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Yerlaufsformen kindlieher Epilepsien 
mit Spike wave-Abseneen* 
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Mit 5 Textabbildungen 

(Eingegangen am 10. August 1965) 

Bei einer symptomatologischen Ordnung cerebraler Anf~lle des 
Kindesalters, die klinische und bioelektrische Phs in gleieher 
Weise berficksiehtigt, lassen sich zwei Hauptgruppen unterseheiden: 
Fokal ausgelSste und primer generalisierte oder sogenannte centren- 
cepha]e Anf/ille. Diese Gruppierung seheint zun~ehst der yon GAS~A~ZT 
vorgesehlagenen zu gleichen, unterscheidet sich yon ihr jedoeh wesent- 
lieh dadureh, dal3 die im Kindesalter h/tufigen generalisierten Anf/~lle 
fokalen Ursprungs wie z. B. bestimmte Formen yon grol]en Anfallen, 
manehe Sturzanf~tlle sowie die Blitz-Nick-Salaam-Kr~mpfe yon den 
prim/~r genera]isierten Anf/~]len abgetrennt werden. Diese gerade fiir die 
kleinen Anf~lle wichtige Unterseheidung haben wir an anderer Stelle 
besproehen 5,6. 

Die prim~ir generalisierten Anf~tlle gliedern sieh in das Petit mal und 
das centreneephale Grand real. Das Petit real umfaBt myoklonische, 
akinetisehe oder astatisehe Anf~lle (naeh MA~THV, S zusammenzufassen als 
myokloniseh-astatisehe Anfalle) und Abseneen. Jede dieser Anfalls- 
typen kommt als Symptom versehiedener Epflepsieformen zur Beob- 
achtnng. 

Die Wiehtigkeit einer Unterscheidung zwisehen symptomatologischer 
und nosologischer Klassifizierung epileptiseher Erscheinungen wird 
besonders deutlich am Beispie] der Abseneen. Itier werden bei dem viel- 
f~ch fiblichen sy-nonymen Gebrauch der Termini ,,Abseneen", ,,Petit 
real", Pyknolepsie" f~lschlieh Krankheitsbilder zusammengefaBt, die in 
der Anfallssymptomatik gleieh oder /~hnlich, hinsichtlieh weiterer 
Kriterien aber different sind nnd einer gegenseitigen Abgrenzung be- 
d/irfen. Die spike wave-Absence stellt lediglich ein Symptom, also eine 
bestimmte Reaktionsform centreneephalen Typs dar, die bei nosologiseh 
differenten Epilepsieformen vorkommen kann. Die ErSrterung dieser 

* Mit Unterstiitzung tier Deutschen Forschungsgemeinschaft. 
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verschiedenen Verl~ufsformen ist die Aufgabe der vorl iegenden Unter -  

suchung. 

In  den letzte~ Jahrzehnten wurden zahlreiehe Erhebungen fiber den Verlauf 
yon Absence-Epilepsien vorgelegt*. Diese Untersuchungen zeigten /ibereinstim- 
mend, da~ die Prognose der sogenannten pyknoleptisehen Abseneen durehaus nicht 
so giinstig ist, wie frfiher angenommen. Bei 30--70~ der Kranken wurde sine 
Komplikation des Petit real durch grol]e Anf~lle gefunden. 

Die Ergebnisse der Untersuchungen waren um so ungfinstiger, je l~nger die aus- 
gewerteten Krankheitsverl~iufe waren. Leider liegen Erhebungen an groBen Kol- 
]ektiven, die vollstdndig und auslese/rei klinisch und e]ektreneephalographisch bis 
mindestens zmn 25. Lebensjahr verfolgt werden konnten, nicht vor. Denn aueh in 
den zitierten umfangreiehen Untersuehungen konnte jeweils nur ein Tell des 
Kollektivs bis in das 3. Lebensjahrzehnt verfo]gt werden. Die Zusammensetzung 
des verbleibenden l~estkollektivs wird aber nach eigenen diesbeziig]iehen Unter- 
suehungen ~ in uniibersehbarer Weise yon Auslesefaktoren bestimmt, tteute wird 
vor anem deswegeu kein ldares ]3ild yon dem spontanen Verlauf der sogenannten 
pyknoleptisehen Absencen mehr zu gewinnen sein, da die Mehrzahl der F~lle frfih- 
zeitig und regelm~Big an~ikonvulsiv behandelt wird. 

A. Krankengut und Untersuchungsmethoden 
Unsere Untersuchungen betreffen 149Kinder (75M~dchen, 74Knaben), 

bei denen zu irgendeinem Zeitpunkt des epileptischen Leidens Absencen beobachtet 
wurden. Die l~atur des Anfallsgeschehens lieB sich in jedem Fall durch den hlachweis 
des typisehen bilateral-synchronen spike wave-Musters sichern. 

Die Patienten wurden bis auf wenige Ausnahmen mindestens einmal stationar 
untersucht und standen ira iibrigen mit wechselnder Regelm~l~igkeit in der Kon- 
trolle unserer Anfallsambulanz. 

Ldnge tier Krankheitsverl~iu/e: 1--3 Jahre 22~ 4--6 Jahre 200/0, 7--9 Jahre 
230/0, 10--15 Jahre 270/0, 16--21 Jahre 80/0. 

Lgnge der Beobachtungszeit: 1--3 Jahre 35o/0, 4--6 Jahre 24o/0, 7--9 Jahre 
240/0, 10--15 Jahre 17~ . 

Alter der Patienten bei der letzten Untersuchung: 1 - 5  Jahre 12~ 6--10 Jahre 
29~ 11--15 Jahre 320/0, 16--20 Jahre 23o/0, 51ter als 20 Jahre 40/0 . 

Bei den 149 Kindern wurden insgesamt 1704 EEG-Ab]eitungen vorgenommen 
(bis 1952 Schwarzer-4-Kanal-Elektroencephalograph, sparer 8-Kanal-Gedit der 
gleichen Firma). ])ie Ableitungen erfolgten bipolar und gegen die Ohrelektroden 
(,,unipolar"). Wenn mSglich, wurde 3--5 rain hyperventiliert und fiberwiegend 
mindestens einmal photostimuliert. Die Auswertung der klinischen und elektrenee- 
phalographischen Befunde erfolgte mittels IBiVLKarten und Maschinentabellen s. 

B. Eigene Untersuchungen 
I.  Klinisehe Symptomatologie 

Das kiinische J[~ild der Absencen ist in einer groSen Zahl yon Einzelarbeiten 
und Monographien ausffihrlich beschrieben women. Unter Hinweis auf die um- 
fassenden Darstellungen yon JANz, GA~SC~E, ]~A~BEI~GEP~ U. MATTHES U. a. geben 
wir im folgenden nur eine kurze UIoersicht. Wir verzichten bewuBt auf eine de- 
taillierte statistische Symptomanalyse. Sie wird nur zu repr~sentativen Ergebnissen 
ffihren kSnnen, wenn eine grofie Anzahl yon Anf~llen naeh dem gleichen Schema, 

1,2,4,19,21,22,29a:,O9-41,451L ~. 
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mSglichst anhand yon Filmaufnahmen, analysiert wird. Die Notwendigkeit eines 
solchen Vorgehens wird deutlich an den aul~erordentlich differenten Literatur- 
angaben fiber die H~ufigkeit einzelner Anfallszeichen, z. B. der Automatismen 9. 

Das Kernsymptom der Absence ist die ohne Vorboten und Aura unvermittelt 
einsetzende Bewuf~tseinspause von 3--40 sec Dauer. Anf~lle yon weniger als 3 sec 
sind meistens nur im EEG faf3bar. Das BewuBtsein kehrt mit Ende der Absence 
unvermittelt wieder. Postparoxyma]e Erscheinungen fehlen. 

Die Patienten kSnnen wiihrend der Absence in der Regel weder in irgendeiner 
Form auf/iuBere ]~eize reagieren noch die Vorg/inge in der Umgebung wahrnehmen. 
Die vor dem Anfall ausgefiihrte Ti~tigkeit wird w/~hrend der Absence meistens 
unterbrochen. Nut Bewegungen automatischen Charakters wie Gehen, Radfahren 
und anderes werden gelegentlich w~hrend des Anfalls fortgeffihrt, wobei aber der 
Bewegungsablauf seine natiirliche ttarmonie verliert und automatenhaften Charak- 
ter erhglt. 

ttgufig sind die Absencen mit mehr oder weniger diskreten motorischen Erschei- 
nungen ausgestaltet. Dabei stehen Bewegungen in der Sagittalebene des KSrpers im 
Vordergrund: l~uckartige Aufwiirtsbewegungen der Bulbi, t~fickw~rtsneigung des 
Kopfes (,,Retropulsiv-Petit real" nach JA~cz), rhythmische Zuckungen einzelner oder 
mehrerer Muskelgruppen, vor allem der Augenlider, der Sehultern nnd Arme. Die 
Zuckungen haben iiberwiegend eine geringe Bewegungsamplitude. Die Arme werden 
dabei oft etwas gebeugt und leicht angehoben. Es bestehen fliel]ende ~bergiinge zu 
myoklonieartigen ,,Impulsionen", wie sie ffir das Impulsiv-Petit mal (JAzz) des 
Jugendlichen typisch sind. Seltener sind Absencen, bei denen die Riickw~rtsneigung 
des Kopfes und OberkSrpers so ausgepriigt und die Muskelzuckungen so heftig sind, 
daI~ der Patient nach hinten umsttirzt. Oft wird die durch eine Rfickwgrtsbeugung 
yon Kopf und  OberkSrper entstehende Schwerpunktverlagerung durch einige 
rfickwi~rtsgerichtete Schritte aufgefangen (nur ffir dieses mittelbare Anfallssymptom 
sollte die Bezeichnung ,,Retropulsion" benutzt werden). Seltencr als eine Riick- 
wgrtsneigung des K6rpers ist eine Beugebewegung nach vorne. Bei einzelnen Kin- 
dern kommt es im Beginn der Absence zu einem Tonusverlust mit Hinstfirzen. 
Sofern die Absence dabei kurz ist, ist der ~bergang zum akinetischen Anfall 
flieBend 6. 

Bei zahlreichen Kindern werden wghrend der Absence Automatismen beob- 
achtet: Schlucken, Kauen, Leeken, Sehmatzen, Nesteln, Zupfen mit den Hgnden, 
Treten und Scharren mit den Ffi$en. Vom klinischen Bild her kann die differential- 
diagnostische Abgrenzung gegen psychomotorische D/immerattacken bei solchen 
Anfallsbildern schwierig oder unmSglich sein. Dasselbe gilt fiir die sehr seltenen 
Fglle, in denen die spike wave-Absence durch eine Aura eingeleitet wird oder durch 
andere Herdsymptome, z.B. Adversivbewegungen und anderes ausgestaltet ist. 
Wir sind an anderer Stelle auf diese Anfallsformen ausffihrlich eingegangen 9. 

Nicht selten werden wghrend der Absence vegetative Zeichen wie Err6ten, 
Erblassen, selten fieckfOrmige Exantheme und anderes beobachtet. Objektive 
Untersuchungen der vegetativen Reaktionen wurden yon J v ~  und sparer von 
zahlreichen anderen Autorenl~,~a, 29 u. a. durehgefiihrt. 

In vielen F~llen kann die Absence durch gesteigerte Aufmerksamkeit und 
sensorische l%eize blockiert werden~5-2L Beziiglieh spezieller Untersuchungen fiber 
die Aktivitatslage bzw. den Bewu~tseinszustand vor und w~hrend der Absence sei 
auf die Arbeiten von JuN(~ (1939), SCHWA]3 (1941), L]~m~A~ (1963) u.a.  ver- 
wiesen. 

Die Absencen kSnnen sieh zu Stunden oder gar Tage dauernden Staten h~ufen 
(Absence-Status oder Dammerzustand mit Petit mal-EEG). Ausffihrliche Sehil- 
derungen wurden yon GA~SCHE, BAMBE~GE~ u.  IV~ATTI~ES, BI~IDGE u. o, gegeben. 
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B~]3~GEg u. M~,TT]tES fanden Petit mal-Sta, ten in 20~ ]~II~DGE in 15% der 
F~lle. Wit selbst sahen bei 18 yon 149 Fgllen (12~ einzelne oder wiederholte 
Absence-Staten. Bei 16 dieser 18 Pa~ienten bestand neben Abseneen ein Grand raM. 

I I .  Xtiologie 

Bei 40 von 145 Patienten fanden sich anamnestisehe Verdaehts- 
momente  fiir eine cerebrale Sch~digung bzw. eindeutige Zeichen eines 
ttirnschadens. Als sicher gesehgdigt diirfen 19 Kinder mit  einer ver- 
z6gerten frfihkindlichen Entwicklung gelten. Fiir StSrungen yon Schwan- 
gerschaft, Geburt  und perinataler Phase ist die Frage einer kausalen 
Beziehung zum spgteren Anfallsleiden nur sehwer zu klgren, wenn andere 
klinische Zeiehen eines 
tI irnschadens fehlen. 
Das gleiche gilt fiir 
leiehte I-Iirntraumen, 
Frfihgeborenheit (die 
Zahl yon 4 Frfihgebur- 
ten liegt im Norm- 
bereieh), Zwillingsge- 
burten und anderes. 
IIervorzuheben ist, dab 
die vielfach zitierte 
Angabe yon C ~ v ~ c ~ ,  
Steiglagengeburten seien 
bei Kindern mit  spike 

Tabelle. MSgliche iitiologische 2'aktoren bei 149 Kin- 
dern mit Absencen 

Die Prozentzahlen beziehen sich jeweils auf die 
Fglle mit ausreichend genauen Angaben 

Sehwangerschaftskomplikationen 
Friihgeborene 
Zwillinge 
Geburtskomplikationen 
weitere perinatMe StSrungen 
EntwieklungsverzSgerung 
CerebrMe Vorkrankheiten 

F~lle ~ 

9 6,2 
4 2,8 
3 2,0 
9 6,2 
3 2,8 

19 13,2 
13 9,0 

wave-Abseneen besonders Mufig, sieh in unserem Krankengut  nieht 
bestgtigte. Trotz mehrfaeh wiederholter und sehlieBlieh schriftlieher 
Befragung der Eltern fanden wit nur in 4 yon lg9 F/illen eine Beeken- 
endlagengeburt. 

Die Geburtenordnungszahl unserer Patienten zeigte ebenso wie das 
Gebi~ralter der Miitter eine normale Verteilung (Vergleieh mi t  den 
Angaben des Statistisehen Landesamtes Sehleswig-Holstein). Die yon 
ttE~TOFT U. Mitarb. gefundene fiberzuf~llige H~ufung yon sogenannten 
alten Erstgebi~renden konnten wit also nieht besti~tigen. Friihkindliehe 
Infektkr~mpfe fanden wit in 9 F~llen. Es liegt niiher, in ihnen die 
Erstmanifestat ion der Epilepsie als ihre Ursaehe zu sehen. - -  Uber die 
H~ndigkeit  erhielten wir in 106F/illen siehere Angaben: 93 Reehts- 
h/~nder, 8 LinksMnder,  5 Kinder, die zun~chst linkshi~ndig waren nnd 
spgter umlernten, Eine auffallende Hgufung yon Linkshiindigkeit 
besteht demnaeh nieht. 

Pneumencephalographisehe Untersuehungen fiihrten in der Ur- 
saehenforsehung nieht wesentlieh weiter. Wir fanden in 11 yon 43 Pneum- 
eneephalogrammen pathologisehe Befunde in Form yon Seitenasymme- 

Arch. Psychiat .  Nervenkr. ,  Bd. 207 2 7  



398 H. Doos]~, E. VSLZK~. und D. SCHEFF~E~: 

trien und allgemeiner Ventrikelerweiterung, ohne dal~ in diesen Fi~llen 
stets weitere Zeiehen einer organisehen I-Iirnschi~digung bestanden. 

Insgesamt ist das Ergebnis der Erhebungen wenig aufschlul~reieh. 
Wir finden neben einer Zahl sicher geseh~digter Kinder lediglich viel- 
f~ltige Verdachtsmomente, dabei nnr vereinzelt eindeutige Zusammen- 
h~nge. 

Anch bei Vorliegen ausgepr~gter Cerebralsch~den mSehten wir mit 
der Annahme einer unmittelbaren kausalen Beziehung sehr zurfick- 
haltend sein. Wir haben an anderer Stelle mehrfaeh diskutiert, dal~ bei 
spike wave-Epilepsien nach dem derzeitigen Wissensstand organischen 
Schadensmeehanismen wahrscheinlieh nur die Bedeutung yon Rea]i- 
sationsfaktoren ffir eine anlagebedingte Bereitschaft zukommt. GASTAUT 
neigt bei der Deutung yon Absence-Epilepsien nach Hemiconvulsion- 
Hemiplegie-Epilepsie-Syndrom, wie wit sie unter unseren Patienten 
auch beobachteten, zur g]eichen Auffassung. 

I I I .  Hereditiire Fal~toren 
Uber eine heredit~re Belastung mit Krampfleiden bei Kindern mit 

Absencen finden sich in der Literatur sehr untersehiedliehe Angaben. Die 
Werte liegen zwisehen 10 und 40~ 44 u .a .  Die Ergebnisse der 
einzelnen Autoren sind indessen zum Tell nicht vergleichbar, da der 
Umfang des untersuchten Erbumkreises nieht angegeben oder unter- 
schiedlich festgelegt wurde. 

Wit  fanden in der engeren ~amilie (Geschwister, Eltern, Eltern- 
gesehwister und Grol]el~ern) 17,2~ Epilepsien, 8,1~ OccasionskrSmp/e. 
Die weitere Familie bezogen wir nicht in die Be~rachtung ein, da der 
erfa~te Personenkreis nich~ sicher festzulegen war. 

~eue Gesichtspunkte ffir die Erforschung der Erblichkeitsverh~lt- 
nisse bei der centrencephalen Epilepsie werden sich aus Befragungen der 
Familie sicherlich nieh~ ergeben, sondern nur aus systematischen 
elektrencephalographischen Untersuchungen des Erbumkreises zu ge- 
winnen sein. Es sei auf die vielfach zitierten Untersuchungen yon 
METRAKOS U. METI~AKOS verwiesen, die den Weg zu einem noeh un- 
fibersehbaren --  und wie eigene Untersuehungen bereits zeigen --~ often- 
bar sehr komplizierten Fragenkomplex erSffnen. 

IV. Verlau/sbeobachtungen 
Die Morbiditi~tskurve ffir Absencen zeigt auch in unserem Kollektiv 

das typische Maximum zwisehen dem 4. und 7. Lebensjahr (Abb. 1 a). Im 
9. Lebensjahr finder sieh ein Tiefpunkt, dem ein zweiter niedrigerer Gipfel 
folgt. Eine Mi~dchenwendigkeit des Symptoms l~l~t sich statistiseh nut  
fiir l~Alle siehern, die im 6. und 7. Lebensjahr erkranken (30 M~dchen, 
14 Knaben, p ~ 0,05), in den fibrigen Altersklassen sind die Geschlechter 
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etwa gleich betroffen. Andere Verhaltnisse ergeben sich, wenn man den 
ZeRpnnkt des ersten eerebralen Anfalls (Absence oder Grand maD, also 
den Beginn des epileptischen Leidens, beriicksichtig~ (Abb. lb). Die 
Kurve ist etwas breitbasiger, laBt aber auch jetzt eine Zweigipfligkeit 
erkennen. Es sind nunmchr eindeutigere Beziehungen z~dsehen Er- 
krankungsalter und Gesehleeht zu erkennen: Im 1.--r Lebensjahr er- 
kranken Knaben signifikant h~tufiger sis M~dchen (31 bzw. 16, p < 0,05), 
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Abb. 1. a Manifestationsalter ffir Absencen (149 Kinder, zweima] keine Angaben); b 31anifestations- 
alter f~ir ersten ecrebralen Anfall (Grand mal oder Absence, 1~9 Kinder) 

im 5. Lebensjahr zu gleichen Teilen, ira 6. und 7. Lebcnsjahr mehr 
M~dchcn als Knaben (28 bzw. 10, ~ ~ 0,01). Im Bereich des zweiten 
Maximums der Kurve finder sich eine gleichm~Sige Beteitigung yon 
Knaben und M'~dchen. 

Die Zweigi~,fligkeit der Kurven und der Wechsel der Geschleehts- 
gebundenheit mit dem Erkrankungsalter lassen vermuten, dab sich in 
diesen summarischen Kurven mehrere Verteflungen verbergen, die unter- 
schiedlichen Verlaufsformen der Krankheit entsprechen kSnnten. 

Fiir cntsprechende Analysen werdcn besonders jene Fs geeignet 
sein, die nicht sofort behandelt wurden, also z. B. sehon wegen eines 
sekundaren Grand real zur Untersuchung kamen. Patienten, die bereits 
nach den ersten Absencen untersucht wurden und rasch, konsequent und 
mit Erfolg behandelt wurden, kSnnen hinsichtlich spezieller Verlaufs- 
charakteristika nicht beurteflt werden, da sich die Therapie in nieht 
iibersehbarer Form auf den Krankheitsab]auf auswirkt. Es wird daher 

27* 
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zun~chst versueht, anhand yon 82 F/illen unseres Kollektivs, die an 
kleinen u n d  groBen Anf/illen litten, ein Bild yon den Verlaufsformen der 
Erkrankung zu gewinnen. 

a) Grand real-Petit mal-Epilepsien. In Abb.2 ist das Erkrankungs- 
alter ffir grebe Anf/~lle bei 82 F/~]len (47 Knaben, 35 M/idehen) mit einer 
gemischten Epilepsie angegeben. Die Verteilung zeigt eine deutliehe 
Zweigipfligkeit. Das erste Maximum liegt zwischen dem 1. und 7. Lebens- 
jahr und betrifft ganz iiberwiegend Knaben (30 Knaben, 11 Mi~dehen, 
p ~ 0,01). Zwischen dem 8. und 20. Lebensjahr sind M/idehen etwas 
hgufiger betroffen als Knaben (24 M/idchen, 17 Knaben, kein gesicherter 
Unterschied). 
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Abb. 2. ~{anifestat ionsal ter  f i i r  ers tes  Grand  real bei  82 K i n d e r n  (47 c~, 35 $) 

Der zweigipfligen Morbidits fiir grol3e Anf/~lle liegen zwei 
Verteflungen zugrunde : a) F/~lle, bei denen die Epilepsie iiberwiegend im 
Kleinkindesalter dureh grol3e Anf/ille eingeleitet wird, und b) Patienten, 
bei denen die grol3en Anf/ille nach meistens mehrj/ihrigem Intervall im 
sp/iten Sehulalter und in der Pubert/~t den kleinen Anf~llen folgen. 

Ver lan f s t yp  A .  47 K i n d e r  (36  Knaben ,  13 M~idchen),  Krankhe i t s -  

beginn m i t  Grand real. Wesentliche Charakteristiea dieses Verlaufstyps 
sind aus Abb.3a zu ersehen: Krankheitsbeginn fiberwiegend (70~ in 
den ersten 5 Lebensjahren; das Maximum der Morbidit/~t liegt dabei im 
2.--3. Lebensjahr. Knaben sind sehr viel hgufiger betroffen als M~dehen 
(ira 1.--7. Lebensjahr 28 Knaben und 10 M~dehen, p < 0,01). Absencen 
treten je naeh Erkrankungsalter gleichzeitig oder naeh mehrj/ihrigem 
Intervall, insgesamt abet in dem ffir Absencen typischen Manifestations- 
alter (siehe Abb. 1 a) hinzu. Nur bei 3 Kindern folgten die Absencen den 
grol3en Anfgllen erst naeh 10--12jghrigem Intervall, offenbar provoziert 
dutch eine Therapie des Grand real. 

Von den in der friihen Kindheit an groBen Anf/illen erkrankenden 
t)atienten lassen sich jene abgrenzen, die erst in der Prgpubertgt und 
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Puberti~t ein Grand real und meistens nach ]~urzer Zeit zusi~tzlich 
Absencen beko~nen. Diese 9 F~lle bleiben zuns unberficksichtigt 
und werden unten in anderem Zusammenhang besprochen (siehe S. 407). 

Die frfihkindLichen Grand real-Petit mal-Epilepsien sind durch eine 
Reihe besonderer Merkmale ausgezeichnet: Hi~ufig (in 12 yon 38 Fi~llen) 
werden neben oder vor den ersten Absencen andere Formen yon kleinen 
Anf~llen beobachtet: myoklonische, astatische (akinetische oder 
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myoklonisch-astatische Anf~lle. Daneben kommen Anfallsformen sehr 
polymorpher Symptomatik zur Beobachtung: Absencen mit Myo- 
klonien, mit Tonusverlust oder beiden Symptomen. Im einzelnen wurden 
diese Kombinationsformen verschiedener Anf~llstypen an anderer Stelle 
besprochenS,% Neben atypischen Anfallsbildern sieht man aber auch 
Anf&lle mit den sehr charakteristischen ,,retropulsiven" Bewegungen. 

Ffir die Mehrzahl der frfihkindlichen Grand mal-Epilepsien, in deren 
Verlauf Absencen vorkommen, gilt, daI~ dor gesamte Kr~nkheitsverlauf 
durch die gro130 Grand mal-Bereitschaft gepr~gt wird. Die Absencen 
treten fiberwiegend nicht pyknoleptisch, sondern als akzessorisches 
Merkmal auf. :Nur in 6 Fgllen bildete das Grand real den Auftakt zu 
einem Absenceleiden pyknoleptischen Ch~rakters. 
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d 
Abb .4  a - - d .  E E G - ~ : u r v e n  yon  4 Gesehwistern,  yon  dencn 2 (b und  d) an  kurzen  Absencen,  z u m  Teil 
mi~ myoklonisch-asta~ischen Symp~omen leiden. - -  Bei  allen K inde r n  p a r o x y s m a l  bi la tera l -synchrons  
sp ike  wave.  Besonders  ~n den K u r v e n  a, b und  d auffal lend rhy thmis ie r t e  Theta-Akt iv i t i t t .  a S. G., 
2 J .  5 :~Ion. al~, EEG-Nc.  1104/65; b G.G. ,  4 ft. 5 ~ o n .  alt ,  EEG - N r .  946/65; c C. G., 6 J .  1 ) fon.  aR, 

]EEG-~r.  1099/65; d ]~. G., 9 ft. 2 Mort. alt ,  E E G - N r .  945]65 
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Zeichen einer EntwickinngsstSrung vor Beginn der Epilepsie finden 
sieh bei diesen Kindern auffallend h~ufig, wenn auch nieht statistiseh 
signifikant 5fter als im Restkollektiv (24~ gegenfiber 90/0, 79 ~ 0,05). 
Im klinischen Bi]d sind bei diesen gemisehten Epflepsien h~ufiger als bei 
Kindern init nur kleinen Anfiillen I-Ierdzeiehen festzuste]len (37~ 
gegenfiber 70/0, p ~ 0,01). In fast 30~ der Fi~lle t r i t t  im Verlauf des 
Anfallsleidens ein dementieller Verfall ein. Dabei entsteht zumindest der 
Eindruck, dal3 a]lein langdauernde Staten yon myoklonisch-astatisehen 
Anf~llen beim Kleinkind zu einer Demenz ffihren kSnnen, wi~hrend dies 
ffir die Absence-Staten ~lterer Kinder nieht bekannt ist. Bei 36~ der 
Kinder -- signifikant h~ufiger als bei anderen Verlaufsformen -- besteht 
bei der ]etzten Untersuehung eine erhebliehe Intelligenzminderung 
(Schulunf~higkeit oder ttilfsschulbedfirftigkeit). Es finder sich hier also 
ein ganz anderes Bild als bei den Absence-Epflepsien des Schulalters 
(siehe S. 405). 

Das EEG zeichnet sich bei den gesehflderten F~llen dureh einige 
Besonderheiten aus : Die spike wave-Paroxysmen sind in der Regel kurz, 
wenig klar gegliedert, die einzelnen spike wave-Komplexe doformiert, 
irregnls flare Frequenz niedriger als bei/~lteren Kindern (Abb.4a--d). 
In 39O/o der F/~lle (gegeniiber nur 8o/0 im Restkollektiv, 79 < 0,05) finden 
wit im Intervall-EEG abnorme Theta-Rhythmen, wie sie aueh fiir andere 
Formen yon frfihkindlichen eentrencephalen Epflepsien charakteristisch 
sindS,6,1~ Es wurden dabei nur sehr ausgepr~gto Theta-Rhythmen go- 
wetter. Die Theta-Rhythmen zeigen w~hrend der Kindheit eine Zu- 
nahme der Freqnenz yon 4--5/see auf 6--7/see. Typisehe Ver~nderungen 
bieten die in Abb. 4 a - -d  gezeigten Kurven yon vier Geschwistern. 

Die Therapie bereitet bei den friihkindliehen gemischten Epilepsien 
h~ufig grol3e Sehwierigkeiten. Sueeinimide und Oxazolidine shad oft 
unwirksam. Wit  haben mehrfaeh Besserungen erst dureh Anwendung yon 
Nebennierenrindenhormonen bzw. ACTH erzielt. 

Verlau/styp B. 35 Patienten (14 I~naben, 21 Miidchen). Is 
beginn mit Ab~encen. Die Abb. 3 b zeigt deutlich, dal3 sich dieser Verlaufs- 
typ wesentlich yon dem zuvor besprochenen unterscheidet. Cha- 
rakteristisch ist Kranldaeitsbeginn mit Absencen fiberwiegend im 
5.--7. Lebensjahr. ])as jfingste Kind unserer Serie mit  eindeutigen, 
elektrencephMographisch gesicherten Absencen ist ll/a Jahr  alt. Aueh in 
dieser Gruppe zeigt die Morbidit~tskurve eine angedeutete Zwei- 
gipfligkeit. Sie f~llt bis zum 9. Lebensjahr, tim sich dann erneut zu einem 
Gipfel zu erheben. Diese um das 10. Lebensjahr herum erkrankten 
YOnder warden unten gesondert besprochen (siehe S. 407). -- In der 
Mehrzahl der F~lle begirmt die Krankheit  im sogenannten ,,Pyknolepsie- 
alter". Im Gegensatz zum oben besprochenen Verlaufstyp sind M~dchen 
etwas (nicht signifikant) hi~ufiger betroffen als Knaben. Die Krankheits- 
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bilder tragen zungehst iiberwiegend pyknoleptischen Charakter. Eine 
Kombination mit einem myokloniseh-astatisehen Petit real wird in 
dieser Gruppe nut einmal beobaehtet. Zeichen einer prim&ren Ent- 
wicklungsverz6gerung finden sich im Gegensatz zum vorher besprochenen 
Verlaufstyp selten (einmal unter 35 Kindern). Die grogen Anfglle folgen 
den Abseneen iiberwiegend naeh mehrj/~hriger Latenz mit einem deut- 
lichen Maximum zwischen dem 9. und 15. Lebensjahr (830/0 jenseits des 
8. Lebensjahres). Das Intervall zwisehen Petit real und Grand real liegt 
zwisehen wenigen Monaten und 14 Jahren. Gelegentlieh wird die Berei~- 
sehaft zu groBen Anf/~llen sehon vor deren Manifestation an einer Aus- 
gestaltung der Abseneen dureh Myoklonien deutlieh. Die grogen Anf/~lle 
zeigen hgufig eine Bindung an die Aufwaehperioden. Der Verlauf der 
Grand mal-Epilepsie ist in einem Tefl der Fglle schwer. In 14 Fallen 
(30~ kommt es im Verlauf der Krankheit zu dementiellen Ver/~nderun- 
gen. Uber die m6gliehe sekund/~re Entwieklung yon Herdepilepsien 
wurde an anderer Stelle beriehtet 7,9. 

Da die Patienten mit ffinf Ausnahmen erstmals naeh Auftreten der 
grol3en Anf~lle zur Untersuehung kamen, k6nnen wit fiber EEG-Be- 
funde im Vorstadium des Grand real wenig sagen. Polyspike wave und 
irregulgre rasehe spike wave k6nnen offenbar als Zeiehen einer ver- 
mehrten Grand :mal-Bereitsehaft gelten, wie aueh Ft~IEDEL U. Lm~P~ U. a. 
feststellten. -- Die EEG-Ver&nderungen der ausgepr/~gten Grand mal- 
Petit mal-Epilel?sie des glteren Kindes und Jugendlichen sind gentigend 
bekannt und bediirfen keiner eingehenden Sehilderung. ttingewiesen sei 
lediglieh auf die unter anderem yon yon HEDENSTI~6M U. SCHOI~SCII 

besehriebenen Ver~nderungen des EEGs bei langdauernden, mit ge- 
h/~uften groBen Anf&llen einhergehenden Krankheitsverl/iufen: Das 
Intervall-EEG wird unregelmggiger und langsamer. Das spike wave- 
Muster verliert seine klare Gliederung, die Paroxysmen sind werdger 
scharf begrenzt. Vermehrt treten langsame deformierte und rasehe 
spike wave mit zahlreiehen spikes auf. Gelegentlich kann ein Bild ent. 
stehen, dab dem ffir das frfihkindliehe Petit real typisehen weitgehend 
gleieht. Bei eentreneephalen Epflepsien des Erwaehsenen tritt naeh 
G)i~s~n~w eine solehe Entdifferenziertmg des EEGs nieht ein. 

Die Theraioie des geschflderten Verlaufstyps gestaltet sieh insgesamt 
weniger sehwierig als bei den friihkindliehen gemisehten Epflepsien. 
Stets mug die Behandlung mit grand mal-wirksamen Medikamenten 
begormen werden. Mittel der Wahl sind Barbiturate und Mylepsin. 
Besonders gfinstig ist naeh P]~Nrsr und eigenen Erfahrungen das Maliasin. 
Die Abseneen spreehen ~berwiegend gut auf Sueeinimide an. 

b) Reine Petit mal-Epilepsien. 67 Kinder unseres Kollektivs (26 Kna- 
ben, 41 M/~dehen) zeigen w&hrend des bisher beobaehteten Krankheits- 
verlaufes nur A bsencen. Dieses Krankengut stellt insofern eine Auslese 
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dar, als die Pat ienten  mi t  9 Ansnahmen  regelmi~l~ig und  ausreichend 
ant ikonvulsiv behandel t  wurden. 

Das bedeutet bei den yon uns verfolgten Richt]inien: Bei typischen Pyknolepsien 
mit regelm~igem spike wave-Muster wird eine Therapie mit Succinimiden, bei 
deren Versagen mit Oxazolidinen, eingeleitet und in der l~egel bis dnrch die Pu- 
bert~t hindurch fortgefiihrt. Treten im Verlauf, z. B. in der Pubertgt, im EEG 
unregelm~ige spike wave-Muster auf, wird auch bei fortbestehender Anfalls- 
freiheit zusgtzlich ein grand mal-wirksames )/[edikament gegeben. -- Bei Kindern, 
die bei Behandlungsbeginn im EEG unregelmgBige spike wave-Muster, Po]yspike 
wave oder eine Photosensibilitat zeigen, wird die Therapie mit einem grand mal- , 
wh'ksamen Medikament (Mylepsin oder •aliasin) begonnen und ein Succinimid erst 
sp~ter dazugegeben. Die Therapie erfolgt aueh in diesen :F~llen unabhgngig yon 
einer etwa sehon mehrjghrigen Anfallsfreiheit bis dureh die Pubertat hindureh. 

Wit haben bis heute bei keinem Patienten, dessen Epilepsie mit Absencen 
begann und nach den gesehilderten strengen Riehtlinien behandelt wurde, eine 
sekund~re Grand mal-Komplikation beobaehtet. Wir kommen damit zu dem 
Eindruck, dal~ eine sehr konsequen~e, gegebenenfalls eine Grand mal-Prophylaxe 
einschlieBende Behandlung ein sekund~res Grand real verhiiten kann. Einschriin- 
kend ist aber ausdriieklieh zu bemerken, dab unsere Patienten bisher nicht alle das 
fiir das sekundi~re Grand real typisehe Manifestationsalter erreieht haben: Bei der 
letzten Untersuchung waren 27~ der 67 Patienten 4--8 Jahre, 51~ 9--15 Jahre 
und 22~ 16--23 Jahre alt. )Tur 73~ der F~]le hatten also bei der letzten Unter- 
suchung ein Alter erreieht, in dem bei den yon uns beobachteten gemisehten Epi- 
lepsien (siehe oben) die Morbidit~tskurve flit das sekund~re Grand real ihr maximum 
zeigt. Wie die Untersuchungen yon Ku~Lo und friiher schon BA~ERG]~R U. 
MATT~SS zeigen, kann ein Grand real aber noeh naeh dem 20. Lebensjahr auftreten. 

Es ergibt sich aus dem Gesagten somit, da~ wir fiber die Zahl der 
, ,potentiellen Grand mal-Fglle"  unter  unseren reinen Pet i t  mal-Epilep- 
sien keine Aussage machen  kSnnen, da es sich um ein ausgelesenes Kran-  
kengut  handelt .  Ein Vergleich unserer Ergebnisse mit  denen yon  frfi- 
heren Autoren  ~,~0,4~ u. a. und  neuerdings Kvm~o ist deshalb nicht  erlaubt.  

Die Morbidi t~tskurve der 67 Kinder  mi t  nur  kleinen Anf~llen zeigt 
ein ausgepri~gtes Maximum zwischen dem 4. und  8. Lebensjahr  (Abb. 5). 
Wie in den vorher  besprochenen Gruppen (Abb. l - - 3 )  finder sieh ein 
zweites angedeutetes Maximum in der Pubert~t .  I m  5.--7.  Lebensjahr  
besteht  eine signifikante M~dehenwendigkeit  des Symptoms  (22 Mi~dehen, 
6 Knaben ,  p ~ 0,01). - -  Die E rk rankung  ver lguft  bei den Kindern  
dieser Gruppe mi t  wenigen Ausnahmen  unter  dem Bild der klassisehen 
Pyknolepsie.  Es  finder sieh bei diesen Kindern  auch das immer wieder 
genannte  gute  intellektuelle ~qiveau. N u t  3 Pa t ien ten  sind hilfsschul- 
bedfirftig (5,4~ signifikant weniger als in der Gruppe der frfihkind- 
lichen Grand real-Peti t  mal-Epilepsien). Lediglich bei einem Pat ien ten  
wurden die Absencen yon  einem myoklonisch-astat isehen Pe t i t  mal  ein- 
geleitet. - -  Das E E G  zeigt in der Regel das klassische spike wave- 
Muster, nur  bei 6 Kindern  wurde eine abnorme Rhythmis ie rung  beob- 
aehte t  (signifikant seltener a]s bei Kindern  mi t  einer frfihkindlichen 
Pe t i t  real-Grand mal-Epilepsie). Es wird noeh da rauf  zurf ickzukommen 
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sein, da8 diese F/ille wahrscheinlich in die Gruppe der iHihkindliehen 
Epilepsien einzuordnen sind, auch wenn ein Grand mal nicht auftra~ 
(siehe S. 410). 

;I t IOHt " 
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Abb. 5. Erkrankungsalter bei 67 Kindern mit ausschlieglich kleinen Anf~llen 

c) Absenee-Epilepsien und Absence-Grand mal-Epilepsien der Pr~i- 
pubertiit und Pubert~it. Eine Sonderstellung nimmt in unserem Kollektiv 
eine Gruppe yon Kindern ein, bei denen die Krankheit  jenseits des 
9. Lebensjahres mit groSen oder kleinen Anf/illen begann. In  den nach 
verschiedenen Kriterien aufgestellten Morbidit/~tskurven (Abb. l - - 3  
und 5) grenzen sich diese F/ille deutlich vom Restkollektiv ab. Im Gegen- 
satz zu den bereits besprochenen Verlaufsformen betrifft diese Krank- 
heitsform Knaben und M/idchen zu gleichen Teilen (15 Knaben, 19 M/~d- 
chen). Im EEG sieht man das typische spike wave-Muster, h/~ufig auch 
Polyspike wave und irregul~re rasche spike wave. Die ffir in frfiher 
Kindheit  erkrankten Fi~lle typischen abnormen Theta-Rhythmen 
feh]en. 

Wit  fassen in dieser Gruppe 34Kinder  zusammen (15Knaben,  
19 M/idchen): Beginnt die Epflepsie mit Absencen (gmal), so fo]gen 
die groSen Anf~,lle meistens bald, jedenfal]s noch w/ihrend der Pubertiit. 
Erkranken die Kinder mit Grandma1 (8real), so treten Absencen 
meist rasch hinzu (Abb.3a), oft provoziert durch die Therapie der 
grol3en Anf/~lle. --  17 Kinder boten nur Absencen. Diese Patienten 
wurden mit nur 3 Ausnahmen frfihzeitig und regelmiigig nnter Ein- 
schluB einer Grand mal-Prophylaxe behandelt, so dab fiber die Zahl der 
zu groSen Anf/~llen disponierten F/tlle nichts gesagt werden kann. 

Die Abseneen treten bei Kindern mit nur kleinen Anfgllen fiber- 
wiegend pyknoleptiseh auf, bei Patienten mit  grogen Anf~llen dagegen 
nut  zeitweise gehguft, oft nut  vereinzelt oder zykloleptisch. 

In 6 yon 17 Fi~llen mit Grand mal wurde keine ausreiehende 
Therapie durehgeffihrt. Die Krankheit  verlief bei diesen Kindern mit 
gehguften, fiberwiegend an die Aufwachperioden gebundenen groBen 
Anf~llen und f~lhrte zu einem dementiellen VerfM1, sekund/iren psyeho- 
motorischen Anfallssymptomen, zum Tefl Anstaltsbediirftigkeit. 
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Ffir die Therapie der Absence-Grand mal-Epilepsie der Pr/~pubert/it 
und Pubert~t ist zu beachten, da$ wegen der groSen Bereitschaft zu 
groBen Anf/illen in jedem Fall mit einem grand mal-wirksamen Me- 
dikament begonnen werden sollte. 

C. Besprechung der Ergebnisse 

Die Aufgabe der vorliegenden Untersuchung war es, anhand yon 
klinischen und elektrencephalographisehen Veriaufsbeobachtungen bei 
149 Kindern, die zu irgendeinem Zeitpunkt flares epileptisehen Leidens 
Absencen boten, Gesichtspunkte zur Nosologie der durch diese Anfalls- 
form ausgestalteten Epflepsien zu gewinnen. 

Unsere Ergebnisse zeigen, dab die dureh bilateral-synehrone spike 
wave gekennzeiehnete Abeense keineswegs ein ffir eine bestimmte 
Verlaufsform der Epflepsie eharakteristisehes Symptom darstellt, son- 
dern lediglich als eine altersgebundene epfleptisehe Reaktionsform 
anznsehen ist. Die Absence steht in einer Reihe mit den anderen Formen 
eentrencephaler kleiner Anf~lle -- den myoklonisch-astatisehen Anf/illen 
des Kleinkindes und den myoklonisehen Anf~llen des Jugendliehen 
(Impulsiv-Petitmal naeh JAzz). Die ZusammengehSrigkeit dieser 
altersgebundenen Anfallstypen wird erneut an Zwisehenformen deutlieh, 
die durch Symptomfragmente verschiedener Anfallsformen gekenn- 
zeiehnet sind, z.B. Absencen mit Tonusverlust, Absencen mit Myo- 
klonien und andere. Die Art des Anfallstyps ist dabei entscheidend ge- 
pr/~gt yon der jeweiligen Leistnngsstufe des reifenden Gehirns (JAzz). Die 
pathophysiologische ZusammengehSrigkeit der klinischen Reaktions- 
typen wird dar/iber binaus deutlieh in der Kontinuit/it der bioelektrischen 
Ph/~nomene yon den irregul/~ren spike wave des Kleinkindes bis zu den 
straff gegliederten Entladungsfomen des/ilteren Kindes. Es sei erneu$ 
betont, dab die Blitz-Niek-Salaam-Kr~mpfe des S/iuglings mit dem 
charakteristisehen EEG-Muster der Itypsarrhythmie nieht in den 
geschilderten Komplex hineingehSren 5. 

Bei unseren Untersuehungen gruppierten wir das Kollektiv yon 
149 F/~llen zun/~ehst naeh Erkrankungsalter und initialen Anfallsformen, 
da sich ein solches Vorgehen aufgrund der auffallenden entspreehenden 
Verteilungskurve anbot. Es war keineswegs zu erwarten, dab bei einer 
Gruppierung naeh so wenigen Gesiehtspunkten auch bez/iglich weiterer 
Merkmale vollst/~ndig einheitliehe Teilkollektive resultieren w/irden. 
Insgesamt unterscheiden sich die gefundenen Gruppen aber doeh so 
wesentlich, dab sie als differente Verlaufstypen einander gegeniibergestellt 
werden kSnnen. Sie seien im folgenden hinsichtlich ihrer wesentlichen 
Charakteristica zusammenfassend kurz skizziert : 
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I. Fri~hin/antile Grand mal-Petit mal-Epilepsie 
Ihre Kennzeichen sind: Erkrankungsbeginn in den ersten 5 Lebens- 

iahren mit grogen Anti, lien, hoeh signifikante Knabenwendigkeit. 
Meistens ws des ganzen Krankheitsverlaufes konstante Grand 
mal-Bereitschaft. H~ufig Kombination mit myokloniseh-astatischen 
Auf~llen. In der Mehrzahl der Fi~lle nicht pyknoleptisches, sondern 
spanioleptisehes (g~vt6~ ~ selten) Auftreten der Absencen. Oft Zeichen 
einer prim~ren Hirnsch~digung, bei h~ufigen Anf~llen raseher demen- 
tieller Verfall. Sehlechtes Anspreehen auf die fibHehe Grand real- und 
Petit mal-Therapie. Im EEG irreguls deformierte spike wave und im 
Intervall hi~ufig abnorme Theta-Rhythmen. 

Der gesehflderte Verlaufstyp ist als Sonderform der frfihkindliehen 
eentrencephalen Epilepsie anzusehen: Hierher geh6rig sind welter das 
myoklonisch-astatische Petit real, das fast regelm~Big mit gro~en An- 
f~llen einhergeht, und dazu eine groBe Gruppe yon Grand mal-Epflepsien 
des Kleinkindesalt rs, die zum Tell nnter dem Bild yon sogenannten 
Fieberkr~mpfen verlanfen 1~ Fiir alle diese Formen sind der frfihe Er- 
krankungsbeginn, die ausgepr~gte Knabenwendigkeit, ein EEG mit 
irregul~ren spike wave und oft einer abnormen Rhythmisierung 
charakteristisch. 

II .  Spiitin]antile Absence- und Absence-Grand mal-Epilepsie 
Wir fassen in dieser Gruppe F~tlle mit and ohne sekundi~re Grand mal- 

Komplikationen zusammen: 
a) Erkrankungsbeginn fiberwiegend im 5.--7. Lebensjahr unter dem 

Bild meistens ;pylcnoleptisch auftretender Absencen. Im Gegensatz zur 
vorgenannten Gruppe sind M~dehen etwas h~ufiger betroffen als Knaben 
(nicht signifikant). In der Pr~puberts oder Pubert~t, vereinzelt sparer, 
Komplikation des Petit real dutch groge Anf~lle centreneephalen Typs. 
Nur selten primhre ausgepr~gte Itirnschi~den, aber im Gefolge des Grand 
mal h~ufig sekund~rer dementieller Verfall nnd unter Umsti~nden Wand- 
lung des klinisehen ]~ildes in l%iehtung auf eine psychomotorisehe 
Epilepsieg,22a,~s, 43 u. a. Im EEG zunachst typische bilateral-synchrone 
spike wave, bei schwerem Krankheitsverlauf gelegentlich Entdifferen- 
zierung des Entladungstyps im Sinne einer Regression auf frfihkindliche, 
wenig gegliederte Formen der eentrencephalen Krampfaktivit~t. 
Abnorme Thet~-Rhythmisierung kommt nur vereinzelt vor. 

b) Die reinen Absence-Epflepsien bereiten in der Einordnung 
gewisse Sehwierigkeiten, da sie bis auf wenige Ausnahmen regelms 
behandelt wurden, und somit fiber eine eventuelle Grand mal-Bereit- 
sehaft niehts Sieheres gesagt werden kann. Die Kerngruppe bflden F/ille 
mit Erkrankungsbeginn zwisehen dem 4. und 8. Lebensjahr unter dem 
Bfld einer Py~nolepsie. Im 5.--7. Lebensjahr signifikante M/tdehen- 
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wendigkeit. Selten Zeiehen einer primgren Hirnsehgdigung. Uberwiegend 
gute intellektuelle Leistungsf~higkeit. Im EEG das typische Bfld regel- 
mgBiger spike wave. Abnorme Theta-l~hythmisierung nur vereinzelt und 
aussehliel31ieh bei Erkrankungsbeginn im frfihen Kindesalter. 

I I I .  Juvenile Absence-Epilepsie und Absence-Grand mal-Epilepsie 
Erkrankungsbeginn in der Pr~pubert~tt oder Pubert~t. Keine signi- 

fikante Gesehleehtsgebundenheit, Krankheitsbeginn mit Petit mal oder 
Grand real. Die Erkrankung kann auch allein mit Ideinen Anfs ein- 
hergehen. Die Absencen treten dann pyknoleptiseh auf, bei Kombina- 
tionen mit Grandmal zykloleptisch oder spanioleptisch (a~m5~ ~ selten). 
Grand mal-Verlauf unter dem ]3ild einer Aufwaeh-Epilepsie h~ufig 
schwer mit der M6glichkeit einer Entdifferenzierung im Sinne einer 
sekund/~ren Fokalisierung der Epflepsie. 

Die im vorstehenden getroffene Klassifizierung der mit Abseneen 
einhergehenden Epilepsien basiert lediglich auf statistischen Zuordnun- 
gen yon einigen wenigen Merkmalen. So sind I~berschneidungen der 
einzelnen Gruppen zu erwarten und offenbar auch vorhanden. Wir 
finden z. B. unter den sogenannten reinen Absence-Epilepsien F~lle, die 
trotz fehlender groBer Anf~lle nach dem frfihen Erkrankungsalter, dem 
fiberwiegend m/~nnliehen Gesehleeht, der h~ufigen Kombination mit 
myokloniseh-astatisehen Anf~llen und aufgrund des EEGs mit den sehr 
eharakteristisehen abnormen Theta-Rhythmen der frfihkindliehen 
Grand mal-Petit mal-Epflepsie eher zugehSrig erseheinen als den ~ber- 
wiegend pyknoleptisch verlaufenden Absenee-Epilepsien des Schulalters. 
Solche Unschs der Klassifizierung sind notwendig dadurch bedingt, 
dab ffir den einzelnen Krankheitstyp sl~ezi/ische Kennzeiehen noch nicht 
zu definieren sind. Bei dem Bemfihen, solche Kriterien aufzudecken, 
erhebt sich die Frage, welche Faktoren ffir das untersehiedliche klinisehe 
und zum Tell auch bioelektrische Gepr/~ge verantwortlich sein k6nnten. 

Der Verlauf epileptiseher Erkrankungen wird yon einem ganzen 
Komplex verschiedener Faktoren bestimmt. Dieser Komplex l~I]t sieh -- 
wie dies frfiher yon ]3UMKE, I~OE~STEI~, JAl~Z]~Iq u. a. formuliert wurde -- 
im wesentlichen aufl6sen in endogene Faldoren, d. h. Krampfbereitsehaft 
oder ererbte konstitutionelle Disposition, und exogene Wlomente, also 
irritative Iqoxe ( F o ~ s T ~ )  oder anatomiseher Organbefall, und schlieB- 
lich die groBe Gruppe allgemeiner extracerebraler krampfausl6sender 
Faktoren. F/it die kindliehe Epilepsie kommt ein weiterer wesentlicher 
Faktor hinzu -- die jeweilige Rei/ungsstu]e des Gehirnes. Sie beeinflul]t 
als ein variables Moment nieht nur die Symptomatik, sondern aueh den 
Verlauf kindlieher Epilepsien tiefgreifend (JAzz). Aus dem Zusammen- 
wirken der genannten Faktoren, aus den im Laufe des Waehstums 
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weehselnden Beziehungen, in denen die einzelnen Wirknngsmomente 
zueinander stehen, ergibt sieh das Bedingungsgeffige des epileptisehen 
Krankheitsverlaufes. 

Fiir den zur I~ede stehenden Komplex yon Krankheitsbildern ist 
zun~ehst die enge Korrelation zwisehen Alter der Patienten zu Krank- 
heitsbeginn und initialer Symptomatik und Verlaufsrichtung auffallond. 
Bei summariseher Betraehtung sehen wir eine in Abh~ngigkei~ vom 
Lebensalter phasenhaft weehselnde Bereitsehaft zum Grand real: eine 
frfihkindliehe Periode, in der die Krankheitsverl~ufe dureh groBe An- 
fi~lle bestimmt sind, und andererseits die Pr/~pubert/~ts- und Pubert/~ts- 
phase. Im Gegensatz zu den Ergebnissen yon HE~TOFT sowie KIC~BoE 
zeiehnet sieh in unserem Krankengut  die vermehrte Grand mal-Bereit- 
sehaft der Entwieklungsperiode sehr deutlich ab. Sie k6nnte mit der 
Umstellung des Hormonhaushaltes in Znsammenhang gebraeht werden, 
ohne dab im einzeinen genauere Vorstellungen bestehen. Die besondere 
Neigung zu grogen Anfgllen in der Kleinkinderzeit ist aus anderen 
Bereiehen der Mndliehen Krampfleiden bekannt:  Die Morbidit/~tskurve 
der sogenannten Fieberkr/hnpfe, die nach eigenen Untersuehungen sehr 
viel hgufiger als bisher angenommen auf einer vermehrten Krampf- 
bereitsehaft epileptisehen, nnd zwar eentreneephalen Charakters be- 
ruben, zeigt ihren ausgeprggten Gipfel in dieser Altersldasse. Ebenso liegt 
das Prgdilektionsalter f/Jr eine grol3e Zahl frfihldndlieher Grand mal- 
Epilepsien centreneephalen Typs in diesem Bereieh. 

Zwisehen diesen beiden Phasen betonter Grand mal-Bereitsehaft ist 
eine Periods eingesehaltet, in der als Anfallstyp die Absence prgvaliert. 

Diese bei summariseher Betraehtung des Gesamtkollektivs often- 
siehtliehen Beziehungen finden aueh im Verlauf des Einzelfalles ihren 
Ausdruek derart, dab z. ]3. bei Patienten mit  einem reinen pykno- 
leptisehen Absence-Leiden in der Pubert~t  groge Anf/~lle hinzntreten. 
Ob aueh die frfihkindlichen Grand mal-Petit  mal-Epilepsien in der 
Pubertgt  vermehrt  grand mal-gef~hrdet sind, verm6gen wit nieht zu 
beurteilen, da einerseits die Beobaehtnngszeiten zum Tefl noeh zu kurz 
sind, zum anderen die Therapie sieh in uniibersehbarer Weise auf den 
Verlauf auswirkt. 

Neben der Korrelation mit dem Lebensalter ist die Gesehleehts- 
gebundenheit der versehiedenen Verlaufsformen besonders auffallend. 
Die Peti t  mal-Grandmal-Epilepsien des Xleinkindes betreffen fiber- 
wiegend Knaben, die pyknoleptischen Abseneen des Sehulalters --  und 
nur diese ! -- iiberwiegend M/~dehen. Die Ursaehe dieser Erseheinung ist 
unklar. Es finden sieh keine verwertbaren tIinweise darauf, dag die 
immer wieder angenommene vermehrte Empfgngliehkeit yon Knaben 
gegen~ber exogenen Sehadensmechanismen in der ersten Lebenszeit 
(PFAuNDLER) die Ursaehe sein k6nnte. Zweifellos sind organisehe 
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Cerebralsch/~den fiir Symptomatik und Verlauf der geschilderten Epi- 
lepsieformen yon Bedeutung. Sie vermSgen das Bild in jeweils charakteri- 
stiseher Weise zu prggen (Herdsymptome, Kombination eentreneephaler 
Anf~lle mit fokalen usw.), fiir die der getroffenen nosologischen Klas- 
sifizierung zugrnnde liegenden Verlaufseigentiimliehkeit scheinen sie aber 
yon untergeordneter Bedeutung zu sein. 

lqach dem Gesagten erseheint es als sehr fraglieh, dal~ die geschilderten 
untersehiedlichen Verlaufstypen allein als alters- nnd geschleehts- 
gebundene Modifikationen eines pathogenetiseh einheitliehen Gesehehens 
zu verstehen sind. Es ergibt sieh vielmehr die Frage, ob und in wieweit 
endogene Momente, also eine ererbte spezifisehe Disposition, ffir das 
untersehiedliche Verlaufsbild der Absenee-Epilepsien von Bedeutung 
sind. 

Wir wissen seit den Untersuchungen yon M~TnAKOS u. M~T~:OS, 
dal~ dem centrencephalen Reaktionstyp ein -- wahrscheinlich autosomal 
dominant vererbter -- genetiseher Faktor zugrunde liegt. 

Manches spricht dafiir, dal] dieses fiir die centrencephale Krampf- 
bereitschaft verantwor~liche genetisehe Moment nicht einheitlicher 
I~atur ist. So haben wir bisher in den Familien nnserer Kranken nur 
jeweils Krankheitsformen gleichen Charakters gefunden, niemals aber 
bisher z. B. eine typische Pyknolepsie und eine frfihkindliehe Petit real- 
Grand mal-Epilepsie zusammen. Auch bei der h~ufigen friihkindlichen 
Grand mal-Epilepsie centrencephalen Typs haben wir bisher keine 
sp~tinfantilen pyknoleptischen oder juvenilen Absenee-Epilepsien eru- 
ieren kSnnen. Vor allem aber bestArken die bisherigen elektrencephalo- 
graphischen Untersuchungen yon Angeh5rigen unserer Kranken in der 
Vermutung, dal~ jedenfalls die frfihldndlichen centrencephalen Grand 
real- und Petit mal-Epilepsien nnd andererseits die Absenee-Epilepsien 
des glteren Kindes genetisch differente Formen des centreneephalen 
epileptischen Reaktionstyps sein l~5nnten. 

Es wird die Aufgabe weiterer Untersuchungen sein, die verschiedenen 
Formen centrencephaler Epilepsien des Kindesalters scharfer gegen- 
einander abzugrenzen, d.h.  naeh Kriterien zu suchen, die in jedem 
einzelnen Fall objektivierbar sind nnd kranlcheitsspezifischen Charakter 
haben. Der Weg seheint nns in einer Verfeinerung der EEG-Diagnostik 
nnd einer differenzierteren genetischen Bearbeitung des Fragenkomplexes 
zu liegen. Fiir ein solches Vorgehen dfirften die vorgelegten Unter- 
suchungen eine brauchbare Arbeitshypothese sein. 

Zusammenfassung 
Anhand Yon klinischen und elektrencephalographischen Verlaufs- 

beobachtungen bei 149 Kindern, die zu irgendeinem Zei~punkt ihres 
epileptisehen Leidens Absencen boten, wird die Nosologie der durch diese 
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Anfallsform ausgestal te ten Epilepsien untersucht .  Es werden folgende 
Verlaufsformen unterschieden : 

1. Frfihinfantile Pet i t  real-Grand mal-Epilepsien. Sic sind den an- 
deren friihkindlichen centreneephalen Epilepsien, dcm myoMoniseh- 
astat isehen Pet i t  real und  dem Grand mal eentreneephalen Charakters 
zuzuordnen. 

2. Sp~tinfantile Absenee-Epilepsien (Pyknolepsie) und  Absence- 
Grand mal-Epilepsien. Uber  die Hgufigkeit  einer sekund~ren Grand mal- 
Kompl ika t ion  der Pyknolepsie kann  dabei keine Aussage gemaeht  werden, 
da die Krankhei tsver ls  in dieser Gruppe dutch eine fr/ih einsetzende, 
regelm~Bige, oft eine Grand mal-Prophylaxe  einsehtiel3ende Therapie 
beeinfluBt sind. I n  diesem P u n k t  ist ein Vergleieh unserer Ergebnisse 
mi t  denen anderer Autoren  nicht  m6glieh. 

3. Juveni le  Absence- und  Absence-Grand mal-Epilepsien. 
Die versehiedenen Verlanfsformen unterseheiden sich hinsiehtlieh 

Erkrankungsal ter ,  Gesehleehtsgebundenheit ,  H/~ufigkeit organiseher 
t I i rnsehgden,  bes t immter  EEG-Veranderungen  wie vor  allem abnormer  
l~hythmisierungen, Verlaufstendenz des Leidens und anderes. 

Es wird vermutet ,  dab die versehiedenen Verlaufsformen der Ab- 
sence-Epilepsien nieht  nu t  alters- und  gesehleehtsgebundene lVIodi- 
fikationen eines pathophysiologisch einheitliehen Gesehehens sind, son- 
der dab aneh nntersehiedliehe genetisehe Fak toren  yon  Bedeutung sein 
kSnnten. 
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