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Die BNS — Epilepsie ist ein frihkindliches polyétiologisches epileptisches Syndrom, dessen
Prognose sehr unguinstig ist. Ungefahr 80% der Kinder, die im Sduglingsalter unter einer

BNS —Epilepsie leiden, weisen im spédteren Krankheitsverlauf eine psychomotorische
Retardierung auf; mehr als die Hélfte dieser Kinder sind geistig und motorisch schwer
beeintréchtigt. Haufige Probleme fir Eltern und Familien der Patienten sind neben der
Behinderung therapieresistente epileptische Anfélle.

Einen bedeutenden prognostischen Faktor bei BNS —Epilepsie stellt die zugrundeliegende
Atiologie dar: Die idiopathischen BNS — Epilepsien gehen mit einer wesentlich besseren
Prognose einher as die symptomatischen Krankheitsformen.

Die medikamenttse Behandlung der BNS —Epilepsie ist schwierig — bis heute gibt es noch
kein einheitliches Therapiekonzept. Das unbestrittene Ziel besteht in ener moglichst
schnellen Anfallskontrolle, da das Ausmald einer spadteren geistigen Behinderung der
Patienten u.a. von einem raschen Behandlungserfolg abhangt.

Seit 1982 wird die hochdosierte initiale Vitamin Bg — Therapie bei Kindern mit BNS —
Epilepsie erfolgreich durchgefiihrt. Die bedeutendsten Vorteile der Vitamin Bg — Behandlung
gegenuber anderen Therapien bestehen im schnellen Wirkungseintritt und den geringen
Nebenwirkungen. Unter der Corticosteroid — Behandlung, die weltweit am haufigsten



durchgefihrt wird und as Therapie der Wahl bei BNS — Epilepsie gilt, kommt es im
Vergleich zu der nebenwirkungsarmen Vitamin Bg — Therapie mitunter zu medikamentos
bedingten Todesfallen.

Vitamin Bg ist ein essentielles wasserldsliches Vitamin, das im Korper in seine biologisch
aktive Form Pyridoxal — 5° - Phosphat umgewandelt wird und als Coenzym an der Synthese
des inhibitorischen Neurotransmitters Gamma — Aminobuttersaure (GABA) beteiligt ist. Bei
einem zu niedrigen Vitamin Bg — Spiegel im ZNS ist die Konzentration von GABA
vermindert, was as pathogenetischer Faktor fur die Anfélle bei BNS —Epilepsie diskutiert
wird.

Zwischen den Jahren 1986 und 1996 wurden an der Universitatskinderklinik Heidelberg
insgesamt 80 Kinder mit BNS — Epilepsie stationdr behandelt. Davon erhielten 63 Patienten
initial eine hochdosierte Vitamin Bg — Therapie. Die Maximaldosis lag dabei durchschnittlich
bei 250 mg/kg KG/d Pyridoxin — HCL und wurde Uber maximal vier Wochen oral
verabreicht. Bei 34% der Kinder fuhrte Vitamin Bg zu einer klinischen Verbesserung
und/oder einer Verbesserung des EEG — Befundes, 17% davon wurden vdllig anfallsfrei und
das zugehorige EEG war saniert. Ein hoheres Erkrankungsalter der Patienten ging mit einer
geringgradig hoheren Erfolgswahrscheinlichkeit der Vitamin Bs — Therapie bei den
behandelten Kindern einher.

Die Langzeitprognose der Vitamin Bs — Responder hinsichtlich der spéteren geistigen und
motorischen Fahigkeiten war ungiinstig und unterschied sich nicht von den Ergebnissen der
Patienten, bel denen durch Vitamin Bg keine Anfallskontrolle erzielt worden war: lediglich
22% der Responder waren normal entwickelt, 78% besal3en geistig - motorische Fertigkeiten
weit unter dem altersentsprechenden Durchschnitt. Uber neurotoxische Effekte von
hochdosiertem Vitamin Bg bei Kindern liegen bislang keine gesicherten Erkenntnisse vor,

diesbeztiglich sollten daher weitere gezielte Untersuchungen durchgeftihrt werden.

Aus den Untersuchungsergebnissen geht hervor, dald der initiale Behandlungsversuch mit
hochdosiertem Vitamin Bs bei BNS — Epilepsie aufgrund des therapeutischen Effektes, der
geringen Nebenwirkungen und des raschen Wirkungseintritts von Vitamin Bg gerechtfertigt
ist.






