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Vorwort

Die Beziehung zwischen Epilepsie und Psychia-
trie ist seit der Antike immer wieder thematisiert
worden. Im alten Griechenland galt die Epilepsie
als heilige Krankheit. So konnte man leichter er-
klären, warum ein Mensch plötzlich zu Boden
geworfen wird, dann wie tot erscheint, um kurz
darauf wieder völlig gesund aufzustehen. Der
Mythos des Göttlichen war allerdings schon von
Hippokrates verworfen worden, der betonte,
dass man die Epilepsie nicht durch die Beschäfti-
gung mit dem Übernatürlichen, sondern nur
durch das Studium des Natürlichen (damit mein-
te er das Gehirn) begreifen könne. Schon Hippo-
krates war eine enge Beziehung zwischen Epilep-
sie einerseits und Melancholie oder Psychosen
andererseits aufgefallen. Hippokrates erkannte
auch, dass sich die Anfälle bei der „Hysterie“
grundsätzlich von denen bei Epilepsie unter-
scheiden. Seine fortschrittlichen Konzepte blie-
ben allerdings für mehr als zwei Jahrtausende
von der Medizin ignoriert.

Erst im 19. Jahrhundert wurden europäische
Anstaltspsychiater wieder auf das Thema Epilep-
sie und Psyche aufmerksam. Angeregt durch ihre
Erfahrung mit überwiegend chronisch kranken,
institutionalisierten Epilepsiepatienten entwi-
ckelten deutsche und französische Psychiater
Hypothesen zur Beziehung zwischen Anfällen
und seelischen Störungen. In Ermangelung diag-
nostischer Methoden jenseits der Psychopatho-
logie und der pathologischen Anatomie führte
dies neben wertvollen Beschreibungen des natür-
lichen Verlaufes epileptischer Erkrankungen, wie
wir sie z.B. Wilhelm Sommer verdanken, auch zu
Ausdehnungen des Begriffes des Epileptischen
auf primär psychiatrische Störungen, wie es in
den Bezeichnungen der „larvierten Epilepsie“
und des „epileptischen Irreseins“ zum Ausdruck
kommt. Die Beobachtung von Patienten mit ei-
nem Alternieren zwischen Anfällen und psycho-
tischen Zuständen führte zu der Hypothese eines
antagonistischen Verhältnisses zwischen Epilep-
sie und Psychosen bzw. Schizophrenie. Von Me-

duna wurde so zu seinen erfolgreichen Versu-
chen mit der Krampftherapie bei Schizophrenien
inspiriert. Feine klinische Beobachtungen wie die
von Wilhelm Griesinger, dem Begründer der
deutschen Nervenheilkunde, über so genannte
„epileptoide Zustände“ ebneten den Weg für die
Differenzierung subtiler bzw. „kleiner“ epilepti-
scher Phänomene, wo zuvor nur das große epi-
leptische Übel (Grand Mal) bekannt war. Andere
Publikationen waren weniger wertvoll, manche
sogar nachhaltig schädlich, wie die Aufsätze von
Paul Samt, einem Schüler Griesingers an der Ber-
liner Charité, der in akademischem Übereifer
eine psychopathologisch definierte Klassifikation
der Epilepsien entwickelte, inklusive der stark
diskriminierenden Beschreibung einer epilepti-
schen Persönlichkeit, zu der angeblich auch kri-
minelle Neigungen und andere unmoralische
Verhaltensweisen gehörten. Solche Irrtümer und
die späteren ärztlichen Verbrechen im National-
sozialismus gegenüber epilepsiekranken behin-
derten Menschen und psychisch Kranken führten
in der zweiten Hälfte des 20. Jahrhunderts nach
der Entnazifizierung medizinischer Lehrmeinun-
gen zu einer Vernachlässigung bis Tabuisierung
der Beschäftigung mit biologisch begründbaren
psychischen Störungen. Die methodischen Fort-
schritte in der Neurologie, die es möglich mach-
ten, Gehirnfunktionen differenziert zu unter-
suchen, wurden für das Problem der psychia-
trischen Komorbidität bei Epilepsie lange nicht
genutzt. Verhaltensauffälligkeiten wurden vor-
zugsweise als psychologische Reaktion auf die
gesellschaftliche Benachteiligung Epilepsiekran-
ker verstanden.

Nur unter Berücksichtigung dieser historisch
verständlichen Widerstände ist die konzeptio-
nelle Revolution der Neurowissenschaften in
den letzten Dekaden angemessen zu würdigen,
der wir eine Wiederannäherung der Fächer Neu-
rologie und Psychiatrie verdanken. Die Fort-
schritte der funktionellen Neuroanatomie und
der pharmakologischen Neurobiochemie haben
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sowohl Neurologen wie Psychiater inspiriert, die
neurobiologischen Korrelate menschlichen Ver-
haltens bei Gesunden und Kranken intensiv zu
erforschen. Viele Epilepsiepatienten, und insbe-
sondere solche mit schwer behandelbaren Epi-
lepsien, haben strukturelle Hirnläsionen oder
funktionelle Störungen, die sich auf neuronale
Netzwerke (z.B. im limbischen System) auswir-
ken können, die für die Regulation emotionaler
Reaktionen und zwischenmenschlicher Verhal-
tensweisen verantwortlich sind. Es ist inzwi-
schen allgemein akzeptiert, dass viele Epilepsie-
patienten komorbide psychische Störungen ha-
ben, die von affektiven Störungen über Persön-
lichkeitsstörungen bis zu Psychosen reichen kön-
nen.

Diese Probleme sind ätiologisch heterogen,
und eine Klassifikation psychischer Störungen
bei Epilepsie ist in Anbetracht der individuell
komplexen Entstehungsbedingungen nicht ba-
nal. Manche Störungen sind überwiegend biolo-
gisch determiniert und lassen sich relativ einfach
auf die Anfallsaktivität zurückführen (wie bei
postiktalen Psychosen oder bei non-konvulsivem
Status epilepticus). Andere Störungen sind stär-
ker durch die krankheitsbedingten sozialen Re-
pressionen erklärbar oder durch die verständli-
che Bedrohung eines unvorhersehbar auftreten-
den Kontrollverlustes im Anfall. Es gibt allerdings
auch kompliziertere Phänomene wie bei der so-
genannten „forcierten Normalisierung“; manche
Patienten entwickeln paradox erscheinende see-
lische Probleme, wenn ihre Anfälle verschwin-
den, in einer Situation, in der man eigentlich
eine Verbesserung des seelischen Befindens er-
warten würde.

Wir wissen heute, dass alle Antiepileptika
auch psychotrope Effekte haben können, die sich
manchmal negativ, häufig aber auch positiv aus-
wirken können. Seit mehr als 30 Jahren werden
Antiepileptika erfolgreich bei primär psychiatri-
schen Patienten ohne Epilepsie eingesetzt. Dabei
können insbesondere affektive Störungen güns-
tig durch Antiepileptika beeinflusst werden. An-
tiepileptika können bei Epilepsiepatienten aber
auch diverse psychiatrische Nebenwirkungen in-
duzieren. Für die Lebensqualität von Epilepsiepa-
tienten ist nicht nur die Anfallskontrolle wichtig.
Besonders für Patienten, die nicht komplett an-
fallsfrei werden können, ist die Verträglichkeit
von Medikamenten im Hinblick auf deren neuro-
psychologische und neuropsychiatrische Effekte
von größter Relevanz. Bei der Wahl des optima-
len antiepileptischen Medikaments für individu-

elle Patienten spielen deshalb zunehmend vo-
raussagbare psychotrope Effekte eine erhebliche
Rolle.

Häufig ist bei Epilepsiepatienten eine ergän-
zende psychiatrische Behandlung indiziert. Bei
der Wahl sinnvoll mit Antiepileptika kombinier-
barer Antidepressiva, Antipsychotika oder Anxio-
lytika sind potenzielle pharmakokinetische Inter-
aktionen und prokonvulsive Eigenschaften zu be-
rücksichtigen. Bei dem Einsatz von psychothera-
peutischen Verfahren sollten bei Menschen mit
Epilepsie Wechselwirkungen zwischen psychi-
schem Zustand und Anfallsneigung bedacht wer-
den. Um das Potenzial einer Psychotherapie bei
Epilepsiepatienten auszuschöpfen, sind ein soli-
des epileptologisches Verständnis beim Thera-
peuten und eine effiziente Kommunikation mit
dem behandelnden Neurologen notwendig.

Psychiatrische Gesichtspunkte bei Epilepsie
sind bisher sowohl in epileptologischen wie
psychiatrischen Lehrbüchern nur am Rande vor-
gekommen. Wir haben uns deshalb bemüht, den
aktuellen Kenntnisstand für klinisch tätige Neu-
rologen und Psychiater, die mit psychiatrisch
kranken Epilepsiepatienten zu tun haben, syste-
matisch zusammenzufassen. Psychiater, die Anti-
konvulsiva in der Therapie primär psychiatri-
scher Störungen einsetzen wollen, mögen von
den umfangreichen Erfahrungen mit Antiepilep-
tika aus der Epileptologie profitieren.

Unser Buch befasst sich zunächst mit den
wichtigsten Grundlagen der Epileptologie. Im
zweiten, diagnostischen Teil werden die häufigen
psychiatrischen Syndrome und deren Beziehung
zur Epilepsie differenziert diskutiert. Im dritten,
therapeutischen Teil werden psychiatrische Ef-
fekte antiepileptischer Behandlungen und der
aktuelle Kenntnisstand zum Einsatz von Antiepi-
leptika bei primär psychiatrischen Störungen be-
handelt. Die pharmakologische und psychothera-
peutische Behandlung psychiatrischer Probleme
werden unter epilepsierelevanten Gesichtspunk-
ten dargestellt. Jedes Kapitel endet mit einer Zu-
sammenfassung der wesentlichen Inhalte sowie
einer Empfehlung für die Lektüre weiterführen-
der Publikationen.

Wir hoffen natürlich, dass das Buch für die kli-
nische Arbeit nützt. Wir würden uns aber auch
freuen, wenn unsere Leser Lust auf weitere neu-
ropsychiatrische „Grenzüberschreitungen“ bekä-
men.

Berlin und London, Bettina Schmitz
im Winter 2005 Michael Trimble
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Geleitwort

Nach Tellenbachs Aufsatz von 1965 über die Al-
ternativpsychosen [5], der aus psychiatrischer
Sicht die klinisch-neurophysiologischen Beo-
bachtungen von v. Hedenström und Schorsch [1]
sowie Landolt [3] reflektierte, hat sich die
deutschsprachige Psychiatrie lange Zeit wenig
oder nicht für Epilepsie interessiert. Die Gründe
dafür sind vermutlich vielfältig: bei der ab den
1960er Jahren zunehmend nachdrücklich vollzo-
genen Trennung der Fächer Neurologie und
Psychiatrie wurde Epilepsie der Neurologie zuge-
ordnet, die in dieser Periode beherrschende
sozialpsychiatrische Richtung in der Psychiatrie
blendete organisch bedingte seelische und geisti-
ge Störungen weitgehend aus, da sie nicht in ihre
Thematik passten, und die Epileptologen fokus-
sierten ihre Aufklärungsarbeit u. a. auf das Vorur-
teil der Öffentlichkeit, Epilepsie sei eine Geistes-
krankheit, und das Vorurteil der Fachwelt, eine
verschwommen definierte „epileptische Wesens-
änderung“ sei ein konstituierendes Element der
Diagnose Epilepsie. Es war in dieser Zeit wichtig,
die grundsätzliche geistige Normalität der Epi-
lepsiekranken herauszustellen.

Andererseits haben Epileptologen z.B. bei Ta-
gungen der deutschen Epilepsie-Liga [4] und
selbständigen Symposien [2, 6] das Interesse an
psychiatrischen Aspekten wach gehalten und auf
psychische Störungen als wichtige mögliche
Komplikationen vor allem unzureichend behan-
delter Epilepsien hingewiesen. Unter dem Dach
der Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE)
bildeten sich spontan Arbeitsgruppen, die diese
Thematik auf internationaler Ebene weiterver-
folgten. Die stürmische Entwicklung der Epilep-
siechirurgie seit ca. 1990 warf neue Fragen auf,
und die zuvor zu wenig gewürdigten affektiven
Störungen bei Epilepsie wurden allmählich stär-
ker berücksichtigt. Die neuen bildgebenden Un-
tersuchungsmethoden, die in der Epileptologie
so enorm wichtig geworden sind, brachten auch
neue Erkenntnisse über die Pathogenese der
psychiatrischen Komplikationen.

Seit 1993 besteht bei der ILAE eine eigene
Kommission für Psychobiologie, deren beide
konsekutive Vorsitzende die Verfasser des vorlie-
genden Buches sind. Beide haben wesentlich zu
der neueren psychiatrischen Epilepsieforschung
beigetragen und geben hier einen kompetenten
Überblick über unseren Wissensstand auf diesem
wichtigen Gebiet. Das Buch füllt eine in den letz-
ten Jahren immer fühlbarer gewordene Lücke. Ich
wünsche ihm eine weite Verbreitung.

Peter Wolf
Präsident der Internationalen Liga
gegen Epilepsie
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1 Klinik

1.1 Epileptische Anfälle und Epilepsien

1.1.1 Einleitung

Zu den Epilepsien zählen heterogene Krankheits-
bilder, die durch das gemeinsame Merkmal wie-
derholt auftretender epileptischer Anfälle cha-
rakterisiert sind. Da es sich bei einem epilepti-
schen Anfall um ein unspezifisches neurologi-
sches Symptom handelt, ist die Unterscheidung
zwischen einer Epilepsie und isoliert auftreten-
den Anfällen sowie akut symptomatischen Anfäl-
len im Rahmen systemischer oder zentral nervö-
ser Erkrankungen von großer klinischer Bedeu-
tung.

Die Differenzialdiagnose der Epilepsien
schließt ein breites Spektrum paroxysmaler neu-
rologischer, internistischer und psychiatrischer
Störungen ein. Die Diagnose wird primär mithilfe
der Eigen- und Fremdanamnese gestellt. Sinnvol-
le Zusatzuntersuchungen sind das EEG, funktio-
nell und strukturell bildgebende Verfahren sowie
die neuropsychologische Testung.

Zu den Komplikationen der Epilepsien zählen
nicht nur Verletzungen im Anfall, sondern auch
psychiatrische Störungen, wie Angsterkrankun-
gen, Depressionen und Psychosen. Sekundäre so-
ziale Einschränkungen betreffen Epilepsiekranke
in weitaus größerem Umfang als andere neurolo-
gische Patienten. Die Berufsausübung ist durch
Einschränkungen der Fahrerlaubnis, sowie durch
Limitierungen bei Schichttätigkeit und bei Um-
gang mit gefährlichen Maschinen erschwert.
Nicht immer sind soziale Benachteiligungen
durch die Schwere der Erkrankung sachlich be-
gründet.

1.1.2 Klassifikation

Nach der Einführung der Elektroenzephalogra-
phie und der Beobachtung, dass epileptische
Anfälle mit sehr unterschiedlichen iktalen EEG-
Mustern einhergehen können, enwickelten Epi-
leptologen eine elektroklinische Anfalls- und

Syndromdifferenzierung. Terminologische Diffe-
renzen wurden mit Beginn der internationalen
Kommunikation in der Mitte des 20. Jahrhun-
derts deutlich und führten zu einem ersten Ent-
wurf eines internationalen Klassifikationssys-
tems 1970. Die weiterentwickelten Klassifikati-
onssysteme von 1981 und 1989 sind das Resultat
von mühsam errungenen Übereinkünften zwi-
schen internationalen Forschergruppen und
spiegeln notgedrungen Kompromisse zwischen
verschiedenen Ansichten wider. Sie sind naturge-
mäß nicht endgültig. Aktuell wird an einem mul-
tiaxialen Klassifikationssystem gearbeitet, das
die derzeitige Trennung in Anfalls- und Syn-
dromklassifikation auflöst. Ein heftig aber über-
wiegend positiv diskutierter Vorschlag wurde
2001 veröffentlicht (Engel et al. 2001).

1.1.2.1 Klassifikation von Anfällen

Autoren des 19. Jahrhunderts unterschieden in
der Regel nur grob nach Anfallsschwere ein klei-
nes bzw. großes Übel („Petit Mal“, „Grand Mal“).
Hughlings Jackson war der Erste, der die Notwen-
digkeit einer anatomischen Anfallsbeschreibung
mit physiologischer Zuordnung iktal gestörter
Funktionen erkannte und eine pathologische Be-
stätigung forderte. Im 20. Jahrhundert konnten
nach der Einführung des EEGs klinische Phäno-
mene mit elektroenzephalographischen Befun-
den im Anfall korreliert werden. Mit der Möglich-
keit einer simultanen Video-EEG-Registrierung
und neuropsychologischen Testung im Anfall
sind heute detaillierte Anfallsanalysen möglich.
Dabei werden Patienten mit der Hoffnung auf
das Auftreten von Anfallsereignissen für einen
längeren Zeitraum gefilmt bei gleichzeitiger Re-
gistrierung des EEGs. Die Video- und EEG-Daten
werden gespeichert und können simultan durch
ein Split-Monitor-Verfahren dargestellt werden
(Abb.1.1.2.1).

1
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Die noch gültige Klassifikation epileptischer
Anfälle von 1981 (Internationale Klassifikation
epileptischer Anfälle [IKEA] 1981) basiert bereits
auf diesen verbesserten Monitoringmöglichkei-
ten und erlaubt eine detaillierte Beschreibung
von Anfallssymptomen chronologisch im Anfalls-
ablauf. Die Klassifikation geht allerdings primär
von den klinischen Symptomen aus und ist für
die exakte Lokalisierung fokaler Anfälle wenig
hilfreich. Die Erkenntnisse, die durch das intensi-
ve EEG-Monitoring und die Epilepsiechirurgie in
den letzten beiden Dekaden gewonnen wurden,
haben noch keinen Eingang in diese Klassifika-
tion gefunden, woraus sich ein Revisionsbedarf
ergibt. So fehlt z.B. der klinisch wichtige semio-
logische Unterschied zwischen den komplex fo-
kalen Anfällen des Frontallappens und des Tem-
porallappens.

Das wesentliche Einteilungsprinzip in der
IKEA ist die Unterscheidung zwischen Anfällen,
die primär bzw. von Beginn des Anfalls an gene-
ralisiert sind und solchen Anfällen, die fokal
bzw. partiell beginnen und sich fakultativ in se-
kundär generalisierte Anfälle weiterentwickeln
können (Tab.1.1.2.1).

Bei den generalisierten Anfallsformen sind
primär beide Hemisphären beteiligt als Ausdruck
eines subkortikalen Anfallsgenerators mit Über-
erregung thalamokortikaler Schaltkreise. Dabei
kann das Bewusstsein als initiale und bei Absen-
cen führende Anfallsmanifestation gestört sein.
Motorische Phänomene treten immer bilateral
synchron auf. Die iktalen EEG-Muster sind bilate-
ral symmetrisch ausgeprägt und bestehen typi-
scherweise aus rhythmisierten Spitzen, Spike-
Wave- oder Poly-Spike-Wave-Komplexen (Abb.
1.1.2.2).

2 1 Klinik

Abb. 1.1.2.1 Epileptische Anfälle im Video-EEG:
a Absence, b generalisiert tonisch-klonischer Anfall
(tonische Phase), c komplex fokaler Anfall des Fron-
tallappens mit Vokalisation, d komplex fokaler Anfall

des Temporallappens mit oralen Automatismen (aus:
Schmidt D, Elger C, 2002).

a

b

c

d
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1.1 Epileptische Anf�lle und Epilepsien 3

Tabelle 1.1.2.1 Die Internationale Klassifikation epileptischer Anf�lle (ILAE 1981)

klinischer Anfallstyp iktales EEG

I fokale (partielle, lokalisationsbezogene) Anfälle

A einfach fokale Anfälle lokale kontralaterale Entladungen �ber
korrespondierenden kortikalen Regionen

1. mit motorischen Symptomen
a) fokal motorisch ohne March
b) fokal motorisch mit March (Jacksonian)
c) versiv
d) postural
e) phonatorisch (Vokalisation oder Speech Arrest)

2. mit somatosensorischen oder speziell sensorischen
Symptomen (einfache Halluzinationen,
z. B. Kribbeln, Lichtblitze, Summen)
a) somatosensorisch
b) visuell
c) auditorisch
d) olfaktorisch
e) gustatorisch
f) vertiginçs

3. mit autonomen Symptomen (einschließlich epigastrischer Aura,
Bl�sse, Schwitzen, Errçten, Piloerektion, Pupillendilatation)

4. mit psychischen Symptomen
(Stçrung hçherer kortikaler Funktionen)
a) dysphasisch
b) dysmnestisch (z. B. d�j� vu)
c) kognitiv (z.B. dreamy states)
d) affektiv (z. B. Angst)
e) Illusionen (z. B. Makropsie)
f) komplexe Halluzinationen (z. B. Musik, Szenen)

B komplex fokale Anfälle (mit Bewusstseinsstörung,
Anfälle können einfach fokal beginnen)

unilaterale oder h�ufig auch bilaterale
Entladungen, diffus verteilt oder fokal
�ber temporalen oder frontotemporalen
Regionen

1. einfach fokale Anf�lle gefolgt von einer Bewusstseinsstçrung
a) mit einfach fokalen Symptomen (wie bei A1 – 4) gefolgt

von einer Bewusstseinsstçrung
b) mit Automatismen

2. mit Bewusstseinsstçrung am Anfallsbeginn
a) nur mit Bewusstseinsstçrung
b) mit Automatismen

C fokale Anfälle mit Übergang in sekundär generalisierte Anfälle
(generalisiert tonisch-klonisch, tonisch, oder klonisch)

obige Entladungen mit rascher
Generalisierung

1. einfach fokale Anf�lle (A) mit sekund�rer Generalisierung

2. komplex fokale Anf�lle (B) mit sekund�rer Generalisierung

3. einfach fokale Anf�lle mit �bergang in komplex fokale
Anf�lle und sekund�rer Generalisierung

Fortsetzung nächste Seite
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Bei fokalen Anfällen sprechen die ersten klini-
schen und elektroenzephalographischen Zeichen
für eine pathologische Erregung von Neuronen-
verbänden, die sich auf eine kortikale Region ein-
grenzen lassen. Eine wichtige Unterscheidung
der IKEA bei den fokalen Epilepsien bezieht sich
auf das Vorhandensein einer iktalen Bewusst-
seinsstörung, die bei einfach fokalen Anfällen fehlt
und für komplex fokale Anfälle obligatorisch ist.

1.1.2.2 Klassifikation von Epilepsien
und epileptischen Syndromen

Wiederkehrende epileptische Anfälle sind pa-
thognomonisch für alle Epilepsietypen. Das klini-
sche Spektrum der Epilepsie ist allerdings viel

komplexer und ein Syndrom ist charakterisiert
durch einen Cluster klinischer Zeichen und
Symptome, die gewöhnlich gemeinsam auftre-
ten. Dazu gehören die Anfallsformen, die Epilep-
sieursache, strukturelle zerebrale Läsionen, An-
fallsauslöser, Beziehung der Anfälle zum Schlaf-
wach-Rhythmus, familiäre Epilepsiebelastung,
Erkrankungsbeginn, Erkrankungsschwere und
Krankheitsverlauf (Commission on Classification
and Terminology of the International League
Against Epilepsy [ILAE] 1989) (Tab.1.1.2.2).

Im Unterschied zu einem Syndrom spricht
man von einer Krankheit erst dann, wenn die Ur-
sache bekannt ist. In der Internationalen Epilep-
sie-Klassifikation findet man Krankheiten und
Syndrome nebeneinander, wobei in Anbetracht
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Tabelle 1.1.2.1 Die Internationale Klassifikation epileptischer Anf�lle (ILAE 1981) Fortsetzung

klinischer Anfallstyp iktales EEG

II generalisierte Anfälle

A Absencen meist regul�re und symmetrische 3 Hz,
seltener 2 – 4 Hz Spike-Wave Komplexe,
gelegentlich Poly-Spike-Wave-Komplexe

1. typische Absencen
a) mit reiner Bewusstseinsstçrung
b) mit milden klonischen Komponenten
c) mit atonischen Komponenten
d) mit tonischen Komponenten
e) mit Automatismen
f) mit autonomen Komponenten

2. atypische Absencen
a) mit Tonus�nderungen, die ausgepr�gter sind als bei A1
b) Anfang und/oder Ende sind nicht abrupt

Das EEG ist variabler mit irregul�ren Spike-
Wave-Komplexen, schneller Aktivit�t, oder
anderer paroxysmaler Aktivit�t. Die Ent-
ladungen sind bilateral, allerdings h�ufig
irregular und asymmetrisch.

B myoklonische Anfälle Poly-Spike-Wave-Komplexe, manchmal
Spike-Wave-Komplexe oder Sharp- und
Slow-Wave-Komplexe

C klonische Anfälle schnelle Aktivit�t (10 Hz oder schneller), ge-
legentlich Spike-Wave-Muster

D tonische Anfälle niedrig amplitudige schnelle Aktivit�t mit
9 – 10 Hz oder schneller mit abnehmender
Frequenz und ansteigender Amplitude

E tonisch-klonische Anfälle 10 Hz oder schnellere Aktivit�t mit ab-
nehmender Frequenz und ansteigender
Amplitude w�hrend der tonischen Phase,
unterbrochen von langsamen Wellen
w�hrend der klonischen Phase

F atonische Anfälle Poly-Spike-Waves oder niedrig amplitudige
schnelle Aktivit�t oder Abflachung
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des Fortschrittes im Bereich der Epilepsiegenetik
zunehmend Syndrome identifiziert werden mit
molekulargenetisch aufgeklärter Pathogenese,
die in eine revidierte Klassifikation aufgenom-
men werden müssen.

Die Internationale Klassifikation epileptischer
Syndrome und Epilepsien (IKES) (Tab.1.1.2.2) un-
terscheidet generalisierte und fokale (partielle,
lokalisationsbezogene) Epilepsien. Generalisierte
Epilepsien sind durch generalisierte Anfallsfor-
men mit primär bilateraler Beteiligung beider
Hirnhemisphären im Anfall charakterisiert. An-
fälle bei fokalen Epilepsien beginnen in einer um-
schriebenen Hirnregion. Das zweite wichtige
Unterscheidungskriterium der IKES bezieht sich
auf die Erkrankungsursache. Unterschieden wer-
den idiopathische, symptomatische und kryptoge-
ne Epilepsien. Idiopathisch bedeutet, dass eine
Krankheit nicht durch eine nachweisbare Hirn-
läsion zu erklären ist. Der Pathomechanismus be-
ruht auf einer genetisch determinierten Prädis-
position für Anfälle durch eine Störung inhibito-
risch-exzitatorischer Regelkreise. Bei symptoma-
tischen Epilepsien geht man von einer zugrunde
liegenden Hirnläsion aus. Bei kryptogenen Epi-
lepsien wird ebenfalls eine verantwortliche Hirn-
schädigung vermutet; der Nachweis gelingt aller-
dings nicht, wobei hier eine limitierte Sensitivität
diagnostischer Methoden in vivo vorausgesetzt
wird.

1.1.2.2.1 Fokale Epilepsien und Syndrome

Anfallssemiologie und iktales EEG sind die ent-
scheidenden Kriterien für die anatomische Klassi-
fikation der fokalen Epilepsien. Die vorliegende
Anfallsklassifikation erlaubt zwar eine detaillierte
Beschreibung subjektiver und objektiver Anfalls-

symptome; hinsichtlich der exakten Lokalisation
fokaler Anfallstypen ist die Klassifikation aller-
dings unzulänglich und steht unserem aktuellen
Wissensstand nach. Es bleibt zu hoffen, dass mit
weiteren taxonomischen Studien zuverlässige
Syndrombeschreibungen möglich werden, die
eineeindeutigeanatomischeZuordnungaufgrund
klinischer Kriterien erlauben, ohne dass invasive
EEG-Ableitungen eingesetzt werden müssen.

Temporallappenepilepsien werden unterschie-
den in solche mit lateralen Anfällen mit auditori-
schen Halluzinationen, Sprachstörungen (bei do-
minant hemisphärisch lokalisiertem Fokus), oder
visuellen Illusionen und solche mit amygdala-
hippokampalen (mesio-basal limbisch oder rhin-
enzephalen) Anfällen. Letztere sind charakteri-
siert durch einfache Anfallssymptome mit auf-
steigender epigastrischer Sensation, Übelkeit,
autonomen Phänomenen, affektiven Wahrneh-
mungen wie Angst, oder olfaktorischen Halluzi-
nationen. Besonders typisch sind dysmnestische
Phänomene wie ein Déjà-vu-Erleben. Komplex
fokale Anfälle beginnen häufig mit einem motori-
schen Arrest, denen typischerweise oroalimentä-
re Automatismen folgen. Die Anfallsdauer liegt
bei wenigen Minuten und die Reorientierung er-
folgt allmählich.

Epilepsien des Frontallappens sind charakteri-
siert durch Anfälle von kurzer Dauer, mit rascher
sekundärer Generalisierung und postiktal zügi-
ger Reorientierung. Typisch sind Anfallscluster
aus dem Schlaf, eine iktale Vokalisation sowie
prominente motorische Phänomene entweder
tonischer Natur oder im Sinne „hypermotori-
scher Automatismen“. Dabei kann das Bewusst-
sein erhalten bleiben, weshalb nicht selten disso-
ziative Anfälle fehldiagnostiziert werden. Das ik-
tale Oberflächen-EEG kann bilaterale und ausge-
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Spike-Wave-Komplexe (Absence)

Bi-Spike-Wave-Komplexe (Absence mit Myoklonien)

Poly-Spike-Wave-Komplexe (myoklonischer Anfall)

Spike-Serie (tonischer Anfall)

tonisch-klonischer Anfall

Abb. 1.1.2.2 Epilepsie-
typische generalisierte
EEG-Muster (schematisch)
(aus: Doose H. Epilepsien
im Kindes- und Jugendalter.
9. Aufl. Hamburg: Desitin,
1989).
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Tabelle 1.1.2.2 Internationale Klassifikation epileptischer Syndrome und Epilepsien (ILAE 1989)

fokale Epilepsien und Syndrome

idiopathisch (mit altersgebundenem Beginn)
 benigne Epilepsie der Kindheit mit zentrotemporalen Spikes
 Epilepsie der Kindheit mit okzipitalen Paroxysmen
 prim�re Leseepilepsie

symptomatisch
 Chronisch progressive Epilepsia partialis continua der Kindheit (Kojewnikow-Syndrom)
 Syndrome charakterisiert durch spezifische Anfallsauslçser
 Temporallappenepilepsie

– mit amygdala-hippokampalen Anf�llen
– mit lateral temporalen Anf�llen

 Frontallappenepilepsie
– mit supplement�r motorischen Anf�llen
– mit Anf�llen des Zingulums
– mit Anf�llen anterior frontopolaren Ursprungs
– mit orbitofrontalen Anf�llen
– mit dorsolateralen Anf�llen
– mit Anf�llen des Operkulums
– mit Anf�llen des Motorkortex

 Parietallappen-Epilepsie
 Okzipitallappen-Epilepsie

generalisierte Epilepsien und Syndrome

idiopathisch mit altersgebundenem Beginn, geordnet nach Erkrankungsalter
 benigne famili�re Neugeborenenkr�mpfe
 benigne neonatale Konvulsionen
 benigne myoklonische Epilepsie der Kindheit
 Absencen-Epilepsie des Schulalters (Pyknolepsie)
 juvenile Absencen-Epilepsie
 juvenile myoklonische Epilepsie (Janz-Syndrom)
 Epilepsie mit Aufwach-Grand Mal
 andere generalisierte Epilepsien
 Epilepsien mit spezifischen Anfallsauslçsern

kryptogene oder symptomatische Syndrome
 West-Syndrom (infantile spasms, Blitz-Nick-Salaam-Kr�mpfe)
 Lennox-Gastaut-Syndrom
 Epilepsie mit myoklonisch-astatischen Anf�llen
 Epilepsie mit myoklonischen Absencen

symptomatisch
 unspezifische �tiologie

– fr�he myoklonische Enzephalopathie
– fr�h-infantile epileptische Enzephalopathie mit Burst Suppression
– andere symptomatische generalisierte Epilepsien

 spezifische Syndrome
– epileptische Anf�lle kçnnen bei zahlreichen Syndromen auftreten

unklassifizierbare Epilepsien und Syndrome

mit generalisierten und fokalen Zeichen
 neonatale Anf�lle
 schwere myoklonische Epilepsie der Kindheit
 Epilepsie mit kontinuierlicher Spike-Wave-Aktivit�t im Schlaf
 erworbene epileptische Aphasie (Landau-Kleffner Syndrom)
 andere unklassifizierbare Syndrome

ohne eindeutige generalisierte oder fokale Zeichen
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Tabelle 1.1.2.3 Charakteristika der h�ufigsten idiopathischen generalisierten und fokalen Epilepsien der Kind-
heit und Adoleszenz

PYK RE JAE JME GTKA-A

famili�re Pr�disposition
(Geschwisterrisiko)

++ (10%) ++ (10%) + (5 %) ++(5 %) +(5%)

Geschlechtsverteilung M > J J > M J = M J = M J > M?

Erkrankungsalter (Jahre) 5 – 10 3 – 13 10 – 15 12 – 18 6 – 22

Pr�valenz im 11. – 15.LJ 7% 8 % 4 % 4 % 1 %

obligatorische
Anfallsformen

pyknoleptische
(t�glich auf-
tretende)
Absencen

fokal sensomo-
torische hemi-
faziale Anf�lle
aus dem Schlaf

sporadische
Absencen

myoklonische
Anf�lle

generalisierte
tonisch-kloni-
sche Anf�lle

fakultative
Anfallsformen

GTKA-A sekund�r
generalisierte
Anf�lle

GTKA-A GTKA-A,
Absencen

Absencen
und myoklo-
nische Anf�lle

assoziierte
Symptome

milde frontale
kognitive
Stçrungen

keine – milde frontale
kognitive
Stçrungen

keine

Auslçser Schlafmangel,
Alkohol

keine Schlafmangel,
Alkohol

Schlafmangel,
Alkohol, Foto-
stimulation,
Sprechen,
„Praxis“ (kogniti-
ve + motorische
Anstrengung)

Schlaf-
mangel,
Alkohol

EEG Spike Waves
(SW)

zentrotemporal
Sharp Waves

Poly Spike
Waves (PSW)
oder SW

PSW, Foto-
sensibilit�t

SW oder PSW

strukturelle L�sionen keine keine keine keine keine

Pharmakoresponse sehr gut sehr gut gut sehr gut gut

Medikamente der
1. Wahl

VPA, ESM SUL oder
keine AED

VPA, LTG, TPM VPA, LTG, TPM VPA

Medikamente der
2. Wahl

LTG CBZ, GBP LEV LEV LTG, TPM,
PRM, PHB,
CLB

Prognose langfristig
werden
60 – 90%
anfallsfrei

Remission bis
18. Lebensjahr
(98%) unab-
h�ngig von
Medikation

Absencen
persistieren
bei 15 – 40%

90 % anfallsfrei
mit AED, 90%
R�ckfallrate
nach Absetzen

75 – 90%
anfallsfrei
mit AED,
altersabh�n-
gige Absetz-
prognose

PYK = Pyknolepsie, RE = Rolando-Epilepsie, JAE = Juvenile Absencen Epilepsie, JME = Juvenile Myoklonische Epilepsie,
GTKA = generalisierte tonisch-klonische Anf�lle nach dem Aufwachen, AED = Antiepileptika, VPA = Valproat, ESM = Ethosuximid,
SUL = Sultiam, LTG = Lamotrigin, TPM = Topiramat, PRM = Primidon, PHB = Phenobarbital, CLB = Clobazam, CBZ = Carbamazepin,
GBP = Gabapentin
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dehnte Entladungen zeigen. Bei einem Anfallsur-
sprung orbitofrontal oder mesial frontal sieht
man im Oberflächen-EEG allerdings keine epi-
lepsietypischen Veränderungen. Die akkurate Lo-
kalisation frontaler Epilepsien kann deshalb
schwierig sein.

Früher in ihrer Häufigkeit weit unterschätzt,
sind gerade im Kindesalter fokale Epilepsien häu-
fig idiopathischer Genese mit primär genetischer
Ätiologie und ausgezeichneter Prognose, häufig
sogar ohne Behandlungsnotwendigkeit (Beispiel:
Rolando-Epilepsie, s. Tab.1.1.2.3).

1.1.2.2.2 Generalisierte Epilepsien und Syndrome

Die Varianten idiopathischer generalisierter Epi-
lepsien sind durch einen syndromspezifischen Er-
krankungsbeginn in der Kindheit oder Adoles-
zenz gekennzeichnet (Tab.1.1.2.3). Diese Alters-
abhängigkeit reflektiert die Eigenschaft des sich
entwickelnden Gehirns, nur in bestimmten Ent-
wicklungsphasen spezifische generalisierte An-
fallsformen zu generieren. In der Regel sind die
Patienten zwischen den Anfällen symptomfrei.
Bildgebende Untersuchungen bleiben negativ.
Das Ansprechen auf antiepileptische Medika-
mente ist meistens gut; die psychosoziale Prog-
nose ist verhältnismäßig günstig.

Symptomatische generalisierte Epilepsien und
Syndrome beginnen im Säuglings- oder Kleinkin-
dalter. Die EEG-Veränderungen sind zwar ge-
neralisiert aber irregulär, d. h. weniger synchron
und rhythmisch als bei den idiopathischen Va-
rianten generalisierter Epilepsien. Meist gibt es
zusätzliche neurologische und kognitive Defizite
als Ausdruck einer ausgedehnten oder diffusen
Hirnschädigung, die sich häufig auch in der bild-
gebenden Diagnostik darstellen lässt. Die Thera-
piemöglichkeiten sind begrenzt, die Gesamt-
prognose ist ungünstig. Die beiden häufigsten
Syndrome sind das West- und das Lennox-
Gastaut-Syndrom (Tab.1.1.2.4).

1.1.2.2.3 Unklassifizierbare Epilepsien
und Syndrome

Zwei Patientengruppen können nicht eindeutig
als generalisiert oder fokal klassifiziert werden.
Das sind zum einen Patienten, bei denen Anfälle
nicht eindeutig klassifiziert werden können (z.B.
generalisierte tonisch-klonische Anfälle, die aus-
schließlich aus dem Schlaf heraus auftreten, ohne
dass der Patient vorher von einer Aura geweckt
wird). Zum anderen handelt es sich um Epilep-
sien mit sowohl generalisierten wie fokalen An-
fällen. Eine Sonderform ist das seltene Landau-
Kleffner-Syndrom (Aphasie-Epilepsie-Syndrom),
das im Kindesalter auftritt, durch einen Sprach-
verlust charakterisiert ist und mit fokalen und
generalisierten Anfällen einhergeht. Die Progno-
se hinsichtlich der Anfälle ist sehr gut, aber nicht
in allen Fällen normalisieren sich die Sprachfunk-
tionen.

1.1.2.2.4 Spezifische Syndrome

Hierzu zählen isolierte Anfälle sowie Gelegen-
heitsanfälle, die an bestimmte Auslöser gebun-
den sind wie z. B. Fieberkrämpfe.

1.1.3 Status epilepticus

Der Status epilepticus (SE) ist definiert als ein Zu-
stand anhaltender oder repetitiver Anfallsaktivi-
tät ohne Erholung im Intervall. Bei primär oder
sekundär generalisierten Anfällen genügt für die
Diagnose eine Anfallsdauer von 5 Minuten. Ein
Status epilepticus kann bei chronischen Epilep-
sien z.B. als Folge einer Non-Compliance auftre-
ten oder im Rahmen einer akuten systemischen
oder Hirnerkrankung (z.B. bei Hypoglykämie
oder Enzephalitis). Die Klassifikation des Status
epilepticus folgt der internationalen Anfallsklas-
sifikation. In der klinischen Praxis werden häufig
grob nur der konvulsive und nichtkonvulsive Sta-
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Tabelle 1.1.2.4 Symptomatische oder kryptogene generalisierte Epilepsien

West-Syndrom Lennox-Gastaut-Syndrom

Erkrankungsalter 1. Lebensjahr 2. – 4. Lebensjahr

Geschlecht Jungen > M�dchen Jungen > M�dchen

Anf�lle Blitz-, Nick-, Salaam tonisch, atonisch, Absencen

EEG Hypsarrhythmie langsame SW, Foci

�tiologie symptomatisch, kryptogen symptomatisch, kryptogen

Prognose Pharmakoresistenz, Demenz Pharmakoresistenz, Demenz
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