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] ) a s  a k i n e t i s c h e  P e t i t  r e a l *  

II. Yerlaufsformen und Beziehungen 
zu den Blitz-Nick-Salaam-Kr~impien und den Absencen 

Von 
H. I)OOSE 

Mit 4 Textabbildungen 

(Eingegangen am 26. M4rz 1964) 

Da die verschiedenen Anfallsformen des kindliehen Peti t  mal eine 
strenge Altersgebundenheit zeigen, drs sieh die Frage auf, ob sieh 
im Verlauf des l%eifungsprozesses die einzelnen Erscheinungsformen 
wandeln k6nnen, ob also w/~hrend eines vieljahrigen Krankheitsverlaufes 
Blitz-Nick-Salaam-Krgmpfe in akinetisehe Anf~lle und diese in Abseneen 
iibergehen k6nnen. LEnnox  u. DAVIS stellten noch 1950 lest, dag solche 
Ubergs offenbar nieht vorkommen. GIBBS u. Mitarb. (1954), KUGLS~ 
u. ?r (1960), u. a. kommen aufgrund yon Verlaufsuntersuchungen 
ebenso zu der Auffassung, dal3 ein soleher Wandel des Anfallsbildes zu- 
mindest sehr selten ist. l~xBn (1961) beseh~ftigte sich ausfiihrlieh mit  
diesem Problem. Er  fand unter 3200 Epileptikern 9 einsehlggige, sehr 
eindrueksvolle F~lle. 

F fir das Studium der Beziehungen zwisehen den einzelnen Peti t  mal- 
Formen haben sich uns die Verlaufsbeobaehtungen bei Kindern mit  
akinetisehen Anfgllen als besonders aufschlugreieh erwiesen. Das akine- 
tische Peti t  mal nimmt im klinisehen wie elektrencephalographischen 
Bild eine Mittelstellung zwisehen dem Pet i t  real des S/~uglings und dem 
des Sehulkindes ein. Etwaige nosologisehe Beziehungen zwischen den 
einzelnen Anfallsformen mfissen sieh deshMb bier besonders deutlieh 
zeigen. 

Untersuehungen fiber diese Fragen haben einen Gesiehtspunkt wesent- 
lich zu berficksiehtigen: Es muB untersehieden werden zwisehen einem 
Wandel der Symptomat ik  - -  also der Anfallsform --  und einem Wechsel 
der Verlaufsform (z. B. akinetisehe Pet i t  mal-Epilepsie nnd Pyknolepsie). 
Es stellt sich also die Frage, ob und wieweit ein Wandel der Anfallsmorphe 
bei langjiihrigem Verlauf vorkommt,  und zum anderen, ob mit  dem 
Weehsel der Anfallsform aueh der Charakter der Krankhei t  sieh/~ndere, 
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ob z.B. eine akinetisehe Peti t  mal-Epilepsie mit  ihren typischen Ver- 
laufsmerkmMen in ein pyknoleptisehes Abseneeleiden fibergehen k6nne, 
mit  zunehmender Hirnreifung also nieht nur die fiir die ngehst h6here 
Altersstufe eharakteristisehe Anfallssymptomatik,  sondern aueh die f/ir 
diese Reifungsstufe typisehe Verlaufsform erreieht werden kSnne. 

a) Akinetische An/iille und Blitz-Nick-Salaam-Kriimp/e. Bei Kindern 
mit  Blitz-Niek-Salaam-Kr/tmpfen beobaehtet  alan nieht selten mi t  
zunehmendem Alter einen Wandel des Anfallsbildes. Die Blitz-Nick- 
Salaam-Kr~mpfe werden zun~ehst partiell, schlieglieh ganz dureh akine- 
tisehe Anf/~lle verdr/~ngt, lJber solche Beobaehtungen wird yon DRvc~:- 
MAN u. CI-IAO, KELLAWAu u . a .  beriehtet. BAMBEEGEI~ U. ]V[ATTKES 

beobaehteten, dab Blitz-Anfglle dureh Niek-Kr/~mpfe abgelSst wurden. 
Dabei handelt es sich wahrscheinlieh zum Teil um akinetisehe Anf~lle, 
die BAMBn~GE~ u. MATT~ES wie vorher J a z z  u. MATTHES mit  den Blitz- 
Niek-Salaam-Kr~mpfen unter der Bezeiehnung ,,Propulsiv-Petit real" 
zusammenfassen. 

Wir selbst haben bei 9 yon 81 Kindern mit  Blitz-Niek-Salaam-Kr/~mp- 
fen im Verlauf aueh akinetisehe Anfglle gesehen (I)oosE). Selten ist naeh 
unserer Erfahrung ein Wechsel des Anfallsbildes mit  einer klaren Z~isur. 
Oft treten beide Anfallsformen vom Krankheitsbeginn an nebeneinander 
auf. Wenn akinetisehe Anf~lle erst im Verlauf hinzutreten, bestehen die 
Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfe zun~chst weiter, bis dann die akinetisehen 
Anf~lle in den Vordergrund treten und sehlieBlieh das Bild beherrsehen. 

Es besteht jedoch nicht nur ein Nebeneinander und Naeheinander der 
Anfallsformen, sondern es we rden  aueh Zwisehenformen beobaehtet,  
deren Bild sieh aus Fragmenten  der Symptomat ik  beider Anfallsformen 
ergibt. Der akinetisehe Anfall ist dann --  wie in der I. Mitteilung gesehil- 
dert  wurde - -  ausgestaltet dureh myoklonische PMnomene,  die sieh 
besonders in Beugezuekungen der Arme und Kloni der mimisehen 
Musknlatur zeigen. 

Die Beobachtung myoklonischer Ph~nomene ftihrte mehrere Autoren 
[GAsTAVT (1950); J a z z  u. MATTHES] ZU der Auffassung, dem akinetisehen 
Anfall liege in Wahrheit  nieht ein Verlust des Haltungstonus zugrunde, 
er sei vielmehr die Auswirkung einer Beugezuekung der unteren Extremi- 
t~ten. Gerade bei einem Kind mit  sehr ausgepr/~gten myoklonischen 
Symptomen konnten GAS~AVT U. R~GIS sp~ter aber (1961) den Naehweis 
einer amyotonen Anfallsphase erbringen. Es handelte sieh um ein Klein- 
kind mit  akinetischen Anf~llen, die sieh dnreh ausgepr~gte initiale Myo- 
klonien auszeichneten nnd (ira Gegensatz zu den Anfgllen bei nnseren 
Kindern) dnreh intermittierendes Lieht ausgel6st werden konnten. Bei 
simultaner elektreneephalographiseher und elektromyographischer 
Untersuchung Hell sich das Anfallsgeschehen in eine initiale myoklonisehe 
und dann folgende amyotone Phase auflSsen. Das zeitliche Intervall 



])as akinetische :Petit real. II.Verlauf und Beziehung zu BNS-Krgmpfen 639 

zwischen beiden PMnomenen betrug weniger als 100 msec. Der Tonus- 
verlnst im akinetisehen Anfall stellte sich danaeh als das Symptom einer 
postmyoklonisehen Amyotonie dar. GASTAV~ u. REGIS spreehen yon 
einem amyotonen oder myoklono-amyotonen Peti t  mal. Sic vermuten 
als Ursache ffir den Wechsel yon Myoklonie und Amyotonie eine St6rung 
des Gleiehgewiehtes zwisehen inhibitorischen und aktivierenden Struk- 
turen der getikulgrformation. Diese St6rung manifestiert sieh im EEG 
dureh die Kombination einer Krampfspitzenserie mit langsamen Wellen. 

Die Ergebnisse der GASTAvTsehen Untersuehungen maehen unsere 
eigenen klinisehen Beobaehtungen verstgndlieh. Die myoklonisehen 
Ph/~nomene -- abrupte Armbeugung (siehe auchAbb. 3b der I. Mitteilung), 
,,stogartige Juchzer" u. ii. --  gingen aueh in unseren FAllen dem Tonus- 
verlust voraus, soweit eine optisehe Analyse des Anfallsablaufs eine solche 
Entseheidung zulieg. 

Wendet man die GAsTAvTsehen Vorstellungen von der Pathophysio- 
logic des akinetisehen Peti t  real auf j ene Anfallsformen an, die ohne sieht- 
bare initiale Myoklonien verlaufen, so wiirde dies bedeuten, dab die 
initiale Entladung abortiv verlaufen kann und klinisch nicht manifest 
wird. Es ist durehaus denkbar, dag der yon GASTaUT angenommene 
pathophysiologisehe Meehanismus hier mit versehobenen Akzenten ab- 
lguft und allein das inhibitorisehe Gesehehen kliniseh in Erscheinung 
tritt .  Das EEG zeigt nur in den lq'gllen, in denen eine myoklonische 
Komponente im Anfall erkennbar ist, gruppierte Spitze-Welle-Komplexe 
mit zahlreiehen l~rampfspitzen (wie sic yon GASTAVT abgebildet werden). 
F fir die rein akinetischen Anfglle ist das Bild langsamer Spitze-Welle- 
Komplexe mit einzelnen Spitzen und groBen Delta-Wellen typiseh 
(Abb.2b). 

Unter dem Aspekt soleher Uberlegungen sind dig Blitz-Nick-Salaam- 
Krs und die akinetischen Anf/ille als Symptome einer im wesent- 
tiehen gleiehen pathophysiologisehen St6rung anznsehen. Die Art der 
Reaktionsform scheint dabei vor allem vom Lebensalter bestimmt zu 
sein. Damit ordnet sich das akinetisehe Anfallssyndrom zwanglos in die 
yon JAzz unter dem Bliekwinkel einer biologisehen Betrachtungsweise 
entwiekelten Vorstellungen ein, wonaeh im ,,Propulsiv"-, ,,Retropulsiv"- 
und ,,Impulsiv.Petit real" yon den jeweiligen Reifungsstufen des 
Gehirns gepri~gte t~eaktionstypen zu sehen sind. 

Betont sei, dab in solche Uberlegungen fiber die Beziehungen der 
frfihkindliehen Peti t  mal-Formen untereinander die Blitz-Nick-Salaam- 
Kr/impfe sieherlich nur zu einem Tell einbezogen werden dfirfen. An 
anderer Stelle (I)oosE) wurde ngmlieh ausgeffihrt, dab die Blitz-Nick- 
Salaam-Kr/s hinsieht]ieh der pathophysiologischen Verursaehung 
ein nneinheitliehes Anfallssyndrom darstellen. Die Blitz-Nick-Salaam- 
Krgmpfe des Sg,uglings geh6ren nach klinischen und elektreneephalo- 
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graphisehen Verlaufsbeobaehtungen fiberwiegend nicht zum eigentliehen 
sogenannten centreneephalen Peti t  mal, sondern sind als Symptom 
generalisierender I-Ierdepflepsien anzusehen. 

Die Krankheitsverl~iu/e der F~lle, in denen Blitz-Nick-Salaam- 
Kr/impfe und akinetisehe Anf/~lle nebeneinander vorkommen bzw. inein- 
ander/ibergehen, zeigen besondere Charakteristika. 

Der Erkrunkungsbeginn ]iegt beidiesenKindern sparer als bei der Mehr- 
zahl der F~lle mit reinen Blitz-Nick-Salaam-Kr/impfen. Nur in 4 unserer 
9 F/ille n/imlich beginnt das Krampfleiden bereits im S~uglingsalter mit 
Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfen. Die iibrigen 5 Kinder erkranken fin 3. und 
4. Lebensjahr und zeigen yon Beginn an Blitz-Niek-Salaam-Krampfe 
und akinetisehe Anfglle nebeneinander. 

Je fr/iher die Krankheit  beginnt, desto ung/instiger ist der Verlauf: 
Alle Kinder mit Krankheitsbeginn in der Siiugliugszeit und l~nger dauern- 
den Blitz-Nick-Salaam-Kr/~mpfen zeigen eine schwere Entwicklungs- 
retardierung im Sinne einer Debflit~t oder Imbecillit~t und haben kleine 
und groge Anf~lle behalten. Von den ffinf sp/~t erkrankten Kindern ist 
dagegen nur eines debfl, wahrend die anderen sich weitgehend alters- 
gemi~8 entwiekeln oder h6chstens eine Intel]igenzminderung ]eiehteren 
Grades zeigen. 

VergMcht man die Krankheitsbilder der Fiille mit Blitz-Nick-Salaam- 
Kr~mpfen und akinetischen Anf~l]en mit denen yon Kindern mit isolier- 
ten akinetischen Anf~]len, so zeigt sich erwartungsgem~B, dag sich mit 
dem Wandel der Anfallsmorphe, d. h. mit dem Ubergang yon Blitz-Nick- 
Salaam-Kr~mpfen in akinetisehe Anf/~lle, der Verlaufstyp -- die Ent- 
wieklungstendenz des Leidens -- nieht ~ndert. Bei keinem der Kinder 
mit 1/~ngere Zeit dauernden Blitz-Niek-Salaam-Krampfen wurde sp~ter 
ein Krankheitsbild beobaehtet, das auBer einer ~hnliehkeit bzw. Uber- 
einstimmung in der Anfallssymptomatik aueh andere Charakteristiea des 
reinen akinetisehen Peti t  real geboten h/s 

Das in typiseher Weise pyknoleptiseh verlaufende, im KMnkindes- 
alter beginnende und bei ordnungsgem/~13er Behandlung prognostiseh 
relativ gtinstige akinetisehe Peti t  mal treffen wit nur bei nieht oder 
zumindest nieht sehwer vorgeseh/~digten Kindern. In diesen Krankheits- 
bildern tr i t t  die myoklonisehe Symptomatik -- wenn/iberhaupt  -- nur 
als akzessorisehes Phanomen anf (Beugemyoklonien der Arme und Zuk- 
kungen der mimischen Muskulatur). Das Fehlen eines primaren oder 
sekund~ren -- z.B. dureh langanhaltende Blitz-Niek-Salaam-Kri~mpfe -- 
entstandenen tErnsehadens seheint geradezu die Voraussetzung ffir die 
Ausbildung eines pyknoleptisehen akinetisehen Peti t  real zu sein. 

b) A/~inetische An]~ille und Absencen. Bereits 1950 wurde von L]~Nox 
u. DAvis auf das gemeinsame Vorkommen yon akinetischen Anfgllen und 
Absencen hingewiesen. Sparer erw~hnten auch CrrAva~Y, D~UCK~Atr u. 
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CHAO (1958), u. a. solche Beobaehtungen. 1960 beschreibt LENNOX den 
Ubergang yon akinetisehen Anfgllen in Abseneen wghrend eines viel- 
jahrigen Krankheitsverlaufes. Wit selbst verfiigen fiber vier einsehlggige 
Beobaehtungen. 

Der Ubergang der einen in die andere Anfallsform erfolgte bei zwei 
unserer Patienten mit einer klaren Zgsur. Bei zwei anderen Kindern 
traten beide Anfallsformen nebeneinander auf, oder aber es kamen 
Zwisehenformen zur Beobaehtung, deren Anfallsbild sieh aus Symptomen 
des akinetisehen Anfalls und der Absence zusammensetzte. 

L?m, 

V v , - 

gegen re Ohp 150~V ~ se , 

Abb. 1. Ulrich G., 4 Jahre, EEG-Nr. 4764157. - -  Akinetische Anf~lle mit absenceartiger Bewugtseins- 
pause. Als Anfallsmuster FolgeI1 yon unregelm~gigen langsamen ulld raschen Spitze-Welle-Komplexelt, 

denen sich mit Anfallsende Gruppen yon rhythmischen Theta-Wellen anschliel3en 

Ein Beispiel ffir eine solehe Anfallsform geben die Beobachtungen bei 
einem vierjgbrigen Jungen. Bei diesem Kind (Fall 1, UMch G., P.-Nr. 
1408/57) w~ren nach einer encephalitis-verdgchtigen Erkr~nkung gehguft 
akinetisehe Anfglle aufge~reten. Anders aber als iiblieh zeiehneten sieh 
die Anfglle bei dem Jungen dureh eine mehrere Sekunden ~nhMtende 
BewuStseinspause aus. Im EEG (Abb. 1) fanden sich w&hrend des Anfalls 
Folgen yon unregelmggigen langsamen und einzelnen rasehen Spitze- 
Wdle-Komplexen, denen sich mit Anf~llsende Gruppen yon rhythmi- 
schen Theta-Wellen ~nsehlossen. Unter einer hochdosierten Ther~pie mit 
B~rbituraten wurde der Junge anfallsfrei, und d~s EEG zeigte jetzt, wie 
in der Remissionsph~se yon rein akinetisehen Anfgllen, groge rhyth- 
misehe 3--4/sec..Wellen. 

43* 
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Es  hande l t  sich bei den geschi lder ten  Anf~llen kl inisch und  elektr-  
encephalographisch  weder  u m  typ ische  Absencen  noch urn ein reines 
akinet isches  P e t i t  real.  Aus  der  Kombinat~ion yon S y m p t o m e n  beider  
Anf~ l l s typen  en t s t eh t  v ie lmehr  ein Bild,  das  m a n  als In t e rmed ig r fo rm 
bezeichnen kann.  

]3el zwei anderen  Pa t i en t en  beobach tc t en  wir  in der  Kle ink inderze i t  
akinet ische  Anfglle und  im sp/i teren K r a n k h e i t s v e r l a u f - -  bei  e inem K i n d  
nach  4 J a h r e n  - -  typ i sche  Absencen.  

Abb.2a. Gerold L ,  4 J-ahre und 7 ~Iona~e, ]~EO-Nr. 5782/59. - -  Gro~e Anf~lle, Occipital IL zalflreiche 
grol~e SpitzenpotentiMo mit  Fortleitung zur Gegenseite 

Fall 2. Gerold L. (P.-Nr. 889/60). 
Familienanamnese. Keine cerebralen Erkrankungen. 
Eigene Anamnese. Schwangerschaft, Geburt und frfihkindliche Entwicklung 

normal. Im Alter yon 4 Jahren Sturz yon einer R~mpe mi~ anschliel~ender kurzer 
BewuBtlosigkeit. Ein Viertelj~hr n~ch diesem Unfall erstm~ls cerebrale Anf~lle: 
Der Junge wirft die Arme hoch, f~llt nach hinten, zeigt einzelne generalisierte 
Zuckungen. Dauer der Anf~lle etw~ 1 rain. 

Be/unde und Verlau/. Einen ~onat  nach dem ersten Anfall klinische Unter- 
suchung: Gr~ziler, k6rperlich und geistig altersgem~B entwlckelter vierj~hriger 
Junge. Bei der internen und neurologischen Untersuchung keine Besonderheiten. 
EEG (Abb.2a): Occipital li. wiederholt groBe Spitzenpotentiale mit l~ngsamer 
Nachschwankung, die in wechselndem Ausm~B zur Gegenseite fortgeleitet werden. 
Bei Photostimulation bilateral-synchron atypische Spitze-Welle-Komplexe, Augen- 
hintergrund, R6ntgenaufnahme des Schi~dels, Liquor, Pneumencephalogramm 
o. ]3. -- In der Folgezei~ treten trotz antikonvuisiver Therapie geh~tuft grol~e An- 
fi~lle ~uf. Nach wenigen Wochen zeigen sich zusi~tzlich akinetische Anfi~lle: Der 
Junge stiirzt blitzartig in sich zusammen, zeigt dabei geringe Beugemyoklonien der 
Arme und der mimischen Muskulatur. Er erhebt sich n~ch den Anf~llen sofort 
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wieder. Die t~allrieM~ung im Anf~ll ist durch die Ausgangslage bestimmt. Im Liegen 
~uBern sioh die Anfklle lediglieh in Blinzeln und Zuekungen der mimischen ~uskula- 
tur. Neben generalisierten akinetisehen Anf/~llen werden kurze Niek-Anf&lle beob- 
aehtet. Je naeh Schwerpunkt]~ge zu Anfallsbeginn sinkt der Kopf naeh vorne, zur 
Seite oder naeh hinten. Im Liegen werden niemals Niekbewegungen des Kopfes 
beobachtet. -- Im EEG (Abb. 2b) jetzt bilater~l-synehrone Entladungen yon lang- 
samen Spitze-Welle-Komplexen, streekenweise I~bergang in gemisehte Krampf- 
aktivit~t. -- Trotz Therapie mit verschiedenen Antieonvulsiw kommt es zu einer 
st~rken H~ufung der akinetisehen Anf/~]le. Sehliel31ich mehrere Tage anhaltender 

r~ 
3 

p~ec. 

ocC. 

v #e#en Zi Ohr ISO~z{/ , lsec , 

Abb. 2b. Gerold L., 4 J&hre und 8 ~on&te, EEG-Nr. 5926/59. --  Akinetische Anf/llle. Bil&teral-syn- 
chrone Iangsame Spitze-Welle-Komplexe, tr/ige und steile Wellen. Streckenweise Ubergang in 

gemisehte Krampfaktivits 

,Mlfallsstatus: Der Junge ist jetzt nicht in der Lage, die aufrechte KSrperhaltung 
zu bewahren. Er kann weder sprechen noch essen, da jede begonnene t~ewegung 
durch einert Anfa]l unterbrochen wird, bei dem das Gesieht eigenartig sohlaff wird 
und der Kopf nach vorne bzw. nach hinten sinkt. Der Junge nimmt die Vorgknge 
in der Umgebung wahr, ist abet zu einer sprachliehen oder anderen motorisehen 
Ent/~u6erung nieht imstande. Sondenern~hrung ist notwendig. Im EEG aueh jetzt 
kontinuierlich langsame Spitze-Welle-Komplexe mit Ubergang in gemisehte 
Krampfaktivit/~t. -- Unter einer Therapie mit 20 E ACTI-[ wird der Junge innerhalb 
weniger Tage anfallsfrei bei gleichzeitiger t~iickbildung der Krampfaktivit/~t im 
EEG. Die Kurve zeigt jetzt lange Folgen rhythmiseher r In der 
Folgezeit mehrfaeh Rezidive der kleinen Anf/~lle, die durch ErhShung der I-Iormon- 
dosis jeweils aufzuf~ngen sind. Naeh mehrmon~tiger station/~rer Behandlung treten 
keine kleinen Anf&lle, sondern nur noch vereinzelt abortive grebe Anf/~lle auf. Im 
EEG jetzt streckenweise altersgem/~Be, streekenweise leicht allgemeinveranderte 
Grundaktivit~t. -- Ein halbes Jahr nach der Entlassung zeigen sieh erstmals wieder 
h&ufiger kleine Anf/ille. Sie haben jetzt den Charakter yon Absencen mit tyloischer 
Bewugtseinspause, Riiekw/~rtsneigung des Kopfes und Aufw~rtsbewegung der Bulbi, 
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gelegentlich oralen Automatismen. Sie sind durch Ityperventilation auszul6sen 
und im EEG yon weitgehend regelm/~Bigen 2--2,5/sec-Spitze-Welle-Komplexen 
begleitet (Abb. 2 c). Die Absencen ~reten nur selten auf. Eine pyknoleptische Ver- 
laufsform wird nieht deutlich. -- Nach dreij~hrigem Verlauf -- im Alter yon 
71/2 Jahren -- ist das Kind unter einer Therapie mit Petnidan und ~ylepsin bis 
auf vereinzelte Absencen anfallsfrei. In seiner geistigen Entwicklung ist der Junge 
nieht altersgem/~$, er kann aber die I-Iilfsschule besuehen. Im EEG finden sieh jetzt 
neben einer diffusen Dysrhythmie, die streekenweise dureh abnorme Theta-Rhyth- 
men unterbrochen wird, vereinzelt loaroxysmale Gruppen yon atypischen Spitze- 
Welle-Komplexen. 

\ 

\ 

pe 
0c~ 

]eyeHeO,~" I ~ V  , /sec , 

Abb.2c. Gerold L., 6 gahre, EEG-Nr. 7840/60. -- Absencen nach akinetischem Petit mal. Als 
Anfansmuster bilateral-synehrone, weitgehend regelm~Bige 2--2,5/sec-Spitze-Welle-Komplexe 

Epikrise. Ein  4 Jahre  alter Junge  e rkrankt  1/4 J a h r  nach einem 
Sch/~deltrauma an generalisierten Krampfanfgl len .  Die EEG-Unte r -  
suchung ergibt  einen Krampfhe rd  occipital links, bei Photos t imula t ion  
bi lateral-synchrone atypische Spitze-Welle-Komplexe. I n  der Folgezeit  

t re ten  in  groBer tIKufigkeit akinetische Anf~lle auf. U n t e r  einer Therapie 
mi t  ACTt I  wird der Junge  zun/~chst anfallsfrei, sp/iter zeigen sich aber 
e rneut  kleine Anf/~lle, die je tz t  den Charakter  yon Absencen haben.  Das 
K i n d  ist  in  seiner geistigen En twick lung  retardiert .  

Einen in den Grundziigen gleichen Krankheitsverlauf beobachteten wir bei 
einem heute 16 j/~hrigen gungen (Fall 3, Gisberth L., P.-Nr. 1196/51, Abb. 3 a und 3 b). 
Er bot als Kleinkind ein ausgelor~gtes akinetisches Petit real. Im Alter yon 61/2 Jah- 
ren traten Abseneen auf, die mit Niekbewegungen des Kopfes einhergingen. Diese 
Anf/~lle zeigten niemals eine pyknoleptisehe H~ufung. In der Puberti~t entwiekelte 
sich eine Grand mal-Epilepsie vom Aufwachtyp, die mit einer antikonvulsiven 
Therapie bis heute gut zu beherrschen ist. 
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Abb.3a. Gisberth L., 3 Jahre, EEG-Nr. 972/51, - -  Akinetische AnfNle. GenerMisiert groBe Delta- 
Wetlen und langsame Spitze-Welle-Komplexe 

Abb.3b. Gisberth L., 6 Jahre und 2 Nonate, EEG-Nr. 3i20/54. - -  Absen.cen nach akinetischen An- 
ffillen. Als Anfallsmuster sehr ungeordnete irregul~re 3/sec-Spitze-Welle-Komplexe. Unscharfe 

Begrenzung des ~Paroxysmus 

In  den gesehfiderten Fgllen t r i t t  ein vollstgndiger Weehsel des Anfalls- 
bildes ein. Der friihkindliehe Peti t  mal-Typ - -  der akinetisehe Anfall - -  
wird dutch die Absence - -  die fiir das Sehulkind eharakteristisehe 
Anfallsform - -  abgelSst. Es entwiekelt sich aber keineswegs die fiir dieses 
Alter typisehe Verlaufsform der Absenee-Epilepsie, es entsteht keine 
Pyknolepsie. Die Abseneen treten vielmehr einzeln auf, and  im EEG 
finden sieh nieht die fiir pyknoleptisehe Abseneen typisehen regelms 
gen 3/sec-Spitze.Welle-Komplexe, sondern langsame bzw. unregelmggige 
Formen und daneben die fiir das friihkindliehe Peti t  mal eharakteristi- 
sehen abnormes. Theta-Rhythmen.  
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Unsere Beobachtungen lassen sich den yon RA~r~ beschriebenen an 
die Seite stellen. Wie R A ~  selbst betont, entsprieht in seinen Fallen das 
,,wahrend eines Retropulsiv-Petit real abgeleitete spike-wave-Muster 
nicht v511ig dem sonst bei primar pyknoleptisehem Petit real iibliehen". 
Man sieht auf der von RAB]~ abgebfldeten Knrve (Abb. 2 bei I~ASE) der 
Spitze-Welle-Komplex-Entladung rhythmische Theta-Wellen folgen, wie 
sie f/ir Petit mal-Formen des Kleinkindesalters eharakteristisch sind. 
In einer weiteren Beobaehtnng yon RABE (Fall 2) werden neben den 
Absencen aueh seltene Propulsiv-Anfalle beobachtet. 

Zusammenfassend ergeben sich f/Jr die Beziehungen zwisehen dem 
akinetisehen Petit real und den Abseneen gleiche Verhaltnisse, wie sie 
oben fiir die Blitz-Niek-Salaam-Krampfe und die akinetisehen Anfalle 
gesehildert wurden. Die Anfallsform ist als ein im wesentlichen von den 
Reifungsperioden des kindliehen Gehirns bestimmter (JAzz) und deshalb 
wandlungsfahiger Reaktionstyp zu verstehen. Die Entwieklungstendenz 
und Verlaufsform des Leidens dagegen ist viel komplexer bedingt, sie 
wird vor allem yon der Konstellation exogener und endogener pathogene- 
fischer Faktoren (BuMx~; FOERST~; JA~Z~), d.h. yon dem Verhaltnis 
des vorbestehenden oder dureh die Epflepsie erworbenen Organsehadens 
nnd der im Falle des Petit real wahrseheinlieh spezifischen endogenen 
Krampfbereitschaft (METRAKOS U. ~/~ETI~AKOS) gepragt (DoosE). 

)itiologie 

LIvrNcsTo~ betont, dab akinetische Anfalle vorwiegend bei Kindern 
mit einer angeborenen oder erworbenen tIinsehadigung vorkommen. 
Wit fanden in unserem Kollektiv nur in 30 ~ der Falle (seehsmal) -- also 
seltener als bei Blitz-Niek-Salaam-Krampfen -- einen Hinweis auf eine 
cerebrale Vorschadigung. In einem Fall entwiekelte sieh das Anfalls- 
gesehehen i/4 Jahr naeh einer Commotio. Bei zwei Kindern waren die 
Toxoplasmose-Reaktionen stark positiv, ohne dab allerdings weitere 
Zeichen einer durchgemachten oder noch floriden Erkrankung bestanden. 
In einem Fall hatten sieh die Anfalle naeh einer eneephalitisverdachtigen 
Erkrankung erstmals gezeigt. ]3ei zwei weiteren Kindern sehlieBlich 
bestanden eindeutige Zelchen einer Vorschadigung: ]3eide Kinder boten 
sehon vor ]3eginn des Krampfleidens eine deutliehe EntwieklungsverzSge- 
rung, die einmal mit einer atiologiseh unklaren spastisehen Paraplegie 
einherging und im anderen Fall wahrseheinlich auf eine Sehwangersehafts- 
komplikation mit Blasensprung ira 4. Monat zurfickzuffihren war. 

Eine familiare Belastung mit Epilepsie bestand in 6 yon 19 Fallen 
(ein Geschwisterpaar). Diese Zahl entspricht den ffir die Blitz-Nick- 
Salaam-Krgmpfe gefundenen Ergebnissen. 
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Therapie 
Die Therapie der akinetischen Anfs bet  frfiher besondere Schwierig- 

keiten. Nur  wenige F~lle spraehen auf die fibliehen Antieonvnlsiva an. 
Die Anwendnng der Nebennierenrindenhormone braehte wie bei den 
Blitz-Nick-Salaam-Krs wesentliehe neue Gesichtspunkte. Wir 
selbst haben bisher ueht Kinder mit  akinetischen Anf~llen mit  l~ormonen 
behandelt. 

N~ch friiher ~ngegebenen (ScaEFSXER U. DOOSE), in den letzten J~hren modi- 
fizierten l~iehtlinien (PETm~SE~ n. Doest) g~ben wir Dexamethason in einer Dosie- 
rung yon 0,3--0,7 mg/kg/Tag. In refrskt~iren Fgllen erh5hten wit dig Dosis his zu 
1,5 mg/kg/Tag oder gaben zus~tzlich oder ers~tzweise ACTH. Das EEG wurde in 
wSchentlichen AbstSmden kontrolliert zur t~,rf~ssung yon Rezidlven vor ldiniseher 
Manifestation. Die Therapie wurde in der Regel tiber mehrere Men,re fortgefiihrt 
und erst nach wochenl~nger kliniseher und bioelektriseher Erseheinungsfreiheit 
reduziert. 

In  allen Fs konnte innerhalb yon 14 Tagen eine Remission der 
Anfglle erreicht werden. Die Rezidivhs war allerdings auBer- 
ordentlich gro~. Nur in zwei F~llen blieb der Initialeffekt bestehen. Bei 
den iibrigen Kindern kam es zu einem Rezidiv, das nur zweimal vollkom- 
men, dreimal unvollkommen im Sinne einer a]lerdings wesentliehen 
Besserung und einma] nieht beherrseht werden konnte. 

Sofern die Hormonbehandlung bald nach Beginn der Anf~lle einsetzt, 
gelingt es, den sonst im Verlauf des Leidens meistens eintretenden 
geistigen Verfall der Kinder zu verhiiten. Eine bereits bestehende Ent-  
wieklungsretardiernng ist durch die Therapie nur wenig zu beeinflussen. 

Fiir die Therapie eines gleiehzeitig bestehenden Grand real gelten die 
iibliehen Grundsgtze. Wenn die grol~en Anf~lle dureh die I-Iormon- 
Therapie provoziert werden, so sind oft sehr hohe Dosen yon Barbitura- 
ten notwendig, und unter Umsts mfissen fiber l~ngere Zeit Intoxi- 
kationserseheinungen in Kauf  genommen werden. 

Differentialdiagnose 
Ein mit  plStzliehem Sturz einhergehender Anfall ist ein Symptom, 

das bei verschiedenen l~ormen eerebraler Anfallsleiden sowie bei kreis- 
laufbedingten und anders verursaehten StSrungen vorkommen kann. 
Um den Begriff des eigentliehen - -  zum Peti t  real gehSrigen - -  akineti- 
sehen Anfalls nieht zu verw~ssern, ist es notwendig, jene anderen gleich 
oder ~hnlieh erseheinenden Anfallsformen sch~rf abzugrenzen. 

Zun~tehst sind myoklonisehe Anf~]le zu berticksichtigen, bei denen 
der Sturz dureh eine heftige Beugemyoklonie in den Extremit~ten zu- 
stande kommt.  Wir haben bereits ausgefiihrt, dab eine differenzierte 
klinische Beobachtung und Untersuehung ira allgemeinen eine Abgren- 
zung mSglich maeht.  Es kommen aber Formen zur Beobaehtung, in denen 
sich myoklonische und atonisehe Anfallsmeehanismen vermisehen und 
eine seharfe Differenzierung sehr sehwierig ist. 
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Abb.4a. knke  :K., 1/[ahr und 10 }ionate, EEG-Nr. 7092/60. - -  Halbseitenanf~ille nach Meningitis 
tuberculosa. Ober der re. ]temisphare ausgedehnter tterdbefund mi$ vermehrten 2--r 

t S O ~ . V  , 1 s e e  .. i 

Abb.4b. Anke K., 2 J'ahre und 2 ~Ionate, :EEG-Nr. 7586/60. - -  4 ]VIona~e nach Krankheltsbeginn. 
A~sgedehnter Spi~zenpotentialfocus prStzentro-tempora~ re. 

Der beim myoklonischen Petit real des glteren Kindes und Jugend- 
lichen (Impulsiv-Petit real nach JANZ) auftretende Sturz ist so eindeutig 
dureh die ~{yoklonien bedingt, dal~ dne Verweehslung mit akinetischen 
Anfgllen nicht in Betracht kommt. 
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I ~ V  . . . . .  
Abb.4e. Anke ~. ,  2 Jahre und 7 IV[on~te, EEG-Nr. 81a~2/61. - -  Zunehmende Akt iv i t~ t  de~ ~raml) f -  

herdes temporal re, 

Abb. 4 d. Anke  K. ,  3 J ah re  und  3 1Koilate, EEG-Nr .  L823/61. - -  Sturzanf~tIle nach  ~SIeningitis tuber-  
culosa. Hochuk t ive r  K r a m p f h e r d  fiber der  re. t temisph~re  m i t  weehselnd ausgeprag te r  For t le i tung  zur  

Gegenseite 

Der kataplektisehe Tonusverlust im Rahmen der Narkolepsie ist auf 
Grund der zahlreichen akzessorisehen Symptome, die dem akinetisehen 
Pet i t  real fehlen, differentiMdiagnostisch ohne Sehwierigkeiten ab- 
zugrenzen. 
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SynkopMe Anfglle, die bei Kindern nach Untersuehungen yon 
GASTAVT U. GASTAV:r tin h~ufiges Ereignis sind, und aueh naeh unseren 
eigenen Erfahrungen sehon bei Kleinkindern vorkommen kSnnen, sind 
dutch das normale EEG, das Fehlen einer pyknoleptisehen Verlaufsweise 
und einer tageszeitliehen Bindung sowie anderer fiir die akinetisehen 
Anfglle eharakteristiseher Symptome leieht auszusehlie~en. --  Das 
gleiehe gilt ffir die ,,eerebellar fits" und die sogenannten vestibulgren 
eerebralen Synkopen (M]~Y]~-MICJ~EL~IT). 

Erhebliehe differentialdiagnostisehe Sehwierigkeiten kSnnen naeh 
unserer Erfahrung bestimmte Formen generalisierender tIerdepilepsien 
des Kleinkindalters bereiten, ffir die im folgenden zwei Beispiele gegeben 
werden. 

Fall 8. Anke K. (P.-2gr. 448/60). 
Famitienanamnese. Ohne Besonderheiten. 
Eigene Anamnese. Schwangersehaft und Geburt normal. In den ersten 2 Lebens- 

raonaten sollen die li. Extrerait/~en auffallend eyanotisch verf/~rbt gewesen sein, 
ohne dab motorisehe StSrungen bestanden. Im Alter yon 1 Jahr und 10 Monaten 
erkrank~ das Kind an einer meningitis tuberculosa, in deren Verlauf linksseitige 
Kr~rapfe auftreten, die yon einer I-Ieraiparese gefolgt werden. Die 3/[eningitis klingt 
unger typischer Behandlung ab. Eine linksseitige SlOastisehe Heraiparese bleib~ 
zurfick. Ira EEG, das anf~nglich einen Herd mit langsamen Wellen fiber der re. 
Heraisph/~re zeigte, bildet sieh ein Spitzenpotential-Focus ~us (Abb.4a--e). -- 
3 NonaGe nach Krankheitsbegirm treten erstraals cerebrale Anf/~lle auf. Das Kind 
f~llt pl6tzlieh aus dera Stehen oder Sitzen in sich zusaramen, bleibt einige Sekunden 
liegen, um sieh dann spontan aufzurichten. Keine tonisch-klonisehen Ph~noraene. 
Diese Anf~lle werden in sehr unregelra/~Bigen Abs~/inden beobach~et. Keine Serien, 
keine Bindung an den Schlaf-Wach-I~hythmus. Ira EEG (Abb. 4d) findet sich jetzt 
ein hoehaktiver Krampfherd fiber der re. tIemisph/ire rait Fortleitung zur Gegen- 
seite. Streckenweise Ubergang in atypisehe geraisehte Krampfaktivit/~t. Unter 
einer Therapie rait Mylepsin und Petnidan wird das Kind vorfibergehend anfalls- 
frei. Gleichzeitig schwindet im EEG die Generalisierungstendenz bei Fortbestehen 
eines Herdbefundes fiber der re. tteraisl0h/ire rait langsaraen und einzelnen steilen 
Wellen. 

Epikrise. Ein 1 Jahr  und 10 5Ionate altes M~dehen erkrankt an einer 
Meningitis tuberculosa, die mit linksseitigen Krampfanf/~llen nnd einer 
tIemiparese einhergeht. Naeh mehrmonatigem anfallsfreiem Intervall 
werden Sturzanf/~lle beobachtet. Gleichzeitig zeigt ira EEG die his dahin 
fokale Krampfaktivit/it Generalisation. Unter Therapie mit Mylepsin und 
Petnldan wird das Kind anfallsfrei bei giickbildung der generalisierten 
Krampfaktivit~tl ~tiologisch mug neben der Meningitis tuberculosa eine 
cerebrMe Vorsehgdigung in Betracht gezogen werden, auf die eine in den 
ersten Lebensmonaten beobachtete halbseitige Cyanose hinweisen k6nnte. 

.Fall 9. Thomas J. (P.-Nr. 2059/61). 
Familienanamnese. Keine Besonderheiten. 
Eigene Anamnese. Schwangerschaftsverlauf und Geburt normal. Typisehe Rh- 

Erythroblas~ose mi~ rechtzeitigem koraplikationslosem Blu~austauseh. Ira Alter 
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yon 11 Monaten erstmals motorische I-Ierdanf~lle mit Beteiligung des re. Armes 
und der re. Gesichtsh~lfte. 

Be/unde und Verlau]. Die interne und neurologische Untersuchung des k6rper- 
lich und geistig altersgem~g entwickelten Jungen ergibt keine Besonderheiten. 
Augenhintergrund, g6ntgenaufnahme des Schi~dels, Liquor und Pneumencephalo- 
gramm o.B. Im Carotisangiogramm Verdacht auf kleines Aneurysma in der li. 
Arteria cerebri anterior. EEG: SpitzenpotentiMherd fiber der li. Hemisph&re mit 
weehselnd lokMisiertem iKaximum. -- igit versehiedenen Antieonvulsiw gelingt 
es nicht, den Jungen yon seinen Anf/s zu befreien. 2 Monate nach den ersten 
I-IerdanfNlen tritt eine neue Anfallsform hinzu. Aus dem Sitzen oder Stehen sinkt 
der Junge plStzlich scMaff in sich zus~mmen, richter sieh naeh Sekunden spontan 
wieder auf. Manchmal fNlt der Kopf nur kurz auf die Brust. Gelegentlieh dabei 
tonische Versteifung und kurzes Zucken des re. Armes; keine sonstigen motorischen 
Ph~nomene. Die Anf~lle treten nie in Serien auf und sind an keine Tageszeit 
gebunden. Neben dieser Anfallsform werden welter motorische IZierdanf/~lle beob- 
~ehtet. Im EEG finden sieh jetzt fiber der ganzen li. I-Iemisph~re kontinuierlieh 
langsame Spitze-Welle-Komplexe mit wechselnd ausgepr~gter FortMtung zur 
Gegenseite, so dab das Bfld einer gemisehten Krampfaktivitis entsteht. -- Die 
Anf/ille erweisen sieh gegen die gebr~uehliehen Anticonvulsiva als resistent. Auch 
unter Dexamethason in Dosen his zu 6 rag/Tag keine Besserung. Erst bei Zulage 
yon 20 E Depot-ACTI-I nach wenigen Tagen Anfallsfreiheit und Normalisierung des 
EEGs. Fortffihrung der Behandlung in dieser Dosierung fiber 4 Monate, dann lang- 
same Reduktion. 

Epikrise. Ein 11 Monate alter S/~ugling aus gesunder Familie, der als 
Neugeborenes eine typisehe Rh-Erythroblas tose  durehmachte ,  erkrankt  
an motorischen Kerdanfallen. Zwei Monate spater t re ten Sturzanf/~lle 
hinzu. I m  E E G  findet sich zun/~ehst ein linksseitiger Spitzenpotential-  
herd, der mi t  Auft re ten der Sturzanf/ille zunehmende Generalisierungs- 
tendenz zeigt, so dag das Bild einer atypisehen gemisehten Krampf-  
aktivit/tt  entsteht.  Unte r  einer Therapie mit  ACTK wird das Kind  
anfallsfrei. 

Den gesehilderten Fallen ist gemeinsam, dab das Anfallsgeschehen 
klinisch und  bioelektriseh seinen Ausgang yon  einem corticalen g e r d  
nimmt.  Wghrend  des Verlaufes ist im E E G  eine Generalisation der 
zun~chst fokalen Krampfak t iv i t a t  zu beobaehten. Es findet sich aber 
nieht die fiir almletische Anfalle typisehe sogenannte centreneephale 
Krampfaktivit /~t  mi t  mehr  oder weniger geordneten Spitze-Welle-Kom- 
plexen. Aueh die fiir das Pet i t  real des Kleinkindes sehr eharakteristisehen 
pathologisehen Rhythmusb i ldungen  treten nieht  auf. Wenngleieh die 
bei den Kindern  beobaehteten Anf~lle ph~nomenologiseh eehten akineti- 
sehen Anfallen sehr/ thnlieh sind, so fehlen doeh wesentliehe Merkmale:  
die Bindung an den Sehlaf-Waeh-I{hythmus,  das serienhafte Auftreten,  
orale Automat ismen,  Zuekungen der mimisehen Nuskula tur ,  Blinzeln 
und/thnliehes.  

~u m6ehten  diese Anfalle den im Rahmen  yon  psyehomotorisehen 
und fokalen Epilepsien ~lterer Kinder  auf t re tenden Sturzanf~llen an die 
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Seite stellen. Hier erfolgt der Tonusverlust in der Regel aber langsam 
(IVIEYEIC-MICKELEIT; MATTHES). Selten ist ein unvermitteltes Hinstfirzen 
wie im folgenden Fall: 

Ein elfji~hriges Mi~dchen mit foka]sensiblen Attacken stfirzte bei generalisieren- 
den Anf~llen unter Tonusver]ust so blitzartig zu Boden, dal3 es sich mehrfach Ver- 
letzungen zuzog. Als uns dieses Kind erstmals vorgestellt wurde, fanden sich auf 
seiner Stirn sehr zahlreiche, yon solchen Stfirzen herrfihrende Hgmatome. 

Wir vermuten, da~ die yon LEnNox (1960) besehriebenen ,,akineti- 
sehen Anfiille i~lterer Kinder"  in diese Gruppe yon Sturzanfitllen gehSren. 
Ebenso dfirfte der yon PAcI~E (1962) mitgeteilte Fall hierher zu reehnen 
sein. 

Die Beobachtungen zeigen, wie wenig spezifisch das Anfallssymptom 
als solches ist. Der akinetisehe Anfall t r i t t  bei pathogenetisch nach den 
derzeitigen Kenntnissen ganz unterschiedlichen cerebralen Prozessen, 
ni~mlich beim sogenannten centrencephalen Petit  real und bei generali- 
sierenden Herdepilepsien in weitgehend qleicher Form in Erseheinung. 
Wir begegnen also Verh~ltnissen, wie sie analog auch ffir die Blitz-Nick- 
Salaam-Kriimpfe beschrieben wurden, die naeh den klinischen und elek- 
trencephalographischen Befunden wahrscheinlich ~iberwiegend nicht zum 
Petit  real im engeren Sinne gehSren (JvNG; LIVInGSTOn), sondern den 
generalisierenden Herdepilepsien zuzuordnen sind (DOosE). 

Zusammenfassung 

Anhand yon Verlaufsbeobachtungen bei 19 Kindern mit  akinetischen 
Anf~llen werden die Beziehungen des akinetischen Peti t  real zu den 
Blitz-Nick-Salaam-Kri~mpfen und den Peti t  mal-Formen des Schulkind- 
alters untersucht. 

Bei 9 Kindern wurde die Entwieklung eines akinetischen Petit  mal 
aus Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfen beobachtet. Meistens sieht man zu- 
ns beide Anfallsformen nebeneinander, mi t  zunehmendem Alter 
t r i t t  dann der akinetische Anfallstyp in den Vordergrund. Daneben 
beobachtet  man als Zwischenformen akinetische Anf~lle mit  sehr heftigen 
initialen Myoklonien. 

GASTAUTS Vorstellungen folgend werden akinetische Anf~lle und 
Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfe als Symptome einer im wesentlichen glei- 
chen, durch die jeweilige Reifungsstufe des Gehirnes modifizierten patho- 
physiologischen St6rung aufgefa~t. 

Uberg~nge vom akinetisehen Peti t  real in Absencen wurden in vier 
F~llen beobachtet. In  keinem Fall entwiekelte sich das typische Krank-  
heitsbild der sogenannten geh~uften Abseneen (Pyknolepsie). Die Absen- 
cen treten vielmehr nur einzeln auf, sind therapeutisch schwer zu beein- 
flussen, und es besteht eine starke Neigung zu grol~en Anf/~llen. 



Das akinetische Petit real. ll.Verlauf und Beziehung zu BNS-Kr~mpfen 653 

Die Therapie des akinet isehen Pe t i t  mal  gestal tet  sich stets sehwierig. 

N u t  wenige Fs sprechen auf  Succinimide an. Nebennie renr inden-  

Hormone  u n d  ACTH sind meist  wirksam. Die Rezidivhaufigkeit  ist  aber 
grol3, so dal~ monate lange  Hormonkuren  notwendig werden. I n  jedem 
Fal l  ist eine Grand  mal-Prophylaxe  dureh Barb i tu ra te  (Luminal ,  Mylep- 
sin, Maliasin) notwendig.  Neuerdings wurden g/instige Ergebnisse mi t  

Maliasin allein erzie]t, so dab eine Hormonbehand lung  nieht  notwendig 

wurde. 
Differentialdiagnostisch miissen yore echten , ,centrencephalen" 

akinet ischen Pe t i t  real Sturzanf~lle im l~ahmen generalisierender Herd- 

epilepsien abgegrenzt  werden. 
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