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Che coge IGepilessia

LGepilessiacostituisceuna patologianeurologicache si esprimein
forme molto diversetra di loro, tanto che e piu correttoparlaredi
epilessie

Questanotevole diversita di forme cliniche si traduce anchein
prognosidiverse alcuneformedi epilessiala maggiorparte)sono
iInfatti compatibili con una qualitadi vita pressochéormale altre
(perfortunapiu rare)sonoinvecedi maggioregravita

N 4
Bambino Gesu
OSPEDALE PEDIATRICO



Che coge IGepilessia

Léepilessiae tra le patologieneurologichepiu diffuse, tanto che e riconosciutacome malattia
sociale dalllOMS. E probabileinoltre che la sua frequenzasia sottostimataperchéspesso
guestgpatologiae tenutanascostger motivi psicologicie sociall

Nei PaesiindustrializzatilGepilessiainteressacirca 1 personasu 100G si stima quindi chein
Europacirca 6 milioni di personeabbianounepilessiain faseattiva (cioe con crisi persistenti
e/otuttorain trattamentok chela malattiainteressin Italia circa500.000 personele epilessie
colpisconctutte le etadellavita mai maggioripicchi di incidenzasi hannonei bambinie negli
anziani
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Le epilessie si manifestano attraverso sintomi molto diversi, le cosiddette crisi

epilettiche, improvvisee transitorie

Le crisi epilettichedipendonada unéalterazionalellafunzionalitadei neuroni,quandaoper
gualcheragione diventanofiperattivio scaricanampulsi elettriciin modoeccessiva cio
pPUO provocareunacrisi epilettica Le crisi epiletticherappresentanquindi unamodalita
di rispostaanomalain sensceccitatoriodi alcuneareecerebralio di tutto il cervello,per
unadisfunzionesubasesconosciuta percausdesionalidi diversotipo.
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Tipi di crisi

Parziali (o focali), quandoiniziano in una zona circoscritta del cervello da cui possono
propagarsipoi ad altre areecerebrali Non semprecomportanda perditadella coscienzeae si
manifestan@onsintomidiversisecondddreacerebralenteressataallascarica

Generalizzate coinvolgonofin dalldnizio i due emisferi cerebrali,in generesi associanaa

perdita totale della coscienza(es crisi di GrandeMale, in cui il pazienteperde coscienza
Improvvisamentepuo emetteraun urlo, cadea terrairrigidito (fasetonica),dopodichée coltoda
scosseasututtoil corpo(faseclonica),puo mordersila linguao perderde urine Altri tipi di crisi

generalizzatesonoinvece meno eclatanti,come ad esempiole crisi di assenzadelldnfanzia.

Nella maggiorpartedei casile crisi colgonoallamprovviso,in altri invecesonopreavvertitedal

soggettosottoformadi sensazionparticolari,definiteaureepilettiche

Le crisi epilettiche possonoessereisolate ma ancheripetersiin seriee in generehannouna
duratavariabiledapochisecondia pochiminuti.
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In eta pediatricadépilessia comporta
un rischio evolutivo che puo
Interessare sia lo sviluppo cognitivo
sia lo sviluppo psicologico.

\ 4

Valutare e Monitorare nel tempo
|Gevoluzione psicomotoria e
psicologica risulta un intervento
iIndispensabile e necessario.
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Stretta collaborazione
Psicologo- Neurologo
curante
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Ruolo dello Psicologo in Epilessia

-Descrivere un profilo cognitivo e comportamentale con punti di
forza e debolezza (pattern neuropsicologico)

-Integrare: risultati psicometrici, storia del bambino, osservazion
clinica, dati di laboratorio e radiologici

-Definire un trattamento individualizzato
(tipo di follow up, strategie educative piu opportune)
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| Fattoriclinici da considerargper misurarelGmpatto
chel@pilessighasullo sviluppopsicologico

Il Funzioni Neuropsicologichepiu importanti in
Epilessia

Il Ruolo del Neuropsicologo in Chirurgia
dellEpilessia
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Principali fattori da considerare per misuraiienpatto chedepilessia ha sulle
prestazioni neuropsicologiche:

1. eziologia delle crisi
2. sede ed estensione della lesione che caesidekssia
3. frequenza delle crisi

4. eta di esordio
5. tipo di crisi
6. effetti degli AED
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Eziologia

Le epilessiadiopatiche

-dovutealla solapredisposiziongeneticaa fare crisi
-noncomportanan generedannocognitivo
-livello borderline delle funzioni cognitive e neuropsicologiche(basse

prestazionverbali,di memoriae di attenzione)
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Eziologia

Le epilessiesintomatiche dovute a lesione cronica o acuta,presentanalterazionidello
sviluppocognitivo.

-Durante lIGnfanzia puo evidenziarsiritardo di linguaggio e nelle forme piu gravi
alterazionedella partecipazioneambientalee della sintoniarelazionalecon sintomi dello
spettroautisticocomeritiro edisolamentoo iperattivita e deficit di attenzione

-In eta scolare puo stabilizzarsiuna disabilita intellettiva globale puo permanereil
disturbo di linguaggio, delléattenzione della memoria e conseguenteesito sulle
competenzaccademiche

-Durante Iéadolescenzapuo evidenziarsiuna ridotta autonomia, scarsa integrazione
socialee possibilepsicopatologiadi innesto
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Sede Epilettogena

Nelle epilessiedel lobo temporale si manifestanalterazionidella
memoria verbale e visiva e dello statoemotive-comportamentale

Nelle epilessie del lobo frontale si evidenziano deficit di
attenzione e delle funzioni esecutive difficolta nella velocita di
processamentalelle informazioni, nella working memory, nella
pianificazione, nellorganizzazionee nella flessibilita cognitiva
Risultano coinvolte Inoltre le funzioni visuo/spaziali, di
coordinazionemotoria (aprassia,distonia, atassia)e di controllo
delldmpulsivita, ediperattivita(BraakmarHMH 2011, BujoreanuS
201Q PatrikelisP 2008).
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Sede ed estensione della lesione/esiti NPS

Temporale Memoria verbale e visiva
Stato emotivo e comportamentale

Parietale destro Funzioni visuo spaziali

Parietale sinistro Funzioni verbali, lettura scrittura e
calcolo

Frontale Funzioni esecutive, pianificazione,
organizzazione, controllo,
flessibilita

Occipitale Percezione visiva

Premotorie o prefrontali Funzioni visuo spaziali e di

coordinazione motoria
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Eta di Esordio Tipo e Frequenza delle crisi

LGesordiodi epilessiafarmacoresistenteentro i primi 24 mesidi vita e un fattoredi rischio
significativo per deficit cognitivo soprattuttose la frequenzadelle crisi e quotidiana(Borgeois
1983 Seidenber@007).

Crisi ad esordioprecocepossonandurre deterioramento e deficit delle funzioni cognitive e
aumentard poteredellecrisi di modificarei networkneuronali(JohnstorMV 2009.
Risultaimportantela valutazionedello sviluppo cognitivo allGesordio baseline (MotamediG
2003.

Ci possonoesserecrisi focali che iniziano in una zonacircoscrittadi cellule nervosein un
emisferodacui posson@ropagarsin altre areecerebralie crisi generalizzatehecoinvolgono
| dueemisferi

La frequenzaguoesseralapluriguotidianaad episodiisolati e controllaticoni farmaci
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Terapia Antieplilettica

La terapiaantiepilettica AED) comportaspesso

-Rallentamentalei processmentali
-Declinodelltattenzione

-Difficolta di memoriavisiva

-Difficolta nel controllodei movimentifini

Esiti sul rendimentoscolasticoe sul comportamentasoprattutto
neicasifarmacoresistenzaellecrisi e di politerapia
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Sindromi Epilettiche: seriedi sintomie segnichesi manifestano
Insiemee costituisconainaparticolarecondizioneclinica; la loro
classificaziongpermettedi indirizzarea unacurae determinarda
pPrognosi

Sempre piu si stanno individuando 1 geni responsabili dei
diversi tipi di epilessia e con essispecifici fenotipi cognitivi e
comportamentall

Conoscerell precisoinquadramento clinico permette di poter
prevederelGevoluzionecognitiva e neuropsicologica,ma anche
di individuare | momenti critici durante 1 quall supportare Iin
modo particolare la Famiglia.
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Funzioni NPS piu importanti in Epilessia

SVILUPPOINTELLETTIVO edADATTIVO

ATTENZIONE

MEMORIA

LINGUAGGIO

FUNZIONI VISUO PERCETTIVE e VISUO SPAZIALLI
~FUNZIONI ESECUTIVE

STATOEMOTIVO COPORTAMENTALEe QUALITAGdI VITA
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Nel bambinilcassessment NPS dipende:

-Eta

-Livello di sviluppo

-Esposizione educativa e culturale
-Stabilita emotiva

-Disturbo neurologico di base
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SVILUPPO INTELLETTIVO ed ADATTIVO

RECORD BOOK.

for use with the

GRIFFITHS MENTAL DEVELOPMENT SCALES

for testing babies and young children

from birth to eight years of age

RATIOFBIRTII Gile:Ncissri i i g i)

WHERE SEEN.

DATE OF EXAMINATION .....

ICE QUOTIENT

(WISC-II

Wechsler Intelligence Scale
for Children - Terza edizione

totsie

Protocollo/di notazione

Profilo o” 1 dci puntcgg! della WISGIHI
Fafeman

Sara S. Sparrow, David A. Balla e Domenic V. Cicchetti

INELAND

ADAPTIVE BEHAVIOR SCALES

jone defla Vineland Social Maturity Scale di Edgar A, Doll

INTERVISTA

Forma completa

PROTOCOLLO PER IL CONTEGGIO

unr.lmzm‘mm SPECUALI
0

Seconda criteririchiestidalCD 10e DSM IV
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ATTENZIONE

Che cose Come si misura

SELETTIVA, trattenere un rangdigit span, spatial span, visual

di stimoli ignorando quelli search

estranel

CONCENTRAZIONE, versione Digit span inverso, ragionamento
sostenuta deihttenzione aritmetico

VIGILANZA, capacita di Compiti di prestazione continua

sosteneredattenzione piu a lungo
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MEMORIA

Regionicoinvolte  Come si misura

Immediata Regionitemporo Apprendimento di
mesiall stimoli verbali e
non
Differita Strutture Richiamo
Ippocampali
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MEMORIA

Sede Lesione Esito NPS

Ippocampo di sinistra Deficit ad apprendere
materiale verbale

Ippocampo di destra Deficit ad apprendere

stimoli visuo spazial
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LINGUAGGIO

Sede lesione o0 area Esito NPS

epilettogena

Regioni emisfero sinistro  Difficolta a denominare

(dominante) Povera fluenza verbale
Afasia piu frequente come
esito di cause sintomatiche
tipo tumori che crescono
rapidamente

Crisi ripetutecheesordiscon@rimadei 5aa
rilocalizzazione del linguaggio nelle regioni omologhedelleemisferodestroo nelle aree

circostantidellGemisferosinistra
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FUNZIONI VISUO PERCETTIVE e SPAZIALI

Funzione Come si misura Regioni
coinvolte
VISUO Compiti di Reclutano

PERCETTIVE discriminazione visiva, e maggiori
di ricostruzione di figure network

cerebrall,

VISUO Copia (Figura dRey) e~ Regione

SPAZIALI compiti di rotazione di  parietale
figure destra

Funzioniabbastanzeesilienti,possonaesseregilocatedadestraa sinistra
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FUNZIONI ESECUTIVE

Che coge Come si misura Regioni
coinvolte

Pianificazione Digit span inverso, TorreFrontali

Organizzazione di Londra, prove di

Flessibilita ragionamento aritmetico

Adattamento

Inibizione di mosse

iInopportune
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DISTURBI PSICOLOGICI e PSICHIATRICI

Fattoridi rischia
-neurobiologicie legatiafattori cerebrali
-fattori psicosocial(+ predittivi e + potenti)

-fattori legatial trattamentdarmacologico
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DISTURBI PSICOLOGICI INTERICTALI In
COMORBIDITAGOcon Epilessia/PREVALENZA

Depressionel0 1 20% epilessiecontrollate,20- 60% epilessie
farmacoresisten(non significativadifferenzaconfrontandolecon

altri gruppidi malattiecroniche)

Disturbi Bipolari: 8%

Disturbi doAnsia 15 - 25% (piu alta rispetto alla popolazione
generale)

DisturbiPsicotict 717 9 %

Disturbi di Personalita 16 7 21% (piu alta rispetto alla

popolazioneyenerale)
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PERCORSI DIAGNOSTICO TERAPEUTICI
IN CHIRURGIA DELL'EPILESSIA

Il nostro Dipartimento comprendel@JO di Neurochirurgiacon cui
abbiamoun intensorapportodi collaborazione
Esistonoepilessiefarmacoresistenfiocali per cui si puo pensaread un
Interventoneurochirurgicesullalesioneepilettogena

La valutazionegpsicologicae neuropsicologicael bambinoe essenziale
nel corso del suo bilancio pre-chirurgico e nel follow-up post
operatorio, considerandoche lo sviluppo cognitivo e altrettanto
Importantequantoil controllodellecrisi.
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PERCORSI DIAGNOSTICO TERAPEUTICI
IN CHIRURGIA DELL'EPILESSIA

La valutazione ed il supporto psicologicopre
chirurgico permette di contribuire alla definizione
degli obiettivi della chirurgia relativamente alla
gualita della vita del paziente ed allgpettativesui
risultati delintervento. Preparare il bambino e la 2
Famiglia al rischio di esiti.
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OBIETTIVI DELLA CHIRURGIA DELLG

- Controllo delle crisi

EPILESSIA:

-Developmental and Psychological Improvements

Un processo decisionale che si attiva quando:

-origine focale delle crisi
-Farmacoresistenza

-Crisi severe che compromettano ed interferiscano con la vita

guotidiana
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Intraciable Epilepsy

:

Video EEG Moniomng

I .

Locaeliration-Aelated Seizures| Genemlized Seizures
+ !
MR WVMS or Conpus Calloectomy or
SPECT. MEGMSI. SISCOM Ketogensc Died
Concordant EEG & Imaging EHEE;'::;EEE & imi'ﬂ';'g o
Lesional cases Lesion near eloquent cortex

e ' ¥

Wadsa, Angiography, Wada, Angiography. .
AR EE_gan I I*_-' Meuropsychological festng FME as nidé{:i_'l ¥ Meurcpaychobogical testing
¥ . L i Subdursl grids, depth slectrodes,
I:-:lm.:_al Resection, functional mapping
Lesionectomy pr “a
Ciortical Hesection | Mo Resaction

W
WHS, MST, RNS,
Ketopenic Disd

AGURE 9. 1. Owverview of the l.'.[]i.l.l.'.[:lﬁ'}' :il;[_!.;i.-i.:;-l.l. -:l-_'.i:i:ii-::-r'.-[[ul-:ir'.}; process (Adapated

from: Go & Snead, 2008).
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Assessments per la valutazione del candidati a
chirurgia delgepilessia ed il loro Outcome

V Frequenza delle crisi

VAED

V Qualita di Vita

V Evoluzione psicomotoria

V Sviluppo Cognitivo e Comportamentale

V Adattamento Psicosociale

V Discussione con la Famiglia sui benefici/rischi

Epilepsia, 4T(6):952-959, 2006
Blackwell Publishing. Inc.
@ 2006 International League Against Epilepsy

Original Research

Proposed Ciriteria for Referral and Evaluation of Children for
Epilepsy Surgery: Recommendations of the Subcommission
tfor Pediatric Epilepsy Surgery

*J. Helen Cross, *Prasanna Jayakar, ¥*Doug Nordli. *Olivier Delalande. *Michael Duchowny. V
THeinz G. Wieser, TRenzo Guerrini, and *Gary W. Mathern
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Approccio e discussione collegialeniltidisciplinare

Un precoce interventodi chirurgia deléepilessia hatbiettivo di prevenire un
arresto/regressione dello sviluppo nelle epilessie farmacoresistents
Plasticita funzionale infantleY r i or gani zzazi one ne
funzionale dopo Il trattamento chirurgico

Misure di Outcome cognitivetandardizzatee documentate

Epilepsia, 4T(6):952-959, 2006
Blackwell Publishing. Inc.
@ 2006 International League Against Epilepsy

Original Research

Proposed Ciriteria for Referral and Evaluation of Children for
Epilepsy Surgery: Recommendations of the Subcommission
tfor Pediatric Epilepsy Surgery

*J. Helen Cross, *Prasanna Jayakar, ¥*Doug Nordli. *Olivier Delalande. *Michael Duchowny. V
THeinz G. Wieser, TRenzo Guerrini, and *Gary W. Mathern
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neurodevelopment in epilepsy surgery candidates

- y
____________ & ; wive reCOVe
e epileptic encephalopathy cogn'tt

start epilepsy

epileptogenic age duration of epilepsy age seizure freedom
pathology number of seizures type of surgery AED use
epilepticspasms side of surgery follow-up time
AED use completeness
contralateral MRI of resection
\ presurgical 1Q |

|
possible predictors of postoperative outcome

st BRAIN &
DEVELOPMENT

53 Official Journal of
- the Japanese Society

ELSEVIE Brain & Development 35 (2013) 721-729 of Child Neurology

www._elsevier.com/flocate/braindewv

At

Review article
"> | P - e T e T
Cognitive outcome after epilepsy surgery in children

Monique M.J. Van Schooneveld P<* Kees P.J. Braun *¢

* Department of Child Neuwrology, University Medical Cenrtre Utrechy ( UMCU ), The Nerherlands V
b Department of Pediatric Psychology, Sector of Neurapsychology, University Medical Centre Utrecht { UMCU ), The Netherlands
© Rudolf” Magnus Tnstitute of Neuroscience, University Medical Centre Utrechy [ UMOCU ), The Netherlands
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Dipartimento di Neuroscienze

RUOLO dello PSICOLOGO in
CHIRURGIA deldEPILESSIA

-baselinerispetto alla quale misurare | cambiamenti

-contribuire dateralizzare e localizzarelGorigine delle crisi
ed apredire 1l rischio di eventuali deficit post operatori

-riconoscere disturbi psichiatrici che possano interferire sulla car

di collaborare alle procedure di chirurgia dglilessia ed al post
operatorio
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Dipartimento di Neuroscienze

BASELINE

-valutazione cognitiva e psidoemotiva

-questionari di selfeport sul comportamento e sulla percezione d
qualita di vita.

Obiettivi:
misurare lI'impatto delle crisi sulla vita del paziente
monitorare | cambiamenti cognitivi nel tempo, un possibile declin

cognitivo puo essere arrestato o invertito dalla chirurgi@egelkssia
(Helmstaedter et al., 2003)
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Dipartimento di Neuroscienze

LATERALIZZAZIONE e LOCALIZZAZIONE

Lesione e focus epilettogeno spesso non sempre si sovrappongc
Il pattern NPS risulta piu sensibile al danno cerebrale (casi idiopa
lo studio NPS e piu complesso).

Nel casi di discordanza tra le anomalie EEG, la RMN ed i risultati
NPS, si prevedono complicazioni delitcome clinico e NPS.
Lesi oni cerebral. ne.i pri mi a
atipica delle funzioni corticali superiori
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Dipartimento di Neuroscienze

LATERALIZZAZIONE e LOCALIZZAZIONE

Lato NPS

Epilessie lobo temporale di  Basso QIP, deficit di

destra rievocazione della Figura di
Rey

Epilessie lobo temporale di  Deficit di fluenzaverbale

sinistra

V
Bambino Gesu
OSPEDALE PEDIATRICO



Dipartimento di Neuroscienze

Rischio di Disturbi Postoperatori

MEMORIA LINGUAGGIO
Lobectomia temporale unilaterale Deficit sottili di denominazione,
puo determinaramnesiase le come diffusa e umfasia

strutture temporali controlaterali  nelldmmediato postoperatorio.

(specialmentedppocampo) sono  Come per le funzioni di memoria

disfunzionali. maggiori capacita linguistiche
preoperatorie sono associate a
maggiori declino postoperatorio
Lieve calo (~ 45 il punteggio
totalizzato in serie) su alcune misure
Intellettuali verbal

Il WADA test puo aiutare a verificare la riserva funzionale
Chelune 1995
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Dipartimento di Neuroscienze

ASSESSMENT NPS POSTOPERATORIO

Laesame NPS si deve ripetere ad un annautaivento.

La maggior parte del pazienti raramente lamentano cambiament
cognitivi, soprattutto se sono liberi da crisi.

| guadagni piu comuni si evidenziano nelle prestazioni si attenzic
concentrazione e di velocita psicomotoria associate alla liberta d

crisi e dalla sospensione deil farmaci.
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NPS in altre PROCEDURE previste dalla
CHIRURGIA dellEEPILESSIA

WADA test
RMN funzionale
StereoeEEG
Awake Surgery
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Wada Test/Obiettivi

-stabilirela lateralitadel linguaggio

-confermadel lato di esordiodellecrisi

-ridurrell rischiodi amnesiao perditadi competenzeerbali
-clinicamente da informazioni sull'estensionedella resezione
corticale
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Wada Test/Procedure

Se I'emisfero silenziatoe quello dominanteper il linguaggio si

avra uno speecharrest con severo deficit di comprensione,
denominaziond]uenzaeripetizione

Dopo 3 minuti vengonorecuperatele funzioni linguistiche, le

primesonoletturae denominazione

Va ripetuta lI'identica proceduraper |I'emisfero oppostoalmeno
dopo30 minuti.
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Wada Test/Domini del Linguaggio

Vfluenza dell'eloquio
Vdenominazione

V comprensione recettiva
Vripetizione di frasi
Vlettura
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Rappresentazione del linguaggio bilaterale

Un'atipica rappresentazionalel linguaggio e legata a lesioni
precoci a sinistra che hanno determinatouna rilocazione del
linguaggio,in particolareprimadei 5aa
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Assessment della Memoria durante il Wada

presentaziondi oggettireali

fotografie

e pol chiederedi ricordare una volta smaltito il farmaco (10

minuti dopol'iniezione)

Testarela funzionalitadell'ippocamposia silenziandoil lato che

mima la chirurgia sia quello controlateralepuo aiutarea predire
unapossibileamnesiaausatalallalobectomiatemporale

Un fattoreimportanteeil timing, gli itemsvannosubitopresentats
dopol'iniezione(Loring 1997)
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Wada test nel Bambini

collaborazionalurantel'angiografiae durantela valutazioneNPS
dipendedalla maturitaemotiva,dalla tolleranzadel dolore e dal

livello intellettivo (neibambiniconQIl < 70epiud
collaborazionead informazioni attendibili per la
dellamemoria)

Ifficile ottenere
ateralizzazione

E' necessarigelezionaretimoli chesianoadattiall'eta(pre Wada
baselineassessmentipo oggettireali salienti,colorati).
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Ricerche In corso in ambito
Epilettologico:

-Seguirel@utcome psicologico e cognitivo di bambini con epilessia,in particolarecon
sindromi epiletticherare, farmacoresistente per le quali si ritenganecessariddntervento
neurochirurgicoattraversol@aiso di test standardizzatie validi per gli obiettivi prefissati
(Griffiths -Vineland-CBCL)

-Identificarele possibili correlazioni tra i dati clinici (epocadi esordio,tipo di crisi, durata

delle crisi, trattamento farmacologico, dati genetici, anomalie neuroradiologiche ed
elettrocliniche)e | daticognitivi
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Ricerche In corso in ambito
Epilettologico:

-Verificare ldmpatto delle crisi sulle potenzialita di sviluppo
adattivo (autonomia personale ed integrazione sociale) e sulla
Qualita di Vita.

-Supporto Psicologico, in collaborazione del colleghi dg{la

di Psicologia Clinica al bambino ed alla Famiglia, dal
momento della diagnosi in poi, attraverso colloqui e sedute di
terapia di gioco
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Progetti:

-Outcome Psicologico pre e post

chirurgico di

bambini operati di

amartoma ipotalamico

-Sindrome ©
-Sindrome ©

-Impatto del

&#PCDH19
Dravet
eanomalie EEGsullo

sviluppo cognitivo e sul
deterioramento

-Neurochirurgia detEpilessia
-Gruppi di Terapia Educazionale
-Empowerment

simona.cappelletti@opbg.net
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