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1.

Seit FriepMANN7 1906 erstmals die ,,gebduften kleinen Anfille im
Kindesalter* als eigenes Krankheitshild genauer beschrieb und Savrr?
ihm 1916 den Namen ,,Pyknolepsie gab, ist die nosologische Stellung
und Prognose dieses Anfallsleidens umstritten. Den teilweise sehr
optimistischen pidiatrischen Beurteilungen einer Heilung in der Puber-
tatszeit stehen zahlreiche neurologische Beobachtungen iiber eine Ent-
wicklung aus reinem petit mal in typische grand-mal-Epilepsie entgegen.
Nachdem die von BrreER 1929/331.2 entdeckte Elektrencephalographie
eine objektive Registrierung der Hirnaktivitat dieser Anfélle ermdéglichte
und die hirnelektrische Identitdt der pyknoleptischen Anfélle mit den
typischen petits maux der Epilepsie 1938 von Juna1s festgestellt wurde,
war an der epileptischen Natur der Pyknolepsie nicht mehr zu zweifeln.
Die Prognosestellung wurde dadurch aber noch schwieriger.

Friepman~® charakterisierte das klinische Syndrom als Haufung kurzdauernder
kleiner Anfille, die bei sonst gesunden Kindern um das 4. bis 7. Lebensjahr erst-
mals in Erscheinung treten, wihrend des Anfalls das BewuBitsein deutlich triihen,
willkiirliche Bewegungen und die Fahigkeit zum Reden aufheben. Wahrend
RosENTHAL? noch reine (symptomarme), atypische (symptomreiche) und Misch-
formen (vereinzelt auch groBe Anfille) unterschied (vgl. auch Brrk?), fassen
Biscuorrt, PAcEE? und Jawzt diese Mischform nicht mehr unter den Begriff
der Pyknolepsie. Porrisce? und REopE® wiesen auf die Psyche der Pyknolepsie-
Kinder hin, die ein kontrires Verhalten gegenitber derjenigen der echten Epileptiker
aufweise: die Kinder seien aufgeschlossen, frisch, sehr lebhaft und haufig von auf-
fallender Intelligenz.,

Ohne EEG-Kontrolle durchgefiihrte Katamnesen von PAcHE? 1951
zeigten,daB etwa ein Drittel der Pyknolepsie-Kinder anfallsfrei wurde, ein
Drittel grofle Anfille hinzubekommen hat und ein weiteres Drittel tiber
die Pubertit hinaus unverdndert nur kleine Anfille hatte. JaNz® stellte
1955 eine schlechtere Prognose, indem er angab, daf tiber 509, im weite-
ren. Krankheitsverlauf groBe Anfille hinzubekdmen, doch waren alle
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diese Untersuchungen noch nicht durch das EEG ergénzt. Es erschien
daher lohnend, die in fritheren Jahren mit dem EEG untersuchten
Pyknolepsien katamnestisch zu erfassen.

II. Krankengut

Unter 90 Kindern und Jugendlichen mit gehduften kleinen Anfillen,
bei denen vor mindestens 6 Jahren ein kleiner Anfall im EEG registriert
worden war, hatten 47 bereits zur Zeit der ersten Untersuchung einzelne
groBe Anfille und schieden somit fiir unsere Katamnesen aus.

Unsere Untersuchungen erstreckten sich auf die verbliebenen 43 Patien-
ten, die bei der ersten EEQ-Unlersuchung bereits iiber mindestens 2 Jahre
gehdufle kleine Anfille hatten, ohne daf ein grofer epileptischer Anfall
etngetreten, war, und bei denen im HEG ein typischer. kleiner Anfall mit
doppelseitigen Krampfwellen (spikes and waves) registriert werden konnte.
Kinder mit Sduglings- und Fieberkrimpfen in der Anamnese, bei denen
frithkindliche grofie Anféille nicht ausgeschlossen werden konnten,
rechneten wir dann zur Pyknolepsie, wenn das klinische Bild sonst
typisch war und die Patienten seit mindestens 2 Jahren frei von Krimp-
fen auBer petits maux waren. Ein deutlicher Unterschied zwischen diesen
und den Kindern ohne Séuglings- oder Fieberkrimpfe lieB sich weder im
klinischen Anfallsbild, noch im Krankheitsverlauf feststellen.

Von den 43 Patienten mit dem typischen Syndrom der Pyknolepsie
hatten 6 in ihrer Anamnese Séuglings- oder Fieberkriampfe, 37 hatten
nur typische Absenzen ohne Siuglings-, Fieber- oder groBe Krampf-
anfille. Bei 13 Fillen war eine exogene Ursache nach Kopftraumen oder
Meningoencephalitiden anamnestisch anzunehmen. Bei 3 Fillen waren
Epilepsien in der Verwandtschaft vorgekommen: in einem Fall kleine
und groBe Anfille, in den beiden anderen nur grands maux. _

Alle 43 Fille hatten tiber eine Zeit von mindestens 2 Jahren ge-
hiufte kleine Anfille. Nach mindestens 6 und léi,ngstens‘ 17 Jahren wurden
von diesen 43 Kranken 38 nachuntersucht, 5 konnten nicht mehr auf-
gefunden werden. Von 20 Patienten konnte wiederum ein EEG abgeleitet
werden, die {ibrigen wurden nur klinisch katamnestisch nachuntersucht.

HI. Klinik

In der Zahl unserer Patienten standen die Madchen mit 23 Kranken
vor den Knaben mit 20 Patienten. Abb. 1 gibt einen Uberblick iiber
das Hrkrankungsalter unserer Patienten. Es zeigt sich dabei ein deut-
licher Hohepunkt im 5. Lebensjahr mit dem hiufigsten Krankheitsaus-
bruch zwischen dem 3. und 9. Lebensjahr (vgl. Juxa!®, PacHE?2,
Gresi0.1!, LENNOX 1% u. a.). Das durchschnittliche Erkrankungsalter
lag im 6. Lebensjahr. Das Alter unserer Patienten betrug bei der Erst-
untersuchung 4—28, im Durchschnitt 12 Jahre; bei der letzten Unter-
suchung 15—34, im Durchschnitt 23 Jahre.
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Im folgenden soll ein knappes Bild des eigentlichen Anfallsgeschehens
gegeben werden. Da mitunter das klinische Anfallgbild sich im Krank-
heitsverlauf bei ein und demselben Patienten #nderte, sahen wir von
einer strengeren Gliederung in verschiedene Anfallstypen ab. Tabelle I
zeigt die Haufigkeit der wichtigsten Anfallssymptome. Nur bei 2 Pa-

_ tienten blieb der kleine
| e Anfall trotz klinischer
NEes Manifestation mitunter

subjektiv  unbemerkt.

B 1 ] Klinisech abortive An-
- — fille, diesichnurim EEG
L - als 1—4 sec dauernde
L Krampfwellen -Perioden
- . zeigten, wurdenmeistens
§ § auch subjektiv nicht

| N| wahrgenommen. In we-
S 4 & & 7 & 9 W 77 72 Jahre 75 nigen Fillen wurde ein

Abb. 1. Erkrank lter und Geschlecht von 43 Patienien kurzer Schwindel oder

mit Pyknolepsie. Bei einem Krankheitsbeginn zwischen dem Gedank breifl b

8. 1. 15. Lebensjahr zeigt sich ein Maximum im 5, Lebensjahr edanxenaprelben ©-
merkt. Immer bestand

eine motorische Blockierung jeder Willkiirtdtigkeit, meist auch ein Aus-
fall der Wahrnehmung und Amnesie fiir die Zeit des Anfalles.

Als symptomarm bezeichneten wir alle Absenzen ohne klinische Er-
scheinungen. Bei ihnen bestand neben der motorischen Blockierung
lediglich ein Mangel an Ansprechbarkeit und eine Starre der Augen,
jedoch ohne Deviation.

An Anfallssymptomen traten neben dem starren Blick oder einer
Augendeviation nach oben, die bei 8 Fillen auch mit einem Strecken
oder Zuriickneigen des Kopfes verbunden war (,,Retropulsiv-petit-mal‘
nach Jawz14), leichte Arm- und Handbewegungen am haufigsten in Er-
scheinung. Diese manifestierten sich meist als Nestel- oder Wisch-
bewegungen, sowie als leichtes Zittern. Orale Erscheinungen, wie
Schmatzen, Schlucken, waren 8 mal gefunden worden, 2mal auch Wieder-
holen sinnloser Worte, wie etwa ,ninks, ninks ... Von 8 Patienten
wurde gelegentliches Einnédssen im Anfall angegeben, doch dies kaum
itber 5mal im ganzen Krankheitsverlauf, zumeist auch nur zu Beginn
des Leidens. Das Gleiche gilt auch fiir die Angabe tiber Stiirze im Anfall,
die von 4 Patienten gemacht wurden. Bei 20 Patienten wurden gewohnte
Handlungen durch den Anfoll nicht unterbrochen: Alle 20 gingen hiufig
im Anfall weiter, 5 konnten auf dem Rad weiterfahren und 2 wuBten
sicher, daBl sie auch beim Schwimmen schon Anfille erlitten hatten,
ohne dabei auch nur Wasser geschluckt zu haben. Einige hielten sich
auch beim Klettern auf Biaumen weiter im Anfall fest. Nur ein Patient
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gab an, zu Krankheitsbeginn bisweilen im Anfall Gegenstinde fallen
gelassen zu haben, alle anderen behielten sie in der Hand. Beim Schreiben
wurden in 2 Féllen Buchstaben wiederholt und 1mal Worte. Nur 3 Pa-
tienten gaben eine Aura an, die jedoch nicht immer auftrat: je einmal
Angstgetiihl, Schwindel und visceral aufsteigende Ubelkeit.

Tabelle 1. Kiinisches Anfallsbild von 43 Patienten mit Pyknolepsie

l Patientenzahl
Anfallsbild zusamrmen
9 | g

Symptomarme Absenzen . . . . . . 10 7 17
Symptomreiche Abgenzen . . . . . 13 13 26
Kopfbewegungen . . . . . . . . . 4 4 8
Bewegungen an Armen u. Hénden . i1 7 18
Seitendifferenzen . . . . . . . . . 0 0 0
Stiirze . . . . . . . .o 1 3 4
Orale Bewegungen . . . . . . . . 6 2 8
Augen a) starr geradeaus . . . . . 17 9 29
b) Deviation nach oben . . . 5 11 16

¢) Deviation in der Horizon-
talen . . . . . . . ... 2 0 2

Keine Unterbrechung gewohnter

Handlungen . . . . . . . . .. 13 7 20
Einndssen . . . . . . . . . . .. 5 3 8
Aura . . .. .00 1 2 3

Die Haufigkeit der Absenzen lag bei der ersten Untersuchung durch-
schnittlich bei 30 pro Tag, minimal 4—5 und maximal iiber 100. Die
Anfallsdauer betrug durchschnittlich 15--20 sec, lingstens 60, min-
destens 4. Kiirzere Anfille von 1-—4 sec blieben klinisch latent und
waren nur im EEG erkennbar. 6 Patienten gaben eine Anfallshdufung
far die frithen Morgenstunden ,,gleich nach dem Aufstehen* an und 2
weitere bei stark gefiillter Blase und Drang zum Wasserlassen. Alle
Patienten berichteten iiber Anfallshdufung nach koérperlicher Arbeit
oder psychischer Belastung. Psychisch zeigten 23 das typische Bild der
lebhaften Pyknolepsie-Kinder, 19 waren unauffillig, und nur 1 Patient
zeigte nach 5 Jahren mit gehduften kleinen Anfillen eine leichte Wesens-
verdnderung im Sinne einer gewissen Schwerfilligkeit und Verlang-
samung, bei ithm traten spiter auch groBe Anfille hinzu. Grébere neuro-
logische Ausfallserscheinungen zeigten sich in keinem Fall, jedoch lieBen
sich 6mal im Pneumencephalogramm oder rontgenologisch leichtere Ab-
weichungen wie Hydrocephali interni, Ventrikel- oder Schidelassy-
metrien erkennen.

IV, Krankheitsverlaut

Abb. 2 gibt einen Uberblick iiber den weiteren Krankheitsverlauf. Bei

5 Patienten war eine Nachuntersuchung nicht mehr méglich. 74 unserer
4*
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Patienten waren seit mindestens 2 Jahren frei von jeglichen Anfillen,
12 hatten grofe Anfille hinzubekommen und ebenfalls 12 hatten unwver-
dndert nur kleine. Hierbei zeigte sich ein deutliches Uberwiegen der
Knaben unter den Patienten, die grofe Anfélle hinzubekommen hatten
(8 &, 4 ), wihrend die Middchen unter den anfallsfreien (9 @, 5 3) und
unverdnderten petits maux (9 @, 3 3) die Mehrzahl bildeten. Dies ent-
spricht friheren katamnestischen Ergebnissen von PacHr?2,

Vergleicht man die klinischen Untersuchungsergebnisse und das kli-
nische Anfallsbild mit dem weiteren Krankheitsverlauf, so zeigt sich,

e
N

I N

spontan  grobeAnfile  vaverdndert  Vertour
anfallsrre;  hinzugekommen  kieine Anféille  unbetkanat
ADbb. 2. Geschlechtsverteilung und Krankheitsverlauf
von 43 mdnnlicken und iblichen. Patienten mit
Pyknolepsie. Anfallsfrei: 14 (92, 5 &). GroBe Anfille
hinzubekommen: 12 (42,8 3). Unverdndert nur kleine
Anfille: 12 (99, 8 3). Verlauf unbekannt: 5 (1 2,43}

daB alle Patienten, die bei der
ersten Untersuchung eine Aura
angegeben hatten, grole Anfille
hinzubekommen hatten, von
6 Patienten mit einer Anfalls-
hiufung in den frithen Morgen-
stunden hatten 3 groBe Anfille
hinzubekommen, die ebenfalls
in den frithen Morgenstunden
bevorzugt auftreten, 2 hatten
unverdndert nur kleine Anfille
und der Krankheitsverlauf eines
Patienten ist unbekannt. Von
6 Patienten mit Ventrikelveran-
derungen im Pneumencephalo-
gramm oder réntgenologischen

Befunden hatten 3 grofe Anfille hinzubekommen, 1 hatte unverdndert nur
kleine und 2 waren geheilt, wobei es sich in beiden Fillen jedoch nur um
leichte Hydrocephali interni handelte. Von 3 Patienten, die eine erbliche
Belastung aufzuweisen hatten, haben 2 grofle Anfille hinzubekommen
und 1 war geheilt. Von 23 psychisch iiberlebhaften Kindern hatten 5 grofe
Anfille hinzubekommen, 8 waren anfallsfrei geworden und 7 hatten
unverindert nur kleine Anfille; von 19 psychisch unauffilligen hatten
6 groBe Anfille hinzubekommen, 6 waren anfallsfrei und 5 hatten un-
verindert nur kleine Anfille. Der einzige psychisch verlangsamte Patient
hatte grofie Anfélle hinzubekommen. Der Krankheitsverlauf von 3 iiber-
lebhaften und 2 unauffalligen Kindern blieb unbekannt.

"Abb. 3 zeigt das Verhilinis des Krankheitsverlaufes zum Aller unserer
Patienten. Der Eintritt des ersten groflen Anfalles war frithestens 3, spditestens
10 Jahre, spontane Heilung ebenfalls friihestens 3, spitestens noch 17 Jahre
nach Krankheitsbeginn erfolgt. Bei1 Patienten war erstmals nach 19 jéhriger
Krankheit mit nur kleinen Anfillen ein groBier Anfall eingetreten, doch
erst nach einem schweren Schideltrauma mit neu aufgetretenem
temporalem Focus im EEG, der offenbar traumatisch bedingt war.
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Allgemein zeigte sich ein deutlicher Einflufi der Pubertit und der
Generationsvorginge. Von 22 nachuntersuchten Frauwen erfuhren 11 im
Jahr ihrer Menarche eine Anderung des Anfallsleidens, 2 weitere waren
seit der ersten Schwangerschaft anfallsfrei. Wiahrend der Pubertéit ver-
loren 6 ihre kleinen Anfille, 2 bekamen auch groBe Anfille hinzu. Bei
1 traten mit der Menarche 2—3 groBe Anfille auf, dann aber blieben all-

méhlich auch die kleinen
700 -

ganz aus, und bei 2traten o, 5 % spomtmn =
ebenfalls 2 groBle Anfille anfallsfirel ==
zu dieser Zeit auf, beide =~

A
G

haben seitdem iiber min-
destens 3 Jahren wieder 32 % umvardndert
nur gehdufte kleine An- nur Keing Anfille
fille. Dennoch haben wir %[
die letzten beiden unter
die Gruppe derer gerech-
net, die grofie Anfille hin-
zubekommen haben. Von
9 Patientinnen mit immer
noch gehduften kleinen ¢ ,

32 % grolie Anfille
hinzygekommen

. ) ) P 7 % P w2
Anfillen gaben 7 eine deut- Lebensjahre
liche Anf&ﬂShéiUfung fiir Abb. 3. Graphische Darstellung des Krankheitsverloufes von
die Zeit threr monatlich 38 Patienten mit gehduften kleinen Anfillen im Kindesalter.
en 14 Patienten sind spontan anfallsfrei. 12 Patienten haben
Cyclen an. grofie Anfélle hinzubekommen. 12 Patienten haben unver-

. s dndert nur kleine Anfélle. Feld ¢ umfalt jene Patienten,
Bei allen Mam_zern fiel die noch nicht das 26. Lebensjahr erreicht haben und deren
sowohl das Ausbleiben der Krankheitsverlauf sich noch in diesen Jahren dndern kann

kleinen Anfille, wie auch
das Auftreten des ersten groflen Anfalles mit einer bereits erwihnten
Ausnahme in die Pubertiisjahre.

Das klinische Bild der immer noch bestehenden kleinen Anfille
war im wesentlichen unverdndert im Vergleich zum Zeitpunkt der ersten
Untersuchung. Mit zunehmendem Alter wurde die Anfallshiufigkeit
aber deutlich geringer und die anfallsfreien Intervalle wurden linger.

Von 12 Patienten mit unverindert nur gehduften kleinen Anfillen
ist der jlingste im 17., 3 jedoch sind schon jenseits des 30.Lebensjahres.
BEs erscheint daher, wie schon von WoLrFr2 nachgewiesen wurde, das
Krankheitsbild nicht auf das Kindesalter beschrinkt. Nur bei dem be-
reits erwidhnten Ausnahmefall sind erstmals groBe Anfille nach dem
20. Lebensjahr aufgetreten; bei 3 unserer Patientinnen traten Hei-
lungen noch nach dem 20. Lebensjahr ein (je einmal im 22., 27. und
28. Lebensjahr). Es ist demnach nicht méglich, {iber den weiteren Krank-
heitsverlauf mit unverdnderten petits maux heute schon eine sichere
Aussage zu machen, sie werden deshalb als ,,eigene Gruppe‘ in unseren
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Untersuchungen beriicksichtigt, wobei einzig feststeht, dal sich dhre
Zahl mit zunehmendem Alter verringert.

Y. EEG-Befunde

Im EEG zeigten sich zur Zeit der ersten Untersuchung bei 37 Pa-
tienten typische 3/sec Krampfwellen vom petit-mal-Typ von 4—30 sec
Dauer mit klinischer Manifestation (4bb. 4) Bei den restlichen 6 Pa-
tienten konnten zwar im EEG doppelseitige Krampiwellen mit einer

== NN

Front

=PRI
= NNt

praec.

== AN~
s NN NN
MNNMWWW\M\M\MWM

0c¢. mapv

PN

Jegen gleichseifiges Okr

Abb. 4. EEG einer 7jihrigen Patieniin mit gehduften kleinen Anjdllen seit dem 6. Lebensiahr.
Typischer kleiner Anfall mit 3/sec-Krampfwellen von 7 sec Dauer. (So. 2731/53)

Frequenz von meist 3/sec in Gruppen von 2—4 sec Dauer registriert
werden, doch blieben diese klinisch latent.

Im EEG zeigten sich keinerlei Unterschiede zwischen den Geschlech-
tern, so daB wir auf eine getrennte Betrachtung verzichten konnten.
Die kleinen Anfille konnten bei 14 Patienten bereits in Ruhe und spontan
abgeleitet werden, bei den verblicbenen 23 zeigten sich solche erst bei
Hyperventilations-Provokation (vgl. auch Tabelle 2). Die Anfille ohne
klinische Manifestation traten in einem Fall spontan und in Ruhe auf
und 5mal erst bei HV. Im EEG zeigten sich in allen Fillen typische
Krampfwellen vom petit-mal-Typ, deren grofite Amplitude bei 40 unserer
Patienten iiber der Frontal- bis Praecentralregion lag, 2 Patienten zeigten
ein wechselndes und 1 ein occipitales Maximum. Bei diesem blieben die
Anfille klinisch latent. Nur 4 Patienten zeigten neben den typischen
3/sec spikes and waves auch 2/sec Varianten der Krampiwellen. Im
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aligemeinen lag die Frequenz wihrend der beiden ersten Anfallssekunden
deutlich héher, als die der folgenden Wellen.

Polyphasische spikes (Krampispitzen), die Gisss®® als grand-mal-
Komponente bezeichnet, wurden 16mal im kleinen Anfall registriert,
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AbD. 5. BEQ vor und nach der Pubert@t bei einer Pyknolepsie mil Shnlich seitendiffeventemn

Anjolls- EEG. Gehanfte kleine Anféille seit dem 8. Lebensjahr und vereinzelte grofie Anfille seit
dem 14. Lebensjahr. ¢) mit 11 Jahren, 4) mit 18 Jahren,
o In der ersten Ableltung zeigt sich ein atypischer kleiner Anfall mit 3/sec-Krampfwellen, die {iber
der linken Hemisphire weniger gub susgeprigt sind und eine geringere Amiplitude aufweisen. Xlinisch
bietet sich das Bild einer Absenze mit Augendeviation nach cben und leichten Wischbewegungen,
vorwiegend der linken Hand. (Le. Nr, 1330/50)
b 6 Jahre spiter geringere Seitendifferenz des ER G, Kieiner Anfall mit 3/sec-Erampfwellen, die iber
der rechiten Hemisphire mit biphasischen spikes beginnen und #iber der linken eine geringere Aus-
prigung vor allem der spike-Komponente, sowie eine geringere Amplitude aufweisen. Auch klinisch
zeigte sich das gleiche Anfallahild wie vac 6 Jahren. (Le, N, 98056}

wobei sie iberwiegend doppelseitig tiber beiden Hirnregionen auftraten.
Nur in einem Fall zeigten sich spikes einseitig betont zugleich mit einer
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deutlichen Seitendifferenz in der Ausprégung der Krampfwellen. Noch
nach 7 Jahren waren diese Verdnderungen konstant (4bb. ).

Tabelle 2 zeigt das Auftreten von Krampfpotentialen und anderen
als pathologisch anzusehenden EEG-Verdnderungen im Anfallsintervoll.
Danach traten bei 28 Patienten steile Wellen, meist mit einer Frequenz

Tabelle 2. EEG- Befunde von 38 Patienten mit Pyknolepsie

EEG-Befunde A B 8

Klinisch manifeste Anfélle . . . . . 11 i1 10

a)inRuhe . . . . . . .. . .. 8 0 5

b)ybeiHV . . . . . . .. ... 3 1t 5
Klinisch abortive Anfille . . . . . 3 1 2

a)inRuhe . . . . . . . . ... 1 0 0

BybeiHV . . . . . . .. ... 2 1 2
Frequenz

a) 3/sec (petitmal) . . . . . .. 13 11 10

b) 2/sec (petit mal variant) . . . . 1 1 2
Amplitudenmaximuom

ayfrontal . . . . . ... ... 14 10 11

b) wechselnd . . . . . ... .. 0 1 1

c)oceipital . . . . . . ... .. 0 1 0
polyphasische spikes . . .-. . . . 6 4 4
Einzelne spikes and waves . . . . . 2 5 6
Isolierte oder in Gruppen auftretende

steile Wellen . . . . . . . . .. 8 9 11
Isolierte spikes . . . . . . . . .. 0 3 0
Gruppen langsamer Wellen 4 4 4

a) groBe Deltawellen . . . . . . 3 1 3

b) flachere Deltawellen . . . . . 3 3 4
Konstanter Krampffocus . . . . . i 3 0
Allgemeinveranderungen . . . . . . 2 6 4
AuBer petit mal keinerlei Krampf-

potentiale . . . . . . . . . .. 3 0 ! 1

A = 14 inzwischen anfallsfreie Patienten.

B = 12 Patienten, die auch grofie Anfille hinzubekommen haben.

C = 12 Patienten mit unverindert nur kleinen Anféllen.

Der Krankheitsverlauf von 5 Patienten blieb unbekannt. Sie finden keine Beriick-
sichtigung in obiger Tabelle.

von 6fsec, teils isoliert, teils auch in Gruppen auf. Isolierte Krampf-
wellen meist mit einer Frequenz von 3—4/sec fanden sich bei 13 Pa-
tienten. Isolierte Krampispitzen waren nur 3mal zu finden. 7mal zeigten
sich, iiberwiegend bei Médchen, grofle langsame Wellen um 3[sec mit
deutlicher occipitaler Belonung (Abb. 6). Sie entsprechen im wesentlichen
den slow waves von GIBBS® oder den Sinuswellen von Hess!®. Wenn
unsere heutigen Angaben von 12 Allgemeinverinderungen friiheren An-
gaben von JunNe zu widersprechen scheinen, so liegh dies daran, daf
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damals der Begriff der Allgemeinveranderung fiir alle jene Félle angewandt
wurde, die Krampfpotentiale im EEG zeigten, wihrend wir heute nur
ein Uberwiegen von Delta- oder Zwischenwellen bei nur geringem oder
gar fehlendem Alpha-Rhythmus als pathologisch zu bewertende All-
gemeinverdnderung bezeichnen (vgl. auch Juxa!®). Wenn wir auBer
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Abb. 6 a u.b. EEG mit langsamen Wellen tm Anjallsintorvell (a) und typischemkleinem Anfall /5),
9jdhrige Patientin mit gehfuften kleinen Anfillen seit dem 3. Lebensjahr. GroBe langsame,
mitunter steile Wellen mit einer Frequenz von 3—4/sec. Deutlich occipitale Betonung und
eine typische Absenze mit 3/sec-Krampfwellen. (3ii. Nr. 2751/53)

den registrierten petits maux, die ja Ausgangspunkt unserer Unter-
suchungen waren, alle jene Patienten ohne sonstige Krampfpotentiale
im EEG als ,,normal”, alle anderen aber als Allgemeinverinderungen
bezeichnen, so kdmen wir genau auf den gleichen Befund, wie Jung
195018, als er 909, Allgemeinverdnderungen bei Pyknolepsie angab.

Im folgenden soll den EEG-Befunden der ersten Untersuchung der
weitere klinische Krankheitsverlauf gegeniibergestellt werden. Bei
keinem Patienten der Gruppe mit spiter auch grofien Anfillen war bei
der ersten Unfersuchung ein kleiner Anfall im EEG bereits spontan
und in Ruhe registriert worden, alle Anfiille waren seinerzeit erst bei
Hyperventilation eingetreten. Isolierte Krampfspitzen (spikes) wurden
ebenfalls nur bei Patienten gefunden, die im weiteren Krankheitsverlauf
auch grofle Anfille hinzubekommen haben. Von 4 Patienten mit kon-
stanten Herdbefunden im EEG (vgl. auch CALDERON u. PAaL3) waren
3auch an groflen Anfillen erkrankt und { war frei von Anfillen und weist
auch im EEG keine Herdverinderungen mehr auf. Hierbei handelte es
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sich um eine Dysrhythmie iiber einer Hemisphére ohne umschriebenen
Focus. Polyphasische spikes zeigten sich in keiner Gruppe besonders
gehduft, doch hatten 6 von 13 Patienten mit Allgemeinveréinderungen
grofle Anfille hinzubekommen, 4 hatten unverindert nur kleine und 2

FE ,AH_,,M,_,—M\A/H»,__»,._,,. -u»za:rm
L P ,.' "W

o W

AN AN A A \
.wnu_d‘.“‘:z‘l"\v M M M " 4\,‘ \ \ M ;l“ W '_ W ‘ﬁ‘\a"\f N/W 2{?{?[[.’
5 gegen y»‘}mr M Y VN

WNWWWMMWWWMWWMNWWMWMﬂMWWWNW

praec.

At va«mmm WWVWMMMWWWWMM

A mwwwmwmﬂf T
MWKMMMU«u sty W e

Wit wamww\fvwwwwmwv o “WW

ot 7s8c s

il V‘J\W\W“M‘W vvvwdbwwmww”"“WW’\wwwww\mmM
gegen r Orr b

Abb. 7. EEG bei einer ,.geheiltens Pyknolepsie vor und nach der Pubertit. Vom 6,—14. Lebensjahr
gehiufte kleine Anfélle. ¢) mit 11 Jahren, b) mit 20 Jahren

a Kleiner Anfall mit 2,5—3/sec-Krampfwellen. Klinisch zeigte sich das Bild einer typischen Absenze
ohne Automatismen. (Mo Nr. 345/46)
b 9 Jahre spiter zeigt die seit dem 14. Lebensjahr klinisch anfallsfreie Patientin nur noch einzelne
Gruppen paroxysmaler steiler Wellen, die sich von den typischen spikes and waves unterscheiden,
(Mo. Nr. 2660/55)

keinerlei Anfille mehr. 1 Patient war nicht mehr aufzufinden. Von 4 Pa-
tienten mit normalem EEG im Anfallsintervall waren 3 anfallsfrei und
1 hatte unverdndert nur kleine Anfélle.

Im Verlauf unserer Nachuntersuchungen war es moglich, 20 Pa-
ttenten nochmals elektrencephalographisch abzuleiten: 9 hatten grofe An-
fille hinzubekommen, 6 hatten unverdndert nur kleine und 5 waren
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seit mindestens 4 Jahren frei von jeglichen klinischen Anfallserschei-
nungen. Von den anfallsfreien Patienten zeigte keiner mehr typische
Krampfwellen im EEG, nur im einem Fall fanden sich noch Gruppen
atypischer Krampfwellen bei HV nach 6 anfallsfreien Jahren (4b60. 7).
3 Patienten zeigten noch einzelne oder in Gruppen auftretende steile
Wellen, in einem Fall noch nach 17 anfallsfreien Jahren, nur 2 Patienten
boten ein v6llig normales EEG.

In der Gruppe derer, die grofe Anfille hinzubekommen hatten, zeigte
die Nachuntersuchung ein Seltenerwerden der kleinen Anfille im EEG,
doch traten diese meistens bereits in Ruhe und spontan auf. Mehrfach
wurden auch Kurven ohne einen kleinen Anfall von diesen Patienten ab-
geleitet. 2mal zeigte sich eine deutliche UnregelmiBigkeit der 3/sec-
Rhythmen im kleinen Anfall, was FrILERS als ,,verstimmelte und zer-
hackte Absenze bezeichnete. Die Zahl der Allgemeinveranderungen
war verhidltnismédBig geringer, was auch der Reifung des kindlichen
Gehirns zugerechnet werden kann. Polyphasische spikes im Anfall waren
gegeniiber der Gruppe mit unverdndert nur kleinen Anfillen deutlich
vermehrt. In nur 1 Fall zeigte sich ein vollig normales Kurvenbild, das
keinerlei Anzeichen eines vorliegenden Krampfleidens mit kleinen und
groBBen Anfillen erkennen lief3.

-Die Gruppe der Patienten mit unverdndert nur kleinen Anfdllen zeigte
gegeniiber der ersten Ableitung keine nennenswerten Unterschiede. All-
gemeinverdnderungen waren zuriickgegangen und in den meisten Féillen
schien die Anfallsbereitschaft, ausgedriickt durch vermindertes Auf-
treten von Krampfpotentialen geringer. Dies entspricht im allgemeinen
dem klinischen Bild der selteneren kleinen Anfélle und ldngeren Anfalls-
intervalle.

Anderungen der EEG-Befunde des petit mal fanden sich in 2 Fillen:
Die erste Untersuchung ergab auch Krampfwellenvarianten von 2/sec
im kleinen Anfall, die letzte Untersuchung mindestens 6 Jahre spéter
ergab keine 2/sec-Abldufe mehr, sondern nur noch 3/sec-Krampfwellen.

YVI. Besprechung der Ergebnisse

Die Katamnesen zeigen ebenso wie die klinische Symptomatologie,
daf} die Pyknolepsie zwar eine Sonderform der kindlichen Anfallskrank-
heiten darstellt, aber keineswegs ein durch gutartigen Verlauf von der
Epilepsie zu trennendes Krankheitsbild ist. Die Pyknolepsie muB viel-
mehr im epileptischen Formenkreis belassen werden. Dies war bereits
frither durch die Identitit der EEG-Verinderungen mit dem echten
epileptischen petit mal bewiesen worden (Juxe6 ). LeNNox2 sprach
daher von einer Pyknoepilepsie, doch méchten wir diesen Ausdruck nur
fiir die Félle verwenden, die frither oder spéter auch grands maux zeigen.
Diese Fiélle sind jedoch nicht primér zu erkennen, sondern erst nach dem
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Verlauf von den anderen mit Heilung oder unverdndertem ,,reinem‘
petit mal abzutrennen. Unter einen solchen Begriff der Pyknoepilepsie
wéren dann auch die ,,Mischformen‘ ROSENTHALS 2 zu rechnen.

Die Pyknolepsie ist klinisch eine wohl charakterisierte Sonderform
der kindlichen Epilepsie, deren Prognose jedoch durch 3 Verlaufsformen
ungewiB bleibt: 1. Spontane Heilung, 2. Ubergang in grand-mal-Epi-
lepsie und 3. unverdndert nur petits maux, die noch bis in das 4. Lebens-
jahrzehnt verfolgt werden konnten. Fiir diese letzte Gruppe besteht auch
in hoherem Alter immer noch die Mdglichkeit einer Heilung, aber auch
die eines Uberganges in grand mal. Bei der ,,reinen‘ petit-mal-Epilepsie
wurde die Anfallshiufigkeit mit zunehmendem Alter geringer, und die
Anfille kamen oft nur noch periodisch gehéiuft an einzelnen Tagen mit
anfallsfreien Intervallen von Wochen bis zu mehreren Monaten vor. Ein
Erkennen der prognostisch giinstigen Gruppe mit spiterer Heilung ist
bisher im Beginn der Erkrankung weder klinisch, noch nach dem EEG
moglich (Paar?!).

Zusammenfassung

1. Katamnesen von 38 Kindern mit gehiduften kleinen Anféillen ohne
grand mal, die unter 90 Kindern und Jugendlichen mit petits maux nach
klinischen Gesichtspunkten und dem EEQG als , typische Pyknolepsien
ausgewihlt worden waren, ergaben 6 bis 17 Jahre spéter eine Driftel-
teilung des Krankheitsverlaufes: 36%, waren seit mindestens 2 Jahren
anfallsfrei, 329, hatten grofie Anfille hinzubekommen wund ebenfalls 32%,
hotten weiterhin nur pelits moux.

2. Generationsvorginge (Pubertit, Menarche, Schwangerschaft) brachten
in den meisten Fillen eine Anderung des Krankheitsbildes: Heilung oder
Eintreten groBer Anfille in oder nach der Pubertit oder eine deutliche
Anfallshiufung um die Menstruationstage der Frau. Die Gruppe der
Patienten, bei denen groBe Anfille hinzutraten, war {iberwiegend ménn-
lich (8 &, 49), die Gruppe der unverdnderten petits maux (9 @, 3 &) und
der Heilungen (9 @, 5 &) iiberwiegend weiblich.

3. Eine sichere Prognose der 3 Verlaufsformen ist weder nach dem
EEG noch nach dem klinischen Anfallsbild zu stellen. Auch die im Gegen-
satz zu den verlangsamten enechetischen Epilepsien besonders lebhaften
Pyknolepsiekinder haben keine bessere Prognose als andere psychisch
unauffiillige mit gehduften petits maux. Erbliche Belastung spricht nicht
gegen einen giinstigen Krankheitsverlauf. Ebensowenig lieBen Patienten
mit nachweisbarem organischem Hirnschaden oder Anfallshdufung in den
frithen Morgenstunden eine sicher ungiinstigere Prognose erkennen,
jedoch haben alle Patienten mit Aura spéter grofe Anfille hinzubekom-
men. Einige Besonderheiten im EEGQ unserer verschiedenen Verlaufs-
formen sind statistisch noch nicht gesichert. Es mufl daher weiferen
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Untersuchungen an einem gréBeren Krankengut vorbehalten bleiben,
ob die folgenden Merkmale unserer Félle mit spéteren grands maux eine
ungiinstige Prognose anzeigen: Deutlicher und konstanter Krampffocus,
isolierte Krampfspitzen und schwere Allgemeinverdnderung.

4. GroBere Haufigkeit und spontanes Auftreten der petits maux im
EEG ist kein ungiinstiges Zeichen: Bei allen Patienten mit spéteren
groBen Anfillen konnte bei der ersten Untersuchung im EEG nur nach
Hyvperventilation, bei fast allen inzwischen anfallsfreien Patienten da-
gegen bereits spontan und in Ruhe ein kleiner Anfall registriert werden.
Doch lag die durchschnittliche Zahl der petits maux der spéter anfalls-
freien Gruppe nur wenig iber der mit spater groBen Anféllen.

5. In der klinisch anfallsfreien Gruppe zeigte auch das EEG bei der
Nachuntersuchung keine typischen 3/sec-Krampfwellen mehr. Doch war
das EEG bei klinischer Heilung nicht immer normal: Einzelne Krampf-
potentiale (steile Wellen, atypische Krampfwellen) konnten noch bis zu
17 Jahren nach klinischem Ausbleiben der petits maux registriert
werden.
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