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P ist gewohnt, uber das
Treppenhaus in die Wohnung
im obersten Stockwerk zu
gelangen. Eines Tages uber-
holen alle anderen Menschen
P auf der Treppe. P muss sich
auf die Stufen zum Ausruhen
setzen, dann geht es erst ein-
mal wieder. Der Winterman-
tel ist schwerer geworden,
und die Einkaufstite mit den
gewohnten Artikeln sowieso.
Der einstmals kurze FuBweg
zum Markt um die Ecke wird
auf magische Weise immer
langer. Mit hochgelegten,
d.h. per Hand angehobenen
Beinen vor dem Fernseher
fuhit P sich wieder normal. Bis
eines Tages der Fernsehemp-
fang .gestort” ist: Manchmal
verdoppelt sich das Bild. Um
uberhaupt sehen zu konnen,
muss P den Kopf in den Na-
cken legen. Beim abendlichen
Zahneputzen sind Ps Pupillen
gar nicht mehr rund im Spie-
gel. Die Lider hangen.

Eines Morgens, nach aus-
reichend erholsamer Warte-
zeit, sitzt P der Hausarztin
gegeniber, mit seltsam ent-
spannten Gesichtszigen und
frischer Gesichtsfarbe, P geht
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Lambert-Eaton Mvasthenisches Syndrom (LEMS, LES)

Eine seltene Erkrankung -
oder selten erkannt?

Das Krankheitsbild, besonders am Anfang, passt auf
mehrere internistische und neurologische Erkrankun-
gen. Nur sehr selten wird das LEMS in die differenzialdi-
agnostischen Uberlegungen einbezogen: Vielen Arzten
ist nicht einmal der Name der neurologischen Erkran-
kung bekannt. Die Diagnose erfordert Spezialkenntnis-
se, ganz besonders im Hinblick auf die elektrophysio-
logische Testung (EMG). In der Regel wird LEMS in der
Neurophysiologie oder Neurologie einer Klinik festge-
stellt - und auch dort kommt es zu Fehldeutungen. Es
gibt Patientlnnen, die erst nach Jahren, teils Jahrzehn-
ten, korrekt diagnostiziert werden. 50-70% der Betrof-
fenen sind in der Zeit jedoch nicht mehr am Leben.

es im Moment gut, und es er-
fordert Mut, von den Schwie-
rigkeiten zu berichten. ,Ge-
hen Sie mal ein paar Schritte.
Nichts Auffalliges zu erken-
nen. Maja, der Handedruck ist
etwas schwach. Dricken Sie
noch einmal kraftig. Na sehen
Sie!" Die Ubliche korperliche
Untersuchung, und spater das
kleine und das grofie Bluthild,
geben keinen Hinweis auf eine
Erkrankung. ,Glauben Sie mir,

Sie sind gesund, intensivieren
Sie lhren Sport“. Der wvor-
sichtshalber noch hinzugezo-
gene Internist kann auch nur
Beruhigendes berichten. Der
Orthopade konnte sich die
Muskelschwache erklaren:
JTrainingsmangel! Physiothe-
rapie wird lhnen gut tun”. Die
spater hinzugezogene nieder-
gelassene Neurologin lasst
von ihrer angelernten Helferin
sogar elektrophysiologische
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Untersuchungen durchfah-
ren. ,Alles im Normbereich®.
Alles?

Statt einer Besserung tre-
ten Sprechstorungen, Schiuck-
beschwerden und Atemnot
auf. Bei den glanzenden Labo-
rergebnissen ist die Ursache
der Muskelschwache wahr-
scheinlich psychischer Natur -
oder simuliert P womoglich?
~NIr haben ja nun wirklich alles
versucht, die Kollegen haben
ja auch nichts gefunden®. P
erhalt ein Beruhigungsmittel,
das verstarkt allerdings seine
Muskelschwache...

Weshalb passt P nicht in
das diagnostische Erwar-
tungsmuster? Das LEMS ist
gekennzeichnet durch eine
belastungsabhangige Muskel-
schwache der sogenannten
quergestreiften Muskulatur.
Nach Ruhe und anschlieBend
maximaler Muskelanspannung
kann kurzfristig eine Kraftstei-
gerung erfolgen. Es findet
kein krankhafter Muskelabbau
statt.

Das Syndrom beginnt oft so
wie oben beschrieben: mit ei-
ner Schwache der Oberschen-
kelmuskulatur, Vegetative Sto-

rungen kdnnen hinzukommen.
In der generalisierten Form
des LEMS konnten folgende
Storungen gemeinsam (wenn
auch nicht immer gleichzeitig
und nicht immer gleichzeitig
schwer) auftreten: Schwache

der Bein-, Rumpf- und Arm- |

Muskulatur sowie der Atem-
muskulatur; verschiedene
Probleme im Augenbereich,
einschlieBlich  hangender”
Augenlider, Schluckbeschwer-
den, Sprechstérungen, Stuhl-
verstopfung, Erektionsschwie-
rigkeiten, eingeschrankte
SchweiBbildung und trockener
Mund. Die Eigenreflexe sind
oft abgeschwacht oder gar
nicht auslosbar.

Die Stérung entsteht an
der Uberleitungsstelle zwi-
schen Nerv und Muskel. Die
Nerven der gquergestreiften
Muskulatur entspringen dem
Wirbelkanal. Sie leiten den aus
dem Gehirn kommenden Im-
puls zur Muskelarbeit bis zur
Kontaktstelle zwischen Nerv
und Muskel (Endplatte) weiter.
Nerv und Muskel sind durch
einen kleinen Spalt von einan-
der getrennt. Zwischen ihnen
besteht also keine elektrisch

leitende Verbindung. Voraus-
setzung dafur, dass das Akt-
onspotential trotzdem auf der
Muskelseite ankommt und das
Zusammenziehen von Muskel-
fasern auslost, sind eine Reihe
physikalisch-biochemischer
Ablaufe. Ein Teil dieser ,Ma-
schinerie” ist die Freisetzung
des Botenstoffs Acetylcholin.
Dieser chemische Bote tragt
das elektrisch empfangene
Signal zum Muskel.
Acetylcholin wird am Ner-
venende synthetisiert und in
Blaschen gespeichert. Zur
Freisetzung benotigt Ace-
tylcholin den Calcium (Ca2)-
Fortsetzung nachste Seite

Kontakt:

s093673 @ stud.uni-
goettingen.de

Fax: (0551) 794257

Link:
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lambert-eaton
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Einstrom in das Nervenende.
Verantwortlich dafir sind
nach derzeitiger Erkenntnis
die (spannungsgesteuerten)
Calciumkanale vom Typ P/Q.
Sie werden durch den eintref-
fenden elektrischen Impuls
aktiviert. Kaliumkanale ent-
scheiden dariber, wie lange
das Signal iibertragen werden
kann.

LEMS ist eine Autoimmu-
nerkrankung (In seltenen Fal-
len tritt LEMS ohne nachweis-
bare Antikorper auf). Beim
LEMS reduzieren Antikorper
die Zahl der intakten Calci-
umkanale vom Typ P/Q am
Nervenende. Damit ist auch
die Menge des freigesetzten
Botenstoffs Acetylcholin ein-
geschrankt. Die Ubertragung
des Aktionspotenzials ist folg-
lich unzureichend. Auf diese
Weise entsteht beim LEMS
die Muskelschwache, LEMS
kommt vergesellschaftet mit
weiteren Autoimmunerkran-
kungen vor!

Die symptomatische Be-
handlung des LEMS zielt
darauf ab, die Ausschittung
des Botenstoffs Acetylcholin
durch Gabe eines Kaliumka-
nalblockers zu erhéhen. Da-
bei hat sich die Chemikalie
3,4-Diaminopyridin (3,4-DAP)
bewahrt. Es versteht sich von
selbst, dass Medikamente, die
zur Gruppe der Kalziumkanal
blocker (z.B. zur Behandlung
von Herzrhythmusstorungen)
gehdren, wenn immer mog-
lich, gemieden werden sollten
sowie alle anderen Arzneimit-
tel, die Auswirkung auf die Im-
pulsibertragung Nerv Muskel

haben konnen (u.a. Schiaf- vu.
Beruhigungsmittel, Antibiotika
und etliche mehr).

Die ursachliche Behand-
lung zielt darauf ab, die Im-
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munabwehr zu schwachen
wahlweise mit a) chemischen
Mitteln, b) speziellen Blutwa-
scheverfahren, c) Zufihren
von Immunglobulinen aus
Blutspenden. d) Eine rasche
gunstige Wirkung wird haufig
durch hochdosierte Gabe von
Kortikoiden erreicht, wahrend
der erwinschte Effekt der Im-
munsuppressiva sich in der
Regel erst nach Monaten ein-
stellt.

Bausteine der Diagnosefin-
dung: Diagnosebestatigend,
zusammen mit der hinweis-
gebenden korperlichen und
elektrophysiologischen Unter-
suchung, ist die Uber normal
liegende Konzentration jener
Antikorper im Serum, die sich
gegen die spannungsgesteu-
erten Calcium-Kanale vom Typ
P/Q richten.

MNach der Diagnosesiche-
rung muss intensiv nach er
nem unter Umstanden zugrun-
deliegenden Lungentumor
gesucht werden (CT, PET,
Tumormarker). Die geschil-
derten neurclogischen Sym-
ptome des LEMS gehen in
50=70% der Falle einem klein-
zelligen Lungentumor voraus.
Man spricht dann von einem
paraneoplastischen Verlauf
(=PLEMS). Weitere basartige
Tumoren kommen zusammen
mit LEMS vor, sind jedoch
seltener. In der Mehrzahl der
Félle wird der Tumor inner-
halb von zwei Jahren nach
Auftreten der neurologischen
Symptome entdeckt. Danach
wird das Risiko eines zugrun-
deliegenden Tumors immer
geringer.
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