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Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

1 Einleitung

Die Fahigkeit zum Spracherwerb unterscheidet uns Menschen von allen
anderen Saugetieren und Lebewesen. Es ist die Kombination unserer
einzigartigen Veranlagung, der Notwendigkeit zur Kommunikation und
unser aullergewoOhnlich anpassungsfahiges Gehirn, das all die
hochkomplexen Vorgange verarbeiten und prozessieren kann, die es uns

ermdglicht Sprachen zu erwerben.

Doch was passiert, wenn dieses empfindliche System in seinem Aufbau ge-

stort wird?

Ich werde in meiner Arbeit ergriinden, was im Gehirn bei Epilepsie vor sich
geht, Was es bedeutet, wenn von Anfallsbereitschaft des Gehirns
gesprochen wird, Welche Syndrome es gibt, die mit Epilepsien oder ESES
einhergehen und wie sich epileptische Anfalle und die nachtlichen
kontinuierlichen Aktivierungen im Gehirn auf das sich in Entwicklung

befindliche kindliche Sprachsystem auswirken.

Meine Arbeit beginnt mit der Darstellung des Gehirns und aller fur die
Sprachverarbeitung aktuell bekannten relevanten Areale und Verbindun-
gen. Dabei werde ich eine kurze Entwicklungsubersicht geben Uber das
heranreifende Gehirn und das neuronale Netzwerk und in einem weiteren
Schritt auf die Struktur und den Aufbau des Gehirns eingehen, sowie die
Funktionen der verschiedenen Hirnlappen beschreiben. Die Lateralisation
werde ich ebenso behandeln, wie die synaptische und kortikale Plastizitat,

die fir diese Arbeit wesentlich ist.

In Kapitel 3 widme ich mich dem unauffalligen, also neurotypischen, Erst-
spracherwerb bei Kindern. Zunachst gebe ich einen kurzen Einblick in die
Theorien der Erstspracherwerbsforschung. Danach zeige ich den tenden-
ziellen Erwerbsverlauf und beschreibe die Meilensteine, die es fir ein Kind
auf dem Weg zum kompetenten Sprecher zu bewaltigen gilt. Insbesondere

beleuchte ich die Schritte der Sprachentwicklung in den Bereichen der

13



Einleitung

Phonologie, der Morphologie, der Syntax, der Morphosyntax und der Se-
mantik. Dies dient dem leichteren Einstieg in die Thematik und zeigt gleich-
zeitig zu welchen Zeitpunkten ein Kind welche spezifischen Kernkompeten-

zen typischerweise erworben hat.

Die Termini Spracherwerb und Erstspracherwerb beziehen sich
ausschlieBlich auf den Erwerb der gesprochenen Sprache, also der
Spontansprache. Davon abzugrenzen ist der Schriftspracherwerb, der in
der Regel wesentlich spater erfolgt, als die Kinder durchschnittlich an einem
der Epilepsiesyndrome erkranken, weshalb ich im Zuge dieser Arbeit nicht

darauf eingehen werde.

Die Kernpunkte meiner Arbeit bilden Kapitel 4 und 5 in denen ich zunachst
die relevanten Begriffe und verwendeten Terminologien erklare und in
weiterer Folge vier Epilepsiesyndrome, die alle im frihen Kindesalter ihren
Anfang nehmen, detailliert beschreibe und zusammenfassend vergleiche.
In diesem Kontext gebe ich Einblick in die jeweilige Atiologie, Symptome
und Krankheitsverlauf, sowie Uber therapeutische MalRnahmen. Kapitel 5
behandelt ausfuhrlich die moglichen Auswirkungen auf das kindliche

Sprachsystem mit allgemeinen Begriffserklarungen.

Zum Abschluss werde ich auf verschiedene Therapieformen eingehen. Ich
nehme dabei Bezug auf medikamentdse und operative Behandlungen,
gehe auf unterstitzende MalRnahmen wie Ernahrung, Komplementar-
medizin und Wege zur Anfallskontrolle ein, und erlautere, in einem

Schwerpunkt, sprachtherapeutische Methoden.
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Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

2 Gehirn und Sprache

Das menschliche Gehirn verarbeitet samtliche Prozesse und Vorgange, die
es einem Menschen ermdglichen zu denken, zu handeln, mit allen Sinnen
wahrzunehmen, sich zu bewegen und zu kommunizieren.

In diesem Kapitel soll zunéachst ein Uberblick Gber die Gehirnentwicklung
bei Kindern gegeben werden, sowie Uber das Gehirn im Allgemeinen und
dessen generellen Aufbau unter spezieller Bezugnahme auf sprachrelevan-

te Areale und Verbindungen.
2.1 Entwicklung des Gehirns

Bei der Entwicklung des Gehirns spielen nicht nur unsere Gene, sondern
auch unsere Umwelt eine entscheidende Rolle. Wahrend bestimmte Ab-
laufe genetisch bedingt sind, verandern und pragen unzahlige aulRere Ein-
dricke und Einflisse unser Gehirn in seiner Heranbildung ebenso und ma-

chen es auf diese Weise einzigartig.

2.1.1 Pranatale Hirnentwicklung ab dem 5. Monat

/‘F'?‘\..

// y *“‘\}

\

8. Monat A — 9 Monat

Abb. 1: Pranatale Hirnentwicklung zwischen dem 5. und 9. Monat (aus Eliot 2010: 30)

15



2 Gehirn und Sprache

In diesem Punkt werde ich mich auf die fétale Gehirnentwicklung und die
Herausbildung der wesentlichsten kognitiven Strukturen und Merkmale
beziehen. Fur die Entwicklung des Gehirns in friheren Stadien, bzw. ab
dem Zeitpunkt der Befruchtung, siehe Eliot (2010: 271f.).

Wie in Abb. 1 zu sehen ist, entwickelt sich das kindliche Gehirn zwischen
dem 5. und 9. Monat, optisch zu erwachsenenahnlicher Form. Die beiden
Grof3hirnhemispharen haben sich ausgebildet und sind durch das Corpus
callosum verbunden (siehe dazu Abb. 10, S. 28). Wahrend die Struktur bzw.
Oberflache des zerebralen Kortex im 5. Monat noch unstrukturiert und glatt
ist, bilden sich mit der Zeit immer mehr Furchen oder Taler (Sulci, Sg.
Sulcus) aus. Dieser, in etwa in der 24. Schwangerschaftswoche (SSW)
einsetzende, Prozess dient der VergroRerung der Oberflache. Das wach-
sende Gehirn beginnt sich zu falten, wobei die hirntypischen Windungen
entstehen. Dabei finden in den zunachst nur wenigen Gyri (Sg. Gyrus,
Erhebungen zwischen den Sulci), die vielschichtigsten Ablaufe und Verar-
beitungsprozesse statt. Die Anzahl der Gehirnwindungen nimmt mit der Zeit

ebenso zu, wie die Tiefe der Sulci.

Dabei steht die Kontrolle Uberlebenswichtiger Funktionen, wie der Ener-
giezufuhr (Essen, Trinken, Schlucken, Verdauung) und Atmung, bei der
Hirnreifung klar im Vordergrund, denn Hirnareale, die sich fur diese
grundlegenden Funktionen zustandig zeigen, bilden sich zu einem
wesentlich friheren Zeitpunkt aus, als Areale, die weniger fundamentale

Ablaufe leiten, wie Sprache.
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Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

2.1.2 Das neuronale Netzwerk in seiner Entwicklung

Der komplexeste und zugleich wesentlichste Teil der Hirnbildung setzt mit
Beginn der Neurogenese ein. Darunter wird der Prozess der Neuronenpro-
duktion und ihrer Ansiedlung im zerebralen Kortex verstanden. Er beginnt
bereits drei Wochen nach der Befruchtung und gilt mit achtzehn Wochen,
also bereits Mitte der Schwangerschaft, als weitgehend abgeschlossen (cf.
Eliot 2010: 39). Da sich die Nervenzellen nicht teilen kdnnen, ging man da-
von aus, dass abgestorbene Neuronen fur immer und ohne Ersatz aus dem

Netzwerk, bzw. aus dem Zellverband, dem sie angehoren, ausscheiden.

Neuere Untersuchungen in den Salk Laboratories in La Jolla, Kalifornien
(cf. Doidge 2007: 250f.) konnten jedoch nachweisen, dass sich die im Hip-
pocampus befindlichen neuronalen Stammzellen immer wieder und wieder
teilen kénnen und auf diese Weise in der Lage sind, exakte Replikate ihrer
selbst herzustellen. Diese neuronalen Stammzellenkopien werden in weite-
rer Folge entweder zu Neuronen oder zu Gliazellen, die ihrerseits die Neu-
ronen unterstitzen. Wie sich zeigt, endet dieser Teilungsprozess erst mit
unserem Tod. Das bedeutet, dass das menschliche Gehirn sein Leben lang
neue Nervenzellen heranbildet und das von Eliot (2010: 39) prognostizierte

Ende nicht das Ende ist, sondern lediglich ein umfangreicher Anfang.

Mit dem Abschluss der Neurogenese haben wir daher die erste und funda-
mentale Ausgangsbasis erworben, die sich im Laufe unseres Lebens, ohne

unser bewusstes Zutun, erweitert, erneuert und erganzt.

Da sich dieser permanente Erneuerungsprozess jedoch langsamer vollzieht
als bei der Entstehung unseres Lebens im Mutterleib, sind L&sionen des

Gehirns, ungeachtet ihrer Atiologie, haufig katastrophal (ebenda: 40).

Die folgende Abbildung (Abb. 2) zeigt das eben erst entstandene Neuron
eines Neugeborenen im Vergleich zu dem herangereiften und ausdifferen-

zierten Neuron im Gehirn eines erwachsenen Menschen.
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2 Gehirn und Sprache

Abb. 2: Struktureller Aufbau eines Gehirnneurons eines Neugeborenen und eines Er-
wachsenen (aus Eliot 2010: 38)

Anhand von Abb. 2 lassen sich gut die Nervenzelle mit dem Zellkdrper und
das kleine Axon mit den sehr kurzen Dendriten erkennen. Das Axon ist noch
nicht von der schutzenden Myelinschicht umgeben, die spater etwaige
Kurzschlisse vermeidet. In Summe siedeln sich rund hundert Milliarden
Neuronen in sechs Neuronenschichten (ausgehend von innen nach aufden)
im zerebralen Kortex (siehe dazu Kap. 2.2) an (cf. Eliot 2010: 40f.).

Um nun mit den Milliarden anderer Neuronen kommunizieren zu kdénnen,
werden synaptische Verbindungen bendtigt. Dazu setzt sich wenige
Wochen nach Beginn der Neurogenese schliel3lich die Synaptogenese in
Gang. Im Vergleich zur rasanten Entstehung der Neuronen ist der Prozess
der Bildung von Synapsen ein steter und langsamer. Er fangt im Ricken-
mark an und setzt sich ab der siebenten Schwangerschaftswoche im Kortex
fort. An jedem Neuron entstehen im Durchschnitt etwa 15.000 Synapsen
(cf. Eliot 2010: 41).

18



Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

Uber die Synapse, die als Schaltstelle zwischen den Zellen funktioniert,
leitet eine Nervenzelle Informationen an die nachste Zelle weiter. Dieser
Austausch bzw. dieser Ubergang von einem Neuron zum n&chsten

geschieht mit Hilfe biochemischer Botenstoffe, den Neurotransmittern.

Damit sich diese enorme Anzahl an Synapsen bilden kann, vergroRern die
Neuronen mittels dornenférmiger Fortsatze ihre Oberflache (vgl. dazu
Abb. 2). Diese Fortsatze der Dendriten dienen den Synapsen als An-
schlussstelle. Dieser Wachstumsprozess der Dendriten setzt noch wahrend
der Schwangerschaft ein, zu einem Grolteil bilden sie sich jedoch erst nach
der Geburt. Dadurch verdreifacht sich im Laufe des ersten Lebensjahres
des Kindes die Dicke der GroB3hirnrinde (cf. Eliot 2010: 43).

In Abb. 3 Iasst sich der enorme Zuwachs an Dendriten und Dendritenasten
im zerebralen Kortex eines 2-jahrigen im Vergleich zu einem Kind mit 3 Mo-

naten und einem Neugeborenen gut erkennen.

Ncugcb-.‘-rcncs 3 Monate 2 _Tnhrc

Abb. 3: Darstellung der Neuronen und des Zellwachstums in der Grof3hirnrinde in den
ersten beiden Lebensjahren (aus Eliot 2010: 42)
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2 Gehirn und Sprache

Zusammenfassung

Bezeichnung

Definition

Neuron Nervenzelle im Gehirn
angesiedelt in sechs Neuronenschichten im zerebralen Kortex
Axon Fortsatz der Nervenzelle zur Ubertragung neuronaler Impulse

Myelinschicht

Ummantelung des Axons zur Vermeidung von Interferenzen

Synapse

Spalt bzw. Schaltstelle zwischen zwei Neuronen

Dendriten

Sender und Empfanger, verasteltes System von Auslaufern, die
dazu dienen die Impulse anderer Neuronen zu empfangen und der
Weiterleitung an den Zellkern

mit Dornfortsatzen als Ansatzstelle fiir Synapsen

Neurotransmitter

biochemische Botenstoffe, die Informationen von einer zur nachsten
Nervenzelle, Gber die synaptische Schaltstelle (bermitteln

20




Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

2.2 Struktur und Aufbau des Gehirns

Das Gehirn ist das komplexeste Organ im menschlichen Korper und bildet
zusammen mit dem Ruckenmark das zentrale Nervensystem (ZNS). Es
|&sst sich in folgende Bereiche untergliedern (siehe dazu Abb. 4):

Grol3hirn (Telencephalon), Kleinhirn (Cerebellum, Metencephalon), Zwi-
schenhirn (Diencephalon), Hirnstamm (Truncus cerebri) mit Mittelhirn
(Mesencephalon), Brucke (Pons) und Nachhirn (Myelencephalon) (cf. John-
son 2002: 63).

Gehirnregionen - Embryo Gehirnstrukturen in Kindern und Erwachsenen

GroBhirn (inkl. zerebraler Kortex,

— | Telencephalon weiRe Substanz, Basalganglien)
orderhirn
T — Zwischenhirn (Thalamus, Hypothalamus,
Diencephalon E:?;f\y::) irn (Thalamus, Hypothalamus,
Mittelhirn —————— Mesencephalon ————— Mittelhirn (Teil des Hirnstamms)
el Metencephalon — Pons (Teil des Hirnstamms)
Nachhirn \\
Myelencephalon ————— Medulla oblongata (Teil des Hirnstamms)
< Diencephalon
Mesencephalon GroRhirn (Zwischenhirn)
Mittelhirn Diencephalon| Metencephalon Mittelhirn

(Zwischenhirn)

Myelencephalon
Nachhirn Y B

; L~ A\ T, m- Pons
‘ - , =5
‘ * ) 4 % Medulla
‘ *’%/ Ruc'f(en' J *.\‘\{ oblongata
mar
Vorderhirn Telencephalon \ i Cerebellum
\ > Riickenmark

Embryo ~35 Tage Embryo ~40 Tage Kind

Abb. 4: Gehirnregionen und -strukturen bei Kindern'

Das GroB3hirn (auch Cerebrum oder Telencephalon) setzt sich aus zwei He-
mispharen zusammen, die durch die Fissura longitudinalis voneinander ge-
trennt sind (siehe dazu Abb. 10, S. 28).

Dabei ist jede GroBhirnhalfte fur spezifische Funktionen zustandig. Wenn
eine Hemisphare eine bestimmte Funktion maf3geblich Gbernimmt, wird von

Dominanz gesprochen. Fur die Bereiche der Sprachverarbeitung trifft dies

T Abbildung von Pearson Education Inc. modifiziert ilbernommen aus: URL: http:/slide-
player.com/slide/6044633/ (Figure 49.9b) [10.03.2018].
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2 Gehirn und Sprache

bei den meisten Menschen auf die linke Hemisphare zu (siehe auch Kap.
2.4). Funktionen, wie Horen, Riechen, allgemeine Kognition, Gedachtnis,
Motorik und Sprachverarbeitung sind in der GroBhirnrinde, dem zerebralen

Kortex, angesiedelt.

Die GroRhirnrinde besteht, wie bereits erwahnt, aus sechs Neuronen-
schichten und wird primar in vier Lappen (Lobi) unterteilt. Abb. 5 zeigt diese

Einteilung in der linken Hemisphare.

Parietallappen

Frontallappen Lobus parietalis

Lobus frontalis

Okzipitallappen
Lobus occipitalis

Temporallappen

Lobus temporalis Kleinhirn

Cerebellum
Hirnstamm
Truncus cerebri

Abb. 5: Anatomie des Gehirns, Grobparzellierung des Grof3hirns in Lappen?

Funktion der Lobi

Der Frontallappen (Lobus frontalis), auch Stirnlappen genannt, zeigt sich,
neben anderen, zustandig fur Sozialverhalten, Koordination, Planung, Mo-
torik, Arbeitsgedachtnis, sowie fur produktive und perzeptive Sprachverar-
beitung (Grammatikzentrum). Im linkshemispharischen Frontallappen findet

sich das Broca-Areal.

Der Parietallappen (Lobus parietalis) oder Scheitellappen steuert die so-
matosensorischen sowie raumlichen Wahrnehmungen und Prozesse wie

Rechnen und Lesen.

2 Abbildung modifiziert ibernommen aus: http://www.neuronation.de/science/studie-hirn-
aktivitat-wird-durch-gewaltinhalte-videospielen-verandert [31.08.2016].
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Gehor (primarer auditiver Kortex), Gedachtnis, Lernen, Theory of Mind,
mentales Lexikon, Semantik und visuelle Informationen werden im Tempo-
rallappen (Lobus temporalis) verarbeitet. Der Schlafenlappen ist jener Lo-
bus, in dem sich der Sitz des Planum temporale befindet, eine Gehirnregion,
die wesentlich fur Sprache und in der sprachdominanten Grof3hirnhalfte
grélRer ausgebildet ist, als in der jeweils anderen. Linkshemispharisch be-

findet sich das Wernicke-Zentrum.

Im Okzipitallappen (Lobus occipitalis) oder Hinterhauptlappen findet sich

die Steuerung der visuellen Perzeption (primarer visueller Kortex).

Voneinander getrennt werden die Lappen durch zwei primare Furchen. Zum
Einen durch die Zentralfurche Sulcus centralis, die zwischen Frontallappen
und Parietallappen verlauft, und zum Anderen durch die Sylvische Furche
Sulcus lateralis, die Temporallappen von Frontal- und Parietallappen trennt
(vgl. Abb. 6).

Sulcus centralis

Gyrus priicentralis Gyrus postcentralis

Gyrus angularis

Sulcus lateralis .~
(Sylvische Furche)

Heschl’s Gyrus

Gyrus temporalis superior
Gyrus temporalis inferior

Abb. 6: Die zentralen Furchen der GroRhirnrinde3

3 Abbildung modifiziert enthommen aus: http://www2.ims.uni-stuttgart.de/sgtutorial/archi-
tektur.html [14.01.2019].
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2.3 Neuronale Plastizitat

Der Terminus Neuroplastizitat bezieht sich auf die Fahigkeit unseres Ge-
hirns sich gednderten Anforderungen entsprechend anzupassen. Dabei las-
sen sich die beiden Bereiche der synaptischen und der kortikalen Plastizitat

unterscheiden.

In seinem Wachstum bzw. seiner Heranreifung weist das Gehirn ein hohes
Mald sowohl an synaptischer, als auch an kortikaler Plastizitat auf. Unter
dem Begriff der synaptischen Plastizitat wird eine hdhere Aktivierung der
Impulse verstanden. Neue Umweltreize, die von aulden eintreffen, wie z. B.
das Erlernen einer neuen Sprache, fordern unser Gehirn, worauf es mit ei-
ner erhohten Aktivierung in bestimmten Hirnregionen reagieren wird. Die
betreffenden Synapsen feuern dann verstarkt, um der Anforderung gerecht
zu werden. Je haufiger und schneller diese Impulse von einer Nervenzelle
zur nachsten, tber den synaptischen Spalt, Gbermittelt werden (siehe dazu

S. 18f.), umso starker wird deren Verbindung.

Wie Hepp 1949 (cf. Hepp 1961) bereits festgestellt hat, kommunizieren jene
Nervenzellen bevorzugt und schneller miteinander, die zusammen feuern.
Dieser Prozess kann sich aufgrund geanderter Bedingungen oder Anforde-
rungen zu jeder Zeit unseres Lebens in jedem Bereich unseres Gehirns

vollziehen und bleibt das ganze Leben uUber erhalten.

Ebenso verhalt es sich mit der kortikalen Plastizitat. Das zeigt sich daran,
dass das Gehirn im Bedarfsfall auf etwaige Stérungen oder Ausfalle in dis-
tinkten Arealen, insofern reagiert als die Funktionen geschadigter Hirnare-
ale durch andere Regionen ausgeglichen oder von diesen teilweise oder
zur Ganze ubernommen werden kénnen. Dies wird in schwerwiegenden
Fallen von Epilepsie besonders deutlich, wenn nach einer Hemispharekto-
mie, also der operativen Entfernung einer Gehirnhalfte, bestimmte Aufga-
ben mit der Zeit von der anderen Gehirnhalfte Gbernommen werden (siehe

dazu Kap. 6.2.1, Kap. 4.8.4 Rasmussen-Syndrom).
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Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

2.4 Lateralisation

Mit der laufenden Weiterentwicklung des kindlichen Gehirns, bzw. mit des-
sen Reifung, beginnt in der frihen Kindheit die Spezialisierung der beiden
Hemispharen (siehe dazu auch Kap. 2.1). Diese Lateralisation bewirkt, dass
sich bestimmte Funktionen in spezifischen Bereichen starker auspragen.
Wie bereits beschrieben, ist es in der Uberwiegenden Mehrheit der mensch-
lichen Gehirne der Kortex der linken Gro3hirnhalfte, der die Funktionen der

Sprachverarbeitung Ubernimmt.

Unabhangig jedoch von der Lateralitat, ist auch die jeweils andere Gehirn-
halfte in bestimmte sprachrelevante Ablaufe involviert. Das bedeutet bei
linkshemispharischer Spezialisierung ebenso eine Aktivierung der rechten
Gehirnhalfte.

In Abb. 7 zeigt sich die Beteiligung der rechten Hemisphare ausschliel3lich
an der auditiven Wahrnehmung im Bereich der Prosodie (Sprechmelodie).
Im Gegensatz dazu findet sich dafur keine Aktivierung in der linken Gehirn-
halfte. Dafur ist die Verarbeitung semantischer, syntaktischer und auditiver

Reize linkshemispharisch gut erkennbar.

Linke Hemisphire & i - n - " Rechte Hemisphire

auditiv/phonologisch semantisch syntaktisch prosodisch

Abb. 7: Gehirnaktivierung in der linken und rechten Hemisphare bei der Verarbeitung au-
ditiver (phonologischer), semantischer, syntaktischer und prosodischer Informationen
(modifiziert Gbernommen aus Friederici & Alter 2004: 268)
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Geschlechterspezifische Unterschiede

Anhand bildgebender Verfahren zeigt sich bei Mannern haufig eine Ten-
denz zu starker ausgebildeter Lateralitat (linkshemispharisch), wohingegen
Frauen beide Hemispharen gleichermalRen benutzen (cf. Eliot 2010: 542).
Daruber hinaus sind sowohl das Broca- als auch das Wernicke-Areal bei
Frauen groRer, sie verfugen Uber eine messbar hohere Neuronendichte und

uber verhaltnismafig langere Dendriten (ebenda: 544).
2.5 Sprachrelevante Areale und Verbindungen

Jene Regionen im Gehirn, die sprachliche Funktionen Gbernehmen bzw.
ausfuhren sind als Teil eines Netzwerks zu sehen. Sprache zu verstehen
und Sprache zu produzieren ist ein komplexes Zusammenwirken verschie-
dener Areale und Verbindungen im zerebralen Kortex, insbesondere ange-
siedelt im Assoziationskortex. Die Neuronen des jeweiligen Zellverbandes
ermdglichen in diesem Zusammenspiel die Weiterleitung der sprachlichen

Informationen durch elektrische Impulse (Aktionspotentiale).

So stellen etwa die auditiven und visuellen Kortizes einen Bezug zu unserer
sprachlichen AulRenwelt her und bewirken durch die Weitergabe und Ver-
arbeitung optischer oder akustischer Reize eine Aktivierung der sprachre-

levanten Areale.
2.5.1 Broca-Areal (BA 44/45)

Das Broca-Areal, benannt nach dem franzésischen Arzt Paul Broca (1824-
1880) findet sich im Frontallappen im Brodmann Areal 44 und 45 (siehe
Abb. 8). Das Broca-Areal wird haufig als das motorische Sprachzentrum
bezeichnet, zeigt sich jedoch in erster Linie fur samtliche grammatikalische
Verarbeitungsprozesse zustandig.
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2.5.2 Wernicke-Areal (BA 22)

Das nach dem deutschen Neurologen Carl Wernicke (1848-1905) benannte
Zentrum ist als Netzwerk zu verstehen und ist nach Brodmann im Tempo-
rallappen im Areal 22 situiert. Das Verstehen gesprochener Sprache (der
eigenen sowie anderer Personen) und die mentale Reprasentation von

Woértern wird hier, im sensorischen Sprachzentrum verarbeitet.

Abb. 8: Ubersicht Brodmann Areale der linken Hemisphére, das Broca-Areal in Griin,
das Wernicke-Zentrum in Rot (modifiziert Gbernommen aus: Friederici 2002: 80)

Das Broca- und das Wernicke-Areal sind durch Assoziationsfasern mitei-
nander verbunden (siehe Abb. 9, S. 28). Dieses Bundel an assoziativen
Fasern wird Fasciculus arcuatus genannt, der einen Informationsaustausch

zwischen dem Stirnlappen und dem Schlafenlappen ermoglicht.

Wahrend Assoziationsfasern Areale im assoziativen Kortex miteinander
verknupfen, verbinden Kommissurenfasern die Gehirnhalften, und Projek-

tionsfasern tieferliegende Schichten mit dem Kortex (siehe Abb. 10, S. 28).
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Fasciculus Arcuatus
prifrontales Assoziationsareal /

Wernicke Zentrum

Broca Zentrum
: arieto—tem kaipitales
Anterio—temporales Assoziationsareal i m},’;’sfz}ﬁﬁoﬁ'm?l

Abb. 9: Sprachrelevante Areale und Verbindungen#

Fissura longitudinalis
‘ Corpus callosum

(Balken)

Thalanmus Kommissurenfasern

Capsula interna

o Projektionsfasern
Assoziationsfasern

Riickenmark

Abb. 10: Assoziations-, Projektions- und Kommisurenfasern

4 Abbildungen 9 und 10 entnommen aus: http://www2.ims.uni-stuttgart.de/sgtutorial/archi-
tektur.html [14.01.2019].
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3 Der neurotypische Erstspracherwerb

Ist ein Kind neurologisch und biologisch gesund, bringt es grundsatzlich
samtliche Fahigkeiten mit, die es dazu in die Lage versetzen Sprache(n) zu
erwerben. Grundsatzlich verlauft der Erstspracherwerb (auch: L1 Erwerb)
bei allen Kindern und in allen Sprachen gleichférmig. Er erfolgt ohne groflden
Aufwand, also problemlos und leicht, sowie recht frih und relativ schnell
und dies in einem Alter, in dem sich das Kind zu vergleichbar hohen nicht-
sprachlichen kognitiven Leistungen nicht in der Lage zeigt (cf. Schaner-
Wolles 2008: Kap. 2). Das bedeutet, dass der Mensch Uuber eine

einzigartige Fahigkeit zum Spracherwerb verfugt.
3.1 Theorien der Erstspracherwerbsforschung

Die Frage wie Sprache, bzw. ein Sprachsystem, tatsachlich erworben wird,
also ob sie durch dullere Einflisse erlernt oder aber eine dem Menschen
innewohnende, angeborene Fahigkeit darstellt, ist Gegenstand zahlreicher

Theorien und Ansatze.

Ich mochte an dieser Stelle lediglich einen kurzen Einblick in die Geschichte
der Kindersprachforschung geben. Fir eine weiterfihrende ausfuhrliche
und detaillierte Beschreibung zu diesem Thema siehe Ingram (1989: 7-31),
Klann-Delius (2008: 1-22) und Schaner-Wolles (2008: Kap. 1 und 3).

Der nativistischen Theorie zufolge, wie von Noam Chomsky (1959)
vertreten, verflgt jeder Mensch, von Natur aus, Uber spezielle, angeborene
Fahigkeiten zum Spracherwerb. Diese natlrliche Begabung in Kombination
mit dem individuellen sprachlichen Angebot der Umgebung sind die
Grundlage flr einen gunstig verlaufenden Spracherwerb und bewirken das
in Gang setzen spezifischer Mechanismen, die flir das Erwerben der
komplexen sprachlichen Strukturen und der Grammatik unabdingbar sind
(cf. ebenda: Kap. 3.1).
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Ebenfalls von einer angeborenen Fahigkeit zum Spracherwerb geht der
biologisch-naturalistische Ansatz (u.a. Lenneberg 1967 und Lieberman
1984) aus, wobei jedoch auf die Wichtigkeit, der fur die Sprachentwicklung
notigen Reifungsprozesse und Ablaufe hingewiesen wird. Die Heran-
reifung des Gehirns und die damit verbundene, voranschreitende
Entwicklung der sprachrelevanten Fahigkeiten ist fir den Erwerbsverlauf
essentiell. Keinesfalls kann der Erwerb der Sprache nur von externen
Faktoren abhangen, wie dies der behavioristische Ansatz, wie von Skinner
(1957) vertreten, besagt. Dabei liegt das Hauptaugenmerk auf dem
beobachtbaren Verhalten des Menschen auf sprachliche Reize der

Aulenwelt entsprechend zu reagieren (cf. Glick 2010, s.v. Behaviorismus).

In Summe ist der kindliche Erstspracherwerb eine Meisterleistung, der
durch viele Faktoren auf unterschiedliche Weise beeinflusst werden kann.
Die sprachliche Entwicklung hangt nicht allein von der Fahigkeit des
Einzelnen ab, sondern ist das Zusammenwirken unzahliger, kleiner und
groRer, kognitiver Reifungs- und Entwicklungsprozesse,® des ungestorten
Ineinandergreifens von Ablaufen und der Qualitdt und Quantitdt des

sprachlichen und nicht-sprachlichen Inputs.

Im Folgenden werden die wesentlichen Erwerbsschritte, die ein Kind im
Zuge des Erstspracherwerbs tendenziell durchlauft, erlautert und Ubersicht-

lich dargestellt.
3.2 Tendenzieller Erwerbsverlauf

Wie eingangs erwahnt, ist jedes typisch entwickelte Kind in der Lage eine
oder mehrere Erstsprachen zu erwerben. Diese Fahigkeit ermdglicht es
dem Kind, unabhangig von seiner Umgebung jedwede Zielsprache zu

erlernen.

5 Gemeint sind samtliche kognitive Prozesse, die fiir den neurotypischen Spracherwerb
relevant sind. Also die Heranreifung und einwandfreie Funktion samtlicher Sinneswahr-
nehmungsleistungen und nicht die Kognition im Allgemeinen.
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Dabei bewaltigt es zu bestimmten Zeitpunkten spezifische sprachliche
Herausforderungen, wobei auf bereits Erlerntem aufgebaut wird. Die
Entwicklungsschritte vollziehen sich in einer tendenziell typischen Abfolge
und konnen nicht ausgelassen oder Ubersprungen werden, da ein Schritt
auf den anderen folgt und das Durchlaufen dieser Abfolge daher als
unbedingte Voraussetzung flr einen unauffalligen Spracherwerb zu

verstehen ist.

Die wichtigsten Schritte der Sprachentwicklung, wie sie im Regelfall von
Kindern durchlaufen werden, sind in Tabelle 16 (siehe S. 32) zusammenge-

fasst und Ubersichtlich dargestellt.

Pranatal beginnend mit der Perzeption der Sprachmelodie setzt sich der
Verlauf des Erwerbs nach der Geburt des Kindes stetig fort. Es lernt seine
Wahrnehmung zu fokussieren, sprachliche Laute voneinander zu differen-
zieren und spater zu artikulieren, Wortern Bedeutungen beizumessen, sie
zu zerlegen und zusammenzusetzen, und schliel3lich Satze zu bilden.

Dabei werden jene Merkmale, die in der Sprache sehr haufig vorkommen,

friher erlernt, als wenig frequente Muster.

Wenn das Kind rund um seinen ersten Geburtstag damit beginnt, seine
ersten Worter zu sprechen, ist dies, wenn man von der Lallphase absieht,
der Einstieg in die Sprachproduktion nach einer langen Periode der
Sprachperzeption. Das Kind fangt demzufolge mit dem Verstehen der
Prosodie, Lauten und Wortern an, produziert zunachst Laute und danach
erste Worter, um mit etwa 19 Monaten seinen Wortschatz rapide zu
erweitern. Diese Expansion ist notig, um in einem weiteren Erwerbsschritt
Zusammenhange verstehen und mehrere Worter kombinieren zu kdnnen,

um letzten Endes den Einstieg in die Grammatik zu bewaltigen.

¢ Die Tabelle stellt einen zusammenfassenden Uberblick der Kapitel 3.3 bis 3.7 dieser Ar-
beit dar, und ist in Anlehnung an Klann-Delius (2008: 41ff.) und Grimm (2012: 31, 37f. Tab.
4 und 6) entstanden. Die mit Strichpunkt angegebenen Werte stehen fliir Jahr;Monat, wie
z. B. 2;6 = 2 Jahre, 6 Monate.

31



3 Der neurotypische Erstspracherwerb

Alter

rezeptiv

produktiv

Phonologie vor Geburt
ab Geburt

1-5 Mon.

8-10 Mon.

10-13 Mon.

Morphologie

18-20 Mon.

18-24 Mon.

vor 3;0 J.

ab 5;0 J.

12-16 Mon.

Lautwahrnehmung
Reaktion auf Sprachlaute

Aufbau der phonologischen Struktur
Praferenz fur Sprache der Mutter
Sensitiv flir Rhythmus und Prosodie
Intonationsmuster werden erkannt
Praferenz fur baby talk
Silbenerkennung

Praferenz fur Worter der Erstsprache
Erstes Wortverstandnis

Erkennen und Verstehen von Wortern
als Einheiten

Pramorphologische Phase

Praferenz flr transparente Worter
~100-150 Worter
Protomorphologische Phase
Etablierung von Wortkategorien

~ 200 Worter

kreative Anwendung morph. Regeln
(De)komposition von Wartern in Form
und Bedeutung

Morphology Proper
Verstandnis fiir komplexe Wortformen

samtliche morphologische Muster
~ 14.000 Wérter (ab 6;0J.)

1. Schrei, Schreien
erste reaktive Laute

Gurren, Lachen
Nachahmung von Vokalen
Nachahmung der Intonation

Spielen mit Lauten, Lallen
Produktion erster Vokale

Lange Lallsequenzen
Erste Worter, joint attention

Onomatopdien, Wortkiirzungen
holistisch gespeicherte Formen

~ 20-30 Worter

mit rd. 18 Mon. Wortschatzexplosion
vocabulary spurt

~ 50-200 Worter

Analogien, Neologismen

Zerlegung und Zusammensetzung
Zunahme der Funktionsworter
Zunahme der Komplexitat

Ableitung morphologischer Regeln
Ausbau der Flexionsformen

Erwerb komplexer morphologische
Strukturen (Derivationsmorphologie)
~ 3.000 Worter

Tab. 1: Uberblick iiber den tendenziellen Spracherwerbsverlauf bis 12 Jahren

w
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Jedes Segment baut auf die anderen, vorangehenden auf, wie Grimm

(2012: 38ff.) in den funf Entwicklungsprinzipien feststellt.
Entwicklungsprinzipien

Dem ersten Prinzip zufolge wandelt sich bis zu einem Alter von 24 Mona-
ten das implizite Wissen um Symbole (Verwenden von Gesten, erste Wor-
ter) zu implizitem sprachlichen Wissen, das zu Beginn des flnften Lebens-

jahres zu metasprachlichen Fahigkeiten fuhrt.

Dass das Sprachverstandnis fur die Sprachproduktion grundlegend ist,
besagt das zweite Entwicklungsprinzip. Kinder verstehen mehr als sie
selbst produzieren und es zeigt sich ein Wissen um syntaktische Strukturen.
Das dritte Prinzip zeigt, dass Erwerbsprozesse auf vorangehenden
aufbauen. Erworbene Strukturen bilden die Basis fur spater folgende. Ist
der Erwerb einer Struktur unvollstandig, beeintrachtigt dies alle folgenden.
Daran knupft direkt das vierte Prinzip an, das die Wichtigkeit von
Schwellenwerten angibt. Jene Werte, die erworben werden sollten, um den
weiteren Spracherwerbsweg problemlos zu meistern (z. B.: 50-Wort-
Grenze bis 24 Monate).” Das finfte Prinzip schlieBlich verweist auf
erwerbsrelevante Zeitfenster (bis zu einem Alter von 5 Jahren), in dem es
fur das Kind komplikationslos mdglich ist, Prozesse zu erwerben, die einer

weiteren sprachlichen Entwicklung bzw. Entfaltung zutraglich sind.

7 Der kindliche Erstspracherwerb ist eine sehr individuelle Angelegenheit. Es ist daher nétig
an dieser Stelle darauf hinzuweisen, dass die Schwellenwerte als Richtwerte zu verstehen
sind. Das Nicht-Erreichen eines festgelegten Wertes muss daher nicht zwangslaufig auf
einen auffalligen Spracherwerb hindeuten, sondern kann eine bloRe Variation darstellen.
In der Literatur wird hier von early talker und late talker gesprochen. Dabei zeigen sich im
direkten Vergleich des produktiven und rezeptiven Wortschatzes der Kinder erhebliche Un-
terschiede. Wahrend early talker dazu tendieren mehr zu sprechen und daher Gber einen
gréReren produktiven Wortschatz verfiigen, zeigt sich bei late talkern ein differenzierteres
Sprachverstandnis (cf. Klann-Delius 2008: 39).
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3.3 Der fruhkindliche Erwerb der Phonologie

Wie in mehreren Studien bestatigt (cf. Birnholz & Benacerrat 1983; Locke
1993) reagieren Foten schon im Mutterleib auf Sprachreize. Das bedeutet,
dass der Foétus bereits vor der Geburt sprachliche Laute nicht nur wahr-
nimmt, sondern mit einem Augenzwinkern darauf reagiert (cf. Grimm
2012: 21). Das beweist die Fahigkeit zur Differenzierung zwischen

Gerauschen oder generellen Lauten im Vergleich mit sprachlichen Lauten.

Diese zunachst rein akustische Wahrnehmung von Gerauschen und der
Sprachmelodie legt den Grundstein fur den weiteren Spracherwerbsver-
lauf. Die in Gang gesetzten Prozesse fuhren das Kind von der Prosodie,
also der Sprachperzeption im Allgemeinen, Uber das produktive Anwen-
den, hin zu Struktur- und Bedeutungserkennung und erméglichen dadurch
den Einstieg in die Grammatik fir samtliche Sprachen, die es auf diese in-

tuitive Weise erwirbt.

Mit seinem ersten Schrei, also der ersten Lautproduktion des Kindes,
beginnt die lautliche Entwicklung, wie in Tabelle 1 (siehe S. 32) dargestellt.
Dieser wird in den folgenden Wochen von verschiedenen anderen Lauten
begleitet, die schlieBlich, bis zu einem Alter von ca. 5 Monaten zu

Gurrlauten und der Nachahmung von Vokalen fuhren.

Wie Ingram (1989: 97) feststellt, entwickelt sich besonders im ersten
Lebensjahr der Sprechapparat des Kindes stark weiter und nahert sich
bereits in einem Alter von 6 Monaten der spateren Erwachsenenform an.

Dies ist auch der Moment, in der das Kind in die Babbelphase eintritt.

Zwischen 8 und 10 Monaten beginnt es mit den Lauten seiner Erstsprache
zu experimentieren, um auf diese spielerische Weise sein phonetisches
Inventar zu erweitern. Das Kind lallt, beginnt Vokale zu produzieren und
Intonationsmuster zu imitieren bis es meist im Alter von 1 Jahr seine ersten

Woérter produziert. Diese ersten Woérter sind gemaf3 Locke (1995: 299) noch
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als praphonologisch einzustufen, da sie haufig aus simplen Konsonant-

Vokal-Verbindungen bestehen.

Mit Aufkommen der Wortexplosion, also in einem Alter von rund 19 Monaten
(siehe dazu Tab. 1, S. 32), beginnt sich das phonologische System
auszubilden (cf. Locke 1983: 98) und gilt zum Zeitpunkt des Schuleintritts
als abgeschlossen (cf. Elsen 1991: 17).

3.4 Phasen des frihkindlichen Erwerbs der Morphologie

Die Entwicklung der Morphologie im frihkindlichen Erstspracherwerb
beschreiben Dressler und Kolleginnen (2010: 325f.; Dressler & Karpf 1995)
als einen komplexen Prozess, den Sie in drei aufeinanderfolgende Phasen

untergliedern.
3.4.1 Pramorphologische Phase

Ein Kind durchlauft zunachst die sogenannte pramorphologische Phase in
der die Sprachproduktion gekennzeichnet ist durch Lautmalereien (Onoma-
topodien) sowie Wortklrzungen und reduziert ist auf erlernte, holistisch ge-

speicherte Formen.
3.4.2 Protomorphologische Phase

Auf Basis der erworbenen Lexeme werden in der zweiten Phase des
Spracherwerbs, der sogenannten protomorphologischen Phase, erste Re-
geln abgeleitet und es treten Generalisierungen auf. Das Kind erwirbt die
Fahigkeit Worter in ihrer Form und Bedeutung zu zerlegen und zusammen-
zusetzen. Es beginnt Morphologie und morphologische Regeln kreativ an-
zuwenden und erste Analogien und Neologismen zu bilden (cf. Dressler &
Karpf 1995).

3.4.3 Morphology Proper

Die dritte und letzte Phase ist gekennzeichnet durch das Auftreten

zahlreicher morphologischer Regeln. Es kommt zur Herausbildung von

35



3 Der neurotypische Erstspracherwerb

Modulen und Submodulen, um der steigenden Komplexitat der Wortformen
Rechnung zu tragen. Diese Phase wird Morphology Proper oder auch
modularisierte Morphologie genannt (oder auch ,,(Full) morphology” Peters
2001: 236), da bereits zu Beginn der Phase samtliche grundlegenden mor-
phologischen Muster vorhanden sind, die der Morphologie bei Erwachse-
nen entsprechen. Es ist davon auszugehen, dass diese morphologische

Basis vor einem Alter von drei Jahren erworben wird.

Diese wichtige, grundlegende Basis ist jedoch als solche zu verstehen und
keinesfalls zu verwechseln mit dem Erwerb komplexer morphologischer
Formen, wie etwa derivationeller Muster (z. B.: Suffigierung, Préafigierung,
Konversion), die sich erst nach einem Alter von funf Jahren (cf. Karmiloff-
Smith 1986: 455) bzw. mit Schuleintritt (cf. Rainer 2010: 191) zu etablieren

beginnen.

An dieser Stelle méchte ich auf die natlrliche Morphologie (Natural Morpho-
logy) nach Dressler (1999) eingehen, worin die Bedeutung universa-
listischer Praferenzen fir den Erwerb der Morphologie betont wird. Dies
zeigt sich unter anderem daran, dass Worter, die morphosemantisch und
morphotaktisch transparent sind, in der Verwendung praferiert werden (cf.
Dressler et al. 2010: 343).

3.5 Der Erwerb der Syntax

Wie in Tabelle 1 (siehe S. 32) dargestellt, lasst sich der Syntaxerwerb, also
der Erwerb von Phrasen- und Satzstrukturen, in vier tendenzielle Phasen
einteilen. Nach Szagun (1996) und Wode (1988) beginnt der Syntaxerwerb
mit dem Stadium der Einwortaul3erungen, das sich in einem Alterszeitraum
von 10-12 Monaten vollzieht und mit etwa 18 Monaten in das zweite Sta-

dium, das der Zweiwortaul3erungen, ubergeht.

Wahrend in der Einwortphase ausschlielich holistische Phrasen produziert
werden, stellen die Kinder in der Zweiwortphase erste semantische Relati-

onen her und zeigen bereits einige Pluralbildungen, was auf den Beginn

36



Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

morphologischer Prozesse hinweist. Interessanterweise zeigen die Kinder
in dem Zeitraum zwischen 13 und 15 Monaten, zu einem Zeitpunkt, wo sie
selbst vorranging Einwortsatze produzieren, bereits ein Verstandnis fur ein-
fache Satze, wahrend zwischen 18 und 24 Monaten erste Phrasenstruktu-
ren (Differenzierung von Subjekt, Objekt und Pradikat, oder besser ausge-

drickt Agens, Patiens und Handlung) verstanden werden.

Ab einem Alter von 2 Jahren, dem Stadium der Drei- und Mehrwortaule-
rungen, beherrschen unauffallige Kinder einfache Satze, berucksichtigen
generelle Wortstellungen ihrer Zielsprache und beginnen Wortarten zu flek-

tieren.

Der Einstieg in die komplexe Syntax, als viertes und letztes Stadium, be-
ginnt bei typisch entwickelten Kindern meist in einem Alter zwischen 2,5 und
4 Jahren. In dieser Phase des Syntaxerwerbs werden bereits oberflachlich
erworbene Prozesse, wie beispielsweise jener der Flexion, vertieft und um
komplizierte syntaktische Strukturen (wie beispielsweise Relativ- und Pas-
sivsatze) erganzt. Dieser Prozess ist der langwierigste und vollzieht sich in
einem Zeitraum von 4 bis 12 Jahren (cf. Klann-Delius 2008: 41ff.).

3.6 Der Erwerb der Morphosyntax

Hand in Hand mit den unter Kapitel 3.4 und 3.5 bereits beschriebenen Pro-
zessen des Erwerbs der Bereiche der Morphologie und der Syntax, geht
der Erwerb der Morphosyntax. Darunter ist zu verstehen, wie Kinder das
komplexe System jener morphologischen Ausdrucksmittel erlernen, die
eine syntaktische Funktion mitbringen (cf. Gluck 2010, s.v. Morphosyntax).
Dabei handelt es sich einerseits um Kilitika, andererseits um gebundene
Morpheme, die je nach typologischer Beschaffenheit der Zielsprache als
kleinste, bedeutungstragende Einheiten etwa Person, Numerus, Tempus,

Aspekt, Modus oder Kasus ausdriicken konnen.
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Eine Sensibilitat fir morphosyntaktische Elemente entwickelt sich vor ei-
nem Alter von 2 Jahren (vgl. Tab. 1, S. 32). Im Erwerbsverlauf nimmt das
komplexe System immer konkretere Formen an, benétigt jedoch bis um den
12. Geburtstag um tendenziell als erworben zu gelten. Dieser Prozess kann

bis in das Erwachsenenalter andauern.
3.7 Der Erwerb der Wortbedeutungen

Wie in Tabelle 1 (siehe S. 32) dargestellt, erweitern Kinder in den ersten Le-

bensjahren ihren produktiven und rezeptiven Wortschatz enorm.

Beginnend mit einzelnen Waortern wird mit einem Alter von rund 24 Monaten
der aktive Wortschatz auf etwa 200 Woérter erweitert (cf. Grimm 2012: 37),
Aitchison (1994: 169) gibt in diesem Zusammenhang eine Expansion auf
sogar 500 Worter an. Wie Aitchison weiter angibt, verfugt das Kind mit drei
Jahren bereits Uber die doppelte Lexemanzahl und erreicht mit etwa funf
einen Wert von 3.000 Wortern, die es produktiv verwendet. Im Hinblick auf
den passiven Wortschatz beherrscht das Kind mit sechs Jahren rund
14.000 Woérter.

Aitchison (ebenda) beschreibt auflerdem, welche Aufgaben Kinder
bewaltigen missen, um Wortern Bedeutungen beimessen zu konnen.® Zum
einen mussen sie erkennen, dass bestimmte Lautabfolgen als
Bezeichnungen oder Namen fur distinkte Dinge oder Tiere stehen. Zum
anderen gilt es in einem weiteren Schritt herauszufinden, welche der Dinge
dasselbe Etikett (engl. label) tragen und daher zusammengepackt werden
konnen, um in einem abschliefenden Prozess das semantische Netzwerk
und somit die Reprasentation im mentalen Lexikon aufzubauen (siehe dazu
Abb. 11).

8 lch mochte betonen, dass es mir in diesem Kapitel um den Erwerb der friihen, konkreten
Bedeutungen geht und nicht um den Erwerb abstrakter Bedeutungen.
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A( KAGING
5P

LABELLING

NETWORK
BUILDING
DUCK — quack

HEN — cluck
SWAN

GOOSE cackle /

Abb. 11: Das Erlernen der Wortbedeutungen (aus Aitchison 1994: 170)

3.7.1 Der Prozess der Etikettierung

Die Aufgabe ein spezifisches Objekt mit einer Lautfolge in Verbindung zu
bringen und daraus zu schlieBen, dass es sich um den Namen des
jeweiligen Objektes handelt, ist nicht so einfach wie dies auf den ersten
Blick scheint, sondern eine Herausforderung, fir deren Bewaltigung Kinder
viele Jahre bendtigen, um sie zu meistern. Die Ansicht, dass es reichen
wulrde auf Dinge zu zeigen und ihnen dabei Namen zu geben, ist eine sehr
vereinfachte und wird den hochkomplexen Ablaufen, die im Gehirn im Zuge

des Wortbedeutungserwerbs auftreten, kaum gerecht.

Wie unter Kapitel 3.2 erwahnt, experimentieren Kinder im Laufe des
Spracherwerbs mit ihren Sprechwerkzeugen und ihrer Stimme und
beginnen zu babbeln, dies geschieht jedoch vollig unwillkirlich und ist,
selbst wenn das Kind eine Lautfolge wie mama ['mama] aullert, noch frei
jeder Bedeutung. Das Kind produziert also zu Beginn lediglich
Lautsequenzen in bestimmten Situationen. Spater, mit der weiteren Reifung

des Gehirns und seiner voranschreitenden Entwicklung, erweitert es diese
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Abfolgen ohne den Fokus auf bestimmte Personen oder Geschehnisse.

Das folgende Beispiel soll dies veranschaulichen:®

Ein Bub sagt zunachst Aufo ausschliel3lich dann, wenn er selbst mit dem
Auto spielt und es uUber den Teppich bewegt. Schiebt die Mutter oder der
Vater das Auto Uber den Teppich, wird es nicht als solches bezeichnet. Auf
der zweiten Stufe beginnt der Bub nun Auto auch dann zu sagen, wenn
andere Personen aul3er ihm selbst das Auto schieben. Auf der dritten Stufe
benutzt er Auto unabhangig dieser Situation, also auch dann, wenn das
Auto steht oder er anderswo ein ahnliches Objekt sieht. Er hat das Objekt
letztendlich etikettiert, demnach also mit einem Label versehen und kann

somit den Begriff immer weiter ausdehnen.

Wie Aitchison (1994: 172) weiter angibt, aul3ert sich das Erreichen dieser
Expansion der Bedeutungen durch die Wortexplosion (siehe S. 32). Die
Erfahrung, dass Subjekte und Objekte Namen haben oder anders gesagt,
dass es moglich ist, den Dingen selbst einen Namen zu geben, scheint
Kinder zu motivieren, immer neue Objekte zu etikettieren und gegebenen-
falls neu zu benennen, was zu einer rapiden Erweiterung ihres
Wortschatzes fuhrt.

Dabei ist zu bedenken, dass es die Individualitat der Kinder zu beruck-
sichtigen gilt, die mitunter durch unterschiedliche Strategien Wortbedeu-
tungen erwerben. Scheinbar langsamere oder spate Wortlerner verfugen
maoglicherweise lediglich Uber eine andere Strategie zur Aneignung von
Bedeutungen. Fur gewohnlich entwickelt sich die Fahigkeit des Kindes zur

Etikettierung zwischen einem und zwei Jahren.
3.7.2 Die Erweiterung der Wortbedeutungen

Mit der Etikettierung an sich ist es jedoch noch nicht getan und der Weg von
den angeeigneten einzelnen Labels bis hin zu der Bewusstheit jedes Etikett

in jeder Situation und unter allen Gegebenheiten richtig anwenden zu

9 Frei nach den Beispielen Aitchisons 1994: 172.
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konnen, ist gepragt von zahlreichen Lernprozessen. Das Kind muss erst
lernen Worter von bestimmten Kontexten zu I6sen, um die breiteren,
erwachsenensprachlichen Verwendungsmoglichkeiten zu erkennen. Dabei
dehnen sie bereits gelernte Worter und Bedeutungen auf andere aus, wie
Aitchison (1994: 173) festhalt, z. B. verwendet das Kind Auto nicht nur fur
PKWs, sondern fir alles, das man Uber den Tisch schieben kann, oder alle
Dinge mit vier Radern, weil das Kind moglicherweise andere Worter wie
Traktor noch nicht kennt. Das zeigt, dass die zunachst sehr oberflachlichen
Bedeutungen erst spater, mit zunehmendem Alter und Erfahrungen, in die
Tiefe gehen. In anderen Worten werden die semantischen Merkmale auf

andere ausgeweitet.

Das Kind fangt an verschiedene, etikettierte Dinge unter einem neuen Label
zusammenzufassen. Dies ist die Zeit zahlreicher Uber- und Untergenerali-

sierungen.

3.7.3 Der Aufbau des semantischen Netzwerks

Letzten Endes lernen Kinder ein semantisches Netzwerk aufzubauen. Sie
haben gelernt Dingen bestimmte Etiketten (Labels) zu geben und danach
unter neuen Labels zu gruppieren. Nun gilt es, diese Gruppierungen noch
weiter einzuteilen und neue Kategorien herauszubilden. Wie Aitchison
(ebenda: 177f.) zeigt, mUssen uUbergeordnete Kategorien, wie z. B.: Tiere
oder Fahrzeuge, erst noch vernetzt werden. Das Kind hat wohl die einzel-
nen Tiere mit ihren zugehdrigen Namenschildern versehen (Pferd, Hund,
Katze, Igel etc.), dass diese jedoch zu der Kategorie der Tiere gehoren,
muss erst noch erworben werden. Dies ist ein allmahlicher Prozess, der

sich Uber das ganze Leben erstrecken kann.
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4 Epilepsie

Der Definition der Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE) folgend,
bezeichnet der Terminus Epilepsie eine Funktionsstérung des Gehirns, der

sich durch folgende Umstande zeigen kann:

-Epilepsy is a disease of the brain defined by any of the following conditions
1. Atleast two unprovoked (or reflex) seizures occurring >24 h apart
2. One unprovoked (or reflex) seizure and a probability of further seizures
similar to the general recurrence risk (at least 60%) after two unprovoked
seizures, occurring over the next 10 years
3. Diagnosis of an epilepsy syndrome
Epilepsy is considered to be resolved for individuals who had an age-depend-
ent epilepsy syndrome but are now past the applicable age or those who have
remained seizure-free for the last 10 years, with no seizure medicines for the
last 5 years.” (Fisher et al. 2014: 477)

Demnach handelt es sich um eine Epilepsie, wenn zumindest zwei
grundlose Anfalle mit einem zeitlichen Abstand von mehr als 24 Stunden
auftreten, oder wenn ein grundloser Anfall mit einer Wahrscheinlichkeit von
zumindest 60% fur ein wiederholtes Auftreten der Anfalle spricht, nach zwei
grundlosen Anfallen, die innerhalb von 10 Jahren aufgetreten sind, oder

wenn ein Epilepsiesyndrom diagnostiziert wurde.

Von einem Ende bzw. einer Genesung lasst sich generell dann sprechen,
wenn es sich um Epilepsiesyndrome handelt, die tendenziell altersabhangig
sind und das Hochstalter bereits Uberschritten wurde, oder wenn innerhalb
der letzten 10 Jahre keine weiteren Anfalle aufgetreten sind, wovon die

letzten 5 Jahre zusatzlich keine Medikation erfolgen durfte.

In jedem Fall handelt es sich bei einer Epilepsie um die vierthaufigste
neurologische Stérung weltweit, an der Menschen jedes Alters zu jedem
Zeitpunkt erkranken konnen, die gepragt ist von unvorhersehbaren
Anféllen. Eine Epilepsie kann andere Gesundheitsprobleme verursachen

oder sogar zum Tod fiihren.'®

10 Cf. URL: https://www.epilepsy.com/learn/about-epilepsy-basics/what-epilepsy
[21.01.2019].

42



Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

4.1 Klassifikation der Epilepsien

Die ILAE (siehe Abb. 12) hat durch ihren Vorschlag der Klassifizierung,
einen Rahmen geschaffen, der es Arzten und Therapeuten in differierenden
klinischen Umfeldern ermoglicht, eine zuvor diagnostizierte Epilepsie
moglichst einheitlich zuordnen zu kénnen, was dabei hilft, einen Uberblick
uber Pravalenzen und vorkommende Erkrankungen zu erhalten (cf.
Scheffer et al. 2018: 199).

Anfallsformen* Atiologie

unklassifiziert strukturell
‘ genetisch

)
:-lg
= . . infektios
o] Arten der Epilepsie
feo) .
— kombiniert unklassifiziert metabolisch
o] generalisiert
E und fokal :
o Immun
N vermittelt

' unbekannt

Epilepsie-Syndrom

Abb. 12: Gerlist der Epilepsieklassifikation (* kennzeichnet Anfallsbeginn. © ILAE)"

Die Epilepsien werden in diesem Zusammenhang zuerst nach ihren
Anfallsformen klassifiziert, wobei der Anfallsbeginn malgeblich ist. Je
nachdem ob ein Anfall fokal seinen Anfang nimmt, was bedeutet, dass der
Anfallsursprung in einer bestimmten Region liegt, die auf eine Hemisphare
beschrankt ist, oder aber generalisiert auftritt, was dann der Fall ist, wenn
der Ursprung des Anfalls beide Hemispharen gleichermalden betrifft. Ist der
Ausgangspunkt unbekannt, so gilt der Anfall als unklassifiziert.

1 Abbildung entnommen aus: Scheffer et al. 2018: 303.

43



4 Epilepsie

Wenn nach der Definition (siehe S. 42) eine Epilepsie diagnostiziert und der
Anfallsursprung abgeklart wurde, erfolgt in einem weiteren Schritt die
Feststellung, um welche Art der Epilepsie es sich handelt. Dies basiert
einerseits auf klinischen Befunden, andererseits auf den Ableitungen des
EEGs. Bei den Arten wird zwischen fokalen, generalisierten, einer
Kombination aus fokalen und generalisierten, und unklassifizierten unter-
schieden. Liegt kein Epilepsiesyndrom vor, so endet die Klassifizierung an

dieser Stelle.

Nach Scheffer und Kollegen (2018: 300) erfolgt als dritter und letzter Schritt

die Klassifizierung des Epilepsiesyndroms (siehe dazu Kap. 4.8).

Die Bezeichnung Komorbiditat (siehe Abb. 12, Oval links) vereint alle
Einflussfaktoren in sich, die mit einer Epilepsie einhergehen kdnnen, wie
etwa neuropsychologische Erkrankungen, Stérungen der Motorik,
Verhaltensauffalligkeiten, Depression und Schlafstérungen. Fur eine
detaillierte Beschreibung der Atiologien, auf die ich im Rahmen dieser Arbeit

nicht naher eingehen werde, siehe ebenda (2018: 300ff.).
4.2 Klassifikation der Anfallsformen

In meiner Arbeit halte ich mich an die Klassifizierung der Anfallsformen der
Internationalen Liga gegen Epilepsie (ILAE). Die verschiedenen Anfalls-
formen kénnen folgendermallen, wie in Abb. 13 ersichtlich, klassifiziert

werden.

Die Einteilung differenziert je nachdem ob motorische Aktivitaten verzeich-
net werden konnen, also im Verlauf eines Anfalls auftreten, oder nicht.
Prinzipiell wird zwischen fokalen Anfallen und generalisierten
unterschieden. Wahrend fokale Anfélle auf ein bestimmtes Gebiet
beschrankt sind, betreffen generalisierte Anfalle das gesamte Gehirn. Zur
besseren Erklarung der Abbildung sei gesagt, dass eine Epilepsie ihren

Ursprung zwar fokal haben kann, diese sich jedoch im Verlauf des Anfalls
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auch auf beide Hemispharen ausbreiten kann (cf. Abb. 13, fokaler Beginn,

fokal zu bilateral).

Erweiterte Version der 2017er-ILAE-Anfallsklassifikation?

fokaler Beginn generalisierter Beginn unbekannter Beginn
bewusst nicht be- motorisch motorisch
erlebt wusst erlebt T I e tonisch-klonisch

- klonisch - epileptische Spasmen
motorischer Beginn - tonisch nichtmotorisch

- Automatimus - myoklonisch

- atonisch® - myoklonisch-tonisch-
- klonisch klonisch

- epileptische Spasmen® - myoklonisch-atonisch

- hyperkinetisch - atonisch . .
- myoklonisch  epileptische Spasmen nicht klassifiziert:

- tonisch nichtmotorisch (Absence)

nichtmotorischer Beginn - typisch
- autonom - atypisch

- Innehalten - myoklonisch
- kognitiv - Lidmyoklonien

- Innehalten

- emotional
- sensibel/sensorisch

fokal zu bilateral
tonisch-klonisch

Abb. 13: Erweiterte Version der 2017er-ILAE Anfallsklassifikation2

Auf die einzelnen Anfallsformen (tonisch, klonisch, emotional, etc.) werde
ich im Rahmen dieser Arbeit nicht im Detail eingehen, aber um der
Vollstandigkeit Genlige zu tun, sei die gesamte Ubersichtstabelle an dieser

Stelle eingefigt.
4.3 Epileptische Anfalle

Ein epileptischer Anfall ist ein plotzlich auftretendes Ereignis, aufgrund einer
abnormen elektrischen Aktivitat im Gehirn, es handelt sich um eine

Dysfunktion der Nervenzellen, die alle zur gleichen Zeit feuern und daher

12 Abbildung entnommen aus: Fisher et al. 2018: 276.
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von ihrer normalen Funktion abweichen, wodurch es zu einer Stérung

kommt, die sich verschiedenartig aufdern kann (cf. Kramer 2005: 17f.).

Epileptische Anfalle mussen nicht zwangslaufig mit Sturzverhalten,
krampfenden, zuckenden Bewegungen und Verlust des Bewusstseins
einhergehen, sondern kénnen sich auch in Abwesenheiten (Absencen,
Starren), Veranderungen der kognitiven Fahigkeiten, wie etwa Beeintrachti-
gungen der Sprachverarbeitung, eingeschrankte Gedachtnisleistung und
dem mangelnden Erkennen von Zusammenhangen u. a., an abrupten Ver-

haltensanderungen und Stimmungsschwankungen bemerkbar machen.

Fir den Fall, dass die epileptischen Anfalle unbehandelt bleiben, oder bei
besonders schwerwiegenden, refraktorischen Anfallen, die nur schwer
kontrollierbar sind, kann die Epilepsie mit dem Tod enden. Als Hauptur-
sache flr das plétzliche Ableben von Menschen mit unkontrollierbaren
Anfallen ist SUDEP (engl. Sudden unexpected death in epilepsy) bekannt.
Diese spontanen, unerwarteten Todesfalle bei Epilepsie kdnnen sich zu
jeder Zeit wahrend eines Anfalls ereignen. In etwa stirbt 1 von 4.500

Kindern'? diesen plotzlichen Tod.
4.4 Anfallsbereitschaft

Prinzipiell kann jedes menschliche Gehirn im Laufe seines Lebens mehr
oder weniger von epileptischen Anfallen betroffen sein, denn unser Gehirn
besitzt eine generelle Bereitschaft fur Anfalle, wie z.B. bei akutem
Sauerstoffmangel. Bei Personen, die eine Epilepsie entwickeln, zeigt sich
eine erhohte Anfallsbereitschaft, die in vielen Fallen angeboren ist.

Das Auftreten epileptischer Anfalle wird flir gewohnlich durch eine Schwelle
(siehe dazu Abb. 14, S. 48) verhindert, die jedoch bei Menschen mit

erhdhter Anfallsbereitschaft herabgesetzt ist.

13 URL: https://www.epilepsy.com/learn/early-death-and-sudep/sudep [21.01.2019].
4 Cf. URL: http://www.dgfe.org/home/index,id,259,selid,2749,type,VAL_MEMO.html
[21.01.2019].
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4.5 Status epilepticus

Wenn ein epileptischer Anfall langer als dreiRig Minuten anhalt, oder die
Erholungsphase fur den Patienten zwischen mehreren Anfallen so kurz ist,
dass er bewusstlos bleibt, handelt es sich um einen Status epilepticus (SE).
Dieser Zustand entsteht durch die anhaltenden, gleichzeitigen elektrischen

Entladungen im Gehirn und ist als lebensbedrohlich anzusehen.

Ein konvulsiver Status epilepticus findet sich u. a. bei der Rasmussen-
Enzephalitis (siehe dazu Kap. 4.8.4) und unterscheidet sich von der nicht-
konvulsiven Form durch das Vorhandensein motorischer Erscheinungen
(Krampfen) und dadurch, dass ein non-konvulsiver SE gekennzeichnet ist
durch eine Stoérung des Bewusstseins in Form von Beeintrachtigungen der
Reaktionsfahigkeit, Konzentration und Orientierung (cf. Kramer 2005: 79,
81).

4.6 Anfallsauslosende Faktoren

Die als tendenziell anfallsauslosenden Faktoren und Situationen finden sich

bei Kramer (2005: 177-199) in Tabelle 2 zusammengefasst:

Medizinische Faktoren Umweltfaktoren und Verhalten

Fieber (besonders bei Kleinkindern) Vergessene Einnahme der Antikonvulsiva
Kopfverletzungen Einnahme bestimmter Medikamente
Hirntumore Absetzen bestimmter Medikamente
Hirn(haut)entziindungen Schlafmangel oder Schlafentzug
Stoffwechselstérungen (Diabetes) Flissigkeitsmangel (besonders Sauglinge)
Organversagen (Niere, Leber) kérperliche Erschdpfung

Leberkrankheiten Lichtreize durch Fernsehen oder Videospielen
Sauerstoffmangel des Gehirns Stress

Elektrolytstérungen Musikhoren, Lesen, Denken, Rechnen, etc.
Schlaganfall Alkohol- und Drogenkonsum (Jugendliche)

Tab. 2: Anfallsausloser bei Kindern und Jugendlichen®

15 Tabelle modifiziert itbernommen nach Kramer 2005: 179.

47



4 Epilepsie

Generell kann ein epileptischer Anfall durch alle moéglichen Reize von
aulRen oder Zustande von innen (psychisch, emotionale Befindlichkeiten),
wie auch Hunger, Allergien oder auch ubermaRiger Konsum koffeinhaltiger
Getranke ausgelost oder beeinflusst werden (cf. ebenda: 199), wenn die

Reizschwelle Uberschritten wird (siehe Abb. 14).

Anlage
(Vererbung)

Hirnschddigung
- von Geburt an
- erworben

andere Krankheiten
Umwelteinfliisse

Verhaltensweisen

»Krampf-
schwelle”
u.a. beeinflusst :
von: {  Anfall
— korperlichen ~
und psychischen
Verdnderungen
- Medikamenten
- anfallsauslosend
— anfallshemmend

Abb. 14: Schematische Darstellung der Krampfschwelle (Krédmer 2005: 178)
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4.7 Terminologie

Im Zuge meiner Arbeit verwende ich folgende Termini, die ich an dieser

Stelle zum besseren Verstandnis bzw. um Missverstandnissen oder Fehl-

interpretationen vorzubeugen, zunachst erklaren mochte (siehe Tabelle 3):

Begriff

Definition

epileptischer Anfall

Anfallsbereitschaft

voribergehendes Auftreten von Zeichen oder Symptomen, be-
dingt durch abnorme synchrone neuronale Gehirnaktivitat

tendenzielle Bereitschaft des Gehirns zu epileptischen Anfallen
bzw. zu elektrischen Entladungen zu neigen

fokaler Beginn

fokaler Anfall

Ursprung innerhalb von Netzwerken, die auf eine Hemisphéare
beschrankt sind (unilateral), in dieser kdnnen die Anfalle auf ein
sehr kleines Gebiet limitiert oder weit verbreitet sein

unabhangig seines Ursprungs ist der Anfall auf eine Hemi-
sphare beschrankt

generalisierter Beginn

Ursprung innerhalb bilateral verteilter Netzwerke

generalisierter Anfall

unabhangig seines Ursprungs sind bei dieser Art des Anfalls
beide Hemispharen betroffen

unbekannter Beginn

Anfallsursprung unbekannt

unbekannter Anfall Anfallsform unbekannt

bilateral beide Hemispharen betreffend

unilateral eine Hemisphare betreffend

Symptom Erscheinungsform, eines fir eine bestimmte Krankheit charak-
teristischen Merkmals

Aura Vorzeichen eines epileptischen Anfalls in Form einer
Sinneswahrnehmung (z. B. Gefuhl, Stimmungsschwankung)

Pravalenz Einheit fir die Krankheitshaufigkeit
Angabe der Anzahl an Erkrankten zu einem bestimmten Zeit-
punkt, meist in %

Inzidenz Krankheitshaufigkeitsindikator, zur Angabe der Anzahl an Neu-

erkrankten in einem bestimmten Zeitraum

non-REM Schlaf

Schlaf, bei dem kein Rapid Eye Movement vorkommt
jene Schlafphase zwischen Wachsein und Schiafen

Tab. 3: Ubersicht der verwendeten Terminologie mit Begriffserklarung
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4.8 Epilepsiesyndrome

Eine Definition fur den Terminus Syndrom findet sich bei Kramer
(2005: 24) wie folgt:

.In der Medizin bezeichnet ein Syndrom eine Erkrankung mit regelhaftem
Auftreten einer bestimmten Kombination von Kennzeichen oder Krankheits-
merkmalen (= Symptome) und wird oft nach dem oder den Arzten benannt,
die es zuerst beschrieben oder entdeckt haben.”

Bei einem Epilepsiesyndrom handelt es sich nach Kramer (ebenda) um ein
Kollektiv charakteristischer Kennzeichen, die zusammen ein, fur eine be-
stimmte Erkrankung, typisches Erscheinungsbild ergeben. Diese Merkmale
kénnen z. B.: ein spezifischer Krankheitsverlauf, die Auspragung der epilep-
tischen Anfalle, ein symptomatischer Anfallsausloser, die genaue Zuorden-
barkeit des Anfallsursprungs, das Involvieren bestimmter Hirnregionen oder

auch das Erkrankungsalter sein.

Ein Epilepsiesyndrom zeigt sich in anderen Worten an der typischerweise
auftretenden Form der epileptischen Anfalle, wobei die Ursachen dafur viel-
faltig sein kénnen und sich mitunter in individuell unterschiedlichen Krank-

heitsverlaufen aulRern konnen.

Wie bereits in Kapitel 4 erwahnt, fokussiere ich mich in meiner Arbeit auf
Epilepsiesyndrome, die ausschliel3lich im Kindesalter beginnen und deren
Verlauf Einfluss auf den in der Regel noch nicht abgeschlossenen Erst-
spracherwerb nimmt. Das heifdt, dass es sich um Syndrome handelt, die
sich auf die eine oder andere Weise auf den in Entwicklung befindlichen
kindlichen Spracherwerbsprozess behindernd auswirken bzw. diesen
ungunstig beeinflussen oder gar storen. Es gibt eine Vielzahl an

enzephalitischen Epilepsieformen, die Kinder betreffen kdnnen.

Die, als seltene Krankheiten klassifizierten, vier Epilepsiesyndrome, die ich
im Folgenden detailliert beschreibe, sind: die Rolando-Epilepsie, das
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CSWS'6-Syndrom (auch: ESWS'"-Syndrom), das Landau-Kleffner-Syn-

drom und das Rasmussen-Syndrom.

Alle genannten Syndrome zahlen zu den neuropsychologischen Syndro-
men, die sich vor allem durch eine Stérung in der Informationsverarbeitung
kennzeichnen. In meinem Fall bedeutet dies eine Beeintrachtigung der
Sprache bzw. der Sprachverarbeitung (Perzeption und Produktion)

und/oder des Gedachtnisses.
4.8.1 Rolando-Epilepsie

Bei der Rolando-Epilepsie (auch: BEZTS, Benigne Epilepsie des Kindesal-
ters mit zentrotemporalen Spitzen), benannt nach dem italienischen Arzt
Luigi Rolando (1773-1831), handelt es sich um eine im Wesentlichen gut-
artig verlaufende Epilepsie des Kindesalters mit zentrotemporalen Spitzen
im abgeleiteten EEG. Diese Form der Epilepsie nennt Delank (2006: 332)
,benigne partielle Epilepsie bei Kindern und Jugendlichen®, Neubauer und
Hahn (2014: 153) ,Gutartige Epilepsie mit zentrotemporalen »sharp waves«
[...]* und Siemes (2009: 193) bezeichnet diese als ,Benigne infantile fokale

Epilepsie mit Mittellinien-Spike-Waves im Schlaf*.

Die Rolando-Epilepsie lasst sich auf keine bestimmte Ursache zurlckflh-
ren, daher gehen Neubauer und Hahn (2014: 154) von genetischen Ein-
flussfaktoren aus, einer erblich bedingten Hirnreifungsstérung, deren Aus-
wirkung im EEG als sogenannte scharfe Wellen (siehe Abb. 15 und 16,
S. 53) sichtbar werden. Dieses spezielle Merkmal im EEG ist bei allen Kin-
dern mit Rolando-Epilepsie, meistens in den non-REM-Phasen, zu erken-
nen. Uberdies zeigen 80% der Kinder gewisse Charakteristika, die tenden-
ziell auf eine generalisierte Anfallsbereitschaft des Gehirns schlielRen las-

sen.

16 CSWS steht fiir die englische Bezeichnung: Continuous spikes and waves during slow
wave sleep, ,Kontinuierliche Spike-Wave-Aktivitat im Schlaf mit langsamen Wellen* (Kra-
mer 2005: 114).

7 ESWS = Electrical status epilepticus during slow sleep, (bio)elektrischer Status epilepti-
cus im Schlaf (cf. Kramer 2005: 114).
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Der Terminus lat. benigne bedeutet, dass die Epilepsien im Laufe der Pu-
bertat abklingen oder enden, bzw. ohne weiteres Zutun ausheilen, und dies
typischerweise ohne Folgeschaden zu hinterlassen. Haufig handelt es sich
hierbei um Epilepsieformen, die in Zusammenhang mit dem Manifestations-
alter, also dem ersten Auftreten der Anfalle, stehen (cf. Kramer 2005: 101).
Trotz des in der Regel tatsachlich benignen, wortlich Ubersetzt gutartigen
Verlaufes, besteht wie bei jeder Form der Epilepsie, auch in diesem Fall ein
Sterblichkeitsrisiko, wenn auch vergleichsweise in nur sehr geringem Aus-

mald.

Allgemeines

Von der Rolando-Epilepsie sind ausschlieBlich Kinder und Jugendliche
betroffen. Der Beginn der Erkrankung liegt zwischen 2 und 12 Jahren'®, mit
einer Spitze zwischen 6 und 8 Jahren'®, wobei Jungen tendenziell etwas
haufiger von dieser Form der Epilepsie betroffen sind, als Madchen.
Weltweit erkranken pro Jahr 20 von 100.000 Kindern und Jugendlichen. Mit
rund 15% aller Epilepsien und 25% all jener Epilepsien, die zwischen dem
3. und 14. Lebensjahr beginnen, stellt diese Form der Epilepsie eine der

haufigsten Epilepsieformen im Kindesalter dar (cf. Kramer 2005: 117).

Gekennzeichnet ist die Rolando-Epilepsie durch das Erhaltenbleiben der
allgemeinen Kognition. Elektrische Entladungen werden zumeist nachts
aktiviert, aber auch tagsuber kann es zu fokalen Anfallen kommen. Mit der
Pubertat, meist in einem Alter von rund 15 Jahren, kommt es zu einer

Spontanremission.

Symptome

Die ersten Anfélle treten fur gewohnlich im Schlaf auf. Die Kinder spuren
ein Kribbeln im Gesicht oder auf der Zunge, sowie ein Taubheitsgeflihl beim
Erwachen. Sprachstdrungen zeigen sich nach langer wahrenden Anfallen,

18 Cf. Neubauer & Hahn 2014: 153.
9 URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/benign-rolandic-epi-
lepsy [14.01.2019].

52



Auswirkungen von Epilepsie und ESES auf das kindliche Sprachsystem

auBerdem kann eine Sprechstdrung, oder eine verminderte Leistung des

Arbeitsgedachtnisses (cf. Myatchin et al. 2009) auftreten (siehe Kap. 5.2).

In der EEG-Ableitung zeigen sich Spitzen (spikes) oder scharfe Wellen
(sharp waves) (siehe Abb. 15), Uber dem mittleren Temporallappen (cf.
Kramer 2005: 119). Die Entladungen beschranken sich auf eine Hemi-
sphare und betreffen bestimmte, abgegrenzte Gebiete. Je nachdem welche
Nervenzellen an dem Anfall beteiligt sind, kann es zu unterschiedlichen
Auspragungen kommen (z. B.: Krampfanfalle, Zuckungen, Schluck- oder

Sprechstdrung). Ein Anfallsausléser kann dabei Schlafentzug sein.

\\// %y

Spike

ol

Sharp wave

Abb. 15: Beispiel fur Spitzen (Spike) und scharfe Wellen (Sharp wave), dabei entspricht
die Lange der Beispiele jeweils der Dauer einer Sekunde?

BRE with left contemporal spikes

Abb. 16: EEG Bild bei Rolando-Epilepsie?!

20 Abbildung entnommen aus: Kramer 2005: 232.
21 Abbildung entnommen aus: URL: http://slideplayer.com/slide/4642559/ (Patel, S. 31)

[17.01.2019].
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Therapie

Kinder und Jugendliche mit Rolando-Epilepsie werden, sofern nicht nur

einige wenige Anfalle auftreten, medikamentos therapiert (cf. Kramer

2005: 120). Im Regelfall enden die Anfalle spontan, entweder bis zur

Pubertat oder wahrenddessen. Was die sprachlichen Stérungen betrifft, so

erfolgt eine Sprachtherapie.

Rolando-Epilepsie (BEZTS) im Uberblick

Erkrankungsalter
Erstmanifestation

2 bis 12 Jahre??, (Spitze: 6 bis 8 Jahre?3)

Geschlecht
Jungen:Madchen

3:2, (1,5 mal mehr Jungen als Madchen sind betroffen)

Inzidenz 20/100.000 (weltweit)
Pravalenz 15-20% aller Epilepsien des Kindes- und Jugendalters
Anfille fokal (herdférmig), nur einen Teil betreffend,
haufig sind die Aktivierungen im Temporallappen
im Schlaf haufig Ausweitung auf generalisierten Anfall
begleitet oder eingeleitet durch eine Aura (z. B. Kribbeln)
Verlauf erste Anfalle im Schlaf, oft beginnend mit Fieberkrampfen
Bei drei Viertel der Kinder treten die Anfélle nur im Schlaf auf
Symptome Sprachstérung, Sprechstérung, Sprechapraxie, erworbene

Aphasie (selten)

Therapieform

Medikamente, bei regelmaRigen oder haufigen nachtlichen An-
fallen

Ende

Spontanremission bis zur oder wahrend der Pubertat
mit ca. 15 Jahren

22 Cf. Neubauer & Hahn 2014: 153.
28 URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/benign-rolandic-epi-

lepsy [14.01.2019)].
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4.8.2 Landau-Kleffner-Syndrom

Das Landau-Kleffner-Syndrom (LKS) ist eine Entwicklungsstérung, die
erstmals 1957 von William M. Landau (M.D) und Frank R. Kleffner (Ph.D)
(cf. Landau & Kleffner 1957) anhand von funf Fallen dokumentiert wurde?*.
In ihrer Arbeit beschreiben sie den Verlauf der Erkrankung, die
verabreichten Medikamente, sowie sprachtherapeutische Malinahmen.
Das nach |hnen benannte Syndrom wird auch als Erworbene Aphasie mit
Epilepsie (engl. Acquired epileptic aphasia), als Infantile erworbene
Aphasie?5, als Progres-sive epileptische Aphasie oder als engl. Aphasia

with Convulsive Disorder?® bezeichnet.

Pravalenz und Ursache des LKS sind, aufgrund der auf3erst geringen An-
zahl an Erkrankten, weitgehend unbekannt. Nach Cummings (2008: 299f.),
die sich auf die Untersuchungen von Simms und Schum (2000: 150)
bezieht, macht das Landau-Kleffner-Syndrom lediglich 0,2% aller Epilep-
sien im Kindesalter aus. Uberdies verweisen diese auf einen Zusammen-
hang zwischen LKS und den Ableitungen im EEG, die in allen Fallen einen
elektrischen Status epilepticus im Schlaf mit langsamen Wellen (ESES,
siehe dazu CSWS, Kap. 4.8.3) zeigen?’. Dabei konnen diese Irregularitaten
im EEG auf eine Hemisphare beschrankt sein oder bilateral auftreten.
Charakteristisch fur das LKS ist das Auftreten in Arealen des Scheitel- und
Schlafenlappens. Aullerdem wird davon ausgegangen, dass dem LKS als

Ursache ein ,entziindlicher enzephalitischer Prozess“?® zugrunde liegt.

24Von den urspriinglich sechs Kindern wurden nur jene fiinf Kinder untersucht, die eine
Aphasie in Zusammenhang mit Krampfanfallen bzw. Epilepsie entwickelt hatten (cf.
Landau & Kleffner 1957: 523), jenes Kind, das die Stérung aufgrund einer schwerwiegen-
den Kopfverletzung aufwies, wurde von der Untersuchung ausgeschlossen.

25 Cf. Cummings 2008: 299.

26 URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/landau-kleffner-syn-
drome [17.01.2019].

27 |ch mochte an dieser Stelle auf die untersuchten Kinder in der Studie von Van Bogaert
und Kollegen (2013) hinweisen, wo die Kinder in der Anfangsphase der Erkrankung keine
auffalligen EEG-Ableitungen zeigten. Ein unauffalliges EEG Bild also LKS nicht automa-
tisch ausschlie3t, sondern vielmehr in regelmaRigen Abstadnden wiederholt werden sollte.
28 URL.: https://www.dimdi.de/static/de/klassifikationen/icd/icd-10-gm/kode-suche/htmigm
2019/block-f80-f89.htm [15.01.2019].
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Wie bei der Rolando-Epilepsie (siehe dazu Kap. 4.8.1) zeigt sich auch beim
Landau-Kleffner-Syndrom in der Mehrheit der Falle keine Beeintrachtigung
der allgemeinen Kognition. Samtliche kognitiven Fahigkeiten, sowie die
visuelle Wahrnehmung und auditive Verarbeitung, mit Ausnahme
sprachlicher Reize, als auch das Verstandnis fir Symbolsprache, nicht
jedoch gesprochener Sprache, bleiben den betroffenen Kindern zumeist
erhalten. Eine weitere Uberlappung findet sich in den elektrischen

Entladungen, die sich, in aller Regel, verstarkt nachts aktivieren.

Allgemeines

Das Landau-Kleffner-Syndrom zahlt zu den zehn seltensten neurologischen
Erkrankungen weltweit. Es handelt sich um ein Syndrom, das haufig mit
epileptischen Anfallen einhergeht und ausnahmslos im Kindesalter seinen
Anfang nimmt. Vom LKS sind doppelt so viele Jungen wie Madchen
betroffen, wobei die Kinder haufig in einem Alter zwischen 5 und 7 Jahren
erkranken, mit einer generellen Spanne zwischen 3 und 10 Jahren (cf.
Kramer 2005: 114). Charakteristisch fur das Landau-Kleffner-Syndrom ist
der progressive Verlauf des Sprachverlustes, der zuvor bereits erworbenen
Sprachfertigkeiten, was in enger Verbindung zu den paroxysmalen
Auffalligkeiten im EEG steht (cf. Baumgartner 2001: 154). Insbesondere
geht es um den nachts auftretenden elektrischen Status epilepticus (ESES,
engl. electrical status epilepticus during slow-wave sleep) im sogenannten
slow-wave sleep (Schlaf mit langsamen Wellen), den das Kind erst einige
Stunden nach dem Einschlafen erreicht (siehe auch Kap. 4.4, 4.5 und
4.8.3).

Symptome

Die Kinder durchlaufen zunachst einen unauffalligen Erstspracherwerb und
entwickeln sich in jeder Hinsicht neurotypisch. Das Landau-Kleffner-Syn-
drom aul3ert sich Ublicherweise an ersten Sprachverstandnisproblemen des
Kindes, die im frihkindlichen Alter, meist zwischen 3 und 7 Jahren auftreten
(cf. Kramer 2005: 114). Die Storungen der Sprache kénnen schleichend,
Uber Tage oder Monate, oder in extremen Fallen, akut, innerhalb weniger
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Stunden, auftreten. Dabei verlieren die Kinder fur gewdhnlich als Erstes die
Fahigkeit gesprochene Sprache zu verstehen, wobei das Verstandnis fur
Symbole jedoch erhalten bleibt (siehe dazu Kap. 6.5.3; Deonna et al. 2009).
In manchen Fallen geht das fehlende Sprachverstandnis mit einer Storung
der Sprechfahigkeit einher oder kann, wenn auch nur in sehr seltenen Aus-
nahmen, ausschlieBlich das Sprechen betreffen. Diese schwerwiegende
Sprachverstandnisstorung (siehe dazu Kap. 5.2.1), stort das Verstandnis
auf phonologischer, lexikalischer und syntaktischer Ebene. In vielen Fallen
wird die fehlende Fahigkeit zur Sprachperzeption der Kinder zunachst als
Sturheit oder Unwilligkeit zu gehorchen fehlinterpretiert, oder sie werden

falschlicherweise als horgeschadigt eingestuft (cf. Baur 1996: 6).

Aufgrund der Beeintrachtigung des Sprachverstandnisses entwickelt sich
auch die produktive Anwendung der Sprache zurlck. Die Kinder kénnen
von Wortfindungsstérungen, phonologischen Paraphasien, Dyslalien, Neo-
logismenbildung und einem eingeschrankten Arbeitsgedachtnis betroffen
sein. Dies kann in einigen Fallen dazu fuhren, dass die Kinder komplett ver-
stummen (siehe dazu Mutismus, Kap. 5.2.9). Ebenfalls beobachtbar, wenn
gleich wesentlich seltener finden sich Stérungen der Sprechmelodie (pro-
sodische Stérungen, von Intonation, Betonung und Rhythmus) und Sprech-

apraxien.?®

Es ist feststellbar, dass alle Kinder, die an dem Landau-Kleffner-Syndrom
erkranken, samtliche sprachliche Fahigkeiten verlieren, die bis zum
Auftreten der Erkrankung vorhanden waren, wobei hier von einer
erworbenen Aphasie zu sprechen ist. Das bedeutet, dass alle sprachlichen
Modalitaten betroffen sein konnen. In diesem Zusammenhang mochte ich
darauf hinweisen, dass die Kinder haufig vor Erwerb der Schriftsprache und

Lesekompetenz erkranken.

2% F{ir eine detaillierte Beschreibung der einzelnen Stérungsbilder siehe Kapitel 5.2.
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Kinder mit LKS verflgen Uber eine eingeschrankte Aufmerksamkeits-
spanne und zeigen mitunter massive Verhaltensauffalligkeiten, die jenen

von Autisten dhnlich sind.

Das Landau-Kleffner-Syndrom tritt oft (bei 3 von 4 Kindern3°) in Verbindung
mit epileptischen Anfallen auf, wobei diese von den nachtlichen Entladun-

gen im Gehirn zu unterscheiden sind (siehe dazu Abb. 17).

Beim LKS sind einfache fokale, motorische Anfalle am Verbreitesten (Zu-
ckungen der Beine oder Arme), wobei es auch generalisierte tonisch-kloni-
sche Anfalle (krampfend-schittelnd), die den gesamten Korper betreffen,
oder atypische Absenz-Anfalle (Starren verbunden mit leichten zuckenden
Bewegungen der Lippen oder Blinzeln). In Abhangigkeit der betroffenen
Gehirnregion konnen jedoch ebenso Empfindungen ausgelost werden
(Kribbeln).

Abb. 17: Spitzen und Wellen in der EEG Ableitung bei Landau-Kleffner-Syndrom3'

30 Cf. URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/landau-kleffner-
syndrome [17.01.2019].

31 Abbildung entnommen aus: URL: http://slideplayer.com/slide/4642559/ (Patel, S. 42)
[17.01.2019].
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Therapie

Vor allem bei Anfallen, die auf bestimmte Hirnregionen beschrankt sind, die
nicht entfernt werden kdnnen, wird als Therapie haufig ein operativer Ein-
griff eingesetzt, in der im zerebralen Kortex eine Reihe von oberflachlichen
Schnitten angebracht werden (Multiple Subpiale Transsektion, siehe Kap.
6.2.2), um die Verbreitung auf benachbarte Hirnregionen zu unterbrechen
und dadurch die epileptischen Anfalle, bzw. das Ubergreifen auf andere
Areale, zu reduzieren oder gar zu eliminieren. Diese oberflachlichen Ein-
schnitte im zerebralen Kortex kdnnen, sofern sie sprachrelevante Areale

betreffen, zu einer gewissen Einschrankung der Sprachfunktionen flhren.

Bleibt das epileptische Muster im EEG, trotz medikamentoser oder operati-
ver Maldnahmen auch weiterhin bestehen, so sinkt die Wahrscheinlichkeit,
dass die betroffenen Kinder ihre volle Sprachfahigkeit zuriickgewinnen, wo-
ran eindeutig der Zusammenhang zwischen den Entladungen im Gehirn

und den Auswirkungen auf das Sprachsystem zu erkennen ist.

In einem Alter von 15 bis 16 Jahren endet das LKS oft auf spontane Weise.
Wahrend ein Drittel der Kinder sich auch sprachlich vollstandig erholt, bleibt
bei den restlichen Kindern die Stérung ihrer Sprachfahigkeit, in verschiede-

nen Auspragungen, persistent (cf. Kramer 2005: 115).
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‘ Landau-Kleffner-Syndrom im Uberblick

Erkrankungsalter zwischen 3 und 7 Jahren®, Gipfel 5. bis 7. Lebensjahr3
Erstmanifestation Onset immer im Kindesalter
‘ Geschlecht J:M 2:1, doppelt so viele Jungen wie Madchen sind betroffen
‘ Inzidenz unbekannt
‘ Pravalenz 0,2% aller Epilepsien des Kindesalters
‘ Anfille unklar (fokal, generalisiert), meist im Temporallappen, bilateral
Verlauf Beeintrachtigung des Sprachsystems, erste Anfalle im Schiaf,

Auffalligkeiten im EEG, bleibende Sprachstérung bei rund zwei
Drittel der Kinder, ein Drittel wird vollstandig gesund

Symptome erworbene Aphasie, mit einer schwerwiegenden Stérung des
Sprachverstandnisses, immer zeigen sich EEG Veranderungen
im slow-wave Schlaf, epileptische Anfalle bei 3 von 4 Kindern32

‘ Therapieform Antiepileptika, Multiple Subpiale Transsektion, Sprachtherapie

‘ Ende Spontanremission mit 15-16 Jahren

4.8.3 CSWS-Syndrom

Das unter dem Kiirzel CSWS bekannte Syndrom, das flir engl. continuous
spike and waves during slow-wave sleep steht, was soviel bedeutet wie
kontinuierliche Spike-Wave-Aktivitat im Schlaf mit langsamen Wellen, leitet
sich ab von den typischen Merkmalen, die im nachtlichen EEG sichtbar
werden (siehe dazu Abb. 18, S. 61).

Ebenso finden sich gemal Kramer (2005: 114) die Bezeichnungen
(bio)elektrischer Status epilepticus im Schlaf (engl. electrical status
epilepticus during sleep, ESES). Wie auch die anderen Syndrome zahlt das

CSWS-Syndrom zu den seltenen neurologischen Krankheiten.

32 URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/landau-kleffner-syn-
drome [17.01.2019].
33 Cf. Kramer 2005: 114.
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Abb. 18: Nachtliche EEG-Ableitung bei CSWS34

Allgemeines

Die Erkrankung manifestiert sich meist in einem Alter zwischen 2 und 10
Jahren3®, mit einem hauptsachlichen Beginn um das 4. und 5. Lebensjahr3®,
nur in sehr seltenen Fallen vor einem Alter von 2 Jahren. Auch bei diesem
Epilepsiesyndrom sind mehr Jungen als Madchen betroffen. Die Zahl der
Erkrankten bzw. die Zahl der Neuerkrankungen pro Jahr ist, aufgrund der

Seltenheit der Stérung, unbekannt.

Die Kinder entwickeln sich zunachst unauffallig und ihre kognitive
Leistungsfahigkeit bleibt trotz des Anfallsmusters im EEG anfangs erhalten.
Symptome

Das CSWS-Syndrom kennzeichnet sich durch das Vorhandensein sehr

hoher Anfallsbereitschaft des Gehirns. Wie bereits erwahnt, zeigt sich im

34 Abbildung entnommen aus: URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syn-
dromes/epileptic-encephalopathy-continuous-spike-and-wave-during-sleep-csws
[17.01.2019].

35 Cf. Kramer 2005: 114.

36 Cf. URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/epileptic-encepha-
lopathy-continuous-spike-and-wave-during-sleep-csws [17.01.2019].
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nachtlichen EEG-Bild eine ununterbrochene Aktivierung, die flr Epilepsien
typisch ist. Diese auffalligen und permanenten Entladungen, die
hauptsachlich wahrend der Phase des Einschlafens, im non-REM-Schlaf
auftreten, konnen, muassen aber nicht, mit epileptischen Anfallen
einhergehen. Bei rund 2 von 3 mit CSWS diagnostizierten Kindern ist dies
jedoch der Fall. Wie Overvliet und Kollegen (2011: 333) aufzeigen, bleiben
Kinder, die zwar nachtliche Entladungen im EEG aufweisen, aber anfallsfrei

sind, unbehandelt.

Die betroffenen Kinder zeigen meist massive Verhaltensauffalligkeiten und
die kognitive Leistungsfahigkeit nimmt bei langerem Krankheitsverlauf ab.
Ebenso kommt es neben Stérungen der sprachlichen Entwicklung, zu
psychischen und physischen Stérungen und Entwicklungsrickschritten,
und zu einer Beeintrachtigung der raumlichen Wahrnehmung (cf. Kramer
2005: 114).

Haufig nehmen die elektrischen Entladungen mit zunehmendem Alter ab
oder enden in manchen Fallen mit Einsetzen, oder auch wahrend der
Pubertat spontan. Das Sprachvermdgen der Kinder bzw. Jugendlichen
verbessert sich, sobald die epileptischen Anfalle abnehmen oder zur Ganze
enden. Leider trifft diese Prognose nicht auf alle Kinder mit CSWS-Syndrom
zu. In einigen Fallen kdnnen die Muster im EEG bis ins Erwachsenenalter
auffallig bleiben.?” Uberdies behalten die meisten Kinder eine geistige

Retardierung.

Therapie

Kinder mit CSWS-Syndrom werden mittels Antiepileptika zum Einddmmen
der Anfallshaufigkeit und -schwere, aber auch zur Unterdrickung der
ununterbrochenen bioelektrischen Aktivitat, therapiert. Zur Ruckgewinnung

der sprachlichen Fertigkeiten wird eine Sprachtherapie eingesetzt.

37 Cf. URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/epileptic-encepha-
lopathy-continuous-spike-and-wave-during-sleep-csws [17.01.2019].
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‘ CSWS-Syndrom im Uberblick

Erkrankungsalter 2 bis 10 Jahre?®, meist um das 4. und 5. Lebensjahr3®
Erstmanifestation selten vor 2 Jahren

Geschlecht 3:2, mehr Jungen als Madchen sind betroffen, wobei es keine
Jungen:Madchen konkrete Angabe gibt

‘ Inzidenz unbekannt
‘ Pravalenz unbekannt
Anfalle fokal oder generalisiert, Absencen, erhdhte Anfallsbereitschaft

kontinuierliche, epilepsiedhnliche Aktivierung im EEG wahrend
des Einschlafens (ESES)
zudem epileptische Anfalle bei 2 von 3 Kindern

Verlauf erste Anfalle im Schlaf, haufig bleiben die EEG Veranderungen,
bleibende Sprachstérung bei mehr als der Halfte der Kinder,
haufig bleibt eine geistige Retardierung

Symptome Auffalligkeiten im Verhalten, ab einer Dauer von mehr als einem
Jahr nehmen die kognitiven Leistungen ab, Stérungen der
Sprachentwicklung, nachtliche EEG-Ableitung zeigt permanente

Aktivierung
‘ Therapieform Antikonvulsiva, Sprachtherapie, Cannabinoide
‘ Ende Spontanremission der Epilepsie nach der Pubertat

4.8.4 Rasmussen-Syndrom

Das Rasmussen-Syndrom (auch: Rasmussen-Enzephalitis, Epilepsia
partialis continua (EPC)), benannt nach dem kanadischen Neurologen
Theodore Rasmussen (1910-2002), der zusammen mit Kollegen, das
Syndrom erstmals 1958 beschrieben hat (cf. Rasmussen et al. 1958),
definiert sich als eine neurologische, chronische Erkrankung des
Kindesalters. Charakteristisch fur das Syndrom ist dessen progressiver
Verlauf bis hin zu einem ganzlichen kognitiven Verfall, des Weiteren eine
Epilepsie, die sich pharmakoresistent zeigt, sowie der einseitige

(unilaterale) Befall des zerebralen Kortex (cf. Varadkar et al. 2014: 195).

38 Cf. Kramer 2005: 114.
39 Cf. URL: https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/epileptic-encepha-
lopathy-continuous-spike-and-wave-during-sleep-csws [17.01.2019].
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Allgemeines

Bei der Rasmussen-Enzephalitis handelt es sich um eine extrem seltene
Erkrankung, die weniger als 1% aller Epilepsien des Kindesalters ausmacht
(cf. Kramer 2005: 122). Gemal} Bien und Kollegen (2013: 543) handelt es
sich (fur Deutschland) um 2,4 Erkrankungsfalle auf 107 (= 10 Millionen)

Menschen.

Die Seltenheit der Erkrankung und die daher nur wenigen zu
verzeichnenden Falle, gestalten die Erforschung des Rasmussen-

Syndroms im Hinblick auf Ursachen und Symptome aulRerst schwierig.

Typischerweise erkranken die Kinder vor einem Alter von 10 Jahren, haufig
rund um das funfte Lebensjahr, mit einer generellen Spanne zwischen 14
Monaten und 14 Jahren (cf. Kramer 2005: 122).

Symptome

Zu Beginn der Erkrankung zeigen sich erste epileptische Anfalle, die fokal
auftreten und in allen Fallen auf eine GroRhirnhalfte beschrankt sind. Im
weiteren Verlauf nehmen die epileptischen Anfélle an Frequenz und
Intensitat zu und lassen sich fir gewdhnlich nicht durch Medikamente,
sondern erst durch chirurgische MalRnahmen (Abkoppeln oder ganzheit-
liches Entfernen einer Hemisphare, siehe Kap. 6.2.1) eindammen (cf.
Granata 2003: 239).

Die Entladungen finden mehrheitlich in der Scheitel- und Schlafenregion,
also im Parietal- und Temporallappen (siehe dazu Abb. 5, S. 22), statt und

bilden in der EEG-Ableitung zentrotemporale Spitzen.

Therapie

Haufig sprechen die betroffenen Kinder auf keine nicht-invasive Behand-
lungsmethode an. Das bedeutet, dass die Anfalle bzw. Entladungen im
Gehirn nicht durch Einnahme von Antiepileptika unter Kontrolle gebracht

werden konnen.
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Nachdem es sich, wie bereits oben erwahnt, um einen progressiven Verlauf

mit immer haufigerer Dichte der Anfalle handelt, und sich diese zunehmend

ungunstig auf die kognitive Entwicklung auswirken, werden entweder grol3e

Teile der GroBhirnrinde, oder aber die gesamte erkrankte Hemisphare

entfernt, um eine weitere Ausbreitung zu verhindern.

Ohne neurochirurgischen Eingriff kommt es zu halbseitigen, leichten

Lahmungen und zu einer massiven Beeintrachtigung der geistigen

Leistungsfahigkeit. Unbehandelt fuhrt die Krankheit zu schwerwiegenden

zerebralen Stérungen, die letztlich mit dem Tod enden.

Rasmussen-Syndrom im Uberblick

Erkrankungsalter
Erstmanifestation

14 Monate bis 14 Jahre, (Spitze: um 5 Jahre)
meist vor 10 Jahren40

Geschlecht
Jungen:Madchen

1:1, gleich viele Jungen wie Madchen sind betroffen

Inzidenz 2,4 Erkrankungen von 107 Menschen pro Jahr

Pravalenz unbekannt, weniger als 1% aller Epilepsien des Kindesalters

Anfille fokal oder generalisiert, mit zunehmender Verkiirzung der
zwischenzeitlichen Abstande, einfache motorische Anfélle bis
hin zu Status epilepticus

Verlauf ohne Hemispharektomie: halbseitige, leichte Lahmung (Hemi-
parese) und Beeintrachtigung der kognitiven Leistung

Symptome erworbene Aphasie, zentrotemporale Spitzen hauptsachlich im

Parietal- und Temporallappen

Therapieform

Medikamentése Behandlung meist erfolglos

kortikale Resektion (Teile der GroRBhirnrinde werden entfernt)
Entkopplung der anfalligen Hemisphare oder in schwerwiegen-
den Fallen Hemispharektomie (Entfernung einer Gehirnhalfte)

Ende

Anfalle stoppen nach dem chirurgischen Eingriff

40 Cf. Kramer 2005: 122.
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4.9 Vergleich der Epilepsiesyndrome

Alle im vorangehenden Kapitel beschriebenen Epilepsiesyndrome finden
sich in Tabelle 4 zusammengefasst*!. Ausnahmslos nehmen diese ihren
Anfang in der frihen Kindheit, mit durchschnittlich 2 Jahren, als frihesten
Zeitpunkt und einem tendenziellen durchschnittlichen Gipfel bei 5 Jahren.
Das bedeutet, dass die Kinder fur gewohnlich, durch Eintreten der Er-
krankung, nicht bis zum Erwerb der Schriftsprache gelangen, und auch,
dass der Prozess des Spracherwerbs in seinem Fortschreiten dadurch

empfindlich gestdrt werden kann (vgl. dazu Tab. 1, S. 32).

Von allen vier Syndromen verlauft die Rolando-Epilepsie am gutartigsten,
gefolgt von Landau-Kleffner-Syndrom und CSWS-Syndrom. Die ungunstig-

ste Prognose zeigt sich fir das Rasmussen-Syndrom (EPC).

41 Tabelle 4 versteht sich als zusammenfassende Ubersicht der wesentlichen Merkmale
der Epilepsiesyndrome, die ich aus den einzelnen Uberblickstabellen erstellt habe. Aus
Platzgriinden muss ich dabei auf die Angabe jedes einzelnen Verweises verzichten und
verweise daher auf die Uberblickstabellen auf den Seiten 54, 60, 63 und 65 dieser Arbeit,
wo diese ausfihrlich angegeben sind.
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Wie sich anhand der Ubersicht (siehe Tab. 4) erkennen lasst, ist jenes Epi-
lepsiesyndrom mit dem gunstigsten Verlauf auch das haufigste im Kindes-
und Jugendalter mit rund 20%. Aullerdem lIasst sich daran ablesen, dass
ein Epilepsiesyndrom je seltener es ist, sich umso schwerwiegender in

seinem Verlauf gestaltet.

Alle Syndrome zeigen eine Aktivitat im nachtlichen EEG, lediglich zeigt sich
diese bei der Rolando-Epilepsie nicht ununterbrochen und auch nicht so
ausgepragt wie bei LKS, CSWS und EPC.

Bei allen vier neurologischen Krankheiten kommen fokale Anfallsformen
tendenziell haufiger vor als generalisierte. Bei der Rolando-Epilepsie kann
einem Anfall eine Aura vorhergehen. Einzig beim Rasmussen-Syndrom
nehmen sowohl die Anfallshaufigkeit als auch die Schwere der Anfalle in
dessen Verlauf drastisch zu und kénnen bis zu einem Status epilepticus
fuhren (siehe dazu Kap. 4.5). In manchen Fallen kénnen die Anfalle

bleibende kognitive Einschrankungen hervorrufen (CSWS, EPC).

Die sprachlichen Auswirkungen der Syndrome zeigen eine erworbene
Aphasie bei LKS und EPC. Alle vier Erkrankungen wirken sich jedoch auf

die Sprachproduktion oder -perzeption unglnstig aus.

Als TherapiemalRnahmen werden zuerst Medikamente zur Anfallskontrolle
verabreicht, erst wenn sich der beabsichtigte Erfolg durch diese Behand-
lung nicht zeigt, werden Kortikosteroide erganzt (LKS) und operative
Methoden Uberlegt (LKS, EPC), die allesamt durch eine Sprachtherapie

unterstutzt werden.

Die Syndrome haben wie bereits erwahnt einen altersabhangigen Beginn,
drei der Krankheiten enden fir gewohnlich ebenso spontan wie sie ange-
fangen haben (Rolando-Epilepsie, LKS und CSWS). Allein fir das
Rasmussen-Syndrom zeigt sich ein Anfallsende erst nach einem

neurochirurgischen Eingriff.
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5 Auswirkungen auf das Sprachsystem

Die zuvor behandelten Epilepsiesyndrome kdnnen sich auf das in

Entwicklung befindliche Sprachsystem mitunter verheerend auswirken.

Nachdem alle in dieser Arbeit angefuhrten Syndrome (Kap. 4.8) tendenziell
zwischen einem Alter von zwei bis funf Jahren zum ersten Mal auftreten
(siehe dazu Tab. 4, S. 67), hat das Kind bereits einige Phasen des
Spracherwerbs (vgl. Tab. 1, S. 32) absolviert. Je spater eine Epilepsie oder
die damit einhergehenden elektrischen Entladungen im Gehirn ihren
Anfang finden, desto héher sind die Chancen des Kindes auf einen weiteren
positiven Sprachentwicklungsverlauf bzw. auf die Rickgewinnung friher

bereits erworbener sprachlicher Fahigkeiten.

Epilepsie oder anders gesagt die synchronen elektrischen Impulse im
Gehirn, kdnnen dazu fuhren, dass bei Kindern die Fahigkeit Sprache zu
erwerben, behindert oder eingeschrankt wird bzw. in drastischen Fallen zur
Ganze verloren geht. Dies basiert auf der Tatsache, dass die
kommunikationswutigen Neuronen an ihrer Informationsweitergabe

behindert werden.

Generell werden Verbindungen zwischen Neuronen, die haufig bendtigt
werden, mit der Zeit starker und somit stabiler. Durch die abnormen
elektrischen Aktivitaten im Gehirn, werden diese Verbindungen in ihrem
Starkungs- bzw. Ausbauprozess gestort und das neuronale Netzwerk in

dessen Aufbau mitunter massiv behindert.

Stoérungen der sprachlichen Entwicklung (siehe Kap. 5.2) resultieren aus
einer zentralen Schadigung des Gehirns oder einer mehr oder weniger
schwerwiegenden Schadigung des Gehirns nach einer Phase des
Spracherwerbs, wobei dieser sich noch in der Entwicklung befindet, also
nicht als abgeschlossen gilt. Dabei wird, wie in Kapitel 2.4 erlautert, von
einer Spezialisierung der beiden Gehirnhalften ausgegangen. Fur

sprachliche Funktionen bedeutet dies eine linkshemispharische Dominanz.
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Je nach Art und Ausmal} der Schadigung kénnen verschiedene Ebenen

und Modalitaten der Sprache betroffen sein.

Overvliet und Kollegen (2010: 550) weisen in diesem Zusammenhang auf
die Mdglichkeit hin, dass die Storungen der Sprachentwicklung durch die
Fehlfunktion des betroffenen neuronalen Netzwerkes verursacht bzw. her-
vorgerufen werden, aufgrund der daraus resultierenden Desorganisation,
da diese ineffizienter arbeiten, im Vergleich zu unauffalligen neuronalen

Netzwerken.
Sprachstorungen

Der Begriff Sprachstérung (cf. Glick 2010, s.v. Sprachstérung) vereint in
sich samtliche Beeintrachtigungen der Spontansprache und der
Schriftsprache, sowohl auf rezeptiver (Sprachverstehen, Verstehen
geschriebener Sprache) als auch auf produktiver (Sprachproduktion)
Ebene, sofern diese mit einer Schadigung oder Dysfunktion des Cerebrums
einhergehen und die Defizite nicht aufgrund von Einschrankungen des
Gehors verursacht werden. Abzugrenzen sind Sprachstérungen ebenfalls
von Stimm- und Sprechstdérungen, deren Ursache haufig keiner zerebralen

Schadigung zugeschrieben werden kann.

Eine umfassende Stérung, des sich in Entwicklung befindlichen Sprach-
systems, liegt vor, wenn Kinder eine Aphasie erwerben, wie dies beim
Landau-Kleffner-Syndrom (siehe Kap. 4.8.2), beim Rasmussen-Syndrom
(siehe Kap. 4.8.4) und in seltenen Ausnahmefallen bei der Rolando-

Epilepsie (siehe Kap. 4.8.1) der Fall ist.
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5.1 Erworbene Aphasie im Kindesalter

Erworbene Aphasien bei Kindern sind von jenen bei Erwachsenen darin zu
unterscheiden, dass kein abgeschlossener Spracherwerb bei eintretendem

Sprachverlust vorliegt.*?

In den unter Kapitel 4 dieser Arbeit behandelten Epilepsiesyndromen bei
Kindern gehen das Landau-Kleffner-Syndrom (LKS, Kap. 4.8.2), das
Rasmussen-Syndrom (Kap. 4.8.4) und in seltensten Fallen die Rolando-

Epilepsie (Kap. 4.8.1) mit einer erworbenen Aphasie einher.

Dabei sind die sprachlichen Auswirkungen beim Landau-Kleffner-Syndrom
gleich zu Beginn am offensichtlichsten. Die Kinder verlieren bei Auftreten
der Erkrankung zunéchst die Fahigkeit gehdrte sprachliche AuRerungen zu
verstehen. Da die Kinder nicht mehr dazu in der Lage sind, gesprochene
Sprache zu entschlisseln, kdénnen sie auch sich selbst nicht mehr
verstehen. Dies beruht auf der akuten Einschrankung die Laute von
Konsonanten und Vokalen nicht mehr diskriminieren und identifizieren zu
kénnen (cf. Denes 1998: 511; cf. Denes et al. 1986). Der Verlust des
Sprachverstehens kann in einer fehlerhaften Aussprache resultieren (cf.
ebenda; siehe auch Dyslalie, Kap. 5.2.7), die dazu fuhren kann, dass die
Kinder keine Initiative mehr zeigen zu Sprechen und nahezu oder
vollkommen stumm werden (cf. Denes 1998: 511; siehe auch Mutismus,
Kap. 5.2.9). Uberdies gesellen sich in weiterer Folge Probleme mit dem
Arbeitsgedachtnis (siehe Kap. 5.2.10) hinzu. Worter kdnnen nicht mehr
gemerkt oder abgerufen werden. Die Fahigkeit die richtigen Worter zu
finden, geht verloren, was in Wortfindungsstérungen (siehe Kap. 5.2.3)
resultiert. Ebenso zeigt sich die Sprachverstandnisstérung im Bereich der

Schriftsprache, sofern das Kind diese Kompetenz bereits erworben hatte.

42 | eischners Angabe (1987: 272) zufolge ist immer dann von einer kindlichen Aphasie zu
sprechen, wenn Hirnschadigungen bei Kindern ,deren Sprachentwicklung bereits abge-
schlossen war®, zu einem partiellen oder ganzlichen Verlust der Sprache fihrt. Die Spra-
chentwicklung, so wie ich selbst den Terminus verstehe, kann in den von Leischner
(ebenda: 273) angegebenen Fallen (7 Kinder im Alter zwischen 4 und 7 Jahren) wohl nicht
als abgeschlossen gelten.
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FUr gewohnlich erkranken die Kinder in einem Alter zwischen 5 und 7
Jahren am LKS, was bedeutet, dass das Kind fur durchschnittlich zwei
Jahre Schreiben und Lesen gelernt hat. Die Fahigkeit Geschriebenes zu
verstehen, ist in gleichem Malde betroffen, wie das Kind Probleme damit

hat, gesprochene Sprache zu verstehen.

Die sprachlichen Auswirkungen werden im Detail im folgenden Kapitel
behandelt.

5.2 Storungen der sprachlichen Entwicklung bei Epilepsie
und ESES

Als Konsequenz der Epilepsie, oder genauer der elektrischen Entladun-
gen im Gehirn treten bei allen vier zuvor genannten Syndromen in star-
kerem oder schwacherem Ausmaf Sprachentwicklungsstorungen*3 auf.
Bei Sprachentwicklungsstorungen (cf. Gluck 2010, s.v. Sprachentwick-
lungsstérung), handelt es sich um eine Stérung der sprachlichen Ent-
wicklung im Zuge des Erstspracherwerbs bei Kindern. Sprachliche Ent-
wicklungsstorungen beziehen sich in der von mir gewahlten Definition
nicht auf einen fehlerhaften Erwerb der sprachlichen Funktionen eines
sonst unauffalligen Kindes, sondern auf die Stérung der sprachlichen
Entwicklung eines Kindes, das zuvor einen unauffalligen, alterskonfor-
men Spracherwerb durchlaufen hat und es im Rahmen von zerebralen
Storungen diese bereits erworbenen Sprachfahigkeiten nur noch einge-
schrankt nutzen kann oder gar verliert. Das Kind wird in seiner sprachli-

chen Entwicklung durch dessen Erkrankung behindert.

Von Sprachentwicklungsstérungen ist nach Glick (ebenda) immer dann
zu sprechen, wenn die sprachliche Entwicklung noch im Gange, also

noch nicht abgeschlossen ist, und dieser Prozess von einer Schadigung

43 Der Begriff Sprachentwicklungsstérung versteht sich in der von mir gewahlten Verwen-
dung als Stérung der weiteren sprachlichen Entwicklung eines Kindes nach einer Phase
des unauffalligen Spracherwerbs. Zu unterscheiden ist daher eine Sprachentwicklungssto-
rung, die auf einen fehlerhaften Erwerb zurtickzufihren ist, der nicht aufgrund einer zereb-
ralen Schadigung eingetreten ist.
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des Gehirns, ungeachtet ihrer Atiologie, gestort oder ungiinstig beein-
flusst wird (vgl. dazu Leischner 1987: 275, Sprachentwicklungsbehinde-
rung). In diesem Sinne ist die Sprachentwicklungsstorung von einer er-
worbenen Sprachstérung abzugrenzen, bei der der Spracherwerb bei
Eintreten der Hirnschadigung bereits als (weitgehend) abgeschlossen
gilt. Wie dies auch fur gewohnlich bei kognitiven Kommunikationsstérun-
gen zutreffend ist.#* Bei diesen treten Sprachstérungen im Rahmen auf-
falligen Kommunikationsverhaltens nach einem Schlaganfall, Schadel-
Hirn-Trauma oder Hirnblutungen auf. Haufig sind jene Areale betroffen,
die u.a. die Aufmerksamkeit, Exekutivfunktionen oder das Gedachtnis
steuern. Dabei beruhen die Schwierigkeiten in der Kommunikation auf
einem Zusammenwirken kognitiver, behavioraler und linguistischer Vor-

gange.*

Eine Sprachentwicklungsstérung auflert sich in besonderem Malie auf
Ebene der Syntax und Morphosyntax (siehe dazu Kap. 3.5 und 3.6), wo-
bei die Kinder z. B. falsche Kasusmarkierungen benutzen oder an der
Kongruenz von Subjekt und Verb scheitern. Ebenso kommt es zu Beein-
trachtigungen im Bereich des Lexikons und der Semantik, die sich bei
Voranschreiten des Spracherwerbs negativ auf das Erlernen der Schrift-
sprache auswirken und sich in einer Lese-Rechtschreibschwache zeigen
kénnen. AuRerdem kann sich die Stérung auf das Kommunikationsver-
halten auswirken (Diskurs und Pragmatik). Haufig geht die Sprachent-
wicklungsstérung mit einer Dyslalie (cf. Denes et al. 1986; siehe auch

Kap. 5.2.7) und einer Wortfindungsstérung (siehe Kap. 5.2.3) einher.

Im Folgenden werden die einzelnen Stérungsbilder detailliert beschrieben.

44 Der Terminus der kognitiven Kommunikationsstérung ist fir die Beschreibung der Sto-
rungsbilder und der Therapieansatze nach Hofmeister (2018: 143) vollstandiger und zu-
treffender, als jener von Heidler (2006) gepragte Begriff der kognitiven Dysphasien, der
sich lediglich auf einen Teil beschrankt, und ist daher, wie sie meint, zu bevorzugen. Fir
vertiefende Literatur zu diesem Vergleich verweise ich an dieser Stelle auf die Arbeit mei-
ner Kollegin Helgrit Hofmeister (2018).

45 Cf. URL: https://www.thieme.de/de/logopaedie/kognitive-kommunikationsstoerungen-
131889.htm [04.05.2019].
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5.2.1 Sprachverstandnisstorung

Bei einer Sprachverstandnisstorung ist das Verstehen gesprochener und

geschriebener Sprache beeintrachtigt.

Das sprachliche Verstandnis fur Laute und Lautfolgen, Woérter und Satze
geht verloren, wobei diese Verstandnisdefizite dabei sowohl isoliert als
auch in Kombination auftreten kdnnen. Es missen nicht immer alle Ebenen

betroffen sein.

Wie bereits im Kapitel 4.8.2 angemerkt, ist das defizitare Sprachverstandnis
eines der ersten Symptome des Landau-Kleffner-Syndroms. Aufgrund der
Unfahigkeit der Lautidentifizierung und -differenzierung kdénnen die Kinder

Worter nicht mehr verstehen.
5.2.2 Sprachproduktionsstéorung

Bei der Stérung der Sprachproduktion handelt es sich um Auffalligkeiten bei
der AuRerung spontaner, gesprochener Sprache. Die expressive Sprache,
also das was ein Sprecher beabsichtigt hervorzubringen, kann zu jedem
Zeitpunkt, innerhalb jedes Schrittes an seiner Ausfihrung gestort werden.

So kann von der Absicht und Planung, Uber die Berlcksichtigung der
grammatikalischen und lexikalischen Eigenheiten einer Zielsprache, bis hin

zur Artikulation jederzeit eine Stérung auftreten.

Die elektrischen Entladungen im Gehirn, die unter Epilepsie oder ESES
entstehen, kdonnen zu Auffalligkeiten fuhren im Bereich der motorischen
Funktionen (Ausfuhren der sprachlichen Absicht) oder der Exekutiv-
funktionen alle Bereiche der Planung, des Abrufs oder Zugriffs betreffend,
wenn sprachrelevante Areale von der Irregularitat betroffen sind, wie dies

bei allen vier Epilepsiesyndromen der Fall sein kann.
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5.2.3 Wortfindungsstorung

Wortfindungsstérungen sind bei Kindern meist eine temporare Beeintrach-
tigung der Spontansprache und gekennzeichnet durch relativ lange Sprech-
pausen, in denen nach dem passenden Wort gesucht wird. Sie resultieren
aus einem defektiven Zugriff auf das mentale Lexikon. Wortfindungsstorun-
gen aulern sich beispielsweise dadurch, dass Dinge nicht benannt werden
konnen. Das Kind findet nicht die richtigen Worter bzw. nicht jene Worter,
die flr die beabsichtigte AuRerung notwendig waren. Es werden dann Wor-
ter ausgewahlt, die in ihrer Bedeutung unpassend oder ihrer Form inkorrekt
sind (siehe auch Kap. 5.2.4).46

5.2.4 Paraphasie

Unter Paraphasie wird die Fehlbildung eines Wortes verstanden. Wahrend
es sich bei phonologischen Paraphasien um eine Abweichung auf Laut-
ebene handelt, zeigt sich bei den semantischen Paraphasien eine Veran-

derung auf Bedeutungsebene.

Bei der phonologischen Paraphasie werden Woarter lautlich abgewandelt,
was entweder durch Umstellung einzelner Laute, ihrer Ersetzung, Hinzufu-
gung oder Auslassung geschieht. Diese Veranderungen bewirken, dass die
Sprache der Patienten schwer verstandlich wird.

Semantische Paraphasien zeigen sich einerseits am fehlerhaften Auftreten
eines Wortes, das dem eigentlichen Zielwort semantisch ahnelt oder
andererseits daran, dass die Auswahl eines Wortes vom Zielwort grob

abweicht, d.h. Worter werden semantisch unpassend verknupft.

Phonologische Paraphasien treten z. B. in weniger schwerwiegenden
Fallen des Landau-Kleffner-Syndroms auf, wie Denes (1998: 512) angibt,

wohingegen keine semantischen Paraphasien produziert wurden.

46 Cf. URL: https://medlexi.de/Wortfindungsstoérung [20.01.2019].
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5.2.5 Neologismen

Ein Neologismus stellt eine Wortneubildung dar. Diesen Schépfungen kon-
nen entweder morphologische Bildungsmuster der Zielsprache zugrunde
liegen, oder vollig gegen die typischen Muster gebildet werden. Als Neolo-
gismen gelten auch Woérter, deren Bedeutung sich im Laufe der Zeit gean-
dert hat oder die aus anderen Sprachen entlehnt werden (cf. Glick 2010,

s.v. Neologismus).

Die Bildung von Neologismen ist auch im unauffalligen Spracherwerb ein
Phanomen, das in Verbindung mit der produktiven Anwendung morpholo-
gischer Wortbildungsmuster, zu beobachten ist. Im Rahmen einer Sprach-
entwicklungsstorung ist die Sprache des Kindes jedoch gepragt von unge-
wohnlich vielen neuen Wortkreationen, was auf einen gehemmten Zugriff
auf das mentale Lexikon schliel3en lasst, also auf einer eingeschrankten

Abrufbarkeit bereits erworbener Lexeme.

Wie Denes (1998: 512) fur einen Fall in LKS angibt, zeigen sich insbeson-
dere in der ersten Phase Erholungsphase nach urspringlichem Sprachver-
lust eine Vielzahl an Neologismen, die jedoch mit zunehmender Ruckge-

winnung der sprachlichen Fahigkeiten vollig verschwinden.
5.2.6 Verbal-auditive Agnosie

Nach Gluck (2010, s.v. Agnosie) ist die verbal-auditive Agnosie eine Form
der Sprachentwicklungsstorung, die als besonders drastisch einzustufen
ist. Bei dieser Art der Agnosie zeigen sich die betroffenen Kinder aulder
Stande, trotz intakten Gehors, Spontansprache differenziert wahrnehmen
zu kénnen, wie dies beim Landau-Kleffner-Syndrom der Fall ist (siehe dazu
Kap. 4.8.2). Die Verarbeitung von Sprache, rezeptiv und produktiv, ist hier
massiv in Mitleidenschaft gezogen. In manchen Fallen von erworbener
Aphasie im Kindesalter und Epilepsie zeigt sich im Anfangsstadium der Er-
krankung, dass die Kinder selbst auf non-verbale Signale (optische Zei-

chen, Gestik und Mimik) nicht reagieren (cf. Dugas et al. 1982, zit. n. Denes
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1998: 511), wovon nach einer ersten Regenerationsphase die verbal-audi-
tive Agnosie zuruckbleibt. Auch in zwei von drei analysierten Fallen bei Van
Bogaert und Kollegen (2013: 576f.) blieb die verbal-auditive Agnosie beste-

hen.

Therapieansatze, die auf der Verarbeitung von sprachlichen Reizen, bzw.
Lauten basieren sind bei der verbal-auditiven Agnosie kaum erfolgverspre-
chend. Dem sind Therapien, die alternative Kommunikationswege nutzen,
wie Gebardensprache (siehe Kap. 6.5.3) und Schriftsprache, sofern das

Kind diese Kompetenz bereits erworben hat, vorzuziehen.
5.2.7 Dyslalie

Im Allgemeinen steht eine Dyslalie in Verbindung mit einer Sprachentwick-
lungsstorung (Kap. 5.2), bei der es sich um eine Storung der Aussprache
handelt. Doch es ist nicht nur Lautbildung eingeschrankt, sondern auch die
Lautwahrnehmung (cf. Glick 2010, s.v. Dyslalie). Eine Dyslalie aufert sich
bei den betroffenen Kindern z. B. in Stammeln oder durch das Ersetzen be-
stimmter Laute. Werden distinkte Laute auf systematische Weise durch ei-
nen anderen Laut ersetzt, der ebenso aus dem Phoneminventar der Ziel-
sprache stammt, so handelt es sich um eine Paralalie (cf. Glick 2010, s.v.

Paralalie).

Beim Landau-Kleffner-Syndrom kommt es aufgrund der eingeschrankten
Wahrnehmungsfahigkeit (Diskrimination und Identifikation von Vokalen und

Konsonanten) zu einer fehlerbehafteten Aussprache (cf. Denes et al. 1986).
5.2.8 Echolalie

Bei der Echolalie (cf. Gluck 2010, s.v. Echolalie) handelt es sich, wie der
Name vermuten lasst um eine Stérung der Sprachproduktion, in der ein o-
der auch mehrere Woérter wiederholt werden. Im friihen Spracherwerb (bis
zu einem Alter von rund 2 Jahren) zeigt sich die Echolalie charakteristisch

fur das Nachahmen eben gehdrter Laute und Lautfolgen. In Bezug auf
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sprachliche Stérungen handelt es sich bei einer Echolalie um das automa-
tisierte Nachsprechen bzw. Wiederholen von Woértern ohne den Diskurs

weiterzufihren.
5.2.9 Mutismus

Ein Mutismus (cf. Glick 2010, s.v. Mutismus) liegt dann vor, wenn ein Kind,
wahrend oder nach vollendetem Spracherwerb, das Sprechen verweigert.
Es kann sich dabei entweder um ein beabsichtigtes vollkommenes Schwei-

gen handeln, oder um eine reine Sprechverweigerung.

Im Falle jener Kinder, deren Verstehen von Sprache aufgrund einer Sprach-
verstandnisstérung (siehe Kap. 5.2.1) beeintrachtigt ist, wie dies u.a. beim
Landau-Kleffner-Syndrom (siehe Kap. 4.8.2) auftritt, ist die Sprechverwei-
gerung, bzw. das komplette Stillschweigen ein direktes Resultat der Frust-

ration gegenuber der Unfahigkeit gesprochene Laute zu entschlisseln.
5.2.10 Storungen des Arbeitsgedachtnisses

Das Arbeitsgedachtnis, besser bekannt unter dessen engl. Bezeichnung
working memory, zeigt sich, ahnlich wie der Arbeitsspeicher eines Com-
puters, flr kognitive Verarbeitungsprozesse verantwortlich. Samtliche
wahrgenommenen Informationen, egal welcher Art, werden im Arbeits-
gedachtnis zwischengespeichert, analysiert und weiterverarbeitet.
Dadurch, dass das Arbeitsgedachtnis alle unsere Sinneseindricke auf-
nimmt ist dessen Kapazitat rasch erreicht, weshalb irrelevante Informati-

onen rasch wieder geléscht werden.*’

Fir die Sprachverarbeitung bedeutet dies das kurzweilige Behalten, Analy-

sieren und Auswerten sprachlicher Auierungen oder Eindriicke.

47 Cf. URL: https://www.neuronation.de/gedaechtnistraining/arbeitsgedaechtnis-funktion
[20.01.2019].
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Zu Dysfunktionen des Arbeitsgedachtnisses, kommt es, wenn die Epilep-
sie, oder epilepsietypischen Entladungen im Parietal- oder Temporallap-
pen auftritt. Dadurch werden jene Areale ungulnstig beeinflusst, die sich
flr exekutive Funktionen*® (Steuerungs- und Leitungsfunktionen) verant-

wortlich zeigen und somit die Verarbeitungsprozesse storen.

Betroffenen Personen fallt es schwer, die erhaltenen sprachlichen Informa-
tionen zu behalten und dem Diskurs einer Unterhaltung zu folgen, basierend

auf der Dysfunktion der notigen metakognitiven Prozesse.

Das Arbeitsgedachtnis kann jedoch trainiert werden, was nicht nur zu einer
Verbesserung der Informationsmenge und ihrer Verarbeitung zu Gute flihrt,

sondern auch zu einer Erh6hung der Konzentrationsfahigkeit.

Bezugnehmend auf die in Kapitel 4.8 genannten Epilepsiesyndrome unter-
suchten Myatchin und Kollegen (2009) die Informationsverarbeitung in Kin-
dern mit Rolando-Epilepsie. Es handelte sich um eine visuelle Arbeitsge-
dachtnisaufgabe, wobei sich bei den Kindern mit Rolando-Epilepsie im Ver-
gleich zu den unauffalligen Kontrollkindern, die altersmafRig Ubereinge-
stimmt wurden, eine erhohte zerebrale Verarbeitungsleistung in Form ver-
starkter kortikaler Aktivierungen zeigte, was den Autoren zufolge darauf zu-
ruckzufihren sei, dass die Rolando-Epilepsie-Kinder, bei der Verarbeitung
visueller Stimuli, mehr Gedachtnisleistung erbringen mussen, um dasselbe

Leistungsniveau wie die Kontrollkinder zu zeigen.

48 Cf. Deutsche Gesellschaft fiir Neurologie unter URL: https://www.dgn.org/images/red_
leitlinien/LL_2008/archiv/Il08kap_102.pdf [20.01.2019].
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Weitaus seltener als die zuvor genannten Stérungsbilder finden sich bei den

Kindern die folgenden:
5.2.11 Prosodische Storungen

Storungen der Prosodie, also der Sprachmelodie, beziehen sich auf die
lautlichen Eigenschaften sprachlicher Einheiten (Worter, Satze). Prosodi-
sche Stérungen zeigen sich als Auffalligkeiten in der Intonation und der Ak-
zentuierung, sowie der Berucksichtigung von Pausen (cf. Glick 2010, s.v.

Prosodie).
5.2.12 Sprechapraxie

Bei einer Apraxie des Sprechens handelt es sich um eine Stérung, bei der
sprachliche Ablaufe nicht mehr adaquat organisiert und koordiniert werden
konnen, was sich im produktiven Sprachgebrauch an Substituierungen und

Artikulationsfehlern bemerkbar macht (cf. Glick 2010, s.v. Apraxie).
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6 Therapieformen

Zur Behandlung von Epilepsie, bzw. um die Frequenz der epileptischen
Anfalle oder der (nachtlichen) Entladungen im Gehirn zu verringern, gibt
es in der Medizin zwei vorrangig praktizierte Methoden. Zum einen ist
dies die Gabe von Medikamenten, zum anderen handelt es sich um chi-

rurgische Eingriffe, die an den Kindern durchgefuhrt werden.
6.1 Medikamentése Behandlung

6.1.1 Antikonvulsiva

Epilepsien werden meist immer, auller im Fall einer Rolando-Epilepsie,
wenn nur selten epileptische Anfalle auftreten, medikamentds behandelt.
Es gibt eine unuberschaubare Anzahl an Praparaten, die selbst bei Kindern
zur Anwendung kommen. Dabei wird mit einer niedrigen Dosierung begon-
nen und nur langsam erhoht, wenn sich keine Besserungen der Gehirnwel-

len im abgeleiteten EEG zeigen.

Diese Antikonvulsiva, auch Antiepileptika genannt, sollen die epileptischen
Anfalle verhindern bzw. stark reduzieren und damit nicht nur zu einer héhe-
ren Lebensqualitat der Betroffenen, sondern auch zu einer Verbesserung
der Spontansprache beitragen, die sich immer dann zeigt, sobald sich die
auffalligen Muster in der EEG-Ableitung positiv verandern. Das bedeutet,
dass diese Medikamente nur die Symptome, nicht aber deren Ursache be-

kampfen.

Bei der Wahl des Praparates wird auf die Kombination der Wirkstoffe ge-
achtet, um das bestmadglichste Ergebnis zu erzielen. Stellt sich der ge-
wulnschte Erfolg durch das eine oder andere Mittel nicht ein, wird auf ein
anderes Medikament umgestellt. Dies kann bis zu einem gewilnschten Ef-
fekt haufiger der Fall sein.
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Kein einziges antiepileptisches Praparat, das sich gerade auf dem Markt
befindet, ist frei von Nebenwirkungen. Wahrend die Wirkung eines Prapa-
rates ungewiss ist, bringt jedes einzelne definitiv unerwinschte Begleiter-
scheinungen mit, die sich auf das physische, psychische und emotionale
Befinden der Kinder negativ auswirkt. Haufig sind die Kinder unruhig und

hyperaktiv#?, sie konnen jedoch auch miide und antriebslos sein.
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Abb. 19: Nachtliches EEG in LKS (CSWS)5%°
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Abb. 20: Schlaf-EEG in LKS nach 1-monatiger Therapie mit einem Antiepileptikum5°

Eindeutig erkennbar ist die Verbesserung des EEG-Bildes nach Einnahme
eines Medikamentes (vgl. Abb. 20 im Vergleich zu Abb. 19).

49 Cf. URL: https://neurotransconcept.com/infos.aspx?id=impulse&article=Y-2012.1-04.P-
022 [22.01.2019].

50 Abbildungen 19 und 20 entnommen aus: URL: http:/slideplayer.com/slide/4642559/
(Patel, S. 43)[17.01.2019].
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Antikonvulsive Medikamente kdnnen jedoch neben einem positiven Effekt
auf die elektrische Aktivitat im Gehirn, dennoch zu einem ungunstigen Ver-
lauf des Sprachvermdgens fuhren, worauf Overvliet und Kollegen (2011:
338) im Rahmen ihrer Studie mit 326 Kindern hinweisen. Sie verweisen da-
bei auf jene Falle, in denen manche Antiepileptika sogar zu einer mal3geb-
lichen Verschlechterung der Spontansprache fihren, wie etwa in den von
Park und Kollegen (2005) untersuchten Kindern, bei denen die Einnahme
eines bestimmten Wirkstoffes zu Sprachstérungen, insbesondere Artikula-
tionsstérungen fuhrte oder wie von Battaglia und Kollegen (2001) dokumen-
tiert, aphasische Stérungsbilder in den Kindern hervorrief. Andererseits gibt
es auch Falle wie jenen des Buben in der Studie von Van Bogaert und Kol-
legen (2013: 576), der auf die medikamentdose Behandlung sehr gut an-
sprach und die zu einer Reduktion der elektrischen Entladungen und
dadurch zu einer sukzessiven Verbesserung seines Sprachvermdgens

(produktiv und rezeptiv) fuhrte.
6.1.2 Kortikosteroide

Bei Kortikoiden, auch unter den weiteren Bezeichnungen Kortikosteroide,
Corticosteroide oder Steroidhormone bekannt, handelt es sich um ein Hor-
mon, das standig im eigenen Korper, in der Nebennierenrinde, erzeugt wird.
Fir den Einsatz als Medikament wird es auf kuinstlichem Wege hergestellt
und zeigt dann eine weitaus starkere Wirkung auf den Korper als jenes Hor-

mon, das vom Korper selbst produziert wird.

Eingesetzt werden Kortikosteroide zur Unterstlitzung eines rascheren Er-
holungsprozesses, bei der Therapie des Landau-Kleffner-Syndroms. So
werden durch das Medikament, bzw. die Verabreichung dieser Hormone,
entzandliche Prozesse im Korper eingedammt bzw. unterbunden, sowie der
Kreislauf des betroffenen Kindes, erforderlichenfalls stabilisiert, z. B. bei
Schock, der sich im Rahmen einer akuten Notsituation, also eines epilepti-
schen Anfalls, ergeben kann. Im Falle des Rasmussen-Syndroms werden
Kortikosteroide in hoher Dosierung zur Anfallsreduktion eingesetzt (cf.
Baumgartner 2001: 154).
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Es hat eine Reihe an positiven Eigenschaften, birgt jedoch auch Risiken.
Einerseits stellt sich die korpereigene Produktion des Hormons durch die
zusatzliche Gabe ein, andererseits kann das Praparat sowohl Einfluss auf
den Fettstoffwechsel (z. B. Mondgesicht), als auch auf den Wundheilungs-
prozess nehmen, wenn es etwa zu hoch dosiert wird oder die Einnahme

Uber einen zu langen Zeitraum erfolgt.

Deshalb sollte die verordnete Dosis, ebenso wie die Behandlungsdauer,
akkurat eingehalten werden, da ein Abbruch der Behandlung zu einem
spontanen Riuckfall fihren kann. Generell wird auf die relative Sicherheit
des Medikaments hingewiesen, bei genauer Abwagung der Nebenwirkun-

gen.%’!
6.2 Operative MaBnahmen

6.2.1 Callosotomie, Kortikale Resektion, Hemispharektomie

In besonders schwerwiegenden Fallen von Epilepsie, wie etwa bei Kindern
mit Rasmussen-Syndrom (siehe dazu Kap. 4.8.4), oder wenn es keine Re-
sonanz auf die medikamentése Behandlung gibt, bei pharmakoresistentem
Verhalten, werden operative Malinahmen durchgeflihrt, um die Ausbreitung
der elektrischen Aktivitdt zu unterbinden. Eine Hemisharektomie, ebenso
wie die Durchtrennung des Corpus callosum (Callosotomie), eignet sich als
chirurgische MalRnahme, damit sich die Aktivitatspotenziale auf eine Ge-

hirnhalfte beschranken.

Bei der Hemispharektomie wird die hauptsachlich betroffene Gehirnhalfte

zur Ganze entfernt.

Werden grole Teile der GroRBhirnrinde entnommen, handelt es sich um eine
kortikale Resektion. Wenn eine Gehirnhalfte von der anderen Hemisphare

abgetrennt wird (Callosotomie), ist von einer Entkopplung, zu sprechen (cf.

51 Cf. URL: https://medlexi.de/Corticosteroide [18.01.2019].
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Granata 2003: 239). Alle drei Methoden sollen den rasch voranschreiten-

den Prozess des kognitiven Verfalls entgegenwirken.

Meist fuhren schwerwiegende Formen von Epilepsie ohne operativen Ein-
griff zu einer Hemiparese, zu einer enormen Einschrankung der kognitiven
Fahigkeiten, oder gar zum Tod. Der Eingriff wird bei Kindern durchgeflhrt,
da aufgrund der Plastizitat des Gehirns (siehe dazu Kap. 2.3) eine sehr
grole Wahrscheinlichkeit besteht, dass die Funktionen der entnommenen

Hemisphare von der anderen Gehirnhalfte Ubernommen werden.

Wie sich dies in dem Fall des an Rasmussen-Syndroms erkrankten, nieder-
landischen Kindes (7 J.), das von Borgstein und Grootendorst (2002: 473)
dokumentiert wurde, gezeigt hat. Das Madchen spricht zwei Sprachen per-
fekt, obwohl ihr die linke Gehirnhalfte, im Alter von 3 Jahren, und damit die
links-dominanten sprachrelevanten Areale entfernt worden waren (siehe

Abb. 21), was die Ubernahme der rechten Hirnhalfte eindrucksvoll zeigt.

Abb. 21: Gehirn nach Hemispharektomie (Abbildung enthommen aus: Borgstein und
Grootendorst, 2002: 473)
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6.2.2 Multiple Subpiale Transsektion

Ein weiterer neurochirurgischer Eingriff, der u.a. in ausgewahlten Fallen und
bei LKS (siehe Kap. 4.8.2) durchgefuhrt wird, ist die Multiple Subpiale
Transsektion. Bei dieser invasiven Behandlungsmethode werden oberflach-
liche Einschnitte in den zerebralen Kortex der betroffenen Areale zur Unter-
bindung der groRflachigen Ubertragung der elektrischen, abnormen Aktivi-
taten, geritzt. Dabei sollen etwaige Verbindungen unterbrochen werden, da-
mit die Aktivitat nicht auf benachbarte Areale Ubergreifen kann. Mittels die-
ser Methode sollen die Veranderungen im EEG moglichst schnell beendet
werden, um weitere Defizite zu vermeiden (cf. Baumgartner 2001: 157)%.

Wenn sprachrelevante Areale von dieser Art der Behandlung betroffen sind,

kann dies zu Beeintrachtigungen der sprachlichen Fertigkeiten fuhren.

Einige Kinder gewinnen ihre volle Sprachfahigkeit nicht mehr zurlck.
Hauptsachlich betrifft dies Kinder, bei denen trotz medikamentdser oder
operativer MalRnahmen das epileptische Muster im EEG bestehen bleibt.
Dies zeigt den Zusammenhang zwischen den epileptischen Anfallen und

den Sprachproblemen.
6.3 Ernahrung

Ketogene Diat

Bei Epilepsiesyndromen, die medikamentos nur schwer behandelt werden
kénnen, oder auch in Fallen von pharmakologischer Resistenz, wird oft eine

Ernahrungsumstellung auf eine ketogene Diat, als Therapieform, erwogen.

52 Die Multiple Subpiale Transsektion wird nur in sehr schwerwiegenden Fallen durchge-
fuhrt. Nach intensiver Recherche lasst sich feststellen, dass die Multiple Subpiale Trans-
sektion nach wie vor Anwendung findet (siehe URL: https://www.epilepsy.com/learn/trea-
ting-seizures-and-epilepsy/surgery/types-epilepsy-surgery#MST [04.05.2019], https://epi-
lepsie.he xal.de/epilepsie/operation/ [04.05.2019]), auch wenn entsprechende Publikatio-
nen zu diesem Thema schon mitunter langer zurtickliegen und kontrovers anmuten. So
berichten Wurm und Kollegen (2001: 40f.) von erfolgreich durchgeflihrten MSTs, wahrend
Hufnagel (2008: 1, URL: http://www.izepilepsie.de/home/showdoc,id,437,aid,1331.html
[04.05.2019]) 7 Jahre spater von einer ,klinischen Erprobung“ desselbigen Eingriffs mit
vielversprechender Perspektive spricht.
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Ausgehend von den Vereinigten Staaten von Amerika, wo dies schon seit
Beginn des 21. Jahrhunderts erprobt wird, kommt diese alternative Ernah-
rungsform in den letzten Jahren auch im europaischen Raum verstarkt zum

Einsatz.

Bei der ketogenen Diat ernahrt sich der Patient, fur einen Zeitraum von rund
zwei Jahren, hauptsachlich von Fetten und verzichtet auf den Verzehr koh-
lehydratreicher Lebensmittel, bei einem Verhaltnis von 4:1 oder 3:1
(Fett:Kohlehydrate). Uber die genaue Wirkungsweise der Diat herrscht zu
diesem Zeitpunkt noch Unklarheit, diese scheint aber in Verbindung zu ste-
hen mit der erhdhten Konzentration der Fette im Blut. Erganzt wird die Diat

durch noétige Mineralstoffe und Vitamine.

Erreicht werden soll durch die ketogene Diat zum einen eine Reduktion der
Frequenz und Schwere der epileptischen Anfélle, zum anderen eine signi-
fikante Herabsetzung der Antikonvulsiva, was bei rund 50% der Betroffenen
zutrifft. Beobachtbar ist in vielen Fallen ebenfalls eine gesteigerte Aufmerk-

samkeitsspanne.®?
6.4 Komplementarmedizin

6.4.1 Cannabis

Die Hanfpflanze (Cannabis sativa) enthalt rund 400 Cannabinoide, die sich
nachweislich positiv auf den menschlichen Organismus auswirken kénnen.
Diese Eigenheit ist in der chinesischen Medizin schon lange bekannt, und
wird seit dem Mittelalter zur Therapie von konvulsiven Epilepsien einge-
setzt. Wie Schulze-Bonhage (2018: 47) weiter angibt, wurden bereits 1964
als die beiden wesentlichsten Inhaltsstoffe zur Behandlung von Epilepsie-
patienten, Tetrahydrocannabinol (THC) und Cannabidiol (CBD) identifiziert.

In diesem Zusammenhang ist auf die Vertraglichkeit der beiden Cannabi-

53 Cf. URL: https://www.uniklinik-freiburg.de/epilepsie/therapie/ketogene-diaet.html
[20.01.2019].
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noide zu verweisen, die individuell sehr unterschiedlich sein kann. Die bei-
den Stoffe differieren maldgeblich in der Art ihrer psychischen Wirkung, da
sich THC, abhangig von seiner Dosierung, berauschend auswirken kann,
wahrend CBD kein Rausch- und Suchtpotential mitbringt, sondern sich

gunstig auf den psychischen Zustand auswirkt (cf. ebenda: 48).

Wie Schulze-Bonhage (2018) Gber Cannabinoide angibt:

»oie [Cannabinoide, Anm. d. Verf.] spielen eine wichtige Rolle bei der Regu-

lation der synaptischen Ubertragung. [...]. Cannabinoide sind synaptische

Ubertragungsstoffe ("Neurotransmitter") einer besonderen Art: sie werden

nicht in den synaptischen Endigungen synthetisiert, gespeichert und freige-

setzt, sondern werden im Areal der postsynaptischen Membran in Abhangig-

keit von der synaptischen Aktivitat gebildet und von hier "retrograd"” freige-

setzt, um dann die Freisetzung von Neurotransmittern zu reduzieren."54
Die Unterdrickung der Freisetzung der biochemischen Botenstoffe (Neuro-
transmitter, siehe dazu Kap. 2.2) bewirkt eine Reduktion der Glutamataus-
schittung, durch den Einsatz von THC, was bei den Patienten mit Epilepsie
eine Anfallsreduktion um 50% (Schulze-Bonhage 2018: 47f.) bewirkt. CBD
hingegen zeigt sich dafur nur wenig verantwortlich, sondern wirkt primar auf
die Kalziumkonzentration in den Nervenzellen und auf andere Transmitter-
systeme. Was genau flr den antiepileptischen Effekt sorgt, bei der Gabe

von CBD, ist, wie er angibt, noch nicht geklart.

Obwonhl bereits 1980 eine Doppelblindstudie mit epileptischen Patienten
durchgefuhrt wurde, die die Wirksamkeit der Cannabinoide THC und CBD
in Kombination, durch eine Verminderung der Anfallshaufigkeit und der
Schwere der Anfalle, eindeutig bestatigte, sind diese selbst heute noch nicht
offiziell fir den Einsatz zugelassen. Zur Behandlung bestimmter, duf3erst
schwerwiegender Formen der Epilepsie (Dravet-Syndrom, Lennox-Gast-
aut-Syndrom), die sich pharmakoresistent zeigen, ist CBD als sogenannte
orphan drug zugelassen, und kann Uberdies als Therapieversuch ange-
sucht und eingesetzt werden, wenn andere Therapien, wie medikamentdse

Behandlung oder operative Malkinahmen, nicht oder kaum erfolgreich waren

54 URL.: https://www.uniklinik-freiburg.de/epilepsie/ueber-epilepsie/cannabis-und-epilep-
sien.html [20.01.2019].
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(cf. ebenda: 48f.). Das in Kapitel 4.8.4 beschriebene Rasmussen-Syndrom,
das ebenfalls den schwer behandelbaren Epilepsiesyndromen angehdrt,

besteht keine Zulassung.

Die charakteristischen Eigenschaften von THC, als psychotroper Stoff, be-
wirken eine nur schleppende Zulassung fur den Einsatz als Antiepileptikum.
Dagegen ist CBD, das nur schwach psychoaktive Wirkstoffe enthalt, als of-
fizielles Arzneimittel bereits verfugbar, und kann legal erworben werden.
Durch die Aufnahme in die offizielle dsterreichische Arzneimittelliste wird
ein Vertrieb von CBD-haltigen Produkten, die als Arznei oder Medikament

gelten, auf Apotheken beschrankt.>®

Zur Behandlung von epileptischen Anfallen kommt vor allem ein CBD-Ol zur
Anwendung, das die Kinder oral einnehmen. Dabei wird das CBD aus der
Nutzhanfpflanze extrahiert, bei einem mdglichst geringen THC-Gehalt (<
0,2%, vs. rund 10%°¢ THC, das sich in Marihuana findet).

6.4.2 Homodopathische Therapieansatze

Als alternativ-medizinische Behandlungsmethode gilt die Homoopathie. Bei
diesem homoopathischen Heilverfahren steht vor allem die Bekampfung
der Erkrankungssymptome im Vordergrund. Dabei arbeitet der homdopa-
thische Therapeut mit den behandelnden Arzten eng zusammen, um Uber

die individuellen Symptome bestens informiert zu sein.

Meist verbinden sich die beiden Bereiche der traditionellen, medikamento-
sen Behandlung und der Homdopathie. Die homoopathische Arznei kann
dabei nicht nur zu einem positiv unterstitzenden Behandlungsverlauf, son-
dern vielmehr auch zu einer Verminderung der antiepileptischen Medika-

mente beitragen. So kdnnen homdopathische Mittel zu einer Verminderung

55 Cf. URL: https://www.stadt-wien.at/lifestyle/hanf-legalisierung.html [20.01.2019].
% URL: https://www.stadt-wien.at/lifestyle/hanf-legalisierung.html [20.01.2019].
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der Anfallshaufigkeit fihren und auch eine glnstige Prognose der Anfalls-
schwere zulassen. Eine vollstandige Anfallsfreiheit, die allein durch die Ein-

nahme homoopathischer Arznei erfolgt ware, wurde bislang nicht berichtet.

Im Gegensatz zur medikamentdsen Behandlung ist der Einsatz von homo-

opathischen Praparaten frei von Nebenwirkungen.%’
6.4.3 Wege der Anfallskontrolle

Epileptische Anfalle konnen nicht bewusst kontrolliert werden, aber es ist
moglich anfallsauslosende Faktoren zu bertcksichtigen und anfallsauslo-

sende Situationen zu vermeiden. Wie in Kapitel 4.6 zusammengefasst

Kramer (2005: 311f.) verweist noch auf eine andere Art der Anfallskontrolle,
der Selbstkontrolle. Ziel ist es, das Auftreten eines epileptischen Anfalls be-
reits in seiner ersten Erscheinung zu identifizieren und diesem gegenzuwir-
ken. Dies funktioniert bei fokalen Epilepsien, die mit einer Aura einhergehen
kénnen. Dabei wird mit Unterstiitzung der behandelnden Arzte ein Muster
fur den Ublichen Onset eines Anfalls zu ergrinden versucht und in einem
weiteren Schritt GegenmalRnahmen dazu uberlegt. Diese Methode ist auf-
wandig und zeitintensiv, der Patient selbst lernt dabei jedoch immer besser
und friher die Vorzeichen zu erkennen.

Selbst etwas dazu beitragen zu konnen Anfalle zu vermeiden, verlangt von
den Patienten jedoch auch eine aktive, bewusste Selbstreflexion, was mog-

licherweise nicht jeder Mensch erfullen kann oder méchte (cf. ebenda: 313).
6.5 Sprachtherapeutische MaRnahmen

6.5.1 Sprachtherapie

Eine Sprachtherapie sollte begleitend mit jeder anderen Therapieform ein-
hergehen. Dies hilft dabei die sprachlichen Kernkompetenzen in allen Be-

57 Cf. URL: https://www.epikurier.de/archiv/ausgabe-12011/homoeopathische-behand-
lung-der-epilepsien/ [20.01.2019].
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reichen des Sprachsystems (u.a. Grammatik, Lexikon, Phonologie, Mor-
phologie, Semantik und Pragmatik) zuriickzugewinnen, was wiederum in
besonderer Weise eine Verbesserung der psychischen Situation beglins-
tigt. Keinesfalls geht es im Rahmen einer Sprachtherapie, wie sie von Klini-
schen Linguisten und akademischen Sprachtherapeuten angeboten wird,
um eine reine Verbesserung der Spontansprache, genauer gesagt des
Sprechens, wodurch diese von einer Sprechtherapie (siehe dazu Kap.

6.5.2) differenziert werden muss.

Eine Sprachtherapie dauert erstreckt sich Ublicherweise Uber einen sehr
langen Zeitraum und dies in hochfrequenter Form. Prinzipiell wirkt sich ein
tagliches Training vorteilhaft auf den sprachlichen Verlauf aus. Es ist sinn-
voll, dass die Sprachtherapie in Form von Einzeltrainings stattfindet, um ein

individuell auf den Patienten abgestimmtes Training zu ermdglichen.

In der Sprachtherapie wird zunachst begonnen, die Sprache wieder zu
(re)aktivieren. Danach werden die einzelnen Storungsbilder betrachtet und
systematisch therapiert. Dabei werden z. B. Dinge kategorisiert oder mit
Merkmalen versehen, wie etwa Hund: (Haus)Tier, bellt, hat 4 Beine, Fell
etc. Am Ende der Therapie soll die Sprache durch Uben gebraucht und ein-
gesetzt werden, bis samtliche Fahigkeiten, zur Ganze oder teilweise, zu-
rickgewonnen wurden.%® Es ist darauf hinzuweisen, dass es zwischenzeit-
lich zu Regressionen kommen und der Prozess noch einmal wiederholt wer-

den muss, wie dies unter LKS (siehe Kap. 4.8.2) haufiger vorkommt.
6.5.2 Sprechtherapie

Wahrend es bei der Sprachtherapie (siehe Kap. 6.5.1) um die Wiederher-
stellung der sprachlichen Fahigkeiten in Bezug auf das Sprachsystem geht,
handelt es sich bei einer Sprechtherapie um die Riickgewinnung der kor-
rekten Aussprache. Das Lautinventar der Zielsprache soll wiedererlernt und

gefestigt werden.

%8 Cf. URL: https://www.neuronation.de/lernen/die-wortfindungsstoerung [20.01.2019].
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Eine Sprechtherapie kann durch Klinische Linguisten, akademische

Sprachtherapeuten oder auch staatlich geprufte Logopaden erfolgen.
6.5.3 Alternative Kommunikation

Gebardensprache

Wie in der Untersuchung von Deonna und Kollegen (2009) und Van Bogaert
und Kollegen (2013) bestatigt und bereits bei Baur (1996) dokumentiert, ist
es moglich, Gebardensprache in LKS zu erwerben, und dies obwohl die
gleichen sprachrelevanten, durch die auffalligen elektrischen Aktivierungen
beeintrachtigten, Areale bei dem Erwerb von Gebardensprache involviert

sind.

Die Gebardensprache bietet eine sehr gute Alternative zur sprachlichen
Kommunikation, bzw. gesprochener Sprache. Defiziten des Verstehens und
der daraus resultierenden Schwierigkeiten kdnnen auf diesem Wege beige-
kommen werden. Das Aufrechterhalten bzw. die Wiedererlangung einer Art
der Kommunikation ist wesentlich, um Verhaltensauffalligkeiten, die auf-

grund der Unfahigkeit sich auszudriucken entstehen, zu vermeiden.

Im Verlauf des Landau-Kleffner-Syndroms verbessert sich das Héren von
Gerauschen (cf. Denes 1998: 511), nicht jedoch das von sprachlichen Rei-
zen. Das Gehorte kann nicht entschlisselt werden, was dazu fuhrt, dass
die Laute durcheinander oder verzerrt ankommen, wie bei einem Radio mit
schlechtem Empfang (cf. Deonna et al. 2009: 79). Die Kinder wollen nicht
angesprochen werden und auch nicht zum Sprechen animiert werden, da
dies noch mehr zu ihrer Frustration beitragt. Daher reagieren die Kinder mit
Schweigen (siehe dazu Kap. 5.2.9) und verzweifeln, ob ihrer Unfahigkeit mit

ihrer vertrauten AufRenwelt in Kontakt treten zu konnen.

Wenn die visuelle Verarbeitung von aufieren Reizen erhalten ist oder riick-
gewonnen wurde, und eine generelle Bereitschaft der Familie gegeben ist,
wird mit Hilfe eines Trainers Gebardensprache gelernt. Das gibt dem Kind

die Moglichkeit sich mithilfe von Gebarden auszudricken, was sich positiv
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auf das psychische und emotionale Befinden des Kindes auswirkt. Ebenso

wird in diesen Prozess die Schule bzw. der Lehrer miteinbezogen (ebenda).

Wie Baur (1996: 65) berichtet, schwindet das Interesse an der Verwendung
von Gebarden mit der Wiedererlangung der produktiven und rezeptiven,
sprachlichen Fahigkeiten. Es zeigt sich aber auch bei manchen Kindern
eine bleibende Praferenz flir Gebarden (Deonna et al. 2009: 79), jedoch
weisen die Autoren darauf hin, dass trotz dieser Bevorzugung der Gebar-
densprache, die rickgewonnenen sprachlichen Fertigkeiten des Kindes, im
Rahmen einer Sprachtherapie (siehe Kap. 6.5.1) jedenfalls erganzt und ge-

fordert werden sollen.
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7 Resumee und Ausblick

Die beschriebenen Syndrome kdnnen harmlos oder lebensbedrohlich ver-
laufen. Bei ausnahmslos allen finden sich Auswirkungen auf das Sprach-
system auf die eine oder andere Weise, besonders in jenen Fallen, wo Tem-
poral- und Parietallappen von den elektrischen Entladungen betroffen sind.
Haufig gehen andere Auffalligkeiten mit der eigentlichen Erkrankung einher,
die psychischer, korperlicher, seelischer oder emotionaler Natur sein kon-
nen. Jeder einzelne Fall unterscheidet sich von jedem anderen Fall, was

Diagnose, Therapie und den individuellen Ausblick sehr schwierig macht.

Die Auswirkungen auf das Sprachsystem, also beispielsweise auf Gram-
matik, Lexikon, Phonologie und Semantik, variieren von Fall zu Fall und
konnen mitunter enorm sein. Ein zeitweiliger Erfolg kann durch einen epi-
leptischen Anfall, oder das nachtliche kontinuierliche Aktivierungsmuster
rasch wieder zunichte gemacht werden und zu einem Ruckfall auf anfang-
liche, bereits Gberwunden geglaubte, Storungsbilder fihren. Die Sprachent-
wicklung steht in engem Zusammenhang mit der kognitiven Entwicklung,
da ein defizitares Sprachsystem, das Kind an seiner geistigen Weiterent-
wicklung behindert, und umgekehrt flhrt eine Beeintrachtigung der Kogni-

tion zu einer Verminderung des sprachlichen Vermogens in jeder Form.

Als wesentlicher Faktor in der Epilepsie- und Sprachtherapie erweist sich
die Anfallskontrolle. Je seltener das neuronale Netzwerk in seinen Verbin-
dungsaufbauten gestort wird, desto stabiler ist es am Ende und kann seine
altersspezifische Funktion und Leistung erbringen. Mittels Antikonvulsiva,
die unterstutzt werden kdnnen von komplementarmedizinischen Behand-
lungsmethoden (Homdopathie, Cannabinoide), lassen sich gute Erfolge er-
zielen. Nur in schwerwiegenden Ausnahmefallen wird ein operativer Eingriff
empfohlen und vorgenommen. Jedenfalls ist die Epilepsietherapie ein lang-
wieriger Prozess, der haufig dann zu einem guten Ende flhrt, wenn viele

Spezialisten aus unterschiedlichen Feldern (Psychologen, Padagogen,
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Sprachheiltherapeuten, Klinische Linguisten und Arzte) zusammenarbei-
ten. In jedem Fall hat es sich gezeigt, dass die groRtmaogliche Chance der
Ruckgewinnung sprachlicher Fahigkeiten in engem Zusammenhang steht
nicht nur mit dem Beginn der Erkrankung — je friher ein Kind an einem der
Syndrome erkrankt, desto schlechter die Prognose — sondern auch mit der
Anfallskontrolle — je besser ein Kind auf die Medikamente anspricht und je
weniger Anfalle oder elektrische Entladungen sich zeigen, desto besser die

Prognose fur den weiteren Spracherwerbsverlauf.

Wahrend meiner Recherche bin ich auf zahlreiche Schicksale gestolRen.
Von Kindern, die unter einem in dieser Arbeit beschriebenen Epilepsiesyn-
drom leiden, die massive Beeintrachtigungen ihres Lebens ertragen, auf-
grund der epileptischen Anfalle, psychischen Belastungen und gravieren-
den Sprachstérungen. Es gibt Kinder, die eine Uberwaltigende Zahl an An-
fallen pro Tag haben, daher ist es verstandlich, wenn ihre Eltern alles fur
sie aufs Spiel setzen, um ihr Leben zu retten, denn jeder Anfall kann der

Letzte sein.

Fakt ist, dass viele der betroffenen Kinder meist nur unregelmafig zur
Schule gehen kénnen, weshalb soziale Kontakte und Ausbildung zurtck-
bleiben. Oft ist ihr Alltag gepragt von Untersuchungen und Therapien, sie
mussen teilweise rund um die Uhr Uberwacht werden, um im Notfall sofort
Hilfe zu erhalten. Kinder, die Epileptiker sind, nehmen standig wechselnde
Medikamente ein, die haufig nicht den gewlinschten antikonvulsiven Effekt
bringen und Uberdies ihren Organismus mit immer neuen Nebenwirkungen
belasten. Es ist sehr gut vorstellbar wie enorm die Kinder leiden mussen,
wenn ihnen dann auch noch eine hinreichende Maoglichkeit fehlt, sich mit-

zuteilen.

Daher erweisen sich alternative Kommunikationsformen, wie Zeichenspra-
che oder Gebardensprache, ebenso wie sprachtherapeutische MalRnah-
men in der Therapie als sehr effektiv. Beides sollte unbedingt so rasch als
moglich zum Einsatz kommen und zwar nicht nur in der therapeutischen

Praxis, sondern sollte Uberdies viel mehr in den Alltag integriert werden, um
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die grolitmdgliche Chance auf Ruckgewinnung der sprachlichen Fertigkei-

ten zu wahren.
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Anhang

Zusammenfassung

Die Auswirkungen erhohter Anfallsbereitschaft des Gehirns, die sich in
Epilepsien und ESES &ufern, auf das sich in Entwicklung befindliche
Sprachsystem bei Kindern, steht im Mittelpunkt dieser Arbeit. Hauptaugen-
merk liegt auf vier, im frihen Kindesalter auftretenden, Epilepsiesyndromen
(Rolando-Epilepsie, Landau-Kleffner-Syndrom, Rasmussen-Syndrom und
CSWS-Syndrom), die die Sprachentwicklung betroffener Kinder auf

unterschiedliche Weise beeinflussen kdnnen.

Fir einen umfassenden Uberblick wird die tendenzielle Entwicklung des
kindlichen Gehirns anhand von Abbildungen illustrativ dargestellt und
beschrieben. Dem folgt eine Zusammenfassung des neurotypischen
Erstspracherwerbs unter Bericksichtigung wesentlicher Schritte der

frihkindlichen Sprachentwicklung.

Danach werden in einem weiteren Kapitel die Begriffe Anfallsbereitschaft,
Epilepsie und ESES definiert. Termini, die fur das Verstandnis wesentlich
sind, werden erklart und die vier oben angefiihrten Syndrome im Detail
behandelt. Dabei liegt der Fokus darauf einen guten Uberblick zu schaffen

Ursache, Verlauf, Symptome und Auswirkungen betreffend.

Auf Basis dieser Grundlage werden die erworbenen Sprachstérungen
aufgelistet, genau beschrieben und abgegrenzt. Insbesondere wird auf die
erworbene Aphasie Bezug genommen und auf sonstige expressive und

rezeptive Storungen der Spontansprache.

Zum Abschluss werden Therapieformen diskutiert und alternative Wege der

Kommunikation aufgezeigt.
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Abstract

This thesis focusses on the effects of the general disposition (in terms of
seizures) of the brain under epilepsy and ESES to the just developing lan-
guage system of children. Particular attention will be payed to four epilepsy
syndromes, namely: Landau-Kleffner-syndrome, Rolandic epilepsy, CSWS-
syndrome, and Rasmussen syndrome which influence the language and

speech development of affected children in various ways.

Complete richly illustrated insight is given regarding the prototypical devel-
opment of the child’s brain. This is followed by a summary of the neurotyp-
ical first-language acquisition while taking into account key steps in early

childhood language development.

In addition, the neurological disposition, epilepsy and ESES will be defined,
and crucial terminology will be explained. The previously mentioned four
syndromes will be presented in detail in relation to their cause, symptoms,

course, and consequences.

On the basis of the above the acquired language and speech disorders will
be listed and described. All expressive and receptive specific language re-
lated deficits of spontaneous speech in children will be covered; with an

emphasis on acquired aphasia.

The paper will conclude with presenting forms of therapies like: medication,
operation, seizure control, cannabis, and language and speech therapy.

Alternative ways of communication will also be displayed.
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