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Behandlung von Menschen mit Epilepsie
und Intelligenz-Minderung

Thomas Mayer und Martin T. Lutz, Radeberg

Menschen mit geistiger Behinderung erkranken im Vergleich zur Allgemeinbevoélkerung haufiger

an Epilepsie. Hinsichtlich Diagnostik und Behandlung gelten prinzipiell die gleichen Grundsatze

wie bei nichtbehinderten Epilepsiekranken. Bei der pharmakologischen Therapie ist eine verbes-

serte Anfallskontrolle {iber eine Monotherapie anzustreben, um unerwiinschte Wirkungen zu

minimieren. Wo dies nicht moglich ist, bringt bereits oft eine Reduktion und Vereinfachung einer

bestehenden Polytherapie fiir den Patienten eine erhebliche Verbesserung seiner psychischen,

kognitiven und motorischen Méglichkeiten. Die der Epilepsie zugrunde liegende Hirnschadigung

oder Hirnentwicklungsstérung selbst und die fiir eine bestmogliche Anfallskontrolle eventuell not-

wendige Kombination von Antiepileptika konnen das Risiko des Auftretens von Nebenwirkungen

erhohen. Diese sind bei Menschen mit Behinderung viel schwieriger erfassbar als bei gesunden.

Dabei geht es nicht nur um ZNS-typische Nebenwirkungen wie Schwindel, Doppeltsehen, Ataxie

und Miidigkeit, sondern auch um psychische und kognitive Nebenwirkungen. Bei pharmakoresis-

tenten Patienten spielen nichtmedikamentése MaBnahmen zur Verhinderung von Anféllen oder

anfallsbedingtem Schaden eine wichtige Rolle, zum Beispiel der Vagusnervstimulator oder auch

Schulungsprogramme. Behinderung und epilepsiechirurgischer Eingriff schlieBen sich nicht aus, so-

fern die dazu notwendige aufwendige Diagnostik maglich ist.
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Gegeniiber einer Privalenz von 0,7 %
der Bevolkerung bei Epilepsien insge-
samt ist die Prévalenz der Epilepsien
bei intelligenzgeminderten Menschen
bis zu 20-fach hoher [41]. Mit zuneh-
mender Auspriagung der geistigen Be-
hinderung und zusétzlicher motorischer
Storung steigt die Pravalenz weiter an,
sodass bei etwa der Hilfte aller Men-
schen mit geistiger Behinderung und
,,Cerebralparese® eine Epilepsie zu fin-
den ist [9]. Fiir die Behandlung von an
Epilepsie erkrankten Menschen gelten
zwar grundsitzlich die gleichen Prinzi-
pien, gleichgiiltig ob sie zusétzlich in-
telligenzgemindert sind oder nicht [69].
Trotzdem bringt die Therapie von Men-
schen mit geistiger Behinderung einige
Besonderheiten mit sich, auf die es zu
achten gilt. Dabei gilt, dass Menschen
mit Intelligenzminderung Antiepilep-
tika anders, manchmal auch schlech-
ter vertragen; ein gutes Beispiel dafiir
ist Levetiracetam, das in dieser Grup-

pe von Betroffenen deutlich haufiger zu
Verhaltensauffalligkeiten fiihrt [36].

Diagnostische Besonderheiten

Auch bei geistig behinderten Menschen
bildet eine mdglichst genaue Diagno-
se der Anfille und des Epilepsiesyn-
droms die Grundlage fiir eine erfolgrei-
che Therapie. Gerade bei der Erhebung
der Anamnese und Anfallsbeschreibung
ist man in besonderem Mafe auf Infor-
mationen von anderen Personen (z.B.
Angehorige, Betreuer) sowie gegebe-
nenfalls weitere Quellen (z.B. Video-
aufnahmen, Anfallskalender) angewie-
sen [70]. So ldsst sich eine Aura oft nur
indirekt durch fremdanamnestisch be-
schriebene Verhaltensdnderungen vor
Beginn der eigentlichen Anfallssym-
ptomatik diagnostizieren. Bei schwer
mehrfachbehinderten Patienten berei-
tet nicht selten die Differenzialdiagno-
se zwischen epileptischen und nicht-
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epileptischen anfallsartigen Stérungen
(z.B. Verhaltensstereotypien, autisti-
sches Verhalten, Hyperkinesen, extra-
pyramidale Dyskinesien, dissoziative
Anfille, Muskelspasmen, Tics, Synko-
pen) erhebliche Schwierigkeiten, auch
bei Patienten, bei denen eine Epilep-
sie gesichert ist [8, 40]. Fast immer ist
hier eine Videoaufzeichnung hilfreich,
heutzutage iiber Smartphone {iberall
moglich. Oft ist eine stationdre Abkla-
rung, gegebenenfalls mit Video-EEG-
Ableitung, nicht zu umgehen, die aber
bei Menschen mit Behinderung kompli-
zierter durchzufiihren ist, weil die Mit-
arbeit manchmal schwierig ist [70].

Bei jeder Epilepsie-Erstdiagnose, bei
der eine symptomatische Genese zu
vermuten ist, ist eine bildgebende Un-
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tersuchung  erforderlich, heutzuta-
ge ein kraniales Kernspintomogramm
(cMRT), das oft nur in Narkose mog-
lich ist, um sowohl Atiologie der Epi-
lepsie, aber auch der Behinderung zu
klaren. Eine kraniale Computertomo-
graphie ist nicht ausreichend, es sei
denn, man kennt einen genetischen De-
fekt als Ursache der Epilepsie (Triso-
mie 21, Dravet-Syndrom). Dann kann
man unter Umstédnden den Aufwand der
MRT-Untersuchung in Narkose vermei-
den [70]. Beim cMRT geht es zum ei-
nen um die Erfassung einer neurochi-
rurgisch behandelbaren Lésion [20],
zum anderen um den Nachweis einer
genetisch determinierten Grunderkran-
kung (z.B. tuberdse Sklerose, subkor-
tikale bandformige Heterotopie [,,Dou-
ble Cortex“-Syndrom]), die fiir die
genetische Beratung der Angehorigen
von Bedeutung sein kann [2, 6, 7, 11,
15, 16, 18, 19, 21-24, 26, 37, 38, 51—
53, 56-58, 64, 67, 68]. Dieser Aspekt
ist fiir viele frither pauschal unter dem
Begriff der ,,frithkindlichen Hirnschadi-
gung* subsumierte Atiologien wichtig,
bei denen sich heute mithilfe geneti-
scher Untersuchungen spezifische Syn-
drome identifizieren lassen. Der Begriff
frithkindliche Hirnschiddigung ist nicht
akzeptabel, selbst wenn die Anamne-
se und die Bildgebung diese These be-
stirken. Eine préizise Einordnung des
Schidigungszeitpunktes (prd-, peri-,
postnatal) und die Art der Schiadigung
(Blutung, Asphyxie, Trauma) sollte
festgelegt werden konnen (Tab. 1), mit
c¢MRT und Anamnese sowie Daten aus
dem Geburtspass (z. B. APGAR) [9].

Behandlung

Nichmedikament6se MaBnahmen

Zur Behandlung der Epilepsie gehoren
auch und gerade bei geistig behinderten
Patienten nichtmedikamentose Maf-
nahmen, (z.B. Tagesstrukturierung,
Regulierung des Schlaf-Wach-Rhyth-
mus) sowie Maflnahmen, die anfallsbe-
dingten Schaden verhiiten sollen [70].
Dies betrifft besonders den Umgang
mit Sturzgefahr im Rahmen von Anfal-
len. Welche Vorkehrungen notwendig
sind, hiangt von verschiedenen Faktoren

Tab. 1. Ursachenkategorien fiir friihkindliche Hirnschadigungen, geordnet nach Schadi-

gungszeitpunkt
Pranatal: vor 28. SSW

Genetisch/chromosomal

Stoffwechselbedingt (z. B. Phenylketonurie [PKU] oder Galaktosamie)
Umweltbedingt (z.B. Rételn, Listeriose; Intoxikationen [z. B. Drogen, Medikamente oder Alkohol] und
Hypoxien [z.B. miitterliches Rauchen wahrend der Schwangerschaft])

Malformationen kortikaler Entwicklung

Perinatale Ursachen: nach 28. SSW und vor 7. Lebenstag

Friihgeburtlichkeit
Geburtstraumen

Postnatale Ursachen: nach dem 7. Lebenstag

Infektionen (z.B. Meningitis/Enzephalitis)
Endokrinologisch (z.B. Hypothyreose)
Traumatisch

Neoplastisch

Toxisch

SSW: Schwangerschaftswoche

(z.B. Sturzablauf, frithere Verletzungs-
muster, voriibergehende Gefiahrdung —
etwa im Rahmen einer medikamentd-
sen Umstellung — oder Gefdhrdung auf
unbestimmte Zeit) ab. Als suffizienter
Kopfschutz hat sich ein handelsiiblicher
Eishockeyhelm erwiesen, allerdings ist
auch hiermit kein vollstdndiger Schutz
gegentiiber beispielsweise Gesichtsver-
letzungen zu gewdihrleisten. Manchmal
ist eine voriibergehende Rollstuhlbe-
nutzung in Zeiten hoher Sturzgefdhr-
dung nicht zu vermeiden. In jedem Fall
ist das individuelle Vorgehen mit dem
Betroffenen und seinen Angehorigen
oder Betreuern eingehend zu erdrtern
und sollte aus juristischen Griinden
schriftlich fixiert werden [40]. Flacker-
licht als reflektorischer Ausloser von
Anfillen spielt in dieser Gruppe von
Anfallskranken fast keine Rolle mit
Ausnahme der Menschen mit Ceroid-
lipofuszinosen, die bei Einzelblitzen
Anfille bekommen koénnen. Sehr viel
haufiger spielt Schreck als Ausloser ei-
ne Rolle, besonders bei Menschen mit
grofBen frontalen Lasionen [70].

Pharmakologische Therapie

Die pharmakologische Therapie der
Anfille unterscheidet sich prinzipiell
nicht von der Behandlung von Patien-
ten ohne Intelligenzminderung [1, 13,
25, 31-35, 49, 62]. Es ist also eine Mo-
notherapie mit dem Ziel der Anfalls-
freiheit anzustreben [1, 9, 49]. Zahl-
reiche Studien [1, 49] haben gezeigt,

dass dies erfolgreich mdglich und eine
Kombinationstherapie bei geistig be-
hinderten Patienten nicht hiufiger not-
wendig ist [69]. Es kommt im Gegenteil
nicht selten bereits durch das Abset-
zen einer Substanz aus einer Kombi-
nationstherapie zu einer Verbesserung
der Anfallskontrolle, wihrend sich Ne-
benwirkungen regelhaft und zum Teil
in ungeahntem Mafle bessern [10]. Das
Absetzen von Barbituraten birgt aber
auch Gefahren [32]; nicht nur Anfalls-
zunahme, auch Status epilepticus und
Psychosen treten auf [59].

Bei der Substanzauswahl ist zu beden-
ken, dass einige Antiepileptika bei Pa-
tienten mit geistiger Behinderung er-
fahrungsgemiafl ein erhohtes Risiko
insbesondere psychiatrischer Neben-
wirkungen bergen, wobei diese hdufiger
in Kombinationstherapie zu beobachten
sind und selbstverstindlich keine Kon-
traindikation darstellen, sondern zu ver-
mehrter Aufmerksamkeit beim Einsatz
der jeweiligen Substanz Anlass geben
sollten (Tab. 2). Keine antiepilepti-
sche Substanz sollte prinzipiell ausge-
schlossen werden [1, 49, 62]. Lamotri-
gin scheint gelegentlich eher positive
Begleiterscheinungen (z.B. vermehr-
te Wachheit, Stimmungsstabilisierung,
Antriebsvermehrung) zu zeigen, und
zwar auch unabhéngig vom Effekt ge-
gen die Anfille [33]. Levetiracetam ist
zwar pharmakologisch giinstig und ef-
fektiv [12], aber eben oft mit Verhal-
tensstorungen assoziiert bei Menschen,
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nicht nur bei solchen, die schon vor der
Gabe von Levetiracetam verhaltensauf-
fallig waren [36]. Topiramat ist sehr ef-
fektiv, die kognitiven Einschrankungen
aber sind in der Gruppe von Menschen
mit Behinderung schwerer erfassbar
und nur iber gute Fremdbeobachtung
(s. weiter unten) klarbar [35]. Pregaba-
lin hat in dieser Gruppe von Patienten
keine besondere Stellung [31].

Aus einer Untersuchung zur Langzeit-
Retention von Antiepileptika bei Men-
schen mit Epilepsie und Behinderung
weill man, dass Oxcarbazepin das An-
tiepileptikum mit der hochsten Reten-
tion, also der Kombinationsquote aus
Wirksamkeit und Vertrédglichkeit, sein
soll [62]. Eigene Erfahrungen wiirden
hier ein anderes Bild abgeben, in unse-
rem Zentrum wére an erster Stelle La-
motrigin zu nennen und Valproinsdure
wire unter den ersten fiinf Medikamen-
ten, wihrend Gabapentin und Tiagabin
in dieser Gruppe im eigenen Zentrum
gar nicht mehr gegeben werden.
Einigen Patienten, insbesondere mit
schweren Mehrfachbehinderungen, ist
es nicht moglich, Tabletten oder Kap-
seln zu schlucken. Hier muss frithzei-
tig an andere Applikationsformen ge-
dacht werden, vor allem Tropfen oder
Sifte, auch wenn diese zum Teil deut-
lich teurer sind. Retard-Tabletten las-
sen sich in der Regel in Wasser auf-
16sen [70]. Auf diese Weise bleibt im
Gegensatz zum Zermdrsern die Mikro-
verkapselung des Wirkstoffs und damit
der Retardcharakter des Medikaments
erhalten. Antiepileptika, die weder als
Tropfen oder Saft verfligbar sind noch
in Wasser gelost werden kdnnen, miis-
sen zermorsert werden (Clobazam,
Gabapentin, Felbamat, Methosuximid,
Oxcarbazepin, Phenobarbital, Sultiam,
Tiagabin und Topiramat); Substanzen,
die man als Losung oder Saft zur Ver-
fiigung hat, sind hier besonders giins-
tig (z.B. Lamotrigin, Carbamazepin,
Oxcarbazepin, Ethosuximid, Levetir-
acetam, Lacosamid) [1, 40].

Beim Aufdosieren eines Antiepilepti-
kums ist daran zu erinnern, dass zum
einen die Uberdosierungsgrenze bei
geistig oder korperlich behinderten
Menschen aufgrund ihrer Hirnschi-

digung schon bei Serumkonzentratio-
nen erreicht sein kann, die man bei der
Behandlung nichtbehinderter Patien-
ten als in der Regel noch gut vertrég-
lich erlebt hat [40, 70]. Zum anderen
kann sich eine beginnende Uberdosie-
rung durch eine unspezifisch erschei-
nende Zunahme einer vorbestehenden
motorischen Stoérung, eine zunehmen-
de Verlangsamung oder auch eine An-
derung des Verhaltens (z.B. Riickzug,
Anderung von Schlaf-Wach-Rhythmus
oder Erndhrungsgewohnheiten, Umtrie-
bigkeit, Reizbarkeit, Inkontinenz) be-
merkbar machen, ohne dass die sonst
iiblichen ZNS-Symptome wie Ataxie,
Blickrichtungsnystagmus, Miidigkeit
nachzuweisen wéren [40, 49, 70]. Ge-
fragt sind hier neben sorgfiltiger Beob-
achtung auch ausreichende Informatio-
nen iiber das gesamte Behinderungsbild
des Patienten. Tagesschwankungen, die
unabhéngig von der gerade eingesetz-
ten Medikation bestehen, sind zu be-
riicksichtigen und nicht vorschnell als
vermeintliche Medikamenten-bedingte
Verschlechterung zu deuten. In solchen
Situationen konnen im ambulanten Be-
reich zum Beispiel Einschitzungen von
Mitarbeitern aus der Werkstatt fiir Be-
hinderte, im stationdren Bereich aus
den Abteilungen der Ergotherapie oder
der Krankengymnastik neben denen
von Eltern und Betreuern und Pflege-
personal sehr niitzlich sein. Fremdbe-
obachtung und -einschétzung sind um-
so wertvoller, je weniger der Patient

selbst in der Lage ist, seine Befindlich-
keit einzuschédtzen und sie insbesondere
auch in ausreichendem Malle mitzutei-
len [70]. Sind auch verldssliche Fremd-
informationen nicht ausreichend zu er-
halten, ist man bisweilen mehr auf eine
Serumspiegelkontrolle angewiesen als
bei nichtbehinderten Patienten, um zu-
mindest orientierend eine Einschitzung
zu bekommen [40].

Patienten mit geistiger und insbeson-
dere zusitzlicher korperlicher Behin-
derung sind wegen des hiufigeren
Bewegungsmangels oder einer Immo-
bilisierung und oft verminderter Son-
nenexposition besonders gefdhrdet,
eine Antiepileptika-induzierte Osteo-
porose zu entwickeln [45, 46]. Regel-
méfBige Kontrollen von alkalischer
Phosphatase (nicht zuverldssig in der
Friitherfassung) und Serum-Calcium
bzw. der Serumspiegel von 25-OH-
und 1,25-OH-Vitamin-D3 (zuverlés-
siger, aber teurer) und eine friihzeitige
Vitamin-D-Substitution sind angezeigt
[45]. Allerdings ist nur eine DXA-Kno-
chendichtemessung sicher in der Frage
einer beginnenden Osteoporose, wird
aber nur dann von den Krankenversi-
cherungen erstattet, wenn ein Ereignis
eingetreten ist, das eine Osteoporose
vermuten ldsst (z.B. Fraktur nach ei-
nem harmlosen Sturz) [46].

Kosmetisch storende Nebenwirkungen
wie etwa einen Hirsutismus oder eine
Adipositas kdnnen einen Patienten, der
nicht selten durch seine Behinderung

Tab. 2. Substanzen mit erh6htem Nebenwirkungsrisiko bei Patienten mit geistiger Behin-

derung

Substanz

Erh6éhtes Nebenwirkungsrisiko in Bezug auf:

Clonazepam (auch andere  Hyperaktivitat (Kinder), Reizbarkeit, , Aggressivitat”, Irritierbarkeit; Verschlech-

Benzodiazepine)

terung der motorischen Koordination; bronchiale Hypersekretion (Kinder)
Verlangsamung, Hyperaktivitét (Kinder), Reizbarkeit, , Aggressivitat”, Irritier-

Paroxysmale Hyperkinesen; , Enzephalopathie” mit Pseudodemenz (selten);

Gingivahyperplasie (bei eingeschrankten Pflegemdglichkeiten)

Hyperaktivitat, , Aggressivitat”, selten , Enzephalopathie” mit Vigilanzminde-

Verhaltensprobleme (Kinder): Hyperaktivitat, , Aggressivitat”

Phenobarbital/Primidon
barkeit
Phenytoin
Vigabatrin
rung und EEG-Verlangsamung
Gabapentin
Topiramat Verhaltensprobleme, kognitive Einschrankungen

Valproinsaure
sechs Jahren

Levetiracetam

Perampanel
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Hoheres Risiko einer Hepatotoxizitat bei mehrfachbehinderten Kindern unter

Verhaltensstorungen, Aggressivitat, Unruhe
Verhaltensstorungen, Aggressivitat
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bereits stigmatisiert ist, zusdtzlich sehr
belasten, auch wenn er es nicht immer
angemessen zu duflern vermag. Mit ei-
nem nichtbehinderten Patienten kann
man gemeinsam entscheiden, welche
unerwiinschten Wirkungen er ange-
sichts eines eventuellen therapeutischen
Erfolges hinzunehmen bereit ist (lang-
oder kurzfristig schidigende oder be-
drohliche Wirkungen stehen selbstver-
standlich nicht zur Disposition). Bei
einem u.a. in seiner Kommunikation
behinderten Patienten muss der Arzt zu-
sammen mit den betreuenden Personen
diese Entscheidung unter sorgfiltigem
Abwégen von Nutzen und Risiken tref-
fen [70].

Bei ciner zunehmenden Verhaltensauf-
fdlligkeit oder kognitiven Einschréin-
kung unter der Aufdosierung -eines
Antiepileptikums st differenzialdia-
gnostisch auch ein non-konvulsiver
Status epilepticus zu erwigen, der nicht
notwendigerweise mit der bei dem Pa-
tienten bekannten Anfallssymptomatik
einhergehen muss. In diesen Féllen ist
eine Video-EEG-Ableitung notwendig,
sofern nicht moglich oder nicht verfiig-
bar, ist auch an die einmalige probato-
rische Gabe eines ausreichend hoch
dosierten Benzodiazepins zu denken.
Natiirlich sind auch andere Ursachen
in die differenzialdiagnostischen Uber-
legungen mit einzubeziehen (z. B. sub-
oder epidurales Hdmatom nach langer
zuriickliegendem Sturz, metabolische
Storungen, Komedikation) [70]. Psych-
iatrische Komorbiditdt ist bei Men-
schen mit Epilepsien hdufig, besonders
depressive Storungen [59]. Besondere
Probleme bei geistig behinderten Men-
schen sind deren Verhaltensstorungen
und deren Entwicklung zu psychoti-
schen Symptomen, oft in Verbindung
mit Anfillen. Man sollte in jedem Fall
antidepressiv oder antipsychotisch the-
rapieren, wenn eine Indikation vor-
liegt; die ,,anfallsférdernde” Wirkung
von Antidepressiva und Antipsycho-
tika ist bei den meisten Neuroleptika
und Antidepressiva als sehr gering ein-
zuschétzen [59]. Dagegen ist der Nut-
zen hoch. Ganz besonders bewéhrt ha-
ben sich niedrig dosiertes Risperidon
(bis 1 mg/Tag) oder Citalopram (20 mg/

Tag) in der Therapie von verhaltensge-
storten Menschen mit Intelligenzmin-
derung [70].

Weitere Interventionen

Auch bei geistig behinderten Patien-
ten ist im Falle einer therapieschwieri-
gen Epilepsie, wenn auf medikamentd-
sem Wege keine Anfallsfreiheit erzielt
werden kann, die Indikation fiir einen
epilepsiechirurgischen Eingriff zu prii-
fen. Zwar beruht eine Intelligenzminde-
rung oft auf einer generalisierten Hirn-
schidigung, was jedoch keineswegs
auch das Vorliegen einer generalisierten
oder multifokalen Epilepsie bedeuten
muss. Bei kongruenten Befunden (An-
fallssemiologie, EEG, Bildgebung etc.)
und fehlenden Kontraindikationen sind
ahnlich glinstige Behandlungsergebnis-
se wie bei nichtbehinderten Patienten
zu erzielen [20]. Der Entzug von Anti-
epileptika nach erfolgreicher Epilepsie-
chirurgie will aber gut bedacht sein
[65].

Sofern Epilepsiechirurgie nicht mog-
lich, nicht gewiinscht oder die Indi-
kation dazu nicht untersuchbar ist, er-
scheint der Vagusnervstimulator eine
mogliche Alternative, allerdings nicht
in Bezug auf Anfallsfreiheit, die mit
dieser Methode schwer erreichbar ist.
Die Anfallsreduktions-Quoten sind aber
vergleichbar denen neuer Antiepilepti-
ka und die positiven Begleiterscheinun-
gen, insbesondere die Stimmungsauf-
hellung giinstig. Zudem wird von den
Betreuern die Nutzung der Magnetsti-
mulation auBerhalb der iiblichen Stimu-
lations-Intervalle gerne genutzt, um An-
fallsserien zu unterbrechen, was zwar
nicht belegt ist, dem Betreuer aber das
Gefiihl der Hilflosigkeit nehmen kann.
Ein groBes Problem ist das Risiko des
sogenannten ,,sudden unexpected death
in epilepsy” (SUDEP). Neue Metaana-
lysen deuten darauf hin, dass die Per-
sistenz von groflen, also generalisiert
tonisch-klonischen Anfdllen in hoher
Frequenz und deren Schlafbindung das
Hauptrisiko fiir einen solchen Tod dar-
stellen [61], ganz besonders bei Mén-
nern zwischen 20 und 40 Jahren. Eine
spezifische Zuordnung von SUDEP zu
den Antiepileptika gibt es aber nicht.

Bei solch gefdhrdeten Patienten ist an
Hilfsmittel wie Meldegerite von schlaf-
gebundenen Anfillen zu denken, bei-
spielsweise kann das Epicare®-Gerit
von groflem Nutzen sein und den Be-
treuern Angst nehmen [70]. Andere
Systeme zum Schutze von Hochrisiko-
Patienten sind in Entwicklung.
Schulungsprogramme haben
Epileptologie inzwischen einen ho-
hen Stellenwert. Neben dem soge-
nannten MOSES-Programm fiir nor-
mal-intelligente Menschen ist das
PEPE-Programm (psycho-edukati-
ves Programm Epilepsie) ein etablier-
tes und inzwischen auch in englischer
Sprache verfiigbares Programm [29].
Bei der Frage, ob und gegebenenfalls
wann man eine erfolgreiche antiepilep-
tische Therapie beenden soll, ist insbe-
sondere zu priifen, in welchem Umfang
der Patient von der erreichten Anfalls-
freiheit profitiert hat (z.B. psychische,
kognitive und motorische Fortschritte,
Erleichterung bzw. Ermdglichung in-
tegrativer MaBBnahmen, wie Eingliede-
rung in eine Werkstatt fiir Behinderte,
in ein betreutes Wohnen).

Allerdings ist die Quote des erfolgrei-
chen Absetzens einer antiepileptischen
Medikation bei schwerbehinderten
Menschen geringer als bei normal-intel-
ligenten Menschen, was mit der Atiolo-
gie der Behinderung zu tun hat [4].

in der

Diagnostik von

kognitiven Stérungen durch
Antiepileptika

Die antiepileptische Therapie ist oft
mit dem Risiko einer Stérung der kog-
nitiven Leistungsféahigkeit verbunden.
Diese tritt in bestimmten Konstellatio-
nen zum Beispiel bei Arzneistoffen wie
Topiramat oder Zonisamid [47, 55], im
Hochdosisbereich aber bei Polythera-
pien haufiger auf, ist aber fiir den Ein-
zelfall nicht vorhersagbar. Daher sollte
in diesen Fillen auf die kognitive Ver-
traglichkeit besonderes Augenmerk ge-
legt werden. Die Erfassung kogniti-
ver Nebenwirkungen antiepileptischer
Medikation ist durch Verlaufsunter-
suchungen parallel zur Eindosierung
moglich. Keine aussagekréftige Inter-
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pretation ldsst hingegen das Ergebnis
einer singuldren Statustestung zu, bei-
spielsweise veranlasst durch die Schil-
derungen von Leistungsverschlech-
terungen. Fiir neuropsychologische
Verlaufsuntersuchungen eignen sich
insbesondere orientierende Testverfah-
ren, die attentionale und/oder exekuti-
ve Funktionen (beispielsweise kogni-
tive Geschwindigkeit, Wortflissigkeit,
Arbeitsgeddchtnis) erfassen. Zudem
miissen Informationen iiber die Stan-
dardabweichung, die Retest-Reliabilitét
und den durchschnittlichen Ubungsef-
fekt vorliegen sowie Angaben dariiber,
ab welchem Zeitintervall eine Testwie-
derholung frithestens zuléssig ist. Diese
Werte erlauben es, kritische Differen-
zen, ab denen von einer signifikanten
Anderung der kognitiven Leistungsfi-
higkeit ausgegangen werden kann, zu
ermitteln. SchlieBlich sollten die Tests
einfach und ansprechend gestaltet sein.
Unter Beriicksichtigung dieser Bedin-
gungen kann aus dem jeweils vorhan-
denen Repertoire neuropsychologischer
Tests frei gewidhlt werden. Nicht von
Bedeutung hingegen ist eine aussage-
kraftige Normierung des Tests, da bei
der Erfassung etwaiger negativer kog-
nitiver Effekte antiepileptischer Medi-
kation keine normative, sondern ledig-
lich eine intraindividuelle Bewertung
im zeitlichen Verlauf von Interesse ist.
So ist es durchaus legitim, Kindertests
fiir erwachsene Patienten einzusetzen,
beispielsweise Untertests der Wechsler-
Intelligenztestfamilie. Einen Anhalts-
punkt fiir die Auswahl von Testverfah-
ren kann das Intelligenzalter geben: Der
leichten Intelligenzminderung (F70,
1Q-Bereich von 50 bis 69) ist ein In-
telligenzalter von 9 bis <12 Jahren zu-
geordnet, im niedrigeren Intelligenz-
bereich (F71, IQ-Bereich von 35-49)
konnte der Einsatz von Tests, die auch
fiir kleinere, beispielsweise sechsjahri-
ge Kinder entwickelt wurden, versucht
werden. Gezielt fiir Menschen mit geis-
tigen Behinderungen entwickelte ver-
anderungssensitive Verfahren zur ge-
zielten Erfassung attentionaler oder
exekutiver Funktionen wéren diesem
Ansatz vorzuziehen, sind aber den Au-
toren nicht bekannt.

Bei Patienten mit einer leichten geis-
tigen Behinderung und vorhandenen
grundlegenden schulischen Fertigkeiten
kann der neuropsychologische Kurz-
Test EpiTrack zu Einsatz kommen [28].
Bei stirker ausgeprigten geistigen Be-
hinderungen koénnte die Kinderversion
(EpiTrack Junior, fiir Kinder ab 6 Jah-
ren; [27]) gewdhlt werden. Sollten sich
verfiigbare Standardtestverfahren als zu
schwierig erweisen, kann auf noch ein-
fachere, dann jedoch die oben genann-
ten Kriterien nicht mehr erfiillende Ver-
fahren mit eher explorativem Charakter
zuriickgegriffen werden. Als Beispiele
waren hier einfache Aufgaben zum Rei-
hensprechen (Zahlen, Wochentag) oder
das zeitkritische Aufzéhlen von Wor-
tern bestimmter Kategorien (z. B. Tiere)
Zu nennen.

Ist auch mit solchen Verfahren keine
testpsychologische Objektivierung von
Aufmerksamkeitsfunktionen  erreich-
bar, konnten Ratingskalen, die das (ko-
gnitive) Verhalten erfassen, gewihlt
werden. Diese werden jedoch héufig
den Rahmen des im klinischen Alltag
Moglichen sprengen, sodass dann eine
Beschriankung auf die Angaben der Be-
treuer oder Angehdorigen erfolgt. Hier
ist eine systematische und vom konkre-
ten Verhalten ausgehende Befragung
empfehlenswert. Die eigene Erfahrung
zeigt jedoch, dass dies hiufig zu einer
Unterschiatzung der Nebenwirkungen
fiihrt. Eine detaillierte und mit Beispie-
len veranschaulichte Information von
Patienten und Betreuern iiber die mog-
lichen kognitiven Nebenwirkungen
hilft, deren Blick dafiir zu schérfen.
SchlieBlich sei auf weitere grundlegen-
de Schwierigkeiten neuropsychologi-
scher Untersuchungen hingewiesen:
Da es schwierig ist, eine hinreichende
Aufklarung iiber die medizinische Be-
deutung der Untersuchung zu gewahr-
leisten, fdllt es den Patienten hdufig
schwer, sich ausreichend fiir die Teil-
nahme an der Untersuchung zu motivie-
ren. Aber selbst wenn eine Bereitschaft
fiir die Untersuchungsteilnahme gege-
ben ist, stellt es sich hdufig als schwie-
rig dar, eine hinreichende Leistungsmo-
tivation bzw. Anstrengungsbereitschaft
iiber die gesamte Untersuchungsdau-
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er aufrechtzuerhalten. Drittens gelangt
die Befragung der Patienten durch ein
nicht ausreichendes Verstindnis fiir
neuropsychologische Konstrukte wie
HAufmerksamkeit oder ,, Geddchtnis®,
durch eine sozial-erwiinscht verzerrte
Antworttendenz und eine verminder-
te Fahigkeit zur subjektiven Leistungs-
einschiatzung an ihre Grenzen. Héufig
geben die Patienten selbst bei offen-
sichtlichen Schwierigkeiten in der Test-
bearbeitung Zufriedenheit mit der eben
erbrachten Testleistung an.

Sollten sich testpsychologisch oder an-
hand subjektiver Angaben Hinweise
auf kognitive Nebenwirkungen der ak-
tuellen Medikation ergeben, stellt sich
die Frage nach der klinischen Rele-
vanz. Bei deutlich verbesserter Anfalls-
situation sind durchaus Konstellationen
vorstellbar, in denen kognitive Leis-
tungsverschlechterungen als tolerierbar
erscheinen. Schwierig ist hierbei jedoch
die hdufig begrenzte Moglichkeit, die
Patienten an dieser Entscheidung parti-
zipieren zu lassen. Hier konnte die Er-
fassung der (Verdnderung der) Lebens-
qualitit einen Ausweg bieten, jedoch
fehlen geeignete Verfahren weitestge-
hend [66].

Spezielle und ausgewahlte
Epilepsiesyndrome bei Men-
schen mit Behinderung

TBypische Epilepsie-Syndrome, die bei
mehr als 80% der Betroffenen mit Epi-
lepsie assoziiert sind, sind die tuberdse
Sklerose, das Sturge-Weber-Syndrom,
das Rett-Syndrom und das Angel-
man-Syndrom, seltener ist die Epilep-
sie beim Down-Syndrom [9, 70]. Die
genannten Syndrome beruhen auf ge-
netischen Defekten, chromosomalen
Verdnderungen oder noch nicht vollig
geklarten Ursachen wie beim Sturge-
Weber-Syndrom [71, 72]. Schwierig
einzuordnen ist das Lennox-Gastaut-
Syndrom [39, 50]; schon allein der Na-
me ist wegen der sehr zweifelhaften
Vergangenheit des Eugenikers Lennox
problematisch, sodass offen bleibt, ob
Name und Syndrom an sich auf Dau-
er in der Epileptologie erhalten bleiben
konnen. Das Syndrom beschreibt mehr
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eine Symptomenkonstellation von An-
fillen und EEG, die auf unterschiedli-
che Ursachen zuriickzufiihren sind, als
eine Entitdt, die auf eine klar geneti-
sche oder strukturelle Verdnderung zu-
riickzufithren ist [39, 50]. Wichtig ist
héufig die Blickdiagnose der anderen
Syndrome mit Epilepsie: das Adeno-
ma sebaceum bei der tuberdsen Skle-
rose [44], der Portwein-Nédvus in ei-
nem Trigeminusast beim Sturge-Weber
Syndrom [71, 72], das ,happy pup-
pet” Gesicht beim Angelman-Syndrom
[17, 43], die reibenden Hande bei feh-
lendem Handgebrauch beim Rett-Syn-
drom [54, 63] und die typische Facies
beim Down-Syndrom [5]. Dagegen
sind die epilepsieassoziierten Syndro-
me wie das Dravet-Syndrom [30] oder
auch das Lennox-Gastaut-Syndrom oh-
ne sichtbare Spezifika [50]. Dennoch
ist die Anamnese des Dravet-Syndroms
[30] so typisch, dass man sehr schnell
tiber genetische Diagnostik (vorwie-
gend Mutation im SCNI1A-Gen) zur
Diagnose kommt: normale Geburt und
frithkindliche Entwicklung bis zum ers-
ten Anfall, der typischerweise im ers-
ten Lebensjahr bei Fieber auftritt, mit
anschlieBendem  Entwicklungsknick.
Besonders héufig sind unter den Dra-
vet-Syndrom-Patienten sogenannte
Impfschiaden, das heiflt, die Patienten
bekamen bei einer Impfung im ers-
ten Lebensjahr Fieberanstieg und den
ersten Anfall [48]. Die Entwicklung der
Kinder im Folgenden ist verzdgert, An-
félle bleiben persistent (Grand-Mal-An-
félle, Myoklonien) die Temperaturemp-
findlichkeit bleibt haufig bestehen. Wer
im Erwachsenenalter die Kombination
Epilepsie bei Intelligenzminderung mit
therapierefraktiren Grand-Mal-Anfil-
len, héufig bei Fieber oder Hitze, Ata-
xie und ,anerkannter Impfschaden*
(oder unklare Enzephalitis ohne Erre-
gernachweis) aufweist, bei dem ist die
Verdachtsdiagnose Dravet-Syndrom zu
stellen [23].

Einen spezifischen Anfallstyp bei spe-
zifischen Syndromen gibt es allerdings
in aller Regel nicht, obwohl generali-
siert tonisch klonische Anfille bei na-
hezu allen Syndromen vorkommen und
primér zu behandelndes Symptom sind

Tab. 3. Spezielle Therapie bei ausgewahlten genetischen Epilepsiesyndromen

Syndrom Genetik

Lennox-Gastaut-Syndrom

Syndrom entstehend

Dravet-Syndrom

weitere Genorte

Tuberdse Sklerose
und TSC2

Epilepsien assoziiert mit
Mutation im Glucuose-
Transportergen

Trisomie des Chromo-
soms 21

Down-Syndrom

Migrating partial epilepsy of
infancy

NMDA-Rezeptor-Mutationen- Mutation in den Gene
assoziierte Sonderformen der  GRIN2B und GRIN2A
kindlichen Enzephalopathien

[70]. Seltene Syndrome sind nur mit
viel Erfahrung und genetischer Panel-
diagnostik [58] herauszufinden, insbe-
sondere wenn die Anamnese des Kin-
desalters nicht mehr gut zu erhalten ist.
Sogenannte Orphan-Drugs wie Stiri-
pentol beim Dravet-Syndrom oder Ru-
finamid (und bedingt auch Felbamat)
stellen Therapieoptionen fiir solche
Spezialsyndrome dar. Ob das Immun-
suppressivum Everolimus mit Indikati-
on beim Riesenzellastrozytom von Pa-
tienten mit tuberdser Sklerose auch eine
antiepileptische Kompetenz besitzt, ist
derzeit Fragestellung einer groflen Stu-
die [42].

Durch die Gendiagnostik versteht man
zunehmend mehr auch die Pathophy-
siologie einzelner Epilepsiesyndrome
und das Wissen wichst sehr schnell.
Tabelle 3 gibt ein paar der neuen Er-
kenntnisse wieder, allerdings ist ein ei-
gener umfangreicher Artikel nétig, um
eine umfassende Ubersicht zu den ge-
netischen Epilepsiesyndromen zu ge-
ben und von ihrer spezifischen Therapie
zu berichten.

Unbekannt, vermutlich
symptomatische Enzephalo-
pathie, manchmal aus West-

Mutationen des SCN1A-
Gens sowie sporadisch

Mutation der Gene TSC1

Mutaton im Gen SLC2A1

Mutation im Gen SLC25A22

Therapie-Optionen

Felbamat (cave: Leberwert, Blutbildveran-
derungen, 2-wdchentliche Laborkontrollen),
Rufinamid

Stiripentol, in Kombination mit Clobazam und
Valproinsaure; Natrium-Kanalblocker eher
meiden (keine Studienlage hierfiir)

Everolimus als potenzielle krankheitsmodu-
lierende immunsuppressive Substanz, derzeit
ohne Zulassung fiir Epilepsietherapie, aber
Zulassung beim Riesenzellastrozytom und
Angiomyolipomen der Niere aufgrund einer
tuberdsen Sklerose

Ketogene Diat, meist neben der Basis-Epilep-
sietherapie

Valproinsaure oft als Ersttherapie in Mono-
therapie hilfreich

Kasuistisch: Retigabin, Chinidin

Noch keine spezifischen Therapien im Erwach-
senenalter, bei Kindern Corticoid-StoBtherapie
moglich

Interessenkonflikterklarung

TM hat Honorare fiir die Beratung oder Teilnah-
me an einem Expertenbeirat von Eisai und UCB
Pharma, Honorare fiir Vortriage, Stellungnahmen
oder Artikel von Desitin Arzneimittel, Eisai und
UCB Pharma und Unterstiitzung fiir Kongressbe-
suche von UCB Pharma erhalten.

MTL hat Vortragshonorare von UCB Pharma er-
halten.

Treatment of people with epilepsy and in-
tellectual disability

People with intellectual disabilities suffer in com-
parison to the general population more frequent-
ly from epilepsy. With regard to diagnosis and
treatment the same principles are necessary like
in non-disabled epilepsy. In the pharmacologi-
cal therapy improved seizure control is the main
aim, monotherapy is often not reachable. Where
this is not possible, often a reduction and simplifi-
cation of an existing polytherapy brings a signif-
icant improvement for the mental, cognitive and
motor possibilities of the patient. Brain damage
or developmental delay leading to epilepsy itself
in combination with the antiepileptic drug treat-
ment may increase the risk of the occurrence of
side effects. There are not only typical CNS side
effects such as dizziness, diplopia, ataxia, and fa-
tigue, but also psychological and cognitive side
effects. In drug resistant patients non-pharmaco-
logical issues to prevent seizures play an impor-
tant role, e.g. the vagus nerve stimulator or educa-
tion training programs. Patients with disabilities
can also profit from epilepsy surgery if the diag-
nostic is possible.

Key words: Epilepsy, mental disability, cognition,
treatment
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Kongresse - Symposien - Workshops

28. bis 31. Mai 2015

Glasgow (Schottland)

5th World Congress on ADHD
From Child to Adult Disorder
Information:

http://www.adhd-congress.org

14. bis 18. Juni 2015

Athen (Griechenland)

12th World Congress of Biological
Psychiatry

Information:

http://www.wfsbp-congress.org

20. bis 23. Juni 2015

Berlin

1st Congress of the European Acad-
emy of Neurology

Information:

http://www.eaneurology.org/berlin2015

18. bis 23. Juli 2015

Washington, D.C. (USA)

Alzheimer’s Association International
Conference 2015

Information:

http://alz.org/AAIC

4. bis 5. September 2015
Leipzig
10. Mitteldeutschen Psychiatrietage

Psychopharmakotherapie 22. Jahrgang - Heft 2 - 2015

2015 (MDP 2015)
Information:
www.mdp-kongress.de

23. bis 26. September 2015
Diisseldorf

88. Kongress der Deutschen Gesell-
schaft fiir Neurologie mit Fortbil-
dungsakademie

Information:
http://www.dgnkongress.org

23. bis 26. September 2015

Miinchen

29. Symposium der AGNP (Arbeitsge-
meinschaft fiir Neuropsychopharma-
kologie und Pharmakopsychiatrie)
Information:

steiger@mpipsykl.mpg.de

24. bis 26. September 2015

Berlin

5th European Conference on Schizo-
phrenia Research

Bridging Gaps — Improving Outcomes
Information:

www.schizophrenieanet.cu

Diese und weitere Veranstaltungstermine
auch unter http://www.ppt-online.de
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