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Zusammenfassung

Die International Veterinary Epilepsy Task Force (IVETF) hat
2015 sieben Veroffentlichungen mit einem Konsensus mit
Richtlinien zur Klassifikation und Empfehlungen zu allen
Aspekten der Epilepsie bei Hund und Katze in englischer
Sprache publiziert (IVETF, 2015a, b). Im vorliegenden Artikel
werden die Inhalte der Konsenspapiere lVETF consensus
report on epilepsy definition, classification and terminology
in companion animals” und ,IVETF's current understanding of
idiopathic epilepsy of genetic or suspected genetic origin in
purebred dogs" in deutscher Sprache zusammengefasst, um
die deutsche Tierdrzteschaft Gber aktuelle Erkenntnisse und
Neuerungen auf diesen Gebieten zu informieren. Im ersten
Teil des Artikels werden die Notwendigkeit eines neuen Klas-
sifikationssystems und einer einheitlichen Sprachregelung bei
Epilepsie erldutert und die Vorschldge der IVETF hierflr vor-
gestellt. Der zweite Teil enthalt eine kurze Zusammenfassung
des aktuellen Wissensstandes zum verifizierten oder vermu-
teten genetischen Ursprung der idiopathischen Epilepsie bei
verschiedenen Hunderassen.

Schliisselworter:
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Summary

Epilepsy today — Summary of the consensus statements for defi-
nition, classification and terminology of epilepsy in companion
animals as well as genetic origin in purebred dogs

In 2015, the International Veterinary Epilepsy Task Force
(IVETF) published seven consensus statements that out-

line a number of recommendations and classifications on

all aspects of epilepsy in dogs and cats. The open access
publication is written in English. This article presents a sum-
mary of the consensus statements “IVETF consensus report
on epilepsy definition, classification and terminology in
companion animals”and "IVETF's current understanding of
idiopathic epilepsy of genetic or suspected genetic origin in
purebred dogs"in German language to inform German vet-
erinarians and professional circles about new knowledge and
innovations in these fields. In the first part of the article, it is
explained, why a new classification system of epilepsy and a
common language to describe the disease is necessary. The
proposals of the IVETF regarding the classification system and
the terminology are introduced. The second part of the article
contains a short summary of the current knowledge regard-
ing the genetic or suspected genetic origin of idiopathic
epilepsy in purebred dogs.
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Wer ist die IVETF?

Die International Veterinary Epilepsy Task Force (IVETF) ist eine unab-
hanagige Arbeitsgruppe von Veterindreurologen, Humanneurolo-
gen, Neurowissenschaftlern, Neuropharmakologen, Neuropatholo-
gen und praktizierenden Tierdrzten verschiedener Nationen,

Die IVETF wurde 2014 gegriindet. Sie arbeitet an der Entwicklung
eines wissenschaftlichen Grundgerists sowie einer einheitlichen
Sprache zur Klassifikation und Beschreibung der Erscheinungsformen
der Epilepsie. Das Grundgertist und die einheitliche Sprache die-
nen einer besseren Kommunikation zwischen allen Beteiligten aus

Einleitung

Die Epilepsie ist eine komplexe Gehirnerkrankung und eine der
hédufigsten neurologischen Erkrankungen. Gekennzeichnet ist die
Erkrankung durch eine plétzliche abnorme Aktivitdt in neuronalen
Netzwerken, die zu epileptischen Anféllen fiihrt. Die epileptischen
Anfélle sind in der Regel kurz (< 2-5 Minuten) und treten wie-
derholt auf.

Epilepsie kann durch eine Vielzahl von Ursachen entstehen; das
Spektrum reicht von einfachen genetischen Ursachen wie z. B.
[onenkanalmutationen iiber Entwicklungsstérungen des Gehirns
mit komplexen genetischen und epigenetischen Einfliissen bis zu
traumatisch, entziindlich, vaskuldr und neoplastisch bedingten
strukturellen Erkrankungen des Gehirns. In vielen Fallen bleibt
die Ursache der Epilepsie ungeklrt. Eine hohe Préavalenz von Epi-
lepsie bei bestimmten Hunderassen und eine Haufung innerhalb
bestimmter Familien weisen auf eine genetische Pradisposition hin.
Ein eindeutiger Zusammenhang mit einem genetischen Defekt lief
sich bisher aber nur bei wenigen Hunderassen (Boerboel, Lagot-
to Romagnolo, Belgischer Schéferhund) zeigen. Somit ist in den
meisten Féllen nicht bekannt, ob die Epilepsie alleine genetisch
bedingt ist oder ob es sich, wie beim Menschen, um ein multi-
faktorielles Geschehen unter Zusammenwirken von genetischen
Faktoren, Entwicklungsstdrungen, provozierenden Faktoren und
Umwelteinfliissen handelt.

Das Krankheitsbild der Epilepsie ist auferordentlich komplex
und facettenreich. Die Bandbreite der Symptome bei einem Anfall
umfasst unter anderem VerhaltensiuBerungen wie Angstlichkeit,
autonome Reaktionen wie geweitete Pupillen oder Speichelfluss
und motorischen Erscheinungen wie Muskelzuckungen oder
Krampfe. Die Stiarke der Anfdlle reicht von geringgradiger Sym-
ptomatik bei voll erhaltenem Bewusstsein bis hin zum lebens-
bedrohlichen Status epilepticus mit Bewusstseinsverlust, schwe-
ren Muskelkrdmpfen und Verlust der Kontrolle tiber Harn- und
Kotabsatz.

Die Diagnose Epilepsie ist eine klinische Diagnose, die auf dem
wiederholten Auftreten epileptischer Anfille beruht. Wesent-
lich fiir die Diagnose Epilepsie ist die korrekte Klassifikation
des Anfallsgeschehens als epileptischer Anfall. Hierfiir ist die
detaillierte Beschreibung des Krankheitsbildes, oft auf der Basis
von Videoaufzeichnungen hoher Qualitat, einschlieflich des
Prodromalstadiums und der postiktalen Phase wesentlich. Bis
heute gibt es in der Tiermedizin mit Ausnahme des Gentests
fir die benigne Junghundepilepsie beim Lagotto Romagnolo
keinen Labortest, der die eindeutige Diagnose ,idiopathische
Epilepsie” erlaubt.

Eine einheitliche Sprachregelung fehlte bislang

Fiir die Beschreibung von Erscheinungsformen und Krankheits-
bildern aus dem Bereich der epileptischen Erkrankungen fehlten
in der Veterinarmedizin bislang einheitliche Klassifikationen und
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Forschung und Praxis und damit dem Forschungsfortschritt sowie
einem effizienteren Management der Epilepsie bei Hund und
Katze,

Den aktuellen Stand des Wissens und die Ergebnisse ihrer Arbeit
fasst die IVETF in Konsenspapieren mit Richtlinien (consensus state-
ments) zusammen. Die Konsenspapiere stehen Wissenschaftlern,
Tierdrzten, Zlchtern, Hunde- und Katzenbesitzern gleichermalen
zur Information zur Verfigung. An den aktuellen sieben Konsens-
papieren beteiligten sich 26 Koautoren verschiedener Fach-
richtungen und Spezialisierungen.

Definitionen. Unterschiedliche Begrifflichkeiten fiithren jedoch zu
Fehlinterpretationen und Missverstdndnissen, die die Kommuni-
kation zwischen Wissenschaftlern, Fachtierarzten, Praktikern und
auch Tierbesitzern erschweren.

Viele Studien zur Epilepsie beim Tier lassen sich nicht verglei-
chen, weil die Autoren Begriffe individuell definieren und unter-
schiedliche Klassifikationen anwenden. Ohne die Méglichkeit,
die Patienten, Beobachtungen und Untersuchungsergebnisse
verschiedener Studien zu vergleichen, sind studientibergreifende
Schliisse allenfalls unter groien Vorbehalten zu ziehen. Dies stellt
eine enorme Limitation fiir den Erkenntnisgewinn der veterinar-
medizinischen Forschung im Bereich der Epilepsie bei Tieren dar.

Aber auch in der tdglichen Praxis kénnen die unterschiedlichen
Begrifflichkeiten und Definitionen Missverstdndnisse zur Folge
haben, die sich unter Umstanden negativ auf die Qualitat und die
Effizienz des Epilepsiemanagements auswirken konnen. In der
immer wichtiger werdenden Kommunikation mit Laien kénnen
unterschiedlich verwendete Begriffe oder verschiedene Klassifi-
kationen der Krankheit zu Verwirrung fithren, Skepsis hervorru-
fen und dasVertrauensverhiltnis zwischen Patientenbesitzer und
Tierarzt storen.

Ein intaktes Vertrauensverhaltnis zwischen Tierarzt und Tier-
besitzer ist aber gerade bei der Therapie epileptischer Tiere von
immenser Bedeutung, denn die Erkrankung und ihre Behandlung
konnen frustrierend sein:

* Die Epilepsie beim Tier muss in der Regel lebenslang behan-
delt werden.

e Die Krankheit des Tieres und ihre Behandlung kénnen grofien
Einfluss auf die Lebensgestaltung des Besitzers haben.

¢ Die tatsdchlichen Therapieerfolge der Behandlung decken sich
nicht immer mit den Hoffnungen und Wiinschen des Besitzers.

Eine zuverldssige Compliance ist hier nur zu erreichen, wenn der
Besitzer Moglichkeiten und Grenzen der Epilepsietherapie beim
Tier verstanden hat und seinem Tierarzt vertraut.

Die International Veterinary Epilepsy Task Force (IVETF) hat
sich zum Ziel gesetzt, eine gemeinsame Sprache zu finden, die
einerseits den Stand der Wissenschaft abbildet und andererseits
klar und verstandlich ist. Dabei orientiert sich die IVETF an den
Empfehlungen der International League against Epilepsy (ILAE),
die sich seit 1964 mit den Klassifikationssystemen und einer
eindeutigen Terminologie zur Beschreibung der Epilepsien beim
Menschen beschiftigt und diese Systeme laufend dem aktuellen
wissenschaftlichen Kenntnisstand anpasst.

Unterschiede Human- und Veterinarmedizin

Die Definitionen und die Klassifikationssysteme aus der Human-
medizin sind nur zum Teil auf die Verhéltnisse in der Veterindrme-
dizin iibertragbar. Abgesehen von Speziesunterschieden, die es
auch bei Epilepsien zu beachten gilt, ist die Erkrankung bei Tieren



weit weniger erforscht. Dartiber hinaus steht der Tierarzt bei der

Diagnostik der Epilepsie und damit auch bei deren Klassifikation

vor besonderen Herausforderungen:

¢ Die Beschreibung der Symptomatik erfolgt meistens immer nur
durch Beobachter, eventuell gibt es Videoaufnahmen unter-
schiedlicher Qualitat.

¢ Die Patienten konnen nicht selbst befragt werden.

* Der Bewusstseinszustand ist bei Tieren schwer einzuschatzen.

e Elektroenzephalografische Untersuchungen (EEGs) sind in der
Kleintierpraxis wenig praktikabel.

e Weiterflihrende Untersuchungen sind aus finanziellen Griinden
nicht immer maglich.

Daher basieren die aktuellen Vorschlidge der IVETF zur Klassifika-
tion der Epilepsie beim Tier sowohl auf den aktuellen Klassifika-
tionssystemen der ILAE (Fisher et al., 2005; Berg et al., 2010) als
auch auf bereits bewahrten und verbreiteten Terminologien in der
Veterindrmedizin. Ziel ist neben der Anpassung der Sprachrege-
lung an den wissenschaftlichen Kenntnisstand auch die gelungene
Verstandigung zwischen allen Beteiligten. Eine eindeutige Termino-
logie, die von allen bestitigt und {ibernommen wird, fordert eine
effektive Kommunikation, Diagnostik und Therapie und damit
nicht zuletzt auch die Forschung. Dies méchte die IVETF mit ihren
Konsenspapieren erreichen.

Definitionen

Da das Konsenspapier sowie ein Grofiteil der aktuellen Fachli-

teratur auf Englisch abgefasst sind, sind hinter den deutschen

Begriffen die englischen Fachtermini in Klammern genannt.

* Anfall (seizure): Dieser Begriff findet auf alle plotzlichen,
kurzen und voriibergehenden Anfille Anwendung. Er impli-
ziert nicht, dass der Anfall epileptischer Natur ist.

¢ Epileptischer Anfall (epileptic seizure): Das klinische Sym-
ptom einer exzessiven hypersynchronen, gewohnlich selbst-
limitierenden Aktivitit von Neuronen im Gehirn. Die Sym-
ptome eines epileptischen Anfalls treten voriibergehend auf.
Sie kénnen kurze Phasen generalisierter Konvulsionen oder
fokale motorische oder autonome Erscheinungsformen oder
Verhaltensabweichungen umfassen.

* Reaktiver Anfall (reactive seizure/provoked seizure): Ein
reaktiver Anfall ist als Reaktion des gesunden Gehirns auf
eine metabolische Funktionsstérung oder toxische Noxe zu
betrachten.

* Definition der Epilepsie (epilepsy): Epilepsie ist eine Erkran-
kung des Gehirns, die durch eine andauernde Préidisposition
fiir epileptische Anfélle gekennzeichnet ist. In der Praxis spricht
man von einer Epilepsie, wenn der Patient im Abstand von mehr
als 24 Stunden zwei epileptische Anfélle ohne ersichtlichen
Ausloser erleidet (unprovoked seizure).

Klassifikationen

* Klassifikation der Epilepsie nach Atiologie

* Klassifikation epileptischer Anfélle nach Anfallstyp/semiolo-
gische Klassifikation

Klassifikation nach Atiologie (epilepsy types defined

by aetiology)

Idiopathische Epilepsie (idiopathic epilepsy) (Rahmenbegriff fiir

3 Subtypen)

¢ Idiopathische Epilepsie (genetische Epilepsie): Das verursa-
chende Gen ist identifiziert oder der genetische Hintergrund
ist bestatigt.
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¢ Idiopathische Epilepsie (genetische Epilepsie vermutet): Epi-
lepsie, bei der einVerdacht auf einen genetischen Hintergrund
besteht, z. B. bei Rassen mit hoher Pravalenz (> 2 %), nach
Stammbaum-Analyse oder bei einer Haufung der Erkrankung
in der Familie des Individuums. Zur rassespezifischen Auspra-
gung der Epilepsie zahlt auch ein typisches Alter beim ersten
Anfall von unter sechs Jahren (s. Tab. 2).

* Idiopathische Epilepsie (Epilepsie unbekannter Ursache): Epi-
lepsie, deren Ursache unbekannt ist, bei der aber kein Hinweis
auf eine strukturelle Epilepsie vorliegt.

Fiir weitere Informationen zum diagnostischen Work-up fiir die
Diagnose Idiopathische Epilepsie wird auf das Konsenspapier
zur Diagnostik verwiesen.

Strukturelle Epilepsie (structural epilepsy)

 Die Anfille werden von einer intrakraniellen oder zerebralen
Pathologie hervorgerufen. Hierbei kann es sich um vaskulére,
entziindliche, infektiose, traumatische, entwicklungsbedingte,
neoplastische und degenerative Krankheiten handeln, die durch
bildgebende Verfahren, Liquoruntersuchung, Gentests oder
Post-mortem-Untersuchungen bestatigt wurden.

* Die Lafora-Krankheit (genetisch bedingte Speicherkrankheit)
wird den strukturellen Epilepsien zugeordnet, weil sie die
Hirnstruktur verdndert und damit die epileptischen Anfalle
verursacht.

Klassifikation nach Anfallstyp oder semiologische Klassifikation
(seizure type classification/classification by seizure semiology)
Man unterscheidet fokale Anfalle, generalisierte Anfalle und fokale
Anfille, die sich zu generalisierten Anféllen entwickeln.

Fokale epileptische Anfélle (focal epileptic seizures)

Bei einem fokalen epileptischen Anfall beginnt die abnorme neu-
ronale Aktivitdt in einer lokalen Neuronengruppe oder einem
Neuronennetzwerk lateralisiert in einer Gehirnhemisphare. Ein
fokaler epileptischer Anfall kann im Anfallsverlauf auf die andere
Hemisphére tibergreifen.

Fokale epileptische Anfalle sind durch eine lateralisierte oder
regionale Symptomatik gekennzeichnet. Die Symptome kénnen
motorischer oder autonomer Natur sein oder das Verhalten betref-
fen und sowohl alleine als auch in Kombination auftreten. Der
Beginn des fokalen Iktus ist stereotyp und verlauft von Anfall zu
Anfall konsistent, Die klinischen Symptome spiegeln die Funk-
tionen der betroffenen Hirnregionen wider. Man kennt folgende
Auspragungen der Symptomatik:

motorisch: Gesichtszucken, wiederholte unwillkiirliche Kopfbe-

wegungen, rhythmisches Blinzeln, rhythmische unwillkiirliche
Bewegungen einer Gliedmafie
* autonom: weite Pupillen, Speichelfluss (Hypersalivation),
Erbrechen

e Verhalten: Angstlichkeit, Ruhelosigkeit, Furchtreaktionen ohne
erkennbaren Anlass, abnormes Aufmerksamkeitsheischen oder
ausgepragte Anhanglichkeit an den Besitzer

Der Bewusstseinszustand wihrend eines fokalen Anfalls kann
bei Tieren nicht sicher eingeschétzt werden, daher werden fokale
Epilepsien mit der neuen Klassifikation nicht mehr in einfache
(ungestortes Bewusstsein) und komplexe Anfalle (gestortes
Bewusstsein) unterteilt.

Generalisierter epileptischer Anfall (generalized epileptic seizure)

Bei einem generalisierten Anfall sind von Anfang an beide Hemi-
sphiren beteiligt und beide Korperhilften betroffen. Ein Anfall
kann bereits in der Frithphase mit generalisierter Symptomatik



einhergehen (generalisierter Anfall). In anderen Fillen kann ein
Anfall fokal beginnen und dann generalisieren (fokaler Anfall,
der sich zu einem generalisierten Anfall entwickelt).

Generalisierte Anfille verlaufen bei Hunden und Katzen meist
als tonische, tonisch-klonische oder klonische epileptische Anfl-
le. In der Regel verliert das Tier das Bewusstsein wihrend einer
klonischen Episode (Ausnahme: myoklonische Anfalle). Speichel-
fluss, Urinieren und Defikation kénnen vorkommen (Ausnahme:
myoklonische Anfélle). '

Generalisierte epileptische Krampfanflle (convulsive epileptic
seizures) fiihren zu einer bilateralen motorischen Aktivitdt, die
folgendermaBen aussehen kann:
¢ tonisch (tonic): fortwdhrende Steigerung der Muskelkontrak-

tion
* tonisch-klonisch (tonic-clonic): tonische und klonische Kon-

traktionen im Wechsel
s klonisch (clonic): sich wiederholende, rhythmische Kontrak-
tionen der gleichen Muskelgruppen mit einer Frequenz von

2-3 pro Sekunde
e myoklonisch (myoclonic): kurze unwillkiirliche Muskelzu-

ckungen und -bewegungen

Nicht konvulsive epileptische Anfille (non-convulsive generalized

epileptic seizures):

e atonisch (atonic): plotzlicher Verlust des Muskeltonus, der zum
Kollaps fiihrt

Fokale Anféille, die sich zu generalisierten Anfdllen entwickeln (focal
epileptic seizures evolving into generalized epileptic seizures)

Der Anfall beginnt mit regionalen motorischen, autonomen und/
oder Verhaltenssymptomen, denen sehr schnell (bereits nach weni-
gen Sekunden oder Minuten) beidseitige tonische, tonisch-klo-
nische oder klonische Aktivititen gemeinsam mit einem Bewusst-
seinsverlust folgen. Beim Hund ist dies der héufigste Anfallstyp.
Der initiale, nur kurz dauernde fokale Anfall kann leicht {ibersehen
werden. Daher sollte explizit nachgefragt werden, ob und was der
Besitzer vor dem generalisierten Anfall beobachtet hat.

Phasen des Anfalls (phases associated with
epileptic seizures)

Der epileptische Anfall wird unterteilt in den Iktus (ictus) und
die darauffolgende postiktale Phase (postictal phase).
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Mit Tktus wird das eigentliche Anfallsgeschehen bezeichnet,
das generalisiert, fokal oder als fokaler Anfall, der sich zu einem
generalisierten Anfall entwickelt, ablaufen kann.

In der postiktalen Phase erholt sich das Gehirn und kehrt zur
normalen Funktion zuriick. Die postiktale Phase kann kurz sein
oder mehrere Stunden bis Tage andauern. Das Tier kann in dieser
Phase desorientiert sein und/oder abnormales Verhalten zeigen,
z. B. repetitive Lautduferungen, zwanghafte Bewegungen, Lau-
fen in Hindernisse, Mtidigkeit, Ataxie, Hunger, Durst, Harndrang,
Stuhldrang, Erschopfung, erhéhter Schlafbedarf. Auch postiktale
Blindheit oder Aggression konnen auftreten.

Prodromalstadium (prodrome)

Mit Prodromalstadium bezeichnet man die Phase, die dem Anfall
vorausgeht und mehrere Stunden und Tage andauern kann. Bei
Menschen kommt es in dieser Zeit zu Reizbarkeit, Zustinden, die
an Entzugserscheinungen erinnern, und anderen emotionalen Sto-
rungen (Verstimmungen).

Die Besitzer beschreiben bei Hunden in diesem Stadium auf-
merksamkeitsheischendes Verhalten, Ruhelosigkeit, Angstlich—
keit oder Reizbarkeit. Die Hunde konnen plétzlich aggressiv auf
andere Tiere reagieren, Prodromale Symptome (lang andauernd)
miissen von fokalen Anféllen (kurz, nur Sekunden bis Minuten)
unterschieden werden. Das Prodromalstadium kann ein wichtiges
therapeutisches Fenster fiir eine akute Intervention darstellen.

Idiopathische Epilepsie bei Rassehunden

Man schitzt, dass etwa 0,6-0,75 % der Hunde von einer Epilepsie
betroffen sind, wobei diese Zahlen je nach Studie und unter-
suchter Population betrédchtliche Schwankungsbreiten aufweisen
kénnen (Tab. 1). Grundsétzlich kann zwar jeder Hund, gleich-
giiltig, ob Rasse- oder Mischlingshund, an einer idiopathischen
Epilepsie erkranken, doch es hat sich gezeigt, dass einige Rassen
oder Hunde aus bestimmten Zuchtgebieten und/oder Hunde-
familien haufiger von dieser Erkrankung betroffen sind als die
Gesamtpopulation.

In dem Konsensus-Papier , Current understanding of idiopathic
epilepsy of genetic or suspected genetic origin in purebred dogs”
(IVETF, 2015b) stellt die IVETF den aktuellen Kenntnisstand zur
Epilepsie bei 24 verschiedenen Hunderassen vor. Die Texte zu den
einzelnen Rassen bieten eine Ubersicht iiber die aktuelle Datenlage
vorhandener rassespezifischer Studien und diskutieren neben dem

TABELLE 1: Epilepsiehiufigkeit innerhalb einiger Rassen. Die Privalenzen fiir Epilepsie innerhalb einer
Rasse konnen je nach Zuchtland oder Zuchtgebiet voneinander abweichen. Die Schitzungen der Priva-
lenzen beruhen auf unterschiedlichen Einschlusskriterien fiir die Hunde in den zugrunde liegenden Studien,
daher sind die Daten nicht direkt miteinander vergleichbar (Daten aus: IVETF, 2015b).

Rasse/Land der Studie Anzahl der Hunde Pravalenz | Referenz
Gesamt/Epilepsie

_Bqlgischer Schéaferhund (Tervueren)/USA 997/170 17,0 % Famula et al., 1997

Belgischer Schaferhund (Groenendael u. Ter- 516/49 9,5 % Berendt et al., 2008

vuieren)/Danemark

eine Familie Belgischer Schéferhunde 199/66 330% Berendt et al., 2009

(Groenendael u. Tervueren)/Danemark (sehr eng verwandte Tiere)

Border Terrier/Deutschland 365/47 13,1%  |Kloene etal, 2008

Irischer Wolfshund/USA 796/146 183 % Casal et al.,, 2006
(aus 115 Wiirfen) 5ol

Labrador Retriever/Danemark 550/17 3,1 % Berendt et al., 2002

Petit Basset Griffon Vendeen (PBGV)/Danemark | 471/42 8,9 % Gullev et al., 2011

Finnischer Spitz/Finnland 2069/111 54 % Viitmaa et al,, 2013

-Spinone Italiano/Vereinigtes Kénigreich 1192/63 53% | De Risio et al., 2015
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TABELLE 2: Alter beim ersten Anfall und nachgewiesener oder mutmaplicher Erbgang bei einigen ausge-

wihlten Rassen

Rasse I Alter beim ersten Anfall

| Erblichkeit/Heritabilitat

Australian Shepherd 2,5 Jahre (Median)

| 29 der untersuchten Hunde waren
auf einen gemeinsamen Vorfahren
zurtickzufiihren

Belgischer Schéferhund 3,3 Jahre (Mittelwert)

Segregationsanalysen Heritabilitat 0,77
erhéhtes Epilepsierisiko in Assoziation zu
einem homozygoten two-SNP Haplotyp im
ADAM23-Gen

Berner Sennenhund 26,5 Monate (Mittelwert)

vermutlich rezessiv-polygener Erbgang

Border Collie 2,5 Jahre (Median)

29 der untersuchten Hunde waren

auf einen gemeinsamen Vorfahren
zurtickzufiihren

eine rezessive Vererbung wird vermutet

Magyar Vizsla 3 Jahre (Median)

alle Hunde dieser Studie waren auf einen
gemeinsamen Vorfahren zurlickzufiihren
autosomal-rezessiv oder polygener

| Erbgang maglich

unter 3 Jahre bei 73 %
| der Hunde

Irischer Wolfshund

‘autosomal-rezessiver Erbgang mit unvoll-
standiger Penetranz wird vermutet
Heritabilitatsindex 0,87

Labrador Retriever 30,6 Monate (Mittelwert)

polygen-rezessiver Erbgang wird vermutet

Lagotto Romagnolo 6,3 Wochen (Mittelwert)

| autosomal-rezessiv vererbte ,benigne fami-
lidr juvenile Epilepsie”
Mutation im LGI2

Petit Basset Griffon Vendeen | 2 Jahre (Median) starker familidrer Effekt
Shetland Sheepdog meist zwischen 1 und multifaktorieller Erbgang wird vermutet
1,5 Jahren

Pudel (Standard)
| oder 2,4 Jahre (Median)

' je nach Studie 3,7 Jahre (Median) | vermutl'i'ch autosomal-rezessiver Erbgang

e Standard Pudel
e Deutscher Schiferhund, Beagle, Dachshund,
Wolfsspitz

Dariiber hinaus sollen auch Sibirischer Husky, Staffordshire Bull
Terrier, Boxer, Grofer Schweizer Sennenhund und Schipperke
fiir eine idiopathische Epilepsie pradisponiert sein.

Die hohere Privalenz in einigen Rassen, Zuchtrichtungen
oder Familien ist ein deutlicher Hinweis auf einen genetischen
Ursprung oder zumindest eine genetische Beteiligung an der
Erkrankung. Der nachgewiesene oder vermutete genetische
Ursprung der idiopathischen Epilepsie wird in der neuen Klas-
sifikation mit den ersten zwei Subtypen der idiopathischen Epi-
lepsie berticksichtigt (s. 0.).

Identifikation von Genmutationen

Bisher konnte nur bei der autosomal-rezessiv vererbten, beni-
gnen, familidren, juvenilen Epilepsie des Lagotto Romagno-
lo eine verursachende Genmutation nachgewiesen werden.
Fin Gentest, der die Mutation im LGI2-Gen beim Lagotto
Romagnolo nachweist, ist verfigbar. Eine Studie mit Lagotto
Romagnolos aus drei unterschiedlichen Léndern zeigte, dass
32 % der untersuchten Tiere Trager der Mutation sind. Neben
der selbstlimitierenden juvenilen Epilepsie wurde beim Lagotto
Romagnolo aber auch eine Epilepsie beobachtet, die erst im
Erwachsenenalter auftritt. Tiere mit dieser Epilepsie sind in
der Regel keine Triger des mutierten LGI2-Gens. Es scheinen
daher zwei unterschiedliche Epilepsien beim Lagotto Roma-
gnolo zu existieren.

Beim Belgischen Schiferhund konnte man eine erhéhte Epi-
lepsieneigung beobachten, wenn die Tiere homozygot fiir einen
two-SNP Haplotyp im ADAM23-Gen waren, diese Entdeckung
muss aber noch weiter verifiziert werden.

Die Identifikation der urséchlichen Genmutationen bleibt ein
wichtiges Forschungsziel, denn die Kenntnis der genetischen
Ursachen erlaubt eine effektive Vorbeugung der Erkrankung
durch gezielte Verpaarungen von Zuchttieren — bei im besten
Falle vergleichsweise geringer Ausdiinnung des Rasse-Genpools.
Dariiber hinaus koénnte die Entdeckung von Genmutationen,
die die verschiedenen Erscheinungsformen der Epilepsie ver-
ursachen, zur Entwicklung von personalisierten oder rassespe-
zifischen Therapien beitragen.

Allerdings ist die nétige Forschung nicht nur kostspielig und
aufwendig, sie kann auch nicht immer zu eindeutigen Ergebnissen
fithren, weil viele Epilepsien wahrscheinlich polygenetisch ver-
ursacht und dartiber hinaus in ihrer Auspragung moglicherweise
von Umweltfaktoren beeinflusst werden. Solch eine multifakto-
rielle Pathogenese wird auch bei vielen Epilepsien des Menschen
vermutet.

Unterschiedliche Krankheitsbilder

Hunderassen sind nicht nur unterschiedlich haufig von Epi-
lepsie betroffen, die Krankheit kann auch rassespezifisch
verschiedenartig ausgeprigt sein. Zu den unterschiedlichen
Auspragungsmerkmalen gehdren unter anderem:

¢ Alter der Tiere beim ersten Anfall
¢ Geschlechtspradisposition



Kleintierpraxis 61, Heft 8 (2016), Seiten 425-435

Alphabetisches Glossar weiterer Begriffe

Aura (aura): Begriff aus der Hurnanmedizin, der subjektive Pha-
nomene (z. B. Befindlichkeiten oder Wahrnehmungsstérungen)
beschreibt, die dem becbachtbaren Anfall vorausgehen. Bei Tieren
kann sich ein Anfall auch durch bestimmte Anzeichen, z. B. vegeta-
tive Symptome oder Verhaltensauffalligkeiten, anktindigen, Da sich
Tiere aber nicht artikulieren kdnnen, ist die Aura im humanmedizi-
nischen Sinne bei ihnen nicht feststellbar. Daher empfiehlt die IVETF,
diesen Begriff in der Veterindrmedizin nicht zu verwenden.

Automatismus (automatism): Eine mehr oder weniger kontrol-
lierte motorische Aktivitdt bei gleichzeitig gestértem Bewusstsein,
Der Patient erinnert sich in der Regel nicht daran. Die folgenden
Adjektive beschreiben Automatismen naher:

* oro-glimentdr (oroalimentary): Automatismen im Zusammenhang
mit der Nahrungsaufnahme, z. B. Lippen schmatzen, Lippen schir-
zen, Lippen spitzen, kauen, lecken, Zahne fletschen, schlucken

= strampelnd, tretend (pedal): Bewegungen der Gliedmalen, meist
Rennbewegungen

Autonom (autonomic): Symptome, die mit dem autonomen Ner-
vensystem zusammenhangen, z. B. kardiovaskuldre, vasomotorische
und gastrointestinale Symptome sowie die Schweilidrisenaktivitat
(sudomotor) und Thermoregulationsfunktion. Bei Haustieren kann
man bei epileptischen Anfallen Speichelfluss, Mydriasis, Urinabsatz
und/oder Defakation beobachten.

Axial (axial): Lokalisiert in der Kérpermitte — Rumpf und Hals.

Cluster (cluster): Zwei oder mehr Anfille innerhalb von 24 Stunden
— zwischen den Anféllen erlangt der Patient vollstandig das Bewusst-
sein wieder.

Dauer (duration): Bezieht sich auf den lktus, von den ersten Sym-
ptomen eines epileptischen Anfalls sei er fokal oder generalisiert
zu den letzten offensichtlichen Symptomen, Bezieht sich nicht auf
Prodromalstadium und die postiktale Phase.

Distale GliedmaRe (distal limb): Untere Gliedmale, einschlieBlich
Pfoten.

Dystonisch (dystonic): Andauernde Kontraktionen von agonis-
tischen und antagonistischen Muskeln, die zu athetotischen oder
zuckenden Bewegungen fihren und abnorme Kérperhaltungen
zur Folge haben kénnen (athetotisch: unwillklrliche, langsame und
ausholende Bewegungen von Handen oder FiiBen).

Inzidenz (incidence): Anzah! von epileptischen Anféllen in einer
definierten Zeiteinheit.

nachgewiesenen oder vermuteten Erbgang — je nach Datenlage —
auch die unterschiedliche Auspragung der Erkrankung, das Anspre-
chen auf eine Therapie und rassespezifische Differenzialdiagnosen.

Im Konsenspapier beschriebene Rassen:

Australian Shepherd
Belgischer Schiferhund
Berner Sennenhund

Border Collie

Border Terrier

Cavalier King Charles Spaniel
Collie

Konvulsion (convulsion): Episoden exzessiver abnormer Muskel-
kontraktionen (Muskelkrampfe), gewdhnlich beidseitig, die fortbeste-
hen oder unterbrochen werden kénnen.

Motorisch (motor): Jede Manifestation der Skelettmuskeltatigkeit —
auch die Erschlaffung (Atonig).

Proximale GliedmaBe (proximal limb): \on der Schulter zum
Metakarpus, von der Hifte zum Metatarsus.

Reaktiv (reactive): Anfall ausgeldst durch metabolisch/toxische
Einfllsse.

Reflexepilepsie (reflex): Anfall ausgeldst durch dullere Faktoren,
z. B. Lichtblitze, Gerdusche.

RegelmaBig/unregelmaBig (regular/irregular): Konsistente und
vorhersagbare oder inkonsistente, unvorhersehbare Abstande zwi-
schen den Anfallen.

Schwere (severity): Die Schwere der Erkrankung wird anhand des
Gesamtbildes des Anfalls unter Berlicksichtigung der Dauer, des
Ausmales der Skelettmuskelaktivitat, der Einschrankung der Inter-
aktion mit der Umwelt zwischen den Anfallen und der Inzidenz von
Anfallen in einer bestimmten Zeiteinheit eingestuft.

Semiologie (semiology): Zweig der Linguistik, der sich allgemein
mit Zeichen, in der Medizin speziell mit Symptomen, beschaftigt.

Status epilepticus (status epilepticus): Epileptischer Anfall, der
nicht nach der fiir diese Art des Anfalls Ublichen Dauer wieder
aufhort. Oder zwei oder mehrere Anfélle hintereinander, zwischen
denen das Bewusstsein nicht wiedererlangt wird. Klinisch wird ein
Status epilepticus festgestellt, wenn der Anfall ohne Unterbrechung
ldnger als 5 Minuten andauert oder der Patient zwischen zwei Anfal-
len das Bewusstsein nicht wiedererlangt.

Synchron /asynchron (synchronous/asynchronous): Wichtige
zeitliche Eigenschaft zur Beschreibung der Muskeltatigkeit in ver-
schiedenen Korperteilen.

TODD'S oder Bravais-Phdnomen: Jede unilaterale Dysfunktion in
der postiktalen Phase.

Versiv (versive): Andauernde, zwanghafte gleichgerichtete Wende-
oder Drehbewegung von Augen, Kopf oder Kérper zu einer Seite
oder seitliche Abweichung der Kérperhaltung aus der Mittellinie.

Dalmatiner

Hollandische Rassen (9 Rassen)
English Springer Spaniel
Finnischer Spitz

Golden Retriever

Magyar Vizsla

Irischer Wolfshund

Spinone Italiano

Labrador Retriever

Lagotto Romagnolo

Petit Basset Griffon Vendeen (PBGV)
Shetland Sheepdog
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e Anfallsart: primér generalisiert, fokal oder fokal gene-
ralisierend

e Anfallsverlauf und Schwere der Anfélle

¢ Vorkommen von Clusteranfillen oder Status epilepticus

¢ Ansprechen auf die Therapie

Fiir die Auswahl einer geeigneten Therapie sowie fiir die
Prognose des Tieres und die Empfehlung fiir die Besitzer
kann die Kenntnis der rassespezifischen Auspragung der
Epilepsie von grofier Bedeutung sein.

In Tabelle 2 werden das Alter beim ersten Anfall und
der mutmafliche Erbgang bei verschiedenen Rassen dar-
gestellt. Bei dieser Form der Darstellung handelt es sich
in keinem Fall um einen direkten Vergleich der Epilep-
sieformen bei den untersuchten Rassen. Dies ist aufgrund
des unterschiedlichen Aufbaus der Studien sowie unein-
heitlicher Klassifikationen und Terminologien unméglich.

Schlussfolgerungen

Bisher gibt es nur wenige rassespezifischen Studien,
die alle wichtigen Parameter systematisch untersuchen.
Aufgrund des unterschiedlichen Studienaufbaus sowie
der uneinheitlichen Klassifikationen und Terminologien
diirfen die Ergebnisse der bisher vorhandenen Studien
auflerdem nur mit grofiter Zurtickhaltung und Vorsicht
direkt miteinander verglichen werden. Dabei kénnten
gerade der Vergleich der rassespezifischen Erbgiange und
Auspriagungen der Epilepsie entscheidende Hinweise
fiir den genetischen Ursprung und spezifische Therapien
bestimmter Erscheinungsformen der Erkrankung liefern.
Es ist daher wiinschenswert, dass in Zukunft vergleichbare
Studien erstellt werden. Die Konsenspapiere der IVETF
konnen bei der Konzeption solcher Studien Orientierung
und Hilfe bieten.
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