscut apare cu totul străin sau nou (jamais-vu). Pot apărea iluzii, halucina~ii vizuale complexe, percep~ii distorsionate (micropsie, lŢlucropsiel Ş.a.. În convulsiile care interesează predoininant jobul temporal, vorbirea este imposibilă sau hacţionată. Dacă sunL afectate porţiunile protunde ale lobului temporal sau limbic, apar tulburrlri emoţional-afective; anxietatea este cea mai frecventă. Convulsiile parţiale complexe sunt_ însotite de obicei de stereotipii şi de activităti motorii in I'olumare (11utomatisme motorii). Acest tip de convulsii nu poate fi descris decât de copilul mure şi adolescent.
 Convulsij generallzate
 Acestea sunt expresia suferinţei creierului în totalitate, incluzând ambele emisfere cerebrale şi adesea structurile
 subcorticale. Convulsiile pot fi generalizate de la început sau au debut focaJ cu generalizare secundară. Debutul convulsiilor poate fi precedat de semne sau simptome care anunţă atacul (aura). In timpul crizei de convulsii generalizate, starea de conştienţă este abolită, dar perioC/da de timp a pierderii conştienJei poate fi atâl de scurtă, încât să.fie imperceptibilă (ex. convulsiile miocloniceJ.
 A. Convulsiile sub formă de absenţe 1. Absenţele tljJice (perit mal) sunt o fonnă de crize
 nec~nvulsive primitiv generalizate, care constat în oprirea bruscă şi de scurtă durată a activităţii mDtorii, cu privire"în gol" şi pierderea cunoştinţei. Ocazional, se asociază devierea globilor oculari şi clipind rapid. Tonusul postural nu este afectat, bolnavul nu cade îr: timpul atacului. Există amnezia atacului.
 2. Absenţe atipic/'_ Atacul poate fi asociat ClI
 automatisme motorii, inabilităţi ale mişcărilor, tulburări vegetative. Pentru diferenţiere<l de convulsiile parţiale complexe este nevoie de EEG.
 B, Convulsiile mioclonice. Acestea constau în contracţii musculare bruşte şi de scurtă dur<ltă. Adesea, intereseazi1 musculatura flexoare bilateral. Mişcările bruşte aie membrelor şi trunchiului la sugar sunt numite spasme infantile. Copilul mai mare cu convulsii mioclonice generalizate prezintă adesea căderi bruşte.
 C. COnJ'ulsiile alUne. Acestea constau în pierderea bruscă a tonusului postural şi a conştienţei. Convulsiile atone pot fi foarte scurte, caz in care singura manifestare poate fi căderea brusdî a capului către anterior sau căderea din picioare. Atacurile mai prelungite pot incepe prin cădere, după care bolnavul rămâne bipolon şi nu răspunde la stimul] mai multe secunde sau minute.
 D. Convulsiile tonico-c/onice, Acestea SUnt cele mai severe tipuri de convulsii, potential ameninţătoare de viaţi'i. Atacul con'vulsiv poate debuta brusc, fiind precedat de lipăt sau poate fi precedat de audi. Bolnavul îşi pierde cunoştinţa şî cade. Faza iniţiaJă a convulsiilor constă din contractie musculară susţinută (faza tonică). Respiral)a este stertoroasă, bolnavul devine cîanolic. Maxilarele sunt puternic strânse şi, adesea, bolnavul îşi muşcă limba sau buzele. SalivaţiE: este excesivă, apar vărsături, pierderea controlului vezical şi intestinal. Faza tonică este urmată de contraqii musculare intermitente (faz.a clonică), gJobii oculari pot fi devia~j în sus sau intr-o parte. La sfârşitul unei convulsii, bolnavul se relaxează şi respiraţia revine la normal. Umlează o perioadă de depresie post-critică 'de durată variabilă, cu somn profund. Când se trezeşte, bolnavul acu?3 adesea cefalee severă şi dureri musculare. Convuisijle ton3co-clonice prelungi le determină tulburări metabol i ce majore: hipoxemie, hipercapnie. acîdoză respirato~ie, acidemie hctică. Amnezia crizei este caracteristică.
 E. Statusul epilepti.c constă În convulsii tonico-cJonÎce care survin repetat, fără perioada de relaxare musculară şi revenIrea conştientei. Acesta reprezÎntă întotdeauna o
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mare urgenţă medicală. deoarece, în lipsa tratamentului ades;vat, poate avea sfârşit letal sau poate determina sechele neurologice permanente, datorită afectării hipoxice a creierului. Durata crizei poate depăşi câteva ore .~i se datOrează unei acti vităţi epileptice continue sau unor crize repetate de convulsii, apărute la interval scurt, care nu permit reluarea stării de conştientă între crize. Se poate considera dt sratusul epileptic reprezintă expresia maximală il epilepsiei. Oricare tip de criză de epilepsie pOaLe evoiua spre stare de rău convulsiv, dar cea mai frecventă cauză intftlnită in practică este sevrajul brusc al medicaţiei anticonvulsivante, prin lipsa de complianţă a pacientului sau familiei. Statuslll epileptic este' cauză de deces, de aceea trebuie inlervenit prompt, 111 mediu spitalice_sc. Aspectul clinic poate fi. identic cu cel al tuturor fomlclor clinice de convulsii descrise dar, de obicei, se suprapune peste cel al crizelor tonico-clonice generalizate, subintrante.În afară de epilepsie, starea de rău convulsiv poate surveni în infecţii ale SNC (meningoencefalită, abces cerebral), traumatism cranian, accident vascular cerebral (ruptură de anevrism), intqxicalii grave (antidepresive triciclice, toxice organofosforice) etc. De obicei, statusu! epileptic nu pune probleme mari de tratament şi de prognostic.
 Clasificarea epiiepsÎÎlor
 Complexitatea clinică şi etioiogică a epiiepsiilor a determinat dificultă~ remarcabile În clasificarea variatelor manifestări epileptice. În anul 1989, Liga Internaţională contra Epilepsiei a adoptat o clasificare acceptată pe plan interna~jonal referiware la epilepsie şi crizele epileptice, care ţine cont de :2 parametri şi anume de etiologie (idiopatice. simptomatice, criptogenetice) şi de aspectul clinic al crizei (crize parţiale, focale generalizate). În clasificare există o subdiviziune consacrată epilepsiilor nedeterminabile şi una denumită "Situatii speciale", în care sunt incluse c01lVulsiile febrile (tabelul 15.2.). Această ciasiJicare este cunoscută sub numele de ,.Cbsi[icarea epilepsiilor, il sindroameJor epileptice şi a cr;zeJor Înrudite" (CIESE).
 Complexitatea acestei clasificări nu face obiecwl tratării simplificate şi compTehensive [1 subiectului în acest subcapitol. Vor fi spicuite şi tratate in extenso doar formele cele mai comune. mai frecvent Întâlnite In pr::ctica cJinic:ft şi care consliLUie entiLă\i clinico-electrice m~i uşor de încadrat şi de il1Ieles de către un medi-c generaiist, practi.cian:
 Epilepsia idiopatică
 Definiţie. Epilepsia idiopatică defineşte un grup de situaţii clinice ca{acterizal prin criz,e recurente de convulsii ir: afebrilitate, aparent riră o cauză definită. Se remarcă predispoziţie genetică de lip multifactorial. Intercritic, copilul este normal neurologic şi are o dezvoltare psihomotorie şi cognitivă corespunzătoare vârstei.
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 Incidenţa epilepsiei este apreciată 1 a 2-6% dintre copii. Utilizarea noilor metode imagistice. şi în special a
 computer-tomo grafiei, a dus la creşterea cazurilor încadrate în epilepsi Il simproTI'iati că iar progresele geneticii medicale au avut ca rezultat desprinderea unor tipuri de epilepsie cu determinism genetic din grupui mai larg al epi.1epsiilor idiopatice.
 Epilepsia cu crize tonico-donice (tip "grand ma!") poate debuta la orice vârstă şj este cea mai frecventil formă cl~nică de epilepsie. Pentru copiluLmic ou este rar ca prima criză de convillsii să fie declanşată de o ascensiune termică şi Încadraret' ini ţială S[l fie cea de conv.ulsii febrile, Repetabilitatea crizelor, ulterior şi în afebrilitate, permite corecta înceţdrare. Deşi factorii declanşatori ai crizei nu sunt intotdeauna evjden~i, a fost incriminată o mare diversitate de situaţii care pot preci.pita criza de convulsii (oboseala, ci.titul îndelungat, privitul timp îndelungat la televizor sau la computer, emoţii, medicamente, stării premenstruale). Tablou! clinic este cel descris la convulsiile tonico-donice, cu pierderea stării de conştientă.. Prelungirea crizei de convulsii tonico-clonice poate conduce la anoxie şi
 eventual suferinţă cerebrall'L Atacul convulsi v poate îmbrăca aspectul ctinic de status epileptic şi este urmat de pierdere" controlului sfincterian (pierdere de urină,
 'eventual fecale), muşcarea limbii. Postcrilic, copilul rămâne semicomatos sau cade într-un somn adânc, cunoscut sub numele de status postcritic. Unii copii acuză cefalee postcritic. EEG prezintă modificări caracteristice dacă a fost Înregistrată în timpul crizei. Intercrieic, traseul EEG poate fi normal, ceea ce nu exclude diagnosticul de grand mal. Trebuie ştiut că manifestările paroxistice caracteristice crizelor epileptice nu au întotdeauna expresie paralelă clinică/EEG, că există trasee electrice modificate fără expresie clinică şi manifestări clinice compatibile cu o criză de convulsii. care'nu au corespondent pe traseul EEG. Înregistrarea concomitentă video-EEG timp de 24 de ore aduce mL11te precizări în încadrarea clinică şi
 electrică a unor c4l.ZIlri de epilepsie la copil. Absenţele tipice (vechea denumire era de: "petit mal"
 spre a o deosebi de forma precedentă "grand mal":. În literatrrra anglo-saxonă sunt notate cu TAS (typical abcense seizures). AbscnţeJe tipice simple se descriu numai în cop.ilărie (dupii 5 ani de obice.i. mai frecvent la fetiţe). Reprezintă 2-12% dintre epilepsiile copi lului. De remarcat faotul că manifestarea clinid nu este sub formă de convulsii, ci de crize scurte de pierderea CU110şlintei, Intrerupere a 'actjvită~ii motorii sau verbale, "privire în . gol", fără pierdere de tonus sau cădere, fără stare COnflJzională postictală.
 FrecvenV.l a.cestor atacuri poate varia de la mre la câteva sute pe zi. Crizele par declanşate de stres, hiperventila\ie sau stimulare fonică, factOll de precipitare care pot fi f()losi~i ca manevră ele diagnostic clinic şi EEG. T AS se subimpart în două tipuri predominante, şi anume
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 Tabel 15.2. Clasificarea epilepsiilor, sindroamelor epileptice şi crizelor Înrudite (Liga Internaţională contra Epilepsiei, 1989)
 1. Epilepsii legate de o localizare (parţiale. focaie, locale)
 1. Idiopatice (primare) Epilepsia benignă a copilului cu spjke-uri centrotemporale EpiJepsia copilului cu paroxisme occipitaJe Epilepsia primară de citit
 2. Sîmptomatice (secundare) Epilepsiile de lob temporal Epilepsiile de lob frontal EpiJepsiile de lob parietal
 Epilepsiile de lob occipital Epilepsia cronică progresivă parţial:i continuă a copilului
 3. Criptogenice (presupuse simptomatice. dar cu etiologie necunoscută)
 IL Epilepsii ge~leralizate
 1. Idiopatice (primare cu debut legat de varstă)
 Convulsiile neonatak familiale benigne Convulsiile neonatale benigne EpiJepsia mioclonic5 infanti.lă benignă
 ,,' Epilepsia absenţă a copilului (picnolepsin) Epilepsia absen\ii juvenilă Epilepsia mioclonicăjuvenilă (perit mal impulsiv) Epilepsia cu crize tonico-donice generalizate de trezire Alte epilepsii idiopatice generalîzate nedefll1ite"
 Criptogenice sau simptomatice
 Sindrom West (spasme infantile. crampele Blitz-Nick-Salaam) Sindromul Lennax-Gastaur
 Epilepsia cu crize mioclonice-astatice
 EpiJepsia cu absente mioclonice
 ~. Simptomatlce
 <l. Etiologie nespecifică • Encefalopatia miocloni:::ă precoce • EncefaJopatia epîleptică infantilă precoce • Alte epilepsij generalizate simptomatice nedefinite mai sus
 b. Sindroame specitlce
 Criz.e epileptice cu etiologii variate: malformaţii cerebrale, erori Înnăscute de metabolism (frecvent manifestate ca epilepsii miocîonice progresive)
 m. Epilepsii nedeterminabiJe
 1. Crize generalizate sau/şi focale
 Crize neonatale Epilepsin miocionică severă infantilă
 Epilepsia cu vârf-undă continuă în cursul ·sonmului cu linde lente Afazi8 epileprică dobândită (Sindromul Landau-Klefner)
 _. EpiJepsia cu crize despre care nu se poate spune cu siguranţă dacă sunt generalizate sau focale. Aici pot ti induse crizele tonica-cl.onice generalizate al căror aspect clinic .51 EEG nu permite o clasificare clară.
 :IV. Sindroame speciale
 1. Crize legate de situalie Convulsii febrile Crize izolate sau status epileptic izolat, aparent neprovocate
 Crize legate de factori identifjcabili: stres. context hormonal, callze toxice (alcool, droguri), eveniment acut metabolic (uremie). eclampsie, deprivare de somn .
 Epilepsii reflexe.
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unul "ocu Iar", f01TI1U cea mai comună. _care asociază in timpul absenţelor activitate ritmică oculară sau orbitală. cu o subtilă retropulsie a ochilor şi capului şi, dacă se prelungeşte criza, cu activitate gestică şi orală. Cel de-al doilea tip, TAS Ilonocular, asociază contracţii mioclonice şi automatisme orale. Există, ca şi în grand mal, status epileptic)n această formă de epilepsie idiopatică generalizată ce se manifestă ca o stare confuzională prelungită, fără răspuns la stimull, cu manifestări EEG tipice care precizează diagnosticul. Acestea constau din . explozii de descărcări de vârfuri-undă generalizate, cu voltaj înalt şi frecvenţă de 3 cicli/sec, descărcări care durează mai mult de 15 secunde, cu debut şi srarşit bIUSC,
 pe Lm traseu de fond nomlal (cu excepţia stării de rău con yulsiv). Evoluţia este favorabilă in 2·3 ani, cu remisiune în 85% dintre cazuri, deşi fonnajuvenilă poate evolua până în a 3-a decadă de vârstă.
 Epiiepsia fotosensibilă este o formă de epilepsie idiopatică în care crizele sunt declanşate de lumina scanteietoare (stimulare luminoasă intermitentă din discoteci. pe ecranele teievizoarelor sau pe display-ul'calculatoarelor pe care se derulează ,jocuri"!). Cliza poate avea aspect de absenţe sau crize miodonice. În general, nu se recomandă tratament specific ci numai interzicereajocUlilor la calculator sau privitul îndelungat la ecranul TV.
 Epilepsia simptomatică
 Definiţie. Epilepsia simptomatică (secundară sau organică) cuprinde un grup de afecţiuni cerebrale cunoscute, în care convulsiile reprezintă ma:lifestarea clinică majoră.
 Cauzele cele lIlai frecvente ale afectării cerebrale sunt sechelele anoxiei la naştere, traumarismele şi turnorile cerebrale. Malformaţiile cerebrale constituie o cauză frecventă, în special la sugar. Epilepsia poate apărea imediat după aceste evenimente patologice sau după un imerval de timp (luni, ani). Debutul tardiv al convulsiilor pare a se datora dezvoltării progresive a cicatricilor gliale In creierul afectat. Neuronii din ariile de glioză sunt deformaţi, cu alterareamorfologiei dendritelor. Neuronii mici GABA-ergici cu funcţie inhibitorie sunt în special sllsceptibili a fi afectaţi, în timp ce neuronii excitatori supravieţuiesc, predominând În aceste cicatrici gliale, ceea ce stă la baza apariţiei descărcărilor epileptice. Bolnavul cu epilepsie simptomatică prezintă adesea anomalii neurologice şi deficit intelectual important, spre deosebire de cei Cl,! epilepsie idiopatică. Examinarea creiemlui prin computer tomografie evidenţiază adesea atrofie cerebrală focală sau generalizată. procese patologice înlocuitoare de spaţiu, porencefalie, hidrocefalie, calcificări intracraniene, microcefalie, tulburări de migraţie neur6naJă, modificări tipice pentru facornatoze etc,
 Spasmele infantile (sindromul West). Formă de epilepsie caracteristică sugarului, cu debut tipic între 4-8 luni, coincizând cu vârsta la care se efectuează vaccinarea DTP, care a fost incrimiuată în declanşarea bolii. În
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 literatura medicală se admite că 10-20% dintre cazuri sunt criptogenice, adică apar la un sugar anterior sănătos, rară evenimente cu acţiune delatorie la naştere, cu CT cerebral sau MRI fără modificări, cu dezvoltare psihomotorie corespunzătoare vârstei până în momentul declanşării convulsiilor. MajOlitatea cazurilor evoluează însă la copii cu afectare neurologică severă şi sunt încadrate în rfrndul epilepsiilor simptomatice. Acestea constituie cea mai mare parte a cazurilor de sindrom West (80-90%). Leziunile cerebrale subÎacente sunt dintre cele mai variate, mergând de la microcefalie (fig.lS.8.). atrofie corticală, porencefalie, sechele neurologice după sindrom hipoxic-ischemic perinatal, sechele după hemoragie meningocerebrală la naştere, malformaţii cerebrale primitive dintre care tulburJl"ile de migraţie neuronală ocupă un loc primordial. Se mai notează în etiologie scleroza tuberoasă (fig. 15.9. - A, B, C) şi holoprozencefalia (fig. 15.10.). în toate cazurile simpromatice prognostÎcul este rezervat, copiii prezentând retatd mental şi l'nL'lrziere În dezvoltarea psihomott}rie, care nu trebuie atribuite convulsiilor ci substratului lezional preexistent. Prognostic favorabil în spasmele infantile se poate spera doar în cazurile criptogenice. În descrierea clasică, spasmele infamiIe au fost prezentate ca o triadă compusă din spasme infantile, oprirea în dezvoltarea psihomotorie şi traseu EEG specific modificat
 Spasmele infantile au un aspect clinic caracteristic, dar din experienţă putem afinna că nu sunt recunoscute imediat de către familie şi chiar nici de medicii mai tineri sau de cei fără experienţă în pediatrie. În mod caracteristic, copilul prezintă crize repetate de contracturi tonice cu flexia bmscă a capului, trunchi ului şi membrelor, amintind
 Fig. 15.8. Microcefa!ie şi malformaţie craniofacială complexă la un sugar de vârstă mică care a dezvoltat spasme În flexie.
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 Fig. 15.9. Scleroză tuberoasă. A. Facies caracteristic, cu o placă fibroasă şi numeroase angiofibroame faciale.
 Fig. 15.9. AcJelaşi caz. B. Numeroase pete acromice la nivelul tegumentelor, cu aspect lenticular (important marker cutanat pentru diagnostic).
 Fig. 15.9. C. Pete acromice ienticulare la nivelul membrelor inferioare la fiul adolescentei din figurile anterioare, care suferă şi el de scleroză tuberoasă, boală cu transmitere autozomal dominantă, Sugarul a fost internat pentru spasme În flexie iar mama copiluiui. cu moderat retard mental, prezenta crize recurente de grand mal.
 poziţia fătului în uter, crize care durează câteva secunde dar se repetă în salve, se insoţesc d'e pierdere de cunoştinţă. apuee. Spasmele infantile pot fi şi în extensie (fig, 15.11.) .şi atunci cuprind în special mLlşchii cefei, capul este ,.aruncat pe spate" şi rfunâne "înţepeni!" în această poziţie timp de câteva secunde. Spasmele survin frecvent în somn sau în perioadele de trezire.
 Fig. 15.10. Facies caracteristic Într-un caz de holoprozencetalie, cauză comună de spasme in flexie la sugarul mic. Se remarcă hipotelorism, microcefalie şi nara"unică". MaJtorl')laţia cerebrală (confirmată CT) este asociată În mod tipic cu anomalii ale etajuluî mijlociu al feţei.
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Fig. 15.11. Spasm În extensie la un sugar cu tetrapareză spastică, retard mental sever şi hipsarltmie pe traseul EEG.
 EEG este specific alterat, traseul având caracter de hipsaritmie. Hipsaritmia este denumirea ce se acordă unui traseu EEG profund dezQcganizat, asincron, haotic, c.u unde de mare voltaj, asocierea de vârfuri şi unde lente.
 Tratament. Este singura formă de epilepsie care, pe lângă tratamentul cu antepilepticele ce vor fi descrise ulterior, beneficiază de un tratament special cu ACTH sau de cOlticoterapie. Această terapie este acceptată pentru efectele clinice favorabile şi pentru că s-a demonstrat că în spasmele infantile ar exista o hiperproducţie de CR.,q (corricotropin-releasing honnone) , cauză de hiperexcitabilitate neuronală şi .convulsii. Numărul receptorilor specifid pentru CRH este foarte mare la sugar şi scade cu vârsta, eventual în paralel cu momentul remiterii spasmelor infantile criptogemce. ACUl şi glucocorticoizii ar supresa metabolismul şi secreţia de CRH printr-un mecanism de feed-back şi prin aceasta s-ar explica efectul terapeutic favorabil al acestei medicaţii aparent neconvenţionale în tratamentul unei epilepsii.
 Alte tipuri de epilepsii care sum figurate În tabelul 15.2. nu vor fi tratate în această secţiune, fiind apanajul medicului neurolog pediatru.
 Tratamentul epilepsie!
 Medicamentele antiepileptice sunt substanţe care Împiedică specific crizele de epilepsie dar şi aIte tipuri de convulsii (convulsiile ocazionale). Modul de acţiune este simptomatic, prin împiedicare.a descărcării neuronilor patologiei din focarul epileptogen şi a difuzării excitaţiei în afara acestuia. Medicaţia antiepileptică acţionează de obicei asupra canalelor ionice membranare, impiedicând depoJarizarea membranei neuronale. Foarte multe medicamente blochează canalele de sodiu, prelungindu-le starea inactivă şi împiedicând descărcările neuronale repetitive, altele blochează canalele de calciu, iar un alt: gmp (benzodiazepine, barbiturice) deschide canalele de clar, cu influx de ioni de cr şi hiperpolarizare. Un al
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 doilea mecanism de acţiune este cel cunoscut sub denumirea de mecanism GABA-ergic. Se produce o inhibiţie sinaptică, substanţa activă având analogii de structură cu principalul neurotransmiţător inhibitor central, acidul y-amino-butiric (GABA) (Vigabatrin, Gabapentin).
 Principii de tratament antiepileptic
 Principiile care vor fi enunţate în continuare au fost compilate din recomandările fOTurilor internaţionale de luptă împotriva epilepsiei.
 1. Nu se tratează prima criză de convulsii, mai ales dacă suspectăm epilepsie idiopatică, deoarece aceasta ar putea fi unica. Criza izolată cu traseu EEG normal necesită numai supraveghere. Aplică principiul "Wait and sec"]
 2. Tratamentul se va institui în cazurile de epilepsie în care diagnosticul este cert.. "Potenţialul convulsiv" înregistrat EEG, fără crize manifeste, nu are indicaţie terapeutică.
 3. Evaluarea rezultatelor tratamentului se face în primul rând pe criterii clinice şi abia în al doilea rând pe criteriul normalizării EEG. Normalizarea traseului EEG nu reprezintă un scop în sine al tratamentului anticonvulsivant.
 4. Monoterapia este ferm recomandată şi repreziIltă tratamentul de primă intenţie. în alegerea drogurilor antiepileptice, medicul va ţine seama de:
 efiCienţa medicamentului respectiv asupra acelui tip de epilepsie; efecte secundare; preţ de cost; particularităţile individuale ale pacientului.
 5. Orizontul de aşteptare (eficacitatea terapeutică) depinde de tipul de criză şi de tipul de epilepsie, cu condiţia ca încadrarea să fie făcută corect, ceea ce nu este totdeauna uşor în practica clinică. Este posibil ca, la începutul evaluării, modificările EEG să nu fie' suficient de sugestive sau condiţiile de înregistrare să nu fie perfecte (situaţie relativ frecvent întiilnită în pedialTie).
 6. Monotentpia presupune, la rândul ei, droguri de prima, a doua sau a treia alegere şi numai dacă acestea se dovedesc a fi ineficiente se trece ia poli terapie antiepileptică.
 7. PoLiterapia devine necesară numai dacă bolnavui prezintă mai multe'tipmi de crize care nu pot fi controlate de un singur drog.
 8. Se obişnuieşte ca medicaţi.a rţntiepileptică să fie administrată în doze progresiv crescânde (posibil dacă Illlmărul crizelor nu este foarte mare) urmată de creşterea lentă a dozel()r până se ajunge la acumulare medicamentoasă şi la un nivel serie optim. Se evită astfel p1incipalele efecte adverse ale acestei medicaţii (somnolenţă).
 9. Evaluarea eficacităţii terapeutice se face numai după o perioadă de acumulare a drogurilor. Pentru a se obţine un nivel eficient, medicaţia: trebuie administrată zilnic. neîntrerupt şi, pentru majoritatea preparateJoL in doze fracţionate. Dozarea nivelului seri c· este necesară
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 numai în unele cazuri. Se va aprecia eficacitll,tea clinică şi abia după aceea efectul favorabil asupra modificărilor traseului EEG.
 10. Complianţa familiei şi a pacientului este indispensabilă pentru obţinerea ef~ctelor terapeutice. Aceştia vor fi informati asupra consecinţelor intrelllperii bruşte a tratamentului.
 11. MonitoriZarea periodică (clinică, EEG şi paraclinică) este obligatorie. Examenul minimal (hemoleucogramă, teste de Ci toiiză hepatică) este necesar în special în primele 6 luni de la începutul tratamentului când pO( fi evidenţiate principalele efecte toxice ale medic aţi ei antiepileptice. .
 12. Pacientul trebuie informat asupra principalelor efecte secundare ale medicaţiei (şi chiar asupra eventualelor riscuri pe care trebuie sii şi le asume, alături de medic) precum şi a unor condiţii de viaţă care vor trebui respectate (evitarea expunerii imempestive la soare, evitarea unor alimente cum sunt cafeaua ciocolata, pepsi-cola, interzicerea petrecerii unui ump prea îndelungat la televizor sau în faţa ecranelar computerelor). Dieta cerogenă. poate fi recomandată în cazuri speciale (sindrom Lennox-Gastaut). Practicarea sporturilor îll care scurte pierderi de cunoştinţă ar putea provoca accidente grave este formal contraindicată. În tara noastră, diagnosticul de epiJepsie contraindică oblinerea cametului de conducere auto.
 13. Renunţarea la unul dintre medicamentele 3ntiepileptice pentru ineficienţă sau pentru că s-a declarat "vindecarea" se face lent, în trepte, niciodată brusc. Această perioadă de sevraj va fi lungă (1-3 luni, mergând pană la 12 luni în anumite cazuri). Sevrajul se poate propune bolnavului după o perioadă de 2 (5) ani de evolutie rară crize convulsive (criteriu clinic!).
 Medicaţia antiepiJeptică
 1. AciduZ valproic (VPA) sau sarea sadică a acestuia (valpromul de sodiu). Denumiri comerciale: Convulex, Depakine. Orfirit Petilin. Este singurul antiepileptic al cărui spectru de acţiune cuprinde toate tipurile de epilepsii, fie că sunt forme generalizate (cu crize tonica-donice, crize miocionice, absente tipice, sindrom West, sindrom Lennox-Gastaut), fie forme Locale (motorii, senzoriale, psihomotorii). Este medicamentul ideal pentru pacienţii 'care prezintă crize majore alternând cu crize parţiale. Acţiune: blochează canalele de sodiu voltaj-dependente, preiungindu-le starea inactivă. Timpul de înjumătăţire este de 14 ore. Nivelul terapeutic piasmatic este de 30-100 flg/ml, dar relaţia acestuia cu eficacitatea clinică este discutabilă. Se utilizează sub fonnă de acid valproic sau valproat de sodiu, dar există şi preparate care conţin un amestec al acestor două substante (Depakine Chrono). Doze: doza iniţială este de 10 mglkgJzi, care se creşte progresiv până la 15-40 mglkg/z.i, cu o doză uzuală de 20-30 mgfkg/zj. Există fluctuaţii largi ale nivelului serie. în decursul zilei, ceea ce arputea avea ca efect reducerea
 acţiunii antiepileptice. Preparatele foarte noi sunt concepute ca tablete enterosolubile sau comprimate filmare cu cedare controlată, mini tablete enterosolubile retard sau capsule cu gninule care permit o eliberare prelungită în intestin. Doza administrată va fi crescută lent, astfel că la doza optimă se va ajunge în interval de o săptămână. Produsul Depakine Chrono ar putea fi administrat o dată pe zi. Există soluţu pentru administrare orală (sirop. capsule, tablete), cu diferite cantit-1.ţi de substanţă activă
 . adapteţto'ârstei pacie1ltului. __ ._ Efecte adverse. Acestea se vor "aştepta" la Începutul
 tratamentului, în primele 6 luni de administrare, perioadă în care monitorizarea tratamentului trebuie să fie mai strictă. Cel mai frecvent efect advers constă din citoliză hepatică cu creşterea transaminazelor (foarte rar s-au sellli1alat accidente fatale, cu necroză hepatică acută). Se mai semnalează tremor, leucopenie, trombocitopenie, anemie, pancreatită (uneori fatală!). apariţia bruscă a unor stări de stupoare sau comă, fenomene cu caracter idi osincrazic, căderea părului, sindrom Stevens J ohnson, eritem multiforn1. Creşterea nedorită în greutate ar putea fi un efect advers redutabil al tratamentului cu acid valproic, mai ales la adoles·cente.
 2. FellitaillQ (difenilhidantiona) (DPH) face parte din clasa hidantomelor, fiind înrudită chimic cu barbituricel~. Indica~a majoră este reprezentată de crizeie tonico-clonice şi crizele focale jacksoniene. Nu are acţiune asup:-a absenţel ar tipice şi nu se administrează nici în convulsiile febrile.
 Acţiune: blochează canalele de sodiu voltaj dependente (efect direct proportional cu doza' administrată) şi inhibăneurotransmiţătorii centrali. Există o mare variaţie individuală privind biodisponibilitatea. Nivelul terapeutic plasmatic este de 10-20 )lg/ml, iar peste 25 Ilg/ml se înregistrează fenomene de supradozaj.
 Doza: medie este de 5-7 mg/kg/zi,' tabletele având 100 mg. Se începe cu o doz~ progresiv crescândă. 2 mg/kglzi, se creşte lent cu 1 mg/kglzi până se ajunge la doza terapeutică recomandată. Pentru copilul de 3-6 ani, doza calculată reprezintă de obicei 1-2 tbizi (l 00-200 mg), iar peste 6 ani 1-3 tb/zi (100-300 mg).
 Efecte adverse: ataxie, diplopie, vertij, nistagmus. mişcări coreiforme, tremor de repaus, gingivită hipertrofică, descrisă mai ales la copii, acnee, hirsmism, erupţii cutanate, anemie megaloblastică. Administrată femeli gravide se transmite transplacentar şi produce hemoragie la nou-născU! prin hipoprotrombinemia pe care o induce, dar care se poate corecta prin administrare de v[tâ.rnim. K. Nu se va administra dacă există bloc A V, bloc sinoatrial, fibrilaţie, flutter, hipotensiune arterială.
 Marele avanzaj al acestui Gntiepileplic este acela că efectul antico71vulsivant nu este j'1sqţit de sedare.
 Produsul injectabil de fenitoină se numeşte Phenidan şi are indicaţie specială în statusul epileptic. Se găseşte sub fonnă de fjole (250 mg/5ml) sau flacoane de solu~je perfuzabîlă (15 mg/ml, respectiv 750 mg/50 ml). Se reeo-
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mand5 în crizele prelungite de convulsii, ca medicament de a douu alegere, Lv., lent, cu aten~ie, deoarece administrarea paravenoasă accidentală poate produce necroză tisulară. Ritmul de administrare recomandat la copil este de 1 mg/kg/minut, de preferat cu pompa de perfuzie. Se face precizarea că soluţia din fiolă nu se poate dilua, astfel că se va administra în ritm mai)ent, de 0,5 mg/kgl minut. Doza totală maximă este de 30 mglkgizi în prima zi. pentru ca în zilele următoare să scudă la 20 mg/kglzi, respectiv la 10 mg/kglzi în a treia zi.
 3. Fellobarbitalul (PB) (acidu15 etil 5 feniI barbituric). Denumiri comerciale: Fenobarbital, Gardenal, Luminal. Este un antiepileptic cu spectru larg de aCţiune, indicat în crizele majore tipice, epilepsiile focale, dar inactiv în absenţele tipice. Până recent a fost cel mai utilizat antiepilepec în pediatrie, în special la copilul sub 5 ani şi in ţara noastră există o mare experienţă în ,,manevrarea" acestW ... drog, bine tolerat la copil, cu putine efecte adverse. Recdt a început să fie înlocuit de produsele mai noi şi pentru că somnolenţa (uneori agitaţia) pe care o determ.ină este considerată intolerabilă. Este cel mai vechi antiepileptic cunoscut şi utilizat (de la începutul secolului XX).
 Actiune: se fixează pe receptorii GABA-ergici, folosind acţiunea GABA de deschidere a canalelor de clar. Timpul de înjumatăţire esteÎoarte lung (40-70 de ore), fapt foarte important în cazul intoxicaţjilor cu fenobarbital. Concentraţiile plasmatice cu efect terapeutic sunt de 1 O~20 pg/ml. Doza curentă pediatrică Cu acţiune antiepileptică preventivă este de 5-8 mg!kglzi. de administrat în 2-3 prize zilnice. Este condiţionat în tablete de 0,015 g şi 0,10 g.
 Efecte nedorite: sedarea este unul dintre principalele etecte nedorite; pentru care în prezent este considerat un drog de a doua alegere.
 Efectul inductor enzimatic îl face recomandabil în tratamentul icterului neonata! cu bilirubină in directă (chiar la această vârstă este foarte bine tolerat). Sedarea este mai puţin evidentă după un timp de folosire. Ca şi restul medicamentelor antiepileptice, produce obişnuinţă şi sevrajul se va face cu prudenţă. Dintre efectele adverse se descIiu osteomalacie, fractm1 în os patologic, erupţii scarlatiforme, rubeolifonne, anemii megaioblastice.
 Produsul injecrabil autohton se găseşte în fiole de 200 mgl2 m1 (100 mg/ml) şi nu poate fi administrat intravenos din cauza unui prezervant special. Produsul autohton nu poate fi administrat decât i.m. dacă. se doreşte administrarea parenterală, în criza de convulsii de· ex. Există şi soluţii de barbiturice cOL1di~ionate pentru administrarea i.v., dar această indicaţie trebuie să fie inscripţionată pe fiolă.
 4. Carbamazepina (CBZ) (derivat N carbamil al iminostilbenului, substan~ă Înrudită chimic cu antidepresivele triciclice).
 Denumiri comerciale: Timonil, Tegretol, Finlepsin. Indicaţia majoră este reprezentată de crizele tipice de
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 grarid-mal şi crizele paqiale. Poate agrava crizele mioclonice!
 ACfiune: bloohear..ă canalele de sodiu voltaj dependente şi inhibă astfel descărcările neuronale repeti ti ve. Concentraţia serică eficace este de 4-10 flg/ml. Peste 10 !-lgiml apar efectele toxice.
 Doze. Tabletele sunt de 200 mg, iar doza pediatrică curentă este de 10-25 mg/kglzi. Se începe cu 5 mg!kgjzi şi se creşte treptat doza până la 10-25 mg/kg/zi. Pentru uz pediatric există sirop 100 mg/5 rol (Timonil,Tegrerol) sau produse retard, care permit administrarea unor doze unice. Acestea pot fi de 150 mg, 300 mg, pentru a fi
 .adaptate varstei şi greutăţii pacientului. Efecte adverse. Carbamazepina nu are ca efect
 secundar sedarea dar poate scădea atenţia (important pentru copilul şcolar), poate produce diplopie şi uscăciunea gurii datorită unor efecte antichoJinergice. Are şi ea acţiune de inductor enzimatic, poate induce osteoporoză, anemie megaloblast1că, tombocitopenie, agranulocitozii şi anemie aplastică.
 5. Beltzodiazepine antiepileptice Clonazepam (CZP) Denumire comercială: Rivotril.
 Aqiune anticonvulsivantă §i miorelaximtă. Este eficace în toate formele de epilepsie, inclusiv în crizele minore.
 Actiune." inhibitie GABA-ergică prin fixare pe recepmrii pentru GABA şi facilitarea deschiderii canalelor de clor.
 Doze. Se găseşte condiţionat în tablete de 0,5 şi 2 mg. Doza medie pediatrică este de 0,2 mglkglzi. Se începe cu 0.5 mgjzi şi se creşte treptat până la 1-4 mg/zi, în funcţie de vârstă.
 Efecte adverse: sedare, somnolenţă, mai ales la începutul tratamentului. Se mai notează. în special la copii. agitaţie, agresivitate, irimbilitate, creşterea salivaţiei şi a secreţiilor bronhopulmonare. în timp, se dezvoltă toleranţă şi chiar dependenţă la medicament.
 Diazepam este un produs cu importante proprietăţi anticonvulsivante, cu acţiune care se instalează rapid. caracter esenţial care îl recomandă ca produs de bază pentru sistarea crizelor de convulsii, în cOl1vulsiiie ocazionale sau în starea de rău convulsiv. Deoarece durata de acţiune este foarte scurtă. administrarea lui se va asocia cu alt anticonvulsivant'cll aqiune de mai lungă durată, cum ar fi fenitoina.
 Doza anticonvulsivantă este de 0.3-0,5 mg/kg/doză. Fiola conţine 10 mg/2 ml, deci 1 mI din fiolă conţine 5 mg, adică o doză pentru un copil de 10 kg. Trebuie subliniat că soluţia din fiolă nu se poate dilua şi ea va trebui administrată foarte lent, direct i. v., cu multă precauţie, deoarece poate produce depresie respiratorie, uneori stop respiratorîn timpul administrării. Convulsiile cedează de obicei în timpul administrării.
 Desitin pentru administrare intrarectală este o formă nouă de prezentare a medicamentului, care se va administra copilului în criză de convulsii, pentru sedare sau în crize de agitaţie. Nu va fi administrat nOll-născuţilor
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 sau sugarilor sub vârsta de 6 luni deoarece nu există un dazaj adecvat greutătii acestor copii. Desitin tub reclal se găseşte sub două forme, în flaeoane de 5 şi 10 mg, care conţin în plus un conservant. Se introduce capătul tubului în allusul copilului şi se goleşte c:;onţinmul prin presare între degetul mare şi index. După această administrare, concentraţiile plasmatice cu rol anticonvulsivant se obţin după, 2-4 minute. Absorbţia diazepamului din regiunea reclală este semnificativ mai rapidă comparativ cu celelalte căi de administrare (orală. i.m., sllpozito.are), fiind depăşită doar de calea de administrare i. v. Are avantajul că poate fi administrat şi la domiciliu de către pfuinţi, este total atraumatic şi reduce stresul familiei care are un copil ce poate prezenta oricând o criză de convulsii. Este medicamentul jdcal pentru copiii cu convuisii feblile recurente,
 6. Analogi ai acidului gama-amino-butiric Vigahratin (VGB) (Denumire comercială: SabriI)
 este amiepilepticul formelor refractare de convulsii. mai ales în crizele parţiale cu sau fără generalizare secundară. Este considerat In prezent antiepilepticul de elecţîe în sindromul West. Efectul antiepileptic se datorează inbibării ireversibile a GABA transaminazei, cu împiedicarea c arabo 1 i z{tri i acidului gamaamino butiric, principal u 1 neurotransmiţător inhibitor de la nivelul creierului. Doza este de 40 mglkglzi iniţial, dar se poate ajunge la 80-100 mglkglzi. Dintre efectele adverse se cilează somnolen(a. cefaleea, depresia, agitaţia, diplopia.
 Gabapentin (GBP) (denumire comercială: Neurotonin). Se găseşte sub formă de capsule de 100,300 şÎ 400 mg de gabapentin. Este indicat în monoterapia unor cazuri de convulsii nou diagnosticare sau în tratamentul unor convulsii parţiale simple sau complexe. singur sau în aSOClere.
 Nu există experienţă privind tratamentul copiilor sub vârsta de 2 ani. Pentru tratamentul asociat al copiilor Între 3-12 ani se începe cu administrarea lInor doze care se cresc progresiv, ini~ial 10 mglkg/zi, crescând treptat cu câte 10 mglkg/zi până la o doză medie de 30 mg/kglzi gubapentin. Această doză poate fi depăşită la nevoie, până la un maxim de 40-50 mg/kg/zi. Doza totală zilnică va fi administrată în trei prize, indiferent de orarul meselor. Intervalul dint.re administr5ri nu va depăşi 12 ore iar la întreruperea tratamentului se recomandă sevrajul lent. Nu se va recomanda copiilor cu absenţe.
 Efecte adverse: somnolenţă, oboseală, ameţeli. cefalee, creştere în greutate, tremor, disartrie, amnezie, labili tate emoţională. Sub vârsta de 12 ani s-au semnalat in mod special hiperkinezie şi comportament agresiv. S-au semnalat uneori citoliză hepatică şi fluctuatii ale glicemiei, ceea ce recomandă un control mai strict al glicemiei la diabetici.
 7. Antiepileptice de ultimă generaţie Lamotrigin (derivat feniltriazinic). Denumire comer
 cială: Lamictal (Glaxo). Indicaţia majoră este reprezentată
 de crizele parţiale cu sau fără generalizare secundară, deşi este acceptat că este un antiepileptic cu spectru larg, de ultimă generaţie, care, în afară de efectul favorabil demonstrat în crizele parţiale, mai este eficient şi in convulsiile tonico-clonice primar generalizate, în absentele tipice şi atipiet, în convulsii tonice şi atonice, sindrom West. Durata lentă de eliminare permite 88 fie administrat ele 2 ori/zi. Doza de întreţinere la copil este de 5-15 mg/kg/zi iar În asociere cu valproat este de 1-5 mg/kg/zi. DozeJe se cresc foarte lent, de aceea trebuie aşteptat până apare răspullsulla tratament. Indexul terapeutic este foarte larg, astfel că dozele se pot creşte în limite largi, rară o creştere substanţială a riscului. Reactia adversă cea mai frecvent întâlnită este rash-ul cutanat, iar creşterea în grcmate nedorită remarcată după tratamentul îndeJllngar cu acid valproic este mai puţm severă după Iamotrigin (LMG), Preţul de cost ridicat este un factor limitativ în utilizarea sa. Nici doza de LMG şi nici nivelul seric nu sunt predictibile pentru eficacitate sau efecte adverse, de aceea fiecare pacient trebuie să primească o doză strict
 . individualizată de LMG. Fiind un antiepileptic foarte recent intrat in uz in ţara noastră, el nu este încă uşor accesibil tuturor clinicienilor. 'Studii recente sugereaz5 că LMG ar putea fi eficient în controlul convulsiiloT epilepsiei mioclonicejuvenile În locul acidlliui valproic, considerat până recent medicamentul de şoc.
 Felbamat (FLB) este un dicarbamat nu lipsit de efecte toxice (anemie aplastică şi insuficienţ~ hepatică acută), recomandat în crize parţiale rezistente ia tratamemu] convenţional ~i in sindromul Lennox-Gastaut. A mai fost utilizat ca terapie alternativă În absen~ele tipice. Doza pediatrică iniţială este de 15 mg/kg/zi, care se creşte până la o doză de întreţinere de 45 mg/kglzi.
 8. Ethosuccimid este o succinimidil cu SlrLlCLUrU
 asemănătoare barbituricelor. Denumiri comerciaie: Petinimid, Sllxilep. Este un medicament antiepileptic cu spectru foarte îngust de acţiune, fiind util doar în tratamentul absel1ielor tipice, pe care le controlează în 75% dintre cazuri. Modul de acţiune este biocarea canalelor de calciu. Timpul de înjurnătăţire este de 60 ore. Nivelul plasmmic cu eficacitate terapeutic5 este cie 40-100 ).lg/ml. Se găseşte'În flacoane sub formă de sirop, 50 mg/ml sau capsule de 250 mg. Doza pediatrică este de 20 mg/kg şi poate fi crescută la 40 mg/kg. Dintre efectele adverse se ci tează rash c manat, disful1cţi e hepatică, sindrom lupus like. Trebuie subiiniat că acest antiepileptic poate agrava crizele tonico-clonice.
 Determinarea nivelului serie al medicamentelor antiepileptice nu este obligatorie în tratamentul curent al epilepsiei, dar se i,mpune în următoarele situaţii:
 - la Începutul tratamentului, pentru a confirma că doza recomandată atinge nivele serice terapeutice;
 - pentm pacienţi şi familii necompliame la tratamem; - în status epileptic la un bolnav tratat anterior;
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- ia pacienţi care necesită poli terapie (ex. acid valproic, fenobarbitaJ şi lamotrigin;, datorită interacţiunilor medicamentoase; în convulsii necontrolate, copii cu boli hepatice sau renale; în cazul fenomenelor de toxicitate medicamentoasă la copiii trataţi.
 Câteva sugestii pentru prescrierea medicamentelor anti-epileptice de prima, a doua alegere, precum şi alte variante terapeutice în epilepsia copilului sunt sugerate în tabelul 15.3.
 Tratamentul status-ului epileptic
 Orice convulsie, indiferent de etiologie, care se prelungeşte peste 30 minute, se încadrează în definiţia status-ului epileptic.
 Aşa cum s-a subliniat deja în acest capitol, cea mai comună cauză este sistarea bruscă a medicaţiei antiepileptice (in special benzodiazepine sau barbiturice), meningita pmulentă, encefalita (ca manifestare clinică initiaIă), riialformaţii grave ale sistemului nervos, erori Înnăscute de metabolism, sindrom Reye, intoxicaţii cu medicamente, tumori cerebrale, hiperpirexie prelungită etc.
 Status epiJeptic este o urgentă care se va trata În spital într-o secpe de terapie intensivă, fiind o posibilă cauză de deces. Stabilizarea funqiilor vitale este primul gest terapeutic. Asigurarea permeabilităţii căilor respiratorii superioare, aspirarea secreţiilor, eventual administrarea oxigenului pe mască sunt primele gesturi medica1e. Montarea unei linii de abord venos este obligatorie, ca şi recoltarea câtorva examene de laborator de urgenţă:
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 glicemie, ionogramă, creatinină, nivel serie al medicaţiei anticonvulsivante- administrate anterior sau al toxicelor medicamentoase care ar fi putut preclpita criza (amfe[amine, cocaină, fenotiazine, teofi1illă, antidepresîve t~cjclice). Examinarea LCR este obligatorie dacă se suspectează meningita sau encefalita, examenul FO poate sugera hematomul subdural.
 Medicaţia anticonvulslvantă se va administra i, v. in status-ul epileptic (calea orală este imprac6cabilă, iar calea j,m. este in eficientă 4n aceste situaţii de urgenţă). Medicaţia de primă alegere în statllS epileptic la copil este reprezentată de benzodiazepinele i.v. Diazepam se va administra i, v, în doză de 0,3-0,5 mg/kg, în administrare lentă, nu mai rapid de 2 mg/minut şi nu mai mult de J doze succesive la interval de 20 minute, dacă fenomenele convulsive nu cedează. În ţara noastră există pUţină experienţă în rândui pediatrilor cu produsul Midazolam injectabil (Dormicum), care este utilizat mai mult în secţiile de chirurgie ca preanestezic sau pentru anestezie de scurtă durată. Doza de midazolam recomandatii în status epileptic este'de 0.15-0,3 mg/kg.
 O alternativă foarte eficientă se dovedeşte a fi administrarea rectală a produsului Desitin, ber.zodiazepiriă cu absorbtie bună, comod de administrat din flacoane . condiţionate pentru admiri"istrare intrarectală, de 5 şi 10 mg. Trebuie subliniat că aceste f1acoane nu pot fi folosite pentru sugarij Cll greutate mai mică de 10 kg, neavând dozaj adecvat.
 Dacă benzodiazepinele, chiar în administrări repetate, nu au avut rezultatul scontat, medicaţia de a doua opţiune este Phenidal (fenitoin î.v.), în doză de 15-30 mg/kg doza totală. administrată fi'acţionat în bolusuri de 10 mg/kg/doză,
 Tabelul 15.3. Medicamente recomandate pentru tratamentul diferitelor forme de epilepsie la copil
 I Tipul crizei
 i Panială I simplă
 I complexă
 I secundar !2:eneralizată : Generalizată
 -! absenta li lea !--atipidi
 mioclonic;ă
 lonict domeă
 I tanico-donică
 aronică
 neclasificabilă
 p~;illogenică
 f ;;tatus e2i!e~ sindrom Wesl
 I i
 I CBZ I CBZ I eBZ I I ESM
 VPA i VPA I VPA
 ! VPA VPA VPA variubil nici unul
 Prima alegere
 I DZP, PHT, PB I ACTH/corticoizi VPA, VGB. LMG I
 I A doua alegere Posibil de utilizat
 PHT Droguri noi PHT VPA sau droguri noi PI-JT VP A sau dr.oguri no~
 i \lPA , VPA+ESM ! PB ; PHT
 PHT I PHT I PB PHT I -variabil I toale nici unlll
 "
 nici unul - paraldehidiL anes:ezie ileneraJă LZ,MZ
 I eZ? I fG1V I
 C8Z = Carbamazepin, DZP '" Diazepam, ESM = Etosuximid, PB = Fenobarbital. PHT '" Fenitoin, VPA '" Acid valproic, L2 = Lorazepam, MZ = Midazotam, CZP = Clonazepam, VG8 =- Vigabatrin, LMG = Lamotrigin. IGIV = Imunoglobutine pentru administrare intravenoasă. Alte droguri noi: reloamat, Gabapentin.
 ! !
 I I
 I i I
 I
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 intr-un ritm nu mai rapid decât 1 mg/kg/minut. Se va dilua cu ser fiziologic şi se va s~praveghea tensiunea arteriaIă, deoarece în timpul injectării i.v. de fenitoină poate surveni hipotensiune arterială.
 Pentru slatus convulsiv la nou-născ).lt se începe cu fenobarbital i.v., din fiole condi.tionate pentru administrare i.v., cu o doză de încărcare de 20-30 mg/kg, feniloina reprezentând medicaţia de a doua alegere.'
 Status-ul epileptic nonresponsiv la variantele terapeutice descrise evoluează favorabil cu Midazolall1, 0,20 mglk.g·în bolus, urmat de perfuzi~ lentă cu o doză ele intreţinere de 1-5 ).lglkg/minut. În sfârşit, crize1e rebele la tratament pot evolua favorabil sub anestezie generală. Corec~a eventualelor dezechilibre hidroelectrolitice şi acido-bazice contribuie la succesul terapeutic (corecţia hipoglicemiei, a hiponatremiei sau a hipoc:.dcemiei). Decesul survine în 5% dintre cazuri, mai ales dacă există leziuni neurologice majore.
 Orice convulsie care se preiungeşte se asociază cu edem cerebra:. iur în meningita purulentă sau meningoencefalită edemul cerebral asociat este regela. Tratamentul edemului cerebral cu Dexamerazonă sau soluţie de Manitol (vezi "Sindromul de hipertensiune craniană") poate favoriza remiterea crizei de convulsii.
 CONVULSIILE OCAZIONALE
 Principalele cauze ale convulsiilor ocazionale sunt prezentate în tabelul 15.4.
 ConvLjlsiÎle febrile
 Convulsiile febrile suntde departe cele mai frecvente convulsii ocazionale întâlnite în practi ca pediatrică şi vor fi descrise pentru a exemplifica convulsiile ocazionale.
 Convulsiile febrile se manifestă drept convulsii tomcoclonice generalizate. caracteristice sugarului şi copij~!lui mic, care întrunesc următoarele criterii obligatorii pentru încadrarea Îll acest diagnostic:
 apar în context febril~ febra trebuie să fie egală sau mai mare de 38 Q C; apar la sugar şi copilul mic, de obicei Între 6 luni şi 5 ani; . febra nu se datorează unei infectii a SNC; au durată scurtă, de obicei sub 15 minute; absenţa anomaliilor neurologice şi EEG în perimldeIe intercritice.
 Această definiţie susţine faptul că febra, prin ea însă~i. este cauza crizelor de convulsii. Convulsiile febrile sunt frecvente, 4-5% dintre copii fac una sau mai multe convulsii febrile până la vârsta de 5 ani .. Prima cdză, uneori unică, survine cel mai frecvent în al doilea an de viaţă. Convulsiile febrile sunt mai frecvente la băie\i. Ele apar În prima zi a unei afecţiuni acute febrile, cu ocazia primului croşet hipertermic.,.
 Fiziopatologie. Convulsiile febrile sunt declanşate de creşterea rapidă a temperaturii corporaie. Cr::şterea ra.tei metabolismului neuronilor cerebraJi indusă de febră scade pragul lor convulsivant. Apariţia convuLsiilor
 Tabel 15.4. Principalele cauze de convulsii ocazionale
 CAUZA MAJORA - Febra peste 38°C Alte cauze
 i Cauze exol{ene ,
 I Cauze endo{{e1le A. Traumatice A. AfectărÎ endocrine
 Traumatisme craniene B. Infectioase i Alte traumatisme care antrenează sincopa prelungit1l., genera-I M .. . . I I toare de anoxie §i convulsii I emnglte bactenene sau vlrale
 I B. Netraumatice I Encefalite I I
 J. Alimentare Focare de supuratie endocranianri (abcese, ernoiem subdural etc.) i '.
 intoxica ia cu a il crenera ro' re a de hlponatreITIlC I C. vasculare I
 _ ingestie excesivă de apă I Hemoragii meningeaJe. hemoragii cerebrale, hematom subdural. i ruotura unor anevnsme cerebrale I
 I - rehidratare e cale orală cu sclu ie săracă în electroli i Tromboze vasculare arteriale sau venoase cerebrale I I ADort excesiv de electroli i care antrenează hi ernntremie D. Alte afectiuni
 - confuzia intre zahăr şi sare I l. SincoPil de orice cauză. cu anoxie prelun \!ită - rehidratare orală cu solutii electrolitice (recomandare i
 OMS) incorect oreparat; (insuficient diJuate) i 2. Tulburări metabolice de diverse cauze:
 2. Medicamentoase I HipogJlcemie I ~1~n~ie~c~ti~i~c~U~l~id=o~c~a~in~ă~~ __________________________ ~I~~H~i~po~c~a~J~ce~n~)~ie~.~h~i~Do~r~n~a~~cr~n=ez~j~e~m~ie~ ____________________ : I,J~n~ie~c:.ţil~·i~c~u:p~ce~n~ic~i~li=n~ă~G~~~~~~--~----~----____ r-I~H~i~p~o~n~at~re~m~ie~s,~lu~llJ~D~e~rn~n~t~re~m~ie~ ____________________ ] rJ~n~~~e~st~ie~de~fu~l~li~lp~r~o~p~an~o~l~u~m~i~n~ă,~t~'e~n~o~ti~a~zl~·J1~e~.~x~a~nt~in~e~ ______ II~~S~it~ld~r~o~n~l~R~e~v~e--~~~~~----------------------- ! i 3. Toxice SecreţJc Î1ladecv<ltă de ADH ...., lnzestie de alcool (Qenerează hipoglicemie) I EncefalopaLie hipertensivă I
 rN~'u~l~n=cr~o~ill~~~w~te~t~o~x~ic~e~(~an~t~id~e~prrllu~a~n~te~tr~ic~jc~1i~c~e.~o~r~g~an~c~)f~o~st~o~ri~ce~)~i~~C~a~z~p~(a~r~tI~cl~d~.a~r __ ~ __ ~. __ ~ ____ ~ __ ~ _____________ ~·1 T PiridoxinodependelJiu (survine exceptional de rar după I
 ~ ____________________________________ ~ ______ ~I __ ~pe~r~io~a~d~a~ne~o~n~a~ta~1~ăL) ________________ , ____________ ~~
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febrile pare a necesita, 'de asemenea, (1 susceptibilitate (predispoziţie) genetică, căci în aproximativ un sfert dintre cazuri. în antecedentele familiale sunt regăsite convulsii febrile. Transmiterea acestei predispoziţii poate fi autozomal dominantă cu penetranţă incompletă ş.i
 expresivitate legată de vârstă sau poate fi poligenică. Etiologia febrei în contextul căreia apar convulsiile
 febrile este în mod obişnuit infecţir. acută a căilor aeriene superioare. de regulă de etiologie virală (otita medie, rinofaringita, boliemptive) de unde şi incidenta sezonieră a cOllvulsiilor febrile. Convulsiile apar ele obicei precoce în cursul bolii, în perioada creşterii rapide a temperaturii şi adesea sunt prima manifestare a bolii.
 Convulsiile pot apărea după lI'neIe vaccinări (DTP, antipoliomielitică, antirujeoloasă). Orice altă infecţie febrilă poate asocia convulsii, dintre care cele cu Shigella şi SalmoneUa ridică probleme deosebite de diagnostic.
 Recent, a fost identificam o genă care guvernează apariţia convulsiilor febrile familiale, situată pe cromozomii 19q şi 8q 13-2I.
 Manifestări clinice. Se disting două categorii de crize convulsive febrile:
 1. Crize "simple", .. benigne ". Acestea sunt cele mai frecvente. Brusc. copilul prezintă o criză mmorie generalizată, în general clonică, mai rar tonic 0-
 clonică sau atonă. Criza este de scurtă durată, lipsită de manifestări respiratorii şi copilul îşi
 recapătă rapid starea de conştienţă, adesea înainte de a fi văzut de medic.
 .., Crize "complexe". Ele reprezintă 20% dintre convulsiile febrile şi apar, de cele mai multe ori, la prima/primele criză/crize. Sunt întâlnite mai frecvent înaintea vârstei de 18 luni, la copii cu antecedente de suferinţă neonatală sau dis maturitate.
 Crizele ,.complex.e" au următoarele manifestări, care le diferenţiază de cele simple:
 unilateralitatea manifestărilor motorii de ti p elonic; - durata prelungită a crizei, pesle 30 de minute (stare
 de rău convulsiv); deficit hemiplegie post -critic; repetarea crizelor În interval de 24 ore.
 Crizele convulsive complexe prezintă risc crescut de sechele neurologice.
 Diagnosticul poziti~, al convulsiilor febrile se bazeaza . pe criteriile clinice menţionate. Este esenţial să se excludă infecţia SNC, în special meningita bacteriană. În acest sens, singura investigaţie parac1inică utilă este examinarea LCR. Puncţia lombară ar trebui efectuată sistematic la prima criză de convulsii apărute în context febril, situatie în care există în general indicaţie de spitalizare, dacă există şi alte criterii clinice care să ridice suspiciunea de meningită. Alte indicaţii pentru efectuarea puncţiei lombare sunt: vârsta mică, sub 18 luni (la sugar este posibil ca meningita să se traducă numai prin convulsii şi febră), dacă există suspiciunea de meningită purulentă
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 (stare de somnolenţă persistenta, bombarea fontanelei anterioare, rigiditatea cefei, condiţii epidemiologice particulare), caz în care sugarul trebuie spitalizat.
 De regulă, crizele ulterioare de convulsii febrile. nu motivează spitalizarea sau efectuarea punqiei lombare, dacă îşi păstrează pattern-ul clinic iniţial. ElecrroenceJalogmma nu prezintă interes şi nu are indicaţie în prima săptămână după convulsii, când poate arăta activitate post clitică cu unde lente difuze; prezenţa unor elemente paroxistice (vârfuri sau vârfuri-undiî) nu are [lici o semnificaţie. Un traseu EEG ob~nut după una sau mai multe săptămâni· poate fi de ajutor În cazurile incerte; radiografia de craniu, ionograma sanguină şi examenul FO sunt inutile. .
 Diagnosticul diferenţial trebuie făcut Cli infeqii ale SNC; trebuie excluse intoxicaţiilc medicamentoase (fenotiazine, xantine etc.), precum şi celelalte cauze de convulsii ocazionale; de cele mai multe ori uşor de exclus chiar din anamneză. Când se asociază diaree şi vrrrsături, trebuie avute în vedere tulburările electrolitice, hipoglicemia cetozică, afeetarea cerebrală prin toxine (enq,:falopatia toxică) din infectiacll Shigelia, sindromul hemolitic-uremic indus de verotoxină.
 Convulsiile febrile pot fi greu diferen~iate de o primă criză de convulsii dintr-o epilepsie, care debutează frecven t prin convulsii asociate cu febră la sugari. Astfel de convulsii nu Întrunesc de obicei criteriile de diagnostic pentru convulsiile febrile "simple", în situaţia convulsiilor febrile "complexe", diferenţierea de epilepsie este şi mai dificilă, diagnosticul fiind adesea tranşat numai de evolutie. Epilepsia se dezvoltă la aproximativ 7% din totalul copiilor care au debutat cu aşa zise convulsii febrile.
 Evoluţie şi prognostic. În marea majoritate a cazurilor, evolutia convulsiilor febrile, chiar recidivante, este favorabilă. În evolUţia convulsiilor febrile apar frecvent recidive. EIe survin la aproximativ 1/3 dintre cazuri, cel mai adesea în anul imediat următor primei crize. Riscul este identificat după o a doua criză. Recidi vele dispar după vârsta de 4-5 ani. Riscul recidivelor nu este acelaşi pentru toţi copiii; au fost identificaţi următorii factori de risc:
 - vârsta mică, sub 18 luni; - antecedente familiale de convulsii febrile (antre-
 nează un risc de peste 50%, în timp ce în absenka acestora riscul este de numai 20%);
 - crizele "complexe" . Epilepsia pare a fi o "complicaţie" a convulsiilor
 febrile, însă de fapt este vorba de epilepsie generalizată. a cărei primă manifestare au fost convulsiile febrile. Riscul epilepsl 'j este însă foarte variabil, el atinge 50% în convuL~iile febrile "complexe", dacă există antecedente familiale de epilepsie şi semne de afectare cerebrală. Acest risc nu este decât de 2,5% în absenţa acestor circumstanţe (fată de 0,5% în populaţia generală).
 Dezvoltarea psihică şi cognitivă a copiilor cu istoric de convulsii febrile nu diferă de cea a copiilor fără un astfel de istoric.
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520 I Esenţialul În PEDIA TRIE - edilia a 2-a
 TratamentuÎ convulsiilor febrile. Durata foane scurtă a convulsiilor febrile nu pennjte obiectivarea acestora de către medic, episodul consumându-se la d·omiciliu. FaÎnilia este învariabil agitată, anxioasă şi aduce copilul la camera de gardă. Alteori, copilul ajunge în convulsii la spital şi se administrează tratamentul convenţional al crizei de convulsii, cu benzodiazepine. Diazepam i.v. trebuie so. fie prima opţiune terapeutică, administrat lent, în doză de 0.3-0,5 mg/kg/doză. O variantă terapeutică foarte comodă şi recent accesibilă şi În ţari! noastră este
 'produsul Desitin pentru administrare reetală, condi.ţionat în ambalaje deS şi 10 mg, care se administrează intrarectal. Se conteazrl pe efectul anticonvulsivant care se instalează în câteva minute, ceva mai lent decât după Diazepam i.v., sub care convLllsiile pot ceda chiar în timpul administrarii. Concomitent. se iau masuri antj[crmice. De obicei, calea -orală nu este de utilizat şi atunci se preferă administrarea ele antitermic sub formă de supoziroare - Paracetamol supozitoare de 115 sau 250 mg. Eferalgan supozitoare de 80 mg sau l50 mg, Nevralgin (metmruzo] sodic, de rival de plrazo1in) supozitoare pentru copii, Algocalmin (o
 imetamizol sodic) supozitoare pentru copii, 0,30 g, Propifenazonă supozitoare de 100 mg şi 200 mg. Se poate recurge şi la mijloace fizice de scădere a temperaturii (împacl1etări reci. baie caldă prelungit5, progresiv racită). Toate aceste masuri sunt de obicei eficiente în convulsiile febrile amentice .şi rezolvă situaţia. În cazuri rare, convulsiile febrile complexe se prelungesc şi se comportă ca un status epiJeptic produs de hiperpirexie. În acest caz, tratamentul se suprapune peste cel descris la statusul epileptic.
 Tratamentul prof1lactic al reddivelor crizelor de convulsii. Convulsiile febrile au tendinţa la recidivă, ceea ce. îngrozeşte familia. care soli cită o metodă care să prevină definitiv repetarea crizei de cOllvulsii. Tratamentul medicamentos continuu nu mai este agreat în lumea pediatrilor dacă este vorba de autentice convulsii febrile, aceste recidive neir:semnând de fapt primele crize ale unei epilepsii idlopa~ice. Se consideră că medicaţia amiconvulsivantă clasică (fenobarbital sau acid valproic) administram timp îndelungat nu este justificata nici ca preţ şi ruci ca nscuri. Atimdinea cea mai acceptată În prezent este educarea familiilor, care vor trebui să vegheze cu mijloace antitermice care să împiedice creşlerile bruşte de temperatură. să administreze in perioadele febrile, timp de câteva zile, tratament profilaC[ic cu Diazepam oral 0,5-1 mg/kgJzi, în 3-4 prize zilnice sau, mai eficient, mai sigur şi mai liniştitor pentru familia anxioasă, să aibă la îndemână ln domiciliu produsul Desitin, în doză corespunzătoare greutăţii copilului, pe care să îl aciministreze intrarectalla nevoie.
 PARALlZIlLE CEREBRALE
 Definiţie. Anomalii motorii şi de postură, ca rezultat al afectării SNC. Caracterul neprogresiv al manifestărilor este o trăsătură principală. Injuria sistemului nervos are
 Joc în perioada vieţii fetaIe, Îl1trapartum sau perinatal, dar tabloul clinic este definit doar la 3-5 ani.
 Deficitul motor se asociază frecvent cu tulburări ale funcţiei cognitive, senzoriale sau de comunicare, de aceea abordarea multi disciplinară a terapiei acestor cazuri conduce la maximalizarea potenţialului acestor copii. Deşi neprogresiv prin definiţie, creşterea, dezvoltarea şi efectul educaţiei schimbă tabloul eli nic al paraliziei cerebrale la examinări succesive.
 Clasificarea paraliz,iilor cerebrale se face pe. cri terii clinice, etiologice sau neuropatologice, dar nici un2. nu poate satisface toate exigenţele, existând discrepanţe Între natura afectării creierului şi tabloul clinic.
 Cea mai cunoscută clasificare (cea suedeză) împarte deficitul motor al paraliziilor cerebrale în:
 1. Spastic (27% din totalul cazurilor: 21 % sunl diplegii şi 21 % sunt hemiplegii spastice, restul sunt tetraplegii);
 2. Diskinetic, cu manifestări dominante coreoateto-zice - existilnd vUliate modificări de tonus - distonii;
 3. Ataxic (13%); 4. Mixt. Formele spastice şi cele diskinetice sunt cele mai
 frecveme. Formele spastiee. Diplegia cuprinde În special mem
 brele inferioare şi a fost descrisă sub numele de bo~ia LinIe. Hemiplegia afectează jumătate de corp. cu interesarea predominantă a membrului superior (fig lS.l2.) Tetraplegia afectează toate membrele, dar mai gra v membrele inferioare.
 Formele diskinetice sunt definite prin tipurile de mişcări anorrnale. Coreoatetoza afectează extremităţile distale şi în special membrele superioare. Se asociază grimase faciaJeşi dificultăţi oromotorii. Mişcările involuntare se accentuează emoţional sau voliţional şi
 sunt evidente abia după vârsta de 2 ani. Formele ataxice au toate caracterele sindromului
 cerebelos: mers cu baza de susţinere lărgită, dismetrie, titubare.
 Etiologie. Cea mai frecventă cauză a paraliziiior cerebrale o reprezintă agresiunea hipoxic-isehemică perinataiă şi prematuritatea severă. Riscul de paradizie cerebrală este de 20 de ori mai mare la un prematur cu greutatea sub 1.500 g şi de 200 de ori luai mare la un nou născut cu asfixie severă la naştere (scorul Apgar sub 3), decât la nou-născutul normal. O parte dintre copiii cu asflxie la naştere prezintă şi malformalii cerebrale, deci anomaliile de dezvoltare a SNC preced momentul na5rerii la mulţi copii cu paralizii cerebrale.
 Chiar după excluderea tuturor cauzelor posibile. se constată că, În 25% dintre cazuri, cauza nu poate fi bine definită.
 Prematuritatea este adesea incriminată drept cauză, riscul paraliziei cerebrale crescând cu cât greutatea la naştere este mai mică. Riscul este de 3,4% la o greutme
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