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Schliisselpunkte.

— DieILAE hat die operationale Klassifika-
tion epileptischer Anfélle aktualisiert.

— Die Anpassungen basieren auf Erfah-
rungen bei der klinischen Umsetzung
der Klassifikation von 2017.

- Die 4 Hauptklassen sind: fokal, ge-
neralisiert, unbekannt (ob fokal oder
generalisiert) und nicht klassifiziert.

— Das Bewusstsein ist ein Klassifizie-
rungsmerkmal und wird operationali-
siert durch Gewahrsein und Reaktions-
fahigkeit wahrend eines Anfalls sowie
Erinnerung nach einem Anfall.

- Anfille werden entweder mit oder
ohne beobachtbare Manifestationen
(Grundversion) oder anhand der chro-
nologischen Abfolge ihrer Semiologie
(erweiterte Version) beschrieben.

1 Einleitung

Die operationale Klassifikation der Anfalls-
typen der Internationalen Liga gegen Epi-
lepsie (ILAE) wurde 2017 veroffentlicht [2].

Dieser Artikel schloss mitder Aussage, dass
die Anwendung dieser Klassifikation im
praktischen Einsatz tiber einige Jahre hin-
weg zu kleineren Uberarbeitungen und
Klarstellungen fiihren wiirde. Die ILAE for-
derte die Umsetzung der Klassifikation von
2017 aktiv und l8ste damit intensive De-
batten innerhalb der internationalen Epi-
lepsie-Gemeinschaft aus [3-7].

Im Jahr 2023 ernannte das Exekutivko-
mitee der ILAE eine Arbeitsgruppe, die be-
auftragt wurde, die Anwendung der Klassi-
fikation von 2017 in der Praxis zu bewerten
und — unter Beibehaltung des grundlegen-
den Rahmens der Klassifikation von 2017 -
Anpassungen vorzunehmen. Die Grund-
struktur der Klassifikation von 2017 entwi-
ckelte sich aus der urspriinglichen Version
von 1981 mit spateren Modifikationen [8].
Die wichtigste Aufgabe einer Klassifikati-
on bleibt das Schaffen einer gemeinsa-
men Sprache und standardisierter Defini-
tionen fiir die klinische Praxis. Mit dem
Schwerpunkt auf Flexibilitdt zielt die neue
Klassifikation darauf ab, verschiedenen kli-
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Zusammenfassung

nischen Situationen gerecht zu werden,
einschlieBlich ressourcenarmer Regionen
und hoch spezialisierter epilepsiechirur-
gisch tatiger (Anm. Ubersetzer) Zentren.
Gleichzeitig soll eine klare und in der kli-
nischen Anwendung belastbare Struktur
fiir Forschungsdatenbanken und klinische
Studien bereitgestellt werden.

Die iberarbeitete Anfallsklassifikation
umfasst keine Neugeborenenanfille, die
in einem separaten Positionspapier behan-
delt werden [9]. Zudem wurden anderen
Arbeitsgruppen eine neue Definition fiir
akute symptomatische Anfdlle [10] sowie
die Nosologie des Status epilepticus [11]
zugewiesen. Betont sei, dass diese Klas-
sifikation klinische Anfalle erfasst und Er-
eignisse, die alleine durch elektrografische
Aktivitat identifiziert werden, nicht einge-
schlossen werden.

Die vom Exekutivkomitee der ILAE er-
nannte Arbeitsgruppe mit breiter fachli-
cher Reprdsentation setzte sich aus Exper-
tinnen und Experten aller Regionen der
Welt zusammen. Die Methodik umfass-
te 3 aufeinanderfolgende Schritte: erstens
die Identifikation von Starken und Schwa-
cheninnerhalb derKlassifikationvon 2017,
zweitens das Vorschlagen von Anpassun-

Sandor Beniczky und Eugen Trinka trugen zu
gleichenTeilen bei.

Das englischsprachige Original dieses Bei-
trags ist verfiigbar unter Beniczky, Trinka et al.
(2025) Epilepsia 66(6): 1804-1823. https://doi.
0rg/10.1111/epi.18338 [1]. Federfiihrend bei
der Ubersetzung: Giinter Krdmer und Eugen
Trinka; weitere Mitglieder der Arbeitsgruppe
ILAE College of Translators: Andreas Schulze-
Bonhage, Stephan Riiegg, Hajo Hamer.
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Die Internationale Liga gegen Epilepsie (ILAE) hat die operationale Klassifikation
epileptischer Anfélle 2017 auf der Grundlage der damals entwickelten Rahmenbe-
dingungen aktualisiert. In diese Uberarbeitung wurden die publizierten Erfahrungen
mit der Umsetzung der 2017er-Klassifikation einbezogen. Eine 37 Personen zéhlende
Arbeitsgruppe wurde vom ILAE-Exekutivausschuss eingesetzt. Die internationalen
Expertinnen und Experten aus allen ILAE-Regionen wandten ein modifiziertes
Delphi-Verfahren an, bei dem fiir jeden Vorschlag ein Konsens von mehr als zwei
Dritteln erforderlich war. Nach Veréffentlichung auf der ILAE-Homepage mit dem
Ersuchen, Kommentare zu dem Entwurf einzugeben, ernannte der Exekutivausschuss
7 zusatzliche Sachverstindige fiir die Arbeitsgruppe zur Uberarbeitung des Positions-
papieres, um die eingegangenen Kommentare zu diskutieren und gegebenenfalls
einzubeziehen. Die aktualisierte Klassifikation behalt die Hauptklassen von Anféllen
bei: fokal, generalisiert, unbekannt (ob fokal oder generalisiert) und nicht klassifiziert.
Taxonomische Regeln unterscheiden zwischen Klassifikatoren, die biologische Klassen
widerspiegeln und sich direkt auf die klinische Behandlung auswirken, und Deskrip-
toren, die andere wichtige Anfallsmerkmale angeben. Fokale Anfdlle und Anfélle
unbekannten Ursprungs werden dariiber hinaus nach dem Bewusstseinszustand des
Patienten wahrend des Anfalls klassifiziert, je nachdem ob eine Bewusstseinsstérung
vorliegt oder nicht. Die Bewertung, ob eine Bewusstseinsstérung vorliegt, wird durch
Gewahrsein (engl. ,awareness”) und Reaktionsfahigkeit (engl. ,responsiveness”)
wahrend eines Anfalls und erhaltene Erinnerung (engl. ,recall”) nach einem Anfall
klinisch operationalisiert. Wenn der Bewusstseinszustand nicht bestimmbar ist, wird
der Anfall unter dem iibergeordneten Begriff, d. h. der Hauptanfallsklasse (fokaler
Anfall oder Anfall unbekannten Ursprungs) klassifiziert. Generalisierte Anfélle werden
in Absencen, generalisierte tonisch-klonische Anfélle und andere generalisierte
Anfille eingeteilt, wobei jetzt auch der negative Myoklonus als Anfallstyp beschrieben
wird. Anfélle werden in der Grundversion als solche mit oder ohne beobachtbare
Manifestationen beschrieben, wédhrend eine erweiterte Version die chronologische
Abfolge der Anfallssemiologie verwendet. Diese aktualisierte Klassifikation umfasst

4 Hauptklassen und nur noch 21 Anfallstypen (und nicht mehr 63 wie in der 2017
Klassifikation; Anm. d. Ubersetzer). Besonderer Wert wurde auf die Ubersetzbarkeit in
andere Sprachen jenseits von Englisch gelegt. Ziel ist es, eine gemeinsame Sprache fiir
alleim Bereich Epilepsie tatigen Gesundheitsfachkréfte zu schaffen — von ressourcenar-
men Gebieten bis hin zu hoch spezialisierten Zentren — und leicht zugéngliche Begriffe
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Schliisselworter

fiir Patientinnen und Patienten sowie Betreuungspersonen bereitzustellen.

Anfallsklassifikation - Update - Bewusstseinszustand - Generalisierte Anfdlle - Anfallstypen

gen und Aktualisierungen und drittens die
Durchfiihrung eines mehrfach wiederhol-
ten Delphi-Prozesses, um einen breiten
Konsens zu erreichen. Die aktualisierte Ver-
sion wurde fiir einen Zeitraum von 2 Mo-
naten auf die Website der ILAE gestellt, um
offentliche Kommentare zu erhalten, und
wurde anschlieBend mehrfach tiberarbei-
tet. Parallel dazu wurde das Manuskript
zur Begutachtung bei der Zeitschrift Epi-
lepsia eingereicht. Um den Vorschlag auf
Grundlage der Kommentare zu iiberarbei-
ten, wurde von der ILAE eine Uberarbei-
tungs-Arbeitsgruppe, bestehend zu glei-
chen Teilen aus urspriinglichen und neuen
Mitgliedern, ernannt. Die endgiiltige Ver-
sion wurde vom Exekutivkomitee der ILAE
approbiert.

2. Materialien und Methoden

2.1 Arbeitsgruppe

Im Januar 2023 ernannte das Exekutivko-
mitee eine Arbeitsgruppe, bestehend aus
37 Expertinnen und Experten, mit einer
ausgewogenen Vertretung von 19 Frau-
en und 18 Mannern. Die Gruppe spiegelte
bewusst die vielfdltige Zusammensetzung
der ILAE wider und bezog Mitglieder aus
allen ILAE-Regionen ein: Nordamerika (n=
7), Lateinamerika (n=5), Europa (n=11),
oOstlicher Mittelmeerraum (n=2), Asien-
Ozeanien (n=9) und Afrika (n=3). Inner-
halb der Gruppe spezialisierten sich 23 Ex-
pertinnen und Experten auf die Epilepto-
logie bei Erwachsenen, wéhrend 13 sich
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hauptsachlich auf die padiatrische Epilep-
tologie konzentrierten. Zusatzlich brachte
ein Mitglied Fachwissen als Neurochirurgin
ein. Zur Sicherung der Kontinuitdt wurden
4 Mitglieder aus der Taskforce ausgewdhlt,
die an der Entwicklung der Version von
2017 beteiligt waren.

Die Arbeitsgruppe fiihrte 3 Workshop-
Sitzungen durch: 2 davon fanden voll-
standig online statt — im April und Mai
2023 -, und eine Sitzung wurde als Hy-
bridveranstaltung mit einer Kombination
aus Prdasenz- und Online-Elementen im
September 2023 in Dublin, Irland, ab-
gehalten. Die Kommunikation erfolgte
hauptsachlich elektronisch unter Nutzung
von E-Mails und einer Online-Plattform
fir Arbeitsmanagement (Monday.com).
Videoaufzeichnungen und umfassende
Dokumentationen des gesamten Prozes-
ses wurden elektronisch archiviert und
allen Mitgliedern wahrend der gesamten
Dauer des Prozesses zuganglich gemacht.
Das ILAE-Biiro stellte technische Unter-
stiitzung fiir den Ablauf bereit.

2.2 Systematische Ubersicht

Wir erstellten eine systematische Uber-
sicht [12], um die Starken und Schwachen
der ILAE-Anfallsklassifikation von 2017
zu bewerten. Dazu durchsuchten wir die
Datenbanken PubMed und Embase nach
Artikeln, die sich mit der Umsetzung
der ILAE-Anfallsklassifikation von 2017
befassten. Die Einschlusskriterien waren
wie folgt: (1) Forschungsartikel, die die
Anwendbarkeit und Umsetzbarkeit der
Anfallsklassifikation von 2017 untersuch-
ten, und (2) Ubersichts- und Meinungs-
artikel. Fiir das erste Kriterium schlossen
wir auch Kongress-Abstracts ein, sofern
sie ausreichende Details fiir eine Bewer-
tung lieferten. Fir das zweite Kriterium
schlossen wir Kongress-Abstracts sowie
Ubersichtsarbeiten von Autor*innen der
Klassifikation von 2017 aus.
Datenanhang S1 (nicht in der vor-
liegenden Ubersetzung eingeschlossen,
s.englischsprachiges Original [1]) zeigt das
PRISMA-Diagramm (Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-
Analyses), das den Ablauf der Uber-
sichtsarbeit [12] darstellt. Zwei Autoren
(S.B. und E.T.) sichteten und bewerteten
die Eintrdge unabhdngig voneinander
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und losten etwaige Meinungsverschie-
denheiten durch Konsensdiskussionen.
AnschlieBend (berpriifte und bearbei-
tete die Arbeitsgruppe die Ergebnisse
weiter. Die Ubersichtsarbeit umfasste ins-
gesamt 41 Artikel, wie im Datenanhang S2
(nicht in der vorliegenden Ubersetzung
eingeschlossen, s. englischsprachiges Ori-
ginal [1]) dargestellt. Darunter bewerteten
22 Forschungsartikel die Anwendbarkeit
und Umsetzbarkeit der Klassifikation von
2017: 9 Studien unterstiitzten ihre Um-
setzbarkeit, 11 Studien hielten sie fir
teilweise umsetzbar, und 2 Studien stuf-
ten sie als nicht umsetzbar ein. Zusatzlich
bestanden 19 Artikel aus Ubersichten und
Meinungen; 10 Arbeiten duf8erten negati-
ve Kritik, 6 nahmen eine neutrale Haltung
mit optimistischer Perspektive auf kiinfti-
ge Anwendungen ein, und 3 prasentierten
gemischte Meinungen (unterstiitzend und
kritisch).

2.3 Starken und Schwachen

Wir gruppierten Starken und Schwachen,
die aus der systematischen Ubersichtsar-
beit (Datenanhang S2 ist in der Original-
arbeit [1] verfiigbar) gewonnen wurden,
zusammen mit zusatzlichen Beitrdgen der
Mitglieder der Arbeitsgruppe.

Insgesamt liegen die Starken der An-
fallsklassifikation von 2017 in ihrem opera-
tionalisierten Ansatz und der grundlegen-
den Organisation der Anfallstypen, unter-
teilt in 4 Hauptklassen. Sie bietet Flexibili-
tat fiir die Klassifikation auf verschiedenen
Komplexitatsstufen, was sie fiir die klini-
sche Praxis im realen Umfeld praktikabler
macht. Die Einfiihrung der Klasse ,Unbe-
kannt” wurde als Verbesserung wahrge-
nommen, da sie die Umsetzbarkeit und
Anwendbarkeit des Klassifikationssystems
erhdhte [13-15]. Es gab unterschiedliche
Meinungen zur Einflihrung des Begriffs ,fo-
kal zu bilateral tonisch-klonischer Anfall”.
Eine prospektive Studie zeigte jedoch, dass
dieser Begriff eine genauere Klassifikation
der Anfalle im Vergleich zu seinem Syno-
nym in der &lteren Version (1981) des Klas-
sifikationssystems ermdglichte [16]. Die
Aufnahme zusatzlicher Deskriptoren wur-
de als Stérke angesehen, insbesondere fiir
die Umsetzung in Datenbanken [17]. Eine
Studie bestdtigte den Nutzen der Unter-

scheidung zwischen fokalen und genera-
lisierten epileptischen Spasmen [18].

Es gab eine intensive Debatte (ber
die Eignung des englischen Begriffs der
»awareness” zur Klassifikation von Anfal-
len anstelle des Begriffs ,Bewusstsein®, der
im Deutschen mit ,bewusst erlebt” oder
,Gewahrsein” und erhaltener Erinnerung
nur umschrieben werden kann. Mehre-
re Artikel wiesen auf die Nachteile der
Verwendung von ,awareness” als Surro-
gatmarker fiir ,Bewusstsein” hin [19-22].
Umgekehrt wurde auch die Eignung des
Konzepts ,Bewusstsein” in der Epileptolo-
gie kritisch diskutiert, da es schwierig ist,
dieses wéhrend eines Anfalls zuverlassig
zu beurteilen [23]. ,Bewusstseinsstorung”
ist ein haufig verwendeter medizinischer
Begriff, der in der klinischen Neurologie
weit verbreitet ist [24-27]. Er wird opera-
tionalisiert als ,Gewahrsein” und erhaltene
Erinnerung (engl. ,recall”) sowie Reakti-
onsfahigkeit (engl. ,responsiveness”) defi-
niert [27-29]. Auf Grundlage der Konzepte
von George Berkeley (1685—1753) [30], Wil-
liam James (1842-1910) [31] und Arthur
Schopenhauer (1788-1860) [32] identifi-
zierte Pierre Gloor wichtige Komponenten
des Bewusstseins, darunter die ,Fahigkeit,
aufmerksam zu sein und wahrzunehmen,
Wahrnehmungen mit dem eigenen Ge-
dachtnis zu verknipfen, sich an kiirzlich
Geschehenes zu erinnern und gemal dem
eigenen Willen auf solche Reize zu reagie-
ren” [23]. In den letzten Jahren wurden
bedeutende Fortschritte beim Verstédndnis
der Mechanismen und beider Entwicklung
von Instrumenten zur objektiven Messung
von normalem [33, 34] sowie beeintréch-
tigtem Bewusstsein bei neurologischen Er-
krankungen [25, 26, 35] - einschlieBlich
Epilepsien [36-43] - erzielt. Fiir Allgemein-
neurologen ist ein epileptischer Anfall ei-
ne Differenzialdiagnose im Rahmen von
Zustanden mit voriibergehendem Verlust
oder einer Stérung des Bewusstseins [44].
Fir Medizinstudierende und ebenso fiir
Laien Idsst sich Bewusstsein einfach als , Fa-
higkeit zu reagieren und sich zu erinnern”
erklaren [45]. Die Kritik an der Verwendung
von Reaktionsféhigkeit als Klassifikations-
kriterium bezieht sich auf ihre Abhdngig-
keit von intakter Motorik sowie auf die
Schwierigkeit der Beurteilung in ambulan-
ten Situationen, obwohl Studien zeigen,
dass eine beeintrdchtigte Reaktionsfahig-
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keit bei der Anamneseerhebung haufig
berichtet wird [22]. In Epilepsieliberwa-
chungseinheiten werden regelhaft die Re-
aktionsfahigkeit, die Aufmerksamkeit und
die Erinnerung bewertet [21]. Einige Klini-
ker verwendeten den Begriff ,beeintrach-
tigtes Bewusstsein”, um ,beeintrachtigte
Reaktionsfahigkeit” zu bezeichnen, in der
Annahme, dies entspreche dem ILAE-Posi-
tionspapier 2017 - obwohl diese Interpre-
tation nicht korrekt ist [22]. Bei Kindern un-
ter4 bis 5 Jahren ist die Beurteilung der Be-
wusstseinslage oft schwierig oder unmdg-
lich [46], wédhrend die Reaktionsfahigkeit
mit altersentsprechenden Methoden [38]
beurteilt werden kann. Ein entscheidender
Aspekt ist auch die Ubersetzbarkeit dieser
Begriffe: ,awareness” ist schwer in Spra-
chen wie Spanisch, Franzésisch, Portugie-
sisch und Deutsch zu tibersetzen, wahrend
~Bewusstsein” besser tibertragbar und be-
reits ein weltweit akzeptierter medizini-
scher Begriff ist.

Die klinische Relevanz der Einteilung
von Anfdllen in motorisch vs. nicht-mo-
torisch und der Verwendung des zuerst
beobachteten Phdanomens als Klassifikati-
onskriterium 2017 wurde infrage gestellt.
In Kontexten wie klinischen Studien oder
ressourcenarmen Umgebungen erscheint
die dichotome Einteilung in ,mit vs. oh-
ne beobachtbare Manifestationen” vorteil-
hafter [47]. Nicht-motorische Anfalle kon-
nendurchaus sichtbare Erscheinungen wie
Aphasie oder Erroten zeigen. Die Nutzung
des ersten semiologischen Phdnomens als
Klassifikator zeigte nur begrenzte klinische
Relevanz. Sie beeinflusst keine entschei-
denden Faktoren wie die Auswahl der an-
fallssuppressiven Medikation, die Progno-
se oder die Lokalisierung des Anfalls fir
eine chirurgische Therapie [3-6, 20, 48,
49]. Ein klinisch relevanterer Ansatz zur
Beschreibungdes epileptischen Netzwerks
— insbesondere im Kontext einer prachir-
urgischen Diagnostik und klinisch-anato-
mischer Korrelation — ist die Beschreibung
der Anfallsentwicklung, also der chrono-
logischen Abfolge semiologischer Phéano-
mene [3-5, 48, 50-53].

Die Klassifikation von 2017 ordnete Ab-
sencen als nicht-motorische Anfélle ein,
was irreflihrend ist. Typische Absencen
zeigen oft beobachtbare motorische Pha-
nomene wie diskrete Automatismen, Zu-
riickwerfen des Kopfes und Augenblin-
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zeln, wahrend atypische Absencen atoni-
sche Phdnomene [7] einschlieBBen kdnnen.
Motorische Erscheinungen sind charakte-
ristische Merkmale bestimmter Absence-
typen wie Lidmyoklonien mit Absencen
und myoklonische Absencen [54].

Epileptischer negativer Myoklonus ist
ein gut dokumentiertes Phanomen [35],
das sowohl in der friiheren [55] als auch
in der revidierten Version des ILAE-Se-
miologie-Glossars [56] anerkannt ist. Es ist
wichtig zu beachten, dass sich der epilepti-
sche negative Myoklonus von Asterixis bei
toxisch-metabolischen Enzephalopathien
[57] unterscheidet. Obwohl er in friiheren
Arbeiten diskutiert wurde, war der epi-
leptische negative Myoklonus nicht in der
Klassifikation von 2017 enthalten.

Experimentelle Studien an Tiermodel-
len [58] und am Menschen [59] zeigten
einen fokalen Beginn bei generalisier-
ten Anféllen [60-63], und dies wurde in
die aktuellen ILAE-Definitionen aufge-
nommen [2, 44]. Die 2017 verwendete
Bezeichnung ,Anfall mit generalisiertem
Beginn” scheint damit im Widerspruch
zu stehen und kann in der klinischen
Praxis irrefiihrend sein, da ein fokaler
Beginn generalisierter Anfille in grof3en
Ubersichtsarbeiten [63] und Video-EEG-
Aufzeichnungen [46-48] gut dokumen-
tiert wurde.

Epileptische Anfélle konnen nach ver-
schiedenen Prinzipien klassifiziert werden,
was potenziell zu zahlreichen Anfallstypen
fiilhren kann, von denen einige tberflis-
sig sein und eine klinische Relevanz ver-
missen lassen kdnnten. Um Klassifikatoren
(zur Identifikation von Anfallstypen) pra-
zise von Deskriptoren (zur Beschreibung
spezifischer Merkmale innerhalb eines An-
fallstyps) zu unterscheiden, ist es entschei-
dend, klare taxonomische Regeln zu schaf-
fen.

2.4 Vorgeschlagene Anpassungen

Auf der Grundlage der in den vorange-
gangenen Abschnitten diskutierten und
zusammengefassten Stdrken und Schwa-
chen formulierte die Arbeitsgruppe Vor-
schldge fiir Anpassungen. Diese Vorschla-
ge wurden spater wahrend des Delphi-
Prozesses modifiziert und anschlieBend re-
vidiert, wie weiter unten ausgefiihrt.

1. Taxonomische Regeln: Wir unterschei-
den Klassifikatoren, die biologische
Klassen widerspiegeln (konzeptionelle
Begriindung) und direkt das klinische
Management beeinflussen (utilita-
ristische Begriindung), von Deskrip-
toren, die wichtige Anfallsmerkmale
darstellen und indirekt die Patienten-
versorgung unterstiitzen, wenn sie
mit anderen klinischen Daten kom-
biniert werden. Hauptanfallsklassen,
Anfallstypen und Bewusstseinslage
sind Klassifikatoren, wahrend semiolo-
gische Merkmale Deskriptoren sind.

2. Terminologie der Hauptanfallsklassen:

Die 2017 verwendeten Begriffe ,gene-
ralisiert beginnender Anfall” und ,fokal
beginnender Anfall” wurden zu ,gene-
ralisierter Anfall’, und ,fokaler Anfall”
gedndert. Weiters wurde der Begriff
Lunbekannter Beginn” zu ,unbekannt,
ob fokal oder generalisiert” gedndert.

3. Die Bewusstseinslage wahrend eines

Anfalls ist ein Klassifikator fiir fokale
Anfille und fiir Anfalle mit unbekann-
tem Beginn. In der Uberarbeitung 2025
wurde, ,Gewahrsein und Erinnerung”
(engl. ,awareness”) (erhalten oder be-
eintrachtigt) durch ,Bewusstsein” (er-
halten oder beeintrachtigt) ersetzt. Die
Definition von Bewusstseinsstérungen
erfolgt in der 2025 Klassifikation durch
,Gewahrsein und erhaltener Erinne-
rung” (engl. ,awareness and recall”)
UND Reaktionsfahigkeit (engl. ,respon-
siveness”). Gewahrsein wahrend eines
Anfalls wird durch Beobachtung der
Handlungen anhand der Erinnerungs-
fahigkeit nach einem Anfall bewertet.
Die Reaktionsfahigkeit wahrend eines
Anfalls wird sowohl durch verbale als
auch motorische Aufgaben getestet.

4. Deskriptoren: Die Unterteilung in mo-

torisch gegentiber nicht-motorisch bei
fokalen Anfallen und bei Anféllen, bei
denen unbekannt ist, ob sie fokal oder
generalisiert sind, in der Grundversion
der Klassifikation von 2017 wird in
der Uberarbeitung 2025 durch eine
Unterscheidung zwischen Anfallen mit
und solchen ohne beobachtbare Mani-
festationen ersetzt. In der erweiterten
Version der Klassifikation 2025 wird die
semiologische Beschreibung von An-
féllen in chronologischer Reihenfolge
mit der Abfolge der Anfallsphdnomene



als Deskriptoren (Anm. der Ubersetzer)
angegeben.

5. Epileptischer negativer Myoklonus:
Dieser Anfallstyp war in der 2017er-
Klassifikation nicht beriicksichtigt und
wurde in der Uberarbeitung 2025
aufgenommen.

6. Generalisierte Anfélle: Der in der
2017er-Klassifikation verwendete
Begriff ,nicht-motorisch” bei der
Kategorisierung von Absencen wurde
in der Uberarbeitung 2025 fallen
gelassen.

7. Epileptische Spasmen: Epileptische
Spasmen wurde in der Uberarbeitung
2025 als semiologischer Deskriptor
fiir fokale Anfalle und fuir Anfélle, bei
denen unbekannt ist, ob fokal oder
generalisiert, aufgenommen. Epilep-
tische Spasmen als generalisierter
Anfallstyp, wie in der Klassifikation
2017 beschrieben, wurde beibehalten.

2.5 Delphi-Methode

Zum Erreichen eines Konsensus beziiglich
der vorgeschlagenen Anpassungen und
der Aktualisierung der Anfallsklassifikati-
on haben wir eine modifizierte Delphi-
Methode [64] angewendet. Damit ein Vor-
schlag angenommen wird, war eine Zwei-
drittelmehrheit der Gruppe erforderlich.
Als Moderatoren fungierten 2 der Auto-
ren (Sandor Beniczky und Eugen Trinka),
die den Prozess begleiteten. Sie sammel-
ten und fassten die Stimmen zusammen,
nahmen Kommentare auf und gaben die-
se flir die nachste Runde zuriick, wobei sie
selbst nicht abstimmten. Wahrend des ge-
samten Prozesses nahmen 35 Mitglieder
der Arbeitsgruppe an den Abstimmungen
teil. Einzelne Antworten wurden gegen-
Uber den anderen Teilnehmern anonymi-
siert, aber nach jeder Runde erhielten die-
se eine Zusammenfassung der Ergebnisse
sowie eingehende Kommentare und Vor-
schlage.

Ein Konsensus wurde nach 7 Runden
erreicht. Die ersten 3 Delphi-Runden kon-
zentrierten sich auf die Bearbeitung der
Vorschldge, wahrend die folgenden 4 Run-
den dem gesamten aktualisierten Klassifi-
kationssystem gewidmet waren. Alle um-
gesetzten Vorschldage erhielten mehr als
zwei Drittel der Stimmen, und die endgiil-

tige Version wurde einstimmig von allen
Mitgliedern der Arbeitsgruppe genehmigt.

2.6 Offentliche Kommentare und
Revision

Das vorgeschlagene Positionspapier wur-
de vom Exekutivausschuss der ILAE zur
Genehmigung des Konzepts und Inhalts
gepriift und vom 12. August bis 16. Ok-
tober 2024 auf der Website der ILAE fiir
o6ffentliche Kommentare veréffentlicht. Zu-
satzlich zu den anonymen Peer Reviews
fir Epilepsia gingen insgesamt 44 Kom-
mentare von Vertretern nationaler ILAE-
Sektionen und einzelnen Mitgliedern ein.
Der Exekutivausschuss ernannte eine
Revisionsarbeitsgruppe, die diese Kom-
mentare priifte und gegebenenfalls einbe-
zog. Die Revisionsarbeitsgruppe unter der
Leitung von Elaine Wirrell umfasste 7 neue
Mitglieder, die vom Exekutivausschuss er-
nannt wurden, sowie 7 Mitglieder aus der
urspriinglichen Arbeitsgruppe (s. Daten S3;
nicht in der vorliegenden Ubersetzung
eingeschlossen). Die Arbeitsgruppe kate-
gorisierte die Kommentare nach Themen
und unterschied zwischen unterstiit-
zenden/genehmigenden und kritischen/
ablehnenden Kommentaren (s. Daten S4;
in der Originalarbeit [1] verfligbar).
Insgesamt war das Feedback positiv, mit
25 unterstiitzenden Kommentaren, 2 Peer
Reviews und 5 kritischen Kommentaren
(s. Daten S5; in der Originalarbeit [1] ver-
fligbar). Die Hauptkritikpunkte waren, dass
die vorgeschlagenen Anderungen ,zu friih
und zu schnell” eingefiihrt wiirden und ,zu
viele Verdnderungen” darstellten. Die Re-
visionsarbeitsgruppe und der Exekutivaus-
schuss betrachteten das 8-jahrige Intervall
als angemessen fiir Updates, basierend auf
Erfahrungen mit der Implementierung der
2017er-Klassifikation, die zuvor nichtin der
realen Praxis getestet worden war. Die-
ser Zeitrahmen entspricht den Praktiken
anderer medizinischer Gesellschaften und
friiherer Epilepsieklassifikationen (z.B. der
Klassifikation von 1985, die 1989 (iberar-
beitet wurde). Eine Verzdgerung notwen-
diger Updates wiirde wahrscheinlich die
zukiinftige Implementierung erschweren.
Das Feedback aus der Epilepsiegemein-
schaft, wie es durch die systematische Li-
teraturiibersicht belegt wird, unterstrich
den Bedarf an Anderungen. Diese Updates

folgten dem robusten Verfahren, das kiirz-
lich fiir ILAE-Positionspapiere libernom-
men wurde, und beinhaltete die publizier-
te Datenlage und praktische Erfahrungen.
Das Ziel der Revisionsarbeitsgruppe war es
sicherzustellen, dass die Anderungen kor-
rekt waren. Da der Rahmen und die Haupt-
begriffe unverdndert bleiben, stimmt die
aktualisierte Anfallsklassifikation mit dem
ibergeordneten Konzept der Klassifikati-
on von 2017 Uberein.

Ein weiteres haufig diskutiertes Thema
war die Wiedereinfiihrung des Begriffs ,Be-
wusstsein” anstelle ,Gewahrsein und er-
haltener Erinnerung” (engl. ,awareness”)
als Surrogat filir Bewusstsein. Die meis-
ten Kommentare unterstiitzten diese An-
derung und betonten, dass ,Bewusstsein”
ein weithin akzeptierter und Ubersetzba-
rer medizinischer Begriff ist, der operativ
durch die Beurteilung der Responsivitat
UND von Gewahrsein und erhaltener Er-
innerung definiert wird. Responsivitdt, die
oft Teil der Anamnese des Patienten ist,
kann selbst bei jungen Kindern bewertet
werden, bei denen Gewahrsein und er-
haltene Erinnerung moglicherweise nicht
anwendbar [38] sind. Seit der Klassifikation
von 2017 wurde die Beschreibung eines
nicht auf Ansprache reagierenden Patien-
ten als ,Beeintrachtigung von Gewahrsein
und Erinnerung” weit verbreitet, was je-
doch ungenau ist. Dariiber hinaus ent-
fernt die Verwendung eines alternativen
(,surrogaten”) Begriffs fiir Bewusstsein die
Epilepsieklassifikation von breiteren medi-
zinischen Standards; ein epileptischer An-
fall ist ein zentrales Element in der Diffe-
renzialdiagnose der voriibergehenden Be-
wusstseinsstorungen. Es wurde die Sorge
geduBert, dass eine Beeintrachtigung des
Bewusstseins von Patienten und Betreuern
als vollstandige Bewusstlosigkeit missver-
standen werden konnte. Bei der Anamnese
sollten jedoch Gesundheitsfachkrafte nach
der Responsivitdt und der erhaltenen Erin-
nerung (als Indiz fiir Gewahrsein) wahrend
des Anfalls fragen und dann selbst Schluss-
folgerungen iiber das Bewusstsein ziehen,
anstatt sich darauf zu verlassen, dass Pati-
enten oder Betreuer es als beeintrachtigt
oder erhalten kennzeichnen. Der medizini-
sche Begriff ,Bewusstsein” kann den Pati-
enten und Betreuern dann als die Fahigkeit
erkldrt werden, auf verbale und motorische

Clinical Epileptology 4 - 2025 283



Standards und Leitlinien

;- Fokal

Bewusstsein®2
: - erhalten
- gestort

" Unbekannt,

ob fokal oder generalisiert

Bewusstseinl3
- erhalten
- gestort

\

Grundlegende Beschreibungen (Deskriptoren):

Spezifizierung).

&

Mit oder ohne beobachtbare? Manifestationen

N
.

\

1. Operativ definiert durch gewahr sein und Reaktionsfahigkeit wahrend eines Anfalls sowie Erinnerung nach einem Anfall.
2. Wenn der Bewusstseinszustand unbekannt ist, erfolgt die Klassifikation als fokal (ohne weitere Spezifizierung).
3. Wenn der Bewusstseinszustand unbekannt ist, erfolgt die Klassifikation als unbekannt, ob fokal oder generalisiert (ohne weitere

4. Beobachtbare Manifestationen sind fiir Augenzeugen leicht erkennbar. Diese kdnnen motorisch, autonom, aphasisch oder anderer Art sein
(siehe Tabelle 2). Eine Bewusstseinsstérung qualifiziert als beobachtbare Manifestation.

Klassifikatoren (Anfallstypen) in Rot, Deskriptoren in Blau. Der horizontale

klonischen Anfdlle hervor, da diese in allen drei Anfallsklassen mit der hGchsten Sterblichkeit und Morbiditdt verbunden sind.

in der Abbildung hebt die bilateral tonisch-

~

“Generalisiert™

- Absencen
- Andere generalisierte
Anfille

'
! '
' '
! '
! '
' '
' '
' '
' '
' '
' '
! '
! '
! '
' '
' '
' '
' '
' '
' '

. Generalisiert tonisch-klonisch |

. klassifizierbar

Abb. 1 A Grundversion der aktualisierten Anfallsklassifikation

Aufgaben zu reagieren und sich an den
Anfallszeitraum zu erinnern.

Zur Unterstiitzung der richtigen Klassi-
fikation von epileptischen Spasmen wur-
den ein Entscheidungsflussdiagramm und
eine detaillierte Erklarung zum uberarbei-
teten Papier hinzugefiigt. Alle Anderun-
gen, die von der Revisionsarbeitsgruppe
am urspriinglichen Vorschlag der Arbeits-
gruppe vorgenommen wurden, sindinden
Daten S4 (in der Originalarbeit [1] verfiig-
bar) zusammengefasst. Das iiberarbeitete
Positionspapier wurde dem Exekutivaus-
schuss der ILAE zur endgiiltigen Geneh-
migung vorgelegt.

3 Ergebnisse

Das grundlegende Rahmenwerk zur Klas-
sifikation von epileptischen Anfallen bleibt
erhalten [2, 8]. Die Hauptklassen von An-
fallen umfassen fokal, generalisiert, unklar
(obfokal oder generalisiert) und unklassifi-
ziert. Die @ Abb. 1 und 2 veranschaulichen
die grundlegende und erweiterte Anfalls-
klassifikation, und @ Tab. 1 prasentiert die
taxonomische Hierarchie der Anfallsklassi-
fikation. Klassifikatoren definieren die An-
fallstypen, die als biologische Klassen be-
trachtet werden und direkten Einfluss auf
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das Patientenmanagement haben, indem
sie die Syndromdiagnose, therapeutische
Entscheidungenund Prognosen leiten. De-
skriptoren sind hingegen wichtige klini-
sche Merkmale der Anfalle, die zusammen
mit anderen klinischen Daten und Moda-
litaten indirekt zur Gestaltung des Patien-
tenmanagements beitragen. Deskriptoren
sind essenziell fiir klinische Entscheidun-
gen und kdnnen in spezifischen Kontexten
die Therapie signifikant beeinflussen (z.B.
epileptischer Spasmus oder Myoklonus im
Kontext eines fokalen Anfalls).

Fokale Anfdlle werden als Anfélle defi-
niert, die innerhalb von Netzwerken auf-
treten, die auf eine Hemisphare begrenzt
sind [2, 65]. Sie konnen umschrieben lo-
kalisiert oder weiter verteilt sein und in
kortikalen oder subkortikalen Strukturen
ihren Ursprung nehmen. Fiir jeden An-
fallstyp ist der Anfallsbeginn von einem
Anfall zum nachsten konsistent, mit bevor-
zugten Propagationsmustern, die die kon-
tralaterale Hemisphére einbeziehen kon-
nen. In einigen Fallen gibt es jedoch mehr
als ein Netzwerk und mehr als einen An-
fallstyp, aber jeder einzelne Anfallstyp hat
einen konsistenten Anfallsursprung [65].
Fokale Anfille mit Ubergang in bilateral
tonisch-klonische Anfalle (alter Terminus

2017: ,fokal zu bilateral tonisch klonische
Anfalle”) [2] sind fokale Anfélle, bei denen
die iktale Aktivitat auf beide Hemispha-
ren (ibergreift, wahrend sich die Semiolo-
gie zu einer Beeintrachtigung und schlie-
lich einem vollstandigen Verlust des Be-
wusstseins und einer bilateralen tonischen
Muskelaktivierung entwickelt, gefolgt von
einer klonischen Phase mit fortschreiten-
dem Riickgang der Haufigkeit aufgrund ei-
ner schrittweisen Verlangerung der stillen
Phasen, die die tonische Muskelaktivitat
unterbrechen [56].

Generalisierte Anfadlle werden als An-
falle definiert, die an einem Punkt inner-
halb eines Netzwerkes entspringen und
sehr schnell beide Hemisphdren einbe-
ziehen; diese Netzwerke kdnnen kortikale
und subkortikale Strukturen beinhalten,
jedoch nicht den gesamten Kortex [2, 45].
Der Anfallsbeginn kann umschrieben sein,
und Anfélle konnen asymmetrisch ablau-
fen.

Wenn Informationen zur Charakterisie-
rung bestimmter Aspekte von Anféllen
verfligbar sind, aber fiir eine klare Klas-
sifikation als fokal oder generalisiert nicht
ausreichen, werden die Anfalle als unklar
(ob fokal oder generalisiert) kategorisiert.
In Fallen, bei denen keine Informationen



O . I
’l . k I . I’ . b k ~ \‘ I I ° ° \‘
" Fokal ::/ Unbekannt, . : Generalisiert :
I ob fokal oder . ' - Typische Absence - Myoklonien® :
: v . . . ! - Atypische Absence - Negative Myoklonien® .
. v generahS'ert v ' - Myoklonische - Kloni® :
: Lo Vo Absence - Epileptische Spasmen® |
: Bewusstseinl2 Lo Bewusstseinl3 . . - Lidmyoklonien - Tonische Anfille® :
: - erhalten - erhalten o mit/ohne Absence - i\\/lnyfgll(ll‘;)msch-atomsche :
. -gestort - gestort Lo - Atonische Anfilles I
‘  Fokalzu bilateral | ) ) ) b Generallsu.ert tOI’IIS.Ch-k|0nIS.Ch :
' tonisch-Klonisch + ' Bilateral tonisch-klonisch V- Myoklonlsch-.t.onlsch-klon|sch :
b ;N ~ . - Absence mit Ubergang zu tonisch-klonischem Anfall ]

Erweiterte Merkmale (Deskriptoren): S K
Semiologische Merkmale in chronologischer Abfolge* : N o ht kl -ﬁ o b '
einschlieBlich fokaler epileptischer Spasmen, Myoklonien, ! Ic aSSI Zler ar :
tonischer und klonischer Anfille* . !
1. Operativ definiert durch durch gewahr sein und Reaktionsfdhigkeit wahrend eines Anfalls sowie Erinnerung nach einem Anfall.
2.  Wenn der Bewusstseinszustand unbekannt ist, erfolgt die Klassifikation als fokal (ohne weitere Spezifizierung).
3. Wenn der Bewusstseinszustand unbekannt ist, erfolgt die Klassifikation als unbekannt, ob fokal oder generalisiert (ohne weitere
Spezifizierung).
4. Beschreibung unter Verwendung der Begriffe im ILAE-Semiologie-Glossar (siehe Tabelle 2).
5. Diese Phanomene konnen auch bei fokalen Anféllen auftreten (in der Regel einseitig oder asymmetrisch) als Teil der Semiologie eines
fokalen Anfalls.
Klassifikatoren (Anfallstypen) in Rot, Deskriptoren in Blau. Der horizontale in der Abbildung hebt die bilateral tonisch-
klonischen Anfdlle hervor, da diese in allen drei Anfallsklassen mit der héchsten Sterblichkeit und Morbiditdt verbunden sind.
- J

Abb. 2 A Erweiterte Version der aktualisierten Anfallsklassifikation

zur Charakterisierung des Anfalls verfiig-
bar sind, die Arztin oder der Arzt jedoch
sicher ist, dass es sich um einen epilepti-
schen Anfall handelt, wird er als unklassifi-
ziert bezeichnet [2]. Wenn im Verlauf mehr
Informationen verfiigbar werden, kénnen
diese Anfille als fokal oder generalisiert
reklassifiziert werden.

Fokale Anfélle und Anfélle, bei denen
unklar ist, ob sie fokal oder generalisiert
sind, werden weiter danach klassifiziert,
ob eine Bewusstseinsstorung des Patien-
tenwahrend des Anfalls vorliegt oder nicht.
Wenn der Bewusstseinszustand nicht be-
stimmt werden kann, wird der Anfall un-
ter dem Uibergeordneten Begriff (fokaler
Anfall oder Anfall unbekannter Herkunft)
klassifiziert. Bewusstsein wird operationa-
lisiert sowohl liber das Gewahrsein und die
Erinnerung sowie die Reaktionsfahigkeit
definiert, wobeiInformationen aus der me-
dizinischen Anamnese [22] oder aus Ver-
haltenstestungen des medizinischen Per-
sonals berlicksichtigt werden [38]. Diese
operationalisierten Begriffe werden den

Patienten und Betreuern als die Fahigkeit
erklart, sich zu erinnern und angemes-
sen und normal wéhrend des Anfalls zu
reagieren. Anstatt Patienten und Betreu-
er nach dem Bewusstsein zu fragen, ist
es ratsam, speziell nach der Erinnerung
an die Ereignisse (Gewahrsein und erhal-
tene Erinnerung) und dem Grad der Re-
aktionsfahigkeit wahrend des Anfalls zu
fragen. Eine unzureichende Reaktion oder
einesignifikantlangere Reaktionslatenzim
Vergleich zum interiktalen (Basis-)Zustand
gilt als beeintrachtigte Reaktionsfahigkeit
[38, 56]. Es kann erforderlich sein, Pati-
enten und Betreuer darauf hinzuweisen
werden, dass das Bewusstsein trotz offe-
ner Augen und Interaktionsversuchen des
Patienten beeintrdchtigt sein kann. In der
Praxis stehen moglicherweise nur Informa-
tionenzu einem dieser Merkmale (Gewahr-
sein und Erinnerung oder Reaktionsfahig-
keit) zur Verfligung. Wenn eines davon in
irgendeiner Weise beeintrachtigt ist, wird
der Anfall als Anfall mit Bewusstseinssto-
rung klassifiziert. Es ist wichtig, Vorsicht

walten zu lassen und eine isolierte epi-
leptische Amnesie als mdgliche Ursache
fiir eine fehlende Erinnerung an iktale Er-
lebnisse in Betracht zu ziehen und, wann
immer maoglich, eine iktale Parese oder ik-
tale rezeptive Aphasie als potenzielle Ur-
sache einer gestorten Reaktionsfahigkeit
auszuschlieBen. Anfélle mit beeintrachtig-
tem Bewusstsein werden grundsatzlich als
mit beobachtbaren Manifestationen be-
trachtet.

Deskriptoren werden zur zusatzlichen
Charakterisierung von Anfillen verwen-
det. In der Grundversion wird eine ein-
fache Dichotomie angewendet; Anfélle
werden entweder als mit oder ohne be-
obachtbare Manifestationen beschrieben.
Beobachtbare Manifestationen kdnnen
motorische, aphasische, autonome oder
andere Merkmale umfassen (s. @ Tab. 2)
und von Augenzeugen [47] (mit oder ohne
Videodokumentation) sicher identifiziert
werden. In der erweiterten Version wer-
den Anfélle detailliert beschrieben, indem
die widhrend des Anfalls auftretenden
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Tab. 1

Die taxonomische Hierarchie der Klassifikation epileptischer Anfalle

Klassifikatoren

Hauptklassen

Anfallsformen

Deskriptoren

1. Fokal (F)

1.1 Fokaler Anfall mit erhaltenem Bewusstsein
1.2 Fokaler Anfall mit gestortem Bewusstsein
1.3 Fokal zu bilateral-tonisch-klonischer Anfall

Grundversion

Mit beobachtbaren Manifestationen
Ohne beobachtbare Manifestationen
Erweiterte Version

Semiologische Deskriptoren in chro-
nologischer Reihenfolge:

Semiologie (Glossar?) und somatotopi-
sche Modifikatoren

2. Unbekannt, ob fokal oder generali-
siert (U)

2.1 Unbekannt, ob fokal oder generalisiert — Anfall mit erhaltenem
Bewusstsein

3.2 Unbekannt, ob fokal oder generalisiert — Anfall mit gestértem
Bewusstsein

2.3 Unbekannt, ob fokal oder generalisiert - bilateral tonisch-
klonischer Anfall

Grundversion

Mit beobachtbaren Manifestationen

Ohne beobachtbare Manifestationen
Erweiterte Version

Semiologische Deskriptoren in chro-

nologischer Reihenfolge:
Semiologie (Glossar?) und somatotopi-
sche Modifikatoren

3. Generalisiert

3.1 Absencen

3.1.1 Typische Absence

3.1.2 Atypische Absence

4.1.3 Myoklonische Absence

5.1.4 Lidmyoklonie mit oder ohne Absence

3.2 Generalisierter tonisch-klonischer Anfall

3.2.1 Myoklonisch-tonisch-klonischer Anfall

3.2.2 Absence zu tonisch-klonischer Anfall

3.3 Andere generalisierte Anflle?

3.3.1 Generalisierter myoklonischer Anfall

3.3.2 Generalisierter klonischer Anfall

3.3.3 Generalisierter negativer myoklonischer Anfall
3.3.4 Generalisierter epileptischer Spasmus

3.3.5 Generalisierter tonischer Anfall

3.3.6 Generalisierter atonischer Anfall

3.3.7 Generalisierter myoklonisch-atonischer Anfall

4, Nicht klassifizierbar -

In der Basisversion werden die Deskriptoren mit den Nummern 1 und 2 verwendet, in der erweiterten Version die Deskriptoren mit der Nummer 3
‘Siehe @ Tab. 2 mit den semiologischen Merkmalen
*Dies ist ein Gruppierungsbegriff, kein definiertes Konzept

semiologischen Merkmale (s. @ Tab. 2) in
chronologischer Reihenfolge aufgelistet
werden [56, 66]. Die Reihenfolge wird
durch Pfeile angezeigt, die in Richtung
der Anfallsevolution weisen (z.B. epigast-
rische Aura = Automatismus der rechten
Hand => beeintrachtigte Reaktionsfahig-
keit+ beeintrachtigtes Bewusstsein). Alle
Elemente in der Tabelle, die die semio-
logischen Merkmale umreiBen (@ Tab. 2),
sind definiert und ihre Bedeutung wird
im Detail im ILAE-Glossar [56] der An-
fallssemiologie erklart. Zusatzlich sind
Videobeispiele fiir jedes Element ver-
fligbar [56]. Die Anfallsevolution liefert
entscheidende Hinweise, indem sie spe-
zifische Zustdnde, wie z.B. Epilepsie im
Kindesalter mit wandernden fokalen An-
féllen [67], identifizieren und bei der
Lokalisierung der kortikalen Bereiche hel-
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fen kann, die die Anfille erzeugen [56].
Dabei ist zu beachten, dass aus der Se-
miologie abgeleitete Bezeichnungen wie
hyperkinetische (oder hypermotorische)
Anfélle, fokale Spasmen, fokale myoklo-
nische Anfélle, fokale klonische Anfalle
und fokale tonische Anfille sich auf fokale
Anfélle als Hauptanfallstyp beziehen.

Die Deskriptoren basieren auf der An-
fallssemiologie. Wir anerkennen die Be-
deutung anderer klinisch relevanter An-
fallsmerkmale an, wie z.B. den Begleitum-
standen des Auftretens (z.B. reflex- oder
schlafbezogene Anfille) und die anatomi-
sche Lokalisation der Anfallsursprungszo-
ne. Obwohl diese Merkmale formal nicht
in die Anfallsklassifikation aufgenommen
wurden, sind sie fir die klinische Praxis
und Forschung wertvoll.

In der Grundversion der Anfallsklassifi-
kation werden generalisierte Anfélle in Ab-
sencen, generalisierte tonisch-klonische
Anfélle und andere generalisierte Anfille
unterteilt. Letzteres ist kein definiertes
Konzept, sondern ein Sammelbegriff. In
den die Anfallsklassifikation veranschau-
lichenden Abbildungen werden tonisch-
klonische Anfélleam Ende jeder Hauptklas-
se positioniert: fokale zu bilaterale tonisch-
klonische Anfélle, generalisierte tonisch-
klonische Anfélle und bilaterale tonisch-
klonische Anfalle unklaren Ursprungs (ob
fokal oder generalisiert). Diese Platzierung
hebt diese Anfallstypen hervor, die mit
der hdchsten Morbiditdt und Letalitat
assoziiert sind und der Hauptrisikofaktor
fiir einen plétzlichen unerwarteten Tod
bei Epilepsie (SUDEP) sind [68-71]. In der
erweiterten Anfallsklassifikation sind alle



Tab.2 Deskriptorenfiirfokale Anfalle und fiir Anfdlle, bei denen unbekanntist, ob sie fokal oder

generalisiert sind

Somatotopische
Modifikatoren

Seite (links, rechts, bilateral-symmetrisch, bilateral-asymmetrisch) +
Korperteil
Semiologische Merkmale

1. Elementare motori-
sche Phanomene

Akinetisch

Astatisch

Atonisch

Klonisch

Dystonisch

Epileptischer Nystagmus
Epileptischer Spasmus
Augenblinzeln

Blickwendung

Gyratorisch (syn.: rotatorisch)
Kopfwendung

Iktale Parese

Myoklonisch

Myoklonisch-atonisch

Epileptische negative Myoklonien
Tonisch (fokal-tonisch, ,chapeau de gendarme’, Fechthaltung)
Tonisch-klonisch (Zahl-Vier-Zeichen)
Versiv

2. Komplexe motori-
sche Phanomene?

Automatismen

Gestische Automatismen - distal

Gestische Automatismen — genital

Gestische Automatismen — proximal

Iktales Greifen

Mimische Automatismen (gelastisch, dakrystisch)
Oroalimentdre Automatismen

Verbale Automatismen

Vokale Automatismen

Hyperkinetisches Verhalten (Syn.: hypermotorisch)

3. Sensorische Auditiv
Phinomene®
Depersonalisierung
Gustatorisch
Olfaktorisch
Somatosensorisch
Schmerzhaft

Nicht schmerzhaft

Korperwahrnehmungsillusion

Vestibuldr/Schwindel
Visuell (komplex oder elementar)

4. Kognitive und
sprachliche Phano-
mene

Aphasie

Dysmnesie
Amnesie

Erinnerungen
Zwangsgedanken

Verwirrung/Desorientierung

Déja-vu/Déja-vécu/Jamais-vu/dreamy state (Traumzustand)/

Andere fokale kognitive Defizite (z. B. Anosognosie, Apraxie, Neglect)

generalisierten Anfallsarten aufgefiihrt
(@ Abb. 2 und @Tab. 1). Definitionen al-
ler generalisierten Anfallsarten sind in
den Daten S5 (in der Originalarbeit [1]
verfligbar) enthalten.

Generalisierte tonisch-klonische Anfél-
le kdnnen durch myoklonische Zuckun-
gen oder eine Absence eingeleitet werden,
die sich in den Subtypen dieser Anfalls-
form widerspiegelt [2, 72, 73]. Wenn diese

spezifischen Merkmale (myoklonische Zu-
ckungen oder Absence zu Beginn) nicht
beobachtet werden, wird der Anfall unter
dem Ubergeordneten Begriff ,generalisier-
ter tonisch-klonischer Anfall” klassifiziert.
Wahrend die anderen generalisierten An-
fallsarten mit der Klassifikation von 2017
Ubereinstimmen [2], wird jetzt generali-
sierter negativer Myoklonus als eigenstén-
diger Anfallstyp anerkannt. Im zeitlichen

Zusammenhang mit Spasmen kdnnen so-
wohl tonische Anfélle (im klinischen Jar-
gon oft als ,tonische Verkrampfungen”
bezeichnet), myoklonische Zuckungen (im
klinischen Jargon,,myoklonisch-tonischer
Spasmus”) oder ein hyperkinetischer An-
fall auftreten (im klinischen Jargon ,hyper-
motorisch-tonischer Spasmus”). Obwohl
Hinweise dafiir bestehen, dass einige die-
ser Kombinationen von Anfallsarten fiir
die syndromische Diagnosestellung rele-
vant sein konnten (z.B. hypermotorisch-
tonische Spasmen bei einem CDKL5-Defi-
zienz-Syndrom), sind sie noch nicht formell
indie Anfallsklassifikation 2025 aufgenom-
men worden. Weitere Forschung ist erfor-
derlich, um die klinische Bedeutung dieser
Subtypen tonischer Anfélle zu belegen.
Epileptische Spasmen stellen ein wich-
tiges iktales Phanomen dar (@Tab. 2),
und ihre friihe Erkennung sowie prézi-
se Klassifikation sind fiir eine optimale
Behandlung wesentlich [2, 67]. Obwohl
Spasmen generalisiert, fokal oder unklar
(ob fokal oder generalisiert) sein kénnen,
ist bei Sdauglingen der kritischste Aspekt
die rechtzeitige Erkennung dieses ein-
zigartigen Anfallstyps und die Einleitung
einer Spasmen-spezifischen Therapie, da
eine Verzdgerung zu schlechteren Ent-
wicklungsverldufen fiihren kann [74]. Es
kann herausfordernd sein zu unterschei-
den, ob Spasmen fokal oder generalisiert
sind (@ Abb. 3), und es erfordert einen
multimodalen Ansatz [67]. Innerhalb der
generalisierten Hauptklasse sind epilep-
tische Spasmen ein Klassifikator und
haufig mit dem infantilen epileptischen
Spasmen-Syndrom (IESS) [67] assoziiert.
In den fokalen und unklaren Klassen
sind epileptische Spasmen ein Deskrip-
tor und werden daher innerhalb der
Anfallssemiologie beschrieben (z.B. fo-
kaler epileptischer Spasmus). Im Kontext
der klinischen Daten (einschlieBlich Alter
beim Auftreten) fiihren sie zur syndromi-
schen Diagnose von IESS [67], und eine
spezifische pharmakologische Therapie
fiir dieses Syndrom muss unverziiglich
eingeleitet werden. AuBBerdem sollte bei
fokalen epileptischen Spasmen (unila-
terale oder asymmetrische Semiologie)
oder wenn andere Befunde, wie z.B. die
zerebrale Bildgebung (MRl oder CT), einen
fokalen Ursprung nahelegen, eine friih-
zeitige chirurgische Behandlung erwogen
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Tab.2 (Fortsetzung)

Somatotopische Seite (links, rechts, bilateral-symmetrisch, bilateral-asymmetrisch) +
Modifikatoren Korperteil
Semiologische Merkmale
5. Autonome Kardiovaskuldr
Phanomene© Iktale Asystolie
Iktale Bradykardie

Iktale Tachykardie
Haut/thermoregulatorisch
Erroten

Génsehaut (Piloerektion)
Schwitzen

Epigastrisch
Gastrointestinal
Darmgerdusche (Borborygmi)
Bldhungen
Hypersalivation
Ubelkeit/Erbrechen
Polydipsie
Sialorrhd/Spucken
Wiirgen

Pupillér

Miosis

Mydriasis

Respiratorisch

Apnoe

Hyperventilation
Hypoventilation
Miktionsbezogene Symptome
Inkontinenz

Harndrang

6. Affektive (emotio- | Wut

nale) Phanomene Angst
Ekstase/Gllickseligkeit
Furcht

Schuld

Heiterkeit

Mystisches Erleben
Traurigkeit

Sexuelles Empfinden

7. Unbeschreibliche Postiktale Phdnomene

Aura® Autonome Zeichen

Blindheit (Hemianopsie oder Amaurose)
Verwirrung

Kopfschmerzen

Sprachstérungen

Nasewischen

Palinakusis

Paresen (Todd-Parese)
Psychiatrische Zeichen

Fehlende Reaktivitat auf Ansprache

Wenn wéhrend des Anfalls oben nicht aufgefiihrte Phdnomene auftreten, werden diese als Freitext
hinzugeflgt

Aufmerksamkeit/Wahmehmung und Reaktionsfahigkeit definieren das Bewusstsein und sind daher
Klassifikatoren. Alle Elemente in dieser Tabelle sind im Glossar der Semiologie der Internationalen Liga
gegen Epilepsie definiert

‘Beobachtbare Manifestationen

’Nicht beobachtbare Manifestationen

‘Moglicherweise beobachtbare Manifestationen
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werden, insbesondere wenn Spasmen-
spezifische Therapien fehlgeschlagen sind
(B Abb. 3). Epileptische Spasmen kdnnen
auch in hoheren Altersgruppen jenseits
von [ESS auftreten, was zu einem Wandel
der Terminologie von infantilen Spas-
men zu epileptischen Spasmen gefiihrt
hat [2]. In diesen Féllen unterscheidet
sich die pharmakologische Behandlung
von derjenigen bei IESS (@ Abb. 3). Ne-
ben epileptischen Spasmen kénnen auch
andere motorische iktale Phdnomene auf-
treten, darunter Myoklonus, Klonus und
tonische Muskelkontraktionen, sowohl
bei generalisierten Anféllen (definieren
den Anfallstyp) als auch bei fokalen An-
féllen, wo sie typischerweise unilateral
oder asymmetrisch als Teil der fokalen
Anfallssemiologie auftreten (@ Abb. 2).

Epileptische Anfélle werden innerhalb
einer taxonomischen Hierarchie klassifi-
ziert, die Hauptklassen und Anfallstypen
umfasst (@Tab. 1). Wir hielten es fir
wichtig, die spezifische Liste der Anfalls-
typen explizit darzustellen, basierend auf
den Prinzipien, die in den Abbildungen
illustriert und in diesem Artikel detail-
liert beschrieben sind. Die Tabelle soll
klare Leitlinien fir elektronische Daten-
banken bieten. Die Anfallsklassifikation
umfasst 4 Hauptklassen und 21 Anfalls-
typen, was eine deutliche Vereinfachung
gegeniiber der Klassifikation von 2017
darstellt, die 63 Anfallstypen enthielt [6,
75]. Die Flexibilitat der 2017er-Version
behdlt die aktualisierte Klassifikation bei.
Die Klassifizierung eines einzelnen Anfalls
kann auf jeder Ebene des hierarchischen
Baums unterbrochen werden, und Anfille,
die zundchst als unbekannt oder nicht
klassifiziert eingestuft wurden, kdnnen
spéter reklassifiziert werden, wenn neue
Informationen Uber den Anfall verfiigbar
werden.

Obwohl die aktualisierte Anfallsklassi-
fikation groBen Wert auf die Anfallsse-
miologie legt und in ressourcenlimitierten
Umgebungen angewendet werden kann,
bleibt sie dhnlich derjenigen von 2017 in-
terpretativ. Dies ermdglicht die Einbezie-
hung zusatzlicher Daten, um die Anfalls-
typen zu identifizieren [2]. Im Einklang
mit der klinischen Praxis wird empfohlen,
Anfélle unter Berlicksichtigung aller ver-
fligbaren Informationen zu klassifizieren,
einschlieBlich Semiologie und unterstiit-
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Im folgenden Abschnitt illustrieren wir
die Umsetzung der aktualisierten Anfalls-
klassifikation unter Verwendung von Bei-
spielen aus der vorangegangenen Klassifi-
kation und aus Artikeln, die diese kritisiert
haben [5, 76, 771.

- Eine junge Frau wacht im Bett auf und
bemerkt, dass ihr 20-jahriger Freund
gerade einen Anfall hat. Der Beginn
wird nicht beobachtet, aber sie kann
eine bilaterale Versteifung mit nach-
folgenden bilateralen ,Zuckungen”
beschreiben. EEG- und Magnetre-
sonanztomographie(MRT)-Befunde
sind normal. Dieser Anfall wird als
bilateraler tonisch-klonischer Anfall
klassifiziert — unklar, ob fokal oder ge-
neralisiert (bilateral tonisch-klonischer
Anfall, BTKA; 2.3).

- In einem alternativen Szenario des
vorherigen Falls zeigt das EEG einen
deutlichen Verlangsamungsherd im
rechten Parietallappen. Das MRT zeigt
rechts parietal eine kortikale Dysplasie.
In diesem Fall wird der Anfall als fokaler
zu bilateral tonisch-klonischer Anfall
klassifiziert (fokal zu bilateral tonisch-
klonischer Anfall, FBTKA; 1.3).

- Eine 25-jahrige Frau beschreibt Anflle,
die mit 30s eines intensiven Gefiihls
beginnen, dass ,bekannte Musik spielt”.
Sie kann andere Menschen sprechen
horen, merkt jedoch spater, dass
sie nicht mitbekommen hatte, Giber
was geredet wurde. Augenzeugen
berichten, dass die Patientin wahrend
des Anfalls nicht auf duBBere Reize
reagiert hat, weder verbal noch taktil

(Beriihrung der Patientin). Nach einem
Anfall ist sie leicht verwirrt und muss
sich ,neu orientieren”. Der Anfall
wird als fokaler Anfall mit gestortem
Bewusstsein klassifiziert (FAGB; 1.2)
mit folgender Evolution: auditive Aura
=> sensorische (rezeptive) Aphasie

-> gestorte Reaktionsfahigkeit =
postiktale Verwirrung.

Ein 22-jahriger Mann hat Anfélle, bei
denen er vollstandig bei Bewusstsein
bleibt, bei denen ,die Haare auf mei-
nen Armen zu Berge stehen”, und ein
Gefiihl von Hitzewallungen besteht.
Diese werden als fokale Anfalle mit
erhaltenem Bewusstsein klassifiziert
(FAEB; 1.1) mit beobachtbaren Manifes-
tationen: Piloerektion + Hitzewallung
mit Errétung.

Ein 13-jahriger Junge mit juveniler
myoklonischer Epilepsie hat Anfille,
die mit einigen Zuckungen beginnen,
gefolgt von der Versteifung und dann
rhythmischem Zucken aller Gliedma-
Ben. Diese werden als generalisierte
myoklonisch-tonisch-klonische Anfalle
klassifiziert (GMTKA; 3.2.1).

Ein 3 Monate alter Sdugling hat Cluster
von kurzen Anféllen mit Beugung
des Nackens und der Hiften sowie
Abduktion der Schultern von kurzer
Dauer (bis zu 2s). Der Patient hat

3 bis 15 Cluster pro Tag. Das Kind
war enzephalopathisch und ohne
Entwicklungsfortschritt. Die Anfélle
waren gegen mehrere Antiepileptika
einschlieBlich adrenokortikotropem
Hormon resistent. Wiederholte MRT-
Untersuchungen zeigten keine Auf-
falligkeiten. Das Video-EEG zeigte

epileptische Spasmen, die mit einer
generalisierten EEG-Unterdriickung
einhergingen. Der Anfall wird als ge-
neralisierter epileptischer Spasmus
klassifiziert (GES; 3.3.4).

Ein 14 Monate altes Madchen hat ein
plotzliches Strecken beider Arme und
Beugen des Rumpfes fiir etwa 2 s. Diese
Anfélle wiederholen sich in Clustern.
Das EEG zeigt eine Hypsarrhythmie
mit bilateralen Spitzen, am starksten
im linken Parietallappen. Das MRT
zeigt eine kortikale Dysplasie im
linken Parietallappen. Aufgrund der
erganzenden Informationen wird

der Anfall als fokaler Anfall (F; 1) mit
epileptischen Spasmen klassifiziert
(kurze Version: fokale epileptische
Spasmen).

Wahrend eines Langzeit-Video-EEG-
Monitorings erlebt eine 28-jahrige Pa-
tientin ein aufsteigendes Gefiihl vom
Magen und beginnt dann, zu kauen
und mit der rechten Hand herumlie-
gende Objekte zu manipulieren. Die
Patientin kann sich daran erinnern,
was wahrend dieser Episoden passiert,
und kann reagieren. Der Anfall wird
als fokaler Anfall mit erhaltenem Be-
wusstsein klassifiziert (FAEB; 1.1) mit
beobachtbaren Manifestationen wie
folgt: epigastrische Aura = oroali-
mentdre Automatismen + gestische
Automatismen mit der rechten Hand +
erhaltenes Bewusstsein und Reaktions-
fahigkeit.

Ein 8-jahriger Junge berichtet von Epi-
soden, die mit dem Sehen von farbigen
Punkten und Streifen auf der linken
Seite beginnen. Er kann sich nicht
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Tab.3 Wichtigste Anderungen bei der Anfallsklassifizierung von 2025 gegeniiber 2017

1. ,Beginn” wird in den Bezeichnungen der Hauptanfangsklassen von Anféllen gestrichen

katoren und Deskriptoren getroffen

2. Auf der Grundlage der taxonomischen Regel wird eine Unterscheidung zwischen Klassifi-

3. Als Klassifikator wird anstelle des Begriffs Gewahrsein und erhaltene Erinnerung (engl.
Lawareness and recall”) nunmehr der Begriff des Bewusstseins und der Bewusstseinssto-
rung (Anm. der Ubersetzer) verwendet, wobei dieser durch Gewahrsein und erhaltene
Erinnerung sowie Reaktionsfahigkeit operationalisiert wird

4, Die Dichotomie zwischen motorischen und nicht-motorischen Manifestationen wird
durch beobachtbare vs. nicht-beobachtbare Manifestationen ersetzt

5. Anstatt sich nur auf das erste Anzeichen zu stiitzen, wird die chronologische Reihenfolge
der Anfallssemiologie verwendet, um Anfdlle zu beschreiben

6. Epileptischer negativer Myoklonus wird als Anfallstyp anerkannt

erinnern, was danach passiert ist, aber
Augenzeugen berichten, dass der Pati-
ent nicht auf verbale und taktile Reize
reagiert, den Kopf nach links dreht,
steif wird und dann Zuckungen in allen
Extremitdten hat. Der Anfall wird als fo-
kaler zu bilateraler tonisch-klonischer
Anfall klassifiziert (FBTKA; 1.3) mit
beobachtbaren Manifestationen wie
folgt: elementare visuelle Aura auf der
linken Seite => versive Bewegung nach
links + Verlust des Bewusstseins und
der Reaktionsfahigkeit > bilateraler
tonisch-klonischer Anfall.

— Ein 33-jéhriger, rechtshandiger Mann
hatte in der Kindheit fiebergebundene
Anfille (,Fieberkrampfe”). Ab dem
Alter von 15 Jahren traten unpro-
vozierte Anfalle auf, die von einem
Unwohlsein im Bauchbereich mit da-
rauf folgender Bewusstseinsstérung
begleitet wurden. Seine Frau berich-
tete, dass er etwa 1-mal im Monat
Episoden von Schmatzen, Fummeln
mit den Handen und gelegentlich
einer ungewohnlichen Haltung der
rechten Hand zeigt. Der Anfall wird als
fokaler Anfall mit Bewusstseinsstérung
klassifiziert (FAGB; 1.2) mit folgendem
Verlauf: epigastrische Aura => gestortes
Bewusstsein = oroalimentére Automa-
tismen + gestische Automatismen +
dystonische Haltung in der rechten
Hand.

4 Diskussion

Die (berarbeitete Anfallsklassifikation
folgt dem gleichen Rahmen wie die Ver-
sion von 2017 und behdlt die 4 Hauptklas-
sen bei. Zusatzlich zu den archetypischen
Kategorien der fokalen und generalisier-
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ten Anfélle werden aus pragmatischen
Griinden 2 weitere Hauptkategorien ein-
gefiihrt: unbekannt (fiir alle Félle, bei de-
nen keine eindeutige Zuordnung mdéglich
ist) und nicht klassifiziert (eine tempordre
Klasse, solange keine weiteren Informatio-
nen Uber den Anfall verfiigbar sind). Der
AnstoR fiir die Uberarbeitung resultierte
aus den kollektiven Erfahrungen nach der
Anwendung der Version von 2017 und ei-
nem iterativen Diskurs der internationalen
Epilepsie-Gemeinschaft. Bereits bei ihrer
Einfihrung war erwartet worden, dass
die Version von 2017 auf der Grundlage
praktischer Erfahrungen in der klinischen
Anwendung einer Anpassung bediirfen
wiirde.

Die Arbeitsgruppe verfolgte eine ro-
buste, aber konservative Methodik, die auf
einer systematischen Analyse der Stérken
und Schwéchen der Version von 2017 ba-
sierte. Vorschlage fiir Anderungen wurden
nur beriicksichtigt, wenn sie ein in der
Literatur dokumentiertes Problem adres-
sierten. Fiir die Annahme eines Vorschlags
war im Rahmen des Delphi-Prozesses eine
Zustimmung von mehr als zwei Dritteln
der Stimmen erforderlich. Die groBe Ar-
beitsgruppe spiegelte die Vielfalt der ILAE
wider und umfasste eine breite Vertre-
tung aus allen Regionen und verschie-
denen Subspezialitdten. Dies ermdglichte
eine breite Diskussion (iber die ontolo-
gische Relativitdt der in der Klassifikation
von 2017 verwendeten Begriffe sowie tiber
unterschiedlich konzeptualisierte Klassifi-
kationsschemata in verschiedenen Spra-
chen. Der Entwurf wurde der Offentlich-
keitzur Kommentierung zur Verfiigung ge-
stellt, und eine neu eingesetzte Taskforce
Uberarbeitete das Dokument auf Basis der
relevanten Riickmeldungen aus der Fach-

gemeinschaft. Wie schon bei der Version
von 2017 bestand das vorrangige Ziel da-
rin, eine einheitliche Terminologie und ein
strukturiertes Klassifikationssystem fiir die
klinische Praxis bereitzustellen. Mit beson-
derem Augenmerk auf Flexibilitat soll die
Klassifikation in verschiedenen Kontexten
anwendbar sein — von ressourcenarmen
Einrichtungen bis hin zu hoch speziali-
sierten Epilepsiezentren. Gleichzeitig wird
ein klar definiertes und konsistentes Sys-
tem angestrebt, das sich fiir den Einsatz
in Forschungsdatenbanken und klinischen
Studien eignet.

Besonderer Wert wurde auf die Ko-
hdrenz und innere Konsistenz der Klas-
sifikation gelegt. Nach klassischen Prinzi-
pien wissenschaftlicher Klassifikationssys-
teme wurden klare taxonomische Regeln
auf Grundlage klinischer und konzeptio-
neller Uberlegungen etabliert. Merkmale
mit direkter Relevanz fiir das Patientenma-
nagement wurden als Klassifikatoren de-
finiert, wahrend andere Anfallsmerkmale
als Deskriptoren fungieren. Diese wurden
innerhalb der taxonomischen Hierarchie
organisiert, was zu 4 Hauptkategorien und
insgesamt 21 Anfallstypen fiihrte. Die De-
skriptoren sind in 2 Ebenen gegliedert: In
der Basisversion orientieren sie sich an der
Dichotomie von beobachtbaren und nicht
beobachtbaren iktalen Manifestationen. In
der erweiterten Version erfolgt die Be-
schreibung anhand der chronologischen
Abfolge der Anfallssemiologie. Die Num-
merierung innerhalb der taxonomischen
Hierarchie ist so gestaltet, dass eine Kon-
sistenz zwischen Datenbanken und Spra-
chen gewdhrleistet wird und potenzielle
Mehrdeutigkeiten vermieden werden.

Um die Klassifikation mdglichst ein-
fach zu halten, wurden keine Neologis-
men eingeflihrt. Stattdessen wurde eta-
blierte medizinische Terminologie verwen-
det, wie sie bereits in der Fachliteratur ge-
brauchlich ist, und gleichzeitig auf Uber-
setzbarkeit in andere Sprachen geachtet.
Die Klassifikation wurde bislang in 14 Spra-
chen ubersetzt (Daten S6, in der Origi-
nalarbeit [1] verfligbar) und bietet da-
mit eine breite, internationale Anwendbar-
keit: Arabisch, Chinesisch, Danisch, Franzo-
sisch, Deutsch, Ungarisch, Italienisch, Ja-
panisch, Koreanisch, Portugiesisch, Ruma-
nisch, Russisch, Spanisch und Ukrainisch.
Ziel war es, ein System zu schaffen, das



auch fiir Patienten und Betreuungsperso-
nen leicht verstdndlich ist. Eine Power-
Point-Datei (Microsoft(R) USA) mit der ak-
tualisierten Anfallsklassifikation steht on-
line zur Verfiigung (Daten S7, in der Ori-
ginalarbeit [1] verfiigbar).

Die in der Uberarbeiteten Klassifika-
tion enthaltenen Anderungen sind in
@ Tab. 3 zusammengefasst. Der Begriff
,Beginn” wurde aus den Bezeichnungen
der Hauptkategorien entfernt, da ber-
zeugende Hinweise dafiir vorliegen, dass
auch generalisierte Anfélle einen fokalen
Ursprung haben konnen [58-61, 78-81].
Die Bezeichnungen dieser Kategorien
entsprechen nun den Definitionen in den
ILAE-Positionspapieren [2, 65].

Sowohl Gewahrsein und erhaltene Er-
innerung als auch Reaktionsfahigkeit wer-
den verwendet, um das Bewusstsein ope-
rational zu charakterisieren, welches nun
alsKlassifikator dient. Dies stehtin Einklang
mit der Empfehlung von Gloor, ,den Pa-
tienten wahrend eines Anfalls genau zu
beobachten und mit ihm zu interagieren”
[23]. Diefriihere Dichotomie zwischen mo-
torisch und nicht-motorisch wurde zu be-
obachtbar vs. nicht beobachtbar erweitert,
eine Einteilung, die sich insbesondere fiir
klinische Studien als vorteilhaft erwiesen
hat. Diese Kategorie fungiert in der Ba-
sisversion nun als Deskriptor. In der er-
weiterten Version wird die gesamte chro-
nologische Abfolge der Anfallssemiologie
zur Beschreibung herangezogen, nicht le-
diglich das erste Symptom. Dieser Ansatz
eignet sich insbesondere fiir spezialisierte
klinische Umgebungen wie beispielswei-
se die Langezeit-Video-EEG-Uberwachung
oder prdoperative Evaluation.

Der Begriff ,nicht-motorisch” wurde
in Zusammenhang mit Absencen fallen
gelassen, da wéhrend dieser Anfalle mo-
torische Phanomene beobachtet werden
konnen, die flir bestimmte Absencetypen
charakteristisch sind (z.B. myoklonische
Absence, Lidmyoklonien mit Absencen).
Negativer Myoklonus wird nun als eigen-
standiger Anfallstyp anerkannt. Innerhalb
der generalisierten Anfélle gilt epilepti-
scher Spasmus als Anfallstyp, wéhrend er
im Kontext fokaler Anfdlle oder Anfille
unbekannten Ursprungs als Teil der Se-
miologie beschrieben wird (z.B. fokaler
epileptischer Spasmus). Ebenso kdnnen
motorische Phdnomene, die fiir bestimm-

te generalisierte Anfallstypen typisch sind
(myoklonisch, tonisch, atonisch), Bestand-
teil der Semiologie eines fokalen Anfalls
sein.

Die aktualisierte Klassifikation bleibt
mit der Version von 2017 kompatibel,
sodass bereits klassifizierte Anfélle pro-
blemlos tibertragen werden kénnen. Zum
Beispiel libersetzt sich gestortes Gewahr-
sein und nicht erhaltene Erinnerung (engl.
,-awareness and recall”) in gestortes Be-
wusstsein, und ein motorischer Anfall
entspricht einer beobachtbaren Manifes-
tation.

Diese Anpassungen der aktualisierten
Anfallsklassifikation resultieren aus den Er-
fahrungen bei der Anwendung der Version
von 2017. Es handelt sich um vergleichs-
weise geringe Anderungen, die das grund-
legende Klassifikationskonzept bewahren.
Ziel ist es, die breite klinische Anwend-
barkeit in unterschiedlichen Versorgungs-
umfeldern zu verbessern und damit die
Nutzbarkeit der Klassifikation zu férdern.
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Updated classification of epileptic seizures: position paper of the
International League Against Epilepsy

The International League Against Epilepsy (ILAE) has updated the operational
classification of epileptic seizures, building upon the framework established in 2017.
This revision included the published experiences with the implementation of the
classification from 2017. A working group involving 37 members of the ILAE was
convened by the ILEA Executive Committee. The international experts from all ILEA
regions utilized a modified Delphi process, requiring a consensus threshold of more
than two thirds for any proposal. Following public comments on the ILEA homepage,
the Executive Committee appointed seven additional experts to the revision task force
to address and incorporate the issues raised, as appropriate. The updated classification
maintains the four main seizure classes: focal, generalized, unknown (whether focal
or generalized), and unclassified. Taxonomic rules distinguish classifiers, which are
considered to reflect biological classes and directly impact clinical management, from
descriptors, which indicate other important seizure characteristics. Focal seizures and
those of unknown origin are further classified by the patient’s state of consciousness
(impaired or preserved) during the seizure, defined operationally through clinical
assessment of awareness and responsiveness during the seizure and retained memory
(recall) after a seizure. If the state of consciousness cannot be determined, the seizure
is classified under the parent term, i.e., the main seizure class (focal seizure or seizure of
unknown origin). Generalized seizures are grouped into absence seizures, generalized
tonic-clonic seizures and other generalized seizures, now including recognition of
negative myoclonus as a seizure type. Seizures are described in the basic version as
with or without observable manifestations, whereas an expanded version utilizes the
chronological sequence of seizure semiology. This updated classification comprises

4 main classes and 21 seizure types (and no longer 63 as in the 2017 classification,
comment of the translator). Special emphasis was placed on ensuring translatability
into languages other than English. The aim is to establish a common language for all
healthcare professionals involved in the field of epilepsy, from resource-limited areas
to highly specialized centers and to provide easily accessible terms for patients and
caregivers.
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