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“Epileptologie” publishes requested as well as unasked
manuscripts on all aspects of epilepsy. In general only
previously unpublished articles are accepted. Ma-
nuscripts, or the essence of their content, must be
previously unpublished, and may not be under simulta-
neous consideration by another journal. Two reviews are
generally obtained. No reprints of the articles will be
made, however, the manuscripts will be published on
the homepage of the Swiss League against Epilepsy
(www.epi.ch) and can be downloaded as pdf-file.

Unasked manuscripts (accompanied by a letter to the
editor) should be submitted to: Frau M. Becker, Redak-
tion Epileptologie, Schweizerische Liga gegen Epilepsie,
Seefeldstr. 84, Postfach 1084, 8034 Ziirich. Phone: 043
488 67 79, Fax 043 488 67 78, e-mail: becker@epi.ch.

Manuscripts are only accepted if they meet the following

criteria. Manuscripts which do not comply with these

standards will be returned to the authors without de-
tailed review.

1. Llanguage: Besides German also English, French and
Italian are possible.

2. Spelling (German): Use the German spelling with “z”
and “k” (e.g. Karzinom). Latin technical terms keep
their spelling (e.g. Arteria carotis).

3. Form:The whole text including references, tables and
figure legends have to be typed as follows:

- DIN-A4-Paper, one-sided (1 1/2- or double-spaced
with a max. of 30 lines each page).

- Arrange References in order of citation in the text and
cite all references by Arabic numerals in square
brackets in the text.

- Tables and Figure Legends should be numbered con-
secutively with Arabic numerals.

4. Order: 1. Title page (if necessary incl. acknowledge-
ments, sources of support from others or funding
sources). 2. Summary in German, French and English,
with key words, 3. Text, 4. References, 5. Tables,
6. Figure Legends and 7. Figures.

- On the Title Page provide the full title of the article
(German and English), list author(s) with full names,
highest degree, academic or professional affiliations,
complete address of the lead author with phone, fax
and e-mail details.

- Summary in German, French and English (including
title of the article). Without literature references,
acronyms and unusual abbreviations (with a maxi-
mum of 250 words).

- 3to6 keywords in all three languages.

- Text: full-length papers should be divided into Intro-
duction, Methods (including research material,
patients, experimental animals etc., if necessary also
reference that the recommendations from the Decla-
ration of Helsinki have been adhered to, incl. a vote
from an ethic committee), Results and Discussions.
Abbreviations are to be written in full length when
appearing for the first time in the text.

- References: All references cited in the text should be
listed at the end of the paperinthe same order as they
appear in the text and cited according to the example
given below. Personal communications, unpublished
data (which include manuscripts submitted but not in
press) must be given in parentheses in the text, not as
references. References cited as “in press” refer only to
manuscripts which have already been accepted by a
journal (please indicate Journal — as far as known —
edition and year of appearance). The citation of papers
such as “in preparation”is not allowed. Congress com-
munications can only be accepted as cited abstracts or
as a contribution to a proceeding-edition.

- Tables: Each table should be on a separate page with
a short explanatory title. Abbreviations or symbols
should be explained in a footnote.

- Figure Legends: Submit the legend for each figure on
aseparate page, explainingall abbreviations and sym-
bols.

- Figures: Illustrations or photographs (black and white
or colour).

- Form of citation: Articles in journals: Daoud AS,
Batieha A, Abu-Ekteish F et al. Iron status: a possible
risk factor for the first febrile seizure. Epilepsia 2002;
43:740-743 (list all authors when there are 4 or fewer;
for journal abbreviations use “List of Journals indexed
in Index Medicus”); books: Shorvon S. Status Epilepti-
cus. Its Clinical Features and Treatment in Children
and Adults. Cambridge: Cambridge University Press,
1994; Chapter: Holthausen H. Tuxhorn |, Pieper T et al.
Hemispherectomy in the treatment of neuronal
migrational disorders. In: Katagal P, Liiders HO (eds):
The Epilepsies. Etiologies and Prevention. San Diego,
London, Boston et al: Academic Press, 1999: 93-102.
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Nichtepileptische anfallsartige Storungen im Wachzustand

Anfallsartige Stérungen werden bei ca. 10% der Be-
volkerung als falschlicherweise epileptisch eingeordnet
und nicht selten mit Antiepileptika behandelt. Die aktu-
elle Ausgabe der ,Epileptologie” befasst sich mit den
nicht epileptischen anfallsartigen Storungen im Wach-
zustand. Ein wesentliches Problem fiir die Diagnosestel-
lung stellt nicht selten das sporadische Auftreten und
die Kiirze der Attacken dar. So kdnnen unregelmassig
auftretende Attacken in der Regel nicht im Detail stu-
diert und untersucht werden. Die klinische Diagnose
muss deshalb meist durch Zuordnung von anamnesti-
schen Angaben getroffen werden. Die genaue und um-
fangreiche eigen- und fremdanamnestische Evaluation
der Anamnese ist deshalb sehr wichtig; gegebenenfalls
ist auch die Indikation zur Durchfiihrung von gezielten
Zusatzuntersuchungen zu treffen. Die Video-EEG-Auf-
zeichnung gegebenenfalls mit Zusatzparametern stellt
dabei fiir den Neurologen den Goldstandard dar. Ver-
einzelt kann aber auch die videografische Aufzeich-
nung, zum Beispiel mittels Handy, ausreichend sein.

Die Artikel befassen sich vor allem mit klinischen
Gesichtspunkten, die fiir die nicht epileptische Genese
der anfallsartigen Ereignisse sprechen. Vereinzelt be-
steht beziiglich Zuordnung epileptisch versus andersar-
tige Storungen aber sogar in den Teilgebieten der Neu-
rologie noch keine klare Einigkeit. Neben Neurologen
kommt in dieser Ausgabe aber auch der Psychiater und
Internist zu Wort mit Themen, die in der bekannten
neurologischen und epileptologischen Fachliteratur in
der Regel nicht erwahnt sind.

Stephan Bohlhalter vertieft in seinem Artikel die an-
fallsartigen Bewegungsstorungen, die in der Klinik Be-
thesda mit dem Zentrum fiir extrapyramidale Stérun-
gen neben der Epileptologie vertreten sind und teilwei-
se eine wichtige Differenzialdiagnose darstellen. Dabei
wird unter anderem auf die Abgrenzung gegeniiber epi-
leptischen Anfallen vor allem frontalen Ursprungs und
die unterschiedlichen therapeutischen Optionen einge-
gangen.

Dr. med. Klaus Meyer

Anfallsartige Schmerzen treten nicht selten im Zu-
sammenhang mit epileptischen Anfdllen auf; aber sie
konnen im Rahmen bestimmter Schmerzsyndrome
auch stereotyp und repetitiv hauptsachlich im Gebiet
von Gesicht und Kopf vorkommen. Anne Miillers und Fi-
lippo Donati beschaftigen sich mit diesem in der klini-
schen Praxis relevanten Themengebiet.

Synkopale Ereignisse als die haufigsten paroxysma-
len Stérungen lUberhaupt, werden vor allem wegen Be-
wusstseinsstorung und moglichen Konvulsionen nicht
selten mit epileptischen Anfallen verwechselt. Andrea
Humm differenziert anfallsartige Stérungen auf kardio-
vaskularer Basis aus neurologischer Sicht.

Thomas Meier und Heinrich Mattle weisen unter
dem Thema , Anfallsartige Stérungen auf zerebrovas-
kularer Basis“ auf die wichtige Differenzialdiagnose der
TIA hin; denn ein friihzeitiges Erkennen ist hier sehr
wichtig. Neben der Klinik werden im Artikel die komple-
xen diagnostischen und gegebenenfalls auch therapeu-
tischen Moglichkeiten diskutiert.

Anfallsartige Storungen aus dem internistischen
Formenkreis sind in der neurologischen Literatur meist
nicht oder nur tangenziell erwahnt. Daniel Gujer, Inter-
nist in unserer Klinik, hat das grosse Feld der moglichen
internistischen Differenzialdiagnosen auf systemischer
und metabolischer Basis zusammengefasst und die Dif-
ferenzialdiagnose zu epileptischen Ereignissen herge-
stellt.

Giovanni Foletti geht in seinem Artikel tiber psycho-
gene nicht epileptische Anfalle auf die sehr wichtigen
Kriterien zur klinischen Differenzierung ein. Er beschaf-
tigt sich aber auch mit der Atiopathogenese dieser rela-
tiv haufigen, nicht selten auch als Doppeldiagnose bei
Epilepsiekranken vorkommenden paroxysmalen Sto-
rung und beleuchtet den geschichtlichen Hintergrund.

Thomas Miiller liefert einen Uberblick Gber klinisch
relevante, teils auch plotzlich auftretende psychomoto-
rische Storungen bei psychiatrischen Erkrankungen. An-
fallsartige Storungen auf rein psychiatrischem Fachge-
biet sind fiir Nicht-Psychiater teils schwierig von ande-
ren insbesondere auch epileptischen Ereignissen zu dif-
ferenzieren, insbesondere wenn sie ohne offensichtli-
che psychische Begleitsymptomatik auftreten.

Ich danke allen Autoren fiir die Unterstiitzung bei
der Bearbeitung dieses komplexen, fiir die klinische Be-
handlung von anfallsartigen Stérungen sehr wichtigen
Themas.

(7 fo

Klaus Meyer

Epileptologie 2007 | 163



Anfallsartige Storungen der Bewegung
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Zusammenfassung

Anfallsartige Storungen der Bewegung konnen sich
semiologisch ahnlich manifestieren wie epileptische
Anfalle. Die Abgrenzung kann insbesondere gegeniiber
epileptischen Anfdllen frontalen Ursprungs schwierig
sein. In dem vorliegenden Ubersichtsartikel werden die
haufigsten Bewegungsstorungen (Myoklonus, paroxys-
male Dyskinesien und nichtepileptische Augenbewe-
gungen, Stereotypien und episodische Ataxien), die An-
lass fiir die Fehldiagnose einer Epilepsie sein konnen,
diskutiert und anhand von klinischen Fallbeispielen illu-
striert. Es wird dabei auch auf die diagnostische Bedeu-
tung der Elektrophysiologie (EEG, EMG) eingegangen.
Obwohl bei anfallsartigen Bewegungsstorungen oft
ebenfalls Antiepileptika eingesetzt werden, ist deren
klinische Abgrenzung von epileptischen Anfallen fiir ei-
ne gezielte Behandlung wichtig. Die aetiologische Klas-
sifikation in symptomatischen und epileptischen Myo-
klonus erlaubt eine kausale Behandlung, wahrend die
physiologische Einteilung in nichtepileptischen und epi-
leptischen Myoklonus fiir die symptomatische Therapie
wichtig ist. So ist der epileptische Myoklonus mit Val-
proat meistens effektiv behandelt, kann sich aber auf
Carbamazepin verschlechtern. Bei den paroxysmalen
Dyskinesien spricht die paroxysmal kinesiogene Dyksi-
nesie (PKD) sehr gut auf Carbamazepin an, wahrend bei
der paroxysmal nichtkinesiogenen Dyksinesie (PNKD)
nebst dem Vermeiden von Provokationsfaktoren (Alko-
hol, Kaffee) eine Behandlung mit Clonazepam beson-
ders wirksam ist. Paroxysmale nichtepileptische Augen-
bewegungen konnen Neuroleptika-induziert sein im
Sinne von rezidivierenden okulogyren Krisen und eine
Umstellung auf Clozapine erfordern.

Epileptologie 2007; 24: 164 - 171

Schliisselworter: Paroxysmal, Epilepsie, Ataxie, nicht-
epileptisch

Mouvements anormaux paroxystiques

Sur le plan sémiologique, les mouvements anor-
maux ont parfois des manifestations proches de celles
de I'épilepsie. Le diagnostic différentiel avec les crises
épileptiques partielles frontales peut étre particuliere-
ment difficile. Les mouvements anormaux (myoclonies,
dyskinésies paroxystiques, stéréotypies, ataxies épiso-
diques et mouvements oculaires pathologiques non-
épileptiques) qui peuvent conduire a un diagnostic er-

Epileptologie 2007

Stephan Bohlhalter
Epileptologie und Parkinson Zentrum,
Klinik Bethesda, Tschugg

roné d'épilepsie sont discutés dans cet article et illus-
trés avec des exemples cliniques. La place de I'électro-
physiologie dans I'approche de cette problématique est
également abordée. Les mouvements anormaux pa-
roxystiques sont souvent traités avec des antiépilep-
tiques. Toutefois, il est important de les différencier de
crises épileptiques et d'en identifier les caractéristiques
spécifiques pour une prise en charge adéquate. En effet,
en prenant |'exemple des myoclonies, on note qu'une
classification étiologique du phénomeéne rend possible
une prise en charge causale et une différenciation phy-
siologique entre myoclonies épileptiques ou non-épi-
leptiques est importante pour le traitement symptoma-
tique: les myoclonies épileptiques sont souvent traitées
efficacement avec du valproate alors qu'elles peuvent
s'aggraver sous carbamazépine. Pour les dyskinésies pa-
roxystiques, on observe souvent une bonne efficacité de
la carbamazépine pour les formes kinésigéniques alors
que pour les formes non-kinésigéniques, outre ['évite-
ment d'agents déclencheurs (alcool, café), une bonne
réponse au clonazépame est fréquente. Les mouve-
ments oculaires paroxystiques non-épileptiques, com-
me les crises oculogyres récidivantes, peuvent étre in-
duits par certains neuroleptiques et néanmoins étre
nettement améliorés sous clozapine.

Mots clés
tique

: Paroxysmal, épilepsie, ataxie, non-épilep-

Paroxysmal Movement Disorders

Paroxysmal movement disorders may present simi-
larly to seizures, particularly if they are of frontal origin.
In the present paper frequent movement disorders such
as myoclonus, paroxyxmal dyskinesias, paroxyxmal
non-epileptic eye movements, stereotypies and episo-
dic ataxias that may be mistaken for epilepsy will be dis-
cussed and illustrated by case reports. The diagnostic
importance of electrophysiology (EEG, EMG) will be em-
phasized. Though also often treated with anti-con-
vulsants, recognition of paroxysmal movement disor-
ders is important for targeted therapy. Etiological classi-
fication of myoclonus may allow disease-specific treat-
ment, while physiological classification in non-epileptic
and epileptic myoclonus may be relevant for sympto-
matic treatment. For instance, epileptic myoclonus
usually responds well to valproate, but may worsen
with carbamazepine. Paroxyxsmal kinesigenic dyskine-
sias (PKD) usually respond very well to carbamazepine,
while for paroxysmal non-kinesigenic dyskinesias avoi-

Anfallsartige Storungen der Bewegung | Stephan Bohlhalter



dance of typical precipitants such as alcohol and coffee
and treatment with clonazepam are particularly effec-
tive. Paroxysmal non-epileptic eye movements may be
neuroleptica-induced as recurrent oculogyric crises re-
quiring switch to clozapine.

Key words: Paroxysmal, epilepsy, ataxy, non-epileptic

Einleitung

In der Epileptologie stellen nichtepileptische anfalls-
artige Stoérungen der Bewegung ein nicht seltenes diffe-
renzialdiagnostisches Problem dar. Epileptische Anfalle
konnen sich als komplexe Bewegungsstorungen mani-
festieren, insbesondere wenn sie frontalen Ursprungs
sind. Umgekehrt kdnnen Bewegungsstorungen auch
epileptische Anfdlle vortauschen. In zahlreichen here-
ditaren und neurodegenerativen Erkrankungen konnen
zudem Epilepsie und Bewegungsstorungen koexistie-
ren. Sowohl epileptische Anfalle als auch anfallsartige
Bewegungsstorungen konnen im Schlaf auftreten und
gelegentlich schwierig zu unterscheiden sein. Nachtli-
che anfallsartige Storungen sind aber nicht Gegenstand
dieses Artikels.

Auch anfallsartige Bewegungsstorungen werden
haufig mit antikonvulsiven Medikamenten behandelt.
Trotzdem kann eine differenzialdiagnostische Abgren-
zung von Epilepsie fir das Management, die Einschat-
zung der Prognose sowie die Auswahl des Medikamen-
tes wichtig sein. Ziel des vorliegenden Ubersichtsarti-
kels ist es, illustriert durch Fall-Beispiele aus der klini-
schen Praxis eine Reihe von anfallsartigen Bewegungs-
storungen, die aufgrund ihrer klinischen Semiologie mit
epileptischen Anfallen verwechselt werden konnen,
einzeln zu besprechen. lhre Klassifikation und Unter-
scheidungsmerkmale gegentiber der Epilepsie bilden ei-
nen Schwerpunkt.

Myoklonus

Myoklonus ist eine schockartige, sehr kurz (in der
Regel < 100ms) dauernde unwillkiirliche Bewegungs-
storung, die durch eine Muskelkontraktion (positiver
Myoklonus) oder Unterbrechung von Muskelaktivitat
(negativer Myoklonus) ausgel6st wird und in ihrer Na-
tur immer ein einfaches Bewegungsmuster darstellt.
Zwischen Myoklonus und Epilepsie besteht eine enge
Beziehung, so dass deren nosologische Abgrenzung
haufig zu Kontroversen fiihrte. Bereits Nikolaus Fried-
reich wies in seiner Erstbeschreibung 1881 auf die
nicht immer einfache Abgrenzung von Myoklonus als
Bewegungsstorung und ,epileptischnem Klonus® hin
[Ref. in 3]. Seither wurden im Wesentlichen zwei Klassi-
fikationen eingefiihrt, eine aetiologische und eine phy-
siologische, die beide epileptische von nichtepilepti-
schen Myoklonien unterscheiden (vergleiche Tabellen 1
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und 2). Missverstandnisse in der Klassifikation von Myo-
klonus, insbesondere in Abgrenzung zur Epilepsie, kon-
nen dadurch entstehen, dass sich die Beschreibungse-
benen Uberlappen. So kann ein physiologisch definier-
ter epileptischer Myoklonus auf aetiologischer Ebene
zugleich symptomatischer Myoklonus im Rahmen einer
diffusen Enzephalopathie sein (siehe Fall 1).

Tabelle 1:
Aetiologische Klassifikation von Myoklonus

Physiologisch (Gesunde)

- Singultus
- Einschlafmyoklonien

Essenziell (keine bekannte Ursache, keine neurologi-
schen Defizite)

- hereditar
- sporadisch

Symptomatisch (Enzephalopathie dominiert)

- Spinozerebellare Degenerationen

- Neurodegenerative Erkrankungen (z. B. Alzheimer,
Kortikobasale Degeneration)

- Virale Enzephalopathien (z. B. Herpes simplex)

- Speichererkrankungen (z. B. Lafora, Neuronale Cero-
id-Lipofuszinose)

- Metabolische Enzephalopathien (z. B. renal, hepa-
tisch)

- Toxische Enzephalopathien (z. B. Serotonin Reuptake-
Hemmer, Schwermetalle)

- Hypoxische Enzephalopathien

- Fokale Lasionen (Schlaganfall)

Epileptisch (epileptische Anfélle dominieren)

- Juvenile Myoklonus-Epilepsie

- Lennox-Gastaut-Syndrom

- Progressive Myoklonus-Epilepsie (Unverricht-Lund-
borg)

- usw.

Auf aetiologischer Ebene wird der Myoklonus als
physiologisch (zum Beispiel Singultus), essenziell (idio-
pathisch, ohne neurologische Zeichen), epileptisch und
symptomatisch klassifiziert [1]. Diese Einteilung geht
auf Lundborg zuriick und hat seit ihrer Publikation 1903
im Wesentlichen ihre Gultigkeit behalten [Ref. in 3]. In
aetiologischem Sinne wird von epileptischem Myoklo-
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nus gesprochen, wenn die Epilepsie das dominierende
Element der Erkrankung ist, wahrend bei symptomati-
schem Myoklonus die Enzephalopathie oder eine fokale
Hirnlasion im Vordergrund steht. Aufgrund von Kran-
kenakten-Registern der Mayo Clinic, Rochester, USA,
wurden Riickschlisse auf die Pravalenz und Inzidenz
der verschiedenen Myoklonus-Formen in der Allge-
mein-Bevolkerung gezogen, wobei der symptomatische
Myoklonus am haufigsten war, gefolgt von epilepti-
schem und essenziellem Myoklonus [2]. Beim sympto-
matischen Myoklonus waren zudem Demenzerkran-
kungen (siehe Fall 1), beim epileptischen Myoklonus die
juvenile Myoklonus-Epilepsie am haufigsten vertreten
(siehe Fall 2). Der symptomatische Myoklonus zeigt mit
der haufig diffusen Enzephalopathie als Ursache kli-
nisch typischerweise eine multifokale Verteilung, kann
aber durch rasche interhemispharische Ausbreitung im
Sinne einer bilateralen Synchronie auch generalisiert
auftreten. Der symptomatische Myoklonus wird im
Rahmen des Enzephalopathie-Syndromes, entweder
statisch oder progredient, zudem oft von anderen neu-
rologischen Symptomen begleitet wie kognitiven
Storungen oder Ataxie. Der epileptische Myoklonus ist
in der Regel nicht mit einer Enzephalopathie assoziiert,
zumindest nicht initial. Er tritt am haufigsten bei idio-
pathisch generalisierten Epilepsien auf und beruht auf
generalisierten epileptiformen Entladungen, welche
sich klinisch generalisiert oder unvollstandig fokal ma-
nifestieren. Der wichtigste Vertreter ist die juvenile
Myoklonus-Epilepsie.

Tabelle 2:
Physiologische Klassifikation von Myoklonus (nach Hal-
lett, 1985)

Epileptisch (mit EEG-Korrelat)

- Kortikaler Reflex-Myoklonus (Fragment einer fokalen
Epilepsie mit umschriebener kortikaler Hyperakti-
vitat)

- Primargeneralisierter epileptischer Myoklonus (Frag-
ment einer primar generalisierten Epilepsie mit kor-
tikaler Hyperaktivitat auf einen subkortikalen Input)

- Retikuldrer Reflex-Myoklonus (Fragment einer gene-
ralisierten Epilepsie mit Hyperaktivitat der Formatio
reticularisim Hirnstamm), gilt als epileptisch, obwohl
EEG-Korrelat fehlt.

Nichtepileptisch (ohne EEG-Korrelat)

- dystoner Myoklonus

- Subtypen von essenziellem Myoklonus und Tics

- gesteigerter ,Startle“-Reflex

- Periodische Beinbewegungen im Schlaf

- Segmentaler Myoklonus, inklusive spinaler und pala-
taler Myoklonus

Epileptologie 2007

Das Routine-EEG kann wichtige Informationen in
der Unterscheidung von symptomatischem und epilep-
tischem Myoklonus liefern. Der enzephalopathische
Prozess bei symptomatischem Myoklonus geht haufig
mit einer Verlangsamung der Grundaktivitat einher. Ge-
wisse periodische Muster kénnen fiir symptomatische
Myoklonie-Syndrome zudem recht charakteristisch sein
wie bei der Subakuten Sklerosierenden Panenzephalitis
(SSPE) oder Jakob-Creutzfeld-Erkrankung. Umgekehrt
liefert das Routine-EEG sowohl iktal als auch inter-iktal
haufig wichtige Hinweise, die eine Einordnung des Epi-
lepsie-Syndromes erlauben wie zum Beispiel bei der ju-
venilen Myoklonus Epilepsie mit typischen frequenz-
variablen ,,Poly Spike-and-Wave“-Komplexen.

Mit der Einfiihrung der EEG-EMG-Polygrafie ent-
wickelte sich eine Klassifikation von Myoklonus auch
auf physiologischer Ebene, wobei sich epileptischer von
nichtepileptischem Myoklonus durch das Vorhanden-
sein von Myoklonus-assoziierten epileptischen Entla-
dungen im EEG, das heisst durch die kortikale Generie-
rung, unterscheidet [3]. Wenn im Routine-EEG nicht
nachweisbar, kommen aufwandigere Verfahren zum
Zuge wie das so genannte EEG-,Back-Averaging®, bei
denen EEG-Korrelate Myoklonus-getriggert riickgemit-
telt werden [4]. Hallett nimmt fiir die Beschreibung des
epileptischen Myoklonus den von Muskens 1928 ge-
pragten Begriff ,Fragment einer Epilepsie” wieder auf
und unterteilt den epileptischen Myoklonus weiter in 3
Subtypen: Kortikaler Reflex-Myoklonus, primar genera-
lisierter epileptischer Myoklonus und retikularer Reflex-
Myoklonus (siehe Tabelle 2) [3]. Kortikaler Reflex-Myo-
klonus (auch Aktions-/Reflex-Myoklonus genannt) stellt
ein Fragment einer fokalen Epilepsie dar. Klinisch ist er
durch multifokale Myoklonien charakterisiert, die bei
Willkiirbewegungen (Aktions-Myoklonus) oder Stimu-
lus-sensitiv (Reflex-Myoklonus) auftreten. Er beruht auf
einer Hyperaktivitat des senso-motorischen Kortex, wo-
bei einzelne Myoklonien, entsprechend der Aktivierung
in einem umschriebenen kortikalen Areal, jeweils nur
wenige Muskelgruppen einbeziehen. Neurodegenerati-
ve Erkrankungen (wie bei Fall 1) oder anoxische Enze-
phalopathien sind typische Ursachen. Der primdr gene-
ralisierte Myoklonus ist Fragment einer primar generali-
sierten Epilepsie. Myoklonien treten meistens generali-
siert, bilateral synchron auf, konnen aber auch fokal
sein, wenn sich eine generalisierte Entladung nur parti-
ell manifestiert. Der primar generalisierte Myoklonus
entsteht gemdss der so genannten kortiko-retikularen
Theorie durch subkortikale Inputs, die synchron auf ei-
nen hyperaktiven Kortex treffen [5]. Typischer Vertreter
ist die Juvenile Myoklonus-Epilepsie (Fall 2). Der reti-
kuldire Reflex-Myoklonus ist ein Fragment einer generali-
sierten Epilepsie, der sich durch proximal betonte bila-
teral synchrone Myoklonien des ganzen Korpers (oder
Arme und Beine separat) dussert. Als Generator wird die
Formatio reticularis im Hirnstamm angenommen. Ursa-
chen sind die gleichen wie beim Kortikalen Reflex-Myo-
klonus. Er gilt als epileptischer Myoklonus mit kurzem
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EMG-,,Burst“ (< 100ms), obwohl ein kortikales EEG-Kor-
relat fehlt.

Eine Sonderform stellt die Epilepsia partialis conti-
nua (EPC) dar. Es handelt sich um einen fokal kortikal
generierten spontanen Myoklonus (wenn rhythmisch
auch Klonus genannt), welcher gemass physiologischer
Klassifikation im Spektrum des kortikalen Reflex-Myo-
klonus angesiedelt werden kann [3, 6]. Dafiir spricht,
dass er im kontralateralen primar motorischen Areal ge-
neriert und nicht selten Aktions- oder Stimulus-sensitiv
getriggert wird. Die EPC prasentiert sich als spontaner,
auf einen Korperteil (meistens Gesicht und Hand) be-
grenzter rhythmischer Myoklonus, der tber Stunden
und Tage andauern kann. Wenn das Routine-EEG unauf-
fallig ist, lassen sich Myoklonus-assoziierte kortikale Po-
tenziale durch das EEG-,Back-Averaging” meistens
nachweisen. Die EPC tritt symptomatisch auf, wobei
Schlaganfalle beim Erwachsenen oder Rassmussen-En-
zephalitis bei Kindern die wichtigsten Ursachen darstel-
len. Wahrend die meisten Bewegungsstorungen sich
von der EPC einfach abgrenzen lassen, kann der hemifa-
ziale Spasmus sich klinisch sehr dhnlich manifestieren.
Der hemifaziale Spasmus gilt als Kompressionsneuro-
pathie des N. fazialis und geht nicht mit einem EEG-Kor-
relat einher.

Bei in physiologischem Sinne nichtepileptischem
Myoklonus wie zum Beispiel dystonem Myoklonus, ge-
steigertem ,Startle“ oder periodischen Beinbewegun-
gen im Schlaf (siehe Tabelle 2) konnen weder im Routi-
ne-EEG noch mittels EEG-,,Back-Averaging* kortikale Po-
tenziale nachgewiesen werden. Weitere elektromyogra-
fische Unterscheidungsmerkmale sind eine langere
Dauer der EMG-, Bursts“ (>100ms, bis 300ms), welche
beim epileptischen Myoklonus typischerweise sehr kurz
sind (< 100ms), sowie eine im Gegensatz zum epilepti-
schen Myoklonus in der Regel nicht synchrone Aktivie-
rung von Agonisten und Antagonisten [3].

Die Bemuhung um eine Klassifikation des Myoklo-
nus hat therapeutische Implikationen und ist deshalb
mehr als nur akademische Spitzfindigkeit. Die aetiologi-
sche Unterscheidung von symptomatischem und epi-
leptischem Myoklonus ist insofern therapeutisch rele-
vant, als sie gegebenenfalls eine Behandlung des Myo-
klonus durch Beseitigung der Ursache der Grunderkran-
kung erlaubt (zum Beispiel durch Korrektur von meta-
bolischen Stérungen oder durch antivirale Therapie ei-
ner Enzephalitis). Die physiologische Unterscheidung
von epileptischem und nichtepileptischem Myoklonus
ist von direkter pharmakologischer Bedeutung. So
spricht der epileptische Myoklonus in der Regel gut auf
Antiepileptika wie Valproat, Clonazepam, Levetirace-
tam, Topiramat an, kann sich aber unter Carbamazepin,
Lamotrigin oder Gabapentin verschlechtern.

Die Fallbeispiele 1 und 2 reprasentieren physiolo-
gisch gesehen epileptische Myokloni mit EEG-Korrela-
ten (vergleiche Abbildung 1). Bei Fall 1 trat aber der
Myoklonus symptomatisch im Rahmen einer Demenz-
erkrankung auf und manifestierte sich klinisch als mul-
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Abbildung 1: EEG-EMG-Polygrafien mit Myoklonus, entspre-
chend einer aetiologischen Einteilung, symptomatisch bei
Demenzerkrankung (a) oder epileptisch bei Juveniler Myoklo-
nus-Epilepsie (JME) (b). Physiologisch betrachtet handelt es
sich um epileptische Myokloni mit assoziierten EEG-Korrela-
ten im Sinne eines kortikalen Reflex-Myoklonus (mit fronto-
prazentral betonten ,,Spikes*) beziehungsweise primar gene-
ralisierten Myoklonus (mit ,,Spike and Wave“-Komplexen). In
Griin EMG-Ableitung des m. extensor carpi radialis rechts. Es
wurde hier nur unilateral abgeleitet, bei primar generalisier-
tem Myoklonus wiren bilateral synchrone EMG-Potenziale
zu erwarten. Gefiillte Pfeile zeigen einen positiven gefolgt
von einem negativen Myoklonus an. Offene Pfeile zeigen ei-
nen positiven Myoklonus an.

tifokaler Aktions-/Reflex-Myoklonus. Bei Fall 2 handelt
es sich um eine idiopathisch generalisierte Epilepsie (Ju-
venile Myoklonus Epilepsie) mit Myoklonien, die vor al-
lem morgens nach dem Aufwachen auftraten. Beide Pa-
tienten hatten eine insofern dhnliche Anamnese als sie
haufig beim Essen Getranke verschiitteten oder das Be-
steck aus den Handen fallen liessen. Die Myoklonien
sprachen bei beiden Patienten auf Antikonvulsiva gut
an.

Fall 1

Bei einem 82-jihrigen Patienten mit seit ca. 7 Jahren
bestehender demenzieller Erkrankung kam es seit einem
Jahr zunehmend zu Zuckungen der Arme, wobei dem Pati-
enten immer wieder Gegenstinde wie das Besteck beim
Essen aus den Hdnden fiel. Tagstiber fiel zudem ein hdufi-
ges kurzes Einnicken auf, so dass der Patient zur Abkldrung
einer allfdlligen Epilepsie stationdr zugewiesen wurde.

Klinisch-neurologisch zeigte der Patient einen multifo-
kalen Aktions- und weniger ausgeprdgt Stimulus-sensiti-
ven Reflex-Myoklonus der Arme rechtsbetont. Das Spre-
chen war ebenfalls myokloniform abgehackt. In der Video-
EEG-EMG-Telemetrie zeigten sich zahlreiche fronto-pra-
zentral betonte negative ,,Sharp-Waves“ und , Spikes‘, wel-
che hdufig mit multifokalen Aktionsmyoklonien vergesell-
schaftet waren (siehe Abbildung 1a). Unter Valproat 300
mg tdglich waren die Myoklonien deutlich regredient.
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Fall 2

Eine 19-jahrige Patientin kam zur stationdren Ab-
kldrung wegen unklaren Zuckungen und fraglichen Be-
wusstseinsstorungen. Vor einem Jahr, wihrend eines Au-
Pair-Aufenthaltes, hatte sie die Zuckungen erstmalig be-
merkt, die weniger als eine Sekunde andauerten. Sie tra-
ten ca. 1-2 mal tdglich auf, meist nach dem Aufwachen
und nach Schlafentzug verstdrkt. Im Rahmen einer
Zuckung stiirzte die Patientin vom Velo und erlitt eine
Kommotio. Vor der Hospitalisation kam es zu einer Episo-
de mit ,,Zuckungen des ganzen Korpers*, wobei sie fiir zir-
ka zwei Minuten nicht ansprechbar war und danach eine
extreme Miidigkeit verspiirte. Wihrend der stationdiren
Abkldrung konnten Video-EEG-telemetrisch nach Schlaf-
entzug wiederholte generalisierte Myoklonien (Abbil-
dung 1b) erfasst werden, die mit generalisierten ,,Spike-
and-Slow wave“-Komplexen einhergingen. Wdihrend des
stationdren Aufenthaltes war auffillig, dass die Patientin
beim Friihstticken wegen Myoklonien hdufig Kaffee oder
Kornflakes verschiittete. Die Anamnese mit einmalig
wahrscheinlich tonisch-klonischem Anfall, die EEG-Be-
funde und normales Schddel-MRI fiihrten zur Diagnose
einer Juvenilen Myoklonus-Epilepsie. Unter Topamax
kam es zu einer deutlichen Besserung der Myoklonien.

Paroxysmale Dyskinesien

Paroxysmal dystone Bewegungsstorungen konnen
in der Epileptologie Anlass fiir differenzialdiagnostische
Probleme sein. Semiologisch kénnen sie komplexen to-
nisch epileptischen Phanomenen sehr ahnlich sein, zum
Beispiel im Rahmen von hypermotorischen Anfallen, die
im Frontallappen generiert werden. Die Video-EEG-Tele-
metrie ist nicht immer weiterfiihrend, da auch bei Fron-
tallappen-Epilepsie das iktale EEG normal sein kann. Die
Prolaktin-Messung kann herangezogen werden. Prolak-
tin kann aber nur als Hinweis fiir eine Epilepsie verwer-
tet werden, wenn der Spiegel postiktal signifikant an-
steigt, das heisst, bei fehlendem Anstieg lassen sich kei-
ne Riickschliisse ziehen [7].

Bei den paroxysmalen Dyskinesien handelt es sich
um eine klinisch heterogene Gruppe von unwillkiirli-
chen Bewegungsstorungen, wobei die paroxysmale ki-
nesiogene Dyskinesie (PKD) (siehe Fall 3) und die pa-
roxysmale nichtkinesiogene Dyskinesie (PNKD) die hau-
figsten Formen darstellen [8]. Bei der PKD sind (wie der
Name sagt) dystone Attacken von willkiirlichen Bewe-
gungen getriggert (zum Beispiel plotzliches Aufstehen),
von kurzer Dauer (in der Regel < 1 min.) und kénnen so-
wohl uni- als auch bilateral auftreten. Die PKD beginnt
in der Kindheit oder Pubertat und ist meistens familiar
bedingt. Das gute Ansprechen auf Antikonvulsiva ist
fast diagnostisch (Fall 3). Bei der PNKD treten die
Attacken spontan auf, dauern deutlich langer (bis zu
Stunden) und werden typischerweise provoziert durch
Alkohol- und Kaffeekonsum. Das medikamentdse An-
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sprechen scheint vom Genotyp abhangig zu sein, das
heisst von der Prasenz von Mutationen im Myofibrillo-
genesis regulator 1-Gen (MR-1) [9], wobei Clonazepam
bei diesen Patienten die Therapie der Wahl darstellt.
Andere Formen von paroxysmalen Dyskinesien wie die
paroxysmal Anstrengungs-induzierte (PED) und hypno-
gene Dyskinesien (PHD) sind sehr selten. Die PHD wird
aufgrund von Video-EEG-telemetrischen Ableitungen
als autosomal dominante nachtliche Frontallappen-Epi-
lepsie angesehen [10, 11]. Die episodische Natur, das
gelegentliche Auftreten einer Aura (wie bei Fall 3) sowie
das Ansprechen auf Antiepileptika wurden als Argu-
mente aufgefiihrt, dass paroxysmale Dyskinesien gene-
rell eine Form von subkortikaler Epilepsie darstellen
[12]. Wegen des kinesiogenen Triggers wurde die PKD
sogar als Reflex-Epilepsie beschrieben [13]. Tatsachlich
konnte bei einem achtjahrigen Knaben mit PKD die
Diagnose einer Reflex-Epilepsie erst gestellt werden,
nachdem kinesiogen ausgeldste tonische Attacken lan-
ge genug dauerten, um zu EEG-Veranderungen und Be-
wusstseinsstorung zu flihren [14]. Da anfallsartige Be-
wegungsstorungen und Epilepsien zudem bei be-
stimmten genetischen Syndromen vergesellschaftet
sind (zum Beispiel bei familidren infantilen Konvulsio-
nen und paroxysmaler Choreoathetose, ICCA [15] oder
Rolando-Epilepsie mit paroxysmal Anstrengungs-indu-
zierter Dystonie und Schreikrampf, REPED-WC [16]),
wurde eine lonenkanal-Erkrankung als gemeinsame
pathophysiologische Grundlage diskutiert [17]. Als Hin-
weis flr eine Assoziation mit Epilepsie wurden Beob-
achtungen bei Einzelfdllen sekundarer PKD und idiopa-
thischer PNKD gewertet, bei denen durch invasive Ab-
leitungen in Basalganglien epileptiforme Entladungen
abgeleitet werden konnten [18, 19].

Die liberwiegende Meinung in der neueren Literatur
ist aber, dass, mit Ausnahme der PHD, paroxysmale
Dyskinesien nicht epileptischer Natur sind [20, 21].
Dafiir sprechen die dystone Manifestation der Attacken,
das immer normale iktale Routine-EEG sowie das Feh-
len von postiktalen Phanomenen oder einer Bewusst-
seinsstorung. Ein weiterer Hinweis dafiir, dass es sich
bei der PKD wahrscheinlich nicht um eine Epilepsie han-
delt, lieferte eine kiirzlich publizierte Studie, die PKD-
Patienten mittels transkranieller Magnetstimulation
untersuchte [22]. Darin wurde eine Storung der kortika-
len und spinalen Inhibition beschrieben, deren Muster
von demjenigen, das bei Epilepsien beschrieben ist, klar
abweicht.

PKD und PNKD konnen idiopathisch oder sympto-
matisch sein, wobei Multiple Sklerose, Schlaganfall,
Trauma oder selten Tumore mogliche Ursachen sind
[21]. Beim Fall 4 war die Abgrenzung von fokal-motori-
schen Anfallen und symptomatischen paroxysmalen
Dyskinesien nicht ganz einfach. Bei dieser Patientin ma-
nifestierten sich die Anfdlle durch eine paroxysmale He-
midystonie links bei Status nach Tumorresektion frontal
rechts. Das Bewusstsein war immer voll erhalten. Die
Semiologie mit Beinzuckungen und forcierter Armele-
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vation ware mit einem Anfallsursprung in der SMA-Re-
gion vereinbar, welche in die Lasion frontal rechts mit-
einbezogen war. Elektroenzephalografisch fand sich
wahrend der Anflle aber kein Korrelat. Anfélle konnten
zudem durch Anstrengung (Home-Trainer) getriggert
werden, so dass wir differenzialdiagnostisch auch an ei-
ne Form von sekundarer paroxysmaler Dystonie dach-
ten. Die Vorgeschichte mit sekundar generalisierten so-
wie die telemetrisch nachweislich aus dem Schlafe her-
aus auftretenden Anfdlle sprachen aber fiir eine sym-
ptomatische Epilepsie. Anstrengungs-induzierte Anfalle
sind zudem bei symptomatischen Frontallappen-Epi-
lepsien beschrieben [23]. Beide Patienten (Fall 3 und 4)
gaben eine Aura an, in Form eines Anspannungsgefiihls
beziehungsweise eines Elektrisierens vor eigentlichem
Bewegungsbeginn. Der Patient mit der idiopathischen
PKD (Fall 3) sprach gut an auf die antikonvulsive Thera-
pie mit Carbamazepin, wahrend die Patientin (Fall 4)
mit der symptomatischen Epilepsie sich als Therapie-re-
fraktar erwies.

Fall 3

Ein 17-jdhriger Patient wird zugewiesen wegen pa-
roxysmaler Bewegungsstérung, welche ca. im 10. Le-
bensjahr angefangen hatte. Es handelte sich um unwill-
kiirliche Schulter- und Beinbewegungen sowie Grimassie-
ren, ,jedesmal wenn er sich bewege*. Die Bewegungen
waren behindernd, vor allem beim Sport, den er aufge-
ben musste, weil er Angst hatte, im entscheidenden Mo-
ment nicht reagieren zu kénnen. Die Attacken dauerten
ca. 20 bis 30 Sekunden, waren in der Regel einseitig
(wechselnd links oder rechts) mit vorausgehendem An-
spannungsgefiihl, gefolgt von zuckenden und verdrehen-
den Armbewequngen. Manchmal war wdhrend der
Attacken auch die Sprache verwaschen. Typische Ausloser
waren plotzliches Aufstehen, in ein Auto ein- und ausstei-
gen, oder generell liberraschende Ereignisse. In letzter
Zeit hdtten die Attacken, bei denen das Bewusstsein im-
mer erhalten ist, zugenommen, und an schlechten Tagen
komme es bis zu zehn Anfdllen. In der klinischen Untersu-
chung konnten durch Hiipfen auf einem Bein zwei
Attacken ausgeldst werden, beginnend mit Fussinversion,
gefolgt von verdrehenden Armbewegungen und Grimas-
sieren. Flir weitere Attacken wurde der Patient refraktdr,
das heisst eine dritte konnte nicht mehr getriggert
werden. Unter der Behandlung mit Carbamazepin
400mg traten die Attacken fast vollstindig in den Hinter-
grund, was die Diagnose einer PKD bestiditigte.
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Fall 4

Eine 53-jdhrige Patientin wurde erstmals vor rund 18
Jahren wegen eines Oligoastrozytoms WHO Grad |l fron-
tal rechts operiert und leidet seither unter fokal-motori-
schen, epileptischen Anfillen der linken Korperhdilfte. Die
Anfille traten ca. 3 x wéchentlich auf, begannen meist
im linken Bein und breiteten sich iiber die linke Korper-
hdilfte bis in den Arm aus, gelegentlich auch am selben
Tag zweimal, ohne Bewusstseinsstorung. Auslésende
Faktoren waren vor allem Aufregungen und Stress.
Widhrend der stationdiren Abkldrung konnten Video-EEG-
telemetrisch wiederholt Anfille erfasst werden, welche
sich wechselnd mit teilweise nichtrhythmischen Zuckun-
gen des Beines in Form von Beuge-/Streckbewegungen
und tonischen Verkrampfungen des Armes prisentierten,
der hdufig in eine Abduktionsstellung ging. Im EEG fan-
den sich wdhrend der Attacken keine Auffdlligkeiten. Ein-
malig konnte eine Attacke auf einem Hometrainer aus-
geldst werden, ebenfalls ohne bioelektrisches Korrelat.

Paroxysmale nichtepileptische Augenbewegun-
gen

Auch anfallsartige Storungen der Augenbewegun-
gen konnen wie der Fall 5 illustriert zu differenzialdiag-
nostischen Schwierigkeiten Anlass geben. Dies liegt
daran, dass paroxysmale Augenbewegungen bei epilep-
tischen Anfallen haufig auftreten. Meistens treten sie
zu Beginn von Anfdllen und in Form von tonischen Ab-
weichungen auf. Im Rahmen von epileptischen Anfallen
sind Augenbewegungen meistens vergesellschaftet mit
Bewusstseinsstérungen und andern motorischen Symp-
tomen. Allerdings konnen motorische Phanomene sub-
til sein. Ausserdem ist der Grad der Bewusstseins-
storung gelegentlich schwierig abzuschatzen, beson-
ders bei Patienten mit psychiatrischen Erkankungen
oder geistiger Behinderung, die sich nicht gut aus-
driicken kdnnen. Zum Beispiel im Rahmen von Neuro-
leptika-induzierten okulogyren Krisen kénnen Patien-
ten abwesend und scheinbar bewusstseinsgestort wir-
ken wie das Fallbeispiel 5 zeigt. In unserer Klinik wur-
den in den letzten Jahren wiederholt Patienten zur Ab-
klarung epileptischer Episoden zugewiesen, die sich als
tardive okulogyre Krisen [24] erwiesen und nach Um-
stellung auf Leponex nicht mehr auftraten.

Weitere nichtepileptische paroxysmale Augenbewe-
gungen, insbesondere bei Kindern, sind okulare Tics,
welche aber haufig mit andern motorischen oder voka-
len Tics einhergehen und deshalb in der Regel nicht
schwierig zu identifizieren sind. Auch intermittierende
Nystagmus- und Opsoklonus-Syndrome kénnen im kli-
nischen Kontext meistens gut als nichtepileptische Pha-
nomene erklart werden. Isolierte okulotonische Bewe-
gungen konnen bei Okzipitallappen-Epilepsie vorkom-
men, gehen aber dann in der Regel mit einer Bewusst-
seinsstorung einher.
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Fall 5

Die Zuweisung einer 35-jdhrigen Patientin erfolgte
wegen unklarer paroxsmaler Verdrehungen der Augen
mit fraglich absenzenartiger Storung. Fremdanamnes-
tisch wurde berichtet, dass sie manchmal wie abwesend
wirkte und ziellos in den Rdumen umherging, ohne kon-
kret beschdftigt zu sein. Bei der Arbeit wurde beobachtet,
dass die Patientin bis zu Stunden zur Decke schaute an-
statt ihren Blick bei Verpackungsarbeiten auf ihre Hinde
zu richten. Diese Zustdnde wurden auch als "plotzliche
Verkrampfung des Kopfes und der Augen nach oben" be-
schrieben. Sie versuchte dann jeweils "blind" weiter zu ar-
beiten. Die Arbeitsleistung war zunehmend einge-
schrdnkt. Die Patientin stand unter mehrjdghriger Be-
handlung mit Olanzapin 10mg wegen einer schizoaffek-
tiven Psychose. Im Rahmen des stationdiren Aufenthaltes
konnten die Attacken, die teilweise mit einem begleiten-
den Retrocollis einhergingen, unter Biperiden 5mg i.v.
rasch kupiert werden. Elektroenzephalographisch fand
sich keine Auffilligkeit. Nach Umstellung auf Leponex
traten die Episoden nicht mehr auf. Es wurde die Diagno-
se von Neuroleptika-induzierten okulogyren Krisen ge-
stellt.

Stereotypien

Abnorme repetitive stereotype Bewegungen stellen
als Automatismen eine typische epileptische Manifes-
tation dar, insbesondere bei Temporal-, aber auch Fron-
tallappen-Epilepsien. Andererseits zeigen Patienten mit
schweren epileptischen Enzephalopathien haufig Ver-
haltensstereotypien in Form repetitiver nichtzielgerich-
teter Bewegungen. Wenn Anfalle fokalen Ursprungs im
Vordergrund stehen, kann es mitunter schwierig sein,
fokal-motorische Anfdlle und motorische Stereotypien
zu unterscheiden. Allerdings konnen Stereotypien
durch ihren kontinuierlichen Charakter in der Regel ab-
gegrenzt werden. Beim Rett-Syndrom (Fall 6) sind Hand-
Stereotypien (Handereiben) zudem semiologisch so
charakteristisch, dass sie als Diagnosekriterium aufge-
fuhrt werden [25].

Fall 6

Zuweisung einer 24-jdhrigen Patientin wegen wahr-
scheinlich infekt-getriggertem Status epilepticus bei be-
kanntem Rett-Syndrom. Im Verlauf der Hospitalisation
wurden mehrere komplex fokale Anfille mit wechselnder
Seitenbetonung, iktalem Nystagmus sowie eine wech-
selnde Blickdeviation nach rechts und links dokumen-
tiert. Zusdgtzlich konnten Video-EEG-telemetrisch inter-
mittierend iiber Minuten und Stunden andauernde
Handstereotypien (wie Hdndereiben) beobachtet wer-
den, fiir welche kein elektroenzephalografisches Korrelat
nachgewiesen werden konnte. Bei den Betreuern im Pfle-
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geheim stellte sich die Frage, ob die stereotypen Handbe-
wegungen Anfdllen entsprechen.

Episodische Ataxie

Bei den episodischen Ataxien miissen epileptische
Anfalle fur die Episodische Ataxie Typ 1 (EA-1) in die dif-
ferenzialdiagnostische Betrachtung einbezogen wer-
den. Andere Subtypen von episodischen Ataxien stellen
kaum ein differenzialdiagnostisches Problem dar. Se-
miologisch sind die kurzen Attacken bei der EA-1 durch
Ataxie und Dysarthrie charakterisiert, die in interiktale
Myokymien ubergehen und somit frontal generierte
Anfille vortauschen konnen. Das interiktale EEG ist zu-
dem haufig abnormal und eine Epilepsie kann ahnlich
wie bei paroxysmalen Dyskinesien assoziiert sein [17].
Das uiberlappende Auftreten in Familien spricht fiir eine
gemeinsame pathophysiologische Grundlage von epi-
sodischer Ataxie und Epilepsie. Neurogenetische Er-
kenntnisse weisen auf lonenkanal-Erkrankungen hin,
die die paroxysmal neurologische Manifestation und
das Ansprechen auf Antikonvulsiva gut erklaren [8].

Schlussfolgerung

Anfallsartige Storungen der Bewegung sind klinisch
nicht immer leicht von Epilepsie zu unterscheiden. Die
neurophysiologische Untersuchung, vor allem EEG und
EMG, ist in manchen Fallen in der diagnostischen Ab-
grenzung hilfreich. Obwohl anfallsartige Storungen der
Bewegungen haufig ebenfalls mit Antiepileptika be-
handelt werden, ist eine moglichst exakte Diagnose fiir
das Management wichtig. Es ist zu erwarten, dass die
weitere Aufklarung der Pathophysiologie und Fort-
schritte in der Neurogenetik die Einordnung von an-
fallsartigen Storungen der Bewegung in Zukunft verein-
fachen und eine gezieltere Behandlung erlauben wer-
den.

Anfallsartige Storungen der Bewegung | Stephan Bohlhalter
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Zusammenfassung

Schmerzen und epileptische Anfalle haben eine en-
ge Beziehung: Einerseits haben Patienten mit Epilepsie
deutlich haufiger Migrane als die Referenzbevolkerung,
anderseits werden Antiepileptika haufig bei neuralgi-
schen Schmerzen oder chronischer Migrane eingesetzt.
Paroxysmale Schmerzen konnen die Hauptbeschwer-
den von epileptischen Anfallen sein. Dagegen konnen
intensive paroxysmale, stereotype und repetitive
Schmerzen hauptsachlich im Gebiet von Gesicht und
Kopf mit epileptischen Anfallen verwechselt werden.
Postiktale storende Schmerzen, wie Muskelkrampfe
und/oder Kopfschmerzen kdénnen haufig auftreten.
Schlussendlich kénnen schmerzhafte Traumata epilep-
tische Anfalle begleiten. Alle diese Aspekte werden in
diesem Artikel erlautert.

Epileptologie 2007; 24: 172 - 177

Schliisselworter: Epilepsie, Schmerz, Kopfschmerzen bei
Epilepsie

Pain and Epilepsy

Pain and epilepsy are tightly related: on the one
hand, patients suffering of epilepsy complain more fre-
quently of migraines than the reference population, on
the other hand, antiepileptica are often successfully
used against neuralgic pains as well as against chronic
migraines. Epileptic attacks can manifest themselves
exclusively through short and intense pain. However,
paroxystic, stereotypical and recurring aches especially
in the face or head can be mistaken for epileptic
seizures. Finally, extremely painful traumatic lesions
can occur subsequently to epileptic attacks. All these
aspects are discussed in this article.

Key words: epilepsy, pain, headache in epilepsy

Douleurs et épilepsie

Douleurs et épilepsie ont des relations étroites:
d'une part, les patients souffrant d'épilepsie se plai-
gnent plus fréquemment de migraines que la popula-
tion de référence, et d'autre part, les antiépileptiques
sont souvent utilisés avec succes contre les douleurs
neuralgiques, ainsi que contre les migraines chroniques.

Epileptologie 2007

Filippo Donatil.2 und Anne Miillers!
1 Neurologie Kinder und Erwachsene,
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Des crises épileptiques peuvent se manifester exclusi-
vement par des bréves et intenses douleurs. Par contre,
des douleurs paroxystiques, stéréotypées et répétitives,
spécialement au niveau du visage et de la téte, peuvent
étre confondues avec des crises épileptiques. Pour ter-
miner, des |ésions traumatiques extrémement doulou-
reuses peuvent survenir a la suite de crises épileptiques.
Tous ces aspects seront traités dans cet article.

Mots-clés : épilepsie, douleur, maux de téte en épilepsie

Einleitung

Schmerzen und Epilepsie haben eine enge Bezie-
hung. Einerseits leiden Patienten mit Epilepsie signifi-
kant haufiger an Migrane [1, 2], anderseits werden An-
tiepileptika klassischerweise in der akuten oder prophy-
laktischen Behandlung von schmerzhaften Syndromen
wie neuropathische Schmerzen [3, 4] oder Migrane, chro-
nische Spannungskopfschmerzen oder Cluster-Kopf-
schmerzen [5] eingesetzt.

Epileptische Anfalle konnen sich mit intensiven,
kurz dauernden lokalisierten oder eher diffusen
Schmerzen manifestieren [6, 7, 8]. Paroxysmale Schmer-
zen, hauptsachlich im Gesicht-/Kopf-Bereich, kdnnen
aber auch falschlicherweise mit epileptischen Anfallen
verwechselt werden [9, 10, 11].

Pra-, peri- oder postiktale Kopfschmerzen werden
haufig von Patienten mit Epilepsie berichtet [12], und
fiir einen Teil der Patienten sind sogar die postiktalen
Schmerzen stérender als der epileptische Anfall selbst.
Weiterhin zeigt die klinische Erfahrung, dass fast alle
Patienten nach einem generalisierten tonisch-kloni-
schen Anfall Giber schmerzhafte Muskelkrampfe klagen.
Der schmerzhafte und stark stérende Zungenbiss wird
haufig bei Patienten mit generalisiertem Anfallsleiden
beobachtet [13]. Schmerzhafte Traumata werden nicht
selten bei Risiko-Epilepsie-Patienten, hauptsachlich bei
Senioren, behinderten Patienten und im Fall von epilep-
tischen Anfdllen mit Bewusstseinsstorung beziehungs-
weise Bewusstseinsverlust, beobachtet [14, 15].

In diesem Artikel werden wir hauptsachlich auf die
klinischen Aspekte von paroxysmalen Schmerzen als
Manifestationsart von epileptischen Anfallen bezie-
hungsweise auf paroxysmale Schmerzen, die mit epi-
leptischen Anfdllen verwechselt werden, eingehen. Wir
werden auch Schmerzen in Zusammenhang mit epilep-
tischen Anfallen, wie zum Beispiel die postiktalen Kopf-
schmerzen oder die traumatisch bedingten schmerz-

Anfallsartige Storungen mit Schmerzen | Filippo Donati und Anne Miillers
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haften Lasionen als Folge von epileptischen Anfallen,
erlautern.

Klinische und therapeutische Aspekte

1. Paroxysmale Schmerzen als iktale Manifestati-
on von epileptischen Anfallen

Es handelt sich um eine seltene Form von komplex
fokalen Anfallen, die sekundar generalisieren konnen.
Typische Beispiele sind die sensorischen epileptischen
Anfille der Extremitaten und der Genitalien und die so
genannte abdominale Epilepsie.

1.1. Abdominale Epilepsie

Die abdominale Epilepsie ist eine seltene Form von
fokaler Epilepsie, die sehr haufig falschlicherweise als
Ursache unklarer abdomineller Beschwerden, beson-
ders im Kindesalter, erwahnt wird. Die korrekte Diagno-
se basiert auf vier klinischen und elektrophysiologi-
schen Kriterien: 1) Paroxysmale gastrointestinale Be-
schwerden, 2) Stérungen des zentralen Nervensystems,
3) iktale EEG-Veranderungen und 4) Verbesserung nach
Gabe von einem Antiepileptikum [8]. Es handelt sich
eher um eine Auschlussdiagnose, weil selten alle oben-
erwahnten diagnostischen Kriterien erfiillt sind. Betrof-
fen sind in erster Linie Kinder [16]. Die Patienten klagen
Uber paroxysmale intensive abdominelle Schmerzen,
haufig mit Unwohlsein und Erbrechen verbunden, die
Sekunden bis zu ein paar Minuten dauern. Die Patien-
ten sind blass, unruhig, angstlich, haufig haben sie Be-
wusstseinsstorungen oder Verhaltensstorungen im Sin-
ne einer motorischen Agitation [7, 8, 16]. Selten kann
eine sekundare Generalisierung auftreten. Diese Form
von Epilepsie reagiert in der Regel gut auf Antiepilepti-
ka.

1.2. Fokale sensorische Epilepsie mit paroxysma-
len Schmerzen

Es ist eine seltene Form von fokaler Epilepsie mit
oder ohne Bewusstseinsstérungen [6, 17]. Die Patien-
ten klagen uber intensive, storende, Sekunden bis Mi-
nuten dauernde und eher lokalisierte Schmerzen, die in
der Regel an einer Extremitat [18], aber auch an den Ge-
nitalien [19] lokalisiert sind. Ausserst selten werden dif-
fuse Schmerzen beschrieben. Die paroxysmalen, inten-
siven Schmerzen konnen als einzige Manifestation des
epileptischen Anfalls auftreten oder, abhangig von der
Ausbreitung der epileptiformen Tatigkeit in temporale
und/oder frontale Regionen, von Schreien, motorischer
Unruhe, Bewusstseinsstérungen und Verhaltensstorun-
gen begleitet werden [18]. Selten werden sekundar ge-
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neralisierte tonisch-klonische Anfalle auftreten [18].
Diese seltene Art von epileptischen Anfallen reagiert,
laut Literatur, gut auf klassische Antiepileptika [6, 17,
18, 20].

2. Paroxysmale Schmerzen mit epileptischen An-
féllen verwechselt

Es handelt sich um kurz dauernde, stereotype und in
der Regel repetitive Schmerzen, hdufig im Gesicht-/
Kopfbereich, die mit epileptischen Manifestationen ver-
wechselt werden konnen. Die Tatsache, dass diese pa-
roxysmalen Schmerzen gut auf Antiepileptika anspre-
chen, erschwert zusatzlich die Diagnose. Im Folgenden
werden die ,extreme paroxysmale Schmerzstorung*
(das ehemalige familiare rektale Schmerzsyndrom) und
die trigemino-autonomen Zephalgien naher erlautert.

2.1. Extreme paroxysmale Schmerzstorung (= ,,Pa-
roxysmal extreme pain disorder®, = Familidres
rektales Schmerzsyndrom)

Es handelt sich um eine dusserst seltene autosomal-
dominante Natriumkanalstorung, die durch eine Muta-
tion des Genes SCN9A verursacht ist [21, 22]. Die Krank-
heit kann schon im Neugeborenen- oder Sauglingsalter
beginnen und bleibt das ganze Leben lang bestehen
[10]. Anfangs ist sie durch Storungen des autonomen
Systems, wie Hautflushes, Harlekin-Hautveranderun-
gen, Bronchospasmen und Synkopen mit Bradykardien
(sogar bis zur Asystolie) charakterisiert [10, 23]. Spater
treten intensive, brennende, kurz dauernde, hauptsach-
lich rektale, aber auch okuldare oder submandibulare
Schmerzen auf [10]. Diffuse Schmerzen sind ebenfalls
beschrieben [10]. Die paroxysmalen Stérungen, die in
der Regel Sekunden bis zu ein paar Minuten dauern,
sind durch Defakation, perianale Berlihrung, Essen oder
Emotionen auslosbar, konnen aber auch spontan auf-
treten [10]. Die Symptome reagieren gut, in der Regel
aber inkomplett auf Carbamazepin [10]. Der manchmal
beobachtete postiktal erhohte Wert von Prolaktin, die
beschriebenen iktalen EEG-Veranderungen, wie auch
das gute Ansprechen auf Carbamazepin [10, 24] er-
schweren die Abgrenzung von epileptischen Anfallen
und lassen fliessende Grenzen zwischen der extremen
paroxysmalen Schmerzstérung und epileptischen An-
fallen vermuten.

2.2. Kurz dauernde primare Kopfschmerzsyndro-
me

Die kurz dauernden primaren Kopfschmerzsyndro-
me sind eine eher seltene Gruppe von Kopfschmerzen,
die von der International Headache Society anerkannt
und klassifiziert ist. Es handelt sich um intensive, kurz
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dauernde und repetitive Kopf- und Gesichtsschmerzen,
die durch Storungen des autonomen Systems begleitet
sind und in der Regel auf spezifische Therapien, wie
zum Beispiel Antiepileptika, Kalziumantagonisten oder
Indometacin gut ansprechen [9, 11]. Zu dieser Gruppe
von Schmerzen gehoren zum Beispiel die Trigeminus-
neuralgie, der Cluster-Kopfschmerz, die episodische pa-
roxysmale Hemikranie, das SUNCT-Syndrom und die
hypnogenen Kopfschmerzen. Alle diese Typen von Kopf-
schmerzen werden im Folgenden diskutiert.

2.2.1. Trigeminusneuralgie

Es handelt sich um strikt unilaterale, schlagartig ein-
schiessende, sehr heftige und oberflachliche Schmer-
zen, die im Bereich einer oder mehrerer Aste des Nerven
Trigeminus auftreten und die von Patienten wie ,.ein
Blitz im Kopf“ beschrieben sind. Die Schmerzattacken
dauern einige Sekunden bis maximal zwei Minuten und
wiederholen sich mehrmals pro Tag. Zwischen den
Attacken besteht eine komplette Beschwerdefreiheit.
Die Attacken haben bei jedem Patienten die gleiche Ste-
reotypie und die Patienten prasentieren keine vegetati-
ven Beschwerden. Die Trigeminusneuralgie wird durch
Essen, Kauen, Waschen des Gesichtes, Zahne putzen,
Sprechen oder Schlucken ausgelost. Betroffen sind et-
was haufiger Frauen als Manner, meistens im mittleren
Alter [11]. In der Regel handelt es sich um idiopathische
Formen, symptomatische Formen wie bei multipler
Sklerose, Herpes zoster oder entziindlichen Erkrankun-
gen des Sinus cavernosus (Tolosa-Hunt-Syndrom) wer-
den deutlich seltener beobachtet [25].

Viele Antiepileptika werden in der Regel mit gutem
Erfolg bei der Trigeminusneuralgie eingesetzt [11, 25].
Die beste klinische Erfahrung besteht mit Carbama-
zepin. Bei therapierefraktarer Trigeminusneuralgie ist
eine chirurgische Intervention zu empfehlen [25]. Bei
jungeren Patienten ist eine mikrovaskuldre Dekompres-
sion nach Janetta via einer subokzipitalen Trepanation
zu empfehlen. Bei dlteren Patienten wird in der Regel ei-
ne transkutane Thermokoagulation des Ganglions Gas-
seri oder, neuerdings, eine Bestrahlung der Austrittszo-
ne des Nerven Trigeminus im Hirnstamm empfohlen.
Die Rezidivrate, abhangig von der angewandten Tech-
nik, liegt bei 10-25% [25].

2.2.2. Cluster-Kopfschmerzen

Es handelt sich um eine der schmerzhaftesten
Storungen, sie betrifft 1 Person pro 1000 der Bevolke-
rung und Manner, eher im jlingeren Alter, sind haufiger
als Frauen (4:1) betroffen. Die Patienten klagen tiber
strikt unilaterale, bohrende, stechende, sehr intensive,
retrorbitale, periorbitale und temporale Schmerzen. Die
Cluster-Kopfschmerzen dauern 30-90 Minuten und be-
stehen wahrend einiger Wochen bis 2-3 Monaten, sie
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treten 1-3 Mal pro Jahr, deutlich haufiger im Friihling
und Herbst, auf. Die Schmerzen sind typischerweise
durch vegetative Stérungen wie Rhinorrhoe, vermehr-
ten Tranenfluss, Ptosis, Myosis und eher seltener Ge-
sichtsrotung begleitet. Die Schmerzen treten typischer-
weise in der Nacht zur gleichen Uhrzeit, haufig 1-2
Stunden nach dem Einschlafen auf [26]. Die Schmerzen
sind bei der grossen Mehrheit der Patienten durch Alko-
hol [27] und in dusserst seltenen Fallen durch volatile ir-
ritative Substanzen [28] ausgelost.

Fiir die akute Therapie bleibt Sumatriptan s.c. das
Medikament der ersten Wahl [29]. Sumatriptan in-
tranasal [30] und Zolmitriptan intranasal [31] sind zwei
weitere gute Alternativen, aber nach der klinischen Er-
fahrung erscheinen diese zwei Therapien mit Triptanen
intranasal moglicherweise weniger effizient als Suma-
triptan s.c.

Eine alternative, etwas aufwandige Therapie fir die
akute Behandlung von Cluster-Kopfschmerzen ist die
Gabe von Sauerstoff. Es wurde wissenschaftlich gezeigt,
dass die Verabreichung von 100% Sauerstoff, 7-12 Li-
ter/Min., wahrend 15-20 Minuten, eine gute bis sehr
gute Wirkung hat [32]. Dagegen haben die Gabe von Er-
gotamine per os oder rektal wie auch Lidocain intrana-
sal eine eher schlechte Wirkung gezeigt [9].

Fiir die prophylaktische Therapie sind die besten do-
kumentierten und effizienten Ergebnisse mit Verapamil
erreicht [33, 34]. Die Patienten mit Cluster-Kopfschmer-
zen brauchen in der Regel hohere Dosen (240-960
mg/Tag) als die Patienten mit kardiologischen Proble-
men [9]. Medikamente der zweiten Wahl bleiben Me-
thysergid und Lithium [33, 35].

2.2.3. Episodische paroxysmale Hemikranie

Die episodische paroxysmale Hemikranie ist ein sehr
seltener Typ von Kopfschmerzen, der sehr gut auf Indo-
metacin anspricht. Die Patienten leiden an sehr intensi-
ven, strikt unilateralen Schmerzen in der orbitalen und
temporalen Region, die 1 bis 30 Minuten dauern und sich
mehrmals pro Tag (durchschnittlich 11-14 Mal) wieder-
holen. Sie sind in der Regel durch Stérungen des autono-
men Systems wie konjunktivale Rotung, vermehrten
Tranenfluss, Rhinorrhoe, Ptosis, Augenlidodem etc. be-
gleitet. Diese Schmerzen kénnen wahrend mehreren Ta-
gen bis Wochen hintereinander, mit freien Intervallen
von Wochen bis Monaten, auftreten [36, 37]. Frauen und
Manner sind gleichermassen betroffen. In der interikta-
len Periode leiden viele Patienten an diffusen leichten
Kopfschmerzen und prasentieren eine motorische Unru-
he [36]. Die paroxysmale Hemikranie kann in ca. 10% der
Falle durch Bewegung des Kopfes, Druck auf die zervikale
Region und Alkohol ausgelost werden [38]. Die Therapie
ist nur prophylaktisch: Indometacin wirkt in der Regel
sehr gut und schnell, innerhalb von 1-2 Tagen, die mittle-
re wirksame Dosis liegt bei 25-100 mg [39].
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2.2.4. SUNCT-Syndrom

Das ,Short-Lasting Unilateral Neuralgiform Head-
ache” (=SUNCT)-Syndrom ist eine dusserst seltene Form
von Kopfschmerzen, die durch sehr intensive, elektrisie-
rende, repetitive periorbitale und temporale Schmerzen
mit einer Dauer von 15-250 Sekunden [40] charakteri-
siert ist. Die Mehrheit der Patienten hat durchschnitt-
lich 5-6 Attacken pro Stunde. Die Schmerzen sind in der
Regel unilateral, aber bilaterale Formen wurden ebenso
beobachtet. Die haufigste autonome Storung ist eine
konjunktivale Rotung, seltener werden vermehrter Tra-
nenfluss, Rhinorrhoe, Ptosis und Augenlidédeme beob-
achtet. Betroffen sind, ausnahmsweise im Bereich der
Kopfschmerzen, deutlich haufiger die Manner (17 Man-
ner : 2 Frauen) [41]. Bei einigen Patienten kénnen diese
Schmerzen durch Halsbewegungen ausgelost werden.
Es existieren seltene symptomatische Formen als Folge
von Pathologien in der Fossa posterior [42].

Die SUNCT-Syndrome sind in der Regel eher schwie-
rig zu behandeln: Wegen der sehr kurzen Dauer der
Attacken gibt es keine akute Therapie, die so rasch wir-
ken kann, deshalb werden nur prophylaktische Therapi-
en eingesetzt. Nach verschiedenen kleinen, nicht kon-
trollierten Studien haben Antiepileptika wie Carbama-
zepin, Gabapentin, Lamotrigin und Topiramat eine mas-
sige bis gute prophylaktische Wirkung gezeigt.

2.2.5. Hypnische Kopfschmerzen

Wie fast alle der kurz dauernden Kopfschmerzsyn-
drome sind auch die hypnischen Kopfschmerzen eine
sehr seltene Kopfschmerzform und betroffen sind, wie
ublicherweise, signifikant haufiger die Frauen als die
Manner (5:3). Es handelt sich um eher pulsierende, in-
tensive, diffuse Kopfschmerzen, die nur im Schlaf auf-
treten und die Patienten aufwecken. Die intensiven
Schmerzen dauern 5-60 Minuten und erscheinen in der
Regel 1-3 Mal in der Nacht. Klassischerweise reagieren
die hypnischen Kopfschmerzen auf Lithium, das vor
dem Einschlafen verabreicht wird [9].

3. Schmerzen im Zusammenhang mit epilepti-
schen Anfillen

Schmerzen, wie Muskelkater oder Kopfschmerzen,
die haufig die epileptischen Anfalle begleiten, konnen
fiir die Patienten deutlich storender als die epilepti-
schen Anfalle selbst empfunden werden.

Muskelkater ist fast immer Begleitsymptom der ge-
neralisierten tonisch-klonischen Anfalle, wie auch der
prolongierten fokalmotorischen Anfdlle und kann Stun-
den bis sogar Tage dauern.

Ein Drittel bis zur Halfte der Patienten mit Epilepsie
leiden an Kopfschmerzen in Zusammenhang mit epi-
leptischen Anfallen und in der Mehrheit der Falle (56%)
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handelt es sich um Migrane, in 37% der Falle um Span-
nungskopfschmerzen [12, 43, 44]. Nach einer grossen
prospektiven Studie mit 341 Patienten mit Epilepsie
[12] zeigen 70% der Patienten die Kopfschmerzen in der
postiktalen, 27% in der periktalen, und nur 3% in der
praiktalen Phase. Die Schmerzen werden auf der analo-
gen Skala mit durchschnittlich 6,1/10 Punkte als mittel-
schwere Schmerzen evaluiert und ihre Dauer betrifft
durchschnittlich 12,8 Stunden. Der Typ der Kopfschmer-
zen im Zusammenhang mit epileptischen Anfallen kor-
reliert in der Regel gut mit dem Typ der interiktalen
Kopfschmerzen [12]. Die Kopfschmerzen im Zusam-
menhang mit den epileptischen Anfallen werden signi-
fikant haufiger bei temporaler oder okzipitaler als bei
frontaler Epilepsie beschrieben [43]. Dieser Unterschied
konnte eventuell durch in der Regel kiirzere Dauer der
frontalen epileptischen Anfdlle im Vergleich mit den
temporalen oder okzipitalen epileptischen Anfallen er-
klart werden.

4. Trauma und Schmerzen als Konsequenz von
epileptischen Anfillen

Auch wenn die aktuellen Studien darin libereinstim-
men, dass Traumata infolge epileptischer Anfalle nicht
haufig und meist von geringem Schweregrad sind [14,
15], lasst sich dennoch feststellen, dass Patienten, die
an einer Epilepsie leiden, ein leicht erhohtes Risiko fiir
Unfalle und Verletzungen haben im Vergleich zu gesun-
den Gleichaltrigen [15]. Das Risiko fir Frakturen ist so-
gar ca. doppelt so hoch wie bei der Allgemeinbevolke-
rung, einmal als direkte Unfallfolge eines epileptischen
Anfalls, aber auch als Folge einer schlechten Knochen-
mineralisierung aufgrund der antikonvulsiven Behand-
lung [15].

In der Studie von Neufeld und Vishne von 1999 wur-
den 298 Epilepsiepatienten zu anfallsbedingten Verlet-
zungen befragt, 91 Patienten berichteten lber eine Ver-
letzung im Zusammenhang mit einem epileptischen
Anfall [45]. Die Verteilung der Verletzungsarten stellte
sich folgendermassen dar: Kopfverletzungen: 55% der
Verletzungen, Frakturen und Dislokationen: 17%, Com-
motio cerebri: 6%; Verbrennungen: 6% und subdurale
und intrazerebrale Himatome: 4% [45].

Auch in der von Lawn durchgefiihrten Studie waren
die meisten Verletzungen kranieller Art (79%) [14]. Wo-
hingegen in der Studie von Tiamkao und Shorvon von
2006 Weichteilverletzungen (61%) die haufigste Verlet-
zungsart darstellten, gefolgt von Verbrennungen (17%)
und Kopfverletzungen (14%) [46]. Ein Zungenbiss als
Folge eines epileptischen Anfalls ist in keiner dieser Stu-
dien separat aufgefiihrt, zum Teil ist er wohl unter an-
dere Begriffe eingeordnet, zum Teil ist der Zungenbiss
explizit nicht mitbeurteilt worden [14].

In Einzelfallen kann sogar die Muskelkraft wahrend
eines tonisch-klonischen Anfalls zu schweren muskulo-
skeletalen Verletzungen, wie zum Beispiel zu Wirbelkor-
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perfrakturen, fiihren [47].

Die Gefahr von Autounfallen scheint bei Epilepsie-
patienten nur leicht erhdht zu sein [15], dagegen steigt
die Gefahr von Unfallen im Wasser deutlich, so haben
zum Beispiel Kinder mit Epilepsie dafiir ein 7,5- bis
13,9-fach hoheres Risiko als gesunde Kinder [15].

Die meisten Verletzungen treten in Folge eines ge-
neralisierten Krampfanfalls auf.

Dementsprechend zahlen generalisierte Anfalle zu
den Risikofaktoren fiir eine anfallsbedingte Verletzung,
weitere Risikofaktoren sind eine hohe Anfallsfrequenz
[14, 15, 46] (in der Studie von Lawn einziger Risikofaktor
in multivariater Analyse: p < 0,001), fehlendes prolon-
giertes anfallsfreies Intervall [15], Anfélle, die mit ei-
nem Bewusstseinsverlust einhergehen [15], viele Antie-
pileptika [14], hoher Rankin-Score [14], Drop attacks in
der Vorgeschichte [14], geistige Retardierung [15] und
ADHS [15]. Wobei ADHS als Risikofaktor kritisch gese-
hen werden muss, da in der von Kirsch und Wirrell 2001
durchgefiihrten Studie mit Kindern zwar ein erhohtes
Risiko fiir Verletzungen bei Kindern mit ADHS festge-
stellt wurde, allerdings kein Unterschied zwischen den
Kindern mit und ohne Epilepsie eruiert werden konnte
[48].

Weitfiihrende Schutzmassnahmen sind aufgrund
der meist milden Verletzungsfolgen in den meisten Fal-
len nicht indiziert, um nicht einen selbstandigen und
normalen Lebensstil zu gefahrden. Aufgrund der hohen
Mortalitat der Wasserunfalle sollte hier allerdings im-
mer eine Aufsicht anwesend sein.

Die wichtigste Schutzmassnahme vor Verletzungen
ist aber die effiziente Anfallsreduktion [14].
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Anfallsartige Storungen auf zerebrovaskularer Basis

Die transitorische ischamische Attacke (TIA)

178 | Epileptologie 2007

Zusammenfassung

Transitorische ischamische Attacken (TIAs) sind eine
wichtige Differenzialdiagnose transienter fokaler Sto-
rungen in der Neurologie. lhr friihzeitiges Erkennen ist
wichtig, da nach einer TIA das Risiko eines ischamischen
Hirninfarkts erhoht ist und letzterer mit einer geeigne-
ten Therapie potenziell verhindert werden kann. Im vor-
liegenden Artikel wird auf die Pathogenese, die klini-
schen Merkmale und Differenzialdiagnosen, die Diag-
nostik und die Therapie der TIA eingegangen.

Epileptologie 2007; 24: 178 — 183

Schliisselworter: TIA, Transitorische ischamische
Attacke, Diagnose, Differenzialdiagnose, Klinik, Thera-

pie

L'accident ischémique transitoire

L'accident ischémique transitoire (AIT) est un diagnostic
différentiel important lors de déficits neurologiques fo-
caux transitoires. Il est important de reconnaitre un tel
épisode rapidement, car le risque de souffrir d'un acci-
dent vasculaire cérébral est élevé aprés un AIT et peut
étre diminué par une thérapie appropriée. Dans cet ar-
ticle, la pathophysiologie, la présentation clinique, le
diagnostic et le diagnostic différentiel ainsi que la thé-
rapie de I'AIT sont discutés.

Mots clés : Accident ischémique transitoire, AlT, diagnos-
tic, diagnostic différentiel, présentation clinique, théra-
pie

Transient Ischemic Attack (TIA)

Transient ischemic attacks are an important diffe-
rential diagnosis of transient focal symptoms in neuro-
logy. After a TIA, the risk of a stroke is elevated, which
can be prevented after correct diagnosis and an appro-
priate therapy. In this article, pathophysiology, clinical
presentation, diagnosis, differential diagnosis, and
therapy of TIAs are discussed.

Key words: Transient ischemic attack, TIA, diagnosis,
differential diagnosis, clinical presentation, therapy

Niklaus Meier und Heinrich P. Mattle
Klinik und Poliklinik fiir Neurologie, Inselspital, Bern

Einleitung

Die Abklarung transienter fokaler Symptome ist ei-
ne haufige und wichtige Aufgabe in der taglichen neu-
rologischen Praxis. In die differenzialdiagnostischen
Uberlegungen missen verschiedene Entitdten wie ein
epileptisches Geschehen, Aurasymptome im Rahmen
einer Migrane oder — als seltenere Ursache — eine tran-
siente globale Amnesie eingeschlossen werden. Liegt
der transienten fokalen Storung eine ischamische Pa-
thogenese zugrunde, so spricht man von einer transito-
rischen resp. transienten ischamischen Attacke (TIA). lhr
Erkennen ist von besonderer Wichtigkeit, da nach einer
TIA das Schlaganfall-Risiko deutlich erhoht ist (bis 10%
in den folgenden 7 und 15% in den folgenden 30 Tagen
[1]) und somit eine rasche und gezielte Abklarung mit
entsprechender Therapie potenziell einen Schlaganfall
verhindern kann. Im Folgenden soll auf die Pathogene-
se, die klinischen Merkmale und Differenzialdiagnosen,
die Diagnostik und die Therapie eingegangen werden.

Definition und Epidemiologie

Eine TIA wird definiert als ein akutes reversibles neu-
rologisches Defizit, welches durch eine fokale zerebrale
oder retinale Ischamie bedingt ist. Eine TIA beginnt in
der Regel abrupt und bildet sich dann rasch graduell
zuriick; die Dauer betragt definitionsgemass weniger
als 24 Stunden, wobei sie meist zwischen 2 und 15 Mi-
nuten betragt. Bei einer Symptomendauer von liber 24
Stunden spricht man von einem ischamischen zerebro-
vaskuldaren Infarkt oder Schlaganfall respektive einem
Retinainfarkt. Ein reversibles neurologisches Defizit,
welches durch eine Hirnblutung bedingt ist, stellt
verglichen mit einer Ischamie ein sehr seltenes Ereignis
dar. Als klinische Regel gilt, dass symptomatische
Blutungen langer als 24 Stunden anhaltende Sympto-
me verursachen.

Eine TIA ist ein relativ haufiges Ereignis: In der Rot-
terdam-Studie wurde eine TIA-Pravalenz von 0,9% in der
Gruppe der 55-64-Jahrigen erhoben, welche bei den
iber 85-Jahrigen sogar bis auf 2,2% anstieg [2]. Dies ist
vergleichbar mit der Pravalenz von Epilepsie in
industrialisierten Landern, welche bei den uber 75-
Jahrigen mit 1,5% angegeben wird [3]. In einem ahnli-
chen Rahmen bewegt sich auch die Lebenszeitprava-
lenz der Aura ohne Migranekopfschmerz: 1% bei Man-
nern und 3% bei Frauen, wahrend diejenige der klassi-
schen Migrane mit Aura hoher ist und bei Mannern 4%,
bei Frauen 7% betragt [4].
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Pathophysiologie und Klinik

Zerebrale Durchblutungsstorungen kénnen generell
lokal atherothrombotisch oder embolisch bedingt sein.
Als Emboliequellen kommen hierbei das Herz (,kardio-
embolisch® inklusive paradoxe Embolien bei Rechts-
Links-,Shunt“) und die hirnzufiihrenden Gefasse (,arte-
riell-embolisch“) in Frage. Klinisch sind die beiden pa-
thogenetischen Mechanismen (atherothrombotisch vs.
embolisch) nicht sicher unterscheidbar, jedoch lassen
sich aus der Anamnese einige Riickschliisse ziehen: So
sind wiederholte, kurzdauernde (Minuten bis eine Stun-
de), stereotype Ereignisse eher auf eine lokale athero-
thrombotische Pathogenese oder auf arterio-arterielle
Embolien in einem einzelnen Gefassterritorium zurtick-
zufiihren. Multiple, langer dauernde (liber eine Stunde)
Ausfalle verschiedener Muster entsprechen eher Embo-
lien aus einer proximalen Quelle in verschiedene Strom-
gebiete. Storungen der Blutgerinnung, der Gefasswand
oder der Rheologie (Virchow' Trias) konnen die Entste-
hung von TIAs natiirlich begiinstigen.

Der Grossteil der TIAs (ca. 80%) tritt im Karotis-
stromgebiet auf, davon 17% als isolierte Amaurosis fu-
gax. Die Ubrigen sind entweder vertebrobasilar oder
nicht klassifizierbar [5].

Die Klinik der TIA ergibt sich aus dem betroffenen
Gefassterritorium:

Karotis-TIAs

- A ophthalmica und ihre Aste: ipsilaterale passagere
Sehstoérungen (,Amaurosis fugax®, ,transitorische
monokulare Blindheit“) mit wahrend 5-30 Sekunden
zunehmendem Verschwommen- oder Nebelsehen,
welches sich in der Regel horizontal von oben oder
von unten her wie ein Vorhang liber das Gesichtsfeld
legt und schliesslich in einer monokuldren Blindheit
endet.

- Distales Karotis-Stromgebiet (meist distale Aste der
A. cerebri media): kontralaterale sensomotorische
Halbseitensymptomatik, wobei meist nur Arm
und/oder Hand involviert sind. Es kdnnen jedoch
auch Gesicht, Lippen und Bein respektive Kombina-
tionen davon betroffen sein. Bei einer TIA in der
sprachdominanten Hemisphare kommt es zu Apha-
sie und Apraxie. In der nicht-sprachdominanten He-
misphare kann es zu Anosognosie und Neglekt kom-
men, welche vom Patienten jedoch naturgemass nur
schwer wahrzunehmen sind.

- Eine Ischamie in den Wasserscheidengebieten fiihrt
zu einer seltenen Sonderform der TIA, der so genann-
ten ,limb shaking“-TIA. Sie ist gekennzeichnet durch
unwillkiirliche, rhythmische oder arrhythmische, in
der Regel unilaterale, Tremor- oder Chorea-artige Be-
wegungen von Hand, Arm, Bein, Hand und Arm oder
Hand und Arm und Bein. Die ,limb shaking“-TIA kann
die unteren oder die oberen Extremitaten betreffen,
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und gelegentlich sind beide Extremitaten (wenn auch
asymmetrisch) involviert. Im Gegensatz zu einem fo-
kalen epileptischen Anfall ist die Gesichtsmuskulatur
ausgespart, und ein ,Jacksonian March“ wird nicht
beobachtet. Die ,limb shaking®“-TIAs entsprechen ha-
modynamischen, so genannten ,,low flow“- TIAs [6].
Es kommt bei vorbestehender kritischer Blutversor-
gung des Gehirns wegen einer in der Regel hochgra-
digen Karotisstenose oder eines Karotisverschlusses
wahrend bestimmten Manévern (zum Beispiel ra-
sches Aufstehen, Nackenextension) zu einer zerebra-
len Hypoperfusion in Wasserscheidengebieten [7].
Umgekehrt sistieren diese TIAs bei Vermeidung sol-
cher Positionen rasch.

Vertebrobasilare TIAs

Hier ist die Symptomatik aufgrund der Vielzahl der
von diesem Stromgebiet versorgten Strukturen komple-
xer als bei Karotis-TIAs.

- Es kann zu Drehschwindel, Diplopie (horizontal oder
vertikal), Dysarthrie, Dysphagie, perioralen Hyp- oder
Kribbelparasthesien, Gangunsicherheit mit Fallnei-
gung, Ataxie oder sensomotorischen Defiziten einer
oder beider Korperhalften kommen.

- Seltenersind Verschwommensehen, Gesichtsfeldein-
engung, partielle oder vollstandige Blindheit oder
Taubheit, Ptose, Ohrgerausche, Kopf- oder Gesichts-
schmerzen, Erbrechen, Schluckauf oder Vigilanz-
storungen. Eine Hemianopsie wird von den Patienten
selten als solche erkannt.

- Eine Sonderform vertebrobasilarer TIAs sind die so
genannten “Drop attacks”: Hier kommt es aus dem
Stehen oder Gehen heraus ohne Vorboten zu einem
plotzlichen Sturz ohne Bewusstseinsverlust und oh-
ne postiktale Symptomatik. Die Patienten fallen in
der Regel vorniiber auf Knie und Gesicht und stehen
anschliessend sofort wieder auf. Die Pathogenese ist
unbekannt, es wird ein plotzlicher Tonusverlust der
Beine im Rahmen einer Hirnstammischamie postu-
liert.

Lakunare TIAs

Sie entsprechen kleinen Ischamien in der tiefen
weissen Substanz aufgrund einer Durchblutungs-
storung im Versorgungsgebiet einer penetrierenden Ar-
teriole (aus dem Karotis- oder vertebrobasilaren Strom-
gebiet). Am haufigsten kommt es zu folgenden Sympto-
men:

- rein motorische Hemisymptomatik

- rein sensible Hemisymptomatik

- sensomotorische Hemisymptomatik

- Dysarthrie und ungeschickte Hand kontralateral zur
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Ischamie (,dysarthria - clumsy hand“)
= Ataktische Hemiparese

Klinische Differenzialdiagnose

Wegen der kurzen Dauer der Symptome sind TIAs
meistens klinisch nicht objektivierbar, weshalb einer
exakten (Fremd-)Anamnese eine ganz wesentliche Be-
deutung zukommt. Folgende Krankheitsbilder miissen
in erster Linie in der Differenzialdiagnose berticksichtigt
werden:

Epilepsie

Als wichtige klinische Differenzialdiagnose einer TIA
kommen epileptische Anfdlle, insbesondere einfach-
partielle Anfdlle, in Frage. Generell ist die Epilepsie
durch eine ,Plus-Symptomatik“ mit motorischen Ent-
ausserungen oder Kribbelparasthesien gekennzeichnet,
wahrend es bei der TIA zu ,Minus-Symptomen* wie
Lahmung oder Hypasthesie kommt. Eine Ausnahme
hiervon stellen die oben erwahnten ,,limb shaking“-TIAs
dar. Eine postiktale Parese (Todd'sche Parese) kann je-
doch das Bild einer TIA imitieren, weshalb bei der
Anamnese genau nach vorgangigen Plus-Symptomen,
Bewusstseinsverlust, Kopfschmerzen und postiktaler
Verwirrtheit respektive Miidigkeit gefragt und bei der
Untersuchung auf Stigmata wie Zungenbiss geachtet
werden muss. Partielle Anfalle sind in der Regel mit ei-
ner Dauer von 1-2 Minuten kiirzer als eine TIA. Die Symp-
tome beginnen im Vergleich zur TIA meist allmahlich,
nehmen im Verlauf zu und klingen dann wieder ab. Eine
March-Symptomatik (Ausbreitung von motorischen
oder sensiblen Symptomen) kommt bei einer TIA zudem
in der Regel nicht vor. Bewusstseinsstorungen und Ver-
lust von Stuhl oder Urin, wie sie im Rahmen von (kom-
plex-partiellen oder generalisierten) epileptischen An-
fallen auftreten konnen, sind fiir eine TIA atypisch. Eine
Ubersicht tiber die klinischen und apparativen Unter-
scheidungsmoglichkeiten gibt Tabelle 1.

Ein vaskular bedingter Hirnparenchymdefekt (ischa-
mischer oder hamorrhagischer Hirninfarkt) oder eine
Subarachnoidalblutung sind eine haufige Ursache fiir
symptomatische epileptische Friih- oder Spatanfalle.
Ob eine TIA ein Ausloser fiir einen epileptischen Anfall
sein kann, muss offen gelassen werden [8].

Aurasymptomatik im Rahmen einer Migrédne

Auch bei Aurasymptomen im Rahmen einer Migrane
stehen meistens die Plus-Symptome (vor allem Flim-
merskotome bei der am haufigsten vorkommenden
ophthalmischen Aura) im Vordergrund, die zudem den
typischerweise pulsierenden Hemikranien mit beglei-
tender vegetativer Symptomatik (Ubelkeit, Erbrechen)
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vorangehen und mit Phono- und Photophobie sowie
Riickzugstendenz verbunden sind. Aurasymptome be-
ginnen im Gegensatz zu vaskularen Symptomen in der
Regel langsam, breiten sich im Verlauf aus und klingen
graduell wieder ab (kortikale ,spreading depression als
pathophysiologisches Korrelat). Aurasymptome wie
Ophthalmoplegie, Hemiplegie oder Sprachstorungen
sowie Aurasymptome bei einer Basilarismigrane er-
schweren die Differenzierung zur TIA. Die Sonderform
einer ,migraine sans migraine“ (Aura ohne Migrane-
kopfschmerz) lasst sich klinisch kaum von einer TIA un-

terscheiden.

Tabelle 1:

Ubersicht tiber die Unterschiede zwischen TIA und epi-
leptischen Anfallen (gemass [13, 14])

TIA partielle Anfille

Beginn abrupt abrupt oder langsam
zunehmend

Ende rasch graduell langsam oder rasch
graduell

Dauer 5-10 min 1-2 min

Symptome | minus plus

March nein moglich

Bewusstsein | in der Regel je nach Anfall

nicht gestort

postiktale keine moglich

Miidigkeit

Stuhl-/ keine je nach Anfall

Urinin-

kontinenz

EEG normal (44%) epilepsiespezifische
oder unspezifisch | Potenziale moglich
pathologisch
(56%)

MRI Diffusions- Diffusionsstorung
storung moglich
moglich (Status epilepticus)
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Transiente globale Amnesie (TGA)

Die TGA ist ein akut einsetzendes, antero- und retro-
grades amnestisches Syndrom von maximal 24 Stunden
Dauer. Die Patienten sind wach und desorientiert, wir-
ken ratlos und stellen wiederholt stereotype Fragen
(»wo bin ich, was ist passiert” etc). Hinweise auf weitere
fokal-neurologische Defizite, auf ein Schadelhirntrau-
ma oder auf eine psychiatrische Erkrankung liegen nicht
vor. Die Pathophysiologie der TGA ist unbekannt, disku-
tiert wurde kiirzlich eine Insuffizienz oder Aplasie der
Klappen der V. jugularis interna, welche unter Valsalva-
Manover zu einer vendsen Abflussbehinderung und
konsekutiver Ischamie des (dominanten) Hippokampus
fiihrt. Eine TGA ist in der Regel ein einmaliges Ereignis,
wiederholte TGAs sind dusserst selten. Ein amnesti-
sches Syndrom als alleiniges Symptom einer TIA ist wie-
derum auch selten, kann aber nicht mit letzter Sicher-
heit ausgeschlossen werden, weshalb weitere Ab-
klarungen indiziert sind.

Zusammengefasst sprechen also fiir ein vaskuldres Ge-
schehen

- ein akutes Auftreten

- ,Negativsymptome“ oder Symptome, welche sich ei-
nem vaskuldren Versorgungsgebiet zuordnen lassen

- transitorische Defizite, meist kiirzer als 30 Minuten

- das Fehlen von ,March-Symptomen®

- das Fehlen von (Flimmer-) Skotomen

Weiterhin gehen TIAs in der Regel nicht mit Kopf-
oder Augenschmerzen einher und sind nicht von einer
Bewusstseinsstorung begleitet, eine seltene Ausnahme
hiervon stellen TIAs im vertebrobasilaren Stromgebiet
dar. Isolierter Schwindel oder eine Synkope sind in der
Regel auch nicht Symptom einer TIA. Auf die Gefahr,
vom Alter des Patienten auf die Genese des fokalen De-
fizits zurlick zu schliessen, sei an dieser Stelle ausdriick-
lich gewarnt.

Diagnostik

Auf die Bedeutung einer exakten Anamnese wurde
oben bereits hingewiesen. Man sollte sich nicht nur die
Symptomatik exakt schildern lassen (Plus- vs. Minus-
Symptome? Erstmaliges oder wiederholtes Ereignis?),
sondern auch gezielt nach Begleitsymptomen (zum Bei-
spiel Hirnstammzeichen, Kopfschmerzen, Palpitationen
etc.) fragen. Daneben sind die zeitliche Dynamik (plotz-
lich maximale oder graduell zunehmende Symptome?
Dauer bis zur maximalen Auspragung? Fluktuation?
Ausbreitung? Pl6tzliches Ende oder schrittweise Reduk-
tion der Symptome? Dauer des gesamten Ereignisses?),
die Umstande des Auftretens (Korperposition? Positi-
onsanderung? Valsalva-Mandver? Psychische Belas-
tung?) und die Vorgeschichte des Patienten beziiglich
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kardiovaskularer Risikofaktoren von eminenter Wichtig-
keit.

Bei der klinischen Untersuchung sollte der Fokus auf
das kardiovaskulare System (Herz- und Karotisauskulta-
tion, Palpation der Fussarterien, Blutdruck liegend und
stehend) gerichtet und der Neurostatus detailliert erho-
ben und dokumentiert werden.

Die Fundoskopie und die Inspektion des Integu-
ments (insbesondere die Haut akral und die Konjunkti-
ven) kénnen Hinweise auf abgelaufene Embolien ge-
ben.

Wahrend das Elektroenzephalogramm (EEG) nach
einem partiellen epileptischen Anfall persistierende fo-
kale epilepsiespezifische Potenziale im Sinne eines epi-
leptogenen Fokus zeigen kann, kommt dies nach einer
TIA nicht vor. Trotzdem zeigen 56% der EEGs nach TIA ei-
ne unspezifische (meist fokale, selten generalisierte)
Pathologie [9].

Die Magnetresonanztomographie (MRI) mit Diffusi-
onswichtung zeigt nach einem partiellen epileptischen
Anfall in der Regel keine Abnormitaten, wahrend in 16-
67% aller TIAs eine Diffusionsstorung sichtbar ist [10].
Beim Status epilepticus (als seltene Differenzialdiagno-
se einer TIA) konnen kortikale Diffusionsstérungen als
bildmorphologisches Korrelat eines zytogenen Oedems
auftreten, die im Vergleich zu denjenigen bei zerebraler
Ischamie jedoch nicht einem Gefassterritorium entspre-
chen.

Im Folgenden Empfehlungen zum weiteren Procedere be-
ziiglich Abkldrung und Therapie nach TIA [11]:

Diagnostik

- Zeitpunkt der klinischen Evaluation sowie empfohlene
Zusatzuntersuchungen

+ klinische Evaluation der Patienten innert 24 bis 48
Stunden nach TIA inklusive Bildgebung (CT mit CT-An-
giographie respektive MRI mit MR-Angiographie)
zum Ausschluss der Differenzialdiagnosen und zur
Darstellung der hirnzufiihrenden Gefasse.

+ allgemeine Diagnostik mit Blutentnahme (Hamato-
gramm, Elektrolyte, Kreatinin, Niichternplasmaglu-
kose und Lipidstatus) und EKG.

« Transthorakale oder-6sophageale Echokardiographie
mit der Frage nach intrakardialem Thrombus, Klap-
penvegetationen oder Rechts-Links-,,Shunt“ (parado-
xe Embolie, zum Beispiel bei offenem Foramen ovale),
Doppler-/Duplexsonographie der hirnzufiihrenden
Gefasse zur Gradierung einer allfalligen Gefdss-Ste-
nose und fiir die Plaque-Morphologie, Holter-EKG be-
ziehungsweise R-Test mit der Frage nach intermittie-
rendem Vorhofflimmern.
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Hospitalisation

Hospitalisation empfohlen fiir Patienten

mit einer einmaligen, kurz zuriickliegenden (inner-
halb von 48 Stunden) oder mit repetitiven TIAs, um al-
le notigen Abklarungen rasch durchfiihren und bei
Wiederauftreten von Symptomen sofort eine spezifi-
sche Therapie (zum Beispiel Thrombolyse) einleiten
zu konnen.

mit einer langer zuriickliegenden (innerhalb 7 Tagen)
TIA bei repetitiven Symptomen, Symptomdauer lan-
ger als eine Stunde, symptomatischer A. carotis in-
terna-Stenose von liber 50%, einer bekannten kardia-
len Emboliequelle (zum Beispiel Vorhofflimmern)
oder einer bekannten Hyperkoagulabilitat.

Bei einer Abklarung unter ambulanten Bedingungen
muss der Patient darauf hingewiesen werden, sich
bei Wiederauftreten von Symptomen unverziiglich zu
melden.

Therapie

Nicht-kardioembolische TIA: medikamentés

Die Langzeittherapie mit einem Thrombozytenag-
gregationshemmer (Aspirin 100mg einmal taglich
oder Kombinationspraparat Aspirin 25mg/Dipyrida-
mol 200mg zweimal taglich) ist zur Sekundarprophy-
laxe indiziert. Eine orale Antikoagulation (OAK) ist
dieser Therapie nicht tiberlegen und mit einem héhe-
ren Blutungsrisiko verbunden.

Clopidogrel 75mg taglich als Monotherapie ist wirk-
samer als Aspirin.

Tritt eine TIA unter Aspirin auf, soll auf das Kombina-
tionspraparat Aspirin/Dipyridamol 25/200mg zwei-
mal taglich oder auf Clopidogrel 75mgeinmal taglich
gewechselt werden.

Clopidogrel kann als ,first-line“-Medikament zur Se-
kundarprophylaxe verschrieben werden, wenn Aspi-
rin oder das Kombinationspraparat nicht vertragen
werden oder der Patient bzw. die Patientin mehrere
Risikofaktoren aufweist.

Nicht-kardioembolische TIA: operativ oder endovas-
kuldr

Die Carotis-Endarterektomie (CEA) ist indiziert bei al-
len Patienten mit einem kuirzlich zuriickliegenden
(weniger als 6 bis 12 Monate), nicht-invalidisierenden
hemispharischen ischamischen Ereignis (TIA oder In-
farkt) oder einer Amaurosis fugax bei Vorliegen einer
ipsilateralen 70-99%igen Karotisstenose.

Eine CEA kann auch bei einem Stenosegrad von 50-
69% indiziert sein, wenn der Patient nicht schwer be-
hindert ist. Hiervon profitieren vor allem dltere Man-

ner mit kiirzlich zuriickliegenden (2-4 Wochen) he-
mispharischen Symptomen und einer irregularen/ul-
zerierten Plaque.

- Die Operationsindikation ist bei einem Stenosegrad
von unter 50% nicht gegeben.

 Falls eine CEA durchgefiihrt wird, sollte sie —in Ab-
hangigkeit vom Gesundheitszustand des Patienten
— so rasch wie moglich durchgefiihrt werden (am
besten innert 2 Wochen).

 Beiselektionierten Patienten mit einem hohen Ope-
rationsrisiko, zum Beispiel solchen mit Herzinsuffizi-
enz, kann anstelle der CEA eine endovaskulare Thera-
pie einer Karotisstenose erfolgen. In den bisherigen
Studien war die CEA jedoch mit weniger Komplika-
tionen behaftet als die endovaskulare Therapie, wenn
auch der absolute Unterschied zur CEA gering ist.

- Die Anlage eines extrakraniellen-intrakraniellen By-
passes ist nach TIA nicht indiziert.

- Kardioembolische TIA

 Beiintermittierendem oder chronischem Vorhofflim-
mern ist die orale Langzeit-Antikoagulation mit ei-
nem Ziel-INR von 2-3 indiziert. Bei Patienten mit Kont-
raindikationen fiir eine OAK ist Aspirin empfohlen.

« Patienten im Sinusrhythmus sollte keine OAK ver-
schrieben werden, es sei denn, es besteht ein hohes
Risiko fur ein intermittierendes Vorhofflimmern/
-flattern, ein kirzlich zuriickliegender Myokardin-
farkt, eine mechanische Herzklappenprothese,
Mitralstenose, intrakardialer Thrombus oder schwere
dilatative Kardiomyopathie mit einer Ejektionsfrakti-
on von weniger als 20%.

- Bei Mitralklappenprolaps oder ,strands® ist die
Thrombozytenaggregation indiziert.

+ Bei persistierendem Foramen ovale (PFO) ohne Nach-
weis von Thromben ist die Thrombozytenaggregati-
on indiziert. Ob ein perkutaner Verschluss des PFO ei-
nen zusatzlichen Nutzen bringt, ist offen.

« Bei Patienten mit Herzklappenprothese, welche un-
ter suffizienter OAK eine TIA erleiden, ist die zusatzli-
che Therapie mit Aspirin 100mg taglich oder Aspi-
rin/Dipyridamol indiziert.

 Bei instabiler Angina pectoris oder nichttransmura-
lem Myokardinfarkt sollte mit der Kombination von
Aspirin 100mg und Clopidogrel 75mg taglich thera-
piert werden.

Daneben ist natirlich die strikte Einstellung und
Kontrolle der kardiovaskularen Risikofaktoren (arterielle
Hypertonie, Dyslipidamie, Diabetes, Korpergewicht)
gemass den gangigen Richtlinien indiziert, ein allfalli-
ger Nikotinabusus sollte sistiert werden. Patienten mit
TIAs (vor allem atherothrombotischen) sind in der Regel
Patienten mit generalisierter Arteriosklerose, weswe-
gen insbesondere auch an eine begleitende kardiale Be-
teiligung gedacht und diese entsprechend abgeklart
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werden sollte.

Pravention

Wie einleitend besprochen, kann die TIA ein Warn-
symptom eines drohenden Schlaganfalles sein und ent-
sprechend auch eine Chance, letzteren zu verhindern.
Die Symptome und ihre Bedeutung sind in der breiten
Bevolkerung jedoch weitgehend unbekannt: Von 422 in
den Strassen Berns befragten Personen erkannten le-
diglich 12 (2,8%) die TIA als eine drohende Gefahr und
hatten medizinische Hilfe beansprucht [12]. Hinsicht-
lich Information und Pravention besteht daher Hand-
lungsbedarf.
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Synkopen — nichtepileptische anfallsartige Storungen auf kardiovaskularer Basis

Zusammenfassung

Synkopen gehoren zu den haufigsten paroxysmalen
Bewusstseinsstorungen uberhaupt und betreffen alle
Alterskategorien. Zahlreiche Ursachen koénnen einer
Synkope zugrunde liegen und eine Reihe von anderen
Storungen konnen sich klinisch sehr dhnlich wie Synko-
pen prasentieren (zum Beispiel epileptische Anfalle).
Die Atiologie eines transienten Bewusstseinsverlustes
bleibt daher trotz teilweise ausgedehnter und kostspie-
liger Abklarungen oft unklar. Fiir die Betroffenen geht
dies meist mit einer Verminderung der Lebensqualitat,
einer erhohten Morbiditat und in gewissen Fallen auch
mit einer erhohten Mortalitat einher. Ein systemati-
scher Uberblick tiber die wichtigsten Synkopenursachen
sowie deren typische anamnestische und klinische Pra-
sentation soll das Formulieren einer konkreten Ver-
dachtsdiagnose im Rahmen einer einfachen Basisdiag-
nostik (Anamnese, klinische Untersuchung und EKG) er-
leichtern und so einen sinnvollen, individuell angepass-
ten Einsatz von Zusatzuntersuchungen ermdglichen.
Die in der klinischen Praxis oftmals schwierige Differen-
zialdiagnose zwischen Synkope und epileptischem An-
fall soll speziell hervorgehoben werden.

Epileptologie 2007; 24: 184 — 192

Schliisselworter: Synkope, Epilepsie, transienter Be-
wusstseinsverlust, Diagnostik

Syncopes — Paroxysmal Cardiovascular Disorders

Syncope is a common disorder leading to transient loss
of consciousness in both young and old. Many different
causes can give rise to syncope and several non-synco-
pal disorders may have a similar clinical presentation
(e.g. epileptic seizures). The underlying cause of a tran-
sient loss of consciousness remains elusive in a sub-
stantial number of patients despite extensive diagnos-
tic investigations. Recurrent loss of consciousness,
however, has a major impact on quality of life, can be
associated with considerable morbidity and in some ca-
ses even with increased mortality. A systematic over-
view of the possible causes of syncope and their typical
clinical features will help to determine the most likely
diagnosis already after basic evaluation (history, clinical
examination and electrocardiogram), which is essential
for a reasonable and efficient use of any ancillary
testing. The often challenging differential diagnosis of
syncope and epileptic seizure will be highlighted sepa-
rately.
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Key words: syncope, seizure, transient loss of con-
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Syncopes: troubles aigus de la conscience d’origi-
ne cardiovasculaire

Les syncopes font partie des troubles de la conscien-
ce paroxysmaux les plus fréquents et peuvent se mani-
fester dans toutes les classes d'age. Des nombreuses
causes peuvent provoquer une syncope et des nom-
breux autres troubles de la conscience peuvent se pré-
senter cliniquement comme des syncopes (p.ex. crises
épileptiques). L'étiologie d'une perte de conscience
transitoire reste ainsi souvent peu claire malgré des in-
vestigations approfondies et colteuses. Cela va souvent
de pair avec une diminution de la qualité de la vie, une
augmentation de la morbidité et, dans certains cas, une
augmentation de la mortalité pour les personnes con-
cernées. Le but d'un apercu systématique des causes
pour des syncopes est de faciliter la pose d'un diagnos-
tic présumé concret dans le cadre d'un examen de base
simple (anamnése, examen clinique, ECG) et permettre
ainsi un emploi judicieux et individualisé des investiga-
tions complémentaires. Le diagnostic différentiel diffici-
le entre syncope et crise épileptique dans la pratique
quotidienne est spécialement mis en évidence.

Mots clés : syncope, épilepsie, perte de conscience tran-
sitoire, diagnostic

Einleitung

Nichtepileptische anfallsartige Stérungen auf kar-
diovaskularer Basis dussern sich klinisch als Prasynko-
pen oder Synkopen. Eine Synkope ist definiert als transi-
enter, selbstlimitierender Bewusstseins- und Tonusver-
lust aufgrund einer tempordren globalen zerebralen
Hypoperfusion und stellt ein haufiges Ereignis dar: 3-
37% aller Menschen erleiden mindestens eine Synkope
im Leben [1] und synkopale Ereignisse sind die Ursache
von 3-6% aller Notfallkonsultationen beziehungsweise
1-3% aller Hospitalisationen [2]. Synkopen sind keine
Erkrankung per se, sondern ein transientes Symptom
verschiedener Ursache. Zudem konnen sich klinisch ei-
ne Reihe anderer Storungen sehr dahnlich wie Synkopen
prasentieren, was die Ursachenabklarung eines transi-
enten Bewusstseinsverlustes erheblich erschweren
kann. Trotz teilweise ausgedehnter und kostspieliger
Abklarungen bleibt die Atiologie einer Synkope in 13-
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42% unklar [3, 4], was zielgerichtete therapeutische
Massnahmen verunmoglicht. Wiederholte Bewusst-
seinsverluste konnen jedoch die Lebensqualitat deut-
lich reduzieren [5], sind mit einer erhohten Morbiditat
und in gewissen Fallen mit einer erhohten Mortalitat
verbunden.

Im Folgenden werden ein systematischer Uberblick
uber verschiedene Ursachen von Synkopen, die klini-
schen Charakteristika der wichtigsten Synkopenformen
sowie einige Grundsatze zur effizienteren Diagnostik
bei unklarem Bewusstseinsverlust vorgestellt. Zudem
wird auf die oft besonders schwierige Differenzialdiag-
nose zwischen Synkope und Epilepsie, aber auch auf
das gelegentliche Zusammenspiel beider Entitaten,
naher eingegangen.

Atiologische Einteilung von Synkopen

Die zahlreichen Atiologien von Synkopen kénnen im
wesentlichen in 4 Gruppen eingeteilt werden (verglei-
che Tabelle 1, [6]), wobei Reflexsynkopen, orthostati-
sche Synkopen und kardial beziehungsweise kardiopul-
monal bedingte Synkopen die klinisch relevanten Kate-
gorien darstellen. Die Kenntnis anamnestischer und kli-
nischer Charakteristika dieser Synkopenformen bildet
die Grundlage fir eine zielgerichtete Ursachenab-
klarung.

Reflexsynkopen

Vasovagale Synkopen, auch neurokardiogene Syn-
kopen genannt, gehoren zu den haufigsten Synkopen
Uberhaupt [4, 6]. Die genauen pathophysiologischen
Mechanismen, welche reflektorisch zu einer transien-
ten Hypotension und/oder Bradykardie bei im Intervall
intakter kardiovaskularer Regulation fiihren, sind nach
wie vor nicht bekannt. Meist findet sich die Erstmanifes-
tation im Jugend- oder jungen Erwachsenenalter, in gut
30% besteht eine positive Familienanamnese fiir ,,gut-
artige Ohnmachten“ [7]. Oft lassen sich typische Trigger
wie langes Stehen (vor allem an heissen und tiberfiill-
ten Orten), abrupter Lagewechsel, Dehydratation, Ruhe
unmittelbar nach korperlicher Anstrengung, Schmerz,
Angst, Sehen von Blut oder andere emotional unange-
nehme Stimuli eruieren. Prodromal beziehungsweise
bei Prasynkopen treten neben ungerichtetem Schwin-
del und allgemeinem Schwachegefiihl haufig Hitzege-
fuihl, profuses Schwitzen, Ubelkeit sowie ein ,,Schwin-
den“ der Sinne (Sehen und Hoéren) auf. Prodromi konnen
aber auch ganzlich fehlen beziehungsweise amnesiert
werden. Beim Eintreten des Bewusstseinsverlustes
kann sowohl ein schlaffes Zusammensacken als auch
ein steifes Fallen, meist nach hinten, beobachtet wer-
den; die Augen sind meist gedffnet und zeigen nicht
selten eine Deviation nach oben oder zur Seite [8]. In
20% - 90% finden sich zumindest diskrete, kurzdauern-
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de, multifokale, irregulare Myoklonien, welche zusam-
men mit einer ebenfalls moglichen Urininkontinenz
wohl am haufigsten Anlass zur Fehldiagnose einer Epi-
lepsie geben [8]. Sobald die zerebrale Perfusion in Flach-
lage wiederhergestellt ist, sind die Patienten innert Se-
kunden bis maximal weniger Minuten wieder voll reori-
entiert. Midigkeit, Unwohlsein und Kopfschmerzen
konnen jedoch noch iiber Stunden persistieren. Im In-
tervall findet sich eine unauffallige korperliche Untersu-
chung, insbesondere fehlen fokal-neurologische Defizi-
te, Hinweise fiir eine kardiale beziehungsweise kardio-
pulmonale Erkrankung und eine orthostatische Hypoto-
nie.

Das Karotissinussyndrom ist die klassische Reflex-
synkope des dlteren Menschen. Es tritt nur selten vor
dem 40.-50. Lebensjahr auf, nimmt aber mit zuneh-
mendem Alter stark an Haufigkeit zu [9]. Abrupte bezie-
hungsweise extensive Kopfbewegungen, Rasieren oder
enge Hemdkragen als auslésende Umstande konnen in
vielen Fallen nicht eruiert werden, Prodromi wie
Schwindel sind nur teilweise vorhanden. Vor allem bei
lber 70-jahrigen Patienten werden auch unklare Stiirze
ohne Bewusstseinsverlust rapportiert, da letzterer in
bis zu 30% amnesiert wird [10]. Die klinische Untersu-
chung im Intervall zeigt altersentsprechend oft gewisse
Auffalligkeiten, so zum Beispiel eine arterielle Hyperto-
nie, eine geringe orthostatische Hypotonie oder Hin-
weise fiir eine koronare Herzkrankheit. Bei Zeichen ei-
ner akuten beziehungsweise relevanten neurologischen
oder kardiopulmonalen Erkrankung missen jedoch ent-
sprechende differenzialdiagnostische Synkopenursa-
chen sorgfaltig gesucht werden.

Situative Synkopen, wie zum Beispiel bei Miktion,
Defdkation oder Husten reflektorisch auftretende Be-
wusstseinsverluste, sind insgesamt selten. Wegweisend
ist die wiederholte Provokation in exquisiten Situatio-
nen bei im Intervall beschwerdefreiem, klinisch unauf-
falligem Patienten.

Orthostatische Synkopen

Typischerweise finden sich bei diesen Patienten
auch unabhangig von synkopalen Ereignissen deutlich
lageabhdngige, meist jedoch wenig spezifische Be-
schwerden wie ungerichteter Schwindel, Gangunsi-
cherheit, Sehstoérungen oder Schulter-/Nackenschmer-
zen [11]. Diese im Stehen und zum Teil bereits im Sitzen
vorhandenen Symptome werden durch raschen Lage-
wechsel, lUppige Mahlzeiten und Hitze verstarkt und
kénnen dann in Synkopen miinden. Ebenfalls zeigt sich
oft eine Akzentuierung der Beschwerden in den friihen
Morgenstunden sowie wahrend/nach massiger korper-
licher Aktivitat, wahrend es im Liegen zu einer raschen,
vollstandigen Symptomregredienz kommt. Weitere au-
tonome Dysfunktionen wie Blasen-/Mastdarmstérun-
gen, Potenzstérungen oder eine veranderte Schweissek-
retion werden selten spontan berichtet, sollten jedoch
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Tabelle 1:
Atiologie von Synkopen

Reflexsynkopen

Vasovagale Synkopen

Karotissinussyndrom

Situative Synkopen
Miktion, Defakation, Schlucken, Husten
Spielen von Blasinstrumenten, Gewichtheben

Orthostatische Synkopen

neurogene orthostatische Hypotonie
Multisystematrophie, Lewy Body-Disease, M. Parkinson
Polyneuropathie mit autonomer Beteiligung
Diabetes, Nieren-/Leberinsuffienz, Akoholabusus
Guillain-Barré-Syndrom
HIV-assoziierte Polyneuropathie
Amyloidneuropathie
medikamentos oder paraneoplastisch bedingt
Hochthorakale oder zervikale Myelopathie/Myelitis
Medikamentennebenwirkung
Antihypertensiva, trizyklische Antidepressiva, L-DOPA etc.

nichtneurogene orthostatische Hypotonie
Volumenmangel
Blutung, Erbrechen, Diarrhoe, M. Addison, Diuretikaabusus
Vasodilatation
Alkohol, Nitropraparate
Hitze, Fieber

Kardiale bzw. kardiopulmonale Erkrankung

Rhythmusstorungen
Sinusknoten-Dysfunktion, AV-Uberleitungsstérungen
paroxysmale supraventrikuldre/ventrikuldre Tachykardien
Brugada-Syndrom, Syndrome mit verlangerter QT-Zeit

strukturell oder kardiopulmonal bedingt
ischamische Kardiopathie, akuter Myokardinfarkt
valvulare Kardiopathie
hypertensive Kardiopathie, hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie
Perikarditis, Vorhofmyxom, Aortendissektion
Lungenembolie, pulmonal arterielle Hypertonie

Zerebrovaskuldre Synkopen
Anzapfsyndrome (z.B. bei Subklaviastenose)

aktiv erfragt werden. Ebenso kann die detaillierte
Anamnese (Diabetes, Niereninsuffzienz, akuter Blut-
/Flussigkeitsverlust, Antihypertensiva, anticholinerge
oder dopaminerge Medikamente, Alkoholabusus) be-
reits wertvolle Hinweise fiir die Pradisposition zu einer

neurogenen oder nichtneurogenen orthostatischen Hy-
potonie liefern (vergleiche Tabelle 1). Orthostatische
Hypotonie ist definiert als Blutdruckabfall von mindes-
tens 20mmHg systolisch und/oder 10mmHg diasto-
lisch innert 3 Minuten im Schellong-Test oder beim pas-
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siven Tiltversuch, was jedoch in einer einmaligen Unter-
suchung nicht obligat nachweisbar sein muss. In der kli-
nischen Untersuchung soll zudem sorgfaltig nach Zei-
chen einer neurologischen Grunderkrankung gesucht
werden, zum Beispiel einer Polyneuropathie, einer ex-
trapyramidalen und/oder zerebelldren Affektion.

Kardiale beziehungsweise kardiopulmonale Syn-
kopen

Im Gegensatz zu Reflexsynkopen und orthostati-
schen Synkopen konnen Bewusstseinsverluste auf dem
Boden einer kardialen Arrhythmie, einer strukturellen
Herzerkrankung beziehungsweise einer kardiopulmo-
nalen Erkrankung mit einer erhohten Mortalitat einher-
gehen [6]. Finden sich in der klinischen Untersuchung
Hinweise fiir einen akuten Myokardinfarkt, eine Aorten-
dissektion oder eine zentrale Lungenembolie, stellen
sich differenzialdiagnostisch keine weiteren Probleme
und eine rasche Behandlung des Grundleidens ist obers-
tes Gebot. Patienten mit kardial bedingten Synkopen
konnen jedoch im Intervall auch beschwerdefrei sein.
Kardiale Synkopen werden insgesamt haufiger bei tiber
50-Jahrigen beobachtet [12], Synkopen auf dem Boden
einer hereditaren QT-Zeit-Verlangerung oder einer ob-
struktiven Kardiomyopathie konnen sich aber durchaus
auch erstmals bei jungen Menschen manifestieren. Die
Prodromalphase ist typischerweise kurz, kann insbe-
sondere auch Thoraxschmerzen und Palpitationen um-
fassen, fehlt aber teilweise auch ganzlich. Das Auftre-
ten von Synkopen wahrend korperlicher Anstrengung
oder im Liegen, eine bekannte ischamische oder struk-
turelle Herzerkrankung sowie eine positive Famili-
enanamnese fiir einen plotzlichen (Herz-)Tod sind
anamnestisch wichtige Hinweise fiir eine mogliche kar-
diale Synkopenursache. Ebenso konnen Auffalligkeiten
in der klinischen Untersuchung (Herzgerausch, kardio-
pulmonale Dekompensation) und/oder im EKG (zum
Beispiel bifaszikularer Block, hohergradige AV-Blockie-
rungen, Sinusbradykardie < 50/min, verlangerte korri-
gierte QT-Zeit) fiir eine potenziell gefahrliche, kardiale
Atiologie richtungsweisend sein.

Diagnostisches Vorgehen bei unklarem transien-
tem Bewusstseinsverlust

Die bei jedem Patienten obligat durchzufiihrende
Basisdiagnostik umfasst eine detaillierte, gezielte
Anamnese (vergleiche Tabelle 2), wenn immer maoglich
inklusive Fremdanamnese, eine korperliche Untersu-
chung inklusive Blutdruckmessung im Liegen und Ste-
hen sowie ein EKG [6].

Darauf basierend soll zuerst geklart werden, ob es
sich tatsdchlich um eine Synkope oder aber um ein Syn-
kopen-ahnliches Ereignis mit oder ohne Bewusstseins-
verlust handelt (vergleiche Tabelle 3).
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Ist von einer Synkope auszugehen, so soll zur Pla-
nung allfilliger gezielter Zusatzdiagnostik versucht
werden, die wahrscheinlichste Synkopenkategorie fest-
zulegen (Reflexsynkope, orthostatische Synkope, kar-
diale beziehungsweise kardiopulmonale Synkope). Dies
gelingt bei sorgfaltiger Durchfiihrung in 60-70% aller
Patienten [13]. Wenn dies nicht der Fall ist, kann bei
erstmaligen oder sehr seltenen Ereignissen und fehlen-
den Anhaltspunkten fiir eine kardiale Atiologie vorerst
ohne weitere Diagnostik zugewartet werden. Bei wie-
derholtem Auftreten ist in erster Linie die Abklarung be-
zuiglich vasovagaler Synkopen und bei Patientenalter >
40-50 Jahre beziiglich Karotissinussyndrom anzustre-
ben; bei weiterhin unklaren Ereignissen soll eine kardio-
logische Vorstellung bzw. die Implantation eines kardia-
len Ereignisrekorders erwogen werden [6]. Zudem muss
aber immer wieder eine kritische Reevaluation erfolgen,
ob es sich tatsachlich um Synkopen handelt.

Gezielte Zusatzdiagnostik

Handelt es sich nach der Basisdiagnostik am ehes-
ten um eine erstmalige oder bisher nur selten aufgetre-
tene vasovagale Synkope mit typischer Prasentation
und ohne relevante Verletzungsfolgen, so sind keine
weiteren Abklarungen notig. Ansonsten ist eine Provo-
kationstestung mittels Kipptischuntersuchung anzura-
ten. Hierfir existieren zahlreiche Protokolle mit Unter-
schieden in Kippwinkel, Stehzeit und angewendeten
zusatzlichen Provokationsmandévern (Venenpunktion,
pharmakologisch, Unterdruckkammer), so dass sich
entsprechend variable Werte fiir Sensitivitat und Spezi-
fitat ergeben. Ohne aggressive pharmakologische oder
physikalische Provokation liegt die Sensitivitat um 50-
60%, die Spezifitat betragt ca. 90% [14]. Bei erfolgrei-
cher Provokation einer vasovagalen (Pra)-Synkope ist
das subjektiv mit dem Indexereignis vergleichbare Erle-
ben entscheidend. Zudem kann die Charakterisierung in
kardioinhibitorische, vasodepressorische oder gemisch-
te Form beim Entscheid fiir einen allfalligen medika-
mentodsen Therapieversuch beziehungsweise in Extrem-
fallen fiir die Indikation zur Herzschrittmacherimplan-
tation hilfreich sein. Bei vermutetem Karotissinussyn-
drom wird zur Diagnosesicherung nach Ausschluss von
ulzerierten Karotisplaques, hohergradigen Karotisste-
nosen sowie einem in den letzten drei Monaten erlitte-
nen zerebrovaskuldren Insult und/oder Myokardinfarkt
eine seitengetrennte Karotissinusmassage im Liegen
sowie unter Tiltbedingungen durchgefiihrt, wobei ne-
ben einem EKG-Rhythmusstreifen wenn immer moglich
ein nichtinvasives ,beat-to-beat“- Monitoring des Blut-
druckes erfolgen sollte [15]. Bei Nachweis einer klinisch
typischen Symptomatik und/oder deutlich ausgeprag-
ter, vorwiegend kardioinhibitorischer Reflexantwort
stellt die Schrittmacherimplantation die Therapie der
Wahl dar.

Ergibt sich initial der Verdacht auf orthostatische
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Tabelle 2:
Gezielte Anamnese bei synkopalem Ereignis

Umstande vor Bewusstseinsverlust
Korperposition (liegend, sitzend, stehend)

Aktivitat (Ruhe, Lagewechsel, wahrend/nach Belastung, Miktion, Husten etc.)
spez. Trigger (langes Stehen, heisser/iiberfiillter Ort, Schmerz, Angst, Kopfbewegung)

Prodromi

Ubelkeit, Schwitzen, Seh-/Hérminderung, Schwindel, Palpitationen, Thoraxschmerzen

Nach Wiedererlangen des Bewusstseins
Dauer der Reorientierungsphase
persistierende Ubelkeit, Erbrechen, Schwitzen
Palpitationen, Thoraxschmerzen
Inkontinenz, Verletzungen

Fremdanamnese

Art des Sturzes (schlaff, steif, nach vorne/hinten)

Hautkolorit, Atmung
motorische Entausserungen
Dauer (Bewusstseinsstorung, Reorientierung)

Erstereignis oder wiederholte Episode

Alter bei Erstereignis, Haufigkeit, Ahnlichkeit der Ereignisse, bisherige Abklarungen

Personliche Anamnese
aktuelles Alter, Medikamente

bekannte kardiale, metabolische oder neurologische Erkrankung
Zustand nach Schadel-Hirn-Trauma, Meningitis, Fieberkrampfen

Familienanamnese

gutartige Ohnmachten, pl6tzlicher (Herz-)Tod, Epilepsie

Synkopen, dient die Zusatzdiagnostik in erster Linie da-
zu, zwischen nichtneurogener und neurogener or-
thostatischer Hypotonie zu unterscheiden. Hierzu ist
unter Umstanden eine facharztliche neurologische Un-
tersuchung notwenig. Bei vermuteter neurogener or-
thostatischer Hypotonie kann zudem der neurophysio-
logische Nachweis einer Neuropathie mit Beteiligung
des autonomen Nervensystems hilfreich sein (zum Bei-
spiel Bestimmung der Herzfrequenzvariabilitat, quanti-
tative Schweissekretionsmessung).

Wird nach der Basisdiagnostik eine kardiale bezie-
hungsweise kardiopulmonale Synkopenursache vermu-
tet, so ist eine ziigige Weiterabklarung moglichst unter
Beizug eines entsprechenden Fachkollegen anzustre-
ben. Bei im Intervall nicht akut krankem Patienten
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gehoren Echokardiographie, Holter-EKG beziehungs-
weise R-Test und Ergometrie zu den nichtinvasiven Un-
tersuchungsmoglichkeiten. Je nach klinischem Gesamt-
kontext ist die diagnostische Aussagekraft jedoch limi-
tiert (zum Beispiel Holter-EKG bei relativ seltenen Ereig-
nissen) beziehungsweise es kdnnen sich geringe Auffal-
ligkeiten (zum Beispiel selbstlimitierende supraventri-
kulare Tachykardien oder Mitralklappenprolaps) finden,
die in den Handen des Nicht-Spezialisten letztlich nicht
zur Klarung der Synkopenursache, sondern eher zur
Komplizierung der Situation und Verunsicherung von
Arzt und Patient fiihren. Die Indikationsstellung zur Im-
plantation eines Ereignisrekorders, zur invasiven
elektrophysiologischen Untersuchung und zur Korona-
rangiographie muss in enger Zusammenarbeit mit ei-
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Tabelle 3:
Wichtigste Differenzialdiagnosen von Synkopen
Mit Bewusstseinsstorung

epileptischer Anfall (siehe Tabelle 4)
Metabolische Entgleisung

Hypoglykdmie, Hypoxie, Hypo-/Hyperkapnie
Bewusstseinsverlust meist deutlich > 3 min, Labor, Anamnese

Intoxikation
TIA im hinteren Stromgebiet

selten isolierter, kompletter Bewusstseinsverlust
zusatzlich Doppelbilder, Dysarthrie, Drehschwindel, Hemisymptomatik

Ohne Bewusstseinsstérung

Drop attacks

altere Patienten, Sturz meist im Gehen auf die Knie, keine fokalen Defizite

TIA im vorderen Stromgebiet

Sturz aufgrund akuter, ev. residuell noch vorhandener Hemisymptomatik

kardiovaskulare Risikofaktoren
Kataplexie
emotionaler Stimulus

zusatzliche Narkolepsie-verdachtige Symptome
Erstmanifestation meist im jlingeren Alter

Dissoziative Anfille

sehr hohe Anfallsfrequenz mit geringen Verletzungsfolgen, lange Dauer (> 5 min)
grobe, organisch nicht erklarbare motorische Muster, ev. mit gezielter Abwehr
Augen aktiv geschlossen, normale Atmung und Hautkolorit

Psychiatrische Auffalligkeit (Depression, Angsterkrankung)

multiple somatische Beschwerden ohne adaquates Korrelat

nem entsprechenden Facharzt erfolgen.

Weitere Zusatzuntersuchungen

Nicht selten werden bei synkopalen Ereignissen be-
reits im ersten diagnostischen ,Work-up“ eine zerebrale
Bildgebung und ein EEG veranlasst, was jedoch nur in
ausgewahlten Fallen gerechtfertigt ist. Eine zerebrale
Bildgebung ist sinnvoll bei Patienten mit neuaufgetre-
tenem neurologischem Defizit, mit einem mit dem Be-
wusstseinsverlust assoziierten Schadel-Hirn-Trauma,
ungewohnten Kopfschmerzen und bei differenzialdiag-
nostisch im Vordergrund stehendem epileptischem
oder zerebrovaskularem Ereignis. Zudem ist die Indikati-
on bei dlteren Patienten unter oraler Antikoagulation
eher grossziigig zu stellen [6, 16]. Ein EEG zeigt in einer
einmaligen interiktalen Ableitung selbst bei bekannter
Epilepsie nur in ca. 50%-60% epilepsietypische Verande-
rungen [17]. Umgekehrt werden bei Patienten mit Syn-
kopen nicht selten Auffalligkeiten ohne sicheren diag-
nostischen Wert beobachtet und selbst formal epilepti-
forme Entladungen konnen per se einen stattgehabten
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epileptischen Anfall als Ursache eines transienten Be-
wusstseinsverlustes nicht beweisen [18]. Insofern ist
ein EEG nur bei vordergriindigem Verdacht auf ein epi-
leptisches Geschehen sinnvoll, ansonsten eher Anlass
zur eventuell unnctigen Eskalation in der Ursachenab-
klarung sowie Verunsicherung von Arzt und Patient.

Synkope versus Epilepsie

Die  Unterscheidung zwischen stattgehabter
(Reflex-)Synkope und erlittenem epileptischem Anfall
stellt bei der Abklarung eines transienten Bewusst-
seinsverlustes mit im Intervall beschwerdefreiem, kli-
nisch unauffalligem Patienten eine grosse Herausforde-
rung dar. Insbesondere die Tatsache, dass auch Synko-
pen in 20%-90% mit mindestens diskreten, hypoxiebe-
dingten Myoklonien der Extremitdten einhergehen (so
genannte “konvulsive” Synkopen), fiihrt nicht selten zur
Fehldiagnose einer Epilepsie (in bis zu 15-30% [19]),
wahrend das umgekehrte seltener der Fall zu sein
scheint [20]. Die Fehldiagnose einer Epilepsie hat erheb-
liche Konsequenzen, so zum Beispiel Dauertherapie mit
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Tabelle 4

Differenzialdiagnose Synkope versus epileptischer Anfall

Synkope

epileptischer Anfall

Begiinstigend

Ausloser

Prodromal

Sturz

Augen

Hautkolorit

Vokalisation

Automatismen

Atmung

Konvulsionen

Zungenbiss

Inkontinenz

Dauer

Postiktal

Anamie, Dehydratation, Antihypertensiva, Nitrate
langes Stehen, Lagewechsel, korperliche Aktivitat,
Schmerz, Angst, Miktion, Defakation,

Husten, Schlucken

Nausea, Schwitzen, Schwinden der Sinne,
bilateraler Tinnitus

schlaffes Zusammensacken oder

steifer Sturz (meist nach hinten)

transiente Blickwendung nach oben

und ev. zur Seite, gelegentlich Versivbewegung
des Kopfes

blass

gelegentlich leises Stohnen

kurzdauernd und solitar: Kaubewegungen,
Lippenlecken, Versuch des Aufrichtens

flach

kurzdauernd (meist < 30 sec); arryhthmische,
multifokale Myoklonien, seltener milde
tonische Komponente

sehr selten, apikal

gelegentlich Urin-, selten Stuhlabgang

kurz, meist 10-20 sec (< 30 sec)

meist sofort reorientiert, hochstens sehr
kurz verwirrt (< 1-2 min); oft Schwachegefiihl/
Miidigkeit, Nausea, ev. Erbrechen

Mangelnde Schlafhygiene, Neuroleptika
haufig unvermittelt; seltener bei

emotionaler Belastung, Flackerlicht

ev. stereotype Aura (aufsteigend
epigastrisch, Déja-vu bzw. Jamais-vu,
olfaktorisch)

steifer, oft heftiger Sturz

meist anhaltende Blickwendung zur
Seite und ev. nach oben, oft kombiniert
mit Versivbewegung des Kopfes

haufig zyanotisch

ev. Initialschrei

langerdauernd und repetitiv,
ev. komplex oder grob ausfahrend

ev. stertoros

langer anhaltend (1-2 min);
generalisierte, rhythmisch ausklingende
Kloni, oft deutliche tonische Phase

haufig, lateral

relativ haufig Urin- und
Stuhlinkontinenz

meist 1-2 min (< 3 min)

haufiger verwirrt (> 5 min),
ev. somnolent, agitiert, Muskelschmerzen

moglicherweise Nebenwirkungen verursachenden An-
tiepileptika und relevante Einschrankungen im privaten
wie beruflichen Leben.

Eine detaillierte, gezielt und allenfalls wiederholt er-
hobene Anamnese inklusive fremdanamnestischer An-
gaben liefert haufig entscheidende Elemente, um zwi-
schen Synkope und echtem epileptischem Anfall diffe-
renzieren zu konnen. Sowohl hinsichtlich unmittelbar
auslosender Umstande, Prodromalsymptomen, der zu
beobachtenden Manifestationen wahrend des Bewusst-
seinsverlustes, des Verhaltens nach Wiedererlangen des

Epileptologie 2007

Bewusstseins als auch der durchschnittlichen Dauer der
Episode konnen so wichtige Unterschiede zwischen
Synkope und Epilepsie herausgearbeitet werden (ver-
gleiche Tabelle 4). Gleichzeitig muss aber bedacht wer-
den, dass einige Angaben und/oder Beobachtungen
nicht oder nur wenig zwischen den beiden Entitaten zu
diskriminieren vermogen. Sowohl bei synkopalen Ereig-
nissen als auch bei epileptischen Anfdllen kann eine
»positive“ Familienanamnese berichtet werden; Fieber
und Alkoholkonsum im Vorfeld kénnen fiir beides be-
glinstigend wirken. Unwohlsein, Ubelkeit und Hitzege-
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fihl im Rahmen einer vasovagalen Reaktion konnen
subjektiv unter Umstanden nur schlecht von aufstei-
genden epigastrischen Sensationen im Sinne einer Aura
unterschieden werden. Bereits mehrfach erwahnt wur-
den die auch bei Synkopen durchaus zu beobachtenden
Myoklonien, wobei die unterscheidenden Charakteristi-
ka vom Laien in der Hitze des Gefechtes verstandlicher-
weise meist nicht erfasst werden konnen. Das Gleiche
gilt fiir das bei Synkopen zu beobachtende ,Verdrehen
der Augen®, die unter Umstanden als Automatismen
anmutenden Kaubewegungen oder Versuche, den Kopf
zu heben oder sich gar aufzurichten, sowie die ge-
schatzte Dauer der Episode. Ebenfalls nicht differenzie-
rend ist eine Urininkontinenz zu werten, wohingegen
eine Stuhlinkontinenz bei Synkopen vergleichsweise
sehr selten anzutreffen ist. Ein nach dem Ereignis er-
hohter Prolaktinspiegel wird ebenfalls sowohl bei Syn-
kopen als auch bei epileptischen Anfallen gefunden.
Von Sheldon et al. wurde ein 9-Punkte umfassender Fra-
genkatalog zusammengestellt, welcher durch den
Nicht-Spezialisten als ,Screening“-Werkzeug mit einer
guten Sensitivitat und Spezifitat von je tiber 90% einge-
setzt werden kann [21]. Ein mit langerem Stehen oder
Sitzen assoziierter Bewusstseinsverlust, profuses
Schwitzen vor dem Bewusstseinsverlust und typische
»Prasynkopen® werden dabei als deutlich richtungswei-
send fiir Synkopen gewertet, ein Zungenbiss beim Er-
wachen hingegen fiir epileptische Anfalle. Emotionaler
Stress als Ausloser, prodromales ,Déja-vu“ beziehungs-
weise ,Jamais-vu“, Versivbewegung des Kopfes und mo-
torische Entausserungen wahrend des Bewusstseins-
verlustes sowie Verwirrtheit nach Wiedererlangen des
Bewusstseins sprechen eher fiir eine epileptische Gene-
se, werden jedoch nicht so stark gewichtet wie ein Zun-
genbiss beim Aufwachen.

Wenn keine ausreichenden anamnestischen Anga-
ben zur Verfligung stehen, ist eine apparative Zusatz-
diagnostik angezeigt. Ein in den ersten 24 h nach dem
Ereignis durchgefiihrtes Standard-EEG ist diagnostisch
beziiglich einer zugrundeliegenden Epilepsie deutlich
aussagekraftiger als eine nach tiber 48 h erfolgte Ablei-
tung [22]. Die diagnostische Sicherheit kann durch wie-
derholte Standard-EEGs, ein Schlafentzugs-EEG oder
aber eine kombinierte EEG-Kipptischuntersuchung er-
hoht werden [23]. Der diagnostische Goldstandard ei-
ner mittels kontinuierlicher Video-EEG-Ableitung erfass-
ten Episode ist ausserordentlich aufwendig und nur bei
sehr haufigen Ereignissen ein realistisches Ziel. Bei Syn-
kopen zeigt sich als elektroenzephalographisches Korre-
lat zuerst eine Verlangsamung der Hintergrundakti-
vitat, welche bei anhaltender zerebraler Hypoxie in bi-
frontalbetonte, hohergespannte Delta-Wellen und
schliesslich in eine generalisierte Kurvenabflachung
ubergeht, wahrend epilepsietypische Entladungen oder
Ablaufe fehlen. Ein durch die Angehdrigen aufgenom-
menes und vom Spezialisten beurteiltes Heimvideo
kann gelegentlich sehr wertvolle Informationen bei ver-
gleichsweise geringem Aufwand liefern.
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Synkope und Epilepsie stellen aber nicht immer ge-
trennte Entitaten dar. Eine zur Synkope fiihrende rele-
vante iktale Bradykardie oder gar Asystolie ist bisher sel-
ten im Rahmen von epileptischen Anfdllen temporalen
oder frontalen Ursprungs dokumentiert worden, die
Haufigkeit wird aber moglicherweise unterschatzt [24].
Zusammen mit aufgrund der anatomischen Verhaltnis-
se anzunehmenden iktalen respiratorischen Storungen
wird zunehmend auch ein Zusammenhang mit dem
»sudden unexpected death in epilepsy“ (SUDEP) disku-
tiert [25]. Proarrhythmische Eigenschaften von Antiepi-
leptika und allenfalls vorbestehende kardiale Erkran-
kungen konnen dabei als unglinstige Ko-Faktoren wir-
ken [26]. Durch Synkopen ausgel6ste, echte epilepti-
sche Anfalle sind verglichen mit ,reinen® Synkopen oder
epileptischen Anfallen ebenfalls seltene Ereignisse und
bisher vor allem bei Kindern dokumentiert worden, dort
aber auch mit Ubergang in einen echten Status epilepti-
cus [27]. Eine genetisch bedingt tiefe Krampfschwelle
diirfte dabei eine wesentlichen Rolle spielen, wobei
spontan auftretende epileptische Anfalle offenbar aber
eher die Ausnahme sind.

Die Haufigkeit einer voneinander unabhangigen Ko-
Existenz von Synkopen und epileptischen Anfallen im
gleichen Individuum ist bisher nicht bekannt.
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Bewusstseinsstorungen und Verwirrtheitszustinde bei systemischen und akuten
metabolischen Storungen und deren Abgrenzung zu epileptischen Anfillen

Zusammenfassung

Akute Bewusstseinsstorungen und Verwirrtheitszu-
stande im Rahmen von Allgemeinerkrankungen — aus-
genommen kardiale und kardiovaskulare Synkopen, In-
toxikationen und Entzugssyndrome — entwickeln sich
im Gegensatz zu Anfallen lber einen langeren Zeitraum
hinweg. Gemeinsamkeiten dieser Enzephalopathien
sind quantitative Bewusstseinsstorungen, Verwirrt-
heitszustande und Einschrankung der Hirnleistung.
Diese Symptome sind Ausdruck einer diffusen zerebra-
len Dysfunktion. Metabolisch oder systemisch bedingte
Storungen sind haufig, und deren Ursachen vielfaltig.
Sie umfassen febrile oder septische Zustande, Stoff-
wechselstorungen wie die Hypoglykamie, schwere Ent-
gleisungen des Wasser- und Elektrolythaushaltes, fort-
geschrittene Nieren- und Leberleiden und endokrine Er-
krankungen. Ihre Symptome kénnen verkannt und mit
epileptischen Anfdllen verwechselt werden. Anderer-
seits begiinstigen Stoffwechselstorungen, oder die All-
gemeinerkrankungen selber, epileptische Anfdlle. Die
klinische Abgrenzung gegentiber epileptischen Stérun-
gen ist oft schwierig. Anamnese, korperlicher Befund,
Erkrankungsverlauf, typische Semiologien, das EEG und
schliesslich Laboruntersuchungen tragen zur Differenzi-
aldiagnose bei.

Epileptologie 2007; 24: 193 — 201

Schliisselworter: Bewusstseinsstérungen, Verwirrt-
heitszustande, Allgemeinerkrankungen, metabolische
Storungen, epileptische Anfalle.

Troubles aigus de la conscience et états confusio-
nels dans le cadre d’affections systémiques et
métaboliques et leurs — discrimination de crises
épileptiques

Les troubles aigus de la conscience et les états con-
fusionels dans le cadre d'affections générales — exeptés
les syncopes d'origines cardiaques et cardiovasculaires,
intoxications et syndromes de sevrages — se dévelop-
pent contrairement a des convulsions sur une période
plus longue. Ces encéphalopathies se montrent princi-
palement comme troubles quantitatifs de la conscience
et états confusionels. Ces symptomes sont |'expression
d'une atteinte cérébrale diffuse. Les dérangements
métaboliques ou systémiques sont fréquents et leurs
causes variées. lIs se trouvent lors de conditions fébriles
et séptiques, de troubles, métaboliques, de dérange-

Bewusstseinsstorungen und Verwirrtheitszustande bei systemischen und akuten | Daniel Gujer

Daniel Gujer
Epileptologie und Parkinson Zentrum
Klinik Bethesa, Tschugg

ments du bilan hydrique et électrolytique, d'affections
rénales et hépatiques graves et de maladies endocrines.
Leurs symptdmes peuvent étre méconnus et étre con-
fondus avec des crises épileptiques. D'autre part les
troubles métaboliques et systémiques favorisent eux
mémes fréquemment l'apparition de convulsions. La
différenciation clinique est souvent difficile. L'anamneé-
se, I'examen clinique, I'évolution, des sémiologies typi-
ques, I'EEG et finalement les examens de laboratoire
contribuent au diagnostic différentiel.

Mots clés: troubles de la conscience, états confusionels,
affections générales, troubles métaboliques, convul-
sions

Disturbances of Consciousness and Acute Confu-
sional States in Systemic and Acute Metabolic Dis-
orders and Their Diffentialdiagnosis to Epileptic
Seizures

In contrary to epileptic seizures acute disturbances
of consciousness and confusional states resulting from
medical illness usually develop over a longer period of
time. They are associated with neurocognitive impair-
ment and changes in behavior that may resemble epi-
leptic seizures. The symptoms are caused by a general
neuronal dysfunction. A number of medical disorders
are known to cause metabolic and systemic encepha-
lopathies. These include febrile and septic states, meta-
bolic derangements, disturbances in water and electro-
lyte balance, advanced renal or hepatic illness and en-
docrinologic disorders. Their symptoms can be mis-
taken for epileptic seizures. On the other hand metabo-
lic disturbances or medical illnesses often may provoke
epileptic seizures. The clinical differentiation epileptic
versus systemic is often difficult. History, physical
findings, course of illness, typical semiologies, EEG
changes and lab investigations contribute to differen-
tial diagnosis.

Keywords: disturbances of consciousness, confusional
states, medical illness, metabolic disorders, epileptic
seizures
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Einleitung

Akute Bewusstseinsstorungen und Verwirrtheitszu-
stande im Rahmen von Allgemeinerkrankungen ent-
wickeln sich im Allgemeinen nicht schlagartig. Kardiale,
rhythmogene, vasovagale und vaskulare Synkopen oder
andere anfallsartige Ereignisse, Intoxikationen und Ent-
zugssyndrome sind davon ausgenommen. Bewusst-
seinsstorungen aufgrund einer meist akuten Allgemei-
nerkrankung entstehen vielmehr allmahlich aus cha-
rakteristischen Prodromi heraus, konnen jedoch auch
episodisch oder paroxysmal auftreten und zeigen oft ei-
nen protrahierten Verlauf. Typischerweise kommt es bei
den nachfolgend genannten systemischen Storungen
oder Stoffwechselentgleisungen zundachst zu quantita-
tiven Bewusstseinsveranderungen mit Somnolenz bis
zum Koma. Einzelne Patienten kénnen jedoch auch fo-
kale Symptome wie Hemiparesen entwickeln, welche
sich durch die Korrektur der Stérung zuriickbilden. Leit-
symptome sind der akute Verwirrtheitszustand und die
quantitative Storung des Bewusstseins mit Einschran-
kung der Hirnleistung und Personlichkeitsveranderun-
gen. Das Syndrom ist Ausdruck einer globalen zerebra-
len Dysfunktion [1] und nicht primar einer strukturellen
Hirnlasion. Eine solche Dysfunktion manifestiert sich
durch Veranderungen der kortikalen Funktion und
Storungen des Bewusstseins, die von leichten Verwirrt-
heitszustanden bis zum Koma reichen. Stérungen des
Bewusstseins reflektieren eine Storung beider zerebra-
ler Hemispharen oder der formatio reticularis des Hirn-
stammes.

Das Auftreten einer Enzephalopathie ist im Klinikall-
tag ein haufiges Problem, vor allem bei dlteren, schwer
kranken Patienten und speziell auf Intensivstationen
[2]. Eine Vielzahl von Ursachen kénnen zu Enzephalopa-
thien fiihren; nebst systemischen, toxisch-metaboli-
schen Storungen, Intoxikationen und Entzugssyndro-
men auch iktale und postiktale Zustdnde [3]. Der fol-
gende Uberblick beschrinkt sich auf die wichtigsten
systemisch-metabolischen Bewusstseinsstorungen und
Verwirrtheitszustande und deren Abgrenzung zu epi-
leptischen Anfallen. Zu den wesentlichen Storungen
gehoren die systemischen und lokalisierten Infektio-
nen, Stérungen des Glukosemetabolismus, des Wasser-
und Elektrolythaushaltes, andere Elektrolytstorungen,
Funktionsstorungen von Niere und Leber und endokrine
Erkrankungen. Ereignisse im Rahmen von Intoxikatio-
nen und andere synkopale Zustande wurden bereits an
anderer Stelle abgehandelt. Tabelle 1 fasst systemische
und metabolische Ursachen von Verwirrtheitszustan-
den und Bewusstseinstorungen zusammen.

Infektionen und Sepsis
Die septische Enzephalopathie ist die haufigste

Form der akut toxisch-metabolischen Enzephalopathie
und kommt bei etwa einem Viertel aller septischen Pa-
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tienten vor. Ihr Auftreten bei septischen Zustanden oder
schweren febrilen Organinfektionen ist mit einer er-
hohten Letalitat verbunden [4, 5]. Die Symptome mit
Agitation, Verwirrtheit, Desorientierung und Stupor bis
hin zum Koma treten typischerweise sehr frith im Ver-
lauf einer Sepsis auf. Das EEG zeigt unspezifische Veran-
derungen mit diffuser Verlangsamung, bei schwerer
Auspragung auch triphasische Wellen und gegebenen-
falls sogar ein ,,burst-suppression“-Muster. Eine zusatz-
liche Muskelschwache aufgrund einer ,Critical-liness“-
Polyneuropathie kann bei bis zu 70% der Patienten
komplizierend vorhanden sein.

Tabelle 1:
Systemische und metabolisch bedingte Bewusstseins-
storungen und Verwirrtheitszustande*

Infektionen

Systemische Infektionen mit Fieber und Sepsis
Lokalisierte Infektionen

Metabolische Stérungen

Stérungen des Glukosemetabolismus (Hypo- und
Hyperglykdmie)

Storungen des Wasser- und Elektrolythaushaltes
(Hypo-, und Hypernatramie)

Andere Elektrolytstérungen (Hyperkalzamie,
Hypokalzamie, Hypomagnesiamie,
Hypophosphatamie)

Niereninsuffizienz  und  Dialyse  (urdmische
Enzephalopathie, Dialyse-Dysequilibirium-Sydrom,
Dialyse-Enzephalopathie)

Leberinsuffizienz

Endokrine Stérungen

Hypo- und Hyperthyreose (Myxddemkoma,
thyreotoxische Krise, Hashimoto-
Enzephalopathie)

*Intoxikationen, Entzugssyndrome, angeborene Stoff-
wechselstorungen, nutritiv bedingte Mangelzustande,
vaskular-hamatologische und paraneoplastische Aetio-
logien sind nicht erwahnt.

Storungen des Glukosemetabolismus

Eine Hypoglykamie (definiert als Blutzuckerwert un-
ter 3 mmol/l) entsteht am haufigsten als Komplikation
des Diabetes mellitus und seiner Therapie bei dlteren
Patienten. Die Insulintherapie, die Uberdosierung von
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Sulfonylharnstoffen oder Medikamenteninteraktionen
mit oralen Antidiabetika sind die haufigsten Griinde fiir
eine Hypoglykdmie [6]. Die Alkoholkrankheit, mit oder
ohne Lebererkrankung, sowie septische Zustande sind
weitere potenzielle Ausléser [7]. Ganz selten liegen ein
Insulin-produzierender Tumor (Insulinom) oder andere
Zustande mit iibermassiger Insulinsekretion vor [8]. Die
typischen vegetativen Prodromi der Hypoglykamie
(Heisshunger, Erbrechen, Schwitzen, Schwache, Unruhe,
Tachykardie) gehen den zentralnervésen Erscheinungen
meistens voraus. Diese Warnzeichen der Sympatikusii-
beraktivitat konnen jedoch bei autonomer Dysregulati-
on fehlen und zu schweren, nicht bemerkten Hypogly-
kamien fuihren. Nebst einem Psychosyndrom mit Ver-
wirrtheit und Verhaltensauffalligkeiten kann es bei an-
haltender Storung zu einer progredienten Bewusst-
seinsstriibung bis zum hypoglykamischen Koma kom-
men. Die schweren neurologischen Symptome der Hy-
poglykamie konnen gelegentlich verkannt, und mit an-
deren neurologischen Krankheitsbildern verwechselt
werden. Primitive Automatismen wie Grimassieren und
Schmatzen miissen von epileptischen Phanomenen
oder transienten fokalen neurologischen Ausfallen zum
Beispiel im Rahmen vaskuldrer Ereignisse unterschie-
den werden. Die hypoglykamische Symptomatik ent-
wickelt sich bei unterschiedlichem Blutzuckerspiegel in-
dividuell und korreliert schlecht mit dem absoluten
Blutzuckerwert [7]. Die meisten Patienten mit schwerer
Symptomatik haben jedoch Blutzuckerkonzentrationen
unter 2,2 mmol/l. Epileptische Anfalle kommen bei et-
wa 7% aller Patienten mit symptomatischer Hypoglyka-
mie vor [7]. Die Diagnose der “hypoglykamischen Enze-
phalopathie” wird durch die typischen Prodromi, dem
meist prolongierten Verlauf, durch die Blutzuckerbe-
stimmung und das Ansprechen auf die Glukosegabe ge-
stellt.

Andere schwere Komplikationen des Diabetes melli-
tus, wie die diabetische Ketoazidose und der hyperos-
molare hyperglykamische Zustand, fiihren vereinzelt zu
kollapsahnlichen oder synkopalen Zustanden. Im Rah-
men der meist schweren Dehydratation mit Hyperos-
molaritat und der gestorten Stoffwechsellage kommt
es zu quantitativen Bewusstseinsstorungen bis hin zum
Koma. Fokal motorische Anfdlle sind im Rahmen der
schweren Hyperglykdmie bei bis zu 25% der Patienten
[9] auch in Form der Epilepsia partialis continua gege-
benenfalls mit entsprechenden EEG-Veranderungen be-
schrieben [10]. Im Rahmen der diabetischen Ketoazido-
se sind Krampfanfalle eine Raritat.

Storungen des Elektrolyt- und Wasserhaushaltes

Die Hyponatramie (definiert als Serumnatriumkon-
zentration unter 135 mmol/l) ist die haufigste Elektro-
lytstorung tiberhaupt. Sie kommt bei ungefahr 2,5% der
Patienten im Allgemeinkrankenhaus vor [11]. Hyponat-
ramische Patienten haben im Vergleich zu nicht-hypo-
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natramischen Patienten eine zwischen 7- und 60-fache
hohere Mortalitat [12]. Dies erklart sich hauptsachlich
durch die Schwere der zugrunde liegenden Erkrankung
und deren (meist schlechter) Prognose. Zu den Risiko-
gruppen fir die Entwicklung einer “hyponatramischen
Enzephalopathie” gehoren nebst alteren auch neurolo-
gische Patienten. Eine Hyponatramie ist meistens durch
eine inadaquate Sekretion von antidiuretischem Hor-
mon (SIADH), ein zerebrales Salzverlustsyndrom oder
durch eine Hypovolamie bedingt. Die Folgen der Hypo-
natramie sind weniger von der absoluten Auspragung
des Natriummangels abhangig als von der Geschwin-
digkeit, mit der die Storung auftritt. Ab einer Serumnat-
riumkonzentration von weniger als 120 mmol/I ist je-
doch in der Regel mit Symptomen zu rechnen [13]. Die
physiologischen zerebralen Adaptationsmechanismen
versagen bei einer akuten Entgleisung, welche inner-
halb von 48 Stunden auftritt [14]. So fiihrt eine akute
Hyponatramie weit haufiger zu Symptomen als eine
chronische [15, 16]. Kinder und Frauen scheinen schwe-
rere Verlaufe und haufiger neurologische Residuen nach
einer Hyponatramie zu erleiden [17]. Die quantitative
Bewusstseinsstorung ist das haufigste neurologische
Symptom, und reicht von leichter Verwirrtheit bis zum
komatdsen Zustand. Andere neurologische Zeichen (He-
miparese, Monoparese, Ataxie, Nystagmus, Tremor, Ri-
gor, Aphasie und Pyramidenbahnzeichen) sind seltener.
Im EEG zeigt sich eine unspezifische Verlangsamung.
Die Entwicklung epileptischer Anfalle ist ein prognos-
tisch ungtinstiges Zeichen.

Die Hypernatramie (definiert als Serumnatriumkon-
zentration iiber 145 mmol/l) beruht auf einer ungenii-
genden Wasserzufuhr, auf renalen oder extrarenalen
Wasserverlusten, exzessiver Salzzufuhr oder einem de-
kompensierten Diabetes insipidus. Die Hypernatramie
beginnt mit generalisierter Schwache, Reizbarkeit und
Lethargie. Im weiteren Verlauf kommt es zu einem deli-
ranten Bild mit progredienter Bewusstseinstriibung bis
zum Koma. Myoklonien, Tonuserhéhungen und selten
choreatische Bewegungsstorungen konnen hinzutreten
[18]. Die Hypernatramie hat eine Verminderung des Int-
razelluldrraumes zur Folge. Die daraus resultierende
Hirnzellvolumenreduktion erklart die vorherrschenden
neurologischen Symptome, und das erhohte Risiko fiir
intrazerebrale und subarachnoidale Hirnblutungen und
Thrombosen. Ahnlich wie bei der Hyponatramie hangt
die Auspragung der Storung hauptsachlich von der
Schnelligkeit des Serumnatriumanstieges ab [19]. Die
chronische Hypernatramie fiihrt selten zu Symptomen.
So werden langsam ansteigende Serumnatriumkonzent-
rationen bis zu 170 mmol/| haufig gut toleriert. Schwe-
re Symptome treten in der Regel bei akuter Hypernatra-
mie mit einem Anstieg liber wenige Stunden auf Werte
liber 160 mmol/I auf. Werte tiber 180 mmol/l gehen
mit einer dusserst schlechten Prognose und einer ho-
hen Mortalitat einher [19]. Das EEG ist, falls es nicht zu
sekundaren strukturellen Hirnlasionen (Blutungen oder
Thrombosen) kommt, nur fakultativ verandert und

Epileptologie 2007 | 195



zeigt typischerweise eine Amplitudenreduktion und ei-
ne Verlangsamung der Grundaktivitat. In der Phase der
Rehydrierung konnen Zeichen einer erhohten Anfallsbe-
reitschaft auftreten [20]. Epileptische Anfalle sind bei
der Hypernatramie recht haufig und treten vor allem in
der Rehydrierungs- und Korrekturphase auf [21]. Die
Hypernatramie kann aber auch selber Folge von genera-
lisiert tonisch-klonischen Anfallen sein (durch die er-
hohte Laktatkonzentration ausgeldster intrazellularer
Wassereinstrom fiihrt zur Hypernatramie).

Andere Elektrolytstorungen

Die Hyperkalzdmie (definiert als Gesamtkalzium
uber 2,7 mmol/l) wird bei weniger als 1% der sta-
tiondren Patienten berichtet [22]. In Gber 90% der Falle
liegt ursachlich entweder ein Hyperparathyroidismus
oder eine maligne Erkrankung vor [23]. Malignome sind
die haufigste Aetiologie schwerer Hyperkalzamien (io-
nisiertes Kalzium > 3,5 mmol/l) [24]. Die Symptome
sind unspezifisch. Wesensveranderungen, depressive
Verstimmung, intellektuelle Leistungsminderung, Be-
wusstseinsstorungen von Lethargie und Verwirrtheit
bis zum Koma sind haufige neurologische Symptome.
Das EEG ist stark allgemeinverandert mit bilateral, syn-
chronen, frontal betonten Deltawellen [25], selten kon-
nen auch triphasische Wellen auftreten [26]. Aufgrund
der neuromuskularen Untererregbarkeit sind Anfalle
insgesamt selten. Die durch die Hyperkalzamie verur-
sachte Vasokonstriktion mit daraus resultierender hy-
pertensiver Enzephalopathie kann aber zu Anfallen
flhren [27].

Die Hypokalzamie (definiert als Gesamtkalzium un-
ter 2,2 mmol/l) steht meistens im Zusammenhang mit
Operationen an Schild- und Nebenschilddriise (Hypopa-
rathyroidismus) [28], ist aber auch eine typische Kom-
plikation der akuten Pankreatitis [29]. Leitsymptom der
Hypokalzamie sind die gesteigerte neuromuskulare Er-
regbarkeit mit latenter oder manifester Tetanie und in
ausgepragten Fallen auch epileptische Anfalle. Dane-
ben bestehen mentale Stérungen wie Verhaltensauffal-
ligkeiten und Halluzinationen [13]. Eine latente Tetanie
mit positivem Chovstek- und Trousseau-Zeichen wird
bei zwei Dritteln der Patienten beobachtet. Die komple-
xe motorische Symptomatik aus Tetanie und epilepti-
schen Anfallen kann zu bizarren, klinisch schwierig zu
beschreibenden Bewegungsmustern fiihren, welche ge-
genuber Anfallssemiologien abzugrenzen sind. Auch
konnen tetanische Anfalle als iktale Phanomene ver-
kannt werden. Im EEG aussert sich die erhohte Erreg-
barkeit als Allgemeinveranderungen mit Zeichen er-
hohter Anfallsbereitschaft, in sehr ausgepragten Fillen
als frontale, bilateral-synchrone-paroxysmale, in Grup-
pen auftretende Deltaaktivitat [26]. Generalisierte pa-
roxysmale Entladungen mit klinisch absenceartigem
Status epilepticus wurden ebenfalls beschrieben [30].
Krampfanfalle sind recht haufig und kommen bei 20-
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25% der Patienten mit akuter Hypokalzamie und bei 30-
70% der Patienten mit symptomatischem Hypoparathy-
roidismus vor [31].

Die Hypomagnesiamie (Serummagnesiumspiegel
unter 0,7 mmol/l) ist sehr haufig, sie findet sich bei 10-
20% der Patienten im Allgemeinspital [32], und bei 60-
65% der Patienten auf einer Intensivstation [33]. Die In-
zidenz des Magnesiummangels wird wegen schlechter
Reliabilitat der Serumkonzentration (Magnesium ist ein
hauptsachlich intrazelluldres Kation) unterschatzt, und
macht den Magnesiummangel moglicherweise zur
haufigsten nichtdiagnostizierten Elektrolytstorung
[34]. Hauptursachen fiir einen Mangel sind starke Ver-
luste Uber den Gastrointestinaltrakt oder renale Aus-
scheidung. Die neurologischen Symptome sind analog
der Hypokalzamie Folge der neuromuskuldren Uberer-
regbarkeit. Sie umfassen psychomotorische Unruhe,
Verwirrtheit, Tremor, Myoklonus, Hyperreflexie, Chvos-
tek-Zeichen, Tetanie und Anfalle [13].

Die Hypophosphatamie (Serumphosphatkonzentra-
tion unter 0,8 mmol/l) ist haufig klinisch stumm. Eine
schwere Hypophosphatamie kommt meistens im Rah-
men eines ,Refeeding“-Syndromes bei mangelernahr-
ten Patienten vor [35]. Patienten unter parenteraler
Erndhrung sind besonders betroffen. Andere Ursachen
sind Medikamente, septische Zustande und Ateminsuf-
fizienz [36, 37]. Nebst einer generalisierten Muskel-
schwache konnen Parasthesien, Verwirrtheitszustande
und Bewusstseinsstorungen auftreten [38]. Andere Zei-
chen sind Verwirrtheit, Ataxie, Nystagmus, Abduzens-
parese. Epileptische Anfalle sind eine Raritat.

Schwere Niereninsuffizienz und Dialyse

Dank der heutigen Nierenersatzverfahren und der
Transplantationsmedizin ist die progrediente Nierenin-
suffizienz mit terminaler uramischer Enzephalopathie
seltener geworden. Das Ausmass der klinischen Symp-
tome korreliert nur eingeschrankt mit der Harnstoffer-
héhung, so zeigen sich zwischen den Patienten erhebli-
che Unterschiede in der Symptomauspragung [39]. Bei
jungeren Patienten tritt die Enzephalopathie spater auf
als bei alteren, polymorbiden Patienten mit gleichzeitig
bestehender neurologischer Erkrankung. Typisch ist die
Mischung aus Bewusstseinstriibung und gleichzeitiger
neurogener Ubererregbarkeit mit Asterixis, multifoka-
lem Myoklonus und Tetanie. Andere Krankheitszeichen
sind Reizbarkeit, Stimmungsschwankungen, Miidigkeit
bis zur Apathie, Desorientierung und Halluzinationen.
Komatose Zustande sind uniiblich und kommen aus-
schliesslich bei Patienten mit fulminantem Nierenver-
sagen vor [40]. Die neurologischen Stérungen bilden
sich innerhalb von wenigen Tagen nach Beginn des Nie-
renersatzverfahrens zuriick. Das EEG ist verlangsamt
mit intermittierender frontaler rhythmischer Thetaakti-
vitat. Auch paroxysmale bilaterale hochgespannte Del-
tawellen und frontale triphasische Wellen konnen auf-
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treten [41]. Epileptiforme Potenziale sind bei 14% der
Falle beschrieben worden [40]. Anfdlle sind vor allem
mit Fortschreiten der Bewusstseinsstorung relativ hau-
fig [42, 43] und werden bei einem Viertel der urami-
schen Patienten beschrieben. Das akute Auftreten des
Nierenversagens, ein gleichzeitiger Bluthochdruck und
der Gebrauch potenziell epileptogener Medikamente
beglinstigen das Auftreten von Anfallen.

5-8% der Patienten entwickeln wahrend der Dialyse
das Dialyse-Dysequilibrium-Syndrom. Es ist gekenn-
zeichnet durch Kopfschmerzen, Muskelkrampfe, Asteri-
xis, Myoklonus, Verwirrtheitszustand und Bewusstseins-
triibung. Durch eine verbesserte Dialysetechnik (unter
anderem Zugabe von osmotisch aktiven Substanzen
zum Dialysat) konnte die Haufigkeit in den letzten Jah-
ren deutlich verringert werden [42, 43].

Die Ursache der Dialyse-Enzephalopathie (Dialyse-
Demenz) ist bis heute nicht hinreichend geklart. In den
meisten Fillen waren erhéhte aluminiumhaltige Phos-
phatbinder oder Dialysate die Ursache; erhohte Alumi-
niumkonzentrationen wurden bei Autopsien gefunden
[44]. Typisch sind neurokognitive Beeintrachtigung ahn-
lich einer demenziellen Entwicklung mit Myoklonien
und auch epileptische Anfille [45] mit meist letalem
Ausgang. Ein charakteristisches Friihsymptom ist die
hesitierende Sprache bis hin zum Sprachverlust.

Schwere Leberfunktionsstorung

Die akute hepatische Enzephalopathie [46] bei ful-
minantem Leberversagen geht mit der Entwicklung ei-
nes Hirnodems, und die chronische Verlaufsform mit ei-
ner portosystemischen Enzephalopathie einher. Je nach
Auspragung und Schweregrad konnen die Symptome
nur diskret vorhanden sein und sich lediglich in Person-
lichkeitsveranderungen, Apathie und vermehrtem
Schlafbediirfnis dussern [47]. Diskonjugierte Augenbe-
wegungen und tonische Augendeviationen konnen hin-
zukommen; Asterixis (,,Flapping Tremor*) sind wegwei-
sende Befunde. Bei den chronischen Verlaufsformen
sind Fluktuationen haufig. Bei kurzfristiger Dauer ist die
Storung zunachst reversibel, wiederholte Schiibe
fiihren jedoch zu bleibenden neurologischen Defiziten.
Im fulminanten Leberversagen kommt es iiber einen
akuten Verwirrtheitszustand zu Stupor und zum hepati-
schen Koma. In diesen schweren Fallen kénnen auch
Dezerebrierungs- und Dekortikationszeichen, eine
Hyperreflexie und bilaterale Pyramidenbahnzeichen
auftreten. Das eindeutige klinische Bild und die typi-
schen Laborveranderungen bereiten in der Regel keine
differenzialdiagnostischen Schwierigkeiten. Eine zereb-
rale Bildgebung sollte jedoch zum Ausschluss einer
chronischen zerebralen Blutung vor dem Hintergrund
der oft bestehenden Gerinnungsstérung durchgefiihrt
werden. Das EEG ist immer pathologisch verandert und
zeigt nebst einer diffusen Verlangsamung mit Desorga-
nisation des Grundrhythmus triphasische Wellen [41].
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Die Haufigkeit epileptischer Anfalle im Rahmen der Le-
berinsuffizienz wird in der Literatur verschieden beur-
teilt. Werden Alkoholentzugssyndrome dazugezahlt,
kommt es bei bis zu 30% der Patienten zu epileptischen
Anfallen [48]. Sie treten Ublicherweise in spaten Krank-
heitsstadien beim bereits komatosen Patienten und
beim fulminantem Leberversagen auf.

Endokrine Stérungen

Die Autoimmunthyroiditis Hashimoto ist die
haufigste Ursache der Hypothyreose in nicht Jodman-
gelgebieten. Beim Myxddemkoma fiihrt eine schwere
Hypothyreose zu einer progredienten Bewusstseins-
storung mit Hypothermie und anderen Symptomen
[49]. Das Myxddemkoma ist ein medizinischer Notfall
mit entsprechend hoher Mortalitat. Dank friiherer Er-
kennung der Schilddriisenunterfunktion ist es im heuti-
gen Umfeld selten geworden. Bei 50% der Patienten
tragt eine relevante Hyponatramie zusatzlich zur Enze-
phalopathie bei. Im EEG lassen sich eine generalisierte
Verlangsamung und selten triphasische Wellen nach-
weisen [49]. 20-25% der Patienten im Myxddemkoma
entwickeln fokale oder generalisierte Anfalle [50],
manchmal auch als Status epilepticus [51, 52].

Die Hashimoto-Enzephalopathie beschreibt ein aus-
gesprochen seltenes und eigenstandiges Krankheitsbild
[53, 54]. Sie prasentiert sich sehr heterogen mit fulmi-
nanten, subakuten aber auch chronischen Verlaufen
mit Verwirrtheit, Bewusstseinstorung, Anfallen und
multifokalem Myoklonus [54, 55]. Andere neurologi-
sche Zeichen kénnen in Form von Pyramidenbahnzei-
chen und organischen Psychosen mit Halluzinationen
hinzutreten. Die Hashimoto-Enzephalopathie geht oh-
ne Schilddriisenfunktionsstérung einher. Postuliert
wird bei hohem Schilddriisenantikorpertiter ein au-
toimmunes Geschehen. Im EEG zeigt sich fast immer ei-
ne Verlangsamung der Grundaktivitat, fokale Spikes
und scharfe Wellen und andere epileptiforme Potenzia-
le sind weniger haufig [56, 57]. Triphasische Wellen und
frontale intermittierende rhythmische Deltaaktivitat
(FRIDA) wurden ebenfalls beschrieben. Zwei Drittel der
Patienten erleiden fokale oder generalisierte tonisch-
klonische Anfélle [58], und 10% auch einen Status epi-
lepticus [59].

Haufigste Aetiologien einer Hyperthyreose sind die
Immunthyreopathie (Morbus Basedow) und die funk-
tionelle Autonomie (toxisches Adenom, toxische oder
autonome Knotenstruma). Neurologische Symptome
der Thyreotoxikose umfassen Verhaltens- und Person-
lichkeitsstérungen (Psychosen, Unruhe aber auch de-
pressive Verstimmung) und in weniger ausgepragten
Fallen auch Angste, Unruhe, Reizbarkeit sowie emotio-
nale Labilitat mit Schlafstérungen [60]. Andere neurolo-
gische Zeichen sind Tremor, Hyperreflexie und Pyrami-
denbahnzeichen [61]. Altere Patienten zeigen oft eine
apathische Variante mit depressiver Verstimmung und
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typischer neurokognitiver Beeintrachtigung [62]. Die
Storung entwickelt sich in der Regel nicht akut, sondern
protrahiert ahnlich einer demenziellen Entwicklung
[63]. Die thyreotoxische Krise (englisch ,thyroid storm*)
verlauft hingegen fulminant und fiihrt unbehandelt
lber einen agitierenden Verwirrtheitszustand zu Som-
nolenz und schliesslich zum Koma [64]. Die thyreotoxi-
sche Krise wird oft durch Stressoren wie Fieber, Sepsis,

Trauma oder Operationen ausgelost. Zwei Drittel der
Patienten mit Hyperthyreose zeigen EEG-Veranderun-
gen [65, 66]. Typische Befunde sind eine diffuse Ver-
langsamung, bitemporale scharfe Wellen, ,polyspike®-
und ,,slow-wave“-Entladungen [67]. Auch unter Photo-
stimulation auftretende triphasische Wellen wurden
beschrieben [68]. Bei schweren Thyreotoxikosen treten
die schnellen Frequenzen gegeniiber einer zunehmen-

Tabelle 2:

Klinische Differenzierung zwischen epileptischen versus systemisch-metabolischen Stérungen

Epileptisch

Systemisch-metabolisch

Anamnese

Medikamente und
Gewohnheiten

Klinische Untersuchung

Semiologien

Verlauf

EEG

Laborbefunde
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Status nach epileptischen
Anfallen

Nachtliche Stérungen

Risiko flir Anfalle (Schadel-
Hirntrauma, Schlaganfall, positive
Familienananmnese)
Medikamentenreduktion, Stopp
von Antiepileptika

Fokal neurologische Ausfalle

Rhythmische motorische Aktivitat

rhythmischer (Myo-)Klonus,
Nystagmus

Repetitive stereotype
Automatismen

Repetitive stereotype
Halluzinationen

Aphasie

Einmalig oder im Status teils

fluktuierend

Teils epileptiforme Aktivitaten

Vorbestehende Stoérung (Diabetes, Nierenin-
suffizienz, Lebererkrankung, postoperativer
Zustand)

Medikation (Anticholinergika, Dopaminagonis-
ten, Steroide, Sedativa, Antiepileptika)

Drogen, Alkohol

Aterixis

unregelmassiger multifokaler Myoklonus

Wenige, nicht stereotype Automatismen

Multimodale, nicht stereotype
Halluzinationen

Dysarthrie, reduzierte Sprachproduktion
Weniger fluktuierend, protrahierter oft
zunehmender Verlauf

Stark verlangsamtes EEG mit triphasischen

Wellen

Typische Laborbefunde (metabolisch-
endokrine Storung, Organdysfunktion)
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den Dysrhythmie mit unregelmassigen hoheren,
langsameren Wellen immer mehr in den Hintergrund
[69, 70]. Epileptische Anfalle sind selten, konnen fokal
oder generalisiert sein und treten vor allem im Rahmen
der akuten Entgleisung auf. Haufig entstehen Anfalle
auf dem Boden einer vorbestehenden Epilepsie.

Differenzialdiagnostische Kriterien zur Abgren-
zung epileptischer versus metabolisch-systemi-
scher Storungen

Die Abgrenzung von systemisch-metabolischen
Storungen gegeniber epileptischen Anfallen und post-
iktalen Zustanden stellt eine diagnostische Herausfor-
derung dar. Tabelle 2 stellt klinische Merkmale zur Dif-
ferenzierung zwischen epileptischen und nichtepilepti-
schen Stérungen zusammen. Zur Differenzierung dieser
Storungen sind eine umfassende Anamnese und die kli-
nische Untersuchung unabdingbare Voraussetzungen.
Dariiber hinaus lassen die beobachteten Semiologien,
der unmittelbare Krankheitsverlauf und die weitere ap-
parative (EEG) und laborchemische Diagnostik eine ae-
tiologische Zuordnung in den meisten Fallen zu. Die kli-
nische Beurteilung ist Grundlage, um die Ursache der
Storung zu identifizieren, deren Prognose zu etablieren
und eine adaquate Behandlung einzuleiten. Die erhobe-
nen Befunde sind jedoch nur hilfreich, wenn sie sich
zwanglos in den klinischen Kontext einreihen lassen.

Fiir eine metabolisch-systemische Ursache sprechen
besonders ein bestehender Diabetes mellitus, eine
schwere Nieren- oder Lebererkrankung, ein fieberhafter
Infekt oder ein postoperativer Zustand. Angaben tiber
friihere epileptische Anfalle, nachtliche Stérungen und
Komorbiditaten mit erh6htem Anfallsrisiko (Schadel-
hirntrauma, Schlaganfall oder eine positive Famili-
enanamnese) sprechen dagegen fiir ein iktales Gesche-
hen. Eine genaue Medikamenten- und Suchtmittelan-
amnese ist besonders zur Identifikation potenzieller
Medikamentennebenwirkungen, von Intoxikationen
und Entzugssyndromen hervorzuheben.

Die neurologische Untersuchung sollte die Natur
und den Schweregrad der Storung festhalten und eine
primare Erkrankung des Zentralnervensystems aus-
schliessen (meningeale Reizung bei Meningitis oder
Subar- achnoidalblutung, fokale neurologische Ausfalle
oder Hinweise auf erhohten intrakraniellen Druck bei
Raumforderungen). Bei metabolischen oder systemi-
schen Storungen fehlen meistens lateralisierende Be-
funde. Metabolische Erkrankungen fiuihren typischer-
weise zu einem symmetrischen morphologischen oder
funktionellen Ausfallmuster. Bekannte Beispiele sind
hierfiir die bilateralen Striatumnekrosen nach Hypogly-
kamie, der symmetrische Befall der Corpora mamilaria
bei der Wernicke-Enzephalopathie oder die haufige
Symmetrie bei der pontinen Myelinolyse. Die allge-
mein-internistische Untersuchung ist ebenfalls nicht zu
vernachlassigen. So kdnnen zum Beispiel ein Ikterus, As-

Bewusstseinsstorungen und Verwirrtheitszustande bei systemischen und akuten | Daniel Gujer

zites oder eine Hypothermie Zeichen einer Leberinsuffi-
zienz sein. Tachykardie, Gewichtsverlust und warme
feuchte Haut mit oder ohne Warmeintoleranz legen ei-
ne Hyperthyreose nahe.

Typische Semiologien wie Automatismen oder repe-
titive und stereotype motorische Phanomene und
rhythmische motorische Aktivitat wie ein Myoklonus,
seltener Nystagmen konnen iktale Symptome darstel-
len. Wogegen ein multifokaler, unregelmassiger Myo-
klonus und Asterixis charakterisitische Zeichen einer
metabolischen Stérung sind. Sprachstérungen bis hin
zur Aphasie und Vokalisationen sind ein haufiges ikta-
les Symptom, eine echte Aphasie ist dagegen bei meta-
bolischen Stérungen eine Ausnahme.

Auch der zeitliche Verlauf der Stérung kann zur Ab-
grenzung epileptischer Phanomene beitragen. Epilepti-
sche Storungen, speziell im Status epilepticus fluktu-
ieren mehr, metabolische Stérungen zeigen einen
protrahierten und oft zunehmenden Verlauf der Be-
wusstseinsstorung. Das Ansprechen auf die Gabe von
intravendsen Benzodiazepinen oder Antikonvulsiva soll-
te den Verdacht auf eine epileptische Genese der Be-
wusstseinsstérung im Sinne eines Status epilepticus
lenken.

Die Abgrenzung metabolischer Stérungen zu epilep-
tischen Anfallen kann im Einzelfall schwierig sein. Eine
absolute Abgrenzung zwischen epileptischen und
nichtepileptischen Enzephalopathien ist nicht immer
moglich, und Mischbilder aus iktal epileptischen und
metabolischen Storungen kommen haufig vor. Das EEG
kann hier entscheidende Hinweise zur Natur der
Storung beitragen, ist aber nicht beweisend. So ist der
Nachweis epileptiformer Potenziale sehr suggestiv fiir
eine iktale Genese. Schliesslich kénnen einfache und
spezielle Laboruntersuchungen eine Vielzahl von meta-
bolischen Stérungen und Organdysfunktionen identifi-
zieren oder ausschliessen.
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Résumé

Cette revue donne les critéres diagnostics générale-
ment admis pour les crises ou paroxysmes non épilep-
tiques. Bien que les critéres de diagnostic soient accep-
tés par la majorité des auteurs, il n'y a pas de consensus
concernant la définition des crises non épileptiques
(CNE). Le fait que le DSM IV considére ce trouble comme
somatoforme et le ICD 10 comme trouble dissociatif en
est le reflet.

Le diagnostic est basé sur une observation clinique
répétée des phénomenes critiques. Le « Gold Standard »
est I'enregistrement vidéo-EEG.

Les CNE sont considérées comme des troubles a ca-
ractére dissociatif en relation avec un traumatisme psy-
chique et / ou physique, réel ou fantasmé.

Peu de publications, toutes rétrospectives, concer-
nent la prise en charge de ces troubles paroxystiques in-
validants. Le fait que la théorie freudienne est consi-
dérée souvent comme un « modéle psychodynamique
démodé » est probablement a l'origine de difficultés de
compréhension de ces phénomeénes psychogénes diffi-
ciles a traiter.

Epileptologie 2007; 24: 202 — 208

Mots clés : paroxysmes non épileptiques, traumatisme
psychique, modéles psychodynamiques, traitement

Psychogene nicht epileptische Anfille

Eine allgemein akzeptierte Definition von psychoge-
nen nicht epileptischen Anfallen (PNES) existiert trotz
allgemeiner Akzeptanz der diagnostischen Kriterien
nicht. So werden PNES gemass ICD 10-Klassifikation als
dissoziative Storungen, gemadss DSM [V-Klassifikation
als somatoforme Stoérungen eingeordnet.

Reelle oder imaginare psychische oder physische
Traumatisierungen sind mogliche Ursachen fur die dis-
soziative Abspaltung im Sinne eines PNES.

Basisdiagnostik stellt die wiederholte klinische Be-
obachtung dar; Gold-Standard ist die Video-EEG-Auf-
zeichnung der Ereignisse.

Wenige, nur retrospektive Publikationen befassen
sich mit dem Management dieser nicht selten lange an-
haltenden invalidisierenden paroxysmalen Ereignisse.
Vielleicht ist die Tatsache dass die ,Freudianischen
Theorien® von vielen als ein ,veraltetes psychodynami-
sches Modell“ gesehen werden, die Ursache fiir das
mangelnde Verstandnis dieser psychogenen Stérungen.

Schliisselworter: psychogene Anfalle, psychisches Trau-
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ma, psychodynamische Modelle, Management

Psychogenic Non Epileptic Seizures

Despite general acceptation of diagnostic criteria,
there is no overall accepted definition of psychogenic
non epileptic seizures (PNES). The lack of consensus is
reflected by the fact that PNES are considered as " disso-
ciative disorders " in ICD 10 and somatoform disorders
in DSM IV.

Generally, the PNES are considered trauma related
dissociative events. The trauma could be real or sup-
posed physic or psychic in infancy or adulthood.

The diagnosis is based on repeated clinical observa-
tions of paroxysmal events : the gold standard is the vi-
deo-EEG record.

Few publications, all retrospective, concern the ma-
nagement of these long term invalidating paroxysmal
events. Perhaps the fact that the " Freudian theory " re-
mains in mind of many as an " outmoded psychogenic
model " is the origin of a lack of understanding of these
psychogenic disorders.

Keywords: Psychogenic non epileptic seizures, psycho-
logical trauma, psychodynamic models, management

Avant propos

Les crises non épileptiques ont plusieurs synonymes :
en francais on parle « d'événements non épileptiques »,
de « pseudo crises épileptiques » ou « crises non épilep-
tiques ». Ces paroxysmes sont classés tantot dans les
troubles somatomorphes, tantét dans les troubles dis-
sociatifs, selon le type des classifications (DSM IV ou
CIM 10).

Cette mise au point comporte une note historique,
ensuite un chapitre sur la définition et I'épidémiologie
des évenements non épileptiques.

Il est présenté par la suite un diagnostic différentiel
entre crises non épileptiques et crises épileptiques. En-
fin, un paragraphe décrit brievement les hypothéses
concernant la genése de ces manifestations; suivent
quelques lignes a propos de la prise en charge théra-
peutique et du devenir a long terme de ces troubles
redoutables.

Seules les manifestations en état de veille sont con-
sidérées, les paroxysmes survenant au cours du
sommeil ont déja fait |'objet d'une présentation dans
cette revue.
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Note historique

En 1872, Louis Delasiauve, aliéniste a la Salpétriére a
Paris, confie une division hospitaliére au Dr Jean Martin
Charcot. Il demande au Dr Charcot d'assumer dans sa
division les patients souffrant d'épilepsie. Il dispose de-
puis une vingtaine d'années d'un traitement reconnu
efficace dans le traitement des crises de " Haut Mal " ou,
selon la terminologie moderne, de crises tonico-cloni-
ques généralisées : le bromure de potassium.

Ainsi, les patients dont les crises répondent au bro-
mure sont diagnostiqués comme étant épileptiques et
confiés au Dr Charcot. Les patients qui ne répondent
pas a ce traitement sont considérés comme patients
souffrant d'une « hystéroépilepsie » et confiés aux alié-
nistes.

Le Dr Charcot continue cependant a s'intéresser aux
« hystéroépilepsies ». Tous les neurologues connaissent
le Dr Charcot et ses « lecons du mardi » tenues entre
1880 et 1893, illustrées par un tableau célébre d'André
Brouillet. Une patiente (Melle Blanche) souffrant de cri-
ses hystéroépileptiques est soutenue lors de son acces
par le chef de clinique du Dr Charcot, le Dr Babinski.
Dans l'assistance, on reconnait Pierre Janet que Charcot
nomme ensuite « Chef du laboratoire de psychologie »
et qui reconnaitra a ses manifestations une origine psy-
chologique. Un autre médecin se trouve aussi dans l'au-
ditoire : Sigmund Freud qui quitte ensuite Paris trées
frappé par les patientes présentant des crises hystéroé-
pileptiques par Charcot. En quelques années il dévelop-
pe ces hypothéses psychodynamiques en posant claire-
ment le probléeme de l'inconscient [1] :

« Une personne normale pleure, elle sait pourquoi.
Une hystérique pleure et ignore la cause de ses pleurs
(-.). Le malade est dans une condition mentale particu-
liere dans laquelle ses impressions ou ses souvenirs ne
sont plus liés les uns aux autres et dans laquelle il est
possible pour le souvenir d'exprimer son aspect affectif
au moyen des phénomeénes corporels sans que les
autres processus mentaux, le Moi, en sachent quoi que
ce soit ou soient capables d'intervenir ».

Aujourd'hui, la notion d'hystérie n'est plus univer-
sellement admise, comme d'ailleurs les hypothéses de
Freud. Nous pensons cependant que I'abandon de ces
références et de ces hypothéses psychodynamiques po-
se de singuliers problémes de compréhension et de pri-
ses en charge des crises non épileptiques [2].

Définition et épidémiologie

Les CNE répondent d'abord a la définition des
troubles dissociatifs [3] (ou des conversions). Les divers
troubles dissociatifs ont en commun une « perte
partielle ou totale des fonctions normales d'intégration,
des souvenirs, de la conscience, de l'identité ou des sen-
sations immédiates ainsi que du controle des mouve-
ments corporels ». D'autres auteurs ont inclus I'aspect
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psychopathologique dans la définition et définissent
ainsi une « crise non épileptique »; il s'agit d'un trouble
comportemental paroxystique analogue a une crise épi-
leptiques causé par un processus psychologique [4].

Cliniquement, les CNE peuvent étre groupées en
deux grands groupes :

« les événements comportant des mouvements pa-
roxystiques anormaux des quatre membres avec chu-
te, considérés analogues aux crises épileptiques toni-
co-cloniques généralisées,

 desétats transitoires de non réponse isolés sans mou-
vements involontaires, évoquant des paroxysmes épi-
leptiques non convulsifs.

Les manifestations critiques prolongées rappellent
des états de mal généralisés a crises tonico-cloniques.
Leur caractére répétitif permet parfois d'inclure ce type
de manifestation dans le cadre d'un syndrome de
Miinchhausen [5].

Quelle est la fréquence de ces manifestations ? Des
estimations ont été données. On estime l'incidence an-
nuelle de ces derniéres entre 2 et 33 / 100'000 pour une
population générale. Une étude récente [6] donne des
valeurs plus faibles (environ 1 / 100'000). Il s'agit vrai-
semblablement, comme les auteurs I'admettent, d'une
sous-estimation.

Certaines catégories de population sont a haut ris-
que de développer des CNE. Selon certains auteurs,
entre 10 et 50% des personnes souffrant d'épilepsie
pharmaco-résistante souffrent aussi de CNE. Notre ex-
périence nous ameéne a considérer ces chiffres comme
excessifs : 10% des personnes hospitalisées pour « épi-
lepsie pharmacorésistante » dans notre Institution (In-
stitution de Lavigny) présentent des CNE. Elles sont as-
sociées dans la mesure de 30% a des crises partielles.

D'autres catégories de personnes sont plus particu-
lierement exposées a ces manifestations : des person-
nes de sexe féminin et des personnes souffrant d'une
déficience intellectuelle. Les CNE ne sont jamais décri-
tes chez des enfants en age préscolaire.

Le diagnostic positif des crises non épileptiques et
diagnostic différentiel

Le diagnostic positif des CNE est basé sur |'observa-
tion répétée de manifestations paroxystiques. Cette ob-
servation est avant tout clinique. Les moyens diagnos-
tics auxiliaires, plus particulierement I'enregistrement
vidéo-EEG [7, 8], permettant de confirmer l'origine non
épileptique des phénomeénes, ne sont pas toujours dis-
ponibles pour diverses raisons (colt, disponibilité du
matériel et des locaux, fréquence des épisodes, collabo-
ration nécessaire du patient).

L'anamnése permet de suspecter le diagnostic de
CNE : I'histoire clinique et le témoignage fait par des
tiers ne sont malheureusement pas toujours fiables.
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Ainsi, chacun d'entre nous, malgré des années de pra-
tique, est surpris en constatant, en vidéo-EEG, des ma-
nifestations paroxystiques épileptiques alors qu'ils sus-
pectait fortement des manifestations non épileptiques
et vice e versa | L'approche diagnostique fait appel
avant tout a I'enregistrement vidéo-EEG du ou des pa-
roxysmes. Lorsque la méthode n'est pas utilisable, nous
proposons des enregistrements vidéo critiques, sans
EEG.

Les paroxysmes peuvent parfois étre provoqués par
différents types de stimulation comme l'injection i-v. de
solution physiologique. Cette méthode est contestée et
la plupart des CNE sont en fait spontanées.

Bien que stéréotypées, chez un méme individu, les
CNE semblent répondre a quelques aspects cliniques
particuliers régulierement décrits au fil des observa-
tions publiées [4, 9, 10, 11]. Pourquoi la grande majorité
des patients souffrant de CNE ont les yeux fermés
comme Melle Blanche présentée par Charcot dans
l'illustration célébre ?

L'approche diagnostique

L'approche diagnostique comporte un certain nom-
bre de signes cliniques qu'il convient de comparer aux
signes et aux symptomes d'une crise épileptique qui est
I'expression clinique d'une décharge neuronale excessi-
ve. Les tableaux I, Il et Il résument quelques signes ou
symptomes des manifestations a caractére épileptique
confrontées a des manifestations non épileptiques.

Tableau I.
Histoire clinique

Crises non Crises épi-
épileptiques leptiques
Plusieurs habituelles rares
types de crises
Crises stéréotypées rares habituelles
Début progressif habituel rare
et prolongé
Réponse au non réponse réponse dans
traitement voire 60-70%
antiépileptique aggravation des cas
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Quelques éléments permettent une indication a ca-
ractére diagnostic déja a I'anamnése.

La grande majorité des auteurs insistent sur le fait
que les manifestations orofaciales sont particuliéres :
non seulement les yeux sont fermés ou, beaucoup plus
rarement, ouverts en regardant vers le bas mais la fer-
meture des paupiéres et de la bouche est tonique.

Retenons d'autre part quelques idées recues qui, as-
sez régulierement, amenent a tord a « exclure » le dia-
gnostic de manifestations non épileptiques. En effet, les
événements non épileptiques peuvent survenir dans le
sommeil; ils peuvent étre cause de plaies et de blessu-
res, d'une incontinence urinaire, parfois, dans I'histoire
du patient avec CNE, il y a une histoire « d'état de mal »
ou encore nous trouvons la notion d'une épilepsie fami-
liale [12].

L'aide au diagnostic (I'examen complémentaire)

La vidéo-EEG [7, 8] de longue durée est depuis 1970
la technique principale qui permet d'obtenir un diagnos-
tic positif et des manifestations non épileptiques. La vi-
déo-EEG peut étre mise en ceuvre lorsque les crises sont
fréquentes. Nous remarquons cependant que les mani-
festations épileptiques dont I'EEG critique ne peut pas
étre lu (a cause des artefacts), sont multiples : I'image
vidéo et la confrontation des paroxysmes filmés seront
donc indispensables.

D'autres méthodes permettent d'étayer ou non le
diagnostic de crises épileptiques de type tonico-cloni-
ques généralisées : le plus important est I'élévation de
CK qui est régulierement retrouvé dans I'heure qui suit
la manifestation alors que ce taux est habituellement
normal ou subnormal chez un patient présentant une
CNE. Rappelons cependant que seule une partie des cri-
ses non épileptiques se présente sous forme de « con-
vulsions ». Le taux de prolactine n'est pas utilisable a
cause de la fréquence des faux positifs et des faux né-
gatifs.

Enfin, d'autres méthodes encore, non routiniéres
comme le SPECT critique ou postcritique, sont publiées
sous forme d'observations concernant des petits collec-
tifs de patients. Les résultats de ces études sont contra-
dictoires.

Serait-il Iégitime de prescrire un antiépileptique « ex
iuvantibus » dans un but diagnostic et thérapeutique
comme l'ont fait Delasiauve et Charcot a la fin du XIXe-
me siécle ? Cela n'est plus de mise aujourd'hui bien que
cette possibilité ne puisse pas étre totalement écartée
par un neurologue averti et uniquement dans certains
cas particuliers.
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Tableau ll:
A l'observation

Signes ou symptomes Plutét crises

Observés — témoignés épileptiques
Pupilles réagissantes -
Bouche fermée --
Fermeture des yeux -

Durée de 1 a 5 minutes +

Caractére prolongé et --

fluctuant
Morsure latérale de langue ++
Ouverture palpébrale ++

déviation oculaire

Mouvements "convulsifs" --
Révulsion oculaire --
Emission de salive --
Amnésie de I'épisode -

Atonie musculaire --
critique prolongée

Les hypothéses neurobiologiques et psychopatho-
logiques

« Organique » ou « psychologique » ? Avec le langa-
ge d'aujourd'hui et compte tenu des avancées de nos
connaissances neurophysiologiques et neurochimiques
a propos du systéme nerveux central, compte tenu donc
de la notion de la « plasticité cérébrale », cette distinc-
tion n'a que peu de sens.

Une « vieille idée » est évoquée implicitement ou ex-
plicitement par tous les auteurs : la notion de trauma-
tisme psychique ou de vécu traumatique, (réel ou fan-
tasmé), initial [13, 14, 15, 16, 17].

Dés lors, méme une approche purement neurologi-
que ne peut faire I'impasse sur cet aspect. On peut ainsi
considérer les CNE comme un « défaut d'intégration des
émotions, de la mémoire et de la cognition (qui) provo-
que une diminution de I'état de veille avec l'installation
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Signes non Plutét en faveur

discriminatifs des CNE
- +
-- +
-- ++
-- +
+ -
+ -
+ -
+ -
- +

d'un état modifié de conscience ... évoquant un méca-
nisme d'adaptation (coping) pour faire face a un danger
vital potentiellement traumatique » [18] .

Ainsi, sans oublier le vécu sous-jacent lors d'une pri-
se en charge, le neurologue pourrait s'intéresser aux
patterns moteurs particuliers qui s'expriment lors d'une
CNE. Le but serait d'aider le patient par des moyens
éventuellement pharmacologiques a modifier son com-
portement pour permettre un abord par le langage de
cette souffrance intime.

La notion de traumatisme psychique initial serait
donc centrale et la prise en charge aura un caractére
psychothérapeutique. Les événements traumatisants
initiaux, sont parfois liés a la petite enfance mais peu-
vent aussi survenir a I'age adulte; ils ne sont pas néces-
sairement a caractére sexuel : la violence physique
et/ou verbale est aussi prise en compte. Les mécanis-
mes de " dissociation " ainsi établis auront par la suite
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Tableau Ill:
Observation de I'état post critique

Plutot crises

épileptiques
Amnésie -
Récupération rapide --
Confusion +
Stertor +
Céphalées, nausées +
Déficit neurologique ++

Contention nécessaire --

tendance a se pérenniser dans des situations conflictuel-
les et stressantes. Plus en général, les CNE peuvent aus-
si étre considérées comme le « témoignage non verbal
d'un contenu mental dissocié pouvant exprimer des af-
fects (peur, colére et tristesse), des conflits psychologi-
ques et le rappel comportemental d'expériences trau-
matisantes » [4].

D'ailleurs, la comorbidité psychique chez les pa-
tients souffrant d'évéenements non épileptiques est
importante. Les pathologies les plus souvent décrites
sont les troubles de I'humeur (a caractére dépressif), les
états de stress post traumatiques suivis par les troubles
anxieux. Dans le collectif de Lavigny, nous avons noté
aussi un nombre relativement important de patients
souffrant de psychoses (7%) a caractére schizophréni-
que.

Pour ce qui concerne I'expérience traumatique in-
itiale, notre expérience clinique est nuancée. En effet,
une majorité des patients nient toute implication psy-
chique aux crises. D'ailleurs les publications récentes
vont dans le méme sens.

Que faire dans ces cas ?

Epileptologie 2007

Plutét en Signes
faveur non discriminatifs
des CNE

- +

-- +

+ -

Approche thérapeutique et devenir a long terme
[19 - 24]

Trés peu de travaux abordent cette problématique. Il
s'agit toujours d'observations rétrospectives portant
sur de petits collectifs de patients. Cela se comprend :
I'hypothése du traumatisme psychique initial comporte
un vécu qui ne peut étre qu'individuel. Le but du traite-
ment sera en quelque sorte de modifier les « mécanis-
mes de défense » du patient par une psychothérapie in-
dividuelle. Quel type de psychothérapie appliquer ? La
non plus, aucune réponse concréte aujourd'hui. On pen-
se a des psychothérapies d'inspiration analytique; ce-
pendant, des psychothérapies a caractére comporte-
mental ou des approches par I'hypnose entrent aussi en
ligne de compte. Le choix entre différentes thérapeu-
tiques dépend de multiples facteurs qu'il n'y a pas lieu
d'exposer ici.

L'urgence thérapeutique est par contre évidente. En
effet le devenir a long terme [25] de ces manifestations
est dramatique. Nous avons revu les données de 50 ma-
lades dont le diagnostic de CNE avait été apporté a I'In-
stitution de Lavigny entre 1985 et 1995. Nous avons
constaté que 64% des patients qui présentaient des
pseudo crises a |'entrée continuaient a avoir des mani-
festations épileptiques en moyenne 10 ans apreés le dia-
gnostic.

Cela rejoint les rares observations rétrospectives pu-
bliées jusqu'ici: seul un tiers des patients seront libérés
des crises a long terme et cela malgré des efforts théra-
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peutiques évidents des soignants.

Quelques observations doivent étre retenues a la
lecture de divers travaux : le pronostic semble d'autant
plus favorable que le diagnostic est posé précocement
et que la prise en charge est rapidement mise en place.
Les antiépileptiques données a tort doivent étre pro-
gressivement réduits puis arrétés d'autant plus que les
effets secondaires centraux des antiépileptiques favori-
sent les manifestations non épileptiques. Enfin, I'an-
nonce du diagnostic au patient, dans de bonnes
conditions, peut avoir dans un nombre non négligeable
des cas un effet thérapeutique.

Pour les autres patients, nous estimons qu'une ap-
proche par psychothérapie, voire ergothérapie au sens
large, a caractére institutionnel ou dans un cadre ambu-
latoire, peut étre proposé. Il s'agit d'une approche dans
laquelle I'empathie du thérapeute a un réle central : le
but est en effet d'amener le patient a verbaliser une
problématique intra psychique et ouvrir ainsi, en quel-
que sorte, une porte a une approche psychothérapeu-
tique par la parole.

L'approche ergothérapeutique peut se baser sur des
intéréts particuliers du patient et étre basé, par exem-
ple, sur la musicothérapie, la thérapie par la danse, sur
des activités sportives choisies ou encore sur I'art théra-
pie. Cependant, aucune étude suivie ne nous permet de
soutenir, pour l'instant du moins, ces propositions thé-
rapeutiques.

Conclusion

Les événements ou crises non épileptiques (CNE) re-
présentent un défi important pour tout soignant ou
équipe qui assure le diagnostic de la prise en charge des
troubles paroxystiques. D'une part le diagnostic de ces
manifestations n'est pas toujours aisé et doit faire ap-
pel a des techniques particuliéres. D'autre part, la co-
morbidité psychiatrique et neurologique est évidente et
importante en commencant par les épilepsies pharma-
corésistantes et la déficience intellectuelle.

Un diagnostic positif est indispensable : I'absence et
le retard d'un diagnostic précis expose le patient a des
interventions inadéquates et médicalement aussi dan-
gereuses comme la prise en charge aux soins intensifs
lors d'un pseudo état de mal de type tonicoclonique.

Le diagnostic est basé sur les observations des crises,
si possible par enregistrement vidéo-EEG.

La grande majorité d'auteurs admettent aujourd'hui
une cause psychologique aux CNE. Ces crises seraient
I'expression clinique d'une souffrance psychique liée a
un traumatisme de nature psychique ou physique ou les
deux, réelle ou fantasmée. La compréhension de ces
phénomeénes est cependant devenue ardue depuis que
la notion d'inconscient (S. Freud) n'est plus générale-
ment admise.

De plus, la réalité clinique nous montre qu'une ma-
jorité de patients nie toute souffrance psychique et ne
voit pas comment une approche a caractére psychothé-
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rapeutique pourrait les aider. Dés lors, que faire ? D'au-
cun pense qu'une approche purement comportementa-
le pourrait aider. Cependant, aucun travail ne permet de
fonder ces hypothéses. Nous avons opté pour une ap-
proche moins dirigée sur le symptome. En fonction des
intéréts et possibilités du patient, une approche de type
ergothérapeutique est proposée le but étant d'amener
progressivement le patient a une relation thérapeu-
tique qui devrait permettre par la suite une psychothé-
rapie basée sur la parole.

Retenons que ces troubles sont particuliérement in-
validants et que le pronostic a long terme demeure
redoutable. Dans I'immédiat, nous pensons que I'effort
clinique doit étre porté sur l'individualisation et le dia-
gnostic le plus précoce possible de ces manifestations
pour permettre une prise en charge rapide et si possible
efficace.
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Anfallsartige Storungen bei psychiatrischen Erkrankungen

Zusammenfassung

Anfallsartige Bewegungsstorungen finden sich bei ei-
nigen psychiatrischen Erkrankungen wie der Katatonie
als charakteristische Symptome. Auf Grund der Vielfalt
dieser Symptome, die insbesondere den Bereich der Psy-
chomotorik umfassen, ist deren Kenntnis gerade zur Ab-
grenzung neurologischer Krankheitsbilder von hoher Be-
deutung. Ebenso bedeutend sind mogliche Wirkungen
von Psychopharmaka wie der Antipsychotika auf die Mo-
torik. Verschiedene Formen von extrapyramidal-motori-
schen Nebenwirkungen miissen in differenzialdiagnosti-
sche Erwagungen neurologischer Erkrankungen einflies-
sen. Der Artikel gibt einen Uberblick tiber die wichtigsten
psychomotorischen Stérungen psychiatrischer Erkran-
kungen und Behandlungen und verweist dabei auf vertie-
fende Literatur.

Epileptologie 2007; 24: 209 — 216

Schliisselworter: Katatonie, Psychomotorik, extrapyrami-
dal-motorische Storungen

Des troubles sous forme d’accés dans les affections
psychiatriques

Des mouvements anormaux évocateurs de crises épi-
leptiques s'observent parmi les symptomes de certaines
maladies psychiatriques. En raison de la variété de ces
symptomes, particulierement dans le domaine psycho-
moteur, il est important de les connaitre pour les dif-
férencier de troubles neurologiques. Les psychotropes,
dont les neuroleptiques notamment, peuvent aussi se
manifester par des effets secondaires moteurs qu'il faut
savoir interpréter comme tels dans le diagnostic différen-
tiel avec d'autres maladies neurologiques. L'article donne
un apercu des troubles psychomoteurs rencontrés dans le
cadre de maladies psychiatriques et de traitements médi-
camenteux avec une référence étendue a la littérature.

Mots clés : Catatonie, psychomotorique, affections extra-
pyramidales-motoriques

Paroxysmal Motoric Disturbances in Psychiatric
Conditions

Paroxysmal motoric dysfunctions can be found in a
number of psychiatric conditions, e.g. catatonic syn-
dromes. The variety of the clinical features that mostly
apply to psychomotoric alterations is important in the
differential diagnostic process of a number of neurologi-
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Thomas Miiller,
Universitatsklinik und Poliklinik fiir Psychiatrie, Bern

cal disorders. Furthermore, side effects of psychopharma-
cological treatments have to be taken into account when
motoric dysfunctions are found in a neurological patient.
This article reviews crucial psychomotoric dysfunctions
and refers to more detailed literature.

Key words: catatonia, psychomotoric functions, extrapy-
ramidal side effects

Einleitung

Anfallsartige Bewegungsmuster treten bei einer Rei-
he von psychiatrischen Stérungen wie schizophrenen Psy-
chosen, Storungen im Kinder- und Jugendalter, als Folge
von Nebenwirkungen von Psychopharmaka, im Rahmen
impulshafter Storungen oder allgemein bei aggressivem
Verhalten auf. Besondere Beachtung in diesem Artikel
finden Stérungen, welche differenzialdiagnostisch bei
neurologischen Erkrankungen erwogen werden kénnen.
Die Storungen betreffen hierbei definitionsgemass den
Bereich der Psychomotorik. Die Psychomotorik beinhaltet
Bewegungsmuster, welche im Zusammenhang mit psy-
chisch emotionalem Erleben des Menschen auftreten. Teil
der Psychomotorik sind Mimik, Gestik sowie Kérperhal-
tung; sie nimmt somit einen wesentlichen Anteil in der
nonverbalen Kommunikation ein. Storungen dieser
Muster, welche bei einer Reihe von psychiatrischen
Storungen auftreten, konnen letztlich zu Stérungen der
sozialen Interaktion fiihren. Umgekehrt finden sich zum
Beispiel bei der Schizophrenie Detektionsstérungen die-
ser sozialen Stimuli wie die Erfassung des Gesichtsaus-
druckes [1], was seinerseits wiederum zur Fehlinterpreta-
tion wichtiger sozialer Stimuli durch die Patienten fiihren
kann.

Mit seiner Monographie ,Die Katatonie oder das
Spannungsirresein, eine klinische Form psychischer
Krankheit“ beschrieb Ludwig Kahlbaum 1874 [2] eine im
Bereich der Veranderungen der Psychomotorik bedeuten-
de Krankheitsentitat, die Katatonie. Bei der Katatonie fin-
den sich eine Vielzahl von psychomotorischen Verande-
rungen, welche Beispiel gebend fiir psychomotorische
Phanomene psychiatrischer Stérungen sind. Deswegen
findet nachfolgend die Katatonie besondere Beachtung.
Impulshafte Verhaltensweisen wie Aggression, raptusar-
tige Durchbriiche, Gewalttatigkeit stellen eher unspezifi-
sche Phanomene dar, welche deswegen nur am Rande Er-
wahnung finden.

Pathophysiologisch wird bei Stérungen der Psycho-
motorik wie beispielsweise bei katatonen Patienten ver-
mutet, dass es sich um ein Defizit im Bereich der Willens-
bildung handelt. Hierbei zeigten die wenigen dazu
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gehorigen Studien Veranderungen im ventralen prafron-
talen Kortex. In einer Studie mit funktioneller Bildgebung
fand sich eine reduzierte Aktivitat des kontralateralen
Motorkortex wahrend Fingertappings der rechten Hand
[3]. In einer weiteren Studie konnte zudem aufgezeigt
werden, dass katatone Schizophrene im Gegensatz zu pa-
ranoiden Schizophrenen und Gesunden bei Kontrollen
spezifische Storungen bei einer Reihe von neuropsycholo-
gischen Tests (zum Beispiel Go-/No-Go-Aufgaben) mit
Veranderungen der ventralen prafrontalen kortikalen Ak-
tivitat aufweisen [4]. Den Einfluss verschiedener Unter-
gruppen schizophrener Stérungen auf das allgemeine Ak-
tivitatsmuster zeigt eine laufende prospektive Studie an
69 Schizophreniekranken aus unserem Hause (Walther et
al.). Mittels Aktometrie kann ein spezifisches Aktivitats-
muster fuir verschiedene Subgruppen ermittelt werden.
So trennt die Verteilung von aktiven und inaktiven Peri-
oden Menschen mit zykloiden Psychosen, paranoider und
katatoner Schizophrenie, wobei letztere vor allem deut-
lich verlangerte Pausen zeigten. Zudem sei ein allgemei-
nes Defizit schizophrener Erkrankter erwahnt, nachdem
diese Patienten und deren nahe Angehorige reduzierte
Augenbewegungen zum Beispiel beim Abtasten eines
Gesichtes aufweisen [5-7].

Motorische Phanomene psychiatrischer Stérungen

Anfallsartige, motorische Stérungen bei psychiatri-
schen Storungen sind einerseits nach dem Ausmass, das
heisst der Menge der Veranderung, zu beschreiben, ande-
rerseits nach der Qualitat der Veranderungen. Quantita-
tiv reicht der Rahmen von der vélligen Akinese, wie bei
der perniziésen Katatonie. Erstarrungen im Sinne von hy-
pokinetischen Veranderungen finden sich aber auch bei
anderen psychiatrischen Stérungen wie bei depressiven
Storungen oder bei psychogenen Verhaltensveranderun-
gen. Auf der anderen Seite der quantitativen Veranderun-
gen finden sich hyperkinetische Veranderungen. Bei-
spielsweise findet sich hier der katatone Erregungssturm,
bei welchem es plétzlich zu schwer erregtem Verhalten
kommen kann, ohne dass dies die Patienten willentlich
beeinflussen konnten. Strik, Wopfner et al. beschreiben in
der Berner Psychopathologieskala [8] die Menge, die Pau-
sen, die Geschwindigkeit, den Ausdruck und die Anreg-
barkeit der Bewegung.

Auf der anderen Seite stehen Stérungen der Bewe-
gungsqualitat. Es zeigen sich Veranderungen der Bewe-
gungsablaufe, zum Beispiel konnen diese unterbrochen
werden durch neuartige Bewegungsablaufe. Weiter zei-
gen sich Veranderungen der Ordnung und Zweckhaftig-
keit der Bewegungen. Bizarre Verhaltensmuster wie auf-
falliges Grimassieren oder Verhaltungsverharren in un-
natiirlichen Haltungen seien beispielsweise erwahnt.

In Anlehnung an Braunig und Kriiger [9] seien nach-
folgend die wichtigsten psychomotorischen Phanomene,
welche insbesondere bei katatonen Stérungen auftreten,
beschrieben.
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Motorische Erregung

Hierbei handelt es sich um eine allgemeine motori-
sche Unruhe mit Hyperaktivitat und Bewegungsdrang,
welcher zum Beispiel beim genannten katatonen Erre-
gungssturm durch aussen stehende Personen nicht un-
terbrochen werden kann.

Motorische Hemmung

Allgemeine Verringerung der Bewegungsmenge, wel-
che im Maximalzustand zu einer volligen Erstarrung des
Patienten fiihren kann. Bei der Maximalvariante, der so
genannten malignen (auch perniziésen oder febrilen) Ka-
tatonie kommt es zur volligen Erstarrung des Patienten.

Nesteln

Hierbei handelt es sich um ein unruhiges Bewegen
der Extremitaten mit suchendem oder tastendem Cha-
rakter. Die Patienten zupfen an sich, an der Bettdecke
oder an anderen Gegenstanden, sind allgemein unruhig.
Typischerweise kann dieses Phanomen bei einem Deliri-
um tremens auftreten.

Stereotypien

Hierbei handelt es sich um einfache oder komplexe
Bewegungen oder Handlungen. Diese Bewegungen kon-
nen Gesten des Kopfes, der Arme, der Hande oder anderer
Korperteile umfassen. Teilweise nehmen sie komplexe
Ausmasse wie Beten oder Bekreuzigen an. Sie werden
Uber langere Zeitraume ausgefihrt und unterliegen da-
bei geringer willkiirlicher Kontrolle. Im Gegensatz zu
zwanghaften Handlungen wird aber seitens der Patien-
ten die Unsinnigkeit der Handlungen nicht erkannt. Sol-
che Phanomene konnen bei Katatonien, aber auch bei au-
tistischen Stérungen wie dem Asperger-Syndrom auftre-
ten [10]. Zuzuschreiben sind diesen Stereotypien auch
iterative Bewegungen, welche einen rhythmischen Cha-
rakter besitzen.

Abnorme unwillkiirliche Bewegungsstérungen
zeigen sich wie folgt:
Grimassieren

Es handelt sich um teils komplexe Bewegungsstorun-
gen der Gesichtsmuskulatur, welche inkonstant auffallen.
Beispielsweise kann es zu teils bizarrem Verziehen der
Gesichtsmuskulatur kommen, zu Schmatzbewegungen,

teilweise mit lauten Ausserungen. Diese Phinomene
konnen unter anderem bei der Katatonie auftreten, diffe-
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renzialdiagnostisch mussen sie jedoch von tardiven Dys-
kinesien abgegrenzt werden.

Pseudoexpressivbewegungen

Hierbei handelt es sich um einfache, einschiessende,
schnelle Bewegungen der Extremitaten oder des Kopfes,
welche im Zusammenhang mit Ausdrucksbewegungen
auftreten, welche differenzialdiagnostisch an choreati-
forme Bewegungsablaufe erinnern.

Parakinesen

Die willktirlichen Bewegungen nehmen hierbei un-
natirliche, unharmonische Formen an, welche sich bis zu
roboterhaftiger Erscheinung verandern. Auch hier muss
differenzialdiagnostisch an die Auswirkung von Antipsy-
chotika gedacht werden.

Katalepsie

Bei der Katalepsie kommt es zum Verharren in un-
natirlichen Positionen. So konnen die Patienten durch
den Untersucher dazu gebracht werden, einen Arm ohne
merkliche Anstrengung stundenlang in gleicher Position
zu halten. Der Muskeltonus kann dabei schlaff, jedoch
auch erhoht sein. Bei der so genannten flexibilitas cerea
oder wachsernen Biegsamkeit lassen sich die Glieder
durch passive Bewegungen in jede beliebige Lage brin-
gen; hierbei erhalt der Untersucher das Gefiihl, dass die
Extremitaten biegsam wie Wachs sind. Auch hier muss
differenzialdiagnostisch an Nebenwirkungen von anti-
psychotisch wirksamen Medikamenten gedacht werden.

Automatische Phanomene

Anstossautomatie

Hierbei handelt es sich um die gesteigerte Bereit-
schaft, einfache Bewegungen auf einen dusseren Anstoss
hin auszufiihren.

Bei der Nachahmungsautomatie findet sich die gestei-
gerte Bereitschaft der Patienten, Bewegungen anderer
Personen nachzuahmen. Hierbei kann es zum Mitgehen,
Mitmachen, Gegengreifen kommen. Bei der Untersu-
chung kann der Untersucher beispielsweise dem Patien-
ten die Hand reichen, wobei er verbal den Patienten auf-
fordert, ihm die Hand nicht zu reichen. Dennoch gibt der
Patient wiederholt die Hand.

Bei Echophdanomenen wie der Echolalie kommt es
zum Nachahmen von sprachlichen Ausserungen oder an-
deren Handlungen.
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Gegenhalten

Die Patienten zeigen ein aktives Widerstreben, durch
den Untersucher bewegt zu werden. Dies kann sich auf
den gesamten Korper oder auf einzelne Muskelgruppen
beziehen. Dabei nimmt die Menge des Widerstandes pro-
portional zur angewandten Kraft des Untersuchers zu.

Sprechstérungen

Beim Mutismus kommt es ohne entsprechende orga-
nische Korrelate zu einer deutlichen Verminderung oder
vélligem Aufheben der sprachlichen Ausserung des Pati-
enten. Differenzialdiagnostisch treten mutistische Pha-
nomene bei Katatonien, psychogenen Veranderungen
oder depressiven Storungen auf.

Bei den Verbigerationen handelt es sich um stereoty-
pe, schnell wiederholte einzelne Worte oder ganze Satze.

Bei der Palilalie kommt es zur Wiederholung von eige-
nen Worten, Silben oder Satzenden. Die Perseverationen
sind gekennzeichnet durch das Wiederholen eben gehor-
ter sprachlicher Ausserungen.

Bei der manierierten Sprache findet sich eine gestelzt,
umstandlich und pseudointellektuell wirkende Sprache.
Bei der parakinetischen Sprache, welche durch dysharmo-
nische Sprechweise gekennzeichnet ist, kommt es zu ei-
ner Veranderung der Modulation und Prosodie, welche
sich unter anderem durch grell und laut werden des Spre-
chens dussern kann.

Weitere Verhaltensauffalligkeiten kénnen das Spre-
chen im Telegrammstil oder Murmeln sein.

Negativismus

Der Negativismus ist dadurch gekennzeichnet, dass
Verhaltensweisen in Ablehnung oder Abkehr oder gar ak-
tivem Widerstreben gegeniiber Aufforderungen anderer
Personen stehen. Dies kann im schlimmsten Fall bis zur
Nahrungs- und Kommunikationsverweigerung fiihren. Es
finden sich zudem Harn- und Stuhlverhalten sowie Enu-
resis und Enkopresis.

Demgegeniiber steht die Befehlsautomatie, bei wel-
cher eine abnorme Zuwendungs-, Bejahungs- und An-
schlussbereitschaft besteht.

Manierismus

Bewegungen erhalten hierbei einen umstandlichen,
verschnorkelten oder gezierten Ausdruck. Teilweise wer-
den Patienten mit diesen Verhaltensmustern, welche hy-
po- wie hyperkinetisch sein konnen, fiir histrion gehalten.
Sie sind jedoch insbesondere Ausdruck von katatonen
Storungen.
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Rituale

Hierbei handelt es sich um wiederholt auftretende
komplexe Verhaltensweisen und Handlungen, welche
den gesamten Tagesablauf der Patienten einnehmen
konnen. Beispielsweise folgt dabei ein katatoner Patient
nur bestimmten Wegen auf dem Klinikgelande. Wird er
dabei unterbrochen, kommt es zur Erregung. Einsicht in
die Unsinnigkeit der Handlungen be-steht dabei kaum
oder nicht.

Impulsivitat

Hierbei handelt es sich um aggressive oder autoag-
gressive Verhaltensweisen mit ausgepragtem Bewe-
gungsdrang. Zudem kann es zu gierigem Essen oder
Schlingen oder Veranderungen sexueller Natur kommen.
Differenzialdiagnostisch sieht man dies auch bei der ora-
len Enthemmung des Kliiver-Bucy-Syndroms [11].

Psychiatrische Krankheitsbilder mit anfallsartigen
Storungen

Katatonie

Bei der Katatonie handelt es sich im engeren Sinne
um eine Unterform der Schizophrenie. Der Begriff Katato-
nie wurde von Ludwig Karlbaum erstmalig im vorweg ge-
nannten Werk 1874 erwahnt [2]. Kennzeichnend ist eine
Gruppe von psychischen, motorischen, verhaltensbezoge-
nen und autonomen Symptomen.

Wahrend noch in den 60er Jahren des letzten Jahr-
hunderts ca. 30 % aller schizophrenen Stérungen als kata-
ton bezeichnet wurden, werden derzeit ca. 10 % aller
schizophrenen Psychosen als kataton diagnostiziert. Die-
ser , Katatonie-Schwund“ wird ursachlich verbunden mit
der Anderung der diagnostischen Kriterien einerseits, an-
dererseits der besseren Behandelbarkeit katatoner
Storungen durch die Antipsychotika, zudem tragen mo-
derne Psychiatriekonzepte dazu bei, dass die Patienten
nicht unterstimuliert bleiben (Abbildung 1).

Altere Autoren wie Emil Kraepelin [12] und Karl Leon-
hard [13] ordnen katatone Erkrankungen strikt den Schi-
zophrenien zu. Gerade in der neueren Zeit wird aber
postuliert, dass katatone Phanomene auch unabhangig
von schizophrenen Psychosen auftreten und somit nicht
Schizophrenie-spezifisch sind [10, 14-16]. Unter anderem
bei manisch-depressiven Mischzustanden fand sich eine
hohe Assoziation zu katatonen Phanomenen [17]. Man-
che Autoren sprechen deswegen auch von einem katato-
nen Syndrom [14].

Nach den Kriterien von ICD-10, welche die Grundlage
der heutigen psychiatrischen Diagnostik in Europa bilden,
sind diese Storungen durch ein klinisches Bild mit Stupor,
psychomotorischer Erregung, Haltungsstereotypien, Ne-
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Abbildung 1: Katatonikergruppe [12]

gativismus, Katalepsie, wechselnder Biegsamkeit sowie
anderen Symptomen wie Befehlsautonomie und Sprach-
stereotypien gekennzeichnet [18]. Starben noch in der
Vor-Antipsychotika-Ara ein hoher Anteil katatoner Patien-
ten an Folgeerscheinungen wie Erschopfungszustanden,
schweren Mangelzustanden infolge ungeniigender Nah-
rungszufuhr oder Selbst- und Fremdverletzungen, bieten
heutzutage Antipsychotika sowie Fortschritte der nicht
pharmakologischen psychiatrischen Therapien Behand-
lungsmaglichkeiten mit guten Ansprechraten.

Bei der malignen Verlaufsform, der perniziésen Kata-
tonie, kommt es neben den genannten katatonen Symp-
tomen zu einer autonomen Dysregulation ohne nach-
weisbare Infektion mit hohem Fieber, Kreislaufstérungen,
Eksikkose und anderen Funktionsstorungen. Begleitend
zeigen sich erhohte Kreatinkinasewerte.

Bei der Behandlung katatoner Schizophrenien kom-
men insbesondere antipsychotische Medikamente zur
Anwendung. Hierbei zeigen insbesondere hochpotente
Mittel gute und rasche Wirksamkeit, jedoch muss auf-
grund der moglicherweise erhohten Vulnerabilitat ge-
genlber Antipsychotika-spezifischen Nebenwirkungen
immer wieder die Entwicklung eines malignen neurolep-
tischen Syndroms bedacht werden [19]; dies kann auch
unter der Gabe von atypischen Antipsychotika auftreten
[20, 21]. Symptomatisch erweisen sich insbesondere Ben-
zodiazepine wie Lorazepam (cave Kombination mit Cloza-
pin) als wirksam gegen Stupor und Angstzustande [19].
Bei behandlungsresistenten Verlaufsformen stellt die
Elektrokrampftherapie die Methode der Wahl dar [22].
Meist schon nach wenigen Sitzungen kann es zum voll-
standigen Sistieren der katatonen Symptomatik kom-
men.

Von den Verlaufsformen werden chronische Falle mit
katatonen Defektzustanden beschrieben [2, 13]. Weiter
finden sich phasisch verlaufende katatone Psychosen wie
die Motilitatspsychose, welche eine besondere Tendenz
zu der perniziosen Verlaufsform besitzt, andererseits je-
doch prompt auf Behandlung anspricht [13, 23].

Differenzialdiagnostisch miissen insbesondere orga-
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Tabelle 1:

Ubersicht zur Differenzialdiagnostik katatoner Syndrome (in Anlehnung an Briunig et al. [9])

Psychiatrisch

Affektive Storungen

Demenzielle Syndrome (z. B. Lewy-Kérperchen-Demenz)

Drogeninduzierte psychotische Stérungen

Schizophrene und schizoaffektive Stérungen einschliesslich Subgruppen katatoner Psychosen (Motilitatspsycho-
se, periodische Katatonie, systematische Katatonien [13])

Substanzentzugssyndrome

Tiefgreifende Entwicklungsstorungen des Kindes- und Jugendalters (z. B. Asperger-Syndrom)

Neurologische und internistisch
Enzephalitiden und Meningitiden
Enzephalitis disseminata
Hirnblutungen und -infarkte
Hirntumoren
Hypoxische Hirnschadigungen (z.B. CO-Vergiftung)
Intoxikationen mit div. Substanzen
Stoffwechselerkrankungen
Subdural- und Epiduralnamatome
Systemerkrankungen mit zerebraler Beteiligung

Traumatische Hirnschadigungen

nisch bedingte katatone Stérungen und medikamentos
induzierte katatone Phanomene bedacht werden. Weite-
re Differenzialdiagnosen sind im sonstigen psychiatri-
schen Spektrum wie die affektiven Psychosen sowie neu-
rologische und Stoffwechselsstorungen zu bedenken.
Auch drogeninduzierte psychotische Stérungen koénnen
mit katatonen Phdanomenen einhergehen (siehe Tabelle
1).

Trichotillomanie
Bei dieser Storung handelt es sich um ein Krankheits-

bild, welches bereits im Kinder- oder Jugendalter beginnt,
voriibergehend auftreten, jedoch auch im Erwachsenen-

Anfallsartige Stérungen bei psychiatrischen Erkrankungen | Thomas Miiller

alter anhalten kann. Hierbei wird eine zunehmende
Spannung vor dem Haareausreissen empfunden, an-
schliessend kommt es zum Gefiihl von Entspannung oder
Befriedigung. Diagnostisch ist ein sichtbarer Haarverlust
gefordert, welcher jede Korperregion betreffen kann, ins-
besondere Kopfhaar und Augenregion. Hinzu kommt,
dass die Haare gegessen werden (Trichophagie). Inwie-
weit es sich um ein eigenstandiges Krankheitsbild han-
delt, ist derzeit die Frage von Untersuchungen, nachdem
diese Storung bei verschiedenen Erkrankungen wie affek-
tiven Stoérungen, Angststorungen und Substanz-
missbrauch sowie Zwangsstorungen auftreten kann. Der
Einsatz von serotonergwirksamen Antidepressiva ist
nebst psychotherapeutischer Behandlungen als hilfreich
belegt [24, 25].
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Storungen der Impulskontrolle mit Selbstschadi-
gungen

Storungen der Impulskontrolle sind bei einer Reihe
psychiatrischer Stérungen beschrieben. Hierbei kommt es
zum Auftreten anfallartiger aggressiver oder selbstag-
gressiver Handlungen. Diese konnen gezielt oder ohne
bewusste Steuerung erfolgen. Differenzialdiagnostisch
muss an demenzielle Erkrankungen (zum Beispiel Mor-
bus Pick), geistige Behinderungen, autistische Storungen,
Personlichkeitsstorungen sowie Substanzmissbrauch ge-
dacht werden. Bei den Personlichkeitsstorungen heraus-
gegriffen sei die emotionale Instabilitat mit Storungen
der Impulskontrolle. Typischerweise treten bei den insbe-
sondere weiblichen Patientinnen Spannungszustiande
auf, welche nur durch die Zufligung von Schmerzreizen
oder Selbstverletzungen entspannt werden konnen. Dies
kann raptusartig auftreten, teilweise ohne Zusammen-
hang mit dusseren Umstanden, jedoch meist aufgrund
emotionaler Schwankungen. Die Selbstverletzungen kon-
nen dabei vom einfachen Ritzen an den Unterarmen,
Schlagen mit den Fausten oder dem Kopf gegen die Wand
bis hin zu schweren parasuizidalen Handlungen fiihren.
Weitere Storungen der Impulskontrolle mit anfallartigem
Charakter umfassen die Pyromanie und die Kleptomanie.
Neben psychotherapeutischer Behandlung vermogen ins-
besondere Antiepileptika wie Lamotrigin, Valproinsaure
und Carbamazepin Stérungen der Impulskontrolle positiv
zu beeinflussen [26, 27].

Tiefgreifende Entwicklungsstorungen im Kinder-
und Jugendalter

Bei diesen Storungen konnen motorische Auffalligkei-
ten auftreten. Hierzu zahlen der frithkindliche Autismus,
das Rett-Syndrom, das Asperger-Syndrom und andere
Storungen mit Bewegungsstereotypien. So sind beim As-
perger-Syndrom, welches gekennzeichnet ist durch eine
soziale Beeintrachtigung, umschriebene Interessen,
zwanghaftes Bedlrfnis nach bekannten Routinen,
Sprachauffalligkeiten und Probleme in der nonverbalen
Kommunikation, motorische Ungeschicklichkeiten mit
teilweise stereotypen Verhaltensmustern beschrieben.
Dies findet insofern Bedeutung, nachdem das Asperger-
Syndrom teilweise insbesondere bei frihkindlichen Ver-
laufen differenzialdiagnostisch von schizophrenen Psy-
chosen abgegrenzt werden muss. Das primare Vorherr-
schen psychotischer Phanomene ist hierbei richtungswei-
send fir eine schizophrene Storung (weiterfiihrende Lite-
ratur bei Remschmidt [28]).
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Pharmakologisch induzierte Bewegungsstérungen

Der Einsatz von Psychopharmaka erweist sich bei vie-
len psychiatrischen Krankheitsbildern als unabdingbar.
Dies heisst aber auch, dass mit einer Reihe von Nebenwir-
kungen gerechnet werden muss. Besonders eindrucksvoll
und differenzialdiagnostisch wichtig sind hierbei extrapy-
ramidal-motorische Storungen (EPMS), welche durch den
Einsatz von Antipsychotika entstehen konnen. Wichtigste
pathophysiologische Ursache ist die Besetzung von Dopa-
min-Rezeptoren im nigrostriatalen Bereich. Gerade ,Typi-
ka“ wie Haloperidol, Zuclophenthixol, Flupentixol usw.
zeigen eine erhohte Rate von EPMS. Bei entsprechender
Pradisposition (zum Beispiel vaskuldre Schadigungen des
Gehirns) kann es aber auch unter atypischen Antipsycho-
tika zum Auftreten von EPMS kommen, welche sich unter
normalen Bedingungen von den typischen durch eine ge-
ringere Rate unterscheiden [29, 30].

Schon mit Beginn der Behandlung kann es vor allem
bei hochpotenten konventionellen Antipsychotika zum
Auftreten von Friihdyskinesien kommen. Hierbei herr-
schen hyperkinetische, dyskinetische oder dystone Symp-
tome mit krampfhaftem Herausstrecken der Zunge, Blick-
krampfen (,,okulogyre Krise“), Opistothonus, Trismus und
Hyperkinesien der mimischen Muskulatur vor. Auch kann
es zu choreoathetotischen Bewegungsmustern kommen.
Beim durch Antipsychotika ausgeldsten Pisa-Syndrom
(Pleurothotonus) kommt es zu einer Ganzkorperschief-
haltung [31]. Im Notfall miissen bei Friihdyskinesien An-
ticholinergika wie Biperiden intravenos eingesetzt wer-
den. Vorzugsweise miissen jedoch atypische Antipsycho-
tika oder moglichst niedrige Dosierungen von Anticholin-
ergika Verwendung finden.

Beim Parkinsonoid kommt es zu einer Einschrankung
der Feinmotorik, Akinese, Hypo- und Anamie, kleinschrit-
tigem Gang, Rigor, jedoch selten Tremor. Ebenso selten
kann es zu einem Rabbit-Syndrom mit Tremor der Lippen
kommen. Wenn der Einsatz eines hochpotenten Antipsy-
chotikums unumganglich erscheint, kann eine Dauerthe-
rapie mit Biperiden notwendig werden.

Die Akathisie kann bei allen Antipsychotika auftreten.
Hierbei werden insbesondere eine qualende Sitz- und
Stehunruhe beschrieben, zudem Reizbarkeit, Angst und
Konzentrationsstorungen. Durch den qualenden Charak-
ter kann zudem suizidales Verhalten auftreten [32]. Prin-
zipiell ist eine Reduktion, ein Absetzen oder ein Wechsel
zu einem anderen Psychotikum zu bedenken; gegebenen-
falls kommt Propanolol zum Einsatz, jedoch nicht immer
mit gutem Erfolg [33].

Frihdyskinesien, Parkinsonoid und Akathisie sind pra-
diktiv fiir die nach drei Monaten bis drei Jahren folgenden
Spatdyskinesien (auch tardive Dyskinesien, TD) [34]. Eine
Abhangigkeit zur Gesamtdosis der Menge von insbeson-
dere konventionellen Antipsychotika wird postuliert [34].
Bei TD kommt es zu hyperkinetischen Dauersyndromen
mit intensiven, abnormen, unwillkiirlichen, oft stereoty-
pen Bewegungen in der Gesichts-, Mund- und Zungen-
muskulatur. Auch die distale Muskulatur mit Rumpfdyski-
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nesien kann beschrieben werden. Differenzialdiagnos-
tisch missen katatone Phanomene abgegrenzt werden.
TD sind potenziell irreversibel, das heisst 30 - 50 % der TD
sind nach Absetzen der Neuroleptika weiterhin vorhan-
den [34]. Selten kann unter Clozapin, Tiaprid, Piracetam
oder lokaler Anwendung von Botulinus-Toxin eine Besse-
rung erreicht werden [34-37].

Beim malignen neuroleptischen Syndrom handelt es
sich um ein seltenes und gefahrliches Krankheitsbild,
welches mit einer Wahrscheinlichkeit von 0,02 - 0,5 % bei
mit Antipsychotika behandelten Patienten auftreten
kann. Pradisponierend sind junges Alter, mannliches Ge-
schlecht sowie Lithium-Komedikation. Interessanterwei-
se sind neben konventionellen Antipsychotika auch atypi-
sche betroffen [38]. Fiir das Vollbild eines malignen neu-
roleptischen Syndroms wird die Trias aus Rigor, quantita-
tiver Bewusstseinsstorung und autonomer Funktions-
storung mit Fieber (grosser 39,6° Celsius), Tachykardie, la-
biler Bluthochdruck, Tachypnoe, Hyperhidrose und Harn-
inkontinenz gefordert [39-41]. Zudem kommt es zum
Auftreten einer CPK-Erhohung (bis iber 16'000 IU), Leu-
kozytose und Transaminasen-Anstieg. Die Symptomatik
entwickelt sich innert 1 - 3 Tagen, renale Komplikationen
sind gefahrlich, unbehandelt liegt die Letalitat bei ca.
20%. Ein malignes neuroleptisches Syndrom bedarf der
unmittelbaren Absetzung der antipsychotischen Medika-
tion sowie einer intensivmedizinischen Uberwachung.
Therapeutisch werden Dantrolen, Lorazepam oder
Elektrokrampftherapie eingesetzt [42]. Differenzialdiag-
nostisch sind die oben genannte perniziose Katatonie
sowie neurologische Krankheitsbilder wie Meningoenze-
phalitiden abzugrenzen. Insbesondere leicht- bis mittel-
gradige Formen des Syndroms kénnen erhebliche diffe-
renzialdiagnostische Herausforderungen darstellen. Auch
bleibt umstritten, ob das maligne neuroleptische Syn-
drom und die perniziose Katatonie zwei Seiten einer Me-
daille sind (so genanntes ,katatones Dilemma*“) [40, 42].

Motorische Auffalligkeiten konnen auch bei anderen
Psychopharmaka auftreten. So sind bei Serotonin-Wie-
deraufnahmehemmern (SSRI) Absetzdyskinesien und an-
dere EPMS beschrieben [43, 44]. Besonders unter hoheren
Dosierungen von Antidepressiva wie Venlafaxin oder Clo-
mipramin finden sich Tremor und Myoklonien. Ebenso
kann es zum Tremor beim Einsatz von Methylphenidat,
welches beim Aufmerksamkeitsdefizit, hyperkinetischen
Syndrom (ADHS) verwendet wird, kommen. Eine Reihe
von psychoaktiven Substanzen wie Kokain, Ecstasy und
anderes missen bei einschiessenden Bewegungsmus-
tern insbesondere mit begleitender aggressiver Sympto-
matik mitbedacht werden.

Schlussfolgerungen
Anfallartige Bewegungsstorungen bei psychiatri-
schen Erkrankungen stellen eine wichtige Differenzial-

diagnose neurologischer Erkrankungen dar. Insbesondere
katatone Bewegungsstorungen, welche bei schizophre-
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nen Psychosen und moglicherweise auch anderen endo-
genen Psychosen auftreten, bediirfen der klaren Differen-
zialdiagnostik gegeniiber neurologischen Erkrankungen.
Dies betont auch fiir den Psychiater die Wichtigkeit einer
sorgfaltig durchgefiihrten somatischen einschliesslich
bildgebenden Diagnostik zur ursachlichen Klarung von
psychiatrischen Bewegungsstorungen. Zudem miissen
pharmakologisch induzierte Bewegungsstorungen im-
mer bedacht werden. Insbesondere die klarere diagnosti-
sche Abgrenzung katatoner Stérungen stellt fiir zuktinfti-

ge

psychiatrische Klassifikationssysteme eine besondere

Herausforderung dar und ist — aus meiner Sicht — unab-
dingbare Voraussetzung zur Klarung der pathophysiologi-
schen Grundlagen von (anfallsartigen) psychiatrischen
Bewegungsstorungen.
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und Versicherungen®, herausgegeben von der Epilepsie-
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Die aktualisierten Richtlinien zur Fahrtauglichkeit
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: 3 Sie mit untenstehender Karte die gewiinschte An-
E P'iEpSIE und Autofahren zahl und kreuzen Sie die gewiinschte Sprache an.

Schweizerische Liga gegen Epilepsie

Seefeldstrasse 84
Postfach 1084
CH 8034 Ziirich




Férderung der wissenschaftlichen Forschung im
Bereich der Epilepsie (vorwiegend Starthilfen) durch
die Schweizerische Liga gegen Epilepsie (Epilepsie-Liga)

Die Epilepsie-Liga unterstiitzt wissenschaftliche
Projekte im Bereich der Epileptologie im Gesamtbetrag
von

CHF 20°000.—

pro Jahr. Insbesondere soll die Erforschung von Ursa-
chen und Behandlungen der Epilepsie gefordert wer-
den.

Stipendien fiir Aus- oder Weiterbildung oder Aus-
landaufenthalte werden nicht ausgerichtet. Hingegen
kénnen Reise- und Aufenthaltskosten (ohne Salar) fir
Kurzaufenthalte (maximal einige Wochen) finanziert
werden, sofern sie dem Erlernen von Methoden dienen,
welche im Rahmen eines unterstiitzten Projektes in der
Schweiz eingesetzt werden.

Falls der Antragsteller/die Antragstellerin bereits an-
derswo Antrage fir Unterstiitzung gestellt hat, ist offen
zu legen, bei wem und mit welchem Ergebnis.

Termin fiir die Einreichung von Gesuchen: 31. Marz 2008

Formulare und Wegleitung fiir Gesuchstellende kdnnen
angefordert werden bei:

Schweizerische Liga gegen Epilepsie
Seefeldstrasse 84 | Postfach 1084
8034 Ziirich

Tel. 043 488 67 77 | Fax 043 488 67 78
info@epi.ch

Vorschau Epileptologie 1 | 2008

Troubles psychiatriques chez des patients
épileptiques et leurs traitements
Dr. med. Thomas Will | Genéve

Psychiatrische Komorbiditdt und Antiepileptika
aus epileptologischer Sicht
Dr. med. Klaus Meyer | Tschugg

ADHS und Epilepsie aus psychiatrischer Sicht
PD Dr. med. Dominique Eich-Hochli | Ziirich

Psychiatrische Aspekte der Epilepsiechirurgie
Dr. med. dipl. Psych. Steffi Koch-Stoecker |
Bielefeld

Psychiatrisch-psychotherapeutische
Komponenten der Epilepsiebehandlung

Lic. phil. Matthias Schmutz, Dr. med. Thomas
Dorn und PD Dr. med. Reinhard E. Ganz | Ziirich

Die Schweizerische Liga gegen Epilepsie (Epilepsie-
Liga) vergibt jahrlich einen Preis in Hohe von

CHF 2’°500.—

fiir die beste Dissertation auf dem Gebiet der Epilep-
tologie.

Bewerbungen sind aus allen Fachbereichen und Be-
rufsgruppen moglich und erwiinscht, sowohl aus
Grundlagen- als auch klinischen Fachern. Eine Altersbe-
schrankung erfolgt nicht.

Das Preisrichterkollegium setzt sich aus drei Vor-
standsmitgliedern der Epilepsie-Liga zusammen, das
bei Bedarf zusatzlich externe Gutachter hinzuziehen
kann. Es trifft seine Entscheidung in geheimer Wahl.

Falls der Antragsteller/die Antragstellerin bereits an-
derswo Antrage fur Unterstiitzung gestellt hat, ist offen
zu legen, bei wem und mit welchem Ergebnis.

Die Preisverleihung erfolgt jeweils im darauf folgen-
den Jahr anlasslich der Jahrestagung oder Mitglieder-
versammlung der Epilepsie-Liga.

Bewerbungen sind bis zum 31.12.07 an die Ge-
schiftsstelle der Epilepsie-Liga (Seefeldstrasse 84, Post-
fach 1084, 8034 Ziirich) einzureichen und missen
beinhalten: drei Exemplare der abgeschlossenen und
beim Dekanat eingereichten Dissertation, drei Exem-
plare einer Stellungnahme des Doktorvaters (dabei
kann es sich auch um das entsprechende Gutachten fiir
die Dissertation handeln).
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Promotion de la recherche scientifique dans le do-
maine de |'épilepsie (surtout sous forme d'aide initiale)
par la Ligue Suisse contre I'Epilepsie (Ligue contre I'Epi-
lepsie)

La Ligue contre I'Epilepsie soutient les projets scien-
tifiques dans le domaine de |'épileptologie par un mon-
tant total de

CHF 20'000.—

par an, la priorité étant accordée aux projets cher-
chant a élucider les causes et a mettre au point des trai-
tements de |'épilepsie.

Aucune bourse ne sera octroyée pour la formation
de base ou continue ou pour des séjours a I'étranger. En
revanche, la prise en charge de frais de voyage et de
séjour (sans salaire) est possible pour les séjours de
courte durée (quelques semaines au maximum) lorsque
ces séjours servent a apprendre des méthodes appli-
quées dans le cadre d'un projet bénéficiant de soutien
en Suisse.

Si le requérant a déja fait une demande de soutien
ailleurs, il faut nous en informer en spécifiant ou et avec
quel résultat.

Délai de remise des demandes : 31 mars 2008

Les formulaires, ainsi que le guide pour les candidats
peuvent étre demandés a I'adresse suivante :

Ligue Suisse contre I'Epilepsie
Seefeldstrasse 84

Case postale 1084

8034 Zurich

Tél. 043 488 67 77

Fax 043 488 67 78
info@epi.ch
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La Ligue Suisse contre I'Epilepsie (Ligue contre I'Epi-
lepsie) décerne chaque année un prix d'un montant de

CHF 2'500.—

pour la meilleure dissertation dans le domaine de I'épi-
leptologie.

Tous les domaines spécialisés et tous les groupes
professionnels couvrant les disciplines fondamentales
ou cliniques sont invités a soumettre leur candidature.
Aucune limite d'age n'a été fixée.

Le jury décernant le prix se compose de trois mem-
bres du comité directeur de la Ligue contre I'Epilepsie. Il
peut étre complété au besoin par des experts externes.
La décision est prise par vote secret.

Si le requérant a déja fait une demande de soutien
ailleurs, il faut nous en informer en spécifiant ou et avec
quel résultat.

Le prix est toujours décerné I'année suivante dans le
cadre de I'assemblée annuelle ou générale de la Ligue
contre I'Epilepsie.

Les dossiers de candidature doivent parvenir au
Secrétariat de la Ligue contre I'Epilepsie (Seefeldstrasse
84, case postale 1084, 8034 Zurich) jusqu'au
31.12.2007 et comporter les piéces suivantes :

- trois exemplaires de |a dissertation achevée et remi-
se au décanat,

- trois exemplaires d'une prise de position du directeur
dethése (il peut par exemple s'agir de |'expertise con-
cernant la dissertation).
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Schwindel? Gedachtnisliicken? Verwirrtheit? Sturz?
— vielleicht ist es Epilepsie: Leider wird Epilepsie im
hoheren Lebensalter oft nicht als solche erkannt. Ei-
gentlich ware sie gut behandelbar. Am 5. Oktober um
17.00 Uhr fand zu diesem Thema im Burgerratssaal des
Kultur-Casinos Bern eine Veranstaltung der Epilepsie-Li-
ga zusammen mit Epi-Suisse statt.

Nach so genannten Demenzen wie zum Beispiel der
Alzheimer-Krankheit und Schlaganfallen sind Epilepsi-
en die dritthaufigste Krankheit des Nervensystems im
Alter. Wegen der starken Zunahme alterer Menschen im
Verhaltnis zur Gesamtbevolkerung und der immer bes-
seren medizinischen Behandlungsmoglichkeiten bei

schweren Krankheiten ist der Beginn einer Epilepsie :

nach dem 65. Lebensjahr inzwischen haufiger als in
Kindheit und Jugend. Ursachen kdnnen neben Demenz
auch Durchblutungsstérungen des Gehirns, Kopfverlet-
zungen, Hirntumore, Entziindungen oder Missbrauch
von Alkohol oder Medikamenten sein.

Marianne Erdin im Gespréach mit John Boxer

Gute Therapiechancen

Altersepilepsien werden haufig Ubersehen und
nicht der richtigen Behandlung zugefiihrt. Verwechs-
lungen sind zum Beispiel moglich, wenn andere Krank-
heiten wie Herzrhythmusstorungen oder Diabetes mel-
litus vorliegen. Viele altere Menschen sind aufgrund
von Demenz, Sprachstorungen oder anderen Einschran-
kungen nicht in der Lage, genau Ulber die Vorzeichen ei-

Philipp Zinniker, Bern

nes Anfalls zu berichten. Wenn sie allein leben, sind
auch keine Angehdrigen in der Nahe, die ihre Beobach-
tungen schildern konnten. Am Anlass vom 5. Oktober
sprach Liga-Prasident Gulinter Kramer, Zirich, tber die
richtige Diagnosestellung und die geeignete Behand-
lung.

v.l.n.r.: Andrea Ratzinger, Giinter Kramer und Peter Zangger,
Referenten.

Soziale Kontakte helfen

Laut Andrea Ratzinger, Diplom-Pflegewirtin FH,
Ziirich, ist es in der Spitalpflege wichtig, dass Patienten
mit Anfdllen besonders gut beobachtet werden, da sie
oft selber nicht schildern konnen, was mit ihnen ge-
schieht. Je nach Anfallsart kann dann die Umgebung
Vorsichtsmassnahmen treffen. Zum Beispiel den Patien-
ten beim Baden nicht allein lassen und seine Angehori-
gen entsprechend informieren. Ein soziales Netz tragt
wesentlich dazu bei, dass der oder die Betroffene den
Alltag nach der Riickkehr nach Hause moglichst ohne
unnatige Angste bewiltigen kann. In der Rehabilitati-
onsklinik spiele Epilepsie meist eine untergeordnete
Rolle, da andere Probleme im Vordergrund stiinden, er-
ganzte der Neurologe Peter Zangger. Wichtig fiir alle
Menschen, die im Alter neu an Epilepsie erkranken, sei-
en die regelmassige Einnahme der Medikamente, genu-
gend Schlaf und wenig bis kein Alkohol. John Boxer,
heute 91-jahrig und vor fiinf Jahren an Epilepsie er-
krankt, schilderte, wie er nach dem ersten Schrecken
dank guter Therapie zurlick in seinen normalen Alltag
fand. ,Heute lebe ich mit der Diagnose Epilepsie ganz
gut® lautet sein Fazit. Marianne Erdin fiihrte als Mode-
ratorin durch den gut besuchten Anlass.
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Vertige ? Trous de mémoire ? Confusion ? Chute? —
c'est peut-étre une épilepsie. Les épilepsies ne sont sou-
vent pas diagnostiquées chez les personnes agées, mal-
heureusement, car on obtient de trés bons résultats
thérapeutiques. Ce théme a été au centre de la manifes-
tation a laquelle avaient invité la Ligue contre I'Epilep-
sie et Epi Suisse le 5 octobre a 17h00 dans la salle du
Conseil des bourgeois au Casino de la culture a Berne.

Marianne Erdin avec John Boxer

Derriere les dénommeées démences séniles telles
que la maladie d'Alzheimer et les apoplexies cérébrales,
les épilepsies figurent en troisiéme position des mala-
dies les plus fréquentes du systéme nerveux a lI'age mdair.
Parce que les personnes agées représentent une propor-
tion grandissante de la population et que nous sommes
de mieux en mieux armés pour traiter les maladies gra-
ves, les épilepsies qui se déclarent aprés la 65e année
sont désormais plus nombreuses que celles qui survien-
nent dans I'enfance et I'adolescence. La démence peut
étre en cause, mais aussi des problemes d'irrigation
sanguine du cerveau, des traumatismes craniens, des
tumeurs cérébrales, des inflammations ou I'abus
d'alcool et de médicaments.

Souvent, les épilepsies de la vieillesse passent ina-
percues et ne sont donc pas traitées correctement. Les
confusions sont particulierement fréquentes en présen-
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ce d'autres pathologies telles qu'une arythmie cardia-
que ou un diabéte sucré. Beaucoup de personnes agées
sont incapables de décrire avec précision les signes an-
nonciateurs d'une crise parce qu'elles souffrent de dé-
mence, troubles de la parole ou autres déficiences. En-
fin, ces personnes vivent souvent seules et donc sans
entourage qui pourrait observer et décrire I'évolution
d'un incident. Lors de la manifestation du 5 octobre, le
président de la Ligue Guinter Kramer de Zurich a pris la
parole pour éclairer les pistes diagnostiques et présen-
ter les traitements appropriés.

Andrea Ratzinger, gestionnaire de santé HES, Zurich,
a insisté sur I'importance de l'observation des patients
hospitalisés qui sont souvent incapables de décrire en
leurs propres termes ce qui leur arrive. Selon le type de
crise, c'est I'entourage qui devra alors prendre des me-
sures de précaution, en évitant par exemple de laisser
un patient seul dans son bain et en instruisant ses pro-
ches en conséquence. Souvent, un réseau social est d'un
précieux secours lorsqu'il s'agit de permettre aux per-
sonnes concernées de retrouver leur environnement ac-
coutumé et de réorganiser leur vie quotidienne sans cé-
der a des craintes excessives. A cela, le neurologue Peter
Zangger a ajouté que dans une clinique de rééducation,
I'épilepsie joue souvent un role secondaire parce qu'il
faut parer aux problémes plus pressants. Un point es-
sentiel auquel il faut veiller pour les personnes qui sont
atteintes d'épilepsie a un age mir, c'est qu'elles pren-
nent régulierement leurs médicaments, s'accordent
suffisamment de sommeil et consomment peu ou pas
d'alcool. John Boxer, aujourd'hui agé de 91 ans, a ensui-
te témoigné de son premier choc lorsqu'une épilepsie
s'est déclarée il y a cinq ans et des excellents résultats
de la thérapie qui lui ont permis de retrouver une vie
normale. « Aujourd'hui, j'ai apprivoisé mon épilepsie et
je vis trés bien », a-t-il déclaré pour conclure. La manifes-
tation qui a drainé un nombreux public était animée
par Marianne Erdin.



Kahn-Preis Epileptologie

Zur Unterstutzung wissenschaftlicher Arbeiten von
juingeren Forschenden aus dem gesamten Gebiet der
Epileptologie stellt die Jubilaumsstiftung der Bank
Hugo Kahn fiir Epilepsieforschung einen Betrag von

bis zu 10’000 Franken

zur Verfligung. Der 1998 initiierte Preis kann sowohl zur
Anerkennung bereits abgeschlossener Arbeiten als auch
zur Unterstiitzung laufender Erfolg versprechender Pro-
jekte aus klinischen oder theoretischen Fachgebieten
eingesetzt werden. Das Hochstalter fiir Gesuchstellen-
de betragt 45 Jahre.

Einzureichen bis: Ende Mai 2008.

Prix Kahn de I’Epileptologie

Pour soutenir les jeunes chercheurs dans leurs tra-
vaux sur tous les domaines de I’épileptologie, la Fon-
dation érigée par la Banque Hugo Kahn met a la disposi-
tion de la recherche sur I'épileptologie un montant

jusqu’a 10’000 francs.

Le prix créé en 1998 peut récompenser des travaux déja
achevés ou venir en aide aux projets prometteurs en
cours dans des domaines spécialisés cliniques ou théori-
ques. La limite d’age des candidats pouvant postuler a
été fixée a 45 ans.

A soumettre jusqu’a: fin mai 2008.

Kahn Prize for Epileptology

To support the work of young researchers in their
work in all areas of epileptology, the Foundation set up
by the Banque Hugo Kahn has made the sum of

up to 10,000 Swiss francs

available to epileptology research. The prize, created in
1998, can pay for work already done or can help pro-
mising projects currently under way in specialist clinical
or theoretical areas. The age limit for candidates wish-
ing to apply is 45.

To be submitted by: the end of May 2008.

Bewerbungen und Vorschldage sind bis Ende Mai 2008
unter Beifligung der entsprechenden Unterlagen in
dreifacher Ausfertigung einzureichen an:

Schweizerische Liga gegen Epilepsie
Dr. med. Giinter Kramer, Prasident
Postfach 1084

Seefeldstrasse 84

CH 8034 Ziirich

Tel. 0041 43 488 67 77

Fax 0041 43 488 67 78

info@epi.ch

Preisrichterkollegium: Dr. med. Giinter Kramer, Zirich
(Vorsitz), Prof. Dr. med. Paul-André Despland, Lausanne,
und Prof. Dr. med. Theodor Landis, Genéve.

Les candidatures et les propositions de candidats
accompagnées d’'un dossier en trois exemplaires sont a
soumettre jusqu’a fin mai 2008 a :

Ligue Suisse contre I'Epilepsie
Dr. Giinter Kramer, Président
Case postale 1084
Seefeldstrasse 84

CH 8034 Zurich

Tél. 0041 43 488 67 77

Fax 0041 43 488 67 78
info@epi.ch

College des juges: Dr. Giinter Kramer, Zurich (prési-
dence), Prof. Dr. Paul-André Despland, Lausanne, et Prof.
Dr. Theodor Landis, Genéve.

Candidates and applications from candidates accom-
panied by three copies of their file should be submitted
by the end of May 2008 to:

Swiss League Against Epilepsy
Dr. Giinter Kramer, Chairman
P.O. Box 1084

Seefeldstrasse 84

CH 8034 Zurich

Tel. 0041 43 488 67 77

Fax 0041 43 488 67 78
info@epi.ch

Panel of Judges: Dr. Giinter Kramer, Zurich (chairman),
Prof. Dr. Paul-André Despland, Lausanne, and Prof. Dr.
Theodor Landis, Geneva.
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| Flims
47. Neurophysiologie-Tagung
Information: Prof. Barbara Tettenborn,
Neurologische Klinik, Kantonsspital, 9000 St. Gallen,
Tel. 0041 / 71 / 4941652, Fax 0041 / 71 / 4946395,
e-mail: barbara.tettenborn@kssg.ch

| Brno, Tschechien
European Project on Development of Epilepsy
Surgery Program (EPODES)
Information: Prof. Dr. Cigdem Ozkara, Cerrahpasa
Medical School, Department of Neurology, Istanbul,
Turkey,
Tel./Fax 0090 /212 /6330176,
e-mail: cigdemoz@istanbul.edu.tr

| Phoenix, Arizona, USA
International Symposium on Dietary Therapies for
Epilepsy and Other Neurological Disorders
Information: Tel. 001 / 602 / 4063067,
www.thebarrow.org/conferences

| Jena, Deutschland
34. Jahrestagung Gesellschaft fiir Neuropadiatrie
und 5. Fortbildungsakademie
Information: Conventus Congressmanagement &
Marketing GmbH, Markt 8, 07743 Jena, Deutschland,
Tel. 0049 / 3641/ 353313, Fax 0049 / 3641 / 353321,
e-mail: neuropaediatrie@conventus.de,
www.neuropadiatrie-kongress.de

| Chicago, Illinois, USA
60th Annual Meeting of the American Academy
of Neurology
Information: American Academy of Neurology, 1080
Montreal Avenue, St. Paul, MN 55116, USA,
Tel.001 /651 /6952717, Fax 001 / 651 / 6952791,
e-mail: memberservice@aan.com, www.aan.com

| Magdeburg, Deutschland
52. Wissenschaftliche Jahrestagung der Deutschen
Gesellschaft fiir Klinische Neurophysiologie und
Funktionelle Bildgebung (DGKN)
Information: Conventus Kongressmanagement u.
Marketing GmbH, Markt 8, 07743 Jena, Deutschland,
Tel. 0049 / 3641 / 3533225, Fax 0049 / 3641 / 3533271,
e-mail: dgkn@conventus.de,
www.conventus.de/dgkn2008
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| Montreux
Jubildums-Tagung der Schweizerischen Neurologischen
Gesellschaft (SNG) mit Jahrestagung der Schweizeri-
schen Gesellschaft fiir Neurorehabilitation, der Schwei-
zerischen Gesellschaft fiir Neuropadiatrie und der
Schweizerischen Gesellschaft fiir Klinische Neurophy-
siologie
Information: IMK Institut fir Medizin und
Kommunikation AG, Miinsterberg 1, CH-4001 Basel,
Tel. 0041 /61 / 2713551, Fax 0041 / 61 / 2713338,
e-mail: mail@imk.ch, www.imk.ch

| Luxemburg
6th International Luxembourg Symposium on Current
Issues in Epileptology (mit europaischer CME-Zertifizie-
rung)
Information: PD Dr. med. Stefan Beyenburg, Centre
Hospitalier de Luxembourg, Service de Neurologie,
Département des Neurosciences, 4, rue Barblé, 1210
Luxembourg,
Tel. 00352 / 44116627, Fax 00352 / 44114020,
e-mail: beyenburg.stefan@chl.lu

| Xiamen, China
The 7th Asian & Oceanian Epilepsy Congress
Information: ILAE/IBE Congress Secretariat, 7 Priory
Hall, Stillorgan, Dublin 18, Ireland,
Tel.0353 /1 /2056720, Fax 0353 / 1/ 2056156,
e-mail: xiamen@epilepsycongress.org,
www.epilepsyxiamen2008.org

| Gargnano, Gardasee, Italien
19. Praxisseminar iiber Epilepsie
Information: Stiftung Michael,
Miinzkamp 5, 22339 Hamburg, Deutschland,
Tel. 0049 / 40 / 5388540, Fax 0049 / 40 / 5381559,
e-mail: stiftungmichael@t-online.de,
www.stiftungmichael.de

| Wiirzburg, Deutschland
59. Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft fiir Neu-
rochirurgie (DGNC). Joint Meeting mit der Italienischen
Gesellschaft fiir Neurochirurgie (SINch)
Porstmann Kongresse GmbH, Alte Jakobstr. 77,
10179 Berlin, Deutschland,
Tel. 030 / 2844990, Fax 030 / 28449911,
e-mail: dgnc2008@porstmann-kongresse.de,
www.dgnc.de/dgnc2008



| Trakai, Litauen
2nd Migrating Course on Epilepsy
Information:
Milda Endziniene, Tel. 00370 / 37 / 326811
e-mail: endzhiniene@gmail.com
www.epilepsy-academy.org/homepage/de/eurepa_ac-
tivities/current_courses

| Marburg, Deutschland
1st International Epilepsy Colloquium on The Mesial
Temporal Lobe Epilepsies Symposium
Information: Fax 0049 / 76 / 2178714,
www.international-epilepsy-colloquium.com,
www.neurologie.med.uni-marburg.de,
ww.munich-epi.de

| Miinchen, Deutschland
1st International Epilepsy Colloquium 4th University of
Munich Epilepsy Course
Information: Fax 0049 / 76 / 2178714,
www.international-epilepsy-colloquium.com,
www.neurologie.med.uni-marburg.de,
www.munich-epi.de

| San Servolo, Venice, Italien
Advanced International Course:
Bridging Basic with Clinical Epileptology — 3
Information: Sofie Peeters, Membership Services
Coordinator, ILAE Headquarters Office,
Avenue Marcel Thiry 204, 1200 Brussels, Belgium,
Tel. 0032 /2 / 7749547, Fax 0032 / 2 / 7749690,
e-mail: speeters@ilae.org, www.ilae.org,
www.epilearn.eu/summer_courses/third/index.htm

| Madrid, Spanien
12th Congress of the European Federation of
Neurological Societies (EFNS)
Information: Kenes International, 17 Rue du Cendrier,
PO Box 1726, 1211 Geneva,
Tel. 0041 / 22 /9080488, Fax 0041 / 22 / 7322850,
e-mail: efns2008@kenes.com,
www.kenes.com/efns2008 oder
www.efns.org/efns2008

| Hamburg, Deutschland
81. Kongress der Deutschen Gesellschaft fiir
Neurologie (DGN) mit Fortbildungsakademie
Information: AKM Congress Service GmbH, Obere
Schanzstr. 18, 79576 Weil am Rhein, Deutschland.
Tel. 0049 / 7621 / 98333-0, Fax 0049 / 7621 / 78714,
e-mail: akmweil@akmcongress.com,
www.cme-akm.de

| Berlin, Deutschland
8th European Congress on Epileptology (ECE)
Information: International League Against Epilepsy
(ILAE) Congress Secretariat, 7 Priory Hall, Stillorgan,
Dublin 18, Irleand,
Tel. 0353 /1 /205 6720, Fax 0353 / 1 / 205 6156,

e-mail: info@epilepsycongress.org,
www.epilepsycongress.org

| Marseille, Frankreich
11th European Conference on Epilepsy and Society
Information: ILAE / IBE Congress Secretariat,
7 Priory Hall, Dublin 18, Ireland,
Tel. 0353 /1 /2056720, Fax 0353 /1 / 2056156,
e-mail: info@epilepsycongress.org.,
www.epilepsycongress.org

| Athen, Griechenland
2nd World Congress on Controversies in Neurology
Information: www.comtecmed.com/cony

| Basel
Tagung der Schweizerischen Neurologischen
Gesellschaft (SNG) und der Schweizerischen
Gesellschaft fiir Neurorehabilitation
Information: IMK Institut fir Medizin und
Kommunikation AG, Miinsterberg 1, 4001 Basel,
Tel. 0041 / 61 /2713551, Fax 0041 / 61 / 2713338,
e-mail: mail@imk.ch, www.imk.ch
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Andermatt M

Epilepsie als Metapher: Zum Bild der Epilepsie in der Lite-
ratur

106 -112

Blanke O and Castillo V

Clinical Neuroimaging in Epileptic Patients with Autosco-
pic Hallucinations and Out-of-Body Experiences

90-96

Bliimcke | siehe Hildebrandt M
45 -50

Bohlhalter S
Anfallsartige Stérungen der Bewegung
164-171

Brunner M und Jokeit H

Aufmerksamkeitsstorungen und Epilepsie — Privalenz
von Symptomen einer Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperak-
tivitdtsstorung bei Kindern und Erwachsenen mit Epilep-
sie

113-124

Castillo V see Blanke O
90-96

Cristinzio C and Vuilleumier P

The Role of Amygdala in Emotional and Social Functions:
Implications for Temporal Lobe Epilepsy

78 —89

Cristinzio C, Sander D and Vuilleumier P
Recognition of Emotional Face Expressions and
Amygdale Pathology

130-138

Delavelle J see Vulliémoz S
60— 65
Donati F und Millers A

Anfallsartige Stérungen mit Schmerzen
172-177

| | Epileptologie 2007

Diitsch Julita S

Diagnose Epilepsie — Adaptationsleistungen der Eltern
anfallskranker Kinder

8—-14

Foletti GB
Crises ou paroxysmes non épileptiques
202—-208

Freitag H

Diagnose Epilepsie — Einfluss auf die kognitive Entwick-
lung

2-7

Guggenbiihl-Jeanneret B

Die Bedeutung der psychosozialen Integration von Kin-
dern und Jugendlichen mit Epilepsie — der Beitrag der So-
zialen Arbeit

15-23

Gujer D

Bewusstseinsstorungen und Verwirrtheitszustdinde bei
systemischen und akuten metabolischen Storungen und
deren Abgrenzung zu epileptischen Anfiillen

193-201

Hildebrandt M und Bliimcke |

Diagnose Epilepsie — Schédigen Anfdlle das unreife Ge-
hirn?

45-50

Humm AM

Synkopen — nicht epileptische anfallsartige Stérungen
auf kardiovaskuldrer Basis

184-192

Jokeit H siehe Brunner M
113-124

Jokeit H siehe Winkler R
139-148



Korff C

Issues Related to the Classification of Epilepsies in Early
Childhood

32-35

Maeder P see Vulliémoz S
60— 65

Mattle HP siehe Meier N
178 —-183

Meier N und Mattle HP
Anfallsartige Stérungen auf zerebrovaskuldrer Basis
178 -183

Meuli R see Vulliémoz S
60 —65

Momijian S, Vulliémoz S, Spinelli L and Pollo C
Utilization of Preoperative Imaging for Epilepsy Surgery
73-77

Miiller T

Anfallsartige Stérungen bei psychiatrischen Erkrankun-
gen

209 -216

Miillers A siehe Donati F
172 -177

Novak S

Medikamentose Epilepsiebehandlung von Kindern und
Jugendlichen — Aspekte zur Off-label- und Unlicensed-An-
wendung

36—44

Picard F
New PET Tracers in Epilepsy
66—72

Pollo C see Momijian S
73-77

Sander D see Cristinzio C
130—-138

Schmitz B

Emotion und soziale Kognition aus epileptologischer
Sicht

125-129

Seeck M see Vulliémoz S
60— 65

Spinelli L see Momjian S
73-77

Thorbecke R

Zur Bedeutung von Defiziten in Emotion und sozialer
Kognition fiir die soziale Integration von Menschen mit
Epilepsie

149 -152

Vuilleumier P see Cristinzio C
78 — 89

Vuilleumier P see Cristinzio C
130—-138

Vulliémoz S, Meuli R, Maeder P, Seeck M and Delavelle J
Diffusion Magnetic Imaging Applied to Epilepsy
60— 65

Vulliémoz S see Momijian S
73-77

Winkler R und Jokeit H

“Theory of Mind” — Defizite bei Patienten mit mesialer
Temporallappenepilepsie

139-148
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