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Spétmanifestierte Blitzanfalle

M. Reker, P. Wolf
Epilepsie-Zentrum Bethel, Klinik Mara I, Bielefeld

Das Konzept der altersgebundenen epileptischen Syndrome umfaft eine Ansses
die Zuordnung bestimmter Anfallstypen zu verschiedenen Erkrankung I
rischen Schablonen der Anfille werden dabei als Ausdruck des cerebralen =
standes bei Krankheitsbeginn aufgefaBt. Ein Auftreten ahnlicher Anfalle
des typischen Altersbereiches ist daher von einigem Interesse. So ist ube ;
stierte astatische Anfélle im Sinne des Lennox-Gastaut-Syndroms berichict wordemn mi
einem Erkrankungsbeginn in der sweiten und dritten Lebensdekade (6).
Das West-Syndrom oder die Blitz-Nick-Salaam - Krampfe sind einem noch fritheren Siz-
dium der Ontogenese zugeordnet mit Manifestation zwischen dem 6. und24. L
nat. Wir haben kiirzlich zwei Patientinnen beobachtet, bei denen Anfalle verg
Erscheinungsform wesentlich spéter auftraten. Bei der ersten Patientin (ADD Db
das Anfallsleiden im 10. Lebensjahr mit nichtlichen Grand mal Anfallen. die
ren in Form von strukturierten Halluzinationen eingeleitet wurden. Mit 15
komplex fokale Anfille mit Versivbewegung nach rechts, mit 17 Jahren mots
son Anfille der linken Korperseite hinzu. Damals wurden auch erstmals Az
achtet, die wir aufgrund unserer Videoaufnahmen als propulsive Blitzanfalle €
wiirden. Den nur Bruchteile von einer Sekunde dauernden Blitzanféllen mit Beug i
Rumpf und Kopf bei leicht gebeugten nach vorn gestreckten Armen folgten in '
unmittelbar tonische mehrere Senkunden wihrende Anfallsabldufe. wahr
Patientin in einer Propulsivhaltung mit gebeugtem Kopf und nach vorne ge
tremititen verharrte. Einzelne Anfille zeigten eine deutliche Betonung der
perseite. Die 1979 erstmals dokumentierte Halbseitensymptomatik links fin i
Korrelat im EEG in Form eines kontinuierlichen Theta-Delta Fokus rect 2
zentral, in den sharp wave- und sharp-slow-wave Komplexe eingelagert sim wE-
neralisierung neigen. Der rontgenologisch- und neurochirurgischerseiis
geduBerte Verdacht auf ein Rindenastrocytom konnte neuropathologis
nommenen Biopsie nicht eindeutig abgeklart werden. Es fand sich lediglich eine umspex
fische Gliose.
Bei der zweiten Kasuistik (Abb. 2) handelt es sich um eine 57 Jahre alte monaimuie P
tientin, bei der seit2J ahren unklare Zuckungen beschrieben werden. Im
es erstmals zu Grand mal Anféllen, auBerdem wurden bilaterale Myo}
bei denen die Patientin in einem blitzartigen Bewegungsablauf die Ellent
leicht beugte und abduzierte und in einer zweiten Bewegung die A T
vorne schleuderte. Angedeutet kam es bei diesen als BlizanfzElle = [
ablaufen zu einer Propulsivbewegung des Kopfes. Im iktalen EEG z=az5es
sierte multi-spikes-Ausbriiche.
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Abb. 1: Scharf begrenzte Hypodensitdt im Bereich des zentralen Operculums rechts, die
Rinde und Mark einschlieft: 22jihrige Patientin mit Verdacht auf Astrocytom.

Abb. 2: Cortikale und subcortikale Hirnsubstanzminderung mit Substanzdefekten unkla-
rer Genese rechts temporo-basal sowie parieto-dorsal beidseits, Rinde und Mark betref-
fend, ohne raumfordernden Charakter: 57jihrige Patientin mit Morbus Down.
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Der erste Fall muB hier angesichts der nicht eindeutigen
suistik fiir sich sprechen. Der Krankheitsverlauf bei unser
doch ist fiir den Morbus Down nicht untypisch. Meist paralle
regelhaft auftretenden Alzheimer’schen Demenz (7, 10) kommit es ir
dekade dieser Patientengruppe gehéuft zur Manifestation einer Spate;
ten mit der Alzheimer Krankheit wird von Hallett und Wilkins (3) be
Krankheitsverlauf eine als Minipolymyoklonus gekennzeichnete Sym
ben, die auch wir schon bei Patienten mit Morbus Down beobachte' hab
davon sind Anfallsbeschreibungen in der Literatur hierzu selten. Gimer
Martin (2) beschreiben eine 21jédhrige mongoloide Patientin mit Startle
tonischem Anfallsmuster, bei anderen Autoren dominierten offenbar Grand s
(5, 9). Unveroffentlichte Beobachtungen von Brodtkorb aus Trondheim (No
an 4 mongoloiden Patienten, die in fortgeschrittenem Alter Grand mal Anfx
ralisierte Myoklonien entwickelt haben, lassen vermuten, daf dhnliche Anf:
bei unserer Patientin schon bei anderen Patienten mit Trisomie 21 beobachtet wordes
sind.

Fiir die naheliegende These, daB es sich hier um die Reaktualisierung cerebral
tionsmodi fritherer Hirnreifungsstufen im Rahmen eines cerebralen Abbaus han
sen sich abseits von Spekulationen kaum Belege finden. Pathologische, pathob
sche und pathophysiologische Korrelate zwischen dem West-Syndrom des 1
Kindesalters und den beiden recht unterschiedlichen hier dargestellten Fillen lassen sic
kaum finden.

Makroskopische und mikroskopische Befunde beim West-Syndrom sind vollig u
fisch. Rektor und Syeydova (8) versuchten 1985 auf pathobiochemischer Grundlz
belegen, daB beim West—Syndrom eine Stérung des cholinergen Systems besondere Be-
deutung haben kénnte.

Auf der anderen Seite finden sich bei mongoloiden Patienten fortgeschrittenen Alters Ziz
typischen Verinderungen des Morbus Alzheimer mit einem hochgradigen Neuro
lust, typischen Plaques im Bereich der Synapsen und Neurofibrillenverdnderun
Zytoplasma der Nervenzellen. Auf pathobiochemischer Ebene wurde im Neurotr: z
terbereich eine Aktivititsabnahme der cholinergen Ubertragung sowie ein noradrenerz=:
Defizit festgestellt (4).

Beziiglich unserer Patientin mit Verdacht auf Astrocytom konnen iiber den dargesi=ii=n
Kenntnisstand hinaus keine Angaben zur Pathologie gemacht werden.

Die Vorstellung der beschriebenen Kasuistiken beabsichtigt nicht, dhnlich dem Spas
Lennox-Gastaut Syndrom die Entitdt eines Spét-West-Syndroms zu entwickeln. In
solchen Diskussion stidnde vermutlich eine unfruchtbare Auseinandersetzung u
fe im Vordergrund, die unseren Kenntnisstand nicht erweitert. Interessant ers
jedoch die Frage, ob sich Erklarungsmuster finden lassen, die das Aufireten ¢ b
cherweise an das Kindesalter gebundenen Anfallsschablone im Erwachsenenalier ol -
bel machen kénnen.

Zusammenfassung: Es werden zwei Patienten vorgestellt, bei denen im Alter v

57 Jahren erstmals Anfille aufgetreten sind, die wir anhand unserer Video
gen als propulsive Blitzanfille einordnen wiirden. Wihrend bei der |
vermutlich ein ausgedehntes Astrocytom rechts temporal fiir das Anfzll
ist, handelt es sich bei der dlteren Patientin um das Vorliegen eines M. Diow=
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dere der 2. Fall, bei dem das Auftreten einer Alzheimerschen Demenz im Rahmen der
Trisomie 21 fiir die Spatepilepsie verantwortlich gemacht werden muB, gibt zu U
gungen AnlaB, wieweit typische altersgebundene Anfallsmuster Ausdruck bestin
cerebraler Integrationsmodi sind, die bestimmten Hirnreifungsstufen entsprechen und
die evtl. auch bei schrittweisem cerebralem Abbau wieder aktualisiert werden konnen.
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