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Nichtkonvulsiver Status epilepticus

G. Bauert

Diederzeit gebréuchlichste Einteilung eines Status epil epti-
cus unterscheidet zwischen konvulsiven und nicht-
konvulsiven Formen. Beim konvulsiven Status sind
Krampfe im Vordergrund, beim nichtkonvulsiven andere
Symptome. Eine wdrtliche Abgrenzung ist aber nicht
durchfiihrbar, da bei zahlreichen iktalen Dammerzustan-
den (nichtkonvulsiver Status) auch motorische Sympto-
me, wie z. B. Myoklonien, vorkommen. Die Einteilung
wird durch den neuen Klassifizierungsvorschlag [ 1] weiter
kompliziert. Hier sind Statusformen unter ,, kontinuierliche
Anfallstypen” (continuous seizure types) angefihrt. Die
Kategorie,, Nichtkonvulsiver Status epilepticus’ wurde eli-
miniert. Folgende entsprechende Entitdten sind aufgezahit:
Absencenstatus, Aura continua und limbischer Status
epilepticus. Einige wichtige Statusformen sind nicht ent-
halten (z. B. Status in Form wiederholter Anfélle, Koma
mit EEG-Status, fortgeschrittener Status = ,subtle
epileptic status*) [2]. In diesem Beitrag soll der Begriff des
nichtkonvulsiven Status beibehalten werden. Die weitere
Unterteilung erfolgt anhand der noch gebrauchlichen An-
fallsklassifikation [3]. Besonderheiten im Status wurden
adaptiert (Tab. 1).

Tabelle 1: Einteilung des nichtkonvulsiven Status epilepticus in An-
lehnung an die Klassifikation der Anfallstypen [3]

Generalisiert

Absencenstatus

+ Bei idiopathischen Absencenepilepsien; nicht selten nach Grand mal
(4
» De novo im Prasenium: symptomatisch [5] und idiopathisch [6]
» Beim Lennox-Gastaut-Syndrom [7]
Koma oder Umdémmerung

Akut symptomatisch (Hypoxien, Intoxikationen, metabolische Enze-
phalopathien etc.); nur durch EEG als Status epilepticus erkennbar

Fokal

Statusfokal-komplexer Anfélle

e Temporal
e Frontal
* Andere Lokalisationen

Statusfokal-einfacher Anfélle

Aura continua mit aphasischen, sensiblen, sensorischen und psychi-
schen Symptomen

Koma oder Umdammerung

Mit periodischen lateralisierten Komplexen (PLED) und anderen kon-
tinuierlichen fokalen Epilepsiehinweisen im EEG

Bel den generalisierten Status scheint der Absencen-
statusdie paradigmatische Form. Klinisch imponieren diese
Ereignisse als Umddmmerung mit teilweiser Reagibilitét,
unpassenden Handlungsfragmenten und wechselnd ausge-
pragten Myoklonien an Lidern und oberen Extremitaten.
Auch kettenartig wiederholte Einzel absencen kommen vor.
Differentialdiagnostische Schwierigkeiten ergeben sich vor
allem bei psychiatrischen Zustandsbildern. Klinisch und el ek-
troenzephal ographisch ist eine Unterscheidung vom Status
fokal-komplexer Anfélle ohne Kenntnis der zugrundelie-
genden Epil epsie schwer mdglich. Absencenstatus kompli-
zieren idiopathische A bsencenepilepsien. Nicht ganz selten
folgen siedabei einem Grand mal und werden als postiktale
Umdammerung verkannt [4]. Sie kénnen auch Erstmani-
festation einer Epilepsie im héheren Lebensalter sein, und
zwar sowohl symptomatisch [5] al's auch idiopathisch [6].
Status atypischer Absencen bei Lennox-Gastaut-Syndrom
sind haufig, dauern lange und sind schwer zu therapieren [7].
Das EEG zeigt im Status typischer Absencen kontinuier-
liche generalisierte spikes and waves, haufig rhythmisch um
3-4/sec mit Einschilben multipler Spitzen. Auch vollkommen
uncharakteristische Muster kommen vor. Beim Status atypi-
scher Absencen sind die Spitzen langsamer in Form von
slow spikes and waves mit einer Rhythmik um 2/sec. Auch
unregelméaldige Abfolgen und tonische sowie komplexe An-
fallsmuster finden sich. Insbesondere bei Kindern weist
das EEG im und auf3erhalb des Status oft keine Unterschie-
de auf. Bei habituell schwer retardierten Patienten ist auch
das Verhalten wahrend eines elektrisch gekennzeichneten
Status kaum veréndert, so dal’ nach diskreten Hinweisen
wie prononcierter Verlangsamung, vegetativen Symptomen
und feinen Myoklonien gesucht werden muR. Bei Kleinkin-
dern mit einem West-Syndrom wurde die begleitende
Hypsarrhythmie im EEG als Statuszeichen angesehen.

Seit Lowenstein und Aminoff [8] werden Komata mit
kontinuierlicher Spitzenaktivitdt im EEG als Status
bezeichnet. Klinischist keineAnfallsaktivitét diagnostizier-
bar. Sie sind immer symptomatisch zu zerebralen Hyp-
oxien, Intoxikationen, metabolischen Enzephalopathien
und einer Reihe anderer akut Iebensbedrohlicher Erkran-
kungen. Die EEG-Muster in Form kontinuierlicher, hdufig
periodischer Spitzen, triphasischer Wellen oder spitzenhal-
tiger, komplexer Ausbriiche sind ein prognostisch oming-
ses Zeichen [9]. Eine antiepil eptische Therapie dieser &tio-
logisch unterschiedlichen, am haufigsten jedoch hypoxi-
schen Komata andert an der ernsten Prognose kaum etwas.
Die Sinnhaftigkeit der Bezeichnung als Status epilepticus
ist nicht ausdiskutiert.
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Kann ein Grand mal-Status nicht erfolgreich durchbro-
chen werden, transformiert er sich zu einem motorisch
erscheinungsdrmeren Bild. Es besteht ein Komamit vegetati-
ven Zeichen, insbesondere Hyperthermie und kaum erkenn-
baren erratischen Myoklonien. Dieser , subtle epileptic
status’ [2] entspricht ph&nomenologisch in einer Quer-
schnittsbetrachtung einem nichtkonvulsiven Status. Die
Attenuierung der motorischen Symptome im Verlauf eines
nicht erfolgreich zu behandelnden fortgeschrittenen Grand
mal-Status darf nicht als Zeichen der Besserung angesehen
werden. Omindse EEG-Zeichen, die dhnlich sein kénnen
wie bei den oben angefiihrten Enzephalopathien, kenn-
zeichnen die Prognose dieser gefahrlichen und haufig letalen
Statusform.

Beim fokalen nichtkonvulsiven Status sind ebenfalls
mehrere Formen zu unterscheiden. Ein Status fokal-
komplexer Anfélle tritt hauptséchlich im Rahmen von
Temporallappenepilepsien auf. Aber auch Frontallappen-
und anders|okalisierte Epilepsien sind dadurch kompliziert.
Das klinische Erscheinungsbild kann sehr unterschiedlich
sein. Karbowski [10] unterscheidet mit in nachfolgenden
Publikationen nicht mehr erreichter deskriptiver und kon-
zeptioneller Genauigkeit rezidivierende psychomotorische
Anfélle, kontinuierliche Umdammerung mit und ohne Au-
tomatismen und produktive Psychosen mit oder ohne Um-
dammerung. Die Differentialdiagnose umfalét nichtiktale
psychiatrische Zustandsbilder (Psychosen), Medikamen-
tentiberdosierung, Intoxikationen anderer Art, Psychosyn-
drome sekundér zur Grundkrankheit und postiktale Um-
dammerungen. Das EEG mit dem Nachweis kontinuierli-
cher oder haufig rezidivierender Spitzen ist diagnostisch
fur eine iktale Genese. Die EEG-Muster kdnnen aber den-
jenigen beim Absencenstatus gleichen. In der Akutsituation
ist daher eine Abgrenzung dieser beiden Formen eines nicht-
konvulsiven Status epilepticus schwierig. Bei Beachtung des
Epilepsiesyndroms jedoch verschwindet diese Unschérfe.

Auch fokal-einfache Anfalle mit sensiblen, sensorischen,
vegetativen, aphasischen und psychischen Symptomen
treten statusartig gehauft auf. Bekannt sind diese Phano-
mene in der &teren Literatur als Aura continua. Diese
Terminologie wurde von der Task Force [1] wieder aufge-
nommen. Wenn sich in den langer dauernden Zustand mit
kleinen Anféllen ein Grand mal einstreut, wurden sie auch
as Prodromi bezeichnet [11]. Bel Epilepsiepatienten mit
sich hinziehenden Symptomen wie oben angegeben kann
ein EEG Auskunft Uber die iktale Natur der Beschwerden
geben und die Therapieleiten. Auch Minus-Symptome wie
Aphasien oder Paresen konnen iktal bedingt sein und sich
durch eine i.v.-Statusbehandlung schlagartig bessern.

Komata bei L okalprozessen mit fokalen oder unilate-
ralen kontinuierlichen Epilepsiehinweisen im EEG wurden
analog zu den diffusen Enzephal opathien als Status klassi-
fiziert. Finden sich daneben umschriebene, periodisch
wiederholte Zuckungen wie bei einer Epilepsia partiais
continua, ist die Bezei chnung al's Status epil epticus berechtigt,
as nichtkonvulsiver Status jedoch problematisch. Wie

auch immer, meist handelt es sich um Bewuftseinsstorun-
gen, die von periodischen, lateralisierten, epileptiformen
Komplexen (PLEDs) im EEG begleitet sind. Wenn man
sich der Klassifizierung als Status anschlief3t, sind mehrere
Aspekte zu berlicksichtigen [12]. Vor dlem gibt es sehr un-
terschiedliche Formen von PLEDs. Die Aktivitét zwischen
den Komplexen liefert Hinweise auf die Akuitét des epilepti-
schen Geschehens.  Rhythmische Entladungen in der
Intervallaktivitdt dokumentieren den iktalen Charakter,
Abflachungen weisen auf die Schwere der strukturellen
fokalen Lasion und ein Crescendo in der Frequenz der
Komplexe auf ein drohendes Rezidiv eines fokalen Grand
mal. Auf jeden Fall kommen PLEDsim zeitlichen Umfeld
eines Kklinisch overten Anfalls vor. Ihre Bezeichnung as
periiktales Muster tragt dem Rechnung. Das Bewuf3tsein
ist meist delirant verdndert. Schwer wird die Differential-
diagnose, wenn die PLEDs klinisch mit Defizitsymptomen
wie Aphasien und Paresen einhergehen (siehe oben). Auch
gibt es Beobachtungen, dal3 sich der Zustand nicht andert,
wenn die PLEDs verschwinden. Eine probatorische Be-
handlung als Status epilepticus ist schon deshalb meist
nicht konklusiv, da sich PLEDs durch die Applikation von
Antiepileptikakaum andern. Sichere &tiologische Hinweise
liefern PLEDs nicht [13]. Am haufigsten werden sie bel
vaskuléren Prozessen gesehen. Alle anderen fokalen Hirn-
erkrankungen mit Anfélen kénnen aber ebenfalls PLEDs
zeigen, so dal3immer eine kompl ette neurol ogische Durch-
untersuchung erfolgen muf3.

Alle Formen eines nichtkonvul siven Status kommen bei
bestehenden idiopathischen und symptomatischen Epilep-
sien vor. Wie der konvulsive Status sind sie aber haufig
Symptom einer akuten zerebralen Affektion bei Patienten,
die nicht an einer chronischen Epilepsie leiden. Dann
spricht man von akut symptomatischen Anfallen. Akut
symptomatisch sind hypoxisch und anders bedingte
K omatamit entsprechenden EEG-Zeichen. Eine Reihevon
Substanzen kann einen Status verursachen (Neuroleptika,
Antidepressiva, Lithium, Cyclosporin, Metrizamid nach
Myelographien, Theophyllin, Kokain etc.). Die angefihrten
Pharmaka fuhren auch bei Personen, die keine Epilepsie
haben, zu Status. Differenzierter mui3 die Situation gese-
hen werden, wenn bei Epilepsiepatienten ein Status zumin-
dest in einem zeitlichen Zusammenhang mit der Gabe von
Pharmaka auftritt. Dies wurde bei mehreren Antiepileptika
berichtet (Tiagabin, Vigabatrin, Phenytoin, Carbamazepin,
Lamotrigin, Topiramat). Ganz eindeutig akut symptoma-
tisch wiederum sind nichtkonvulsive Status bei Entzug
sedierender Substanzen, metabolischen Enzephal opathien,
ZNS-Infektionen (Beispiel: Herpes-Enzephalitis mit Um-
déammerung und PLEDs im EEG), bei terminalen Zustan-
den unterschiedlichster Atiologie und einer Reihe durch
Einzelbeobachtungen belegter primér oder sekundér zere-
braler Erkrankungen.

Die Therapie eines nichtkonvulsiven Status epilepticus
ist in Grundziigen mit derjenigen eines konvulsiven iden-
tisch.
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Stufe |: Lorazepam i.v. oder Diazepam oder Clonaze-
pam i.v. kombiniert mit Phenytoini.v.

Stufe 11: Wiederholung der Mal3nahmen von Stufe 1.
Sowohl in Stufe |l alsauchin Stufe Il kann Valproat i.v. a's
Alternative angesehen werden.

Stufe I11: Verlegung auf eine neurologische Intensiv-
station und Allgemeinnarkose.

Stufe Il wird beim nichtkonvulsiven Status epilepticus
nicht in jedem Fall, sondern entsprechend der Grund-
krankheit angestrebt werden. Insbesondere bel prognostisch
infaustem Grundleiden und auch bei schwer zu behandeln-
den, aber nicht lebensbedrohlichen Zusténden, wie z. B.
Umdémmerung mit PLEDs nach einem Grand mal bei ei-
nem Patienten mit vaskulérer Spétepilepsie, ist Platz fir
undogmatisches vernlnftiges Abwégen.

Nichtkonvulsive Status kénnen leicht, schwer und
kaum erfolgreich behandelt werden.

Unproblematisch zu behandeln sind Status im Rahmen
bestehender Epilepsien, insbesondere der typische Absen-
censtatus; weiters Absencenstatus im Présenium, Status
als Entzugssymptom und bel Ausldsung durch Pharmaka.

Schwer zu behandeln sind der Status atypischer Absen-
cen bei Lennox-Gastaut-Syndrom, ein Status mit PLEDs
im EEG, akut symptomatische Formen je nach Grund-
krankheit und der fortgeschrittene Status (,, subtle epileptic
status").

Kaum zu behandeln sind Status nach Hypoxien, in ter-
minalen Zusténden und mit sogenannten terminalen EEG-
Mustern. Insgesamt ist die Prognose in erster Linie von
der Grundkrankheit abhéngig. Neben der antiepileptischen

Akuttherapieist daher eine entsprechendeintensivneurolo-
gische Versorgung der Patienten obligat.
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