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SUMMARY

ACTUALITIES IN THE EPILEPSIES OF CHILD: PARTICULARITIES OF THE DIAGNOSTIC
IN THE LIGHT OF MODERN CLASSIFICATION.
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Introduction. Epilepsy is one of the most common neurological disorders in children, which may be associated
with neurodevelopmental disorders.

The aim of the research: Appreciation of the epileptic seizures type and epileptic syndrome or epilepsy diagnostic,
referring to seizures type or etiological factor, according to modern classification of these nosological entities.

Methodology. 259 medical records of children aged from 0 to 5 years, confirmed with the diagnosis of epilepsy
(retrospective study), with seizures type and disease form assessment purpose (according to the classification of epi-
lepsies and epileptic syndromes, ILAE 2017). Additional examinations (analyzed): neurological testing, electroen-
cephalography evaluation, CT and/or MRI imaging of the brain, metabolic or genetic tests. Statistic processing:
t-student test and the confidence index 95 ..

The obtained results. The modern classification of epilepsies and epileptic syndromes, as well as the performed
examinations allowed the identification of the epileptic seizures type (generalized seizures prevailed - 211 (81.5%;
95.,79.09-83.91), comparing with the focal ones - (18.5%; 95, 16.09-20.91). In many cases epileptic syndromes were
suspected, for example Ohtahara, Aicardi, West, Dravet etc. Imaging and genetic examinations confirmed the pre-
vailed structural-metabolic epilepsies (50.6%; 95 .,47.49-53.71). However, a part of the epilepsies etiologies remained
unclear (31.7%; 95, 28.81-34.59). Conclusions. Diagnostic of epilepsy is a difficult process. The recommended steps
by ILAE (2017) in order to put the diagnosis of epilepsy are necessary to respect: (1) convultion recognition; (2)
classification of the epilepsy according to the crisis type; (3) confirmation of the epileptic syndrome; (4) the epilepsy
classification based on its etiology. Additional examination will promote information about the etiology of epilepsy as
well as the manner of treatment selection.

PE3lOME

AKTYAJIbHOCTH B OBJACTHU JIETCKOM SMUAJIENICUU: OCOBEHHOCTHU JMATHOCTUKH B 3ABUCUMOCTH
OT COBPEMEHHOM KJTACCH®UKALMH.

KiroueBble ¢JI0BA: MUJIENCHUS, SMUJIENTHYECKHN CHHAPOM, onpeaeieHue, KiacCu(pUKANHs, MPUNAT0K, THII
NMpUIaTKa

Beenenue. Dnunencus sgisiemcsi 0OHuM u3 Hauboree pacnpoCmpanerHblX HePOL02ULECKUX 3a001e8aHUl, 6CIpe-
yaiowuxcs y demetl, KOmopdasi Mogicem Oblmb C6A3AHHA C HAPYUEHUSMU PA3GUMUSL CO CTNOPOHbBL HEPEHOU CUCTNEMDL.

Heab uccaenoBanusi. Onpedenenue muna npucmynda u noOmeepicoeHue OUazHO3a INUTENMULECK020 CUHOPOMA
WU SNUTENCUU, 8 3A8UCUMOCTIU ON TMUNA SNULENMULECKO20 RPUCHIYRA UTU IMUOTOSUYECKO20 (aKkmopd, 8 COOmeem-
CMeUU ¢ COBPEMEHHOU KIACCUDURAyUell JIMUX HO30102U.

MertopnoJiorust uccaenoBanus. boliu nooseperymol anaiuzy 259 ucmoputl 6onesnu demeti 8 gozpacme om () 00 5
aen, ¢ NOOMBEPAHCOEHHbIM OUASHOZ0M — INUNENCUsL (PEMPOCNEKMUBHOE UCCLe008aHIe), C YETbIO OYEeHKU MUNd Kpu3u-
ca u popmvl 3a601e6anus (6 COOMEEMCMEUU C COBPEMEHHOU KIACCUDUKayUell SNUTENCUY U INULENMUYECKUX CUHOPO-
Mo8). Jlononnumenvhvle uccied08anus (NPOAHATUIUPOBAHHBIE): HEBPOIOSULECKOe MECMUPOBANUE, OYEHKA DNEKMPOIH-
yeganoepapuu, suzyaruzayus ¢ nomowwio KT u/unu MPT 2onosnozo mosea, memabonuyeckue uiu ceHemuyeckue me-
cmot. Cmamucmuveckuil ananus: mecm t-student u kosgppuyuenm oocmoserocmu 95 .,



Monyuyennbie pe3yiabrarbl. Cogpemennas Kiaccuurayus SRUIenCUu u INUIeNMuU4eckux CUHOpoOMos, d maxaice
pe3yibmamvi 00c1e008aHUsl NO36ONUU UOSHMUDUYUPOBAMb MUN NPURAOKA (2eHepaTu308aHHble NPUNAOKU Npeodnd-
oanu, 211 (81,5%, 95CI 79.09-83.91), no cpasuenuio ¢ ¢hoxanvnvimu — 48 (18,5%; 95CI 16.09-20.91). Bo mrozux ciy-
4asnx nooo3pesanu dnurenmudeckue cunopomul, makue xax: Omaxapa, Atikapou, Becma, /[pase u.m.o. Jlononnumens-
note ananusvl (D3I, MPT u eenemuueckue ucciedo8anus) NOMo2iu 6 NOOMEEPICOCHUU CIMPYKMYPATIbHO- MEmAadolu-
yeckux u opyeux snuaencuil, komopule npeoonaoanu (50,6%; 95CI 47.49-53.71). Tem ne menee, 6 HeKOMOPbIX CYUASLX
amuonoeus snunencuu ocmaemcs nescnou (31,7%, 95CI 28.81-34.59). Bvioowi. /[uacnocmuxa snunencuy CloiCHblil
npoyecc. Pexomenoosannvie wacu (ILAE 2017 2.) no noomeepoicoenuto ouazHo3a dnuiencuu 00odicHul ciedogams. (1)
npuUsHaHue npunaoka, (2) Kiaccugukayus Nurencuu no muny npunaoxa, (3) noomeepicoenue INUIenmuiecko20 CuH-
opoma, (4) kraccughuxayus Snunencuti OCHOBAHHOU HA SMUOL02U. [lononHumenbHbie UCCLe008a UL NOMOZYNL 8 PACNO-
3HABAHULU DMUONOZUL INULENCUU, d MAKIICE, 8 8bIOOPE MeMOOa JLeUeHUs..

Introducere. Epilepsia reprezinta o cauza de
morbiditate pediatrica, intdlnindu-se cu o frecventa
crescutd la sugar si copilul mic, iar depistarea epilep-
siilor deseori prezintd dificultati, acestea facandu-se
responsabile de declinul psithomotor [1]. Epilepsia se
considera a fi o boald cronica caracterizata prin des-
carcari neuronale paroxistice, care in functie de zona
cerebralda implicatd, se pot manifesta prin diverse
simptome clinice motorii, senzitive, senzoriale si nu
in ultimul rand psihice [2]. In 2.2005 epilepsia a fost
definita conceptual ca o tulburare a creierului caracte-
rizata printr-o predispozitie durabild de a genera crize
epileptice [3]. In ultimii ani a fost modificati definitia
care vizeaza diagnosticarea epilepsiei. Definitia revi-
zuita ofera termenul “epilepsie” in concordanta cu un
uz comun de cei mai multi epileptologi.

Crizele epileptice sunt cele mai frecvente manifes-
tari neurologice intalnite la copil. Inre 4% si 10% din-
tre copii prezinta cel putin o crizd convulsiva in primii
16 ani de viatd [4]. Prevalenta epilepsiilor in randul
populatiei pediatrice este de 4-6 cazuri/1000 copii [5].
Incidenta cea mai crescutd este intdlnita la copiii sub
varsta de 3 ani [6], relationand cu varsta: intre 1 si
12 luni - 145,8; intre 1 si 5 ani - 62,1; intre 5 si 10
ani - 49,7; dupa 10 ani - 55,9 la 100.000 populatie. O
treime din epileptici au mai putin de o criza pe an, o
treime mai putin de 12 crize pe an si o treime mai mult
de o criza pe luna (20% dintre acestia au mai mult de
o 1 criza pe saptamana) [7].

Odata cu progresele semnificative in Neurobiolo-
gie si Neurogeneticd s-a modificat intelegerea despre
aparitia crizelor epileptice si despre dezvoltarea aces-
tei bolii. Cu toate acestea frecventa inaltd a acceselor
epileptice la copii, face deseori ca diagnosticul sa fie
neconcludent si nedefinit.

In aceasta lucrare vom incerca si aducem infor-
matii contemporane vizavi de definitia, clasificarea si
diagnosticarea diverselor forme de epilepsie la copii,
acestea fiind drept suport metodologic pentru specia-
listii din domeniu.

Scopul studiului precautarea diagnosticului de
sindrom epileptic sau de epilepsie in functie de tipul
crizei sau de factorul etiologic determinant, In con-
formitate cu clasificarea modernd a acestor entitati
nosologice.

Material si metoda.

Pacienti. In calitate de material de studiu au fost
examinate 259 fise medicale (studiu retrospectiv) a
copiilor, cu varsta cuprinsa intre 0 si 5 ani, aflati sub
supraveghere cu diagnosticul ,,epilepsie”. Din acestea,
82 (31.7%) de cazuri au fost diagnosticati cu forme de
boala neprecizatd. Toate cazurile au fost supuse unei
analize promte cu scop de apreciere a formei de boala
in corespundere cu clasificarea ILAE a epilepsiilor si
sindroamelor epileptice. Copiii au fost supreavegheati
de catre specialistul neurolog pediatru pe parcurs
a 1-4(ani)x11 luni, la diverse institutii medicale din
RM.

Metode de studiu. Toti copiii au fost supusi unui
examen neurologic complex (pe perioada de suprave-
ghere) prin urmatoarele metode: metoda neurologica
standard, aprecierea gradului de neurodezvoltare (scor
Denver II), evaluare electroencefalografica (EEG),
examen imagistic prin CT si/sau IRM cerebrala, con-
siliere genetica (in unele cazuri), teste metabolice si
genetice. Datele au fost prelucrate statistic prin testul
de semnificatie (t-student), aprecierea coeficientului
de incredere 95 ..

Rezultate. Pacientii au fost divizati in functie de
tipul crizelor si forma nosologica a epilepsiei sau al
sindromului epileptic (tab. 1, 2). Rezultatele EEG au
permis aprecierea tipului de modificari bioelectrice
carea au acompaniat tipul crizei si forma epilepsiei (in
functie de tipul crizei).

Printre EP au prevalat formele generalizate — 211
(81,5%; 95.,79,09-83,91), comparativ cu cele focale
— 48 (18,5%; 95, 16,09-20,91). Cele mai frecvente
crize intdlnite printre EP, si anume cele generalizate,
au respectat topografia lezionala cerebrala i au carac-
terizat varsta la care au aparut (imaturitate cerebralad
si tendinta de generalizare a focarului epileptic la var-
stele mici). Nu excludem faptul ca in unele cazuri de-
butul focal anterior generalizarii a rimas neobservat.

Accese focale s-au asociat cu urmatoarele modificari
bioelectrice cerebrale (intercritic): varf-unda ascutita,
unda lenta cu localizare preferential temporal anterior,
descirciri generalizate din focarul frontal. In perioada
critica au fost prezente urmatoarele modificari: varfuri,
unde ascutite, ritm lent, suprimarea traseului, unde lente
ritmice, activitate rapida (10-30 c/s). 25 copii la debutul



Tabelul 1.

Repartitia epilepsiilor si sindroamelor epileptice in functie de tipul crizelor convulsive
(Nivel I si II de diagnostic), (abs., %)

N/o Tipul crizelor &’:ﬁa deeptlil;?lil::'il;i Abs. | P£ES (%) 95,

1 Clonice Generalizata 31 12 9,98-14,02

2 Tonice Generalizatd/focala 40 15,4 13,15-17,65
3 Tonico-clonice Generalizata 46 17,8 15,43-20,17
4 Mioclonice Generalizata 33 12,7 10,63-14,77
5 Mioclonic-tonico-clonice Generalizata 27 10,4 8,5-12,3

6 Spasme epileptice Generalizata/focala 34 13,1 11-15,2

7 Focale bilaterale Focala 25 9,7 7,87-11,53

8 Focale cu dereglarea nivelului | Focala 23 8,9 7,13-10,67

de constienta
Total: 259 100.00 100.00

EP au prezentat trasee EEG lateralizate, care au evoluat
spre activitate generalizatd. Accesele tonice s-au mani-
festat prin trasee de fond lente cu varfuri multifocale,
unde ascutite si paroxisme de varf-unda neregulate. In
perioada critic, traseele EEG erau dominate de descar-
cari bilaterale, sincrone de varfuri (10-25 c¢/s), marcate
de voltaj mediu spre mare, predominant frontale, perio-
dic aplatizare sau cu desincronizare a traseului, multiple
varfuri-unda, sau predominant activitate lenta. Accesele
clonice s-au prezentat cu trasee dominate de spike-uri
si unde lente (intercritic). Deoarece crizele clonice sunt
specifice sugarilor mici sau pot fi prezente la debutul
EP, uneori acestea au ramas neobservate. Dupa discutia
cu parintii, am constatat prezenta unor astfel de crize.
Accesele tonico-clonice s-au inregistrat cu trasee EEG
caracterizate prin prezenta patternurilor (intercritic) unei
EP generalizate. In perioada critica, traseele s-au carac-
terizat prin aspect electric particular, in functie de faza
tonica sau clonica. Accesele mioclonice au fost depista-
te cu trasee EEG de tipul descarcarilor generalizate varf-
unda, polivarf-unda sau polispike-urilor atat in perioada
critica, cat si in cea intercritica. Accesele mioclonic-to-
nico-clonice s-au prezentat cu trasee EEG diverse, in

functie de tipul crizelor preexistente. Traseele EEG in
spasmele epileptice au fost marcate prin hipsaritmie ti-
pica sau modificata.

IRM cerebrald deseori ramane un marker impor-
tant de apreciere a rezultatelor structurale nefavora-
bile la copiii de varsta mica, care descori coreleaza
cu severitatea clinica a leziunii. Depistarea timpurie a
handicapului de viitor este importanta in cazul selec-
tarii copiilor pentru interventii in timp util, care pot fi
posibile in viitorul apropiat.

Aceastd metoda permite aprecierea cu exactitate a
topografiei si a gradului de extindere a leziunii. Toto-
data, pune in evidenta dereglarile de maturizare a tesu-
tului nervos si gradul de severitate a modificarilor. In
acest mod, IRM permite vizualizarea rezultatelor ische-
miei §i dezvoltarea anormald a tesutului cerebral. Cu
toate acestea, pana la luarea deciziei privind utilizarea
IRM, este important sa se analizeze subiectul din punct
de vedere clinic si prin alte tehnici de examinare.

Rezultatele examenului imagistic, dar si testele
metabolice si genetice au permis diferentierea etio-
logica a epilepsiilor. In unele cazuri, diagnosticul s-a
presupus in functie de tipul leziunilor.

Tabelul 2.
Repartitia epilepsiilor in functie de etiologie (abs., %)
N/o c(‘)]:ilifltl?li Forma epilepsiei sau sindromului epileptic Abs. P£ES (%) 95,

1 1. Epilepsia neonatala familiald benigna 4 1.5 0,73-2,27

0-28 zile 2. Encefalopatie mioclonica precoce (presupus) 1 0.4 0.01-0.79

3. Sindromul Ohtahara (presupus) 2 0.8 0.26-1.34

2 1. Epilepsia de virsta frageda cu crize focale migratorii 3 1.2 0.54-1.86
(presupus)

2. Sindromul West 5 1.9 1.5-2.75

1-12 uni 3.Epilepsia mioclonica a sugarului 4 1.5 0,73-2,27

4. Epilepsia infantila benigna 3 1.2 0.54-1.86

5. Epilepsia infantila familiala benigna 3 1.2 0.54-1.86

6. Sindromul Dravet (confirmat) 2 0.8 0.26-1.34

7. Encefalopatia mioclonica in tuburari neprogresive 2 0.8 0.26-1.34




3 1. Convulsii febrile plus (presupus) 2 0.8 0.26-1.34
2. Epilepsia cu crize mioclonic-atonice 2 0.8 0.26-1.34
3. Epilepsia benigna cu spike-uri centrotemporale 3 1.2 0.54-1.86
4. Epilepsia nocturna autosomal-dominanta de lob frontal 2 0.8 0.26-1.34
1-5 ani |5. Epilepsia occipitald cu debut tardiv
6. Epilepsia cu absente mioclonice 1 0.4 0.01-0.79
7. Sindromul Lennox-Gastaut 3 1.2 0.54-1.86
8. Encefalopatia epilepticd cu spike-unda continue in 2 0.8 0.26-1.34
timpul somnului 2 0.8 0.26-1.34
4 La toate |Epilepsii structural-metabolice 131 50,6 47.49-53.71
varstele | Epilepsii neprecizate 82 31.7 28.81-34.59
Total |EPsi SE 259 100.00 100.00

Discutii. in anul 2009 Liga Internationali de
Combatere a Epilesiei (ILAE) a format un grup de
lucru, constituit din experti in domeniul epilepsiei
(EP) si epileptologiei, care a avut drept scop elabo-
rarea unui protocol unic actualizat privind clasifica-
rea relevantd a epilepsiilor. Obiectivul principal al
acestei revizuiri a fost de a explica procesul existent
pana in prezent si planul de viitor vizavi de EP si sin-
droamele epileptice (SE), precum si de a invita spe-
cialistii din domeniu in continuare la discutii despre
termenii §i conceptele nou propuse. Scopul revizui-
rii clesificatiei a deschis unele cai noi de a actualiza
comunitatea cu privire la activitatea desfasurata de
catre grupul operativ privind clasificarea epilepsiilor
si sindroamelor epileptice.

Berg AT si Scheffer IE relateaza ca bazele concep-
tionale §i terminologia clasificarii crizelor epileptice
si epilepsiilor s-au bazat pe ideile dezvoltate de aproa-
pe un secol in urma. Gratie dezvoltarii progreselor
tehnologice si stiintifice majore din ultimii ani, EP a
beneficiat pe deplin de cunostinte care revolutioneaza
intelegerea fiziopatologiei si tratamentului epilepsii-
lor, din care motiv este necesar sd ne schimbam gin-
direa noastra clinica, la fel, si sa ne dezicem de voca-
bularul mai vechi in abordarea acceselor convulsive.
Termenii si conceptele noi incluse vizavi de etiologie
si tipurile de crize se fac resimtite in recomandarile
propuse de grupul de lucru ILAE [8].

Renuntarea la structura clasificarii din a.1989 si
inlocuirea cu o abordare multidimensionala flexibila,
in care sa se poata sublinia caracteristicile cele mai
relevante pentru o anumitd forma de boala, este unul
din scopurile prezentei clasificari [9].

Sé ne reamintim unele definitii referitor la unii ter-
meni ce definesc EP:

1. Criza epilepticd reprezintd un eveniment tran-
zitoriu caracterizat prin semne si/sau simtome clinice
datorat unei activitati anormale, excesive si hipersin-
crone a unui grup de neuroni cerebrali din substanta
cenusie, cu sau fara pierderea starii de constienta.

2. Sindromul epileptic este o tulburare epileptica,
caracterizat printr-un complex de semne si simptome,
care definesc o conditie epileptica unica.

3. Epilepsia este o o afectiune neurologica croni-

ca a creierului, plurietiologica, caracterizata printr-o
predispozitie durabild a acestuia de a genera crize
epileptice, care se produc spontan si de criteriu evo-
lutiv, care rezultd din descarcari electrice neuronale
paroxismale, necontrolate, cu sediu in substanta ce-
nugie a SNC, urmate de consecinte neurobiologice,
cognitive, psihologice si sociale. Aceasta definitie a
epilepsiei implica aparitia cel putin a unei crize epi-
leptice [10].

4. Status-ul epilepticus reprezintd persistenta sau
repetitivitatea convulsiilor clinice sau electrice 5 mi-
nute §i mai mult, constiinta fiind abolita, cu persisten-
ta intre episoadele de convulsii subintrante a starii de
obnubilare. Riscuri: obstructia cailor aeriene, acidoza,
hipotensiune, hipertermie, edem cerebral, hipoglice-
mie, alterarea functiilor SNC [11].

Crizele epileptice se manifestd sub forma unor
contractii violente, involuntare si sacadate ale mus-
chilor, adesea insotite de pierderea constiintei. Crizele
repetate pot fi cauzate de o forma de epilepsie. Criza
poate avea loc pe fonul unui creier sanatos, in anumite
circumstante. Acestea se pot croniciza, devenind re-
petitive, pe un anumit fon premorbid (traume, infectii,
ictusuri, anomalii de dezvoltare ale SNC).

Crizele pot fi:

- provocate,

- neprovocate,

- ocazionale.

Riscul de recurenta este de 45% 1n cazul unei crize
neprovocate. Dupa 2 accese neprovocate riscul creste
la 70%.

Crizele provocate sunt “acute simptomatice”,
simptome ale unei patologii definite.

Factori provocatori;

- Patologiile acute ale SNC (ictus, traumatism, in-
fectii, SM — acutizarea, MAV — hemoragii) + interven-
tii chirurgicale in perioada de 7 zile.

- Patologii sistemice inclusiv toxice si metabolice
(de exemlu — hipoglicemia, hipocalcemia, hiponatre-
mia, insuficienta renald, hepatica acuta).

- Administrarea substantelor toxice, narcotice, al-
coolului, unor medicamente.

- Sevraj de medicamente, alte substante.

- Convulsii febrile [8].




Criza neprovocata apare in absenta factorului po-
tential provocator ori in afara intervalului stabilit pen-
tru aparitia crizelor acute simptomatice.

Crize ocazionale sunt niste crize izolate ce apar
la o persoana care nu este epileptica, fiind provocate
de un factor sau de un grup de factori identificabili.
Crizele “ocazionale” nu sunt patologice. Apar fard o
cauza apreciabild. Definirea lor este importanta pentru
modul 1n care se va gandi terapia. Indica un risc de
dezvoltare a epilepsiei.

Definitia EP propusa in anul 2005 a suportat unele
modificari. Documentele in vigoare abordeaza subiec-
te care ofera definitii noi pentru aprecierea EP si un
limbaj comun pentru comunitatea internationald. Co-
misia de clasificare si terminologie a EP (2009-2013)
a urmat politica §i a prezentat o propunere de a rafina
conceptul vizavi de EP. Peste definitia EP s-a interve-
nit timp de 3 ani. Aceasta, in mare masura, s-a modifi-
cat, sub influenta referentilor din comunitatea globala.
A fost clar cd a existat o lipsa de claritate cu privire la
un numdr mare de probleme legate de EP [12].

Astfel, recunoasterea bolii epileptice s-a bazat pe
definitia operationald (practicd) propusd de expertii
ILAE, formulatd in anul 2014, care propune ca EP sa
se considere o patologie a creierului definita prin ori-
care din urmatoarele conditii:

1. Minim doua crize neprovocate (sau reflexe) la
distantd temporald mai mare de 24h una de alta, care
apar fara o cauza clara;

2. O crizd neprovocata (sau reflexd) si probabili-
tatea unei crize ulterioare similare riscului recurentei
generale (cel putin 60%), dupa doud convulsii nepro-
vocate, In urmatorii 10 ani;

3. Diagnosticul unui sindrom epileptic [3, 12].

In lucrarea noastra definitia propusa ne-a ajutat si
clasificam accesele convulsive in corespundere cu cerin-
tele internationale vizavi de aceasta boald a creierului.

Deoarece baza fundamentala a EP nu este bine in-
teleasa si epilepsiile nu pot fi clasificate stiintific, spre

deosebire de multe alte domenii ale medicinii [13],
grupul operativ al ILAE a elaborat un protocol pen-
tru dezvoltarea unui demers actualizat privind clasi-
ficarea relevanta a epilepsiilor. Obiectivul principal al
acestei revizuiri a fost de a explica procesul existent
pana in prezent al clasificarii epilepsiilor si planul de
viitor, precum si de a invita in continuare specialistii
la discutii vizavi de termenii si conceptele nou propu-
se. Scopul ultimei revizuiri a clasificatiei epilepsiilor
a deschis unele noi céi de a sensibiliza comunitatea cu
privire la activitatea desfasurata a grupului operativ
privind clasificarea EP si SE [9].

Utilizarea in continuare a unei clasificatii depasite
(din aa.1981, 1989) pentru diagnosticarea epilepsiilor
si a sindroamelor epileptice este un lucru inutil, scriu
unii autori. Mergand in pas cu timpul, este complicat sa
ramanem indiferenti fata de progresele semnificative in
Neurobiologie si Neurogeneticd, care au modificat in-
telegerea noastra despre aparitia crizelor epileptice si a
bolii. Clasificarea actualizatd enunta un concept modern
privitor la epileptogeneza, facand-o relevanta in practica
clinica, totodata si un instrument de comunicare intre
clinicieni, dar i pentru domeniile de cercetare [12].

Pentru a indica nivelurile specifice de diagnostic,
in clasificare au fost intoduse unele noi concepte, care
sugereaza patru nivele de diagnostic ale EP: (1) recu-
noasterea crizei epileptice; (2) specificarea categoriei
EP in functie de tipul crizei; (3) aprecierea tipului SE
si (4) determinarea etiologiei (specifice) a EP. S-au
extins categoriile etiologice pana la sase, concentran-
du-se pe cazurile care necesita implicatii terapeutice
speciale [9]. S-a propus un protocol pentru discutarea
conceptelor cheie mai degraba decat sa se prezinte o
clasificare definitiva, deoarece prezentarea unei clasi-
ficari finale necesita deliberari suplimentare si discutii
pe un termen lung.

Comisia care a activat pe parcursul anilor 2013-
2017 a venit cu o noua clasificare a Epilepsiilor si Sin-
droamelor Epileptice [8, 15] (figura 1).
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Nivel 1

Recunoasterea crizei

\ 4

Diagnosticarea epilepsiei — in functie de tipul accesului

Nivel 3

Diagnosticarea sindromului epileptic

A 4

Nivel 4

Fig. 2. Protocolul epilepsiei (2017) — etapizarea
diagnosticarii epilepsiilor (pasi succesivi) [15]

Deoarece baza fundamentald a EP nu este bine in-
teleasa si acestea nu pot fi clasificate stiintific, spre
deosebire de multe alte domenii ale medicinii s-a re-
comandat revenirea la conceptul ,,Clasificare”, utili-
zat pentru tulburarile bazate pe caracteristicile clini-
ce, fara a beneficia de o baza stiintificd fundamentala
[13]. O astfel de abordare a fost, de asemenea, conce-
putd pentru a promova flexibilitatea in clasificarea EP.
oricaror particularitati sau proprietati (de ex., trasatu-
rile EEG sau o serie de alte caracteristici) [8].

Noua clasificare a EP si SE a fost realizata tinand
cont de etapizarea diagnosticului: identificarea pre-
zentei crizelor, tipul crizelor, prezenta sindroamelor
epileptice, etiologia crizelor si a sindroamelor epilep-
tice (figura 2, tab. 4), propunand etapizarea diagnosti-
cului epilepsiilor [15].

Tabelul 4.
Clasificarea Epilepsiilor si Sindroamelor epileptice
(ILAE, 2017)
1 | Tipul crizelor: focale, generalizate, necunoscute
2 | Tipul epilepsiei (clasificate in functie de tipul crizelor):
a) Focala
b) Generalizata
¢) Combinata (mixta): generalizata si focala
d) Necunoscuta
3 | Sindroame epileptice determinate in functie de varsta
Etiologia epilepsiei:
a) Structurald
b) Genetica
c) Infectioasa
d) Metabolica
e) Imuna
f) Necunoscuta
5 | Comorbiditati

i

Expertii mentioneaza ca aceastd Clasificare nu re-
prezinta un produs final, deoarece este in proces de
dezvoltare, care va dura inca mult timp pentru a ajun-
ge la o forma decenta. Pe 1anga toate, acesta clasifica-
re, poate fi utilizatd pentru diagnosticarea, tratarea si
ingrijirea pacientului cu EP.

Odata cu stabilirea punctului de vedere clinic (sau
cu suportul video-EEG, sau ambele), se poate face di-
agnosicul EP, prin apreciarea tipurilor de crize prezen-
te la pacient. In unele cazuri clinicienii nu au resursele
necesare pentru a lua decizia vizavi de un diagnostic
cert. Insi, tipul crizei poate fi utilizat pentru un dia-
gnostic posibil. In alte cazuri, medicii pot avea pur si
simplu prea putine informatii disponibile pentru a fi
capabili de a face un diagnostic de certitudine, cum ar
fi, de exemplu, atunci cand un pacient a avut doar un
singur eveniment convulsiv [9]. Clasificarea curenta
ne ajuta sa recunoastem criza, sa ne orientam in apre-
cierea tipului de criza, sa presupunem un oarecare SE
sau o boala epileptica, la fel, si etiologia bolii. In mul-
te cazuri determinarea cauzei este un punct de pornire
in initierea tratamentului.

in anul 2010 grupul de lucru ILAE redenumeste
SE in sindroame electroclinice. A fost propusi o cla-
sificare utild a sindroamelor electroclinice si a altor
epilepsii (tab. 5).

Tabelul 5.
Sindroame electroclinice si alte epilepsii
(ILAE classification report 2010)

1 |A) Tipurile de criza (generalizate, focale si ne-
specificate/necunoscute)

2 | B) Sindroame electroclinice si alte epilepsii (enti-
tati clinice, care corespund unui numar de caracte-
ristici electroclinice stricte, in functie de varsta de
debut : la nou-nascut, in copilaria frageda, la copil,
la adolescenta, la adult) si mai putin specifice varstei
3 | (C) Constelatii distinctive (in plus fata de sindroa-
me electroclinice, exista un numar de entitati, care
reprezintd constelatii clinic specifice pe baza unor
leziuni specifice sau altor cauze)

4 | (D) Epilepsia atribuita i determinata de cauze struc-
tural-metabolice (epilepsii secundare unor leziuni
structurale sau metabolice, care nu corespund crite-
riilor unor modele electroclinice specifice)

5 | (E) Epilepsia de cauze necunoscute

In anul 2016 au fost introduse urmitoarele termi-
nologii suplimentate:

(F) Conditii cu crize epileptice care traditional nu
sunt diagnosticate ca o forma de epileptie in sine
(crize neonatale benigne; crize febrile) [3]. Totoda-
ta, conform conventiei clasificatorului se recomanda
redenumirea «Sindroamelor electroclinice» in «Sin-
droame epileptice» [14].

Aceastd schema a fost consideratd un mecanism
de pornire pentru continuarea procesului de realizare
a unei clasificari stiintifice mai exacte.



Un demers complex al ILAE este manualul editat
in a.2017, care contine clasificarea tipurilor de con-
vulsii oferd indrumari cu privire la modul de angajare
a clasificarii epilepsiilor. Cu detalii este expusa semio-
logia convulsiilor. Alterarea gradului de constientizare
in timpul oricarui tip de acces este importanta pentru
aprecierea tipului de criza. «Manualul utilizatorilor» —

ILAE 2017 va sprijini adoptarea noului sistem privitor
la EP si SE [14].

Tabelul care urmeaza rezuma modificarile clasifica-
rii privitor la terminologie (ILAE 2017), redefinite din
varianta clasificarii din a.1981. Mai multe dintre aceste
modificari au fost deja incorporate in revizuirea termi-
nologiei din 2010 si revizuirile ulterioare (tab. 6).

Tabelul 6.

Modificiri in clasificarea tipului acceselor convulsive din 1981 panai in 2017.

N/o Modificirile efectuate pana in a. 2017 vizavi de terminologia epilepsiei si sindroamelor epileptice

Redefinirea definitiei epilepsiei

Clasificare nouad a crizelor epileptice

Revizuirea clasificatiei epilepsiilor si sindroamelor epileptice

Etapizarea diagnosticarii epilepsiilor si sindroamelor epileptice (4 Nivel-uri de diagnostic)

Termenul «criza focald» inlocueste termenul «criza partialiy

Termenul « criza focala cu componente motorii sau autonome vizibile» inlocueste « criza partiala simpla»

Termenul « crizi focald cu dereglarea nivelului de constienta» inlocueste « criza partiala complexi»

Termenul «criza epileptica bilaterald» inlocuieste «convulsii secundare generalizatey

Termenii «discognitiv», partiale simple, partiale complexe, psihice si generalizat secundar au fost eliminati

— O |A|N|[n|hK|[W[N|—

0 [Nivelul starii de constienta (anterior nu se utiliza pentru clasificare) este utilizat ca un clasificator pentru con-
vulsiile focale (in functie de gradul de alterare a starii de constienta)

11 | Au fost adaugate unele noi tipuri noi de criza. Termenii listati nu se utilizau anterior.

(1) Crize generalizate: absente cu mioclonia pleoapei, absentd mioclonica, mioclonic-atona, mioclonic-toni-
co-clonic, spasme epileptice. (2) Noi tipuri de crize focale includ: automatisme, accese autonome, tulburari
comportamentale, cognitive, emotionale, hiperkinetice, senzoriale si accese tonico-clonice focale bilaterale.
Accesele atonice, clonice, mioclonice, tonice, precum §i spasmele epileptice, pot fi focale, generalizate sau
necunoscute.

12 | Este apreciat debutul bolii in functie de tipul crizei. A fost eliminatd denumirea «debut cu crize partiale», deo-
arece anumite tipuri de accese pot fi fie atat generalizate, cat si cu debut focal sau necunoscut
13 | Initial (pana la precizarea etiologiei) se recomanda clasificarea in functie de tipul crizei: «epilepsie generalizata

si/sau focald» si «epilepsie necunoscuti/nespecificata generalizata si/sau focaliay

14 | Redefinirea termenului «sindroamele electroclinice» in «sindroame epileptice»

15 |Introducerea termenului «constelatii distinctive» (pentru specificarea implicatiilor terapeutice)

16 | Clasificarea etiologica a epilepsiilor

17 |Introducerea termenilor: EP genetica, structurald, infectioasa, metabolica, traumaticd, imuna, necunoscuta

pot fi in continuare clasificate

18 | Termenul «criptogen» a fost inlocuit cu «necunoscuty». Tipurile cu debut necunoscut pot avea caracteristici care

19 |in clasificare au fost introduse comorbidititile

Grupul operativ ILAE defineste clasificarea ope-
rationala a EP si SE, la fel si a crizelor epileptice,
considerandu-le ca o grupare de accese, avand scopul
dare si de cercetare. A fost propus un proiect care v-a
permite diagnosticarea epilepsiilor la mai multe nive-
luri, in functie de informatiile si resursele disponibile.
Conform expertilor ILAE, protocolul de diagnostic al
EP si SE trebuie sd urmeze cativa pasi sau niveluri de
diagnostic [9].

In prima instant, clinicienii trebuie sa recunoasci
daca este vorba despre un eveniment paroxistic, daca
este o criza epileptica sau un alt tip de criza (Nivel
1). La acest nivel de diagnostic clinicienii trebuie sa
inteleaga despre ce fel de crizd este vorba. Descrierea
unui tip de criza ar trebui sd contureze in minte o en-

titate specifica, chiar daca uneori exista variate subca-
tegorii. Alegerile trebuie sa fie facute de catre partile
interesate pentru a evidentia caracteristicile gruparilor
convulsive care sunt utile pentru scopuri specifice.
Astfel de parti interesate includ pacienti, familii, pro-
fesionisti medicali, cercetatori, functionalist (mode-
lul EEG), chirurg (terapia chiruricald), epidemiologi,
educatori medicali, farmacologi etc. [9].

Urmatorul nivel (Nivel 2) de diagnostic propune
clasificarea EP in functie de tipul accesului. Un dia-
gnostic 1n ceea ce priveste tipul EP deja poate fi facut
la acest nivel. Medicii trebuie sd facad eforturi pentru
a face un diagnostic la acest nivel ori de cate ori este
posibil. Timp de multi ani, in practica de zi cu zi a fost
folosit Conceptul de EP focala si/sau generalizata [9].
In publicatia Comisiei ILAE din 2010, se sugereazi



ca termenii “focal” §i “generalizat” sa fie rezervati
pentru tipul accesului, mai degraba decat pentru EP
in sine [13]. Ulterior, gratie experientelor in practica
clinicd in ceea ce priveste utilitatea termenilor «Epi-
lepsii focale» si «Epilepsii generalizate», se propune
restituirea acestor termeni, cu avertismentul ca utili-
zarea lor nu ne ofera o Clasificare dihotomica, in care

ar putea fi incluse toate epilepsiile [8]. Prin urmare,
au fost adaugate categoriile de «Epilepsie generalizata
si/sau focalay si «Epilepsie necunoscutd/nespecificata
generalizata si/sau focalay [9].

Clasificarea tipurilor de criza a suportat modificari
substantiale, astfel cd, in anul 2017 a fost propusa o
clasificare actualizata a acestora (tab. 7) [14].

Tabelul 7.

Clasificarea tipurilor de criza (ILAE 2017) [14]

Accese Focale

Accese generalizate

Accese necunoscute/nespecificate

Constient | Inconstient | Motorii

Accese motorii

d) spasme epileptice
e) hiperkinetice
f) mioclonice
g) tonice
Accese nonmotorii
a) autonome
b) tulburari comportamentale
¢) cognitive
d) emotionale
¢) sensoriale

g) atonice

a) tipice
b) atipice

a) automatisme b) clopice
b) atonice c) tonice
¢) clonice d) mioclonice

¢) mioclonice
d) cu mioclonia pleoapelor

a) tonico-clonice

¢) mioclonic-tonic-clonice
f) mioclonic-atonice

h) spasme epileptice
Nonmotorii (absente)

Motorii
a) tonico-clonice
b) spasme epileptice

Nonmotorii
¢) tulburari comportamentale

Focale bilaterale tonico-clonice

Inclasabile

Crizele focale reprezintd o descircare neuronald
paroxistica cu originea in retelele neuronale in limite-
le unei emisfere, descarcarea este limitata la un anumit
sector din structurile corticale numit focar epileptic.
Acestea pot fi cu constienta clara, afectatd sau necla-
ra si cu crize bilaterale tonico-clonice. Aspectul clinic
depinde de localizarea focarului (temporal, parietal,
frontal, occipital). Convulsiile focale pot fi asociate

cu o varietate de simptome, semne $i comportamen-
te, printre care se citeaza afectarea gradului de con-
stientizare, receptivitate, retragere sau constienta (ta-
belul 8). Starea de constientd este importanta pentru
prezentarea oricarui tip de acces focal. Manifestarile
electroencefalografice in aceste cazuri sunt unilaterale
si focale. Criza focala se poate insd generaliza in una
sau ambele emisfere, redenumindu-se criza bilaterala.

Tabelul. 8.
Tipuri de crize focale
N/o Motorii Automatisme Emoglon::lle sad Autonome Cognitive Senzoriale
afective
1 astatice agresiune agitatie asistolad acalculie auditive
2 disartrie manuala furie bradicardie afazie gustative
3 distonic oro-faciald anxietate raceala insuficientd de | olfactive
4 postura lui perseveratie plans montare atentie somato-
scrimer sexuala frica inrosirea fetei deja vu vestibulare
5 hipomotorii dezinhibare ras (gelastice) gastrointestinale | disfazie vizuale
6 hipokinetice vocalizare paranoia caldura halucinatii
7 hipermotorii mersul pe jos/ |placere hiperventilatie iluzii
8 necoordonare | alergare hipoventilatiei tulburari de
9 jacksoniene greatd sau varsaturi | memorie
10 |paralizie paloare neglijare
11 pareza palpitatii gandire fortata
12 |pedalare piloerectie insuficientd de
13 |impingere reactie
14 |pelvine
15 |versive
16  |conservare
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Pentru crizele focale distinctia dintre diferite ti-
puri (ex.: partiale simple si partiale complexe) a fost
eliminatd, deoarece determinarea caracteristicilor cri-
zelor (nivelul de constienta, localizarea etc.) se face
importantd pentru diagnosticul diferential, studii ran-
domizate, tratament chirurgical, descrierea lor nu e
interzisa.

Exemple de descriere a crizelor focale:

1. Fara dereglarea nivelului de constienta (in loc
de partiale simple),

2. Cu componente motorii sau autonome vizibile
(in loc de partiale simple);

3. Cu implicarea fenomenelor fizice ori senzoriale
subiective (in loc de aura);

4. Cu dereglarea nivelului de constienta — “discog-
nitive” (in loc de partiale complexe);

5. Care evolueaza spre criza convulsiva bilaterala
(in loc de secundar generalizate).

Crizele generalizate, se incep dintr-un focar si
se raspandesc rapid bilateral, pot include structuri
corticale si subcorticale, dar nu neaparat cuprind tot
cortexul, printre acestea citam urmadtoarele tipuri de
crize: (1) tonico-clonice, (2) clonice, (3) tonice, (4)
mioclonice, (5) atonice, (6) spasme epileptice, (7) ab-
sente tipice, (8) absente atipice. sunt determinate de
contractii axiale ale membrelor, pot fi crize in flexie,
in extensie si mixte [12].

Descrierea tipului de criza :

Crizele tonico-clonice, sunt contractii bilaterale
simetrice tonice, apoi contractii clonice bilaterale. Pe
traseul EEG se inregistreaza — descarcari de virfuri,
cicluri virf-unda sau polivirf-unda bilaterale si sime-
trice in toate derivatiile.

Crizele clonice, sunt secuse musculare clonice
bilaterale, ritmice cu frecventa de 2-3 Hz, frecvent
asimetrice care incetinesc progresiv si au durata va-
riabild. Pe traseul EEG se inregistreaza — descarcari
polivirf-unda si virf-unda bilaterale, neregulate.

Crizele tonice, sunt contractii musculare sustinute si
difuze, cu duratd de secunde pana la minute, fiind aso-
ciate cu tulburari vegetative si alterarea starii de con-
stientd. Intereseaza de obicei musculatura extremitatii
cefalice si muschii axiali ai centurilor si membrelor. Pe
traseul EEG se inregistreaza — trasee cu polivirfuri.

Crizele mioclonice, sunt contractii spontane, invo-
luntare a unui muschi sau grup de muschi, membrelor
si trunchiului, care pot determina cadere. Pierderea
congtientei nu apare obligatoriu. Pe traseul EEG se
inregistreazd — trasee cu descarcari de polivirf-unda
bilaterale, apar sincron.

Crizele atonice, sunt determinate de diminuarea
sau abolirea brusca a tonusului muscular cu durata
scurtd (1-2 sec), fara a fi precedate de mioclonii sau
crize tonice, ceea ce determind o cadere deseori trau-
matizanta. Durata crizei este variabild. EEG inregis-
treaza trasee cu virfuri lente, neregulate.
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Spasmele epileptice sunt determinate de contractii
axiale ale membrelor, pot fi crize in flexie, in exten-
sie si mixte. Includ spasmele infantile, dar deoarece
spasmele pot continua sau chiar in unele cazuri apar
de novo dupa virsta infantild, a fost ales termenul mai
general de “spasme epileptice”. Crizele evolueaza cu
tulburarea constientei si sunt mult mai frecvente in pe-
rioada de veghe decat in somn; deseori se asociaza cu
retard mental si intarziere psihomotorie; se determina
un traseu bioelectric EEG specific, care acompaniaza
crizele sub forma de hipsaritmie tipica sau modificata.

Absentele tipice au debut brusc, evolueaza cu pier-
dere completa a contientei (10-20 sec.), conservarea
tonusului muscular, asocierea de automatisme simple,
pot aparea clonii palpebrale sau ale capului cu durata
de 5-30 de secunde, manifestari vegetative, EEG —
complexe virf-unda de 3 cicluri pe secunda, bilaterale,
sincrone cu debut si sfirsit brusc pe un traseu de fond
normal. Acest tip de criza nu apare de novo la adult
(pseudoabsentd).

Absenta atipica are debut mai lent, avind durata de
20-60 sec., evolueaza cu dereglarea incompleta a con-
stientei, miclonii, atonie, automatisme ale membrelor,
semne asociate: caderea capului, a trunchiului, clonii
asimetrice si fenomene vegetative, EEG — complexe
virf-unda sub 3 cicli pe secunda si virfuri care ncep si
se sfirsesc progresiv. Activitatea de fond este anorma-
1a. Acest tip de criza se poate manifesta si dupa varsta
de 20 ani.

Crizele nespecifice, pot fi motorii $i nonmotorii,
totodata crizele pot fi inclasabile [12].

Exemple de diagnostic la acest nivel:
(1) Epilepsie focala cu automatisme oro-faciale
(2) Epilepsie generalizata cu accese tonico-clonice

La nivelul urmator (Nivel 3), scopul trebuie sa fie
de a identifica un sindrom epileptic, este o etapa la
care se face un diagnostic de sindrom epileptic.

Sindromul epileptic se refera la un grup de carac-
teristici care incorporeaza tipuri specifice de crize epi-
leptice si caracteristici EEG, care tind sa apara impre-
una. Ele sunt determinate de un model clinic distinctiv
si de un traseu EEG specific. Pot fi asociate cu modi-
ficari imagistice, particularitati etiologice, prognostic,
tratament si implicatii speciale. Astfel de exemple in-
clud EP absenta a copilariei, EP mioclonica juvenila si
EP benigna cu spike-uri centrotemporale [8]. Adesea
aceste caracteristici sunt dependente de varstd, cum
ar fi varsta la care a debutat si varsta la care se remite
criza (in cazuri speciale), variatia diurnd, si, uneori,
prognosticul. Este important de remarcat cd un sin-
drom epileptic nu are o corelatie unu-la-unu cu un di-
agnostic etiologic si serveste pentru un scop definit,
cum ar fi ghidarea managementului. Varianta propusa
oferd resurse excelente pentru intelegerea parametri-
lor de diagnostic a tipului de criza si caracteristicilor



EEG ale multor sindroame epileptice stabilite [15].

Sindromul epileptic reprezintd o entitate nosolo-
gica caracterizat prin particularitati clinice cvasicon-
stante privind tipul de criza, etiologia, caracteristicile
EEG, varsta de debut, prognosticul, raspunsul la trata-
ment, etc. Ele pot fi asociate cu modificari imagistice,
etiologie, prognostic, tratament si implicatii speciale.

Sindroamele epileptice pot fi:

- Sindromul epileptic benign este caracterizat de
prezenta crizelor epileptice ce sunt usor de tratat sau
care nu necesitd tratament si care se remit fara sechele.

- Sindromul epileptic idiopatic considerat a fi ge-
netic si de obicei dependent de varsta, este un sindrom
ce constd numai din epilepsie, fara leziuni structurale
cerebrale si farad alte semne sau simptome neurologice.

- Sindromul epileptic simptomatic este un sin-
drom in care crizele epileptice sunt rezultatul unei
leziuni difuze sau focale, evolutive sau fixe a SNC,
obiectivata clinic printr-un deficit neurologic si bio-
logic printr-o anomalie evidentiabila neuroimagistic.

- Encefalopatia epileptica este definitd ca o con-
ditie in care deteriorarea cognitiva, senzoriala si/sau
motorie este consideratd o consecintd a activitatii epi-
leptice.

Sindroamele epileptice sunt specificate in functie
de varsta: perioada neonatald, perioada sugarului (1-
12 luni), perioada copilului intre 1-12 ani, perioada
adolescentului (13-18 ani) [13, 16].

I. Sindroame epileptice neonatale:

(1) Epilepsia neonatala familiala benigna

(2) Encefalopatie mioclonica precoce (sdr. Aicardi)

(3) Sindromul Ohtahara (OS)

I1. Sindroame epileptice ale sugarului:

(1) Epilepsia de virsta frageda cu crize focale mi-
gratorii

(2) Sindromul West (WS)

(3) Epilepsia mioclonica a sugarului

(4) Epilepsia infantila benigna

(5) Epilepsia infantila familiala benigna

(6) Sindromul Dravet (DS)

(7) Encefalopatia mioclonica in tuburari neprogre-
sive

III. Sindroame epileptice ale copilului:

(1) Convulsii febrile plus (CF+) — pot debuta la
sugar

(2) Sindromul Panayiotopoulos

(3) Epilepsia cu crize mioclonic-atonice (mai ina-
inte — astatice, sindromul Doose)

(4) Epilepsia benigna cu spike-uri centrotemporale
(BECTS)

(5) Epilepsia nocturnd autosomal-dominantd de
lob frontal (ADNFLE)

(6) Epilepsia occipitala cu debut tardiv (tip Gastaut)

(7) Epilepsia cu absente mioclonice

(8) Sindromul Lennox-Gastaut

(9) Encefalopatia epileptica cu spike-unda conti-
nue in timpul somnului (CSWS)
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(10) Sindromul Landau-Kleftner (LKS)

(11) Epilepsia absente a copilariei (CAE)

IV. Sindroame epileptice ale adolescentului-
adultului:

(1) Epilepsia juvenila cu absente (JAE)

(2) Epilepsia juvenila mioclonica (JME)

(3) Epilepsia cu crize generalizate tonico-clonice

(4) Epilepsia mioclonus progresiva (PME)

(5) Epilepsia autosomal-dominantd cu caracteris-
tici auditive (ADEAF)

(6) Alte epilepsii familiale de lob temporal

V. Epilepsii cu relatia de virsta mai putin spe-
cifica:

(1) Epilepsia familiala focala cu focare variabile
(la copil si adult)

(2) Epilepsiile reflexe.

in figura 3 sunt prezentate sindroamele epileptice
in functie de varsta copilului [13].

Printre sindroamele epileptice se citeaza conste-
latiile specifice sau sindroamele chirurgicale, printre
care sunt descrise urmatoarele:

1. Epilepsia mesiala temporala cu scleroza hipo-
campala;

2. Sindromul Rasmussen;

3. Crizele gelastice cu hamartom hipotalamic;

4. Epilepsia hemiconvulsii-hemiplegie;

Acest tip de epilepsii nu corespund criteriilor nici
uneia din categoriile diagnostice, pot fi deosebite initi-
al pe baza prezentei ori absentei unei conditii structu-
rale sau metabolice si ulterior pe baza modului primar
de debut al crizelor (generalizate — focale).

Au fost efectuate modificari in redenumirea terme-
nilor: ,,sindroamele electroclinice” au fost redefinite
in sindroame epileptice, la fel ,,constelatii distincti-
ve” (pentru specificarea implicatiilor terapeutice) — in
»sindroamele chirurgicale”.

Urmatorul nivel de diagnostic (Nivel 4) consta in
aprecierea etiologiilor specifice (geneticd, structurald,
infectioasa, metabolica, imuna, necunoscuta), respon-
sabile de aparitia crizelor. O problema critica este de
a considera etiologia epilepsiei la toate nivelurile de
diagnostic. Grupul operativ ILAE a avut o dezbatere
cu privire la optiunea preferata pe termen lung pentru
acest nivel de diagnostic, iar sugestiile au inclus ,,eti-
ologia epilepsiei”, ,epilepsii cu etiologii specifice” si
»epilepsii cu etiologie necunoscuta”. Acest nivel de
diagnostic reflecta eforturile stiintifice actuale si des-
chide poarta catre o abordare cu precizie a cauzei EP,
necesar pentru determinarea tratamentului specific.
Capacitatea de a face un diagnostic etiologic este in
corelatie cu revolutia rapida in genetica si in alte do-
menii, cum ar fi neuroimagistica [15].

Conceptul de EP genetica presupune rezultatul di-
rect al unui defect genetic cunoscut sau presupus, in
care crizele sunt simptomul central al tulburarii. Un
defect genetic poate aparea la un nivel cromozomial
sau molecular. Termenul ,,Genetic” cuprinde mai mul-



Electraclinical Syndromes and Other Epilepsies Grouped by Specificity of Diagnosis

Electroclinical syndromes

Arranged by typical age at onset”

One example of how syndrames can be organized:

HNeanatal perlod
= Benlgn neonatal
selzures”
= Benlgn familial
neanatal epllapsy
{BFNE)
= Ohtahara syndrome
= Early Myaclonic
encephalopathy
{EME)

Infancy

= Febrile selzuras®, Febrile
selzures plus (F5+)

- Benlgn infantle eptlepsy

= Benlgn familial infantile
epllepsy (BFIE)

= West syndrome

- Dravet syndrame

= Myoclonic epllepsy In
Infancy [MEI}

= Myoclonic encephalopathy

Childhaod

= Febrlle seizures”, Febrile selzures plus (F5+}

= Early onset childhood occipital epilepsy
(Panaytotopoulos syndrome)

= Epllepsy with myoclonic atonle [previoushy
astatic) selzures

= Childhood ahsence epilepsy (CAE)

= Benign epllepsy with centrotemporal splkes
{BELTS)

= Autosomal dominant nocturnal frontal lobe
epilepsy [ADMNFLE)

Adolescence - Adult

= luvenile absence epilepsy
{JAE)

= Juvenile myoclonic epilepsy
{IME)

= Epllepsy with generallzed
tonic-clonk selzures alone

= Autosomal dominant
epllepsy with auditory
features (ADEAF)

= Other famllial temporal lobe

Varlable age at onset

= Familial focal epilepsy
with varlable focl
{childhood to adult)

= Progressive
myaclonus epllepsies
(PME)

= Reflex epilepsies

In nonprogressive disorders
= Epilepsy of Infancy with
migrating focal selzures

(Gastaut type}

= Late onset childhood occiplal epilepsy

= Epllepsy with myoclonic absences

= Lennax-Gastaut syndrome (LGS}

= Eplleptic encephalopathy with continuous
splke-and-wave durlng sleep ([CSWS)*

= Landau-Kleffner syndrome [LKS)

epllepsies

Distinctive constellationsfsurgical syndromes |

Distinctive constellationsfSurgical syndrames
= Mesial temporal lobe epllepsy with hippocarnpal
sclerosis (MTLE with HS)
=~ Rasmussen syndrome
= Gelasnc selzures with hypothalamle hamartoma
= Hemiconvulslon-hemiplegla-epllepsy

I Nonsyndromic epilepsies”™

Epllepsies of
unknown cause

Epilepsies attributed to and organized by
structural-metabolic causes

= Malformations of cortical development
[hemimegalencephaly, heterotoplas, etc.)

= Meuracutaneous syndromes (tuberous sclerosis
complex, Sturge-\Weber, etc.}

= Tumaor, Infection, trauma, angioma, antenatal and
perinatal Insults, stroke, etc

* The armngament of datrodinical syndromas deas not reflka eticlogy,

“ Nat raditionally diagnosed as eplepsy

+ Somarmas relemed 10 & ERCiriced Sates Epikpcicus during Slow Seap [ESES)

** Forms of eplapsies not meeting criteria for specitic syndmmas of consielatons

This Proposal is a work in progress.....
We welcome your thoughts on this proposal. Please visit our Classification & Terminology

Discussion Group at: hitp://communitvilae-epilepsy.ore/homea/ to login and register

your comments.

Fig. 3.

te concepte, dintre care unul sau, uneori, toate se pot
aplica la un anumit pacient. Cel mai simplu este cand
mutatia genetica cauzatoare este cunoscutd. Mutatii-
le genice specifice sunt cunoscute doar in minoritate
la pacientii cu EP. Pot apare mutatii de novo, care nu
sunt mai putin frecvente. Sunt gasite din ce in ce mai
multe, mutatii de novo. Acest lucru explicd absenta
unui istoric familial de crize epileptice si adesea re-
ticenta familiei de a accepta ca genele ar putea juca
un rol etiologic esential. In mod ideal, trebuie sa fie
identificata gena si mecanismele care au contribuit la
aceasta mutatie. Acest grup include si SE, pentru care
este caracteristicd agregarea familiald, ca in EP ge-
neralizate genetice. Avand o etiologie geneticd nu se
exclude o contributie de mediu In aparitia epilepsiei.
In ultimii ani au fost descoperite peste 40 de mutatii
responsabile de dezvoltarea epilepsiilor genetice [12].

Printre tipurile de anomalii genetice care determi-
na tipul epilepsiei citim urmatoarele.

- 15q13.3 MICRODELETION SYNDROME
— crize generalizate (absentele, mioclonice, clonice)

- 18q- SYNDROME - debut precoce; crize auto-
nome (aritmie, apnoe)

- INV-DUP (15) OR IDIC (15) — crize focale, ge-
neralizate

- DEL 1p36 - crize focale, generalizate

- ANGELMAN SYNDROME - crize generalizate

- DOWN SYNDROME (TRISOMY 21) — crize
focale, generalizate

- KLEINFELTERS SYNDROME (XXY) — crize
generalizate

- MILLER DIEKER SYNDROME (DEL 17p)

- PALLISTER KILLIAN SYNDROME (TETRA-
SOMY 12p) — toate tipuri

- RING 14 (r14) SYNDROME - crize focale, sin-
drom Ohtahara

- RING 20 (r20) SYNDROME - crize nocturne a
lobului frontal

- TRISOMY 12p — crize generalizate

- WOLF-HIRSCHHORN SYNDROME (DEL 4p)
— crize generalizate

In unele cazuri, SE nu poate fi recunoscut chiar
daca etiologia este stabilita si nivelul 4 din Clasificare
poate fi indeplinit. O cauza geneticd poate fi asociata
cu mai multe SE. Prin efectuarea unui diagnostic de
SE sau un diagnostic etiologic este important sa vizadm
dacd abordarea terapeutica poate fi posibild. Putem
oferi cateva exemple: (1) prezenta mutatiilor SCN1A
in sindromul cu denumirea “epilepsie familiala gene-
ticd cu convulsii febrile plus” (GEFS+), include feno-
tipul de convulsii febrile, caz In care medicatia nu este
necesard, in contradictie cu un pacient cu ,,Sindromul
Dravet”, care presupune mutatia SCN1A [17], necesi-
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and tratament plurimedicamentos; (2) un alt exemplu,
presupune o conditie metabolica cu deficit de trans-
port de glucoza tip 1. Un astfel de deficit poate cauza
diverse SE cum ar fi «Epilepsia juvenila absenta» si
«Epilepsia cu convulsii mioclonic-atonice», care ne-
cesitd abordari terapeutice speciale, de asemenea, si
«Encefalopatia Glutl», pentru care dieta ketogenica
constituie o abordare terapeutica uzuala [18, 19]. Di-
agnosticul epilepsiilor genetice se face prin testarea
geneticd moleculard pentru modificari ale secventei
intr-o serie de gene asociate cu epilepsia in copilarie.

Epilepsiile care apar ca rezultat al unei cauze
structurale sau metabolice separate, deseori sunt uni-
te intr-un grup, pentru a le putea separa de conceptul
genetic, deoarece ambele pot fi deseori inseparabile.
Printre acestea sunt citate epilepsiile secundare unor
leziuni structurale sau metabolice, care nu corespund
criteriilor unor modele electroclinice specifice. Ca-
uzele unor astfel de epilepsii sunt multiple si includ
urmatoarele entitati: (1) malformatii corticale (hemi-
megalencefalie, heterotopii, etc.); (2) sindroame ne-
urocutanate (scleroza tuberoasa, Sturge-Weber, etc.);
(3) tumori; (4) infectii; (5) traume; (6) leziuni cere-
brale perinatale; (7) srtoke; (8) etc. Imaginile IRM pot
furniza informatii cu privire la oricare din malforma-
tiile structurilor cerebrale sau a altor tipuri de leziuni
frecvent observate in EP.

Cauzele infectioase si imune sunt pentru prima
data incluse in clasificarea epilepsiilor, presupunand
unele forme de EP, care necesitd abordari specifice de
diagnostic (punctie lombara, examinari imunologice
si imagistice speciale).

Epilepsiile determinate de cauze care in cea mai
mare parte sunt necunoscute, certifici necesitatea
investigatiilor ulterioare, pentru a identifica cauza
epilepsiei. Aceste epilepsii constituie 1/3 din toate
epilepsiile, sunt cel mai putin intelese. In trecut erau
denumite — criptogene.

Crizele neonatale benigne si convulsiile febrile au
fost specificate intr-un compartiment aparte ca «con-
ditii cu crize epileptice care traditional nu sunt dia-
gnosticate ca o forma de epileptie in sine».

Etiologia definitiva a EP poate fi cunoscutd, cu
toate ca factorii care influenteaza fenotipic ,,Variabi-
litatea”, de obicei, nu sunt inca intelesi. De exemplu:
modificarile de gene sau influenta factorilor de mediu.
Multe diagnoze etiologice noi sunt in curs de dezvol-
tare, cum ar fi encefalopatia mioclonica cu regres in-
telectual (CHD2). Aceste tipuri de epilepsii sunt simi-
lare cu sindromul Dravet, etc. [20].

Este evident ca la toate nivelurile de diagnostic al
EP, ar trebui sd se ia In consideratie mai multe cauze.
La unii pacienti, etiologia nu va fi cunoscuta. Este ne-
cesar de a extinde in continuare cunoasterea etiologiei
EP, pentru identificarea grupurilor distincte. In multe
cazuri, etiologiile multiple se aplica de comun si pot
fi utilizate reciproc, deoarece acestea nu sunt menite

14

sa fie incluse in grupuri care sa se excluda reciproc.
De exemplu, scleroza tuberoasa este o boald comple-
x4, avand atat o cauza genetica, cit si una structurala.
Ambele grupuri etiologice furnizeaza un suport dife-
rit, pentru cdi terapeutice relativ diverse: tuberectomia
si tinta terapeuticd la mamifere — inhibitorul rapamy-
cin-ei (mTOR) [15].

Ultimul compartiment al clasificarii propuse in-
clude comorbiditatile, o unitate noud aparuta in cla-
sificarea EP. Pe de o parte, pacientii pot avea o serie
de comorbiditati asociate la orice nivel al cadrului de
diagnosticare. Pe de alta parte, activitatea epileptifor-
ma implica abundente si interfereazd cu neurodez-
voltarea, cu incetinirea cognitiva si de multe ori cu
regresul in dezvoltare, uneori, are consecinte psihice
si comportamentale. Ameliorarea activitatii epilepti-
forme are potentialul de imbunatatire a consecintelor
de dezvoltare ale disordinilor instituite [21]. Activita-
tea epileptiforma poate provoca regresul neuropsihic
la copilul cu dezvoltarea anterior normala, sau la al-
tul, la care dezvoltarea a fost intotdeauna intarziata,
ulterior aratand o dezvoltare de platou sau o regresie.
Aceasta fiind o problema critica din punct de vedere
clinic, este adesea reflectatd in observatiile parintilor.

Pe parcusul diagnosticului vor fi identificate si ges-
tionate in mod corespunzator urmatoarele performan-
te: psihologice, de invétare, cognitive, de memorie,
caracteristicile comportamentale, socializarea (pre-
zenta comportamentelor autistice severe). Descrierea
comorbiditatilor specifice v-a permite recunoasterea
bolii si tratamentul corect al EP [15].

Astfel, EP se prezinta ca o tulburare de retea a cre-
ierului, caracterizata printr-o predispozitie de duratad
pentru a genera crize epileptice si consecinte neurobi-
ologice, cognitive si psihosociale ca rezultat al acestei
afectiuni. Epilepsia nu are o evolutie previzibild. Epi-
lepsia poate aparea la orice varsta si se poate agrava
dupa o ameliorare. Afecteaza initial o anumita arie a
creierului si poate sa se extinda intr-o alta arie cerebra-
1a. Unele tipuri de epilepsie dispar cand copilul ajunge
la adolescenta. Alte tipuri pot persista toata viata.

Particularititile epilepsiei la copil:

1. Hiperexcitabilitatea relativd a SN imatur poate
duce la crearea unui proces ce va constitui un sub-
strat pentru dereglarile severe convulsive. Unul din-
tre aceste substraturi este dezvoltarea hipersincroniei
grupelor de neuroni.

2. Creierul imatur poate fi predispus sa dezvolte
circuite care pot mentine hipersincronizarea neurona-
1a, din cauza conexiunilor interneuronale in jonctiu-
nile sinaptice si nonsinaptice, care lipsesc in creierul
adultului. De exemplu, densitatea sinaptica in creierul
imatur catre varsta de 2 ani este de doua ori mai mare
decat in creierul adultului.

3. Creierul imatur mai poate dezvolta conexiuni
anormale dupa lezare in anumite arii, ex. hipocamp
sau cortexul limbic.



Crizele neonatale sunt diferite de cele la alte var-
ste, sunt crize cu debut din momentul nasterii pana la
varsta de 2 luni. Crizele de tip epileptic pot prezenta
primul simtom de suferintd neurologica a nou-nascu-
tului. Nou-nascutul nu este capabil sa sustina o des-
carcare epileptica generalizata de tipul crizei tonico-
clonice generalizate sau a absentelor, crize ce nu pot fi
intalnite la aceasta varsta. La ei sunt frecvente crizele
subtile motorii.

Cel mai frecvent la nou-nascut ctizele sunt limitate
sau atipice: crize aversive; accese de nistagmus; crize
operculare; miscari de inot sau pedalare; crize de ap-
nee, fenomene vasomotorii; crize tonice cu extensia
membrelor, mimind crizele de decerebrare sau decor-
ticare; crize clonice multifocale sunt cele mai frecven-
te tipuri de criza intdlnite la nou-nascutul la termen,
se caracterizeaza prin clonii ritmice, migratorii de la
un membru la altul si focale (sunt repetitive si loca-
lizate la un singur membru); crize mioclonice masive
— miscari bruste, de mare amplitudine, prin contractia
musculaturii axiale producand flexia capului, abductia
bratelor, extensia membrelor inferioare etc.

Marea majoritate a crizelor sunt simtomatice si
apar ca reactie a creierului la o leziune acuta. Crizele
sunt de durata scurtd, disparand singure sau prin tra-
tament etiologic specific. Desi aceste crize pot fi de
origine epileptica, fiind generate de descarcari hiper-
sincrone ale unei populatii neuronale, aparitia lor in
relatie cu tulburarea SNC, face ca ele sa nu fie consi-
derate epileptice. Exista insa si crize epileptice ce apar
ca urmare a unei tulburari cronice a SNC cu debut in
perioada neonatala si care pot fi extrem de rezistente
la terapia specifica.

Crizele epileptice la sugar sunt polimorfe. Se cla-
sificd in mod curent in crize focale si generalizate, cu
sau fara de pierderea constientei. Crizele focale pre-
zintd frecvent o asociere de: fenomene motorii mani-
festate prin clonii ale pleoapelor, clonii sau hipertonia
unei comisuri labiale, a unui membru sau hemicorp,
clonii oculare, deviatia conjugata a capului si ochilor;
automatisme cu privire fixa, masticatie; crize vegeta-
tive prin midriaza, cianoza, bradicardie sau tahicardie,
hiperpnee sau apnee.

Examenul neurologic in momentul crizei va per-
mite evidentierea unor deficite neurologice motorii
(paralizia tranzitorie postcriticd), sau tulburari de lim-
baj, ajuta la stabilirea diagnosticului topografic (sursa
focarului epileptogen). Modificarile EEG intercritice
sunt prezente numai in situatii foarte limitate semni-
ficative pentru diagnosticul de epilepsie. Nu exista
epilepsie fara crize clinice. Diagnosticul in epilepsie
nu poate fi stabilit niciodatd numai pe baza de inregis-
trare EEG intercritica si nu poate niciodata fi exlus pe
baza de inregistrare intercritica.

Clasificarea a fost elaborata in ajutorul persoane-
lor cu EP, pentru a le ameliora calitatea vietii. Per-
spectivele de viitor tintesc studiul rolului plasticitatii
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creierului in cadrul EP, ceea ce presupune o experi-
entd fascinantd. Se intentioneaza de a examina modi-
la acest nivel care au loc in EP, modelele animale de
epileptogenezd, si modul In care am putea influenta
aceste procese. Reorganizarea creierului in EP si felul
cum plasticitatea creierului afecteaza functiile mo-
torii, cognitive si structurale, trebuie sa fie studiate.
Este important sa se ajunga, in cele din urma, asupra
cunoasterii proceselor evolutive din creierul epileptic
si modul in care am putea folosi diferite tehnici de
modulare pentru tratarea EP refractare.

La toate nivelurile de diagnostic, ar trebui si ia
in considerare mai multe cauze ale epilepsiei paci-
entului. Examenul clinic intruneste identificareca
tipului de criza, determinarea etiologiei, anamneza
detaliata, evaluarea neurologica, evaluarea psiholo-
gicd. Examenul paraclinic se face prin investigatii
biochimice i metabolice; investigatii toxicologice;
punctie lombard; EEG, cu probele de sensibilizare
(hiperventilatie, stimularea luminoasa intermitenta,
de somn); monitorizarea video-EEG, electrocorti-
cografia, cartografierea creierului; CT cerebral (cal-
cificari cerebrale, tumori cerebrale); MRI cerebral
(displazii difuze, leziuni vasculare, demialinizarile
si altele), MRA, SPECT, PET; Radiografia simpla
de craniu (calcificari, TCC); Angiografia (malforma-
tii arterio-venoase); explorarile izotopice (chirurgia
epilepsiei).

Concluzii.

1. Boala epileptica reprezinta o cauza majora de
morbiditate pediatricd, intalnindu-se cu frecventa
crescuta printre copii, se poate observa la orice varsta,
dar cea mai vulnerabila este varsta de sugar, care are
particularitatile sale predispozante pentru dezvoltarea
crizelor (pragul convulsivant scazut si excesul de ex-
citatie).

2. Este dificil de stabilit diagnosticul de epilepsie
si formele acesteia la copiii de varstd mica, deoarece
epilepsia se asociaza deseori cu tulburari de neurodez-
voltare.

3. Examenul electroencefalografic (cel mai sigur
test de apreciere a tipului de crizd a formei epilepsiei)
este unul oportun in diagnosticarea epilepsiilor la eta-
pele timpurii, modificarile epileptice coreland cu de-
butul epilepsiei. Traseele electroencefalografice sunt
marcate printr-o variabilitate mare a traseelor: descar-
cari epileptiforme generalizate, lateralizate, hipsarit-
mice, etc.

4. Diagnosticul unui sindrom epileptic necesita
mai multe etape: (1) recunoasterea crizei, distinctia ei
epileptica, (2) clasificarea epilepsiei in functie de tipul
crizei, (3) confirmarea sindromului epileptic, (4) cla-
sificarea epilepsiei in functie de etiologie. Toti acesti
pasi sunt respectati in clasificarea moderna a epilepsi-
ei si sindroamelor epileptice (ILAE 2017).



5. Factorii etiologici implicati in epilepsiile copi-
lului mic sunt variabili. Examenul imagistic, testarile
genetice si metabolice favorizeaza diagnosticul etio-
logic al epilepsiilor, furnizand informatii cu privire la
oricare din malformatiile structurilor cerebrale sau a
altor tipuri de leziuni frecvent observate, dar si modul
in care se ve gindi tratamentul.

6. Parte din epilepsiile copilului au cauze necunos-
cute, constituind 1/3 din toate epilepsiile, sunt cel mai
putin intelese, necesitand investigatii suplimentare
pentru extinderea in continuare a cunoasterii etiolo-
giei.

7. Tulburarile psihologice, de invatare, cognitive,
de memorie, comportamentale, de socializare etc.,
deseori se intalnesc la copiii cu epilepsie. Identifica-
rea pe parcusul diagnosticului al comorbiditatilor spe-
cifice v-a permite recunoasterea bolii §i tratamentul
corect al epilepsiei.
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