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Die Bezeichnung , ,Absence" kennzeichnet  eine yon  3/see Spitze- 
Wel le -Komplex-Paroxysmen begleitete Anfallsform. Die Absence ist 
nieht  spezifisch ffir ein best immtes Krankheitsbi l4,  sondern k o m m t  bei 
Epilepsien sehr untersehiedlichen Verlaufes vor : So kann  die Absence als 
alleinige Anfatlsform das Krankhei tsbi td  bes t immen (Pyknolepsie) oder 
als lediglich akzessorische Anfallsform z.B. bei Grand m~l-Epilepsien des 
Kleinkindesalters, bei den frfihkindliehen Pet i t  mal-Epflepsien (myo- 
klonisches Kleinkind-Pet i t  mal  und  akinetisches Pet i t  malT, s) oder 
schliel~lich den Aufwach-Epflepsien des Jugendl ichen und  Erwaehsenen 
auftreten.  

Der Begriff ,,Petit mal" wurde naeh TEM]~IN zuerst etwa 1815 in den Pariser 
Hospit~lern fiir alle Formen von kleinen epileptischen Anf~llen benutzt. Seit jener 
Zeit ist eine l~iille versehiedener Definitionen fiir das Petit mal gegeben worden 
(Lit. bei 1,16). Eine eindeutige Determination des Begriffes wurde erst m6glich, ~Is es 
GIBBS, DAVIS u. LENNOX 1935 gelang, fiir eine bestimmte Form des Petit ma] -- die 
Absencen -- im EEG ein besonderes Anfallsmuster, die bilateral-synchronen 
,,spikes and waves" nachzuweisen. Dieses EEG-Muster erwies sich als in hohem 
i~Ial3e spezifisch fiir diese Form der kleinen Anfalle. JuNG konnte 1939 dureh Nach- 
weis des spike-wave-Musters die Identitat der sogenannten ,,nichtepileptisehen Ab- 
sencen" (FRIEDMANN) mit dem epileptischen Petit real erweisen. 

Die Auffassung yon  GIBBS, DAVIS u. LENNOX, das 3/see-spike and 
wave-Muster  sei spezifisch fiir , ,Petit  mal"-Absencen,  erfuhr vielfuchen 
Widerspruch.  Wiederholt  wurde die Auffassung vertreten,  das Sloitze- 
Welle-Komplex-Muster  kSnne auch bei psychomotor ischen und  mit  
fokalen Symptomen  ausgestal teten Anfallen vorkommen,  aus seiner 
Feststellung dfirfe also nieht  ohne weiteres die Diagnose yon  echten 
Absencen abgeleitet werden4,~7, 2~,~4,~%5~,54u'a'. I n  diescn Arbeiten fiber 
das , ,Grenzlan4" zwischen den durch Spitze-Welle-Komplexe ausgezeich- 
neten  und  den corticalen kleinen Anfallen stehen sich die Meinungen der 
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verschiedenen Autoren  zum Tell kontr~ir gegeniiber. Je  nach  dem Aus- 
gangspunkt  der Betraehtungsweise - -  ob an der kl inischen oder elek- 
t rencephalographischen Symptomat ik  orient ier t  - -  werden diese beson- 
deren Anfallsformen versehieden gedeutet  u n d  eingeordnet.  

Die Diskussion fiber die Beziehung zwischen dem Petit mel und den psycho, 
motorischen Anf~llen wird nicht zuletzt dadurch wesentlieh ersehwert, dab der 
Begriff ,,Petit real" aueh fiir Anfal]sformen ohne Spitze-Welle-Komplex-Muster ver- 
wendet wird (,,Oral-Petit real" e6, ,,psychomotorisehes Petit real" 13 u.a.). 

Die Arbei ten  fiber die a typischen Pet i t  ma l -Formen  (bzw. psycho- 
motorischen u n d  fokalen Anfiille mi t  Spi tze-Welle-Komplex-EEG) be- 
sch~ftigen sieh im wesentl iehen mi t  zwei Anfal lsformen: 

a) Absencen mi t  Au tomat i smen  (, ,Petit  ma l -Automat i sm"  naeh 
P~NFI~LI) U. JASPEr, , ,Pseudoabsencen" naeh GARSO~E, ,,fausses absen- 
ces temporales"  naeh GASTAVT u. Mitarb.,  zum Teil hierher gehSrig 
, ,centrencephale D~mmera t t acken"  nach 1V[ATT~ES). 

b) Absenceartige Anf~lle mi t  Spitze-Welle-Komplex-Muster,  in  deren 
Verlauf  - -  meistens neben  Automat i smen  - -  ausgepr/~gte Symptome aus 
dem Zeiehenkreis der psychomotorisehen Epflepsie vorkommen:  Aura,  
Adversivbewegungen,  szenenhafte Handlungen ,  I ta l luz inat ionen,  Herd-  
symptome versehiedener Art  u. i~. 

Wir  versuchen im folgenden, aus klinischen und  EEG-Verlaufsbeob- 
ach~ungen bei 101 K i n d e r n  mi t  Absencen eine Aussage zur  Nosologie der 
genann ten  atypisehen Anfallsformen zu gewinnen. 

A. Nrankengut und Untersuchungsmethoden 
Das Kollektiv umfal3t 10i Kinder, die zu irgendeinem Zeitpunkt ihres epilep- 

tischen Leidens Abseneen boten. Die Absencen zeigten sich bei einzelnen Kindern 
im Verlauf eines myoklonischen Kleinkind-Petit real oder eines akinetischen Petit 
mal, bei der Me~'zahl der Kinder traten sie als Pyknolepsie in Erscheinung, bei einer 
kleineren Gruppe yon ~lteren Kindern als Teilsymptom einer Aufwach-Epilepsie. In 
jedem Fall lieB sieh die Natur des Anfallsgeschehens dutch den Naehweis des typi- 
schen bilateral-synchronen Spitze-Welle-Komplex-Musters sichern. 

Es handelt sieh um 59 M~dchen und 42 Knaben. Die in dieser summarisehen 
Angabe zum Ausdruek kommende woh]bekannte Miidchenwendigkeit der Absencen 
gilt nur fiir eine bestimmte Altersstufe und Verlaufsform 11 : Bei Erkrankungsbeginn 
vor dem 4. Lebensjahr 18 Knaben und 14 l-gii~dehen, bei Beginn der Epilepsie 
zwischen dem 4. und 8. Lebensjahr 14 Knaben und 30 ltiadchen. Bei Ki'ankheits- 
beginn zwischen dem 9. und 12. Lebensjatn" betriigt der Anteil der Madehen nut 
600/0. 

Die Patienten wurden fast ausschliel31ich mindestens einmal stationer unter- 
sucht und standen im fibrigen mit wechselnder Regelmagigkeit in der Kontrolle 
unserer Anfallsambulanz. 

85 ~ der Kinder waren bei der letzten Untersuchung alter als 11 Jahre bzw. 65 ~ 
~lter als 14 Jahre. Die L~nge der Krankheitsverl~ufe betragt in 500/0 tier ~Fglle 
3--9 Jal~re, zur anderen H~lfte 10--20 Jahre. In unserer Beobachtung stehen die 
Kinder zur H~ffte 2--6 Jahre, zu 500/0 7--15 Jahre. Die Beobachtungszeiten sind 
also zum Tell noch kurz. Dies liegt daran, dal] nur die mittels des EEGs kontrollier- 
ten F~lle in unsere Untersuchung einbezogen wurden. F~lle mit kurzen Krankheits- 
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verl~ufen sind ffir Verlaufsuntersuchungen nut bedingt, aber fiir die Beurteilung 
~tiologischer und anderer Gesichtspunkte durchaus geeignet. 

Unsere EEG-Untersuchungen stfitzen sich auf 963 Ab]eitungen (bis 1952 
Schwarzer-4Kanal-Elektroencephalograph, spi~ter 8 Kanal-Ger~t der gleichen 
Firma). Die Ableitungen erfolgten in typischer Weise bipolar und ,,unipolar". 
Sofern die Kinder alt genug waren, wurde die ttyperventilationsprovokation durch- 
geffihrt und iiberwiegend mindestens einmal photostimuliert. S~mtliehe Kurven 
wurden nach einheitlichen Kriterien neu befundet. Die Auswertnng der klinisehen 
und EEG-Befunde erfolgte mittels Masehinenioehkarten nach einem frfiher angege- 
benem Verfahren 9. 

B. Eigene Unte rsuchungen  

I. Absencen mit Automatismen 
a) Vorbemerkungen. Unter Automatismen werden unbewuBte, koordiniert ab- 

laufende Bewegungen w~hrend des Anfalls verstanden. Am h~ufigsten sind Auto- 
matismen der Oralsph~re wie Schmatzen, Lecken, Kauen, Sehlucken. Ebenso h~ufig 
wie eindrucksvoll sind gestikulatorische Automatismen: Zupfen und Nesteln an der 
Kleidung, Reiben, Kratzen und Klopfen der H~nde, Streiehen der Hiinde fiber Ge- 
sieht und Haare u. ~. Automatismen der unteren Extremit~ten wie Treten, Scharren 
und Stampfen mit den FiiBen sind seltener. Primitive Laut~uBerungen -- R~uspern, 
Grunzen, Summen -- und verbale Automatismen mit unverst~ndlichem Stammeln 
und verwaschenem Sprechen kommen vor. Koordinierte Bewegungsabl~ufe mit 
szenischem Charakter, wie sie fiir D~mmerattacken typisch sind, werden bei An- 
f~llen mit Spitze-Welle-Komplex-Muster selten beobachtet. 

Von diesen Automatismen im engeren Sinne, die w~hrend der Absence als eigen- 
st~ndiges Ph~nomen auftreten, ohne bereits vor Anfallsbeginn in erkennbarer 
Weise eingeleitet zu sein, ist das Symptom der automatisehen Fortffihrung einer 
begonnenen Handlung zu unterscheiden. Hier wird ein bereits vor dem Anfall ein- 
gefahrener Bewegungsablauf w~hrend der Absence fortgesetzt: Gehen, Laufen, Rad- 
fahren, Schwimmen, Stricken, Klavierspielen u. ~. Ein vor Beginn der Absence akti- 
viertes motorisches Bewegungsmuster bleibt w~hrend des Anfalls aktiv. Es handelt 
sich also nicht um ein eigenst~ndiges, neu auftretendes Symptom. Folgende Beob- 
achtung macht diese Verh~iltnisse besonders deutlieh: 

Ein 10jiihriger Junge mit pyknoleptischen Absencen verl~l~t nach l~ngerem 
Sehwimmen das Wasser. Wenige Sekunden sp~iter bekommt er eine Absence und 
ffihrt, auf dem Rasen neben dem Schwimmbecken stehend, mit den Armen typische 
Schwimmbewegungen aus. 

In diesem Fall bleibt das einer vor dem Anfall ~usgeffihrten automatischen Be- 
wegung zugrunde liegende motorische Erregungsmuster latent aktiv. Es fiberdauert 
die willkfirliche Hemmung und wird mit Einsetzen der -- psychoparetischen -- 
Absence erneut manifest. 

Au toma t i smen  sind ein ubiqui ts  S y m p t o m :  Sie werden auBer bei 
Absencen in  unterschiedlicher  Auspri~gung bei Bli tz-Nick-Salaam- 
Kr~mpfen,  bei akinet ischen AnffiJlen s, im AnschluB an ein Grand  real 
oder einen fokalen Anfall  beobachtet .  Besonders h~ufig und  ausgepri~gt 
kommen  sie bei D~mmera t t~cken  vor26,41, 42. 

Automatismen treten auch bei synkopalen Reaktionen auf: L~Bt man Kinder 
w~lu'end der EEG-Ableitung sehr ]ange und forciert hyperventilieren, sieht man 
nicht selten eine kurze BewuBtseinstrfibung mit oralen und gelegentlich auch gesti- 
kniatorischen Automatismen. Das Bild kann einer Absence sehr ~hnlich sein. Im 
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EEG treten gleichzeitig bilaterale 1,5--2/sec-Wellen hoher Amplitude auf, die als 
Ausdruck einer hyperventilationsbedingten cerebmlen Minderdurchblutung zu wer- 
ten sind. 

Bei der Bewertung nnd Deutung der Automatismen muB beriick- 
siehtigt werden, dab ihre Symptomat ik  dureh gebahnte Gewohnheits- 
handlungen, Verlegenheitsreaktionen und Dissimulationsbemiihungen 
gepr/~gt werden kann aT. Das AusmaB, in dem dies der Fall ist, wird vom 
Grad der BewuBtseinstriibung bestimmt. Bei D~immerattacken ist das 
BewuBtsein meist nicht vSllig aufgehoben, sondern nur getriibt. Es be- 
steht eine ,,oneiroide BewuBtseinslage ''39. Das AufnahmevermSgen 
fiir gewisse Sinnesreize ist erhalten. Die Patienten sind jedoeh - -  ab- 
gesehen yon Abwehrbewegungen - -  nicht in der Lage zu reagieren. 
Manche Kranke kSnnen w/ihrend des Anfalles hSren und das GehSrte 
sp/~ter sinngem/~B wiedergegeben. 

Aueh w/s der Absence ist das Bewugtsein nicht immer vollst/~n- 
dig aufgehoben. Wenn man sein Augenmerk darauf richter, so finder man 
eine ,,oneiroide BewuBtseinslage" durehaus nicht selten 16. Die Kinder 
kSnnen dann yon ihren Wahrnehmungen w/s der Absence beriehten. 
Wenn man gezielter fragt, ergibt sieh aber meist, dab nur im letzten 
Tell der Absence eine partielle Perzeptionsf/~higkeit bestand, im 
Beginn des Anfalls das BewuBtsein jedoch v611ig ausgel6scht war. 
Dieser Ubergang einer kompletten Bewugtseinsaufhebung in eine 
,,oneiroide BewuBtseinslage" ist besonders eharakteristiseh fiir lang 
dauernde Absencen. 

Aber aueh bei sehr kurzen Absencen kann das AusmaB der Psycho- 
parese sehr wechselnd sein. Fragt  man z.B. die Eltern der Absence- 
Kinder, ob als Folge der Anf/~lle haufig Fehler beim Schreiben entst/~nden, 
so erf/~hrt man nicht selten, dab das Kind in der Lage sei, w/~hrend der 
Absence die Feder vom Papicr zu heben. In  diesen F~llen wh'd deutlieh, 
wie die Symptomat ik  des Anfallsgeschehens je nach AusmaB der Psycho- 
parese yon Gewohnheitshandlungen und bedingten Reflexen gepr/~gt 
werden kann. 

b) Ergebnisse. Wir beobachten bei 46 yon 101 Kindern mit  Absencen 
Automatismen als akzessorisches Anfallsph/~nomen. Ebenso fanden 
O'BRIEN U. Mitarb., Ro~I~ u.a. dieses Symptom in fast der H~lfte ihrer 
F/s w/~hrend andere Autoren12,3~ 50 mit Automatismen ansgestaltete 
Abseneen als selten bezeichnen. 

Antomatismen waren bei M/~dchen etwas h~ufiger (51~ als bei 
Knaben (380/0). - -  Die Morbidit/~tskurve fiir kleine Anf/~lle ist bei Kin- 
dern mit  Automatismen die gleiche wie bei Kranken ohne dieses Sym- 
ptom. - -  Automatismen werden bei Kindern, die neben Absencen auch 
groBe Anf/~lle bieten, etwas h/~ufiger beobachtet (19 yon 52 F/~llen) als bei 
Patientcn mit  einem reinen Absence-Leiden (27 yon 49 Kindern). 

34 ~ 
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Im EEG fanden wir bei Kindern, deren Absencen mit Automatismen 
ausgestaIte~ waren, anders als MATTHES, keine besonderen Vers 
gen. MATT~]~S sah bei 24 vergleichbaren Fs (,,centreneephale D~mmer- 
attacken") im Gegensatz zu Pyknolepsien regelmi~Big ein pathologisches 
Interval l-EEG mit Herdsymptomen nn4 rhythmisehen parieto-oeeipi- 
talen Delta-Wellen. Wir konnten bei Auswertung yon 913 Kurven keine 
derartigen Beziehungen zwisehen Anfallssymptom und besonderen EEG- 
Befunden feststellen. Insbesondere waren parieto-occipitale Delta-Wellen 
bei Kindern mit Automatismen nieht h~ufiger als im Restkollektiv (16 
yon 46 bzw. 17 yon 52 F~llen). 

Bei langdauernden Absencen (l~nger als 30 see)beobaehteten wir 
nicht h~ufiger Automatismen als bei kurzen Anti, lien. Mit der Dauer der 
Absence nimmt aber der Formenreichtum der Symptomatik zu16,1:,39, 4s. 
So haben wir differenziertere gestikulatorische Automatismen oder 
komplizierte ~Iandlungen nur bei ]~nger dauernden Abseneen gesehen. 

Wesens~nderungen, Verwirrtheitszusti~nde oder gar psychotisch ge- 
f/~rbte Di~mmerzust~nde, wie sie bei Kindern mit Di~mmerattaeken im 
Stadium der Normalisierung unter Therapie durchaus nicht selten sind 
(forcierte Normalisierung naeh LA~DOLT), haben wir bei Patienten mit 
Absenee-Automatismen hie beobachtet. 

IV[ATTHES beobachtete bei Kindern mit langdauernden und mit aus- 
gepriigten Automatismen ausgestalteten Absencen h~ufiger psycho- 
pathologische Yer~nderungen als bei Patienten mit Pyknolepsien, ,,wobei 
eine Labiliti~t im affektiv-emotionalen Bereich" dominierte. Er  sieht darin 
ein Argument fiir die ZugehSrigkeit dieser Anfi~lle zum Formenkreis der 
psyehomotorisehen Epilepsie. Andererseits ist aber zu erw~gen, da~ eine 
Labi]it~t ira affektiv-emotionalen Bereich ihrerseits aueh die Absence- 
Symptomatik pr~gen kann. 

W~ederholt wurde angegeben 4 u.a. mit Automatismen ausgestaltete 
Abseneen spriichen wenig oder gar nicht auf die iibliehe Therapie an. 
Diese Erfahrung konnten wir nieht bests 1~ Therapeutische Schwie- 
rigkeiten bereiten nur Anfallsformen, die aul~er Automatismen eine Aura 
und  andere sichere fokale Symptome zeigen. 

I I .  Absencen mit Herdsymptomatilc 
\ 

Von den Absencen mi~ Automatismen miissen jene Anfallsformen 
un~ersehieden werden, die -- meist neben ausgeprggten Automatismen --  
durch eine psychomotorisehe und fokale Symptomatik (Aura, .Halluzina- 
tionen, motor~sehe I-Ierdsymptome u.a.) ausgestaltet, im EEG aber von 
bilateral-synchronen Spitze-We]le-Komplexen begleitet sind (Fglle yon 4, 
:23,24,27,46~49,54 

Wir fassen im folgenden die Frage etwas wei~er, indem wir nicht nur 
Absencen mit einer ausgepr~gten psychomotorisehen Symptom~tik, son- 
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dern darfiber hinaus alle F/~lle, in deren Verlauf klinische und EEG-Herd- 
symptome irgendeiner Art beobachtet wurden, in die Betrachtung ein- 
beziehen. 

Wir haben bei 42 yon 101 Kindern Herdzeichen beobachtet (16mal 
nur klinisch, 14real nur im EEG, 12real klinisch und im EEG). 

a) Klinische Herdzeichen. Bei 28 Kindern waren im Anfallsbfld Herd- 
symptome zu beobachten: Aura-Symptome verschiedener Art wie z.B. 
Angstgeffihl u.a., w/~hrend der Absence anfallsweises Laehen, Halluzina- 
tionen, Geruchssensationen, motorische Seitenzeiehen, ausgepr/~gte Ad- 
versivbewegungen. 

b) EEG-Herdbe]unde. Bei 26 Kindern wurden im EEG Herdzeichen 
festgestellt. Zu/~hnlichen Ergebnissen kamen CA~D]SRON U. PAAL (35 ~ ). 
In  8 FMlen handelte es sich um Spitzenpotentialherde mit meist pra- 
zentro-temporaler Lokalisation, bei den fibrigen Kindern um Herde mit 
vermehrten ]angsamen und steflen Wellen, die sich in jfingeren Alters- 
stufen oft fiber die ganze Seite ausdehnten, bei alteren Kindern meist 
pr/s selten frontale oder occipitale Lokalisation 
zeigten. 

In  der Mehrzahl der F/~lle waren die I-Ierdbefunde bei wiederholten 
Untersuehungen nur inkonstant nachweisbar, zum Teil wurden sie nur in 
einzelnen yon vielen Ableitungen registriert. In  einigen F/~llen ist die In- 
konstanz der Befunde vielleieht durch die Therapie erkl/~rt, bei anderen 
Kindern bleibt flare Ursache unklar. 

Eine Asymmetrie der Sl~itze-Welle-Komplex-Paroxysmen ohne fokale 
Ver/~nderungen der interparoxysma]en Grundaktivit/s wurde nicht als 
Herdzeichen gewertet. Wir haben dieses EEG-Symptom im einzelnen 
untersucht : 

Eine Asymmetrie der Paroxysmen finde~ sich bei 60 Kindern unseres Kollektivs 
in insgesamt 169 Ableitungen. Die Seitenbetonung ~ul]ert sieh in einem einseitig- 
vorzeitigen Beginn der paroxysmalen Xrampfaktivit~t, in einer Amplitudendiffe- 
renz der Spitzenpotentiale, der langsamen Wellen oder der ganzen Spitze-Welle- 
Komplexe. 

Die Asymmetrie zeigt in den meisten F/illen sowohl hinsichtlich ihres Auftretens 
wie der bevorzugten Seite ein sehr inkonstantes VerhaRen. Nur in etwa der H~lfte 
der Falle (32mal) liegt eine seitenkonstante Betonung der Spitze-Welle-Komplexe 
vor. Bei den fibrigen 28 Kindern wechselt die Seitenbetonung tells im einzelnen EEG, 
teils in verschiedenen Ableitungen. Es is~ dabei im allgemeinen keine bestimmte 
Entwicklungstendenz derart festzustenen, dal3 im Krankheitsverlauf die Seiten- 
betonung in einer Richtung weehsel~. 

Auffallend is~ die besondere Haufigkeit einer ausschlielllich rechtsseitigen Be- 
tonung der Spitze-Welle-Komplexe (21 mal reehts, llmal links). Diese Seitenbevor- 
zugung wird noeh deutlicher, wenn man aus der Gesamtzahl der F~lle diejenigen 
auswahlt, bei denen die Seitenbetonung der paroxysmalen Ver/~nderungen im Ver- 
lauf als ein weitgehend konstantes Symptom auftritt: In 15 Fallen zeigen mindestens 
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30 ~ der Ableitungen eine seitenkonstante Betonung der paroxysmalen VerEnderun- 
gen: 12mal ist die rechte, 3mal die ]inke Seite betroffen*. 

Die Seitenbetonnug der paroxysmalen Krampfaktivitiit zeigt nur ]ockere Be- 
ziehungen zu den interparoxysmalen HerdverEnderungen: Bei 14 Kindern mit 
HerdverEnderungen besteht eine Seitenbetonung der Spitze-Welle-Komplexe 
(llmal in derselben Ableitung wie der Herdbefund, 3mal in einer frfiheren oder 
spEteren Ableitung). 10real liegt die Seitenbetonung auf der Seite des Herdes, 2real 
auf der Gegenseite, 2 mal ist sie nicht seitenkonstant. =&is ein weitgehend konstantes 
Symptom (in mehr als 30o/0 der Ableitungen mit paroxysmalen Ver~nderungen) 
kommt eine Seitenbetonung der Spitze-Welle-Komplexe nur bei 6 yon 26 Kindern 
mit Herdbefunden vor. 

Die Asymmetrie der Spitze-Welle-Komplex-Entladungen ist naeh 
diesen Ergebnissen als ein relativ h/~ufiges, im Verlauf des Einzelfalles 
aber inkonstantes Symptom anzusehen. Es zeigt keine festen Beziehungen 
zu den interparoxysmalen Herdver~nderungen im EEG. l~ur wenn in 
einer Ableitung Herdbefunde und seitenbetonte Paroxysmen gemein- 
sam auftreten, besteht/iberwiegend Seitenentsprechung. 

c) Verlau/sbeobachtungen. Es wurde untersucht, ob zwisehen tier 
klinisehen und elektrencephalographisehen Iterdsymptomatik, s 
schen Faktoren und bestimmten Verlaufsformen Beziehungen bests 
l]berpr/ifen wir unsere Beobaehtungen naeh diesen Gesichtspunkten, so 
lassen sich drei Gruppen bilden (siehe Tabelle, S. 514). 

Gruppe A 

Bei 17 Kindern fanden sieh entweder anamnestisch oder bei der klini- 
sehen Untersuehung Hinweise auf eine cerebrale Vorsch~digung. Schon 
bei der ersten Untersuchung zeigten diese F~lle elektreneephalographi- 
sche und klinische tterdzeiehen (kliniseh 7real, im EEG 4real, kliniseh 
und im EEG 6real). l~berwiegend erkrankten die Patienten bereits im 
Kleinkindesalter (11 real vor dem 4. Lebensj ahr). 13 real traten im Krank- 
heitsverlauf groBe Anf~lle auf (12mal Krankheitsbeginn mit Grand real). 
Bei 10 Kindern bestand eine ausgepr/~gte Intelligenzminderung. Nnr in 
6 Fallen verlief die Krankheit unter dem Bild geh~ufter Absencen, bei den 
/ibrigen Kindern traten die Abseneen als akzessorisehes Merkmal neben 
dem Grand mal nur einzeln auf. 

Bei 4 der 17 Kinder dieser Gruppe konnten wir die Entwieklung des 
Absence-Leidens klinisch und elektrencephalographisch verfolgen. Allen 
4 F/~llen ist gemeinsam, dab bereits im ]3eginn der Epilepsie --  mit groBen 
Anf~llen oder Herdanfallen -- im EEG neben Herdbefunden bei Photo- 
stimulation oder im Schlaf bilateral-synehrone Spitze-Welle-Komplex- 
Paroxysmen naehweisbar waren. 

* Auch ffir andere EEG-VerEnderungen wurde eine bis heute nieht erkl~rte 
Seitenbevorzugung festgestellt. So fanden z.B. 1RI~DEgMEu U. KNOTT die 6 und 
14/see positiven spikes meist fiber der reehten ttemisph~re. M~u 
(1962) sah bei D~mmerattaeken fiberwiegend linksseitige temporale ]-Ierde. 
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Fall  1. Karl-Heinz N. (P.-Nr. 610/55). 
l~amilienanamnese. Kein Anhalt fiir eerebrale Erkrankungen. 
Eigene Anamnese. Schwangersehaft und Geburt normal. Keine perinatalen 

Komplikationen, Im Alter yon 2 Jahren sehr schwerer Keuehhusten. In  dessen Ver- 
lauf erstmals generalisierte und zum Teil seitenbetonte Krampfanf~lle. Nach dieser 
Erkrankung entwickelt sieh der Junge geistig und statisch verzSgert. Es treten 
wiederholt groBe, zum Teil linksbetonte Krampfanfiille auf. In der sp~teren Klein- 
kinderzeit werden diese Anf/ille yon einer Aura eingeleitet. 

Be/unde und Verlau/. Erste klinische Untersuehung im Alter yon 5 Jahren. Es 
finder sich ein debiler Junge. Neurologisch gesteigerte Eigenreflexe ohne Seiten- 
differenz, keine Pyramidenzeichen. EEG*: Occipital re. und parietal li. unabh~ngige 
Spitzenpotentialherde. Bei Photostimulation paroxysmal bilateral-synchrone 
Spitzenpotentiale und sehr atypische, irreguliire Spitze-Welle-Komplexe. Liquor und 
Pneumeneephalogramm o.B. Augenifintergrund normal. Unter einer Einstellung 
auf dreimal 1/2 Tablette Zentropil wird der Junge anfallsfrei. --  2 Jahre sparer 
treten erneut in etwa monatlichen Abst~nden generalisierte Krampfanfiille yon 
15--30 rain Dauer auf. Jetzt werden erstmals ti/~g]ich zahlreiche Absencen mit Auto- 
matismen beobachtet. --  Im Alter yon 12 Jahren wird der Junge erneut vorgestellt. 
Sehr ausgepr~gte Debilits EEG*: Sehr unregelms streekenweise leicht all- 
gemeinveriinderte Grundaktivit~t. Ein Herdbefund ist nicht mehr nachweisbar. 
Bei Ityperventflation treten mehrfach Absencen mit Automatismen auf. Sie werden 
yon p~roxysmalen, bilateral-synchronen, etwas linksbetonten 3/sec-Spitze-Welle- 
Komplexen begleitet. 

Epilcrise. Ein  bis dah in  gesunder  Junge  aus unbe las te te r  Famfl ie  
e r k r a n k t  im Al te r  yon  2 J a h r e n  im Ver lauf  eines sehweren Keuehhus tens  
an  geh/~uften Krampfanf / i l len .  I n  tier Folgezei t  en twiekel t  sich eine 
Residualepi lepsie  m i t  general is ier ten und  se i tenbetonten ,  zum Teil yon  
einer Aura  eingelei teten Anf~llen. Das E E G  zeigt  zwei Kr~mpfhe rde  uncl 
bei  Pho tos t imu la t i on  b i la te ra l - synehrone  P a r o x y s m e n  a typ i sehe r  
K r a m p f a k t i v i t s  I m  Al te r  von 8 J a h r e n  werden ers tmals  Absencen beob- 
aehte t .  I m  E E G  finclen sieh j e t z t  keine I-Ierdver/ inderungen mehr,  son- 
dern  P a r o x y s m e n  yon  wei tgehend regelm/~gigen b i la te ra l - synchronen  
3 /see-Spi tze-Wel le-Komplexen.  

Eine  wei tere  h ierher  gehSrige Kasu i s t i k  wurde  in anderem Zusammen-  
hang berei ts  darges te l l t  s. 

I n  le tz te r  Zei t  beobaeh te ten  wir  einen Jungen ,  dessen Krankhe i t s -  
ve r l au f  wir  - -  obwohl  er bei  Fehlen  einer sieher e rkennbaren  cerebralen 
Vorseh/idigung eigentl ieh n icht  in diese Gruppe  gehSrt  - -  wegen einiger 
besonderer  Ges ich tspunkte  skizzieren mSchten.  

Fall  2. Wilfried R. (P.-Nr. 229/60). 
Famillenanamnese. Die Eltern und zwei Gesehwister sind gesund. Die EEG- 

Untersuehung ergibt bei dem 12 j~hrigen Bruder ein normales Kurvenbild, wiihrend 
die 16 j~krige Sehwester unter Hyperventilation abnorme frontal betonte ]angsame 
Wellen zeigt (Abb. 1). 

Eigene Anamnese. Schwangerschaft, Geburt und frtihkindliche Entwicklung 
normal. Im Alter yon 5 Monaten erstmals kurze genera]isierte tonische Anf~lle yon 

* Abbildungen der EEG-Kurven dieses FaUes wurden in anderem Zusammen- 
hang publiziert 6 
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etwa 15--30 rain Dauer. Kein Nachschlaf. Bei der internen und neurologischen 
Untersuohung kein pathologischer Befund. Liquor, RSntgermufnahme des Schiidels, 
Augenhintergrund normal. Im Pneumencephalogramm geringe Erweiterung der 
Seitenventrikel, stiirkere des dritten Ventrikels. Im EEG bei altersgem/~$er Grund- 
aktivit~t parieto-occipital li. gering vermehrt langsame Wellen. Unter Mylepsin 
Anfallsfreiheit. Im Alter von 2 Jahren zeigY~ das EEG (bei Anfallsfreiheit) erstmats 
Gruppen yon abnormen, rhythmischen Theta-Wellen, wie sie beim Kleinkind-Petit 

\/./:;v .... :' " '" 

ISOffV , Ysec , 

Abb. 1. Ursel ~., 16 2", 3 Mon. (Sohwester yon Wilfried It., Fall 2), EEG-Nr. 2498/64. --  Unter 
Hyperventilation (3 ~/2 min) abnorme, frontal betonte, rhythmische langsame Wellen 

mal vorkommen. Das Kind entwickelt sioh vollkommen normal. Mit 4 Jahren erst- 
mals kurze Absencen. Im EEG abnorme Theta-Rhythmen (Abb. 2) und Gruppen yon 
bilateral-synchronen Spitze-Welle-Komplexen. Kein Herdbefund. Unter Petnidan 
keine Besserung. Im weiteren Verlauf ~indert sich das Anfallsbild: Der Junge ha~ 
eine Aura, w~ihrend der er zur Mutter laufen kann. Oft Begirm der Anf/~lle mit 
Kribbeln in der re. Hand. Im Anfall Blickwendung nach re., re. Hand verkrampft. 
Diese Herdanf~lle treten auch ohne BewuBtlosigkeit auf und fiihren gelegentlich 
zum Hinstiirzen. Zeitweise treten ~bsenceartige Anf~lle mit der beschriebonen Herd- 
symptomatik nach dem Erwachen serienweise auf. Fiir einzelne Anf~lle besteht da- 
gegen keine feste Bindung an die Tageszeit. Bei wicderholten EEG-Un~ersuchungen 
ist einmal ein Anfall zu provozieren: BewuBtseinspause, Adversivbewegung, toni- 
sche Starre des re. Armes. Die Kurve zeigt im Anfall (Abb. 3) bflateral-synchrone 
Spitze-Welle.Komplexe, denen generalisierte Theta- und Delta-WeUen folgen. 
Temporal re. gering vermehrt langsame Wellen. Unter Therapie mit Mylepsin und 
Ospolot voriibergehend Besserung. Bei Zulage yon Petnidan erscheinungsfrei. 

Eloikrise. Ein  bis dahin  normal  entwickel tes  K i n d  e rkrankt  im Al ter  

yon  5 Monaten  an general is ier ten tonischen Anf~]len, die durch eine ent- 
sprechende Behandlung  zu beherrschen sind. M_it 4 J a h r e n  ~reten e rneut  
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f ron t .  ~ ~ 

Abb.2. Wilfried I~., 4 5., 9 Mon., EEG-Nr. 1936/64. - -  Abnorme Theta-Rhythmen mit  Betonung 
fiber den hinteren ]l,egionen. Geringes l~echtsfiberwiegen der Ver~nderungen 

Abb. 3. Wilfried R., 4 J. ,  9 Mon., ]~EG-Nr. 2117/64. - -  U~ter ttyperventiJation Anfall (siehe Text). 
Initial biiateral-synchrone irregul~re Spi~ze-Welle-Komplexe. Bei fortdauerndem Anfall bilaterale 

Theta- und Delta-Wellen. Gering vermehrte Delta-Wellen fiber der rechten Hemisphere 

Anf~lle auf: Adversivanf~lle mit zum Tell absenceartiger BewuJ3tseins- 
pause. Im EEG finden sich Krampfaktivit~t vom Spitze-Welle-Komplex- 
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T y p  und  auBerdem im Anfa l l  fokale  Zeichen. ] )as  Krankhe i t sb f ld  wird  
aufgefaBt  als K o m b i n a t i o n  einer  Herdepi leps ie  m i t  e inem P e t i t  real .  Die 
gesunde Schwester  des P a t i e n t e n  b ie te t  ein e indeut ig  pathologisches  
H y p e r v e n t i l ~ t i o n s : E E G .  ' ' 

Tabelle. Klinische und EEG-Beobachtungen bei 41 Kindern mit Herdsymptomen 

:Klin. Kl in ische  G r a n d  maI  ] J[t iologie 
Herde]~EG" Herd -  u n d  ]~]~G- I 

zeiche~ H e r d -  y o n  Be- i m  Ver- I - .  Hinweis  a u f  
zeichen g iun  a n  l au f  [ UnKlar Vorsch/~dig. 

Gruppe i 17 
Gruppe 1 2  
Gruppe 12 
gesamt 41 

4 
2 
7 

13 

7 
4 
5 

16 

6 
6 

12 

Gruppe  B 

12 

14 

| 
1 ] -- 17 

12 [ 12 --  
3 1 2  - -  

1 6  24 17 

Bei  12 K i n d e r n  m i t  e~ner ursi~ohlich n ich t  zu kl/~renden Epi leps ie  
t r a t e n  kl inische u n d  bzw. oder  e lek t rencepha lographische  Herdze i chen  
e rs tmals  im Verlaufe  des Leidens  au f  u n d  zwar  in  engem zei t l ichen Zu- 
s a m m e n h a n g  m i t  geh/~uften groBen Anfi~llen (4real  k]inische, 2 m a l  elek- 
t reneepha]ographische ,  6 rea l  k l in ische u n d  e lek t rencephalographisehe  
I-Ierdzeichen). 

Fal l  8. Ilse ]3. (P.-Nr. 712/53). 
Familienanamnese. Keine ]3esonderheiten. 
Eigene Anamnese. Schwangerschaft und Geburt ohne Komplikationen. Normale 

Entwick]ung. Im Alter yon 13 Jahren treten erstmals in groBer H~ufigkeit kurz- 
dauernde Absencen auf. Wenig sparer zeigen sieh generalisierte toniseh-klonisehe 
Anfalle yon 10--15 rain D~uer. 

Be/uncle und Verlau/. Bei der internen und neurologischen Untersuehung des 
k6rperlieh und geistig ~ltersgem~B entwickelten 13ji~hrigen M~dchens finden sich 
keine ]3esonderheiten. Liquor, RSntgenuufnahme des Sch~dels, PneumencephMo- 
gramm, ophthMmologisehe ]3efunde 0.]3. Im EEG bei normaler Grundaktivit~t wie- 
derholt Paroxysmen yon 3/sec-Spitze-Welle-Komplexen, die klinisch yon typischen 
Absencen begleitet werden. Wghrend der klinischen Beobaehtung werden gehEuft 
Absencen und mehrere generalisierte toniseh-ldonisehe Anf~lle gesehen. Es gelingt 
nicht, dutch eine antikonvulsive ]3ehandlung Anfallsfreiheit zu erzielen (1953 !). - -  
Mit 141/2 Jahren beriehtet das Kind erstmals, das Nahen der AnfElle zu spiiren. Eine 
genauere Differenzierung der Auruerlebnisse ist nicht mSglich. Die Symptomatik der 
Abseneen wird reiehhaltiger: Es werden Autom~tismen beobachtet, und die Pat. 
beriehtet fiber Nasenjucken und ~bnorme Geruchssensationen. Im EEG auch jetzt 
bei normaler GrundaktivitEt paroxysmale Gruppen yon 3/sec-Spitze-Welle-Kom- 
plexen. Zur Zeit der Menarehe (151/2 Jahre) I-IEufung der kleinen und groBen Anf~lle. 
Wiederholt Petit real-Staten. Erstmals jetzt auch myoklonische Zuckungen, die im 
EEG yon atypischen Spitze-Welle-Komplexen mit polyphasischen Krampfspitzen 
begleitet werden. --  Im Alter yon 20 Jahren treten iso]ierte Auren mit quElenden 
Angstzust~tnden, MiBempfindungen im ]3ereich des Epigastrium und vegetativen 
Symptomen auf. Die groBen Anf~lle zeigen eine deutliehe Seitenbetonung. Die Pat. 
ist zunehmend wesensgeEndert, verlangsamt, etwas 1Eppiseh. Im EEG unverEndert 
bei regelmEl]iger Grundaktivit~t Paroxysmen yon 3/sec-Spitze-Welle-Komplexen 
mit Doppelkrampfspitzen, kein Herdbefund. 
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Epikrise. Ein 13ji~hriges Miidchen mit  unauff~lliger Vorgeschichte 
erkrankt mit  Absencen und grol3en Anf~llen. I m  L~ufe des mit  geh~uften 
Anf~llen einhergehenden Leidens entwickelt sich um das 15. Lebensjahr 
eine Anfallssymptomatik, die der einer psychomotorischen Epflepsie 
gleicht. I m  EEG finden sich unveri~ndert bilateral-synchrone 3/sec- 
Spitze-Welle-Komplexe, keine I-Ierdveri~nderungen. 

In  weiteren vier F/illen fanden wit sehr i~hnliche Bilder, w~hrend bei 
den fibrigen Kindern dieser Gruppe nicht D~mmer~ttaeken, sondern 
Seitenbetonung der grol~en Anf/ille oder fokalmotorische Zeichen ws 
rend der Absence beobachtet wurden. 

Hi~ufig werden gleiehzeitig mit  dem Wandel des Anf~llsbildes oder 
bercits vorher bei den bis dahin psychisch unauffs Kindern epilep- 
tische Wesensi~nderungen deutlich. 9 unserer 12 Patienten zeigten sie in 
ausgepr~gtem Mal~e. Die Therapie gestaltet sich in solehen F~llen racist 
schwierig. Oft treten die Wesens~nderungen unter einer strengen anti- 
konvulsiven Einstellung sti~rker hervor. Bei 3 Kindern haben wir unter 
der Behandlung einen psychotisch gefi~rbten Ds gesehen 
(forcierte Normalisierung nach LANDOLT), wie er bei unkomp]izierten 
Petit  mal-Epilepsien nicht vorkommt.  

Mit der Ausbildung einer psychomotorischen Anfallssymptomatik 
werden im E E G  nur relativ selten die ffir Diimmerattacken charakteristi- 
schen Vers deutlieh. HEss (1957) betonte schon frfiher, dal~ 
Spitzenherde und Spitze-Welle-Komplex-Paroxysmen nur selten zu- 
sammen vorkommen. Ebenso fanden v. I-IEnE~STRSM u. SCHORSCH bei 
ihren Patienten im E E G  nieht das charakteristische Bild einer tempo- 
ralen Epilepsie, sondern fiberwiegend sehr atypische Itirnpotentialbilder. 
Auch wir sahen nur in 1 yon 12 F~llen mit  einer sekundi~ren Fokalisation 
im Verlauf einer Grand mal-Epilepsie einen ausgepr~gten Spitzenherd, 
bei den anderen Kindern fokale l~ngsame Wellen, atypische Befunde 
(siehe unten!) oder ein normales Interva]l-EEG. 

Auch bei einer eindeutigen psychomotorischen oder fokalen Sympto- 
mat ik  kSnnen im EEG jegliehe fokalen und anderen atypisehen Ver- 
/~nderungen fehlen (52, Fall 2 dieser Arbeit und andere eigene Beobaehtun- 
gen). Das E E G  zeigt dann unveri~ndert allein bilateral-synehrone 3/sec- 
Spitzc-Welle-Komplexe. 

Bei schweren und protrahierten Grand mal-Verl~ufen kSnnen im EEG Zeichen 
einer schweren allgemeinen Desorganisation auftreten, wie sie much yon v. HEDE~- 
STRSM U. SC~ORSC]~ bei Anstaltspatienten beobachtet wurden. Wir beschreiben sie 
an anderer Stelle ausffihrlicher n, sie seien deshalb hier nur kurz erw~hnt: Die 
Spitze-Welle-Komp]ex-Formationen verlieren ihre k]are Gliederung, die bilaterale 
Synchronic tritt mehr und mekr zurtick. Die P~roxysmen sind unscharf begrenzt. 
Nicht selten sieht man li~ngere Spitzenserien. Irregular, zum Teil fokal betont, 
treten hochfrequente Spitzenpotentiale ,,subcorticulen Typs" auf (Abb.4). Bei 
einigen Kindern sahen wir kettenfSrmige ]angsame Spitze-Welle-Komp]exe, die die 
Anf~llsentladungen ein]eiteten und sie iiberdauerten (Abb. 5). 
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~bb. 4. Ilse ]3., 18 a., EEG-Rr. 1562/61. - -  Geh~uf~e groBe A~glle  nnd Absencen. Temporal rechM 
hochfrequen~e Spitzenpotentiale und Spi~ze-Welle-Komplexe. ?Jbergang in bilateral-synchronen 

Paroxysmus yon sehr irregul~ren Spitze-Welle-Komplexen 

I50}~u I I 

Abb.5. 0hrista D., 7 J., ~EG-Nr. 3156154. - -  Grand real und Absenoen. Bifrontale, linksbetonte, 
langsame Spitze-~'elIe-Kom!olexe mit Ubergang in Ioilateral-synohronen Paroxysmus "con 3/sec- 

Spitze-WeIIe-Komplexen rait klinisd~er Absence 
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Allen 12 Kindern dieser Gruppe is~ das Fehlen sicherer atiologischer 
Hinweise gemeinsam. Vor dem Bcginn des Grand real verlief die Krank- 
heir unter dem Bride einer Pyknolepsie. Die Beziehungen zwischen Dauer 
und Schwere des Grand mal und demWandel des Krankheitsbildes sind in 
allen Fallen so offensichtlich, dal3 an einer ursaehhehen Bedeutung der 
groi~en Anfalle ffir die Entstehung des I-[erdgeschehens kaum Zweifel bc- 
stehen kann. 

Gruppe C 

In einer letzten Gruppe fassen wir 12 Kinder zusammen, bei denen im 
Krankheitsverlauf I-Ierdsymptome bcobachtet werden, die --  vielleicht 
zum Tefl infolge mangelhafter Anamnesen oder ungeniigender Verlaufs- 
beobachtungen und EEG-Kontrollen -- nicht sicher in der einen oder 
anderen oben dargestellten Weise eingeordnet werden kSnnen. In keinem 
dieser Falle ergeben sieh sichere atiologisehe l:[inweise. Alle Kinder 
zeigen eine pyknoleptische Verlaufsform der Absencen. In 5 Fallen ist das 
Absence-Leiden durch ein Grand real kompliziert, das aber nur einmal 
einen schweren Verlauf nimmt. Ein cindeutiger zeitlicher Zusammenhang 
zwisehen Iterdsymptomatik und Grand mal-Beginn ist nicht nach- 
zuweisen. Nur bei einem Kind besteht eine leichte Debilitat, die vielleicht 
einem schweren frfihkindlichen Grand real zur Last gelegt werden kann. 
Alle anderen Kinder zeigen keinerlei psychische und IntelligenzstSrungen. 
Die I-Ierdsymptomatik wirkt sich nicht auf den Krankheitsverlauf und die 
Therapieanspreehbarkeit aus. Sie stellt bci diesen Kindern gewisser- 
maBen einen ,,Nebenbefund" dar. Die mSgliche Deutung dieser Krank- 
heitsbflder wird unten zu besprechen sein. 

C. Besprechung der Ergebnisse 
In dem Bemfihen, die Beziehungen zwischen den durch 3/sec-Spitze- 

Welle-Komplexe ausgezeichncten Absencen und psychomotorischen 
sowie anderen Herdepilcpsien zu klaren, haben wir zunachst die diffcren- 
tialdiagnostische Bedentung der bei Absencen vorkommenden Auto- 
matismen geprfift. Im weiteren wurde untersueht, ob und welche Korrela- 
tionen zwischen klinischen und elektrencephalographischen Iterdsympto- 
men, atiologischen Faktoren sowie Besondcrheiten des Krankheitsver- 
laufes bei Absence-Epilepsien bestehen. 

In  Ubereinstimmung mit ]3v, AVSSAn% O'B~IEN, ROBIn u.a. fanden 
Automatismen -- meistens geringer Auspragung --  als tin haufiges 

Symptom bei Absencen. Unsere Verlaufsbeobachtungen zeigen indessen, 
dab aus ihrer Feststellung nicht die Diagnose einer psychomotorischen 
Epilepsie oder auch nur eine prognostisehe Aussage fiber die spatere Ent- 
wicklung einer solchen abgeleitet werden darf. Zwischen dem Auftreten 
yon Automatismen und bestimmten Verlaufsformen der Absence-Epi- 
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lepsie lassen sieh keinerM Beziehungen herstellen. Unsere Beobachtungen 
best~tigen friiher yon LANDOLT vertretene Auffassungen. LA•DOLT wies 
daraufhin, dag die Automatismen sehr komplex verursaehte und in ihren 
Erscheinungsformen yon vielerlei Faktoren gepr/~gte Symptome sin& 
Gerade aueh den oralen Erscheinungen w/ihrend der Anf~lle sei nieht 
mehr als die Bedeutung eines unspezifischen, fakultat iven Enthemmungs-  
oder Reizph/inomens zuzuerkennen, sie seien weder lokal-noch krank- 
heitsspezifiseh. Es sei daran erinnert, dab PE~FIELD u. JASPE~ bereits 
1954 betonten, aus der Beobachtung yon Automatismen diirfe nieht auf 
eine eorticale Ausl6sung der Anf/~lle geschlossen werden. Automatismen 
sind also ffir die notwendige seharfe Trennung yon sogenannten ,,eentren- 
eephalen" kleinen Anf~llen und D~mmerat taeken als differentialdiagno- 
stisches Symptom irrelevant. 

Der zweite Fragenkreis unserer Untersuchung ist komplexer und seine 
Beantwortung sehr viel problematischer. F/Jr die pathogenetische Den- 
tung der Krankheitsbilder, in denen reine Abseneen und Anf/~lle fokaler 
Pr~gung nebeneinander oder nacheinander vorkommen, lassen sieh im 
wesentlichen drei Denkm6glichkeiten anffihren. 

1. Prim/ir besteht eine sogenannte ,,centrencephale" Epilepsie im 
Sinne PENFIELDS und die fokalen Symptome sind Folge gehs groBer 
Anfi~lle, also iktogener Na tur  (sekundi~r fokalisierte Epilepsie). 

2. Das fokale Geschehen ist Ausdruek einer prims organischen 
Hirnseh~digung, die ihrerseits als Realisationsfaktor ffir eine anlage- 
bedingte Spike-wave-Epilepsie wirkt. 

3. Es handelt sieh um Residualepilepsien im ,,strengen" Sinne, d.h. 
klinische und EEG-Symptomat ik  beiderlei Art sind Ausdruck einer hirn- 
organischen Seh/idigung. 

Die zuerst genannte Deutung diirfte fiir 12 F/~lle unseres Kollektivs 
zutreffen. Bei diesen Kindern entwiekelte sich eine Herdsymptomat ik  im 
Gefolge - -  sekund/ir zu den Abseneen hinzugetretener - -  groger Anf/~lle. 
Diese Krankheitsverl/iufe sind den von v. HED]~NSTR6M U. SCHO~SCH, 
I~AB]~, N]~IMANIS U.a. besehriebenen an die Seite zu stellen. Die Autoren 
sehen - -  wie frfiher sehon HEss (1957) - -  fibereinstimmend in einem 
sehweren Grand mal den entseheidenden Faktor  fiir die Entstehung der 
]-Ierdsymptomatik. Der pathogenetische Meehanismus ist also in einer 
anfMlsbedingten eerebralen I lypox~mie im Sinne yon SFIELMEYER und 
SCI~OLZ zu sehen. Erst  in jiingster Zeit hat  PEIFFEI~ erneut diese Konzep- 
tion bestgtigen k6nnen. An einem grogen Untersuehungsgut wies er sehr 
deutliehe Korrelationen zwisehen Anfallsh~ufigkeit und Ausmag der 
Parenehymsehgdigung naeh. 

Mit der Fokalisation einer spike-wave-Epilepsie erfghrt offenbar der 
dem einzelnen Anfall zugrunde liegende pathophysiologisehe 1V[echanis- 
mus einen Wandel. Eine Aura, fokalmotorisehe und fokalsensible Initial- 
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symptome weisen daraufhin, dal~ die sekundiir entstandene fokale Lasion 
die Funktion eines ,,Triggers" fibernehmen kannS*, 4su.a.. GASTAUT 
spricht yon einer ,,sekundgren Generalisation" fiber eorticofugale Bahnen 
und das thalamoreticul~re System. W~hrend das Krankheitsbfld als 
primer generalisierte, sekundgr fokalisierte Epilepsie zu bezeichnen ist, 
liegt dem einzelnen Anfall eine primer fokale, sekunds generalisierte 
Entladung zugrunde. 

Von dem durch ein fokales Initialsymptom ausgestalteten Anfallstyp 
sind jene Formen zu trennen, bei denen Herdzeiehen erst w~hrend des 
Anfalls auftreten. Es sei z.B. hingewiesen auf den Bericht von GUINENA 
U. TAHER fiber zwei Kinder, bei denen w~hrend eines mit Spitze-Welle- 
Komplexen einhergehenden Anfalls optisehe Halluzinationen auftraten. 
Wie die Autoren nnd --  in anderem Zusammenhang --  LASDOLT betonen, 
dfirfen solehe Anfallssymptome nicht ohne weiteres auf eine lokalisierte 
primi~re StSrung zurfiekgefiihrt werden. Es seheint sich vielmehr um 
Symptome zu handeln, die damit zu erkl~ren sind, dal~ wahrend des 
Anfalls --  naeh PE~FIELD U. JASPER fiber ein thalamoeortieales System -- 
spezielle Rindenbezirke erregt werden und ihrerseits das Anfallsgesehehen 
pr~gen. 

Einer besonderen Erw~hnung bedarf in diesem Zusammenhang der 
oben beschriebene Fall 2. Hier besteht eine eigenartige Uberlagerung von 
Anfa]lsmechanismen versehiedener Art. Wir mSehten vermuten, dal~ bei 
den absenceartigen Anf~llen dieses Kindes eine primer generalisierte Ent- 
ladung (bilateral-synehrone Spitze-Welle-Komp]exe) sekunds eine 
fokale Erregung ausl6st. Nach dem klinischen Bfld und dem EEG handelt 
es sich hier also um das Umgekehrte yon dem, was wir a]s prims fokalen 
sekundi~r generalisierten Anfallstyp besprachen. -- Bemerkenswert ist, 
dab die gesunde Schwester dieses Jungen im Hyperventilations-EEG 
Ver~nderungen bietet, wie sie u.a. bei ,,geheilten" Pyknolepsien dieses 
Alters beobachtet werden. 

Die oben an 2. Stelle genannte Deutungsm6glichkeit trifft ffir die in 
der Gruppe A zusammengefa~ten 17 Fi~lle zu. Itier fanden sich anamne- 
stiseh oder im klinischen Bild Hinweise auf eine cerebrale Vorseh/idigung, 
und schon bei der 1. klinisehen Untersuehung zeigten sich elektreneephalo- 
graphisehe oder klinisehe I-Ierdzeichen. Ausgedehnte corticale Liisionen, 
wie man sie bei den typisehen kindlichen Herdepilepsien finder, sind dabei 
eine Seltenheit, wie dies auch Ju~G, MEYER-MIcKELEIT U. SCHNEIDE~ in 
ihrem Krankengut beobachteten. Diese Autoren vermuten, da]~ das 
Fehlen schwerwiegender Sehiiden geradezu eine Voraussetzung ffir die 
Manifestation gehi~ufter Absencen sei. Man ist zun~chst geneigt, diese 
F~lle als typische l~esidualepilepsien einzuordnen. In den ausreichend 
frfih erfal~ten F~llen zeigt das EEG indessen schon im Beginn des 
Leidens, schon Monate oder Jahre vor den ersten Absencen, Spitze-Welle- 
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Komplex-Paroxysmen.  Es bestehen hier also analoge Verh/iltnissc 
wie sie an anderer Stelle (myoldonisches Kleinkind-Petit  real und akine- 
tisches Pet i t  malT, 8) erSrtert wurden. Danach wire  dem fokalen corti- 
calen Prozel~ nut  die Bedeutung eines Realisationsfaktors ffir einen pri~- 
formierten - -  nach MET~A_~OS U. METRAKOS anlagebedingten - -  alters- 
gebundenen Reakt ionstyp (Ju~G), die Peti t  mal-Epilepsie, einzur/iumen. 
Man wir4 also nicht yon Residualepilepsien im, ,s t rengen" Sinne sprechen 
dfirfen. Erschwerend fiir die richtige Beurteilung dieser F~lle wirkt, dal3 
mit  Manifestation des Peti t  real ira typischen Alter die ursprfinglich vor- 
handenen fokalen Ver~nderungen im E E G  vollkommen schwinden kSn- 
nen, also das Bild einer reinen Spike-wave-Epflepsie entsteht (Full 1). 
Darin w i rd  zugleich die Notwendigkeit vielj/ihriger Beobachtungen 
deutlich. 

In  einer 3. Gruppe (C) faBten wit 12 Kinder mit  klinischen oder elek- 
trencephalographischen Herdsymptomen zusammen, flit die weder 
Anamnese noch Verlauf eine brauchbare Erld/irung boten. In  Analogie 
zu den oben besprochenen F/illen liegt es nahe, die fokalen Zeichen als 
Symptome anamnestisch rricht faBbarer organischer Sch/iden zu werten, 
die die 1Vfanifestation tier Pet i t  mal-Epilepsie begfinstigten. Bei ent- 
spreehender Disposition kSnnen offenbar geringf~gige Noxen alas Ge- 
schehen in Gang setzen. Hier ist z. B. auch and ie  nicht seltene anamnesti- 
sche Angabe zu denken, das Pet i t  real habe sich unmittelbar  nach einer 
leichten Commotio oder nach einer fieberhaften Erkrankung entwickelt. 
G~As~g sah den Beginn einer Epflepsie nach fliichtiger Hirndrucksteige- 
rung. Grunds/itzlich wird damit  zu rechnen sein, dub die auslSsenden 
Noxen --  wie bei einer groBen Zahl tier typischen kindlichen Herdepilep- 
sien - -  in einem Teil der F/ille anamnestisch nicht faBbar sind. 

Besonders deutlich werden die besprochenen Verh~ltnisse an einem kiirzlich yon 
S c ~ r F ~ . g  mitgeteilten Fall: Ein 8 j~hriger ~Iunge erkrankte an vereinzelfen groBen 
Anf~llen. Im EEG war zunichst nur fokale KrampfaktivRit nachweisbar. Spiter 
fanden sich dann abet typische bilateral-synchrone Spitze-Welle-Komplexe. Die 
Untersuchung der Familie ergab bei drei gesunden Geschwistern im EEG unter 
Hyperventilation ebenso bilateral-synchrone Spitze-Welle-Komplexe. Auch in 
diesem Fall muB manflaran denken, dab tier bel dem gungen bestehende Herdbefund 
Ausdruck einer anamnestisch nicht faBbaren, flit die Petit mal-Epilepsie als Reali- 
sationsfaktor wirkenden Vorschidigung ist. 

Uberblicken wir die Gesamtheit  unserer Beobachtungen, so wird deut- 
lich, dub es schwierig oder gar unm6glich ist, dem klinischen und elek- 
trencephalographischen Bild einer vorgeschrittenen Epflepsie eine ver- 
bindliche pathogenetische Deutung zu geben, sofern nicht tier gesamte 
Krankheitsverlauf  in seinen Einzelheiten bekannt  ist. Prim/ir idiopathi- 
sche Formen kSnnen in vorgeschrittenen Stadien das gleiche Bild bieten 
wie prim/ir durch einen Cerebralschaden ausgelSste Epflepsien. Schliel~- 
lich kSnnen sich prim/~re und sekund/ire Sch/iden in nicht fibersehbarer 
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Weise fiberlagern. Die verschiedenen Krankheitsverl~ufe mfinden in das 
gleiche unspezifisehe Bfld. Diesen Proze• der EntdifferenzierungS,81,51 
meint G~SHmT,  wenn er die psychomotorische Epilepsie als die ,,gemein- 
same Endstrecke" aller Epilepsien bezeichnet. 

Allein L/~ngsschnittuntersuehungen fiber diese Krankheitsbilder ge- 
statten, das oft unfibersiehtliche Bild zu kl~ren. Jedenfalls in gewissen 
Grenzen l~13t sieh die Bedeutung exogener unc[ endogener pathogeneti-i 
scher Momente erkennen. Bei solcher Betraehtung ist in der scheinbar 
verwirrenden Vielfalt der Erscheinungsbilder, unter denen uns die ge- 
sehilderten ,,gemischten" Epilepsieformen begegnen, der sogen~nnte 
,,centreneephale" Reaktionstyp als eigensts Ph~nomen weitgehend 
sieher abzugrenzen. Es ergeben sieh auf  diesem Teilgebiet des kindliehen 
Peti t  real im grunds~tzlichen gleiche Verh~ltnisse, wie sie kfirzlieh ffir die 
frfihkindlichen Peti t  mal-Formen dargelegt wurdenT, s. Die gewonnenen 
Ergebnisse kommen alten, yon muncher Seite wiecler verlassenen Pen- 
fieldschen Vorstellungen yon der Einheit der sogen~nnten ,eentren-  
cephalen" Epilepsie entgegen und erg~nzen andererseits vom klinischen 
Bereich her die bei erbbiologischen Untersuchungen fiber das ,,eentren- 
cephale E E G "  89 gewonnenen Gesiehtspunkte. 

Absehliel3end m5chten wir unter den dargestellten Aspekten die Frage naeh 
einer zweckmiil~igen Terminologie der gesehilderten Epilepsieformen folgender- 
malten beantworten: Wenn man an der Definition des Petit m~l ~Is der durch 
Spitze-Welle-Komplexe ~usgezeiehneten Form der kleinen Anfiille festh~l~, so sollte 
man auch die atypischen Formen und entdifferenzierten Endzust~nde als dem Petit 
real zugehSrig bezeielmen. Die Wahl der Krankheitsbezeiehnung sollte nieh~ yon der 
Symptomatologie eines Krankhei~sstadiums bestimmt sein. Man kSnnte den im 
Kr~nkheitsverlauf auftretenden Formwandel adjektiviseh zum Ausdruck bringen, 
indem man z. B. yon einem entdifferenzierten oder sekund~r fokalisierten Petit mal 
spricht bzw. bei primer vorhandenem Herdzeichen yon einem Petit mal mit fokaler 
Symptom~tik. 

Zusammenfassung 
Nach klinischen und elektreneephalographisehen Verlaufsbeobachtun- 

gen bei 101 Patienten werden die Beziehungen zwischen Absencen, psy- 
ehomotorisehen und fokalen Epilepsien dargestellt. 

1. Die vielf~ch als Kri terium fiir die differentialdiagnostisehe Tren- 
nung yon Abseneen und psychomotorisehen Anf/~llen angesehenen Auto- 
matismen (orale, gestikulatorisehe usw.) sind unspezifiseh. Zwisehen 
ihrem Aaftreten und bestimmten Verlaufsformen und EEG-Befunden der 
Absenee-Epilepsie bestehen keinerlei Beziehungen. 

2. Ffir die pathogenetische Deutung yon Krankheitsbildern, in denen 
reine Absencen und Anf~lle fokaler Pr/igung nebeneinander oder im Ver- 
lauf nachein~nder vorkommen, werden zwei MSgliehkeiten erbrtert:  

a) Eine primer genera]isierte, ,,centrencephale" Epilepsie im Sinne 
PENFIELDS kann im Gefolge geh~ufter grol~er Anf~lle sekund~r zu fokalen 
Symptomen oder EEG-IIerden ffihren. 
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b) Die Pe t i t  mal-Epilepsie  k a n n  sich auf  dem Boden einer organischen 
Hirnschadigung entwickeln.  Ver laufsbeobaehtungen u n d  Unte r suchun-  
gen des Erbumkreises  spreehen dafiir, dal3 in  solehen Fal len  dem organi- 
sehen I-Iirnsehaden lediglieh die Bedeu tung  einer Ausl6sung ffir die 
anlagebedingte  Spike-wave-Epilepsie zukommt .  

3. Die Gesamthei t  der kl inischen u n d  elektreneephalographisehen 
:Beobachtungen lggt aus der Vielfalt der Erseheinungsbilder ,  un te r  denen 
, ,gemisehte" Epilepsien mi t  fokalen u n d  Ent l~dungsformen vom Spitze- 
Wel le -Komplex-Typ auft re ten,  die sogenannten  , ,centreneephale" Epi- 
lepsieformen als eigene Gruppe hervortre ten.  Die Ergebnisse k o m m e n  
somit  den ursprfingliehen Vorstel lungen PENFIELDS Yon tier sogenann- 
t en , , c en t r encepha l en"  Epflepsie entgegen u n d  ergi~nzen andererseits  yore 
kl inisehen Bereieh her die erbbiologischen Ergebnisse yon METRAKOS U. 
I~ETRAKOS. 
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