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Klinik fur
wir berichten iiber unseren gemeinsamen o. g. Patienten, der sich vom 02.05.2010 g‘g;zﬂcﬁrﬁr":i;"‘e“’e"""“e"e
bis zum 07.05.2010 in unserer stationaren Behandlung befand.

Kiinik fur
Dlag nosen: Helal:lzchli]rurgie

. . .. . . Kilinik fur

Fokale Epilepsie rechts occipital (G40.2) ’ Neurochirurgie und
Atiologie: V. a. fokale kortikale Dysplasie rechts occipital Epilepsiechirurgie
Autismus , Kiinik fiir
Psychomotorische Entwicklungsretardierung - = L e e Neuropadiatrie und

Neurologische Rehabilitation
. Epilepsiezentrum fur
Anamnese: Kinder und Jugendliche

Fur unsere Unterlagen fassen wir zusammen: Denis ist das 2. Kind der Mutter. Er hat "9k fir Neuropadatrie
noch eine 9-jhrige gesunde Halbschwester. Die Mutter 30 Jahre alt, arbeitet als Kini fur
Rechtsanwaltin, der Vater 38 Jahre alt, ist Polizist. Die Eltern haben sich mittlerweile Kinderorthopadie
getrennt. Familienanamnestisch ist bisher eine Epilepsie oder eine unklare geistige Kiinik for
Retardierung bekannt. Nach unauffilliger Schwangerschaft erfolgte die Geburt houoosemt
spontan in der 39. SSW, Apgar 5/10 Minuten 8/8, Geburtsgewicht 2.830 g,
Kérperlange 50 cm. Bis zum Alter vom 3. Lebensmonat unauffallige Entwicklung. Mit
dem 3. Lebensmonat erstmalig auffallig mit apathischen Zustanden, Desinteresse an

der Umwelt und Spiel, fehlende Blickkontaktaufnahme. Im 4. Lebensmonat zusatzlich s e ung
Auftreten von Augen-Blickbewegungen nach oben. Es erfolgte eine diagnostische sportraumatologie
Abklarung mit Ausschluss einer Horstérung/Sehstérung. Es wurde ein hypotoner ﬁ:?e?zr:ctjhgglr(\;?;chirurgie
Grundtonus diagnostiziert. Eine Bildgebung mittels Sonographie des Schadels zeigte

den Befund einer Hirnasymmetrie links > rechts. Es erfolgte eine Therapie mit wi’r‘l‘)‘;g;ulencmmrgiemn
Massagen und Gymnastik. Skoliosezentrum

Mit dem 9. Lebensmonat Auftreten von cerebralen Anfillen mit Blickstarre und Kinik for
Innehalten in der Bewegung, atoner Muskeltonus, Gesichtszyanose. Dauer der anasthesiologie und
Ereignisse von wenigen Sekunden bis tUber 1 Minute. Anfallsfrequenz wellenférmig Intensivmedizin

initial 2 x tagl. im Verlauf 1 x in 6 Wochen. Ein zu diesem Zeitpunkt durchgefiihrtes S"me="erapie

EEG war unauffallig. ggr;li:bfiil]i:ationsmedizin
Vom 9. Lebensmonat bis zum 1 1/2 Lebensjahr erfolgten insgesamt 10 i.v. Gaben

des Medikamentes Gliatilin (Wirkstoff?). Mit 1 1/2 Jahren Beginn einer
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antikonvulsiven Therapie mit Valproat, darunter war Denis vom Herbst 2007 bis Februar 2008
anfallsfrei. Im Rahmen eines hochfieberhaften Infektes im Februar 2008 erneutes Auftreten von
cerebralen Anféllen mit tonischem Versteifen der Extremitaten, Dauer 30 Sekunden Dieser Anfallstyp
wurde nur im Rahmen des Infektes gezeigt.
, Denis zeigt nun Ereignisse, bei denen er tief einatmet, es kommt zu Zuckungen in beiden Armen, der
‘ Kopf wir hin und herbewegt., er grinst und lacht dabei laut, Augen-Blickdeviation nach oben. Die
Ereignisse dauern wenige Sekunden, aktuell 1 x wéchentlich auftretend. Nachtliche Anfalle sind der
L Mutter bisher noch nicht aufgefallen, bisher kein Status epilepticus.
Die antikonvulsive Therapie wurde im Jahr 2009 vor ca. 1 Jahr erweitert mit Eindosierung von
Oxcarbazepin. Der Versuch einer Dosiserhéhung von Valproat auf 200mg/d wurde bei Auftreten von
Nebenwirkungen mit Mudigkeit mit verminderter Aktivitat von selten der Mutter wieder ruckgangig
gemacht.
Zur abklarenden Diagnostik erfolgten EEG-Untersuchungen hier zeigte sich als wegweisender
Befund eine epileptogene Zone uber rechts parieto-temporal. Bildgebungen mit Schadel-MRT zeigten
dazu nicht kongruent Auffalligkeiten tber der linken Hemisphére (Atrophie des linken Ammonshorn,
erweiterte Subarachnoidalraume im linken Schlafenlappen, Subatrophig der Stirn-Scheitelregionen,
atrophiscge linksseitige Ventrikulomegalie). Es erfolgten genetische Untersuchungen mit unauffalliger
Chromosomenanalyse und Ausschluss eines Fragilen X-Syndroms.

Neben der Epilepsie besteht eine psychomotorische Entwicklungsretardierung mit hypotonen
Grundtonus, die Diagnose eines Autismus wurde gestellt. Eine verbale Kommunikation ist nicht
moglich, das Kind lautiert, hat wohl kein Sprachverstandnis, kein Wérterwiederkennen, Einzelworter
Mama und Oma werden ausgesprochen. Vom Verhalten her ist er sehr unruhig und aktiv, zeigt

i jedoch kein eigen- oder fremdaggressives Verhalten. Er zeigt stereotypische Handlungen, mag es
laute Gerausche zu erzeugen, wie Tiren zuknallen, Klopfen auf Gegenstande, laute Geréusche. Bei
ihm besteht eine ausgepragte Symptomatik mit Zahneknirschen, mit bereits Schaden am
Milchzahngebiss. Denis hat das kauen fester Nahrung noch nicht gelernt. Die Erndhrung erfolgt Gber

1 fliissige und purrierte Kost. Das Schiafverhalten wir d als unaufféllig angegeben.

i} Medikation bei Aufnahme:

i

f'f? Wirkstoff / Praparat Dosierung |mo. mi. |ab. |na.

’ Depakine Saft 100 mg 0o |0 |1
Trileptal 150 mg 12 |0 12

K&rperlicher Untersuchungsbefund:

4 11/12 Jahre alter Junge in gutem Allgemeinzustand und noch eutrophen Ernahrungszustand
(KorpergroRe 101,5 cm, Kérpergewicht 15 kg). Wach, standiges Knirschen mit den Zahnen, lacht,
lautiert, keine Kommunikation, keine Kontaktaufnahme. Standig unruhig und in Bewegung, zeigt
haufig Verhalten mit Schitteln des Kopfes und dabei Lachen. Haut mit reizlosen Narben bei Z. n.
Verbrennung Uber dem rechten Ellenbogen und Uber dem linken oberen Sprunggelenk. Haut mit ca.
2 x 3 cm groBer braunem Naevus neben dem Nabel links, sonst rein, kein Exanthem. Cor, Pulmo und
Abdomen auskultatorisch als auch palpatorisch unauffallig. HNO-Befund: Kariéses Milchgebiss, sonst
reizfrei. Grundtonus eher hypoton, symmetrisch und seitengleiche Spontanmotorik, kein
fokalneurologisches Defizit, Hirnnerven unauffallig. Pupillookulomotorik unaufféllig, Pupillen isokor,
i direkte und indirekte Lichtreaktion seitengleich prompt. Muskeleigenreflexe konnen aufgrund
. Gegenspannen des Kindes nicht ausgelst werden, keine pathologischen Reflexe, kein Babinski,
 keine Ataxie, kein Tremor. Genitale ménnlich infantil, Kryptorchismus beidseits.
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Stoffwechseluntersuchungen
Trockenblutkarte: erfoglt bei Entlassung noch ausstehend.

Kumulativbefund:

Bezeichnung
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Hamoglobin
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Lymphozyten
Monozyten
Eosinophile

"~ Basophile

CRP
Quick

INR

PTT
Fibrinogen
Natrium
Kalium
Calzium
Chilorid
GOT

GPT

GGT

CK
Harnstoff
Kreatinin
Triglyzeride

- Glucose

Amyl-Pankreas
Lipase
Valproinsdure
freies T3

freies T4

TSH

Oxc.-10-OH-
Metabolit*

Ref.-Bereich

4000-9000
4.5-6
14-18
40-50
85-95
28-32
32-36

auf Aminos&uren und

Einheit

ul
Il
g/dl
%
fl

P9
g/dl

150000-300000 /ul

50-70
25-40
3-12
2-4

bis 1

bis 1
70-130
bis 1
26-40
200-400
135-150
3.5-6.5
2.03-2.6
97-108
10-50
10-50
0-66

bis 190

~ 10-50

0.6-1.1
bis 150
75-115
13-53

bis 190
50-100
2,0-42
0.93-1.7
0.27-4.20

Oxcarbazepin (HPLC)0 - 3.00
[ ]

13.0-30.0

%
%
%
%
%

%

sec
mg/dI
mmol/l
mmol/l
mmol/l
mmol/l
ui

ui

ui

ui
mg/dl
mg/dl
mg/dl
mg/di
u/i

Uil
pg/ml
pg/mi
ng/dl
ulU/ml
mg/|

mg/l

mg/di

-7

-
.

organische S&uren

3510 3510

09:16 13:41

6650

448!

11.51

344,

76.84

25.74 .
334 =
3900001

41.20)

- 4540t

12.201
0.90!
0.30
negativ
1077
1.0
39.3
306
139
4.36
248
105
34

16

94

24

0.334

76

97

16

26

20.08!

2.86

1.04

1.62
<10

4.60!

Blut, Urin,
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Epikrise / Therapie und Verlauf:

In den durchgefuhrten EEG’s zeigte sich ein konstanter epileptogener Fokus Uber rechts occipital.
Passend dazu zeigte sich in der Bildgebung mit SchadelMRT milde Signalveranderungen Uber dem
rechten Hinterhaupt. In der Anfallssemiologie zeigt Denis Anfélle mit horizontalen Blickbewegungen,
zusammenkneifen der Augen, Bewegungen des Kopfes hin und her dabei lautes Lachen und
Lautieren. Wir sehen dies als visuelle Anfalle an und gehen von einer fokalen Epilepsie rechts
occipital aus.

- Zusétzlich fielen im Schiaf vereinzelt links zentral Entladungen auf, die von der Morphologie her eine

genetische Komponente andeuten. Im MRT zeigte sich uber der Zentralregion ein unauffalliger
Befund. Es fielen jedoch Signalveranderungen im mesialen Bereich des Schiafenlappen links auf, die
im EEG kein Korrelat mit epileptogener Aktivitat zeigten.

Wir besprachen die Befunde mit der Mutter und sehen bei verdachtiger epileptogener Zone im
rechten Occipitallappen die Indikation zu einem neurochirurgischen Eingriff gegeben. Um genauere
Daten zu bekommen méchten wir ein noninvasives Monitoring durchfuhrertEine Terminvereinbarung
erfolgt durch die Mutter.

Zwischenzeitlich schlagen wir bei niedrigen sowohl Valprat-als auch OXC-Spiegel eine Optimierung
der antikonvulsiven Therapie mit Dosiserhdhung von OXC vor. Eine Dosiserhéhung von Valproat
wurde von der Mutter abgelehnt. Ein Eindosierungsplan wurde mitgegeben. ‘

Solite dies einen positiven Effekt auf sein Verhalten und die Anfélle zeigen schlagen wir ein
Ausschleichen von Valproat und eine Monotherapie mit OXC vor.

Als weitere Therapieoption schlagen wir als nachsten Schritt die Eindosierung von Ospolot vor. Ein

* Eindosierungsschema wurde ebenfalls mitgegeben.

Medikation bei Entlassung: ~

Wirkstoff / Priparat Dosierung |mo. \mi. |ab. |na.
Depakine Saft 100 mg 0 o |1
Trileptal 150 mg 1/2 [0 " |1/2 -

Die angegebenen Medikamente basieren auf der hausinternen Apothekerliste und kénnen jederzeit durch wirkungs- und
inhaltsgleiche Generika ersetzt werden!

Weitere Empfehlung:

- Dosiserhdhung von Trileptal um 75mg alle 5 Tage bis zu einer Tagesdosis von 450mg/d

- ggf. Ausschleichen von Depakine
- ggf. Eindosierung von Ospolot 50mg 1/2-0-1, Steigerung nach 5 Tagen Ospolot 50mg 1 1/2-0-1 12

~ Wiedereinbestellung:

-stationare Wiederaufnahme zum noninvasiven Monitoring

Fur Ruckfragen stehen wir gerne zur Verfigung und verbleiben
mit freundlichen kollegialen Gruen ;
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