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Frontallappenanfille und Epilepsien
Eine Ubersicht des aktuellen Wissensstandes mit Fallbeispielen

Heinrich Vogt

Frontallappenepilepsien (FLE) stellen die zweithdufigste

Form der fokalen Epilepsien dar. Die klinische Mani-

Jestation der Frontallappenanfiille ist sehr variabel

und hdngt von den am Anfall beteiligten kortikalen

Arealen ab. Aufgrund ihrer teilweise bizarren, «hysterie-

Jorm» anmutenden Symptomatik konnen Anfille mit

Jrontaler Semiologie oft schwer von psychogenen An-

Jillen abgegrenzt werden. Wegen maoglicher fehlender

Korrelate im EEG und teilweise hdufigem ndchtlichem

Auftreten kann auch die Differenzialdiagnose zu

Parasomnien diagnostische Schwierigkeiten bereiten.

Funktionelle Anatomie des Frontal-
lappens

er Frontallappen, der etwa 40 Pro-
n zent des gesamten zerebralen

Kortex ausmacht, liegt vor dem
Sulcus centralis und kann in ein moto-
risches, pramotorisches und préfron-
tales Areal eingeteilt werden. Der
pramotorische und der préfrontale
Kortex sind wiederum funktionell ent-
lang der ventro-dorsalen,
posterioren und medio-lateralen Ach-
sen unterschiedlich organisiert. Es
bestehen bidirektional ausgedehnte
Verbindungen zu den anderen Hirn-
lappen, inshesondere zum Temporal-
lappen, wie auch zu den subkortika-
len Regionen, auf die aus Platz-
griinden hier nicht weiter eingegan-
gen werden kann. Zur funktionalen
Organisation des Frontallappens sind
in den letzten Jahrzehnten weitrei-
chende Forschungen durchgefiihrt
worden, die anzeigen, dass in unter-

antero-

schiedlichen frontalen Arealen Teil-
funktionen der Handlungssteuerung
und -organisation his hin zur sozialen
und emotionalen Einbettung von Hand-
lungen realisiert werden (1). Stark ver-
einfacht ausgedriickt,
einen postero-anterioren Funktions-
gradienten von rein motorischen zu
hoherstufigen und abstrakten Hand-
lungskomponenten, einen medio-la-
teralen Gradienten von affektiven zu
mehr kognitiv-deliberativen Funktio-
nen sowie einen ventro-dorsalen Uber-

findet man

gang von sozialen zu individuellen
Funktionen (2-9).

Der motorische Kortex besteht aus
dem somatotopisch organisierten pri-
mar motorischen Areal, in welchem
direkt die einzelnen Koérperbewegun-
gen ausgelost werden. Elektrische Sti-
mulationen lésen hier klonische oder
(bei hoherer Reizfrequenz) tonische
Muskelkontraktionen der kontralate-
ralen Extremitdten oder der kontrala-

Neurologie 42007

teralen Gesichtshilfte aus. Des Weite-
ren werden Areale beschrieben, deren
elektrische Stimulation zu einer Hem-
mung der distalen Feinbewegungen
oder in der dominanten Hemisphire
zu Spracharrest fiihrt (10-12). Diese
Befunde fiihrten zur Annahme pramo-
torischer negativ motorischer Areale.
Zum pramotorischen Kortex gehoren
ferner das supplementdr sensomoto-
rische Areal (SSMA), das frontale Au-
genfeld und das frontale Sprachareal
(Broca). Das vor dem primér motori-
schen liegende supplementéir senso-
motorische Areal hat wichtige Funk-
tionen bei exekutiven motorischen
Aufgaben, der Planung und Initiation
von Bewegungen. Durch Stimulation
des frontalen Augenfelds werden sak-
kadierte, kontralaterale, konjugierte
Augenbewegungen ausgelost, hidufig
gefolgt von Kopfbewegungen. Elektri-
sche Stimulation des frontalen Sprach-
areals fiihrt zu Sprachstérungen mit
beeintrachtigter Sprachproduktion.

Der anterior des prdmotorischen Kor-
tex gelegene prdfrontale Kortex lasst
sich nochmals unterteilen in mediale
und laterale, dorsale und ventrale so-
wie anteriore und posteriore Ab-
schnitte. Zum medialen préfrontalen
Areal gehort der zingulédre Kortex, der
als Teil des limbischen Systems unter
anderem an affektiven und evalua-
tiven Funktionen wie der Handlungs-
bewertung beteiligt ist. Der laterale
prifrontale Kortex ist hingegen stér-
ker in Gedéchtnisfunktionen invol-
viert. Grosse Teile des préfrontalen
Kortex spielen eine Rolle bei der
Handlungskontrolle (Handlungsaus-
wahl, Erwartung von Handlungskon-
sequenzen), wihrend der eigentlich
orbitale Kortex als Hauptsitz der «so-
zialen Kognition» gilt (Représentation
von sozialen Regeln und Haltungen,
Belohnungserwartungen etc.) (2-9).
Aus diesen Funktionszuweisungen
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geht fiir die epileptologische Diagnos-
tik hervor, dass vor allem die Anfille
aus stark motorisch und/oder affektiv
involvierten Arealen semiologisch aus-
sagekriftig sind (prézentrale oder SSMA-
Anfélle, frontolimbische Anfélle). An-
falle aus Arealen, die tiberwiegend
hoherstufige Funktionen tragen, sind
hingegen semiologisch eher unspek-
takuldr oder unspezifisch (z.B. orbita-
ler Kortex, ventrolateraler prifronta-
ler Kortex).

Ursprungs- und symptomatogene Zone
Grosse Teile des medialen und orbita-
len Kortex sind der Standard-EEG-Ab-
leitung nicht oder nur schwer zugéng-
lich. Dies
physiologische Diagnostik interiktaler
und iktaler EEG-Korrelate der FLE,
also derjenigen Epilepsien, bei denen
die Anfdlle von einem epileptogenen
Herd im Frontallappen selbst gene-
riert werden. Anfallstypen, die Kli-
nisch als typische Frontallappenan-
falle erscheinen, konnen aber auch in
anderen Hirnregionen generiert und
die epileptische Erregung sekundér in
den Frontallappen iibergeleitet wer-
den (13). Initiale epileptische Aktivitat
in klinisch stummen Zonen verur-
sacht keine erkennbaren Symptome.
Diese werden erst erkennbar bei einer
Uberleitung in «eloquente» Korlex-
areale. Aufgrund der beobachteten
klinischen Semiologie kann daher
nicht immer auf die Zone des Anfalls-
ursprungs geschlossen werden. Inner-
halb des Frontallappens und von diesem
mit anderen Hirnregionen existieren
eine Vielzahl von Verbindungen, mit
denen epileptische Erregungen zu ra-
scher Ausbreitung in beide Richtun-
gen fiihren konnen (14).
Anfallssymptome sind hédufig das Pro-
dukt der Ausbreitung (Propagation)
der epileptischen Aktivitdt von der Ur-
sprungszone in die symptomatogene
Zone (15). Die Kenntnis der Anfallsse-
miologie wie der Propagationswege
wird durch iktale Ableitung mit EEG
und Video gewonnen sowie vor/bei
epilepsiechirurgischen Eingriffen durch
elektrische Stimulation des entspre-
chenden Kortexareals.

erschwert die elektro-
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Als Zone des Anfallsursprungs wird jenes Gebiet

bezeichnet, in dem der Anfall generiert wird,

als symptomatische Zone dasjenige Kortexareal,

dessen Beteiligung im Anfall die Anfallssymptome

auslost.

Generelle Charakteristika von
Frontallappenanfillen
Frontallappenanfille haben einige
charakteristische Eigenschaften:

B Auren, die hdufig das erste An-
fallssymptom darstellen, sind oft
wenig spezifisch. Angegeben
werden psychische Phidnome wie
«Zwangsdenken» (forced thinking)
und «psychische Auren».

B Die Dauer der Anfille ist in der
Regel kurz.

B Je nach Anfallstyp sind diese vor-
wiegend schlafgebunden oder tre-
ten nur aus dem Schlaf auf.

H Die Anfallsfrequenz kann sehr
hoch sein, Anféille konnen in Clus-
tern auftreten.

B Das Bewusstsein ist nicht immer
eingeschrankt.

B Postiktal kommt es meist zu einer
sehr raschen Erholung mit einer
nur sehr kurzen oder keiner Ver-
wirrung.

B Anfille konnen sekundér genera-
lisieren.

Typen frontaler Anfille und deren
Semiologie

Die Einteilung der Frontallappenan-
fille ist in der Literatur nicht einheit-
lich. Die von der ILAE 1989 vorge-
schlagene Klassifikation der Zuord-
nung zu bestimmten neuroanatomi-
schen Strukturen (supplementér mo-
torische, dorsolaterale, frontopolare,
orbitofrontale, operkuldre Anfille so-
wie Anfélle aus dem Gyrus cinguli und
molorischen Kortex) ist wegen Uber-
lappungen der klinischen Anfallssym-
ptomatik in der Praxis schwer anzu-
wenden (16).

Dargestellt werden deshalb fiinf
aufgrund unterschiedlicher Anfalls-
semiologie abgrenzbare Anfallstypen
(12, 17-20).

1. Fokale motorische Anfille
(Synonym: fokale klonische Anfille,
Jackson-Anfille, somatomotorische
Anfille)

Anfallssemiologie: Typischerweise ein-
seitige Kloni im Bereich des zum epi-
leptogenen Fokus kontralateralen
Gesichts, Stamms oder der Extremita-
ten. Die Kloni konnen lokalisiert blei-
ben oder sich ausbreiten entsprechend
der somatotopen Organisation des mo-
torischen Kortex (Jackson-Marsch).
Das Bewusstsein ist erhalten. Auch
isolierte fokale Myoklonien sind mog-
lich. Dieser Anfallstyp zeigt keine ta-
geszeitliche Bindung. Bei Einbezug
des Brocaareals im unteren Bereich
des motorischen Kortex auf der domi-
nanten Seite kommt es zu einer
Sprachstérung.

2. Bilaterale asymmetrische und
symmetrische tonische Anfille
(Synonym: supplementir senso-
motorische Anfélle [SSMA-Anfille],
posturale Anfille, Adversivanfille)
Als Aura kénnen unspezifische Kor-
persensationen auftreten. Semiologie
bei mittelliniennahem Anfall: meist
plotzlich auftretende, asymmetrische
tonische Haltung der Extremititen.
Voll ausgebildet kommt es zu einer
typischen Bewegungsschablone mit
Anheben des im Ellbogen gebeugten
(kontralateralen) Arms mit folgender
Abduktion im Schultergelenk und Ver-
sion des Kopfes in Richtung dieses
Arms. Das Bewusstsein bleibt oft er-
halten. Die tonische Halteschablone
kann, durch Propagation der Erre-
gung in den primédr motorischen Kor-
tex, von einigen Kloni gefolgt sein,
was zur falschen Diagnose eines se-
kundér generalisiert tonisch-klonischen
Anfalls fithren kann. Die Versivbewe-
gung kann kontra- oder homolateral
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zur Entladung sein. SSMA-Anfille
konnen aber auch symmetrisch toni-
sche Haltungsschablonen aufweisen.
Als weitere Symptome sind moglich:
Sprechhemmung oder -arrest, auch
Vokalisationen, vegetative Begleitsym-
ptome, Urininkontinenz. Es besteht in
der Regel keine lange postiktale
Phase.

Die friiher als Parasomnie eingeteilte
«paroxysmale néchtliche
entspricht nach heutigem Kenntnis-
stand frontalen Anfillen, meist von
diesem Typ (20). Der Anfallsursprung
oder die symptomatogene Zone ist
iiberwiegend die supplementér senso-
motorische Region.

Semiologie bei lateralem Anfall: Die
priamotorischen Anfille, die vom dor-
solateralen Kortex ausgehen, haben
als eher lateralisierendes Zeichen
eine tonische Versivbewegung nach
der Gegenseite (Adversivanfille).

Dystonie»
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3. Komplexe motorische Anfille
(Synonym: hypermotorische Anfille,
frenetische oder bizzare hyperaktive
Anfille) (vgl. Fallbeispiel 1)
Anfallssemiologie: Beginn plotzlich,
teilweise explosionsartig, mit komple-
xen Verhaltensautomatismen. Diese
konnen eventuell untere und obere
Extremitdten und den Rumpf betref-
fen. Die motorischen Bewegungs-
schablonen dussern sich in Bewegun-
gen wie zum Beispiel Velofahren oder
Schwimmen. Es kann zu sexuell ge-
farbten Automatismen mit rhythmi-
schen Beckenbewegungen oder geni-
talen Manipulationen kommen, ein
sexuelles Empfinden wird von den Be-
troffenen aber verneint. Héufig sind
die motorischen Automatismen von
Vokalisationen begleitet. Speziell bei
frontolimbischen Anfdllen (zinguldrer
Kortex) kann ein stark affektiv (Angst)
gefarbtes Verhalten dominieren, un-

Bernhard K., 46 Jahre, Landwirt

féllen jeweils sofort wieder ansprechbar.

derte Abstraktionsfahigkeit.

an die Falx.

gesehen.

Anamnese: Onkel mit einer Epilepsie. Ab 22. Lebensjahr jede Nacht Anfalle folgender
Semiologie: «Schwatze etwas Dummes, blase gerduschvoll die Luft aus, zinde das
Licht an oder ziehe die Hosen an, springe oft wie verriickt aus dem Bett.»

Abkldrung: Im Nachtschlaf-EEG mit Video Registrierung von komplex-fokalen Anféllen.
Ablauf mit jeweils gleicher Symptomatik: abrupte Bewegungen im Bett, Hin- und Her-
bewegungen des Kopfes, Sichaufsetzen, z.T. auch Klatschen mit beiden Handen auf
das Bett oder die Beine, Sprechen, seltener lautes Schreien und Lachen. Daneben sel-
tener angedeutete posturale Symptomatik. Haufige Aufwachreaktionen. Nach den An-

Verlauf: Auf verschiedene Antikonvulsiva keine wesentliche Besserung der nachtlichen
Anfallsfrequenz. In den wiederholten EEG-Nachtableitungen jeweils zwischen 13 bis
53 néchtliche Anfalle von wenigen Sekunden bis maximal 45 Sekunden Dauer regis-
triert. Iktales Oberflachen-EEG ist mit einem fronto-mesialen Anfallsursprung verein-
bar, ohne diesen genauer lokalisieren oder lateralisieren zu kénnen. Fremdanamnes-
tisch kaum eine Nacht anfallsfrei. Nie tagstiber Anfélle, fluktuierende Tagesmiidigkeit.

Neuropsychologische Abkldrung: Beeintrachtigungen der Exekutivfunktionen, mittel-
gradige Antriebsminderung, verlangsamte Arbeitsweise, Abrufdefizite und vermin-

Schédel-MRI inkl. Kontrolle (siehe Abb.): Verdacht auf eine
kortikale Dysplasie links hemispharisch frontal angrenzend

Diagnose: Symptomatische nachtliche Frontallappenepilep-
sie mit haufigen komplex-motorischen, selteneren tonisch-
posturalen Anfallen und epileptische Aufwachreaktionen bei
V.a. fokale kortikale Dysplasie links frontal paramedian.

Eine weitere invasive Abklarung mit der Fragestellung der
Maglichkeit eines epilepsiechirurgischen Eingriffs ist vor-

Fallbeispiel 1
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ter Umstdnden ohne begleitendes Er-
lebenskorrelat beim Patienten. Das
Bewusstsein kann erhalten bleiben. In
der Regel kommt es zu keiner postik-
talen Verwirrung. Diese Anfille treten
meist in der Nacht auf. Wegen des
auffallenden Verhaltens
héufig fehlenden Korrelats im Ober-
flichen-EEG kann dieser Typ als
psychogener Anfall fehldiagnostiziert
werden.

Der Anfallsursprung kann nicht auf
eine Region zuriickgefiihrt werden.
Verschiedene anteriore neokortikale
Areale wie orbitofrontaler, frontopola-
rer, mesialer und dorsaler frontaler
Kortex wie auch das anteriore Cingu-
lum wurden in invasiven Abkldrungen
genannt.

und des

4. Frontale Absenzen

(vgl. Fallbeispiel 2)

Das Bewusstsein kann unterschied-
lich beeintrichtigt sein. Berichtet
wird von den Betroffenen von einer
wahrgenommenen Verdnderung der
Aufnahmefihigkeit. Beobachtet wer-
den kann Desorientiertheit
unterschiedlichen Ausmasses,
Verlangsamung bei aber weiter beste-
hender addquater Reaktion. Es kann
fiir die «iktale Zeit» eine teilweise
oder vollstiindige Amnesie bestehen.
Teilweise wird der Zustand beendet
durch einen tonisch-klonischen An-

eine
eine

fall. Die Dauer der frontalen Absenzen
kann nur kurz iiber Sekunden sein,
aber auch Stunden bis Tage anhalten
im Sinne eines nicht konvulsiven Sta-
tus epilepticus. Das EEG ist bei die-
sem Anfallstyp immer diagnostisch
mit bilateraler epileptiformer Spike-
Wave-AKktivitit, der Zustand wird daher
auch «spike-wave stupor» genannt.
Differenzialdiagnostisch abzugrenzen
ist ein Absenzenstatus bei generali-
sierter Epilepsie. Der Ursprung kann
im orbitalen, frontopolaren und fronto-
dorsalen Kortex liegen. Symptom-
arme frontale Anfille treten bevorzugt
in denjenigen Arealen auf, die hoher-
stufige, nicht unmittelbar motorische
Funktionen wahrnehmen.
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Johanna K., 37 Jahre, Sachhearbeiterin

Anamnese und Verlauf: Familien- und persdnliche Anamnese unauffallig. Als 22-Jahrige
zwei konvulsive Anfélle. Behandlung mit Carbamazepin. Mit 24 Jahren erstmalig Zu-
stand Uber 2 Stunden mit Schwerbesinnlichkeit, Apathie, zeitlicher Desorientiertheit
und ausgepragten Gedéachtnislicken. Im EEG nahezu kontinuierliche, generalisierte
3-Sekunden-Spike-Wave-Aktivitat als Bestatigung der klinischen Diagnose eines nicht
konvulsiven Status epilepticus (siehe Abb.). 2 Monate spéter weiteres Stunden an-
haltendes Ereignis mit Verlangsamung bei nicht wesentlich beeintréchtigter \Wahr-
nehmung. Mit Add-on-, spéter hochdosierter Monotherapie mit Valproat die nachsten
6 Jahre anfallsfrei. Als unerwiinschte Wirkung aber Gewichtszunahme.
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Bei deswegen zunehmend schlechterer Compliance erneuter nicht konvulsiver Status
1998. Wunsch des Absetzens der Valproinsaure und Wechsel auf Lamotrigin. In der
Umstellphase 2- bis 3-mal kurze «Absenzenepisoden» iiber Minuten. In den folgenden
Jahren pro Jahr jeweils 2 nicht konvulsive Anfallsstatus mit einer Dauer zwischen
1 bis 12 Stunden. Vereinzelt bis max. 10 Sekunden dauernde Phasen mit Konzentra-
tionsstérungen und schlechterer Wahrnehmung. Weitere Dosiserhdhung von Lamo-
trigin durch Tremor limitiert. Add-on-Topiramat muss wegen zu starker Gewichtsab-
nahme wieder abgesetzt werden, Levetiracetam nicht gentigend wirksam. Ende 2004
wegen neu auftgetretene fokal-motorische Anfélle des linken Arms Umstellung auf
Carbamazepin. In der Folge innerhalb von 5 Monaten 5 nicht konvulsive Status mit
3 Hospitalisationen. Dauer der Status eine Stunde bis 1'/> Tage. Klinisch apathisch,
verwirrt, wechselnd ansprechbar, gibt keine koh&rente Antwort, kann aber am Folge-
tag die in diesem Zustand an sie gestellten Fragen der Arzte und die Unterhaltung der
Besucher teilweise korrekt wiedergeben. Beim langsten Ereignis 2-mal Urinverlust.
Unterbrechung der Status mit Midazolam. In den jeweiligen EEG bilaterale, rechtshe-
tonte irreguldre Spike-Wave-Aktivitat, im Verlauf zunehmend bifrontaler Schwerpunkt.
Kontrolle des Schadel-MRI bis auf Erweiterung eines Seitenventrikels weiter unauffallig.
Einverstandnis, wieder niedrig dosiert Valproat und Lamatrigin einzunehmen. Damit
die letzten 2'/2 Jahre anhaltend anfallsfrei. Gewicht mit Diat im gewiinschten Bereich.

Diagnose: Fokale Epilepsie mit frontalen Absenzen, sich als meist nicht kanvulsiver
Status epilepticus manifestierend.

Fallbeispiel 2

5. Mastikatorische (oder operkulire)
Anfille

Anfallssemiologie: Kaubewegungen,
Schlucken und ausgeprégter Spei-
chelfluss. Bei Anféllen auf der domi-
nanten Seite kommt es zu einer
Sprechstorung. Das Bewusstsein hleibt

bei rein operkuldren Anfillen erhal-
ten. Die Ursprungs-/symptomatogene
Zone liegt im frontalen Operkulum.

Lokalisation
Der Ort des Anfallsgeschehens kann
bei FLE oft nicht genau lokalisiert

werden, wenn nur ein Oberflichen-
EEG und eine unter Umstdnden we-
nig lokalisierende Semiologie gege-
ben sind. Dies gilt vor allem fiir
komplexe motorische Anfélle, die un-
spezifisch den anterioren Neokortex
(orbitaler, frontopolarer und ventrola-
teraler préfrontaler Kortex) betreffen.
Diskutiert wird auch, ob die moto-
rischen Schablonen ein frontales
Release-Phidnomen darstellen. Auch
frontale Absenzen kénnen den media-
len Kortex, die frontopolare Region
und die frontodorsale Konvexitdt mit-
einbeziehen. Die symptomatogene Zone
der tonisch-posturalen Anfille ist meist
das supplementir sensomotorische
Areal, das hdufig auch gleichzeitig der
Anfallsursprung ist. Umgekehrt sind
manche Anfallssemiologien, etwa die
fokal klonischen Anfélle des primér
motorischen Kortex, die hypermoto-
risch-affektiven Anfille des zinguli-
ren Kortex und die mastikatorischen
Anfélle des frontalen Operkulums, von
sehr hohem lokalisatorischem Wert.

Spezielle Epilepsieformen
Ndchtliche  Frontallappenepilepsie
(NFLE): Die NFLE ist charakterisiert
durch Anfille, die ausschliesslich oder
vorwiegend in der Nacht auftreten.
Charakteristische Anfille dieser Art
sind: paroxysmale Arousals, hypermoto-
rische Anfille, bilaterale asymmetri-
sche tonische Anfille und epileptisches
Nachtwandeln (21, 22). Als Folge des
fragmentierten Schlafes kann es zu ei-
ner erh6hten Tagesmiidigkeit kommen.
Die NFLE ist kein homogenes epilep-
tisches Syndrom. Es gibt symptomati-
sche und genetische Formen. Die Rate
der familidren Form, der autosomal
dominanten nédchtlichen Frontallap-
penepilepsie (ADNFLE), variiert zwi-
schen 8 und 43 Prozent (13). Zur Erst-
manifestation kommt es bereits in der
Kindheit mit ndachtlichen, kurzen An-
fallen, die in Serie auftreten konnen.
Als Ursache wurden Missens-Mutatio-
nen in Genen fiir neuronale Nicotin-
Acetylcholin-Rezeptor-Untereinheiten
gefunden.

Bei den symptomatischen Ursachen
werden immer héaufiger Kkortikale
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Dysplasien gefunden. In einer aktuel-
len Arbeit bei operierten Patienten mit
einer NFLE fanden sich in den histolo-
gischen Untersuchungen der Resek-
tate in 20 von 21 Patienten kortikale
Dysplasien. Das vorgidngig durchge-
fithrte Schiddel-MRI wurde in 10 von 21
Patienten als unauffillig befundet (23).

Gutartige Epilepsie des Kindesalters
mit zentrotemporalen Spikes
(Rolando-Epilepsie)

Es handelt sich dabei um eine gutar-
tige Epilepsieform mit Remission in
der Mitte des zweiten Lebensjahr-
zehnts. Die meist aus dem Schlaf auf-
tretenden Anfdlle dussern sich als
fokale motorische Anfille mit einsei-
tigen Kloni der Gesichtsmuskulatur,
Lippen oder Zunge, mit Kaubewegun-
gen, Speichelfluss und/oder Sprech-
arrest. Auch generalisiert tonisch-klo-
nische Anfille kénnen vorkommen.
Vor allem im Schlaf-EEG finden sich
typische zentrotemporale Spikes. Es
besteht eine familidre Pradisposition.

Diagnosestellung

Wichtigstes Element zur Diagnose-
stellung ist eine gute Anamneseerhe-
bung mit detaillierter Beschreibung
der Anfallssymptome und den Um-
stinden von deren Auftreten.
Interiktales und iktales EEG: Grosse
Teile des medialen und orbitalen Kor-
tex sind in der Oberflichen-EEG-Ab-
leitung schlecht erfassbar. Falls im in-
teriktalen EEG keine epileptiformen
Potenziale gefunden werden, wie dies
bei etwa 40 Prozent der FLE berichtet
wird, sollte ein Nachtschlaf-EEG mit
Video durchgefiihrt werden. Dieses
bringt hadufig auch wegen der Regis-
trierung der Anfélle und charakteris-
tischer Semiologie eine grossere dia-
gnostische Ausbeute. Das Standard-EEG
kann wihrend der Anfille, vor allem
bei den hypermotorischen Anfillen,
stark artefaktgestort sein. Wegen héu-
fig bilateraler epileptiformer Ent-
ladungen kann die Abgrenzung zu
generalisierten Entladungen im Rah-
men von primér generalisierten Epi-
lepsien schwierig sein. Bei der Frage
nach moglicher Operation des Herdes

Fortbildung

sind invasive Abkldrungen mit subdu-
ralen oder Tiefenelektroden notig.
Strukturelle Abkldrungen: Die Abkla-
rung der Atiologie mit hochauflosen-
dem Schidel-MRI ist unerldsslich. Fo-
kale Lasionen bei FLE werden je nach
berichteter Serie in 30 bis 65 Prozent
gefunden. Bereits die Erstbildgebung
sollte nach den heutigen epileptologi-
schen Standards durchgefiihrt werden
(24), um die Diagnose zu sichern, dem
Patienten unndotige Mehrfachuntersu-
chungen zu ersparen und gegebenen-
falls friithzeitig Merkmale einer pharma-
koresistenten Epilepsie (z.B. Vorliegen
einer fokalen kortikalen Dysplasie) in
Hinblick auf eine mogliche prachir-
urgische Epilepsiediagnostik zu doku-
mentieren.

Ursachen: Bei den symptomatischen
Formen konnen Tumoren, Zustidnde
nach Meningoenzephalitiden, post-
traumatische Verdnderung, fokale
kortikale Dysplasien, vaskuldre Mal-
formationen und andere Pathologien
Ursachen des Anfallsleidens sein.

Bei den genetischen Formen wurden
verschiedene Mutationen bei der
ADNFLE gefunden. Eine genetische
Ursache hat wegen des gehduften
familidren Vorkommens auch die
erwiahnte gutartige Epilepsie des Kin-
desalters (Rolando-Epilepsie).

Behandlung und Prognose

Zur medikamentosen Behandlung
konnen alle zugelassenen Antikonvul-
siva mit einer Wirksamkeit gegen fo-
kale Anfille eingesetzt werden. Be-
ziiglich Medikamentenwahl gelten die
Kriterien der Wirksamkeit und Ver-
traglichkeit (25), wie auch das Fall-
beispiel 2 verdeutlicht.

Bei den autosomal dominanten NFLE
wurde Carbamazepin empfohlen. In
unkontrollierten offenen Studien bei
bis anhin refraktiaren FLE wurden gute
Erfahrungen mit der Kombination
Valproat und Lamotrigin (26) oder To-
piramat (27) gemacht. Systematische
Studien beziiglich Wirksamkeit von
Antikonvulsiva bei verschiedenen
Lokalisationen oder auf die einzelnen
Anfallssymptome wurden hisher aber
nie durchgefiihrt. Die Rate von nicht
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oder ungeniigend medikamentos An-
sprechenden wurde bei NFLE mit
etwa 30 Prozent angegeben.

Bei Unwirksamkeit der medikamento-
sen Therapie sollte eine préachirurgi-
sche Diagnostik in einem spezialisier-
ten Zentrum durchgefiihrt werden.
Die Diagnostik umfasst eine Aufzeich-
nung patiententypischer Anfille mit
simultaner Video-EEG-Langzeitablei-
tung zum elektrophysiologischen Nach-
weis des fokalen Anfallsursprungs,
eine definitive strukturelle Bildge-
bung, eine neuropsychologische Un-
tersuchung zum Nachweis epilepsie-
und gegebenenfalls lokalisationshe-
zogener kognitiver Einbussen. Je nach
Befundkonstellation kommen Funk-
tionsuntersuchungen wie die Positro-
nen-Emissionstomografie (PET) und
die Single Photon Emission Compute-
rized Tomography (SPECT) zur Dar-
stellung der «functional deficit zone»,
die funktionelle Kernspintomografie
(TMRI) oder der intrakarotidale Amob-
arbital-Test (Wada Test) kommen zur
Bestimmung der Sprachdominanz zur
Anwendung. Sollte durch diese Unter-
suchungen ein umschriebenes Areal
trotz einer tragfiahigen Arbeitshypo-
these nicht einzugrenzen sein, kann
eine zusdtzliche invasive Diagnostik
mit Anfallsaufzeichnung tiiber chro-
nisch implantierte subdurale Streifen-
oder Gitterelektroden und/oder intra-
zerebrale Tiefenelekiroden in vielen
Féllen noch zu einer Operationsemp-
fehlung fiihren. Bei epileptogenen La-
sionen in der Nihe eloquenter Areale
kann mittels Elektrostimulation iiber
subdurale Gitterelektroden auch eine
funktionelle Hirnkartierung (electrical
stimulation mapping) erfolgen. Mit
einer solchen modernen Diagnostik
lassen sich heute prézise Operations-
empfehlungen formulieren. Meist wer-
den sogenannte erweiterte Lésion-
ektomien durchgefiihrt, das heisst die
mutmasslich epileptogene Lésion (z.B.
fokale kortikale Dysplasie, Kavernom)
inklusive des individuell zu bestim-
menden perildsionellen epileptogenen
Areals wird reseziert. Selbst bei vollig
fehlendem Ldsionsnachweis im MRT
kann bei sonst stimmiger Diagnostik
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Fortbildung

Ein Video-EEG mit Registrierung der Anfalle

und der Analyse der Anfallssymptome ist

in der Regel fur eine Diagnosestellung unerlasslich.

eine erfolgreiche Resektion des
epileptogenen Areals mdoglich sein.
Histologisch zeigen sich dann oft sub-
tile fokale Dysplasien, die der bild-
gebenden Darstellung heute noch
entgehen (23). Die Aussichten auf An-
fallsfreiheit sind heute (im Unter-
schied zu Berichten iiber dltere Ope-
rationsserien) anndhernd den Ergeb-
nissen bei der Chirurgie der Tempo-
rallappenepilepsien gleich mit einer
Quote von 50 bis 60 Prozent postope-

rativ anfallsfreier Patienten (28, 29).

Differenzialdiagnosen

In der Praxis kann die Differenzial-
diagnose zu Parasomnien und psycho-
genen Anféllen Schwierigkeiten be-
reiten.

Uberschneidungen von néchtlichen
Frontallappenanfillen zu Parasom-
nien sind moglich. In der Anamnese
bei Patienten mit NFLE werden bei
etwa 34 Prozent, bei deren Familien-
angehorigen in 39 Prozent, Parasom-
nien angegeben (13, 30), was einer
deutlich hoheren Prédvalenz als in der
Allgemeinbevolkerung entspricht. Eine
gute Unterscheidungsmaoglichkeit bie-
tet der Frontal Lobe Epilepsy and
Parasomnia (FLEP) Scale mit einer
hohen Sensivitdt und Spezifitit (31).
Komplex-motorische/hypermotorische
Anfille konnen wegen ihrer freneti-
schen (Williamson) oder bizarren
Symptomatik und der fehlenden EEG-
Verdanderungen als psychogene An-
falle missinterpretiert werden, wie
auch psychogene Anfille umgekehrt
als Frontallappenanfille erscheinen
konnen. Klinische Hinweise auf nicht
epileptische (psychogene) Anfille
sind im Gegensatz zu den oben er-
wihnten Charakteristika der fronta-
len epileptischen Anfille: die variable
Dauer, das Auftreten aus dem Wach-
heitszustand (auch in der Nacht), die
variablen, nicht stereotypen, moto-
rischen Bewegungen.

Fazit

Frontallappenanfille konnen sich je
nach involviertem Areal unterschied-
lich manifestieren. Die Kenntnis der
typischen Anfallssemiologie und der
Begleitumstdnde des Auftretens kann
in der Differenzialdiagnose zu Para-
somnien und psychogenen Anféllen
helfen. Bei Nichtansprechen auf eine
ausdosierte medikamentdse Behand-
lung sollte bereits friih die epilepsie-
chirurgische Option in Betracht gezo-
gen werden, die in den letzten Jahren
mit den verbesserten technischen
Abkldrungsmaoglichkeiten zu einer
hohen Quote postoperativ anfalls-
freier Patienten gefiihrt hat. ]
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