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Die Blitz-Nick-Salaam-Krampfe (BNS-Krdampfe) — auch Propulsiv
petit mal [26], minor motor epilepsy [29], infantile spasmes [20] und syn-
drome de spasmes en flexion [4] genannt — galten vor Einfithrung der
Hormontherapie durch KLpIN u. L1viNesTONE [29] sowie SOREL u. Dvu-
sAUCY-BAULOYE [44] als aullerordentlich therapieresistent.

Obwohl sich die anfinglich in die Behandlung mit ACTH und NNR-
Steroiden gesetzten Hoffnungen nicht im vollen Umfange bestétigt haben,
wird die Gesamtprognose dieser malignen frithkindlichen Anfallsform all-
gemein als gebessert angesehen [1,5,6,8,14—17,19,21,22, 24,28 -30,32,
33,35,30—42,44,45,47—49].

In einigen Teilproblemen weichen die im Schrifttum dargelegten Mei-
nungen jedoch erheblich voneinander ab. So sind die Angaben iiber die
Wahl des Medikamentes, die Dauer der Behandlung, die Hohe der Hor-
mondosis und die anamnestischen und klinischen Faktoren, welche die
Prognose des Anfallsleidens mitbestimmen, recht unterschiedlich. Auch
die Ergebnisse der Hormonbehandlung nach ldngeren Beobachtungszeit-
réumen weisen zum Teil betréchtliche Differenzen auf. Nach den Arbeiten
von MATTHES 1. MALLMANN-MUHLBERGER [35] sowie PETERSEN, Do0SE
u. HIMMELMANN [40] besteht vor allem keine Ubereinstimmung in der
Frage, inwieweit durch Hormonbehandlung eine Beeinflussung der
psychomotorischen Weiterentwicklung moglich ist.

Da im Schrifttum wenig Mitteilungeniiber gréBere Kollektive hormon-
behandelter Kinder undlingere Nachbeobachtungszeitriume vorliegen, er-
schien es berechtigt, unsere frither gewonnenen Behandlungsergebnisse[42]
zu iiberpriifen und zu einigen noch effenen Fragen Stellung zu nehmen.

Krankengut
In die Untersuchungsreihe haben wir 67 Kinder aufgenommen, deren Krank-
heitsverlauf wenigstens 6 Monate verfolgt werden konnte.
Patienten mit ,,akinetischen’ [9] bzw. ,,astatischen* Petites maux [34] wurden
nur dann in das Kollektiv einbezogen, wenn gleichzeitic BNS-Krdmpfe auftraten.

* Auszugsweise vorgetragen auf dem NationalkongreB fiir Padiatrie, Bukarest
1965 und der Tagung der Deutschen Gesellschaft fiir klinische Medizin, Sektion
Padiatrie, Leipzig 1966.
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Nach dem Schrifttum [2,7,11,23,26,42,51] zeigen die BNS-Krimpfe eine
Knabenwendigheit. Auch in unserem Krankengut waren 42 = 63%, der Kinder
ménnlichen und 25 = 37°/, weiblichen Geschlechts.

Der Nachbeobachtungszettraum erstreckte sich bei 11 Kindern tber 6—12 Monate
und bei 34 Patienten @iber 1—3 Jahre. In 22 Fillen konnte der Verlauf des Anfalls-
leidens itber 3—6 Jahre verfolgt werden.

Bei der tberwiegenden Mehrzahl der Patienten erfolgte die Kinleitung der
Therapie in der Kinderklinik der Medizinischen Akademie. Ein Teil befand sich in
der Kinderklinik Dresden-Neustadt (Direktor: Prof. Dr. med. habil. Drierzscu?)
oder in anderen Kinderabteilungen in der Umgebung von Dresden. Die elektro-
encephalographischen Kontrollen wurden ausnahmslos in der EEG-Abteilung der
Kinderklinik der Medizinischen Akademie Dresden durchgefilhrt. Die Gesamtzahl
der bei den 67 Patienten abgeleiteten EEG betrigt 649. Durch ausfithrliche Zwischen-
berichte und eigene Kontrolluntersuchungen anliflich der EEG-Ableitungen waren
wir auch iiber den Krankheitsverlauf der in anderen Kliniken behandelten Kinder
geniigend informiert. Die Therapie erfolgte in diesen Einrichtungen nach den von uns
gegebenen Richtlinien. Von 56 Patienten konnten Pneumencephalogramme (PEG)
angefertigt werden (Tab.2). Die Eltern der restlichen 11 Patienten lehnten die
Durchfihrung dieses Eingriffes ab. Serologische, stoffwechselchemische und hémato-
logische Untersuchungen zur Klirung der Genese der BNS-Krimpfe und zur Thera-
pietiberwachung wurden routineméBig in Anwendung gebracht.

Die klinischen und elektroencephalographischen Verlaufsbeobachtungen nach
Abschluf der stationiiren Behandlung erfolgten bei allen Patienten in der Anfalls-
ambulanz unserer Klinik. In Abhingigkeit vom Krankheitsverlauf lagen die Inter-
valle der Nachuntersuchungen zwischen 2—8 Wochen. Sowohl das Pflegepersonal
als auch die Eltern der Kinder wurden eingehend mit der klinischen Symptomatik
der BNS-Kriampfe und moglicherweise hinzukommender anderer Anfille vertraut
gemacht.

Anamnestische und klinische Befunde

Entsprechend den Beobachtungen anderer Autoren [2,7,11,13,20,21,
23,26,36,38,41,48] lag das Erkrankungsmaximum im ersten Lebenshalb-
jahr. 23 Kinder erkrankten im ersten, 25 im zweiten Trimenon. 14 Patien-
ten hatten erstmalig Anfille im zweiten Lebenshalbjahr und 5 im zweiten
oder dritten Lebensjahr.

In Tab.1l wurden die dtiologisch bedeutsamen anamnestischen An-
gaben zusammengefaft. Dabei zeigt sich, daf} die perinatalen Schiden an
der Spitze der falibaren exogenen Noxen liegen. Am zweithdufigsten wa-
ren postnatale Hirnerkrankungen, besonders Meningo-Encephalitiden
und Encephalitiden, aufgetreten.

Drei Kinder litten unter BNS-Krémpfen bei Phenylketonurie. Zum Zeitpunkt der
erstmaligen Erfassung dieser Patienten stand uns noch kein phenylalaninfreies
Hydrolysat zur Verfiigung; sie wurden zuniichst mit einer behelfsweisen eiweil3-
armen Didit ernihrt. Bei Beginn der Hormonbehandlung waren wir uns iiber deren
ungiinstigen Einflu auf den BiweiBstoffwechsel im klaren. Trotzdem entschlossen
wir uns zu diesem therapeutischen Vorgehen, um zumindest die ictogene Hirn-

1 Herrn Prof. Dr. med. habil. Dirrzscr sowie den Chefdrztinnen Dr. OLBRICH
und Dr. SCENEIDER mdchte ich meinen verbindlichsten Dank fir die Uberlassung
der Krankengeschichten aussprechen.
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Tabelle 1. Ursache der Hirnschidiguny nack anamnestischen Angaben

. g Zahl der
Art der Hirnschidigung Patienten
Anamnestisch fafbare Hirnschadigungen 50 = 759,
davon: Prdnatale Schiden 7
Stoérungen im Schwangerschaftsverlauf 6
Toxoplasmose 1
Perinatale Schiden 27
Frithgeborene T*
geburtstraumatisch bedingte Hirnschiddigung (in der Klinik
behandelt) 13
Asphyxie 10
operative Entbindungen 7
Geburtsdauer abnorm 2
abnorme Kindeslagen 5
Nabelschnurkomplikationen 3
Neugeborenenkrampfe 12
Postnatale Schiden 16
Meningoencephalitis purulenta 2
Meningoencephalitis serosa 2
Encephalitis oder Encephalopathie 7
Sauglingstoxikosen mit schwerem Verlauf 2
Phenylketonurie 3
Anamnese ohne Hinweise fiir eine Hirnschidigung 11 = 169,
davon: Kinder mit grobneurologischen und réntgenologischen
Befunden 2%%
Kinder ohne neurologische Befunde oder mit geringem rént-
genologischen Befund 9
Familidre Belastung mit Epilepsie 6 = 99,
davon: Ohne anamnestische Hinweise fiir exogene Hirnschidigung 3
mit perinatalen oder postnatalen Schiden ek

* Zahlen stimmen in dieser Gruppe durch Uberschneidung nicht iiberein.
** Die Patienten dieser Gruppe sind bei den weiteren Erérterungen den sym-
ptomatischen Epilepsien zugeordnet.

schidigung zu verhindern. Den Ergebnissen sei vorweggenommen, daB zwei der
Kinder nach einer verhiltnismifBig kurzen Behandlungsdauer schlagartig ihre
Anfille verloren und keine Rezidive bekamen. Bei einer Patientin war nur eine
geringe Besserung zu verzeichnen. Dieses Kind verstarb interkurrent an einer
Pleuropneumonie. Die zuerst genannten Patienten sind in der Zwischenzeit auf eine
Didit mit phenylalaninfreiem EiweiBhydrolysat (Berlin-Chemie) eingestellt. Beide
zeigen eine Fortentwicklung der psychomotorischen Entwicklung.

Bei 11 Kindern lagen keine anamnestischen Hinweise fiir eine Hirn-
schidigung vor. In 6 Fillen waren Anfélle im engeren Verwandtenkreis
aufgetreten (9°/,). Davon wurden aber bei 3 Kindern perinatale oder post-
natale Schidigungen ermittelt. Wir haben diese Patienten deshalb in die

17 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 209
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Gruppe der ,,symptomatischen Epilepsie* eingeordnet, ebenso wie 2 Pa-
tienten mit leerer Anamnese, aber organisch nachweisbaren Hirnschéden.
Insgesamt finden sich demnach unter unseren Patienten mit BNS-
Krampfen 829/, mit ,,symptomatischen Anfallsleiden, wéihrend 129/, als
idiopathisch® angesehen werden muliten. Von anderer Seite wird der
Anteil der Anfille bekannter Ursache zwischen 44 und 93 %/, angegeben
[2,7,8,22,40,41].

Tabelle 2. Klinische, elektroencephalographische und rinlgenologische Ausgangsbefunde
bei 67 Kindern mit BNS-Krdampfen

symptomat. idiopathisch gesamt

Ausgangsbefunde (55 Patienten) (12 Patienten) (67 Patienten)
Neuro- normal 17 = 319/, 12 =100, 29 = 44°%/,
logische spast. Paresen 18 =33%, © 18 = 279/,
Befunde M. Forster 2= 4%, O 2= 3%,
extrapyramidale Stérungen 3= 5%, O 3= 4%,
sonstige neurologische Befunde 15 = 27%, @ 15 = 220/,
Psychomoto- normal 12 = 229/, = 25%, 15 = 229/,
rische debil 9=16%, 5= 429, 14 = 219/,
Entwicklung imbezill und idiotisch 34 =62°, 4= 33%, 38 =57%,
EEG typische Hypsarhythmie 15 =27%, 8= 67%, 23 =359,
atypische Hypsarhythmie 13 = 24°%/, = 8%, 14 =219/,
seitenbetonte Hypsarhythmie 20 =36°, 1= 8%, 21 =319,
sonstige Befunde 7=13%, 2= 17%, 9=13%,
PEG* normales Ventrikelsystem 8 =18%, 2= 17%, 10 = 17%,
gering erweitert 8 = 18%, 10 = 83%, 18 = 32%/,
stark erweitert 20 = 46°%/, 9 20 = 379/,
Seitenasymmetrie 8=18%, G 8 = 14°/,

* Prozentzahlen beziehen sich auf 56 Patienten, bei denen ein PEG angefertigt
wurde.

Tab. 2 gibt die wichtigsten klinisch und instrumentell nachgewiesenen
Veranderungen vor Beginn der Hormonbehandlung wieder. Erwartungs-
gemiB stellen sich die Ausgangsbefunde bei den Kindern mit ,,sympto-
matischer Epilepsie“ allgemein ungiinstiger dar. In der Gruppe ,,sonstige
neurologische Befunde‘* sind Kinder mit Reflexanomalien, Hirnnerven-
ausfillen und generellen sowie seitenbetonten Hypotonien zusammen-
gefalit.

9 Kinder unseres Krankengutes hatten bei klinisch manifesten BNS-
Krampfen keine Hypsarhythmie im EEG. Bei 4 Patienten lagen All-
gemeinverdnderungen leichten bis mittelschweren Grades vor, einmal
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kombiniert mit hohen, bilateral synchronen 3—5 s Wellen. Finfmal wur-
den Herdstérungen registriert. In einem Falle handelte es sich dabei um
einen Spitzenpotentialfocus.

In Erginzung zu den in Tab. 2 aufgefithrten Befunden sei erwihnt,
daB bei 24 (369/,) Patienten eine Mikrocephalie vorlag.

Bezichung zu anderen Anfallstypen

Bei 43 (64.%/,) Kranken wurden im Verlauf der Beobachtungen andere
Formen cerebraler Anfélle festgestellt (Tab. 3).

Tabelle 3. Héiufigkeit und Art der mit BNS-Krampfen kombinierten anderen Anfdlle
des epileptischen Formenkreises

Gesamizahl der Patienten mit BNS-Krdmpfen 67
,»Reine’* BNS-Krimpfe 24
BNS-Krdimpfe kombiniert mit anderen Anfdillen 43
davon: Grand mal 16
Grand mal und fokale Anfille 4
Grand mal und Dammerattacken 3
Grand mal und akinetische Anfille, Dammer-
attacken sowie fokale Anfille 1
Grand mal und akinetische Anfille 3
Grand mal und akinetische Anfille sowie
Absencen 1
Fokale Anfille 3
Neugeborenenkrampfe und spitere Grands
maux 3

Neugeborenenkrampfe und spétere fokale
Anfille
Neugeborenenkrampfe ohne weitere Anfalle

[= R L)

Die zeitliche Beziehung der grofen Anfdlle zu den BNS-Krampfen wird
nach dem Schrifttum unterschiedlich angegeben [2,7,11,12,17,24,35].
Tn unserem Krankengut gingen sie den Propulsiv petits maux 14mal vor-
aus, neunmal traten sie wihrend der BNS-Krampfe auf, und achtmal
zeigten sie sich nach deren Abklingen.

Die fokalen Anfille sahen wir je zweimal vor und nach, dreimal gleich-
zeitig mit den BNS-Krampfen. Bei einem Kind beobachteten wir nach
erfolgreicher Hormontherapie der BNS-Krampfe fokale Daueranfille vom
Typ Koshewnikoff.

Dimmerattacken traten einmal beilinger bestehenden BNS-Krampfen
auf, in 3 weiteren Fallen manifestierten sie sich nach erfolgreicher Hor-
montherapie der kleinen Anfdlle. Von anderen Autoren [2,9—11,27]
wurde mehrfach der Ubergang von BNS-Krampfen in das akinetische
Petit mal beobachtet, das nach eigenen Beobachtungen an 23 Patienten
eine typische Anfallsform des Kleinkindes- und Vorschulalters darstellt.

17
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In der vorliegenden Untersuchungsreihe bekamen 5 Kinder nach
BNS-Krampfen atonisch-astatische Anfalle, eines zusitzlich Absencen.
In jedem Falle erfolgte der Ubergang in das akinetische Petit mal nicht
abrupt. Beide Anfallstypen bestanden lingere Zeit nebeneinander. Mit
zunehmendem Alter dominierte die akinetische Anfallsform.

Bei allen Kindern manifestierten sich die akinetischen Anfille erst-
malig im Verlauf des 2. Lebensjahres. Es handelt sich um Patienten, die
entweder bis zu diesem Zeitpunkt unbehandelt geblieben waren oder bei
denen mittels Hormontherapie keine vollige Anfallsfreiheit erreicht wer-
den konnte.

Dugrchfiihrung der Therapie

Die Initialbehandlung erfolgte bei 35 Kindern mit Procortan D, einem
Depot-ACTH des Arzneimittelwerkes Dresden, bei 32 Kindern mit Pred-
nison des VEB Jenapharm.

Im Verlauf frither durchgefithrter Untersuchungen [42] hatte sich gezeigt, daB
der therapeutische Effekt nach ACTH.-Verabfolgung schneller und bei niedrigerer
Dosierung eintrat als unter Prednison-Behandlung. Diese Beobachtungen sind mit
den unléngst verdffentlichten Untersuchungen von StorLECKE [46] gut in Einklang
zu bringen. Als unangenehme Nebenwirkung der haufigen ACTH-Injektionen sahen
wir jedoch bei acht jungen Sduglingen AbsceBbildungen an den Injektionsstellen
und in fast allen Fillen entzimdliche Infiltrationen. Um diese Komplikation zu ver-
meiden, gaben wir solchen Kindern meist Prednison. Aus begreiflichen Grimden
wurde dieses Medikament auch dann angewandt, wenn wir die Therapie ambulant
einleiten muBten.

Wir begannen die Behandlung mit 20 E Procortan D bzw. 3 mg/kg
Korpergewicht Prednison. Diese Dosis wurde innerhalb der folgenden
8—10 Tage solange erhoht, bis die Anfille sistierten und das elektro-
encephalographische Aquivalent der BNS-Kriampfe, die Hypsarhythmie,
sich zuriickgebildet hatte. Die als optimal ermittelte Tagesdosis lag zwi-
schen 40 und 100 E Procortan D oder 5—10 mg/kg Korpergewicht Pred-
nison. In einigen Fillen wurde die Dosis auf 150 E Procortan D oder
20 mg/kg Korpergewicht Prednison gesteigert. Diese Maximaldosis be-
hielten wir tiber 14 Tage bei. Dann erfolgte unter laufender EEG-Kon-
trolle eine langsame Reduzierung der Medikamente innerhalb der néch-
sten 2—4 Wochen. Entgegen unserem fritheren Vorgehen [42] haben wir
in jedem Falle eine Dauerbehandlung mit /,—1 mg/kg Korpergewicht
Prednison iber 1 Jahr durchgefiihrt.

Bei Rezidiven wurde die Hormonbehandlung mit hohen Dosen in der
bereits beschriebenen Weise wiederholt. Als erfolglos sahen wir die Steroid-
verabfolgung erst dann an, wenn auch die kombinierte Gabe beider Hor-
mone oder der Wechsel des Medikaments nach lingstens vierwdchiger
Behandlungsdauer nicht zur Anfallsfreiheit oder zu einer Besserung fiihr-
ten. So konnten wir durch Anwendung von ACTH und NNR-Steroiden
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noch bei 10 Patienten eine Wendung zum Guten erzielen (siche auch
Tab. 6). Einige Fille, bei denen sich unter mehrfachen Rezidivbehand-
lungen schwere Cushing-Syndrome entwickelten, wurden in letzter Zeit
mit Dexamethason behandelt.

Wegen der hiufigen Kombination der BNS-Krampfe mit Grands maux,
fokalen Anfillen und Ddmmerattacken bekamen alle Patienten Antikon-
vulgiva der Barbiturat-, Pyrimidin- oder Hydantoin-Reihe. Nach un-
befriedigender Hormonbehandlung erfolgte auBerdem eine Kombination
mit ,,Suxinutin®, ,,Petinutin‘ oder ,,Nephramid®, das dem ,,Diamox"
entspricht. Medikamente der Succinimidgruppe gaben wir besonders
dann, wenn sich ein Ubergang in eine andere Petit mal-Form zeigte oder
im BEEG bei ungeniigendem Hormoneffekt Gruppen bilateral-synchroner
Spitze-Welle-Komplexe auftraten. Auf diese Weise erreichten wir bei
2 Kindern noch eine Anfallsfreiheit und bei 8 eine Besserung. Von der
Nephramidanwendung sahen wir keine giinstige Wirkung auf den An-
fallsverlauf. Wir halten die Anwendung dieses Medikaments dennoch zur
Kompensierung der Wasserretention unter Hormontherapie fiir ange-
zeigt.

Tabelle 4
Komplikationen im Verlauf der Hormontherapie bei Kindern mit BNS-Krimpfen
Art der Komplikationen Zahl
Cushing-Syndrom 11 = 169/*
Einzelne Symptome des Cushing-Syndroms 20 = 30°/,
Objektivierbare Stérungen im Mineralstoffwechsel 2= 3%,
Pleuropneumonie und Bronchopneumonie 12 = 189,
Infekte der oberen Luftwege und Otitis media 18 = 27%,
Pyodermien und Abscesse nach ACTH-Injektion 11 = 169/,
Enteritiden 3= 4%,
Komplikationen seitens der Nieren und ableitenden Harnwege 3= 4%,
Gesamtzahl der Kinder mit Komplikationen 44 = 66°/,

* Die Summe der Komplikationen entspricht nicht der Gesamtzahl der Neben-
wirkungen, da mehrfach Uberschneidungen vorkamen.

Nebenwirkungen

Bei insgesamt 44 = 66 %/, traten zu irgend einem Zeitpunkt der Thera-
pie Komplikationen auf. Uber die Art der Nebenwirkung gibt Tab. 4
Aufschlufl. Am héufigsten zeigten sich die direkten Nebenwirkungen der
Hormontherapie (31 = 46°/,), wobei sich in 11 Fallen (= 16°/,) das Voll-
bild des Cushingsyndroms entwickelte. Diese Verdnderungen traten ent-
sprechend den Beobachtungen anderer Autoren [40,41] verhaltnismaBig
spat auf. Das wird besonders augenscheinlich, wenn man Vergleiche zu
Patienten zieht, die aus anderen Griinden einer Hormontherapie unter-
zogen wurden (z. B. Leukosen, Nephrosen und Kollagenosen).
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Alle Kinder mit voll ausgepriagtem Cushingsyndrom muBiten wegen
wiederholter Rezidive mehrfach hochdosiert mit Hormon behandelt wer-
den. Das gleiche gilt fiir den gréBiten Teil der Patienten mit Teilsympto-
men des Steroid-Cushing. Selten traten derartige Verdnderungen bei ein-
maliger Durchfiihrung einer Hormonkur auf. DasCushingsyndrom scheint
neben individueller Veranlagung eine Beziehung zum Alter der Patienten
zu haben. Wir sahen es in der iiberwiegenden Mehrzahl bei Kindern jen-
seits des 1. Lebenshalbjahres. Nach Absetzen der Therapie bildeten sich
die Symptome verhéltnisméaBig rasch zuriick.
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Abb. 1. Infekte und Letalitéit der mit Steroiden behandelten Xinder und Beziehungen der
Komplikationen zu den direkten Nebenwirkungen der Hormone
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Im Schrifttum [3,31,35,40,43] wurde wiederholt auf die Resistenz-
minderung nach Hormonverabfolgung hingewiesen, die méglicherweise
mit einer Senkung des Gammaglobulinspiegels und einer Verminderung
der Antikorperbildung in Verbindung zu bringen ist. Abb. 1 bestitigt
fur unser Krankengut, daf Kinder mit Cushingsyndromen in erhéhtem
MaBe durch bedrohliche Infekte gefdhrdet sind. Dabei mufl die ohnehin
erhohte Infektneigung schwer vorgeschidigter Kinder in Rechnung ge-
stellt werden. Gerade solche Kinder zeigten hiufig Cushing-Syndrome.
Auch die hohe Letalitdtsrate in der Cushing-, Gruppe® diirfte auf diese
ungiinstige Ausgangssituation zurtickzufiihren sein. 9 Kinder (13°/; des
Gesamtkrankengutes) verstarben, davon waren 8 bereits vor Beginn der
Behandlung imbezill oder idiotisch, eines muBte als debil angesehen
werden. Haufigste Todesursache waren Pleuropneumonien mit hyperpyre-
tischen Encephalopathien. Ein idiotisches Kind verstarb 2 Tage nach
Durchfithrung der Pneumencephalographie unter den Symptomen eines
Herz- und Kreislaufversagens.

An Komplikationen der ableitenden Harnwege traten einmal eine
Nephrolithiasis auf. 2 Kinder hatten Zeichen einer diffusen Glomerulo-
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nephritis mit Himaturie und Albuminurie. Diese Symptome kénnten so-
wohl durch eine entziindlich-toxische Nierenparenchymschidigung als
auch durch eine Vasopathie hervorgerufen worden sein, wie sie nach lang-
dauernder Hormonbehandlung in den letzten Jahren beschrieben wurde
[18,25,43]. Retentionen der harnpflichtigen Substanzen traten dabei
nicht auf. Die Erscheinungen klangen innerhalb weniger Tage ab. Im
weiteren Verlauf fanden sich keine Einschrankungen der Nierenfunktion.

Nicht in die Tabelle aufgenommen sind Stoffwechselkrisen mit Brech-
reiz, Kreislaufstéorungen und Azetonémie, die sich mehrfach bei Reduk-
tion einer langdauernden Hormonbehandlung zeigten. Auch die trotz
laufender Kontrolle der Blutmineralien relativ seltenen objektivierbaren
Storungen im Mineralhaushalt manifestierten sich ausschlieBlich in dieser
Behandlungsperiode. Durch gezielte Infusionstherapie waren sie ver-
héltnismalig gut ausgleichbar.

Die von uns beobachteten Nebenwirkungen zeigen erneut, dalB die
Hormonbehandlung mit einem betrachtlichen Risiko verbunden ist. Sie
sollte deshalb grundsatzlich stationdr durchgefithrt werden. Nach diesen
Feststellungen dréngt sich die Frage auf, ob man Kinder mit schweren
organischen Hirnschiiden und hochgradigen Retardierungen der psycho-
motorischen Funktionen nicht besser von der Hormonbehandlung aus-
schlieflen sollte. Dieses Vorgehen wire auch durch die schlechten thera-
peutischen Resultate in solchen Féllen gerechtfertigt.

Zur Verhitung der beschriebenen schweren entzindlichen Kompli-
kationen hielten wir bei simtlichen Kindern mit linger als 4 Wochen
dauernder Hormontherapie eine antibiotische Behandlung fiir notwendig.

Zur Kompensierung der direkten Nebenwirkungen wurden in letzter
Zeit anabole Steroide verabfolgt, deren Dosis 1/,—1/, der Gesamt-Pred-
nison- oder ACTH-Dosierung betrug.

Behandlungsergebnisse

Ohne Beriicksichtigung der Einzelverldufe sind die Behandlungs-
ergebnisse des Gesamtkrankengutes in Abb. 2 dargestellt. Da die End-
resultate der Therapie ohne Kenntnis und Vergleichsmoglichkeit mit den
Ausgangsbefunden keine reelle Aussage tiber die Behandlungserfolge er-
lauben, sind die klinischen und elektrencephalographischen Befunde vor
Beginn der Therapie mit in der Abbildung wiedergegeben.

In unserem Krankengut liegt die Zahl der nach Erstbehandlung anfalls-

fret gewordenen Kinder hoher als allgemein im Schrifttum angegeben
wird [z. B. 17,22,24,35].

Moglicherweise liegt diese Tatsache in der unterschiedlichen Auslegung und Beur-
teilung des Initialeffektes begriindet. Wir bewerteten den Anfallserfolg erst nach
Ausschopfung aller therapeutischen Moglichkeiten, d.h. nach Anwendung von
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Abb.2. Gesamtergebnisse der Steroidbehandlung bei 67 Kindern mit BNS-Krimpfen
S#ule A: Anfélle Sdule B: psychomotorische S#ule C: EEG-Befunde
Entwicklung
o—XKeine Anfélle normal normaler und unspezifischer
Befund
P—Bei Initialeffekt: Anfille Debilitit Spitzenpotentiale herdférmig und
gebessert generalisiert, jedoch keine Hyps-
Bei Katamnesen: Anfalls- arhythmie

rezidive mit Erfolg behandelt
n——DBei Initialeffekt: Anfille. Imbezillitit und Idiotie Hypsarhythmie und atypische
unbeeinflut Hypsarhythmie
Bei Katamnesen: Anfille
unbeeinflut oder weiter
Anfille

Héchstdosierungen eines Medikamentes fiber mindestens 4 Wochen oder nach an-
schlieBender Kombination von ACTH oder Prednison bzw. Wechsel des Hormon-
priparates. So erstreckte sich die Dauer einer Initialtherapie zum Teil iiber 10 bis
12 Wochen.

Die Anfallskatamnesen unserer Patienten weisen dagegen etwas
schlechtere Resultate als diejenigen einiger anderer Autoren [z. B. 7,35,
40] auf. Der Prozentsatz ungiinstiger Verldufe des Anfallsleidens liegt
bei 309/, (20 Patienten).

Entsprechend den Angaben im Schrifttum [8,16,17,22,24,32,35,40,
41] war die Rezidivneigung auch in unserem Krankengut verhiltnis-
maBig groB (34 = 51°/;). Bei 17 (= 259/,) dieser Patienten konnte durch
ein- oder mehrmalige Wiederholung der hochdosierten Hormonbehand-
lung eine Stabilisierung der Anfallsfreiheit erreicht werden. In 7 Féllen
blieb der Erfolg der Rezidivbehandlung aus oder die Anféille konnten nur
wenig beeinflut werden. 9 Kinder haben wir nach erneutem Auftreten
von Anfillen nicht mehr mit Hormon behandelt. Wir hielten uns deshalb
zu diesem Vorgehen berechtigt, weil es sich um Patienten handelte, die
bereits vor Beginn der Erstbehandlung idiotisch waren und schwere orga-
nische Schiden aufwiesen. Dieser Zustand hatte sich in der anfallsfreien
Phase in keiner Weise geéndert.
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Erwartungsgemil zeigten sich die Anfallsrezidive um so hiufiger, je
langer der Nachbeobachtungszeitraum war. So rezidivierten die Anfélle
bei einer Katamnesendauer von 6—12 Monaten (11 Kinder) zweimal
(189/,), im Verlauf einer Nachbeobachtungsdauer von 1—3 Jahren
(34 Patienten) fiinfmal (15°/,) und nach drei- bis sechsjéhriger Uber-
wachung (22 Kinder) zehnmal (459/,).

Die Riickbildung der Hypsarhythmie ging im allgemeinen dem Anfalls-
verlauf parallel. Eine Normalisierung des EEG-Befundes trat nach Ini-
tialbehandlung nur elfmal ein. In 20 Féllen resultierten unspezifische dif-
fuse Storungen, fiinfmal herdformige Verdnderungen. Bei 18 Patienten
bildete sich zwar die Hypsarhythmie zuriick, es blieben aber spezifische
Befunde, die sich 15mal herdférmig und dreimal generalisiert zeigten.
Die Auswertung der Katamnesen ergab in 17 Fillen normale Hirnstrom-
bilder. Bei den unspezifischen Restbefunden hatte sich die Zahl der Herd-
storungen auf 11 erhoht. 15 Kinder zeigten Allgemeinverdnderungen.
Von 8 Patienten mit Spitzenpotentialen wurden diese sechsmal herd-
formig und zweimal generalisiert nachgewiesen.

Wéihrend die therapeutischen Ergebnisse in bezug auf die Anfalls-
reduktion und Besserung der EEG-Befunde giinstig sind, erwies sich die
psychomotorische Entwicklung, auf das Gesamtkrankengut bezogen, als
weniger erfreulich. 15 normal entwickelten Kindern bei Beginn der Be-
handiung standen 12 zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung gegeniiber.
Allerdings war die Zahl der imbezillen und idiotischen Kinder von 38
auf 32 zuriickgegangen.

Nach Untersuchungen von MATTHES 1. MALIMANN-MUHLBERGER [35],
die Kollektive mit und ohne Hormonbehandlung gegeniiberstellten,
scheint die Hormontherapie keinen wesentlichen Einfluff auf die Fort-
entwicklung der statischen und geistigen Leistungen zu haben. Him-
MELMANN, PETERSEN u. DoosE [40] sahen dagegen unter dhnlichen
Untersuchungsbedingungen bessere Ergebnisse nach Hormonanwendung.

Wir fithren erst seit 1959 eine systematische Betreuung von anfalls-
kranken Kindern durch. Deshalb fehlen uns solche Vergleichsmoglich-
keiten. Bis auf 4 Patienten, deren Anfallsleiden zur Imbezillitit oder
Idiotie fiihrte, wurden alle Kinder mit Hormonen behandelt.

Der Einflu der Hormontherapie auf die weitere statische und gei-
stige Entwicklung 14t sich jedoch auch durch einen Vergleich von frith
und spét behandelten Kindern beurteilen (Abb. 3).

Die psychomotorischen Ausgangsbefunde stellen sich eindeutig
schlechter in der Gruppe der Patienten mit linger als dreimonatiger An-
fallsdauer dar. Auch die Behandlungserfolge waren bei diesen Patienten
unglinstiger.

Der Zeitraum von der Manifestation des Anfallsleidens bis zum Beginn der
Behandlung betrug 18mal 4—12 Monate und 17mal linger als 1 Jahr. Bei fiinf
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Abb.3. Behandlungsergebnisse und Dauer der Anfille bis zum Beginn der Behandlung (Zeichen-
erklirung wie Abb.2)

Patienten wurden die BNS-Kréimpfe erst nach 2 Jahren als solche erkannt und
einer Behandlung zugefihrt. Die BNS-Krampfe haben demnach schwere ictogene
Hirnschéden zur Folge, die um so eindrucksvoller sind, je linger die Anfille an-
dauern.

Durch eine friih einsetzende Hormonbehandlunyg bestehen andererseits
grépere Chancen, eine stabile Anfallsfreiheit zu erreichen (siehe auch Tab.5).
Damit kinnen die Sekunddrschiden weitgehend vermieden und die psycho-
motorische Entwicklung giinstig beeinflufit werden. PETERSEN u. Mitarb.[40],
ScHEFFNER u. DooSE [41] sowie HELLSTROM u. OBERGER [22] kommen
zu dhnlicher SchluBfolgerung. Andere Autoren [15-—-17,19,48] halten die
Frithbehandlung fir weniger bedeutsam.
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In diesem Zusammenhang sei erwihnt, da die Anfallsfrequenz mit-
bestimmend filr den Verlauf der Erkrankung ist. Kinder mit mehr als
20 beobachteten Anfillen pro Tag hatten schlechtere Katamnesen als
Patienten mit geringerer Anfallszahl.

Uber die Bedeutung des Alters bes Beginn der BNS-Krdmpfe und deren
Prognose unter Hormonbehandlung sind die Meinungen in der Literatur
recht unterschiedlich. Wéhrend beispielsweise FrcHSEL [17] keine Ab-
hangigkeit des Therapieerfolges vom Alter der Patienten fand, vertreten
HorsTMANN u. BrrTNER [24] die Ansicht, daB eine vollstdndige Heilung
u. a. nur dann eintritt, wenn der Krampfbeginn in einem Alter von 5 Mo-
naten oder spiter liegt. HELTSTROM u. OBERGER [22] lassen diese Hrage
letztlich offen und regen zu einer Klirung dieser Zusammenhénge an.

Wir haben die Ausgangsbefunde und die Katamnesen von 48 Kin-
dern, deren Anfille vor Beginn des 6. Lebensmonats auftraten, zusam-
mengefal3t und den Ergebnissen von 19 Patienten mit spidterem Anfalls-
beginn gegeniibergestellt (Tab. 5). Die Anfallskatamnesen und EEG-Be-
funde unterschieden sich nicht wesentlich. Differenzen in den beiden Ver-
gleichsgruppen zeigten sich jedoch in der psychomotorischen Entwick-
lung. Die Zahl der geistig normal entwickelten jingeren Kinder ist trotz
Hormonbehandlung riickldufig, sie bleibt in der &lteren Gruppe gleich.
Die Zahl der imbezillen und idiotischen Patienten nimmt bei den &lteren
Kindern in einem hdéheren Prozentsatz ab als im Kollektiv der jiingeren.

Es scheint also, da die psychomotorische Entwicklung bei den ilte-
ren Kindern weniger ungiinstig durch das Anfallsleiden beeinfluit wird,
als in der Gruppe der 1—6 Monate alten Sduglinge. Demzufolge durfte
auch die Dauer des Anfallsleidens bis zum Beginn der Behandlung im
Kollektiv der dlteren Kinder weniger prognostische Bedeutung haben.

Da die Beziehungen von Anfallsdauer und Alter im bisherigen Schrift-
tum noch wenig Beriicksichtigung fanden, erschien es angezeigt, dieser
Frage nachzugehen. In Tab. 5 wurden Manifestationsalter der Anfille
und Intervall vom Beginn der Anfélle bis zum Einsetzen der Therapie
in Relation zueinander gebracht. Um die Ergebnisse iibersichtlicher zu
gestalten, sind die Prozentzahlen — trotz des verhéiltnismaBig kleinen
Zahlenmaterials — mit angegeben.

Der Vergleich der anfallsfrei gewordenen Kinder und die Besserungs-
tendenz der EEG-Befunde fillt in allen Kollektiven eindeutig zugunsten
der Frithbehandlung aus. Die Ergebnisse hinsichtlich der psychomoto-
rischen Entwicklung weichen jedoch voneinander ab. Bei den friihbehan-
delten Kindern mit Anfallsbeginn unter 6 Monaten bleibt die Zahl der
normal entwickelten Patienten etwa konstant. In der spatbehandelten
Gruppe mit gleichem Manifestationsalter der Anfille ergab sich eine Zu-
nahme der psychomotorisch Retardierten. Im Kollektiv der Patienten
mit spiterem Anfallsbeginn zeigte sich dagegen keine Abhingigkeit der
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Abb. 4. Behandlungsergebnisse und Atiologie der BNS-Krimpfe (Zeichenerklirung wie Abb.2)

geistigen Entwicklung von der Dauer der Anfélle. Die Zahl der imbezillen
und idiotischen Kinder mit langer Anfallsdauer hatte sogar abgenommen.
Am unreifen Gehirn des jungen Sduglings scheint sich die ictogene Hirn-
schidigung demmnach besonders schwer auszuwirken. Deshalb sollte die
Friithbehandlung in dieser Altersgruppe unbedingt angestrebt werden.

Wir stellten uns im weiteren die Frage, welche anamnestischen und
klinischen Ausgangsbefunde Einflul auf die Prognose der BNS-Krimpfe
haben.

Abb. 4 zeigt, daB die dtiologie der Anfallsleiden eine bedeutende Rolle
fiir deren Voraussage spielt. Die Gesamtprognose der Patienten in der
Gruppe von Kindern mit Anfillen bekannter Ursache ist ungiinstiger als
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Abb.5. Neurologische Befunde und deren EinfluB auf das Behandlungsergebnis (Zeichenerkldrung wie
Abb.2)

im Vergleichskollektiv. Die Unterschiede sind statistisch signifikant.
Erwartungsgemal hatten auch Kinder mit hirnorganischen Schiden, die
sich durch neurologische und erhebliche réntgenclogische Befunde aus-
driickten, schlechtere therapeutische Ergebnisse (Abb. 5 u. 6). MATTHES
u. MATLMANN-MUBLBERGER [35] messen den neurologischen Ausgangs-
befunden dagegen keine Bedeutung frei. Im Krankengut von Kovz [32)
ergab sich keine Korrelation der Behandlungsergebunisse zur Schwere der
Roéntgenbefunde, wihrend die Feststellungen von WEINMANN [50] mit
unseren Untersuchungen iibereinstimmen.

Auf die Frage, wie sich die Kombination der BN S-Krdmpfe mit ande-
ren Anfallstypen prognostisch auswirkt, wurde im Schrifttum bisher kaum
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Abb. 6. Pneumencephalographische Befunde und deren EinfluB auf das Behandlungsergebnis (Zeichen-
erkldrung wie Abb.2)

eingegangen. Wir haben unser Krankengut deshalb unter diesem Ge-
sichtspunkt durchgesehen und die Ergebnisse in Abb. 7 zusammengefaBt.
Dabei zeigte sich, dafl Kinder mit ,,reinen’ BNS-Krimpfen eine bessere
Prognose hatten als Patienten mit weiteren Anfillen.

In der Abbildung blieb unberiicksichtigt, wie die beigeordneten Anfallstypen
(siehe auch Tab.3) durch Antikonvulsiva aus der Barbiturat-, Pyrimidin-, Hydan-
toin- und Succinimidreihe beeinfluBt werden konnten.

Bei 23 von 37 Kindern verloren sich diese Anfille. Achtmal konnte eine Besse-
rung erreicht werden. Sechs Patienten hatten noch zusitzliche Anfille in unverin-
derter Hiufigkeit.

Nach DumesmuTH [15,16], sowie STOLLECKE u. PacHE [47] bilden
gich die Anfélle mit , typischer Hypsarhythmie‘‘ besser zuriick als bei
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Abb. 7. Behandlungsergebnisse bei Kindern mit ,,reinen‘” BNS-Krampfen und Patienten, deren Pro-

pulsiv petit mal mit anderen Anfallsarten kombiniert auftrat (Zeichenerklfirung wie Abb. 2). * In dieser

Gruppe befinden sich sechs Kinder, die Neugeborenenkrdampfe, spiter aber keine anderen Anfallsarten
hatten

Vorliegen von anderen Formen der diffusen gemischten Krampfpoten-
tiale. MATTHES u. MALLMANN-MUBLBERGER [35] konnten dagegen keine
Unterschiede feststellen. Die eigenen Untersuchungen zeigten folgende
Beziehungen zwischen initialem EBEG-Befund und Verlauf der BNS-
Krampfe:

Anfallskatamnesen und spétere EEG-Befunde lieen keine Abhingig-
keit von der Form der Hypsarhythmie bei Therapiebeginn erkennen. Ge-
ringe Differenzen ergaben sich hinsichtlich der psychomotorischen Ent-
wicklung. Wéhrend in der Gruppe von Patienten mit ,typischer Hyps-
arhythmie‘* 44 %/, imbezill und idiotisch waren, betrug der Prozentsatz der
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Kinder mit hochgradiger psychomotorischer Retardierung nach initialer
,atypischer Hypsarhythmie 64°/, und bei seitenbetonter 520/, Fast
ausnahmslos gute Resultate konnten bei 9 Sduglingen erreicht werden,
deren Initial-EEG keine Hypsarhythmie aufwies. Allerdings waren alle
diese Patienten einer Frithbehandlung unterzogen worden. Nur ein Kind
dieser Gruppe, bei dem sich unter Steroidbehandlung eine Hypsarhythmie
entwickelte, war geistig und statisch hochgradig retardiert.

Tabelle 6. Initialeffekte der Hormontherapie nach ACTH, Prednison bzw. kombinierter
Anwendung der Hormone

Anfille EEG-Befund
% +
ER 1
5% [ & 2| E
5 g |52 | €88 4
£ 0 2 1 2 |E28l5%s %8
& & E | 554|283 &
Behandlungsergebnis
a) nach initialer ACTH-
Verabfolgung 35 26 3 6 19 7 9
40y 9% | 1T% ) 4%y 200, | 269/,
b) nach anschlieBender
oder kombinierter 9 27 8 21 11 3
Prednisontherapie TP | 230/, 52001 31%, | 9,
a) nach initialer Prednison- 32 16 8 8 15 6 11
verabfolgung 50%, | 25%,| 25%,| 47%,| 19%,| 349,
b) nach anschliefender
oder kombinierter 10 20 8 4 15 7 10
ACTH-Therapie 63%, | 26%, 1 1291 47%,| 22°,| 31°%,

Obwohl wir die Hormone nicht in alternierender Reihe anwandten,
schien es von Interesse, den Initialeffekt der Therapie mit Depot-ACTH
und Prednison zu tiberpriifen (Tab. 6). Die Ubersicht zeigt insgesamt eine
Uberlegenheit der ACTH-Behandlung. Sie 148t aber auch erkennen, daf
die zusétzliche Prednisonanwendung nach ACTH-Versagern manchmal
noch eine Wendung zum Guten bringt. Wir haben nach diesen Fest-
stellungen unser einleitend beschriebenes therapeutisches Vorgehen da-
hingehend abgeédndert, dafl nur junge Siuglinge mir geringer Injektions-
fliche NNR-Steroide oral bekommen. Zeichnet sich nach den ersten 8
bis 10 Tagen kein Erfolg ab, so wird die Behandlung auf ACTH um-
gestellt. Bei allen anderen Kindern erfolgt die einleitende Therapie mit
Depot-ACTH. In der letzten Zeit wurde uns vom Arzneimittelwerk Dres-
den ein Depot-ACTH versuchsweise zur Verfiigung gestellt, das 40 Ein 2 ml
Loésung enthilt. Die Lokalreaktionen waren nach Anwendung dieses Pri-
parates wesentlich geringer. Abscefbildungen sind nicht mehr aufgetreten.

18 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 209
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SchluBfolgerungen

Nach dem Schrifttum der letzten Jahre [1,5,6,8,14—17,19,21,22,24
28—30,32,35,39—42,44,45,47—49] sowie den eigenen Ergebnissen be-
steht weitgehende Ubereinstimmung iiber die giinstige Wirkung von
Depot-ACTH und NNR-Steroiden auf die BNS-Krdmpfe und deren
elektroencephalographisches Aquivalent. Die mégliche Wirkungsweise
der Hormone wurde in einer fritheren Versffentlichung besprochen [42].
Neue Gesichtspunkte haben wir nach den klinischen Beobachtungen
nicht hinzuzufigen.

In diesem Zusammenhang sei auf die unlangst erschienene Arbeit von
SToLLECKE [46] verwiesen, die u. a. diesem Problem gewidmet ist.

Die vorgelegten Untersuchungen wurden vor allem unter der Frage-
stellung gefiihrt, welche anamnestischen und klinischen Befunde fiir die
Gesamtprognose der BNS-Kriampfe von Bedeutung sind und welchen
Einfluf die Hormontherapie auf die psychomotorische Entwicklung der
anfallskranken Kinder nehmen kann. Die Erérterung des zuletzt genann-
ten Problems erschien nach den erheblich voneinander abweichenden An-
sichten von PETERSEN, DoOsSE u. HIMMELMANN [40] sowie MATTHES u.
MarrvMaNN-MUHLBERGER [35] von besonderem Interesse.

Unsere Ergebnisse beztiglich der Bedeutung anamnestischer und kli-
nischer Ausgangsbefunde fiir die Gesamtprognose konnen wie folgt zu-
sammengefalt werden:

1. Anfalle bekannter Ursache haben einen allgemein ungiinstigeren
Verlauf als BNS-Krimpfe unbekannter oder familidrer Genese.

2. Von groBer Bedeutung fir die Gesamtprognose ist das Intervall
vom Beginn der Anfille bis zum Einsetzen der Therapie. Bei Frihbehand-
lung, d. h. bei Beginn der Therapie innerhalb der ersten 3 Erkrankungs-
monate, wurden bessere Ergebnisse gefunden als nach linger andauern-
den Anfallsleiden.

3. Das Alter bei Beginn der Anfille spielt nach unseren Untersnchun-
gen nur insofern eine Rolle, als Kinder im 1. Lebenshalbjahr schlechtere
Katamnesen hatten, wenn die Therapie spiter als nach dem 3. Erkran-
kungsmonat eingeleitet worden war. Die bekannte schwerwiegende icto-
gene Hirnschidigung der BNS-Krampfe macht sich demnach besonders
bei jungen Sauglingen bemerkbar. Diese Beobachtung unterstreicht den
Wert der Friithbehandlung.

4. Die Behandlungsergebnisse gestalteten sich um so schlechter, je
hoher die Anfallsfrequenz vor Beginn der Behandlung war.

5. ,,Reine’* BNS-Krampfe sprachen besser auf die Hormontherapie
an, als solche, die mit anderen Anfallsarten kombiniert auftraten.

6. Schwere neurologische Ausgangsbefunde und hochgradige pneum-
encephalographisch nachweisbare Substanzdefekte des Gehirns ver-
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schlechtern die Prognose deutlich. Ebenso war der Verlauf bei Kindern
mit seitenasymmetrischen Luftencephalogrammen ungiinstiger.

7. Fir den Anfallsverlauf scheint die Form der initial nachgewiesenen
Hypsarhythmie wenig Bedeutung zu haben. Etwas schlechter stellt sich
die psychomotorische Entwicklung bei Kindern mit atypischer und
seitenbetonter Hypsarhythmie dar. Eindeutig besser war die Gesamt-
prognose bei den Patienten, deren EEG keine Hypsarhythmie zeigte.

Die Hormonbehandlung wirkt sich nach unseren Untersuchungen giin-
stig auf die psychomotorische Entwicklung von Kindern mit BNS-Krimp-
fen aus, wenn sie nach kurzer Anfallsdauer angewandt wird und zur
Anfallsfreiheit fithrt.

Die Férderung der geistigen und psychischen Funktionen ist also da-
von abhéngig, inwieweit die ictogene Hirnschidigung unter ACTH oder
Steroidanwendung verhindert werden kann. Unsere Verlaufsbeobachtun-
gen zeigen, dafl sich Patienten mit normalen psychomotorischen Aus-
gangsbefunden auch spéter unauffélliz entwickeln, falls die Therapie er-
folgreich bleibt (siehe auch 40). Andererseits ist die Riickbildung einer
psychomotorischen Retardierung nicht zu erwarten, die bereits vor Mani-
festation der Anfille bestanden hat. Leider liegen derartige ungiinstige
Ausgangssituationen auf der Basis frithkindlicher Hirnschéiden verhélt-
nismafBig oft vor und verschlechtern somit die Gesamtprognose.

Wegen der beschriebenen Nebenwirkungen erhebt sich die Frage, ob
solche schwer vorgeschédigte Kinder von der Hormonbehandlung aus-
geschlossen werden sollen. Das therapeutische Risiko erscheintuns in diesen
Fillen grofier als der zu erwartende Erfolg. Die ohnehin herabgesetzte In-
fektresistenz und die Neigung zu Stoffwechselentgleisungen werden durch
die lange und hochdosierte Hormonanwendung betrichtlich verstirkt.

Die Zahl der letalen Ausginge liegt bei idiotischen Kindern mit gro-
ben neurologischen Defekten verhidltnismaBig hoch. Zumindest erscheint
es berechtigt, die Hormontherapie bei schwer vorgeschidigten Kindern
dann abzubrechen, wenn sich innerhalb von 14 Tagen keine Besserung
zeigt. Nach unseren Erfahrungen bringt die Fortsetzung der Behandlung
keine Anderung im Krankheitsverlauf. Es bleibt zu wiinschen, daB sich
die guten Erfahrungen von WEINMANN [51] mit der Mogadan-Anwen-
dung bei BNS-Krimpfen bestétigen. Die Verabfolgung dieses Priparates
ist kaum mit Nebenwirkungen belastet und wiirde unsere Erérterungen
gegenstandslos machen.

Zusammenfassung

Bericht iiber Verlgufsbeobachtungen bei 67 Kindern mit Blitz-Nick-
Salagm-{ BN S- ) Krimpfen unter Hormontherapie (Depot-ACTH und NNR-
Steroide).

Bei 55 Patienten (82 °/,) handelte es sich um eine Epilepsie bekannter
Ursache, wobei am haufigsten perinatale Hirnschiden vorlagen. Ein

18%
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groBer Teil der Patienten (38 = 56 %/;) hatte neurologische Ausfallserschei-
nungen. Bei 27 ¢/, lagen spastische Paresen vor. 15 Kinder (22 /) zeigten
bei Beginn der Behandlung eine normale statische und geistige Entwick-
lung, 14 (219/,) waren debil, 38 (57 9/,) imbezill und idiotisch. 43 Patien-
ten (64°/;) hatten neben BNS-Krdmpfen noch Anfélle anderer Art, vor-
wiegend groBe und fokale Anfallstypen. Das elektroencephalographische
Aquivalent der BNS-Krimpfe, die Hypsarhythmie, wurde vor Einleitung
der Therapie in 58 Fallen (879/;) gesehen. 9 (139/,) Kinder hatten un-
spezifische Befunde im EEG.

Nach AbschluB der Ersthehandlung waren 47 Kinder (70°/,) anfalls-
frei, 16 (249],) gebessert, 4 (6°],) blieben unbeeinfluft. Die Zahl der im-
bezillen und idiotischen Kinder reduzierte sich auf 33 (50°/,); 19 (28°/,)
zeigten eine Debilitat. Psychomotorisch unauffillige Patienten ent-
wickelten sich fast ausnahmslos weiter normal. Im Hirnstrombild konn-
ten in 36 Fillen (54.9/,) normale oder unspezifische Befunde erhoben wer-
den. Bel 18 Patienten (279/,) waren noch Spitzenpotentiale — meist
herdférmig — nachweisbar. In 13 Fallen (19 0/,) bestand die Hypsarhyth-
mie unverindert.

In der Nachbeobachtungsperiode blicben nur 30 (43°/,) der Kranken an-
fallsfrei. Bei 17 (25°%,) konnten Rezidive mit Erfolg behandelt werden.
Bei den restlichen 20 (309/,) blieb die Rezidivtherapie ohne Erfolg oder
es bestanden weiter Anfille. 12 Patienten (18°/,) waren psychomotorisch
normal entwickelt, 23 (349/,) debil, 32 (48°/,) imbezill und idiotisch. Im
EEG zeigten 43 Kinder (64°/,) normale und unspezifische Befunde, 8
(12°/,) herdférmige oder generalisierte Spitzenpotentiale. In 16 Fillen
(24°/,) bestand noch eine Hypsarhythmie. Kinder mit Anfallsleiden be-
kannter Ursache und grobneurologischen sowie abnormen rdéntgenolo-
gischen Abweichungen sprachen schlechter auf die Behandlung an als
solche mit idiopathischen Anfillen oder normalen sowie geringen neuro-
logischen Befunden. Die Kombination mit anderen Anfallsarten fiihrte
ebenfalls zu einer Verschlechterung der Gesamtprogunose. Die Behand-
lungsergebnisse gestalteten sich um so besser, je frither die Therapie ein-
geleitet wurde. Besonders bedeutungsvoll erwies sich die Friihbehand-
lung fiir die weitere psychomotorische Entwicklung der Patienten.
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