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=  Unterscheide: O I3

Epilepsien / Epilepsie Syndrome beschreiben eine Krankheit
(hier - verschiedene Grand mal - Epilepsien)

= Krampfanfalle sind ein Symptom / Zeichen einer Krankheit; hier — Grand mal als noch weiter zu
unterteilende Anfallsform - primar generalisierter, sekundar generalisierter Grand mal, der bei
verschiedenen Epilepsien allein oder in Kombination mit anderen Anféllen auftreten kann.

Mehr Information zu dieser sehr wichtigen Unterscheidung finden Sie im Info-Pool unter Klassifikation
von Epilepsien und Klassifikation von Anfallen.

Zusammenfassung

e Epilepsien mit Grand mal (Mehrzahl: Grand maux) sind kein einheitliches Krankheitsbild, es missen
ganz unterschiedliche Epilepsien von einander abgetrennt werden. Ihnen gemeinsam ist das
Leitsymptom des Grand mal i.e. des ,groBen” generalisierten tonisch-klonischen Anfalls.

e Der Grand mal setzt mit einer tonischen Verkrampfung der Muskulatur ein (Dauer ~ 20 — 30 sec), es
folgt eine Phase generalisierter Zuckungen (Kloni) besonders der Arme und Beine, aber auch im
Gesicht, dem Hals, dem Rumpf. Nachfolgend eine Phase einer Verwirrung, Schlafrigkeit, u.U.
Nachschlaf.

e Es wird unterschieden zwischen dem primér und dem sekundér generalisierten Grand mal.
Vereinfachend kann gesagt werden, dass bei dem priméar generalisierten Grand mal von Beginn an
beide Hirnhalften — und somit klinisch auch beide Kdrperhalften - in den Anfall einbezogen sind. Beim
sekundar generalisiertem Grand mal im Rahmen fokaler (Herd-) Epilepsien entsteht der Anfall lokal
(=fokal), ergreift - dann manchmal langsam, u.U. aber auch innerhalb von Millisekunden - beide
Hirnhalften. Bei sehr rascher Ausbreitung auf die Gegenseite kann der fokale/lokale Beginn des
sekundéar generalisierten Anfalls klinisch nicht erfasst, nur mit dem gleichzeitig abgeleiteten EEG erfasst
werden.

e Waéhrend Grand maux im Rahmen vieler, haufig auch komplizierter Epilepsien gesehen werden, gibt es
einige Epilepsie-Syndrome, die allein durch den Grand mal geprégt sind und die daher als Grand mal-
Epilepsien bezeichnet werden.

e Hort ein Grand mal nicht von alleine auf, droht ein Status epilepticus, ein medizinischer Notfall; es
mussen sofort effektive MaBnahmen ergriffen werden, um den Anfall aktuell zu unterbrechen (u.U.
Einweisung ins Krankenhaus).

Anfallsablauf

Der Grand mal tritt oft ohne Vorboten auf. Der Betroffene stlirzt abrupt und mit groBer Heftigkeit bewusstlos
zu Boden, wobei dieser Sturz ein erhebliches Risiko fiir Verletzungen darstellt.

Es kann sich um einen primér generalisierten Anfall, Beginn des Anfalls simultan in beiden Hirnhélften,
aber auch um einen sekundar generalisierten Anfall handeln, wenn die Ausbreitung der Erregung vom
ursprunglich fokalen epileptischen Herd so rasch geschieht, dass dieses vom Patienten / seiner Umwelt
nicht mehr wahr genommen werden kann.



Bei einigen (dann stets sekundér generalisierten) Grand maux bemerkt der Patient ein Vorgeflhl (= Aura)
oder der Anfall beginnt mit einem umschriebenen motorischen oder sensorischen (oder auch anderem
fokalem) Anfall, der sich dann sekundar generalisiert.

Der Grand mal setzt mit einer Phase der tonischen Verkrampfung der Muskulatur ein, in der die Arme oft
gebeugt und die Beine gestreckt werden. Der Kopf kann entweder leicht nach vorne gebeugt oder auch
nach hinten Uberstreckt werden. Die Atmung ist in dieser Phase oft unterbrochen (Beteiligung der
Muskulatur der Stimmritze, des Brustkorbs, des Zwerchfells), so dass zunachst das Gesicht blass wird,
dann blaulich (,zyanotisch®) anlauft. Andere sog. vegetative Stérungen treten auf wie Speichelfluss,
SchweiBausbruch, Herzrasen aber auch Einnassen oder Einkoten und es kann es zu einem Biss in die
Zunge kommen (blutiger Speichel).

Im Anschluss an die Muskelstarre, die gewdhnlich nicht langer 20 - 30 Sekunden andauert, folgen
generalisierte, oft zeit- und seitengleiche Kloni, d.h. Zuckungen der Arme und Beine. Die Kloni klingen dann
langsam aus, wobei sie dann oft nicht mehr seiten- / zeitgleich auftreten, etwas gegeneinander versetzt
sind, ohne dass man daraus auf einen fokalen Beginn des Anfalls schlieBen kénnte. In dieser Phase setzt
die Atmung, meist stoBartig, wieder ein.

Es folgt eine Phase der Verwirrung und Schlafrigkeit, die oft mit Kopfschmerzen und allgemeiner
Abgeschlagenheit verbunden ist.

Die meisten Grand mal-Anfélle sind tonisch-klonische Anfélle; es gibt aber groBe Anfélle, die nur tonisch
oder nur klonisch ablaufen.

Epilepsien mit Grand-mal

Ein Grand mal findet sich bei zahlreichen Epilepsien / Epilepsie-Syndromen, haufig in Kombination mit
anderen Anfallsformen. Zwar gibt es von Seiten der Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE) noch keine
allgemein verbindliche neue Klassifikation; es sollen aber in Zukunft die alten Begriffe der ,primar
generalisierten“ bzw. der ,symptomatischen“ Epilepsie durch die Begriffe ,genetische“ bzw. ,strukturell-
metabolische” Epilepsien abgeldst werden.

Grand mal bei ,primér generalisierten“ Epilepsien:

Grand mal kdnnen bei nahezu allen Epilepsien aus diesem Formenkreis auftreten

e Absencen-Epilepsie des Schulalters

e Absencen-Epilepsie des Jugendlichen

e Juvenile myoklonische Epilepsie

e Nur fur die ,Epilepsie mit Aufwach Grand mal“ wurde der Grand mal Namen-gebend. Im internationalen
Sprachgebrauch wurde friher der Begriff ,Epilepsy with grand mal on awakening“ benutzt, der in der
letzten Revision der ILAE durch den Begriff ,epilepsy with generalised tonic-clonic seizures only* ersetzt
wurde.

Hintergrund: man geht davon aus, dass die Gruppe der primar generalisierten Epilepsien weitgehend
genetisch determiniert sind und es flieBende Ubergange zwischen den Vertretern dieser Gruppe gibt.
Es wird die véllig korrekte Diagnose einer ,Juvenilen myoklonischen Epilepsie” oder die einer
~<Absencen-Epilepsie des Jugendalters” gestellt, da ausschlieBlich myoklonische Anfalle bzw. Absencen
gesehen wurden. Treten im Verlauf dann aber Grand maux hinzu, gerat man in klassifikatorische bzw.
terminologische Schwierigkeiten.

e Mit dem Begriff der ,epilepsy with generalised tonic-clonic seizures only“ soll das “reine” Epilepsie
Syndrom der Epilepsie mit Aufwach-Grand mal eigens hervorgehoben werden.

e Bisher von der ILAE nicht anerkannt wurde die von den Kinderepileptologen geforderte Klassifikation
einer ,Epilepsie mit frihkindlichem Grand mal“. Auch fir diese Epilepsieform dirften genetische
Mechanismen eine besondere Rolle spielen. Im Gegensatz zu den anderen Epilepsien mit Grand mal
aus dem Formenkreis der primar generalisierten Epilepsien ist die Prognose bezlglich der
Anfallsfreiheit und Entwicklung dieser Kinder aber nicht so gunstig.

e Es gibt den Begriffs des ,Schlaf Grand mal“, der ,Schlaf-Epilepsie”. Auch wenn diese Begriffe — zu
Recht — keinen Eingang in die ILAE Klassifizierung gefunden, haben, beschreiben sie aber anschaulich
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das Phénomen, dass die Grand maux ausschlieBlich aus dem Schlaf heraus auftreten. Dies hat fir den
Patienten — bei allen sonstigen Problemen — einige Vorteile wie die Sicherheit, in der Offentlichkeit, am
Arbeitsplatz keinen Anfall zu erleiden, oder die Mdglichkeit, trotz aktiver Epilepsie ein Auto fahren zu
darfen.
Allgemein gilt, dass Grand mal bei primar generalisierten Epilepsien 6fters gut behandelbar sind. Es gibt
aber auch schwere Verlaufe, besonders bei kleinen Kindern, bei denen die Grand mal-Anfalle haufig und
heftig sein kénnen und durch Medikamente kaum zu kontrollieren sind.

Grand mal bei Herdepilepsien

Die Ursachen von Epilepsien mit sekundar generalisierten Grand mal-Anfallen sind zahlreich. Der Anfall ist
Ublicherweise Symptom einer strukturellen Erkrankung bzw. Schéadigung des Gehirns, z.B. eines Tumors,
einer angeborenen Fehlbildung des Gehirns, eines Schlaganfalls u. a. mehr; man sprach deshalb lange
auch von symptomatische Epilepsien, welcher Begriff jetzt durch den ,strukturell-metabolisch® abgeldst
werden soll. Mit der immer besser werdenden Bildgebung wird die Zahl der symptomatischen Epilepsien,
die urséachlich nicht geklart werden kénnen, stetig kleiner.

Behandlung und Therapie

Die Medikamente der Wabhl richten sich nach der zugrunde liegenden Erkrankung. Liegt eine primar
generalisierte Epilepsie vor, so werden die Medikamente Lamotrigin, Valproat, Succinimide eingesetzt. Das
friher haufiger benutzte Barbiturat und das Primidon wird nur noch in Ausnahmeféllen genutzt. Bei
schwierigen Grand mal Epilepsien des friihen Kleinkindesalters (z.B. Dravet Syndrom) kann Brom
entscheidend helfen. Sekundar generalisierte Grand mal, bei denen friiher Carbamazepin und Phenytoin
als Mittel der ersten Wahl angesehen wurden, werden heute primar mit Oxcarbazepin (OXC), Lamotrigin
(LTG) oder Levetiracetam (LEV) therapiert.

Wenn ein Grand mal nicht von alleine aufhort, bedeutet dies immer eine medizinische Notsituation, es

droht der Status epilepticus (siehe die Informationsblatter dieser Serie: 075 Arztliche Notfallbehandlung,
076 Praktische Anweisungen).
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Video

e Videoatlas of epileptic seizures — classical examples. Hrsg. von der Unterkommission der Internationalen Liga gegen Epilepsie
fir den Video Atlas. 1995 (Der Atlas besteht aus einer CDi-Scheibe und einem Begleitheft. Er ist erhaltlich Gber: ILAE VCS c/o
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Informationen dazu erteilt auch: Hoechst Pharma, 65812 Bad Soden.

In den beiden folgenden Filmen werden die Hauptanfallsformen gezeigt und fachlich kommentiert.
e Epilepsie. Die Anfallsformen (1989/30 Min.)
Der Film wird fiir medizinische Fortbildung vom Informationszentrum Epilepsie (ize) ausgeliehen.
e Zusammenfassung Epilepsien (1986/13 Min.)
Der Film wird vom Informationszentrum Epilepsie (ize) ausgeliehen.
e Epilepsie — Richtiges Verhalten und Erste Hilfe, IWF Géttingen, DVD, 2005, 15:30 Min.
Der Film wird vom Informationszentrum Epilepsie (ize) ausgeliehen.
e Doppel-DVD Epilepsie leben — Epilepsie verstehen, 2010 Informationen und Erfahrungsberichte, www.epilepsie-film.de

Informationsblatter

Generalisierte tonisch-klonische (Grand mal-) Anfélle. Epi-info.

Zu beziehen Uber: Schweizerische Epilepsie-Klinik, Sekretariat der Medizinischen Direktion, Bleulerstr. 60,
CH-8008 Zdirich, Internet: www.epilepsie.info

Folgende Informationsblatter behandeln ein angrenzendes Thema:

032 Klassifizierung von Anfallen, 033 Klassifizierung von Epilepsie-Syndromen, 075 Arztliche
Notfallbehandlung, 076 Praktische Anweisungen

Hinweise

Informationen Uber Epilepsie sind auch erhéltlich Gber:

Deutsche Epilepsievereinigung/einfélle, Zillestr. 102, 10585 Berlin, tel 030/3424414; Stiftung Michael,
Minzkamp 5, 22339 Hamburg, tel: 040/538-8540, fax: 040/538-1559,

Internet: www.Stiftung-Michael.de

Standardhinweis
Dieses Informationsblatt enthélt keine individuellen Behandlungshinweise. Besprechen Sie es
gegebenenfalls mit Inrem behandelnden Arzt.
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