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Vorwort

Die Anfinge dieses Buches reichen mittlerweile rund 35 Jahre zuriick. Hermann Doose be-
griindete damals ein Buch, das sich an »Studenten und junge Arzte« wandte, um ihnen die
Moglichkeit zu geben, ein fundiertes Basiswissen iiber zerebrale Anfélle und Epilepsien im
Kindesalter zu erwerben. Das Buch sollte zudem preiswert und handlich sein, um eine mog-
lichst hohe Verbreitung und Anwendung zu garantieren. Damals noch am Anfang seiner
Karriere stehend, wurde Hermann Doose in den folgenden vielen Jahren zu einem der heraus-
ragenden Kopfe der padiatrischen Epileptologie und erreichte hohes internationales Ansehen.
Viele Autoren benutzen bis heute die Bezeichnung »Doose-Syndromc« fiir die Myoklonisch-
Astatische Epilepsie. Sein Gesamtwerk geht aber weit tiber die Erstbeschreibung dieses Epi-
lepsiesyndroms hinaus. Zu seiner Zeit war solch ein Buch - national wie auch international
— praktisch konkurrenzlos und wurde daher ein grofler Erfolg. Es war nach jeder neuen
Auflage oft schnell vergriffen. Die 11. (und damit bisher letzte) Auflage aus der Hand von
Hermann Doose stammt von 1998.

Der Aufbau des Textes benutzt traditionell eine besondere Struktur, die sich an Leser
wendet, die versuchen, sich systematisch mit der Materie zu befassen. Querverweise und
kurze Redundanzen sind Stilelemente, die den didaktischen Aufbau unterstiitzen sollen. Die-
se Struktur wurde unverindert beibehalten. Allerdings hat die Fiille neuer Erkenntnisse auf
dem Gebiet der pidiatrischen Epileptologie in den letzten 10-15 Jahren eine komplette Uber-
arbeitung und Aktualisierung von »Dooses Epilepsien im Kindes und Jugendalter« durch
neue Autoren notwendig gemacht.

Die Klinik fiir Neuropédiatrie in Kiel und das Norddeutsche Epilepsiezentrum in Raisdorf
haben iiber die Jahrzehnte eine grofie Zahl von Epileptologen hervorgebracht, die Hermann
Dooses Mission einer besseren Versorgung von Kindern mit Epilepsie erfolgreich weiterge-
tragen haben. Wir, die Autoren, sind tiberzeugt, dass dies nur auf der theoretischen Grundlage
moglich war, die er dort entwickelt hat, und deren Exzerpt seit 35 Jahren in diesem Buch
niedergelegt ist. Wir hoffen, dass diese Neuauflage des Buches den hohen Anspriichen der
vorausgehenden Ausgaben gerecht wird.

Gieflen, im Oktober 2011 Bernd Neubauer und Andreas Hahn
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4 Kapitel 1 - Epidemiologie

Der zerebrale Anfall ist im Kindesalter ein hdufiges
Ereignis. Etwa 5% aller Kinder erleiden im Laufe der
Kindheit mindestens einen Anfall. Uberwiegend
handelt es sich um symptomatische und sog. Gele-
genheitskrampfe, d. h. Anfille, die als krisenhafte
Reaktion bei sehr heterogenen Erkrankungen des
Zentralnervensystems oder des Gesamtorganismus
auftreten (» Ubersicht). Sie sind also unmittelbares
Symptom einer Affektion des Gehirns oder Begleit-
reaktion bei einer nichtzerebralen Erkrankung (z. B.
Fieberkrampf).

Ubersicht liber mégliche Ursachen
zerebraler Krampfanfalle

== Genetische Dispositon zu zerebralen
Krampfanfallen
== Chromosomenabberationen
- z.B. Wolf-Hirschhorn-Syndrom,
Ringchromosom 14
== \Veitere genetisch determinierte
Erkrankungen des Gehirns
- z.B. Angelman-Syndrom, Rett-Syndrom,
Aicardi-Syndrom
== Entwicklungs-/Migrationssstérungen des
Gehirns
- z.B. Lissenzephalien, fokale kortikale
Dysplasien
== Hirnorganische Defektzustdnde
- z.B. Zustand nach perinataler Hypoxie,
Zustand nach Hirnblutung bei Frihge-
burtlichkeit, Zustand nach konnataler
Infektion
== Neurokutane Syndrome
- z.B. tuberose Sklerose, Sturge-Weber-
Syndrom
== Neurometabolische Erkrankungen
- z.B. Phenylketonurie, Vitamin-Bg-ab-
hangige Anfélle, Glukose-Transporter-
Defekt, progressive Myoklonus-
Epilepsien

Tumore
Akute Erkrankungen und Schadigungen
des Gehirns

- z. B. Enzephalitis, Meningitis, Blutung,
Trauma

Akute extrazerebrale fieberhafte Infektionen

Akute exogene Intoxikationen

- z.B. Alkohol, Neuroleptika

== Akute metabolische Stérungen

- z.B. Hypoglykdamie, Uramie, Hypokalz-
amie, Storungen des Wasser- und
Elektrolythaushalts

Fiir Fieberkrdampfe betragt die Inzidenz in West-
europa 2-4%. Es scheint ethnische Unterschiede zu
geben. So wurde fiir japanische Kinder wiederholt
eine Inzidenz von mehr als 8% gefunden.

Die Hiufigkeit von Epilepsie, d. h. einer Krank-
heit mit chronisch rezidivierenden Anfallen, ist we-
sentlich geringer. Sie ldsst sich in verschiedener
Weise beschreiben.

Inzidenzrate Diese bezeichnet die Zahl der Neu-
erkrankungen in einer definierten Bevolkerungs-
gruppe wihrend eines bestimmten Zeitraumes.
Fiir Epilepsie ist nach Untersuchungen in den USA
wihrend eines Jahres mit 47 Neuerkrankungen auf
100.000 Menschen aller Altersstufen zu rechnen
(Hauser et al. 1993), im Kindesalter ist die Inzi-
denzrate hoher. In Kiel ergab sich fiir 0- bis 9-jéh-
rige Kinder ein Wert von 71/100.000. Am hochs-
ten war die Neuerkrankungsrate mit 202/100.000
im ersten Lebensjahr (Doose u. Sitepu 1983).
Epilepsie tritt also ausgepragt altersgebunden auf
(B Abb. 1.1).

N (%)
35 -
30 —
25
20 —
15 —
10 —

0 2 4 6 8 10
Alter (Jahre)

B Abb. 1.1 Alter bei Manifestation epileptischer Anfalle
bei 235 Kindern.
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Kumulative Inzidenz Hiermit wird die Haufigkeit
von Erkrankungen bis zu einem definierten Alter
bezeichnet. Die kumulative Inzidenz entspricht also
dem kumulierten Erkrankungsrisiko oder der sog.
Morbiditat. Die Angabe einer Morbiditit gewinnt
nur Inhalt, wenn der erfasste Altersbereich angege-
ben ist. Bei Kieler Kindern im Alter von 0-9 Jahren
fand sich fiir Epilepsie ein kumulatives Risiko von
6,2%o, d. h. 6 von 1000 Kindern erlitten bis zum Al-
ter von 9 Jahren mindestens einen epileptischen
Anfall. Fiir Jungen ergab sich mit 7,3%o ein hoherer
Wert als fiir Madchen (5,1%o). Gelegenheitskramp-
fe sind in diese Zahlen nicht eingeschlossen.

Insgesamt erkranken iiber 3% der Menschen im
Laufe ihres gesamten Lebens an Epilepsie. Das
Hauptmanifestationsalter liegt im ersten Lebens-
jahrzehnt. Bis zum 6. Lebensjahrzehnt bleibt die
Zahl der Neuerkrankungen dann gleich, um im ho-
heren Alter steil anzusteigen (sog. U-Kurve).

Pravalenz Diese gibt die Haufigkeit einer Krankheit
in einer bestimmten Population zu einem bestimm-
ten Zeitpunkt an. Fur deutsche Kinder im Alter von
0-9 Jahren ergab sich in weitgehender Ubereinstim-
mung mit auslédndischen Studien eine Prévalenz von
4,5%o, d. h. zu einem gegebenen Zeitpunkt fanden
sich unter jeweils 1000 Kindern im Alter von 0-9 Jah-
ren 4-5 Epilepsiekranke. Fiir alle Altersgruppen zu-
sammen (Kinder und Erwachsene) geht man davon
aus, dass 0,6-0,7% der Bevolkerung zu einem gege-
benen Zeitpunkt an einer Epilepsie leiden.

Uber die Hiufigkeit der verschiedenen Anfalls-
bzw. Epilepsieformen liegen keine wirklich exakten
Daten vor. Eine Orientierung kénnen Zahlen einer
Studie aus den USA geben, bei der Kinder mit Epi-
lepsie im Alter unter 16 Jahren untersucht wurden
(Bergetal. 1999). Hierbei fand sich folgende Vertei-
lung:

Idiopathische benigne Epilepsien (z. B. Rolan-

do-Epilepsie): 10%,

symptomatische/kryptogene fokale Epilepsien:

50%,

idiopathische generalisierte Epilepsien: 20%,

symptomatische/kryptogene generalisierte

Epilepsien: 10%,

unklassifizierbare Epilepsien: 10%.

= Literatur

Berg AT, Shinnar S, Levy SR, Testa FM (1999) Newly diagnosed
epilepsy in children: presentation at diagnosis. Epilepsia
40:445-452

Doose H, Sitepu B (1983) Childhood epilepsy in a German city.
Neuropediatrics 14: 220-224

Hauser WA, Annegers JF, Kurland LT (1993) Incidence of epi-
lepsy and unprovoked seizures in Rochester, Minnesota:
1935-1984. Epilepsia 34: 453-468
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8 Kapitel 2 - Basismechanismen, allgemeine Atiologie und Pathogenese

= Basismechanismen

Der epileptische Anfall ist Ausdruck einer paroxys-
malen neuronalen Funktionsstorung. Dabei kommt
es zu einer Entladung von Neuronen mit exzessiv
gesteigerter Frequenz und abnormer Synchronie.
Betrifft die Synchronie gréf3ere Neuronenpopulati-
onen und dauert sie lingere Zeit an, kommt es zu
Anfallserscheinungen. Ausdehnung und Lokalisa-
tion der betroffenen Neuronenverbande bestim-
men die klinischen Symptome. Eine eng umgrenzte
epileptische Storung fithrt nur zu fokalen Anfalls-
symptomen, wohingegen eine Ausbreitung der Er-
regung mit Einbeziehung von Hirnstammstruktu-
ren zu generalisierten Erscheinungen mit Bewusst-
seinsverlust fithrt.

Die sich mit den pathophysiologischen Basisme-
chanismen epileptischer Phdnomene beschiftigende
experimentelle Epileptologie ist mit ihren zahlrei-
chen Subspezialititen zu einem breit geficherten
Forschungsbereich geworden. Es tibersteigt die Mog-
lichkeiten dieses Buches bei weitem, den heutigen
Kenntnisstand zu referieren. Dafiir muss auf die dies-
beziigliche spezielle Literatur verwiesen werden (z. B.
Badawy et al. 2009). Im Folgenden sollen nur zentra-
le Phianomene der epileptischen Erregungsentste-
hung und -ausbreitung beschrieben werden. Dies soll
dem praxisorientierten Leser aber dennoch ein
Denkmodell nahebringen, welches das Verstindnis
der Anfalls- und Epilepsieentstehung erleichtert.

Einen Meilenstein in der experimentellen Epi-
lepsieforschung stellte die Moglichkeit dar, mit
Mikroelektroden Potenzialainderungen der Nerven-
zellmembran zu untersuchen. Im Ruhezustand be-
steht zwischen dem Zellinneren und dem Zellauf3e-
ren eine Spannung von -70 mV. Sinkt dieses Poten-
zial (Depolarisation) unter einen kritischen Wert
(Membranschwelle), kommt es zu einem schlagarti-
gen Zusammenbruch des restlichen Membranpo-
tenzials. Es entsteht ein Aktionspotenzial. Solche
Aktionspotenziale bewirken im Zentralnervensys-
tem die Vermittlung von Informationen. Dieses ty-
pische Reaktionsmuster dndert sich an der epilepti-
schen Nervenzelle in charakteristischer Weise:

o Die Depolarisation I6st dann nicht nur ein
einzelnes, sondern eine Serie von Aktions-
potenzialen aus. Hierauf folgen eine Phase
v

der Unerregbarkeit, einige Oszillationen
des Membranpotenzials und schlieBlich
die Repolarisation der Nervenzellmemb-
ran. Dieses neuronale Entladungsmuster
wird als paroxysmale Depolarisation be-
zeichnet und ist der zentrale Mechanismus
der epileptischen Reaktion.

Sie wird in prinzipiell gleicher Form bei allen epi-
leptischen Entladungen unabhangig von der Art der
Auslosung oder der Lokalisation im Gehirn beo-
bachtet und findet sich in identischer Weise bei ver-
schiedenen Tierspezies und beim Menschen.

Paroxysmale Depolarisationen werden in der
Regel durch postsynaptische exzitatorische Poten-
ziale angestofSen. Wenn zahlreiche, synaptisch ver-
bundene Nervenzellen im Gehirn unter der Einwir-
kung eines wie auch immer gearteten Reizes in ab-
normer Synchronie paroxysmale Depolarisationen
produzieren, dann konnen weitere Nervenzellgrup-
pen Uber exzitatorische Synapsen erregt werden.
Auf diese Weise kann sich die epileptische Storung
explosionsartig ausbreiten und es entsteht ein gene-
ralisierter Anfall. Wird die Ausbreitung der Erre-
gung durch die Aktivierung umgebender inhibito-
rischer Neurone gehemmt (»Hemmungssaum),
d. h. lokal begrenzt, so resultiert ein fokaler Anfall.

Unterschiedliche Mechanismen kénnen epilep-
tische Reaktionen von Neuronengruppen bedingen.
Hierzu gehoren Stérungen des exzitatorischen oder
inhibitorischen Neurotransmitterstoffwechsels, Al-
terationen von Membranrezeptoren und Ionenka-
nélen, Elektrolytverschiebungen sowie Stérungen
des neuronalen Energiestoffwechsels. Seit kurzem
wird auch immunologischen Prozessen zunehmend
mehr Bedeutung in der Pathogenese der Epilepsien
beigemessen (Vincent et al. 2010).

Réumliche und zeitliche Ausdehnung paroxys-
maler Depolarisationen in Neuronenpopulationen
sind mit dem Oberflachen-EEG korreliert. In der
Umgebung der abnorm reagierenden Zellgruppen
entstehen Potenzialschwankungen, die als Feldpo-
tenziale bezeichnet werden. Die summierten nega-
tiven Feldpotenziale stellen sich im Oberflédchen-
EEG als »Krampfpotenzial« dar, dessen Steilheit
und Amplitude von der Anzahl der gleichzeitig
entladenden Neurone abhingt. Die Korrelation
zwischen der elektrischen Aktivitdt der Hirnrinde
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und entsprechenden Feldpotenzialen einerseits so-
wie dem Oberflichen-EEG und den sichtbaren
Krampferscheinungen andererseits ist allerdings
nicht so eng, wie man vermuten konnte. So kann
epileptische Aktivitdt z. B. auf einzelne Hirnrinden-
schichten begrenzt bleiben. Sie wird also nur dann
im EEG erkennbar, wenn die Feldpotenzialschwan-
kungen tatsdchlich auch die Hirnoberfldche errei-
chen. Andererseits fithrt z. B. epileptische Aktivitat
des motorischen Kortex nur dann zu klinischen
Erscheinungen, wenn auch Pyramidentraktzellen
einbezogen werden und die Erregung tatsiachlich zu
den Vorderhornzellen des Riickenmarks fortgeleitet
wird (Elger u. Speckmann 1983).

Solche Befunde erkldren zum einen, dass im
Oberflachen-EEG nachweisbare Krampfpotenziale
oder Anfallsmuster nicht unbedingt mit klinischen
Symptomen zu korrelieren brauchen, und zum an-
deren, dass Anfallssymptome nicht in jedem Fall im
Oberfldchen-EEG sichtbar werden miissen. Dies
macht die begrenzte Aussagekraft des Oberflidchen-
EEGs verstandlich.

o Das Oberflachen-EEG vermittelt lediglich
ein Bild von den Stérungen, die sich in den
obersten Rindenschichten abspielen, wo-
bei eine Unterscheidung von autochthon
entstandenen und fortgeleiteten Phano-
menen oft nicht moglich ist.

Die Fahigkeit zu epileptischen Reaktionen ist ein ubi-
quitdres Phanomen. Bei jedem Menschen kénnen
epileptische Reaktionen ausgelost werden. So kon-
nen Uberdosis eines Analeptikums, abrupt einset-
zende Hypoglykidmie oder ein Elektroschock auch
bei sonst vollig Gesunden zu einem zerebralen Anfall
fithren. Diese physiologische »Krampffahigkeit«
kann aber derart gesteigert sein, dass schon geringe
Schwankungen des biologischen Gleichgewichtes
wie Fieber, Schlafentzug, Menstruation, psychische
Belastungen u. a. einen zerebralen Anfall auslosen.
Die Krampfbereitschaft ist in den verschiede-
nen Stadien der Hirnreifung unterschiedlich ausge-
prégt. Sie ist in den ersten vier Lebensjahren am
grofiten. In diesem Alter ist daher die Bereitschaft,
auf Noxen unterschiedlicher Art mit zerebralen An-
fallen zu reagieren, besonders ausgeprigt. Allein
etwa 2,5% aller Sduglinge und Kleinkinder zeigen
sog. Fieberkrampfe. Dartiber hinaus sind in den ers-
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ten vier Lebensjahren auch Epilepsieerkrankungen
mehrfach hdufiger als in spateren Altersstufen.
Auch das EEG gibt entsprechende Hinweise. So fin-
den sich beim Kleinkind Verdnderungen wie z. B.
Theta-Rhythmen, die als Ausdruck einer gesteiger-
ten Erregbarkeit gedeutet werden kénnen (Doose u.
Baier 1988).

= Atiologie und Pathogenese

Atiologie und Pathogenese der gesteigerten Krampf-
bereitschaft und der aus ihr resultierenden zerebra-
len Anfille sind in aller Regel multifaktoriell (Ber-
kovic et al. 2006). Die frither Gibliche und z. B. in der
Internationalen Klassifikation der Epilepsien und
epileptischen Syndrome auch noch heute benutzte
alternative Unterscheidung von symptomatischen
und idiopathischen (genetischen) Epilepsien stellt
eine Simplifizierung dar. Zwar hat diese Unterschei-
dung einen gewissen Nutzen in der klinischen Pra-
xis (Commission 1989, Berg et al. 2010), doch fiih-
ren zumeist nicht nur genetische Faktoren oder eine
ldsionelle Schadigung allein zur Entstehung einer
Epilepsie (Helbig et al. 2008, Kharatishvili et al.
2010). Vielmehr zeigen elektroenzephalographi-
sche Familienuntersuchungen, dass auch in der Ge-
nese symptomatischer Epilepsien genetische Fakto-
ren eine bedeutende Rolle spielen kénnen. Man
findet dann oft nicht nur bei den Patienten selbst,
sondern auch bei ihren Geschwistern Merkmale ei-
ner genetisch determinierten erhohten Anfallsbe-
reitschaft. Die Manifestation von epileptischen An-
fallen resultiert also in der Regel aus dem Zusam-
menwirken exogener Schadensmechanismen und
endogener Faktoren (8 Abb. 2.1).

Als exogene pathogene Faktoren kommen alle
Schidigungen in Betracht, die das Gehirn pri-,
peri- und postnatal sowie wahrend des gesamten
spateren Lebens treffen konnen (» Kap. 1;8 Tab. 1.1).
Das Spektrum reicht von Anlagestérungen tiber Fe-
topathien, Geburtstraumen, entziindliche und trau-
matische Schidigungen nach der Geburt und Stoft-
wechselentgleisungen bis hin zu Tumoren des zent-
ralen Nervensystems. Alle diese Noxen kdnnen - oft
im Zusammenwirken mit endogenen dispositionel-
len Momenten - die Manifestation einer Epilepsie
verursachen oder mitbestimmen.

Mit Einfiihrung der Kernspintomographie in
die Diagnostik ist die grofle Bedeutung von Hirn-
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Genetische Disposition
EEG-Merkmale
Bilateral-synchrone-spikes
and waves

Fotosensibilitat
Theta-Rhythmen

Fokale ,sharp waves”
Sonstige
Mutationen/Polymorphismen
in epilepsieassoziierten Genen
maternale Faktoren

A- und B-Disposition

=3 Anfallsbereitschaft ==

Hirnorganische Faktoren

Primare

Hirnorganische Lasion, z. B.
perinatale Hypoxie, Dys-
plasie/Migrationsstérung

Sekundére

Prolongierte Krampfanfalle/
bioelektrische Staten

Weitere Faktoren
Akute Stoffwechselstorungen, Fieber, Schlafentzug, Intoxikationen etc.

O Abb. 2.1 Multifaktorielle Pathogenese der zerebralen Anfallsbereitschaft.

entwicklungsstorungen in der Pathogenese von Epi-
lepsien des Kindesalters deutlich geworden. Dabei
handelt sich um ein breites Spektrum von Dysgene-
sien. Hierzu gehoren z. B. noduldre Heterotopien,
mehr oder weniger umschriebene Pachy- und Poly-
mikrogyrien sowie Lissenzephalien.

Die genetischen Grundlagen der Epilepsie sind
kompliziert. Bekannt sind zumeist die genetischen
Ursachen bei Epilepsien im Rahmen prozesshafter
Erkrankungen des Zentralnervensystems wie z. B.
den neuronalen Zeroidlipofuszinosen oder anderen
progressiven Myoklonus-Epilepsien. Klar sind auch
die genetischen Grundlagen der Epilepsie-Entste-
hung bei den héufigsten Formen der Phakomatosen
wie der tuberdsen Sklerose und dem Morbus Reck-
linghausen. Ebenfalls bekannt ist die molekularge-
netische Basis bei einigen Formen von Hirnfehlbil-
dungen und Migrationsstorungen wie z. B. dem
Double-Cortex-Syndrom. Auch bei einigen selte-
nen Formen idiopathischer Epilepsien, wie z. B. den
benignen autosomal-dominanten Anfillen des
Neugeborenen, liegen klassische Mendel-Erbginge
zumeist des autosomal-rezessiven oder autosomal-
dominanten Typs vor. An der Gesamtheit aller Epi-
lepsien machen diese Krankheitsformen aber nur
einen geringen Anteil aus (Helbig et al. 2008).

Bei den meisten chronisch verlaufenden idiopa-
thischen Epilepsien (z. B. der Rolando-Epilepsie
oder der Absence-Epilepsie) sind die genetischen
Grundlagen deutlich komplizierter. Hier sind je-
weils mehrere genetische Faktoren an der Pathoge-
nese beteiligt und nicht einmal die einzelnen gene-
tischen Teilfaktoren folgen Mendel-Erbgingen. So
war die Suche nach einem »Epilepsie-Gen« bisher
vergebens. Den derzeit bedeutsamsten Befund stellt
eine Mikrodeletion 15q13.2 dar, die mehrere Gene
(u. a. das fir die a7-Untereinheit des nikotinergen
Azetylcholinrezeptors) umfasst (Helbig et al. 2009).
Diese Deletion findet sich heterozygot bei gerade
etwa 1% der Patienten mit idiopathischen Epilep-
sien. Einschridnkend kommt noch hinzu, dass diese
Mikrodeletion auch bei Patienten mit Schizophre-
nie, Autismus oder syndromaler Retardierung et-
was héufiger als bei Gesunden nachgewiesen wer-
den kann.

Die langsamen Fortschritte bei der Aufklarung
der Epilepsie-Genetik werden oft den Schwierigkei-
ten einer genauen Phinotypisierung der Epilepsien
und den relativ kleinen Patientenkollektiven zuge-
schrieben. Das Beispiel der Mikrodeletion 15q13.2
zeigt allerdings, dass noch weitere Faktoren bedeut-
sam zu sein scheinen. Dies kann anhand der Gene-
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tik der Korperldnge zusitzlich illustriert werden.
Hier bereiten weder Probandenzahl noch Phénoty-
pisierung Schwierigkeiten. Da bekannt ist, dass die
Korperliange zu 80-90% genetisch determiniert ist,
wurden bei fast 16.000 Individuen jeweils tiber
2 Millionen genetische Marker (sog. SNP) typisiert.
Hierbei fanden sich bisher etwa 15 signifikant mit
der Korperlange assoziierte Marker, die zusammen
aber nur 2-3% der genetischen Variabilitéit erklaren
(Lettre et al. 2008).

Die Elektroenzephalographie bietet eine zusétz-
liche Moglichkeit zum Verstdndnis der formalen
Genetik der Epilepsien. Es konnen mit dieser Me-
thode wichtige iibergeordnete Mechanismen sicht-
bar gemacht werden, die sich einer molekulargene-
tischen Analyse derzeit noch entziehen. Das EEG
ermoglicht es aufler den manifest Kranken auch die
Trager einer Disposition zu epileptischen Reaktio-
nen in einer Familie zu erkennen. Dies vermittelt
ein vollig anderes Bild von der Bedeutung geneti-
scher Faktoren in der Pathogenese der Epilepsie als
die Erhebung einer Familienanamnese allein.

Eine genetische Disposition zu zerebralen An-
fallen duflert sich im EEGin verschiedenen Mustern.
Hierzu gehoren »bilateral-synchrone spikes and
waves« des Ruhe- und Hyperventilations-EEGs, Fo-
tosensibilitdt (irreguldre »spikes and waves« unter
Fotostimulation), monomorphe 4-7/s-Rhythmen
sowie bestimmte Formen von Sharp-wave-Foci
(8 Abb. 2.2). Die in diesen Merkmalen zum Aus-
druck kommenden Anlagen vererben sich mit Ein-
schrinkungen voneinander unabhingig (Baier u.
Doose 1987). Nur ein sehr kleiner Teil dieser dispo-
nierten Individuen erleidet jemals im Leben zere-
brale Anfille. Diese Veranlagungsfaktoren sind also
sehr »schwach« und haben jeder fiir sich keinen
Krankheitswert.

Die genetischen EEG-Merkmale sind vielmehr
jeweils nur Teilsymptom einer komplexen Konstitu-
tion, die sich auch in anderen Symptomen duflern
kann. Dariiber hinaus sind diese EEG-Merkmale in
der Allgemeinbevolkerung mit einer Haufigkeit von
2-10% weit verbreitet (8 Abb. 2.3). So findet sich
eine fotoparoxysmale Reaktion im EEG bei etwa 8%
aller 5- bis 15-jahrigen Kinder, aber nur jedes 40.
von ihnen erkrankt tatsédchlich an epileptischen An-
fillen (Doose u. Waltz 1993). Dabei manifestiert
sich eine Epilepsie erst dann, wenn zusitzliche ge-
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netische oder auch andere (ldsionelle) pathogene
Faktoren wirksam werden. Dann kommt es zu
additiven Effekten, die die Krampfschwelle wesent-
lich senken, d. h. die Manifestation von epilepti-
schen Anfillen begiinstigen. Familienuntersuchun-
gen zeigen, dass ein »schwacher Faktor« wie die
Fotosensibilitit von miitterlicher Seite und eine
Theta-Rhythmisierung vom Vater vererbt werden
koénnen. Wihrend beide Eltern gesund sind, fiihrt
aber die Kombination beider Eigenschaften bei den
Nachkommen zu einer relevanten Senkung der
Krampfschwelle und zur Manifestation von Anfil-
len. So erklért es sich, dass sicher genetisch determi-
nierte Epilepsien wie z. B. die Absence-Epilepsien in
70% der Félle in bis dahin ganz gesunden Familien
auftreten.

Weitere, die Anfallsbereitschaft beeinflussende
und wahrscheinlich genetisch bedingte Variablen
sind die Vererbung der Anfallsbereitschaft vorwie-
gend {iber die miitterliche Linie bei einzelnen Epi-
lepsieformen (maternale Faktoren; Doose u. Neu-
bauer 2001) sowie die Disposition zu Epilepsien mit
Manifestation im frithen Kindesalter (A-Dispositi-
on) oder zu solchen mit spiterem Krankheitsbeginn
(B-Disposition).

Bei der Betrachtung des pathogenetischen Be-
dingungsgefiiges der Epilepsie (8 Abb. 2.1) muss
man sich vor Augen halten, dass die einzelnen Fak-
toren ihre Effekte nicht unabhéngig voneinander
entfalten, sondern sich auch gegenseitig im Sinne
von Bahnung oder wohl seltener auch Hemmung
beeinflussen konnen (Baier u. Doose 1987). Somit
kann das pathogenetische Bedingungsgefiige der
Epilepsie als Prototyp eines komplexen vernetzten
offenen Systems verstanden werden.

Dartiber hinaus kénnen wiahrend des Krank-
heitsverlaufs erworbene hirnorganische Schiden
wesentlich Krankheitsbild und -verlauf beeinflus-
sen. Iktogene Hirnschdden kénnen den Verlauf ei-
ner Epilepsie sogar entscheidend pragen. So kénnen
besonders bei Sduglingen prolongierte und staten-
haft auftretende grofle Anfille, v. a. linger als eine
Stunde dauernde febrile Anfille, zu Atrophien der
Grofthirnrinde, lobuldren Kleinhirnatrophien und
Ammonshornsklerosen fithren (8 Abb. 2.4). Die pa-
thogenetischen Mechanismen, die solchen Schadi-
gungen zugrunde liegen, sind sicherlich komplex.
Verdnderungen systemischer Parameter konnen
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Gesamt-

population

O Abb. 2.3 Haufigkeit genetisch determinierter EEG-
Merkmale als Marker einer konstitutionellen Anfallsbereit-
schaft. SWP bilateral synchrone Spike-wave-Paroxysmen,
FS Fotosensibilitat, FSW fokale »sharp waves, Theta Theta-
Rhythmen

eine Rolle spielen. Hierzu gehort z. B. die Erh6hung
der Korpertemperatur mit Verdnderung von zere-
bralem Metabolismus, Blutzuckerspiegel, Blut-
druck, Sauerstoffpartialdruck und zerebraler
Durchblutung. Bei Kindern, die insbesondere bei
fieberhaften Infekten prolongierte grofle Anfille
und Staten entwickeln, kann das Geschehen kom-
pliziert werden durch infektbedingte Behinderung
der Atemwege mit Einschrankung der Blutoxyge-
nierung, durch infekttoxische Blut-Hirn-Schran-
kenstérung mit Odembildung und daraus resultie-
render Einschrankung der zerebralen Durchblu-
tung sowie schlieSlich durch infekttoxische Kreis-
laufstorung mit Blutdruckabfall (Dubé et al. 2010).

Daneben konnen aber auch Anfille ohne Ver-
anderung systemischer Parameter, v. a. statenhaft
auftretende kleine Anfélle und klinisch inapparente
bioelektrische Staten, zumindest im Sauglings- und
frithen Kindesalter zu irreparablen Schéden fithren.
Besonders gilt dies fiir mitunter Tage und Wochen
anhaltende Staten bei der myoklonisch-astatischen
Epilepsie und dem Lennox-Gastaut-Syndrom sowie
fiir die Hypsarrhythmie beim West-Syndrom und
die kontinuierliche bioelektrische epileptische Akti-
vitat wihrend des NonREM-Schlafs beim ESES.

O Abb. 2.4 Koronare T2-gewichtete MRT-Aufnahmen im
Alter von 3 und 5 Jahren eines Jungen mit Dravet-Syndrom
mit nachgewiesener Mutation des SCN1A-Gens und zuneh-
mend auch fokal ausgestalteten Anfallen. Ausbildung einer
deutlichen generalisierten Hirnatrophie und beidseitigen
Ammonshornsklerose nach multiplen zwischenzeitlichen
prolongierten Halbseitenanféllen und Staten generalisierter
tonisch-klonischer Krampfanfalle (Mit freundlicher Genehmi-
gung von PD Dr. Kluger, Epilepsiezentrum Vogtareuth)

Auch eine mesiale temporale Sklerose als Ursache
einer sich wesentlich spiter manifestierenden kom-
plex-partiellen Epilepsie kann durch prolongierte
Fieberkrampfe im Sduglings- oder Kleinkindalter
hervorgerufen werden (Dubé et al. 2010).
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o Bei allen diesen Schadigungen ist es die
epileptische Aktivitat, die per se zu Zell-
schaden fiihrt.

Die Basismechanismen dieser Vorgiange sind zu-
mindest in einigen Punkten aufgeklart. So fithrt die
Freisetzung groflerer Mengen von exzitatorischen
Transmittern wie Glutamat zu einem tiberschieflen-
den Kalziumeinstrom in die Zelle. Die erhéhte int-
razelluldre Kalziumkonzentration kann toxische
Wirkungen entfalten und zu Forménderungen der
Zelle, ungeordneter Dendritenproliferation und
zum Zelltod fithren (Coulter 1999).
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Eine Klassifikation epileptischer Phdnomene kann
sowohl anhand der Anfallssymptomatik als auch
der Atiologie erfolgen. Die Grenzen zwischen die-
sen beiden Ordnungsmodalitidten sind aber nicht
immer scharf zu ziehen.

Kommissionen der Internationalen Liga gegen
Epilepsie (ILAE) haben 1981 und 1989 versucht, die
Vielzahl epileptischer Anfille und epileptischer
Krankheitsbilder bzw. Epilepsie-Syndrome in zwei
getrennten Klassifikationen sinnvoll zu ordnen
(Commission 1981 und 1989). Zweifellos bedeuten
diese Klassifikationen einen grofen Fortschritt, da
hierdurch eine Verstandigung tiber epileptologische
Probleme in Klinik, Praxis und Forschung erleich-
tert wurde. Heute, viele Jahre nach ihrer Entste-
hung, sind aber verschiedene Schwichen der ILAE-
Klassifikationen nicht zu tibersehen. Inzwischen
sind daher auch mehrere Revisionen erfolgt, die
aber alle auf den beiden 1981 und 1989 erschiene-
nen Klassifikationen basieren und ohne deren
Kenntnis nicht verstandlich sind.

In diesem Buch sollen moglichst gut tiberschau-
bare und praktikable, d. h. im Alltag leicht zu hand-
habende Klassifikationen benutzt werden (8 Tab.
3.1 und B Tab. 3.2). Diese folgen in allen wesentli-
chen Punkten den ILAE-Klassifikationen von 1981
und 1989, doch enthalten sie auch eigene, fiir didak-
tische Zwecke giinstigere Modifikationen. Zudem
beriicksichtigten sie alle sinnvoll erscheinenden
und unbedingt notwendigen Anderungen und Er-
gianzungen der neueren ILAE-Klassifikationen.

Den Autoren ist bewusst, dass gerade fiir den
mit der Materie noch nicht vertrauten Leser eine
einfache, unmissverstindliche und umfassende
Klassifikation sehr wiinschenswert wire. Leider
muss festgehalten werden, dass eine solche derzeit
nicht existiert. Allgemeine klassifikatorische
Grundlagen werden in » Abschn. 3.1 und » Abschn.
3.2 dargestellt. Der neueste Klassifikationsvorschlag
von 2010, der auf teilweise heftige Kritik gestoflen
ist, wird als Ergdnzung in » Abschn. 3.3 referiert.

3.1 Klassifikation epileptischer
Anfille

Die Symptomatik epileptischer Anfille zeigt eine
schwer tiberschaubare Variabilitit. Der epileptische

Anfallist ein komplex bedingtes Geschehen. Atiolo-
gie und Pathogenese (organische und/oder geneti-
sche Faktoren sowie unterschiedliche pathophysio-
logische Mechanismen), Topographie (betroffene
Funktionseinheiten des Gehirns), Mechanismen der
Ausbreitung (fokal, primér und sekundér generali-
siert) bestimmen Entstehung und Ablauf. Da diese
Faktoren voneinander nicht unabhéngig sind, muss
jede Klassifikation, die sich vorrangig an einem Kri-
terium orientiert, unvollkommen bleiben.

Zudem sind die Reaktionsmoglichkeiten gerade
des kindlichen Gehirns begrenzt. So ist der genera-
lisierte tonisch-klonische Anfall nur ein Symptom,
eine unspezifische krisenhafte Reaktion des Ge-
hirns, die bei pathogenetisch ganz unterschiedli-
chen epileptischen Storungen auftreten und auf
pathophysiologisch vollig unterschiedlichen Wegen
entstehen kann. Der grofle Anfall kann das Symp-
tom einer primér generalisierten, d. h. von Beginn
an das ganze Gehirn ergreifenden epileptischen Er-
regung sein. Er kann aber auch durch die sekundire
Generalisation einer primir fokalen epileptischen
Entladung entstehen. Zwar ist die »Endstrecke« des
Geschehens in Form tonisch-klonischer Phanome-
ne gleich, nicht aber die »Randsymptomatik«. Diese
kann z. B. eine fir den sekundir generalisierten
groflen Anfall charakteristische fokale Initialsymp-
tomatik oder Aura zeigen.

Gleiches gilt auch fiir myoklonische und asta-
tische Anfallsformen. Der myoklonische Anfall
findet sich bei idiopathischen generalisierten myo-
klonischen Epilepsien. Er tritt in klinisch-phéno-
menologisch dhnlicher Form aber auch bei multi-
fokalen, sekundir generalisierten Epilepsien wie
dem Lennox-Gastaut-Syndrom oder dem Pseudo-
Lennox-Syndrom auf. Eine genaue Analyse der
klinischen und der EEG-Symptomatik erlaubt
meistens eine Unterscheidung solcher oft nur
scheinbar gleichen Anfallsphdnomene. Dies ist von
grofiter Bedeutung, und ihre Nichtbeachtung war
in der Vergangenheit die Ursache vieler, sich hart-
néckig haltender Irrtiimer, die die Entwicklung ge-
rade der pidiatrischen Epileptologie iiber viele
Jahre erheblich behindert haben. Die Einfithrung
der Video-Doppelbild-Aufzeichnung, d.h. der
synchronen Aufzeichnung von Anfallsbild, EEG
und ggf. EMG, sowie die Ergebnisse der praopera-
tiven Diagnostik haben hier zu wichtigen neuen
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B Tab. 3.1 Klassifikation epileptischer Anfalle

1 Primér generalisierte Anfélle

1.1 Priméar generalisierte kleine Anfélle
- aton-astatische Anfalle

- myoklonische Anfalle

- myoklonisch-atone Anfélle

1.1.4 - Absencen

1.2 Primar generalisierte groe Anfalle

1.2.1 - tonisch-klonische Anfalle

1.2.2 - tonische Anfélle

123 - klonische Anfalle

2 Fokale Anfalle (Partialanfalle)

2.1 Fokale Anfélle mit elementarer Symptoma-
tik (einfach-fokale Anfalle)

2.1.1 - motorische Herdanfélle

2.1.2 - versive und posturale Anfélle

213 - inhibitorische Anfalle

2.1.4 - somatosensorische Herdanfélle

2.1.5 - sensorische Herdanfalle

2.2 Fokale Anfdlle mit komlexer Symptomatik
(komplex-fokale Anfalle)

3 Generalisierte Anfélle fokaler Genese

3.1 Myoklonische Anfélle

3.2 Aton-astatische Anfalle

33 Atypische Absencen

34 Tonisch-klonische Anfélle

3.5 Tonische Anfalle

4 Unklassifizierbare Anfalle

Erkenntnissen und Korrekturen falscher Klassifi-
kationen gefiihrt.

o Die Unterscheidung von phanomenolo-
gisch scheinbar gleichen, pathophysiolo-
gisch aber unterschiedlichen Anfallstypen
hat auch unmittelbar praktisches Interesse
im Hinblick auf Therapie, Prognose und
genetische Beratung.
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Konsequenterweise miissen in der hier benutzten
Klassifikation (8 Tab. 3.1) Anfallsformen gleichen
Namens unter den primir und sekunddr generali-
sierten Anféllen auftreten (z. B. atonische Anfille
primér und sekundér generalisierten Typs).

Die in dieser Weise definierte Anfallssympto-
matik darf begrifflich nicht mit einer bestimmten
Krankheitsform (Epilepsie-Syndrom) gleichgesetzt
werden. Es darfz. B. ausgehend von der Feststellung
eines generalisierten tonisch-klonischen Anfalls
nicht global von einer Grand-mal-Epilepsie gespro-
chen werden. Der nosographisch zu definierende
Krankheitstyp ergibt sich erst unter gemeinsamer
Berticksichtigung von klinischen und bioelektri-
schen Anfallssymptomen, Atiologie, Pathogenese,
Alter und Geschlecht des Betroffenen sowie v. a. der
klinischen und elektroenzephalographischen Ver-
laufscharakteristika.

Die ILAE-Klassifikation von 1981 unterschei-
det fokale Anfille mit einfacher und komplexer
Symptomatik, fokale Anfille mit sekundéirer
Generalisation, generalisierte Anfille und schlief3-
lich unklassifizierbare Anfille. Es erscheint in
heutiger Zeit aber nicht sinnvoll, bei diagnosti-
schen und klassifikatorischen Uberlegungen ein
selbstverstandliches, in entwickelten Landern
iiberall verfiigbares Werkzeug wie das EEG hintan-
zustellen.

3.2 Klassifikation der Epilepsien

und epileptischen Syndrome

Uberblickt man unter nosographischen Aspekten
die Gesamtheit der mit Anfillen einhergehenden
Krankheitsbilder, so kann man zunéchst zwei grofle
Gruppen unterscheiden:

akut symptomatische und okkasionelle oder

Gelegenheitskrampfe und

chronisch rezidivierende Anfille, Epilepsien.

Unter okkasionellen oder Gelegenheitskrampfen
und akut symptomatischen Krampfen werden An-
falle verstanden, die anldsslich oder als unmittelba-
res Symptom einer Erkrankung des Gesamtorganis-
mus oder des Gehirns auftreten (B Tab.3.2). Als
Symptom einer Epilepsie gelten zerebrale Anfille
allgemein nur dann, wenn sie rezidivierend und zu-
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mindest weitgehend unabhéngig von akuten Er-
krankungen auftreten.

Diese allgemein tibliche nosographische Klassi-
fikation ist einerseits praktikabel, stellt aber ande-
rerseits eine starke Vereinfachung dar. Bei Beriick-
sichtigung pathogenetischer und pathophysiologi-
scher Gesichtspunkte sind die Grenzen zwischen
okkasjonellen Krimpfen und Epilepsie weniger
deutlich. Okkasionelle Krampfe, z. B. Fieberkramp-
fe, konnen auch das Initialsymptom einer Epilepsie
sein (z. B. Generalisierte-Epilepsie-Fieberkrampf-
Plus-Syndrom, GEFS+). Dariiber hinaus findet man
bei vielen Kindern mit Fieberkrampfen wihrend
mehrjéhriger Beobachtung im EEG generalisierte
»spikes and waves« oder auch fokale »sharp waves«,
d. h. Verdnderungen, wie sie fiir generalisierte oder
fokale Epilepsien charakteristisch sind. Die EEG-
Veranderungen sind hier das Symptom der gleichen
genetischen Dispositionen, die auch in der Pathoge-
nese der Epilepsien eine wesentliche Rolle spielen.
Man kénnte in diesen Fillen die Fieberkrampfe als
»benigne Epilepsie« oder »nichtchronische Epilep-
sie« bezeichnen oder auch von »epileptischen Fie-
berkraimpfen« sprechen.

Analoges gilt fiir manche Epilepsien bei Jugend-
lichen und jungen Erwachsenen. Hier gibt es Anfil-
le, die sich nach klinischem Bild und EEG nicht von
Anfillen im Rahmen einer Epilepsie unterscheiden,
aber dennoch nicht chronisch rezidivierend auftre-
ten. Ein Beispiel sind benigne Verlaufsformen der
Aufwach-Epilepsie, bei denen sich generalisierte
tonisch-klonische Anfille nur selten, z. B. bei Unre-
gelmifligkeiten der Lebensfiihrung, d. h. okkasio-
nell, zeigen. Ein anderes Beispiel sind Falle von gut-
artiger Rolando-Epilepsie. Hier konnen sensomoto-
rische Herdanfille trotz manchmal betrichtlicher
fokaler EEG-Verdnderungen nur ganz vereinzelt
auftreten, sodass die Bezeichnung dieser Krank-
heitsbilder als »Epilepsie«, d. h. als Krankheit mit
chronisch-rezidivierenden Anfillen, kaum gerecht-
fertigt erscheint.

Eine Grenzziehung zwischen den Begriffen »ok-
kasioneller Krampf« und »Epilepsie« nach starren
Kriterien kann also durchaus sinnwidrig sein. Man
kann sich diesem Dilemma nur entziehen durch
adjektivische Erganzungen der Begriffe. Einen nicht
sehr gliicklichen, aber praktikablen Ausweg hat
man z. B. bei einzelnen generalisierten tonisch-klo-

nischen Anfillen im Rahmen einer Aufwach-Epi-
lepsie mit der Bezeichnung »Oligo-Epilepsie« (ge-
ring ausgeprégte Epilepsie) gewahlt, die dem selte-
nen Auftreten der Anfille Rechnung tragt. Den
Terminus »Epilepsie« ganz zu vermeiden, erscheint
nicht sinnvoll, da es sich in der Tat um epileptische
Stérungen handelt, und die Betroffenen diese Be-
zeichnung u. U. eines Tages von anderer Seite horen,
wenn das Krankheitsbild z. B. unter unregelmafliger
Lebensfithrung einen ungiinstigen Verlauf genom-
men hat.

Die ILAE-Klassifikation orientiert sich an
unterschiedlichen Dichotomien, nidmlich an der
Anfallssymptomatik und der wahrscheinlichen
Atiopathogenese. So werden lokalisationsbezogene,
d. h. fokale Epilepsien von Epilepsien mit genera-
lisierten Anfillen unterschieden. Innerhalb dieser
Gruppen wird mit den Kategorien »idiopathischs,
»symptomatisch« und »kryptogen« versucht, der
wahrscheinlichen Atiopathogenese Rechnung zu
tragen.

Wir folgen in unserer Darstellung in gewisser
Abweichung von der internationalen Klassifikation
der Epilepsien und epileptischen Syndrome einer
etwas anderen Ordnung (B Tab. 3.2). Sie orientiert
sich v. a. an dem im vorangegangen Kapitel darge-
stellten multifaktoriellen pathogenetischen Kon-
zept. In Abweichung von der ILAE-Klassifikations-
empfehlung enthélt die hier verwendete Ordnung
schlieSlich einige Syndrome oder »syndroméahnli-
che« Krankheitsbilder, die bisher in der Klassifika-
tion nicht berticksichtigt wurden, obwohl sie bereits
zum Allgemeingut der Epileptologie gehoren (z. B.
das Pseudo-Lennox-Syndrom bzw. die atypische
benigne Partialepilepsie und die frithkindliche
schwere idiopathische Grand-mal-Epilepsie).

3.3 Neueste Entwicklungen in der
Klassifikation der International

League against Epilepsy (ILAE)

Die urspriinglichen Klassifikationsansétze von 1981
und 1989 wurden 2001, 2006 und 2010 von einer
durch die Internationale Liga berufenen Kommis-
sion iiberarbeitet (Engel 2001, Engel 2006, Berg et
al. 2010). Inwieweit sich diese Vorschldge in der
Praxis durchsetzen werden, bleibt noch abzuwar-
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B Tab. 3.2 Klassifikation der Epilepsien und epilepti-
schen Syndrome

2.1

23

24
25
2.6

2.7

2.8

2.9

Symptomatische und Gelegenheits-
krampfe sowie spezielle Syndrome

Neugeborenenkrampfe

- symptomatische Neugeborenenkrampfe
- idiopathische Neugeborenenkrampfe
Posttraumatische Krampfanfalle
Fieberkrampfe

Epilepsien mit primédr generalisierten
Anfillen (idiopathische Epilepsien mit
generalisierten Anfallen)

Frihkindliche Epilepsie mit generaliserten
tonisch-klonischen Anfallen (und alternie-
rendem Hemi-Grand-mal)

Frihkindliche myoklonische Epilepsien
- benigne myoklonische Epilepsie

- schwere myoklonische Epilepsie
(Dravet-Syndrom)

Frihkindliche myoklonisch-astatische
Epilepsie (Doose-Syndrom)

Frihkindliche Absence-Epilepsie
Epilepsie mit myoklonischen Absencen

Absence-Epilepsie des Schulalters
(Pyknolepsie)

Juvenile Absence-Epilepsie

Juvenile myoklonische Epilepsie
(Janz-Syndrom)

Juvenile Epilepsie mit generalisierten tonisch-
klonischen Anfallen (Aufwach-Epilepsie)

Epilepsien mit Anféllen fokaler und multi-
fokaler Genese

Epilepsien mit einfach-fokalen Anfallen
(iberwiegend symptomatisch)

Epilepsia partialis continua

Epilepsien mit komplexen Partialanfallen
Lokalisationsbezogene Verlaufsformen

- Epilepsien des Temporallappens

- Epilepsien des Frontallappens

- Epilepsien des Okzipitallappens

- Epilepsien des Parietallappens

2 3

O Tab. 3.2 (Fortsetzung)

4 Altersabhédngige epileptische Enzephalo-
pathien

4.1 Infantile myoklonische Enzephalopathie

4.2 Infantile epileptische Enzephalopathie mit

Suppression-burst-Muster im EEG

4.3 Infantile Epilepsie mit migratorischen
fokalen Anfallen

4.4 West-Syndrom

45 Lennox-Gastaut-Syndrom

4.6 Spat-Lennox-Syndrom

5 Besondere Verlaufsformen von Partial-

epilepsien im Sauglingsalter

6 Benigne idiopathische Partialepilepsien
und verwandte Krankheitsbilder

6.1 Benigne Epilepsie mit zentrotemporalen
»sharp waves« (Rolando-Epilepsie)

6.2 Atypische benigne Partialepilepsie
(Pseudo-Lennox-Syndrom)

6.3 Bioelektrischer Status im Schlaf (ESES)

6.4 Landau-Kleffner-Syndrom

6.5 Benigne Partialepilepsie mit affektiver

Symptomatik

6.6 Benigne Partialepilepsie mit okzipitalen
Foci
6.7 Nichtepileptische zerebrale Entwicklungs-

storungen mit fokalen »sharp waves«/
benignen Epilepsie-typischen Potenzialen

im EEG
7 Besondere Verlaufsformen
7.1 Reflexepilepsien
7.2 Unklassifizierbare Epilepsien

ten. Die Experten kamen jeweils zu dem Schluss,
dass es nicht moglich ist, die »alten« Versionen von
1981 und 1989 vollig zu ersetzen. Auch die neueste
Version basiert somit weitgehend auf den Konzep-
ten der vorhergehenden Klassifikationen, obwohl
sie diese oft stark kritisiert. Um die Grundlagen die-
ser neuen Klassifikation zu verstehen, muss man
sich mit folgenden zentralen Instrumenten vertraut
machen:
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B Tab. 3.3 Klassifikation von epileptischen Anféllen
gemal der neuesten ILAE-Klassifikation von 2010
(Berg et al. 2010)

1 Generalisierte Anfélle

1.1 Tonisch-klonisch (in jeder Kombination)
1.2 Absence

1.2.1 - typisch

1.2.2 - atypisch

1.23 — mit speziellen Merkmalen
1.2.3.1 - myoklonische Absence
1.2.3.2 - Lidmyoklonien mit Absence
13 Myoklonisch

1.3.1 — myoklonisch

1.3.2 - myoklonisch-atonisch

133 - myoklonisch-tonisch

1.4 Klonisch

1.5 Tonisch

1.6 Atonisch

2 Fokale Anfélle

3 Unbekannt

4 Epileptische Spasmen

Ein Anfall, der nicht ohne weiteres in eine der vorge-
gebenen Kategorien eingeordnet werden kann, sollte
als »nichtklassifiziert« betrachtet werden, bis weitere
Informationen seine genaue Diagnose erlauben. Dies
wird jedoch nicht als eine Klassifikationskategorie
aufgefasst.

Der Klassifikation von epileptischen Anféllen
von 2010 (B Tab. 3.3).

Den »Beschreibungsmerkmalen fokaler Anfal-
le in Abhéngigkeit von der Bewusstseinslage«
von 2010 (» Ubersicht).

Der Liste »Elektroklinische Syndrome und an-
dere Epilepsien« von 2010 (» Ubersicht). Hier
findet eine Unterteilung der verschiedenen
Epilepsien in elektroklinische Syndrome
(hochster »Evidenzgrad«), sog. unverwechsel-
bare Konstellationen, strukturell/metabolische
Epilepsien und Epilepsien unbekannter Ursa-
che statt.

Dem »Glossar einer deskriptiven Terminolo-
gie fiir die iktale Semiologie« (8 Tab. 3.4). Das
Glossar wurde in der Revision von 2001 (Blu-
me et al. 2001) erstmals eingefiihrt. Leichter
handhabbar ist die autorisierte deutsche Uber-
setzung von G. Kramer (Blume et al. 2001).

Beschreibungsmerkmale fokaler Anfalle in
Abhangigkeit von der Beeintrachtigung
wahrend des Anfalls gemaf ILAE (Berg et
al. 2010) und der autorisierten deutschen
Ubersetzung von G. Krdmer (2010)

== Ohne Einschrankung des Bewusstseins
oder der Aufmerksamkeit
- Mit beobachtbaren motorischen oder
autonomen Komponenten. Dies ent-
spricht in etwa dem Konzept des
»einfachen fokalen Anfalls«.
— Mit nur subjektiven sensiblen/sensori-
schen oder psychischen Phdanomenen.
Dies entspricht dem Konzept einer Aura.
== Mit Einschrdnkung des Bewusstseins oder
der Aufmerksamkeit. Dies entspricht in
etwa dem Konzept des »komplexen foka-
len Anfalls«. Fiir dieses Konzept wurde der
Ausdruck »dyskognitiv« vorgeschlagen
(Blume et al. 2001).
== Mit Entwicklung zu einem bilateralen, kon-
vulsiven Anfall (mit tonischen, klonischen
oder tonischen und klonischen Kompo-
nenten). Dieser Ausdruck ersetzt den Be-
griff »sekundar generalisierter Anfall«.

Zu weiteren, klar definierten und zur Benut-
zung empfohlenen Beschreibungsmerkmalen
» Blume et al. 2001 bzw. @ Tab. 3.4.

Die Bezeichnung »konvulsiv« wurde in
dem Glossar als Laienausdruck betrachtet. Wir
stellen jedoch fest, dass sie in der gesamten
Medizin in verschiedenen Formen gebrauch-
lich ist und sich leicht in verschiedene Spra-
chen Ubersetzen lasst.
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O Tab. 3.4 Glossar einer deskriptiven Terminologie fiir die iktale Semiologie in der autorisierten Ubersetzung von

G. Kramer (2001)

I. Allgemeine Begriffe
1.0 Semiologie

2.0 Epileptischer Anfall

3.0 Iktus

4.0 Epilepsie

5.0 Fokal (synonym:
partiell)

6.0 Generalisiert (synonym:
bilateral)

7.0 Konvulsion

Derjenige Zweig der Linguistik, der sich mit Befunden und Symptomen beschéftigt

Manifestation(en) epileptischer (exzessiver und/oder hypersynchroner), tblicherweise
von alleine aufhorender Aktivitat von Nervenzellen des Gehirns

Ein pl6tzliches neurologisches Ereignis, wie ein Schlaganfall oder ein epileptischer
Anfall

a) Epileptische Storung: Ein chronischer neurologischer Zustand, der durch rezidivie-
rende epileptische Anfdlle gekennzeichnet ist

b) Epilepsien: Diejenigen Zustande mit chronisch rezidivierenden epileptischen Anfal-
len, die als epileptische Stérungen betrachtet werden kénnen

Ein Anfall, dessen initiale Semiologie auf eine initiale Aktivierung nur eines Teils einer
GrofBhirnhemisphare hindeutet oder damit vereinbar ist

Ein Anfall, dessen initiale Semiologie auf eine mehr als minimale Beteiligung beider
GrofBhirnhemispharen hindeutet oder damit vereinbar ist

Vorwiegend ein Laienausdruck. Episoden exzessiver, abnormer und meist bilateraler
Muskelkontraktionen, die anhaltend oder unterbrochen sein kdnnen

1. Begriffe zur Beschreibung der Semiologie epileptischer Anfalle - sofern nichts anderes angegeben wird, sind dies
beschreibende Bezeichnungen von Anféllen

1.0 Motorisch

1.1 Elementar-motorisch

1.1.1 Tonisch

1.1.1.1 Epileptischer
Spasmus (friher infantiler
Spasmus bzw. BNS-Anfall)

1.1.1.2 Postural

1.1.1.2.1 Versiv

1.1.1.2.2 Dyston

1.1.2 Myoklonisch
(Adjektiv); Myoklonus
(Substantiv)

Betrifft in irgendeiner Form Muskulatur. Das motorische Ereignis kann auf einer Zunah-
me (positiv) oder Abnahme (negativ) der Muskelkontraktion beruhen, die eine Bewe-
gung zur Folge hat. Sofern nichts anderes angegeben ist, sind die folgenden Begriffe
Adjektive zur Modifikation bzw. Prézisierung von motorischen Anféllen oder Anféllen
(z. B. tonischer motorischer Anfall oder dystoner Anfall), bei deren Definition man sich
Ublicherweise den Zusatz »bezieht sich auf...« hinzudenken kann

Eine einzelne Form der Kontraktion eines Muskels oder einer Muskelgruppe, die tbli-
cherweise gleichbleibend und nicht in verschiedene Phasen zerlegbar ist (Ausnahme:
tonisch-klonisch als elementarer motorischer Ablauf)

Eine fir einige Sekunden bis Minuten anhaltende Zunahme einer Muskelkontraktion

Substantiv: Eine pl6tzliche Flexion, Extension oder gemischte Extension-Flexion vor-
wiegend proximaler und Rumpfmuskeln, die im Vergleich zu einer Myoklonie meist
langer anhalt, aber nicht so lange dauert wie ein tonischer Anfall (d. h. etwa 1 s). Um-
schriebene Formen wie Grimassieren oder Kopfnicken kénnen vorkommen. Epilepti-
sche Spasmen treten haufig in Clustern auf

Einnahme einer Haltung, die bilateral-symmetrisch oder asymmetrisch sein kann (wie
z. B. eine Fechterstellung)

Eine langdauernde, forcierte konjugierte Drehbewegung der Augen, des Kopfes und/
oder Rumpfes nach einer Seite oder seitliche Abweichung aus der Mittellinie

Lang anhaltende Kontraktionen sowohl agonistischer als auch antagonistischer Mus-
keln, was athetoide oder schraubende Bewegungen zur Folge haben und die bei lan-
gerer Dauer auch zu abnormen Haltungen fiihren kann

Plotzliche, kurze (<100 ms) unwillkirliche einzelne oder multiple Kontraktion(en) von
Muskeln oder Muskelgruppen variabler Topographie (axial, proximale Extremitaten,
distal)
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B Tab. 3.4 (Fortsetzung)

1.1.2.1 Negativ myo-
klonisch

1.1.2.2 Klonisch

1.1.2.2.1 Jackson-Marsch

1.1.3 Tonisch-klonisch

1.1.3.1 Generalisierter
tonisch-klonischer Anfall
(synonym: bilateral to-
nisch-klonischer Anfall)
(frihere Bezeichnung:
Grand-mal-Anfall)

1.1.4 Atonisch

1.1.5 Astatisch

1.1.6 Synchron (asynchron)

1.2 Automatismus (die
folgenden Adjektive wer-
den ublicherweise zur
Modifikation von Automa-
tismen benutzt)

1.2.2 Mimetisch

1.2.3 Hande oder FuRe
betreffend

1.2.4 Gestural

1.2.5 Hyperkinetisch

1.2.6 Hypokinetisch

1.2.7 Aphasisch

Unterbrechung tonischer Muskelaktivitat fiir <500 ms ohne Anhalt fiir vorausgegange-
ne Myoklonien

RegelmaBiger, repetitiver und prolongierter Myoklonus gleich bleibender Muskelgrup-
pen mit einer Frequenz von etwa 2-3 ¢/s. Synonym: rhythmischer Myoklonus

Substantiv: Traditionelle Bezeichnung fiir die einseitige Ausbreitung klonischer Bewe-
gungen auf benachbarte Kérperabschnitte

Eine aus einer tonischen und nachfolgenden klonischen Phase bestehende Abfolge.
Varianten wie z. B. klonisch-tonisch-klonisch kénnen vorkommen

Substantiv: Bilateral-symmetrische tonische Kontraktion mit nachfolgenden bilateral-
klonischen Kontraktionen der Willkiirmuskulatur, die Gblicherweise von autonomen
Phd@nomenen begleitet werden

Plotzlicher Verlust oder plétzliche Abnahme des Muskeltonus ohne offensichtlich
vorangehendes myoklonisches oder tonisches Ereignis, der 1-2 s oder auch ldnger
dauert und Kopf-, Rumpf-, Kiefer- oder Extremitatenmuskulatur beteiligt

Verlust der aufrechten Haltung aufgrund eines atonischen, myoklonischen oder toni-
schen Mechanismus. Synonym: Sturzanfall

In bestimmten Korperabschnitten (nicht) gleichzeitig oder mit derselben Haufigkeit
auftretende motorische Ereignisse

Substantiv: Eine mehr oder weniger koordinierte, repetitive motorische Aktivitat, die
meist bei gestortem Bewusstsein auftritt und fir die Betroffene hinterher eine Amnesie
haben. Gleicht oft einer Willkiirbewegung und kann aus der unangemessenen Fortset-
zung einer prdiktalen motorischen Aktivitdt bestehen

Gesichtsausdruck, der einen Gefiihlszustand ausdriickt (oft Angst)
- Weist in erster Linie auf distale Komponenten hin, beid- oder einseitig
- Fummelnde, klopfende oder manipulierende Bewegungen

- Fummelnde oder suchende Bewegungen mit der Hand, die auf den eigenen Korper
oder die Umgebung gerichtet sind

- Bewegungen, die denjenigen dhneln, die der Sprache mehr emotionalen Ausdruck
geben

- Beinhaltet vorwiegend proximale Extremitdtenmuskeln oder axiale Muskeln und
fuhrt zu irreguldren, aufeinander folgenden ballistischen Bewegungen, wie Radfahr-
bewegungen, rhythmischen Beckenbewegungen oder Schaukelbewegungen

- Zunahme der Haufigkeit bereits ablaufender Bewegungen oder unangemessen
rasches Ausfiihren einer Bewegung

Eine Abnahme der Amplitude und/oder Haufigkeit bzw. Unterbrechung (Arrest) einer
ablaufenden Bewegung

Die Sprache betreffende Kommunikationsstérung ohne gestorte Funktion der relevan-
ten primdren motorischen oder sensorischen Bahnen, die zu Verstandnisstérungen,
Benennensstérungen, Paraphasien oder einer Kombination davon fiihrt



