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Anfallskontrolle, Neurokognition und Lebensqualität 
bei seltenen Epilepsien – 5 Jahre Epidyolex®: 
Erfahrungen von Neuropädiatern, Patienten,  

Eltern und Betreuern
Bei der 49. Jahrestagung der Gesellschaft für Neuropädiatrie 2024 in Stuttgart 
standen therapierefraktäre entwicklungsbedingte und epileptische Enzephalo-
pathien (DEEs) wie das Lennox-Gastaut- (LGS) und Dravet-Syndrom (DS) sowie 
die Tuberöse Sklerose (TSC) erneut im Fokus eines Symposiums von Jazz Pharma-
ceuticals. Fünf Jahre nach Zulassung des Cannabidiol-haltigen Fertigarzneimittels 
Epidyolex® gibt es zahlreiche Studienergebnisse und umfassende Praxiserfahrun-
gen, die die Wirksamkeit von Epidyolex® bei der Reduktion von Anfällen, insbe-
sondere Sturzanfällen, unterstreichen, wie Prof. Adam Strzelczyk, Frankfurt am 
Main, Prof. Steffen Syrbe, Heidelberg, und Dr. Tilman Polster, Bielefeld, erläu-
terten. Gleichzeitig habe das Arzneimittel positive Effekte auf die Kognition, 
das Verhalten und den Schlaf – ein Plus für die Lebensqualität der Patienten und 
die ihrer Familien. Die Verträglichkeit sei bei langsamer Eindosierung und An
passung der übrigen Medikation meist sehr gut und die Retentionsrate von 
Epidyolex® hoch, was ebenfalls für die Wirksamkeit und Verträglichkeit spräche.

Beim LGS kommt es zu multiplen For-
men refraktärer Krampfanfälle und 
zu typischen EEG-Anomalien, die in 
Kombination mit kognitiven Beein-
trächtigungen die Diagnose stützen [1]. 
Bis zum erstmaligen Auftreten von An-
fällen kann bei etwa 30 % der Patienten 
mit LGS eine normale kognitive Ent-
wicklung beobachtet werden. Mit dem 
Beginn des Anfallsgeschehens kommt 
es jedoch häufig zu Verhaltensstörungen 
und zur psychomotorischen Verlangsa-
mung bis hin zur Apathie [2–4]. Die 
Herausforderungen bei der Therapie des 
LGS seien daher vielfältig, betonte Prof. 
Strzelczyk. Zuätzlich zu den Patienten 
selbst seien insbesondere auch die Be-
dürfnisse der Angehörigen und Betreuer 
bei der Therapieauswahl mitzubeden-
ken. Eine wirksame Therapie gehe auch 
mit einer höheren Lebensqualität der 
Patienten sowie ihrer Familien und Be-
treuer einher [5].

Zu den anfallssupprimierenden Medi-
kamenten (ASM) bei LGS, DS und TSC 
zählt seit fünf Jahren das Cannabidiol-
haltige Fertigarzneimittel Epidyolex® 
[6]. Zusammen mit Clobazam kann 

Epidyolex® die Anfälle bei LGS und DS 
deutlich reduzieren. Insbesondere die 
Sturzanfälle werden weniger [1]. Als 
Vorteil der Behandlung mit Epidyolex® 
sah es Prof. Strzelczyk an, dass sich die 
Wirksamkeit bereits innerhalb der ers-
ten vier Wochen nach Therapiebeginn 
zeige [7]. Er wies darauf hin, dass die 
Wirkung über die Zeit noch zunähme. 
Etwas Geduld und Flexibilität bei der 
Titration der Dosis seien wichtig. Die 
Wirkung könne durchaus erst etwas 
später bei ausreichend hoher Dosis 
einsetzen [8]. Im Ergebnis profitierten 
Patienten mit LGS und DS durch ins-
gesamt weniger Anfälle und zudem 
deutlich mehr anfallsfreie Tage von der 
Therapie. Laut Prof. Strzelczyks eigenen 
Untersuchungen sänken die Anfallstage 
im Median von monatlich 30 Tagen auf 
15 Tage – ein deutliches Plus für die 
Lebensqualität [9]. Er unterstrich auch, 
dass Epidyolex® über alle Altersgruppen 
hinweg, also Kinder, Jugendliche und 
Erwachsene mit LGS oder DS, vergleich-
bar effektiv sei.

Zusätzlich zu den anfallssupprimieren-
den Effekten von Epidyolex® kommen 
wesentliche positive Effekte auf psycho-
behaviorale und kognitive Symptome 
der Patienten mit entwicklungsbeding-
ten und epileptischen Enzephalopathien 
(DEE) wie LGS, DS und TSC hinzu. In 
einer US-amerikanischen Umfrage bei 
Betreuern, meist Eltern, von Patienten 

mit LGS oder DS konnte gezeigt werden, 
dass Epidyolex® sich auch positiv auf die 
Kognition und Sprache, das Verhalten 
und den Schlaf auswirkt [10].

Vergleichbare Erfolge mit Epidyolex® 
konnte Prof. Syrbe auch bei Patienten 
mit TSC berichten. Bei TSC handelt 
es sich – anders als bei LGS – um eine 
genetisch definierte Multisystemerkran-
kung. Neuropsychiatrische Symptome 
seien bei TSC häufig. Eine erfolgreiche 
Anfallstherapie helfe, die kognitive Ent-
wicklung zu verbessern [11]. Allerdings 
können manche ASM-Therapien auch 
mit kognitiven Einbußen verknüpft sein. 
Bei TSC werde gegen infantile Spasmen 
zunächst in der Regel Vigabatrin einge-
setzt. Je nach Anfallstyp kämen weitere 
ASM dazu. Epidyolex® sei ein wichtiges 
Zusatzmedikament bei TSC. Als Add-on 
verbessere das Cannabidiol-haltige Fer-
tigarzneimittel die Anfallsfrequenz [12]. 
Auch für TSC sahen Betreuer in der US-
amerikanischen Befragung die Wirkung 
von Epidyolex® auf die Kognition und 
das Verhalten positiv [13].

Über die Langzeiteffekte des Cannabidi-
ol-Fertigarzneimittels sprach Dr. Polster. 
Er wies darauf hin, dass in der offenen 
Verlängerungsstudie bei Patienten mit 
LGS viele Betroffene die Epidyolex®-Be-
handlung beibehielten. Nur wenige setz-
ten das Arzneimittel innerhalb der drei 
Jahre wieder ab [14]. Auch praktische 
Tipps hatte er im Gepäck: Anhand eines 
Fallbeispiels zeigte er, dass Cannabidiol 
den Metabolismus des begleitend einge-
setzten Clobazams deutlich beeinflussen 
kann, was durch Messungen des Serum-
spiegels kontrolliert werden sollte. Auch 
der Cannabidiol-Spiegel kann durch 
andere Therapien oder die Ernährung 
beeinflusst werden, z. B. durch L-Thyro
xin oder eine ketogene Diät [6, 15]. Bei 
gleichzeitiger Einnahme von Valproat 
oder einer vorbestehenden Transami-
nasenerhöhung empfahl der Experte, 
die Leberwerte etwas häufiger zu kon
trollieren als unter anderen ASM. Seien 
diese erhöht, riet er, die Werte über 14 
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Tage hinweg alle zwei bis drei Tage zu 
kontrollieren. Epidyolex® müsse nur ab-
gesetzt werden, wenn die Leberwerte er-
höht blieben und die Kriterien für eine 
Arzneimittel-induzierte Lebererkran-
kung (DILI) erfüllt seien. Dr. Polster 
empfahl, nach nicht ausreichender Be-
handlung eines LGS mit Valproat und 
Lamotrigin bzw. Valproat und Cloba-
zam in zweiter Linie u.a. Epidyolex® in 
Betracht zu ziehen.

Prof. Strzelczyk ergänzte Empfehlungen 
mit Blick auf die Somnolenz und die 
Diarrhoe, die durch Epidyolex® ausgelöst 
werden können. Die Somnolenz werde 
oft durch eine zu hohe Dosis Clobazam 
verursacht. Das Medikament könne 
und müsse bei gleichzeitiger Gabe von 
Epidyolex® in der Dosis reduziert wer-
den, so der Experte. Dadurch käme es 
meist nicht mehr zu einer Somnolenz als 
Nebenwirkung. Die Diarrhoe sei durch 
langsames Auftitrieren in den Griff zu 
bekommen.
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(enthält Benzylalkohol). Anwendungsgebiete: Epidyolex wird als Zusatztherapie von Krampfanfällen im Zusammenhang mit dem Lennox-Gastaut-Syndrom (LGS) oder dem Dravet-Syn-
drom (DS) in Verbindung mit Clobazam bei Patienten ab 2 Jahren angewendet. Epidyolex wird als Zusatztherapie von Krampfanfällen im Zusammenhang mit Tuberöser Sklerose (TSC) 
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Weitere Informationen zu den Abschnitten Warnhinweise und Vorsichtsmaßnahmen für die Anwendung, Wechselwirkungen mit anderen Arzneimitteln und sonstige 
Wechselwirkungen, Nebenwirkungen und Gewöhnungseffekte sowie zu Fertilität, Schwangerschaft und Stillzeit entnehmen Sie bitte der veröffentlichten Fachinfor-
mation. 
Darreichungsform: Eine 100-ml-Flasche; jeder ml der Lösung zum Einnehmen enthält 100 mg Cannabidiol. Die Flasche ist in einem Karton mit zwei 5-ml- und zwei 1-ml- Applikations-
spritzen für Zubereitungen zum Einnehmen und zwei Flaschenadaptern verpackt. Die 5-ml-Spritzen sind in Schritten von 0,1 ml und die 1-ml-Spritzen in Schritten von 0,05 ml unterteilt.
Für mehr Information kontaktieren Sie bitte: medinfo-int@jazzpharma.com 
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