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Fallschilderung

Eine 71jdhrige Patientin wird vor einer Rehos-
pitalisation in einer psychosomatischen Abtei-
lung zur Abkldrung eines schweren Schubes
einer spastischen Parese zugewiesen. Sie klagt
iiber immobilisierende, muskuldre Krdmpfe,
Steifigkeit und Schmerzen in den Beinen, wel-
che eine willkiirliche Bewegung stark ein-
schrianken und das Gehen verhindern. Der Sta-
tus ergibt einen massiv erhohten Tonus der
Bein- und etwas weniger der Rumpfmuskula-
tur. Aufféllig sind durch taktile Reize auslos-
bare, schmerzhafte Muskelspasmen, welche
samtliche physikalische Therapieansitze ver-
unmdoglichen. Im Verlauf bilden sich dorsal an
den Oberschenkeln Himatome (Abb.1). Lage-
sinn, Vibrationsempfinden, Sensibilitdt und
Pyramidenzeichen sind normal bzw. negativ.
Vegetative Erscheinungen, wie profuses Schwit-
zen und Blutdruckanstieg itber 170/90 mm Hg,
begleiten die Symptomatik. Kardiopulmonal ist
die Patientin unauffallig.

Befunde: Abnorme Routinelaborwerte beinhal-
ten: BSR 12 mm/h, TSH 4,73 mU/l (Norm
0,27-4,2) bei normalem freiem T4, Kreatin-
kinase 271 U/l (Norm <170). Liquorbefund,
Protein 0,27 g/1 (Norm 0,15-0,45) und die iso-
elektrische Fokussierung sind unauffillig.
Gerinnungsstatus und {iibrige hdmatologische
Befunde sind normal. Autoantikorper wie ANA,
AMA, ANCA, anti-SSA und -B sind nicht nach-
weisbar bzw. im Normbereich. Im EEG wird
ein nicht-konvulsiver Status epilepticus ausge-
schlossen. Ein MRT des Schidels und der Wir-
belsdule ergibt einen normalen Befund. Nor-

Abbildung 1.
Subkutane Hamatome (iber der dorsalen
Oberschenkelmuskulatur.
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male motorische Leitgeschwindigkeit des N.
peronaeus rechts.

Die persinliche Anamnese der Patientin ist ein-
driicklich: 1983 kommt es erstmals auf einem
Fussgingerstreifen zu einer «Blockierung», so-
dass die Patientin von einem Autolenker als
«verriickt» beschimpft wird. Schubweise treten
Kreuzschmerzen auf — die man in Zusammen-
hang mit ihrem Beruf als Schneiderin bringt —
mit zunehmender Ausstrahlung in die Beine
und Verkrampfung insbesondere der Ober-
schenkelmuskulatur, erst rechts, dann auch
links. Das Gehen wird erschwert. Ab 1995 hiu-
fen sich Sturzereignisse und Verletzungen.
1996 erfolgt wegen «Erstarrungsreaktion» der
Versuch einer stationdren Neurorehabilitation.
Vergeblich. Das fast regelhafte Auftreten der
Symptomatik im Zusammenhang mit emotio-
nalen Belastungssituationen und gleichzeitigen
Zeichen einer Agoraphobie scheint die schon
initial gestellte Diagnose einer Konversions-
storung zu bestitigen. Wiederholte physikali-
sche, psychosomatische und psychiatrische
Therapieansitze bleiben erfolglos. Eine funi-
kuldre Myelose — seit 1985 ist eine pernizidse
Anédmie bekannt und behandelt, der Vit.-Bi.-
Spiegel ist normal — ist klinisch unwahrschein-
lich. Seit 1986 ist eine Hypothyreose bekannt
und behandelt.

Anamnese und Befunde liessen uns entgegen
aller bisherigen Beurteilungen durch Neuro-
logen und Psychiater an einer ausschliesslich
psychischen Genese der Symptome zweifeln.
Wir stellten die Verdachtsdiagnose eines «stiff-
man»-Syndroms (SMS) und liessen die entspre-
chenden Antikoérper gegen die Glutaminsiure-
Dekarboxylase (GAD) bestimmen. Der Wert
betrug 167457 U/ml (Norm <70). Da in der
nachfolgenden Elektromyographie — insheson-
dere des M. tibialis anterior — eine praktisch
kontinuierliche Muskelaktivitit wechselnden
Ausmasses registriert werden konnte - dies
auch bei Aufforderung, zu entspannen —, waren
angesichts des extrem hohen GAD-Antikorper-
titers bei fehlendem Diabetes mellitus, zweier
zusédtzlicher Autoimmunerkrankungen (Anti-
TPO- und Anti-Thyreoglobulin-Antikorper, posi-
tive Hypothyreose und Perniziosa) und einer Vi-
tiligo alle Diagnosekriterien eines SMS erfiillt.
Unter einer Therapie mit hochdosiertem Me-
thylprednisolon, Diazepam und Baclofen lies-
sen die schmerzhaften Spasmen nach und der
Tonus der Beinmuskulatur normalisierte sich
weitgehend. Die voll ausgebaute analgetische
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Therapie konnte, da nun iberfliissig geworden,
innert weniger Tage vollstindig abgebaut wer-
den. Vegetative Stérungen und Initiations-
storungen verschwanden und die Patientin
lernte erst am Rollator, dann an Stocken wie-
der selbstindig zu gehen — ein beeindrucken-
der Therapieerfolg nach 19jihrigem Krank-
heitsverlauf unter der Fehldiagnose einer Kon-
versionsstorung.

Kommentar

Das SMS wurde erstmals 1956 von Moersch
und Woltman als Entitdt erkannt und beschrie-
ben: erhohter Muskeltonus, schmerzhafte
Spasmen, fehlende objektive Zeichen einer
neurologischen Erkrankung und Assoziation
mit Autoimmunerkrankungen.

Die Prédvalenz soll unter Patienten, die zur
neurologischen Untersuchung kommen, bei
1:1000 liegen. Eine typische Altersverteilung
liegt nicht vor, obwohl der Krankheitsbeginn
gehduft in die 4. und 5. Dekade féllt. Der Be-
ginn ist schleichend, die Progression langsam,
mit oft lang anhaltenden stabilen Phasen. Typi-
sche Prodromalzeichen sind — wie im vorliegen-
den Fall — plotzliche Steifigkeit eines oder bei-
der Beine, unerklirte Stiirze wie Bleisoldaten
und Blockierungen willkiirlicher Bewegungen
mit Unvermdgen zu gehen, vor allem unter
emotionellem Stress. Im Vollbild treten Muskel-
krdampfe hinzu, welche durch die verschieden-
sten Reize, Beriihrung oder akustische Phé-
nomene, ausgelost werden. Stress und geringe
motorische Anforderungen, wie das Uberque-
ren einer Strasse, konnen massive Spasmen und
Blockierungen auslosen. Betroffen ist vor allem
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die Muskulatur des Achsenskeletts und der pro-
ximalen Extremitéten. Die Spasmen sind meist
ausserordentlich schmerzhaft und konnen gar
zu Deformitdten von Gelenken und Hyperlor-
dose der Wirbelsdule, Frakturen und Muskel-
rissen mit Himatombildung fiihren. Charakte-
ristisch ist die begleitende autonome Dysregu-
lation mit Schweissausbriichen, Tachykardie,
Tachypnoe und Hypertonie.

Blockierung willkiirlicher Bewegungen, Agora-
phobie und emotionell ausgeloste Spasmen
fithren in 70% der Fille zur Fehldiagnose hy-
steriformer Stérungen. Unter den objektiven
Befunden stehen die kontinuierliche Aktivitét
der Motoneuronen und der Nachweis der GAD-
Antikérper (in 50-70% der Fille) im Vorder-
grund, wobei keine Korrelation zwischen dem
GAD-AK-Titer und dem Schweregrad, dem kli-
nischen Verlauf und der Prognose besteht.
GAD-Antikorper werden iibrigens nicht selten
auch bei insulinpflichtigem Diabetes oder poly-
endokrinen Syndromen gefunden. Die Antikor-
per binden an unterschiedliche Epitope.
Therapeutisch ist die Immunmodulation mit
Hilfe von Kortikosteroiden hdufig erfolgreich.
Als Basistherapie wird Diazepam (als GABA-
Neuromodulator) eingesetzt. Weniger wirksam
sind Baclofen, Carbamazepin, Valproinsdure
und Gabapentin. Neuerdings wird von giinsti-
ger Wirkung von Immunglobulinen und Plas-
mapherese berichtet.

Neben der Prdsentation eines recht seltenen
Krankheitsbildes illustriert die vorliegende Be-
obachtung, dass auch nach 20 Jahren diagno-
stischem Dunkel noch Licht am Ende des Tun-
nels wartet — vorausgesetzt, dass Beurteiler und
Konsiliarii nicht nur die schon ausgetretenen
Pfade niitzen.
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