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1. Einfithrung

Die Gesellschaft fiir Neuropddiatrie hat eine Leitlinie zur Behandlung der Blitz-Nick-

Salaam-Epilepsie (BNS-Epilepsie, West-Syndrom) erstellt. Diese Leitlinie wurde fiir

behandelnde Arzte! konzipiert. Zielgruppen der vorliegenden Patientenleitlinie sind:

Eltern und Angehorige von betroffenen Kindern.

Interessierte Personen, die sich iiber BNS-Epilepsie informieren mochten.
Selbsthilfeorganisationen.

Mitarbeiter in Patienteninformations- und Beratungsstellen.

Arztliche Fachgruppen, Angehorige anderer Heil- und Gesundheitsberufe sowie
Fachleute verschiedener Versorgungsstrukturen.

Offentlichkeit.

Ziel der Patientenleitlinie ist es, Sie tiber die Erkrankung und die Behandlungsméglich-

keiten der BNS-Epilepsie zu informieren. Die hier erwdhnten Handlungs- und

Behandlungs-Empfehlungen beziehen sich auf Inhalte der Therapie-Leitlinie zur BNS-

Epilepsie, welche von Kinderneurologen aus Deutschland und der Schweiz erstellt wur-

den und von verschiedenen Fachgesellschaften und dem epilepsie bundes-elternverband

e.v. gepriift und genehmigt wurden. Diese Empfehlungen wurden fiir die Patientenleitli-

nie ergianzt durch Informationen, die zum besseren Verstindnis der Erkrankung

erforderlich sind.

2. Zusammenfassung

Die BNS-Epilepsie ist eine Erkrankung mit erheblichen Auswirkungen auf die
Entwicklung der betroffenen Kinder.

Bei Verdacht auf BNS-Epilepsie soll die EEG-Diagnostik innerhalb weniger Tage
erfolgen.

Bei gesicherter Diagnose soll umgehend eine rasch wirksame Therapie begonnen
werden.

Die Eltern sollen ausfiihrlich tiber die Erkrankung, iiber Wirkungen und Neben-
wirkungen der Medikamente sowie liber Forder- und Unterstiitzungsmoglich-

keiten fir Kind und Familie informiert werden.

" In dieser Information wird wechselnd die ménnliche und die weibliche Form verwendet, die entspre-
chenden Begriffe schliefen die jeweils andere Form selbstversténdlich ein.
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Kinder mit BNS-Epilepsie sollen primar mit Hormonen (ACTH oder Prednisolon)
oder mit einer Kombination von Hormonen und Vigabatrin behandelt werden.
Kinder mit Tuberdser Sklerose und Kinder mit Griinden gegen eine Hormonthe-
rapie sollen primar mit Vigabatrin behandelt werden.

Der Therapieerfolg sollte fiir Medikamente der ersten Ordnung nach ca. 14 Tagen
klinisch und elektroenzephalographisch (Wach- und Schlaf-EEG) evaluiert wer-
den.

Wenn Medikamente der ersten Wahl keine Wirkung zeigen, sollen andere Thera-
pieoptionen wie zum Beispiel ketogene Didt, Sultiam, Topiramat, Valproat,
Zonisamid oder Benzodiazepine eingesetzt werden.

Bei Kindern, die nicht auf die medikamentose Therapie der ersten Wahl anspre-
chen, sollte friith die Moglichkeit eines epilepsiechirurgischen Vorgehens gepriift
werden.

Therapieansitze, deren Wirksamkeit nicht wissenschaftlich eindeutig nachge-

wiesen wurde, sollten keine priméare Therapieoption sein.

3. Hintergrundwissen

3.1 Was ist ein epileptischer Anfall?

Ein epileptischer Anfall entsteht durch eine voriibergehende Funktionsstérung von

Nervenzellverbanden im Gehirn. Erregende und hemmende Nervenzellen stehen norma-

lerweise im Gleichgewicht. Ist dieses gestort, kann es zu einer Ubererregung kommen

und ein Anfall auftreten. Die Symptome des Anfalls hangen davon ab, welche Nervenzel-

len betroffen sind. Auch der Reifegrad des Gehirns spielt eine Rolle. Bestimmte Anfalle

treten nur in einem bestimmten Alter auf, also bei einer bestimmten Reife des Gehirns.

Die BNS-Epilepsie ist ein typischer Vertreter einer altersabhdngigen Epilepsie. Sie tritt

vorwiegend zwischen dem 3. und 18. Lebensmonat auf und nur ausnahmsweise frither

oder spater.

3.2 Was heifdt,,BNS“ und wie hdufig ist die BNS-Epilepsie?

BNS steht fiir Blitz-Nick-Salaam und beschreibt das typische Aussehen der Anfélle:

Blitz-Anfall: Das Kind zuckt wie vom Blitz getroffen zusammen (Fachausdruck:

Myoklonie).

Nick-Anfall: Das Kind nickt mit dem Kopf und beugt Kopf und Rumpf nach vorne.

4



e Salaam-Anfall: Gleichzeitig mit dem Nick-Anfall hebt es die Arme. Diese Bewe-

gung soll dem orientalischen Friedensgrufs (Salaam) dhneln.

Andere Bezeichnungen sind West-Syndrom, Salaam-Anfille, epileptische Spasmen und

im Englischen ,infantile spasms®, ,epileptic spasms”.

Der Begriff ,West-Syndrom" geht auf den englischen Arzt Dr. West zuriick, der diese
Epilepsie bei seinem vier Monate alten Sohn beobachtete und 1841 erstmals in einer

medizinischen Zeitschrift beschrieb.

Die Erkrankung ist selten, nur eins von 2500 Sauglingen und Kleinkindern ist betroffen.

3.3 Wie sehen BNS-Anfille aus?

Ein BNS-Anfall kann unterschiedlich aussehen. Typisch sind ein Nicken des Kopfes, eine
Ausbreitung der Arme und ein Anziehen der Beine zum Bauch (Flexions-Spasmus). Es
kénnen aber auch Streck- oder kombinierte Beuge-Streckspasmen auftreten. Manchmal
sind die Anfallssymptome diskret und nur bei genauer Beobachtung zu erkennen. Man-
che Kinder schreien nach jedem Spasmus auf, andere weinen am Ende der Serie und
sind erschopft, wiederum andere wirken wenig oder gar nicht beeintrachtigt. Der ein-
zelne Spasmus dauert ca. 1 Sekunde, mal kiirzer, mal etwas langer. Typisch ist das
Auftreten der Spasmen in Serie (man spricht von einem Cluster), wobei die ganze Serie
ein Anfallsereignis ist. Ein Cluster kann bis zu 100 Spasmen aufweisen und mehrere
Minuten dauern. Die Abstinde zwischen den Spasmen sind meist, aber nicht immer
regelmafdig und dauern wenige Sekunden bis 1 Minute. Die Intensitit der Spasmen kann
wechseln, oft ist sie zu Beginn der Serie schwach, nimmt im Verlauf zu und spéater wie-

der ab. Sehr haufig treten BNS-Anfille in den ersten Minuten nach dem Aufwachen auf.

3.4 Wann sollte man an eine BNS-Epilepsie denken?

Sauglinge mit einer neurologischen Erkrankung oder neurologischen Symptomen haben
ein erhohtes Risiko, eine BNS-Epilepsie zu entwickeln, ebenso Kinder mit Trisomie 21.
Da Kinder mit neurologischen Problemen sich oft anders verhalten und bewegen, wird
eine BNS-Epilepsie nicht selten zunachst tibersehen. Bei anderen Sauglingen beginnt die
BNS-Epilepsie aus voller Gesundheit heraus und Eltern (aber auch Arzte) denken zu-
niachst an Bauchkoliken oder Schreckbewegungen. Serielle, in kurzen Abstanden
auftretende, gleich oder dhnlich aussehende ,Krampfe“ bzw. Bewegungsablaufe sind

verdachtig auf BNS-Epilepsie. Da sie selten wahrend der Arztkonsultation auftreten, ist



eine gute Beschreibung oder eine Videoaufzeichnung durch die Eltern fiir die Diagnose

hilfreich.

3.5 Gibt es Erkrankungen, die mit BNS-Epilepsie verwechselt werden kénnen?

Ja, es gibt in diesem Alter verschiedene Bewegungsauffalligkeiten, die auf den ersten
Blick wie BNS-Anfélle aussehen kénnen. Dazu gehoren ,benigne frithkindlichen Myoklo-
nien“ (benigne: gutartig, Myoklonien: Zuckungen; auch ,Shuddering attacks“ genannt)
oder ein Sandifer-Syndrom (eher selten, Storung des Nahrungstransports im Magen),
welches mit auffilligen Kérperbewegungen einhergehen kann. Bei beiden Auffalligkei-
ten ist keine Epilepsiebehandlung notwendig. Manchmal, aber nicht immer, kann schon
aufgrund der Videoaufzeichnung entschieden werden, ob eine nichtepileptische Bewe-
gungsstorung vorliegt. Im Zweifelsfall wird man die notwendige Diagnostik (siehe

Abschnitt 4) veranlassen, um die BNS-Epilepsie auszuschlief3en oder zu bestatigen.

3.6 Warum hat mein Kind eine BNS-Epilepsie?

Bei etwa der Halfte der Sduglinge mit BNS-Epilepsie ist schon vor Beginn der Epilepsie
eine Erkrankung oder Fehlfunktion des Gehirns bekannt. Es gibt viele Erkrankungen, die
mit BNS-Epilepsie einhergehen konnen. Ursache kann eine angeborene Fehlbildung des
Gehirns sein oder eine Schiadigung wahrend der Schwangerschaft oder Geburt, z. B.
durch Infektion, Blutung oder Sauerstoffmangel. Ebenso konnen genetische Erkrankun-
gen und selten auch angeborene Stoffwechselstérungen mit einer BNS-Epilepsie
einhergehen. Nach der Geburt kann die Ursache der Schadigung z. B. eine Hirnhautent-
zlindung, ein Hirninfarkt oder eine Hirnverletzung sein. Auch bei bekannter Ursache ist
eine sorgfaltige Abklarung der BNS-Epilepsie erforderlich. Etwa bei einem Drittel der

Sauglinge findet man trotz umfangreicher Untersuchungen keine Ursache.

3.7 Wird sich mein Kind normal entwickeln?

Dies ist eine der ersten Fragen, die Eltern stellen, wenn sie die Diagnose BNS-Epilepsie
erfahren. Die zukiinftige Entwicklung Ihres Kindes ist im Wesentlichen von der zugrun-
de liegenden Erkrankung abhidngig. Aber auch die BNS-Epilepsie selbst ist ein
Risikofaktor flir die Entwicklung. Mit dem Auftreten der BNS-Epilepsie kann sich die
Entwicklung verlangsamen, stehen bleiben oder Entwicklungsschritte verloren gehen.
Auch ein Verlust des Blickkontakts kann vorkommen. Dies gilt fiir Kinder mit Vorer-

krankung und fiir Kinder, die vor der BNS-Epilepsie normal entwickelt waren. Die durch
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die BNS-Epilepsie hervorgerufene Entwicklungsstérung ist Ausdruck einer gestorten
Hirnfunktion. Entwicklungsstérungen, die mit der Ursache zusammenhangen lassen sich
durch die Behandlung nicht beeinflussen. Stéorungen durch die BNS-Epilepsie selbst
kénnen sich aber unter einer raschen und erfolgreichen Therapie wieder zuriickbilden.
Nicht selten verlauft die weitere Entwicklung dann ungestort und normal. Entscheidend
dafiir aber ist der Zeitabstand zwischen Auftreten der BNS-Anfille und Beginn der er-
folgreichen Therapie. Ein Abstand von 3 Wochen wird als Kritische Zeitmarke
angesehen, wobei es individuelle Unterschiede gibt. Deshalb sollte die Behandlung so
schnell wie moéglich beginnen. Leider schiitzt aber nicht immer ein schneller Behand-

lungsbeginn vor einer spateren Entwicklungsstérung.

4. Diagnostik
4.1 Was ist zu tun und was will der Arzt iiber mein Kind wissen?

Wichtig ist, dass ein begriindeter Verdacht rasch (d. h. innerhalb von Tagen) bestatigt
oder ausgerdaumt wird. Bei Verdacht auf BNS-Epilepsie sollten Sie sofort Ihren Kinder-
oder Hausarzt kontaktieren. Wenn moglich, fertigen Sie ein Video von den auffalligen
Bewegungen an. Videos sind fiir eine erste Einschiatzung sehr hilfreich. Wenn es An-
haltspunkte fiir eine BNS-Epilepsie gibt, wird Thre Arztin Sie {iber Schwangerschatft,
Geburt und iiber die Zeit nach der Geburt befragen. Auch die Familiengeschichte, z. B. ob
Familienmitglieder eine Epilepsie hatten, ist von Interesse. Diese Angaben kénnen Hin-
weise auf die Ursache der BNS-Epilepsie geben. Die Arztin wird Sie auch fragen, wie sich
[hr Kind bisher entwickelt hat und ob es sich in den letzten Tagen oder Wochen im Ver-

halten verandert hat.

Bestitigt sich der Verdacht auf BNS-Epilepsie, wird die Arztin Ihr Kind so schnell wie
moglich in ein Krankenhaus oder zu einem Spezialisten tiberweisen. Dort wird man so
bald wie moéglich ein Elektroenzephalogramm (EEG) ableiten. Diese Untersuchung ist
notwendig, weil Sauglinge, wie erwahnt, gelegentlich Bewegungsmuster zeigen, die
einer BNS-Epilepsie dhnlich sind, aber eine andere Ursache haben oder harmlos sind.

Das heif3t, ein EEG ist fiir die Bestdtigung der BNS-Epilepsie unbedingt erforderlich.



4.2 Was ist ein Elektroenzephalogramm (EEG)?

Mit einem EEG kann man elektrische Impulse der Nerven im Gehirn aufzeichnen. Sie
produzieren bestimmte Muster im EEG, die haufig (aber nicht immer) Riickschliisse auf

die Epilepsie oder auf die neurologische Ursache erlauben.

Um ein EEG aufzuzeichnen, werden entweder Metallplattchen (Elektroden) auf dem
Kopf mit Paste, Klebstoff oder Gummibdndern befestigt oder es wird eine EEG-
Systemhaube mit vorinstallierten EEG-Elektroden iiber den Kopf gezogen. Die Elektro-
den werden mit Kabeln an einen Computer angeschlossen und die Hirnaktivitat wird
liber einen bestimmten Zeitraum hinweg aufgezeichnet. Fast immer wird synchron ein
Video aufgenommen, damit der Arzt die EEG-Verdnderungen besser beurteilen kann,

insbesondere wenn ein Anfall auftritt.

Das Anbringen der Elektroden und die EEG-Aufzeichnung sind schmerzlos und unschad-
lich. Sauglinge empfinden es aber als unangenehm, wenn eine Person, die zudem
unbekannt ist, den Kopf festhalt und etwas am Kopf befestigt. Auch riechen die Lésun-
gen, die bei der Montage verwendet werden, etwas und fiihlen sich manchmal kalt an.
Sie konnen Threm Kind die Situation erleichtern, wenn Sie etwas dabei haben (z. B.
Schmusetier, Nuckel-Flasche oder Musik), was Ihr Kind beruhigt, entspannt oder ab-
lenkt. Da ein EEG im Schlaf wichtige zusatzliche Informationen ergeben kann, sollte Thr
Kind zum Zeitpunkt des EEGs satt und miide sein, d. h. méglichst nicht auf der Fahrt zur

Untersuchung schlafen.

Die abgeleitete Hirn-Aktivitat wird im Computer gespeichert und ist auf dem Bildschirm

sichtbar. Bei einem gesunden Kind sieht das EEG etwa so wie auf Abbildung 1 aus.
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Abbildung 1: Normales EEG, Alter 3 Monate

Bei einem Kind mit BNS-Epilepsie sieht das EEG anders aus, auch wenn gerade kein
Anfall beobachtet wird. Im Gegensatz zu den ruhigen, geordneten Wellen eines norma-
len EEG sieht das Bild ,chaotisch“ aus, man spricht von einer ,Hypsarrhythmie“
(Arrhythmie: Unregelmaf3igkeit im rhythmischen Ablauf, Hyps(o): Vorsilbe, die erhéhen
oder hoch bedeutet) (Abbildung 2). Die Hypsarrhythmie ist eine unregelmafdige und
variable Aktivitdt mit vielen Spitzen (Spikes), die reichlich und an unterschiedlichen
Stellen im Gehirn auftreten. Oft ist dieses EEG-Muster so charakteristisch, dass alleine
aus dem EEG heraus die Diagnose vermutet oder bestatigt werden kann. Manchmal sieht
man die Hypsarrhythmie nur, wenn das Kind schlift. Daher soll bei Verdacht auf BNS-
Epilepsie stets auch ein EEG im Schlaf aufgezeichnet werden. Wichtig ist, dass nach dem
Wecken das EEG noch einige Minuten aufgezeichnet wird, da BNS-Anfalle haufig in den
ersten Minuten nach dem Aufwachen auftreten und die Verdachtsdiagnose so zusatzlich
gesichert werden kann. Aber nicht immer zeigt das EEG eine Hypsarrhythmie. Eine BNS-
Epilepsie kann auch dann vorliegen, wenn bei entsprechenden klinischen Symptomen

Jnur” epilepsietypische Verdanderungen im EEG sichtbar sind.
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Abbildung 2: 6 Monate alter Saugling mit BNS-Epilepsie: Hypsarrhythmie: oben

wach, unten Schlaf.

4.3 Welche weiteren Untersuchungen sind hilfreich?

Diagnostische Mafinahmen, die liber die Ableitung des EEGs hinausgehen, waren nicht
Gegenstand der Leitlinie, ihre Wertigkeit im Zusammenhang mit BNS-Epilepsie wurde
nicht evaluiert. Die hier aufgefiihrten diagnostischen Mafinahmen geben Thnen einen
Uberblick iiber mégliche Untersuchungen und deren Hintergriinde. Wahrscheinlich
werden nicht alle Untersuchungen bei Ihrem Kind erforderlich sein. Die Auswahl hdangt
von der Vorgeschichte und den Befunden Ihre Kindes ab, aber auch davon, wie es auf die

Therapie anspricht.
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Auf jeden Fall dazu gehort die klinische und neurologische Untersuchung, ein-
schliefRlich der Beurteilung des Entwicklungsstandes. Hierbei werden
Bewegungsstorungen, eine auffillige Entwicklung und eine Abweichung vom

normalen Kopfwachstum erfasst.

Haut: Weif3e Hautflecken konnen (miissen aber nicht!) auf eine , Tuberdse Skle-
rose“ hinweisen. Diese Flecken - man nennt sie auch ,hypopigmentiert oder
,white spots“ - lassen sich manchmal nur mit ultraviolettem Licht (z. B. einer
Woodlampe) erkennen. Bei Verdacht auf Tuberése Sklerose sind weitere Unter-

suchungen, z. B. eine Bildgebung des Gehirns erforderlich (siehe Punkt 4).

Eine Augenuntersuchung, einschliefdlich Augenhintergrund (= Fundus) kann
Hinweise auf die Ursache der Epilepsie geben. Um den Augenhintergrund besser
einzusehen, werden Tropfen in die Augen gegeben, um die Pupillen zu vergro-

Rern.

Fast immer ist eine Magnetresonanztomographie (MRT, MR, MRI, NMR) erforder-
lich. Dabei werden Bilder vom Gehirn angefertigt, welche Struktur und Aufbau
zeigen. Dazu werden starke Magnetfelder benutzt, aber keine Rontgenstrahlen
wie bei einer Computertomographie (CT). MRT-Untersuchungen ergeben mehr
Informationen als ein CT, dauern aber langer. Ihr Kind muss beim MRT ganz still
liegen, weshalb meist eine kurze Narkose oder ein starkes Beruhigungsmittel

notwendig ist. Gesucht werden u. a. Fehlbildungen oder Narben im Gehirn.

Bei Aufnahme in die Klinik und vor der Behandlung werden verschiedene Blut-
und Urinuntersuchungen durchgefiihrt. Zwar geben sie selten Aufschluss iiber

die Ursache der BNS-Epilepsie, sie liefern aber Ausgangswerte vor der Therapie.

Genetische Untersuchungen geben Aufschluss tiber Chromosomen- und Gende-
fekte. Viele Ursachen der BNS-Epilepsie wurden so in den letzten Jahren neu

entdeckt.

Selten verursachen Stoffwechselkrankheiten eine BNS-Epilepsie. Um sie zu er-

kennen sind spezielle Untersuchungen von Blut und Urin erforderlich.

Fir eine Untersuchung des Gehirnwassers (Liquor) ist eine Lumbalpunktion er-

forderlich. Hierbei wird Liquor, welcher das Riickenmark umspiilt, entnommen.

11



Die Untersuchung kann Hinweise geben auf friithere Infektionen im Gehirn oder

auf Stoffwechselkrankheiten.

5. Die Entwicklung der Leitlinie zur Therapie der BNS-Epilepsie
5.1 Ziele der Leitlinie

Aufgabe der Leitlinie war es, Therapieziele zu formulieren und die Wirkungsnachweise
und Nebenwirkungen verschiedener Therapien darzulegen. Der Arzt soll so in die Lage
versetzt werden, die Therapie auszuwahlen, die am wahrscheinlichsten zu einem ra-
schen und nachhaltigen Therapieerfolg fiihrt und damit am ehesten die bestmdoglichste
Entwicklung Ihres Kindes erzielt. Um dieses Ziel zu erreichen, haben die Autoren Fragen
formuliert, die an Hand wissenschaftlicher Erkenntnisse beantwortet werden sollen. Die

Fragen lauten:

e Welche Rahmenbedingungen fiihren zu einer erfolgreichen Therapie?

e Welche Therapie fiihrt rasch zum Erfolg?

e Welche Therapie hat die wenigsten Nebenwirkungen?

e Welche Therapie ist bei bestimmten Ursachen der BNS-Epilepsie besonders
wirksam?

e Welche Therapie erzielt das beste neurologische und kognitive Ergebnis?

Die im Therapieziel festgelegte Anfallsfreiheit fiir BNS-Anfille ist nicht gleichzusetzen
mit genereller Anfallsfreiheit. Letztere ist bei ungiinstigen Vorrausetzungen mit den in
der Leitlinie aufgefiihrten Therapieoptionen nicht immer erreichbar und bedarf zusatz-

licher Therapien.

5.2 Wie wurde vorgegangen, um die Fragen zu beantworten?

Zuerst wurde im Internet nach Literatur zur BNS-Epilepsie (im Englischen ,infantile
spasms”, ,epileptic spasms“ oder ,West syndrome*) gesucht. Hierzu haben wir im Som-
mer 2020 wissenschaftliche Datenbanken wie PubMed und Cochrane Datenbank

abgefragt und 2974 wissenschaftliche Artikel zur BNS-Epilepsie gefunden. Auch nach

Leitlinien anderer Lindern haben wir gesucht (https://g-i-n.net) aber keine weitere
Leitlinie zu diesem Thema gefunden. Fiir unsere Auswertung wurden nur wissenschaft-
liche Veroffentlichungen genutzt, die folgende Kriterien erfiillten:

¢ Klare Diagnose ,infantile spasms*, West-Syndrom oder BNS-Epilepsie.

12


https://g-i-n.net/

e Alter vorwiegend unter 2 Jahre.

e Einschluss von mindestens 5 Kindern.
Gewicht bei Beurteilung bekamen die amerikanischen Empfehlungen zur Therapie der
BNS-Epilepsie (Go et al., 2012) und ein englisches Cochrane Review (Hancock et al,
2013), welche beide aber nicht dem aktuellen Stand des Wissens entsprechen.
In den Publikationen wurden unterschiedliche Medikamente und Dosierungen verab-
reicht und die Wirkung mit unterschiedlicher methodischer Qualitidt beurteilt. Das heifdt,
die vorhandenen Publikationen hatten eine sehr unterschiedliche Qualitat mit zum Teil
widerspriichlichen Resultaten. Die Qualitit jeder Studie wurde einer Evidenzklasse (EK,
Evidenz = Beweis) zugeordnet (siehe https://www.awmf.org/leitlinien/detail/11/022-
022.html). Acht Abstufungen werden unterschieden (EK1++, EK1+, EK1-, EK2++, EK2+,
EK2-, EK3 und EK4). Am beweiskraftigsten sind EK1++ und EK1+ Studien. EK4 steht fiir

den schwichsten Beweis, eine unbelegte Meinungsaufierung. Das Minuszeichen bedeu-
tet, dass die Studie Aspekte beinhaltet, die das Ergebnis verfialscht haben kénnte (die

Studie enthilt einen , Bias“).

5.3 Wie wurden die Empfehlungen entwickelt?

Grundlage fiir Empfehlungen war die Evidenz (Beweislage). Empfehlungen wurden
unterschieden nach ,soll“, ,sollte“ oder ,kann“, wobei ,soll“ die stirkste Empfehlung
darstellt. Es kam vor, dass zu einem Thema Studien fehlen, also keine Evidenz vorlag, die
Experten aber der Meinung waren, dass eine Empfehlung angebracht ist.

Alle Empfehlungen wurden mehrstufig im Expertengremium abgestimmt. Das Gremium
(siehe Anhang) bestand aus den Autoren der Leitlinie, aus Vertretern verschiedener
medizinischer Fachgesellschaften und dem epilepsie bundes-elternverband. Je nach Re-
sultat wurde zwischen starker Zustimmung (>95%), Zustimmung (>75-95%),
mehrheitlicher Zustimmung (>50-75%) und keiner Zustimmung (<50%) unterschieden.
Alle Personen, die an der Abstimmung teilnahmen mussten eine Interessenkonflikt-

Erklarung abgeben (siehe https://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/022-022.html),

um transparent darzulegen, ob moglicherweise die Empfehlungen, z. B. durch die Phar-
maindustrie, beeinflusst wurden. In Folge von Mitgliedschaften in bezahlten Advisory
Boards (Fachbeirat) hatten 5 von 8 Autoren und 5 von 8 Delegierten einen geringen
Interessenkonflikt. Zwei Autoren hatten aufgrund von erhaltenen Vortragshonoraren
einen geringen Interessenkonflikt. Alle Interessenkonflikte waren ohne Konsequenz fiir

die Leitlinie.
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6. Therapie: Leitlinienempfehlungen
Empfehlungen und Kommentare wurden von der Leitlinie tibernommen, die Kommen-
tare teilweise umformuliert, gekiirzt und um Aspekte erganzt, die fiir Eltern wichtig sein

konnten.

6.1 Empfehlung zu den Therapiezielen

Empfehlung 1 Empfehlungsgrad
Ziel der Therapie soll die rasche Anfallsfreiheit fiir BNS-
Hoch Anfille und das Sistieren der Hypsarrhythmie im Wach- M

und Schlaf-EEG als Voraussetzung fiir die bestmogliche
Entwicklung des Kindes sein.

Konsensstirke: >95%

6.2 Empfehlungen zur Therapieeinleitung und Betreuung

Abklarung und Einleitung der Therapie sowie die Weiterbetreuung der betroffenen
Kinder erfolgen in der Regel durch einen Kinderarzt mit Schwerpunkt Neuropadiatrie
(Kinderneurologie). Die Therapieeinleitung erfolgt meist im Krankenhaus zeitgleich mit
der Diagnostik. Ausnahmsweise ist der Beginn der Therapie auch ambulant durch eine
erfahrene Kinderepileptologin moglich.

Eine gute Kenntnis der Nebenwirkungen seitens des Arztes ist erforderlich. Kinder mit
BNS-Epilepsie, die nicht auf die Therapie ansprechen, sind moglichst einem neuropadi-

atrischen Zentrum mit breiten diagnostischen Méglichkeiten zuzuweisen.

Evidenz Empfehlung 2 Empfehlungsgrad

Bei Verdacht auf BNS-Epilepsie soll die EEG-Diagnostik
innerhalb weniger Tage erfolgen.

Hoch m

Konsensstirke: >95%

Evidenz Empfehlung 3 Empfehlungsgrad

Bei gesicherter Diagnose soll umgehend eine rasch o

Hoch
oc wirksame Therapie begonnen werden.

Konsensstiarke: >95%

Kommentar zu Empfehlung 1-3:
Zahlreiche, zum Teil gut belegte Studien (EK1+, EK2+, EK3) zeigen, dass eine rasche

Diagnose und rasche Einleitung einer wirksamen Therapie fiir ein gutes Therapieergeb-
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nis (Ansprechen der Therapie, Epilepsie Outcome und kognitiver Outcome) erforderlich
ist. Empfohlen wird ein Schlaf-EEG mit mehrminiitiger EEG-Aufzeichnung nach dem
Aufwachen, in der nicht selten BNS-Anfille registriert werden kénnen. Im Zweifelsfall
empfiehlt sich eine lingere Video-EEG Aufzeichnung mit dem Ziel, BNS-Anfille aufzu-

zeichnen.

Empfehlung 4 Empfehlungsgrad

Der Therapieerfolg sollte fiir die Medikamente der

ersten Ordnung jeweils nach ca. 14 Tagen klinisch und f
elektroenzephalographisch (Wach- und Schlaf-EEG)

evaluiert werden.

Schwach

Konsensstiarke: >95%

Diese Empfehlung begriindet sich im notwendigen raschen Therapieerfolg. Das heif3t,
nach ca. 2 Wochen soll ein Therapiewechsel in Betracht gezogen werden, wenn der
Therapieerfolg ausbleibt. Ein erster klinischer Erfolg ist, wenn 48 Stunden keine BNS-
Anfille mehr aufgetreten sind. Eine Reduktion der BNS-Anfille ist kein ausreichender
Therapieerfolg. Der Therapieerfolg im EEG ist ein hypsarrhythmie-freies Wach- und
Schlaf-EEG. Besteht trotz Anfallsfreiheit eine Hypsarrhythmie im EEG, soll sorgfiltig
nach diskreten klinischen Anfillen, ggf. unter Zuhilfenahme eines Langzeit-Video-EEGs
gesucht werden. Ob alleine eine verbleibende Hypsarrhythmie einen Therapiewechsel
erfordert, ist unklar, sollte aber diskutiert werden. Mindestens aber ist eine engmaschi-
ge Kontrolle erforderlich.

In dieser Phase sind Sie als Eltern sehr wichtig. Eine gute Dokumentation von Anfillen
und Nebenwirkungen sind eine wichtige Voraussetzung fiir die Therapieentscheidungen
Threr Arztin. Zur Dokumentation eignet sich ein Anfallskalender, den Sie von Ihrer Arz-

tin erhalten oder aus dem Internet herunterladen konnen.
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Evidenz Empfehlung 5 Empfehlungsgrad
Die Eltern sollen ausfiihrlich iiber die Erkrankung, tiber
Wirkungen und Nebenwirkungen der Medikamente
sowie liber Forder- und Unterstiitzungsmoglichkeiten
fiir Kind und Familie informiert werden. Hierfiir sind
wiederholte Gesprache in verstandlicher Sprache er- m
forderlich und es soll ausreichend Gelegenheit

bestehen, Fragen und Angste der Eltern zu besprechen.
Experten-

k
ONSENS | pie Einbindung einer Psychologin kann hilfreich sein,

ebenso die Abgabe einer schriftlichen Information tiber
die Erkrankung und die Therapie der BNS-Epilepsie. Es <
wird empfohlen, einen in der Epileptologie geschulten
Sozialpadagogen/Sozialarbeiter hinzuzuziehen und die
Moéglichkeit zur Verordnung von Sozialmedizinischer
Nachsorge zu priifen.

Konsensstiarke: >95%

Bei fehlenden BNS-spezifischen Studien wird im Rahmen eines Expertenkonsenses eine
,starke“ und eine ,kann“ Empfehlung ausgesprochen. Die Information der Eltern iliber
die Erkrankung und tiber Nebenwirkungen der Medikamente sowie liber Unterstiit-
zungsmoglichkeiten gehort zu den zentralen Aufgaben des Arztes. Die Eltern sind
erfahrungsgemaf? bei Diagnosestellung in einer emotionalen und psychischen Ausnah-
mesituation und selten in der Lage, die Informationen im ersten Gesprach zu verstehen
bzw. vollstandig zu erfassen. Wiederholte Gesprache mit dem Arzt iiber Therapie, Wir-
kungsweise und Nebenwirkungen sowie iiber Forder- und Unterstiitzungsmoglichkeiten
fiir Kind und Familie tragen zur Stabilisierung der Familie bei, erhohen die Bereitschaft,
die Therapie durchzufiihren und beugen einer Uberforderung der Eltern vor.

Fragen Sie immer nach, wenn etwas unklar ist. Als Vorbereitung fiir die Arztkonsultation
kann es sinnvoll sein, Fragen aufzuschreiben und wahrend der Konsultation Punkt fiir
Punkt abzuarbeiten. So ist am ehesten gewadhrleistet, dass Sie keine Frage vergessen.
Eine schriftliche Information zur BNS-Epilepsie (z. B. dieser Patientenleitlinie) und die
Aushiandigung medizinischer Befundkopien oder Arztbriefe konnen helfen, die Krank-
heit und die Mafdnahmen besser zu verstehen. Wegen der psychischen Belastung kann
eine psychologische Begleitung der Eltern hilfreich sein. Die Einschaltung einer Sozial-
padagogin/Sozialarbeiterin, besonders wenn sie epileptologisch geschult ist, und die

Verordnung von Sozialmedizinischer Nachsorge konnen dazu beitragen, die psychosozi-
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ale Belastung der Eltern zu vermindern. Scheuen Sie sich nicht, Ihre Arztin darauf anzu-
sprechen und um ein Gesprach mit einem Mitarbeiter des Sozialdienstes zu bitten. Diese
Fachleute kennen die Hilfsangebote und unterstiitzen Sie dabei, entsprechende Antrage

zu stellen.

6.3 Empfehlungen Medikamente

Evidenz Empfehlung 6 Empfehlungsgrad

Kinder mit einer BNS-Epilepsie sollen primar mit Hor-

monen (ACTH oder Prednisolon) oder mit einer m
Kombination von Hormonen mit Vigabatrin behandelt

werden.

Hoch

Konsensstirke: >75%

Viele hochwertige Studien belegen die Wirksamkeit von Hormonen (ACTH oder Pred-
nisolon) als alleinige Therapie oder kombiniert mit Vigabatrin. Sie bieten die besten
Erfolgschancen und sollen zuerst angewendet werden.

ACTH steht im deutschsprachigen Raum als synthetisches Produkt zur Verfiigung (Sy-
nacthen®, Depot-Synacthen®). ACTH wird in der Hirnanhangsdriise des Korpers gebildet
und steuert andere Hormone, u. a. die Bildung von Cortison. Cortison ist lebenswichtig,
ein Zuviel aber fiihrt zu Nebenwirkungen. Seit 1958 ist die Wirkung von ACTH bei BNS-
Epilepsie bekannt, die Therapieschemata aber unterscheiden sich erheblich. ACTH wur-
de frither iiber mehrere Monate verabreicht. Es hat sich aber gezeigt, dass auch eine
kurze Behandlung sehr gute Resultate mit weniger Nebenwirkungen erbringt. In den
wichtigsten und umfangreichsten Studien wird Depot-ACTH alle 2 Tage in den Muskel
gespritzt (siehe Empfehlung 8), nach 2 Wochen durch Prednisolon (Tablette) ersetzt
und die Therapie schrittweise liber 2 Wochen beendet.

Glucocorticoide. Lange Zeit war umstritten, ob Glucocorticoide (Prednisolon, Predni-
son, Hydrocortison, Dexamethason, Methylprednisolon) genauso wirksam sind wie

ACTH. Neue Studien haben nachgewiesen, dass Prednisolon als Tablette in einer Dosie-

rung von 40-60 mg/Tag genauso wirkt wie ACTH. Niedrigere Dosen von Prednison sind
wahrscheinlich weniger wirksam. Prednisolon hat gegeniiber ACTH den Vorteil, dass es
als Tablette eingenommen werden kann. Auch andere Glucocorticoide sind wirksam,
wobei aber Prednisolon am besten untersucht wurde. Meist wird Prednisolon 40-60
mg/Tag (entspricht etwa 7,5 mg/kg/Tag) liber 2 Wochen verabreicht und dann tiber

weitere 2 Wochen ausgeschlichen (siehe Empfehlung 8).
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Kombination von ACTH oder Prednisolon mit Vigabatrin (Sabril®): Eine aktuelle
Studie konnte zeigen, dass die Kombination von Vigabatrin mit ACTH oder Prednisolon
nach 2 Wochen besser wirkt als die Behandlung mit ACTH oder Prednisolon alleine.
Allerdings war der Unterschied in der Nachuntersuchung im Alter von 18 Monaten nicht
mehr nachweisbar. Dies war moglicherweise darauf zuriickzufiihren, dass nicht anfalls-
freie Kinder, die nur ACTH oder nur Prednisolon erhielten, nach 2 Wochen zusatzlich
Vigabatrin bekamen und damit faktisch ebenfalls kombiniert behandelt wurden
(O’Callaghan et al., 2018). Es spricht also vieles dafiir, dass Hormone (ACTH oder Pred-
nisolon) kombiniert mit Vigabatrin besser wirken als ACTH oder Prednisolon alleine
(siehe Nebenwirkungen).

Manche Arzte fiihren zuerst einen Therapieversuch mit Pyridoxin (Vitamin B6) durch,
da sehr selten BNS-Anfille bei Vitamin-B6-abhangiger Epilepsie auftreten koénnen. Die

Vitamingabe wirkt, wenn sie wirkt, fast immer sofort und darf deshalb den Therapiebe-

ginn mit einem Mittel der ersten Wahl nur um wenige Stunden verzogern.

Evidenz Empfehlung 7 Empfehlungsgrad
Kinder mit Tuberdse Sklerose Komplex und Kinder, bei
denen Griinde vorliegen, die gegen eine Hormonthera-
Hoch ) o e . nn
pie sprechen, sollen primar mit Vigabatrin behandelt
werden

Konsensstirke: >95%

Tuberose Sklerose ist eine hdufige Ursache der BNS-Epilepsie. In allen Studien war
Vigabatrin bei BNS-Epilepsie im Zusammenhang mit Tuberdser Sklerose sehr gut wirk-
sam. Vigabatrin wirkt auch bei anderen Kindern mit BNS-Epilepsie, ist aber etwas
weniger wirksam als ACTH oder Prednisolon. Deshalb wird es aufder bei Tuberoser
Sklerose nicht mehr als erste Behandlungsoption gesehen. Wenn allerdings Griinde
gegen eine Hormontherapie sprechen, ist Vigabatrin die erste Wahl.

Vigabatrin (Sabril®) wirkt im Gehirn tiber hemmende Botenstoffe (GABA) und wird oral
(iber den Mund) verabreicht. Die Wirksamkeit wurde in hochwertigen Studien nachge-
wiesen. Die Einstellung erfolgt in 1 bis 2 Schritten auf 75-100 mg/kg/Tag und nach einer
Woche auf 100-150 mg/kg/Tag, wenn der Therapieerfolg ausbleibt. Bei fehlender oder
unzureichender Wirkung soll Vigabatrin wegen der Gefahr einer Gesichtsfeldeinschran-

kung wieder abgesetzt werden (siehe Nebenwirkungen). Aus dem gleichen Grund soll
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die Behandlung mit Vigabatrin bei unkompliziertem Verlauf nach 3-6 Monaten abge-

schlossen sein. Eine Ausnahme sind Kinder mit Tuberodser Sklerose.

Evidenz Empfehlung 8 Empfehlungsgrad

Folgende Therapieschemata sind wirksam und sollten

angewendet werden:

» Prednisolon 40-60 mg/Tag per os: Dauer jeweils 2
Wochen + 2 Wochen schrittweise Beendigung
oder

Hoch | » Depot ACTH (Tetracosactide): 40-60 IE i.m. fiir 2 )
Wochen, jeweils alle 2 Tage + 2 Wochen schrittwei-
se Beendigung iiber Prednisolon per os
oder

» Vigabatrin 100-150 mg/kg/Tag: 3 Monate + 1 Mo-
nat schrittweise Beendigung

Konsensstirke: >95%

Obwohl es viele Studien mit vielen Patienten gibt, welche diese Therapieschemata ver-
wendet haben - somit eine hohe Evidenz besteht - haben wir nur ,sollte“ als Empfehlung
ausgesprochen. Der Grund ist, dass auch andere Behandlungsschemata mit ACTH, Glu-
cocorticoide und Vigabatrin wirksam sind und angewendet werden kénnen. Die kurze

Behandlungsdauer hat gegentiber der langeren den Vorteil geringerer Nebenwirkungen.

Vor der Anwendung wird aber ein genaues Studium der Therapieschemata empfohlen.

Evidenz Empfehlung 9 Empfehlungsgrad
Wenn Medikamente der ersten Wahl keine Wirkung
Schwach zeigen, sollen andere Therapieoptionen wie zum Bei- a

spiel ketogene Didt, Sultiam, Topiramat, Valproat,
Zonisamid oder Benzodiazepine eingesetzt werden.

Konsensstirke: >75%

Neben ACTH, Glucocortiocoiden und Vigabatrin gibt es viele weitere Therapieoptionen
fiir die BNS-Epilepsie. Fiir keine dieser Optionen ist aber die Studienlage so eindeutig,
dass es fiir eine Empfehlung als erste Behandlungsoption ausreicht. Alle hier beispielhaft
aufgefiihrten Therapien zeigten bei einem Teil der Kinder mit BNS-Epilepsie eine Wir-
kung, weshalb sie durchaus eine Therapieméglichkeit darstellen, wenn Hormone (ACTH,

Glucocorticoide) oder Vigabatrin nicht ausreichend wirksam sind. In Anbetracht der
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ungtinstigen Prognose einer nichtbehandelbaren BNS-Epilepsie wurde bei schwacher

Evidenz diese starke Empfehlung ausgesprochen.

Evidenz Empfehlung 10 Empfehlungsgrad

Bei Kindern, die nicht auf eine medikamentose Thera-
pie der ersten Wahl ansprechen, sollte friih die

Schwach | Moglichkeit eines epilepsiechirurgischen Vorgehens, )

insbesondere bei sichtbaren fokalen ZNS-Lasionen,
gepriift werden.

Konsensstirke: >95%

Bei Kindern mit BNS-Epilepsie, die nicht auf Medikamente ansprechen, sollte friih an

Epilepsiechirurgie gedacht werden. Aber nicht alle Patienten eignen sich fiir eine Opera-

tion am Gehirn. Die Daten von Kindern, die operiert wurden, sprechen fiir eine bessere

Entwicklung im Vergleich zu nicht operierten Kindern in anderen Studien. Die Entwick-

lung fiel umso besser aus, je hoher der Entwicklungsstand vor Operation war und je

kiirzer das Zeitintervall zwischen Epilepsiebeginn und Operation war. Voraussetzungen

fir einen epilepsiechirurgischen Eingriff sind:

Medikamentos nicht behandelbare (therapierefraktare) BNS-Epilepsie.

Kein Hinweis auf fortschreitende, degenerative oder metabolische Erkrankung.
Keine Kontraindikation fiir eine Operation und keine absehbar inakzeptablen
neuen neurologischen Defizite nach Operation. Die Vorteile einer besseren Epi-
lepsieeinstellung miissen gegen mdogliche, operationsbedingte neurologische

Defizite abgewogen werden.

Befunde, die an Epilepsiechirurgie denken lassen, sind:

Fokale Anfélle vor und wahrend der BNS-Epilepsie.

Fokale strukturelle Veranderungen des Gehirns im MRT.

Bestimmte fokale Veranderungen im PET (Positron-Emission-Tomographie, eine
spezielle Untersuchung des Gehirns auf die hier nicht eigegangen werden soll).
Fokale EEG-Veranderungen.

Fokale neurologische Zeichen.

Diesbeziigliche Abklarungen sollten nur an Epilepsie-Zentren erfolgen mit grofser Erfah-

rung bei Kindern. Bei nachgewiesener Therapieresistenz sollte der Operationszeitpunkt

so frith wie moéglich gewahlt werden.
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Evidenz Empfehlung 11 Empfehlungsgrad
Therapieansatze, deren Wirksamkeit nicht in einer
prospektiv randomisierten Studie nachgewiesen wurde,
werden als methodisch nicht ausreichend gepriift ange-
sehen und sollten keine primare Therapieoption sein. )
Die Anwendung solcher Therapieansatze sollte in gro-
f8erem Umfang nur im Rahmen kontrollierter,
randomisierter Studien (RCT) erfolgen.

Experten-
konsens

Konsensstarke: >95%

Mittlerweile gibt es fiir die BNS-Epilepsie gut gepriifte und wirksame Therapien. Auch
die Nebenwirkungen sind bei guter Uberwachung und rechtzeitiger Intervention ver-
tretbar. Wir sind deshalb der Meinung, dass ein ,Probieren“ mit nicht gepriiften
Therapien als erste Therapiemafdnahme nicht zu rechtfertigen ist. Ungepriifte Therapie-
ansatze sind nur im Rahmen einer sehr gut geplanten klinischen Studie anzuwenden. Es
besteht aber die Moglichkeit, bei Kindern, die nicht auf die iiblichen Medikamente an-
sprechen, eine nichtgepriifte Behandlung im Rahmen eines individuellen Heilversuchs
durchzufiihren. In jedem Fall sind eine sehr sorgfiltige Aufklarung und die ausdriickli-

che Zustimmung der Eltern erforderlich.

7. Nebenwirkungen der Therapien und Beachtenswertes

Medikamente haben Nebenwirkungen, das gilt auch fiir die Behandlung der BNS-
Epilepsie. Grundsatzlich sind die Risiken und Nebenwirkungen der Medikamente im
Vergleich zu den Risiken der BNS-Epilepsie wesentlich geringer. Sie lassen sich verrin-
gern, wenn Arzt und Eltern diese genau kennen. Nebenwirkungen sind ausfiihrlich im
Beipackzettel aufgefiihrt. Wenden Sie sich bitte an Ihre Arztin, wenn Sie dazu Fragen

haben. Im Folgenden werden haufige Nebenwirkungen kurz aufgefiihrt.

ACTH und Glucocorticoide (z. B. Prednisolon) werden zusammen dargestellt, da die
Nebenwirkungen dhnlich sind. Es soll nicht verschwiegen werden, dass die Nebenwir-

kungen betrachtlich sein kénnen und ernst genommen werden miissen.

Die haufigsten Nebenwirkungen sind Unruhe, unstillbares Weinen, Schlafstérungen, ein
Cushing-Syndrom (Stammfettsucht, dicker Korper, diinne Arme und Beine, ,Stierna-
cken“, ,Vollmondgesicht“), Gewichtszunahme und erhoéhte Infektanfilligkeit bei
unterdriickter Immunantwort. Weitere Nebenwirkungen sind Bluthochdruck, Herzpro-

bleme und Knochenabbau. Insbesondere die Verhaltensanderungen und das unstillbare
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Weinen kann fiir Eltern eine grofde Belastung darstellen. Mit den kurzen Therapiesche-
mata ist diese schwierige Phase meist kurz. Auch die Veranderungen des Aussehens
(Cushing) bilden sich nach Absetzen der Hormontherapie rasch zuriick. Der Knochenab-
bau spielt bei kurzer Therapie wahrscheinlich keine Rolle. Unter der Hormontherapie ist
der Appetit erhoht und nach der Therapie vorribergehend geringer. Unter Therapie
sollten Sie die Nahrungszufuhr nicht tiber Gebiihr steigern und nach dem Ende die Ge-
wichtsentwicklung und Fliissigkeitszufuhr im Auge behalten. Wegen beeintrachtigter
Infektabwehr unter Hormontherapie ist es wichtig, umgehend Kontakt mit Ihrer Arztin
aufzunehmen, wenn Ihr Kind Fieber hat. Uberhaupt sollten Sie immer [hren Arzt kontak-
tieren, wenn mit lhrem Kind etwas nicht stimmt. Wir empfehlen eine grofiziigige
stationdre Aufnahme bei Komplikationen oder ausgepragten Nebenwirkungen. Auch die

Uberlastung der Eltern kann ein Grund zur stationidren Aufnahme des Kindes darstellen.

Nach Ende der Hormontherapie kann es theoretisch sein, dass der Korper vorriiberge-
hend die Hormone nicht ausreichend produzieren kann. Dies gilt insbesondere nach
langer Hormontherapie. Ob dieses Problem auch nach 4-wo6chiger Hormontherapie
auftreten kann, ist unklar. Die Studien berichten keine diesbeziiglichen Probleme, was
diese Nebenwirkung aber nicht absolut ausschliefdt. Deshalb empfehlen wir, jedem Kind
mit Hormonbehandlung eine arztliche Bescheinigung fiir 1 Jahr auszustellen, welche die
Hormontherapie und mogliche Folgen einer unzureichenden Stressantwort bei schwe-

rer Erkrankung oder koérperlichem Stress (Addison-Krise) erwdhnt.

Welche Untersuchungen sind erforderlich und was ist zu beachten vor, unter und nach
der Behandlung mit Hormonen?
e Vor Therapiebeginn:
e Klinische Untersuchung, Blutdruckmessung, Labor (Blutbild, Blutzucker,
Elektrolyte, Leber- und Nierenwerte), gelegentlich Herzultraschall.
e Unter Therapie:
e Ggf. ein Medikament zum Magenschutz.
e Bei Fieber frithzeitige und addquate Antibiotikagabe.
e Vermeidung von Varizellenkontakt (Windpocken), bei Varizellenkontakt
Kontaktaufnahme mit Ihrem Arzt.
e Impfungen:
o Keine Lebendimpfstoffe (MMR, Varizellen) 4 Wochen vor bis 4 Wochen

nach Hormontherapie.
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o Inaktivierte Impfstoffe (Totimpfstoffe) konnen bis 1 Woche vor und ab 1
Woche nach Therapie verabreicht werden. Unter Therapie besteht ggf.
eine eingeschrankte Immunantwort.

e Klinische Untersuchung alle 2 Wochen.
e Blutdruck 1x pro Woche, ab 4. Woche 2x pro Woche.

e Wochentlich 1x Blutzucker.

Moglicherweise schrecken diese Nebenwirkungen Sie ab. Wichtig ist es aber zu betonen,
dass bei Kenntnis der Nebenwirkungen, Beachtung der Vorsichtsmafinahmen und einer
sorgfiltigen Uberwachung wihrend der Therapie das Risiko fiir Thr Kind gering ist.
Insbesondere die kurzen Behandlungskonzepte tiber 4 Wochen gehen mit tiberschauba-
ren und vorriibergehenden Nebenwirkungen einher und haben wesentlich zur besseren
Akzeptanz dieser sehr wirkungsvollen Therapie beigetragen.

Vigabatrin (Sabril®) ist auf den ersten Blick deutlich besser vertraglich. Kurzfristige
Nebenwirkungen kénnen Schléfrigkeit oder Reizbarkeit sein. In Verruf gekommen ist
Vigabatrin wegen bleibender Gesichtsfeldeinschrankungen, welche insbesondere bei
Erwachsenen nach langjahriger Vigabatrintherapie auftraten. Mittlerweile weif3 man,
dass sie bei Kindern deutlich seltener auftreten und dass sie von der Behandlungsdauer
abhangen. Es spricht vieles dafiir, dass das Risiko dieser Nebenwirkung sehr gering ist,
wenn Sauglinge und Kleinkinder nur wenige Monate mit Vigabatrin behandelt werden.
Allerdings sollte Vigabatrin konsequent abgesetzt werden, wenn die Wirkung unzu-
reichend ist. Das Gesichtsfeld kann bei Kindern nicht ohne weiteres untersucht werden.
Es braucht gute Mitarbeit, was nur bei dlteren, normal entwickelten Kindern moglich ist.
Aber auch dann sind die Ergebnisse unsicher. Zwar kann man im Sauglingsalter mittels
Elektroretinogramm Hinweise auf Verdnderungen der Augennetzhaut durch Vigabatrin
finden, die Untersuchung bedarf aber einer Narkose und die Aussagekraft ist beziiglich
Gesichtsfeldeinschrankung umstritten. Wir gehen davon aus, dass bei einer kurzen 3-6-
monatigen Vigabatrinbehandlung im Sauglings- und Kleinkindalter das Risiko einer
Gesichtsfeldeinschrankung sehr gering ist. In jedem Fall iiberwiegen aber auch hier die
Vorteile einer erfolgreichen Therapie die méglichen Nachteile bei weitem.

Eine weitere Nebenwirkung sind vorriibergehende Veranderungen im Gehirn, sichtbar
im MRT. Sie wurden zufillig bei Sauglingen unter Vigabatrin entdeckt, verschwinden
von selbst wieder und gehen meist ohne Symptome einher. Die Ursache ist unbekannt.

Man misst der Veranderung keine wesentliche krankhafte Bedeutung zu.
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Kombinationstherapie Hormone (ACTH oder Prednisolon) mit Vigabatrin. Bislang
ist wenig bekannt, ob die Kombination zusatzliche oder andere Nebenwirkungen hat.
Hier sollte man vor Therapiebeginn den aktuellen Wissensstand abfragen. Erwdhnens-
wert ist eine kiirzlich (2020) publizierte Zusammenfassung von 17 Kindern, die unter
der Kombinationstherapie Bewegungsstorungen und vereinzelt Stérungen von Atmung,
autonomem Nervensystem und Bewusstsein gezeigt haben, die nach Reduktion der
Therapie wieder verschwanden. Insbesondere Kinder mit Trisomie 21 waren davon

betroffen.

8. Wie weiter, wenn die Therapie der BNS-Epilepsie vorbei ist?

In der ersten Zeit nach der BNS-Epilepsie sind regelméafdige Kontrollen erforderlich.
Wenn ein Riickfall der BNS-Anfille auftritt, konnen die gleichen oder andere Therapien
angewendet werden. Manche Kinder benétigen auch nach Abschluss der BNS-Therapie
eine antiepileptische Behandlung. Es gibt aber auch viele Kinder, die zunachst keine
weitere Therapie benétigen. Das schliefdt nicht aus, dass im Verlauf der Kindheit andere

Anfille auftreten, die wieder einer Behandlung bediirfen.

Bei allen Kindern sollte die motorische und kognitive Entwicklung regelmaf3ig tiberpriift
werden. Kinder mit einer BNS-Epilepsie tragen ein hohes Risiko fiir eine beeintrachtigte
Entwicklung. Dies gilt auch, wenn die Therapie erfolgreich war. Regelmaflige kinderneu-
rologische Untersuchungen mit standardisierten Entwicklungstests (Bayley, Griffith etc.)
sind erforderlich. Empfohlen werden die Untersuchungen im Alter 18 Monate und vor
Schuleintritt. Wenn erforderlich, sind Therapien einzuleiten und ggf. zusatzliche Unter-
suchungstermine einzuplanen. Die Nachkontrollen sind durch Personen durchzufiihren,
die eine entsprechende Ausbildung und Erfahrung aufweisen. Dies konnen Kinderneuro-

logen, Kinderarzte, Psychologen oder Padagogen sein.

Sinnvoll kann es sein, wenn Sie als Eltern eine eigene Akte iiber die Erkrankung Ihres
Kindes anlegen. Hierzu kénnen eigene Beobachtungen und Kopien von Befunden und
Arztbriefen gehoren. Bei einem Arztwechsel erleichtert diese Dokumentation die Be-

treuung oder Beratung durch die weiterbehandelnde Arztin.
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9. Wer oder was kann Ihnen zusatzlich Hilfe geben?

Fast alle betroffenen Eltern suchen Informationen tiber BNS-Epilepsie im Internet. Mog-
licherweise sind Sie ja so zu dieser Informationsschrift ggkommen. Wichtig zu wissen
ist, dass im Internet viel Falsches oder Halbwahres liber die BNS-Epilepsie verbreitet
wird. Deshalb sollten Sie Informationen, die Sie nicht verstehen oder die Sie beunruhi-
gen, mit Threr Arztin besprechen. Dies gilt ausdriicklich auch fiir Informationen, die Sie
in dieser Informationsschrift finden und nicht richtig verstehen. [hr Arzt ist in der Lage,

Ihnen die Wertigkeit der Informationen genauer darzulegen.

Viele Eltern wiinschen Kontakt mit anderen betroffenen Eltern. Kontakte konnen helfen,
mit der Situation besser zurecht zu kommen. Auch hier gilt, dass nicht alles, was man an
Informationen erhalt, korrekt ist bzw. auf Ihr Kind zutrifft. Entsprechende Nachfragen
bei Threr Arztin werden hier ebenfalls empfohlen. Kontakt zu anderen Eltern erhalten
Sie liber Selbsthilfegruppen fiir Eltern epilepsiekranker Kinder. Oft gibt es eine Gruppe
in Threr Ndhe. Hier aufgefiihrt finden Sie eine Auswahl von Internetadressen, die lhnen

ggf. weiterhelfen konnen.

epilepsie bundes-elternverband: www.epilepsie-elternverband.de

Deutsche Gesellschaft fiir Epileptologie: www.izepilepsie.de

Schweizerische Epilepsie-Liga: https://www.epi.ch/

Osterreichische Gesellschaft fiir Epileptologie: https://www.ogfe.at/

Deutsche Epilepsievereinigung: www.epilepsie-vereinigung.de/

epikurier: www.epikurier.de

Gesellschaft fiir Neuropddiatrie: https://gesellschaft-fuer-neuropaediatrie.org/

10. Abkiirzungen
ACTH Adrenocortikotropes Hormon
BNS Blitz-Nick-Salaam (Epilepsieform, auch West-Syndrom oder ,infantile

spasms"“ genannt)

CT Computertomographie (Bildgebung des Gehirns mit Rontgenstrahlen)
EEG Elektroenzephalographie (Aufzeichnung von Hirnstrémen)
MRT Magnetresonanztomographie (Bildgebung des Gehirns mit Magnetfeldern)
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