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Zusammenfassung

Die Internationale Liga gegen Epilepsie (Interna-
tional League Against Epilepsy; ILAE) und das Interna-
tionale Buro fur Epilepsie (International Bureau for Epi-
lepsy; IBE) haben Konsensusdefinitionen fir die Begriffe
epileptischer Anfall und Epilepsie erarbeitet. Ein epilep-
tischer Anfall ist ein vorubergehendes Auftreten von
krankhaften Befunden und/oder Symptomen aufgrund
einer pathologisch exzessiven oder synchronen neuro-
nalen Aktivitat im Gehirn. Epilepsie ist eine Stérung des
Gehirns, die durch eine dauerhafte Neigung zur Ent-
wicklung epileptischer Anfélle sowie durch die neuro-
biologischen, kognitiven, psychologischen und sozialen
Konsequenzen dieses Zustands gekennzeichnet ist. Die
Definition einer Epilepsie setzt das Auftreten mindes-
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tens eines epileptischen Anfalls voraus.
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Epileptic Seizures and Epilepsy: Definitions
Proposed by the International League Against
Epilepsy (ILAE) and the International Bureau for
Epilepsy (IBE)

The International League Against Epilepsy (ILAE)
and the International Bureau for Epilepsy (IBE) have
come to consensus definitions for the terms epileptic
seizure and epilepsy. An epileptic seizure is a transient
occurrence of signs and/or symptoms due to abnormal
excessive or synchronous neuronal activity in the brain.
Epilepsy is a disorder of the brain characterized by an
enduring predisposition to generate epileptic seizures
and by the neurobiologic, cognitive, psychological, and
social consequences of this condition. The definition of
epilepsy requires the occurrence of at least one epileptic
seizure.

Einleitung

Epilepsie ist die Bezeichnung fur eine Stérung des
Gehirns, die in erster Linie durch rezidivierende und
nicht vorhersagbare Unterbrechungen der normalen
zerebralen Funktion gekennzeichnet ist, die als epilep-
tische Anfélle bezeichnet werden. Epilepsie ist keine
umschriebene Krankheitseinheit, sondern eine Gruppe
von Stérungen als Ausdruck einer zugrunde liegenden
zerebralen Dysfunktion, die wiederum auf vielen
verschiedenen Ursachen beruhen kann. Bezlglich der
Definition der Bezeichnungen Anfall und Epilepsie
besteht keine allgemeine Ubereinstimmung. Derartige
Definitionen sind aber nicht nur fir die Kommunikation
unter medizinischen Fachleuten erforderlich, sondern
auch im Hinblick auf Gesetzgebung, Behindertenversor-
gung, Fuhrerscheinrichtlinien, Arbeitsschutz- und Aus-
bildungsbestimmungen sowie fir viele andere Zwecke
von Bedeutung. Die hier vorgelegten Definitionen rich-
ten sich an eine heterogene Zielgruppe von Arzten, Er-
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ziehern, Forschern, Mitarbeitern von Behdrden sowie
Menschen mit Epilepsie und ihre Familien.

Dieser Vorschlag beruht auf Konsensusdiskussionen
von Reprasentanten der Internationen Liga gegen Epi-
lepsie (International League Against Epilepsy; ILAE) und
des Internationalen Biros fir Epilepsie (International
Bureau for Epilepsy; IBE). Er legt praktikable und opera-
tionale Definitionen vor, die sowohl im medizinischen
als auch nichtmedizinischen Umfeld anwendbar sind.

Obwohl die Definitionen (in der Originalpublikation)
aufgrund des Vorherrschens in der wissenschaftlichen
Kommunikation in Englisch formuliert wurden, bestand
unsere Absicht darin, die wesentlichen Merkmale und
Bedeutungen der Begriffe so auszudriicken, dass sie in
alle Sprachen ubersetzt werden kdnnen. Vorlaufige De-
finitionen von epileptischen Anfallen und Epilepsie fin-
den sich in dem 2001 von der ILAE publizierten Glossar
einer beschreibenden Terminologie der iktalen Semiolo-
gie [1] und in einem h&ufig zitierten epidemiologischen
Ubersichtsartikel von 1991 [2]. Die vorliegende Arbeit
stellt eine inhaltliche Ausdehnung der zwei zentralen
Begriffe dar und soll die friitheren Definitionen ersetzen.

Elemente der Definition eines Anfalls

Eine Definition (Tabelle 1) ist ein nitzliches Mittel
zur Kommunikation, Diagnose und Differenzialdiagno-
se. Eine Beschreibung der wesentlichen Merkmale oder
Begrenzungen eines Zustands fuhrt jedoch nicht not-
wendigerweise zu in der Praxis leicht anwendbaren Re-
geln. Im Hinblick auf epileptische Anfélle scheint eine
Feststellung betreffend der elektrischen Aktivitat des
Gehirns wahrend der Episode fir die Definition zwar
notwendig, in der Praxis aber schwer anwendbar zu
sein. Idealerweise wirde eine Definition Erklarungen zu
Pathophysiologie und metabolischen Konsequenzen ei-
nes Anfalls beinhalten, aber das Verstandnis der Patho-
physiologie dndert sich mit dem Stand der Forschung.

Tabelle 1:
Definitionen

Ein epileptischer Anfall ist das vortibergehende Auf-
treten von krankhaften Befunden und/oder Symptomen
aufgrund einer pathologisch exzessiven oder synchro-
nen neuronalen Aktivitat im Gehirn.

Epilepsie ist eine Storung des Gehirns, die durch eine
dauerhafte Neigung zur Entwicklung epileptischer An-
falle sowie durch die neurobiologischen, kognitiven,
psychologischen und sozialen Konsequenzen dieses Zu-
stands gekennzeichnet ist. Die Definition einer Epilepsie
setzt das Auftreten mindestens eines epileptischen An-
falls voraus.
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Das englische Wort fir ,Anfall“ (seizure) stammt
von der griechischen Bezeichnung fur ,ergriffen wer-
den* ab. In der heute Ublichen Terminologie wird es fir
jedes plétzliche und schwere Ereignis benutzt (wie zum
Beispiel ,er hatte einen Herzanfall®). Viele kdrperliche
oder psychologische plétzliche Ereignisse, von denen
manche noch nicht einmal pathologisch sind, &hneln in
gewisser Beziehung epileptischen Anfallen. Um dies zu
verdeutlichen, sprechen wir in der Regel von ,epilepti-
schen Anfallen®

Verschiedene Definitionen betonen verschiedene
Merkmale eines epileptischen Anfalls (Tabelle 2): Art
des Beginns und der Beendigung, klinische Manifesta-
tionen oder verstérkte neuronale Synchronisation. Eini-
ge frihere Definitionen beriicksichtigen auch Faktoren
wie Atiologie, Klassifikation und Diagnose, obwohl kei-
ner davon streng genommen zur Aufgabe einer Defini-
tion gehort; diese Aspekte werden hier nicht betrachtet.

Tabelle 2:
Elemente der Definition eines epileptischen Anfalls

Art des Beginns und der Beendigung
Klinische Manifestationen

Pathologisch verstarkte neuronale Synchronisation

Art des Beginns und der Beendigung

Ein epileptischer Anfall ist voriibergehend und zeit-
lich begrenzt mit einem eindeutigen Beginn und Ende.
Weil Symptome des postiktalen Zustands das Anfallsen-
de verschleiern kénnen, ist das Ende eines epileptischen
Anfalls oft weniger eindeutig zu erkennen als der Be-
ginn. Ein Status epilepticus ist ein besonderer Zustand
mit prolongierten oder rezidivierenden Anfallen. Klinik
und EEG erlauben jedoch in der Regel die Erkennung ei-
nes Status epilepticus. Der Beginn und das Ende eines
epileptischen Anfalls kann anhand von Verhaltens- oder
EEG-Merkmalen festgelegt werden, wobei zu bertck-
sichtigen ist, dass diese beiden operationalen Kriterien
nicht immer Gbereinstimmen.

Klinische Manifestationen

Weil ein epileptischer Anfall ein klinisches Ereignis
ist, missen bei einer Definition krankhaften Befunden
und/oder Symptomen eine besondere Bedeutung zu-
kommen. Eine genaue Auflistung aller subjektiven und
objektiven klinischen Phdnomene wéahrend eines epi-
leptischen Anfalls ist wegen der grossen Vielzahl mégli-
cher Manifestationen schwierig. Die Prasentation eines
Anfalls h&ngt von Ort des Beginns im Gehirn, Aus-
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breitungsmustern, dem Ausmass der Hirnreifung,
eventuellen begleitenden Krankheitsprozessen, dem
Schlaf-Wach-Zyklus, eingenommenen Medikamenten
und einer Vielzahl anderer Faktoren ab. Anfélle kbnnen
sensorische, sensible, motorische und autonome Funk-
tionen, das Bewusstsein, Gefiihle, das Gedachtnis, kog-
nitive Vorgange oder das Verhalten betreffen. Nicht je-
der Anfall hat Auswirkungen auf all diese Faktoren, aber
alle beeinflussen zumindest einen davon. In diesem Zu-
sammenhang beinhalten sensorische Manifestationen
sowohl auditive, visuelle, olfaktorische, gustatorische
und vestibulare Wahrnehmungen als auch komplexere
subjektive Empfindungen oder Wahrnehmungsver-
zerrungen. In friiheren Definitionen wurden diese kom-
plexen subjektiven Empfindungen als ,,psychische”
Manifestationen von Anfallen bezeichnet.

Nach dem Glossar fiir eine deskriptive Terminologie
der iktalen Semiologie der ILAE von 2001 [1] kdnnen
wahrend eines Anfalls kognitive Defizite in Form von
Problemen mit Wahrnehmung, Aufmerksamkeit, Emo-
tionalitat, Gedachtnis, Durchflihrung, Praxis oder Spra-
che auftreten. Gedachtnisstorungen kdnnen entweder
negativ oder positiv sein; negative Symptome kénnen
in einer Unterbrechung der Gedé&chtnisbildung oder
-wiederherstellung bestehen, positive Symptome in
einem Aufdrangen unpassender Gedéachtnisinhalte.
Positive Gedachtnissymptome fiihren wahrend Anfallen
zu déja-vu-Erlebnissen und anderen forciert auftreten-
den Erinnerungen. Einige der Gedé&chtnisstérungen
wurden friher als psychische Symptome Kklassifiziert;
eine potenziell missverstéandliche Bezeichnung. Obwohl
die Geflihlslage schwer zu spezifizieren ist, muss sie bei
der Definition bericksichtigt werden, weil manche An-
falle sich als Angst, Hochstimmung, Zufriedenheit,
Furcht oder andere subjektive Empfindungen &ussern
kénnen, die nicht den priméaren Sinnesqualitaten zuge-
schrieben werden kénnen.

EEG-Muster, die denjenigen wéahrend epileptischer
Anfélle entsprechen, aber nicht zu krankhaften Befun-
den und/oder Symptomen flihren und auch vom Patient
oder von einem Beobachter nicht wahrgenommen wer-
den (manchmal unpassend als ,,subklinische Anfélle”
bezeichnet), werden nicht als epileptische Anfalle be-
zeichnet. Als Kliniker sollte man aber bedenken, dass ei-
ne genauere Beobachtung oder Interaktion méglicher-
weise ansonsten zuvor nicht erkannte subtile Verhal-
tenskorrelate von EEG-Veranderungen nachweisen kann.

Pathologisch verstarkte neuronale
Synchronisation

1870 schlug John Hughlings Jackson eine heute klas-
sische Definition eines epileptischen Anfalls als ,,Symp-
tom (eines) gelegentlichen, exzessiven und ungeordne-
ten Entladens von Nervengewebe* vor. Weil die elektri-
sche Entladung nur unter bestimmten Untersuchungs-
bedingungen sichtbar ist, ist dies in der Praxis der am
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schwierigsten anwendbare Teil der Definition. Patienten
mit rezidivierenden epileptischen Anféllen kénnen zwi-
schen und sogar wahrend ihren Anféllen ein unauffalli-
ges Oberflachen-EEG haben. Dennoch unterstellt die
Definition, dass solche pathologischen elektrischen Ent-
ladungen unter Idealbedingungen abgeleitet werden
kénnten. Der Einschluss der Voraussetzung einer unkon-
trollierten elektrischen Entladung als Teil der Definition
eines epileptischen Anfalls ist unabhangig von der Frage
zu bewerten, wie am besten nachzuweisen ist, ob eine
solche elektrische Entladung vorhanden ist oder nicht.
Ohne das Kriterium der elektrischen Entladung wiirden
viele andere klinische Ereignisse die anderen Definiti-
onskriterien erfillen.

Mit ,ungeordnet* meinte Jackson wahrscheinlich
»in der Lage, eine zerebrale Dysfunktionsstérung zu be-
wirken”, was sicherlich zutreffend ist. Allerdings sind
EEG-Entladungen wahrend epileptischer Anfalle regel-
massig und relativ stereotyp. Das Feuern von Nervenzel-
len kann sowohl zu einer Hemmung als auch Erregung
fuhren, weshalb ein epileptischer Anfall nicht immer
mit einem Uberwiegen der Erregung gegeniiber der
Hemmung einhergeht. Ein haufigeres Merkmal epilepti-
scher Anfélle ist eine pathologisch verstarkte Synchroni-
sierung von Neuronen.

Erdrterungen Uber Systeme, die zu epileptischen An-
féallen fuhren, gehdéren richtigerweise mehr in den Be-
reich der Pathophysiologie von Anfallen als in denjeni-
gen ihrer Definition. Die operationale Definition eines
epileptischen Anfalls wird schwierig, ohne sie auf das
Gehirn zu beziehen. Beispielsweise kann eine Trigemi-
nusneuralgie auf der pathologisch verstarkten Synchro-
nisierung von Neuronen im Ganglion Gasseri des funf-
ten Hirnnerven beruhen, wiirde aber dennoch nicht als
epileptischer Anfall betrachtet. Ebenso wenig ware dies
der Fall bei gesteigerten spinalen Muskeleigenreflexen,
die zu exzessiven Entladungen von Vorderhornzellen
und tonischer Versteifung einer Extremitéat fuhren. Die
Hirnrinde ist der priméare Ort fiir die Generierung epilep-
tischer Anféalle, aber er ist nicht der einzige. Unter be-
stimmten Umstédnden konnen epileptische Anfalle
ihren Ausgang vom interaktiven thalamokortikalen Sys-
tem oder Hirnstamm nehmen. Weitere Uberlegungen
zu diesem Thema wirden den Rahmen dieses Vor-
schlags fir eine Definition eines epileptischen Anfalls
sprengen.

Definition von Epilepsie

Epilepsie ist kein einheitlicher Zustand, sondern eine
Gruppe unterschiedlicher Stérungen, denen eine krank-
haft erhdhte Anfallsneigung gemeinsam ist. Obwohl
manche Autoren die Pluralbezeichnung ,,die Epilepsien*
bevorzugen und wir diese Unterscheidung anerkennen,
benutzen wir die Singularbezeichnung.
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Auftreten mindestens eines Anfalls

Zum Nachweis einer Epilepsie ist mindestens ein An-
fall erforderlich; eine Anfallsneigung alleine, zum Bei-
spiel aufgrund einer entsprechenden Familienanamne-
se oder epileptiformer EEG-Verédnderungen, genugt
nicht, um eine Epilepsie zu begriinden. Die Definition
beinhaltet keine Voraussetzung, dass es sich um einen
unprovozierten Anfall handelt, wie dies bei mehreren
friheren Definitionen der Fall war. Stattdessen erfor-
dert die Definition Gber mindestens einen Anfall hinaus
das Vorhandensein einer dauerhaften Veranderung im
Gehirn, die im nachsten Absatz erlautert wird.

Dauerhafte Veranderung im Gehirn

Das zentrale Konzept unserer Epilepsiedefinition ist
eine dauerhafte Veranderung im Gehirn, die die Wahr-
scheinlichkeit zuklnftiger Anfalle erhéht. Mit diesem
Konzept wiirde die Diagnose einer Epilepsie nicht das
Auftreten von zwei Anfallen, sondern nur eines epilepti-
schen Anfalls in Verbindung mit einer dauerhaften
Storung des Gehirns erfordern, die zu weiteren Anfallen
fuhren kann. Auch mehrere epileptische Anfélle bei ei-
nem Patienten aufgrund verschiedener Ursachen wiur-
den dementsprechend nicht als Epilepsie betrachtet. Ein
einzelner epileptischer Anfall aufgrund einer dauerhaft
epileptogenen Stérung wiirde eine Epilepsie anzeigen,
wahrend dies bei einem einzelnen epileptischen Anfall
bei einem normalen Gehirn nicht der Fall ware.

Assoziierte Storungen

Gelegentlich muss Epilepsie durch mehr als das wie-
derholte Auftreten oder die Neigung zum wiederholten
Auftreten von Anfallen definiert werden. Fiir manche
Menschen mit Epilepsie kénnen Verhaltensstérungen
wie interiktale und postiktale kognitive Probleme Teil
des epileptogenen Zustands sein. Patienten mit Epilep-
sie kodnnen unter Stigmatiserung, Ausschluss, Ein-
schrankungen, Uberbehiitung und Isolation leiden, die
ebenfalls Teil des epileptischen Leidens werden. Anfalle
und die Mdglichkeit von Anfallsrezidiven haben h&ufig
auch psychologische Konsequenzen fiir den Patient und
seine Familie. Die Elemente der Definition von Epilepsie
sind in Tabelle 3 zusammengefasst.
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Tabelle 3:
Elemente der Definition von Epilepsie

Auftreten mindestens eines Anfalls

Dauerhafte Verdnderung im Gehirn, die die Wahrschein-
lichkeit weiterer Anféalle erhdht

Assoziierte neurobiologische, kognitive, psychologische
und soziale Stérungen
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