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Falldarstellung

Anamnese

Nachdem in der Nacht ein 5,5-jdhriger
Knabe beim Gang zur Toilette bereits
wihrend kurzer Zeit wesensverdndert
schien, kam es am Folgemorgen nach
dem Erwachen zu unklarer prolongier-
ter Bewusstlosigkeit und nachfolgend
mehrfachem Erbrechen sowie Kopf-
schmerzen. Nach gut 3 Stunden zeigte
sich der Knabe wieder in gutem All-
gemeinzustand. Diarrhée, Fieber oder
Gewichtsverlust wurden verneint. Eine
ahnliche Episode ereignete sich bereits
1 Monat zuvor.

Er ist ein ehemals termingeborener
Zwillingsknabe (dichorial, diamniot), bei
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Panayiotopoulos-Syndrom — oder

doch nicht?

dem im letzten Trimenon der Schwan-
gerschaft ein Untergewicht fiir das Gesta-
tionsalter diagnostiziert wurde. Seit nun
9 Monaten wird er mit Wachstumshor-
monen therapiert. Er zeigt eine altersent-
sprechende Entwicklung. Die Familien-
anamnese ist unauffillig betreffend Epi-
lepsien, mitterlicherseits wird von Ver-
wandten mit Migrine berichtet.

Befund

Klinischer Befund

In der klinisch-neurologischen Unter-
suchung fanden sich keine Auffalligkei-
ten. Hinweise fir einen Infekt bestanden
keine. Differenzialdiagnostisch stand fiir
uns ein fokal epileptischer Anfall im Vor-
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dergrund, ferner eine Synkope oder eine
Migrianesymptomatik.

EEG

Wir haben 48h nach dem Ereignis ein
Schlaf-EEG durchgefiihrt. Dieses zeig-
te eine kontinuierliche regionale Ver-
langsamung okzipital links bei ansons-
ten altersentsprechendem Grundrhyth-
mus, physiologischen Schlafstadien und
Schlafgraphoelementen. Epilepsietypi-
sche Potenziale waren nicht nachweisbar
(B Abb. 1). Aufgrund des pathologischen
EEGs gingen wir von prolongierten fokal
autonomen Anfillen aus. Die Semiolo-
gie sowie das Alter des Kindes lief} uns
in erster Linie an ein Panayiotopoulos-
Syndrom denken. Aufgrund der kon-
tinuierlichen fokalen Verlangsamung
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Abb. 1 A EEG mit kontinuierlicher fokaler Verlangsamung okzipital links
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Zusammenfassung - Abstract

im EEG entschieden wir uns jedoch,
eine zerebrale Bildgebung durchzufiih-
ren zum Ausschluss einer strukturellen
Verdnderung.

Magnetresonanztomographie
(MRT) Kopf

Zu unserem Erstaunen zeigte die MRT
des Kopfes eine ausgedehnte Polymikro-
gyrie perisylvisch links bis zum Gyrus
parahippocampalis reichend (@ Abb. 2).

Diagnose

Aufgrund der Befunde mussten wir un-
sere Verdachtsdiagnose eines Panayio-
topoulos-Syndroms revidieren und die
Diagnose einer strukturellen fokalen Epi-
lepsie stellen.

Therapie und Verlauf

Bei deutlich erhohtem Risiko fiir erneute
fokale Anfille haben wir eine antiepilep-
tische Therapie mit Oxcarbazepin begon-
nen. Der Patient ist seither anfallsfrei.

Diskussion

Das Panayiotopoulos-Syndrom (PS) ist
charakterisiert durch meist seltene, hiu-
figjedoch prolongierte fokale Anfille mit
autonomen Symptomen [1]. Das Alter
der Erstmanifestation liegt zwischen 1
und 14 Jahren, wobeiin tiber 75 % die Epi-
lepsie zwischen dem 3. und 6. Lebensjahr
beginnt [2]. Iktales Hauptmerkmal sind
autonome Symptome (80-90 %), insbe-
sondere Nausea und Erbrechen [2]. Die
Auspriagung der autonomen Symptome
kann allerdings variieren, und oft sind
die Anfille durch eingeschrinktes Be-
wusstsein, Reaktionslosigkeit und/oder
Verwirrtheitbegleitet. Weitere nichtauto-
nome Manifestationen sind Blickdeviati-
on, Spracharrest, Hemikonvulsionen und
visuelle Halluzinationen. Zudem ist ein
Ubergang in einen bilateral tonisch-klo-
nischen Anfall méglich [2]. Die Atiologie
ist unklar, wahrscheinlich spielen geneti-
sche Faktoren eine Rolle [3]. Strukturelle
zerebrale Auffilligkeiten sind nicht be-
schrieben.

Die Prognose ist gut mit Anfallsfrei-
heit 1 bis 2 Jahre nach Beginn der epilep-
tischen Anfille sowie fehlenden neuro-

kognitiven Defiziten. Meist besteht kei-
ne Indikation fiir eine antiepileptische
Therapie. Das EEG stellt einen wichti-
gen Puzzlestein bei der Diagnosestellung
dar, zumal das PS oft als nichtepilepti-
sches Ereignis wie Gastroenteritis, Syn-
kope, zyklisches Erbrechen oder atypi-
sche Migrane falsch diagnostiziert wird
[4].

Zwei Drittel der Patienten mit PS zei-
genim EEGeine interiktale epileptiforme
Aktivitdt, insbesondere in der posterio-
ren Region mit Zunahme im Schlaf. Bi-
laterale synchrone okzipitale Spikes wer-
den am hdufigsten beschrieben, in ei-
nem Drittel der Fille ist das EEG jedoch
normal oder zeigt multifokale Spikes in
extraokzipitalen Regionen [4, 5].

Trotz der typischen Semiologie sowie
des typischen Alters eines PS zeigte das
EEG unseres Patienten eine kontinuierli-
che fokale Verlangsamung okzipital links
ohne Nachweis von epilepsietypischen
Potenzialen. Auch wenn die EEG-Ver-
anderungen beim PS mannigfaltig sein
konnen und oft okzipital betont sind, soll-
te eine kontinuierliche Verlangsamung
Anlass zu einer zerebralen Bildgebung
geben.

Die Polymikrogyrie (PMG) ist eine
derhaufigsten kortikalen Hirnmalforma-
tionen und charakterisiert durch eine ex-
zessive Anzahl an kleinen Gyri [6]. Ge-
wohnlich wird die PMG isoliert im MRT
diagnostiziert, das Auftreten von zusitz-
lichen Hirnfehlbildungenistjedoch mog-
lich [7].

Die Ursache kann multifaktoriell be-
dingt sein, neben intrauterinen Infektio-
nen, v. a. Cytomegalovirusinfektionen,
spielen auch metabolische und geneti-
sche Faktoren eine Rolle. Das klinische
Spektrum ist breit und abhingig von
der Atiologie, zusitzlichen syndromalen
Zeichen sowie der Ausprigung der PMG
[7]. Epilepsie wird bei bis zu 80 % der
Patienten beschrieben mit Anfallsbeginn
meist im ersten Lebensjahr sowie hiufig
therapierefraktirem Verlauf [7]. Assozi-
iert mit unilateraler multilobarer PMG
ist der elektrische Status epilepticus
wiahrend des Schlafs (ESES), weshalb
bei PMG, insbesondere bei Auftreten
von fokal motorischen Anfillen, fokal
atonen Anfillen, atypischen Absenzen
sowie kognitivem Abbau stets auch
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Zusammenfassung

Seltene fokal autonome Krampfanfalle sind
ein typisches Merkmal des Panayiotopoulos-
Syndroms, einer selbstlimitierenden fokalen
Epilepsie des Kindesalters. Doch auch bei
vermeintlich typischer Semiologie und EEG-
Befund kann eine zerebrale Bildgebung die
Verdachtsdiagnose auf den Kopf stellen.

Schliisselworter

Selbstlimitierende fokale Epilepsie des
Kindesalters - Epilepsie - EEG - Kinder -
Polymikrogyrie

Panayiotopoulos
syndrome—or perhaps not?

Abstract

Panayiotopoulos syndrome is a self-limiting
focal epilepsy of childhood characterized by
rare but prolonged focal autonomic seizures.
Despite supposedly typical semiological
and electroencephalogram (EEG) features,
cerebral imaging can completely change the
suspected diagnosis.

Keywords
Self-limiting focal epilepsy of childhood -
Epilepsy - EEG - Children - Polymicrogyria

ein Schlaf-EEG durchgefithrt werden
sollte [8]. Zusitzlich ist bei PMG mit
therapierefraktarer Epilepsie auch eine
préchirurgische Evaluation in Erwidgung
zu ziehen. Eine chirurgische Resektion
der epileptogenen Zone fithrt zur grofit-
moglichen Chance, Anfallsfreiheit zu
erreichen [8].

Schlussfolgerung

Aufgrund der Semiologie der epilepti-
schen Anfille sowie des Manifestations-
alters stand ein PS differenzialdiagnos-
tisch an oberster Stelle mit guter Progno-
se hinsichtlich Epilepsie sowie kognitiver
Entwicklung und meist fehlender Indi-
kation fiir eine antikonvulsive Therapie.
Obwohl das EEG okzipitale Verdnderun-
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Abb. 2 A Perisylvische Polymikrogyrie links (a, b)

gen zeigte, ist eine kontinuierliche fokale
Verlangsamung nicht ein typischer Be-
fund eines PS, weshalb eine MRT des
Kopfes durchgefithrt wurde. Bei Nach-
weis einer PMG wurde die Diagnose ei-
ner strukturellen fokalen Epilepsie ge-
stellt mit deutlich schlechterer Prognose
und Notwendigkeit zum Beginn einer
medikamentdsen Therapie.

Fazit fiir die Praxis

Eine zerebrale Bildgebung ist beim PS
in der Regel nicht notwendig, sollte
aber bei atypischen Befunden, wie z. B.
einer kontinuierlichen fokalen Verlang-
samung im EEG, in Erwdgung gezogen
werden. Bei PS sollen differenzialdi-
agnostisch auch posteriore insuldre
Epilepsien bedacht werden.
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