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  ÜbersichtPPT

Behandlung von Menschen mit Epilepsie 
und Intelligenz-Minderung

Thomas Mayer und Martin T. Lutz, Radeberg

Gegenüber einer Prävalenz von 0,7 % 
der Bevölkerung bei Epilepsien insge­
samt ist die Prävalenz der Epilepsien 
bei intelligenzgeminderten Menschen 
bis zu 20­fach höher [41]. Mit zuneh­
mender Ausprägung der geistigen Be­
hinderung und zusätzlicher motorischer 
Störung steigt die Prävalenz weiter an, 
sodass bei etwa der Hälfte aller Men­
schen mit geistiger Behinderung und 
„Cerebralparese“ eine Epilepsie zu fin­
den ist [9]. Für die Behandlung von an 
Epilepsie erkrankten Menschen gelten 
zwar grundsätzlich die gleichen Prinzi­
pien, gleichgültig ob sie zusätzlich 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 dafür 
ist Levetiracetam, das in dieser Grup­

pe von Betroffenen deutlich häufiger zu 
Verhaltensauffälligkeiten führt [36].

Diagnostische Besonderheiten

Auch bei geistig behinderten Menschen 
bildet eine möglichst genaue Diagno­
se der Anfälle und des Epilepsiesyn­
droms die Grundlage für eine erfolgrei­
che Therapie. Gerade bei der Erhebung 
der Anamnese und Anfallsbeschreibung 
ist man in besonderem Maße auf Infor­
mationen von anderen Personen (z. B. 
Angehörige, Betreuer) sowie gegebe­
nenfalls weitere Quellen (z. B. Video­
aufnahmen, Anfallskalender) angewie­
sen [70]. So lässt sich eine Aura oft nur 
indirekt durch fremdanamnestisch be­
schriebene Verhaltensänderungen vor 
Beginn der eigentlichen Anfallssym­
ptomatik diagnostizieren. Bei schwer 
mehrfachbehinderten Patienten berei­
tet nicht selten die Differenzialdiagno­
se zwischen epileptischen und nicht­

epileptischen anfallsartigen Störungen 
(z. B. Verhaltensstereotypien, autisti­
sches Verhalten, Hyperkinesen, extra­
pyramidale Dyskinesien, dissoziative 
Anfälle, 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 über Smartphone überall 
möglich. Oft ist eine stationäre Abklä­
rung, gegebenenfalls mit Video­EEG­
Ableitung, nicht zu umgehen, die aber 
bei Menschen mit Behinderung kompli­
zierter durchzuführen ist, weil die Mit­
arbeit manchmal schwierig ist [70].
Bei jeder Epilepsie­Erstdiagnose, bei 
der eine symptomatische Genese zu 
vermuten ist, ist eine bildgebende Un-
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Menschen mit geistiger Behinderung erkranken im Vergleich zur Allgemeinbevölkerung häufiger 

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

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

serte Anfallskontrolle über eine Monotherapie anzustreben, um unerwünschte Wirkungen zu 

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

bestehenden Polytherapie für den Patienten eine erhebliche Verbesserung seiner psychischen, 

kognitiven und motorischen Möglichkeiten. Die der Epilepsie zugrunde liegende Hirnschädigung 

oder Hirnentwicklungsstörung selbst und die für eine bestmögliche Anfallskontrolle eventuell not-

wendige Kombination von Antiepileptika können das Risiko des Auftretens von Nebenwirkungen 

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

tenten Patienten spielen nichtmedikamentöse Maßnahmen zur Verhinderung von Anfällen oder 

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

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

fern die dazu notwendige aufwendige Diagnostik möglich ist.

Schlüsselwörter: Epilepsie, Intelligenzminderung, Behinderung, Kognition, Therapie

Psychopharmakotherapie 2015;22:76–83.
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tersuchung erforderlich, heutzuta­
ge ein kraniales Kernspintomogramm 
(cMRT), das oft nur in Narkose mög­
lich ist, um sowohl Ätiologie der Epi­
lepsie, aber auch der Behinderung zu 
klären. Eine kraniale Computertomo­
graphie ist nicht ausreichend, es sei 
denn, man kennt einen genetischen De­
fekt als Ursache der Epilepsie (Triso­
mie 21, Dravet­Syndrom). Dann kann 
man unter Umständen den Aufwand der 
MRT­Untersuchung in Narkose vermei­
den [70]. Beim cMRT geht es zum ei­
nen um die Erfassung einer neurochi­
rurgisch behandelbaren Läsion [20], 
zum anderen um den Nachweis einer 
genetisch determinierten Grunderkran­
kung (z. B. tuberöse Sklerose, subkor­
tikale bandförmige Heterotopie [„Dou­
ble Cortex“­Syndrom]), die für die 
genetische Beratung der Angehörigen 
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 für viele früher pauschal unter dem 
Begriff der „frühkindlichen Hirnschädi­
gung“ subsumierte Ätiologien wichtig, 
bei denen sich heute mithilfe geneti­
scher Untersuchungen spezifische Syn­
drome identifizieren lassen. Der Begriff 
frühkindliche Hirnschädigung ist nicht 
akzeptabel, selbst wenn die Anamne­
se und die Bildgebung diese These be­
stärken. Eine präzise Einordnung des 
Schädigungszeitpunktes (prä­, peri­, 
postnatal) und die Art der Schädigung 
(Blutung, Asphyxie, Trauma) sollte 
festgelegt werden können (Tab. 1), mit 
cMRT und Anamnese sowie Daten aus 
dem Geburtspass (z. B. APGAR) [9].

Behandlung

Nichmedikamentöse Maßnahmen
Zur Behandlung der Epilepsie gehören 
auch und gerade bei geistig behinderten 
Patienten nichtmedikamentöse Maß-
nahmen, (z. B. Tagesstrukturierung, 
Regulierung des Schlaf­Wach­Rhyth­
mus) sowie Maßnahmen, die anfallsbe­
dingten Schaden verhüten sollen [70]. 
Dies betrifft besonders den Umgang 
mit Sturzgefahr im Rahmen von Anfäl­
len. Welche Vorkehrungen notwendig 
sind, hängt von verschiedenen Faktoren 

(z. B. Sturzablauf, frühere Verletzungs­
muster, vorübergehende Gefährdung – 
etwa im Rahmen einer medikamentö­
sen Umstellung – oder Gefährdung auf 
unbestimmte Zeit) ab. Als suffizienter 
Kopfschutz hat sich ein handelsüblicher 
Eishockeyhelm erwiesen, allerdings ist 
auch hiermit kein vollständiger Schutz 
gegenüber beispielsweise Gesichtsver­
letzungen zu gewährleisten. Manchmal 
ist eine vorübergehende Rollstuhlbe­
nutzung in Zeiten hoher Sturzgefähr­
dung nicht zu vermeiden. In jedem Fall 
ist das individuelle Vorgehen mit dem 
Betroffenen und seinen Angehörigen 
oder Betreuern eingehend zu erörtern 
und sollte aus juristischen Gründen 
schriftlich fixiert werden [40]. Flacker­
licht als reflektorischer Auslöser von 
Anfällen spielt in dieser Gruppe von 
Anfallskranken fast keine Rolle mit 
Ausnahme der Menschen mit Ceroid­
lipofuszinosen, die bei Einzelblitzen 
Anfälle bekommen können. Sehr viel 
häufiger spielt Schreck als Auslöser ei­
ne Rolle, besonders bei Menschen mit 
großen frontalen Läsionen [70].

Pharmakologische Therapie
Die pharmakologische Therapie der 
Anfälle 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 möglich und eine 
Kombinationstherapie bei geistig be­
hinderten Patienten nicht häufiger 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, während sich Ne­
benwirkungen regelhaft und zum Teil 
in ungeahntem Maße 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
fahrungsgemäß ein erhöhtes Risiko 
insbesondere psychiatrischer Neben­
wirkungen bergen, wobei diese häufiger 
in Kombinationstherapie zu beobachten 
sind und selbstverständlich 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 unabhängig vom Effekt ge­
gen die Anfälle [33]. Levetiracetam ist 
zwar pharmakologisch günstig und ef­
fektiv [12], aber eben oft mit Verhal­
tensstörungen assoziiert bei Menschen, 

Tab. 1. Ursachenkategorien für frühkindliche Hirnschädigungen, geordnet nach Schädi-
gungszeitpunkt

Pränatal: vor 28. SSW

Genetisch/chromosomal
Stoffwechselbedingt (z. B. Phenylketonurie [PKU] oder Galaktosämie)
Umweltbedingt (z. B. Röteln, Listeriose; Intoxikationen [z. B. Drogen, Medikamente oder Alkohol] und 
 Hypoxien [z. B. mütterliches Rauchen während der Schwangerschaft]) 
Malformationen kortikaler Entwicklung

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

Frühgeburtlichkeit
Geburtstraumen

Postnatale Ursachen: nach dem 7. Lebenstag

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

SSW: Schwangerschaftswoche



K
ei

n 
N

ac
hd

ru
ck

, k
ei

ne
 V

er
öf

fe
nt

lic
hu

ng
 im

 In
te

rn
et

 o
de

r I
nt

ra
ne

t o
hn

e 
Zu

st
im

m
un

g 
de

s 
Ve

rla
gs

!

©
 W

is
se

ns
ch

af
tli

ch
e 

Ve
rla

gs
ge

se
lls

ch
af

t S
tu

ttg
ar

t, 
D

ow
nl

oa
d 

vo
n:

 w
w

w
.p

pt
-o

nl
in

e.
de

Psychopharmakotherapie  22. Jahrgang · Heft 2 · 201578

Übersicht

nicht nur bei solchen, die schon vor der 
Gabe von Levetiracetam verhaltensauf­
fällig waren [36]. Topiramat ist sehr ef­
fektiv, die kognitiven Einschränkungen 
aber sind in der Gruppe von Menschen 
mit Behinderung schwerer erfassbar 
und nur über gute Fremdbeobachtung 
(s. weiter unten) klärbar [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 
weiß man, dass Oxcarbazepin das An­
tiepileptikum mit der höchsten Reten­
tion, also der Kombinationsquote aus 
Wirksamkeit und Verträglichkeit, sein 
soll [62]. Eigene Erfahrungen würden 
hier ein anderes Bild abgeben, in unse­
rem Zentrum wäre an erster Stelle La­
motrigin zu nennen und Valproinsäure 
wäre unter den ersten fünf Medikamen­
ten, während Gabapentin und Tiagabin 
in dieser Gruppe im eigenen Zentrum 
gar nicht mehr gegeben werden.
Einigen Patienten, insbesondere mit 
schweren Mehrfachbehinderungen, ist 
es nicht möglich, Tabletten oder Kap­
seln zu schlucken. Hier muss frühzei­
tig an andere Applikationsformen ge­
dacht werden, vor allem Tropfen oder 
Säfte, auch wenn diese zum Teil deut­
lich teurer sind. Retard­Tabletten las­
sen sich in der Regel in Wasser auf­
lösen [70]. Auf diese Weise bleibt im 
Gegensatz zum Zermörsern die Mikro­
verkapselung des Wirkstoffs und damit 
der Retardcharakter des Medikaments 
erhalten. Antiepileptika, die weder als 
Tropfen oder Saft verfügbar sind noch 
in Wasser gelöst werden können, müs­
sen zermörsert werden (Clobazam, 
 Gabapentin, Felbamat, Methosuximid, 
Oxcarbazepin, Phenobarbital, Sultiam, 
Tiagabin und Topiramat); Substanzen, 
die man als Lösung oder Saft zur Ver­
fügung hat, sind hier besonders güns­
tig (z. B. Lamotrigin, Carbamazepin, 
Oxcarbaze pin, Ethosuximid, Levetir­
acetam, Lacos amid) [1, 40].
Beim Aufdosieren eines Antiepilepti­
kums ist daran zu erinnern, dass zum 
einen die Überdosierungsgrenze bei 
geistig oder körperlich behinderten 
Menschen aufgrund ihrer Hirnschä­

digung schon bei Serumkonzentratio­
nen erreicht sein kann, die man bei der 
Behandlung nichtbehinderter Patien­
ten als in der Regel noch gut verträg­
lich erlebt hat [40, 70]. Zum anderen 
kann sich eine beginnende Überdosie­
rung durch eine unspezifisch erschei­
nende Zunahme einer vorbestehenden 
motorischen Störung, eine zunehmen­
de Verlangsamung oder auch eine Än­
derung des Verhaltens (z. B. Rückzug, 
Änderung von Schlaf­Wach­Rhythmus 
oder Ernährungsgewohnheiten, Umtrie­
bigkeit, Reizbarkeit, Inkontinenz) be­
merkbar machen, ohne dass die sonst 
üblichen ZNS­Symptome wie Ataxie, 
Blickrichtungsnystagmus, Müdigkeit 
nachzuweisen wären [40, 49, 70]. Ge­
fragt sind hier neben sorgfältiger Beob­
achtung auch ausreichende Informatio­
nen über das gesamte Behinderungsbild 
des Patienten. Tagesschwankungen, die 
unabhängig von der gerade eingesetz­
ten Medikation bestehen, sind zu be­
rücksichtigen und nicht vorschnell als 
vermeintliche Medikamenten­bedingte 
Verschlechterung zu deuten. In solchen 
Situationen können im ambulanten Be­
reich zum Beispiel Einschätzungen von 
Mitarbeitern aus der Werkstatt für Be­
hinderte, im stationären Bereich aus 
den Abteilungen der Ergotherapie oder 
der Krankengymnastik neben denen 
von Eltern und Betreuern und Pflege­
personal sehr nützlich sein. Fremdbe­
obachtung und ­einschätzung sind um­
so wertvoller, je weniger der Patient 

selbst in der Lage ist, seine Befindlich­
keit einzuschätzen und sie insbesondere 
auch in ausreichendem Maße mitzutei­
len [70]. Sind auch verlässliche Fremd­
informationen nicht ausreichend zu er­
halten, ist man bisweilen mehr auf eine 
Serumspiegelkontrolle angewiesen als 
bei nichtbehinderten Patienten, um zu­
mindest orientierend eine Einschätzung 
zu bekommen [40].
Patienten mit geistiger und insbeson­
dere zusätzlicher körperlicher Behin­
derung sind wegen des häufigeren 
Bewegungsmangels oder einer Immo­
bilisierung und oft verminderter Son­
nenexposition besonders gefährdet, 
eine Antiepileptika-induzierte Osteo-
porose zu entwickeln [45, 46]. Regel­
mäßige Kontrollen von alkalischer 
Phosphatase (nicht zuverlässig in der 
Früherfassung) und Serum­Calcium 
bzw. der Serumspiegel von 25­OH­ 
und 1,25­OH­Vitamin­D3 (zuverläs­
siger, aber teurer) und eine frühzeitige 
Vit amin­D­Substitution sind angezeigt 
[45]. Allerdings ist nur eine DXA­Kno­
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 lässt (z. B. Fraktur nach ei­
nem harmlosen Sturz) [46].
Kosmetisch störende Nebenwirkungen 
wie etwa einen Hirsutismus oder eine 
Adipositas können einen Patienten, der 
nicht selten durch seine Behinderung 

Tab. 2. Substanzen mit erhöhtem Nebenwirkungsrisiko bei Patienten mit geistiger Behin-
derung

Substanz Erhöhtes Nebenwirkungsrisiko in Bezug auf:

Clonazepam (auch andere 
Benzodiazepine)

Hyperaktivität (Kinder), Reizbarkeit, „Aggressivität“, Irritierbarkeit; Verschlech-
terung der motorischen Koordination; bronchiale Hypersekretion (Kinder)

Phenobarbital/Primidon Verlangsamung, Hyperaktivität (Kinder), Reizbarkeit, „Aggressivität“, Irritier-
barkeit

Phenytoin Paroxysmale Hyperkinesen; „Enzephalopathie“ mit Pseudodemenz (selten); 
Gingivahyperplasie (bei eingeschränkten Pflegemöglichkeiten)

Vigabatrin Hyperaktivität, „Aggressivität“, selten „Enzephalopathie“ mit Vigilanzminde-
rung und EEG-Verlangsamung 

Gabapentin Verhaltensprobleme (Kinder): Hyperaktivität, „Aggressivität“ 

Topiramat Verhaltensprobleme, kognitive Einschränkungen

Valproinsäure Höheres Risiko einer Hepatotoxizität bei mehrfachbehinderten Kindern unter 
sechs Jahren

Levetiracetam Verhaltensstörungen, Aggressivität, Unruhe

Perampanel Verhaltensstörungen, Aggressivität
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bereits stigmatisiert ist, zusätzlich sehr 
belasten, auch wenn er es nicht immer 
angemessen zu äußern vermag. Mit ei­
nem nichtbehinderten Patienten kann 
man gemeinsam entscheiden, welche 
unerwünschten Wirkungen er ange­
sichts eines eventuellen therapeutischen 
Erfolges hinzunehmen bereit ist (lang­ 
oder kurzfristig schädigende oder be­
drohliche Wirkungen stehen selbstver­
ständlich nicht zur Disposition). Bei 
einem u. a. in seiner Kommunikation 
behinderten Patienten muss der Arzt zu­
sammen mit den betreuenden Personen 
diese Entscheidung unter sorgfältigem 
Abwägen von Nutzen und Risiken tref­
fen [70].
Bei einer zunehmenden Verhaltensauf-
fälligkeit oder kognitiven Einschrän­
kung unter der Aufdosierung eines 
Antiepileptikums ist differenzialdia-
gnostisch auch ein non­konvulsiver 
Status epilepticus zu erwägen, der nicht 
notwendigerweise mit der bei dem Pa­
tienten bekannten Anfallssymptomatik 
einhergehen muss. In diesen Fällen ist 
eine Video­EEG­Ableitung notwendig, 
sofern nicht möglich oder nicht verfüg­
bar, ist auch an die einmalige probato­
rische Gabe eines ausreichend hoch 
dosierten Benzodiazepins zu denken. 
Natürlich sind auch andere Ursachen 
in die differenzialdiagnostischen Über­
legungen mit einzubeziehen (z. B. sub­ 
oder epidurales Hämatom nach länger 
zurückliegendem Sturz, metabolische 
Störungen, Komedikation) [70]. Psych­
iatrische Komorbidität ist bei Men­
schen mit Epilepsien häufig, besonders 
depressive Störungen [59]. Besondere 
Probleme bei geistig behinderten Men­
schen sind deren Verhaltensstörungen 
und deren Entwicklung zu psychoti­
schen Symptomen, oft in Verbindung 
mit Anfällen. Man sollte in jedem Fall 
antidepressiv oder antipsychotisch the­
rapieren, wenn eine Indikation vor­
liegt; die „anfallsfördernde“ Wirkung 
von Antidepressiva und Antipsycho­
tika ist bei den meisten Neuroleptika 
und Antidepressiva als sehr gering ein­
zuschätzen [59]. Dagegen ist der Nut­
zen hoch. Ganz besonders bewährt ha­
ben sich niedrig dosiertes Risperidon 
(bis 1 mg/Tag) oder Citalopram (20 mg/

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

Weitere Interventionen
Auch bei geistig behinderten Patien­
ten ist im Falle einer therapieschwieri­
gen Epilepsie, wenn auf medikamentö­
sem Wege keine Anfallsfreiheit erzielt 
werden kann, die Indikation für einen 
epilepsiechirurgischen Eingriff zu prü­
fen. Zwar beruht eine Intelligenzminde­
rung oft auf einer generalisierten Hirn­
schädigung, 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 
ähnlich günstige 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 mög­
lich, nicht gewünscht oder die Indi­
kation dazu nicht untersuchbar ist, er­
scheint der Vagusnervstimulator eine 
mögliche Alternative, allerdings nicht 
in Bezug auf Anfallsfreiheit, die mit 
dieser Methode schwer erreichbar ist. 
Die Anfallsreduktions­Quoten sind aber 
vergleichbar denen neuer Antiepilepti­
ka und die positiven Begleiterscheinun­
gen, insbesondere die Stimmungsauf­
hellung günstig. Zudem wird von den 
Betreuern die Nutzung der Magnetsti­
mulation außerhalb der üblichen Stimu­
lations­Intervalle gerne genutzt, um An­
fallsserien zu unterbrechen, was zwar 
nicht belegt ist, dem Betreuer aber das 
Gefühl der Hilflosigkeit nehmen kann.
Ein großes Problem ist das Risiko des 
sogenannten „sudden unexpected death 
in epilepsy“ (SUDEP). Neue Metaana­
lysen deuten darauf hin, dass die Per­
sistenz von großen, also generalisiert 
tonisch­klonischen Anfällen in hoher 
Frequenz und deren Schlafbindung das 
Hauptrisiko für einen solchen Tod dar­
stellen [61], ganz besonders bei Män­
nern zwischen 20 und 40 Jahren. Eine 
spezifische Zuordnung von SUDEP zu 
den Antiepileptika gibt es aber nicht. 

Bei solch gefährdeten Patienten ist an 
Hilfsmittel wie Meldegeräte von schlaf­
gebundenen Anfällen zu denken, bei­
spielsweise kann das Epicare®­Gerät 
von großem Nutzen sein und den Be­
treuern Angst nehmen [70]. Andere 
Systeme zum Schutze von Hochrisiko­
Patienten sind in Entwicklung.
Schulungsprogramme haben in der 
Epileptologie inzwischen einen ho­
hen Stellenwert. Neben dem soge­
nannten MOSES­Programm für nor­
mal­intelligente Menschen ist das 
PEPE­Programm (psycho­edukati­
ves Programm Epilepsie) ein etablier­
tes und inzwischen auch in englischer 
Sprache verfügbares Programm [29].
Bei der Frage, ob und gegebenenfalls 
wann man eine erfolgreiche antiepilep-
tische Therapie beenden soll, ist insbe­
sondere zu prüfen, in welchem Umfang 
der Patient von der erreichten Anfalls­
freiheit profitiert hat (z. B. psychische, 
kognitive und motorische Fortschritte, 
Erleichterung bzw. Ermöglichung in­
tegrativer Maßnahmen, wie Eingliede­
rung in eine Werkstatt für Behinderte, 
in ein betreutes Wohnen).
Allerdings ist die Quote des erfolgrei­
chen Absetzens einer antiepileptischen 
Medikation bei schwerbehinderten 
Menschen geringer als bei normal­intel­
ligenten Menschen, was mit der Ätiolo­
gie der Behinderung zu tun hat [4].

Diagnostik von  
kognitiven Störungen durch 
Antiepileptika
Die antiepileptische Therapie ist oft 
mit dem Risiko einer Störung der kog­
nitiven Leistungsfähigkeit verbunden. 
Diese tritt in bestimmten Konstellatio­
nen zum Beispiel bei Arzneistoffen wie 
Topiramat oder Zonisamid [47, 55], im 
Hochdosisbereich aber bei Polythera­
pien häufiger auf, ist aber für den Ein­
zelfall nicht vorhersagbar. Daher sollte 
in diesen Fällen auf die kognitive Ver­
träglichkeit besonderes Augenmerk ge­
legt werden. Die Erfassung kogniti­
ver Nebenwirkungen antiepileptischer 
Medikation ist durch Verlaufsunter­
suchungen parallel zur Eindosierung 
möglich. Keine aussagekräftige Inter­
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pretation lässt hingegen das Ergebnis 
einer singulären Statustestung zu, bei­
spielsweise veranlasst durch die Schil­
derungen von Leistungsverschlech­
terungen. Für neuropsychologische 
Verlaufsuntersuchungen eignen sich 
insbesondere orientierende Testverfah­
ren, die attentionale und/oder exekuti­
ve Funktionen (beispielsweise kogni­
tive Geschwindigkeit, Wortflüssigkeit, 
Arbeitsgedächtnis) erfassen. Zudem 
müssen Informationen über die Stan­
dardabweichung, die Retest­Reliabilität 
und den durchschnittlichen Übungsef­
fekt vorliegen sowie Angaben darüber, 
ab welchem Zeitintervall eine Testwie­
derholung frühestens zulässig ist. Diese 
Werte erlauben es, kritische Differen­
zen, ab denen von einer signifikanten 
Änderung der kognitiven Leistungsfä­
higkeit ausgegangen werden kann, zu 
ermitteln. Schließlich sollten die Tests 
einfach und ansprechend gestaltet sein. 
Unter Berücksichtigung dieser Bedin­
gungen kann aus dem jeweils vorhan­
denen Repertoire neuropsychologischer 
Tests frei gewählt werden. Nicht von 
Bedeutung hingegen ist eine aussage­
kräftige 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 
für erwachsene Patienten einzusetzen, 
beispielsweise Untertests der Wechsler­
Intelligenztestfamilie. Einen Anhalts­
punkt für die Auswahl von Testverfah­
ren kann das Intelligenzalter geben: Der 
leichten Intelligenzminderung (F70, 
IQ­Bereich von 50 bis 69) ist ein In­
telligenzalter von 9 bis < 12 Jahren zu­
geordnet, im niedrigeren Intelligenz­
bereich (F71, IQ­Bereich von 35–49) 
könnte der Einsatz von Tests, die auch 
für kleinere, beispielsweise sechsjähri­
ge Kinder entwickelt wurden, versucht 
werden. Gezielt für Menschen mit geis­
tigen Behinderungen entwickelte ver­
änderungssensitive Verfahren zur ge­
zielten Erfassung attentionaler oder 
exekutiver Funktionen wären 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 stärker ausgeprägten geistigen Be­
hinderungen könnte die Kinderversion 
(EpiTrack Junior, für Kinder ab 6 Jah­
ren; [27]) gewählt werden. Sollten sich 
verfügbare Standardtestverfahren als zu 
schwierig erweisen, kann auf noch ein­
fachere, dann jedoch die oben genann­
ten Kriterien nicht mehr erfüllende Ver­
fahren mit eher explorativem Charakter 
zurückgegriffen werden. Als Beispiele 
wären hier einfache Aufgaben zum Rei­
hensprechen (Zählen, Wochentag) oder 
das zeitkritische Aufzählen von Wör­
tern bestimmter Kategorien (z. B. Tiere) 
zu nennen. 
Ist auch mit solchen Verfahren keine 
testpsychologische Objektivierung von 
Aufmerksamkeitsfunktionen erreich­
bar, könnten Ratingskalen, die das (ko­
gnitive) Verhalten erfassen, gewählt 
werden. Diese werden jedoch häufig 
den Rahmen des im klinischen Alltag 
Möglichen sprengen, sodass dann eine 
Beschränkung auf die Angaben der Be­
treuer oder Angehörigen erfolgt. Hier 
ist eine systematische und vom konkre­
ten Verhalten ausgehende Befragung 
empfehlenswert. Die eigene Erfahrung 
zeigt jedoch, dass dies häufig zu einer 
Unterschätzung der Nebenwirkungen 
führt. Eine detaillierte und mit Beispie­
len veranschaulichte Information von 
Patienten und Betreuern über die mög­
lichen kognitiven Nebenwirkungen 
hilft, deren Blick dafür zu schärfen. 
Schließlich sei auf weitere grundlegen­
de Schwierigkeiten neuropsychologi­
scher Untersuchungen hingewiesen: 
Da es schwierig ist, eine hinreichende 
Aufklärung über die medizinische Be­
deutung der Untersuchung zu gewähr­
leisten, fällt es den Patienten häufig 
schwer, sich ausreichend für die Teil­
nahme an der Untersuchung zu motivie­
ren. Aber selbst wenn eine Bereitschaft 
für die Untersuchungsteilnahme gege­
ben ist, stellt es sich häufig als schwie­
rig dar, eine hinreichende Leistungsmo­
tivation bzw. Anstrengungsbereitschaft 
über die gesamte Untersuchungsdau­

er aufrechtzuerhalten. Drittens gelangt 
die Befragung der Patienten durch ein 
nicht ausreichendes Verständnis für 
neuropsychologische Konstrukte wie 
„Aufmerksamkeit“ oder „Gedächtnis“, 
durch eine sozial­erwünscht verzerrte 
Antworttendenz und eine verminder­
te Fähigkeit zur subjektiven Leistungs­
einschätzung an ihre Grenzen. Häufig 
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 häufig begrenzte Möglichkeit, die 
Patienten an dieser Entscheidung parti­
zipieren zu lassen. Hier könnte die Er­
fassung der (Veränderung der) Lebens­
qualität einen Ausweg bieten, jedoch 
fehlen geeignete Verfahren weitestge­
hend [66]. 

Spezielle und ausgewählte 
Epilepsiesyndrome bei Men-
schen mit Behinderung
Typische Epilepsie-Syndrome, die bei 
mehr als 80 % der Betroffenen mit Epi­
lepsie assoziiert sind, sind die tuberöse 
Sklerose, das Sturge­Weber­Syndrom, 
das Rett­Syndrom und das Angel­
man­Syndrom, seltener ist die Epilep­
sie beim Down­Syndrom [9, 70]. Die 
genannten Syndrome beruhen auf ge­
netischen Defekten, chromosomalen 
Veränderungen oder noch nicht völlig 
geklärten Ursachen wie beim Sturge­
Weber­Syndrom [71, 72]. Schwierig 
einzuordnen ist das Lennox­Gastaut­
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 
können. Das Syndrom beschreibt mehr 
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eine Sym ptomenkonstellation von An­
fällen und EEG, die auf unterschiedli­
che Ursachen zurückzuführen sind, als 
eine Entität, die auf eine klar geneti­
sche oder strukturelle Veränderung zu­
rückzuführen ist [39, 50]. Wichtig ist 
häufig die Blick diagnose der anderen 
Syndrome mit Epilepsie: das Adeno­
ma sebaceum bei der tuberösen Skle­
rose [44], der Portwein­Nävus in ei­
nem Trigeminusast beim Sturge­Weber 
Syndrom [71, 72], das „happy pup­
pet“ Gesicht beim Angelman­Syndrom 
[17, 43], die reibenden Hände bei feh­
lendem Handgebrauch beim Rett­Syn­
drom [54, 63] und die typische Facies 
beim Down­Syndrom [5]. Dagegen 
sind die epilepsieassoziierten Syndro­
me wie das Dravet­Syndrom [30] oder 
auch das Lennox­Gastaut­Syndrom oh­
ne sichtbare Spezifika [50]. Dennoch 
ist die Anamnese des Dravet­Syndroms 
[30] so typisch, dass man sehr schnell 
über genetische Diagnostik (vorwie­
gend Mutation im SCN1A­Gen) zur 
Diagnose kommt: normale Geburt und 
frühkindliche Entwicklung bis zum ers­
ten Anfall, der typischerweise im ers­
ten Lebensjahr bei Fieber auftritt, mit 
anschließendem Entwicklungsknick. 
Besonders häufig sind unter den Dra­
vet­Syndrom­Patienten sogenannte 
Impfschäden, das heißt, die Patienten 
bekamen bei einer Impfung im ers­
ten Lebensjahr Fieberanstieg und den 
ersten Anfall [48]. Die Entwicklung der 
Kinder im Folgenden ist verzögert, An­
fälle bleiben persistent (Grand­Mal­An­
fälle, Myoklonien) die Temperaturemp­
findlichkeit bleibt häufig bestehen. Wer 
im Erwachsenenalter die Kombination 
Epilepsie bei Intelligenzminderung mit 
therapierefraktären Grand­Mal­Anfäl­
len, häufig bei Fieber oder Hitze, Ata­
xie und „anerkannter Impfschaden“ 
(oder unklare Enzephalitis ohne Erre­
gernachweis) aufweist, bei dem ist die 
Verdachtsdiagnose Dravet­Syndrom zu 
stellen [23]. 
Einen spezifischen Anfallstyp bei spe­
zifischen Syndromen gibt es allerdings 
in aller Regel nicht, obwohl generali­
siert tonisch klonische Anfälle bei na­
hezu allen Syndromen vorkommen und 
primär zu behandelndes Symptom sind 

[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 Orphan­Drugs wie Stiri­
pentol beim Dravet­Syndrom oder Ru­
finamid (und bedingt auch Felbamat) 
stellen Therapieoptionen für solche 
Spezialsyndrome dar. Ob das Immun­
suppressivum Everolimus mit Indikati­
on beim Riesenzellastrozytom von Pa­
tienten mit tuberöser Sklerose auch eine 
antiepileptische Kompetenz besitzt, ist 
derzeit Fragestellung einer großen Stu­
die [42].
Durch die Gendiagnostik versteht man 
zunehmend mehr auch die Pathophy­
siologie einzelner Epilepsiesyndrome 
und das Wissen wächst sehr schnell. 
Tabelle 3 gibt ein paar der neuen Er­
kenntnisse wieder, allerdings ist ein ei­
gener umfangreicher Artikel nötig, um 
eine umfassende Übersicht zu den ge­
netischen Epilepsiesyndromen zu ge­
ben und von ihrer spezifischen Therapie 
zu berichten.

Interessenkonflikterklärung
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UCB Pharma und Unterstützung für Kongressbe­
suche von UCB Pharma erhalten. 
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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 non­disabled 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 non­pharmaco­
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

Tab. 3. Spezielle Therapie bei ausgewählten genetischen Epilepsiesyndromen

Syndrom Genetik Therapie-Optionen

Lennox-Gastaut-Syndrom Unbekannt, vermutlich 
symptomatische Enzephalo-
pathie, manchmal aus West-
Syndrom entstehend

Felbamat (cave: Leberwert, Blutbildverän-
derungen, 2-wöchentliche Laborkontrollen), 
Rufinamid

Dravet-Syndrom Mutationen des SCN1A-
Gens sowie sporadisch 
weitere Genorte

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

Tuberöse Sklerose Mutation der Gene TSC1 
und TSC2 

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

Epilepsien assoziiert mit 
Mutation im Glucuose-
Transportergen

Mutaton im Gen SLC2A1 Ketogene Diät, meist neben der Basis-Epilep-
sietherapie

Down-Syndrom Trisomie des Chromo-
soms 21

Valproinsäure oft als Ersttherapie in Mono-
therapie hilfreich

Migrating partial epilepsy of 
infancy

Mutation im Gen SLC25A22 Kasuistisch: Retigabin, Chinidin

NMDA-Rezeptor-Mutationen-
assoziierte Sonderformen der 
kindlichen Enzephalopathien 

Mutation in den Gene 
GRIN2B und GRIN2A

Noch keine spezifischen Therapien im Erwach-
senenalter, bei Kindern Corticoid-Stoßtherapie 
möglich
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16. bis 18. April 2015
Berlin
9. Deutscher Parkinson-Kongress 
und 5. Deutscher Botulinumtoxin-
Kongress
Information:
http://www.dpg­kongress­2015.de

22. bis 25. April 2015
Dresden
9. Dreiländertagung 2015
Gemeinsame Jahrestagung der Deut-
schen und Österreichischen Gesell-
schaften für Epileptologie und der 
Schweizerischen Liga gegen Epilepsie
Information:
http://www.epilepsie2015.de

13. bis 15. Mai 2015
Wien (Österreich)
24. European Stroke Conference
Information:
http://www.eurostroke.eu

16. bis 20. Mai 2015
Toronto (Kanada)
168th American Psychiatric Associa-
tion (APA) Annual Meeting
Information:
http://www.psych.org

28. bis 31. Mai 2015
Glasgow (Schottland)
5th World Congress on ADHD
From Child to Adult Disorder
Information:
http://www.adhd­congress.org

14. bis 18. Juni 2015
Athen (Griechenland)
12th World Congress of Biological 
Psychiatry
Information:
http://www.wfsbp­congress.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 

2015 (MDP 2015)
Information:
www.mdp­kongress.de

23. bis 26. September 2015
Düsseldorf
88. Kongress der Deutschen Gesell-
schaft für Neurologie mit Fortbil-
dungsakademie
Information:
http://www.dgnkongress.org

23. bis 26. September 2015
München
29. Symposium der AGNP (Arbeitsge-
meinschaft für 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.eu

Diese und weitere Veranstaltungstermine 
auch unter http://www.ppt­online.de

Kongresse · Symposien · WorkshopsTermine


