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Zusammenfassung

Ein epileptischer Anfall ist der häufigste neurologische Notfall in der Neugeborenen-
periode. Im Gegensatz zu Anfällen in späteren Lebensphasen treten sie oft als eine
akute Reaktion auf eine prä- oder perinatale Schädigung auf, wesentlich seltener
manifestiert sich bereits neonatal eine Epilepsie. Frühere Klassifikationssysteme
basierten rein auf der klinischen Beobachtung trotz zunehmender Evidenz, dass die
korrekte Diagnose anhand der klinischen Symptome äußerst unzuverlässig ist. Im
Jahr 2021 hat die Neonatal Task Force der Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE)
ein neues Klassifikationssystem veröffentlicht, das eine wesentliche Bedeutung für
die klinische Betreuung von Neugeborenen mit anfallsverdächtigen Ereignissen hat.
Diese Klassifikation betont die Bedeutung von Elektroenzephalographie (EEG) oder
amplitudenintegrierter EEG (aEEG) bei der Diagnosestellung und geht überwiegend
von einem fokalen Ursprung von Neugeborenenanfällen aus. Anfälle werden in
motorisch (Automatismen, klonisch, epileptische Spasmen, myoklonisch oder tonisch),
nicht motorisch (autonom oder mit Innehalten), sequenziell und nicht klassifizierbar
unterteilt. Das Ziel einer verbesserten Behandlung und optimalen prognostischen
Einschätzung des individuellen Patienten wird durch die Kombination von klinischer
Beobachtung mit konventionellem EEG oder aEEGmit darin enthaltenen Hinweisen auf
die Ätiologie verfolgt, letztendlich sollen eine Über- und Unterdiagnostik von Anfällen
bei Neugeborenen verhindert werden.
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Anfälle treten bei Neugeborenen häufi-
ger als bei Kindern oder Erwachsenen auf.
Die Inzidenz liegt bei 2 bis 20/1000 Le-
bendgeborenen, bei sehr unreifen Früh-
geborenen sind epileptische Anfälle noch
deutlich häufiger (bis 50/1000 Lebendge-
borenen). Die Inzidenz hängt auch stark
von der demografischen Region ab [1].

Meist handelt es sich um akut sym-
ptomatische (oder provozierte) Anfälle im
Rahmen einer schweren Erkrankung des
Neugeborenen, wohingegen neonatal be-
ginnende Epilepsien seltener auftreten [2,
3].

Neugeborenenanfälle sind mit signifi-
kanter Mortalität und Morbidität assozi-
iert. Hierbei spielt die zugrunde liegen-
de Erkrankung eine entscheidende Rolle,

andererseits können die Anfälle für das
Neugeborene auch unmittelbar lebensbe-
drohlich sein, etwa durch eine Apnoe mit
konsekutiver Hypoxie. Zudem scheint die
epileptische Aktivität selbst einen Risiko-
faktor für die weitere Entwicklung des Kin-
desdarzustellen.MehrereStudienkonnten
zeigen, dass eine hohe Anfallsbelastung
mit einem schlechteren Behandlungser-
gebnis für den individuellen Patienten as-
soziiert ist [4]. Gleichzeitig konnte gezeigt
werden, dass eine rasche präzise Diagno-
sestellung und damit früher Beginn einer
effektiven Therapie die Anfallsbelastung
deutlich verringern können [5, 6].
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Tab. 1 Ätiologie der Neugeborenenanfälle
Ätiologie Anteil Häufige spezifische Erkrankungen

Akut symptomatische (provozierte) Anfälle

Akute neona-
tale Enzepha-
lopathie

30–50% Hypoxisch-ischämische Enzephalopathie, prä- und postnatale
hypoxische Ereignisse

Vaskulär 20–35% Arterieller ischämischer Schlaganfall, intraventrikuläre Blutung,
intraparenchymale Blutung, Vena-Galeni-Malformation

Infektionen 5–20% Sepsis, Meningitis, virale Enzephalitis, Abszess

Akute Stoff-
wechselent-
gleisung

<10% Hypoglykämie, Hyponatriämie, Hypernatriämie, Hypokalzämie,
Hypomagnesiämie

Hirntrauma Selten Intrapartal, nichtakzidentell, akzidentell

Toxisch Selten Intoxikation, Entzugsanfälle

Sonstige Selten Angeborene Herzfehler, extrakorporale Membranoxygenierung
(ECMO)

Epilepsienmit Beginn in der Neugeborenenperiode

Genetische
Epilepsien

<10% Ionenkanalerkrankungen (z. B. KCNQ2*, KCNQ3, SCN2A*, KCNT1),
Zellsignalstörungen (CDKL5, BRAT1), synaptische Übertragungs-
störungen (STXBP1)

Angeborene
Stoffwechsel-
erkrankungen

<10% Pyridoxin- und Pyridoxalphosphat-abhängige Epilepsien, Bio-
tinidasemangel, nichtketotischeHyperglycinämie, Harnstoff-
zyklusdefekte, Organazidämien, Molybdän-Kofaktor-Mangel,
Ahornsirupkrankheit etc.

Kongenitale
Infektionen

Selten TORCH-Komplex, kongenitales Zika-Virus-Syndrom

Zerebrale
Dysgenesie

Selten Hemimegalenzephalie, Polymikrogyrie, Schizenzephalie, große
fokale kortikale Dysplasie, Lissenzephalie

Neurokutane
Syndrome

Selten Tuberöse Sklerose-Komplex, Sturge-Weber-Syndrom

TORCH Toxoplasmose, „others“, Röteln, Zytomegalievirus, Herpes-simplex-Virus

Ätiologien

Anfälle können bei Neugeborenen im
Rahmen unterschiedlichster Erkrankun-
genauftreten,derGroßteil der Fälle ist aber
durch folgende bekannte Ursachen be-
dingt (. Tab. 1; [1, 2]): Bei Reifgeborenen
ist eine hypoxisch-ischämische Enzepha-
lopathie die häufigste Ursache. Hierbei
treten Anfälle typischerweise 8–24h nach
der zerebralen Durchblutungsstörung mit
Hypoxie auf und sistieren fast immer nach
2 bis 4 Tagen. Bei Frühgeborenen stehen
intraventrikuläre Blutungen ursächlich
im Vordergrund. Infektionen, eine fokale
Durchblutungsstörung und akut-metabo-
lische Ereignisse wie Hypoglykämien oder
Elektrolytverschiebungen können auch
nach unkomplizierter Schwangerschaft
und Geburt neonatale Anfälle auslösen.
Nur in 10–15%aller Neugeborenenanfälle
sind sie Ausdruck einer beginnende Epi-
lepsie. Die rasche Diagnose einer Epilepsie
in diesem Fall ist für Therapie und Lang-

zeitprognose des Kindes äußerst wichtig.
Neonatal beginnenden Epilepsien liegen
meist genetisch bedingte Ätiologien zu-
grunde, wie z. B. Ionenkanalerkrankungen
oder Stoffwechselerkrankungen, bei de-
nen es durch Überschuss eines toxischen
Metaboliten (wie z. B. Ammoniak) oder
Mangel eines Kofaktors (wie z. B. Vita-
min B6) zu einer Enzephalopathie mit
Anfällen kommen kann. Im Gegensatz
dazu äußern sich angeborene kortikale
Fehlbildungen eher selten durch Anfälle
in der Neugeborenenperiode.

Diagnosestellung

Je nach klinischer Manifestation kön-
nenNeugeborenenanfällenunterschieden
werden in
– elektroklinische Anfälle, bei denen

ein abnormes klinisches Verhalten
mit einem elektrographischen Muster
korreliert ist,

– elektrographische Anfälle, die nur
im EEG (Elektroenzephalographie)
oder aEEG (amplitudenintegriertes
EEG) festgestellt werden können, ohne
sichere begleitende klinische Zeichen.

Mindestens die Hälfte aller Anfälle imNeu-
geborenenalter ist rein elektrographisch
[7,8]. EinereinklinischeDiagnosevonNeu-
geborenenanfällen ist daher nicht mög-
lich. Zusätzlich sind folgende limitierende
Faktoren zu berücksichtigen:
1. Klinisch lassen sich Anfälle im Neuge-

borenenalter häufig schwer von nich-
tepileptischen Phänomenen bei Neu-
geborenen unterscheiden, dadurch
entsteht die Gefahr einer Fehldiagnose
[9]. Fragmentarische Bewegungsmus-
ter wie Schmatzen, Schlecken, Rudern,
Blinzeln, Nystagmus, Blickstarre, Sin-
gultus sowie bilaterale/generalisierte
tonische Streckungen sind typischer-
weise nichtepileptisch [7, 8]. Gerade
Neugeborene mit einer hypoxisch-
ischämischen Enzephalopathie zeigen
sehr häufig auch nichtepileptische
Bewegungsstörungen [7].

2. Die klinischen Symptome von Neuge-
borenenanfällen sind häufig diskret
und werden dadurch leicht übersehen.
Generalisiert tonisch-klonische Anfälle
treten in der Neugeborenenperiode so
gut wie nie auf, da eine noch unvoll-
ständige dendritische Aussprossung,
Synaptogenese und Myelinisierung
die zerebrale Erregungsausbreitung
einschränken.

3. Autonome Phänomene, wie z. B, Ap-
noen, sind sowohl bei Frühgeborenen
als auch Reifgeborenen sehr selten
Ausdruck von epileptischen Anfällen.
Eine iktale Apnoe geht meist mit ei-
ner Tachykardie und/oder weiteren
motorischen Symptomen einher, die
allerdings leicht übersehen werden
können.

4. Bei Behandlung der Anfälle kommt
es häufig zu einer elektroklinischen
Dissoziation („uncoupling“), d. h. elek-
troklinische Anfälle gehen in rein
elektrographische (subklinische) Anfäl-
le über [10]. Dieses ist besonders bei
kritisch kranken Früh- und Neugebore-
nen zu erwarten.

196 Clinical Epileptology 3 · 2025



Abb. 19Algorithmus der
Brighton Collaboration
zur Bestimmungder dia-
gnostischen Sicherheit bei
neonatalen Anfällen. EEG
Elektroenzephalographie,
aEEG amplitudenintegrier-
te Elektroenzephalogra-
phie. (Mit freundl. Geneh-
migung [1, 12])

Daher ist zur sicheren Diagnose oder zum
sicheren Ausschluss von Neugeborenen-
anfällen ein EEG erforderlich. Im klinischen
AlltagkannzurEntscheidung,obbeieinem
Neugeborenen Anfälle vorliegen, eine Ein-
schätzung der diagnostischen Sicherheit
[1] sinnvoll sein (. Abb. 1): Als Goldstan-
dard gilt der im kontinuierlichen Video-
EEG (cEEG) „gesicherte“ Anfall (Level 1). Bei
Dokumentation im aEEG sind Anfälle als
„wahrscheinlich“ anzunehmen (Level 2a).
Ebenfalls als „wahrscheinlich“ können rein
klinisch beobachtete fokal klonische oder
fokal tonische Anfälle gewertet werden,
da für diese eine hohe Korrelation zwi-
schenklinischerBeobachtungundelektro-
graphischer Bestätigung gezeigt werden
konnte (Level 2b) [9, 11]. Ein Neugebo-
renenanfall ist als „möglicher Anfall“ zu
bewerten, wenn von erfahrenem Perso-
nal andere als fokal klonische oder toni-
sche Anfallssymptome gesehen wurden,
ein iktales EEG aber nicht zur Verfügung
steht (Level 3), und gegen einen zerebra-
len Anfall spricht, wenn keines der oben
genanntenKriterienerfüllt ist (Level 4).Das
Fehlen eines Korrelats im cEEG während
eines klinisch anfallsverdächtigen Ereig-
nisses schließt Neugeborenenanfälle aus
(Level 5) [1, 12].

Rolle von Elektroenzephalogra-
phie und amplitudenintegrierter
Elektroenzephalographie bei
Neugeborenenanfällen

Jedes Neugeborene mit klinischem An-
fallsverdacht oder hohem Risiko für An-
fälle wegen einer Hypoxisch-ischämische
Enzephalopathie oder eines vaskulären Er-
eignisses sollte für 24hmit EEG überwacht
werden [13, 14]. Goldstandard hierfür ist
das cEEG [15], wenn dieses nicht verfüg-
bar ist, sollte zumindest ein aEEG erfolgen,
idealerweise wird es durch ein Routine-
Video-EEG über mindestens 1h und mit
ergänzend elektromyographischen Ablei-
tungenüber beidenMm. deltoidei ergänzt
[16]. Unter therapeutischer Hypothermie
isteinEEG-MonitoringauchzurBewertung
der Hintergrundaktivität erforderlich; falls
bei dem Kind Anfälle beobachtet wurden,
sollte es bis 24h nach Ende der therapeu-
tischen Hypothermie fortgeführt werden
[17].

Die Internationale Liga gegen Epilep-
sie (ILAE) definiert epileptische Anfälle als
ein vorübergehendes Auftreten von Zei-
chen und/oder Symptomen aufgrund ei-
ner abnormenübermäßigenoder synchro-
nenneuronalenAktivität [18].DieseDefini-
tion berücksichtigt elektrographische Er-

eignisse nicht und vernachlässigt damit
mehr als die Hälfte aller Anfälle im Neuge-
borenenalter. Daher empfehlen Experten,
Neugeborenenanfälledurcheineabnorme
elektrographische Aktivität zu definieren
bzw. zu bestätigen. Die American Clinical
Neurophysiology Society beschreibt elek-
trographischeAnfällealsplötzliche, abnor-
me elektrographische Ereignisse mit klar
erkennbarem Beginn, Verlauf und Ende,
die charakterisiert sind durch ein repeti-
tives und sich entwickelndes Muster mit
einer Dauer von mindestens 10 s und ei-
ner Amplitude von mindestens 2μV [16].
Das elektrographische Muster sollte da-
bei in Frequenz, Amplitude, Morphe oder
Lokalisation moduliert sein. Die Morpho-
logie, räumliche Verteilung und zeitliche
DynamikderAnfallsmusterkönnensowohl
zwischen als auch innerhalb einzelner Pa-
tienten variieren.

Der „typische“ neonatale Krampfanfall
beginnt elektrographisch häufig mit nie-
deramplitudigen, rhythmischen oder si-
nusförmigen Wellenformen, die oft keine
typischen Spikes oder Spike-Waves bein-
halten. ImVerlaufnimmtdieAmplitudeder
iktalen Aktivität zu, während sich die Fre-
quenz verlangsamt. Jede rhythmische Ak-
tivität – unabhängig von ihrer Frequenz –
kann Teil des iktalen EEG-Musters sein, so-
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Abb. 28Diagnostisches Schema für Anfälle imNeugeborenenalter einschließlichder Anfallsklassifi-
kation. Neugeborene zeigen diskrete Ereignisse, bei denen ein epileptischer Ursprung vermutetwird,
oder sie sind kritisch krank (häufig beatmet, sediert undmitMuskelrelaxanzien auf der Intensivstati-
on behandelt).AsteriskWenn keine Elektroenzephalographie (EEG) verfügbar ist, s. Algorithmus der
diagnostischen Sicherheiten (s. auch.Abb. 1). (Mit Genehmigung [12])

ferneinklares Evolutionsmuster erkennbar
ist.

Neonatale Anfälle entstehen in der Re-
gel fokal und propagieren nur bedingt in
weitere Hirnareale. Besonders bei Frühge-
borenen ist eine interhemisphärische Aus-
breitung selten [19].Mitunter treten simul-
tan, voneinander unabhängige fokale An-
fälle auf, die sich scheinbar auf das gesam-
teGehirn ausbreiten und fälschlicherweise
den Eindruck eines generalisierten Anfalls
erwecken können. Das iktale Ereignis hat
in solchen Fällen jedoch keinen genera-
lisierten Ursprung, sondern 2 voneinan-
der unabhängige fokale Ursprünge. Dif-
fuse Ursachen der Enzephalopathie – wie
Meningitis,Hypoglykämieoderhypoxisch-
ischämische Schädigung – können foka-
le Anfälle auslösen oder multiple Anfälle
verursachen, die jeweils von unterschied-
lichen Regionen der Kopfhaut ausgehen.
Auch multifokale Anfälle sind in solchen
Fällen möglich. Lateralisiert auftretende
oder unifokale Anfälle deuten dagegen
häufig auf eine umschriebene strukturelle
Läsion – wie z. B. einen Schlaganfall – hin,
da sie eine lokal begrenzte Funktionsstö-
rung widerspiegeln.

Die typische Dauer eines einzelnen
elektrographischen neonatalen Anfalls
liegt zwischen 1 und 2min und ist in
der Regel bei Frühgeborenen kürzer [19,
20]. Typischerweise treten anstatt lang
anhaltender kontinuierlicher Anfälle repe-
titive kurze Serienanfälle auf. Auch wenn
die einzelnen Anfälle von kurzer Dauer
sind, treten bei Neugeborenenanfällen
meist mehrere Episoden der Anfälle über
einen Zeitraum von mehreren Stunden
auf. Damit können sie einen erheblichen
zeitlichen Anteil der EEG-Aufzeichnung
ausmachen.

Neonatale Anfälle treten vor dem Hin-
tergrund einer sehr variablen EEG-Grund-
aktivität auf, die stark vom konzeptionel-
len Alter des Patienten abhängt und von
normal bis hin zu überwiegend diskon-
tinuierlich oder Suppressions-Burst-Mus-
tern reichenkann. Das interiktale EEGkann
dabei Hinweise auf Ätiologie und Progno-
se liefern. Persistierende unifokale Sharp-
Waves, die aus einem begrenzten Korte-
xareal stammen, können auf fokale Läsio-
nen wie intrakranielle Blutungen, venöse
Thrombosen oder ischämische Schlagan-
fälle hindeuten. Ein Überwiegen multifo-

kaler Sharp-Waves spricht hingegen für ein
diffuseres Geschehen.

Neugeborene mit einer normalen EEG-
Hintergrundaktivität haben ein deutlich
geringeres Risiko, Krampfanfälle zu entwi-
ckeln, als solche mit ausgeprägten Hinter-
grundveränderungen. Ein schwer patho-
logisches EEG bei gleichzeitigem Fehlen
klinischer Zeichen eines erworbenen Hirn-
schadens kann auf einemetabolische oder
genetische Ursache oder eine zerebrale
Fehlbildung hindeuten.

Das amplitudenintegrierte EEG (aEEG)
ist heute Standard in der Behandlung
kranker Neugeborener [21–23]. Es wurde
hauptsächlich zur Bewertung der Hin-
tergrundaktivität und zur Prognose von
Neugeborenen nach HIE entwickelt. Das
Muster im aEEG erlaubt aber auch eine De-
tektion von Anfällen, insbesondere wenn
dazu nicht nur die amplitudenintegrierte
Kurve, sondern auch die konventionel-
le EEG-Kurve analysiert wird. Immer ist
dabei eine getrennte Ableitung beider
Hemisphären mit jeweiligem Einschluss
der Zentralregion erforderlich. Auf diese
Weise lassen sich ca. 50–70% der Anfälle
korrekt erfassen [24]. Nicht erfasst werden
insbesondere Anfälle, bei denen die Zen-
tralregion nicht beteiligt ist, die kürzer als
30 s sind oder durch Entladungen nied-
riger Amplituden gekennzeichnet sind
[25]. Allerdings ist auch das Risiko einer
Überinterpretation hoch [23, 24].

Klinik und Klassifikation von
Neugeborenenanfällen

Obgleich sich Neugeborenenanfälle kli-
nisch nicht sicher diagnostizieren lassen,
sollte eine Klassifikation anhand der An-
fallssemiologie vorgenommen werden.
Die International League Against Epile-
psy (ILAE) hat 2021 eine Klassifikation
publiziert (. Abb. 2), die an Anfallsklas-
sifikationen bei älteren Kindern oder
Erwachsenen angelehnt ist [12, 26]. In
einigen wesentlichen Punkten musste sie
für Neugeborene angepasst werden:
– Da der Beginn eines Anfalls bei Neu-

geborenen häufig nicht abzugrenzen
ist, wird das während des Anfalls füh-
rend beobachtete Symptom und nicht
das initiale klinische Symptom zur
Klassifizierung herangezogen.
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Tab. 2 Beschreibung der Anfallstypen imNeugeborenenalter in Anlehnungder ILAE(Internationale Liga gegen Epilepsie)-Anfallsdefinitionen [29]
undbesondere Aspekte bei Neugeborenen
Anfalls-
typus

Beschreibung Besondere Aspekte bei Neugeborenen

Automa-
tismen

Einemehr oder weniger koordinierte motorische Aktivität, die typischerweise
bei eingeschränkter Kognition auftritt. Sie ähnelt häufig einer willkürlichen
Bewegung und kann in einer unangemessenen Fortsetzung einer präkritischen
motorischen Aktivität bestehen

Typischerweise oral und meist in Verbindungmit ande-
ren Merkmalen. Normales und abnormales Verhalten
bei reifen und unreifen Neugeborenen kann iktale
Automatismennachahmen

Klonisch Rhythmische Bewegungen (2–3Hz), symmetrisch oder asymmetrisch, die
regelmäßigwiederholt auftreten und dieselbenMuskelgruppenbetreffen

Anfallstyp klinisch am besten erkennbar. Bei Neugebo-
renen manchmal langsamer

Epilep-
tische
Spasmen

Eine plötzliche Beugung, Streckung oder gemischte Beugungs-Streck-Bewe-
gung überwiegend proximaler und rumpfnaher Muskeln, die 0,5–2 s andauert.
Es können begrenzte Formen auftreten: Grimassieren, Kopfnicken oder subtile
Augenbewegungen. Können in Serien (Clustern) auftreten

Selten. Schwierig ohne Oberflächen-EMG-Kanal von
myoklonischen Anfällen zu unterscheiden

Myoklo-
nisch

Plötzliche, kurze (<100ms) unwillkürliche Einzel- oder Mehrfachkontrakti-
on(en) von Muskel(n) oder Muskelgruppenmit variabler Lokalisation (axial,
proximale Extremitäten, distal)

Klinisch schwer von nichtepileptischemMyoklonus
abzugrenzen

Sequen-
ziell

Ereignisse, die eine Abfolge von Zeichen, Symptomen und EEG-Veränderungen
zu unterschiedlichenZeitpunkten aufweisen

Es lässt sich kein vorherrschendes Merkmal feststellen.
Mehrere Merkmale treten typischerweise in einer Ab-
folge auf, oft mit wechselnder Lateralisation innerhalb
oder zwischen den Anfällen

Tonisch Ein anhaltender Anstieg des Muskeltonus, der einige Sekunden bis Minuten
andauert

Üblicherweise fokal, einseitig oder beidseitig asymme-
trisch. Generalisierte tonische Haltungen sind nichtepi-
leptischenUrsprungs

Autonom Eine deutliche Veränderung der Funktion des autonomen Nervensystems,
die kardiovaskuläre, pupillomotorische, gastrointestinale, sudomotorische,
vasomotorische und thermoregulatorische Funktionen betreffen kann

Kann auch die Atmung (Apnoe) einschließen.Wird
typischerweise in Kombinationmit anderen Anfalls-
manifestationen beobachtet. Eine EEG-Bestätigung ist
zwingend erforderlich

Innehal-
ten

Anhalten (Pause) von Aktivitäten, Erstarren, Immobilität, wie bei einem Inne-
halten-Anfall

Kann fokal sein und/oder von Apnoe, weiteren autono-
men Erscheinungen und motorischen Anfällen gefolgt
werden

Nicht
klassifi-
zierbar

Aufgrund nicht ausreichender Informationen oder ungewöhnlicher klinischer
Zeichen nicht anders zu klassifizieren

–

EEG Elektroenzephalographie, EMG Elektromyogramm

Tab. 3 Wichtigste Differenzialdiagnosen der Neugeborenenanfälle
Diagnose Beschreibung

Normale
Bewegungs-
muster

Bei gesunden Neugeborenen finden sich ein buntes Bild an fragmentarischen Bewegungen und lebhafte Spontanmotorik, Primi-
tivreflexe. Meist durch Stimulation oder Lageänderungenmodifizierbar

Abnormale
Bewegungs-
muster

Tremor, „jitteriness“, Myoklonien und orale nichtepileptischeAutomatismenfinden sich häufig bei Neugeborenen mit milden HIE
oder akuten Stoffwechselentgleisungen. Zur Differenzierung von epileptischenAnfällen ist ein EEG zwingend erforderlich

Benigne
Schlafmyoklo-
nien

Diese treten häufig in Clustern und multifokal auf. Sie lassen sich klinisch von epileptischenAnfällen differenzieren, da sie zwar bei
Berührung oder Lageänderungmeist persistieren, aber bei einer Änderung der Vigilanz prompt sistieren

Apnoen Die meisten Apnoen bei Frühgeborenen, aber auch bei Reifgeborenen sind nicht epileptischenUrsprungs, sondern durch Unreife
des Atemzentrums verursacht oder Teil einer systemischenErkrankung, wie z. B. Sepsis oder angeborene Stoffwechselerkrankungen

Hyperekplexie Hier besteht eine fehlende Inhibition auf dem Boden eines genetisch bedingten Defekts des Glycinrezeptor-α oder eines Glycin-
transporters. die Kinder zeigen eine stark verstärkte Schreckreaktion („startle“) mit folgend anhaltenden Tonuserhöhungen. Nahezu
pathognomonisch ist eine heftige Kopfreklination auf Klopfen auf die Nasenspitze (Nose-tapping-Phänomen). Da aufgrund der toni-
schen Phänomene das Risiko lebensbedrohlicher Apnoen besteht, ist eine rasche Diagnose anzustreben

HIE Hypoxisch-ischämische Enzephalopathie, EEG Elektroenzephalographie
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Übersichten

Abb. 39 Flussdiagramm
zum initialen diagnosti-
schenVorgehenbeiNeuge-
borenenanfällen.V. a. Ver-
dacht auf,CRP C-reaktives
Protein, IL6 Interleukin-6,
HstHarnstoff,AP alkalische
Phosphatase,MRTMa-
gnetresonanztomogra-
phie, cEEG kontinuierli-
ches Elektroenzephalo-
gramm,aEEG amplituden-
integriertes Elektroenze-
phalogramm

– Anfälle bei Neugeborenen sind immer
fokalen Ursprungs, eine Abgrenzung
zu generalisierten Anfällen ist nicht
erforderlich.

– Da eine Bewusstseinsveränderung bei
Neugeborenen nicht sicher festzustel-
len ist, kann sie nicht als Kriterium
für die Klassifikation herangezogen
werden.

– Neugeborenenanfälle zeigen manch-
mal einen komplexen Ablauf mit
unterschiedlichen, aufeinanderfolgen-
den Elementen. In die Klassifikation
wurden daher sequenzielle Anfälle neu
aufgenommen.

– Eine einheitliche Definition für den
neonatalen Status epilepticus existiert
nicht [27]. Es wird daher häufig die
Definition der American Clinical Neuro-
physiology Society (ACNS) verwendet,
nach der ein Status vorliegt, wenn
die elektrographische Anfallsaktivität
in der EEG-Aufzeichnung über 1h
mindestens 30min oder mehr beträgt
[16].

Die Klassifikation ist hilfreich bei Neuge-
borenen, bei denen ein hohes Risiko für
Anfälle besteht, oder bei denen anfallsver-
dächtige abnorme klinische Ereignisse be-
obachtetwurden.ObNeugeborenenanfäl-
le vorliegen, wird dann mittels eines EEGs

(entwederRoutine-EEGodercEEG-Monito-
ring)oder, fallsnichtverfügbar,einesaEEGs
bestätigt. Wenn kein EEG oder aEEG zur
Verfügung steht, solltendieVorschläge zur
diagnostischen Sicherheit bei neonatalen
Anfällen beachtet werden (.Abb. 1).

Die klinischen Merkmale der elektro-
klinischen Ereignisse werden als moto-
risch, nichtmotorisch, sequenziell (mehre-
re aufeinanderfolgendeklinischeMerkma-
lewährend eines Anfalls) oder nicht klassi-
fizierbar eingeteilt. Motorische Ereignisse
werden als Automatismen, klonisch, epi-
leptische Spasmen, myoklonisch oder to-
nisch klassifiziert. Nichtmotorische Ereig-
nisse werden als autonom oder mit Inne-
halten klassifiziert (. Abb. 2). Die . Tab. 2
beschreibt die Anfallstypen im Detail.

Aus der klinischen Klassifikation las-
sen sich für die weitere Diagnostik und
Therapie wichtige Rückschlüsse auf die
wahrscheinlich vorliegende Ätiologie zie-
hen [11, 26]: Fokal klonische Anfälle tre-
ten häufig nach vaskulären Ereignissen
(ischämischer Insult oder Blutungen) auf,
Spasmen können auf eine Vitamin-B6-ab-
hängige Epilepsie hinweisen, myokloni-
sche Anfälle finden sich bei Neugebore-
nen mit metabolischen oder genetischen
Epilepsien. Ionenkanalerkrankungen (und
andere genetisch bedingte neonatale Epi-
lepsien) manifestieren sich häufig mit to-

nischen oder sequenziellen Anfällen. Dies
sind allerdings nurHinweise, grundsätzlich
kann jeder Anfallstyp mit jeder Ätiologie
assoziiert beobachtet werden.

Ätiologische Abklärung

Neben EEG und aEEG zur Diagnosestel-
lung sind bildgebende Verfahren und
Laboruntersuchungen zur ätiologischen
Abklärung notwendig, um eine gezielte
abgestimmte Therapie zu ermöglichen
(. Abb. 3). Immer sollte eine Hypogly-
kämie oder eine Elektrolytentgleisung
ausgeschlossen werden, dies ist heute in
der Regel über Point-of-care-Methoden
unmittelbar möglich. Auch die Analyse
eines Blutbildes und Entzündungsmarker
wie IL(Interleukin)-6 und C-reaktives Pro-
tein (CRP) sind unmittelbar zu veranlassen.
Bei klinischem Hinweis auf eine Infektion
ist eine Lumbalpunktion erforderlich, ggf.
nach bildgebender Diagnostik und bei
hinreichend stabilem Zustand des Kindes.
Die Schädelsonographie, wenn möglich
eine Magnetresonanztomographie (MRT),
wird insbesondere zum Ausschluss einer
Blutung veranlasst.

Bei fehlendem Ansprechen der Anfäl-
le auf die Pharmakotherapie erster Wahl
oder weiteren Zeichen einer Enzephalopa-
thie beim Kind sind zum Ausschluss einer
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metabolischen Erkrankung weitere Labor-
untersuchungen insbesondere imHinblick
auf potenziell therapierbare Erkrankungen
sinnvoll (wie z. B. Pyridoxin-abhängige An-
fälle, metabolisch verursachte zerebrale
Anfälle bei Ahornsirupkrankheit etc.).

Differenzialdiagnose

Von epileptischen Anfällen im Neugebo-
renenalter abzugrenzen sind paroxysmale
nichtepileptische Phänomene [28], insbe-
sondere Fehldiagnosen, und hieraus resul-
tierende nicht indizierte medikamentöse
Therapie zu vermeiden. Die . Tab. 3 zählt
die wichtigsten Differenzialdiagnosen auf.

Fazit für die Praxis

4 Ein epileptischer Anfall ist der häufigste
neurologische Notfall in der Neugebore-
nenperiode.

4 Insbesondere kranke Neugeborene prä-
sentieren ebenso häufig auffällige nichte-
pileptische Phänomene.

4 Viele Neugeborenenanfälle verlaufen
elektrographisch, d.h. ohne klinische Auf-
fälligkeiten.

4 Zur Verbesserung der Diagnostik und da-
mit Therapie ist eine präzise klinische
und elektroenzephalographische Klassifi-
kation erforderlich, für die in den letzten
JahrenwichtigeVorgabenentwickeltwur-
den.

4 Insbesondere zur Vermeidung von Fehl-
diagnosen ist bei Kindern mit hohem An-
fallsrisiko oder nach klinisch anfallsver-
dächtigen Episoden eine kontinuierliche
EEG(Elektroenzephalographie)-Ableitung
mit Video relevant.
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Abstract

Diagnosis and classification of neonatal seizures

Epileptic seizures are themost frequent neurological emergency in the neonatal period.
In contrast to seizures in older children and adults they are mostly acute symptomatic
seizures as a response to a prenatal or perinatal acute brain injury; less commonly
epilepsy is already manifested in the neonatal period. Previous classifications systems
were purely based on the clinical observation of behavior despite increasing evidence
that the correct diagnosis based on the clinical symptoms is extremely unreliable.
In 2021 the Neonatal Task Force of the International League against Epilepsy (ILAE)
published a new classification system for neonatal seizures with implications for the
clinical management of neonates with presumed or at risk of seizures. This classification
emphasizes the importance of electroencephalography (EEG) or amplitude-integrated
EEG (aEEG) in making the diagnosis and presumes a predominantly local onset of
seizures in the neonatal period. Seizures are classified into motor (automatisms, clonic,
epileptic spasms, myoclonic or tonic), nonmotor (autonomic or behavioral arrest),
sequential or unclassifiable. Combining clinical observation with EEG or aEEG can help
to determine the etiology and ultimately avoid overdiagnosis and underdiagnosis
of neonatal seizures with the overall aim to improve the treatment and prognosis of
seizures in neonates.
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Etiology · Electroencephalography · Epileptic seizures · Classification system · Prognosis
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