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Editorial zur revidierten Terminologie und zu den neuen Konzepten zur
Einteilung von epileptischen Anféllen und Epilepsien der Klassifikations-

und Terminologiekommission der Internationalen Liga gegen Epilepsie

Sehr geehrte Kolleginnen und Kollegen!

Die Klassifikations- und Terminologiekommission der Internationalen Liga gegen
Epilepsie hat kiirzlich einen revidierten Vorschlag zur Einteilung epileptischer An-
fille und Epilepsien vorgelegt [1], der bereits in deutscher Ubersetzung verfiigbar ist
[2] und im vorliegenden Mitteilungsheft der Osterreichischen Sektion der Internati-
onalen Liga gegen Epilepsie vorgestellt wird.

Die wesentlichen Anderungen zu den bisherigen Klassifikationen von epilepti-
schen Anfillen [3] und Epilepsien [4] lassen sich wie folgt zusammenfassen:

In der Klassifikation der epileptischen Anfille werden weiterhin generalisierte
und fokale Anfélle unterschieden: Wihrend generalisierte Anfille ihren Ausgang
von bilateral verteilten Netzwerken nehmen, entstehen fokale Anfille in Netzwer-
ken, die auf eine Hemisphire beschrinkt sind (entweder umschrieben oder ausge-
dehnt). Neonatale Anfille als eigene Entitdt wurden gestrichen, da sie entsprechend
der vorliegenden Klassifikation ausreichend charakterisiert werden konnen. Epilep-
tische Spasmen, deren Zuordnung zu generalisierten und fokalen Anféllen unklar
ist, wurden als eigene Gruppe in die Klassifikation aufgenommen. Die Klassifika-
tion der generalisierten Anfille wurde iiberarbeitet: Die Subklassifikation der Ab-
sencen wurde vereinfacht, myoklonisch-atonische Anfille wurden neu als Katego-
rie aufgenommen. Bei den fokalen Anfillen erfolgt keine weitere Unterteilung, ins-
besondere die Unterscheidung von fokalen Anféllen mit einfacher und komplexer
Symptomatik abhingig vom Auftreten einer Bewusstseinsstorung wurde fallen-
gelassen. Die Anfille sollten vielmehr entsprechend ihrem klinischen Erscheinungs-
bild beschrieben werden, wobei hier das Glossar der iktalen Semiologie zu Hilfe
genommen werden kann [5].

In der Klassifikation der Epilepsien wurde die Unterscheidung von fokalen und
generalisierten Epilepsien fallen gelassen. Bei der Atiologie wird nunmehr zwi-
schen den folgenden Kategorien unterschieden: (1) Genetisch (Epilepsien mit be-
kanntem Gendefekt oder Evidenz fiir eine zentrale Bedeutung einer genetischen
Komponente), (2) strukturell/metabolisch (z. B. Schlaganfall, Trauma, Infektion),
(3) unbekannte Ursache (die Art der zugrunde liegenden Ursache konnte bislang
nicht aufgeklirt werden). Die Klassifikation der Epilepsien erfolgt in (1) Elektro-
klinische Syndrome (klinische Entititen, die durch Cluster elektroklinischer Merk-
male verlisslich identifiziert werden konnen), (2) Konstellationen (Krank-
heitsentitéten, die auf der Basis spezifischer Lisionen oder anderer Ursachen >
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klinisch unterscheidbare Konstellationen darstellen), (3)
Strukturelle/metabolische Epilepsien (Epilepsien aufgrund
spezifischer struktureller oder metabolischer Lisionen oder
Zustinde; bisher wurden viele dieser Epilepsien als sympto-
matische fokale Epilepsien zusammengefasst; es wird expli-
zit empfohlen, weniger Gewicht auf die Lokalisation als
auf die zugrunde liegenden strukturellen und metaboli-
schen Ursachen zu legen), (4) Epilepsien unbekannter Ur-
sache (entsprechend den friiher als kryptogen bezeichneten
Epilepsien).

Zudem konnen in die Klassifikation eines Epilepsie-
syndroms (und jedes individuellen) Patienten auch andere
Merkmale eingehen, die oft routinemifiger Bestandteil
der Abkldrung sind. Diese beinhalten die kognitive und
entwicklungsbezogene Vorgeschichte und deren entspre-
chende Folgen, die Ergebnisse der neurologischen, neuro-
psychologischen und psychiatrischen Untersuchung, detail-
lierte Merkmale des iktalen und interiktalen EEGs, struktu-
relle Bildgebungsbefunde, provozierende oder Trigger-
faktoren, zeitliche Muster des Auftretens von Anfillen in
Bezug auf den Schlaf, das Manifestationsalter, die Assozia-
tion mit spezifischen Fehlbildungstypen der kortikalen
Entwicklung sowie spezifische Ursachen wie z. B. Ionen-
kanalkrankheiten, wobei innerhalb dieser Kategorie nach
spezifischen Ionenkanalgenen klassifiziert werden konnte,
wie es z. B. fiir das lange QT-Syndrom erfolgt ist.

Der natiirliche Verlauf bzw. die natiirliche Entwick-
lung der Erkrankung erhilt in der neuen Klassifikation
einen zentralen Stellenwert. Insbesondere wird das Kon-
zept der epileptischen Enzephalopathie wieder eingefiihrt.
Darunter werden kognitive und Verhaltensstdrungen als
Folgen epileptischer Aktivitit verstanden, unabhingig da-
von bzw. zusitzlich zu dem, was man schon alleine wegen
der zugrunde liegenden Pathologie (z. B. kortikale Mal-
formation) erwarten wiirde. Dies beinhaltet auch die Vor-
stellung, dass eine Unterbindung der epileptischen Aktivi-
tit zu einer Verbesserung der Kognition und des Verhal-
tens fithren kann. Die Bezeichnung katastrophal sollte
aufgrund der damit verbundenen starken emotionalen
Untertone nicht mehr verwendet werden. Ebenso wird der
Begriff benigne nicht mehr empfohlen, da damit iiber eine
Vielzahl von zerebralen Storungen einschlie3lich kogniti-
ver, verhaltensméBiger und psychiatrischer Erkrankungen
hinweggetduscht wird. Stattdessen wird der beschreibende
Ausdruck selbstlimitierend fiir die hohe Wahrscheinlich-
keit einer spontanen Remission in einem bestimmten Alter
vorgeschlagen. Bei den bisher als idiopathisch bezeichne-
ten Syndromen neigen die meisten Patienten dazu, auf Me-
dikamente anzusprechen, sodass diese als pharmako-
responsiv bezeichnet werden konnten.

Letztlich wollen die Autoren die Klassifikation als flexib-
len, multidimensionalen Katalog essenzieller Schliissel-
merkmale fiir die Entwicklung von Antiepileptika, die kli-
nische und Grundlagenforschung sowie fiir die klinische
Praxis verstanden wissen.

Die neue Klassifikation hat bereits eine intensive und
kontroversielle Diskussion hervorgerufen [6—11]. Die An-
wendbarkeit in der tidglichen klinischen Praxis sowie das
Verstindnis und die Akzeptanz auBerhalb epileptologi-
scher Fachkreise z. B. in der allgemeinen Neurologie blei-
ben abzuwarten.
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