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Vorwort

Die erste Auflage dieses Buches von Hartmut
Siemes und Blaise Bourgeois betrat Neuland in
diesem Fach: Erstmals wurde eine Epileptologie
des Kindes- und Jugendalters in deutscher Spra-
che auf der Basis verfiigbarer Studiendaten und
der empirischen Systematik umfassend darge-
stellt. Die 2. Auflage, von Hartmut Siemes voll-
stindig neu bearbeitet, erschien 2009.

Wissenschaftlicher Fortschritt in Diagnostik
und Therapie, aber auch die sich dndernde
Wahrnehmung von Erkrankungen erfordern die
Weiterentwicklung des Konzeptes fiir dieses
Buch. Fir die nun vorliegende Auflage haben
drei Autoren das Werk vollstindig neu tberar-
beitet, deren Erfahrungen ein breites Spektrum
der Kinderepileptologie umfassen.

Das Buch ist als Prozess zu verstehen, die ver-
fiigbaren Erkenntnisse und Daten auf Fragen
herunterzubrechen, die im klinischen Alltag fiir
das drztliche Handeln relevant sind. Die ge-
wahlte Darstellung soll sowohl dem Interessier-
ten einen Uberblick geben als auch einen Ein-
stieg in die komplexen krankheitsspezifischen
Problemstellungen bieten.

Die lebhaften Kontroversen innerhalb der
ILAE bezogen auf ein Klassifikationssystem der
Epilepsien werden in groben Ziigen dargestellt.
Aus padiatrischer Sicht ist der Versuch einer
Klassifikation der Epilepsien nach dem Manifes-
tationsalter ein wesentlicher Fortschritt, wie

© 2015 by Verlag Hans Huber, Hogrefe AG, Bern

auch die Fokussierung auf Atiologien fiir das
Verstandnis des Verlaufs der Erkrankung.

So folgt im vorliegenden Buch die Einteilung
der Krankheitsbilder nach primir &tiologischen
Aspekten und innerhalb der einzelnen Kapitel
nach dem (Haupt-) Manifestationsalter der Er-
krankungen. Die jeweilige Therapie wird ent-
sprechend abgehandelt, grundlegende Fragen
des therapeutischen Vorgehens und der Beson-
derheiten der einzelnen Verfahren werden hin-
gegen ausfithrlich im dritten Teil «Therapie»
behandelt.

Wer Kinder und Jugendliche und deren Fa-
milien wihrend einer Epilepsieerkrankung be-
gleitet, wird neben diagnostischen und thera-
peutischen Herausforderungen mit Fragen der
Komorbiditdt, der Alltagsbewdltigung, Forde-
rung und Prognose konfrontiert, deren systema-
tische Darstellung unter der Uberschrift «Le-
bensfithrung» im vierten Teil des Buches erfolgt.

Die Erstellung der 3. Auflage war ein span-
nender Prozess, der mit Drucklegung sein Ende
nicht gefunden hat. Er wird weitergehen, und
ich hoffe, dass die Rezeption des Buches Freude
bereitet und einen Erkenntnisgewinn zum Nut-
zen der betroffenen Kinder, Jugendlichen und
ihrer Familien generiert.

Berlin, im Januar 2015
Axel Panzer
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Unser Denken ist ein kiithnes, riskantes Spiel, weil auch unser Denken,
genau wie unser Schicksal, nicht erhaben ist tiber den unberechenbaren Zufall.

Michel de Montaigne (1533-1592)
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Erster Teil:

Allgemeines
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Definitionen und Klassifikationen

Der Austausch von Wissen und Erfahrungen
tiber epileptische Anfille und Epilepsien erfor-
dert eine allgemein anerkannte internationale
Terminologie und Klassifikation. In Anbetracht
der Fille der klinischen Erscheinungsformen
der Anfille und Atiologien bestehen allerdings
erhebliche Schwierigkeiten, die erhobenen Be-
funde zu einheitlichen Krankheitsbildern zu
ordnen. Die Kommission fiir Klassifikation und
Terminologie der Internationalen Liga gegen
Epilepsie (ILAE) hat es sich zur Aufgabe ge-
macht, Definitionen und Klassifikationen zu
erarbeiten und entsprechend dem wissenschaft-
lichen Fortschritt dem aktuellen Wissen anzu-
passen. Dementsprechend werden alle bisher
erarbeiteten Konzepte als vorldufig angesehen
und fortwihrend tiberarbeitet (Berg et al. 2010).

Definition Epilepsie

Im Jahr 2005 legte die ILAE-Kommission kon-
zeptuelle Uberlegungen zur Definition einer
Epilepsie vor, die von folgenden Punkten ge-
préagt waren:

Die Epilepsie ist nicht ein einheitliches Krank-
heitsbild, sondern eine Gruppe von Stérungen,
welche eine anhaltende abnorm erhéhte Dispo-
sition zu epileptischen Anfillen gemeinsam ha-
ben. Elemente der Definition einer Epilepsie
sollten sein (Fisher et al. 2005):

o Auftreten von mindestens einem epilepti-
schen Anfall

o andauernde Verdnderung des Gehirns bzw.
seiner Funktion, welche die Wahrscheinlich-
keit zukiinftiger epileptischer Anfille erh6ht

e Assoziation neurobiologischer, kognitiver,
psychologischer und sozialer Storungen.
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Aktueller Vorschlag der ILAE
zur Definition von Epilepsie

Der aktuelle Definitionsvorschlag (Fisher et al.
2014) bezieht sich nun explizit auf die klinische
Anwendbarkeit und hat daher einige Punkte
modifiziert. Zum einen ist man tibereingekom-
men, dass fiir den klinischen Alltag die Cha-
rakterisierung der Epilepsie als Krankheit ange-
messener ist als der Begriff der Storung. Zum
anderen ist die anhaltend erhohte Disposition
operational gefasst worden:

Epilepsie ist eine Erkrankung des Gehirns, die
diagnostiziert wird, wenn eine der folgenden
Bedingungen erfiillt ist:

1. mindestens zwei unprovozierte Anfille (oder
Reflexanfille) im Abstand von mehr als 24 h

2. ein unprovozierter Anfall (oder Reflexanfall)
und ein Rezidivrisiko fiir weitere Anfalle dhn-
lich dem, das man nach zwei unprovozierten
Anfillen annimmt, mindestens aber von 60 %

3. die eindeutig zu stellende Diagnose eines Epi-
lepsiesyndroms.

Epilepsie gilt als iiberwunden, wenn jemand ein
altersgebundenes Epilepsiesyndrom hatte und
nun aus dem entsprechenden Alter herausge-
wachsen ist oder wenn jemand zehn Jahre an-
fallsfrei war, davon die letzten funf Jahre ohne
AED.

Dabei ist insbesondere das 3. Kriterium fiir
die Kinderepileptologie relevant. So kann ein
Kind nach nur einem Anfall mit eindeutigen
EEG-Merkmalen die Diagnose einer Rolando-
Epilepsie erhalten.

Historisch beruhten die Definitionen und
Klassifikationen zunichst vor allem auf genauen
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Beobachtungen und Expertenmeinungen (Berg
et al. 2011). Einen groflen Fortschritt bedeutete
die Publikation einer Klassifikation der epilep-
tischen Anfille 1981 (Commission on Classi-
fication and Terminology of the International
League Against Epilepsy 1981) und der Epilep-
sien und Epilepsiesyndrome 1989 (Commission
on Classification and Terminology of the Inter-
national League Against Epilepsy 1989). Diese
beiden Klassifikationen sind in der klinischen
Praxis allgemein akzeptiert und bilden auch die
Basis aller nachfolgenden Revisionen. Weiter-
entwicklungen hinsichtlich der Terminologie
und des Epilepsiekonzepts enthalten sowohl der
2001 publizierte «Vorschlag fiir die Klassifika-
tion der Epilepsiesyndrome» als auch die 2010
von der Klassifizierungs- und Terminologie-
kommission veréffentlichte Publikation «Revi-
dierte Terminologie und Konzepte zur Eintei-
lung von epileptischen Anfillen und Epilepsien»
(Berg et al. 2010).

Als Voraussetzung zum Verstandnis der Klas-
sifikationen werden im Folgenden zunichst die
bis heute benutzten epileptologischen Termini
beschrieben, anschlieflend die Klassifikationen
der epileptischen Anfille und Epilepsien.!

1.1
Ubersicht iiber die epileptologische
Terminologie

Von der Commission on Epidemiology and Pro-
gnosis der ILAE wurden 1993 in den Richtlinien
fir epidemiologische Studien erstmalig epilep-
tologische Definitionen verbindlich festgelegt.
Seitdem wurden verschiedene grundlegende
Begriffe wiederholt neu definiert, um dem je-
weils aktuellen Wissensstand gerecht zu wer-
den, zuletzt 2011 (Engel 2001, Fisher et al. 2005,
Berg et al. 2010, Kwan et al. 2010, Thurman et
al. 2011). In Tabelle 1-1 werden die alteren bzw.
neuen Definitionen der wichtigsten epileptolo-

1 In diesem Buch steht der Begriff «Patient» fiir Patientin-
nen und Patienten weiblichen und mannlichen Ge-
schlechtes gleichermafien.
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gischen Begriffe aufgefithrt. Beim Lesen auch
alterer Publikationen kann auf diese Tabelle zu-
riickgegriffen werden. Beziiglich der deskripti-
ven Terminologie der iktalen Semiologie wurde
von Blume et al. (2001) ein umfangreiches Glos-
sar angefertigt.

Die Definition des akut symptomatischen
Anfalls (reaktiver Anfall, situationsbezogener
Anfall) bedarf noch besonderer Erlauterungen:
Es handelt sich um einen epileptischen Anfall,
der zur Zeit einer systemischen ZNS-Affektion
oder in enger zeitlicher Bindung (in der Regel
innerhalb der ersten Woche) bei einem doku-
mentierten Hirninsult auftritt, der metaboli-
scher, toxischer, struktureller, infektioser oder
inflammatorischer Genese sein kann. Akute
symptomatische Anfille machen einen grofien
Anteil an allen afebrilen Anfillen aus, nach
Hauser et al. (1996) rund ein Drittel. Diese unter-
scheiden sich von der Epilepsie in zwei Aspekten:

e Die nahe liegende Ursache ist eindeutig er-
kennbar.

o Anders als bei der Epilepsie sind sie nicht
notwendigerweise mit einer anhaltenden
Préidisposition zu epileptischen Anfillen ver-
bunden.

Dieser Unterschied hat therapeutische Konse-
quenzen. Die meisten der betroffenen Indivi-
duen benétigen keine langzeitige medikamen-
tose Behandlung, sondern keine oder nur eine
kurzzeitige Therapie wihrend der akuten Phase
des Insultes. Auch Menschen mit Epilepsien
konnen akute symptomatische Anfille haben
(Beghi et al. 2010).

Wenn ein Patient! langjahrig auch ohne Me-
dikation anfallsfrei geblieben ist, wird in der
medizinischen Literatur von Remission ge-
sprochen. Es ist nicht korrekt, von Heilung zu
sprechen, da die Disposition zu unprovozier-
ten Anfillen weiter bestehen bleibt, so dass das
Rezidivrisiko immer etwas hoher bleibt als in
der Normalbevélkerung. In einer Studie mit
347 Kindern mit einer 5-Jahres-Remission ein-
schliefllich fiinf Jahren ohne Medikation ereig-
nete sich nachfolgend bei 6% noch ein An-
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Tabelle 1-1: Definitionen epileptologischer Begriffe gemaf3 der ILAE-Kommissionen (1993 bis 2011, s. Text)

Epileptische Anfille

« epileptischer Anfall
Ein epileptischer Anfall ist charakterisiert durch ein
vorlibergehendes Auftreten von Symptomen und/
oder Befunden aufgrund abnormer exzessiver
oder synchroner neuronaler Aktivitat im Gehirn.
Diese Befunde und Symptome schlieBen pl&tzli-
che und voribergehende abnorme Phdanomene
ein wie Veranderungen des Bewusstseins oder un-
willkiirliche motorische, sensorische, autonome
oder psychische Ereignisse, die von dem Patienten
oder einem Beobachter wahrgenommen werden
(Fisher et al. 2005).
fokaler Anfall
Fokale Anfidlle entstehen mehr oder weniger weit
ausgebreitet in einem Netzwerk, das auf eine He-
misphare beschrankt ist.
» generalisierter Anfall
Generalisierte Anfalle beginnen an einem Punkt in
einem bilateralen Netzwerk und breiten sich darin
schnell aus.
« unprovozierter Anfall
Hierbei handelt es sich um einen einzelnen Anfall
ohne eine akute klinisch nachweisbare ZNS-Affek-
tion.
« akut symptomatischer Anfall
(reaktiver Anfall, situationsbezogener Anfall)
Dieser ist definiert als ein epileptischer Anfall, der
in enger zeitlicher Bindung (innerhalb der ersten
Woche) bei einer akuten ZNS-Affektion auftritt,
wobei diese metabolischer, toxischer, struktureller,
infektioser oder inflammatorischer Genese sein
kann.
» symptomatischer Anfall
Dessen Auftreten beruht auf einer strukturellen
oder metabolischen Stérung des Gehirns, in Ab-
grenzung zu - im weitesten Sinne - genetisch de-
terminierter Atiologie.
« zuriickliegend symptomatischer Anfall
Dem Anfall ist in der Vergangenheit eine ZNS-
Affektion mit bleibender Lasion vorangegangen
(z.B. perinatale hypoxische Enzephalopathie).
« Status epilepticus
Dieser ist in epidemiologischen Studien haufig de-
finiert als entweder einzelner epileptischer Anfall
von mehr als 30 Minuten Dauer oder als eine Serie
von zwei oder mehr aufeinander folgenden Anfal-
len von mehr als 30 Minuten Dauer, ohne dass zwi-
schenzeitlich das Bewusstsein wiedererlangt wird.
Die Episode eines Status epilepticus (SE) wird als
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ein einzelnes Ereignis bewertet. Von hoher prakti-
scher Bedeutung - da daran die Therapie ausge-
richtet wird — ist die Definition eines beginnenden
SE als eines Anfalls, der langer als finf Minuten
dauert, bzw. eines Anfalls, der eindeutig langer
dauert als die habituellen Anfélle einer Person.

» Neugeborenenanfall
Ein epileptischer Anfall, der sich in den ersten vier
Lebenswochen ereignet.

* Fieberkrampf
Ein bei Fieber (ab 38,3°C) auftretender epilepti-
scher Anfall im Kindesalter jenseits des ersten Le-
bensmonats in Verbindung mit einer fieberhaften
Erkrankung, der nicht durch eine ZNS-Infektion
ausgeldst wurde. Neugeborenenanfalle oder afeb-
rile Anfalle diirfen nicht vorangegangen sein. Die
Kriterien anderer akuter symptomatischer Anfélle
dirfen nicht zutreffen.

Epilepsien

« Epilepsie (klinische operationelle Definition,

Fisher et al. 2014)

Epilepsie ist eine Erkrankung des Gehirns, die diag-

nostiziert wird, wenn eine der folgenden Bedin-

gungen erfullt ist:

1.mindestens zwei unprovozierte Anfdlle (oder Re-
flexanfélle) im Abstand von mehr als 24 h

2.ein unprovozierter Anfall (oder Reflexanfall) und
ein Rezidivrisiko fiir weitere Anfalle dhnlich dem,
das man nach zwei unprovozierten Anféllen an-
nimmt, mindestens aber von 60 %

3.die eindeutig zu stellende Diagnose eines Epilep-
siesyndroms.

Epilepsie gilt als iberwunden («resolved»), wenn

jemand ein altersgebundenes Epilepsiesyndrom

hatte und nun aus dem entsprechenden Alter he-

rausgewachsen ist oder wenn jemand zehn Jahre

anfallsfrei war, davon die letzten fiinf Jahre ohne

AED.

* Epilepsie

(konzeptuelle Definition, Fisher et al. 2005)

Die Epilepsie ist eine Funktionsstorung, die durch
eine anhaltende Pradisposition zur Generation epi-
leptischer Anfélle charakterisiert ist sowie durch
die neurobiologischen, kognitiven, psychologi-
schen und sozialen Folgen dieser Storung. Konzep-
tuell erfordert die Definition das Auftreten mindes-
tens eines Anfalls.
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