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Periphere Neuropathie

bei progressiver systemischer Sklerodermie (PSS)

F. AicHNER. P. FrITSCH. F. GERSTENBRAND und E. RuMprL

Einleitung

70rcn beschrieb 1959 cinen Fall einer PSS. wobei schwere Verinderungen peri-
pherer Nerven mit ciner funikuliiren Myeclopathie verbunden waren. Pathologisch-
anatomisch zeigten sich Giehirn und Riickenmark ohne pathognomonische Veriin-
derungen. Die peripheren Nerven waren von kollagenem Gewebe cingescheidet bis
ummauert. Besonders deutlich wurde dies am N.ischiadicus demonstriert, dessen
nervenfihrende Kabel normal an Zahlaber im Volumen verschmiichtigt und hoch-
gradig komprimiert waren. Es dominierten grobe kollagene Verschwartungen um
das perineurale Bindegewebe der Nerven. Ebenso lieflen sich grobe kollagene Hy-
perplasien des Bindegewcebes kleinerer Arterien. Venen und Kapillaren mit massi-
ver Elastikacinlagerung nachweisen. KiBiEr publizierte 19690 cinen weiteren Fall
einer ..Skleroderma-Neuropathie™ und Or$tan berichtete 1960 iiber cinen Fall ei-
ner PSS. der als Polyneuritis begonnen hatte.

Horr u. KLinGMOLLER stellten 1965 bei 7 Patienten mit diffuser Sklerose und
3 mit Morphcea clektroncurographisch cine 7. T. klinisch latente Schidigung der
Leitfunktion im peripheren Nerven fest. SOLLBERG et al. erginzten und bestiitigten
1967 die von Hop¥ erarbeiteten Befunde. 2 Jahre spiiter berichtete HopF ncuer-
dings Gber 16 Sklerodermicepatienten, dic klinisch Sensibilititsstorungen nach dem
Verteilungsmuster einer Polyncuropathic aufwicsen. Beidiesen Patienten wurde ci-
nc verminderte Nervenleitgeschwindigkeit groflenteils unabhiingig von den derma-
tologischen Verinderungen nachgewiesen.

Nach RopNaN (1978) wird cine progressive systemische Sklerose (PSS) von lo-
kalen Sklerodermaformen sowie von der cosinophilen Fasziitis unterschieden. Zu
den PSS-Formen zihlt man dic klassische Erkrankung mit symmetrischen, diffu-
sen, oft globalen Hautverinderungen. ferner das CREST-Syndrom (Calcinosis,
Raynauds’ phenomen, Esophageal dysfunction. Sklerodaktylie, Teleangicktasic)
unter verzogertem Auftreten einer Mitbeteiligung von Lunge und Leber und letzt-
lich dic Uberlappungssyndrome wie Sklerodermatomyositis und “mixed connec-
tive tissue disease™.

Sekundire periphere Neuropathien bei einer PSS sind durch Alterationen inne-
rer Organe sowie durch Malabsorption bedingt. Dem primiiren Befall des periphe-
ren Nervensystems durch eine PSS wurde bislang nur wenig Beachtung geschenkt.
Da aber das periphere Nervensystem von zahlreichem Bindegewebe umgeben ist,
konnte man doch eine Mitbeteiligung des Epi- und Perineuriums mit einer be-
stimmten Hiufigkeit im Rahmen der PSS annehmen. Systematische clektroncuro-
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und myographische sowie mikroskopische Untersuchungen hinsichtlich eincs pri-
miiren Befalles des peripheren Nervens im Rahmen ciner PSS licgen nicht vor.

Material und Methode

Im Zcitraum von 3 Jahren, von September 1978 bis August 1981, wurden 14 kon-
sekutive Fille mit einer PSS klinisch. clcktromyographisch (EMG) und clektro-
neurographisch (ENG) untersucht. Dic Diagnosen des PSS wurden von der derma-
tologischen Klinik anhand der Rodnan-Klassifikation erstellt. Bei den clektroncu-
rographischen Untersuchungen wurden die motorische — ervenleitgeschwindigkeit
(NLG) in allen Fillen. dic sensible LG in 9 Fillen am N.medianus und N. pero-
nacus gemessen und durch cine clektromyographische Untersuchung mit konzen-
trischer Nadelelektrode erginzt. Bioptische Untersuchungen wurden in keinem der
Fille durchgefiihrt,

Zum Ausschluf anderer Ursachen einer peripheren Neuropathie wurde bei al-
len Patienten cin Glucosetoleranztest. Vitamin-B,,- und Folsiurespicgel. cin Os-
zillogramm sowie cine Bleispiegelbestimmung und cin Porphyrinnachweis durch-
gefithrt. Exotoxische Ursachen wic Alkohol und Medikamente wurden anamne-
stisch erfaf3t. nach endotoxischen Schidigungen in den verschiedenen Blutserum-
parametern gesucht.

Klinische, elektromyographische
und elektroneurographische Ergebnisse

Bei den Patienten handelt es sich um 7 Frauen und 7 Miinner zwischen dem 36. und
78. Lcbensjahr, das mittlere Alter betrigt 52 Jahre. Dic Aufschlissclung der PSS-
Formen crgibt 6 Patienten mit der klassischen Form, 7 Patienten mit einem
CREST-Syndrom, und 1 Patient wies ein Uberlappungssyndrom auf. 10 Patienten
wiesen Sensibilititsstorungen der Schmerzempfindung nach dem Verteilungsmu-
ster ciner peripheren Neuropathie auf. 2 davon an der oberen Extremitit (OE), S
an den unteren Extremititen (UE) und 2 an OF und UE. Zusiitzlich waren bet
2 Patienten Storungen des Lage- und Vibrationssinnes vorhanden. Distale Paresen
nach Oxfard-Skala 4 an OE und UE zeigten sich bei 3 Patienten, bei einem weite-
ren Patienten bestanden diffuse Paresen nach Oxtord-Skala Grad 3. 5 Paticnten
hatten cinen deutlich herabgesetzten Achillesschnenreflex (ASR). 8 Patienten hat-
ten cine normale oder grenzwertige motori che undjoder sensible Nervenleitge-
schwindigkeit (NLG). 2 pathologische Befunde wurden cinmal wegen einer langen
Alkoholanamnese, im anderen Fall wegen cines lingerbestchenden insulinpllichti-
gen Diabetes mellitus nicht in Zusammenhang mit einer PSS gebracht. Bei 4 Pa-
ticnten wurde auf Grund der klinischen und clektrophysiologischen Befunde cine
Manifestation des peripheren Nervensystems (PNS) im Rahmen einer PSS ange-
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nommen, wobei ohne neuropathologischen Befund nicht zwischen primiirer oder
sckundiirer peripherer Neuropathie differenziert werden konnte.

Full 1, H.J., CREST-Syndrom: Motorische NL.G des N.medianus: 62 m/s, distale Latenz 3.6 (5 cm).
geschlossenes evoziertes Potential. Sensible NLG. antidrom gemessen: Ellbogen/Handgelenk 65 m)s,
Handgelenk, Zeigefinger 45 m;s. Sensibles Nervenaktionspotential 25 mV. NELG des N.peronacus:
41 ms, distale Latenz 5.1 (7 cm). aufgesplittertes evoziertes Potential. EMG des M. opponens pollicis
und M. tibialis anterior links: bei leichter Willkiraktivitit deutlich vermehrter Anteil an verbreiterten
polyphasischen Aktionspotentialen: bei maximaler Willkiraktivitit Einzeloszillationen mit Amplitu-
den bis 3.3 mV. Insgesamt handelt es sich um cine vorwiegend axonale Schiidigung.

Fall 2. N.K.. Klassische PSS-Forin: motorische NLG des Nomedianus: 30 m/s, distale Latenz 5.5 m
(5 cm). Mit der antidromen Methode zur Messung der sensiblen NLG konnte kein sensibles Nerven-
aktionspotential erzielt werden. NLG des N.peronacus: 38 mys, distale Latenz 6.6 (7 cm), geschlossenes
evoziertes Potential. EMG des M. deltoideus und M. tibialis anterior rechis: verbretterte, polyphasische
Aktionspotentiale und Einzeloszillationen mit Amplituden bis 3 mV. Fall 2 entspricht cinem gemisch-
ten Typ ciner peripheren Nervenlidsion.

Fuall 3. P 4., CREST-Syndrom: motorische NLG des Nomedianus: 29 m/s. distale Latenz 6,5 (5 cm).
Motorische NLG des N peronacus: 39 mys. distale 6.2 ms (7 cm) beidseits. EMG des M. tibialis ante-
rior rechts: in Ruhe einzelne Faszikulationen, bei feichter Willkiraktivitéit verbreiterte. polyphasische
Aktionspotentiale. Fall 3 ist elektrophysiologisch dem gemischten Typ ciner peripheren Neuropathie
zuzuordnen.

Fail 4. P G, CREST-Syndrom. motorische NLG des N. medianus: 49 m s, distale Lutenz 6,2 (5 cm),
verplumptes evoziertes Potential. Sensible NLG des N.medianus, antidrom gemessen: Ellbogen/Hand-
gelenk 63 m s, Handgelenk Zeigefinger 41 m/s. Sensibles Nervenaktionspotential 3 mV. Motorische
NLG des N.Peronacus: 412 mys. distale Latenz 7.8 (7.6 cm). Verplumptes evoziertes Potential. EMG des
M. opponens poliicis und des M. tibialis anterior links: vereinzelte verbreiterte Aktionspotentiale mit
polyphasischen Komponenten bei magimaler Willkiraktivitiat. In Fall 4 handelt es sich um eine gering
ausgepriigte periphere Neuropathie.

Diskussion

Im Gegensatz zum ZNS ist das PNS von zahlreichem Bindegewebe im Epi- und
Perincurium umgeben. In den wenigen in der Literatur bekannten und patholo-
gisch-anatomisch verifizierten PSS mit einer peripheren Neuropathie wird die Ver-
dickung der Bindegewcbsscheiden der Nerven, Mukoidablagerungen in den Ner-
venfasern und Verinderungen der Aa.nervorum beschrieben. Dabei wird keine
Dilferenzicrung zwischen der priméren und der sckundiiren peripheren Neuropa-
thie im Rahmen ciner PSS vorgenommen. Nach unseren Ergebnissen ist cine der-
artige Differenzierung weder klinisch noch clektroneuromyographisch. sondern
nur neuropathologisch moglich. Korrelationen zwischen klinisch-elcktrophysiolo-
gischen Untersuchungsergebnissen und pathologisch anatomischen Befunden lie-
gen nicht vor. In der konsekutiven Untersuchungsreihe konnte bei 4 von 14 Patien-
ten eine periphere Neuropathie im Rahmen einer PSS klinisch und elcktrophysio-
logisch diagnostiziert werden. wobei es bioptischen Untersuchungen vorbehalten
ist, zwischen primirer und sckundiirer Neuropathie im Rahmen einer PSS zu dif-
ferenzieren.
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Zusammenfassung

14 konsekutive Fille mit einer PSS wurden klinisch, elektromyo- und neurogra-
phisch hinsichtlich einer Mitbetciligung des PNS untersucht. In 4 Fillen wurde ei-
ne¢ periphere Neuropathicder zugrundeliegenden PSS pathogenctisch zugeordnet.

Summary

Four of 14 consecutive patients with progressive systemic sclerosis were found by
clinical, elektromyographic and clectroneurographic investigations to have an in-
volvement of the peripheral nerves.
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