SCHWERPUNKT: EPILEPSIE

Nicht alles, was zuckt,

Ist epileptisch

Immer wenn klinisches Bild und EEG-Befund
fiir die Diagnose einer Epilepsie nicht

zusammenpassen, muss an das groBBe Spektrum
nichtepileptischer, altersabhdngiger Bewegungsstérungen

gedacht werden.

M In groBeren Kollektiven haben zwischen neun und 20
Prozent der Patienten, bei denen eine Epilepsie vermutet
wurde, keine Epilepsie, sondern eine der zahlreichen
paroxysmal auftretenden Bewegungsstérungen. Nicht
das EEG allein entscheidet {iber die Diagnose ,Epilepsie®,
diagnostisch richtungsweisend ist nur die Zusammen-
schau zwischen klinischem Bild und EEG-Befund. Im
Zweifelsfall ist es sinnvoller, weitere Ereignisse abzu-
warten und die differenzialdiagnostischen Uberlegungen
zu erweitern. Eine falsch-positive Diagnose Epilepsie mit
allen Konsequenzen ist schlimmer als das Zuwarten bis
zum nichsten moglichen epileptischen Anfall.

Im Folgenden soll die klinische Symptomatik wichtiger
differenzialdiagnostisch zu bedenkender Bewegungssto-
rungen kurz dargestellt werden.

Synkope

Synkopen sind haufige Ereignisse im Kindes- und Ju-
gendalter. Es fehlen zwar genaue Zahlen zur Inzidenz,
Schitzungen zufolge tritt aber bei etwa 30 bis 50 Prozent
der Kinder bis zur Adoleszenz ein synkopales Ereignis
auf. Eine Synkope ist ein kurzfristiger, passagerer Be-
wusstseinsverlust auf dem Boden einer voriibergehenden
zerebralen Perfusionsminderung. Die Abnahme der zere-
bralen Perfusion auf weniger als 30 ml/100 g Hirngewebe/
Minute fiihrt zum synkopalen Ereignis mit Verlust des
Muskeltonus und spontaner Erholung.

Unterschieden werden kardiovaskuldre und neurokar-
diogene Synkopen, wobei gerade im Kindesalter die
neurokardiogene Synkope (vasovagale Synkope) am
haufigsten auftritt. Nur extrem selten kann eine Synkope
einen epileptischen Anfall triggern.

In Abhéngigkeit der klinischen Symptomatik, insbeson-
dere bei Auftreten heftiger multifokaler Myoklonien und

Symptome einer Synkope versus epileptischer Anfall

Synkope epileptischer Anfall
Dauer < 30 Sek. 1-2 Min.
Tonische Phase | kurz ausgepragt
Myoklonien kurz, multifokal heftig, symmetrisch,

rhythmisch

Haut blass zyanotisch
Reorientierung rasch langer
Zungenbiss 3% 30 %
Einnéssen 25 % 25 %
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Zahlreiche paroxysmal auftretende Bewegungsstérungen
kénnen nach Epilepsie aussehen, ohne eine zu sein.

Einnidssen, wird der Verdacht schnell auf einen epilep-
tischen Anfall gelenkt. Die ausfiihrliche Anamnese mit
Prodromi wie Schwarzwerden vor den Augen, Schweil3-
ausbruch oder verénderte Hérwahrnehmung in Situati-
onen wie langem Stehen in tiberfiillten, schlecht geliifte-
ten Rdumen miissen zur Diagnose Synkope fiihren.

Kataplexie/Narkolepsie

Die Narkolepsie ist im Kindesalter selten, vor dem vierten
Lebensjahr tritt sie nur in Einzelfdllen auf. Allerdings
beginnt sie in 30 Prozent der Félle mit emotional ge-
triggerten kataplektischen Zustinden schon vor dem
15. Lebensjahr. Das Vollbild besteht aus den Symptomen
vermehrte Tagesschléfrigkeit, Kataplexie, hypnagoge
Halluzinationen und Schlaflihmung. Bei der Schlafldh-
mung handelt es sich um eine Persistenz der muskulédren
Atonie des REM-Schlafes, die durch korperlichen Kon-
takt unterbrochen wird. Zur Diagnose fiihrt der multiple
Schlaflatenztest sowie Nachweis der HLA-Antigene DR2
und Dqw1 (bei 90 Prozent der Betroffenen) und vermin-
dertes Hypokretin im Liquor.

Affektkrampfe — Breath-holding Spells
Sie treten typischerweise im Kleinkindesalter auf, bis zu
vier Prozent der Kinder unter fiinf Jahren erleiden »
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Affektkrampf versus epileptischer Anfall

Zyanotische Anfélle

Blasse Anfélle

Tonisch-klonische Anfélle

Apnoe, Bewusstseinsverlust,
Opisthotonus, kurze Kloni

Familienanamnese | haufig + haufig + unterschiedlich

Alter Séugling - Kleinkind Sé&ugling - Kleinkind jedes Alter

Ausloser Wut, Arger, Schmerz Pl6tzlicher unerwarteter i.d.R. keiner, Schlafentzug
Reiz

Symptome Schreien, Totraumventilation, alles kiirzer, aber idem Bewusstseinsverlust

tonisch-klonische Zuckungen

Pathophysiologie | Primére Tachykardie
Asystolie

Primére Bradykardie/

physiologische Tachykardie

Interiktales EEG normal normal

abnorm, HSA

einen Affektkrampf. Unterschieden wird zwischen der
hiufigen zyanotischen Form (80 Prozent) und dem blas-
sen Affektkrampf (20 Prozent). Der zyanotische Affekt-
krampf, ausgelost durch unterschiedliche Ereignisse (zum
Beispiel Kind bekommt seinen Willen nicht), hat durch
die Totraumventilation eine ldngere Anlaufzeit bis zum
Bewusstseinsverlust. In der Endphase der zerebralen Hyp-
oxie kommt es zum Auftreten kurzer schultergiirtelbe-
tonter Myoklonien, die nicht mit epileptischen Zuckungen
verwechselt werden diirfen. Im Gegensatz dazu tritt die
blasse Synkope schlagartig und héufig schmerzinduziert
auf. Bei Kindern mit Affektkrdmpfen sollte eine Eisen-
mangelanimie systematisch ausgeschlossen werden.

Jactatio capitis et corporis nocturna

Der Ausdruck bezeichnet rhythmische stereotype schla-
gende Bewegungen des Kopfes oder Korpers, die zu
Beginn des Schlafes im Schlafstadium I oder wéhrend
kurzer Arousals aus dem Schlafstadium II auftreten. Hiu-
figste Form sind Kopfrollbewegungen oder Kopfschlagen.
Die Dauer der Jactatio schwankt zwischen 30 Sekunden
und 30 Minuten. In mehr als 60 Prozent der Fille tritt
sie um den neunten Lebensmonat auf und sistiert in der
Regel bis zum fiinften Lebensjahr.

Benigne Schlafmyoklonien des Sauglings

Benigne Schlafmyoklonien des Sduglings sind nur im
ruhigen oder Non-REM-Schlaf auftretende, bilateral syn-
chrone Myklonien, die fast immer die oberen Extremi-
tiaten betreffen, aber auch im Bereich der Beine auftreten
kénnen. Im EEG findet sich kein pathologischer Befund,
Erwecken fiihrt zum sofortigen Sistieren der Symptome.

Pavor nocturnus

Nachtliche paroxysmale Angstzustinde treten bei Kin-
dern im Alter zwischen vier und zwdlf Jahren mit einer
Inzidenz von 3,5 Prozent auf. Sie haben héufig drama-
tischen Charakter mit angstvollem Schreien. Die Kinder
stehen aus dem Bett auf und laufen ungerichtet durch die
Wohnung, kénnen sich daran spéter aber nicht erinnern.
Der Pavor nocturnus ist an den Non-REM-Schlaf gebun-
den, die Diagnose wird aufgrund des typischen Verhal-
tens klinisch gestellt. Nachtliche Frontallappenanfille
mit stereotyper, hiufig hypermotorischer Symptomatik
kénnen einem Pavor dhneln, im Gegensatz zu diesem
treten sie aber auch tagsiiber auf.

Tic-Stérungen

Das klinische Spektrum der Tic-Stérungen ist auch im
Kindesalter sehr vielgestaltig und reicht vom einfachen
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ynervosen® Tic bis hin zu komplexen Stérungen, die oft
klinisch ausgestaltet und nicht immer gleich erkennbar
sind. Wichtige Symptome, die fiir eine Tic-Stérung spre-
chen: bizarres Muster, Zunahme bei Beachtung, Abnah-
me bei Nichtbeachtung, inkonstantes Bewegungsmuster
und die Fihigkeit der Patienten, ihren Tic fiir kurze Zeit
willentlich zu unterdriicken. Zusatzdiagnostik wie EEG
und weitere elektrophysiologische Untersuchungen blei-
ben immer ohne richtungsweisende Pathologie.

Schauderattacken - Shuddering attacks

Dabei handelt es sich um kurz dauernde, plotzlich auf-
tretende Anderung der Korperhaltung mit Anspannung
der Muskulatur und Schiittelbewegungen, so als wiirde
kaltes Wasser tiber den Korper gegossen. Der Kopf ist
dabei gebeugt oder zur Seite geneigt, Beine und Arme
sind adduziert, die Arme kénnen auch gebeugt sein. Die
Attacken beginnen im Sduglings- und Kleinkindesalter
und treten mit variabler Frequenz auf. Die EEG-Diagnos-
tik ist immer negativ.

Benigner paroxysmaler Schwindel

Er tritt im Alter zwischen ein und fiinf Jahren auf,
kommt plétzlich, ist ohne Aura und von kurzer Dauer
(in der Regel bis zu einer Minute). Die Kinder sind blass,
angstlich, driangen sich an die Mutter, um sich festzuhal-
ten, oder legen sich auf den Boden, um nicht zu stiirzen.
Haufig tritt begleitend ein Nystagmus auf. Das Bewusst-
sein ist nicht gestort. Funktionsstérungen des Labyrinths
sind berichtet. Ahnlich wie beim paroxysmalen Torticol-
lis wird eine Beziehung zur Migridne vermutet.

Benigner paroxysmaler Torticollis

Hier besteht wahrscheinlich eine enge Beziehung zum
paroxysmalen benignen Schwindel. Das Manifestations-
alter liegt im ersten Lebensjahr. Die Schiefhalsattacken
dauern von mehreren Minuten iiber Stunden bis zu Tagen
und sind begleitet von rezidivierendem Erbrechen. Als
Ausdruck einer Labyrinthbeteiligung kénnen zusitzlich
rollende Augenbewegungen auftreten. Um pathologische
intrazerebrale Prozesse auszuschlieBen, ist bei der Erstat-
tacke eine bildgebende zerebrale Untersuchung nétig. Eine
Beziehung zur Migréine wird diskutiert. Beim Erstauftreten
sollte differenzialdiagnostisch auch an ein Sandifer-Syn-
drom und paroxysmalen Vertigo gedacht werden.

Benigner tonischer Aufblick

Hierbei handelt es sich um eine seltene paroxysmale,
unterschiedlich lange anhaltende oder intermittierende
tonische Augenaufwirtsbewegung im Kleinkindes-
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Dissoziativer epileptischer Anfall — psychogene nichtepileptische Anfélle (PNEA)

alter. Beim Versuch des Abwirtsblickes in
der Attacke tritt ein Downbeat-Nystagmus auf;
die horizontalen Augenbewegungen sind nicht
gestort. Selten tritt begleitend auch eine Ataxie
auf.

Selbststimulation

Die kindliche Selbststimulation oder friihkind-
liche Masturbation ist gekennzeichnet durch
paroxysmale stereotype Bewegungsmuster mit
tonischer Versteifung des Korpers und rhyth-
mischem Zusammenpressen der Oberschenkel,
begleitet von wippenden, kopulationsidhnlichen
Bewegungen des Korpers. Zusitzlich treten vegetative
Symptome wie Schwitzen, Gesichtsrétung oder unre-
gelmiBige Atmung auf. Das Bewusstsein der Kinder ist
erhalten. Die Kinder stimulieren ihr Genital nie mit den
Fingern. Sie lassen sich wihrend der Selbststimulation nur
ungern unterbrechen und reagieren hiufig unwirsch. Das
EEG ist immer normal. Selbststimulation kann natiirlich
auch bei Kindern mit Epilepsie auftreten und wird dann
oft mit epileptischen Anfillen verwechselt.

Benigner friihkindlicher Myoklonus

Er tritt bei gesunden Kindern im ersten Lebensjahr auf.
Die Symptomatik ist gekennzeichnet durch Beugebewe-
gungen des Halses, begleitet von Schiittelbewegungen
des Kopfes und der Axialmuskulatur. Die Symptomatik
tritt nur im Wachen auf, mehrmals am Tag, hiufig in
Clustern (was hiufig zu Verwechslungen mit infantilen
Spasmen beim West-Syndrom fiihrt) und kann von fazi-
alem Grimassieren begleitet sein. EMG-Untersuchungen
haben tonische Entladungen gezeigt, die ldnger als
200 Millisekunden sind, sodass der Terminus Myoklonus
eigentlich nicht korrekt ist. Betroffene Kinder haben nie
fokale Zeichen einer Bewegungsstorung, das Bewusstsein
ist immer erhalten, begleitende Augenbewegungsstérun-
gen fehlen. Das EEG ist immer normal. Nur in Ausnah-
meféllen ist eine EEG-Langzeitableitung zum sicheren
Ausschluss einer Epilepsie notwendig.

Spasmus nutans

Der Spasmus nutans ist wie viele der paroxysmalen Be-
wegungsstorungen eine selbstlimitierende Stérung des
Sauglings- und Kleinkindesalters mit der Trias Kopfni-

Beobachtung PNEA epileptisch
situativ haufig selten - nie
langsamer Beginn nicht selten selten - nie
undulierende Neurologie haufig selten
Asynchrone Extremitdtenbewegung | haufig selten - nie
Kopfschitteln haufig selten
Zungenbiss selten — Spitze haufig — seitlich
Augen geschlossen gedffnet
Widerstand beim Augenéffnen haufig selten
schnelle Erholung haufig selten
Anfallsdauer >> 2 Minuten < 2 Minuten
néchtliches Auftreten selten haufig
Zyanose selten — nie héaufig

Arc de cercle bei Kindern selten nie
Reaktivitat bei scheinbarer haufig selten - nie
Bewusstlosigkeit
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cken, Torticollis und asymmetrisch okuldrem Nystagmus;
monokulérer oder dissoziierter Nystagmus kann ebenfalls
auftreten. Das Kopfwackeln ist ein kompensatorischer
okulovestibuldrer Reflex, der benétigt wird, um visuelle
Verzerrungen zu vermeiden. Nur ausnahmsweise bleiben
die Symptome bis ins hohere Alter bestehen. Da unter-
schiedliche retinale und intrazerebrale Verdnderungen
wie Retinitis oder dienzephale Prozesse berichtet sind,
sollte zum sicheren Ausschluss assoziierter Stérungen
eine ophthalmologische und bildgebende Untersuchung
des ZNS durchgefiihrt werden.

Sandifer-Syndrom

Das Sandifer-Syndrom ist gekennzeichnet durch Tor-
sionshewegungen des Halses und Rumpfes, begleitet
von Wippbewegungen des Korpers und Stimmungs-
verdnderungen des Kindes. Bei derartiger Symptomatik
sollte immer nach einem gastroésophagealen Reflux oder
einer Hiatushernie gesucht werden, da diese iiberdurch-
schnittlich héufig zusitzlich auftreten. Nach operativer
Korrektur des Reflux oder der Hernie sistiert die Symp-
tomatik. In vielen Féllen weisen die Kinder bereits seit
der Sduglingszeit Erbrechen auf.

Paroxysmale kinesiogene Choreoathetose
Kennzeichnend sind kurz dauernde bizarre dystone cho-
reatiforme Bewegungen einzelner oder ganzer Muskel-
gruppen, gelegentlich mit ballistischer Komponente,
ausgeldst durch abrupte Kérperbewegungen. Selten sind
emotionale Situationen oder Hyperventilation der Aus-
16ser. Das Bewusstsein wahrend der Attacke ist erhalten,
gelegentlich verspiiren die Patienten eine kurze Aura, eine
postiktuale Beeintrichtigung besteht nicht. Die Attacken
dauern kurz und koénnen bis zu 100 Mal am Tag auftre-
ten. Das Manifestationsalter schwankt zwischen fiinf und
15 Jahren. Das EEG ist ohne epilepsietypische Potenzi-
ale. Antiepileptika wie Phenytoin oder Carbamazepin
in niedrigster Dosis unterdriicken die Symptome, in der
dritten bis vierten Lebensdekade sistiert die Bewegungs-
storung spontan.

Psychogene nichtepileptische Anfalle (PNEA)

Immer, wenn die geschilderten Symptome Zwei-
fel an einem epileptischen Anfall aufkommen lassen
und der EEG-Befund unauffillig ist, sollte auch im
Kindesalter an die Moglichkeit nichtepileptischer psy-
chogener Anfille gedacht werden. Auch bis zu 20
Prozent der Kinder mit einer Epilepsie leiden unter
PNEA. Im Zweifel sollte immer versucht werden,
den epileptischen Anfall in einer Doppelbild-Video-
aufzeichnung zu erfassen und dann zu analysieren. Nur
eindeutige EEG-Befunde unter Kenntnis physiologischer
Varianten diirfen in die Diagnostik einflieBen.

Je nach Linge des Anfalls kann der fehlende Anstieg des
Hormons Prolaktin den Verdacht auf einen psychogenen
nichtepileptischen Anfall unterstiitzen. Ein Prolaktin-
Anstieg 20 Minuten nach Anfallsbeginn auf das Zwei-
bis Dreifache des Ausgangswertes spricht fiir einen epi-
leptischen Anfall. Der Ausgangswert sollte, falls er nicht
vorliegt, 24 Stunden postiktual bestimmt werden.
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