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Die Internationale Liga gegen Epilepsie
(International League Against Epilepsy;
ILAE) hat durch die Klassifikations- und
Terminologiekommission eine Arbeits-
grundlage zur Klassifizierung von Anfil-
len und Epilepsien entwickelt. Nach dem
Reorganisationsvorschlag von 2010 [1, 2]
wurden weitere Klarstellungen diskutiert
und zu Riickmeldungen der Mitglieder
aufgefordert. Ein Bereich, der weiterer
Aufklarung bedurfte, war die Einteilung
der Anfallsformen. 2015 wurde eine Klas-
sifizierungs-Taskforce fiir Anfallsformen
gegriindet, um Empfehlungen vorzube-
reiten, welche in diesem Dokument zu-
sammengefasst werden. Ein Begleitdo-
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Operationale Klassifikation der
Anfallsformen durch die
Internationale Liga gegen
Epilepsie: Positionspapier der
ILAE-Klassifikations- und
Terminologiekommission

kument erldutert die beabsichtigte An-
wendung der Klassifikation.
Beschreibungen von Anfallsformen
reichen mindestens bis in die Zeit von
Hippokrates zuriick. Gastaut [3,4] schlug
1964 eine moderne Klassifikation vor.
Verschiedene Grundgertiiste einer An-
fallsklassifizierung koénnen in Betracht
gezogen werden. Die Manifestationen
mancher Anfille sind altersspezifisch
und von der Reifung des Gehirns ab-
hingig. Frithere Klassifikationen beruh-
ten auf der Anatomie mit temporalen,
frontalen, parietalen, okzipitalen, di-
enzephalen oder Hirnstammanfillen.
Die moderne Forschung hat unseren
Blick auf die beteiligten pathophysio-
logischen Mechanismen verandert und
gezeigt, dass Epilepsie eine Netzwerker-
krankung und nicht nur ein Symptom
umschriebener Auffilligkeiten im Ge-
hirn ist [5]. Auf der Netzwerkebene
koénnen Anfille in neokortikalen, tha-
lamokortikalen, limbischen und Hirn-

stammnetzwerken entstehen. Auchwenn
unser Verstindnis von Anfallsnetzwer-
ken rasch zunimmt [6], reicht es als
Grundlage einer Anfallsklassifizierung
noch nicht aus. 1981 wertete eine von
Dreifuss und Penry geleitete ILAE-Kom-
mission [7] Hunderte von Video-EEG-
Ableitungen aus, um Empfehlungen zu
entwickeln, die Anfille in solche mit
fokalem und generalisiertem Beginn, in
einfach- und komplex-partielle Anfille
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Kernpunkte

== Die ILAE hat eine liberarbeitete Klassifi-
kation der Anfallsformen erarbeitet; die
Klassifizierung ist operational und beruht
nicht auf fundamentalen Mechanismen.

== Griinde der Uberarbeitung waren die
Klarheit der Nomenklatur, die Mdglichkeit,
manche Anfille entweder als fokal
oder generalisiert zu klassifizieren, und
einer Klassifizierung, wenn der Beginn
unbekannt ist.

== Anfdlle werden unterteilt in fokal,
generalisiert oder unbekannt beginnend,
mit den Unterkategorien motorisch,
nichtmotorisch, mit erhaltenem oder
gestortem Erleben* bei fokalen Anfallen

* Fir das englische Wort ,awareness”

gibt es im Deutschen keine addquate
Ubersetzung. Wir verwenden an manchen
Stellen ,Bewusstseinsstorung®, an anderen
Jbewusst erlebt” bzw. fiir ,non aware” ,nicht
bewusst” erlebt.

und in verschiedene spezifische gene-
ralisierte Anfallsformen einteilen. Diese
Klassifikation ist heute nach wie vor weit
verbreitet mit Revisionen der Termino-
logie und Klassifizierung von Anfillen
durch die ILAE [2, 8-14] und mit vorge-
schlagenen Ansichten, Anderungen und
Kritik anderer [15-24]. Wir entschlossen
uns, keine allein auf dem beobachteten
Verhalten beruhende Klassifikation zu
entwickeln - stattdessen ist die 2017er-
Klassifikation wie im klinischen Alltag
interpretierend und erlaubt die Nutzung
zusétzlicher Daten zur Klassifizierung
von Anfallsformen.

Die Absichtder Berichte von 2001 [12]
und 2006 [13] zur Reklassifizierung war
die Identifizierung eigenstindiger dia-
gnostischer Entitidten mit dtiologischen,
therapeutischen und prognostischen
Implikationen, sodass die Therapie und
prognostische Einschitzung bei fehlen-
der Moglichkeit einer Syndromdiagnose
auf der Anfallsform basieren wiirde.
Eine solche Klassifizierung wiirde die
Gruppierung relativ einheitlicher Pa-
tientenkohorten zur Entdeckung von
Atiologien ermdglichen einschlieflich
genetischer Faktoren, der Erforschung
fundamentaler Mechanismen, beteilig-
ter Netzwerke und Kklinischer Studi-
en. Die ILAE-Klassifizierungs-Taskforce
fir Anfallsformen (im Folgenden ,die
Taskforce® genannt) entschloss sich fiir

die Formulierung ,,operationale Klassifi-
zierung", da es derzeit unmoglich ist, eine
Klassifizierung vollstindig wissenschaft-
lich zu begriinden. In Ermangelung einer
vollstindig wissenschaftlichen Klassifi-
kation entschloss sich die Taskforce, die
1981 initiierte und fortlaufend modifi-
zierte grundsitzliche Einteilung [1, 2]
als Ausgangspunkt fiir die iiberarbeitete,
operationale Klassifikation zu nutzen.

Methoden

Was ist eine Anfallsform?

Ein Anfallist definiertals ,,ein voriiberge-
hendes Auftreten von Zeichen und/oder
Symptomen aufgrund abnormal exzessi-
ver oder synchroner neuronaler Aktivitit
im Gehirn“ [25]. Die erste Aufgabe des
behandelnden Arztes ist die Feststellung,
ob ein Ereignis die Merkmale eines epi-
leptischen Anfalls und nicht die eines der
vielen Imitatoren von Anfillen aufweist
[26]. Der nichste Schritt ist die Klassifi-
zierung in eine Anfallsform.

Die Taskforce definiert eine An-
fallsform operational als eine niitzliche
Gruppierung von Anfallsmerkmalen
zum Zweck der Kommunikation bei
der klinischen Versorgung, Lehre und
Forschung. Die Erwdhnung einer An-
fallsform sollte an eine bestimmte Entitat
denken lassen, wenn auch manchmal mit
Subkategorien und Variationen. Inter-
essierte Beteiligte miissen die Entschei-
dung treffen, Gruppierungen von An-
fallsmerkmalen hervorzuheben, die fiir
bestimmte Zwecke niitzlich sind. Solche
Beteiligten sind Patienten, Familien, me-
dizinische Fachpersonen, Forscher, Epi-
demiologen, in der medizinischen Lehre
Titige, klinische Studien durchfiithrende
Arzte und andere Forscher, Versicherer,
Aufsichtsbehorden, Interessengruppen
und medizinische Journalisten. Personen
mit spezifischen Interessen konnen fiir
ihre Zwecke operationale (praktische)
Einteilungen vornehmen. Beispielsweise
konnte ein Pharmakologe Anfille nach
der Wirksamkeit von Medikamenten
gruppieren. Ein Forscher, der eine klini-
sche Studie durchfiihrt, kénnte Anfille
als behindernd oder nicht behindernd
charakterisieren. Ein Chirurg konnte un-
ter anatomischen Aspekten gruppieren,

um die Eignung und Erfolgswahrschein-
lichkeit einer chirurgischen Therapie
vorherzusagen. Ein Arzt in einer In-
tensivstation mit meist bewusstlosen
Patienten konnte Anfille teilweise nach
EEG-Mustern einteilen [27]. Das Haupt-
ziel der hier vorgelegten Klassifikation ist
es, einen klinisch verwendbaren Kom-
munikationsrahmen zur Verfiigung zu
stellen. Anfallsformen sind fiir die kli-
nische Praxis bei Menschen relevant,
wohingegen Anfallsformen bei anderen
Spezies, ob experimentell erzeugt oder
natiirlich vorkommend, méglicherweise
in der hier vorgeschlagenen Klassifika-
tion nicht wiedergegeben werden. Ein
Ziel bestand darin, die Klassifikation fiir
Patienten und Familien verstdndlich und
fiir alle Altersschichten, einschlief3lich
Neugeborener, anwendbar zu machen.
Der ILAE-Klassifikations- und Termi-
nologiekommission ist bewusst, dass
Anfille bei Neugeborenen motorische
Manifestationen haben konnen, aber
auch kaum bis gar keine im Verhalten
erkennbaren Auswirkungen. Eine se-
parate Neugeborenen-Anfalls-Taskforce
arbeitet an der Entwicklung einer Klassi-
fikation neonataler Anfille. Die 2017er-
Anfallsklassifikation ist keine Klassifika-
tion von elektroenzephalographischen
iktalen oder subklinischen Mustern. Das
Leitprinzip der Anfallsformen-Taskforce
war der Rat von Albert Einstein, ,die
Dinge so einfach wie moglich zu machen,
aber nicht einfacher®

Griuinde fir Veranderungen

Die Anpassung an Veranderungen einer
Terminologie kann miithsam sein und
muss durch eine Begriindung der An-
derungen motiviert werden. Eine Klassi-
fikation von Anfallsformen ist aus meh-
reren Griinden wichtig. Erstens wird sie
eine weltweite Kurzform fiir die Kommu-
nikation unter Arzten, die Menschen mit
Epilepsien betreuen. Zweitens erlaubt die
Klassifikation ein Einteilen von Patienten
hinsichtlich der Therapien. Manche Be-
horden erteilen Medikamenten oder Ge-
riten auf spezifische Anfallsformen be-
zogene Zulassungen. Eine neue Klassifi-
kation sollte sich miihelos auf existieren-
de Indikationen fiir Medikamente oder
den Gebrauch von medizinischen Ge-
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Zusammenfassung - Abstract

Z Epileptol 2018 - 31:272-281

S. M. Zuberi

Zusammenfassung
Die Internationale Liga gegen Epilepsie (ILAE)

der Anfallsformen vor. Der Zweck dieser
Revision besteht in der Beriicksichtigung der
Tatsache, dass manche Anfallsformen sowohl
einen fokalen als auch generalisierten Beginn
haben konnen, der Erméglichung einer
Klassifizierung bei einem nicht beobachteten
Anfallsbeginn, dem Einschluss einiger bislang
fehlender Anfallsformen und der Einfiihrung
allgemeinverstandlicherer Bezeichnungen.
Weil das derzeitige Wissen keine Klassifikation
auf wissenschaftlicher Grundlage erlaubt, ist
die hier vorgelegte Klassifikation von 2017
operational (praxisorientiert) und beruht auf
derjenigen von 1981 mit der Erweiterung

legt eine revidierte, operationale Klassifikation
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von 2010. Die Anderungen beinhalten die
folgenden Punkte: (1) ,partiell” wird zu ,fokal”;
(2) bewusstes Erleben (Bewusstseinsstorung)
wird ein Klassifikationsmerkmal fokaler
Anfélle; (3) die Begriffe dyskognitiv, einfach-
partiell, komplex-partiell, psychisch und
sekundar generalisiert werden abgeschafft;
(4) neue fokale Anfallsformen bestehen

in Automatismen, Innehalten, hyperkine-
tisch, autonom, kognitiv und emotional;

(5) epileptische Spasmen sowie atonische,
klonische, myoklonische und tonische Anfélle
konnen fokal oder generalisiert beginnen;

(6) fokaler (Anfall mit Ausweitung) zu (einem)
bilateral tonisch-klonischer(n) Anfall ersetzt
sekundér generalisierter Anfall; (7) neue

R.S.Fisher - J. H. Cross - J. A. French - N. Higurashi - E. Hirsch - F. E. Jansen - L. Lagae - S. L. Moshé - J. Peltola - E. Roulet Perez - I. E. Scheffer -

Operationale Klassifikation der Anfallsformen durch die Internationale Liga gegen Epilepsie:
Positionspapier der ILAE-Klassifikations- und Terminologiekommission

generalisierte Anfallsformen sind Absencen
mit Lidmyoklonien, myoklonische Absencen,
myoklonisch-atonische und myoklonisch-
tonisch-klonische Anfille; (8) Anfélle mit
unbekanntem Beginn kdnnen dennoch
Merkmale haben, die klassifiziert werden
konnen. Die neue Klassifikation stellt keine
grundlegende Anderung dar, erméglicht aber
eine gréBere Flexibilitat und Klarheit bei der
Benennung von Anfallsformen.

Schliisselworter
Klassifikation - Anfalle - ILAE-Kommission -
Terminologie - Taxonomie

Abstract

The International League Against Epilepsy
(ILAE) presents a revised operational
classification of seizure types. The purpose
of this revision is to recognize that some
seizure types can have either a focal or
generalized onset, to enable a classification
when the onset is unobserved, to include
some missing seizure types and to implement
a more transparent and understandable
nomenclature. Because current knowledge

is insufficient to form a scientifically based
classification, the 2017 classification is
operational (practical) and based on the 1981
classification with the amendments from

2010. The changes include the following:

(1) “partial” becomes “focal”; (2) awareness
(disturbance of consciousness) is used as

a classification criterion of focal seizures;

(3) the terms dyscognitive, simple partial,
complex partial, psychic and secondarily
generalized are eliminated, (4) new focal
seizure types include automatisms, behavior
arrest, hyperkinetic, autonomic, cognitive,
and emotional, (5) epileptic spasms as well as
atonic, clonic, myoclonic and tonic seizures
can have a focal or generalized onset, (6) focal
(seizure with progression) to (a) bilateral tonic-
clonic seizure replaces secondarily generalized

Operational classification of seizure types by the International League Against Epilepsy: position
paper of the ILAE Commission for Classification and Terminology

seizure, (7) new generalized seizure types are
absence with eyelid myoclonia, myoclonic
absence, myoclonic-atonic, myoclonic-tonic-
clonic seizures and (8) seizures of unknown
onset may have features that can still be
classified. The new classification does not
represent a fundamental change but enables
greater flexibility and transparency in naming
seizure types.

Keywords
Classification - Seizures - ILAE commission -
Terminology - Taxonomy

riten anwenden lassen. Drittens konnte
das Gruppieren von Anfallsformen niitz-
liche Verbindungen zu spezifischen Syn-
dromen oder Atiologien aufzeigen, z. B.
wenn eine Assoziation zwischen gelasti-
schen Anfillen und hypothalamischen
Hamartomen oder epileptischen Spas-
men mit tuberdser Sklerose auftallt. Vier-
tens erlaubt die Klassifikation, dass For-
scher ihre Studien besser auf die Me-
chanismen verschiedener Anfallsformen
ausrichten konnen. Fiinftens stellt eine
Klassifikation den Patienten die Begriffe
zur Verfiigung, um ihre Krankheit zu be-
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schreiben. Nachfolgend sind die Beweg-

griinde zur Uberarbeitung der 1981er-

Anfallsklassifikation aufgelistet:

1. Manche Anfallsformen, z. B. tonische
Anfille oder epileptische Spasmen,
konnen einen fokalen oder generali-
sierten Beginn haben.

2. Ohne Kenntnis des Anfallsbeginns
war es in dem 1981er-System nicht
moglich, einen Anfall zu klassifi-
zieren, und schwierig, dariiber zu
diskutieren.

3. Retrospektive Anfallsbeschreibungen
spezifizieren oft nicht den Grad des

Bewusstseins, und ein verdndertes
Bewusstsein, wenn auch von zentraler
Bedeutung bei vielen Anfillen, ist ein
kompliziertes Konzept.

4. Einige aktuell im Gebrauch befind-

lichen Begriffe sind nicht allgemein
akzeptiert oder verstandlich, bei-
spielsweise ,,psychisch, ,,partiell,
»einfach-partiell, ,,komplex-partiell“
und ,,dyskognitiv

5. Einige wichtige Anfallsformen wur-

den nicht berticksichtigt.


https://doi.org/10.1007/s10309-018-0216-8

Basisversion der 2017er-ILAE-Anfallsklassifikation?

fokaler Beginn generalisierter Beginn unbekannter Beginn
bewusst nicht be-
erlebt | wusst erlebt

motorischer Beginn
nichtmotorischer Beginn

fokal zu bilateral
tonisch-klonisch

motorisch
- tonisch-klonisch

- anders motorisch

nichtmotorisch
(Absence)

motorisch

- tonisch-klonisch
- anders motorisch

nichtmotorisch
(Absence)

nicht klassifiziert®

Abb. 1 A Die Basisversion der 2017er-ILAE-Klassifikation der Anfallsformen. Definitionen, ande-
re Anfallsformen und Deskriptoren sind in einer Begleitpublikation und im Glossar der Fachbegriffe
aufgefiihrt.® Aufgrund unzureichender Information oder fehlender Méglichkeit, den Anfall anderen

Kategorien zuzuordnen

Ergebnisse

Klassifizierung von Anfallsformen

O Abb. 1 zeigt die Basisversion und
B Abb. 2 die erweiterte Version der
2017er-Anfallsklassifikation. Beide re-
prasentieren die gleiche Klassifikation,
bei der Basisversion mit Komprimierung
der Subkategorien. Ob die eine oder die
andere verwendet wird, hingt vom ge-
wiinschten Detailgrad ab. Variationen
des individuellen Anfallsablaufs kénnen
bei fokalen Anfillen in Abhingigkeit
vom Grad des Bewusstseins hinzugefiigt
werden.

Struktur der Klassifikation

Die Klassifikationsgrafik ist zwar in Sdu-
len angeordnet, sie ist aber nicht hierar-
chisch (d.h. Stufen konnen tibersprun-
gen werden), weswegen Pfeile bewusst
weggelassen wurden. Die Anfallsklassi-
fikation beginnt mit der Feststellung, ob
die initialen Anfallsmanifestationen fo-
kal oder generalisiert sind. Wenn der
Beginn verpasst wurde oder nicht er-
kennbar war, hat der Anfall einen unbe-
kannten Beginn. Die Worter ,,fokal“ oder
»generalisiert am Beginn einer Anfalls-
bezeichnung sind dazu gedacht, einen
fokalen oder generalisierten Beginn zu
bezeichnen.

Bei fokalen Anfillen kann der Grad
an Bewusstheit bzw. das bewusste oder
nicht bewusste Erleben bei der Anfalls-
form berticksichtigt werden. Bewusstheit

ist lediglich eine, potenziell wichtige Ei-
genschaft eines Anfalls, aber sie ist von
ausreichend praktischer Bedeutung, um
sie bei der Anfallsklassifikation zu be-
ricksichtigen. Erhaltene Bewusstheit
bedeutet, dass die Person sich iiber sich
selbst und ihre Umgebung wiahrend
des Anfalls bewusst ist, selbst wenn sie
bewegungslos sein sollte. Ein bewusst
erlebter fokaler Anfall (mit oder ohne
nachfolgende Klassifikatoren) entspricht
dem Begriff ,einfach-partieller Anfall
ein nicht bewusst erlebter fokaler Anfall
dem fritheren Begriff ,komplex-parti-
eller Anfall. Sobald das Bewusstsein
wihrend irgendeines Teils des Anfalls
beeintrichtigt ist, macht ihn das zu
einem nicht bewusst erlebten fokalen
Anfall. Zusitzlich werden fokale Anfille
nach motorischen und nichtmotori-
schen Zeichen und Symptomen beim
Anfallsbeginn unterteilt. Wenn beim An-
fallsbeginn sowohl motorische als auch
nichtmotorische Zeichen vorhanden
sind, dominieren meist die motorischen
Zeichen, es sei denn nichtmotorische
(z.B. sensible bzw. sensorische) Sympto-
me und Zeichen sind prominent.
Sowohl bewusst erlebte als auch nicht
bewusst erlebte fokale Anfille kénnen
dartiber hinaus optional mit einem der
aufgefithrten motorischen oder nicht-
motorischen Symptome bei ihrem Be-
ginn charakterisiert werden, die das
erste prominente Zeichen oder Sym-
ptom des Anfalls darstellen, z. B. ,nicht
bewusst erlebter fokaler Anfall mit Au-
tomatismen. Anfille sollten nach dem

ersten, prominenten motorischen oder
nichtmotorischen Merkmal zu Beginn
klassifiziert werden, aufler bei einem
fokalen Anfall, bei dem Innehalten die
dominierende Eigenschaft ist. Jedwe-
de signifikante Beeintrachtigung des
Bewusstseins wahrend eines Anfalls be-
wirkt, dass ein fokaler Anfall als nicht
bewusst erlebt klassifiziert wird. Eine
Klassifikation nach den Merkmalen zu
Beginn des Anfalls hat eine anatomische
Basis, wihrend eine Klassifikation in
Abhingigkeit vom Bewusstsein eine ver-
haltensbezogene Basis hat, was durch die
praktische Relevanz einer Bewusstseins-
storung gerechtfertigt wird. Beide Me-
thoden der Anfallsklassifizierung stehen
zur Verfiigung und konnen gemeinsam
genutzt werden. Ein kurzes Innehalten
zu Beginn eines Anfalls ist haufig un-
merklich und wird dementsprechend
nicht als Klassifikator genutzt, solange
es nicht wahrend des gesamten Anfalls
dominiert. Der friitheste (anatomische)
Klassifikator ist nicht zwangsldufig die
signifikanteste Verhaltenseigenschaft ei-
nes Anfalls. Zum Beispiel kann ein Anfall
mit Angst beginnen und in heftige fokale
klonische Aktivitat iibergehen, die dann
zu einem Sturz fiihrt. Dieser Anfall wére
dennoch ein fokaler emotionaler Anfall
(mit oder ohne Beeintrichtigung des
bewussten Erlebens), aber eine Freitext-
beschreibung der Merkmale im weiteren
Verlauf wire sehr niitzlich.

Die Bezeichnung eines fokalen An-
falls kann auf die Erwdhnung der Be-
wusstheit verzichten, wenn dies nicht
relevant oder unbekannt ist, wodurch
der Anfall direkt nach motorischen oder
nichtmotorischen Charakteristika klas-
sifiziert wird. Die Begriffe motorischer
Beginn und nichtmotorischer Beginn
konnen weggelassen werden, wenn ein
nachfolgender Begriff eine eindeutige
Anfallsform generiert.

Die Klassifizierung eines individuel-
len Anfalls kann aufjeder Stufe aufhéren:
ein ,fokal beginnender® oder ,,generali-
siert beginnender Anfall ohne weitere
Ausfithrungen oder ein ,fokaler sensi-
bler/sensorischer Anfall®, ,,fokaler moto-
rischer Anfall® ,,fokaler tonischer Anfall
oder ein ,fokaler Automatismusanfall®
usw. Zusitzliche Klassifikatoren werden
befiirwortet, und ihr Gebrauch kann von
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Erweiterte Version der 2017er-ILAE-Anfallsklassifikation?

fokaler Beginn generalisierter Beginn unbekannter Beginn
bewusst nicht be-
erlebt wusst erlebt

motorisch motorisch

- tonisch-klonisch

- klonisch

- tonisch

- myoklonisch

- myoklonisch-tonisch-
klonisch

- myoklonisch-atonisch

- atonisch

- epileptische Spasmen

nichtmotorisch (Absence)

- typisch

- atypisch

- myoklonisch

- Lidmyoklonien

- tonisch-klonisch
- epileptische Spasmen
nichtmotorisch

motorischer Beginn

- Automatimus

- atonisch®

- klonisch

- epileptische Spasmen®
- hyperkinetisch

- Innehalten

nicht klassifiziert*

- myoklonisch
- tonisch

nichtmotorischer Beginn
- autonom
- Innehalten
- kognitiv
- emotional
- sensibel/sensorisch

fokal zu bilateral
tonisch-klonisch

Abb. 2 A Die erweiterte operationale 2017er-ILAE-Klassifikation der Anfallsformen. Die folgenden
Erkldrungen sollen eine Anleitung bei der Wahl der Anfallsform sein. Bei fokalen Anféllen ist die An-
gabe der Bewusstseinslage bzw. des bewussten oder nicht bewussten Erlebens optional. Bewusstes
Erleben bedeutet, dass der Patient sich seiner selbst und der Umgebung gewahr ist, auch wenn er sich
nicht bewegen kann. Ein bewusst erlebter fokaler Anfall entspricht dem friiheren Begriff ,einfach-par-
tieller Anfall”. Ein nicht bewusst erlebter Anfall entspricht dem friiheren Begriff ,komplex-partieller
Anfall” und ein beeintrachtigtes Bewusstsein wahrend irgendeines Abschnittes des Anfalls bedingt
die Einstufung als nicht bewusst erlebter Anfall. Bewusst erlebte oder nicht bewusst erlebte fokale
Anfélle kdnnen darliber hinaus durch eines der unten angefiihrten initialen motorischen oder nicht-
motorischen Symptome charakterisiert werden, die das erste prominente Anfallssymptom widerspie-
geln. Anfélle sollten anhand des friihesten prominenten Zeichens klassifiziert werden, mit Ausnahme
eines Innehaltens, das nur dann zur Klassifikation genutzt werden soll, wenn es wéhrend des gesam-
ten Anfalls das prominente Symptom ist. Daneben kann bei der Bezeichnung eines fokalen Anfalls auf
die Erwdhnung des Bewusstseinszustandes verzichtet werden, wenn dies nicht anwendbar oder der
Zustand nicht bekannt ist, und der Anfall unmittelbar durch seine initialen motorischen oder nicht-
motorischen Charakteristika klassifiziert werden. So wird das Bewusstsein bei atonischen Anféllen
und epileptischen Spasmen liblicherweise nicht spezifiziert. Kognitive Anfélle implizieren eine Beein-
trachtigung der Sprache oder anderer kognitiver Bereiche oder positive Symptome wie Déja vu, Hal-
luzinationen, lllusionen oder Wahrnehmungsstérungen. Emotionale Anfdlle umfassen Angst, Furcht,
Freude, andere Emotionen oder das Auftreten von scheinbar affektivem Verhalten ohne subjektiv er-
lebte Emotionen. Eine Absence ist atypisch bei langsamem Beginn oder Ende oder bei signifikanten
Verdnderungen des Muskeltonus, begleitetvon atypischer, langsamer, generalisierter Spike-Wave-Ak-
tivitdtim EEG. Ein Anfall kann aufgrund mangelhafter Informationen unklassifiziert sein oder weil man
die Form nicht in die anderen Kategorien einordnen kann. ?Definitionen, andere Anfallsformen und
Deskriptoren sind in einer Begleitpublikation und im Glossar der Fachbegriffe aufgefiihrt. Der Be-
wusstseinsgrad wird (iblicherweise nicht spezifiziert. ‘Aufgrund unzureichender Information oder
fehlender Méglichkeit, den Anfall anderen Kategorien zuzuordnen

der Erfahrung und den Beweggriinden
der klassifizierenden Person abhingen.
Die Begriffe fokaler Beginn und genera-
lisierter Beginn ermoglichen die entspre-
chende Gruppierung von Patienten. Es
wird nicht gefolgert, dass jede Anfalls-
form in beiden Gruppen existiert; das
Einschlieffen von Absencen in die An-
fallskategorie mit generalisiertem Beginn
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impliziert nichtzwangslaufig die Existenz
»fokaler Absencen.

Wenn der Vorrang von einem Schliis-
selsymptom oder -zeichen gegeniiber ei-
nem anderem unklar ist, kann der Anfall
eine Stufe vor dem fraglich anwendbaren
Begriff klassifiziert werden mit zusatzli-
chen Deskriptoren der fiir den individu-
ellen Anfall relevanten Anfallssemiolo-
gie. Jegliche Anfallszeichen oder -sym-

ptome bzw. im Begleittext aufgefiihrte
Beschreibungen konnen optional an die
Beschreibung der Anfallsform angehingt
werden, aber sie verdndern die Klassifi-
zierung der Anfallsform nicht.

Die Anfallsform ,fokal zu bilateral
tonisch-klonisch® ist eine spezielle An-
fallsform und entspricht der 1981er-Be-
zeichung ,,partieller Beginn mit sekun-
dérer Generalisierung®. Fokal zu bilateral
tonisch-klonisch reflektiert das Ausbrei-
tungsmuster eines Anfalls und weniger
eine eigene Anfallsform, aber es ist ei-
ne so hiufige und wichtige Anfallspri-
sentation, dass eine separate Kategorie
beibehalten wurde. Der Begriff ,,zu bila-
teral“ wurde anstelle ,,sekundér generali-
siert“benutzt, um diese fokal beginnende
Anfallsform dartiber hinaus von einem
generalisiert beginnenden Anfall abzu-
grenzen. Der Begriff ,bilateral® wird fiir
Ausbreitungsmuster benutzt und ,,gene-
ralisiert fur Anfille, die von Anfang an
bilaterale Netzwerke beteiligen.

Anfallsaktivitit breitet sich durch
Netzwerke des Gehirns aus, was manch-
mal zu einer Unsicherheit fiithrt, ob ein
Vorkommnis ein einzelner Anfall oder
eine Abfolge multipler Anfalle ist, die in
unterschiedlichen Netzwerken beginnen
(,multifokal“). Ein einzelner unifokaler
Anfall kann infolge der Ausbreitung
mehrere klinische Manifestationsfor-
men haben. Der behandelnde Arzt wird
feststellen miissen (durch Beobachtung
einer kontinuierlichen Entwicklung oder
Stereotypie von Anfall zu Anfall), ob ein
Vorkommnis ein einzelner Anfall oder
eine Serie verschiedener Anfille ist.
Wenn ein einzelner fokaler Anfall aus
einer Sequenz von Zeichen und Symp-
tomen besteht, wird der Anfall nach
dem initialen prominenten Zeichen
oder Symptom benannt, was die iibliche
klinische Praxis reflektiert, den Fokus
des Anfallsbeginns oder anfinglich be-
teiligten Netzwerks zu identifizieren.
Zum Beispiel wiirde ein Anfall, der mit
der plotzlichen Unfihigkeit beginnt,
Sprache zu verstehen, gefolgt von beein-
trachtigtem Bewusstsein und klonischen
Zuckungen im linken Arm, als ein ,,nicht
bewusst erlebter (nichtmotorisch begin-
nender) kognitiver Anfall“ (iibergehend
in klonisches Zucken des linken Arms)
klassifiziert werden. Die in Klammern



gesetzten Begriffe sind optional. Die
formelle Bezeichnung der Anfallsform
dieses Beispiels beruht auf dem kog-
nitiven nichtmotorischen Beginn und
dem Vorhandensein eines verdnderten
Bewusstseins zu irgendeinem Zeitpunkt
des Anfalls.

Generalisierte Anfille werden in mo-
torische und nichtmotorische Anfille
(Absencen) unterteilt. Weitere Untertei-
lungen sind denen der 1981er-Klassifi-
zierung dhnlich mit der Erganzung von
myoklonisch-atonischen Anfillen, die
hiufigbei der Epilepsie mit myoklonisch-
atonischen Anfillen (Doose-Syndrom
[28]) vorkommen, von myoklonisch-
tonisch-klonischen Anfillen, haufig bei
juveniler myoklonischer Epilepsie [29],
von myoklonischen Absencen [30] sowie
von Absencen mit Lidmyoklonien, wie
sie bei dem von Jeavons beschriebenen
Syndrom [31] und anderswo vorkom-
men. Generalisierte Anfallsmanifesta-
tionen konnen asymmetrisch sein, was
die Unterscheidung von fokal begin-
nenden Anfillen erschweren kann. Das
Wort ,,Absence® hat eine weitverbreitete
akzeptierte Bedeutung, aber ein ,,abwe-
sendes Starren® ist nicht synonym mit
einer Absence, da das Innehalten auch
bei anderen Anfallsformen auftritt.

Die 2017er-Klassifizierung erlaubt
die Beschreibung von Anfillen mit un-
bekanntem Beginn durch eine begrenzte
Zahl an angehingten qualifizierenden
Begriffen, um den Anfall besser cha-
rakterisieren zu konnen. Anfille mit
unbekanntem Beginn werden entweder
mit dem einzelnen Wort ,unklassifi-
ziert” bezeichnet oder mit zusitzlichen
Eigenschaften einschliefSlich motorisch,
nichtmotorisch, tonisch-klonisch, epi-
leptische Spasmen und Innehalten. Ei-
ne Anfallsform unbekannten Beginns
konnte spdter als entweder fokal oder
generalisiert beginnend klassifiziert wer-
den, aber jegliches assoziiertes Verhalten
(z.B. tonisch-klonisch) des vorher un-
klassifizierten Anfalls bleibt relevant. In
dieser Hinsicht ist der Begriff ,unbe-
kannter Beginn® ein Platzhalter - nicht
eine Charakteristik des Anfalls, sondern
des Unwissens.

Entscheidungsgriinde

Die Terminologie der Anfallsformen
wurde konzipiert, um bei der Kom-
munikation von Schliisselmerkmalen
von Anfillen nitzlich zu sein und um
als eine Schliisselkomponente bei einer
umfassenderen Klassifizierung von Epi-
lepsien zu dienen, welche zurzeit von
einer separaten ILAE-Klassifizierungs-
Taskforce entwickelt wird. Das seit 1981
benutzte Grundgeriist der Anfallsklassi-
fizierung wurde beibehalten.

Fokal versus partiell

1981 lehnte es die Kommission ab, einen
Anfall, der eine ganze Hemisphire be-
teiligen konnte, als ,fokal® zu bezeich-
nen, dementsprechend wurde der Begrift
»partiell“bevorzugt. In gewisser Hinsicht
hat die 1981er-Terminologie die moder-
ne Betonung von Netzwerke vorhergese-
hen, aber ,partiell“ vermittelt eher den
Eindruck eines Teils eines Anfalls als ei-
ne Lokalisation oder ein anatomisches
System. Der Begriff ,,fokal® ist im Sinne
der Lokalisierung eines Anfallsbeginns
besser verstindlich.

Fokal versus generalisiert

2010 [1] definierte die ILAE fokal als ,,in
auf eine Hemisphire begrenzten Netz-
werken entstehend. Diese konnen eng
umschrieben oder weiter ausgebreitet
sein. Fokale Anfille konnen in sub-
kortikalen Strukturen entstehen.“ Von
Beginn an generalisierte Anfille wurden
als ,,an einem irgendeinem Punkt eines
bilateralen Netzwerkes entstehend und
mit einer raschen Beteiligung bilateral
verteilter Netzwerke einhergehend de-
finiert. Einen Anfall mit augenscheinlich
generalisiertem Beginn zu klassifizieren
schlief3t einen fokalen Beginn nicht aus,
der unseren derzeit eingeschréinkten kli-
nischen Methoden verborgen bleibt; dies
ist allerdings mehr ein Problem der kor-
rekten Diagnose als eines der Klassifizie-
rung. Weiterhin konnen fokale Anfille
rasch bilaterale Netzwerke aktivieren,
wihrend die Klassifizierung auf einem
unilateralen Beginn beruht. Bei man-
chen Anfallsformen, z. B. epileptischen
Spasmen, konnen fir die Feststellung

eines fokalen oder generalisierten Be-
ginns sorgfiltige Analysen von Video-
EEG-Untersuchungen erforderlich sein,
oder die Art des Anfallsbeginns konnte
unbekannt sein. Eine Unterscheidung
zwischen fokalem und generalisiertem
Beginn hat praktische Griinde und kann
sich bei verbesserten Fahigkeiten der
Charakterisierung des Anfallsbeginns
andern.

Auf die Fokalitdt eines Anfallsbeginns
kann durch das Erkennen von passen-
den Mustern bekannter fokal beginnen-
der Anfille geschlossen werden, selbst
wenn die Fokalitit im strikten Sinn vom
beobachtbaren Verhalten her nicht ein-
deutigist. Ein Anfallistz. B. fokal, wenner
miteinem Déja vubeginnt und dann zum
Verlust des bewussten Erlebens und der
Reaktion auf Ansprache, schmatzenden
Lippenbewegungen und einem Reiben
der Hinde tibergeht. Es gibt nichts int-
rinsisch ,fokales“in dieser Beschreibung,
doch Video-EEG Aufnahmen zahlloser
dhnlicher Anfille haben zuvor einen fo-
kalen Beginn gezeigt. Wenn die Art der
Epilepsie bekannt ist, kann der Beginn
unterstellt werden, selbst wenn er nicht
beobachtet wurde, wie z. B. eine Absence
bei einer Person mit bekannter juveniler
Absencenepilepsie.

Klinikern ist seit langer Zeit bewusst,
dass sog. generalisierte Anfille wie bei-
spielsweise Absencen mit generalisierter
Spike-wave-Aktivitit im EEG sich nicht
gleichmiflig in allen Teilen des Gehirns
manifestieren. Die Taskforce betont da-
her das Konzept einer bilateralen, eher als
generalisierten, Beteiligung des Gehirns
bei manchen Anfillen, da Anfille bilate-
ral sein konnen, ohne jedes Netzwerk mit
einzubeziehen. Die bilateralen Manifes-
tationen miissen nicht symmetrisch sein.
Der Begrift ,,fokal zu bilateral tonisch-
klonisch® ersetzt die Bezeichnung ,,se-
kundér generalisiert. Der Begriff ,,gene-
ralisiert” wurde fiir Anfille beibehalten,
die von Beginn an generalisiert sind.

Unbekannter Beginn

Regelmiflig héren behandelnde Arzte
von tonisch-klonischen Anfillen, de-
ren Beginn unbeobachtet war. Vielleicht
schlief der Patient, war allein, oder die
Beobachter waren von den Anfallsma-

Zeitschrift fiir Epileptologie 4 - 2018 ‘ 277



Standards und Leitlinien

nifestationen zu sehr abgelenkt, um das
Vorhandensein fokaler Merkmale zu
bemerken. Es sollte die Moglichkeit ge-
ben, einen solchen Anfall provisorisch
zu klassifizieren, selbst ohne Kenntnis
seines Ursprungs. Deswegen erlaubt die
Taskforce eine weitere Beschreibung von
Anfillen unbekannten Beginns, wenn
wihrend des Anfallablaufs Schliissel-
merkmale wie tonisch-klonische Ak-
tivitdit oder ein Innehalten beobachtet
wurden. Die Taskforce empfiehlt, einen
Anfall nur dann als mit fokalem oder
generalisiertem Beginn zu klassifizieren,
wenn es einen hohen Grad an Sicherheit
(z.B. >80%, arbitrar gewidhlt, um dem
tiblicherweise erlaubten Beta-Fehler zu
entsprechen) in der Genauigkeit der
Bestimmung gibt, andernfalls sollte der
Anfall unklassifiziert bleiben, bis mehr
Informationen verfiigbar sind.

Es kann generell unméglich sein,
einen Anfall zu klassifizieren, entweder
aufgrund mangelnder Informationen
oder wegen der ungewdhnlichen Art des
Anfalls; in diesem Fall wird er als un-
klassifizierter Anfall bezeichnet. Die Ka-
tegorisierung als ,,unklassifiziert sollte
der aulergewohnlichen Situation vorbe-
halten bleiben, in der ein behandelnder
Arzt sicher ist, dass ein Vorkommnis ein
epileptischer Anfall ist, dieses aber nicht
weiter klassifizieren kann.

Bewusstsein und bewusstes
Erleben (Bewusstheit)

Die 1981er-Klassifikation und die Revi-
sion von 2010 [1, 10, 32] schlagen eine
grundlegende Unterscheidung zwischen
Anfillen, bei denen das Bewusstsein ver-
loren geht oder eingeschrankt ist, und
Anfillen ohne Beeintrichtigung des Be-
wusstseins vor. Eine Klassifikation auf
dem Bewusstsein (oder einer ihrer ver-
wandten Funktionen) aufzubauen spie-
gelt die klinische Praxis wider, dass An-
falle mit beeintrichtigtem Bewusstsein
oft anders gehandhabt werden sollten als
solche mit nicht beeintrichtigtem Be-
wusstsein, beispielsweise hinsichtlich der
Kraftfahreignung oder der Lernfahigkeit.
Die ILAE entschied sich, die Beeintrich-
tigung des Bewusstseins als ein Schliissel-
konzept bei der Einteilung fokaler Anfil-
le beizubehalten. Bewusstsein ist jedoch
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ein komplexes Phinomen mit sowohl
subjektiven wie auch objektiven Aspek-
ten [33]. Bei Anfillen wurden mehrere
unterschiedliche Formen von Bewusst-
sein beschrieben [34]. Surrogatmarker
[35-37] von Bewusstsein umfassen iibli-
cherweise Messungen von Bewusstheit,
Ansprechbarkeit und Gedichtnis sowie
einen Sinn fiir das eigene Ich in Abgren-
zung von Anderen. Die 1981er-Klassifi-
zierung erwihnte spezifisch die Bewusst-
heit und Ansprechbarkeit, aber nicht das
Erinnerungsvermdgen fiir Ereignisse.
Eine retrospektive Bestimmung der
Bewusstheitslage kann schwierig sein.
Ein untrainierter Klassifizierer konnte
annehmen, dass eine Person auf dem
Boden liegen, immobil, nicht bewusst
erlebend und nicht reagierend (z.B.
»ohnmichtig®) sein muss, damit ein
Anfall als einer mit Bewusstseinsbeein-
trachtigung gilt. Die Taskforce nahm
den Status des bewussten Erlebens (der
erhaltenen Bewusstheit) als einen relativ
einfachen Platzhalter fiir Bewusstsein
an. ,,Bewusst erlebt“ kann als Abkiir-
zung fiir ,, Anfélle ohne Beeintrachtigung
des Bewusstseins wihrend des Ereignis-
ses“ betrachtet werden. Wir benutzen
~Wissen von sich selbst und dem Um-
feld“ als operationale Definition von
Bewusstheit. In diesem Kontext bezieht
sich Bewusstheit auf Wissen iiber oder
Wahrnehmung von Vorkommnissen
wihrend des Anfalls, nicht auf das Wis-
sen dariiber, dass es einen Anfall gab.
In vielen Sprachen wird das englische
Wort ,,unaware mit ,,bewusstlos tiber-
setzt, wodurch die Verdnderung der
Anfallsbezeichnung von ,.komplex-par-
tiell“ zu ,,nicht bewusst erlebt fokal fur
eine stirkere Betonung des Bewusstseins
sorgt, weil das Surrogat dafir direkt in
der Anfallsbezeichnung enthalten ist.
Im Englischen ist ,focal aware seizure®
kiirzer als ,,focal seizure without impair-
ment of consciousness” und wird von
Patienten evtl. besser verstanden. Auf die
Praxis bezogen, wird mit ,bewusst er-
lebt* iiblicherweise unterstellt, dass sich
die Person, die den Anfall erleidet, spater
daran erinnern und das bewusste Erle-
ben bestdtigen kann; andernfalls konnte
man von einem nicht bewusst erlebten
Anfall ausgehen. Ausnahmsweise kann
es zu einer bewusst erlebten isolierten

transienten epileptischen Amnesie kom-
men [38], aber die Klassifizierung eines
amnestischen Anfalls als ein bewusst
erlebter Anfall wiirde eine eindeutige
Dokumentation von peniblen Beobach-
tern erfordern. Die Bewusstheit kann
unspezifiziert bleiben, wenn ihr Ausmaf}
nicht festgestellt werden kann.

Die Reaktionsfihigkeit kann, muss
aber nicht, wihrend eines fokalen Anfalls
beeintrichtigt sein [39]. Die Reaktions-
fahigkeit ist nicht mit Bewusstsein oder
Bewusstheit gleichzusetzen, da man-
che Menschen wihrend eines Anfalls
immobilisiert und dementsprechend re-
aktionslos, aber dennoch in der Lage
sind, ihre Umgebung zu beobachten und
sich ihrer spiter zu erinnern. Auflerdem
wird die Reaktionsfihigkeit wahrend
Anfillen oft nicht getestet. Aufgrund
dieser Griinde wurde die Reaktionsfa-
higkeit nicht als priméres Merkmal zur
Anfallsklassifizierung gewdhlt, obwohl
diese bei der Klassifizierung des Anfalls
hilfreich sein kann, insofern testbar, und
der Grad der Reaktionsfahigkeit kann
fir die Auswirkungen eines Anfalls re-
levant sein. Der Begriff ,dyskognitiv®
wurde aufgrund mangelnder Klarheit
und negativer Riickmeldungen von Lai-
en und Fachleuten nicht als Synonym
fir ,komplex-partiell“ in die aktuelle
Klassifizierung iibernommen.

Bewusstheit ist kein Klassifikator fiir
generalisiert beginnende Anfille, da die
meisten generalisierten Anfille mit ei-
ner Beeintrichtigung der Bewusstheit
oder vélligem Verlust des Bewusstseins
einhergehen. Allerdings wird anerkannt,
dass die Bewusstheit und Reaktionsfa-
higkeit wihrend mancher generalisierter
Anfille zumindest teilweise erhalten blei-
ben kann, z. B. bei kurzen Absencen [40]
inklusive Absencen mit Lidmyoklonien
oder myoklonischen Anfillen.

Atiologie

Eine Klassifizierung der Anfallsformen
kann fiir Anfélle mit unterschiedlichen
Atiologien angewendet werden. Ein post-
traumatischer Anfall oder ein Reflexan-
fall kann fokal mit oder ohne Beein-
trachtigung des Bewusstseins sein. Die
Kenntnis der Atiologie, z. B. einer foka-
len kortikalen Dysplasie, kann bei der



Klassifizierung der Anfallsform helfen.
Jeder Anfall kann prolongiert verlaufen
und zu einem Status epilepticus der je-
weiligen Anfallsform fihren.

Zusatzliche Informationen

Gewdhnlich wird ein behandelnder Arzt
bei der diagnostischen Einordnung zu-
sitzliche Informationen nutzen, um
einen Anfall zu Kklassifizieren, selbst
wenn diese Indizien nicht Teil der Klas-
sifikation sind. Derartige Informationen
konnen von der Familie zur Verfiigung
gestellte Videos, EEG-Muster, durch die
zerebrale Bildgebung entdeckte Lisio-
nen, Laborresultate wie der Nachweis
antineuronaler Antikdrper oder von
Genmutationen oder die Diagnose eines
Epilepsiesyndroms sein, das bekannter-
maflen mit fokalen oder generalisierten
Anfillen oder auch beiden Anfallsfor-
men einhergeht, wie dies beim Dravet-
Syndrom der Fall ist. Meistens kénnen
Anfille aufgrund der Symptome und des
Patientenverhaltens klassifiziert werden,
vorausgesetzt, dass gute subjektive und
objektive Beschreibungen zur Verfi-
gung stehen. Das Hinzuziehen jedweder
zusitzlichen Informationen zur Klassifi-
zierung eines Anfalls wird befiirwortet.
Zusatzinformationen stehen maoglicher-
weise in ressourcenarmen Gebieten auf
der Welt nicht zur Verfiigung, was zu
einer zu weniger spezifischen, aber den-
noch korrekten Klassifikation fithren
kann.

ICD-9, ICD-10, ICD-11 und ICD-12

Die ,World Health Organization In-
ternational Classification of Diseases®
(ICD) wird fur stationire und ambu-
lante Diagnosen, Rechnungserstellung,
Forschung und viele andere Zwecke
benutzt [41, 42]. Ubereinstimmungen
zwischen ICD-Epilepsie-Diagnosen und
ILAE-Anfallsformen sind zum Zwecke
der Klarheit und Konsistenz wiinschens-
wert. Mit den derzeitigen ICD-Begriffen
ist dies jedoch nur begrenzt moglich,
da ICD-9, ICD-10 und ICD-11 bereits
formuliert sind. Die ILAE-Vorschlige
werden immer die ICD-Standards vor-
geben. ICD-9 und ICD-10 benutzen die
alte Anfallsterminologie einschlieSlich

von Begriffen wie ,,Petit mal“und ,,Grand
mal, ICD-11 benennt tiberhaupt keine
Anfallsformen, sondern fokussiert sich
auf Epilepsiedtiologien und -syndrome
so wie es bei den ILAE-Epilepsieklassi-
fikationen der Fall ist [1]. Aus diesem
Grund gibt es keinen Konflikt zwischen
unserer vorgeschlagenen Klassifikation
der Anfallsformen und der ICD-11. Es
kénnen Anstrengungen unternommen
werden, die neuen Klassifikationen von
Anfallsformen und Syndromen bei der
Entwicklung von ICD-12 zu berticksich-
tigen.

Diskussion

Nicht mehr verwendete Begriffe

Einfach-/komplex-partiell

Nach ungefihr 35 Jahren der Benutzung
koénnten die Bezeichnungen ,einfach-
partieller Anfall“ und ,, komplex-partiel-
ler Anfall“ von manchen Arzten vermisst
werden. Es gibt jedoch mehrere Griinde
fir eine Veranderung. Erstens wurde be-
reits frither die Entscheidung getroffen
[1], ,partiell“ generell in ,,fokal“ zu ver-
andern. Zweitens hat ,,komplex-partiell
fiir die Offentlichkeit keine intrinsische
Bedeutung. Der Ausdruck ,bewusst
erlebt fokal® kann einem Laien ohne
Kenntnis einer Anfallsklassifikation eine
Bedeutung vermitteln. Drittens kénnen
die Worter ,komplex und ,.einfach® in
manchen Zusammenhéngen irrefithrend
sein. Komplex scheint zu implizieren,
dass die Anfallsform komplizierter oder
schwieriger als andere Anfallsformen
zu verstehen ist. Einen Anfall ,.einfach®
zu nennen konnte die Auswirkungen
auf den Patienten verharmlosen, der
die Manifestationen oder Konsequenzen
der Anfille in keinster Weise ,.einfach*
findet.

Konvulsion

Der Begrift ,,Konvulsion® ist eine weit-
verbreitete, mehrdeutige und inoffizielle
Bezeichnung fiir eine stirkere motorische
Aktivitit wahrend eines Anfalls. Solche
Aktivititen konnten tonisch, klonisch,
myoklonisch oder tonisch-klonisch sein.
In manchen Sprachen werden Konvul-
sionen und Anfille synonym verwen-
det, und die motorische Komponente

ist unklar. Der Begriff , Konvulsion® ist
in der 2017er-Anfallsklassifikation nicht
enthalten, wird aber zweifellos im allge-
meinen Sprachgebrauch weiterbestehen.

Hinzugefiigte, neue Begriffe

Bewusstes bzw. nicht bewusstes
Erleben/gestorte Bewusstheit

Wie bereits erwiahnt, beschreiben diese
Begriffe das Wissen von sich selbst und
der Umwelt wihrend eines Anfalls.

Hyperkinetisch

Hyperkinetische Anfille wurden der Ka-
tegorie fokaler Anfille hinzugefiigt. Hy-
perkinetische Aktivitit umfasst agitier-
tes Strampeln oder Radfahrbewegungen.
Eine frithere Bezeichnung dafiir ist hy-
permotorisch, eingefithrt im Rahmen ei-
ner anderen vorgeschlagenen Klassifika-
tion von Liiders und Kollegen im Jahr
1993 [43]. Der Begriff hypermotorisch,
der sowohl griechische wie auch lateini-
sche Wurzeln hat, wurde in dem 2001er-
ILAE-Glossar [44] und in dem 2006er-
Report [2] durch hyperkinetisch ersetzt,
und, um etymologisch und historisch
konsistent zu sein, wurde hyperkinetisch
fir die 2017er-Klassifikation gewihlt.

Kognitiv

Dieser Begriff ersetzt ,,psychisch“ und be-
zieht sich auf spezifische kognitive Be-
eintrichtigungen wihrend des Anfalls,
beispielsweise Aphasie, Apraxie oder Ne-
glekt. Das Wort ,Beeintrachtigung® ist
dabei implizit, weil Anfille niemals die
Kognition verbessern. Ein kognitiver An-
fall kann auch positive kognitive Phéno-
mene wie Déja vu, Jamais vu, [llusionen
oder Halluzinationen beinhalten.

Emotional

Ein fokaler nichtmotorischer Anfall
kann emotionale Manifestationen wie
etwa Angst oder Freude aufweisen. Der
Begriff beinhaltet auch affektive Mani-
festationen von Emotionen, die ohne
subjektive Emotionalitdt auftreten, wie
dies bei manchen gelastischen oder da-
krystischen Anfillen vorkommen kann.

Neue fokale Anfallsformen
Manche Anfallsformen, die frither ledig-
lichals generalisierte Anfille beschrieben
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Standards und Leitlinien

Tab. 1
1. Ersetzen von ,partiell” durch ,fokal”

Veranderung der Klassifikation der Anfallsformen von 1981 bis 2017

2. Bestimmte Anfallsformen kdnnen entweder einen fokalen, generalisierten oder unbekannten

Beginn haben

3. Anfélle mit unbekannten Beginn kénnen dennoch Merkmale haben, die eine Klassifizierung

ermdglichen

4, Bewusstes bzw. nicht bewusstes Erleben wird als Klassifikator fiir fokale Anfalle benutzt

5. Die Begriff dyskognitiv, einfach-partiell, komplex-partiell, psychisch und sekundar generalisiert

werden gestrichen

6. Neue fokale Anfallsformen beinhalten Automatismen, autonome Anfélle, Innehalten, kogni-
tive, emotionale, hyperkinetische, sensible/sensorische und fokal zu bilateral tonisch-klonische
Anfélle. Epileptische Spasmen sowie atonische, klonische, myoklonische und tonische Anfélle

konnen entweder fokal oder generalisiert sein

7.Neue generalisierte Anfallsformen beinhalten Absencen mit Lidmyoklonien, myoklonische
Absencen, myoklonisch-tonisch-klonische und myoklonisch-atonische Anfélle sowie epileptische

Spasmen

wurden, werden nun als Anfille mit foka-
lem, generalisiertem und unbekanntem
Beginn aufgefithrt. Diese bestehen in
epileptischen Spasmen, tonischen, klo-
nischen, atonischen und myoklonischen
Anfillen. Die Liste von Anfallsformen
darstellendem motorischem Verhalten
umfasst die meistverbreiteten fokalen
motorischen Anfille, aber andere, we-
niger hiufige Formen, wie z. B. fokal
tonisch-klonisch, kénnen vorkommen.
Fokale Automatismen, autonome An-
talle, Innehalten, kognitive, emotionale
und hyperkinetische Anfille sind neue
Anfallsformen. Fokaler zu bilateral to-
nisch-klonischer Anfall ist die neue Be-
zeichnung fiir sekunddr generalisierten
Anfall.

Neue generalisierte Anfallsformen
Im Vergleich zur 1981er-Klassifikation
bestehen neue generalisierte Anfallsfor-
men in Absencen mit Lidmyoklonien,
myoklonisch-atonischen und myoklo-
nisch-tonisch-klonischen Anfillen (ob-
wohl ein klonischer Beginn tonisch-
klonischer Anfille in der 1981er-Publi-
kation erwihnt wurde). Anfille mit Lid-
myoklonien kénnten, logisch betrachtet,
in der motorischen Kategorie platziert
werden, aber da Lidmyoklonien am wich-
tigsten als Merkmal von Absencen sind,
wurden Anfille mit Lidmyoklonien in
der nichtmotorischen/Absencekategorie
eingeordnet. Anfille mit Lidmyoklonien
konnen selten sogar fokale Merkma-
le haben [45]. Gleichermaflen haben
myoklonische Absencen grundsitzlich
Eigenschaften von sowohl Absencen als
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auch motorischen Anfillen und hitten
in beide Gruppen eingeordnet werden
konnen. Epileptische Spasmen sind An-
talle, die bei fokal, generalisiert und
unbekannt beginnenden Anfallsformen
vorkommen, und eine Unterscheidung
konnte Video-EEG-Aufzeichnungen er-
fordern. Der Begriff ,epileptisch” ist bei
jeder Anfallsform impliziert, aber nur bei
epileptischen Spasmen explizit genannt,
weil das Wort ,Spasmen® alleine im
neurologischen Gebrauch mehrdeutig
ist.

Was ist anders als in der 1981er-
Klassifikation?

B Tab. 1 fasst die Verdnderungen der
ILAE-2017er-Anfallsformenklassifikati-
on im Vergleich zur Klassifikation von
1981 zusammen. Dabei ist zu beriick-
sichtigen, dass mehrere dieser Verin-
derungen bereits in der 2010er- und
nachfolgenden Revisionen der Termi-
nologie beinhaltet waren [1, 32]. Im
Vergleich zur Klassifikation von 1981
tauchen bestimmte Anfallsformen jetzt
in mehreren Kategorien auf. Epileptische
Spasmen konnen einen fokalen, generali-
sierten oder unbekannten Beginn haben.
Sowohl in der fokalen als auch genera-
lisierten Sdule vertreten sind atonische,
klonische, myoklonische und tonische
Anfille, obwohl die Pathophysiologie
dieser Anfallsformen in Abhingigkeit
vom Anfallsbeginn unterschiedlich sein
kann. Ein begleitendes Manuskript gibt
Hilfestellung bei der Anwendung der
2017er-Klassifikation. Die breite An-
wendung dieser Klassifikation wird in

einigen Jahren wahrscheinlich zu Teil-
revisionen und Klarstellungen fiihren.
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