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Aus unserem Krankengut  hat  PAAL ls 1956 fiber den Verlauf von 
38 Pyknolepsiefgllen berichtet, die erstma]s in den Jahren 1938--1950 
mit dem EEG untersucht wurden. Diese Patienten {Gruppe I) waren 
noch nieht mit  spezifischen pet i t  mal-Mit~eln (Oxazolidine, Suecinimide) 
beha~ndelt worden. Ein Drittel  der yon PAAL untersuehten Patienten 
(12 Fglle) war bei der Naehuntersuchung, die mindestens 6, l~ngstens 
17 Jahre  naeh der Erstuntersuehung stattfand, spontan anfallsfrei ge- 
worden; ehl weiteres Drittet  (i4 Fi~lle) hat te  tmver/indert petits maux;  
das ]etzte Drittel  (12 Patienten) hat te  zus~tzlieh groBe Anf~lle be- 
kommen. 

Einen Tell der yon PAAL untersuehten Patienten haben ~dr jetzt  
noehmals naehuntersueht.  Es handelt  sieh um 26 Patienten, die 1956 
anfallsfrei waren oder ausschlieBlich petits maux hatten. Sie waren 1956 
zum Tell noeh nieht 26 Jahre alt, so dab die Frage offenblieb, ob im 
mittleren Lebensalter noah Xnderungen des Kr~nkheitsbfldes mit  Hei- 
lung oder groBen Anfiillen zu erw~rten sind. 

AuBer den erneuten Naehuntersuchungsergebnissen der Fiille aus den 
Jahren  1938--1950 (Gruppe I), werden im folgenden Untersuehungs- 
ergebnisse und Katamnesen yon weiteren 38 Patienten mit  Pykuolepsie 
aus den Jahren  1950--1956 (Gruppe II)  mitgeteilt. Diese Patienten 
wurden im Gegensatz zur Gruppe I auch re_it modernen petit  m~l- 
Medikamenten behandelt. Es ergab sieh somit die MSgliehkeit, 2 Gruppen 
mit  untersehiedlieher Therapie zu vergleichen. 

Die Katamnesen ergaben bei systematisch mit Oxazolidinen und 
Suceinimiden therapierten F~llen, trotz Besselmng der petit  mal- 
H~ufigkeit~ im Einzelfall, insgesamt den gleiehen Verlauf wie bei unbe- 
handelten oder nut  Luminal-Hydantoin-therapierten F~llen. Es ergibt 
sieh die Frage, ob dieser fehlende Langzeiteffekt der Therapie durch die 
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Auswah l  soleher P a t i e n t e n  zu erkl i i ren ist ,  die bere i t s  f iber 2 J a h r e  an 
geh/ iuf ten Absencen  l i t ten .  

Besonderhe i t en  unserer  Un te r suchung  s ind:  lange Beobach tungs -  
ze i ten  der  K r a n k e n  (mindestens  6, 1/ingstens 24 Jahre) ,  EEG-Reg i s t r i e -  
rungen  be i  der  e rs ten  und  spi~teren Un te r suchung  und  Beschr/~nkung au f  
F/~lle re iner  Pyknoleps ie ,  d. h. au f  Kranke ,  die in  der  K i n d h e i t  zun/~chst 
mindes tens  2 J a h r e  nur  geh~ufte  Absencen  ohne groBe Anf/~lle oder  andere  
Anfa l l s formen ha t t en .  

Ergebnisse 
A.  Gruppe I 

Von insgesamt  38 P a t i e n t e n  der  Gruppe  I wurden  die jenigen Pa t i en -  
t en  ein zweites  Mal  un te r sueh t ,  die bei  de r  e rs ten  Naehun te r suchung  
1956 (PAAL 18) wei te r  an  kle inen Anf~l len l i t t en  (12 F~lle) oder  v61lig 
anfal lsf re i  waren  (14 Fiille).  Dabe i  e rgab  sieh folgendes:  Eine  Pa t i en t in ,  
d ie  sei t  der  P u b e r t ~ t  anfal lsfrei  war,  b e k a m  14 J a h r e  sparer ,  28j~hrig,  
e r s tmals  groBe Anf~lle und  ger ie t  mehr faeh  in einen p e t i t  ma l -S ta tus ,  
zu le tz t  im A l t e r  yon  33 Jah ren .  D e m  ers ten  groBen Anfa l l  und  p e t i t  real-  
S t a t u s  war  eine S t r u m a o p e r a t i o n  vorausgegangen.  Bei  Kon t ro l l en  l a n d  
sich wiederhol t  ein e rn iedr ig te r  B lu tea le iumwer t .  Es  is t  daher  wahr-  
seheinlich, daB durch  eine latente parathyreoprive Tetanie die epflept ische 
K r a m p f b e r e i t s e h a f t  e rh6ht  wurde.  Der  Fa l l  i l lus t r ier t ,  dab  eine l a t en te  
Anfa l l sbere i t schaf t  fiber J a h r e  fo r tbes tehen  u n d  dureh  ausl6sende 
F a k t o r e n ,  wie z .B.  eine Tetanie ,  wieder  mani fes t  werden  k a n n :  

Fall 1VI. W., geb. 24. i 1.1929: In der Familie keine Anfallsleiden. Fiinftes Kind, 
gesunde Gesehwister. Normale Geburt und friihkindliehe Entwieklung. Kinder- 
krankheiten ohne Komplikationen. Mit 8 Jahren Diphtherie: Danaeh erstmals Auf- 
treten yon typischen Abseneen in pyknoleptischer Haufigkeit (bis zu 40 Abseneen 
taglich). Im EEG wiederholt Absencen mit 3/sec-Krampfwellen. Psyehiseh ist das 
Kind normal entwickelt. Gute Schiilerin. Mit ld Jahren sistieren die Absencen v611ig. 
Eine Nachuntersuchung mit 26 Jahren ergibt eine leiehte, bei I-IV aktivierte 
Dysrhy~hmie im EEG, aber keine Krampfpotentiale. Pat. nimmt keine 1VIedika- 
mente, l~Iit 28 Jahren Strumelctomie in Lokalanaesthesie wegen zunehmender 
Atembesehwerden. 4 Woehen sparer erstmMs 1 groBer Anf~ll, dem 2 weitere 
innerhalb yon 14 Tagen folgen. 2 Monate sparer wird die Pat. in einem petit real 
Status, der im EEG abgeleitet werden kann, stationar aufgenommen und eine 
parathyreoprive Tetanie festgestellt. Wiederholte Untersuchungen des Calcium im 
Serum ergeben Werte um 8,3 rag-~ . Die Luftencephalographie ist normal. Ebenso 
der neurologische Befund. Im Psyehisehen fallt jetzt eine leichte organische Wesens- 
veriinderung auL Mit 33 Jahren erneute stationare Aufnahme. In der Zwischenzeit 
trotz der Behandlung mit A.T. i0 und vermutlich unregelmaBiger Einnahme yon 
Zentropil, weiterhin etwa j~hrlich 3 groBe Anf/~lle und mehrfach petit mal-Status. 
AuBerdem isolierte Absencen. Psyehiseh ist die Pat. organiseh wesensveriindert. 
Im EEG wird wieder ein petit real-Status abgeleitet. Anschliel3end besteht eine 
mittelschwere Allgemeinvergnderung. Calcium im Serum 10,4mg-O/o . Letzte 
Untersuchung im Januar 1965: Unter 3 Mylepsin und 3 Suxinutin ist nur noch 
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einmal ein groBer Anfall aufge~re~en. 2--3mal in der Woche werden subjektiv 
Absencen bemerk~. Pat. is~ psychisch frischer und weniger verlangsamt. Die 
Allgemeinveranderung im EEG ist wesentlich gebessert. 

Zwei Patienten, die 1956 weiterhin nut  Abseneen hatten, haben in- 
zwisehen mit 16 bzw. 24 Jahren groBe Anfalle hinzubekommen. 

Drei ]?aXlenten sind dagegen vSllig anfallsfrei geworden mit  18, 20 
nnd 23 gahren (Anfallsfreiheit seit 2--7 Jahren). 

B. Gruppe II  
a) Krankengut. Unter  125 Patienten mit  einer Epilepsie mit  3/sec- 

Krampfwellen im EEG konnte in den Jahren  1950-- 1956 bei 80 Patienten 
mindestens eine typische spike-wave Absence abgeleitet werden. Von 
diesen 80 Patienten hat ten 42 bei der Erstuntersuchung auBerdem auch 
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Abb. 1, Erkrankungsa l te r  und  Geschlecht bei 38 Pat ienten mi~ Pyknolepsie (1950--1956) (1 Pa t ,  
Erkrankungsal~er unbekannt)  

groBe Anf/~lle. Die Untersuchung erstreckt sieh auf die restlichen 38 F/~lte 
(18 c~, 20 ~), die mindestens w/~hrend 2 Jahren nur geh/iufte kleine 
Anf/~lle mit  3/sec-Krampfwellen hn E E G  hatten. Das Erkrankungsalter 
lag zwisehen 1 und 12 Jahren  (bei 1 Pat.  unbekannt) und zeigt das 
typische Maximum um das 7. Lebensjahr (siehe Abb. 1). 

Von diesen 38 Patien~en mit  einer typischen Pyknolepsie hat ten 2 in 
der Vorgeschichte vereinzelte Fieberkr/~mpfe und 1 weiterer Pat ient  mit 
2 gahren vor/ibergehend hatbseitige tonisch-klonisehe Anf/~lle bei gleieh- 
zeitiger teichter ErhShung der Zellzahl im Liquor (24/8 Zetlen). 

Bei 14 Kindern wurde eine Lu]tencephalographie durchgeffihrt. 
7 hat ten deutliche ttinweise auf eme Hirnsch~digung mit  einseitiger 
Erweiterung des Seitenventrikels oder des Temporalhornes. Urs/~chlieh 
waren bei 3 yon ihnen anamnestisch Komplikationen bei der Geburt zu 
erfahren. 3 lufteneephalographiseh nicht untersuchte F~lle waren 
Zangengeburten. Dreimal lag eine famili~re Belastung mi~ Epilepsien 
vor, zweimal mit groBen Anf/~llen, einmal mit Abseneen und Myoklonien. 
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Alle 38 F/~lle wurden nach 6 und 1/~ngstens 13 gahren nachuntersueht.  
Von 29 Patienten konnte wiederum ein EEG abgeleitet werden. In  
5 F/~llen waren wir auf briefliche Auskunft dureh den Patienten und den 
Hausarz t  angewiesen. 

Das Alter bei der Erstuntersuehung war 4- -58 Jahre,  im Durch- 
sehnitt  12Jahre ,  bei der Naehuntersuehung 13--71 Jahre,  dureh- 
schnittlich 21 gahre. 

b) Klinik. Das klinische Bild der Pyknolepsie ist bekannt.  Unsere 
Patienten boten in dieser It insicht keine Besonderheiten. Wir m5chten 
nur auf  die Hdiufigkeit yon Automatismen (Nesteln und Wisehbewegun- 
gen, orale Automatismen und Vokalisationen) hinweisen. Tab. 1 gibt 

Tabelle 1. Klini.~che Be/uncle bei 38 Patienten mit Pylcnolepsie 
A sparer anfallsfrei (15 Pat.); B sparer grol~e Anf~lle (12 Pat.); C weiter bestehen- 

des reines Absenceleiden (11 Pat.) 

Klinische Befunde 

Psyehische Ver~nderungen 

Automatismen w/~hrend der Ab- 
sencen (Nestel-, Wisch- oder andere 
Bewegungen), orale Autom~tismen, 
Vokalisationen 

Gelegentliches Einn~ssen 

Stiirze 

Myoklonien w~hrend der Absencen 

Isolierte Myoklonien 

A B 

3 

1 

0 

i 1 

1 4 

I 1 

total 

16 

5 

3 

7 

3 

eine l~bersieht fiber die H/~ufigkeit der versehiedenen Symptome, auf- 
gesehlfisselt nach dem weiteren Krankheitsverlauf.  Beziehungen der 
klinisehen Anfallsform zum Verlauf sind nicht signifikant, obwohl die 
Hs der Automatismen bei den gfinstig verlaufenden F/~llen auf- 
f/illt. Solche automatisehen Bewegungen beim kleinen Anfall sind also 
keine Zeichen sehlechter Prognose Wie frfiher angenommen wurde. 

Psychische AuH~iUigkeiten bot  bei der Erstuntersuehung nur 1 Kind, 
das schwerfiillig und eigensinnig wirkte. Bei der Naehuntersuchung zeig- 
ten 2 weitere Patienten, die inzwisehen grol]e Anf/~lle hinzubekommen 
hatten,  eine organisehe Wesensver/~nderung. Alle 3 Patienten hat ten 
auch ein auffallendes E E G  (Herdbefunde oder ausgepr/tgtere Allgemein- 
ver/~nderungen) oder Lufteneephalogramm. •eurologische Hinweise 
waren jedoeh in keinem Fall zu finden. 

Krankheitsverlauf. Abb.2 gibt einen Uberbliek fiber den weiteren 
Krankhei tsverlauf  (Gruppe II) .  15 der 38 Patienten waren bei der Nach- 
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untersuchung seit mindestens 2 Jahren frei yon jeglichen Anf/illen 
(9 9, 6 c?), 11 litten weiterhin nur an Absencen (5 9, 6 ~), 12 Patienten 
(6 9, 6 c?) hat ten jetzg auch groge Anf/ille. 

8 yon 12 behandelten Patienten wurden unter medikamentSser Be- 
handlung anfallsfrei, 4 wurden bei der Naehuntersuehung noeh anti- 
konvulsiv behandelt. 

9 anfallsfreie Patienten warden elektrencephalographiseh nach- 
untersucht. 2 hat ten noeh leiehte Dysrhythmien mit steflen Wellen oder 
Sinuswellon, waren aber frei yon Krampfpotentialen. 
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Abb.2. Geschlechtsverteilung und Krankheitsverlauf bei 76 Pat. mit  Pyknolepsie 31938--1956 
(42 9, 34 d). 31 Pat. (20 ~, 13[ d~) waren anfallsfrei geworden. 27 ]?at. (311 ~, 16 c~) hatten groBe An- 
f~llc hinzubekommen. 3[8 Pat. (1i ~, 7 ~) weiterhin nur kleine Anf~lle. Gruppe I 88 Pat. 31938--1950: 

diinn umrandet.  Gruppe I I  38 Pat. 1950--1956: dick umrandet 

2 Patienten waren seit 2 bzw. 6 Jahren v611ig anfallsfrei, obwohl sie 
vorfibergehend vereinzelt grol3e Anf/ille batten. 1 anderer, seit 3 Jahren 
anfallsfreier Patient,  hat te  einmal einen fiinfstiindigen petit  mal-Status. 

Anfallsfreiheit tra~ durchschnittlieh im Alter yon 13 Jahren auf, 
meistens (10 Ffi,lle) zwisehen 10 und 16 Jahren (frfihestens mit  7 Jahren, 
1 Fall erst mit  26 Jahren). Die Erkrankungsdauer war bei den anfalls- 
freien Patienten sehr untersehiedlieh (durehsehnitglieh 6,2 Jahre, min- 
dostens 2 Jahro, maximal 14 Jahre). 

Die Patienten, die wghrend des weitoren Krankheitsverlaufes unter 
gro[3en An/iillen litten (12 F/ille), waren beim erstmaligen Auftreten eines 
grogen Jnfalles durehsehnittlich 15Jahre  alt (mindestens 11 Jahre, 
maximal 19 Jahre). Von ihnen litten 5 unter relativ h/~ufigen groBen 
Anfgllen (d. h. sie hat ten mehr als 3 Anf/ille im Jahr), 6 hat ten bisher 
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weniger als 3 groBe Anf/~lle ]/~hrlieh. Insgesamt war die Anfallsfrcquenz 
der grol3en Anf/~lle mit einer Ausnahme relativ niedrig. 

3 Patienten mit grol3en Anf/~llen gerieten zum Teil mehrfach in einen 
petit real-Status. 

Psychotische Episoden, abgesehen yon einem peti t  real-Status, kamen 
bei einer Patientin vor, die unter h/~ufigen grol3en Anf/~llen lift. Wesens- 
ver/~nderungen zeigten bei der Naehuntersuchung 3 Patienten mit 
groften Anf/~llen. 

Eindeutige Beziehungen zwisehen klinisehen Befunden und Krank- 
heitsverlauf, die eine prognostisehe Beurteilung erlauben, licBen sich 
nieht finden. Auff/s war, dab yon 7 Patienten mit abnormen pneum- 
eneephalographischen Befunden 5 sparer an gro$en Anf~llen litten. 

Der Einflu$ der Puberti~t und der Generationsvorggnge auf den 
Krankheitsverlauf ist unverkennbar. Bei 8 yon 15 Patientinnen/~nderte 
sich das Anfallsleiden im Alter zwisehen 11 und 14 Jahren, viermal im 
engen zeitliehen Zusammenhang mit der Menarehe. 1 Patientin verlor 
mit 19 Jahren w/~hrend ihrer ersten Sehwangersehaft die Abscncen. 
Eine weiterc Patientin war nur w/~hrend einer Schwangersehaft anfallsfrei, 
nach der Entbindung traten wiedcr Abseneen auf. Bei 6 yon 12 m/~nn- 
lichen Patienten/~nderte sich das Krankheitsbild im Alter zwischen 14 
und 16 Jahren. 

Das klinisehe Bild war bei 12 Patienten, die weiterhin nut  an kleinen 
An]gllen litten, im wesentliehen unver/indert. Allgemein wurde mit  zu- 
nehmendem Alter die An]allshgu]igkeit geringer und die Dauer der 
Absencen ki~rzer. Jedoeh ist das Krankheitsbild nieht auf die Kindheit  
besehr/~nkt: 2 Patienten waren fiber 50 Jahre alt, als wir im EEG 
Absencen registrierten. Diese Absencen waren allerdings nur kurz 
(4 see) und wurden subjektiv als kurzer Sehwindel oder Gedanken- 
abreil3en empfunden. Da andererseits Heilungen naeh dem 20. Lebens- 
jahr vorkommen, ist es mSglich, dab sich das Krankheitsbfld bei den 
jfingeren der 12 Patienten mit jetzt  noch bestehenden Absencen im 
weiteren Verlauf/~ndert. 8 Patienten waren bei der Nachuntersuehung 
noeh nieht 26 gahre alt und mfissen daher als besondere Gruppe ein- 
geordnet werden. 

Fassen wit alle F~lle von 1938 bis 1956 zusammen (Gruppe I und 
Gruppe I I ) ,  so ergibt sieh hinsichtlieh des Krankheitsverlaufes folgendes 
Bfld (siehe Abb. 2 und 3). Von 171 petit mal-Patienten n~t Absencen und 
3/see spike-wave im EEG hatten 89 bereits bc ider  ersten Untersuchung 
aul3erdem grofle An]~ille. 82 Patienten hatten nur gehiiufte kleine Anfiille. 
Von diesen 82 Patienten mit einer Pyknolepsie fibersehen wir in 76 F/tllen 
(42 ~, 3~ ~) den Krankheitsver]auf w/~hrend 6--2~ Jahren:  27 ( l l  ~, 
16 ~) bekamen groBe Anf/~lle hinzu (360/0), 18 (11 ~, 7 ~) behielten 
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lediglich kleine Anfi~lle (240/0), 31 (20 ~, 11 ~) sind seit mindestens 
2 Jahren (langstens 22 Jabren) vSllig anfallsfrei (400/0). Die durch- 
schnittliehe Anfallsfreiheit betrag~ 81/~Jahre. 4 anfallsfreie Patienten 
standen bei der Nachnntersuehung in ant, ikonvulsiver Behandlung. 

14 der insgesamt 31 anfallsfreien Patienten warden mindestens einmal 
naeh 2 oder mehr Jahren Anfallsfreiheit aueh elektreneephalographisch 
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Abb. 3. Graphische Darsfeliung des Kra.nkheitsverlaufes yon 76 Pag. mit  Pykno|epsie (Gruppe I -~ II) ,  
31 PaL. warden anfallsfrei (zam Tei! unter an~ikonvuls. Therapie); 27 Pat.  bekamen groi3e Anf~i.lle 
hinzu; 18 PaL. behiel~en unveV~dert  nur kleine Anfttlle, FeI4 a umfaBt jene Pafienten, die noch nicht 

das 28, Lebensjabr erreicht haben 

nachuntersucht. 9 boten ein vSllig normales EEG. Auch dureh tIyper- 
ven~flation konnte keine Krampfakfivita~ provozier~ werden. 2 Patienten 
zeigten eine Dysrhythmie mi~ steflen ~VVellen und (oder) Sinuswellen, 
3 Falle hatten noch vereinzel~ bei HV kurze Gruppen yon Krampf- 
wellen (spikes and waves bis 2 sec Dauer), die klinisch und subjektiv 
unbemerkt blieben. 

Bei ]~bergang in grand real fiberwogen die m5nnllchen Patien~en 
(16:11), wahrend die weiblichen unter den An/alls/reien (20:11) und den- 
jenigen mit unveranderten p etits maux (11:7) in der Mehrzahl waren. Die 
Abweichungen yon dem urspriinglichen Verhaltnis yon weiblich zu 
mannlich (1:0,81) sind jedoch s~atistisch nicht signifikant. Von 18 Pa- 
fiienten mi~ unverandert nur kleinen Anfallen sind 12 Patienten noch 
nicht 28 Jahre alt. Es ist zu erwarten, dab sieh bei einem Teil dieser 
Gruppe das Krankheitsbild noch andern wird (siehe Abb. 3). 

EEG-Be]unde. Bei 38 PatienCen (Gruppe II) wurden insgesamt 
85 EEG-Kurven abgeleitet. Bei der Erstun~ersuchung war in allen 
Fallen mindestens eine klinisch manifest0 Absence mit 3/see-Krampf- 
wellen (spike and wave) aufgezeichne~ worden. Das ,,Hin~ergrunds- 
]EEG" zeigte in 5 Fallen ein ~ltersenfspreehendes normales Kurvenbild. 
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In  13 F/illen fanden sich leichte Allgemeinver/inderungen, die unter  
Beriieksichtigung der physiologischen Labilit/it des kindlichen EEG als 
Grenzbefunde zu bewerten sind. 9 F/ille boten siehere Allgemeinver/inde- 
rungen mi t  pathologischem l~berwiegen yon Zwischen- und Deltawellen 
und gering oder gar nieht ausgepr/~gtem Alpharhythmus.  Die h/~ufigsten 

Tabelle 2. EEG-Be]unde bei 38 Patienten mit einer Pyknolepsie, 
davon 29 mit Nachuntersuchungsergebnissen 

A anfallsfrei gewordene Pa~ienCen. B Patienten, die grol3e Anfi~lle hinzubekommen 
haben. C Patienten mi~ unver~ndert kleinen Anf~llen. In Klammern 0 AnzaM der 

nich~ mit EEG nachuntersuchten F~lle 

EEG-Befunde 

Normales ,,Hinter- 
grunds"-EEG 

Leichr Allgemein- 
ver~nderung 

Mittelschwere Allge- 
meinvergnderung 

Konstante Herd- 
befunde 

Dysrhythmie mit 
steilen Wellen (mig 
Betonung fib. den 
vord. Hirnregionen 

Dysrhythmie mit 
3]sec-Wellen (mit 
Betonung fib. den 
hint. Hirnregionen) 

Erstuntersuchung 

A B C 

15Pat. 12Pat. l l P a t .  

Nachuntersuchung 

A 
total 

9 Pat. 
B 

ii Pat.  

C 
total 

9 Pat. 

2 (1) 1 2 5 (1) 7 3 2 12 

7 (3) 3 3 13 (3) 1 2 2 5 

3(1) 4(1) 2(1) 9(3) 0 2 1 3 

1 4 0 5 0 2 0 2 

8(1) 5(1) 7(1) 20 (3) 1 4 4 9 

8(3) 4(1) 4 16(4) 1 2 1 4 

Isolierte Kramp5 
wellen und (oder) [ 
spikes 5 (1) 7 / 4 16 (1) 0 5 3 8 

Krampfwellen- 
varianten 1 0 0 1 1 

Anomalien waren gro•e sinusfSrmige, meist occipital betonte 3/sec-Wellen 
(Sinuswellen naeh H~ss  s), (16 F~lle), isolierte Krampfwellen oder spikes 
(16 F~lle) und Dysrhythmien mit  steilen Wellen ohne typischen Krampf-  
potentialcharakter  mit  Betonung fiber den vorderen tt irnregionen 
(20 Fi~lle). Krampfwellenvarianten,  d .h .  Krampfwellen unter 2,5/sec, 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 207 18 
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waren nur einmal zu finden. Tub. 2 gibt einen Uberblick fiber die wieh- 
tigsten EEG-Befunde bei der Erst- und Naehuntersuchung, aufgesehlfis- 
self nach dem weiteren Krankheitsverlauf. Daraus ist ersichtlich, dab 
die EEG-Befunde keine verwertbare prognos~isehe Bedeutung haben. 
Statistiseh signifikant h~ufiger (p ~ 0,027) sind lediglich konstante 
Herdbe/unde in der Gruppe mit ~bergang in grand real. Sinuswellen fiber 
dan hin~eren HSrnregionen waren in der anfallsfreien Gruppe zwar 
h~ufiger, jedoch ist dieser Befund nicht signifikant. 

Bei der Nachuntersuchung haben wir yon 29 der 38 Patienten wieder 
ein EEG ableiten k6nnen. In 12 F~llen war das EEG vSllig normMisiert. 
Bei 2 anfallsfreien Patienten fanden sich noch leichte Allgemeinveri~nde- 
rungen oder Dysrhythmien ohne Krampfpotentiale. Im Untersehied zur 
Ersttmtersuchung waren jetzt pathologische Befunde erwartungsgem~B 
bei Patienten mit groBen Anf~llen am h~ufigsten. 

Besprechung der Ergebnisse 
Vergleieht man die Patientengruppe I aus den Jahren 1938--1950 

rnit der Gruppe II  yon 1950--1956, so ergibt sich trotz verschiedenartiger 
Therapie mit und ohne petit mal-Mittel eine ~hnliche Krankheits- 
entwicklung. Beide Gruppen zeigen nach mindestens 6j~hriger Beob- 
achtungszeit zu e~wa 1/3 Anfallsfreiheit, i/3 zus/itzliehe gro•e Anfille und 
1/3 weiterhin nur Absencen. Geht man yon gleichen Ausleseprlnzipien 
aus (geh/~ufte Abseneen fiber 2 Jahre ira Beginn der Erkranknng ohne 
grand real), so ist diese Entwicklnng offensiehtlieh regelhaft. PAc~E 19 
land 1951 bei seinen ohne EEG durchgeffihrten Katamnesen das gleiehe 
VerhMtnis mit 1/a anfallsfreien Verliiufen. Die Ergebnisse anderer Unter- 
sucher sind mit unseren Ergebltissen nut bedingt vergleichbar, da das 
Krankengut nicht nach den gleichen Kriterien ausgew~ihlt wurde. Die 
,,Heilungsquote" schwankt bei sehr verschiedener Beobachtungsdauer 
und Auslese zwischen 20 und 50~ ~,6,7,i~176 

Am ehesten s[nd die Angaben yon KOENIGSB~CK la mit unseren Er- 
gebnissen zu verg]eichen. KO~GSBECK ging yon einem Krankengut 
mit reinem Abseneeleiden yon mindestens 1 Jahr Dauer aus. Die Itei- 
lungsquote gibt KOE~IGSm~CK mit 620/0 (mindestens 2 5ahre Anfa]ls. 
freiheit bei 19 yon 30 Patienten) an. Diese Heilungsquote ist hSher als 
bei uns, aber die Beobaehtungszeit ]ciirzer. 

Die Regelhaftigkeit der Entwicklung der Pyknolepsie ist auch be- 
merkenswert, weil die ~herapeutische Situation ffir unsere Gruppe II  
(1950--1956) gegenfiber der Gruppe I (1938--1950) wesentlich gfinstiger 
war. Die Patienten der Gruppe I blieberi nach heutigen Gesichtspunkten 
ohne ausreichende petit mal-Behandlung. Keiner der Patienten erhielt 
die 1950 eben erst eingefiihrten 0x~zolidine bzw. Succinimide. Dagegen 
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wurden 21 Pat ienten der Gruppe I I  regelm/~13ig u. a. mi t  den genannten 
spezifisehen peti t  mal-Mitteln behandelt. Der seheinbar geringe Einflu$ 
der Therapie auf  die Entwieldung des Krankheitsbildes der Pyknolepsie 
bedarf  einer Erklgrung. 

Wahrscheinlieh ist die Wirkung der Oxazolidine und Sueeinimide 
vorwiegend in einer Abki~rzung des Leidens zu suchen. Aueh KOENIGS- 
~ C K  14 berichtet, dab die Dauer der Medikation ffir den Behandlungs- 
erfolg nicht entscheidend zu sein seheint und dab viele Kinder, die im 
weiteren Verlauf anfallsfrei wurden, sehr rasch auf die Behandlung an- 
gesprochen haben. In  dem yon uns untersuchten Krankengut  sind nach 
der Auslese zweij/~hriger Krankheitsdauer diese F/~lle mit  raseher An- 
sprechbarkeit  nieht enthalten. Sie kommen zum Tefl nieht in die Klinik 
und werden nur p/idiatriseh behandelt. 

Uber  therapeutische Erfahrungen berichten Doos~ u. SCHEFFNE~ 2, 
V E ~ G ~  u. Mitarb. ~2 und ZIMM~MA~Zq U. BU~GV, M~ISTV, I~ ~a. Die Ergeb- 
nisse sind bei durehsehnittlich e~wa 50~ ,,tteilungen" unter Therapie 
etwas gfins~iger als in unseren F/~llen. Es sind bei diesen Autoren die 
anderen Ausleseprinzipien und die durehschnittlich kfirzere Beobaeh- 
tungsdauer zu berfieksichtigen. Auffs ist die Mitteilung yon Doosv, 
u. SCHErF~]~I~ ~, dab unter  34 Kindern, die bei Therapiebeginn ein reines 
Abseneeleiden bat ten,  nur in einem Fall vereinzelt groSe Anf/~lle auf- 
traten,  als w/~hrend der Puper~/~t die Therapie ausgesetzt worden war. 

Wiederholt wurde versucht, best immte klinisehe oder elektreneephalo- 
graphische Kriterien zu finden, die eine prognostisehe Beurteilung des 
zu erwar~enden Krankheitsverlaufes ermSgliehen. Die Bedeutung 
monomorpher Deltawellen (Sinuswellen nach Hv, ss s) fiber den hinteren 
tt irnregionen wird verschieden beurteilt. RoBIs  2~ h/~lt sie f/Jr ein gfin- 
stiges Zeichen, MO~V, TTI U. Mitarb. 17 ffihren sie unter  den ungfinstigen 
Kriterien auf. In  unserer Gruppe I I / i be rwogen  Sinuswellen bei sp/~ter 
anfallsfreien Patien~en (siehe Tab.2). Diese Abweiehung ist jedoch stati- 
stiseh nieh~ signifikant. 

AuBer den Sinuswellen sollen konstante Herdbe/unde eine Beziehung 
zur Prognose haben. Sie waren bei Ausgang in Epilepsie mit  grand real 
h~ufiger. Auch andere Autoren beurteilen Herdver~nderungen im E E G  
als ein ungfinstiges Zeichen (MognwTI u. Mitarb. 17 ; VEgGng u. Mitarb. ~2 ; 
C~Drl~O~ u. PAx~,~). 

Ms Allgemeinver/~nderungen und Dysrhythmien sind ohne ver- 
wertbare Beziehung zur Prognose. 

Der Zusammenhang yon Erkrankungsalter und Prognose wird yon 
H E s s  7, MORETTI u.  Mitarb. ~:, von I:~OBIN 2~ KOENIGSBECK la und yon 
Doosv, u. Mitarb. a berficksichtigt. Ein Beginn der Erkrankung mit  
Abseneen nach dem 9. Lebensjahr wird allgemein als ungfinstig 

18" 
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angesehen. Es ist jedoeh zu berfieksichtigen, dal3 das Erstauftreten yon 
Absencen sehr vial sch~deriger festzustellen ist als yon groten Anf/~11en, 
da Abseneen im I~ndesalter unbemerkt  bleiben kSnnen. In  unserem 
Krankengut  ist kein eindeutiger Zusammenhang yon Erkrankungsalter 
und Prognose ersiehtlich. 

Beziehungen kl~nischer Symptome zur Prognose sind naeh unseren 
Ergebnissen unsicher. Naeh RoBrN ~~ solIen F~lle mit  ,,psychomotori- 
sehen" Bewegungen (siehe Tab. 1) im kleinen Anfall therapeutiseh sehwie- 
tiger zu beeinflussen sein. Nestel- oder Wisehbewegungen, orale Auto- 
matismen oder Vokalisationen als ,,psychomotorisehe" Symptome des 
kleinen Anfalls sind aber relativ h/~ufig. Sie waren bei 16, also ~kst bei der 
H/~lfte unserer 38 Patienten zu beobaehten. Darunter befanden sieh 
9 sparer anfallsfreie Pat ienten;  6 Patienten, die bei der Naehunter- 
suehung noeh kleine Anf/~lle hatten, und nut  t Patient,  der grote  Anf~tle 
hinzubekommen hatte.  Aueh nach Ko~IGSB~CX 14 gibt das Anfallsbild 
keinen Hinweis auf den weiteren Verlauf. Im EEG fanden wh" bei Kindern 
mit  Automatismen w~hrend der Absencen in Ubereinstimmung mit  
DoosE u. Scnr.~r a keine Besonderheiten. 

Einen ~oeti~ ~nal-Status beurteilen wh" als ungfinstiges Zeiehen, da er 
in der Mehrzahl mit  groi~en Anf~,llen kombiniei~ war (bei 3 yon insgesamt 
4 Patienten). In  diesen F/~]len waren grands maux zeitlieh vor den peti t  
real-Staten aufgetreten. 

Zur Bedeutung psychlscher Au][~illigkelten k6nnen wir folgendes 
sagen: Nur ein Pat ient  bot  bereits bei der ersten Untersuehung Zeiehen 
einer epileptisehen ~Vesensver/~ndernng, 2 weitere bei der Nachunter- 
suchung. Die fiberwiegende Zahl der Kinder waren typische, lebhafte 
Pyknolepsiekinder. Die Ausleseprinzipien bedingen sehr wahrseheinlieh, 
dal~ nur wenige Kinder mit psyehischen Auffs in unserer Serie 
sind. Alle 3 psychiseh auff/~lligen Patienten hat ten sps grofe Anf/~lle 
und bei der Erstuntersuehung relativ sehwere Allgeraeinvers 
im EEG, 2 ]?atienten hat ten auBerdem konstante Herdbefunde im EEG  
und zeigten lufteneephalographisch einen Hydrocephalus internus bzw. 
eine Erweiterung des rechten Temporalhornes. Aueh bei den Patienten 
yon RoBI~ ~0 war das EEG vorwiegend bei psyehiseh auff~lligen Kindern 
ver~,ndert. 

Nach den Untersuchungen yon ~[~I~AKOS u. MV.TBAKOS 16 liegt tier 
peti t  mal-Epilepsie (,,eentreneephale" Epilepsie) ein --  wahrseheinlieh 
autosomal dominant vererbter --  genetiseher ~aktor  zugrunde. M ~ A -  
Kos u. M~,T~AKOS konnten ferner zeigen, dab die Krampfwellen im EEG 
bei Gesehwistern yon petit  mal-Epileptikern ein bevorzugtes Mani- 
festationsalter zeigen, das dem der Pyknolepsie entsprieht, n~,mlieh 
zwischen 4~]~ und 16~/z Jahren. Die Pyknolepsie in der Verlaufsform 
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unserer Auslese ist wahrseheinlich Ausdruck einer vorwiegend endogenen 
eerebral-epileptischen Disposition, die in einem bestimmten Lebensalter 
manifest wird. Obwohl in manchen F/~llen exogene und andere auslSsende 
Faktoren Anfallsbereitsch~ft und Krankhei~sbfld beeinflussen kSnnen, 
so scheinen sie doch gegenfiber der erblieh bestimmten petit mal- 
Bereitschaft zuriickzutre~en. Die Regelhaftigkeit des Krankheitsverlaufs 
des Kollektivs, die abnormen EEG-Beihnde bei klinisch ,,geheilten" 
F/~llen und vielleicht auch der geringe EinfluI~ yon Medikamenten auf 
den Verlauf sprechen fiir ein ~berwiegen des Anlagefaktors. Dieser kann 
bei I-Iinzutreten anfallsfSrdernder Faktoren wieder manifest werden. 
Bei unserem ka~suistisch mitgeteilten Full M.W. zeigt das ~u 
treten yon petit mal-Anf~llen naeh 14j/~hriger Anfallsfreiheit anl~ttlieh 
einer tetanisehen Erniedrigung der Krampfsehwelle naeh Strumektomie 
die Weehselwirkung yon Anlage und auslSsenden Faktoren. 

Da Abseneen das Pr/~dilektionsalter fiberdauern und groBe Anf/~lle 
hinzukommen kSnnen, ist sehtieBlieh noeh ein Bahnungseffekt ~deder- 
holter Anf/ille zu diskutieren. Bei manehen Kranken mit Zunahme der 
H/~ufigkeit und der Dauer der Abseneen, mit wiederholtem petit mal- 
Status und Ubergang in grand real ist eine Bahnung und Fixierung einer 
abnormen eerebralen Reaktionsform wahrseheinlieh. Diese F~lle zeigen 
eine zunehmende Therapieresistenz. Es ist denkbar, dab bei gfinstiger 
verlaufenden, frfihbehandelten F/~llen eine solehe Bahnung undFixierung 
dutch die Therapie verhindert werden kann. Darum sollten die bei un- 
serem Kollektiv wenig giinstigen Ergebnisse der modernen petit mal- 
Mittel im Einzelfall nicht von einer frfihzeitigen medikament6sen 
Therapie abhalten. Eine allzu pessimistische Beurteilung der petit mal- 
Therapie daft  daraus nicht abgeleitet werden, well es sieh meistens um 
F/~lle handelt, die erst naeh mehrj/~hrigem Bestehen der Abseneen medi- 
kamentSs behandelt wurden. 

Einschr/~nkend ist zu sagen, dab unsere Katamnesen nur typische 
Pyknolepsie-F/~lle mit mindestens zweij/~hrigen reinen Absenceleiden im 
Beginn der Erkrankung erfassen; also Kinder, die fiber l~ngere Zeit nur 
geh/~ufte Abseneen (mit 3/see Krampfwellen im EEG) hatten. 

Unter diesen F/~llen sind Kinder mit psychisehen Auff~,lligkeiten oder 
tterdbefunden im EEG seltener als in einem unausgelesenen Krankengut 
von Epileptikern mit petit real. Wenn sieh solehe AufFdlligkeiten zeigen, 
ist die Wahrseheinliehkeit eines Ubergangs in eine Epilepsie mit grands 
maux grSBer als in anderen F/~llen (vgl. aueh DoosE u. SC~tV,~FN~RS). 
Best/~tigt wird die relative Regelhaftigkeit der Pyknolepsieverl/~ufe: 
~bergang zu etw~ x/~ in Ausheilung und 1[~ in gr~nd real. ]3ei einer 
liingeren Beobaehtungsdauer bis in das 3. Lebensjahrzehnt wird der Antefl 
der F/~lle mit einem reinen Abseneeleiden zugunsten der beiden anderen 
MSgliehkeiten (Anfallsfreiheit, grand real) geringer (siehe Abb. 3). 
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Ob die Therapie mit modernen antikonvulsiven Mitteln auf den Ver- 
lauf der Pyknolepsie tatsachlieh nur wenig Einflul~ hat -- worauf unser 
Vergleich der Gruppe I yon 1938--1950 mit der Gruppe II  von 1950 bis 
1956 hinweist --, mfil~te durch weitere Beobachtungen kontrolliert 
werden. 

Wahrscheinlich licgt ein Erfolg der petit mal-Mittel vorwiegend in 
einer Abkiirzung des Leidens bei friih behandelten Fallen und bei 
kombinierten Fallen, die neben Absencen primar grol~e Anfalle haben. 
Erstere Gruppe gelangt zum Tell nieht bis in die Klinik, die andere 
Gruppe wurde in unserer Untersuchung nicht beriicksichtig~. 

Zusammenhssung 
Ka~amnestische und EEG-Untersuchungen (Beobachtungsdauer 

mindestens 6, langstens 24 Jahre) bei 76 Pylcnolepsien mit mindestens 
2 Jahren gehauften petits maux ohne grands maux und typisehen 
3/see Krampfwellen (spikes and waves im EEG) ergaben folgenden 
Krankheitsverlau/ : 

1. 27 Patienten (38~ Ubergang in grand real, 18 Patienten (240/0) 
weiterhin nur Abseneen, 31 Patienten (40~ ,,Heflung" (mindestens 
2 Jahre, langstens 22 Jahre frei yon jeglichen Anfallen). Unter diesen 
klinisch ,geheilten" waren 5 Patienten mit noch kurzen Krampfwellen- 
gruppen oder unspezifischen Dysrhythmien im EEG. 

2. Bei Ubergang in grand real iiberwiegen mannliehe Patienten 
(16 ~, l l  ~), bei Anfallsfreiheit (20 ~, l l  ~) und Fortdauer reiner Ab- 
sencen (11 ~, 7 ~) iiberwiegen weibliche Patienten. 

3. ~nderungen des Krankheitsbildes entstehen oft mit Generations- 
vorgi~ngen (Pubertat, Menarche, Schwangerschaft), selten mit zusatz- 
lichen Erkrankungen: nach 14 Jahren Anfallsfreiheit erneute Absencen 
mit grands maux nach parathyreopriver Tetanie (1 Fall). 

4. ~nderungen des Krankheitsverlaufes sind auch noch nach dem 
20. Lebensjahr mSglich. 

5. Signifikante Beziehungen zwisehen klinischen Anfallsformen oder 
EEG-Typen und Verlauf fehlen. Lediglich konstante Herdbefunde im 
EEG und Auftreten eines petit real-Status haben wahrscheinlich eine 
ungfinstige Bedeutung mit grand mal-Entwicklung. 

6. Die Wirkungen spezifiseher petit mal-Mittel (Oxazolidine, Succini- 
mide) bcschrankten sieh wahrscheinlieh auf ein friiheres Ausbleiben yon 
Absencen bei rasch ansprechenden Fallen und auf eine Verminderung der 
Anfallshaufigkeit. Nach zweijahrigem Absenceleiden kSnnen petit mal- 
Mittel ebensowenig wie Hydantoine oder Luminal eine grand real- 
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Epilepsie verhindern.  Zwei vergleichbare Gruppen  mi t  u n d  ohne pet i t  
mal-Mit tel  zeigten beide nach 6 u n d  mehr  J a h r e n  in  etwa ~/a Anfalls- 

freiheit  u n d  ~/a Ubergang  in  gr~nds maux.  

7. Die Bedeutung  einer cerebralen epfleptischen Disposition, eines 
Bahnungseffektes  h/~ufiger Anfi~lle u n d  die Rolle auslSsender Fak to ren  

werden diskutiert .  
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