XI Kongres Europejskiego Towarzystwa Neurologow Dziecigcych
27-30 maj 2015 r.w Wiedniu.

W dniach 27-30 maja 2015r. odbyt si¢ w Wiedniu XI Kongres Europejskiego
Towarzystwa Neurologii Dziecigcej. Program naukowy odzwierciedlat wielodyscyplinarny
charakter neurologii dziecigcej i zawierat najnowsze doniesienia z zakresu neurologii ptodu,
porazenia moézgowego dziecigcego, neurorehabilitacji, padaczki, chorob zapalnych uktadu
nerwowego, chorob uktadu nerwowego o podiozu metabolicznym, chordéb nerwowo-
mig$niowych, naczyniowych choréb moézgu, ale tez psychiatrii dziecigceji 1 zaburzen
ruchowych. Szczegdlng uwagg poswigcono zagadnieniu Zespotu Retta podkreslajac zastugi
austriackiego neurologa dziecigcego, prof. Andreasa Retta dla rozwoju neurologii dziecigce;j
w Europie. Sesje naukowe prowadzone byly przez zaproszonych, wybitnych specjalistow w
wielu szczegdtowych dziedzinach z osrodkow na catym $wiecie. W kongresie wzieto udziat
ponad 1100 delegatow z okoto 70 krajow,

Profesor Lieven Lagae, Prezydent Europejskiego Towarzystwa Neurologow
Dzieciecych (EPNS), Profesor Gunter Bernert, Przewodniczacy XI Kongresu EPNS wraz z
ponad 20 cztonkami zarzadu EPNS zorganizowali trzydniowy program naukowy kongresu w
postaci: 11 porannych sesji edukacyjnych (Early Morning Sessions), 6 sesii plenarnych,
rownolegle prowadzonych edukacyjnych sesii tematycznych, 11 sympozjow naukowych
organizowanych przez firmy farmaceutyczne, ale tez towarzystwa naukowe, 90 krotkich
prezentacji ustnych wynikéw badan naukowych i doswiadczen z poszczegdlnych osrodkow
europejskich (Free Papers), oraz sesji plakatowych na ktore sktadato si¢ ok. 240
kilkuminutowych prezentacji ustnych z réznych dziedzin neurologii, oraz ogdlnie dostgpne
droga elektroniczng tzw. e-Postery.

Poranne sesje edukacyjne dawaly mozliwo$¢ spotkania specjalistow W waskich
dziedzinach neurologii dziecigcej, dyskusji nowych metod diagnostycznych, aktualnych
trendow w diagnostyce i leczeniu w Europie i na $wiecie w aspektach praktycznych Sesje
plenarne za$ gromadzily niezmiennie szerokie rzesze stuchaczy. Zaproszeni eksperci
prezentowali aktualny stan wiedzy, obowiazujace standardy diagnostyki i leczenia oraz
wynikajace z najnowszych osiagnig¢ naukowych perspektywy terapeutyczne.

W jednej z sesji porannych w dniu 27.05.2015r profesor Sylvia Stockler-Ipsiroglu z
Vancouver przedstawita oparty na wilasnych badaniach praktyczny przewodnik stuzacy
wczesnej identyfikacji przyczyn poddajacej si¢ leczeniu niepelnosprawnosci intelektualnej u
dzieci. Okoto 65% tych przyczyn u dzieci ponizej 5 r.z. zostalo zidentyfikowanych jako
wrodzone btedy metabolizmu. Wczesne rozpoznanie (do tej pory zidentyfikowano 85 takich
choréb) umozliwia opracowana w Kanadzie aplikacja cyfrowa, pozwalajaca na podstawie
odpowiednich modeli rozpozna¢ btad metaboliczny, oraz zaplanowa¢ leczenie. Aplikacja ta
dostepna jest na stronie www.treatable-id.org. Interwencje lecznicze (w wigkszosSci



stosunkowo tanie i bezpieczne) polegaja na odpowiedniej diecie eliminacyjnej lub
substytucyjnej, wlasciwym postgpowaniu w kryzach metabolicznych, suplementacji
odpowiednich witamin, kofaktoréw metabolicznych, farmakologicznej regulacji substratow
biochemicznych oraz przeszczepianiu szpiku/komorek macierzystych.

Tego samego dnia o godzine 8:30 nastapilo uroczyste otwarcie Kongresu przez Profesora
Guntera Bernert z Universytetu Medycznego w Wiedniu i Prezydenta EPNS Lieven Lagae.

W czasie pierwszej sesji plenarnej oméwiono aktualny stan wiedzy z dziedziny
neurologii ptodu, rozwoju struktur mézgu, mozliwosci diagnostycznych i leczenia w tym
okresie rozwoju. Profesor Johanna de Vries podkreslita znaczenie rejestracji réznorodnych
aktywnosci  ruchowych plodu za pomoca USG w monitorowaniu rozwoju
wewnatrzmacicznego 0raz prognozowaniu rozwoju psychomotorycznego po porodzie.

W sesji dotyczacej chorob metabolicznych mozgu dr Tomasz Kmieé¢ prezentowat
doniesienie na temat patologii oka w chorobie zwyrodnieniowej ukladu nerwowego z
odkladaniem zZelaza (NBIA) zwiazanej z kinaza pantotenianowa (PKAN) i z biatkiem blony
mitochondrialnej (MPAN).

W drugiej tego dnia sesji plenarnej poswigconej udarowi mozgu u dzieci omoOwiono
aktualny stan wiedzy na ten temat. Profesor Chong W.K z Great Ormond Street Hospital w
Londynie podkreslit znaczenie zastosowania odpowiednich modalnosci MRI w diagnostyce
udaru w roznych grupach wiekowych. Profesor Staudt (Niemcy) przedstawit zagadnienia
funkcjonalnej reorganizacji struktur mézgu po wczesnym (perinatalnym) uszkodzeniu oraz
nieinwazyjne techniki identyfikacji alternatywnie zlokalizowanych korowych osrodkow
mowy oraz funkcji ruchowych reki. Te stosunkowo mato inwazyjne metody: funkcjonalny
rezonans magnetyczny (fMRI), przezczaszkowa stymulacja magnetyczna (TMS), oraz
magnetoencefalografia (MEG); moga by¢ wuzywane klinicznie w  przypadkach
przedoperacyjnej kwalifikacji do zabiegdbw neurochirurgicznych (ktéore powinny byc
rozwazane wczesnie, szczegdlnie w przypadkach stosunkowo czgsto wystgpujacej padaczki
po udarach perinatalnych), oraz pozwalaja zrozumie¢ zalezny od wieku przebieg reorganizacji
sieci neuronalnych po wezesnym uszkodzeniu mozgu.

Pierwszy dzien Kongresu zakonczyto spotkanie towarzyskie w pigknych wngtrzach
wiedenskiego Ratusza uswietnione powitaniem uczesnikow przez Burmistrza Wiednia.

Drugi dzien kongesu rozpoczgta niezwykle ciekawa sesja plenarna dotyczaca chirurgii
padaczki. Profesor Helen Cross przedstawita wskazania do leczenia neurochirurgicznego
padaczki w roznych grupach wiekowych. Podkreslita konieczno$¢ wczesnego rozwazenia
leczenia neurochirurgicznego szczegodlnie u niemowlat i dzieci ponizej drugiego roku zycia z
tak zwana padaczka katastroficzng ze wzgledu na pozytywny wpltyw takiego leczenia
zarOwno na przebieg padaczki jak 1 na rozwdj poznawczy dzieci. Warunkiem powinna by¢
jednak szeroko zakrojona diagnostyka przedoperacyjna i kwalifikacja w doswiadczonym
pediatrycznym osrodku wyspecjalizowanym w chirurgii padaczki.



W sesji dotyczacej stwardnienia guzowatego Profesor Sergiusz Jozwiak, koordynator
europejskiego projektu EPISTOP, badajacego mechanizmy epileptogenezy u niemowlat ze
stwardnieniem guzowatym, podkreslil znaczenie wczesnego monitorowania EEG 1 wczesnego
wprowadzenia lekow przeciwpadaczkowych w przypadku pojawienia si¢ zmian w EEG
zwiastujacych epileptogenezg. Postgpowanie takie znacznie zwigksza skuteczno$¢ leczenia
padaczki, zmniejsza jej lekoopornos¢ oraz w duzym stopniu zapobiega opoznieniu
umystowemu u dzieci ze stwardnieniem guzowatym.

Ciekawa sesja satelitarna zorganizowana przez firm¢ SAREPTA THERAPEUTICS
poswigcona byta nowym terapiom w dystrofii migsniowej Duchenne (DMD). W kilku
ostatnich latach prowadzone sa badania w fazach klinicznych nad nowymi lekami w DMD.
Poniewaz wiele mutacji (szczegoélnie w Europie) polega na przesunigciu ramki odczytu genu
dystrofiny (frame shifting mutations), lub na mutacjach typu nonsens powodujacych
przedwczesny stop-codon, nowe terapie bazuja na ,naprawianiu” odczytu wadliwej
informacji genetycznej przez wycinanie zmutowanych fragmentow (exon-skipping).
Wynikiem tych terapii jest przywrdcenie syntezy funkcjonalnego biatka-dystrofiny a w
rezultacie efekt kliniczny w postaci zwolnienia proceséw degeneracyjnych w mig$niach i
przedtuzenia mobilnosci chorych. Obecnie w USA prowadzone sa badania 11l fazy klinicznej
nad lekiem Eteplirsen dla mutacji w 51exonie genu dystrofiny, a w Europie w 2014r. Komisja
Europejska warunkowo dopuscita do stosowania na terenie krajow Unii Europejskiej lek
Translarna z oligonukleotydowa subtancja czynna ataluren (PTC Therapeutics) w terapii
DMD z mutacja typu nonsens u mobilnych pacjentdéw powyzej piatego roku zycia W ramach
Ill-ciej fazy badan klinicznych. Autorka niniejszej relacji prezentowata w krotkim
wystapieniu  wyniki swoich badan eksperymentalnych na temat interakcji lekow
przeciwpadaczkowych i diety ketogenne;.

Dzien zakonczylo spotkanie towarzyskie majace na celu integracje¢ 1 nawiazywanie
wspolpracy naukowej pomigdzy osrodkami neurologii dziecigcej w Europie. Odbyto si¢ ono
w pelnym dziet sztuki okresu renesansu i baroku patacu Lichtenstein. Swobodna nieformalna
atmosfera spotkania, obecno$¢ ekspertow w wielu dziedzinach neurologii dziecigce;j
umozliwita nawiazywnie kontaktow 1 wspotpracy naukowe;.

Glownym tematem sesji plenarnych w trzecim dniu kongresu byta neuroimmunologia.
Profesor Romana Hoftberger z Uniwersytetu w Wiedniu przedstawita praktyczny algorytm
diagnostyczny u dzieci z podejrzeniem choroby zapalnej lub demielinizacyjnej uktadu
nerwowego o podlozu immunologicznym, scharakteryzowala najczgéciej wystgpujace w
wieku dziecigcym zespoty kliniczne o podtozu immunologicznym, wykrywane u tych
pacjentoOw przeciwciata skierowane przeciw antygenom zewnatrz i wewnatrzkomoérkowym
oraz biomarkery immunologicznych zapalen moézgu u dzieci. Szybka diagnoza przez
scharakteryzowanie patologicznych przeciwcial obecnych w surowicy krwi lub w ptynie
mozgowo-rdzeniowym umozliwia zastosowanie tzw. agresywnej immunoterapii.

Profesor Yanick Crowe z przedstawil wyniki swoich badan nad interferonopatiami
typu pierwszego. Przykladem interferonopatii typu pierwszego jest Aicardi-Gouticres
syndrome (AGS) ciezka ogolnoustrojowa choroba autoimmunologiczna zwiazana z



nadmierng aktywacja system interferonu typu pierwszego w komorce o podtozu
genetycznym, dziedziczona monogenowo. W przypadku mutacji i braku aktywnosci
specyficznych protein dochodzi do nadmiernej akumulacji kwaséw nukleinowych w komorce
1 indukcji immunologicznej reakcji zapalnej ktorej gtownym mediatorem jest interferon alfa.

Stosunkowo najczgsciej wystepujace u dzieci zapalenie mézgu o podtozu immunologicznym
zwigzane jest z wystepowaniem przeciwcial anty-NMDA. Etiopatogenezg, charakterystyke
kliniczna, diagnostyke oraz leczenie zapalenia mozgu zwigzanego z przeciwciatami anty-
NMDA przedstawit Profesor J. Dalmau z Uniwersytetu w Barcelonie.

W sesji dotyczacej padaczki Docent Maria Mazurkiewicz-Beldzinska przedstawita wyniki
wieloletnich obserwacji funkcji intelektualnych grupy polskich pacjentow z padaczka
czotowa i skroniowa.

Szczegodlnie interesujaca dla autora tej relacji byla tego dnia sesja na temat praktycznych
aspektow zastosowania diety ketogennej do leczenia padaczki lekoopornej u dzieci. Autorytet
w tej dziedzinie Profesor Jorg Klepper (Niemcy) oraz Dr Anastasia Dressler z Wiednia na
podstawie wilasnych doswiadczen wskazywali skuteczno$¢ i potrzebg popularyzacji terapii
metabolicznej w leczeniu padaczki lekoopornej w najmtodszych grupach wiekowych.

Kongres zakonczyla ceremonia zamknigcia obrad potaczona z wreczeniem nagrod dla
najlepszych prezentacji w dniu 30.05.2015r.

Spotkajmy si¢ nal2 Kongresie EPNS, ktory odbedzie si¢ w czerwcu 2017r. w Lyonie.
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