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Einleitung

Kinder mit Absenzen oder absenzartigen Zustinden
werden immer wieder in die neuropédiatrische Sprech-
stunde zugewiesen. Dabei muss in der Regel zwischen
typischen und atypischen Absenzen, Ddmmerzustin-
den (z.B. bei komplex partiellen Anfédllen) oder harm-
losen Tagtrdumereien unterschieden werden. Diese
vier Zustdinde konnen meist schon anhand der klini-
schen Untersuchung abgegrenzt werden. Die Tagtrau-
mereien sind mehrheitlich situationsgebunden, und die
Patienten konnen durch dussere Reize aus dem Zu-
stand herausgeholt werden. Bei komplex partiellen An-
fallen treten neben der Bewusstseinstriibung auch psy-
chomotorische oder vegetative Symptome auf, und
postiktal sind die Patienten miide und abgeschlagen.
Typische und atypische Absenzen unterscheiden sich
vor allem durch den Beginn und das Ende des Zustan-
des. Atypische Absenzen zeigen oft ein schleichendes
Ende und einen nicht ganz abrupten Beginn. Typische
Absenzen dagegen beginnen und enden abrupt. Sie las-
sen sich zudem durch Hyperventilation auslésen. Es be-
steht aber ein fliessender Ubergang zwischen diesen
beiden Absenzen-Formen [1, 2].

In der vorliegenden Ubersicht sollen die verschiedenen
klinischen Erscheinungsbilder, die notigen Abklarun-
gen, die Therapie und die Prognose der verschiedenen
Formen der Absenzenepilepsien dargestellt werden.

Verschiedene Formen der Absenzen

Typische Absenzenepilepsie des Kindesalters
(Pyknolepsie)

Betroffen sind in der Regel normal intelligente Kinder im
Alter zwischen 5 und 10 Jahren (mittleres Alter 7,5 Jahre).
Es treten bis zu 100-mal/Tag im Durchschnitt etwa
12 Sekunden dauernde plotzlich einsetzende und plotz-
lich aufhérende Absenzen auf (meist starrer Blick und
Bewegungslosigkeit).

98% dieser Patienten zeigen im EEG durch Hyperventi-
lation auslésbare generalisiert 3/s-Spike-wave-Komplexe
(Abb. 1 EX). Mit der Photostimulation lassen sich nur bei
16% der Patienten dhnliche Entladungen provozieren [2].

Juvenile Absenzenepilepsie

Das mittlere Manifestationsalter dieser Epilepsieform
betrigt 12 Jahre, und bei 29% der Patienten findet man
weitere Familienmitglieder mit Epilepsie. Die Absenzen
treten seltener als bei der Pyknolepsie oder periodisch

z.B. wihrend der Menstruation auf. Bei 47% werden
auch generalisierte tonisch-klonische Anfélle beobach-
tet, welche auf eine ungiinstigere Prognose hinsichtlich
spaterer Anfallsfreiheit hinweisen (38 vs. 56%). Ein
grosser Teil der Patienten fillt durch eine Verminde-
rung der kognitiven Fahigkeiten, speziell des verbalen
Gedéchtnisses, auf.

Das EEG zeigt meist unregelméissigere und schnellere
Entladungen (meist 3,5/s-Spike-wave) als bei der kind-
lichen Absenzenepilepsie [1, 2]

Absenzen mit Lidmyoklonien (Jeavons-Syndrom)

Bei dieser Form beherrschen starke rhythmische Lid-
kontraktionen (Frequenz 4-6/s) mit oder ohne Absen-
zen das klinische Bild. Die Absenzen sind mehrheitlich
sehr kurz, und es konnen zusétzlich generalisierte
tonisch-klonische Anfille und myoklonische Anfille
auftreten. Durch willkiirliches Blinzeln kénnen Patien-
ten ihre Anfélle selbst auslésen. Die Epilepsie beginnt
meist im Vorschulalter.

Das iktale EEG zeigt generalisierte 3-6/s-Polyspike-
wave-Entladungen. Dabei konnen okzipitale Entladungen
den generalisierten Spike-wave-Entladungen voraus-
gehen. Die Anfille sind sehr photosensibel.

Epilepsie mit myoklonischen Absenzen

Die ersten Symptome treten im Alter zwischen 1 und
12 Jahren auf. Bei dieser Anfallsform sind die Absenzen
von diffusen, meist bilateral synchronen rhythmischen
Myoklonien im Bereiche von Schultern, Armen und Bei-
nen begleitet, welche in tonische Kontraktionen tiber-
gehen kénnen. Beginn und Ende der Anfélle sind meis-
tens abrupt und dauern eher linger als die kindlichen
Absenzen (meist 10-60 Sekunden). Etwa 45% der Pa-
tienten zeigen gleichzeitig auch generalisierte tonisch-
klonische Anfélle.

Das EEG zeigt wie bei der Pyknolepsie 3/s-Spike-wave-
Komplexe. Die Spike-synchronen Myoklonien treten etwa
eine Sekunde nach Beginn der EEG-Entladungen auf.
Im Verlauf kommt es vor allem bei Patienten, welche
auf die Therapie nicht geniigend ansprechen, zu einer
zunehmenden psychomotorischen Retardierung [3].

Frithkindliche Absenzen

In der ILAE-Klassifikation werden die friihkindlichen
Absenzen mit den Absenzen des Schulalters zusam-
mengefasst. Da sich aber diese Gruppe hinsichtlich Pro-
gnose deutlich von der Pyknolepsie unterscheidet, sollte
sie getrennt behandelt werden.

Betroffen sind mehrheitlich Knaben im Alter von 2-4
Jahren. Ein Teil der Kinder zeigt meist kurze Absenzen.
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Abbildung 1
9-jahriger Knabe mit typischen Absenzen. Im EEG 3/s-Spike-wave-Komplexe, abrupter Beginn und abruptes Ende der Entladungen.
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Abbildung 2
2'%4-Jahriger mit frihkindlichen Absenzen. Im EEG unregelmaéssige 2-2,5/s-Spike-wave-Entladungen.
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Tabelle 1

Absenzenepilepsien: Klinik, Therapie und Prognose (modifiziert nach [1]).

Friithkindliche Absenzenepilepsie

Absenzenepilepsie des

Juvenile Absenzenepilepsie

Schulalters (Pyknolepsie)

Alter bei Beginn 1-4 Jahre

Geschlechtsverhaltnis  Knaben > Madchen

PM Entwicklung Kognitive Stérungen bei Beginn

<2 Jahren

Klinik GM-Anfélle zu Beginn oder im Verlauf
und/oder myoklonisch-astatische
Anfélle in 50%, Fieberkrampfe in
20-30%
EEG 2-3/s-«Spike-waves», Thetarhythmen
Therapie VPA oder ETS, evtl. Kombination
von VPA + ETS oder VPA + LTG
Prognose Zweifelhaft

GM = Grand-mal; VPA = Valproat; ETS = Ethosuximid; LTG = Lamotrigin.

Bei der zweiten Gruppe sind die Absenzen von myoklo-
nisch-astatischen Anfillen begleitet und lassen sich z.T.
schwer von Patienten mit primdren myoklonischen
Epilepsien unterscheiden.

Im EEG (Abb. 2 ) sind die Spike-wave-Entladungen
meist unregelméssiger und langsamer (2-2,5/s) als bei
den kindlichen Absenzen [4].

Therapie

Die Medikamente der ersten Wahl in der Therapie von
Absenzenepilepsien sind seit Jahren Ethosuximid
(ESM), Valproat und Lamotrigin. Unter Valproat werden
78% der Patienten mit Pyknolepsie anfallsfrei, und das
EEG normalisiert sich bei 77%. Wichtigste Nebenwir-
kung ist die Zunahme des Korpergewichts. Bei juveni-
len Absenzenepilepsien wurden selten paradoxe Reak-
tionen mit Zunahme der Absenzen beschrieben [5, 6].
Ethosuximid ist bei kindlichen Absenzen ebenso wirk-
sam. Uber viele Jahre wurden Bedenken gedussert,
dass dieses Medikament Grand-mal-(GM-)Anfille pro-
vozieren kann. Schmitt et al. konnten aber zeigen, dass
ESM auch gegen GM-Anfille wirksam ist, und vor al-
lem, dass GM-Anfille durch dieses Medikament nicht
provoziert werden [7].

Lamotrigin ist etwas weniger wirksam als Valproat.
Dennoch ist es vor allem bei der juvenilen Absenzen-
epilepsie eine Alternative zu Letzterem, da héufige
Valproat-Nebenwirkungen wie Gewichtszunahme und

5-8 Jahre
Knaben < Madchen

Meist normal, 25% leichte
kognitive Stérungen

Bei ungenligender oder
fehlerhafter Behandlung zuséatzlich (Aufwachepilepsie)
GM-Anfalle (Aufwachepilepsie)

3/s-«Spike-waves»

VPA oder ETS, bei ungeniigender
Wirkung Kombination mit LTG

Bei adaquater Therapie gut

9-12 Jahre
Knaben > Madchen

Normal

GM im Beginn oder im Verlauf haufig

3-4/s-«Spike-waves»
VPA evtl. kombiniert mit LTG

Gut, evtl. jahrelange Behandlung notig

Tremor wegfallen. In Studien konnte gezeigt werden,
dass auch Zonisamid und Levetiracetam gegen Absen-
zenepilepsien wirksam sind. Bis jetzt konnte aber keine
Uberlegenheit gegeniiber Valproat oder Ethosuximid
bewiesen werden (Tab. 1 &).

Es muss auch betont werden, dass viele gingige Anti-
epileptika wie Phenytoin, Carbamazepin, Oxcarbazepin
sowie das seltener eingesetzte Tiagabin und Vigabatrin
bei Absenzenepilepsien unwirksam sind oder sogar An-
falle provozieren kénnen!
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