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Das Referenzwerk der kindlichen Epilepsien

Voraussetzung einer adäquaten Behandlung epileptischer Anfälle und Epilepsien bei Kindern 
und Jugendlichen ist die systematische Evaluation möglicher Ätiologien und eine entsprechende 
diagnostische Klassifi kation. Der altersabhängige Beginn, Triggerfaktoren, eine rasche Eskalation 
der Anfälle und deren wechselndes Erscheinungsbild kann dabei ebenso eine besondere 
Herausforderung für NeuropädiaterInnen, KinderärztInnen und NeurologInnen sein wie die 
Beeinträchtigungen des Entwicklungsverlaufs im Rahmen der Erkrankung. Auch gilt es, den 
klinischen Verlauf kritisch zu beurteilen: er kann eine Anpassung sowohl der Epilepsiediagnose 
als auch der therapeutischen Optionen erforderlich machen!

Dieses Buch gibt allen, die Kinder und Jugendliche mit epileptischen Anfällen oder Epilepsien 
medizinisch betreuen, umfassende aktuelle Informationen an die Hand:

■ Darstellung der Ursachen von epileptischen Anfällen und Epilepsien und 
der entsprechenden Untersuchungsmethoden

■ Systematik möglicher Differenzialdiagnosen
■ Vorgehen bei epileptischen Anfällen und Status epilepticus
■ Darstellung der epileptischen Syndrome nach Aspekten der Ätiologie und 

des Manifestationsalters sowie deren evidenzbasierte Therapien
■ Synopsis der Pharmakotherapie
■ Darstellung und Bewertung moderner epilepsiechirurgischer Eingriffe 
■ Steroidbehandlungen, ketogene Diäten, Vagusnervstimulation und weitere 

therapeutische Optionen
■ detaillierte Übersicht über Komorbidität und psychosoziale Auswirkungen 

von Epilepsien und deren Prävention
■ sowie prognostische Faktoren und beratungsrelevante Themen der Lebensführung.

Das Buch enthält einerseits praktische Anleitungen und dient andererseits als umfassendes 
Nachschlagewerk für Kliniker. Es ermöglicht ärztliches Handeln nach dem gegenwärtigen Stand 
der Medizin.
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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 verfügbarer Studiendaten und 
der empirischen Systematik umfassend darge-
stellt. Die 2. Auflage, von Hartmut Siemes voll-
ständig neu bearbeitet, erschien 2009.

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

Das Buch ist als Prozess zu verstehen, die ver-
fügbaren Erkenntnisse und Daten auf Fragen 
herunterzubrechen, die im klinischen Alltag für 
das ärztliche Handeln relevant sind. Die ge-
wählte Darstellung soll sowohl dem Interessier-
ten einen Überblick 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 Zügen dargestellt. 
Aus pädiatrischer Sicht ist der Versuch einer 
Klassifikation der Epilepsien nach dem Manifes-
tationsalter ein wesentlicher Fortschritt, wie 

auch die Fokussierung auf Ätiologien für das 
Verständnis des Verlaufs der Erkrankung.

So folgt im vorliegenden Buch die Einteilung 
der Krankheitsbilder nach primär ätiologischen 
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 ausführlich im dritten Teil «Therapie» 
behandelt.

Wer Kinder und Jugendliche und deren Fa-
milien während einer Epilepsieerkrankung be-
gleitet, wird neben diagnostischen und thera-
peutischen Herausforderungen mit Fragen der 
Komorbidität, der Alltagsbewältigung, Förde-
rung und Prognose konfrontiert, deren systema-
tische Darstellung unter der Überschrift «Le-
bensführung» 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 kühnes, riskantes Spiel, weil auch unser Denken,  
genau wie unser Schicksal, nicht erhaben ist über den unberechenbaren Zufall.

Michel de Montaigne (1533–1592)
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Erster Teil:  
Allgemeines
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 1 Definitionen und Klassifikationen

Der Austausch von Wissen und Erfahrungen 
über epileptische Anfälle und Epilepsien erfor-
dert eine allgemein anerkannte internationale 
Terminologie und Klassifikation. In Anbetracht 
der Fülle der klinischen Erscheinungsformen 
der Anfälle und Ätiologien bestehen allerdings 
erhebliche Schwierigkeiten, die erhobenen Be-
funde zu einheitlichen Krankheitsbildern zu 
ordnen. Die Kommission für 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 vorläufig angesehen 
und fortwährend überarbeitet (Berg et al. 2010).

Definition Epilepsie

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

Die Epilepsie ist nicht ein einheitliches Krank-
heitsbild, sondern eine Gruppe von Störungen, 
welche eine anhaltende abnorm erhöhte Dispo-
sition zu epileptischen Anfällen gemeinsam ha-
ben. Elemente der Definition einer Epilepsie 
sollten sein (Fisher et al. 2005):
• Auftreten von mindestens einem epilepti-

schen Anfall
• andauernde Veränderung des Gehirns bzw. 

seiner Funktion, welche die Wahrscheinlich-
keit zukünftiger epileptischer Anfälle erhöht

• Assoziation neurobiologischer, kognitiver, 
psychologischer und sozialer Störungen.

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 übereingekom-
men, dass für den klinischen Alltag die Cha-
rakterisierung der Epilepsie als Krankheit ange-
messener ist als der Begriff der Störung. Zum 
anderen ist die anhaltend erhöhte Disposition 
operational gefasst worden:

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

1. mindestens zwei unprovozierte Anfälle (oder 
Reflexanfälle) im Abstand von mehr als 24 h

2. ein unprovozierter Anfall (oder Reflexanfall) 
und ein Rezidivrisiko für weitere Anfälle ähn-
lich dem, das man nach zwei unprovozierten 
Anfällen annimmt, mindestens aber von 60 %

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

Epilepsie gilt als überwunden, 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 fünf Jahre ohne 
AED.

Dabei ist insbesondere das 3. Kriterium für 
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 zunächst vor allem auf genauen 
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Beobachtungen und Expertenmeinungen (Berg 
et al. 2011). Einen großen Fortschritt bedeutete 
die Publikation einer Klassifikation der epilep-
tischen Anfälle 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 für die Klassifika-
tion der Epilepsiesyndrome» als auch die 2010 
von der Klassifizierungs- und Terminologie-
kommission veröffentlichte Publikation «Revi-
dierte Terminologie und Konzepte zur Eintei-
lung von epileptischen Anfällen und Epilepsien» 
(Berg et al. 2010).

Als Voraussetzung zum Verständnis der Klas-
sifikationen werden im Folgenden zunächst die 
bis heute benutzten epileptologischen Termini 
beschrieben, anschließend die Klassifikationen 
der epileptischen Anfälle und Epilepsien.1

1.1  
Übersicht über die epileptologische 
Terminologie

Von der Commission on Epidemiology and Pro-
gnosis der ILAE wurden 1993 in den Richtlinien 
für 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 älteren bzw. 
neuen Definitionen der wichtigsten epileptolo-

1 In diesem Buch steht der Begriff «Patient» für Patientin-
nen und Patienten weiblichen und männlichen Ge-
schlechtes gleichermaßen.

gischen Begriffe aufgeführt. Beim Lesen auch 
älterer Publikationen kann auf diese Tabelle zu-
rückgegriffen werden. Bezüglich 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 Erläuterungen: 
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, infektiöser oder 
inflammatorischer Genese sein kann. Akute 
symptomatische Anfälle machen einen großen 
Anteil an allen afebrilen Anfällen aus, nach 
 Hauser et al. (1996) rund ein Drittel. Diese unter-
scheiden sich von der Epilepsie in zwei Aspekten:

• Die nahe liegende Ursache ist eindeutig er-
kennbar.

• Anders als bei der Epilepsie sind sie nicht 
notwendigerweise mit einer anhaltenden 
Prädisposition zu epileptischen Anfällen ver-
bunden.

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

Wenn ein Patient1 langjährig 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 Anfällen weiter bestehen bleibt, so dass das 
Rezidivrisiko immer etwas höher bleibt als in 
der Normalbevölkerung. In einer Studie mit 
347 Kindern mit einer 5-Jahres-Remission ein-
schließlich fünf Jahren ohne Medikation ereig-
nete sich nachfolgend bei 6 % noch ein An-
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Tabelle 1-1: Definitionen epileptologischer Begriffe gemäß der ILAE-Kommissionen (1993 bis 2011, s. Text)

Epileptische Anfälle

• epileptischer Anfall  
Ein epileptischer Anfall ist charakterisiert durch ein 
vorübergehendes Auftreten von Symptomen und/
oder Befunden aufgrund abnormer exzessiver 
oder synchroner neuronaler Aktivität im Gehirn. 
Diese Befunde und Symptome schließen plötzli-
che und vorübergehende abnorme Phänomene 
ein wie Veränderungen des Bewusstseins oder un-
willkürliche motorische, sensorische, autonome 
oder psychische Ereignisse, die von dem Patienten 
oder einem Beobachter wahrgenommen werden 
(Fisher et al. 2005).

• fokaler Anfall  
Fokale Anfälle entstehen mehr oder weniger weit 
ausgebreitet in einem Netzwerk, das auf eine He-
misphäre beschränkt ist.

• generalisierter Anfall  
Generalisierte Anfälle 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, 
infektiöser oder inflammatorischer Genese sein 
kann.

• symptomatischer Anfall  
Dessen Auftreten beruht auf einer strukturellen 
oder metabolischen Störung des Gehirns, in Ab-
grenzung zu – im weitesten Sinne – genetisch de-
terminierter Ätiologie.

• zurückliegend symptomatischer Anfall  
Dem Anfall ist in der Vergangenheit eine ZNS- 
Affektion mit bleibender Läsion vorangegangen 
(z. B. perinatale hypoxische Enzephalopathie).

• Status epilepticus  
Dieser ist in epidemiologischen Studien häufig de-
finiert als entweder einzelner epileptischer Anfall 
von mehr als 30 Minuten Dauer oder als eine Serie 
von zwei oder mehr aufeinander folgenden Anfäl-
len von mehr als 30 Minuten Dauer, ohne dass zwi-
schenzeitlich das Bewusstsein wieder erlangt wird. 
Die Episode eines Status epilepticus (SE) wird als

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 länger als fünf Minuten 
dauert, bzw. eines Anfalls, der eindeutig länger 
dauert als die habituellen Anfälle  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 
ausgelöst wurde. Neugeborenenanfälle oder afeb-
rile Anfälle dürfen nicht vorangegangen sein. Die 
Kriterien anderer akuter symptomatischer Anfälle 
dürfen 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 erfüllt ist:
1. mindestens zwei unprovozierte Anfälle (oder Re-

flexanfälle) im Abstand von mehr als 24 h
2. ein unprovozierter Anfall (oder Reflexanfall) und 

ein Rezidivrisiko für weitere Anfälle ähnlich dem, 
das man nach zwei unprovozierten Anfällen an-
nimmt, mindestens aber von 60 %

3. die eindeutig zu stellende Dia gnose eines Epilep-
siesyndroms.

Epilepsie gilt als überwunden («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 fünf Jahre ohne 
AED.

• Epilepsie   
(konzeptuelle Definition, Fisher et al. 2005)  
Die Epilepsie ist eine Funktionsstörung, die durch 
eine anhaltende Prädisposition zur Generation epi-
leptischer Anfälle charakterisiert ist sowie durch 
die neurobiologischen, kognitiven, psychologi-
schen und sozialen Folgen dieser Störung. Konzep-
tuell erfordert die Definition das Auftreten mindes-
tens eines Anfalls.
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