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Quintessenz

® Eine periphere Fazialisparese (auch Bellsche Gesichtslihmung bzw. Bell’s
palsy [1] genannt), die nach klinischer Abklarung keine Ursache erkennen lisst,
bezeichnet man als idiopathisch.

® Pathophysiologisch wird eine entziindliche Schwellung mit Kompression des
Nerven im Verlauf durch das Felsenbein angenommen.

® Die idiopathische Fazialisparese nimmt in der Regel einen giinstigen Verlauf,
der durch Prednisongabe evidenzbasiert noch verbessert werden kann. Der zu-
sdtzliche Nutzen antiviraler Medikamente ist noch nicht abschliessend geklért.

® Beivermindertem Lidschluss sind protektive Massnahmen (Augentropfen oder
-salbe, nachtlicher Uhrglasverband) obligatorisch, um bleibende Augenschédden
zu vermeiden.

® Bei ausbleibender Besserung oder gar Verschlechterung muss eine erneute
intensive Abkldrung erfolgen.

Summary
Idiopathic facial palsy

® Peripheral facial palsy without detectable cause in clinical examination is
called “idiopathic peripheral facial palsy” or “Bell’s palsy”.

® The most probable pathophysiological explanation for this disorder is in-
flammatory swelling with compression of the facial nerve in its course through
the temporal bone.

® The outcome of Bell’s palsy is normally favourable. There is strong evidence
that prednisone therapy further improves the prognosis. It is not yet clear what
benefit can be gained from additional antiviral drugs.

® Lubricating eye drops or eye ointments are mandatory to protect the eye if
it cannot be closed completely. An eye patch (moist chamber) is recommended
during sleep.

® Should the palsy fail to improve or even worsen, renewed intensive diag-
nostic investigations must be initiated.

Die idiopathische Fazialisparese ist definiert
durch eine plotzlich auftretende inkomplette oder
komplette Lihmung der mimischen Gesichtsmus-
kulatur aufgrund einer Storung der Funktion des
Gesichtsnervs ohne erkennbare Ursache. Sie tritt
meist einseitig auf.

Anatomie (Abb. 1 £1)

Von seinem Kerngebiet im Hirnstamm zieht der
Gesichtsnerv durch den inneren Gehorgang in
Nachbarschaft zum VIII. Hirnnerven nach lateral
und durchlduft in einem geschwungenen Weg,

eingebettet in seinen knochernen Kanal, das Fel-
senbein. Im Bereich des Mittelohrs verlassen ihn
sekretorische (Trdnen- und Speicheldriisen), gu-
statorische (vordere zwei Drittel der Zunge) und
motorische (Stapediusmuskel) Abgénge. Nach
Austritt aus dem Foramen styloideum zieht er
in die Parotis und teilt sich dort im Pes anserinus
in die Aste zur mimischen Gesichtsmuskulatur
auf. Eine grobe Einteilung unterscheidet die fiinf
Hauptéste: der Zervikalast zum Platysma, der
Ramus marginalis mandibulae zum Mund, der
Bukkalast, der Augen- und der Stirnast.

Epidemiologie und Atiologie

Dieidiopathische Gesichtsnervenldhmung tritt mit
einer Héufigkeit von etwa 2:10000 [2] auf. Die
Atiologie ist unklar; wie bereits das «idiopathisch»
im Namen umschreibt, fehlt ihr jegliche erkenn-
bare Ursache. Sie ist deshalb eine Ausschlussdia-
gnose. Die wahrscheinlichste Hypothese zur Ent-
stehung einer idiopathischen Fazialisparese ist
die der Mononeuritis, welche durch die Reakti-
vierung einer Infektion mit Herpes-Simplex-Virus
Typ 1 im Ganglion geniculi verursacht wird. Eine
derartige Nervenentziindung vergrossert durch
die Schwellung den Nervendurchmesser und fiithrt
zu einer Kompression des Nervs in seinem lang-
streckigen, rundum geschlossenen knéchernen
Kanal durch das Felsenbein. Dieser besondere
anatomische Verlauf kénnte auch die im Ver-
gleich zu anderen Hirnnerven ungewohnliche In-
zidenz isolierter Paresen erkldren. Andere Erre-
ger, die mit der Fazialisparese assoziiert werden,
sind das FSME-Virus, Borrelia burgdorferi, Her-
pes zoster, das Influenzavirus, HIV und HTLV-1.
Sarkoidose, Diabetes mellitus, Schwangerschaft,
Autoimmunerkrankungen und AIDS (10%) erho-
hen das Risiko, eine Fazialisparese zu entwickeln.

Symptome (Abb. 2 1)

Hauptsymptom der Fazialisparese ist die plotzlich
auftretende Lahmung der mimischen Gesichts-
muskulatur, welche in ihrer Ausprédgung von einer
Schwiiche bis zur vollstindig hingenden, wie leb-
losen Gesichtshilfte reicht. Dadurch kommt es
zur Behinderung beim Trinken, Essen und Spre-
chen. Derinkomplette Augenschluss (Lagophthal-
mus) der betroffenen Seite fithrt zu einem trok-
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kenen Auge und birgt langfristig die Gefahr einer
Schidigung der Kornea mit Keratitis und Ulzera.
Zudem treten Gesichtsfaszikulationen, Speichel-
ausfluss aufgrund des unzureichenden Schlusses
des hdngenden Mundwinkels, Geschmacksver-
dnderungen bei Beteiligung der Chorda tympani
und gelegentlich Hyperakusis und Dysésthesien
auf der betroffenen Seite auf. Im Verlauf konnen
chronische Gesichts- oder Lidmuskelspasmen so-
wie Synkinesien (= anormale Reinnervation der
Gesichtsmuskulatur mit unwillkiirlicher Mitbe-
wegung grosserer Muskelgruppen des Gesichts,
Tradnen beim Lachen oder unkontrollierter Sali-
vation) hinzukommen.
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Abbildung 1
Der periphere Verlauf des Nervus facialis.
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Abbildung 2
Auswirkung einer hochgradigen linksseitigen Fazialisparese auf den Gesichtsausdruck in Ruhe
und bei Anspannung.

Die Auspragung der sichtbaren Lihmung wird in
Schweregrade eingeteilt. Die gelaufigste Einteilung
ist jene nach House-Brackmann [3] (Tab. 1 &).
Andere Skalen bieten zwar die Moglichkeit der
feineren Differenzierung symptomatischer Unter-
schiede, sind zum Teil auch aufwendiger und
weniger verbreitet, was die Vergleichbarkeit der
Daten verringert.

Diagnostik

Bevor die Diagnose der idiopathischen Fazialispa-
rese vergeben wird, miissen kausal therapierbare
Ursachen ausgeschlossen werden. Die Differen-
tialdiagnose istin Tabelle 2 & zusammengefasst.
Von allen Fazialisparesen werden initial 80% als
idiopathisch diagnostiziert. Davon haben 60-80%
einen giinstigen Spontanverlaufinnerhalb einiger
Wochen bis Monate. Das Ausmass der Lihmung
bzw. der Denervierung bestimmt die Prognose.
Diese ist exzellent bei inkompletter Lihmung, und
die Wahrscheinlichkeit einer kompletten Remis-
sion ist umso besser, je frither eine Teilfunktion
zuriickkehrt [4]. Schlechte prognostische Fakto-
ren sind dementsprechend eine totale Lihmung,
eine schnell aufgetretene Lahmung, zusétzliche
Schmerzen oder otoneurologische Symptome so-
wie ein verzogerter Therapiebeginn. Die detail-
lierte Diagnostik bei den ungiinstigen Verldufen
zeigt bei 25% eine neoplastische, entziindliche
oder infektiose Ursache. Verschleppte Diagnosen,
die monatelang als idiopathische Fazialisparese
behandelt wurden, sieht man leider immer wie-
der, inshesondere bei Tumoren am Nervenhaupt-
stamm (z.B. bei diffus wachsenden Karzinomen
der Glandula parotis) oder bei unerkannten Cho-
lesteatomen. Eine umfassende fachérztliche Dia-
gnostik entlang des Nervs ist deshalb spétestens
bei protrahiertem oder ungiinstigem Verlaufnach
konservativer Erstbehandlung angezeigt und kann
zuletzt eine chirurgische Exploration bedeuten.

Die Diagnosefindung beginnt mit der Anamnese,
welche Zeit und Art des Auftretens (schnell/lang-
sam; erstmals/rezidivierend) sowie zusétzliche
Symptome (Neurologie, Horminderung, Schwin-
del, Geschmacksverdnderung, Schmerz, Zecken-
bisse [!]) eruiert. Inspektorisch ist neben der ge-
wohnlich klar ersichtlichen, meist einseitigen
Gesichtslahmung (klassifiziert nach House-Brack-
mann, Tab. 1) auf Hautverdnderungen (Zoster-
blaschen bei Herpes zoster oticus = Ramsay-
Hunt-Syndrom; Erythema migrans bei Borelliose)
zu achten. Bei fehlender Beteiligung des Stirn-
astes kann man von einer zentralen Ursache aus-
gehen. Das Bellsche Phdnomen, d.h. die physio-
logische Elevation der Bulbi beim Lidschluss, wird
aufgrund der Lihmung sichtbar. Auch die klini-
sche Funktionspriifung der anderen Hirnnerven
gehort zur priméren Untersuchung. Zusétzliche
neurologische Befunde deuten auf eine Parese als
Symptom einer iibergeordneten Erkrankung hin.
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Tabelle 1. Klassifikation der Gesichtslahmung nach House-Brackmann.

Grad Funktion Ruhestellung aktive Bewegungen von
Stirn Lidschluss Mund

1 normal normal normal normal normal normal

2 leichte Parese Schwache/Synkinesie normal reduziert fast normal gering reduziert
nur bei genauer Betrachtung

3 massige Parese offensichtliche Seitendifferenz, normal noch vorhanden vollstandig bei reduziert
Synkinesie, Kontraktur maximaler Anstrengung

4 massig starke entstellende Asymmetrie normal keine inkomplett Asymmetrie

Parese

5 starke Parese noch geringe Restbewegung Asymmetrie keine inkomplett Asymmetrie

erkennbar (hangender Mundwinkel,
verstrichene Nasolabialfalte)
6 Paralyse keine Bewegung Tonusverlust keine keine keine

Tabelle 2. Differentialdiagnose der Gesichtslahmung.

Komplikation bei akuter Otitis media, Cholesteatom, Mittelohrtuberkulose

Posttraumatische Fazialisparese nach Felsenbeinfraktur, Stich- oder Schusswunde, iatrogen
nach Parotis-, Mittelohr oder lateraler Schadelbasischirurgie

Tumoren der Parotis, Vestibularisschwannom («Akustikusneurinom»), Hirntumor,
Fazialisschwannom.

Zentrale Fazialisparese z.B. nach cerebrovaskuldrem Insult (in diesem Fall funktionierender
Stirnast!)

Ramsay-Hunt-Syndrom (Zoster oticus: Blaschen?), Lyme-Borelliose (kirzlicher Zeckenbiss
oder Erythema chronicum migrans?)

Melkersson-Rosenthal-Syndrom: rezidivierende bilaterale oder abwechselnde Fazialisparese mit
Cheilitis, Lingua plicata und Gesichtsschwellungen (famillidar, manchmal mit rheumatologischen
Symptomen)

Kongenitale hemifaziale Dysplasien

Dissektion der A. carotis interna oder A. vertebralis: subintimale oder adventitiale Blutung nach
Sport, chiropraktischen Manipulationen, HWS-Distorsion oder auch spontan. Sie flihrt zur
Kompression der benachbarten Hirnnerven.

Funktionelle Defizite auch bei einer Ischdmie im Bereich der Hirnnervenkerne (VI, VII, IX, X, XI).

Bilaterale simultane oder rezidivierende wechselseitige Gesichtslahmung:

Kongentital: Mobius-Syndrom (angeborene Atrophie oder Agenesie der Ganglionzellen
der Hirnnerven I, VI and VII)

Infektionen: Borreliose, Syphilis, Lepra, Tuberkulose oder bakterielle Meningitis,
Mononucleose, HIV, Herpes simplex virus, Mycoplasma pneumoniae

Neoplasien: Leukdmie, pontine Tumoren, Hirnmetastasen, Meningitis carcinomatosa
Neurologische Krankheiten: multiple Sklerose, Polyneuropathien, Guillain-Barré-Syndrom,
Bulbarparalyse, Morbus Parkinson, Blutungen in der Pons, bulbo-spinale Neuropathie,
Bannwarth-Syndrom (neurologische Symptomatik bei Borelliose mit Meningitis, Radikulitis,
Gesichtslahmung und Myokarditis)

Autoimmunerkrankungen: systemischer Lupus erythematodes, \Wegener-Granulomatose

Tabelle 3. Topodiagnostik der peripheren Fazialisparese.

Schirmer-Test (Tranen-Test): verminderte Tranenproduktion bei Ausfall des N. petrosus major
im Falle einer Lasion des Haupstammes beim oder proximal des Ganglion geniculi.

Stapediusreflexe: erhohte Reflexschwelle oder Ausfall bei Lasion im oder proximal
vom tympanalen Segment.

Geschmacksprifung: Verlust des Geschmackssinns der vorderen zwei Drittel des Zungenrandes
bei Lasion der Chorda tympani bzw. proximal des zweiten Fazialisknies.

Bei normalen Testergebnissen muss die Lasion distal des tympanalen Segments liegen
(d.h. im mastoidalen oder parotidalen Segment).

Die Palpation kann Tumore der Parotis oder eine
Dysésthesie z.B. der Ohrmuschel, wie beim Zoster
oticus, erkennen lassen. Wir empfehlen zudem
einen klinischen HNO-Status mit Otoskopie, um
Herpesbldschen auf dem Trommelfell oder ein
Cholesteatom nicht zu verpassen. Ein Hortest kann
eine eventuelle cochleére Beteiligung nachweisen.
Tympanometrische Untersuchungen mit Bestim-
mung der Stapediusreflexe sind bereits Teil der
klassischen Topodiagnostik des peripheren Ver-
laufs des Gesichtsnervs (s.u.). Laborchemisch sind
neben den Infektparametern mit Differenzialblut-
bild und CRP serologische Untersuchungen auf
neurotrope Erreger (Herpes-Simplex-Virus Typ 1,
FSME-Virus, Influenzavirus, Borrelia burgdorferi,
HIV) interessant.

Sollten die bis hier genannten Untersuchungen
keine sichtbare Ursache oder Begleitbefunde zu
Tage gebracht haben, kann die Verdachtsdiagnose
der idiopatischen Fazialisparese gestellt werden.
Eine Reihe von speziellen zusétzlichen Untersu-
chungen konnen bei entsprechenden klinischen
Befunden niitzlich sein und miissen bei progre-
dientem Verlauf einer unklaren, priméar als idiopa-
thisch diagnostizierten Fazialisparese angewen-
det werden. Hierzu gehoren die Sonographie der
Parotisdriise, eine Liquordiagnostik (insbesonde-
re bei synchron oder metachron auftretenden bi-
lateralen Paresen) sowie die zuvor erwdhnte To-
podiagnostik des peripheren N. facialis. Letztere
hataufgrund der bildgebenden und elektrophysio-
logischen Verfahren zwar an Bedeutung verloren,
soll hier aber aufgrund der einfachen Lokalisa-
tionsbestimmung einer peripheren Lision Erwéh-
nung finden (Tab. 3 &).

Elektrophysiologische Untersuchungen wie die
Nervenerregbarkeitsmessung, die Elektroneuro-
nographie (ENoG) oder die Elektromyografie
(EMG) sind fiir die Quantifizierung der Innerva-
tion und Reinnervation wichtig. Sie geben Infor-
mationen hinsichtlich Prognose und Entschei-
dung iiber das weitere therapeutische Vorgehen
inkl. chirurgischer Intervention. Die EMG-Resul-
tate haben zehn bis zwolf Tage nach dem Beginn
der Fazialisparese prognostischen Wert.
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Gleichgewichtsuntersuchungen mit Video- oder
Elektronystagmographie konnen wie akustisch
evozierte Hirnstammpotentiale (BERA: brainstem
evoked response audiometry) bei pathologischem
Resultat auf eine Raumforderung im inneren Ge-
horgang, insbesondere ein Akustikusneurinom,
hinweisen.

Als Bildgebung ist bei unklarer Fazialislihmung
das MRI der Goldstandard fiir die Darstellung
von Pathologien im Bereiche des Felsenbeins, des
Kleinhirn-Briicken-Winkels, des Gehirns und der
Parotisdriise, wobei letztere in Europa oft mittels
Sonographie abgeklédrt wird. Empfohlen wird bei
neurootologischen Symptomen das Gadolinium-
kontrastierte MRI, da damit z.B. ein entziindlich
verdndertes Ganglion geniculi dargestellt werden
kann. Bei posttraumatischen Sofortparesen ist zur
Frakturdarstellung das hochauflosende Felsen-
bein-CT wesentlich préziser. Dies gilt auch bei
einem knochendestruktiven Prozess oder einer
Mastoiditis.

Therapie

Bei friihem Aufsuchen des Arztes, innerhalb der
ersten Woche nach Symptombeginn, ist eine medi-
kamentose Therapie sinnvoll. Geméss der bereits
erwdhnten House and Brackmann (HB 1-6-)Ska-
la (Tab. 1) wird an unserer Klinik der Schwere-
grad der Parese ermittelt und auch der Verlauf
unter der gewéhlten Therapie dokumentiert.
Beiinkompletter Parese wird eine ambulante pe-
rorale Therapie mit klinischer Verlaufskontrolle
bis zur vollstindigen Erholung (HB 1) durchge-
fithrt. Auch bei kompletter Parese fithrt eine solche
Behandlung bei vier von fiinf Patienten zur voll-
stindigen oder fast vollstindigen Ausheilung (HB
1-2). Bei klinisch kompletter Parese mit prolon-
giertem Verlauf, die in der Elektrophysiologie un-
giinstige Resultate (90% Denervation im ENoG)
zeigt, sollte eine weitere Abklarung mittels EMG
und MRI stattfinden. Einige Autoren empfehlen
hier innerhalb der ersten drei Wochen nach Auf-
treten der Parese eine chirurgische Dekompres-
sion des Nervs mittels Eroffnung des Fazialiska-
nals am Ganglion geniculi und im labyrinthinen
Segment am Foramen meatale, um eine totale
Denervation und die damit verbundenen Folgen
(Synkinesien, Hemifazialspasmen, HB 3-4) zu
vermeiden. Dies wird aber kontrovers diskutiert
[5] und kommt an unserer Klinik bei der idiopa-
thischen Fazialisparese nicht zur Anwendung.
Bei Patienten, die erst spit nach Auftreten, d.h.
nach tiber drei Wochen, vorstellig werden, ist der
Sinn einer medikamentdsen Therapie fragwiirdig.
Hier ist vor allem die Verlaufsbeobachtung wich-
tig. Falls keine Erholung innerhalb von sechs Mo-
naten auftritt, spricht dies gegen den natiirlichen
Verlauf der Erkrankung, und die Diagnose einer
idiopathischen Fazialisparese istin Frage zu stel-
len. Eine Reevaluation mittels erneuter Bildge-
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bung (MRI und CT) zur Tumorsuche im Verlauf
des Nervs muss zwingend erfolgen. Eine chirur-
gische Exploration kann bei Verdacht auch bei
nicht konklusiven radiologischen Befunden sinn-
voll sein, um, wie bereits erwdhnt, beispielsweise
ein okkultes Parotismalignom zu entdecken.

Die medikamentds-konservative Therapie beiidio-
pathischer Fazialisparese wird heute vor allem mit
dem Ziel der moglichst frithzeitigen Reduktion
einer entziindlich bedingten Schwellung des Ge-
sichtsnervs sowie der Behandlung der postulier-
ten Herpesvireninfektion durchgefiihrt. Dement-
sprechend kommen Kortikosteroide (Prednison)
und Virostatika (Aciclovir usw.) zur Anwendung.
Die Wirkung von Prednison wurde in doppel-
blinden plazebokontrollierten Studien mehrfach
nachgewiesen. Beziiglich des zusétzlichen Nutzens
von Virostatika bei idiopathischer Fazialisparese
kommen zwei kiirzlich veroffentlichte Multizen-
terstudien zu gegenteiligen Ergebnissen [6, 71.
Die Dosierung des Prednison wird uneinheitlich ge-
handhabt. Wir empfehlen eine absteigende Do-
sierung iiber zehn bis vierzehn Tage, ausgehend
von einer Initialdosis von 200-250 mg einmal
morgendlich p.o. unter Beriicksichtigung der be-
kannten Nebenwirkungen, v.a. hinsichtlich Dia-
betes mellitus und gastraler Vorerkrankungen. Ein
zusiétzlicher Protonenpumpenhemmer fiir die
Dauer der Therapie wird deshalb oft verschrieben.
Andere Zentren haben mit einer intravendsen
Prednisongabe von 250-500 mg/d fiir drei Tage
gute Erfolge. Hat der Patient eine anamnestisch
bekannte Herpesinfektion, raten wir zur Gabe von
Aciclovir (5 x 800 mg/d p.o.) oder Valaciclovir (2 x
500mg/d p.o.) bzw. Famciclovir (3 x 500 mg/d p.o.)
fiir zehn Tage.

Befeuchtende Massnahmen fiir das Auge sowie
ein néchtlicher Uhrglasverband sind zudem bei
unvollstindigem Augenschluss obligat, um blei-
bende Korneaschéden zu verhindern.

Bei Verdacht auf eine Borreliose als Ursache (Zek-
kenbiss, Erythema chronicum migrans) sollte die
Gabe von Tetrazyklinen, Makroliden oder Cepha-
losporinen der dritten Generation (z.B. Ceftriaxon)
fiir 14 bis 21 Tage erfolgen.

Zuden v.a.in deutschen HNO-Kliniken angewand-
ten Infusionstherapien mit rheologisch wirksamen
Medikamenten, wie beispielsweise Pentoxifyllin
zur Himodilution, fehlen ausreichend harte Daten
aus kontrollierten Studien, die einen positiven Ef-
fekt beweisen wiirden.

Weit verbreitet ist zudem die physiotherapeuti-
sche Behandlung mit Mimikiibungen oder Elektro-
stimulation mit dem Ziel, die normale Funktion
und Kosmetik wiederherzustellen sowie die Situa-
tion bei unvollstdndiger Heilung zu verbessern.
Jedoch fehlen auch hierzu kontrollierte Studien,
und einige Autoren warnen sogar vor iibertrie-
benen Anstrengungen, welche eher zu fazialen
Hyperkinesien oder Synkinesien fithren sollen.
Die chirurgische Therapie gehort normalerweise
nicht zur Behandlung einer idiopathischen Fazia-
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lisparese. Jedoch ist in ausgewéhlten Féllen, z.B.
bei schweren persistierenden Denervationen und
drohenden Augenkomplikationen, eine operative
Augenprotektion mit Augenlid-Inlays (Gold oder
Titan) notwendig.

Eine teilweise Wiederherstellung der Funktion bei
totaler Lihmung kann durch Anastomierung des
betroffenen Gesichtsnervs mit dem funktionieren-
den Nerven der Gegenseite («cross-facial») oder
mit dem ipsilateralen N. hypoglossus (VII-XII-
Anastomose), sowie durch regionale Muskelver-
lagerungen (z.B. Temporalisaufhdngeplastik) er-
folgen.

Fazit

Obwohl moderne Methoden der Diagnostik, wie
Bildgebung und Serologie, die Ursachen des Sym-
ptoms Fazialisparese oft aufdecken, ist auch heute
die Mehrzahl der akuten Gesichtslihmungen idio-
pathisch. Auch wenn verschiedene unentdeckte
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