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Das Syndrom der Epilepsie hat  naeh heutigem Wissen keJne einheit- 
liche Ursaehe, sondern kann Ausdruek der verschiedensten Arten yon 
Hirnsch~idigungen sein. Oft gibt jedoeh der Charakter der Anf/~lle Auf- 
sehluB fiber den Sitz einer Herdl/ision oder eines Krankheitsprozesses. 
Da auch im Zentralnervensystem manehe Affektionen elektiv be~timmte 
Substrate erfassen oder sieh an gewissen Pr/idilektionsstellen besonders 
stark auswirken, ist ein Zusammenhang zwischen Anfallsform und 
J~tiologie grunds/itzlieh mSglieh. So erlaubt das Vorkommen typiseher 
Absenzen - -  und mit noch grSl]erer Sicherheit das Auftreten der be- 
kannten ,,spikes and waves" im Elektrencephalogramm - - e i ~  minde- 
stens genetisch mitbedingtes Anfallsleiden zu diagnostizieren. 

Von vielen Autoren wird aueh die Gruppe der .Blitz- Nick-, und 
Salaamk~'mp/e (BNS) als Entita~ zusammengefaSt. AuSer dem gemein- 
samen Merkmal der Krampfform werden als weitere angefiihrt : Das friihe 
Erkrankungsalter, n/imlieh im ersten, weniger hgufig im Zweiten Lebens- 
jahr, selten sparer; ferner die sehlechte Prognose vor allem ffir die gei- 
stige Entwicklnng, denn 8/4 der F/~lle sollen raseh verblSden (Einzel- 
heiten und Literatur siehe bei ZELLW~GE~). Ein grol3er Teil der Kinder, 
die kliniseh als BNS diagnostiziert wnrden, zeig~ im E E G  iibereinstim- 
mend eine besondere Art yon Krampfpotentialen. Wir stellten uns des- 
halb die Frage, inwieweit diese ffir die besproehene Krampfform spezi- 
fiseh seJn kSnnte, und ob aus dem hirnelektrischen Befund ein indiz ffir 
oder gegen die nosologische Einheit der B1N~S abzuleiten sei. 

Zur objektiven Naehprfifung der vermnteten Korrelation mull einer- 
seits festgestellt werden, wie viele yon allen klinischen BNS den ent- 
spreehenden EEG-Befund aufweisen, andererseits, ob und wie h/iufig er 
aueh bei anderen Anfallsformen vorkommt. Um diese Kontrolle durch- 
zuffihren, haben wit bei unserem gesamten einschl~gigen Material eine 
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Einteilung in kIinische und elek~rencep'h~lographische Gruppen vor- 
genommen. Die ttauptschwierigkeit bes~and in der Abgrenzung der 
Anfallsformen un4 der ma~migfachen EEG-Befunde. Da die Ar~ unseres 
Vorgehens fiir die Beurteilung der Resultate wichtig ist, nimmt die 
, ,~ethodik" einen unverh/~ltnism/~ig groBen R~um ein. Fiir die Ergeb- 
nisse kann dagegen weRgehend auf die Tabellen nnd graphischen Dar- 
stellungen verwiesen werden. 

Methode und ~[aterialauslese. 
Unsere Untersuchung stfitzt sich auf 518 Fglle Ton Kindern bis zum 15. Alters- 

jahr, welche einen oder mehrere Anfille sicher epileptischen Charakters durch- 
gemacht h~ben. Bekannterma~en ist es oft schwierig, nach den Angaben yon Eltera 
oder Drittpersonen die Entscheidung zu treffen, ob es sich um epileptische oder 
andere Erscheinungen handelte (Tet~nie, Hypoglycimie, Syncope, Affektkrimpfe 
usw.). ~alls die Beschreibung oder eigene Beobachtung eine Abgrenzung nicht mit 
grol~er Wahrscheinlichkeit erlaub~e, wurde darauf abgestellt, ob im EEG ffir Epi- 
lepsie speziffsohe S~Srungen vorkommen. Andernf~lls wurde der Fall nich~ ver- 
werte~. Damit nehmen wit einen Auslesefaktor in Kauf, indem atypische epilep~ische 
Anfi~lle mit nega~ivem EEG in unserer Serie zu selten figurieren. Fiir den Zweok 
unserer Arbeit, bei der es auf den Vergleich der verschiedenen Formen Ton Krampf- 
poten~i~len ankomm~, sind jedoch die normalen und unspezifisch abnormen Kurven 
yon geringerem Interesse. Daffir vermeiden wit die Verdiinnung des Materiales mit 
uncharakteristischen Einzelf~llen. Die Fieberkrimpfe wurden jedoch einbezogen, 
d~ sie als ,,akute Epilepsie" hinsich$1ich Anfallsmechanismus zweifellos dazu ge- 
h6ren. 

Einteilung nach Alter~klassen. 
Das jfingste Kind war 4 Tage al~, das ilteste haste das 15. Altersjahr vollende~. 

Es wurden Al~ersgruppen yon 3 zu 3 Jahren gebildet. Die ersten 4 Jahrg~nge 
wurden zudem noch einzeln aufgeffihrt, wobei zwar kleine Zahlen in Kauf genommen 
werden mul3ten. 

Klinische Einteilung. 

Die Beurteilung der Anfullsform stiitzte sich auf Anamnese oder irzt- 
liche Beobachtung, soweit eine solche mSglich war. Sie erfolgte auf 
Grund einer nochmaligen Dnrchsich~ der Krankengeschichte, unab- 
hgngig -Con der friiheren Diagnose. Es wurden 8 Gruppen gebildet fiir die 
wichtigsten Typen yon Anfitllen und eine 9. far diejenigen, die in den 
andern nicht unterznbringen waren (siehe T~b. 1). K~men beim gleichen 
Patienten mehrere vor, wnrde er in die Grnppe tier signifik~nteren oder 
der vorherrschenden Anfallsform eingeteilt. So sind z .B.  die fokalen 
Xri~mpfe diagnostisch wichtiger als die generalisierten, in welche jede 
Art yon epileptischem Paroxysmus ausmiinden kann. War eine derartige 
En~scheidung nicht ohne wei~eres mSgIich, dann wurde daranf ab- 
gestell~, welche Anfallsform das klinische Bild beherrschte im Zeitpunkt, 
in dem das EEG anfgenommen wurde. Es w~r ~ber nicht zu vermeiden, 
dal~ in manchen Fallen eine andere Einteilnng als die vorgenommene 
ebenso ver~retbar gewesen w/~re. 
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Tabelle 1. An[alls/orm und EEG. 
~d 
~ . 

39 

Generalisiert . . . . . .  18 2 
do. boi S ieb~  . . . . .  ~ I - - - -  - -  - -  - -  
m i t  Hypog]yc/~mie . . . .  
mi~ Tetanie . . . . . .  2[ 

Absenzen . . . . . . .  5 4 I 1 { 1  
do.q-generalisiert . . . 4 2[--!178 --5 
:Fokal @ halbsei t ige . . .  1 17 8 
do. bei Fieber . . . . .  

1 

15 toniseh . . . . . . . . .  4! 1 3~ 1 5 

do.q-gener~lisiert..do, beiFieber . . . . .  "! ! :  - -  --3i--I--I : !  3- 

B N~S rein . . . . . . .  I - -  20 
BNS ,@generalisiert ' "l l ! - -  2 1 
BNS q-Absenzen �9 - �9 / - -  
S N S + t o ~ i ~ c h  . . . .  l Z - -  U a 

. . . . . .  i :  
Akinetisch . . . . . .  8 

Psyehomotoriseh . . . .  

i - -  i . . . . . . . .  

total . . . . . . . . . .  180 i 7 5 3  11  

i 

1 

30 

1 137 

- -  4 

- -  3 8  

- -  2 6  

- 

7 
3 

2 i 43 
--I  6 
- -  1 

5 

7 

- -  16 

- -  8 

3' 21 

10 ~18 

Die einzelnen Anfallsformen werden wie folgt abgegrenzt: Zu den 
generalisierten Anfallen z~thlen wir alle mit beidseitigen toniseh-klonischen 
Zuekungen nnd Bew~gtlosigkeit. In  dieser nmfangreiehsten Grnppe sind 
zwangslgufig v ide  Fglle zu Unrecht enthalten: Diejenigen, bei denen 
gleiehzeitig 11och signifikan~ere Anfallsformen vorkommen, die aber yon 
den Beobachtem ~ e h t  erkann~ crier erwghn~ werden, da beso~ders dem 
Nieh~medizi~er der grebe Anfall mehr Eindruek maeht; ferner die falsch 
oder nnvollstandig beobaehteten Paroxysmen, bei denen z. B. der fokale 
Beginn schoa vorbei ist, wenn die EItern daznkommen (naehts !). 

Generalisierte Anfglle bei Hypoglycgmie nnd bei Tetanie sind einzekt 
aufgefiihrt. 

Die Absenzen  werden definiert durch die kurzdanemde Aufhebnng oder 
Trfibung des Bewugtseins, mit oder ohne gleichzeitiges Zueken yon 
Augen, ~Innd, Kopf  und gelegentlieh tier Arme. 

To~ische An/dills bestehen in einer generalisierten Kontraktnr  der ~us-  
kulatur, oft yon langer komat6ser Phase gefolg~. S~reekkrgmpfe infolge 
Einklemmnngserseheinnngen bei t t i rntnmor warden dnreh diese Urn- 
sehreibnng einbezogen, doch fehlen solchein unserem ~aterial.  Wir haben 
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auch einseitig iiberwiegende tonisehe I~rgmlofe hierher gezghlt, solange 
ein eindeutig foka]er Charakter nieht feststand, da eine scharfe Abgren- 
zang gegeniiber den generalisierten nicht m6glich ist. Nicht dazu ge- 
reehnet sind jedoeh die masticatorJschen Anfglle, trotzdem Misch- and 
]Obergangsformen offensichtlich vorkommen. Sit haben jedoeh fokalen 
Ursprung. 

Die /ol~alen An]glte beziehen sinngemgB ~lle diejenigen ein, die mit 
Sieherheit einen fokMen Beginn zeigen, gleich ob "sie sieh zu halbseitigen 
oder generalisierten Kriimpfen aasbreiten. Diese Gruppe wird bei Kindern 
wahrseheinHeh zu klein ausfallen, weft wir uns nicht oder viel weni- 
ger auf ihre eigenen Angaben beziiglieh fokale Aura oder Anfallsbeginn 

�9 stfitzen kSnnen, was ja bei Erwaehsenen oft dig Diagnose erst ermSglieht. 
Daram sprieht der P~diater wohl hi~ufiger yon Halbseitenkrgmpfen: 
Diese stellen ein oft langer anhaltendes objektiv beobaehtbares Stadium 
fokaler Anf/~lle dar. 

Blitzkriimp]e nermen wit ein blitzartiges Zusammenzueken des ganzen 
KSrpers oder einzelner KSrperabsehnitte, meist im Sinne einer Flexion 
der groBen Gelenke. Es k6nnen Serien yon 60--70 Krgmpfen im Tag aaf- 
treten. Niekkrgmpfe bestehen in einer raschen Flexion des Kopfes. Die 
Extremit~ten verhMten sieh wie bei den Blitzkr/~mpfen oder werden ad- 
duziert. Bei Salaamkriimpfen verlaafen diese Bewegungen langsamer 
and erstreeken sieh fiber einige Sekunden bis Mimtter~. Hi~ufig beugt sieh 
der gauze OberkSrper naeh vorn. Das Bewugtsein ist wahrseheinlieh 
night verloren. 

Akinetische An/iille bestehen in plStzlieher Bewugtlosigkeit mit Ver- 
lust des Mnskeltonus yon sekunden- bis halbsmndenlanger Dauer. Diese 
Besehreibung sehliegt die Fi~lle ans, die dutch Myoklonien in den grogen 
Gelenken pl6tzlieh zu Boden geworfen werden; doeh kSnnten solehe 
irrtfimlieherweise hier eingeteilt sein. 

Die Myoklonien si~d als gemeinsame Gruppe angeffihrt, ohne zwisehen 
eehter Myoklonus-Epilel0sie und Ubergangsformen zu nnterseheiden. 
Beide sind ohnehin nut in wenigen F/illen vertreten. 

Die psyehomotorischen An/glle h~tten vielleieht zu den fokalen gereehnet 
werden k6rmen. Sie sind im Kindesa]ter sehwer zu bearteilen and werden 
sieher h~ufig verkarmt, was ihre relativ sehr kleine Zahl in unserer Unter- 
suehnngsreihe zum Teil erklgrt. 

Die Sammelgruppe der ,,Abarten" ist nur der Vollst~ndigkeit halber 
aufgefiihrt. I-Iier figurieren die Krampfformen, die wegen ungeniigender 
anamnetiseher Angaben, wegen atypisehem Verlaafs usw. keiner anderen 
Gruppe mit geniigeMer GewiBheit zugerechnet werden konnten. 

Als I'ieberkr(~'mp[e haben wir alle Formen yon Anfiillen, welche ans- 
schlieBlich zusammen mit Fieber aufgetreten sind, innerhalb ihrer 
Gruppe abgetrennt. 
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Ele/ctrencephalographische Einteilung. 

Alle Untersuchungen wurden mit einem G~Ass-Electroencephalograph Modell 
I I I A  mit 8 Verst~rkerreihen durchgef(ihrt. Ausschlie•lich bipolare Ableitung in 
L~ngs- und Querreihen yon 12--19 Elektroden je n~ch Xopfgr6~e. Papiergeschwin- 
digkei~ resist 3 cm/sec, Ableitungsdauer um ~ Std. Bei einem gro~en Teil der Unter- 
suchungen wurde die automatische Frequenzanalyse nach G~Er WALr~ an- 
gewandt. Alle Kurven - -  soweit es sich nicht um offensichtlich normale ]~efunde 
banders - -  wurden im ttinblick auf die nachfolgende Einteflung nochmals durch- 
gesehen und neu beurteilt. 

Wit  haben in dem znr VerfOgung stehenden Xurvenmater ial  13 ve~ .- 
schiedene Formen yon hirnelelctrischer Aktivitdit unterschieden. Es wiirde 
nieht schwer fallen, die Zahl der Gruppen beliebig zu vermehren bei der 
bekannten Vielfalt der vorkommenden StSrungen. Auch sind bei den oft 
fliel3enden 13berg~ngen die Trennungslinien ohne eine gewisse Willkfir 
iiberhaupt nicht zu ziehen. Immerhin  warde versucht, in sllen ahnlichen 
Fgllen mSglichst denselben Mal]stab anznlegen. 

Wenn verschiedenartige'pathologische Potentials in derselben Xurve 
auftr~ten, wnrde der Fall nach der diagnostisch wichtigsten Form ein- 
geordnet: In  allen F~llen wnrden hypersyaehrone Poten~iale als signi- 
fikanter erachtet als langsame Wellen, aueh wenn letztere kontinnierlich, 
erstere nnr selten vorkamen. Trat  neben einem oder mehreren ,,sharp 
w~ve"-Foci sin Ausbruch generalisierter ,,spikes and waves" auf, wurde 
der Fall bei letzteren klassiert, nsw. Es blieb auch hier eine kleine Minder- 
heir yon F~llen, die ebenso gut h ~ t e n  anders eingeteilt werden k6nnen. 

I m  folgenden beschreiben wir die Charakteristika der Hirnpotentiale, 
die bei der Grnppeneinteilnng maBgebend w~ren (vgl. Abb. 1): 

0. Normale und generalisiert unspezifisch abnorme Xurven (ab- 
gekfirzt: unspez.). Letztere sind gekemlzeichnet durch sin mehr oder 
weniger ausgesprochenes ~berma~ an ]angsamer, selten an schneller 
Aktivit~t,  ohne verwertbares lokales Maximnm. Sie warden mit  den 
normalen zusammengenommen, weil besonders ira Kleinkindesalter die 
Grenze sehr schwer zu ziehen ist, zweitens weft die diffusen unspezifischen 
StSrungen fiir den Zweck unserer Untersuchung unwesentlich sind; 
k6n~en sis doch fast bei jeder Hh'naffektion einmal auftreten und als Er- 
sch6pfnngsphase jeder Art  yon A~fall folgen. Diese Gruppe wurde ~uch 
nut  in einer ersten Ubersicht verwendet nnd naehher nicht mehr beriick- 
sichtigt. 

1. Delta-Fo/cus (~-F): An umschriebener Stelle entstehende lang- 
same Wellen mit  oder ohne gleichzeitige lokale Depression der normalen 
Aktivit~t.  

2. Einzelner epileptogensr ~okus  (1 EF) : Kons tan t  in einem umschrie- 
benen Cortexareal auftretende hypersynchrone Potenti~le (Kr~mpf- 
spitzen = spikes, steile Wellen ~ sharp w~ves u. a.). GewShn]ich wandert  
ihr Ursprungsort in kleinem Umkreis. 
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3. Einseitige epileptogene Foci (eins. EF) : 2 oder mehrere unabhiingige 
epileptogene Foci, die auf eine Hemisphare beschrinkt sind. Sie sind yon 
den multiplen abgetrennt, um die Ubereinstimmung mit der klinischen 
Seitenlokalisation beurteilen zu kSnnen. 

4. Beiclseitige epileptogene Foci (bds EF): Unabhangige multiple Foci 
fiber beide]l Hemisphi~ren. Dazn zi~hlen wir auch Einzelfoci, deren LokMi- 
sation bei wiederholten Untersuchungen wechselt. 

5. Generalisierte 8pilces (gen. sp): In weiten Gebieten beider Hemi- 
sphiren synchron entstehende spikes oder sharp waves (Krampfspitzen 
oder steile Wellen) mit oder ohne langsame Nachschwanknngen, ohne 

~iO0~V J 7see ; ~ . . . . . .  

Abb. 2. Diffuse gemischte Krampfpotentiale. Sie bestehen aus generalisierten langsamen Wellen re_it 
sharp waves und spikes wechselnder Lokalisation. 1Yihere Beschreibung siehe Text. Diese Form you 

EE G-Abnormiti t  t r i t t  besonders h~ufig in den ersten 2 Lebensjahren bei :Blitz-, l~iek- utld 
Salaamkr~mpfea (BI~S) auf. 

lokalisierbaren prim~ren Ursprungsort (mit unserer Registrierungs- 
methode und 3 cm/sec, gelegentlich 6 cm/sec Papiergeschwindigkeit). 

6. Dif/use gemischte KrampfpotentiaIe (gem. KP, siehe Abb. 2) : Unregel- 
m~Biges Gemisch yon generalisierten hohen langsamen Wellen und einge- 
streuten sharp waves und spikes wechselnder Lokalisation. Die sharp waves 
sind meist in den priizentralen Gebieten am h 5chsten und h~infig bilateral 
synchron. Die spitzesten und oft in Grnppen auftretenden spikes sind 
vorwiegend occipital lokalisiert. Die tangsamen Potentiale sind teils 
aperiodisch, tells bilden sie Rhythmen, oft mn 1,5--2,5/sec, mit Maxi- 
mum in den pr~izentralen Gebieten oder aueh occipital, und zeigen An- 
satze zum Alternieren mit steilen Ablaufen. Dabei kommen alle Ober- 
gangsformen zu langsamen waves and spikes (siehe unten) vor. Das be- 
schriebene Bild ist typischerweise fiber lange Perioden fast kontinnierlich 
vorhanden. Wiihrend kfirzerer Unterbriiehe (meist einige Sekunden) 
treten die Krampfpotentiale und langsamsten ~-Wellen zurfick, so dal3 
mittelhohe Theta-Wellen dominant bleiben. Bei einigen Patienten fallen 
auch 1--5 sec danernde Pausen auf, in denen wenig oder fast keine 
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Potentialdifferenzenregistriert werden(Abb. 3). Gelegentlich erscheinen die 
gemisehten Krampfpotentiale nur in kiirzeren Ziigen, mit allm~thliehem 
Anfang und Ende and es finden sich auch ~berg~nge zu puroxysmulen 
Ausbrfichea yon Epilepsie-Potentiulen (siehe unten). Hie und du mucht 
die Abgrenzung gegenfiber generulisierten spikes Schwierigkeiten~ n~m- 
]ieh, wenn die GroGzahl der Epilepsie-Potentiale generulisiert synchron 
auftritt. Ausgesprochea flie~end ist der l"Jbergung zu den langsamen 
waves and spikes, die in etwa 1/3 der F~lle hi mehr oder weniger uus- 
gesprochenem Ma~e den besehriebenen Potentiulformen beigemiseht 
sind. Ein typisehes Beispiel yon gemisehtel~ Krampfpoteatiulen bei BNS 
ist u. u. yon SC~OTZ abgebildet worden. 

Abb. 3. :EEG bei BNS m i t  Balkenmangel; Unregelm~.Bige Aktivi t~t  aus dem a-Band, daneben viel 
generalisierte langsame Wellen und eingestreute relativ seltene sharp waves. Dieses Kurvenbild 
wird unterbrochen durch bis 2 sec dauernde Pausen, in denen praktisch keine Hirnpotentia]e 

�9 registr ier t  werden. 

7. Langsame waves and spikes (la.w.a.s.): Rhythmische komplexe 
Potentiale yon etwa 1,5--2,5~see Frequenz, die aus alternierenden ~- 
Wellen und meist ziem]ieh stumpfen, steilen Potentialen oder sharp 
waves bestehen. Sie haben mehrheitlich pr~zentral bis frontalen, seltener 
oeeipitalen Ursprung und treten in kurzen Gruppen bis zu langen Ziigen 
uuf, wobei sie sieh im ullgemeinea ullm~hlieh aus der unspezifischen lung- 
samen Aktivit~t entwickeln und wieder in dieselbe fibergehea, l~ur reine 
F~lle, bei denen keine undere Art yon Krumpfpotentialen vorkam, wur- 
den hierher gez~hlt. 

8. Paroxysmale langsame Wellen (par. la): Ausbrfiche langsumer Wel- 
lea mit plStzlichem Amplitudenaastieg, meist mit Maximum in den pr~- 
zentrulen Gebietea (bei postzentrulem Maximum scheint uns die patho- 
logisehe Bedeutung uasicherer zu sein). Die Frequenz dieser paroxys- 
mulen Potentiule liegt definitionsgem~l~ im Theta- oder 8-Band, vor- 
wiegend um 2--5/see. Wir habea aber auch einen vereinzelten Full bier 
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eingeteilt, bei dem hohe Wellen aus dem langsamen ~-Bereieh in einem 
paroxysmalen Ansbrneh auftraten. Ferner sind in einigen Fallen nieht 
ganz gesicherte sharp waves in die langsamen Wellen eingestreut. 

9. Atypische Ausbri~che yon Epilepsie-Potentialen (at. Ausbr.): Alle 
paroxysmalen Ansbriiche mit sieheren Krampfpotentialen mit Ausschlul3 
der typischen spikes and waves (siehe unten). Es sind hier alle Varianten 
ver~reten yon stark fiberwiegenden langsamen Wellen mit vereinzelten 
Krampfspitzen bis zu spikes-Serien einerseits, nicht ganz regelmgBigen 
spikes and waves anderseits. 

10. 3~see-spikes and waves (s.a.w.): Zu dieser bekannten Form der 
Krampfpotentiale wurden n~r die ganz typisehen Ausbriiehe ge- 
reehnet: 3--4/see Anfangsfrequenz, bilaterale Synehronie, insbesondere 
auch des Beginnes, regelm~iBige Formen, typische Verteilnng, fiberall 
gleichzeitiges Ende, gem~tB Definition yon jnsPE~ nnd D~OOGLEEVE~- 
FOI%TUYN. 

11. Occipitale Sinuswel[en (or SW): Meist beidseits, oft bilateral syn-- 
ehron anftretende Ziige hoher 2,5--3,5/see-Wellen sinusoidaler Form mit 
ausgesprochenem temporo-oceipitalem Maximum, die bei AugenSffnen 
prompt bloekieren. Sie sind bei der idiopathisehen Epilepsie der Kinder 
h~ufig nnd kSrmen plStzlich in generalisierte S.a.w. iibergehen. Nur wenn 
letztere ganz fehlen, wurde der Fall m diese Gruppe eingereiht. Die oc. SW 
kommen allerdings niel~t nut bei Epilepsie vet. 

12. Periodische ~-Kornplexe (per.K): In mehr oder weniger regel- 
m~ifligen Abst~inden (yon etwa 3--15 sec) erseheinende komplexe ~-Wellen 
hSherer Amplitude mit weiter Ausbreitnng und pr~zentralem Maximum, 
wie sie zuerst yon I~ADEI~MECKEI~ danll ~OD. COBB und HILL beschrieben 
worden sind. Vielfach sind verschiedene Arten yon Krampfpotentialen 
gleiehzeitig vorhanden, selten aueh abwechs]ungsweise mit den per. K. 
Auch wenn letztere nur voriibergehend auftraten, wurde der Fall gleieh- 
wohl zu dieser Gruppe gez~thlt. 

Neben der Zusammenstellung der EEG-St6rungen im Anfallsinterva]l 
beim Gesamtmaterial haben wir die kliniseh diagnostizierten BNS noeh 
in anderer Hinsicht bearbeitet: Wir vergliehen die Krampfpotentiale bei 
symptomatischen und idiopathischen BNS. Ferner untersuehten wir die 
Hirnpotentiale, die wgAqrend der entsprechenden Xr/~mpfe registriert 
wurden, wenn solehe ws der Ableitung auftraten. Wir suchten in 
den EEG-Kurven alle Stellen heraus, an denen ws der Abteitung 
eine sichere Zuekung oder eine andere Form yon Anfall beobaehtet nnd 
angemerkt worden war. Fehlte die schriftliehe Fixierung, wurde auf die 
Verwertung verzichtet. Es handelt sieh deshalb um eine Auslese: Es 
werden hauptss die spektaknl~ren klinisehen Erscheinnngen er- 
faBt und von den diskreten vor allem diejenigen, die yon auffallenden 
EEG-Vers begleitet waren, welehe die Aufmerksamkeit der 



46 R. HEss jun. und TH. NEU~tAVS: 

Untersncher auf allf~llige motorische PhBnomene lenkten. Daneben 
spielen zufBllige Faktoren (Beobachtnngsm6glichkeit, I-Igufigkei~ von 
Willkiirbewegungen usw.) eine groBe Ro]le, so dab 8chlnl~folgerungen 
statistiseher Art yon vornherein nicht in Betracht kommen. 

Ergebnisse. 
Die vollsti~ndige Zusammenstellnng fiber die Beziehung zwischen 

Anfallsform und EEG-StSrung zeigt Tab. 1. Daraus geht hervor, dab 

Signifilsante und uncharaktsris~ische EEG-J~e]unde bei verschiedenen An/allsformen. 

6enepu/m'ert ~1 II 
~ , ' ,~ , "  ~Jl.....- 

Fok~l g -- 

;,y 
Ton~sob 2 6 ~  

~, ~'~b~," ~ 

i 
_ _ 1  

I| 

I - - -7  Normales oder generalisiert unspezifisch abnormales ]~EG. 

Generalisier~e speztflsche and fokale 8tSrungen. 

Abb. 4. Yergleich der signifikanten ~EE G-StSrungen mi t  den uncharakteristischen (normalen oder 
generalisiert unspezifisch abnormen) t~efunden bei verschiedenen Anfallsformen. -- Links Yon den 
SBulen die Anz~hl der FMle. Prozentaul am meisten signifikante St6rtmgen sincl bei den Absenze~ 
worhanden, am wenigsten bei den generalisierten An~gllen. Bei den Fieberkr~mpfen iiberwiegen 

die uncharakteristischen Befunde sellr stark. 

~yoklonien, akinetische, psychomotorische and nicht anders za klassie- 
rende AnfBlle in so kleiner Anzahl vertreten sind, dab sie im folgenden 
nicht mehr beriicksichtigt werden sollen. 

Abb. 4 stellt bei den 5 Hauptgruppen der Anfallsformen das Verh~ltrds 
zwisehen normalen nnd unspezifiseh generalisiert abnormen Xurver~ 
einerseits, signifikanten :Befunden anderseits dar. Am deutlichsten fiber- 
wiegen die letzteren bei der klinischen Gruppe der Absenzen, ngmlieh 6:1. 
Es folgen die BNS (5:1), die fokalen AnfBlle (4,5:1), darm mit Abs~and 
die tonischen (1,5:1) und die generalisierten Anf~lle (1,2:1) Fiir alle 
Fieberkr~mpfe zusammen machen die sig~xifikanten ]3efu~xde sogar nur 
1/s der nneharakteristischen Xnrven aus. Wiiren in nnserem Material 
aueh jene Patienten enthalten, auf welche wegen nieht sicher epilep- 
tiseher Natur der Anf~lle verziehtet wurde, mfil3ten sich die VerhB]tnisse 
noeh mehr im gleichen Sirme verschieben. 

Fiir die Einzelbesprechung der Zusammenhi~nge zwischen den kli- 
nischen ~n4 elektreneephalographischen Gruppen werden im folgenden 
alle F~lle mit uncharakteristisehen :Befnnden weggelassen und damit auch 
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der grSfite Teil der Fieberkr~mpfe. Der Rest der signifik~nten EEG- 
Ver~nderungen solI nicht mehr yon den Kr~mpfen ohne Fieber nnter- 
schieden werden. Abb. 5a gibt die Verh~ltnisse in Prozent umgereehnet 
graphiseh wieder und verk~rpert das Hanptresultat nnserer Zusammen- 
ste]lung, ttier seien nut noch die wichtigsten Punkte hervorgehoben und 
einige Erggnzungen angebracht : 

Von den Patienten mit generalisierten Kr~imp/en zeigt mehr als die 
Hglfte elektrencephslographisehe Hel~dbefurlde, wozu wit allerdings anch 
die multiplen Foei reehnen. Die iibrigen Kurven sind zur Hanptsaehe 
durch paroxysmale StSrnngen gekennzeichnet, d.h.  Ausbrtiche hoher 
langsamer Wellen oder eigentlicher Kr~mpfpotentiale. Die tSrpisehen 
s. a.w. fehlen in dieser Gruppe vSllig : Immer wenn sie bei Patienten mit 
generalisierten Anf~llen vorkgmen, wurden daneben such klinisehe 
Absenzen beobachtet, weshalb sie dort eingereiht sind. 

In der Gruppe der Abssnzen sind, ~,ie zn erwartea war, die s.a.w, be- 
sonders stark vertreten, aber doch in geringerem Ma~e als man hgtte an- 
nehmen kSnnen. Sie machen nieht ggnz die Hglfte aller Befnnde ans. Wenn 
man allerdings diejenigen Patienten ~ussondert, die gleichzeitig noch 
andere Anfallsformen zeigen, machen die s.a.w. 58~o ~us. Vom t~est 
wird wieder etwa die Hglfte yon den tterdbefunden eingenommen. Mehr 
als die Hglfte der at.Ausbr, dieser Gruppe betreffen F~lle, die daneben 
such generalisierte Xonvulsionen haben. 

Die ]ol~alen Kri~mpfe ~n~ern sich im EEG naturgem~l~ meist durch 
Herdbefuude. Allerdings sind aueh bier beidseitige multiple Foei auf- 
fallend h~nfig. Dazn gehSren 5 F~tlle, bei deneix sieh die ~ehrzahl der 
Herde nnr bei Wiederholnng der Untersuehung ergab (da yon 174 Pa- 
tienten mit Herdbefu~den nut bei 65 das EEG wiederholt ~vnrde, diirf~e 
diese Gruppe in Wirklichkeit etwas grSl~er sein). Von 45 fokalen Epi- 
lepsien mit einseitig lokalisierten EEG-tterden entspricht die Laterali- 
sation dem klinisehen Anfallseharakter in 36 F~llen, in 6 ist letzterer 
nieht geniigend gesichert, in 3 Fgllen (wohl zufgllig alles 8~Foei) ist die 
Seitenlokalisation ~vidersprechend. Etwa ~/s der klirtisch fokalen Epi~ 
lepsien zeigt im EEG Ansbriiehe generslisierter hypersynehroner Poten~ 
title, ~ovon je zweimal la.w.a.s, nnd s.a.w. 

Bei den tonischsn An/~tlen finden wir wieder in nieht gsnz der I-I~Ifte 
Herdbefunde, yon den iibrigen zeigen etwa ~/s gem. KP, die in den vor- 
herigen Gruppen nur vereinzelt vorkommen. 

Unter den BNS ist mehr als die Hglfte dureh diese gem. KP ge- 
kennzeiehnet. Auch die Mehrzahl der reinen l~.w.a.s., welehe -<on den 
gem.KP nicht seharf abgegrenzt werden kSnnen, entfgllt auf diese 
klinische Grnppe. Daneben linden sich relativ viele Herdbefunde. 

Bei BNS und tonisehen Anfgllen sind femer ]e 3 Fglle mit periodischen 
~-Komplexea eingeordnet, wie sie fiir die subakuten Eneephalitiden als 
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nahezu pathognomisch gelten (welche Diagnose bei 4 dieser Patienten 
gestellt wurde). 

Abb. 5b stellt die Abh~ngigkeit der verschiedenen Formen yon EEG- 
StSrungen veto Alter dar, wenn je 3 j ahre  umfassende Gruppen zugrunde 
gelegt werden. Es ist daraus ersichtlich, wie - -  unabhangig veto Alter - -  
die Herdbefunde den generalisierten StSrungen die Waage halten. Die 
paroxysmalen Ausbriiche sind jedoch in den ersten Jahren ausgesproehen 
selten, die s.a.w, im speziellen haben ein Maximum zwischen 6--12 Jahren. 
Vor allem ist augenfallig, wie das Vorkommen der gem. K P  stark an das 
jiingste Alter gebunden ist: In der ersten 3-Jahresklasse machen sic fast 
1/a der Befunde aus, in der zweiten etwa 1/1~, spgter fehlen sic ganz. Ver- 
gleichsweise sei hier noch mitgeteilt, dab - -  die Falle mit uncharakte- 
ristischem E E G  nicht eingerechnet - -  yon den Patienten mit generali- 
sierten wie mit tonischen Anfitllen je die H~lfte 0--3 Jahre alt sind, yon 
denjenigen mit BI~S aber 3~. Um die Verh~ltnisse zu -r 
haben wir die ersten 4 Jahrg~nge noch einzeln aufgeftihrt (Abb. 5c). 
Allerdings werden die Zahlen dann so klein, da[3 man sic nut  noeh als 
Hinweis auf mSgliche Zusammenh~Lnge auffassen darf. Die Altersabh~tn- 
gigkeit der gem. KP  kommt noch deutlieher zum Ausdruck: Im 1. Jahr  
d0minieren sic stark, schon im 2. treten sic zurfick und kommen nachher 
nnr noch in unbedeutender Zahl vor. Diese fiber lange Perioden konti- 
nuierliche pathologische Aktivitat  wird allm~hlich yon den paroxysmalen 
StSrungen abgelSst. Die s.a.w, treten erst im 3. Lebensjahr auf, was einer 
allgemeinen Erfahrung entspricht, wenn an die Begriffsbestimmung ein 
strenger Mal3stab angelegt wird. Auch die la.w.a.s, sind in reiner Form 
in unserem Material vor dem 3. Lebensjahr nicht vorhanden. 

Soweit die Resnltate der allgemeinen Znsammenstellung. Auf Einzel- 
heiten kann hier nicht eingegangen werden. 1Vur zur Gruppe der B1VS 
h~ben wir noch einige weitere Ergebnisse mitznteilen: Es weiden all- 
gemein ,,idiopathische" und symptomatische Formen nnterschieden. 
Erstere werden beim Fehlen nachweisbarer groborganischer Verande- 
rungen am Gehirn diagnostiziert und miissen, gleich wie die idiopathische 
Epilepsie fiberhaupt, eine Anzahl nnerkannter symptomatischer Ealle 
umfassen. Unter den positiv diagnostizierten symptomatischen BIVS sind 
wiederum mehrere Gruppen vertreten: Wir haben - -  nach praktischen 
Gesichtspunkten - -  1. diejcnigen F~lle zusammengefal3t, bei denen BNS 
als Begleitsymptome eJner erworbenen Hirnaffektion (Encephalitis, dif- 
fuse Sklerose) anftreten oder die anderweitige sichere Zeichen einer orga- 
nischen Hirnsch~digung aufweisen; 2. solche, bei denen ein Trauma oder 
eine Encephalitis usw. dem Anfallsleiden unmittelbar vorangegangen 
war; 3. Patienten mit Mfl3bfldungen an Schadel und Gehirn. Tab. 2 st ellt 
die EE G-Befnnde bei diesen symptomatischen nnd bci den idiopathischen 
BNS gegeniiber. Es geht daraus hervor, dal~ bei den letzteren und den 

Arch. f. Psych ia t r .  u. Z. Xeur., Bd.  189. 4 
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mit Mil]bildungen vergesellschafteten BNS die gem.KP gleichermal~en 
vorherrschen, im Gegensatz zu den sicher symptomatischen Formen. 

Bisher haben wit uns mit dam EEG im Anfallsintervall besch~ftigt. 
Da die besprochene Xrankheitsgrnppe dnrch die Art der dabei v0r- 
kommenden Krgmpfe definiert wird, beansprnchen die wghrend eines 
solchen Anfalles registrierten Hirnpotentiale besondere Aufmerksamkeit. 

Tabelle 2. Idiopathische und symptomatische BNS. 

Idiopathische . . . 6 

MiBbildungen . . . I 2 
Rcsidualkrgmpfe " i 

organ, ttirnsch~dig. 

total . . . . . . .  

14 2 - -  

2 

4[  4 

31 10 

551 

7 mit Hydrocephalus 
internus, davon 4 mit 
gem. KP 

* 2 in direktem Ansehl. 
an ]Y[asernencephalit. 

* 2 akut 

Von den klinisch als BS~S diagnostizierten Kindern wurden bei 30 wi~hrend 
der Ableitung ein eder mehrere ihrer A11f~lle beobachtet. Bei 20 waren es 
einzelne blitzartige Zuckungen yon Gliedmal~en, Rumpf oder Kopf (meist 
nach vorn), wobei zwischen Blitz- and Nickkr~mpfen nur ausnahms- 
weise klar zu unterscheiden war. ]~ei 5 Patienten warden etwas ]i~nger 
dauernde Kopfbewegungen beobachtet, so dab sie als Salaamkr~mpfe 
bezeichnet werden kSnue~; 2 Patienten hat ten sowohl Blitzkr~mpfe als 
auch tonische Kr~mpfe ~,on mehreren Sekunden Dauer, ein weiterer 
zeigte einen foka]en klonischen Anfall mit darauffolgender langer Serie 
yon Blitzkrampfen; einer hat te  bald welt ausgebreitete, bald streng 
lokalisierte Myoklonien an wechse]nden Muskelpartien, bei einem wurde 
~icken des Xopfes and Zucknngen der Augen beobachtet, wie sie hi~ufig 
die Absenzen der idiopathischen Epilepsie begleiten. 

Um mit den 2 letzten F~llen zu beginnen, die schon klinisch nicht zu 
den BNS h~ttten geziihlt werden miissen: Beide weisen im EEG unregel- 
mgSige spikes and waves anf, beim zweiten sind aneh einzeine Komplexe, 
sharp waves oder ~-Wellen y o n  einer klinisehen Zuckung begleite~a. 

Die lgngeren tonischen Xrgmpfe gnl~e~n sich im E E G  in einem Fall in 
Form einer Serie generalisierter spikes, im anderen als einseitig stark 
iiberwiegende langsame waves and spikes (Abb. 8 a). Der fokale klonisehe 
Anfall ist yon gegenseitig beginnenden, dann generalisierten nnregel- 
miil~igen spikes and waves begleitet. Die Salaamkrgmpfe lassen Sich nach 
hi~nelektrischen Xriterien nieht yon den weir hgnfigeren blitzartigen 
Zneknngen abgrenzen. In beiden Fallen nnterseheiden sich die gleich- 
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zeitig registrierten l~otentiale oft auffallend wenig yon der im Interval l  
vorhandenen Hirnaktivit&t : Entweder ist die Kurve iiberhaupt nicht er- 
kennbar  ver&ndert, oder es t re ten eine oder mehrere sharp waves mi~ 
oder ohne langsame Potentiale etwas starker hervor (Abb. 6). Nicht 
selten folgt eine potentialarme Pause (Abb. 7). 

Abb. 6. :EEG w~ihrend eines B l i t z k r a m p f e s  (ira Schlaf)  : Bei  Z hef t ige  Zuckung  de r  A r m e  nach  v o m  
und oben. 111 der  K u r v e  s ind  g le ichze i t ig  eine Gruppe  z u m  Tell  hoher  sha rp  waves  zu erkennen,  ge- 
fo lg t  yon  e iner  l a n g s a m e n  :Naehsehwankung.  D i e  K r a m p f s p i t z e n  li. auf  der  A b b i l d u n g  s ind yon  

ke inen  k l in i schen  Er sehe inungen  begle i te t .  

1200pV t l s e c  ~ Z 

Abb. 7. E E G  W~hrend b l i t za r t i ge r  Zuckungen  bei K i n d  m i t  B N S  und  Mikrocephal ie .  t t i e r  s ind  sharp  
waves  n u t  angeden te t  und  es fo lg t  eine 1 - - 2  sec daue rnde  Pause  m i t  ge r inge r  r eg i s t r i e rba re r  t I i rn -  

aktivit~tt .  Solche P a u s e n  k o m m e n  sel ten auch  als  e inz iges  e lekt r i sehes  Kor r e l a t  
der  k l in ischen Zuckung  vor .  

In  11 F~llen trifft das eine cder das a~dere zu, oft abwechslungsweise 
beides. 3 Patienten zeigen ausgepr~gtere Ausbriiche yon scharfen und 
steilen Wellen, die sich den unregelm~Bigen s.a.w, cder at .Ausbr,  an- 
n~hern. In  11 F~llen s i n d -  ausschlieBlich oder neben den besprochenen 
Veriinderungen - -  noch a ndersartige StSmngen wiihrend der klinischen 
Zuckung zu sehen: z. B. eine Strecke verminderter Aktivit~t oder eine 

4* 



52 R. HEss jun. und TH. NEVHAUS: 

Gruppe etw~s hSherer langsamer Wellen, gelege~tlich mit einem super- 
ponierten Zng yon relativ niedrigen schnellen Wellen: Letztere Art kom- 
plexer Potentiale tritt bei 2 Patienten (gleichzeitig mit klinischer Zuk- 
knng) wghrend eines beschr~inkten Zeitabschnittes in mehr oder weniger 

b 

r 

Abb. 8. a) EEG w~hrend tonisehem Anfall bei Kind mi t  symptomatischen BNS auf Grund eines 
subakuten hirnatrophisehen Prozesses. Der Krampf wird durch eine Zuckuug (Z) eingeleitet, hierauf 
erfolgt eine tonische ]Kopfdrehung nach li. (K --* li., anhaltend solange Kurve intermittierend unter- 
strichen ist, bei K t wird der Kopf gerade gedreht). I m  EEG w~ihrend der Zuckung eine Gruppe 
yon sharp waves, wi~hrend d~s tonischen Krampfes ein langer Zug linksseitiger, unregelm~Biger, 

langsamer waves and spikes. Die l'e. :gemisph~re zeigt haupts~iehlich Iangsame Wellen. 
b) Ein Komplex langsamer Wellen mi t  superponierter schneller Aktivit~it als Begleiterscheinung 
eines Blitzkrarnpfes. In  vorliegendem Fall t raten solche StOrungen zusammen mit  klinischen Zuk- 
kungen w~hrend einer besehr~inkten Zeitspanne periodisch auf (c). Das Ku~venstiiek b stellt einen Teit 
des angezeichneten Aussehnittes in c dar. Ein solches Bild wird fast nur bei subakuten Encephalitiden 
gesehen, t i ler ~,ar eine solehe uici~t zu diagnostizieren, sondern es handelte sich urn einen Fall von 

,,idiopathischen" ~NS (nach klinischen Gesichtspunkten). 

regelm~iBiger Periodik auf (Abb. 8b und c). Vor und nachher ist die 
Kurve dutch diffuse Epilepsie-Poteati~le geke~nzeichnet. 

Zuletzt mSchten wir 2 EirLzelf~lle ~uffiihren, bei denea wir das EEG 
l~ngere Zeit nach der ersten Untersuchung ~viederholen konnten: 
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1 Knabe, der im Alter yon 2 Jahren unter typisehen Blitzkr~impfen litt, 
zeigte im EEG einen Fokus stumpfer Krampfspitzen im reehten Tem- 
poralgebiet. 22 Monate sp~ter wurde er uns wegen nunmehr generali- 
sierten Konvulsionen wieder zugewiesen. Ym EEG land sich jetzt das 
typische Bild cler gem.KP. Ein M~idehen yon 2 ~ Jahren kam wegen 
Blitzkr~tmpfen zur Untersuchung Und hatte den EEG-Befund der 
gem.KP. 2�88 Jahre sparer war das klinlsehe Bild insofern vSllig ver- 
iindert, als jetzt Anf~lle yon Hyper- und Apnoe im Vordergrund standen. 
Ym EEG fanden sich aber weitgehend die gleiehen StSrungen wieder, mit 
dem Untersehied, dal~ die langsamen Wellen etwas hShere Freque~z auf- 
wiesen, lJber andere Nachnntersuchungen naeh mehr als einem Jahr 
verfiigen wir leider noeh nicht. 

Bespreehung der Ergebnisse. 
Bei der Auswertung der allgemeinen Gegentiberstellung yon Anfalls- 

form und EEG-Befund ist zu bertieksiehtigen, dab die Zahlen unseres 
Materials infolge der weitgehenden Anfspaltung in manehen Gruppen zu 
klein werden, um zuverlgssig zu sein. AuBerdem bestehen schon bei der 
klinisehen Diagnose, abet aueh bei der elektrencephalographischen Ein- 
teilung Fehlerquellen, die sich einer statistischen ~erprfifung entziehen 
wfirden. Wir mitssen uns deshalb an die grogen Zusammenh~nge halten 
und Einzelheiten - -  aueh welm sic mitgeteilt werden - -  nur als Indizien 
zur Kenntnis nehmen. 

Bevor wit uns der prim~ren Fragestellung, dem Zusammenhang 
zwisehen den BI~S und dem elektreneephalographisehen Bild der dif- 
fusen gemischten KrampfstrSme zuwenden, miissen wir abklgren, welche 
l~olle das Alter der Kinder dabei spielt: Als erstes f~llt auf, dag bei allen 
Altersklassen in etwa der H~ilfte der F~lle Herdbefunde bestehen und 
yon diesen wieder ~.~-- ~ auf multiple Foei entfallen. Obwohl die~tiologie 
wahrseheinlieh weehse]t, scheint die Reaktion der Hirnrinde, bei allen 
m6gliehen Seh~idigungen epileptogene Foei zu bilden, nicht yore Alter 
abzuh~ngen. Bei der ar~deren H~lfte der F~lle zeigt sich dagegen eine 
starke Verschiebnng der EEG-Befunde mit dem Alter. Im ersten Jahr 
herrsehen die diffusen gemisehten Krampfpotentiale stark vor, werden 
raseh seltener nnd fehlen nach dem 6. Altersjahr vollst~ndig. Die 
halb kontinuierlichen, halb episodisch auftretenden langsamen waves 
and spikes, die zum Teil den erstgenannten Krampfpotentialen bei: 
gemiseht sind, kommen in reiner Form (in unserem kleinen Material) 
yore 3.--10. Jahr vor. Mit zunehmendem Alter werden vor allem die 
paroxysmalen StSrungen immer h~ufiger, n~mlich Ausbriiehe hoher 
langsamer Wellen mit nnd ohne superponierte sharp waves und spikes. 
Dazu gehSren als Spezialfall die regelm~l~igen 3/see-spikes and waves, 
welche vor dem 3. Altersjahr fehlen und zwischen dem 6. und 12. Jahr 
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ein Maximum zeigen. Es ergibt sich also die allgemeine Tendenz, d~ft mit 
zunehmendem Alter die mehr oder weniger kontinnierlichen, nnsehgrf 
gegen die Grundaktivitgt abgegrenzten Krsmpfpotentiale allmghlieh 
dnrch paroxysmale, sich seharf aus der iibrigen Knrve abhebende StS- 
rungen ersetzt werden. 

Es kann nicht bezweifelt werden, d~l~ auch zwischen kliniseher 
Krampfform und EEG Beziehungen bestehen: Sie sind offensichtlich bei 
den Absenzen der Idiopathisehen Epilepsie, ~velche zu einem grol~en 
Prozentsatz dutch die 3/see-spikes and waves gekennzeichnet sind. Bei 
den fokalen Epilepsien sind Herdbefunde zu erwarten nnd mehrheitlich 
vorhanden. Die Ausnahmea werden spgter besproehen werden. 

F~st ebensogut wie bei den genannten Anfallstypen ist die Korrelation 
zwisehen den BNS nnd den gemischten Krampfpotentialen (gem. KP). 
Weil jedoch 58~o der Kinder des 1. Altersjahres diese Art yon EEG- 
StSrnngen zeigen, kann man sich fragen, ob sie nicht primer an das klein- 
kindliche Alter gebunden sind, nngeaehtet der Anfallsform. Da~ dies 
nicht zutreffen kann, geht aus folgendem Vergleich hervor: Von den 
BNS gehSren etwa 3~ in die jfingste der 3-Jahresgruppen, und etwa 
ist dnrch die gem. KP gekeImzeichnet. Von de~t Patienten n i t  tonischen 
Anf~llen sind et~'a ~ 0--3 Jahre alt, abet nur etwa 1/5 zeigt diese Form 
der StSrnng, w~thrend diese in der Grnppe der generalisierten Konv~ul- 
sionen in zu vernachlassigender Anzahl vorkommt (tatsachlich sind es 
2 fragliche Fglle), obwohl ebenfalls ~ der Kinder in der jiingsten Klasse 
figurieren. Die Mltersverteilung der gem.KP muff deshalb eine Folge ihrer 
engen Beziehung zu den BNS sein, die ihrerseits hanpts~chlich im Klein- 
kindesalter auftreten, und nieht umgekehrt. 

Ein mSglieher Einwand, d~l~ das char~kteristische Bild der gem.KP 
einer - -  bei S~nglingen relativ h~ufig registrierten - -  Sehlafknrve ent- 
spreehen kSnnte, wird ebenfalls durch ihr praktisches ]?ehlen in der 
Gruppe der generalisierten Anfalle widerlegt. Anch konnten wir wieder- 
holt feststellen, da~ sich das Bild im Sehlaf tiberraschend wenig ~ndert. 

Die Korrelation zwischen den BNS und dem hirnelektrisehen Befnnd 
der gem.KP ist abet bei weitem nicht vollst~ndig: Fast die H~lfte der 
Fglle zeigt keine oder ~ndersartige StSrungen im EE G, darnnter mehrere 
klinisch scheinbar ganz typische. Gerade die beiden fiber lgngere Zeit 
beobaehteten Kinder illustrieren, da~ die klinisehe und die hirnelektrisehe 
Entwieklnng nicht parallel zu verl~nfen br~nchen. Daft eine - -  relati-r 
geringe - -  Anz~hl normale oder unspezifiseh patho]ogische BeYunde vor- 
kommen, wur zn erwarten. Obwohl die gem. KP mehrheit]ich den grS~ten 
Teil der Knrve beherrschen, kS~men sie offenbar anch ganz oder fiber 
lgngere Zeit fehlen. Oft ist ja selbst wghrend eines Kr~mpfes im EEG 
keine St6rnng erkennbar. Die reinen la.w.a.s., die sieh yon den gem. KP 
nnr nnseharf abgrenzen lgssen, und die atyp.Ansbr, kommen vor allem 
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bei etwas/~lteren Kindern vor. Was die auch bei den BNS h/~nfigen epilep- 
togenen Foei anbelangt, bilden sie vielleicht ein ~bergangsstadium 
zwischen normalen Kurven und roll ansgebildeten gem. KP, yon denen 
sic sich vor allen dnrch das Fehlen der generalisierten lartgsamen Poten- 
tiale unterscheiden. Sic mSgen Ausdrnck einer erst beginrtenden Schgdi- 
gung des Cortex dutch einen hanptsgchlich die subcorticalen Snbstrate 
erfassenden ProzeB sein. 

Die Gegen/iberstellung der symptomatischen nnd der idiopathischen 
BNS lgl~t andererseits daran denken, dab den hirnelektrischen Befnnden 
eine Bedeuturtg fiir diese Differentialdiagnose znkommen k6~mte: Tat- 
s~tchlich zeigen 7 yon 8 sicher symptomatischen F~tllen keine gem.KP, 
bei den idiopathischen herrschen sie stark vor. Die Kinder nit MiB- 
bildnngen an Sch~del oder Gehirn verhalten sich in dieser Hi~isicht wie 
die idiopathischen BNS. (Es ist ja anch nicht anzunehmen, dab die 
Kr/impfe Folge der anatomischen Fehlanlage sind, sondern beides diirften 
parallele XuBerungen einer tiefgreifenden Sch/idigung sein.) 

Damit ist die MSglichkeit gegeben, dab eine dnrch die gem.KP ge- 
kennzeichnete/itiologisch einheitliche Gruppe der BNS existiert, wie es 
yon Z]SLLW~]S~ und anderen Autoren vermntet wird. Bewiesen ist es 
jedoch nieht. Letzten Endes liegt natiirlich auch bei den,,idiopathischea" 
Formen eine organische Ursache zugrunde. 

Bemerkenswert ist, wie h~ufig die gem.KP auch n i t  tonischen An- 
f/~llen zusammen gesehen werden. Das verwundert weniger, wenn man 
an die Schwierigkeiten denkt, denen man vielmals bei der Unterscheidung 
vort tonischen und Salaamkrgmpfen begegnet. Der Bewnl~tseinszustartd, 
der fiir die Abgrenznng wichtig sein soll, ist im Kleir~kindesalter hgufig 
nicht sieher festzustellen. Zwar lassen die wghrend des Anfalles selbst 
registrierten Hirnpotentiale gegeniiber knrzdauernden Salaamkrgmpfen 
einen Untersehied erken~en. Doch hatten gerade die beiden Patienten, 
bei denen wir dies feststellen kormten, daneben anch typische Blitz- 
krgmpfe. Es ist sehr wahrscheinlich, dab ein Teil der Fglle n i t  tonischen 
Anfallert eng zur Grippe der BI~S gehSrt. Andere mSgen vielleicht den 
fokalen Epilepsien zuznrechnen sein (Schlgfenlappenherde). 

Salaam- n11d Blitz- oder Nickkrgmpfe kSnnen hingegen auch an Hand 
der sic begleitenden EEG-Verandernngen nicht voneinander getrennt 
werden. Das ist ein weiteres Indiz dafiir, dal~ die Anffassnng yon ZELL- 
WEGEl~ und anderen Autoren zntrifft nnd eirt grnndlegender Untersehied 
nicht besteht. Allerdings dtirfte die Beziehnng zwischen klinischem 
Krampf nnd elektrischem Korrelat ziemlich locker sein, angesichts der 
Verschiedenheit tier oft bei ein nnd demselben Patienten gefundenen be- 
gleitenden hirnelektrischen StSrnngen. 

Einen Spezialfall stellen die 2 Kinder dar, die w~hrertd einer be- 
schr~nkten Zeitspamle das Bild der periodischen 8-Komplexe, jeder 
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gleichzeitig mit einer klinischen Zuckung, zeigten, Wie es sonst die sub- 
akuten Encephalitiden kennzeiehnet. Man wird aus dieser voriiber- 
gehenden iJ-bereinstimmnng des Kurvenbildes keine /~tiologischen 
Schlfisse ziehen kSnnen, aber an die MSg]ichkeit einer i~hnlichen Lokali- 
sation ist zu den:ken. 

Zum Schlug mSchten wit noch einige nicht zum engeren Problemkreis 
gehSrende Yragen beleuchten, die sieh gewissermai3en als I~ebenprodukte 
ans unserer Znsammenstellnng ergeben haben: Die gro/3e Zahl der Herd- 
be]unde bei scheinbar generalisierten An/dillen und auch bei Absenzen ist er- 
staunlieh. Der Prozentsatz iibertrifft z. B. den yon M. L ~ o x  fiir die 
,, Grands Manx" ihres Materiales genannten bei weitem. ~ - - ~  davon 
entf/~l]t auf die multiplen Foci. Bei diesen diirften grSBtenteils diffuse 
Affektionen mit zuf~illigen Xrankheitsherden im oberfl/ichlichen Cortex 
vorliegen, die mit den klinischen Anf/illen nieht in direktem Zusammen- 
hang zu stehen brauchen. Auch ffir manche einzelne Foci mag diese Er- 
kl/~rung zutreffen, namentlich wenn sie in Bezng auf die klinischen An- 
f/ille falsch lokalisiert sind. Sieher sind aber auch viele verkannte fokale 
Epilepsien in dieser Grnppe, die nur wegen nngenfigender anamnestischer 
Angaben oder weil das Anfangsstadium der Anf/ille nicht beobaehtet 
werden konnte, zu den generalisierten Kr~mpfen gez/ihlt wurden. Die bei 
den Absenzen k]assierten Herdbefnnde beruhen vielleicht anf einer Ver- 
kennnng kurzer D/~mmerattacken, welehe gelegentlich ohne EEG  yon 
den Absenzen der idiopathischen Epilepsie nicht zu unterseheiden sind. 
Solche Befunde uhterstreichen die bekannte Erfahrung, dag ein genera- 
lisierter Anfall keine diagnostisehea Sehliisse erlaubt nnd nut  fokaler 
Beginn bzw. Aura lokalisatorisehe Bedentung haben. 

l~oeh anffallender sind klinisch-fokale Anf/ille bei generalisierten hirn- 
elektrisehen StSrungen. Es galt friiher als Gemeinplatz, dab fokale 
Kr/~mpfe auch bei der idiopathischen Epilepsie vorkommen. Seit der 
Ansbreitung des Elektreneephalographie hat man erkarmt, daf~ zahl- 
reiche Anfallskranke f/~lschlicherweise der idiopathisehen Form zu- 
gerechnet worden sind. Bei weitem die meisten fokalen Epi]epsien kSnnen 
heute auf Herdl/s zuriiekgeftihrt werden, die mit den friiheren 
Untersuchungsmethoden nicht naehweisbar waren. Es scheint aber doeh 
ein kleiner Prozentsatz zu bleiben, der nach hirnelektrisehen Kriterien 
der  idiopathischen Gruppe zugereehnet werden mug. In unserem Mate- 
rial finden sich 2 Fis mit typischen spikes and waves. (Einer davon 
leidet unter stnndenlangen Znst/inden mit Zncknngen der Zunge nnd des 
linken Mnndwinkels nach links, im EEG  yon Salven generalisierter 
spikes begleitet, wiihrend im Intervall die s. a. w. vorkommen.) Hier sang 
man znr t typothese yon versehiedenen Erregbarkeitsschwellen der 
prim/iren oder seknnd/iren motorisehen Zentren greifen. 2 andere F/~lle 
mit langsamen waves and spikes sowie mehrere mit  uneharakteristischen 
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generalisierten Ausbrfichen ,ton Epilepsie-Potentialen, die alle fokale 
Kr~mpfe haben, k5mlen anch auf diffuse Hirnaffektionen zuriickzuffihren 
sein, die vielleieht die oberfl/~ehliche Hirnrinde in verschiedenem MaBe 
betrifft. Solche 13"berlegnngen werden uns hie davon abhalten, bei 
klinisch fokalen Anf/illen die Fahndung nach einer lokalen Ursache his 
an die Grenze der praktischen MSgliehkeiten zu treiben. 

Daft die Fieberkr/impfe so h/iufig normale oder uncharakteristisehe 
EEG-Befnnde ergeben, erkl/irt sieh aus dem voriibergehenden Charakter 
der StSrung. Die unspezifisch abnormen Kurven kSnnen als Folge der 
toxi-iI~fektiSsen Sehiidigung oder der dnrch den Anfall selbst bewirkten 
Hypox/imie betrachtet werden. Da$ sich diese Ver~nderungen raseh 
normalisieren ist verst/indlich. Deshalb hat 1VI. L ~ o x  71~o normale 
Knrven erhalten (erheblich mehr als wir, wohl zum Tell Wirkung der 
eingangs erwi~hnten Auslesefaktoren). Die Mehrzahl unserer signifikanten 
Befunde sind fokale St5rungen (etwa 19~o gegeniiber 5~o bei M.L~c~cox). 
Der Verdaeht ist gerechtfertigt, daft es sieh um lokale Sch/idigungen des 
Gehirns handelt, die eine Folge des Xrampfes sein kOnnen, denn nach 
M. LEN~cox werden sehwere generalisierte oder fokale StSrungen bei 
Kindern unter 3 Jahren fast immer gefunden, wenn irmerhalb einer Woche 
nach dem Anfall untersucht wird. Es ist aber a.nch denkbar, daft ein um- 
schriebener infektiSser Prozeft Ursaehe des Fiebers wie des Xrampfes war. 

Zusammenfassung und Schlullfolgerungen. 
Ausgehend yon der Frugestellung, ob die Blitz-, Nick- und Salaam- 

kr/impfe (BNS) des Xleinkindesalters eine eiuheitlich e Xrankheitsgruppe 
bilden, haben wit nntersucht, wie welt sie sich an Hand der elektrence- 
phalographischen Befnnde yon anderen Anfallsleiden unterscheiden 
]assen: 

Bei 518 Kindern, wovon 55 klinisch diagnostizierte BNS, wurde eine 
Einteilung nach klinischer Anfallsform und nach dem Alter ehaerseits, 
nach den verschiedenen Arten elektreneephalographiseher St5rungen 
anderseits vorgenommen. Die Verteilung der letzteren auf die klinischen 
und Altersgruppen wurde tabellarisch dargestellt (Abb. 5a--c). Eine 
eharakteristisehe Misehung generalisierter langsamer Wellen mit weeh- 
selnd ]okalisierten Epilepsie-Potentialen, die wir diffuse gemischte 
Krampfpotentiale nermen (gem.KP), he,Tseht im ersten Lebensjahr 
stark "r und wird mit zunehmendem Alter allm~hlieh dureh paroxys- 
male, scharf gegen die Grundaktivit~t abgesetzte Ausbriiehe yon Krampf- 
potentialen ersetzt. Bei den BNS iiberwiegen die gem.KP welt mehr als 
der Altersverteilung entspr/~che, eine konstante Beziehung zwisehen 
dieser Art yon EEG-Befund und der speziellen Krampfform besteht je- 
doch nicht. Bei den tonischen Anfiillen sind die gem. KP etwas weniger 
hiiufig, bei andem Anfallsformen fehlen sie fast vSllig. 
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Die ,,idiopathischen" BNS wurden hinsichtlich tiirnelektrischer Be- 
funde mit den symptomatischen vergliehen. Bei den ersteren sind die 
gem. KP  sehr h/iufig, die sicher symptomatischen Formen zeigen wech- 
se]nde Befunde. 

Bei 30 Patienten mit klinisch diagnostizierten BNS konnte das EEG 
w~hrend eines oder mehreren Anf~lle registriert warden. Die B]itz- und 
Nickkri~mpfe k6nnen elektrencephalographisch nicbt yon den Salaam- 
kr/~mpfen nntersehieden warden. Sie is sich in der iiberwiegenden 
Mehrzahl in Form von eiuer oder mehrerer sharp waves, die sich bald 
kaum, bald deutlich aus den Krampfpotentialen des Intervalles hervor: 
heben. Das EEG kann wiihrend des Anfalles auch andersartige oder gar 
kehle VerKnderu~gen zeigen. Tonische Anf~lle gehen zwar mit davon 
verschiedenen EEG-StSrnngen einher, doch diirfte ei~ Tell davon aus 
andem Griinden mit den BNS in enger Beziehung stehen. 

Als Nebenbefund ergab sich, dub unabh~ngig yore Alter etwa die 
H~lfte a]]er F~lle mit pathologischem EEG Herdbefu~de aufweisen. 
Anderseits gibt es selten, fokale Epilepsies, die nach hirnelektrischen 
Kr~terien als generalisierte bzw. idiopathische Formen angesprochen 
werden miissen. Die FieberkrKmpfe zeigen zu etwa 2/a normale oder 
generalisiert unspezifisch abnorme Kurven, unter dan pathologischen 
herrschen die Herdbefunde vor. 
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