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Einleitung

Nach Schatzungen der Weltgesundheitsorganisation sind an die 600 Millionen Men-
schen auf der Erde als quantitativ unterernahrt oder qualitativ fehlernahrt zu betrach-
ten. Die Zahl der jahrlichen Todesfélle durch mangelhafte Erndhrung wird mit 3 bis
4 Millionen angenommen. Obwoh! die Mangel- und Fehlerndhrung vor allem in den
Tropen stark verbreitet sind, finden sich typische Fehlerndhrungsschaden auch beider
Bevolkerung hochzivilisierter Lander der westlichen Welt. Hauptverantwortlich dafur
ist der Alkoholismus in diesen Landern, wahrend Fehlerndhrungserscheinungen in-
folge von Magen-Darmerkrankungen oder im Rahmen einer medikament®sen Therapie
mit vitaminantagonistischen Stoffen zahlenméaBig nur eine untergeordnete Rolle spie-
len.

Unter den Malnutritionsschaden des Organismus spielen Stérungen vonseiten des Ner-
vensystems eine besondere Rolle. Dennoch sind sie im Vergleich zu den allgemein so-
matischen Folgeerscheinungen einer Fehlernahrung relativ wenig bekannt. Dies gilt
sowohl fiir den Bereich der Tropenmedizin wie auch fir die Medizin der zivilisierten
Lander (siehe Tab. 1).

Unter den verschiedenen pathophysiologischen Aspekten der Malnutrition spielt der
Mangel an Vitaminen, speziell Vitaminen der B-Gruppe fur die Entwickiung neurologi-
scher Ausfélle die groBte Rolle.

Proteinmangel und Mangel an Kalorien fiuhren zwar ebenfallszu Schaden des zentralen
und peripheren Nervensystems, doch sind die pathophysiotogischen Mechanismen im
Einzelfall weniger gut belegbar.

Wernicke-Korsakoff-Syndrom:

1881 beschrieb WERNICKE (1) bei 2 Alkoholikern und bei einer Frau mit einer Pylorus-
striktur nach Schwefelsdureverdtzung ein charakteristisches neurologisches Zu-
standsbild mit optomotorischen Stérungen, Ataxie, Polyneuropathie und gewissen
psychischen Veranderungen. Wenige Jahre spéter wies der russische Psychiater
KORSAKOFF in einer Reihe von Aufsatzen auf eine charakteristische Kurzzeitgedacht-
nisstérung bei chronischen Alkoholikern hin. Es wurde bald kiar, daB Wernicke's und
Korsakoff's Beschreibungen zwei Facetten derseiben Erkrankung darstellten, wobei



heute ein Vitamin Bs-Mangel als wesentlicher atiologischer Faktor fur das Wernicke-
Korsakoff-Syndrom gilt. Die klinische Symptomatik (Tabelle 2) besteht in optomotori-
schen Stérungen, die einen horizontalen sowie vertikalen Nystagmus, Augenmuskelpa-
resen und Blickparesen umfassen kénnen. Fast immer sind Pupillenstérungen vorhan-
den. In fakultativer Auspragung |aBt sich eine cerebelldre Ataxie vor allem als Gang-
und Standataxie nachweisen, eine Polyneuropathie vom distal-symmetrischen Typ
wird selten vermiBt (Abb. 1). Immer finden sich Zeichen einer diffusen GroBhirn-
funktionsstérung, zumeist verbunden mit einer Minderung der Vigilitat, mitunter bis
zum Coma. Im klassischen Fall finden sich eine Korsakoff-Psychose mit selektiver
Stérung des Kurzzeitgedachtnisses und ausgepragten Konfabulationstendenzen.

Die neuropathologischen Verdnderungen umfassen vor allem Wucherungen des GefaR-
bindegewebes mit Kapillarneubildungen und konsekutiven Blutungen, deren Haupt-
lokalisation das periaquaeductale Grau des Mittethirns. aber auch den ThalamuSsend
die Corpora mamillaria betreffen.

In unseren Breiten findet sich die Stérung vor allem 1m Rahmen der Fehlerndhrung des
chronischen Alkoholikers. wahrend in den Tropen das WERNICKE-KORSAKOFF-
Syndrom hé&ufig durch andere zugleich wirksame Malnutritionsschaden des Nerven-
systems nicht voll zur Ausbildung kommt.

BERI-BERI:NEUROPATHIE.

Ein klassisches Thiamin-Mangelsyndrom, das vor allem in tropischen Landern zur
Beobachtung kommt, ist die Beri-Beri.. Bei dieser Fehlerndhrungserkrankung wird
neben dem cardio-vasculdren System vor allem das periphere Nervensystem gescha-
digt. Die Beri-Beri-Neuropathie gilt heute allgemein ais Schulbeispiel fur eine avitami-
notische Polyneuropathie (2). Klinisch handelt es sich um eine Polyneuropathie vom
distal-symmetrischen Typ, wobei im Beginn haufig sensible Reiz- und Ausfallserschei-
nungen in Form von kribbelnden und brennenden distalen Dysasthesien bzw. Hypéast-
hesien vorherrschen.

Im Verlauf entwickelt sich eine motorische Schwache mit Atrophien der Muskulatur,
vor allem der Wadenmuskulatur und Verlust der Sehnenreflexe an den unteren Extremi-
taten. Die Erkrankten haben dann héaufig Schwierigkeiten, sich ohne Hilfe aussger
Hocke zu erheben und zeigen beiderseitige Peronaeusparesen mit Steppergang. Spater
breiten sich die Ausfélle nach proximal und auf die oberen Extremitaten aus. Patho-
morphologisch bestehen degenerative Verdnderungen sowohl der Achsenzylinder wie
der Myelinscheiden peripherer Nerven.

PELLAGRA.
Als charakteristisches Syndrom eines Nikotinsduremangels ist die Pellagra anzufuh-

ren, die vor allem bei vorwiegender Maiserndhrung mit gleichzeitigem Defizit an Protein
und Kalorien entsteht. Neben den bekannten gastrointestinalen Symptomen und der



fotosensiblen Dermatose werden im Rahmen der Pellagra sowohl zentrales wie peri-
pheres Nervensystem in charakteristischer Weise geschadigt. Haufig besteht am Be-
ginn der Pellagra ein neurasthenisches Durchgangssyndrom mit vermehrter Reizbar-
keit, Unruhe und Schlaflosigkeit im Sinne eines exogenen Reaktionstyps. Im Verlauf
entwickeln sich delirante Verwirrtheitszustande, die von extrapyramidalen Symptomen
wie Rigor der Muskulatur und Tremor vor allem der oberen Extremitaten begleitet wer-
den. Schwerste Vertaufe minden in ein Coma. das die Begleitsymptome eines akuten
Mittelhirnsyndroms aufweisen kann. Die Pellagra fihrt jedoch auch zu Symptomen
vonseiten des Riickenmarks, wobei vor aliem die Hinterstrange und die Pyramidenbahn
geschadigt wird. Es kommt so zur Ausbildung einer Hirnstrangataxie sowie zu subakut
verlaufenden spastischen Paresen, vor allem der unteren Extremitéten. Periphere Neu-
ropathien vom gemischten sensibel-motorischen Typ werden beobachtet. sind aber we-
niger konstant. Neuropathologisch besteht eine Zelischwellung und eine zentrale Chro-
matolyse, vor allem im Bereich der motorischen Rinde des GroBhirns, wie auch in den
basalen Ganglien und den motorischen Vorderhirnzellen des Rickenmarks. Demyelini-
sierende Veradnderungen finden sich vor allem in den Hinterstrangen des Rickenmarks
sowie auch am peripheren Neuron.

Vitamin B-12-Mangel.

Das kiassische neurologische Syndrom eines Vitamin-B-12-Mangels ist die funikulare
Myelose. Die Symptomatik ist durch die Kombination einer spastischen Paraparese mit
Zeichen einer Hinterstrangataxie gekennzeichnet. Vielfach finden sich bei Vitamin-
B-12-Mangel zusatzlich Symptome einer peripheren Neuropathie (3), haufig auch psy-
chische Stérungen (4) vor allem als Depression sowie gelegentlich Opticusatrophien.

Das neurologische Vitamin-B-12-Mangelsyndrom findet sich allerdings nur selten als
Folge einer Malnutrition, sondern vor allem in Kombination mit einer peniciésen
Anamie bei Intrinsic-Faktor-Mangel.

Malnutritionsamblyopie.

In einer moglichen Beziehung zu einem Vitamin-B-12-Mange! steht eine Erkrankung mit
subakuter Entwickiung einer Opticusatrophie, die nach dem zweiten Weltkrieg bei
Kriegsgefangenen in Sidostasien beobachtet wurde. Es kam bei den Betroffenen, die
unter extremen Malnutritionsbedingungen leben muBten, zu einem progredienten Vi-
susverlust, der auf eine selektive Atrophie des papillomacularen Biindels des Nervus
opticus zuruckgefuhrt werden konnte. Eine gleichartige Stérung fand sich spéater auch
in der westlichen Welt bei chronischen Alkoholikern, die gieichzeitig auch einen Niko-
tinabusus aufwiesen. Inzwischen konnte das Zusammenwirken eines Vitamin-B-12-
Mangels mit toxischen Effekten von Cyaniden im Tabakrauch als ursachlich fur die
Opticusschadigung bei dieser Erkrankung verantwortlich gemacht werden (5). Hier be-
stehen Beziehungen zur sogenannten 'Nutritional ataxic neuropathy’, die in Ost- und
Westafrika nach chronischem Genuf der cyanidhaltigen Wurzelknolle der siBen Cas-
sava berichtet wird ().



Kwashiorkor-Encephalopathie.

Das charakteristische Syndrom der kombinierten Protein-Kalorien-Malnutrition in den
tropischen Landern stellt der Kwashiorkor dar. Auch hier werden neben den bekannten
allgemein-somatischen Erscheinungen neuroiogische Komplikationen beobachtet, vor
allem in Form der Kwashiokor-Encephalopathie.

Die ersten Symptome bestehen gewdhnlich in einer gesteigerten Reizbarkeit des Kin-
des, sehr rasch folgt aber eine Vigilitatsminderung mit Apathie. Unter weiterer Zunah-
me der BewuBtseinstribung treten extrapyramidale Symptome hinzu, vor allem als
Rigor der Extremitatenmuskulatur, aber auch als Flapping-Tremor der Hande. Vielfach
treten Myoklonien auf, im Endstadium der Kwashiorkor-Encephalopathie ist die Koér-
perhaltung im Sinne einer Beugehaltung der oberen und unteren Extremitaten fixiert,
ahnlich wie beim apallischen Syndrom. Die Atiologie der cerebralen Symptomatikdes
Kwashiorkor ist noch immer umstritten, eine Hypothese betrachtet die Kwashiorkor-
Encephalopathie als Ausdruck einer Stérung des cerebralen Wasser- und Elektrolyt-
haushaltes (7).

Zentrale pontine Myelinolyse.

Als seltene Malnutritionsschadigung des Nervensystems soll die sogenannte zentrale
pontine Myelinolyse erwahnt werden. Es handelt sich um eine selektive demyelini-
sierende Storung im ventralen Anteil der Brucke, die bisher nur bei schwer fehl- und
unterernahrten Individuen, vor allem im Rahmen eines chronischen Alkoholismus
beobachtet wurde. Die klinischen Erscheinungen dieser gewdhnlich lebensbedronhli-
chen Erkrankung bestehen in pseudoschlaffen Tetraparesen, Schluck- und Sprechsto-
rungen, bis hin zum Locked-in-Syndrom mit komplettem Verlust aller Willkirmotorik bis
auf vertikale Augenbewegungen. Es ist bis jetzt nicht gelungen, einen einzelnen nutri-
tionellen Faktor fur diese seltene Stérung verantwortlich zu machen.

Marchiafava-Bignami-Syndrom.

In gleicher Weise in seiner genauen Atiologie und Pathogenese ungeklart ist das
Marchiafava-Bignami-Syndrom. Es wird jedoch heute kaum mehr bezweifelt, daB seine
Genese in einer globalen Malnutrition zu sehen ist. Die bisherigen Falle wurden samt-
lichst bei schweren chronischen Alkoholikern gefunden. Die Diagnose hangt in allerer-
ster Linie vom pathologisch-anatomischen Befund ab, der eine selektive demyelisie-
rende Lasion in den mittleren Faserschichten des Corpus callosum zeigt. Die assoziier-
te klinische Symptomatik ist duBerst vielfaltig und ahnelt in vielen Fallen der Alzhei-
mer'schen Erkrankung mit diffusen cerebralen Abbausymptomen. Manchmal wird
auch die Symptomatik eines beiderseitigen Stirnhirnprozesses imitiert.
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Malnutritionelle Lasion oder Malnutritionsldsionen
beim apallischen Syndrom.

Malnutritionsschaden des zentralen und peripheren Nervensystems werden auch bei
prolongierten Coma-Zustanden und beim apallischen Syndrom beobachtet (8). Hier
kann der bei diesen Zustanden massivst gesteigerte Grundumsatz mit entsprechend
hohem Kalorienbedarf zur sekundaren Malnutrition mit entsprechenden Komplikatio-
nen fuhren. Hervorstechend sind in der Regel periphere Neuropathien mit Bevorzugung
des Nervus peronaeus an den unteren und des Nervus ulnaris an den oberen Extremita-
ten (Abb. 2).

Die nutritionelle Genese dieser Komplikation des apallischen Syndroms wurde durch
die Mdglichkeit der Verhitung mittels entsprechender hochkalorischer Erndhrungs-
regime wahrscheinlich gemacht.

Zusammenfassung.

Die vorangegangenen Beispiele neurologischer Erkrankungen mit nutritioneller Gene-
se zeigen, obwohl kein Anspruch auf Volistandigkeit erhoben werden kann, die Vulne-
rabilitat des Nervensystems bei Malnutritionszustanden. Die zur Ausbildung kommen-
den Lasionen im Bereich des Nervensystems betreffen Gehirn und Riickenmark glei-
chermabBen wie den peripheren Nerven. Die cerebrale Symptomatik umfaBt in der Rege!
diffuse GroBhirnfunktionsstérungen, wobei sehr haufig extrapyramidale Symptome
hinzutreten. Die Myelopathien treten haufig als Hinterstrangataxie in Erscheinung, sel-
tener als spastische Paresen. Die peripheren Neuropathien sind vom gemischten
motorisch-sensiblen Typ mit distaler Akzentuierung. Besonders empfindlich ist im
Hirnnervenbereich der Nervus opticus.

Es ist zu betonen, daB die neuroiogischen Aspekte der Fehlerndhrung sowohl im Rah-
men der Tropenmedizin wie auch bei uns noch viel zu wenig Beachtung erfahren. Die
Kenntnis ist aber umso wichtiger, als viele der neurologischen Syndrome bei rechtzeiti-
ger Therapie reversibel sind.
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Tabelle 1: Ubersicht tber einige wichtige neurologische Erkrankungen mit
nutritioneller Genese.

Tabelle 2: M. Wernicke — Symtomatik und Lokalisation der
cerebralen Veranderungen.

Abbildung 1: Atrophie der kleinen Handmuskulatur im Rahmen einer
Polyneuropathie bei M. Wernicke.

Abbildung 2: Massive Atrophien der peronaeusversorgten Muskulatur bei sekundéarer
Polyneuropathie im apaliischen Syndrom.



TABELLE 1 (WERNICKE - KORSAKOFF)

Durch Fehlernahrung bedingte neurologische
Erkrankungen

Wernicke-Korsakoff-Syndrom
Beri-Beri-Neuropathie
Pellagra

Funikulare Myelose
Kwashiorkor-Encephalopathie
Tabak-ATkohol-Amblyopie
Zentrale pontine Myelinolyse
Marchiafava-Biganami-Syndrom

TABELLE 2
W. WERNICKE
(PSEUDOENCEPHALITIS HAMORRHAGICA SUPERIOR)

SYMPTOMATIK
Optomotorische Stdrungen

(Nystagmus, Augenmuskelparesen,
Blickparesen)
Pupillenstorungen
Diffuse GroBhirnfunktion mit Vigilitats-
minderung
Korsakoff-Psychose
Cerebellare Ataxie
Polyneuropathie

LOKALISATION DER PATHOLOGISCHEN VERANDERUNGEN

Thalamus, Corpora mamillaria, periaquaeductal
4. Ventrikel, Kleinhirn

URSACHE
Vitamin B1 - Mangel
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