Klassifikation der epileptischen

Anfalle und der Epilepsien

In der klinischen Praxis dient die Klassifikation der Epilepsien als wichtige Ent-

scheidungshilfe fur das optimale therapeutische Management, zum Beispiel fur die

Medikamentenwahl

oder die fruhzeitige Abklarung einer epilepsiechirurgischen

Behandlungsoption, und insbesondere auch zur Beurteilung der Prognose bei der

Diagnosestellung.

Von Judith Kroll, Karoline Otten und Martin Kurthen

or drei Jahren hat eine Expertenkommis-
sion der Internationalen Liga gegen Epi-
lepsie (ILAE) die bis dahin gebrauchlichen
Klassifikationen der Anfalle (1981) (1) und
der Epilepsien (1989) (2) revidiert. Die revidierte Klas-
sifikation (3, 4) soll Fortschritte in den Grundlagen-
und klinischen Neurowissenschaften widerspiegeln
und in die klinische Praxis tragen.
Ein epileptischer Anfall ist gekennzeichnet durch vor-
Ubergehende Zeichen und/oder Symptome, die auf
eine abnormale und exzessive oder synchrone neu-
ronale Aktivitat des Gehirns zurtckzufuhren sind (5).
Anfalle werden dabei mithilfe einer Standardtermino-
logie beschrieben und klassifiziert.
Unter Epilepsie versteht man eine chronische Erkran-
kung des Gehirns, gekennzeichnet durch die Pradis-
position fur ein Auftreten unprovozierter Anfalle (5).
In der klinischen Praxis galt eine Epilepsie als gesi-
chert, wenn es in einem zeitlichen Abstand von mehr
als 24 Stunden zu mindestens zwei unprovozierten
Anfallen gekommen ist. Eine Task-Force der ILAE hat
2013 eine neue operationale Epilepsiedefinition vor-
geschlagen beziehungsweise empfohlen, die die bis-
herige Definition prazisieren soll, insbesondere die
Beurteilung des Wiederholungsrisikos fur weitere An-
falle. Eine Epilepsiediagnose soll bereits nach einem
einzigen Anfall gestellt werden konnen, wenn ein
Wiederholungsrisiko fur weitere Anfalle ahnlich hoch
ist wie das nach zwei unprovozierten Anfallen (ca.
75% oder hoher) oder nach zwei Anfallen im Rahmen
einer Reflexepilepsie (6).
Gerade im Kindesalter sind Ursachen und klinisches
Erscheinungsbild der Epilepsien sehr heterogen. Ziel
dieses Beitrages ist es, die revidierte Klassifikation vor-
zustellen, sodass von Kinderepileptologen und Neuro-
padiatern gestellte Anfalls- und Epilepsiediagnosen in
der Praxis verstandlich und nachvollziehbar bleiben.
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Neue Klassifikation

der epileptischen Anfalle

Wie bis anhin unterscheidet man in der Klassifikation
der epileptischen Anfalle generalisierte und fokale

Anfalle:

e «Generalisiert» wird fur Anfalle verwendet, die in ei-
nem bilateral verteilten Netzwerk auftreten und sich
dort rasch ausbreiten (Tabelle 7). Besonders anzu-
merken ist, dass die Klassifikation der Absencen
insgesamt vereinfacht wurde, neu werden Absen-
cen mit Lidmyoklonien als Unterform der Absencen
aufgefihrt. Myoklonisch-atonische Anféalle (friher

Tabelle 1:

Generalisierte Anfille
e tonisch-klonisch (in jeder Kombination)
Absence
typisch
atypisch
mit speziellen Merkmalen
— myoklonische Absence
— Lidmyoklonien mit Absence
e myoklonisch
myoklonisch-atonisch
myoklonisch-tonisch
e klonisch
e tonisch
e atonisch

Klassifikation epileptischer Anfalle* (3, 4)

Fokale Anfalle

ohne Einschrankung des Bewusstseins oder

der Aufmerksamkeit

— mit motorischen oder autonomen Zeichen

— nur subjektiven sensiblen/sensorischen
oder psychischen Phanomenen (entspricht
dem Konzept der Aura

—mit Einschrankung des Bewusstseins oder
der Aufmerksamkeit

—mit Entwicklung zu einem bilateralen, kon-
vulsiven Anfall (mit tonischen, klonischen
oder tonischen und klonischen Komponen-
ten, ersetzt den Begriff «sekundar generali-
sierter Anfall»)

Unbekannt

epileptische Spasmen

*Ein Anfall, der nicht ohne Weiteres in eine der vorgestellten Kategorien eingeordnet werden kann,
sollte als «nicht klassifiziert» betrachtet werden, bis weitere Informationen seine genaue Diagnose er-
lauben. Das wird jedoch nicht als eine Klassifikationskategorie aufgefasst (3, 4).




myoklonisch-astatische Anfalle) werden jetzt als
Anfallsform anerkannt.

e «Fokal» bezieht sich auf Anfalle, die in einem auf
eine Grosshirnhemisphare beschrankten Netzwerk
auftreten. Sie konnen dabei eng umschrieben oder
weiter ausgebreitet sein. Fokale Anfalle werden ent-
sprechend ihrer klinisch fuhrenden Merkmale be-
schrieben, zum Beispiel fokal-motorisch oder dys-
kognitiv (Tabelle 7). Fir die Anfallsbeschreibung
existiert dartber hinaus nochmals eine eigene
Nomenklatur (7, 8). Die Unterscheidung zwischen

Tabelle 2:
Elektroklinische Syndrome nach Manifestationsalter (3, 4)

Neugeborenenzeit

Kleinkindalter

Kindheit

Adoleszenz und Erwachsenenalter:

Weniger spezifische Altersheziehung

benigne familidre neonatale Epilepsie (BFNE)
friihe myoklonische Enzephalopathie (FME)
Ohtahara-Syndrom (0S)

Epilepsie der friihen Kindheit mit migratorischen fokalen Anfallen
West-Syndrom (WS)

myoklonische Epilepsie der friihen Kindheit (MEI)

benigne friihkindliche Epilepsie (BFE)

benigne familiare friihkindliche Epilepsie (BFFE)

Dravet-Syndrom (DS)

myoklonische Enzephalopathie bei nicht progredienten Stérungen

fiebergebundene Anfalle plus (FA+; «Fieberkrdmpfe» plus; kénnen in der friihen Kindheit bzw. im
Kleinkindalter beginnen)

Panayiotopoulos-Syndrom

Epilepsie mit myoklonisch-atonischen (friher: astatischen) Anfallen

benigne Epilepsie mit zentrotemporalen Spikes (BEZTS; Rolando-Epilepsie)
autosomal-dominante nachtliche Frontallappenepilepsie (ADNFLE)

spat beginnende kindliche Okzipitallappenepilepsie (Gastaut-Typ)

Epilepsie mit myoklonischen Absencen

Lennox-Gastaut-Syndrom (LGS)

epileptische Enzephalopathie mit kontinuierlichen Spike-and-Wave-Entladungen im Schlaf (CSWS)
Landau-Kleffner-Syndrom (LKS)

kindliche Absencenepilepsie (KAE)

juvenile Absencenepilepsie (JAE)

juvenile myoklonische Epilepsie (JME)

Epilepsie mit nur generalisierten tonisch-klonischen Anfallen

progressive Myoklonusepilepsien (PME)

autosomal-dominante fokale Epilepsie mit akustischen Merkmalen (ADFEAM)
andere familiare Temporallappenepilepsien

familidre fokale Epilepsie mit variablen Herden (Kindheit bis Erwachsenenalter)
Reflexepilepsien

Tabelle 3:
Unverwechselbare Konstellationen (3, 4)

mesiale Temporallappenepilepsie mit Hippocampussklerose (MTLE mit HS)
Rasmussen-Syndrom

gelastische Anfalle bei hypothalamischen Hamartomen
Hemikonvulsions-Hemiplegie-Epilepsie(-Syndrom)
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einem einfach-fokalen Anfall (d.h. Anfall ohne
Bewusstseinsstorung) gegentber einem komplex-
fokalen Anfall (d.h. mit Bewusstseinsstorung)
wurde aufgegeben.
Eine weitere Anderung im Vergleich zur Klassifikation
von 1981 ist, dass epileptische Spasmen als eigene
Untergruppe gefuhrt werden, da bis heute unklar ist,
ob sie als generalisierte oder fokale Anfalle einzuord-
nen sind.
Neugeborenenanfalle werden nicht mehr als eigene
Anfallsform klassifiziert, da sie mithilfe der oben
aufgefihrten, neu definierten Kriterien ausreichend
beschrieben werden konnen (nach 3, 4).

Neue Klassifikation der Epilepsien
Epilepsien konnen nach verschiedenen Kriterien und
klinischen Merkmalen eingeteilt beziehungsweise
klassifiziert werden. Unverandert steht eine atiologi-
sche Einteilung zur Verfigung. Gleichzeitig ist eine
Zuordnung zu vier verschiedenen Kategorien mog-
lich. Innerhalb dieser Kategorien besteht eine Hierar-
chie bezuglich der Spezifitat der Merkmale, die die
Diagnose bedingen. Weiter ist die Moglichkeit gege-
ben, den natlrlichen Verlauf einer Epilepsie einzube-
ziehen. Die neue Klassifikation fuhrt ausserdem das
Konzept der epileptischen Enzephalopathie wieder
ein.

Atiologische Einteilung der Epilepsien: Die Begriffe

idiopathisch, symptomatisch und kryptogen werden

aufgegeben und durch die folgenden Konzepte er-
setzt:

1. Genetisch: Die Epilepsie ist nach aktuellem Wis-
sen das direkte Ergebnis eines bekannten oder
vermuteten genetischen Defekts (z.B. Dravet-Syn-
drom und SCN1A-Mutation).

2. Strukturell-metabolisch: Die Epilepsie ist bei-
spielsweise Folge einer Infektion, eines Traumas
oder umschriebener Aufbaustorungen der Hirn-
rinde.

3. Die Atiologie ist unbekannt.

Einteilung der Epilepsien in vier Kategorien. Diese Ka-

tegorisierung soll insbesondere den Gebrauch des

Begriffs Syndrom einschranken und seine Bedeutung

prazisieren.

1. Elektroklinische Syndrome: Hierbei handelt es
sich um klinische Entitaten, die durch genetische
oder entwicklungsbedingte Merkmale, das heisst
Erkrankungsalter, Anfallsformen, EEG-Befund, kli-
nischen Verlauf und Prognose verlasslich identifi-
ziert werden konnen (z.B. sog. Rolando-Epilepsie
oder die Absencen-Epilepsie des Kindesalters; 7a-
belle 2).

2. Unverwechselbare Konstellationen: Hierbei han-
delt es sich um Krankheitsentitaten, die nicht als
elektroklinisches Syndrom eingeordnet werden
konnen. Durch Nachweis zum Beispiel strukturel-
ler Lasionen ergeben sich diagnostisch bedeut-
same Auswirkungen auf die Behandlung, speziell
epilepsiechirurgische Eingriffe. Hierzu gehoren
zum Beispiel die mesiale Temporallappenepilepsie
mit Hippocampussklerose oder hypothalamische
Hamartome mit gelastischen Anfallen (Tabelle 3).
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3. Strukturelle/metabolische Epilepsien: Diese Grup-
pe beinhaltet Epilepsien aufgrund spezifischer
struktureller oder metabolischer Lasionen oder
Zustande, die jedoch nach derzeitigem Verstand-
nis kein spezifisches elektroklinisches Muster dar-
stellen, obwohl sich das in Zukunft andern kann.
Deswegen stellen diese Entitaten eine niedrigere
Spezifitatsstufe als die beiden vorangegangenen
Gruppen dar, zum Beispiel Epilepsie bei Tuberose-
Sklerose-Komplex, nach Schlaganfall oder perina-
talem Insult und so weiter (Tabelle 4).

4. Epilepsien unbekannter Ursache: Diese Epilepsien
wurden in der Vergangenheit als kryptogen be-
zeichnet. Es werden alle Epilepsien subsumiert,
die nicht in die diagnostischen Kategorien 1 bis 3
passen. Sie konnen zunachst auf der Basis des
Vorhandenseins oder Fehlens einer bekannten
strukturellen oder metabolischen Storung (ver-
mutliche Ursache) und dann auf der Basis des pri-
maren Anfallsbeginns (generalisiert versus fokal)
unterschieden werden.

Epileptische Enzephalopathie

Das Konzept der epileptischen Enzephalopathie be-
inhaltet die Vorstellung, dass bestimmte Formen epi-
leptischer Aktivitat zu schweren kognitiven Storungen
und Verhaltensstorungen fihren konnen. Das geschieht
unabhangig davon beziehungsweise zusatzlich zu dem,
was man aufgrund der zugrunde liegenden Pathologie
(z.B. kortikale Malformation) erwarten wurde. Diese
entweder globalen oder umschriebenen Storungen
konnen sich ausserdem mit der Zeit verschlechtern.
Gleichzeitig beinhaltet dieses Konzept der epilepti-
schen Enzephalopathie, dass eine Unterbindung der
epileptischen Aktivitat im Gegenschluss zu einer Ver-
besserung von Kognition und Verhalten fihren kann.
Dieser Aspekt spielt gerade in der Therapie kindlicher
Epilepsien eine grundlegende Bedeutung, da die De-
finition epileptische Enzephalopathie auf zirka 40 Pro-
zent aller Epilepsien zutrifft, die sich innerhalb der
ersten drei Lebensjahre manifestieren (3, 4).

Zusammenfassung

In der klinischen Epileptologie sind die exakte Be-
schreibung und die Diagnose von Anfallen, die Abkla-
rung ihrer Atiologie sowie die korrekte Einordnung
der Epilepsie Grundvoraussetzung fur jede Therapie-
entscheidung. Die revidierte Klassifikation der epilep-
tischen Anfalle und Epilepsien soll diese klinischen
Gesichtspunkte erfullen und Diagnosen «vereinheit-
lichen». Fur die Zukunft soll so eine Plattform fur die
Organisation von Informationen Uber unterschiedli-
che Epilepsieformen (oder Anfallsformen) geschaffen
werden, die sowohl bezuglich Therapie (z.B. Anwen-
dung und Entwicklung von Antiepileptika) als auch in
der klinischen sowie in der Grundlagenforschung von
Nutzen ist. Trotz einer verbindlichen Verabschiedung
wird die neue Klassifikation zum Teil sehr kontrovers
diskutiert und konnte die «alte» Klassifikation noch
nicht vollstandig verdrangen.
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Tabelle 4:
Epilepsien aufgrund von und eingeteilt nach strukturell-metabolischen
Ursachen (3, 4)

o Malformationen der kortikalen Entwicklung (Hemimegalenzephalie, Heterotopien etc.)
o neurokutane Syndrome (Tuberdse-Sklerose-Komplex, Sturge-Weber-Syndrom etc.)

e Tumoren

e |nfektionen

e Traumen

e Angiome

e perinatale Insulte

e Schlaganfille

e etc.

Zustande mit epileptischen Anfallen, die traditionell nicht als eine Epilepsieform per se betrachtet
werden, sind benigne neonatale Anfalle (BNA) und fiebergebundene Anfalle (FA, «Fieberkrampfen).
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