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Mit 7 Text~bbildungen 

(Eingegangen am 6. Juli 1964) 

Seit W. J. WWST im Jahre 1841 in einem Brief an den LANCET die 
Krankengeschichte seines eigenen Sohnes wiedergab, der im A]ter yon 
4 Monaten an Salaam-Kr/s erkrankte und idiotisch wurde, ist fiber 
diese besonders b6sartige Form der kindlichen Epilepsie ein grol~es 
Schrffttum entstanden. Hervorzuheben sind die monographischen Dar- 
ste]lungen y o n  ZELL~Tl~G]~R, JAzz n. MATTtIES, BAMB:ERGER U. MATTHES 

sowie GAnsctI~ und hinsiehtlich der elektreneephalographischen Be- 
funde die Arbeiten yon H~ss u. N~u~Acs, GIB~S u. GIB~S und das Buch 
von L ~ o x .  Die Diskussion um die Salaam-Kr/~mpfe wurde in den 
letzten Jahren erneut aktuell, a]s sieh durch die yon S o ~ L  inaugurierte 
ACTH-Therapie erstmals die M6gliehkeit ergab, das Leiden wirksam 
zu behande]n. Wenn sieh aueh die zun/~ehst gehegten, sehr hoeh gespann- 
ten Erwartungen nicht erfiillten, so hat sieh bei entspreehenden Ver- 
gleichsuntersuchungen doeh gezeigt, dal~ bei den -- allerdings wenigen -- 
primer nicht sehwer gesch~digten Kindern der dureh die Anf/ille be- 
dingte rasehe R/iekgang der psychomotorisehen Funktionen verhiitet 
werden kann 33. 

Neben diesen praktiseh wiehtigen Gesichtspunkten ergaben sich dureh 
die Hormontherapie aber aueh in anderer Hinsieht neue Aspekte. Dureh 
Anwendung yon ACTH oder Nebennierenrindenhormonen wird die 
Dauer des Blitz-Niek-Sa]aam-Krampfleidens erheblieh verkfirzt. Krank- 
heitsverl/~ufe, die sieh frfiher fiber Jahre erstreckten, werden auf wenige 
Wochen zusammengedrs So wie sieh die Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfe 
bei manchen Kindern unter unseren Augen oft innerhalb weniger Tage 
entwieke]n, sind sie dureh eine Behandlung mit Hormonen wieder zum 
Schwinden zu bringen. Wir k6nnen diese gerafften Krankheitsverl~ufe 
in a]len Phasen klinisch und elektrencephalographisch verfolgen. Wich- 
rig ist, dal3 diese Krankheitsbilder nicht oder nur wenig dureh sekundi~re 
iktogene cerebra]e Sch/~den und deren Auswirkungen auf die klinische 

* Mit Unterst / i tzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft.  
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und elektrencephalographische Symptomatik entstellt sind. Die wesent- 
lichen Merkmale des pathophysiologischen Gesehehens kommen reiner 
zur Darstellung und sind besser zu untersuehen. 

Die heute in gr6gerer Zahl vorliegenden Untersuehungen fiber den 
Veriauf der Blitz-Niek-Salaam-Krimpfe ergeben hhisicht]ich der An- 
fg]le ein weitgehend iibereinstimmendes Bildl,2,~4,23,~7,sl,dL 

Bei spontanem Krankheitsverlauf sistieren die Blitz-Nick-Salaam- 
Kr/Lmpfe in der Regel vor dem 5. Lebensjahr, sie bleiben nur selten fiber 
das 10. Lebensjahr bestehen. Bei 70 his 85~ der Kinder schwindet in 
diesem Alter auch das charakteristisehe EEG-Mustcr --  die Hypsaryth- 
mie --  und macht anderen, besonders fokalen Ver/~nderungen Platz id,2v. 
Bei zahlreiehen Kindern folgen den Blitz-Niek-Salaam-Kr/~mpfen nach 
meist mehrj~hrigem Intervall groBe und fokale Anf/~lle 1,s,27 u. a.. 

Selten ist der (~bergang yon Blitz-Nick-Salaarn-Kr/~mpfen in akine- 
tische Anf~lled,S, 26. BAMB~gGEg U. 1V[ATTHES beschreiben, dab Blitz- 
Niek-Salaam-Krgmpfe yon sogenannten Nick-Anf/~llcn abgel6st werden, 
wobei es sieh wahrscheinlieh zum Teil um akinetische Anf/~lle handelt. 

Im folgenden werden anhand yon Verlaufsbeobachtungen bei 81 Kin- 
dern die klinischen und elektrencephalographischen Beziehungen der 
Blitz-Nick-Salaam.Kr/~mpfe zu den Partialepilepsien und den soge- 
nannten centrencephalen Epilepsien* untersucht. Das besondere Inter- 
esse gilt dabei der Frage, ob sich aus der Analyse der vielgestaltigen 
nosologischen Beziehungen der Blitz-Nick-Salaam-Krgmpfe Gesichts- 
punkte ffir eine genauere Determination dieses Krankheitsbildes ge- 
winnen lassen. Insbesondere soll untersncht werden, ob und inwieweit 
die Blitz-Nick-SMaam-Kr~mpfe als infantile Form des eigentliehen 
(,,centreneeph~len") Petit real oder aber als Symptom einer generali- 
sierenden Herdepibpsie anzusehen sind, wie wit fr/iher wie MATT~IES u. 
Mitarb. u. a. vermuteten 5. 

h. Krankengut und Untersuehungsmethoden 
Es handelt sich um 81 Kinder mit Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfen (50 Knaben 

und 31 Mg, dchen). Die Kinder wurden alle mindestens einma] stationgr untersueht 
und dann in untersehiedlieh grogen Intervallen ambulant kontrolliert. Es wurden 
nur Fg, lle mit ausreichenden EEG-Kontrollen in die Untersuchung einbezogen 
(758 Ableitungen). Die Lg, nge der beobachteten Krankheitsverlgufe betr~gt 2 bis 
I5 Jahre. Die Verteilung des Erkrankungsalters zeigt den bekannten Gipfel im 
4.--5. Lebensmonat. Atiologisch stehen perinatale Sch~den oder der Verdacht 
auf solche im Vordergrund (31~ Es folgen Schwangerschaftskomplikationen, 
Encephalitis und seltenere Vorsch/iden. Dem hohen Anteil yon Sehwangersehafts- 
und Geburtskomplikationen entspricht die Feststellung, dab die Zahl der spgten 

* 1)ENFIELDS Bezeichnung ,,centrencephal" wird im folgenden trotz der yore 
neurophysiologischen Standpunkt zu erhebenden Bedenken an einigen Stellen 
benutzt, da sie im klfknisch-elektrencephalographischen Sprachgebr~uch eine r~sehe 
Verstiindigung m6glieh macht. 
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Ers~geb~renden unter den Mfittern fiberzuf~llig gro6 is~ (p ~ ~ 0,01, Vergleich 
mit den Erhebungen des Statistisehen Landesamtes Sehleswig-tIolstein), w~hrend 
die Verteilung tier Geburtenordnungszahlen normal ist is. 24 Kinder zeigten bei der 
neuro]ogisehen Untersuchung ausgepr~gte Abweiehungen. 49 Kinder wurden pneum- 
encephalographiert. Nur siebenmal ergab sieh ein Normalbefund, bei allen anderen 
Kindern wurden ausgepr~gte Ver~nderungen mit seitengleichem oder asymme- 
trisehem Hydrocephalus internus, einseitiger Ventrikelerweiterung u.a.  fest- 
gestellt. --  Eine famili~re Belastung mit Krampfleiden fund sich bei 18 von 71 Pat. 
(25~ ffir die ausreichend genaue Angaben fiber die Familie beider Elternteile 
vorlagen (in der engeren Familie zwSlfmal Epilepsie und dreimal Gelegenheits- 
kr~mpfe, in der weiteren Familie zweimal Ge]egenheitskr~mpfe und einmal beides). 
Auffallend ist die grol]e H~ufigkeit einer famili~ren Belastung mit Sehwaehsinn: 
neunma] kamen in der engeren, einmal in der weiteren Familie Schwachsinnsformen 
versehiedener Auspr~gung vor. 

B. Ergebnisse 
I. Klinisehe Beobachtungen 

a) Beziehungen der Bl i tz-Nick-Salaam-Kr~impfe zu den Par t i a l -  
epilel)sien. E inbl ick  in die Pa thogenese  der  B l i t z -Nick -Sa laam-Kr~mpfe  
geben F/~lle, in denen die kl inische und  bioelektr ische En twick lung  des 
Geschehens im Einzelnen  verfolgt  werden kann.  Bei  12 K i n d e r n  konn ten  
wi t  en tsprechende  Beobach tungen  anstel len.  I n  al ien diesen F~l len waren  
klinisch und /ode r  e lek t rencephalographisch  vor Beginn der  Bl i tz-Nick-  
Sa l aam-Kr~mpfe  Zeichen eines fokalen Geschehens e rkennbar .  Als 
Beispiel  werden die klinischen und  e lek t rencepha lographischen  Beob-  
ach tungen  bei  e inem K i n d  geschi lder t  : 

Fall 1. Eduard C. (P.-Nr. 402/55). Familien-Anamnese. Vater und Mutter sind 
taubstumm (~ngeblich erworbene Sch~den). Ein Bruder der )/Iutt~er leidet an einer 
Epilepsie. 

Eigenanamnese. Sehwangersehaft normal. Spontangeburt. Am 3. Lebenstag 
werden erstmals generalisierte Kr~mpfe beobachtet. Nach einem anfallsfreien 
Intervall yon mehreren Tagen am 9. Lebenstag erneut Krampfanf~lle, die sieh bei 
Gaben yon Lobelin(!) und Sauerstoff(!) mehrfaeh wiederholen. Am 10. Lebenstag 
Aufnahme in die Kinderklinik. 

Be]unde und Verlau/. Beider in~ernen Untersuehung des Kindes auBer Pyodermien 
keine Besonderheiten. Die rechtsseitigen Muskeldehnungsreflexe sind gesi~eigert. 
Im fibrigen keine neurologisehen Abweichungen. Liquor normal. Im Pneumen- 
eephalogramm regelreehtes Ventrikelsystem mit etwas vermehrter Ffillung der 
Subaraehnoidalr~ume. EEG: niedrige Spannungsproduktion. ~ber der rechten 
Hemisphere wiederholt kurze dysrhythmisehe Gruppen. 

W~hrend der station~ren Beobachtung kommt es mehrfach zu Halbseiten- 
an]gllen, die auf Gabe yon Zentropil und Luminaletten sistieren. Das Kind bleibt 
4 Monate in station~rer Beobachtung. Die statische und geistige Entwicklung ver- 
l~uft deutlieh verzSgert. Im 5. Lebensmonat treten Blitz-lVic~-Salaam-Kriimp/e 
mit typisehem EEG-Befund auf, die therapeutiseh nur wenig beeinflul3t werden 
kSnnen. --  W~hrend der Kleinkinderzeit sistieren die Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfe 
spontan. Generalisierte und seitenbetonte Anf~lle werden aueh weiterhin beob- 
aehtet. Im Alter yon 6 Jahren treten ersbmals typische 2sychomotorische An]iille 
(Diimmerattacken) auf. Die Untersuchung ergibt jetzt eine deutliche Debilit~t. Das 
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EEG zeigt einen ausgepr~gten Kr~mpfherd fiber der rech~en Hemisphere. Unter 
einer Therapie mit Zentropil und Mylepsin wird der Junge bis auf vereinzelte Di~m- 
merattacken anfa]lsfrei. 

Epikrise. Ein Kind aus einer mit  Krampfleiden belasteten Familie 
erkrankt am 3. Lebenstag an generalisierten Anti,lien. Die J~tiologie des 
Krampfleidens l~l~t sieh nicht kl~ren. In  der Folgezeit entwieke]t sich 
eine Herdepilepsie. I m  Alter yon 5 Monaten werden erstmals typisehe 
Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfe mit  eharakteristischem EEG-Befund beob- 
aehtet. Mit 6 Jahren bietet der Junge eine psyehomotorisehe Epilepsie. 
I m  EEG findet sieh jetzt  ein ausgeprs Krampfherd  fiber der rechten 
Hemisphi~re. 

Wie in dem geschilderten Fall konnten wir bei 11 weiteren Kindern 
die Entwieklung der Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfe aus einem Herdleiden 
verfolgen (fiinfma] fokalmotorisehe, Halbseitenanf~lle bzw. groBe An- 
f~lle mit  elektreneephalographisehen Herdzeichen, viermal nur EEG- 
Herdbefunde, zweimal kliniseh-neurologisehe Herdzeiehen bei Geburts- 
trauma).  In  9 weiteren F~]len ist eine foka]e AuslSsung des generalisierten 
Anfallsgeschehens ebenso wahrscheinlieh: Bei diesen Kindern t ra ten 
gleichzeitig mit den BHtz-Niek-Salaam-Kr~mpfen motorisehe Herd- 
anfs oder ttalbseitenanf~lle auf. Fokalmotorisehe und Italbseiten- 
anfs sind also h~ufige und fiir die Pathogenese wegweisende Initial- 
symptome der Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfe. Nur in 3 F~llen sahen wir 
motorische Iterdanf~]le erstmals naeh Sistieren der Blitz-lqick-Salaam- 
Kr~mpfe auftreten. 

Diimmerattaclcen beobaehteten wir bei 8 Kindern unseres Kollektivs. 
~ u r  zweimal - -  Ur~Ld zwar bei i~lteren Kindern - -  t ra ten sie sehon neben 
den Blitz-Nick-Salaam-Kri~mpfen auf. In  den fibrigen F~l]en zeigten sie 
sieh wie in Fall 1 ecstmals naeh Sistieren der kleinen Auf~lle. Seit wir die 
Blitz-Nick-Salaam-.Kr~mpfe durch eh~e Nebennierenrindenhormon- 
Therapie rasch zum Sehwinden bringen kSnnen, haben wit psycho- 
motorische Diimmerattacken sehon bei jungen K]einkindern beobaehtet, 
ws sie sich bei spontanem Krankheitsverlauf meistens erst sps 
entwiekeln. 

Sehr h~ufig ist ein B]itz-~ick-Sal~am-Krampfteiden mit gro[3en An/gllen kom- 
bhfiert. 500/0 unserer Patienten boten zu irgendeinem Zeitpunkt des Leidens ein 
Grand real. 

Dreizehnmal gingen die gro~en Anfi~lle den Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfen 
voraus. In 24 F~llen trot das Grand real gleiehzeitig mit den kleinen Anf~llen auf 
oder folgte ihnen innerhalb weniger Wochen und Monate. Nur bei 3 Kindern zeigten 
sich grol~e Anf~lle erstma]s nach Sistieren der Blitz-Nick-Salaam-I~r~mpfe. 

]Die grolBen Anf~l|e sind ~lso wie die motorischen Herd~nf~lle und Halbseiten- 
anfi~lle fiberwiegend ein Vorspie] oder eine Fr'fihkomplikation der Blitz-Nick- 
Salaam-Kr~mpfe. ]~AMBEI~GEI~ U. ~/LkTTttES beobachteten aber noch nach viel- 
jahriger Latenz (im 11. and 25. Krankheitsjahr) ein Grand real. 
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Die geschilderten Verlaufsbeobachtungen lassen sehr enge Beziehun- 
gen zwisehen t~htz-Niek-Salaam-Krgmpfen und Partialepilepsien er- 
kennen. Die Bedentung eortiealer fokaler Meehanismen in der Patho- 
physiologie dieser Epflepsieform wird aueh in der Symptomat ik  des 
einzelnen Anfalls deutlich. 

Bei zahlreiehen Kindern sind im Anfallsgeschehen Herdsymptome zu 
beobaehten. Die I~'~mpfe setzen h/~ufig nieht abrupt  und generalisiert 
ein, sondern man sieht - -  sehon bei Ss - -  Erseheinungen, die an 
eine Aura erinnern. So kann man beobaehten, dab die Kinder vor dem 
Anfall eigenartig still werden, sieh blab oder rot  verf~rben. GARsc~  sah 
eine absenee~hnliehe BewuBtseinstr/ibung vor Einsetzen des Blitz- 
Krampfes.  L E D ~  besehreibt, dab die Patienten vor dem Anfall im 
Bliek den Ausdruek spannungsvoller Erwartung zeigten. 

Wit  selbst sahen wie Z~LLW~,G~X, JASZ u. MATTg~S, B A ~ B ~ G ~  
U. MATTerS U. a. bei einigen Patienten eindeutige Auren: Die Kinder 
liefen vor dem Anfall zur Mutter oder kfindigten den K r a m p f  dutch 
einen Ausruf der Angst an. 

Gelegentlieh wird als Anfallssymptom ein pl6tzliehes Auflaehen an- 
gegebenS. Wie dieses Zeiehen an die Symptomat ik  eines psyehomotori- 
sehen Anfalls erinnert, so gun dies aueh die oft ausgepr~gten oralen 
Automatismen mit  starkem SpeiehelfluB und krampfhaften Sehluek- 
bewegungen ii, die aueh als isoliertes Anfallssymptom vorkommen. 

Nieht selten wird im Anfallsgesehehen eine motorisehe IIerdsympto-  
mat ik  deutlJehi,S, is n. a. : Adversivbewegungen, ausgeprggte und kon- 
stante Seitenbetonung der Anfglle u. a. 

b) Beziehungen der Blitz-Niek-Salaam-Kr~impfe zum sogenannten 
,centreneephalen" Petit real. Bei 9 Kindern unseres Kollektivs w~rden 
wghrend des Krankheitsverlaufs andere Petit maLFormen beobachtet:  
achtmal t ra t  im Kleinkindesalter ein aldnetisches Peti t  real auf, bei 
einem Kind zeigten sieh auBerdem typisehe Absencen. 

In  einer frfiheren Mitteilung wurden diese Krankheitsverl~ufe aus- 
fiihrlich besehrieben 4. Ffir die klinisehe Symptomat ik  ist typisch, dab 
die Anfallsform wghrend des Verlaufs nicht abrupt  wechselt. Man 
sieht vielmehr zun~chst Anf/~lle, deren Symptomat ik  sich aus Elemen- 
ten der Blitz-Niek-Salaam-Kri~mpfe und des akinetischen Anfalls zu- 
sammensetzt, bis dann der aMnetisehe Anfallstyp im Verlauf mehr 
und mehr in den Vordergrund tr i t t  und myoklonische Symptome nur- 
mehr als akzessorische Phgnomene erscheinen. 

Der Obergang yon Blitz-Niek-Salaam-Kr/~mpfen in Abseneen ist 
selten. Ram~ sehilderte mehrere hierher geh6rige Beobaehtungen. Es 
ist abet wiehtig hervorzuheben, dab sieh in solchen Fgllen niemals das 
Bild einer typisehen Pyknolepsie entwiekelt. Anfallsbild und EEG- 
Muster zeigen aueh noch nach Jahren die typisehen Kennzeiehen eines 
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fr/ihkindliehen Peti t  mal:  einzelne Blitz-Krgmpfe, akzessorische myo- 
klonisehe Symptome, im E E G  ungeordnete Spitze-Welle-Komplexe, 
Theta-Rhythmen u. a. 5,a. 

Ffir unsere eigenen and  die uns aus der Literatur  bekanntgewordenen 
Fglle seheint folgendes besonders kennzeiehnend zu sein: Ein Ubergang 
yon Blitz-Nr~mpfen in ein Peti t  real mit  akinetischen Anf/t]len oder 
Abseneen wird nur bei Kindern beobaehtet,  die schon im Krankheits-  
beginn ein EEG-Muster mit  bilateral-synehronen Spitze-Welle-Kom- 
plexen zeigten. Uns ist kein Fall bekannt,  in dem aus Blitz-Niek-Salaam- 
Krgmpfen mit  der ungeordneten Form der gemisehten Krampfakt ivi t / i t  
(Typ I,  siehe unten) ein akinetisehes Peti t  real entstanden w~re. 

Differentialdiagnostiseh m/issen Sturzanfs ira t~ahmen generali- 
sierender Herdepilepsien - -  wie sie gelegentlieh neben oder nach Blitz- 
Niek-Salaam-Kr/~mpfen auftreten - -  berfieksiehtigt werden. Sie k6nnen 
dem akinetischen Peti t  real sehr ~hnlieh sein. Es handelt sieh indessen 
um eine grundss andere Epilepsie-Form 4. 

H.  Elelctrencephalographis&e Be/unde 

Die ira folgenden wiedergegebenen Ergebnisse warden aus der Ana- 
lyse yon 758 Ableitungen unserer 81 Patienten gewonnen. 

Das elektreneephalographische Korrelat  der Blitz-Nick-Salaam- 
Krgmpfe  ist die gemisehte Krampfaktivit/~t (diffuse gemisehte Krampf-  
potentiale naeh ~ s s  u. Nv, m~Acs, Hypsarhythmie  nach GIBBs u. 
GIBBS, Dysrhythmie majeure naeh GASTA~T U. ROGEI~). 

Wir haben dieses EEG-Muster nnter Einbeziehung der noeh zu besprechenden 
Varianten in 900/o unserer Fglle gefunden. Bei den iibrigen 10~ wurde eine EEG- 
Untersuchung erstmals wghrend der sp~teren Kleinkinderzeit oder im Schulalter 
durehgefiihrt. In diesem Alter ist in der l~egel eine gemisehte Krampfaktivitgt 
nieht mehr nachweisbar, man beobaehtet vielmehr andere Formen bilateral-syn- 
chroner Krampfaktivit~t. 

Sofern gen/igend hgufig untersueht und gegebenenfa]ls ein Sch]af-EEG dureh- 
geftihrt wird, ist eine normale Ableitung bei Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfen selten 
(34 yon 450 Fgllen yon BWR~ET u. Mitarb.). In der Riiekbildungsphase der Anfiille 
kann eine Normalisi.erung des EEGs dem Sistieren der Krgmpfe vorausgehen. So 
beobaehteten wir in zwei ~l len noeh l~ngere Zeit nach Normalisierung des EEGs 
Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfe. Ein 1constant normales EEG haben wit hie gesehen. 

Fiir die EEG-Diagnostik ergaben sich durch die Hormontherapie 
neue Gesichtspunkte. Dureh sehr h/~ufige EEG-Untersuchungen ws 
rend der jetzt  gerafften Krankheitsverl~ufe konnte ein weitgehend voll- 
stgndiges Bild yon den versehiedenen Varianten und gfickbildungs- 
formen der gemischten Krampf~kt ivi t~t  gewonnen werden. Es wurde 
m6glich, atypische und Abortivformen, die bis dahin differentialdiagno- 
stische Schwierigkeiten bereiteten, zu erkennen und diagnostiseh zu 
verwerten. 

Arch. Psychiat .  Nervenkr. ,  Bd. 206 3 
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a) Formen der gemischten Krampfaktivit~it. Wir unterseheiden 
abweichend yon anderen Typeneinteilungena~, as drei Formen der ge- 
mJschten Krampfaktivitiits: I. Extrem desorganisierte Kurve mit zahl- 
reiehen irreguls Spitzenpotentialen und steilen Wellen (Abb. 1). 
II. ,,Klassische" Form der gemisehten Krampfaktivit/~t mit einzelnen 

front " 

Abb. 1. Egbert  G., 4 Mon., EEG-Nr. 2008/6I. - -  Blitz-Niek-Salaam-]~riimpfe. Periodiseh anftre~ende 
gemischte :Krampfaktivit~tt (Typ I) im Leichtschlaf 

bilateral-synchronen irregul~ren Spitze-Welle-Komplexen. III. Bilateral- 
8ynchrone, zum Tell gruppiert au/tretende langsame Spitze- Welle-Komplexe 
(~hnlich dem petit mM variant yon GIBBS i~). Diese Gruppe umfaSt zwei 
im Mlgemeinen gut unterscheidbare Muster: a) Bilateral-synehrone, 
meist asymmetrJsche amplitudenhohe biphasisehe SpitzenpotentiMe 
mit ausgepr~gter langsamer Nachschwankung. Der fokMe Ursprung 
dieser Krampfaktivit/~t ist oft schon bei einer Untersuehung (Abb.2), 
fast immer aber bei Verlaufskontrollen sieher zu erweisen. Die Abb. 3 
zeJgt die verschiedenen Formen der Krampfpotentiale, wie sie - -  fokM 
bzw. generalisiert bilateral-synehron -- in der in Abb. 2 wiedergegebenen 
Ableitung vorkamen, b) Zum anderen gehSren in diese Gruppe iiber- 
wiegend symmetrisehe 2--3/s-Spitze-Welle-Komplexe mit der ffir so- 
genannte ,,eentreneephale" Entladungen typisehen rasehen Spitze. 
(Abb.4). Es bestehen ttieBende Uberggnge zu gruppierten irreguls 
rasehen Spitze-Welle-Komplexen (Abb. 5). 
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Abb. 2 

Abb.2. Meike 0. ,  6~/,~ J., EEG-Nr. 1474/64. - -  Generalisieren4e 
Krampfaktivi t~t  mit bilatera.lsynchronen amplitudenhohen biphasi- 
schen Spitzenpotentialea mit  ausgepr~tgter langsamer Naehschwankung 

Abb. 3 a - -d .  Unipolare Ableitungen Yon der Prg, zentral-Region. 
Grundform der Spitzenpotentiale bei generalisierender tterdepilepsie. 
-~fit Zunahme der Gener~lis~tionsneigung wird das Spitzenpoten~ial 
gr6ger und  bipbasiseh, die Amplitude der langsamen Naehschwanknng 
wird hOher, so dab ein BiId ~hnlich den ,,8pitze-Welle-Komplexen" 

(spike and wave) ent, steht,. 5ieike O., 6~/~2 Y., EEG-Nr. 1474/64~ 

J~ 

~q 
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Die drei Formen der gemischten Krampfak- 
tivit/~t zeigen - -  wie bereits 1951 von HEss u. 
NEu~Aus in ghnlieher Weise besehrieben wurde - -  
eine weitgehende Bindung an bestimmte Alter's- 
gruppen. 

Der Typ I der gemisehten Kmmpfaktivit/i~ 
f inder  sich i iberwiegend im Siiuglingsalter .  I m  
2. Lebens ]ahr  %rift diese F o r m  zuguns ten  des 
Typ II  und bilateral-synchroner Ent]adungsformen 
(Typ III) zuriick. Gruppierte bilateraLsynchrone 
Spitze-Welle-Komplexe finden sich ausschlieBlich 
jenseits des 2. Lebensjahres. Abb. 3 

Nur einmal fanden wir bei einem einjS, hrigen Kleinkind mit Blibz-Krgmpfen 
einzeln stehende bilatera.t-synohrone Spitze-Welle-Komplexe. Eine kontinuierliehe 
gemisehte Krampf~ktivi~.t w~r bei diesem Kind niemals naehweisbar. Es mug 

3* 
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Abb. 4. J-oachim M., 38/12 ft., :EEG-Nr. 664/64. - -  Bli~z-Kr~mpfe und Absencen. Bilateral-synchrone 
amplitudenhohe langsame Spitze-Welle-Komplexe. Kein Herdbefund 

Abb.5. Dagmar  I=L, 4 J-., EEG-Xr.  1521/61. Blitzkr~mpfe sei/~ dem 2. Lebensjahr. Bei unregelm~I3iger 
Grundakt ivi ta t  paroxysmal bilateral-synchrone Spitze-Welle-Komplexe mit  :Krampfspibzen-Serien 
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~ber betont werden, dM~ in solchen Fgllen die Unterscheidung yon echten bilaterM- 
synchronen Spitze-Welle-Komplexen un4 kurzen Grulopen ungeordneter gemischter 
Krampfaktivitgt schwierig oder gar unmSglich sein kann. Gerade im Leichtschlaf 
neigt die gemischte Krampfak~ivit~t besonders des irregu]~ren Typs zu Bildung 
yon kurzen Gruppen, die oft nicht klassifiziert werden k6nnen. 

Korreliert man die im Einzelfall registrierten Formen der gemischten 
Krampfaktivit~t  mit dem jeweiligen ErkrankungsMter, so finder sich der 
Typ I fast nur bei Kindern, die im Ss erkrankten, ws 
Typ I I I  und gruppierte Entladungen zu 82o/0 bei Kindern mit Erkran- 
kungsbeginn jenseits des 1. Lebensjahres beobachtet werden. 

Man k6nnte erwarten, dag die bei summarischer Betracbtung sehr 
deutliche Altersgebundenheit des elektreneephalographischen l%eak- 
tionstyps auch im Verlaufe des Einze]falles deutlich werden miigte. 
Ein Formwandel der Krampfaktivit/~t in einem mehrj/~hrigen Krank- 
heitsverlauf ist aber nur selten und dann nur in gewissen Grenzen erkenn- 
bar. Wir fanden viermal den Ubergang yon Typ I in Typ II,  sahen aber 
niemals auch bei mehrjs Krankheitsverlauf die sehr irreguli~re 
Krampfaktivi ts  vom Typ I in bilateral-synchrone Spitze-Welle- 
Komplex-Formationen iibergehen. Die sogenannte ,,eentrencephale" 
Krampfaktivit i~ sahen wir andererseits nur bei Kindern, die entweder 
yon Anfang an bilateral-synchrone Spitze-Welle-Komplexe oder aber --  
selten -- Typ I I  der Krampfaktivit~t  boten. 

Der Typ II nimmt gewissermM~en eine Zwitterstellung ein: In einigen F~llen 
entsteht er aus Typ I, in anderen F~llen ist er d~s Vorstadium des Typ III. Eine 
genauere Klassifizierung dieses EEG-Typs hinsichtlich der Zugeh6rigkeit in der 
einen oder in der anderen Weise war uns bisher nicht mSglich. 

Neben der Altersgebundenheit zeigen die versehiedenen Formen der 
gemisehten Krampfaktivit~t  Beziehungen zum Ausmag der IIirn- 
sehi~digung und ~nderen klinisehen Daten. Bei 9 der 14 Fi~lle mit dem 
irregul~ren Typ I der gemischten Krampfaktivit~t  land sieh eine be- 
sonders sehwere, mit Idiotie und Fehlen jeder statischen Entwick]ung 
einhergehende CerebralseMdigung. Ftir Typ I I  ergaben sieh aul3er der 
Altersgebundenheit keine Korrelationen. 

Die Patientengruppe mit bflaterM-synehronen kontinuierlichen und 
gruppierten Paroxysmen von irregul~ren Spitze-Welle-Komplexen hebt 
sich deutlieh heraus. Unter 18 Fi~llen fand sieh nur zweimal eine siehere 
cerebrale Vorseh~digung, in 5 F~llen bestand lediglieh der Verdacht auf 
eine solehe. Die Kinder erkrankten mit 3 Ausnahmen jenseits des 
Ss ~W~hrend des Krankheitsverlaufes wurde aehtmal ein 
~bergang in akinetisehe Anfs und einmal in Abseneen beobachtet. 
Diese F/~lle wurden oben miter I b besproehen. 

b) Yarianten der gemischten Krampfaktivit~it. In  67 yon 81 F~llen 
fanden wir die gesehilderten ausgepr~gten Formen der gemischten 
Krampfaktivit~t.  ]tei den restlichen Kindern begegneten uns atypisehe 
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Bilder, die sich erst unter Berficksichtigung yon Verlaufsuntersuchungen 
als Abortiv- oder Riickbildungsformen der gemischten Krampfakt iv i ta t  
identifizieren liegen. Hierher geh6rt eine Veranderung der Grundaktivi- 
tat ,  die durch allgemeine Verlangsamung, eingestreute steile Wellen 
sowie auffallend groge Amplitudenschwankungen gekennzeichnet ist. 
Die besonders starke UnregelmaNgkeit  unterscheidet diese Bflder von 
der einfachen diffusen Verlangsamung. Wir bezeichnen diese EEG- 
Veranderung als ,,langsame Dysrhythmie".  Sie ist in den Vorstadien und 
in den Rfickbildungsphasen der gemischten Krampfakt iv i ta t  verschie- 
dener Form und auch im Vorstadium mancher friihkindlicher, mi t  
Spitze-Welle-Komplex-Muster einhergehender Grand mal-Epilepsien zu 
finden 6. Wenn auch eine Abgrenzung yon Allgemeinvergnderungen z.B. 
bei diffusen cerebralen Prozessen nicht immer m6glioh ist, so hat  doch 
insgesamt die geschilderte ,,langsame Dysrhythmie"  nach unserer Er- 
fahrung die Bedeutung eines wertvollen Symptoms fiir die Friiherken- 
hung primar oder sekundar generalisierter Epilepsien im Sauglings- und 
Kleinkindesalter. 

c) PeriodizR~it. Die gemischte Krampfakt iv i ta t  zeigt haufig - -  
worauf bereits 1951 I-I~ss u. Ns, v~Avs hinwiesen - -  eine ausgeprigte 
Periodizitat (Abb. 1). In  meistens sehr regelmigiger Folge mit  Ab- 
standen yon 1,5--3/sec treten kurze Gruppen yon Krampfentladungen 
auf. Die interparoxysmale Grundaktivi tat  ist dabei meistens auffallend 
spannungsarm. Nur selten sind diese periodischen Entladungen yon 
klinischen Anfallszeichen begMtet.  Die Periodiziti~ wh'd besonders im 
Leichtschlaf beobachtet, kommt  abet such im Wachzustand vor. 

Periodisohe Gruppen fanden wir in 82 Ableitungen bei 37 Kindern. I)as 
Symptom tritt bevorzugt beim Typ I der gemischten Krampfaktivit~t auf. Die 
bilateral-synchronen Formen der Krampfaktivit~t (Typ I II) ur, d gruppierte 
Spitze-Welle-Komplexe zeigen diese Periodizitgt nicht. Bei unoharakteristisch 
diffusen Vergnderungen wie der geschilder~en ,,langsamen Dysrhy~hmie" haben 
die periodischen Gruppen -- die auch seitenbetont guftreten k6nnen -- differen- 
tialdiagnostischen Wert. Sie l~ssen diese under Umst~nden zuniichst schwer einzu- 
ordnenden EEG-Vergnderungen als Varianten der gemischten Krampfaktivit~t 
erkennen. -- Die Genese der periodischen Komplexe bei Blitz-Nick-S~l~am-Kr~mp- 
fen ist unklar is. Sie unterscheiden sich yon den dutch RAD~CKER beschriebenen 
Komplexen bei der Leukencephalitis sowohl in der Form wie in der Frequenz ein- 
deutig. 

d) Herdbefunde und asymmetrische gemisehte Krampfaktivit~it. 
Bei fast der IIalfte unserer Patien~en (38 yon 81 Fallen) fanden wir im 
EEG zu irgcndeinem Zeitpunkt des Krankheit.sverlaufes Herdbefunde 
(langsame Wellen, steile Wellen, Spitzenpotentiale u. a.). Wit haben als 
Herdbefund nur die augerhalb der Phasen gemischter Krampfakt iv i ta t  
konstant  nachweisbaren fokalen Ver~nderungen gewerte~, gerdbefunde 
waren besonders haufig bei Kindern mit  dem Typ I und I I  der gemisch- 
ten Krampfaktivi ta~ sowie in F~!len mit  ]ediglich uncharakteristischen 



Zur Nosologie der Blitz-Nick-S~laam-Krgmpfe 39 

-,,~,j u,.~," il ',-.,-t<",~,,'v"~',z"~'-/"/i ~,, 

,9 ...,, s', ,t / "  

~_IO0~V I- l s ec  I 

a b 

~< -. ? 

, / 

, t ,, 

_tl~j :%! 

'~% ._..~x _ ~  ~ . 

~' ~ ~ "v'-x'x" 

c 
Abb .6a - - e .  Sigrid R., 1 a,, 6 ~on, ,  EEG-I'~r.5272/58. - -  Bli tzkrgmpfe.  a t 'okale steile WeUen 
un4 8pitzenpotentiale pr~izentral rechts und parietal  l inks;  b Zunehmende Generalisation der 
Krampfak t i v i t g t ;  c Ausgepr~gte Generalisation und AuslSsung bflateral-synehroner .Spitze-Wellr 

Komplexe".  x Bl i ta -Krampf  
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diffnsen Vers des EEGs (in 34 yon insgesamt 63 Fallen). 
Dagegen fanden sich bei 18 Kindern mit  Krampfakt iv i tg t  veto echten 
Spitze-Welle-Komplex-Typ nur viermal Herdbefunde. 

In  der Regel blieb die Herdseite w/~hrend des Krankheitsverlaufes 
konstant.  Viermal beobachte~en Mr  aber einen komplegten Seitenwechsel 
des Herdes. --  In  der Mehrzahl der Fglle (26real) wurde der t lerdbefund 
ira EEG erst naeh Rfiekbildung der gemisehten Krampfaktivi t / i t  sieht- 
bar, zw61fmal war er vor ihrem Auftreten naehzuweisen. 

A s y m m e t r i e n  - -  also ausgepr/tgte Seitenbetonung --  der gemisehten 
Krampfakt iv i tg t  fanden wir bei 31 Kindern. In  22 F/~llen war augerdem --  
vorher oder naehher - -  ein I{erdbefund naehweisbar. 19mal s t immte die 
Seitenbetonung der gemisehten Krampfaktivit/~t mit  der Seite des 
Herdes fiberein. In  3 Fallen zeigte die Krampfaktivit/Lt eine Betonung 
anf der Gegenseite des (zweflnal vorher, einmal sparer naehgewiesenen) 
Herdes. 

In  der Regel bestehg also lokalisatorisehe ~Tbereinstimmnng zwischen 
dem Maximum der gemischten Krampfaktivi~/tt  und einem gleiehzeitig 
vorhandenen oder sp/~ter im Verlauf auftretenden Herd. Man wird eine 
konstante Asymmetrie der gemisehten Krampfaktivi t / t t  also aueh bei 
Fehlen yon fokalen Ver/~nderungen im fibliehen Sinne als ttinweis auf  
ein tIerdgesehehen werten dfirfen. 

Die Zusammengeh6rigkeit yon Herdbefund und Asymmetrie der gemisehten 
Krampfaktivitgt wird besonders deutlieh, wenn der Krankheitsverlauf elektren- 
cephalographisch verfolgt werden kann (siehe Abbildungsserie in einer friiheren 
MitteilungS). Zungehst finden sich gut begrenzte fokale Ver/~nderungen mit lang- 
samen und kleinen steflen Wellen. Es folg~ ein Stadium, in dem sieh diese St6rung 
ausbreitet, zur Gegenseite for~geleitet erseheint. Gleichzeitig werden die Spitzen 
amplitudenh6her und raseher, ihre langsame Komponente wird gr613er. SehlieBlieh 
entwiekelt sich eine asymmetrisehe gemischte Krampfaktivit/~g. Die geschilderte 
Generalisation einer fokalen Krampfakgivitgt vollzieht sieh im allgemeinen in 
einem Zeitraum van Tagen oder Woehen. Man kann den gleiehen Vorgang selten 
einmal bei Xindern mit Blitz-Nick-Salaam-Krgmpfen wghrend einer EEG-Ab- 
leitung ablaufen sehen. Die Abb.6a--e lassen erkennen, wie es fiber die Generali- 
sation einer fokalen Krampfaktivit~g zu einem Bli~zanfall kommt. 

In  der Patientengruppe mit  kontinuierliehen oder gruppierten 
Spitze-Welle-Komplex-Forma~ionen haben wir eine sekund~re Gene- 
ralisation der in 4 Fallen vorhandenen EEG-tIerde  nieht naehweisen 
k6nnen. Es war aus dem EEG-Verlauf keine Beziehung zwisehen dem 
tIerdbefnnd und der generalisierten Krampfaktivi t / t t  abzulesen. 

Aus dem Gesagten ergibt sieh als Wesentliehes : Bei der Mehrzahl der 
Kinder mig Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfen lassen sich im EEG Herd- 
zeiehen naehweisen (umsehriebene Foei, Asymmetrien der gemisehten 
Krampfak~ivit/t~ oder beides). Die gemisehte Krampfak~ivitat  ist fiber- 
wiegend als Symptom der Generalisation fokaler St6rungen anzusehen. 
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Ein soleher Vorgang kann ffir F~lle mit sogenanntem ,,eentreneephalem" 
Entladungsmuster nieht naehgewiesen werden. 

e) Abnorme Rhythmusbildungen. Bei 21 yon 81 Kindern land sich 
im EEG mehrfach abnorme rhythmisehe Aktivits Am h~ufigstea sind 
monomorphe rhythmisehe Theta-Wellen einer Frequenz yon 5--7/see. 
Sie sind ein ftir das Kleinkind-Petit real, insbesondere fiir akinetisehe 
Anf~lle, typisehes EEG-Mnster ~. Wesentliehe Kennzeiehen sind parietale 
Betonung, Symmetrie (nur selten Seitenbetonung), fast stets fehlende 
Blockierung dureh AugenSffnen. Diese Rhythmusbi]dungen treten be- 
sonders in der Rtiekbildungsphase der Krampfaktivit~t auf ~. Sie kSnnen 
ffir kurze Zeit, aber aueh noeh bis zu i0 Jahren naeh Sistieren der 
Kr~mpfe das Kurvenbfld beherrschen. 

Die geschilderten EEG-Muster ~hneln in ihrer Form den Theta-t~hythmen im 
Einsclflafstadium bei Kleinkindelal und den yon I~ADEI~Ma~CKEI~ fiir die l~fick- 
bildungsphase yon postinfektiSsen Encephalitiden beschriebenen We]lenformen 
sowie den generalisierten Theta-l~hythmen bei Tumoren der Mittellinieg, 1~. Theta- 
I~hythmen fanden wir bei 13 yon 18 Kindern mit bilateral-synchroner Krampf- 
aktivitgt vom Spitze-Welle-Komplex-Typ (8 dieser Patienten h~tten gMchzeitig 
oder bekamen sp~ter akinetische Anf~lle). Wir sahen abnorme Rhythmen dagegen 
nur achtmal bei den iibrigen 63 Kindern. 

Selten sind monomorphe Alpha-t~hythmen. Sie fanden sieh nur bei 
2 Ss naeh Sistieren der Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfe unter 
Hormontherapie. 

f) AnYallsmuster. Bei den Blitz-Kr/~mpfen des S~uglings mit konti- 
nuierlieher gemisehter Krampfaktivits sind ha EEG oft keine beson- 
deren Anfallsmuster naehweisbarl,S, iv In einigen F~]len sieht man 
kurze Gruppen von steilen Wellen und Spitzen. Tonisehe Anfs sind 
ha EEG oft yon einer l~ngeren Spitzenserie und folgender, mehrere 
Sekunden anhaltender Spannungs-Depression begleitet. 

Hervorzuheben ist im vorliegenden Zusammenhang, dab bei ~ilteren 
Kindern eine gute Beziehung zwisehen dem klinisehen Anfall und dem 
EEG besteht. Die Blitz-Kr/~mpfe werden fast regelmggig yon kurzen 
Gruppen irregulgrer Spitze-Welle-Komplexe mit initialer Spitzenserie 
begleitet (Abb. 5). 

C. Bespreehung der Ergebnisse 
iJberblickt man die klinischen und EEG-Beobaehtungen bei 81 Kin- 

dern mit Blitz-Nick-Salaam-Krgmpfen w/~hrend eines zum Tefl mehr- 
j/~hrigen Krankheitsverlaufes, so ergibt sich ein sehr vielgestaltiges Bild. 
-~:tiologie, EEG-Muster und Verlaufsform sind in den Einzelf/illen sehr 
untersehiedlich. Es scheint zun~chst, als ob einheitlich allein die Anfalls- 
form w/~re. Sie ist ha wesentliehen stereotyp, weitgehend unabh~ngig 
veto Ausmal3 der tlirnschgdigung, ohne sichere Beziehung zurn EEG- 
Muster, und aus ihrer Analyse sind keine brauchbaren tIinweise auf den 
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Krankheitsverlauf zu gewinnen. Die Anfallsform ist eine unspezifisehe 
Reaktion auf sehr untersehiedliehe Noxen und in ihrer Art wesentlieh 
dureh die Leistungsstufe dieser l~eifungsperiode des Gehirns (JANz) 
bestimmt. 

Es erhebt sieh die Frage, ob und inwieweit der vom Anfallsbild be- 
stimmte Krankheitsbegriff ,,Blitz-Niek-Salaam-Kr/Lmpfe" oder ,,Pro- 
pulsiv-Petit mal" (JANz u. MATTHES) eine nosologisehe Einheit umgreift 
in dem Sinne, d a g e s  sieh um eine zwar polyatiologisehe, in sieh aber 
uniforme Reaktion des Gehirns handelt. 

Unsere Ergebnisse spreehen gegen eine solehe Annahme. Sie deuten 
daraufhin, dag die Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfe Symptom yon mindestens 
zwei nieht nur gtiologiseh, sondern aueh pathophysiologiseh differenten 
St6mngen sind. Insbesondere zeigen unsere EEG-Beobaehtungen, dab 
die versehiedenen Formen der gemisehten Krampfaktivit~Lt und ver- 
wandter EEG-Muster nieht nur vom t~eifungsgrad des Gehirns gepr~gte, 
letztlieh aber analoge Ph/tnomene des gleiehen pathophysiologisehen 
Gesehehens, sondern Ausdruek untersehiedlieher Prozesse sind. 

In  der Mehrzahl tier F~ille sind die Blitz-Nick-Salaam-Kriimp/e des 
Siiuglingsalters -- wit wir dies friiher wit aueh NATTI~ES U. Nitarb. u. a. 
betonten ~ -- Symptom einer generalisierenden Herdepilepsie. Dieser 
Charakter des Leidens wird besonders in den F/~llen erkennbar, in denen 
sieh das Gesehehen unter kliniseher und elektrencephalographiseher 
Beobachtung aus einer manifesten oder latenten fokalen Epflepsie ent- 
wickelt. Man kann beobachten, wie die gemisehte Krampfaktivitgt  fiber 
eine sekund/~re Generalisation fokaler St6rungen entsteht. Die Blitz- 
Niek-Salaam-Kr/impfe diesen Typs mfinden fiberwiegend in die ver- 
sehiedenen Formen fokaler Epilepsien einschlieglieh der psyehomotori- 
sehen. Weder klinisch noch elektreneephalographisch bestehen Bezie- 
hungen zum Formenkreis der ,,eigentliehen" Peti t  mal-Epilepsie (,,een- 
treneephale" kleine Anf/~lle nach PE~rInL9 u. JASPER ~, Petit  mal Trias 
LE?c~ox26a). Wir sehen im Verlauf dieser F~lle kein akinetisches Peti t  
real und keine Absencen auftreten. Dieser fehlenden Korrelation ent- 
sprieht aueh die Feststellung yon JAz~z ~, dab im Sp/itverlauf yon 
Blitz-Nick-Salaam-Kr/~mpfen Aufwach-Epilepsien, (die im EEG fiber- 
wiegend bilateral-synehrone rasehe Spitze-Welle-Komplexe zeigen), nur 
sehr selten (in 4~ der F/ille) vorkommen. 

Dieser typischen Form der Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfe ist eine an- 
dere, sehr viel seltenere gegenfiberzustellen. Ihre Kennzeichen sind: 
sp/~terer Beginn der Anf/~lle iiberwiegend im Kleinkindesalter, Zurtiek- 
treten schwerer prim/~rer Hirnseh/~den, im klinisehen Bild Vorherrschen 
blitzartiger Beugeanf/~lle und Fehlen der im Siiuglingsalter h/iufigen 
Streekkr/~mpfe mit Opisthotonus, im EEG bilateral-synehrone Spitze- 
Welle-Komplex-Muster, h~ufig l'Jbergang in ein akinetisehes Petit  real, 
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selten in Absencen. Auch bei diesen F/~llen kSnnen klinisehe and EEG- 
tterdsymptome vorkommen. Im Gegensatz zur erstgenannten Gruppe 
ist bier jedoeh elektreneephalographiseh nieht zu erweisen, dab das 
generalisierte epileptisehe Gesehehen yon einem fokalen ProzeB fiber 
eine sekund~re Generalisation seinen Ausgang nimmt. 

Dies bedeutet nieht, dab der Focus in diesen F~llen fiir die Patholohysiologie 
des AnfMlsgesehehens ohne Bedeutung ist. Jtr~G (1957) konnte mit RIEegERT 1951 
dureh Aussehaltung eines eor~iealen l~'oeus eine Besserung des Petit real erzielen, 
nieht aber dureh Koagulation des medialen Thalamus. GASTAWT vermutete, dag 
yon einem eortiealen Herd fiber eortieofugale Bahnen das thalamo-retikuliire 
System aktiviert werden kSnne. Diese -- hypothetisehe -- l%rm einer ,,sekund~ren 
Generalisation" is~ zu untersoheiden yon dem, was wir elektreneeph~lographiseh 
bei generalisierenden Herdepilepsien beobachten (Abb. 2, 3, 6). Hier diirfge es sieh 
um eine vorwiegend intraeorticale Ausbreitung fokaler Krampfaktivit~t handeln. 

Der zweite Typ des kindliehen Petit real, der am besten als myo- 
klonisches ~leinkind-Petit real zu bezeiehnen w/~re, ist den anderen 
Formen der mit bilateral-synehronen Spitze-Welle-Komplex-Forma- 
tionen einhergehenden Kleinkind-Epilepsie an die Seite zu stellen: dem 
akinetisehen Petit real, den iiberwiegend nieht pyknoleptiseh verlaufen- 
den frfihkindliehen Abseneen 6 sowie der yon rasehen irregul/tren Spitze- 
Welle-Komplexen begleiteten Grand mal-Epilepsie des Kleinkindes. 

Bei einer yon bioelektrisehen Gesiehtspunkten geleiteten, insbeson- 
dere aueh friihkindliehe Formen genauer differenzierenden Betraehtung 
tritt  das typisehe Petit  real (,,eentreneephale" kleine Anf~tlle) als eine 
eigene Kranlcheit~ogruppe deutlieh hervor. Die klinisehe und elektren- 
eephalographisehe Symptomatik l~tBt eine Kontinuit~t vom myoklo- 
nisehen KMnkind-Petit  Sial fiber die akinetisehen Anf/~lle and die Ab- 
seneen his znm myoklonisehen Petit mal (,,Impulsiv-Petit real") 22 des 
Jugendliehen deutlieh erkennen. Diese Gruppe s damit der Petit 
mal-Trias yon ] 2 , ~ o x  26~. Hervorzuheben ist, dab das Grundmotiv 
des frfihkindliehen kleinen Anfalls --  der Blitz-Krampf bzw. der Sturz- 
anfall -- in fast gleieher Weise bei generalisierenden fokalen Epilepsien 
in Erseheinung tritt. Diese Formen wird man sorgsam abgrenzen 
mfissen, wenn der nosologisehe Komplex des eehten Petit mal klar 
hervortreten soll. Wie sigh zeigte, kann eine seharfe Grenzziehung zwi- 
sehen den beiden versehiedenen Epilepsieformen beim S/iugling und 
jungen Kleinkind sehwierig skin. in  diesem Alter ist die Bereitsehaft zur 
Ausbildung geordneter Spitze-Welle-Komplex-Muster noeh gering und 
dig Krampfaktivit/tt formal wenig differenziert. 

Vergleieht man dig von ~{~T~A~:OS U. M~TRAKOS bei Familienunter- 
suehungen fiber das ,eentreneephalie EEG" gefundene, anf das Alter 
bezogene Verteilungskurve der positiven EEG-Befunde mit der Morbi- 
dit/~tskurve der Petit mal-Epileiosie , so ergibt sigh eine auffallende ~ber- 
einstimmung, --  sofern man das in einem p/~diatrisehen Krankengut 
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praktiseh fehlende myoklonisehe Petit  mal des Jugendliehen und das mit 
Spitze-Welle-Komplex-Muster einhergehende Grand real des Jugend- 
lichen und Erwaehsenen hinzunimmt. Die Morbidit~tskurve der naeh 
den gesehilderten Kriterien abzugrenzenden Blitz-Niek-Salaam-Krgmpfe 
fokaler Genese hebg sieh seharf gegen den Komplex der eigentliehen 
Peti t  mM-Epilepsie ab (Abb. 7). 
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E l t e ra  und  Geschwistern yon K inde rn  m i t  3/see-Spitze-Welle-Komplex-EEG (schematiseh nach  

~/[ETRAKOS U,  ~[]~TRAKOS) 

Als Argument gegen die urspr/ingliche Penfieldsehe Konzeption der 
eentreneephalen Epilepsie als einer Krankheitseinheit und als des 
Prototyps der genetisehen Epilepsie wurde immer wieder angeffihrt, 
aueh bei eindeutigen Residualepilepsien kgmen bilateral-synehrone 
Spitze-Welle-Komplex-Muster zur Beobaehtung (M]~y~tc-MIcK~LEIT n. 
SC ~ EID~ ) .  Gerade ffir das fr/ihkindliche Petit  mal ist eine solche Pro- 
blematik aktuell, da sowohl bei dem geschilderten myoklonischen wie 
beim akinetischen Peti t  mal Zeiehen einer organisehen Hirnschgdigung 
relativ h/~ufig sind. Doch ist aus dieser Feststel]ung nieht zu folgern, es 
handele sieh um ,,reine" Residualepilepsien im strengen Sinne. Vielmehr 
k6nnen diese Beobachtungen als Illustration der Vorstellungen von 
BY~K]~, FO]~]~ST]~R, L]~N~OX und JA~ZE~ yon der Pathogenese der 
Epilepsie gewertet werden, wonaeh aus dem Zusammentre / ]en  exogener 
und  endogener Fa~toren die Manifestation des epileptisehen Geschehens 
resultiert. Wenn dem Peti t  mal -- wie )/[ETRAKOS U. ~V[]~T~AKOS an- 
nehmen -- eine in der Expressivit~t mit dem Alter wachsende und sp/iter 
wieder abnehmende heredit~re Bereitschaft zu einer speziellen epilep- 
tisehen Reaktionsform zugrnnde liegt, so ist f/Jr die exogenen patho- 
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genetischen Faktoren ein reziprokes Verhalten zu erwarten. In  der Tat  
sind beim Sauglings- und Kleinkind-Petit  real sehr viel h/iufiger eindeutige 
Cerebralschaden nachweisbar als bei pyknoleptischen Absencen und dem 
myoklonischen Pet i t  real (, ,Impulsiv-Petit real") der alteren Kinder. 

In Parenthese sei an einem anderen Beispiet die Komplexit~it tier pathogeneti- 
schen Beziehungen bei sogenann~en ,,centrencephMen" Epilepsien gezeigt: Man 
beobachtet im piidiatrischen Krankengut nicht selten Kleinkinder, bei denen 
sich im Gefolge yon Infektkr~mpfen oder einem akut-konvulsiven tialbseiten- 
syndrom eine Residual-Epilepsie fokalen Typs entwickelt und dann im weiteren 
Krankheitsverlauf -- im sp~teren Kleinkindes- oder Schulalter -- im EEG neben 
fokalen Zeichen bi]ateral-synchrone Spitze-Welle-Formationen auftreten. Es er- 
scheint nicht immer notwendig, hier kausale Beziehungen anzunehmen, d. h. brig- 
teral-synehrone Spitze-Welle-Komplex-l~Iuster als Symptom einer Residualepi- 
lepsie zu werten. N~her liegt es, das erstmals in der Altersstufe mit gr/SBerer Bereit- 
schaft zur i~ealisation dieses Reaktionstyps nachweisbare Spitze-Welle-Komptex- 
Muster als Ausdruck einer endogenen Kramp/bereitschafl zu werten, die bereits bei 
der ersgen Manifestation des Krampfleidens als -- elektreneephalographiseh noch 
nicht erkennbarer -- pathogenetischer Faktor wirksam war, d. h. das Auftreten 
der aku~-konvulsiven t~eak~ion beg/instigte. Ax~ anderer Stelle wird anhand 
einsehlggiger Beobachtungen zu diesen Fragen ausffihrlicher Stellung genommenL 

Es erscheint wiehtig, bei Er6rterungen fiber die Pathogenese und 
nosologisehe Einordnung der Peti t  mal-Epilepsien (,,eentreneephale" 
kleine Anfiille) die viel ge(ibte alternative Betraehtung --  im Sinne der 
Klassifizierung ,,genuin" und ,,residual" - -  zu vermeiden. Grundlage ffir 
fruchtbare l)iskussionen mug dabei die Kenntnis ausreichend langer 
klinischer und el ektreneephalographiseher Verliiu/e, gegebenenfalls die 
Einbeziehung des Erbumkreises in die Untersuchung sein. 

Wenn man --  wie im vorhergehenden erlautert - -  den Begriff des 
Peti t  mal auger durch klinische Gesiehtspunkte aueh dutch EEG- 
Kriterien, also den Naehweis des Spitze-Welle-Komplex-Musters, deft- 
nieren will, so sollte man die genannten Gesiehtspunkte aueh in der 
Nomenklatur  berficksiehtigen. Von den Blitz-Niek-Salaam-Krampfen 
ist das myoklonisehe Kleinkind-Petit  real abzutrennen. Nur ftir diese 
kleine Gruppe des kindliehen Peti t  mal  ware die Bezeiehnung 
,,Propulsiv-Petit real" ohne die Gefahr, wiehtige nosologisehe Gruppie- 
rungen zu verwisehen, anwendbar. 

Es mug weiteren Untersuehungen, vor allem genauen Katamnesen 
mit  EEG, vorbehalten bleiben, diese Klassifizierungen ffir klinisehe und 
elektrencephalographische Symptome detaillierter herauszuarbeiten. 
Gut differenzierte Abgrenzungen der verschiedenen epileptischen Reak- 
t ionstypen gegeneinander sind Voraussetzung ffir die heute aktuellen 
erbbiologischen und auf Stoffwechselfragen 3~ gerichteten Untersuchungen 
bei der sogenannten ,,eentreneephalen" Epilepsie. Werden die ge- 
sehilderten Unterseheidnngen beim frfihkindliehen Peti t  mal  nieht be- 
rfieksichtigt, k6nnen sieh falsche Bilder ergeben. 
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Zusammenfassung 
Nach klinischen und EEG-Verlaufsbeobaehtungen bei 81 Kindern 

werden die Beziehungen der Blitz-Nick-Salaam-Krampfe zn den Partial- 
epilepsien und den typischen Peti t  mM-Epilepsien (Abseneen, akine- 
tische Anfalle) untersueht. 

1. In der Mehrzahl der Falle sind die Blitz-Niek-Salaam-Krdmp/e des 
Siiuglingsalters Symptom einer generalisierenden Herdepilepsie. Der Cha- 
rakter des Leidens wird besonders in den Fallen erkennbar, in denen 
sieh das Gesehehen unter kliniseher und EEG-Beobachtung aus einer 
manifesten oder l~tenten fokalen Epilepsie entwickelt. Die gemisehte 
Krampfaktivitgt entsteht fiber die Generalisation fokaler St6rungen. Die 
Blitz-Niek-Salaam-Krampfe dieses Typs mfinden fiberwiegend in die ver- 
sehiedenen Formen fokaler Epilepsien einsehliel31ich der psyehomotori- 
sehen. Klinisch und elektreneephalographiseh bestehen keine Beziehun- 
gen zum Formenkreis des eigentlichen Petit  real (,,centreneephale" 
kleine Anfalle PENFI~LDS und Peti t  mal Trias yon LEXNOX). 

2. Eine seltenere zweite Form der Blitz-Niek-Salactm-Kr~imp/e wird 
der Peti t  mal-Gruppe zugeordnet. Ihre Kennzeiehen sind: spaterer 
Beginn der Anfalle fiberwiegend im KMnkindesalter, Zuriicktreten 
sehwerer primarer ttirnsehgden, im klinischen Bild Vorherrsehen blitz- 
artiger Beugeanfalle, EEG-Muster mit bilateral-synchronen, meist 
irregularen Spitze-Welle-Komplexen, haufig Ubergang in ein akinetisehes 
Peti t  mal, selten in Abseneen. Ffir die aueh in diesen Fallen vorkommen- 
den fokalen EEG-Symptome ist der Meehanismus der sekundaren 
Generalisation nieht zu erweisen. Diese Epilepsie-Form wird als myoklo- 
nisches Kleinkind-Petit real bezeichnet. 

3. Die Petit mal-Epilepsien des Kindesalters werden als eine gut 
abgrenzbare Krankheitsgruppe angesehen. Sie umfal3t das myoklonische 
Petit real des Kleinkindes, das akinetische Petit real, die nicht pyknolep- 
tischen Abseneen des Kleinkindes, die Pyknolepsie des Schulkindes und 
das myoklonisehe Petit real des Jugendliehen (,,Impulsiv-Petit mal"). Die 
durch die geschilderten Kriterien gekennzeichneten Blitz-Nick-Salaam- 
Krampfe des Sauglings sind yon dieser Epilepsiegruppe abzugrenzen. 

4. Die Unterschiede und Beziehungen zwischen dem typischen Peti t  
real und fokalen Epilepsien werden er6rtert. 
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