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Prioritdr behandelbare Ursache abklaren

Die Polyneuropathie — immer eine
diagnostische Herausforderung

Polyneuropathien sind haufig. Da das periphere Nervensystem
nur eine beschrankte Anzahl von Schadigungsmustern hat, ist
die Differentialdiagnose der Polyneuropathien schwierig und
oft unbefriedigend.

as klinische Bild: Ein im 63. Altersjahr stehender Mann be-

merkte vor mehreren Jahren erstmals ein leichtes Taubheits-
gefiihl in allen Zehenspitzen. Uber die Monate breitete sich das
Taubheitsgefiihl iiber Fusssohlen und spéter auch Fussriicken aus.
Inzwischen umgibt es Fiisse und Unterschenkel ,wie ein Strumpf .
Es sind Missempfindungen hinzugekommen: Die taube Region
fithlt sich an ,wie in einem Schraubstock®, ,wie eingebunden® In
der Nacht ertrégt der Patient den Druck und die Wirme der Bett-
decke nicht, er spiirt brennende Missempfindungen und lésst des-
halb die Fiisse unbedeckt. Er geht ,wie auf Watte®, ist insbesondere
im Dunkeln oder auf holprigen Wegen unsicher und stolpert iiber
kleinste Unebenheiten. Seit neuestem wird er beim raschen Aufste-
hen fiir einen Moment benommen, ,,schwindelig®

An welche Differentialdiagnose denken Sie jetzt?

Thr Patient beschreibt Symptome der haufigsten Manifestations-
form einer Polyneuropathie: Lingenabhéngig treten zundchst sen-
sible Ausfille (Taubheit), spiter auch sensible Reizerscheinungen
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(Engegefiihl, Kribbeln, Brennen) auf. Durch die reduzierte sensib-
le Riickmeldung der Fiisse wird der Gang unsicher. Gestorte Sensi-
bilitat und (oft nur milde) distale Paresen fiithren zu Stolpern und
Stiirzen. Spat im Verlauf wird auch das vegetative Nervensystem be-
fallen, was sich in der orthostatischen Dysregulation dussert.

Differentialdiagnostisch denken Sie vor allem an eine Lésion
des Myelon: Cervikale Spinalkanalstenose, funikulire Myelose,
Syringomyelie, metastatische Kompression z.B. bei Prostatakarzi-
nom konnen ein dhnliches klinisches Bild hervorrufen. Schwere
degenerative Verinderungen der Lendenwirbelsdule mit mehre-
ren und beidseitigen lumbalen radikuldren Lisionen sind ebenfalls
auszuschliessen. Als wesentlich weniger wahrscheinlich sind ein
Restless-Legs-Syndrom, eine Amyotrophe Lateralskerose, eine
Hypokalidamie oder -kalzdmie zu nennen.

Anamnese bei Polyneuropathie

Symptome

Motorische Symptome

Schwierigkeiten beim Aufstehen aus tiefen Sesseln und beim Treppensteigen, haufiges Stolpern
(distale oder proximale Schwéache?), Gangunsicherheit (Mischung aus Parese und sensibler
Stérung), Muskelkrampfe, -zuckungen, -schmerzen, -schwund

Sensible Symptome

Taubheit, Reduziertes Schmerz- und Temperaturempfinden mit schmerzlosen Verletzungen
(Druck von Falten im Strumpf oder engen Schuhen, Verbrennung beim Baden), Ameisenlaufen,
Brennen, Stechen, Schmerz, Enge-, Druckgefuhl, Warme- oder Kéltemissemfindung, Elektrisieren,
»Geschwollenes” Gefuhl, Unsicherheit beim Gehen etc.

Vegetative Symptome

Blendempfindlichkeit, Sicca-Syndrom, besonders trockene Haut an Extremitaten, ggf. kompensa-
torisch am Rumpf vermehrtes Schwitzen, Odeme, Ulcera, Stdrungen bei Miktion oder Defékation
(Obstipation und Diarrhoe moglich), erektile Dysfunktion, retrograde Ejakulation, Gelenkschmerzen
(Osteoarthropathie), Hautveranderungen, Schwindel beim Aufstehen, Synkopen

Aktuelle Erkrankung

Verlauf der Beschwerden

< 4 Wochen: akut
4-8 Wochen: subakut
> 8 Wochen: chronisch

Grunderkrankung, die eine Neuropathie
bedingen kann

Diabetes, Nierenerkrankung, Kollagenose, maligne Erkrankungen, Knochen- und Gelenks-
schmerzen etc.

Medikamenten-, Drogen- und Toxin-Anamnese,
insbesondere Alkoholmissbrauch

Friihere Anamnese

Familienanamnese

Gehbehinderungen, Fussdeformitéten, auffallend diinne Waden, Klauenhande, Kriicken notig?

Sportliche Fahigkeiten als Kind

hereditare PNP?

Probleme beim Schuhkauf, schmerzende Fusse,
Neigung zu Ulcera

Fussdeformitaten — hereditare PNP?
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Laboruntersuchungen bei Verdacht auf Polyneuropathie (1,3,4)

Erweiterte Untersuchungen

Erkrankung bzw. Verdacht auf

Spezielle klinische Hinweise

Diagnostik

Vaskulitis

Bestehende rheumatische Erkrankungen oder systemische Vasku-
litis, multifokale/Schwerpunktneuropathie, subakute progrediente
Paresen, betonte Stérung der Propriozeption, Schmerzen, Ataxie,
axonale Lasion zuerst oft der dicksten myelinisierten Fasern

Rheumafaktoren, ANA (wenn positiv dsDNA- und
ENA-Screening), p-ANCA, c-ANCA, zirkulierende
Immunkomplexe, Hepatitisserologie, Eosinophile,
Borrelienserologie

Malresorption

Gewichtsabnahme, schleichender Begin tiber Wochen und Mo-
nate, oft begleitende Encephalopathie, ggf. Anamnese einer bari-
atrischen Operation

Vitamin B1, B6, E, Folsgure

Paraproteindmie

Chronische oder subakute Polyneuropathie bei Multiplem Mye-
lom, M. Waldenstrém, Plasmozytom, systemischer Amyloidose,
POEMS, Kryoglobulindmie, monoklonaler Gammopathie unge-
klarter Signifikanz (MGUS)

Oft > 60. Altersjahr, Manner > Frauen, Erschopfung, Gewichts-
verlust, Blutungsneigung, Andamie, Encephalopathie

Immunelektrophorese, Immunfixation, Bence-
Jones-Protein im 24-h-Sammelurin, Anti-MAG-Ak,
Knochenréntgen, Knochenmarkbiopsie

Sarkoidose

Pulmonale Beteiligung

Thoraxrontgen, ACE

Malignom

Gewichtsabnahme, Nachtschweiss, sensible Neuropathie,
Denny-Brown-Syndrom

Autoantikorper gegen Nervengewebe (Anti-Hu,
Anti-CV2-Ak, etc.), Knochenmark, erweiterte Suche
nach Primartumor (Lunge, Magen-Darm- und
Urogenitaltrakt), Ganzkorper-PET

Funikuldre Myelose

Lagesinnstérung, Ataxie

Vitamin B12, Methylmalonséure, Holo-ranscobala-
min, Parietalzell-Ak, Intrinsicfaktor-Ak

Neuroborreliose

Anamnese von Zeckenstich und/oder Erythema chronicum mig-
rans, Radikuloneuritis

Anti-Borrelien-Ak in Serum und Liquor incl. Indices
Cave: Noch Jahre nach ausgeheilter Borreliose
kénnen IgG- und IgM-Anti-Borrelien-Ak nachweis-
bar sein!

Andere erregerbedingte PNP

Lepra, HIV, andere (Reiseanamnese!)

Vorangehend oft aseptische Meningitis (Kopfschmerz, grippedahn-
liche Symptome); Patienten mit Hepatitis C, HIV, oft asymmetri-
sche Polyneuropathie, Verlauf akut oder chronisch

Serologie bei Mykoplasmen, CMV, HIV, Epstein-
Barr-Virus, Varicella zoster, Toxinnachweis fir C.
diphteriae, Skin-Smear-Test bei Lepra

Kryoglobulinamie

Brennende, multifokale oder distal symmetrische Schmerzen, oft
mit Hepatitis C, Purpura, Arthralgieen, Hepatosplenomegalie, ku-
taner Vaskulitis

Kryoglobuline

Multifokal motorische Neuropa-
thie (MMN)

Rein motorische Neuropathie, Leitungsblécke

I[gM-Anti-GM1-Ak im Serum

Guillain-Barre-Syndrom

Rasch aufsteigende Uberwiegend motorische Neuropathie

Camphylobakter jejuni-, Zytomegalie-Ak, Ganglio-
sid-Ak, Liquor

Miller-Fisher-Syndrom

Ataxie und Augenmuskelparesen

Anti-GQ1b

CIDP (Chronisch inflammatori-
sche demyelinisierende Poly-
neuropthie)

Subakute demyelinisierende Polyneuropathie

Immunelektrophorese, Liquor

Hyperparathyreoidismus

Ca++, anorganisches Phosphat, Parathormon

Porphyrie Wiederholte akute inflammatorische demyelinisierende Polyneuro- | Delta-Aminolavulinsaure, Porphobilinogen
pathie (AIDP), Encephalopathie, abdominelle Schmerzen, oft pro-
ximale und Arm-betonte Paresen, oft positive Familieanamnese
Intoxikation Anamnese einer Exposition, Verlauf meist subakut oder chro- 24-h-Urin auf Arsen, Blei, Thallium, Quecksilber;
nisch, symmetrische Verteilung basophile Tupfelung der Erythrozyten bei Bleiver-
giftung
M. Refsum Phytansaure

Liquoruntersuchung

AIDP (Guillain-Barre-Syndrom)

Rasch aufsteigende, berwiegend motorische Neuropathie

Zellzahl (in der Regel >10, bis 50 maglich), Protein
erhoht (Cave: kann in der ersten Woche noch nor-
mal sein)

CIDP

Subakute demyelinisierende Polyneuropathie

Zellzahl (in der Regel >10, bis 50 moglich), Protein
erhoht

Lewis-Sumner-Syndrom

Asymmetrische, sensible/sensomotorische Neuropathie meistens
der Arme

Protein meist nicht oder nur leicht erhéht

MMN

Asymmetrische motorische Neuropathie meistens der Arme

Protein meist nicht oder nur leicht erhoht

Neuroborreliose (Bannwarth-
Syndrom)

Anamnese von Zeckenstich und/oder Erythema chronicum mig-
rans, Radikuloneuritis

Borrelien-Ak, intrathekale Ig-Synthese, Schranken-
storung (Qalb), Zellzahl (Pleocytose), Liquorzytolo-

gie mit gemischtzelliger Pleocytose mit lymphoplas-
mazellularer Pleomorphie

Neurolymphomatose

Liquorzytologie

Ak Antikérper, ACE ,angiotensin-converting enzyme®, ANA ,antinuclear antibody“; BSG Blutsenkungsgeschwindigkeit, CDT carbohydrat deficient transferrin, CRP C-reaktives
Protein, dsDNA double-stranded DNA, ENA extrahierbare nukledre Antigene, Hb Hadmoglobin, MAG myelinassoziertes Glycoprotein, p-ANCA perinukleére antineutrophile cy-

toplasmatische Antikdrper, PET Positronenemissionstomographie, TSH thyroideastimulierendes Hormon.
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Der Patient ist ansonsten gesund. Bisher nahm er keine Medi-
kamente regelmassig ein. Alkohol wird in geringem Umfang bei
gesellschaftlichen Anldssen getrunken. Er arbeitet im Biiro, eine
Exposition gegen Toxine ist nicht zu erfragen. Zusitzliche Symp-
tome hat er nicht.

Welche Untersuchungen nehmen Sie vor?
Die korperliche Untersuchung: Die Muskeln der Unterschen-
kel sind beidseits atrophisch, die Fiisse durch den Mangel an Mus-
kulatur wie ,,skelettiert”. Die Haut an Unterschenkeln und Fiissen
ist diinn, durchscheinend, blass, trocken, kiihl, haarlos. Die Tro-
phik der Nagel ist gestort. Auf Nachfrage berichtet der Patient von
schlecht heilenden Wunden bei kleinsten Verletzungen der Beine.
In der Kraftpriifung kann der Patient nicht mehr auf Zehen-
spitzen oder Fersen stehen. Die Muskeleigenreflexe an den
Armen sind symmetrisch schwach auslosbar, an den Bei-
nen sind sie trotz Bahnung mit Jendrassik-Handgriff nicht zu
erhalten. An den Oberschenkeln wird die Berithrung IThrer Han-
de normal wahrgenommen, an den Unterschenkeln spiirt sie der
Patient ,wie durch einen dicken Wollstrumpf®, an den Fiissen gar
nicht. Die Spitz-Stumpf-Diskrimination (getestet z.B. mit einem
in der Mitte abgebrochenen Wattetupfer) gelingt am Oberschen-
kel sicher, ab dem Knie nur noch unsicher und ab den Knocheln
nicht. Das Vibrieren einer Stimmgabel fithlt der Patient noch an
der Spina iliaca ant. sup., weiter distal ist das Vibrationsempfin-
den aufgehoben. Passive Bewegungen der grossen Zehe spiirt der
Patient nicht.

Beim Aufrichten von der Untersuchungsliege berichtet der Pa-
tient von einem Sekunden anhaltenden ,,Schwindel. Im Romberg-
Standversuch hilt sich der Patient mit geoffneten Augen gerade
noch im Gleichgewicht, bei Augenschluss ist er sofort auf Ihre Hilfe
angewiesen, um nicht zu stiirzen. Der Gang ist breitbeinig, die Fiis-
se werden kaum vom Boden gehoben und laut schlagend aufgesetzt
(»Bigeleisengang®). Die Schrittweite ist nur gering reduziert.

Die iibrige korperliche Untersuchung ist unauffillig (keine Ske-

lettauffilligkeiten [Knochenschmerzen, Pes cavus, Hammerzehen,
Skoliose, Kyphose, Charcot-Gelenk, pathologische Frakturen], Or-
ganomegalie, Pigmentverdnderungen, Purpura, Sicca-Syndrom,
Uveitis, Katarakt, Hypakusis).
Moglichkeiten der weiterfithrenden Diagnostik: Nur wenn aus
Anamnese und klinischer Untersuchung die Ursache der Poly-
neuropathie noch nicht zu kliren ist, werden weitere diagnostische
Massnahmen erforderlich:

Im Schellong-Test fillt der systolische Blutdruck bereits in
der ersten Minute um mehr als 20 mmHg ab, ohne dass die Herz-
frequenz ansteigt (asympathikotone Reaktion). Der Patient be-
schreibt dieselben Beschwerden, die er auch beim Aufstehen erlebt.

Im EKG-Rhythmusstreifen ist das RR-Intervall starr, die nor-
male Herzratenvariabilitét ist aufgehoben.

In der Laboruntersuchung wird zunichst nach den wichtigs-
ten behandelbaren Ursachen einer Polyneuropathie geforscht. Nur
bei speziellen anamnestischen oder klinischen Hinweisen wird die
Laboruntersuchung erweitert. Die Lumbalpunktion ist bei V.a. Ner-
venwurzelbeteiligung indiziert. Um die genetische Diagnostik sinn-

Atiologie der Polyneuropathien

hereditare Polyneuropathien

Lreine” Polyneuropathien

hereditdre motorische und sensible Neuropathien (HMSN), hereditére sensible und autonome Neuropathien
(HSAN), hereditare Neuropathie mit Neigung zu Druckparesen

Polyneuropathien mit zusatzli-
chen neurologischen Symptomen

Friedreich-Ataxie, Ataxia teleangiectatica, akute intermittierende Porphyrie, familidre Amyloidose, Morbus Krabbe,
Leukodystrophien, Morbus Fabry, Abetalipoproteindmie (Bassen-Kornzweig-Erkrankung), Analphalipoproteinamie
(Tangier-Krankheit), Choreoakanthozytose

erworbene Polyneuropathien

bei Stoffwechselerkrankungen

Diabetes mellitus, Hypoglykamie, Urdmie, Gicht, Hepatopathie, Hypothyreose, Akromegalie, Hyperlipidamie

paraneoplastisch

z.B. bei Bronchialkarzinom, Mammakarzinom, Ovarialkarzinom, Lymphom, Magenkarzinom, Kolonkarzinom

bei Paraproteinamie

benigne monoklonale Gammopathie, multiples Myelom, Makroglobulinamie Waldenstrém

bei Kollagenosen

Lupus erythematodes, Sklerodermie, rheumatoide Arthritis, ,mixed connective tissue disease”, Morbus Sjégren

bei Vaskulitiden

Wegener-Granulomatose, Polyarteriitis nodosa, allergische Granulomatose Churg-Strauss, Kryoglobulindmie (oft bei
Hepatitis C), Hypersensitivitatsangiitis

Malnutrition/Resorptionsstérung

Vitamin-B1-Mangel, Niacin-Mangel (Pellagra), Pantothensdure-Mangel, Vitamin-B12-Mangel, Vitamin-B6-Intoxika-
tion, Vitamin-E-Mangel, Sprue, Zoéliakie

toxisch

Auswahl: Alkohol, Acrylamid, Arsen, Barium, Benzin, Benzol, Blei, Cadmium, DDT, Dioxin, Ethylenoxid, Methylbro-
mid, n-Hexan, Organophosphate, PCB, Quecksilber, Schwefelkohlenstoff, Thallium, Triarylphosphat, Trichlorathylen,
Triorthokresylphosphat

medikamentos

Medikamenten-induzierte Polyneuropathie

entztndlich/infektits

Neuroborreliose, Botulismus, Brucellose, CMV, Diphtherie, HIV, Hepatitis C, Lepra, Leptospirose, Lues, Masern, Menin-
gokokken-Sepsis, Mononukleose, Mumps, Paratyphus, Rickettsiosen, Ruhr, Typhus, Toxoplasmose, Varizella-Zoster

weitere immunologisch bedingte
Neuropathien

Guillain-Barré-Syndrom, chronisch-entziindliche demyelinisierende Polyradikuloneuropathie (CIDP), parainfektios,
Serumkrankheit, multifokale motorische Neuropathie mit Leitungsblécken

sonstige

Sarkoidose, Polyzythdmia vera, Critical-illness-Neuropathie-Myopathie, chronisch-entziindliche Darmerkrankungen
(Colitis ulcerosa, Morbus Crohn)

Aus: Neurologie Compact (7)
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Symptomatische Therapie des neuropathischen Schmerzes (2, 6)

Substanz Wirksame Dosis in mg (Maximaldosis)

Unerwiinschte Wirkungen

1. Einfache physikalische Massnahmen

Cave: keine Warmflaschen bei fehlender Schutzsensibilitat!
Aufklarung der Patienten zur Fussinspektion und Ulkusprophylaxe

Vermeiden enger Socken und Schuhe, langen Stehens, Wechselduschen, Fussbéder mit Eiswasser

2. Bei Schmerzpersistenz akute Intervention mit konventionellen Analgetika (moglichst nicht langer als 14 Tage)

z.B. Paracetamol

3-mal 500 mg

z.B. Naproxen

2-mal 250 mg

3. Bei Beschwerdepersistenz Dauertherapie

Gabapentin 900-2400 (3600) in 3 Einzeldosen Benommenheit, Ubelkeit, selten Pankreatitis
Pregabalin 150 (600) in 2 Einzeldosen Benommenheit, Ubelkeit, Gewichtszunahme
Lamotrigin 100-200 (300) in 2 Einzeldosen, Hautausschlag, Kopfschmerzen, Ubelkeit
ave: sehr langsam aufdosieren!
Amitryptilin 75-150 (300) abends Anticholinerge Nebenwirkung, Sedierung, Mudigkeit, cave: AV-Block, Glaukom
Duloxetin 30 (60) als Einzeldosis morgens Gute Vertraglichkeit, Ubelkeit, Mundtrockenheit, Obstipation, Hepatotoxizitat

Retardiertes Tramadol 50-100 mg (individuelle Titration bis 400 mg)

in 2 Einzeldosen

Initial Sedierung, initial Ubelkeit, Hypotension, Miktionsstérung

Retardiertes Morphin (individuelle Titration bis 200 mg)

in 2 Einzeldosen

Initial Sedierung und Ubelkeit; Obstipation, Miktionsstérung, Kumulation bei
Niereninsuffizienz

Retardiertes Oxycodon Initial 10 mg (individuelle Titration) in

Initial Sedierung, initial Ubelkeit, Hypotension, Miktionsstérung

Topische Substanzen

Capsaicin Salbe
0,025 -0,075%

3- bis 4-mal taglich

Capsaicin Pflaster 8%

alle 3-4 Monate

Lidocain Pflaster 5%

fur je 12 Stunden mit 12 Stunden Pause

Autonome Neuropathie

Metoclopramid (Pasper-
tin)

bis zu 30 mg/die in 2-3 Einzeldosen

Bei Gastroparese

Domperidon (Motilium)

bis zu 30 mg/die in 2 -3 Einzeldosen

Bei Gastroparese

Loperamid (z.B. Imodium) | 4 mg/die in 2 Einzeldosen

Bei Diarrho

Colestyramin (Quantalan) | 6 g in 3 Einzeldosen

Bei Diarrho

voll und bezahlbar zu halten, sollte die Wahrscheinlichkeit einer
monogen vererbten Neuropathie hoch sein (positive Familienana-
mnese? Manchmal kann es hilfreich sein, andere Familienmitglie-
der zu einer Untersuchung einzubestellen).

Die Basisdiagnostik umfasst BSG, CRP, Differenzialblutbild, Elek-
trolyte, Leber- und Nierenparameter, Immunfixation, Bence-Jones
Proteinurie und TSH, bei Hinweisen auf akute oder chronische Leber-
oder Nierenerkrankung, bei Verdacht aud Schilddriisenfunktions-
storungen, Zeichen einer systemischen Entziindung oder Sepsis. Bei
Verdacht auf Diabetes mellitus, die Bestimmung des Niichternblut-
zuckers, ein oraler Glukosetoleranztest, ein Blutzuckertagesprofil und
HbAlc, bei Alkoholmissbrauch Transaminasen, MCV, CDT, Vitami-
ne. Erweiterte Laboruntersuchungen sind in Tabelle 2 wiedergegeben.

Die elektrophysiologische Untersuchung mittels Elektroneu-
rographie (ENG) und Elektromyographie (EMG) kann die Un-
terscheidung zwischen axonaler Lasion oder Demyelinisierung
treffen. Sie beschreibt, ob sensible oder motorische (oder beide)
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Fasertypen betroffen sind, belegt die Verteilung der Lasion (distal
symmetrisch, proximal, fokal) und gibt Auskunft iiber den Zeitver-
lauf der Lasion.

In den letzten Jahren ist die Moglichkeit der Untersuchung peri-
pherer Nerven mittels MRI und Sonographie aufgekommen. Die Aus-
sagekraft der Methoden befindet sich noch in Evaluation, bisher haben
sie noch keinen Eingang in die diagnostischen Leitlinien gefunden.

Eine Nervenbiopsie ist in den seltensten Fillen notwendig, um
eine therapeutisch relevante Differentialdiagnose zu erhérten, und
erfolgt vor allem bei Verdacht auf eine vaskulitische, Amyloid-Neu-
ropathie oder (atypische) CIDP.

In der Labor-Basisdiagnostik des Patienten fillt ein erh6htes Pro-
tein von 92g/l auf. In der anschliessenden Serumelektrophorese
und Immunfixation wird eine monoklonale IgM-Gammopathie
diagnostiziert, das zirkulierende monoklonale Protein liegt unter
30g/1. Im Urin finden sich keine Leichtketten, im Knochenmark
sind weniger als 10% Plasmazellen (MGUS mit IgM).
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Altersabhangige Pravalenz neurologischer Symptome
bei gesunden Probanden (5)

plie=t =t e ]
S T K|

Schmerzempfinden und Berthrung an den Fissen, Vibrationssinn mit
128 Hz Stimmgabel und Lagesinn an den grossen Zehen, Parese an den

Beinen getestet

Der Neurologe beschreibt eine ganz iiberwiegend demyelini-
sierende, distal symmetrische Polyneuropathie mit Beteiligung
sowohl der sensiblen als auch motorischen Nervenfasern und be-
tonter Verldngerung der distal motorischen Latenzen.

In der weiteren Abkldrung gibt es keine Auffilligkeiten. Insbeson-
dere konnen das multiple Myelom und andere himatologische
Erkrankungen wie B-Zell-Lymphom, CLL, M. Waldenstrom oder
eine primire Amyloidose ausgeschlossen werden.

Welche Diagnose stellen Sie?
Die Kombination einer langsam progredienten, lingenabhingi-
gen, demyelinisierenden sensomotorischen Polvneuropathie mit
einer MGUS erlaubt die Diagnose einer Neuropathie bei Para-
proteindmie. Die Pathophysiologie der Polyneuropathie bei IgM-
MGUS ist nicht sicher geklédrt. Bei manchen Patienten konnte das
M-Protein mit Oberflichenantigenen der Myelinscheiden (z.B.
Myelinassoziiertes Glycoprotein, MAG) kreuz-reagieren und iiber
Complement-Aktivierung zu dem Nervenschaden fithren.
Polyneuropathien sind haufig. Die Pravalenz steigt mit dem
Lebensalter und betragt bei Menschen tiber 60 Jahren ca. 8%, die
Inzidenz liegt bei 30-200/100000 Personen pro Jahr. Polyneuro-
pathien sind generalisierte Erkrankungen des peripheren Nerven-
systems (Nervenwurzeln, Spinalganglien, motorische, sensible und
vegetative Nervenfasern mit ihrem Bindegewebe und ihren Gefis-
sen). Je nach Schwerpunkt der Pathologie entstehen unterschied-
liche Symptome. Weil das periphere Nervensystem aber nur eine
beschrinkte Palette von Schadigungsmustern hat, kénnen viele ver-
schiedene schadigende Mechanismen zu sehr dhnlichen Krankheits-
bildern fithren (Tabelle). Dies macht die Differentialdiagnose der
Polyneuropathien so mithsam und oft auch unbefriedigend, denn
ca. 30% bleiben dtiologisch ungeklart. Auch mit einer Nachuntersu-
chung nach 6-12 Monaten werden nur weitere ca. 7% diagnostiziert.
Die wichtigste drztliche Aufgabe ist es daher, zundchst die be-
handelbaren Ursachen einer Polyneuropathie abzukldren. Bei der
klinisch-neurologischen Untersuchung ist das Lebensalter zu be-
riicksichtigen, denn z.B. Lagesinn, Palldsthesie oder Achillesseh-
nenreflex schwinden bereits mit dem gesunden Altern (Abb. 1).
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Welche Therapie leiten Sie ein?

Nicht alle Patienten mit einer MGUS-IgM-Paraproteindmie beno-
tigen eine Therapie. Sind die Symptome aber so ausgeprigt wie bei
diesem Patienten, kann gemdss der Cochrane-Database-Empfeh-
lung ein Therapieversuch mit intravenésen Immunglobulinen un-
ternommen werden. Meist kommt es nur zu einem Stillstand oder
einer Verlangsamung des Verlaufes, eine Besserung der Symptome
ist eher nicht zu erwarten. In den letzten Jahren hatte Rituximab in
kleinen Fallserien eine Symptomlinderung gezeigt. Wichtig ist die
weitere, lebenslange Uberwachung des Patienten, denn die MGUS
hat ein ca. 1%/Jahr Risiko fiir maligne Transformation.

Wenn keine ursachliche Therapie (wie z.B. bei den immuno-
logisch bedingten Neuropathien) zur Verfiigung steht, beschriankt
sich die Behandlung meist auf die sensiblen Reizerscheinungen/
Schmerzen und auf die Empfehlung des Gang- und Gleichgewichts-
trainings. Die Therapieziele und die mdglichen unerwiinschten
Wirkungen miissen vor Beginn der Behandlung mit dem Patien-
ten besprochen werden, um unrealistisch hohe Erwartungen (z.B.
Schmerzfreiheit — meist ist hochstens eine 50-80%ige Schmerz-
reduktion moéglich) und damit verbundene mangelnde Therapie-
adhérenz zu vermeiden. Oft miissen mehrere Medikamente aus
unterschiedlichen Substanzklassen ausprobiert und ggf. miteinan-
der kombiniert werden, um die beste Wirkung und Vertriglichkeit
fiir den individuellen Patienten zu erreichen (Tab. 4).

Dr. med. Ludwig Schelosky

LA Neurologie, Kantonsspital Mnsterlingen
Spitalcampus 1, Postfach 100

8596 Munsterlingen
ludwig.schelosky@stgag.ch

Literatur
am Online-Beitrag unter: www.medinfo-verlag.ch

Die Anamnese (denken Sie auch an Medikamenten-, berufliche
Expositions- und Familiengeschichte) und die klinisch-neurologische
Untersuchung sind die wichtigsten Bausteine fur die Diagnose. Der
Krankheitsverlauf (akut, subakut, chronisch) ist diagnostisch rich-
tungsweisend

Die neurologischen Befunde mussen im Gesamtbild betrachtet wer-
den. Nicht jeder ausgefallene ASR oder Pallanésthesie ergibt gleich
eine Polyneuropathie

In welche Kategorie der Neuropathien (langenabhéangig, fokal, multifo-
kal, proximal, distal, symmetrisch, asymmetrisch, sensibel, motorisch,
beides, ,,small fiber”) kann das Leiden des Patienten eingeordnet wer-
den?

Die weitere Diagnostik richtet sich nach der Antwort dieser Frage —
keine , Schrotschuss“-Anforderungen

Ca. 30% der Neuropathien sind diagnostisch nicht einzuordnen.
Eine neuerliche Diagnostik im Abstand von 6-12 Monaten ist sinnvoll.

Die Intensitat der Abklarung sollte sich auch nach dem Ausmass der
Beschwerden des Patienten und den ggf. zu erwartenden Therapieop-
tionen richten

Falls keine ursachliche Behandlung zur Verfligung steht — und das
ist oft der Fall —, sollte der Patient realistisch Gber die Erwartungen
und Probleme einer symptomatischen Therapie aufgeklart werden.
Evtl. helfen regelméssige Arzttermine mit einer Aussprache tber die
Beschwerden auf lange Sicht besser als ein Medikament
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