
Überblick
Die Alternierende Hemiplegie im Kindesalter (AHC) ist eine äußerst 

seltene neurologische Entwicklungsstörung, die lebenslang bestehen 

bleibt. Bei den meisten Patient:innen ist sie auf eine de novo mutation 

im ATP1A3-Gen zurückzuführen, das für eine wichtige Natrium-Kalium-

ATPase-Pumpe kodiert. 

Während die Lähmung das charakteristische Merkmal der Erkrankung ist, 

umfasst die AHC eine Vielzahl komplexer Konstellationen neurologischer 

Symptome, sowohl paroxysmaler als auch nicht-paroxysmaler Art. Zu 

den nicht-paroxysmalen Manifestationen gehören leichte bis schwere 

motorische, kognitive und sprachliche Beeinträchtigungen und manchmal 

Entwicklungsrückschritte.

Zu den paroxysmalen Symptomen gehören: dystonische und plegische 

Attacken (Hemiplegie/Tetraplegie/Einzelgliedmaße oder zwei Gliedmaßen 

auf verschiedenen Seiten betroffen), abnorme Augenbewegungen, 

epileptische Anfälle, Episoden autonomer Dysfunktion, Episoden 

reduzierten Bewusstseins und selten auch Kopfschmerzen. 

Häufige Auslöser, insbesondere für plegische und dystonische Episoden, 

sind Aufregung, Müdigkeit, Temperaturschwankungen, Eintauchen in 

Wasser, Schmerz, Verstopfung, Fieber/Krankheit, körperliche Anstrengung, 

Sonneneinstrahlung oder helles Licht. Viele Episoden haben jedoch keinen 

eindeutigen Auslöser und sind völlig unvorhersehbar.

Der Schlaf ist bei AHC von entscheidender Bedeutung, da die plegischen 

Episoden in der Regel im Schlaf abklingen. 

AHC-Patient:innen können auch paroxysmale oder permanente 

Symptome wie Dystonie, Chorea, Ataxie, Tremor oder andere komplexe 

Bewegungsstörungen aufweisen.

Inzidenz und Prävalenz

Ursprünglich ging man von einer Prävalenz von 1:1 Million aus, aber 

neue Beobachtungen zeigen, dass sie wahrscheinlich mindestens 10-

mal höher ist (1/100 000).

Der Nachweis einer Mutation im ATP1A3-Gen (oft Teil der Panels für 

seltene Epilepsie-Gene) in Verbindung mit klinischen Symptomen der AHC 

bestätigt die Diagnose (überarbeitete Kriterien von Mikati, Panagiotakaki 

und Arzimanoglou1 aus dem Jahr 2021). Es ist zu beachten, dass nicht alle 

Patient:innen eine Mutation in diesem Gen aufweisen und dass bei einer 

Minderheit der Patient:innen auch andere Gene die Krankheit auslösen 

können. Bestimmte ATP1A3-Mutationen treten häufiger auf (D801N und 

E815K) und wurden mit verschiedenen klinischen Erscheinungsformen 

in Verbindung gebracht. Bis zu einem gewissen Grad besteht eine 

Korrelation zwischen Genotyp und Phänotyp, aber die Art der Mutation 

ist nicht der einzige Faktor, der das klinische Bild bestimmt.

Selbst bei Patient:innen mit der gleichen Mutation kann das klinische 

Bild sehr unterschiedlich sein. 

Darüber hinaus sind auch andere ATP1A3-verwandte Krankheiten bekannt, 

deren Phänotyp sich mit dem der AHC überschneidet.

Bei Patient:innen ohne identifizierbare ATP1A3-Mutation wird die 

Diagnose klinisch nach den klassischen Aicardi-Kriterien oder deren 

überarbeiteter Version gestellt. Eine sorgfältige medizinische Abklärung 

ist erforderlich, um sicherzustellen, dass andere Erkrankungen mit 

ähnlichen Symptomen auszuschliessen sind.

Beginn der Erkrankung
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Wie verändern sich die Anfallstypen
im Laufe der Zeit ?

Die Art der epileptischen Anfälle und die Ausprägung variieren erheblich 

von Person zu Person und im Laufe der Zeit.

Alternierende Hemiplegie im

Kindesalter (AHC)

Informationen für medizinisches Fachpersonal

Auch bekannt als: AHC oder alternierende Halbseitenlähmung

Diagnose
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Bei einigen Patient:innen wird die Epilepsie schon früh bestätigt, bei 

anderen treten die Anfälle möglicherweise erst viele Jahre nach den 

ersten AHC-Symptomen auf.

EEG- und MRT-Befunde/andere
diagnostische Tests
Das EEG kann während einer AHC-Episode unauffällig sein und/

oder später epileptiforme Aktivität aufweisen.

Obwohl zahlreiche EEG-Anomalien berichtet wurden, ist bisher kein 

einheitliches Muster bekannt.

MRT-Untersuchungen sind in der Regel unauffällig. Einige neuere 

Berichte weisen jedoch in einigen wenigen Fällen auf eine mögliche 

Atrophie des Kleinhirns hin, die bei routinemäßigen bildgebenden 

Untersuchungen häufig übersehen wird.

Die Gehirnflüssigkeit ist in der Regel unauffällig.

Die neurologische Untersuchung kann zu Beginn des Krankheitsverlaufs 

nahezu normal sein, wenn gerade keine AHC-Episode vorliegt. Hypotonie 

ist bei den meisten Patient:innen ein nahezu konstantes Merkmal und 

tritt sehr früh auf.

Bewegungsstörungen und andere neurologische Symptome sind 

sehr häufig.

Behandlung
Es gibt keine spezifische Behandlung für AHC.

Die Behandlung umfasst eine Minimierung der Auslöser, eine Verrin-

gerung der Schübe und eine sorgfältige Überwachung der Begleiter-

krankungen. Ein ganzheitlicher, multidisziplinärer Behandlungsansatz 

ist bei AHC unerlässlich.

• Plegische Episoden: Flunarizin (ursprünglich zur Migräneprophylaxe 

eingesetzt) zeigte sich bei einigen Patient:innen wirksam (Verringerung 

der Häufigkeit und des Schweregrads der plegischen Episoden). Andere 

verwendete Medikamente sind Benzodiazepine, Acetazolamid und 

Topiramat oder andere anfallssupprimierende Medikamente.

• Dystonische Episoden: Trihexyphenidyl, Gabapentin, Clonidin, 

Benzodiazepine, Baclofen.

• Krampfanfälle: Die Wahl der anfallssupprimierenden Medikamente 

erfolgt unter Berücksichtigung der Art der epileptischen Anfälle und der 

gegebenenfalls vorhandenen ictalen/interiktalen abnormen Aktivität. 

Patient:innen mit AHC kann nach Risikoabschätzung und Besprechung 

mit dem Patienten/der Familie eine Behandlung angeboten werden.

• Sonstiges: Bisher gibt es nur wenige Belege für die Wirksamkeit der 

ketogenen Diät und nur anekdotische Berichte über den Einsatz von 

Cannabinoiden bei AHC. In einigen Fallstudien ohne aussagekräftige 

Ergebnisse wurden orales ATP, Memantin und intravenöse Immun-

globuline untersucht

Ein Notfallplan sollte für alle Patienten:innen verfügbar sein und kann 

Entspannungsmethoden und Notfallbehandlungen beinhalten (in der 

Regel Benzodiazepine, Chloralhydrat und andere Medikamente zur 

Schlafinduktion wie z. B. Melatonin). Gelegentlich ist Sauerstoff und 

selten, in schweren Fällen, eine nichtinvasive/invasive Beatmung 

erforderlich.

Die Berücksichtigung von Wechselwirkungen der Medikamente ist 

ebenso wichtig, wie sicherzustellen, dass Auslöser (z. B. Verstopfung, 

Schmerzen, Reizbarkeit), die die Episoden verschlimmern können, 

vermieden werden.

Begleiterkrankungen
• Eine jährliche kardiologische Untersuchung wird empfohlen (das 

ATP1A3-Gen wird in den Herzzellen exprimiert), da ein Risiko für 

Herzrhythmusstörungen und einen möglichen plötzlichen Tod besteht

• Wegen des Risikos einer Schlafapnoe wird eine Schlafstudie empfohlen. 

Einige Patient:innen mit AHC haben auch komplexe Atemstörungen, 

die eine engmaschige Überwachung erfordern.  Weitere Forschung ist 

erforderlich, um diesen Zusammenhang besser zu verstehen.

• Schluckstörungen, der Bedarf an Zusatznahrung, Ernährungssonden 

und gastrointestinale Symptome sind häufig.

Autismus-Spektrum-Störungen und andere Verhaltensstörungen 

können bei AHC-Patient:innen auftreten.

Die Auswirkungen von Anfällen, Medikamenten und Komorbiditäten 
sind zu berücksichtigen im Hinblick auf:

• Alltagsaktivitäten, Ernährung und Flüssigkeitsaufnahme, allgemeines 

Wohlbefinden und Lebensqualität, geistige und körperliche 

Gesundheit, Kognition und Entwicklung, Verhalten, Schlaf, Autonomie/

Unabhängigkeit.

Individualisierte Notfallpläne
Kliniker müssen sich bewusst sein, dass AHC lebensbedrohlich sein kann. 

Alle Pläne müssen daher individuell und personenzentriert sein..

Notfallpläne sollten schwere AHC-Episoden/Krampfanfälle/Atemschwi-

erigkeiten und andere mögliche Manifestationen abdecken, die eine 

akute Intervention erfordern.

Informieren Sie die Betroffenen und/oder das Pflegepersonal über 

folgende Punkte:

• Vermeidung bekannter Auslöser; sichere Flüssigkeits-/ 

Nahrungsaufnahme; Medikamentennebenwirkungen.

•  Besprechung der Schlafhygiene und Erwägung einer Schlafstudie bei 

Schlafapnoe

• Besprechung der jährlichen kardiologischen Untersuchung

• Grundausbildung in Lebensrettung

• SUDEP-Risikomanagement

• Ganzheitliche Betreuung einschließlich Zusammenarbeit mit 

Physio-, Ergo- und Sprachtherapeut:innen

• Genetische Beratung

• Gegebenenfalls Überweisung an verhaltenstherapeutische und 

neuropsychiatrische Dienste

•  Unterstützung von Patient:innen, Betreuern und Arbeitgebern 

(Überweisung an geeignete soziale/psychologische/

leistungsbezogene Dienste)



Überblick
ｄ�� ������������� ｈ���	��
�� �� ����������� ＨａｈｃＩ＠��� ���� ￤ｵ￟･ｲｳｴ＠ｳ･ｬｴ･ｮ･＠
ｮ･ｵｲｯｬｯｧｩｳ｣ｨ･＠ｅｮｴｷｩ｣ｫｬｵｮｧｳｳｴ￶ｲｵｮｧＬ＠､ｩ･＠ ｬ･｢･ｮｳｬ｡ｮｧ＠｢･ｳｴ･ｨ･ｮ＠｢ｬ･ｩ｢ｴＮ＠ｂ･ｩ＠
､･ｮ＠ｭ･ｩｳｴ･ｮ＠ｐ｡ｴｩ･ｮｴＺｩｮｮ･ｮ＠ ｩｳｴ＠ ｳｩ･＠｡ｵｦ＠･ｩｮ･＠､･＠ｮｯｶｯＭｍｵｴ｡ｴｩｯｮ＠ Ｈ､Ｎ＠ｨＮ＠ｮ･ｵ＠
･ｮｴｳｴ｡ｮ､･ｮＬ＠ｮｩ｣ｨｴ＠ｶｯｮ＠､･ｮ＠ｅｬｴ･ｲｮ＠ｶ･ｲ･ｲ｢ｴＩ＠ｩｭ＠ａｔｐＱａＳＭｇ･ｮ＠ｺｵｲ￼｣ｫｺｵｦ￼ｨｲ･ｮＬ＠
､｡ｳ＠ｦ￼ｲ＠･ｩｮ･＠ｷｩ｣ｨｴｩｧ･Ｌ＠ｵｮｴ･ｲ＠ｅｮ･ｲｧｩ･ｶ･ｲ｢ｲ｡ｵ｣ｨ＠｡ｲ｢･ｩｴ･ｮ､･＠ｎ｡ｴｲｩｵｭＭｋ｡ｬｩｵｭＭ
ａｔｐ｡ｳ･Ｍｐｵｭｰ･＠ｫｯ､ｩ･ｲｴＮ＠ａｵ｣ｨ＠ｐ｡ｴｩ･ｮｴＺｩｮｮ･ｮ＠ｯｨｮ･＠ｍｵｴ｡ｴｩｯｮ＠ｩｭ＠ａｔｐＱａＳＭｇ･ｮ＠
ｫ￶ｮｮ･ｮ＠ｫｬｩｮｩｳ｣ｨ＠､ｩ｡ｧｮｯｳｴｩｺｩ･ｲｴ＠ｷ･ｲ､･ｮＬ＠ｷ･ｮｮ＠｡ｬｬ･＠ｯ､･ｲ＠､ｩ･＠ｭ･ｩｳｴ･ｮ＠､･ｲ＠ｩｮ＠
､･ｲ＠ｷｩｳｳ･ｮｳ｣ｨ｡ｦｴｬｩ｣ｨ･ｮ＠ｌｩｴ･ｲ｡ｴｵｲ＠､･ｦｩｮｩ･ｲｴ･ｮ＠ｫｬｩｮｩｳ｣ｨ･ｮ＠ｄｩ｡ｧｮｯｳ･ｫｲｩｴ･ｲｩ･ｮ＠
･ｲｦ￼ｬｬｴ＠ｳｩｮ､Ｎ

ｗ￤ｨｲ･ｮ､＠､･ｲ＠ｎ｡ｭ･＠､･ｲ＠ｋｲ｡ｮｫｨ･ｩｴ＠｡ｵｦ＠､ｩ･＠ ｌ￤ｨｭｵｮｧ＠｡ｬｳ＠ｈ｡ｵｰｴｭ･ｲｫｭ｡ｬ＠
､･ｲ＠ ｅｲｫｲ｡ｮｫｵｮｧ＠ ｨｩｮｷ･ｩｳｴＬ＠ ｵｭｦ｡ｳｳｴ＠ ､ｩ･＠ ａｈｃ＠ ･ｩｮ･＠ ｖｩ･ｬｺ｡ｨｬ＠ ＠ ｫｯｭｰｬ･ｸ･ｲ＠
ｮ･ｵｲｯｬｯｧｩｳ｣ｨ･ｲ＠ｓｹｭｰｴｯｭ･Ｌ＠､ｩ･＠ｳｯｷｯｨｬ＠ｰ｡ｲｯｸｹｳｭ｡ｬ＠Ｈ､Ｎ＠ｨＮ＠ｭｩｴ＠ｰｬ￶ｴｺｬｩ｣ｨ･ｭ＠
ａｵｦｴｲ･ｴ･ｮＬ＠ｄ｡ｵ･ｲ＠ｵｮ､＠ｅｮ､･Ｌ＠･ｮｴｷ･､･ｲ＠ｳｰｯｮｴ｡ｮ＠ｯ､･ｲ＠､ｵｲ｣ｨ＠ｍ･､ｩｫ｡ｭ･ｮｴ･＠
｡ｵｳｧ･ｬ￶ｳｴＩ＠｡ｬｳ＠｡ｵ｣ｨ＠､｡ｵ･ｲｨ｡ｦｴ＠ｳ･ｩｮ＠ｫ￶ｮｮ･ｮＮ

ｚｵ＠､･ｮ＠ｰ｡ｲｯｸｹｳｭ｡ｬ･ｮ＠ｓｹｭｰｴｯｭ･ｮ＠ｧ･ｨ￶ｲ･ｮＺ

1.   ･ｰｩｬ･ｰｴｩｳ｣ｨ･＠ａｮｦ￤ｬｬ･＠Ｈｩｮ＠｣｡Ｎ＠ＶＰＥ＠､･ｲ＠ｆ￤ｬｬ･Ｉ

2. ､ｹｳｴｯｮ･＠ ａｴｴ｡｣ｫ･ｮ＠ Ｈｳ｣ｨｭ･ｲｺｨ｡ｦｴ･＠ ｍｵｳｫ･ｬｶ･ｲｳｴ･ｩｦｵｮｧ･ｮＩ＠ ｢ｩｳ＠ ｨｩｮ＠ ｺｵ＠
ｇ｡ｮｺｫ￶ｲｰ･ｲＭｄｹｳｴｯｮｩ･ｮ

3. ｰｬ･ｧｩｳ｣ｨ･＠ａｴｴ｡｣ｫ･ｮＬ＠､Ｎ＠ｨＮ＠ｓ｣ｨｬ｡ｦｦｨ･ｩｴＬ＠､ｩ･＠･ｩｮ･＠ｓ･ｩｴ･＠Ｈｈ￤ｬｦｴ･Ｉ＠､･ｳ＠ｋ￶ｲｰ･ｲｳ＠
Ｈｨ｡ｬ｢ｳ･ｩｴｩｧ･＠ｌ￤ｨｭｵｮｧ･ｮＩ＠ｯ､･ｲ＠･ｩｮｺ･ｬｮ･＠ｇｬｩ･､ｭ｡￟･ｮ＠｢･ｴｲ･ｦｦ･ｮ＠ｵｮ､＠ｳｩ｣ｨ＠
｡｢ｷ･｣ｨｳ･ｬｮ＠ｫ￶ｮｮ･ｮＮ＠ｔ･ｴｲ｡ｰｬ･ｧｩｳ｣ｨ･Ｏｇ｡ｮｺｫ￶ｲｰ･ｲＭａｮｦ￤ｬｬ･＠ｫ￶ｮｮ･ｮ＠ｩｳｯｬｩ･ｲｴ＠
ｯ､･ｲ＠｡ｬｳ＠ｇ･ｮ･ｲ｡ｬｩｳｩ･ｲｵｮｧ＠･ｩｮ･ｳ＠ｨ｡ｬ｢ｳ･ｩｴｩｧ･ｮ＠ａｮｦ｡ｬｬｳ＠｡ｵｦｴｲ･ｴ･ｮ.

4.  ｲ･､ｵｺｩ･ｲｴ･＠ｂ･ｷｵｳｳｴｳ･ｩｮｳｺｵｳｴ￤ｮ､･＠Ｈﾄｲ･､ｵ｣･､＠｡ｷ｡ｲ･ｮ･ｳｳ＠ｳｰ･ｬｬｳﾓ＠］＠ｒａｓＩ

5. ｅｰｩｳｯ､･ｮ＠ ｶｯｮ＠ ｎｹｳｴ｡ｧｭｵｳ＠ Ｈｷｩ･､･ｲｨｯｬｴ･ｳ＠ ａｵｧ･ｮｺｵ｣ｫ･ｮＩ＠ ｵｮ､＠ ｡ｮ､･ｲ･＠
｡ｮｯｲｭ｡ｬ･＠ ａｵｧ･ｮ｢･ｷ･ｧｵｮｧ･ｮ＠ Ｈ･ｩｮ･ｳ＠ ｯ､･ｲ＠ ｢･ｩ､･ｲ＠ ａｵｧ･ｮＩ

6.   ｅｰｩｳｯ､･ｮ＠ ｶｯｮ＠ ｔｲ･ｭｯｲＬ＠ ｃｨｯｲ･｡＠ Ｈｵｮｫｯｮｴｲｯｬｬｩ･ｲｴ･＠ ｲｵ｣ｫ｡ｲｴｩｧ･＠
ｂ･ｷ･ｧｵｮｧ･ｮＩ＠ ｵｮ､＠ ｳ･ｬｴ･ｮ＠ ｋｯｰｦｳ｣ｨｭ･ｲｺ･ｮ＠ Ｈｭｩｴ＠ ｯ､･ｲ＠ ｯｨｮ･＠
ｍｩｧｲ￤ｮ･Ｉ

7.  Veränderungen des Atemrhythmus und Störungen des vegetativen 

Nervensystems (Hautrötung, Blässe, schneller Herzschlag, Erbrechen).

Die paroxysmalen AHC-Symptome können isoliert oder als Kombination 

verschiedener Symptomtypen während derselben Episode auftreten. 

Häufige Auslöser sind Aufregung, Müdigkeit, Temperaturwechsel, Wasser, 

Schmerzen, Verstopfung, Fieber/Krankheit, Bewegung oder Sonnenlicht. 

Viele Episoden haben jedoch keinen eindeutigen Auslöser und sind 

unvorhersehbar.

Schlaf ist bei AHC von entscheidender Bedeutung, da während des Schlafes 

die plegischen Episoden abklingen. Es wird jedoch beschrieben, dass die 

Anfälle nach dem Aufwachen innerhalb der ersten Stunde wieder auftreten 

können.

Wie häufig tritt AHC auf?

Ursprünglich ging man davon aus, dass 1:1 000 000 Menschen von der 

Erkrankung betroffen sind. Neue Beobachtungen zeigen jedoch, dass sie 

möglicherweise mindestens 10-mal höher ist (1:100 000).

Wann treten erste Symptome auf?
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Welche Arten von epileptischen
Anfällen treten auf ?
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Ist AHC mit anderen Epilepsiesyndromen
verbunden?
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Wie häufig sind epileptische Anfälle
typischerweise bei AHC ?

Epileptische Anfälle und alle anderen plötzlich auftretenden Symptome 

variieren stark in ihrer Häufigkeit, Schwere und Dauer von Person zu 

Person, Alter und Jahreszeiten, ohne dass es ein bestimmtes Muster gibt. 

Manche Episoden dauern Minuten oder Stunden, andere wiederum Tage 

oder sogar Wochen. Epileptische Anfälle sind in der Regel von kurzer 

Dauer, mit Ausnahme von Status epilepticus. Manche treten mehrmals

täglich auf. Bei Patient:innen mit neuen oder veränderten Symptomen im

Krankheitsverlauf oder bei paroxysmalen Manifestationen muss ein Arzt

hinzugezogen werden.

Alternierende Hemiplegie

im Kindesalter (AHC)
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Auch bekannt als: AHC oder alternierende Halbseitenlähmung



EpiCARE-Informationsbroschüre über Alternierende Hemiplegie im Kindesalter (AHC), von Katherine Behl, AHC-UK; Rosaria Vavassori, IAHCRC
Konsortium, AHC18+ e.V., Deutschland. Überprüft und validiert von Drs. E. Panagiotakaki & M. Papadopoulou (HCL, Frankreich). Deutsche
Übersetzung von Carola Clüver, Verein AHC18+ e.V., überprüft und validiert von Dr. Julika Pitsch, Universitätsklinikum Bonn, Abteilung für
Epileptologie, Deutschland. Die Unterstützung der Europäischen Kommission für die Erstellung dieser Publikation stellt keine Billigung des Inhalts 

dar, der ausschließlich die Meinung der Autoren wiedergibt. Die Kommission haftet nicht für etwaige weitere Verwendung der darin enthaltenen

Angaben.

Wie können sich Anfälle im
Laufe der Zeit verändern ?

Epileptische Anfälle und andere paroxysmale Episoden können sich im 

Laufe der Zeit erheblich verändern, auch hinsichtlich der Kombination 

verschiedener Arten von Symptomen während einer einzelnen Episode. 

Epilepsie kann in jedem Lebensalter auftreten, auch noch im späten 

Erwachsenenalter. Auch die Auslöser paroxysmaler Episoden können sich 

im Laufe der Zeit ändern.

Welche anderen Probleme, abgesehen
von Epilepsie, können Menschen mit AHC
haben ?
AHC ist eine neurologische Entwicklungsstörung. Als solche ist sie neben 

den paroxysmalen Symptomen auch durch andere Erscheinungsformen 

gekennzeichnet, die von leichten bis zu schweren motorischen und 

kognitiven Beeinträchtigungen reichen. Es können auch Autismus-Spektrum-

Störungen (ASD) und andere Verhaltensstörungen diagnostiziert werden.

Außerdem wird das ATP1A3-Gen im Herzen exprimiert, was mit dem Risiko 

von Herzrhythmusstörungen und einem möglichen plötzlichen Herztod in 

Verbindung gebracht wird.

Gastrointestinale Störungen, Atembeschwerden und Schlafapnoe wurden 

bei AHC ebenfalls festgestellt.

Welche Behandlungsmöglichkeiten
gibt es bei AHC ?

Es gibt keine spezifische Behandlung für AHC. Die Behandlung umfasst 

eine Minimierung der Auslöser, eine Verringerung der Schübe und eine 

sorgfältige Überwachung der Begleiterkrankungen. Ein ganzheitlicher, 

multidisziplinärer Behandlungsansatz ist bei AHC unerlässlich. 

Die Epilepsie bei AHC ist oft medikamentenresistent. Die Wahl des 

geeigneten anfallssupprimierenden Medikamentes (ASM) hängt von der 

Art der Anfälle ab und ist nicht spezifisch für AHC

In einigen Fällen kann die vagale Nervenstimulation (VNS) die Anfälle 

wirksam reduzieren. Es gibt Berichte über einige begrenzte Vorteile einer 

ketogenen Diät. Anekdotische Berichte deuten auf einen Nutzen der 

Cannabinoide hin, sowohl bei epileptischen Anfällen als auch bei dystonen/

plegischen Episoden, aber es fehlen noch kontrollierte Studien.

Reduzierte Bewusstseinszustände sollten nicht als epileptische Anfälle 

fehldiagnostiziert werden, da dies zu einem unnötigen Einsatz von ASMs 

führen würde. 

Flunarizin ist derzeit das Mittel der Wahl zur Behandlung nicht-epileptischer 

Episoden (vor allem Lähmungsepisoden), hat aber nur eine begrenzte 

Wirkung auf die Verringerung ihrer Häufigkeit, Dauer und Schwere. Andere 

Medikamente, die zur Prophylaxe eingesetzt werden, sind Topiramat und 

Acetazolamid. Die Behandlung der Dystonie kann Medikamente wie 

Benzodiazepine, Trihexyphenidyl, Gabapentin, Clonidin oder Baclofen 

umfassen. Benzodiazepine und Chloralhydrat werden zur Notfallbehandlung 

eingesetzt, d. h. zur Unterbrechung anhaltender plegischer, dystoner und 

krampfartiger Episoden. 

Die Sicherstellung einer dunklen, ruhigen Umgebung zur Schlafinduktion 

ist von wesentlicher Bedeutung. Eine vorbeugende Maßnahme für alle Arten 

von Episoden kann auch darin bestehen, die bekanntesten individuellen 

auslösenden Faktoren so gut es geht zu begrenzen.

Herzanomalien sollten angemessen behandelt und überwacht werden. 

Schlafapnoe sollte ordnungsgemäß untersucht und behandelt werden. 

Unregelmäßige Schlafmuster sollten so weit wie möglich vermieden 

werden.

Was ist das Notfallkonzept für Kramp-
fanfälle und andere AHC-Episoden?

Patient:innen mit AHC muss von Anfang an ein individueller 

Notfallbehandlungsplan angeboten werden, der regelmäßig aktualisiert 

wird. Die Krankheit kann für manche Menschen lebensbedrohlich sein. 

Die häufigsten Maßnahmen sind wirksame Entspannungstechniken für 

dystone/plegische Episoden sowie die Minimierung der Auslöser und die 

Förderung des Schlafs. Bei länger andauernden dystonen/plegischen 

Episoden und epileptischen Anfällen müssen Notfallmedikamente von 

einem Kinder- oder Erwachsenenneurologen verschrieben werden. Dies 

ist besonders wichtig, wenn diese Erscheinungen mit Veränderungen des 

vegetativen Systems einhergehen.

Wonach sollte ich meinen Arzt oder die
auf Epilepsie spezialisierte
Krankenschwester Pflegefachkraft
fragen ?

• einem individuellen Plan für die Notfallmedikation bei länger 

andauernden Anfällen und dystonen/plegischen Episoden

•  Nebenwirkungen von Medikamenten, insbesondere bei möglichem 

Behandlungswechsel

•  genetischer Beratung 

•  Umgang mit Auslösern

• Umgang und Überwachung von Begleiterkrankungen (Herz-, Darm-, 

Atem-, Schlaf-, Verhaltens- und psychiatrische Probleme)

•  einer Grundausbildung in Lebensrettung

•  Rehabilitations- und Beschäftigungstherapie (Physio-, Ergo-, 

Sprachtherapeut:innen).

•  Unterstützung durch eine auf Epilepsie spezialisierte Krankenpflegekraft

•  Zusammenarbeit mit der Schule oder Hochschule zur Unterstützung

• Unterstützungsbedarf von Patient:innen, Beruf und Arbeitgebern, 

einschließlich Unterstützung/Leistungen, neuropsychologische Bewertung, 

Beratung, mögliche psychiatrische oder psychologische Unterstützung 

einschließlich Beratung.

• Risikomanagement für den plötzlichen unerwarteten Tod bei Epilepsie 

(SUDEP) bei bestätigter Epilepsie.

Patienten- und wissenschaftliche Gruppen
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