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Spätmanifestierte Bliuanftille

M. Reker, P. llolf
ef it"pri"-Z"nt-nr-Bethe1, Klinik Mara I' Bielefeld

Das Konzept der altersgebundenen epileptischen.Syndrome umiaBt e:'r': -{'rl;:!:: -':r

dieZuordnungt".tirn,ntt'enrJf tryp"nzuverschied:i"l",1Y5:"f"-i:;:-::,
rischenSchablonenderAnftiilt*"ia"nauU"lalsAusdruckdescerebral:nE: 't ::-t*'
standes bei Krankheitsbegiiluotg.iunt. Ein Auftreten ähnlicher Anfiile Be-':i ':::i:-:ü l

äät'öptr.i"t arte,su"'"1"r'"' i"iutt"t von einigem Interesse' So ist übe: ':i-;-:. ::'

stierteastatischeAnfülleimsinnedesLennox-Gastaut-Syndromsberichri-Ä'::l::-::i
einem Erkrankungsbeginn in der zweiten und dritten I-ebensdekade t 6 t '

DasWest-syndromoderaitsiitz-Nick-Salaam-Krämptesindeinemn"''h.r---'-- 
i'

dium der Ontog.n.*. 
'og"o'dnet 

mit Manifestation zwischen Ot*.U ::: 
tt 

,-=-:E:"-:'"
nat.WirhabenkürzlichzweiPatientinnenbeobachtet'beidenenAniälle\e::'3";:-r'!:3':
Erscheinungsform wesentl'i;h 'fat"' 

uottu"n-. Bei der ersten Patientrn ' '\bb 'r :e::i:-:

das Anfallsleiden im 10' L;;*J^nt mit nächtlichen Grand ma1 Anfällen' J:: i-::: r-'

ren in Form von strukturierten ilalluzinationen eingeleitet *"ld-ti \Iit L< 'i::r-: :-::r:

komplex fokale Atfäll" '"it;;;i;;;;;"tg ""ch 
rechts' mit 17 Jahren mot!r:-'\:E i i: \'

son Anfälle der linken KOrperseite niÄ. öamats wurden auch ersrmals -\:--l-: r-- ':-

achtet, die *1. uorgr,rno on""r", Videoaufnahmen als propulsiv. 
P-li -ory'-t 3ri"'::-:E':

würden. Den nur Bruchteit" *n 
"in"t 

S"kunde dauerndenBlitzanfüllen t"t:T:-= i::
ärör"Of"pf bei leichi gebeugren nach vorn gestreckten Armen folgren L; ;3: Fi::

unmittelbar tonische *"hJ; i;;l"'nden währende Anfallsabläufe' $älrenoi- ;: :: - :- :

patientin in einer propulsivhaltung mit gebeugtem Kopf und nach vorne ges:r- !:;: L i -

remitäten verharrte. gi-"r* enlnirte leigten eine deutliche netonlS'f'-r ti::',.t-:

perseite. Die 1979 erstmais dokumentierte Halbseitensymptomatili Iir'L' r-ruc'; ;':

Korrelat im EEG i" fo"'i"in"' tontinuierlichen Theta-Deita f,ol:l".le h5..::=::

zenrral,in den sharp wuu"- 
"nd 

sharp-slow-wave Komplexe eing:tTt",-'5'-i: 1- rr' '

neralisierung neigen' ler rOntgenotogisch- und neurochirur'eischer'err t-'T:

äälrÄ"""vä.auÄ uor 
"io 

n nfenart J.ytom konnte neuropathologis;h 3:r:"i:: s: :'::;

nommenenBiop,i" "i"ftt "i"ä"t'tig 
abgeklart werden' Es fand sich iedigh:t :=e -sir::-

fischeGliose. ., y^L-- ^r-, +---,-., ,.

BeiderzweitenKasuistik(Abb'2)handeltessichumeine5TJahreal:e:'r"-*!:':'i1":r'
tientin, bei der seit Z f an'e"ulüut" ä"ntng"n beschrieben werden' lrr l"::r'*i: -+il *-:n:

es erstmals zuG.ur,O *uf eoäif*, außerdÄwurdenbilaterale \l)ohloIL'3i:N€:;:r,!r:n:ir:1

bei denen die Patientin in einem blitzartigen Bewegungsablauf dre E-::l'-.o.: :ura-n;

leicht beugte und abduzierte und in eineriweiten Bewegune die -tn: !-i::f,it i'nr: lL&jT

vorne schleudert"' e"g"oJtäi tu- tt bei diesen ais Blitz:-n-Ei: i:::;:::üel r-:::rlr

"üiatf"t 
,t einer Propulsivbewegung des Kopfes lm ikaler EEG 13 ';-;"; 

:'ri"] riti{cjlir:4r"

sierte multi-sPikes-Ausbrüche'
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Abb. 1: Scha( begren4te Hypodensitöt im Bereiclt des :ertr,iit'tt OpercuLtnts rechts, die

Rinde und Mark einschlieJJt: 22iährige Patientin mir L:erdochr au.i -4srrocttom.

Abb. 2: Cortikale und subcortikale Himsubstanzminderung mit Substanzdefekten unkla-

rer Genese rechts temporo-basal sowie parieto-dorsal beidseits, Rinde und Mark betref-

fend, ohne raumfordemden Charakter: STiahrige Patientin mit Morbus Down.
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Der erste Fa1l muß hier angesichts der nicht etndeutr-ger )-..::. .: ! : : '-:r -ri '*nrL {*ij

suistikfürsichsprechen. DerKrankheitsverlauf beiun:3:;-- -.:: ,-:- r---,-al'. r

doch ist für den Nlorbus Down nicht untypisch. Merst pare^.:. rr.-' l:- -.: x,' r- , d*:r-

regelhaftauftretenden-A.lzheimer'schenDemenz(7,l0)kornr::..::::I : i- -1.r:r,
dekadedieserPatientengruppegehäuftzurManifestationeinerSp':;:..::i: l--:::-:r
ten mit der Aizheimer Krankheit wird von Hallett und Wilktns t,1 :;- : :--:. .- : - :; r{:'i
Krankheitsr.erlauf eine als Minipolymyoklonus gekennzeichnete 51 r;t.:,..,r :r:'\- - - :
ben, die auch u rr schon bei Patienten mit Morbus Down beobachtet i;:r: :.:'::.r"-ü'r

davon sind Anfallsbeschreibungen in der Literatur hierzu selten, Gtne:;.-F ..*- -::,:
Martin (2) beschreiben eine 21jährige mongoloide Patientin mit Stan:e i:- =:'... --,-
tonischem Anfallsmuster, bei anderen Autoren dominierten offenbar Grr,ü :--- r-::i. ,

(5, 9). Unveröffentlichte Beobachtungen von Brodtkorb aus Trondheim ,\.':"r:"-:.-
an 4 mongoloiden Patienten, die in fortgeschrittenem Alter Grand mal Anti,-: -:,: ::-': '

ralislerteMyoklonienentwickelthaben, lassenvermuten,daßähnliche.\nrä.l.:-.:.: " :

bei unserer Patientin schon bei anderen Patienten mit Trisomie 21 beobachl:: r ::: -

sind.
Für die naheliegende These, daß es sich hier um die Reaktualisierung cerebraler 1::.::.-
tionsmodifrühererHirnreifungsstufenimRahmeneinescerebraienAbbaushan;..:.:'
sen sich abseits von Spekulationen kaum Belege finden. Pathologische. pathobi.r,i,-::r.-

sche und pathophysiologische Korrelate zwischen dem West-Syndrom de. ::--,.:
Kindesalters und den beiden recht unterschiedlichen hier dargestellten Fällen ia.>e: .,: -

kaum finden.
Makroskopische und mikroskopische Befunde beim West-Syndrom sind r'öllig ur':t:.-
fisch. Rektor und Syeydova (8) versuchten 1985 aufpathobiochemischer Grund. -=. ---
belegen, daß beim West-Syndrom eine Störung des cholinergen Systems besc'nde:: J=-

deutung haben könnte.

AufderanderenSeitefindensichbeimongoloidenPatientenfortgeschrinenenAli::.:.:
typischen Veränderungen des Morbus Alzheimer mit einem hochgradigen \ euror3:r -:-
lust, typischen Plaques im Bereich der Synapsen und Neurofibrillenveränderunee:. -:-
Zytoplasma der Nervenzellen. Auf pathobiochemischer Ebene wurde im NeurLli:.ri:-:-
terbereich eine Aktivitätsabnahme der cholinergen Übertragung sowie ein notaC::r::.;"'
Defizit festgestellt (4).

Bezüglich unserer Patientin mit Verdacht auf Astrocytom können über den dar-{e.-----'".:

Kenntnisstand hinaus keine Angaben zur Pathologie gemacht werden.

Die Vorstellung der beschriebenen Kasuistiken beabsichtigt nicht, ähnlich ie:: S:'.--

Lennox-Gastaut Syndrom die Entilät eines Spät-West-Syndroms zu ennr ickel: i:- ::,:-
solchen Diskussion slände vermutlich eine unfruchtbare Auseinandersetzung li:: 3:::-,:'
fe im Vordergrund, die unseren Kenntnisstand nicht erweitert. Interessant err-:: :,: -.-..,

jedoch die Frage, ob sich Erklärungsmuster finden lassen, die das Auttret.n 3ir:: -l
cherweiseandasKindesaltergebundenenAnfallsschabloneimErwachsenen::.::.!-r)'
bel machen können.

Zusammenfassung:EswerdenzweiPatientenvorgestellt,beidenenim.-!;3;r'1; --1--*
57 Jahren erstmals Anfülle aufgetreten sind, die wir anhand unserer \-iia:,.u::,::i:r,L-rr''
gen als propulsive Blitzanftille einordnen würden. Während bei der it5e::: ilr':rnir
vermutlicheinausgedehntesAstrocytomrechtstemporalfürdas-A.nialls-;-:;: --iir:;t"r.:tr
ist,handeltessichbeiderälterenPatientinumdasVorliegeneine:\f D5-^ -r:":*":"r"
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dereder2.Fall,beidemdasAuftreteneinerAlzheimerschenDemenzimRah.rae:rjer
Trisomie2lfijLrdieSpatepilepsieverantwortlichgemachtwerdenmuß'gibtzuL't'erle-
gmg"t e"f"n, wieweit typlt"t'" altersgebundene Anfallsmuster Ausdruck bestimmrer

cerebraler Integrationsmoäi ,t d, die üestimmten Hirnreifungsstufen entsprechen und

dieer.tl.auchbeischrittweisemcerebralemAbbauwiederaktualisiertwerdenkönnen.
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