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SERIE

Atypische

ATYPISCHE PARKINSONSYNDROME

Parkinsonsyndrome

Bei knapp vier von fiinf Parkinsondiagnosen handelt es sich um den idiopathischen Parkinson
(auch: Morbus Parkinson). Die viel selteneren atypischen Parkinsonsyndrome sind daher
weniger bekannt. Ilhnen ist eine vierteilige Serie gewidmet.

Bei knapp vier von fiinf Parkinsondiag-
nosen handelt es sich um Morbus Parkin-
son. Die viel selteneren atypischen Parkin-
sonsyndrome sind daher weniger bekannt.
Ihnen ist diese vierteilige Serie gewidmet.

Neben dem héaufigsten und bekanntes-
ten Morbus Parkinson — andere Bezeich-
nung: idiopathischer Parkinson (iPS) —
gibt es mehrere atypische Parkinsonsyn-
drome (aPS). Die Abgrenzung ist schwie-
rig. Unterschieden werden:

o die Multisystematrophie (MSA)
mit Subtypen

e die progressive supranukleére
Lihmung (PSP) mit Subtypen

e die corticobasale Degeneration
(CBD) mit Subtypen

e die Demenz mit Lewy-Korperchen
(Lewy-Body-Demenz, LBD/ LKK)

Zur sicheren Diagnose eines atypischen
Parkinsonsyndroms (aPS) ist einzig die
pathologische Diagnose aus dem Hirnge-
webe (Biopsie oder Autopsie) zuverlds-
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sig. Diese ist am lebenden Patienten nicht
machbar. Somit basiert die Diagnose heut-
zutage einzig auf klinischen Kriterien mit
einer Fehlerquote von bis zu 30 Prozent.
Die Unsicherheit bei der Diagnosestellung
zeigt sich auch in der Tatsache, dass bei
mehreren atypischen Parkinsonsyndro-
men fiir dasselbe Syndrom verschiedene
Kriterienlisten existieren. Ebenso darin,
dass immer wieder internationale Uber-
arbeitungen der aktuellen klinischen dia-
gnostischen Kriterien vorgenommen wer-
den (CBD, PSP). Diese Kriterien wurden
bislang nie prospektiv validiert oder fiir
jedes aPS klinisch-pathologisch bestatigt.
Studien der letzten Jahre haben zudem
eine Ausweitung des moglichen Spekt-
rums klinischer Symptome und Befunde
gezeigt, sodass die Frithdiagnose bei allen
aPS zunehmend schwieriger wird.

Die Abgrenzung der verschiedenen aPS
untereinander und gegeniiber dem idio-
pathischen Parkinsonsyndrom (iPS) wére
gerade in frithen Krankheitsstadien wich-
tig. Dies aus Griinden der Prognose und

Progressive
(LKK)
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einer korrekten oder addquaten Therapie.
Zudem wire eine frithe und eindeutige
Diagnose aus wissenschaftlichen Griinden
wie die Erforschung der Ursachen oder die
Suche nach neuen Therapiemoglichkeiten
von grossem Wert. Denn trotz jahrzehnte-
langer Forschung sind die Ursachen und
die Krankheitsmechanismen der aPS wei-
terhin ungeklart. Ebenso sind auf thera-
peutischer Seite die aktuellen Moglichkei-
ten sehr begrenzt.

Zu einer sicheren und frithen Diag-
nose tragen die aktuell verfiigbaren bild-
gebenden Verfahren (MRI) und labordia-
gnostischen Methoden nicht viel bei. Ent-
sprechend geht die Forschung in Richtung
Suche nach neuen Biomarkern (Mess-
werte, die spezifisch sind fiir ein bestimm-
tes aPS). Biomarker werden beispiels-
weise eingesetzt in genetischen Analysen
oder in speziellen Labormethoden bei der
Untersuchung von Serum und Nerven-
wasser sowie in speziellen funktionellen
Bildgebungsverfahren.

Prof. Dr. med. Mathias Sturzenegger
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Multisystematrophie

(MSA)

Teil 1

Atypische

Parkinson-
syndrome

Im Unterschied zum h&ufigsten Parkinsonsyndrom Morbus Parkinson (auch: idiopathisches
Parkinsonsyndrom, iPS), ist die Multisystematrophie eine rasch fortschreitende

neurodegenerative Erkrankung.

|

Prof. Dr. med. Mathias Sturzenegger, Mitglied
Fachlicher Beirat Parkinson Schweiz.
Foto: zvg Mathias Sturzenegger

Die Multisystematrophie (MSA) weist
neben Parkinson-dhnlichen Symptomen
zusitzliche Beschwerden auf. Dies auf-
grund einer Funktionsstérung der zent-
ralen motorischen Bahnen (im Hirn und
Riickenmark) in variabler Kombination
sowie des Kleinhirns (Zerebellum) und des
vegetativen (autonomen) Nervensystems.

Je nach vorherrschender Symptoma-
tik unterscheidet man den Parkinson-Sub-
typ, den zerebellaren Subtyp oder den auto-
nomen Subtyp. Die klinischen Symptome
zu Beginn konnen sehr verschieden sein,
was die Diagnose stark erschwert. Betrof-
fen sein konnen Herz, Magen-Darm-Trakt,
Harnblase, das Sprechen und Schlucken
oder die Atmung und der Schlaf.

Die Krankheit beginnt nach 50 mit
einer Haufigkeit von etwa vier pro 100 000
Personen. Die MSA hat eine schlech-
tere Prognose als das idiopathische Par-
kinsonsyndrom (iPS): ein schnelleres
Fortschreiten der Krankheit, schlechtere
Therapieaussichten und eine Lebenser-
wartung von sechs bis zehn Jahren nach
Symptombeginn.

In der Regel gibt es keine familidre Hau-
fung, d. h., die MSA gilt als sogenannt spo-
radische Krankheit. Die MSA hat eine spe-
zielle pathologische Eigenheit: Es finden
sich Einschlusskérperchen aus einem feh-
lerhaft gefalteten Protein (L-Synuclein) in
den Stiitzgewebezellen des Gehirns — also
nicht in den Nervenzellen wie beim iPS.

Therapie
Therapeutisch kann einzig versucht wer-
den, die Symptome zu lindern. Es gibt
keine Moglichkeit, das Fortschreiten der
Krankheit zu verlangsamen. Eine iiber-
aktive Harnblase kann mit Medikamen-
ten oder einer Botox-Injektion «gebremst»
oder mit einem Kathedersystem kont-
rolliert werden. Gegen den starken Blut-
druckabfall im Sitzen oder Stehen helfen
etwa eine reichliche Fliissigkeitszufuhr
schon frithmorgens oder Medikamente,
tagstiber Stiitzstrimpfe und nachts Schla-
fen mit erhohtem Oberkorper. Néchtliche
Atem- und Schluckstérungen mit Ernédh-
rungsschwierigkeiten konnen mit mobilen
Atemunterstiitzgerdten nachts oder einer
speziellen Zusammensetzung und Konsis-
tenz der Nahrung behandelt werden, oder
mit einer Magensonde.

Prof. Dr. med. Mathias Sturzenegger

Serie

Atypische Parkinson-
syndrome

Die Serie liber atypische Parkinson-
syndrome besteht aus vier Beitragen:

e die Multisystematrophie (MSA)

e die progressive supranukleare
Lahmung (PSP)

e die corticobasale Degeneration (CBD)

e die Lewy-Body-Demenz (LBD)

Subtypen MSA

Klinisch stehen beim Parkinson-Subtyp
die Verlangsamung der Bewegungsab-
ldufe, ein erhéhter Muskeltonus (Rigor)
und eine Sturztendenz im Vordergrund.
Ein Tremor ist selten, und wenn schon,
dann ein unregelméssiger Halte- und
Zieltremor. Ein wichtiges Charakteristi-
kum ist, dass - im Gegensatz zum

iPS - diese Symptome wenig und nur
voriibergehend oder gar nicht auf eine
Therapie mit Levodopa ansprechen.

Beim zerbelldren Subtyp stehen ein
unsicherer, breitbasiger Gang, unkoor-
dinierte Bewegungen der Extremitaten,
Augenbewegungsstorungen und

ein Zieltremor im Vordergrund (diese
Symptome sind beim Parkinsonsubtyp
auch zu beobachten, aber leichter].

Die das vegetative Nervensystem
betreffenden Symptome sind fiir den
Patienten am stérendsten und fiir den
Arzt am schwierigsten zu behandeln:
Storungen von Sexualfunktion und
Harnblase (vermehrter Harndrang,
Inkontinenz - auch nachts); starker
Blutdruckabfall im Stehen mit Bewusst-
seinsverlust; Atemstdrungen mit
Kollaps der Luftwege bei Einatmung,
starker ausgepragt nachts, mit Ersti-
ckungsgefahr; schwere Verstopfung.
Diese Symptome kdnnen bei allen
MSA-Patienten vorhanden sein,

sind beim autonomen Subtyp aber
dominierend.
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