5 Krankheiten von Gehirn und Riickenmark

Walter F. Haupt

5.1 Einfiihrung
5.1.1 Lues

Die Lues (Syphilis) ist eine immer noch hdufige Ge-
schlechtskrankheit. Die Diagnose kann nur aus Blut und
Liquor mit serologischen Tests gestellt werden.

Die vielfdltige Symptomatik kann fast jede neurologi-
sche Stérung simulieren, daher ist bei jedem neurologi-
schen Patienten eine Untersuchung auf Lues indiziert. Bei
frithzeitiger Behandlung kann Lues meist geheilt werden.

5.1.2 Borreliose

Die Infektion mit der Spirochdte Borrelia burgdorferi
(Borreliose) wird durch Zeckenbisse iibertragen. In der
Frithphase kommt es zu Hauterscheinungen, die ringfor-
mig sind und sich iber Wochen halten, diesen folgen im
Verlauf mannigfaltige neurologische Ausfdlle. Hierzu ge-
horen meningitische Erscheinungen, schmerzhafte Ge-
lenkverdnderungen und umschriebene periphere Lih-
mungen.

Der Verlauf der Erkrankung dhnelt sehr der ebenfalls
durch Spirochdten verursachten Lues.

Die Therapie erfolgt mit Cephtriaxon (Rocephin), Tetra-
cyclinen oder Penicillin.

5.1.3 Multiple Sklerose

Die multiple Sklerose stellt eine der hdufigsten Erkran-
kungen des Nervensystems dar. Die Erkrankung ist bei
Frauen deutlich hdufiger und beginnt meist im jungen Er-
wachsenenalter.
Typisch ist ein schubférmiger Verlauf, beginnend mit:
e einseitigen Sehstorungen (Sehnervenentziindung, Re-
trobulbdrneuritis) oder
e fliichtigen Lihmungserscheinungen,
o Gefiihls- oder Koordinationsstérungen.

Im langjdhrigen Verlauf kann es zu zunehmender Behin-
derung durch Geh- und Koordinationsstérungen kom-
men. Etwa ein Drittel der Patienten ist lingerfristig von
einer Behinderung betroffen, bei etwa 10% der Patienten
kommt es zu einer schweren Behinderung mit zuneh-
mender Immobilitdt bis hin zur Bettldgerigkeit.

Akute Schiibe konnen oft erfolgreich mit hoch dosier-
ten Kortisonprdparaten beeinflusst werden. Zur Vermin-
derung von neuen Schiiben werden Interferonpraparate
eingesetzt. Eine Heilung der Multiplen Sklerose ist bisher
nicht moglich.

5.2 Infektios-entziindliche
Erkrankungen

5.2.1 Poliomyelitis

Die Poliomyelitis (spinale Kinderlahmung) ist eine infek-
tios-entziindliche Erkrankung, die durch Viren hervor-
gerufen wird. Die Entziindung betrifft bevorzugt die
motorischen Vorderhornzellen des Riickenmarks.

Die Viren lassen sich in 3 Stamme einteilen. Bis in die
Mitte des 20. Jahrhunderts traten grofRe Epidemien auf,
die durch grof8 angelegte Impfaktionen weitgehend besei-
tigt wurden. Auch heute tritt die Erkrankung in Afrika
und Asien auf und wird gelegentlich von Reisenden ein-
geschleppt.

» Symptome. Die Erkrankung verlduft in 2 Phasen. Nach
einer Inkubationszeit von 5-35 Tagen kommt es zundchst
zu einem unspezifischen Vorstadium mit Infekt der obe-
ren Luftwege oder einer Durchfallerkrankung. Leichte
meningeale Reizerscheinungen sind moglich.
Nach Abklingen dieser Erscheinungen entwickelt sich
das Vollbild mit:
e erneutem Fieber,
¢ Nackensteifigkeit,
e Muskelschmerzen,
e Lihmungen der Atmungsmuskulatur (bis zur Beat-
mungspflicht),
e schlaffen Paresen mit nachfolgender Muskelatrophie.

Als Folge der Erkrankung verbleibt meist eine schlaffe
atrophische Parese eines oder mehrerer Gliedmafen zu-
riick (Poliorestzustand). Bei einer kleinen Anzahl von Pa-
tienten treten Jahrzehnte nach der akuten Erkrankung
neue, fortschreitende Lihmungserscheinungen auf, man
spricht von einem Post-Polio-Syndrom.

» Therapie und Pflege. Eine wirksame Kausalbehand-
lung der einmal ausgebrochenen Poliomyelitis ist nicht
bekannt. Die klinischen Mafnahmen sind daher aus-
schlieflich darauf gerichtet, die weitere Ausbreitung der
Erkrankung zu verhiiten und Komplikationen moglichst
zu verhindern.
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Bei einer Politmyelitis muss der Patient auf einer Infekti-
onsstation isoliert werden. Die Krankheit - auch bereits
der Verdacht - ist meldepflichtig.

Merke

» Vorbeugung. Mit Einfithrung der Schluckimpfung ist
die Poliomyelitis schlagartig zuriickgegangen. Bei der
Schluckimpfung werden abgeschwachte Poliomyelitisvi-
ren aller 3 Stimme eingenommen und bewirken im Kor-
per eine aktive Immunisierung. Ein solcher Impfschutz
kann nur dann vollstdndig sein, wenn jeder -mdglichst in
den ersten Lebensjahren - eine Schluckimpfung erhalt.
Bei riickldufigem Impfschutz der Bevolkerung muss mit
einem erneuten Auftreten der Poliomyelitis gerechnet
werden.
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5.2.2 Giirtelrose (Zoster)

Der Zoster ist eine akute Viruserkrankung, die durch
Reaktivierung im Korper tiberlebender (persistierender)
Viren ausgelost wird. Neben den bldschenartigen Haut-
erscheinungen kommt es zur Schadigung der Spinal-
ganglien des Riickenmarks sowie der Hirn- und Riicken-
markshaute.

» Ursachen und Pathophysiologie. Varizella-Zoster-Vi-
ren verursachen einerseits die Varizellen (Windpocken),
andererseits die Zostererkrankung (Giirtelrose).

Die Viren kénnen jahrzehntelang nach einer Varizel-
lenerkrankung in den sensiblen Ganglien des Riicken-
marks tiberleben.

Ganglien sind winzige, millimetergroRe Verdickungen
in Nerven oder Nervenwurzeln. Sie enthalten einen Zell-
koérper, dessen Fortsitze sie mit Rezeptoren (z.B.

Schmerzrezeptor der Haut) und dem Riickenmark verbin-
den.

Abb.5.1 Zoster. a Haufig ist die Girtel-
rose im Bereich der Brustsegmente
lokalisiert. b Typische Blaschenbildung,
meist einseitig bis zur Kérpermitte.

haufige Lokalisation

seltene Lokalisation



» Symptome. Die Erkrankung kiindigt sich zumeist
durch nur geringfiigige Storungen des Allgemeinbefin-
dens und durch eine leichte Temperaturerhéhung an.

Es folgen oft recht heftige, reiBende oder brennende
Schmerzen im Versorgungsgebiet der befallenen Nerven-
wurzel (Segment), selten in mehreren benachbarten Seg-
menten.

Innerhalb von Stunden oder wenigen Tagen schieSen
dann Bldschen in kleinen Gruppen auf, die mit einer kla-
ren Fliissigkeit gefiillt sind.

Nach Eintriibung des Bldscheninhalts bildet sich
schlielich tiber dem Epitheldefekt Schorf, der spdter ab-
fallt und eine weifliche Narbe hinterldsst.

Héufig ist der Zoster im Bereich der Brustsegmente lo-
kalisiert (» Abb. 5.1), seltener sind Arme oder Beine be-
troffen; besonders unangenehm ist die Zosterlokalisation
im Bereich der Hirnnerven.

Bei einem Bldschenbefall im Versorgungsgebiet des
1. Trigeminusastes kommt es oft zu einer Mitbeteiligung
des Auges im Sinne einer:

o Keratitis,
o Iritis oder einer
e Neuritis nervi optici.

Der Zoster oticus mit Befall des Hornerven dufRert sich
meist durch:

o Gleichgewichtsstérungen,

e Horminderung,

o heftigem Ohrensausen und einer

e Fazialislihmung.

Selbst nach Abheilung der Hauterosionen bleiben manch-
mal motorische Ausfille und Sensibilitdtsstérungen als
Folge einer Zosterneuritis noch viele Wochen bestehen.

» Therapie. Moglichst frithzeitig nach Diagnosestellung
sollte eine Behandlung mit Aciclovir (Zovirax) durch-
gefiihrt werden. Wahrend des akuten Bldschenstadiums
des Zosters sollte eine Sekunddrinfektion schon aus kos-
metischen Griinden moglichst vermieden werden.

Im Verlauf der Infektion kann es zu schweren Schmer-
zen im Sinne einer Post-Zoster-Neuralgie kommen, die
medikament6s nicht immer zufriedenstellend behandelt
werden kann.

5.2.3 Tetanus

®

Der Tetanus (Wundstarrkrampf) ist eine durch Toxin bil-
dende Bakterien hervorgerufene Infektionskrankheit mit
schmerzhaften und lebensgefahrlichen Muskelkrampfen.

Definition

» Ursachen und Pathogenese. Tetanus ist nicht nur eine
in der Kriegschirurgie gefiirchtete Komplikation bei ver-
schmutzten und mit ausgedehnten Gewebszerfetzungen
verbundenen Wunden.

Abb.5.2 Tetanus. Der Erreger, Clostridium tetani, kommt

in Sporenform v. a. im Erdreich vor.

Merke @

Tetanus kann sich auch nach harmlos erscheinenden
Stichverletzungen und Schrunden (Gartenarbeit, Fahr-
radsturz) entwickeln.

Der Erreger, das Clostridium tetani (> Abb. 5.2), ist vor al-
lem im Erdreich, besonders im Humus, zu finden und ver-
mebhrt sich im Wundbereich unter Sauerstoffabschluss.

Das Tetanustoxin dringt {iber das Blut in das Nerven-
system ein und fithrt an den Schaltstellen der motori-
schen Nerven zu einer Steigerung der Erregbarkeit. Dies
kann klinisch und elektromyografisch nachgewiesen wer-
den.

» Symptome. Nach einer Inkubationszeit von 8 Stunden
bis mehreren Wochen treten zundchst uncharakteristi-
sche Allgemeinerscheinungen auf:

o Mattigkeit,

¢ Kopfschmerzen,

e Erbrechen und

e Schwitzen.

» Muskelkrampfe. Die fiir die Erkrankung typischen
Muskelkrampfe beginnen hdufig im Bereich des Kiefers
und der Halsmuskulatur. Die Verkrampfung der Gesichts-
muskeln fiihrt zu einer Verdanderung des mimischen Aus-
drucks, der als Risus sardonicus (grimmiges Lachen) be-
zeichnet wird.

Die Krampfe in der Nacken- und Riickenmuskulatur
(Opisthotonus), in der Muskulatur des Stammes und der
Extremitdten vervollstindigen das Krankheitsbild, das al-
lerdings erhebliche Intensititsschwankungen aufweist.

Schon geringfiigige AuBenreize verstdrken oft die Mus-
kelkrampfe so, dass unter ,brettharter Spannung“ der In-
terkostalmuskeln und der Bauchdecke die Atmung erheb-
lich erschwert wird.

Die Letalitdt konnte durch die verbesserten pflegeri-
schen MaRnahmen von {iber 50% auf 30-40% gesenkt
werden.
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» Therapie. Eine Kausalbehandlung des ausgebrochenen
Wundstarrkrampfes ist nicht bekannt. Die entscheidende
Therapie besteht in einer der Krampfneigung angepassten
Sedierung mit Neuroleptika. Bei schweren Verldufen sind
im Krampf zusdtzlich Muskelrelaxanzien oder Kurznar-
kotika erforderlich. Dabei ist oft kiinstliche Beatmung
notwendig.

Die Gefahr eines Dekubitus ist bei starker Sedierung
besonders groR. Die Pflege des Tetanuspatienten sollte
moglichst in einem separaten Raum der Intensivstation
erfolgen.

Folgende MaRBnahmen vervollstindigen die Therapie:
Eine Wundausschneidung wird meist durchgefiihrt, um
die weitere Ausschwemmung von Toxinen zu verhin-
dern.

Es werden hohe Tetanusantitoxingaben von 10 000-

15 000 IE pro kg Koérpergewicht gegeben.

Wichtig ist die Simultanimpfung, bei der gleichzeitig Te-
tanusserum und Tetanusimpfstoff verabreicht werden.
Zur Senkung des Muskeltonus wird Lioresal intravenos
oder ins Nervenwasser (intrathekal) verabreicht.

»> Prognose. Jiingere Patienten mit relativ langer Inkuba-
tionszeit haben die giinstigere Prognose. Die zum Teil
dramatisch verlaufende Erkrankung kann und sollte
durch die rechtzeitige, aktive Immunisierung unbedingt
vorgebeugt werden.

5.2.4 Luische Erkrankungen
des Nervensystems

®

Die Lues (Syphilis) ist eine chronische Infektionskrankheit
mit 4 charakteristischen Krankheitsstadien. Bei der Neu-
rolues sind sowohl die Hirnhdute als auch die GefaRe
und das Hirngewebe selbst (Parenchym) betroffen.

Definition

» Ursache. Die Lues wird durch eine bakterielle Infektion
mit Spirochaeta pallida (oder Treponema pallidum) aus-
gelost.

Die Ubertragung erfolgt fast ausschlieRlich durch Haut-
und Schleimhautkontakt im Genitalbereich beim Ge-
schlechtsverkehr.

Eine luesinfizierte Mutter kann die Erkrankung in der
Schwangerschaft auf das Kind iibertragen. Eine solche
konnatale Syphilis (angeborene Syphilis) sollte frithzeitig
erkannt werden, um durch rasche Behandlung schwer-
wiegende Dauerschdden zu vermeiden.

> Pathogenese und Stadieneinteilung. Man unterschei-
det 4 Stadien der Erkrankung, in denen verschiedene
Krankheitsbilder auftreten konnen (> Tab. 5.1):

Tab. 5.1 Ubersicht der Luischen Erkrankungen.

Stadien Erkrankungen
Primarstadium o Primaraffekt
Sekundarstadium e Friihsyphilitische Meningitis
Tertidrstadium e Lues cerebrospinalis:

o meningitische Form
(Luische Spatmeningitis)
o vaskuldre Form
o granulomat6se Form
e spinale Form der Lues

Spatstadium o Tabes
e Paralyse

1. Primdrstadium

6 Tage bis 7 Wochen nach der Infektion bildet sich ein
Hautgeschwiir, der Primdraffekt aus. Die Lymphbah-
nen sind beteiligt.

2. Sekunddrstadium

8-12 Wochen nach der Infektion tritt ein Hautaus-
schlag (Exanthem) auf (» Abb. 5.3). Es kommt zu einer
generalisierten Lymphknotenbeteiligung und zu fliich-
tigen meningealen Reaktionen (Kopfschmerzen, Reiz-
barkeit, Leistungsschwdche).

Abb. 5.3 Lues. Typisches Exanthem im Sekundarstadium
einer Luesinfektion.



3. Tertidrstadium
3 Monate bis zu vielen Jahren nach der Infektion fin-
den sich chronische Hautulzerationen, Granulations-
bildungen im Bereich des Gefd3systems, der inneren
Organe, des Skeletts und des Zentralnervensystems.

4. Spitstadium
8 bis 20 Jahre nach der Infektion treten chronische
Entziindungen des Gehirns und/oder des Riickenmarks
auf.

» Diagnose. Die Diagnose kann wahrend der Primadrperi-
ode durch Abstriche aus dem Primadraffekt gestellt wer-
den.

Nach dieser Zeit wird der TPHA (Treponema-Pallidum-
Hamagglutinations)-Test im Blut positiv und bleibt auch
nach erfolgreicher Behandlung und Beschwerdefreiheit
lebenslang nachweisbar. Dieser Test belegt also nur eine
stattgefundene Luesinfektion.

Der VDRL (venereal disease research laboratory)-Test
dagegen ist quantitativ auswertbar und entscheidet iiber
die Behandlungsbediirftigkeit der Infektion.

Da die Lues eine mannigfaltige Symptomatik erzeugen
kann, die nicht von anderen Ursachen abgrenzbar ist,
muss bei jeder neurologischen Symptomatik nach einer
Luesinfektion gesucht werden. Die Syphilis ist melde-
pflichtig.

Merke

Eine Infektion des Nervensystems wird durch Unter-
suchung des Liquors erfasst. Jede durch serologische Un-
tersuchung von Blut oder Liquor gesicherte Luesinfektion
muss mit einer ausreichend hohen Dosis von Penicillin G*
behandelt werden. Kontrollen von VDRL und anderen
serologischen Tests konnen die Ausheilung der Infektion
belegen.

Frithsyphilitische Meningitis

Schon in der Sekundarperiode der Infektion kann es ge-
legentlich zu einem Befall der Meningen kommen.
Diese friithsyphilitische Meningitis fithrt zu:
¢ Nackensteifigkeit,
o Fieber,
e epileptischen Anfdllen und gelegentlich zu
¢ Hirnnervenausfallen oder
e Hemiparesen.

» Therapie. Die rasche Einleitung einer Penicillinbe-
handlung bessert das Krankheitsbild oft schon in wenigen
Tagen und fiihrt in der Regel zu einer defektfreien Hei-
lung. Nur selten bleiben Hirnnervenausfalle oder eine He-
miparese zuriick.

Lues cerebrospinalis

In der Tertidrperiode werden recht unterschiedliche neu-

rologische Krankheitsbilder beobachtet.
Sie lassen sich nach den wesentlichen Syndromen in

3 Gruppen einteilen:

o die meningitische Form mit intrakranieller Drucksteige-
rung und Kopfschmerzen.

e die vaskuldre Form und mit einer plétzlich einsetzen-
den Halbseitenlihmung

o die granulomatése Form mit den Zeichen einer akuten
intrazerebralen Raumforderung wie bei einem Hirn-
tumor.

Auch die meningitische und vaskuldre Form der Lues rea-
giert prompt auf eine hochdosierte Penicillintherapie.
Wie weit sich die entstandenen neurologischen Ausfélle
zuriickbilden, hdngt vom Umfang der eingetretenen Zell-
schddigung ab.

Die erforderlichen pflegerischen MaSnahmen entspre-
chen dem Pflegeplan bei zerebralen Durchblutungssto-
rungen (S.87) anderer Genese.

Granulomat6se Form
der Lues cerebrospinalis

Bei der granulomatdsen Form der Lues cerebri fiihrt die
Entwicklung eines spezifischen Granulationsgewebes
(Gumma) innerhalb der Schéddelkapsel im klinischen Bild
zu dhnlichen Auffilligkeiten, wie sie bereits im Kapitel
iber die Hirntumoren (S.112) dargestellt wurden.

Die Penicillinbehandlung fiihrt zu einer raschen Ein-
schmelzung des Granulationsgewebes und damit auch
zur Riickbildung der klinischen Erscheinungen.

Spinale Formen der Lues
in der Tertidrperiode

In der Tertidrperiode der Lues kann es gelegentlich zu
einem isolierten Befall der Riickenmarksgefd8e kommen.
Dies fiihrt zu einer rasch zunehmenden Querschnittldh-
mung, die sich in ihrer Symptomatik nicht von arterio-
sklerotischen Riickenmarksprozessen unterscheidet.

Die Liquoruntersuchung beweist die Luesinfektion.

» Therapie. Nach der Liquoruntersuchung wird die Peni-
cillintherapie eingeleitet. Manchmal bildet sich unter die-
ser Kausalbehandlung das Querschnittsyndrom tiberra-
schend gut zuriick, bleibende Ausfdlle durch die zu Be-
ginn der Erkrankung entstandenen anoxdmischen Zell-
schdden sind jedoch hdufig.

» Komplikationen verhiiten. Die pflegerischen Auf-
gaben (S.184) richten sich in den ersten Tagen und Wo-
chen vor allem auf die Verhiitung der typischen Kompli-
kationen bei Querschnittlihmungen, ndmlich auf die Ver-
meidung von:

e Dekubiti,

e Harnwegsinfektionen und

o Kontrakturen.
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Spatstadien Tabes, Paralyse

Als Tabes bezeichnen wir das Spatstadium bei vornehm-
lichem Rickenmarksbefall (befillt vorwiegend die Hin-
terstrangsregion des Riickenmarks), als Paralyse bei vor-
wiegendem Hirnbefall. Bei gemischten Krankheitszei-
chen sprechen wir von Paralyse mit Hinterstrangs-
erscheinungen.

Die Entwicklungsdauer von Tabes und Paralyse kann von
3 Jahren nach der Primdrinfektion bis zu mehreren Jahr-
zehnten dauern.

» Symptome der Tabes. Die hdufigsten diagnostisch

wichtigen Symptome der Tabes sind:

e die Pupillenstdrung und

e der Verlust der Sehnenreflexe an den unteren Glied-
mafien.

Vom Patienten selbst werden zundchst vielfach heftige, so
genannte lanzinierende Schmerzen bemerkt, die meist
anfallsweise auftreten und an verschiedenen Stellen loka-
lisiert sind.
Ferner bemerkt der Patient:
o das Auftreten einer Gangunsicherheit (Ataxie),
¢ einen Harnverhalt, der bei Mdnnern oft félschlicher-
weise auf eine Prostatahypertrophie bezogen wird,
e Kiltehyperpathie der Haut,
e analgetische Inseln und eine verzdgerte Schmerz-
leitung.

Unter den selteneren Krankheitszeichen sind die Sehner-
venatrophie und schwere Verdnderungen der Gelenke im
Sinne der tabischen Arthropathie zu nennen.

> Therapie der Tabes. Wie bei den bereits besprochenen
luischen Erkrankungsformen steht auch bei der Tabes die
Kausalbehandlung an erster Stelle. Sie muss bis zur Sanie-
rung des Liquors fortgesetzt werden.

Die iibrige Behandlung und Pflege richtet sich nach
den fithrenden Symptomen. Besondere Aufmerksamkeit
muss der Blasenstérung zugewendet werden, wie es sich
bei den Blasenstorungen nach Querschnittlihmungen be-
wadhrt hat.

Bei ataktischen Storungen ist physiotherapeutische
Ubungsbehandlung erforderlich.

» Symptome der Paralyse. Das klinische Bild beginnt oft
schleichend mit einem geistigen und korperlichen Leis-
tungsabfall, seltener mit epileptischen Anfdllen oder
fliichtigen Hemiparesen.

Im weiteren Verlauf ist der Verfall des sprachlichen
Ausdrucks (Dysarthrie) recht charakteristisch. Schwierige
Testsdtze konnen nicht mehr fehlerfrei artikuliert wer-
den. Wdhrend ein Teil der Kranken zunehmend im An-
trieb verarmt und schlieBlich teilnahmslos herumsitzt,

fallen andere durch véllige Fehleinschdatzung der Lage
(,GroRenwahn*) auf.

Unter den neurologischen Zeichen ist die schon bei der
Tabes erwdhnte Pupillenstérung bei der Hilfte der Fille
von besonderem diagnostischem Wert. Fiir die Diagnose
entscheidend sind wiederum die positiven spezifischen
Luesreaktionen in Blut und Liquor.

» Therapie der Paralyse. Auch bei der Paralyse gilt heute
die Penicillinbehandlung als Methode der Wahl. Oft bes-
sert sich das psychiatrische Bild bereits wédhrend der ers-
ten und zweiten Gabe betrdchtlich, wenngleich zumeist
ein Defektsyndrom im Sinne der organischen Wesenscin-
derung bleibt. Gerade die Feinstruktur der Personlichkeit
erscheint grober und abgeflacht, so dass sowohl im beruf-
lichen Bereich als auch in der Rollenverteilung im Famili-
enleben voriibergehende Hilfe notig ist. Bei fortgeschrit-
tenen dauerhaften psychischen Storungen ist die Einrich-
tung einer gesetzlichen Betreuung erforderlich.

5.2.5 Borreliosen

Unter dem Begriff Borreliosen wird eine Reihe neurolo-
gischer und dermatologischer Krankheitsbilder zusam-
mengefasst. Allen gemeinsam ist die Ursache, namlich
eine durch Zecken- oder Lausebiss ibertragene Borre-
lieninfektion.

Im Folgenden sollen 2 der durch Zeckenbiss (Zeckenbor-
reliosen) verursachten neurologischen Krankheitsbilder
besprochen werden, die Meningopolyneuritis Bannwarth
und die Progressive Borellien-Enzephalomyelitis.

Borreliose (Lyme disease,
Meningopolyneuritis Bannwarth)

» Ubertragung. Durch Biss (bzw. Stich) der Zeckenart
Ixodes ricinus (Holzbock), die in verschiedenen Wald-
gebieten Mitteleuropas heimisch ist, kann die Borrelia
burgdorferi auf den Menschen iibertragen werden. Die
Zecke ist der natiirliche Wirt fiir die Borrelie, die mit dem
Erreger der Syphilis, der Spirochdte, eng verwandt ist.

» Symptome. Einige Tage bis Wochen nach dem Biss
stellt sich ein etwa handtellergrofSer, tiberempfindlicher
und gerdteter Hautbezirk ein. Diese Hauterscheinungen
breiten sich aus und kénnen an mehreren Kérperstellen
auftreten. Man spricht von einem wandernden Exanthem
(Erythema chronicum migrans).

Bald stellen sich hartndckige Schmerzen ein, die zu-
meist, aber keineswegs immer, in der Region der Haut-
erscheinungen gelegen sind.

Neurologische Ausfallerscheinungen folgen nach eini-
gen Tagen. Hdufig sind:

e Hirnnervenldhmungen, besonders Fazialisparesen,
o schlaffe GliedmaRenldhmungen,



e schmerzhafte, radikuldir anmutende Ausfdlle (Polyneu-
ritis vom Multiplex-Typ), die mit einem radikuldren
Syndrom bei Bandscheibenvorfillen verwechselt wer-
den koénnen,

o Meningitis mit Nackensteife, Ubelkeit, Brechreiz und
Lichtempfindlichkeit.

» Diagnose. Im Blutserum finden sich hohe Antikorper-
titer gegen Borrelien. Der lumbal entnommene Liquor
zeigt eine lymphozytdre Zellzahlerh6hung und eine Ei-
weilvermehrung, daneben Zeichen einer Produktion von
Antikorpern gegen die Borrelien im Zentralnervensystem.

Die neurologischen Auffalligkeiten bilden sich meist
nach 1-3 Monaten zuriick.

> Therapie. Eine Behandlung mit Rocephin, Doxycyclin
oder Penicillin fithrt in der Regel zu einem raschen Riick-
gang der Meningitis und der Schmerzen. Bei Penicillin-
allergie kann auch eine Behandlung mit Tetrazyklinen
zum Erfolg fithren.

Progressive Borrelien-Enzephalomyelitis

Bei einigen Patienten mit unbehandelten Borrelieninfek-
tionen treten Monate bis Jahre nach der Erythema-chro-
nicum-migrans-Krankheit und der Polyneuritis auch zen-
tralnervose Krankheitszeichen auf.

» Symptome

e Fortschreitende spastische Lihmungen als Zeichen
einer chronischen Borrelien-Enzephalomyelitis.

e Im Serum wie im Liquor sind erhdhte Antikorpertiter
gegen Borrelien nachweisbar.

» Therapie. Oft kann auch hier eine wiederholt durch-
gefiihrte Penicillintherapie eine Besserung der Krank-
heitszeichen herbeifiihren. Die Borrelien-Antikérpertiter
zeigen dann einen langsam abfallenden Verlauf.

5.3 Multiple Sklerose
(Encephalomyelitis disseminata)

B

Die 24-jahrige Studentin wacht eines Morgens plotzlich
mit einer hochgradigen Sehstérung des rechten Auges
auf. Sie sieht mit dem Auge alles wie durch ein Milchglas.
Sie kann keine Farben, insbesondere kein Rot erkennen,
alles ist grau in grau. Das Auge schmerzt bei Bewegun-
gen. Der Neurologe untersucht den Liquor und fertigt vi-
suell evozierte Potenziale an. Auch eine MRT des Kopfes
wird veranlasst. Die Untersuchungen sichern die Diagno-
se einer MS mit dem typischen Erstsymptom einer Seh-
nervenentziindung (Retrobulbarneuritis) eines Auges. Es
wird eine Behandlung mit Cortison durchgefiihrt, die in-
nerhalb einer Woche zu einer Normalisierung der Seh-
fahigkeit fiihrt. Zur Verhinderung weiterer Krankheits-
schiibe wird eine Behandlung mit einem Interferon-Pra-
parat begonnen.

Fallbeispiel

Die multiple Sklerose ist eine Erkrankung mit herdférmi-
gem Zerfall von Markscheiden im Zentralnervensystem.
Die Demyelinisierungsherde sind von entziindlichen Ver-
dnderungen des Gewebes umgeben. lhre multilokuldre
Aussaat tiber Gehirn und Riickenmark erklart die viel-
gestalte Symptomatik. Weitgehend sklerotisch vernarbte
Herde haben der Multiplen Sklerose ihren Namen gege-
ben. Im klinischen Alltag werden die Bezeichnungen
Multiple Sklerose und Encephalomyelitis disseminata
nebeneinander gebraucht.

» Haufigkeit. Die Encephalomyelitis disseminata ist eine
der hdufigsten organischen Nervenkrankheiten. Unsere
Kenntnis {iber ihre Entstehungsbedingungen ist jedoch
sehr begrenzt. Jiingere Erwachsene sind besonders oft
von der Erkrankung betroffen, wahrend ein Befall im Kin-
desalter und jenseits des 60. Lebensjahres nur sehr selten
beobachtet wird. Frauen sind deutlich hdufiger betroffen
als Mdnner.

Die Forschung hat eine besondere Haufung der Erkran-
kung in den USA und in Europa, vor allem in den noérd-
lichen Regionen ermittelt. In Ostasien und in den siidli-
chen Liandern Europas und Amerikas tritt sie hingegen
selten auf. Selbst in einem Land mit erheblichem Einwan-
dererzustrom, wie z.B. Israel, erkranken Zuwanderer aus
nordlichen Lindern signifikant hdufiger als Einwanderer
aus Siideuropa, Afrika und Stidamerika.

» Ursachen. Einige Befunde deuten auf eine Virus-
erkrankung hin. Ein zweifelsfreier Nachweis von Erregern
oder Antikorpern ist allerdings bisher nicht gelungen.

Einige Erwdgungen und Befunde sprechen fiir die An-
nahme einer Autoimmunkrankheit, die moglicherweise
durch eine (Virus-) Infektion in Gang gebracht wird. Der-
zeit wird eine durch mehrere Faktoren bedingte Krank-
heitsauslosung fiir am wahrscheinlichsten gehalten, bei
der genetische und autoallergische Elemente eine Rolle
spielen.

Unabhdngig von den Hypothesen zur Krankheitsent-
stehung sind noch weitere Beobachtungen interessant,
die die Auslosung akuter Schiibe betreffen. So kénnen
nach Infekten oder Stress akute Krankheitszeichen auftre-
ten oder sich abrupt verschlimmern.

» Symptome und Verlauf. Die Entwicklung der Ence-
phalomyelitis disseminata ldsst keine strengen Gesetzmad-
Bigkeiten in ihren klinischen Erscheinungen erkennen.
Alle infrage kommenden Symptome (> Abb. 5.4) kénnen:
e als erste Krankheitszeichen erscheinen,

o allein auftreten, oder

¢ gleichzeitig vorhanden sein.

Einzelne Symptome mogen bereits abklingen, wahrend
andere noch fortschreiten.
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Psyche
¢ Wesensanderung
 Euphorie

Auge

Abb. 5.4 Multiple Sklerose. Die Symp-
tome kdnnen sehr vielseitig sein und
gleichzeitig oder versetzt auftreten.

« Retrobulbérneuritis
e Schleiersehen

Sprache
e Dysarthrie
e undeutliches Sprechen ——>

= @ L <+— e Doppelbilder
* Gesichtsfeldausfalle
e Nystagmus

e Schmerzen

Koordination

¢ Intentionstremor

¢ Ataxie —
« unsicheres Hantieren

Gang
» Bewegungsstérungen

« unsicheres Gehen

» zunehmende Behinderung
e spastische Paresen

Blasenfunktion
« Inkontinenz
* Retention

Haufige Erstsymptome sind:

e Missempfindungen,

e Kribbelpardsthesien an den Extremitdtenenden,

o Schniir- oder Bandagegefiihl,

e Hypadsthesie,

e Sehstérungen infolge einer Entziindung des Sehnervs
(Retrobulbdrneuritis).

Zu stdarkerer Behinderung konnen Bewegungsstorungen

fithren, die einzelne oder mehrere GliedmaRen unsyste-

matisiert befallen und als spastische Paresen mit Tonus-

erhohung und Reflexsteigerungen einhergehen.
Recht friih sind oft die Bauchhautreflexe erloschen.
Eine zerebrale Beteiligung bewirkt folgende Symptome:

¢ Koordinationsstorungen (zerebellare Ataxie) mit Ziel-
wackeln. Das Zielwackeln beginnt mit dem typischen
Intentionstremor, der zu unsicherem Hantieren fiihrt
und zu einem torkelnden, unkoordinierten Gang.

e Die Sprache wird durch die zerebellare Beteiligung dys-
arthrisch (undeutlich, unartikuliert).
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/ Sensibilitat
¢ Missempfindungen

« Kribbelpardsthesien
e Schniir-/Bandagegefiihl

e Augenzittern (Nystagmus).

o Als sehr belastend werden Blasenstérungen empfun-
den, die als Inkontinenz oder als Retention auftreten.

e Im Bereich der Hirnnerven tritt hdufig schon friih eine
Sehnervenentziindung (Retrobulbdrneuritis) auf. Diese
Storung fiihrt zu Schleiersehen und Gesichtsfeldausfal-
len.

¢ Doppelbilder infolge Augenmuskellihmungen.

e Lihmungen der mimischen Muskulatur.

Bei ausgedehnten Hirnherden stellen sich psychische Auf-
filligkeiten im Sinne der organischen Wesensianderung
ein, die auch die Einsicht des Patienten in die Schwere
der Behinderung erschweren. Besonders haufig stellt sich
eine heitere Gleichgiiltigkeit (Euphorie) ein. Die Euphorie
des Patienten fithrt manchmal auch zur Unfdhigkeit, die
eigene korperliche und vor allem kognitive Einschran-
kung zu erkennen.



> Diagnose

Wesentlicher Baustein fiir die Diagnose ist die in der
Mehrzahl der Félle nachweisbare Verdnderung des Liquor
cerebrospinalis. Es kommt zu einer leichten Erh6hung
der Zellzahl bis zu etwa 30 Zellen pro mm3 und zu einer
Abwandlung in der Zusammensetzung der Eiweil3-
bestandteile (bestimmte Immunglobuline sind ver-
mehrt) bei meist nur geringer Vermehrung des Gesamt-
eiweiRgehaltes. AuRerdem liefert die Kernspintomogra-
fie mit dem Nachweis von Entmarkungsherden einen
wichtigen diagnostischen Baustein (> Abb. 5.5).

Dariiber hinaus sichern heute die in etwa 90% der Fille
pathologisch verdnderten visuell evozierten Potentiale
(VEP) sowie das Kernspintomogramm (MRT) die Diagno-
se. Im Kernspintomogramm sind bei nahezu allen MS-
Kranken Entmarkungsherde in der weilen Substanz des
Gehirns nachweisbar.

Mit Hilfe der visuell evozierten Potenziale (VEP) ldsst
sich die Funktionsstérung des Sehnervs objektivieren und
im Verlauf verfolgen. Eine einmal abgelaufene Retrobul-
barneuritis hinterldsst bleibende Verdnderungen der vi-
suell evozierten Potenziale und kann somit auch Jahre
nach abgelaufener Entziindung noch sicher nachgewiesen
werden. Bei Befall von sensiblen, motorischen und akus-
tischen Bahnen liefern die jeweiligen evozierten Potentia-
le pathologische Befunde, welche die multilokuldre Scha-
digung des Nervensystems belegen.

Abb.5.5 MRT-Sagittalschnitt. Mit Darstellung mehrerer
heller (hyperdenser) Entmarkungsherde in der weiRen
Substanz des Gehirns. (Abb. von: Christoph Kabbasch,
Uniklinik K6In)

» Prognose und Verlauf. Unter den verschiedenen

Krankheitsentwicklungen heben sich verschiedene Ver-

laufstypen ab (> Abb. 5.6), die die individuelle Prognose

bestimmen:

o Schubformig-remittierender Verlauf. Eine kleine Gruppe
von etwa 15 % bietet nach einem oder mehreren ent-
ziindlichen Schiiben eine ausgesprochen giinstige Ge-
samtentwicklung. Die klinischen Zeichen bilden sich
nach Wochen oder Monaten weitgehend zuriick und
hinterlassen nur geringe Narbensymptome, die keine
wesentliche Funktionsbeeintrachtigung bedeuten.

schubférmig-remittierender Verlauf
ohne Defekt mit Defekt

neurologisches Defizit
neurologisches Defizit

a Zeit b

Tc

e Zeit f

Zeit

chronisch progredienter Verlauf

neurologisches Defizit
neurologisches Defizit

.

Zeit d Zeit

\j

sekundar chronisch progredienter Verlauf

neurologisches Defizit
neurologisches Defizit

Zeit

chronisch progredienter Verlauf mit Schiiben

neurologisches Defizit
neurologisches Defizit

g Zeit h Zeit

Abb.5.6 Multiple Sklerose. a-h Verschiedene Verlaufs-
formen.
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o Schubformig-progredienter Verlauf. Eine weitere Gruppe
verschlechtert sich in Schiiben schlief8lich so weit, dass
nach 10-15 Jahren erhebliche spastisch-zerebrale Aus-
fille verbleiben, die pflegerische Hilfen notwendig ma-
chen.

e Chronisch-progredienter Verlauf. Die dritte Gruppe, die
nur etwa 10 % der Erkrankten ausmacht, verschlechtert
sich langsam und kontinuierlich, bis hin zur vollstandi-
gen Immobilitdt.

» Komplikationen. Vo6llig immobilen Patienten drohen
die gleichen Komplikationen, die im Kapitel {iber die trau-
matischen Querschnittlihmungen dargestellt werden,
ndmlich die Entwicklung von Dekubiti, spastischen Kon-
trakturen, Pneumonie und Harnwegsinfektionen. Diese
Komplikationen sind meist auch die Todesursache bei un-
giinstigem Verlauf.

» Therapie. Im Hinblick auf die unzureichende Kenntnis
der Atiologie der multiplen Sklerose ist auch eine wirk-
same Kausalbehandlung nicht bekannt. Die Therapie
kann daher nur auf die Symptome gerichtet sein:

e im akuten Schub kénnen Kortikosteroide (500 bis

1000 mg pro Tag {iber 5 Tage) die Entziindungserschei-
nungen einddmmen, diese Cortisonpulstherapie gilt
weiterhin als die Standardtherapie des akuten MS-
Schubs.

durch Gabe von immunmodulierenden Mitteln (Inter-
ferone, Immunglobuline, Glatiameracetat, Dimethylfu-
marat u.a.) wird versucht, langfristig auf den vermute-
ten Autoimmunprozess Einfluss zu nehmen. Es sind
mehrere neue orale Therapien entwickelt worden, die
bei Versagen der Basistherapie und bei hochaktiven
Krankheitsverldufen eingesetzt werden kénnen. Hierzu
zdhlen Medikamente wie Fingolimod, Natalizumab,
Rituximab und andere.

Durch groRe Behandlungsstudien ist die Wirksamkeit der
Kortikosteroide im akuten Schub wie auch der Interfe-
rone in der Verminderung der Schubrate bei schubfor-
mig-remittierender multipler Sklerose belegt worden.
Diese Behandlungserfolge lassen die Prognose der multi-
plen Sklerose nicht mehr so ungiinstig erscheinen, wie
dies frither der Fall war.

> Pflege im akuten Schub. Um den Organismus in eine
moglichst giinstige Abwehrlage zu versetzen, wird wah-
rend der frisch entziindlichen Phase im Allgemeinen Bett-
ruhe angeordnet. Dabei sind bei ausgedehnten zerebralen
oder medulldren Ldhmungen in Verbindung mit Bettldge-
rigkeit die Dekubitus- und Kontrakturenprophylaxe wich-
tig. Mit Hilfe der Patientenedukation lernen die Patienten
mit ihrer Erkrankung im Alltag besser umzugehen; sie
sind gut und umfassend {iber ihre Erkrankung informiert.
Ebenso wichtig ist die regelmédRige Physiotherapie.

> Entlassungsberatung. Bereits einige Zeit vor der ge-
planten Entlassung sollte die hdusliche Versorgungssitua-
tion des Patienten geklart und bei Bedarf auf die verdn-
derten Bediirfnisse hin angepasst werden. Findet eine

Entlassung vorschnell statt, kommt es hdufig zu einer
zeitnahen Wiederaufnahme in das Krankenhaus. Dies
wird auch als ,,Drehtiir-Effekt“ bezeichnet.

5.4 Degenerative Erkrankungen
von Gehirn und Riickenmark

5.4.1 Spinozerebellare Heredoataxien

Die Heredoataxien bilden eine Gruppe von Erkrankun-
gen, die teils erblich, teils sporadisch auftreten und
deren gemeinsames Merkmal die fortschreitende zere-
belldre Ataxie ist.

Inzwischen sind mindestens acht verschiedene Unter-
typen von spinozerebelldren Atrophien (SCA) mit z.T. auf-
geklartem genetischem Defekt bekannt.

Es wird unterschieden zwischen:
o zerebelldren (MSA-C) und
e olivopontozerebelldren Atrophien (OPCA oder MSA-P).

Diese Erkrankungen werden auch als Multisystematro-
phien (,multisystem atrophies“, MSA), bezeichnet.

Klinisch lassen sich 2 Haupttypen, die rezessiv vererbte
Friedreich-Krankheit und die dominant vererbte Nonne-
Marie-Krankheit, hervorheben. Allerdings lassen beide
Haupttypen noch zahlreiche Varianten und Uberginge er-
kennen.

Das Fortschreiten einer degenerativen Erkrankung be-
deutet fiir den Patienten und seine Angehorigen eine star-
ke seelische Belastung. Oft ist es schwierig, fiir die meist
noch recht jungen Menschen eine der schweren Behin-
derung angepasste personliche und berufliche Zielset-
zung zu entwickeln.

5.4.2 Friedreich-Krankheit

» Symptome und Verlauf. Die Friedreich-Ataxie stellt

die hdufigste erbliche Ataxieform dar.

e Bei der spinalen Heredoataxie treten schon im Jugend-
alter fortschreitende Gleichgewichtsstérungen und Un-
geschicklichkeit beim Gehen und Hantieren auf. Diese
konnen sowohl auf eine Stérung der sensiblen Bewe-
gungskontrolle als auch auf eine Storung der Steuerung
des Kleinhirnsystems zuriickgefiihrt werden.

o Hiufig bestehen Artikulationsstorungen (zerebellare
Dysarthrie).

o Typisch ist eine HohlfuRbildung. Im weiteren Verlauf
konnen solche Kinder nur an der Hand gefiihrt oder im
Rollstuhl bewegt werden.
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