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Hintergrund

Epilepsie betrifft beinahe 1% der Allgemein-
bevolkerung [1]. In der Schweiz sind etwa
60 000 bis 80 000 Menschen davon betroffen
und werden pro Jahr rund 4500 Neudiagnosen
gestellt [2]. Die medikamentdse Therapie ist
der erste Pfeiler der Behandlung, mit einer
geschitzten Ansprechrate von 60-70%.

Wenn trotz einer angemessenen medi-
kamentdsen Behandlung (also der ordnungs-
gemdssen Anwendung zweier geeigneter Anti-
konvulsiva) weiterhin Anfille auftreten, spricht
man von «Pharmakoresistenz» [3]. Dies betrifft
etwa 14% der Menschen mit Epilepsie in der
Allgemeinbevolkerung und 36% in klinischen
Kohorten [4]. Eine mégliche chirurgische Be-
handlung sollte bei jeder Form von pharmako-
resistenter Epilepsie unverziiglich erwogen
werden [5], um die mit diesem Zustand ver-
bundenen Auswirkungen in Form kognitiver
Defizite, psychiatrischer Komorbiditdten und
unerwiinschter Wirkungen von Antikonvulsiva
(sexuelle und metabolische Dysfunktion, Schlaf-
stérungen) zu verringern. Dariiber hinaus ist
schlecht kontrollierbare Epilepsie mit einer
erhohten Mortalitiat verbunden, entweder als
direkte Folge der Anfille (etwa plétzlicher, un-
erwarteter Tod [«sudden unexpected death in
epilepsy» - SUDEP] in Verbindung mit autono-
mer Dysfunktion, Status epilepticus, Unfillen,
Ertrinken) oder indirekt (etwa Aspirationspneu-
monie, Selbstmord, Komorbiditaten, Neben-
wirkungen von Antikonvulsiva oder psychiat-
rischen Medikamenten). Diese Situation fiithrt
ebenfalls zu wiederholten Spitalaufenthalten
und iatrogenen Komplikationen (Intubation,
Infektionen, Behandlung) und wirkt sich auf
die Ausgaben im Gesundheitswesen aus [6-10].

Wir beschreiben in diesem Artikel den kli-
nischen Fall eines jungen Patienten mit fokaler
Epilepsie, die strukturell bedingt ist und eine
ausgedehnte Region der rechten Hemisphare
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betriftt. Nach einer iiber zehnjéhrigen Entwick-
lung, die zur Verschlechterung tendierte, wurde
bei ihm nach préchirurgischer Diagnostik eine
gezielte Resektion der epileptogenen Zone als
palliative Massnahme mit sehr gutem Verlauf
durchgefiihrt. Der Fall zeigt den Nutzen der
chirurgischen Behandlung bei pharmakoresis-
tenter Epilepsie, selbst wenn die strukturellen
Lisionen und elektroenzephalographischen
Anomalien sehr ausgeprégt sind.

Fallbericht

Anamnese und Klinik

Ein 33-jahriger Familienvater wird an unsere
Abteilung tiberwiesen, um nach einem Umzug
die epileptologische Betreuung fortzusetzen.
Der Patient, der in der Anamnese kein beson-
deres Ereignis aufweist, wurde termingerecht
als Kind nicht verwandter, kaukasischer Eltern
geboren. Die Familienanamnese ist positiv fiir
Epilepsie (Cousin vaterlicherseits). In der Neo-
natalperiode hatte der Patient keinerlei Beschwer-
den. Er erwarb ein Eidgendssisches Fahigkeits-
zeugnis (EFZ) und arbeitete als Uhrmacher.

Im Alter von 19 Jahren erlitt der Patient im
Schlaf einen ersten epileptischen Anfall mit
bilateral tonisch-klonischem Verlauf. Die wei-
tere Entwicklung war von anhaltenden, stets
generalisierten, vorwiegend im Schlaf auftreten-
den Anfillen mit unterschiedlicher Haufigkeit
(fiinfmal pro Tag bis einmal in zwei Monaten)
und einer Dauer von 1-5 Minuten gepragt.
Gelegentlich bemerkte er Prodrome in Form
von Schwankschwindel und beidseitigem Tin-
nitus, trotz Behandlung mit Brivaracetam, Ox-
carbazepin und Lamotrigin.

Im Alter von 31 Jahren verschlechterte sich
der klinische Zustand deutlich, wobei zunachst
von einer schlechten Arzneimitteladharenz und
Anfillen die Rede war, die durch einen unge-
sunden Lebensstil hervorgerufen wurden. Bei

seinem Spitaleintritt zwei Jahre spéter hatte er
mehrere Episoden krampfartiger und fokaler
Anfille mit Myoklonien vorwiegend der linken
Korperhilfte, Kopfversion nach rechts und
Kontaktverlust, was zu mehreren Stiirzen fithrte.
Schliesslich traten die Anfille taglich auf und
der kognitive Zustand des Patienten verschlech-
terte sich merklich, sodass er bei allen Alltags-
aktivitdten, insbesondere der Betreuung seiner
Kinder, eingeschrankt ist.

Nach Erganzung der Dreifachtherapie mit
Clobazam erhalt der Patient eine antikonvulsive
Vierfachtherapie. Trotz der Versuche, die Behand-
lung anzupassen, beobachten wir Anzeichen
von Toxizitdt (Symptome des Zentralnerven-
systems mit psychomotorischer Verlangsamung
und einigen bilateralen Myoklonien).

In Bezug auf die auslosenden Faktoren wird
die Compliance wahrend der Hospitalisation
uberpriift. Durch eine umfassende labormedi-
zinische Abklarung kénnen andere metabolische
oder infektiose Faktoren ausgeschlossen werden.

Prichirurgische Diagnostik

Der interiktale klinische Befund zeigt eine psy-
chomotorische Verlangsamung, eine Dysarthrie,
bei der die Artikulation verstandlich bleibt, so-
wie negative und positive posturale Myoklonien
der linken oberen und unteren Extremitéten.
Der neuropsychologische Befund ergibt Anzei-
chen von Aufmerksambkeitsverzerrung zulasten
der linken Seite (visuell und motorisch), eine
schwere Beeintrichtigung des Arbeitsgedécht-
nisses und eine schwere anterograde verbale
Gedichtnisstorung, eine massige anterograde
nonverbale Gedéachtnisstorung, eine massige
exekutive Dysfunktion und eine missige, nicht
lateralisierte Aufmerksamkeitsstorung.

Ein Langzeit- Video-Elektroenzephalogramm
(-EEG) dokumentiert mehrmals pro Tag stereo-
type Anfille mit Kontaktverlust, Augenstellung
nach rechts, asymmetrisch-tonischer Haltung
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in Fechterstellung (Streckung des linken Arms,
Beugung des rechten Arms) und gestischen
Automatismen mit der rechten Hand vor allem
im Genitalbereich.

Das iktale EEG zeigt einen rechtseitig-fron-
tozentralen, seltener rechtsseitig-frontopolaren
Ursprung. Interiktal sind drei Hauptherde zu
beobachten: rechtsseitig-frontozentral (50%),
beidseitig-frontopolar mit Schwerpunkt rechts
(40%) und rechtsseitig-frontotemporal (10%).
Die elektrische Quellenlokalisation verortet den
aktivsten Herd in der rechten anterioren Fron-
talregion.

Das Magnetresonanztomogramm (MRT)
des Gehirns zeigt eine diffus hypertrophierte und
angeschwollene rechte Hemisphére mit einem
relativ normalen Kortexband, aber Anomalien
in der weissen Substanz. Der mediale Okzipi-
talkortex ist nicht betroffen. Im Vergleich zu
fritheren Bildern, die im Alter von 19 Jahren
angefertigt wurden, sind keine Veranderungen
festzustellen.

Das Positronenemissionstomogramm mit
8F-Fluordesoxyglukose (*F-FDG-PET) weist
auf einen diffusen, rechtshemispharischen Hypo-
metabolismus hin. Die iktale Einzelphotonen-
Emissionscomputertomographie (SPECT) er-
gibt rechtsseitig-anterior einen frontomesialen
Hyperperfusionsherd.

Diagnose und Therapie

Der klinische Verlauf iber 14 Jahre ohne radio-
logische Veranderung deutet auf eine struktu-
relle Ursache aufgrund einer Fehlbildung in
der kortikalen Entwicklung hin. Die elektro-
klinischen Symptome, die elektrische Quellen-
lokalisation und der SPECT-Befund weisen auf
eine epileptogene Zone hin, die hauptsachlich
den rechten frontomesialen Kortex umfasst.
Aufgrund der ausgedehnten Struktur- und
EEG-Anomalien wird eine Resektion dieser
Region mit palliativem Ziel vorgeschlagen.

An dem Patienten wird rechtsseitig-frontal
eine Resektion mit Kortikographie durchgefiihrt,
wobei der primar-motorische und supplemen-
tar-motorische Kortex ausgespart werden. Die
pathologische Untersuchung bestitigt eine fo-
kale kortikale Dysplasie (FKD) vom Typ IIa.

Verlauf

Die klinische Entwicklung ist sehr erfreulich
mit einem deutlichen Riickgang der Haufigkeit
und Schwere der Anfille auf zwei Episoden im
Schlaf in drei Monaten und dem Fortbestehen
seltener, isolierter, linksseitiger Myoklonien. Der
Patient entwickelt postoperativ eine leichte
motorische Stérung, die abklingt, verbessert sich
in neuropsychologischer Hinsicht deutlich und
erreicht wieder die Lebensqualitét, die er vor
der neurologischen Verschlechterung zwei Jahre
zuvor hatte.
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Das Wichtigste fiir die Praxis

¢ Epilepsie ist eine relativ haufige Erkrankung;
14-36% der Félle sind pharmakoresistent.

e Eine Verzégerung bei der Behandlung von
Epilepsie kann zu neurologischen Folge-
schaden fuihren, das Risiko eines plétzlichen
epilepsiebedingten Todes erhdhen und sich
auf die Kosten im Gesundheitswesen aus-
wirken.

Bei jeder klinischen Verschlechterung sollte
man die Therapietreue Uberprtfen, mdgliche
metabolische oder infektiése Ausléser ermit-

teln und die Patientinnen und Patienten an ein
Referenzzentrum fur Epilepsie Uberweisen.

Diskussion

Epilepsie ist eine hdufige Erkrankung, die
Menschen jeden Alters betrifft. Die Suche nach
der Atiologie ist entscheidend, um die Prognose
vorherzusagen und die Behandlung anzupassen.
Die meisten Menschen mit Epilepsie sprechen
auf eine langfristige Behandlung mit Antikon-
vulsiva an, ein Drittel entwickelt allerdings eine
Pharmakoresistenz. Bei schlecht kontrollier-
barer Epilepsie sollten die Hausérztinnen und
-arzte stets die Arzneimitteladhdrenz iiberprii-
fen, mogliche metabolische oder infektiose
Ausléser behandeln und die Betroffenen ange-
sichts einer weiteren Verschlechterung unver-
ziiglich an ein Epilepsie-Referenzzentrum zur
facharztlichen Beurteilung und préchirurgischen
Abklarung iiberweisen.

Im Fall unseres Patienten kam eine kura-
tive Operation angesichts der strukturellen
Lasion der gesamten rechten Hemisphare zwar
nicht infrage, die nichtinvasive praoperative
Diagnostik erméglichte es jedoch, den Gross-
teil der fiir die epileptischen Anfille verant-
wortlichen epileptogenen Zone anzuvisieren.
Mit diesem palliativen Eingriff konnte unmit-
telbar nach der Operation eine gute Kontrolle
der Anfallsepisoden erreicht werden, was eine
deutliche Verbesserung der Lebensqualitat
ermoglichte, wahrend der primar-motorische
und supplementér-motorische Kortex erhalten
blieben.
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