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Atypische Parkinson-Syndrome

Multisystematrophie (MSA)

a) MSA vom striatonigralen Typ = striatonigrale Degeneration oder MSA-P
(Parkinson-Typ)

b) MSA vom cerebelldren Typ = MSA mit Kleinhirnstérungen oder MSA-C
(cerebelldrer Typ); frither: OPCA = Olivo-ponto-cerebelldre Atrophie

Die Multisystematrophie wird unter den zwei oben genannten Begriffen der
MSA-P und MSA-C aufgefiihrt. Da sich diese in den letzten Jahrzehnten je-
doch mehrfach gedndert haben, ist es manchmal schwierig fiir den Patien-
ten, die Begrifflichkeiten zuzuordnen. Im Allgemeinen spricht man heute
generell von einer MSA = Multisystematrophie, wenn man diese Erkran-
kung, die zu den atypischen Parkinson-Syndromen gehort, bezeichnen
mochte. Die Unterscheidung in die zwei Typen MSA-P und MSA-C ist aber
deshalb wichtig, da die Symptome sehr unterschiedlich sein konnen und oft
andere Krankheiten damit verwechselt werden.

Die MSA-P ist der klassischen Parkinson-Erkrankung am dhnlichsten und
beginnt oft mit den gleichen Symptomen. Hier tritt meist eine Unbeweglich-
keit auf, die ein- oder beidseitig sein kann, auch ein Zittern einer Hand oder
eines Beines kann ein erstes Zeichen sein. Besonders wichtig ist jedoch, dass
oft vor Beginn oder gleichzeitig mit den Einschrdnkungen der Beweglichkeit
auch Stérungen im Bereich des sogenannten ,autonomen Nervensystems*
auftreten kénnen. Diese sind bei Médnnern vor allem Stérungen der Erektion,
die auch schon vor der Diagnose so weit gehen kénnen, dass der Geschlechts-
verkehr praktisch unmoglich wird. Manchmal kommt es jedoch nur zu
geringen Beeintrdchtigungen. Ebenso gilt dies fiir das Wasserlassen: Viele
Patienten berichten, dass gleichzeitig mit dem Auftreten von Beweglichkeits-
storungen ein Drang herrscht, sehr schnell zur Toilette zu gehen, wenn sie
Wasser lassen miissen. Andere Patienten verspliren einen sehr hdufigen
Drang oder kénnen manchmal das Wasser nicht halten, d. h. es besteht eine
geringe Inkontinenz. Weitere Symptome, die das autonome Nervensystem
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betreffen, sind Blutdruckregulationsstérungen. Dies heilt nicht, dass grund-
sdtzlich ein hoher oder ein niedriger Blutdruck besteht, sondern dass beim
Aufstehen der Blutdruck nicht schnell genug reguliert wird, sodass es zu
einem Blutdruckabfall kommt. Dies bedeutet, dass es dem Patienten bei
schnellem Aufstehen oder bei ldngerem Stehen schwarz vor den Augen wer-
den kann, oder sogar eine Ohnmacht droht. Es finden sich dabei oft grole
Unterschiede des Blutdrucks im Liegen und im Stehen. Deshalb ist es wich-
tig, den Blutdruck in unterschiedlichen Positionen zu messen. Ursache
dieser Regulationsstérung ist die fehlende Anpassung der kleinen Gefdie an
die verdnderte Position des Kérpers, die durch das autonome Nervensystem
iiblicherweise automatisch reguliert wird.

Die Stérungen der Beweglichkeit &uflern sich meist in einer Bewegungs-
verlangsamung, die auch oft beidseitig sein kann und auch das Gehen friih
beeintrachtigen kann.

Das Zittern besteht manchmal nicht aus einem regelmdRigen Tremor,
sondern auch aus kleinen unregelmaBigen Zuckungen (Myoklonien), die so-
wohl in Ruhe als auch beim Halten von Gegenstdnden auftreten konnen.
Hier konnen genauere Messungen des Zitterns in einem Labor helfen, eine
Unterscheidung zum klassischen Morbus Parkinson und dem dabei auf-
tretenden Ruhetremor herbeizufiihren.

Bei manchen Patienten treten auch sogenannte ,dystone Symptome*
auf. Diese sind oft Fehlhaltungen des Armes — keine Ldhmungen und Ver-
langsamungen, sondern vor allem beim Gehen oder beim Anspannen der
Muskeln auftretende , Verdrehungen, z.B. ein Einwértsdrehen des FuBes
oder des Armes (> Abb. 5).

Auch bei der MSA konnen Stérungen des Gleichgewichts und damit ver-
bunden friihe Stiirze auftreten. Die Gleichgewichtsstdrungen werden jedoch
meistens bei der MSA-C, die das Kleinhirn mit betrifft, hervorgerufen. So ist
es fiir diese Patienten sehr schwierig, wie ein Seiltdnzer auf einer Linie zu
gehen oder das Gleichgewicht im Gehen oder auch schon beim Stehen auf
einem Bein zu halten. Es fallt manchmal ein Abweichen nach einer Seite auf,
das ganz unwillkiirlich beim Gehen auftritt.

Die Augenbewegungsstorungen konnen durch kleine ruckartige Bewe-
gungen der Augen, eine sogenannte sakkadierte Blickfolge, gekennzeichnet
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Abb.5 Handhaltung bei Dystonie. Links: Entspannte Handhaltung bei einer Pati-
entin mit Dystonie. Rechts: Wird die Hand aktiviert, sieht man oft die hier gezeigte
typische Handhaltung, die von der Patientin als Verspannung empfunden wird.

sein. Sie konnen aber auch unauffdllig sein. Der Gesichtsausdruck weist
hdufig eine reduzierte Mimik auf, dhnlich wie bei Patienten mit klassischer
Parkinson-Erkrankung, kann aber auch durch dystone Symptome, d.h. ver-
mehrte Anspannungen in Gesichts- und Wangenbereich, leicht verzerrt sein
oder auch wie bei einem leichten Lacheln aussehen.

Weitere Symptome der Dystonie, z.B. ein Schiefhals oder ein leichtes
Vorniiberfallen des Kopfes, ein sogenannter ,, Antecollis“, oder ein Nach-hin-
ten-Ziehen des Kopfes, ein ,Retrocollis“, kbnnen auftreten.

Das Sprechen ist oft sehr dhnlich beeintrdchtigt wie bei der klassischen
Parkinson-Erkrankung, es ist heiser, verlangsamt, es kann aber auch vollkom-
men unauffdllig sein.

Insgesamt zeigt sich bei der MSA eine grofe Variationsbreite der Sympto-
me, die jedoch im Vergleich zur klassischen Parkinson-Erkrankung mit zu-
sdtzlichen Beschwerden einhergehen und hdufig durch eine deutliche allge-
meine Verlangsamung, manchmal auch Schmerzen im Wirbelsdulen- und
Rumpfbereich gekennzeichnet sind.

Stérungen des Denkens und des Geddchtnisses treten bei der MSA sehr
selten auf, und wenn sie auftreten, meist erst nach Jahren der Erkrankung,
Moglicherweise sind die Stimmung und der Schlaf beeintréchtigt, jedoch
nicht das Denken, die Orientierung und die visuell rdumlichen Fahigkeiten.
Untersuchungen im Schlaflabor bei Patienten mit Multisystematrophie zei-
gen in {iber 90% Traumschlafstérungen (REM-Schlafverhaltensstérung,
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RBD), bestehend aus vermehrtem Sprechen und Bewegen im Traumschlaf
(REM-Schlaf), wie es auch bei ca. 50 % der Parkinson-Patienten der Fall ist.
Néchtliche Halluzinationen und Verwirrtheit hingegen treten fast nie auf.

Die Angehdrigen von MSA-Patienten bemerken hiufig als Erstes die all-
gemeine Verlangsamung und Verdnderungen des Gesichtsausdruckes sowie
kleine Zuckungen und Stérungen der Feinmotorik. Auch depressive Verstim-
mungen kdénnen diese Verdnderungen begleiten. Verhaltensstdrungen und
Denkstérungen hingegen sind selten. Mehr im Vordergrund stehen die auto-
nomen Stérungen, mit Blasenstérungen oder Blutdruckregulationsstérun-
gen. Hierauf muss insbesondere geachtet werden, wenn gleichzeitig Medika-
mente eingenommen werden, die den Blutdruck senken.

Bei der MSA besteht ein etwas anderer Krankheitsmechanismus als bei
der Kklassischen Parkinson-Erkrankung. Es gehen nicht in erster Linie Ner-
venzellen, die Dopamin produzieren, zugrunde, sondern es werden in meh-
reren Bereichen des Gehirns, in den sogenannten Basalganglien (vor allem
im Putamen und Pallidum) Nervenzellen in sogenannte Hiillzellen (Gliazel-
len) umgewandelt. Diese kénnen mithilfe einer spezifischen Technik der
Magnetresonanztomografie als Gliose bzw. kleiner weiler Randsaum festge-
stellt werden. Weiterhin treten die sogenannten Eisenablagerungen auf, die
man in diesen Bereichen ebenfalls in der Magnetresonanztomografie fest-
stellen kann. Diese sind nicht ursdchlich fiir die Krankheit verantwortlich,
sondern nur ein Zeichen der bereits untergegangenen Nervenzellen. Durch
die Umwandlung von Nervenzellen in Hiillzellen ist der Weiterleitungs-
prozess der Nervenaktion, der fiir eine geregelte Bewegung erforderlich ist,
gestort. Da es sich hier nicht um ein Fehlen von Nerveniibertrégerstoffen,
sondern letztendlich um einen langsamen Untergang von Nervenzellen
handelt, gestaltet sich die Behandlung von MSA-Patienten insgesamt schwie-
riger. Man weil jedoch, dass auch bei der MSA das Alpha-Synuklein, ein
Eiweilstoff, der bei der Parkinson-Erkrankung eine wichtige Rolle spielt, von
Bedeutung ist. Verdnderungen im Stoffwechsel des Alpha-Synukleins mit
nicht ausreichendem Abbau dieses Eiweif3stoffes fiihren moglicherweise zu
einem Umbau und dann zum Absterben der entsprechenden Nervenzellen.
Die entstandene Gliose bzw. das Narbengewebe ist dann nicht mehr funk-
tionstilichtig wie die urspriingliche Nervenzelle.
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