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Diagnostiek
• Epilepsie ja / nee
• Beschrijving aanvallen
• Classificatie aanval
• Classificatie epilepsie syndroom
• Classificatie etiologie

Indeling van epilepsie syndromen; Engel 2001
Benigne familiaire neonatale convulsies
Vroege myoclonus encefalopathie
Ohtahara syndroom
Migrerende partiele convulsies
Syndroom van West
Benigne myoclonus epilepsie van de vroege kinderleeftijd
Benigne familiaire convulsies van de vroege kinderleeftijd
Benigne convulsies van de vroege kinderleeftijd (niet-familiair)
Syndroom van Dravet
Hemiplegie hemiconvulsie syndroom
Myoclonus status bij niet-progressieve encefalopathieën
Benigne epilepsie met centrotemporale pieken
Benign occipitaal kwab epilepsie van de kinderleeftijd, vroege vorm (Panayiotopoulos type)
Occipitaal kwab epilepsie van de kinderleeftijd, late vorm (Gastaut type)
Epilepsie met myoclone absences
Epilepsie met myoclone-astatische convulsies
Lennox-Gastaut syndroom
Landau-Kleffner syndroom (LKS)
Epilepsie met continue piekgolf complexen in slaap
Absence epilepsie van de kinderleeftijd
Progressieve myoclonus epilepsieën
Idiopathisch gegeneraliseerde epilepsieën met variabele fenotypen

Juveniele absence epilepsie
Juveniele myoclonus epilepsie
Epilepsie met gegeneraliseerde tonisch-clonische aanvallen

Reflex epilepsieen
Idiopathisch fotosensitieve occipitaal kwab epilepsie
Andere visueel sensitieve epilepsieën
Primaire lees epilepsie
Schrik epilepsie

Autosomaal dominante nachtelijke frontaal kwab epilepsie
Familiaire temporaal kwab epilepsie
Gegeneraliseerde epilepsie met koorts convulsies plus
Familiaire fokale epilepsie met variabele foci
Symptomatische (of mogelijk symptomatische) focale epilepsieën

Limbische epilepsieen
Mesiale temporaal kwab epilepsie met hippocampus sclerose
Mesiale temporaal kwab epilepsie van andere etiologie

Neocorticale oorzaken
Rasmussen Syndroom
Andere vormen door lokatie en etiologie

Epileptische aanvallen die niet tot de diagnose epilepsie hoeven te leiden
Benigne neonatale convulsies
Koorts convulsies
Reflex convulsies
Alcohol-onthouding convulsies
Door medicatie uitgelokte aanvallen
Acuut en vroeg posttraumatische convulsies
Losse aanvallen of geïsoleerd cluster van aanvallen
Sporadische aanvallen (oligoepilepsie)

Epilepsie Syndromen (1) 
• Syndroom classificatie gebaseerd op:

– Soort epileptische aanvallen

– Bevindingen aanvullende onderzoek: EEG, 
eventueel MRI

– Leeftijd

Epilepsie Syndromen (1) 
• Syndroom classificatie bepaalt:

– Welke aanvullende onderzoeken nodig zijn

– Wel of geen anti-epileptica starten

– 1e keuze anti-epileptica & alternatieven

– Contra-indicatie voor medicatie &       
Specifieke bijwerkingen van anti-epileptica

– Prognose: kans op succesvol afbouwen 
medicatie

Presentatie

• Aanvallen vs. epilepsiesyndromen
• Betekenis classificatie tav

– Aanvraag KNF diagnostiek 

– Noodzaak behandeling

– Prognose



Jongen 17 jaar
Vraag van huisarts: ADHD

• Altijd al druk
• Methylfenidaat (Ritalin®) vanaf 6e jaar
• Door (andere) huisarts voorgeschreven
• Sinds 2 jaar Concerta® (retard preparaat)
• Als hij dit vergeet:

– onrustig

– snel geraakt

– komt niet goed uit woorden

Slaap
• 22.30 naar bed
• Nog 15-30 minuten wakker 
• Ochtend soms niet uitgeslapen

– Valt overdag niet in slaap

• Slaapwandelen 3-4x per week.
– Slaapkamerdeur op slot!

– Hij verwondt zich nooit

• Aanvallen met sterke motorische onrust en 
schreeuwt waarbij hij niet wakker wordt. 
Bijna elke nacht wel 1x. 

Hoe verder met deze anamnese?
• I: Kinderen met ADHD hebben frequent 

inslaapproblemen (idiopathic sleep-onset
insomnia); analyse/geen analyse. Wat?

• II: Is suspect voor epilepsie; welke vorm. 
Analyse: Wat aanvragen?

• III: Slaapwandelen is veel voorkomend 
parasomnie; analyse/geen analyse. Wat?

• IV: Beschreven onrust-aanval is veel 
voorkomend parasomnie, pavor nocturnus
(night terror); analyse/geen analyse. Wat?

Sleep-onset insomnia

• 50% van kinderen met ADHD heeft 
inslaapproblemen.

• Methylfenidaat heeft ook inslaapproblemen 
als bijwerking!

• Melatonine helpt, bewezen in studie.

Somnambulisme

• NREM parasomnie
• Uit bed stappen, lopen, dingen verplaatsen, 

aankleden, eten, drinken, spreken (niet 
coherent). Gaan zelfstandig weer naar bed 
zonder te ontwaken en slapen verder.

• Enkele minuten tot meer dan 1/2 uur. 
• Slaapwandelen komt voor bij 15% van de 

kinderen/adolescenten. 
• Bij 1-4% van de volwassenen, soms 

secundair aan slaap-apneu syndroom.

Pavor nocturnus

• NREM slaap parasomnie
• Schreeuwen, angst, bleek, geagiteerd, niet te 

doorbreken/troosten
• Vroeg in slaap (eerste 1/3)
• Lage frequentie: < enkele keren/maand
• Volgende dag amnesie voor gebeuren
• 1-6 % van de kinderen
• vanaf 18 maand, piek rond 5-7 jaar



EEG-Video registratie

Wat is dit? Epilepsie of niet?

• I: Idiopathic sleep-onset insomnia
• II: Suspect voor epilepsie
• III: Slaapwandelen
• IV: Pavor nocturnus (night terror)
• V: Toch iets anders? Zo ja, wat dan?



i

Nachtelijke frontaalkwab
epilepsie

• 3 soorten aanvallen, continuum

• Paroxysmaal ontwaken < 20 s (gem 10 s)

• Nachtelijke paroxysmale dystonie < 2 min 
(gem 30 s)

• Episodisch nachtelijk dwalen < 3min (gem
90 s)

• Patiënten vertonen veelal meerdere soorten 
aanvallen. Aanvallen zijn zeer stereotyp.

Nachtelijke frontaalkwab
epilepsie

• Mannen>vrouwen 7:3
• Begint vaak in adolescentie

– Gemiddeld bij 14 jaar (range 1-64)

• Familiair bij autosomaal dominante 
nachtelijke frontaalkwab epilepsie 
(CHRNA4 gen, nicotine acetylcholine
receptor � 4 unit): 8 %

• Merendeel idiopatisch; epilepsie en 
parasomnieen frequent in familie

Nachtelijke frontaalkwab
epilepsie

• 70% is zich volstrekt niet bewust van 
aanvallen.

• Enig klacht is slecht slapen/slecht uitgerust 
zijn



Nachtelijke frontaalkwab
epilepsie

• Routine EEG niet zinvol: slechts afwijkend 
in 3/21 kinderen.

• Interictale afwijkingen kunnen ook alleen 
temporaal of occipitaal zitten.

• Nachtelijke (langdurig) video-EEG 
monitoring noodzakelijk

• Ictaal: frontale ontlading of ritmische trage 
activiteit. In hoog percentage EEG niet te 
beoordelen ivm bewegingsartefacten.

Nachtelijke frontaalkwab epilepsie
• EEG: routine EEG niet zinvol
• Nachtelijk video-EEG registratie nodig

• Medicatie noodzaak
– Afhankelijk van mate van last: niet uitgeslapen 

zijn, velen willen geen medicatie

• Na staken, zeer hoge recidiefkans

Casus
• Jongetje 
• in ochtend naar EHBO door ambulance 

gebracht 
• ‘s nachts om 6.00 uur uit bed
• braken
• vervolgens terug naar bed gegaan
• Als ouders om 7.00 uur gaan kijken, 

reageert niet! 112 gebeld

Casus  
• Braakt enkele malen
• Temp, pols, bloeddruk normaal
• Opvallend bleek
• Niet nekstijf
• Ogen open, dwangstand ogen naar rechts
• Pupil isocoor
• Lichtreacties intact

• Corneareactie intact

EEG-Video registratie

Etiologische differentiaal diagnose?

• Traumatisch (epiduraal hematoom na val)
• Herpes simplex encefalitis
• Bacteriële meningitis 
• Panayiotopoulos syndroom
• Parenchymbloeding rechts



Beloop Casus 

• Bij oordeel 10 minuten later viel op dat 
bewustzijn fluctueerde; volgde gedurende 1 
minuut met ogen, dan weer niet!

• Epileptisch
• Panayiotopoulos syndroom
• Beleid: 10 mg diazepam rectaal, vlot herstel
• Vanwege verhaal van mogelijk 

hoofdtrauma bij sporten dag tevoren CT 
verricht: g.a.

Panayiotopoulos syndroom
• Na benigne rolandische epilepsie, meest 

frequente vorm van partiele epilepsie op 
kinderleeftijd!

• 6% van de kinderen tussen 1-15 jaar met 
afebriele aanvallen (RE 15%)

• Prevalentie: 2-3 per 1000 kinderen
• Benigne epilepsie met occipitale

paroxysmen (BEOP)

Panayiotopoulos syndroom
• Aanvallen met vegetatieve verschijnselen
• Bleekheid 94%
• Braken 82%
• Trias misselijk, kokhalzen & braken in 74%
• Deviatie hoofd en ogen 88%
• Partieel clonische aanval 30%
• Secundair gegeneraliseerde aanval 36%

• Miosis of midriasis

Panayiotopoulos syndroom
• Status epilepticus in ongeveer 40% aanvallen

• Duur 30 min-meerdere uren 

• Bleek en/of braken

• Deviatie ogen

• Gedaald bewustzijn

• Slechts 50% heeft (eenzijdig of gegeneraliseerd) 
trekkingen
– Andere 50% zonder trekkingen wordt dus niet direct als 

epilepsie herkend!

Panayiotopoulos syndroom
• 90% heeft afwijkend EEG

• Occipitale pieken

• Occipitale en multifocale pieken

• 1/3 heeft geen occipitaal focus

• Met leeftijd verschuift het focus van occipitaal
naar temporocentraal naar frontaal

• Klein percentage van kinderen heeft focale of 
diffuse parenchym afwijkingen: MRI geindiceerd

Panayiotopoulos syndroom
• Beloop 
• 1/3 heeft eenmalig aanval
• 1/2 heeft 2-5 aanvallen
• 6% heeft meer dan 10 aanvallen
• Spontaan remissie na 1-2 jaar
• Geen restverschijnselen tgv status 

epilepticus



Panayiotopoulos syndroom
• Foutieve diagnose bij deze langdurige 

aanvallen
• Encefalitis
• Intoxicatie
• Herseninfarct/bloeding
• Niet herkennen heeft onnodige behandeling 

(acyclovir) en opname tot gevolg! 

Panayiotopoulos syndroom
• Regulier EEG volstaat in 90%

• Behandeling niet noodzakelijk, gezien 
beperkte aantal aanvallen

• Prognose goed, kinderen groeien er 
overheen met 

Casus 2
• Jongen 20 jaar
• Bekend op polikliniek AZM sinds 3 jaar
• Aanvallen van verwardheid
• 3x EEG geen afwijkingen
• 24 uur EEG epilepsiecentrum: idem
• Afgelopen 3 jaar
• Carbamazepine, Levetiracetam, Topiramaat, 

alle geen effect en weer gestaakt 

Casus 2
• Oudejaarsavond  2006, 1 week na ontslag
• Nieuwe aanval, aangetroffen in bed: 

verward en incontinent voor urine
• Op EHBO
• Traag
• Persevereert
• Motor onrustig
• Niet nekstijf, geen koorts
• Geen lateralisatie

Casus 2
• Etiologische differentiaal diagnose?

– Delier: intoxicatie

– Recidiverende aanvallen met identiek beloop
• Stofwisselingsziekte

– Toch epileptisch: partieel complexe aanvallen

Lab “Acute encefalopathie”
• Natrium, Kalium, Chloride, Calcium, 

Fosfaat, Magnesium
• Kreatinine, Ureum
• Toxicologie

• Bloedgas
• Ammoniak
• Lactaat



EEG tijdens aanval
• Diffuus vertraagd achtergrond patroon
• Geen epileptiforme activiteit
• Geen trifasische golven

• Steunt diagnose van metabole
encefalopathie of intoxicatie

Lab “Acute encefalopathie”
• Natrium, Kalium, Chloride, Calcium, Fosfaat, 

Magnesium = normaal

• Kreatinine, Ureum = normaal

• Glucose 5.0 mmol/l

• Toxicologie

• Bloedgas 7.43/4.5/15.0/21.4/-2.5

• Ammoniak 179 � mol/l

• Lactaat 3.7 mmol/l

• Leuco 17 x109/l

Hyperammoniemie
• Ureum cyclus defecten
• Organische zuur-acidemie
• (Vetzuur-oxidatie stoornis)
• Leverziekten

– Viraal

– Intoxicatie

– Metabool

• Medicatie: Valproaat

• JTR Clarke, a clinical guide to inherited metabolic diseases

Hyperammoniemie
• Aanvallen van gedaald bewustzijn
• Eiwitbelasting: ammoniak hoger
• Zowel Natrium-valproat als topiramaat

hebben negatieve invloed

Cave onjuiste aannames
• Proefmedicatie altijd proberen te vermijden!



Absences
• Meisje, 12 jaar
• sinds 3 maanden afwezigheden 1-2x daags
• EEG: 3,5-4 Hz piekgolfcomplexen
• 2 maand geleden gestart Ethosuximide
• Moeder belt: grote tonisch-clonische aanval

• Past dit in beloop? Wat nu? 

Absence is aanvalsclassificatie;
Geen epilepsiesyndroom!

• Absence epilepsie van de kinderleeftijd
• Juveniele absence epilepsie

– Minder frequent, maar ook                         
onder-gediagnosticeerd 

• Bij merendeel kinderen met JAE komen 
Tonisch-clonische aanvallen voor

• Epilepsie met myoclone absences
– zeldzaam

Piek debuutleeftijd Absences Myoclonus GTCS

Absence epilepsie v/d kinderleeftijd 5-7 jaar 100%** 30-60% ***
Myoclone absence epilepsie 7 jaar 4% 100% 45%

Juveniele absence epilepsie 10-12 jaar 100% 15-25% 80%

Juveniele myoclonus epilepsie 13-16 jaar 32-38% 100% 90-95%
Benigne myoclonus epilepsie 1-3 jaar 0% 100% 0% 
Myoclonische-astatische epilepsie 2-6 jaar 62-89% 100%**** 75-95%
Epilepsy with generalized 16-17 jaar 0% 0% 100%
tonic-clonic seizures only
Generalized epilepsy febrile seizures plus 3j-6j *****

•Literatuur over frequentie is nauwelijks te vergelijken door verschillende diagnosecriteria. 
•Vermelde frequentie is frequentie op kinderleeftijd
** Een subgroep van deze kinderen heeft absences met ooglidmyoclonieen
***  30-60% van de kinderen ontwikkelt GTC aanvallen, 
echter pas jaren na het debuut van de absences
**** Betreft zowel myoclonische als myoclonische-astatische aanvallen
***** Behalve koortsconvulsies, kunnen GTC aanvallen, absences, 
myoclonische, focale en atone aanvallen voorkomen bij GEFS+. 
Er zijn geen cijfers over de frequenties van de afzonderlijke aanvallen bekend.

Gegeneraliseerde epilepsiesyndromen 
Engel, 2001

Epilepsie met myoclone absences

Absence epilepsie van de kinderleeftijd 
• Debuut 4 en 10 jaar

– Piek 5-7 jaar

• Normaal neurologisch onderzoek en 
ontwikkeling

• Korte (4-20 seconden) aanvallen
– Tientallen per dag

– Abrupt en volledig verlies bewustzijn

• Hoog gevolteerde 3- Hz piekgolf-
complexen
– met geleidelijke vertraging aan eind aanval.



Juveniele Absence Epilepsie 

• Debuut 7 tot 17 jaar
– Piek 10-12 jaar

• Sporadisch aanvallen
– Bewustzijnsverlies vaak niet volledig

• 80% ook gegeneraliseerd tonisch-clonische
aanvallen

• 15-20% myoclone aanvallen
• EEG 3,5-4 Hz piekgolf-complexen

Casus

• Jongen 15 jaar
• Gisteren feestje, laat naar bed
• Vanochtend om 7.00 uur grote tonisch-

clonische aanval.
• Nooit eerder aanval
• Maar doet gek, mn in ochtend

Piek debuutleeftijd Absences Myoclonus GTCS

Absence epilepsie v/d kinderleeftijd 5-7 jaar 100%** 30-60% ***
Myoclone absence epilepsie 7 jaar 4% 100% 45%
Juveniele absence epilepsie 10-12 jaar 100% 15-25% 80%

Juveniele myoclonus epilepsie 13-16 jaar 32-38% 100% 90-95%

Benigne myoclonus epilepsie 1-3 jaar 0% 100% 0% 
Myoclonische-astatische epilepsie 2-6 jaar 62-89% 100%**** 75-95%
Epilepsy with generalized 16-17 jaar 0% 0% 100%
tonic-clonic seizures only
Generalized epilepsy febrile seizures plus 3j-6j *****

•Literatuur over frequentie is nauwelijks te vergelijken door verschillende diagnosecriteria. 
•Vermelde frequentie is frequentie op kinderleeftijd
** Een subgroep van deze kinderen heeft absences met ooglidmyoclonieen
***  30-60% van de kinderen ontwikkelt GTC aanvallen, 
echter pas jaren na het debuut van de absences
**** Betreft zowel myoclonische als myoclonische-astatische aanvallen
***** Behalve koortsconvulsies, kunnen GTC aanvallen, absences, 
myoclonische, focale en atone aanvallen voorkomen bij GEFS+. 
Er zijn geen cijfers over de frequenties van de afzonderlijke aanvallen bekend.

Gegeneraliseerde epilepsiesyndromen 
Engel, 2001

Juveniele myoclonus epilepsie

• Myoclone aanvallen bij 100%
• Voorwaarde tot stellen diagnose
• 3-8% van absence epilepsie van de 

kinderleeftijd ontwikkelt later JME
• Bewustzijn is intact!
• Vaak niet als epileptisch herkent

Juveniele myoclonus epilepsie

• EEG in ochtend hogere sensitiviteit dan in 
middag

• 1 studie: 
– 20/29 afwijkend in ochtend
– 5/29   afwijkend in middag
– Sensitiviteit 69% naar 17%!

• Prognose: bijna 100% recidiefkans na 
staken medicatie, dus levenslang nodig. 



Benigne rolandische epilepsie met 
centrotemporale pieken

• 3-14 jaar 
– piek 5-8 jaar

• EEG 30% kinderen heeft alleen EEG 
afwijkingen in slaap 

• EEG normaal: slaap registeren
• MRI niet zinvol: afwijkingen komen voor in 

zelfde percentage als controlegroep
• Kinderen met afwijkende MRI hebben 

zelfde goede prognose. 

Benigne rolandische epilepsie met 
centrotemporale pieken

• Alleen medicatie bij 
– frequente aanvallen, 

– meerdere aanvallen in waak

– of veel onrust bij familie

• Alle medicatie werkt!
• Prognose goed: 

– 99.8% aanvalsvrij op 18e jaar

• Cave: verslechtering bij carbamazepine
• Negatieve myoclonieen

Conclusie

• Engel criteria maken indeling van epilepsie-
syndromen mogelijk

• Kunnen sterk helpen in besluitvorming
– Diagnostiek

– Prognose

– Medicatie (Dr Bouma)
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