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BRENNPUNKT

MSA UND ANDERE FORMEN VON PARKINSON

Parkinson: ‘Menr als
Rl eme Krankened

Der Begriff Parkinsonsyndrom ist ein Oberbegriff fiir verschiedene Erkrankungen, welche
durch die Leitsymptome Rigor, Tremor, Bradykinese und posturale Instabilitat gekennzeichnet
sind. Die haufigste Form ist das «idiopathische Parkinsonsyndrom» (Morbus Parkinson).

Doch es gibt auch «symptomatische Parkinsonsyndrome» (mit klarer Ursache) sowie neuro-
degenerative Krankheitsbhilder mit anderem Schadigungsmuster, die als «atypische
Parkinsonsyndrome» bezeichnet werden. Ein Uberblick.
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Fast 200 Jahre sind vergangen, seit der englische
Arzt James Parkinson 1817 in seinem Essay on the
Shaking Palsy erstmals die Symptome der Parkin-
sonkrankheit beschrieb. Seither hat die Medizin
grosse Fortschritte gemacht. Dabei hat sich gezeigt,
dass es nicht nur eine einzige Parkinsonkrankheit,
sondern ganz unterschiedliche Parkinsonsyndrome
(Krankheitsbilder) gibt, die zwar dhnliche Leitsym-
ptome aufweisen, aber verschiedene Ursachen ha-
ben, daher spezifisch behandelt werden miissen.

Begriffserklarungen

Das weitaus hédufigste Parkinsonsyndrom ist das
«idiopathische Parkinsonsyndrom» (IPS, Morbus
Parkinson oder primédres Parkinsonsyndrom). Das
Wort «idiopathisch» bedeutet «ohne bekannte Ur-
sachen auftretend», weist also darauf hin, dass der
Ausloser der Krankheit unbekannt ist.

Neben dem IPS gibt es, wenngleich deutlich sel-
tener, auch Parkinsonsyndrome, bei denen eindeu-
tige Ausloser wie z.B. Gifte, Medikamente, Hirn-
verletzungen oder Durchblutungsstérungen eine
Parkinsonsymptomatik auslosen. Diese Krankhei-
ten werden als «<symptomatische» oder «sekundare»
Parkinsonsyndrome bezeichnet.

Die dritte Gruppe sind die «atypischen Parkinson-
syndrome» (auch: Parkinson-Plus). Bei diesen Krank-
heiten sind mehrere Systeme des Gehirns betroffen
(Multisystemerkrankungen), was zu vielféltigeren
Storungen und schwereren Krankheitsverlaufen
fithrt. Zwar gehort aufgrund neuester Erkenntnisse
auch das IPS zu den Multisystemerkrankungen. Doch
dominiert beim IPS iiber viele Jahre hinweg das Ab-
sterben der dopaminergen Nervenzellen in der Sub-
stantia nigra das Bild, wahrend bei den atypischen

Parkinsonsyndromen schon friih im Verlauf Storun-
gen anderer Systeme manifest werden.

|diopathischer Parkinson

Das idiopathische Parkinsonsyndrom (IPS) ist die
haufigste Form aller Parkinsonerkrankungen. Sie
macht etwa 75-80 % aller Parkinsonsyndrome aus.
DasIPS ist durch die Leitsymptome Tremor (Zittern
in Ruhe), Bradykinese (Verlangsamung), Rigor
(Versteifung) und posturale Instabilitat (Haltungs-
instabilitat) gekennzeichnet. Neben diesen moto-
rischen Symptomen, die in der Regel zunichst ein-
seitig ausgepragt sind, treten - in individueller Aus-
pragung - auch nicht motorische Stérungen auf,
z.B. sensorische Symptome (Schmerzen), vegeta-
tive Symptome (Blutdruck- und Warmeregulation,
Harn- und Sexualfunktion), Depression, Hyposmie
(vermindertes Riechvermégen), Bradyphrenie
(Verlangsamung der Denkvorgénge) oder Demenz.

Die Krankheitsursache ist unbekannt. Man weiss
aber, dass die massgebliche Storung der Untergang
der Dopamin produzierenden Nervenzellen in der
Substantia nigra ist und dass es zur Bildung von
Proteinverklumpungen (Lewy-Korperchen) in den
betroffenen Nervenzellen kommt. Entsprechend
kann die Symptomatik des IPS mit dopaminergen
Medikamenten, die das fehlende Dopamin im Ge-
hirn ersetzen (L-Dopa) oder dessen Wirkung nach-
ahmen (Dopaminagonisten), {iber viele Jahre hin-
weg gut behandelt werden.

Symptomatischer Parkinson

Den symptomatischen Parkinsonsyndromen (se-
kundarer Parkinson) liegen im Gegensatz zum IPS
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klar bekannte Ursachen zugrunde. In Abhéngigkeit

von der jeweiligen Ursache werden dabei folgende

Parkinsonsyndrome unterschieden:

» Vaskuldrer Parkinson, ausgelost durch Durch-
blutungsstérungen im Gehirn;

* Tumor-Parkinson, ausgelost durch eine Gehirn-
geschwulst;

e Posttraumatischer Parkinson, ausgelost durch
wiederholte Gehirnverletzungen (Hirntrauma);

 Toxischer Parkinson, ausgel6st durch eine chro-
nische Vergiftung, z.B. durch Kohlenmonoxid,
Mangan, Blei, Pflanzenschutzmittel;

 Entziindlicher Parkinson, ausgelst durch virale
Hirnentziindungen (Enzephalitiden);

* Normaldruckhydrozephalus, ausgelost durch ei-
ne Abflussstorung der Hirnfliissigkeit;

* Psychogener Parkinson, ausgelost durch seeli-
sche Storungen, ohne krankhafte strukturelle
Verdnderung im Gehirn;

* Medikamentoser Parkinson, ausgeldst durch be-
stimmte chemische Wirkstoffe.

Medikamentods ausgeloster Parkinson

Alle chemischen Wirkstoffe, die an dieselben Re-
zeptoren im Gehirn andocken konnen wie Dopa-
min, kénnen (miissen aber nicht!) Parkinsonsym-
ptome auslésen. Der Grund: Zwar ist genug Dopa-
min vorhanden, doch weil dieses nicht mehr an den
Rezeptoren andocken kann, sinkt die dopaminerge
Stimulation und es treten parkinsondhnliche Sym-
ptome auf. Diese sind meist beidseitig ausgepragt,
wéhrend beim IPS die Symptomatik meist asym-
metrisch betont ist! Medikamente, die solche Sym-
ptome auslosen konnen, sind vor allem Antipsycho-
tika (Neuroleptika) und Kalziumantagonisten. In
deren Beipackzetteln ist die Moglichkeit entspre-

chender Nebenwirkungen mit Begriffen wie «extra-
pyramidale» oder «extrapyramidal-motorische»
Symptome aufgefiihrt.

Tritt ein medikamentdser Parkinson auf, klingen
die Symptome nach Absetzen des auslésenden Mit-
tels in aller Regel wieder vollstédndig ab — was in
seltenen Féllen bis zu einem halben Jahr dauern
kann. Tragt eine von einem medikamentdsen Par-
kinson betroffene Person aber bereits ein IPS in sich,
das sich noch in einem Stadium befindet, in dem
die motorischen Symptome noch nicht erkennbar
sind, kann dieses vorzeitig ausbrechen (Demaskie-
rung). Die Krankheit wird dann klinisch sichtbar
und entwickelt sich wie ein normales IPS. Solche
Verldufe wurden z.B. von Patienten nach Operati-
onen (Narkose mit Neuroleptika-Zusatz) berichtet.

Atypische Parkinsonsyndrome

Im Gegensatz zum IPS, bei dem «nur» das dopa-
minerge System betroffen ist, sind bei atypischen
Parkinsonsyndromen schon frith mehrere Systeme
im Gehirn gestort (Multisystemerkrankungen). Zu
den entsprechenden Krankheiten zdhlen folgende
vier Leiden:

* Multisystematrophie (MSA)

* Progressive supranukledre Blickparese (PSP)

* Lewy-Korperchen-Demenz

» Corticobasale Degeneration (CBD)

Multisystematrophie (MSA)

Die Multisystematrophie (MSA) ist eine neurode-
generative Erkrankung des Erwachsenenalters, ver-
ursacht durch den Untergang von Zellen in mehre-
ren Gehirnregionen. Wie beim IPS kommt es zur
Bildung unléslicher alpha-Synuclein-Aggregate =»

Manchmal ist der Aus-
loser von Parkinson
klar zu bestimmen!
Neben dem idiopathi-
schen Parkinson-
syndrom [(mit unklarer
Ursache] gibt es auch
sekundare Formen der
Erkrankung, die auf eine
eindeutige Ursache wie
z.B. Durchblutungssto-
rungen im Gehirn, Ver-
giftungen oder wieder-
holte Hirntraumata - wie
etwa bei Boxlegende
Muhammad Ali (im Foto
links im Fight mit Joe
Frazer anno 1975) -
zurlickzufiihren sind.
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Treten Stiirze, starke
vegetative Symptome
und/oder demenzielle
Storungen schon friih
im Krankheitsverlauf
auf, muss die Diagnose
eines idiopathischen
Parkinsonsyndroms in-
frage gestellt und ein
atypisches Parkinson-
syndrom in Betracht
gezogen werden.
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in den Nervenzellen, weshalb die Erkrankung (wie
das IPS und die Lewy-Korperchen-Demenz) zu den
Synucleinopathien z&hlt. Klinisch ist die MSA ge-
kennzeichnet durch eine variable Kombination von
Symptomen eines Parkinsonsyndroms (im Gegen-
satz zum IPS oft symmetrisch ausgepragt!), einer
Kleinhirnerkrankung, einer Storung des autono-
men Nervensystems und/oder der Pyramidenbahn
(wichtigste der motorischen Nervenbahnen, die von
der Hirnrinde ins Riickenmark zieht).

Abhéngig von der individuellen Symptomatik
werden zwei Formen unterschieden: Beherrscht die
Parkinsonsymptomatik (Rigor, Bradykinese, postu-
rale Instabilitat, meist aber kein Tremor) das Bild,
spricht man von der «MSA-P» (MSA-Parkinson).
Dominiert die Kleinhirnsymptomatik (Gleichge-
wichtsstérungen, Gangunsicherheit, Koordina-
tions- und Sprachstérungen), spricht man von der
«MSA-C» (MSA-Cerebellum [lat. = Kleinhirn]).

Haufigkeit und Krankheitsverlauf
In Europa ist die MSA-P mit rund 80 % aller MSA-
Erkrankungen klar haufiger als die MSA-C, die vor
allem in Japan auftritt. Allerdings ist die MSA mit
einer Prdavalenz von etwa 4,4 Fillen pro 100000
Einwohner wesentlich seltener als das IPS mit
knapp 200 Féllen pro 100000 Einwohner. Zudem
tritt die MSA vor allem zwischen dem 45. und 59.
Lebensjahr auf. Nur 4% der Patienten erkranken
vor dem 40. oder nach dem 70. Lebensjahr.
Dramatisch ist die Krankheitsprogression der
MSA. Wahrend beim IPS dank der dopaminergen
Medikamente die Lebenserwartung anndhernd
gleich hoch ist wie bei Gesunden, fithrt die MSA
innerhalb von 3 bis 5 Jahren zum Verlust der Geh-
fahigkeit und nach 8 bis 10 Jahren zum Tod.

Ursache und Symptomatik

Die Ursache fiir den Zellverlust in diversen Hirn-
systemen, der zu MSA fiihrt, ist bislang unbekannt.
Es gibt weder Hinweise auf erbliche oder infektio-
se Ursachen noch andere eindeutige Risikofaktoren.

Bekannt ist einzig, dass es aufgrund einer Dege-
neration der Substantia nigra wie beim IPS zu di-
versen motorischen und nicht motorischen Stérun-
gen kommt. Zugleich ist die Funktion des Kleinhirns
gestort, was zu zerebellarer Ataxie (Inkoordination,
Zittern bei zielgerichteten Bewegungen der Extre-
mitdten, Gangunsicherheit, undeutliche Sprache)
fiihrt. Uberdies fiihrt der Untergang préisynapti-
scher sympathischer Nervenzellen im Riickenmark
zu autonomen Storungen und die Forschung hat
auch Hinweise auf eine begleitende postsynaptische
Lewy-Korperchen-Pathologie.

Zu Beginn der Erkrankung sind zerebelldre Sto-
rungen nur bei etwa 5 bis 10 % der Betroffenen
vorhanden. Bei der Mehrzahl beherrschen eine Par-
kinsonsymptomatik und/oder autonome Stérungen
(v.a. Blasen- und Sexualfunktion, Blutdruckregu-
lation, posturale Instabilitdt) das Bild - wobei Letz-

tere Jahre vor den Bewegungsstorungen auftreten
konnen. Im Gegensatz zum IPS treten Gang- und
Gleichgewichtsstérungen mit Fallneigung friih auf.
Auch eine starke Sprechstorung ist typisch. Zudem
konnen ein Antecollis (Schiefhals nach vorn) und
atypisches unregelmaéssiges Zittern auftreten.

Wird die neurologische Symptomatik der MSA
présent, schreitet diese rasch voran und die Patien-
ten entwickeln ein Mischbild aus autonomen St6-
rungen, Parkinsonsymptomatik, zerebelldrer Ataxie
und Zeichen einer Pyramidenbahnschéddigung in
individueller Kombination und Auspragung. In spa-
teren Stadien sind die autonomen Stérungen quasi
bei allen Patienten vorhanden und die Mehrzahl
der Betroffenen zeigt deutliche Zeichen eines Par-
kinsonsyndroms mit Bradykinese, Rigor, Sprech-
und Schluckstérungen. Letztere sind oft ausgeprégt
und leider pharmakologisch nicht therapierbar. Ko-
gnitive Beeintrdchtigungen aber sind selten. Die
héaufigste Todesursache sind Bronchopneumonien
(Lungenentziindungen) infolge der Schluckstoérun-
gen und der generellen Immobilisierung.

Diagnose und therapeutische Optionen
Aufgrund der Vielzahl der klinischen Bilder, mit
denen sich die MSA présentiert, ist sie nur schwer
von anderen Parkinsonsyndromen wie dem IPS, der
PSP oder der CBD abzugrenzen. Die Diagnose ba-
siert auf einer ausfiihrlichen Anamnese, einer kor-
perlichen Untersuchung, bildgebenden Verfahren
(MRT) sowie autonomen Funktionstests.

Wie beim IPS ist bisher keine Heilung, sondern
nur eine symptomatische Therapie moglich. Diese
muss — da mehrere Systeme im Gehirn gestort sind
- multisystemisch aufgebaut werden. So werden
die Parkinsonsymptome mit L-Dopa therapiert. Al-
lerdings greift dieses — anders als beim IPS - nur in
etwa 30 % der Félle. Der Grund: Bei der MSA ster-
ben nicht nur die dopaminergen Nervenzellen in
der Substantia nigra ab, sondern es kommt auch
zu einer Degeneration des Striatums und zum Ver-
lust von Dopaminrezeptoren — wodurch die dopa-
minerge Medikation nicht mehr wirken kann.

Die zerebelldre Ataxie ist medikamentos nur
schwer kontrollierbar. Hingegen kann die orthosta-
tische Hypotonie durch physikalische und medika-
mentose Massnahmen (z. B. salzreiche Diét, ndcht-
liches Hochlagern des Oberkérpers, Tragen von
Stiitzstriimpfen, Gabe von niedrig dosiertem Kor-
tison und Midodrine) oft verbessert werden. Auch
die urogenitalen Symptome kénnen - durch erfah-
rene Uroneurologen - oft gut behandelt werden.

Progressive supranukleare Blickparese
Die progressive supranukleédre Blickparese (PSP)
ist eine nicht vererbbare progressive neurodegene-
rative Erkrankung, bei der ebenfalls dopaminerge
Nervenzellen in der Substantia nigra absterben. Zu-
satzlich sind aber auch weitere Hirnareale und Bo-
tenstoffe betroffen. Charakteristisch ist die Ablage-
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rung des Tau-Proteins in den Nervenzellen. Daher
zéhlt die PSP, anders als das IPS und die MSA, nicht
zu den Synucleinopathien, sondern zu den Tauo-
pathien (wie Alzheimer). Das auffalligste Leitsymp-
tom - neben sehr frith auftretenden Stiirzen (pos-
turale Instabilitat) — ist die fortschreitende Ein-
schriankung der willkiirlichen (supranukleédren) Au-
genbewegungen, v. a. in vertikaler Richtung (nach
oben). Letztere ist ein fiir die zweifelsfreie Diagno-
se obligates Symptom - auch wenn sie sich haufig
erst spat im Krankheitsverlauf manifestiert.

Haufigkeit und Krankheitsverlauf

Mit einer Pravalenz von etwa 5 bis 6 Féllen pro
100000 Einwohner ist die PSP zwar haufiger als
die MSA, aber viel seltener als das IPS. Das mittle-
re Erkrankungsalter liegt bei 63 Jahren, die Uber-
lebensdauer bei nur fiinf bis sechs Jahren.

Ursache und Symptomatik

Es ist bekannt, dass wiederkehrende winzige Hirn-
schldge (Multiinfarktsyndrom) das klinische Bild
einer PSP imitieren konnen (vaskuldre PSP). Wes-
halb jedoch bei der sporadischen PSP Nervenzellen
absterben, ist unklar. Zu Beginn dhnelt die PSP dem
IPS oft stark und die Symptome sprechen meist gut
auf dopaminerge Medikamente an. Allerdings lasst
deren Wirkung oft schon nach einem Jahr nach.
Anders als beim IPS ist die Symptomatik oft sym-
metrisch ausgepragt und die Betroffenen neigen
schon friihzeitig zu Stiirzen, héufig nach hinten.

Diagnose und therapeutische Optionen

Nach wie vor ist die PSP eine klinische Diagnose.
Diese ist oft schwierig, da die Symptome anfangs
diffus sind und von andauerndem Schwindel {iber
Gangunsicherheit, Stiirze, Schwierigkeiten beim
Lesen, Treppensteigen und Autofahren bis hin zu
Reizbarkeit und Aggressivitat, Lustlosigkeit, Ver-
langsamung und Orientierungsstorungen reichen.
Die PSP ist nicht heilbar, sondern nur symptomatisch

behandelbar. Dabei kommen dieselben Medikamen-
te wie beim IPS zum Einsatz — auch wenn die Wirk-
samkeit hdufig unbefriedigend ist und sich nach we-
nigen Jahren weitgehend erschopft. Hinzu kommen
Krankengymnastik und Massnahmen zur Sturzpro-
tektion sowie Logopadie (Schluckstérungen).

Lewy-Korperchen-Demenz

Die Lewy-Korperchen-Demenz ist eine neurodege-
nerative Demenz, die der Alzheimerkrankheit
gleicht und auch dhnliche Ursachen hat. Bei beiden
Erkrankungen lagern sich - aus bisher unbekannten
Griinden - Proteinaggregate im Gehirn ab. Aller-
dings sind diese Plaques bei der Lewy-Korperchen-
Krankheit seltener als bei Alzheimer. Zudem beste-
hen sie aus alpha-Synuclein-Aggregaten, wahrend
sie bei Alzheimer aus Tau-Protein gebildet werden.

Haufigkeit und Krankheitsverlauf

Exakte Zahlen zur Pravalenz der Lewy-Korperchen-
Demenz existieren nicht. Neuropathologische Stu-
dien zeigen aber, dass bis zu 15 % aller Demenzpa-
tienten daran leiden, wobei Ménner 6fter betroffen
sind als Frauen. Meist manifestiert sich die Krank-
heit im siebten Lebensjahrzehnt. Die durchschnitt-
liche Krankheitsdauer betrégt fiinf bis acht Jahre.

Ursache und Symptomatik

Die Ursache der Lewy-Korperchen-Demenz ist bis-
lang unbekannt. Neuropathologische Untersuchun-
gen zeigen aber, dass sich Lewy-Korperchen in Ner-
venzellen der Grosshirnrinde und des Cortex abla-
gern - wéhrend sie sich beim IPS vorwiegend in
der Substantia nigra anreichern. Aufgrund der De-
generation von Nervenzellen kommt es zu fort-
schreitenden Gedéchtnisstorungen. Dabei geht das
Gedachtnis langsamer verloren als bei Alzheimer.
Zudem treten aufféllige Schwankungen der Wach-
heit (Vigilanz) und der Aufmerksamkeit im Tages-
verlauf sowie wiederkehrende, lebhafte Trugwahr-
nehmungen (optische Halluzinationen) auf. —=>»

Nicht jede Demenz
muss Alzheimer sein!
Treten parallel zu den
demenziellen Sympto-
men auch auffallige
Schwankungen von
Wachheit und Aufmerk-
samkeit im Tagesverlauf
sowie optische Trug-
vorstellungen auf, muss
an eine Lewy-Korper-
chen-Demenz gedacht
werden.

ART IDIOPATHISCHES PS
SYNONYME Morbus Parkinson;

Priméares Parkinsonsyndrom
URSACHE UND | Unbekannt.
KRANKHEITS- | pie Krankheit ist (zumindest in den
BILDER

ersten Jahren) v.a. gekennzeichnet
Nervenzellen in der Substantia nigra.
Leitsymptome Rigor, Akinese, Tremor
de Typen unterschieden:

« Akinetisch-rigider Typ

 Tremordominierter Typ
« Aquivalenz-Typ

durch den Untergang der dopaminergen
Je nach individueller Auspragung der vier

und posturale Instabilitat werden folgen-

Arten und Einteilung der unterschiedlichen Parkinsonsyndrome

SYMPTOMATISCHES PS

Sekundares Parkinsonsyndrom

Eine klar definierbare Ursache lost
parkinsonghnliche Symptome aus.

Bekannte Ursachen sind:

* Durchblutungsstorungen im Gehirn

* Gehirntumor

« Hirnverletzungen (Hirntrauma)

» Vergiftungen

« Entzlindliche Erkrankungen des
Gehirns (Enzephalitiden)

* Normaldruckhydrozephalus

* Medikamente

* Psychogene Stérungen

ATYPISCHES PS

Parkinson-Plus-Syndrom;
Multisystemerkrankungen

Es handelt sich um systemiibergreifende
Erkrankungen des Gehirns.

Folgende Krankheiten sind bekannt:

 Multisystematrophie (MSA, zu den
alpha-Synucleopathien gehorend)

« Progressive supranukleare Blickparese
(PSP, zu den Tauopathien gehorend)

» Lewy-Korperchen-Demenz, zu den
alpha-Synucleopathien gehdrend

« Corticobasale Degeneration
(CBD, zu den Tauopathien gehdrend)

PARKINSON 113 15



Die medikamentdsen
Therapieoptionen

sind bei den atypischen
Parkinsonsyndromen
derzeit leider noch sehr
eingeschrankt.

16 PARKINSON 113

Typisch sind auch Parkinsonsymptome mit frithen
Gangstorungen und Stiirzen. Auch eine Neigung zu
einer Korperseite in Stand und Gang (Pisa-Syndrom)
kann auftreten. Die Sprache ist erst spat im Verlauf
beeintrachtigt. Wegen der Sturzneigung werden die
Patienten immobil, dann bettldgerig. Im Endstadium
kommt es zu Schluckstérungen und die Patienten
sterben meist an einer Lungenentziindung.

Diagnose und therapeutische Optionen

Die Lewy-Korperchen lassen sich erst nach dem Tod
durch mikroskopische Untersuchungen nachweisen.
Daher muss die Diagnose rein klinisch gestellt wer-
den. Die Parkinsonsymptome bessern sich bei Gabe
von L-Dopa, doch entwickeln die Patienten oft bereits
unter sehr niedrigen Dosen psychotische Symptome
(Wahn, optische Halluzinationen). Der Versuch, die-
se mit Antipsychotika (Neuroleptika) zu behandeln,
wird von vielen Patienten sehr schlecht vertragen. Es
tritt entweder ein ausgeprégtes Parkinsonsyndrom
oder tagelanger Tiefschlaf auf. Manchmal helfen
Antidementiva und auch nicht medikamentose Mass-
nahmen bringen eine gewisse Linderung.

Corticobasale Degeneration (CBD)

Die corticobasale Degeneration ist eine sporadi-
sche, progressive, neurodegenerative Erkrankung,
bei der grosse Ahnlichkeit zum IPS besteht. Aller-
dings zéhlt die CBD wie die PSP zu den Tauopathi-
en und nicht zu den Synucleinopathien.

Haufigkeit und Krankheitsverlauf

Die CBD ist das seltenste Parkinsonsyndrom. Zwar
existieren keine validen epidemiologischen Unter-
suchungen, doch wird aufgrund neuropathologi-
scher Studien eine Pravalenz von unter 1 Fall pro
100000 Einwohner angenommen. Die CBD ist nicht

erblich und beide Geschlechter sind gleichmaéssig
betroffen. Das durchschnittliche Erkrankungsalter
liegt zwischen dem 60. und 65. Lebensjahr. Die Pa-
tienten sterben in der Regel drei bis 13 Jahre nach
Krankheitsbeginn, meist an Bronchopneumonie.

Ursache und Symptomatik

Die Ursache der neuronalen Degeneration beim
CBD ist unbekannt. Man weiss aber, dass es zu Ab-
lagerungen des Tau-Proteins (insbesondere im Be-
reich des Frontallappens) und dadurch verursacht
zum fortschreitenden Funktionsausfall und Atro-
phie von Hirngewebe durch zahlreiche Untergénge
von Neuronen und Gliazellen kommt.

Das initiale Symptom der CBD ist in gut 60 %
der Félle die Ungeschicklichkeit einer Hand oder
eines Arms bis hin zu einer Symptomatik, bei der
die Betroffenen den eigenen Arm als «nicht mehr
zu ihrem Korper gehérend» empfinden (sog. Alien-
Limb-Syndrom). Diese Stérung tritt isoliert oder
kombiniert mit Rigor, sensorischen Symptomen,
Myoklonie (Zuckungen) oder Tremor auf. Hinzu
kommen oft corticale Dysfunktionen wie Apraxie
(Storung der erlernten, willkiirlichen, zielgerichte-
ten Bewegungen), Gangstorungen und gestorte
Stellreflexe, die nicht mit einem IPS zu vereinbaren
sind. Typisch fiir die CBD ist eine exquisit einseitig
ausgepragte motorische Symptomatik. in spateren
Stadien sind auch demenzielle Symptome moglich.

Diagnose und therapeutische Optionen

Die CBD muss rein klinisch diagnostiziert werden.
Dies ist oftmals ebenso schwierig wie die Therapie
- denn die Parkinsonsymptome sprechen nur in et-
wa 20 % der Falle auf L-Dopa an und oft auch dann
erst bei sehr hohen Dosierungen. Auch die Zuckun-
gen, ein allfalliger Tremor und die stérenden Dys-
tonien sprechen nicht immer auf die wenigen zur
Verfiigung stehenden Medikamente an. Was bleibt,
sind Krankengymnastik zum Erhalt der Beweglich-
keit und Verhinderung von Kontrakturen und der
Einsatz von Hilfsmitteln gegen Sturzfolgen sowie
Ergotherapie und Logopéadie. Im Endstadium brin-
gen palliative Therapien Erleichterung.

Fazit

Neben dem IPS sind der Medizin heute weitere, mit
dhnlicher Symptomatik, aber teils ganz anderen ur-
sdchlichen Mechanismen verbundene Krankheiten
bekannt. Wahrend die sekundédren Parkinsonsyn-
drome eine eruierbare Ursache haben und oft gut
behandelt werden konnen, sind die therapeuti-
schen Moglichkeiten beim idiopathischen und bei
den atypischen Parkinsonsyndromen auf die Sym-
ptombekampfung beschrankt. Diese funktioniert
beim IPS iiber viele Jahre hinweg recht gut. Bei den
atypischen Parkinsonsyndromen indes sind die the-
rapeutischen Moglichkeiten derzeit leider noch
stark eingeschrénkt. |
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