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Das akinetisehe Petit mal ~ 

I. Das klinische und elektrencephalographische Bild 
der akinetischen Anf~ille 

Von 
H, DOOSE 

~it  4 Textabbildungen 

(Eingegangen am 26. Mgrz 1964) 

J.  RAlUSEY I-t:uNT besehrieb 1922 unter der Bezeichnung ,,static 
seizures" eine seltene, von ihm his dahin bei zehn Kleinkindern beob- 
aehtete Anfallsform, deren Kernsymptom ein abrupter  Verlust des 
l~altungstonus ist. Die Kinder stfirzen ohne Vorboten plStzlieh zu Boden, 
um sich meist sofort ohne fremde ttilfe wiedcr zu erheben, tITJNT beob- 
aehtete Kinder, bei denen diese Anf/ille so heftig ablicfen, dab erhebliche 
Verletzungen der Knieseheiben und vor allem des Gesichts entstanden 
(,,drop-seizures"). Daneben sah t tu~T Anf/ille, bei denen nur ein partiel- 
ler Tonusverlust auftrat.  Die Kinder sanken nur in die Kniebeuge oder 
liel~en den Kopf  naeh vorne fallen. In  einigen F/~llen t ra ten die ,,static 
seizures" in Kombinat ion mit  Myoklonien auf. 

Naehdem dieser Anfallstyp mehr als 20 Jahre  in der Literatur  keine 
besondere Bertieksiehtigung erfuhr, besehrieben LEs-~ox u. Mitarb. die 
,,static seizures" erneut, ]etzt unter der Bezeiehnung ,,akinetische" (1945) 
bzw. sparer ,,astatisehe Anf/~lle" (1950). L ~ o x  sehflderte das klinisehe 
Bild soleher akinetischen Anf&lle zwar nur kurz, trennte sie abet eindeutig 
yon den Blitz-Iq-ick-Salaam-Kr/tmpfen. Er  erkannte auf Grund seiner 
EEG-Untersuchungen die enge ]3eziehung dieser Anfallsform zu den 
anderen kleinen Anf~llen - -  den Abseneen, den ,,myoklonic jerks" und 
den ,,massive myoklonic jerks". 

Klinisehe Merkmale wie die besondere Altersdisposition, die pykno- 
lepsies Verlaufsweise und vor allem die ]3eobaehtung des 
gemeinsamen Alfftretens von akinetisehen Anf/~llen mit  Absencen und 
Myoklonien liel]en L ~ s r o x  u. Mitarb. die ZugehSrigkeit zum Formen- 
kreis der Peti t  mal-Epilepsie nieht zweifelhaft erseheinen. GIBBS u. 
GI]~BS, I~MNGSTON, I)RUCKMA2g U. CHAO, CtIAVANY U. t~. beschrieben 
ebenso die akinetisehen Anf/~lle als eine Form des kindliehen Peti t  real. 
Besonders typische Sehilderungen gibt BglDGE in seiner Monographie. 

* Nit Unterstfitzung der Deutsehen Forsehungsgemeinsehaft. 
42* 
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W~hrend diese Autoren keine Zweffel an der Existenz eehter akineti- 
scher, also mit  Tonusverlust einhergehender kleiner Anf~lle hatten, wurde 
yon anderer Seite immer wieder bezweifelt, dab wirklich ein Verlust des 
Haltungstonus das plStzliche Niederstfirzen im Anfall verursache. Wie 
schon C~A~: 1922 in seiner Diskussionsbemerkung zum Vortrag yon 
Hv~T vermutete,  dab ein Beobachtungsfehler der Annahme von static 
seizures zugrunde liegen k6nnte, betonte auch GASTAUW friiher die MSg- 
]iehkeit eines I r r tums und meinte, dab die Sturzanf~lle wahrseheinlich 
dureh eine plStzliche Beugemyolclonie zustande k~men. Er  selbst hat te  
damals unter 1000 Patienten mit  Peti t  mal-Epilepsien keine akinetischen 
Anfs beobachtet. 

I m  deutsehspraehigen Schrffttum wurden die akinetischen Anfglle 
zwar mehrfaeh erw~hnt [g~ss  u. NEuxAus (1952); P A c ~ ;  u. a.], er- 
fuhren aber als Sonderform des kind]ichen Pet i t  mal bisher wenig Beach- 
tung und keine allgemeine Anerkennung. JAzz u. MATT~SS (1955) und 
BAMBERGEIr 11. l~ATTHES (1959) vermuteten wie GASTAUT, dai3 dieser 
Anfallsform eine j~he Anspannung der Beugemuskulatur zugrunde liege 
oder da~ eine solehe zumindest eine entscheidende Bedeutung ffir den 
Anfa]lsablauf habe. Sie ordneten diese Anfallsform nach dem motorisehen 
G r u n d m o t i v -  meist nach vorne gerichteter Sturz - -  den Blitz-Nick- 
Salaam-Kriimp~en zu, die sie , ,Propulsiv-Petit real" nennen. 

1961 beschrieb GASTAUT, nachdem er frfiher an der Existenz echter 
akinetischer Anf~lle gezweifelt hatte, einen typischen Fall. GASTAUT 
gelang es erstmals, elektromyographisch nachzuweisen, dal3 wirklich ein 
Tonusverlust der Muskulatur und nicht eine Beugemyok]onie das Anfalls- 
geschehen bestimmt. 

Wir selbst haben in unserem Kraukengut  yon 192 Peti t  mal-Epilep- 
sien bei 19 Kindern akinetische An/•lle beobaehtet. Die relativ grol~e 
Its yon akinetischen Anfi~llen in unserem Kollektiv entspricht den 
Beobachtungen amerikanischer Autoren (bei BRIDGn 6~ bei DnucK- 
MA~ n. CHAo 5,4 ~ der Epilepsien), steht aber in unerkli~rlichem Gegen- 
satz zu den Angaben z.B. yon GASTAUT (1961), der auch heute noch die 
besondere Seltenheit der akinetischen Anf~lle betont. 

Zur Nomenklatur: Obgleich die Bezeichnung ,,astatische An/glle" (LE~lvOX u. 
Mitarb. 1950) das Anfallsbild treffender kennzeichnet, wird im folgenden der Aus- 
druck ,,akinetische Anf~lle" benutzt, da er sich im internationalen Schrifttum ein- 
gebiirgert hat. 

Klinische Symptomatologie 
Der Besprechung des Anfallsbildes mSchtcn wir die Beschreibung 

zweier unserer F~lle vorausschicken: 

Fall 1. Jens G. (P.-Nr. 1159/60). 
Familienanamnese. Infektkr~mpfe bel einer Schwester, groBe und akinetische 

Anf~lle bei einer weiteren Schwester (Fall 2). 
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Eigene Anamne~e. Schwangerschaft, Geburt und frfihkindliche Entwicldung 
normal. Mit 2i/2 JahrGn tretGn mehrfaeh generalisierte tonisGh-ldonisehe Krampf- 
anfglle auf. I)er frfiher sehr muntere Junge erscheint jetzt in seinem Wesen deutHch 
veri~ndert, er ist ingstlich und weinerlich. Im EEG (Abb. 1 a) fokale Beta-Wellen 
occipital re. --  Ein Vierteljahr nach Krankheitsbeginn stellen sich akinetische 
Anf~lle ein. Sie werden zun~iehst nur morgens nach dem Erwachen in SGrien be- 
obaehtet. Das Kind f~tllt plStzlich sehlaff in sigh zusammen, um sich sofort wieder 
zu erheben; der Kopf fi l l t  dabei blitzartig auf die Brust. Dabei werden orale Auto- 
matismen und heftiges Blinzeln beobachtet. Die Anfi~lle dauGrn nut Sekunden oder 
Bruehteile yon Sekunden, und eine Bewul~tseinspause ist nicht sicher festzustellen. 
Die Fallrichtung des Kopfes und des K6rpers erweist sieh als abh~ngig yon der 
SchwerpunktlagG zu Beginn des Anfalls. Wird der KSrper vor dem Anfall passiv 
rfickw~rts geneigt, so fi l l t  der Kopf naeh hinten. 

Be]unde und Vel,lau]. Die interne und neurologische Untersuehung des k6rper- 
lieh und geistig altersgemiB entwickeltGn Kindes ergibt keine Besonderheiten. 
RSntgenaufnahme des SchidGls und Augenhintergrund o.B. Im Raehenabstrieh 
bei stark vergrSi~erten Tonsillen h~molysiGrende StreptokokkGn. EEG (Abb. l b): 
Neben Streeken altersgemii]er Grundaktivit~t l~ngere Folgen yon rhythmisehGn 
3--4/sec-WGllen. Mehrfach paroxysmal li~ngere Gruppen yon bilateral-synehronen, 
sehr unregelm~I3igen 2--2,5/sec-Spitze-Welle-Komplexen ohne Seitenbetonung. 
l~bergang in gGmisehte Krampfaktiviti~t (Hypsarrhythmie). -- Therapeutiseh wird 
zuni~chst Mylepsin und Petnidan ohne Erfolg versueht. Bei Gabe yon ti~glich 5 mg 
Dexamethason sistieren die Anf~lle am 6. Tag vollkommen unter gleichzeitiger 
t~fickbildung der Krampfaktivit~t im EEG. In der 5. Woehe kommt es trotz Fort- 
ffihrung der Hormon-Therapie zu einem Rezidiv mit unzi~hligeu, jetzt fiber den 
ganzen Tag verteilten, sieh statusartig hiufenden akinetischen Anf~llen. Aueh dutch 
eine Erh6hung der Dexamethason-Dosis wird keine Besserung erzielt. --  Da im 
Rachenabstrich konstant himolysierendG StreptokokkGn nachweisbar sind und die 
stark vergrSBerten Tonsillen foeusverd~ichtig erscheinen, wird eine Tonsillektomie 
durehgeffihrt. In den ersten 8 Tagen nach der Operation treten noch einzelne akine- 
tische Anf~lle auf. In tier Folgezeit bleibt der Junge anfallsfrei. ])as EEG (Abb. 1 e) 
zeigt keine Krampfaktivit i t  mehr. Es fiuden sich aber in lgngeren Gruppen und 
Folgen monomorphe rhythmische Theta-Wellen fiber den mittleren und hinteren 
Regionen. W~hrend einer dreijihrigen Beobachtungszeit bleibt der Junge unter 
einer Therapie mit 2 Tabletten Mylepsin und 4 Kapsein Petnidan erscheinungsfrei. 
Er entwickelt sich kSrperlieh und geistig weitgehend normal. Die Spraehe ist im 
Alter yon 5 Jahren bei normalem AusdrucksvermSgen noch etwas sehleeht artiku- 
liert. Das EEG zeigt bei mehrfachen Kontrollen streckenweise dysrhythmisehe Ver- 
i~nderungen der Grundaktivit~t, streckenweise abnorme Theta-Rhythmen und 
wiederholt atypisehe bilateral-synGhrone Spitze-WellG-Komplexe (Abb. 1 d). 

Epikrise. Ein 2i/2 J a h r e  a l te r  Junge ,  dessen Schwester  (Fal l  2) an 
ak ine t i schen  Anf~llen leidet ,  e r k r a n k t  an wiederhol ten  tonisch-klonischen 
Anf~llen, denen im Al te r  yon  23/4 J a h r e n  akinet ische  Anf~lle m i t  typ i -  
sehen E E G - V e r a n d e r u n g e n  folgen. Eine  Therap ie  mi t  D e x a m e t h a s o n  is t  
nur  vorf ibergehend wirksam.  Nach  Tonsi l lek tomie  und  Umse tzung  au f  
das  al lerdings im frfiheren Ver lauf  u n ~ r k s a m e  P e t n i d a n  wird der  J u n g e  
anfal lsfrei  und  b le ib t  as wi~hrend einer drei j / thrigen Beobach tung .  I m  
E E G  finden sich bei  der  l e tz ten  Unte r suchung  abnorme  T he t a - l~hy thme n  
und  a typ i sche  Sp i tze -Wel le -Komplexe .  
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Abb.  l a .  Jens  O., 2 Jahre,  8 ~ o n a t e ,  EEG-Nr .  7841/60. - -  Streckenweise  leichte 
Al lgemeinver~nderung.  Occipital  re. fokale  Be ta -Wel l en  

Abb.lb. Jens G., 2 Jahre, 9 Mona~e, EEG-~r. 7929/61. - -  Generalisiert amplitudenhohe langsame 
und steile Wellen und bilateral-synchrone langsame Spitze-Welle-Komplexe 

Fall 2. Angelika G. (P.-Nr. 2582/59). 
Familienanamnese. Schwester  yon Jens  G. (Fall 1). 
Eigene Anamnese. Schwangerschaft ,  Geburt ,  perinatale Periode o.B. :Normale 

frfihkind]iehe Entwieklung.  I m  Alter yon 1 J a h r  einmaliger, 2 min dauernder  afebri- 



Das akinetisehe Peti t  maI. I ,Klinik und EEG 629 

tbon/ 

~g,,? , . 

o&:. 

Abb.tc. Jens G., S Jahre, 4 ~Ionate, NEG-Nr. 1 0 0 2 / 6 1 .  - -  Anfallsfreiheit. ~rber den mittleren uud 
hinteren Regionen Gruiopen nnd l~ngere Folgen yon monomorphen rhythmischen 5/see-Wellem Keine 

K~mpfak~ivi~t 

Abb. ld.  #ensG,, 53~hre, 32~onate, EEG-Nr. 1045/63, --Ausgepr~gfe diffuse Dysrhythmie. 
Paroxysmal bilateral-synchron irregul~re Spitze-Welle-Kompiexe 

ler AnfM1 mit BewuBtlosigkeit und Tonusverlust. Mit 3 Jahren wiederholen sich 
zun&ehst gleieh~rtige, a,ber 1Bnger d~uernde Anf~Ile, sp/~ter treten gen er~lisiert,e, 
toniseh-ldonisehe Kr~mpf~nf/~lle auf. 1)as EEG zeigg zu dieser Zeit. bei etwa ~lters- 
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gem~/]er Grundaktivit~t occipital bds. amplitudenhohe 2--3/sec-Wellen und occi- 
pital re. einzelne Spitzenpotentiale, keine paroxysm~le Krampf~ktiviti~t. --  Mit 
4 Jahren treten erstmals kleine Anfi~lle aus Zun~chst einzeln, dann geh~uft typische 
akinetische Anf~lle. Ihre Symptomatik gleicht der bei dem Bruder beobachteten 
weitgehend. Zus~tzlich treten aber Myoklonien im Bereich der mimischen Musku- 
latur und der Arme auf. Der zunhchst bestehende Verdacht, es kSnne sich bei den 
Sturzanfiillen um die Auswirkung yon Beugemyok/onien handcln, besti~tigte sich 
nicht. Im Liegen werden nur Myoklonien der Arme und der mimischen Muskulatur 
beobachtet, keine Beugebewegungen yon Kopf und Beinen wie etwa bei Blitz-Nick- 
Salaam-Kr~mpfen. --  Die Anf~lle h~ufen sich im weiteren Verlauf zu einem mehrere 
Tage anhaltenden Status, w~hrend dessen dus Kind nicht frci sitzen und sich kaum 
aktiv bewegen k~nn, da jede Bewegungsintention durch die rasch aufeinander- 
folgenden Anf~lle unterbrochen wird. W~hrend dieses Status ist affcktiver Kontakt 
mit dem Kind zu erhalten. 

JBe/unde und Verlau/. Interne Untersuchungen ohne Besonderheiten. Neuro- 
logisch nach Anfallsh~ufungen leichte Parese des li. Beines, die sich jeweils rasch 
zurfickbildet. RSntgenaufnahme des Sch~dels, Liquor, Augenhintergrund o.B. 
Im Pneumencephalogramm etwas plumpcs, asymmetrisches Ventrikelsystem. 
Toxoplasmose-l~eaktionen much bei Kontrolle stark positiv (KBR 1/40 + +, Sabin- 
Feldmann-Test 1/512). Klinisch und rSntgenologisch bestehen keinerlei Zeichen 
einer durchgemachten oder noch fioriden Toxoplasmose. Die Serum-Reaktionen 
sind bei der Mutter und beim Bruder der Pat. negativ. EEG: Fast kontinuierlich 
seitengleiche Paroxysmen yon sehr irregul~ren und ungeordneten 2--3/see-Spitze- 
Welle-Komplexen, streckenweise ~bergang in ungeordnete gemischte Krampf- 
aktiviti~t. W~hrend der Anf~lle und des Anfallsstatus ~ndert sich das Kurvenbild 
nicht. --  Da sich eine Therapie mit Mylepsin fiber l~ngere Zeit als wirkungslos er- 
weist, erhi~lt das Kind 35 rag/die Prednison. Veto 7. Behandlungstag an werden 
kcine Anfi~lle mehr beobachtet. Die EEG-Ver~nderungen bilden sich zurfick. 
7 Wochen nach Behandlungsbeginn (jetzt 5 mg Prednison pro Tag) zeigt sich eine 
norm~le Grundaktivit~t, die parieto-basal bds. durch li~ngere Folgen yon auffallend 
rhythmischen monomorphen 5--6/sec-Wellen mit Amplituden bis 150 #V gestSrt 
wird; keine Krampfaktivit~t. Das Kind wird in gutem Allgemeinzustand, vollkom- 
men erscheinungsfrei mit einer Medikation yon t~glich 5 mg Prednison und 1 T~bl. 
Mylepsin nach ~ u s e  entlassen. -- Im Verlaufe einer vierj~hrigen Beobachtungszeit 
treten keine Anf~lle mehr auf. Die geistige Entwicklung verli~uft etwas verzSgert. 
Im Alter yon 6 Jahren wirkt das Kind schwerf~llig, etwas verlangs~mt, antriebslos. 
Sprach- und AusdrucksvermSgen sind normal, das Ged~chtnis gut. Die Einschulung 
mul~ aber um 1 Jahr verschoben werden. Im EEG fmden sich neben einer diffusen 
Dysrhythmie, die yon l~ngeren Folgen rhythmischer Theta-Wellen unterbrochen 
wird, wiederholt bilateral-synchrone rasche atypischc Spitzc-~Vellc-Komplexe. Bei 
Photostimulation Aktivierung der Krampfaktivit~t. 

Epikrise. Ein  familii~r mi t  K r a m p f l e i d e n  be]astetes,  kSrper l ich  und  
geist ig no rma l  entwickel tes  )/Ii~dchen e r k r a n k t  im Al t e r  yon 1 J a h r  an  
zun/~chst abor t iven ,  sp~ter  tonisch-k]onischen Anfs denen im 
4. Lebens j ah r  akinet ische und  myoklonische  Anf~lle folgen. I m  E E G  
finden sich zun~chst  occipi ta l  rechts  fokale Krampfsp i t zen ,  spi i ter  bei  
E inse tzen  der  kleinen Anfi~lle b i l a te ra l - synchrone  2- -3 /sec-Spi tze-We] le-  
Komplexe .  U n t e r  P redn i son-Behand lung  sist ieren die Anfi~lle, das E E G  
normal i s ie r t  sich wei tgehend.  W/~hrend einer vier j~hrigen Beobach tung  
t r e ten  keine Anfi~]le mehr  auf, das  K i n d  en twicke l t  sich etwas verzSgert .  



Das akinetisehe Petit real. I.Klinik und EEG 631 

Das EEG zeigt aber trotz regelm~giger antikonvulsiver Therapie wieder- 
holt Ausbriiche yon atypisehen Spitze-Welle-Komplexen. --  Neuro- 
logisehe Seitendifferenz und ein initialer Herdbefund im EEG lassen an 
eine organisehe Hirnsch&digung denken. Eine Toxoplasmose mug gtio- 
logiseh in Erwggung gezogen werden, kann aber bei Fehlen aller typisehen 
klinisehen und r6ntgenologischen Zeiehen nieht genfigend gesiehert 
werden. 

In den dargestellten Krankheitsverl~ufen wurden Anfallsformen 
beobaehtet, die der klassisehen Besehreibung der ,,static seizures" yon 
t!u~T vollkommen entspreehen. 

Wit verfiigen fiber insgesamt 19 Fglle mit einer derartigen Anfalls- 
symptomatik. Es handelt sieh um 13 Knaben und 6 M~dehen. Wie bei 
den Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfen 
fiberwiegen also Knaben deutlieh. 7 / 

Morbiditiit.sl~urve zeigt einen ~ 65 I) ie 
Gipfel im I. Lebensjahr (Abb.2). % 

Erkrankungen vor Absehlug des 
1. Lebensjahres haben wit nieht be- 
obaehtet; jenseits des 5. Lebens- 
jahres ist ein Beginn der akine- 0 
tisehen Anf/~lle selten. Unsere Fest- 
stellungen entspreehen den Er- 
fahrungen y o n  LIVINGSTON U. 

1 2 3 ~ 5 6 

Ze~ensjahre 
Abb. 2. E rk rankungsa l t e r  ffir  akinet iseheAnf~IIe  

(19 Kinder)  

BRIDG]~. Es erkranken vorwiegend Kinder mit einer bis dahin nn- 
auffglligen geistigen und k6rperliehen Entwieklung (siehe ,,~tiologie", 
S. 646, II .  Mitteilung). 

Das Leitsymlgtom des akinetisehen Anfalls ist der pl6tzliehe Tonus- 
verlust. Wie vom Blitz getroffen -- ,,als wenn ihnen die Beine unter dem 
K6rper weggezogen wiirden" (CHAvA~Y) --  stfirzen die Kinder zu Boden. 
Sie fallen naeh w)rne, senkreeht zur Erde oder naeh hinten. Nieht selten 
erleiden die Kinder bei den Anfgllen Verletzungen: Sie sehlagen sieh 
z.B. an der Tisehkante die Lippen auf, fallen mit dem Gesieht in das 
heil~e Essen oder ghnliehes. 

Die Beobaehtung, dab die Kranken meist naeh vorne st/irzen, der 
Kopf eine Niekbewegung ausffihrt, veranlaBte zu der Annahme, dem 
Anfallsgesehehen liege wie bei den Blitz-Niek-Salaam-Kr/~mpfen eine 
aktive Beugebewegung zugrunde [GAsTA~rT (1954); GA~SCt{E (1958); 
JAZZ u. MATT~ES (1955); U. a.]. 

Xndert man aber die KSrperhaltung des Kranken vor dem Anfall, s o 
zeigt sich, dab die Fallriehtung allein yon der Sehwerpunktlage des Ober- 
kSrpers und des Kopfes zu Anfallsbeginn bestimmt wird. LgBt man die 
Kinder sieh z.B.  rfickws neigen, so erfolgt der Sturz nach hinten. Bei 
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Abb.  3 a---c. Pe te r  S., 5 Jahre .  Abor t ive r  akinet iseher  AnfMl. W~hrend  der :Kopf vorni iber  ffillt, s inkt  
der  $unge  in die Kniebeuge ,  ohne zu Boden  zu stfirzen. I m  AnfaI isbeginn (b) siehg m a n  eine Flexions- 

bewegung der  A n n e  

A b b . 4 a - - e .  Pe te r  S., 5 Jahre .  Gesiehtszfige im akinet ischen Anfall :  Leiehte Aufw~r t swendung  der  
Bulbi,  :Erschlaffen der 5{imik; der Unterk iefer  s ink t  e twas herab,  der  :Kiopf f~tllt naeh  vorne  

liegenden Patienten werden w/thrend des akinetischen Anfalls keine 
ak~iven Beugebewegungen des Kopfes und der Beine gesehen. Da im 
Sitzen, im Stehen und beim Gehen in physiologiseher Weise der Sehwer- 
punkt  des KSrpers naeh vorne verlagert wird, ist es erkl/~rlieh, dab die 
Kinder meistens naeh vorne stfirzen. 

Aueh die immer wieder gegebenen Beriehte der Eltern und Pflege- 
personen, dab sic das sehlaffe Zusammensinken des Kindes auf ihrem 
SehoBe spiiren, maehen das Wesen des Anfallsgesehehens deutlieh. 
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Neben den ausgeprggten generalisierten akinetisehen Anfgllen kern- 
men Abortivformen vor, deren h~ufigste der bereits erwghnte ,,Nick- 
Anfall" ist 1. ]deim. stehenden Patienten sieht man auBerdem h~ufig 
Anf~lle, bei denen nur eine leiehte Kniebeuge ausgefiihrt, der Sturz also 
auf halbem Wege aufgefangen wird; meistens sinkt der Kopf  gleiehzeitig 
kurz auf die Brust (Abb. 3). 

Das Gesieht zeigt im akinetisehen Anfall eharakteristisehe Ziige 
(Abb.4): Der Unterkiefer sinkt etwas herab, manehmal flieldt etwas 
Speiehel aus dem ge6ffneten Mund. Die Mimik wird sehlaff, die Lider 
blinzeln bei meistens aufw/~rtsgewendeten Bulbi. Orale Automatismen 
sind Mufig. Beka liegenden Patienten sind diese Ver~nderungen der 
Mimik und der A ugen oft die einzigen siehtbaren Anf~llssymptome. 

Die Bewu/dtseinslage w~hrend des akinetisehen Anfalls ist nut  sehwer 
zu beurteilen. Die Dauer des Anfalls betr~gt in der Regel nut  wenige 
Sekunden oder gar weniger als 1 see. Es kommen abet akinetisehe 
Attaeken mit  l~ngerer - -  abseneeartiger - -  BewuBtseinspause vor. I~ier 
bestehen in der Symptomat ik  flieldende Uberggnge zur eehten Absence. 
Es sei auf das entspreehende Kapitel  der folgenden Mitteilung verwiesen. 

tt~nfig sind die akinetisehen Anf/~lle dutch myoklonische Symptome 
ausgestaltet. Diese bestehen in Beugemyoklonien der Arme und - -  ein 
besonders eharakteristisehes Symptom - -  Zuekungen der mimisehen 
Muskulatur. In  sehr irregulgrem Weehsel zueken einzelne Gesiehts- 
muskeln, tI~ufig .teiten Beugemyoklonien der Arme das Anfallsgesehehen 
ein. Die Kinder werfen die Arme hoeh und stfirzen dann zu Boden. Ein 
soleher Anfallsablauf ist in Abb. 3 angedeutet erkennbar. Bevor der Junge 
in die Kniebeuge sinkt, sieht man eine Beugebewegung der Arme (Abb. 3 b). 
Bei anderen Patienten beobaehteten wir als initiales Anfallsphs 
einen stoldartigen Juehzer, den wit als das Symptom einer Zwerehfell- 
kontraktion auffassen mSehten. 

Auf die Kombinat ion der akinetisehen Anfglle mit  Myoklonien wiesen 
sehon t I v ~  und sp/iter L ~ o x  u. DAvis bin. Diese Symptomkoppelung 
ist fiir das Verstgndnis der Pathophysio]ogie und der Nosologie des 
akinetisehen Peti t  real yon besonderer Bedeutung. Die sieh ergebenden 
Fragen werden art anderer Stelle besproehen (folgende Mitteilung). 

Die aldnetisehen Anfglle zeigen in ihrem Auftreten meist eine aus- 
gepr/igte Bindung an die Tageszelt. Sie werden bevorzugt naeh dem 
Erwaehen aus dem Nacht- oder Mittagssehlaf beobaehtet. 

Besonders eharakteristiseh ist ffir die akinetisehen Anf/il]e, dab sic 
gehiiuft - -  in pyknoleptiseher Art  - -  auftreten. Sie kSnnen sieh zu Stun- 
den - -  oder gar Tage dauernden Staten hiiufen. Die dichte Fo]ge der mit  

Diese Form yon Nick-Anfgllen ist zu untersoheiden yon den durch eine aktive 
Beugebewegung des Kopfes zustandekommenden Niek-Krgmpfen im Rahmen yon 
Blitz-Nick-Salaam-Kr ttmlafen. 
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Tonusverlust einhergehenden Anf/ille macht den Patienten unfahig, die 
geringste geordnete Bewegung auszuffihren, oder -- wie es im Absence- 
Status mSglich ist -- die aufrechte KSrperhaltung zu bewahren. In 
anderer Weise auch als beim Absence-Status ist die Bewu•tseinslage 
geandert: wahrend dort die unscharf begrenzten Absencen ineinander 
iibergehen und so das charakteristisehe Bild des Peti t  mal-Dammer- 
zustandes entstehen lassen, ist eine Bewui~tseinspause beim akinetisehen 
Anfall infolge seiner Ktirze oft kaum abzugrenzen oder tiberhaupt nicht 
feststellbar. Das an einen Stupor erinnernde Bild im Status erkliirt sich 
offenbar weniger oder nur zum Tefl durch eine diehte Folge anfalls- 
bedingter sehr kurzer Bewul~tseinspausen, als vielmehr dureh die Un- 
fiihigkeit des Patienten, durch aktive motorische Ent~tul~erungen den 
an sich noeh vorhandenen Kontakt  mit der Umwelt darzustellen. In 
kurzen Anfallspausen erkennt man eine angstlich weinerliche Verstim- 
mung der Kinder. Die Patienten liegen apathisch im Bett,  vermSgen nur 
einzelne Worte artikuliert auszusprechen. 

Manehe dieht aufeinanderfolgenden Anfglle aui~ern sich nur in 
Blinzelbewegungen und Myoklonien der mimisehen Muskulatur, seltener 
auch der Arme. Gelegentlich ist die 1Xahrungsaufnahme so erschwert, 
dai~ die Speisen durch die Sonde zugeffihrt werden miissen. 

Die akinetischen Anfalle sind meistens mit gro[3en An/~illen kombiniert. 
Wir beobachteten in 16 unserer 19 Fi~lle ein Grand real. 13real ging es 
den akinetischen Anf~llen um mehrere Monate voraus. Dabei stand 4real 
ein tonischer Anfallstyp ganz im Vordergrund, der in der motorischen 
Grundform an die Salaam-Krhmpfe des Sguglings erinnerte. Es scheinen 
hier fiieBende Ubergs zwischen einem tonischen Beugeanfall und 
einem tonischen Grand real zu bestehen. 

Elektrencephalographische Befunde 
Im Beginn des Leidens -- solange nur einzelne akinetisehe Anfglle 

oder auch gro6e Anf~lle auftreten -- zeigt das EEG oft nut  uncharak- 
teristische Veri~nderungen : diffuse, meist occipital betonte Verlangsamung 
mit auffallend groBen Amplitudenschwankungen und irregulgren steilen 
Wellen. Auf dem Boden dieser yon uns als ,,langsame Dysrhythmie" 
bezeichneten StSrung entwickelt sich dann das eigentlich typische EEG- 
Muster: In  Gruppen und Folgen treten bilateral-synchrone unregel- 
m~Bige langsame Spitze-Welle-Komplexe hoher Amplitude auf. Die 
Spitze-Welle-Komplex-Formationen sind meistens ungeordnet, yon 
steilen und trggen Wellen unterbrochen, so dab streckenweise das Bild 
einer gemischten Krampfaktivi ts  entsteht (Abb. lb) .  Bei jfingeren 
Kleinkindern fiberwiegen solche ungeordneten Entladungen, w~hrend 
bei ~lteren Patienten gruppierte Paroxysmen irregulgrer Spitze-Welle- 
Komplexe vorherrschen. Die Spitzenpotentiale stehen meist einzeln. 
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Sind die Anf~lle dutch Myoldonien ausgestaltet, treten Doppelkrampf- 
spitzen, selten Krampfspitzenserien auf. 

Bei spontaner oder therapeutisch bewirkter Remission der Anfglle 
zeigt das EEG sehr ~ypisehe Vergnderungen: Zun/~chst werden die 
Spitzen seltener, langsame Wellen treten starker hervor. In zunehmen- 
dem Mafge werden dann die grogen Delta-Wellen dutch Folgen yon 
monomorphen rhythmischen 4 6/see-Wellen hoher Amplitude unter- 
brochen. Diese abnormen Rhythmen k6nnen das Kurvenbild vollstgn- 
dig beherrsehen (Abb. 1 e). Meistens zeigen sie ein parietales Maximum. 
Sie werden in der Regel durch Augen6ffnen nieht beeinflugt, nut  selten 
occipital bloekiert. Die Frequenz nimmt mit zunehmendem Alter von 
4--5/sec auf 6--7/see zu. Diese Theta-ghythmen werden gelegentlich 
aueh bei Kindern mit Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfen beobaehtet (Doos~), 
sie sind abet besonders eharakteristiseh fiir die Remissionsphase akineti- 
scher Anf/ille. Wit haben sie bei t3 Kindern, die wghrend dieses Stadiums 
untersucht werden konnten, bis auf zwei Ausnahmen gefunden. 

Im Falle eines Rezidivs vollzieht sieh die gesehilderte Entwicklung 
r/iekl/iufig. Die rhythmische Aktivit/tt wird zunehmend dutch langsame 
Wellen und Spitze-Welle-Komplexe verdr~ngt. 

Die besehriebenen EEG-Muster k6nnen mannigfaltige Variationen 
erfahren, wenn das klinisehe Bild atypisch ist, insbesondere ~Jberggnge 
zu den Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfen oder Absencen zeigt. 

Im Vorstehenden wurde auf Grund yon Beobaehtungen bei 19 Kin- 
dern ein Bild yon der klinisehen und bioelektrischen Erscheinungsform 
des akinetisehen Peti t  mal gegeben. Dureh seine eindrueksvolle Sympto- 
matik, die durch einen abrupten Verlust des t!altungstonus gekenn- 
zeiehnet ist, nimmt es eine Sonderstellung unter den kleinen Anf/~llen des 
Kindes ein. Nieht bertihrt wurden bisher die nosologischen Bezie- 
hungen der akinetisehen Anf~lle zu den anderen Formen des kindliehen 
Peti t  real -- den Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfen, den Abseneen und den 
myoklonischen Anfgllen (Impulsiv-Petit real). Wie bis zu 8 Jahren aus- 
gedehnte Verlaufsbeobaehtungen zeigen, bestehen enge Verwandt- 
schaften, die sieh in IJberg/tngen der einen in die andere Anfallsform, yon 
Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfen in akinetisehe Anf~lle, yon akinetisehen 
Anf~llen in Absencen gugern. Diese Beobachtungen sind yon grunds~tz- 
licher Bedeutung ffir das Verst/indnis der Nosologie und Pathophysiologie 
des kindliehen Peti t  mal. Sie werden im folgenden er6rtert (II. Mitteilung). 

Zusammenfassung 
An ~ a n d  yon 19 eigenen Beobaehtungen, yon denen 2 kasuistisch 

mitgeteilt werden, wird das klinische und elektreneephalographische 
Bild des akinetisehen Petit  mal besproehen: 
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Akinetische Anfglle betreffen vorwiegend Knaben zwisehen dem 2. 
und 4. Lebensjahr. Leitsymptom des akinetischen Anfalls ist ein pl6tz- 
lieher Verlust des tIaltungstonus mit heftigem Sturz. Bei abortiven 
Anf&llen sieht man nur ein kurzes Kopfnieken oder eine leiehte Knie- 
beuge. Die Dauer des Anfalls betr&gt einige Sekunden oder weniger. 

Weitere Anfallssymptome sind heftige Blinzelbewegungen, orale 
Automatismen, Speiehelflu6, ?r der mimisehen Muskulatur und 
Beugemyoklonien der Arme. 

Die Anf~lle zeigen sieh iiberwiegend naeh dem Erwaehen aus dem 
Sehlaf. Sie treten meist pyknoleptiseh auf und neigen zu Staten$fldung.  

In der Mehrzahl der F/~lle wird das akinetisehe Peti t  real dureh groBe 
Anf~lle eingeleitet. 

Im EEG ist das akinetisehe Peti t  real dureh bilaterM-synehrone 
irregul/~re Spitze-Welle-Komplexe ausgezeiehnet. Uberg~nge zur ge- 
misehten Nrampfaktivit~t und zum regelm~gigen Spitze-Welle-Kom- 
plex-Muster der Abseneen kommen vor. 

Liter~urverzeichnis ~m Ende der II. Mit~eilung (siehe S. 653). 

Priv.-Doz. Dr. H. DoosE, 
Universit~ts-Kinderldinik, 23 KM 


