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JIEYEIBE IEHOKC-TACTOOBOI CMHIPOMA

Munena HYPI'h

MucTnTyT 32 35paBCTBEHY 3aliTUTy Majke u feteta Cpouje ,,[Ip Bykan Uynnh”, Hosu Beorpan

KPATAK CALIPXKAJ

JleHokc-TacTooB (Lennox-Gastaut) cuHapom (LGS) je Teluka enunencujcka eHuedanonatyja Ko Koje Hajuelhe Huje moryha not-
MyHa KOHTPOMa Hanazaa, anu ce KOMOVHALMJOM 1eKoBa Moxe MOCTUAM 3HauajHO CMarberbe FIXOBOT 6poja. Jleuetse JleHoKc-lacToo-
BOT CMHAPOMa je N060sbLIAHO YBOHEHEM HOBYX aHTUENMWIENTHKA, K3O LUTO Cy TAMOTPUTVH Vi TOMMPaMaT, NPUMEHOM KETOoreHe auje-
Te,ay HEeKUM CpearHaMa MeTOOM CTMyNaLmje BarycHor Hepsa. Maga je TelKo 4aTh mpenopyke 3a neyetrse LGS jep ynopeaHux cTy-
[vja Hema a 6POj KOHTPONMCAHWX CTYAM]A je Manu, MOry Ce IaTV CyrecTuje Ha OCHOBY AOCTYMHYIX JOKa3aHUX edekaTa oapehHeHmx me-
TOfa Nevetba. Jleuerse 61 Tpebano NoYeT BannpoaTom, a NOTOM Kao [OAATHE NIEKOBE NMPYMEHbMBATY TAMOTPUMMH WAV TONMPAMaT.
Y azama noropuiarba 6o1ecTn Moxe ce KopucTuti ACTH. Kofi 30CTaHKa NprxBaT/bUBOT TePanmjcKor oAroBopa, Mory nomohn des-
6amar, KeToreHa ivjeTa unu CTUMynaLmja BaryCHoOr HepBa. 3a 1euetbe yuecTanux Hanada ca najoM npumerbyje ce XMpypLUKM NocTy-
naK — napuwjanHa kanosotomuja. OBe cyrectuje He UCKIbyuyjy NPUMEHY 1 ApYriX eKoBa Nocse NpoLieHe PU3nKa v KOPHUCTU.

KrbyuHe peun: envinencujcka eHledanonatja; Bannpoart, 1amoTpurH; Tonpamat; denbamat

YBOJ,

Enmnnencnjcka eHnedanonarnja mogpasymena yde-
CTajie Halajie KOjyu Cy 9eCTO yApy>KeHn ¢ pasHuM EET
IIpoMeHaMa, IITO JOBOAM Jio mopeMehaja Heyposomkor
¥l KOTHUTUBHOT pa3Boja. JleHokc-T'acToos (Lennox-Ga-
staut) cuappoM (LGS) je enmmencujcka eHnedanonaTu-
ja Ko fielie Kojy obesnexxaBajy: a) Behu 6poj TMIMYHNX
TUIIOBA Hallajla KOji ce He MOTY JIEUUTH, U TO Hajuelnrhe
TOHUYHM, ATOHWYHY ¥ HETUIINIHM ATIICAHCH; 6) MEHTAI-
Ha 3a0CTaJIOCT, KOja je TUIIMYHA KOl CUMIITOMAaTCKOT, a
MOYKe M30CTaTy KOJ KPUIITOTeHOT 00/1mKa 60mecTys; B)
andysHM CIOPY KOMITIEKCH IIM/baK-Tanaca i IMapoKCy-
3mu 6pse akTuBHOCTH off 10 1o 12 Hz Ha EET cummKky y
TOKY CllaBama [1].

Wunupennuja LGS yrBphena gemorpadckum cTyam-
jama je 2,4-2,8 6omecunka Ha 10.000 >xuBopobeHe fere
[2]. Hamapgu tunimanm 3a LGS cy: a) TOHMYHY, 6) aTOHNY-
HU, B) HETUIIMYHY AIICAHCY, U T) €IIIEIICUjCKU CTATyC
(amcanc, TOHMYHY, MEMIOBUTH ¥ MUOK/JIOHWYHM). LGS
Hajuerrhe mounme HamaguMa TUIMYHUM 32 CUHPOM
KOjJ YCKOPO IIOCTajy noMuHaHTHU. [loHekan moxe ma
MOYHE YKapUIIHMUM HaIla/[OM MIN APYTUM TUIIOBMMA Ha-
Haja Kojy HYUCY TUIIMYHY 33 CMHAPOM (XeMVUK/IOHIYHI,
TeHepaTM30BaHU KIIOHNYHN VT TOHUYHO-KJIOHUYIHN).
Bectos (West) curgpom (WS) je parnje umano 10-30%
6onecunka ca LGS [3, 4]. Enunencujckn Hamanu cy de-
CTI U jaB/bajy Cce Off HeKO/IMKO ITyTa JHEBHO [JO HEKOJINU-
Ko myTa Hefie/bHO. Kopy 50-60% 6omecHuKa jaB/ba ce BU-
1Ie Off jeJHOT Halajia JHeBHO [5, 6].

Tonmynu Hamazgy, raBHY 3HaK LGS, jaBmbajy ce Kop
17-71% 6onecHuxka [7]. [Ipema ocobmHama KOHBYI3MB-
HUX KOMIIOHEHTY TOHMYHMX Halafja (MecTo, npemwbe
U CUMeTpUja), TOHMYHM Hamajgyu ce Knacuukyjy Kao
aKCHjaTHU TOHUYHY, TOHUYHY aKCOPM3OMeTMYHM, I710-
6aTHY TOHMYHU, HECUMETPUYHU TOHUYHM (YHUIATe-
paJIHVY TOHUYHM) ¥ MMHMMA/THU TOHWYHY Hamagu. Ato-
HIYHY Halla/i) Ca YeCTO HACMTHYUM IaIoM TUIIMYHHU CY
3a LGS u jaBmajy ce ko 15-66% 6onecuuxa [1]. Moxxe
UM IIPeTXOAUTU MUOKJIOHMYHM Tp3aj. HeTtunuynm an-
caHcy, mpaheHn CHMKemeM TOHYCa MYCKY/IaType Bpa-

Ta M IMIIA M HaTUHAlbeM I7IaBe YHaIpefl, Y TPajamby off
et 1o 30 cekyHAu jaBbajy ce Kog, 20-100% OonecHnka
ca LGS. Y 3aBucHocTy of, soMuHupajyher tuma Hanaga,
eNMJIeTICUjCKU CTATYC KOZ 6omecHuKa ca LGS Moxxe 6u-
TH: aIICAHC €NUIENICUjCKU CTaTyC, TOHMYHY €NUIETICHj-
CKM CTaTyC, MEIIOBUTH aIllCaHC I TOHWYHMY, KOjI je Haj-
BUILE 3aCTYIUbEH, ¥ MMOKJIOHMYHY, KOj! je pefak [2].
Jlpyru TMoBu Hamagyia, 61O fja IPeTXOfe MM Ce jaB/ba-
jy MCTOBPEMEHO MM TIOC/Ie Hallafla KOjyu Cy TUIIMYHY 32
LGS, nemajy nujarnocTuyuky sHavaj. Ha npumep, ydecra-
JIOCT MUOK/IOHMYHMX Hamaja je 11-34%, anmu oHu peTKo
npeosnalyyjy y knnuuukoj cinnm. TenepanusoBaHm To-
HIYHO-KJIOHMYHY HAIlaJy jaB/bajy ce Kox 15-75% 6ore-
CHUKQ, yHUJIAT€PATHM KOJ, 9-22%, a KOMIIIEKCHI ITapIi -
januu kop, 7-10% 6onecHuka [6].

JIEYEILE

Jleuewe 6omecHnka ca LGS 3axTeBa MHAMBUAYATAH
IIpUCTyIL 360F Ppa3nMuINTOCTU KINMHNYKE C/IKE U IIPO-
MEH/bMBOT O[ITOBOpa Ha IpUMeIbeHy Tepanujy. PeTku cy
JIEKOBY KOjy MOT'Y Jia Ie/lyjy Ha CBe TUIIOBE HallajJja Ko
LGS, mro HensbexxHO Bopu Ka monurepanuju. C gpyre
CTpaHe, ceflaTuBaH edeKar JiekoBa nNoBehaBa CKJIIOHOCT
Ka jaB/pamy Hamaga. Kop 6omecHuka ca LGS ce mocre
HEKOJIMKO Mecelyl ToOpor OfiroBopa Ha Tepalujy MOry
jaBUTHU 3HALM TONEPAHIIMje, T€ je HEOIXO/JHAa IPOMEHA
tepanuje. Hajuemrhe je Hemoryhe nornyno konTponuca-
TY Hallaje, il ce KOMOVMHAIIMjOM JIeKOBa MOXKe IIOCTH-
hu sHauajHO cMameme BIX0oBOT 6poja. HeomxonHo je n3-
[BOJUTY HAjTEXM TUII HAIIaJa 3a KOju Tpeba ofpenntu
ajleKBaTaH aHTUENMIENTHK [8].

Mapa ce Ha mo4eTKy ederba LGS ek ofabupa mpema
TUITy Hamaza, Hajdyenhe ce yBOAM Ba/lIpoar. YIIPKoC de-
CTOj IpMMeHM, BaJIIIPOaT HIje TeCTUpPaH Y KOHTPO/IUCa-
HUM CTyfiujama. Y IBe CTy/1je MOHOTEpPaIuje Balnpoa-
TOM, y KOje je 611710 yK/by4eHo 77 6onecHnka ca LGS, koH-
TpOJIa Hallafa je IIOCTUTHYTa Kofi 14 6onmecHuka (18%)
[5, 6]. YoueH je moBospaH edeKaT KOJ KPUIITOTEHOT 06/1M-
ka LGS u Kof fienie cTapuje of Tpu rofnHe, a demhe cy
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HpeCTaja}II/[ HETUIIMYHUM alICAHCU 1 MUOK/JIOHMYHN HaIla-
IV, Hero TOHMYHM U aTOHNYHM Haragu. Ceux 60 6one-
CHJKA JIEIEHUX Y MHCTI/ITyTy 3a 3[JpaBCTBEHY 3alITUTY
majke u gerera Cpbuje ,,[Ip Bykan Yynnh” va HoBom
beorpany mpumanu cy Banmpoar y nonutepamnuju. Kop
IIOJIOBVMHE HAIIUX 60/IeCHMKA JOIIIO je TOo MpuUBpeMe-
HOT IIpecTaHKa VIN CMamema 6poja Hamazia 3a 50%, a y
10 o 12 xoMmOMHa1Mja JIeKOBa KOje Cy JOBeJIe O TPajHOT
MpeKu/a Hamafia Halmasyo ce Balmpoar [6].

ITpe nojaBe HOBUX AaHTMENWIENITUKA OEH30/1ja3eIN-
HII Cy CBPCTaBaHU Y JIEKOBe IIpBe JIMHUje U1 BalIIIPOATy Cy
IOmaBaHU K/IOHA3eaM, HUTpasemnaM u krobasam. Meby-
TYIM, laHaC Ce CMaTpa fja Kofj Hee(pMIKaCHOCTH BajIIIpoara
Tpeba JomaTH TaMOTPUTHH W/IM TOIMPAMaT, a epyKacHa
je ¥ KOMOMHAIVja TaMOTPUTYHA 1 Tolpamara [11].

Knonasemnam ce mokasao epuMKacHUM KOJ MUOKJIO-
HUYHUX, aTOHMYHUX Hallafla 1 HeTUNMYHKX alCcaHca.
Pycunc (Roussins) u Pynond (Rudolf) [12] HaBoze koH-
Tpony Hanaja xop 11 ox 17 6omecHuka ca ,,MaauM Mo-
TOpHUM Hamazuma’. IToce moyeTHOr Ho6por Tepanuj-
CKOT OfITOBOpA Ha KJIOHa3eIllaM pa3Blja ce ToNepaHIja
peMa jIeKy Koja ce orjefa y nosehamy 6poja Hamaza u
6enexxu ce ko 46% 6onecHnka. CTuijame TONMEpaHIIN-
je je TMIIMYHO 32 CBe OeH30pMjasenyHe 1 objalmaBa ce
CMamemheM 6eH30/IMja3eMHCKUX PeLelTopa.

Cnn4yHO HOpydYje HeloBama, TEPANMjcKy eduka-
CHOCT 1 HeXKeJ/beHa JlejCTBa IMa HUTPaselaM, Koji ce pe-
be xopuctu xop LGS. Y HOBHjOj cTyAuju o nevewy WS
n LGS HUTpasenaMoM IOBO/bAaH TepPANNjCKU OJTOBOP
je MOCTUTHYT KOZ 25% 60JIeCHUKA, @ )eTOBO IIPOCEYHO
Tpajame Koft 6omecHuka ca LGS 6uo je 14 meceru [13].

Y nexoBe npBe MMHUje Of AMjaseNaMCKIUX IIpenapa-
Ta CBpCTaH je Kiob6asaMm (1,5-6eH3oujasenny), ynje fej-
cTBO HacTyma 6p3o (mocye 30 mo 60 MUHYTa), a HeXXeTbe-
Ha JiejCTBa Cy 6/1a>ka Hero Kof fpyrux 6eH3oa1jasemn-
Ha [6]. Pobeprcon (Robertson) [14] usnocu pesyrare jie-
gema 101 60/mecHMKa KOJ] KOjUX je IpMMemUBaH K1oba-
3aM M HaBOJY TepannjcKy eduKacHOCT Kox 50% 6ore-
cuuka. lacro (Gastaut) u Jloy (Low) [15] cy 3abenexxn-
nu gobap Tepamnujcku edexar Kop 72% 6oecHIKa y Tpy-
i of 35 6onecHuka ca LGS. Tlopep nenoBara Ha Hama-
e, K106a3aM IMOBOJBHO YTUYE M Ha QHKCMO3HOCT U I10-
Halame 60/IeCHNKA.

[Ipe mojaBe HOBMX AaHTUENMIENITHKA 3 F€HEPAIN30-
BaHe, TApIIVjaTHe U YHNU/IaTepasTHe Halla/ie IpUMembIBa-
HU ¢y perobap6uToH, npumugon u pernronH. Mehy-
TUM, BJIX0BA AYTOTpajHa yroTpeba 6ua je pasodapaBa-
jyha, kako 360r epuKacHOCTH, TAKO U 300T HE>KE/bEHNX
nejcrasa. [laHac ce jeuHO (PeHUTOUH CMATpa JIEKOM IIp-
Be IMHMUje 3a ieverbe LGS u mpuMemyje ce 3a TOHNYHE
Hallajie ¥ TOHUYHU enuIencujcku craryc [6]. Penobap-
6I/ITOH M IIpMMHIOH MOTY JJOBECTY 1O ITPOMEHE ITOHAIIa~
ba IeTETa, XUNIEPAKTUBHOCTI U aTpECUBHOCTI, KOje cy
u uHade nparehu sHauu LGS. Y nonurepanuju u npu
BICOKIVIM JI03aMa MCTH JIEKOBY JOBOfe 10 moBehara 6po-
ja HaImmaja M3asyBambeM IIOCIIAHOCTI, KOja je TO3HATH aK-
TUBATOp HaIafja Koj 0BOr cuHApoma. KapbamasemnnH,
KOjI ce MOXKe IIPMMEeUBATU Kof cTapuje fete ca LGS
3a Jlederbe CJIOKEHMX IapliMjaHIX Hallafia, MOXe T0Be-
CTH Ji0 er3atiepbalyje MUOKTOHMYHIX M1 ATOHUYHUX Ha-
mapa [16].

JIaMOTpUIMH MMa MIMPOK CIIEKTap AelIoBama U epu-
KaCaH je KOJ Maplyja/THuX ¥ TeHepaIn30BaHMX Hallaza
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y MOHOTEPAIMNj/ U IPUMEBEH ca JPYIUM aHTYeIN-
nenTruuMma. Y TpU CTyAuje Koje cy obyxBarase fery ca
LGS neveny naMOTPUTMHOM Kao JIOFATHUM JIEKOM y Tpa-
jamy ofi TpM Mecelia [0 JBe roguue, kox 91%, 60%, ox-
HOCHO 53% 607IeCHIKa [IOLITIO je Off CMatberba Opoja Ha-
nafia 3a Buie oy 50%. CMamnia ce y4ecTanocT TOHMY-
HIUX, ATOHUYHUX, TeHepaT30BaHNX TOHMYHO-K/IOHMY-
HUX HallaJla ¥ HeTUNIMYHUX aIICaHCa, a/Ii He X MUOKJIO-
HUYHUX Hamagja [17-19]. ¥V gymo crenoj mnane6o KoH-
TPOJIICAHOj CTYAMjH Koja je 06yxBaTuIa 169 60/mecHnKa
ca LGS y3pacTa of Tpu rofyHe jo 25 TofyiHa Koju Cy le-
YeH! JTaMOTPUTVHOM TOKOM YeTUPY Mecella IOCTUTHY-
TH Cy f06pu pesyntaTu. Bpoj Hamaja je y ogHOCY Ha Ie-
PMOZ IIpe Jlederha IPOCEYHO CMarbeH 3a 32%, 1 TO: Halla-
om ca magom — 34%, TOHMYHO-KJIOHUYHY Hammagn — 36%,
HeTUNNYHY ancancy — 13%. Hajuernha HexxerpeHa mej-
cTBa Oue cy nundexumje u paut (kox 9% UCIUTAHMKA).
JIaMOTpUIMH HUje YTULA0 HAa HUBOE JPYIUX aHTHUeI -
JIETITUKA Y cepyMy, 6uo je edpukacaH, a 6omecHUIu cy ra
no6po nopHOCKHN [16]. Y cTyamju [yroTpajHOr HajirIe-
mama 252 60/1eCHIKA C Pas/INYNTUM TUIIOBJIMA eIIN/Iel-
cuja, yKpyayjyhn u LGS, 3ak/pydeHo je fa ce y pacoHy
Off jefHe JO TPY U IO TORMHE TAMOTPUTYH IT0Ka3a0 Kao
edrkacan u foO6PO MOFHOLIBUB AHTUENMIENTHUK [21].
Tonmpamar je Ba>kaH JOfAaTHI JIeK Y Jiedersy pedpak-
topHor LGS 1 ek ca Haj6o/p1M Oe30efHOCHNM podu-
noM. Ha mo4yeTKy nmpumeHe TolupaMaTa Kao JOLaTHOT
7eKa Kop tederba LGS OO je o cMalberba 3a BUIIIE Off
50% KakKo TUIIMYHUX, TAKO Y1 TOHNYHO-KJIOHMYHUX Ha-
maza ko 80% 6omecHuKa. Y My/ITULEHTPUYHO] AYIIIO
CJIeTI0j KOHTPOINCAHOj CTYAMjU Koja je obyxBaTuma 98
6ornecunka ca LGS, 60/1ecHIIIN CY FOZATHO IPYMAII TO-
mupamat unn 1iamne6o. Y rpynu nCnuTaHuKa TeIeHnX
TOIIMPAMaTOM JIOLIJIO je IO CMambera Opoja Hamaza ca
afioM (TOHMYHUX ¥ ATOHMYHUX) ¥ TOHNYHO-KIOHNY-
HMX Hanaza 3a Buie of 50% xop, 28% 60necHKa, OHO-
cHO 33% 6onecunka. Hajuenrha Hexxerbena siejcrsa 6mma
Cy COMHOJIEHI[Uja, aHOpeKcuja u mopeMehaj moHamama
[22]. Y oTBOpEHOj CTYAMjU HYTOTPAjHOT HAATIeAamba 97
6orecHMKa IIOKa3aHO je CMalbelbe Hallajia ca HajjoM 3a
Bue op, 50% xox 55% GonecHnKa, 3a Bulle of 75% Kop,
35% mcnMTaHMKa, a MpecTaHaK Hamajia ca MajioM Kof
15% 6omecHuKa. Y4ecTaoCT CBUX Halaza je IpOCeYHO
cMarbeHa 3a 44%. AyTopy cMaTpajy Aa je ycrex y edery
610 cmabuju y fy1o cienoj ¢pasu 360r cyOonTuManHux
I03a TOMMpaMaTa, Koje cy mpocedHo 6ure 4,9 mg/kg re-
JleCHe Mace, IOK Cy y OTBOpeHOj dasu 6uie 9,5 mg/kg
TM puesro. KonTpona Hanaza je ofprxana 1 mo6osplia-
Ha Y TOKY JYTOTPajHOT Jiederha TONMPaMaTOM IIpyIaro-
haBameM fj03e ONTUMaTHOM KJIMHUYKOM OTOBOPY, Ta-
KO J1a ce mociie 3,4 roguse Kop 71% 6onecHuKa HacTaBy-
710 ¢ mpuMeHOM Tommpamara [23]. Huje 6o Temknx He-
JKe/beHMX JlejCTaBa jleKa Koja Oy orpaHMYaBasa nedere.
3aMaKcuMaTHy e(PMKaCHOCT M IO HOL/BYBOCT TOIMpa-
MaTa 3a I0YeTaK Jiederha OBYUX O0/IeCcHIKa Ipernopy4yje
ce Mama 103a Y3 BeHo nocTereHo nosehame. [Ipenopy-
JeHa [I04eTHa jo3a je 0,5-1 mg/kg TM mHeBHO, a IoBe-
hame 0,5-1 mg/kg TM Ha cBakux cenam fjo 14 fana. Jlo-
3e Koje Cy ce y Jocafalllib)IM UCIIUTYBAabIMa II0Ka3ae
edukache cy 6-10 mg/kg TM. He ouekyje ce moBosbaH Te-
panujcku ogrosop npu Behum gosama (ua npumep, 15
mg/kg TM) ykonuko ce Kof; 60/1eCHIKA HUje II0Ka3ao I10-
BOJ/baH OffTOBOP IPU MamUM Jlo3aMa 7eka. Mako Hema
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3a7i0BO/baBajyhe Tepanmjcke cxeMe 3a MOTIIYHY KOHTPO-
Iy Hallaga, Ko OBUX OO/IeCHMKa Hajbo/be Cy ce ImoKasa-
Jie KOM6I/IHa]_II/[je TOIIMpamaTa ) IaMOTPUTMHA, OMHOCHO
TOIMpaMaTa I BaJIIPONIHE KVCETIHE.

Denbamar je IpBU JIEK KOjI je MCIUTAH U [IOKa3ao je
Tepanujcky egukacHocT Kof 6onecHuka ca LGS y pan-
ITOMM30BAaHUM KOHTPONNMCAHUM cTyaujama. [Ipumeme-
Ha JI03a Y JIeYery UCIIUTAHNKA YK/bYYeHNX Y OBE CTYIU-
je 6una je 15 mg/kg TM nopie/bena y 4eTnpy JHeBHe J0-
3e TpU MWIM CeflaM JaHa, a IOTOM je y TMM VMHTepBal1nmMa
nosehasaHa no3a 3a 15 mg/kg no 45 mg/kg, wnu Hajsuire
3600 mg nueBHO. DenbaMar Koju je mpuMenNBaH ca de-
HVTOVMHOM U BaJIIpOaTOM KO[, 60HeCHI/IKa YK/BYIEHUX 'Y
TOYIJIO Cleny CTYAUjy JOBEO je NO CMaiberba Halaja ca
mazoM Kop 6omecHuka ca LGS 3a 34% [24]. Ta/pum Haji-
I7IeflabeM UCTIMTaHNKA Y TOKY 12 Mecely youeH je HoBO-
JbaH TepalyjcKy epeKaT Ha aTOHWYHE VM TeHepaln3oBa-
He TOHUYHO-KJIOHMYHE Halaje, a Koj 62% 6onecHMnKa
KOj¥ Cy paHuje IpyMani maane6o 6poj Hamazia je cMa-
beH 3a Buie off 50%. Hajuyenrha HexerpeHa fiejctBa Ou-
7la Cy aHOpeKCHja, MOCIIAHOCT U HecaHuua [25]. Benu-
K1 ycriex ¢esibamara y iedersy pasnnanTux pedppaxkrop-
HUX enutencuja nopemeheH je mojaBom Temkux Hexe-
/beHnx aejcrasa. Jlo 1997. rogune 3abenesxeHo je 36 60-
JIECHMKA Ca aIl/TACTUIHOM aHEMMjOM, Off KOjuX je 14 yMp-
710, T€ je y OFHOCY Ha 6poj M3/I0XKeHNX OO/IeCHUKA PI-
31K IponemeH Ha 1:5.000 6onecHuka. Pusnk 3a Hacra-
Hak ¢aranHe NHCYUIUjeHIM]e jeTpe MPOLeheH je Ha
1:37.000 nsmoxxenux 6onecunka. C 063upom Ha TO fa
0Ba He)XeJ/beHa JIejCTBa HIUCY 3aberexxeHa KO fielie Mila-
be ox 13 rogmHa, Te mocie MpoleHe pU3NKa Off HeXKebe-
HUX JiejcTaBa Kako denbamaTa, TAaKO 1 [PYTUX IEKOBA,
IaHac ce cMaTpa ja je penbamar ek mpBe TMHUje 32 Jie-
yewe LGS 1ociie Heycrexa CTaHAAPAHUX aHTUETIIeN-
THUKa, TaMOTPUTMHA 1 Tonmpamara [26]. JTaboparopu;j-
CKO MCHUTNBalbe Huje 6uno epukacHo y npepsubamy
TEIIKUX HeXKe/beHNX JiejcTaBa, aln MpernopykKa ATeHIN-
je 3a XpaHy 1 JIekoBe 1 npousBobhaua dendamara 3axre-
Ba IIpoBepaBame (PYHKIIN]je jeTpe ¥ XeMaTOJIOIIK/X aHa-
NM3a cBaKe pyre cefMulie IPBUX TOAVHY JaHa 110 YBO-
bemy oBor nexa [26]. [ToueTHU pesynTaTu edera fene
ca LGS yspacra of iBe 11 IO TOAMHE [0 16 TOMHA TTOKa-
3yjy Ha je neBeTmpaneTaM epuKacaH IPOTUB CBUX TUIIO-
Ba HaTaja, a/l je HeOXOJHa ajba MPOIjeHa HeTOBUX
mejcrasa [27].

Kerorena ujera ce mokasana epuKacHOM Y Jie4ery
MHOTMX 60/IeCHIKA Ca TELUIKOM pe)PaKTOPHOM eIINIel-
cujoM, ykpyuyjyhu u LGS. Hapounro je epukacHa y
KOHTPO/IY MUOK/IOHMYHVIX HaTlala, HeTUIIMYHIUX alICaH-
ca M aTOHMYHUX HaIlaJja KOj) Cce TeLIKO KOHTPOJIMIY aH-
TUKOHBY/I3UBHUM jieKoBuMa. Opuman (Freeman) u ca-
papgHuiy [28] cy y rpynu o 150 fetie yTBpAWIN fa je
KeTOTreHa AyjeTa BP/Io epuKacHa KOJ CBMX TUIIOBA Halla-
na. Tocan Hucy pahene koHTpO/MICaHe, YIIOpefHe UK
IYILIO CTIeTIe CTY/Uje Jiedetha eMIIeNICIje KeTOTeHOM IV-
jeToM, anu cey jefHOj ybnmKanyju npukasyje 6ps ede-
Kat KeToreHe jujere Kox 17 serte ca LGS u moryhHocrt nc-
MUTUBaka BbeHe ePUKACHOCTU Ha AYIIJIO CIeIV HauuH
ca mamebom [29].

Hexku ayTopn y nekose fipyre nuHuje 3a neverme LGS,
rmopey; KOHBEHIIMOHATHIX aHTHennentuka (hesobap-
6utoH, peHuTONH, KapbaMasenH), CBPCTaBajy 1 €TO-
cykcumup. Kon Hekux 6onecHMKa OH fiefyje Ha HETU-

IIN9HE alICaHCe I aTOHMYHE Hallafie, T€ Bpean IOKylIa-
TV C IbeTOBOM IpuMeHoM [6]. Of ocTanux nexosa y yede-
Yy 6ornecHuka ca LGS, Majja HeMa KOHTPOJIMCAHMX CTY-
nuja, kopuirheHn cy 30HMCaMI, GPOMUAN 1 aIOITY PI-
HOJL, a/1u je ycriex 6uo orpanndet. [a6aneHTNH je foBeo
1o er3arepbaruje Hamaza Koy 6onmecHuka ca LGS [11].

[TpuMeHa MMyHOITIOOY/IMHA UHTPABEHCKUM IyTeM
kop bonecHnka ca LGS, mpema pe3yaTaTiMa MajlInx He-
KOHTPOJIMCAHUX CTYJUja, JOBeJa je O CMamema Opoja
Hamafa Ko aBe Tpehuue mcnuranmka [30]. [lnane6o
KOHTpOJIMCaHa CTYAMja HMje TOKa3ana 3HauajHuje pe-
synrate [31]. BurabarpuH je mpuMemNBaH KOJ, Major
6poja 6onecunka ca LGS, 1 TO ca pasnuuuTUM yCIEXOM
U [I0jaBOM er3ariepbaiiyije MUOKTOHMYHIX Hamaza [6].

Kop Benukor 6poja kouByn3uBHux nopemehaja koje
je temko neuntt ACTH 1 KOPTUKOCTEPOUIY Cy eMIIN-
PUjCKY IPUMebUBAHN. JallaHCKY Ay TOPH CY KOZ 45 60-
necunka ca LGS npumennnu ACTH n youeH je 6p3 ede-
KaT y BUAY NIpecTaHKa Hamajga Kox 23 6omecHuka. Kop
fieceT 6ONIECHMKA CY Ce jaBUJIM PellNAVBY TOKOM LIECT
Mecely, a Kofi 13 ncnmraHuKa y KacHujeM mepuony [32].
Mapa ce ACTH noxkasao edpukacHnM xop sehune 6oe-
CHIKA, CTelleH peluyuBa je 610 BucoK. Perpupusi cy 6u-
JIV 4eCTH Y IOPeJ IPXMeHe BeTMKIX 1032 JIeKa U ITPOY-
JKEHOT JIederba, TAKO fla Ce OBaj JIEK He MPeropydyje Kof
PeOBHOT AyTOTPAjHOT JIeversa, Beh y KpaTkuM Kypama
y TOKY 13y3eTHO TELIKUX Hepuoya 60/1ecT ca BeMKUM
6pojem nHamaga. Bpennoct ACTH je najseha xop Hetu-
MMYHOT aIllCAaHC-CTaTyca, KOjU je pe3uCTeHTaH Ha [py-
re o0/MKe KOHBEHIIMOHAHOT Jledema. JJekcaMeTa3oH
U IPOHM3O0H Cy TaKobe mpuMemnBanu y nedemwy LGS,
mTo je 6110 npaheHo BUCOKMM IPOLIEHTOM peLiUiNBa
6omectn [6].

Mamu 6poj 6omecunka ca LGS nedeH je XOpMOHOM
koju ocnobabha tupeorponun (TRH) y TOKy 4eTnpu He-
ne/be. OBaj XOPMOH ce T0Ka3ao e(pUKACHUM KOJ, [I0/I0-
BuHe 6onecHuka, 6yayhn ga cy Hamagu 6unn cse pebn
WIN CY CACBUM IIPeCTany, a HapounTa epuKacHOCT ce
VICTIOJbM/IA KOJL HEKOHBY/I3UBHOT €IIMJICIICUjCKOT CTaTy-
ca. AHTUKOHBYN3MBHU edpexar TRH xop LGS je moka-
320 JIyTO Tpajame 3a pas3nuky ofi edexra Koy BecTosor
cuHppoMma [33].

Crumynanyja arycaor Hepsa (VNS) ce KopucTit kao
Jledelbe ipyre MMHMje Ko 6omecHuKa ca LGS pedpak-
TOPHUM Ha Me[JUKaMEeHTHY WIU XMPYPLIKY TepaIujy.
IIpema pesynraTMa HOBMje CTyAMje, TOKOM Koje je JIe-
4eHo 46 6onecHnka ca LGS y3pacra ofi et 0 27 ropu-
Ha, 6poj Hamasa ca majjoM ce CMambyo IPocedHo 3a 71%
[OCTIe IIECT MeCely, a Off He)Ke/beHNUX JiejcTaBa 3abere-
JKeHM Ccy 607 y Bpary, IPOMYKJ/IOCT, eIIU30/ie aCIMpal-
je u xunepcanusanuja [34]. 360r ofcycTBa TEXIUX HEXe-
Jb€HUX peaKliyja, 0Baj METO, Ce ITOPef, ToNpaMaTa CMa-
Tpa HajOe3beTHMjUM Y edery 6onecHuka ca LGS [11].

Kop nexux 6onecuunka c pe¢pakropaum LGS xupyp-
IIKO JIeYerbe MOXKe JOBeCTH 10 Mobobluara crama. Kog
6onecHnka ca GOKyCHUM Jle3ujaMa paji ce peceKiuja
nesuje, a KO 60/IeCHMKA ca CTPYKTYPHUM WM QYHKI[U-
OHAJHMM MYITUIINM JIe3ujaMa — peceKIinja Kopiyca
kanosyma. OBaj HeypOXMPYPLIKM IOCTYNAK IIPBYU IIyT
je usseneH 1940. roguHe, a cajjallilby MHAMKALIN]Y 34 Ibe-
roBo nsBobeme npefcTas/ba BeNnKy 6poj Hamaa ca ma-
mom. Y crypuju Aupepmana (Anderman) u capagHuka
[35] koja je obyxBatuma 14 6onmecunka ca LGS mocrore-
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PALMOHY Pe3y/ITaTy Cy MMOKA3a/IM IIPeCTAHAK W/IV BUJ-
HO cMamberbe Opoja Hamaga ca majgoM, 60jbe IMoHaLIake
6onecHnka n peakTuBHOCT. OBaj METOJ /Iederba Jley-
je 1 Ha CMarberbe reHepaIN30BaHIX TOHIYHO-KTOHN Y-
HUX HallaJla Kpo3 IpeBeHIINjy reHepannsaluje napum-
jaHMX Hamaza [36].

3AK/bYYAK

JleHokc-T'acTOOB CMHPOM je emuierncujcka exieda-
JI0IaTHja KOJi ielie PaHOT y3PacTa I jaKO TEIKO Ce JIeYN.
ITopen BUCOKOT MOPOMAVITETA M MOPTA/IMTETA, OBaj CUH-
IpoM obere)xaBa 1 IPoIafambe KOTHUTYBHUX QyHKIN-
ja. 360r oficycTBa IMPEKTHUX YIOPETHNUX CTYAUja edi-
KAaCHOCTM aHTUENM/IENTUKA U MEeTO/ja /ieuerba 1 Majior
0poja KOHTPONMUCAHUX CTYANUja, TEIIKO je HaTH jefuH-
CTBEHY IIPEIOPYKY 3a ledere ocoba ca LGS. CaBpeme-
Ha emMJIeNnToNoruja uIak mnpyxa moryhnocr nsbopa
IpUCTYTIa y JIedery ca HajpehoM epukacHommhy a Hajma-
1be HeXKe/bEeHUX flejcTaBa.
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THERAPIES FOR LENNOX-GASTAUT SYNDROME

Milena BURIC
Institute for Mother and Child Health Care of Serbia “Dr. Vukan Cupic¢’, Belgrade

ABSTRACT

The treatment of Lennox-Gastaut Syndrome (LGS) has been
improved with the introduction of the new anti-epileptic
drugs: lamotrigine and topiramate, the employment of a keto-
genic diet, and the availability of vagal nerve stimulation. It is
difficult to provide recommendations for the treatment of LGS,
in the absence of comparative trials. However, suggestions can
be made on the basis of the best evidence available. Treatment
should commence with valproate and continue with lamotrigi-
ne or topiramate. If seizure control is not sufficient, felbamate, a
ketogenic diet, and vagal nerve stimulation are recommended.

A partial callosotomy may be performed for the treatment of
frequent drop attacks. Other anti-epileptic drugs may be used
after a risks-benefits evaluation.
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