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Unterscheide:
Epilepsien / Epilepsie Syndrome _ beschreiben eine Krankheit
(hier - verschiedenen Absence - Epilepsien)

Krampfanfélle sind ein Symptom / Zeichen einer Krankheit
(hier - Absencen als Anfallsform; Absencen finden sich bei verschiedenen Epilepsien)

Mehr Information zu dieser sehr wichtigen Unterscheidung siehe Beitrage: Klassifizierung von Anféllen
bzw. Klassifizierung von Epilepsie-Syndromen von P. Wolf (Blatter 032 und 033)

Zusammenfassung
» Absencen sind durch eine kurze Bewusstseinspause charakterisiert.

» Es gibt einfache typische Absencen mit ausschlie3licher Bewusstseinspause und komplexe
typische Absencen, bei denen weitere Merkmale wie z.B. milde Muskelzuckungen oder leichte
Kaubewegungen hinzukommen.

» Atypische Absencen sind durch noch starker ausformulierte Begleiterscheinungen charakterisiert.

» Bei der Absence-Epilepsie des Schulalters (Pyknolepsie) werden taglich zahlreiche Absencen
beobachtet. Selten treten groRe Anfalle (Grand mal) auf.

» Bei der Absence-Epilepsie des Jugendalters, die mit der Pubertat beginnt, ist die Zahl der
Absencen pro Tag sehr viel kleiner, haufiger aber als dort ereignen sich grof3e Anfélle.

1. Anfallsform

Bei den Absencen handelt es sich um eine Anfallsform mit dem Kernsymptom einer
Bewusstseinspause. Absencen sind die mildeste Auspragung generalisierter Anfalle, bei denen beide
Gehirnhélften in das Anfallsgeschehen einbezogen sind (Unterschied zu den fokalen = lokal
ausgelosten Anféllen). Auf Grund von Erscheinungsbild und EEG-Befunden werden typische und
atypische Absencen unterschieden, wobei eine klare Trennung nicht immer mdglich ist. Typische
Absencen treten in erster Linie bei den Absence-Epilepsien des Kindes- und Jugendalters auf, die
atypischen eher bei sekundar generalisierten Epilepsieformen (z.B. beim Lennox-Gastaut-Syndrom).

Typische Absencen

Je nach Auspragung unterteilt man die typischen Absencen in die einfachen und in die komplexen
Absencen; sie werden einem stereotypen EEG-Muster, der 3/sec Spike-Wave-Aktivitat (siehe Abb.1)
begleitet.

Bei den einfachen Absencen handelt es sich um eine plétzlich beginnende und endende
Bewusstseinspause, die einige Sekunden bis zu einer halben Minute lang andauert. Der Blick ist starr
und leer, die Gesichtsziige sind schlaff, ausdruckslos. Der Patient héalt bei der gerade durchgefiihrten
Tatigkeit inne und nimmt diese nach Beendigung der Absence wieder auf: spricht der Patient gerade,
so wird das Sprechen unterbrochen oder er spricht langsamer; motorische Aktivitaten (Schreiben,
Gehen, Essen) werden unterbrochen oder laufen langsamer ab. Gewohnlich reagiert der Patient nicht
auf Ansprache und fir die Zeit des Anfalls besteht eine Erinnerungsliicke. Manche Patienten erleben
die Absence als ,Riss des Fadens". Das Auftreten der Absencen ist an den Wachheitsgrad gebunden
mit Bevorzugung in der Zeit nach dem Aufwachen.




Abb. 1 Typisches 3/ sec spike wave Muster wahrend einer Absence
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Bei den komplexen Absencen treten zum Kernsymptom der Bewusstseinsstdérung weitere motorische
Komponenten hinzu. Nach der Art der zusatzlichen Merkmale unterscheidet man:

Absencen mit milden Myoklonien; es kommt wahrend der Bewusstseinspause zu leichten
beidseitigen rhythmischen Zuckungen, vorwiegend im Bereich des Gesichtes (Augenlider,
Mundwinkel), des Halses, der Schultern und Arme. Der Blick geht nach oben mit Lidflattern, der
Kopf kann ruckweise nach vorne oder hinten gefiihrt, die Arme leicht angehoben werden. Die
Muskelzuckungen kénnen unter Umstanden so gering ausgepragt sein, dass sie besser gefuhlt als
gesehen werden kénnen.

Absencen mit atonischer Komponente: es kommt wahrend des Anfalls zu einer Abnahme der
Grundspannung der Muskulatur des Kérpers oder der Gliedmalen. Der Kopf kann absinken, der
Rumpf zusammensacken und die Arme konnen erschlaffen; allerdings stiirzt der Patient nur selten
zu Boden.

Absencen mit tonischer Komponente: es kommt wahrend der Bewusstseinspause zu einer
Anspannung der Korpermuskulatur; der Kopf wird nach hinten gezogen, wobei der Blick dann nach
oben gerichtet ist (,Sternguckerzeichen®).

Absencen mit Automatismen: die vorher begonnene Téatigkeit kann automatisch fortgefiihrt werden,
oder es treten neue Automatismen auf, wie z.B. unwillkirliches Lecken der Lippen oder Schlucken,
Héandereiben oder Nesteln an der Kleidung.

Atypische Absencen

Im Vergleich mit den typischen sind die atypischen Absencen durch noch ausgepragtere, meist dann
auch nicht so symmetrische Haltungsdnderungen und motorische Symptome gekennzeichnet. Beginn
und Ende des Anfalls sind unscharf, nicht so abrupt; das EEG im Anfall zeigt einen sehr viel
irregulareren spike wave Paroxysmus. Atypische Absencen kdnnen fokalen Ursprungs sein (oft frontal,
seltener temporal).

2. Epilepsie — Syndrome mit Absencen

Absencen kommen bei verschiedenen Epilepsieformen vor. Bei den Absence-Epilepsien sind sie die
pragende Anfallsform, bei anderen Epilepsien treten sie hinter anderen Anfallsformen zurlck, z.B. bei
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der Epilepsie mit myoklonisch-astatischen Anfallen (MAE), der Juvenilen myoklonischen Epilepsie
(Janz-Syndrom; JME) oder dem Lennox-Gastaut Syndrom (LGS).

Je nach Alter der Patienten oder der Haufigkeit der Absencen zu Beginn der Epilepsie werden zwei
Verlaufsformen unterschieden: die sich im frihen Schulalter zeigende Absencen-Epilepsie des
Kindesalters (Pyknolepsie) und die um den Beginn der Pubertat herum auftretende Absence-Epilepsie
des Jugendalters (Juvenile Absencen-Epilepsie). Es werden weitere, sehr viel seltener vorkommende
Verlaufsformen abgetrennt, deren Charakteristika sich aus den Namen ergeben: die im Alter von 1-4
Jahren auftretende friihkindliche Absencen-Epilepsie und die schwierig zu behandelnde Epilepsie mit
myoklonischen Absencen.

Die Absence-Epilepsie des Schulalters  (Pyknolepsie; griech.: pyknos = viel, dicht) beginnt meist im
Alter von 5 — 8 Jahren, selten vor dem 5. Lebensjahr. Fiir sie wird eine genetische Disposition fur
Epilepsien angenommen. Die Kinder sind sonst klinisch unauffallig. Madchen sind haufiger betroffen
als Jungens. Charakteristisch fur diese Epilepsie ist die groRe Zahl der Anfélle, taglich bis zu 100
Anfalle und mehr, die zudem in kurzen Zeitabschnitten (Clustern) morgens oder am Spatnachmittag
auftreten. Die grof3e Zahl der Anfalle kann wegen der einhergehenden Bewusstseinspausen zu einer
Verschlechterung der Schulleistungen fuhren. Meist wird falschlicherweise angenommen, dass die
Kinder z.B. im Unterricht ,traumen®. Die ,eigentliche” Intelligenz leidet nicht. Grand mal Anféalle treten
nur selten auf.

Im EEG findet man wéahrend der Anfalle Gber allen Hirngebieten das ,klassische”, kettenférmige und
sehr regelmalige 3/Sek. Spike — Wave - Muster. Strukturelle Hirnveranderungen finden sich in den
Ublichen bildgebenden Verfahren (CT oder MRT) nicht.

Die Antiepileptika Ethosuximid, Valproinsaure und Lamotrigin sind derzeit Mittel der ersten Wahl.
Einzeln gegeben oder - falls notwendig auch in Kombination - kann bei bis zu 90 % der Betroffenen
rasch eine Anfallsfreiheit erreicht werden.

Die Absence-Epilepsie des Jugendalters  beginnt definitionsgemaf jenseits des (9. - ) 10.
Lebensjahrs i.e. mit Beginn der Pubertat. Jungen und Madchen sind etwa gleich haufig betroffen. Bei
dieser Verlaufsform treten die Absencen erheblich seltener (0 — 10/ Tag) und locker tber den Tag
verteilt auf als bei der Pyknolepsie. Im Vergleich zur Absence-Epilepsie des Schulalters haben die
Betroffenen haufiger grof3e Anfalle (Grand mal); auch das EEG-Muster des Spike-Wave ist etwas
anders, rascher (2.0 — 3.0/sec) und irregularer.

Sowohl das gréfere Risiko, einen Grand mal zu erleiden, als auch - wegen einer mdglichen
Schwangerschaft - die teratogene Wirksamkeit des Medikamentes bei weiblichen Jugendlichen
mussen bei Wahl der Medikation berlcksichtigt werden.

Hinweis

Absencen kénnen bei einzelnen Patienten durch einen intensiven akustischen Reiz (Handeklatschen,
direkte laute Ansprache) abgebrochen werden. Wichtig zur Verhinderung von Absencen ist eine
regelmafige Lebensfuhrung und Regulierung des Schlafverhaltens: Schlafentzug, aber auch das
»Ausschlafen“ am Wochenende sind anfallsprovozierend.

Weiterfihrende Materialien
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