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FALLBERICHT

FALLBERICHT

Anamnese

Sechzigjähriger Mann. Seit  6 Jahren
zunehmende Schwäche der Beine,
zunächst asymmetrisch. In der Folge
mehrfach Stürze vom Rad, Unge-
schicklichkeit der Hände, Räusper-
zwang und diskrete Schluckstörung.

Die  Familienanamnese  bezüglich
neurologischer Erkrankungen bland.

Neurologischer Status

• Nasale Aussprache mit hyper-
hypotoner pseudobulbärer Dys-
arthrie

• Diskrete Dysphagie für Flüssig-
keiten

• Masseter-Reflex gesteigert
• Breitbeinig-unsicheres Gangbild

mit rechtsbetontem Extremitäten-
hypertonus, seitengleich gesteiger-
te Muskeleigenreflexe und positi-
ve Pyramidenzeichen (Spontan-
Babinski bds.)

• Störung der Feinmotilität der
Hände mit Dysdiadochokinese

• Sensibilität in allen Qualitäten
unauffällig

• Affektinkontinenz mit imperati-
vem Weinen/Lachen

• Tendenzielle Zunahme der Arti-
kulations- und Schluckstörung
nun auch für feste Nahrung

• Beginnende Spitzfußstellung
• Positiver Palmo-Mental-Reflex

links und fehlende Bauchhaut-
reflexe

Erhobene Befunde

Labor: Unauffällig, HIV-negativ

MRT: Ganz diskrete periventrikuläre
Glianarben an den Vorder- und Hin-
terhörnern, im Hippokampus und in
den Stammganglien, welche als vas-
kuläre Läsionen gedeutet wurden
(Abb. 1)

NLG, EMG, VEP: Unauffällig
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HMPAO Spect Tc-99m: Minderper-
fusion links frontobasal und temporal
linksbetont

Kortikale Magnetstimulation: Zentrale
Latenzen und zentralmotorische
Leitzeiten für die unteren Extremitäten
linksbetont verlängert

Liquor: Unauffälliges Sediment und
Chemie, negative Virologie und Bak-
teriologie, Fehlen oligoklonaler Ban-
den; unspezifische autochtone IgG-
Produktion.

Diagnose

Chronisch-progressive spinobulbäre
Spastik

Verlauf

Insgesamte Laufzeit 11 Jahre. Weiter-
hin kein Hinweis auf Einschluß des
2. Motorneurons, keine Störung der
Augenfolgebewegungen. Symptoma-
tische Therapiemaßnahmen wurden
eingeleitet, welche eine geringfügige
Besserung der Beweglichkeit erbrach-
ten.

Abbildung1: MRT 1.5T MRT (Symphony, Siemens). TIRM-Bilder  (T2-Wich-
tung mit Absättigung des Liquor) in axialer Ebene. A: Degeneration im Be-
reich der Medulla oblongata mit beginnender Atrophie. B: Degeneration  im
Brückenfuß. C: Diskrete bilaterale Marklagerdefekte periventrikulär im Bereich
der Hinterhörner. D: Diskrete bilaterale Marklagerdefekte periventrikulär.
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CHRONISCH-PROGRESSIVE
SPINOBULBÄRE SPASTIK (SBS),
AUCH „PRIMÄRE LATERALSKLE-
ROSE“ – DEFINITION UND
LITERATURDISKUSSION [1–3]

Erkrankungsbeginn meist um das 50.
Lebensjahr; betroffen sind beide Ge-
schlechter.

Klinik

Frühsymptome: Spastik im Bein,
Feinmotorikstörung der Hand, initial
oft asymmetrisch. Im weiteren Ver-
lauf spastische Paraparese, Dysarthrie
vom spastischen Typ mit verlangsam-
tem Sprechduktus, Dysphagie.

Nach Monaten bis Jahren beinbeton-
te Tetraspastik und wechselnd ausge-
prägte Zeichen einer kortikobulbären
Degeneration. Störungen der Augen-
folgebewegungen und der Mimik.
Massive Dysarthrie und Dysphagie.

Imperatives Lachen und Weinen als
Zeichen geminderter frontaler Funktion.

Verläufe bis zu 25 Jahren wurden doku-
mentiert, bevor die Betroffenen an
interkurrenten Erkrankungen (Pneumo-
nie) oder Altersleiden (Infarkt) verster-
ben; auch Suizid wurde beschrieben.

DIAGNOSE, ÄTIOLOGIE UND
DIFFERENTIALDIAGNOSE [1–10]

Diagnose

Zur Diagnosestellung  führen  Klinik,
Schädel-MRT mit Marklageratrophie
im motorischen und prämotorischen
Kortex bei eventueller Hervorhebung
der  Pyramidenbahnen durch Signal-
anhebung sowie die kortikale Magnet-
stimulation mit Verlängerung der zen-

tralen motorischen Latenzzeit. Die
endgültige Diagnose wird neuropatho-
logisch gesichert [3]. Beschrieben
sind: einfache Degeneration der kor-
tikobulbären und lateralen kortiko-
spinalen Trakte; Abblassungen der ab-
steigenden Fasern im Brückenfuß, im
Fasciculus gracilis, cuneatus und im
vestibulospinalen Trakt im Markschei-
denpräparat; Verlust großer Pyramiden-
zellen der Rindenschichten V und VI
präzentral mit reaktiver Astrogliose;
fallweise auch Nervenzellverlust und
Astrogliose in Thalamus und Putamen.

Ätiologie

Die Ätiologie ist unbekannt. Bei
manchen Betroffenen besteht eine
familiäre Vorbelastung mit anderen
neurodegenerativen Erkrankungen.
Ein Zusammenhang mit der afrika-
nischen Erkrankung „Konzo“ [4–6]
könnte bestehen, ebenso eine gene-
tische Disposition (bei familiär
gehäuftem Auftreten) oder exogene
toxische Faktoren [3, 7–9].

Differentialdiagnosen

Motor Neuron Disease – amyotrophe
Lateralsklerose: Durch Beteiligung des
2. Motorneurons asymmetrische Pare-
sen, Atrophien und Faszikulationen
der Extremitätenmuskeln, Fibrillieren
der Zunge. Früheres Versterben als bei
SBS, wahrscheinlich daher kein Auf-
treten von Augenmuskellähmungen,
außer bei Langzeitbeatmeten [2, 3, 10].

Chronisch-progrediente Encephalo-
myelitis disseminata: Im MRT typi-
sche Entmarkungsherde im Markla-
ger, pathologischer VEP-Befund mit
verlängerter P100-Latenz, oligoklo-
nale Banden im Liquor. Beteiligung
aller neurologischen Systeme möglich,
dadurch wechselnde motorische,
sensible und sensorische Sympto-
matik; z. B. oft Sehstörungen wegen
Retrobulbärneuritis als Frühbefund.

Spastische Spinalparalyse: Erkran-
kungsalter bei sporadischen und
familiären Fällen früher (bei ca. 32
Jahren). Keine pseudobulbäre Sym-

ptomatik durch Hirnstammbeteili-
gung, keine Hirnnervenbeteiligung.

Konzo: In Zentralafrika epidemisch
auftretende, rasch einsetzende, nicht
progrediente, irreversible, spastische
Spinalparalyse junger Menschen
durch akute Schädigung des ersten
Motorneurons. Tritt nach längerfristi-
gem täglichem Genuß von Tapioka-
Mehl aus zu kurz eingeweichten
Wurzeln der Kassavapflanze auf (bei
sonst eiweißarmer Kost). Diese ent-
halten nichthydrolisierte organische
Zyanverbindungen, aus denen im
Darm Zyanid freigesetzt wird [4–6].
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