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63. Jahrestagung der ÖGKJ 2025: Developmental 
Epileptic Encephalopathies (DEEs) – Im Mittelpunkt 

steht die Verbesserung der Lebensqualität*)

Nicht die Anfallsfreiheit, sondern eine Anfallsreduktion und insbesondere 
die Verbesserung der Lebensqualität von Patienten mit DEEs sowie ihrer 
Familien sind die Therapieziele bei Kindern und Jugendlichen mit seltenen 
und schwer behandelbaren Epilepsien.
Moderne anfallssuppressive Medikamente (ASM) sollten die Kognition, exeku­
tive, emotionale und soziale Fähigkeiten der Patienten fördern, die Sprache und 
Kommunikation sowie den Schlaf verbessern, sowie die Teilhabe am Alltag er­
höhen.
Das Cannabidiol-haltige Fertigarzneimittel Epidyolex® zeigt in Studien positive 
Effekte auf nicht-anfallsbedingte Symptome und bestätigt diese in der Praxis.

Beim diesjährigen Jazz-Symposium im 
Rahmen der 63. Jahrestagung der Ös-
terreichischen Gesellschaft für Kinder- 
und Jugendheilkunde (ÖGKJ) vom 10. 
bis 12. September 2025 in Graz drehte 
sich alles um die Verbesserung der Le-
bensqualität von Kindern und Jugend-
lichen mit seltenen und herausfordern-
den Epilepsien. Bei den DEEs steht der 
Alltag der jungen Patienten und ihrer 
Familien weit mehr im Mittelpunkt als 
die Anfälle selbst, so Prof. Dr. Barbara 
Plecko, Graz, die das Symposium leitete.

	� Epilepsie ist eine häufige 
neurologische Erkrankung 
im Kindesalter

Epilepsien sind im Kindesalter häufig, so 
Prof. Dr. Gudrun Gröppel, Linz. 0,5 % 
bis 1 % aller Kinder seien davon betrof-
fen [1]. Die Ätiologie sei bei Kindern im 
Vergleich zu Erwachsenen sehr hetero-
gen. Zunehmend könnten genetische 
Ursachen gefunden werden. Chronische 
Anfälle haben oft schwere Folgen für die 
kognitive, emotionale und soziale Ent-
wicklung der Kinder [1, 2].

Im Vergleich zu epileptischen Enzepha-
lopathien (EE), bei denen die Anfälle 
der Auslöser für die Entwicklungsver-
zögerungen sind, führt bei den DEEs 
die genetische Grunderkrankung selbst 
zusätzlich zu einer Entwicklungsver-

zögerung. Die Anfälle haben bei DEEs 
einen deutlichen negativen Einfluss auf 
die Entwicklung der Betroffenen [1–4].

	� DEEs sind häufig therapie-
resistent

Viele der DEEs seien therapieresistent, so 
Prof Dr. Gröppel weiter. Dies sei der Fall, 
wenn mindestens zwei für das jeweilige 
Syndrom geeignete Medikamente für 
eine ausreichend lange Zeit in ausrei-
chender Dosierung angewendet worden 
seien [5]. Da bei den meisten dieser Pa-
tienten keine kurative Epilepsiechirurgie 
möglich ist, ist Anfallsfreiheit für diese 
Patienten dann in der Regel nicht mehr 
das Ziel. Es könne oft bestenfalls eine 
Reduktion der Anfälle anvisiert werden. 
Die Patienten haben eine kognitive Ent-
wicklungsverzögerung und Verhaltens-
auffälligkeiten, welche einen negativen 
Einfluss auf das Familienleben haben 
[6].

Das Alter der Patienten und das Syndrom 
selbst nähmen einen großen Einfluss auf 
die nicht-anfallsbedingten Symptome 
[7]. Solche nicht-anfallsbedingten Symp
tome hätten für die Patienten und ihre 
Familien bei DEEs oft eine viel größere 
Bedeutung.

	� Eltern und Geschwister 
leiden häufig mit

So machten sich Geschwister Sorgen um 
die Patienten, hätten Angst, schlechte 
Träume, seien oft müde und traurig [8]. 
Eine wichtige Sorge sei auch die Angst 
um den Tod des Patienten. Sie träte al-
tersabhängig in unterschiedlicher Häu-

figkeit auf. Besonders jüngere Kinder 
empfänden diese Angst als große Last. 
Die Eltern leben in ständiger Sorge um 
die Patienten.

Prof Dr. Gröppel wies auch auf einen 
bedeutsamen Zusammenhang zwischen 
Autismus-Spektrum-Störungen und Epi-
lepsie hin [9]. Sie erläuterte ebenso die 
Bedeutung des Schlafs für die kognitive 
Entwicklung der Kinder. Schlaf schaffe 
Platz für das Lernen und verbessere die 
Kognition [10]. Deshalb sei eine Ver-
besserung des Schlafs bei Patienten mit 
DEEs ein wichtiges Therapieziel.

	� Lennox-Gastaut-Syndrom 
(LGS) – Paradebeispiel für 
eine DEE

Wie wichtig die Behandlung dieser 
nicht-anfallsbedingten Symptome in der 
Praxis sein kann, machte Dr.  Joachim 
Zobel, Graz, am Beispiel einer Patien-
tin mit einem LGS deutlich. Beim LGS 
kommt es typischerweise zu unter-
schiedlichen Anfallsformen, oft auch zu 
Sturzanfällen. Die Patienten sind in der 
Regel therapieresistent, so Dr. Zobel.

Die vorgestellte Patientin litt an einer 
besonderen genetischen Variante, bei 
der das UBA5-Gen betroffen ist (early 
infantile epileptic encephalopathy-44, 
EIEE-44). Für die Eltern stünden ins-
besondere die Unruhe und die Schlaf
probleme des Kindes im Vordergrund, 
dazu eine Anfallsreduktion, Besse-
rung der Bewegungsstörung und eine 
leichtere Nahrungszufuhr – insgesamt 
also eine bessere Lebensqualität. Eine 
Vielzahl an Maßnahmen und Medika-
menten wäre ausprobiert worden. Das 
in Kombination mit Clobazam zur Zu-
satzbehandlung von LGS und Dravet-
Syndrom (DS) ab dem Alter von zwei 
Jahren zugelassene Epidyolex® konnte 
für die Patientin und ihre Eltern dann 
nochmals einen Fortschritt bringen 
[11]. So konnte die Aufmerksamkeit der 
Patientin gesteigert werden. Gleichzeitig 
verbesserten sich kognitive, exekutive, 
emotionale und soziale Fähigkeiten, 
Sprache und Kommunikation sowie die 
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*) Quelle: Jazz-Symposium „Developmental Epi-
leptic Encephalopathies (DEEs): Spotlight auf die 
Lebensqualität von Patient:innen und Caregi-
ver:innen“ im Rahmen der 63. Jahrestagung der 
Österreichischen Gesellschaft für Kinder- und Ju-
gendheilkunde, 10.09.2025, Graz. Presseaussen-
dung Jazz Pharmaceuticals vom 17. Oktober 2025
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Schlafstörungen. Die Patientin habe nun 
mehr Teilhabe am Alltag der Familie. Sie 
sei insgesamt ruhiger.

Dr. Zobel wies in diesem Zusammen-
hang auf die Rekrutierung von Patien-
ten für die PROGRESS-Studie hin, die 
weitere Erkenntnisse zur Behandlung 
der nicht-anfallsbedingten Symptome 
durch Epidyolex® bringen soll [12].

	� Gute Erfolge auch bei 
Dravet-Syndrom

Dr. Eva Stögmann, Mödling, konnte 
aus ihrer praktischen Erfahrung einige 
weitere Fälle anführen, in denen das 
Cannabidiol-haltige Fertigarzneimittel 
positive Effekte auf nicht-anfallsbeding-
te Symptome gezeigt hat. Sie überblickt 
zahlreiche LGS- und DS-Fälle und stellte 
exemplarisch für das LGS den Fall eines 
12-jährigen, schwer zu therapierenden 
Jungen vor. Er wurde von den Eltern und 
Lehrern als schwer führbar bezeichnet. 
Durch die Behandlung mit Epidyolex® 
konnten nicht nur Sturzanfälle reduziert 
werden. Der Patient sei dadurch auch 
viel ruhiger geworden. Eltern und Be-
treuer konnten besser mit den Sympto-
men umgehen.

Bei einem 9-jährigen Mädchen mit DS 
konnte das Medikament Anfallsserien 
verkürzen. Sie sei aktuell sogar anfalls-
frei. Außerdem sei sie aufmerksamer, 
habe seltener Zyanose-Attacken und 
mehr Teilhabe. Zu den beobachteten 
Nebenwirkungen zählen aus Sicht der 
Expertin Übelkeit und Diarrhoe und 
auch Müdigkeit, die zu einer Reduk-
tion der Dosis geführt habe. Zu den mit 
Epidyolex® beeinflussbaren Parametern 
zählte die Expertin aus eigener Erfah-
rung die Reduktion zerebraler Anfälle, 
eine Besserung des Verhaltens, mehr 
Wachheit, eine Verbesserung der Kog-
nition und Körperfunktion sowie eine 
bessere Stimmungslage. Die Sprach- 
und Kommunikationsfähigkeit könne 
zunehmen. Die meisten Familien und 
Betreuer profitierten von einer besseren 
Führbarkeit und weniger Aggressivität, 
so Dr. Stögmann.
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