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50. Jahrestagung der Gesellschaft für Neuropädiatrie 
(GNP): Herausforderung DEEs – frühzeitig 

diagnostizieren und individuell therapieren
Entwicklungsbedingte und epileptische Enzephalopathien (DEEs) sind einerseits 
durch verschiedenartige Anfälle und andererseits durch Entwicklungsverzöge-
rungen und Verhaltensauffälligkeiten gekennzeichnet, so Prof. Alexandre Datta, 
Basel.

Die Klärung der Ätiologie ist wichtig: Genetisch bedingte DEEs können ggf. 
durch Präzisionsmedizin therapiert werden, erläuterte Prof. Ingo Borggräfe, 
München. Alternativ führten bei elektroklinischen Syndromen wie dem Lennox-
Gastaut-Syndrom (LGS) spezifische Phänotypen zur Klassifizierung und eröffne-
ten damit ein Syndrom-spezifisches Spektrum an Therapieoptionen. Therapie-
ziel bei DEEs sei selten Anfallsfreiheit, sondern eine Anfallsreduktion, insbeson
dere der schwerwiegenden Anfälle wie der generalisierten tonisch-klonischen 
Anfälle (GTKA) und Sturzanfälle, so Prof. Borggräfe weiter.

Daneben sollten bei der Behandlung die nicht-anfallsbedingten Symptome 
berücksichtigt werden, ergänzte Prof. Georgia Ramantani, Zürich. Bei DEEs 
gäbe es somit eine doppelte Mission. Prof. Ramantani präsentierte einen aktuel-
len Algorithmus der LGS-Therapie: Die Erstlinienbehandlung mit Valproat sei für 
Frauen im gebärfähigen Alter nicht geeignet. Clobazam könne bei Sturzanfällen 
Erstlinientherapie sein. Das Cannabidiol-haltige Fertigarzneimittel Epidyolex® 
könne synergistisch mit Clobazam in der Zweitlinie eingesetzt werden.

Im Jazz-Symposium anlässlich der GNP-
Jahrestagung 2025 in Bern ging es um 
die Herausforderungen und die Mission 
für Neuropädiater im Umgang mit den 
schwer zu behandelnden DEEs. DEEs 
sind durch Anfälle bzw. epileptoforme 
Aktivität und durch eine Verzögerung 
bzw. eine Regression der Entwicklung bei 
Kindern gekennzeichnet [1]. Die Anfäl-
le können die Entwicklungsverzögerung 
negativ beeinflussen, so Prof. Datta.

	� Frühzeitig genetisch 
analysieren

Wie Prof. Borggräfe erläuterte, ist es 
wichtig, die oft im frühesten Kindes-
alter auftretenden Symptome zeitnah 
genetisch zu untersuchen. Die Ätiologie 
spielt für die Therapie eine wichtige Rol-
le. So können manche genetischen Alte-
rationen bereits präzisionsmedizinisch 
behandelt werden. Die Zahl der gene-
tisch adressierbaren Epilepsiesyndrome 
nimmt stetig zu [2, 3].

Bei elektroklinischen Syndromen, wie 
dem infantilen epileptischen Spasmen 
Syndrom (IESS, zuvor West-Syndrom) 
oder dem LGS, verursachen verschie-
dene Ätiologien unterschiedliche elek-
troklinische Phänotypen. In diesen 
Fällen seien syndromale Therapien er-
forderlich, wie Borggräfe betonte. Es 
sei bedeutsam, die Syndrome frühzeitig 
zu erkennen, im Falle des LGS an den 
typischen Slow-spike-Waves im Elektro
enzephalogramm, den multiplen An-
fallstypen (z. B. tonische Anfälle, atypi
sche Absencen und Sturzanfälle) und der 
intellektuellen und verhaltensbezogenen 
Entwicklungsverzögerung [4]. Nur so 
könnte frühzeitig eine gezielte Behand-
lung eingeleitet werden und die für das 
Syndrom geeigneten Medikamente zum 
Zuge kommen.

	� Therapieziel Anfalls­
reduktion

Das Therapieziel kann nach Ansicht von 
Prof. Borggräfe nur in seltenen Fällen 
eine Anfallsfreiheit sein. Realistischer 
sei bei DEEs wie dem LGS eine Anfalls-
reduktion, insbesondere der GTKA und 
der Sturzanfälle. Durch eine Erhöhung 
der Anzahl anfallsfreier Tage könne sich 
die Lebensqualität der Patienten und 

ihrer Familien deutlich verbessern [5]. 
Die Therapieziele sollten mit den Fa-
milien und den Patienten abgestimmt 
werden. Prof. Borggräfe wies darauf hin, 
dass insbesondere eine Polytherapie ver-
mieden werden sollte. Diese erhöhe das 
Risiko von Nebenwirkungen [6].

	� „Neue“ Medikamente 
bieten mehr Möglichkeiten

Mit Blick auf die dritte Generation an-
fallssuppressiver Medikamente wie 
Epidyolex® lobte Prof. Borggräfe die Ver-
größerung des Portfolios. Zwar gäbe es 
keine „head-to-head“-Vergleichsstudien 
der Medikamente. Jedoch hätten die 
neueren Arzneimittel in der Regel ein 
besseres Nebenwirkungsprofil, so der 
Experte. Insbesondere böte Epidyolex® 
neben der Anfallsreduktion auch Vortei-
le für die Entwicklungsverzögerung und 
die Verhaltensauffälligkeiten, legte Prof. 
Ramantani anhand von Studiendaten 
dar [7–10]. Das Cannabidiol-haltige 
Fertigarzneimittel sei somit in doppelter 
Mission effektiv.

	� Anfälle sind nur ein Teil 
der Last bei LGS

Prof. Ramantani beschrieb eindrücklich 
die Alltagsschwierigkeiten der Patienten 
und ihrer Familien. Häufig sei die Mo-
bilität eingeschränkt. Die Kognition, das 
Lernen, die Konzentration und die Spra-
che seien entwicklungsverzögert. Eine 
Kommunikation sei oft schwierig. Dies 
habe Einfluss auf das Sozialleben der 
Patienten. Zudem sei der Schlaf häufig 
gestört. Zahlreiche Herausforderungen 
gehörten zum Alltag.

Prof. Ramantani empfahl, beim LGS 
in der Erstlinie an Valproat zu denken, 
wobei dieses bei Frauen im gebärfä-
higen Alter vermieden werden sollte. 
Clobazam könne als Erstlinienbehand-
lung bei Sturzanfällen eingesetzt wer-
den. Epidyolex® könne zusammen mit 
Clobazam als Zweitlinienmedikament 
gegeben werden. Fenfluramin sah die 
Expertin in späteren Therapielinien 
platziert. Sie empfahl einen auf acht 
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Studien basierenden aktuellen Thera-
piealgorithmus [11].

Patienten, die Clobazam und Epidyolex® 
erhielten, könnten ihre Anfälle reduzie-
ren, insbesondere die GTKA. Dadurch 
sinke das SUDEP-Risiko [7, 8]. Real-
World-Analysen zeigten, dass es unter 
dieser Behandlung zu mehr anfallsfrei-
en Tagen kommt [7]. Etwa die Hälfte der 
Patienten erzielte auch Verbesserungen 
beim Verhalten [7, 8]. Bei einer Befra-
gung von Betreuern in den USA, meist 
Eltern, wurde z. B. von Verbesserungen 
der Wachheit, Kognition und Kommu-
nikation berichtet [9]. Die nicht-anfalls-
bedingten Symptome verbesserten sich 
auch bei Patienten, die keine Vorteile in 
Bezug auf die Anfallshäufigkeit feststel-
len konnten [9].
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