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Sprachstorung und Epilepsie im Kindesalter
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Zusammenfassung

Die Epilepsie im Kindesalter ist mit einer Pravalenz von
0,4 - 0,6 % eine der haufigsten neuropddiatrischen Erkran-
kungen. Unabhangig davon haben ca. 6 - 8 % aller Kinder
eine Sprachstorung. Die Rate von Kindern mit Epilepsien,
die zusatzlich eine Sprachstorung haben, ist mit ca. 30 %
deutlich hoher. Die Sprachstérungen bei Epilepsien kon-
nen sowohl iktal, postiktal und/oder interiktal, das heisst
unabhangig von den epileptischen Anfallen, auftreten.
Die benigne idiopathische fokale Epilepsie mit zentro-
temporalen Spikes (BECTS) ist die haufigste fokale Epilep-
sie im Kindesalter und geht sowohl mit einer iktalen
Sprachstorung als Anfallssymptom, als auch mit einem
deutlich erhohten Risiko, eine interiktale Sprachstorung
zu entwickeln, einher. Der Verlust der Fahigkeit, Sprache
zu kommunizieren, ist Leitsymptom des CSWS und des
Landau Kleffner-Syndroms. Das Schlaf-EEG ist bei den
oben genannten Epilepsiesyndromen die wegweisende
Diagnostik mit dem Nachweis kontinuierlicher Spike-
wave-Entladungen. Zusétzlich gibt es Kinder, die eine
Sprachstoérung haben, im EEG epilepsietypische Entladun-
gen Ulber der sprachrelevanten Hirnregion aufweisen, die
jedoch niemals epileptische Anfdlle hatten. Kontrovers
wird diskutiert, ob diese Kinder von einer antikonvulsiven
Therapie profitieren.
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Schliisselworter: Sprachstorung, Epilepsien im Kindesal-
ter, benigne fokale Epilepsie mit zentro-temporalen
Spikes, CSWS, Landau-Kleffner-Syndrom

Language Disorder and Epilepsy in Childhood

Epilepsy in childhood is with a prevalence of 0.4 - 0.6%
one of the most frequent pediatric neurologic
illnesses. Independently 6 - 8% of all children have a
language disorder. The rate of children with epilepsy and
language disorder is clearly higher with approximately
30%. Language disorder with epilepsy can appear ictal,
postictally and/or inter-ictally, that means regardless of
the epileptic seizures. Benigne childhood epilepsy with
centrotemporal spikes (BECTS), the most frequent focal
childhood epilepsy comes along with linguistic abnorma-
lity as a symptom of the epileptic seizures as well as to de-
velop an inter-ictal language disorder with a clearly raised
risk. The loss of the ability to communicate with language
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is an important symptom of the CSWS and Landau-Kleff-
ner syndrome. The EEG during sleep is the break-through
diagnostic with the proof of continuous spikes and waves
during slow-wave sleep. In addition, there are children
who have language disorders and their EEG shows epilep-
tic discharges in the linguistic-relevant brain region, but
they never had any type of epileptic seizures. It is contro-
versially discussed, whether these children profit from
medical treatment with antiepileptic drugs.

Key words: Language disorder, epilepsy in childhood, be-
nign childhood epilepsy with centrotemporal spikes, epi-
lepsy with continuous spikes and waves during slow-wave
sleep, Landau-Kleffner syndrome

Logopathie et épilepsie de I'enfant

Une prévalence de 0,4 a 0,6 % fait de I'épilepsie infan-
tile une des affections neuropédiatriques les plus répan-
dues. Indépendamment de cela, env. 6 a 8 % de tous les
enfants sont atteints d’'une logopathie. Les enfants épilep-
tiques sont particuliérement concernés puisque env. 30%
d’entre eux présentent parallélement une logopathie. Les
logopathies peuvent étre de nature ictale, post-ictale
et/ou interictale, c’est-a-dire qu’elles surviennent indé-
pendamment des crises épileptiques. Lépilepsie idiopathi-
que focale bénigne a paroxysmes centro-temporaux
(BECTS) est I'épilepsie focale la plus fréquente des enfants
et elle s'accompagne d’une logopathie ictale comme
symptome de crise aussi bien que d’un risque nettement
accru de développer une logopathie interictale. Laphasie
est le symptome clé du syndrome de pointes continues du
sommeil (CSWS) et du syndrome de Landau-Kleffner. Pour
ces syndromes épileptiques susmentionnés, I'EEG du
sommeil est un élément diagnostique concluant par la
preuve de décharges continues de pointes ondes. Il existe
aussi des enfants affectés d’'une logopathie dont I'EEG
révéle des décharges épileptiques typiques dans la zone
du cerveau impliquée dans le langage et qui n'ont
pourtant jamais eu de crises épileptiques. La controverse
subsiste dans la discussion d’un éventuel bénéfice que ces
enfants pourraient tirer d’'une thérapie anticonvulsive.

Mots clés : logopathie, épilepsies infantiles, épilepsie fo-

cale bénigne a paroxysmes centro-temporaux, CSWS, syn-
drome de Landau-Kleffner
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Sprachlokalisation im Gehirn und Sprachentwick-
lung

Uber hirnlokalisatorische Arbeiten Mitte des 19.
Jahrhunderts von Paul Broca [1] und Carl Wernicke [2]
hat sich ein Modell entwickelt, in dem spezifische
Leistungen der Sprache spezifischen Hirnzentren zuge-
ordnet werden. Das Broca-Areal, welches sich im Pars tri-
angularis des Gyrus frontalis inferior (Brodmann-Areal
44 und 45) meistens auf der linken Hemisphare des Ge-
hirns befindet, ist fiir die artikulierte Sprache verant-
wortlich. Lasionen in diesem Bereich haben eine motori-
sche Aphasie (nicht fllissige Sprache, so genannter Tele-
grammstil, Agrammatismus) zur Folge. Das Wernicke-
Areal, lokalisiert im Gyrus temporalis auf dem Brod-
mann-Areal 22, ist das auditorische Zentrum mit Sitz des
Lautgedachtnisses, ebenfalls meist in der linken Hemi-
sphare des Gehirns lokalisiert. Ldsionen in diesem Areal
haben eine sensorische Aphasie zur Folge, was bewirkt,
dass die Patienten Worte nicht verstehen oder die De-
fekte ihrer an sich fliissigen Sprache nicht bemerken, und
es so zu Paraphasien und Neologismen kommt.

Moderne Methoden der Bildgebung des Gehirns wie
vor allem die funktionelle Bildgebung mittels Positro-
nen-Emissions-Tomographie (PET) oder funktionelle
MRT-Untersuchungen zeigen, dass es nicht eng um-
schriebene Zentren fiir bestimmte sprachliche Leistun-
gen gibt, sondern eher eine synchronisierte Aktivitat in
ausgedehnten neuronalen Netzwerken zwischen unter-
schiedlichen Regionen der Hirnrinde und subkortikalen
Kerngebieten, die in reziproker Weise sowohl| beim Ver-
stehen als auch bei der Produktion von Sprache auftritt
[3].

Neben den anatomischen Voraussetzungen fiir die
Entwicklung von Sprache sind ein funktionierendes Hor-
vermogen, eine funktionsfahige Motorik sowie anatomi-
sche Voraussetzungen wie zum Beispiel Stimmbander
oder Phoniationsraume von entscheidender Bedeutung.
Zusatzlich zur Sprachentwicklung sind Sprachvorbilder
wichtig sowie die Abwesenheit schwerwiegender
Stérungen im sozialen Umfeld. Bereits das Neugeborene
kommuniziert mit Sprache. Innerhalb der ersten zwei
Monate tiberwiegen reflexartige angeborene Lautdusse-
rungen. Das Neugeborene macht vor allem durch Varia-
tionen der Schreistarke auf sich aufmerksam. Diese ori-
entieren sich fast ausschliesslich am Befinden des Saug-
lings wie zum Beispiel Weinen bei Hunger oder Gurren
bei Zufriedenheit [4]. Am Ende des 2. Lebensmonats
kommt es zu einer zunehmenden Modulation der
Lautausserungen, so dass sich bereits unterschiedliche
Vokale erkennen lassen. Ab dem 6. Lebensmonat werden
zunehmend konsonantenartige Elemente mit vokalarti-
gen verbunden, die dann nach und nach in das so ge-
nannte kanonische Lallen libergehen. Ab dem 7. Lebens-
monat kommt es zu einer zunehmenden Beherrschung
von wiederholten rhythmischen konsonanten Vokalver-
bindungen [5]. Ab dem 8. und 10. Lebensmonat bilden
sich vermehrt Laute aus, die Wortern ahneln. Ab dem 8.
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Lebensmonat kommt es neben der Produktion von Dop-
pelsilben wie ,mama“ oder ,baba“ Ab dem 10. Lebens-
monat werden erste Worte gebildet. Zusatzlich treten
Plappern und Silbenketten wie ,wawawa“ auf. Mit 12
Monaten sagt das Kind in der Regel ,Mama“ und ,,Papa“
Etwa 75 % aller Kinder sprechen in diesem Alter sinnbe-
zogene Worte [6]. Der Wortschatz und Wortgebrauch im
frihen Kindesalter variiert sehr stark; mit 15 Monaten
betragt das Wortrepertoire zum Beispiel zwischen 0 und
45 Worten. Ca. ab dem 18. Lebensmonat kommt es dann
zur so genannten Sprachexplosion, wobei sich der pro-
duktive Wortschatz dann schlagartig vermehrt. Hier vari-
iert das Wortrepertoire zwischen 50 und 100 Wortern.
Zusatzlich zu den Substantiven treten Verben, Adjektive
und Pradikative und erste Wortkombinationen auf. Mit 2
Jahren schliesslich kann das Kind sich beim Namen nen-
nen. Der aktive Wortschatz betragt dann zwischen 50
und 350 Worten. Mit 4 Jahren sollte ein Kind Uber alles
reden konnen, was seine direkten Lebensnotwendigkei-
ten, Interessen und Emotionen betrifft. Deutsche Kinder
verfligen beim Schuleintritt tiber etwa 5'000 aktive und
liber 25'000 passive Worter [7]. Die grammatikalischen
Fahigkeiten beim Schulbeginn sind korrekt, wenn auch
noch wenig differenziert. Ein vollautomatisiertes, mit
hoher Geschwindigkeit ablaufendes Sprechen und
Sprachverstehen wird allerdings erst im Alter von 9 - 10
Jahren erreicht [4].

Sprachstérungen

Die ICD 10 Klassifikation unterscheidet in Bezug auf
die umschriebenen Entwicklungsstérungen des Spre-
chens und der Sprache folgende 3 Stérungsbilder: Die Ar-
tikulationsstorung (F80.0), die expressive Sprachstorung
(F80.1) und die rezeptive Sprachstorung (F80.2). Eine Ar-
tikulationsstorung ist eine umschriebene Entwicklungs-
storung, bei der die Artikulation des Kindes unterhalb
des seinem Intelligenzalter angemessenen Niveaus liegt,
seine sprachlichen Fahigkeiten jedoch im Normbereich
sind. Die expressive Sprachstorung ist eine umschriebe-
ne Entwicklungsstorung, bei der die Fahigkeit des Kin-
des, die expressiv gesprochene Sprache zu gebrauchen,
deutlich unterhalb des seinem Intelligenzalter angemes-
senen Niveaus liegt. Das Sprachverstiandnis liegt im
Normbereich. Die rezeptive Sprachstérung ist eine um-
schriebene Entwicklungsstérung, bei der das Sprachver-
standnis des Kindes unterhalb des seinem Intelligenzal-
ter angemessenen Niveaus liegt. In praktisch allen Fillen
ist auch die expressive Sprache deutlich beeintrachtigt,
zusatzlich sind haufig Stérungen in der Wort-Laut-Pro-
duktion vorhanden. Bezliglich der Sprachstérungen un-
terscheiden Sprachwissenschaftler zwischen phone-
tisch-phonologischen Stérungen (Aussprachstérungen),
Stérungen von Lexikon und Semantik (Wortschatz und
Wortbedeutung), morphologisch-syntaktischen Stérun-
gen (Dysgrammatismus) und Stérungen der Pragmatik
(Dialogkompetenz). Die Angaben zur Pravalenz um-
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schriebener Sprachentwicklungsstorungen sind sehr he-
terogen und schwanken zwischen 2 und 40 %. Seri6se
Zahlen beziffern die Pravalenz der Sprachentwicklungs-
storungen in Deutschland mit ca. 6 - 8 %. Jungen haben
deutlich haufiger Sprachprobleme als Madchen. Das Ver-
haltnis liegt hier bei 3:1 [6]. Diese extremen Differenzen
ergeben sich aus widerspriichlichen Falldefinitionen, ei-
ner ungleichen Bewertung der normalen Variationsbrei-
ten der Sprachentwicklung und Unterschieden im diag-
nostischen Vorgehen.

Es gibt unterschiedliche Verfahren zur Diagnostik von
Sprachstérungen. Es existieren Sprachstandserhebun-
gen, zum Beispiel der Delfin4-Test, welcher seit 2008 in
nordrheinwestfalischen Kindergarten vorgeschrieben ist.
Diese Sprachstandserhebungen sind Untersuchungen ei-
nes Jahrganges im Hinblick auf sprachliche Kompeten-
zen und dienen zur Feststellung des Sprachforderbedar-
fes. Die nachste Stufe der Diagnostik ist das Sprach-
screening, welches eine zeitokonomische und orientie-
rende Einschatzung zuldsst; es unterscheidet zwischen
sprachlich unauffalligen und sprachlich auffalligen Kin-
dern. Zu nennen ist zum Beispiel der Elternfragebogen
fiir Kinder im Alter von 12 beziehungsweise 24 Monaten
(ELFRA-1, -2), welcher als Screeningverfahren zum Bei-
spiel in der kinderarztlichen Praxis bei den Vorsorgeun-
tersuchungen U6 und U7 ausgefiillt werden konnte.
Weitere Sprachscreeningverfahren sind beispielsweise
das Heidelberger audivite Screening in der Einschulun-
tersuchung (HASE), das Heidelberger Vorschulscreening
(HVS) oder das Sprachverhalten bei Migrantenkindern in
Kindertagesstatten (SISMEK). Der Goldstandard zur Er-
fassung von Sprachstorungen ist die logopddische Dia-
gnostik, die eine Untersuchung des sprachlichen Ent-
wicklungsstands auf allen linguistischen Ebenen dar-
stellt und eine Einschatzung der Behandlungsbediirftig-
keit von Sprachstoérungen zuldsst. Zu nennen ist vor al-
lem der Sprachentwicklungstest (SETK-2 fiir 2-jahrige
oder SETK 3 - 5 fiir 3- bis 5-jahrige). Ebenfalls gebrauch-
lich sind der Heidelberger Sprachentwicklungstest
(HSET) und der Psycholinguistische Entwicklungstest
(PET).

Die Differenzialdiagnose der Atiologie von Sprach-
storungen umfasst insbesondere die Horstérungen und
Erkrankungen peripherer Sprechorgane, zum Beispiel
Lippen-Kiefer-Gaumenspalten, andere Gaumen- oder
Kiefer-, sowie Zahnanomalien und Adenoide. Zusatzlich
kann die Sprachentwicklungsverzégerung Ausdruck ei-
ner globalen Intelligenzminderung sein. Bei einigen Syn-
dromen mit mentaler Retardierung gehort eine Sprach-
storung zu den Hauptsymptomen. Zusatzlich kommen
akute sowie chronische und degenerative neurologische
Erkrankungen, aber auch psychogene Faktoren, emotio-
nale Storungen, Mutismus, tiefgreifende Entwicklungs-
storungen, sowie mangelnde sprachliche Anregung in
Betracht [8].
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Epilepsie

Epilepsie ist eine haufige Erkrankung, epileptische
Anfille sind ein noch haufigeres Symptom. Im Laufe ih-
res Lebens erleiden etwa 5 % aller Menschen einen epi-
leptischen Anfall [9]. Die Pravalenz der Epilepsien im Kin-
desalter betragt etwa 0,5 %. Im Mittel erkranken ca. 50
von 100'000 Kindern jedes Jahr an einer Epilepsie. Insge-
samt machen Kinder einen Anteil von ca. 25 % aller Neu-
erkrankungen aus [10]. Die internationale Liga gegen
Epilepsie definiert einen epileptischen Anfall als: ,vori-
bergehendes Auftreten von krankhaften Befunden
und/oder Symptomen aufgrund einer pathologischen
exzessiven oder synchronen neuronalen Aktivitat im Ge-
hirn“ [11]. Die vorgeschlagene Definition einer Epilepsie
der Internationalen Liga gegen Epilepsie lautet: ,Storung
des Gehirns, die durch eine dauerhafte Neigung zur Ent-
wicklung epileptischer Anfalle sowie durch die neurobio-
logischen kognitiven, psychosozialen und sozialen Kon-
sequenzen dieses Zustandes gekennzeichnet ist. Es setzt
das Auftreten mindestens eines epileptischen Anfalles
voraus“ [11]. Epileptische Anfdlle werden in der Regel
weiterhin nach dem Vorschlag der Internationalen Liga
gegen Epilepsie aus dem Jahre 1981 klassifiziert, die Epi-
lepsiesyndrome nach einem Vorschlag aus dem Jahre
1989 [10]. Die Klassifikation richtet sich nach der Atiolo-
gie, das heisst. idiopathisch oder symptomatisch, sowie
nach dem EEG-Befund oder dem klinischen Befund, also
entweder fokal oder generalisiert. 2006 wurde in der
Zeitschrift fiir Epileptologie ein Vorschlag fiir eine neue
patientenorientierte Epilepsieklassifikation veroffent-
licht. Dieses diagnostische Schema ist in 5 Achsen unter-
teilt, die einen logischen und klinisch orientierten Weg
der Bildung von Hypothesen ermdglichen sollen, um in-
dividuell bei jedem Patienten eine sinnvolle diagnosti-
sche Strategie zu entwickeln und therapeutische Mass-
nahmen festzulegen. Die so genannte mehrdimensiona-
le patientenorientierte Klassifikation beinhaltet sowohl
die epileptogene Zone (Wo ist die Schadigung?), die An-
fallssemiologie (Was ist das Symptom?), die Atiologie
(Was ist die Ursache?), die Anfallshdaufung (Wie schwer
und akut ist die Erkrankung?) und beriicksichtigt relevan-
te medizinische Faktoren (Gibt es sonstige relevante Be-
funde aus Anamnese, klinischem Befund und sonstigen
Untersuchungen?) [12]. Kritik an der in den Jahren 1981
und 1989 festgelegten Klassifikation von epileptischen
Anfallen ist, dass nicht alle Anfalle ausschliesslich nach
ihren klinischen Erscheinungen klassifiziert werden kon-
nen, und dass gerade im Kindesalter verschiedene Epi-
lepsiesyndrome nicht klassifizierbar sind. Eine japani-
sche Studie bei 2'200 Kindern mit Epilepsien zeigt diese
Schwierigkeiten. Es wurde versucht anhand der ILAE-
Klassifikation von 1989 die Epilepsien dieser 2'200 Kin-
der einzuteilen. Dies gelang bei 2'030 Kindern, das heisst
91,4 % der Falle [13].
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Sprachstorung und Epilepsie

Die Studien zur Komorbiditat von Sprachstérungen
bei Kindern mit Epilepsie sind rar. Aus dem Jahr 1992
existiert eine epidemiologische Untersuchung von
Sillanpaa aus Turku in Finnland, der eine unselektierte
Population von 21'104 Kindern mittels eines Elterninter-
views bezliglich der Pravalenz von Epilepsien und Komor-
biditaten untersucht hat. Die Pravalenz der Epilepsien
dieser Studie war 0,68 % (143 von 21'104 Kindern); die

genzfunktionen, der Sprachfunktionen sowie der schuli-
schen Fertigkeiten.

Die Einflussfaktoren des Ausmasses der Sprach-
storung bei Kindern mit Epilepsie sind viele.

Die Atiologie der Epilepsie spielt ebenso eine Rolle
wie der Anfallstyp, die Haufigkeiten der Anfalle, der Ent-
wicklungs- und Lebensabschnitt der Kinder mit einer ak-
tiven Epilepsie, als auch Entwicklung der Erkrankung und
die zugrundeliegende Grunderkrankung. Daneben ha-
ben das Umfeld und die medikamentdse Therapie eben-

Epilepsie-Syndrom

Atiologie

Grunderkrankung

Umfeld

" Anfallstyp
Sprachstdrung bei Kindern
/ e \
Krankheitsentwicklung Entwicklungsabschnitt
Anfallsfrequenz Medikamente

Abbildung 1: Einflussfaktoren auf die Sprachfunktion bei Kindern mit Epilepsie

haufigste assoziierte Erkrankung bei Kindern mit Epilep-
sien war die mentale Retardierung mit 31,4 %, gefolgt
von den Sprachstorungen mit 27,5 % sowie spezifischen
Lernproblemen mit 23,1 % [14]. Sprachstérungen bei
Kindern mit Epilepsien kdnnen sowohl iktal, das heisst
wahrend eines Anfalles, als auch postiktal, das heisst
kurz nach einem Anfall oder interiktal, das heisst unab-
hangig von den epileptischen Anféllen, auftreten. lktal
treten immer dann Sprachstérungen auf, wenn die epi-
leptogene Zone die sprachrelevanten Zonen des Gehirns
betrifft. Beispiel hierfiir ist die mesiale Temporallap-
penepilepsie (MTLE), welche mit einer Hippokampus-
sklerose assoziiert ist. Betrifft die Hippokampussklerose
die sprachdominante Hemisphare, so haben diese Kinder
haufig Schwierigkeiten, neue sprachliche Inhalte iiber-
dauend zu behalten. Auch bestehen Probleme im Abruf
von bereits etablierten sprachlichen Inhalten, Anzeichen
hierfiir sind zum Beispiel Wortfindungsstoérungen. Dane-
ben finden sich meist moderate Reduktionen der Intelli-
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falls Einfluss auf die sprachlichen Funktionen.

Die Frage nach der Atiologie umfasst die Uberlegung,
ob es sich bei der Epilepsie um eine idiopathische oder
symptomatische Epilepsie, zum Beispiel traumatischer
oder hypoxisch-ischamischer Genese, handelt. In diesem
Zusammenhang ist die Lokalisation der Lasion im Gehirn
von entscheidender Bedeutung. Liegt diese Lasion in der
sprachdominanten Hemisphdre sind Sprachstérungen
anzunehmen. Auch der Anfallstyp spielt eine Rolle. Bei
fokalen Anfdllen kann es bei Lokalisation Uber der
sprachdominanten Hemisphdre zu interiktalen Sprach-
storungen kommen. Generalisierte Anfdlle oder der Sta-
tus epilepticus gehen immer mit einem Bewusstseins-
verlust einher und fiihren somit auch fiir die Dauer des
Anfalles zum Verlust der Sprache. Nach einem Status epi-
lepticus oder einem generalisierten tonisch-klonischen
Anfall kommt es hdufig zur postiktalen Midigkeit und
Verlangsamung und somit auch zu einer Verschlechte-
rung der Sprachleistungen. Die Anfallsfrequenz spielt ei-

Epileptologie 2009; 26 | 203
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ne Rolle; treten die Anfdlle eher selten oder haufig,
wochentlich oder gar taglich auf? Wann ist der Epilepsie-
beginn, das heisst in der Sauglings- oder Kleinkindzeit,
wenn das Kind Sprache erwirbt und erlernt, oder im Kin-
des- und Jugendalter, wenn die Sprache bereits ausge-
pragt ist? Wie lange dauert die Epilepsie und wie ist die
Krankheitsentwicklung, gibt es eine Therapieresistenz,
ist es ein benigner Verlauf oder schreitet die Epilepsie
progressiv voran? Nicht zu vernachlassigen ist auch der
Effekt der medikamentdsen Therapie auf die Sprache; so
ist in der Fachinformation einiger Antiepileptika als Ne-
benwirkung eine mogliche Sprachstérung beschrieben.
Aus dem klinischen Alltag sind Kinder bekannt, die sich
unter antikonvulsiver Therapie in ihren sprachlichen
Fahigkeiten verschlechtern. Hier ist es ebenfalls wichtig,
ob eine Monotherapie im unteren therapeutischen Be-
reich oder eine hochdosierte Monotherapie oder eventu-
ell eine Polytherapie mit Kombinationen aus 2, 3 oder so-
gar mehr Antiepileptika verabreicht werden [15].

BECTS

Die benigne idiopathische fokale Epilepsie mit zen-
tro-temporalen Spikes (BECTS), die so genannte Rolando-
Epilepsie, ist mit 15 - 20 % [16] aller kindlichen Epilepsi-
en, das heisst einer Pravalenz von 20 auf 100'000 Kin-
dern [17], die haufigste fokale Epilepsie im Kindesalter
und geht sowohl mit einer iktalen Sprachstérung als An-
fallssymptom, als auch mit einem deutlich erhdhten Risi-

ko einer interiktalen Sprachstérung einher. Betroffen
sind Kinder im Alter von 3 -13 Jahren. Die neurologische
Untersuchung ist meist unauffallig. Jungen sind fast
doppelt so haufig betroffen wie Madchen. Charakteris-
tisch fiir dieses Krankheitsbild sind sensible und motori-
sche Anfélle im Gesicht, vor allem in der Mund-, Wan-
genregion und der Kaumuskulatur. Die Anfallssemiologie
ist relativ typisch. Zu Beginn des Anfalles treten Kribbeln
und eine Pardsthesie der Zunge, des Zahnfleisches, der
Lippen und der Innenseite der Wange auf. Danach folgen
hemifaziale tonische, klonische oder tonisch-klonische
Phanomene mit vermehrtem Speichelfluss. Fast immer
kommt es zum Sprachausfall (,speech arrest“) mit gur-
gelnden und grunzenden Gerduschen oder Zahneknir-
schen. Das Bewusstsein bleibt erhalten. Die Dauer des
Anfalles betragt zwischen wenigen Sekunden bis hochs-
tens wenigen Minuten. Meist treten die Anfalle im Schlaf
auf, oft kurz nach dem Einschlafen oder im morgendli-
chen Leichtschlaf. 10 % der Kinder mit BECTS haben An-
falle nur tagsiiber. 15 % der Kinder haben nachts und
tagstiber Anfalle.

Das EEG zeigt typischerweise einen ,Sharp-wave“-
oder ,,Sharp-slow-wave“-Fokus {iber der Zentrotemporal-
region, nicht selten mit Ausbreitung auf benachbarte
Hirnregionen oder zur Gegenseite. Im Verlauf findet man
haufig auch einen Wechsel der Fokuslokalisation [18]. Im
Schlaf findet sich meistens eine Zunahme der epilep-
sietypischen Potenziale.
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Abbildung 2: EEG bei BECTS mit links zentro-temporalen epilepsietypischen Entladungen
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Die BECTS gehort zu den benignen Epilepsien im Kin-
desalter. Benigne bedeutet in diesem Zusammenhang,
dass Kinder mit BECTS in der Regel mit einem Medika-
ment rasch anfallsfrei werden, es zu einem spontanen
Ausheilen kommen kann, und die allermeisten Kinder
sich ohne Beeintrachtigung ihrer Aktivitat normal wei-
terentwickeln kénnen.

Zur medikamentosen Behandlung der BECTS ist das
Mittel der ersten Wahl Sultiam, eventuell in Kombination
mit Clobazam. Medikamente der weiteren Wahl sind
Carbamazebin, Oxcarbazepin und Valproat. Wichtig ist
es, den Eltern der betroffenen Kinder die gute Prognose
der BECTS mitzuteilen und eine Entscheidung tiber eine
medikamentose Therapie mit den Eltern zu treffen [19].
Die Anfalle sistieren oft in der Pubertat, die EEG-Verande-
rungen kénnen noch liber [angere Zeit bestehen bleiben.

Kinder mit BECTS sind meist neurologisch unauffal-
lig, haben aber haufiger als Kinder ohne Epilepsie neu-
ropsychologische Probleme wie schulische Teilleistungs-
storungen, insbesondere Lese-Rechtschreibstérungen
und Sprachstérungen [20]. Anhand von Familienuntersu-
chungen vermuten einige Autoren einen gemeinsamen
pathogenetischen Hintergrund fiir epileptische Anfalle
und neuropsychologische Defizite [20, 21].

Landau-Kleffner-Syndrom / CSWS

Das Aphasie-Epilepsie-Syndrom (Landau-Kleffner-
Syndrom) und die Epilepsie mit kontinuierlichen ,Spike-
wave“-Entladungen im Schlaf (CSWS) wurden in der
ILAE-Klassifikation von 1989 getrennt unter dem Ober-
begriff der Epilepsien und Syndrome, die nicht als fokale
oder generalisierte bestimmbar sind, aufgefiihrt. Nach
dem Vorschlag der Klassifikationskerngruppe der ILAE
werden die beiden Epilepsien aufgrund der dhnlichen
Symptomatik und der dhnlichen Pathogenese nicht mehr
getrennt, sondern als epileptische Enzephalopathie ge-
fuihrt [22, 19]. Mit einer Pravalenz von 0,2 % gehoren bei-
de Epilepsie-Syndrome zu den seltenen Epilepsien im
Kindesalter [23].

Die Epilepsie mit kontinuierlichen ,Spike-wave“-Ent-
ladungen im Schlaf (Continuous Spikes and Slow Waves
during Slow Sleep), welche synonym auch als ESES (Elec-
trical Status Epilepticus during Slow Sleep) bezeichnet
wird, ist gekennzeichnet durch einen bioelektrischen
Status mit generalisierten Entladungen im Non-REM-
Schlaf. Dies wurde erstmals 1971 von Patry und seinen
Mitarbeitern beschrieben [24]. Von einem CSWS darf de-
finitionsgemdss erst dann gesprochen werden, wenn
mindestens 85 % des Non-REM-Schlafes betroffen sind
[25]. Es sind Kinder im Alter von 2 - 11 Jahren betroffen,
die haufig schon vor Beginn der Erkrankung neurologisch
auffallig sind. Das Leitsymptom des CSWS ist eine deutli-
che Regression der psychomentalen Entwicklung, vor al-
lem der sprachlichen Funktionen. Epileptische Anfdlle
sind selten. Es konnen atypische Absencen auftreten,
eventuell auch myoklonische Anfalle, astatische Anfille,
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aber auch generalisierte tonisch-klonische Anfdlle. Die
EEG-Veranderungen zeigen fokale oder multifokale
»Sharp-slow-waves“ oder generalisierte ,Spike-wave®-
Varianten, die sich im Non-REM-Schlaf zu einer generali-
sierten ,,Sharp-slow-wave“-Aktivitat ausweiten. Die EEG-
Verdnderungen und die Anfallssymptome bilden sich bis
zur Pubertat zuriick, wohingegen sich die mentalen
Fahigkeiten jedoch kaum bessern [18].

Als eine Variante der epileptischen Enzephalopathie
gilt das Aphasie-Epilepsie-Syndrom [22]. Dieses wurde
1957 von Landau und Kleffner erstmals beschrieben und
wird nach den Erstbeschreibern auch Landau-Kleffner-
Syndrom genannt. Sie beschreiben zwei Kardinalsympto-
me: 1. Erworbene Aphasie: «After apparently normal ac-
quisition of speech and language, all of these children
developed aphasia» 2. EEG-Veranderungen: «In all cases
a severe paroxysmal electroencephalographic abnorma-
lity is observed» [26]. Es besteht meist eine Sprachent-
wicklungsverzégerung im Sinne einer Dys- oder Aphasie.
Die Sprachentwicklung kann vor Beginn der Erkrankung
normal oder bereits verzogert sein. Typischerweise ist
oftmals die auditorische Agnosie als Form der rezeptiven
Sprachstérung das initiale Symptom. Mit dem Auftreten
der Sprachproblematik, bei der Wortfindungsstérungen
besonders haufig imponieren, gehen vielfach auch eine
Beeintrachtigung weiterer mentaler Funktionen sowie
Verhaltensstorungen einher. Es sind sehr unterschiedli-
che Verlaufe der Sprachaffektion beschrieben, variierend
von rascher Riickbildung bis zum langsam progredienten
Zerfall der Sprachfunktion [18].

Nur 70 % der betroffenen Patienten haben auch epi-
leptische Anfdlle, meist in geringer Frequenz [27a]. Es
treten sowohl generalisierte tonisch-klonische Anfille,
als auch fokale oder myoklonische Anfdlle auf. Im EEG
findet man fokale oder multifokale Verdnderungen, die
mit temporalen oder temporoparietalen Entladungen
einhergehen. Im Schlaf sind oft durchgehend auftreten-
de ,Sharp-slow-waves* bis hin zum bioelektrischen Sta-
tus nachweisbar.

Wie beim CSWS ist bezliglich der Prognose anzumer-
ken, dass sich die EEG-Veranderungen und Anfallssymp-
tome bis zur Pubertat, die sprachlichen Defizite jedoch
oft nur unvollstandig zuriickbilden. Klinische Erfahrun-
gen zeigen, dass die Verbesserung der sprachlichen Leis-
tungsfahigkeit dabei von der therapeutischen Beeinflus-
sbarkeit des EEG-Befundes abhangt [18]. Hierbei kommt
wahrscheinlich der Beeinflussbarkeit des schlafgebunde-
nen bioelektrischen Status eine besondere Bedeutung
zu. Dies scheint umso erfolgreicher, je friiher nach Be-
ginn der Sprachaffektion die Sanierung der nachtlichen
Staten erreicht wurde [27b]. Bei einem Teil der betroffe-
nen Patienten bessert sich die Sprachstorung trotz sa-
niertem EEG nicht oder nur unvollstandig [28].

Die medikamentdse Therapie sowohl des CSWS als
auch des Landau-Kleffner-Syndroms besteht im ersten
Schritt in der Monotherapie mit Sultiam, dann in Kombi-
nation mit Clobazam. Des weiteren kann auf Valproat,
Valproat in Kombination mit Ethosuximid, bei therapie-
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Abbildung 3: EEG mit CSWS

refraktaren Verlaufen, die nicht selten beobachtet wer-
den, auch auf Hydrokortision, Glucokortikoide oder ACTH
zuriick gegriffen werden [19]. Als epilepsiechirurgische
Option steht eine Durchtrennung intrakortikaler Fasern
bei Erhalt der pyramidalen Fasern zur Verfligung [29].
Die erfolgreiche operative Therapie scheint die Sprach-
entwicklung zu begiinstigen [20]. Unabhangig von der
medikamentdsen Therapie sollte eine Sprachtherapie in
den meisten Fdllen friihzeitig begonnen werden [19].

EEG-Veranderungen mit Sprachstérungen ohne
epileptische Anfalle

In Zusammenhang mit einem zentro-temporalen
»Sharp-wave“-Fokus im EEG werden, unabhdngig vom
Auftreten klinischer Anfalle, neuropsychologische Beein-
trachtigungen beschrieben. Neben Sprachproblemen
werden Stérungen der Intelligenzentwicklung, der Auf-
merksamkeit, der visuomotorischen Koordination und
der Feinmotorik erwahnt [16, 31, 32]. Als Ursache der
Sprachstérungen und anderer psychopathologischer Be-
eintrachtigungen als Komorbiditat eines zentro-tempo-
ralen ,Sharp-wave“-Fokus im EEG werden Neuronende-
generation und transitorische kognitive Stérungen infol-
ge der Entladungen in diesen Hirnregionen diskutiert
[32]. Es besteht demnach ein Zusammenhang zwischen
diesen EEG-Veranderungen, wie sie auch bei Kindern mit
benignen fokalen Epilepsien auftreten, und Sprach-
storungen. Es stellt sich so die Frage, ob und wann das
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EEG bei Kindern mit idiopathisch-fokaler Epilepsie be-
handelt werden muss, mehr noch, inwieweit eine durch
die Behandlung erzielte Besserung des EEGs zu einer po-
sitiven intellektuellen Entwicklung beitragen kann. Hier-
zu liegen in der Literatur Einzelkasuistiken vor [33, 34,
35, 36].

Zur Beantwortung dieser Frage veroffentlichte Gross-
Selbeck im Jahr 2003 in der Zeitschrift fiir Epileptologie
den Artikel: ,,Das EEG bei kindlich idiopathischen fokalen
Epilepsien —wann behandeln?“ [28]. Untersucht wurden
36 Kinder im Alter von 3 bis 10 Jahren in drei- bis sechs-
monatigen Abstanden Uber einen Zeitraum von 2 1/2 bis
10 Jahren mit einem Standardprogramm aus Schlaf-EEG
und neuropsychologischer Testbatterie. Die Ergebnisse
der EEG-Untersuchungen wurden entsprechend dem
Schweregrad ihrer Veranderungen in verschiedene Grup-
pen unterteilt und zu Beginn und im Verlauf der Unter-
suchung mit den Ergebnissen der neuropsychologischen
Untersuchung korreliert.

Bei allen Kindern fanden sich zum Teil gravierende
umschriebene Entwicklungs- und Lernstérungen, ohne
dass sich allerdings fiir diese Krankheitsgruppe spezifi-
sche neuropsychologische Defizite nachweisen liessen.
Eine statistisch gesicherte Beziehung zwischen dem Aus-
pragungsgrad der EEG-Veranderungen und den intellek-
tuellen Fahigkeiten liess sich fiir manche Kinder zwar
passager, nicht jedoch im Gesamtverlauf nachweisen.

Bei drei Kindern (8,3 %) fand sich ein eindeutiger Zu-
sammenhang zwischen durch medizinische Behandlung
gebessertem EEG und positiver Entwicklung. Im Trend er-
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kranken Kinder mit ungiinstigem Entwicklungsverlauf
friiher. Gross-Selbeck kam zu der Schlussfolgerung, dass
eine medikamentose Therapie von Kindern mit idiopa-
thischer Partialepilepsie mit dem Ziel, das EEG und damit
die Entwicklung positiv zu beeinflussen, nur mit grosster
Zuriickhaltung erfolgen soll. Vor Beginn, so postuliert er,
und im Verlauf einer medikamentdsen Therapie sind ein-
gehende psychologische Untersuchungen erforderlich.
Bei Kindern <6 Jahren mit gravierenden EEG-Veranderun-
gen und einem |Q tiber 60 sollte ein Therapieversuch er-
wogen werden. Dieser Therapieversuch sollte jedoch
friihzeitig kritisch bezliglich seines Effektes (EEG und
Entwicklung) und eventueller Nebenwirkungen bewer-
tet werden, um daraus vor allem hinsichtlich der Thera-
piedauer Konsequenzen zu ziehen. Bei Kindern uber 6
Jahren ist lediglich bei Nachweis einer dementiellen Ent-
wicklung eine Therapie indiziert. Kinder mit einer Intelli-
genzminderung (IQ <60) profitieren in der Regel nicht
von einer medikamentdsen Therapie [35].

Zusammenfassung

Kinder mit Epilepsien haben haufig zusatzlich eine
Sprachstérung. Diese Sprachstorung kann Symptom des
epileptischen Anfalles sein, wie zum Beispiel bei der im
Kindesalter hdufigen benignen Epilepsie mit zentrotem-
poralen Spikes (BECTS). Die Sprachstorung kann aber
auch interiktal auftreten. Die Einflussfaktoren fiir das
Ausmass der Sprachstérung bei Kindern mit Epilepsie
sind viele. Die Atiologie, die Anfallsfrequenz, die zugrun-
deliegende Erkrankung, Umweltfaktoren und auch die
medikamentdse Therapie spielen hier eine Rolle. Gerade
bei Kindern, die sich in den ersten Jahren weitgehend
normal entwickelt haben, und bei denen es dann zu ei-
nem Entwicklungsstillstand oder sogar zu einer Regressi-
on kommt, muss differenzialdiagnostisch eine epilepti-
sche Enzephalopathie bedacht werden. Diese Kinder
missen ein EEG als Schlafableitung zum Ausschluss ei-
nes CSWS bekommen. Wichtig ist, dass Veranderungen
der Sprache bei Kindern mit Epilepsie umgehend dem
betreuenden Arzt mitgeteilt werden miissen. Die Be-
handlung von Kindern mit Epilepsien beschrankt sich al-
so nicht nur auf die medikamentdse Therapie, sondern
ist eine umfassende multidiziplinare Behandlung und
gehort in die Hande eines erfahrenen Neuropadiaters in
einem dementsprechend ausgestattenen Zentrum.
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