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Zusammenfassung

Die Klassifikations- und Terminologiekommission
der Internationalen Liga gegen Epilepsie (engl.: Interna-
tional League Against Epilepsy; ILAE) hat die Konzepte
und Terminologie sowie die Vorgehensweise zur Klassi-
fikation von epileptischen Anfdllen und Epilepsiefor-
men revidiert. ,Generalisiert und ,fokal“ werden neu
definiert fur Anfalle, die entweder in einem bilateral
verteilten Netzwerk auftreten und sich dort rasch aus-
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breiten (generalisiert) oder aber in einem auf eine
Grosshemisphdre beschrankten Netzwerk auftreten
und dabei eng umschrieben oder weiter ausgebreitet
sein konnen (fokal). Die Klassifikation generalisierter
Anfdlle wird vereinfacht. Aufgrund des Fehlens einer
natiirlichen Klassifikation fokaler Anfdlle sollten diese
entsprechend ihrer Manifestationen beschrieben wer-
den (zum Beispiel dyskognitiv oder fokal-motorisch).
Die Konzepte ,generalisiert und ,fokal“ beziehen sich
nicht auf elektroklinische Syndrome. ,Genetisch®,
,strukturell-metabolisch”, und ,,unbekannt stellen mo-
difizierte atiologische Konzepte dar und ersetzen ,idio-
pathisch®, ,,symptomatisch® und , kryptogen® Nicht alle
Epilepsieformen sind als elektroklinische Syndrome er-
kenntlich. Die Einteilung der Epilepsieformen erfolgt
zundchst aufgrund der Spezifitat: elektroklinische Syn-
drome, nicht-syndromatische Epilepsien mit struktu-
rell-metabolischen Ursachen und Epilepsien unbekann-
ter Ursache. Je nach Verwendungszweck kann inner-
halb dieser Gruppen eine flexible weitere Unterteilung
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erfolgen. Natirliche Klassen (zum Beispiel spezifische
zugrundeliegende  Ursache, = Manifestationsalter,
assoziierte Anfallsform) oder pragmatische Gruppen-
bildungen (zum Beispiel epileptische Enzephalopathi-
en, selbstlimitierende [friiher: benigne] elektroklinische
Syndrome) konnen als Grundlage fiir die Organisation
unseres Wissens beziiglich anerkannter Epilepsiefor-
men dienen und die Erkennung neuer Formen erleich-
tern.

Schliisselworter: Epilepsie, Klassifikation, Syndrom, An-
fall, Einteilung

Epileptologie 2010; 27: 101 - 114

Revised Terminology and Concepts for Organiza-
tion of Seizures and Epilepsies: Report of the ILAE
Commission on Classification and Terminology,
2005-2009

The International League Against Epilepsy (ILAE)
Commission on Classification and Terminology has re-
vised concepts, terminology, and approaches for clas-
sifying seizures and forms of epilepsy. Generalized and
focal are redefined for seizures as occurring in and ra-
pidly engaging bilaterally distributed networks (genera-
lized) and within networks limited to one hemisphere
and either discretely localized or more widely distribu-
ted (focal). Classification of generalized seizures is sim-
plified. No natural classification for focal seizures exists;
focal seizures should be described according to their
manifestations (e.g., dyscognitive, focal motor). The
concepts of generalized and focal do not apply to
electroclinical syndromes. Genetic, structural-meta-
bolic, and unknown represent modified concepts to
replace idiopathic, symptomatic, and cryptogenic. Not
all epilepsies are recognized as electroclinical syn-
dromes. Organization of forms of epilepsy is first by
specificity: electroclinical syndromes, nonsyndromic
epilepsies with structural-metabolic causes, and epilep-
sies of unknown cause. Further organization within
these divisions can be accomplished in a flexible man-
ner depending on purpose. Natural classes (e.g., specific
underlying cause, age at onset, associated seizure type),
or pragmatic groupings (e.g., epileptic encephalopa-
thies, self-limited electroclinical syndromes) may serve
as the basis for organizing knowledge about recognized
forms of epilepsy and facilitate identification of new
forms.

Key words: Epilepsy, classification, syndrome, seizure,
organization

Epileptologie 2010; 27

Terminologie et concepts de classification des
crises épileptiques et épilepsies révisés:
Rapport de la Commission de Classification
et de Terminologie de la Ligue Internationale
contre I’Epilepsie, 2005-2009

La Commission de Classification et de Terminologie
de la Ligue Internationale contre I’Epilepsie (angl.: Inter-
national League Against Epilepsy; ILAE) a révisé la
méthodologie de classification des crises épileptiques
et formes dépilepsie. Les notions « généralisé » et
« focal » ont été redéfinies et désignent désormais les
crises qui soit s'expriment dans un réseau a répartition
bilatérale ou s’y propagent rapidement (généralisé), soit
intéressent un réseau dans un seul grand hémisphere et
peuvent étre étroitement cernées ou plus étendues (fo-
cal). La classification des crises généralisées a été sim-
plifiée. A défaut d’une classification naturelle des crises
focales, leur description devrait s’inspirer de leur mode
d’expression (par exemple dyscognitif ou focal moteur).
Les concepts « généralisé » et « focal » ne se rappor-
tent pas a des syndromes électrocliniques. « Génétique »,
« structurel métabolique » et « inconnu » représen-
tent des concepts étiologiques modifiés qui se substi-
tuent a « idiopathique », « symptomatique » et
« cryptogéne ». Toutes les formes d’épilepsie ne sont
pas perceptibles sous forme de syndromes électroclini-
ques. La répartition des formes d’épilepsie se fait d’a-
bord sur la base de la spécificité : syndromes électrocli-
niques, épilepsies non-syndromatiques a étiologies
structuro-métaboliques et épilepsies d’étiologie incon-
nue. Selon l'utilisation prévue, une subdivision souple
de ces groupes est encore possible. Des catégories natu-
relles (par exemple des étiologies spécifiques, I'age de
manifestation, une forme de crise associée) ou des re-
groupements pragmatiques (par exemple les encépha-
lopathies épileptiques, les syndromes électrocliniques
autolimitatifs [anciennement : bénins]) peuvent servir
de base pour I'organisation de nos connaissances des
formes reconnues d’épilepsies et faciliter le dépistage
de formes nouvelles.

Mots clés
répartition

: épilepsie, classification, syndrome, crise,

Einleitung

Die bisherigen Klassifikationen von Anfallen und
Epilepsien beruhten hauptsachlich auf akribischen kli-
nischen Beobachtungen und Expertenmeinungen. Von
der ersten Veroffentlichung 1960 bis zu den letzten offi-
ziellen Fassungen fiir epileptische Anfalle 1981 [1] bzw.
fiir Epilepsien und Epilepsie-Syndrome 1989 [2] basie-
ren die Klassifikationen der Internationalen Liga gegen
Epilepsie (engl.: International League Against Epilepsy;
ILAE) auf Konzepten, die iiberwiegend aus der Zeit vor
der Einflihrung moderner Bildgebungsmethoden sowie
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der Gentechnologie und molekularbiologischen Kon-
zepten stammen. Die seinerzeitigen Autoren sahen al-
lerdings voraus, dass neue Informationen und die Ent-
wicklung neuer Untersuchungsmethoden Anderungen
der Klassifikationen erforderlich machen wiirden. Dies
ist keine leichte Aufgabe. Obwohl seit 1989 verschiede-
ne Versuche unternommen wurden, die Dokumente
von 1981 und 1989 zu aktualisieren [3, 4], ist bislang
kein neuer Klassifikationsvorschlag gemacht worden.

Eine Hauptmotivation fiir die Revision der Klassifi-
kation wahrend der Amtsdauer der Kommission fiir die
Jahre 2005 bis 2009 und die Fortfiihrung von Anpassun-
gen in der Zukunft besteht darin, Epilepsien aus dem
Dunstkreis von Expertenmeinungen und durch Vorga-
ben dominierten Argumentationen herauszuholen, da-
mit die Klassifikation der Epilepsien vollumfanglich die
Fortschritte in den Grundlagenwissenschaften und kli-
nischen Neurowissenschaften widerspiegelt und von
ihnen profitiert, sodass diese Fortschritte Eingang in die
klinische Praxis finden kénnen. Im folgenden Bericht le-
gen wir die wichtigsten Ergebnisse und Empfehlungen
vor, die sich aus den Beratungen der Kommission
wahrend ihrer Amtszeit 2005 bis 2009 ergeben haben
und durch begleitende und mit dem Text verzahnte
Kommentare erganzt werden. Die Kommentare liefern
die Hintergrundinformation, Erklarungen und Rechtfer-
tigungen fiir die getroffenen Entscheidungen und er-
lauben einen Einblick in die verschiedenartigen Be-
trachtungen und Uberlegungen sowie darin, warum be-
stimmte Entscheidungen getroffen wurden.

Obwohl Anderungen bei der Terminologie und den
Konzepten erfolgten, mochten wir betonen, dass bei
der Liste der schon anerkannten und in dem Bericht der
Task Force von 2006 [4] aktualisierten Epilepsie-Entita-
ten (,Syndrome®) — ausser bei der Nomenklatur — keine
Anderungen erfolgten. Dariiber hinaus haben die Revi-
sionen der Terminologie und Epilepsiekonzepte keine
splrbaren Auswirkungen darauf, wie klinisch tatige
Arzte die international anerkannten und weltweit auf
Epilepsiepatienten angewandten elektroklinischen Syn-
drome benutzen.

Kommentare: Einleitung

Im Kontext von Epilepsien und epileptischen Anfal-
len wurde das Wort ,Klassifikation“ bislang mit Bezug
zu mindestens drei Konzepten benutzt:

1. Als Auflistung von als abgrenzbar erkannten Epilep-
sieformen: An den Elementen dieser Liste fiir spezifi-
sche elektroklinische Syndrome hat sich nichts gean-
dert, wenngleich die Liste der Formen epileptischer
Anfalle im Vergleich zu friiheren Versionen verein-
facht wurde.
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2. Fir die Konzepte und die Struktur als Grundlage der
Einteilung auf dieser Liste: Die Klassifikation von
1989 [2] war eine Einteilung auf der Grundlage von
Konzepten, die unserem zunehmenden Wissen liber
epileptische Anfille und Epilepsien nicht mehr ent-
sprechen bzw. dieses nicht mehr genau widerspie-
geln. Daher werden die derzeitigen Einteilungen und
die ihnen zugrundeliegenden Konzepte verlassen
bzw. revidiert. Die Dimensionen, mit denen wir An-
falle und Epilepsien charakterisieren, sollten nitzli-
che, natiirliche Klassen reprasentieren. Dariiber hin-
aus sollte die Reihenfolge und die Einteilung der Liste
anerkannter Syndrome nicht singuldr, erzwungen
oder starr, sondern flexibel sein, um unser jeweils
bestes Verstandnis der Neurobiologie, klinischen
Merkmale, prognostischen Implikationen und aller
sonstigen fiir die klinische Praxis oder Forschung
wichtigen Parameter zu ermdoglichen.

3. Fur die Methoden und Prozesse, die bestimmen, wie

Krankheitsentitaten abgegrenzt werden kénnen und
worin die Merkmale bestehen, anhand derer ihre Ein-
teilung erfolgt: Der bisherige, auf Expertenmeinun-
gen beruhende Begutachtungsprozess zur Entschei-
dung, ob ein Syndrom auf die Liste ,aufgenommen®
wird oder nicht, muss durch ein auf objektiven Ana-
lysen beruhendes System mit evidenzbasierter Be-
wertung ersetzt werden. Dies wird erforderlich sein,
um Anhaltspunkte fiir mégliche neue Syndrome zu
finden und eine gewisse Orientierung zu natiirlichen
Klassen und Dimensionen zu ermoglichen, mit de-
nen eine wissenschaftliche Klassifikation aufgebaut
werden konnte [5]. Dies ist ein Prozess, den wir in Zu-
kunft auf den Weg bringen wollen.
Beider Uberpriifung der derzeitigen Klassifikationen,
so wie sie sind, und bei der Anpassung der Termino-
logie und Konzepte wurde die Arbeit der Kommission
durch die Proceedings eines Workshops in Monreale
(Italien) erleichtert [6]. Obwohl wir eine revidierte
und vereinfachte Klassifikation epileptischer Anflle
prasentieren, waren wir nicht der Meinung, dass eine
ausreichende Wissensbasis besteht, um eine neue
Klassifikation (im Sinne einer Einteilung) der Epilep-
sien als solche vorzulegen. Eher schlagen wir eine
neue Terminologie und neue Konzepte vor, die unse-
rem derzeitigen Verstandnis dieser Fragen besser ent-
sprechen. Ein Leitprinzip war dabei das Bemuihen um
Klarheit und Einfachheit, sodass Begriffe einzelnen
Qualitaten entsprechen und keine Mischung aus ver-
schiedenen Konzepten und Dimensionen sind. Ein
weiteres Leitprinzip war, soweit wie moglich keine
Annahmen und Behauptungen als Grundlage fiir Ein-
teilungen zu akzeptieren und Bereiche zu benennen,
fir die uns keine ausreichenden Informationen vor-
liegen, um Entscheidungen zu treffen. Wir legen zwar
neue Konzepte vor, erkennen aber an, dass es sichum
Konzepte handelt, die einer weiteren Entwicklung
und Absicherung bediirfen (zum Beispiel fiir genera-
lisierte und fokale Anfélle).
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Terminologie und Konzepte zur Klassifikation von
Anféllen und Epilepsien

Anfallsbeginn und Klassifikation von Anfallen

Generalisierte epileptische Anfdlle werden als von
einem bestimmten Punkt eines beide Grosshirnhemi-
spharen beteiligenden neuronalen Netzwerks ausge-
hend und mit sehr rascher Ausbreitung konzipiert. Sol-
che bilaterale Netzwerke konnen kortikale und subkor-
tikale Strukturen beinhalten, missen aber nicht not-
wendigerweise den gesamten zerebralen Kortex beteili-
gen. Obwohl der Beginn einzelner Anfille umschrieben
bzw. fokal erscheinen kann, sind der Ausgangspunkt
und die Lateralisation von Anfall zu Anfall nicht kon-
stant. Generalisierte Anfdlle konnen asymmetrisch sein.

Fokale epileptische Anfdlle werden als von auf eine
Grosshirnhemisphare beschrankten neuronalen Netz-
werken ausgehend konzipiert. Sie konnen sowohl sehr
umschrieben als auch weiter ausgedehnt sein. Fokale
Anfdlle kénnen ihren Ursprung in subkortikalen Struk-
turen haben. Fiir jede Anfallsform ist der Beginn einzel-
ner Anfdlle von Anfall zu Anfall konstant und mit bevor-
zugten Propagationsmustern verkniipft, die die kon-
tralaterale Hemisphdre beteiligen kénnen. Manchmal
gibt es zwar mehr als ein Netzwerk und mehr als eine
Anfallsform, von denen aber jede einen konstanten An-
fallsursprung hat. Fokale Anfdlle passen in kein aner-
kanntes, natirliches Klassifikationsschema, das sich auf
das derzeitige Verstandnis der beteiligten Mechanis-
men griindet.

Kommentare: Klassifikation und Terminologie in
Beziehung zu Anfillen:

Die Kommission akzeptierte die ILAE-Definition des
epileptischen Anfalles [7]: ,ein voriibergehendes Auf-
treten von Zeichen und/oder Symptomen aufgrund ab-
normer exzessiver oder synchroner neuronaler Aktivitat
im Gehirn.“ Daher beschranken sich die Kommentare
auf die Beschreibung epileptischer Anfdlle und sind
nicht zur Hilfestellung des klinisch tatigen Arztes bei
der Unterscheidung epileptischer und nichtepilepti-
scher Anfdlle gedacht. Dies wird separat in einem diag-
nostischen Manual abgehandelt werden.

Die Bezeichnungen ,fokal“ und ,,generalisiert” wur-
den bisher fiir eine dichotome Klassifikation sowohl
von Anfdllen als auch Epilepsien benutzt. Tatsachlich
beschrieb Hughlings-Jackson schon im spaten 19. Jahr-
hundert, dass fokal entladende Lasionen Ursache so-
wohl fokaler als auch generalisierter Anfalle waren (sie-
he [8]). Auf der Grundlage des derzeitigen elektroklini-
schen Wissens ist die Beibehaltung dieser Terminologie
nach Ansicht der Kommission fiir Anfalle nach wie vor
von einem gewissen praktischen Nutzen, obwohl allge-
mein anerkannt wurde, dass diese Begriffe wahrschein-
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lich keine klare Dichotomie reprasentieren.

Die Konzeption generalisierter Anfille als in bilate-
ral verbreiteten Netzwerken entstehend und sich in die-
sen rasch ausbreitend war zu einem gewissen Teil ein
Versuch, die scheinbar generalisierte Beschaffenheit
von Spasmen im Kontext einer fokalen Lasion anzuspre-
chen. Dies kénnte einen Paradigmenwechsel im Denken
beziiglich Manifestationsformen versus zugrundelie-
gender Pathologie darstellen. Es gab viele lebhafte Dis-
kussionen und zeitweise heftige Meinungsverschieden-
heiten zur Frage der bestmdglichen Klassifikation von
Spasmen als generalisiert, fokal oder beides. Letztlich
reichte das durch die verschiedenen Kommissionsmit-
glieder reprasentierte betrachtliche kollektive Wissen
bezliglich Spasmen aufgrund inadaquater Informatio-
nen noch nicht aus, um diese Frage zu l6sen. Spasmen
bleiben daher eine eigene Gruppe.

Die Einteilung epileptischer Anfdlle von 1981 be-
nutzte die Begriffe einfach-fokal, komplex-fokal und fo-
kale Anfdlle mit sekundarer Generalisierung [1]. Diese
Terminologie war ungenau, weil die Bezeichnungen
seinfach und ,komplex“ oft falsch verwendet oder
falsch verstanden wurden. Dariiber hinaus war die Un-
terscheidung aufgrund einer Bewusstseinsstorung
zwar von grosser praktischer sozialmedizinischer Be-
deutung (zum Beispiel fiir die Beurteilung der Fahrtaug-
lichkeit), aber wissenschaftlich nicht prazis definierbar
[9]. Die Bezeichnung ,sekunddr” generalisiert wurde
kaum verstanden und widerspriichlich benutzt. Mo-
mentan haben wir nicht die erforderlichen Informatio-
nen, um eine wissenschaftliche Klassifikation fokaler
Anfalle zu erstellen. Stattdessen empfehlen wir, fokale
Anfalle entsprechend der Merkmale zu beschreiben, die
fir einen bestimmten Zweck am niitzlichsten sind. Bei-
spielsweise kann es bei der Differenzialdiagnose epilep-
tischer und nichtepileptischer Anfille oder im Rahmen
einer prachirurgischen Diagnostik sinnvoll sein, die spe-
zifischen elementaren Anfallsmerkmale und ihre Abfol-
ge zu beschreiben [10]. Andere kdnnen sich Begriffe
wiinschen, um das Ausmass einer anfallsbedingten Be-
hinderung zu beschreiben. Wir ermutigen Interessierte,
bezliglich gut definierter deskriptiver Bezeichnungen
das Glossar der iktalen Semiologie zu konsultieren [11].

Die folgenden spezifischen Veranderungen der An-
fallsklassifikation von 1981 wurden vorgenommen:

1. Neugeborenenanfille werden nicht mehr als eigen-
standige Entitat aufgefasst. Anfdlle bei Neugebore-
nen kénnen in dem vorgestellten Schema eingeord-
net werden.

2. Die friihere Unterklassifikation von Absencen wurde
vereinfacht und verandert. Neu werden myokloni-
sche Absencen und Lidmyoklonien mit Absencen als
eigenstandige Formen anerkannt.

3. In der Anfallsklassifikation von 1981 wurden Spas-
men nicht ausdriicklich genannt. Jetzt werden sie
aufgenommen. Die Bezeichnung als ,epileptische
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Spasmen®, die infantile Spasmen beinhaltet, wurde
bereits frither anerkannt [11]. Da Spasmen jenseits
der friihen Kindheit persistieren oder sogar neu auf-
treten konnen [12, 13], wird die allgemeinere Be-
zeichnung als epileptische Spasmen benutzt. Es gab
keine ausreichende Datenlage fiir eine sichere Ent-
scheidung, ob Spasmen als fokale, generalisierte oder
kombinierte Anfallsform klassifiziert werden sollten;
entsprechend erhielten sie eine eigene Gruppe als
»unbekannt®.

4. Beifokalen Anfdllen wird die Unterscheidung in ver-
schiedene Formen in Abhdngigkeit vom Fehlen oder
Vorliegen einer Bewusstseinstérung (also in einfache
und komplexe fokale Anfalle) aufgehoben. Es ist je-
doch wichtig, dass eine Bewusstseinsstérung ebenso
wie andere kognitive Stérungen und die Lokalisation
sowie Ausbreitung iktaler Symptome sowohl fiir die
Beurteilung einzelner Patienten als auch fiir beson-
dere Zwecke (zum Beispiel Differenzialdiagnose
nichtepileptischer und epileptischer Anfille, rando-
misierte Therapiestudien oder Epilepsiechirurgie) von
grosser Bedeutung sein kann. Die hier vorgelegten
Empfehlungen schliessen eine Beschreibung fokaler
Anfdlle mit Bezugnahme auf diese Merkmale in kei-
ner Weise aus.

5. Myoklonisch-atonische Anfdlle (friiher als myoklo-
nisch-astatische Anfdlle bezeichnet) werden jetzt als
Anfallsform anerkannt.

In Tabelle 1 sind die derzeit anerkannten Formen
epileptischer Anfdlle zusammengestellt.

Kommentare: Terminologie und Konzepte zu-
grunde liegender Ursachen:

Die Begriffe idiopathisch, symptomatisch und kryp-
togen haben eine Vielzahl von Bedeutungen und Ne-
benbedeutungen erhalten, die mit Vermutungen be-
haftet sind, die manchmal mehrere Konzepte in einem
Wort verschmelzen. Dies hat zu einer betrachtlichen
Widerspriichlichkeit und Verwirrung gefiihrt. Der Be-
griff idiopathisch wurde in dem Dokument von 1989
wie folgt definiert [2]: ,Abgesehen von einer mdglichen
hereditdren Disposition findet sich keine zugrundeliegen-
de Ursache. Idiopathische Epilepsien werden durch das
Manifestationsalter, klinische und elektrographische
Merkmale sowie eine vermutete genetische Atiologie de-
finiert.“ Wir legen nun einen Schwellenwert fiir die Ver-
mutung fest, dass eine bestimmte Epilepsieform
tatsachlich eine genetische Basis hat. Unbelegte Be-
hauptungen werden nicht akzeptiert. Beispiele von als
genetisch zu klassifizierenden Epilepsiesyndromen sind
die kindliche Absencenepilepsie, die autosomal-domi-
nante ndchtliche Frontallappenepilepsie und das Dra-
vet-Syndrom. Man beachte, dass das Dravet-Syndrom in
der Klassifikation von 1989 nicht als idiopathische Epi-
lepsie galt. Jetzt wird sie als genetische Epilepsie be-
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Tabelle 1: Klassifikation von epileptischen Anfal-
len*

Generalisierte Anfille
Tonisch-klonisch (in jeder Kombination)

Absence

- typisch

- atypisch

- mit speziellen Merkmalen:
myoklonische Absence
Lidmyoklonien mit Absence

myoklonisch

- myoklonisch

- myoklonisch-atonisch
- myoklonisch-tonisch

klonisch
tonisch

atonisch

Fokale Anfille
Unbekannt

epileptische Spasmen

*Ein Anfall, der nicht ohne weiteres in eine der
vorgestellten Kategorien eingeordnet werden
kann, sollte als ,nicht klassifiziert“ betrachtet
werden, bis weitere Informationen seine genaue
Diagnose erlauben. Dies wird jedoch nicht als eine
Klassifikationskategorie aufgefasst.

trachtet.

Der Begriff ,idiopathisch® wurde auch dazu benutzt,
um die Idee einer in hohem Masse auf eine pharmako-
logische Behandlung ansprechenden Epilepsie zu ver-
mitteln. Viele, wenn auch nicht alle der traditionellen
sidiopathischen® Epilepsien weisen in einem bestimm-
ten Altersabschnitt auch eine Spontanremission auf (ei-
ne separate Qualitdt oder Dimension) und im Allgemei-
nen wurde davon ausgegangen, dass sie nicht von an-
deren Konsequenzen oder Behinderungen begleitet
werden, wenngleich dies mit Sicherheit nicht der Fall
ist, weil eine Vielzahl subtiler kognitiver und Verhal-
tensstérungen in Verbindung mit diesen Syndromen
beobachtet wird.

Die neue Terminologie und die neuen Konzepte ver-
langen vom Konzept der Ursache nur noch eine Dimen-
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sion und lassen keine Vermischung mit anderen Fakto-
ren mehr zu. Ursache wird nicht mehr langer mit der
Prognose gleichgesetzt; und die stillschweigende Folge-
rung, dass ,idiopathisch” mit , benigne” gleichzusetzen
ist, wird bewusst verworfen. Es ist moglich, dass der ge-
netische Defekt neben den Anfillen auch andere Aus-
wirkungen hat, aber diese anderen Effekte sind nach
derzeitigem Wissensstand nicht zwischen dem geneti-
schen Effekt und dem Auftreten der Anfille zwi-
schengeschaltet.

Der Begriff ,symptomatisch” ist eine Binsenweis-
heit, weil jede Epilepsie in irgendeiner Weise sympto-
matisch ist. Er wird oft ersatzweise fiir das Konzept ei-
ner schlechten Prognose benutzt. Der Begriff ,struktu-
rell und metabolisch® soll darauf hinweisen, dass es ei-
ne separate Stérung gibt, deren Beziehung zur Epilepsie
nicht so unmittelbar ist. Die Zusammenfassung struk-
tureller und metabolischer Stérungen erfolgt nur zur
Abgrenzung dieses Konzeptes von dem genetischen
(das heisst genetisch versus alles andere). Abhangig
vom Zweck wird es erforderlich sein, diese heterogenen
Ursachen mit separaten Gruppen fiir strukturell und
metabolisch weiter aufzugliedern. Innerhalb dieser Un-
tergruppen werden weitere Klassen herausgearbeitet
werden (zum Beispiel fiir Fehlbildungen, Gliome und
mitochondriale Erkrankungen). Andere ILAE-Kommis-
sionen und Gruppen widmen sich weltweit der Losung
dieser Fragen.

,Kryptogen® wurde 1989 als ,vermutlich sympto-
matisch“ offensichtlich im Sinn von ,lasionell“ defi-
niert. Aus dieser Gruppe ,kryptogener“ Epilepsien he-
raus wurden jedoch Syndrome wie die autosomal-do-
minante ndchtliche Frontallappenepilepsie (ADNFLE)
und die autosomal-dominante fokale Epilepsie mit akus-
tischen Merkmalen (ADFEAM) entdeckt [14, 15]. Mit
dem Ersetzen des Begriffs ,kryptogen“ durch ,unbe-
kannter Ursache® hat die Kommission die Vorstellung
verworfen, dass ein klinischer Verdacht Grundlage einer
wissenschaftlichen Klassifikation sein sollte.

Beispiele fiir als ,unbekannter Ursache® zu klassifi-
zierende Syndrome sind u.a. die Epilepsie der friihen
Kindheit mit migratorischen fokalen Anféllen oder die
frithkindliche myoklonische Epilepsie (friiher benigne
frithkindliche myoklonische Epilepsie; [4]). Zum gegen-
wartigen Zeitpunkt kdnnte es angemessen sein, einige
der traditionellen ,idiopathischen“ entwicklungsbezo-
genen Syndrome ebenfalls in diese Kategorie aufzuneh-
men. Dazu gehoren die benigne Rolando-Epilepsie [16],
das Panayiotopoulos-Syndrom und die benigne okzipi-
tale Epilepsie der Kindheit vom Gastaut-Typ [17]. Es ist
wahrscheinlich, dass genetische Faktoren bei diesen
Syndromen beteiligt sind. Nach der derzeitigen Befund-
lage (zum Beispiel niedrige oder fehlende Konkordanz-
raten bei Geschwisterpaaren) ist aber nicht davon aus-
zugehen, dass sie von herausragender Bedeutung sind.
Diese Fragen werden Uiberpriift, sobald qualitativ hoch-
wertige Befunde zum Nachweis eines genetischen Ein-
flusses vorliegen.
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Bei neu erkannten genetischen Beitragen zu Epilep-
sien wird es oft schwierig sein zu wissen, wie sie im Hin-
blick auf die im letzten Absatz gemachten Unterschei-
dungen einzuordnen sind. Beispielsweise ist ARX, ein
Homeobox-Gen, mit dem West-Syndrom assoziiert [18].
STXBP1 enkodiert ein Protein, das an der Freisetzung
des Inhalts synaptischer Vesikel beteiligt und mit dem
Ohtahara-Syndrom assoziiert ist [19]. Beide Syndrome
beinhalten schwere enzephalopathische Epilepsiefor-
men. Im ersten Fall konnte man unter Umstanden da-
ran denken, die ARX-Mutation in die strukturelle/meta-
bolische Kategorie einzuordnen. Im Fall von STXBP1
konnte man méglicherweise wegen der Funktion des
Proteinprodukts eine Beziehung zum Konzept der gene-
tischen Epilepsie herstellen. Zum gegenwartigen Zeit-
punkt ist fiir keinen der beiden Fille eine Festlegung er-
folgt. Stattdessen sollte die Rolle des spezifischen gene-
tischen Defektes anerkannt werden, und es ist nicht
notwendig, die Ursache der Erkrankung weiter einzu-
grenzen, so lange es dafiir keine addquate Grundlage
gibt. Wir raten zu einem Fokussieren auf Mechanismen.
Dieser Schwerpunkt wird letztlich die natirlichen Klas-
sen aufdecken. Die allzu stark vereinfachende Gegenii-
berstellung von ,genetisch” versus ,strukturell-meta-
bolisch“ wird dann durch eine genauere Charakterisie-
rung der zugrundeliegenden Ursachen ersetzt werden.

Beschreibungsmerkmale fokaler Anfille

Aus pragmatischen Griinden und zur Wahrung der
Kontinuitat mit der Anfallsklassifikation von 1981 kon-
nen in Abhangigkeit vom Verwendungszweck Beschrei-
bungsmerkmale fiir fokale Anfdlle alleine oder in Kom-
bination mit anderen Merkmalen benutzt werden. An-
hand des Glossars der iktalen Semiologie [11] haben
wir Beispiele aufgelistet, um die Kontinuitat mit der
Einteilung von 1981 zu erleichtern (Tabelle 2). Die Klas-
sifikation des Status epilepticus wird Thema einer ge-
sonderten Arbeit in der Zukunft sein.

Zugrundeliegende Art der Ursache (Atiologie)

Anstelle der Begriffe idiopathisch, symptomatisch
und kryptogen werden die folgenden drei Ausdriicke
und die damit verbundenen Konzepte empfohlen:

1. Genetisch. Das Konzept einer genetischen Epilepsie
besteht darin, dass die Anfdlle nach unserem besten
derzeitigen Wissen das direkte Ergebnis eines (oder
auch mehrerer) bekannten oder vermuteten geneti-
schen Defekts sind, bei dem die epileptischen Anfiille
das fiihrende Symptom der Erkrankung sind. Das Wis-
sen beziiglich des genetischen Einflusses kann aus spe-
zifischen, replizierten molekulargenetischen Studien
stammen und sogar zur Grundlage diagnostischer
Tests werden (zum Beispiel SCN1A und Dravet-Syn-
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Tabelle 2: Beschreibungsmerkmale fokaler Anfal-
le in Abhdngigkeit von der Beeintrachtigung
wahrend des Anfalls*

ohne Einschrankung des Bewusstseins oder der

Aufmerksamkeit

- mit beobachtbaren motorischen oder autono-
men Komponenten. Dies entspricht in etwa
dem Konzept des ,.einfachen fokalen Anfalls*

- mit nur subjektiven sensiblen / sensorischen
oder psychischen Phanomenen. Dies entspricht
dem Konzept einer Aura, einem von dem Glos-
sar von 2001 unterstiitzten Begriff.

mit Einschrankung des Bewusstseins oder der
Aufmerksamkeit. Dies entspricht in etwa dem
Konzept des ,komplexen fokalen Anfalls® Fiir die-
ses Konzept wurde der Ausdruck ,dyskognitiv*
vorgeschlagen (Blume et al. 2001 [11]).

mit Entwicklung zu einem bilateralen, konvulsi-
ven** Anfall (mit tonischen, klonischen oder toni-
schen und klonischen Komponenten. Dieser Aus-
druck ersetzt den Begriff ,sekundar generalisier-
ter Anfall®

* Zu weiteren, klar definierten und zur Benutzung
empfohlenen Beschreibungsmerkmalen siehe
Blume et al. 2001 [11]

** Die Bezeichnung ,konvulsiv’ wurde in dem
Glossar als Laienausdruck betrachtet. Wir stellen
jedoch fest, dass sie in der gesamten Medizin in
verschiedenen Formen gebrauchlich ist und sich
leicht in verschiedene Sprachen Ubersetzen lasst.
Daher unterstiitzen wir ihre Verwendung.

drom), oder die zentrale Rolle einer genetischen Kom-
ponente kann anhand angemessen designter Fami-
lienstudien nachgewiesen worden sein. Die Festle-
gung der grundlegenden Art einer Stérung als gene-
tisch schliesst nicht aus, dass Umgebungsfaktoren
(ausserhalb des Individuums) zur Ausdrucksform der
Erkrankung beitragen. Gegenwartig fehlt es praktisch
vollstandig an einem Wissen zu speziellen Umge-
bungseinfliissen als Ursachen oder mitwirkende Fak-
toren bei diesen Epilepsieformen.

2. ,Strukturell/metabolisch®. Das Konzept der Zusam-
menfassung struktureller und metabolischer Epilep-
sieursachen besteht darin, dass es sich dabei um ei-
nen vollig anderen Zustand oder eine andere Krankheit
handelt, von denen in angemessen designten Studi-
en nachgewiesen wurde, dass sie mit einem deutlich
erhohten Risiko einhergehen, eine Epilepsie zu ent-
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wickeln. Strukturelle Lasionen beinhalten natdirlich
erworbene Erkrankungen wie Schlaganfalle, Traumen
und Infektionen. Sie kénnen jedoch auch genetischer
Natur sein (zum Beispiel Tuberdse-Sklerose-Komplex
oder viele Fehlbildungen der kortikalen Entwicklung);
dann liegt jedoch, nach unserem derzeitigen Ver-
stdndnis, eine separate Erkrankung gewissermassen
zwischen Gendefekt und Epilepsie vor.

3. ,Unbekannte Ursache“ Unbekannt ist als neutrale
Bezeichnung dafiir gemeint, dass die Art der zugrun-
deliegenden Ursache bislang nicht aufgekldrt werden
konnte, sei es, dass im Kern ein grundlegender gene-
tischer Defekt vorliegt oder sei es, dass es sich um die
Folge einer anderen, bislang nicht erkannten Erkran-
kung oder Stérung handelt.

Erkrankungen, Syndrome und Epilepsien

Krankheit versus Syndrom

Obwohl es Griinde zur Unterscheidung von Krank-
heits- und Syndromkonzepten gibt, werden diese Be-
zeichnungen in der Medizin nicht einheitlich ange-
wandt. Letztendlich haben wir uns entschieden, bei den
Epilepsien derzeit nicht auf der Unterscheidung von
Krankheiten und Syndromen zu bestehen, obwohl einer
oder auch beide Begriffe in Abhangigkeit von Kontext
und Gewohnheiten benutzt wurden und auch in Zu-
kunft benutzt werden kénnen. Stattdessen gibt es min-
destens drei oder vier Gruppierungen, die in diesem Zu-
sammenhang zur Anwendung kommen koénnen und
nachfolgend beschrieben werden:

Elektroklinische Syndrome: In Zukunft wird der Be-
griff ,Syndrom* auf eine Gruppe klinischer Entititen
beschrankt, die durch ein Cluster elektroklinischer
Merkmale verlasslich identifiziert werden konnen. Pati-
enten, deren Epilepsie den Kriterien eines spezifischen
elektroklinischen Syndroms nicht entsprechen, kdnnen
unter Bezug auf eine Vielzahl klinisch relevanter Fakto-
ren beschrieben werden (zum Beispiel bekannte Atiolo-
gie und Anfallsformen). Dies stellt jedoch keine prazise
(syndromatische) Diagnose ihrer Epilepsie dar.

Konstellationen: Zusatzlich zu den elektroklinischen
Syndromen mit ausgepragten entwicklungsbezogenen
oder genetischen Komponenten gibt es Krankheitsen-
titdten, die zwar nicht als elektroklinische Syndrome im
gleichen Sinne abgrenzbar sind, aber auf der Basis spezi-
fischer Lasionen oder anderer Ursachen klinisch unter-
scheidbare Konstellationen darstellen. Dabei handelt es
sich um diagnostisch bedeutungsvolle Epilepsieformen
mit Auswirkungen auf die Behandlung, speziell epilep-
siechirurgische Eingriffe. Dies beinhaltet die mesiale
Temporallappenepilepsie (mit Hippokampussklerose),
hypothalamische Hamartome mit gelastischen Anfal-
len, die Epilepsie mit Halbseitenanfdllen und Hemiple-
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gie und das Rasmussen-,Syndrom® Das Manifestati-
onsalter spielt bei diesen Erkrankungen nach unserem
Verstandnis keine fiir die Definition entscheidende Rol-
le; sie sind jedoch ausreichend charakteristisch um als
relativ spezifische diagnostische Einheiten erkannt zu
werden. Ob sie heute oder in Zukunft als elektroklini-
sche Syndrome angesehen werden oder nicht, ist weni-
ger wichtig als dass sie von klinisch tatigen Arzten er-
kannt werden, die Patienten behandeln.

Strukturelle/metabolische Epilepsien: Die nachste
Gruppe beinhaltet Epilepsien aufgrund spezifischer
struktureller oder metabolischer Lésionen oder Zustan-
de, die jedoch nach derzeitigem Verstandnis kein spezi-
fisches elektroklinisches Muster darstellen, obwohl sich
dies in Zukunft dndern kann. Deswegen stellen diese
Entitaten eine niedrigere Spezifitatsstufe als die beiden
vorangegangenen Gruppen dar.

Epilepsien unbekannter Ursache: Diejenigen Epilep-
sien, die in der Vergangenheit als ,kryptogen bezeich-
net wurden, werden nun als Epilepsien unbekannter Ur-
sache bezeichnet.

Kommentare: Wiedereinfiihrung des Konzepts
des ,elektroklinischen Syndroms* und Anerken-
nung der Genauigkeit oder Ungenauigkeit einer
Diagnose

Elektroklinische Syndrome: Der Bericht von 1989 be-
nutzte die Bezeichnungen ,,Syndrome* und ,,Epilepsien”
nahezu austauschbar. Dies flihrte dazu, dass der Aus-
druck ,,Syndrom*“ eine weite und sehr ungenaue Bedeu-
tung bekam und eine Neigung bestand, sehr spezifische
und leicht erkennbare Entitdten (wie zum Beispiel die
kindliche Absencenepilepsie) sowie schlecht differen-
zierte und nicht gut beschriebene Epilepsien (wie zum
Beispiel die kryptogene Parietallappenepilepsie) so zu
behandeln, als ob sie dieselbe Ebene einer diagnosti-
schen Genauigkeit darstellten. Das Ergebnis war eine
Art ,Gleichheits-Etikett” fur alle in diesem Dokument
genannten Epilepsie-Entitaten.

Ein elektroklinisches Syndrom ist jedoch ein Kom-
plex klinischer Merkmale, Befunde und Symptome, die
zusammen eine unverwechselbare, erkennbare klini-
sche Storung darstellen. Diese dienen oft als Fokus so-
wohl von Therapiestudien als auch von genetischen,
neuropsychologischen und Bildgebungs-Untersuchun-
gen (zum Beispiel [20-23]). Es handelt sich um unver-
wechselbare Storungen, die auf der Grundlage eines ty-
pischen Erkrankungsalters, spezifischer EEG-Merkmale,
Anfallsformen und oft noch weiterer Merkmale identifi-
zierbar sind, die zusammengenommen eine spezifische
Diagnose erlauben. Umgekehrt hat die Diagnose oft
Auswirkungen auf die Behandlung, Betreuung und
Prognose. Es wdre beispielsweise nicht angemessen,
von einer allein durch einen frontalen EEG-Herd ohne
sonstige typische Merkmale gekennzeichneten Epilep-
sie als einem ,,Syndrom“ zu sprechen. Die derzeit aner-
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kannten elektroklinischen Syndrome sind in der ersten
Halfte von Tabelle 3 zusammengestellt, geordnet nach
dem typischen Erkrankungsalter, weil dies eine der cha-
rakteristischsten und klinisch wichtigsten Dimensionen
fir die Organisation dieser Entitaten ist, es ist aber nur
ein Beispiel fiir ihre Einteilung

Konstellationen: Ob diese Entitdten als Syndrome
oder nichtsyndromatische Epilepsien betrachtet wer-
den sollten, war Gegenstand erheblicher Meinungsver-
schiedenheiten. Letztendlich kénnen und sollten diese
Zustande auf der Grundlage ihrer klinischen Symptome
erkannt werden. lhre zusammenfassende Bezeichnung
als Gruppe beeintrachtigt in keiner Weise ihre klinische
Bedeutung.

Mit strukturellen oder metabolischen Stérungen as-
soziierte Epilepsien: Bislang wurden viele dieser Epilep-
sieformen als ,,symptomatische fokale Epilepsien® zu-
sammengefasst und in erster Linie aufgrund der Lokali-
sation differenziert. Wir empfehlen, weniger Gewicht
auf die Lokalisation als die zugrunde liegenden struktu-
rellen und metabolischen Ursachen zu legen. Bezeich-
nungen wie ,symptomatische Temporallappenepilep-
sie“ werden durch zwar langere aber genauere Bezeich-
nungen wie ,Epilepsie mit fokalen Anfallen aufgrund
einer kortikalen Dysplasie im Temporallappen® ersetzt.
Die Lokalisation kann beriicksichtigt werden, ist aber
nach unserem derzeitigen Verstandnis nicht der prima-
re und wichtigste Faktor zum Verstandnis der Ursache
und Prognose einer Epilepsie. Zukiinftige Einteilungen
konnten die Art von Lasionen, den Erkrankungsbeginn,
die Lokalisation, Anfallsform(en), spezifische iktale und
interiktale EEG-Muster sowie andere Faktoren bertick-
sichtigen.

Epilepsien unbekannter Ursache: Diese Epilepsien
machen mindestens ein Drittel aller Formen aus, sind
die am schlechtesten verstandenen und stellen mogli-
cherweise fiir zukiinftige Forschungsprojekte in Gebie-
ten wie der Bildgebung und Genetik die fruchtbarsten
Bereiche dar. Damit solche Forschungen jedoch uber-
haupt moglich werden, wird es erforderlich sein, die
einfache Charakterisierung durch Lokalisierung anhand
interiktaler Spikes (zum Beispiel kryptogene Parietallap-
penepilepsie) durch eine detaillierte Charakterisierung
aller relevanter Merkmale (siehe nachster Abschnitt) zu
ersetzen. In dieser Gruppe schlecht differenzierter Epi-
lepsien befinden sich wahrscheinlich auch weitere ge-
netische Epilepsien, die jedoch erst dann erkannt wer-
den konnen, wenn sie adaquat charakterisiert worden
sind (wie die autosomal-dominante nachtliche Frontal-
lappenepilepsie [ADNFLE] und die autosomal-dominan-
te fokale Epilepsie mit akustischen Merkmalen [ADFE-
AM]). Dieses Vorgehen wird auch die Erkennung nicht-
genetischer Epilepsiedeterminanten erleichtern.
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Tabelle 3: Elektroklinische Syndrome und andere
Epilepsien

Elektroklinische Syndrome, nach Manifestations-
alter geordnet*
Neugeborenenzeit
Benigne familidre neonatale Epilepsie (BFNE)
Frithe myoklonische Enzephalopathie (FME)

Ohtahara-Syndrom (OS)

Kleinkindalter

Epilepsie der friihen Kindheit mit migratori-
schen fokalen Anfallen

West-Syndrom (WS)

Myoklonische Epilepsie der friihen Kindheit
(MEI)

Benigne friihkindliche Epilepsie (BFE)
Benigne familidre friihkindliche Epilepsie (BFFE)
Dravet-Syndrom (DS)
Myoklonische Enzephalopathie bei nicht-pro-
gredienten Stérungen

Kindheit
Fiebergebundene Anfille plus (FA+; ,Fieber-
krampfe* plus; kdnnen in der frithen
Kindheit bzw. im Kleinkindalter beginnen)

Panayiotopoulos-Syndrom

Epilepsie mit myoklonisch-atonischen (friiher -
astatischen) Anféllen

Benigne Epilepsie mit zentrotemporalen Spikes
(BEZTS; Rolando-Epilepsie)

Autosomal-dominante nachtliche Frontallap-
penepilepsie (ADNFLE)

Spat beginnende kindliche Okzipitallappenepi-
lepsie (Gastaut-Typ)
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Epilepsie mit myoklonischen Absencen
Lennox-Gastaut-Syndrom (LGS)

Epileptische Enzephalopathie mit kontinuierli-
chen Spike-und-wave-Entladungen im Schlaf
(csws)*=

Landau-Kleffner-Syndrom (LKS)

Kindliche Absencenepilepsie (KAE)

Adoleszenz — Erwachsenenalter
Juvenile Absencenepilepsie (JAE)
Juvenile myoklonische Epilepsie (JME)

Epilepsie mit nur generalisierten tonisch-kloni-
schen Anfallen

Progressive Myoklonusepilepsien (PME)

Autosomal-dominante fokale Epilepsie mit
akustischen Merkmalen (ADFEAM)

Andere familidre Temporallappenepilepsien

Weniger spezifische Altersbeziehung

Familiare fokale Epilepsie mit variablen Herden
(Kindheit bis Erwachsenenalter)

Reflexepilepsien

Unverwechselbare Konstellationen

Mesiale Temporallappenepilepsie mit Hippo-
kampussklerose (MTLE mit HS)

Rasmussen-Syndrom

Gelastische Anfalle bei hypothalamischen Ha-
martomen

Hemikonvulsions-Hemiplegie-Epilepsie(-Syn-
drom)

Epilepsien, die nicht in diese diagnostischen Ka-
tegorien passen, konnen zunachst auf der Basis
des Vorhandenseins oder Fehlens einer be-
kannten strukturellen oder metabolischen
Stérung (vermutliche Ursache) und dann auf
der Basis des primaren Anfallsbeginns (genera-
lisiert versus fokal) unterschieden werden.

o
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Epilepsien aufgrund von und eingeteilt nach
strukturell-metabolischen Ursachen

Malformationen der kortikalen Entwicklung (He-
mimegalenzephalie, Heterotopien etc.)

Neurokutane Syndrome (Tuberdse-Sklerose-Kom-
plex, Sturge-Weber-Syndrom etc.)

Tumoren
Infektionen
Traumen
Angiome
Perinatale Insulte
Schlaganfalle

etc.

Epilepsien unbekannter Ursache

Zustande mit epileptischen Anfillen, die traditio-
nell nicht als eine Epilepsieform per se betrachtet
werden:

Benigne neonatale Anfélle (BNA)

Fiebergebundene Anfille (FA, ,Fieberkrampfe®)

* Diese Einordnung erfolgt ohne Bezug zur Atiolo-
gie.

** Diese Epilepsieform wird manchmal auch als
Epilepsie mit Status Epileptici im Schlaf (ESES) be-
zeichnet

Dimensionen zur Klassifikation von Epilepsien
und Informationsorganisation

In Bezug auf Syndrome wird die Dichotomie fokal
versus generalisiert, also diejenige in , die fokalen und
generalisierten Epilepsien” fallengelassen. Dies erfolgt
mit der Absicht, die Manifestationen von der zugrunde
liegenden Pathologie abzugrenzen.

Jedes Syndrom und jeder Patient kann anhand einer
grossen Zahl anderer Merkmale beschrieben werden,
die oft routinemassiger Bestandteil der Untersuchung
und wesentliche Merkmale fiir die Unterscheidung zwi-
schen etablierten Syndromen sind. Diese beinhalten die
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kognitive und entwicklungsbezogene Vorgeschichte
und die entsprechenden Folgen, die motorische und
sensorische Untersuchung, EEG-Merkmale, provozie-
rende oder Trigger-Faktoren sowie zeitliche Muster des
Auftretens von Anfallen in Bezug auf den Schlaf.

Natiirlicher Verlauf der Erkrankung

Von den vielen Dimensionen, die zur Einteilung von
Epilepsieformen benutzt werden konnen, wird die
»naturliche“ Entwicklung hier besonders herausgestellt,
weil sie eine besondere Bedeutung fiir unser wachsen-
des Verstandnis der Epilepsien im Ganzen hat.

Epileptische Enzephalopathie

Das Konzept der epileptischen Enzephalopathie
wird zunehmend akzeptiert und verwendet. Es wurde
in dem Kommissionsbericht von 2006 formell aner-
kannt [4] und wird in dem hier vorliegenden Dokument
definiert. Epileptische Enzephalopathie beinhaltet die
Vorstellung, dass bestimmte Formen epileptischer Akti-
vitat zu schweren kognitiven und Verhaltensstérungen
fiihren, und zwar unabhangig davon bzw. zusatzlich zu
dem, was man schon alleine wegen der zugrundelie-
genden Pathologie (zum Beispiel kortikale Malformati-
on) erwarten wiirde, und dass sich diese Stérungen mit
der Zeit verschlechtern kénnen. Diese Stérungen kon-
nen global oder mehr selektiv sein und entlang eines
kontinuierlichen Schweregradspektrums auftreten. Ob-
wohl bestimmte Syndrome oft als epileptische Enze-
phalopathien bezeichnet werden, kdnnen sich die enze-
phalopathischen Auswirkungen von Anfdllen und Epi-
lepsien potenziell bei jeder Epilepsieform zeigen.

Andere Konzepte und Begriffe

Die Bezeichnungen katastrophal und benigne wer-
den nicht mehr empfohlen. Der erste Ausdruck hat star-
ke emotionale Untertone und wird deshalb nicht als an-
gemessene Bezeichnung fiir einen diagnostischen Be-
griff oder eine diagnostische Kategorie angesehen. Der
zweite Ausdruck tauscht liber das wachsende Verstand-
nis der Beziehungen zwischen Epilepsien und einer Viel-
zahl von zerebralen Stérungen einschliesslich kogniti-
ver, verhaltensmassiger, psychiatrischer Erkrankungen
sowie plotzlicher Todesfille und Suizide hinweg. ,,Be-
nigne” kann irrefiihrend sein und dazu fiihren, dass sich
Arzte, Patienten sowie deren Familien nicht liber diese
assoziierten Stérungen im Klaren und nicht darauf vor-
bereitet sind. Unter Beachtung dieser Voraussetzungen
wurden die Namen der Syndrome zum gegenwartigen
Zeitpunkt nicht verandert.
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Eine vorlaufige Einteilung (,,Klassifikation*) der
Epilepsien

In Abkehr von der Klassifikation der Epilepsien von
1989 wird fiir die revidierte Klassifikation keine einzel-
ne, spezifische Einteilungsstruktur vorgeschlagen.
Stattdessen werden die verschiedenen Epilepsieformen
(auf allen Ebenen der Spezifitdt) nach den fiir einen spe-
ziellen Zweck jeweils relevantesten Dimensionen einge-
teilt. Diese konnen sowohl mit denjenigen der Klassifi-
kation von 1989 vergleichbar sein (Anfallsbeginn, ,Atio-
logie“ und Manifestationsalter) als auch eine davon un-
terschiedliche hierarchische Anordnung derselben Di-
mensionen, eine detailliertere Version dieser Dimensio-
nen oder auch eine Einteilung nach einer véllig anders-
artigen Zusammenstellung von Dimensionen sein, die
fir die jeweiligen Zwecke angemessen ist. In Tabelle 3
ist zum Beispiel eine Liste von Epilepsien der Klassifika-
tions- und Terminologie-Task Force [2] zusammenge-
stellt, die nach dem Grad der Spezifitat und innerhalb
der jeweiligen Gruppen — sofern dies bedeutsam ist —
nach dem Lebensalter angeordnet sind.

Kommentar: Andere Dimensionen zur Klassifika-
tion von Epilepsien und Informationsorganisati-
on:

Die Kommission hat sich entschieden, die Begriffe
»generalisiert und ,fokal“ zur Kennzeichnung von Epi-
lepsien zu verwerfen. Dass ,generalisierte” Spasmen
von einer fokalen Ldsion wie beim West-Syndrom aus-
gehen und fokale Anfdlle bei einer diffusen genetischen
Storung wie dem Dravet-Syndrom auftreten kénnen
waren einige der Paradebeispiele dafiir, warum und wie
diese Begriffe die den Epilepsien zugrundeliegenden
Prozesse nicht addquat widerspiegeln.

Zusatzlich zu den bekannten Dimensionen und
Merkmalen kénnen jedes Syndrom und jeder Patient in
Abhangigkeit von vielen anderen Merkmalen beschrie-
ben werden, die oft Routinebestandteil jeder Patienten-
untersuchung und wesentliche Unterscheidungsmerk-
male verschiedener anerkannter Syndrome sind. Diese
umfassen die kognitive und entwicklungsgeschichtliche
Anamnese, die motorische und sensorische Untersu-
chung, EEG-Merkmale, provozierende oder Trigger-Fak-
toren und Muster des Auftretens von Anfdllen in Ab-
hangigkeit vom Schlaf. Dariiber hinaus gibt es ein wich-
tiges herkémmliches Muster von Syndromen, das
zweckmassigerweise beibehalten werden konnte, die
sidiopathischen generalisierten Epilepsien®; wir emp-
fehlen jedoch, sie als ,genetische generalisierte Epilep-
sien zu bezeichnen.

Natiirlicher Verlauf: Epileptische Enzephalopathie.
Der Begriff ,epileptische Enzephalopathie” kann sowohl
zur Kennzeichnung von Syndromen als auch einzelner
Patienten benutzt werden. Als eine Domane fiir das
Gruppieren und Beschreiben von Syndromen ist eine
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epileptische Enzephalopathie ein elektroklinisches Syn-
drom, das mit einer sehr hohen Wahrscheinlichkeit ein-
hergeht, dass Betroffene enzephalopathische Merkma-
le entwickeln, die sich nach dem Beginn der Epilepsie
erstmals zeigen oder verschlechtern. Unabhangig da-
von und wichtig zu wissen neigen sie als Gruppe dazu,
pharmakotherapieresistent zu sein, aber dabei handelt
es sich um eine andere Qualitdat oder Dimension. Der
Einschluss eines spezifischen Syndroms in die Domane
der ,epileptischen Enzephalopathie“ bedeutet nicht,
dass alle an diesen Epilepsieformen Erkrankten enze-
phalopathisch erscheinen miissen, wenngleich das Risi-
ko dafiir liblicherweise recht hoch ist. Die Diagnose ei-
nes Betroffenen als an einem enzephalopathischen Ver-
lauf leidend setzt den Nachweis einer im Vergleich zu
Gleichaltrigen ausbleibenden Entwicklung oder einer
Riickbildung bereits vorhandener Fahigkeiten voraus.
Dabei ist zu beriicksichtigen, dass es fiir einen Betroffe-
nen nicht erforderlich ist, an einem zu den ,epilepti-
schen Enzephalopathien (zum Beispiel West- oder Dra-
vet-) gehérenden Syndrom zu leiden, um einen enze-
phalopathischen Verlauf aufzuweisen. Epileptische En-
zephalopathien kénnen entlang eines Schweregradkon-
tinuums und in jedem Lebensalter auftreten. Das Pha-
nomen zeigt sich am haufigsten in der friihen Kindheit,
wo es zu globalen und scherwiegenden kognitiven Be-
eintrachtigungen kommen kann. Auch bei Erwachsenen
kann es jedoch durch schwere, unkontrollierte Anfdlle
mit der Zeit zu einem kognitiven Abbau kommen [24].

Es ist noch unklar, ob es sich um die gleichen oder
unterschiedliche Mechanismen als diejenigen bei der
friihkindlichen Entwicklung handelt, aber das Phano-
men sollte beachtet werden.

Das Konzept der epileptischen Enzephalopathie be-
inhaltet die Vorstellung, dass eine Unterbindung der
epileptischen Aktivitat zu einer Verbesserung der Kog-
nition und des Verhaltens fiihren kann. Eine friihe und
wirksame Intervention kann in einigen Fallen tatsich-
lich zu einer Verbesserung der Anfallskontrolle und des
Entwicklungsverlaufs fiihren [25-28].

+Epileptische Enzephalopathie” sollte als ein Kon-
zept fiir und eine Beschreibung von entsprechenden kli-
nischen Beobachtungen betrachtet werden, unter
Berlicksichtigung der Tatsache, dass wir uns rasch ei-
nem klareren Verstandnis der Auswirkungen einer Epi-
lepsie auf die Gehirnfunktion und der Moglichkeit dau-
erhafter schadlicher Auswirkungen im sich entwickeln-
den Gehirn anndhern. Gleichzeitig miissen wir aber zu-
geben, dass die Ursache einer offensichtlichen Enze-
phalopathie liblicherweise unbekannt ist. Sie kann so-
wohl Auswirkung einer zugrunde liegenden Ursache als
auch der epileptischen Aktivitat und einer Kombination
aus beidem sein.

Argumente gegen den Begriff ,benigne“: Eine der
neuen Forschungs-Benchmarks der National Institutes
of Health fir die Epilepsieforschung besteht darin, die
verschiedenen Komorbiditaten bei Epilepsie einschliess-
lich kognitiver, Verhaltens- und psychiatrischer Stérun-

Epileptologie 2010; 27

o



A e aaes

S & =SV

112

SV VLI EVEV Mt bl SSe

gen und auch die Mortalitdt zu verstehen [29]. Derzeit
laufen internationale Anstrengungen, um die Mecha-
nismen plotzlicher Todesfdlle besser zu verstehen und
Patienten und ihre Angehdrigen lber die damit verbun-
denen Risiken sowie Moglichkeiten zu informieren, die-
se Risiken zu vermindern. Grundlagenwissenschaften
und klinische Studien beleuchten zunehmend die ge-
meinsamen Mechanismen von Epilepsie und diesen
verschiedenen anderen Stérungen.

Selbst-limitierend: Die Ausdriicke ,idiopathisch®
und ,benigne” erfassten wichtige Merkmale von klini-
scher Relevanz. Anstelle eine Gruppe von Syndromen
als ,,benigne® zu bezeichnen schlagen wir vor, die unter-
schiedlichen Qualitdten zu erkennen, die das Konzept
von benigne ausmachen und diese gezielt und konse-
quent auf einzelne Epilepsieformen anzuwenden. Eines
dieser Merkmale besteht in der vorhersehbaren Spon-
tanremission. Anstelle von benigne schlagen wird den
beschreibenden Ausdruck ,selbst-limitierend” fiir die
hohe Wahrscheinlichkeit einer spontanen Remission in
einem bestimmten Alter vor. Sofern ein besserer Aus-
druck gefunden wird, kann dieser in Zukunft in Erwa-
gung gezogen werden.

Pharmakoresponsiv: Bei den bisher als idiopathisch
bezeichneten Syndromen neigen die meisten Patienten
dazu, auf Medikamente anzusprechen. Die Diagnose ei-
nes dieser Syndrome erlaubte also mit einer gewissen
Sicherheit die Vorhersage, dass die Anfalle mit der rich-
tigen Medikation rasch kontrollierbar sein werden. Weil
bislang keine perfekte Vorhersage moglich ist, kann es
vorkommen, dass einige Patienten mit einem bestimm-
ten Syndrom nicht auf iiblicherweise adaquate Medika-
mente ansprechen; die entsprechende klinische Prog-
nosestellung war aber nie eine exakte Wissenschaft. Ei-
ne Bezeichnung dieser Syndrome als ,,pharmakorespon-
siv“ konnte fiir klinisch tatig Arzte und fiir eine voraus-
schauende Beratung betroffener Familien sinnvoller
sein als die Bezeichnung ,,idiopathisch®, die einer weite-
ren Erlduterung bedarf.

Dabei ist zu beachten, dass der Einschluss von Merk-
malen, die den natdirlichen Verlauf einer Epilepsie be-
schreiben, genau genommen nicht auf natiirlichen
Klassen, sondern eher auf wiederholten Beobachtun-
gen und Eindriicken beruht. Sie werden aus pragmati-
schen Zwecken beriicksichtigt.

Manifestationsalter: Fiir Gruppierungszwecke von
Syndromen oder Individuen wird die folgende Eintei-
lung des Manifestationsalters als Standard empfohlen:
Neugeborene (<44 Wochen Gestationsalter), Sauglinge
(<1 Jahre), Kinder (1-12 Jahre), Adoleszenten (12-18 Jah-
re) und Erwachsene (>18 Jahre). Die Altersbereiche stel-
len Naherungswerte dar und sind nur zur Erleichterung
bei der Beschreibung schon ansonsten charakterisierter
Epilepsieformen gedacht. Fir individuelle Patienten
sollte das exakte Manifestationsalter oder die bestmog-
liche Anndherung verwendet werden, und eine grossere
Genauigkeit wird — sofern méglich — auch bei Syndro-
men unterstitzt.
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Andere Merkmale: Letztendlich werden bei der Be-
schreibung, Klassifizierung und Gruppierung der ver-
schiedenen Epilepsieformen viele andere Dimensionen
und Merkmale benutzt werden, die sich zur Einteilung
als niitzlicher erweisen kénnten als jene, die in der Klas-
sifikation von 1989 benutzt worden waren. Epilepsien
konnten letztendlich auch je nach ihrer spezifischen Ur-
sache wie zum Beispiel lonenkanalkrankheiten und in-
nerhalb dieser Kategorie nach spezifischen lonenkanal-
genen klassifiziert werden, wie es fiir das lange QT-Syn-
drom erfolgt ist [30]. Alternativ kdnnte man eine Sub-
gruppe von Epilepsien in Bezug auf das Manifestations-
alter und die Assoziation mit spezifischen Fehlbildungs-
typen der kortikalen Entwicklung einteilen [31]. Andere
Dimensionen wiirden detaillierte Merkmale des iktalen
und interiktalen EEGs, strukturelle Bildgebungsbefunde
sowie Ergebnisse der neurologischen, neuropsychologi-
schen und psychiatrischen Untersuchung einschliessen,
ohne darauf begrenzt zu sein.

Ein Syndrom wird unter Bezugnahme auf viele Fak-
toren charakterisiert. Wenn man die Syndromdiagnose
eines bestimmten Patienten kennt, weiss man eine
ganze Menge lber die Epilepsie dieses Patienten, wie
zum Beispiel das wahrscheinliche Manifestationsalter,
EEG-Muster, die Wahrscheinlichkeit des Ansprechens
auf Medikamente oder seinen kognitiven und Entwick-
lungs-Status. Wir kdnnen unsere Informationen zu die-
sen Syndromen entlang den verschiedenen Dimensio-
nen anordnen, durch die sie charakterisiert werden. Die
Vorteile dieses Vorgehens zur Entwicklung eines diag-
nostischen Manuals sind erheblich.

Fur diejenigen Epilepsien, die keine eindeutigen
elektroklinischen Syndrome sind und die mit struktu-
rell-metabolischen Ursachen assoziiert sind, besteht
der natirlichste und rationalste primare Zugang zu ei-
ner Klassifikation oder Einordnung in der zugrunde lie-
genden spezifischen Ursache oder Lision. Fiir diejeni-
gen Epilepsien unbekannter Ursache, die in erster Linie
durch die Art ihres Anfallsbeginns charakterisiert wer-
den, gibt es keine naturliche Klasse, die sie zuverlassig
in homogenere Gruppen einteilt. Die revidierte emp-
fohlene Vorgehensweise erkennt dies ausdriicklich an.
Wenn man diese nur teilweise oder kaum charakteri-
sierten Epilepsien in ein sie noch nicht geeignetes Klas-
sifikationssystem zwangt, suggeriert dies ein grosseres
Wissen als wir derzeit haben und behindert den Fort-
schritt. Es sollten wesentlich mehr Anstrengungen er-
folgen, um individuelle Patienten zu beschreiben und
die objektive Erforschung und Identifizierung bislang
unbekannter Entitaten zu erleichtern. Diese Informati-
on kann dann als Grundlage objektiver Analysen zur
Identifizierung moglicher neuer ,Syndrome® benutzt
werden [5]. Sie werden auch den Gebrauch des geplan-
ten diagnostischen Manuals erheblich erleichtern, das
eine Anleitung mit spezifischen Definitionen und Bei-
spielen enthalten und die Kliniker dazu ermutigen wird,
die zur Stellung oder zum Ausschluss einer speziellen
Diagnose erforderlichen Beobachtungen zu machen.
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Kommentare: Zukiinftige Klassifikation:

Die friheren ,Klassifikationen“ von Anfallen und
Epilepsien wurden oft als rigide Doktrin angesehen. Epi-
lepsieklassifikationen wurden von Expertenmeinungen
und Vorgaben dominiert. Die Fortschritte auf allen For-
schungsgebieten (Epidemiologie, Elektrophysiologie,
Bildgebung, Entwicklungsneurobiologie, Genetik, syste-
mische Neurophysiologie und Neurochemie) haben je-
doch klar gemacht, dass eine derart vereinfachte Be-
trachtung der Komplexitat der zugrunde liegenden Ent-
wicklungs- und physiologischen Prozesse nicht gerecht
wird. Deshalb sollte jede zukiinftige Klassifikation die-
ser Kommission als Anleitung zur Zusammenfassung
unseres derzeitigen Verstandnisses von Anfdllen und
Epilepsien in niitzlicher Form und in einer Weise ange-
sehen werden, die sich den Bedlrfnissen bei ihrer An-
wendung anpasst und flexibel genug ist, um zukiinftige
neue Informationen zu beriicksichtigen.

Ungliicklicherweise bleibt dies ein Bereich, wo
althergebrachte Uberzeugungen und Ignoranz sowie
Vernunft und gesichertes Wissen aufeinanderprallen.
So lautete etwa ein Ubertrieben melodramatischer
Kommentar auf der Website, die Ablehnung des Be-
griffs ,,benigne” durch die Kommission zur Kennzeich-
nung einer Epilepsie sei ein ,Todesstoss fiir uns alle, die
sich Uber Jahre hinweg dafiir eingesetzt haben, dass ein
nennenswerter Teil der Patienten und insbesondere der
Kinder bestimmte Epilepsieformen haben..., die vollig
gutartig (benigne) sind und geringe oder keine nachtei-
ligen Folgen haben, wie in den letzten 50 Jahren durch
prospektive Langzeituntersuchungen belegt werden
konnte (...). Die wesentlichen Folgen... sind psychosozia-
ler Natur und beruhen auf ihrer Gleichsetzung mit einer
(Ublichen) Epilepsie." Solche emotionale Aussagen ig-
norieren bewusst die produktiven Forschungsergebnis-
se der letzten Jahre in den neurologischen Wissenschaf-
ten und reprasentieren eine nicht mehr akzeptable Ar-
gumentation.

In Zukunft wird die Klassifikation der Epilepsien
letztlich eine Datenbank sein. Die hier diskutierten
Merkmale und andere wesentliche Informationen wer-
den die Grundlage fiir die Entwicklung eines diagnosti-
schen Manuals bilden. In der Zwischenzeit ermutigen
wir alle dazu, eine zukiinftige Klassifikation als fle-
xiblen, multidimensionalen Katalog essenzieller Schliis-
selmerkmale zu verstehen, die zur Organisation von In-
formationen von unterschiedlichen Epilepsieformen
(oder Anfallsformen) im Hinblick auf eine Anwendung
sowohl bei der Entwicklung von Antiepileptika und in
der klinischen sowie Grundlagen-Forschung als selbst-
verstandlich auch in der klinischen Praxis benutzt wer-
den kénnen.

Revidierte Terminologie und Konzepte zur Einteilung von epileptischen Anféllen und Epilepsien...

e eidddtE e & &MV AT SV VLI EVEV -t eV Mads Mt ol S E 3

Danksagungen

Wahrend ihrer Amtsdauer (2005-2009) bediente
sich die Kommission des Inputs sowohl von Experten
aus den Gebieten der Genetik von Epilepsien, Bildge-
bung, Therapie, padiatrischen und Erwachsenen-Epilep-
tologie als auch aus den Bereichen Statistik und For-
schungsdesign. Die Ergebnisse dieser Beratungen wur-
den 2009 beim Internationalen Epilepsiekongress in
Budapest vorgestellt. Unter Beriicksichtigung von dort
erhaltenen Kommentaren wurde den nationalen ILAE-
Sektionen ein schriftlicher Bericht mit der Bitte um
Riickmeldung zugestellt. Dariiber hinaus wurde der Be-
richt auf die ILAE-Website gestellt, wiederum mit der
Bitte um Kommentare, und eingehende Kommentare
wurden ebenfalls auf die Website gestellt. Den zahlrei-
chen Kollegen weltweit, die sich die Zeit nahmen, unse-
re Vorschlage zu priifen und ihre Gedanken, Vorschlage
und Kritik wahrend dieses Prozesses mitzuteilen, schul-
den wir einen besonderen Dank. Wir danken auch unse-
ren Kollegen Pawel Matykiewicz, Ruth Ottman, Philippe
Ryvlin und Peter Wolf fiir ihren Input bei einigen unse-
rer Treffen. Der Fertigstellungsprozess dieses Berichtes
folgte demjenigen im Operations Manual fiir ILAE-Kom-
missionen von 2009.

Wir bestdtigen, dass wir die Richtlinien der Zeit-
schrift hinsichtlich ethischer Publikationen gelesen ha-
ben und bestatigen, dass dieser Bericht diesen Richtlini-
en entspricht.

Interessenskonflikte

Keiner der Autoren hat einen Interessenskonflikt anzu-
geben.

Referenzen

1. Commission on Classification and Terminology of the International
League Against Epilepsy. Proposal for revised clinical and electrographic
classification of epileptic seizures. Epilepsia 1981; 22: 489-501

2. Commission on Classification and Terminology of the International
League Against Epilepsy. Proposal for revised classification of epilepsies
and epileptic syndromes. Epilepsia 1989; 30: 389-399

3. EngelJJr. A proposed diagnostic scheme for people with epileptic seizures
and with epilepsy: Report of the ILAE Task Force on Classification and Ter-
minology. Epilepsia 2001; 42: 796-803; autorisierte deutsche Uberset-
zung (G. Krdmer): Engel J. Vorschlag fiir ein diagnostisches Schema fiir
Menschen mit epileptischen Anfillen und Epilepsien. Bericht der Interna-
tionalen Liga gegen Epilepsie (ILAE) zur Klassifikation und Terminologie.
Akt Neurol 2001; 28: 305-312

4. EngelJJr, Andermann F, Avanzini G et al. Report of the ILAE Classification
Core Group. Epilepsia 2006; 47: 1558-1568; autorisierte deutsche Uber-
setzung (G. Krdmer): Engel J Jr, Andermann F, Avanzini G et al. Bericht der
Klassifikations-Kerngruppe der Internationalen Liga gegen Epilepsie. Akt
Neurol 2006; 33: 442-452

5. Berg AT, Blackstone NW. Concepts in classification and their relevance to

Epileptologie 2010; 27

o

113



D

- tffitA S -

s =S s

Mt &V AV -t eV Mads Mt el S

epilepsy. Epilepsy Res 2006; 70: 11-19

25.

Jonas R, Nguyen S, Hu B et al. Cerebral hemispherectomy: Hospital course,

6. Capovilla G, Berg AT, Cross JH et al. Conceptual dichotomies in classifying seizure, developmental, language, and motor outcomes. Neurology 2004;
epilepsies: Partial versus generalized and idiopathic versus symptomatic 62:1712-1721
(April 18-20, 2008, Monreale, Italy). Epilepsia 2009; 50: 1645-1649 26. Freitag H, Tuxhorn I. Cognitive function in preschool children after epilep-
7. Fisher RS, Emde Boas W von, Blume W et al. Epileptic seizures and epilep- sy surgery: rationale for early intervention. Epilepsia 2005; 46: 561-567
sy: definitions proposed by the International League Against Epilepsy 27. Jonas R, Asarnow RF, LoPresti C et al. Surgery for symptomatic infant-on-
(ILAE) and the International Bureau for Epilepsy (IBE). Epilepsia 2005; 46: set epileptic encephalopathy with and without infantile spasms. Neuro-
470-472 logy 2005; 64: 746-750
8. York GK, Steinberg DA. Hughlings Jackson's suggestion for the treatment 28. Lux AL, Edwards SW, Hancock E et al. The United Kingdom Infantile Spasms
of epilepsy. Neurology 2009; 73: 1155-1158 Study (UKISS) comparing hormone treatment with vigabatrin on deve-
9. Gloor P. Consciousness as a neurological concept in epileptology: a critical lopmental and epilepsy outcomes to age 14 months: a multicentre ran-
review. Epilepsia 1986; 27(Suppl 2): $14-526 domised trial. Lancet Neurology 2005; 4: 712-717
10. Liiders HO, Burgess R, Noachtar S. Expanding the international classifica- 29. Kelly MS, Jacobs MP, Lowenstein DH. The NINDS epilepsy research bench-
tion of seizures to provide localization information. Neurology 1993; 43: marks. Epilepsia 2009; 50: 579-582
1650-1655 30. Johnson JN, Hofman N, Haglund CM et al. Identification of a possible pa-
11. Blume WT, Liiders HO, Mizrahi E et al. Glossary of descriptive terminology thogenic link between congenital long QT syndrome and epilepsy. Neuro-
forictal semiology: Report of the ILAE Task Force on Classification and Ter- logy 2009; 72: 224-231
minology. Epilepsia 2001; 42: 1212-1218; autorisierte deutsche Uberset- 31. Lerner JT, Salamon N, Hauptman JS et al. Assessment of surgical outcomes
zung (G. Krdmer): Blume WT, Liiders HO, Mizrahi E et al. Glossar einer des- for mild type | and severe type Il cortical dysplasia: A critical review and
kriptiven Terminologie fiir die iktale Semiologie. Bericht der Task Force der the UCLA experience. Epilepsia 2009; 50: 1310-1335
Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE) zur Klassifikation und Termi-
nologie. Akt Neurol 2001; 28: 448-454
12. Camfield P, Camfield C, Lortie A, Darwish H. Infantile spasms in remission
may reemerge as intractable epileptic spasmes. Epilepsia 2003; 44: 1592-
1595
13. Goldstein J, Slomski J. Epileptic spasms: a variety of etiologies and asso- Korrespondenzadresse:
ciated syndromes. J Child Neurol 2008; 23: 407-414 Anne T. Berg, Ph.D.
14. Scheffer IE, Bhatia KP, Lopes-Cendes | et al. Autosomal dominant noctur-  Department of Biology
nal frontal lobe epilepsy: a distinctive clinical disorder. Brain 1995; 118:  Northern Illinois University
61-73 DeKalb, IL 60115
15. Ottman R, Barker-Cummings C, Lee JH, Ranta S. Genetics of autosomal do- USA
minant partial epilepsy with auditory features. In: Berkovic SF, Genton P, phone 001 815 753 1644
Hirsch E, Picard F (eds): Genetics of Focal Epilepsies (Current Problems in  fax 001 815 753 0461
Epilepsy, Vol 13). Montrouge, J. Libbey Eurotext 1999: 95-102 atberg@niu.edu

16. Vadlamudi |, Kjeldsen MJ, Corey LA et al. Analyzing the etiology of benign
rolandic epilepsy: a multicenter twin collaboration. Epilepsia 2006; 47:
550-555

17. Taylor I, Berkovic SF, Kivity S, Scheffer IE. Benign occipital epilepsies of
childhood: clinical features and genetics. Brain 2008; 131: 2287-2294

18. Stromme P, Mangelsdorf ME, Shaw MA et al. Mutations in the human or-
tholog of Aristaless cause X-linked mental retardation and epilepsy. Nat
Genet 2002; 30: 441-445

19. Saitsu, H, Kato, M, Mizuguchi T et al. De novo mutations in the gene en-
coding STXBP1 (MUNC18-1) cause early infantile epileptic encephalopa-
thy. Nat Genet 2008; 40: 782-788

20. Scheffer IE, Phillips HA, O'Brien CE et al. Familial partial epilepsy with va-
riable foci: A new partial epilepsy syndrome with suggestion of linkage to
chromosome 2. Ann Neurol 1998; 44: 890-899

2

[y

. Scheffer IE, Turner SJ, Dibbens LM et al. Epilepsy and mental retardation li-

mited to females: an under-recognized disorder. Brain 2008 131: 918-927
22. Guerrini R, Moro F, Kato M et al. Expansion of the first PolyA tract of ARX
causes infantile spasms and status dystonicus. Neurology 2007; 69: 427-
433

23. Ottman, R, Rosenberger L, Bagic A et al. Altered language processing in au-

w

tosomal dominant partial epilepsy with auditory features. Neurology
2008; 71: 1973-1980
24. Hermann BP, Seidenberg M, Dow C et al. Cognitive prognosis in chronic

temporal lobe epilepsy. Ann Neurol 2006; 60: 80-87

114 | Epileptologie 2010; 27 Revidierte Terminologie und Konzepte zur Einteilung von epileptischen Anféllen und Epilepsien...

o



