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Neue praktisch-klinische Epilepsiedefinition

Eine Task Force der International League Against Epi-
lepsy (ILAE) publizierte kiirzlich unter der Federfiih-
rung von Robert S. Fisher eine operationale praktisch-
klinische Epilepsiedefinition [1]. Im Dezember 2013
wurden die Empfehlungen der Task Force vom ILAE
Executive Committee als Position der ILAE iibernom-
men. Die wesentlichen Punkte der neuen Epilepsiede-
finition sollen deshalb im Folgenden kurz zusammen-
gefasst werden.

Bereits im Jahr 2005 formulierte eine Task Force kon-
zeptionelle Definitionen von Anfillen und Epilepsie.
Ein epileptischer Anfall wurde dabei als das transien-
te Auftreten von klinischen Zeichen und/oder Symp-
tomen aufgrund abnormer exzessiver oder synchro-
ner neuronaler Aktivitdt im Gehirn definiert. Epilepsie
wurde als Storung (,,disorder*) des Gehirns definiert,
die durch eine anhaltende Prédisposition, epileptische
Anfille zu generieren, sowie die neurobiologischen,
kognitiven, psychologischen und sozialen Konsequen-
zen dieser Storung charakterisiert ist. Diese Epilepsie-
definition erfordert das Auftreten von mindestens ei-
nem Anfall [2]. Dies steht im Gegensatz zur fritheren
Epilepsiedefinition, bei der 2 unprovozierte Anfille
im Abstand von mindestens 24 Stunden als notwendig
angesehen wurden [3].

In der neuen operationalen praktisch-klinischen Epi-
lepsiedefinition von 2014 wird eine Epilepsie als eine
Erkrankung des Gehirns definiert, die durch eine der
folgenden Bedingungen charakterisiert ist: 1. Min-
destens 2 unprovozierte Anfille (oder Reflexanfille)
im Abstand von mehr als 24 Stunden; 2. Ein unpro-
vozierter Anfall (oder Reflexanfall) und eine Wahr-
scheinlichkeit fiir weitere Anfille wihrend der ndchs-
ten 10 Jahre, vergleichbar mit dem allgemeinen Riick-
fallrisiko nach 2 unprovozierten Anfillen (mindestens
60 %); 3. Diagnose eines Epilepsiesyndroms. Zudem
wurde erstmals auch das Sistieren einer Epilepsie wie
folgt definiert: Eine Epilepsie gilt bei Personen mit ei-
ner altersabhidngigen Form dieser Erkrankung, die jen-
seits des entsprechenden Erkrankungsalters sind, oder
bei Personen, die mindestens 10 Jahre anfallsfrei sind
(davon mindestens 5 Jahre ohne Antikonvulsiva), als
,iberwunden® [1]. Die einzelnen Begriffe der neuen
Definition bediirfen dabei einer niheren Erlduterung.

Erkrankung

Epilepsie wurde urspriinglich als Stérung (,,disorder*)
oder Familie von Storungen und nicht als Erkrankung
definiert, um die Vielzahl der moglichen zugrunde
liegenden Erkrankungen oder Stérungen zu betonen.
Der Begriff ,,Storung® impliziert eine funktionelle Be-
eintrachtigung, die nicht notwendigerweise andauert,
wird zudem von der Offentlichkeit schlecht verstan-
den und spielt die gravierenden Implikationen der Epi-
lepsie herunter, sodass die ILAE und das International
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Bureau for Epilepsy (IBE) iibereingekommen sind,
die Epilepsie als Erkrankung zu definieren.

Zwei unprovozierte Anfalle

Die neue Definition beinhaltet die friihere von 2 un-
provozierten Anfillen im Abstand von mindestens 24
Stunden als eine der notwendigen Voraussetzungen
fiir das Vorliegen einer Epilepsie. Unprovozierte An-
fille sind von provozierten, reaktiven oder akut-symp-
tomatischen Anfillen, wie z. B. Anfille bei Fieber
oder Alkoholentzug, abzugrenzen. Unprovozierte An-
fille treten hingegen ohne einen tempordren oder re-
versiblen Faktor auf, der die Anfallsschwelle voriiber-
gehend senkt und zu gegebenem Zeitpunkt einen An-
fall verursacht. Umgekehrt schlief3t das Vorliegen ei-
nes Provokationsfaktors nicht notwendiger aus, dass
langfristig eine erhohte Priadisposition fiir Anfille be-
steht. Die Task Force raumte somit ein, dass eine un-
scharfe Abgrenzung zwischen provozierten und un-
provozierten Anféllen besteht.

Gesondert angefiihrt werden Reflexanfille, deren wie-
derholtes Auftreten, obwohl es sich um provozierte
Anfille handelt, als Epilepsie gewertet wird. Dies
wird durch die anhaltende abnorme Pridisposition,
Anfille zu generieren, erklért.

Hohes Rezidivrisiko

Eine Epilepsie besteht auch nach einem unprovozier-
ten Anfall, wenn ein vergleichbar hohes Risiko fiir ei-
nen weiteren Anfall wie nach 2 unprovozierten An-
fillen besteht. Nach einem ersten unprovozierten An-
fall besteht ein Risiko von 40-52 % fiir einen weiteren
Anfall. Nach 2 unprovozierten Anfillen besteht inner-
halb von 4 Jahren ein Risiko von 73 % fiir einen wei-
teren Anfall (95-%-CI: 60-90 %). Die Task Force leg-
te deshalb 60 % als Schwelle fiir dieses Risiko fest.
Wihrend fiir manche Situationen nach einem ersten
unprovozierten Anfall ein gut dokumentiertes Rezi-
divrisiko fiir weitere Anfille besteht (z. B. erster Spiit-
anfall nach einem Schlaganfall, erster Anfall bei Ka-
vernom, erster Anfall bei einem Kind mit einer chro-
nisch-strukturellen Lésion und epileptiformen Veridn-
derungen im EEG), ist fiir eine Vielzahl von anderen
klinischen Szenarien das Rezidivrisiko nicht durch
Daten belegt. Es wird explizit betont, dass diese De-
finition keineswegs bedeutet, dass der behandelnde
Arzt das Rezidivrisiko in jeder Situation spezifizieren
muss. Falls diesbeziiglich keine klaren Informationen
und Daten gegeben sind, sollte deshalb die Definition
mit 2 unprovozierten Anféllen angewendet werden.

Epilepsiesyndrom

Eine Epilepsie besteht bei Vorliegen eines Epilepsie-
syndroms, auch wenn das Risiko fiir weitere Anfil-
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le gering ist. Als Beispiel ist hier die benigne fokale
Epilepsie des Kindesalters mit zentrotemporalen Spit-
zen anzufiihren. Demgemél kann eine Epilepsie aus-
nahmsweise auch dann vorliegen, wenn gar keine kli-
nisch manifesten Anfille aufgetreten sind, wie etwa
beim Landau-Kleffner-Syndrom und beim CSWS.

Implikationen fiir die Behandlung

Es wird betont, dass das Vorliegen einer Epilepsie
keineswegs mit der Indikation fiir eine antikonvulsi-
ve Behandlung gleichzusetzen ist. So sollte z. B. nach
einem ersten unprovozierten Anfall mit hohem Rezi-
divrisiko (und definitionsgemidflem Vorliegen einer
Epilepsie) die Entscheidung fiir oder gegen eine an-
tikonvulsive Behandlung auf den individuellen Pati-
enten abgestimmt werden. Diese Uberlegungen gelten
dhnlich auch fiir Patienten mit wiederholten, aber sehr
leichten Anfillen oder Anfillen in sehr grofien Zeitab-
stinden. Umgekehrt werden viele Patienten mit akut-
symptomatischen Anfillen (z. B. im Rahmen einer
Herpesenzephalitis) voriibergehend behandelt, ohne
dass eine Epilepsie vorliegt.

Zeitabstand zwischen 2 unprovo-
zierten Anfallen

Fiir die Epilepsiedefinition wird ein Zeitabstand von
mindestens 24 Stunden zwischen 2 unprovozierten
Anfillen festgelegt, da mehrere Anfille, die innerhalb
von 24 Stunden auftreten, in etwa das gleiche Rezidiv-
risiko haben wie ein einzelner Anfall. Mehrere Anfil-
le innerhalb von 24 Stunden sollten deshalb zur Ab-
schitzung des Rezidivrisikos als singulédrer Anfall ein-
gestuft werden. Umgekehrt wurde von der Task Force
kein Zeitlimit definiert, bis zu dem ein zweiter Anfall
geschehen muss, damit eine Epilepsie vorliegt. Theo-
retisch konnte somit ein Patient im Alter von einem
Jahr einen ersten Anfall erleiden und einen weiteren
im Alter von 80 Jahren, was fiir die Diagnose einer
Epilepsie ausreichen wiirde, obwohl die Ursachen
fiir die beiden Anfille durchaus unterschiedlich sein
konnten. Derzeit ist somit kein Zeitlimit festgelegt, ab
dem die Uhr wieder auf Null gesetzt werden kann.

Epilepsie liberwunden (,resolved”)

In der bisherigen Definition war nicht vorgesehen,
dass eine Epilepsie auch iiberwunden werden kann.
Beispiele hierfiir sind Patienten mit Absence-Epilep-
sie, die fiir Jahrzehnte ohne Medikamente anfallsfrei
sind, oder Patienten nach einem epilepsiechirurgi-
schen Eingriff, die ohne Medikamente mehr als 10 Jah-
re anfallsfrei geblieben sind, oder Erwachsene mit be-
nigner fokaler Epilepsie des Kindesalters mit zentro-
temporalen Spitzen, die ihre Epilepsie ausgewach-
sen haben. Die Task Force hat fiir diese Situationen

bewusst die Begriffe Re-
mission (,,remission‘)
wird von der Offentlich-
keit schlecht verstanden —
und Heilung (,,cure) ver-
mieden. Heilung wiirde
bedeuten, dass das Risi-
ko fiir weitere Anfille dem
der Allgemeinbevolkerung
vergleichbar ist, was bei
einer iiberwundenen Epilepsie jedoch nicht der Fall
ist. Welche Zeitintervalle und Begleitumstdnde sinn-
voll sind, um eine Epilepsie als iiberwunden anzu-
sehen, ist abhdngig vom Typ der Epilepsie, vom Al-
ter, vom Epilepsiesyndrom, von der Atiologie, von
der Behandlung und von anderen Faktoren. Die Task
Force legte schlieBlich fest, dass eine Epilepsie iiber-
wunden ist, wenn eine Person entweder an einer al-
tersgebundenen Epilepsie gelitten hat und nun jen-
seits des betreffenden Alters ist oder wenn eine Per-
son fiir 10 Jahre anfallsfrei geblieben ist (davon
5 Jahre ohne antiepileptische Therapie).

Univ.-Prof. DI Dr. Christoph Baumgartner

Unzureichende Information

Probleme bei der neuen Definition sind, dass das Re-
zidivrisiko nach einem ersten Anfall in vielen Situati-
onen unklar ist oder dessen Einschitzung einer spezi-
ellen Expertise bedarf. Zudem ist die Epileptogenitit
mancher struktureller Lidsionen, wie z. B. bei Neuro-
zystizerkose, unklar. Zudem ist auch die Unsicherheit
bei der klinischen Differenzialdiagnose von Anfillen
zu bedenken. Die Task Force vermied es dennoch, ei-
nen Begriff wie ,,wahrscheinliche Epilepsie® einzu-
fiihren — ein Konzept, das bei anderen neurologischen
Erkrankungen, wie z. B. der Multiplen Sklerose, der
Amyotrophen Lateralsklerose, der Migrine oder der
vaskuldren Demenz, angewendet wird.
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