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Management der Myasthenen Krise –  
Schwerpunkt Notfallaufnahme

G. Zulehner

	� Einleitung [1]

Störungen der neuromuskulären Übertragung, wie es bei der 
Myasthenia gravis (MG) der Fall ist, resultieren klinisch in 
einer oft fluktuierenden Muskelschwäche. Pathophysiologisch 
finden sich bei einem Großteil der Patienten Autoantikörper, 
die gegen Strukturen in der postsynaptischen Membran ge-
richtet sind und durch Komplementaktivierung sowie unter-
schiedliche immunologische Kaskaden zu einer Störung der 
Erregungsübertragung führen. Am häufigsten treten mit 
ca. 80–90 % Antikörper gegen den Acetylcholinrezeptor auf. 
Je nach Ausprägung und betroffenen Muskeln reicht das Bild 
von wenig beeinträchtigten okulären Symptomen mit geringer 
Ptose bis hin zu schweren generalisierten Formen mit hoch-
gradiger Tetraparese, bulbärer und auch respiratorischer Be-
teiligung.

Definition
Im engeren Sinne ist die myasthene Krise definiert durch eine 
respiratorische Insuffizienz mit deutlicher Schwäche der bul-
bären oder respiratorischen Muskulatur, die zur Notwendig-
keit einer nicht-invasiven oder invasiven Beatmung führt [2].

Klinisch kommt es meist subakut über wenige Tage zu einer 
progredienten generalisierten Schwäche, Dysphagie, Dysar
thrie oder respiratorischen Symptomen im Sinne einer dro-
henden myasthenen Krise. Durch die teilweise unterschied-
lichen Definitionen in der Literatur finden sich verschiedene 
Angaben zur Häufigkeit [2, 3].

Hinweise für eine Verschlechterung der klinischen Sympto-
matik mit Gefahr des Übergangs in eine myasthene Krise sind 
im klinischen Alltag nicht immer auf den ersten Blick fassbar. 
Tabelle 1 fasst Symptome zusammen, die auf eine drohende 
myasthene Krise hindeuten können.

Das Erkennen dieser Warnsymptome und der frühzeitige 
Einsatz nicht-invasiver Beatmungsmethoden bei beginnen-

der respiratorischer Beeinträchtigung ist zur Vermeidung 
einer muskulären Erschöpfung wichtig [4]. Bei zunehmender 
Vigilanzminderung, refraktärer Hyperkapnie, Hypoxie und 
insbesondere auch fehlenden oder abgeschwächten Schutz
reflexen wird eine elektive Intubation zur Vermeidung poten
tiell zusätzlicher Schäden, beispielsweise durch eine Aspira-
tion, rechtzeitig und elektiv empfohlen [2].

Wer ist besonders gefährdet, eine myasthene Krise 
zu erleiden?
Generell sind, abhängig von der Definition, zwischen 10 und 
20 % aller Personen mit der Diagnose einer Myasthenia gravis 
im Laufe ihres Lebens von einer myasthenen Krise betroffen 
[5]. Besonders zu Beginn der Erkrankung, wo oft eine höhere 
Aktivität besteht, aber auch im höheren Alter und bei Komor-
biditäten ist die Gefahr einer myasthenen Krise größer [6]. 
Auch immunologische Unterschiede, beispielsweise im Rah-
men einer Myasthenie mit Nachweis von Muskelspezifischen 
Tyrosinkinase- (MuSK-) Antikörpern, können das Auftreten 
schwerer Verläufe begünstigen [7].

Eine rezente Studie von Neumann et al. [4] hat 250 intensiv-
pflichtige Patienten mit MG und Notwendigkeit einer mecha-
nischen Beatmung untersucht, um unterschiedliche Ursachen 
für die Entstehung einer myasthenen Krise darstellen. Deut-
lich am häufigsten waren Infektionen mit knapp 50 %, die 
zu einer progredienten Verschlechterung der myasthenen 
Symptome und schließlich zur Notwendigkeit einer mecha-
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Kurzfassung: Das Auftreten einer myasthenen Kri-
se mit respiratorischer Schwäche und Notwendigkeit 
einer Beatmung stellt eine potentiell lebensbedroh-
liche Komplikation dar. Rasches Erkennen von bul-
bären Symptomen, die Behandlung von Auslösern 
wie Infekten sowie Vermeidung von Medikamenten, 
die selbst zu einer Beeinträchtigung der neuromus-
kulären Übertragung führen können, sind wichtige 
Bestandteile im Management dieser Erkrankung. 
Therapeutisch kommen sowohl symptomatische 

Maßnahmen als auch kausale Optionen wie Immun-
globuline oder Plasmapherese zur Anwendung.
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Abstract: Myasthenic crisis – management in 
the emergency department. Myasthenic crisis 
is a potential life-threatening condition defined 
by respiratory failure and necessity of ventilation. 

Rapid recognition of bulbar symptoms, treatment of 
infections and preventive strategies such as avoiding 
drugs that interfere with neuromuscular transmis-
sion are important. Beside symptomatic therapy, 
immunoglobulins or plasmapheresis are causal 
first-line treatment options that are frequently used. 
J Neurol Neurochir Psychiatrie 2022; 23 (4): 
160–2.
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Tabelle 1: Symptome („red flags“) einer myasthenen Krise

Folgende Symptome („red flags“) können auf eine drohende 
myasthene Krise hindeuten:

	− Dysarthrie und heisere Sprache
	− Dysphagie mit erschwertem Abschlucken des Speichels, 

zunehmender Zeitaufwand bei der Flüssigkeitszufuhr
	− Schwäche der Kaumuskulatur

	− Flache Atmung, Verwendung von Atemhilfsmuskulatur
	− Reduzierter Hustenreflex
	− Tachypnoe und Orthopnoe

	− Kopfhalteschwäche
	− Unfähigkeit zu gehen
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nischen Beatmung führten. Auch mangelnde Medikamenten-
Compliance, Therapieumstellungen, aber auch Operationen 
können zu einer vorübergehenden Zunahme der Muskel-
schwäche führen.

In der Literatur sind zahlreiche Medikamente als direkte oder 
vermutete Auslöser einer Verschlechterung der Kraft bei Pa-
tienten mit MG bis hin zur myasthenen Krise beschrieben 
[8]. Insbesondere Muskelrelaxantien und Benzodiazepine, die 
entsprechend ihren Einsatzgebieten naturgemäß zu einer Ent-
spannung des Skelettmuskels beitragen, können bei Patienten 
mit MG zu einer überdurchschnittlichen Verschlechterung 
muskulärer Funktionen führen. Besonders relevant sind auch 
mehrere Antibiotika, die zu einer Beeinträchtigung der neuro-
muskulären Übertragung führen können, wie beispielsweise 
Fluorchinolone, Aminoglykoside und Makrolide. Die Unter-
scheidung, ob die zugrunde liegende Infektion und / oder das 
verabreichte Antibiotikum zur Verschlechterung führt, ist im 
Einzelfall sicher schwierig. Dennoch ist bei entsprechender In-
dikation wichtig, aus Sorge vor potentiellen Nebenwirkungen 
dem Patienten das benötigte Antibiotikum nicht oder verspä-
tet zu verabreichen. Insbesondere in Hinblick auf die bereits 
genannte Infektion als häufige Ursache einer myasthenen Kri-
se ist eine adäquate antibiotische Therapie häufig erforderlich, 
um eine Besserung des klinischen Zustandes zu erreichen [8].

Auch Kortison, dem in der Therapie der Myasthenie eine 
wichtige Rolle zukommt, kann passager selbst zu einer Beein-
trächtigung der neuromuskulären Übertragung führen. Vor 
allem vulnerable Patienten, die unter Umständen bereits erste 
Symptome einer drohenden myasthenen Krise zeigen, sollen 
bei Einstellung besonders engmaschig observiert werden.

Unter den zahlreichen Präparaten, die potentiell eine Ver-
schlechterung der Myasthenie bedingen können, gehören 
Chloroquin und D-Penicillamin, die unter anderem für rheu-
matologische Erkrankungen eingesetzt werden, zu den weni-
gen Medikamenten, die selbst direkt eine MG auslösen können 
[8]. Mit zunehmendem Einsatz von neuen Immuntherapien, 
wie Checkpoint-Inhibitoren in der Onkologie, wurden auch 
seltene neurologische Nebenwirkungen, unter anderem das 
Auftreten myasthener Symptome beschrieben [9]. Insgesamt 
ist vor Verabreichung neuer Therapien ein Abgleich mit den 
diversen Listen an Medikamenten, die potentiell eine Ver-
schlechterung der Myasthenie verursachen können, sinnvoll.

	� Diagnostik – rasch verfügbare und  
„bedside“-einsetzbare Methoden

In der Kohorte von Neumann et al. [4] fanden sich unter den 
invasiv beatmeten Patienten mit myasthener Krise fast 20 %, 
bei denen zuvor noch keine Myasthenie bekannt war. Dem-
entsprechend präsentieren sich auch Patienten ohne vorher 
bekannte MG mit respiratorischen Symptomen an einer Am-
bulanz oder Notfallaufnahme. Der zur Diagnosesicherung 
beitragende Nachweis von spezifischen Autoantikörpern 
gegen den Acetylcholinrezeptor oder andere Strukturen in der 
postynaptischen Membran wie MuSK [1] ist im Akutsetting 
in der Regel nicht verfügbar – auch in spezialisierten Zentren 
dauert es mehrere Tage bis zum Vorliegen eines Ergebnis-
ses. Anamnestisch können eine tageszeitliche Abhängigkeit 

mit Verschlechterung der Klinik im Laufe des Tages, okuläre 
Symptome wie wechselnde Ptose oder fluktuierende Doppel-
bilder den Verdacht auf eine neuromuskuläre Ursache einer 
respiratorischen Einschränkung verstärken. Einfache klinische 
Test wie der „ice-pack-test“ [10], wo es bei vorhandener Ptose 
zu einer vorübergehenden Besserung dieser durch das Auf-
legen eines Eisbeutels kommt, oder auch die standardisierte 
Verabreichung eines kurzwirksamen Cholinesteraseinhibitors 
(z. B. Edrophoniumchlorid) [11] mit passagerer Verbesserung 
der Muskelschwäche können die Verdachtsdiagnose unterstüt-
zen, wenngleich diese Tests nicht spezifisch und somit bewei-
send für eine MG sind. Die repetitive 3 Hz-Nervenstimulation 
ist eine rasche und einfache neurographische Methode zum 
Nachweis eines typischen Dekrements als Hinweis für eine 
Myasthenia gravis [8].

	� Therapeutische Möglichkeiten bei 
myasthener Krise

Zu den wichtigsten supportiven Maßnahmen im Management 
der myasthenen Krise gehört das rechtzeitige und richtige Er-
kennen dieses potentiell lebensbedrohlichen Krankheitsbildes. 
Durch eine adäquate intensivmedizinische Versorgung konnte 
die Mortalität in den letzten Jahren und Jahrzehnten deutlich 
gesenkt werden. Je nach Literatur und Kollektiv liegt diese aber 
nach wie vor bei 5–12 % [4].

Zusätzlich können auch medikamentöse Therapien, die entwe-
der symptomatisch oder ursächlich wirken, zu einer Besserung 
der neuromuskulären Übertragung führen. Zu den sympto-
matischen Therapiemöglichkeiten gehört die kontinuierliche 
intravenöse Gabe von Pyridostigmin, einem Cholinesterase-
hemmer, um die Verfügbarkeit von Acetylcholin im synapti-
schen Spalt zu erhöhen und so eine bessere Übertragung zu 
bedingen [12].

Kausale Therapieansätze versuchen, die ursächlichen Auto
antikörper zu reduzieren und die zugrunde liegende Inflam-
mation zu verringern. Standardmäßig in der Therapie der My-
asthenia gravis eingesetzte immunsuppressive Medikamente 
wie Prednisolon, Azathioprin, Mycophenolat Mofetil oder 
Cyclosporin können erst Wochen oder Monate später einen 
relevanten immunsuppressiven Effekt erbringen [8].

Im Akutfall, der myasthenen Krise, werden daher Verfahren 
oder Medikamente mit rascherem Wirkeintritt verwendet. 
Sowohl intravenöse Immunglobuline (i.v. Ig) oder auch Plas-
mapherese (PLEX) gelten als kausale First-line-Therapien 
der myasthenen Krise [8]. In mehreren Studien konnte kei-
ne eindeutige Überlegenheit einer dieser Optionen bewiesen 
werden [13–15]. Es wird jedoch ein möglicherweise rascheres 
Ansprechen bei Durchführung einer Plasmapherese [16], aber 
andererseits eine einfachere Verfügbarkeit und auch Verabrei-
chung von Immunglobulinen diskutiert [17]. In letzter Zeit 
wurden auch einige Studien zur Immunapherese, wo selektiv 
Immunglobuline entfernt werden, als potentiell schonenderes 
Verfahren publiziert [18].
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