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Summary
Electrical status epilepticus in sleep

Is an unusual EEG pattern in children that is characterized by permanent,continuous
spikes and waves activity in the brain during sleep.In a recent review of the medical literature, a
researcher indicated that the incidence of ESES is 1% of the pediatric patients with epilepsy. It
presents a clinical case of the Neurology department IMSP ICSDOSMC. A 5-yeas old twin-
sisters were hospitalized with the diagnosis of Symptomatic Epilepsy with polymorphic seizures
and moderate mental retardation. They performed a Video-EEG monitoring that determined the
presence of the EEG pattern specific for the ESES syndrome.

Rezumat

Status Epileptic Electric din timpul Somnului Lent (ESES) este un patern EEG care
include o activitate epileptiformd permanentd, continua, difuzad de varf-unda lenta in faza
somnului lent, care dureaza luni si ani de zile, si care exercita o regresie neurodevelopmentala
asupra copilului chiar si in absenta crizelor epileptice. Intr-0 analizd recenti a literaturii
medicale, s-a stabilit ca incidenta ESES este de 1% la pacientii pediatrici cu epilepsie. Prezentam
un caz clinic din sectia neurologie a IMSP IMC. Doua surori-gemene cu varsta 5 ani, care s-au
internat cu diagnosticul: Epilepsie simptomatica cu crize polimorfe si retard neuropsihic
moderat. Traseele Video-EEG in timpul somnului lent au inregistrat o activitate specifica
electroencefalografica — sindromul ESES.

Introducere

Status Epileptic Electric din timpul Somnului Lent (ESES) este un patern EEG care
include o activitate epileptiformd permanentd, continua, difuzd de varf-unda lentd in faza
somnului lent, care dureaza luni si ani de zile, si care exercita o regresie neurodevelopmentala
asupra copilului chiar si in absenta crizelor epileptice. Intr-o analizi recenti a literaturii
medicale, s-a stabilit ca incidenta ESES este de 1% la pacientii pediatrici cu epilepsie.

Scopul lucrarii: sa evidentiem prezenta ESES pe traseele EEG la copilul cu deficit
neuropsihic. Descrierea cazurilor clinice.

Obiectivele

1. Importanta monitorizarii Video-EEG in diagnosticul ESES la copilul cu deficit
neuropsihic.

2. Rolul examenului Video-EEG in prognosticul pierderilor neurodevelopmentale la
copil.

Rezultate si discutii

Definitie. ILAE defineste ESES 1in felul urmator: ,,ESES se caracterizeaza prin
combinarea diferitor tipuri de crize epileptice, atit focale cat si generalizate, care apar in timpul
somnului, §i absente atipice in stare de veghe. Crizele tonice in astfel de cazuri nu se intalnesc.
Paternul EEG include o activitate permanenta, continua, difuza de tip varf-unda in faza somnului
lent, care dureazi luni si ani de zile. In pofida jugularii crizelor, cel mai frecvent, prognoza este
una nefavorabild, avand in vedere prezenta la acesti pacienti a dereglarilor neuropsihologice
severe (Tassinari si coaut. 2005) [8]. La 20% din bolnavi crizele epileptice lipsesc, atat din datele
anamnestice, cat si din datele supravegherii catamnestice si diagnosticul se stabileste pe baza
rezultatelor monitorizarii EEG si a testelor neuropsihologice. In proiectul nou a clasificarii din
anul 2001 acest sindrom este inclus in grupul encefalopatiilor epileptice a copilului.
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In literatura de specialitate sunt descrise 2 variante de ESES: simptomatic si idiopatic [7].
Varianta simptomatica se stabileste in cazurile, cand pacientii prezinta semne neurologice de
focar (de obicei 1n paralizia cerebrald), modificari locale pe tablourile imagistice prin RMN si
predominarea unei activitatati epileptiforme regionale continua, asupra celei difuze, pe traseele
EEG. Factorul etiologic principal al ESES simptomatic este encefalopatia perinatald, cel mai des
de tip - hipoxico-ischemica, mai rar tulburarile de migrare neuronala.

Forma idiopatica, conform conceptiei lui H. Doose (2003) [2], este expresia unui ,,proces
congenital de alterare a maturizarii cerebrale”, si probabil este un proces determinat genetic.

Conform datelor lui Muhin si coaut. (2004) [7], incidenta sindromului ESES este de 3.3%
din toate epilepsiile cu debut pina la 14 ani.

Tabloul Clinic: Crizele epileptice, de obicei, debuteaza pina la aparitia pe traseul EEG a
activitatii epileptiforme continui in faza somnului lent. In unele cazuri (21.5%) [7] crizele
epileptice pot sa lipseasca si diagnosticul se stabileste numai pe baza datelor monitorizarii
Video-EEG in asociere cu tulburdri cognitive de diferit grad. Crizele epileptice in ESES nu
determind gravitatea bolii.

Varsta de debut a crizelor epileptice variaza de la 2 luni la 12 ani (Beaumanoir si coaut.,
1995) [1]. Incidenta maxima a debutului este perioada de varsta de la 4 pana la 6 ani; varsta
medie este de 4 ani si 9 luni. In 7% din cazuri crizele febrile simple marceaza debutul bolii [7].

La pacientii cu ESES sindrom se constatd urmatoarele tipuri de crize: faringo-orale,
hemifaciale si fascio-brahiale, absente atipice, atonice, hemiclonice, automotorii, focale versive
cu voma, crize secundar generalizate. Conform unui studiu [7], primele crize in ESES, in 63.5%
din cazuri au fost caracteristice pentru epilepsia Rolandica: faringo-orale, hemifaciale si fascio-
brahiale, care apareau fie la adormire, fie la trezire.

Insa in 7-20% din cazuri crizele epileptice pot lipsi (Tassinari, 2005) [8]; iar in 11% din
cazuri se intalneste doar cite o singura criza in timpul somnului.

Deficitul cognitiv este un simptom absolut in ESES. Tulburdrile cognitive, conform
datelor Arzimanoglou si coaut. se prezinta sub aspectul diferitor sindroame:

- disfunctia lobilor frontali (deficit de atentie, agresivitate, impusivitate, infantilizm;
tulburdri comportamentale si de memorie);

- deficultati in scolarizare (dislexie, disgrafie, discalculie);

- tulburari de limbaj si orientare in timp si spatiu.

De regula, gradul deficitului cognitiv este direct proportional cu indicele de prezenta la
EEG al activitatii epileptiforme difuze sinu depinde de frecventa si tipul crizelor epileptice.

Datele EEG: La majoritatea pacientilor activitatea de fond va fi pastrata. Datele EEG
variaza semnificativ in dependentd stadiul bolii si de starea fiziologica a pacientului (somn sau
veghe). In stadiul incipient a bolii, activitate epileptiformi la EEG de rutini se inregistreaza in
64% cazuri, iar Tn monitorizarile Video-EEG din timpul somnului, aceast procent se ridicad la
100% [7]. In stadiul desfasurat a bolii, in cazuri unice pe EEG de rutina, in stare de veghe, se vor
obtine rezultate normale, iar in monitorizarile EEG efectuate atat in stare de veghe cat si somn
activitatea epileptiformd se va Inregistra in 100% cazuri. Aceste date dicteazd necesitatea
efectuarii monitorizarii Video-EEG de durata, cu includerea somnului, la toti pacientii cu
pierderi neurodevelopmentale, pentru a confirma prezenta sindromului ESES in stadiile
incipiente ale bolii.

In stadiile incipiente, modificarile activitatii bioelectrice ale creierului sunt determinate
de o activitate epiletiforma regionald de tip virf-unda lenta. Este descrisd o localizare tipica a
paternelor in regiunile Fronto-Centrala (65%), mai rar Temporald (14%) si Parieto-Temporald
(14%). Inregistrarile EEG in timpul somnului, atestd caracterul multerigional al activitatii
epileptiforme cu o crestere semnificativa a indicelui de prezenta epileptiforma in combinare cu
descarcari difuze frecvente cu debut asincron. Activitatea epileptiformd reprezintd un patern
morfologic de tip Benign Epileptiform Discharghe of Childhood.
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In stadiul desfasurat al bolii, in stare de veghe, se inregistreaza activitate epileptiforma
multiregionala in combinare cu descarcari difuze de tip virf-unda cu debut asincron. in timpul
somnului, in 100% cazuri, se Inregistreaza activitate epileptiformd permanenta, continua si
difuza de tip virf-unda. In aceastd perioadd, pe inregistririle EEG, in timpul somnului, dispar
complet paternele regionale si are loc schimbarea lor cu cele difuze. Paternele fiziologice ale
somnului (fusurile de somn, K-complexe, vertex-potentiale) dispar complet.

Tratament. Pentru tratamentul ESES se utilizeaza preparate antiepileptice din grupa
Valproatelor (preparatul de electie) (doza medie 30-60 mg/kg), Succinimidelor, Topomaxul,
Clobazam, Leviracetamul, Ospolotul. O eficacitate nalta o are utilizarea Corticosteroizilor.

Pronosticul. Referitor la crize este favorabil. Se obtine controlul medicamentos al
crizelor in 100% cazuri; iar la pubertat poate surveni si stoparea lor spontana. In ceea ce priveste
deficitul cognitiv, pronosticul este rezervat: de regula gradul pierderilor neurodevelopmentale
direct corelezd cu modificarie EEG. Odata cu abolirea activitatii epileptiforme pe traseele EEG,
gradul de severitate al deficitulu cognitiv diminuaza, dar restabilirea completd a functiilor
intelectual-mnestice nu se raporteaza nici la unul din pacienti.

Caz clinic

In sectia neurologie a IMSP ICSDOSMC s-au internat doua fetite gemene cu varsta de 5
ani (nascuta - 04.12.2000), domiciliate in or. Ungheni. Diagnosticul la internare a fost: Epilepsie
simptomatica, crize polimorfe. Retard mental de grad moderat. La internare, mama acuza la
fetite: In timpul somnului de noapte, crize cu simptomatologie tipica oro-faringiana, reprezentate
de sunete guturale, adesea bizare, “horcait”, gasping, wheesing, frecventa rara. La una din fetite
a avut loc un acces tonico-clonic generalizat. Ambele fetite, prezintd retard psiho-verbal
moderat.

Istoricul actualei boli

Initial mama a observat o retinere in dezvoltarea verbala si cognitiva la ambii copii. S-a
adresat la medicul de familie si neurolog. A fost prescris un tratament, dar care nu s-a soldat cu
ameliorare in performantele verbale si cognitive. De la virsta de 2 ani s1 8 luni, cu o frecventa
rard, au aparut crizele sus-numite. S-a prescris initial un tratament cu Carbamazepina care a dus
la cresterea frecventei numarului de crize. Ulterior Carbamazepina a fost inlocuita cu preparate
din grupul Valproatelor (20 mg/kg/zi), dar tratamentul a fost ineficient. Din motivele
neeficacitatii tratamentului, s-a internat in sectia de neurologie pentru investigatii si stabilirea
diagnosticului corect.

Istoricul vietii

Copii din I-a sarcind, nascuti la termen cu masa - 2800g, 2700g, au tipat deodata post-
partum. Sarcina a decurs cu anemie de grad usor. Au primit alimentatie naturala pana la varsta de
6 luni. Dezvoltarea fizica corespunde varstei. Afectiunile suportate in I an de viata au fost - IRA,
la 3 luni au suportat varicela. Au fost vaccinati conform calendarului national de vaccinari.
Anamneza eredo—colaterala: mama si tata sunt sanatosi.

Starea prezenta

Starea generala a copiilor este grad medie-stabila. Constiinta clara, copiii excitati,
memoria pastratd, limbajul neclar, constitutia astenicd. Tegumentele palide, curate; tesutul
adipos slab dezvoltat; mucoasele vizibile pal-roze, curate, umede. Ganglionii limfatici periferici
nu se palpau. Sistemul muscular si osteo-articular: dezvoltat conform virstei. Sistemul respirator:
respiratie nazald libera, frecventa respiratorie - 19 respiratii/minut; auscultativ se constata
respiratie veziculard bilateral. Sistemul cardio-vascular: frecventa contractiilor cardiace - 75
batdi/minut; socul apexian localizat in spatiul V intercostal stang, limitele cordului nu sunt
extinse; zgomotele cardiace aritmice, clare, suflu sistolic la apex. Sistemul digestiv: limba
umeda; vestibulul faringian curat, abdomenul moale; ficatul si splina fara modificari patologice;
scaun o data pe zi, oformat. Sistemul urinar: semnul de tapotament lombar negativ bilateral,
mictiuni libere, indolore.
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Statusul neurologic

Congtiita clara. Se orienteaza 1n timp si spatiu. Acuitatea olfactiva pastratd. Acuitatea
vizuald pastratd D=S. Fantele palpebrale de dimensiuni egale. Motilitatea globilor oculari in
volum deplin. Pupilele egale D=S, rotunde. Punctele Wallwix nesensibile la palpare. Reflexul
cornean §i conjuctival pastrat. Fata simetrica. Auzul pastrat. Fonatia si deglutitia pastrata. Limba
pe linie mediana. Mersul este pastrat. Atrofii musculare absente. Forta musculara egala
D=S=5.Tonusul muscular pastrat. Proba indice-nas o efectueaza corect. ROT D=S, fara semne
patologice. Sensibilitatea pastrata. Din partea SNV dereglari nu se evidentiaza. La copii atentia
este scazuta, comunicarea dificild, limbajul sarac.

Investigatii paraclinice

Pacienta S. V.:

Analiza generala a sangelui: Hemoglobina - 125g/l, eritrocite — 3.8x1012/1, trombocite -
240x109/1, leucocite -7.3x109/1, segmentate - 40%, limfcite - 36%, monocite - 4%, eozinofile -
4%, VSH-5mm/h.

Analiza biochimica a sangelui: ureea — 3.7 mmol/l, ALAT — 0.38 mmol/l, Na - 144
mmol/l, creatinina — 0.054 mmol/l, ASAT- 0.23 mmol/l, Ca — 2.25 mmol/l, bilirubina totald -10
mmol/l, K — 4.42 mmol/l, P — 1.60 mmol/I.

Analiza generala a urinei: galbena, transparentd, densitatea - 1025, reactia acida, proteina
negativ, epiteliu plat 6-7 c/v, leucocite 4-5 c/v.

Electrocardiograma: axa electrica verticala, ritmie sinusala.

Consultatia Psihologului: Aptitudinea de a asimila informatii noi, de a le reorganiza de a
opera cu aceste informatii in rezolvarea de probleme este moderat scazuta. Concentrarea scazuta.
Memorarea este scazuta. Nivel de 1Q- 78 (gradul moderat de deficientd mintald).

IRM: Patologie organica nu se vizualizeaza.

Pacienta S. A.:

AGS: Hemoglobina - 123g/l, eritrocite — 3.7x1012/I, trombocite - 250x109/I, leucocite -
7,7x109/1, segmentate - 44%, limfcite - 38%, monocite - 4%, eozinofile - 4%, VSH-6mm/h.

Analiza biochimica a sdngelui: ureea — 3.6 mmol/l, ALAT — 0.30 mmol/l, Na - 140
mmol/l, creatinina — 0.057mmol/l, ASAT — 0.28 mmol/l, Ca — 2.1 mmol/l, bilirubina totala -10.5
mmol/l, K — 4.30 mmol/l, P — 1.66 mmol/l.

Analiza generala a urinei: galbena, transparenta, densitatea - 1024, reactia acida, proteina
- negativ, epiteliu plat 6-7 c/v, leucocite 3-4 c/v.

Electrocardiograma: axa electrica verticald, ritmie sinusal.

Consultatia Psihologului: Aptitudinea de a asimila informatii noi, de a le reorganiza de a
opera cu aceste informatii in rezolvarea de probleme este moderat scazuta. Concentrarea usor
scazutd. Memorarea este scazuta. Nivel de Q- 78 (grad moderat de deficienta mintald).

IRM: Patologie organica nu se vizualizeaza.

Video-EEG cu includerea somnului.

Concluzie:

Pacienta S. V.: In ariile corticale fronto-temporal anterioare — activitate regionala
epileptiforma bilateral-asincrond de tip Benign Epileptiform Discharghe of Childhood, indice
inalt, in asociere cu perioade de descarcari difuze subclinice tipice epileptice.

Pacienta S. A.: Activitate multiregionala epileptiforma bilateral-asincrona de tip BEDC
in ariile cortcale parieto-occipitale si temporal posterioare in asociere cu descarcari difuze
frecvente, epileptice.

La ambele fetite, Inregistrarea EEG 1n somn atesta: intensificarea pronuntatd a activitatii
epileptiforme, exprimata prin crestera frecventei descarcarilor difuze epileptice cu debut
asincron; indicele de prezenta constituie 80-85 % pe epoca de analiza. Paternele fiziologice de
somn lipsesc (vezi des. 1 si 2).
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Figura 1. Activitate epileptiforma continua, difuza, de tip Benign Epileptiform Discharge
of Childhood

=

s

.......

e

........

==

oS

B —

Figura 2. Activitate epileptiforma continua, difuza, de tip Benign Epileptiform Discharge
of Childhood.

Pe baza rezultatelor obtinute s-a stabilit diagnosticul de Epilepsie Idiopatica, cu crize
faringo-orale si hemifaciale cu generalizare secundara de frecventa rara. Sindromul ESES.
Retard neuropsihic grad moderat.

A fost inifiat tratamentul cu Valproate in doza (40 mg/kg/zi) in combinatie cu
Corticosteroizii ( 1mg/kg). Examenul Video-EEG a fost reevaluat peste 2 luni de la tratament. S-
a apreciat reducerea semnificativa a indexului de activitate epileptiformd, cu un progres in
achizitiile verbale.
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Concluzii

1. Status Epileptic Electric din timpul Somnului Lent (ESES), reprezinta un patern EEG
care include o activitate permanenta, continud, difuza de varf-unda lenta in faza somnului lent si
realizeaza un deficit cognitiv persistent.

2. ESES este o patologie rar diagnosticatd, cu o incidentd de 1% din toate epilepsiile
inregistrate la copil.

3. Efectudrea monitorizdrii Video-EEG de duratd cu includerea somnului este o metoda
recomandabila in toate cazurile marcate cu pierderi neurodevelopmentale la copil, cu scop de a
certifica diagnosticul de sindrom ESES in stadiile incipiente a bolii. Degradarea neuropsihica va
fi prevenita in aceste cazuri.

3. Toti copiii cu sindromul ESES vor primi tratament cu Valproate in doze 30-
60mg/kg/zi. Pot fi utilizate Succinimidele, Topomaxul, Clobazam. Este descrisa eficacitatea
inaltd a Corticosteroizilor.
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Summary
The supraventricular tachycardia in children
This study aimed to examine 31 (27 boys (87,1%) and 4 girls (12,9%)) children with
supraventricular tachycardia, in the age group of 4 months — 18 years. Patients included in the
study were found following types of supraventricular tachycardia: paroxysmal supraventricular
tachycardia, WPW syndrome, Lown-Ganong-Levin syndrome, atrial fibrillation and intraatrial
tachycardia. The electrophysiological mechanism involved in the rhythm disturbances in patients
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