Nicht-epileptische paroxysmale Ereignisse im ersten Lebensjahr

Zusammenfassung

Nicht-epileptische paroxysmale Ereignisse sind die
haufigste Differenzialdiagnose epileptischer Anfalle im
ersten Lebensjahr. Eine rasche und korrekte Diagnose-
stellung ist entscheidend zur Verhinderung unnotiger
Diagnose- und Therapiemassnahmen oder aber zur
Einleitung rascher Uberwachung und Therapie. Neben
einer detaillierten Anamnese sind Videoaufnahmen
der Eltern das wichtigste diagnostische Hilfsmittel.
Folgende klinisch relevanten nicht-epileptischen pa-
roxysmalen Ereignisse im ersten Lebensjahr werden
naher beschrieben: Benigne Schlafmyoklonien, Apnoen
und Hyperekplexie im Neugeborenen- sowie ,Affekt-
krampfe* (,breath holding spells“), ,Schauderattacken®
(,shuddering attacks“), benigner paroxysmaler Torticol-
lis, ,,tonic upward gaze®, Selbststimulation und benigne
nicht-epileptische infantile Spasmen im Sauglingsalter.
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nisse, Neugeborene, Sauglinge

Les épisodes paroxystiques non épileptiques dans
la 1ére année de vie

Les épisodes paroxystiques non épileptiques sont
le diagnostic différentiel le plus fréquent des crises
épileptiques dans la lere année de vie. Poser rapide-
ment le bon diagnostic est primordial pour éviter, inu-
tilement, de poursuivre des investigations, d’instaurer
des traitements et imposer une surveillance. En plus
d’'une anamneése détaillée, les vidéos filmées par les
parents sont I'aide la plus précieuse au diagnostic. Nous
décrivons plus précisément les paroxysmes non épilep-
tiques suivants, choisis pour leur pertinence durant la
1ére année de vie : myoclonies bénignes du sommeil,
hyperekplexia, spasmes du sanglot, accés de frissonne-
ment (,, shuddering attacks ), torticollis paroxystique
bénin, déviation tonique du regard vers le haut (, tonic
upward gaze “), autostimulation et les spasmes infan-
tiles bénins non épileptiques.
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Non-Epileptic Paroxysmal Events in Neonates and
Infants

Non-epileptic paroxysmal events represent the
most important differential diagnosis to epileptic sei-
zures in der first year of life. A timely and precise di-
agnosis is crucial in order to avoid unnecessary diag-
nostic work-up and to establish adequate therapy and
monitoring. Taking a meticulous history and evaluat-
ing video-recordings of the events are the most help-
ful diagnostic tools. The following clinically relevant
non-epileptic events occuring in the first year of life
will be delineated: benign neonatal sleep myoclonias,
apnoeas, neonatal hyperekplexia, blue breath holding
spells, white spells, shuddering attacks, benign parox-
ysmal torticollis, tonic upward gaze, gratification disor-
der, benign non-epileptic infantile spasms/myoclonias.

Key words: Non-epileptic paroxysmal events, neonatal,
infantile

Einleitung

Nicht-epileptische paroxysmale Ereignisse sind
Zeichen einer plétzlich auftretenden neurologischen,
hamodynamischen, respiratorischen oder gastrointes-
tinalen physiologischen (liberschiessenden) Funktion
oder kurzzeitigen Dysfunktion [1]. Im ersten Lebensjahr
sind sie die wichtigste Differenzialdiagnose epilepti-
scher Anfalle. Oft sind sie harmlos; die korrekte Diagno-
sestellung ist entscheidend zur Verhinderung unnéti-
ger Diagnose- und Therapiemassnahmen oder aber zur
Einleitung rascher Uberwachung und Therapie.

Der diagnostizierende Arzt beobachtet selten ein
paroxysmales Ereignis, weshalb elterliche Filmaufnah-
men, beispielsweise mit dem Mobiltelefon, oft beson-
ders hilfreich sind. Wichtige Fragen zur diagnostischen
Einordnung sind: Ist dies zuvor bereits einmal passiert?
Hat ein anderes Familienmitglied dhnliche Episoden?
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Die im Folgenden beschriebenen nicht-epilepti-
schen paroxysmalen Ereignisse beschranken sich auf
das erste Lebensjahr und sind nach Alter sowie klini-
scher Haufigkeit gegliedert.

Neugeborene (Geburt bis Alter 1 Monat)

Das Neugeborene zeigt physiologischerweise eine
Vielzahl an paroxysmalen Bewegungen wie schlafge-
bundene Myoklonien, konjugierte oder unkonjugierte
Augenbewegungen und Saugbewegungen. Sein sich
an der Grenze zur Reife befindendes Kreislaufzentrum
bedingt eine eingeschrankte kardiale Reaktionsbreite,
und es bedarf aufgrund dieser Vulnerabilitit einer sorg-
faltigen Evaluation paroxysmaler Ereignisse.

1. Benigne Schlafmyoklonien des Neugeborenen

Dabei handelt es sich um ein wahrscheinlich un-
terdiagnostiziertes Phanomen mit im ,non-rapid-eye-
movement (REM)“-Schlaf bilateralen, meist symmet-
rischen, repetitiven, in der Amplitude an- und wieder
abschwellenden Zuckungen der Arme und/oder Beine.
Manchmal treten die Zuckungen gekreuzt auf; typi-
scherweise ist das Gesicht nicht betroffen. Die Myo-
klonien sistieren charakteristischerweise, sobald das
Kind geweckt wird. Benigne Schlafmyoklonien kénnen
schon am ersten Lebenstag (oder eventuell pranatal)
auftreten, werden bis zum dritten Lebensmonat selte-
ner und verschwinden spontan; ein Auftreten bis zum
Alter von 3 Jahren ist beschrieben [2]. Sie werden hau-
figer bei Kindern drogenabhangiger Miitter nach neo-
natalem Opiatentzug beobachtet [3]. Als Provokations-
faktor wird eine vestibuldre Stimulation (typischerwei-
se Auftreten beim Umhergetragen werden oder beim
Autofahren im Kindersitz) beobachtet. Die Diagnose
ist rein klinisch aufgrund der charakteristisch streng
schlafgebundenen Extremitatenmyoklonien moglich,
die nicht auf passive Beugung/Beriihrung der Extremi-
tit, wohl aber durch Wecken verschwinden. lhre Atio-
logie ist unklar, familidres Auftreten mit mutmasslich
autosomal-dominanter Vererbung sehr selten [4]. Eine
symptomatische Therapie ist nicht etabliert — und in
Anbetracht von gutartiger Klinik und uneingeschrank-
ter Prognose auch nicht nétig.

2. Apnoen des ehemals Friihgeborenen

Eine Apnoe ist definiert als Ausbleiben der Atmung
fir 20 Sekunden oder langer oder eine kiirzere Atem-
pause begleitet von Bradykardie (< 100 Schldge pro
Minute), Zyanose oder Bldsse [5]. Apnoen treten vor
allem bei Friihgeborenen auf; ihre Haufigkeit korreliert
invers mit dem Gestationsalter: unter einem Alter von
28 Schwangerschaftswochen (SSW) treten bei allen
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Kindern Apnoen auf, mit 40 SSW nur noch bei 2 % [6],
und nach 43 SSW sind ausgepragte Apnoen oder Bra-
dykardien sehr selten [7]. Pathophysiologisch wird eine
Hirnstammunreife angenommen. Eine , klassische® Ap-
noe des Frithgeborenen kann mit leichten, nicht-kon-
vulsiven Myoklonien einhergehen. Im Gegensatz zur
einer sekundaren, konvulsiven Apnoe als Zeichen eines
epileptischen Anfalles zeigen die klassischen Apnoen
des Frithgeborenen keinen Anstieg von Herzfrequenz
oder Blutdruck, sondern tendenziell eine Bradykardie.
Die Herzfrequenzmessung ist in diesen Fallen diagnos-
tisch [8]. Therapeutisch wird in erster Linie Koffeinzitrat
angewandt [5]. Epileptisch bedingte konvulsive Ap-
noen bei Neugeborenen gehen meist mit stereotyper
hypomotorischer Arrest-Symptomatik mit gedffne-
ten Augen, perioraler Zyanose und Tachykardie analog
komplexer Partialanfdlle bei dlteren Kindern einher. Sie
kommen eher bei reifen Neugeborenen, zum Beispiel
nach zerebrovaskularen Insulten, vor und sollten bei
Friihgeborenen erwogen werden, wenn eine Ateman-
trieb-stimulierende (potenziell pro-konvulsive) The-
rapie mit Koffein zu einer Zunahme der Symptomatik
fiihrt.

3. Hyperekplexie

Erstmals 1958 beschrieben und 1966 anhand ei-
ner hollandischen Familie als autosomal dominant
vererbt erkannt und publiziert, sind bisher ca. 70 von
dieser seltenen Erkrankung betroffene Familien doku-
mentiert [9]. Bislang bekannte, zugrundeliegende Ver-
anderungen betreffen Mutationen in den Genen der
Alpha-Untereinheit des Glyzin-Rezeptors (GLRA1) und
des Glyzin-Transporters GlyT2 (SLC6A5) [10]. Klinisch
wird zwischen einer Maior- und einer Minor-Form un-
terschieden, wobei bei bereits im Neugeborenenalter
Betroffenen die Maior-Form vorliegt. Die charakteristi-
sche Symptomtrias besteht (a) aus einem angespann-
ten Muskeltonus des alerten Neugeborenen im Wach-
zustand, was in einer ,Steifheit“ des gesamten Kindes
(,,Stiff baby syndrome”) resultiert, (b) Uberschiessenden
Schreckreaktionen auf vor allem auditorische, aber
auch taktile Stimuli, und (c) Schlafmyoklonien. Uberaus
heftige intrauterine Bewegungen konnen die Mutter
der noch ungeborenen Kinder aus dem Schlaf geweckt
haben [11]. Diagnostisch wird dem Neugeborenen die
Nase angetippt oder ins Gesicht geblasen, was zu einer
nicht oder nur verzogert habituierbaren Schreckreakti-
on mit Zuriickwerfen des Kopfes und tonischem Flek-
tieren des Korpers fiihrt [12]. Schwere Maior-Formen
der Hyperekplexie konnen durch repetitive Schreckre-
aktionen zu prolongierten Apnoen mit Asystolie fiihren
[13], und mehrere pl6tzliche neonatale Todesfalle sind
beschrieben [14]. Ein Therapiebeginn ist daher rasch
und unter kardiopulmonal monitorisierten Bedingun-
gen notig, Mittel der Wahl ist der GABA-Rezeptor-An-
tagonist Clonazepam in einer Dosierung von 0,1 — 0,2
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mg/kg/die [14, 15]. Als pharmakologisch wirksam wird
eine kompensatorische Funktionsiibernahme des de-
fekten Glyzin-gesteuerten durch den GABA-gesteuer-
ten Chloridkanal angenommen [15].

Sauglinge (1 Monat bis 1 Jahr)

Die Pathophysiologie nicht-epileptischer paroxys-
maler Ereignisse beim Saugling ist variabler als beim
Neugeborenen. Oft fiihrt eine genaue Anamnese zur
Diagnosefindung. Die folgenden Fragen sind wichtig:
Wurde das Ereignis provoziert? Veranderte sich die Far-
be des Kindes, wenn ja, wie? Bewegten sich die Augen
in eine Richtung? War ein Korperteil besonders betrof-
fen?

1., Affektkrdmpfe

Mit einer Pravalenz von 2,5 - 4 % sind , Affektkramp-
fe“ die hdufigsten paroxysmalen nicht-epileptischen
Ereignisse im Kindesalter. Sie treten meist ab ca. 6 Mo-
naten auf, wobei auch jlingere Kinder beschrieben sind,
zeigen eine maximale Frequenz im Alter von 12 - 18
Monaten und wachsen bis zum Alter von 7 Jahren aus
[16]. Wahrend die deutsche Bezeichnung den Ausldser,
d.h. eine Gemiitsreaktion (Affekt) auf einen Trigger wie
Schmerz, Schreck oder Wut bezeichnet, beschreibt die
englische Bezeichnung ,breath holding spells“ einen
Teil der Pathophysiologie. Diagnostisch wegweisend
ist die Anamnese: durch einen dusseren emotional als
aufregend empfundenen Reiz (beispielsweise ein pl6tz-
licher Schmerzreiz oder durch ein Verbot) kommt es zu
einer Emotionskaskade mit prolongiertem Schreien,
aus dessen endexspiratorischer Phase das Kind nicht
herausfindet und in eine Apnoe gerdt. Als ursachlich fiir
den fehlenden Inspirations-Antrieb wird eine Dysregu-
lation des autonomen Nervensystems mit Sympathi-
kus-Uberaktivitdt angenommen [17]. Mit fehlender al-
veoldrer Oxygenierung kommt es zu funktionalen intra-
pulmonalen Rechts-Links-Shunts und Zyanose [18]. Die
resultierende zerebrale Hypoxamie fiihrt initial zu To-
nusverlust, dann zu einer ,Dezerebrierungsstarre” mit
gestreckten Beinen und innenrotierten Armen. Spinale
Myoklonien der Extremitdten kénnen dazukommen
und Anlass zur Verwechslung mit einem echten epi-
leptischen Anfall sein. Nach mehreren Sekunden setzt
der Atemantrieb wieder ein, die Zyanose verschwindet
und das Bewusstsein gelangt zuriick. Meist ist das Kind
danach miide und schlaft fiir ca. 1 Stunde. In liber 30
% der Fille liegt eine positive Familienanamnese vor,
was die Pathophysiologie einer genetisch bedingten
Dysregulation des autonomen Nervensystems unter-
stlitzt [16]. An Diagnostik wird eine Blutbild- und ggf.
Ferritinkontrolle empfohlen, um eine allenfalls vorlie-
gende Eisenmangelanamie substituierend zu korrigie-
ren, was (in einer kleinen Studie) zu Regredienz der Af-
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fektkrampfe gefiihrt hatte [19]. Die Eltern sind tiber die
Gutartigkeit der Affektkrampfe und ihren natiirlichen
Verlauf (Nachschlaf, Auswachsen bis spatestens zum
Schulalter) zu informieren, so dass die Affektkrampfe
nicht als eine die Erziehung beeinflussende Drohung
wahrgenommen werden.

Die eben beschriebene, haufigere (ca. % der Falle)
Unterform wird als ,.zyanotischer im Gegensatz zum
sblassen Affektkrampf* bezeichnet. Letzterem zugrun-
deliegend ist wahrscheinlich ebenfalls eine autonome
Dysregulation, jedoch mit liberschiessender Parasym-
pathikus-Aktivitat, was zu Bradykardie, Blasse und kon-
sekutiv zerebraler Minderperfusion fiihrt [18]. Dieselbe
Pathophysiologie liegt bei sogenannten ,blassen oder
vaso-vagalen Reflexsynkopen® zum Beispiel auf einen
Schmerzreiz hin vor. In diesen Fillen ist eine genaue
Anamnese inkl. Familienanamnese zur Abgrenzung
von kardial bedingten Rhythmusstérungen wichtig, die
eher bei korperlicher Belastung und nicht auf einen als
unangenehm empfundenen Reiz auftreten.

In praxi selten vorkommend und aus didaktischen
Griinden hier nur am Rand erwahnt, kann es nach ei-
nem Affektkrampf, wie nach einer Synkope, zu einem
sekundaren epileptischen Anfall nach initialer zerebra-
ler Hypoxamie kommen; diesbeziiglich sei auf entspre-
chende Literatur verwiesen [20].

2. Shuddering attacks

»Shuddering attacks“ (Schauder-Attacken) haben
ihre Erstmanifestation typischerweise im Sauglingsal-
ter [21]. Wahrscheinlich wird die Haufigkeit des Phano-
mens unterschatzt [21, 22], da transient, benigne und
ab der 2. Dekade nicht mehr auftretend. Die betrof-
fenen Kinder zeigen ausschliesslich im Wachzustand
ein hochfrequentes Zittern von Kopf und Schultern,
manchmal auch des Rumpfes, bei erhaltenem Bewusst-
sein. Eine Episode dauert wenige Sekunden, kann aber
lber 100 Mal taglich auftreten. Typische Situationen
des Auftretens sind wahrend des Gefiittertwerdens,
wahrend des Essens oder wahrend Miktion, wobei der
Grund dafiir und somit die Pathophysiologie ungeklart
sind. Der vormals angenommene Zusammenhang mit
essenziellem Tremor konnte mit nachfolgenden Stu-
dien nicht bestatigt werden [23, 24], womit die zuvor
propagierte Betablockertherapie nun nicht mehr auf
wissenschaftlicher Grundlage empfohlen werden kann.

3. Benigner paroxysmaler Torticollis

Die Episoden des benignen paroxysmalen Torticollis
sind gekennzeichnet durch eine pl6tzlich einsetzende,
dyston anmutende Kopfrotation und -neigung, teilwei-
se mit zusatzlicher Rotation im Rumpf und Bewegun-
gen der Arme. Blasse, Erbrechen, unsicheres Gangbild
und generalisierte Malaise konnen hinzukommen [25].
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Ab dem Alter von 2 Monaten beschrieben, werden die
bis zu mehrmals tdglich auftretenden und mehrere
Stunden bis Tage anhaltenden Attacken ab dem Alter
von 2 Jahren seltener und enden mit 3 Jahren [26]. Be-
reits 1981 wurde aufgrund positiver Familienanamne-
se und typischer, im Verlauf manifester Klinik bei den
Indexpatienten selbst ein Zusammenhang des benig-
nen paroxysmalen Torticollis mit Migrane hergestellt
[25]. In der Zwischenzeit wurden als mogliche Ursache
Mutationen in den Genen fiir CACNA1A und PRRT2 fiir
beide klinischen Entitdten beschrieben [27, 28]. Die
Funktion des von PRRT2 kodierten transmembranen,
zerebral vor allem in Basalganglien und im Kortex aus-
gepragt exprimierten Proteins, ist Gegenstand der For-
schung; ein Zusammenhang mit lonenkanalfunktion,
wie dies flir CACNA1A (Kalziumkanal) bekannt ist, wiir-
de einen Erklarungsansatz liefern fiir das Ansprechen
auf Oxcarbazepin/Carbamazepin sowohl bei benignem
paroxysmalen Torticollis als auch hemiplegischer Mig-
rane [29, 30]. Aufgrund seines giinstigeren Nebenwir-
kungs-/Interaktionsprofils ist Oxcarbazepin als Mittel
der Wahl vorzuziehen und wird unsererseits empfohlen
bei Kindern mit rezidivierendem, die motorische Ent-
wicklung beeintrachtigenden benignen paroxysmalen
Torticollis.

Differenzialdiagnostisch ist einerseits eine extra-
pyramidal-motorische Nebenwirkung durch beispiels-
weise Metoclopramid anamnestisch auszuschliessen,
andererseits muss ein Sandifer-Syndrom in Betracht ge-
zogen werden. Bei letzterem handelt es sich um eben-
falls dyston wirkende Kopf- und Halsbewegungen zur
linken Seite bei Kindern (oder Erwachsenen) mit gast-
roosophagealem Reflux und Hiatus-Hernie. Méglicher-
weise flihrt die Vagusreizung in dieser Position zu einer
gewollten verbesserten Peristaltik des Osophagus, um
den gastroosophagealen Reflux zu vermeiden oder zu
lindern [31].

4. Tonic upward gaze

Dabei handelt es sich um eine Augenbewegungs-
storung mit intermittierendem, tonischem, konjugier-
tem Aufwartsblick mit kompensatorischer Kopfnei-
gung nach ventral [32]. Bei den vier erstbeschriebenen
Fallen lagen zudem folgende Charakteristika vor: Be-
ginn im Sauglingsalter, okuldre Sakkaden nach unten
bei versuchtem Abwartsblick, normale horizontale
Augenbewegungen, tageszeitliche Schwankungen der
Auspragung mit Besserung nach Schlaf, Verschlech-
terung bei febriler Erkrankung, bis auf eine mogliche
milde Ataxie unauffallige neurologische Untersuchung
sowie normale Befunde von Bildgebung, Elektroen-
zephalogramm (EEG) und Neurotransmittern im Liquor
in allen untersuchten drei (von vier) Fallen [33]. Spa-
tere Untersuchungen zeigten in ca. 1/2 - 2/3 der Fille
Lernschwierigkeiten bis zu Lernbehinderung, weshalb
von den Erstbeschreibern das Wort ,benigne“ aus der
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Benennung gestrichen wurde [34]. Bei 8 Schweizer Kin-
dern lag eine normale kognitive Entwicklung vor bis zu
einem ,follow-up“ im Alter von 20 - 39 Monaten [35].
Eine betreffend Kognition bessere Prognose wurde bei
Kindern mit spaterer Erstmanifestation diskutiert [36].
Die Augenbewegungsstorung sistiert meist nach 1 - 4
Jahren [36], wobei vertikaler oder horizontaler Nystag-
mus, Strabismus, hypometrische Sakkaden oder eine
Ataxie (in % der Falle) persistieren kdnnen. Bei gewissen
Patienten waren — nicht sicher kausale — MRI-Auffal-
ligkeiten gefunden worden; eine Bildgebung wird zur
Eingrenzung der Differenzialdiagnosen jedoch emp-
fohlen [34]. Differenzialdiagnostisch beriicksichtigt
werden sollten okulogyre Krisen aufgrund einer here-
ditaren neurometabolischen Erkrankung, eine medika-
mentose Nebenwirkung (zum Beispiel L-Dopa, Risperi-
don) oder eine retinale Pathologie. Die Pathogenese ist
unklar. Eine Neurotransmitterdysbalance wurde auf-
grund der tageszeitlichen Schwankungen und Besse-
rung nach Schlaf hypothetisiert, und eine Therapie mit
L-Dopa flihrte moglicherweise in einigen Fallen zur Bes-
serung, ohne dass diese explizit publiziert wurde [34].
Vor kurzem wurden Mutationen im Gen CACNA1A bei
betroffenen Patienten gefunden [37]; autosomal domi-
nante Vererbungsgange sind beschrieben [34].

5. Selbststimulation (,gratification disorder*)

Dem Neuropadiater gut bekannt, ist dieses Pha-
nomen in der Literatur nur am Rande beschrieben. Ty-
pischerweise im Sauglingsalter beginnend und fast
ausschliesslich bei Madchen vorkommend, handelt
es sich dabei um rhythmische Bewegungen der Beine
und des Beckenbereichs im Wachzustand. Durch die
repetitiven Bewegungen wird ein Druck auf den Geni-
talbereich ausgelibt. Eine Position, in welcher dies gut
moglich ist, ist das fixierte Sitzen im Auto oder im Kin-
dersitz am Tisch. Oft sind die Bewegungen begleitet
von eingeschranktem Bewusstsein, Gesichtsrotung,
angestrengtem Gesichtsausdruck und Schwitzen. Das
bis ins Vorschulalter hinein beobachtete Phanomen ist
gutartig und selbstlimitiert. Hauptaufgabe des diag-
nostizierenden Arztes ist die adaquate Information und
Beruhigung der Eltern.

6. Benigne nicht-epileptische infantile Spasmen

Als Fallbeschreibungssammlung Ulber 16 Kinder
erstmals 1977 unter dem Terminus ,Benign myoclo-
nus of early infancy“ publiziert [38], wurden 1986,
hervorgegangen aus einer Doktorarbeit, erneute 4 Kin-
der beschrieben und als neue Bezeichnung ,Benigne
nicht-epileptische infantile Spasmen“ vorgeschlagen
[39]. Insgesamt liegen ca. 50 Fallbeschreibungen vor
[40, 41]. Das Erstmanifestationsalter liegt im ersten Le-
bensjahr, ein 15 Tage altes Neugeborenes ist beschrie-
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ben [41]. Ein familidres Auftreten mit moglicherweise
autosomal rezessiver Vererbung wurde einmalig ge-
nannt [41], die Pathophysiologie ist ungeklart.

Die Benennung ,Benigne nicht-epileptische infan-
tile Spasmen* verweist auf die wichtigste, da klinisch
ahnliche, prognostisch jedoch deutlich unterschiedli-
che Differenzialdiagnose der infantilen epileptischen
Spasmen mit Hypsarrhythmie (West-Syndrom). Die be-
nignen nicht-epileptischen infantilen Spasmen sind wie
folgt charakterisiert: tonisch-myoklonisch, 2 - 4 Sekun-
den andauernd, oft repetitiv, arm- und rumpf-, dabei
insbesondere Nacken-betont (Flexion oder Extension)
[38, 39]. Einige Kinder grimassieren oder weinen dabei
[38]. Wahrend die Spasmen des West-Syndroms eher
wahrend des Aufwachens oder unmittelbar danach
vorkommen, kénnen die benignen nicht-epileptischen
infantilen Spasmen serienhaft auch im Wachzustand
und im Schlaf auftreten. Im Unterschied zum West-Syn-
drom zeigen Wach- und Schlaf-EEG sowohl iktal als
auch interiktal keine epilepsietypischen Potenziale, was
das Schlaf-EEG zum sicheren Ausschluss einer Hypsar-
rhythmie zum Hauptelement der differenzialdiagnosti-
schen Untersuchungen macht. Neben dem EEG bleiben
das Verhalten, die Entwicklung und der Neurostatus
der Kinder mit benignen nicht-epileptischen infantilen
Spasmen mehrere Wochen nach Erstmanifestation nor-
mal, so dass damit die Diagnose gestellt werden kann
[39]. Die Prognose ist ausgezeichnet: nach einer even-
tuellen Haufung an Frequenz und/oder Intensitat der
Spasmen innert des ersten Monats nehmen sie danach
rasch spontan ab und verschwinden bei den meisten
Kindern innerhalb von 3 Monaten [38]. Sporadische
Episoden konnen bis zum 2. Lebensjahr, nicht aber da-
nach persistieren. Eine Therapie ist nicht nétig.
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