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I .  

Seit F ~ I ~ D ~ L ~  v 1906 erstmals die , ,gehs kleinen Anf~lle im 
Kindesal ter"  als eigenes Krankhei tsbi ld  genauer beschrieb und  SAUER 2~ 
ihm 1916 den Namen  , ,Pyknolepsie" gab, ist die nosologisehe Stellung 
und  Prognose dieses Anfalls]eidens umstr i t ten.  Den  teilweise sehr 
optimist ischen p~diatrisehen Beurtei lungen einer Heilung in der Puber-  
ts  stehen zahlreiche neurologisehe Beobachtungen fiber eine En t -  
wicklung aus reinem pet i t  mal  in typische grand-mal-Epilepsie entgegen. 
Nachdem die yon  B ~ G E ~  1929/331, 2 entdeekte Elektrencephalographie 
eine objektive Registr ierung der t t i rnakt iv i t~ t  dieser Anfs ermSglichte 
und  die hirnelektrisehe Ident i t~ t  der pyknolept ischen Anf~]le mit  den 
typischen peti ts  maux  der Epilepsie 1938 yon  JuNG 15 festgestellt wurde, 
war an der epileptischen Na tu r  der Pyknolepsie nicht  mehr  zu zweifeln. 
Die Prognosestellung wurde dadurch abet  noch schwieriger. 

F~IEDMA~ s charakterisierte das klinisehe Syndrom als H~ufung kurzdauernder 
kleiner Anf~lle, die bei sonst gesunden Kindern um das 4. bis 7. Lebensjahr erst- 
reals in Erscheinung treten, w~hrcnd des Anfalls das Bewul3tsein deutlich trSben, 
willkiirliche Bewegungen und die F~higkeit zum Reden aufheben. W~hrend 
ROSE~T~AL 2G noch reine (symptomarme), atypische (symptomreiche) und Misch- 
formen (vereinzelt auch grol]e Anf~]]e) unterschied (vgL auch BIRKa), fassen 
BmC~OFF 4, PAe~E 22 und JAzz ~ diese Misehform nicht mehr unter den Begriff 
der Pyknolepsie. PO~ILISe~ 2~ und ~OD~ ea wiesen auf die Psyche der Pykno]epsie- 
Kinder bin, die ein kontr~res Verhalten gegeniiber derjenigen der echten Epileptiker 
aufweise: die Kinder scion aufgeschlossen, frisch, schr lebhaft und haufig von auf- 
~allender Intelligenz. 

Ohne EEG-Kont ro l l e  durchgefiihrte Ka tamnesen  yon  PAC~E ~ 1951 
zeigten, da6 etwa ein Dri t tel  der Pyknolepsie-Kinder  an~al]sfrei wurde, ein 
Dri t te l  grol~e Anf~lle h inzubekommen ha t  und  ein weiteres Dri t tel  fiber 
die Puber t~ t  hinaus unver~nder t  nur  kleine Anf~lle hatte.  JAzz  ~a ste]lte 
1955 eine sehlechtere Prognose, indem er angab, dal~ fiber 50% im weite- 
ren Krankhei tsver lauf  grofte Anf~lle hinzubek/~men, doch waren alle 
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diese Untersuohungen noch nicht durch das E E G  erg~nzt. Es erschien 
daher lohnend, die in frfiheren Jahren mit dem E E G  untersuohten 
Pyknolepsien katamnestisch zu erfassen. 

II. Krankengut 
Unter  90 Kindern und Jugendlichen mit geh/iuften kleinen Anf/~llen, 

bei denen vor mindestens 6 Jahren ein kleiner Anfall im EEG  registriert 
worden war, hat ten 47 bereits zur Zeit der ersten Untersuehung einzelne 
groBe Anf//lle nnd schieden somit ffir unsere Katamnesen aus. 

Unsere Untersnehungen erstreekten sieh auf die verbliebenen 43 Patien- 
ten, die bei der ersten EEG-Untersuchung bereits i~ber mindestens 2 Jahre 
gehi~u/te /cleine Anfiille hatten, ohne daft ein gro[3er epileptischer An/all 
eingetreten war, und bei denen im EEG ein typischer lcleiner An/all mit 
doppelseitigen Kramp/wellen (spikes and waves) registriert werden konnte. 
Kinder mit S/~uglings- und Fieberkr/~mpfen in der Anamnese, bei'denen 
frfihkindliche groBe Anf/~lle nicht ausgeschlossen werden konnten, 
rechneten wir dann zur PyknolePsie , wenn das klinische Bild sonst 
typisch war und die Patienten seit mindestens 2 Jahren frei yon Kr/imp- 
fen auBer petits maux waren. Ein deut]icher Unterschied zwisehen diesen 
und den Kindern ohne S/~uglings- oder Fieberkr/~mpfe ]ieB sich weder im 
klinisehen Anfallsbild, noeh im Krankheitsverlauf feststellen. 

Von den 63 Patienten mit dem typisehen Syndrom der Pyknolepsie 
hat ten 6 in ihrer  Anamnese S/~uglings- oder Fieberkr/~mpfe, 37 hat ten 
nur typische Absenzen ohne S/~uglings-, Fieber- oder groBe Krampf- 
anf/ille. Bei 13 F/il]en war eine exogene Ursache nach Kopftraumen oder 
Meningoencepha]itiden anamnestisch anzunehmen. Bei 3 F/fllen waren 
Epilepsien in der Verwandtsehaft vorgekommeni in einem Fall kleine 
und groBe Anf/ille, in den beiden anderen nut  grands maux. 

A]le 43 F/~lle hat ten fiber eine Zeit yon mindestens 2 Jahren ge- 
h/infte kleine Anf/~lle. Nach mindestens 6 und 1/~ngstens 17 Jahren wurden 
yon diesen 43 Kran[ken 38 nachuntersucht, 5 konnten nicht mehr auf- 
gefunden werden. Von 20 Pat ienten konnte wiederum ein EE G abgeleitet 
werden, die fibrigen wnrden nur kliniseh katamnestisch nachuntersucht. 

III. Klinik 
In der Zahl nnserer Patienten standen die M//dchen mit 23 Kranken 

vor den Knaben mit 20 Patienten. Abb. 1 gibt einen 1Jberbliek fiber 
das Erlcranlcungsalter nnserer Patienten. Es zeigt sich dabei ein dent- 
lieher I-IShepunkt im 5. Lebensjahr mit dem h/~ufigsten Krankheitsaus- 
bruch zwisehen dem 3. und 9. Lebensjahr (vgl. J c ~ e  15, PACI~E 22, 
GIB~S l~ L ~ o x n ,  ~2 u. a.). Das durehsehnittliche Erlcranlcungsalter 
lag im 6. Lebensjahr. Das Alter unserer Patienten betrug bei der Erst- 
untersuehung 4--28,  im Durchsehnitt  12 Jahre;  bei der letzten Unter- 
suehung 15--3r im Durchsehnitt  23 Jahre. 
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Im folgenden soll ein knappes Bild des eigentliehen An/allsgeschehen8 
gegeben werden. Da mitunter  das klinische Anfallsbild sieh im Krank- 
heitsverlauf bei ein und demselben Patienten /inderte, sahen wit yon 
einer strengeren G]iederung in verschiedene Anfallstypen ab. Tabelle 1 
zeigt die H//ufigkeit der wiehtigsten Anfallssymptome. Nur bei 2 Pa- 

t ienten blieb der kleine 

8 g o" 5' 7 8 8 70 17 /2 Jahre ~ 

Abb. 1. Erkrankungsalter und Geschlecht yon 43 Patienten 
mit Pyknolepsie. Bei  e inem Krankhe i t sbeg inn  zwischen d e m  
3. u. 15. Lebens jahr  zeigt sich ein M a x i m u m  im  5. Lebens jahr  

Anfall trotz kliniseher 
Manifestation mitunter 
subjektiv nnbemerkt.  
Kliniseh abortive An- 
f/ille, die sich nur im EE G 
als 1--4 see dauernde 
Krampfwellen-Perioden 
zeigten, wurden meistens 
aueh subjektiv nieht 
wahrgenommen. In we- 
nigen F/~llen wurde ein 
kurzer Schwindel oder 
Gedankenabreigen be- 
merkt. Immer bestand 

eine motorisehe Blockierung jeder Willkfirt/~tigkeit, meist aueh ein Aus- 
fall der Wahrnehmung und Amnesie ffir die Zeit des Anfalles. 

Als symptomarm bezeiehneten wir alle Absenzen ohne klinisehe Er- 
seheinungen. Bei ihnen bestand neben der motorisehen Bloekierung 
lediglieh ein Mangel an Anspreehbarkeit und eine Starre der Augen, 
jedoeh ohne Deviation. 

An An/allssymptomen t ra ten neben dem starren Bliek oder einer 
Augendeviation naeh oben, die bei 8 ~'//llen auch mit einem Streeken 
oder Zurfickneigen des Kopfes verbunden war (, ,getropulsiv-petit-mal" 
naeh JA~zl4), leichte Arm- und ttandbewegungen am h/iufigsten in Er- 
seheinung. Diese manifestierten sich meist als Nestel- oder Wisch- 
bewegungen, sowie als leiehtes Zittern. Orale Erseheinungen, wie 
Schmatzen, Sehlueken, waren 8 real gefunden worden, 2 real aueh Wieder- 
holen sinnloser Worte, wie etwa ,,ninks, n i n k s . . . "  Von 8 Patienten 
wurde gelegent]iehes Einn/~ssen im Anfall angegeben, doeh dies kaum 
fiber 5real im ganzen Krankheitsverlauf, zumeist aueh nur zu Beginn 
des Leidens. Das Gleiehe gilt auch ffir die Angabe fiber Stfirze im Anfall, 
die yon 4 Patienten gemaeht wurden. Bei 20 Patienten wurden gewohnte 
Handlungen dutch den An/all nieht unterbrochen : Alle 20 gingen h/infig 
im Anfall weiter, 5 konnten auf dem Rad weiterfahren und 2 wuBten 
sicher, dag sie aueh beim Schwimmen schon Anf/~lle erlitten hatten, 
ohne dabei auch nur Wasser geschluekt zu haben. Einige hielten sich 
aueh beim Klettern auf B//umen welter ira Anfall lest. Nur ein Patient  
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gab  an, zu K r a n k h e i t s b e g h m  biswei len im Anfa l l  Gegens tgnde  fal len 
gelassen zu haben,  al le anderen  beh ie l t en  sie in de r  Hand .  Beim Schre iben 
wurden  in 2 F/~llen B u c h s t a b e n  wiederhol t  und  1 real  Wor te .  N u r  3 Pa-  
t i e n t e n  gaben  eine Aura  an, die jedoch n ich t  i m m e r  a u f t r a t :  je e imnal  
Angstgef i ihl ,  Schwindel  und  visceral  aufs te igende  tJbelkei t .  

Tabelle 1. Klinisches An/allsbild yon 43 Patienten mit Pyknolepsie 

: P a t i e n t e n z a h t  
A n f a l l s b i l d  ~. z u s a m m e n  

Symptomarme Absenzen . . . . . .  
Symptomreiche Absenzen . . . . .  

Kopfbewegungen . . . . . . . . .  
Bewegungen an Armen u. tt~nden 
Seitendifferenzen . . . . . . . . .  
Stiirze . . . . . . . . . . . . . .  
Orale Bewegungen . . . . . . . .  
Augen a) starr geradeaus . . . . .  

b) Deviation nach oben . . . 
c) Deviation in der ttorizon- 

talen . . . . . . . . . .  
Keine Unterbrechung gewohnter 

Handlungen . . . . . . . . . .  
Einngssen . . . . . . . . . . . .  
Aura . . . . . . . . . . . . . .  

10 7 
13 13 

4 4 
11 7 
0 0 
1 3 
6 2 

17 9 
5 l i  

2 0 

13 7 
5 3 
1 2 

17 
26 

8 
18 
0 
4 
8 

29 
t6 

20 
8 
3 

Die Hi~u/igkeit der Absenzen lag bei  der  e rs ten  Un te r suchung  dureh-  
schn i t t l i eh  bei  30 p ro  Tag,  min ima]  4 - - 5  und  m a x i m a l  fiber 100. Die 
An]allsdauer be t rug  durchsehni t t ] i ch  15- -20  sec, lgngstens  60, min-  
des tens  4. Kfi rzere  Anfgl le  yon  i 4 see b l ieben kl inisch l a t en t  und  
waren  nur  im E E G  erkennbar .  6 P a t i e n t e n  gaben  eine Anfallshi~ufung 
fiir die frfihen Morgens tunden  ,,gleich nach  dem Aufs tehen"  an  und  2 
wei tere  bei  s t a rk  geffil l ter :Blase und  Drang  zum Wasser lassen.  Alle  
P a t i e n t e n  be r i ch te t en  fiber Anfallshi~ufung nach kSrper l icher  Arbe i t  
oder  psychischer  Belas tung.  Psychisch zeigten 23 das  typ i sche  Bi ld  der  
l ebha f t en  Pykno leps i e -Kinde r ,  19 waren  unauffs und  nur  1 P a t i e n t  
zeigte nach  5 J a h r e n  mi t  gehguf ten  k le inen  Anf~llen eine ]eiehte Wesens-  
verg, nderung  im Sinne einer  gewissen Sehwerf~ll igkei t  und  Verlang- 
samung,  bei  ihm t r a t e n  spa re r  auch grol3e Anfgl le  hinzu.  GrSbere neuro- 
logische Aus/allserscheinungen zeigten sich in ke inem Fal l ,  jedoeh liel3en 
sich 6 real  im P n e u m e n c e p h a l o g r a m m  oder r6ntgenologisch ]eichtere Ab-  
weichungen wie H y d r o e e p h a l i  in terni ,  Ventr ike]-  oder  Schgde]assy- 
me t r i en  erkennen.  

IV. Krankhe i t sve r l au f  

Abb. 2 gib t  e inen fdberbl iek fiber den  wei te ren  Kranl~heitsverlau/. Bei 
5 P a t i e n t e n  war  eine Nachun te r suchung  n ieh t  mehr  m6glieh. 14 unserer 

4* 
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Patienten waren seit mindestens 2 Jahren ]rei yon ]eglichen An]i~llen, 
12 batten grofle An]glle hinzubekommen und eben/alls 12 batten unver- 
dndert nut lcleine. Hierbei zeigte sich ein deutliehes Uberwiegen der 
Kaaben unter den Patienten, die gro~e Anf~lle hinzubekommen hat ten 
(8 c~, 4 ~), w~hrend die M~dchen unter den anfallsffeien (9 ~, 5 c~) und 
unver~nderten petits maux (9 ~, 3 c~) die Mehrzahl bildeten. DiGs ent- 
sprioh~ frilheren katamuestischen Ergebnissen von P~cH~. ~. 

Vergleicht man dig klinischen Untersuchungsergebnisse und das kli- 
nische Anfa]lsbi]d mit dem weiteren Krankheitsverlauf, so zeigt sich, 

8 -  

0 

\ \ \  

\ \ \  

#pon/~,n groBe An~'lle unv~#~n~'ePl  

anfall~frei hlhzugekommsn hlel'ps AnfS'll8 unbok~nn/ 

Abb. 2. Geschlec~tsve~l~7l~g ~d Kran~h~i~svsrD~/ 
yon 43 m~n~lichen und weiblichen Patienten mit 
Pyknolepsie. Anfallsfrei: 14 (9 ~, 5 ~). Groge inf~ille 
hinzubekommen: 12 (4 ~,  8 ~). Unver~ndert  nur kleine 
Anf~lle: 12 (9~, 3 3)- VerI~uf unbekannt :  5 (1 ~, 4 3) 

dal3 alle Patienten, die bei der 
ersten Untersuchung eine Aura 
angegeben hatten, groBe Anfi~]]e 
hinzubekommen hagten, yon 
6 Patienten mi~ emer An]alls- 
hi~u]ung in den ]riihen Morgen- 
stunden bat ten 3 groBe Anf~lle 
hinzubekommen, die ebenfalls 
in den friihen Morgenstunden 
bevorzugt auftreten, 2 bat ten 
unvergndert nur kleine Anfglle 
und der Krankheitsverlauf tines 
Patienten is~ unbekannt. Von 
6 Patieaten mit Ventrikelvers 
derungen im Pneumeneephalo- 
gramm oder rSntgenologischen 

Befuaden hat ten 3 grol]e Anf~lle hinzubekommen, 1 hat te  unver~ndert nur 
kleine und 2 waren geheilt, wobei es sich in beiden F~s jedoch nur um 
]eichte Hydrocephali interni handelte. Von 3 Patienten, dig eine erbliche 
Belastung aufzuweisen batten, haben 2 gro~e Anf~]le hinzubekommen 
und i war geheilt. Von 23 psychisch i~berlebha]ten Kindem hasten 5 grot3e 
Anf~lle hiuzubekommen, 8 waren anfallsfrei geworden und 7 hat ten 
unver~ndert nur kleine An~lle;  yon 19 psychiseh unauffis hat ten 
6 grolte Anf~lle hinzubekommen, 6 waren anfallsfrei und 5 hat ten un- 
vers nur kleine Anf~lle. Der einzige psychiseh verlangsamte Patient  
hat te  grol~e Anfs hinzubekommen. Der Krankheitsverlauf yon 3 8ber- 
lebhaften und 2 unauff~lligen Kindern blieb unbekannt. 

Abb. 3 zeigt das Verhi~ltnis des Krankheitsverlau/es zum Alter unserer 
Patienten. Der Eintr i t t  des ersten gro/3en A n/ alles war /ri~hestens 3, spi~testens 
10 Jahre, spontane Heilung eben/alls ]ri~hestens 3, spgtestens noch 17 Jahre 
nach Kranlcheitsbeginn er/olgt. Bei 1 Patienten war erstmals nach 19 j~hriger 
Krankheit  mit nur kleinen Anf~llen ein groBer An~all eingetreten, doch 
erst naeh einem schweren Schs mit neu aufgetretenem 
temporalem Focus im EEG,  der offenbar traumatisch bedingt war. 
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Allgemein zeigte sich ein deutlicher Ein/lufl der PubertSt und der 
Generationsvorgi~nge. Von 22 nachuntersuchten Frauen erfuhren 11 im 
Jahr  ihrer Menarche eine Anderung des Anfallsleidens, 2 weitere waren 
seit der ersten Schwangerscha/t an/alls/rei. Ws der Puberti~t ver- 
loren 6 ihre kleiuen Anfiille, 2 bekamen auch gro6e Anfi~lle hinzu. Bei 
1 t ra ten  mi t  der Menarche 2- -3  grol3e Anf~lle auf, dann abet blieben all- 
mahlich auch die kleinen 
ganz aus, und bei 2 t ra ten  
ebenfalls 2 groi3e Anfi~lle 
zu dieser Zeit auf, beide 
haben seitdem fiber min- 
destens 3 Jahren  wieder 
nur gehiiufte kleine An- 
fglle. Dennoch haben wir 
die letzten beiden unter  
die Gruppe derer gerech- 
net, die gro6e Anfglle hin- 
zubekommen haben. Von 
9 Patientinnen mit  immer 
noch gehi~uften kleinen 
Anfi~l]en gaben 7 eine deut- 
fiche Anfallshgufung fiir 
die Zeit ihrer monatliehen 
Cyclen an. 

Bei allen Mi~nnern fiel 
sowohl das Ausb]eiben der 
kleinen Anf~lle, wie auch 

/00 
% 

50 ~ 86' % o, nonl~,n 

0 t ~ n u r  klc/n8 !nf~lle 

Lehensjakre 
Abb. 3. ~raphische Darstellung des Kranl~heitsverlau/es von 
38 Patienten mit geh?iu]ten lcleinen An/iillen im Kindesalter. 
14 Pa t i en t en  sind spontan  anfallsfrei.  12 l~atienten haben  
grol~e Anf~lle h inzubekommen.  12 Pa t i en t en  haben  unver -  
~indert nu r  kleine Anf~lIe. Feld a u m f a ~ t  jene Pa t ien ten ,  
die noch nicht  das 26. Lebensja, h r  erreicht  haben und  deren 
K r a n k h e i t s v e r l a u f  sich noch in dieseu J a h r e n  iindern k a n n  

das Auftreten des ersten grol~en Anfalles mit  einer bereits erwghnten 
Ausnahme in die Pubertiits]ahre. 

Das klinische Bild der  immer noeh bestehenden kleinen Anf/~lle 
war im wesentlichen unver/indert im Vergleich zum Zeitpunkt  der ersten 
Untersuehung. Mit zunehmendem Alter wurde die Anfal]sh/~ufigkeit 
aber deutlich geringer und die anfallsfreien Interval]e wurden l~nger. 

Von 12 Pat ienten mit  unveri~ndert nur gehguften kleinen Anf~llen 
ist der jfingste im 17., 3 jedoeh sind schon jenseits des 30. Lebensjahres. 
Es erscheint daher, wie schon yon WOLFF 2s nachgewiesen wurde, das 
Krankheitsbild nicht auf das Kindesalter besehri~nkt. Nur bei dem be- 
reits erwghnten Ausnahmefall sind erstmals grol]e Anfi~lle nach dem 
20. Lebensjahr aufgetreten; bei 3 unserer Patientinnen t ra ten ttei- 
lungen noch naeh dem 20. Lebensjahr ein (je einmal im 22., 27. und 
28. Lebensjahr). Es ist demnach nieht mSglieh, fiber den weiteren Xrank-  
heitsverlauf mi t  unver~nderten peti ts  maux heute schon eine sichere 
Aussage zu maehen, sie werden deshalb als ,,eigene Gruppe" in unseren 
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Untersuchungen berticksiehtigt, wobei einzig feststeht, d~l~ sich ihre 
Zahl mit zunehmendem Alter verringert. 

V. EEG-Befunde 
Im EEG zeigten sieh zur Zeit der ersten Untersuehung bei 37 Pa- 

tienten typische 3/see Krampfwellen vom petit-mal-Typ yon 4--30 see 
Dauer mit klinischer Manifestation (Abb. 4) Bei den restliehen 6 Pa- 
t ienten konnten zwar im EEG doppelseitige Krampfwellen mit einer 

front. 

praec. 

par. I 

/ sec 
occ , , I~O0~V 

~qegezzjleichselh~es Ohr 

Abb. 4. EEG einer 7~h~'igen Patienr mit gsh~u]ten ~leinsn An]gtl~n sei~ dem 6. Lebensjahr. 
Typischer kleiner Anfall mit 3/sec-Kzampfwellen yon 7 sec Dauer. (So. 2731/53) 

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

Im E E G  zeigten sieh keinerlei Untersehiede zwischen den Geschleeh- 
tern, so dal~ wir auf eine getrennte Betrachtung verziehten konnten. 
Die lcleinen AnF~lle konnten bei 14 Patienten bereits in Ruhe und spontan 
abgeleitet werden, bei den verbliebenen 23 zeigten sieh solche ers~ bei 
Hyperventilations-Provok~tion (vg]. auch Tabelle 2). Die Anfglle ohne 
klinische Manifestation t ra ten in einem Fall spontan und in Ruhe auf 
nnd 5real erst bei HV. Ira EEG zeigten sich in allen F~llen typische 
Kramp/wellen vom petit-real-Typ, deren grSitte Amplitude bei 40 unserer 
P~tienten tiber der Frontal- bis Praecentralregion lag, 2 Patienten zeigten 
ein wechselndes und 1 ein occipitales Maximum. Bei diesem blieben die 
Anf~lle klinisch latent. Nur 4 Patienten zeigten neben den typischen 
3/see spikes and waves auch 2/see Varianten tier Krampfwellen. Im 
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aJJgemeinen lag die Frequenz w~hs'end der beiden ersten Anf~llssekm~den 
deutlich hSher, ~Is die der ~o]genden Wellen. 

~olyphasische spikes ( K r a m p f s p i t z e n ) ,  die OI~SS ~ als grand-nml- 
Kompone~tte bezeiehnet, wurden 16real im Ideinen Anf~ll registriert, 

hack zrn n MV~ 

E 

" ,: ' "" . . . .  "17 ii!~< 7 ? '!'! ~I17'i,' ~<77 < / 7 7  ~' ~ f ~,"'~'" . . . . .  

; / a  ' " f i r  ' 

#co. l ,~ lsec ;9 V 

.qe]en,qi#iohes Okr ~ Ij ~ T ) 7  7 7 I' 7 7 / ~ ~ I / V 

b 

Abb. 5. EE(7 vet und nach cle~" PuberE~t bei eimr %'yLmoZepsi, e tact ~'~Oew~t/,nl~ch sr 
An/alls.EEG. Geh~lfte kleine Anfiil]e sei~ dem 8. Lebens~ahr u~d verefaae[te gl'oSe Atff~tle sei~ 

(lem 14. Lebensjahr, a) mi~ I t  3ghren, b) mi~ 18 Jahren.  

a In der ersten Ableitung zeig~ sieh eia a~ypiseher kleiaer Anfa[l mi~ 3/see.Krampfivellen, die fiber 
der li~ken Hemisphi&~'e weniger gt]L ansgepr~g~ sind uuct eine geringe_re Antplif~ude a, ufweisen. Klinisch 
bie~e~ sieh das :BiM einer Absenze mi~ Augendeviat, io)~ ~ach oben und Ieichfen Wisehbewegungen, 

~orwiegend de~" linken ]~and. (]:e. Nr. tBg0jS0) 

b 6 3ahre @&ter ~e~t~igez'e Seieendifferen~ des ]~]~G. K/einer Anfall mit  3]sec-Kramofwellen, die tiber 
der reehten Heraisph~re mi~ biphasisehett spikes beginnen und iibe.r 4er lhtken elne geringere Aus* 
pr~igung voe ~llenI der spJl;e-Komponen*e, ~owie eine gerhigere Amplitude aufweise~. A~eh klinlseh 

zeig~e sieh das ~eiche A~dal~,sbild wie voc 6 Jahrea .  (Le, Nr. 980/56~ 

wobei sic iiberwiegend d o p p e ] s e i r  fiber beiden Hirnregionen auftraten. 
Nut in einem ~'s~ll zeigben sich spikes einsei~ig betont zugleieh mi~ einer 
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d e u t l i c h e n  Se i tend i f fe renz  in  do t  Auspr /~gung der  K r a m p f w e l l e n .  N o c h  

n a c h  7 J a h r e n  w a r e n  diese V o r / i n d e r u n g e n  k o n s t a n t  (Abb. 5). 
Tabelle 2 ze ig t  das  A u f t r e t e n  y o n  K r a m p f p o t e n t i a l e n  u n d  a n d e r e n  

als p a t h o l o g i s c h  a n z u s e h e n d e n  EEG-Vergnderungen im An]altsinterwll. 
D a n a c h  t r a t e n  be i  28 P a t i e n t e n  s tei lo Wel l en ,  mo i s t  m i t  oinor F r e q u e n z  

Tabelle 2. EEG-Be/unde von 38 Patienten mit Pyknolepsie 

]~E G-Befunde C 

Kliniseh manffeste Anf~lle . . . . .  
a) in Ruhe . . . . . . . . . . .  
b) bei HV . . . . . . . . . . .  

Xliniseh abortive Anfglle . . . . .  

a) in Ruhe . . . . . . . . . . .  
b) bei HV . . . . . . . . . . .  

Frequenz 
a) 3/see (petit real) . . . . . . .  
b) 2/see (petit mal variant) . . . .  

Amplitudenmaximum 
a) frontal . . . . . . . . . . .  
b) wechselnd . . . . . . . . . .  
c) occipital . . . . . . . . . . .  

po]yphasische spikes . . . . . . .  

Einzelne spikes and waves . . . . .  
Isolierte oder in Gruppen auftretende 

stefle We]]en . . . . . . . . . .  
Isolierte spikes . . . . . . . . . .  
Gruppen langsamer Wellen . . . .  

a) groBe Deltawellen . . . . . .  
b) flachere Oeltawellen . . . . .  

Konstanter Krampffoeus . . . . .  
Al]gemeinver~nderungen . . . . . .  
AuBer petit mal keinerlei Krampf- 

potentiale . . . . . . . . . . .  

A B 

11 11 
8 0 
3 11 
3 1 
1 0 
2 1 

13 11 
1 1 

14 10 
0 1 
0 1 
6 4 

2 5 

8 9 
0 3 
4 4 
3 1 
3 3 
1 3 
2 6 

3 0 

10 
5 
5 
2 
0 
2 

10 
2 

11 
1 
0 
4 

11 
0 
4 
3 
4 
0 
4 

A = 14 inzwischen anfallsfreie Patienten. 
B = 12 Patienten, die aueh groBe Anf/~lle hinzubekommen haben. 
C = 12 Patienten mit unver~ndert nut kleinen Anfiillen. 
Der Krankheitsverlauf yon 5 Patienten blieb unbekannt. Sie finden keine Beriick- 

sichtigung in obiger Tabelle. 

y o n  6/soc, toi ls  isol ier t ,  toils  a u c h  in G r u p p e n  auf.  I so l i e r to  K r a m p f -  
wol len  mois t  m i t  o iner  F r e q u e n z  y o n  3 - - 4 / s e e  f a n d e n  sich bei  13 Pa-  

t i e n t e n .  I so l i e r t e  K r a m p f s p i t z o n  w a r o n  n u r  3 m a l  zu  f inden.  7 rea l  zo ig t en  

sich, f ibe rwiogend  boi M/~dehen, grofie langsame Wellen um 3~see mit 
deutlicher occipitaler Betonung (Abb. 6). Sie e n t s p r e e h o n  im  w e s e n t l i e h e n  

don  slow w a v e s  y o n  GIBBS l~ odor  d e n  S inuswe] len  y o n  HESS la. W e n n  

unsore  h e u t i g e n  A n g a b e n  y o n  12 Al lgeme inve r /~nde rungen  f r i i he ren  An-  
g a b o n  y o n  J v ~ G  zu  w i d e r s p r e c h c n  sche inen ,  so l i eg t  d ies  d a r a n ,  dab  
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damMs der Begriffder Allgemeinvergndemng fiir Mle jene Fglle angewandt 
wurde, die KrampfpotentiMe im E E G  zeigten, w~hrend wir heute nur 
ein Uberwiegen yon Delta- oder Zwisehenwellen bei nur geringem oder 
gar fehlendem Alpha-l~hythmus als pathologiseh zu bewertende All- 
gemeinvers bezeichnen (vgl. aueh Ju?cG19). Wenn wir auger 

ohi le k / l~ i?cke Azfo' l lmzel?hen 

r .  
:ro::l. [. 

p. 

:race L 

l:, 

:c::. Z 

71, 
oct. Z. 

geaen g/el~/Tes Ok: 

,4Z~3enze 

a b 
Abb. 6 a u. b. EEG mit langsamen Wellen im An]atlsintervall (a) und typischem kleinem AnfM1 (b) .  
9jithrige Patientin mit  gehs kleinen Anf~llen seil~ dem 3. Lebensjahr. Orol~e langsame, 
mitunter  steile Wellen mit  einer Frequenz yon 3--4/see. Deutlich occipitale Betonung und 

eina typische Absenze mit  3/sec-Krampfwellen. (Mfi. Nr. 275Li53) 

den registrierten petits maux, die ja Ausgangspunkt unserer Unter- 
suehungen waren, alle jene Patienten ohne sonstige KrampfpotentiMe 
im E E G  Ms ,,normal", Mle anderen aber als Allgemeinver/fnderungen 
bezeichnen, so k/imen wir genau auf den gleiehen Befund, wie JuxG 
1950 is, als er 90% Allgemeinver/[nderungen bei Pyknolepsie angab. 

Im folgenden soll den EEG-Befunden der ersten Untersuehung der 
weitere klinisehe Krankheitsverlauf gegeniibergestellt werden. Bei 
keinem Patienten der Gruppe mit sparer aueh grogen Anfs war bei 
der ersten Urttersuchung ein kleiner AnfM1 im EEG  bereits spontan 
und in Ruhe registriert women, MIe Anfglle waren seinerzeit erst bei 
Hyperventilation eingetreten. Isolierte Krampfspitzen (spikes) wurden 
ebenfMls nur bei Patienten gefunden, die im weiteren Krankheitsverlauf 
aueh groge Anf/glle hinzubekommen haben. Von 4 Patienten mit kon- 
stanten Herdbefunden ira E E G  (vgl. aueh CALDERON U. PAAL 5) waren 
3 aueh an grogen Anfg, llen erkrankt und 1 war frei yon Anf/~llen und weist 
aueh im EEG keine Herdver/~nderungen mehr auf. ttierbei handelte es 
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s i eh  u m  e ine  D y s r h y t h m i e  f i be r  e i n e r  H e m i s p h / ~ r e  o h n e  u m s e h r i e b e n e n  

F o c u s .  P o l y p h a s i s c h e  sp ikes  z e i g t e n  s i ch  i n  k e i n e r  G r u p p e  b e s o n d e r s  

geh/~uft ,  d o c h  h a t t e n  6 y o n  13 P ~ t i e n t e n  m i t  A l l g e m e i n v e r / ~ n d e r u n g e n  

groBe Anfi~lle h i n z u b e k o m m e n ,  4 h a t t e n  u n v e r i ~ n d e r t  n u t  k l e i n e  u n d  2 

front 

pr~ec, i: 

O C t  .T. ' . . . .  ' l ~u l " t ' v  

g e # e n  r O k r  ' ' i i , , 

b 

Jbb. 7. BEG bei einer ,,geheilten" Pyl~nolepsie vor und nach der Puber~t. Vom 6.--14. Lebensjahr 
geh~ufte kleine Anf~lle. a) mit 11 Jahren, b) mit 20 5ahren 

a Kleiner Anfall mit 2,5--3/sec-Krampfwellen. Kliniseh zeigte sieh das Bild einer typisehen Absenze 
ohne Automatismen. (1rio Nr. 345/46) 

b 9 Jahre spiiter zeigt die seit dem 14. Lebensjahr klinisch anfallsfreie Patientin nur noeh einzelne 
Gruppen paroxysmaler steiler Wellen, die sich yon den typisehen spikes and waves unterscheiden. 

(~o. Nr. 2660/55) 

k e i n e r l e i  Anf/~lle m e h r .  1 P a t i e n t  w a r  n i c h t  m e h r  a u f z u f i n d e n .  V o n  4 P a -  

t i e n t e n  m i t  n o r m a l e m  E E G  i m  A n f a l l s i n t e r v a l l  w a r e n  3 a n f a l l s f r e i  u n d  

1 h a t t e  u n v e r ~ n d e r t  n u r  k l e i n e  Anfi~lle. 

I m  V e r l a u f  u n s e r e r  N a c h u n t e r s u e h u n g e n  w a r  es mSg l i ch ,  20  P a -  

t i e n t e n  n o c h m a l s  e l e k t r e n c e p h a l o g r a p h i s c h  a b z u l e i t e n  : 9 b a t t e n  grof ie  A n -  

f/~l]e h i n z u b e k o m m e n ,  6 h a t t e n  u n v e r / ~ n d e r t  n u r  k l e i n e  u n d  5 w a r e n  
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seit mindestens 4 Jahren frei yon jeglichen klinischen Anfallserschei- 
nungen. Von den an/alls/reien Patienten zeigte keiner mehr typisehe 
Krampfwellen im EEG,  nur im einem Fall fanden sieh noeh Gruppen 
atypischer Krampfwellen bei HV naeh 6 anfallsfreien Jahren (Abb. 7). 
3 Patienten zeigten noch einzelne oder in Gruppen auftretende steile 
Wellen, in einem Fall noeh naeh 17 anfallsfreien Jahren, nut  2 Patienten 
boten ein v611ig normMes EEG. 

In der Gruppe deter, die grofie An/iille hinzube/commen hatten, zeigte 
die Naehuntersuehung ein Seltenerwerden der kleinen Anf/~lle im EEG,  
doeh traten diese meistens bereits in Ruhe nnd spontan auf. Mehrfach 
wurden aueh Kurven ohne einen kleinen Anfall yon diesen Patienten ab- 
geleite~. 2mal zeigte sieh eine deutliehe Unregelmggigkeit der 3/see- 
Rhythmen im kleinen Anfall, was FEILEI~ 5 als ,,verstfimmelte und zer- 
haekte" Absenze bezeiehnete. Die Zahl der Allgemeinver//ndernngen 
war verhgltnism/~l~ig geringer, was aueh der Reifnng des kindliehetl 
Gehirns zugereehnet werden kalm. Polyphasisehe spikes im Anfall waren 
gegeniiber der Gruppe mit unver/~ndert nut  kleinen Anf/illen deutlich 
vermehrt. In  nur 1 Fall zeigte sich ein vSIlig normales Kurvenbild, das 
keinerlei Anzeiehen eines vorliegenden Krampfleidens mit kleinen nnd 
grolten Anfgllen erkennen lieB. 

Die Gruppe der Patienten mit unveriinde~t nur kleinen An/iillen zeigte 
gegeniiber der ersten Ableitung keine nennenswerten Unterschiede. A]l- 
gemeinver/inderungen waren znrfickgegangen nnd in den meisten F/illen 
sehien die Anfallsbereitsehaft, ausgedriiekt dureh vermindertes Anf- 
t reten von Krampfpotentialen geringer. Dies entsprieht im allgemeinen 
dem klinischen Bild der selteneren kleinen Anf/~lle und liingeren Anfalls- 
intervMle. 

Anderungen der EEG-Befunde des peti t  ma] fanden sieh in 2 Fgllen: 
Die erste Untersuehung ergab aueh Krampfwellenvarianten yon 2/sec 
im kleinen Anfall, die letzte Untersuehung mindestens 6 Jahre spgter 
ergab keine 2/see-Abl/iufe mehr, sondern nur noeh 3/see-Krampfwellen. 

VI. Besprechung der Ergebnisse 
Die Katamnesen zeigen ebenso wie die klinische Symptomatologie, 

daG die Pyknolepsie zwar eine Sonderform der kindliehen Anfallskrank- 
heiten darstellt, aber keineswegs ein durch gutartigen Verlauf yon der 
Epilepsie zu trennendes Krankheitsbild ist. Die Pyknolepsie mug viel- 
mehr im epileptisehen Formenkreis belassen werden. Dies war bereits 
friiher dutch die Identi t~t  der EEG-Ver/~nderungen mit dem echten 
epileptischen petit  mal bewiesen worden (Ju~G 16, 19). LE~-oxe0 sprach 
daher yon einer Pyknoepilepsie, doch m6ehten wir diesen Ausdruck nur 
fiir die F/~lle verwenden, die friiher oder sp/s auch grands maux zeigen. 
Diese F/ille sind jedoch r~icht prim/~r zu erkennen, sondern erst naeh dem 
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Verlauf yon den anderen mit Heilnng oder unver/~ndertem ,,reinem" 
petit msl abzutrennen. Unter einen solchen Begriff der Pyknoepilepsie 
w~ren dann auch die ,,Misehformen" ROSENTttALS 2~ zu reehnen. 

Die Pyknolepsie ist klinisch eine wohl charakterisierte Sonderform 
der kindlichen Epilepsie, deren t'rognose jedoeh dutch 3 Verlau/s]ormen 
ungewil~ bleibt: 1. Spontane Heilung, 2. Ubergang in grand-msl-Epi- 
lepsie und 3. unveri~ndert nur petits maux, die noch bis in das 4. Lebens- 
jahrzehnt verfolgt werden konnten. Fiir diese letzte Gruppe besteht aueh 
in h6herem Alter immer noch die MSglichkeit einer Heilnng, sber such 
die eines Uberganges in grand msl. Bei der ,,reinen" petit-mal-Epilepsie 
wurde die Anfsllshiiufigkeit mit zunehmendem Alter geringer, ~nd die 
Anf~lle kamen oft nur noeh periodisch gehs sn einzelnen Tsgen rnit 
anfallsfreien Interva]len yon Wochen bis zu mehreren Monaten vor. Ein 
Erkennen der prognostisch giinstigen Gruppe mit sps tteilung ist 
bisher im Beginn der Erkrsnkung weder kliniseh, noch nach dem EEG 
mSglieh (PAAL"~I). 

Zusammeniassung 
1. Katamnesen yon 38 Kindern mit geh/iuften kleinen Anf/illen ohne 

grand real, die unter 90 Xindern und Jugendlichen mit petits maux nach 
klinischen Gesichtspunkten und dem EEG als ,,typische" Pyknolepsien 
ausgew/~hlt worden waren, ergaben 6 bis 17 Jshre sp/~ter eine Drittel- 
teilung des Krankheitsverlau/es: 36% waren seit mindestens 2 Jahren 
an/alls/rei, 32% batten gro/3e An/dile hinzubekommen und eben/alls 32% 
hatten weiterhin nur petits maux. 

2. Generationsvorggnge (Pubert/~t, Menarche, Schwsngerschaft) braehten 
in den meisten F~llen eine Anderuny des Krankheitsbildes : Heilung oder 
Eintreten grol3er Anf~lle in oder naeh der Puberti~t oder eine deutliehe 
Anfallshiiufung um die Menstruationstuge der Frsu. Die Gruppe der 
Patienten, bei denen grol~e Anfs hinzutrsten, war iiberwiegend ms 
lieh (8 c~, 4~), die Gruppe der unver/~nderten petits maux (9 ~, 3 c~) und 
der Heilungen (9 ~, 5 c~) iiberwiegend weiblieh. 

3. Eine sichere Prognose der 3 Verlaufsformen ist weder nach dem 
EEG noch nach dem klinisehen Anfallsbild zu stellen. Auch die im Gegen- 
sstz zu den verlsngs~mten enechetischen Epilepsien besonders lebhsften 
Pyknolepsiekinder hsben keine bessere Prognose sis sndere psychisch 
unauffiillige mit gehguften petits maux. Erbliche Belastung spricht nicht 
gegen einen giinstigen Krankheitsverlsuf. Ebensowenig liei~en Patienten 
mit nachweisbarem organischem ttirnschaden oder Anfsllshgnfung in den 
frfihen Morgenstnnden eine sieher ungiinstigere Prognose erkennen, 
jedoeh haben alle Patienten mit Aura sparer grol~e Anf/~lle hinzubekom- 
men. Einige Besonderheiten im EEG unserer versehiedenen Ver]sufs- 
formen sind ststistisch noch nicht gesichert. Es mul~ daher weiteren 
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Un te r suchungen  an  e inem grSl~eren K r a n k e n g u t  vorbehMten bleiben, 
ob die folgenden MerkmMe unserer  F/~lle mi t  spi~teren grands m a u x  eine 

ungi inst ige Prognose ~nzeigen : Deut l icher  und  kons t an t e r  Krampffocus,  
isolierte Krampfsp i t zen  u n d  sehwere Allgemeinveri~nderung. 

4. GrSl~ere t t~ufigkei t  u n d  spontanes  Auf t r e t en  der pet i t s  m a u x  im 
E E G  ist ke in  ungfinstiges Zeichen: Bei al len P a t i e n t e n  mi t  sp/iteren 
groBen Anf~llen konn te  bei der ers ten Un te r suchung  im E E G  nu r  nach 
Hyperven t i l a t ion ,  bei fast  Mlen inzwischen anfallsfreien P a t i e n t e n  da- 
gegen bereits spon tan  und  in  Ruhe  ein kleiner AnfM1 registriert  werden. 
Doch lag die durchschni~tliche Zahl  der pet i ts  m~ux der sp~ter anfMls- 
freien Gruppe nu r  wenig fiber der mi t  SlO/iter grol~en Anf~llen. 

5. I n  der klinisch ~nfMlsffeien GrulolOe zeigte auch das E E G  bei der 
Nachun te r suchung  keine typischen  3/see-Krampfwellen mehr.  Doch war 
das E E G  bei kl inischer t Ie i lung  n ich t  immer  normal :  Einzelne Krampf-  
potentiMe (steile Wellen,  atypische Krampfwellen)  k o n n t e n  noch his zu 
17 J a h r e n  nach  kl inischem Ausble iben der pet i ts  maux  registriert  
werden. 
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