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Episodic cluster epilepsy

Abstract We report two pa-
tients with episodic seizure clus-
tering with a delayed diagnosis of
epilepsy. Patient 1: a 68-year-old
woman had a four year history of
clusters of complex partial sei-
zures. Repetitive seizures mani-
fested almost continuously for 24
hours every 30 or 31 days. Inter-
ictal electro-encephalograms
(EEG) showed a normal a-
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ORIGINALARBEIT

Episodische Epilepsie

rhythm. An ictal EEG demon-
strated rhythmic theta-activitiy
over the whole left temporal lobe.
Patient 2: a 30-year old man had
a four year history of clusters of
complex partial seizures once a
year. Seizures manifested repeti-
tively over a period of up to four
days once a year. Interictal EEGs
were normal. MRI showed right
hippocampal sclerosis. Ictal EEG
demonstrated rhythmic right
temporal theta activity.

In conclusion, normal interic-
tal investigations in patients with
infrequent epileptic seizures or
clusters of seizures do not ex-
clude a diagnosis of epilepsy.
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Zusammenfassung Wir berich-
ten iliber zwei Patienten mit epi-
sodisch sich wiederholender An-
fallsmanifestation und verzogerter
Diagnosestellung. Patient 1: 68-
jahrige Frau mit komplex-partiel-
len Anfillen, seit vier Jahren alle
30-31 Tage innerhalb von 24

Stunden repetitiv manifest wer-
dend. Interiktale elektroenzepha-
lographische Untersuchungen
(EEG) blieben unauffillig. Erst
die EEG-Ableitung an einem Tag
mit Anfillen dokumentierte einen
links temporalen fokalen Anfall.
Patient 2: 30-jahriger Mann bei
dem seit vier Jahren einmal jdhr-
lich im Friihjahr an mehreren Ta-
gen hintereinander repetitiv fo-
kale Anfille auftraten. Unauffalli-
ge interiktale EEG-Befunde (bei
kernspintomographischer Hippo-
kampussklerose rechts) wurden
mehrfach dokumentiert. Die Di-
agnose einer Epilepsie wurde
nicht gestellt. Erst mit einer ikta-
len EEG-Untersuchung wihrend
einer Anfallsepisode konnte ein
rechts temporaler Anfall nachge-
wiesen werden.

Bei selten rezidivierenden, re-
petitiven Anfallssymptomen sollte
eine iktale Untersuchung durch-
gefiihrt werden, um die Diagnose
einer Epilepsie zu verifizieren.

Schliisselworter Epilepsie -
Cluster - Diagnoseverzogerung -
repetitive Anfille
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Einleitung

Fokale Epilepsien zeigen meist eine zeitlich zufillige
Verteilung der Manifestation epileptischer Anfille,
vereinzelt mit Cluster-artiger Hdufung von Einzel-
anfillen oder Status epileptici [3,5]. Allein eine
menstruell-zyklische Kopplung erklédrt die Manifesta-
tion periodisch sich wiederholender Anfille (als hor-
monell ausgelost), die in der Regel zusditzlich zu
nicht zyklisch gebundenen Iktus auftreten [4].

Sich selten wiederholende isolierte Episoden epi-
leptischer Anfille werden aufgrund des untypischen
Erkrankungsverlaufs oft diagnostisch verkannt.

Kasuistik 1

68-jédhrige Patientin, die seit vier Jahren an zyklisch
sich wiederholenden Episoden repetitiver Befindlich-
keitsstorungen litt. Regelhaft alle 30-31 Tage kam es,
in der Nacht beginnend, zu einer sich wiederholen-
den und in der folgenden Nacht sistierenden Mani-
festation von Attacken mit Ubelkeitsgefiihl, Bewusst-
seinsstorung, kurzer Tonisierung der Extremitéten
bei gedffneten Augen, kurzer klonischer Phase, ge-
folgt von oralen Automatismen und Brummlauten.
Dauer 1-2 Minuten, mit Erlangen einer vollstindigen
Restitution zwischen den Anfillen.

Klinisch-neurologischer Befund unauffillig, gute
intellektuelle Entwicklung. Keine familidre Belastung
mit Epilepsie.

Die kranielle Bildgebung mit Magnetresonanzto-
mographie (MRT) blieb unauffillig. Interiktal abge-
leitete Elektroenzephalogramme (EEG) zeigten einen
unauffilligen a-Grundrhythmus (Abb. 1).

Nach mehrfach unauffillig gebliebenen neurologi-
schen Untersuchungen wurde die Patientin von ih-
rem Hausarzt zu einem Endokrinologen iiberwiesen
(D.K.) in der Annahme, dass aufgrund der periodi-
schen Manifestation der Beschwerden eine endokri-
ne Storung ursdchlich verantwortlich sein konnte.

Endokrinologische Befunde: Seit zwei Jahren pro-
grediente Alopezie mit Ausfall der Augenbrauen-
Haare. Leichte Struma. Blutdruck 165/90 mmHg,
Puls 60/min. Erhéhte Serumandrogen Konzentration
(1,12 ng/ml, oberer Normwert 0,8 ng/ml). Estradiol,
Luteinisierendes Hormon, Follikel-stimulierendes
Hormon, 17-OH-Progesteron, Dehydroepiandroster-
onsulfat und Schilddriisenhormone waren altersent-
sprechend unauffillig.

Die Patientin wurde unter dem Verdacht der Ma-
nifestation epileptischer Anfille vom Endokrinolo-
gen zur epileptologischen Untersuchung iiberwiesen.
Die Anamnese stiitzte die Verdachts Diagnose einer
Epilepsie.

Die ambulante EEG-Untersuchung wihrend eines
sich eine Woche spéter wiederum manifestierenden
Anfallclusters dokumentierte einen spontan auftre-
tenden komplex-fokalen Anfall mit einer Theta-
Rhythmisierung holo-temporal links fiir die Dauer
von 40 Sekunden (Abb. 1).

Eine Therapie mit Gabapentin wurde initiiert, die
Patientin verblieb bislang (sechs Monate) anfallsfrei.

Kasuistik 2

30-jdhriger Mann, der seit vier Jahren an der Mani-
festation einer einmal jéhrlich, jeweils im Friihjahr
auftretenden, mehrtdgigen Episode mit verdndertem
Befinden litt. In den ersten 2-3 Tagen mehrfach tag-
liche Attacken (Déja-vu-Erleben, Angstgefiihl, Hitze-
wallung und ein schwer zu verbalisierendes epigas-
trisch aufsteigendes Gefiihl, dabei subjektiv etwas
eingeengte Wahrnehmung ohne vollstindige Be-
wusstseinstérung gemdf} fremdanamnestischer Schil-
derung), iiber die ndchsten 3-4 Tage langsam in Fre-
quenz und Symptomauspragung abnehmend. Dauer
der einzelnen Anfallsattacken mehrere Minuten.

Klinisch-neurologischer Befund unauffillig, gute
intellektuelle Entwicklung. Keine familidre Belastung
mit Epilepsie. Ein interiktales EEG verblieb mehrfach
unauffillig (Abb. 2). Im kraniellen MRT Hippokam-
pussklerose rechts. Neuropsychologische Testung un-
auffallig.

Eine ambulante EEG-Untersuchung wéhrend einer
Anfallsepisode zeigte bei einem 11/s Grundrhythmus
eine leicht vermehrte Theta-Aktivitidt bi-temporal,
seitenwechselnd. Nach Ende der Hyperventilation
Manifestation des oben beschriebenen Anfalls. Paral-
lel dazu rhythmische Theta-Aktivitdt temporal rechts
fiir die Dauer von 90 Sekunden (Abb. 2).

Unter einer Therapie mit Carbamazepin verblieb
der Patient bislang in der Nachbeobachtung von 14
Monaten ohne Rezidiv eines Anfallclusters.

Diskussion

Bei beiden Patienten gelang keine klinisch plausible
Erklirung der episodischen Anfallsmanifestation,
ungewoéhnlich ist die ausschliefllich episodische Ma-
nifestation der Anfille bei unauffilligem Intervall.
Status komplex-partieller Anfille, die Anfallclustern
durchaus #hneln, kénnen sich bei einem Patienten
wiederholen, doch ist es untypisch, dass sie die ein-
zige Anfallsmanifestation darstellen [2, 3]. Shorvon
[9] betonte in seiner Analyse der Literatur sowie in
Wiirdigung der eigenen Erfahrung, dass die Manifes-
tation solcher Status epileptici vereinzelt eine er-
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Abb. 1 EEG-Ableitung bei Patient 1. Unauffalliges interiktales EEG (A). Anfall mit rhythmischer Theta-Aktivitat temporal links (B)
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Abb. 2 EEG-Ableitung bei Patient 2. Unauffalliges interiktales EEG (A). Anfall mit rhythmischer Theta-Aktivitat temporal rechts (B)

staunliche Periodizitdt aufweisen kann. Er beschrieb
einen 61-jahrigen Patienten, der seit dem 56. Lebens-
jahr alle 8-14 Tage einen Status komplex-fokaler An-
falle fir die Dauer von 1-2 Tagen erlitt. Patienten
mit einem &hnlichen Verlauf sich in kurzer Zeit wie-
derholender nonkonvulsiver Status epileptici hatten
wir ebenfalls untersucht und beschrieben [2, 5]. Al-
lerdings waren bei diesen Patienten die Abstinde

zwischen den Statusepisoden deutlich kiirzer als bei
den hier beschrieben Patienten. Auch waren die In-
tervalle zwischen dem Status durchaus variabel,
wihrend die starre Periodik der Anfallsmanifestation
bei der jetzt von uns beschriebenen Patientin nahe-
legt, einen iibergeordneten Schrittmacher in der
Induktion der epileptischen Anfille bei den vormals
gesunden Patienten zu vermuten.
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Die episodische Manifestation der Anfille beider
Patienten erinnert an andere, nicht-epileptische neu-
rologische Erkrankungen, etwa die episodische Ata-
xie, der &tiologisch eine Ionenkanalerkrankung zu-
grunde liegt [1, 7]. Auch die Ursache der néchtlichen
Frontallappenepilepsie wurde in einer Mutation in
der a4-Untereinheit eines neuronalen nikotinischen
Azetylcholinrezeptors gefunden [8, 10].

Der Verlauf bis zur sicheren Diagnose der Epilep-
sie bei beiden Patienten zeigt abschlieflend, dass
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