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Das akinetische Petit mal *

II. Verlaufsformen und Beziehungen
zu den Blitz-Nick-Salaam-Krimpfen und den Absencen

Von
H. DoOSE

Mit 4 Textabbildungen
(Eingegangen am 26. Mdirz 1964)

Da die verschiedenen Anfallsformen des kindlichen Petit mal eine
strenge Altersgebundenheit zeigen, dringt sich die Frage auf, ob sich
im Verlauf des Reifungsprozesses die einzelnen Krscheinungsformen
wandeln kénnen, ob also wihrend eines vieljahrigen Krankheitsverlaufes
Blitz-Nick-Salaam-Krimpfe in akinetische Anfille und diese in Absencen
iibergehen kénnen. LENNOX u. Davis stellten noch 1950 fest, dal3 solche
Ubergiinge offenbar nicht vorkommen. Gisss u. Mitarb. (1954), KucLER
u. Mitarb. (1960), u. a. kommen aufgrund von Verlaufsuntersuchungen
ebenso zu der Auffassung, daB ein solcher Wandel des Anfallsbildes zu-
mindest sehr selten ist. RaBm (1961) beschiftigte sich ausfiihrlich mit
diesem Problem. Er fand unter 3200 Epileptikern 9 einschligige, sehr
eindrucksvolle Félle.

Fir das Studium der Beziehungen zwischen den einzelnen Petit mal-
Formen haben sich uns die Verlaufsbeobachtungen bei Kindern mit
akinetischen Anfillen als besonders aufschlufireich erwiesen. Das akine-
tische Petit mal nimmt im klinischen wie elektrencephalographischen
Bild eine Mittelstellung zwischen dem Petit mal des Sduglings und dem
des Schulkindes ein. Etwaige nosologische Beziehungen zwischen den
einzelnen Anfallsformen miissen sich deshalb hier besonders deutlich
zeigen.

Untersuchungen iiber diese Fragen haben einen Gesichtspunkt wesent-
lich zu beriicksichtigen: Hs mull unterschieden werden zwischen einem
Wandel der Symptomatik — also der Anfallsform — und einem Wechsel
der Verlaufsform (z.B. akinetische Petit mal-Epilepsie und Pyknolepsie).
Es stellt sich also die Frage, ob und wieweit ein Wandel der Anfallsmorphe
bei langjahrigem Verlauf vorkommt, und zum anderen, ob mit dem
Wechsel der Anfallsform auch der Charakter der Krankheit sich dndere,

* Mit Unterstiibzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft.



638 H. Doosz:

ob z.B. eine akinetische Petit mal-Epilepsie mit ihren typischen Ver-
laufsmerkmalen in ein pyknoleptisches Absenceleiden iibergehen kénne,
mit zunehmender Hirnreifung also nicht nur die fiir die ndchst hohere
Altersstufe charakteristische Anfallssymptomatik, sondern auch die fir
diese Reifungsstufe typische Verlaufsform erreicht werden konne.

a) Akinetische Anfélle und Blitz-Nick-Salaam-Krampfe. Bei Kindern
mit Blitz-Nick-Salaam-Krampfen beobachtet man nicht selten mit
zunehmendem Alter einen Wandel des Anfallsbildes. Die Blitz-Nick-
Salaam-Kriampfe werden zunachst partiell, schliefilich ganz durch akine-
tische Anfille verdringt. Uber solche Beobachtungen wird von DRUCK-
MAN u. CHA0, KELLAWAY u.a. berichtet. BAMBERGER u. MATTHES
beobachteten, dafl Blitz-Anfille durch Nick-Krimpfe abgelost wurden.
Dabei handelt es sich wahrscheinlich zum Teil um akinetische Anfille,
die BAMBERGER u. MATTHES wie vorher JANZ u. MATTHES mit den Blitz-
Nick-Salaam-Krampfen unter der Bezeichnung ,,Propulsiv-Petit mal*
zusammenfassen.

Wir selbst haben bei 9 von 81 Kindern mit Blitz-Nick-Salaam-Krimp-
fen im Verlauf auch akinetische Anfille gesehen (Doosg). Selten ist nach
unserer Erfahrung ein Wechsel des Anfallsbildes mit einer klaren Zasur.
Oft treten beide Anfallsformen vom Krankheitsbeginn an nebeneinander
auf. Wenn akinetische Anfille erst im Verlauf hinzutreten, bestehen die
Blitz-Nick-Salaam-Krimpfe zunichst weiter, bis dann die akinetischen
Anfélle in den Vordergrund treten und schlieBlich das Bild beherrschen.

Es besteht jedoch nicht nur ein Nebeneinander und Nacheinander der
Anfallsformen, sondern es werden auch Zwischenformen beobachtet,
deren Bild sich aus Fragmenten der Symptomatik beider Anfallsformen
ergibt. Der akinetische Anfall ist dann — wie in der I. Mitteilung geschil-
dert wurde — ausgestaltet durch myoklonische Phénomene, die sich
besonders in Beugezuckungen der Arme und Kloni der mimischen
Muskulatur zeigen.

Die Beobachtung myoklonischer Phinomene fithrte mehrere Autoren
[GasTATT (1950); JANZ u. MATTHES] Zu der Auffassung, dem akinetischen
Anfall liege in Wahrheit nicht ein Verlust des Haltungstonus zugrunde,
er sei vielmehr die Auswirkung einer Beugezuckung der unteren Extremi-
taten. Gerade bei einem Kind mit sehr ausgeprigten myoklonischen
Symptomen konnten GasTAavT u. RBGIS spéter aber (1961) den Nachweis
einer amyotonen Anfallsphase erbringen. Es handelte sich um ein Klein-
kind mit akinetischen Anfillen, die sich durch ausgeprigte initiale Myo-
klonien auszeichneten und (im Gegensatz zu den Anfillen bei unseren
Kindern) durch intermittierendes Licht ausgelost werden konnten. Bei
simultaner elektrencephalographischer und elektromyographischer
Untersuchung lieB sich das Anfallsgeschehen in eine initiale myoklonische
und dann folgende amyotone Phase auflésen. Das zeitliche Intervall
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zwischen beiden Phinomenen betrug weniger als 100 msec. Der Tonus-
verlust im akinetischen Anfall stellte sich danach als das Symptom einer
postmyoklonischen Amyotonie dar. GasTauvT u. REGIS sprechen von
einem amyotonen oder myoklono-amyotonen Petit mal. Sie vermuten
als Ursache fiir den Wechsel von Myoklonie und Amyotonie eine Storung
des Gleichgewichtes zwischen inhibitorischen und aktivierenden Struk-
turen der Retikularformation. Diese Stérung manifestiert sich im EEG
durch die Kombination einer Krampfspitzenserie mit langsamen Wellen.

Die Ergebnisse der Gastavrschen Untersuchungen machen unsere
eigenen klinischen Beobachtungen verstindlich. Die myoklonischen
Phinomene — abrupte Armbeugung (siehe auch Abb. 3b der I. Mitteilung),
,,stoBartige Juchzer' u. 4. — gingen auch in unseren Fillen dem Tonus-
" verlust voraus, soweit eine optische Analyse des Anfallsablaufs eine solche
Entscheidung zulief}.

Wendet man die GastauTschen Vorstellungen von der Pathophysio-
logie des akinetischen Petit mal auf jene Anfallsformen an, die ohne sicht-
bare initiale Myoklonien verlaufen, so wiirde dies bedeuten, dal die
initiale Entladung abortiv verlaufen kann und klinisch nicht manifest
wird. Es ist durchaus denkbar, dafl der von (GASTAUT angenommene
pathophysiologische Mechanismus hier mit verschobenen Akzenten ab-
lauft und allein das inhibitorische Geschehen klinisch in Erscheinung
tritt. Das EEG zeigt nur in den Fallen, in denen eine myoklonische
Komponente im Anfall erkennbar ist, gruppierte Spitze-Welle-Komplexe
mit zahlreichen Krampfspitzen (wie sie von GAsTAUT abgebildet werden).
Fiir die rein akinetischen Anfélle ist das Bild langsamer Spitze-Welle-
Komplexe mit einzelnen Spitzen und grofien Delta-Wellen typisch
(Abb.2b).

Unter dem Aspekt solcher Uberlegungen sind die Blitz-Nick-Salaam-
Krampfe und die akinetischen Anfille als Symptome einer im wesent-
lichen gleichen pathophysiologischen Stérung anzusehen. Die Art der
Reaktionsform scheint dabei vor allem vom Lebensalter bestimmt zu
sein. Damit ordnet sich das akinetische Anfallssyndrom zwanglos in die
von Jaxz unter dem Blickwinkel einer biologischen Betrachtungsweise
entwickelten Vorstellungen ein, wonach im ,,Propulsiv’-, ,,Retropulsiv*‘-
und ,,Impulsiv-Petit mal“ von den jeweiligen Reifungsstufen des
Gehirns geprigte Reaktionstypen zu sehen sind.

Betont sei, daB in solche Uberlegungen iiber die Beziehungen der
frithkindlichen Petit mal-Formen untereinander die Blitz-Nick-Salaam-
Krampfe sicherlich nur zu einem Teil einbezogen werden diirfen. An
anderer Stelle (Doosg) wurde ndmlich ausgefithrt, dafl die Blitz-Nick-
Salaam-Kréampfe hinsichtlich der pathophysiologischen Verursachung
ein uneinheitliches Anfallssyndrom darstellen. Die Blitz-Nick-Salaam-
Krimpfe des Sduglings gehoren nach klinischen und elektrencephalo-
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graphischen Verlaufsbeobachtungen iiberwiegend nicht zum eigentlichen
sogenannten centrencephalen Petit mal, sondern sind als Symptom
generalisierender Herdepilepsien anzusehen.

Die Krankheitsverljufe der Fille, in denen Blitz-Nick-Salaam-
Krimpfe und akinetische Anfille nebeneinander vorkommen bzw. inein-
ander ibergehen, zeigen besondere Charakteristika.

Der Erkrankungsbeginnliegt bei diesen Kindern spéter als bei der Mehr-
zahl der Falle mit reinen Blitz-Nick-Salaam-Krampfen. Nur in 4 unserer
9 Falle namlich beginnt das Krampfleiden bereits im Siuglingsalter mit
Blitz-Nick-Salaam-Krampfen. Die tibrigen 5 Kinder erkranken im 3. und
4. Lebensjahr und zeigen von Beginn an Blitz-Nick-Salaam-Krimpfe
und akinetische Anfille nebeneinander.

Je frither die Krankheit beginnt, desto ungiinstiger ist der Verlauf:
Alle Kinder mit Krankheitsbeginn in der Siuglingszeit und l4nger dauern-
den Blitz-Nick-Salaam-Krampfen zeigen eine schwere Entwicklungs-
retardierung im Sinne einer Debilitdt oder Imbecillitit und haben kleine
und groBie Anfille behalten. Von den fiinf spit erkrankten Kindern ist
dagegen nur eines debil, wihrend die anderen sich weitgehend alters-
gemil entwickeln oder héchstens eine Intelligenzminderung leichteren
Grades zeigen.

Vergleicht man die Krankheitsbilder der Félle mit Blitz-Nick-Salaam-
Krémpfen und akinetischen Anfillen mit denen von Kindern mit isolier-
ten akinetischen Anféllen, so zeigt sich erwartungsgemif$, dafl sich mit
dem Wandel der Anfallsmorphe, d. h. mit dem Ubergang von Blitz-Nick-
Salaam-Krampfen in akinetische Anfille, der Verlaufstyp — die Ent-
wicklungstendenz des Leidens — nicht dndert. Bei keinem der Kinder
mit langere Zeit davernden Blitz-Nick-Salaam-Krimpfen wurde spéter
ein Krankheitsbild beobachtet, das auBer einer Ahnlichkeit bzw. Uber-
einstimmung in der Anfallssymptomatik auch andere Charakteristica des
reinen akinetischen Petit mal geboten hatte.

Das in typischer Weise pyknoleptisch verlaufende, im Kleinkindes-
alter beginnende und bei ordnungsgeméifBer Behandlung prognostisch
relativ gunstige akinetische Petit mal treffen wir nur bei nicht oder
zumindest nicht schwer vorgeschidigten Kindern. In diesen Krankheits-
bildern tritt die myoklonische Symptomatik - wenn tberhaupt — nur
als akzessorisches Phinomen auf (Beugemyoklonien der Arme und Zuk-
kungen der mimischen Muskulatur). Das Fehlen eines primiren oder
sekundéren — z.B. durch langanhaltende Blitz-Nick-Salaam-Krimpfe —
entstandenen Hirnschadens scheint geradezu die Voraussetzung fir die
Ausbildung eines pyknoleptischen akinetischen Petit mal zu sein.

b) Akinetische Anfille und Absencen. Bereits 1950 wurde von LENNox
u. Davis auf das gemeinsame Vorkommen von akinetischen Anfillen und
Absencen hingewiesen. Spéater erwéhnten auch CEAVANY, DRUCKMAN u.
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Cuao (1958), u. a. solche Beobachtungen. 1960 beschreibt LExNox den
Ubergang von akinetischen Anfillen in Absencen wihrend eines viel-
jahrigen Krankheitsverlaufes. Wir selbst verfuigen itber vier einschligige
Beobachtungen.

Der Ubergang der einen in die andere Anfallsform erfolgte bei zwei
unserer Patienten mit einer klaren Zisur. Bei zwei anderen Kindern
traten beide Anfallsformen nebeneinander auf, oder aber es kamen
Zwischenformen zur Beobachtung, deren Anfallsbild sich aus Symptomen
des akinetischen Anfalls und der Absence zusammensetzie.
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Abb. 1. Ulrich G., 4 Jahre, EEG-Nr, 4764/57. — Akinetische Anfille mit absenceartiger BewuBtseins-
pause. Als Anfallsmuster Folgen von unregelméiBigen langsamen und raschen Spitze-Welle-Komplexen,
denen sich mit Anfallsende Gruppen von rhythmischen Theta-Wellen anschlieBen

Ein Beispiel fiir eine solche Anfallsform geben die Beobachtungen bei
einem vierjahrigen Jungen. Bei diesem Kind (Fall 1, Ulrich G., P.-Nr.
1408/57) waren nach einer encephalitis-verdachtigen Erkrankung gehauft
akinetische Anfille aufgetreten. Anders aber als iiblich zeichneten sich
die Anfille bei dem Jungen durch eine mehrere Sekunden anhaltende
Bewubtseinspause aus. Im EEG (Abb. 1) fanden sich wahrend des Anfalls
Folgen von unregelmaBigen langsamen und einzelnen raschen Spitze-
Welle-Komplexen, denen sich mit Anfallsende Gruppen von rhythmi-
schen Theta-Wellen anschlossen. Unter einer hochdosierten Therapie mit
Barbituraten wurde der Junge anfallsfrei, und das EEG zeigte jetzt, wie
in der Remissionsphase von rein akinetischen Anfillen, groBe rhyth-
mische 3—4/sec-Wellen.

43*
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Es handelt sich bei den geschilderten Anféillen klinisch und elektr-
encephalographisch weder um typische Absencen noch um ein reines
akinetisches Petit mal. Aus der Kombination von Symptomen beider
Anfallstypen entsteht vielmehr ein Bild, das man als Intermediirform
bezeichnen kann.

Bei zwei anderen Patienten beobachteten wir in der Kleinkinderzeit
akinetische Anfélle und im spéiteren Krankheitsverfauf— bei einem Kind
nach 4 Jahren — typische Absencen.
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Abb.2a. Gerold L., 4 Jahre und 7 Monate, EEG-Nr. 5782/59, — Grofle Anfille. Occipital li, zahlreiche
grofe Spitzenpotentiale mit Fortleitung zur Gegenseite

Fall 2. Gerold L. (P.-Nr. 889/60).

Familienanamnese. Keine cerebralen Erkrankungen.

EHigene Anamnese. Schwangerschaft, Geburt und frithkindliche Entwicklung
normal. Im Alter von 4 Jahren Sturz von einer Rampe mit anschlieender kurzer
BewuBtlosigkeit. Ein Vierteljahr nach diesem Unfall erstmals cerebrale Anfalle:
Der Junge wirft die Arme hoch, fallt nach hinten, zeigt einzelne generalisierte
Zuckungen. Dauer der Anfélle etwa 1 min.

Befunde und Verlauf. Einen Monat nach dem ersten Anfall klinische Unter-
suchung: Graziler, kérperlich und geistig altersgemall entwickelter vierjahriger
Junge. Bei der internen und neurologischen Untersuchung keine Besonderheiten.
EEG (Abb.2a): Occipital li. wiederholt grofe Spitzenpotentiale mit langsamer
Nachschwankung, die in wechselndem Ausmal zur Gegenseite fortgeleitet werden.
Bei Photostimulation bilateral-synchron atypische Spitze-Welle-Komplexe. Augen-
hintergrund, Rontgenaufnahme des Schéidels, Liquor, Pneumencephalogramm
0.B. — In der Folgezeit treten trotz antikonvulsiver Therapie gehduft groBe An-
falle auf. Nach wenigen Wochen zeigen sich zusatzlich akinetische Anfille: Der
Junge stiirzt blitzartig in sich zusarmamen, zeigt dabei geringe Beugemyoklonien der
Arme und der mimischen Muskulatur. Er erhebt sich nach den Anfallen sofort
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wieder. Die Fallrichtung im Anfall ist durch die Ausgangslage bestimmt. Im Liegen
dulern sich die Anfille lediglich in Blinzeln und Zuckungen der mimischen Muskula-
tur. Neben generalisierten akinetischen Anfillen werden kurze Nick-Anfille beob-
achtet. Je nach Schwerpunktlage zu Anfallsbeginn sinkt der Kopf nach vorne, zur
Seite oder nach hinten. Im Liegen werden niemals Nickbewegungen des Kopfes
beobachtet. — Im EEG (Abb.2b) jetzt bilateral-synchrone Entladungen von lang-
samen Spitze-Wello-Komplexen, streckenweise Ubergang in gemischte Krampf-
aktivitat. — Trotz Therapie mit verschiedenen Anticonvulsiva kommt es zu einer
starken Haufung der akinetischen Anfalle. SchlieBlich mehrere Tage anhaltender
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Abb.2b. Gerold L., 4 Jahre und 8 Monate, EEG-Nr. 5926/59. — Akinetische Anfille. Bilateral-syn-
chrone langsame Spitze-Welle-Komplexe, trige und steile Wellen. Streckenweise Ubergang in
gemischte Krampfaktivitis

Anfallsstatus: Der Junge ist jetzt nicht in der Lage, die aufrechte X6rperhaltung
zu bewahren. Er kann weder sprechen noch essen, da jede begonnene Bewegung
durch einen Anfall unterbrochen wird, bei dem das Gesicht eigenartig schlaff wird
und der Kopf nach vorne bzw. nach hinten sinkt. Der Junge nimmt die Vorginge
in der Umgebung wahr, ist aber zu einer sprachlichen oder anderen motorischen
Entsulerung nicht imstande. Sondenernihrung ist notwendig. Im EEG auch jetzt
kontinuierlich langsame Spitze-Welle-Komplexe mit Ubergang in gemischte
Krampfaktivitat. — Unter einer Therapie mit 20 E ACTH wird der Junge innerhalb
weniger Tage anfallsfrei bei gleichzeitiger Riickbildung der Krampfaktivitit im
EEG. Die Kurve zeigt jetzt lange Folgen rhythmischer 4—5/sec-Wellen. In der
Folgezeit mehrfach Rezidive der kleinen Anfalle, die durch Erhshung der Hormon-
dosis jeweils aufzufangen sind. Nach mehrmonatiger stationérer Behandlung treten
keine kleinen Anfille, sondern nur noch vereinzelt abortive groBe Anfille auf. Im
EEG jetzt streckenweise altersgemiBe, streckenweise leicht allgemeinverinderte
Grundaktivitat. — Ein halbes Jahr nach der Entlassung zeigen sich erstmals wieder
héufiger kleine Anfalle. Sie haben jetzt den Charakter von Absencen mit typischer
BewuBtseinspause, Riickwirtsneigung des Kopfes und Aufwirtsbewegung der Bulbi,
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gelegentlich oralen Automatismen. Sie sind durch Hyperventilation auszulésen
und im EEG von weitgehend regelmiBigen 2—2,5/sec-Spitze-Welle-Komplexen
begleitet (Abb.2c). Die Absencen treten nur selten auf. Eine pyknoleptische Ver-
laufsform wird nicht deutlich. — Nach drejjihrigem Verlauf — im Alter von
71/, Jahren — ist das Kind unter einer Therapie mit Petnidan und Mylepsin bis
auf vereinzelte Absencen anfallsfrei. In seiner geistigen Entwicklung ist der Junge
nicht altersgemiB, er kann aber die Hilfsschule besuchen. Im EEG finden sich jetzt
neben einer diffusen Dysrhythmie, die streckenweise durch abnorme Theta-Rhyth-
men unterbrochen wird, vereinzelt paroxysmale Gruppen von atypischen Spitze-
Welle-Komplexen.
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Abb.2¢. Gerold L., 6 Jahre, EEG-NT. 7340/60. — Absencen nach akinetischem Petit mal. Als
Anfallsmuster bilateral-synchrone, weitgehend regelmiBige 2—2,5/sec-Spitze-Welle-Komplexe

Epikrise. Ein 4 Jahre alter Junge erkrankt '/, Jahr nach einem
Schideltrauma an generalisierten Krampfanfillen. Die EEG-Unter-
suchung ergibt einen Krampfherd occipital links, bei Photostimulation
bilateral-synchrone atypische Spitze-Welle-Komplexe. In der Folgezeit
treten in grofler Haufigkeit akinetische Anfélle auf. Unter einer Therapie
mit ACTH wird der Junge zundchst anfallsfrei, spiter zeigen sich aber
erneut kleine Anfille, die jetzt den Charakter von Absencen haben. Das
Kind ist in seiner geistigen Entwicklung retardiert.

Einen in den Grundziigen gleichen Krankheitsverlauf beobachteten wir bei
einem heute 16 jahrigen Jungen (Fall 3, Gisberth L., P.-Nr. 1196/51, Abb.3a und 3b).
Er bot als Kleinkind ein ausgepragtes akinetisches Petit mal. Im Alter von 61/, Jah-
ren traten Absencen auf, die mit Nickbewegungen des Kopfes einhergingen. Diese
Anfille zeigten niemals eine pyknoleptische Haufung. In der Pubertét entwickelte
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., 8 Jahre, EEG-Nr. 972/51, — Akinetische Anfiille. Generalisiert grofie Delta~
‘Wellen und langsame Spitze-Welle-Komplexe
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Abb.3b. Gisberth L., 6 Jahre und 2 Monate, EEG-Nr. 8120/54. — Absencen nach akinetischen An-
fillen. Als Anfallsmuster sehr ungeordnete irregulire 3/sec-Spitze-Welle-Komplexe. Unscharfe
Begrenzung des Paroxysmus

In den geschilderten Fallen tritt ein vollstindiger Wechsel des Anfalls-
bildes ein. Der frithkindliche Petit mal-Typ — der akinetische Anfall —
wird durch die Absence — die fiir das Schulkind charakteristische
Anfallsform — abgeldst. Es entwickelt sich aber keineswegs die fiir dieses
Alter typische Verlaufsform der Absence-Epilepsie, es entsteht keine
Pyknolepsie. Die Absencen treten vielmehr einzeln auf, und im EEG
finden sich nicht die fiir pyknoleptische Absencen typischen regelmaBi-
gen 3/sec-Spitze-Welle-Komplexe, sondern langsame bzw. unregelmiBige
Formen und daneben die fir das frithkindliche Petit mal charakteristi-
schen abnormen Theta-Rhythmen.
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Unsere Beobachtungen lassen sich den von RaBE beschriebenen an
die Seite stellen. Wie RABE selbst betont, entspricht in seinen Fillen das
,,wihrend eines Retropulsiv-Petit mal abgeleitete spike-wave-Muster
nicht vollig dem sonst bei primér pyknoleptischem Petit mal tblichen‘.
Man sieht auf der von Rarz abgebildeten Kurve (Abb.2 bei Rasg) der
Spitze-Welle-Komplex-Entladung rhythmische Theta-Wellen folgen, wie
sie fiir Petit mal-Formen des Kleinkindesalters charakteristisch sind.
In einer weiteren Beobachtung von RaBE (Fall 2) werden neben den
Absencen auch seltene Propulsiv-Anfille beobachtet.

Zusammenfassend ergeben sich fiir die Beziehungen zwischen dem
akinetischen Petit mal und den Absencen gleiche Verhiltnisse, wie sie
oben fiir die Blitz-Nick-Salaam-Krimpfe und die akinetischen Anfélle
geschildert wurden. Die Anfallsform ist als ein im wesentlichen von den
Reifungsperioden des kindlichen Gehirns bestimmter (Janz) und deshalb
wandlungsfihiger Reaktionstyp zu verstehen. Die Entwicklungstendenz
und Verlaufsform des Leidens dagegen ist viel komplexer bedingt, sie
wird vor allem von der Konstellation exogener und endogener pathogene-
tischer Faktoren (BUMEER; FOERSTER; JANZEN), d.h. von dem Verhéltnis
des vorbestehenden oder durch die Epilepsie erworbenen Organschadens
und der im Falle des Petit mal wahrscheinlich spezifischen endogenen
Krampfbereitschaft (METRAKOS u. METRAKOS) geprigt (DoosE).

Atiologie

Livinestron betont, daf akinetische Anfille vorwiegend bei Kindern
mit einer angeborenen oder erworbenen Hinschidigung vorkommen.
Wir fanden in unserem Kollektiv nur in 309/, der Fille (sechsmal) — also
seltener als bei Blitz-Nick-Salaam-Kriampfen — einen Hinweis auf eine
cerebrale Vorschidigung. In einem Fall entwickelte sich das Anfalls-
geschehen !/, Jahr nach einer Commotio. Bei zwei Kindern waren die
Toxoplasmose-Reaktionen stark positiv, ohne daf allerdings weitere
Zeichen einer durchgemachten oder noch floriden Erkrankung bestanden.
In einem Fall hatten sich die Anfélle nach einer encephalitisverdéchtigen
Erkrankung erstmals gezeigt. Bei zwei weiteren Kindern schlieflich
bestanden eindeutige Zeichen einer Vorschidigung: Beide Kinder boten
schon vor Beginn des Krampfleidens eine deutliche Entwicklungsverzége-
rung, die einmal mit einer atiologisch unklaren spastischen Paraplegie
einherging und im anderen Fall wahrscheinlich auf eine Schwangerschafts-
komplikation mit Blasensprung im 4. Monat zuriickzufithren war.

Eine familidre Belastung mit Epilepsie bestand in 6 von 19 Fillen
(ein Geschwisterpaar). Diese Zah! entspricht den fiir die Blitz-Nick-
Salaam-Krimpfe gefundenen Ergebnissen.
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Therapie
Die Therapie der akinetischen Anfélle bot frither besondere Schwierig-
keiten. Nur wenige Fille sprachen auf die {iblichen Anticonvulsiva an.
Die Anwendung der Nebennierenrindenhormone brachte wie bei den
Blitz-Nick-Salaam-Krimpfen wesentliche neue Gesichtspunkte. Wir
selbst haben bisher acht Kinder mit akinetischen Anfillen mit Hormonen
behandelt.

Nach frither angegebenen (SCHEFENER u. Doosz), in den letzten Jahren modi-
fizierten Richtlinien (PETERSEN u. DoosE) gaben wir Dexamethason in einer Dosie-
rung von 0,3—0,7 mg/kg/Tag. In refraktéren Fallen erhohten wir die Dosis bis zu
1,5 mg/kg/Tag oder gaben zusatzlich oder ersatzweise ACTH. Das EEG wurde in
wochentlichen Abstéinden kontrolliert zur Erfassung von Rezidiven vor klinischer
Manifestation. Die Therapie wurde in der Regel iiber mehrere Monate fortgefithrt
und erst nach wochenlanger klinischer und bioelektrischer Erscheinungsfreiheit
reduziert.

In allen Fillen konnte innerhalb von 14 Tagen eine Remission der
Anféille erreicht werden. Die Rezidivhiufigkeit war allerdings aubBer-
ordentlich groB. Nur in zwei Féllen blieb der Initialeffekt bestehen. Bei
den tibrigen Kindern kam es zu einem Rezidiv, das nur zweimal vollkom-
men, dreimal unvollkommen im Sinne einer allerdings wesentlichen
Besserung und einmal nicht beherrscht werden konnte.

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

Fiir die Therapie eines gleichzeitig bestehenden Grand mal gelten die
iblichen Grundsitze. Wenn die grofen Anfille durch die Hormon-
Therapie provoziert werden, so sind oft sehr hohe Dosen von Barbitura-
ten notwendig, und unter Umstdnden miissen iiber lingere Zeit Intoxi-
kationserscheinungen in Kauf genommen werden.

Differentialdiagnose

Ein mit plotzlichem Sturz einhergehender Anfall ist ein Symptom,
das bei verschiedenen Formen cerebraler Anfallsleiden sowie bei kreis-
laufbedingten und anders verursachten Stérungen vorkommen kann.
Um den Begriff des eigentlichen — zum Petit mal gehérigen — akineti-
schen Anfalls nicht zu verwéassern, ist es notwendig, jene anderen gleich
oder &hnlich erscheinenden Anfallsformen scharf abzugrenzen.

Zundchst sind myoklonische Anfille zu beriicksichtigen, bei denen
der Sturz durch eine heftige Beugemyoklonie in den Extremitaten zu-
stande kommt. Wir haben bereits ausgefithrt, daB eine differenzierte
klinische Beobachtung und Untersuchung im allgemeinen eine Abgren-
zung moglich macht. Es kommen aber Formen zur Beobachtung, in denen
sich myoklonische und atonische Anfallsmechanismen vermischen und
eine scharfe Differenzierung sehr schwierig ist.
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Abb.43. Auke X., 1 Jabr und 10 Monate, EEG-Nr. 7002/60. — Halbseitenanfille nach Meningitis
tuberculosa. Uber der re. Hemisphire ausgedehnter Herdbefund mit vermehrten 2—4/sec-Wellen
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Abb.4b. Anke K., 2 Jahre und 2 Monate, EEG-Nr. 7586/60. — 4 Monate nach Krankheitsheginn.
Ausgedehnter Spitzenpotentialfocus prizentro-temporal re.

Der beim myoklonischen Petit mal des &lteren Kindes und Jugend-
lichen (Impulsiv-Petit mal nach Janz) auftretende Sturz ist so eindeutig
durch die Myoklonien bedingt, da} eine Verwechslung mit akinetischen
Anfallen nicht in Betracht kommt.
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Abb.4c. Anke K., 2 Jahre und 7 Monate, EEG-Nr. 8142/61. — Zunehmende Aktivitit des Krampf-
herdes temporal re.
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Abb.4d. Anke K., 3 Jahre und 3 Monate, EEG-Nr. 1823/61. — Sturzanfille nach Meningitis tuber-
culosa. Hochaktiver Krampfherd tiber der re. Hemisphéire mit wechselnd ausgeprégter Fortleitung zur
Gegenseite
Der kataplektische Tonusverlust im Rahmen der Narkolepsie ist auf
Grund der zahlreichen akzessorischen Symptome, die dem akinetischen
Petit mal fehlen, differentialdiagnostisch ohne Schwierigkeiten ab-
zugrenzen.



650 H. DoosE:

Synkopale Anfille, die bei Kindern nach Untersuchungen von
GASTAUT u. (GASTAUT ein hénfiges Ereignis sind, und auch nach unseren
eigenen Erfahrungen schon bei Kleinkindern vorkommen kénnen, sind
durch das normale EEG, das Fehlen einer pyknoleptischen Verlaufsweise
und einer tageszeitlichen Bindung sowie anderer fiir die akinetischen
Anfille charakteristischer Symptome leicht auszuschlieBen. — Das
gleiche gilt fur die ,,cerebellar fits” und die sogenannten vestibuldren
cerebralen Synkopen (MEYER-MICKELEIT).

Erhebliche differentialdiagnostische Schwierigkeiten koénnen nach
unserer Erfahrung bestimmte Formen generalisierender Herdepilepsien
des Kleinkindalters bereiten, fiir die im folgenden zwei Beispiele gegeben
werden.

Fall 8. Anke K. (P.-Nr. 448/60).

Familienanamnese. Ohne Besonderheiten.

Eigene Anamnese. Schwangerschaft und Geburt normal. In den ersten 2 Lebens-
monaten sollen die li. Extremitéten auffallend cyanotisch verfirbt gewesen sein,
ohne daf motorische Stérungen bestanden. Im Alter von 1 Jahr und.10 Monaten
erkrankt das Kind an einer Meningitis tuberculosa, in deren Verlauf linksseitige
Kriampfe auftreten, die von einer Hemiparese gefolgt werden. Die Meningitis klingt
unter typischer Behandlung ab. Eine linksseitige spastische Hemiparese bleibt
zuriick. Im EEG, das anfanglich einen Herd mit langsamen Wellen iber der re.
Hemisphére zeigte, bildet sich ein Spitzenpotential-Focus aus (Abb.4a—c). —
3 Monate nach Krankheitsbeginn treten erstmals cerebrale Anfille auf. Das Kind
{411t plotzlich aus dem Stehen oder Sitzen in sich zusammen, bleibt einige Sekunden
liegen, um sich dann spontan aufzurichten. Keine tonisch-klonischen Phénomene.
Diese Anfélle werden in sehr unregelméaBigen Abstinden beobachtet. Keine Serien,
keine Bindung an den Schlaf-Wach-Rhythmus. Im EEG (Abb.4d) findet sich jetzt
ein hochaktiver Krampfherd iiber der re. Hemisphére mit Fortleitung zur Gegen-
seite. Streckenweise Ubergang in atypische gemischte Krampfaktivitdt. Unter
einer Therapie mit Mylepsin und Petnidan wird das Kind voriibergehend anfalls-
frei. Gleichzeitig schwindet im EEG die Generalisierungstendenz bei Fortbestehen
eines Herdbefundes iiber der re. Hemisphéire mit langsamen und einzelnen steilen
Wellen.

Epikrise. Bin 1 Jahr und 10 Monate altes Midchen erkrankt an einer
Meningitis tuberculosa, die mit linksseitigen Krampfanfillen und einer
Hemiparese einhergeht. Nach mehrmonatigem anfallsfreiem Intervall
werden Sturzanfille beobachtet. Gleichzeitig zeigt im EEG die bis dahin
fokale Krampfaktivitdt Generalisation. Unter Therapie mit Mylepsin und
Petnidan wird das Kind anfallsfrei bei Riickbildung der generalisierten
Krampfaktivitit. Atiologisch muB neben der Meningitis tuberculosa eine
cerebrale Vorschidigung in Betracht gezogen werden, auf die eine in den
ersten Lebensmonaten beobachtete halbseitige Cyanose hinweisen konnte.

Fall 9. Thomas J. (P.-Nr. 2059/61).

Familienanamnese. Keine Besonderheiten.

Eigene Anammese. Schwangerschaftsverlauf und Geburt normal. Typische Rh-
Erythroblastose mit rechtzeitigem komplikationslosem Blutaustausch. Im Alter
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von 11 Monaten erstmals motorische Herdanfdlle mit Beteiligung des re. Armes
und der re. Gesichtshalfte.

Befunde und Verlauf. Die interne und neurologische Untersuchung des korper-
lich und geistig altersgemalB entwickelten Jungen ergibt keine Besonderheiten.
Augenhintergrund, Réntgenaufnahme des Schidels, Liquor und Pneumencephalo-
gramm o0.B. Im Carotisangiogramm Verdacht auf kleines Aneurysma in der li.
Arteria cerebri anterior. EEG: Spitzenpotentialherd tiber der li. Hemisphére mit
wechselnd lokalisiertem Maximum. — Mit verschiedenen Anticonvulsiva gelingt
es nicht, den Jungen von seinen Anfillen zu befreien. 2 Monate nach den ersten
Herdanféllen tritt eine neue Anfallsform hinzu. Aus dem Sitzen oder Stehen sinkt
der Junge plotzlich schlaff in sich zusammen, richtet sich nach Sekunden spontan
wieder auf. Manchmal fallt der Kopf nur kurz auf die Brust. Gelegentlich dabei
tonische Versteifung und kurzes Zucken des re. Armes; keine sonstigen motorischen
Phénomene. Die Anfille treten nie in Serien auf und sind an keine Tageszeit
gebunden. Neben dieser Anfallsform werden weiter motorische Herdanféille beob-
achtet. Im EEG finden sich jetzt iber der ganzen li. Hemisphire kontinuierlich
langsame Spitze-Welle-Komplexe mit wechselnd ausgepragter Fortleibung zur
Glegenseite, so daBl das Bild einer gemischten Krampfaktivitit entsteht. — Die
Anfille erweisen sich gegen die gebréuchlichen Anticonvulsiva als resistent. Auch
unter Dexamethason in Dosen bis zu 6 mg/Tag keine Besserung. Erst bei Zulage
von 20 E Depot-ACTH nach wenigen Tagen Anfallsfreiheit und Normalisierung des
ERGs. Fortfihrung der Behandlung in dieser Dosierung iiber 4 Monate, dann lang-
same Reduktion.

Epikrise. Ein 11 Monate alter Sdugling aus gesunder Familie, der als
Neugeborenes eine typische Rh-Erythroblastose durchmachte, erkrankt
an motorischen Herdanfallen. Zwei Monate spater treten Sturzanfille
hinzu. Im EEG findet sich zunichst ein linksseitiger Spitzenpotential-
herd, der mit Auftreten der Sturzanfille zunehmende Generalisierungs-
tendenz zeigt, so dall das Bild einer atypischen gemischten Krampf-
aktivitdt entsteht. Unter einer Therapie mit ACTH wird das Kind
anfallsfrei.

Den geschilderten Féllen ist gemeinsam, daf das Anfallsgeschehen
klinisch und biocelektrisch seinen Ausgang von einem corticalen Herd
nimmt. Wihrend des Verlaufes ist im EEG eine Generalisation der
zundchst fokalen Krampfaktivitit zu beobachten. Es findet sich aber
nicht die fiir akinetische Anfélle typische sogenannte centrencephale
Krampfaktivitit mit mehr oder weniger geordneten Spitze-Welle-Kom-
plexen. Auch die fiir das Petit mal des Kleinkindes sehr charakteristischen
pathologischen Rhythmusbildungen treten nicht auf. Wenngleich die
bei den Kindern beobachteten Anfille phanomenologisch echten akineti-
schen Anféllen sehr dhnlich sind, so fehlen doch wesentliche Merkmale:
die Bindung an den Schlaf-Wach-Rhythmus, das serienhafte Auftreten,
orale Automatismen, Zuckungen der mimischen Muskulatur, Blinzeln
und shnliches.

Wir méchten diese Anfélle den im Rahmen von psychomotorischen
und fokalen Epilepsien dlterer Kinder auftretenden Sturzanfillen an die
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Seite stellen. Hier erfolgt der Tonusverlust in der Regel aber langsam
(MEYER-MICKELEIT; MATTHES). Selten ist ein unvermitteltes Hinstiirzen
wie im folgenden Fall:

Ein elfjahriges Madchen mit fokalsensiblen Attacken stiirzte bei generalisieren-
den Anféllen unter Tonusverlust so blitzartig zu Boden, daB es sich mehrfach Ver-
letzungen zuzog. Als uns dieses Kind erstmals vorgestellt wurde, fanden sich auf
seiner Stirn sehr zahlreiche, von solchen Stiirzen herriihrende Himatome.

Wir vermuten, daf} die von Lexxox (1960) beschriebenen ,,akineti-
schen Anfélle alterer Kinder* in diese Gruppe von Sturzanfillen gehéren.
Ebenso diirfte der von Pacuz (1962) mitgeteilte Fall hierher zu rechnen
sein.

Die Beobachtungen zeigen, wie wenig spezifisch das Anfallssymptom
als solches ist. Der akinetische Anfall tritt bei pathogenetisch nach den
derzeitigen Kenntnissen ganz wunlerschiedlichen cerebralen Prozessen,
nédmlich beim sogenannten centrencephalen Petit mal und bei generali-
sierenden Herdepilepsien in weitgehend gleicker Form in Erscheinung.
Wir begegnen also Verhéltnissen, wie sie analog auch fiir die Blitz-Nick-
Salaam-Kriampfe beschrieben wurden, die nach den klinischen und elek-
trencephalographischen Befunden wahrscheinlich iiberwiegend nicht zum
Petit mal im engeren Sinne gehdren (Juwe; LivingsTox), sondern den
generalisierenden Herdepilepsien zuzuordnen sind (DoosE).

Zusammenfassung

Anhand von Verlaufsbeobachtungen bei 19 Kindern mit akinetischen
Anfillen werden die Beziehungen des akinetischen Petit mal zu den
Blitz-Nick-Salaam-Krampfen und den Petit mal-Formen des Schulkind-
alters untersucht.

Bei 9 Kindern wurde die Entwicklung eines akinetischen Petit mal
aus Blitz-Nick-Salaam-Krimpfen beobachtet. Meistens sieht man zu-
nichst beide Anfallsformen nebeneinander, mit zunehmendem Alter
tritt dann der akinetische Anfallstyp in den Vordergrund. Daneben
beobachtet man als Zwischenformen akinetische Anfille mit sehr heftigen
initialen Myoklonien.

GasTaUuTs Vorstellungen folgend werden akinetische Anféille und
Blitz-Nick-Salaam-Krampfe als Symptome einer im wesentlichen glei-
chen, durch die jeweilige Reifungsstufe des Gehirnes modifizierten patho-
physiologischen Stérung aufgefafit.

Ubergéinge vom akinetischen Petit mal in Absencen wurden in vier
Fillen beobachtet. In keinem Fall entwickelte sich das typische Krank-
heitsbild der sogenannten gehéuften Absencen (Pyknolepsie). Die Absen-
cen treten vielmehr nur einzeln auf, sind therapeutisch schwer zu beein-
flussen, und es besteht eine starke Neigung zu groBen Anfillen.
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Die Therapie des akinetischen Petit mal gestaltet sich stets schwierig.
Nur wenige Falle sprechen auf Succinimide an. Nebennierenrinden-
Hormone und ACTH sind meist wirksam. Die Rezidivhiufigkeit ist aber
grof}, so daB monatelange Hormonkuren notwendig werden. In jedem
Fall ist eine Grand mal-Prophylaxe durch Barbiturate (Luminal, Mylep-
sin, Maliasin) notwendig. Neuerdings wurden giinstige Ergebnisse mit
Maliasin allein erzielt, so daB eine Hormonbehandlung nicht notwendig
wurde.

Differentialdiagnostisch miissen vom echten ,centrencephalen®
akinetischen Petit mal Sturzanfille im Rahmen generalisierender Herd-
epilepsien abgegrenzt werden.
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