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Die Bezeichnung ,,Absence kennzeichnet eine von 3/sec Spitze-
Welle-Komplex-Paroxysmen begleitete Anfallsform. Die Absence ist
nicht spezifisch fiir ein bestimmtes Krankheitsbild, sondern kommt bei
Epilepsien sehr unterschiedlichen Verlaufes vor: So kann die Absence als
alleinige Anfallsform das Krankheitsbild bestimmen (Pyknolepsie) oder
als lediglich akzessorische Anfallsform z.B. bei Grand mal-Epilepsien des
Kleinkindesalters, bei den friibkindlichen Petit mal-Epilepsien (myo-
klonisches Kleinkind-Petit mal und akinetisches Petit mal?:®) oder
schlieflich den Aufwach-Epilepsien des Jugendlichen und Erwachsenen
auftreten.

Der Begriff ,,Petit mal* wurde nach TEMEIN zuerst etwa 1815 in den Pariser
Hospitélern fiir alle Formen von kleinen epileptischen Anféllen benutzt. Seit jener
Zeit ist eine Fiille verschiedener Definitionen fiir das Petit mal gegeben worden
(Lit. bei 1.3%). Eine eindeutige Determination des Begriffes wurde erst moglich, als es
G1s8s, Davis u. LENNOX 1935 gelang, fiir eine bestimmte Form des Petit mal — die
Absencen — im EEG ein besonderes Anfallsmuster, die bilateral-synchronen
,,spikes and waves* nachzuweisen. Dieses EEG-Muster erwies sich als in hohem
MaBe spezifisch fiir diese Form der kleinen Anfille. Jung konnte 1939 durch Nach-
weis des spike-wave-Musters die Identitdt der sogenannten ,,nichtepileptischen Ab-
sencen‘‘ (FRIEDMANN) mit dem epileptischen Petit mal erweisen.

Die Auffassung von GieBs, Davis u. LENNoX, das 3/sec-spike and
wave-Muster sei spezifisch fiir ,,Petit mal‘‘-Absencen, erfuhr vielfachen
Widerspruch. Wiederholt wurde die Auffassung vertreten, das Spitze-
Welle-Komplex-Muster konne auch bei psychomotorischen und mit
fokalen Symptomen ausgestalteten Anfillen vorkommen, aus seiner
Feststellung diirfe also nicht ohne weiteres die Diagnose von echten
Absencen abgeleitet werden.17,23,24,27,52,5¢u.2. T diesen Arbeiten iber
das ,,Grenzland* zwischen den durch Spitze-Welle-Komplexe ausgezeich-
neten und den corticalen kleinen Anfillen stehen sich die Meinungen der
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verschiedenen Autoren zum Teil kontrir gegeniiber. Je nach dem Aus-
gangspunkt der Betrachtungsweise — ob an der klinischen oder elek-
trencephalographischen Symptomatik orientiert — werden diese beson-
deren Anfallsformen verschieden gedeutet und eingeordnet.

Die Diskussion iiber die Beziehung zwischen dem Petit mal und den psycho-
motorischen Anfillen wird nicht zuletzt dadurch wesentlich erschwert, dal der

Begriff ,,Petit mal® auch fiir Anfallsformen ohne Spitze-Welle-Komplex-Muster ver-
wendet wird (,,Oral-Petit mal*%, , psychomotorisches Petit mal“1% n.a.).

Die Arbeiten iiber die atypischen Petit mal-Formen (bzw. psycho-
motorischen und fokalen Anfélle mit Spitze-Welle-Komplex-EEG) be-
schiftigen sich im wesentlichen mit zwei Anfallsformen:

a) Absencen mit Automatismen (,,Petit mal-Automatism nach
PENFIELD u. JASPER, ,,Pseudoabsencen‘‘ nach GARSCHE, ,,fausses absen-
ces temporales” nach Gastaur u. Mitarb., zum Teil hierher gehérig
,,centrencephale Dimmerattacken‘ nach MATTHES).

b) Absenceartige Anfille mit Spitze-Welle-Komplex-Muster, in deren
Verlauf — meistens neben Automatismen — ausgeprigte Symptome aus
dem Zeichenkreis der psychomotorischen Epilepsie vorkommen: Aura,
Adversivbewegungen, szenenhafte Handlungen, Halluzinationen, Herd-
symptome verschiedener Art u.4.

Wir versuchen im folgenden, aus klinischen und EEG-Verlaufsbeob-
achtungen bei 101 Kindern mit Absencen eine Aussage zur Nosclogie der
genannten atypischen Anfallsformen zu gewinnen.

A. Krankengut und Untersuchungsmethoden

Das Kollektiv umfaBt 101 Kinder, die zu irgendeinem Zeitpunkt ihres epilep-
tischen Leidens Absencen boten. Die Absencen zeigten sich bei einzelnen Kindern
im Verlauf eines myoklonischen Kleinkind-Petit mal oder eines akinetischen Petit
mal, bei der Mehrzahl der Kinder traten sie als Pyknolepsie in Erscheinung, bei einer
kleineren Girappe von &lteren Kindern als Teilsymptom einer Aufwach-Epilepsie. In
jedem Fall lieB sich die Natur des Anfallsgeschehens durch den Nachweis des typi-
schen bilateral-synchronen Spitze-Welle-Komplex-Musters sichern.

Es handelt sich um 59 Madchen und 42 Knaben. Die in dieser summarischen
Angabe zum Ausdruck kommende wohlbekannte Middchenwendigkeit der Absencen
gilt nur fiir eine bestimmte Altersstufe und Verlaufsform!: Bei Erkrankungsbeginn
vor dem 4. Lebensjahr 18 Knaben und 14 Midchen, bei Beginn der Epilepsie
zwischen dem 4. und 8. Lebensjahr 14 Knaben und 30 Madchen. Bei Krankheits-
beginn zwischen dem 9. und 12. Lebensjahr betragt der Anteil der Madchen nur
609/,.

Die Patienten wurden fast ausschlieBlich mindestens einmal stationir unter-
sucht und standen im tbrigen mit wechselnder RegelmiBigkeit in der Kontrolle
unserer Anfallsambulanz.

85/, der Kinder waren bei der letzten Untersuchung dlter als. 11 Jahre bzw. 659/,
dlter als 14 Jahre. Die Linge der Krankheitsverliufe betrigt in 50°/, der Fille
3—9 Jahre, zur anderen Hilfte 10—20 Jahre. In unserer Beobachtung stehen die
Kinder zur Hilfte 2—6 Jahre, zu 50°/, 7—15 Jahre. Die Beobachtungszeiten sind
also zum Teil noch kurz. Dies liegt daran, daB nur die mittels des EEGs kontrollier-
ten Félle in unsere Untersuchung einbezogen wurden. Fille mit kurzen Krankheits-
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verliufen sind fiir Verlaufsuntersuchungen nur bedingt, aber fiir die Beurteilung
tiologischer und anderer Gesichtspunkte durchaus geeignet.

Unsere EEG-Untersuchungen stiitzen sich auf 963 Ableitungen (bis 1952
Schwarzer-4 Kanal-Elektroencephalograph, spiter 8 Kanal-Gerit der gleichen
Firma). Die Ableitungen erfolgten in typischer Weise bipolar und ,,unipolar*.
Sofern die Kinder alt genug waren, wurde die Hyperventilationsprovokation durch-
gefiihrt und iiberwiegend mindestens einmal photostimuliert. Simtliche Kurven
wurden nach einheitlichen Kriterien neu befundet. Die Auswertung der klinischen
und EEG-Befunde erfolgte mittels Maschinenlochkarten nach einem frither angege-
benem Verfahren®.

B. Eigene Untersuchungen
1. Absencen mit Automatismen

@) Vorbemerkungen. Unter Automatismen werden unbewuBte, koordiniert ab-
laufende Bewegungen wihrend des Anfalls verstanden. Am hiufigsten sind Auto-
matismen der Oralsphére wie Schmatzen, Lecken, Kauen, Schlucken. Ebenso hiufig
wie eindrucksvoll sind gestikulatorische Automatismen: Zupfen und Nesteln an der
Kleidung, Reiben, Kratzen und Klopfen der Hénde, Streichen der Hinde iiber Ge-
sicht und Haare u.4. Automatismen der unteren Extremititen wie Treten, Scharren
und Stampfen mit den Fiilen sind seltener. Primitive LautduBerungen — Riuspern,
Grunzen, Summen — und verbale Automatismen mit unverstindlichem Stammeln
und verwaschenem Sprechen kommen vor. Koordinierte Bewegungsabliufe mit
szenischem Charakter, wie sie fiir Ddmmerattacken typisch sind, werden bei An-
fallen mit Spitze-Welle-Komplex-Muster selten beobachtet.

Von diesen Automatismen im engeren Sinne, die wihrend der Absence als eigen-
stindiges Phénomen auftreten, ohne bereits vor Anfallsbeginn in erkennbarer
Weise eingeleitet zu sein, ist das Symptom der automatischen Fortfilhrung einer
begonnenen Handlung zu unterscheiden. Hier wird ein bereits vor dem Anfall ein-
gefahrener Bewegungsablauf wihrend der Absence fortgesetzt: Gehen, Laufen, Rad-
fahren, Schwimmen, Stricken, Klavierspielen u.4. Ein vor Beginn der Absence akti-
viertes motorisches Bewegungsmuster bleibt wihrend des Anfalls aktiv. Es handelt
sich also nicht um ein eigenstéindiges, neu auftretendes Symptom. Folgende Beob-
achtung macht diese Verhiltnisse besonders deutlich:

Ein 10jdbriger Junge mit pyknoleptischen Absencen verli3t nach lingerem
Schwimmen das Wasser. Wenige Sekunden spiter bekommt er eine Absence und
fiihrt, auf dem Rasen neben dem Schwimmbecken stehend, mit den Armen typische
Schwimmbewegungen aus.

In diesem Fall bleibt das einer vor dem Anfall ausgefithrten automatischen Be-
wegung zugrunde liegende motorische Erregungsmuster latent aktiv. Es {iberdauert
die willkiirliche Hemmung und wird mit Einsetzen der — psychoparetischen —
Absence erneut manifest.

Automatismen sind ein ubiquitdres Symptom: Sie werden auller bei
Absencen in wunterschiedlicher Ausprigung bei Blitz-Nick-Salaam-
Krampfen, bei akinetischen Anfillen®, im Anschlul an ein Grand mal
oder einen fokalen Anfall beobachtet. Besonders hiufig und ausgeprigt
kommen sie bei Dimmerattacken vor?26.41.42,

Automatismen treten auch bei synkopalen Reaktionen auf: La8t man Kinder
withrend der EEG-Ableitung sehr lange und forciert hyperventilieren, sieht man

nicht selten eine kurze BewuBtseinstriibung mit oralen und gelegentlich auch gesti-
kulatorischen Automatismen. Das Bild kann einer Absence sehr dhnlich sein. Im
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EEG treten gleichzeitig bilaterale 1,5—2/sec-Wellen hoher Amplitude auf, die als
Ausdruck einer hyperventilationsbedingten cerebralen Minderdurchblutung zu wer-

ten sind.

Bei der Bewertung und Deutung der Automatismen mufl beriick-
sichtigt werden, dafl ihre Symptomatik durch gebahnte Gewohnheits-
handlungen, Verlegenheitsreaktionen und Dissimulationsbemiihungen
geprigt werden kann3’. Das Ausmal, in dem dies der Fall ist, wird vom
Grad der BewulBtseinstriibung bestimmt. Bei Ddmmerattacken ist das
Bewultsein meist nicht vollig aufgehoben, sondern nur getriibt. Es be-
steht eine ,,oneiroide BewuBtseinslage3?. Das Aufnahmevermogen
fir gewisse Sinnesreize ist erhalten. Die Patienten sind jedoch — ab-
gesechen von Abwehrbewegungen — nicht in der Lage zu reagieren.
Manche Kranke kénnen wihrend des Anfalles héren und das Gehorte
spater sinngemif wiedergegeben.

Auch wahrend der Absence ist das BewubBtsein nicht immer vollstin-
dig aufgehoben. Wenn man sein Augenmerk darauf richtet, so findet man
eine ,,oneiroide BewuBtseinslage* durchaus nicht selten¢. Die Kinder
kénnen dann von ihren Wahrnehmungen wihrend der Absence berichten.
Wenn man gezielter fragt, ergibt sich aber meist, daf nur im letzten
Teil der Absence eine partielle Perzeptionsfihigkeit bestand, im
Beginn des Anfalls das Bewuftsein jedoch vollig ausgeloscht war.
Dieser Ubergang einer kompletten BewuBtseinsaufhebung in eine
»oneiroide BewuBtseinslage™ ist besonders charakteristisch fiir lang
dauernde Absencen.

Aber auch bei sehr kurzen Absencen kann das Ausmall der Psycho-
parese sehr wechselnd sein. Fragt man z.B. die Eltern der Absence-
Kinder, ob als Folge der Anfélle haufig Fehler beim Schreiben entstinden,
so erfahrt man nicht selten, dafl das Kind in der Lage sei, wihrend der
Absence die Feder vom Papier zu heben. In diesen Fillen wird deutlich,
wie die Symptomatik des Anfallsgeschehens je nach AusmaB der Psycho-
parese von Gewohnheitshandlungen und bedingten Reflexen geprigt
werden kann.

b) Ergebnisse. Wir beobachten bei 46 von 101 Kindern mit Absencen
Automatismen als akzessorisches Anfallsphinomen. Ebenso fanden
O’BrIEN u. Mitarb., ROBIN u.a. dieses Symptom in fast der Hilfte ihrer
Fille, wihrend andere Autoren2.3°,36,50 ;mit Automatismen ausgestaltete
Absencen als selten bezeichnen.

Automatismen waren bei Médchen etwas hiufiger (519/)) als bei
Knaben (389/,). — Die Morbidititskurve fiir kleine Anfille ist bei Kin-
dern mit Automatismen die gleiche wie bei Kranken ohne dieses Sym-
ptom. — Automatismen werden bei Kindern, die neben Absencen auch
groBe Anfille bieten, etwas hiufiger beobachtet (19 von 52 Fillen) als bei
Patienten mit einem reinen Absence-Leiden (27 von 49 Kindern).

34*
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Im EEG fanden wir bei Kindern, deren Absencen mit Automatismen
ausgestaltet waren, anders als MarTHES, keine besonderen Verinderun-
gen. MATTHES sah bei 24 vergleichbaren Féllen (,,centrencephale Dimmer-
attacken) im Gegensatz zu Pyknolepsien regelmiBig ein pathologisches
Intervall- EEG mit Herdsymptomen und rhythmischen parieto-occipi-
talen Delta-Wellen. Wir konnten bei Auswertung von 913 Kurven keine
derartigen Beziehungen zwischen Anfallssymptom und besonderen EEG-
Befunden feststellen. Insbesondere waren parieto-occipitale Delta-Wellen
bei Kindern mit Automatismen nicht hdufiger als im Restkollektiv (16
von 46 bzw. 17 von 52 Fillen). _

Bei langdauernden Absencen (linger als 30 sec) beobachteten wir
nicht hdufiger Automatismen als bei kurzen Anfillen. Mit der Dauer der
Absence nimmt aber der Formenreichtum der Symptomatik zu16,17,39,48,
So haben wir differenziertere gestikulatorische Automatismen oder
komplizierte Handlungen nur bei linger dauernden Absencen gesehen.

Wesensénderungen, Verwirrtheitszustinde oder gar psychotisch ge-
farbte Dammerzustinde, wie sie bei Kindern mit Diammerattacken im
Stadium der Normalisierung unter Therapie durchaus nicht selten sind
(forcierte Normalisierung nach Laxporr), haben wir bei Patienten mit
Absence-Automatismen nie beobachtet.

MartrES beobachtete bei Kindern mit langdauernden und mit aus-
gepragten Automatismen ausgestalteten Absencen héufiger psycho-
pathologische Verdnderungen als bei Patienten mit Pyknolepsien, ,,wobei
eine Labilitat im affektiv-emotionalen Bereich‘ dominierte. Er sieht darin
ein Argument fiir die Zugehorigkeit dieser Anfélle zum Formenkreis der
psychomotorischen Epilepsie. Andererseits ist aber zu erwégen, daf eine
Labilitdt im affektiv-emotionalen Bereich ihrerseits auch die Absence-
Symptomatik prigen kann.

Wiederholt wurde angegeben®U-2- mit Automatismen ausgestaltete
Absencen sprichen wenig oder gar nicht auf die iibliche Therapie an.
Diese Erfahrung konnten wir nicht bestédtigen10. Therapeutische Schwie-
rigkeiten bereiten nur Anfallsformen, die aufler Automatismen eine Aura
und andere sichere fokale Symptome zeigen.

II. Absencen mit Herdsymptomatik

Von den Absencen mit Automatismen miissen jene Anfallsformen
unterschieden werden, die — meist neben ausgeprégten Automatismen —
durch eine psychomotorische und fokale Symptomatik (Aura, Halluzina-
tionen, motorische Herdsymptome u.a.) ausgestaltet, im EEG aber von
bilateral-synchronen Spitze-Welle-Komplexen begleitet sind (Fille von 4
23,24,27,46,49,54_

Wir fassen im folgenden die Frage etwas weiter, indem wir nicht nur
Absencen mit einer ausgepréagten psychomotorischen Symptomatik, son-
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dern dariiber hinaus alle Falle, in deren Verlauf klinische und EEG-Herd-
symptome irgendeiner Art beobachtet wurden, in die Betrachtung ein-
beziehen.

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

a) Klinische Herdzeichen. Bei 28 Kindern waren im Anfallsbild Herd-
symptome zu beobachten: Aura-Symptome verschiedener Art wie z.B.
Angstgefithl u.a., wihrend der Absence anfallsweises Lachen, Halluzina-
tionen, Geruchssensationen, motorische Seitenzeichen, ausgeprigte Ad-
versivbewegungen. ‘

b) EEG-Herdbefunde. Bei 26 Kindern wurden im EEG Herdzeichen
festgestellt. Zu dhnlichen Ergebnissen kamen CALDERON u. PaarL (359/,).
In 8 Fallen handelte es sich um Spitzenpotentialherde mit meist pri-
zentro-temporaler Lokalisation, bei den tibrigen Kindern um Herde mit
vermehrten langsamen und steilen Wellen, die sich in jlingeren Alters-
stufen oft tiber die ganze Seite ausdehnten, bei dlteren Kindern meist
prazentro-temporale, selten frontale oder occipitale Lokalisation
zeigten.

In der Mehrzahl der Falle waren die Herdbefunde bei wiederholten
Untersuchungen nur inkonstant nachweisbar, zum Teil wurden sie nur in
einzelnen von vielen Ableitungen registriert. In einigen Fallen ist die In-

konstanz der Befunde vielleicht durch die Therapie erklirt, bei anderen
Kindern bleibt ihre Ursache unklar.

Eine Asymmetrie der Spitze-Welle- Komplex-Paroxysmen ohne fokale
Veranderungen der interparoxysmalen Grundaktivitit wurde nicht als
Herdzeichen gewertet. Wir haben dieses EEG-Symptom im einzelnen
untersucht:

Eine Asymmetrie der Paroxysmen findet sich bei 60 Kindern unseres Kollektivs
in insgesamt 169 Ableitungen. Die Seitenbetonung #uBert sich in einem einseitig-
vorzeitigen Beginn der paroxysmalen Krampfaktivitit, in einer Amplitudendiffe-
renz der Spitzenpotentiale, der langsamen Wellen oder der ganzen Spitze-Welle-
Komplexe. :

Die Asymmetrie zeigt in den meisten Fillen sowohl hinsichtlich ihres Auftretens
wie der bevorzugten Seite ein sehr inkonstantes Verhalten. Nur in etwa der Hilfte
der Falle (32mal) liegt eine seitenkonstante Betonung der Spitze-Welle-Komplexe
vor. Bei den iibrigen 28 Kindern wechselt die Seitenbetonung teils im einzelnen EEG,
teils in verschiedenen Ableitungen. Es ist dabei im allgemeinen keine bestimmte
Entwicklungstendenz derart festzustellen, daB im Krankheitsverlauf die Seiten-
betonung in einer Richtung wechselt.

Auffallend ist die besondere Hiufigkeit einer ausschlieBlich rechtsseitigen Be-
tonung der Spitze-Welle-Komplexe (21 mal rechts, 11mal links). Diese Seitenbevor-
zugung wird noch deutlicher, wenn man aus der Gesamtzahl der Fille diejenigen
auswahlt, bei denen die Seitenbetonung der paroxysmalen Verinderungen im Ver-
lauf als ein weitgehend konstantes Symptom auftritt: In 15 Fillen zeigen mindestens
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309/, der Ableitungen eine seitenkonstante Betonung der paroxysmalen Verinderun-
gen: 12mal ist die rechte, 3mal die linke Seite betroffen*.

Die Seitenbetonnug der paroxysmalen Krampfaktivitiit zeigt nur lockere Be-
ziehungen zu den interparoxysmalen Herdveriinderungen: Bei 14 Kindern mit
Herdverdnderungen besteht eine Seitenbetonung der Spitze-Welle-Komplexe
(11mal in derselben Ableitung wie der Herdbefund, 3mal in einer fritheren oder
spéteren Ableitung). 10mal liegt die Seitenbetonung auf der Seite des Herdes, 2mal
auf der Gegenseite, 2mal ist sie nicht seitenkonstant. Als ein weitgehend konstantes
Symptom (in mehr als 30°/, der Ableitungen mit paroxysmalen Verdnderungen)
kommt eine Seitenbetonung der Spitze-Welle-Komplexe nur bei 6 von 26 Kindern
mit Herdbefunden vor.

Die Asymmetrie der Spitze-Welle-Komplex-Entladungen ist nach
diesen Ergebnissen als ein relativ hiufiges, im Verlauf des Hinzelfalles
aber.inkonstantes Symptom anzusehen. Es zeigt keine festen Beziehungen
zu den interparoxysmalen Herdverinderungen im EEG. Nur wenn in
einer Ableitung Herdbefunde und seitenbetonte Paroxysmen gemein-
sam auftreten, besteht iiberwiegend Seitenentsprechung.

¢) Verlaufsbeobachtungen. Es wurde untersucht, ob zwischen der
klinischen und elektrencephalographischen Herdsymptomatik, #tiologi-
schen Faktoren und bestimmten Verlaufsformen Beziehungen bestinden.
Uberpriifen wir unsere Beobachtungen nach diesen Gesichtspunkten, so
lagsen sich drei Gruppen bilden (siehe Tabelle, S.514).

Gruppe A

Bei 17 Kindern fanden sich entweder anamnestisch oder bei der klini-
schen Untersuchung Hinweise auf eine cerebrale Vorschadigung. Schon
bei der ersten Untersuchung zeigten diese Fille elektrencephalographi-
sche und klinische Herdzeichen (klinisch 7mal, im EEG 4mal, klinisch
und im BEG 6mal). Uberwiegend erkrankten die Patienten bereits im
Kleinkindesalter (11 mal vor dem 4. Lebensjahr). 13 mal traten im Krank-
heitsverlauf groBe Anfille auf (12mal Krankheitsbeginn mit Grand mal).
Bei 10 Kindern bestand eine ausgeprigte Intelligenzminderung. Nur in
6 Fillen verlief die Krankheit unter dem Bild gehéufter Absencen, beiden
ibrigen Kindern traten die Absencen als akzessorisches Merkmal neben
dem Grand mal nur einzeln auf. ‘

Bei 4 der 17 Kinder dieser Gruppe konnten wir die Entwicklung des
Absence-Leidens klinisch und elektrencephalographisch verfolgen. Allen
4 Tallen ist gemeinsam, daB bereits im Beginn der Epilepsie — mit grofien
Anfillen oder Herdanféillen — im EEG neben Herdbefunden bei Photo-
stimulation oder im Schlaf bilateral-synchrone Spitze-Welle-Komplex-
Paroxysmen nachweisbar waren.

* Auch fir andere EEG-Verinderungen wurde eine bis heute nicht erklirte
Seitenbevorzugung festgestellt. So fanden z.B. NIEDERMEYER u. KNOTT die 6 und
14/sec positiven spikes meist iiber der rechten Hemisphire. MEYBER-MICKELEIT
(1962) sah bei Démmerattacken tiberwiegend linksseitige temporale Herde.
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Fall 1. Karl-Heinz N. (P.-Nr. 610/55).

- Familienanamnese. Kein Anhalt fiir cerebrale Erkrankungen.

Eigene Anamnese. Schwangerschaft und Geburt normal. Keine perinatalen
Komplikationen. Im Alter von 2 Jahren sehr schwerer Keuchhusten. In dessen Ver-
lauf erstmals generalisierte und zum Teil seitenbetonte Krampfanfille. Nach dieser
Erkrankung entwickelt sich der Junge geistig und statisch verzogert. Es treten
wiederholt grole, zum Teil linksbetonte Krampfanfille auf. In der spiteren Klein-
kinderzeit werden diese Anfélle von einer Aura eingeleitet.

Befunde und Verlouf. Erste klinische Untersuchung im Alter von 5 Jahren. Es
findet sich ein debiler Junge. Neurologisch gesteigerte Eigenreflexe ohne Seiten-
differenz, keine Pyramidenzeichen. EEG*: Occipital re. und parietal li. unabhéngige
Spitzenpotentialherde. Bei Photostimulation paroxysmal bilateral-synchrone
Spitzenpotentiale und sehr atypische, irreguliire Spitze-Welle-Komplexe. Liquor und
Preumencephalogramm o.B. Augenhintergrund normal. Unter einer Einstellung
auf dreimal 1/, Tablette Zentropil wird der Junge anfallsfrei. — 2 Jahre spiter
treten erneut in etwa monatlichen Abstinden generalisierte Krampfanfille von
15—30 min Dauer auf. Jetzt werden erstmals téglich zahlreiche Absencen mit Auto-
matismen beobachtet. — Im Alter von 12 Jahren wird der Junge erneut vorgestellt.
Sehr ausgeprigte Debilitit. EEG*: Sehr unregelmiBige, streckenweise leicht all-
gemeinverdnderte Grundaktivitdt. Ein Herdbefund ist nicht mehr nachweisbar.
Bei Hyperventilation treten mehrfach Absencen mit Automatismen auf. Sie werden
von paroxysmalen, bilateral-synchronen, etwas linksbetonten 3/sec-Spitze-Welle-
Komplexen begleitet.

Epikrise. Ein bis dahin gesunder Junge aus unbelasteter Familie
erkrankt im Alter von 2 Jahren im Verlauf eines schweren Keuchhustens
an gehiuften Krampfanfillen. In der Folgezeit entwickelt sich eine
Residualepilepsie mit generalisierten und seitenbetonten, zum Teil von
einer Aura eingeleiteten Anféllen. Das EEG zeigt zwei Krampfherde und
bei Photostimulation bilateral-synchrone Paroxysmen atypischer
Krampfaktivitiat. Im Alter von 8 Jahren werden erstmals Absencen beob-
achtet. Im EEG finden sich jetzt keine Herdverinderungen mehr, son-
dern Paroxysmen von weitgehend regelmifiigen bilateral-synchronen
3/sec-Spitze-Welle-Komplexen.

Eine weitere hierher gehorige Kasuistik wurde in anderem Zusammen-
hang bereits dargestellts.

In letzter Zeit beobachteten wir einen Jungen, dessen Krankheits-
verlauf wir — obwohl er bei Fehlen einer sicher erkennbaren cerebralen
Vorschiadigung eigentlich nicht in diese Gruppe gehdrt — wegen einiger
besonderer Gesichtspunkte skizzieren mochten.

Fall 2. Wilfried R. (P.-Nr. 229/60).

Familienanamnese. Die Eltern und zwei Geschwister sind gesund. Die EEG-
Untersuchung ergibt bei dem 12 jahrigen Bruder ein normales Kurvenbild, wahrend
die 16jahrige Schwester unter Hyperventilation abnorme frontal betonte langsame
Wellen zeigt (Abb.1).

Higene Anamnese. Schwangerschaft, Geburt und frithkindliche Entwicklung
normal. Im Alter von 5 Monaten erstmals kurze generalisierte tonische Anfille von

* Abbildungen der EEG-Kurven dieses Falles wurden in anderem Zusammen-
hang publiziert®.
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etwa 15—30 min Dauer. Kein Nachschlaf. Bei der internen und neurologischen
Untersuchung kein pathologischer Befund. Liguor, Rontgenanfnahme des Schédels,
Augenhintergrund normal. Im Pneumencephalogramm geringe Erweiterung der
Seitenventrikel, stirkere des dritten Ventrikels. Imn EEG bei altersgeméfer Grund-
aktivitdt parieto-occipital li. gering vermehrt langsame Wellen. Unter Mylepsin
Anfallsfreibeit. Im Alter von 2 Jahren zeigt das EEG (bei Anfallsfreiheit) erstmals
Gruppen von abnormen, rhythmischen Theta-Wellen, wie sie beim Kleinkind-Petit
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Abb.1. Ursel R., 16 J., 3 Mon. (Sehwester von Wilfried R., Fall 2), EEG-Nr. 2498/64. — Unter
Hyperventilation (3*/; min) abnorme, frontal betonte, rhythmische langsame Wellen

mal vorkommen. Das Kind entwickelt sich vollkommen normal. Mit 4 Jahren erst-
mals kurze Absencen. Im EEG abnorme Theta-Rhythmen (Abb. 2) und Gruppen von
bilateral-synchronen Spitze-Welle-Komplexen. Kein Herdbefund. Unter Petnidan
keine Besserung. Im weiteren Verlauf dndert sich das Anfallshild: Der Junge hat
eine Aura, wihrend der er zur Mutter laufen kann. Oft Beginn der Anfille mit
Kribbeln in der re. Hand. Im Anfall Blickwendung nach re., re. Hand verkrampft.
Diese. Herdanfille treten auch ohne BewuBtlosigkeit auf und fithren gelegentlich
zum Hinstiirzen. Zeitweise treten absenceartige Anfélle mit der beschriebenen Herd-
symptomatik nach dem Erwachen serienweise auf. Fiir einzelne Anfille besteht da-
gegen keine feste Bindung an die Tageszeit. Bei wiederholten EEG-Untersuchungen
ist einmal ein Anfall zu provozieren: BewuBtseinspause, Adversivbewegung, toni-
sche Starre des re. Armes. Die Kurve zeigh im Anfall (Abb.3) bilateral-synchrone
Spitze-Welle-Komplexe, denen generalisierte Theta- und Delta-Wellen folgen.
Temporal re. gering vermehrt langsame Wellen. Unter Therapie mit Mylepsin und
Ospolot voriibergehend Besserung. Bei Zulage von Petnidan erscheinungsfrei.

Epikrise. Ein bis dahin normal entwickeltes Kind erkrankt im Alter
von 5 Monaten an generalisierten tonischen Anféllen, die durch eine ent-
sprechende Behandlung zu beherrschen sind. Mit 4 Jahren treten erneut
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Abb.2. Wilfried R., 4J., 9 Mon., EEG Nr. 1936/64. — Abnorme Theta-Rhythmen mit Betonung
iiber den hinteren Regionen. Geringes Rechtsiiberwiegen der Veridnderungen
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Abb.3. Wilfried R., 4 J., 9 Mon., EEG-NT. 2117/64, — Unter Hyperventilation Anfall (siche Text).

Initial bilateral-synchrone irregulire Spitze-Welle-Komplexe. Bei fortdauerndem Anfall bilaterale
Theta~ und Delta-Wellen. Gering vermehrte Delta-Wellen iiber der rechten Hemisphiire

Anfille auf: Adversivanfille mit zum Teil absenceartiger BewuBtseins-
pause. Im EEG finden sich Krampfaktivitit vom Spitze-Welle-Komplex-
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Typ und auBerdem im Anfall fokale Zeichen. Das Krankheitsbild wird
aufgefallt als Kombination einer Herdepilepsie mit einem Petit mal. Die
gesunde Schwester des Patienten bietet ein eindeutig pathologisches
Hyperventilations-EEG.

Tabelle. Klinische und EEG-Beobachiungen bei 41 Kindern mit Herdsymplomen

. Klinisch i i
111‘313(;‘ IIE;I:L undmllﬂsgl (: Grand mal Atiologie
erde . Herd- von Be- | im Ver- Hinweis auf
zeichen zeichen | ginn an lauf unklar Vorschidig.
Gruppe A| 17 4 7 6 12 1 — 17
Gruppe B| 12 2 4 6 — 12 12 —
Gruppe C | 12 7 5 — 2 3 12 —
gesamtb 41 13 16 12 14 16 24 17
Gruppe B

Bei 12 Kindern mit einer ursichlich nicht zu klirenden Epilepsie
traten klinische und bzw. oder elektrencephalographische Herdzeichen
erstmals im Verlaufe des Leidens auf und zwar in engem zeitlichen Zu-
sammenhang mit gehduften groBen Anfillen (4mal klinische, 2mal elek-
trencephalographische, 6mal klinische und elektrencephalographische
Herdzeichen).

Fall 3. Tlse B. (P.-Nr. 712/53).

FPamilienanamnese. Keine Besonderheiten.

Eigene Anamnese. Schwangerschaft und Geburt ohne Komplikationen. Normale
Entwicklung. Im Alter von 13 Jahren treten erstmals in groBer Héufigkeit kurz-
dauernde Absencen auf. Wenig spéter zeigen sich generalisierte tonisch-klonische
Anfélle von 10—15 min Dauer.

Befunde und Verlauf. Bei der internen und neurologischen Untersuchung des
kérperlich und geistig altersgemiB entwickelten 13jdhrigen Madchens finden sich
keine Besonderheiten. Liquor, Rontgenaufnahme des Schédels, Pneumencephalo-
gramm, ophthalmologische Befunde 0.B. Im EEG bei normaler Grundaktivitit wie-
derholt Paroxysmen von 3/sec-Spitze-Welle-Komplexen, die klinisch von typischen
Absencen begleitet werden. Wihrend der klinischen Beobachtung werden gehduft
Absencen und mehrere generalisierte tonisch-klonische Anfélle gesehen. Es gelingt
nicht, durch eine antikonvulsive Behandlung Anfallsfreiheit zu erzielen (19531!). —
Mit 141/, Jahren berichtet das Kind erstmals, das Nahen der Anfille zu spiiren. Eine
genauere Differenzierung der Auraerlebnisse ist nicht moglich. Die Symptomatik der
Absencen wird reichhaltiger: Es werden Automatismen beobachtet, und die Pat.
berichtet iiber Nasenjucken und abnorme Geruchssensationen. Im EEG auch jetzt
bei normaler Grundaktivitit paroxysmale Gruppen von 3/sec-Spitze-Welle-Kom-
plexen. Zur Zeit der Menarche (15!/, Jahre) Hiufung der kleinen und groBen Anfille.
Wiederholt Petit mal-Staten. Erstmals jetzt auch myoklonische Zuckungen, die im
EEG von atypischen Spitze-Welle-Komplexen mit polyphasischen Krampfspitzen
begleitet werden. — Im Alter von 20 Jahren treten isolierte Auren mit quélenden
Angstzusténden, MiBempfindungen im Bereich des Epigastrium und vegetativen
Symptomen auf. Die groBen Anfille zeigen eine deutliche Seitenbetonung. Die Pat.
ist zunehmend wesensgedndert, verlangsamt, etwas ldppisch. Im EEG unverdindert
bei regelméBiger Grundaktivitit Paroxysmen von 3/sec-Spitze-Welle-Komplexen
mit Doppelkrampfspitzen, kein Herdbefund.
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Epikrise. Ein 13jahriges Madchen mit unauffilliger Vorgeschichte
erkrankt mit Absencen und groBen Anfillen. Im Laufe des mit gehduften
Anfillen einhergehenden Leidens entwickelt sich um das 15. Lebensjahr
eine Anfallssymptomatik, die der einer psychomotorischen Epilepsie
gleicht. Im EEG finden sich unverdndert bilateral-synchrone 3/sec-
Spitze-Welle-Komplexe, keine Herdverdnderungen.

In weiteren vier Fillen fanden wir sehr dhnliche Bilder, wihrend bei
den ibrigen Kindern dieser Gruppe nicht Ddmmerattacken, sondern
Seitenbetonung der groBlen Anfille oder fokalmotorische Zeichen wih-
rend der Absence beobachtet wurden.

Hiufig werden gleichzeitig mit dem Wandel des Anfallsbildes oder
bereits vorher bei den bis dahin psychisch unauffilligen Kindern epilep-
tische Wesenstnderungen deutlich. 9 unserer 12 Patienten zeigten sie in
ausgepragtem. MaBe. Die Therapie gestaltet sich in solchen Fillen meist
schwierig. Oft treten die Wesenséinderungen unter einer strengen anti-
konvulsiven Einstellung stérker hervor. Bei 3 Kindern haben wir unter
der Behandlung einen psychotisch gefirbten Dammerzustand gesehen
(forcierte Normalisierung nach LaNporr), wie er bei unkomplizierten
Petit mal-Epilepsien nicht vorkommt. ' '

Mit der Ausbildung einer psychomotorischen Anfallssymptomatik
werden im EEG nur relativ selten die fiir Dimmerattacken charakteristi-
schen Veranderungen deutlich. Hess (1957) betonte schon friither, daB
Spitzenherde und Spitze-Welle-Komplex-Paroxysmen nur selten zu-
sammen vorkommen. Ebenso fanden v. HEDENSTROM u. SCHORSCH bei
ihren Patienten im EEG nicht das charakteristische Bild einer tempo-
ralen Epilepsie, sondern iiberwiegend sehr atypische Hirnpotentialbilder.
Auch wir sahen nur in 1 von 12 Féllen mit einer sekundiren Fokalisation
im Verlauf einer Grand mal-Epilepsie einen ausgeprigten Spitzenherd,
bei den anderen Kindern fokale langsame Wellen, atypische Befunde
(siche unten!) oder ein normales Intervall- EEG.

Auch bei einer eindeutigen psychomotorischen oder fokalen Sympto-
matik konnen im EEG jegliche fokalen und anderen atypischen Ver-
dnderungen fehlen (52, Fall 2 dieser Arbeit und andere eigene Beobachtun-
gen). Das EEG zeigt dann unveréndert allein bilateral-synchrone 3/sec-
Spitze-Welle-Komplexe.

Bei schweren und protrahierten Grand mal-Verldufen kénnen im EEG Zeichen
einer schweren allgemeinen Desorganisation auftreten, wie sie auch von v. HEDEN-
STROM u. SCHORSCH. bei Anstaltspatienten beobachtet wurden. Wir beschreiben sie
an anderer Stelle ausfiihrlicher!!, sie seien deshalb hier nur kurz erwahnt: Die
Spitze-Welle-Komplex-Formationen verlieren ihre klare Gliederung, die bilaterale
Synchronie tritt mehr und mehr zuriick. Die Paroxysmen sind unscharf begrenzt.
Nicht selten sieht man lingere Spitzenserien. Irregulir, zum Teil fokal betont,
treten hochfrequente Spitzenpotentiale ,,subcorticalen Typs“ auf (Abb.4). Bei

einigen Kindern sahen wir kettenférmige langsame Spitze-Welle-Komplexe, die die
Anfallsentladungen einleiteten und sie iiberdauerten (Abb.5).
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Abb. 4. Tlse B., 18 J., EEG-Nr. 1562/61. — Gehdufte groBe Anfille und Absencen. Temporal rechts
hochfrequente Spltzenpotentlale und Spitze-Welle-Eomplexe. Ubergang in bilateral-synchronen
Paroxysmus von sehr irreguléiren Spitze-Welle-Komplexen
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Abb.5. Christa D., 7 J., EEG-Nr. 3156/54. — Grand mal und Absencen. Bifrontale, linksbetonte,

langsame Spitze- Welle Komplexe mit Ubergang in bilateral-synchronen Paroxysmus von 3/sec-
Spitze-Welle-Komplexen mit klinischer Absence
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Allen 12 Kindern dieser Gruppe ist das Fehlen sicherer atiologischer
Hinweise gemeinsam. Vor dem Beginn des Grand mal verlief die Krank-
heit unter dem Bilde einer Pyknolepsie. Die Beziehungen zwischen Dauer
und Schwere des Grand mal und demWandel des Krankheitsbildes sind in
allen Fallen so offensichtlich, dafl an einer ursichlichen Bedeutung der
groBen Anfélle fiir die Entstehung des Herdgeschehens kaum Zweifel be-
stehen kann.

Gruppe C

In einer letzten Gruppe fassen wir 12 Kinder zusammen, bei denen im
Krankheitsverlauf Herdsymptome beobachtet werden, die — vielleicht
zum Teil infolge mangelhafter Anamnesen oder ungeniigender Verlaufs-
beobachtungen und EEG-Kontrollen — nicht sicher in der einen oder
anderen oben dargestellten Weise eingeordnet werden kénnen. In keinem
dieser Fille ergeben sich sichere étiologische Hinweise. Alle Kinder
zeigen eine pyknoleptische Verlaufsform der Absencen. In 5 Fillen ist das
Absence-Leiden durch ein Grand mal kompliziert, das aber nur einmal
einen schweren Verlauf nimmt. Ein eindeutiger zeitlicher Zusammenhang
zwischen Herdsymptomatik und Grand mal-Beginn ist nicht nach-
zuweisen. Nur bei einem Kind besteht eine leichte Debilitdt, die vielleicht
einem schweren frithkindlichen Grand mal zur Last gelegt werden kann.
Alle anderen Kinder zeigen keinerlei psychische und Intelligenzstérungen.
Die Herdsymptomatik wirkt sich nicht auf den Krankheitsverlauf und die
Therapieansprechbarkeit aus. Sie stellt bei diesen Kindern gewisser-
mafen einen ,,Nebenbefund‘ dar. Die mégliche Deutung dieser Krank-
heitsbilder wird unten zu besprechen sein. ‘

C. Besprechung der Ergebnisse

In dem Bemiihen, die Beziehungen zwischen den durch 3/sec-Spitze-
Welle-Komplexe ausgezeichneten Absencen und psychomotorischen
sowie anderen Herdepilepsien zu kléren, haben wir zunichst die differen-
tialdiagnostische Bedeutung der bei Absencen vorkommenden Auto-
matismen gepriift. Im weiteren wurde untersucht, ob und welche Korrela-
tionen zwischen klinischen und elektrencephalographischen Herdsympto-
men, dtiologischen Faktoren sowie Besonderheiten des Krankheitsver-
laufes bei Absence-Epilepsien bestchen.

In Ubereinstimmung mit BEAUssaRT, O’BrieN, RoBIN u.a. fanden
wir Automatismen — meistens geringer Ausprigung — als ein hiufiges
Symptom bei Absencen. Unsere Verlaufsbeobachtungen zeigen indessen,
daB} aus ihrer Feststellung nicht die Diagnose einer psychomotorischen
Epilepsie oder auch nur eine prognostische Aussage iiber die spatere Ent-
wicklung einer solchen abgeleitet werden darf. Zwischen dem Auftreten
von Automatismen und bestimmten Verlaufsformen der Absence-Epi-



518 H. Doos® und D. SCHEFFNER:

lepsie lassen sich keinerlei Beziehungen herstellen. Unsere Beobachtungen
bestitigen frither von LaANDOLT vertretene Auffassungen. LANDOLT wies
daraufhin, daB die Automatismen sehr komplex verursachte und in ihren
Erscheinungsformen von vielerlei Faktoren geprigte Symptome sind.
Gerade auch den oralen Erscheinungen wihrend der Anfille sei nicht
mehr als die Bedeutung eines unspezifischen, fakultativen Enthemmungs-
oder Reizphénomens zuzuerkennen, sie seien weder lokal- noch krank-
heitsspezifisch. Es sei daran erinnert, dal PENFIELD u. JASPER bereits
1954 betonten, aus der Beobachtung von Automatismen diirfe nicht auf
eine corticale Auslosung der Anfille geschlossen werden. Automatismen
sind also fiir die notwendige scharfe Trennung von sogenannten ,,centren-
cephalen kleinen Anfillen und Démmerattacken als differentialdiagno-
stisches Symptom irrelevant.

Der zweite Fragenkreis unserer Untersuchung ist komplexer und seine
Beantwortung sehr viel problematischer. Fiir die pathogenetische Deu-
tung der Krankheitsbilder, in denen reine Absencen und Anfille fokaler
Prigung nebeneinander oder nacheinander vorkommen, lassen sich im
wesentlichen drei Denkmdglichkeiten anfiihren.

i. Primir besteht eine sogenannte ,,centrencephale’ Epilepsie im
Sinne PexrFreLDs und die fokalen Symptome sind Folge gehdufter grofer
Anfalle, also iktogener Natur (sekundér fokalisierte Epilepsie).

2. Das fokale Geschehen ist Ausdruck einer priméren organischen
Hirnschiadigung, die ihrerseits als Realisationsfaktor fir eine anlage-
bedingte Spike-wave-Epilepsie wirkt.

3. Es handelt sich um Residualepilepsien im ,,strengen’* Sinne, d.h.
klinische und EEG-Symptomatik beiderlei Art sind Ausdruck einer hirn-
organischen Schédigung.

Die zuerst genannte Deutung diirfte fiir 12 Fille unseres Kollektivs
zutreffen. Bei diesen Kindern entwickelte sich eine Herdsymptomatik im
Gefolge — sekundér zu den Absencen hinzugetretener — grofier Anfille.
Diese Krankheitsverliufe sind den von v. HEDENSTROM u. SCHORSCH,
RaABE, NEIMANIS u.a. beschriebenen an die Seite zu stellen. Die Autoren
sehen — wie frither schon Huss (1957) — iibereinstimmend in einem
schweren Grand mal den entscheidenden Faktor fir die Entstehung der
Herdsymptomatik. Der pathogenetische Mechanismus ist also in einer
anfallsbedingten cerebralen Hypoxédmie im Sinne von SPIELMEYER und
Scororz zu sehen. Erst in jingster Zeit hat PEIFFER erneut diese Konzep-
tion bestitigen konnen. An einem groBen Untersuchungsgut wies er sehr
deutliche Korrelationen zwischen Anfallshdufigkeit und Ausmal der
Parenchymschédigung nach.

Mit der Fokalisation einer spike-wave-Epilepsie erfahrt offenbar der
dem einzelnen Anfall zugrunde liegende pathophysiologische Mechanis-
mus einen Wandel. Eine Aura, fokalmotorische und fokalsensible Initial-
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symptome weisen daraufhin, dal} die sekundir entstandene fokale Lision
die Tunktion eines ,Triggers” iibernehmen kann3®248u.a.. GAsTAUT
spricht von einer ,,sekundéren Generalisation* iiber corticofugale Bahnen
und das thalamoreticulére System. Wihrend das Krankheitsbild als
primir generalisierte, sekundér fokalisierte Epilepsie zu bezeichnen ist,
liegt dem einzelnen Anfall eine primir fokale, sekundir generalisierte
Entladung zugrunde.

Von dem durch ein fokales Initialsymptom ausgestalteten Anfallstyp
sind jene Formen zu trennen, bei denen Herdzeichen erst wihrend des
Anfalls auftreten. Es sei z. B. hingewiesen auf den Bericht von GUINENA
u. TAHER iiber zwei Kinder, bei denen wilhrend eines mit Spitze-Welle-
Komplexen einhergehenden Anfalls optische Halluzinationen auftraten.
Wie die Autoren und — in anderem Zusammenhang — LaNDoLT betonen,
diirfen solche Anfallssymptome nicht ohne weiteres auf eine lokalisierte
primére Stérung zuriickgefithrt werden. Es scheint sich vielmehr um
Symptome zu handeln, die damit zu erkléren sind, dafl wéihrend des
Anfalls — nach PENFIELD u. JASPER iiber ein thalamocorticales System —
spezielle Rindenbezirke erregt werden und ihrerseits das Anfallsgeschehen
pragen.

Einer besonderen Erwédhnung bedarf in diesem Zusammenhang der
oben beschriebene Fall 2. Hier besteht eine eigenartige Uberlagerung von
Anfallsmechanismen verschiedener Art. Wir méchten vermuten, daB bei
den absenceartigen Anfillen dieses Kindes eine primér generalisierte Ent-
ladung (bilateral-synchrone Spitze-Welle-Komplexe) sekundir eine
fokale Erregung auslost. Nach dem klinischen Bild und dem EEG handelt
es sich hier also um das Umgekehrte von dem, was wir als primar fokalen
sekundéir generalisierten Anfallstyp besprachen. — Bemerkenswert ist,
daB die gesunde Schwester dieses Jungen im Hyperventilations-EEG
Verinderungen bietet, wie sie u.a. bei ,,geheilten Pyknolepsien dieses
Alters beobachtet werden.

Die oben an 2. Stelle genannte Deutungsméglichkeit trifft fiir die in
der Gruppe A zusammengefafiten 17 Fille zu. Hier fanden sich anamne-
stisch oder im klinischen Bild Hinweise auf eine cerebrale Vorschidigung,
und schon bei der 1. klinischen Untersuchung zeigten sich elektrencephalo-
graphische oder klinische Herdzeichen. Ausgedehnte corticale Lisionen,
wie man sie bei den typischen kindlichen Herdepilepsien findet, sind dabei
eine Seltenheit, wie dies auch Jung, MEYER-MICKELEIT u. SCHNEIDER in
ihrem Krankengut beobachteten. Diese Autoren vermuten, daB das
Fehlen schwerwiegender Schiden geradezu eine Voraussetzung fiir die
Manifestation gehdufter Absencen sei. Man ist zuniichst geneigt, diese
Fille als typische Residualepilepsien einzuordnen. In den ausreichend
frith erfaften Fillen 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 Verhiltnisse
wie sie an anderer Stelle (myoklonisches Kleinkind-Petit mal und akine-
tisches Petit mal?.?) erdrtert wurden. Danach wire dem fokalen corti-
calen ProzeB nur die Bedeutung eines Realisationsfaktors fiir einen pri.-
formierten — nach METRAKOS u. METRAKOS anlagebedingten — alters-
gebundenen Reaktionstyp (Juna), die Petit mal-Epilepsie, einzurdumen.
Man wird also nicht von Residualepilepsien im ,,strengen‘ Sinne sprechen
diirfen. Erschwerend fur die richtige Beurteilung dieser Fille wirkt, da
mit Manifestation des Petit mal im typischen Alter die urspriinglich vor-
handenen fokalen Verdnderungen im EEG vollkommen schwinden kén-
nen, also das Bild einer reinen Spike-wave-Epilepsie entsteht (Fall 1).
Darin wird zugleich die Notwendigkeit vieljahriger Beobachtungen
deutlich.

In einer 3. Gruppe (C) faliten wir 12 Kinder mit klinischen oder elek-
trencephalographischen Herdsymptomen zusammen, fiir die weder
Anamnese noch Verlauf eine branchbare Erklirung boten. In Analogie
zu den oben besprochenen Fillen liegt es nahe, die fokalen Zeichen als
Symptome anamnestisch nicht fafbarer organischer Schiden zu werten,
die die Manifestation der Petit mal-Epilepsie begiinstigten. Bei ent-
sprechender Disposition kénnen offenbar geringfiigige Noxen das Ge-
schehen in Gang setzen. Hier ist z. B. auch an die nicht seltene anamnesti-
sche Angabe zu denken, das Petit mal habe sich unmittelbar nach einer
leichten Commotio oder nach einer fieberhaften Erkrankung entwickelt.
GrAsER sah den Beginn einer Epilepsie nach fliichtiger Hirndrucksteige-
rung. Grundsétzlich wird damit zu rechnen sein, daB die auslésenden
Noxen — wie bei einer groBlen Zahl der typischen kindlichen Herdepilep-
sien — in einem Teil der Fille anamnestisch nicht faBbar sind.

Besonders deutlich werden die besprochenen Verhdltnisse an einem kiirzlich von
ScHEFFNER mitgeteilten Fall: Ein 8 jahriger Junge erkrankte an vereinzelten groBen
Anfillen. Im EEG war zunichst nur fokale Krampfaktivitit nachweisbar. Spiter
fanden sich dann aber 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 mufl mandaran denken, daB der bei dem Jungen bestehende Herdbefund
Ausdruck einer anamnestisch nicht faBbaren, fiir die Petit mal-Epilepsie als Reali-
sationsfaktor wirkenden Vorschidigung ist.

Uberblicken wir die Gesamtheit unserer Beobachtungen, so wird deut-
lich, dafl es schwierig oder gar unméglich ist, dem klinischen und elek-
trencephalographischen Bild einer vorgeschrittenen Epilepsie eine ver-
bindliche pathogenetische Deutung zu geben, sofern nicht der gesamte
Krankheitsverlauf in seinen Einzelheiten bekannt ist. Primér idiopathi-
sche Formen kénnen in vorgeschrittenen Stadien das gleiche Bild bieten
wie primér durch einen Cerebralschaden ausgeloste Epilepsien. SchlieB3-
lich kénnen sich primére und sekundére Schiden in nicht ibersehbarer
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Weise iiberlagern. Die verschiedenen Krankheitsverldufe miinden in das
gleiche unspezifische Bild. Diesen Prozel der Entdifferenzierung?:8,5
meint GANSHIRT, wenn er die psychomotorische Epilepsie als die ,,gemein-
same Endstrecke’ aller Epilepsien bezeichnet.

Allein Lédngsschnittuntersuchungen iiber diese Krankheitsbilder ge-
statten, das oft unibersichtliche Bild zu kliren. Jedenfalls in gewissen
Grenzen 148t sich die Bedeutung exogener und endogener pathogeneti-
scher Momente erkennen. Bei solcher Betrachtung ist in der scheinbar
verwirrenden Vielfalt der Erscheinungsbilder, unter denen uns die ge-
schilderten ,,gemischten Epilepsieformen begegnen, der sogenannte
»centrencephale’ Reaktionstyp als eigenstindiges Phanomen weitgehend
sicher abzugrenzen. Es ergeben sich auf diesem Teilgebiet des kindlichen
Petit mal im grundsétzlichen gleiche Verhéltnisse, wie sie kiirzlich fiir die
frithkindlichen Petit mal-Formen dargelegt wurden?-8. Die gewonnenen
Ergebnisse kommen alten, von mancher Seite wieder verlassenen Pen-
fieldschen Vorstellungen von der Einheit der sogenannten ,,centren-
cephalen Epilepsie entgegen und ergénzen andererseits vom klinischen
Bereich her die bei erbbiologischen Untersuchungen iiber das ,,centren-
cephale EEG“% gewonnenen Gesichtspunkte.

Abschliefend méchten wir unter den dargestellten Aspekten die Frage nach
einer zweckm#fBigen Terminologie der geschilderten Epilepsieformen folgender-
maflen beantworten: Wenn man an der Definition des Petit mal als der durch
Spitze-Welle-Komplexe ausgezeichneten Form der kleinen Anfélle festhélt, so sollte
man auch die atypischen Formen und entdifferenzierten Endzustidnde als dem Petit
mal zugehorig bezeichuen. Die Wahl der Krankheitsbezeichnung sollte nicht von der
Symptomatologie eines Krankheitsstadiums bestimmt sein. Man kénnte den im
Krankheitsverlauf auftretenden Formwandel adjektivisch zum Ausdruck bringen,
indem man z. B. von einem entdifferenzierten oder sekundér fokalisierten Petit mal
spricht bzw. bei primér vorhandenem Herdzeichen von einem Petit mal mit fokaler
Symptomatik.

Zusammenfassung

Nach klinischen und elektrencephalographischen Verlaufsbeobachtun-
gen bei 101 Patienten werden die Beziehungen zwischen Absencen, psy-
chomotorischen und fokalen Epilepsien dargestellt.

1. Die vielfach als Kriterium fiir die differentialdiagnostische Tren-
nung von Absencen und psychomotorischen Anfillen angesehenen Auto-
matismen (orale, gestikulatorische usw.) sind unspezifisch. Zwischen
ihrem Auftreten und bestimmten Verlaufsformen und EEG-Befunden der
Absence-Epilepsie bestehen keinerlei Beziehungen.

2. Fiir die pathogenetische Deutung von Krankheitsbildern, in denen
reine Absencen und Anfalle fokaler Pragung nebeneinander oder im, Ver-
lauf nacheinander vorkommen, werden zwei Moglichkeiten erdrtert:

a) Eine primér generalisierte, ,,centrencephale“ Epilepsie im Sinne
Penrrerps kannim Gefolge gehdufter groBer Anfille sekundir zu fokalen
Symptomen oder EEG-Herden fiihren.
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b) Die Petit mal-Epilepsie kann sich auf dem Boden einer organischen
Hirnschadigung entwickeln. Verlaufsheobachtungen und Untersuchun-
gen des Erbumkreises sprechen dafiir, daf in solchen Fillen dem organi-
schen Hirnschaden lediglich die Bedeutung einer Auslésung fiir die
anlagebedingte Spike-wave-Epilepsie zukommt.

3. Die Gesamtheit der klinischen und elektrencephalographischen
Beobachtungen lat aus der Vielfalt der Erscheinungsbilder, unter denen
.gemischte* Epilepsien mit fokalen und Entladungsformen vom Spitze-
Welle-Komplex-Typ auftreten, die sogenannten ,,centrencephale‘‘ Epi-
lepsieformen als eigene Gruppe hervortreten. Die Ergebnisse kommen
somit den urspriinglichen Vorstellungen PENFIELDS von der sogenann-
ten ,,centrencephalen® Epilepsie entgegen und erginzen andererseits vom
klinischen Bereich her die erbbiologischen Ergebnisse von METRAKOS u.
MeTRAKOS.
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