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Die interdisziplindare Zusammenarbeit von Neurophysiologie, -pathologie, -radiologie und -
psychologie hat in der Epileptologie von Beginn an wesentliche Beitrage zur Hirnforschung
geleistet. Wahrend Epilepsie lange Zeit pauschalisierend mit einer Wesensanderung und
progredienten Demenz assoziiert wurde, hat man heute ein differenzierteres Bild von der
Epilepsie, wonach kognitive, psychosoziale und psychiatrische Aspekte eine gesonderte
Beachtung finden. MaRRgeblich stimuliert durch die Epilepsiechirurgie ist nun auch in Deutschland
ein gesteigertes Interesse an der Neuropsychologie bei Epilepsie zu verzeichnen. Traditionell
bedeutete Neuropsychologie in der Epilepsie immer auch schon Lateralisations- und
Lokalisationsdiagnostik. Verstarkt stehen mittlerweile allerdings auch Fragen der Qualitatskontrolle
und Qualitatssicherung bei der konservativen und operativen Epilepsiebehandlung im Mittelpunkt
des Interesses (Trenerry 1996). Diese Entwicklung steht im Einklang mit Bestrebungen, die
Patienten nicht nur symptomorientiert zu behandeln, sondern darliber hinaus ihre
Leistungsfahigkeit zu wahren und damit einen Beitrag zur Verbesserung der psychosozialen und
soziobkonomischen Situation des Patienten zu leisten. Insgesamt gesehen laft sich feststellen,
daf} sich heute neuropsychologische Kriterien zusammen mit neurologischen und psychosozialen
als unverzichtbarer Bestandteil der Diagnostik und Therapiekontrolle bei Epilepsien etabliert
haben.

1. Atiologie neuropsychologischer Stérungen bei Epilepsie

Epilepsien werden in ihrer Vielfalt hinsichtlich ihrer Atiologie, Topographie und Ausbreitung
typisiert. Klassifikatorisch wird (bergeordnet zwischen idiopathischen Epilepsien und
symptomatischen bzw. kryptogenen Epilepsien unterschieden. Bei ersteren ist bislang kein
morphologisches Korrelat identifiziert worden und es wird eine starke genetische Komponente
angenommen, bei letzteren ist ein morphologisch strukturelles Korrelat nachweisbar
(symptomatisch) beziehungsweise eine Lasion ist zu vermuten, |4t sich aber nicht zur Darstellung
bringen (kryptogen).

Wesentlich fir die Neuropsychologie ist die Tatsache, da} sich Epilepsien im Unterschied zu
anderen Erkrankungen des Zentralnervensystems auch durch dynamische epilepsieassoziierte
Funktionsstérungen auszeichnen. Neuropsychologisch relevanter ist insofern eher die
Nomenklatur von Epilepsien hinsichtlich ihrer Topographie bzw. Ausbreitung. Diese bezieht sich
auf elektroencephalograpische Merkmale epilepsietypischer Aktivitat im Anfall und zwischen
Anfallen. Danach sind fokale, lokale, partielle Epilepsien mit bzw. ohne sekundare Generalisierung
zu unterscheiden von primar generalisierten Epilepsien, bei denen generalisierte epileptische
Aktivitat keinen fokalen Ausgang nimmt. (vgl. zur internationalen Klassifikation epileptischer Anfélle
und Syndrome: Stefan 1995, S17 ff)

- Abbildung -

Hirnleistungsstérungen bei symptomatischen bzw kryptogenen Epilepsien kdnnen folglich einmal
aus eher unveranderlichen morphologisch/strukturellen Veranderungen des Gehirns resultieren,
andererseits aus eher veranderlichen und weitgehend reversiblen Stérungen, die sich aus der
epileptischen Funktionsstérung und ihrer medikamentdsen Behandlung ergeben (Abb.).

Im Vergleich zu den symptomatischen Epilepsien sind Hirnleistungsstérungen bei idiopathischen
Epilepsien direkt mit der epileptischen Aktivitat assoziiert (vgl. Absenceepilepsie) bzw. sie
erscheinen als Korrelat der Erkrankung (vgl. Rolandoepilepsie).

Mit den moglichen atiologischen Faktoren und deren Interaktion sind bereits auch die
Einsatzgebiete neuropsychologischer Untersuchungsverfahren und die Fragestellungen an die
Neuropsychologie angezeigt, die bei Epilepsie diagnostisch von Bedeutung sein konnen. (vgl.
Tabelle1)

- Tabelle 1 -

2. Neuropsychologische Diagnostik
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Hinsichtlich der testdiagnostischen Untersuchung bei Epilepsie ist prinzipiell zu unterscheiden, ob
ein neuropsychologischer Status oder ob eine Leistungsdynamik bei der differentialdiagnostischen
Fragestellung des Einflusses von Anfallen oder der Medikation erfallt werden soll. Ein
neuropsychologischer Status sollte nach Moglichkeit bei einer stabilen Medikation und
Anfallssituation erhoben werden, desgleichen nicht in zeitlicher Nahe zum letzten Anfall.

Fur die Diagnostik von Teilleistungsstérungen zum Zwecke der Lokalisations- und
Differentialdiagnostik, ist die Anwendung spezieller neuropsychologischer Verfahren inklusive von
Mafen zur Sprachdominanz indiziert. In den meisten Epilepsiezentren kommen Testbatterien zum
Einsatz. Sie dienen der Groborientierung und je nach Fragestellung und Symptomatik wird gezielt
weiteruntersucht. Die untersuchten Bereiche ahneln sich stark, und trotz der Vielfalt moglicher
Testverfahren zeichnen sich erste Standards in der Untersuchung ab. Ein ausgezeichneter
Uberblick lber die weltweit an den verschiedensten Epilepsiezentren durchgefiihrten Verfahren
findet sich bei M. Jones-Gotman et al. (1993). Tabelle 2 gibt auszugsweise die international
gebrauchlichsten Verfahren wieder. Zusatzlich sind dort auch die Verfahren aufgefiihrt, die im
Bonner Epilepsiezentrum als Standard bei konservativen und operativen Patienten mit Epilepsie
zur Anwendung kommen.

- Tabelle 2 -

Weitere Informationen zu Testverfahren bei Erwachsenen und Kindern kénnen englischsprachigen
Ubersichten zur Neuropsychologie bzw. neuropsychologischen Diagnostik bei Epilepsie
entnommen werden (Meinardi et al. 1993; Sackellares und Berent 1996).

Die meisten Erfahrungen und die dementsprechend verlallichsten Testverfahren liegen fur
Patienten mit Temporallappenepilepsie vor (vorrangig Tests zum sprachlichen und figuralen
Gedachtnis) bzw. auch fir Patienten mit Frontallappenepilepsie (Tests zur motorischen
Koordination, Planung, Flassigkeit, Aufmerksamkeit, Umstellungsfahigkeit bzw.
Interferenzvermeidung etc.). Parietale und okzipitale Epilepsien sind weniger gut erforscht.
Prinzipiell kdnnen bei Epilepsien jedweder Lokalisation solche Tests angewandt werden, die sich
auch bei prozesshaften, traumatischen oder gefalRbedingten Schadigungen der entsprechenden
Hirngebiete als sensitiv erweisen. Tests, die syndromorientiert anhand anderer Patientenkollektive
validiert wurden (bspw. der Aachener Aphasietest fur Patienten mit cerebrovaskularer Schadigung)
erfassen allerdings nicht notwendigerweise die oft nur schwachen und umschriebenen
Funktionsstérungen bei Epilepsie. Bei jungeren Kindern gilt es, die Entwicklungsaspekte v.a. die
motorische, sprachliche Entwicklung zu berlcksichtigen. Bei Kindern ist eine Erhebung von
Leistungs- und Anpassungsverhalten (ber eine genaue Verhaltensbeobachtung bzw. in
Zusammenarbeit mit den Eltern obligatorisch, da die bei Epilepsien des Kindesalters haufig
anzutreffenden Aufmerksamkeitsstorungen die Gefahr einer Unterschatzung der tatsachlichen
Leistungsfahigkeit mit sich bringen (Performanz-Kompetenz Diskrepanz).

3. Neuropsychologische Befunde bei Epilepsien

3.1 Idiopathische Epilepsien

Wenn auch bei den idiopathischen Epilepsien (z.B. Absence-epilepsien und Epilepsien mit
Aufwach Grand-Mal) keine morphologische Hirnveranderung falRbar ist, wird bei diesen Epilepsien
dennoch den retikularen und thalamischen Strukturen eine besondere Beteiligung zugeschrieben
(Swartz et al. 1996; Prevett et al. 1995). Neuropsychologisch falbare Leistungsdefizite sind eher
selten und zumeist unspezifisch. Sie betreffen vorrangig den Aufmerksamkeisbereich, visuo-
motorische Leistungen und das Arbeitsgedachtnis.

3.2 Symptomatische und kryptogene Epilepsien

Verglichen mit den idiopathischen Epilepsien sind kognitive Beeintrachtigungen bei
symptomatischen und kryptogenen Epilepsien schon aufgrund der nachgewiesenen bzw. zu
vermutenden Schadigung des Gehirns fast die Regel. Es gibt zahlreiche Studien, die bereits auf
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der Basis gangiger und etablierter Intelligenz- und Leistungstests unspezifisch einen
Zusammenhang zwischen Epilepsie und einer geminderten Hirnleistungsfahigkeit belegen. Bei
fokalen Epilepsien kann jedoch nur fir eine Minderheit der Patienten eine generelle intellektuelle
Leistungsminderung angenommen werden. Zumeist sind dies solche Patienten, deren Epilepsie
eine ausgedehnte anlagebedingte oder erworbene Hirnschadigung zugrundeliegt. Ansonsten sind
Stérungen in Teilleistungsbereichen vorherrschend, die sich gut mit lokalen strukturell-
funktionellen Veranderungen in Verbindung bringen lassen.

3.2.1 Temporallappenepilepsie

Am besten erforscht sind derzeit die Epilepsien im Bereich des temporo-limbischen Systems bei
Erwachsenen. Die Temporalregion, d.h. die mesialen Strukturen Amygdala/ Hippokampus/
Parahippokampus) und assoziierte kortikale Areale sind wesentliche Mediatoren von
gedachtnisbildenden Prozessen. Insofern stellen Gedachtnisdefizite die vorrangige kognitive
Stérung dieser Form der Epilepsie dar. Bei der mesialen Form der Temporallappenepilepsie, die
mit Hippokampussklerose einhergeht, aber auch bei kortikalen Temporallappenepilepsien ist
speziell das deklarative Gedachtnis (intendiertes Lernen und Abrufen) betroffen. Entsprechend der
funktionalen Hemispharenspezialisierung ermdglichen sprachliche bzw. figural-raumliche
Gedachtnisleistungen Aussagen hinsichtlich der Lateralisation des epileptischen Herdes in der
linken sprachdominanten bzw. der rechten sprachlich nichtdominanten Hemisphare (Elger et al.
1995). Diese Beziehung ist sehr stabil und deutlicher fir linksseitige Epilepsien als flr
rechtsseitige. Darlber hinaus finden sich bei Temporallappenepilepsie abhangig von der
Lateralisation des Herdes auch Stérungen von sprachlichen bzw. visuell-rdumlichen Funktionen
die sich in einer Intelligenzminderung niederschlagen konnen. Diese Stérungen lassen sich zum
Teil Uber eine indirekte epileptische Beteiligung angrenzender Hirnareale erklaren. Funktionen der
Aufmerksamkeit und exekutive Funktionen sind selten betroffen. Diese Defizitkonstellation wird
mittlerweile als charakteristisch fir das Syndrom der mesialen Temporallappenepilepsie mit
Hippokampussklerose angesehen (Hermann et al. 1997).

3.2.2 Frontallappenepilepsie

Wahrend die Fortschritte bei der Erforschung der Temporallappenepilepsie beachtlich sind, gibt es
zwar theoretisch geleitete Annahmen, welche Teilleistungsstorungen bei Epilepsien in
extratemporalen Hirnregionen (z.B. frontal, parietal etc.) zu erwarten sind, die weitaus meisten
neuropsychologischen Befunde zu diesen Hirnregionen stammen jedoch aus Lasionsstudien. Fir
Frontallappenepilepsien zeichnet sich ab, dall exekutive Funktionen wie die motorische
Koordination und Sequenzierung, Aufmerksamkeit und Tempo, Arbeitsgedachtnis, Antizipation,
Umschaltvermdgen und Interferenzvermeidung Funktionen sind, in denen sich frontale Stérungen
gesondert niederschlagen. Vergleichbar der oftmals bilateralen Manifestation frontaler Epilepsien
im EEG lassen sich assoziierte frontale Funktionsstérungen schlecht lateralisieren. Aufgrund der
Ubergeordneten Steuerfunktion des Frontalhirns, die sich in der mannigfaltigen neuronalen
Vernetzung zu anderen Hirnstrukturen widerspiegelt, ist eine frontale Funktionsstérung oft nur im
Gesamtleistungsprofil identifizierbar (Jasper et al. 1995, Helmstaedter, Kemper & Elger 1996).

3.2.3 Epilepsien anderen Ursprungs

Die klassischen bei parietalen und okzipitalen Lasionen beobachteten neuropsychologischen
Ausfalle (Aphasie, Apraxie, etc. bzw. Neglect und Anopsien) sind bei fokalen Epilepsien meist nur
bei entsprechender ausgedehnter morphologischer Schadigung oder im Kontext von Anfallen als
iktuale oder postiktuale Symptomatik zu beobachten. Abgesehen von einer retrospektiven
Untersuchung operierter Epilepsiepatienten mit parietalen Tumoren, flr die Stérungen der
Zweipunktdiskrimination und der Stereognosie berichtet werden, sind keine grofReren Kollektive mit
Epilepsien in diesen Hirnregionen untersucht wurden, die eine weitergehende Systematik
erlaubten (Salanova et al. 1995). Vergleichbar Beobachtungen im Anfall (vgl. Anfallssemiologie
Tabelle 3) und entsprechend EEG-Befunden, die haufig nach temporal und frontal ausgedehnte
epileptische Aktivitat zeigen, mutet auch das neuropsychologische Profil posterior lokalisierter
Epilepsien haufig frontal oder temporal an (vgl. Beispiele zur Anfallspropagation in H. Stefan
1995).
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3.3 Differentialdiagnostik neuropsychologischer Storungen bei Epilepsie

Wie eingangs erwahnt, resultieren kognitive Leistungsstérungen bei fokalen Epilepsien aus dem
Bedingungsgefiige zwischen epileptischer Funktionsstérung, medikamentéser Behandlung und
zugrundeliegender morphologisch struktureller Hirnschadigung. Der Einflul dieser Faktoren ist im
einzelnen nachweisbar, es ist bislang jedoch wenig dariber bekannt, wie diese Faktoren
hinsichtlich der kognitiven Leistungsfahigkeit interagieren.

3.3.1 Epiletische Funktionsstérung und Anfélle

Von Seiten der Epilepsie 1aRt sich davon ausgehen, dall neben Lokalisation und Ausbreitung der
epileptischen Funktionsstérung, der Erkrankungsbeginn, die Dauer und die Schwere der Epilepsie
von wesentlicher Bedeutung fir die kognitive Leistungsfahigkeit sind.

Eine direkte Beziehung zwischen elektroencephalographisch erfaldten epileptischen Potentialen
und Leistungsdefiziten ist bislang nur bei ideopathischen primar generalisierten Epilepsien
nachgewiesen worden (Aarts et al. 1984). Bei fokalen Epilepsien ist die Korrelation zwischen
epileptischer Aktivitat und klinischen Auffalligkeiten schwach und die Frage, inwieweit interiktuale
fokale epilepsietypische Aktivitdt im EEG Hirnleistungen direkt beeinflufdt, ist dulRerst umstritten.
Der Einflu® der epileptischen Stérung auf die Leistungsfahigkeit 1alt sich gut im Umfeld von
manifesten oder "subklinischen" Anféllen erkennen. Die Symptomatik im Anfall und nach dem
Anfall 1aRt sich auch diagnostisch verwerten. Wie Tabelle 3 zu entnehmen ist, erlaubt z.B. das
Anfallsgeschehen als solches oft eine Einschatzung, welche Hemisphare und welche Hirnareale
primar bzw. sekundar in der Anfallsentwicklung betroffen sind (vgl. auch Stefan 1995). Postiktual
stehen die Dauer der Reorientierung, Art, Ausmal® und Dauer der Leistungsstorungen in einer
deutlichen Beziehung zum Anfallsgeschehen. Postiktuale aphasische Symptome, Desorientiertheit
und Paresen verweisen z.B. auf die Lateralisation des Anfallsursprungs (siehe Tabelle 3).

- Tabelle 3 -

Die Dauer des Anfalls, die iktuale BewuRtseinslage und der Grad der postiktualen Umdammerung
scheinen entscheidend von der Anfallspropagation in temporale-mesiale Strukturen bestimmt.
Selbst wenn die Patienten vollkommen reorientiert scheinen, lassen sich mit wiederholten
Testungen zum Teil noch Stunden nach dem Anfall Teilleistungsdefizite nachweisen. Sekundar
generalisierte Anfélle fihren zu starkeren und langer andauernden Defiziten als Anfalle, die nicht
generalisieren. Die postiktualen Defizite sind entsprechend der Lokalisation und der Lateralisation
des Anfallsgeschehens spezifisch, und die Herdseite erholt sich langsamer als die nicht primar
betroffene Seite (Helmstaedter et al. 1995; Aldenkamp 1997).

3.3.2 Medikation

Von Seiten der Medikation sind es Substanz, Art der Medikation (Mono- versus- Polytherapie
etwa), Dosierung und der Grad der Anfallskontrolle, die sich in der kognitiven Leistungsfahigkeit
niederschlagen. Soweit eine Polytherapie vermieden wird, und sich die Dosierung innerhalb der
therapeutischen Grenzen bewegt, halten sich die kognitiven Nebenwirkungen der gangigen
Antiepileptika in Grenzen. Von den klassischen Medikamenten erscheinen Bromide,
Benzodiazepine oder Phenobarbital (PB) eher mit negativen kognitiven Effekten behaftet sind als
Phenytoin (PHT) Valproinsaure (VPA) oder Carbamazepin (CBZ) (Blank 1990; Meador 1990). Die
sogenannten "neuen Antiepileptika" Vigabatrin (GVG), Lamotrigen (LTG), Gabapentin (GBP) etc.
werden eher positiv und als nebenwirkungsarm beurteilt. Hier fehlt es jedoch zum Teil noch an
Erfahrung, insbesondere auch hinsichtlich des Zusammenwirkens in der Kombinationstherapie
(Scollo-Lavizzari und Marugg 1995). Am ehesten finden sich Einflisse der Medikation auf
Aufmerksamkeitsfunktionen und auf das psychomotorische Tempo. Inkonsistente Befunde gibt es
zu der Vorstellung, dald Antiepileptika eine unterschiedliche Wirkung auf epileptisches bzw.
nichtepileptisches Gewebe haben und dadurch auch zu hirnlokalen Leistungsveranderungen
fihren. Abgesehen von moglichen negativen Auswirkungen der Medikation auf die
Leistungsfahigkeit sollte immer berucksichtigt werden, dafl die erfolgreiche medikamentdse
Kontrolle von Anfallen und epileptischer Aktivitdt auch leistungssteigernd sein kann. Ebenso gibt
es Anhaltspunkte daflr, da® das Ausmall der zugrundeliegenden Hirnschadigung mit der
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Medikamentenwirkung interagiert. Im Zweifelsfall ist beim Patienten individuell durch
Wiederholungstestungen zu prifen, inwieweit kognitive Stérungen mit der Veranderung der
Medikation und der Anfalle variieren.

3.3.3 Pathologie

Von morphologischer Seite sind Lokalisation und Ausmal der Lasion, fraglich auch die Art der
Lasion fur die kognitive Leistungsfahigkeit von Bedeutung. Bei der Temporallappenepilepsie finden
sich  beispielsweise unterschiedliche Stérungen von Gedachtnisleistungen bei der
Hippokampussklerose im Vergleich zu temporo-mesialen und temporo-lateralen Tumoren
(Helmstaedter und Lehnertz et al. 1997).

Die Pathologie ist aber allein schon deshalb von Bedeutung, als spate Lasionen (meist Traumata
oder Tumore) mit einer kiirzeren Dauer der Epilepsie einhergehen. Ferner besitzt das Gehirn bei
spater Schadigung andere Kompensationsmechanismen als bei friihen Lasionen, Anlage- oder
Reifungsschaden.

3.3.4 Epilepsiechirurgische Eingriffe

Seit der Einfuhrung der Epilepsiechirurgie finden sich mehr und mehr operierte Patienten bzw.
solche, die hinsichtlich eines epilepsichirurgischen Eingriffs abzuklaren sind. Epilepsiechirurgische
Eingriffe fiihren bei einem hohen Prozentsatz der Patienten zur Anfallskontrolle. Dabei besteht
allerdings auch ein Risiko, zusatzliche Beeintrachtigungen in Kauf nehmen zu missen. So kénnen
sich operationsabhangig postoperative Defizite ergeben, die nicht nur quantitativ sondern auch
qualitativ Uber die bereits praoperativ gestorten Leistungen hinausgehen.

Die funktionelle Integritat der von der Epilepsie betroffenen bzw. nichtbetroffenen Hirnregionen lafit
prognostische Aussagen hinsichtlich der erzielbaren Anfallskontrolle und der Leistungsentwicklung
nach operativen Eingriffen zu. Vergleichbar den Ergebnissen zum EEG, dall ausgedehnte und
bilaterale Epilepsien operativ schwer kontrollierbar sind, ergeben sich auch Beziehungen zwischen
der Begrenztheit von kognitiven Defiziten und der erzielbaren Anfallskontrolle.

Operativ bedingte kognitive EinbuRen stehen in einem deutlichen Verhaltnis zur Ausgangsleistung,
indem bei besserer Ausgangsleistung mit starkeren Verlusten zu rechnen ist. Dies erklart sich aus
dem Umstand, dal® die Entfernung vorgeschadigter Strukturen weniger Defizite zur Folge hat als
die Entfernung epileptogenen Gewebes, das zum Teil noch in Funktionen eingebunden ist. Neben
dem Ausmald der Resektion noch in Funktionen eingebundenen Gewebes ist das Alter des
Patienten zum Zeitpunkt der Operation entscheidend flr den postoperativen Outcome
(Helmstaedter und Elger 1998). Von besonderer Bedeutung sind hier die Plastizitdtsgrenze um die
Pubertat und die Altersgrenze, ab der Reservekapazitdten und Kompensationsmdglichkeiten
altersbedingt stagnieren bzw. dann auch abnehmen. Praoperativ sekundar mit einem temporalen
Herd assoziierte kontra- und ipsilaterale Leistungsstérungen erholen sich bei erfolgreicher
Operation durch die Kontrolle irradiierender epileptischer Aktivitat (Helmstaedter und Elger 1996,
1998).

Auch fur extratemporale Operationen &3t sich annehmen, dal sich zusatzliche Defizite begrenzen
lassen soweit sich die Operation auf vorgeschadigtes Gewebe beschrankt und eloquente
Hirnareale nicht tangiert. Bei frontalen Resektionen und bei subpialen Transsektionen kortikaler
Sulci (statt Resektion werden in eloquenten Arealen die cortikocortikalen Querverbindungen
durchtrennt) sind bspw. negative Auswirkungen auf motorische Leistungen, Tempo, Response
Inhibition und Sprachleistungen mdglich, wenn supplementarmotorische Areale, die Zentralregion
oder sprachmotorische Areale mit in die Operation einbezogen werden.

Vergleichbar der postoperativen Erholung extratemporaler Funktionen nach
Temporallappenresektionen kdnnen sich extrafrontale Leistungen durch eine erfolgreiche
Anfallskontrolle verbessern. Altere Studien an frontalen Patienten beschreiben nur den
postoperativen Zustand und lassen die OP-bedingte Veranderung nicht erkennen. (vgl. zur
Epilepsiechirurgie J. Engel 1993)

3.4 Befunde zur Hemispharendominanz bei fokalen Epilepsien

Die neuropsychologische Identifikation gestdrter Funktionsbereiche und deren topische Zuordnung
zu neuronalen Strukturen erfordert die Kenntnis der zerebralen Dominanzmuster fir die gepriften
Leistungen. Die verlaBlichsten Daten zur Hemispharendominanz bei Epilepsie stammen aus
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intracarotidalen Amobarbital Tests, die in Anlehnung an ihre Erstbeschreibung durch J. Wada auch
WADA tests genannt werden (Loring 1992) (vgl. hierzu auch Methodenkapitel 2.1). Gerade bei frih
einsetzenden Stdérungen kann es schadigungsbedingt zur globalen aber auch partiellen
interhemispharischen Verlagerung von Funktionen kommen. Neben der interhemispharischen gibt
es allerdings auch die intrahemispharische Reorganisation von Sprachfunktionen in Regionen, die
in Nachbarschaft zur Schadigung liegen (Ojemann et al. 1993). Die intrahemispharische
Lokalisation von Sprachfunktionen |at sich, soweit erforderlich, Uber Elektrokortikostimulation
bestimmen. Wahrend diese friiher in der Tradition Penfields intraoperativ beim wachen Patienten
vorgenommen wurde, geschieht die elektrische Cortexstimulation heute mehrheitlich tber
subdurale Mehrkontaktelekroden (Streifenelektroden mit 4-8 Kontakten oder Grids mit 16 bis 64
Elektroden). Die Subduralelektroden werden Uber Bohrlécher auf den Kortex aufgelegt und dienen
primar der chronischen Registrierung von Anfallsaktivitat direkt von der Kortexoberflache.
Entsprechend WADA-Testbefunden liegt die Inzidenz einer atypischen Sprachdominanz bei
linkshemispharischen Epilepsien bei ca. 30%. Die Plastizitdtsgrenze fur Sprache liegt beim
Abschlufd der Sprachentwicklung und reicht maximal in die Pubertat (Helmstaedter et al 1997a).
Der Grad der rechtshemispharischen Sprachbeteiligung ist zum Erkrankungsbeginn und zur
Ausdehnung der strukturellen oder funktionellen Schadigung korreliert. Linkshandigkeit ist bei
friher linkshirniger Schadigung ein guter Indikator fur eine atypische Sprachdominanz (>80%),
wobei der Umkehrschluly allerdings nicht zuléssig ist. Wesentlich ist die Erkenntnis, daf frontale
und posteriore Schadigungen auch zu einer hemispharischen Dissoziation von expressiver und
rezeptiver Sprache fuhren kann (Kurthen et al 1992). Diagnostisch ist von Bedeutung, dal} eine
atypische Sprachdominanz haufig mit einer Defizitkonstellation einhergeht, die aufgrund von
"Crowding" und "Suppression" (Transferbedingte Unterdrickung originar rechtshemispharischer
Funktionen) im Widerspruch zur Lateralisation der Schadigung bzw. Epilepsie steht. Bei
rechtshirnigen Epilepsien liegt die Inzidenz fur eine atypische Sprachdominanz bei Gber 20%. Die
rechtshirnige Sprachreprasentanz bei diesen Patienten erscheint eher genuin. Auch bei diesen
Patienten ergeben sich Anhaltspunkte fir die Annahme eines schadigungsbedingten
Sprachtransfers bei friiher Schadigung. Im Gegensatz zum links-rechts Transfer scheint der
Transfer von Sprachfunktionen von der rechten in die linke Hemisphare allerdings nicht mit
besonderen neuropsychologischen Auffalligkeiten einherzugehen (Helmstaedter et al. 1997 a/b)

3.5 Befunde bei Kindern mit Epilepsie

Anders als im Erwachsenenalter finden wir bei Kindern ein weites Spektrum von leichten bis sehr
schweren Formen der Epilepsie, wobei die assoziierten kognitiven Stérungen von
Teilleistungsdefiziten Uber Entwicklungsbehinderungen bis hin zu progredienten Abbauprozessen
reichen (Doose 1995, Hermann et al. 1989, Janz 1997). Tabelle 4 gibt eine Zusammenfassung der
kindlichen Epilepsien wieder, wie sie Doose 1995 nach Epilepsietyp, Erkrankungsalter,
Ausgangssituation und kognitiver Entwicklung systematisiert hat.

- Tabelle 4 -

Kinder mit fokalen Epilepsien zeigen haufig ahnliche lokalisationsbezogene Teilleistungsdefizite
wie Erwachsene. Dies ist flr die Temporallappenepilepsien weitgehend gesichert und wird bei
frontalen Epilesien ebenfalls angenommen.

Bei den idiopathischen Formen liegen meist leichtere neuropsychologische Beeintrachtigungen
v.a. der Aufmerksamkeit vor, so zum Beispiel bei den Absenceepilepsien, die mit deutlichen
Schulschwierigkeiten einhergehen kénnen. Allerdings gibt es hier auch schwere Formen der
Epilepsie, wie etwa die schwere myoklonus Epilepsie, die im Verlauf eher ungunstig sind und mit
ausgepragten kognitiven Defiziten im Sinne einer dementiellen Entwicklung einhergehen.
Epilepsien, die durch ausgedehnte interiktale epileptische Aktivitat charakterisiert sind, haben
nachgewiesenermaflen einen unglnstigen Einflu@ auf die psychomentale Entwicklung
(Stagnation, Regression). Hierzu gehdéren v.a. das West-Syndrom und das Lennox-Gastaut
Syndrom, bei denen in der Uberwiegenden Zahl der Falle zusatzlich schwere morphologische
Hirnschadigungen vorliegen. Bei Epilepsieformen mit einem hirnlokalen Schwerpunkt der
kontinuierlichem epileptischen Aktivitdt kénnen die Funktionsdefizite relativ ortsspezifisch
ausfallen. Hierzu gehort das aphasische Storungsbild des Landau-Kleffner Syndroms, das bei
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Ruckgang der pathologischen EEG-Aktivitdt bzw. der Anfalle auch nach der Pubertat haufig
persitiert. Inwiefern auch bei anderen, bzgl. der Anfallssituation gutartig verlaufenden kindlichen
Epilepsien (z.B: Rolando-Epilepsie) die Teilleistungsdefizite langerfristig bestehen bleiben, ist
derzeit noch ungeklart (Dulac in press).

Zusammenfassung
Die kognitiven Leistungen bei Epilepsien reflektieren die Erkrankung als solche (idiopathische
Eplepsien) oder zugrundeliegende morphologisch strukturelle Schadigungen

(symptomatische/kryptogene) Epilepsien in Interaktion mit der epileptischen Funktionsstérung und
der antikonvulsiven Medikation. Abhangig von der Hemispharendominanz, die bei friher
Schadigung bzw. Epilepsie eine Veranderung erfahren kann, zeigen sich bei den
symptomatischen Epilepsien spezifische Defizite entsprechend der Lateralisation, Lokalisation und
Ausbreitung der epileptischen Funktionsstorung iktual, postiktual und interiktual.

Die Medikation kann in ihrer Dosierung und Interaktion mit anderen Pharmaka zu lokalen wie
unspezifischen Veranderungen der Leistungsfahigkeit flihren, wobei in Abhangigkeit von der
erzielten Anfallskontrolle, Leistungssteigerungen wie Verschlechterungen maéglich sind.
Epilepsiechirurgisch behandelte Patienten kdnnen abhangig vom kognitiven Ausgangsstatus, dem
Alter, und der Operationsart operationsbedingte Defizite zeigen. Nach Operationen lassen sich
allerdings auch Leistungssteigerungen verzeichnen lassen, insbesondere dann, wenn durch die
Operation eine dauerhafte Anfallsfreiheit erzielt wurde.
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Legende zur Abbildung:

Atiologisches Modell der Funktionsstdrungen bei Epilepsie, das die Interaktion von a) strukturell
morphologisch bedingten und b) funktionell dynamisch durch die Epilepsie und die Medikation
bedingten Funktionsstérungen annimmt.

* "Lasion" umfaldt hier jegliche Art von Schadigung, d.h. posttraumatisch, Residuen entzundlicher
Prozesse und zerebrovaskularer Schadigungen, Tumore und zerebrovaskulare Malformationen

sowie reifungs- und anlagebedingte Schadigungen. "Epileptischer Herd" steht flr den Einflul® der
Epilepsie (iktual, interiktual)
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Tabelle 1

Fragen an die Neuropsychologie:

Allgemein:
- Liegen Leistungsstérungen vor ?
- Lassen sich diese plausibel mit der Epilepsie bzw. den zugrundeliegenden
neurologischen Stérungen in Verbindung bringen ?
- Welche Stoérungen zeigen sich im Anfall (iktual) und insbesondere nach dem Anfall
(postiktual), und wie lange halten postiktuale Stérungen an ?
- Gibt es ein Verhaltenskorrelat epilepsietypischer EEG-Aktivitat (Paroxysmale oder
kontinuierliche Aktivitat, Spike Wave Komplexe etc.)
- Lassen sich Einflisse der Medikation auf die Leistungsfahigigkeit objektivieren ?
Epilepsiechirurgie:
- Lassen sich die Leistungsstorungen mit bekannten strukturellen Lasionen bzw.
der Lokalisation des epileptischen Herdes in Verbindung bringen ?
- Verweisen die Defizite Uiber die Lasion hinaus auf andere Hirnregionen ?
- Ergeben sich Hinweise auf eine atypische Hemispharendominanz ?
- Welche kognitiven Konsequenzen hat ein epilepsiechirurgischer Eingriff ?
- Welche Ressourcen hat das Gehirn zur Kompensation eines Eingriffs (Plastizitat und
Umwegsleistung) ?
Ubergeordnet:
- Welche Auswirkungen haben die Defizite auf den Alltag, Schule, Beruf und die
Lebensqualitat ?
- Vorschlage zur Therapie oder postoperativen Rehabilitation kognitiver
Teilleistungsstérungen ?
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International haufig genutzte Testverfahren?
und Beispiele aus der Testbatterie des Bonner Epilepsiezentrums*

Funktionsbereich

Testverfahren

Q

Sprache

Auditiv
Raumlich-Visuell,
Visuokonstruktion

Auferksamkeit

Motorik, Psychomotorik

Flexibilitit, Interferenzvermeidung
Abstraktion, Fluency

Gedachtnis (sprachlich)

Gedachtnis (bildhaft visuell)

Hemispharendominanz

WAIS# bzw. HAWIE (R)* oder WIP*
MWT-B* (als Schatzmal})

Boston Diagnostic Aphasia Examination?
Token Test (AAT)#*

Benennen (AAT)*

Nachsprechen (AAT)*

Seashore (Rhytmus)#

Hooper Visual Organization Test (VOT)#
Benton Judgement Line Orientation (JLO)#
LPSUT 7, 8*

Mosaik Test#*

Porteus Maze Test#, Labyrinth-Test von Chapuis*
Trail Making Test#

Letter Cancellation Tests (various)#

d-2 Aufmerksamkeitsbelastungstest*
c.l.-Test (UT Symbole Zahlen)*
Reaktionszeiten®*

Pegboard#

Fingeroszillation#*

Koordination und Sequenzierung (Luria)*
Wisconsin Card Sorting Test#

Controlled Oral Word Association (FAS)#
Wortflussigkeit (LPS UT 6)*

Design Fluency#*

Stroop Test#*

c.l.-Test (UT Interferenzen)*

IST-70 (UT's WA und GE)*

Story recall (WMS logical memory)#

Word List Learning: CVLT#, AVLT#, VLMT*
Buschke Selective Reminding#

Digit Span#*

Visual Reproduction (WMS)#
Rey-Osterrieth Complex Figure#

Benton Visual Retention#*

Design Learning (various)

DCS teilrevidiert*

Corsi Blocks Sequence Learning#*
Handigkeit Oldfield Edinburgh Questionnaire #*
Dichotischer Hortest (Fused Rhyme o. Minimalpaare)#*
Tachistoskopie #*

WADA Test #*

(vgl. M. Jones Gotman 1993)
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Tabelle 3
Lokalisatorische Hinweise aus der Anfallssemiologie

Anfallsart Semiologie und postiktuale Symptome

Frontal/Zentral/SMA

- iktual kontralaterale Kloni, bilaterale motor. Schablonen (oft repetitiv),
hypermotorische Entau3erungen, Versivbewegung, okulare Deviation
Bewultsein oft erhalten
(SMA: Haltebewegung, Vokalisation, Spracharrest)

- postiktual schnelle Reorientierung, kontralaterale Paresen.

Temporal

- iktual oroalimentare Automatismen, kontralateral. Tonus, starrer Blick,
Vokalisationen (dominant: unverstandlich, nondominant: verstandlich),
akustische Sensationen, sensor. Aphasie, oft umdammert,

- postiktual langsame Reorientierung und Aphasie je nach Lateralisation

Parietal sensorische und visuelle Stérungen,
je nach Propagation auch wie bei frontal u. temporal
BewuRtseinslage abhangig von Anfallspropagation nach temporal

- postiktual lokale Symprtomatik, ansonsten propagationsabhangig

Okzipital visuelle stationare oder bewegte Phanomene wie Photopsien, Metamorphopsien,

visuelle Fehlwahrnehmungen, Halluzinationen

je nach Propagation auch wie bei frontal u. temporal

BewuRtseinslage abhangig von Anfallspropagation nach temporal
- postiktual lokale Symptomatik, ansonsten propagationsabhangig
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Tabelle 4

Epilepsien im Kindes Mani- Ausgangs- kognitive

und Jugendalter festation situation Entwicklung

Idiopathsche Epilepsien

frahkindl. Epilepsie 5-15 Lj. normal ungunstig/Demenz

mit ton. klon. Anf. und hemi grand mal

Benigne myoklon. bis 3 Lj. normal gut/Retardierung moglich

Epilepsie

Schwere myoklon. 1Lj. normal ungunstig/Demenz

Epilepsie

Myoklon.-astat. bis 5 Lj. Uberwiedend verlaufsabh. Partialausfalle

Epilepsie normal bis Demenz

Absence-Epilepsien

- frihkindlich 1-4 L. normal Teilleistungsstdérungen maglich

- Pyknolepsie 5-8 Lj. normal Teilleistungsstérungen madglich

- juvenil 9-12 L. normal Teilleistungsstdérungen moglich

Juvenile myoklon. 12-25 L. normal Teilleistungsstérungen (frontal?)

Epilepsie

Juvenile Epilepsie 12-25 L normal Teilleistungsstérungen (frontal?)

mit ton. klon. Anf.

Symptomatische bzw. kryptogene Epilepsien

Fokale Epilepsien jedes normal Beginn- und lokalisationsabhangige
Alter oder geschadigt Teilleistungsstérungen

Epilepsia partialis jedes meist geschadigt ungunstig progredient Demenz

continua Alter

Enzephalopathien

West-Syndrom 1Lj. meist geschadigt ungulnstig/Retardierung

Lennox Gastaut 2 -7 Lj. meist geschadigt unglinstig/Retardierung

Syndrom

Benigne Partialepilepsien und verwandte Krankheitsbilder

Rolando-Epilepsie 2-12 L. Hirnreifungsstoérung Teilleistungsstorungen

(hereditar)

Pseudo Lennox 2-7Lj. Hirnreifungsstérung Sprachentwicklungs- und

Syndrom (hereditar) andere Teilleistungsstérungen

Bioelektrischer Status 2-10 L. Hirnreifungsstoérung verlaufsabh. Teilleistungsstérungen

im Schlaf (ESES) (hereditar) bis Demenz

Landau Kleffner 4-10 L. Hirnreifungsstoérung auditorische Agnosie und Aphasie

Syndrom

(hereditar)

(Modifiziert nach Doose 1995)




