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1 Definitionen

Als Epilepsic ist jede Krankheit definiert, die wicderholt
zu epileptischen Anfillen fiihre. Wegen der Unterschiede
hinsichtlich Anfallstypus, Atiopathogenese und klinischem
Verlaut sind jeweils unterschiedliche Syndrome abzugren-
zen, so dal3 heute nicht von der Epilepsie, sondern von den
Epilepsien gesprochen wird.

Obsolet erscheint der Begrift der Jatenten oder bioelek-
trischen Epilepsie bei Individuen, die epilepsietypische Kur-
venabliufe im Elektroenzephalogramm zeigen, aber niemals
im Lauf des Lebens einen klinisch manifesten Anfall erlei-
den. Ebenfalls miiverstandlich ist der Begriff der maskierten
Epilepsie fur die Kombination von dysrhythmischen oder
epilepsiespezifischen Elementen im EEG und nicht eindeu-
tig als Anfall einzustufenden Beschwerden wie Bauch-
schmerzattacken, Kopfschmerz, ,,Nabelkoliken®, Enuresis,
nichtliche Unruhezustinde oder Konzentrations- und Ver-
haltensstorungen, die gelegentlich auch als epileptische
Aquivalente bezeichnet wurden und AnlaB nichtindizierter
Behandlungsversuche mit Antiepileptika waren.

Von Mono- bzw. Oligoepilepsie wird dann gesprochen,
wenn ein Anfall oder einzelne Anfille im Abstand von Mo-
naten bis Jahren ohne falbare Provokationsfaktoren auftre-
ten. Eine aktive Epilepsie ist zu diagnostizieren, wenn min-
destens zwei nicht durch Fieber, Alkoholentzug oder ande-
re exogene Faktoren provozierte Anfille vorliegen, davon

einer in den letzten finf Jahren. Dartiber hinaus werden
Epilepsien von Personen unter antiepileptischer Medikation
als aktiv bezeichnet; manche Autoren nechmen eine aktive
Epilepsie erst dann an, wenn ein Anfall innerhalb von min-
destens zwei Jahren auftrice.

Von erhéhiter Anfallsbereitschaft spricht man beim Auftreten
von Anfillen durch entsprechende Provokationen wie Fie-
ber, Urimie, Hypoglykidmie, Eklampsie, Elektrolytentglei-
sung, Hypoxie und Alkohol- oder Medikamentenentzug.
Eine derartig erhdhte Anfallsbereitschaft wird bei 10% der
Bevolkerung angenommen, 4-5% bekommen mindestens
einmal im Laufe des Lebens einen solchen Gelegenheits-
oder Okkasionskrampf, dessen Auftreten nicht zur Diagno-
se einer Epilepsie berechtigt.

Das klinische Bild epileptischer Anfille wurde bereits in
Kapitel 10 beschrieben, so dal} hier auf eine Systematik ver-
zichtet wird. Im folgenden werden lediglich die klinischen
Krankheitsbilder mit den jeweils spezifischen Befunden ab-
gehandelt. Nach atiologischen Kriterien ist zunichst zwi-
schen Epilepsien zu unterscheiden, bei denen eine lokale
zerebrale Ursache nachzuweisen ist, und solchen, bei denen
generalisierte Anfille ohne die Moglichkeit einer lokalen
Zuordnung vorliegen. Hinsichtlich der generellen duologi-
schen Differenzierung in symptomatische und idiopathische
(Synonyme: genuine, essentielle, kryptogenetische) Epi-
lepsien ist klar, daf3 die lokalisationsbezogenen Epilepsien in
der Regel — es gibt zwei Ausnahmen — als symptomatische
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Epilepsien einzustufen sind, wihrend bei den generalisierten
Epilepsien sowohl symptomatische als auch idiopathische
Formen anzutretfen sind.

2 Lokalisationsbezogene (fokale,
lokale, partielle) Epilepsien

Bei diesen Erkrankungen lassen Anfallssymptomatik oder
Untersuchungsbefunde einen lokalisierten Beginn der An-
fille erkennen. Darunter fallen sowohl Patienten mit klei-
nen, konstanten, epileptogenen Lisionen, also echten fo-
kalen Epilepsien, als auch solche mit weniger gut definierten
Hirnschidigungen, deren Anfille von verschiedenen Orten
ausgehen konnen. Bei idiopathischen altersgebundenen
Epilepsien mit fokalen Anfillen konnen vergleichbare
Regionen beider Hirnhemisphiren einbezogen sein.

2.1 Idiopathische Epilepsien mit
altersgebundenem Beginn

Diese Epilepsien des Kindesalters mit fokalen Anfillen und
EEG-Befunden treten ohne nachweisbare zerebrale Lisio-
nen auf und zeigen spontane Remissionen. Klinisch sind
keine neurologischen oder intellektuellen Schiden zu fin-
den. Derzeit existieren zwei Syndrome, die diesen Kriterien
entsprechen.

2.1.1 Benigne partielle Epilepsie des
Kindesalters mit zentrotemporalen
Spikes

Der Erkrankungsbeginn dieser sog. Rolando-Epilepsie liegt
bei 3—13 Jahren, mit einem Gipfel bei 9-10 Jahren; die
Ausheilung erfolgt vor dem 17. Lebensjahr. Das minnliche
Geschlecht dominiert, hiufig besteht eine genetische
Disposition. Es handelt sich um kurze, einfache fokale,
hemifaziale motorische Anfille, hiufig mit sensiblen Be-
gleitsymptomen und mit einer Tendenz zu sekundir gene-
ralisierten tonisch-klonischen Anfillen. Im EEG zeigen sich
hochamplitudige zentrotemporale Spikes, oftmals mit nach-
folgender langsamer Welle, mit Aktivierung durch Schlaf
und Tendenz zur Ausbreitung zur anderen Seite oder zum
Seitenwechsel.

2.1.2 Benigne Epilepsie im Kindesalter mit
okzipitalem Paroxysmus

Diese Epilepsie dhnelt der Rolando-Epilepsie, wobei die
Anfille mit visuellen Symptomen (Photome, Halluzinatio-
nen oder Amaurose) beginnen, hiufig mit nachfolgenden
klonischen Halbseitenanfillen oder Automatismen. Bei 25%
der Patienten kommt es zu einem Ubergang in migrine-
artige Kopfschmerzen. Elektroenzephalographisch zeigen
sich hochamplitudige Spikes und Waves oder Sharp Waves
liber den okzipitalen und hinteren temporalen Regionen

368

einer oder beider Hemisphiren, allerdings nur bei geschlos-
senen Augen.

2.2 Symptomatische lokalisationsbezogene
Epilepsien

2.2.1 Epilepsien des Frontallappens

Die Epilepsien mit frontalem Fokus zeichnen sich durch
hiufige kurze Anfille — meist ohne postiktale Verwirrtheit —
aus, ein Status epilepticus ist besonders hiufig.

Epilepsie der supplementdr-motorischen Region: Es werden
bei dieser Epilepsie einfache fokale tonische Anfille mit
Vokalisation, Sprechhemmung und Fechterstellung, Hal-
tungsanfille sowie komplexe fokale Anfille mit Harninkon-
tinenz beobachtet. Testpsychologisch findet sich ofter ein
gestorter SprachfluBl bei Schidigung der dominanten oder
eine Storung der Fihigkeit zum Zeichnen bei Schidigung
der nichtdominanten Hemisphire. Ursichlich sind am hiu-
figsten fokale Atrophien, Tumoren oder GefiBlmiBbildun-
gen.

Zingulire Epilepsie: Bei dieser Epilepsie kommt es zu
komplexen fokalen Anfillen mit initialen Automatismen.
oftmals sexueller Prigung, vegetativen Zeichen, Affektinde-
rungen und Harninkontinenz. Der EEG-Herd kann nur mit
Tiefenelektroden aufgedeckt werden.

Epilepsie der frontopolaren Region: Bei dieser Epilepsie fin-
den sich adversive Bewegungen von Kopf und Augen, ge-
folgt von kontraversiven Bewegungen, axiale klonische
Zuckungen mit Hinstiirzen sowie vegetative Symptome.
Hiufig kommt es zu einer sekundiren Generalisation mit
tonisch-klonischen Anfillen.

Frontoorbitale Epilepsic: Hierbei sieht man komplexe tokale
Anfille mit Automatismen oder olfaktorischen Halluzina-
tionen, vegetativen Symptomen und Urinabgang. Zur Ent-
deckung des Herdes sind oft naso-ethmoidale und orbitale
Elektroden erforderlich. Die Epilepsie wird hiufig durch
Traumen oder Tumoren bedingt.

Dorsolaterale Epilepsie: Bei dieser Epilepsieform kommt es
zu einfachen fokalen tonischen Anfillen mit Versivbewe-
gung und Aphasie sowie komplexen fokalen Anfillen mit
initialen Automatismen. Zur Aufdeckung des EEG-Herdes
geniigt in der Regel ein Oberflichen-EEG. Die Atiologie ist
dhnlich wie bei der frontoorbitalen Epilepsie.

Epilepsien der motorischen Rinde: Fiir diese Epilepsien ty-
pisch sind einfach fokale Anfille mit ,,march of convulsion*
(Jackson-Anfille), wobei Beginn und Lokalisation von Sei-
te und Topographie des betroffenen Areals abhingen. Im
Rolando-Areal koénnen auch fokale motorische Anfille
ohne ,,march® entstehen. Wenn der Lobulus paracentralis
einbezogen wird, kommen tonische Bewegungen des
gleichseitigen FuBes zusammen mit den Bewegungen des
kontralateralen Beines vor. Bei Einbeziehung des unteren
prirolandischen Areals resultieren Sprechhemmung, Voka-
lisation oder Aphasie, verbunden mit tonisch-klonischen
Bewegungen der gegeniiberliegenden Gesichtshilfte oder
Schlucken. Eine Generalisation des Anfalls ist hiufig zu be-
obachten.
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2.2.2 Epilepsien des Temporallappens

Bei dieser Form der Epilepsien kommt es zu komplexen
fokalen Anfillen, wobei vom Hippokampus ausgehende
Storungen mit 70-80% dominieren. Ursachen konnen
lokale Sklerosen, Traumen, entziindliche Erkrankungen des
Zentralnervensystems, GefiBprozesse und alle Arten von
Tumoren sein.

Epilepsie des Hippokampus: Die durchschnittlich 2 Minu-
ten dauernden, oft in Clustern auftretenden Anfille begin-
nen mit fremdartigen, kaum niher zu beschreibenden Ge-
fiihlen, Déja-vu-Erlebnissen oder illusioniren Verkennun-
gen, gefolgt von meist oralen Automatismen. Ubergang in
generalisierte tonisch-klonische Anfille ist moglich. Das
interiktale EEG kann in typischer Weise scharfe Wellen
temporal vorne zeigen.

Amygdaldre Epilepsie: Typisch fiir diese Epilepsie ist eine
unangenehme epigastrische Aura mit Ubelkeit sowie ausge-
prigten vegetativen Symptomen wie Erroten, Blasse, Atem-
storung, Pupillenerweiterung, Angstgeftihl, Geruchs- und
Geschmackshalluzinationen. Der weitere Ablauf mit starrem
Blick und oralen Automatismen ist ahnlich wie bei der Epi-
lepsie des Hippokampus.

Lateral-posterior-temporale  Epilepsie: Bei dieser Form der
Temporallappenepilepsie finden sich speziell Auren mit aku-
stischen und/oder optischen Halluzinationen, bei Herden in
der sprachdominanten Hemisphire Sprachstérungen. Der
Dysphasie und den Halluzinationen folgen meist Kopfbewe-
gungen zu einer Seite, manchmal verbunden mit Starrauto-
matismen.

Operkuldre Epilepsie: Typisch fiir diese Temporallappen-
epilepsie sind vestibulire oder akustische Auren, Riilpsen,
vegetative Symptome, manchmal einseitige Zuckungen und
Paristhesien im Gesiche.

2.2.3 Epilepsien des Parietallappens

Ber den Epilepsien des Parietallappens kommt es zu einfa-
chen fokalen, sensiblen Anfillen, am hiufigsten an Hand,
Arm und Gesicht als den Korperpartien mit der grof3ten
kortikalen Reprisentation, mit prickelnden und elektrisie-
renden MiBempfindungen, entweder umschrieben oder mit
mmarch of convulsion”. Sensible Storungen im Gesicht
koénnen beidseits auftreten. Schmerzhafte Dysisthesien sind
selten. Als negatives Phinomen ist das Gefiihl des Fehlens
eines Korperteils oder einer Korperhilfte (Asomatognosie)
bekannt. Durch Schidigung des Parietallappens koénnen
aber auch visuelle Symptome wie Photopsien und optische
Halluzinationen auftreten, weiterhin bei Lokalisation im lin-
ken hinteren Parietallappen Sprachstérungen.

2.2.4 Epilepsien des Okzipitallappens

Typisch flir diese Form der fokalen symptomatischen Epi-
lepsie sind visuelle Symptome mit fliichtigen visuellen
Wahrnehmungen (Paropsien) in negativer (Skotome, Amau-
rose, Hemianopsie) oder positiver Form (Funken, Blitze,
Phosphene). Illusiondre Wahrnehmungen mit Verzerrung,
VergréBerung und Verkleinerung der Objekte konnen vor-

kommen. Gelegentlich sind komplexe optische Halluzina-
tionen wie das seltene Phinomen der Heautoskopie (Dop-
pelgingersehen) anzutreffen. Initial kénnen auch klonische
und lokale tonische Wendebewegungen der Augen, z.T.
auch des Kopfes, Lidkloni oder zwanghafter Lidschluf3 vor-
handen sein. Eine Ausbreitung zum Temporallappen mit
entsprechender Anfallssymptomatik ist méglich. Sekundire
Generalisation der Anfille ist gelegentlich zu beobachten.

3 Generalisierte Epilepsien

Als generalisierte Epilepsien sind Krankheitsbilder definiert,
bei denen die ersten klinischen Verinderungen eine bereits
initiale Einbeziehung beider Hirnhemisphiren zeigen und
bei denen die iktalen EEG-Muster anfangs bilateral sind.

3.1 Idiopathische generalisierte Epilepsien
mit altersgebundenem Beginn

In diese Kategorie fallen Anfallskranke mit von Beginn an
generalisierten Anfillen mit bilateral synchronen und sym-
metrischen Entladungen im EEG in Form von Spikes, Poly-
spikes, Spikes und Waves und Polyspikes und Waves von
3/sec oder schneller. Zwischen den Anfillen zeigen die Pa-
tienten Ublicherweise keine neurologischen oder neurora-
diologischen Auffilligkeiten.

Benigne familidre Neugeborenenkrimpfe: Bei dieser seltenen
Krankheit mit dominanter Vererbung treten in der Regel
am 2. und 3. Lebenstag klonische oder apnoische Anfille
ohne spezifische EEG-Kriterien auf. Atiologische Faktoren
sind nicht aufzudecken. Im weiteren Verlauf entwickeln ca.
14% der Patienten eine Epilepsie.

Benigne Neugeborenenkrimpfe: Hierbel manifestieren sich
um den 5. Lebenstag herum klonische oder apnoische
Anfille mit hoher Frequenz. Eine symptomatische Genese
und eine begleitende metabolische Stérung sind nicht zu
eruieren. Im interiktalen EEG finden sich hiufig alter-
nierende scharfe Theta-Wellen. Die Anfille sistieren, die
psychomotorische Entwicklung ist ungestort.

Benigne myoklonische Epilepsie im Kleinkindesalter: Bei die-
ser altersgebundenen generalisierten idiopathischen Epilep-
sie treten im Lauf des 1. oder 2. Lebensjahres bei den an-
sonsten gesunden Kindern kurze Ausbriiche generalisierter
Myoklonien auf, elektroenzephalographisch zeigen sich
generalisierte Spikes und Waves speziell in den friihen
Schlafstadien. In der Adoleszenz kénnen generalisierte
tonisch-klonische Anfille hinzukommen. Eine relative Ver-
zdgerung der intellektuellen Entwicklung und leichtere Per-
sonlichkeitsstérungen sind bei einigen Patienten beschrie-
ben. In der Familienvorgeschichte finden sich hiufig An-
gaben iiber Krimpfe oder Epilepsien.

Epilepsien mit pyknoleptischen Absencen (Pyknolepsie, Ab-
sencenepilepsie des Kindesalters): Bei sonst unauffilligen
Kindern mit starker genetischer Disposition zeigen sich
meist um das 6. bis 7. Lebensjahr herum hiufige Absencen
mit dem typischen Befund bilateraler synchroner und sym-
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metrischer Spikes-Waves um 3/sec bei normaler Hinter-
grundakovitit im EEG. Im weiteren Verlauf entwickeln sich
hiiufig generalisierte tonisch-klonische Anfille, bei einem
Teil der Patienten héren die Absencen auf, seltener persi-
stieren sie als einziger Anfallstyp.

Juvenile Absencenepilepsie: Hierbeti liegt das Manifestations-
alter um die Pubertit herum, Absencen mit retropulsiven
Bewegungen sind seltener als bet der Pyknolepsie, die An-
fallsfrequenz ist niedriger (weniger als ein Anfall tiglich).
Hiufig stellen sich zusitzlich generalisierte tonisch-kloni-
sche Anfille ein, die den Absencen — hiufiger als bei der
Pyknolepsie — auch vorausgehen kénnen in Form von Auf-
wach-Grand-mal. Die Spike-Wave-Komplexe sind hiufig
schneller als 3/sec.

Impulsiv-Petit-mal-Epilepsic (juvenile myoklonische Epi-
lepsie, Janz-Syndrom): Diese Form der Epilepsie weist die
héchste genetische Disposition auf. Als Ursache wurde eine
Schiidigung auf dem kurzen Arm des Chromosoms 6 wahr-
scheinlich gemacht. Das Manifestationsalter liegt um die
Pubertit herum, die Anfille sind gekennzeichnet durch
bilaterale, einzelne oder wiederholte arrhythmische, unregel-
miBige, myoklonische Zuckungen, vorwiegend in den Ar-
men. Bei cinigen Patienten kommut es infolge der Zuckun-
gen zum Sturz. Hiufig bestehen daneben generalisierte
tonisch-klonische Anfille, weniger hiufig Absencen. Dic
Antille treten meist kurz nach dem Aufwachen auf und sind
oftmals durch Schlafentzug ausgelost. Das EEG zeigt typi-
scherweise schnelle, generalisierte, oft irregulire Spikes und
Waves und vor allem Polyspikes und Waves.

Aufivach-Grand-mal-Epilepsie: Meist in der zweiten Le-
bensdekade kommt es bei dieser Epilepsieform ausschlie3-
lich oder tiberwiegend (> 90%) kurz nach dem Aufwachen,
unabhingig von der Tageszeit, oder in einem zweiten Hiu-
figkeitsgipfel am Feierabend zu generalisierten tonisch-klo-
nischen Anfillen, die durch Schlafentzug oder andere exo-
gene Faktoren ausgelost werden konnen. Eine genetische
Disposition ist relativ hiufig. Falls andere Anfille kombiniert
sind, handelt es sich in der Regel um Absencen oder Im-
pulsiv-Petit-mal-Anfille.

3.2 Idiopathische und/oder symptomatische
generalisierte Epilepsien

Hierunter werden Syndrome mit sowohl idiopathischen als
auch symptomatischen Anfillen, wie die Epilepsie mit Blitz-
Nick-Salaam(BNS)-Krampfen und das Lennox-Gastaut-
Syndrom, verstanden, weiterhin Syndrome, bei denen eine
Differenzierung zwischen idiopathischer oder symptoma-
tischer Epilepsie nicht méglich ist, da einige Faktoren idio-
pathisch sind (Fehlen einer bekannten Atiologie, genetische
Disposition), andere auf eine symptomatische Genese (neu-
rologische Auffilligkeiten, intellektuelle Verzégerung oder
Defizite) hindeuten. Bemerkenswert ist bei diesen Epilep-
sieformen wiederum der altersgebundene Beginn.

Epilepsic mit Blitz-Nick-Salaam-Krimpfen (BNS-Syndrom,
West-Syndrom): Die drei Hauptsymptome sind blitzartige
Verkrampfungen (Myoklonien) und infantile tonische Spas-
men (Verkrampfung mit Flexions- oder Extensionsbewe-
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gungsrichtung), geistige Retardierung und Hypsarrhythmie
im EEG. Die Anfille beginnen stets im 1. Lebensjahr, meist
zwischen dem 3. und 7. Monat, Knaben sind hiutiger
betroffen. Die Patienten mit symptomatischer Atiologie
dominieren (60-80%), wobei zerebrale Mifibildungen, me-
tabolische Stérungen und Infektionen die hiufigsten Ursa-
chen sind. Withrend bei der idiopathischen Gruppe eine
fast noch normale Entwicklung eintreten kann, ist die Pro-
gnose bei der symptomatischen Gruppe ungiinstig mit hiu-
fig persistierender mentaler Retardierung und Entwicklung
einer chronischen Epilepsie mit Ubergang in cin Lennox-
Gastaut-Syndrom.

Lennox-Gastaut-Syndron: Dieses Syndrom st gekenn-
zeichnet durch tonisch-axiale und atonische Anfille sowie
sogenannte atypische Absencen ber Spike-Wave-Variant-
mustern und multifokaler Aktivitic im EEG. Hiufig kom-
men myoklonische oder generalisierte tonisch-klonische
sowie fokale Anfille hinzu. Das Manifestationsalter liegt
zwischen dem 1. und 8. Lebensjahr, die Kinder weisen in
ca. 60% eine priexistente Hirnerkrankung auf.

Epilepsie mit niyoklonisch-astatischenr Anféillen: Das Mani-
festationsalter dieser Anfallskrankheit liegt zwischen dem
7. Lebensmonat und dem 6. Lebensjahr, in der Regel zwi-
schen dem 2. und 5. Jahr. AuBer bei Manifestation im 1. Le-
bensjahr sind Knaben doppelt so hiufig betroften wie
Midchen. Nur bei 16% der Patienten wurden Entwick-
lungsstorungen beobachtet, 37% zeigen eine familidre Dis-
position. Bei den myoklonischen Anfillen handelt es sich
um symmetrische Zuckungen der Arme und Schultern,
hiufig mit gleichzeitigem Koptnicken. Heftige Myoklonien
konnen zum Sturz fithren. Zusitzlich treten bei 60% der
Kinder Absencen und bei 75% tonisch-klonische Anfille
auf. Das EEG zeigt bilateral synchrone, irregulire 2—3/sec-
Spikes-und-Waves oder Polyspikes, in der Hintergrund-
aktivitit zusitzlich 5-7/sec-Rhythmen. Das Auftreten eines
Status ist hiufig.

Epilepsie mit nyoklonischen Absencen: Hierbei finden sich
Absencen mit ausgeprigten bilateralen, rhythmischen, klo-
nischen Zuckungen, oftmals verbunden mit einer tonischen
Kontraktion. Das EEG weist bilaterale, synchrone, symme-
trische Entladungen rhythmischer 3/sec-Spikes-und-Waves
auf, entsprechend der Epilepsie mit pyknoleptischen Absen-
cen. Knaben Uberwiegen, das Erstmanifestationsalter liegt
zwischen dem 2. und 12. Lebensjahr, bevorzugt um das
7. Lebensjahr. Hiufig entwickelt sich ein organisches Psy-
chosyndrom, die Anfille sind medikamentds schwerer zu
beeinflussen als die pyknoleptischen Absencen.

3.3 Symptomatische generalisierte Epilepsien

3.3.1 Unspezifische Atiologie

Mpyoklonische  Friihenzephalopathie:  Hauptmerkmal — dieser
generalisierten symptomatischen Epilepsie unspezifischer
Atiologie ist eine Manifestation vor dem 3. Lebensmonat
mit Myoklonien. Im spiteren Verlauf kénnen fokale An-
falle, massive Myoklonien oder tonische Krimpfe hinzu-
treten. Elektroenzephalographisch findet sich typischer-
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weise eine Suppression-burst-Aktivitit, die sich zu einer
Hypsarrhythmie fortentwickeln kann. Es handelt sich um
ein schweres Krankheitsbild mit schlechter Prognose, die
psychomotorische Entwicklung bleibt stehen, Todesfille
bereits im ersten Lebensjahr sind bekannt. Ein familidres
Auftreten ist hiufig, ohne dall ein konstantes Erbmuster
nachzuweisen ist.

Symptomatische  Grand-mal-Epilepsic:  Bei den meisten
Patienten mit tonisch-klonischen Grand-mal-Anfillen liegt
eine idiopathische Epilepsie vor. Ursache primir tonisch-
klonischer groBBer Anfille konnen aber auch zerebrale Schi-
digungen in Form von Traumen, Enzephalitiden, frithkind-
licher Hirnschidigung, Hirntumoren und Durchblutungs-
storungen sein. Hiufiger handelt es sich hierbei aber um
sekundir generalisierte tonisch-klonische Anfille, denen
fokale Anfille vorausgehen. Im Gegensatz zum Aufwach-
Grand-mal bet den idiopathischen Epilepsien treten die An-
fille in diftuser tageszeitlicher Verteilung und auch hiufig
nachts auf.

3.3.2 Spezifische Syndrome

Als symptomatische generalisierte Epilepsien spezifischer
Atiologie sind Krankheiten anzusehen, bei denen epilepti-
sche Anfille das Hauptsymptom oder ein wesentliches Sym-
ptom sind.

Epilepsie bei Mifbildungen

Aicardi-Syndroni: Das beim weiblichen Geschlecht auftreten-
de Syndrom besteht in der Kombination von Netzhaut-
lakunen, Fehlen des Corpus callosum, BNS-Krimpfen mit
frithem Beginn und hiufig asymmetrischen, diffusen, ge-
wohnlich asynchronen EEG-Abnormititen.

Lissenzephalie-Pachygyrie: Hierbei finden sich Gesichts-
fehlbildungen und spezifische Zeichen in der Computer-
tomographie, axiale Hypotonie und BNS-Krimpfe. Im
EEG zeigen sich hochamplitudige, schnelle, alpha-ihnliche
Muster.

Phakomatosen: Spezielle elektroenzephalographische und
klinische Bilder gibt es flir die einzelnen Phakomatosen
nicht. Hiufig ist eine Epilepsie mit BNS-Krampfen bei
tuber6ser Sklerose, beim Sturge-Weber-Syndrom sind oft
einfache fokale Anfille anzutreffen.

Epilepsien bei nachgewiesenen oder vermuteten
angeborenen Stoffiwechseldefekten

Manifestation beim Neugeborenen

Nichtketotische Hyperglyzindmie und D-Glyzeroaziddmie: Die-
se Krankheiten manifestieren sich unter dem Bild einer
myoklonischen Frithenzephalopathie mit Myoklonus, foka-
len Anfillen und Suppression-burst-Muster im EEG.

Manifestation beim Kleinkind

Phenylketonurie: Eine Manifestation der Phenylketonurie als
Epilepsie mit BNS-Kriampfen ist moglich.

Phenylketonurie mit  Biopterinmangel: Diese Erkrankung
verursacht im 2. Lebenshalbjahr bei von Geburt an hypo-
tonen Siuglingen generalisierte motorische Anfille zusam-
men mit Myoklonien und okulogyren Anfillen.

Tay-Sachs-Krankheit und Sandhoff-Krankheir: Hierbei be-
obachtet man in den ersten Lebensmonaten Myoklonien
und ein Zusamimenschrecken speziell bei akustischen Rei-
zen, im 2. Lebensjahr kommen myoklonische Zuckungen
sowie fokale Anfille hinzu, zusammen mit einer ausgepriag-
ten Verlangsamung der Grundakuvitit im EEG.

Zeroidlipofuszinose vom frihinfantilen Typ (Morbus San-
tuavori-Haltir-Hagberg): Zwischen dem 5. und 8. Lebens-
monat manifestieren sich bei diesem Krankheitsbild massive
Myoklonien in Kombination mit einem charakteristischen
EEG-Muster (,,verschwindendes EEG*").

Pyridoxinabliingige Anféille: Diese mit Vitamin B, gut zu
behandelnde Epilepsie zeigt Anfille ohne spezielle Charak-
teristika. Pyridoxinmangel im Blut findet sich in der Regel
nicht.

Manifestation beim Kind

Zeroidlipofuszinose vont spitinfantilen Typ (Morbus Jansky-
Bielschowsky): Zwischen dem 2. und 4. Lebensjahr mani-
festieren sich hierbei massive myoklonale Zuckungen mit
Ubergang zu atonischen oder astatischen Anfillen. Elek-
troenzephalographisch finden sich eine langsame Hinter-
grundaktivitit, multifokale Spikes und eine charakteristische
Antwort bei Photostimulation langsamer Frequenz.
Huntington-Krankheit vom infantilen Typ: Beim infantilen
Typ der Huntington-Krankheit zeigen sich nach dem 3. Le-
bensjahr neben einer Verlangsamung der geistigen Entwick-
lung und ciner Dystonie generalisierte tonisch-klonische
Anfille, atypische Absencen und Myoklonien mit generali-
sierten Spikes und Waves und Polyspike und Waves im EEG.

Manifestation in Kindheit und Jugendalter

Morbus Gaucher vom juvenilen Typ: Bei dieser Erkrankung tre-
ten zwischen dem 6. und 8. Lebensjahr epileptische Anfille
unterschiedlicher Art auf, am hiufigsten tonisch-klonische
oder fokale motorische.

Zeroidlipofuszinose vom juvenilen Typ (Morbus Spielmeyer-
Vogt-Sjogren): Nach Beginn der Erkrankung im Alter von
6—8 Jahren mit Visusverschlechterung, Verlangsamung der
psychomotorischen Entwicklung und Manifestation zere-
bellirer und extrapyramidaler Symptome treten 1-4 Jahre
spiter generalisierte Anfille und segmentale massive Myo-
klonien auf.

Myoklonusepilepsic vom Typ Lafora: Die Erkrankung be-
ginnt im Alter von 6—19 Jahren, typisch sind generalisierte,
tonisch-klonische oder rein klonische Anfille, oft zusitzlich
fokale Anfille mit visuellen Symptomen und eine fort-
schreitende Demenz. Konstant sind fragmentarische, seg-
mentale, massive Myoklonien anzutreffen. Im EEG finden
sich schnelle Spikes und Waves und Polyspikes und Waves
sowie multifokale Abnormititen, vor allem okzipital. Die
Prognose ist schlecht, nach durchschnittlich 5—-6 Jahren tritt
der Tod ein.
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Myoklonusepilepsic von Typ Lundborg: Die Erkrankung, bei
der 1im Alter von 8-13 Jahren dhnliche Myoklonien wie
beim Lafora-Syndrom auftreten, gemeinsam mit generali-
sierten tonisch-klonischen Anfillen, zerebellirer Ataxie und
miBiger Demenz, hat eine deutlich bessere Prognose. Uber-
lebenszeiten von 15 Jahren und linger sind beschrieben.

Dyssynergia  cerebellaris  myoclonica  (Ramsay-Hune-Syn-
drom): Die zwischen dem 6. und 10. Lebensjahr mit
Aktions- und Intentionsmyoklonien oder generalisier-
ten tonisch-klonischen Anfillen beginnende Erkrankung
schreitet sehr langsam und mit nur geringen psychopatholo-
gischen Autfilligkeiten fort.

Cherry-red-spot-und-Myoklonus-Syndrom:  Diese  Erkran-
kung, eine Sialidose mit isoliertem Defizit der Neuramini-
dase, ist dem Ramsay-Hunt-Syndrom ihnlich. Klinisch
zeigen sich Myoklonus, Photosensibilitit und zerebellares
Syndrom, charakteristisch sind eine Amblyopie und ein
kirschroter Fleck am Augenhintergrund. Wihrend der mas-
siven Myoklonien sind Polyspikes-und-Waves-Entladungen
im EEG abzuleiten. Es besteht keine Photosensibilitit.

Mpyoklonusepilepsie mit ragged-red-fibres (MERRF): Charak-
teristisch flir diese mitochondriale Erkrankung mit Stérung
der Succinat-Cytochrom-c-Reduktase sind Myoklonusepi-
lepsie, Ataxie, Demenz und Sehstorung.

MELAS-Syndrom: Bei dieser Erkrankung handelt es sich
um eine itiologisch noch nicht exake geklirte mitochon-
driale Funktionsstérung mit Myopathie, Enzephalopathie,
Laktatazidose und insultartigen Episoden (MELAS). Es wer-
den sowohl tonisch-klonische Grand-mal-Anfille als auch
andere Anfallsformen beobachtet.

Manifestation beim Erwachsenen

Kufs-Syndront: Bei dieser langsam fortschreitenden Speicher-
erkrankung sind haufig generalisierte, zum Teil sehr thera-
pieresistente Anfille anzutreffen. Der Augenhintergrund ist
im Gegensatz zu den juvenilen Speichererkrankungen ofter
unauftillig. Typisch ist eine stark ausgesprigte Photosensibi-
litde bei langsamer Stimulation.

4 Epilepsien, die nicht
als fokal oder generalisiert
bestimmbar sind

Eine Entscheidung dartiber, ob eine fokale oder generali-
sierte Epilepsie vorliegt, ist zum einen nicht méglich, wenn
ein Patient nebeneinander sowohl fokale als auch generali-
sierte Anfille mit jeweils entsprechenden EEG-Verinderun-
gen (z.B. bilaterale Spikes und Waves und unabhingig davon
einen temporalen Spike-Fokus) bietet; zum anderen, wenn
bei im Schlaf auftretenden Anfillen ein fokaler Beginn nicht
angegeben werden kann und das EEG sowie weitere Zu-
satzuntersuchungen unauffillig sind.

Neugeborenenanfalle: Die Symptomatologie der Neugebo-
renenanfille ist anders als die der in spiteren Lebensab-
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schnitten auftretenden Anfallsleiden; oft sind die Erschei-
nungen diskret und werden tiberschen. Beschrieben sind
tonische, hohe horizontale Augenbewegungen, z. T. mit
Zucken, Blinzeln oder Flattern der Augenlider, orale Sym-
ptome, wie Saugen und Schmatzen, Bewegungen der Ex-
tremititen wie beim Schwimmen oder Radfahren, teilweise
auch apnoische Anfille. Andere Neugeborenenantille wei-
sen eine Streckung der Glieder mit Nachahmung von De-
zerebrations- oder Dekortikationshaltungen auf, besonders
bei Frithgeborenen. Auch multifokale klonische Anfille sind
beschrieben. Im EEG finden sich hiufig Zeichen einer Sup-
pression-burst-Aktivitit. Selten auftretende myoklonische
Anfille haben eine schlechte Prognose, ebenso die tonischen
Anfille, die 6fter Symptom einer Ventrikelblutung sind.

Schwere myoklonische Epilepsie des Kleinkindesalters: Die Er-
krankung ist charakterisiert durch eine positive Familien-
anamnese hinsichtlich epileptischer Anfille oder Fieber-
krimpfen und das Auftreten erster Anfille in Form von ge-
neralisierten oder halbseitigen klonischen Fieberkrimpfen,
spater myoklonischen Zuckungen und oftmals fokalen An-
fillen im 1. Lebensjahr nach zuvor normaler Entwicklung.
Im EEG sind generalisierte Spikes und Waves und Polyspike
und Waves sichtbar, auBlerdem fokale Auffilligkeiten. Ab
dem 2. Lebensjahr ist die psychomotorische Entwicklung
verzogert. Es treten neben interiktalen Myoklonien Ataxie
und Pyramidenbahnzeichen auf. Die Erkrankung ist weitge-
hend therapieresistent.

Epilepsie mit anhaltenden Spikes-und-1Waves-Eutladungen im
synchronisierten Schlaf: Bei diesem Syndrom kommt es zu ver-
schiedenen fokalen oder generalisierten Anfillen im Schlaf
und atypischen Absencen im Wachzustand. Im EEG finden
sich diffuse Spikes und Waves withrend der durch lang-
same Wellen charakeerisierten Schlafstadien. Die Krankheit
dauert Monate bis Jahre, wobei sich neuropsychologische
Storungen einstellen kénnen.

Aphasie-Epilepsie-Syndrom  (Landau-Kleffner-Syndrom):
Hierbei handelt es sich um eine Erkrankung des Kindesalters
mit Entwicklung von Aphasie und multifokalen Spikes
sowie Spikes-und-Waves-Entladungen. Zwei Drittel der
Kinder leiden unter epileptischen Anfillen und Verhaltens-
storungen. Die generalisierten oder fokalen motorischen
Anfille sind selten und héren ebenso wie EEG-Abnormiti-
ten vor dem 15. Lebensjahr auf.

Epilepsien oline cindeutige generalisierte oder fokale Zeichen: In
diese Gruppe gehoren in erster Linie die oben erwihnten
nicht seltenen Anfallsleiden mit Schlaf~Grand-mal, bei
denen anamnestisch, klinisch und durch Zusatzunter-
suchungen keine Klirung hinsichtlich einer méglichen
lokalen Ursache erfolgen kann.

5 Spezielle Syndrome

5.1 Fieberkrimpfe

Wie eingangs erwihne, sind Fieberkrampfe m der Regel als
Gelegenheitsanfille einzustufen. Eine Minderheit kann aber
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auch Ausdruck einer generellen Disposition zu Anfillen auf-
grund genetischer Belastung (idiopathische Fieberkrampfe
mit  Spike-Wave-Komplexen im EEG) oder zerebraler
Stérungen (symptomatische Fieberkrimpfe) sein und somit
spiter in eine Epilepsie mit Anfillen auch im fieberfreien In-
tervall tibergehen.

5.2 Epilepsien mit speziellen Formen der
Anfallsauslosung (Reflexepilepsien)

Wihrend bei den einfachen Formen Anfille durch Sinnes-
reize, wie Lichtblitze, ausgelost werden, ist bei komplexen
Formen ein hochspezifischer Auslésemechanismus, wie
Horen eines bestimmten Musikstiickes oder Lesen, zu er-
fahren. Auch die seltenen bewegungsinduzierten epilepti-
schen Anfallsleiden gehéren in diese Gruppe.

5.3 Chronisch-progrediente Epilepsia
partialis continua des Kindesalters

Dieses an das Kindesalter gebundene, méglicherweise durch
ein Virus verursachte Syndrom beginnt zwischen dem
2. und 10. Lebensjahr mit fokalen motorischen Anfillen, zu
denen sich hiufig andere Anfallstypen hinzugesellen. Im
weiteren Verlauf kommt es zu progredienten motorischen
Ausfillen und Demenz. Elektroenzephalographisch zeigen
sich asymmetrische, langsame, diffuse Delta-Wellen mit
zahlreichen iktalen und interiktalen Entladungen ohne en-
gere Begrenzung auf die Rolando-Region wie bei der son-
stigen Epilepsia partialis continua, die als besondere Form
einer fokalen Epilepsie der Rolando-Region bei Erwachse-
nen und Kindern hiufig durch eine zerebrale Raumforde-
rung oder einen GefiBprozefl bedingt ist.

6 Diagnostik

Entscheidend fiir das weitere diagnostische Vorgehen ist
zunichst die Vorgeschichte, wobei in der Regel eine genaue-
re Einordnung des Anfallsleidens nur durch eine exakte
Fremdanamnese von Augenzeugen gelingt. Von Interesse ist
eine mogliche familidre Belastung, wesentlich sind der in-
ternistische und der neurologische Untersuchungsbefund,
aus denen sich bereits Schliisse auf die mogliche Ursache der
Anfille ziechen lassen. Fiir die idiopathische Epilepsie ist ein
normaler klinischer Befund charakteristisch.

Die Ableitung eines Elektroenzephalogramms ist bei jedem
Patienten mit Verdacht auf das Vorliegen epileptischer Anfil-
le obligat. Im EEG kénnen zum einen Herdbefunde aufge-
deckt werden, die dann auf jeden Fall Anlafl zur bild-
gebenden Diagnostik sein sollten und prinzipiell fiir eine
symptomatische Epilepsie sprechen, zum anderen epilep-
sietypische Potentiale (s. Kap. 23). Wenn das Ruhe-EEG
einen Normalbefund ergibt, sind ProvokationsmaB3nahmen
wie Hyperventilation, Photostimulation oder Schlafentzugs-
und Schlaf-EEG durchzufiihren. Zur genaueren Analyse der

Anfille dienen Video- und EEG-Simultanaufzeichnungen.
Eine mobile EEG-Langzeitableitung ist sinnvoll zur Erfassung
von Anzahl und Dauer epilepsietypischer Abliufe im EEG,
eines moglichen Herdbefundes beim Fehlen in der Kurzzeit-
ableitung und von Krampfaktivitit im Schlaf. Bei der pri-
operativen Epilepsiediagnostik werden zur Fokussuche Sphe-
noidal- oder Foramen-ovale-Elektroden verwendet. Mit ste-
reoelektroenzephalographischen  Untersuchungen  unter
Einsatz implantierter Tiefenelektroden sind — anders als im
Oberflichen-EEG — Ausgangspunkt und Ausbreitungsmodus
epileptischer Erregungen genau zu bestimmen.

Réntgenanfnahmen des Schadels konnen akute Traumen,
MiBbildungen, Asymmetrien als Zeichen einer frithkind-
lichen Hirnschidigung oder Verkalkungen zeigen. Eine Com-
putertomographie sollte heute bei allen Anfallspatienten, bei
denen eine idiopathische Genese wie etwa beim Impulsiv-
Petit-mal mit entsprechenden EEG-Verinderungen nicht be-
legt ist, mindestens einmal unter Einschlufl von Kontrastmit-
telgabe durchgefiihrt werden. Die Kernspintomographie ist er-
giebiger als die Computertomographie bei der Suche nach
temporalen und in der hinteren Schidelgrube gelegenen
Raumforderungen. Wenn es um die Frage der operativen
Therapie pharmakoresistenter fokaler Epilepsien geht, sind
die  Single-Photon-Entissions-Computertonographie  (SPECT)
und die Positronen-Emissions-Tomographie (PET) von Interesse,
mit deren Hilfe fokale Hypoperfusionen und lokale Minde-
rungen der Glukoseaktivitit im Intervall und entsprechende
Steigerungen im Anfall nachweisbar sein konnen.

Hinsichtlich mdglicher Laborverindeningen kann nach
groBen Anfillen die Kreatinkinase im Serum erhoht sein
(nach 3-5 Stunden, Maximum nach 10 Stunden, Normali-
sierung nach 4-5 Tagen). Signifikanter ist die Erhhung des
Prolaktins unmittelbar nach einem Grand-mal- oder fokalen
Anfall bis zum 3,5fachen, mit Normalisierung nach 2 Stun-
den, ein differentialdiagnostisches Kriterium bei der Ab-
grenzung zwischen epileptischen und psychogenen Anfil-
len; dabei schlieBt aber ein normaler Prolaktinwert einen
abgelaufenen epileptischen Anfall nicht aus.

7 Therapie

7.1 Medikamentose Therapie

Angaben zur Akutbehandlung epileptischer Anfille bzw.
des Status epilepticus finden sich in Kapitel 57. Ziel jeder
Epilepsiebehandlung ist die dauernde Anfallsfreiheit. Diese
kann heute bei Einsatz geeigneter Medikamente in opti-
maler Dosierung bei etwa drei Viertel der Patienten mit
Anfallskrankheiten erreicht werden, wobei generell zu-
nichst eine Monotherapie anzustreben ist. Zu unterschei-
den ist zwischen Antiepileptika 1. Ordnung (Carbamazepin,
Clonazepam, Ethosuximid, Phenobarbital, Barbexaclon,
Phenytoin, Primidon und Valproat) und den selten bei
ansonsten therapieresistenten Anfillen verwendeten Anti-
epileptika 2. Ordnung wie Vigabatrin, Trimethadion, Sul-
tiam und Brom. Dosierung und Pharmakologie der Anti-
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Tabelle 36-1  Antiepileptika 1. Ordnung mit Dosierungsangaben fir
Erwachsene (hdhere oder niedrigere Dosierungen bzw. Blutspiegel
koénnen erforderlich sein).

Tabelle 36-3 Nebenwirkungen von Antiepileptika.

Carbamazepin I:  Schwindel, Nausea, Mudigkeit, Kopf-
schmerzen, Verschwommensehen,

Doppeltsehen, Nystagmus, Ataxie,

Antiepileptikum durchschnitt- Zahl der normaler Blut-
liche Tages- Einzeldo-  spiegelbereich
dosis (mg) sen/Tag (mg/l)

Carbamazepin 800-1200 2-3 4-9

Clonazepam 2-6 3-4 0,02-0,06

Ethosuximid 750-1500 2-3 40-80 (-100)

Phenobarbital 150-200 1-3 10-40

Phenytoin 300-350 1-3 5-20

Primidon 750-1000 2-3 5-12 (-15)

Valproat 1200-1800 1-3 40-90

Tabelle 36-2 Pharmakotherapie der einzelnen Anfallsformen.

Mittel Mittel weitere

1. Wahl 2. Wahl Antiepileptika
BNS-Krampfe Clonazepam ACTH Ethosuximid

(Nitrazepam) Kortikoide (Phenobarbital)
myoklonisch-  Clonazepam Valproat Mesuximid
astatische (Nitrazepam) Ethosuximid ~ ACTH
Anfalle Phenobarbital  Kortikoide

Primidon Trimethadion

Absencen Valproat Ethosuximid Clonazepam

(Alter > 10J))  (Alter >10J.) Mesuximid

Ethosuximid Valproat Trimethadion

(Alter < 10J.)  (Alter <10 J))
Impulsiv- Valproat Phenobarbital  Ethosuximid
Petit-mal- (Alter > 10J.)  Primidon Clonazepam
Anfalle Phenobarbital  (Alter > 10 J.)

Primidon Valproat

(Alter < 10J.)  (Alter<10J.)
fokale Anfalle  Carbamazepin Phenytoin Valproat
(einfach, Phenobarbital
komplex, Primidon
sekundar, Clonazepam
generalisiert)
Grand mal Valproat Carbamazepin Clonazepam
ohne (Alter > 10J.)  Phenobarbital Clobazam
nachweis- Carbamazepin  Primidon
baren Fokus  Phenobarbital  (Alter > 10 J.)

Primidon Valproat

(Alter < 10J.)  (Alter < 10 J.)

Clonazepam

Ethosuximid,

Mesuximid

Phenobarbital

Phenytoin

Primidon

Valproat
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II:

Anfallshaufung

Exantheme, Leukopenie, Hepatitiden
Osteopathien, extrapyramidale Hyper-
oder Dyskinesie, Haarausfall, Wasser-
retentionssyndrom

Mdigkeit, Verlangsamung, Gereiztheit,
Ataxie, muskuldre Hypotonie

sehr selten

Hypersekretion der Speichel- und
Bronchialdrisen, Verschlechterung
tonischer Anfalle

Mudigkeit, Benommenheit, Schwindel,
Ubelkeit, Kopfschmerzen, Magen-
beschwerden

sehr selten

Schlafstérungen, psychotische
Symptome, Appetitlosigkeit, Singultus

Mudigkeit, Verlangsamung, Verwirrtheit,
Reizbarkeit, Verstarkung eines bestehen-
den psychoorganischen Syndroms, Ataxie,
Nystagmus, Dysarthrie

sehr selten

Osteopathie, Megaloblastenanamie,
schmerzhafte Schultersteife, Dupuytren-
Kontraktur, Obstipation

Nystagmus, Ataxie, Dysarthrie, Doppelt-
sehen, Schwindel, Nausea, innere Unruhe,
Kopfschmerzen, Tremor, Mudigkeit,
Hyperkinesen, Anfallshdufung

Exantheme, Leukopenie
Gingivahyperplasie, Vergroberung der
Gesichtszlige, Chloasma, Hypertrichose,
Hirsutismus, Osteopathie, extrapyramidale
Hyper- und Dyskinesie, zerebellare
Schadigung

Schwindel, Nausea, Erbrechen;
sonst wie Phenobarbital

Tremor, MUdigkeit

sehr selten

Gewichtszunahme, Ubelkeit, Erbrechen;
Gewichtsabnahme, toxische Hepato-
pathie, Haarausfall, Neuralrohrdefekte
bei Feten

I: wichtige Uberdosierungserscheinungen

: Uberempfindlichkeitsreaktionen, generell Exantheme, Stevens-Johnson-

Syndrom, Dermatitis exfoliativa, Fieber, Lymphknotenschwellungen,
Milzschwellung, Agranulozytosen, aplastische Anémien, Thrombozyto-
penien, Panmyelopathien, Erythematodes, Vaskulitis, Pankreatitis be-

epileptika 1. Ordnung sind in Tabelle 36-1 wiedergegeben.
Die Basistherapie der einzelnen epileptischen Anfallsarten
findet sich in Tabelle 36-2. Gelegenheitsanfille erfordern
keine antiepileptische Dauermedikation, Fieberkrimpfe nur
in Ausnahmefillen.

Hinsichtlich der Nebenwirkungen der Antiepileptika ist
zu unterscheiden zwischen Uberempfindlichkeitsreaktio-
nen, akuten Uberdosierungserscheinungen und medika-
mentenspezifischen chronischen Nebenwirkungen. Eine
Ubersicht iiber die wichtigsten Nebenwirkungen der An-
tiepileptika 1. Ordnung vermittelt Tabelle 36-3. Eine be-
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schrieben
lIl: wichtige Nebenwirkungen bei Langzeiteinnahme

sondere Bedeutung hat die toxische Hepatopathie unter
Valproat, die speziell bei Siuglingen und Kleinkindern auf-
treten kann und nicht zuverlissig frithzeitig diagnostizierbar
ist. Daher sollte Valproat bei dieser Altersgruppe nur aus-
nahmsweise gegeben werden; eine bekannte Lebererkran-
kung stellt eine absolute Kontraindikation dar. Eine oft nicht
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Tabelle 36-4  Differentialdiagnose des Sturzes nach der Anamnese (zusatzliche diagnostische Maf3nahmen in Klammern).

mechanische Ursache

- Stolpern bei Seh- oder Gangstérung: Parkinsonismus, sensible oder zerebellare Ataxie, Myopathie, Polyneuropathie, Paraspastik,
Arthropathie; wenn BewuBtlosigkeit, zusatzlich Commotio cerebri (ophthalmologische, neurologische, orthopadische, internistische
Untersuchung)

erhaltenes BewufBtsein

- Drop attack bei vertebrobasilarer Insuffizienz (Doppler-Sonogramm, evtl. Angiogramm)

vestibulére Synkope (Vestibularispriifung)

kataplektischer Sturz bei Narkolepsie (neurologische Untersuchung, EEG)

tetanischer Anfall (endokrinologische Abklarung, EMG)

Lahmung bei Hypo-, Hyper- oder Normokalidmie (Provokationsversuch mit Glukose/Insulin oder Kalium)

Claudicatio intermittens spinalis oder caudae (Kernspintomogramm, Myelogramm)

transitorische ischamische Attacke im Media- oder Anteriorgebiet (Doppler-Sonogramm, B-Bild, Angiogramm)

kryptogene Sturzattacken bei Frauen im Klimakterium und Postklimakterium

tonisch-klonische Zuckungen

~ Grand mal; DD: konvulsive Synkope, vor allem bei erzwungener Hochlagerung des Kopfes (neurologische Untersuchung, EEG,
evtl. Computer-, Kernspintomogramm)

Myoklonien

- Epilepsien mit myoklonischen Anfallen: myoklonisch-astatisches Petit mal, Impulsiv-Petit-mal, Dyssynergia cerebellaris myoclonica
(epileptologische Abkldrung, EEG)

Dammerattacken oder Absencen in der Anamnese

- Sturzanfall bei Temporallappenepilepsie, Absencen mit atonischer Komponente bzw. atypische Absencen (epileptologische Abklarung,
EEQ)

nach raschem Aufstehen oder nach langerem Stehen

- orthostatische vagovasale Synkope: konstitutionelie Hypotonie; labiles Vasomotorium nach langer Bettlégerigkeit, Hirntrauma oder
Infektionskrankheit; blutdrucksenkende Pharmaka (Kreislauftests)

- orthostatische Hypotonie bei Hypovolamie, Natriummangel, endokrinen Stérungen wie Morbus Addison, Hypothyreose
(endokrinologische Abklarung)

- asympathikotone Synkope bei Polyneuropathie, familidrer Dysautonomie Riley-Day, Shy-Drager-Syndrom (neurologische Abklérung)

vorherige extreme kérperliche Belastung

- vagovasale Erschdpfungs- und Ermidungsreaktion

vorherige Manipulation am Hals
- Syndrom des hypersensitiven Karotissinus (Karotisdruckversuch)

nach Husten, Pressen, Lachen

- pressorische Synkope, Hustensynkope, Defékationssynkope

nach oder bei Miktion

- Miktionssynkope, vor allem durch nachtliche Miktion im Stehen bei Kindern und alteren Mannern

nach Schreck oder Schmerz
- synkopale Schmerz- oder Schreckreaktion (DD: kataplektischer Anfall)

nach raschem Trinken kalter Flussigkeiten

- Schlucksynkope, meist bei Glossopharyngeusneuralgie
vorher starker Druck auf Auge

- okulovagale Synkope (Bulbusdruckversuch)

Neuralgie des 5. oder 9. Hirnnervs bekannt
- Synkope bei Trigeminus- oder Glossopharyngeusneuralgie

bei Drehschwindel
- vestibulare Synkope, meist aber ohne BewuBtseinsverlust, s.0. (HNO-Untersuchung, Doppler-Sonogramm)

Hirndruck in Anamnese

- Cerebellar fits (neurologische Abklarung, Computer-, Kernspintomogramm)

Herzbeschwerden

- kardial bedingte Synkope: brady- oder tachykarde Rhythmusstérungen, mechanisch bedingte Verminderung der Herzauswurfleistung
(kardiologische Abklarung)

zeitlicher Zusammenhang mit Nahrungsaufnahme

- Frihdumping: sofort nach oder noch wahrend des Essens bei Magenresezierten

- Spatdumping: 1,5-3 Std. nach dem Essen, bedingt durch reaktive Hypoglykamie

Schreien und Wut beim Kind

- respiratorischer Affektkrampf (kinderneurologische, evtl. psychiatrische Abklarung)

psychische Stdrungen

- psychogene Ohnmacht (psychiatrische bzw. psychosomatische Abklarung)

keine entsprechende Anamnese oder Befunde

- Synkope oder zerebraler Anfall unklarer Atiologie
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beachtete hiufige Nebenwirkung von Barbituraten bei
Siuglingen und Kleinkindern sind psychische Erregungs-
zustinde. Beziiglich der chronischen Nebenwirkungen von
Antiepileptika sind neben der klinischen Untersuchung
(zerebrale Schidigung, organisches Psychosyndrom, Poly-
neuropathie, extrapyramidale Syndrome) regelmifBige Kon-
trollen der alkalischen Phosphatase (Osteopathie) und des
weilBen Blutbildes (Leukopenie) angezeigt.

7.2 Chirurgische Therapie

Epilepsien, die auf operativ zuginglichen Raumforderungen
oder GefiBmiBbildungen beruhen, werden chirurgisch be-
handelt. Bei traumatisch bedingten Duranarben kann eine
Rindenresektion erfolgen. Bei streng auf einen Temporal-
lappen beschrinkter epileptischer Aktivitit kommt eine
Resektion von Teilen des Schlifenlappens in Frage, wobei
am hiufigsten die vordere Temporallappenresektion erfolgt.
Durch eine mikrochirurgische selektive Amygdala-Hippo-
kampektomie kann bei medikamentdser Therapieresistenz
die mediobasal-limbische Form der Temporallappenepilep-
sie behandelt werden. Bei schweren fokalen Anfallsleiden
mit sekundirer bilateraler Synchronie im EEG kann eine
partielle Balkendurchtrennung (Kallosotomie) erfolgen.

8 Differentialdiagnose des Sturzes

Ursache eines plotzlichen Sturzes ist keineswegs nur ein epi-
leptischer Anfall. Eine Vielzahl von méglichen Ursachen ist
bekannt, wobei zur genaueren Einordnung eine exakte
Anamnese in der Regel unumginglich ist (s. Tab. 36-4,
S. 375). Auch wenn die anamnestischen Daten so genau wie
moglich erhoben und alle wesentlichen Zusatzuntersuchun-
gen durchgeflihrt werden, bleibt immer noch ein erstaunlich
hoher Anteil dtiologisch unklarer Sturzanfille. Fast die Half-
te der in zwei Studien untersuchten Patienten mit Synkopen
konnten diagnostisch nicht sicher zugeordnet werden [6, 9].
Findet sich keine eindeutige Ursache fiir einen Sturz, sollte
unbedingt eine intensive internistische und neurologische
Abklirung erfolgen. Wihrend dem Grand-mal-Anfall allen-
falls eine kurze Aura vorangeht, sind fiir eine Synkope Pro-
drome wie Schwarzwerden vor den Augen, Schwindel und
Tinnitus charakteristisch. Typisch fiir eine Synkope ist eine
ausgeprigte Blisse, fiir den Grand-mal-Anfall dagegen die
Zyanose. Bei der konvulsiven Synkope (linger als 10 Sekun-
den) sicht man einzelne klonische Zuckungen, nicht dage-
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gen den typischen Ablauf mit tonischer und klonischer Pha-
se wie beim Grand mal. Zungenbifl und Urinabgang sind
beim groflen epileptischen Anfall relativ hiufig, bei der Syn-
kope duBerst selten zu eruieren. Postiktale Gliederschmer-
zen mit einem bis zu Tagen andauernden Muskelkater wer-
den von Epileptikern ofter geschildert, nicht dagegen von
Patienten mit Synkopen. Bei moglicherweise kardial be-
dingten Synkopen ist eine eingehende kardiologische Ab-
klarung unerlaBlich, da sich — etwa bei der subvalvuliren
Aortenstenose — aus der rechtzeitigen Diagnosestellung fuir
den Patienten lebensrettende therapeutische Konsequenzen
ergeben konnen (s. Kap. 59). Psychogene Anfille sind selten
geworden und in der Regel anhand der duBeren Umstinde
und Auslésemechanismen leicht zu diagnostizieren. Sie er-
fordern eine psychiatrische bzw. psychosomatische Ab-
klirung und gegebenenfalls Behandlung. Schwierig kann
die Diagnose werden, wenn zusitzlich zu echten epilepti-
schen Anfillen psychogene Anfille auftreten.
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