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Fallbeschreibung 
Die erstmalige Vorstellung des 60-jährigen 
 Patienten erfolgt aufgrund einer innerhalb von 
Minuten aufgetretenen Gangstörung, gefolgt 
von Schwindel und Sehstörung mit Progre-
dienz über wenige Stunden. Als Vorerkran-
kung besteht eine mit Olmesartan behandelte 
arterielle Hypertonie. Nikotin-, Alkohol- und 
Drogenkonsum werden verneint. Klinisch fin-
den sich eine Gangataxie, eine Hyperreflexie 
der oberen Extremitäten und ein Upbeat- 
Nystagmus. Die Pupillen sind isokor, mittel-
weit sowie direkt und indirekt lichtreagibel. 
Gesichtsfeldausfälle zeigen sich fingerperime-
trisch nicht. Es besteht kein Meningismus, und 
die Sensomotorik des Gesichts und der Extre-
mitäten ist erhalten. Der Patient ist in einem 
guten Allgemeinzustand, und die Vitalpara-
meter sind bis auf einen hypertensiven Blut-
druckwert normal (Blutdruck 159/82 mm Hg, 
Herzfrequenz 69/min, Sauerstoffsättigung 97%, 
Atemfrequenz 16/min, Temperatur 36,5 °C). 
Der Blutzuckerspiegel liegt bei 5,9 mmol/l. Bei 
Verdacht auf einen ischämischen Hirninfarkt 
oder eine intrakranielle Blutung erfolgt eine 
kraniale Computertomographie.

Frage 1 

In welchem Bereich können passend zu den 
oben genannten Befunden am ehesten eine    
Ischämie oder Blutung erwartet werden?
a) Thalamus
b) Hirnstamm oder Kleinhirn
c) Frontallappen
d) Okzipitallappen
e) Alle der genannten Areale sind denkbar.

Das klinisch eindrückliche Bild eines Upbeat-
Nystagmus deutet auf eine Schädigung im Be-

reich des Kleinhirns oder des Hirnstamms hin. 
Einer Gangataxie können neben zerebellären 
und zerebralen Ursachen auch spinale Patho-
logien oder sensorische oder propriozeptive 
Störungen wie bei einer Polyneuropathie 
 zugrunde liegen, und sie muss somit nicht 
zwingend zentral bedingt sein. Den Upbeat- 
Nystagmus begleitend, ist hier allerdings von 
einer infratentoriellen Schädigung als Ursache 
für die Ataxie auszugehen. Eine Hyperreflexie 
tritt bei Schädigungen der kortikospinalen 
Bahnen, metabolisch-toxischen Enzephalo-
pathien, Schlaganfällen, aber auch Elektrolyt-
störungen wie Hypomagnesiämie und Hypo-
kalzämie auf. Dass sie auf die oberen 
Extremitäten beschränkt ist, könnte allenfalls 
für eine zeitgleich vorhandene Polyneuro-
pathie der Beine sprechen. Bei Ausfällen im 
Bereich des Frontallappens sind neuropsycho-
logische Auffälligkeiten und – falls das Broca-
Areal betroffen ist – Aphasien typisch, die der 
Patient nicht aufweist. Bei Schlaganfällen im 
Bereich des Okzipitallappens kommt es häufig 
zu homonymen Gesichtsfeldausfällen, mög-
licherweise begleitet von einem visuellen 
 Ne glect. Ist der Thalamus betroffen, ist das 
 typische klinische Bild ein kontralaterales sen-
somotorisches Hemisyndrom. Aufgrund der 
gemeinsamen Blutversorgung durch die Arte-
ria cerebri posterior können bei ischämischen 
Hirninfarkten auch Thalamus und Okzipital-
lappen gemeinsam betroffen sein, mit entspre-
chend überlappender Klinik. 

Sowohl das initiale Computertomogramm 
als auch das kraniale Magnetresonanztomo-
gramm (MRT) am Folgetag sind unauffällig, 
weswegen eine Lumbalpunktion durchgeführt 
wird. In der Liquoranalyse zeigt sich eine dis-
krete, vorwiegend mononukleäre Pleozytose 

(5 Zellen/µl) mit erhöhtem Protein von 
510 mg/l und einem Laktat von 2,3 mmol/l bei 
normwertiger Glukose (3,6 mmol/l). Die 
oligo klonalen Banden sind positiv, mit einer 
signifikanten intrathekalen Synthese von Im-
munglobulin G (IgG) und IgM.

Frage 2 

Welche der folgenden Differentialdiagnosen 
ist bei Nachweis oligoklonaler Banden am we-
nigsten wahrscheinlich?
a) Autoimmune Enzephalitis
b) Multiple Sklerose
c) Neuroborreliose
d) Neurolues
e) Wernicke-Enzephalopathie

Oligoklonale Banden können bei allen Er-
krankungen auftreten, die die Blut-Hirn-
Schranke beinträchtigen oder bei denen es zu 
einer intra thekalen Immunglobulinproduk-
tion kommt. Hierzu gehören neben der Multi-
plen Sklerose infektiöse Erkrankungen des 
 zentralen Nervensystems, Autoimmunenzepha-
litiden oder Hirntumoren. Die Liquoranalyse 
bei Personen mit Wernicke-Enzephalopathie 
fällt oft normal aus, selten findet sich eine leich-
te Proteinerhöhung.

Da aus der Vorgeschichte ein Risikover-
halten (ungeschützter homosexueller Ge-
schlechtsverkehr mit genitaler Gonokokken-
Infektion zwei Monate zuvor) bekannt ist, wird 
eine Lues-Serologie veranlasst. Im Serum zei-
gen sich der Treponema-pallidum-Partikel- 
Agglutinations-(TPPA-) sowie der Rapid-Plas-
ma-Reagin-(RPR-)Test positiv, weswegen der 
Verdacht auf eine Neurolues gestellt wird. Die 
Diagnose wird durch erhöhte TPPA- und 
RPR-Titer im Liquor erhärtet. 

Wenn nur die Anamnese hilft
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Frage 3 

Von welcher Form einer Neurolues ist am 
ehesten auszugehen?
a) Meningovaskuläre Lues
b) Tabes dorsalis
c) Meningitische Lues
d) Luetische Gummen
e) Paralytische Neurolues

Aufgrund des akuten Auftretens, passend zu 
einem ischämischen Geschehen im vertebro-
basilären Stromgebiet, gehen wir von einer 
meningovaskulären Neurolues aus. Trotz einer 
Sensitivität von über 90% im MRT kann es ins-
besondere im vertebrobasilären Stromgebiet 
zu MR-negativen ischämischen Hirninfarkten 
kommen [1]. Die klinische Manifestation ei-
ner Neurolues ist mannigfaltig, weswegen die 
Lues auch als «grosse Imitatorin» bezeichnet 
wird. In Tabelle 1 sind die verschiedenen For-
men der Neurolues dargestellt. 

Die Diagnose einer sekundären oder ter-
tiären Lues erfordert den Nachweis positiver 
Treponemen-spezifischer Antikörper (z.B. 
TPPA-Test; Sensitivität 91%, Spezifität 100%) 
sowie nicht spezifischer Antikörper (z.B. 
RPR-Test; Sensitivität 95–100%, Spezifität 
81–96%) im Serum [2]. Beide können bei pri-
märer und auch latenter Lues falsch negativ 
sein. In der Liquoranalyse finden sich eine 
 gemischtzellige oder mononukleäre Pleo-

zytose >5–20/µl und erhöhtes Protein (>400–
450 mg/l). Eine Therapie sollte bei oben 
 genannten Befunden,  passender Klinik so-
wie positiven nicht Treponemen-spezifischen 
Antikörpern im Liquor (z.B. Veneral-Disease-
Research-Labarotory-[VDRL-]Test; Spezifität 
bis 100%, Sensitivität 30–86%) initiiert wer-
den. Der Test auf Treponemen-spezifische 
Antikörper dient aufgrund der hohen Sensiti-
vität von 76–95% zum Ausschluss einer Neu-
rolues und weist erst bei einem hohen Titer 
von ≥1:640 eine Spezifität von >90% auf [3–6].

Frage 4 

Welches ist die bevorzugte Therapie einer 
Neurolues?
a) Penicillin G
b) Doxycyclin
c) Ceftriaxon
d) Amoxicillin
e) Azithromycin

Die Therapie erfolgt mittels intravenösem Pe-
nicillin für 10–14 Tage. Bei schwerer Penicil-
lin allergie und fehlender Möglichkeit einer 
Desensibilisierung kann eine Therapie mit 
Ceftriaxon unter Beobachtung hinsichtlich des 
Auftretens einer möglichen Kreuzallergie in 
Erwägung gezogen werden [7]. 

Die neurologische Symptomatik des Pa-
tienten ist bei erstmaligem Spitalaustritt in die 

Rehabilitation weiterhin bestehend, jedoch 
deutlich regredient. In den folgenden Monaten 
nach der ersten Hospitalisation kommt es er-
neut zu zwei stationären Aufenthalten auf-
grund identischer Beschwerden. Nach zwei-
maliger zwischenzeitlicher Besserung berichtet 
der Patient erneut über eine progrediente 
Gangunsicherheit, Schwindel und Sehstörun-
gen. Der Patient präsentiert sich nun in gutem 
Allgemeinzustand mit unauffälligen Vital-
parametern. In der klinischen Untersuchung 
fallen ein breitbasiges, ataktisches Gangbild, 
ein Halte tremor der oberen Extremität sowie 
eine Extremitätenataxie beidseits auf. Zudem 
finden sich eine generalisierte Hyperreflexie 
bei negativem Babinski-Reflex und ein Up-
beat-Nystagmus.

Blutbild, Entzündungsparameter, Leber- 
und Nierenwerte sowie Thyreotropin (TSH) 
und Vitamin B12 sind normwertig. In der Lum-
balpunktion ist die Zellzahl normal (1/µl) bei 
leicht erhöhtem Protein. Die RPR-Titer sind 
im Serum und Liquor im Vergleich zum Vor-
befund stabil respektive leicht rückläufig, was 
gegen einen Progress oder ein Rezidiv der 
Neurolues spricht. Im Schädel- und Wirbel-
säulen-MRT finden sich keine Ischämie, keine 
entzündlichen Läsionen und keine Hinweise 
auf eine Myelopathie oder Neurokompression. 

Nach erneuter fokussierter Anamnese auf-
grund des ungewöhnlichen klinischen Ver-
laufs gibt der Patient an, seit ungefähr acht 
Monaten zweimal wöchentlich inhalativ 
Chlorethyl zu konsumieren. Die Frequenz des 
Konsums habe in letzter Zeit zugenommen, 
während der Hospitalisationen habe er nichts 
konsumiert. Es sei auch schon zu einem kurz-
zeitigen Bewusstseinsverlust im Rahmen des 
Konsums gekommen. Aufgrund des zeitlichen 
Zusammenhangs und der bekannten Neuro-
toxizität von Chlorethyl gehen wir somit von 
einem kausalen Zusammenhang aus. Dem Pa-
tienten wird geraten, den Konsum zu sistieren. 
Sechs Wochen danach ist der Patient deutlich 
gangsicherer, die Doppelbilder und Seh-
störungen sowie der Schwindel sind rück-
läufig. Klinisch kann kein Nystagmus mehr 
objektiviert werden, bei jetzt normalem Gang-
bild und unauffälliger Reflexprüfung. Zusam-
menfassend muss somit von einem direkten 
kausalen Zusammenhang der neurologischen 
Symptomatik mit dem inhalativen Chlorethyl-
Konsum ausgegangen werden. Somit muss re-
trospektiv angenommen werden, dass es sich 
initial um eine asymptomatische Neurolues 
gehandelt hat, die jedoch ebenso einer Thera-
pie bedarf [3–5, 7].

Diskussion 
Chlorethyl ist ein farbloses, geruchsintensives 
Gas, das erstmals 1847 beschrieben wurde und 

Tabelle 1: Formen der Neurolues [3–5]

Asymptomatische 
 Neurolues

Serologisch nachgewiesene Lues mit auffälliger Liquoruntersuchung 
ohne klinisch-neurologisches Korrelat

Meningitische Lues •   Meningitisches Bild: Kopfschmerzen, Erbrechen, Nackensteifigkeit, 
Photophobie, Hirnnervenausfälle

•   Okuläre Lues (Uveitis, Optikusneuritis, Keratitis) und Otolues (Hör-
verlust) als alleinige Manifestation oder begleitend zur Meningitis

Meningovaskuläre Lues Inflammation der Meningen mit Endarteriitis und folglich möglicher 
Ischämie:

•   Akutes Auftreten in >75% der Fälle

•   Klinisches Bild entsprechend der Lokalisation

•   Begleitende meningitische Symptome wie Kopfschmerzen, Nausea 
und Schwindel

Paralytische Neurolues Chronische Meningoenzephalitis resultierend in Atrophie: 
•   Neuropsychologische Frühsymptome: Stimmungsschwankungen, 

Persönlichkeitsveränderung, Gedächtnisstörung

•   Neuropsychologische Spätsymptome: Verwirrtheit, Depression, Delir, 
psychotische Störungen

•   Neurologische Klinik: Pupillenstarre, Dysarthrie, Tremor, Krampfanfälle

Tabes dorsalis Degeneration der Rückenmarkshinterstränge und Spinalnerven: Ataxie, 
Hyporeflexie, Argyll-Robertson-Zeichen (aufgehobene Pupillenreaktion 
bei erhaltener Akkommodation), neuropathische Schmerzen, Augenmus-
kellähmungen, neurogene Arthropathie (Charcot-Gelenk)

Luetische Gummen Den Meningen entspringende Granulome:

•  Fokal-neurologische Defizite entsprechend der Lokalisation

•  Epileptische Anfälle, Hydrozephalus
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in der Mitte des 20. Jahrhunderts als Anästhe-
tikum verwendet wurde. Aufgrund der engen 
therapeutischen Breite wurde es aber schnell 
durch Anästhetika mit besserem Sicherheits-
profil abgelöst. Es ist sehr lipophil und wird 
heutzutage als Kältemittel, Oberflächenlokal-
anästhetikum respektive als Ethylierungs- und 
Lösungsmittel gebraucht [8]. Die Verduns-
tung von Chlorethyl auf der Haut führt zu 
 einem raschen Abkühlen, weswegen es gerne 
als Lokal anästhetikum bei Sportverletzungen 
verwendet wird. Als inhalative Droge wird es 
aufgrund seiner halluzinogenen, luststeigern-
den und euphorisierenden Wirkung benutzt, 
oft auch im Rahmen von Chemsex. Epidemio-
logische Daten zum Gebrauch finden sich 
kaum. Chlorethyl-Sprays sind nicht verschrei-
bungspflichtig und in der Apotheke oder auch 
über das Internet einfach erhältlich. Der 
günstige Preis fördert die Missbrauchsgefahr 
zusätzlich. Die pathophysiologischen Hinter-
gründe der Neurotoxizität sind kaum 
 verstanden, der menschliche Chlorethyl- 
Metabolismus ist nicht erforscht [8]. 

Frage 5 

Welcher klinische Befund ist nicht passend zu 
einer Chlorethyl-induzierten Neurotoxizität?
a) Nystagmus
b) Isolierte motorische Aphasie
c) Hyperreflexie
d) Akustische Halluzinationen
e) Quantitative Vigilanzminderung

Die Literatur über Chlorethyl-induzierte Neuro-
toxizität ist begrenzt und setzt sich hauptsäch-
lich aus Fallberichten zusammen. Beschrieben 
sind Verwirrtheit, Beeinflussung des Kurzzeit-
gedächtnisses, Dysarthrie, visuelle und akusti-
sche Halluzinationen, Tremor, Ataxie, Doppel-
bilder mit Nystagmus und Hyperreflexie mit 
teils positivem Babinski-Reflex [9]. Daneben 
sind Fälle mit quantitativer Vigilanzminde-
rung sowie zwei Todesfälle beschrieben, deren 
Ursache dem inhalativen Chlorethyl-Konsum 
zugeschrieben wurde [10, 11]. 

Die grosse Schwierigkeit besteht in der 
Diagnosestellung von Chlorethyl-induzierten 
neurologischen Ausfällen, wobei der genauen 
Anamneseerhebung eine zentrale Rolle zu-
kommt. Apparative Abklärungen wie Bild-
gebung oder Elektroenzephalogramm (EEG) 
und Laboruntersuchungen inklusive Liquor-
analyse dienen dem Ausschluss möglicher Dif-
ferentialdiagnosen.

Therapeutisch stehen nebst der Früh-
erkennung das Sistieren des Konsums sowie 
supportive Massnahmen im Vordergrund. In 
den bis anhin beschriebenen Fällen kam es zu 
einer graduellen Besserung der Symptome in-
nerhalb von Tagen bis Wochen [9]. Spätfolgen 

mit möglichem Zusammenhang zum Konsum 
sind insbesondere bei längerfristigem Ge-
brauch in der Literatur beschrieben. Es finden 
sich bis anhin keine Hinweise auf eine physi-
sche Abhängigkeit, weswegen eine Entzugs-
prophylaxe nicht empfohlen wird.

Antworten

Frage 1: b. Frage 2: e. Frage 3: a. Frage 4: a. 
Frage 5: b.
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