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Zusammenfassung

Anfallsartig auftretende Génsehaut und
Kéltegefiihle konnen Symptome viszeraler
Epilepsien darstellen. Diese kdnnen isoliert
oder in iktuale Symptomkomplexe einfacher
oder komplex-partieller Anfalle eingebun-
den sein.Da selbst das iktuale Oberflachen-
EEG bei einfach-fokalen Anfallen mit auto-
nomen Symptomen hdufig keine epileptifor-
me Aktivitat aufweist, erscheinen diese Epi-
lepsien oft maskiert und werden als nicht
epileptische Funktionsstérungen oder soma-
toforme Korperstorungen fehlgedeutet. In
der vorliegenden Arbeit werden der Krank-
heitsverlauf und die Zusatzbefunde von

5 Patienten mit dem Symptom iktuale Gan-
sehaut und/oder Kaltegefiihl vorgestellt. An
diesen Fdllen ist neben der iktualen Sympto-
matologie bemerkenswert, dass es sich nicht
um tumorale Epilepsien handelte und der
Herd mit Hilfe von EEG/MEG und Imaging
zur linken (dominanten) Hemisphare latera-
lisiert wurde.

Schliisselworter
Gansehaut - Kéltegefiihle -

Viszerale Epilepsien - Krankheitsverlauf -
EEG/MEG - Imaging
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Gansehaut und Kaltegefiihl

Symptome viszeraler Epilepsien

Anféille mit Kaltegefiihlen und iktua-
ler Gdnsehaut werden nur selten als
Symptom epileptischer Anfille in der Li-
teratur erwdhnt. Schon Fere (1896) [6]
und Landau (1953) [11] beschrieben eine
iktuale Piloerektion als ,,Anfallsdquiva-
lent“. Anfille mit Piloerektion wurden
als iktuale Ginsehaut, Cutis anserina
oder Horripilation bezeichnet [5, 3].
Uber einzelne Patienten mit Ginsehaut
als iktuales Symptom wurde mehrfach
berichtet, wobei in der tiberwiegenden
Zahl Tumore [8, 3,9] als Ursache fiir die
Epilepsie vorlagen. Auch eine trauma-
tisch bedingte [2] und eine mit einem
Meningeom assoziierte Hippokampus-
sklerose [10] wurden beschrieben. Zu-
meist [2,3] lag der epileptische Fokus im
rechten Schldfenlappen. Lesser et al. [12]
berichteten jedoch auch iiber einen Fall
mit epileptischem Fokus in der linken
Hemisphire. Im Hinblick auf die Ab-
grenzung zu nicht epileptischen Phino-
menen und um eine Aussage beztiglich
Lateralisation und Lokalisation der An-
fallgeneratoren zu treffen, werden 5 Fl-
le mit iktualem Kéltegefiihl bzw. Ganse-
haut vorgestellt.

Fallbeschreibungen
Fall 1: G.R., weiblich, 75 Jahre
Anamnese
Seit dem 69. Lebensjahr ca. alle 5 Wo-
chen anfallsartige Zustdnde mit strom-

artigem Gefithl vom Brustkorb in den
Kopf auf- und in die Arme absteigend,

anschlielend ,,pilzartiger Geschmack*;
dabei Kiltegefiihl mit frostelndem Zit-
tern der Arme und des Kopfes, Zahne-
klappern fiir ca.1 min; anschliefend Hit-
zegefiihl wie bei grippalem Infekt, Ubel-
keit, Appetitminderung, Apathie, de-
pressive Verstimmung und innere Unru-
he. Wahrend dieser Attacken konne die
Patientin sprechen. Ein Bewusstseins-
verlust ist nicht aufgetreten. Diese At-
tacken treten bis zu 20-mal pro Tag im
Verlauf von 1-2 Tagen auf.

An fritheren Erkrankungen werden
eine Hemikolektomie bei Kolonkarzi-
nom, eine Struma diffusa et nodosa so-
wie eine arterielle Hypertonie angege-
ben. Auch eine reaktive depressive Stim-
mungslage bedingt durch den Tod des
Ehemannes vor 4 Jahren wurde diagno-
stiziert. Frithere EEG-Ableitungen erga-
ben bei normaler Grundtitigkeit weder
einen Herdbefund noch epileptiforme
Aktivitat.

Neurologischer Befund

Pallhypidsthesie an den Grof3zehen-
grundgelenken, sonst unauffillig.

Fiir die Uberlassung der SPECT-Befunde
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Klinik der Universitat Erlangen-Niirnberg,
sowie Herrn Prof. Fazekas, Nuklearmedizinische
Klinik der Universitat Graz gedankt.
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Goose flesh and cold shiver.
Ictal signs of visceral epilepsies

Summary

Goose flesh and cold shiver can be ictal signs
of visceral epilepsies.These visceral epi-
lepsies may occur with isolated ictal signs
during a simple partial seizure or in combi-
nation with other autonomic signs or in
complex partial seizures. Because of the un-
usual features of the ictal symptomatology,
these visceral epilepsies often are masked
and wrongly diagnosed as nonepileptic
events, e.g., somatoform disorders. Five cases
are reported with case history, neurological
findings, and results of electroencephalogra-
phy, MEG, and imaging. Interestingly, pa-
tients did not suffer from tumoral epilepsies
and the epileptic focus was lateralized to the
left (dominant) temporal lobe.

Keywords

Goose flesh - Cold shiver - Visceral epilepsies -
Disease progression - EEG/MEG - Imaging

Zusatzbefunde

MRT. Das kranielle MRT zeigte einen un-
auffilligen Befund.

Video-EEG. Eine kontinuierliche Video-
EEG-Langzeit-Ableitung im Wach-
und Schlafzustand iiber 72 h wurde mit
Oberfldchenelektroden (10/20-System
und zusitzliche Basalelektroden) so-
wie Sphenoidalelektroden beidseits
durchgefithrt. Wéahrend der aufge-
zeichneten Attacken zeigte sich initial
eine Vertiefung und Arrhythmie der
Atemtitigkeit, anschlieffend leichte
orale Automatismen sowie sprachliche
Stereotypien (,,Pilz, Pilz, Pilz...); [ sub-
jektive Angabe: Kiltegefiihl] bei Te-
stung keine bzw. verzogerte Reaktion
auf Ansprache und postiktual andau-
ernde semantische Paraphasien. Das
iktuale EEG zeigte ein rhythmisches
Theta-Anfallsmuster temporal vorne
links (Abb. 1).

Diagnose und Verlauf

Kryptogene Epilepsie mit einfach-foka-
len viszeral-affektiven Anfillen. Unter
der Therapie mit Oxcarbazepin 300-
0-300 mg Anfallsfreiheit.

Fall 2: H.Th., mannlich, 34 Jahre
Anamnese

Seit dem 13. Lebensjahr plotzlich vom
Magen aufsteigendes Frosteln,dann das
Gefiihl als ob die Umgebung weiter weg
sei und alles kleiner werde (ca. 10-
mal/Monat); spater Anfélle mit zusétzli-
cher Bewusstseinstriibung und Sprach-
stérung (ca.2-mal/Monat); selten sekun-
dér generalisierte tonisch-klonische An-
falle vorwiegend im Schlaf.

Neurologischer Befund
Rechtshinder, unauffillig.
Zusatzbefunde
MRT. Atrophie des linken Hippokampus.
Video-EEG. Interiktual: Spikes temporal
links. Iktual: Anfallsbeginn temporal

links (Abb.1).

MEG. Fokale, epileptische Aktivitdt tem-
poral links (Abb. 2).

SPECT. Interiktual: Hypoperfusion tem-
poral links.

Diagnose und Verlauf

Pharmakoresistenz, epilepsiechirurgi-
scher Eingriff (tailored resection tempo-
ral links). Histologischer Befund: Hip-
pokampussklerose; postoperativ anfalls-
frei.

Fall 3: B.R., méannlich, 47 Jahre
Anamnese

Innerlich aufsteigendes Frosteln und
Piloerektion im Gesicht und an den Ar-
men seit dem 46. Lebensjahr (ca.
1-4/Tag, Dauer bis 10 s, keine Bewusst-
seinstriibung); 4 tonisch klonische An-
fille.

Neurologischer Befund
Rechtshdnder, Wortfindungsstérungen.
Zusatzbefunde

MRT. Signalangehobene Lision tempo-
romesial links.

Video-EEG. Interiktual: Spikes und sharp-
waves temporal links mit Theta-Wellen-
Einstreuung. Iktual: Anfallsmuster (The-
ta-Wellen) frontotemporal links (Abb. 3).

Interiktuales SPECT. Hypoperfusion tem-
poral links.

Diagnose und Verlauf

Pharmakoresistenz, epilepsiechirurgi-
scher Eingriff: erweiterte selektive
Amygdalohippokampektomie links. Hi-
stologischer Befund: Hippokampusskle-
rose; postoperativ anfallsfrei.

Fall 4: R.J., mannlich, 17 Jahre
Anamnese

Seit dem 15. Lebensjahr epileptische An-
fdlle. Damals kam es im Anschluss an ei-
ne Nasennebenhdohlenentziindung, wel-
che mit Antibiotika behandelt wurde, zu
kurzdauernden Angstzustidnden, in de-
nen er auch zeitweise abwesend war und
in sich gekehrt wirkte. Der Patient be-
schreibt initial ein unbestimmtes Schwin-
delgefiihl, Ubelkeit, die rasch aufsteigt,
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Abb.1 A Fall 1: Das iktuale EEG zeigt 2 s nach Anfallsbeginn rhythmische Thetaaktivitit links

temporal

sowie ein Kiltegefithl und Génsehaut.
Dann kommt es zu einer Sprachhem-
mung bei erhaltenem Sprachversténdnis.
In weiterer Folge verliert der Patient das
Bewusstsein. Die Mutter beobachtet wéh-
rend dieser Zeit Mundbewegungen
(Schmatzen, Lippenlecken). Die Dauer
der Anfille betrdgt etwa 20-40 s, an-
schlielend ist der Patient sofort wieder
reorientiert. Keine sekundér generalisier-
ten tonisch-klonischen Anfille.

Aus der Vorgeschichte ist ein er-
schwerter Geburtsverlauf erhebbar,
frithkindliche Entwicklung war normal.

Neurologischer Befund

Diskrete zentrale Fazialisparese rechts,
ansonsten unauffillig, Linkshdnder.

Zusatzbefunde

MRT. Atrophie im Bereich der linken He-
misphire, vor allem temporal und parie-
tal sowie deutliche Volumenreduktion
des linken Hippokampus im Seitenver-
gleich.
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Video-EEG. Anfallsbeginn mit Verharren,
Sprachhemmung, Génsehaut linke obere
Extremitdt, postiktual Schwitzen rechte
obere Extremitit (Handfliche), rasche Re-
orientierung. Im iktualen EEG rhythmi-
sche 2-3/s Delta-Wellen bzw. rhythmische
Spike-wave-Komplexe links temporal.

Abb.2 P> MSI (Magnetic Source
Imaging) zu Fall 2: Die Quellenloka-
lisation fokaler epileptischer Akti-
vitdtim Magnetenzephalogramm
(MEG) zeigt temporal links ein
Cluster epileptischer Aktivitat. Die
Ergebnisse der Quellenlokalisation
sind hier in Bezug zur individuellen
Anatomie des Patienten mit Hilfe
eines koregistrierten MRT darge-
stellt (Methodikiiberblick s.[15, 16])

I
10"

Iktuales SPECT (HMPAQ, Latenz 4 s). Hyper-
perfusion im Bereich der linken Mesio-
temporalregion (Abb. 4).

FDG-PET. Verminderte Traceraufnahme
links mesiotemporal.

Diagnose und Verlauf

Pharmakoresistenz; selektive Amygdalo-
hippokampektomie links geplant.
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Abb.3 A Interiktuales EEG: Das EEG von Fall 3 zeigt steilere Thetawellen frontotemporal
links. Klinisches Anfallsymptom: Frosteln und Piloerektion im Gesicht

Fall 5: G.S., weiblich, 34 Jahre
Anamnese

Bei der Geburt Nabelschnurumschlin-
gung,im 9. Lebensmonat Fieberkramp-
fe; seit dem 5. Lebensjahr isoliertes Fro-
steln des rechten Extremitétenbereichs
oder im Kopf teilweise mit Ubergang in
sekundér generalisierte tonische bzw.
tonisch-klonische Anfille mit Kopfwen-
debewegung nach links oder rechts; zeit-
weise postiktuale Aphasie.

Neurologischer Befund

Diskrete Dysdiadochokinese rechts,
Rechtshidnderin.

Zusatzbefunde
EEG. Interiktual und iktual Fokus tem-
poromesiobasal links und 2. Fokus fron-
tomesial (Abb. 5).
MRT. Hippokampusatrophie links.

SPECT. Interiktual Hypoperfusion tem-
poral links.

Verlauf

Pharmakoresistenz, voriibergehende
Anfallsfreiheit nach tailored resection
temporal links.

Diskussion

Bei den hier vorgestellten Fillen lag eine
viszerale Epilepsie mit iktualer Piloerek-
tion und/oder Kiltegefiihl vor. Die An-
falle der Patienten waren auf einen Fo-
kus im Schlidfenlappen der dominanten,
linken Hemisphire zuriickzufiihren. In

Abb.4 P> Iktuales SPECT
(HMPAO, Latenz 4 s) von
Fall 4: Koronare Abbildung
eines interiktualen
HMPAO-SPECTs, Hyperper-
fusion im Bereich der
linken Mesiotemporal-
region. Deutlich vermehrte
Traceranreicherung links
temporomesial

allen Fillen handelte es sich um nicht
tumorale Epilepsien.

Gowers et al. [7] beschrieben das
Auftreten von Auren mit viszeralen oder
autonomen Symptomen bei 18% seiner
Patienten, die unter fokalen oder sekun-
dédr generalisierten Epilepsien litten.
Ahern et al. [2] postulierte, dass das Auf-
treten von Anféllen mit Gdnsehaut oder
Kiltegefiihl weniger auf die Atiologie
der Anfille, sondern vielmehr auf die
Lokalisation des epileptogenen Fokus
im Temporallappen zuriickzufiihren ist.
Diese These wird durch die von uns er-
hobenen Befunde bestitigt.

Bei allen 5 Patienten befand sich der
Anfallsursprung in der dominanten lin-
ken Hemisphire. Autonome Phinome
konnen durch Elektrostimulation ver-
schiedener Regionen des Temporallap-
pens ausgelost werden [9, 14]. Fiir die
Generierung autonomer Anfallssympto-
me kommen neben dem Nukleus amyg-
dala und der vorderen Temporomesial-
region auch andere Schaltstellen des au-
tonomen Netzwerkes frontoorbital,
Gyrus cinguli und vor allem die Insula-
region in Betracht. Elektrostimulationen
im Bereich des insuldren Kortex - iiber-
wiegend linkshemisphirisch - fiihrten
zu kreislaufdepressorische Veranderun-
gen [13]. Es muss noch gekldrt werden,
ob es bei autonomen iktualen Phanome-
nen eine individuelle Hemisphérendo-
minanz im autonomen Netzwerk der Pa-
tienten gibt.

Erginzend zu den Phdnomenen
Ginsehaut und Kiltemissempfindung
kénnen psychische Phdnomene wie
Déja-vu, Angst, Traurigkeit etc. auftre-
ten. Die Vielfalt viszeraler und affektiver
Symptome kann leicht als somatoforme
Korperstérung oder Panickattacke fehl-
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Abb.5 A Invasive Ableitung zu Fall 5, subdurale und Foramen ovale Elketroden: Die iktuale
Registrierung zeigt zu Beginn temporomesiobasal links fokale epileptische Aktivitat, die sich
im weiteren Verlauf nach rechts und schlieBlich nach mesiofrontal ausbreitet

diagnostiziert werden, da die interiktu-
alen und iktualen Oberflichen-EEG-Ab-
leitungen mitunter keine eindeutige epi-
leptiforme Aktivitdt zeigen (Fall 1). Bei
negativem Oberflichen-EEG-Befund
sind spezielle Elektroden zu empfehlen,
die elektrische Aktivitdt von der vorde-
ren Temporal- und Temporobasalregion
aufzeichnen (z. B. Sphenoidalelektro-
den). Wir konnten erstmalig bei einer
Epilepsie mit viszeralen bzw. autonomen
Auren, fokale interiktuale epileptische
Aktivitdit im Temporallappen mittels
Magnetenzephalographie nachweisen.
Liegt eine kryptogene Epilepsie vor, soll-
ten bei negativem Routine-MR-Befund
hochauflosende MR-Aufzeichnungen
bzw. Messungen der regionalen Hirn-
durchblutung mittels SPECT oder des
Metabolismus mittels PET zum Nach-
weis einer diskreten, strukturellen Lasi-
on oder einer Funktionsstérung im
Schléfenlappen erfolgen.

Die topografische Verteilung der
von Génsehaut oder Kiltemissempfin-
dung betroffenen Koérperregionen be-
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darf weiterer klinischer Erforschung.
Vereinzelt wurde eine Piloerektion, die
sich wie ein ,,Jacksonian march“ aus-
breitete beschrieben ([11,1], eigener Fall
Nr. 4). In anderen Fillen findet sich die
sensorische Wahrnehmung im Bereich
des Kopfes, des Rumpfes, an den Armen
oder Beinen uni- oder bilateral. In eini-
gen Fillen sind die zum epileptischen
Fokus ipsilateralen Extremitdten betrof-
fen. Hierbei handelt es sich um ein ipsi-
laterales Anfallsphdnomen analog dem
unilateralen Lidblinzeln [4]. Die Patho-
physiologie dieser ipsilateralen Anfalls-
symptome bedarf weiterer Kldrung.
Gleiches gilt fiir eine systematische Ana-
lyse der Symptomatik (Kombination mit
anderen Anfallssymptomen einfach-fo-
kaler oder komplex-fokaler Anfille), der
Atiologie und der bevorzugten Laterali-
sation in der dominanten oder nicht do-
minanten Hemisphidre. Entsprechende
Untersuchungen sollten multizentrisch
erfolgen, um hinreichend hohe Patien-
tenzahlen zu erhalten. Diese kurze Ka-
suistik soll hierzu anregen.
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Fachnachrichten

Ausschreibung
fiir den Richard-Jung-Preis 2002

Die Deutsche Gesellschaft fiir Klinische Neuro-
physiologie verleiht 2002 den Richard-Jung-Preis.
Der Preis soll an einen Wissenschaftler verliehen
werden, der ein Thema der theoretischen oder
klinischen Neurophysiologie ldngere Zeit verfolgt
und kritisch bearbeitet hat. Der Preis ist mit
7.500,-- DM dotiert. Sponsor ist die Firma
Medtronic GmbH in Disseldorf.

Wissenschaftler, die sich um den Richard-
Jung-Preis bewerben mdchten, werden aufge-
fordert, ihre Bewerbungsunterlagen beim Sekre-
tariat der Deutschen Gesellschaft fiir Klinische
Neurophysiologie, Sekretariat im Klinikum Darm-
stadt, Neurologische Klinik, 64276 Darmstadt, bis
zum 30.4.2002 einzureichen.

Bitte reichen Sie ein: Die Originalarbeit mit
2 Kopien, einen Lebenslauf und ein formloses
Bewerbungsschreiben.

Stipendien fiir junge Wissenschaftler

Die DGKN gewdhrt jungen Wissenschaftlern

2 Stipendien in der Hohe bis 18.000,-- DM.
Gefordert werden Forschungsaufenthalte in
auslandischen Labors von bis zu 3 Monaten
Dauer. Die Bewerber sollen nicht dlter als 35 Jahre
sein. Die Antrdge sollen sich thematisch auf das
von der DGKN vertretene Methodenspektrum
beziehen und in DFG-typischer Form in einem
Umfang von maximal 10 Seiten eingereicht
werden.

Die Antrdge sollen eine Kostenaufstellung
enthalten und zusammen mit einem kurzen
wissenschaftlichen Werdegang und einem
aktuellen Literaturverzeichnis (letzte 3 Jahre) in
dreifacher Ausfertigung an die folgende Adresse
geschickt werden:

Deutsche Gesellschaft fiir Klinische
Neurophysiologie

Sekretariat im Klinikum Darmstadt
Verwaltungsgebdude Eberstadt
64276 Darmstadt

Die Antrdge miissen bis zum 30.4.2002
eingegangen sein.

Prof.Dr.med.D.Claus
1.Sekretar DGKN

Deutsche Krebshilfe Preis 2000
verliehen

Kieler Kinderpathologe Professor Dieter
Harms ausgezeichnet

Die Prasidentin der Deutschen Krebshilfe, Frau
Professor Dr.-Ing. habil. Dagmar Schipanski, ver-
lieh am 7.Dezember 2001 in Bonn den Deutsche
Krebshilfe Preis, gestiftet von Dr.Wilhelm Hoff-
mann. Ausgezeichnet wurde damit Herr Prof. Dr.
Dr.h.c. Dieter Harms, Direktor des Instituts fiir
Paidopathologie der Universitét Kiel. Durch sein
Lebenswerk hat er dazu beigetragen, die onkolo-
gische Kinderpathologie voran zu bringen. Sein-
em Engagement ist es zu verdanken, dass das
Kindertumorregister in Kiel eine international
anerkannte Einrichtung wurde. Der Deutsche
Krebshilfe Preis wurde nunmehr zum fiinften Mal
vergeben und ist mit 25.000 Mark dotiert.

,Ohne die Kinderpathologie mit ihrem
zentralen Kindertumorregister in Kiel konnten
heute nicht so viele krebskranke Kinder geheilt
werden’;so Prof. Dr. Ulrich Gébel, Direktor der
Universitatskinderklinik Diisseldorf, in seiner Fest-
rede. In Deutschland erkranken jedes Jahr etwa
1.800 Kinder und Jugendliche an Krebs, bei denen
die Diagnostik und Therapie nach einheitlichen
Therapieoptimierungsprotokollen erfolgt. Hierzu
gehdrt auch die referenzpathologische Begut-
achtung in jedem Einzelfall, um auch bei seltenen
Erkrankungen die erforderliche Therapie richtig
auszuwahlen. Die Heilungschancen sind dadurch
in den letzten 20 Jahren deutlich angestiegen:
Heute kénnen drei von vier krebskranke Kinder
geheilt werden.,Prof. Harms hat es verstanden,
Krankenversorgung und Forschung in einer
geradezu beispielhaften Weise zu verkniipfen”,
erlauterte Prof. Dr.Dr.h.c. Robert Fischer, Vor-
sitzender des Medizinischen Beirats der Deut-
schen Krebshilfe, in seiner Laudatio.

Mit der Preisverleihung setzt die Deutsche
Krebshilfe auch ein gesundheitspolitisches Signal:
,Durch sein Lebenswerk hat Professor Harms
entscheidend dazu beigetragen, die Diagnostik
und damit zugleich die Behandlung krebskranker
Kinder und Jugendlicher in Deutschland auf das
heutige hohe Niveau zu bringen,” so Fischer. Die
Auszeichnung dieses Verdienstes soll dazu bei-
tragen, der Kinderpathologie den ihr zustehen-
den Stellenwert zu geben.
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