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Die Spitepilepsie beim Morbus Down

M. Reker, E. Robertson
Epilepsiezentrum Bethel, Klinik Mara I, Bielefeld

Der M. Down gilt allgemein als eine Erkrankung, fiir die epileptische Anfille cher
untypisch sind. Veall et al. (5) haben 1974 erstmals gezeigt, daB, beginnend in der
4. Lebensdekade, die Inzidenz epileptischer Anfille deutlich hoher liegt als in der Nor-
malbevélkerung. 15 % aller Patienten mit Trisomie 21 jenseits des 60. Lebensjahres lei-
den demnach unter epileptischen Anfillen. Tangye (4) hat 1979 in einer EEG-Studic
nachgewiesen, daB sich die langsame Manifestation der Epilepsie bei den Down-
Patienten im EEG nachvollziehen 148t. Wihrend Patienten bis zur 3. Lebensdekade in der
Regel ein normales Alpha-EEG haben, dominieren im spiteren Lebensalter immer mehr
Theta-Rhythmen, bis ein Alpha-Rhythmus schlieBlich gar nicht mehr erkennbar ist.
SchlieBlich tauchen einzelne Paroxysmen generalisierter spezifischer Aktivitit auf, dic
nicht selten die Manifestation der Spitepilepsie einleiten. Eigene Beobachtungen haben
gezeigt, daB fokale EEG-Veriinderungen nicht selten vaskulire Ursachen haben.

Diese Ergebnisse machen deutlich, daB es sich bei der Spiitepilepsie des M. Down um ein
eigenes epileptologisches Syndrom handelt. Eine Beschreibung dieses Syndroms fehlt
Jjedoch bisher in der Literatur. Wir haben inzwischen zehn anfallskranke Patienten mit
Trisomie 21 gesehen, deren Epilepsie sich jenseits des 25. Lebensjahres manifesticrte.
Anhand dieser zehn Krankheitsverliufe soll versucht werden, einen fiir den M. Down ty
pischen Verlauf einer Spitepilepsie zu beschreiben. An der Abb. 1 erkennt man, dafs un
sere Patienten, drei Frauen und sieben Ménner, zum Zeitpunkt der Untersuchung zwi
schen 29 und 60 Jahre alt waren. Bei den ersten vier Patienten traten zwischen dem 24
und 40. Lebensjahr aus unklarer Ursache erstmals Grand mal-Anfille auf. Wenngleich
symptomatische generalisierte Grand mal-Epilepsien, die sich in diesem Alter munife
stieren, in der Normalbevdlkerung sehr selten sind, so geht es vermutlich zu weit, hiet
schon ein spezifisches Element des M. Down entdecken zu wollen. Interessanter wird s
bei einer zweiten epileptologischen Symptomatik: Bei den Patienten 5, 6 und 7 muanife
stiert sich das Anfallsleiden in Form von tonischen Sturzanfillen, dic nicht selien
zuniichst als cardiale Synkopen verkannt wurden. Tonische Anfille begegnen ung in der
Epileptologie bezeichnenderweise oft im Rahmen degenerativer Erkrankun gendes ZNS
Als — auch in biographischer Hinsicht — dritter Anfallstyp begegnen uns bei finf Paticn
ten Myoklonien, die z. T. bilateral synchron auftreten und dann zuniichst aly Zusamimen
schrecken gedeutet werden, z. T. aber auch polytop in Erscheinung treten. Interessantes
weise sind die Myoklonien oft nur ein Begleitphiinomen cines meist rech plotzlich
auftretenden, dann aber rasch progredienten dementicllen Prozesses, der i der Abbil
dung durch eine Weiterfiihrung der Zeitachse nach unten gekennzeichnet it Der zuletzt
aufgefiihrte Patient verstarb ca. 3 Jahre nach Auftreten der ersten Myok lonien in villigem
Siechtum.

Nimmt man diese zehn Patienten als reprisentativ fiir dic Spiteptlepsie bei M. Down, so
stellt sich folgender Krankheitsverlauf dar: in der dritten und vierten |ebensdekade treten
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Abb. 1

vereinzelt Grand mal-Anfille auf, deren Zusammenhang mit der Grunderkrankung nicht
als gesichert angesehen werden kann. In der fiinften und sechsten Lebensdekade werden
wiederholt tonische Sturzanfille beobachtet. Spéter kommt es zu einem ausgepragten
physischen und psychischen Verfall, der epileptologisch durch das Dominieren von Myo-
klonien geprigt wird, in die tonisch anmutende Anfille eingebettet sind, wéhrend
tonisch-klonische Anfille in den Hintergrund treten.
Eine sehr dhnliche, zumindest beziiglich der Myoklonien identische Semiologie haben
Hauser et al. (1) 1987 fiir die Spétepilepsie beim M. Alzheimer beschrieben. Dies ist inso-
fern interessant, als Olson et al. (3) 1969 als erste systematisch deutlich machen konnten,
daB beim M. Down im Erwachsenenalter, spétestens jenseits des 40. Lebensjahres, regel-
haft eine Alzheimersche Degeneration pathologisch nachgewiesen werden konnte. Eine
Verkniipfung dieser beiden Arbeiten legt es nahe, daB als Ursache der Spitepilepsie beim
M. Down eine Alzheimersche Demenz angesehen werden muB. Schon Mayeux et al. (2)
haben dariiber spekuliert, was sich daraus folgern 148t, daB nur ein Teil der Alzheimer-
»atienten Myoklonien entwickelt. Eine analoge Fragestellung erscheint auch fiir die
Trisomie 21 von Interesse. Da wir uns einigermaBen sicher sein konnen, es bei der
Alzheimer-Demenz im Rahmen des M. Down mit einer einheitlichen Atiologie zu tun zu
haben, erscheint es wenig plausibel, die anfallskranken Alzheimer-Patienten — mit oder
ohne Trisomie 21 — dtiologisch von den nicht-anfallskranken trennen zu wollen. Nahe-
licgender erscheint es uns, insbesondere unter Beriicksichtigung elektroenzephalogra-
phischer Befunde, von einem progredienten Krankheitsbild auszugehen, dessen ver-
schiedenartige Symptome sich zu unterschiedlichen Zeitpunkten manifestieren konnen
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in unterschiedlicher Ausprigung. Das wiirde bedeuten, daB lediglich der Zeitpunkt,
wann ein solcher Patient ad exitum kommt, bestimmt, ob dieser noch die typische epilep-
tologische Symptomatik entwickelt oder nicht.

Wir haben wiederholt erlebt, daf tonische Anfille als cardiale Synkopen und Myoklo-
nien als Schreckhaftigkeit fehlgedeutet worden sind. Da Behandlungsversuche, insbe-
sondere mit Valproinsiure, vereinzelt zu guten Therapieerfolgen fithrten, erscheint es
uns notwendig, mehr als bisher diesem Symptomenkomplex Beachtung zu schenken und
den betroffenen Patienten eine adiiquate Behandlung zukommen zu lassen. SchlieBlich ist
die Trisomie 21 nicht nur eine Kinderkrankheit.

Zusammenfassung

Anhand von zehn zur Beobachtung gelangten Down-Patienten mit einer Spitepilepsie
wird der Versuch unternommen, den typischen Verlauf einer solchen Spitepilepsie bei
der Trisomie 21 nachzuzeichnen. Neben Grand mal-Anfillen werden insbesondere toni-
sche Sturzanfille sowie im Rahmen eines dementiellen Abbaues dominierende Myoklo-
nien als typisch fiir dieses Syndrom angesehen. Da bekanntermaBen bei allen Down-
Patienten jenseits des 40. Lebensjahres Alzheimer-spezifische cerebrale Verdnderungen
beobachtet werden, da zudem bei Alzheimer-Patienten ohne Trisomie 21 ein sehr dhn-
liches, wenn nicht identisches myoklonisches Syndrom recht haufig ist, erscheint es ge-
rechtfertigt, als Ursache fiir die Spitepilepsie beim Down die auf dem Boden der Grund-
krankheit auftretende Alzheimersche Demenz anzusehen.
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