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Fallbeschreibung

Ein 66-Jahriger von dem bekannt ist, dass er
an arterieller Hypertonie, Hypercholesterin-
amie und Pradiabetes leidet, kommt in die
Notfallabteilung wegen driickender, interska-
puldrer Thoraxschmerzen, die plétzlich in
Ruhe aufgetreten sind und mit leichten Gang-
storungen und Krdmpfen in beiden Beinen
einhergehen.

Der Patient berichtet von einer Virusinfek-
tion der oberen Atemwege zwei Wochen
zuvor. Einen Monat zuvor hat er eine FSME-
Impfung sowie eine Auffrischung der Diph-
therie-Tetanus-Pertussis-Impfung  erhalten,
fiinf Monate zuvor die zweite Dosis des Pfi-
zer-Impfstoffs gegen das Coronavirus Typ 2,
das das schwere akute Atemwegsyndrom her-
vorruft (SARS-CoV2).

Die kardiopulmonale klinische Untersu-
chung sowie eine erste neurologische Unter-
suchung ergeben keinen Hinweis.

Frage 1

Welche paraklinische Untersuchung ist in
dieser Phase am wenigsten sinnvoll?

a) Elektrokardiogramm (EKG)
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b) Messung der Troponine

¢) CT-Angiografie des Thorax

d) Lumbalpunktion

e) Messung der D-Dimere

Bei plotzlichem Auftreten interskapulédrer
Schmerzen gilt es zundchst, kardiovaskuldre
Ursachen auszuschliessen, insbesondere Aor-
tendissektion, akutes Koronarsyndrom oder
Lungenembolie. Ein EKG, die Bestimmung
der Herzenzyme und D-Dimere sowie eine
Thorax-CT konnen in Betracht gezogen wer-
den. Die Lumbalpunktion hingegen ist in die-
ser Phase keine vorrangige Untersuchung.

Das EKG ist unauffillig und die Herzen-
zyme liegen unterhalb des Grenzwerts. Mit-
tels Thorax-CT koénnen Aortendissektion
und Lungenembolie ausgeschlossen werden.
Nachdem die Diagnose «unspezifische mus-
kuloskelettale Schmerzen» gestellt wird, wird
der Patient nach 15-stiindiger Uberwachung
nach Hause entlassen.

Am nichsten Tag sucht er erneut die Abtei-
lung auf, da sich die Gangstorungen ver-
schlechterten und er eine tiberwiegend proxi-
male Schwiche der unteren Extremititen, ein
Gefiihl des Nachgebens der Knie und Schwie-

rigkeiten bei der Koordinierung der unteren
Extremititen verspiirt. Er beschreibt zudem
Pardsthesien im rechten Oberschenkel und
ein Gefiithl von Muskelkrampfen in der lin-
ken Leiste. Er berichtet von Harnverhalt, Ver-
stopfung
bestehenden erektilen Dysfunktion.

sowie einer seit drei Tagen

Der neurologische Befund zeigt eine beid-
seitige Stérung der Berithrungs-, Tempera-
tur- und Schmerzempfindung von Th11 bis
zu den Knien mit einem Kraftgrad von M4
am linken Musculus iliopsoas, die Dehnre-
flexe sind normal. Eine akute Harnretention
von 2500 ml wird drainiert. Der Sphinkterto-

nus ist intakt.

Frage 2

Welche Diagnose vermuten Sie in dieser
Phase?

a) Polyneuropathie toxischen Ursprungs

b) Vaskuldres Ereignis, das sich auf das
Riickenmark auswirkt

¢) Riickenmarksentziindung oder -kompres-
sion

d) Amyotrophe Lateralsklerose

e) Guillain-Barré-Syndrom
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Das Auftreten der Symptome tiber mehrere
Tage hinweg spricht weder fiir eine akute
Riickenmarksischdmie noch fiir eine toxisch
bedingte Polyneuropathie, besonders ange-
sichts der damit verbundenen Sphinkter- und
Sensibilitatsstorungen.

Die Beeintrichtigung von Sphinkterfunk-
tion, Propriozeption und Temperatur-,
Schmerz- und Beriihrungsempfindung lisst
auf eine ausgedehnte Riickenmarksschidi-
gung schliessen, wobei einige Aspekte fiir
eine Schiadigung des Conus medullaris spre-
chen [1, 2], insbesondere die proximale Par-
ese und die Sphinkterstorungen. Daher sollte
vorrangig nach einer Riickenmarkskompres-
sion oder einer entziindlichen Riickenmarks-
schidigung gesucht werden.

Die amyotrophe Lateralsklerose ist eine
neurodegenerative Schidigung der Motoneu-
ronen, die sich durch eine sehr langsam fort-
schreitende,  ausschliesslich ~ motorische
Beeintrachtigung und Spastik dussert, was bei
unserem Patienten nicht der Fall ist.

Das Guillain-Barré-Syndrom ist eine ent-
ziindliche, demyelinisierende Erkrankung
der peripheren Nerven mit meist symmetri-
scher, beidseitiger und aufsteigender Schidi-
gung. Angesichts des klinischen Bilds unseres
Patienten mit frithzeitig auftretenden Sphink-
terstorungen ist diese Diagnose weniger
wahrscheinlich, sie muss angesichts der sen-
siblen und motorischen Beeintrichtigung
und der Moglichkeit atypischer Manifestatio-
nen allerdings dennoch ausgeschlossen wer-
den.

Tabelle 1 gibt einen Uberblick iiber die Dif-
ferentialdiagnosen.

Die erneute Auswertung der Thorax-CT
ergibt keine Riickenmarkskompression und
keine Wirbelanomalie.

Innert 24 Stunden schreitet das taktile,
thermozeptive und nozizeptive Defizit auf-
steigend und absteigend fort, erfasst die
gesamten unteren Extremititen und steigt bis
zu Th4 rechts und L1 links auf, mit proprio-
zeptiver Beeintrichtigung und beidseitiger
Ataxie der unteren Extremititen. Die
M4-Parese des Musculus iliopsoas wird beid-
seitig. Die Dehnreflexe sind an den oberen
Extremititen normal und an den unteren
Extremititen normal bis vermindert. Der
anale und der bulboanale Tonus sind links
vermindert, der Kremasterreflex fehlt auf bei-
den Seiten.

Frage 3

Welche Untersuchung ist in dieser Phase am
sinnvollsten?

a) Magnetresonanztomografie (MRT) von
Gehirn und Riickenmark
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b) Untersuchung auf Syphilis

¢) Elektroneuromyografie (ENMG)

d) CT-Scan des Gehirns

e) Elektroenzephalogramm (EEG)

Es ist angezeigt, eine kompressionsbedingte
Myelopathie auszuschliessen und mittels
MRT von Gehirn und Riickenmark nach
einer entziindlichen Schiadigung des Riicken-
marks zu suchen. Um allfillige Anzeichen
einer Entziindung zu erkennen, ist auch eine
Lumbalpunktion indiziert.

Spatsyphilis kann zu Tabes dorsalis und
Parese fithren, das klinische Bild deutet in
diesem Fall indes nicht darauf hin. ENMG,
EEG und die Computertomografie des
Gebhirns liefern in dieser Situation keine rele-
vanten Informationen.

Die MRT von Gehirn und Riickenmark
zeigt gestaffelte, knotige T2-gewichtete
Signalanhebungen im Riickenmark, die auf
eine demyelinisierende Schiadigung hindeu-
ten, sowie multifokale, punktformige T2-
Signalanhebungen in der tiefen weissen
Hirnsubstanz. Die Anzeichen sind unspezi-
fisch und sparen die periventrikuliren Regio-
nen und die Fossa cranii posterior aus. Eine
auf den Conus medullaris fokussierte Ergin-
zung zeigt eine diskrete T2-Signalanhebung
des Conus medullaris und der zentralen
Region des unteren thorakalen Riickenmarks
ohne signifikante Kontrastmittelaufnahme.

Die Lumbalpunktion zeigt einen klaren
Liquor mit einem Erdffnungsdruck von 16
cmH,0, die Zahl der Leukozyten betragt 2/
mm?® (mononukleir), die Konzentration von
Glukose 3,5 mmol/l, jene von Laktat 1,7
mmol/l und jene der Proteine 343 mg/l. Viren
werden ebenso wenig nachgewiesen wie oli-
goklonale Banden im Liquor.

Frage 4

Welche weitere Untersuchung ist am wenigs-
ten angezeigt, um die Diagnose zu prazisie-
ren?

a) Orbita-MRT

b) Visuell evozierte Potenziale

¢) Serologische Untersuchungen auf Borre-
liose

d) Messung der Antikorper gegen Aquapo-
rin-4 (AQP4) und der Antikorper gegen das
Myelin-Oligodendrozyten-Glykoprotein
(MOG)

e) EEG

Die 4atiologische und diagnostische Abkli-
rung einer entziindlichen Knochenmark-
schidigung umfasst Untersuchungen auf
Infektionen (Humanes Immundefizienz-
Virus [HIV], Borreliose, Syphilis) und auto-
inflammatorische Erkrankungen, die Mes-
sung des Vitamin-B,,-Spiegels sowie eine

Thorax-Abdomen-CT zum Nachweis einer
allfilligen paraneoplastischen Ursache.

Ausserdem sollte nach neuroentziindli-
chen Autoimmunerkrankungen wie der Mye-
lin-Oligodendrozyten-Glykoprotein-Anti-
korper-assoziierten Erkrankung (MOGAD)
und einer Neuromyelitis-optica-Spektrum-
Erkrankung (NMOSD) gesucht werden,
indem IgG-Antikérper gegen das MOG und
gegen AQP4 bestimmt werden. Diese Erkran-
kungen sind typischerweise mit einer Opti-
kusneuritis verbunden, nach der entweder
durch eine neuroophthalmologische Unter-
suchung mit Priifung der Papillen auf Atro-
phie mittels Fundoskopie, durch eine Orbita-
MRT, durch evozierte Potenziale oder durch
eine optische Kohirenztomografie (OCT)
mit Analyse der Schichtdicke der retinalen
Nervenfasern gesucht werden sollte.

Die Ergebnisse der Untersuchungen auf
Infektionen und Autoimmunitit, der Mes-
sung der IgG-Antikorper gegen MOG und
AQP4 sowie der visuell evozierten Potenziale
und der Orbita-MRT liegen im Normbereich.

Frage 5

Wie lautet Thre Diagnose?

a) Multiple Sklerose

b) Guillain-Barré-Syndrom

¢) NMOSD

d) Postvirale Myelitis

e) Transverse Myelitis

Multiple Sklerose ist eine demyelinisierende
Autoimmunerkrankung der weissen Sub-
stanz, die sich in der Regel in Schiiben mit
sensiblen, motorischen, oder
sphinkterischen Defiziten dussert, die mono-
oder polysymptomatisch sein konnen. Die
Diagnose beruht auf dem klinischen Bild und
dem Vorhandensein im MRT-Bild von Lisio-

visuellen

nen unterschiedlichen Alters und unter-
schiedlicher Lokalisation und wird durch das
Vorhandensein oligoklonaler Banden im
Lumbalpunktat gestiitzt, was bei unserem
Patienten nicht zutrifft.

Das Vorhandensein demyelinisierender
Riickenmarkldsionen im MRT-Bild und das
Fehlen einer zytoalbuminidren Dissoziation
im Lumbalpunktat sprechen nicht fiir ein
Guillain-Barré-Syndrom.

NMOSD und MOGAD sind neuroent-
ziindliche Erkrankungen, die zu Bereichen
immunvermittelter Demyelinisierung in der
weissen und grauen Substanz fithren und sich
in einem oder mehreren akuten Schiiben 4us-
sern. Eine NMOSD ist mit Antikérpern
gegen AQP4 assoziiert und manifestiert sich
durch (typischerweise  transverse)
Riickenmarksschidigung und eine Optikus-
neuritis. MOGAD ist mit Anti-MOG-Anti-

eine
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korpern assoziiert und dussert sich ebenfalls
durch Riickenmarksschadigung und Opti-
kusneuritis, wobei zusitzlich eine akute dis-
seminierte Enzephalomyelitis (ADEM) auf-
treten kann [10, 11]. Diese Diagnosen wer-
den in unserem Fall aufgrund der laut MRT
und evozierten Potenzialen fehlenden Schi-
digung des Sehnervs und des Fehlens der
genannten Autoantikérper nicht weiter ver-
folgt.

Die akute transverse Myelitis ist eine ent-
ziindliche Schidigung der weissen und
grauen Substanz in einem oder mehreren
zusammenhdngenden  Segmenten  des
Riickenmarks, die zu sensiblen, motorischen
und autonomen Stoérungen fithrt, deren
Lokalisation vom Niveau der Lision abhéingt.
In manchen Fillen handelt es sich um eine
Reaktion nach Infektionen oder Impfungen
oder um eine Manifestation bestimmter auto-
inflammatorischer ~ oder  autoimmuner
Erkrankungen wie der erwahnten NMOSD,
MOGAD und ADEM. Die Lision unseres
Patienten ist multifokal, und obwohl das kli-
nische Bild darauf hindeutet, erfiillt keine der
Lisionen die Kriterien der transversen Myeli-
tis.

Als Diagnose stellen wir eine multifokale
Myelitis fest, die wohl auf die Virusinfektion
der oberen Atemwege zuriickzufiihren ist.

Der Patient erhilt finf Tage lang hochdo-
sierte Kortikosteroide, wodurch sich die Par-
ese der unteren Extremititen und die Ataxie
glnstig entwickeln und der Patient wieder
gehen kann. Ausserdem stellen sich allmah-
lich wieder die Moglichkeit einer reflektori-
schen Erektion und die Darmpassage ein.
Der Blasenkatheter wird entfernt und der
Patient lernt, sich selbst zu katheterisieren.
Sechs Monate spéter geht der Patient nach
einer Rehabilitation ohne Einschrinkung,
zeigt jedoch weiterhin eine thermische Hypo-
sensibilitit der Beine und Oberschenkel und
leidet an neurogenen Schmerzen in den unte-
ren Extremititen. Er hat die Fahigkeit zur
spontanen Diurese wiedergewonnen. Eine
Kontroll-MRT von Gehirn und Riickenmark
zeigt multifokale,
punktformige T2-gewichtete Signalanhebun-
gen in der tiefen weissen Hirnsubstanz sowie
eine allgemeine Abnahme der gestaffelten,
T2- Signalanhebungen im Riickenmark ohne
damit verbundene Kontrastmittelaufnahme.

weiterhin  bestehende

Diskussion

Im Mittelpunkt dieser klinischen Vignette
steht eine ungewdhnliche Ursache von Tho-
raxschmerzen, die in der ersten Phase der
Untersuchungen nicht erkannt wurde, nim-

Tabelle 1: Vergleich der Differentialdiagnosen (nicht vollstandig)

lich Schmerzen neurologischen Ursprungs.
Es kann sich um radikuldre Schmerzen han-
deln, wie bei einer thorakalen Giirtelrose vor
dem Auftreten von Hautldsionen, oder um
Schmerzen medulliren Ursprungs, was bei
unserem Patienten in Betracht gezogen wird,
nachdem die kardiovaskuliren Diagnosen
angesichts der Entwicklung fokaler neurolo-
gischer Defizite ausgeschlossen wurden.

Bei Verdacht auf eine Riickenmarksschédi-
gung gilt es zunichst die Moglichkeit einer
kompressiven Ursache abzukliren, mittels
MRT von Gehirn und Riickenmark die Loka-
lisation und den zeitlichen Verlauf der Lisio-
nen zu bestimmen und im Lumbalpunktat
nach Anzeichen einer Entziindung zu
suchen. Sobald eine entziindlich bedingte
Myelitis diagnostiziert wurde - unabhingig
davon, ob es sich um eine multifokale oder
transversale Myelitis handelt -, umfasst die
atiologische Abklarung Untersuchungen auf
Infektionen (insbesondere HIV, Syphilis und
Borreliose, die fiir das Bannwarth-Syndrom
verantwortlich sein kann) sowie des Vitamin-
Haushalts. Zudem sollte auf Antikorper
gegen MOG und AQP4 getestet und eine auf
den Sehnerv ausgerichtete Untersuchung
(visuell evozierte Potenziale und auf den Seh-
nerv zentrierte MRT) durchgefithrt werden,

Differenzialdiagnose

Ursache (nicht vollstandig)

Frist des Auftretens der Symptome

Médgliche klinische Manifestationen

Polyneuropathie toxischen
Ursprungs [3]

Alkohol
Chemotherapie
Medikamente
Schwermetalle

Tage bis Jahre

Sensible und motorische Stérung
Gliederschmerz

Vaskulares Ereignis, das sich auf das
Riickenmark auswirkt

Embolie

Erkrankung der Aorta
Vaskulitis
Postoperativ

Sekunden bis Stunden

Ruckenschmerzen (72%) [4]
Arteria-spinalis-anterior-Syndrom
Arteria-spinalis-posterior-Syndrom

Riickenmarkskompression

Neoplasie
Abszess, Infektion
Hamatom

Wochen bis Monate

Abhangig vom Niveau der Schadigung
Cauda-equina-Syndrom
Conus-medullaris-Syndrom

Riickenmarksentziindung

Demyelinisierende Immunerkrankungen
Granulomatose

Tage

Idem wie oben
Transverse Myelitis

Amyotrophe Lateralsklerose

Sporadisch
Familiar (5%)

Monate bis Jahre

Motorische oder bulbére Beeintrach-
tigung

Spastik

Sensible Beeintréchtigung (30%) [5]

Guillain-Barré-Syndrom

Postviral
Postvakzinal

Tage bis Wochen
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Motorische Beeintrachtigung
Sensible Beeintrachtigung (80%)
Beeintrachtigung der Hirnnerven oder
bulbér (50%) [6]

Areflexie (90%) [6]

Dysautonomie (38-70%) [7, 8]
Riicken- oder Gliederschmerzen
(61,8%) [9]
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um allfillige Differentialdiagnosen wie
NMOSD und MOGAD nachzuweisen.

Die Behandlung der akuten postviralen
Myelitis beruht auf der Verabreichung hoch-
dosierter Glukokortikoide [12]. Es ist anzu-
merken, dass dies auch die Erstlinienbehand-
lung von transverser Myelitis und neuroent-
ziindlichen Erkrankungen wie NMOSD und
MOGAD in der Akutphase ist. In zweiter
Linie kann eine Plasmapherese angezeigt
sein.

Antworten:
Frage 1: d. Frage 2: c. Frage 3: a. Frage 4: e.
Frage 5: d.
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