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Vorwort

Die hier vorliegenden Epilepsieinformationen gehen inhaltlich auf Texte von Dr. Giin-
ter Kramer, ehemaliger medizinischer Direktor des Schweizerischen Epilepsiezentrums
Ziirich, zurtick, der sie uns freundlicherweise zur Verfiigung gestellt hat. Die zustandigen
Experten des Epilepsiezentrums Kork haben die Texte liberarbeitet und freigegeben, wie
sie jetzt nachfolgend genutzt werden kdnnen.

Gedacht sind die Epilepsieinformationen nicht als Ersatz fiir ein Aufkldarungs- und
Informationsgesprdach, sondern als hinfiihrende und ergdnzende Lektiire zu vielen
Themenbereichen, die mit dem Krankheitsbild der Epilepsie zusammenhdngen. Nur gut
informierte Patienten und Angehorige werden in der Lage sein, sich dem Phanomen der
Epilepsie angemessen zu stellen. Dies ist unser Anliegen mit der vorliegenden
Schriftenreihe.

Verschiedene Neuerungen in der Klassifikation und zu den Behandlungsmoglich-
keiten werden in der nachsten Auflage vorliegen. Zum aktuellen Zeitpunkt sollten unsere
Informationen grundsatzlich aber ihren Zweck noch erfiillen.

Die Schriftenreihe besteht insgesamt aus 7 Sammelbdanden und kann auch digital iiber
die Website des Epilepsiezentrums bezogen werden.

Nicht immer kénnen Arzte, Psychologen und Pflegeteam des Epilepsiezentrums allen
Fragen gerecht werden, die Betroffene und Angehdrige im Zusammenhang mit der
Erkrankung Epilepsie haben. Dazu bedarf es unter Umstdnden dann noch einer
zusdtzlichen Unterstiitzung, wie wir sie mit unserer Epilepsieberatungsstelle hier in
Kork gliicklicherweise zur Verfiigung haben.

Im Namen aller Beteiligten hoffe ich, dass die Epilepsieinfos unser Angebot zur
Information sinnvoll und hilfreich erganzen mogen.

Kork, im August 2023

Kby

Prof. Dr. Bernhard Steinhoff
Arztlicher Direktor
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Was ist eine Temporallappenepilepsie?

Was ist eine Temporallappenepilepsie?

Eine Temporallappenepilepsie (TLE) ist ein meist bei Jugendlichen und Erwachsenen beginnen-
des Epilepsiesyndrom mit vom Temporal- oder Schldfenlappen ausgehenden Anfdllen, die mit
Medikamenten oft nicht véllig kontrolliert werden kénnen. Ein Teil der Betroffenen hat als Kind
komplizierte fiebergebundene Anfille (,,Fieberkrampfe®) gehabt, war aber dann tber viele Jahre
anfallsfrei.

Anfallsformen

Fast alle Betroffenen haben komplexe fokale Anfdlle mit Bewusstseinsstdrung, weshalb diese
friiher auch als Temporallappenanfdlle bezeichnet wurden. Fokale Anfdlle mit Bewusstseins-
storung konnen aber auch im Frontal- (Stirn-), Parietal- (Scheitel-) und Okzipital- (Hinterkopf-)
Lappen oder in der sogenannten Inselregion entstehen. Insgesamt gehen etwa drei Viertel aller
komplexen fokalen Anfdlle vom Temporallappen aus und sind damit Bestandteil einer Temporal-
lappenepilepsie. AuBer bei fokalen Anfdllen mit Bewusstseinsstorung kommen bei Temporallap-
penepilepsien oft auch fokale Anfdlle ohne Bewusstseinsstérung (einfache fokale Anfélle) und
sekundar generalisierte tonisch-klonische Anfalle vor.

Haufigkeit

Temporallappenepilepsien machen mindestens ein Drittel aller Epilepsien aus und sind bei Er-
wachsenen die haufigste Form iiberhaupt.

Ursachen

Mogliche Ursachen sind in der Regel gutartige Tumore, GefaBprozesse wie abgelaufene Schlag-
anfalle oder Gefdaffehlbildungen, erlittene Schadel-Hirn-Traumen, Gehirnoperationen und Ent-
ziindungen des Gehirns. Eine besonders wichtige Rolle spielt auch eine Gewebsverhartung
(Sklerose) mit oder ohne begleitenden Nervenzelluntergang (Atrophie) des so genannten Hip-
pocampus, eines von der Form an ein Seepferdchen erinnernden, an der Unter- und Innenseite
liegenden Abschnitts des Tem-porallappens.
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Beziiglich der komplizierten fiebergebundenen epileptischen Anfdlle in der Kindeit, konnte
bei einem Teil der Betroffenen bislang nicht eindeutig geklart werden, ob diese und die
spdteren Anfdlle im Rahmen einer Temporallappenepilepsie eine gmeinsame Ursache haben
oder ob die fiebergebunden Anfdlle eine Schdadigung des Gehirns in Gang setzten, die spdter
zu der Temporallappenepilepsie fiihrt.

Bei etwa der Halfte der Betroffenen ldsst sich nach wie vor keine Ursache nachweisen (=krypto-
gene oder vermutlich symptomatische Temporallappenepilepsie). Selten besteht eine familidre
Haufung bzw. erbliche Komponente (=idiopathische oder familidre Temporallappenepilepsie).

Innerhalb des Temporallappens gehen die meisten Anfdlle von den sogenannten mesio-basalen
(mesialen), innen und unten liegenden Abschnitten aus, wobei in erster Linie die sogenannten
Amygdala (Mandelkerne) und der Hippocampus eine Rolle spielen. Die von den lateralen (du-
3eren), sogenannten neokortikalen Temporallappenabschnitten ausgehenden Anfille, sind im
Vergleich zu den von den mesialen Teilen ausgehenden seltener. Auch die ebenfalls seltene
familiare Form einer Temporallappenepilepsie geht von den auBen liegenden Abschnitten aus.

Anfallsformen

Fokale Anfdlle mit Bewusstseinsstorung und Ausgang vom mesialen Temporallappen haben
folgende Merkmale:

= die Anfdlle beginnen und enden allmahlich.
= die Anfallsdauer betrdgt meist 1 bis 2 Minuten.

= entweder sofortige Beeintrdachtigung des Bewusstseins mit fehlender Erinnerung (Amnesie
flir den eigentlichen Anfall oder zundchst Aura (z.B. einem als epigastrische Aura be-
zeichneten, von der Magengegend her aufsteigendes Kribbel- oder Warmegefiihl, eigenarti-
gen Geschmacks- oder Geruchsempfindungen, unbestimmten Angstgefiihlen, Dé&ja-vu- oder
Jamais-vu-Erlebnissen, psychischen oder vegetativen Symptomen) mit daran anschlieBender
Bewusstseinsstorung.

= bei manchen Anfdllen kommt es zu einem Innehalten beziehungsweise zu einer Bewegungs-
starre (englisch: arrest) von meist 10 bis 20 Sekunden Dauer, oft in Verbindung mit einem
angstlichen Gesichtsausdruck. Anschlieend kommt es oft zu automatisch ablaufenden,
gleich bleibenden Bewegungen oder Automatismen. Diese bestehen zundchst meist in Kau-,
Schluck-, Schmatz- oder sonstigen Zungenbewegungen {iber die Lippen im Mundbereich,
spater auch in einem Reiben oder Streichen iiber die Kleidung, Umherlaufen, An- oder Aus-
ziehen der Kleidung, Bewegen oder Verriicken von Gegenstdanden wie z.B. Mdbelstiicken.

= je nach beteiligter Hirnhélfte auch Sprachstorungen (bei Anféllen der sprachdominanten Seite
Spracharrest oder unverstdndliche Lautbildungen)

= nach dem Anfall einige Minuten anhaltende Verwirrung (postiktale ,,Umdammerung“ und
»,Reorientierung®).

Bei lateralen Temporallappenanfdllen steht meist eine Aura mit einfachen akustischen oder

O
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komplexen visuellen Halluzinationen, Schwindelempfindungen, einen Spracharrest oder einer
aphasische Stérung am Beginn.

Behandlung und Verlauf

Temporallappenepilepsien sind meistens schwer zu behandeln. Mehr als die Hdlfte der
Betroffenen wird trotz sachgerechter Anwendung mit den zurzeit zur Verfiigung stehenden
Antiepileptika nicht anfallsfrei, wenngleich bei den meisten zumindest eine deutliche Besse-
rung erreicht werden kann.

Auferdem haben Menschen mit einer Temporallappenepilepsie ein besonders hohes Risiko,
auBer Anfdllen noch andere Storungen wie etwa Geddchtnisstdrungen oder Depressionen zu
entwickeln.

Mogliche Griinde fiir die Verkniipfung psychischer Auffdlligkeiten mit Temporallappenepilep-
sien sind:

= Der Temporallappen spielt fiir Gefiihle eine besondere Rolle. Eine Epilepsie, deren Anfdlle im
Temporallappen entstehen, kann deshalb mit psychischen Stérungen verkniipft sein.

» Die Therapieresistenz fiihrt zu vermehrten psychosozialen Problemen, was seinerseits psy-
chische Stérungen begiinstigt.

* Manche Medikamente gegen Anfdlle begiinstigen das Auftreten psychischer Auffalligkeiten.
Da Temporallappenepilepsien oft mit besonders hohen Dosen behandelt werden miissen,
erhoht dies das entsprechende Risiko.

Maoglichkeit der Chirurgie friih priifen!

Besonders bei Betroffenen, die trotz bestmdoglicher medikamentdser Therapie nicht anfallsfrei
werden, sollte friihzeitig an die Moglichkeiten einer operativen Behandlung gedacht werden.
Sofern dies prinzipiell fiir sie infrage kommt, ist allerdings eine mehr oder weniger umfangrei-
che prdchirurgische Abklarung an einer Spezialklinik erforderlich.
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Ubersicht zur Temporallappenepilepsie
Merkmal Beschreibung
Haufigkeit eine der hdufigsten Epilepsieformen bei Erwachsenen

in jedem Lebensalter, meist bei Jugendlichen und Erwachsenen;
Beginn ein bis zwei Drittel der Betroffenen hatte als Kind Fieberanfdlle,
war aber danach bis zu 15 Jahre anfallsfrei

meist symptomatisch/kryptogen, selten idiopathisch (familidr)

Ursache Geschlecht Frauen und Manner gleich hdufig betroffen

Geschlecht Frauen und Manner gleich haufig betroffen

- fokale Anfdlle mit und ohne Bewusstseinsstorung,
oft auch sekundar generalisierte tonisch-klonische Anfille
(manchmal nur oder mit Haufung im Schlaf)
Anfallshaufigkeit sehr unterschiedlich, meist mehrere pro Monat

- fokale Anfdllen mit Bewusstseinsstorung gehen hadufiger solchen
ohne Bewusstseinsstorung voraus (oft als sogenannte epigastrische
Aura mit einem von der Magengegend iiber die Speiserbhre bis
zum Mund aufsteigenden Kribbel- oder Warmegefiihl)

Anfille

korperlich meist keine Besonderheiten; neuropsychologisch oft

Befunde Storungen des Geddchtnisses oder anderer Funktionen

- zwischen den Anfillen oft Spikes (Spitzen) oder Sharp waves
(scharfe Wellen) tiber den Temporallappen, oft beidseits

EEG - bei den Anfdllen iber dem betreffenden Temporallappen nach

Unterbrechung der Hintergrundaktivitat rasche

Abfolgen von Spikes, Sharp waves oder anderer Wellen

Bildgebung oft auffallig (Atrophie oder Sklerose des Hippokampus)

- oft schwierig; hdufiger Kombinationen von Medikamenten erforderlich

Behandlung - friihzeitige Abklarung einer chirurgischen Behandlungsmaoglichkeit!

oft mit Medikamenten allein keine Anfallsfreiheit zu erreichen,

Verlauf nur sehr selten Absetzen von Medikamenten méglich

O
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9 Was ist das Besondere an einer Epilepsie
im hoheren Lebensalter?

Was ist eine Epilepsie im h6heren Lebensalter?

Von einer Epilepsie im hoheren Lebensalter oder Altersepilepsie wird vereinbarungsgemaf bei
einem Beginn jenseits des 60. oder 65. Lebensjahres gesprochen. Obwohl es zusatzlich viele
dltere Menschen gibt, die mit ihrer in der Kindheit, Jugend oder im friiheren Erwachsenenalter
aufgetretenen Epilepsie alter geworden sind, werden diese im engeren Sinn nicht dazu gerech-
net. Dies auch deshalb, weil die Ursachen, Anfallsformen und Behandlungsempfehlungen bei
schon in der Jugend oder im fritheren Erwachsenenalter aufgetretenen Epilepsien anders sind.

Haufigkeit

Nach sogenannten Demenzen (wie z. B. der Alzheimer-Krankheit) und Schlaganfillen sind Epi-
lepsien die dritthdufigste Krankheit des Nervensystems im héheren Lebensalter. In Deutschland
hat sich der Anteil der liber 65-Jahrigen von 5% im Jahr 1910 auf {iber 20% im Jahr 2000 mehr
als vervierfacht, und nach Prognosen des Statistischen Bundesamtes wird schon im Jahr 2030
von 33% ausgegangen. Sowohl wegen dieser starken Zunahme dlterer Menschen im Verhdltnis
zur Gesamtbevdlkerung. Als auch wegen der immer besser werdenden Medizin mit grof3eren
Uberlebenschancen. Auch bei schweren Krankheiten ist der Beginn einer Epilepsie im héheren
Lebensalter inzwischen hdufiger als in der Kindheit und Jugend. Epilepsien werden also immer
mehr zu einer ,Alterskrankheit®.

Anfallsformen

Die Anfallsform hadngt in erster Linie von der Ursache der Epilepsie ab. Bei umschriebenen Hirn-
schadigungen herrschen einfache oder komplexe fokale Anfdlle mit oder ohne sekundadre Gene-
ralisierung vor. Insgesamt sind komplexe fokale Anfdlle mit Bewusstseinsstérung am haufigs-
ten, gefolgt von generalisierten tonisch-klonischen (Grand-mal-) Anfdllen und fokalen Anféllen
ohne Bewusstseinsstorung.

Relativ hdufig kommt es bei dlteren Menschen nach einem Anfall zu einigen Tagen anhaltenden
Lahmungen, Sprach- oder sonstigen Funktionsstdrungen.

Ein konvulsiver, generalisierter tonisch-klonischer Status epilepticus (Grand-mal-Status) ist im
héheren Lebensalter vergleichsweise haufig. Jeder dritte akute symptomatische Anfall im hohe-
ren Lebensalter tritt als Status epilepticus auf. Besonders im hdheren Lebensalter ist auch an
die Moglichkeit eines nichtkonvulsiven Status epilepticus zu denken. Es ist nicht ungewdhnlich,
dass Betroffene damit — zumindest bei bislang unbekannter Epilepsie — zunachst in eine Psych-
iatrische Klinik eingewiesen werden.

O
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Haufigere Ursachen

Die hdufigste Ursache von Altersepilepsien besteht in Durchblutungsstérungen des Gehirns, bei
mindestens jedem zweiten Betroffenen. Andere mogliche Ursachen sind Kopfverletzungen, Hirn-
tumore, Demenz-Krankheiten (insbesondere die Alzheimer-Krankheit), Missbrauch von Alkohol
oder Medikamenten und Entziindungen. Wie in jedem Lebensalter gibt es schlief3lich einen ge-
wissen Anteil, bei dem sich nach wie vor keine Ursache nachweisen lasst. Es ist auch zu be-
denken, dass gerade dltere Menschen durchaus aus anderen Griinden ,,Blackouts“ haben und
hinfallen kdnnen. Weil viele Betroffene alleine leben, sind oft schon deswegen keine genauen
Beschreibungen der Anfdlle erhdltlich, Vor der Stellung der Diagnose einer Epilepsie, miissen
deswegen insbesondere Synkopen (Ohnmachten) und sonstige voriibergehende Durchblutungs-
storungen des Gehirns moglichst sicher ausgeschlossen werden. Gerade im héheren Lebensal-
ter mit oft mehreren Begleiterkrankungen lohnt auch immer eine Uberpriifung, ob die Anfille
durch Medikamente wie z. B. Antibiotika oder Psychopharmaka ausgeldst wurden.

Untersuchungen

Wie bei jiingeren Patienten beruht die Diagnose im Wesentlichen auf der Anamnese. Eine Bild-
gebung mit einer Magnetresonanztomographie (MRT) ist bei einem erstmaligen epileptischen
Anfall im hoheren Lebensalter stets indiziert. Auch dabei ist allerdings zu beachten, dass vie-
le dltere Menschen unspezifische Verdnderungen zeigen, die nicht notwendigerweise etwas mit
der Epilepsie zu tun haben.

Behandlung und Verlauf

Altersepilepsien sprechen meist sehr gut auf eine medikamentdse Behandlung an, wobei der
kritische Punkt oft in der Vertraglichkeit der Medikamente besteht. Wichtig ist, dass diese zu-
nachst niedrig dosiert und langsam gesteigert werden. GrofRenordnungsmaflig reichen halb so
hohe Dosen wie bei jiingeren Erwachsenen aus. Wegen meist zahlreichen Begleitmedikamenten
ist auch auf die Moglichkeit von Wechselwirkungen mit sowohl Uberdosierungserscheinungen
(Intoxikationen), als auch Wirkungsabschwadchungen oder sogar -verlusten zu beachten. Gerade
fiir dltere Menschen mit Epilepsie haben sich einige der neuen, gut vertraglichen Antiepileptika
wie Lamotrigin, Levetiracetam und Gabapentin bewahrt.

O
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Was sind die Besonderheiten?

Epileptische Anfdlle bzw. eine beginnende Epilepsie wird im hoheren Lebensalter hdufig deswe-
gen als besonders bedrohlich erlebt, weil die Betroffenen befiirchten, ihre aus anderen Griinden
manchmal ohnehin schon eingeschrankte Selbstandigkeit und Unabhangigkeit ganzlich zu ver-
lieren. Meist besteht aber kein Grund, dass sie deswegen ein bislang aktives und unabhédngiges
Leben aufgeben. Manchmal machen sich liberfiirsorgliche Familienangehdrige in dieser Hinsicht
zu viele Sorgen und neigen bspw. dazu, ihre Mutter oder ihren Vater zu sehr einzuschranken.

Zudem leiden dltere Menschen manchmal schon vorher unter vermehrter Miidigkeit, Vergesslich-
keit oder Konzentrationsstorungen. Dann befiirchten sie einerseits, dass sie deswegen die Ein-
nahme von Medikamenten gegen Anfille vergessen kdnnten, andererseits aber auch, dass diese
Storungen durch die Nebenwirkungen dieser Medikamente starker werden kdnnten. Hinzu kom-
men manchmal unbegriindete Vorurteile aus ihrer Jugend gegeniiber Menschen mit Epilepsie.

Besonderheiten von Epilepsien im hdheren Lebensalter

parallel zur Zunahme des Durchschnittsalters in der Bevdlkerung zu-
Haufigkeit nehmend (mehr als die Halfte aller Epilepsien beginnt jenseitsdes 40. und
ein Drittel jenseits des 65. Lebensjahres)

in aller Regel symptomatisch oder vermutlich symptomatisch

e (vaskuldr, degenerativ, tumords, metabolisch, toxisch)
rund zwei Drittel fokale Anfédlle ohne oder mit Bewusstseinsstérung
Anfallsform . . .
und ohne oder mit sekunddrer Generalisierung
- relativ hdufig sogenannte Toddsche Paresen oder andere langer dauernde
postiktale Storungen (einschlieBlich unter Umstanden tagelang
. anhaltender Verwirrtheitszustande)
Sonstiges

- relativ haufig andere Begleitkrankheiten und -stérungen mit Erhéhung
des Risikos von Wechselwirkungen mit anderen Medikamenten
und Abnahme der sogenannten Compliance

- Gut vertragliches Medikament langsam eindosieren
Behandlung (meist reichen niedrige bis mittlere Dosen)
- auf die Moglichkeit der Wechselwirkung mit anderen Medikamenten achten

O
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B Was ist ein Lennox-Gastaut-Syndrom?

Was ist ein Syndrom?

Ein Syndrom ist ein Krankheitsbild mit regelhaftem Auftreten einer bestimmten Kombination
von Merkmalen (=Symptomen). Ein Epilepsiesyndrom ist also ein Krankheitsbild mit bestimm-
ten Formen epileptischer Anfdlle und anderen Merkmalen wie z. B. Beginn in einem bestimmten
Lebensalter, charakteristische EEG-Veranderungen, typischer Verlauf und Erfolgsaussicht einer
medikamentdsen Behandlung. Wichtig ist, dass ein Syndrom keine bekannte, einheitliche Ursa-
che hat, sondern dass ihm verschiedene Ursachen zugrunde liegen konnen. Dennoch kann die
Zuordnung einer Epilepsie zu einem bestimmten Syndrom bspw. die Auswahl, des am besten
geeigneten Medikaments erleichtern.

Das Lennox-Gastaut-Syndrom

Das Lennox-Gastaut-Syndrom (kurz LGS) ist eine Sammelbezeichnung fiir eine schwer behandel-
bare, mit einer Epilepsie einhergehende Erkrankung des Gehirns im Kindesalter mit sehr haufi-
gen Anfdllen und verschiedenen Anfallsformen. Man geht von bis zu 5% aller kindlichen Epilep-
sien aus; die Ursachen kdnnen sehr vielfdltig sein. Ihren Namen hat das Syndrom von zwei, auf
die Behandlung von Epilepsien spezialisierten Arzten (Henri Gastaut aus Frankreich und William
Lennox aus den USA), die sich in den flinfziger Jahren des 20. Jahrhunderts erstmals intensiv
mit seinen Besonderheiten beschaftigt haben.

Die wesentlichen Merkmale sind:

= Beginn im Vorschulalter (meist zwischen dem 3. und 5. Lebensjahr, selten auch schon vor
dem 2. oder nach dem 8 Lebensjahr); Jungen sind etwas hdufiger betroffen als Madchen

= vorher waren die Kinder entweder unauffdllig oder hatten schon eine andere Epilepsieform
(etwa jedes fiinfte Kind ein West-Syndrom)

= gleichzeitiges Auftreten mehrerer Anfallsformen, insbesondere tonische und atonische An-
falle sowie Myoklonien (die samtlich zu Stiirzen oder ,,Sturzanfillen® fiihren knnen), daneben
atypische Absencen, myoklonische Anfdlle und gelegentlich tonisch-klonische Anfille

= sehr hdufige Anfdlle, in aller Regel mehrere pro Tag

= bei etwa jedem zweiten Kind tritt im Verlauf ein Status epilepticus auf, meist als nicht-
konvulsiver Status mit Verwirrtheit, Apathie und fehlender Reaktion

= typische EEG-Verdnderungen mit einem so genannten langsamen Spike-wave-Muster
= haufig Entwicklungsverzégerung und geistige Behinderung

Bei einem sogenannten Pseudo-Lennox-Syndrom meist normal entwickelter Kinder kommen u.
a. keine tonischen Anfalle vor und der Verlauf ist wesentlich gilinstiger.
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Haufige Anfallsformen beim LGS
Anfallsform Symptome/Beschwerden Dauer
Allgemeine Versteifung der Muskulatur; keine Zuckun-
. gen; konnen sehr kurz sein und nur die Nacken- oder
Tonische . . Sekunden
Anfille Armmuskulatur betreffen; Versteifung der Beine und bis 1 Min
der Stamm-Muskulatur kann zu plotzlichen Stiirzen ’
flihren; bevorzugtes Auftreten im Schlaf
Plotzlicher Verlust der Muskelspannung mit Schlaff-
Atonische heit und Fallneigung; kdnnen zu Verletzungen fiihren; 14 Sek
Anfalle konnen sich durch ,Kopfnicken“ oder Einknicken in '
den Knien dufdern
Plotzlicher Verlust der Muskelspannung mit Schlaff-
Atypische heit und Fallneigung; konnen zu Verletzungen fiihren; 5_30 Sek
Absencen kdénnen sich durch ,Kopfnicken* oder Einknicken in ’
den Knien duf3ern

Am haufigsten (bei etwa 90% der Kinder) sind tonische Anfille, die bevorzugt im Schlaf auf-
treten. Sie bestehen in einer plotzlichen Anspannung der Muskulatur einzelner Abschnitte oder
des gesamten Korpers, in aller Regel mit gleichzeitigem Bewusstseinsverlust. Obwohl tonische
Anfalle beim LGS nur wenige Sekunden bis allenfalls eine Minute dauern, sind sie die haufigs-
te Ursache der fiir dieses Syndrom charakteristischen Sturzanfadlle und Verletzungen, weshalb
viele Betroffene Schutzhelme tragen. Sturzanfalle konnen auch myoklonisch oder atonisch sein.
Dabei fiihren Myoklonien oder eine verminderte Muskelanspannung zum Hinstiirzen oder Ein-
knicken. Myoklonische Anfélle sind nach den tonischen Anféllen die zweithaufigste Form beim
LGS und durch kurze, blitzartige unwillkiirliche Muskelzuckungen gekennzeichnet. Atonische An-
falle dauern meist nur ein bis vier Sekunden; bei sehr kurzen Stérungen kommt es beispiels-
weise nur zu einem kurzen Herunterfallen des Kopfes auf die Brust oder einem Einknicken in
den Knien. Schliefllich kommen noch atypische (ungewdhnliche) Absencen vor, die im Vergleich
zu den typischen Absencen neben der Bewusstseinsstorung noch Begleitzeichen wie Muskelzu-
ckungen (= myoklonische Absencen) oder Stiirze haben, weniger abrupt beginnen und enden
sowie langer (bis zu zwei Minuten) dauern. Auch generalisierte tonisch-klonische Anfélle sind
moglich,und nicht selten kommt es zu einem Status epilepticus.
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Haufige Ursachen

Das Lennox-Gastaut-Syndrom ist praktisch immer Folge einer Schadigung des Gehirns (= sym-
ptomatisches LGS bei Enzephalopathien). Bei einem Teil der Kinder ldsst sich diese allerdings
mit den heute verfiigbaren Methoden noch nicht nachweisen (= kryptogenes oder vermutlich
symptomatisches LGS). Genetische (idiopathische) Formen sind extrem selten, wenn es sie
tiberhaupt gibt.

Symptomatisches Lennox-Gastaut-Syndrom

Bei etwa der Halfte bis zwei Drittel der Kinder ist das LGS Folge einer fassbaren Grunderkran-
kung bzw. Hirnschadigung.

Einige der bekannten Ursachen sind:
= Vererbte Krankheiten mit Gehirnbeteiligung wie ein Tuberdse-Sklerose-Komplex
oder erbliche Stoffwechselkrankheiten (dann oft vorbestehendes West-Syndrom)
= Entwicklungsstorungen des Gehirns

» Hirnschadigungen im Verlauf der Schwangerschaft oder Geburt einschlieBlich
Sauerstoffmangel oder Frithgeburt

= Schwere Entziindungen des Gehirns
(z. B. Enzephalitis, Meningitis oder Toxoplasmose)

Untersuchungen

Gibt es weitere Menschen mit Epilepsien in der Familie? Bei Kindern mit LGS finden sich in der
Familie manchmal weitere Menschen mit Epilepsie; familidare Haufungen eines LGS sind aller-
dings nicht bekannt.

Der korperliche Untersuchungsbefund ist meist auffillig. Die Kinder sind auch unabhangig von
den Anfdllen meist auffdllig, sowohl beim korperlichen Untersuchungsbefund als auch bei der
geistigen Entwicklung und Leistungsfahigkeit. Fast alle Kinder zeigen eine verzogerte Entwick-
lung. Bei manchen ist dies schon vor dem Auftreten der Anfdlle der Fall, bei anderen stellt sich
dies innerhalb von ein bis zwei Jahren ein.

Das EEG zeigt immer typische Veranderungen. Im EEG finden sich bei einer verlangsamten
Grundaktivitdt langsame Spike-wave- oder Sharp-slow-wave-Entladungen mit einer Haufigkeit
zwischen 1,5 und 2,5-mal pro Sekunde (= sogenanntes langsames Spike-wave-Muster). Diese
verdandern sich im Verlauf einer Ableitung hdufig, wobei es auch zu Seitenunterschieden und
herdformigen Stérungen kommen kann. Die hochsten Ausschldge finden sich iber dem Stirn-
und Schlédfenlappen. Hyperventilation (vertieftes Atmen) und Fotostimulation (Blitzlicht) bei der
EEG-Ableitung sind meist ohne wesentlichen Einfluss.

O
3 Was ist ein Lennox-Gastaut-Syndrom? EPlnfOS



ia Diakonie Kork
@ Epilepsiezentrum

Weil die hdufigste und typischste Anfallsform tonische Anfdlle im Schlaf ist, kann bei der Dia-
gnosestellung ein Schlaf-EEG sehr niitzlich sein. Wahrend tonischer Anfélle finden sich im EEG
meist Uber beiden Hirnhdlften mittel- bis hochamplitudige rasche Spikes (Spitzen) mit einer
Haufigkeit zwischen 10 und 20 pro Sekunde.

Weitere Untersuchungen sind meist notig. Bei fast allen Kindern mit LGS ist eine bildgebende
Diagnostik des Gehirns mit der Magnetresonanztomographie (MRT) sinnvoll, allein schon zur Er-
kennung der Grundkrankheit bei symptomatischen Formen.

Behandlung und Verlauf

Obwohl bei der Behandlung in der Regel mehrere Antiepileptika gleichzeitig eingesetzt werden,
l[dsst sich meist keine Anfallsfreiheit erreichen. Manchmal ist sogar eine Kombinationstherapie
mit drei oder mehr verschiedenen Medikamenten erforderlich.

Bei einigen Kindern ist eine sogenannte ketogene Diat wirksam. Diese fiihrt im Korper zu ei-
ner den Veranderungen beim Hungern entsprechenden Umstellung des Stoffwechsels. Die Diat,
deren genauer Wirkungsmechanismus bisher nicht bekannt ist, verlangt von den Kindern und
Eltern eine hohe Disziplin.

Bei sehr hdufigen und medikamentds nicht beherrschbaren Sturzanfdllen kann eine epilepsie-
chirurgische Behandlung sinnvoll sein (entweder sogenannte Vagusnervstimulation oder soge-
nannte Kallosotomie).

Trotz aller Behandlungsbemiihungen ist der Verlauf meistens ungiinstig. Manchmal treten die
Anféalle mit der Zeit eher in den Hintergrund, wahrend sich die geistige Behinderung und Ver-
haltensstérungen vermehrt bemerkbar machen. Etwa 5% der Kinder sterben innerhalb von 10
Jahren an ihrer Grundkrankheit oder Komplikationen. Auch als Erwachsene haben fast alle Be-
troffenen Behinderungen wie Lern- oder Sprachstérungen, oft auch Bewegungsstérungen. Nur
ausnahmsweise (bei etwa 15%) sind die Betroffenen véllig selbstdndig.
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Was ist eine Aufwach-Grand-mal-Epilepsie?

Die Aufwach-Grand-mal-Epilepsie (AGME)

Die Aufwach-Grand-mal-Epilepsie ist eine in der Jugend bis zum frilhen Erwachsenenalter begin-
nende sogenannte genetische (idiopathische) Epilepsie, mit vorwiegend in den ersten beiden
Stunden nach dem Erwachen, auftretenden generalisierten tonisch-klonischen Anfdllen. Diese
Epilepsieform geht hdufiger aus anderen Epilepsie-Syndromen hervor und hat bei meiden von
Schlafentzug und anderen auslésenden Faktoren eine gute Behandlungsprognose.

Haufigkeit und Geschlechtsbevorzugung

Die Aufwach-Grand-mal-Epilepsie macht etwa ein Viertel bis ein Drittel aller Epilepsien mit ge-
neralisierten tonisch-klonischen Anféllen, bis zu 15% aller genetischen (idiopathischen) genera-
lisierten Epilepsien bzw. bis zu 5% aller Epilepsien aus. Mdnner scheinen etwas hdufiger betrof-
fen zu sein als Frauen.

Alter beim erstmaligen Auftreten

Die Aufwach-Grand-mal-Epilepsie beginnt im Alter zwischen 10 und 25 Jahren (ausnahmsweise
auch einmal spater bis 50 Jahre) mit einem Gipfel zwischen dem 15. und 17. Lebensjahr. Insge-
samt haben etwa 80% der Betroffenen ihren ersten Anfall bis zum 20. Lebensjahr.

Anfallsablauf

Die generalisierten tonisch-klonischen Anfélle treten zumindest anfanglich nur oder liberwie-
gend in den ersten beiden Stunden (meist in der ersten halben Stunde) nach dem Aufwachen
aus dem Schlaf auf. Dabei kann es sich sowohl um den normalen Nachtschlaf als auch einen
Mittagsschlaf oder sonstigen Schlaf tagsiiber handeln. Dariiber hinaus kann es sich auch um
eine Ermiidungssituation bspw. am Nachmittag oder Abend handeln (,,Feierabendanfalle®). Ty-
pische Anfallsausloser sind Alkoholkonsum am Vorabend und Schlafmangel in der Nacht zuvor.
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Bei etwa jedem dritten Betroffenen ist es zumindest friiher auch zu Absencen oder myokloni-
schen Anfillen gekommen. Hier liegt dann ein Ubergang aus einem anderen idiopathischen
Epilepsiesyndrom mit generalisierten Anfdllen in eine Aufwach-Grand-mal-Epilepsie vor.

Die wichtigsten idiopathischen Epilepsie-Syndrome
mit generalisierten Anfdllen

AGME
JAE  JME
Absencen moyklonische Anfalle Grand-Mal-Anfalle

y

6 8 10 12 14 16 18 20 22 24
Alter bei Beginn (Jahre)

KAE = Kindliche Absencenepilepsie (Pyknolepsie)

Ursachen

Die Aufwach-Grand-mal-Epilepsie ist ein Beispiel so genannter genetischer (idiopathischer)
Epilepsien. Ein Teil der Aufwach-Grand-Mal-Epilepsien entwickelt sich auch aus anderen ge-
netischen Epilepsien, am hdufigsten aus einer juvenilen Absence-Epilepsie oder juvenilen
myoklonischen Epilepsie, gelegentlich auch einmal aus einer kindlichen Absence-Epilepsie.

Nach dem derzeitigen Wissensstand sind bei der Vererbung wahrscheinlich verschiedene Chro-
mosomen und Gene beteiligt, u. a. eine Veranderung im Gen fiir einen sogenannten Chloridka-
nal auf Chromosom 3.

Etwas mehr als 5% der Betroffenen hatten friiher fiebergebundene epileptische Anfille (,,Fieber-
krampfe®). Dies ist nicht besonders auffallig, weil dies auch bei 3-4% aller Menschen ohne Epi-
lepsie in der Kindheit der Fall ist.

Eine Anfallsprovokation ist insbesondere durch Schlafentzug oder Trinken von groferen Mengen
Alkohol am Vorabend, bei Frauen auch durch lhre Periode (speziell die Tage kurz davor) moglich.
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Untersuchungen

Meist normale Untersuchungsbefunde

Die Betroffenen zeigen bei der kérperlichen oder psychischen Untersuchung keine oder keine
wesentlichen Auffdlligkeiten. Genaue neuropsychologische Untersuchungen weisen bei einem
Teil der Betroffenen sogenannte frontale Stérungen nach.

Typische EEG-Veranderungen

Die charakteristischen Verdnderungen im Elektroenzephalogramm (EEG) sind zwischen Anfallen
(interiktal) bei normaler oder leicht verlangsamter Grundaktivitdt das gelegentliche Auftreten
von Abldufen aus Spitzen (englisch = spikes) oder Vielfachspitzen (englisch = polyspikes) und
langsamen Wellen (englisch = waves), weshalb auch von einem (Poly-)Spike-wave- (abgekiirzt
SW-) Muster oder Spike-wave-Komplexen gesprochen wird. Etwa jeder sechste Betroffene zeigt
eine sogenannte Fotosensibilitdt mit Hervorrufen der genannten Veranderungen durch Lichtrei-
ze. Im Anfall (iktal) findet sich liber beiden Hirnhdlften eine generalisierte Spikes- oder Spike-
wave-Aktivitat, mit im Verlauf zunehmender Hohe der Ausschldge (Amplitude), aber abneh-
mender Haufigkeit (Frequenz). Bei einem Normalbefund im Ruhe-Wach-EEG lassen sich diese
Veranderungen bei etwa jedem dritten Betroffenen im Schlaf-EEG nachweisen.

Weitergehende Untersuchungen wie eine Magnetresonanztomographie (MRT) zeigen stets Nor-
malbefunde und sind daher in der Regel nicht unbedingt erforderlich.

Behandlungserfolg und Verlauf

Der Behandlungserfolg beruht bei einer Aufwach-Grand-mal-Epilepsie sowohl auf der Einnah-
me entsprechender Medikamente (Antiepileptika) als auch einer Vermeidung von den bereits
genannten Verhaltensweisen, die bekannterweise Anfdlle hervorrufen kénnen (insbesondere
Schlafmangel und Trinken groBerer Mengen Alkohol). Die Zuverldssigkeit der Einnahme von An-
tiepileptika (siehe epi-info ,,Zusammenarbeit mit dem Arzt [Compliance])* ist hdufiger verbesse-
rungsfahig.

Haufig finden sich unter der Behandlung trotz Anfallsfreiheit weiterhin Spike-wave Muster im
EEG. Daher ist dieses zur Therapiekontrolle nur bedingt geeignet.

Als Antiepileptika stehen neben Lamotrigin, Levetiracetam (allerdings keine Monotherapiezulas-
sung), Topiramat, Valproat bzw. Valproinsdure (moglichst nicht bei Frauen im gebarfahigen Al-
ter) und Zonisamid zur Verfiigung, Insgesamt ist der Verlauf unter den genannten Voraussetzun-
gen meist gilinstig. Die Behandelbarkeit ist prinzipiell gut; ein GroBteil der Betroffenen wird bei
ausreichendem meiden provozierender Einfliisse wie Schlaf- und Alkoholentzug entweder véllig
oder zumindest weitgehend anfallsfrei.
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Mehr als die Halfte aller Betroffenen haben weniger als einen Anfall pro Jahr. Im Gegensatz dazu
ist das Riickfallrisiko nach Absetzen der Medikamente, auch nach langjahriger Anfallsfreiheit mit
tiber 80 Prozent sehr hoch. Daher wird meist erst nach mindestens 5-jahriger Anfallsfreiheit und
bei einem unauffdlligen EEG zu einem Absetzversuch geraten. Im Verlauf kann es auch zu Schlaf-
Grand-Mal-Anféllen oder einer Epilepsie ohne tageszeitliche Bindung der Anfdlle kommen.

Ubersicht zur Aufwach-Grand-mal-Epilepsie

Merkmale Beschreibung
w e g . ein Viertel bis ein Drittel aller Epilepsien mit generalisierten
Haufigkeit tonisch-klonischen Anféllen, bis zu 5% aller Epilepsien
Beginn 10 bis 25 Jahre, Haufigkeitsgipfel zwischen dem 15. und 17. Lebensjahr
Ursache idiopathisch (erblich)
Geschlecht Manner moglicherweise etwas hdufiger betroffen als Frauen

generalisierte tonisch-klonische Anfélle innerhalb der ersten zwei Stunden
nach dem Aufwachen (unabhangig von der Tageszeit und/oder am Feier-

Anfalle abend), bei etwa einem Drittel Kombination mit myoklonischen Anféllen
oder Absencen; Anfallshdufigkeit meist niedrig, Serien oder Status selten
meist keine Auffalligkeiten bei der kdrperlichen Untersuchung

Befunde . . . . .
sowie normale korperliche und geistige Entwicklung

EEG generalisierte Spike-wave-Komplexe bei normaler oder leicht

verlangsamter Grundaktivitat, haufig (etwa 20%) Fotosensibilitat

Bildgebung unauffallig

Lamotrigin, Levetiracetam (keine Monotherapiezulassung),

Behandlung Topiramat, Valproat bzw. Valproinsdure sowie Zonisamid

hinsichtlich der Anfallskontrolle unter Behandlung sehr gut,

Verlauf Riickfallrisiko nach Absetzen der Medikation jedoch hoch
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D Was ist eine extratemporale Epilepsie?

Was bedeutet extratemporal?

Extratemporal bedeutet auBerhalb des Temporallappens gelegen. Etwa zwei Drittel aller Epilep-
sien mit fokalen Anfdllen gehen vom Temporallappen aus. Bei dem restlichen Drittel liegt der
Anfallsursprung in den verbleibenden Hirnlappen, insbesondere dem Stirn- oder Frontallappen,
dem Hinterkopf- oder Okzipitallappen und dem Scheitel- oder Parietallappen.

Was sind Gemeinsamkeiten extratemporaler Epilepsien?

Alle extratemporalen Epilepsien sind ebenso wie Temporallappenepilepsien, Epilepsien mit fo-
kalen Anféllen. In der Regel handelt es sich dabei um einfache fokale Anfdlle ohne Bewusst-
seinsstorung. Auch weil sich die Anfdlle unter Umstdnden sehr rasch auf den Temporallappen
ausbreiten konnen, gibt es auch bei extratemporalen Epilepsien komplexe fokale Anfalle mit
Bewusstseinsstérung.

Eine weitere Gemeinsamkeit extratemporaler Epilepsien besteht darin, dass es sich in der Regel
um symptomatische oder vermutlich symptomatische (,kryptogene*) Epilepsien handelt. Das
bedeutet, dass man bei der bildgebenden Diagnostik hdufig Veranderungen am Gehirn nach-
weisen kann, die zu den epileptischen Anfallen fiihren.

Mit einer medikamentdsen Behandlung gelingt es bei extratemporalen Epilepsien meist noch
seltener als bei Temporallappenepilepsien, eine vollstdndige Anfallsfreiheit zu erreichen. Dies
gilt selbst dann, wenn nicht nur ein Antiepileptikum eingenommen wird, sondern mehrere
gleichzeitig. Leider gelingt nicht immer der Nachweis ursdchlicher Verdanderungen und deren
operative Entfernung kann schwierig oder sogar unmdglich sein. Dies gilt z. B. fiir die soge-
nannten fokalen kortikalen Dysplasien.

Frontallappenepilepsie

Eine Frontallappenepilepsie ist eine vom Frontal- oder Stirnlappen ausgehende Epilepsie. Der
Frontallappen ist der mit Abstand grofite Hirnlappen, weshalb es bei den Frontallappenepilep-
sien nochmals verschiedene Unterformen mit verschiedenartigen Anfallsformen gibt. Teilweise
kommt es zu Anfdllen mit heftigen, ,,hypermotorischen®“ Bewegungen, {iberwiegend im Schlaf.
Manche Patienten haben auch mehrere verschiedene Anfallsformen, z. B. fokale Anfdlle ohne
und mit Bewusstseinsstérung, generalisierte tonisch-klonische Anfalle und ,,Absencen-dahnliche“
Anfdlle. Manchmal werden wegen der teilweise ,,skurrilen® Ablaufe zunachst psychogene nichte-
pileptische Anfdlle vermutet.
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Allgemeine Merkmale der Anfdlle bei Frontallappenepilepsien sind dariiber hinaus:

= Auftreten aus dem Schlaf heraus mit kurzer Dauer (meist unter 30 Sekunden)

= Auftreten in Serien oder sogenannten Clustern (englisch: Gruppe, Traube) mit
Haufung an einigen Tagen mit anschlieenden langeren Pausen

= dramatischer Ablauf mit explosivem Beginn und plétzlichem Ende mit fehlender
oder nur geringer nachfolgender Verwirrung

= Automatismen mit wilden, chaotischen Bewegungen wie Um-sich-Schlagen, Strampeln
oder Aus-dem-Bett-Springen

= fokale Anfdlle mit Neigung zur Generalisierung und zum Status epilepticus

Die meisten Frontallappenepilepsien beginnen in den ersten beiden Lebensjahrzehnten. Eine
Geschlechtsbevorzugung besteht nicht. Neben symptomatischen und wahrscheinlich sympto-
matischen Frontallappenepilepsien, gibt es auch die seltene sogenannte autosomal-dominante
ndchtliche Frontallappenepilepsie mit familidrer Haufung.

Okzipitallappenepilepsie

Eine Okzipitallappenepilepsie ist eine vom Okzipital- oder Hinterhauptlappen ausgehende Epi-
lepsie. Okzipitallappenepilepsien sind selten und machen weniger als 5% aller Epilepsien mit
fokalen Anfdllen aus. Die hdufigste Anfallsform besteht in fokalen Anfdllen ohne und mit Be-
wusstseinsstorung, daneben kommen auch generalisierte tonisch-klonische Anfalle (= sekundar
generalisierte Anfélle) vor. Eine auf das Kindes- und Jugendalter beschrankte Sonderform, sind
die sogenannten gutartigen (benignen) idiopathischen kindlichen Okzipitallappenepilepsien.

Typisches Merkmal einfacher fokaler Anfdlle ohne Bewusstseinsstérung mit Ausgang vom Ok-
zipitallappen, sind sogenannte elementare oder einfache visuelle Halluzinationen (Trugwahr-
nehmungen) in Form von Blitzen, Lichtpunkten oder einfachen Figuren, die farbig oder auch
schwarzweif} sein kénnen und sich manchmal bewegen. Sind die sogenannten assoziativen vi-
suellen Felder betroffen, kommt es zu komplexen visuellen Halluzinationen, wie einem abnor-
mem Grof- oder Kleinsehen, manchmal auch zu szenischen Abldufen oder einer voriibergehen-
den Unfdhigkeit, vertraute Gesichter zu erkennen. Daneben kann es auch zu voriibergehenden
und — nach vielen Anfdllen — bleibenden Gesichtsfeldausfadllen (sogenannten Skotomen) kom-
men.

Hdufig kommt es zu einer raschen Ausbreitung der epileptischen Erregung vom Okzipitallappen
auf benachbarte Gehirnlappen, so dass es z. B. zu fokalen Anfdllen mit Bewusstseinsstérung
oder supplementdr-motorischen Anfdllen kommt, die bei fehlender Beachtung des Anfallsbe-
ginns an eine Temporal- oder Frontallappenepilepsie denken lassen.
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Wenn die Anfdlle nur eine Seite des Gehirns betreffen, treten die Wahrnehmungen auf der an-
deren Seite des Gesichtsfeldes auf, bei einem rechtsseitigen Okzipitallappenanfall also links.
Manchmal kann als Zeichen eines beginnenden Okzipitallappenanfalls ein unwillkiirliches,
zwanghaftes Augenblinzeln, ,Flattern“ der Augen oder Abweichen nach einer Seite beobachtet
werden. Nach einem Anfall (postiktal) klagt jeder zweite bis dritte Betroffene {iber migraneartige
Kopfschmerzen.

Parietallappenepilepsie

Eine Parietallappenepilepsie ist eine vom Parietal- oder Scheitellappen ausgehende Epilepsie.
Parietallappenepilepsien sind noch seltener als Okzipitallappenepilepsien. In der Regel handelt
es sich um symptomatische Epilepsien bei Hirntumoren, GefdaBprozessen, angeborenen Fehl-
bildungen oder sonstigen Verdanderungen. Wie bei den anderen extratemporalen Epilepsien be-
steht die hdufigste Anfallsform in fokalen Anfdllen ohne und mit Bewusstseinsstdrung, daneben
kommen auch sekundar generalisierte tonisch-klonische oder Grand-mal-Anfille vor.

Maégliche Zeichen von Parietallappenanfdllen sind:

= ohne dufiere Reize auftretende ein- oder beidseitige Missempfindungen wie
»~Ameisenlaufen®, Kribbeln, Taubheitsgefiihl oder auch schmerzhafter Wahrnehmungen
(Gesicht, Hand und Arm sind bevorzugt betroffen)

= Geflihl der Schwéache oder Bewegungsunfahigkeit z. B. in einer Hand oder ein
Gefiihl, dass ein Korperteil nicht zu einem gehdrt oder sich eigenartig verhalt,

= Veranderungen des sogenannten Korperschemas mit ,,Neben-sich-stehen*

» Dreh- und andere Schwindelempfindungen

» Empfindungen in den Geschlechtsorganen bis hin zu einem Orgasmus

= bei Betroffensein der sogenannten dominanten Hemisphare:
Lese-, Schreib- und Rechenstérungen

= bei Betroffensein der sogenannten nichtdominanten Hemisphdre rdumliche
Orientierungsstorungen

» durch Ausbreitung in den Frontal- und Temporallappen;
einseitige Zuckungen oder Verkrampfungen, Augen- und Kopfwendebewegungen

= durch Ausbreitung in den Okzipitallappen:
optische Fehlwahrnehmung (Illusionen) bzw. Wahrnehmungstauschung mit Um- und Fehl-
deutung von Sinneseindriicken bzw. realen Begebenheiten; zusatzlich sind auch Trugwahr-
nehmungen (Halluzinationen) bzw. Sinnestduschungen mit Wahrnehmung
tatsachlich nicht vorhandener Dinge moglich
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Eine Parietallappenepilepsie kann in jedem Lebensalter beginnen, jedoch bevorzugt in den ers-
ten drei Jahrzehnten. Es gibt keine Geschlechtsbevorzugung.

Sonderform insuldre oder operkuldre Epilepsie: Eine insuldre oder operkuldre Epilepsie ist eine
von der Inselregion ausgehende Epilepsie. Da der Insellappen unter dem Scheitellappen liegt
und von diesem bedeckt wird, kann man diese Form auch den Parietallappenepilepsien zurech-
nen. Sie ist eine Raritdt und fast immer symptomatisch. Typische Anfallszeichen sind Zuckungen
der Gesichts- und Zungenmuskulatur und eine vermehrte Speichelproduktion.
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m Was ist eine juvenile Absencenepilepsie?

Die juvenile Absencenepilepsie (JAE)

Die juvenile Absencenepilepsie oder kurz JAE ist eine in der spdten Kindheit bis zum friihen
Erwachsenenalter beginnende Epilepsie mit kurzen, meist nur wenige Sekunden dauernden Epi-
soden mit fehlender Ansprechbarkeit und Erinnerung (= Absencen). In der Regel treten keine
»-Krdmpfe“ auf. Diese Epilepsieform hat ein typisches EEG-Muster und bei alleinigem Auftreten
von Absencen einen gutartigen Verlauf mit Ausheilung. Bei Hinzutreten generalisierter tonisch-
klonischer oder Grand-mal-Anfalle ist die Prognose allerdings ungiinstiger.

Im Vergleich zur kindlichen Absencenepilepsie (KAE) sind die Absencen seltener, treten aber
ebenso vorwiegend in den Morgenstunden und bei Miidigkeit auf. Weitere Beispiele fiir aller-
dings seltenere Absencenepilepsien sind die friihkindliche und die myoklonische Absencenepi-
lepsie sowie ausnahmsweise symptomatische Absencenepilepsien.

Haufigkeit und Geschlechtsbevorzugung

Die juvenile Absencenepilepsie macht etwa 2-3% aller Epilepsien und 20% aller Absenceepilep-
sien aus. Sie ist nach der kindlichen Absencenepilepsie die zweithdufigste Form der Absence-
nepilepsien. Es gibt keine Geschlechtsbevorzugung.

Alter beim erstmaligen Auftreten

Die juvenile Absencenepilepsie beginnt zwischen dem 5. und 20. Lebensjahr mit einem Gipfel
zwischen dem 10. und 12. Lebensjahr.
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Anfallsablauf

Die Absencen treten vorwiegend vormittags und bei Miidigkeit auf, sind kurzdauernd (4 — 20
Sekunden; meist um 10 Sekunden). Bei den typischen Absencen kommt es zu einer haufiger
nur teilweise fehlenden Ansprechbarkeit und Aktivitdatsunterbrechung. Daneben kdnnen kurze
unwillkiirliche Bewegungen vorkommen, bei etwa jedem dritten Betroffenen kommt es bevorzugt
abends zu meist nur leichten Zuckungen (Myoklonien), iiberwiegend im Gesicht z. B. der Au-
genlidpartien oder der Mundwinkel (in der Fachsprache: periorbital bzw. perioral). Anfallsauslo-
ser sind neben Mudigkeit, vertieftes Atmen (Hyperventilation) und Flickerlicht (Fotosensibilitat).

Wahrend nur bei etwa jedem fiinften bis sechsten Betroffenen (15-20%) auch myoklonische An-
falle in Art der juvenilen myoklonischen Epilepsie (JME) auftreten, kommt es bei etwa vier von
flinf Betroffenen (80%) im Verlauf auch zu generalisierten tonisch-klonischen (Grand-mal-) An-
fallen, ausnahmsweise auch schon vor den Absencen.

Ursachen

Die juvenile Absencenepilepsie ist ein Beispiel erblich bedingter Epilepsien. Bei etwa 5% der
nahen Verwandten finden sich weitere Epilepsien.

Nach dem derzeitigen Wissensstand sind bei der Vererbung verschiedene Chromosomen mit
unterschiedlichen Genen beteiligt, u. a. einer Veranderung im Gen fiir einen sogenannten Chlo-
ridkanal. Es gibt Uberschneidungen mit den genetischen Verdnderungen der KAE und JME.

Etwa 5% der Betroffenen hatten fiebergebundene epileptische Anfélle (,Fieberkrampfe®). Dies

ist nichts Besonderes, weil dies auch bei 5% aller Menschen ohne Epilepsie in der Kindheit der
Fall ist.

Untersuchungen

Meist normale Untersuchungsbefunde

Die korperliche oder psychische Untersuchung zeigt keine oder keine wesentlichen Auffalligkei-
ten. Genaue neuropsychologische Untersuchungen weisen bei einem Teil der Kinder sogenannte
Teilleistungsstorungen nach.

Typische EEG-Verdnderungen

Die charakteristischen Veranderungen im Elektroenzephalogramm (EEG) bestehen in ber bei-
den Hirnhélften gleichzeitig auftretenden (sogenannten bilateral-synchronen), im Bereich
des Stirnhirns betonten Verdanderungen. Dabei handelt es sich um ein weitgehend regelma-
RBiges Muster mit zweieinhalb bis viermal pro Sekunde hintereinander auftretenden Spitzen
(englisch = spikes) und langsamen Wellen (englisch = waves), weshalb auch von einem Spike-
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wave- (abgekiirzt SW-) Muster oder Spike-wave-Komplexen gesprochen wird. Durch Hyperventi-
lation (vertieftes Atmen) konnen Spike-wave-Komplexe oder Absencen provoziert werden. Nur
etwa jeder zwanzigste Betroffene zeigt eine sogenannte Fotosensibilitdt mit Hervorrufen der ge-
nannten Verdnderungen durch Lichtreize.

Weitergehende Untersuchungen wie eine Magnetresonanztomographie (MRT) zeigen stets Nor-
malbefunde und sind daher nicht unbedingt erforderlich.

Behandlungserfolg und Verlauf

Zur medikamentosen Behandlung einer kindlichen Absencenepilepsie stehen in erster Linie
die Wirkstoffe Lamotrigin und Valproat zur Verfiigung, daneben auch Levetiracetam und Zonisa-
mid (wobei die beiden letztgenannten Wirkstoffe jedoch keine Monotherapiezulassung haben).
Ethosuximid kommt nur selten bzw. nicht alleine zur Anwendung, weil dieser Wirkstoff zwar ge-
gen Absencen, aber nicht gegen die tonisch-klonischen Anfalle wirksam ist.

Im Vergleich zur kindlichen Absencenepilepsie ist die Prognose sowohl hinsichtlich einer An-
fallsfreiheit, als auch der Moglichkeit eines Absetzens der Medikamente ungiinstiger. Bei den
meisten Betroffenen handelt es sich um eine langfristige Erkrankung. Nur selten bleibt es bei
Absencen, meist treten frither oder spater auch generalisierte tonisch-klonische Anfalle — in der
Regel Aufwach-Grand-mal-Anfélle — hinzu und gelegentlich kommt es dariiber hinaus auch zu
myoklonischen Anfillen und damit zu einem Ubergang in eine juvenile myoklonische Epilepsie.

Die wichtigsten idiopathischen Epilepsie-Syndrome
mit generalisierten Anfdllen

AGME
JAE  |ME
Absencen moyklonische Anfélle Grand-Mal-Anfalle

6 8 10 12 14 16 18 20 22 24
Alter bei Beginn (Jahre)

KAE = Kindliche Absencenepilepsie (Pyknolepsie)
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Hinweise fiir einen eher ungiinstigen Verlauf sind:

= Erkrankungsbeginn vor dem 11. Lebensjahr

= Weiterbestehen der Absencen nach dem 25. Lebensjahr

= gehduftes Auftreten von Absencen

= Absencen mit klonischen Begleitmerkmalen (Zuckungen)

= haufige generalisierte tonisch-klonische Anfalle

» Grand-Mal-Anfdlle im Schlaf oder ohne tageszeitliche Bindung
= Absencenstatus oder Grand-Mal-Status

= Auffalligkeiten bei der kdrperlichen oder psychischen Entwicklung
= Verlangsamung der Grundaktivitdt im EEG

» Spike-wave-Komplexe im EEG zwischen den Anféllen

= ldanger als 5 Sekunden dauernde Spike-wave-Serien

= asymmetrisch (seitenungleich) ausgepragte Spike-waves

Ubersicht zur juvenilen Absencenepilepsie

Merkmale Beschreibung

Haufigkeit etwa 20 % aller Absencenepilepsien

zwischen dem 5. und 20. Lebensjahr

Beginn (Gipfel zwischen dem 10. und 12. Lebensjahr)

Ursache genetisch (Beteiligung mehrerer Gene)

Geschlecht Madchen und Jungen gleich hdufig betroffen

Anfille Absencen mit zeitweiser (zyklischer) Haufung oder nur gelegentlichem Auftreten

meist keine Auffalligkeiten bei der kdrperlichen Untersuchung sowie

Befunde normale kdrperliche und geistige Entwicklung

zwischen den Anfédllen meist normal, im Anfall meist etwas rascher als

EEG 3 mal pro Sekunde auftretende Spike-wave-Aktivitat oder Polyspike-waves

Bildgebung keine Auffalligkeiten

Lamotrigin, Valproat, Levetiracetam, Zonisamid

Behandlung (Monotherapiezulassung nur fiir die beiden ersten Wirkstoffe)

Verlauf in den meisten Fallen gut behandelbar
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Was ist eine juvenile myoklonische Epilepsie?

Was heif3t juvenil, und was sind myoklonische Anfélle?

Juvenil heiBt jugendlich und myoklonisch heit mit Muskelzuckungen einhergehend. Myokloni-
sche epileptische Anfdlle sind kurze, weniger als eine Sekunde dauernde Muskelzuckungen, die
den ganzen Korper oder nur umschriebene Korperteile betreffen kdnnen. Bei den Anféllen der
juvenilen myoklonischen Epilepsie sind die Zuckungen in den Armen stdrker als in den Beinen,
und an den Armen mehr im Bereich der Schulter- und Oberarmmuskulatur als in den Unterar-
men oder Handen.

Wegen der bei Willkiirbewegungen wie etwa Zdhneputzen oder Anheben einer Kaffeetasse bzw.
anderer Gegenstande auftretenden Anfdlle, bei der juvenilen myoklonischen Epilepsie wurde in
Deutschland frither auch von einer Impulsiv-Petit-mal-Epilepsie gesprochen. Aulerdem wird die-
se Epilepsieform nach dem deutschen Neurologen und Epileptologen Dieter Janz, der sie 1957
erstmals genauer beschrieben hat, auch Janz-Syndrom genannt.

Die juvenile myoklonische Epilepsie ist hdufig

Die juvenile myoklonische Epilepsie oder kurz JME macht bis zu 10% aller Epilepsien von Ju-
gendlichen und Erwachsenen aus und ist im Altersbereich von 15-20 Jahren sogar die haufigste
Epilepsieform tiberhaupt. Der Anteil an den genetischen (idiopathischen) generalisierten Epilep-
sien, betrdgt bis zu 25% mit einem Anteil von etwa 5% der ambulanten und stationdren Patien-
ten von Epilepsiezentren. Frauen sind etwas hdufiger betroffen als Manner.

Anfallsablauf

Die Myoklonien treten bevorzugt in den ersten ein bis zwei Stunden nach dem Aufstehen bzw.
Wachwerden auf, was sowohl friihmorgens als auch tagsiiber z. B. nach einem Mittagsschlaf
oder bei einem Aufstehen in der Nacht der Fall sein kann. Typisch sind z. B. im Bad oder beim
Frithstiick einzeln oder in Serien auftretende, blitzartige Zuckungen oder ,,Stof3e“, vorwiegend
der Armstrecker- und Schultermuskulatur. Im Gegensatz zu praktisch allen anderen generalisier-
ten Anfallsformen kommt es zu keiner Bewusstseinsstorung, d. h. die Betroffenen bekommen
diese Anfdlle mehr oder weniger amiisiert mit. Oft werden gerade in den Handen gehaltene Ge-
genstdande nicht festgehalten, fallengelassen oder weggeschleudert. Wenn ausnahmsweise die
Beine betroffen sind, kann es zu einem Einknicken und auch Hinstiirzen kommen. Die Gesichts-
muskulatur ist praktisch nie beteiligt.
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Viele Betroffene erleben diese Storungen wie ein plotzliches Erschrecken oder einen elektri-
schen ,,Schlag® und vermuten, auch wegen des bevorzugten Auftretens nach Schlafentzug, ur-
sichlich Stress oder Ubermiidung. Sie nehmen die Stérungen lange Zeit nicht ernst und den-
ken aufgrund ihres eher harmlos erscheinenden Charakters, zunachst iiberhaupt nicht an die
Moglichkeit epileptischer Anfalle. lhre Eltern kénnen ihnen albernes Verhalten oder auch Un-
gezogenheit unterstellen. Oft sind alle Familienmitglieder eher belustigt als beunruhigt und es
erfolgt keine Vorstellung beim Arzt.

Meist ldasst sich keine Ursache finden

Fiir die JME lasst sich wie fiir Absencenepilepsien oder andere genetische (idiopathische) Epi-
lepsien mit den heute zur Verfligung stehenden Methoden keine Ursache finden. An der Entste-
hung kénnen verschiedene Chromosomen (2, 5, 6 und 15) und Gene beteiligt sein. Man geht
davon aus, dass in den Nervenzellen von Menschen mit einer JME, von Geburt an bislang unbe-
kannte Verdnderungen vorliegen, die zu einer erhohten Erregbarkeit und damit zur Méglichkeit
von Anféllen fiihren.

Alter beim erstmaligen Auftreten

Eine juvenile myoklonische Epilepsie beginnt in der Jugend

Eine JME beginnt zwischen dem 6. und 26. Lebensjahr; bei 80% davon zwischen dem 12. und
18. Lebensjahr, mit einem Gipfel um das 15. Lebensjahr. Schon wahrend oder nach der Pu-
bertdt hat etwa jeder dritte Betroffene zusatzliche, allerdings relativ seltene Absencen. Bei fast
allen (iiber 90%) kommt es innerhalb weniger Jahre (Gipfel um das 17. Lebensjahr) auch zu ge-
neralisierten tonisch-klonischen (Grand-mal-) Anféllen, denen oft Myoklonien vorausgehen. Die
grofRen Anfalle treten bevorzugt in den frithen Morgenstunden (= ,,Aufwach-Grand-mal“) auf.

Untersuchungen

Haufig gibt es weitere Menschen mit Epilepsien in der Familie

Bei einer JME finden sich bei etwa einem Drittel der Betroffenen in der Familie weitere Men-
schen mit Epilepsie. Eine Beziehung zu anderen Formen idiopathischer generalisierter Epilepsi-
en wie Absencenepilepsien oder Aufwach-Grand-mal-Epilepsien wird auch angenommen, dass
sie ineinander iibergehen kdnnen. Ein einheitliches verantwortliches Gen scheint es nicht zu
geben, eine Vererbung erfolgt liberwiegend autosomal-rezessiv.
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Der kdrperliche Untersuchungsbefund ist normal

Die Jugendlichen und jungen Erwachsenen mit einer JME sind abgesehen von den Anféallen meist
unauffallig, sowohl beim kdrperlichen Untersuchungsbefund als auch bei der geistigen Entwick-
lung und Leistungsfahigkeit. Allerdings finden sich haufiger Einschrankungen der Fahigkeiten
des Planens und Organisierens, sowie bei der Konzeptbildung und Entscheidungsfindung.

Das EEG zeigt meist typische Veranderungen

Im Elektroenzephalogramm (EEG) findet sich meist ein typisches Muster mit unregelmafigen
Spitzen (englisch = spikes) und langsamen Wellen (englisch = waves), wobei vor jeder langsa-
men Welle meist mehrere Spitzen zu beobachten sind. Dies wird in der Fachsprache als irregu-
lares Polyspike-wave(PSW)-Muster bezeichnet. Etwa jeder dritte Betroffene hat eine sogenannte
Fotosensibilitdt mit Hervorrufen der EEG-Veranderungen durch Lichtreize.

Weitere Untersuchungen sind nur ausnahmsweise notig

Eine so genannte bildgebende Diagnostik mit der Magnetresonanztomographie (MRT) ist bei ei-
ner JME in aller Regel nicht erforderlich. Ihre unkritische Anwendung kann sogar eher zu einer
Verwirrung und falschen Behandlung fiihren, wenn sich z. B. irgendwelche zufilligen Verande-
rungen im Gehirn finden, die als vermeintliche Ursache der Anfdlle angesehen werden.

Erkennung

Wenn einmal an die Moglichkeit einer JME als Ursache der Muskelzuckungen gedacht wird, ist
die Diagnose leicht zu stellen. Solange aber nur myoklonische Anfdlle auftreten und auch in
der Familie keine weiteren Epilepsien bekannt sind, werden die morgendlichen Attacken sowohl
von den Betroffenen selbst als auch von ihren Eltern, oft als vermeintliche Angewohnheiten,
Tics oder einfach unerklarliche eigenartige Storungen abgetan. Erst das Hinzutreten ,,grof3er®,
generalisierter tonisch-klonischer (Grand-mal-) Anfélle fiihrt zum Arztbesuch. Wenn dann die
myoklonischen Anfalle nicht angegeben oder erfragt werden, wird oft falschlicherweise eine Epi-
lepsie mit fokalen Anfdllen angenommen und eine entsprechende Behandlung (z. B. mit Carba-
mazepin) eingeleitet, unter der die Myoklonien sogar noch h&ufiger werden konnen.

Verwechslungsmoglichkeiten bestehen in erster Linie mit myoklonischen Absencen und den
sogenannten progressiven Myoklonusepilepsien. Myoklonische Absencenepilepsien beginnen
meist schon vor dem 10. Lebensjahr, sind durch heftigere Zuckungen der Arm- und Beinmus-
kulatur gekennzeichnet und zeigen im EEG, im Gegensatz zur JME ein regelmafiges Spike-wave-
Muster. Bei den progressiven Myoklonusepilepsien handelt es sich um schwere symptomatische
Epilepsie-Syndrome, aufgrund von meist schon bei der Geburt bestehenden Stoffwechselstérun-
gen oder anderen schweren Gehirnschdden. Die Betroffenen zeigen praktisch ausnahmslos eine
mehr oder weniger deutliche und zunehmende geistige Behinderung.
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Eine weitere Moglichkeit der Verwechslung einer JME besteht mit gutartigen Einschlafmyokloni-
en (leichten Muskelzuckungen der Beine oder Arme beim Einschlafen). Diese Muskelzuckungen
haben weder eine Beziehung zur JME noch zu anderen epileptischen Anfdllen, sondern haben
keinen Krankheitswert. |hr Fortbestehen sollte bei einer gesicherten JME auch nicht als Hinweis
auf eine unzureichende Therapie gewertet werden.

Behandlungserfolg und Verlauf

Der Verlauf einer JME ist bei konsequenter Einhaltung der Behandlung und Vermeiden von an-
fallsauslésenden Einfliissen, wie Schlafmangel oder extremen Lichtreizen in aller Regel sehr
giinstig. Unter medikamentdser Behandlung sind weitere Anfdlle meist auf eine unregelmafiige
Medikamenteneinnahme, Schlafmangel oder Alkoholkonsum zuriickzufiihren. Von den zur Verfii-
gung stehenden Antiepileptika werden heute bevorzugt Lamotrigin, Levetiracetam (jedoch keine
Monotherapiezulassung), Topiramat, Valproat bzw. Valproinsdure (méglichst nicht bei Frauen im
gebarfahigen Alter) und Zonisamid eingesetzt. Als weitere Moglichkeit stehen Benzodiazepine
(Clobazam) zur Verfiigung. Meist ist eine Monotherapie in vergleichsweise niedriger Dosierung
ausreichend.

Im Gegensatz zur ausgezeichneten Behandlungsprognose und der entsprechenden Erfahrung
bei anderen Anfallsformen, ist ein Absetzen der medikamentdsen Behandlung aber selbst nach
5-jahriger Anfallsfreiheit meist nicht erfolgversprechend, sondern fiihrt bei mindestens 80%
zum Wiederauftreten von Anfdllen. Daher kann selbst nach langjahriger Anfallsfreiheit friihes-
tens ab dem 40. Lebensjahr, zu einem entsprechenden Versuch geraten werden.

BanD 4 — EPILEPSIE-FORMEN/ SYNDROME




ia Diakonie Kork
@ Epilepsiezentrum

m Was ist ein Panayiotopoulos-Syndrom?

Was ist ein Syndrom?

Ein Syndrom ist ein Krankheitsbild mit regelhaftem Auftreten einer bestimmten Kombination
von Merkmalen (=Symptomen). Ein Epilepsiesyndrom ist also ein Krankheitsbild mit bestimm-
ten Formen epileptischer Anfdlle und anderen Merkmalen, wie z. B. Beginn in einem bestimm-
ten Lebensalter, charakteristische EEG-Verdnderungen, typischer Verlauf und Erfolgsaussicht ei-
ner medikamentdsen Behandlung. Wichtig ist, dass ein Syndrom keine bekannte, einheitliche
Ursache hat, sondern dass ihm verschiedene Ursachen zugrunde liegen kénnen. Dennoch kann
die Zuordnung einer Epilepsie zu einem bestimmten Syndrom, die Auswahl des am besten ge-
eigneten Medikament erleichtern.

Das Panayiotopoulos-Syndrom

Das Panayiotopoulos-Syndrom ist eine meist in der friihen Kindheit bis Jugend beginnende gut-
artige genetische (idiopathische) Epilepsie, mit bevorzugt vom Okzipital- bzw. Hinterkopflappen
des Gehirns ausgehenden fokalen Anfdllen. Im Vordergrund stehen ausgepragte Stérungen des
autonomen Nervensystems wie Erbrechen oder unwillkiirlicher Urinabgang. Die Erstbeschrei-
bung erfolgte 1989 durch den griechisch-englischen Kinderneurologen C. P. Panayiotopoulos,
nach dem das Syndrom 1996 auch benannt wurde.

Haufigkeit und Geschlechtsbevorzugung

Das Panayiotopoulos-Syndrom ist hdufig und macht etwa 25% der benignen fokalen Epilepsien
des Kindes- und Jugendalters, oder gut 10% der nicht-fiebergebundenen Anfélle von Kindern im
Alter von 3-6 Jahren aus. Jungen und Mddchen sind gleich haufig betroffen.

Alter beim erstmaligen Auftreten

Das Panayiotopoulos-Syndrom kann zwischen dem 1. und 14. Lebensjahr beginnen; bei 3 von 4
Kindern zwischen dem 3. und 6. Lebensjahr.
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Anfallsablauf

Bei den Anfdllen stehen Stérungen des sogenannten autonomen Nervensystems im Vorder-
grund. Neben Brechreiz und Erbrechen kommt es dabei auch zu einer Bldasse der Haut, vermehr-
ten Speichelbildung (in der Fachsprache: Hypersalivation), unwillkiirlichem Urinabgang (in der
Fachsprache: Inkontinenz) oder auch Stérungen der Pupillen an den Augen mit abnormer Veren-
gung oder Erweiterung.

Die weitaus meisten Kinder oder Jugendlichen mit diesem Syndrom haben insgesamt nur 2-3
Anfalle; nur bei etwa jedem zehnten Betroffenen kommt es zu mehr als zehn Anféllen. In der
Regel treten die Anfdlle nachts auf. Die Anfallsdauer liegt im Durchschnitt bei 5-10 Minuten,
kann aber ausnahmsweise auch Stunden betragen. Ein typisches Merkmal fiir dieses Syndrom
ist, dass es bei den Anfdllen oft zu einer unwillkiirlichen Abweichung der gedffnet bleibenden
Augen zu einer Seite kommt, die ausnahmsweise sogar Stunden anhalten und von einer Kopf-
wendung zur gleichen Seite begleitet sein kann.

Obwohl der Anfallsherd im Hinterkopflappen liegt, der fiir das Sehen zustandig ist, haben nur

etwa 10% der Betroffenen auch anfallsbedingte Sehstorungen. Hingegen kommt es bei fast al-
len (80-90%) im Anfallsverlauf zu einer Beeintrachtigung des Bewusstseins.

Ursachen

Das Panayiotopoulos-Syndrom ist ein Beispiel fiir eine zwar herdférmige und damit auf eine um-
schriebene Stérung des Gehirns, zu beziehende Epilepsie mit fokalen Anféllen, fiir die sich aber
dennoch keine fassbare Ursache finden ldsst und bei der eine genetische Ursache anzuneh-
men ist. Offenbar liegen in einem Teil der Nervenzellen der entsprechenden Kinder und Jugend-
lichen, noch nicht ndher bekannte Veranderungen vor, die in einem bestimmten Altersabschnitt
voriibergehend zu einer erhohten Erregbarkeit und damit zur Moglichkeit von Anféllen fiihren.
Miidigkeit und Schlaf wirken anfallsfordernd.

Untersuchungen

Haufig gibt es Angehorige mit Epilepsien

Bei etwa jedem vierten Kind oder Jugendlichen finden sich weitere Anfdlle oder Epilepsien in
der Familie. Bei Geschwistern kénnen im Elektroenzephalogramm (EEG) tber den typischen
Stellen die weiter unten beschriebenen Verdanderungen nachweisbar sein, auch wenn sie keine
Anfélle haben. Dies spricht fiir eine eindeutige Rolle von genetischen Faktoren.
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Meist normale Untersuchungsbefunde

Die Kinder und Jugendlichen zeigen bei der kdrperlichen oder psychischen Untersuchung keine
oder keine wesentlichen Auffilligkeiten. Uberdurchschnittlich hdufig finden sich allerdings
Hinweise auf eine schwierige Geburt oder fiebergebundene Anfille (siehe Epi-Infos ,,Was sind
fiebergebundene epileptische Anfdlle [,Fieberkrampfe]?“) und auch die Haufigkeit von Mi-
grane liegt tiber dem Erwartungswert. Zufdllige Kombinationen mit Leiden wie etwa einer bei
der Geburt erworbenen Zerebralparese sind moglich und sprechen nicht zwangsldaufig gegen
die Diagnose.

Eindrucksvolle EEG-Veranderungen

Die charakteristischen EEG-Verdnderungen sind in der Regel durch schlieBen der Augen provo-
zierte Spikes (Spitzenausschldage) an verschiedenen Stellen des Gehirns. Daneben findet sich
hdufig liber einer oder beiden Gehirnhalften eine hochamplitudige rhythmische gleichférmige
(monomorphe) Aktivitat, oft mit Spike-wave- oder Sharp-slow-wave-Aktivitat, mit Ausbreitung
vom Hinterkopf nach vorne sowie Verschwinden beim Augend&ffnen.

Sonstige Untersuchungen

Genaue neuropsychologische Untersuchungen kdnnen bei einigen Kindern sogenannte Teilleis-
tungsstorungen nachweisen. Bildgebende Untersuchungen wie eine Magnetresonanztomogra-
phie (MRT) zeigen stets Normalbefunde und sind daher in der Regel, wenn der Arzt sich seiner
Diagnose sehr sicher ist, nicht unbedingt erforderlich.

Behandlungserfolg und Verlauf

Der Verlauf ist bei dieser Epilepsie definitionsgemafd gutartig. Sofern man sich lberhaupt zu
einer medikamentdsen Behandlung entschlief3t, wird im deutschsprachigen Raum bislang meist
Sultiam eingesetzt. Alternativen bestehen in Carbamazepin, Clobazam, Oxcarbazepin und Leve-
tiracetam (hat allerdings keine Monotherapiezulassung).

Nach einem ersten Anfall warten manche Arzte auch bei eindrucksvollen EEG-Verdnderungen
mit einer Behandlung noch ab, weil es relativ hdufig bei einem oder zumindest wenigen Anfal-
len bleibt. Die Prognose beziiglich einer Anfallsfreiheit ist ohnehin sehr giinstig. Meist kommt
es bis zum 14. Lebensjahr zu einer Ausheilung. Bei 10-15% kommt es zu einem Ubergang, in
andere Epilepsien wie eine ebenfalls gutartige Rolando-Epilepsie. Mogliche begleitende Storun-
gen sind eine motorische Unruhe und andere Verhaltensauffalligkeiten, gelegentlich auch eine
Migradne.
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Ubersicht zum Panayiotopoulos-Syndrom

Merkmale Beschreibung

etwa 25 aller beginnenden fokalen Epilepsien des Kindes- und
Haufigkeit Jugendalters bzw. gut 10 % der nicht-fiebergebundenen Anfille
von Kindern im Alter von 3 — 6 Jahren

Beginn 1. bis 14. Lebensjahr (Gipfel: 3. bis 6. Lebensjahr)
Ursache genetisch (idiopathisch), aber multifaktoriell
Geschlecht keine Bevorzugung

- typischerweise im Schlaf mit Zeichen einer Storung des autonomen
Nervensystems (Erbrechen, Bldsse, vermehrte Speichelbildung,
unwillkiirlicher Urinabgang, Pupillenstérungen)

Anfille - Anfallsdauer meist 5 -10 Minuten, ausnahmsweise auch Stunden

- oft unwillkiirliches Abweichen der offenen Augen zu einer Seite,
was von einer Kopfwendung begleitet sein kann

- fast immer (80 — 90 %) Beeintrachtigung des Bewusstseins

meist keine Auffalligkeiten bei der kdrperlichen Untersuchung

Befunde sowie normale korperliche und geistige Entwicklung

- durch SchlieRen der Augen provozierte, multifokale Spikes
- iber dem Hinterkopf ein- oder beidseits rhythmische
EEG gleichférmige (monomorphe) Aktivitat,
- oft mit Spike-wave- oder Sharp-slow-wave-Aktivitat
mit Verschwinden beim Augendffnen

Bildgebung keine Auffalligkeiten

Sultiam, alternativ Carbamazepin, Clobazam, Oxcarbazepin

Behandlung und Levetiracetam (keine Monotherapiezulassung)
- meist nur 2 — 3 Anfélle (nur bei 10% mehr als 10)
- bei 85 - 90 % Ausheilung bis zum 14. Lebensjahr
Verlauf

- bei 10 - 15% Ubergang in andere Epilepsieformen
wie z. B. eine Rolando-Epilepsie
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m Was ist ein West-Syndrom?

Was ist ein Syndrom?

Ein Syndrom ist ein Krankheitsbild mit regelhaftem Auftreten einer bestimmten Kombination
von Merkmalen (=Symptomen). Ein Epilepsiesyndrom ist also ein Krankheitsbild mit bestimm-
ten Formen epileptischer Anfdlle und anderen Merkmalen wie z. B. Beginn in einem bestimmten
Lebensalter, charakteristische EEG-Verdnderungen, typischer Verlauf und Erfolgsaussicht einer
medikamentdsen Behandlung.

Wichtig ist, dass ein Syndrom keine bekannte, einheitliche Ursache hat, sondern dass ihm ver-
schiedene Ursachen zugrunde liegen kdnnen. Dennoch kann die Zuordnung einer Epilepsie zu
einem bestimmten Syndrom, bspw. die Auswahl, des am besten geeigneten Medikament er-
leichtern.

Die Besonderheiten des West-Syndroms

Das West-Syndrom wird durch eine besondere Anfallsform, die so genannten epileptischen
Spasmen charakterisiert, die auch als BNS-Anfélle (siehe nachster Absatz) oder infantile Spas-
men bezeichnet werden. Sie wurden vor etwa 150 Jahren erstmals von Dr. West, einem eng-
lischen praktizierenden Landarzt und Chirurgen, bei seinem eigenen Sohn beschrieben, nach
dem das Syndrom auch benannt ist.

Es ist durch folgende Merkmale gekennzeichnet:

» Beginn im Sduglingsalter, bei Jungen hdufiger als bei Mddchen

= Auftreten von epileptischen Spasmen, die zusatzlich von anderen Anfallsformen begleitet
werden kdnnen

= Anfallshdaufung in Serien mit jeweils vielen, sehr kurzen Anféllen
= Typische EEG-Verdnderungen (Hypsarrhythmie)
= Haufig Entwicklungsstérung und ungiinstiger Verlauf

Anfallsformen

Epileptische oder infantile (bei Kleinkindern auftretende) Spasmen sind kurze und anfangs
schwache Verkrampfungen. Wahrend es zundchst nur zu einem oder zwei Anfdllen bzw. Spas-
men hintereinanderkommt, haufen sie sich im Verlauf immer mehr, und schlie3lich kann es zu
Serien von lber hundert hintereinanderkommen.
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Die im deutschsprachigen Raum oft benutzte Bezeichnung BNS-Anfall ist die Abkiirzung fiir
Blitz-, Nick-, Salaam-Anfall. Dies umschreibt die plotzliche, blitzartige und kurze Beugebewe-
gung von Kopf und Rumpf, bei der die ausgestreckten Arme typischerweise gleichzeitig nach
oben und innen geworfen werden, der Kopf nach vorne fallt und die Augen nach oben verdreht
werden. Oft treten als ,,Cluster” bezeichnete Serien von 5 bis {iber 100 dieser jeweils etwa eine
Sekunde dauernden Anfdlle auf, besonders beim Einschlafen oder kurz nach dem Aufwachen
und bis zu mehr als 50-mal pro Tag. Nach und zwischen den Anfallsserien weinen viele der Kin-
der.

Eine Zuckung der Hals- und Nackenmuskulatur wird als Nickanfall bezeichnet. Ein rasches, blitz-
artiges Beugen von Kopf und Rumpf mit werfen der Arme nach oben und innen ist ein Blitzan-
fall, der wegen der Ahnlichkeit zu der morgenldndischen Art des GriiRens, mit Zusammenfiihren
der Hande vor der Brust auch Salaam-Anfall genannt wird. Bei abgeschwachten Anfallsformen
weichen nur die Au-gen nach oben ab, daneben kann es zu Drehbewegungen der Augen oder
des Kopfes nach einer Seite kommen, auch zu einseitigen Bewegungen der Arme oder Beine.

Andere Anfallsformen kdnnen den epileptischen Spasmen vorausgehen, diese begleiten oder
ihnen folgen. Dabei kann es sich um fokale oder generalisierte Anfdlle handeln.

Haufige Ursachen

Das West-Syndrom ist meist Folge einer Schadigung des Gehirns (=symptomatische Formen bei
Enzephalopathien). Bei einem Teil der Kinder ldsst sich diese allerdings mit den heute verfiig-
baren Methoden noch nicht nachweisen (=kryptogenes oder vermutlich symptomatisches West-
Syndrom). Genetische (idiopathische) Formen sind selten.

Symptomatisches West-Syndrom

Bei etwa zwei Drittel der Kinder mit einem West-Syndrom, ist dieses Ausdruck oder Folge einer
fassbaren Grunderkrankung bzw. Hirnschdadigung. Typische Beispiele sind der Tuberdse-Sklero-
se-Komplex (auch als Bourneville-Pringle-Krankheit oder tuberdse Hirnsklerose bezeichnet) oder
Hirnschdadigungen aufgrund eines Sauerstoffmangels bei der Geburt, einer Gehirnentziindung,
einer Schddel-Hirn-Verletzung, einer sogenannten Lissenzephalie oder anderen sogenannten
kortikalen Dysplasien (Entwicklungsstorungen der Hirnrinde).

Vermutlich symptomatisches (kryptogenes) West-Syndrom
Bei diesen Formen ldsst sich noch keine Ursache nachweisen.

Genetisches (idiopathisches) West-Syndrom

Bei diesen Kindern mit einem West-Syndrom lassen eine familidare Haufung von Anfdllen und
ein giinstiger Verlauf eine erbliche Komponente vermuten.
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Alter beim erstmaligen Auftreten

Die Anfdlle beginnen bei etwa 90% zwischen dem 3. und 12. Lebensmonat, ausnahmsweise
aber auch schon in den ersten beiden Monaten oder im 2. bis 4. Lebensjahr.

Untersuchungen

Gibt es weitere Menschen mit Epilepsien in der Familie?

Wahrend sich bei einem symptomatischen und kryptogenen West-Syndrom in einer Familie meist
keine weiteren Epilepsien finden, kann es bei idiopathischen Formen familiare Haufungen geben.

Der korperliche Untersuchungsbefund ist meist auffillig

Kinder mit einem West-Syndrom sind meist auch abgesehen von den Anfdllen auffillig. Oft ist
der Blickkontakt gestort, es findet sich keine normale Reaktion auf Gerdausche und der Span-
nungszustand in der Muskulatur ist vermindert (,hypoton®). Oft treten ohne erkennbaren Grund
Stimmungsschwankungen auf, und die meisten Kinder zeigen sehr bald eine verzogerte geistige
Entwicklung und Leistungsfahigkeit, manchmal sogar schon vor dem ersten Auftreten der Anfal-
le. Kinder mit einem Tuberdse-Sklerose-Komplex haben an der Haut oft typische helle Flecken,
die sich besonders gut bei Beleuchtung mit einer dunklen Ultraviolettlampe erkennen lassen
(Wood-Licht).

Das EEG zeigt immer typische Verdnderungen

Im EEG finden sich bei einem West-Syndrom wahrend eines BNS-Anfalls, {iber allen Hirnab-
schnitten rasche Wellen niedriggespannter Aktivitat oder langsame Wellen hochgespannter Akti-
vitat. Diesen Veranderungen kénnen umschriebene, fokale (= herdférmige) EEG-Veranderungen
vorausgehen oder folgen. Zwischen den Anfdllen zeigen sich im EEG meist beidseits hohe Spit-
zen und langsame Wellen, die als Hypsarrhythmie bezeichnet werden. Im Schlaf nehmen die
EEG-Verdanderungen oft zu. Bei manchen Kindern konnen spezielle EEG-Techniken oder andere
Untersuchungen wie visuell evozierte Potentiale (VEP) sinnvoll sein.

Blut und Urinuntersuchungen

Blut- und Urinuntersuchungen kénnen u. a. fiir genetische Analysen, zum Ausschluss von Infek-
tionskrankheiten oder auch bei der Suche nach Stoffwechselkrankheiten erforderlich sein.

Bildgebende Untersuchungen des Gehirns

Bei fast allen Kindern mit West-Syndrom ist schon zur Unterscheidung zwischen symptomati-
schen, kryptogenen und genetischen (idiopathischen) Formen, eine bildgebende Diagnostik des
Gehirns mit der Magnetresonanztomographie (MRT) sinnvoll. Bei Kleinkindern ist auch durch
die noch nicht kndchern verschlossene Fontanelle am Schéddel, eine Darstellung des Gehirns
mit Ultraschall moglich. Womit jedoch nicht alle, eine Epilepsie verursachenden Verdnderungen,
erfasst werden kénnen.
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Behandlung und Verlauf

Zur Behandlung stehen verschiedene Medikamente zur Verfligung. In seltenen Fallen kann ein
Mangel oder eine Verwertungsstérung von Vitamin B6 Ursache eines West-Syndroms sein, wes-
halb dieses Vitamin zu Beginn oft versuchsweise in hoheren Dosen verabreicht wird. Die Vor-
und Nachteile der in Frage kommenden Antiepileptika, die hdufiger auch nacheinander oder
gemeinsam eingesetzt wer-den miissen, wird der Kinderarzt mit den Eltern besprechen und das
Vorgehen gemeinsam festlegen.

Der Verlauf ist je nach Ursache unterschiedlich, bei den symptomatischen und kryptogenen For-
men jedoch meist ungiinstig. Etwa jedes 5. dieser Kinder, stirbt aufgrund der Schwere der ver-
ursachenden Krankheit vor dem 5. Lebensjahr, und bei weniger als der Halfte lassen sich die
Anfdlle durch Medikamente kontrollieren. Bei einem Teil der Kinder entwickelt sich spdter ein
sogenanntes Lennox-Gastaut-Syndrom.

Bei einer schwer behandelbaren Krankheit wie dem West-Syndrom ist es nicht erstaunlich, dass
manche Eltern sich nach komplementdren oder auch alternativen Behandlungsmethoden zur
Schulmedizin umsehen. Es gibt allerdings bislang keinen Wirksamkeitsnachweis fiir diese Be-
handlungsansatze, und Teil einer verniinftigen Zusammenarbeit aller Beteiligten ist die gegen-
seitige Information.

In den letzten Jahren werden an einigen spezialisierten Epilepsiezentren auch chirurgische Be-
handlungen durchgefiihrt. Diese kommen aber nur in Frage, wenn sich umschriebene Verande-
rungen am Gehirn nachweisen lassen und deren operative Entfernung mit vertretbaren Risiken
und Folgen verbunden ist.
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Was ist eine kindliche Absencenepilepsie?

Die kindliche Absencenepilepsie (KAE)

Die kindliche Absencenepilepsie oder kurz KAE ist eine in der frithen bis spdten Kindheit begin-
nende so genannte genetische (idiopathische) Epilepsie mit kurzen, meist nur wenige Sekun-
den dauernden Episoden mit fehlender Ansprechbarkeit und Erinnerung, aber ohne ,,Krampfen“
(=Absencen). Diese Epilepsieform hat ein typisches EEG-Muster sowie bei Ausbleiben anderer
Anfallsformen eine gute Prognose mit Ausheilung bis zur Jugend.

Unbehandelt treten taglich zahlreiche Absencen auf, vorwiegend in den Morgenstunden und bei
Midigkeit. In der Fachsprache wird deswegen auch von einer Pyknolepsie (pyknos = griechisch:
dicht) gesprochen. Bei der juvenilen Absencenepilepsie sind die Absencen vergleichsweise sel-
tener. Weitere Beispiele fiir allerdings seltenere Absencenepilepsien, sind die friihkindliche und
die myoklonische Absencenepilepsie, sowie seltene symptomatische Absencenepilepsien.

Haufigkeit und Geschlechtsbevorzugung

Die kindliche Absencenepilepsie macht etwa 10-15% aller kindlichen Epilepsien aus. Sie ist die
haufigste Form der Absencenepilepsien. Madchen sind deutlich hdufiger betroffen (ca. 65%) als
Jungen.

Alter beim erstmaligen Auftreten

Die kindliche Absencenepilepsie beginnt zwischen dem 4. und 12. Lebensjahr mit einem Gipfel
zwischen dem 5. und 7. Lebensjahr.

Anfallsablauf

Die Absencen treten vorwiegend vormittags und bei Miidigkeit auf, sind kurzdauernd (4 — 20
Sekunden; meist um 10 Sekunden). Bei typischen Absencen kommt es zu einer fehlenden An-
sprechbarkeit und Aktivitatsunterbrechung, haufiger auch zu kurzen unwillkiirlichen Bewegun-
gen, sowie leichten Zuckungen (Myoklonien) der Augdpfel oder Lider. Anfallsausloser beste-
hen neben Miidigkeit, in vertieftem Atmen (Hyperventilation) und Flickerlicht (Fotosensibilitat).
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Ursachen

Die kindliche Absencenepilepsie ist ein Beispiel erblich bedingter Epilepsien. In etwa jeder drit-
ten Familie gibt es zumindest einen weiteren Angehdrigen mit einer Epilepsie. Aulerdem entwi-
ckeln bis zu 10% der Geschwister und bei einer Epilepsie der Mutter sogar etwa 20% ebenfalls
Anfalle (allerdings nur bei etwa jedem Vierten ebenfalls Absencen).

Nach dem derzeitigen Wissensstand sind bei der Vererbung verschiedene Chromosomen mit
unterschiedlichen Genen beteiligt:

» Chromosom 3 mit einer Verdnderung im Gen fiir den spannungsabhangigen Natriumkanal

= Chromosom 5 mit Verdnderungen der Gene fiir die al-Untereinheit oder die y-Untereinheit
des GABA,-Rezeptors sowie

= Chromosom 8
10 bis 15% der Kinder hatten friiher fiebergebundene epileptische Anfille (,Fieberkrampfe®).

Dies ist zwei- bis dreimal hdufiger als bei Menschen ohne Epilepsie, bei denen dies nur in etwa
5% in der Kindheit der Fall war.

Untersuchungen

Meist normale Untersuchungsbefunde

Die Kinder zeigen bei der kdrperlichen oder psychischen Untersuchung keine oder keine we-
sentlichen Auffdlligkeiten. Genaue neuropsychologische Untersuchungen weisen bei einem Teil
der Kinder sogenannte Teilleistungsstorungen nach.

Typische EEG-Verdnderungen

Die charakteristischen Verdanderungen im Elektroenzephalogramm (EEG) bestehen in einem sehr
regelmaBigen Muster mit dreimal hintereinander auftretenden Spitzen (englisch = spikes) und
langsamen Wellen (englisch = waves) pro Sekunde, weshalb auch von einem Spike-wave- (ab-
gekiirzt SW-) Muster oder Spike-wave-Komplexen gesprochen wird. Ausnahmsweise konnen
auch immer zwei oder gar drei Spitzen mit einer langsamen Welle gekoppelt sein. Durch Hy-
perventilation (vertieftes Atmen) kénnen sowohl die Spike-wave-Komplexe im EEG als auch die
Absencen provoziert werden (bei unbehandelten Kindern am besten mit lautem Mitzahlen ihrer
Atemziige). Etwa jedes filinfte Kind zeigt eine so genannte Fotosensibilitdt mit Hervorrufen der
genannten Veranderungen durch Lichtreize.

Weitergehende Untersuchungen wie eine Magnetresonanztomographie (MRT) sind in der Regel
nicht unbedingt erforderlich.
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Behandlungserfolg und Verlauf

Zur medikamentdsen Behandlung einer kindlichen Absencenepilepsie stehen in erster Linie die
Wirkstoffe Ethosuximid (=bevorzugtes Mittel), Lamotrigin, Valproat und Levetiracetam zur Verfii-
gung, wobei der letztgenannte Wirkstoff keine Monotherapiezulassung hat.

Insgesamt ist der Verlauf unter einer medikamentésen Behandlung relativ giinstig:

= Bei 40 bis 60% treten nur Absencen auf, die bis etwa zum 15. Lebensjahr spon-
tan aufhéren (Wenn nur Absencen aufgetreten sind, kénnen die Medikamente
nach einer 2- bis 3-jahrigen Anfallsfreiheit wieder langsam abgesetzt werden).

*Bei ca. 40% bestehen die Absencen bis in die spdte Jugend bzw. in das
Erwachsenenalter fort und es treten zwischen dem 10. und 15. Lebensjahr
tonisch-klonische Anfalle (meist Aufwach-Grand-mal-Anfélle) hinzu..

* Bei ca. 10% kommt es in der Jugend zusdtzlich zu tonisch-klonischen und myo-
klonischen Anfillen und damit zu einem Ubergang in eine juvenile myokloni-
sche Epilepsie.

Hinweise fiir einen giinstigen weiteren Verlauf sind:

= normale korperliche und geistige Entwicklung
= Erkrankungsbeginn zwischen 5. und 8. Lebensjahr

= lediglich Auftreten von Absencen ohne Myoklonien oder andere unwillkiirliche Bewegungen
und generalisierte tonisch-klonische Anfalle

= kein Auftreten von Absencenstaten
= keine weiteren Epilepsien in der Familie

= im EEG bei normaler Grundaktivitat regelmafiige und seitengleiche dreimal pro Sekunde
auftretende Spike-wave-Aktivitat
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Ubersicht zur kindlichen Absencenepilepsie

Merkmale Beschreibung

Haufigkeit etwa 10— 15 % aller kindlichen Epilepsien

Beginn 4. bis 12. Lebensjahr (Gipfel: 5. bis 7. Lebensjahr)

Ursache genetisch (Beteiligung mehrerer Gene)

Geschlecht Madchen doppelt so hadufig betroffen wie Jungen

Anfille Absencen mit serienférmiger (pyknoleptischer) Haufung bis zu

(unbehandelt) iber 100-mal am Tag, auslosbar durch Hyperventilation

meist keine Auffalligkeiten bei der kdrperlichen Untersuchung

Befunde sowie normale korperliche und geistige Entwicklung

zwischen den Anféllen meist normal, im Anfall 2,5- bis 4-mal pro Sekunde

EEG auftretende Spike-wave-Aktivitat

Bildgebung keine Auffalligkeiten

Ethosuximid (Mittel der 1. Wahl), Valproat/Val-Proinsdure, Lamotrigin

Behandlung eventuell Levetiracetam (keine Monotherapiezulassung)

-bei 75% in Bezug auf die Absencen ausgesprochen giinstig
Verlauf - bei etwa 40 % treten allerdings spater — in der Pubertdt und Jugend
— generalisierte tonisch-klonische Anfdlle auf
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Was ist eine Rolando-Epilepsie?

Die Rolando-Epilepsie

Eine Rolando-Epilepsie (manchmal veraltet noch als Rolandische Epilepsie bezeichnet) ist eine
nur bei Kindern und Jugendlichen vorkommende gutartige Epilepsie mit besonders in der Nacht
auftretenden fokalen Anfallen. Ihren Namen hat sie von dem beteiligten Hirnabschnitt, der nach
einem italienischen Arzt benannten Rolando-Region im Frontal- oder Stirnlappen. Die ausfiihr-
liche, internationale Bezeichnung lautet benigne (gutartige) Epilepsie mit zentro-temporalen
Spikes.

Die Rolando-Epilepsie ist mit etwa 20 betroffenen Kindern und Jugendlichen auf 100.000 Men-

schen relativ haufig. Sie kommt bei Jungen fast doppelt so hdufig vor wie bei Madchen und
macht 15-20% aller Epilepsien des Kindes- und Jugendalters aus.

Anfallsablauf

Am Beginn steht oft ein Kribbeln oder Taubheitsgefiihl der Zunge, der Lippen, des Zahnfleisches
oder der Innenseite der Wange einer Gesichtshalfte. Darauf folgen hadufiger leichte Verkrampfun-
gen und meist auch Zuckungen in denselben Regionen, einschlieBlich der Gesichtsmuskulatur
einer Seite (=sogenannte hemifaziale Kloni oder Myoklonien). Bei Beteiligung der Schluck- und
Kaumuskulatur fiihren Schluckstérungen und vermehrter Speichelfluss zu gurgelnden oder grun-
zenden Lauten oder einem Zdhneknirschen.

Eine Bewusstseinsstorung wird in der Regel, durch eine das iibrige Anfallsgeschehen iiberdau-
ernde Sprechstérung, nur vorgetduscht. Besonders jiingere Kinder zeigen hdufiger eine weitere
Anfallsausbreitung mit Muskelzuckungen (Klonien) eines Armes, einer ganzen Kdrperseite oder
sekundar generalisierten tonisch-klonischen Anfallen.

Dreiviertel aller Betroffenen haben die Anfille unabhangig von der Tageszeit nur im Schlaf, bei
etwa 15% treten sie sowohl im Schlaf- als auch im Wachzustand auf und bei den restlichen
10% nur im Wachzustand. Bei der Verteilung wahrend der Nacht, fallt eine deutliche Bevorzu-
gung der friihen Morgenstunden auf. Die Dauer der Anfdlle liegt zwischen wenigen Sekunden
und hochstens wenigen Minuten, wobei ndchtliche Anfalle starker und langer andauernd als
tagsiiber auftretende sind. Bei einer Ausbreitung konnen sie ausnahmsweise auch langer als 10
Minuten dauern und von einer Ldahmung beteiligter Kdrperabschnitte gefolgt werden. Tagsiiber
kommt es praktisch nie zu generalisierten tonisch-klonischen (,,Grand mal“-) Anféllen.
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Bei bis zu jedem fiinften Kind oder Jugendlichen kommt es nur zu einem einzelnen Anfall (dann
kann man nicht von einer Rolando-Epilepsie, sondern allenfalls von einem Rolando-Anfall spre-
chen). Bei mehreren Anfallen kommt es meist nur in gréf3eren Abstanden von mehreren Wochen
bis Monate und nur sehr selten mehrmals hintereinander zu Anfallen. Auf der anderen Seite hat
aber etwa jedes flinfte Kind hdufige Anfalle, unter Umstanden auch mehrfach innerhalb von 24
Stunden. Auch dann gibt es aber fast immer lange anfallsfreie Zeiten. Die iiberwiegend seltenen
und meist relativ milde verlaufenden Anfélle sind auch die Erklarung dafiir, dass diese Epilep-
sieform hdufig nicht oder erst mit Verzogerung erkannt wird. Oft ist dies dann der Fall, wenn die
Kinder einmal zuféllig (wie im Urlaub) bei den Eltern schlafen und diese durch ein lautes Gur-
geln oder ,,Grunzen* der Kinder wach werden.

Die klassische Anfallsbeschreibung von Eltern besteht darin, dass ihre Kinder nachts zu ihnen
kommen, zwar wach erscheinen, aber nicht sprechen kénnen und auf ihren Mund zeigen, der
nach einer Seite verzogen ist und aus dem Speichel lauft. Gelegentlich kénnen auch Muskel-
zuckungen beobachtet werden. Erst nach dem Anfall kénnen die Kinder berichten, dass sie mit
einem ,,tauben® oder auch ,elektrisierenden® Gefiihl im Mundbereich aufgewacht sind. Bei sel-
tenen, ungewdhnlichen oder atypischen Anfallsformen klagen manche Kinder zu Beginn iber
Bauchschmerzen, Sehstorungen einschlie3lich Blindheit und Blitzlichter sowie Schwindel. Auch
eine Kombination mit Absencen, myoklonischen oder astatischen Anfdllen scheint moglich zu
sein, und in Einzelfdllen wurde ein Status von Rolando-Anfdllen beschrieben.

Ursachen

Die Rolando-Epilepsie ist vermutlich erblich bedingt

Die Rolando-Epilepsie ist ein Beispiel fiir eine zwar herdférmige und damit auf eine umschrie-
bene Stérung des Gehirns, zu beziehende Epilepsie mit fokalen Anfdllen, fiir die sich aber den-
noch keine fassbare Ursache finden ldsst und bei der eine erbliche Ursache anzunehmen ist.
Offenbar liegen in einem Teil der Nervenzellen, der entsprechenden Kinder und Jugendlichen
noch nicht ndher bekannte Verdanderungen vor, die in einem bestimmten Altersabschnitt vori-
bergehend zu einer erhdhten Erregbarkeit und damit zur Moglichkeit von Anféllen fiihren. M-
digkeit und Schlaf wirken anfallsférdernd.

Alter beim erstmaligen Auftreten

Die Rolando-Epilepsie beginnt meist zwischen dem 3. und 13. Lebensjahr mit einem Gipfel zwi-
schen 4 und 8 Jahren. Die ersten Anfdlle werden haufiger durch fieberhafte Infekte und Schlaf-
mangel ausgelost.
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Untersuchungen

Sehr hdufig gibt es Angehdrige mit Epilepsien

Bei fast der Halfte der Kinder finden sich weitere Anfdlle oder Epilepsien in der Familie. Bei
etwa einem Drittel der Geschwister ist im Elektroenzephalogramm (EEG) iiber den typischen
Stellen die weiter unten beschriebene Aktivitat nachweisbar, auch wenn sie keine Anfdlle ha-
ben. Dies spricht fiir eine eindeutige Rolle von erblichen Faktoren fiir Rolando-Epilepsien, wobei
sowohl eine autosomal-dominante als auch autosomal-rezessive Vererbung moglich ist und die
Chromosomen 7 und 16 beteiligt zu sein scheinen.

Meist normale Untersuchungsbefunde

Die Kinder zeigen bei der korperlichen oder psychischen Untersuchung keine oder keine we-
sentlichen Auffélligkeiten. Etwas tberdurchschnittlich haufig hatten die Kinder eine schwierige
Geburt, fiebergebundene Anfélle oder Kopfverletzungen, und auch die Haufigkeit von Migrane
liegt iber dem Erwartungswert. Zufdllige Kombinationen mit Leiden, wie etwa einer bei der Ge-
burt erworbenen Zerebralparese mit Tetraspastik sind méglich und sprechen nicht zwangsldufig
gegen die Diagnose. Genaue neuropsychologische Untersuchungen haben bei einem Teil der
Kinder, sogenannte Teilleistungsstorungen nachweisen kdénnen. Weitergehende Untersuchungen
wie eine Magnetresonanztomographie (MRT) zeigen stets Normalbefunde und sind daher nicht
unbedingt erforderlich, wenn sich der Arzt seiner Diagnose sicher ist.

Eindrucksvolle EEG-Veranderungen

Die charakteristischen EEG-Verdnderungen sind Herde mit hochgespannter epileptogener oder
»Krampf“-Aktivitat Gber dem mittleren Schladfenlappen, der Rolando- bzw. Zentralregion oder
auch iber dem Hinterkopf, hdufig mit Ausbreitung zur Gegenseite. Meist finden sich hohe Spit-
zen mit Ausschldgen in zwei Richtungen (=biphasische Spikes), die von langsamen Wellen ge-
folgt werden. Bemerkenswerterweise kommt es oft zu Seiten- und Ortswechseln sowie starken
Intensitatsschwankungen.

Es besteht kein Zusammenhang zwischen dem Ausmaf} der EEG-Verdanderungen und der Haufig-
keit und Starke von Anfdllen. AuBerdem miissen selbst eindrucksvolle EEG-Veranderungen nicht
von klinisch erkennbaren Anfdllen begleitet werden, was sich unter anderem bei Ableitungen
von beschwerdefreien Geschwistern zeigt. Die EEG-Veranderungen nehmen bei Schlafrigkeit und
mit zunehmender Schlaftiefe zu. Weil sie sich bei etwa jedem dritten Kind nur im Schlaf beob-
achten lassen, ist im Zweifelsfall die Ableitung eines Schlaf-EEGs sinnvoll.

O
11 Was ist eine Rolando-Epilepsie? EPlnfOS



&3 Diakonie Kork

Epilepsiezentrum

Verwechslung mit anderen Anfallsformen

Die Diagnose einer Rolando-Epilepsie griindet sich in erster Linie auf die oben genannten kli-
nischen Merkmale. Wenn die Kinder den fokalen Anfall verschlafen oder nicht berichten, wer-
den oft nur generalisierte tonisch-klonische (Grand-mal-) Anfdlle bemerkt und eine nédchtliche
Grand-mal-Epilepsie vermutet. Eine andere Verwechslungsmdglichkeit besteht gegeniiber foka-
len Anfdllen mit Bewusstseinsstorung.

Es gibt im Kindesalter einige dhnliche Epilepsieformen mit teilweise flieBendem Ubergang wie

das sogenannte Pseudo-Lennox-Syndrom oder das so genannte CSWS-Syndrom (continuous
spikes and waves in sleep; dauerhafte Spitzen und Wellen im Schlaf).

Behandlungserfolg und Verlauf

Der Verlauf ist bei dieser Epilepsie definitionsgemafd gutartig. Sofern man sich tberhaupt zu ei-
ner medikamentdsen Behandlung entschlieft, wurde im deutschsprachigen Raum bislang meist
Sultiam eingesetzt. Alternativen bestehen in Carbamazepin, Clobazam, Gabapentin und Valpro-
at, auch in Levetiracetam (allerdings keine Monotherapiezulassung).

Nach einem ersten Anfall warten die meisten Arzte auch bei eindrucksvollen EEG-Verdnderun-
gen mit einer Behandlung noch ab. Dies in erster Linie deshalb, weil es relativ hdufig bei einem
einzelnen Anfall bleibt oder der Abstand zu einem zweiten sehr lang ist. Daneben aber auch,
weil sich inzwischen gezeigt hat, dass eine vorsorgliche Behandlung allein wegen der EEG-Ver-
anderungen, nicht den erhofften giinstigen Effekt auf manchmal begleitend auftretende neuro-
psychologische Teilleistungsstérungen hat.

Die Anfdlle horen fast immer spatestens wahrend der Pubertdt beziehungsweise bis zum 15.
Lebensjahr auf. Entsprechend kann auch eine medikamentése Behandlung spatestens nach der
Pubertdt, meist aber bereits nach 2 Jahren Anfallsfreiheit, trotz nach wie vor vorhandener EEG-
Verdanderungen (diese verlieren sich in Schlafableitungen deutlich spater als im Wach-EEG) wie-
der beendet werden. Auch neuropsychologische Storungen wie Konzentrations- oder Lernstérun-
gen bilden sich mit zunehmendem Alter zuriick.
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