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Verlaufskontrollen diédtetisch eingestellter Kinder mit PKU sollten
grundsdatzlich EEG-Kontrollen einschliefen. Selbst bei frihbehandelten Pa-
tienten sind pathologische EEG-Befunde mdglich, allerdings seltener als bei
Patienten mit Behandlungsbeginn nach dem 3. Lebensmonat (p < 0,001)
Vom 4./6. Lebensjahr zum 6. bis 8. Lebensjahr tritt noch unter Diat eine
Verschlechterung der EEG-Befunde ein (p < 0,001). Wé&hrend bei verspéteter
Diagnosestellung bereits die didtetische Ersteinstellung unter EEG-Kontrolle
erfolgen sollte, wird bei frihbehandelten Phenylketonurikern fir EEG-Kon-
trollen am Ende des 1. Lebensjahres, mit 2, 4 und 6 Jahren pladiert, mit 6
Jahren in Kombination mit PA-Belastung.

Beim Auftreten pathologischer EEG-Befunde unter PA-Belastung
(160 mg 1-PA/kg KG) mit 6Jahren wird die Didt um ein weiteres Jahr ver-
ldngert und die Untersuchung mit 7 Jahren mit gleicher Konsequenz wieder-
holt. Nach Ubergang auf Normalkost sollte das EEG zuniéchst halbjahrlich
kontrolliert werden; bei wesentlicher BefundVerschlechterung muR die Wie-
deraufnahme der Didt im Einzelfall erwogen werden. Patienten mit einer das
frihe Séduglingsalter Uberdauernden milden Hyperphenylalanindmie werden
in jdhrlichen Abstdnden unter Einbeziehung des EEG untersucht.

Die zyklische Amniosdure 1-Phe-
nylalanin (PA) kommt in jedem Nah-
rungsprotein mit 3 bis 6% vor. Der
Hauptweg, Uber den der PA-Abbau
verlduft, ist die Umwandlung in Tyro-
sin. Dieser nicht reversible Stoff-
wechselschritt — PA ist daher eine
essentielle Amniosdure — erfolgt in
der Leber und wird durch die PA-
Hydroxylase katalysiert. Wahrend bei
dem erstmals 1934 von Folling be-
schriebenen autosomal rezessiv ver-
erbbaren Krankheitsbild der Phenyl-
ketonurie (PKU) die PA-Hydroxylase-
AKktivitidt im Lebergewebe ganz fehlt
(mittlere Hé&ufigkeit des Vorkom-

mens 1: 10 000), ist sie bei anderen
Patienten mit Hyperphenylalanin-
d&mie (HPA, Haufigkeit seltener als
1:30000) lediglich stark herabge-
setzt. Die an PKU leidenden Kinder
werden ohne Schdden geboren. Un-
behandelt fihrt die Krankheit zu
irreversiblen Hirnschaden. In der
DDR ist durch ein seit 1971 gesetzlich
verankertes Friherfassungsprogramm
(Screening) gesichert, dall bei allen
Neugeborenen die Erkrankung recht-
zeitig erkannt wird. Durch eine im
ersten, spédtestens im 2. Lebensmonat
einsetzende didtetische Behandlung
konnen Hirnschaden verhiitet wer-
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den. »Wegen ihrer Diffizilheit, ja Ge-
fahrlichkeit, wegen des durch die Sel-
tenheit verlangsamten Erfah-
rungsgewinnes, aber auch wegen der
Verl&Rlichkeit der ndtigen biochemi-
schen und der Vertrauenswirdigkeit
der entscheidenden psychometrischen
Kontrollen sowie der internationalen
Vergleichbarkeit« [11] erfolgt auch in
der DDR die Behandlung der PKU
zentralisiert.

Am Beispiel der Betreuung von
Kindern mit PKU wird fur das Fach
Padiatrie die Dialektik von Integra-
tion und Differenzierung deutlich,
vereinigen sich doch bei der Betreu-
ung phenylketonurischer Kinder un-
ter der Regie eines Padiaters Spezia-
listen fur Fragen des Stoffwechsels,
der Neuropdadiatrie, der Psychologie
und der Neuroelektrodiagnostik.Nicht
selten missen auch Fachleute fir H&-
matologie, Radiologie und Phonia-
trie herangezogen werden. Im folgen-
den soll die Bedeutung der Elektro-
enzephalographie fir die Betreuung
von Patienten mit Anomalien im PA-
Stoffwechsel diskutiert werden.

Prinzipiell erlaubt die Elektroenze-
phalographie den augenblicklichen
Funktionszustand des Gehirns ohne
besondere Belédstigung des Unter-
suchten zu dokumentieren und liefert
eine objektive Beurteilungsgrundlage
zur subjektiven Interpretation und
Diskussion; zudem kann die Registrie-
rung beliebig oft wiederholt werden
m -

Ausgehend von eigenen Untersu-
chungen liber EEG-Befunde

(1) unter diatetischer Behandlung
der PKU [13, 19],
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(2) im Rahmen von PA-Belastun-
gen zur Festsetzung des Didtendes
bei PKU [15, 16, 18],

(3) nach Wiedereinfihrung der Nor-
malkost [17]
und

(4) bei HPA [14]
sollen Vorstellungen tuber Notwendig-
keit und Zeitpunkt der Einbeziehung
der Elektroenzephalographie in die
Betreuung von Patienten mit Anoma-
lien des PA-Stoffwechsels entwickelt
werden.

Patientengut, Methodik und

Ergebnisse

(1) Von 107 Kindern mit PKU wur-
den jenseits der meist 3 Monate in
Anspruch nehmenden Ersteinstellung
der Diét aus 417 EEG diejenigen, die
bei jeweils vollendetem Lebensjahr
abgeleitet wurden, ausgewertet. Zeit-
liche Abweichungen von +3 Monaten
im Alter von 1Jahr und £4 Monaten
im spateren Alter wurden toleriert.
Von Patienten, bei denen die diéteti-
sche Behandlung zwischen 1. und 6.
Lebensmonat einsetzte, kam erstmals
das EEG ab 1. Lebensjahr, bei Diat-
beginn zwischen 7. und 12. Lebens-
monat das ab 2. Lebensjahr, bei
Didtbeginn zwischen 13. und 24. Le-
bensmonat das ab 3. Lebensjahr und
bei Didtbeginn nach dem 2. Lebens-
jahr das ab 4. Lebensjahr zur Beurtei-
lung. Bei einem solchen Vorgehen ge-
langten 189 EEG zur Auswertung,
deren Ergebnisse Tab. | zeigt. Im
Alter von 6 bis 8 Jahren treten signi-
fikant hé&ufiger pathologische EEG-
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Befunde auf gegentiber dem Alter von
1, 2/3 und 4/5 Jahren (p < 0,001).
Zwischen den ubrigen Altersgruppen
lassen sich keine Unterschiede sichern.
Damit tritt vom 4./5. Lebensjahr zum
6. bis 8. Lebensjahr noch unter Diat
eine signifikante Verschlechterung der
EEG-Befunde ein, die vor allem spat-
behandelte Phenylketonuriker be-
trifft.

Bei frihbehandelten Patienten ist
die Haufigkeit pathologischer EEG
Befunde (unspezifisch pathologisch,
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Spitzenpotentiale) gegeniber Patien-
ten mit Behandlungsbeginn nach dem
3. Lebensmonat insgesamt signifikant
geringer (p < 0,001, s. Tab. Il). Der
Anstieg pathologischer Befunde mit
dem Alter 1aRt sich bei Patienten mit
Diatbeginn im ersten Lebensjahr sta-
tistisch nicht sichern. Bei Patienten
mit Behandlungsbeginn nach dem 1.
Lebensjahr ist das EEG nach dem 3.
Lebensjahr signifikant haufiger pa-
thologisch als im Alter von 1 bis 3
Jahren (p < 0,05) (s. Tab. IlI).

Tabette |

EEG-Befunde (no = normal, G = Grenzbefund, p = pathologisch)
im Verlaufe der didtetischen Behandlung in Abhdngigkeit vom Alter bei Didtheginn

Alter bei EEG-Registrierung in Jahren

Diatbeginn
in Monaten 1 P 2/3 4/5 P 6/7/8 p
no G no + G no+ G no+ G
1. - 3 8 1 (0,11) 34 6 (0,16) 31 13 (0,30) n 4 (0,27)
4. - 12 1 (0,00) 4 4 (0,60) 1 4 (0,80) 6 18 (0,78)
nach 12. - - 5 3 (0,38) 7 8 (0,63) 2 19 (0,91)
Total 9 1 (0,10) 43 13 (0,23) 39 26 (0,39) 18 41 (0,70)

Tabette Il

EEG-Befunde (n =

189) im Verlaufe der stabilisierten

didtetischen Behandlung der PKU und Alter bei Didtbeginn

Elektroenzephalogramm

Diatbeginn
in Monaten normal
+ Grenz-
befund
1. - 3 84
4. - 12, 11
nach 12. 14
Total 109

pathologisch ins-

gesamt
24 (0,22) 108
26 (0,70) 37
30 (0,68) 44
80 (0,42) 189
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Im Alter von 1 bis 3 Jahren zeigen
fruhbehandelte Phenylketonuriker ge-
geniber den zwischen 4. und 12. Le-
bensmonat in Behandlung gelangten
Patienten signifikant seltener patho-
logische EEG (p < 0,05); nach dem
3. Lebensjahr ist dieser Unterschied
viel deutlicher (p < 0,001) und laRt
sich in der vorliegenden Probanden-
zusammensetzung auch gegentiiber den
erst ab 2. Lebensjahr behandelten
Patienten sichern (p < 0,001, s. Tab.
1)

(2) Seit einigen Jahren untersuchen
wir, wieweit die Hirntatigkeit didte-
tisch eingestellter Kinder mit PKU
—registriert durch das EEG —durch
PA beeinfluRt wird und ob durch PA-
Belastungen mit EEG-Registrierung
ein Beitrag zur Frage der Diétbeen-
digung geleistet werden kann. Dazu
wurden EEG-Ableitungen unter Be-
lastung mit 150 mg 1-PA/kg bei KG
Kindern mit innerhalb der 3 ersten
Lebensmonate begonnener Didt im
Alter von 2 (34 Patienten), 4 (29
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Patienten) und 6 Lebensjahren (21
Patienten) durchgefihrt. Unter PA-
Belastung 6-jahriger Phenylketon-
uriker treten haufiger EEG-Ver-
schlechterungen (relativer Anteil 0,81)
ein als bei Belastung 2- und 4-j&hriger
(0,56 bzw. 0,62). Dabei geht EEG-
Verschlechterung bei 6-jéhrigen Pa-
tienten h&ufiger mit Auftreten von
Spitzenpotentialen einher als bei 2-
und 4-jahrigen Patienten (p < 0,005).
Beim individuellen Vergleich der im
2. und 4. bzw. 2. und 6. sowie 4. und
6. Lebensjahr untersuchten Patienten
(Tab. 1V) ist erkenntlich, dal mit zu-
nehmendem Alter die Haufigkeit einer
Befundverbesserung gegeniber der
vorhergehenden Belastung abnimmt,
wéhrend der Anteil von Verschlech-
terungen ansteigt.

3) EEG-Untersuchungen bei Phe-

nylketonurikern nach Beedingung der
didtetischen Behandlung und Wieder-
einfuhrung der Normalkost liegen uns
z. Z. lediglich von spdtbehandelten
Phenylketonurikern (nach dem ersten

Tabelle Il

Relative Haufigkeit pathologischer EEG-Befunde im Verlaufe
der stabilisierten didtetischen Behandlung in Abhé&ngigkeit vom Alter

o Mordin  Jahe

1. - 3 0,14
7149

4 12. 0,44
4/9

nach 12. 0,38
3/8

phi2= 51,10,f = 5,
¢ < 0,001

nach 3 ionifi
Tebren Signifikanz
0,29 chi2z= 3,27
f= 1
17/59 p > 0,05
0,79 chi2= 3,80
f=1
22/28 p > 0,05
0,75 chi2= 4,24
f= 1
27136 p < 0,005
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LebensVierteljahr) in groRerem Um-
fang vor. Eine Untersuchung von 27
Patienten, die im Mittel 5 1/12 dr
+ 15/12 Jahre behandelt wurden,
ergab, dall nach einer mittleren Beob-
achtungsdauer unter Normalkost von
3 4/12 £ 2 3/12 Jahren im Alter
von 9 11/12 + 2 3/12 Jahren alle

EEG bisauf 1 Ausnahme pathologisch
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ausfielen und sich bei 16 der 27 Pa-
tienten auch Spitzenpotentiale im
EEG zeigten. Bei mehr als der Halfte
der Patienten kam es nach Diatende
zu Verschlechterungen der EEG-Be-
funde (s. Tab. V).

Von einer geringen Verschlechte-
rung wird sowohl bei Verstarkung der
verwendeten Kategorien globaler

Tabelle |V

Ausfall des EEG bei PA-Belastung gegeniuber einer vor 2 bzw. 4 Jahren beim gleichen
Patienten durcbgefiuhrten Untersuchung (relative Haufigkeit in Klammern)

PA-Belastungs—EEG-Er-

Vergleich der PA-Belastung mit

gebnis
2/4 Jahren 4/6 Jahren 2/6 Jahren
Gleich 10 (0,38) 4 (0,20) 6 (0,33)
Besser
gering 5 (0,23 2 (0,15) 2 (011)
deutlich 1 1 —
Schlechter
gering 6 (0,38) 3 (0,65) —
deutlich 4 10 10 (0,56)
Insgesamt 26 20 18
TabelleV

Letzte EEG-Befunde nach Didtende (n = 27, mittleres Alter 9 11/12 + 2 3/12 Jahre)
und Anderung seit Didtbeendigung in Abhéngigkeit vom Alter bei Didtbeginn (LM =

Lebensmonat, LJ = Lebensjahr)
Didtbeginn
EEG-Befund 5 — 12. LM 2 L3 nach 2. LJ Insgesamt
n =10 n=9 n= 8
Normal 1 - - 1
Pathologisch unspezifisch 3 4 10
Spitzenpotentiale 6 4 16 26
EEG-Anderung nach Diétende
keine 3 6 2 10
geringe Besserung 1 - - 1
gering 2 3 4 9 16
Verschlechterung starker 4 1 2 7
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Tabette VI

EEG-Befunde bei Hyperphenylalanindamie (HPA)

transitorische HPA
(n= 116112+ 1
Jahr, PA-Spiegel

2,38 + 0,38 mg/dl)

permanente HPA
(n= 18,47/12 %
14/12 Jahre%

P A—Spiege

5,10 £ 1,88 mg/dl)

EEG-Befundung (Grenzbefund un-
spezifisch pathologisch, Spitzenpoten-
tialnachweis sowie Kombinationen
davon) als auch bei Entwicklung un-
spezifisch pathologischer Befunde aus
Grenzbefunden gesprochen. Eine star-
ke Verschlechterung liegt bei Ausbil-
dung von Spitzenpotentialen vor.

Elektroenzephalogramm

Grenz-
befund

patho-

normal .
logisch

betrieb der Behandlung und Betreu-
ung phenylketonurischer Kinder ein-
gebettet. Die Zahl mdglicher EEG-
Untersuchungen muRte begrenzt und
auf zeit- und personalaufwendige
Schlafprovokationen verzichtet wer-
den. Es liegen Ergebnisse vor, die in
der Praxis reproduzierbar sind und

4) Elektroenzephalographische Unaus denen sich fiir unser Krankengut

tersuchungen und klinisch anamnesti-
sche Erhebungen bei 11 Kindern mit
transitorischer und 18 mit permanen-
ter milder HPA ergaben, dal bei
HPA EEG-Abnormalitdten (patho-
logische EEG plus Grenzbefunde)
haufiger als in der Normalpopulation
Vorkommen und madglicherweise die
fruhkindliche Entwicklung hé&ufiger
als bisher angenommen wurde, ver-
zbgert ist (s. Tab. VI).

Diskussion
Die eigenen elektroenzephalogra-

phischen Untersuchungen waren in
den nicht experimentellen Routine-

Vorstellungen dber Notwendigkeit
und Zeitpunkt der Einbeziehung der
Elektroenzephalographie in die Be-
treuung von Patienten mit Anoma-
lien des PA-Stoffwechsels ableiten
lieBen. Es ist in ertser Linie Anliegen
der Arbeit, andere PKU-Zentren uber
unsere Verfahrensweise in Kenntnis
zu setzen. Uns selbst wurden weiter-
fuhrende Problemstellungen elektro-
enzephalographischer Forschung auf
diesem Gebiet aufgezeigt, so dal in
den néchsten Jahren eine Korrektur
des eigenen Vorgehens nicht ausge-
schlossen ist.

Das EEG nimmt bei der Diagnose
und Dispensaire-Betreuung von an
PKU leidenden Patienten zwar keine
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Schlisselstellung ein, es 1aRt sich je-
doch vorteilhafterweise zur Ergén-
zung des Untersuchungsschemas ein-
setzen.

Verlaufskontrollen didtetisch ein-
gestellter Kinder mit PKU schlieRen
bei uns grundsatzlich EEG-Kontrol-
len ein, insbesondere dann, wenn pri-
méar EEG-Verdnderungen und/oder
epileptische Anfélle vorhanden waren.
Selbst bei rechtzeitiger Therapieein-
leitung sind pathologische EEG-Be-
funde mdglich. Von Bickel und Bre-
mer [1] wird eine elektroenzephalo-
graphische Untersuchung nach Kli-
nikaufnahme bei Ersteinstellung emp-
fohlen, die in Abstdnden von 2 bis 3
Monaten, spéter von 4 bis 6 Monaten
wiederholt werden soll. Menne et al.
[9] pladieren flr etwa in 1-jdhrigem
Abstand erfolgende EEG-Kontrollen
wéhrend der didtetischen Behandlung.
Thalhammer [11] fihrt Kontrollun-
tersuchungen unter Einbeziehung des
EEG im Alter von 1, 4und 6 Jahren,
sowie bei Didtbeendigung durch, wo-
bei die Einjahrigen dazu fir 2 bis 3
Tage in die Klinik aufgenommen wer-
den. Bei den é&lteren Kindern findet
die Kontrolle ambulant statt. Wir
meinen, dall nicht unbedingt bei The-
rapieeinleitung im ersten Lebensvier-
teljahr ein EEG registriert zu werden
braucht. Bis zur Vollendung des 1.
Lebensjahres versuchen wir von je-
dem Phenylketonuriker ein EEG ab-
zuleiten. Mit 2, 4 und 6 Jahren emp-
fehlen sich weitere EEG-Kontrollen,
mit 6 Jahren in Kombination mit
PA-Belastung. Das Auftreten patho-
logischer Befunde im EEG unter PA-
Belastung mit 6 Jahren ist z.Z. fur

uns Veranlassung, die Didt nicht abzu-
brechen und gleiche Untersuchungen
mit 7, gegebenenfalls mit 8 und 9
Jahren zu wiederholen. In diesem Vor-
gehen werden wir bestarkt, weil bei
bisher ublicher Didtdauer auch unter
Normalkost hdaufiger pathologische
EEG registriert wurden [17]. Dem
Alter bei Diatbeginn kommt dabei
offenbar nicht die entscheidende Rolle
zu, werden doch auch bei frihbehan-
delten Phenylketonurikern nach Be-
endigung des strengen Didtregimes
[10] und insbesondere nach Diétab-

bruch [2] EEG-Verschlechterungen
beobachtet.
Wir sind weit davon entfernt,

Elektroenzephalogramme in seiner
Aussagefahigkeit (berbewerten zu
wollen. Auf Grund des Pehlens siche-
rer klinischer und laborchemischer
Kriterien zur Pestsetzung des Didt-
endes versuchen wir PA-Belastungen
mit EEG-Registrierung dafur zu nut-
zen. Neurologischer Zustand und gei-
stige Entwicklung sind wegen der
sehr langsamen Veranderungen, und
weil sie Ausdruck der bereits fort-
geschrittenen Stérung sind, als Para-
meter wenig geeignet. Zur Zeit ist die
Zahl unserer Verlaufsuntersuchungen
noch zu gering, die eine Beurteilung
der Weiterentwicklung der friuhbe-
handelten Kinder nach Beendigung
der Diat im Verhéaltnis zum Ausfall
der EEG-Verdnderungen nach PA-
Belastungen ermdglicht. Diese Un-
tersuchungen miften dann kldren,
ob das Auftreten pathologischer Ver-
&nderungen im EEG unter Belastung
tatsachlich gegen eine Didtbeendigung
mit 6 Lebensjahren spricht.
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Ahnlich der therapiebegleitenden
EEG-Uberwachung bei Epilepsie ist
eine Kontinuitdt der Kontrollen durch
ein EEG-Labor anzustreben, da be-
kanntlich jedes EEG-Labor mit ge-
wissen Fehlerquellen arbeitet, seine
Besonderheiten hat und nur dadurch
der so wichtige Vergleich der Befunde
im Langsschnitt gewdhrleistet ist. Die
Befunddokumentation muf} standar-
disiert, die Beschreibung und Beur-
teilung des EEG klar und einfach
sowie in der Formulierung konstant

und verstandlich sein. Der Kliniker
wird dann lernen, die elektroenze-
phalographischen Befunde harmo-

nisch und fruchtbringend in diagno-
stische Uberlegungen und therapeu-
tisches Handeln einzubeziehen [4].

Den seit einigen Jahren im An-
steigen begriffenen Ansprichen an
eine logisch-mathematische Fundie-
rung der Beziehungen zwischen Symp-
tomgefige und Krankheitsdiagnose
gilt es auch seitens der klinischen
Elektroenzephalographie Rechnung
zu tragen, wenn sie sich ihre gegen-
wartig hohe Wertschitzung auf die
Dauer bewahren will [3]. Dabei sind
sich Daute und Klust [3] nach dem
Studium der einschldgigen Literatur
sicher, dal fir die Routinediagnostik
auch fur die ndchste Zukunft das kon-
ventionelle EEG und seine personal-
gebundene Beurteilung mit allen ihren
Méngeln notwendig sein wird.

Nach Abbruch der Diat sind regel-
méRige Nachuntersuchungen — u.U.
im Abstand von 6 Monaten — zweck-
mafkig, wobei nach unseren Erfahrun-
gen neben der Uberpriifung des EQ/IQ
auch EEG-Befunde erforderlich sind.

St. Wasser, ff. Theile: EEG bei PKI

Bei Verdacht der Verschlechterung
des Zustandes (Abfall des EQ/IQ,
wesentliche EEG-Befundverschlechte-
rung und/oder manifeste Krédmpfe)
mufl die Wiederaufnahme der Diét
im Einzelfall erwogen werden, wo-
durch nach eigenen Beobachtungen
eine erneute Besserung maglich ist
[12]. Die Uberwachung hat iiber meh-
rere Jahre zu erfolgen [5].

W eitere klinische Beobachtungen
unter Einbeziehung der Elektroen-
zephalographie missen Kklaren, in-
wieweit antikonvulsive Behandlung
beim Auftreten von Zeichen erhdhter
Anfallsbereitschaftim EEG nach Didt-
ende notwendig ist. In diesem Zusam-
menhang sei auf die Tatsache hinge-
wiesen, dall hirnelektrische Abnor-
mitdt und klinische Anfallsbereit-
schaft bzw. Erscheinungsformen der
Epilepsien nur locker miteinander kor-
reliert sind, andererseits in der Elek-
troenzephalographie eine Methode
vorliegt, die mit Hilfe des Nachweises
spezifischer Graphoelemente Anfélle
aus dem epileptischen Formenkreis
objektivieren kann [6].

Hyperphenylalanindmien gelten als
nicht behandlungsbedurftig, weil sich
keine eindeutigen Hinweise fur eine
zerebrale Schadigung ergeben haben;
die meisten Patienten mit HPA haben
bei PA-Konzentrationen unter 20
mg/dl im Plasma offenbar auch ohne
Didat eine normale Intelligenzentwick-
lung. Nach eigenen Untersuchungen
schienen bei Patienten mit milder
Hyperphenylalanindmie (HPA) von
der Norm abweichende elektroenze-
phalographische Befunde jedoch héu-
figer als in der Normalpopulation
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Tabelle VII

EEG-Untersuchungen im Rahmen der Betreuung von Patienten mit Anomalien des
PA-Stoffwechsels
a) PKU-Diagnose innerhalb der ersten 3 Lebensmonate

Alter

DIAT
1 — 3. LMwinschenswert
9. — 12. LMerforderlich
2. LJ erforderlich
4. LJ erforderlich
6. LJim Rahmen einer PA-Belastung

keine EEG-Verschlechterung EEG-VeréchIechterung

1 ;
NORMALKOST: EEG DIATVERLANGERUNG:
zunéchst halbjahrlich, mit 7 Jahren EEG
spater in Abhangigkeit im Rahmen einer
vom Gesamtbefund PA-Belastung
keine EEG- EEG-Verschlechterung

Verschlechterung
J 1.
NORMALKOST  DIATVERLANGERUNG:

mit 8 Jahren EEG im Rahmen
einer PA-Belastung

keine EEG + EEG-Verschlechte-
Verschlechterung rung

1 ,
NORMALKOST  DIATVERLAN-
GERUNG

b) PKU-Diagnose nach 3. Lebensmonat

Zeit EEG-Untersuchung
Bei Diagnose stets EEG
Diétetische unter EEG-
Ersteinstellung Kontrolle
Phase der diateti- EEG je nach
schen Behandlung Gesamtbefund
Festlegung des unter Hinzuziehung
Diétabbruches des EEG im Rahmen

einer PA-Belastung

Normalkost zundchst halbjéhrlich,
spater in Abhéngig-
keit vom Gesamtbe-
fund
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ABB. 1. Deutlich differente EEG zweier verspétet diagnostizierter Phenylketonuriker.

a) K., Simone, 7/12 Jahre, unbehandelte PKU, PA-Spiegel 37 mg/dl, keine Krampfe,

EQ74, normales EEG. b) L., Teresa, 8/12 Jahre, unbehandelte PKU, BNS-Krampfe,
PA-Spiegel 26 mg/dl, EEG: Hypsarrhythmie
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Abb. 2. Bei den meisten verspétet diagnostizierten Phenylketonurikern bilden sich allein
durch die didtetische Therapie die Spitzenpotentiale zurtick, und die Patienten werden
anfallsfrei, a) E., Birgit, 8/12 Jahre, vor Diatbeginn, PA-Spiegel 24 mg/dl, BNS-Krampfe,
delta-theta-Misch-EEG mit frontozentral rechtsbetonter Funktionsstdrung mit sharp
waves und sharp und slow waves; b) E., Birgit, 9/12 Jahre, 3 Wochen phenylalaninarme
Diat, PA-Spiegel 4 mg/dl, keine Krdmpfe, im EEG lediglich beta-Wellen vermehrt
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Abb. 3. Erhebliche Dynamik und groBe Variabilitat der bioelektrischen Hirntatigkeit hei

PKU. K., Simone, ab 7. Lebensmonat gute didtetische Stoffwechselfuhrung, damals

normales EEG (s. Abb. la), a) 6 Jahre, PA-Spiegel 10 mg/dl EQ 66, keine Krampfe,

am EEG, rechts okzipital spikes und sharp waves, keine AllgemeinVeranderungen; b)

7Jahre, PA-Spiege 15mg/dl, EQ 69, keine Krdmpfe, EEG: Spitzenpotentiale jetzt ber vor-

deren und mittleren Ableitungsbereichen links betont, Gber hinteren Ableitungsbereichen
beidseits

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Bungaricae 20, 1979



St. Wasser, H. Theile: EEO bei PKU 309

Abb. 4. L., Simone, 6 2/12 Jahre, seit 1. Lebensmonat didtetisch behandelte PKU zum
Zeitpunkt der Didtbeendigung, normales EEG

ABB. 6. H., Mike, frihbehandelte PK U im Alter von 6 Jahren, EQ 86. EEG: Bei normaler
Hintergrundaktivitdt generalisiert Spitzenpotentiale, allerdings PA-Spiegel 39 mg/dl.
Bisher anfallsfrei. Im Alter von 2 und 4 Jahren normale EEG
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1sec

Abb. 6. R., Christian, mit 9/12 Jahren PKU diagnostiziert, damals BNS-Krampfe und

Hypsarrhythmie im BEG, EQ 22. Diatende mit 3 8/12 Jahren, EQ 10. a) 3 11/12 Jahre,

also 3 Monate nach Didtende, keine Krampfe, PA-Spiegel 21 mg/dl, EEG: leichte bis

mittelschwere Allgemeinverdnderungen, sharp waves uber linken vorderen Ableitberei-

chen. b) 7Jahre, 34/12 Jahre nach Diadtende, EQ 10. EEG: links frontoprazentral betonte
Hypsarrhythmie
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Abb. 7. D., Marco, frihbehandelte PKU im Alter von 4 Jahren, EQ 97, anfallsfrei.

EEG vor PA-Belastung. PA-Spiegel 12 mg/dl, unspezifischer EEG-Grenzbofund (abnorme

beta-Aktivitat); b) EEG 4 Stunden nach PA-Belastung (PA-Spiegel 26 mg/dl) schlief
Patient wahrend EEG-Ableitung ein, und es traten Spitzenpotentiale auf
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Abb. 8. Sch., Monique, 6 Jahre, frihbehandelte PKU, EQ 106.a) EEG vor PA-Belastung,

PA-Plasmakonzentration 11 mg/dl, EEG nahezu normal; b) EEG 4 Stunden nach PA-

Belastung, Pa-Plasmakonzentration 27 mg/dl, generalisiert bei frontoprézentraler Beto-
nung irreguldre s-w-Komplexe, zusdtzlich Verdnderungen durch Mudigkeit
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vorzukommen, so dall wir Patienten
mit einer das Neugeborenen- und
frihe Sé&uglingsalter Uberdauernden
HPA generell erst einmal in jé&hrli-
chen Abstdnden unter Einbeziehung
des EEG untersuchen.

In Tab. VII werden unsere Vor-
stellungen zur Integrierung der Elek-
troenzephalographie in die Betreuung
phenylketonurischer Kinder aufge-
fuhrt, und Abb. 1 bis 8 zeigen Hirn-
stromkurven phenylketonurischer Pa-
tienten vor, wdhrend und nach die-
tatischer Behandlung sowie im Zu-
sammenhang mit PA -f- Belastungen.
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