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Liebe Eltern,

von der Gesellschaft fiir Neuropadiatrie wurde die Leitlinie "Therapie der Blitz-Nick-Salaam-Epilepsie (West-Syndrom)" erstellt. Dieser in erster Linie
medizinischen Leitlinie méchten wir eine Elterninformation beifiigen.

Bei Ihrem Kind wurden Auffalligkeiten festgestellt, die moglicherweise auf eine BNS-Epilepsie hindeuten oder es wurde bereits die Diagnose einer BNS-Epilepsie
gestellt. Diese Elterninformation erklart Ihnen die Krankheit, die notwendigen Untersuchungen und die Mdglichkeiten der Behandlung. Diese Broschiire soll hnen
helfen, mehr iber die Erkrankung zu erfahren. Auch wenn Sie beruflich mit Kindern zu tun haben und sich tber dieses seltene Krankheitsbild informieren
mochten, wird Ihnen dieses Heft weiterhelfen.

Die Erkrankung ist selten, nur eins von 25.000 Kleinkindern ist betroffen. Ein durchschnittlicher Kinderarzt misste tiber 100 Jahre arbeiten, um 1 Kind mit dieser
Epilepsie in seiner Praxis zu sehen. Mehr Erfahrungen mit dieser Krankheit haben die Arzte in Kinderkliniken und niedergelassene Kinderérzte, die sich speziell
auf dem Gebiet der Kinderneurologie (Neuropadiatrie) und/oder als padiatrische Epileptologen (Kinderérzte mit Zusatzausbildung auf dem Gebiet der Epilepsie)
fortgebildet haben.

Was ist Epilepsie Gberhaupt

Zuerst einmal etwas Grundsatzliches: Jeder Mensch kann einen epileptischen Anfall bekommen. Treten ohne duRere Ausldser wie Fieber, Schadel-Hirn-Trauma,
Infektion des Gehirns, immer wieder Anfélle auf, spricht man von einer Epilepsie. Anfélle bzw. Epilepsien kdnnen in jedem Lebensalter beginnen. Sie sind
unabhangig vom Geschlecht, von der Herkunft oder vom sozialen Status eines Menschen. Kurz gesagt: Es kann jeden treffen, Schalke-Anhénger oder
BVB-Fans, Bayern oder Ostfriesen.

Hervorgerufen werden Epilepsien durch Fehlfunktionen der Nervenzellen im Gehirn. Nervenzellen verstandigen sich durch den stetigen Austausch kleiner
elektrischer Impulse. Dies geschieht mit unglaublicher Geschwindigkeit und scheinbar chaotisch, jedoch hintereinander. Geben viele Nervenzellen gleichzeitig
solche Impulse ab (der Epileptologe spricht von hypersynchronen Entladungen), ist die Versténdigung der Nervenzellen gestort; es kann ein Anfall auftreten.

Obwohl die elektrischen Impulse der Nervenzellen sehr klein sind, kann man sie mit geeigneten Verstarkern als Elektroenzephalogramm (EEG s. S. 4f)
aufzeichnen. Die von Fachleuten als "hypersynchrone Entladungen” oder als "epilepsietypische Potentiale (EP)" bezeichneten Muster im EEG ragen aus der
normalen Hintergrundaktivitat heraus und sind mal leicht, mal nur sehr schwer im EEG zu erkennen.

Wie der einzelne Anfall aussieht, hangt davon ab, welcher Nervenzellverband im Gehirn sich "hypersynchron" entladt und was er in unserem Korper steuert. Sind
die Nervenzellen fiir die Bewegung der rechten Hand zusténdig, so kann diese Hand zucken, sind sie fur die Bewegung der linken Gesichtshalfte zustandig, so
kann dieser Teil des Gesichts zucken. Aber auch kurze Abwesenheitszusténde, der Verlust der Kdrperspannung oder ein komisches Gefiihl kdnnen Ausdruck
epileptischer Aktivitat sein. Anfélle sehen also ganz unterschiedlich aus.

Was heil3t BNS Uberhaupt?

Die Abkiirzung BNS steht fiir Blitz-Nick-Salaam und beschreibt das Aussehen der Anfalle recht deutlich:
Blitz-Anfall: Die Kinder zucken wie vom Blitz getroffen (Fachausdruck: Myoklonie).

Nick-Anfall: Die Kinder machen mit dem Kopf eine Nick-Bewegung und beugen dabei Kopf und Rumpf nach vorne.
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Salaam-Anfall: Gleichzeitig mit dem Nick-Anfall heben sie die Arme und fiihren sie vor der Brust zusammen. Diese Bewegung soll dem orientalischen
Friedensgruf (Salaam) ahneln.

Fur diese unterschiedlichen Anfallsmuster gibt es verschiedene Bezeichnungen: BNS-Krampfe, BNS-Anfalle, Spasmen oder epileptische Spasmen.

Der englische Arzt Dr. West beschrieb erstmals und ausfihrlich diese Epilepsie mit ihren verschiedenen Anfallsformen, die er bei seinem Sohn beobachten
musste. Daher wird diese Epilepsieform auch als "West-Syndrom" bezeichnet.

In welchem Lebensalter setzen BNS-Anfalle ein?

Die Epilepsie mit BNS-Anféllen tritt im ersten Lebensjahr auf. Die Anfélle beginnen meist zwischen dem dritten und sechsten Lebensmonat, in seltenen Fallen
auch friiher. Ein Beginn nach dem ersten Lebensjahr ist selten. Die BNS-Epilepsie ist also altersabhéngig. Diese Altersabhangigkeit lasst sich mit den
unterschiedlichen Entwicklungsstufen des Gehirns erklaren. Hat das kindliche Gehirn die Reife von etwa 12 Monaten erreicht, manifestiert sich meist keine
BNS-Epilepsie mehr.

Wie oft treten BNS-Anfalle auf?

Der einzelne Spasmus dauert meist nur 1 bis 2 Sekunden. In der Regel treten mehrere (manchmal bis zu 100) Spasmen hintereinander auf (Anfallsserie,
Kluster). In der neuen Klassifikation der Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE) wird die ganze Serie als ein BNS-Anfall bezeichnet. Zwischen den einzelnen
Spasmen innerhalb einer Serie kdnnen Pausen von wenigen Sekunden bis zu maximal 1 Minute bestehen. Sehr oft werden BNS-Anfélle gerade nach dem
Aufwachen beobachtet. Die hohe Zahl von Spasmen pro Tag ist fiir die BNS-Epilepsie sehr typisch; hdufig kommt es zu Hunderten von Spasmen am Tag.

Wie sehen BNS-Anfalle aus?

Bei einem typischen BNS-Anfall kénnen verschiedene Bewegungen beobachtet werden. Der Kopf macht eine Nickbewegung, die Arme werden zur Seite und
nach oben ausgestreckt und manchmal werden die Beine an den Bauch gezogen. Gelegentlich schreit das Kind bei einem Krampf auf und/oder weint klaglich am
Ende einer Serie und ist erschopft. Es kann aber auch wenig oder gar nicht beeintrachtigt wirken. Wie erwahnt, dauert diese Bewegung nur 1 bis 2 Sekunden.
Wird die gleiche Bewegung langer gehalten - etwa 10 bis 20 Sekunden - handelt es sich um einen tonischen Anfall und nicht um einen BNS-Anfall.

Bei manchen Sauglingen beginnt die BNS-Epilepsie aus voller Gesundheit und klar erkenn-bar von einem auf den anderen Tag. Meist sind die Anfélle aber zu
Beginn der Erkrankung nicht so eindeutig und leicht erkennbar. So kann z.B. eine Nickbewegung des Kopfes oder eine auffallige Augenbewegung das einzig
sichtbare Anfallssymptom sein. Daher denken Eltern oft zunachst an Sauglingskoliken oder Schreckbewegungen und nicht an eine Epilepsie. Bauchkoliken
zeigen aber niemals einen Bewegungsablauf, wie er fir BNS-Anfalle typisch ist. Charakteristisch fir epileptische Anfalle ist auch der stets gleichartige Verlauf
des jeweiligen Anfallstyps.

Bei

meinem Kind besteht der Verdacht auf BNS-Epilepsie. Was nun?

Bei solch einem Verdacht wird der Kinderarzt Ihr Kind so schnell wie mdglich zu einem Spezialisten Gberweisen. Meist wird lhr Kind in ein Krankenhaus
eingewiesen, in dem die notwendigen Untersuchungen durchgefiihrt werden kénnen. Dort wird immer ein Elektroenzephalogramm (EEG) geschrieben, das heif’t,
die elektrische Aktivitat im Gehirn des Sauglings wird aufgezeichnet. Dazu werden kleine Metallplattchen (Elektroden) auf die Kopfhaut des Babys geklebt oder
mit Gummibandern auf dem Kopf befestigt; die Elektroden werden mit vielen Kabeln an einen Computer angeschlossen. Oft wird auch gleichzeitig ein Video
aufgenommen, so dass der Arzt Bewegungen/Anfélle und die EEG-Veranderungen zeitgleich beobachten kann.

Praxis-Tipp: Das Anbringen der Elektroden und das EEG selbst tut nicht weh und ist auch nicht schéadlich. Es kann aber fiir das Baby unangenehm
sein, weil eine unbekannte Person an seinem Kopf "herumfummelt" und die Lésung, die zum Ankleben benutzt wird, manchmal kalt ist und komisch
riecht. Sie kénnen lhrem Baby die Situation erleichtern, wenn Sie das Lieblingsschmusetier oder die Schmusedecke dabei haben, eine Nuckel-Flasche
oder die Lieblingsmusik etc., also etwas, das beruhigend und entspannend auf lhr Kind wirkt.
Die dabei abgeleitete Hirn-Aktivitat kann auf einem Bildschirm sichtbar gemacht werden. Bei einem gesunden Kind sieht ein Ausschnitt aus dem EEG etwa so
aus:
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Abbildung 1: Normales EEG, Alter 3 Monate

Bei einem Kind mit BNS-Epilepsie sieht das EEG ganz anders aus, auch wenn klinisch gerade kein Anfall beobachtet wird. Im Gegensatz zu den ruhigen,
geordneten Wellen eines normalen EEG sehen diese EEG-Bilder ziemlich "chaotisch" aus, man spricht von einer "Hypsarrhythmie" (Arrhythmie: unregelmafRiger
Ablauf eines rhythmischen Ablaufs, Hyps(o): Vorsilbe, die erhéhen oder hoch bedeutet) (Abbildung 2). Die Hypsarrhythmie ist unregelméRig und variabel, es
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finden sich viele Spitzen (spikes) im EEG, die abwechselnd und in groRer Haufigkeit an verschiedenen Stellen im Gehirn auftreten. Dieses typische Muster des
EEG ist so charakteristisch, dass der Fachmann oft allein aus dem EEG heraus, ohne das Kind zu kennen, schon die Diagnose einer BNS-Epilepsie stellen
kann.

Manchmal sieht man diese Hypsarrhythmie nur, wenn das Kind schiaft (Abbildung 2): Daher muss bei Verdacht auf eine BNS-Epilepsie stets ein EEG wahrend
des Schlafs aufgezeichnet werden.

Das EEG muss aber nicht immer eine Hypsarrhythmie zeigen. Auch in Féllen, in denen das EEG "nur" epilepsietypische Verénderungen zeigt, die mit typischen
BNS-Anfallsmustern in Verbindung gebracht werden kénnen, spricht man von einer BNS-Epilepsie.

Bei Aufnahme in die Klinik wird der Arzt auch Blut fiir ein Blutbild, fir Leber- und Nierenwerte sowie die Elektrolyte abnehmen. Obwohl diese Untersuchungen
selten Aufschluss Uber die Ursache der BNS-Epilepsie geben, sind sie doch als Basis fiir die weitere Behandlung von Bedeutung.
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Abbildung 2: 6 Monate alter Saugling mit BNS-Epilepsie: Hypsarrhythmie: oben wach, unten Schlaf

Warum reagiert mein Kind nicht auf mich?

Mit Beginn der Anfélle beobachten viele Eltern auch eine Veranderung im Verhalten ihres Kindes. Das Kind scheint kein Interesse mehr an seiner Umgebung zu
haben, es reagiert nicht oder deutlich weniger auf die Eltern, es erscheint schlafriger oder gereizter als friiher, entwickelt sich nicht mehr richtig weiter. Haufig
kommt es auch zu einem Verlust bereits erworbener Fahigkeiten. Solche Verhaltensdnderungen fiihren bei den Eltern versténdlicherweise zu groRen Sorgen. Sie
sind Ausdruck der gestérten Hirnfunktionen. Gelingt es, innerhalb weniger Tage das Anfallsgeschehen vollstandig zu unterdriicken und das EEG zu
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normalisieren, kehren die Kinder rasch wieder auf ihren alten Entwicklungsstand zurtick. Bestehen die Anfélle und die EEG-Veranderungen tiber Wochen und
Monate, werden die Kinder meist nicht mehr auf ihre alte Entwicklungsstufe zurlickkommen, auch wenn das Kind letztendlich anfallsfrei geworden und das EEG
normalisiert ist.

Gibt es andere Erkrankungen, die ahnliche Symptome wie BNS-Epilepsie haben?

Ganz selten ist das EEG sowohl im Wachzustand als auch im Schiaf véllig normal, die Kinder zeigen aber trotzdem BNS-typische Anfélle. Diese Kinder haben
keine BNS-Epilepsie sondern "benigne friihkindliche Myoklonien" (benigne: gutartig, Myoklonien: Zuckungen) und missen nicht behandelt werden. Sie entwickeln
sich normal weiter und die "Anfalle" verschwinden von alleine.

Warum hat gerade mein Kind eine BNS-Epilepsie?

Bei etwa der Halfte der Sauglinge mit BNS-Epilepsie ist schon vor Beginn der Epilepsie eine Erkrankung oder Fehlfunktion des Gehirns bekannt. Ursache hierfir
kénnen angeborene Fehlbildungen oder Komplikationen im friihen Stadium einer Schwangerschaft sein, die eine Fehlentwicklung des Gehirns zur Folge haben.
Beispiele waren eine Infektion im Gehirn (Cytomegalie, Toxoplasmose). Im Verlauf der Schwangerschaft oder Geburt kann es durch eine Blutung oder Hypoxie
(Sauerstoffmangel) zu einer Schadigung des Gehirns kommen. Eine Friihgeburt, d.h. eine Geburt vor der 32. Schwangerschaftswoche, birgt ebenfalls das
Risiko fiir das Entstehen von Fehlfunktionen im Gehirn. Nach der Geburt kénnen Hirnschaden beispielsweise durch Hirnhautentziindung oder Verletzung
entstehen. In den genannten Fallen ist die Fehlfunktion des Gehirns meist schon vor Beginn der BNS-Epilepsie offensichtlich und die Eltern wissen bereits, dass
ein Problem vorliegt. Aber auch in diesen Fallen ist es notwendig, all die Untersuchungen durchzufiihren, um andere Ursachen auszuschlieRen

Etwa bei einem Drittel der Sauglinge weilt man trotz umfangreicher Untersuchungen nicht, warum die BNS-Epilepsie aufgetreten ist.

Was will der Arzt meines Kindes von mir wissen?

lhr Arzt wird Sie ausfihrlich Gber Schwangerschaft, Geburt und die Zeit nach der Geburt befragen, da Auffalligkeiten, Komplikationen oder Erkrankungen von
Mutter oder Kind in diesem Zeitraum einen Hinweis auf die Krankheitsursache geben kénnen. Auch die Familiengeschichte muss hinterfragt werden: Hatten
andere Familienmitglieder eine Epilepsie, evt. sogar eine Epilepsie mit BNS-Anfallen? Video-Aufnahmen des Kindes vor Beginn der Epilepsie und Videos der
Anfalle sind hilfreich flr den Arzt.

Welche Untersuchungen sind hilfreich fir die Diagnose?

1.

Augen: Bei der Augenuntersuchung wird auch der Augenhintergrund (=Fundus) untersucht; er ist ein Teil des Gehirns. Man kann somit direkt das Gehirn ansehen
und Hinweise auf dessen Erkrankung erhalten. Um den Augenhintergrund besser untersuchen zu kdnnen, werden vorher Tropfen in die Augen gegeben. Die
Pupillen (der dunkle Teil der Augen) vergréRern sich dann und der Augenhintergrund lasst sich besser einsehen.

. Haut: Hautveréanderungen kénnen Hinweise auf die Ursache der BNS-Epilepsie geben, sichern aber die Diagnose nicht. Weile Hautflecken kdnnen auf eine

"Tuberdse Sklerose" hinweisen. Diese Flecken - man nennt sie auch "hypopigmen-tierte Areale" oder "white spots" - lassen sich manchmal nur unter
ultraviolettem Licht (z.B. mit einer Woodlampe) erkennen. Die Tuberése Sklerose sollte durch weitere Untersuchungen, z.B. einer Bildgebung des Gehirns (s.u.)
bestatigt werden. Andere Hautveranderungen lassen die Diagnose einer Hypomelanosis Ito oder eines Bloch-Sulzberger Syndroms stellen, die beide mit einer
BNS-Epilepsie einhergehen kénnen.

. Nerven: Eine Untersuchung des Nervensystems kann verschiedene Defizite aufdecken. Die haufigsten sind Lahmungen und Bewegungsstorungen

(Cerebralparese) oder eine zu langsame Entwicklung. Sehr selten wachst auch der Kopf des Sauglings nicht richtig. In solchen Féllen haben die Eltern meist
schon vor Beginn der BNS-Epilepsie festgestellt, dass etwas mit der Entwicklung ihres Kindes nicht stimmt und oft ist die Ursache schon bekannt. Da mit Beginn
der BNS-Epilepsie viele Sauglinge nicht mehr normal reagieren, ist die Beurteilung der Entwicklung eines Sauglings zum Zeitpunkt der Anfalle manchmal
schwierig.

Welche Untersuchungen kénnen noch erforderlich sein?

1.

Mit der Magnetresonanztomographie (MRT, MR, MRI, NMR) werden Bilder erzeugt, die die Anatomie (Struktur, Aufbau) des kindlichen Gehirns besonders gut
zeigen. Dazu werden sehr starke Magnetfelder benutzt und keine Rontgenstrahlen wie bei einer Computertomographie (CT). Daher sind MRT-Untersuchungen
fur Kinder glinstiger. Leider dauern sie langer als CT-Untersuchungen; ferner ist das MRT sehr laut. Da die Kinder bei diesen Untersuchungen ganz still liegen
miissen, kann eine Narkose oder ein starkes Beruhigungsmittel notwendig werden, um aussagekraftige Bilder zu erhalten. Gesucht wird mit dem MRT u. a. nach
Fehlbildungen und Narben im Gehirn, nach Folgen von Entziindungen und Blutungen. Manchmal ist jedoch ein CT erforderlich, wenn z.B. nach kleinen
Verkalkungen gesucht wird, die im MRT nicht zu sehen sind.

. Verschiedene Stoffwechselerkrankungen kdnnen Ursache einer BNS-Epilepsie sein. Daher kénnen spezielle Untersuchungen von Blut und Urin auf diese

Stoffwechselstérungen notwendig sein.

. Bei Verdacht auf Tuberdse Sklerose kann eine Ultraschall-Untersuchung von Herz und Nieren sowie eine CT-Untersuchung des Gehirns die Verdachts-Diagnose

bestatigen.

. Mithilfe einer Lumbalpunktion (LP) kann eine Probe des Liquor, also der Flissigkeit, die das Gehirn und das Riickenmark umspiilt, entnommen werden. Die

Untersuchung des Liquor kann Hinweise auf eine friihere Infektion im Gehirn liefern. Diese kann, auch wenn sie bereits wahrend der Schwangerschaft
abgelaufen wére, mithilfe der LP dann noch bis Ende des ersten Lebensjahrs diagnostiziert werden; entsprechende Untersuchungen nach dem ersten
Lebens-jahr liefern die Diagnose nicht mehr. Ein anderer Grund fir die LP ist die Suche nach Transmitter- und Stoffwechselerkrankungen.

. Eine Chromosomen-Untersuchung kann Aufschluss Gber bestimmte Chromosomen- und Gendefekte geben, die Ursache fir die Anfélle des Kindes sein kdnnen.

Meist wird diese Untersuchung durchgefiihrt, wenn das Aussehen des Kindes oder zuséatzliche, neben den BNS-Anféllen auftretende Anfallsformen, einen
Hinweis auf eine genetische Ursache geben.

. Sehr selten liegt eine Pyridoxin(VitaminB6)-abhangige Epilepsie vor. Die schnellste Diagnosemethode bei dieser Epilepsieform ist die Gabe von Pyridoxin. Horen

die Anfalle dann auf, ist die Diagnose meist bestatigt.

Wird sich mein Kind normal entwickeln?

Leider ist bei einer BNS-Epilepsie das Risiko hoch, dass sich mit Beginn der Erkrankung die Entwicklung verlangsamt, stehen bleibt oder dass das Kind schon
erreichte Entwicklungsschritte wieder verliert.

Wenn die Anfélle rasch unterbrochen werden, das EEG prompt normalisiert ist, kann die Entwicklung bei einigen Sauglingen normal weitergehen. Daher sollte
die Behandlung so schnell wie mdglich begonnen werden. Es ist aber nicht immer gewabhrleistet, dass ein schneller Behandlungsbeginn vor einem Stillstand der
Entwicklung schiitzt. Die Sauglinge haben aber eine deutlich bessere Chance auf eine gute Entwicklung, wenn Anfélle und Hypsarrhythmie schnell beseitigt
werden.

Wie wird diese Krankheit behandelt?

Voraussetzung fir den Beginn einer Therapie ist immer eine korrekte Diagnose bzw. dass die notwendigen diagnostischen Schritte abgeschlossen sind. D.h.
EEG-Diagnostik und Beginn der Therapie sollten innerhalb weniger Tage erfolgen. Eine unnétige Verzégerung der Diagnose oder Therapie sollte unbedingt
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vermieden werden.
Eine BNS-Epilepsie wird, wie andere Epilepsien auch, mit Medikamenten (Antiepileptika) behandelt. Grundsatzlich gilt:

Eine BNS-Epilepsie ist nicht einfach zu behandeln.

Die Behandlung muss individuell an jedes Kind angepasst werden.

Jedes Medikament hat Nebenwirkungen, eine Therapie nach dem Motto "Wasch mir den Pelz, aber mach mich nicht nass" gibt es nicht.

Die Nebenwirkungen haben aber - wenn es gelingt, Anfallsfreiheit zu erzielen - weitaus weniger Folgen fiir das Kind als der Verzicht auf eine Therapie und
die Fortdauer der Anfélle.

O O O O

lhr Arzt hat fir lhr Kind mehrere Behandlungsmdglichkeiten, die er nach der Ursache der Epilepsie und dem Gesundheitszustand ihres Kindes auswahit.

Mittel der ersten Wahl:

o ACTH (Synacthen®, Synacthen Depot®) ist ein Hormon, das der Korper selbst in der Hypophyse (Hirnanhangsdriise) bildet und das die Produktion
anderer Hormone im Korper steuert, u. a. auch die Bildung von Cortison. Cortison ist fiir uns lebenswichtig, allerdings macht uns ein Zuviel an Cortison
auch krank. ACTH wird Ihrem Kind als Spritze verabreicht, zuerst téglich oder alle 2 Tage, spater wird, wenn eine sichtbare Verbesserung eintritt, der
Abstand zwischen den Injektionen entweder langsam vergroRert oder ACTH wird Uber orale Steroide (s.u.) langsam ausgeschlichen.

o Orale Steroide (Prednisolon. Prednison, Hydrocortison) haben den Vorteil, dass sie nicht gespritzt werden muissen, sondern oral verabreicht (also
geschluckt) werden kdnnen. Sie werden wie ACTH zuerst hoch dosiert gegeben; sobald eine Besserung eintritt, wird das Medikament langsam
ausgeschlichen.

o

Vigabatrin (Sabril®) Bei Kindern mit Tuberdser Sklerose ist Vigabatrin das Mittel der ersten Wahl und sollte vor ACTH oder oralen Steroiden gegeben
werden. Sein Ein-satz ist auch bei BNS-Epilepsien im Zusammenhang mit anderen Grunderkrankungen mdglich und sinnvoll. Bei ausbleibendem Erfolg
sollte Vigabatrin rasch wieder abgesetzt werden, um seine groRte Nebenwirkung, eine mdgliche Gesichtsfeldeinschréankung, zu vermeiden.

o]

Sultiam (Ospolot®) kann ebenfalls eingesetzt werden. Es hat relativ wenige Nebenwirkungen, allerdings gibt es nur wenige Studien, die seine
Wirksamkeit untermauern.

Sollte nach 14 Tagen keine Besserung der Anfallssituation und des EEG eingetreten sein, empfiehlt sich der Wechsel auf ein anderes Medikament der ersten
Wahl. Sollte keines dieser Medikamente Wirkung zeigen, kénnen andere Antiepileptika (Mittel der zweiten Wahl) eingesetzt werden wie z.B. Topiramat,
Valproat, Zonisamid oder Benzodiazepine. Eine wei-tere Therapiemdglichkeit ist die ketogene Diat, bei der 75-85% der Kalorien als Fett, der Rest als Eiweil
und Kohlenhydrate gegeben wird.

Bei sichtbarer Veranderung oder Lasion im Gehirn und bei deutlichen Hinweisen auf einen fokalen Ursprung der Anfélle aus genau diesem Areal, kann auch
friihzeitig eine epilepsiechirurgische Behandlung erwogen werden.

Sollte keine der bekannten und erprobten Behandlungsmdglichkeiten helfen, kann Ihr Arzt im Rahmen eines individuellen Heilversuchs auch andere, eventuell

neue Therapieansatze probieren. Dazu muss er Sie als Eltern ausfihrlich beraten und Sie mussen ihre Zustimmung zu diesem Therapieversuch geben. Solch ein
Versuch sollte erst nach mehreren erfolglosen Versuchen mit erprobten Medikamenten und méglichst im Rahmen einer kontrollierten Studie erfolgen.

Wie stellt mein Arzt fest, dass die Behandlung wirkt?

Ziel der Behandlung ist die rasche Anfallsfreiheit und das Verschwinden der Hypsarrhythmie im Wach- und Schlaf-EEG.

Sind nach 2 Wochen Behandlung immer noch BNS-Anfélle zu beobachten, ist anzunehmen, dass die gewahite Therapie nicht ausreicht. Manche Kinder sind nach
ganz kurzer Zeit, unter Umsténden bereits 24-48 Std. nach Therapiebeginn, komplett anfallsfrei. Bei anderen Kindern wird voriibergehend eine anfallsfreie Zeit
von einigen Tagen erreicht, bevor die Anfélle wieder einsetzen. Wieder andere krampfen einfach weiter oder die Zahl der Anfélle verringert sich jeden Tag nur
ein wenig. Im letzten Fall kann dann auch schon mal etwas léanger als 2 Wochen gewartet werden, bevor die Therapie gewechselt wird.

Tipp: Ein sorgféltig gefiihrter Anfallskalender zeigt Ihnen am sichersten den Erfolg an! Kombiniert mit der Aufzeichnung der Medikamentengaben und
der Nebenwirkungen sind Anfallskalender eine gro3e Hilfe fiir die Behandlung lhres Kindes.

Auch der EEG-Befund kann Hinweise auf den Erfolg der Behandlung geben. Daher wird bei Ihrem Kind in regelméRigen Abstanden ein EEG gemacht. Manchmal
verandern sich auch die Anfélle unter der Therapie und die Eltern nehmen sie nicht mehr als Anfélle wahr. Es ist deshalb sehr wichtig, sich mit dem
behandelnden Arzt griindlich auszutauschen.

Besteht im EEG noch eine Hypsarrhythmie, sollte das Kind besonders genau daraufhin beobachtet werden, ob wirklich keine Anfalle mehr auftreten.

Tipp: Sollten Sie unsicher sein, ob eine bestimmte Auffélligkeit ein Anfall ist oder nicht, versuchen Sie ein Video davon zu machen und zeigen Sie es
lhrem Arzt.

Auch wenn das Kind sicher anfallsfrei ist, muss das EEG nicht immer vollsténdig normalisiert sein. Allerdings sollten die BNS-typischen Zeichen schon
verschwinden (nebenbei bemerkt: auch viele Menschen ohne Anfalle haben ein auffalliges EEG mit epilepsietypischen Potentialen).

Welche Nebenwirkungen haben die Therapien fur mein Kind?

Die Beipackzettel der Substanzen, die zur Behandlung von BNS-Epilepsien eingesetzt werden, zahlen viele mégliche Nebenwirkungen auf.

ACTH und orale Steroide sind Medikamente, die sehr hilfreich sein kdnnen, bei denen aber auch betrachtliche Nebenwirkungen auftreten kénnen. Mégliche
Neben-wirkungen sind unter anderem Schlafrigkeit, Unruhe oder haufiges Weinen, ein Cushing-Syndrom (Entwicklung einer Stammfettsucht, also dicker Kérper
mit dinnen Armen und Beinen, eines "Stiernackens" und eines runden "Vollmondgesichts"), sowie eine Unterdriickung der Immunantwort mit erhéhter
Infektanfalligkeit, Bluthochdruck, Herzprobleme, Gewichtszunahme und Knochenabbau.

Tipp: Fiir Kinder, die mit ACTH oder oralen Steroiden behandelt werden, sollte lhnen der Arzt einen Notfallpass ausstellen. In dieser Zeit sollten keine
Lebendimpfungen gegeben und bei Fieber friihzeitig ein Arzt aufgesucht werden.

Vigabatrin kann als Nebenwirkungen Schlafrigkeit oder Reizbarkeit hervorrufen, die wichtigste Nebenwirkung ist eine Gesichtsfeldeinschrankung, die bei einem
kleinen Teil der Kinder auftreten kann, meist ohne Beschwerden einhergeht, aber auch nach dem Absetzen des Medikaments bestehen bleibt.

Welche Kontrollen sind wahrend der Therapie notwendig?

Vor Beginn der Therapie wird Ihr Kind griindlich untersucht: Schadel-MRT, korperliche Untersuchung, Blutdruck, Blutbild, Blutzucker, Serum-Elektrolyte,
Leberwerte, Nierenwerte (Harnstoff, Kreatinin), Herz-Ultraschall.

Im weiteren Verlauf der Therapie sind regelmaBige Kontrolluntersuchungen notwendig, unter anderem Blutdruckmessungen, Blutzuckerbestimmung und bei
langerer ACTH-Therapie Herz-Ultraschall-Untersuchungen. Die Bestimmung des Gesichtsfelds ist im S&uglings- und Kleinkindesalter nicht mdglich, da das Kind
bei dieser Untersuchung aktiv mitarbeiten muss.

Wie lange wird die Behandlung meines Kindes dauern?
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Die Dauer der Behandlung ist abhéngig von der Grunderkrankung, vom Medikament und vom Behandlungserfolg. Nach zwei Wochen sollte sich bei allen
Medikamenten der ersten Wahl ein sichtbarer Erfolg eingestellt haben, sonst wird auf ein anderes Medikament umgestellt. Hormone wie ACTH und orale
Steroide kdnnen nur Uiber einen begrenzten Zeitraum von wenigen Wochen (kaum von Monaten) gegeben werden, da eine dauerhafte Behandlung wegen der
Nebenwirkungen dieser Medikamente nicht mdglich ist.

Allgemein gilt: das Ausschleichen der Medikamente sollte so schnell wie mdglich und so langsam wie nétig durchgefiihrt werden.

Gelingt es, die BNS-Anfalle erfolgreich zu behandeln, kann haufig nach wenigen Monaten die Therapie beendet werden, da diese Epilepsie altersabhangig ist
und die weitere Entwicklung des Gehirns das Entstehen von BNS-Anfallen nicht mehr zulasst. Stellt sich jedoch heraus, dass nach Erreichen einer Anfallsfreiheit
und Unterdriickung der Hypsarrhythmie im EEG ein epileptischer Fokus sichtbar wird, muss uber die Mdglichkeit des Auftretens einer fokalen Epilepsie
nachgedacht werden. In diesen Fallen kann es eventuell notwendig sein, Antiepileptika tber einen langeren Zeitraum zu geben.

Koénnen die Anfalle zuriick kommen?

Manchmal werden Kinder schnell dauerhaft anfallsfrei. Bei anderen Kindern kdnnen die Anfélle nach einer langeren anfallsfreien Zeit wieder auftreten. Auch
wenn solch ein Rickfall enttduschend ist, kdnnen die Anfélle durch eine erneute Behandlung wieder verschwinden.

Wird mein Kind immer Anfalle haben?

Bei etwa drei Viertel der Kinder sind die BNS-Anfélle bis zum Alter von 14 Monaten verschwunden. Bei einem Viertel bestehen sie auch nach diesem Alter noch
weiterhin. Wenn die BNS-Anfélle nicht auf die Behandlung ansprechen, kénnen sie bis zum Schulalter andauern, hdren dann aber von selbst auf.

Manche Kinder entwickeln spater andere Anfallsformen. Ein hoheres Risiko haben Kinder, deren BNS-Anfélle schwer oder nicht behandelbar waren; die BNS-Epilepsie
geht dann in andere Epilepsie-Formen, z.B. in ein Lennox-Gastaut Syndrom, Uber.

Wer oder was kann uns zusatzlich Hilfe geben?

Eine BNS-Epilepsie ist immer eine grofie Belastung fiir die gesamte Familie. Ausfiihrliche Gesprache mit dem behandelnden Arzt kdnnen fir die Eltern gerade in
der ersten Phase hilfreich sein.

Nehmen Sie sich die Zeit, alle Ihre Fragen vorher aufzuschreiben, damit Sie keine vergessen. Vielleicht machen Sie sich auch Notizen zu den Antworten, so dass
Sie zuhause noch einmal nachlesen kénnen. Scheuen Sie sich nicht, mehrfach nachzufragen, wenn Sie etwas nicht verstehen oder sich unsicher fiihlen. Manche
Eltern nehmen auch Kopien der Befunde mit nach Hause. Zusammen mit der eigenen Dokumentation der Anfélle, der Medikamente und von Auffalligkeiten lasst
sich der Verlauf der Erkrankung auch spater noch leicht nachvollziehen.

Eltern kdnnen mit der Situation so Uberfordert sein, dass sie zusatzliche Hilfe brauchen. Sie sollten sich dann nicht scheuen, lhren Arzt anzusprechen und um ein
Gesprach mit einem Mitarbeiter des Sozialdienstes zu bitten. Diese Fachleute kennen sich mit den Hilfsmdglichkeiten und -angeboten aus und unterstiitzen Sie
dabei, die entsprechenden Antrage zu stellen. Manchmal kann eine stationdre Aufnahme von Mutter/Vater und Kind eine schwierige Situation entspannen.

Auch der Kontakt zu einer Selbsthilfegruppe fiir Eltern epilepsiekranker Kinder in der Néhe kann entlasten. Sie werden feststellen, dass lhnen Gespréache mit
Eltern, die vergleichbare Situationen erlebt haben, sehr helfen werden.

Wo erhalte ich weitere Informationen?

www.izepilepsie.de externer Link
www.epilepsie-elternverband.de externer Link
www.epilepsie.sh externer Link
www.kindernetzwerk.de externer Link
www.epikurier.de externer Link
www.anfallskind.de externer Link

www.bunter-kreis.de externer Link
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Die “Leitlinien” der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch emtwickelte
Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissen-
schaftlichen Erkenntnissen und in der Praxis bewihrten Verfahren und sorgen filr mehr Sicherheit in der
Medizin, sollen aber auch bkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien” sind fiir Arzte rechtlich
nicht bindend und haben daher weder haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AAMF erfasst und publiziert die Leitiinien der Fachaesellzchaften mit aréiEtmoglicher Sorafalt - dennoch kann die 2WWhiF
fiir die Richtigkeit - insbesontdere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung Ghernehmen.
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