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Generalisierte tonisch‐klonischer Anfall 



Jeder Mensch kann in jedem Lebensalter 
einen zerebralen Anfall haben! 
Jedes 5. Kind hat mindestens einen 
zerebralen Anfall 
Jedes 20. Kind hat einen zerebralen Anfall 
bei Fieber  
Jedes 200. Kind hat eine behandlungs-
bedürftige Epilepsie 
Bis zum 6. LJ ist eine Epilepsie 5x häufiger 
als im Erwachsenenalter 

Merke! 



Häufigkeit von Epilepsien 

Generelle Anfallsbereitschaft 100 % 

Latente Anfallsbereitschaft 10 % 

Gelegenheitsanfälle 4-5 % 

Progredienter 
Verlauf 

manifeste Epilepsien 0,5 % 

Spontanheilung 

Stationärer 
Verlauf 





Absencen oder Petit-mal-Epilepsie 





Hypersynchrone 
Ak?vität im EEG 



Blitz‐Nick‐Salaam‐Anfall bei einem 14 mon. Knaben 



Einfache fokale Anfälle 



6jähriger Pat. mit Schlaf‐assoziierten sekundär generalisierten Anfällen  



Mehrere Mischfoci bei einem 3‐jährigen 
Mädchen mit tuberöser Sklerose 





Hirnmorphologische Veränderungen 
bei Epilepsien  

Kortikale Dysplasie 

Neurozystizerkose 

Tuber cinerum  Hamartom 



Einteilung der Epilepsien 
(nach ILAE 1989/2010) 

•  Generalisierte Epilepsien 
•  Tonisch-klonisch 
•  Absencen typisch/atypisch 
•  Absencen mit speziellen Symptomen 

–  Myoklonische Absence 
–  Augenlid-Myoklonien 

•  Myoklonien 
–  Myoklonisch atonisch 
–  Myoklonisch tonisch 

•  Klonisch 
•  Tonisch 
•  Atonisch 

•  Fokale Epilepsien 
–  strukturelle bzw. metabolische Epilepsie  
–  genetische Epilepsie 

•  Unbekannt 
•  Andere Anfallsformen   



Einige Neuerungen in der Nomenklatur 

•  Es enMällt: 
• Symptoma?sch 
•  Idiopathisch 
• Primär und sekundär generalisiert 
• Einfach und komplex 
• Unklassifizierbar 
• Neugeborenen‐Anfälle 

•  Dafür 
• Höherer Stellenwert der Myoklonien 

Vgl. Berg AT et al.: Revised terminology … Epilepsia 51, 676, 2010 



Problembereiche bei Epilepsien 

   
  Erkennen 

•  Grand Mal 
•  Petit Mal 
•  Symptomatisch oder  
•  idiopathisch 

   
 Aufklärung  

•  Eltern 
•  Lehrer 
•  Patient 

   
 Therapie 

•  Lebensführung 
•  Medikamente 
•  Operation 

Psychomentale Situation 
•  Intelligenz 
•  Teilleistungsstörung 
•  Verhaltensstörungen 
•  Sozialstörungen 

Ätiologie? 



Bekannte 
Veränderungen im 

GABRG2 Gen  

(G. Steinlein)  



Dravet‐Syndrom  
=myoklonische Epilepsie des Säuglings und Kleinkindes 

•  Beginn 1. Lebensjahr 
•  Febrile oder afebrile, tonische oder tonisch‐klonische, 
ob prolongierte  Anfälle, evt. Seitenbetonung 

•  Später Myoklonien, Absencen oder fokale Anfälle 
•  Progrediente Sprachstörung bis Demenz 
•  Primäres EEG normal, später paroxysmale HSA 
•  Bildgebung o.B. 
•  Muta?on im SCN1A‐Gen im Na‐Kanal 
•  Primär Behandlung mit Valproat oder Topiramat, 
später mit S?ripentol 



11jähriges Mädchen mit Z.n. 3 GM aus dem Schlaf heraus 
und Schulproblemen –Wach‐EEG 



11jähriges Mädchen mit Z.n. 3 GM aus dem Schlaf heraus 
und Schulproblemen ‐ Einschlafphase 



11jähriges Mädchen mit Z.n. 3 GM aus dem Schlaf heraus 
und Schulproblemen – Schlafstadium 1 ‐ 2 



11jähriges Mädchen mit Z.n. 3 GM aus dem Schlaf heraus 
und Schulproblemen – Schlafstadium 2 



Die Rolando‐Epilepsie 
(= BECT, CTSW, „hereditäre zerebrale Matura?onsstörung etc.) 

• Mit 23 % häufigste Epilepsie bei Kindern 
zwischen 2. und 12. LJ 

•  Schlaf-assoziiert 
•  Fokal beginnend, z.T. iktale Aphasie, z.T. 

sekundär generalisiert 
•  Familiäre Häufung 
• Korrelation zu Teilleistungsstörungen (?) 
•  Prognose meist gut (?) 



Pathophysiologie der Rolando‐
Epilepsie 

•  Korrela?on zu Chromosom 15q14 

•  V.a. K+Cl‐ ‐ Kotransporter‐Störung 
•  eine genaue Gen‐Iden?fika?on ist noch 
nicht möglich 

•  unklare Korrela?on von zerebraler 
Anfallsbereitschab und Teilleistungs‐
störungen 



Neuropsychologische Befunde bei Rolando‐
Epilepsie 

•  IQ‐Defizite 
•  Defizite der visuellen Wahrnehmung 

•  Defizite der Sprachentwicklung 
•  Defizite der Feinmotorik 

•  Defizite der räumlichen Orien?erung 

•  Defizite des Kurzzeitgedächtnisses 
•  Defizite der exeku?ven Funk?onen 
•  Verhaltensdefizite 
•  Schulleistungsdefizit 



n = 42 

n = 44 

n = 16 



Therapie‐Op?onen  
bei Rolando‐Epilepsie 

•  Abwarten ? 
• Carbamazepin/Oxcarbazepin ?? 
•  Sultiam (!) 
• Acetazolamid 
•  Levetirazetam ?! 
•  Pädagogisch-psychologische 

Förderung ? 



Gangliogliom bei 9jährigem Pat. mit Z.n. 
prolongiertem zerebralem Anfall bei Fieber mit 

7 Jahren 



HEAD – 
STUDIE 

H  ead to head 

E  valua4on of the 

A  n4epilep4c 

D  rugs Leve4racetam vs. 
  Sulthiame in children   with BECTS 



Diagnostische Abklärung beim 
 Status epilepticus unklarer Genese 

•  Blutbild mit Diff. und Thrombos 
•  BZ, BGA, Elyte, Ca, Mg, TA, Krea, HN,  
•  CK, evt. Prolaktin 
•  EEG 
•  Fundoskopie 
ggf. 
•  Medikamentenspiegel 
•  Drogenscreening 
•  Blutkultur 
•  LP mit Zellzahl, Eiweiß und Glukose 
•  Bildgebung (CT bei Blutungsverdacht!) 
•  Screening auf org. Säuren 



Ätiologie des Status epilepticus 

•  Non-Compliance von AED    26 % 
•  Intoxikation      10 
•  zerebrale Anlagestörung    10 
•  ZNS-Infektion     10 
•  Hirntumor        8 
•  ZNS-Trauma       6 
•  hypoxisch-ischämische Enzephalopathie     5 
•  metabolisch         5 
•  kardial        5 
•  sonstiges        5 
•  unbekannt      15 



Aktualisierte Version der epileptischen 
Anfallstypen und auslösenden Reize der ILAE  

(nach Holthausen, Monatsschr Kinderheilkd 11, 2001) 

•  Von allein aufhörende Anfallstypen 
– Generalisierte Anfälle 

•  tonisch, klonisch, atonisch, Absencen, Myoklonien 
– Fokale Anfälle 

•  fokal-sensorisch, fokal-motorisch, gelastisch, 
hemiklonisch, sek. generalisiert 

•  Längere Zeit anhaltende Anfallstypen  
– generalisierter Status epilepticus, fokaler Status 

epilepticus 
•   Auslösende Reize für Reflexanfälle 

– Visuell, Musik, somatosensorisch, Lesen, heißes  
 Wasser, Erschrecken etc 



Metabolische Epilepsien 
(nach B. Plecko‐Startnig) 

•  Organoazidurien (PKU, nonketo?sche Hyperglycinämie, 
Glutarazidurien, Serinstörungen, Succinatdehydrogenasestörung etc.) 

•  Cofaktor‐Metabolismus (Bio?nidasemangel, Vit B6‐Defizienz, 
Cobalamin‐Mangel, Folatabhängigkeit) 

•  Energiemetabolismus  (Mitochondriopathien, 
Glukosetransport, Crea?n‐Transportstörung, Crea?n‐Synthesedefekt) 

•  Neurotransmiqerstörung (GABA‐Störungen) 
•  Lysosomale Erkrankungen (Gangliosidosen, Sialidose, 

Zeroidlipofuszinosen) 

•  CDG‐Syndrome 
•  Purin‐Metabolismus (Adenylsuccinatmangel, Lesch‐Nyhan‐

Syndrom, Molybdän Cofaktor‐Mangel) 



Sprachentwicklungsstörung 

Komorbidität bei umschriebenen 
Entwicklungsstörungen 

Depression 
ADHS Dyskalkulie 

Intelligenzminderung 

Zwänge 
Dyskalkulie 

Schreib-
Lesestörung Epilepsie 



Differen?aldiagnos?k von Anfällen 

•  Synkopen 
• kardial 
• vasovagal 
• Affekt 
• metabolisch 

•  Tics 
•  Stereotypien 
•  Dissozia?ve Anfälle 



Klinik der NMDA‐Enzephalopathie 

                                                                                                      

Abb. 3 Differenzialdiagnostisches interdisziplinäres Vorgehen und Therapie bei Anti-NMDA-Rezeptor-Enzephalitis 



NMDA‐Enzephalopathie 



Verhalten beim großen Anfall in 
Kindergarten oder Schule 

•  Ruhe bewahren, gute Beobachtung 
•  Stabile Seitlagerung, Verletzungen 

vermeiden 
•  Wenn vorhanden, nach ca. 5 min Rektiole 

(Diazepam) oder Tablette (Lorazepam) 
unter die Zunge 

•  Kontaktaufnahme mit Eltern, ggf. Hausarzt 
•  Möglichst schriftliche Dokumentation 
•  Notarzt bei erstem Anfall bzw. bei > 5 min 

Dauer 



Behandlungsschema des  
Status epilepticus im Kindesalter  

•  Anamnese, Anfallsbeschreibung 
•  Aufrechterhaltung der Vitalfunktionen - 

Seitenlagerung, kein Mundkeil, Monitor, 
primär kein O2 

•  allgemeine Maßnahmen  
 - venöser Zugang  
 - Glukose-Elektrolyt-Lösung 
 - Temperatur-Senkung  
•  bei >30min Dexamethason 
•   ggf. Acyclovir, ATB 



Grundsätze der Epilepsie-Therapie 
•  Differenzierte Diagnostik 

•  Anamnese 
•  Klinik 
•  EEGs, ggf. Bildgebung 

•  Ggf. abwarten 
•  Gründliche Aufklärung (informed consent) 
•  Lebensführung  

•  Ausreichender Schlaf, Flüssigkeit, Ernährung, Sport 
•  Schulungsprogramme, z.B. MOSES 

•  Kontroll-Untersuchungen 



Grundsätze der medikamentösen 
Epilepsie-Therapie 

•  primär gen. Epilepsien
 
Valproat      
 Ethosuximid, 
Pheno-     barbital, 
Lamotrigen,       Vigabatrin, Brom,       Stiripentol etc. 

•  fokale Epilepsien  Carbamazepin 
      Valproat, 
Oxcarbazepin     Lamotrigen, 
Sultiam     
 Levetiracetam, 
      Tiagabide, Topiramat,       Hydantoin, Rufinamid, 

      Lacosamid etc. 



Besondere Therapie‐Indika?onen 

•  Neugeborenen‐Anfälle    Phenobarbital 
•  West‐Syndrom     Vit. B6, Clonazepam,          

  Dexamethason, (ACTH),             Topiramat, etc. 
•  Rolando‐Epilepsie    Sul?am, Leve?razetam 
•  Frontallappen‐Epielpsie  Oxcarbazepin 
•  Angelman‐Syndrom    Ethosuximid, Lamotrigen 
•  Tuberöse Sklerose    Vigabatrin 
•  Req‐Syndrom      Valproat, Lamotrigen 
•  Metabolische Epilepsien  kein Valproat,              evt. Vigabatrin 

            u.a.m. 



Weitere Therapie‐Op?onen 

•  ggf: 
– Immunsuppression 
– Opera?onen (primär oder sekundäre 
Epilepsiechirurgie) 

– Nervus vagus S?mula?on 
– Stereotak?sche Hirns?mula?on 
– Ernährung (ketogene Diät, Oligodiät (?)) 
– Biofeedback 
– Verhaltenstherapie 




