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Epileptologische Betreuung von Menschen
mit Intelligenzminderung

Thomas Dorn

Bei Menschen mit Minderintelligenz treten hdufiger

als bei nicht behinderten Menschen Epilepsien auf.

Die epileptischen Anfille sind dabei in der Regel als

eines unter mehreren Symptomen einer nicht selten

genetisch bedingten Hirnaffektion aufzufassen, die

auch zur Minderintelligenz und gegebenenfalls

anderen neuro-psychiatrischen Symptomen fiihrt.

derheiten der Diagnostik und The-

rapie in dieser Patientengruppe
dargestellt, wobei auch die Grenzen
der bis anhin nur in geringem Masse
vorhandenen klinisch-wissenschaftli-
chen Evidenz der Therapieverfahren
bei behinderten Patienten aufgezeigt
werden. Es sei hierzu auf die Arbeit
einer internationalen Arbeitsgruppe
unter der Leitung von Kerr verwiesen,
die die Grundziige der Epileptologie
bei behinderten Patienten in Diagnos-
tik und Therapie aufzeigt (21). Diese
Richtlinien bilden die Grundlage fiir
die folgenden Ausfiihrungen, die noch
aktuellere Literatur und die eigenen
Erfahrungen des Autors beriicksichti-
gen.

I m Folgenden werden die Beson-

Identifikation der Ursache(n) von
Epilepsie und geistiger Behinde-
rung — nicht nur von akademi-
schem Interesse

Bei der tiberwiegenden Mehrzahl von
Patienten mit Epilepsie und Intelli-
genzminderung ist davon auszuge-
hen, dass die epileptischen Anfille
und die geistige Behinderung sowie

allfdllige weitere neuropsychiatrische
und von anderen Organsystemen
herriithrende Symptome Folge ein und
derselben, sehr oft genetisch beding-
ten Grunderkrankung sind. In jedem
Falle ist die Identifikation der Ursache
der Minderintelligenz und der Epilep-
sie anzustreben (19). Hierbei sind das
MRI - gegebenenfalls in Narkose - so-
wie andere bildgebende Verfahren
nicht nur fiir die Erfassung der zere-
bralen Situation, sondern auch bei der
Diagnose und Erfassung von Begleit-
erkrankungen, die wegweisend fiir
die Syndromdiagnose sein konnen,
aber auch bei der Epilepsietherapie
zu Komplikationen fithren konnen,
besonders wichtig. Oft sind auch an-
dere Fachérzte (z.B. Dermatologen)
mit ihrer jeweiligen Methodik erfor-
derlich, um ein allfdlliges Syndrom
(z.B. eine Phakomatose) zu erkennen.
Daneben konnen Stoffwechselunter-
suchungen - auch bei erwachsenen
Patienten - sowie natiirlich (moleku-
lar-)genetische Untersuchungstech-
niken zur Anwendung kommen.

Auch wenn fiir die iberwiegende Zahl
der hier relevanten Krankheitsbilder -
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aber ldngst nicht mehr aller! (7) -
keine kausale Therapie existiert, er-
moglicht die genaue Kenntnis der
Atiologie der Epilepsie eine sicherere
Epilepsietherapie (z.B. Vermeidung
von Valproat bei einer mitochondria-
len Zytopathie, da dies zu einem Le-
berversagen fithren kann [12]). Aus
der Erfahrung des Verfassers fiihrt
eine unklare Diagnose der Grund-
erkrankung nicht selten zu unge-
rechtfertigten Schuldzuweisungen ge-
geniiber Arzten, Familienangehorigen
oder anderen Betreuungspersonen
beziehungsweise Institutionen, die
den Aufbau einer vertrauensvollen
Zusammenarbeit mit den an der Pati-
entenbetreuung beteiligten Personen
und damit auch epileptologisch-the-
rapeutische Bemiihungen erheblich
erschweren, verzogern oder gar ver-
hindern.

Besonderheiten der Diagnostik von
epileptischen Anfillen und Epilep-
sien — Bedeutung und Maglichkei-
ten einer technisch assistierten
Anfallsheobachtung

Bei behinderten Patienten mit Epilep-
sien begegnen uns héufiger schwerer
verlaufende Formen als bei nicht be-
hinderten Patienten. Oft treten bei ei-
nem Patienten mehrere verschiedene
Anfallsformen auf. Nicht selten haben
wir es mit Anféllen zu tun, die zu Stiir-
Neben epileptischen
Anféllen treten oft auch andere par-
motorische

zen fiihren.
oxysmale Phédnomene
(Stereotypien, Volkalisationen usw.)
auf, die nicht einfach von epilepti-
schen Anféllen zu unterscheiden sind.
So ergibt sich also die Notwendigkeit
Video-EEG-Langzeitdia-
gnostik, wobei sich die bei uns im

fiir eine
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Hause seit mehreren Jahrzehnten eta-
blierte Radiotelemetrie, die dem Pati-
enten sehr viel Freirdume bietet und
eine Beobachtung in einer Art Alltags-
umfeld mit vertrauten Bezugsperso-
nen zuldsst, bewdhrt hat (5). Sollte
eine derartige Untersuchung auf-
grund einer mangelnden Kooperati-
onsfahigkeit des Patienten nicht mog-
lich sein,
wachung sinnvoll sein. Schliesslich
erlaubt die heute fast tiberall verflig-
bare digitale Videotechnik — zum Bei-
spiel in Mobiltelefonen - das rasche
Erfassen von paroxysmalen Sympto-
men durch Betreuungspersonal und
Angehorige, was prézisere Erkennt-
nisse liefert als die Erhebung einer
Anamnese, die oft nur bei in der Beob-

kann eine Videoiiber-

achtung von paroxysmalen Sympto-
men geschultem Personal verwert-
bare Resultate liefert. Die technisch
assistierte Beobachtung liefert neben
Hinweisen zur Differenzialdiagnose
paroxysmaler Symptome auch eine
bessere Einschitzung der Bedeutung
der Anfille fiir die Lebensqualitit des
Betroffenen, welche etwa bei der Pla-
nung und Indikation von schwierigen
Umstellungen der Pharmakotherapie
bei fortgeschrittenem Behandlungs-
stand von grosser Bedeutung ist und
bei nicht kommunikationsfihigen Pa-
tienten nicht einfach den Angehori-
gen oder Betreuungspersonen alleine
iiberlassen werden sollte.

Prinzipien der Epilepsietherapie -
Pharmakotherapie und chirurgi-
sche Behandlungsverfahren

Wie bei nicht behinderten Patienten
lautet das Therapieziel Anfallsfreiheit
bei fehlenden beziehungsweise tole-
rablen Nebenwirkungen. Die wich-
tigste Sédule ist die Pharmakotherapie.
Auch wenn aufgrund der bei einer
geistigen Behinderung anzunehmen-
den ausgeprigteren und ausgedehn-
teren Hirnpathologie ein schwererer
Verlauf und eine geringere therapeu-
tische Zuginglichkeit einer Epilepsie
als bei nicht behinderten Patenten er-
wartet werden kann (1), ist dies bisher
nicht durch eine Studie bewiesen.
Ferner ist zu beriicksichtigen, dass
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Das Therapieziel lautet - wie bei nicht behinderten

Patienten auch - Anfallsfreiheit bei fehlenden

beziehungsweise tolerablen Nebenwirkungen.

Die wichtigste Saule dabei ist die Pharmakotherapie.

bei einzelnen genetisch bedingten
Syndromen Aussagen zur epileptolo-
gischen Prognose gemacht werden,
die nahe legen, dass die einer Behin-
derung und Epilepsie zugrunde lie-
gende Atiologie die Chance auf An-
fallsfreiheit massgeblich determiniert.
So wird bei einer Trisomie 21 von
einer relativ guten Prognose der dabei
oft auftretenden BNS-Anfille in
der Kindheit berichtet (6), widhrend
Patienten mit einem Inv-dup-(15)
Syndrom in der Regel eine im Vor-
schulalter einsetzende, pharmakothe-
rapieresistente Epilepsie entwickeln
(3). Dennoch sollte im Einzelfall eine
mit einer ungiinstigen epileptologi-
schen Prognose hehaftete Syndrom-
diagnose nicht zu therapeutischem
Nihilismus fiihren.

So ist das Prinzip der antiepilepti-
schen Pharmakotherapie eine syste-
matische Erprobung einer initialen
Monotherapie, alternativer Monothe-
rapien und schliesslich von Kombina-
tionstherapien, welche bis zur indivi-
duellen Nebenwirkungsgrenze ausdo-
siert werden sollten (8). Hierbei kann —
wie bei nicht behinderten Patienten
auch - nach dem Scheitern des dritten
Therapieregimes eine Pharmakothe-
rapieresistenz angenommen werden
beziehungsweise sollte das urspriing-
liche Therapieziel Anfallsfreiheit
nicht mehr als sehr realistisch ange-
sehen werden. Trotzdem ist es im Ein-
zelfall oft schwer zu entscheiden,
wann von dem Ziel Anfallsfreiheit
endgiiltig abgeriickt werden sollte.
Wéhrend bei Pharmakotherapiere-
sistenz bei nicht behinderten Patien-
ten und insbesondere bei jenen, die
eine epileptogene Ldsion in nicht elo-
quentem Kortex haben, ein resektiver
epilepsiechirurgischer Eingriff mit
dem Ziel Anfallsfreiheit erwogen wer-
den muss, ist die chirurgische Thera-

pieoption bei erwachsenen Menschen
mit Intelligenzminderung ein oft nicht
ohne weiteres gangbarer Weg. Da es
sich bei einem epilepsiechirurgischen
Eingriff ja um eine eingreifende me-
dizinische Massnahme handelt, die
nicht der Abwendung einer unmittel-
baren vitalen Gefdhrdung dient, be-
darf es einer rechtsgiiltigen Einwilli-
gung in den Eingriff beziehungsweise
in eine daflir notwendige invasive
Diagnostik, die bei einem nicht ein-
willigungsfdhigen Patienten von ei-
nem gesetzlichen Vertreter gegeben
werden muss, wobei versucht werden
sollte, den Patienten so gut wie mog-
lich einzubinden. Zudem konnte ein
epilepsiechirurgischer Eingriff auch
durch eine mangelnde Kooperations-
fahigkeit des Patienten bei der dafiir
notwendigen  Video-EEG-Langzeit-
diagnostik verunmdoglicht werden.
Auch wird bei diffuseren Hirnpatholo-
gien, zum Beispiel einer ausgedehn-
ten Polymikrokyrie im Rahmen eines
genetischen Syndroms, a priori kein
epilepsiechirurgischer Eingriff erwo-
gen werden. Dabei ist aber das Ergeb-
nis der Epilepsiechirurgie hei sorgfal-
tig selektierten behinderten Patienten
nicht notwendig schlechter als bei
nicht behinderten Patienten (13). Bei
Kindern gibt es anekdotische Evidenz,
dass ein frither erfolgreicher epilep-
siechirurgischer Eingriff die Entwick-
lungsprognose verbessern kann (18).
Bei tuberdser Sklerose sind erfolgrei-
che epilepsiechirurgische Eingriffe
moglich, wenn die Epileptogenese auf
einzelne Tuber bezogen werden kann,
wie eine retrospektive Studie mit 70
Patienten zeigte (14). Grossere Stu-
dien zur resektiven Epilepsiechirur-
gie bei geistig behinderten erwachse-
nen Patienten existieren aber nicht.

Es sollte im Zusammenhang chirurgi-
scher Therapieverfahren bei Men-
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schen mit Intelligenzminderung noch
auf die «palliative», nicht resektive,
sondern diskonnektive anteriore Kal-
losotomie hingewiesen werden, mit
der es gelingt, Sturzanfille mit hohem
(Hirn-)Verletzungspotenzial zu ver-
hindern beziehungsweise deren Hau-
figkeit zu vermindern, ohne dass rele-
vante zusétzliche kognitive Storungen
dadurch
jingsten indischen Studie mit 17 be-
hinderten Kindern zufolge konnte bei
zwei Dritteln von ihnen mit diesem
Eingriff die Héufigkeit der Sturzan-
falle um mindestens 90 Prozent ver-
mindert werden, wihrend sich das
Verhalten besserte (17).

Schliesslich liegen auch Erfahrungen
mit der Vagusnervstimulation (VNS)
vor. Auch hier gibt es keine grossen
Studien iiber die Wirksamkeit und
Vertréglichkeit dieses Behandlungs-
verfahrens. Eine retrospektive Studie
mit 21 Patienten im Alter von 3 bis 56

induziert werden. Einer

Jahren, wovon nur 16 auswertbar wa-
ren, zeigte bei 11 eine mehr als 50-
prozentigen Reduktion der Anfallshéu-
figkeit nach sechs Monaten, wobei bei
den auswert-baren Patienten {iiber
keine nennenswerten Nebenwirkun-
gen berichtet wurden (2).

Medikamentenauswahl bei der
antiepileptischen Pharmako-
therapie

Fiir die antiepileptische Pharmako-
therapie stehen bei behinderten Pati-
enten dieselben Substanzen zur Ver-
figung wie bei nicht behinderten
Patienten. Fiir behinderte Patienten
liegen aber keine randomisierten,
plazebokontrollierten und verblinde-
ten Studien vor. Es gibt lediglich fiir
die «<neuen» Antiepileptika Lamotrigin
(4, 16), Topiramat (9, 11, 20), Levetira-
zetam (10) und Gabapentin (4) offene
Add-on-Studien, die die WirksamKkeit
dieser Substanzen bei Epilepsien bei
behinderten Patienten nahe legen. Die
Vertriglichkeit ist zum Teil aufgrund
von pharmakokinetischen Wechsel-
wirkungen mit der Basismedikation
nicht ohne Weiteres beurteilbar, bei
Lamotrigin ergeben sich Hinweise fiir
positive psychotrope Effekte.
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So bleibt man bei der Medikamenten-
auswahl auf die in der Epilepsiethera-
pie bei nicht behinderten Patienten
glltigen Kriterien angewiesen, das
heisst, die
richtet sich nach dem Epilepsiesyn-
drom und nach dem - iiberwiegend

Medikamentenauswahl

anderer Antiepileptika oft gesenkt
werden miissen und Blutbild- und
Leberwertkontrollen im Abstand von
14 Tagen tiber die gesamte Dauer der
Anwendung erfordert, was gewisse
Anforderungen an die Kooperations-
fahigkeit des Patienten stellt.

Aufgrund des weitgehenden Fehlens spezieller

Studien bleibt man bei der Medikamentenauswahl

auf die in der Epilepsietherapie bei nicht behinderten

Patienten gultigen Kriterien angewiesen.

fiir nicht behinderte Patienten - be-
kannten Nebenwirkungsprofil, Le-
bensalter und Begleiterkrankungen
beziehungsweise Begleitmedikatio-
nen. Da bei behinderten Patienten die
teratogenen Effekte des Valproats in
der Regel keine Bedeutung haben,
kann dieses Medikament bei behin-
derten Patientinnen mit (symptoma-
tisch) generalisierten Epilepsien si-
cherlich  grossziigiger  eingesetzt
werden als bei nicht behinderten Pati-
entinnen, zumal ja zufolge einer ran-
domisierten grossen Studie dieses
Medikament wirksamer als andere
Antiepileptika mit vergleichbarem
Indikationsspektrum ist (15), wobei in
dieser Studie das Levetirazetam noch
nicht berticksichtigt wurde.

Unseren eigenen Erfahrungen zu-
folge erweist sich die Kombination
aus Valproat und Lamotrigin bei be-
hinderten Patienten mit schweren fo-
kalen oder generalisierten Epilepsien
oft als sehr wirksam, auch wenn
schon viele andere Antiepileptika
vorher zum Einsatz gelangt sind.
Sollte diese Kombination nicht aus-
reichend wirksam sein, so kann das
Hinzufligen eines weiteren Antiepi-
leptikums ohne Effekt auf den Meta-
bolismus von Lamotrigin beziehungs-
weise Valproat - das
Topiramat, Levetirazetam bei foka-
len/generalisierten und von Gabapen-
tin, Pregabalin bei fokalen Epilepsien

heisst von

- sinnvoll sein. Als «ultima ratio» ist
eine Therapie mit Felbamat moglich,
bei dessen Eindosierung die Dosen
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Praktische Aspekte der antiepilep-
tischen Pharmakotherapie

Eine der Besonderheiten und Heraus-
forderungen der Therapie mit Anti-
epileptika ist die schwierige Beurteil-
barkeit des erwiinschten Effekts auf
die Anfallssituation. Hier spielen eine
nicht vorhandene oder eingeschrinkte
Rapportfahigkeit des Patienten, viele
verschiedene und/oder schwer erkenn-
bare Anfallsformen sowie das Vorhan-
densein anderer paroxysmaler, nicht
epileptischer Phdnomene (z.B. Stereo-
typien) eine Rolle. Auch die Erfassung
unerwiinschter Arzneimitteleffekte ist
erschwert. Ferner sind Uberdosie-
rungserscheinungen im Sinne einer
Ataxie bei rollstuhlpflichtigen Betrof-
fenen nicht ohne Weiteres erkennbar.
Des Weiteren konnen bei behinderten
Patienten auch Nebenwirkungen auf-
treten, die bei nicht behinderten Pa-
tienten unbekannt sind.

Leber- und Nierenerkrankungen kon-
nen die Indikation eines Antiepilepti-
kums einschridnken beziehungsweise
Dosisanpassungen erfordern. Die Ver-
abreichung eines Medikaments kann
zum Beispiel aufgrund einer Schluck-
storung oder einer eingeschrdnkten
Kooperationsfiahigkeit erheblich er-
schwert sein. Schliesslich findet die
antiepileptische Therapie nicht selten
in einem schwierigen psychosozialen
Umfeld statt, das in die Therapieent-
scheidungen mit einbezogen werden
muss.

Es gilt also, die von Fall zu Fall sehr
unterschiedliche komplexe Beziehung
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Begleiterkrankungen, besonders psychiatrische,

konnen das Spektrum von Nebenwirkungen eines

Medikaments erweitern.

zwischen Grundkrankheit, Epilepsie,
Verhaltensstorungen und Therapie zu
analysieren und die Therapie entspre-
chend den Ergebnissen dieser Ana-
lyse zu beginnen beziehungsweise
weiterzugestalten. Dies setzt in erster
Linie eine intensive Kommunikation
zwischen allen Beteiligten voraus,
wobei versucht werden sollte, den Pa-
tienten selbst so gut wie moglich ein-
zubeziehen. Bei
schiedlichen epileptischen und nicht
epileptischen paroxysmalen Sympto-
matiken muss den Betreuenden am
besten anhand entsprechender Video-
dokumente verdeutlicht werden, wel-
che anfallsartigen Phdnomene durch
die Therapie beeinflusst werden sol-
len. Ferner muss kommuniziert wer-
den, mit welchen Nebenwirkungen zu
rechnen ist. Eine sorgfiltige Doku-
mentation von Anfallssituation, Allge-
meinbefinden und Verhalten ist eine
unahdingbare Voraussetzung. Labor-
untersuchungen, inshesondere Medi-
kamentenspiegelbestimmungen,

miissen aufgrund der schwierigeren

mehreren unter-

klinischen Erkennbarkeit von Neben-
wirkungen, der ofters vorhandenen
(psychiatrischen) Begleitmedikation
mit zum Teil noch unbekannten Inter-
aktionen bei behinderten Patienten
eine grossere Rolle spielen als bei
nicht behinderten Patienten. Bestim-
mungen der Serumkonzentrationen
von Antiepileptika — und auch der Psy-
chopharmaka - sollten an jedem
«Wendepunkt» erfolgen, also immer
dann, wenn die (Begleit-)Medikation
verdndert wird oder klinisch neue
Gesichtspunkte (mehr oder weniger
Anfélle, Nebenwirkungen, Verhaltens-
inderung, Anderung des Allgemein-
befindens) auftreten. Die Ergebnisse
dieser Bestimmungen sind dann nicht
isoliert fiir sich zu betrachten, son-
dern sind erst durch den Vergleich
mit frither oder manchmal auch erst
spiter bestimmten Werten sinnvoll, in

dem sie dann die Grundlage fiir eine
Dosisanpassung eines Antiepilepti-
kums liefern. |

Dr. med. Thomas Dorn

Leitender Arzt

Schweizerisches Epilepsie-Zentrum
Bleulerstrasse 60

8008 Ziirich

Bei diesem Artikel handelt es sich um die

gekurzte Fassung einer Arbeit gleichen Titels,
die demnéchst in der Zeitschrift «Medizin fir
Menschen mit geistiger oder Mehrfachbehin-

derungy, Edition Bentheim erscheint.
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