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Lokales Nervenkompressionssyndrom, Plexuspathologien, ALS — oder doch etwas anderes?

Eine Frau mit Handparese

Hans H. Jung

Klinik fur Neurologie, UniversitatsSpital Zirich

Hintergrund

Eine Einschrinkung der Funktion der dominanten
Hand ist fiir die Betroffenen sehr einschneidend. Die
breite Differentialdiagnose macht die Einschatzung
durch den Erstversorger komplex; neben rheumatolo-
gischen und handchirurgischen Pathologien sind ins-
besondere auch neurologische bzw. neuromuskulare
Ursachen zu erwigen. Eine zentrale Handparese, bei-
spielsweise verursacht durch eine kortikale Ischdmie
im Handareal, ist gekennzeichnet durch eine Extenso-
ren-betonte distale Parese und gesteigerte Muskel-
eigenreflexe. Bei einer Amyotrophen Lateralsklerose
(ALS) finden sich oft radial betonte Muskelatrophien,
Muskelschwidche und Faszikulationen als Hinweis fir
den Befall des 2. Motoneurons bei gesteigerten oder
zumindest aufféllig lebhaften Muskeleigenreflexen als
Ausdruck der Schadigung des 1. Motoneurons. Bei einer
Handparese verursacht durch eine periphere Nerven-
lasion liegen ausschliesslich Zeichen des 2. Motoneu-
rons, mit oder ohne Hinweise fiir sensible und/oder
autonome Funktionsstérungen, vor. Nackenschmerzen
mit Ausstrahlung in den Arm sowie segmentale Fiihl-
storungen konnen auf ein zerviko-radikuldres Ausfall-
syndrom hinweisen. Bei einer Pathologie im Bereich

Fallbericht

Anamnese

Im Alter von 31 Jahren entwickelte die Patientin eine
belastungsabhdngige Dysarthrie und eine allgemeine
Muskelschwiche. In der Folge wurde die Diagnose
einer Myasthenia gravis gestellt und eine symptomati-
sche Behandlung mit Pyridostigmin und Steroiden
eingeleitet. Nach rund einem Jahr erfolgte eine Thym-
ektomie, worauf es in den folgenden Jahren zu einer
anhaltenden Besserung der Symptome kam und die
medikamentdsen Therapien schrittweise abgesetzt
werden konnten. Im Alter von 46 Jahren bemerkte die
Patientin im Anschluss an eine Tonsillektomie eine zu-
nehmende Einschrankung der Funktionsfahigkeit der
rechten, dominanten Hand. Sie konnte beispielsweise
Marmeladenglaser und Mineralwasserflaschen nicht
mehr offnen, es fielen ihr wiederholt Dinge aus der
rechten Hand, und sie war nicht mehr in der Lage, eine
Haarbiirste in der Hand zu drehen. Die Patientin ver-
mutete einen Riickfall der Myasthenie und nahm selb-
stindig wieder Pyridostigmin bis zu einer Gesamt-
dosis von 240 mg pro Tag ein, ohne dass es zu einer
Verbesserung der Symptome gekommen wdre. Nach
einigen Monaten erfolgte eine Konsultation bei einem
praktizierenden Neurologen. Dieser fiihrte eine Elek-

Neben rheumatologischen und hand-
chirurgischen sind auch neurologische bzw.
neuromuskuldre Ursachen zu erwigen.

troneurographie (ENG) des N. medianus beidseits
durch, die rechts betont verlangerte distal-motorische
Latenzen (dmL) bei normalen motorischen und sen-

des Plexus brachialis kann neben den sensomotori-
schen Ausfallserscheinungen auch eine Stérung der
vegetativen Fasern mit verminderter Schweissproduk-
tion nachgewiesen werden. Die hdufigste peripher-
neurologische Ursache einer Handparese ist das Kar-
paltunnelsyndrom, das sich typischerweise mit
néchtlich auftretenden Attacken von Schmerzen und
Pardsthesien manifestiert und das zuverldssig mit
Elektroneurographie und Nervenultraschall diagnosti-
ziert werden kann. Der vorliegende Fall beschreibt eine
Patientin mit einer Handparese ohne oben genannte
Zusatzsymptome und klinische Befunde, bei der die
weiterfithrenden elektrophysiologischen und immu-
nologischen Abklarungen zu einer Diagnose einer the-
rapierbaren autoimmunen neuromuskuldren Erkran-
kung fihrten.
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siblen Nervenleitgeschwindigkeiten (NLG) am Vorder-
arm zeigte. Unter der Annahme eines Karpaltunnel-
syndroms (CTS) wurde eine Behandlung mit einer
nachtlich zu tragenden volaren Handgelenksschiene
eingeleitet. Darunter stellte sich aber keinerlei Besse-
rung der Motorik der rechten Hand ein. Da sich in den
kommenden Monaten die Parese der rechten Hand
verstarkte, in den elektrophysiologischen Verlaufsun-
tersuchungen die Verzégerungen der dmL zunahmen
und sich zudem vom Nacken in die rechte Hand aus-
strahlende Schmerzen einstellten, erfolgte eine Uber-
weisung an unsere Klinik mit der Verdachtsdiagnose
eines zerviko-radikuldren Syndroms.

Status

In der klinisch-neurologischen Erstuntersuchung fan-
den sich normale Hirnnervenfunktionen, ein unauf-
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falliges Gangbild und keinerlei sensible Defizite, insbe-
sondere nicht im Bereich der Arme und Hénde. Zu
diesem Zeitpunkt bestanden keine sicheren Atrophien
der Hand- und Armmuskeln beidseits. Es fanden sich
aber Paresen fiir Handgelenksextension M4 beidseits,
Handgelenksflexion M4+ beidseits, Fingerspreizen
M3-4 beidseits, Fingerextension M2 rechts, M3 links
und Thenarabduktion M3 beidseits bei im Ubrigen
normalen Kraftgraden (MRC-Skala 0-5, Einteilung
nach British Medical Research Council O = Plegie, 5 = nor-
male Kraft).

Befunde

Eine Magnetresonanztomographie der Halswirbelsdule
zeigte eine breitbasige Bandscheibenvorwélbung auf
Hohe C5/C6 mit moglicher Einengung der Neurofora-
mina. Die motorische Medianusneurographie rechts
dokumentierte ein amplitudenreduziertes Muskelsum-
menpotential (MSP) mit einem Nervenleitungsblock
am Vorderarm, verlingerter dmL und deutlich ver-
langsamten NLG (Abb. 1). Die sensibel-antidrome
Medianusneurographie war vollstandig normal. Die
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Abbildung 1: Motorische Neurographie des N. medianus rechts mit Darstellung eines
typischen Nervenleitungsblocks mit zuséatzlichen Zeichen einer sekundaren axonalen
Degeneration bei distal reduzierter MSP-Amplitude. Ableitung mit Oberflachenelektro-
den vom M. abductor pollicis brevis rechts.

A1: Stimulation am Handgelenk; A2: Stimulation am Ellenbogen; A3: Stimulation am

Oberarm. MSP-Amplitude A1 1,5 mV; A2 0,7 mV; A3 0,7 mV; dmL 6,8 ms (Norm <4,0 ms);

NLG A1-A2 23 m/s (Norm >50 m/s); A2-A3 28 m/s (Norm >50 m/s).
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motorische Ulnarisneurographie rechts zeigte ein be-
ziiglich Amplitude grenzwertiges MSP, eine maéssig
verldngerte dmL und maéssig verlangsamte NLG an
Ober- und Unterarm. Die Elektromyographie (EMG)
aus M. abductor pollicis brevis rechts (N. medianus)
und M. interossus dorsalis manus I rechts (N. ulnaris)
ergab ein normales Interferenzmuster, aber missig
ausgeprigte pathologische Spontanaktivitit in Form
von Fibrillationen und seltenen Faszikulationen als
Ausdruck einer axonalen Schidigungskomponente. Die
sensibel-antidrome Ulnarisneurographie war vollstan-
dig normal. Eine Lumbalpunktion ergab eine normale
Liquorzellzahl bei einer méassigen Erhéhung des Liquor-
eiweisses (691 mg/1; Norm 200-500 mg/l). Die erwei-
terten Laboruntersuchungen zeigten erh6hte Auto-An-
tikérper-Titer gegen GM1- und GM2-Ganglioside (GM1
298%, Norm <50; GM2 84%, Norm <50).

Diagnose

Aufgrund der Klinik, des typischen elektroneurogra-
phischen Befundes von motorischen Nervenleitungs-
blocken bei unauffilligen sensiblen Neurographien
und dem Nachweis von Anti-GM1- und Anti-GM2-Auto-
antikérpern, konnte die Diagnose einer multifokalen
motorischen Neuropathie (MMN) gestellt werden. Die
Assoziation mit der fritheren Myasthenia gravis ist mit
grosser Wahrscheinlichkeit zufallig.

Therapie und Verlauf

Aufgrund der Diagnose einer MMN wurde eine Thera-
pie mit intravenésen Immunglobulinen (IVIG) einge-
leitet. Das Prédparat Kiovig® ist geméss Spezialitaten-
liste (SL) fiir diese Indikation zugelassen. Die Initialdosis
betrug 2 g/kg Korpergewicht (KG) verteilt auf fiinf Tage
alle vier Wochen. Unter dieser Therapie kam es zu ei-
ner raschen und deutlichen Verbesserung der Hand-
paresen, wobei dieser Effekt jeweils wahrend rund drei
Wochen anhielt und in den Tagen vor dem néichsten
IVIG-Zyklus wieder nachliess. Die Verlaufsneurogra-
phien zeigten stabile Befunde. Allerdings stellte sich
klinisch nach rund einem Jahr eine zunehmende Atro-
phie der Medianus- und Ulnaris-innervierten intrinsi-
schen Handmuskulatur ein. Die Fluktuationen der
Wirksamkeit konnten auch mit zweiwdchentlicher
IVIG-Gabe von 1 g/kg KG nicht zufriedenstellend ange-
gangen werden, so dass nun eine Umstellung auf eine
subkutane Gabe (SCIG) geplant ist.

Diskussion

Die MMN ist eine immunvermittelte motorische Neu-
ropathie, deren Haufigkeit in Westeuropa auf ungefahr
einen Fall pro Million Einwohner geschitzt wird. Die
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Differentialdiagnose einer MMN umfasst neben loka-
len Nervenkompressionssyndromen, radikuldren Aus-
fallsyndromen und Plexuspathologien insbesondere
auch die ALS.

Im Gegensatz zu anderen Autoimmunerkrankungen
sind Méanner knapp doppelt so haufig von einer MMN
betroffen wie Frauen. Das mittlere Alter bei Beginn
liegt bei rund 40 Jahren (Bandbreite 25 bis 80 Jahre).
Die Nn. ulnaris und medianus sind am héufigsten be-
troffen, es kann aber auch zu einem mono- oder multi-
fokalen Befall anderer Armnerven, von Beinnerven,
aber auch von proximalen Nervenanteilen, nament-
lich Plexus und Nervenwurzeln, kommen. Sensiblitats-
storungen fehlen regelhaft. Zu Beginn der Erkrankung
sind oft noch keine sichtbaren Atrophien vorhanden,
eine solche entwickelt sich aber in 80% der Fille im
Verlauf der Erkrankung, und hiufig werden dann auch
Faszikulationen sichtbar.

Elektroneurographisch konnen sich bei Ableitung der
betroffenen motorischen Nerven Nervenleitungs-
blocke finden, die durch den Abfall der Amplitude des
motorischen Summenpotentials von tiber 50% defi-
niert sind (Abb. 1). Seltener kdnnen auch generalisierte
Zeichen einer demyelinisierenden Neuropathie mit
verlangsamten NLG und verlingerte dmL nachgewie-
sen werden. Mittels MR-Neurographie kann eine fo-
kale Demyelinisierung und eine Kontrastmittelauf-

nahme der betroffenen Nervenabschnitte zur

Schlussfolgerungen fur die Praxis

Die multifokale motorische Neuropathie (MMN) ist eine seltene, aber wich-

tige Differentialdiagnose einer Handparese im Allgemeinen und einer ALS
im Speziellen. Diagnostisch sind die elektroneurographischen Befunde mit
Nachweis von motorischen Nervenleitungsblocken sowie die serologische

Bestimmung von GM1-Autoantikdorpern wegweisend. Therapie der ersten

Wahl ist eine Intervalltherapie mit intravendsen Immunglobulinen.

SWISS MEDICAL FORUM - SCHWEIZERISCHES MEDIZIN-FORUM 2016;16(3):74-76

Darstellung gebracht werden. Im Gegensatz zu ande-
ren immunvermittelten Neuropathien sind die Be-
funde im Liquor cerebrospinalis oft normal, nur bei
einem Drittel der MMN-Patienten findet sich eine mas-
sige Erhohung des Liquoreiweisses, die den Wert von
1 g/l in der Regel nicht tiberschreitet. Typischerweise
konnen serologisch Autoantikérper gegen GM1-Gang-
lioside nachgewiesen werden.

Unbehandelt verlauft die MMN langsam progredient,
wobei die Krankheitsdauer bis zu mehrere Dekaden
betragen kann. Die Therapie der ersten Wahl sind IVIG,
wobei bei gutem Ansprechen auf SCIG in gleicher Do-
sierung umgestellt werden kann. Hierbei ist zu beach-
ten, dass mit den SCIG unmittelbar nach Abschluss des
letzten intravendsen Zyklus begonnen werden muss.
Beziiglich einer B-Zell-Depletionstherapie mit Ritu-
ximab liegen keine evidenzbasierten Daten vor. Mut-
masslich haben IVIG-Non-Responder keinen zusatz-
lichen Nutzen durch diese Therapie. Bei schweren
Verlaufen kann bei ungeniigendem Effekt von IVIG
eine intravendse Gabe von Cyclophosphamid (1 g/m?
KOF/Monat lber 6 bis 12 Monate) erwogen werden, wo-
bei diese Therapie, insbesondere bei hohen Anti-GM1-
Titern, mit einer vorgangigen Plasmapherese-Therapie
kombiniert werden sollte.
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