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ILAE의 용어위원회는 발작 및 뇌전증의 분류에 관한 개념, 용어 및 접근을 개정하였다. 전신발작은 양쪽으로 연결된 네트워크를 타고 
빠르게 퍼지며 발생하는 발작으로, 국소(focal)발작은 한쪽 대뇌 안에서 구분되는 부분 혹은 좀 더 넓은 네트워크 안에서 발생하는 발작

으로 각각 재정의하였다. 전신발작의 분류는 단순화되었다. 국소발작에 대한 자연 분류는 더 이상 하지 않는 대신 증상의 발현 양상(예, 
주위에 대한 인식이 없는, 국소 운동성)에 따라서 기술되도록 하였다. 전신발작과 국소발작의 의미는 전기임상(electroclinical)증후군의 
구분에 적용하지 않는다. 특발성(idiopathic), 증후성(symptomatic), 그리고 잠인성(cryptogenic)의 개념을 수정하고 유전적, 구조-대사

적, 그리고 원인미상이라는 용어를 대신 사용하게 되었다. 모든 뇌전증이 전기임상증후군으로 설명될 수 있는 것은 아니다. 뇌전증은 우
선 특성을 바탕으로 다음과 같이 구분할 수 있다. 전기임상증후군, 구조 혹은 대사 원인의 비증후군성 뇌전증, 그리고 원인이 밝혀지지 않
은 뇌전증으로 구분될 수 있다. 이러한 구분아래 목적에 따라서 좀 더 유연하게 분류할 수 있다. 자연적인 분류(예, 특정한 기저 원인, 발병

연령, 발작의 종류)와 실용적인 분류(예, 뇌전증성뇌증, 자연완화되는 예후를 보이는 증후군) 는 기존 뇌전증을 이해하고 새로운 종류의 
뇌전증 발견을 촉진하는 기반을 제시할 것이다. 

핵심어: 뇌전증, 분류, 증후군, 발작, 구조화

뇌전증분류의 역사는 주로 자세한 논평과 전문가의 의견

에 기초하여 왔다. 1960년에 처음으로 시작되어 공식적으

로 발작의 분류는 1981년도에 (Comission on Classification 

and Terminology of International League Against Epilepsy 

[ILAE], 1981), 뇌전증의 분류는 1989년에 마지막으로 개정

되었으며 (Comission on Classification and Terminology of 

International League Against Epilepsy, 1989), 대부분의 분류

는 최신 현대 영상의학, 유전학 기술, 그리고 분자생물학적 개

념에 근거하여 정립되었다. 초기의 분류에 참여한 연구자들은 

새로운 정보 및 연구기술의 발전에 따라 뇌전증분류도 변화

할 것을 예상하였다. 이러한 일은 간단한 작업이 아니다. 1989

년과 1981년도에 사용된 분류를 수정하기 위한 시도 (Engel, 

2001, 2006)가 있었지만 어떠한 새로운 개정도 만들어지지 않

았다. 

 2005-2009년 위원회가 분류를 개정한 근본적인 동기는 앞

으로도 용어의 개정을 지속하고, 특정 전문가의 그늘 및  단정 

위주의 의견에서 벗어나 기초 및 임상에서의 모든 발전 기술

들을 분류에 적용하기 위해서이다. 우리는 이 보고서에 2005-

2009년 위원회의 요점과 심의를 논평과 함께 본문 중간중간

에 삽입하였다. 이 논평은 여러 결정의 배경, 설명, 그리고 합

당한 이유 및 다양한 강조되었던 고려사항에 대한 고찰 및 특

정한 결정에 대한 배경을 설명하고 있다. 
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 비록 용어와 개념이 변경되었으나, 2006년의 개정 (Engel, 

2006)을 통한 뇌전증 질병 단위(“증후군”)와 관련해서는 (명

명법 이외에는) 바뀐 것이 없다는 것을 강조하는 바이다. 또한 

이미 잘 알려진 증후군을 임상의가 새롭게 진단된 환자들에

게 적용하는 것에 실제적인 영향을 끼치지 않는다. 

발작과 뇌전증의 분류를 위한 

용어 및 개념

발작 시작 방식과 발작의 분류

전신발작은 어떤 부위에서 시작하여 양쪽으로 연결된 네트

워크 타고 전체로 빠르게 퍼지는 것으로 특징지을 수 있다. 이 

양측 네트워크는 피질 및 피질하 구조물로 구성되지만, 전체 

피질을 모두 다 포함할 필요는 없다. 비록 각각의 발작 시작은 

국소발작처럼 보일 수 있으며 발작의 국소 및 편측화 각각 발

작에서 서로 다를 수 있다. 전신발작은 또한 비대칭적일 수도 

있다.

국소발작은 한쪽 대뇌에 국한된 네트워크에서 시작되는 것

으로 특징지어진다. 이 네트워크는아주 국소적이거나  그보다 

좀 더 넓게 분포되어 있기도 하다. 국소발작은 피질하 구조에

서 시작될 수도 있다. 각각의 발작에서 발작의 시작은 모든 발

작에서 일정하며, 선호되는 파급 양상을 가지며  반대쪽 대뇌

로 파급될 수도 있다. 하지만 어떤 발작에서는 하나 이상의 네

트워크 및 여러 종류의 발작 형태를 가지나, 각각의 발작의 시

작위치는 동일하다. 현재까지의 국소발작의 발생기전에 대한 

이해를 통해서는 국소발작은 어떠한 자연 분류법으로도 분류

되지 않는다. 

주석: 서론

뇌전증과 발작에 있어 “분류”란 용어는 최소한 세가지를 의미한다

1.   특정한 형태의 뇌전증으로 알려진 질병군: 비록 이전 개정에 비해 발작의 종류가 단순화되었지만, 전기임상학적 증후군의 

기본 바탕에는 바뀐 것이 없다. 

2.   목록의 구성과 표현에 내재된 개념 및 구조: 1989년의 분류(Commission, 1989)는, 뇌전증과 발작에 대해 발전된 지식을 정

확하게 표현하지 못한다. 따라서 현재의 구분과 개념의 기초가 되었던 내용은 폐기되거나 개정되었다. 발작과 뇌전증을 특

징짓는 구조는 실용적이고 자연스러워야 한다. 더불어 알려진 뇌전증증후군들의 목록의 순서, 구조는 독자적이거나, 제한

적이거나, 엄격해야 할 필요는 없으며, 오히려 현재까지 알려진 신경생물학적 지식, 임상양상, 예후, 실질적인 임상이나 연구

와 관련된 특징을 반영할 수 있도록 유연하여야 한다.

3.  질병을 인지하고 특징짓는 방법 및 과정: 새로운 증후군을 적용하는 일은 전문가의 의견에서 객관적 분석 및 정확한 근거

에 대한 평가를 통한 방법으로 바뀌어져야 한다. 이는 새로운 증후군으로 분류될 수 있도록 인도하는데 필요할 것이며, 과

학적인 분류를 통해 자연 분류 및 범위를 위한 조언이 필요할 것이다(Berg & Blackstone, 2006). 우리는 앞으로 이러한 과정

들을 시작하려고 한다.

현재의 분류를 재검토하고 용어와 개념을 수정하는 위원회의 작업은 Monreale workshop의 의해 도움을 받았다(Capovilla et 

al.,2009). 비록 우리는 좀 더 단순한 발작분류를 시작하였지만, (구조화의 개념 하에) 뇌전증의 새로운 분류를 할 수 있는 적절

한 지식은 현재까지는 없다고 생각하였다. 대신 이들 주제에 대한 이해를 더 잘 반영하는 새로운 용어와 개념을 제시하였다. 제

시 원칙은 다른 개념이나 관점이 섞이지 않고 일관된 질을 유지하기 위해 명확하고 단순할 수 있도록 노력했다. 또 다른 제시 원

칙은 우리가 결정을 내리기에 충분한 정보를 갖고 있지 못한 분야를 인정하고 추정이나 개인적인 의견을 통해 분류하는 방법을 

가능한 받아들이지 않도록 하였다. 우리는 새로운 개념을 제시하지만, 그것은 앞으로의 발전과 증거를 위한 개념으로서 인정될 

것이다(예, 전신발작과 국소발작).



Revised Terminology and Concepts for Organization of Seizures and Epilepsies

Epilepsia, **(*):1–10, 2010
doi: 10.1111/j.1528-1167.2010.02522.x

3

1981년 개정 이후 변경된 사항은 다음과 같다. 

1.  신생아경련은 더 이상 독립된 질병의 범주로 분류되지 

않는다. 신생아기의 경련은 새로운 분류방식에 따라 분

류될 것이다.

2.  기존의 소발작에 대한 세부 분류는 단순화 및 개정되었

다. 근간대경련소발작(myoclonic absence seizure)과 눈꺼

풀근간대경련(eyelid myoclonia)이 이번에 포함되었다. 

3.  연축은 1981년 분류에는 포함되지 않았으나 이번 분류

에서는 포함되었다. “Epileptic spasms”이라는 용어는 기

존에 알려진 영아연축(Blume et al., 2001)을 포함하지만 

연축은 영아기 이후에 지속될 수 있고 또한 새로 발병할 

수 있으므로(Camfield et al., 2003, Goldstein & Slomski, 

2008) 좀 더 일반적인 용어인 “epileptic spasms”으로 대

신하기로 하였다. 연축이 국소발작, 전신 발작 혹은 양쪽 

모두로 분류되어야 하는지에 대한 결론을 내리기에는 아

직 지식이 불충분한 상태로 연축에 대한 분류는 아직 미

상으로 남겨둔다.

4.  국소발작을 복합부분발작 및 단순부분발작으로 더 이상 

구분하지 않는다. 하지만 의식 소실/지각 기능소실이나 

이상 인지, 발작 위치, 발작의 진행 양상을 아는 것은 각 

환자를 평가하고 특정 목적(예, 비뇌전증 운동이상과 뇌

전증발작의 구분, 무작위 연구, 뇌전증수술)을 위해 중요

하다. 국소발작 증상에 대한 표현 방법은 이 보고서의 제

안을 포함하여 어떠한 다른 방법으로도 설명할 수 있다. 

5.  근간대경련무긴장발작(이전 분류로 기립불능발작)도 새

롭게 분류되었다. 

주석: 발작의 분류 및 용어

개정 위원회는 뇌전증발작에 대한 ILAE 의 정의를 받아들여(Fisher et al, 2005) “뇌에서 발생하는 비정상적인 과도한 혹은 동

시화된 뇌활동에 의한 일시적인 증후 및 증상”으로 규정하였다. 이는 뇌전증발작을 설명하는데 국한되어 있어 임상의가 비뇌전

증성 이상행동과 뇌전증발작을 구별하는데 도움을 주지는 못하였다. 이는 진단 매뉴얼에서 향후 더 설명될 것이다.

“국소”와 “전신”이라는 용어는 발작과 뇌전증에서 이분법적 분류로 사용되어 왔다. 사실 1800년대 말 Hughlings-Jackson는 부

분방전에 의해서도 국소발작 및 전신발작이 모두 유발될 수 있다고 하였다(참조 York & Steingerg, 2009). 개정위원회는 현재의 

지식에 근거하면 발작에 있어 이 두 용어가 명확하게 양분되지 않는다고 인정하였지만, 실제적으로는 이 용어들을 유지하는 것

이 필요하다고 느꼈다. 

전신발작을 양쪽으로 연결된 네트워크 안에서 발생하거나 빠르게 전달되는 것으로 설명한 개념은 부분적으로는, 국소병변에 

의해서도 연축이라는 명백한 전신발작형태로 발생될 수 있다는 점을 강조하기 위해서이다. 이는 기저원인과 발현양상을 구분하

는 개념으로 비약적 전진을 이루어냈다. 우리는 연축이 부분발작, 전 발작 혹은 양쪽 모두에 분류되어야 하는지에 대해 여러 차

례 열띤 토론을 하였고 때로는 의견의 불일치를 보였다. 결국, 불충분한 정보로 인하여 개정위원회의 회원들의 다양한 의견을 

반영하는 포괄적인 개념을 정립하지 못하고, 이 작업을 차후에 정확하게 정립하기로 하였다. 따라서 연축은 개개인의 의견에 따

르기로 한다. 

1981년 분류에서 단순부분발작, 복합부분발작 그리고 부분발작에서 전신발작으로 진행하는 발작이라는 용어를 사용하였다

(Commission, 1981). 이 용어들은 정교하지 못하고 ‘단순’ 과 ‘복합’의 개념은 자주 오용되고 오해되었다. 게다가 이를테면 운전과 

같은 현실적으로 사회적으로 중요한 활동에서 의식 및 지각소실에 대한 정확한 구별은 불가능하다(Gloor, 1986). “이차” 전신발

작이라는 용어도 잘 이해되지 않았으며 일관되게 사용되지 못하였다. 지금으로서는 우리는 국소발작에 대한 과학적인 분류를 

하기에 불충분한 정보를 가지고 있다. 대신, 우리는 개개인의 목적에 맞게 가장 유용한 방법으로 표현하기를 권유하였다. 예를 

들면, 비뇌전증성 이상행동을 구분해내거나 수술 전 평가에서는 발작의 특정 모습이나 이행되는 양상의 순서대로 기술하는 것

이 유용하다(Luders et al., 1993). 독자들 중에는 경련에 의해서 발생하는 신체장애에 대해 서술하는 용어를 원할지 모른다. 이

들 용어의 좀 더 세밀한 사용을 위해서 임상발작형용어집(Blume et al. 2001)을 참고하기 바란다.
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Table 1 은 발작분류를 나열하고 있다. 

국소발작에 대한 기술

실용적인 목적 및 1981년 발작분류의 연속성을 위하여, 국

소발작 증상을 설명하는 용어들이 목적에 따라, 각각 혹은 다

른 표현법들과 조합되어 사용될 수 있다. 1981년 발작분류의 

연속성을 위해 임상 발작형 용어(Blume et al., 2001)를 사용

하여 발작 표현에 대한 예시들을 보여주고있다(Table 2). 

뇌전증지속증의 분류는 향후에 다시 독립된 주제로 보고될 

것이다. 

원인에 따른 분류 (병인) 

특발성, 증후성 그리고 잠재성이란 용어 대신에 아래의 세

가지 용어와 그와 관련된 개념을 권장한다.

1.   유전적: 가장 적절한 유전성 뇌전증의 개념은 규명되었

거나 추정되고 있는 유전적 결함의 직접적 결과로 발작

이 핵심 증상인 질병이다. 잘 재현되고 진단적 가치가 있

다고 확립된 특정 분자유전검사(예, SCN1A and Dravet 

syndrome [예를 들어, SCN1A 와 드라벳 증후군]나 잘 기

획된 가계 연구에서 유전적 요소가 질병의 중요 원인인 

것이 입증되면 유전적으로 볼 수 있다. 질환의 기본 성향

이 유전적이라 하여도 환경적인 요소들이 질병의 발현에 

기여할 수 있다는 가능성을 배제하지 못한다. 현재로선 

특정한 환경적 영향이 뇌전증의 원인이나 유발인자 된다

는 실질적인 증거는 없다. 

2.   구조적/대사적: 뇌전증의 발생 위험을 상당히 증가시킬 

수 있다고 밝혀진 특정한 구조 및 대사적 이상이나 질병

으로 개념화될 수 있다. 구조적 원인으로는 뇌졸중, 뇌손

상, 감염 같은 후천적인 질환을 포함한다. 구조적 원인에

는 유전성 질환도 (예, 결절성 경화증, 여러 종류의 겉질

발달기형) 있다. 그러나 현재까지 우리가 이해하기로는 

유전적 원인과 뇌전증 사이에 별개의 질병이 덧붙여 질 

수 있다. 

3.   원인미상: 원인미상이란 의미는 애매모호하거나 기저원

인을 아직까지는 모를 때를 뜻한다; 아마 기본적으로는 

유전적 소인이 있거나 아직까지는 알려지지 않은 원인에 

의한 것일 것이다. 

뇌전증분류 및 정보를 위한 중요성

증후군 내에서는 국소발작과 전신발작을 구분을 하지 않는

다. 이는 국소발작일수도 있고 또는 전신발작일 수도 있다는 

뜻이다. 이는 기저질환과 발현양상을 구분하고자 함에 있다. 

각 증후군들과 환자들은 발병 나이, 인지 및 발달 상태, 뇌파 

소견, 유발 요인 및 수면과 관련된 발작양상와 같은 많은 요인 

의해 특징지어지는데, 이는 주로 환자 평가의 일반적 특성 및 

증후군의 잘 정립된 것들이다.

질병, 증후군, 그리고 뇌전증

질병과 증후군

비록 질병과 증후군의 개념을 구분할 필요가 있지만, 이들 

Table 1. 발작의 분류a

전신 발작

 강직간대발작 (어떤 조합도 가능) 

    소발작

      전형 

      비정형

      특정한 형태의 소발작

       근간대경련소발작

       눈꺼풀근간대발작

 근간대발작

  근간대

  근간대무긴장

  근간대강직

 간대발작

 강직발작

 무긴장발작

국소발작

미분류발작

 연축

a이 분류에서 명확하게 분류되지 않는 발작은 향후 더 많은 정보

가 가능할 때까지 미분류 상태로 둔다. 이는 분류의 항목으로 생
각되지 않는다.
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용어들은 의학에서 일관성 있게 사용되지는 않는다. 이들 용

어는 맥락과 관습에 따라 따로 혹은 같이 지속적으로 사용되

겠지만 이제부터 뇌전증에 관해서는 질병과 증후군이라는 용

어를 구분하지 않기로 한다. 대신 다음과 같이 최소 세 개 혹

은 네 개로 단위로 구분하여 설명하고자 한다. 

증후군: 앞으로는 “증후군” 용어의 사용은 일련의 특성들

이 확인된 질병에만 한정될 것이다. 특정한 증후군의 기준에 

적용되지 않는 환자들은 대신 다양한 임상특성(예, 병인과 발

작 형태)에 의해 설명될 수 있을 것이다. 하지만 이러한 방법은 

뇌전증의 정확한 증후군적인 진단을 하지는 못한다.

질병군: 특징적인 발달상태 및 유전적 요소들을 가진 증후

군들과 동일한 의미에서는 아니지만 특정한 뇌병변이나 다른 

원인들로 인해 임상적으로 특징지어 질 수 있는 여러 질병군

이 있다. 이러한 분류는 진단에 도움을 주는 뇌전증의 분류 

형태이며 뇌전증 진단 및 임상적 치료, 특히 수술에 도움을 준

다. 여기에는 측두엽뇌전증(해마경화증이 동반된), 웃음발작

과 동반된 시상하부 과오종, 반경련-반신마비-뇌전증, 그리고 

Rasmussen “증후군”이 있다. 발병 나이는 이런 구분에 중요한 

특징이 아니다. 대신 특정 질병군으로 구분하기에는 충분한 

다른 특성들이 있다. 환자를 치료하는 임상의에 의해서 이들 

질병들이 잘 인지되는 점이 이 질병군이 현재나 향후에 뇌전

증증후군으로 적용되는 여부보다 더욱 중요하다.

구조적/대사적 원인의 뇌전증: 비록 현재까지는 증후군으

로 분류되지 못하지만 향후 변동될 수 있으며 구조적, 대사이

상에 의한 이차 뇌전증을 의미한다. 따라서, 이들 질병 단위는 

앞의 두 그룹보다 특이성은 더 낮다.

원인미상의 뇌전증: 이는 과거에 잠재성으로 불리었는데 이

제는 “원인미상”으로 바뀌어질 것이다. 

질병의 자연경과

뇌전증을 특징짓는 여러 요소 중에서 자연경과가 여기서 강

조되었는데 이는 뇌전증의 전체 특성를 이해하는데 매우 중요

하기 때문이다. 

뇌전증성 뇌병증(epilepstic encephalopathy)

뇌전증성 뇌병증이라는 개념이 널리 인정되고 사용되고 있

다. 이는 정식으로 2006년 보고부터 사용되기 시작했고 이제 

이 보고서에서도 다음과 같이 정의하고 있다. 이 개념을 구체

적으로 표현하면 발작 활동 자체가 기저 질환(예, 피질발달기

형)에서 예상되는 장애를 훨씬 넘어서는 심각한 인지 및 행동

장애를 일으키고 이는 시간이 경과함에 따라 더욱 악화될 수 

있다. 이들 장애는 전반적인 장애이거나 아님 좀 더 특수한 장

애일 수 있으며 일정한 범위를 지닌다. 비록 특정 뇌전증증후

군들은 종종 뇌전증성 뇌병증이라고 분류되기도 하지만 어떤 

종류의 발작이나 뇌전증에서도 잠재적으로 뇌병증이 발생할 

수 있다.

기타 개념 및 용어

악성 및 양성이라는 용어는 추천하지 않는다. 악성이라는 

용어는 강한 감정적 경향을 띄고 있어 진단 및 분류의 용어로

는 적절하지 않다. 양성이라는 용어는 점점 더 알려지기 시작

한 뇌전증과 연관된 갑작스런 사망, 자살 및 다양한 종류의 뇌

질환 (인지, 행동, 정신적 질환)에 대한 이해도를 떨어뜨린다. 

‘양성’이라는 용어는 잘못 이해될 수 있으며 의사, 환자 및 가

Table 2. 발작 중 의식장애 정도에 따른 국소발작의 기술어a

의식이나 지각 장애가 없는 경우

  관찰 가능한 운동 및 자동증의 요소가 있는 경우. 이는 대략 적으 

 로 단순부분발작의 의미와 비슷하다. “국소운동”과 ”자동증”은  

 경련양상에 따라 이러한 개념을 적절하게 전달할 수 있다

  주관적 감각이나 정신 증상만 관련될 때. 이들은 2001년 용어집  

 에서의 조짐의 개념과 일치한다. 

  의식이나 지각장애가 동반될 때. 이들은 대략적으로 복합부분발 

 작의 개념과 비슷하다.

   “이상인지” 는 이러한 개념으로 제안된 용어이다(Blume et 

al.,2001).

  양측성, 발작적b (강직, 간대 및 강직간대 성향을 포함 ). 이 표현  

 은 “이차적 전신발작” 용어를 대신한다.

a 기술어에 대한 정확한 정의를 더 알아보고 표현방법에 대해 알려면, 

Blume et al (2001)을 참조하시오.  
b “발작적”이란 용어집만의 용어로 생각되었다. 하지만 이 용어는 의

료계에서 다양한 형태로 사용되어 있고 다양한 언어로 번역되고 있어

사용하기로 결정하였다. 
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주석: 기저원인에 대한 용어 및 개념

특발성, 증후성, 그리고 잠재성이라는 용어는 다양한 의미 및 때로는 한 단어에 여러 개념이 섞여진 함축된 의미로 사용되었

다. 이 때문에 상당한 모순과 혼란이 생겼다. 특발성이라는 용어는 1989년에는 “특발성뇌전증은 유전적 외에 다른 원인이 없고 

발생연령, 임상 및 전기생리적 특성, 발병원인이 유전적으로 추정 가능한 상태”로 정의되었다. 근거가 부족한 주장은 채택하지 

않았다. 특발성 뇌전증으로 분류될 수 있는 질환은 소아소발작뇌전증, 상염색체우성야간 전두엽뇌전증 그리고 Dravet 증후군이

다. 1989년 분류에서는 Dravet 증후군은 특발성뇌전증 포함되지 않았으나 현재는 유전성 뇌전증으로 분류된다.

“특발성”이라는 용어는 약물에 의해 잘 조절되는 뇌전증의 종류를 표현하는데도 사용되었다. 모두 그렇지는 않았지만, 관습

적으로 “특발성뇌전증”은 일정한 나이에 이르면 호전이 이루어지고, 다양한 정도의 인지기능장애 및 행동장애 등의 다른 장애

들이 발병할 때도 있지만 다른 장애를 동반하지 않는다고 일반적으로 받아들여졌다. 

이번 개정에서 기저원인이란 한가지 차원만 포함하고 다른 개념들을 내포해선 안 되는 것으로 결정하였다. 기저원인은 더 이

상 예후와 같은 의미가 아니며 “특발성”은 더 이상 “양성”을 뜻하지 않는다. 유전적 원인은 발작 이외에 부차적으로 다른 영향을 

끼칠 수 있으나, 이런 다른 영향들은 경련에 의해 발생하는 것은 아니다. 

“증후성”이라는 용어는 진부한 표현으로 모든 뇌전증에서 어느 정도는 ‘증상성’을 보인다. 이 용어는 나쁜 예후를 의미하는 뜻

으로 대신 사용되기도 한다. “구조 및 대사적”이라는 용어는 뇌전증과 연관성이 직접적이지 않은 독립된 질환을 강조하여 말할 

때 사용되었다. 구조 및 대사이상 질환을 함께 묶어서 설명하는 것은 유전적인 질환과 구별하기 위함이다(예, 유전적 원인 대 기

타원인). 목적에 따라서는 구조적 원인 그리고 대사적 원인으로 따로 분류하는 것이 필요하며 이 분류 내에서도 좀더 세부적으

로 구분될 수 있다(예, 기형, 신경교종, 사립체 세포병증). ILAE 내 다른 그룹과 전세계 여러 그룹에서 이러한 주장에 대해 반대

하기도 한다.

 잠재성은 1989년에 “증후성으로 추정되는” 혹은 명백하게는 “병변이 존재하는”이라는 개념으로 설명되었다. 이런 “잠재성”

뇌전증에서 유전성뇌전증증후군에 속하는 상염색체우성야간전두엽뇌전증(ADNFLE)과 autosomal dominant epilepsy with 

auditory features (ADEAF)가 발견되었다(Scheffer et al., 1995; Ottman et al, 1999).  “잠재성” 용어를 “원인미상”으로 변경하면

서 위원회는 임상적인 직감이 과학적인 분류의 근거가 될 수 있다는 생각을 지양하기로 하였다.

“원인미상”으로 분류되었던 증후군에 영아이주부분발작과 영아근간대발작(기존의 benign myoclonic epilepsy in infancy, 

Engel, 2006)이 포함되었다. 현재로는 기존에 “특발성”으로 분류되었던 모든 뇌전증증후군을 원인불명의 분류로 포함하는 것이 

타당하다. 여기에는 bening rolandic epilepsy (Vadlamudi et al., 2006), Panayiotopoulos 증후군, 그리고 benign occipital epilepsy 

of the Gastaut type (Taylor et al., 2008) 등을 포함한다. 이들 뇌전증증후군에는 유전적 요소들이 관여하는 것으로 생각된다. 최

근의 연구(예, 형제간에 같은 뇌전증증후군에 동일하게 이환될 가능성이 낮거나 없는 가능성)들에서는 유전적 요소가 가장 중

요한 요인이라고 생각되지는 않는다. 이에 관해서는 유전적인 원인에 의해 발생한다는 가설을 뒷받침하는 충분한 증거가 발표되

면 다시 논의될 것이다.

뇌전증에 관여하는 새로운 유전적 원인이 알려지게 되면서, 기존의 분류에 의존해서는 특징을 잘 설명하기가 어려울 때가 있

다. 이를테면, ARX, 유전자는 West 증후군과 평평뇌증(lissencephaly)을 포함한 다양한 표현형과 연관이 있다(Stromme et al., 

2002). STXBP1 유전자는 시냅스간 포낭 분비에 관여하는 단백질의 정보를 조절하며 Ohtahara 증후군과 연관이 있다(Saitsu et 

al., 2008). 앞의 두 뇌전증증후군은 모두 심각한 뇌전증성 뇌병증을 동반하고 있다. West 증후군에서 ARX 돌연변이를 구조적/

대사적 이상 질환으로 분류할 수 있다. STXBP1은, 단백질의 기능 문제이므로 이 질병을 유전적 뇌전증으로도 분류할 수 있다. 

현재에는 각각의 경우에서 어떠한 결론도 내리지 못하였다. 대신에, 특정 유전적 결함의 결과는 꼭 규명되어야 한다. 하지만 충

분한 증거가 없다면, 특정 유전적 결함이 항상 어떤 질병의 발생과 꼭 관련되어야 할 필요는 없다. 우리는 발생 기전에 좀 더 중점

을 두기로 하였다. 이러한 관점은 궁극적으로는 뇌전증의 자연 분류를 가능하게 할 것이다. 과도하게 단순화된 개념인 “유전성” 

대 “구조성-대사성”의 분류는 기저원인에 대한 더욱 자세한 특징들로 대치될 것이다. 
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족들이 뇌전증과 관련된 질환들을 인식하지 못하거나 대처하

지 못하도록 한다. 이번 개정에서 뇌전증증후군내의 명명법은 

아직 바꾸지 않았다. 

 

뇌전증 분류의 가안 

1989년의 분류 이후 새로운 분류를 발표한 조직은 아직 없

다. 대신 특정 목적에 따라 다양한 형태의 뇌전증에 대한 분

류가(다양한 특징을 지닌)생겨났다. 이들 분류는 1989년의 분

류(발작 위치, “원인” 및 발병 나이)와 비교될 수 있는데 다양

한 계층적 분류, 좀 더 세밀해진 분류 및 필요에 따라서는 완

전히 다른 차원의 분류들로 이루어져 있다. 

Table 3은 2006년 분류 및 용어위원회에서 만들어진 뇌전

증의 목록을 특징 및 발병나이에 따라 보여주고 있다. 

주석 : 뇌전증증후군의 개념 재정립 및 진단에서의 정확성 평가 

증후군: 1989년의 보고에는 “증후군”과 “뇌전증” 두 용어가 거의 혼용되었다. 그 결과 증후군이라는 용어는 넓고 부정확한 개

념으로 사용되었고 아주 특징적이며 개념이 확실한 질병(예를 들면 소아소발작뇌전증)과 잘 정립되어 있지 않은 뇌전증(예, 

cryptogenic parietal lobe epilepsy) 모두에 적용되어 이들 진단이 비슷한 정도의 진단적 정확도를 지니는 것으로 다루어졌다. 그 

결과 보고서는 겉으로는 모든 뇌전증이 비슷한 정확성을 지닌 것으로 보여주었다. 

하지만 뇌전증증후군은 임상양상, 증상 등이 포괄되어 아주 특징적이고 구분된 임상적 질환이다. 이는 유전, 신경, 정신, , 뇌

영상학적 특징 뿐만 아니라 치료방법 선정에 핵심이 될 수 있다(Scheffer et al., 1998, 2008; Guerrini et al., 2007; Ottman et al., 

2008). 또한 발병시기, 특징적 뇌파소견, 발작 종류 및 그 외 특성을 통해 명확한 진단을 내릴 수 있다. 이들 뇌전증증후군에서는 

치료법, 조절방법 및 예후 등을 예측할 수 있다. 예를 들어 전두엽에 발작초점이 있다 하여도 달리 특정지워지지 않는다면 이를 

‘증후군’으로 분류하는 것은 적절하지 않다. Table 3의 앞부분에 발병연령에 따라 현재 알려진 증후군을 분류하고 있고 이는 현

재로는 가장 특징적이고 임상적으로 분류할 수 있는 방법이지만 이는 여러 분류법 중에 한가지 예일 뿐이다.

질병군: 이 질병군은 증후군에 포함되어야 할지 증후군으로 분류되지 않은 뇌전증의 종류에 포함되야 할지에 대해서는 아직 

합의에 이르지 못했다. 궁극적으로 이들 질병은 임상양상으로 판단되어야 한다. 이들이 그룹으로 불리는 것은 임상적 중요성을 

떨어뜨린다.

구조 및 대사이상과 관련된 뇌전증: 이전에는 모두 “증후성 국소발작”으로 구분되었고 해부학적 위치에 따라 나뉘어졌다. 우리

는 해부학적 위치에 너무 치중하지 말고 구조 혹은 대사이상의 기저원인에 더욱 집중할 것을 제안한다. “증후성 측두엽 발작” 이

란 용어는 좀 더 길지만 정확한 “측두엽의 피질이형성에 의한 국소뇌전증”으로  대체되어야 한다. 현재는 해부학적 위치는 원인

이나 예후를 이해하는데 있어 중요한 요소가 아니다. 병변의 종류, 발병나이, 국소화 가능성, 발작종류, 특징적인 발작기 및 비발

작기 뇌파소견 및 기타 특징 등으로 더 조직되어야 한다.

 원인미상의 뇌전증: 이들은 전체 뇌전증의 1/3 이상을 차지하며 가장 잘 이해되지 않고 있으며 앞으로 영상 및 유전학 연구가 

아마 가장 활발할 것으로 예상되는 영역이다. 하지만, 몇몇 연구들이 가능하게 되면 단순히 발작간기의 위치를 찾는 것에서 모

든 관련 특성 (다음 섹션 참조)에 대해 좀 더 자세히 아는 것으로 대치될 것 이다. 이들 잘 알려지지 않은 뇌전증 중에서 추가적

인 유전성 증후군이 발견될 수 있을 것이다(예를 들면 ADNFLE 와 ADEAF); 하지만 충분하게 밝혀지기 전까지는 인정될 수는 

없을 것이다. 이러한 시도는 유전적 원인이 아닌 뇌전증에 대해 규명하는 것도 촉진할 것이다.  
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Table 3. 뇌전증증후군과 그 외 뇌전증

증후군은 발병나이에 따라 나열되었음a

신생아기

양성가족성신생아발작

조기근간대뇌병증

Ohtahara증후군

영아기

영아이주부분발작

West증후군

영아근간대뇌전증

양성영아뇌전증

양성가족성영아발작

Dravet증후군

비진행뇌병증에 병발된 근간대경련

소아기

열발작플러스(영아기 때 부터 발생 가능)

Panayiotopoulos증후군

Epilepsy with myoclonic atonic(이전에 astatic) seizures

중심-측두극파를 동반한 양성소아뇌전증

상염색체 우성 야간 전두엽뇌전증

특발소아후두엽뇌전증 (Gastaut 형)

근간대소발작

Lennox-Gastaut증후군

서파수면시의 지속적 극서파를 동반한 뇌전증

 후천뇌전증실어증(Landau-Kleffner증후군)

 소아소발작뇌전증

청소년기-성인

청소년소발작뇌전증

청소년근간대뇌전증

Epilepsy with generalized tonic-clonic seizures alone

진행근간대뇌전증

Autosomal dominant epilepsy with auditory features( ADEAF)

기타 가족성관자엽뇌전증

발병나이와 관련성이 적은 뇌전증

Familial focal epilepsy with variable foci (소아기-성인기) 

반사뇌전증

특수 질환

해마경화증을 동반한 관자엽뇌전증

Rasmussen증후군

시상하부 과오종과 동반된 웃음발작

반경련-반신마비-뇌전증증후군

분류에 속하지 않는 뇌전증은 확인된 구조적 혹은 대사 장애의 

  유무 및 발작 발생의 주된 양상(전신 발작 대 국소 발작)에 기초

  하여 구분되어 진다.  

구조 및 대사이상의 원인을 가진 뇌전증

피질발달기형(예, 반쪽거대뇌증, 피질이소증)

신경피부증후군(예, 결절성경화증, Sturge-Weber 증후군) 

종양

감염

외상

혈관종

허혈 손상

뇌졸증

기타 

원인 미상의 뇌전증

관습적으로 뇌전증으로 분류되지 않은 발작

양성신생아발작

열성경련

a 증후군의 배열은 기저원인에 따른 것이 아니다.  
b  때로는 전기적뇌전증지속증으로 언급되기도 한다 
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주석:  다른 방식에 의한 뇌전증 분류 및 정보 

위원회는 뇌전증 개념을 바꾸기 위해 전신발작 및 국소발작이라는 용어를 사용하지 않기로 결정하였다. ‘전신발작’인 연축

(spasm)은 West 증후군에서 국소병변에 의해서도 발생할 수 있고 Drave 증후군과 같은 유전질환에서도 국소발작이 발생하는 

점은 이러한 용어들이 충분히 뇌전증을 설명하지 못하고 있음을 잘 나타내고 있다. 

또한 관습적인 차원에서 특성 외에 각각의 증후군 및 환자들은, 기본적인 검사나 증후군의 다른 대표적인 특성에 의해 특징

지워 질 수 있다.  이런 특징으로는 인지 및 발달이력 및 결과, 운동 및 감각력에 대한 평가, 뇌파특징, 유발인자 및 수면과 관련

된 발작양상 등이 해당된다. 또한 “특발전신뇌전증”이라는 중요한 뇌전증증후군이 있지만 우리는 앞으로는 “유전적 전신뇌전증”

이라고 부르는 것을 권장한다. 

자연경과: 뇌전증성 뇌병증. 뇌전증성 뇌병증이라는 용어는 특정 뇌전증증후군 및 각각의 환자들에게 사용될 수 있다. 뇌전증

성 뇌병증이란 뜻은 뇌병증으로 이환이 뇌전증의 발생 당시나 이후에 아주 높다는 점이다. 또 별개적이지만 기억해야 하는 점은 

이들 그룹은 약물에 잘 반응하지 않는다는 것이다. 뇌전증성 뇌병증에 속하는 뇌전증증후군의 환자들에서 항상 뇌병증이 함께 

발병하는 것은 아니다. 하지만 뇌병증 발생의 위험은 아주 높다. 이들 환자들이 뇌병증 양상을 보인다고 진단하는 것은 환자들

의 발달의 정체 및 퇴화를 확인하여야 한다. 뇌전증성 뇌병증은 어떠한 연령에서도 발병할 수 있다. 전반적 인지기능장애가 발

생할 수 있는 영아기 및 유아기에서 가장 흔하고 심각하지만 성인들도 조절되지 않는 발작을 통하여 인지기능이 손상될 수 있다

(Hermann et al., 2006). 이런 성인에서의 영향은 영아기 및 유아기에서 초기 발달에 끼치는 영향과 비슷하거나 혹은 다른 기전

으로 인지기능에 영향을 미칠 것으로 생각되며 이런 성인에서의 인지기능 손상을 놓쳐서는 안될 것이다. 

뇌전증성 뇌병증에서 발작의 조절을 통하여 인지 및 행동장애를 호전시킬 수 있다. 효과적인 조기 치료는 여러 예를(Jonas et 

al.,2004; Freitag & Tuxhorn, 2005; Jonas et al., 2005; Lux et al., 2005) 통해 알 수 있듯이 발작의 조절 및 발달의 호전을 이끈다.  

“뇌전증성 뇌병증”에서 뇌전증이 뇌기능에 미치는 영향을 더욱 정확히 이해하고 발달하고 있는 뇌에 미치는 지속적인 악영향

에 대하여 이해하고 이는 임상적인 특징과 더불어 이해해야 한다. 그러나 우리는 뇌병증의 원인을 정확히 아는 것은 대부분 어

렵다는 점을 인지하여야 한다. 어려운 원인은 기전원인에 의해서일 수도 있고 뇌전증의 진행 양상일 수 있으며 이들 둘 모두에 

의해서이기도 하다. 

“양성”이라는 용어에 대한 논쟁: National Institutes of Health의 뇌전증에 관한 최신 연구 주제로는 뇌전증과 동반된 다양한 질

환, 즉 사망을 포함하여 인지, 행동장애 및 정신질환에 대한 이해이다(Kelly et al., 2009). 돌연사의 기전을 이해하고 환자 및 가

족에게 이러한 위험성을 교육하고 어떻게 대처할 것인지에 대한 국제적인 노력도 진행 중이다. 또한 뇌전증과 관련된 장애에 대

한 기초의학 및 임상연구가 증가하고 있다. 

자연호전: “특발성” 및 “양성” 이란 용어는 중요한 임상특징을 나타내고 있다. 우리는 특정 뇌전증증후군을 “양성”으로 결정해

버리는 대신 양성의 의미를 표현하는 다양한 양상들을 인지하고 이를 뇌전증의 각 종류에 특징적이며 일관적으로 적용하는 것

을 제안한다. 양성의 양상 중에는 자연적으로 질병의 소실을 예측할 수 있는 것이 포함된다. 우리는 양성이라는 용어 대신 일정

한 나이에 이르면 저절로 소실하는 성향을 지닌다는 의미인  “자연적으로 소실되는”이라는 좀 더 기술적인 용어를 사용하기를 

권장한다. 

약물 반응: 특발성으로 분류된 뇌전증증후군의 대부분은 약물에 잘 반응한다. 이러한 증후군으로 진단하는 것은 상당한 확신

아래 발작이 적절한 약물에 의해 빠르게 조절될 수 있을 것임을 예측할 수 있다. 하지만 완벽한 예측을 할 수는 없어서 환자들 

중 일부는 약물에 대한 반응이 떨어질 수 있다. 임상적인 예측은 절대 정확한 과학은 아니다. 이러한 뇌전증증후군을 약물에 잘 

반응하는 증후군으로 표현하는 것은 임상의에게 더욱 의미가 있을 것이며 “특발성”이라는 설명이 필요한 용어보다 가족에게 예

상되는 질병의 경과를 제공해줄 수 있다. 

뇌전증의 자연경과를 설명하는 여러 특징은 엄밀히 말하면 뇌전증의 자연분류보다 반복되는 관찰과 이해에 기초하고 있다는 

포함하는 점은 중요하다. 이는 실용적인 목적을 가진다. 
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부석: 향후 분류

발작 및 뇌전증에 대한 이전 분류는 융통성이 없는 방법으로 진행되었다. 뇌전증의 분류는 주로 전문가의 의견 및 주장에 의

해 좌우되었다. 모든 영역에서의 발전(역학, 전기생리학, 영상, 발달 의학, 유전학, 전산신경과학 및 신경화학)은 이렇게 단순하고 

권위적인 접근으로는 기저의 발달 및 생리적인 과정의 복잡함을 잘 설명하지 못한다는 것을 분명히 하였다. 

그러므로 이 위원회에 의한 제안된 어떠한 분류도 유연하게 발작 및 뇌전증에 대한 현재 우리의 이해를 요약해주는 방법으로 

바라보아야 하며 새로운 요구에 즉각 호응하며 새로운 정보가 발생하면 추가될 수 있도록 충분히 유연해야 한다. 불행하게도 객

관적 증거를 자주 없애버리는 오랫동안의 잘못된 믿음과 무지가 남아있다. 예를 들어 아주 멜로드라마적인 논평이 웹사이트에 

올려졌는데 위원회가 뇌전증의 특징 중 “양성”이라는 용어를 사용하는 것을 반대하는 언급에 대해 “오랫동안 근거를 가지고 많

은 환자, 주로 뇌전증을 가고 있는 소아 환자들을 위한 활동을 해온 우리들에게 죽음의 돌, 50년 이상의 전향 연구로 증명되어 

아주 미약한 혹은 전혀 해롭지 않은 경과를 보이는 완벽히 양성의 뇌전증. 주된 결론은…정신사회적으로 그들을 뇌전증과 동일

시 하는 것.” 이런 감정적인 주장은 지난 수년간의 매우 생산적인 신경과학에서의 연구를 무시하고 논의가 더 이상 받아들여지

지 않음을 나타내었다. 

미래에는 뇌전증의 분류는 원칙적으로 데이터베이스가 될 것이다.  이전에 논의된 특성 및 다른 중요한 정보들은 진단방법의 

근간을 형성할 것이다. 잠정적으로 우리는 미래의 분류방식은 다양한 뇌전증(또는 발작) 에 대한 정보를 얻음에 있어 유연하고, 

다차원의 목록으로서 또 임상에서의 응용 및 약물 발전, 임상 및 기초 연구의 목적을 위한 적절한 목록임을 권장한다.  

발병연령: 발병연령으로 분류하는 것은 가장 보편적으로 추천하며; 신생아(제태연령 44주 미만), 영아(1세 미만), 소아(1-12세), 
청소년(12-18세) 및 성인(18세 이상) 으로 구분한다. 특정 목적에 따라서 노인(60세 혹은 65세 이상)을  따로 구분하는 것이 도움

될 수도 있다. 연령의 범위는 근사치를 나타내며 이미 알려진 뇌전증의 특징을 표현하는데 편리하게 사용될 수 있다. 정확한 발

병 연령 및 최대한 정확하게 추정된 발병 연령이 사용되면 뇌전증 증후군의 진단의 정확도가 가능해진다. 

다른 특성들: 많은 관점 및 특성들이 궁극적으로는 다양한 종류의 뇌전증을 설명, 분류 및 구분하는 것에 이용될 수 있다. 예

를 들면 QT 연장 증후군(Johnsons et al.,2009) 에서 이온 통로병증과 특정 이온통로 유전자를 기저원인으로 밝혀낼 수 있다. 둘

째 대안으로 발병 나이로 뇌전증을 세부 분류를 하고 이를 피질이형성의 특정 분류와 연관할 수 있다(Lernet et al., 2009). 또한 

발작 및 발작간기 뇌파소견, 뇌영상소견, 신경학적 검사 결과 및 인지기능 및 정신상태에 대한 특징도 여기에 포함될 수 있다. 

 뇌전증증후군은 많은 요소들로 특징지어 진다. 뇌전증증후군 진단명을 통해서 그 뇌전증의 가장 핵심적인 정보, 예를 들면 

주된 발병 연령, 뇌파소견, 약물에 대한 반응, 인지 및 발달상태 등을 얻을 수 있다. 우리는 다른 차원의 많은 특징을 이들 뇌전

증 증후군에 대한 우리들이 가지고 있는 정보와 정리할 수 있다. 진단과정의 발전을 위해 이러한 접근의 이점은 중요하다. 

 특정 뇌전증증후군에 포함되지 않고 구조 및 대사적 원인을 가진 뇌전증에 대한 가장 자연스럽고 의미 있는 접근방법은 특

정한 기저원인 및 구조적 병변에 대하여 접근하는 것이다. 명백히 이 방법을 추천한다. 이렇게 부분적이거나 제대로 밝혀지지 않

은 뇌전증에 대해 잘 정립되지 않은 분류를 강요하는 것은 현재보다 좀 더 나은 지식이 필요함을 시사하고 발전을 지연시킨다. 

아직 잘 밝혀지지 않은 질병을 알아내기 위한 연구를 촉진하기 위해서는 각각의 환자 특성을 충분히 아는데 많은 노력이 행해

져야 한다. 이러한 정보들은 앞으로 새로운 “증후군”을 객관적으로 분석하는데 기본적으로 사용될 수 있다(Berg & Blackstone, 

2006) .이는 잘 조직된 진단법의 사용을 촉진하고, 이 진단법은 특수한 정의 및 예시를 통해 임상의가 특정 진단을 하거나 감별

하기 위해 모든 환자들을 필수적이고 정확히 진찰하는 것을 도와줄 것이다. 



Revised Terminology and Concepts for Organization of Seizures and Epilepsies

Epilepsia, **(*):1–10, 2010
doi: 10.1111/j.1528-1167.2010.02522.x

11

감사의 글

용어 위원회는 2005-2009년 기간 동안에 통계, 연구 설계 전

문가 뿐만 아니라 신경 영상의학, 임상의, 소아 및 성인 간질 전

문가로부터 많은 조언을 받아들였다. 이들의 신중한 조언들은 

2009년 부다페스트에서 열린 ICE 에서 발표되었다. 당시 다양

한 의견들이 제안되었고 많은 보고서들이 ILAE 에 보고되었으

며 그 결과에 대하여 피드백를 보내주었다. 또한 ILAE 웹사이

트에는 제안된 여러 의견들이 개제되었다. 우리는 용어 위원회

의 개정 과정 중 시간을 들여 우리의 제안을 고민하고 그들의 

의견, 조언, 비평을 해준 전세계의 많은 동료들에게 감사한다. 또

한 우리 위원회의 회의에 참석하여 조언을 아끼지 않은 Pawel 

Matykiewicz, Ruth Ottman, Philippe Ryvlin 과 Peter Wolf 에 

다시 한번 감사한다. 이 보고서가 승인되는 과정은 2009년 수술

위원회 메뉴얼 다음에 요약되어 있다. 또한 보고서의 내용은 윤

리 위원회의 심사를 통과하였다. 

이해 상충

이 보고서의 내용은 모든 저자들의 동의를 거쳐 개제되었다. 

References

1.	 Berg AT, Blackstone NW. (2006) Concepts in classification and their 

relevanc to epilepsy. Epilepsy Res 70:11–19.

2.	 Blume WT, Luders HO, Mizrahi E, Tassinari C, van Emde Boas W, 

Enge J. (2001) Glossary of ictal semiology. Epilepsia 42:1212–1218.

3.	 Camfield P, Camfield C, Lortie A, Darwish H. (2003) Infantile spasms 

in remission may reemerge as intractable epileptic spasms. 

Epilepsia 44:1592–1595.

4.	 Capovilla G, Berg AT, Cross JH, Moshe SL, Vigevano F, Wolf 

P, Avanzini G. (2009) Conceptual dichotomies in classifying 

epilepsies: partial versus generalized and idiopathic versus 

symptomatic (April 18–20, 2008, Monreale, Italy). Epilepsia 

50:1645–1649.

5.	 Commission on Classification and Terminology of the International 

League Against Epilepsy. (1981) Proposal for revised clinical 

and electrographic classification of epileptic seizures. Epilepsia 

22:489–501.

6.	 Commission on Classification and Terminology of the International 

League Against Epilepsy. (1989) Proposal for revised classification 

of epilepsies and epileptic syndromes. Epilepsia 30:389–399.

7.	 Engel J. (2001) A proposed diagnostic scheme for people with 

epileptic seizures and with epilepsy: report of the ILAE Task Force 

on Classification and Terminology. Epilepsia 42:796–803.

8.	 Engel J. (2006) Report of the ILAE Classification Core Group. 

Epilepsia 47:1558–1568. 

9.	 Fisher RS, Boas WVE, Blume W, Elger C, Genton P, Lee P, Engel J. 

(2005) Epileptic seizures and epilepsy: definitions proposed by the 

International League Against Epilepsy (ILAE) and the International 

Bureau for Epilepsy (IBE). Epilepsia 46:470–472.

10.	 Freitag H, Tuxhorn I. (2005) Cognitive function in preschool 

children after epilepsy surgery: rationale for early intervention. 

Epilepsia 46:561– 567.

11.	 Gloor P. (1986) Consciousness as a neurological concept in 

epileptology: a critical review. Epilepsia 27(suppl 2):S14–S26.

12.	 Goldstein J, Slomski J. (2008) Epileptic spasms: a variety of 

etiologies and associated syndromes. J Child Neurol 23:407–414.

13.	 Guerrini R, Moro F, Kato M, Barkovich AJ, Shiihara T, McShane MA, 

Hurst J, Loi M, Tohyama J, Norci V, Hayasaka K, Kang UJ, Das S, 

Dobyns WB. (2007) Expansion of the first PolyA tract of ARX causes 

infantile spasms and status dystonicus. Neurology 69:427–433.

14.	 Hermann BP, Seidenberg M, Dow C, Jones J,  Rutecki P, 

Bhattacharya A, Bell B. (2006) Cognitive prognosis in chronic 

temporal lobe epilepsy. Ann Neurol 60:80–87.

15.	 Johnsons JN, Hofman N, Haglund CM, Cascino GD, Wilde AAM, 

Ackerman MJ. (2009) Identification of a possible pathogenic link 

between congenital long QT syndrome and epilepsy. Neurology 

72:224–231.

16.	 Jonas R, Nguyen S, Hu B, Asarnow RF, LoPresti C, Curtiss S, de Bode 

S, Yudovin S, Shields WD, Vinters HV, Mathern GW. (2004) Cerebral 

hemispherectomy: hospital course, seizure, developmental, 

language, and motor outcomes. Neurology 62:1712–1721.

17.	 Jonas R, Asarnow RF, LoPresti C, Yudovin S, Koh S, Wu JY, Sankar 

R, Shields WD, Vinters HV, Mathern GW. (2005) Surgery for 

symptomatic infant-onset epileptic encephalopathy with and 

without infantile spasms. Neurology 64:746–750.

18.	 Kelly MS, Jacobs MP, Lowenstein DH. (2009) The NINDS epilepsy 

research benchmarks. Epilepsia 50:579–582.

19.	 Lerner JT, Salamon N, Hauptman JS, Velasco TR, Hemb M, Wu 

JY, Sankar R, Shields WD, Engel J, Fried I, Cepeda C, Andre VM, 

Levine MS, Miyata H, Yong WH, Vinters HV, Mathern GW. (2009) 

Assessment of surgical outcomes for mild type I and severe type 

II cortical dysplasia: a critical review and the UCLA experience. 

Epilepsia 50:1310–1335.

20.	 Luders HO, Burgess R, Noachtar S. (1993) Expanding the 

international classification of seizures to provide localization 

information. Neurology 43:1650–1655.



Epilepsia, **(*):1–10, 2010
doi: 10.1111/j.1528-1167.2010.02522.x

A.T.Berg et.al.12

21.	 Lux AL, Edwards SW, Hancock E, Johnson AL, Kennedy CR, Newton 

RW, O’Callaghan FJ, Verity CM, Osborne JP. (2005) The United 

Kingdom Infantile Spasms Study (UKISS) comparing hormone 

treatment with vigabatrin on developmental and epilepsy 

outcomes to age 14 months: a multicentre randomised trial. 

Lancet Neurol 4:712–717.

22.	 Ottman R, Barker-Cummings C, Lee JH, Ranta S. (1999) Genetics 

of autosomal dominant partial epilepsy with auditory features. 

In Berkovic SF, Genton P, Hirsch E, Picard F (Eds) Genetics of focal 

epilepsies. John Libbey &Co Ltd, London, pp. 95–102.

23.	 Ottman R, Rosenberger L, Bagic A, Kamberakis K, Ritzl EK, 

Wohlschlager AM, Shamim S, Sato S, Liew C, Gaillard WD, Wiggs 

E, Berl MM, Reeves-Tyer P, Baker EH, Butman JA, Theodore WH. 

(2008) Altered language processing in autosomal dominant partial 

epilepsy with auditory features. Neurology 71:1973–1980.

24.	 Saitsu H, Kato M, Mizuguchi T, Hamada K, Osaka H, Tohyama J, 

Uruno K, Kumada S, Nishiyama K, Nishimura A, Okada I, Yoshimura 

Y, Hirai S, Kumada T, Hayasaka K, Fukuda A, Ogata K, Matsumoto 

N. (2008) De novo mutations in the gene encoding STXBP1 

(MUNC18-1) cause early infantile epileptic encephalopathy. Nat 

Genet 40:782–788.

25.	 Scheffer IE, Bhatia KP, Lopes-Cendes I, Fish DR, Marsden CD, 

Andermann E, Andermann F, Desbiens R, Keene D, Cendes F, 

Manson JI, Constantinou JEC, McIntosh A, Berkovic SF. (1995) 

Autosomal dominant nocturnal frontal lobe epilepsy: a distinctive 

clinical disorder. Brain 118:61–73.

26.	 Scheffer IE, Phillips HA, O’Brien CE, Saling MM, Wrennall JA, Wallace 

RH, Mulley JC, Berkovic SF. (1998) Familial partial epilepsy with 

variable foci: a new partial epilepsy syndrome with suggestion of 

linkage to chromosome 2. Ann Neurol 44:890–899.

27.	 Scheffer IE, Turner SJ, Dibbens LM, Bayly MA, Friend K, Hodgson 

B, Burrows L, Shaw M, Wei C, Ullmann R, Ropers H-H, Szepetowski 

P, Haan E, Mazarib A, Afawi Z, Neufeld MY, Andrews PI, Wallace 

G, Kivity S, Lev D, Lerman-Sagie T, Derry CP, Korczyn AD, Gecz J, 

Mulley JC, Berkovic SF. (2008) Epilepsy and mental retardation 

limited to females: an under-recognized disorder. Brain 131:918–

927.

28.	 Stromme P, Mangelsdorf ME, Shaw MA, Lower KM, Lewis SM, 

Bruyere H, Lutcherath V, Gedeon AK, Wallace RH, Scheffer IE, 

Turner G, Partington M, Frints SG, Fryns JP, Sutherland GR, Mulley 

JC, Gecz J. (2002) Mutations in the human ortholog of Aristaless 

cause X-linked mental retardation and epilepsy. Nat Genet 30:441–

445.

29.	 Taylor I, Berkovic SF, Kivity S, Scheffer IE. (2008) Benign occipital 

epilepsies of childhood: clinical features and genetics. Brain 

131:2287– 2294.

30.	 Vadlamudi I, Kjeldsen MJ, Corey LA, Solaas MH, Friis ML, Pellock JM, 

Nakken KO, Milne RL, Scheffer IE, Harvey SA, Hopper JL, Berkovic 

SF. (2006) Analyzing the etiology of benign rolandic epilepsy: a 

multicenter twin collaboration. Epilepsia 47:550–555.

31.	 York GK, Steinberg DA. (2009) Hughlings Jackson’s suggestion for 

the treatment of epilepsy. Neurology 73:1155–1158.


