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Classification of the epilepsies: New concepts for discussic
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ILAE classification of the epilepsies: Position paper of the
ILAE Commission for Classification and Terminology

1'231ngrid E. Scheffer, 'Samuel Berkovic, *Giuseppe Capovilla, *“Mary B. Connolly,
¢Jacqueline French, "Laura Guilhoto, ®*?Edouard Hirsch, '°Satish Jain, ' 'Gary W. Mathern,
"’Solomon L. Moshe, '3Dougla.s R. Nordli, "“Emilio Perucca, 'sTorbjévn Tomson,
'S amuel Wiebe, ""Yue-Hua Zhang, and 12 1°Sameer M. Zuberi

Epilepsia, S8(4):512-521, 2017

Classification of the Epilepsies

Etiology |

Generalized

Structural

\} Genetic

£ Epllepsy types o Infectious

Combined
Generalized
& Focal

Unknown

Focal Generalized

Metabolic

Co-morbidities

Immune

Unknown

Epilepsy Syndromes

-aaanod




ILAE classification of the epilepsies: Position paper of the
ILAE Commission for Classification and Terminology
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Miedzynarodowa Liga Przeciwpadaczkowa
rewizja 2010

Epilepsia, 31(4):676-683, 2010
doi: 101111/ 1528-1167.2010.02522.x

SPECIALREPORT

Revised terminology and concepts for organization of seizures

and epilepsies: Report of the ILAE Commission on
Classification and Terminology, 2005-2009

*}Anne T. Berg, {SamuelF. Berkovic, {Martin | Brodie, §)effrey Buchhalter, #*¥). Helen Cross,
{{Walter van Emde Boas, 11Jerome Engel, §Jacqueline French, §§Tracy A. Glauser, ##Gary
W. Mathern, ***Solomon L. Moshé, {Douglas Nordli, {1{Perrine Plouin, and fIngrid E. Scheffer



Klasyfikacja napadow padaczkowych

1981 2010
 (CzesSciowe ogniskowe
 Uogodlnione uogolnione

Niesklasyfikowane

------- niesklasyfikowane

nieokreslone




Napady ogniskowe 2010 MLPP

Powstajg w obrebie sieci neuronalnej
ograniczonej do jedne| potkuli mézgu

Mogg powstac w strukturach
podkorowych

Dla kazdego typu napadu
ognisko padaczkorodne
jest state w kolejnych napadach




Napady ogniskowe 2010 MLPP

mozliwa wiecej niz jedna siec,
wiecej niz jeden typ napadow,
...ale kazdy typ napadow ma

swoj staty punkt wyjscia
(ognisko padaczkorodne)




Napady pierwotnie uogdélnione 1981

Juz nie !

e symetryczne
e synchroniczne

wynik

wytadowan szybko aktywujacej sie,
obustronnej sieci neuronalnej




Napady uogolnione 2010 MLPP

wytadowania rozpoczynajg sie w
dowolnym miejscu szybko
aktywujgcej sie , obustronnej sieci
neuronalnej moze obejmowac
struktury korowe | podkorowe,
nie jest zajeta cata kora

napad moze wydawac sie
ogniskowy, ale lateralizacja |
lokalizacja nie jest stata, nie
powtarza sie w kolejnych napadach




Napady uogolnione 2010 MLPP

mogag by¢ asymetryczne




Klasyfikacja napadow
padaczkowych - 2017r

Operational Classification of Seizure Types by the International League Against Epilepsy

Participants: Robert S. Fisher!, J. Helen Cross”, Jacqueline A. French?®, Norimichi Higurashi®,

Edouard Hirsch’, Floor E. Jansen®, Lieven Lagae’, Solomon L. Moshé®, Jukka Peltola’, Eliane
Roulet Perez'®, Ingrid E. Scheffer!!, Sameer M. Zuberi'’




Klasyfikacja napaddw padaczkowych ILAE 2017 (podstawowa)
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Klasyfikacja napaddw padaczkowych ILAE 2017 (podstawowa)
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Klasyfikacja napadow padaczkowych ILAE 2017

ogniskowe uogolnione o nieustalonym poczatku ‘
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Klasyfikacja napadow padaczkowych ILAE 2017

ogniskowe uogolnione o nieustalonym poczatku ‘
/(uchowe \ @chowe \ /T ™\
Toniczne Toniczno-kloniczne Ruchowe
Atoniczne Toniczne Toniczno-kloniczne
Miokloniczne Atoniczne Toniczne
Zgieciowe > Miokloniczne Atoniczne
Miokloniczno-atoniczne i ————
Hypermotoryczne Kloniczne q Zgieciowe >
Nie-ruchowe miokloniczno-toniczno- Oowiedzions kohezyny
Czuciowe kloniczne —— 2
F e
Poznawcze [ Zgigciowe > S
Emocjonalne Nieswiadomosci [
\@getatywne / Typowe l
Atypowe W assna ol -
Ewiadomoé ¢ Miokloniczne \ ‘
- Mioklonie powiek s sosmeny. T [
zachowana aburzona ? \\ / S S )

w obustronne toniczno-kloniczne




Klasyfikacja napadow padaczkowych ILAE 2017
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Napady padaczkowe
ogniskowe MLPP 2017

Poznawcze

Afazja

dysfazja

Akalkulia

Zaburzenia uwagi

Deja vu

Jamais vu

Halucynacje

lluzje

Zaburzenia pamieci
Odrzucanie/zaprzeczanie
Przymusowe myslenia
Zaburzenia reakcji na otoczenie

Dot. emoc;ji lub uczuc
Pobudzenie

Ztos¢

Niepokoj

Ptacz

Strach

Smiech

Paranoja

przyjemnosc¢

Czuciowe
Stuchowe

Smakowe
Wechowe
Somatosensoryczne
Przedsionkowe
wzrokowe

Wegetatywne
Bradykardia

Asystolia

Uczucie zimna/goraca
Zaczerwienienie/blados¢
Zotadkowo-jelitowe
Hyper-/hypowentylacja
Nudnosci/wymioty
Palpitacje

,,Stawanie wtoséw”
erekcja

Ruchowe
Astatyczne
Znieruchomienie
Dyzartia

Dystoniczne

Figura-4
Hypo/hypermotoryczne
Zaburzenia koordynacji
Marsz Jacksona
Niedowtad

Porazenie

Pedatowanie
Podrzucanie miednicg
zwrotne

Automatyzmy
Agresja

Manualne
Ustno-twarzowe
Perseweracja
Seksualne
Wokalizacja
Rozbieranie
Chodzenie/bieganie




NAPADY

STARE OKRESLENIA

MLPP 2016
NOWE OKRESLENIA

nieSwiadomosci typowe/atypowe
Akinetyczne; Astatyczne
Atoniczne ; Drop attack

aura

kloniczne

Czesciowe ztozone

Smiechu (gelastic)

zgieciowe

uogolnione nieSwiadomosci
typowe/atypowe
Uogdlnione/ogniskowe/o
nieznanym poczatku atoniczne
Ogniskowe z zachowang
Swiadomoscig
Uogdlnione/ogniskowe/o
nieznanym poczatku kloniczne
Ogniskowe z zaburzong
Swiadomoscig

ognhiskowe (z/bez zaburzonej
Swiadomosci) Smiechu

Uogdlnione/ogniskowe/

- - T I e e



NAPADY
STARE OKRESLENIA

MLPP 2016
NOWE OKRESLENIA

Grand mal/
uogolniowe toniczno-kloniczne

smakowe

limbiczne

Jacksonowskie

Z ptata potylicznego

Rolandyczne

uogolniowe toniczno-kloniczne;
ognhiskowe do obustronnych
toniczno-klonicznych; toniczno -
kloniczne o nieustalonym poczatku

Ogniskowe (z/bez zaburzonej
Swiadomosci) wegetatywne
(smakowe)

Ogniskowe z zaburzong
Swiadomoscig

Ogniskowe z zachowang
Swiadomoscig (Jacksonowskie)
ogniskowe

Ogniskowe ruchowe z zachowang

V4 . V4 [
Swindamandécia



Napady hypermotoryczne

Padaczka ,czotowa”
<>  Napady o morfologii z ptata czotowego

SHE Sleep-related Hypermotor Epilepsy (2014)
(ogniska padaczkowe w réznych ptatach mozgu)



Napady padaczkowe
ogniskowe MLPP 2017

Ruchowe

Astatyczne
Znieruchomienie
Dyzartia

Dystoniczne

Figura-4
Hypomotoryczne
Hypermotoryczne
Zaburzenia koordynacji
Marsz Jacksona
Niedowtad

Porazenie
Pedatowanie
Podrzucanie miednica
wrotne




Ustawienie dystoniczne padaczka skroniowa

Ognisko padaczkowe:
przeciwstronne do objawu
dystonicznego,
tozstronne do automatyzmow



Napady padaczkowe
ogniskowe MLPP 2017

Ruchowe

Astatyczne
Znieruchomienie
Dyzartia

Dystoniczne

Figura-4
Hypomotoryczne
Hypermotoryczne
Zaburzenia koordynacji
Marsz Jacksona
Niedowtad

Porazenie
Pedatowanie
Podrzucanie miednicg
wrotne




Cyfra/figura 4 TR AT

Zwykle —faza
przejscia
napadu
ogniskowego
w obustronny
toniczno-
kloniczny

Fig. 101.3 Figure-of-four posturing, usually seen in transition
from focal to generalized activity. 1he sign Blaralizes salzre achwly
contraiaterslly 1o the axlendad upper extramity
Epilepsies
Ognisko przeciwstronne do o
wyprostowanej konczyny gornej



Napady zwrotne i rotacyjne

do 90° napady ,,zwrotne”

> 90° napady ,rotacyjne”

o N

7.
%}ff Y @é"

e padaczka z napadami ognhiskowymi
e tez padaczki uogdlnione idiopatyczne (wyjatkowo)

Panayiotopoulos 1992
S0 1984




znaczenie lokalizacyjne
objawow klinicznych??



Siec¢ neuronalna korowo-podkorowa w ogniskowych
padaczkach

« Ognisko padaczkowe uszkadza sieci neuronalne takze poza
strefg wytadowan

e Zaburzenia siecli w czasie napadu 1w okresie m-napadowym

Vytvarova et al. 2017




Interictal epileptic discharge correlates with global and frontal cognitive
dysfunction in temporal lobe epilepsy

Epilepsy & Behavior 62 (2016) 197=203
Vera Dinkelacker **<*! Xu Xin *®!, Michel Baulac ?, Séverine Samson **, Sophie Dupont **

Zaburzenia funkcji czotowych w padaczce
skroniowe]
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Napady nieSwiadomosci typowe
dawniej Petit mal




Napady nieSwiadomosci typowe
dawniej Petit mal

Nagte wystgpienie zaburzen sSwiadomosci (o ostrym poczatku
i koncu) z przerwaniem wykonywanej czynnosci . EEG-
uogolnione wytadowania zespotow iglica —fala.

Moga przebiegac tylko z zaburzeniami Swiadomosci lub
towarzyszg im dodatkowe sktadowe o charakterze
mioklonicznym, klonicznym, tonicznym, automatycznym.




Napady nieSwiadomosci typowe
dawniej Petit mal

* Trwaja Srednio 10 sek, wystepujg wielokrotnie/dzien

e (Czas trwania i gtebokosc¢ zaburzen swiadomosci —rézna w
zaleznosci od zespotu padaczkowego




Automatyzmy w napadach nieswiadomosci
Vs czas ich trwania

0% 100

80

40

0-3 4-6 7-9 10-12 13-15 16-18 >18 sSekundy

-
-

Pentry et al. 1975



Napady nieswiadomosci typowe

Zespot padaczkowy Czas trwania napadu | Gtebokosc¢ zaburzen

(sredni) —w Swiadomosci
sekundach
Dziecieca padaczka z Gtebokie zaburzenia,
napadami 10-12 zatrzymanie czynnosci,
nieswiadomosci CAE niepamiec napadu
Mtodziencza padaczka ,Posrednie”
Z napadami 10 - 25 zaburzenia , mozliwa
nieSwiadomosci JAE pamie¢ napadu, moze
kontynuowac czynnosc¢
Mtodziencza padaczka ,Plytkie-przymglenie”;
miokloniczna JME 1 -4 swiadomos¢ napadu,
p. Janza mozliwy kontakt,

udziat w lekcjach



ELSEVIER Brain & Development 33 (2011) 114-119 of Lhild Neurology

www.elsevier.com/locate/braind

Origial article
Childhood absence epilepsy: Elctroclinical features
and diagnostic criteria

. . a.b a, - . . . e a 7 .o
Xiuwei Ma®®, Yuehua Zhang **, Zhixian Yang®, Xiaoyan Liu®, Huihui Sun®, Jiong Qin
Xiru Wu?®, Jianmin Liang ***

Zmiany ogniskowe
u 56% dzieci z CAE,

gtownie w okolicach
przednich

w0 v|l___1s '

Fig. 1. GSW fragment and focal discharge in frontal area in CAE patient during sleep.

Uogdlnione wytadowania zespotéw iglica-fala 3 Hz



mtodziencza padaczka miokloniczna

Lancman,1994

Asymetria:

e w EEGu 16,5% chorych

kliniczna u kolejnych 16,5%

kliniczna i w EEG u 2,5%




Napady nieSwiadomosci atypowe

» Stopniowy poczatek i zakonczenie napadu, wyrazna zmiana
napiecia miesni

* EEG zespoty iglica-fala < 3c




Klasyfikacja napadow padaczkowych ILAE 2017

ogniskowe uogolnione o nieustalonym poczatku ‘
/(uchowe \ @chowe \ /T ™
Toniczne Toniczno-kloniczne Ruchowe
Atoniczne Toniczne Toniczno-kloniczng
Miokloniczne ‘I\\/'I‘f"l‘('lcz“_e Toniczne
o iokloniczne :
Atoniczne
Zgigciowe Miokloniczno-atoniczne o
Hypermotoryczne Kloniczne Zgieciowe
Nie-ruchowe miokloniczno-toniczno- Nie-ruchowe
Czuciowe kloniczne k /
Pozhawcze ZgleClow _ = —
Emocjonalne ieSwiadomos Sswiadomos¢
Typowe ?
\@getatywne yp zachowana | zaburzona ,
Atypowe
;. . . Miokloniczne
Swiadomos¢ \ : : . niesklasyfikowane
- Mioklonie powiek

zachowanafburzona ? X

w obustronne toniczno-kloniczne




Pediatmic Mewnslogy 70 (A7) 6769

Contents lists avaeilable st Sciencelirect
2 VF‘-q Pediatric Neurology
ol o

journal homepage: wwe . alsevier.comilocate/pnu

Clinical Observations
Myoclonic Absence Seizures in Dravet Syndrome

Kenneth A. Myers MD, PhD °, Ingrid E. Scheffer MBBS, PhD *-™=%"

Chtopiec 7 lat z zespotem Dravet,

z fotowrazliwoscig i wrazliwoscig na
wzorce

Toniczne uniesienie | odwiedzenie
ramion, rytmiczne drgania catego ciata
3 Hz

Utrata tonu posturalnego ze zgieciem
tutowia do przodu, nie upadt

Napad 12 sek, natychmiastowy powrot
do swiadomosci



Myoclonic absence epilepsy with photosensitivity
and a gain of function mutation in glutamate

‘ Seizure {2008) 17, 658—664
dehydrogenase

. . . &
Nadia Bahi-Buisson®™%"  |macs

=N

Uogodlnione nieregularne wytadowania wieloiglic, zespotow
wieloiglica-fala



Klonie: stereotypowe, regularne, rytmiczne

Mioklonie: nieregularne, szarpniecia, mogg przypominac
drzenia




Mioklonie
korowe; podkorowe

Nagte, btyskawiczne, mimowolne ruchy
wywotane

* skurczem miesni (mioklonie dodatnie)

* zniesieniem skurczu (mioklonie ujemne)




Mioklonie ujemne

™ IGLICA

|
I
200 e

Zniesienie tonicznej aktywnosci miesnia wystepujgce
w scistym zwigzku (time-locked) z iglicg w EEG,
bez obecnosci poprzedzajgcej mioklonii



Negative myoclonus. An overview of its clinical
features, pathophysiological mechanisms,
and management

Une vue d’ensemble de ses dispositifs cliniques,
meécanismes pathophysiologiques, et gestion

G. Rubboli, C.A. Tassinari*
Mewrophysiologie Clinlgue 36 (2006) 337-343

Ujemne mioklonie

Zespot Lennoxa-Gastaut




Mioklonie ujemne

Padaczka rolandyczna

Encefalopatie niemowlece

Padaczka z ciggtymi wytadowaniami we $nie

Objawowe padaczki

(ch.mitochondrialne, ENN, wadach médzgu...)

Postepujace padaczki miokloniczne




Padaczka Rolandyczna

Mioklonie ujemne

Opadanie reki

2. Yang et al. ! Brain & Devedopment 31 (200) 274-281
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Mioklonie ujemne

* Niekiedy b. stabo wyrazone-sprawia wrazenie

niestabilnosci, zaburzen rownowagi, chwiejny chod, nagte
upadki

- upuszczanie przedmiotow z rak,
- ,drzenie” rak- trudnosci w pisaniu, karmieniu,
- potakiwanie gtowg

- Ostabienie konniczyn/y trwajace kilka godzin- dni




Napady odruchowe

W padaczkach odruchowych nieobecne napady spontaniczne

W padaczkach o roznej etiologii (strukturalnych,
genetycznych)

Uogdlnione i ogniskowe

Odruchowe napady (stimulus-sensitive or sensory-evoked) —
zawsze wyzwalane okreslonym czynnikiem : bodziec czuciowy
lub okreslona aktywnos¢




Napady odruchowe

Bodzce czuciowe:

proste (migajace Swiatfa, wzorce, zniesienie fiksacji, dotyk,

gorgca kapiel, prosty dzwiek, zaskoczenia)

ztozone (jedzenie, gra w szachy, czytanie, liczenie, myslenie,

muzyka, mycie zebow, Spiewanie)
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http://www.bing.com/images/search?q=szczotka+do+z%c4%99b%c3%b3w&view=detailv2&&id=3BB42EB3A0FAE83A265573BF9E2EB1297D036C65&selectedIndex=138&ccid=D3k1y5x4&simid=608009092243000754&thid=OIP.M0f7935cb9c78b5313a33b3a87381fe66o0
http://www.bing.com/images/search?q=jedzenie+na+dow%c3%b3z&view=detailv2&&id=6CA2638FE41606BF83BD989A9D86754398AA637B&selectedIndex=10&ccid=jofDmkl5&simid=608035682380546255&thid=OIP.M8e87c39a4979f0028089a87efd7ce89eo0

Napady odruchowe

* Takie bodzce zawsze wyzwalajg napady u oséb z padaczka
odruchowsg,

w odrdznieniu od czynnikéw prowokujgcych, ktore

mog3 (nie zawsze) wyzwalac napady i/lub wytadowania w EEG
( np. hypertermia, fotostymulacja, stres)

w roznych zespotach padaczkowych
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Seizure drawings: insight into the self-image of children with epilepsy
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Fig. 1. Examples of setzues in which body image i distorted, {A) §-year-okl boy with rolandic sedzunes. His nght am and leg, aflfocted by the simple

pariial seteure, are drawn distoried and undulbating. The figwre is very small compared (o the background. (B) 9-year-old girl with complex pariial
setewnes, Lefl: duting a sedzure, her mouth & making “pop'* sounds and her eyes el “hevy.”” Bight: interietally, she is smiling. Overall, the fguns are
amorphous, with albnost no detail, and lack hands and feet. (C) 1 5-year-old gl with generaltoed tonic-chmic selzune. She draws aseverely distoned
figre with dispooportionately large kands and feet, (D) 10-year-okd gl with peneralized tomic-clonic seteures ineluding droolng, The arme and legs

are bony and lack hands and feel. The wavy lnes depict shaking of the extremilies.
Fig. 2 Examples of ssizune drawings thal depict the theme of helplesnes or depresion. (A) 16year-old girl with fdght lemporal lobe epilepsy and

depresgon The lace has a very sad expresion and the eyes ane drawn with swids (indicating diednes ). (B) 10-year-old boy with complex partial
seteures depicts himeell inside a colfin, screaming, “Lel me out”’ The de-eag hnes sienily extremily shaking. Near his head, he draws a ral and a
seorpioi, () 11-yvear-old boy with complex pariial seteures. (1) 15-year-old boy with generalieed tomde—clonic szunes. In both C and [, & hel ping
figure {in both cass here, the Father) is drawn nearby, 2 den thal asdaance may be avadlable. (E) 11-year-okd boy with generabized tome—clonic
seteures. Helore the seteure, he is playing a boand game with s brother; dumn g the setrure, things go “lotally black' and then he recalls awakening in
an ambulance, conlused. (F) 17-year-old g with rght frontal lobe sseumes (complex partial). Al the onset of the seteure (Lop), vulnerability &
indicated by tansparency W her clothing; dunng the seteure, her body “morphs™ o “a different creatune’’ with distoried eyes, limbs, and hean,



