Epilepsie

Häufigkeit:  In Deutschland 400.000 Anfallskranke (0,5 %).

                   Inzidenz 20-50 pro 100.000 Einwohner pro Jahr.

                   Bei 10% aller Menschen besteht eine erhöhte 

                                 Krampfbereitschaft.

Genetische Faktoren:  Risiko von Kindern eines betroffenen Elternteils ist

                                   Gegenüber der Bevölkerung um das 8-fache erhöht.

Pathogenese:

Zwei entscheidende Mechanismen:

· pathologische Erregung in Gruppen von Nervenzellen

Die epileptische Erregung kann in der Rinde oder in Subkortikalen Strukturen entstehen. Labilisierung der Membranen und partielle Dauerdepolarisation ( pathologische Erregungsproduktion.

· Fehlende Erregungsbegrenzung

Mangel an Hemmungsfähigkeit, durch die sich die pathologische Aktivität auf benachbarte Hirnabschnitte ausbreiten kann.

( Synchronisation der Aktivität der Neuronen ( rhythmischer Verlauf tonisch-klonischer Krämpfe und Charakteristikum der epileptischen Aktivität im EEG.

Auslöser von Anfällen:

→ photogen durch intermittierende Lichtreize (Fernseher, Disko...)

→ audiogen oder musikogen

→ Leseepilepsie durch neuronale Vorgänge im Sprachzentrum

→ sensible Hautreize

Fieberkrämpfe im Kindesalter, Krämpfe durch Alkoholgenuß / Drogen oder durch metabolische Entgleisungen zählen zu den Gelegenheitsanfällen.

15% der Kinder mit Gelegenheitskrämpfen bekommen später eine Epilepsie.

Bei epileptischen Anfällen und Epilepsien mit Beginn nach dem 25. Lebensjahr muss immer eine symptomatische Ursache ausgeschlossen werden. 

Symptomatische Epilepsien sind verursacht durch Hirntumoren, zerebrale Gefäßmißbildungen, Traumata, Enzephalitis oder Stoffwechselkrankheiten.

Bei perinataler Hirnschädigung = Residualepilepsie.

Fokale (partielle) Anfälle

Das Bewusstsein bleibt immer erhalten!!!

1.) Einfach fokale Anfälle mit motorischer Symptomatik

· Typische Anfälle des motorischen Kortex

· Können je nach Lage des Fokus zur Unfähigkeit des Sprechens, zu Krämpfen einer Gesichtshälfte, einer Hand, eines Armes oder Beines führen.

· Forcierte Blickwendung vom Fokus weg

Postparoxysmal können Lähmungen (Todt-Parese) der zuvor krampfenden Extremität gefunden werden.

Adversivanfälle = fokale Anfälle des Frontallappens

→ Störungen des Antriebs

→ Fechterstellung

→ für Sekunden schnelle Augenbewegungen zur Seite und Drehung des 

    Kopfes

2.) Einfach fokale Anfälle mit sensibler oder visueller Symptomatik
· Kribbelparästhesien, Elektrisierungsgefühl, Gefühl von Steifigkeit und Kälte, manchmal Schmerzen

· Skotome, Hemianopsien, Flackern, Blitze, Farbwahrnehmungen

· Visuelle Halluzinationen im kontralateralen Gesichtsfeld

· Objekte können verzerrt erscheinen, doppelt wirken oder ihre Größe und Form verändern (Metamorphosie)

3.) Jackson-Anfälle
Es sind fokale Anfälle, bei denen sich tonisch-klonische Zuckungen (motorische Jackson-Anfälle) oder Missempfindungen (sensible Jackson-Anfälle) von einer Körperregion auf benachbarte Bezirke ausbreiten.

· Ausbreitung an Armen und Beinen meist von distal nach proximal

· Können im Gesicht beginnen und auf Arm übergehen

· Rumpfmuskeln sehr selten betroffen

· Ausbreitung auf andere Körperhälfte erst, wenn Höhepunkt erreicht ist. Ausbreitung dort spiegelbildlich.

· Auftreten auch in Extremitäten, die für Willkürmotorik komplett gelähmt sind.

→ Durch starke sensible Hautreize in den betroffenen Bezirken lässt sich 

    Anfall durchbrechen.

→ Nach Ende des Anfalls besteht in betroffenem Gebiet eine 

    postparoxysmale Parese (Aktiver Hemmungsmechanismus mit 

    Hyperpolarisation der Zellmembran).

Ursache ist umschriebene Hirnschädigung der Zentralregion.

4.) Einfach partielle Anfälle mit aphasischer Symptomatik

· Unterbrechung der Sprache (speech arrest) oder repetitive Silben/ Wortfragmente

· Aphasie kann nach Anfall weiter bestehen.

· DD vom Anfall mit Aphasie von postparoxasmaler Aphasie durch EEG.

Komplexe partielle (psychomotorische Anfälle)

Synonym früher „Unzinatus-Anfälle“.

Bewusstsein verändert!!!

Für den Anfall besteht nachher eine Amnesie.

Im typischen Anfall lassen sich 3 Stadien erkennen:

1. Aura  (verschiedene Arten)

· Epigastrische Aura : Wärme oder Beklemmungsgefühl, das von Magengegend zum Hals aufsteigt

· Halluzinatorische Wahrnehmungen: Gustatorische oder olfaktorische Auren, optische Auren

· „dreamy state“ / Gefühl der Entfremdung (jamais vu) oder unbestimmte Vertrautheit (déjà vu)

· Drehung oder Raffung des Zeiterlebens oder Stimmungsveränderung

· Veränderung der Sinneswahrnehmung

2. Bewusstseinstrübung + vegetative Symptome

· Reaktionsfähigkeit erhalten, dauert aber länger (Minuten)

· Orale Automatismen,

· Objektbezogene Handlungsabläufe (trommeln, knöpfen der Jacke, hin und her räumen von Sachen, lecken, kauen...)

· Pupillenerweiterung, Speichelfluss, Veränderung von Herzschlag und Atmungsfrequenz, Harndrang

· Patienten stürzen nicht hin, sondern treten von einem Fuß auf den anderen und laufen ziellos umher.

3. Ende des Anfalls

· Aufhellung des Bewusstsein

· Automatismen lassen nach, setzen aus

· Mühsame Reorientierung und Wahrnehmen der Umwelt

→ Psychomotorischen Anfällen liegen epileptische Entladungen 

     zugrunde, die von Strukturen des Temporallappens ausgehen.

→ Die mediale Temporallappenepilepsie neigt zur Generalisierung. 

    Die Aura ist meistens epigastrisch oder gustatorisch-olfaktorisch.

→ Bei der Epilepsie des lateralen Temporallappens ist eine auditive   

    oder visuelle Aura häufiger.

Komplex partielle Anfälle sind immer verdächtig auf symptomatische Epilepsie. Erstes Auftreten im Erwachsenenalter. Verdacht auf Hirntumor!!! ( sofort CT. Wenn negativ: MRT!

Generalisierte Anfälle

Immer mit Bewusstseinsverlust!!!

Amnesie für den Anfall.

Motorische Symptome immer bilateral.

EEG-Veränderungen über beiden Hemisphären ableitbar.

Absencenepilepsie des Kindes- und Jugendalters 

(pyknoleptisches Petit-Mal)

Manifestationsalter: 4-14 Jahre, Gipfel: 6-10 Jahre.

Anfälle treten meist in großer Häufigkeit auf, bis zu hundert Mal pro Tag.

Durch Erregung und Hyperventilation leicht provozierbar.

· Anfall dauert wenige Sekunden

· Indifferente Absence: Blässe, starrer Blick, Tätigkeit sistiert, keine Reaktion auf Anruf, kein Stürzen.

· Manchmal rhythmische motorische Elemente: Lidmyoklonien, nystatktische Augenbewegungen nach oben, ruckartiges Rückwärtsneigen des Kopfes, leichtes Zucken mit den Armen

· Selten Automatismen

· Im EEG im Anfall UND im Intervall 3/s-spikes und waves

· Psychisch sind die Kinder sonst lebhaft (zwischen den Anfällen)

Myoklonische Epilepsie des Jugendalters (Impulsiv-Petit-Mal)

Auftreten meist zwischen dem 14. und 17. Lebensjahr.

· einzelne bilaterale myoklonische Stöße, v.a. an Armen und Schultern.

· Dauer 2-3s

· Kein Sturz, Bewusstsein nur leicht getrübt.

· Auftreten v.a. morgens nach dem Erwachen

· Genetisch bedingt

· Von Patienten oft nicht als Anfall gewertet, deshalb fragen, ob der Patient die Tasse fallen lässt oder die Zahnbürste wegschleudert.

Grand-Mal-Anfall

Der Grand-Mal-Anfall kann mit Aura beginnen oder den Patienten als elementares Ereignis überfallen.

Zu Beginn des Anfalls stößt der Patient einen Initialschrei aus (mechanisch durch Kontraktion des Atemmuskeln bei fast geschlossener Stimmritze).

Der Patient stürzt dann zu Boden. → gelegentlich Verletzung!

Augen meist geöffnet. Bulbi nach oben oder zur Seite verdreht.

Pupillen reaktionslos.

Tonisch-klonisches Stadium:

· Tonisches Krampfstadium

· Beine überstreckt, Arme gestreckt oder gebeugt, Gesicht durch Apnoe zyanotisch 

· nach wenigen Sekunden klonische rhythmische Zuckungen

· 1-5 Minuten ununterbrochen

   Im Krampf beißt sich der Patient oft seitlich auf die Zunge, so dass der 

   Schaum vor dem Mund blutig verfärbt ist.

   Oft Emuresis, selten Stuhlabgang.

   Pathologische Reflexe auslösbar.

   RR stark erhöht.

Nach dem Anfall liegt der Patient mit röchelnder Atmung schlaff da und verfällt in einen Terminalschlaf, der Minuten bis Stunden dauert.

Beim Erwachen fühlt sich der Patient müde und zerschlagen.

Postparoxysmale Verwirrtheit kann Stunden oder Tage anhalten.

Komplikationen:

Frakturen der Wirbelsäule oder des Unterkiefers

Schulterluxationen

Nach dem Grand-Mal-Anfall ist das EEG in Perioden von langsamen Wellen beherrscht oder der Grundrhythmus ist verlangsamt.

Wenn unmittelbar nach einem Anfall das EEG normal ist, spricht das

GEGEN eine Epilepsie.

Status epilepticus

Ununterbrochene oder sich ständig wiederholende epileptische Anfälle für länger als 30 Minuten.

Beim Status generalisierter Anfälle wird zwischen den Anfällen das Bewusstsein nicht wiedererlangt. 

Erlangt der Patient zwischen den Grand-Mal-Anfällen das Bewusstsein wieder handelt es sich nicht um einen Status sondern um eine Grand-Mal-Serie.

Der Grand-Mal-Status ist lebensbedrohlich. Mortalität 10%!!!

Ist ein Status die erste Manifestation des Anfallsleidens, so ist eine genuide Epilepsie unwahrscheinlich.

Im Status epilepticus versagt der Hemmmechanismus, der den einzelnen Anfall üblicherweise beendet. 

Der Gehirnmetabolismus steigt um 200-300%!!!

Gelingt es nicht, den Status zu unterbrechen, entwickelt sich innerhalb von Stunden ein Hirnödem. Die Körpertemperatur steigt an, der Patient stirbt an einem zentralen Herz-Kreislauf-Versagen.

Multiple Sklerose

Eine der häufigsten Nervenkrankheiten

Altersgipfel 20.-40. Lj.,  Frauen: Männer = 3:2

Pathologie:

Entmarkungskrankheit ( Befällt weiße Substanz des ZNS.

Auflösung der Markscheiden ( Keine Nervenleitung mehr.

Entmarkungsherde =Plaques (in Umgebung entzündliche Gefäßreaktion)

   →besonders in Umgebung der Seitenventrikel, Sehnerv, Hirnstamm, 

      Brücke (Augenmuskelkerne), Kleinhirn, Pyramidenbahn, RM.

Zuerst sind Markscheiden geschwollen und aufgelockert, später bilden sich die Herde entweder zurück oder die Markscheiden zerfallen und werden durch Glia ersetzt. ( Narben ( „Sklerose“

Symptomatik:

· Augenmuskellähmungen mit Doppelbildern

· ohne Kopfschmerzen

· oft N. abducens

· innere Augenmuskeln intakt, oft einseitig, nie symmetrisch

· Sehnervenneuritis

· vorübergehende Erblindung oder Trübung

· Anschwellen der Sehnervenpapille

· Sekundäre Optikusatrophie

· retrobulbäre Optikusneuritis

· nur zentrales papillomakuläres Bündel erkrankt

· Latenzverzögerung visuell evozierter Potentiale

· Periphlebitis retinae

· N. facialis und sensibler Trigeminus befallen

· evtl. Trigeminusneuralgie

· hemifaziale Myokymie

· zentrale Paresen

· distale Gliederabschnitte häufiger/stärker befallen als proximale

· Bauchhautreflex (BHR) abgeschwächt in 70 % der Fälle

· Mattigkeit und frühe Ermüdung

· Sensibilität

· Missempfindungen, Taubheit, Kribbeln, Beeinträchtigung der Lageempfindung ( Sensible Ataxie ! ( gestörte Feinmotorik

· Schmerz- und Temperaturempfinden meist intakt

· Blasenstörungen

· Retention oder Dranginkontinenz (=Urge-Inkontinenz)

· zerebelläres System

· Charcot’sche Trias: Nystagmus (dissoziiert + vertikal)

                                   Intentionstremor

                                   Skandierende Sprache

· psychischer Befund

· Euphorie, optimistische Einstellung, flache Heiterkeit

· Später entwickelt sich Demenz

· Paroxysmale Dysarthrie und Ataxie

· täglich mehrmals Anfälle von 15 sec.

· Auslösung durch Anstrengung, Temperaturerhöhung...

2 Verlaufsformen: 

a) Schübe 

· entwickeln sich innerhalb weniger Tage oder 1-2 Wochen

· Symptome bleiben Tage oder Wochen bestehen

· Spontane Remission, meist unvollständig

· Intervall zwischen Schüben meist 1-2 Jahre

· Selten foudroyante Schübe, an denen Patienten nach wenigen Wochen sterben

b) chronisch progrediente Form

· schubartige Verschlimmerung

keine Remissionen

Die Leitfähigkeit bei MS hängt stark von der Temperatur ab. Wärme führt zur Verschlechterung, Abkühlung zur Verbesserung!

Liquor:

Lymphozytenerhöhung auf 10-20

Plasmazellen

Gesamteiweiß 0,60-0,80g/l erhöht, aber oft normal

Delpech-Lichtblau-Quotient über 0,8 ( IgG im ZNS

CT:

Minderung des Hirnvolumens

Entzündungsherde vernarben gliös ( hypodense Defekte neben Ventrikeln

Frische Herde durch Schrankenstörung durch KM-Aufnahme darstellbar.

Therapie:

- KEINE KAUSALE THERAPIE MÖGLICH!!!

- Krankengymnastik

- Immunsuppression : Methylprednisolon

- H2-Blocker

- Antazida

- Azathioprin ( Antiproliferativ

- Zytostatika

- Essentielle Fettsäuren als Vorstufe von Prostaglandinen, welche  

   Immunreaktion unterdrücken

- gegen Spastik: Dantrolen, Benzodiazepine

Prognose:

50% gutartiger Verlauf (nach 18 Jahren ist ½ berufsfähig)

¼ stirbt vor 15. Krankheitsjahr.

