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Die Spätepilepsie beim Morbus Dovm

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

Der M- Down gilt allgemein als eine Erkrankung, für die epileptische Anfille chcr
untypisch sind. veall et al. (5) haben lg74 erstmals gezeigt, daß, beginnend in dcr
4. Lebensdekade, die Inzidenz epileptischer Anfülle deutlich höher liegt als in der Nor-
malbevölkerung. 15 % aller Patienten mit Trisomie 2l jenseits des 60. Lebensjahres lci-
den demnach unter epileptischen Anfällen. Tangye (4) hat l%9 in einer nsc-stuoic
nachgewiesen, daß sich die langsame Manifestation der Epilepsie bei den Down-
Patienten im EEG nachvollziehen läßt. Während Patienten bis zur 3. Lebensdekade in dcr
Regel ein normales Alpha-EEG haben, dominieren im späteren Lebensalter immer mehr
Theta-Rhythmen, bis ein Alpha-Rhythmus schließlich gar nicht mehr erkennbar ist.
Schließlich tauchen einzelne Paroxysmen generalisierter spezifischer Aktivit?it auf, dic
nicht selten die Manifestation der Spätepilepsie einleiten. Eigene Beobachtungen haben
gezeigt, daß fokale EEG-veränderungen nicht selten vaskuläre ursachen haben.
Diese Ergebnisse machen deutlich, daß es sich bei der Spätepilepsie des M. Down unr cin
eigenes epileptologisches syndrom handelt. Eine Beschreibung dieses Syndroms lchlr
jedoch bisher in der Literatur. Wir haben inzwischen zehn anfullskranke patientcn rrrit
Trisomie 21 gesehen, deren Epilepsie sich jenseits des 25. Lebensjahres manitbsricrrc.
AnhanddieserzehnKrankheitsverläufesollversuchtwerden,einenfürdenM.I)ownIy
pischen verlauf einer Spätepilepsie zu beschreiben. An der Abb. I erkennt man, rl:rll r1r
sere Patienten, drei Frauen und sieben Männer, zum Zeitpunkt der untcrsuclulrul ,wl
schen 29 und 60 Jahre alt waren. Bei den ersten vier Patienten traten zwischtrrr tlcrrr ,!t
und 40. Lebensjahr aus unklarer Ursache erstmals Grand mal-Anfällc aul'. Wcrrrrp.lcrt.lr
symptomatische generalisierte Grand mal-Epilepsien, die sich in diescrl Altcr rrurrrrlc
stieren, in der Normalbevölkerung sehr selten sind, so geht es vermutlich zu wt.rt. lrrr.r
schon ein spezifisches Element des M. Down entdecken zu wollen. lnlcrcssilrtrr w lr (l cs
bei einer zweiten epileptologischen Symptomatik: Bei den Patientcn 5. (r rrrrtl / rrrrrrrrlt.
stiert sich das Anfallsleiden in Form von tonischen Sturzanliillcrr, rlrt. nrr.lrt sr'ltcrr
zunächst als cardiale Synkopen verkannt wurden. Tonische Anl?illc: lx.gt.pru.rr r1rr, rrr 11.r
Epileptologie bezeichnenderweise oft im Rahmen degenerativcr lirk r rrrrl rrrrp.r,rr r 1'r Z NS
Als - auchinbiographischerHinsicht - dritterAnfallstypbcgr:grur rrrn lrcr liill llrtrr.rr
ten Myoklonien, diez.'[. bilateral synchron auftreten uncl tlarrrr zrrrut.hst irlr Zrrrirrrrrru.rr
schreckengedeutetwerden,z.T.aberauchpolytopinErs<:lrr:irrrrrrlltr(.t(.1 l1t(.r(.r:,i1rt('l
weise sind die Myoklonien oft nur ein Begleitphänorntrn eilrcs nr(.r:ir r(.( lrr phrtrlit.lr
auftretenden, dann aber rasch progredienten dementicllctr lrrozrrsr.r. r[.r rrr r1.r Alrlrrl
dung durch eine Weiterführung der Zeitachse nach unk:rr gr.kcrrrrrr,rr lrrrr.t *t I )t.r z.rrlt.tzt
aufgeführte Patient verstarb ca. 3 Jahre nach Auftrclcn tlct.cr str.rr M yol lorr r(.n I tt v( )llilT.r r r

Siechtum.
Nimmt man diese zehn Patienten als repräsentat iv liir'rlir. S;rirtrprh'p:;rc lx.r M . I )owrr. s6
stellt sich folgender Krankheitsverlaufdar: in rkrl rllil lt.rr rr rrrl v rr.r tt'rr Lt.l x.rrstlt.kutlt. I rt:tcn
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vereinzelt Grand mal-Anftille auf, deren Zusammenhang mit der Grunderkrankung nicht

alsgesichertangesehenwerdenkann.Inderfünftenundsechstenlebensdekadewerden
wiederholttonischeSfurzanfiillebeobachtet.Späterkommteszueinemausgeprägten
pr,v.i."r'"''"opsychischenVerfall,derepileptologischdurchdasDominierenvonMyo-
li;;i"" cepracl *i.0, ln die tonisch anmutenae Anftille eingebettet sind, während

tonis"h-täooisihe Anfülle in den Hintergrund treten'

Eine sehr ähnliche, zumindest bezügtÄ der Myoklonien identische Semiologie haben

Hauseretal. (1) 1gg7 fürdiespätepilJpsiebeimM. Alzheimerbeschrieben. Dies istinso-

fern inGressant, als olson et al. (i) 196 ul* 
".*te 

systematisch deutlich machen konnten'

daß beim M. Down im Erwachsenenalter, spätestens jenseis des 40. Lebensjahres, regel-

hafteineAlzheimerscheDegenerationpathologischnachgewiesenwerdenkonnte.Eine
verknüpfung dieser beiden Äbeiten legl es nahe, daß als ursache der spätepilepsie beim

M.DowneineAlzheimerscheDemenzangesehenwerdenmuß.SchonMayeuxetal.(2)
habendarüberspekuliert,wassichdarausfolgernftißt'daßnureinTeilderAlzjreimer.
patienten Myoklonien entwickelt. Eine analäge Fragestellung erscheint auch für die

.frisomie2lvonlnteresse.Dawirunseinigermaßensicherseinkönnen,esbeider

Alzheimer-Demenz im Rahmen des M.Down mit einer einheitlichen Ätiologie zu tun zu

Irabcn,erscheinteswenigplausibel,dieanfallskrankenAlzheimer-Patienten_mitoder
Ohnc Trisomie 2l - ätiologisch von den nicht-anfallskranken trennen zu wollen' Nahe-

lit:gcn4cr erscheint es uns]insbesondere unterBerücksichtigung elektroenzephalogra-

Plrischcr Bef.unde, von einem progredienten Krankheitsbild auszugehen, dessen ver-

schitxlcnartige symptome sich zu interschiedlichen Zeitpunkten manifestieren können
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in unterschiedlicher Ausprägung. Das würde bedeuten, daß 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, daß tonische Anfille als cardiale synkopen und Myoklo-
nien als schreckhaftigkeit fehlgedeutet worden sind. Da Behandlungsversuche, insbe-
sondere mit valproinsäure, vereinzelt zu guten Therapieerfolgen führten, erscheint es
uns notwendig, mehr als bisher diesem symptomenkomplex Beachtung zu schenken und
den betroffenen Patienten eine adäquate Behandlung zukommen zu lassen. Schließlich ist
die Trisomie 21 nicht nur eine Kinderkrankheit.

Zusammenfassung
Anhand von zehn zur Beobachtung gelangüen Down-patienten mit einer spätepilepsie
wird der versuch unternommen, den typischen Verlauf einer solchen späitepilepsie bei
der Trisomie 21 nachzuzeichnen. Neben Grand mal-Anfüllen werden insbesondere toni-
sche Sturzanftille sowie im Rahmen eines dementiellen Abbaues dominierende Myoklo-
nien als typisch für dieses syndrom angesehen. Da bekanntermaßen bei allen Down-
Patientenjenseits des 40. Lebensjahres Alzheimer-spezifische cerebrale veränderungen
beobachtet werden, da zudem bei A-lzheimer-patienten ohne Trisomie 2l ein sehr ähn-
liches, wenn nicht identisches myoHonisches Syndrom recht häufig ist, erscheint es ge-
rechtfertigt, als ursache für die spätepilepsie beim Down die auf dem Boden der Grund-
krankheit auftretende Alzheimersche Demenz anzusehen.
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