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Epilepsien
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Zerebrale Anfélle im Kindesalter 16-
sen bei den betroffenen Familien zu-
meist groRe Angste aus. Die ersten der-
artigen Ereignisse treten meistens voll-
kommen unerwartet auf, Schock und
nicht selten Todesangste bei den Ange-
horigen fhren oft dazu, dass die Kinder
nach den ersten Anféllen mit der Ret-
tung in eine Abteilung flur Kinder- und
Jugendheilkunde gebracht werden, wo
Uberwiegend eine stationdre Aufnahme
veranlasst wird, um die notwendigen
Untersuchungen durchzufuhren.

Abgesehen davon, dass eventuell wei-
ter auftretende Anfélle moglichst rasch
und erfolgreich behandelt werden, sind
folgende Fragen zu klaren:

* Handelt es sich wirklich um zerebrale
Anfalle?
* Was sind die Ursachen fir die Anfalle?

Neben einer eingehenden péadiatri-
schen und neuropédiatrischen Untersu-
chung und Anamnese liefert die Anfalls-
beschreibung von einem beim Anfall an-
wesenden Angehorigen die wichtigsten
Hinweise dartber, ob es sich wirklich
um epileptische Anfélle handelt. Das
menschliche Gehirn ist zu auf3erordent-
lich vielen unterschiedlichen Leistungen
fahig und letztlich kann auch die Symp-
tomatik von Epilepsien auRerordentlich
vielféltig sein. Die Symptomatik des ge-
neralisierten tonisch-klonischen Grand-
Mal-Anfalls ist bekannt, aber viele An-
falle sehen ganz anders aus. Die Zusam-
menschau vieler wichtiger Details ergibt
dann die entscheidenden Hinweise da-
riber, ob es sich um zerebrale Anfalle
gehandelt hat. Wichtige, aber keines-
wegs immer giltige Hinweise sind:
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plétzlicher oder rascher Beginn,

der Ablauf ist von aul3en nicht beein-
flussbar,

uniformer Ablauf der Symptomatik
bei mehrmaligen Ereignissen,

haufig Mudigkeit, Erschopfung und
Schlaf danach.

Auch eine EEG-Untersuchung liefert
wichtige zusatzliche Anhaltspunkte, die
man allerdings nicht Gberbewerten soll-
te.Wenn der EEG-Befunder nicht direkt
mit der Kklinischen Symptomatik des
Kindes vertraut ist, dann ist meiner Mei-
nung nach der Wert der Untersuchung in
Zweifel zu ziehen. Dann sollte man sich
Uberlegen, ob die Untersuchung tatsach-
lich durchgefihrt werden soll, zumal es
manchmal vorkommt, dass in solchen
Féallen Kinder vollig sinnlos fur ein zehn-
mindtiges EEG sediert werden. Nicht
selten kommt es dann zu vollig falschen
Interpretationen, wie dass das EEG un-
auffallig sei und somit keine Epilepsie
und keine Therapiebedurftigkeit vorlie-
gen. Generell kann gesagt werden, dass
die Durchfihrung von EEG-Untersu-
chungen bei Kindern nur in Labors sinn-
voll ist, wo man auch bereit ist, auf die
spezifische Situation bei Kindern einzu-
gehen.

Standards fir eine Routine-EEG-Un-
tersuchung bei Kindern sollten sein:

EEG-Dauer von 20 Minuten sollte
nur in klinisch begriindeten Einzelfél-
len unterschritten werden,
gleichzeitige Videodokumentation,
keine Sedierung,

Ableitung mittels EEG-Hauben,
Photostimulation und
Hyperventilation, wenn mdoglich.
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In Féllen, wo die Anfallssymptomatik
nicht eindeutig ist und das EEG einen
unauffalligen Befund zeigt, sollte immer
ein Langzeit-EEG mit Videomonitoring
durchgefiihrt werden. Durch die langere
Untersuchungsdauer ist die Chance gro-
Rer, entscheidende EEG-Veranderun-
gen zu dokumentieren und die gleich-
zeitige Videodokumentation macht eine
entsprechende Korrelation mit einer
eventuellen Klinischen Symptomatik
moglich. Weiters von Vorteil ist die Tat-
sache, dass man unterschiedliche Vigi-
lanzstadien inklusive Schlaf aufzeichnet.

Als weitere Zusatzuntersuchung sollte
bei den allermeisten zerebralen Anféllen
auf eine MRI-Untersuchung des Gehirns
nicht verzichtet werden. Dies ist im We-
sentlichen lediglich bei unkomplizierten,
typischen Fieberkrampfen und Absence-
nepilepsien moglich. Neben dem Routi-
nelabor gewinnen Stoffwechseluntersu-
chungen und vor allem humangenetische
Untersuchungen, besonders bei schwer
behandelbaren Epilepsien bei Kindern
mit Dysmorphiezeichen und Entwick-
lungsverzdgerungen, immer mehr an Be-
deutung.

In der Folge werden die wichtigsten
Epilepsiesyndrome und ihre Behand-
lungsstrategien angefuhrt.

Fieberkrampfe

Sie betreffen Kinder im Sauglings-
und Kleinkindesalter. Sie sind charakte-
risiert durch zumeist generalisierte
Grand-Mal-Anfalle, die bei fieberhaften
Erkrankungen auftreten. Die Diagnose
ist nur dann zutreffend, wenn keine aku-
te ZNS-Infektion vorliegt, wenn keine
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anderen vorherigen unprovozierten An-
falle aufgetreten sind und wenn keine
anderen Ursachen flr eine symptomati-
sche Epilepsie vorliegen. Meist sind sie
kurz und unkompliziert. Von kompli-
zierten Fieberkrampfen spricht man,
wenn die Anfélle fokal sind, es zu neuro-
logischen Awusfallen postiktal kommt,
EEG-Verénderungen vorliegen und vor
allem, wenn sie protrahiert (Dauer Gber
15 Minuten) verlaufen. Etwa 3% aller
Kinder haben Fieberkrampfe. Ein Drit-
tel bis die Halfte alle Kinder, die einen
ersten Fieberkrampf hatten, werden
weitere Anfélle haben. Generell ist die
Prognose von Fieberkrampfen gut. Das
heil3t, es entwickelt sich keine Epilepsie
und die Entwicklung wird durch die An-
falle nicht beeintréachtigt.

Tabelle 1 zeigt die wichtigsten Verhal-
tensmaRnahmen bei Fieberkrampfen.
Unbestritten ist die Vorgehensweise im
akuten Anfall. Bei der intermittierenden
Prophylaxe ist anzumerken, dass es kei-
ne gesicherten Daten gibt, dass antipyre-
tische MalRnahmen die Wahrscheinlich-
keit von Fieberkrampfen tatsachlich ver-
mindern und die prophylaktische Gabe
von Diazepam haufig nicht gut toleriert
wird. Denn die Kinder reagieren immer
wieder paradox, das heifst, mit vermehr-
ter Erregung oder sie werden UbermaRig
sediert, was die Einschatzung des Allge-
meinzustandes bei Fieber erschwert.

BNS-Epilepsien...

(West-Syndrom, infantile Spasmen)
betreffen Sauglinge im Alter von drei bis
zwoOIf Monaten mit einem Gipfel im flnf-
ten Lebensmonat. Es besteht bei diesen
Kindern typischerweise eine Triade aus
Entwicklungsstillstand bzw. Entwick-
lungsriickschritten, einem Hypsarrhyth-
miemuster im EEG und den typischen
Spasmen, die charakteristischerweise die
Bewegung eines blitzartigen Nickens, im
Sinne eines salaamartigen Gruf3es, imitie-
ren. Die Prognose ist allgemein schlecht,
wobei man allerdings unterscheiden muss
zwischen der groReren Gruppe mit den
sogenannten symptomatischen Epilep-
sien und der Gruppe, bei der keine symp-
tomatische Ursache feststellbar ist. Bei
der ersten Gruppe sind Zeichen einer ze-
rebralen Schadigung schon vor Anfalls-
beginn feststellbar, wie z. B. neurologi-
sche Auffalligkeiten, Entwicklungsver-
zdgerungen, Dysmorphien, genetische
Verdnderungen oder radiologische Auf-
falligkeiten. Generell ist bei dieser ers-
ten Gruppe die Prognose schlechter,

Tabelle 1

Management bei Fieberkrampfen

e im Anfall
- Diazepam (Stesolid/Gewacalm) 0,5 mg/kg
rektal
- Clonazepam (Rivotril) 0,01mg/kg IV
« intermittierende Prophylaxe (nach dem
2. FK)
- Fiebersenkung (Antipyretika/ Waden
wickel/adaquate Fliissigkeit)
- Diazepam rektal 0,5 mg/kg alle 12 h (max.
48 h)
- Diazepam oral (gtt) 0,33 mg/kg alle 8 h

« Keine Langzeitprophylaxe, da diese kei-
nen Einfluss auf die Prognose hat.

wéahrend in der anderen Gruppe auch
vereinzelt Kinder dabei sind, die keiner-
lei Beeintréchtigungen im weiteren Ver-
lauf zeigen. Generell ist es das Ziel, so
rasch wie moglich Anfallsfreiheit zu er-
zielen. Die Therapiestrategien sind in Ta-
belle 2 dargestellt.

Valproat

Die Vitamin-B6-Therapie (Pyridoxin)
erfolgt optimal unter laufender EEG-
Ableitung, in Verbindung mit einer An-
fangsdosis von 30 mg/kg KG, bei Nicht-
ansprechen kénnen wiederholte Gaben
bis zu einer Gesamtdosis von 500 mg
Uber 20-30 Minuten erfolgen. Die Gabe
von Vigabatrin wird mancherorts als
problematisch angesehen, weil es zu Ge-
sichtsfeldausfallen kommen kann, die
letztlich bei Sauglingen nicht zu Uber-
prifen sind. Dieser Nachteil wird aber
durch die Vorteile aufgewogen, die darin
bestehen, dass die Substanz sonst nor-
malerweise sehr gut vertragen wird und
bis auf eine anfangliche Mudigkeit kaum
Nebenwirkungen auftreten. Zudem ist
ein Ansprechen auf die Therapie rasch

Tabelle 2
Therapiestrategie bei BNS-Epilepsien

 Vitamin B6

 Sabril (Vigabatrin) 50-100 mg/kg KG
» Benzodiazepin

» Topamax

« Synacthen depot 30 IE/m*Kdrperoperflache
fur vier Wochen, anschlie3end sukzessives
Ausschleichen durch Gabe jeden 2. Tag, dann
jeden 3., 4. und 5. Tag Uber jeweils vier Wo-
chen oder alternativ

e Fortecortinimpulstherapie 20 mg/m? Kérper-
oberflache drei Tage, dann vier Tage Pause
fir vier Wochen, dann die Pausen verlangern
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festzustellen, und zwar innerhalb von 14
Tagen. Ein rasches Ansprechen ist auch
auf die Gabe von Benzodiazepinen zu er-
warten. Wir verabreichen Rivotril (Clo-
nazepam) mit einer Dosis von etwa 0,05
mg pro kg KG. Alternativ kann auch Mo-
gadon (Nitrazepam) verabreicht werden.
Beziiglich der Therapie mit Kortikoiden
bevorzugen wird die orale Gabe von For-
tecortin (Dexamethason), weil die Ne-
benwirkungen weit geringer sind als bei
der Verabreichung von Synacthen depot.
Die Gabe von Valproat hat den Nachteil,
dass ein Ansprechen oft erst nach lan-
gerer Therapiedauer erfolgt. Wir haben
letztlich auch kaum ein Ansprechen auf
das von manchen Zentren empfohlene
Ospolot (Sultiam) erlebt, sodass wir diese
Therapie nur in Ausnahmeféllen anwen-
den.

Absencenepilepsien

Sie betreffen Kinder hauptsachlich im
Schulalter, bevorzugt im sechsten und
siebten Lebensjahr, vereinzelt sind auch
Kinder im Kleinkindesalter betroffen.
Als Ursachen werden genetische Fakto-
ren angenommen, da in den betroffenen
Familien vermehrt andere Familienmit-
glieder zerebrale Anfalle haben und nor-
malerweise zuvor vollkommen unauffal-
lige Kinder betroffen sind. Sie treten bei
Madchen héaufiger als bei Knaben auf
und sind meist durch sehr haufige (einige
bis viele pro Tag) Absencen charakteri-
siert. Das EEG zeigt bilateral synchrone
Spike-wave-Paroxysmen mit einer Fre-
guenz von etwa drei pro Sekunde. Die
Anfélle sind durch Bewusstseinsstorun-
gen mit milden motorischen Phéanome-
nen (z.B. Lidflattern, Augen verdrehen,
Nestelbewegungen, diskreten Myoklo-
nien etc.) charakterisiert. Nach der An-
fallssymptomatik mit Bewusstseinspause
sind die Kinder wieder vollkommen un-
auffallig. Kommt es nachher zu Mudig-
keit oder Erschdpfung, ist die Diagnose
ernsthaft infrage zu stellen.

Die Prognose ist allgemein sehr gut.
Wenn die Kinder keine sonstigen Beein-
trachtigungen aufweisen, die die Behand-
lung erschweren, dann kann fast aus-
nahmslos mit Medikamenten Anfallsfrei-
heit erzielt werden. Als Mittel der ersten
Wahl verwenden wir Convulex (Valpro-
at) etwa 30 mg/kg KG. Vereinzelt kann
auch eine hohere Dosierung bis zu 50
mg/kg KG notwendig sein. Weitere Do-
sissteigerungen bringen normalerweise
wenig zusétzliche Effektivitat. Wird da-
mit keine Anfallsfreiheit erzielt, verwen-
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den wir zusétzlich Petinimid (Ethosuxi-
mid) bis etwa 15 mg/kg KG. Vereinzelt
kann dann noch zumindest vortberge-
hend die Anwendung von Rivotril (Clo-
nazepam) 0,025-0,05 mg pro kg KG not-
wendig sein. Da damit meist das Auslan-
gen gefunden wird, hat die Gabe neuerer
anderer Antiepileptika wie Lamictal (La-
motrigine) oder Keppra (Levetiracetam)
bei uns keinen wirklichen Stellenwert.

Die benigne Epilepsie
des Kindesalters
mit zentrotemporalen Spikes

Sie betrifft Kinder im Alter zwischen
dem 3. und 13. Lebensjahr (meist zwi-
schen dem 6. und 10. Lebensjahr). Das
Syndrom ist gekennzeichnet durch kur-
ze, einfach partielle, hemifaciale motori-
sche Anfdlle, die meist aus dem Schlaf
heraus auftreten und sich ausbreiten
bzw. auch generalisieren kdnnen. Die
Kinder wachen zumeist aus dem Schlaf
auf, versplren eine Sensibilitatsstorung
um einen Mundwinkel, haben eine Hy-
persalviation und entwickeln dann eine
mehr oder weniger intensive motorische
Symptomatik: Sie koénnen nicht spre-
chen, obwohl das Bewusstsein normaler-
weise vorhanden ist. Eine genetische
Pradisposition ist haufig und Knaben
sind h&ufiger als Madchen betroffen.

Vor dem 15.-16. Lebensjahr kommt es
normalerweise zu einem Sistieren der
Symptomatik, unabhéngig davon, ob zu-
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vor eine medikamentdse Behandlung
erfolgt ist oder nicht. Die Behandlung
gestaltet sich, zumindest was die Anfalle
betrifft, unproblematisch. Meist wird
Ospolot (Sultiam), Frisium (Clobazam),
Convulex (Valproat) oder Neurotop
(Carbamazepin) bzw. Trileptal (Oxcar-
bazepin) verwendet. Problematisch wird
die Behandlung, wenn zusatzlich um-
schriebene Entwicklungsstorungen oder
Verhaltensprobleme auftreten und die
typischen EEG-Veranderungen auch
nach medikamenttser Behandlung be-
stehen bleiben. Die Ubergidnge zum
Landau-Kleffner-Syndrom (Sprachsto-
rung und Epilepsie) und zur Epilepsie
mit kontinuierlichen spike waves im
langsamen Schlaf (ESES-Syndrom) sind
flieRBend. Hierbei stellt sich dann immer
die Frage, ob die Probleme verringert
werden konnen, wenn die EEG-Veran-
derungen saniert werden kodnnen, was
aber mitunter nur schwer mdoglich ist.
Vereinzelt gelingt es dann mit Keppra
(Levetiracetam) oder auch mit einer
Fortecortinimpulstherapie, eine EEG-
Sanierung zu erzielen. Letztere ist haufi-
ger erfolgreich.

Zusammenfassung

0,5-1% aller Menschen sind von Epi-
lepsie, das heifdt, von immer wiederkeh-
renden epileptischen Krampfanfallen
betroffen. Gerade bei Kindern gibt es
haufig sogenannte benigne Epilepsie-
syndrome, die eine ausgesprochen gute
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Prognose haben. Das heilt, bei diesen
Kindern ist die Entwicklung nicht beein-
trachtigt und die Anfalle horen fast im-
mer mit der Zeit auf. Trotzdem gibt es
naturlich auch Kinder, bei denen es
schwierig ist, die Anfélle unter Kontrolle
zu bringen. Hin und wieder gelingt es bei
Kindern Anfallsfreiheit zu erzielen, wo
dies zuvor lange Zeit nicht gelungen ist.

Das ist zum Teil durch langjahrige Er-
fahrung bedingt, zum Teil durch andere
Faktoren. Zum einen ist es uns beson-
ders wichtig, auf die Bedurfnisse und Er-
kenntnisse der Kinder und Eltern einzu-
gehen, und die Angste ernst zu nehmen.
Zum anderen versuchen wir moglichst
rasch zu einem befriedigenden Ergebnis
zu kommen. Das fuhrt mitunter dazu,
dass wir rascher als sonst tblich auf un-
befriedigende Zustdnde reagieren und
empfehlen, die Medikation umzustellen.
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