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Einleitung

Bereits 2017 hat die International
League Against Epilepsy (ILAE) neue
Klassifikationen der Epilepsien und
der Anfallsformen verabschiedet
[1-3]. Seit 2018 liegen die autori-
sierten deutschen Ubersetzungen
der neuen Klassifikationen vor [4-6].

Den neuen Klassifikationen gingen,
beginnend mit ersten Positionspa-
pieren [7, 8], ein mehrjahriger Pro-
zess der internationalen Diskussion
und kritischen Kommentierung vor-
aus, zu deren Teilnahme jeder Arzt
und epileptologisch Tatige eingela-
den war. Die jeweiligen Klassifika-
tionen basieren auf einem ,Stufen-
modell” oder ,Baukastenprinzip”,
welches eine Klassifikation auch
dann ermdglicht, wenn bspw. die
Atiologie der Epilepsie oder der Be-
ginn des Anfalls nicht bekannt ist.
Aus diesem Grund und weil das
,Stufenmodell” offen fur neue Er-
kenntnisse in einzelnen Teilberei-
chen bleibt, ist mit einer langen Gul-
tigkeit der nun vorliegenden Klas-
sifikation auch bei moéglicherweise
notwendigen Ergdnzungen in der
Zukunft zu rechnen.

Um eine Sprachverwirrung in Form
eines Nebeneinanders von ,alten”
und ,neuen” Bezeichnungen zu
vermeiden, ist es die gemeinsame
Aufgabe der Neurologen und Ner-
venarzte in den Kliniken, Praxen
und Zentren, die neue Klassifikati-
on konsequent und méglichst zeit-
nah in der interkollegialen Kommu-
nikation umzusetzen. In demvorlie-
genden Artikel wollen wir auf Be-
sonderheiten in der Umsetzung der

neuen Klassifikation im Allgemei-
nen hinweisen und an Beispielen
deren konkrete Anwendung de-
monstrieren.

Der Anfall: Diagnose und
syndromatische Einordnung

Wenn ein Patient wegen eines aktu-
ellen Anfalls zum Arzt kommt, geht
es zunachst um die Frage, ob es sich
um einen epileptischen Anfall ge-
handelt hat und wenn ja, um wel-
chen Anfallstyp. Da epileptische An-
falle nur Symptomcharakter haben,
gilt esin einem zweiten Schritt un-
ter Hinzuziehung von Anamnese,
Untersuchung, EEG und cMRT, die
Diagnose des Epilepsiesyndroms zu
stellen. Das Epilepsiesyndrom und
nicht der Anfallstyp bestimmt die
Prognose und das weitere thera-
peutische Vorgehen. Epileptische
Anfalle und Epilepsie werden des-
halb getrennt klassifiziert. Nach
den aktuellen Diagnosekriterien
von Epilepsien [9] kann bereits nach
einem einzigen epileptischen An-
fall eine Epilepsie diagnostiziert
werden, wenn eine Wiederholungs-
wahrscheinlichkeit von mindestens
60 % angenommen werden muss.
Diese Wahrscheinlichkeit besteht,
wenn neben einem epileptischen
Anfall eine dazu passende Patholo-
gie im EEG und/oder eine dem An-
fall zugrundeliegende Léasion im
cMRT besteht [10]. Weil die Assozia-
tionvon Anfall und weiteren Befun-
den aber nicht zwangslaufig kausal
ist, werden oft Epilepsien diagnosti-
ziert, die keine sind. Das ist haufig
der Fall, wenn:
- der erste Anfall nicht epileptisch,
sondern synkopal, dissoziativ

oder anderer Genese war. Sosind
Synkopen mit einer Lebenszeit-
pravalenz von 50 % viel haufiger
als epileptische Anfalle!

- der Anfall akut symptomatisch
war, z. B. bei Alkoholentzug oder
einer Hypoglykamie [16].

— das EEG keine zugrundeliegende
Pathologie, sondern Artefakte
oder Normvarianten zeigt, die
falsch interpretiert werden.

- das cMRT Auffalligkeiten zeigt,
die entweder nicht pathologisch
sind oder nicht die Ursache des
Anfalls waren.

So beginnt alles mit der wichtigen
Anfangsfrage, ob ein Ereignis Gber-
haupt ein epileptischer Anfall war.
Die weitere Diagnostik mit EEG,
Langzeit-EEG und cMRT ist nur dann
zielfihrend, wenn die Einordnung
eines Ereignisses als epileptisch zu-
verlassig ist. Die Fehldiagnose einer
Epilepsie aufgrund fehlinterpretier-
ter Anfallsereignisse hat erhebliche
sozialmedizinische Konsequenzen
(Kfz-Fahrverbot, Berufsunfahigkeit
fur eine Vielzahl von Berufen, dauer-
hafte Einnahme von Medikamen-
ten). Eine Reihe von Faustregeln
kann helfen, die Gefahr einer fal-
schen Diagnose zu minimieren: Eine
Epilepsie beginnt in aller Regel vor
dem 20. oder nach dem 55. Lebens-
jahr, nur selten dazwischen und
dann meist als fokale Epilepsie. Epi-
leptische Anfalle sind kurz, selten
langer als zwei Minuten. Nur die
Nachphase und die anfallsbedingte
Amnesie konnen deutlich langer an-
dauern. Wenn der Patient sich nach
einem Anfall erst im Krankenwagen
oder im Krankenhaus erinnert, passt
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das gut zu einem epileptischen An-
fall. WeiB er noch, wie ihm der Erst-
helfer vor Ort begegnete, spricht
das eher fur eine Synkope. Neuro-
gene Synkopen sind sehr viel haufi-
ger sind als epileptische Anfalle
[11], so dass einmalige Ereignisse
von jungen, sonst gesunden Men-
schen zwischen 10 und 25 miteinem
typischen Ausldser (langes Stehen,
Schmerz, Angst) bis zum Beweis des
Gegenteils als Synkopen einzu-
schatzensind. Die Lebenszeitprava-
lenz von Synkopen liegt bei 50 %
[11]. Die differentialdiagnostisch
richtungsweisenden Kipptischun-
tersuchungen haben gezeigt, dass
ein groBer Teil der Synkopen kon-
vulsiv verlauft. Psychogene Anfalle
werden ebenfalls mit Epilepsie ver-
wechselt, hier kann die Unterschei-
dung schwierig und eine Domaéane
des Video-EEG-Monitoring sein.
Anfélle, die regelmaBig léanger als
zehn Minuten dauern, sind aber
meist psychogen [12].

Aus diesen Grinden ist es kein
Kunstfehler, einen ersten oder
zweiten Anfall unbehandelt zu las-
sen, solange berechtigte diagnos-
tische Unsicherheiten bestehen.
Die Prognose einer Epilepsie ver-
schlechtert sich dadurch nicht [17].

Anfallsbeschreibung und
-dokumentation

Die Befragung von Patient und An-
fallszeugen Uber Beginn und Ab-
lauf des Anfalles ist elementar fur
die Einordnung des Anfalls [13]. Die
Schilderung initialer Anfallssymp-
tome liefert oft entscheidende lo-
kalisatorische Hinweise auf die ers-
te, von epileptischen Entladungen
erfasste Gehirnregion. Dabei sollte
man dem Patienten Zeit geben
und ihn ermutigen, auch scheinbar
unbeschreibliche Phanomene in
Worte zu fassen [14]. Die Video-
dokumentation eines Anfalls von
den Angehorigen mit dem Smart-
phone erleichtert Einordnung und

Klassifikation erheblich. In Einzel-
fallen ist die endguiltige Klassifikati-
on erstunter stationdren Bedingun-
gen eines Video-EEG-Monitorings
moglich. Eine besondere Herausfor-
derung ist haufig die Einschatzung
der Anfallssemiologie im Kindes-
alter, da die Gestalt der Anfalle oft
polymorpher als bei Erwachsenen
ist und sich abhangig vom Alter an-
dern kann. Kinder kénnen oft auch
keine Angaben Uber eine moégliche
Aura machen [15].

Die neue Anfallsklassifikation —
was bleibt, was ist neu?

Die neue ILAE-Klassifikation epilep-
tischer Anfalle von 2017 (> Abb. 1)
[1, 2] trennt weiterhin fokale von
generalisierten Anfallen. Wenn in
der alten Anfallsklassifikation der
Schwerpunkt oft auf dem sozialme-
dizinisch wesentlichen Symptom des
Anfalls lag (,, Komplex-fokaler Anfall
und Entwicklung zu einem bilateral
konvulsiven Anfall”) so liegt der ak-
tuellen Klassifikation fokaler Anfélle
ein eher anatomischer Schwerpunkt
zugrunde, der auf die ersten Anfalls-
symptome und somit auf die primar
symptomatogene Zone gerichtet ist.

Fokaler Beginn

bewusst nicht Motorisch
erlebt bewusst - tonisch-klonisch
erlebt - klonisch
- tonisch
Motorischer Beginn = myoklonisch

- Automatismus

- atonisch

- klonisch

- epileptische Spasmen
— hyperkinetisch

klonisch

- atonisch

- myoklonisch-tonisch-

So wird nach der neuen Klassifikati-
on ein Anfall trotz motorischer Sym-
ptomatik im Verlauf als nicht-moto-
risch klassifiziert, wenn er nicht-mo-
torisch z. B. mit einer sensiblen Sym-
ptomatik begann (fokal nicht-mo-
torischer Anfall mit sensorischem
Beginn und Ubergang zu bilateral
tonisch-klonisch). So kdénnen nach
der alten Klassifikation gleich klassi-
fizierte Anfélle (z. B. einfach-fokal)
in Abhangigkeit der Symptomatik
beim Anfallsbeginn nun unter-
schiedlichen Klassen zugeordnet
werden (nicht-motorisch begin-
nend oder motorisch beginnend).

Die Dichotomie “fokal” versus “ge-
neralisiert” bezieht sich somit aus-
schlieBlich auf den Anfallsbeginn.
Der haufige Ubergang von fokalem
Beginn in einen bilateral tonisch-
klonischen Anfall soll mit der Be-
zeichnung ,fokal zu bilateral to-
nisch-klonisch” gekennzeichnet wer-
den, was inhaltlich treffend, sprach-
lich aber gewohnungsbedurftig ist
[5, 6].

Dabei obliegt es dem Anwender,
den Anfall lediglich den korrekten

Generalisierter Beginn Unbekannter Beginn

Motorisch
- tonisch-klonisch
- epileptische Spasmen

Nicht motorisch
- Innehalten

Nicht klassifiziert

— myoklonisch-atonisch

— epileptische Spasmen

— myoklonisch

R ah Nicht motorisch
(Absence)

Nicht motorischer Beginn - typisch

- autonom — atypisch

— Innehalten — myoklonisch

- kognitiv - Lidmyoklonien

— emotional

- sensibelfsensorisch

fokoal zu bilateral
tonisch-klonisch

Abb. 1: Die neue Anfallsklassifikation nach Fisher et al. (modif. nach [5]).
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Klassen zuzuordnen (,fokal nicht-
motorisch zu bilateral tonisch-klo-
nisch”) oder alle wesentlichen Teile
des Anfallsin ihrer Reihenfolge auf-
zufthren (z. B. ,fokal nicht-moto-
risch mit Angst beginnender Anfall
mit Innehalten und oralen Automa-
tismen und Ubergang zu bilateral
tonisch-klonisch™).

Bisher konnte die Bewusstseinssto-
rung entscheidend fir die Klassifika-
tion fokaler Anfalle sein, wie es die
Bezeichnungen ,einfach fokal” wvs.
~komplex-fokale” oder ,psychomo-
torischer Anfall” zeigen. In der neuen
Klassifikation mit ihrem Fokus auf
dem Anfallsbeginn ist die Bewusst-
seinsstorung nicht mehr klassifikati-
onsentscheidend. Sie kann als zusatz-
liche Information (die gestorte Be-
wusstheit) hinzugefugt werden (,, be-
wusst erlebt” oder ,,nicht bewusst er-
lebt”). ,Nicht bewusst erlebt” soll an-
gegeben werden, wenn zu irgendei-
nem Zeitpunktim Anfallsverlauf eine
Bewusstseinsstorung auftritt. Dabei
ist mit Bewusstsein das Wissen um
sich selbst und die Umgebung (Be-
wusstheit) im Anfall gemeint. Ist die-
se Bewusstseinslage unbekannt oder
unsicher, kann diese sozialmedizi-
nisch allerdings sehr relevante Infor-
mation in der aktuellen Klassifikation
ausgelassen werden. Eine gestorte
Gedachtnisbildung im Anfall ist da-
gegen ein nichtmotorisches Sym-
ptom und ist von der Bewusstseinsla-
ge zu trennen.

Die aktuelle Klassifikation ermoég-
licht es, Anfalle auch mit unbekann-
tem Beginn anhand ihres Verlaufes
zu bezeichnen. So kann ein bilateral
tonisch-klonischer Anfallsverlauf oder
ein Verharren in Unkenntnis der je-
weiligen Atiologie als tonisch kloni-
scher Anfall mit unbekanntem Be-
ginn, bzw. Anfall mit Innehalten
und unbekanntem Beginn bezeich-
net werden. Wichtige lateralisierende
Zeichen wie z.B. beim ,Versiv-An-
fall” mit Blick- Kopf-, oder Kérper-

wendung oder das ,Zeichen der 4"
bei fokal beginnenden, bilateral to-
nisch-klonischen Anféallen finden in
der neuen Klassifikation neben der
Bezeichnung ,fokal” keinen weite-
ren Niederschlag.

P Tabelle 1 zeigt die neuen Anfalls-
bezeichnungen. Auf die Darstellung
der gut bekannten Anfallsformen to-
nisch, klonisch, tonisch-klonisch und
myoklonisch wurde an dieser Stelle
verzichtet.

Die neue Epilepsieklassifikation
- ein Stufenmodell

Die neue Klassifikation der Epilepsie
ist als Stufenmodell zu verstehen
(» Abb. 2). Wenn keine weiterfiih-
renden Informationen vorliegen, ist
die Epilepsie als einfachste Stufe nur
Uber die Anfallsform klassifiziert,
z. B.als (unklassifizierte) Epilepsie mit
tonisch klonischen” Anfallen unkla-
ren Beginns. Uber Zusatzinformatio-
nenkannin Stufe 2 die Art der Epilep-
sie angegeben werden. Bei sicher auf

N e e S

Atonisch Tonusverlust (z. B. einer
Extremitat od. beider Beine)
Automatismen oral (Schmatzen, Lecken),

Hyperkinetisch

Epileptische
Spasmen

Absence

Innehalten

Kognitiv

Emotional

Autonom

Sensibel/
sensorisch

Schluckautomatismen,
Handautomatismen (Nesteln)

heftige, proximale Automatis-
men des ganzen Karpers inkl.
Stamm; haufig komplexe
Vokalisationen, Verzerren des
Gesichts

einschieBende sehr kurze
Innervation, der Rumpf- und
proximalen Extremitatenmus-
kulatur mit plétzlicher Flexion,
Extension, Abduktion usw.

abrupte nur wenige Sekunden
andauernde Bewusstseins-
pause

Verharren, Starren,
Bewegungslosigkeit

Jkortikale” Symptome wie
Aphasie, auditive und
gustatarische Phanomene,
Déja vu, halluzinatorische
Phanomene

Angst, Weinen, Lachen

Innervation des vegetativen
Mervensystems (Bldsse,
Hautrétung, Sialorrhoe,
Piloerrektion, usw.)

Phanomene wie Taubheit,
Kribbeln..., ehemals ,Jackson
Anfall”, aber auch auditive,
gustatarische, visuelle und
sogar vestibuldre Symptome

selten, kann bei fokalen und
generalisierten Anfallen vorkommen;
Sturzanfille

fokale Anfalle, meist temporal

Bewusstsein teils erhalten (oft falsch
als psychogen eingeschatzt!), Anfall
symptomatogen meist aus dem
Frontallappen, Anfallsursprungszone
kann auch auBerhalb des Frontal-
lappens sein

wurden bisher ,infantile Spasmen™
genannt; diese meist im Sauglings-
und Kleinkindalter und oft in Clustern
auftretende Anfallsform kann selten
auch im Erwachsenenalter vorkom-
men

in der Klassifikation generalisiert
nichtmotorischer Anfall; trotzdem sind
motorische Symptome maéglich,

z.B. Lidkloni, Retropulsion, im EEG
mit generalisiertern spike wave-Paro-
Xysmus

fokale, oft temporale Anfallsform;
Abgrenzung zu Absence teils
schwierig

eine Déja vu-Aura entspricht nun
einem fokal nicht motorischen Anfall
ohne Bewusstseinsstérung

entspricht als Beginn nun einem fokal
nicht motorischen Anfall

bisher oft als vegetativ bezeichnet.
Fir die Klassifikation nur relevant,
wenn die autonome Symptomatik
anhaltend und fir den Anfallsbeginn
kennzeichnend ist.

teilweise groBe lokalisatorische
Bedeutung als Anfallsbeginn, oft gut
eingrenzbare symptomatogene Zone

Tab. 1: Anfalls-Bezeichnungen gemaB der neuen Klassifikation.
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einen ,fokalen” Beginn der Anfalle
hinweisendem Befund, wie eine fo-
kale Anfallsform, eine zugrundelie-
gende MRT-Lasion, oder fokale EEG-
Befunde kann eine Epilepsie in Stufe
2 als ,fokal” klassifiziert werden. Flr
fokale Epilepsien liefert die Anfalls-
klassifikation den ersten Baustein
zur Bestimmung der Anfallsur-
sprungszone und damit zur Bestim-
mung eines anatomisch definierten
Epilepsiesyndroms. Um eine Epilep-
siesicher als ,,generalisiert” zu klassi-
fizieren, wird zusatzlich zu den daftir
passenden Anfallen in den vielen
Fallen ein EEG mit fur eine generali-
sierte Epilepsie typischen Zeichen
notwendig sein.

Esistauch moglich eine Epilepsie als
~kombiniert generalisiert” und , fo-
kal” zu klassifizieren. Das betrifft ei-
ne kleine Gruppe mit sowohl foka-
len als auch generalisierten epilep-
sietypischen Potentialen im EEG
und dazu passenden Anfallen bei-
derlei Typs (z. B. beim Dravet-Syn-
drom).

Die hochste Stufe der Klassifikation
sind Epilepsiesyndrome. Treffen ty-
pische Merkmale einer Epilepsie-
erkrankung zusammen, kann auf
ein Syndrom geschlossen werden.

Anfallsformen*

Komorbiditat

Arten der Epilepsie

So kénnte schon aus der Anamnese
heraus Uber das Alter bei Epilepsie-
beginn, die Anfallsformen und de-
ren tageszeitliche Haufung und ty-
pische anfallsbeglinstigenden Fak-
toren eine ,juvenile myoklonische
Epilepsie” als Syndrom klassifiziert
werden. Andere klassische Syndro-
me waren z. B. die kindliche und die
juvenile Absence-Epilepsie oder die
progressive myoklonische Epilep-
sie.

Wenn moglich, soll zu diesen drei
hierarchischen Klassifikationsebe-
nen die Atiologie der Epilepsie an-
gegeben werden. So spricht man
von ,strukturellen Epilepsien”,
wenn im MRT eine zuordbare Lasi-
on gefundenwird, von ,,genetisch”,
wenn ein konkreter genetischer De-
fekt die Epilepsie verantwortet
oder bei einer auf eine genetische
Atiologie hinweisende Familiena-
namnese. Weitere Atiologien sind
Linfektios”, ,metabolisch” oder
~immunologisch”, z. B. bei limbi-
scher Enzephalitis. Bei atiologisch
ungeklarten Epilepsien vermeidet
man den nun veralteten Ausdruck
Jkryptogen”. Beibehalten wurde
der Begriff ,idiopathisch generali-
sierte Epilepsie” fur vier syndroma-
tische Epilepsien (kindliche Ab-

Atiologie
strukturell

genetisch

infektios

Epilepsie-Syndrom

Abb. 2: Die neue Epilepsieklassifikation nach Scheffer et al. (modif. nach [4]).

sence-Epilepsie, juvenile Absence-
Epilepsie, juvenile myoklonische
Epilepsie, Epilepsie mit aufwachge-
bundenen tonisch-klonischen An-
fallen.

Praktische Umsetzung:

Die in vielen Kliniken mit Epilepsie-
Schwerpunkt bisher verwendete
Symbolschrift zur Anfallsdokumen-
tation war mit Einfihrung der neu-
en Klassifikation nicht mehr an-
wendbar. Eine weitere Schwierig-
keit der neuen Anfallsklassifikation
sind die oft sehr langen Anfallsbe-
zeichnungen (,fokal nicht-motori-
scher Anfall mit affektivem Beginn,
Automatismen und Ubergang zu
bilateral tonisch-klonisch”). Es war
unser Ziel, eine Kurzschrift zur ge-
nauen Anfallsdokumentation (nach
der neuenKlassifikation) zu etablie-
ren, die einfach ist und auch von
nichtarztlichem Personal schnell an-
gewendet werden kann. Die Kurz-
schrift sollte eine leichte Kommuni-
kation zwischen den Berufsgrup-
pen und eine einfache Dokumenta-
tion der Anfalle erméglichen. Sie
sollte auch funktionieren, wenn
man Teile des Anfalls nicht gesehen
hat oder nicht sicher einordnen
kann.

Unser Vorschlag ist, die neue Klassifi-
kation als , Werkzeugkasten” zu be-
nutzen, um die Anféille als Kurz-
schrift zu dokumentieren (> Abb. 3,
S.28). Automatisch geschieht das
konform zur neuen Klassifikation.

Der GroBbuchstabe an erster Stelle
stehen fur,Fokal” oder ,Generali-
siert”, der an zweiter Stelle fur, Mo-
torisch”, ,,Nichtmororisch” oder ,Ab-
sence”. An jeder Stelle kbnnen auch
.?" gesetzt werden. So kann man ei-
nen motorisch beginnenden Anfall
(unklar ob fokal oder generalisiert)
dokumentieren (,,?M").

Die kleinen Buchstaben hinter
dem ,/" beschreiben den Anfall
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in der Reihenfolge des Ablaufes.
Ein fokal nichtmotorischer Anfall,
der mit einer Angstaura bei erhal-
tenem Bewusstsein beginnt und
erst zum Ende Automatismen
und eine Sprachstérung aufweist,
wuirde dann mit FN/eac dokumen-
tiert werden. Das entspricht exakt
der aktuell gultigen Klassifikation.
Es gibt Zusatzzeichen z. B. fur An-
falle mit Sturz oder das Auftreten
aus dem Schlaf heraus. Nach einer
kurzen Einfuhrung dieser Anfalls-
Kurzschrift far das Pflegepersonal
in unserer Klinik war dieses umge-
hend dazu in der Lage, die statio-
nar auftretenden Anfalle mit ho-
her Treffgenauigkeit konform zur
neuen Klassifikation zu dokumen-
tieren.

Zusammenfassung

Die neue Klassifikation von Epi-
lepsien unterscheidet weiterhin
.fokal” vs. ,generalisiert”. Neu
sind die Kategorie ,kombiniert
generalisiert und fokal” und als
niedrigste Klassifikationsstufe die
nur nach dem Anfallstyp klassifi-
zierten Epilepsien. Die hochste
Stufe der Klassifikation bilden
(nicht weiter definierte) Epilep-
siesyndrome. Zusatzlich sollen die
zugrundeliegende Atiologie und
assoziierte Komorbiditaten wie
Angst und Depression mit ange-
geben werden.

Die Anfallsklassifikation nutzt wei-
terhin die Unterteilung in ,fokal”
und ,generalisiert”. Neu sind der
klassifikatorische Fokus auf die
Symptomatik zu Beginn fokaler An-
falle und die Moglichkeit einer Klas-
sifikation auch wenn Teile des An-
fallablaufes nicht bekannt sind. Die
Bewusstseinstorung im Anfall ist
nicht mehr klassifikationsentschei-
dend. Die neue Anfallsklassifikation
eignet sich als Kurzschrift hervorra-
gend fur die schriftliche Dokumen-
tation und interkollegiale Kommu-
nikation.

U/oooo

Beginn: Fokal Generalisiert
Motorisch Moatorisch
Verlauf: tonisch tonisch
t atonisch klonisch
klonisch myoklonisch
hyperkinetisch infantile (epileptische) Spasmen
automatismen
infantile {(epileptische) Spasmen
Nicht motorisch Absence
cognitiv — | Sturz
sensibel — aus dem Schlaf
emotional — M dissoziative Anfélle
vegetativ — Status
: -7 i i
Bewusstsein: bewusstsein erhalten ? weiB nicht genau

bewusstsein gestort

Abb. 3: Kurzschrift zur Dokumentation der Anfalle.

Schliisselworter:

Epilepsie, epileptische Anfalle, Klas-
sifikation, Anfallsklassifikation, Atio-
logie, Dokumentation
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