11 Polyneuropathien und Polyradikulitiden

Frage 502

@ Erldutern Sie die derzeitig gebrauchliche Ter-
minologie der hereditiren Neuropathien.

Frage 504

@Wie hdufig ist die Charcot-Marie-Tooth-Er-
krankung (HMSN I) und auf welchem Chromo-
som liegen die genetischen Verdnderungen?

0 Hereditire Neuropathien sind im Vergleich

zu den erworbenen Polyneuropathien sehr 0 HMSN 1 (Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung,

viel seltener. Beschrieben werden in der Lite-
ratur bis zu 7 verschiedene Typen der heredi-
tiren motorischen und sensiblen Neuro-
pathien (HMSN). Dabei werden die Begriffe
HMSN und Charcot-Marie-Tooth(CMT)-Er-
krankung synonym gebraucht. In der Mole-
kulargenetik hat sich die CMT-Nomenklatur
durchgesetzt. Die Einteilung in die Unter-
gruppen 1-3 ist fiir beide Nomenklaturen
identisch. Die HMSN IV (Morbus Refsum)
wird von manchen Autoren auch den Poly-
neuropathien bei Stoffwechselstorungen
bzw. den Ataxien zugeordnet.

Frage 503

@ In welchem Alter wird ein Patient mit einer

hereditdren Neuropathie im Sinne einer Char-
cot-Marie-Tooth-Erkrankung (HMSN 1) in der
Regel symptomatisch? Beschreiben Sie die Kli-
nik dieser Erkrankung.

CMT1) ist die hdufigste hereditire Neuro-
pathie. Die Pravalenz liegt bei ca. 1 : 2500.
Etwa 70% der CMT-1-Patienten haben eine
Verdopplung des Chromosomenabschnittes
17p11.2 (CMT 1A), der fiir das periphere Mye-
linprotein 22kT (PMP22) kodiert.

0 Das Syndrom wird autosomal dominant vererbt.

Frage 505

@ Beschreiben Sie die Klinik der Charcot-Marie-

Tooth-Erkrankung Typ 2 (CMT2, HMSN II).

0 Die HMSN II (CMT2) ist seltener als der Typ 1.

Das Erkrankungsalter ist spdter (2-4.Le-
bensdekade) und die klinische Symptomatik
istin ihrem Auspragungsgrad milder als beim
Typ 1, FuRdeformitdten sind viel seltener.
Elektroneurografisch ist die Nervenleit-
geschwindigkeit nicht so stark erniedrigt. Im

Vordergrund steht hier eher eine axonale De-
0 Die Patienten werden in der Regel in der generation mit sekunddrer Entmarkung.
2.- 3. Lebensdekade symptomatisch, nur sel-
ten schon im Kindesalter. Klinisch finden sich
hdufig HohlfiiBe, abgeschwdchte bis erlo-
schene Reflexe, distal symmetrische Sensibi-
lititsdefizite mit Pardsthesien, in fort-
geschrittenen Stadien Atrophien, betont an
den Waden (Storchenbeine). Zum Teil
kommt es auch zu tastbaren Nervenver-
dickungen. Etwa ein Drittel der Patienten
entwickelt einen Tremor. Der Verlauf der
Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung ist lang-
sam progredient. Im hoheren Lebensalter
entwickeln die Patienten sensible Ataxien
und distal betonte Paresen, in schweren Fail-
len kénnen diese bis zum Verlust der Geh-
fahigkeit reichen.

ﬁ Im Unterschied zur CMT1 lassen sich tastbare
Nervenverdickungen nicht nachweisen.

0 Elektrophysiologisch handelt es sich um eine de-
myelinisierende Neuropathie. Eine humangene-
tische Untersuchung ist bei dieser Erkrankung
maglich. Die Therapie ist rein symptomatisch.

Weitere (art facebook. ds
ades untos wew, medi-lears do cartoans
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Frage 506 O Die Ursache liegt in der Anreicherung von Phy-
tansdure im Serum und Gewebe durch den blo-
ckierten Abbau. Im Serum ist der Phytansdure-

@ Beschreiben Sie die Klinik der HMSN III (frither . i
spiegel erhoht.

Déjerine-Sottas-Syndrom).

0 Definition und Klassifikation dieser Syndro-
me sind heute noch umstritten. Das Erst-
erkrankungsalter liegt in der 1. Lebensdeka-
de. Haufig sind die betroffenen Patienten be-
reits von Geburt an beeintrdchtigt. Daher ist
die motorische Entwicklung oftmals ver-
zogert. In einigen Fillen kann entweder die
bereits erlernte Gehfdhigkeit im Kindesalter
verloren gehen, oder aber eine Gehfdhigkeit
wird niemals erreicht. Die Paresen sind distal
und an den Beinen betont. Dariiber hinaus
imponiert ein generalisierter Verlust der
Muskeleigenreflexe. Ferner sind ausgepragte
Sensibilitdtsstorungen an den Extremitdten
typisch. Typisch ist auch die Hypertrophie
der Nervenfasern (z.B. am Sulcus ulnaris
und am Fibulaképfchen). Schmerzen kénnen
hinzutreten. Der Verlauf ist rasch progredient
mit einer verkiirzten Lebenserwartung.

@ Was versteht man unter einer HSAN?

0 HSAN steht fiir hereditire sensorische und
autonome Neuropathie. Zurzeit werden bei
der HSAN 6 Typen unterschieden. Zugrunde
liegt eine axonale Schddigung mit parallelem
Vorliegen sensibler Ausfille und deutlicher
autonomer bzw. trophischer Stérungen.

0 Der Typ 1 ist autosomal dominant vererbt und
viel hdufiger als die anderen Formen. Charakte-
ristisch sind aufsteigende sensible Defizite und
neuropathische Schmerzen. Im Verlauf treten
deutliche motorische Defizite auyf.

0 Anders als bei CMT1 und 2 ist das Gesamteiweifs
im Liquor meistens erhoht. Die Nervenleit-
geschwindigkeit ist deutlicher reduziert als bei
CMT1 und 2 und oft nicht messbar.

Frage 507

@ Beschreiben Sie die Klinik der HMSN IV (Mor-
bus Refsum).

0 Die HMSN IV (Morbus Refsum) ist extrem sel-
ten und basiert auf einer autosomal rezessiv
vererbten Storung des Fettsdurestoffwech-
sels. Die klinische Symptom-Trias besteht in
Retinitis pigmentosa, zerebelldrer Ataxie
sowie Polyneuropathie, die sich distal sym-
metrisch manifestiert. Die Neuropathie ist
demyelinisierend und beginnt meist im
1.- 3. Lebensjahrzehnt. Interkurrent kénnen
zusatzlich Schwerhorigkeit oder eine Kardio-
myopathie vorliegen. Der Verlauf ist langsam
progredient mit deutlichen Exazerbationen
und Teilremissionen.
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Frage 509

@ Nennen Sir die Leitsymptome der bakteriellen
Meningoenzephalitis.

0 Leitsymptome sind Kopfschmerzen, hohes
Fieber und Meningismus.

0 Lichtscheu, Ubelkeit bis hin zum Erbrechen, Vigi-
lanzstérungen und Verwirrtheit sowie epilepti-
sche Anfille treten ebenfalls hdufig auf. Bei dilte-
ren Menschen kann die Nackensteife fehlen oder
ist nur gering ausgeprdagt.

Frage 510

@ Treten Hirnnervenausfalle bei bakterieller Me-
ningoenzephalitis auf?

0 Ein kleinerer Anteil der Patienten (ca. 10%)
prdsentiert sich mit einer Hirnnervenbetei-
ligung. Betroffen sind vor allem der III., VL,
VIIL und VIIL Hirnnerv.

0 Hérstorungen treten vor allem als Folge einer
eitrigen Labyrinthitis auf (vor allem bei Pneu-
mokokkenmeningitiden).

Frage 511

@ Wie oft erwarten Sie ein Exanthem im Rahmen
der Erstmanifestation der eitrigen Meningo-
enzephalitis durch Meningokokken?

0 Etwa 70-80% der Patientin zeigen bei der
Meningokokkenmeningitis in den Anfangs-
stadien bereits ein Exanthem.

0 Das Bild reicht von wenigen Petechien bis hin zur
ausgeprdgten Purpura und Nekrosen der Haut.

Frage 512

@ Was sind die hdufigsten Erreger der bakteriel-
len Meningitis im Erwachsenenalter?

0 Die hdufigsten Erreger sind Streptococcus
pneumoniae und Neisseria meningitidis. Lis-
terienmeningitiden folgen in der Haufigkeit
(um 5% der Fille) noch vor Staphylokokken
(1-10% der Fdlle).

OSeltener sind gramnegative Enterobakterien
(einschliefSlich Pseudomonas aeruginosa) und
Haemophilus influenzae (durch die Impfung
sehr gering geworden).

Frage 513

@ Was sind die hdufigsten Erreger der bakteriel-
len Meningitis im Kindesalter?

0 Die hdufigsten Keime bei Schulkindern/Ju-
gendlichen sind Pneumokokken und Menin-
gokokken.

ﬁ Bei Neugeborenen werden hdufig Enterobakte-
rien, E. coli und Streptokokken der Gruppe B
(Streptococcus agalactiae) nachgewiesen.

Frage 514

@ Welche Keime sind hdufig bei Meningitiden
nach neurochirurgischen Eingriffen zu finden?

0 Staphylokokken und gramnegative Erreger
sind in diesem Fall die hdufigsten Keime.

ﬁ Prinzipiell kann aber jeder Keim (inklusive Pilze)
nach neurochirurgischen Eingriffen gefunden
werden.

Frage 515

@ Welcher Keim ist der hdufigste Erreger nach
einem offenen Schadel-Hirn-Trauma und bei
Liquorleck?

0 Streptococcus pneumoniae.
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Ein weiterer héufiger Erreger im Rahmen offener
Schddelverletzungen ist Haemophilus influen-
zae.

Frage 516

@ Was sind die klinischen Zeichen einer enze-
phalitischen Beteiligung im Rahmen einer Me-
ningitis?

0 Bewusstseinsalterationen, kognitive Storun-
gen, Verhaltensauffdlligkeiten (bis zur Psy-
chose) sowie fokale neurologische Defizite
inklusive epileptischer Anfdlle und Paresen
sind Zeichen einer Enzephalitis.

0 Klinisch liegen am hdufigsten gemischte Bilder
im Sinne einer Meningoenzephalitis vor.

Frage 517

@ Was sind préddisponierende Faktoren fiir eine
Meningitis und welches sind die jeweils typi-
schen Erreger?

0 HNO-Infektionen, offene Schddelverletzun-
gen und Immunsuppression (verschiedener
Ursachen) sind die wichtigsten pradisponie-
renden Faktoren. HNO-Infektionen (typische
Erreger: Pneumokokken) sind hdufig der
Ausgangspunkt einer Meningitis. Bei offenen
Schddelverletzungen liegen typischerweise
Pneumokokken und Haemophilus influen-
zZae Vor.

0 Weiterhin prddisponiert eine Immunsuppressi-
on zur Meningitis (hdufig Listerien und Entero-
kokken), die Milzentfernung prddisponiert fiir
Pneumokokkeninfektionen (Impfung!). Alkoho-
liker sind fiir Listerienmeningitiden prddis-
poniert. Hautinfektionen (z. B. nach ZVK) prddis-
ponieren fiir hdmatogene Staphylokokkenme-
ningitiden.

Frage 518

@Was ist das Waterhouse-Friederichsen-Syn-
drom?

0 Es tritt bei Meningokokkensepsis auf und ist
gekennzeichnet durch eine disseminierte in-
travasale Gerinnung (DIC), Sepsis und Haut-
verdnderungen.

0 An der Haut dominieren Petechien und Sugilla-
tionen; meist kommt es auch zu einem Versagen
der Nebennierenrinde.

Frage 519

@ Wie sieht der typische Liquorbefund bei eit-
riger Meningitis aus?

0 Der Liquordruck ist erh6ht; makroskopisch
ist der Liquor triib bis eitrig. Frith finden
sich 1000 - 2000 gemischte Zellen/ul, im Ver-
lauf iiberwiegen die Granulozyten bis zu
mehreren10 000 pl. Der Liquorzucker ist er-
niedrigt (unter 30% der Serumglukose), das
Laktat ist erhoht. Wegen der Blut-Hirn-
Schrankenstorung ist das Eiweif erhoht.

0 Die Keime sind hdufig im direkten Gram-Prdpa-
rat identifizierbar.

Frage 520

@ Wie sieht der typische Liquorbefund bei akuter
viraler Meningoenzephalitis aus?

0 Der Liquor ist klar oder gering triib, nie eitrig.
Eine Pleozytose liegt vor mit zwischen 20 und
mehreren 1000 Zellen/ul, allerdings liegt die
»0bergrenze*“ normalerweise bei 1500/ul. Die
Zelltypisierung zeigt polynukledre Zellen,
spater mehr Lymphozyten. Eine Eiweif3erho-
hung kann vorliegen, Liquorzucker und Li-
quorlaktat sollten normal sein.

0 Die dtiologische Abkldrung viraler Meningo-
enzephalitiden gelingt nur in seltenen Fillen.
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Frage 521

@ Wie lassen sich die Erreger von viralen Menin-
goenzephalitiden klassifizieren?

0 Wir unterscheiden nicht primdr neurotrope
Viren (Coxsackie-Viren, ECHO-Viren,
Mumpsvirus, Varizellavirus, Masernvirus
u.a.) von primdr neurotropen Viren.

0 Letztgenannte kénnen isoliert zu einer lympho-
zytdren Meningitis ohne weitere Systemaffek-
tionen fiihren (Zoster-, Arboviren).

Frage 522

@ Wie sollte der diagnostische Algorithmus bei
Verdacht auf eitrige Meningitis aussehen?

0 Wichtig ist die Entscheidung, ob eine CCT vor
oder nach Lumbalpunktion (LP) vorgenom-
men werden sollte und ob vor der LP die An-
tibiotikatherapie gestartet werden soll. Nicht
zuletzt ist dies auch eine Frage der vorhande-
nen Infrastruktur. Liegen keine Bewusst-
seinsstorung und keine fokalen Ausfille vor,
kann eine LP vor der CCT wegen der Wichtig-
keit der Erregeridentifikation in Betracht ge-
zogen und direkt danach (vor der CCT) die
ungezielte Antibiotikatherapie begonnen
werden. Liegen Ausfille und/oder eine Be-
wusstseinsstorung vor, muss die CCT vor LP
erfolgen, und je nach Schwere der Sympto-
matik muss zuvor ohne Zeitverzug die unge-
zielte Antibiotikatherapie begonnen werden.

0 In jedem Fall sollten vor Beginn der Antibioti-
katherapie Blutkulturen abgenommen werden!

Frage 523

@ Warum sollte bei Verdacht auf eine eitrige Me-
ningitis in jedem Fall eine CCT durchgefiihrt
werden?

0 Eine CCT ist obligatorisch, um eine Durch-
wanderungsmeningitis bei nasalen oder oto-
genen Prozessen oder bei einer Mastoiditis
auszuschlief3en.

0 Therapeutisch hétten derartige Befunde die Kon-
sequenz einer operativen Ausrdumung bzw.
wiirden die Notwendigkeit nach sich ziehen,
knochengcingige Antibiotika einzusetzen.

Frage 524

@) Wie sieht die initiale Antibiotikatherapie bei
Verdacht auf bakterielle Meningitis ohne Erre-
gernachweis bei zuvor gesunden Erwachsenen
aus?

0 Cephalosporin der 3. Generation in Kombina-
tion mit Ampicillin.

0 Zum Beispiel: Cefotaxim 3 x 2 g oder Ceftriaxon
2g/d + Ampicillin 3x5g.

Frage 525

@ Wie sieht die initiale Antibiotikatherapie ohne
Erregernachweis bei Verdacht auf bakterielle
Meningitis durch nosokomiale Infektion oder
offene Schddelverletzung aus?

0 Vancomycin mit Meropenem (oder Ceftazi-
dim).

0 Bei offenen Schddelverletzungen miissen Pneu-
mokokken und Haemophilus influenzae als
maogliche Erreger bedacht werden.

Frage 526

@ Wie sieht die initiale Antibiotikatherapie ohne
Erregernachweis bei Verdacht auf bakterielle
Meningitis und Immunsuppression aus?

0 Cephalosporin der 3. Generation plus Mero-
penem (oder Vancomycin) in Kombination
mit Ampicillin.

0 Cefotaxim 3 x2 g+ Meropenem 3x2 g (=6g/d) +
Ampicillin3x5g.
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Frage 527

@ Welche Therapie schlagen Sie bei Meningitis
und Nachweis von Neisseria meningitidis vor?

0 Penicillin G, 4 x5 Mega i. v. fiir 10 - 14 Tage.

0 Ceftriaxon oder Cefotaxim kommen alternativ
infrage.

Frage 528

@ Welche Therapie schlagen Sie bei Meningitis
und Nachweis von Streptococcus pneumoniae
vor?

0 Penicillin G (sofern der Keim nachgewiese-
nermaf8en empfindlich ist).

0 Bei fehlender Empfindlichkeit fiir Penicillin G:
Cefotaxim oder Ceftriaxon plus Vancomycin.

Frage 529

@ Welche Therapie schlagen Sie bei Meningitis
und Nachweis von Pseudomonas aeruginosa
vor?

0 Ceftazidim plus Aminoglykosid.

0 Alternativ: Meropenem plus Aminoglykosid.

Frage 530

@ Wie lange ist bei bakterieller Meningitis die
Antibiotikatherapie empfohlen?

0 Das hdngt vom Verlauf und dem Ansprechen
auf die Therapie, aber auch vom Erreger ab.

0 Bei unkompliziertem Verlauf ist bei Meningo-
kokkenmeningitis und bei Haemophilus influen-
zae eine Dauer von 7 - 10 Tagen empfohlen. Bei
Pneumokokkenmeningitis ist fiir ca. 14 Tage eine
Therapie notwendig. Die Listerienmeningitis
sollte iiber 3 Wochen und linger therapiert wer-
den.

Frage 531

Nennen Sie die zerebralen Komplikationen der
bakteriellen Meningitis bei Erwachsenen.

0 Mit einer Haufigkeit von 10 -20% treten ein
Hirn6dem, vaskuldre Komplikationen (Vaso-
spasmen, Ischiamien, Sinusthrombose etc.),
ein Hydrozephalus und vestibulokochledre
Storungen auf.

0 Seltener finden wir auch Hirnabszesse oder ein
subdurales Empyem.

Frage 532

@ Nennen Sie weitere systemische Komplikatio-
nen der bakteriellen Meningitis bei Erwachse-
nen.

0 Hier sind der septische Schock, eine DIC und
ein ARDS zu nennen. Elektrolytstéorungen wie
Hyponatridmie und Folgen eines Syndroms
der inaddquaten ADH-Sekretion (SIADH)
oder ein zentraler Diabetes insipidus treten
ebenfalls auf.

0 Weitere seltenere Komplikationen sind Rhabdo-
myolyse, Pankreatitis, Blindheit oder Arthriti-
den.

Frage 533

@ Diskutieren Sie den Einsatz von Dexamethason
bei bakterieller Meningitis.

0 Dexamethason konnte die Letalitit und die
Haufigkeit ungiinstiger Verldufe positiv be-
einflussen. Die Studiendaten haben aber ge-
zeigt, dass Dexamethason wahrscheinlich
nur bei Pneumokokkenmeningitis wirksam
war. Im Tierexperiment wurden ungiinstige
Dexamethasoneffekte beobachtet (z.B. hip-
pokampaler Zelluntergang verstarkt, Lern-
verhalten beeintrachtigt), deren klinische Re-
levanz unklar ist. Heute kann bei Verdacht
auf bakterielle Meningitis Dexamethason
empfohlen werden (10 mg i.v. vor Gabe des
Antibiotikums), danach alle 6 Stunden fiir 4
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Tage. Nicht gegeben werden sollte es bei zu-
grunde liegender Endokarditis und im Neu-
geborenen- und Kindesalter.

0 Da Dexamethason die Liquorgdngigkeit von
Vancomycin beeintrdchtigt, sollte bei entspre-
chender Indikation mit Ceftriaxon/Rifampicin
statt Ceftriaxon/Vancomycin behandelt werden.

Frage 534

@ Welche Chemoprophylaxe ist bei Verdacht auf
Meningokokkenmeningitis fiir welche Per-
sonengruppen notig?

0 Enge Kontaktpersonen miissen chemopro-
phylaktisch behandelt werden. Bei Erwachse-
nen ist Rifampicin 600 mg alle 12 Stunden
p. o. fiir 2 Tage oder Ciprofloxacin 500 mg 1 x
p. 0. moglich (cave: beides nicht bei Schwan-
geren).

0 Als Alternative kommt Ceftriaxon 250 mg i.m.
einmalig infrage.

Frage 535

@ Welche Stufendiagnostik auf neurotrope Viren
bei Erwachsenen halten Sie bei Verdacht auf
virale Meningoenzephalitis fiir sinnvoll?

0 Zundchst sollten behandelbare Erreger ge-
sucht werden: PCR von Herpes-simplex-
Virus 1 und 2, Varizella-Zoster-Virus, Zytome-
galievirus, HIV. Daneben konnen im 2. Schritt
haufige Viren gesucht werden, die nicht oder
nur eingeschrankt behandelbar sind (FSME,
EBV, Adenoviren, ECHO-/Coxsackie-Viren,
humane Herpesviren, (Para-)Influenza, Ma-
sernvirus, Polyomaviren, Rubellaviren).

0 Die erweiterte Diagnostik muss an spezielle kli-
nische Gegebenheiten angepasst erfolgen (z.B.
Poliomyelitissuche bei schlaffer Parese).

Frage 536

@ Welche allgemeinen Therapieprinzipien soll-
ten bei Verdacht auf virale Meningoenzephali-
tis beachtet werden?

0 Bei Verdacht auf Herpes-simplex-Enzephali-
tis (HSE) muss ohne Verzug antiherpetisch
(Aciclovir) behandelt werden. Bei méglichem
bakteriellem ZNS-Befall ist eine antibiotische
Kotherapie erforderlich (Ampicillin, Ceftria-
xon). Bei schwerem Verlauf muss eine Hirn-
o6dembehandlung erfolgen (Glukokortikoide
umstritten — wird gerade in Studien unter-
sucht, Osmotherapie moglich, bei jungen Pa-
tienten evtl. bilaterale Kraniektomie).
Symptomatisch sollten Anfdlle (Clonaze-
pam), Schmerzen und Fieber behandelt
sowie bei Bedarf Sedativa (cave: klinische Be-
urteilung im Verlauf erschwert bis unmog-
lich) gegeben werden. Eine Prophylaxe von
Thrombosen und Lungenembolie ist notig.

0 Je nach Befund ist im weiteren Verlauf ggf. auch
eine Vakzination und/oder Expositionsprophyla-
Xe notig.

Frage 537

@ Wie ist die typische Symptomatik der Herpes-
simplex-Enzephalitis (HSE)?

0 Die Patienten leiden an Kopfschmerzen, wei-
sen eine Bewusstseinsstérung auf und haben
Fieber.

0 Eine Enzephalitis durch HSV-1 (fast immer Ur-
sache fiir die akute nekrotisierende HSV-Enze-
phalitis bei Erwachsenen) weist einen mehr-
phasigen Verlauf auf: Einem grippalen Vorstadi-
um folgt (oft nach kurzer Symptombesserung)
eine Wernicke-Aphasie (wenn die dominante
Hemisphire betroffen ist) mit Halbseitensymp-
tomatik, darauf folgen psychotische Phasen
sowie spdter epileptische Anfiille und eine fort-
schreitende Bewusstseinstriibung bis hin zum
Koma.
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Frage 538

@ Welchen Befund kénnen Sie im Schdadel-MRT
bei HSE erheben?

0 Typischerweise findet man einseitige fronto-
temporale bis mediotemporobasale Hyper-
intensitdten in T2 und in der FLAIR-Wichtung
(» Abb.12.1). Eine Gadoliniumanreicherung
kann etwa nach 48 -72 Stunden erwartet
werden.

Abb. 12.1

MRT zu Frage 538 und 543.

0 Zur Friihdiagnostik bei hochgradigem Verdacht
aber (noch) unauffilligen T2- oder FLAIR-Bil-
dern kann der Nachweis mittels Diffusion-
weighted-Imaging (DWI) gelingen.

Frage 539

@ Welchen Liquorbefund erwarten Sie bei der
HSE und wie sichern Sie die Diagnose laborche-
misch?

0 Im Liquor erwarten wir eine lymphozytdre,
manchmal pleomorphe Pleozytose um
5-400 Zellen/ul und eine EiweiBerhohung
sowie einen leichten Laktatanstieg (aber we-
niger als 4,0 mmol/l). Entscheidend ist der
Nachweis der viralen DNA im Liquor durch

PCR und/oder durch nachgewiesene steigen-
de Liquorantikoérper bzw. eine intrathekale
Antikorpersynthese.

0 Auch der direkte Nachweis des viralen Antigens
im Liquor ist méglich, der DNA-PCR jedoch an
Sensitivitdt unterlegen. Die Virus-PCR kann
auch aus Biopsiematerial erfolgen.

Frage 540

@ SchlieBt eine normale Zellzahl die Diagnose
einer HSE aus?

0 Nein.

0 Bei ca. 5% der Fdlle ist die Zellzahl im Liquor
initial normal, somit ist eine HSE bei normaler
Zellzahl nicht ausgeschlossen.

Frage 541

@ Abwann und maximal wie lange ist bei der HSE
mit einem positiven PCR-Nachweis der Virus-
DNA zu rechnen?

0 Grundsdtzlich muss damit gerechnet wer-
den, dass die HSV-PCR zu Anfang der Erkran-
kung und bis zu 10 Tage nach Auftreten der
Erstsymptomatik negativ bleibt. Spdtestens
14 Tage nach Erstsymptomatik sollte die PCR
jedoch positiv sein. Die Dauer der Virusnach-
weisbarkeit hangt von der Initiierung der an-
tiviralen Therapie ab.

0 Bei hochgradigem Verdacht und zundchst nega-
tivem PCR-Ergebnis muss die Untersuchung also
wiederholt werden.

Frage 542

@ Wie lange nach Start der antiviralen Therapie
kann bei einer HSE der PCR-Nachweis noch ge-
fithrt werden?

0 Die PCR bleibt etwa noch 4 - 5 Tage nach Start
der Therapie positiv.
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0 Liegen also zwischen Erstsymptomatik und The-
rapiestart nur wenige Tage, kann der PCR-Nach-
weis u. U. gar nicht gefiihrt werden. Eine negati-
ve PCR schliefst somit eine HSE nicht aus.

Frage 543

@ Wann erwarten Sie bei bei einer HSE friihes-
tens Verdnderungen in der MRT und in der
CCT?

0 In der MRT (T2-Gewichtung und FLAIR) kann
bereits nach 36 -48 Stunden mit Verdande-
rungen gerechnet werden (> Abb.12.1). Die
Diffusion-weighted-Imaging-Technik im
MRT kann Verdnderungen bereits nach weni-
gen Stunden zeigen. In der CCT sind friihes-
tens nach 72 - 96 Stunden pathologische Auf-
fdlligkeiten erkennbar.

0 Allerdings ist die CCT zum Nachweis hdmorrha-
gisch transformierter Nekrosen besser geeignet
als die MRT.

Frage 544

@ Wie behandeln Sie die HSE?

0 Die Therapie besteht in 10 mg/kg KG Aciclovir
3 x tdglich i.v. iiber mindestens 14 Tage. So-
lange die Diagnose nicht gesichert ist, sollte
ein Breitbandantibiotikum hinzugegeben
werden (Ampicillin oder Amoxicillin 3x2 g/
d). Je nach Bedarf erfolgt auBerdem eine anal-
getische, antiddematdose, antikonvulsive The-
rapie.

0 Eine einmalig negative PCR sollte bei begriinde-
tem klinischem Verdacht oder typischem Bild-
gebungsbefund nicht zwangsldufig zum Ab-
bruch der Therapie mit Aciclovir fiihren (PCR-
Sensitivitdt zwischen 95 und 100%).

Frage 545

@Nennen Sie die typischen Komplikationen
einer HSE.

0 Hirndruck durch Odeme, himorrhagisch
transformierte Nekrosen sowie bleibende
neuropsychologische Defizite.

ﬁ Bei Kindern werden ferner nicht selten Rezidive
beobachtet, deren Mechanismen allerdings un-
klar sind.

Frage 546

@ Wie behandeln Sie die CMV-Enzephalitis?

0 Man behandelt mit Ganciclovir 5 mg/kg KG
alle 12 Stunden i.v. iiber 14-21 Tage oder
mit Foscarnet 2 x tdglich 90 mg/kg KG iiber
2 -3 Wochen. Alternativ steht auch Cidofovir
5 mg/kg KGi. v. 1 x pro Woche in Kombination
mit Probenecid (2 g i. v. 3 Stunden vor sowie 2
und 8 Stunden nach der Infusion) zur Ver-

fiigung.

0 Bei CMV-Infektionen im Rahmen von AIDS ist
zur Rezidivprophylaxe eine (meistens) lebens-
lange Erhaltungstherapie ndétig, wobei dies
auch vom CD4+-Helferzellzahlstatus abhéingt.

Frage 547

@ Beschreiben Sie den typischen Verlauf der sel-
teneren Herpes-B-Virus-Enzephalitis.

0 Typisch ist hier ein fulminanter Start. Hiufig
zeigt sich zunichst eine aszendierende Myeli-
tis, die sich jedoch schnell zur Enzephalo-
myelitis ausdehnt.

0 Die Mortalitdt ist hoch, die Prognose schlecht.

Frage 548

@ Was ist das Mittel der ersten Wahl bei der Her-
pes-zoster-Infektion?

0 Aciclovir.

0 Verabreichung: oral 5 x 800 mg/d fiir 5 - 10 Tage.
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Frage 549

@Welches sind die ,Slow-Virus-Krankheiten“
des Zentralnervensystems?

0 Nachgewiesen ist die Slow-Virus-Pathogene-
se bei der subakuten sklerosierenden Pan-
enzephalitis (SSPE) und der progressiven Ru-
bella-Panenzephalitis (PRP).

0 Beide treten fast ausschliefSlich im Kindes- und
Jugendalter auf. Die Symptome bestehen in einer
zunehmenden Verhaltensstérung, Demenz und
Verfall der Personlichkeit. Die chronisch-progre-
diente Symptomatik fiihrt zum Tod, es besteht
keine Therapiemoglichkeit.

Frage 550

@ Beschreiben Sie das Erkrankungsbild der Friih-
sommer-Meningoenzephalitis (FSME).

0 Die Mehrzahl der Patienten zeigt einen zwei-
gipfligen Fieberverlauf. Nach einer Inkubati-
onszeit von 1-3 Wochen kommt es fiir ca. 1
Woche zu einem grippedhnlichen Krank-
heitsbild. Hiaufig folgt eine leichte Besserung,
woraufhin mit erneutem Fieber die ndchste
Krankheitsphase mit Meningitis, Enzephali-
tis oder Myelitis beginnt.

0 * Meningitis: in 50% der Flle
* Enzephalitis: in 40% der Fiille
e Myelitis: in 10% der Fille

Frage 551

@ Wie konnen Sie die Diagnose der FSME si-
chern?

0 Neben der Klinik wird der Nachweis von IgM
und IgG gegen das FSME-Virus im Blut die
Diagnose untermauern. Im Liquor sehen wir
eine Pleozytose sowie eine intrathekale Syn-
these von Ig der Klassen A, M und G.

0 Im Krankheitsverlauf lassen sich auch im Liquor
die Antikérper gegen das FSME-Virus nachwei-
sen.

Frage 552

@ Wie ist die Prognose bei der FMSE?

0 Die Prognose ist nach wie vor schlecht, die
Letalitdt betrdgt etwa 30%.

0 Im Jahr 2010 gab es in Deutschland 259 regis-
trierte Fdlle, 2011 ergab sich ein leichter Anstieg
mit 404 Fillen. Impfungen sind daher in ende-
mischen Gebieten sinnvoll (nach STIKO-Empfeh-
lung mit Encepur oder FSME-Immun).

Frage 553

@ Welche Diagnostik sichert eine tuberkuldse
Meningitis?

0 Selten konnen in der Ziehl-Neehlsen-Farbung
im Liquor die Mykobakterien direkt nach-
gewiesen werden. Der Liquor zeigt eine
meist gemischtzellige Pleozytose von typi-
scherweise 100 - 200 Zellen/pl, ein erhohtes
Laktat, eine deutlich erniedrigte Glukose
sowie ein stark erhohtes Eiweif3. Mit der (Li-
quor-)PCR kann die Diagnose gesichert wer-
den (ggf. wiederholt durchfiihren).

0 Typisch ist ferner eine intrathekale IgA-Synthese
im Reiber-Schema.

Frage 554

@ Wie sieht die Therapie bei tuberkul6ser Menin-
gitis aus?

0 Bereits bei begriindetem klinischem Ver-
dacht wird behandelt. Die ersten 3 Monate
wird eine Dreifachtherapie mit Isoniazid,
Rifampicin und Pyrazinamid durchgefiihrt.
Danach wird iiber 3-6 Monate eine Zwei-
fachtherapie mit Isoniazid und Rifampicin
angeschlossen.

O Zur Vermeidung einer Vaskulitis und Verklebung
der Pacchioni-Granulationen mit der Folge eines
Hydrozephalus wird begleitend Kortison gege-
ben. Zur Vermeidung einer Neuropathie unter
tuberkulostatischer Therapie (Isoniazid) wird
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