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Aus der Nervenabteilung der Ludolf Krehl-Klinik Heidelberg
(Direktor: Prof. Dr. P. VoGeL).

wAufwach*-Epilepsien.

(Als Ausdruck einer den ,,Nacht*- oder .Schlaf*-Epilepsien
gegeniiberzustellenden Verlaufsform epileptischer Erkrankungen.)
Von
D. JANz.

Mit 6 Textabbildungen.

{ Bingegangen am 26. Februay 1953. )

Dal sich epileptische Anfille zu bestimmten Tageszeiten ereignen, ist
eine geliufige Erfahrung. Die Bindung der Anfille an den Schlaf als
Charakteristikum einer als , Nacht“- oder ,Schlal*.epilepsie zu be-
zeichnenden Verlaufsform hervorzuheben, galt das Thema einer voran-
gegangenen Untersuchung. DaB sich mit der Bestimmung einer anders-
gearteten Anfallshindung an die Zeit nach dem Erwachen und einer
entsprechend als ,, Aufwach”-Epilepsie 2zu bezeichnenden weiteren Ver-

JANZ, D., *'Aufwach”-Epilepsien, Arch. Psychiat.
Nervenkr., 191 (1953) 73

JANZ, D., “Nacht”- oder “Schlaf”-Epilepsien,
Nervenarzt, 24 (1953) 361

JANZ, D., “Diffuse” Epilepsien, Dtsch. Z. Nervenheilk., 170
(1953) 486
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1392 Jan:: Die kiinische Stellung der Pyknolepsic Disch. med. Waetr, 80.Jg.

haben wir unsere 86 Katamnesen aus einer neurologischen
Klinik durch 75 Katamnesen aus einem padiatrischen Kranken-
qut erganz®.

Spontan geheilt, 4. b 1614 Jahre mach Beginn dar Erkran-
ung chne medikementose Behandiung mindesiens 2 Johse
Snlulatxl, waren wur 1PVl noch wyimoleptiod 3 %,

Anrend e Wehroah) (5970 srabe. Anlbje himsubckommen
Ratie, Da die wenigen Spoataaheilungen durchschnitlich mach
4 und spilestons nch 10 Jahren erflgt sind, Uberginge in
Grand Mal-Epilepsien aber durchschnittlich nach 56 Jahe:

e nods nach 32 Jabren = becbachlen waren, wird dis Pro-
gnose vermutlich noch ungdnstiger ausfallen, wenn. man eine
grdfiere Anzahl ber noch lingere Zeit hin verfolgt. Spontan
heilungen sind demnach bei Pyknolepsien nicht die Regel, son-
dem cher Ausnahmen. Mit dieser Chance, die an und far sich
jede Epilepsie hat, kann man also nicht redinen, zumal sie nur
wenig grafler ist als bei anderen Petit-Mal-Epilepsient. In der
Regel bedeuten also Pyknolepsien_cin Pelit-Mal-Vor-
spiel sphterer Grand-Mal-Epilepsien
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Aus der Nervensbtellung der Ludolf-Krehl-Kimik in Heidelberg
(Direktor: Prof. Dr. P. Vogel)

Die kiinische Stellung der Pyknolepsie’
Von . Janz

Unter Pyknolepsie verstand man lange Zeit eine nichtepilop-
tische, qutartige Anfallserkrankung bei Kindern, dic mit ge-
hiuften Absencen. einhergehe, nicht zu Wesensverinderung
flhre und in der Regel noch vor der Pubertil ausheile. Da
dieses Leiden nicht der Epilepsie zuzuordnen sei, schien auer-
dem hinreichend dadurch begrindet, dab s vorwiegend bei
lebhaften und intelligenten Kindern zu beobachte:

Vieh tie, Anfille durh sntiopilepiische Medikation kaum, un
20 mes aber durch seclische uad korperlche Umstinde beein
flussen la

7 — et
Abb 1. Krankheltsverlau! von 169 Pyknolep'an

endire Krankheitsbogriff st vor wenigen Jabren
rden durch din By dab
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Deutsche Zeitschrift f. Nervenheilkunde, Bd. 176, S. 346—386 (1957)

Aus der Nervenabteilung der Ludolf-Krehl-Klinik der Universitat Heidelberg
(Direktor: Prof. Dr. P. Voarr)
Impulsiv-Petit mal
Von
D. Janz und W. CHRISTIAN
Mit § Textabbildungen
(Eingegangen am 7. Januar 1957)

ptiqy (HerPIv  1867),
Petit mal moteur (DBL.\EI.AWB 1894 FEBE 1890]‘ Myoclomes épilep-
tiques (RABor 1899), i 1 ie (LUNDBORG
1903), regiondre Zuckungen (Musxms 1926), myoclonic epilepsy
(Lesxox 1945), benigne oder funktionelle myoklonische Epilepsie
(Sov#-SacArrA 1952), myoclonic petit mal (PENFIELD 1954).

Es gibt epileptische Aquivalente, die 8o aussehen wie ein plotzliches
Zusammenfahren bei einem heftigen Schrecken. Die Kranken &
dal sie — meist morgens nach dem Aufstehen, bei der Toilette oder beim
stiick — unvermittelt jih zusammenzucken und dabei Rasier-
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I TUO/NIOImNA

* Cno)Hafa reHeTU4YecKas c NoJIMFreHHbIM TUMOM

HacnegoBaHMA ( AN1A BOSHUKHOBEHMUA NPUNAaaKOB
TpebyloTca Kak No/IMreHHble MyTauun Tak U
cpeanoBble GpaKTopbl).

* [laTOreHHble MOHOreHHbIe HapYLLUEHUA He
npeanonaratTCca, U reHETUYECKOE TECTUPOBAHME
He uenecoobpasHo.

* BO3MOKHO Hannyme nanonaTu4eckom
reHepasan30BaHHOM anuaencnm n GebpurnbHbIX
Cyaopor B CEMEUHOM aHaMHe3e Y 1L, NepBoun
cTeneHu poacTaa.




[InarHocTnyeckmne Kputepmumn

[e6toT 5-40 net (Nnnk 12-18)

[eHepa/In30BaHHble TOHUKO-K/IOHNYECKMUE NPUCTYNMb
BO3HMKalOLLME NPenMyLLEeCTBEHHO B NepBble ABa Yaca
nocae npobyxaeHnsa uam B BeyepHee Bpems nocse
paboTbl/y4yebbl

OTcyTCcTBYET APYyromn TMn npmuctynos (abcaHcbl n
MMNOKNOHUK). KntoueBoun Kputepum

MpoBouunpyolme daKkTopbl: AenpuBaLms CHa,
afiKkoronb (ocobeHHO nepen, CHOM), YMCTBEHHOE
nepeytomeHne, CTpecc, MeHCcTpyaums

HopMmanbHbIN HEBPONOTNYECKMNE CTAaTYC U UHTENNEKT
Henposusyanmsauusa (MPT) B Hopme




* NHTEepuKTanbHaAa (pyTMHHanA ) 331 Hopma,
BO3MOXHa reHepasin30BaHHAA CNaukK-
NO/INCNanK-BONHOBAA aKTUBHOCTb, 3,5-4,5 .
ocobeHHOo ecan I3 npoBOAMIOCL HAa POHE
aAenpueaumn cHa. PaspAaabl KOpoTKue,
dparmeHTMpPOBaHHbIE, be3 UKTaNbHbIX
cobbiTnn.

* [1pn Hopme Ha pyTMHHOM DI NoKalaHa I3
cHa. OTmeyvyaeTcs pe3Kkoe HapacTaHue
3NMNenTMGPOPMHON aKTUBHOCTU CNANK-
noaMcnanK-sosHa B 1-om n 2-on ¢ase.



¥ CrapToBas CTpaHMLa Uy 330 | & Menegxep obcnegoeanuii Uy 3352' gy 33r|
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[eHepaIM30BaHHbIN CNAUK-BOIHOBOW KOMMJ/IEKC YaCTO CTaHOBUTCA
dbparMmeHTMPOBAHHbIM NMPW AeNpPUBaALUM CHA UK BO CHe. PparmeHTUPOBaHHbIN
reHepa/ZIn30BaHHbIN CMAaNK-BOJIHOBOM KOMMJIEKC MOXKET ObITb O4aroBbIM UK
MYNbTUPOKaNbHbIM, HO 0ObIYHO He HabatoaaeTca NOCTOAHHO B 0AHOM obnacTu.
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T'eHepaaH30BAHHAS 3MHIeNTHHOPMHAA AKTHBHOCTD
"MHK-BoJHa' ¥ HoJpocTKa ¢ yMuaencHed Grand mal

npooy:KTeHHs HA (PoHe TeNPHBAIHH CHA

COTITHA Munck, yn. Kysuemunna-22, ka6, 221;rem: 215-07-19




KAnHMYeckmne BapmaHTbl Te4eHmna™

 [TKN npu npoby:xaeHuu (~ 30%)
* TTKN 8o Bpems cHa (~ 50%)

* [TKI BO3HMKAIOT chnydyamHbiMm 0bpa3om, 6e3 Kakoro-
nnbo onpenenéHHOro UMpPKaAHOro pacnpeaeneHus
(~ 20%)

KaK npasuno, aTn TUNbl OCTAOTCA NOCTOAHHbIMUM AaXKe B CAy4Yasx
3HAYUTENIbHOM NPOAONKUTENBHOCTU. [lepexoabl NPOUCXoaAT OT
3NUNEencnm NpPobyKaAeHUa K aNnaencumn cHa namn K anddysHou
3NUNENCUN U OT 3NUNENCUN CHA K ANPPY3HOM aNUNENCUN, HO
HMKOraa HaobopoT*™

*Janz D. The grand mal epilepsies and the sleeping-waking cycle. Epilepsia 1962;3:69-109



OcobeHHOCTU XapaKTepa npu I'TKI
NpobyXaeHUs

* /X OTAMYaeT CKNOHHOCTb K HECTAOUBbHOCTU U
NEerkoMbIC/INIO, IErKasa NOAATIMBOCTb U COMBaHMe C
NyTW, HEAOCTAaTOK BbIHOC/IMBOCTU U aMbULUI, NIEHD, a
MHOTAA TaKXe MaHUA BENNYUA N XBACTOBCTBO, KOTOPbIE
B KPAaMHUX CAy4asax MOTYT NPUBECTU K NMCEBAO/IOTUN.
OHM BypHbI B CBOMX IMOLMUAX, CKNOHHDI K
MMMOJIETHBIM Kamnpu3HbIM U IYPHOMY HAaCTPOEHUIO, HO
NX NErko ycnokoutb. OHM Be3pa3nnyHbl K cebe un
CBOEMY 3/10POBbtO, MO3TOMY Y HUX HET UMOXOHAPUM,
HO 3TO 6e3pa3inymne YacTo 3aTPYAHAET TEPANMUIO,
KOTOopasa Ao/1XKHa bbITb HanpaB/ieHa Ha
ynopAago4mBaHme nx obpasa KunsHu.*

*Janz D. The grand mal epilepsies and the sleeping-waking cycle. Epilepsia 1962;3:69-109. PMID 14451274



OcobeHHoCcTU XapaKTepa npwu MK cHa

....... CKNOHHOCTb K pacnyweHHOMY M NOYTH
aHTUCOUMANbHOMY NOBEAEHMUIO MaLUEHTOB C ANUAENCUEN
npu NPobyXaAeHUN KOHTPACTUPYET C TUMOM XapaKTepa
NaUMEHTOB C 3aNUNENCUEN CHA, KOTOPble NPOU3BOAAT
BNe4YaTNeHne Noaen C APKO BbiparKeHHOM
YPaBHOBELLUEHHOCTbIO U 0OWNTENBHOCTbLIO. MMauneHTbl C
3NMNencuen cHa Tpyaontobmebl U HaAEXHbI, HO MPU 3TOM
CBOEBOJIbHbI, YNPAMbI U NeAaHTUYHbI. X TPYAHO
HACTaBNATb, U OHM HE MOTYT TBEPAO0 NPUAEPHKNBATHCS
CBOUX yoexkaeHUn. Y HMX HabntogaeTtca BblparkeHHas
CKNOHHOCTb K CAMOAHa/IN3Y N UMOXOHAPUN, KOTOPAA TEM
bonee BbipaXKeHa, Yem Yalle BO3HUKAOT NPUCTYNbI™.

*Janz D. The grand mal epilepsies and the sleeping-waking cycle. Epilepsia 1962;3:69-109. PMID 14451274



NnoddpepeHunanbHbIM AUArHO3

FOMDS - peakue paXe oaAMHOYHbIE MUOKNOHUN B
aHamHes3e ncknryatot IITKI 1 yKasblBalOT Ha
HOM?2

doKanbHana anuaencma ¢ BTOpU4HoOu
reHepanusaumeu NpmUcTynoB — GOKaabHOE
Ha4yano, Hasim4yme Ha I3[
pernoHanbHbIX/HOKaNbHbIX USMEHEHUN,
CTPYKTYpPHble nameHeHnA Ha MPT, KOTHUTUBHbIE
HapyLweHUs, HEBPONOTrM4YEeCKUn aepunumnT.

NcuxoreHHble HeaNuAenTUYecCKue NPUCTynbl
KoHBynbcun npmn obmopoke



HEN\E,EI,I/I KAaMEHTO3HAA TaKTUKaA JIeHEHUA

* MoandunKkauma obpasa *KM3HU: CTPOroe
cobnroaeHmne pexmma cHa (noXuTbca cnaTb A0
24:00, n3beratb aenpmBaLuio)

 OTKa3 OT a/IKOrona U HaNUTKOB HapyLUatOLWMX
HOYHOMW COH

* N36eraHme n3BeCTHbIX TPUITepoB (cTpecc,
$bOTOCTUMYNALMSA €CNU BbIABASETCA
$OTOCEHCUTUBHOCTb Ha I3I)



I\/Ie,u,m KAMEHTO3HAA TAKTUKaA JIEHEHUA

1. TpenapaTbl nepBoro Bbibopa

Banbnpoatbl (4019 MYXKUMH, }KEHLUHbI HE NAAHUPYIOLLME
bepemeHHOCTb)

* JleBeTnpauetam

* JlaMOTpUAXKUH

1. 2. MpenapaTtbl BTOpPOro Bbibopa:
* Tonupomar

* [lepamnaHen

* 30oHUCamuna

* bapbuTtypaTbl

2. [1pOTUBOMNOKA3aHbI:

$deHnUTOUH, KapbamasenuH, okcKapbasenuH, rabaneHTuH,
nperabanuH, BurabarpuH.



TeyeHne 1 NPOrHos

I0AD (n = 53) IOM3 (n = 66) OI'TKII (n = 57) p-3uavenne (obmee)
Ios, x/m 26/27 33/33 22/35 noug
Hamuie snmnencuy B ceMeHOM aHamHe3e, KoJ-Bo (%) 3 (6) 5(8) 7 (12) nomp
Bospacr Hayaa smasiencuy, mequana (IQR), sier 14(12-17) 14 (12 - 16) 18 (14.5-27) < 0,001 a
B03pacT Ha MOMEHT HOC/IE[JHero KOHTaKTa, mefuaua (IQR), jer 56 (47.5 - 68.5) 60 (47 - 70) 61 (49 - 69.5) n mcC.
Tlepuoa Habmonenus, meauana (IQR), et 41 (32-53) 46, 5(31-55) 37(29-48) 0. 0,049b
BospacT npu nocneaHeM mpucryne, meauasa (IQR), ner 44 (36 - 58) 43 (30.5-58) 47 (35-58) n ne
Bospacr npu nocneasem I'TKIL, meauana (IQR), et 42 (34-50) c 43 (28 - 57) 47 (35 -58) n e
JUMTebHOCTS peMUCCHM NpHCTynoB, Menuana (IQR), ner 6 (0 - 20.5) 12, 5(2-235) 8(1.5-23) n He
JimrenmsHocTh pemuccuu I'TKIL, mequana (IQR), ner 10. 10,5 (2-25) ¢ 15. 5(3 - 30) 8(1.5-23) o He
JinuTensHaA peMHMCCHA IPUCTYIOB = 1 rof, xon-eo (%) 37 (70) 56 (85) 48 (84) n He
JUmrensuas pemuccus I'TKII = 1 rof, kos-8o (%) 47 91) c 60 (91) 48 (84) n e
JnuTe bHAS PEMUCCHA MPUCTYTIOB = 5 J1eT, Kom-80 (%) 30(57) 39 (59) 36 (63) n me.
JUmTensHas pemuceysa ITKII = 5 siet, kon-80 (%) 377 c 44 (67) 36 (63) n
He npusmmanm ASII > 5 jtet, kon1-80 (%) 5 (9) 10 (15) 906 n nwa
L Spsamscune AL e MGRaraRE K CARRIY) KOS ST, KR () 8 (15) 12(18) 13 (23) n mp
DmuslencHs KyIUpoBaHa, Koi-80 (%) 5(9) 9(14) 9(16) d nwn
TITID11 koraa-mubo OTMEHATNCE, KO-BO (%) e 15 (29) 14 (29) 27 (48) S
Bospact Ha momeHT oTmenH 1211, meuana (IQR), ner f 37 (31-47) 41, 5(32-48.5) 36 (22.5 - 47) ES
JUmTebHOCTS SMuencu Ha MoMeHT otMensl [1011, meguana (IQR), sner f 25 (17 - 30) 27. 518 -35.5) 17 (8 - 29) nan
PeruiuB npuctynos nocsie otMeHsl [1911, kon-8Bo (%) g 10 (67) 3(21) 16 (59) 0. 0,029 4
TerxugecKoe paccTpoicTBO, KoI-Bo (%) i 4 (14) 16 (31) 12 (21) nowp
Bpak, koJi-Bo (%) j 21 (67) 37 (84) 40 (78) nwa
ATTecTar 3peJyiocTH, KoJi-Bo (%) k 12 (40) 28 (65) 25 (61) n ue

Long-term outcome in adolescent-onset generalized genetic epilepsies Bernd J. Vorderwulbecke,
Alexander B. Kowski, Andrea Kirschbaum, Hannah Merkle, Philine Senf, *Dieter Janz, and Martin
Holtkamp Epilepsia, **(*):1-7, 2017 doi: 10.1111/epi.13761
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