1 Der Patient mit neuropathischen
Beschwerden

Die Diagnose und Therapie peripherer Nervenerkrankungen wird von vielen
Arzten' als schwierig und manchmal unbefriedigend empfunden. Diese Sorge
mag man verstehen. Allerdings folgt der Umgang mit peripheren Nervener-
krankungen den gleichen Prinzipien, die auch anderweitig bei neurologischen
Krankheiten angewandt werden, und Herausforderungen und therapeutische
Erfolge unterscheiden sich kaum von den anderen Untergebieten der Neuro-
logie. Allerdings gibt es durchaus einige Besonderheiten. Die wichtigste Eigen-
heit ist wahrscheinlich, dass auf den ersten Blick alle Neuropathien »gleich«
sind, und genau das macht die Dinge auf den zweiten Blick etwas kompliziert.

Warum ist das so: Periphere Nerven verfiigen tber eine vergleichsweise
einfache Struktur. Die Anzahl der Fasertypen ist begrenzt, und die einzelnen
Fasertypen und zugehorige Neurone haben klar definierte Funktionen. Die
Anzahl nicht neuronaler Zelltypen im peripheren Nerven ist ebenfalls be-
grenzt: Neben den myelinisierenden und nicht myelinisierenden Schwannzellen
gibt es Fibroblasten, Mastzellen, residente Makrophagen, ganz vereinzelte T-
Zellen und natiirlich GefifSe im peripheren Nerven. Wenn man die komplexe
Architektonik des zentralen Nervensystems bedenkt, sollte es nicht schwer
sein, periphere Neuropathien zu diagnostizieren und zuzuordnen.

Die Herausforderung fiir den Arzt entsteht jedoch gerade durch diese Ein-
fachheit der Struktur peripherer Nerven, die nur sehr begrenzte Reaktions-
moglichkeiten des peripheren Nervensystems auf pathologische Reize und
Systemkrankheiten ermoglicht. Die Konsequenz ist, dass eine Vielzahl von
Krankheitsursachen immer wieder dhnliche Beschwerden und Befunde hervor-
bringt. Die klinische Erscheinung peripherer Nervenerkrankungen ist daher
vergleichsweise monomorph ungeachtet einer Vielzahl von Krankheitsursa-
chen. So konnen Storungen unterschiedlichster Art eine symmetrische lingen-
abhingige Polyneuropathie verursachen, und auch fiir fokale Neuropathien
gibt es die unterschiedlichsten Ursachen. Dennoch ist es moglich, durch sorg-
faltige Befragung und Untersuchung betroffener Patienten Unterschiede zu
erkennen, die diagnostisch wegweisend sein konnen.

Eine weitere Herausforderung liegt darin, dass die Lokalisation einer Er-
krankung ins periphere Nervensystem nicht immer offensichtlich ist. Hin-
terstrangerkrankungen, eine Motoneuronkrankheit, eine Plexopathie oder ein
enger lumbaler Spinalkanal sind Beispiele fur Krankheiten, die mit Neuropa-

1 In diesem Buch wird fiir Personen (Patienten, Arzte, Kranke usw.) immer die minn-
liche Form benutzt, da nicht individuelle Personlichkeiten bezeichnet werden, son-
dern die Personengruppe. Diese Begriffe beziehen sich immer gleichermaflen auf
weibliche und minnliche Personen.
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16 A Diagnostik peripherer Nervenerkrankungen

thien verwechselt werden konnen. Auch eine Myopathie kann mit einer mo-
torischen Neuropathie verwechselt werden.

Die dritte Herausforderung liegt darin zu erkennen, ob alle oder nur ein-
zelne Nerven von dem Krankheitsprozess betroffen sind. Dies ist von beson-
derer Bedeutung, da die Differenzialdiagnose einer Mononeuropathie oder
einer Mononeuropathia multiplex sich grundsitzlich unterscheidet von der
Differenzialdiagnose einer generalisierten, in der Regel langenabhingigen Po-
lyneuropathie. Ursache lingenabhingiger Polyneuropathien sind Schiadigungs-
mechanismen, die den Nerven als ganzes Organ betreffen, wie etwa viele to-
xische Einwirkungen, manche innere Erkrankungen und viele genetische
Storungen. Das Konzept der Mononeuropathia multiplex impliziert fokale
Schidigungsmechanismen wie etwa eine fokale Ischimie durch eine Vaskulitis
oder multifokale Entmarkungen im Rahmen einer Inmunneuropathie oder
einer erblichen Drucklahmung. Eine Schwierigkeit kann entstehen, wenn Schi-
digungen benachbarter Nerven zu konfluierenden neurologischen Defiziten
fihren und dann ein regionales oder sogar ein symmetrisches neurologisches
Ausfallsmuster verursachen. Die urspriinglich fokale Natur der Erkrankung
kann dann nur noch anamnestisch, durch besonders sorgfaltige Untersuchung
oder durch eine unterschiedliche Schwere der Schidigung in der neurophysio-
logischen Untersuchung erfasst werden.

Die vierte Herausforderung liegt in der Vielzahl der Ursachen einer Neuro-
pathie. Die Listen moglicher Differenzialdiagnosen sind lang und untibersicht-
lich. Deren unfokussierte vollstindige Abarbeitung wiirde aufwindige und
oftmals teure Diagnostik erfordern. Auch die Liste der moglichen diagnosti-
schen Mafinahmen ist lang und uniibersichtlich.

Eine besondere, fiinfte Herausforderung bieten Patienten mit einer Neuro-
pathie der kleinen Nervenfasern (Small-Fiber-Neuropathie). Die Betroffenen
klagen tiber Missempfindungen und Schmerzen, und dennoch kénnen alle
objektiven klinischen und routinemifSig erhobenen neurophysiologischen Pa-
rameter vollig normal sein. Nicht selten werden die Symptome dann als psy-
chogen interpretiert.

SchliefSlich, sechstens, kann manches Mal die Therapie einer Polyneuropa-
thie schwierig sein. Dies ist jedoch nicht anders als bei anderen neurologischen
und nicht neurologischen Krankheiten. Bei immunvermittelten Storungen steht
jedoch das Arsenal der Immunsuppressiva und Immunmodulatoren zur Ver-
figung, und es gibt verschiedene symptomatische Therapieverfahren, unter
anderen rehabilitative Verfahren und die Therapie neuropathischer Schmerzen.
Neuroprotektive Medikamente stehen in der Behandlung peripherer Nerven
derzeit so wenig zur Verfiigung wie bei anderen neurologischen Krankheiten.

Die Komplexitit peripherer Nervenerkrankungen ldsst sich am besten
durch eine sorgfiltige klinische Analyse und ein systematisches Vorgehen be-
waltigen. Der erfolgreichste Diagnostiker peripherer Nervenerkrankungen ist
dabei immer derjenige, der einer Sequenz differenzialdiagnostischer Uberle-
gungen folgt, die immer mit einer klinischen Klassifikation der Beschwerden
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1 Der Patient mit neuropathischen Beschwerden 17

und Befunde des Patienten beginnt. Man erreicht dieses mit ausschlieflich
klinischen Mitteln und hat keine direkten Kosten aufSer der aufgebrachten
Zeit. Die folgenden Kapitel mochten ihren Lesern drei Dinge erleichtern:

e Sie beschreiben einen systematischen Zugangsweg fiir den Diagnostiker mit
klinischen Kriterien fiir die differenzialdiagnostische Eingrenzung und den
begriindeten Einsatz der relevanten Zusatzdiagnostik.

e Sie beschreiben klare therapeutische Konzepte dort, wo ursachenbezogene
Therapien derzeit moglich sind.

e Sie beschreiben symptomatische Therapieansitze, wenn voriibergehende
Beschwerden noch anhalten oder wenn eine vollstindige Heilung nicht
moglich ist.

Nicht vergessen werden darf, dass manchmal trotz intensiver Bemiihungen die
Ursache einer Polyneuropathie nach dem derzeitigen wissenschaftlichen Kennt-
nisstand nicht geklirt werden kann. Der Anteil solcher Fille schwankt je nach
Art und Spezialisierungsgrad einer Sprechstunde und liegt wohl bei etwa einem
Viertel bis einem Drittel aller Kranken mit Polyneuropathie. Man sollte diese
Zahlen sich und den Patienten vor Augen halten, um eine realistische Behand-
lungsperspektive zu ermoglichen und Frustration bei allen Beteiligten abzu-
wenden. Den meisten Patienten ist klar, dass auch die moderne Medizin nur
helfen und nicht alles heilen kann, sodass ein offensiver Umgang mit diesen
Begrenzungen den Umgang mit der Krankheit erleichtern kann. Es ist nicht
richtig, dass nach sorgfiltiger Diagnostik »der Arzt nichts weifS«. Richtig ist
vielmehr, dass er ganz genau weif3, welche Storungen alle nicht vorliegen, und
dass eine Klarung nach derzeitigem Kenntnisstand mit angemessenen Mitteln
nicht moglich ist. Diese Einschidtzung mit dem Patienten zu teilen, kann sehr
hilfreich sein.
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2 Schliisselinformationen aus Anamnese
und Befund

Anamnese und klinische Untersuchung bieten die entscheidende Information
tiberhaupt in der Evaluation von Patienten mit peripheren Nervenerkrankun-
gen. Der Patient selbst grenzt durch seine Aussagen die Differenzialdiagnose
bereits wesentlich ein, wenn der Arzt die Informationen einzuordnen vermag.
Ein erfolgreiches Anamnesegesprich setzt daher voraus, dass der Arzt die we-
sentlichen Organisationsprinzipien des peripheren Nervensystems vor Augen
hat und die wichtigsten Differenzialdiagnosen kennt, um Zuordnungen treffen
zu konnen. Auf diese Weise entwickeln sich im Laufe des Anamnesegesprachs
fortlaufend Hypothesen zur anatomischen Zuordnung und Atiologie, die
durch gezieltes Nachfragen und eine fokussierte Untersuchung bestitigt oder
verworfen werden. Am Ende der Anamnese und Untersuchung steht dann in
der Regel eine bereits recht gut eingegrenzte Differenzialdiagnose oder zumin-
dest eine syndromale Beschreibung der Storung, die dann durch weitere dia-
gnostische Schritte prazisiert wird.

Anamnese

Die Anamnese wird zunichst nicht anders erhoben als bei anderen Krankheits-
bildern. Allerdings gibt es Aspekte, die bei Patienten mit Erkrankungen peri-
pherer Nerven von besonderem Interesse sind (Tab. 2.1).

Aktuelle Vorgeschichte

Patienten mit akuten oder subakuten Beschwerden konnen den Beginn der
Erkrankung meistens ungefihr benennen. Der Beginn sehr chronischer Be-
schwerden wird oft nicht mehr erinnert. Dies gilt insbesondere fiir hereditire
Neuropathien, die im Prinzip ja lebenslang bestehen. Es ist dann hilfreich,
bestimmte Fihigkeiten zu bestimmten Lebenszeiten zu erfragen, unter Umstin-
den bis zuriick zur Kindheit. »Wie waren Thre Noten im Sportunterricht?«
»Konnten Sie als Kind gut rennen?« »War zur Zeit Ihrer Hochzeit noch alles
normal?« »Seit wann benutzen Sie einen Stock, einen Rollstuhl, nutzen die
Hande beim Treppensteigen?«, und so weiter. Oft ldsst sich so kliren, dass zu
einem bestimmten Zeitpunkt wahrscheinlich noch alles normal war oder ob
bereits bestimmte Auffilligkeiten bestanden.

Wichtig ist auch die Benennung des ersten und die Reihenfolge der dann
folgenden Symptome: erst Taubheit, Schmerzen, Schwiche, oder Ungeschick-
lichkeit? Hieraus lasst sich ableiten, ob eine urspriinglich motorisch oder sen-
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2 Schlisselinformationen aus Anamnese und Befund 19

sibel fithrende Polyneuropathie vorliegt. Viele Patienten benutzen allerdings
insbesondere das Wort »taub« fiir die Beschreibung sehr unterschiedlicher
FunktionseinbufSen. Gleiches gilt auch fir »schwach«, »kalt«, »wie tot« und
andere. Man muss dann nachfragen, ob mit »taub« tatsiachlich eine Sensibili-
tdtsstorung gemeint ist oder eher eine Ungeschicklichkeit oder eine Kraftmin-
derung, und ob mit »schwach« tatsichlich eine Lihmung oder doch eher eine
Sensibilitatsstorung bezeichnet wird. »Kalt« muss auch nicht ein Kaltegefiihl
im eigentlichen Sinne bezeichnen, und man muss kldren, was »tot« bedeutet.

Die Lokalisation dieser Beschwerden gibt Auskiinfte tiber die anatomischen
Muster der Polyneuropathie. Schwierigkeiten bei Uberkopfarbeiten oder beim

Tab.2.1 Hilfreiche Alltagsfragen fiir die Anamnese

Zur Frage einer lebens- - Wie waren die Noten im Schulsport?

langen Erkrankung mit - War der Patient im Fu3ball im Tor oder im Sturm?
Beginn in Kindheitund - Wurde der Patient im Sport immer als letzter gewahlt?
Jugend

Zur Frage der Dauer + War bei der Lehrabschluss/Hochzeit/50. Geburtstag

und des Verlaufs der noch alles normal?

Erkrankung + Wann haben Sie zuletzt diesen oder jenen Sport betrie-
ben?

+ Seit wann benutzen Sie einen Stock/Rollator/Rollstuhl?

Was meint ein Patient + EinTaubheitsgefiihl?
mit,taub”,, kalt” und + Eine Ldhmung? —,Schwache” hei3t meist nur, dass et-
»tot”? was nicht stimmt.

Eine Ungeschicklichkeit?

Zur Frage der Vertei- + Koénnen Sie Wasche aufhangen/Ordner ins Regal stel-
lung motorischer Defi- len?
zite + Konnen Sie Treppen steigen?

« Konnen Sie auf den Zehen stehen?
Koénnen Sie eine Flasche aufmachen?

Zur Frage von Fluktua- - Sind die Beschwerden immer gleich?

tionen « Ist zwischendurch alles normal?

Zu Vorerkrankungen + Systemubersicht mit Abfrage der Leitsymptome fur alle
Organsysteme

Zu Toxinen - Genaue Medikamenten-, Berufs- und Alkoholanamnese

+ Wie viel vertragen Sie, bis Sie »unter dem Tisch« liegen?

Familienanamnese + Genaue Nachfrage nach jedem einzelnen leiblichen
Familienmitglied
Nachfrage, ob die Eltern die leiblichen Eltern sind
+ Nachfrage, in welchem Alter Vorfahren verstorben sind.
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20 A Diagnostik peripherer Nervenerkrankungen

Treppensteigen weisen auf eine proximale Schwiche hin. Schwierigkeiten beim
Zehenstand, beim Gehen auf der Hacke oder Offnen einer Flasche sind dage-
gen Hinweise auf distale Lahmungen. Streifen- oder fleckférmige Taubheits-
gefiihle weisen auf radikuldre Ausfille oder Ausfille im Gebiet einzelner Ner-
ven hin, handschuh- oder strumpfférmige Beschwerden hingegen auf eine
langenabhingige Polyneuropathie. Auch Fremdbeobachtungen kénnen hilf-
reich sein, etwa die Beobachtung, dass die FufSe beim Gehen herabfallen oder
das Knie zum Vermeiden von Stolpern stirker angehoben werden muss als
sonst. Beides sind Hinweise auf eine peroneale Schwiche.

Schmerzen und autonome Storungen sind differenzialdiagnostisch niitzlich
und miissen erfragt werden. Bei Schmerzen miissen dariiber hinaus die Art,
Intensitdt und Verteilung der Schmerzen erfragt werden und es muss versucht
werden zu kldren, ob die genannten Schmerzen tberhaupt in Beziehung zu der
zu untersuchen Neuropathie stehen. Dies kann insbesondere dann schwierig
sein, wenn Patienten zusitzlich Lumboischialgien oder Arthrosen haben.

Des Weiteren muss der Verlauf erfragt werden: Gab es Zeiten nachlassender
Beschwerden oder waren solche Beschwerden vielleicht schon viel friher ein-
mal da und sind vollstindig abgeklungen? Oder nehmen die Beschwerden
stetig zu? Die meisten Polyneuropathien sind ohne Behandlung progredient.
Ein fluktuierender Verlauf (Tab. 2.2) kann dagegen fiir eine chronische inflam-
matorische demyelinisierende Polyneuropathie (CIDP) sprechen, rezidivieren-
de Drucklihmungen fiir eine hereditire Neuropathie mit Neigung zu Druck-
lahmungen (HNPP).

Tab.2.2 Neuropathien mit fluktuierendem oder rezidivierendem Verlauf

Polyneuropathien assoziiert « Diabetische lumbosakrale Radikuloplexopa-
mit inneren Erkrankungen thie

Immunvermittelte und infekti- - Guillain-Barré-Syndrom mit behandlungsbe-
ose Polyneuropathien zogenen Fluktuationen

+ Chronische inflammatorische demyelinisie-
rende Polyneuropathie

- Vaskulitische Polyneuropathie

» Neuroborreliose

« Virale Radikuloneuropathien

+ Neuralgische Amyotrophie (Parsonage-Tur-
ner-Syndrom)

+ Kryoglobulindmische Polyneuropathie

- Sarkoidose

Hereditare Polyneuropathien - Erbliche Drucklahmung
- Hereditére neuralgische Amyotrophie
+ Porphyrie
* M.Fabry
* M.Tangier
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2 Schlisselinformationen aus Anamnese und Befund 21

SchliefSlich muss man oft gezielt nach Symptomen einer Hirnnervenbeteiligung
fragen: Sprechen, Kauen, Schlucken, Doppelbilder, Anderung der Gesichtszii-
ge. Diese Symptome sind insbesondere bei vermeintlichen motorischen Neu-
ropathien fiir die Abgrenzung gegentiber anderen neuromuskuldren Erkran-
kungen wichtig, insbesondere eine Motoneuronerkrankung und eine
Myasthenie.

Vorerkrankungen

Wegen der Vielzahl internistischer Systemerkrankungen, die entweder selbst
mit einer Polyneuropathie einhergehen konnen oder deren Behandlung eine
Polyneuropathie begiinstigen kann, muss eine vollstindige medizinische Vor-
geschichte einschliefflich der damit verbundenen Therapien erfragt werden.
Beispiele sind der Diabetes mellitus, ein Vitamin-B,,-Mangel nach Gastrekto-
mie, Niereninsuffizienz, Hepatitis C und viele andere. Zahlreiche innere Er-
krankungen kénnen mit Neuropathien einhergehen, und viele genetische Syn-
drome sind Multiorganerkrankungen (vgl. Tab. 6.3,17.1 und 19.1). Allerdings
erinnern viele Patienten ihre Vorgeschichte nicht genau oder nehmen bestimm-
te Vorerkrankungen als unwichtig oder selbstverstiandlich hin. Selbst ein juve-
niler Diabetes mellitus wird manchmal zunichst verschwiegen, wenn der Pa-
tient keinen Zusammenhang mit seinen jetzigen Beschwerden herstellt. Es ist
daher notwendig, die Patienten systematisch nach den Kernsymptomen und
wesentlichen Krankheitsgruppen jedes einzelnen Organs oder jeder Gruppe
von Organen zu befragen und auch unspezifische Symptome wie Gewichtsver-
lust, SchweifSausbriiche usw. nicht zu vergessen. In anderen Landern wird dies
mit grofferem Nachdruck als »Systemubersicht« (»systems enquiry«) im
Grundstudium gelehrt und erweist sich als sehr niitzlich. Nur so wird man eine
vollstandige Liste der Vorerkrankungen erstellen konnen und die Symptome
einer moglicherweise unbeachteten, aber differenzialdiagnostisch wichtigen
nicht neurologischen Organmanifestation erfahren. Beispiele von Storungen,
die spontan hiufig nicht genannt werden, sind psychiatrische Vorerkrankun-
gen, eine arterielle Hypertonie oder ein obstruktives Schlafapnoe-Syndrom.
Allerdings konnen psychotische Episoden und abdominelle Schmerzen auf eine
Porphyrie hinweisen, ein obstruktives Schlafapnoe-Syndrom kann aufgrund
der nichtlichen Hypoxie eine Polyneuropathie begiinstigen, und auch ein aus-
gepragtes vaskuldres Risikoprofil kann direkt oder indirekt zu einer Polyneu-
ropathie beitragen.

Medikamentenanamnese, Genussmittel und Lebensgewohnheiten

Die Medikamentenanamnese muss vollstindig und insistierend erhoben wer-
den. Hierzu zdhlen auch frei verfiigbare Medikamente, Nahrungsergianzungen
und sonstige Gesundheitsstoffe. Vereinzelt konnen Hypervitaminosen fir be-
stimmte Vitamine eine Polyneuropathie auslosen, insbesondere Vitamin B,.
Notwendig sind nicht nur die Kenntnis der Einnahme an sich, sondern auch
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22 A Diagnostik peripherer Nervenerkrankungen

Zeitraum, Einnahmedauer, Dosierung, Compliance und subjektive Vertrag-
lichkeit der Medikamenten- oder Zusatzstoffeinnahme.

Alkoholgebrauch ist oft schwer zu erfragen. Regelmafsigkeit, Durchschnitts-
mengen, Spitzenmengen, die Dauer dieser Gewohnheit, morgendlicher Alko-
holgebrauch und die subjektive Vertraglichkeit sind wichtige Parameter. Bei
groflen Mengen muss nach anderen Alkoholfolgekrankheiten und Entzugser-
scheinungen in der Vorgeschichte gefragt werden. Wenn man auf die Frage
nach der Menge keine plausible Angabe erhilt, kann die Frage sinnvoll sein,
wie viel jemand vertragt, bis er nicht mehr kann. Diese Frage rihrt an der Ehre
des trinkfesten Biirgers und begiinstigt wahrheitsgemifse Angaben.

Nikotin ist ein vaskuldrer Risikofaktor und kann zu mikrovaskuldren Scha-
den auch in peripheren Nerven beitragen. Kokain kann eine Vaskulitis auslo-
sen. Intravenoser Drogengebrauch wirft die Frage einer HIV-Infektion auf, die
mit einer Polyneuropathie einhergehen kann. Auch nach anderen HIV-Risiko-
konstellationen muss gefragt werden. Strikter Vegetarismus und andere Ernih-
rungsbesonderheiten mit unausgewogener Erndhrung bergen das Risiko einer
Fehlernihrung.

Berufsanamnese

Hier kommt es insbesondere auf die berufliche Exposition mit Toxinen an.
Auch wenn durch den modernen Arbeitsschutz berufsbedingte toxische Neu-
ropathien sehr selten geworden sind, muss gezielt nach aktuellen und bei chro-
nischen Verlaufen auch friheren Berufstatigkeiten und moglichen Expositio-
nen gefragt werden. Gleichzeitig muss nach entsprechenden privaten
Aktivititen als Heimwerker oder im Hobbybereich gefragt werden. Dies gilt
insbesondere fiir Pestizide, Losungsmittel und Schwermetalle. Da viele Patien-
ten ihre Beschwerden auf solche vermeintlichen oder tatsichlichen Expositio-
nen zurtickfithren, muss man besonders sorgfiltig nach den genauen Stoffen,
dem Zeitpunkt der Exposition, Dauer und Menge sowie den Begleitumstinden
wie Liftung und Schutzkleidung fragen, und diese Informationen mit dem
Polyneuropathiesyndrom beziiglich einer moglichen Kausalitit abgleichen.

Familienanamnese

Konnte eine hereditdre Erkrankung in Betracht kommen, muss jedes nah ver-
wandte Familienmitglied durchgesprochen werden. Die unspezifische Frage,
ob denn auch andere Familienmitglieder »so etwas gehabt haben«, hilft oft
nicht weiter. Vielmehr sollte man konkret fragen, ob Vater, Mutter, jedes ein-
zelne Kind oder Geschwister Beschwerden oder Auffilligkeiten haben oder zu
Lebzeiten hatten, die man am besten konkret anhand der Verdachtsdiagnose
oder der vorgetragenen Beschwerden des Indexpatienten benennt. Da bei vie-
len hereditidren Neuropathien die Fufsdeformitdt am auffélligsten ist, muss
man immer nachfragen, ob dieses oder jenes Familienmitglied denn auffillige
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2 Schlisselinformationen aus Anamnese und Befund 23

Fiile oder ungewohnlich ausgetretene Schuhe hatte. Werden Gehbehinderun-
gen in fritheren Generationen berichtet, muss man versuchen zu kliren, woran
diese lagen. Wird ein Schlaganfall im hoheren Lebensalter berichtet, trifft dies
wahrscheinlich zu, bei »Multiple Sklerose« muss aber nachgefragt werden.
Man muss auch kliren, ob Eltern tatsachlich die Eltern, und Geschwister die
leiblichen Geschwister sind, insbesondere in der Kriegsgeneration mit vielen
versprengten Familien. SchliefSlich ist niitzlich zu wissen, woran und in wel-
chem Alter Familienmitglieder verstorben sind.

Neurologische Untersuchungsbefunde

Der neurologische Befund wird bei Patienten mit Polyneuropathie zunichst
nicht anders als bei anderen Krankheiten erhoben. Allerdings gibt es Aspekte,
die von besonderem Interesse sind:

Gang und Stand

Ein pathologischer Standversuch nach Romberg weist im Kontext einer Poly-
neuropathie auf eine erhebliche Afferenzstorung hin. Ist die Standunsicherheit
jedoch ablenkbar, kann der Afferenzdefekt nicht so schwerwiegend sein und
wird vielleicht ausgestaltet. Bereits beim Gehen in entkleidetem Zustand fallen
Muskelatrophien, verdndertes Abrollen und ein Fallfuf§ auf. Normalbefunde
beim Zehen- und Hackengang und normales, elastisches Hiipfen schliefSen
Paresen der grofSen Unterschenkelmuskeln weitgehend aus, nicht jedoch Ze-
henheber- und -senkerparesen. Wer normal auf einen Stuhl steigen kann, hat
keine proximalen Streckerparesen der Beine.

Hirnnerven

Wenn man der Haufigkeit von Hirnnervenbeteiligungen folgt, findet man Sto-
rungen der Hirnnerven insbesondere bei entziindlichen Polyneuropathien
(Tab. 2.3). Ein Guillain-Barré-Syndrom (GBS) kann mit einer ein- oder beid-
seitigen Fazialisparese, Okulomotorikstorungen, einer Kauschwiche und Sto-
rungen der kaudalen Hirnnerven mit einer Schluckstérung einhergehen. Fiir
das Miller-Fisher-Syndrom ist die externe Ophthalmoplegie der Kernbefund.
Bei der CIDP sind solche Stérungen seltener, aber ebenfalls moglich. Auflerst
selten konnen motorische Hirnnerven auch bei einer multifokalen motorischen
Neuropathie betroffen sein. Sarkoidose und Neuroborreliose fithren typischer-
weise zu einer ein- oder beidseitigen, manchmal auch rezidivierenden Fazialis-
parese, die auch im Kontext einer generalisierten Polyneuropathie auftreten
kann. Auch andere Hirnnerven konnen von einer Sarkoidose oder Neurobor-
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24 A Diagnostik peripherer Nervenerkrankungen

reliose betroffen sein. Der Hirnnervenbefund ist auch von besonderem Inter-
esse in der Differenzialdiagnose zu nicht neuropathischen neuromuskuldren
Erkrankungen, insbesondere der Amyotrophen Lateralsklerose, der Myasthe-
nia gravis und bestimmten Myopathien.

Tab.2.3 Neuropathien mit Beteiligung der Hirnnerven

Polyneuropathien assozi- + Diabetische Hirnnervenausfalle
iert mit inneren Erkran- -+ Tumorinfiltration

kungen

Immunvermittelte und in-  Guillain-Barré-Syndrom

fektiose Polyneuropathien - Chronische inflammatorische demyelinisierende
Polyneuropathie
= Neuroborreliose
+ Sarkoidose
+ Virale Infektionen
« Paraneoplastisch (Stérungen der Pupillomotorik)
- Sjogren-Syndrom (sensible Trigeminusneuropathie)

Toxische Polyneuropathien - Optikusneuropathie durch diverse Substanzen

(s.Kap.20)
Polyneuropathien durch + Vitamin-B, -Mangel (Geruchssinn, Optikusneuropa-
Mangelerkrankungen thie)
Hereditédre + Gelsolin-Amyloidose (beidseitige Fazialisparese)
Polyneuropathien + M.Tangier (beidseitige Fazialisparese)

* M.Refsum (Geruchssinn)
« Bestimmte CMT-Formen (sensorineurale Schwer-
horigkeit, Stimmbandlahmung)

Storungen der Pupillomotorik findet man bei CIDP und GBS einschliefSlich
Miller-Fisher-Syndrom und beim Sjogren-Syndrom, sehr selten auch bei Para-
neoplasien. Die diabetische Ophthalmoplegie ist zwar Teil des diabetischen
Polyneuropathiekomplexes, tritt aber nicht notwendigerweise im Kontext ei-
ner generalisierten Exazerbation auf. Beim Sjégren-Syndrom wie auch bei
anderen Kollagenosen kann es zu einer subakuten rein sensiblen Trigeminus-
neuropathie kommen, die auch beidseitig auftreten kann.

Eine Innenohrschwerhorigkeit im Kontext einer Polyneuropathie findet
man insbesondere bei hereditiren Polyneuropathien.

Eine seltene Differenzialdiagnose einer beidseitigen chronischen Fazialispa-
rese ist die Amyloidneuropathie infolge einer Gelsolin-Mutation, noch seltener
ist ein M. Tangier die Ursache.

Das Riechen kann bei der Refsum-Krankheit und bei Vitamin-B ,-Mangel
gestort sein, ebenso auch bei Diabetikern.
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