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194 Kilinischer Fall

Klinischer Fall

Der 74-jarhige Rentner war in seinem bisherigen
Leben nie ernsthaft krank gewesen. Vor 2 |ahren,
begann er Schwierigkeiten beim Gehen zu ent-
wickeln. Er bemerkte ein Steifigkeitsgefthl in seinen
Beinen, bekam die FiiRe nicht mehr richtig hoch,
schleifte sie gewissermaBen (iber den Boden und
stolperte gelegentlich. Der Rentner fiihlte sich
durch die Verschlechterung seiner Gehfdhigkeit
zwar beeintrachtigt, deutete sie jedoch als ,nor-
male“ Alterserscheinung und unternahm zundchst
nicht. Insgeheim hatte er Angst davor, das gleiche
Schicksal zu erleiden wie sein Vater, der mit 75 Jah-
ren an der Parkinson-Erkrankung verstorben war.
Anstatt sich dieser Angst zu stellen, ignorierte er
seine Beschwerden zunachst.

2 Jahre spdter bemerkte der Rentner dann rasch
zunehmende Sensibilitdtsstorungen: beim BarfulR-
gehen spiirte er seine FuBsohlen nicht mehr, hatte
das Gefiihl, ,wie auf Watte zu laufen“ und stolperte
noch haufiger als in der Vergangenheit. AuRerdem
zog er sich jetzt haufiger Verletzungen an den
FiiBen zu, die er z.T. gar nicht bemerkte. Bei
einem seiner Stiirze erlitt der Rentner schlieRlich
eine komplizierte Unterarmfraktur und wurde sta-
tiondr aufgenommen.

Nach erfolgter osteosynthetischer Versorgung der
Fraktur wurde der Patient konsiliarisch einem Neu-
rologen vorgestellt. Dieser erhob eine detaillierte
Anamnese. Erst auf explizites Nachfragen gab der
Patient zu, dass er in den letzten Monaten nicht
nur ungewohnlich oft gestiirzt sei, sondern dass er
es auch haufiger ,nicht mehr bis zur Toilette ge-
schafft habe“. Er kdnne in der letzten Zeit seine
Blase nicht mehr so gut kontrollieren, aber ,er
habe ja auch Probleme mit der Prostata“. Nur wider-
willig gab der Patient zu, dass sein Vater an der
Parkinson-Erkrankung verstorben war.

Bei der neurologischen Untersuchung war der Be-
fund im Bereich von Kopf und Halswirbelsdule ein-
schlieBlich Hirnnerven sowie im Bereich der oberen

Extremitdten altersentsprechend unauffillig, insbe-
sondere fanden sich kein Rigor und kein Tremor,
die Diadochokinese war regelrecht. Am Rumpf be-
stand ab Hohe des Bauchnabels eine Verminderung
des Berlihrungsempfindens, weniger ausgepragt
auch des Schmerzempfindens; diese Sensibilitats-
storungen setzten sich bis auf die Beine fort. Dort
fand sich auch ein spastisch erhohter Muskeltonus
der Streckmuskulatur. PSR und ASR waren entspre-
chend zu lebhaft, die Reflexzonen verbreitert. Der
Babinski war beidseits positiv.

Kommentar: Beschwerden, Alter und Vorge-
schichte des Patienten hatten bei den behandeln-
den Chirurgen zundchst den Verdacht auf einen
Morbus Parkinson geweckt: Wiederholte Stiirze
gelten neben der klassischen Trias Hypo-/Akinese,
Rigor und Tremor als weiteres Kardinalsymptom
des Morbus Parkinson. Anhand der neurologischen
Untersuchung wurde jedoch deutlich, dass die
Ursache der Beschwerden im vorliegenden Fall wo-
anders gesucht werden musste - der Neurologe
diagnostizierte ein inkomplettes Querschnittssyn-
drom auf Héhe Th 8, also eine Riickenmarksldsion.
Insbesondere das sensible Niveau - eine im Bereich
des Rumpfes girtelférmige Zone, unterhalb derer
die Sensibilitat fir mehrere (oder alle) Qualitaten
mehr oder weniger eingeschrankt ist - sowie die
spastische Paraparese mit hieraus resultierenden
Gehstorungen sind fiir eine (inkomplette) Quer-
schnittsldsion typisch. Blasenfunktionsstérungen
sind ein weiteres regelmaRig anzutreffendes Symp-
tom.

Fortsetzung der Fallgeschichte: Aufgrund der lang-
samen Progredienz der Beschwerden vermutete
der Neurologe einen raumfordernden Prozess als
Ursache der Rickenmarksldsion, wie er haufig
durch einen langsam wachsenden und daher eher
gutartigen Tumor bedingt wird. Er veranlasste ein
MRT, auf dem sich der typische Befund eines Menin-
geoms zeigte. Der Patient wurde erneut operiert,
seine neurologischen Ausfdlle bildeten sich darauf-
hin im Laufe mehrere Monate vollstandig zurtick.
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Erkrankungen des Riickenmarks

NN
—

Anatomische Grundlagen

€

Key Points

Erkrankungen des Riickenmarks verursa-
chen Symptome im Bereich der Extremita-
ten, des Rumpfes sowie unter Umstdanden
Storungen der Miktion, der Defdkation und
der Sexualfunktionen. Die Symptomatik
variiert je nach betroffenem Anteil des
Riickenmarks: Leitungsbahnen, Vorder-
hornzellen oder kompletter Riickenmarks-
querschnitt.
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Das Riickenmark ist v. a. Teil des zentralen Nerven-

systems. Es stellt die Verbindung zwischen Gehirn

und peripheren Nerven her und enthadlt

m in der weiRen Substanz Leitungsbahnen vom

Gehirn zur Peripherie sowie von der Peripherie

zum Gebhirn,

in der grauen Substanz einen eigenen Binnen-

apparat mit Neuronen, im Einzelnen:

e [nterneurone als Umschaltstelle der Leitungs-
bahnen und der Reflexbdgen,

e Motoneurone in den Vorderhérnern (die zum
peripheren Nervensystem gehdren),

o vegetative Neurone in den Seitenhornern.

BBl zervikale Wurzeln C1-C8
BB thorakale Wurzeln Th1-Th12
BB lumbale Wurzeln L1-L5
B sakrale Wurzeln S1-S5

BBESH kokzygeale Wurzel

Dornfortsitze C1-C7
Dornfortsdtze Th1-Th12
Dornfortsitze L1-L5
Dornfortsatze S1-S5

Os coccygis

1I-1
1lI-2
1I-3
-4
1lI-5

Riickenmarksabschnitte C1-C8
Riickenmarksabschnitte Th1-Th12
Riickenmarksabschnitte L1-L5
Riickenmarksabschnitte S1-S5
Riickenmarksabschnitt Co1

Abb. 7.1 Topographische Beziehung der Wirbelsdule
und der Nervenwurzeln zum Riickenmark. Das Riicken-
mark bleibt in seinem Langenwachstum gegentiber der
Wirbelsdule zuriick, sodass die Nervenwurzeln nach kaudal
hin immer gréRere Wege durch den Riickenmarkskanal
zurlicklegen mdiissen, um ihr Austrittsloch aus dem Wir-
belkanal zu erreichen. Im Zervikalbereich treten die Spi-
nalnerven oberhalb des zugehérigen Wirbelkorpers aus,
ab dem Wirbelkorper Th1 darunter. Der Conus medullaris
endet in den meisten Fallen im oberen Bereich des

1. Lendenwirbels, kann aber auch deutlich weiter nach
kaudal bis zum 3. Lendenwirbel reichen.

M. Mumenthaler, H. Mattle, Kurzlehrbuch Neurologie (ISBN 3131429313) ©2006 Georg Thieme Verlag KG

195




196 Allgemeine Topik und Symptomatik bei Riickenmarksldsionen 7 Erkrankungen des Riickenmarks

Fasciculus

gracilis

Fasciculus
A/ cuneatus

Hinterstrange

Tractus spinocerebellaris
posterior

Tractus corticospinalis
lateralis

Tractus reticulospinalis

=

/ Tractus spinocerebellaris anterior

Sensible Neurone befinden sich auRerhalb des
Riickenmarkes in den Spinalganglien.

Die Abb. 7.1 zeigt die topographische Beziehung des
Riickenmarks zu Wirbelsdaule und Nervenwurzeln.
In Abb. 7.2 sind die wichtigsten ab- und aufsteigen-
den Bahnen des Riickenmarks dargestellt. Das
Riickenmark wird von einem eigenen GefaRsystem
mit Blut versorgt (s. S. 204).

7.2 Allgemeine Topik und
Symptomatik bei
Riickenmarkslasionen

rO

Key Points

Die Symptomatik einer Riickenmarks-
erkrankung wird entscheidend vom Ort der
Lasion geprdgt. Erstes Ziel der klinischen
Untersuchung ist daher die anatomische
Lokalisierung des Riickenmarksschadens
anhand der erhobenen Befunde. Erst dann
wird man mithilfe weiterer Kriterien
(Geschwindigkeit des Auftretens, Begleit-
symptome, Zusatzuntersuchungen) eine
atiologische Kldarung anstreben.

7.2.1 Querschnittssyndrom

Bei einem Querschnittssyndrom ist das Riicken-
mark auf einer bestimmten Hohe in seinem
gesamten Durchmesser beschadigt.

Tractus vestibulospinalis

Abb. 7.2 Wichtige Riicken-
marksbahnen im Riickenmarks-
querschnitt, absteigend (blau) und
aufsteigend (grau).

Ein akut auftretendes, komplettes Querschnittssyn-

drom ist in der ganz iiberwiegenden Zahl der Fdlle

traumatisch oder ischamisch bedingt, selten ent-

zlindlich (sog. Querschnittsmyelitis) oder durch

eine nichttraumatisch bedingte Kompression (Blu-

tung, Tumor). Klinisch ist das komplette Quer-

schnittssyndrom gekennzeichnet durch:

= eine Ldsion aller aufsteigenden sensiblen Bah-
nen sowie der Hinterhérner/Hinterwurzeln auf
Ldsionshohe: es kommt zur Ausbildung eines
sensiblen Niveaus, unterhalb dessen alle sensi-
blen Qualititen mehr oder weniger stark ver-
mindert bzw. aufgehoben sind;

= eine Ldsion der Pyramidenbahnen beidseits:
Paraspastik oder Paraparese, bei Lision des
Zervikalmarks Tetraspastik bzw. Tetraparese
(unmittelbar posttraumatisch im Stadium des
spinalen Schocks - Diaschisis - zumeist schlaffe
Parese, die im weiteren Verlauf zunehmend in
eine spastische Parese iibergeht);

= Miktionsstorungen;

= eine Beschddigung der Vorderhornzellen auf
Lisionshohe: evtl. dem betroffenen Riicken-
markssegment entsprechende radikular verteilte
schlaffe Paresen, Reflexausfdlle und spdter auch
Muskelatrophien.
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7.2.2 Halbseitenldsion spastik sind die Arme oft stirker betroffen als
(Brown-Séquard-Syndrom) die Beine;

= Beschddigung der auf Lisionshéhe in der Com-

|m missura anterior kreuzenden Schmerz- und

Eine komplette Halbseitenldsion des Riicken- Temperaturfasern: beidseitige Storung des Tem-

marks ist selten. peratur- und Schmerzempfindens im Versor-

gungsgebiet des betroffenen Riickenmarksseg-
ments/der betroffenen Riickenmarkssegmente
bei erhaltenem Beriithrungsempfinden (segmen-
tal begrenzte dissoziierte Sensibilitdtsstérung);
klinisch macht sich eine eventuelle Mitbetei-
ligung der Hinterhorner auf analoge Weise
bemerkbar (segmental beschrankte Stérung
des Beriihrungsempfindens), entweder einseitig
(nur ein Hinterhorn ist betroffen) oder beidseitig
|m (beide Hinterhérner sind betroffen);
= Ldsion der Seitenhdrner bzw. des Tractus inter-
mediolateralis: vegetativ-trophische Stérungen
(Storungen der SchweifSsekretion, des Nagel-
wachstums sowie des Knochenstoffwechsels;
Hyperkeratose und Odeme; simtliche Stérungen
bevorzugt an den oberen Extremitdten);
= evtl. zusdtzliche Ldsion der spinothalamischen
Bahnen: (beidseitige) Aufhebung des Tempera-
tur- und Schmerzempfindens im gesamten Be-

Die Symptome einer kompletten Halbseitenldsion
sind in der Tab. 7.1 ndher beschrieben. Haufiger
sind inkomplette Halbseitenldsionen, die nur mit
einem Teil der in der Tabelle genannten Symptome
einhergehen.

7.2.3 Zentromedulldre Léasion

Bei einer zentromedulldren Ldsion werden vor
allem die in der Commissura anterior kreuzen-
den Schmerzbahnen (2. Neuron des Tractus
spinothalamicus anterior) beschadigt, wodurch
es in dem entsprechenden Segment/in den
entsprechenden Segmenten beidseits zu einer
dissoziierten Sensibilitdtsstorung kommt.

Das Syndrom der zentromedulldren Ldsion ist u. a. reich kaudal der Lision, Berithrungsempfinden

typisch fiir die Syringomyelie (s.u.): intakt:

= Lasion der Pyramidenbahnen: Spastik der kau-  m evtl. zusitzliche Beeintrichtigung der Vorder-
dal der Ldsion gelegenen GliedmaRen; bei Tetra- hornneurone auf Lisionshéhe: segmental be-

| Tabelle 7.1

Brown-Séquard-Syndrom

ladierte Struktur homolaterale Ausfalle kontralaterale Ausfille
Pyramidenbahn motorische Paresen
laterale spinothalamische Bahnen Schmerz- und Temperatursinn auf-

gehoben oder hochgradig vermindert
(dissoziierte Sensibilitatsstorung)

vordere spinothalamische Bahnen Bertihrungsempfindlichkeit leicht
vermindert
vasomotorische Fasern der Seiten- anfinglich Uberwarmung und Rétung der
strange Haut, u. U. fehlende SchweiRsekretion
,Uberlastung“ der gegenseitigen voriibergehende Oberflachenhyper-
spinothalamischen Bahn mit asthesie
Beriihrungsreizen?
Hinterstrange Tiefensensibilitat und Vibrationssinn
ausgefallen
Vorderhorner und Vorderwurzel segmentale Atrophie und schlaffe

motorische Paresen
eintretende Hinterwurzel segmentale Andsthesie und Analgesie
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grenzte schlaffe Paresen, Reflexverluste und
Muskelatrophien;

= Aussparung der Hinterstrdnge sowie der spino-
zerebelldren Bahnen: Beriihrungs- und Vibra-
tionsempfinden sowie die Tiefensensibilitdt (La-
gesinn) bleiben in der Regel komplett unbeein-
trachtigt;

= Miktionsstérungen.

7.2.4 Lasion beider anterolateraler Riicken-
markspartien

|

Die Hinterstrange bleiben intakt, folglich ist
die Beriihrungsempfindung nicht nennenswert
beeintrachtigt.

Hierzu kommt es z. B. bei der A.-spinalis-anterior-

Ischdmie:

m Lision der Pyramidenbahnen: abhdngig von
Lisionshohe Tetraspastik bzw. Tetraparese oder
Paraspastik bzw. Paraparese mit gesteigerten
Muskeleigenreflexen und Pyramidenbahnzei-
chen;

= [dsion der spinothalamischen Bahnen sowie
der in der Commissura anterior kreuzenden
Schmerz- und Temperaturfasern: dissoziierte
Sensibilitdtsstorung im gesamten Bereich kaudal
der Ldsion; seltener bleiben die spinothala-
mischen Bahnen ausgespart, und es resultiert
eine nur segmental begrenzte dissoziierte Sensi-
bilitatsstorung;

= Hinterstrange intakt: Beriihrungs- und Tiefen-
sensibilitdt unbeeintrachtigt;

= Miktionsstérungen.

7.2.5 Isolierte oder kombinierte Strang-
affektionen

Nur einzelne auf- und/oder absteigende Riick-
enmarkbahnen sind betroffen.

Entsprechend variiert die Symptomatik:

= Deispielsweise reine Paraspastik (isolierte Lasion
der Pyramidenbahn, z. B. bei der spastischen
Spinalparalyse);
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= gestortes Lage- und Beriihrungsempfinden
(Ldsion der Hinterstrange);

= Ataxie (Ldsion der spinozerebelliren Bahnen
und/oder der Hinterstrange);

= Kombinationen (z. B. kombinierte Erkrankung
der Pyramidenbahn sowie der Hinterstringe
bei der funikuldren Myelose, kombinierte Er-
krankung von Pyramidenbahn, Hinterstringen
und spinozerebelliren Bahnen bei der Fried-
reich-Ataxie).

7.2.6 Lasion der Vorderhornzellen

Nur die motorischen Vorderhornzellen sind
betroffen, es resultieren Paresen und Muskel-
atrophien ohne sensible Ausfille.

In diese Krankheitsgruppe gehoren z. B. die spina-

len Muskelatrophien oder die akute Poliomyelitis

mit:

= schlaffen Paresen verschiedener Muskeln sowie
Muskelatrophien (und Faszikulationen bei chro-
nischen Prozessen),

m Reflexabschwiachung oder -verlust

= bei vollig intakter Sensibilitdt.

7.2.7 Kombination aus Vorderhornldsion
und Strangaffektion

| MERKE |

Eine Muskelatrophie ist beispielsweise mit einer
Beeintrachtigung der Pyramidenbahnen kombi-
niert.

Dies ist z. B. bei der myatrophischen Lateralsklerose
der Fall: simultane Ldsion der Vorderhornzellen
(zweites motorisches Neuron) sowie der Pyrami-
denbahn bzw. der kortikobulbdren Bahn infolge
Degeneration des ersten motorischen Neurons.
Dann finden sich neben einer Muskelatrophie und
Paresen auch lebhafte Muskeleigenreflexe.
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7.2.8 Konussyndrom

Beim Konussyndrom (Abb. 7.3) ist der am
weitesten kaudal gelegene Riickenmarks-
abschnitt (Conus medullaris) auf Héhe L1
beschadigt.

Es resultieren:

Miktionsstérungen,

Storungen der Defdkation mit Sphinkterparese,
Storung der Sexualfunktionen,

ggf. eine dissoziierte Sensibilitdtsstorung oder
ein kompletter Sensibilitdtsverlust in den von
den sakralen und kokzygealen Riickenmarksseg-
menten versorgten Hautarealen (Reithosena-
real)

bei zumeist normaler Motorik und fehlenden
Pyramidenbahnzeichen.

7.2.9 Kaudasyndrom

Beim Kaudasyndrom werden die kaudal des

7.3 Traumatische
Riickenmarksldsionen

4

Key Points

Traumatisch bedingte Riickenmarkslasio-
nen sind hdufig Folge einer Wirbelsdulen-
fraktur mit dislozierten Knochen- und/oder
Bandscheibenteilen. Eine medulldre Lasion
kann aber auch auf dem Boden einer trau-
matisch bedingten Blutung in den Spinal-
kanal oder durch direkte Quetschung der
Riickenmarkssubstanz entstehen, ohne
dass eine begleitende Wirbelsaulenfraktur
vorliegt.

Die Symptomatik im Einzelfall hangt von der Hohe
und Schwere der Ldsion ab. Dies ist in Abb. 7.3 sche-
matisch dargestellt.

Wie bei den Hirnverletzungen kann man verschie-

dene Schweregrade der traumatischen Riicken-

marksldsion definieren:

= Commotio spinalis. Unmittelbar im Anschluss
an ein stumpfes Riickentrauma tritt ein mehr
oder weniger vollstindiges Querschnittssyn-

Conus medullaris (unterhalb von L1/L2) durch
den Riickenmarkskanal ziehenden Nervenwur-
zeln komprimiert. Im Gegensatz zum Konussyn-
drom sind die zu Haut und Muskulatur der Beine
ziehenden Fasern in unterschiedlichem AusmaR

drom auf, das meist auf zervikalem oder thora-
kalem Niveau lokalisiert ist. Die neurologischen
Ausfille bilden sich innerhalb von Minuten voll-
standig zurtick.

mitbetroffen.

Klinische Zeichen des Kaudasyndroms (Abb. 7.3)
sind:

eine schlaffe Parese der Beine mit Areflexie, aber
ohne Pyramidenbahnzeichen,

eine Storung aller sensibler Qualitdten in mehre-
ren lumbalen und/oder sakralen Dermatomen,
zumeist mit Schwerpunkt im Reithosenareal,
Miktions-, Defdkations- und Sexualstérungen,
Sphinkterparese.

Eine Ldsion des Epikonus kann sich mit den glei-
chen Symptomen und Befunden prdsentieren wie
ein Kaudasyndrom.

m Contusio spinalis. Das Trauma hat eine aus-
gedehnte strukturelle Schadigung/ Quetschung
der Riickenmarkssubstanz und meist auch eine
Blutung verursacht. Je nach Schwere der Lision
resultiert ein partielles oder volistindiges Quer-
schnittssyndrom mit Miktionsstorungen (s. S. 196)
und einer hdufig initial schlaffen Paraparese/
Paraplegie bzw. Tetraparese/Tetraplegie (spina-
ler Schock oder Riickenmarksschock, Diaschisis).
Das Querschnittssyndrom bildet sich im All-
gemeinen nicht oder nur partiell zuriick. Gele-
gentlich kann bei hohen Lisionen schon durch
die bloRe Betrachtung des Patienten auf die
Hohe der Riickenmarksldsion geschlossen wer-
den (Abb. 7.4).

= Bei einer ausgedehnten Contusio kommt es auf-
grund des begleitenden Odems oder einer even-
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Lasion auf Hohe Th10

tuellen Blutung unter Umstdnden auch zu einer
Kompression der betroffenen Riickenmarks-
abschnitte (Compressio spinalis, s.u.). Sofern
diese Kompression nicht zu einer kritischen
Drosselung der Blutzufuhr und einer sekunddren
ischdmischen Erweichung des Riickenmarks
fiihrt, konnen sich diese Gewebsanteile nach
Riickbildung des traumatischen Odems bzw.
nach Resorption der Blutung wieder erholen.

200 Traumatische Rickenmarksldsionen 7 Erkrankungen des Riickenmarks

Sensibilitatsverlust
fuir alle Qualitdten

)
=)

normaler Reflex

Reflexverlust

(f ) gesteigerter Reflex

@
4

spastische
Blasenlahmung

schlaffe
Blasenlahmung

Abb. 7.3 Verteilungsmuster neurologischer Ausfille bei
Querschnittsldsionen unterschiedlicher Hohe. Zur Posi-
tion des Conus medullaris vergleiche Anmerkungin der Le-
gende zu Abb. 7.1. a C7-Lasion. b Ldsion auf Hohe Th 10.

Das praktische Vorgehen bei akuter traumatischer
Riickenmarksldsion umfasst:

schonende neurologische Untersuchung zur Erfas-
sung des Lisionsniveaus;

schonende Bildgebung, meist MRT, zur Erfassung
einer Lasion der kndchernen Wirbelsdule;
hierdurch Objektivierung von Hohe, Ausmald
und Art der Riickenmarksschadigung;

Sicherung der Blasenentleerung (Katheter);
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Epikonussyndrom

N. femoralis

E - N. peronaeus
N.ischiadicus N. tibialis

Plexu; pudendus”

Kaudasyndrom

Konussyndrom

N. femoralis )
Abb. 7.3 Verteilungsmuster

neurologischer Ausfdlle bei Quer-
schnittsldasionen unterschiedli-
cher Hohe. Zur Position des Conus
medullaris vergleiche Anmerkungin
der Legende zu Abb. 7.1. c Epiko-
nus- und Kaudasyndrom. d Konus-
syndrom.

N. ischiadicus

Abb. 7.4 Traumatische Ldsion des Riickenmarks auf
Hohe C7. Die von C6 versorgten Beuger des Ellenbogens
werden noch innerviert. Die von C7 versorgten Mm. triceps
surae sind paretisch, ebenso die Hand- und Fingerstrecker.
(Aus: Mumenthaler, Bassetti, Daetwyler: Neurologische
g Differenzialdiagnose. 5. Aufl., Thieme, Stuttgart 2005.)
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= von Anfang an Dekubitus-Prophylaxe, vor allem
mit regelmdBiger Umlagerung des Patienten;

= Verlegung in eine auf Querschnittserkrankungen
spezialisierte Institution zur Rehabilitation
(nach vorheriger chirurgischer Versorgung
eventueller ossdrer oder anderer Verletzungen).

= Hoch dosierte Steroide haben mdglicherweise
eine bescheidene protektive Wirkung. Das Ri-
siko von negativen Nebenwirkungen ist jedoch
wohl groBer als der therapeutische Nutzen.

7.4 Riickenmarkskompression

D

! Key Points
Kompressionen des Riickenmarks kénnen
sich akut oder langsam progredient ent-
wickeln. Eine akute Kompression geht zu-
meist auf eine traumatische Ldsion (s. 0.)
oder auf eine Blutung (z. B. ein epidurales
Hamatom) zuriick. Eine langsam fort-
schreitende Riickenmarkskompression ist
in der Mehrzahl der Félle durch einen
Tumor bedingt.

Seltenere Ursachen einer langsam progredienten
Riickenmarkskompression sind ein Abszess oder
ein Granulom. Auch Deformierungen der Wirbel-
sdule (Kyphoskoliosen, Morbus Scheuermann),
spondylotisch bedingte Einengungen des Spinal-
kanals (insb. im Zervikalbereich, s.u.) sowie ein
ausgedehnter Bandscheibenprolaps kommen ur-
sdchlich in Frage.

Symptomatik| Eine Riickenmarkskompressionist

gekennzeichnet durch:

= ein zunehmendes Steifigkeitsgefithl bzw. eine
zunehmende Ermiidbarkeit der Beine,

= eine mehr oder weniger rasch fortschreitende
Gehbehinderung,

= Miktionsstérungen,

= Sensibilitdtsstorungen der unteren Extremita-
ten,

= gelegentlich ein Giirtelgefithl um Brust oder

Bauch

sowie Riickenschmerzen.

Diagnostik | In der Mehrzahl der Fille ist die Bild-
gebung entscheidend, wobei die Kernspintomogra-

phie der Computertomographie bei zahlreichen
Fragestellungen iiberlegen ist.

Allgemeine therapeutische Aspektel Die Therapie
richtet sich nach der Grunderkrankung und ent-
spricht weitestgehend den bei den entsprechenden
Erkrankungen des Gehirns genannten Prinzipien.

7.4.1 Riickenmarkstumoren
<>

\“v Praxistipp

Bei jeder progredienten Riickenmarkssympto-
matik denke man vor allem auch an einen

Riickenmarkstumor.

Intraspinale Tumoren kénnen vom Riickenmarks-
gewebe (primdre oder autochthone Riickenmarks-
tumoren), von den Riickenmarkshduten (Menin-
geome) oder den Schwann-Zellen der Nervenwur-
zeln (Neurinome) ausgehen. Ferner konnen Tumo-
ren aus dem Vertebral- bzw. Paravertebralbereich
in den Spinalkanal vorwachsen (insbesondere Me-
tastasen). Die primdren Riickenmarkstumoren
sind intramedullar gelegen, die Tumoren der wei-
chen Riickenmarkshdute in der Regel extramedul-
lar, wenn auch noch innerhalb des Duralsacks. Die
von ,aulen“ in den Spinalkanal vorwachsenden
Tumoren sind extramedulldr und extradural loka-
lisiert. Je nach Dignitdt des Tumors konnen pri-
madr extramedulldr gelegene Tumoren die Riicken-
markssubstanz sekunddr infiltrieren.

Die hdufigeren Riickenmarkstumoren seien nach-
folgend beschrieben.

7.4.1.1 Extramedullare Tumoren

Metastasen

Metastasen wachsen meist aus den Wirbelkdrpern in
den Spinalkanal vor und machen sich in der Regel
initial durch lokale oder radikuldr ausstrahlende
Schmerzen bemerkbar. Meist tritt recht bald eine
Paraparese hinzu, spater Miktionsstorungen. Neben
den neurologischen Ausfillen (Pyramidenbahnzeichen,
evtl. sensibles Niveau, evtl. radikulire segmentale
Ausfille) findet sich oft eine lokale Klopfdolenz des
Dornfortsatzes. Entscheidend ist der Befund einer
bildgebenden Untersuchung (Abb. 7.5). Die hdufigsten
Primdrtumoren sind das Lungen- und das Mamma-
karzinom, gefolgt vom Prostatakarzinom.
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Abb. 7.5 Metastasieren-
des Mammakarzinom im
MRT. Destruktion mehrerer
thorakaler Wirbel. Kom-
pression des Riickenmarks
durch die in den Spinal-
kanal vordringenden Tu-
moranteile auf Hohe der
mittleren BWS.

Meningeome

Meningeome gehen von der Dura des Riickenmarks
aus. Sie stellen etwa 1/3 der intraspinalen Raumfor-
derungen dar und sind am hdufigsten im Thorako-
lumbalbereich lokalisiert. Sie konnen langsam
iiber Jahre hinweg eine zunehmende Gangstorung
und Paraspastik verursachen und ergeben neurora-
diologisch ein sehr charakteristisches Bild (Abb. 7.6).

Abb. 7.6 Extramedulldres Meningeom auf Hohe Th4,
von der ventralen Dura ausgehend. Deutlich sichtbar ist die
Kompression des Riickenmarks. T2-gewichtete MRT-Auf-
nahme.

Neurinome

Neurinome sind fast so haufig wie Meningeome. Sie
sind in der Regel im Thorakal- und Lumbalbereich
lokalisiert und gehen von den Schwann-Zellen der
Spinalnervenwurzeln aus. Sie machen sich so gut
wie immer durch radikuldre Schmerzen und Ausfille
bemerkbar. Wenn ein Wurzelneurinom durch das
Wirbelloch hindurch sowohl in den Intra- als auch
in den Extraspinalraum vorwdchst, spricht man
von einem Sanduhr-Tumor (Abb. 7.7).

Karzinose der Meningen und leukdmische
Infiltrationen

Diese Affektionen verursachen neben Riicken-
markssymptomen vor allem Schmerzen und neuro-
logische Ausfdlle im Versorgungsgebiet mehrerer
Nervenwurzeln (polyradikuldre Symptomatik).

7.4.1.2 Intramedulldre Tumoren
Intramedulldre Tumoren sind seltener. Die Sympto-
matik hdngt vom Sitz des Tumors ab. Es kommen
z. B. Astrozytome und vor allem Ependymome in
Frage. Die bildgebenden Untersuchungen sind zur
Diagnosestellung entscheidend (Abb. 7.8).

Tumoren sind nur eine mogliche Ursache einer
langsam progredienten Riickenmarkskompression.
Eine weitere hdufige Ursache sei nachfolgend be-
schrieben.

Abb. 7.7 Neurinom auf Héhe C4 im CT. Die Pfeile weisen
auf den intraspinalen und extraspinalen Anteil des Tumors.
Der intraspinale Teil komprimiert das Halsmark (M).
(Neuroradiologisches computertomographisches Institut,
Zirich. PD Dr. H. Spiess.)
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Abb. 7.8 Intramedulldres Ependymom im Conus
medullaris, T1- () und T2-gewichtete (b) MRT-Aufnahme.
Das Riickenmark erscheint besonders dorsal aufgetrieben.

7.4.2 Myelopathie bei Zervikalspondylose

Eine zervikale Myelopathie ist Folge einer zu-
meist degenerativ bedingten Einengung des
Spinalkanals und einer Verengung der Recessus
laterales. Sie tritt vor allem bei dlteren Menschen
auf, typisch sind Giber Monate bis Jahre hinweg
zunehmende Symptome an den Handen und an
den unteren Extremitaten.

Gefdhrdet sind auch Patienten mit entziindlichen
Wirbelsdulenverdnderungen, z. B. bei rheumatoider
Arthritis. Klinisch machen sich in der Regel zu-
ndchst (poly)radikulire Ausfille bemerkbar, bevor
es zur medulldren Kompression und entsprechenden
Symptomen kommt: Im Anfangsstadium sind beid-
seitige Missempfindungen der Finger sowie eine
Beeintrdchtigung der Tastempfindung typisch, die
sich wie eine Astereognose manifestiert. Atrophien
der kleinen Handmuskeln kénnen hinzukommen.
SchlieBlich - oder selten auch als einzige Manifes-
tation - machen sich Funktionsstérungen seitens
der langen Riickenmarksbahnen mit Paraspastik, Re-
flexsteigerung und Pyramidenbahnzeichen be-
merkbar. Diagnostischentscheidend sind die bild-
gebenden Untersuchungen und hier besonders das
MRT (Abb. 7.9). Therapeutisch bringt die Dekompres-

204 Zirkulatorische Stérungen des Riickenmarks 7 Erkrankungen des Riickenmarks

Abb. 7.9 Myelopathie bei Zervikalspondylose, T2-ge-
wichtete MRT-Aufnahme. Einengung des Spinalkanals auf
Hohe C5/C6 sowie C6/C7. Degenerative spondylotische
Veranderungen sowohl von ventral als auch von dorsal her.
Unterhalb von C6/C7 Signalanomalie im Riickenmark als
Ausdruck einer kompressionsbedingten Ldsion.

sion, die meist mit gleichzeitiger Spondylodese von
ventral her erfolgt, den Prozess in der Regel zum
Stillstand.

7.5 Zirkulatorische Storungen
des Riickenmarks

2 U

Key Points

Vaskuladr bedingte Lasionen des Riicken-
marks kénnen wie diejenigen des Gehirns
auf eine Blutung oder eine Ischamie
zuriickgehen. Letztere kann wiederum
durch eine Behinderung der arteriellen
Blutzufuhr (Thrombose oder Embolie) oder
durch eine Blockade des vendsen Abflusses
bedingt sein.

7.5.1 GefaBversorgung des Riickenmarks

Das Riickenmark wird aus drei Gefilstimmen mit
Blut versorgt: aus der unpaaren A. spinalis anterior,
die in der Fissura mediana anterior verlduft und die
vorderen zwei Drittel des Riickenmarkquerschnitts
versorgt, sowie aus den beiden Aa. spinales poste-
rolaterales. Die Aa. spinales setzen sich aus mehre-
ren Einzelsegmenten zusammen, die in Langsrich-
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tung miteinander anastomosieren und ihren jewei-
ligen Blutzufluss aus verschiedenen Quellen erhal-
ten (Abb. 7.10). Im Halsbereich erfolgt der Zufluss
zur A. spinalis anterior {iberwiegend aus der A. ver-
tebralis sowie den Trunci costo- und thyreocervicales,
die tiefer liegenden Riickenmarksabschnitte wer-

A. vertebralis

A. radicularis

N

A. radicularis
magna

Abb. 7.10 Blutversorgung des Riickenmarks
(im Langsschnitt), Schema.

Tr. corticospinalis

Tr. spinothala-
micus lat.

Vasocorona

A. sulcocom-
missuralis

A. spinalis ant.
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den aus Segmentalarterien der Aorta versorgt (Rr.
spinales bzw. Aa. radiculares mit jeweils einem R.
anterior und einem R. posterior). Vorgeburtlich
wird fiir jedes Segment eine eigene A. radicularis
angelegt, postnatal bleiben davon jedoch nur 6-8
Arterien {brig. Die dickste, die A. radicularis
magna Adamkiewicz, tritt zwischen Th10 und L2 in
den Wirbelkanal ein. Die Anatomie der Riicken-
marksgefdRe ist in der Abb. 7.10 dargestellt, die in-
tramedulldre Blutversorgung des Riickenmarks-
querschnittes in der Abb. 7.11. Der vendse Abfluss
erfolgt tiber radikuldre Venen in die Vena cava.

Die arterielle Versorgung des Riickenmarks wird
durch einige wenige Aa. radiculares sicherges-
tellt. Ein Netz von verbindenden GefdRen ge-
wihrleistet die vertikale sowie die ventrodorsale
Verbindung zwischen den verschiedenen GefaR-
territorien.

| 7

7.5.2 Arterielle Durchblutungsstérungen

Arterielle Durchblutungsstérungen des Riicken-
marks konnen akut (schlagartig) oder innerhalb
von Stunden bis Tagen langsam progredient
Symptome verursachen. Sie konnen den kom-
pletten Riickenmarksquerschnitt oder nur Teile
desselben betreffen.

Aa. spinales post.

1 Arm/Hand
2 Rumpf
3 Bein/Fulk

Abb. 7.11 Blutversorgung des
Riickenmarks im Querschnitt,
Schema. Grau schattiert ist das
Areal, das bei einem Verschluss der
A. spinalis anterior infarziert wird.
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7.5.2.1 Globale (arterielle) Myelomalazie

Eine den gesamten Querschnitt betreffende ischd-
mische Erweichung des Riickenmarks kann auf
einen lokalen Spinalarterienverschluss bzw. eine
Affektion (oder Lasion) einer zufiihrenden radikuld-
ren Arterie zuriickgehen. Sie kann auch auf dem
Boden einer anderen Gefdfpathologie wie z. B.
einem Aortenaneurysma entstehen. Klinisch resul-
tiert meist ein akutes Querschnittssyndrom (vollstan-
dig oder partiell, s. S. 196), seltener entwickelt es
sich subakut iiber mehrere Tage hinweg oder
schubweise. In der Regel persistiert das Quer-
schnittssyndrom, insbesondere bei sehr aus-
gedehnten ischamischen Ldsionen.

7.5.2.2 A.-spinalis-anterior-Syndrom

Bei einem thrombotischen oder embolischen Ver-
schluss der A. spinalis anterior werden die antero-
lateralen Anteile des Riickenmarks beschddigt,
meist Giber ein oder mehrere Segmente. Die charak-
teristischen Symptome wurden bereits auf S. 198
beschrieben. Bei einem weiter distal gelegenen
Verschluss im weiteren Verlauf der A. spinalis ante-
rior - also z. B. bei einer einseitigen Ischidmie einer
A. sulcocommissuralis (vgl. Abb. 7.11) - kann die
Symptomatik einem partiellen Brown-Séquard-
Syndrom entsprechen (Tab. 7.1), jedoch mit erhalte-
nem Beriihrungsempfinden.

7.5.2.3 Zentromedulldre Erweichung

Eine ischdmische Erweichung des Riickenmarks
beschrdnkt sich in der Regel nicht auf einen Teil
bzw. den gesamten Durchmesser eines einzelnen
Riickenmarkssegments, sondern erstreckt sich
meistens {iber einige Segmente hinweg. Damit ist
unter anderem ein Untergang von Vorderhornzel-
len verbunden. Aus diesem Grunde gesellen sich
den unterhalb der Ldsionshohe vorhandenen spas-
tischen Paresen zunehmend auch schlaffe Paresen
und eine Areflexie auf Ldsionshéhe hinzu. Im
Laufe weniger Wochen entwickeln sich auch Mus-
kelatrophien, sodass schlussendlich das Bild einer
speripheren* Lihmung auf Hohe des Querschnittes
und auch darunter entsteht.

7.5.2.4 Sonstige

Die intermittierende spinale Durchblutungsinsuffi-
zienz ist sehr selten und erzeugt eine Art Claudica-
tio intermittens spinalis mit fluktuierender Para-
spastik und Schwdche.

Die chronisch progrediente vaskuldre Myelopathie
kann eine langsam progrediente Paraspastik her-
vorrufen, durch ischdmische Schadigung der Vor-
derhorner dariiber hinaus auch Muskelatrophien.

7.5.3 Venose Durchblutungsstérungen

[ MERKE |

Venose Durchblutungsstérungen des Riicken-
marks sind selten und kénnen zu einer ischa-
mischen Erweichung fiihren. Hinter einer
spinalen vendsen Durchblutungsstérung verbirgt
sich nicht selten eine spinale Fistel oder eine
arteriovendse Malformation.

Angiome sind vorwiegend thorakolumbal, arterio-
venose Fisteln tief lumbal lokalisiert (Abb. 4.12).
Beide GefiBmalformationen treten hdufiger bei
Mdnnern auf. Klinische Symptome manifestieren
sich meist zwischen dem 2. und 4. Lebensjahrzehnt.
Initial sind oft (gtirtelformige) Schmerzen vorhanden.
Medulldre Ausfille manifestieren sich in diesem Sta-
dium oft nur intermittierend und sind (partiell) re-
versibel, spiter nehmen sie chronisch-progredient
zu und sind schlieBlich permanent vorhanden.
Eine chronisch progrediente Paraspastik kann z. B.
durch eine Durafistel verursacht sein. Gelegentlich
kann es auch zu einer spinalen Subarachnoidalblu-
tung kommen. Diagnostisch ist der Nachweis der
GefdBmissbildung in der MRT-Untersuchung ent-
scheidend, evtl. ergdnzt durch eine spinale Angio-
graphie.

7.5.4 Spinale Blutungen

Spinale Blutungen kénnen sich intramedullar,
subdural oder epidural entwickeln. Ursdchlich
kommen GefdBmissbildungen, aber auch Trau-
men oder Spontanblutungen in Frage, letztere
oft bei Antikoagulanzien-Therapie.
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In der Regel sind intensive Schmerzen vorhanden
und je nach Lokalisation und Ausdehnung der Blu-
tung mehr oder weniger ausgedehnte neurologische
Ausfille. Spinale Blutungen bediirfen immer einer
notfallmaRigen Abklirung und evtl. einer opera-
tiven Dekompression oder einer interventionell
neuroradiologischen Therapie.

7.6 Erregerbedingte und
entziindliche Erkrankungen
des Riickenmarks

4

Key Points

Wie das Gehirn kénnen auch das Riicken-
mark und dessen Wurzeln und Haute von
Bakterien, Viren und anderen Erregern be-
fallen werden. Kombinierte Infektionen
von Hirn- und intraspinalen Strukturen sind
hdufig. Sowohl die Spirochdten (Borrelien,
Leptospiren, Treponemen, vgl.S. 160ff.)
als auch zahlreiche Viren kénnen simultan
enzephalitische, meningitische, myelitische
und radikulitische Symptome verursachen
(vgl.S. 301f.). Bei der Poliomyelitis anterior
acuta kommt es hingegen zu einem iso-
lierten Befall der motorischen Vorderhorn-
zellen des Riickenmarks.

7.6.1 Myelitis

Eine entziindlich bedingte Erkrankung des
Riickenmarks wird unabhangig von der Atiologie
als Myelitis bezeichnet - sie kann durch direkten
Erregerbefall verursacht sein oder sekundar
durch (auto)immunologische Prozesse im An-
schluss an eine Infektionserkrankung bzw. im
Rahmen einer chronisch-entziindlichen ZNS-
Erkrankung entstehen (z. B. multiple Sklerose).

7.6.1.1 Akute Myelitis

Ursache einer akuten Myelitis sind in erster Linie
verschiedene Viren (Masern, Mumps, Varizella zos-
ter, Herpes simplex, HIV), aber auch Rickettsien
oder Leptospiren. Auch postvakzinale und post-
infektiose Formen sowie granulomatdse Erkran-
kungen sind beschrieben. Die klinische Symptoma-

Abb. 7.12 Myelitis im T2-gewichteten MRT-Bild. Spin-
delférmige Signalanomalie, die von C3 bis C5 reicht. Hier
ist das Mark auch etwas stdrker aufgetrieben, als es der
zervikalen Intumeszenz entspricht

tik kann von einer progredienten Paraspastik bis hin
zum partiellen Querschnittssyndrom reichen. Eine
Myelitis ist im MRT darstellbar (Abb. 7.12). Auch
eine multiple Sklerose kann sich durch eine Quer-
schnittssymptomatik des Riickenmarks manifestie-
ren, wobei die Verdnderungen im Riickenmark ein-
driicklich sein konnen (s. Abb. 8.5b).

7.6.1.2 Myelitis transversa

Bei der Myelitis transversa erfassen die entziindli-
chen Verdnderungen den gesamten Riickenmarks-
querschnitt und verursachen ein volistindiges Quer-
schnittssyndrom. Auch diese Form der Myelitis ist
dtiologisch nicht einheitlich. Vielfach gehen den
neurologischen Symptomen ein bis drei Wochen
zuvor unspezifische katarrhalische Beschwerden vo-
raus. Die medulldren Ausfille setzen in der Regel
akut bis subakut ein und erreichen innerhalb von
einem oder wenigen Tagen ihre volle Auspragung.
Fieber, Riicken- und Muskelschmerzen begleiten die
akute Phase. Der Liquor ist entziindlich verdndert
(lymphozytdre Pleozytose, IgG- und Eiweil3erho-
hung). Eine Ischimie oder Raumforderung muss
mittels bildgebender Untersuchung ausgeschlossen
werden. Sofern der Nachweis eines behandelbaren
Erregers gelingt, wird entsprechend therapiert, an-
sonsten muss man sich auf symptomatische Mal3-
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nahmen beschrdanken. In etwa 2/3 der Fdlle bildet
sich das Querschnittssyndrom nicht oder nur un-
vollstandig zuriick.

7.6.2 Poliomyelitis anterior acuta

Atiologie und Epidemiologiel Die durch ein Polio-
virus verursachte, fast ausschlieRlich die motori-
schen Vorderhornzellen des Riickenmarks befal-
lende Erkrankung ist seit Einfithrung der Schutz-
impfung in den gesundheitspolitisch gut entwickel-
ten Ldandern praktisch nicht mehr aufgetreten. Die
Erkrankung wird fédkal-oral durch Schmier- und
Schmutzinfektion tibertragen.

Symptomatik| Nach 3-20 Tagen Inkubationszeit
tritt zundchst ein unspezifisches Prodromalstadium
mit Fieber, grippedhnlichen Symptomen und evtl.
meningitischen Zeichen auf. Dieses kann ohne wei-
tere Folgen abklingen oder nach einigen Tagen in
die gleichfalls febrile Lahmungsphase {ibergehen:
Innerhalb von wenigen Stunden bis Tagen ent-
wickeln sich mehr oder weniger ausgedehnte,
asymmetrisch verteilte und oft proximal betonte
schlaffe Ldhmungen verschiedener Muskeln/Muskel-
gruppen ohne sensible Beeintrdchtigungen, gelegent-
lich mit Schmerzen und Druckdolenz der betroffe-
nen Muskeln.

Diagnostik| Neben dem charakteristischen Krank-
heitsverlauf und Untersuchungsbefund sind ent-
ziindliche Liquorverdnderungen typisch: zu Beginn
finden sich einige 100 Zellen pro ul, initial oft
viele polymorphkernige Granulozyten, bevor sich
ein iiberwiegend lymphozytdres Zellbild ent-
wickelt. Der Erregernachweis erfolgt aus dem Stuhl.

Therapiel Eine spezifische kausale Behandlungs-
moglichkeit besteht nicht. Vordergriindig ist vor
allem die symptomatische Behandlung einer even-
tuellen Ateminsuffizienz.

Prognosel Sie ist bei einem Befall bulbarer Neurone
und Atemldhmung schlecht. In anderen Fdllen ist
eine partielle bis vollstandige Riickbildung der Lah-
mungen innerhalb von Wochen bis Monaten mog-
lich. Meist bleiben aber mehr oder weniger deut-
liche Restlihmungen zuriick.

7.6.2.1 Postpoliosyndrom

Mit diesem Begriff werden zwei sehr unterschied-
liche Syndrome bezeichnet. Einige verstehen darun-
ter einen bei Poliopatienten mit Restlihmungen
mit einigen Jahren Verzogerung auftretenden Be-
schwerdekomplex mit Ermiidbarkeit, Atemstérungen,
Schmerzen und Stérungen der Temperaturregulie-
rung (bei negativem Poliotiter). Andere verwenden
diese Bezeichnung fiir eine Jahrzehnte nach einer
durchgemachten akuten Poliomyelitis auftretende
progrediente Verschlechterung der Restldhmungen.
Bevor man diese ursdchlich der vormals durch-
gemachten Polioinfektion zuschreibt, miissen andere
mogliche Ursachen fiir die Zunahme der Lihmungen
ausgeschlossen werden, z. B. Kompressionen des
Riickenmarks oder von Nervenwurzeln infolge se-
kundérer degenerativer Wirbelsdulenerkrankungen.

7.6.3 Spinale Abszesse

Spinale Abszesse liegen am hdufigsten epidural, sel-
tener subdural und als Raritdt intramedulldr. Der
hdufigste Erreger ist Staphylococcus aureus, der
sich von einem Primdrinfekt iiber die Blutbahn
im Spinalkanal ansiedelt. Aligemeine Infektzeichen
(Fieber, BSG-Beschleunigung, Leukozytose, ggf.
Schiittelfrost), Schmerzen, radikuléire und durch die
Raumforderung bedingte medulléire Ausfille pragen
das Krankheitsbild. Therapeutisch muss in der
Regel eine operative Exstirpation erfolgen, flankiert
von einer hoch dosierten Antibiose.

7.7 Syringomyelie und
Syringobulbie

y&O

Key Points

Die Syringomyelie gehort zu den dysrha-
phischen Erkrankungen und ist gelegent-
lich mit anderen Missbildungen (z. B. einem
Arnold-Chiari-Syndrom oder einer Spina
bifida) kombiniert. Typisch ist eine
Hohlenbildung im Riickenmarksinneren.

Pathogenesel Pathologisch-anatomischliegt der
Syringomyelie eine rohren- oder spaltférmige,
fliissigkeitsgefiillte, oft von Ependym ausgekleidete
und meist {iber mehrere Segmente reichende
Hohlenbildung im Riickenmarksinneren zugrunde.
Diese kann sich bis auf Hohe der Medulla oblongata
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’ Tabelle 7.2

Haufigste Symptome und Befunde bei Syringomyelie

Symptom
Para-(Tetra-)Spastik

Muskelatrophien
sensibles Niveau

beidseitige oder halbseitige
dissoziierte Sensibilitatsstorung
unterhalb eines gewissen Niveaus

segmentaler Ausfall aller sensiblen
Qualitdten

Schmerzen

segmentale dissoziierte
Sensibilitatsstérung

autonome Stérungen

Storungen der Trophik
Kyphoskoliose

assoziierte Anomalien

lokalisatorische Bedeutung

Druck der Hohle auf die Pyramiden-
bahnen

Zerstorung der Vorderhornganglien-
zellen

Druck der Hohle auf alle aufsteigenden

sensiblen Bahnen

Ldsion des aufsteigenden Tractus
spinothalamicus beidseitig oder
einseitig

Hohle im Bereich einer Hinterwurzel-
eintrittszone

Lasion eintretender sensibler Fasern
oder von aufsteigenden Riickenmarks-
bahnen

Hohle in der Ndhe der Commissura
anterior, ladiert also die kreuzenden
Fasern zum Tractus spinothalamicus

Lasion des Tractus intermediolateralis
im oberen Thorakalmark bzw. der
Seitenhorner

wie oben

Folge einer Parese von Riickenmuskeln

Teil einer embryonalen Entwicklungs-
stérung

Bemerkungen
evtl. halbseitig oder einseitig betont

segmental, meist einseitig

Differenzialdiagnose gegeniber einer
externen Riickenmarkskompression

besonders charakteristisch

meist einseitig, Ursache von Ver-
brennungen und mutilierenden Ver-
letzungen

beidseitig oder seltener einseitig seg-
mental

gestorte SchweiRsekretion, sukkulente
Odeme, Lyse gelenknaher Knochenteile,

Arthropathien

ausgepragte Spondylose, Mutilation der

Finger

meist spater im Verlauf, selten jedoch
schon kongenital

basale Impression, Arnold-Chiari-Mal-

formation, Spina bifida, Hydrocephalus

internus

Abb. 7.13 Thorakale Syringomyelie im MRT. a Im Querschnitt sieht man den im Zentrum des Riickenmarks gelegenen
Hohlraum, den erweiterten Zentralkanal. b Im Sagittalschnitt dehnt sich der Hohlraum von Th 4 bis zum Unterrand von Th 8

aus.
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oder sogar bis ins Mittelhirn erstrecken (Syringobul-
bie bzw. Syringomesenzephalie). Liegt lediglich eine
Ausweitung des Zentralkanals vor, spricht man
von einer Hydromyelie.

Symptomatik| Die klinischen Symptome hdngen
von der Lokalisation der Hohlen innerhalb des
Riickenmarks und von deren Ldngenausdehnung
ab. Die Erkrankung manifestiert sich meist erst im
zweiten oder dritten Lebensjahrzehnt. Die hdufigs-
ten und charakteristischen Symptome sind in der
Tab. 7.2 zusammengefasst.

Diagnosel Sie beruht auf der typischen klinischen
Symptomatik in Kombination mit dem charakteris-
tischen Untersuchungsbefund. Besonders typisch
sind die dissoziierte Sensibilitdtsstorung und die tro-
phischen Storungen. Gesichert wird die Diagnose
aber erst durch eine bildgebende Untersuchung,
im Besonderen durch die Magnetresonanztomogra-
phie (Abb. 7.13).

Verlaufl Er ist in der Regel langsam progredient.

Therapiel Neurochirurgische Behandlungsmetho-
den sind gelegentlich erfolgreich: Poussepp-Opera-
tion mit Er6ffnung einer gréfSeren Syrinx von dorsal
her - Drainage von Hohlen - Operation einer be-
gleitenden Arnold-Chiari-Missbildung im kranio-
zervikalen Ubergang.

7.8 Vorwiegend die
Riickenmarksstrange befallende
Erkrankungen

2 G

Key Points

Die nachfolgend beschriebenen Erkran-
kungen befallen schwerpunktmaRig ein-
zelne oder mehrere Riickenmarksbahnen -
also ausschlieBlich die weilBe Substanz.
Eine Vielzahl dieser Erkrankungen ist ge-
netisch bedingt (v. a. die Gruppe der spi-
nozerebelldren Ataxien). Daneben kénnen
sowohl metabolische Faktoren (z. B. ein
Vitamin-B,;,-Mangel) als auch endokrinolo-
gische, paraneoplastische und infektiose
Erkrankungen eine Degeneration einzel-
ner|/mehrerer Riickenmarksbahnen zur
Folge haben.

7.8.1 Hereditar bedingte Erkrankungen der
Riickenmarksstrange

Sowohl auf- als auch absteigende Bahnen kon-
nen befallen sein. Entsprechend variiert die
Symptomatik: Spastik, Storungen der Sensibili-
tdt und/oder Koordinationsstérungen.

Neben den spinozerebelliren Ataxien, von denen
bereits einige im Kapitel 6 (s. S. 186) beschrieben
wurden, gibt es noch eine Reihe weiterer Erkran-
kungen mit einer schwerpunktmdfRigen Degenera-
tion von Riickenmarksbahnen. Der Pathomechanis-
mus dieser Erkrankungen ist z. T. bekannt, z. T.
(noch) unbekannt.

Die erblichen zerebelldren und die spinozerebella-
ren Atrophien (SCA) sind genetisch weitgehend ge-
kldrt. So ist z. B. die friiher als olivo-ponto-zerebel-
ldre Atrophie bezeichnete Erkrankung - jetzt SCA1
und 2 benannt - an 6p22-p23 gebunden und geht
mit einem vermehrten CAG-Trinukleotid-Repeat
einher.

7.8.1.1 Friedreich-Ataxie
Diese autosomal rezessiv erbliche Erkrankung be-
ruht auf einem Defekt am Chromosom 9.

Pathogenese | Pathologisch-anatomischfinden sich
ein Zelluntergang im Ncl. dentatus und eine kom-
binierte Degeneration spinozerebelldrer Bahnen, der
Pyramidenbahnen und der Hinterstréinge.

Symptomatik| Die Erkrankung beginnt meist im

zweiten Lebensjahrzehnt: Klinisch stehen zunachst

Zeichen der Hinterstrangdegeneration im Vorder-

grund, bevor dann auch spastische und zerebelldre

Symptome hinzutreten. Typische Krankheitszeichen

sind:

= eine progrediente (spinale) Ataxie mit Gleichge-
wichtsproblemen, insbesondere beim Gehen
und bei Augenschluss,

= eine Abschwdchung bzw. Ausléschung von Mus-
keleigenreflexen,

= Storungen der Tiefensensibilitdt,

= und im fortgeschrittenen Erkrankungsstadium
eine zerebelldre Dysarthrie.
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Abb. 7.14 Friedreich-FuR.

Diagnosel Sie beruht auf dem typischen klinischen

Bild und Untersuchungsbefund. Charakteristischer-

weise findet man:

= eine typische Fufdeformitdt aufgrund der patho-
logisch tonisierten Muskulatur (Abb. 7.14),

= kardiale Symptome (Reizleitungsstorungen),

= oft eine Kyphoskoliose,

= gelegentlich Optikusatrophien, Nystagmus, Py-
ramidenbahnzeichen, distale Muskelatrophien

= und psychopathologische Verinderungen im
Sinne eines demenziellen Syndroms.

Verlauf| Er ist chronisch-progredient und fiihrt in-
nerhalb einiger Jahre zur Invaliditit. Protrahierte
Verldufe sind moglich.

Therapiel Eine wirksame Therapie ist nicht be-
kannt.

7.8.1.2 Familidre spastische Spinalparalyse

Die familidre spastische Spinalparalyse ist genetisch
heterogen: sie ist z. T. X-chromosomal, z. T. auto-
somal dominant und am hdufigsten autosomal re-
zessiv erblich. Pathogenetisch zeichnet sie sich
durch eine nach kaudal zunehmende Degeneration
der Pyramidenbahnen infolge eines diffusen Zellun-
tergangs im Bereich der motorischen Zentralwin-
dung aus. Hier liegt also eine isolierte Erkrankung
des ersten motorischen Neurons vor (im Gegensatz
zu den spinalen Muskelatrophien, bei denen eine
isolierte Erkrankung des zweiten motorischen Neu-
rons auftritt, s.u.). Klinisch ist die spastische Spi-
nalparalyse durch eine meist schon in der Kindheit

vorhandene, dann langsam iiber Jahre hinweg zuneh-
mende spastische Paraparese mit Reflexsteigerung,
Pyramidenbahnzeichen und zunehmender Gehbe-
hinderung (Scherengang durch Adduktorenspasti-
zitdt) charakterisiert.

7.8.2 Nichtgenetisch bedingte
Erkrankungen der Riickenmarksstriange

Auch durch toxische oder andere exogene
Einflisse (z. B. paraneoplastisch) konnen Riick-
enmarksstrange mehr oder weniger rasch Funk-
tionsstérungen entwickeln. Die Symptome
dhneln denjenigen bei genetisch bedingten
Erkrankungen.

7.8.2.1 Funikuldre Spinalerkrankung

Sie ist Folge eines Vitamin-B;,-Mangels. Der Vita-
minmangel kann durch eine ungeniigende Zufuhr
oder durch eine gestorte Resorption bei Mangel
an ,Intrinsic Factor* verursacht sein (z. B. im Rah-
men einer atrophischen Gastritis oder nach Magen-
resektion). Pathologisch-anatomisch kommt es zu
einer Degeneration von Markscheiden in den Hinter-
strdngen, den Hinterwurzeln sowie in der Pyramiden-
bahn; in einem spdteren Krankheitsstadium kénnen
auch andere Riickenmarksbahnen und die weil3e
Substanz des Gehirns betroffen werden. Klinisch
finden sich meist - aber keineswegs immer - eine
hyperchrome megaloblastdre Andmie mit Makrozy-
tose. Das Hautkolorit ist gelblich-blass. Neurolo-
gisch steht eine Stérung der Tiefensensibilitdt mit
ataktischem Gang im Vordergrund, selten andere
Storungen der Sensibilitdt. Diese stellen sich ent-
weder im Laufe mehrerer Wochen oder sehr rasch
innerhalb von Tagen ein. Die Muskeleigenreflexe
sind aufgrund eines simultanen Befalls der Hinter-
wurzeln abgeschwiicht, Pyramidenbahnzeichen sind
hdufig. Psychische Storungen bis zur Demenz kom-
men vor. Diagnostisch ist der Nachweis des Vita-
min-B;,-Mangels entscheidend. Vitamin B;, muss
schnellstmoglich intramuskuldr substituiert wer-
den.
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7.8.2.2 Weitere Strangaffektionen des
Riickenmarks

Sie kommen als paraneoplastisches Syndrom vor, bei
der luetischen Tabes dorsalis (s. S. 160), ebenso bei
der Adrenoleukodystrophie und einigen genetisch
bedingten Stoffwechselerkrankungen.

7.9 Erkrankungen der Vorderhérner

>

! Key Points
Erkrankungen der Vorderhorner sind durch
schlaffe Paresen, Reflexverluste[-abschwa-
chungen, fortschreitende Muskelatrophien
und bei chronischen Verlaufsformen oft
auch durch Faszikulationen gekennzeich-
net. Die bekannteste akute Erkrankung mit
Vorderhornbefall ist die Poliomyelitis
anterior acuta (s. S. 208). Die meisten Er-
krankungen sind allerdings genetisch be-
dingt und verlaufen chronisch-progredient.
Bei der amyotrophischen Lateralsklerose ist
der Vorderhornbefall mit einem Befall der

| Tabelle 7.3

Seitenstrange kombiniert, diese Erkran-
kung umfasst also zusatzlich spastische
Symptome: Reflexsteigerungen und
Pyramidenbahnzeichen.

Typische Krankheitsbilder bei chronischem Unter-
gang von Vorderhornzellen sind in der Tab. 7.3 zu-
sammengefasst.

7.9.1.1 Spinale Muskelatrophien

Atiologisch liegt diesen Erkrankungen ein Gen-
defekt auf Chromosom 5 zugrunde: Es kommt
zu einer isolierten Degeneration des zweiten
motorischen Neurons bzw. der motorischen
Vorderhornzellen und Hirnnervenkerne. Es re-
sultieren die typischen klinischen Zeichen einer
Vorderhorndegeneration. (s. o.).

Alle Formen der spinalen Muskelatrophie sind ge-
netisch an das Chromosom 5q11.2-13.3 gebunden.

Erkrankungen mit chronischem Vorderhornganglienzellbefall

Name befallene Strukturen

Infantile spinale
Muskelatrophie
(Werdnig-Hoffmann)

len des Riickenmarks

Zunge

Atrophia musculorum Vorderhornganglienzel- Muskelatrophien und
Faszikulationen, pro-

spinalis pseudomyo- len des Riickenmarks

Symptome

Vorderhornganglienzel- Muskelatrophie und
-parese, Hypotonie,
(und bulbdre Neurone) Faszikulationen der

Besonderheiten Atiologie
autosomal rezessives
(?) Erbleiden; Gen auf

Chromosom 5

Sduglinge oder Klein-
kinder, rasch letal

Kinder und Jugend-
liche, proximal, meist

unregelméRig domi-
nant; Gen auf Chromo-

pathica
(Kugelberg-Welander)

Spinale Muskelatro-
phie des Erwachse-
nen (Aran-Duchenne)

Proximale spinale
Muskelatrophie
des Schultergiirtel-
bereiches
(Vulpian-Bernhardt)

Myatrophische Later-
alsklerose (evtl. mit
echter Bulbarparalyse)

Vorderhornganglienzel-
len des Riickenmarks

Vorderhornganglienzel-
len des Riickenmarks

Vorderhornganglienzel-
len des Riickenmarks,
evtl. auch bulbdre mo-
torische Kerngebiete,
Pyramidenbahnen und
kortikobulbare Bahnen

grediente Gehstorun-
gen, keine bulbdren
Symptome

Muskelatrophien und
Paresen sowie Faszi-
kulationen

Muskelatrophien und
Paresen sowie Faszi-
kulationen im Schul-
terglrtelbereich

Muskelatrophien und
Paresen, Faszikulatio-
nen, bulbdre Paresen
mit Schluck- und
Sprachstérungen,

Spastik und Pyramiden-

bahnzeichen

an den unteren Extre-
mitdten beginnend,
langsame Progredienz

jiingere Erwachsene,
distal (Hande) begin-
nend

Erwachsene, langsam
progredient

som 5

meist isoliert, dtiolo-
gisch ungeklart; gele-
gentlich Lues

unbekannt; gelegent-
lich Lues

Erwachsene, rasch pro- meist isolierte Formen,
gredient und letal; sel- selten genetisch be-
ten juvenile (familidre) dingt

relativ gutartige Falle

Verschiedene seltenere Affektionen mit Vorderhornganglienzellbefall als Teilsymptom: Creutzfeldt-Jakob-Krankheit,
orthostatische Hypotonie, diabetische Amyotrophie (?), metakarzinomatése Myelopathie, organische Quecksilberintoxi-

kationen usw.
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Je nach Manifestationsalter der einzelnen Erkran-

kungen und Verteilungsmuster der motorischen Aus-

fille werden einige klinische Haupttypen unter-

schieden:

= Bei der friih-infantilen Form (Werdnig-Hoff-
mann) sind schon Neugeborene und Sduglinge
von einer rasch progredienten Muskelschwdche
befallen, die sich initial im Bereich der Be-
ckengiirtelmuskulatur manifestiert. Die betroffe-
nen Kinder iiberleben ldngstens die ersten Le-
bensjahre.

= Zwischen dem 2. und dem 10. Lebensjahr mani-
festiert sich die Atrophia musculorum spinalis
pseudomyopathica (Kugelberg-Welander). Wie
bei der frith-infantilen Form ist initial bevorzugt
die Beckengiirtelmuskulatur betroffen, die Pare-
sen und Atrophien nehmen jedoch langsamer
zu, der Verlauf ist im Ganzen betrachtet wesent-
lich gutartiger. Erstsymptome der Erkrankung
sind eine zunehmende Quadrizepsschwache,
ein Verschwinden des Patellarsehnenreflexes
und gelegentlich eine Pseudohypertrophie der
Waden.

= [m 3. Lebensjahrzehnt oder spéter treten eher ge-
neralisierte Formen auf, die zu Beginn oft distal
(Aran-Duchenne) oder proximal betont sind (Vul-

Abb. 7.15 Spinale Muskelatrophie bei 46-jdhriger Frau.
Ausgepragte Atrophie der Muskulatur von Schultergrtel,
Arm und Hand sowie der paraspinalen Muskeln.

pian-Bernhardt): Der Typ Aran-Duchenne macht
sich hdufig durch eine Atrophie der Handmus-
keln bemerkbar, der Typ Vulpian-Bernhardt hin-
gegen durch eine skapulo-humerale Atrophie. Er
wird heute der familidren Form der myatro-
phischen Lateralsklerose (s.u.) zugeordnet.
Neben der Extremitdtenmuskulatur werden
auch die Rumpf- und die Atemmuskeln befallen
(Abb. 7.15).

7.9.1.2 Myatrophische Lateralsklerose

Bei der myatrophischen Lateralsklerose degen-
erieren nicht nur die Vorderhornzellen, sondern
auch die kortikospinalen (pyramidalen) und die
kortikobulbdren Bahnen. Zusatzlich zu den durch
den Vorderhornbefall bedingten Muskelatro-
phien/-paresen und Faszikulationen finden sich
gesteigerte Muskeleigenreflexe und Pyramiden-
bahnzeichen.

Synonymel Amyotrophische Lateralsklerose, ALS,
Motor-Neuron-Disease, MND)

Epidemiologiel 3/4 der Patienten sind Mdnner, vor
allem im Alter zwischen 40 und 65 Jahren. Mehr als
90% der Erkrankungen treten sporadisch auf, einige
wenige Prozent sind familidr. Man vermutet hier
eine Rolle des Cu/Zn-Superoxyd-Dismutase-Gens.

Pathogenesel Pathologisch-anatomischliegt ein
Untergang von Vorderhornzellen vor, aber auch eine
Degeneration der Pyramidenbahnen, der kortikobul-
béren Bahnen und der Betz-Pyramidenzellen in den
vorderen Zentralwindungen.

Symptomatik | Charakteristische Symptome sind:

= langsam iiber Monate zunehmende Paresen und
Atrophien von Muskelgruppen der Extremitdten,
des Rumpfes (inklusive Atemmuskulatur) und/
oder von bulbdren Muskeln (Zunge, Rachen),

= Faszikulationen,

= gesteigerte Reflexe,

= ggf. Pyramidenbahnzeichen,

= intakte Sensibilitdt,

m oft Muskelkrdmpfe und Schmerzen.
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Verlaufl Im Anfangsstadium der Erkrankung
kommt es zu umschriebenen, asymmetrischen,
vor allem distal betonten Muskelatrophien, meist im
Bereich der kleinen Handmuskeln. Begleitend fin-
den sich Schmerzen oder Faszikulationen, die hdu-
fig nur bei ldngerer Beobachtung wahrgenommen
werden kénnen. Die Atrophien dehnen sich im wei-
teren Verlauf auf weiter proximal gelegene Mus-
keln aus. Nach und nach treten spastische Symptome
hinzu, die initial in der Regel nur gering ausgepragt
sind und auch im weiteren Krankheitsverlauf dis-
kret bleiben konnen. Die Muskeleigenreflexe sind
meist lebhaft, was angesichts der Atrophie und
Schwidche der betroffenen Muskeln eigenartig dis-
krepant wirkt. Pyramidenbahnzeichen sind weni-
ger regelmdRig nachweisbar. Die Spastik ist - zu-
mindest zu Krankheitsbeginn - oft nur diskret. Bei
ca. 1/5 der Patienten sind die bulbdren Muskeln mit-
befallen: Zungenatrophie und -paresen mit Fasziku-
lationen (Abb. 7.16) verursachen Sprech- und
Schluckstérungen (echte Bulbdrparalyse). Gesteigerte
nasopalpebrale, periorale und Masseter-Reflexe bele-
gen den Mitbefall der kortikobulbdren Bahnen,
ebenso das hdufig vorhandene Zwangslachen oder
Zwangsweinen.

Selten gibt es Abweichungen von der beschriebe-
nen Verlaufsform. So kénnen zu Beginn beispiels-
weise mehrere Monate lang spastische Symptome
das Krankheitsbild beherrschen. Alternativ kann
eine langsam progrediente spinale Muskelatrophie
erst nach Jahren von Zeichen des Befalls kortikospi-
naler Bahnen begleitet werden.

Abb. 7.16 Zungenatrophie bei echter Bulbdrparalyse im
Rahmen einer myatrophischen Lateralsklerose bei 65-jahri-
ger Frau.

Therapiel Riluzol kann den Krankheitsverlauf mar-
ginal verlangsamen, eine spezifische therapeuti-
sche Beeinflussbarkeit des Leidens besteht ansons-
ten nicht.

Prognose | Die ALS verlduft chronisch-progredient.
Die meisten Patienten sterben nach ein bis zwei,
seltener erst nach mehreren Jahren.
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