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Auf der Suche nach den seltenen Ursachen

Aus dem Raritatenkabinett der

Polyneuropathien

Die phanomenologischen Auspragungen der Polyneuropathie
(PNP) sind trotz unterschiedlichster Atiologie begrenzt. Diabe-
tes mellitus Typ 2 und Alkoholabusus sind die beiden haufigs-
ten Ursachen einer Polyneuropathie in der Schweiz. Sind diese
Erkrankungen erst einmal ausgeschlossen, beginnt eine um-
fangreiche Suche. Anhand von sechs Fallbeispielen aus dem
New England Journal of Medicine zeigt dieser Artikel, wie bei
PNP mit wesentlich selteneren Ursachen die diagnostische
Abklarung verlief.

Was haben die sechs Krankheitsbilder POEMS Syndrom, Wer-
nicke Enzephalopathie, plotzliche Diplopie, nahrungsbe-
dingter Botulismus, Tollwut und systemische Vaskulitis bei einer
Hepatitis B gemeinsam? Antwort: Sie kénnen mit Symptomen einer
Polyneuropathie PNP beginnen, und sie sind alle insgesamt selten.

Die PNP werden nach dem zeitlichen Verlauf (akut/subakut/
chronisch), nach den betroffenen Systemen (motorisch/sensibel/
vegetativ) und nach der Verteilung der Symptome (symmetrisch/
asymmetrisch) unterschieden. Die Pathologie (axonal/demyelini-
sierend/ gemischt) spielt eine wichtige Rolle. PNP kénnen heredi-
tdr oder erworben sein. Die erworbenen PNP wiederum werden
in erregerassoziierte und immunvermittelte Neuropathien sowie
metabolische und toxische PNP untergliedert. Die klinische Dia-
gnose einer PNP beruht auf der Anamnese (und oft Familien-
anamnese!) des Patienten und dem neurologischen Befund. Die
héufigsten Ursachen (Diabetes mellitus, Alkoholmissbrauch, medi-
kamentds-toxisch, chronische Niereninsuffizienz, Vitaminmangel)
sollten immer abgeklért werden.

Buchstaben ,,Abarbeiten* fiihrt zur Diagnose

Besteht der Verdacht auf ein bestimmtes Syndrom, so kann es
hilfreich sein, einen Buchstaben nach dem anderen des Akro-
nyms abzukldren, empfehlen Christopher Smith et al. vom Ann
Arbor Medical Center an der Michigan Universitét in Philadelphia
anhand des aktuellen Fallbeispiels eines POEMS-Syndroms (Crow-
Fukase-Syndrom (1). POEMS steht fiir Polyneuropathie (P), Orga-
nomegalie (O), Endokrinopathie (E), M-Protein (monoklonale
Gammopathie) und Hautverdnderungen (S fiir skin changes). Hau-
fig finden sich auch die Erhéhung des VEGF (vascular endothelial
growth factor), ein Papillenddem und periphere Odeme, Aszites
und Thrombozytose. Die Inzidenz der PNP liegt beim osteosklero-
tischen Myelom bei 50%.

Zum Fall: Eine 45jahrige Frau stellte sich mit seit fiinf Monaten
zunehmender Schwiche beider Beine vor, die sich von distal nach
proximal entwickelte. Seit zwei Monaten konnte sie kaum mehr
gehen. Zehen und Fingerspitzen wurden taub, Fiisse und Kndchel
waren geschwollen. Die Patientin hatte deutlich Gewicht verloren,

a4

Dr. med. Ludwig Schelosky
MUnsterlingen

hustete ohne Sputum, hatte keine Atemnot oder Fieber. Sie litt seit
20 Jahren an einer Hypothyreose, Hypertonie und saisonalen Allergien.

Die Prisentation lenkte in diesem Fall den Verdacht rasch auf
eine PNP im Rahmen einer systemischen Erkrankung wie Neo-
plasma, chronischer Infektion oder einer Vaskulitis. Bei der kor-
perlichen Untersuchung fielen periphere Odeme und eine tastbar
vergrosserte Milz auf. Im neurologischen Befund waren die Mus-
keleigenreflexe abgeschwicht. Eine Serumproteinelektrophorese
zeigte eine IgA-Lambda-monoklonale Gammopathie. Der Plasma-
spiegel von VEGF (vascular endothelial growth factor) war deutlich
erhoht auf 2023 pg/ml (normal: 31-86 pg/ml). Im Abdomen-Ultra-
schall waren Leber und Milz vergrossert.

Am héufigsten tritt das POEMS-Syndrom im 5. und 6. Lebens-
jahrzehnt auf. Die Pravalenz des Syndroms ist nicht bekannt. Die
Diagnose der Krankheit kann auch dann gestellt werden, wenn
einzelne der genannten Symptome fehlen. Je frither die Diagnose
gestellt wird, desto besser kann die mit der Krankheit einherge-
hende Morbiditit verringert werden. Das POEMS-Syndrom wird
haufig mit einer chronisch-entziindlichen demyelinisierenden
Polyneuropathie (CIDP) verwechselt.

Die PNP ist distal symmetrisch, sensibel oder sensomotorisch
mit motorischer Betonung und ganz iiberwiegend demyelinisie-
rend. Die Ursache des POEMS-Syndroms ist unklar.

Die Patientin wurde mit Hochdosis-Steroid behandelt und
unterzog sich einer Knochenmarktransplantation. Die neurologi-
schen Symptome bildeten sich nahezu vollstindig zurtick.

Fazit: Eine PNP als paraneoplastisches Syndrom ist bei zahlrei-
chen malignen Erkrankungen maglich, kann diesen auch voran-
gehen bzw. zu ihrer Entdeckung fithren. Eine Neuropathie und
Splenomegalie plus die peripheren Odeme waren in diesem Fall-
beispiel wegweisend fiir einen systemischen Prozess. Die Abkla-
rung der Buchstaben POEMS brachte die Diagnose.

Kernfrage nach Alkoholkonsum immer stellen

Immer mehr adipose Patienten unterziehen sich einer bariatrischen
Operation, um rasch drastische Gewichtsverluste erzielen zu kon-
nen. Infolge der Operations-bedingten Malabsorption kann es zu
einem Vitamin- und Spurenelemente-Mangel kommen. Auch eine
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Fehlbesiedelung des Diinndarms ist moglich. Tritt bei diesen Pa-
tienten eine PNP auf, so ist der erste Gedanke an eine malnutritive
Ursache sicher richtig. Weiterdenken an eine Wernicke-Enzepha-
lopathie ist manchmal empfehlenswert, wie ein Fall aus dem Brig-
ham and Women’s Hospital der Harvard Medical School in Boston
aufzeigt (2).

Eine 31-jahrige bariatrisch operierte Frau berichtete, seit einer
Woche nicht mehr essen und trinken zu konnen. Begonnen hit-
ten die Beschwerden mit Ubelkeit, Erbrechen und abdominalen
Schmerzen. Die starke Raucherin beklagte zudem eine Taubheit
und Kribbelmissempfindungen an den Akren und einen neuarti-
gen Kopfschmerz. Bei der Untersuchung fiel eine Hepatomegalie
infolge einer Fettleber, eine Splenomegalie und Hypertonie auf. Die
Elektroneurographie zeigte eine distal symmetrische, lingenabhéan-
gige, tiberwiegend sensible axonale Polyneuropathie.

Primar erfolgte eine Notfall-Therapie mit Thiamin (Vitamin B1)
bei Verdacht auf eine Hypovitaminose. Unter der Vitamin-B-Gabe
kam es zu einer akuten Verschlechterung mit Rumpf- und Extre-
mitdtenataxie und Okulomotorikstérung. In der MRI des Kopfes
zeigte sich eine Signalintensitdt der Corpora mamillaria, wie sie
typisch fiir die Wernicke Enzephalopathie ist.

Die klassische Trias der Wernicke-Enzephalopathie besteht aus
qualitativer oder quantitativer Bewusstseinsstérung und Desorien-
tiertheit, Okulomotorikstérung und cerebelldrer Ataxie. Sie kann bei
Malnutrition (Morbus Crohn, chronische Gastritis, Alkoholkrank-
heit), aber auch nach lingeren Diiten, Anorexie, nach Hyperemesis
und bei Thyreotoxikose auftreten. Auch bei manchen Chemotherapeu-
tika, Nephropathien, unter Saluretika und Magnesiummangel ist das
Risiko erhoht. Eine Wernicke-Enzephalopathie kann in ein Korsakoff-
Syndrom mit Amnesie, Konfabulation und Apathie tibergehen. Beide
Zustande stellen einen Notfall dar, weil bleibende Schiden drohen.

Auf erneute Befragung rdumte die Patientin einen betréchtli-
chen Alkoholkonsum in den letzten Wochen ein. Medikamente und
Nahrungserginzungsmittel habe sie nicht mehr eingenommen.

Bei 50% der Alkoholkranken liegt ein Vitamin-B1-Mangel mit
der Gefahr der Wernicke-Enzephalopathie vor. Notfallmassnahme
bei Verdacht ist die sofortige Vitamin-B1-Gabe i.v. 3x50-100mg/d
p-o. Vorsicht: Eine Glukose-Infusion bei Alkoholikern mit unklarer
Bewusstseinsstérung kann bei einem latenten Thiamin-Mangel eine
Wernicke-Enzephalopathie oder ein Korsakow-Syndrom provozieren,
da die Verstoftwechslung der Glucose Thiamin als Koenzym benétigt.

Fazit: Patienten nach einer Magenoperation sollten taglich ihre
Substitution (Vitamin D, Calcium, Vitamin B12, Folsaure, Eisen,
Kupfer und Zink) zu sich nehmen. Tritt eine PNP auf, so wird oft
ein Mangelzustand dahinter stecken. Die Frage nach dem Alko-
holkonsum ist aber dennoch lohnend.

Bei Doppelbildern mehrgleisig denken
Eine plotzlich einsetzende Diplopie ist ein ernstes Symptom, das
rasch fachérztlich abgeklart werden sollte. Wenn es keine nahelie-
gende Ursache wie einen Unfall mit Kopfverletzung dafiir gibt oder
ein dekompensierter latenter Strabismus zugrunde liegt, sind hiu-
fige und seltene systemische Ursachen zu priifen.

Doppelbilder kénnen ein Symptom bei Ubermiidung, Intoxika-
tionen (Alkohol, Drogen, Medikamente, Botulismus), Thrombosen
und Hirnschlag sein. Bei jiingeren Patienten ist an Erkrankungen
wie Multiple Sklerose, Myasthenia gravis oder eine basale Menin-
gitis zu denken. Eine Mononeuropathie im Rahmen eines Diabetes
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Grunderkrankung und Assoziation mit PNP

Grunderkrankung | Typ der PNP Entscheidender Befund

POEMS Syndrom distal symmetrisch Polyneuropathie (P), Orga-
(osteosklerotisches | sensibel oder senso- nomegalie (0), Endokrino-
Myelom) motorisch mit motori- | pathie (E), M-Protein (mo-

scher Betonung, ganz
Uberwiegend demyeli-
nisierend

noklonales Plasmozytom)
und Hautverédnderungen
(S fur skin changes)
Signalintensitat der Corpo-
ra mamillaria im MRI

Wernicke-Trias mit
Stérung von Bewusst-
sein und Okulomoto-
rik, Ataxie

Distal symmetrische
sensomotorische meist
axonale PNP durch
nutritiven Mangel

Kraniale Neuropathie,

Wernicke-Ezephalo-
pathie

ANCA-assoziierte Serologie fur eine

Vaskulitis Mononeuritis multi- (ANCA)-assoziierte Vas-
plex, distal symmetri- | kulitis
sche meist axonale
PNP

Botulismus Parese der Okulomo- | Elektrophysiologie, betrifft

torik, Dysarthrie, zu- neuromuskulére Trans-

nehmende Paresen mission
und Ateminsuffizienz
Hepatitis B, Polyar- | asymmetrische, axo- | Serologie

nale sensible und mo-
torische PNP
Hydrophobie
sensomotorische und
autonome Polyneuro-
pathie

teriitis nodosa

Rabies PCR des Speichels oder

der Tranenflissigkeit

mellitus kann ebenfalls zu Doppelbildern fithren, der Nervus oku-
lomotorius ist pradestiniert fiir diese Erkrankung. Sind alle diese
Ursachen ausgeschlossen, sollte nach Geféasserkrankungen (Aneu-
rysma der Hirnbasisarterien, Vaskulitis) gesucht werden. Orbita-
und Hirntumoren sind sehr seltene Ursachen.

Ein 68 jahriger verheirateter Mann im Ruhestand kam zur Auf-
nahme in das Massachusetts General Hospital in Boston, da er
plétzlich doppelt sah und ihn zusitzlich Ubelkeit und Erbrechen,
leichte Kopfschmerzen und eine Unsicherheit beim Gehen beun-
ruhigten. Beim Aufknépfen des Hemdes zeigte sich eine Unge-
schicklichkeit der linken Hand. Im aktuellen MRI fanden sich keine
Hinweise auf mogliche Ursachen. Der Liquorbefund war bland.
Die weitere vaskuldre Abkldrung zeigte eine Erhohung des ANCA-
Wertes (antineutrophil cytoplasmic antibody). Die Diagnose einer
zerebralen Vaskulitis lieferte die Erklarung fiir die Doppelbilder.
Eine meningeale Beteiligung und auch der Befall des peripheren
Nervensystems sind bei der ANCA-assoziierten Vaskulitis haufig.
Typisch sind eine Mononeuritis multiplex, eine distale symmetri-
sche PNP oder kraniale Neuropathien. Ursache ist ein Befall der
Vasa nervorum mit Granulombildung.

In der Vorgeschichte war bei dem Patienten 21 Monate vor dem
akuten Ereignis eine Polyangiitis mit Rituximab und Prednison
behandelt worden.

Innerhalb der ndchsten Tage entwickelte der Patient weitere
neurologische Symptome und verstarb an Tag 16.

Fazit: Das Gehirn und das periphere Nervensystem konnen bei
einer ANCA-assoziierten Vaskulitis beteiligt sein. Auch ein blan-
des MRI kann eine Vaskulitis nicht sicher ausschliessen.
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Abb. 1: ,PNP konnen zu schweren intensivpflichtigen Krankheitsbildern
fithren“ (Quelle: Tag der offenen Tiir am Kantonsspital Miinsterlingen)

Es waren die griinen Bohnen

In der Notaufnahme des Universitétsspitals in Kalifornien stellte
sich ein 69 jahriger Mann vor, der seit dem Aufstehen am Morgen
nur undeutlich sprechen konnte. Zunehmende Schluckbeschwer-
den, ein verschwommenes Sehen und Gangunsicherheit kamen
dazu. Am Tag zuvor spiirte er beim Abendessen einen periumbili-
kalen Schmerz, geschlafen hatte er dann gut. Seit drei Jahren waren
eine Hypertonie und Hyperlipidimie bekannt, eine Behandlung
wurde abgelehnt, der Patient fiihlte sich gesund. Er rauchte seit 30
Jahren ein Packchen Zigaretten pro Tag und konsumierte gelegent-
lich Crack Kokain, aber keine i.v. Drogen.

Wegen der Raucheranamnese wurde zundchst an einen isch-
amischen Hirninfarkt gedacht. Dagegen sprachen die beidseitige
Symptomatik und die langsame Progression. Eine Riesenzellarte-
riitis und Erkrankungen des rheumatischen Formenkreises wur-
den ausgeschlossen. Der Drogenkonsum von Crack fithrte zu dem
Gedanken an eine toxische Ursache der Symptome: Sogenanntes
black-tar Heroin kann zu Botulismus fithren.

Die Dysphagie sprach fiir eine Beteiligung der Hirnnerven IX
und X. Die dysarthrische Sprache wies auf die Lasion der Hirn-
nerven VII, IX, X und XII hin. Diese Kombination wird beim Mil-
ler Fisher Syndrom, bei Botulismus oder der Myasthenia gravis
gefunden. Das Miller Fisher Syndrom ist eine demyelinisierende
Erkrankung der Hirnnerven und gilt als Variante des Guillain-
Barré-Syndroms, wiahrend Botulismus und Myasthenia gravis die
neuromuskulédre Transmission betreffen.

Die Dysphagie nahm zu. Am 2. stationiren Tag klagte der Pati-
ent iiber Dyspnoe. Die Dysarthrie bestand weiter. Die lateralen
Augenbewegungen waren beidseits eingeschriankt (N. VI bds.), das

Anzeichen und Symptome von Botulismus nach
Reihenfolge des Auftretens und Haufigkeit in %
Symptome %
Mundtrockenheit 93
Diplopie (Hirnnerven IlI, 1V, VI) 91
Weite lichtstarre Pupillen 44
Ptose 73
Fazialisparese (VII) 63
Dysphagie 96
Dysphonie 84
Zwerchfellparese 60
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rechte Oberlid wurde ptotisch (N. IIT). Es zeigte sich eine Schwi-
che, als der Patient aufgefordert wurde, die Wangen aufzublasen,
die Zunge herauszustrecken oder den Mund zu 6ffnen, um den
Rachenraum inspizieren zu kénnen (N. VII, N. XII und motori-
scher Anteil des N. V). Die Pupillenreaktion und der Visus blie-
ben normal, Nystagmus kam nicht hinzu, dafiir aber eine Schwiche
des M. trapezius (N. XI). Die Dyspnoe wurde als Hinweis auf eine
Zwerchfellbeteiligung gedeutet.

Als der Patient beatmungspflichtig wurde, erfolgte die Untersu-
chung auf Acetylcholinrezeptor-Antikérper und GQ1b, welche bei
Myasthenia gravis bzw. Miller Fisher Syndrom positiv werden. Dro-
genscreening und AIDS-Serologie waren negativ. MRI und MRA
schlossen einen Prozess in der hinteren Schéddelgrube aus. Schliess-
lich brachte die Untersuchung des Abendessens die Losung: Ursa-
che der Erkrankung waren die Botulismus-enthaltenden griinen
Bohnen. Der Patient erhielt Antitoxin gegen Botulinumtoxin Typ A
und erholte sich langsam, so dass er nach drei Monaten nicht mehr
beatmet werden musste und fiinf Monate spiter genesen war.

Fazit: In den USA werden jahrlich rund 35 Fille von Botulismus
bekannt, in der Schweiz ist mit ein bis zwei Fallen pro Jahr zu rech-
nen. Werden Sporen des Clostridium botulinum ingestiert, kon-
nen Obstipation, Erbrechen und abdominale Krampfe auftreten.
Das Toxin blockiert die Ausschiittung cholinerger Vesikel an der
neuromuskuldren Endplatte und an vegetativen Synapsen (des-
halb Sicca-Symptome). Seh- und Augenbewegungsstérungen pra-
gen die Anfangssymptome, eine zunehmende systemische Parese
und Ateminsuffizienz folgen. Die Fragen nach den Zutaten der
letzten Mahlzeit (rechtzeitige Asservation!) und nach Drogenkon-
sum wie Crack Heroin kénnen wegweisend sein.

Wie eine Hepatitis B zur PNP fiihren kann

Fieber und allgemeine Schwiche ldsst primér an eine Infektion den-
ken. Bei einem 65 jahrigen Mann fiel zusitzlich eine Schwiche beim
Kauen auf. Er hatte Probleme, sein Hemd zu knépfen, und gab eine
Schwiche im rechten Bein sowie Schmerzen in beiden Beinen an.
Die erste Frage, die sich die Mediziner im Boston am Brigham
and Women’s Hospital stellten, war die Unterscheidung zwischen
einer myopathischen oder neuropathischen Parese. Bei der neu-
rologischen Untersuchung zeigte sich eine asymmetrische, moto-
rische und sensible distal betonte Neuropathie in strumpf- und
handschuhformiger Verteilung, die Hande allerdings waren nicht
betroffen. Die fleckférmige Verteilung fithrte zur Diagnose einer
Mononeuropathia multiplex. Multiple radikuldre Neuropathien mit
sensorischem und motorischem Anteil sind charakteristisch fiir die
Borreliose (Lyme disease). Distal der Radices konnen multiple Ner-
ven durch eine lymphomatose Infiltration, bei hereditdren Neu-
ropathien, der diabetischen Neuropathie sowie bei Vaskulitiden,
Sarkoidose, anderen Infektionskrankheiten sowie einer tumorésen
Infiltration betroffen werden. Immer ist das klinische Bild das einer
Mononeuropathia multiplex.

Was hatte der Patient noch? Status post Bypass und Hernien-
operation - bland. Ein Hypothyreoidismus kann zur Neuropathie
fithren - bland. Eine Hepatitis B-Infektion kann eine Polyarteriitis
nodosa und damit eine PNP auslosen, das wurde ebenfalls gepriift:
Der ANCA-Titer war tatsachlich erhoht.

Die elektrophysiologische Untersuchung bestitigte eine asym-
metrische, axonal sensible und motorische PNP beider Beine und
des linken Armes. Durch eine Biopsie des N. peroneus superficia-
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lis rechts und des angrenzenden Muskels wurde die Diagnose einer
aktiven Vaskulitis mit ischdmischer Nervenschadigung und akuter
axonaler Degeneration verifiziert. Eine Polyarteritis nodosa, verur-
sacht durch die Hepatitis B-Infektion, erfordert eine immunosup-
pressive und antivirale Therapie, weil die Erkrankung sowohl durch
die Vermehrung der Viren als auch die zirkulierenden Immunkom-
plexe getriggert wird.

Fazit: In diesem Fall wurde durch eine griindliche kérperliche,
neurologische Untersuchung bei ,,allgemeinem Schwichezustand®
eine multiple Mononeuropathie diagnostiziert, wie sie bei Vaskuli-
tis auftreten kann. Diese Symptomatik schrankte das differenzialdi-
agnostische Spektrum so weit ein, dass die gleichzeitig bestehende
Hepatitis B ins Zentrum des Interesses riickte. Die Polyarteriitis
nodosa konnte mit gutem Erfolg behandelt werden, und auch die
PNP sprach gut an.

Angst vor Hirnschlag und Wasser

Hirnschlag, Tetanus, Diphtherie, Botulismus, Delirium, Drogenin-
toxikation, Tollwut? Diese breite Palette an Differenzialdiagnosen
arbeiteten die Kollegen am Massachusetts General Hospital ab, um
bei einem ihrer Patienten mit PNP endlich die Diagnose zu stellen.
Ein 63 jahriger Mann klagte iber Missempfindungen und Schwie-
rigkeiten beim Trinken. Auffallend war seine ausgepragte Angst. Bis
vier Tage zuvor war er gesund mit gutem Allgemeinzustand. Dann
traten Schmerzen am linken Ellbogen auf, die er mit Ibuprofen
behandelte. Am zweiten Tag betrafen die Schmerzen auch den rech-
ten Ellbogen. Appetitlosigkeit stellte sich ein. Der Mann fand die
Worte nicht mehr richtig und wurde lichtempfindlich. Beim Trin-
ken wiirgte er und konnte das Wasser nicht schlucken. Er vermied
zu duschen, zu sprechen, berichtete tiber Juckreiz im Nacken. In
Sorge vor einem Hirnschlag begab er sich schliesslich in die Not-
aufnahme.

In der Fremdanamnese mit der Ehefrau wurde von einem
Zeckenstich sechs Monate zuvor berichtet, der mit Doxycyclin
behandelt worden war. Vor zwei Wochen sei eine Rétung (Rush)
tiber der linken Schulter ohne weitere Auffalligkeiten bemerkt
worden. Gegen die Hypertonie nahm der Mann Chlorothiazin,
ausserdem wurde er mit Acetylsalizylsiure behandelt. Es gab
keine Anamnese von Allergien, Auslandsreisen, Tierbissen. Aller-
dings habe die Ehefrau Fledermduse in der Umgebung des Hau-
ses und vor zwei oder drei Monaten auch einmal im Schlafzimmer
bemerkt.

Bei der Aufnahmeuntersuchung zeigten sich leichtes Fieber,
ein normaler Blutdruck, aber eine Tachykardie und eine dngstli-
che Hyperventilation. Erste cCT-, Labor- und weitere Testergeb-
nisse waren normal. Das Angebot von Fliissigkeit erzeugte sofort
einen Wiirgreflex. Folgende Uberlegungen leiteten die Kollegen in
der weiteren Abklarung: Das klinische Bild konnte zu Tetanus pas-
sen, aber der Patient war geimpft und sein Mentalstatus war nicht
typisch. Diphterie fithrt zu Hirnnervenbeteiligung und peripherer,
demyelinisierender Polyneuropathie. Botulismus beginnt hiufig an
den Augenmuskeln (Diplopie) oder bulbar (Dysphagie), das Sen-
sorium ist nicht betroffen. Alkoholentzug zeigt Zittern am ganzen
Korper, Unruhe, Delirium und visuelle oder auditorische Halluzi-
nationen. Ein Delirium beginnt meist 6-8 Stunden nach dem letz-
ten Alkoholkonsum. Der Patient hatte aber keinen Alkoholabusus
in der Anamnese. Auf Lorazepam sprachen seine Symptome nicht
an. Auch andere Medikamente wie z.B. Phenythoin, das auch ein-
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mal dhnliche Symptome auslosen konnte, hatte der Patient nicht
genommen.

Schliesslich blieb die Tollwut als Ursache der Erkrankung. In
den USA sind Fledermausbisse die hiufigsten Ubertriger noch vor
Hundebissen. Zwei Formen werden unterschieden: Enzephalitisch
und paralytisch. Funf Stadien prigen den Ablauf: Inkubationszeit,
Prodromalstadium, akut neurologisches Stadium, Koma, Tod. Die
Hydrophobie ist so ausgeprégt, dass Spasmen der Schluckmusku-
latur auftreten konnen. Der Nachweis von Rabies erfolgt in einer
Hautbiopsie oder durch eine PCR des Speichels oder der Tranen-
flissigkeit.

Als Erstmassnahme wurde Lorazepam und i.v. Fliissigkeit gege-
ben, der Patient wurde gegen die Angst leicht sediert. Der neu-
rologische Befund war bis auf eine Ptose des rechten Auges und
die auffallende Hydrophobie unauffillig. Erst im weiteren Verlauf
zeigte sich eine sensomotorische Polyneuropathie mit distal beton-
ten Pardsthesien. Der Patient sprach nicht weiter auf Lorazepam an,
die Angst nahm wieder zu, es wurde Haloperidol eingesetzt. Trotz-
dem kam es zu einer zunehmenden Agitiertheit und Zyanose. Eine
hypertensive Krise und supraventrikuldre Tachykardie sowie Lun-
genstauung und Lungenddem fithrten zur Verlegung auf die Kar-
diologie. Die Beteiligung des vegetativen Nervensystems, wie bei
diesem Patienten vorliegend, ist oft nur unbefriedigend oder gar
nicht zu behandeln. Der Patient wurde intubiert und sediert. Trotz
intensiver Betreuung nach dem Milwaukee Protokoll verstarb er am
30. Tag (7).

Eine vorbeugende Impfung gegen Tollwut wird in der Schweiz
fir Risikopopulationen empfohlen. Bei Reisen in von Tollwut
betroffene Gebiete wird die Impfung empfohlen, vor Kontakten mit
streunenden Hunden und Katzen wird gewarnt.

Fazit: Es gibt weltweit noch zahlreiche Tollwutfélle. In der Schweiz
gilt die Tollwut seit 16 Jahren als ausgerottet. Gefiirchtet wird aber
ein Import durch Tiere aus umliegenden Landern. In Westeuropa
kam es in den letzten Jahren zu mehreren Todesfillen bei Men-
schen, die sich bei Reisen in Risikogebiete (Asien, Afrika) ange-
steckt hatten. In Spanien, Frankreich und Deutschland gab es
2014 je einen Tollwutfall beim Menschen.
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