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enhetlig terminologi for att

mojliggéra kommunikation och utveckling. Epilepsi,
som ar en mycket heterogen sjukdom avseende orsa-
ker och uttryck, ar inget undantag. Den internationel-
la epilepsiorganisationen ILAE (International League
Against Epilepsy) har nyligen publicerat tre viktiga
dokument, som hér presenteras i svensk version:

ny klinisk definition av epilepsi [1]

ny anfallsklassifikation [2]

ny epilepsiklassifikation [3].

Ny definition av epilepsi

Epilepsi definieras konceptuellt som en hjarnsjuk-
dom som kidnnetecknas av en varaktig bendgenhet for
oprovocerade epileptiska anfall [4]. Tidigare har den-
na benédgenhet ansetts dokumenterad, och en person
ha epilepsi efter tva oprovocerade epileptiska anfall.
Denna definition har brister, t ex att vissa sjukdomar i
hjarnan medfor sa stor risk for fortsatta anfall att man
i praktiken handlagger sadana fall som om epilepsi
foreligger redan efter ett anfall.

ILAE lanserade déarfér 2014 en ny klinisk epilepsi-
definition [1]. Enligt denna kan, sasom tidigare,
epilepsidiagnos stéllas efter tva oprovocerade epilep-
tiska anfall, men ocksa efter ett anfall om risken for
ytterligare anfall 6verstiger 60 procent de ndrmaste 10
aren (motsvarande risken som normalt ses efter tva
anfall). Diagnosen kan ocksa stéllas efter ett forsta an-
fall om den kliniska bilden 6verensstimmer med kant
epilepsisyndrom.

Det mest uppenbara exemplet pa en situation med
mer dn 60 procents risk for ytterligare anfall ar den
person som haft ett forsta oprovocerat anfall (Fakta 1)
som bedoms bero pa genomgangen stroke.

Det ar upp till den enskilde ldkaren att géra en sam-
lad bedémning av aterfallsrisken och avgora om krite-
rierna for epilepsi dr uppfyllda [1,4]. For ménga klinis-
ka situationer saknas i dag specifik kunskap om risk
for ytterligare anfall. Tva anfall dr darfor alltjamt hu-

»... konsekvenserna av felaktig dia-
gnos i form av stigma, lakemedels-
biverkningar och begransningar

i livsforingen ar stora...«

Provocerade och oprovocerade anfall
ANFALL TILL FOLJD av akut hjarnpaverkan benimns
provocerade/akutsymtomatiska. Exempel pa sadan
paverkan ar abstinens, vissa elektrolytrubbningar,
pagaende hjarninfektion eller stroke eller skalltrauma
farskare &n 1vecka.
PROVOCERADE ANFALL medfor lagre risk for efterfol-
jande epilepsi an oprovocerade anfall och kan darfor
inte ligga till grund for epilepsidiagnos.

vudregel, men pa sikt dr tanken att mer kunskap ska
mojliggora tidigare diagnos. ILAE betonar att beslutet
om behandling &r skilt fran fragan om huruvida dia-
gnos foreligger - hog risk for anfall kan motivera be-
handling 4ven om epilepsidiagnos inte stalls.

En epilepsidiagnos omprévas sillan, och kon-
sekvenserna av felaktig diagnos i form av stigma, 1a-
kemedelsbiverkningar och begriansningar i livsfo-
ringen &r stora [5]. Diagnosen bor darfor stillas av 1a-
kare med god fortrogenhet med sjukdomen.

Ny anfallsklassifikation
Epileptiska anfall har hittills beskrivits med en klas-
sifikation fran 1981, med indelning i partiella (enkla
eller komplexa) respektive generaliserade anfall. ILAE
presenterade 2017 en ny anfallsklassifikation. For
svensk oOversattning svarar Svenska epilepsisillska-
pet (den svenska grenen av ILAE).

Den nya klassifikationen har som mal att férenkla

Den internationella epilepsiorganisationen ILAE publi-
cerade 2017 nya klassifikationer av epileptiska anfall och
epilepsier.

Uttrycket »partiellt anfall« ersatts av »fokalt anfall«.

Uttrycket »enkelt/komplext« ersatts av »utan/med
medvetandepaverkanc.

Uttrycket »sekundargeneraliserat« ersatts av »fokalt
till bilateralt tonisk-klonisktx.

En patients epilepsi klassificeras utifran patientens
anfallstyper, orsaken till epilepsin och eventuellt epilepsi-
syndrom.
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FIGUR 1. Klassifikationsscheman for epileptiska anfall
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2Epileptisk spasm kan vara fokal
eller generaliserad, med eller utan
medvetandepaverkan.

'Inte mojligt att klassificera pa
grund av otillracklig information
eller oklarheter omivilken
kategori anfallet ska placeras.

» Klassifikation av epileptiska anfall med hjélp av dels ett basalt
schema, dels ett utdkat schema. Publiceras med tillstand av John
Wiley and Sons, Inc.

kommunikation kring epilepsi och efterstrivar var-
dagliga uttryck. Ambitionen i 6versdttningen ar den-
samma, med respekt for svensk medicinsk spraktra-
dition nir sa varit mojligt.

Tillampning. Anfall kan klassificeras med hjilp av
en grundliggande eller mer detaljerad klassifika-
tion (Figur 1). Ett anfall klassificeras utifran om det
har fokal eller generaliserad start. Anfall dar starten
inte kan avgoras klassificeras som anfall med okand
start.

Fokala anfall indelas sedan baserat pa om de med-
for medvetandepaverkan eller inte. Det ar tillrackligt
att medvetandepaverkan foreligger under nagon del
av anfallet for att anfallet ska klassificeras som sa-
dant.
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FIGUR 2. Klassifikation av epilepsier
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» Klassifikation av epilepsier pa tre olika nivaer (anfallstyp,
epilepsityp och epilepsisyndrom). Oavsett niva ska etiologi och
eventuell samsjuklighet beaktas. Publiceras med tillstand av John
Wiley and Sons, Inc.

TABELL 1. Ersattning av gamla termer och forslag pa forkortningar.

Gammal beskrivning (1981) Ny beskrivning (2017) Forkortning
Partiellt anfall med Fokalt till bilateralt tonisk-kloniskt anfall FTK
sekundar generalisering

Primérgeneraliserat Generaliserat tonisk-kloniskt anfall GTK
tonisk-kloniskt anfall

Partiellt enkelt anfall Fokalt anfall utan medvetandepaverkan FUM
Partiellt komplext anfall Fokalt anfall med medvetandepéverkan FMM

»Diagnosen bor dirfor stillas av
likare med god fortrogenhet med
sjukdomen.«

Vidare klassificeras om anfallet 4r motoriskt eller
icke-motoriskt. Behovs ytterligare indelning av sym-
tomen anvidnds det utékade klassificeringsschemat.
I allménhet ska anfall klassificeras utifran det forsta
symtom som framtrider, med undantag for beteende-
avbrott, som ar vanligt och inte bidrar ndmnvart till
lokalisering. Termen beteendeavbrott ska bara anvin-
das om det dr det enda anfallssymtomet.

Termen »generaliserat anfall« dr reserverad for an-
fall med generaliserad start. Det som tidigare be-
namndes »sekundirt generaliserat« kallas nu i stéllet
»fokalt till bilateralt tonisk-kloniskt«.

I Tabell 1 presenteras 6versattningar fran den gam-
la till den nya klassifikationen och foreslagna forkort-
ningar. Sprakligt gar det bra att uteldimna ord som
inte tillfér information, och ordf6ljd saknar betydelse.
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Salunda ar ett hyperkinetiskt anfall fokalt och moto-
riskt, utan att detta behover uttalas. P4 motsvarande
satt behover starten preciseras vid exempelvis tonis-
ka anfall.

Ny epilepsiklassifikation

Anfallsklassifikationen bedomer bara symtomet, an-
fallet. Nasta niva i klassifikationen avser patientens
sjukdom, epilepsin. Hir viger man in eventuell kom-
bination av olika anfall och inte minst underliggan-
de orsaker. Aven epilepsiklassifikationen har fornyats,
baserat pa framsteg inom genetik, avbildning och
neurofysiologi. Etiologi har darfor fatt en framtradan-
de plats och ska alltid 6vervagas (Figur 2).

En patients epilepsi klassificeras forst ut-
ifran ingaende anfallstyper som fokal, generaliserad,
kombinerad fokal och generaliserad eller av okind
typ. Etiologi ska beaktas i varje klassifikationssteg,
och ILAE listar sex olika etiologiska kategorier. Epi-
lepsi orsakad av autoimmun encefalit med temporala
anfall dr dirmed immunmedierad fokal epilepsi, och
epilepsi efter stroke ar strukturell fokal epilepsi.

Baserat pa mer information finns ibland mojlig-
het att diagnostisera ett specifikt epilepsisyndrom
(Tabell 2) vid karakteristisk kombination av olika kli-
niska fenomen sasom anfallstyper, EEG- eller avbild-
ningsfynd och debutélder. Identifieringen av syn-
drom kan ha betydelse for behandling och underlittar
bedomning av prognos. Nagra valetablerade epilepsi-
syndrom presenteras i Tabell 2. Den mest kidnda grup-
pen utgors av de idiopatiska generaliserade epilep-
sierna, vilka innefattar exempelvis juvenil myoklon
epilepsi och absensepilepsi. Som alternativ till be-
greppet »idiopatisk generaliserad epilepsi« kan man
enligt nya klassifikationen ocksa anvinda »genetisk
generaliserad epilepsi«.

Klassifikationer att fylla med innehall

De nya klassifikationerna av anfall och epilepsier &r
sprungna ur vixande neurobiologiska insikter om
epileptisk signalering och hur den uppstar och sprids
i hjarnan. Grunden for klassifikationen ar dock allt-
jamt det epileptiska anfallet, vilket understryker vik-
ten av noggrann anfallsdiagnostik. Introduktion av
ny terminologi ar alltid en utmaning, men forhopp-

Nagra epilepsisyndrom.

Syndrom

Beskrivning

Absensepilepsi

Genetisk generaliserad epilepsi'. Anfallen upphér
vanligen i tonaren

Barnepilepsi med centrotemporala spikar

Sjalvbegransande epilepsi hos barn med fokala moto-
riska anfall, typiskt i ansiktet

Dravets syndrom

Debut forsta levnadséret, langvariga feberanfall. Gene-
tisk epilepsi oftast orsakad av mutation i SCN1A-genen

Juvenil myoklon epilepsi

Genetisk generaliserad epilepsi'. Myoklona och gene-
raliserade tonisk-kloniska anfall med debut hos ton-
aring eller ung vuxen

Progressiv myoklon epilepsi

Myoklona anfall, ofta progressiv kognitiv och motorisk
funktionsnedsattning. Kan vara metabol eller genetisk
epilepsi

Wests syndrom

Epileptiska spasmer under forsta levnadséret. Kan vara
genetisk, strukturell eller metabol epilepsi

' Synonymt med idiopatisk generaliserad epilepsi.

ningsvis kan ramverket underlatta savil kommuni-
kation som kunskapsutveckling.
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Classification of seizures and epilepsies

In 2017 the International League Against Epilepsy
(ILAE) published position papers outlining new
classifications of seizures and epilepsies. The aims of
the new documents are to encompass advances in

the field, provide a conceptual framework for future
developments, and facilitate communication. In practice,
the terminology is somewhat revised. For seizures

the terms "partial” and "simple/complex” are replaced
by "focal” and "aware/impaired awareness”. The
classification of a patient’s epilepsy is based on seizures
types (e.g. focal or generalized) as well as aetiology (e.g.
structural, immune-mediated, genetic) and epilepsy
syndrome. The present article describes the Swedish
translation, endorsed by the Swedish Epilepsy Society.



