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PROLOG

SIND SIE NEUROLOGE BZW. Neurologin oder haben Sie eine
Leidenschaft fiir das Nervensystem? Sie wissen um die Komplexitit und
Faszination dieses medizinischen Fachgebiets, aber auch um dessen
Anspruch und Herausforderungen. Sie streben danach, Ihre Patienten best-
moglich zu behandeln und ihre Lebensqualitit zu verbessern. Auflerdem
mochten Sie sich kontinuierlich weiterbilden, um auf dem neuesten Stand
der Wissenschaft zu bleiben. Wenn Sie ein Buch suchen, das Thnen dabei
hilft, dann ist dieses Buch genau das Richtige fiir Sie. Es handelt sich
hierbei um einen umfassenden und praxisorientierten Ratgeber fiir alle
neurologischen Erkrankungen, denen Sie in Ihrem beruflichen Alltag
begegnen konnen. Es liefert nicht nur Fakten und Zahlen, sondern auch
Inspiration und Motivation. Das Buch vermittelt, wie Sie die Kunst und
Wissenschaft der Neurologie miteinander verbinden koénnen, um eine
exzellente Versorgung zu gewidhrleisten.

Es umfasst die gingigen Bereiche und gliedert sich in Kapitel mit logischer
Progression und klaren Strukturen.

- Systematische Darstellung der Krankheitsbilder des Nervensystems nach
ICD-11: Definitionen, Epidemiologie, Atiologie, Pathogenese, Klinik,
Diagnostik, Differenzialdiagnose, Therapie und Prognose gemil aktuellen
Leitlinien und evidenzbasierter Medizin fiir neurologische Erkrankungen,
einschlieBlich seltener neurologischer und neuromuskuldrer Erkrankungen.
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- Eine Vorstellung neuer Medikamente im Bereich der Neurologie,
einschlief8lich Informationen {iiber ihre Wirkmechanismen, Indikationen,
Kontraindikationen, Nebenwirkungen und Interaktionen.

- Eine Auswahl von Fallbeispielen aus der Praxis, die Ihnen die Anwendung
dieser theoretischen Kenntnisse auf konkrete Situationen veran-
schaulichen.

- Eine Sammlung von Tipps und Tricks fiir die neurologische Untersuchung
und Behandlung, die Ihnen helfen, typische Fehler zu vermeiden und opti-
male Ergebnisse zu erzielen.

- Eine inspirierende und motivierende Sprache, die Ihnen Freude an der
Neurologie bereitet und Sie dazu ermutigt, sich stetig weiterzubilden.



EINFUHRUNG

DAS ERSTE KAPITEL dieses Buches gibt Thnen einen umfassenden
Einblick in die Neurologie, den Sie fiir ein besseres Verstindnis der spezifi-
schen neurologischen Krankheitsbilder bendtigen, die in den folgenden
Kapiteln behandelt werden. Hier lernen Sie die Anatomie und Physiologie
des Nervensystems kennen, was lhnen die Grundlage zur Diagnose und
Behandlung von Nervensystem-Erkrankungen liefert. Sie lernen, wie Sie
eine neurologische Untersuchung durchfithren, welche Methoden zur
Verfiigung stehen und wie Sie diese anwenden. Auerdem erwerben Sie die
Techniken der neurologischen Anamnese und Befunderhebung, die Thnen
bei einer fundierten Diagnosestellung helfen. Des Weiteren werden Sie mit
den hiufigsten neurologischen Notfillen vertraut gemacht, welche schnelle
und gezielte Interventionen erfordern. Auflerdem werden Ihnen wertvolle
Hinweise fiir eine erfolgreiche interdisziplindre Zusammenarbeit mit
anderen Fachbereichen gegeben, um eine optimale Betreuung lhrer Pati-
enten sicherzustellen. Dieses Kapitel bietet Thnen einen umfassenden
Einblick in die facettenreiche und faszinierende Welt der Neurologie sowie
die Grundlagen fiir weiterfiihrende Literatur.

NEUROLOGIE

Die Neurologie ist die medizinische Fachrichtung, die sich mit der
Diagnose und Behandlung von Erkrankungen des Nervensystems befasst.
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Das Nervensystem umfasst das zentrale Nervensystem (Gehirn und
Riickenmark) und das periphere Nervensystem (Nerven, die vom Gehirn
und Riickenmark zu den Organen, Muskeln und Sinnesorganen fiihren).
Die Neurologie beschiftigt sich mit diversen Krankheitsbildern, von Kopf-
schmerzen bis hin zu seltenen genetischen oder entziindlichen Erkran-
kungen wie Schlaganfillen, Epilepsie, Parkinson, Alzheimer und Multiple
Sklerose. Die neurologische Forschung steht zudem in engem Zusammen-
hang mit anderen Fachgebieten wie der Psychiatrie, Neurochirurgie, Neuro-
radiologie, Neurophysiologie und Neuropathologie. Die Neurologie ist ein
vielfiltiges und faszinierendes Forschungsfeld, das durch kontinuierliche
Erkenntnisgewinne Einsicht in die Funktion und Stoérung des Nervensys-
tems bietet. Neben der Behandlung von Patienten mit neurologischen
Erkrankungen trdgt die Neurologie auch zum Verstindnis grundlegender
Aspekte des menschlichen Verhaltens, Denkens, Lernens und Erinnerns
bei.

ANATOMIE UND PHYSIOLOGIE DES NERVENSYSTEMS

Das Nervensystem erfiillt im menschlichen Organismus die Aufgaben der
Reizwahrnehmung, -verarbeitung und Reaktionssteuerung. Die Regulation
der Anpassung des Korpers an die Bedingungen der Aulenwelt und der im
Korperinneren ablaufenden Prozesse erfolgt durch das Nervensystem.
Hierzu besteht es aus vernetzten Nervenzellen, sogenannten Neuronen,
sowie aus Gliazellen. Die Regulation der Anpassung des Korpers an die
Bedingungen der Auflenwelt und der im Korperinneren ablaufenden
Prozesse erfolgt durch das Nervensystem. Dabei wird zwischen Reizen, die
von auflen kommen (exterozeptiv) und solchen, die aus dem Organismus
selbst stammen (propriozeptiv), unterschieden. Das Nervensystem gliedert
sich nach topografischen Gesichtspunkten in das Zentralnervensystem
(ZNS) und das periphere Nervensystem (PNS). Das ZNS umfasst das
Gehirn und das Riickenmark, welche von den Meningen umgeben sind. Das
Gehirn besteht aus verschiedenen Teilen, wie beispielsweise dem GroBhirn,
dem Kleinhirn, dem Hirnstamm und dem Zwischenhirn. Das Riickenmark
ist der Teil des ZNS, welcher innerhalb der Wirbelsdule verlduft und die
Verbindung zwischen Gehirn und PNS herstellt.
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Das Zentralnervensystem entsendet zwolf Paare von Hirnnerven, die unter-
schiedliche Funktionen im Kopf- und Halsbereich ausiiben.

Das periphere Nervensystem besteht aus Nervenfasern, einschlieBlich
Hirnnerven und Riickenmarksnerven sowie Ganglien, Ansammlungen von
Nervenzellen. Die Riickenmarksnerven entspringen dem Riickenmark und
teilen sich in Spinalnervenwurzeln und -geflechte auf, welche verschiedene
Korperregionen und Organe innervieren. Periphere Nerven sind einzelne
oder mehrere Nerven, die entweder aus Spinalnervengeflechten
entspringen oder direkt vom Hirnstamm ausgehen. Sie kdnnen sensorische,
motorische oder gemischte Funktionen haben. Als Beispiel fiir einen peri-
pheren Nerv dient der Nervus medianus, der fiir die Sensibilitit und
Motorik der Hand verantwortlich ist.

Das periphere Nervensystem (PNS) ldsst sich in funktioneller Hinsicht in
zwei Bereiche unterteilen, das vegetative (autonome) und das somatische
Nervensystem. Das somatische Nervensystem kontrolliert die bewussten
und willkiirlichen Bewegungen der Skelettmuskulatur und die Wahrneh-
mung von Sinnesreizen. Das vegetative Nervensystem ist fiir die automati-
sche Steuerung der inneren Organe zustindig, wie den Herzschlag, die
Atmung, die Verdauung und den Blutdruck. Letzteres besteht aus dem
sympathischen und dem parasympathischen Nervensystem, die auf die
Organe gegensitzliche Wirkungen ausiiben. Das sympathische Nerven-
system aktiviert den Korper in Stresssituationen, wihrend das parasympa-
thische Nervensystem den Korper in Ruhezustinden entspannt. Das
vegetative Nervensystem nutzt sowohl Nerven des peripheren als auch des
zentralen Nervensystems sowie spezielle Nervenganglien zur Signaliiber-
tragung.

Die Kenntnisse der Anatomie und Physiologie dienen als Grundlage fiir die
Erkennung und Behandlung von Erkrankungen des Nervensystems.

NEUROLOGISCHE UNTERSUCHUNG

Die neurologische Untersuchung ist ein wichtiger Bestandteil der medizini-
schen Diagnostik, die sich mit Erkrankungen des Nervensystems befasst.
Sie umfasst verschiedene Methoden und Anwendungen, die je nach
Verdachtsdiagnose und klinischer Situation angepasst werden konnen.
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Das Ziel der neurologischen Untersuchung besteht darin, eine neurologi-
sche Anamnese zu erheben, welche objektive Informationen iiber die Kran-
kengeschichte, die Symptome, den Verlauf und die mdglichen Ausloser
einer Erkrankung liefert, sowie einen neurologischen Befund zu erheben,
der die objektiven Zeichen einer Erkrankung mittels standardisierter Tests
erfasst. Die neurologische Untersuchung gliedert sich in mehrere Teilberei-
che, welche verschiedene Aspekte der Nervenfunktion iiberpriifen, wie
zum Beispiel die Bewusstseinslage, die Hirnnerven, die Motorik, die Sensi-
bilitdt, die Reflexe, die Koordination, die Gang- und Standpriifung sowie
die psychischen Funktionen.

Durch die Durchfiihrung der neurologischen Untersuchung kann eine
fundierte Diagnose bei primdr neurologischen Erkrankungen gestellt
werden oder andere Ursachen ausgeschlossen werden.

NEUROLOGISCHE NOTFALLE

Neurologische Notfille sind akute Situationen, in denen das Nervensystem
gefihrdet oder geschidigt ist und sofortige medizinische Versorgung erfor-
dert. Schlaganfille, Meningitis, Hirnblutungen, Krampfanfille, Hirntrau-
mata und Hirntumoren gehéren zu den hiufigsten neurologischen
Notféllen. Unbehandelt kénnen diese Erkrankungen schwere Komplika-
tionen wie Ldhmungen, Bewusstseinsstorungen, Sprachverlust, Sehverlust
oder Tod verursachen. Es ist daher von entscheidender Bedeutung, sie
rechtzeitig zu erkennen und zu behandeln. Daher ist es von groer Bedeu-
tung, die Symptome und Risikofaktoren dieser Notfille zu kennen und
umgehend zu handeln, wenn Verdacht besteht. Es ist daher ratsam, sich
mit diesen Informationen vertraut zu machen.

Eine gezielte Intervention kann die Prognose und Lebensqualitit der
Betroffenen verbessern und Folgeschdden vermeiden oder reduzieren.

INTERDISZIPLINARE ZUSAMMENARBEIT

Eine interdisziplindre Zusammenarbeit mit anderen Fachgebieten ist von
groBBer Bedeutung fiir die optimale Versorgung von Patienten mit neurolo-
gischen Krankheitsbildern.
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Neurologische Erkrankungen koénnen vielfiltige Auswirkungen auf die
korperliche, geistige und psychosoziale Gesundheit der Betroffenen haben,
wodurch eine umfassende Diagnostik, Therapie und Nachsorge erforderlich
ist. Verschiedene medizinische, pflegerische, therapeutische und soziale
Berufsgruppen arbeiten eng miteinander und miissen kooperieren.

Eine erfolgreiche interdisziplindre Zusammenarbeit erfordert eine gemein-
same Zielsetzung sowie ein gemeinsames Verstindnis der Erkrankung und
der Bediirfnisse des Patienten. Die Rollen, Kompetenzen und Verantwort-
lichkeiten der einzelnen Fachgebiete miissen gekldrt und respektiert
werden. RegelmiRige Besprechungen von Fillen, Teams und Visiten sollten
durchgefiihrt werden, um einen erfolgreichen Informationsaustausch und
eine Abstimmung der MaBnahmen sicherzustellen. Es ist wichtig, eine
offene, wertschitzende und konstruktive Kommunikation zu pflegen, die
auf Feedback, Kritikfahigkeit und Konfliktlosung basiert. Die Perspektiven,
Erfahrungen und Expertisen der anderen Fachbereiche sollten anerkannt
und genutzt werden. Aktive Einbeziehung der Patienten und ihrer Angeho-
rigen in den Behandlungsprozess unter Beriicksichtigung ihrer Wiinsche,
Sorgen und Ressourcen. Regelmifige Bewertung und Verbesserung der
Qualitit der interdisziplindren Zusammenarbeit.






TEIL EINS

GRUNDLAGEN - KRANKHEITSBILDER DES
NERVENSYSTEMS NACH ICD-11

Im Teil I dieses Buches werden die Krankheitsbilder des Nervensystems
nach ICD-11 behandelt. Hier lernen Sie die wichtigsten neurologischen
Erkrankungen kennen, die Sie in Ihrer tédglichen Praxis begegnen koénnen.
Dabei werden die Kriterien fiir die Diagnosestellung, die Ursachen und
Mechanismen, die klinischen Manifestationen, die Untersuchungsmetho-
den, die therapeutischen Optionen und die prognostischen Faktoren erldu-
tert. Aufllerdem werden in diesem Kapitel Tipps fiir die
Differenzialdiagnose sowie die interdisziplinidre Zusammenarbeit gegeben.
Mithilfe von Fallbeispielen konnen Sie Ihr Wissen vertiefen und anwenden.
Das Kapitel ist in mehrere Abschnitte gegliedert, welche jeweils eine
Gruppe von Krankheitsbildern des Nervensystems nach ICD-11 behandeln.
Diese umfassen insbesondere:

Bewegungsstorungen: Hierzu gehoren Krankheitsbilder wie Parkinson,
Chorea Huntington, Dystonie, Tremor, Ataxie und andere, welche durch
abnorme oder unwillkiirliche Bewegungen charakterisiert sind.

Stérungen mit neurokognitiven Beeintrdchtigungen als Hauptmerkmal
umfassen Erkrankungen wie Alzheimer, vaskuldre Demenz, frontotempo-
rale Demenz, Lewy-Korper-Demenz und andere, welche zu einem Verlust
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von kognitiven Fahigkeiten wie Gedichtnis, Sprache, Orientierung oder
Urteilsvermdgen fiihren.

Multiple Sklerose und andere Erkrankungen der weilen Substanz: Hierbei
handelt es sich um Stérungen wie die Multiple Sklerose, Neuromyelitis
optica, Leukodystrophien und andere, die durch eine Schidigung der
Myelinscheide der Nervenfasern im Gehirn oder Riickenmark verursacht
werden.

Epilepsie und Krampfanfille: Hierbei handelt es sich um Erkrankungen wie
Epilepsie, Status epilepticus, febrile Krampfanfille und andere, die durch
wiederholte Anfille einer abnormen elektrischen Aktivitit im Gehirn
gekennzeichnet sind.

Kopfschmerzerkrankungen: Hierunter fallen Erkrankungen wie Migrine,
Spannungskopfschmerz, Cluster-Kopfschmerz und weitere, die durch
anhaltende oder wiederkehrende Schmerzen im Kopf- oder Gesichtsbereich
gekennzeichnet sind.

Zerebrovaskulidre Erkrankungen: Hierbei handelt es sich um Erkrankungen
wie Schlaganfall, transitorische ischimische Attacke (TIA), intrakranielle
Blutung und andere, deren Ursache eine Stérung der Blutversorgung des
Gehirns ist.

Riickenmarkserkrankungen ohne Trauma: Hierunter fallen Krankheiten wie
Mpyelitis, Syringomyelie, Spinalkanalstenose und andere, die durch Entziin-
dungen, Kompressionen oder Degenerationen des Riickenmarks verursacht
werden.

Motoneuron-Krankheiten oder &hnliche Stérungen: Zu diesen Erkran-
kungen zdhlen Amyotrophe Lateralsklerose (ALS), Spinale Muskelatrophie
(SMA), Progressive Bulbirparalyse (PBP) und weitere, die als Folge einer
Schidigung der motorischen Nervenzellen im Gehirn oder Riickenmark
auftreten.

Erkrankungen der Nervenwurzel, des Nervenplexus oder der peripheren
Nerven: Dazu zdhlen Radikulopathie, Plexopathie, Polyneuropathie, Mono-
neuropathie und weitere Krankheiten, die durch eine Schidigung der
Nerven auferhalb des Gehirns oder Riickenmarks verursacht werden.
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Erkrankungen der motorischen Endplatte oder der Muskulatur: Diese
umfassen Krankheiten wie Myasthenia gravis, Lambert-Eaton-Syndrom,
Myopathien und andere, die durch eine Stérung der Ubertragung von
Nervenimpulsen auf die Muskelfasern verursacht werden.

Infantile Zerebralparese: Hierbei handelt es sich um eine Gruppe von
Erkrankungen, die durch eine Verletzung des Gehirns im friihkindlichen
Stadium verursacht werden.

Bewusstseinsstorungen: Dies sind Zustdnde, die die Wahrnehmung, das
Denken, die Erinnerung oder die Aufmerksamkeit beeintrichtigen.

Weitere Erkrankungen des Nervensystems beeintrichtigen verschiedene
Teile oder Funktionen des Nervensystems. Beispiele hierfiir sind Erkran-
kungen der Meningen, Pachymeningitis, oberflachliche Siderose des
Nervensystems, Schmerzstdrungen, postanoxische Hirnschidigung, das
Locked-in-Syndrom, das Reye-Syndrom und das postvirale Miidigkeits-

syndrom.

Erkrankungen des Nervensystems infolge medizinischer Malnahmen:
Diese Komplikationen entstehen als Folge chirurgischer Eingriffe, Medika-
menteneinnahme oder anderer Behandlungen am Nervensystem. Beispiele
hierfiir sind Infektionen, Blutungen, Nervenschidigungen oder Neben-
wirkungen.






KAPITEL

EINS

BEWEGUNGSSTORUNGEN

BEWEGUNGSSTORUNGEN SIND UNWILLKURLICHE
BEWEGUNGEN, die aufgrund einer Fehlfunktion des extrapyramidalen
Systems ausgeldst werden. Dieses System ist Teil des Nervensystems und
fiir die Koordination und Kontrolle von Bewegungen verantwortlich. Bewe-
gungsstorungen konnen entweder als Hypokinesie oder Hyperkinesie
auftreten, was bedeutet, dass die Bewegungen entweder vermindert oder

vermehrt sind.

8A00 PARKINSON-SYNDROM

Ein Parkinson-Syndrom ist ein klinisches Syndrom, das durch eine Kombi-
nation motorischer Symptome manifestiert wird. Diese Symptome sind auf
eine Storung der Basalganglien zuriickzufiihren. Dabei handelt es sich um
eine Gruppe von Strukturen im Gehirn, die an der Steuerung von Bewegun-
gen, Emotionen und kognitiven Funktionen beteiligt sind. Zu den motori-
schen Symptomen eines Parkinson-Syndroms zihlen unter anderem
Ruhetremor, Muskelstarre, Akinese oder Bradykinese sowie Haltungssto-
rungen. Diese Symptome konnen zu Bewegungsstérungen wie einem
schlurfenden Gang, einer gebeugten Haltung, einem verminderten
Gesichtsausdruck, einer leisen und monotonen Sprache sowie einer Beein-
trichtigung der Feinmotorik fiihren.
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Um die Diagnose eines Parkinson-Syndroms zu stellen, miissen mindes-
tens zwei dieser Symptome vorhanden sein, wobei eines davon Bradykinese
sein muss.

Das Parkinson-Syndrom kann zahlreiche Ursachen haben und in primire
und sekundidre Formen eingeteilt werden. Die idiopathischen oder gene-
tisch bedingten primiren Formen werden als Parkinson-Krankheit bezeich-
net. Die Parkinson-Krankheit ist die hiufigste Ursache fiir ein Parkinson-
Syndrom und betrifft etwa 1 % der Bevolkerung iiber 60 Jahre. Die geneti-
schen Formen treten seltener auf und werden durch Mutationen in
bestimmten Genen verursacht, die Proteine beeinflussen, welche an der
Funktion oder dem Abbau von Dopamin oder anderen Neurotransmittern
beteiligt sind. Die Entstehung sekundirer Parkinson-Syndrome ist auf eine
identifizierbare Ursache zuriickzufiihren, welche zu einer Schadigung oder
Dysfunktion der Basalganglien fithrt. Ursachen hierfiir kénnen vaskuldre
Erkrankungen, Infektionen, Tumore, Traumata, Toxine, Medikamente oder
Stoffwechselstérungen sein.

Ein Ungleichgewicht zwischen den Neurotransmittern Dopamin und
Acetylcholin in den Basalganglien liegt der Pathogenese eines Parkinson-
Syndroms zugrunde. Dopamin ist ein hemmender Neurotransmitter, der
die Aktivitdt der Basalganglien diampft, wihrend Acetylcholin ein anre-
gender Neurotransmitter ist, der die Aktivitit der Basalganglien erhoht.
Beim Parkinson-Syndrom liegt entweder ein Mangel an Dopamin oder eine
Blockade seiner Rezeptoren im Striatum vor, welches der Eingangsbereich
der Basalganglien ist. Dies fiihrt zu einer gesteigerten Aktivitit des
Ausgangsbereichs der Basalganglien, welcher den Thalamus hemmt. Der
Thalamus ist eine bedeutsame Schaltstelle fiir die Ubertragung von sensori-
schen und motorischen Signalen zum Kortex. Wenn der Thalamus
gehemmt ist, fithrt das zur verminderten Aktivierung des motorischen
Kortex und folglich zur Beeintrachtigung der willkiirlichen Bewegung.

Die Klinik des Parkinson-Syndroms ist durch den langsam fortschreitenden
Verlauf von motorischen Symptomen gekennzeichnet. Der Beginn der
Erkrankung ist meist asymmetrisch und betrifft zunéchst eine Extremitit
oder eine Korperhilfte. Ein hiufiges Anfangssymptom ist der Ruhetremor,
der sich als rhythmisches Zittern von 4 bis 6 Hz in Ruhepositionen duf3ert
und bei willkiirlichen Bewegungen abnimmt oder verschwindet.
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Der Tremor tritt typischerweise in der Hand oder im Arm auf. Tremor
betrifft iiblicherweise die Hand oder den Arm und wird oft als "Pillendre-
hen" beschrieben. Muskelstarre ist eine erhohte Muskelspannung, die zu
einem Widerstand gegen passive Bewegungen fiihrt. Die Starre kann sich
als "Zahnradphdnomen" manifestieren, bei dem ein ruckartiger Widerstand
bei langsamen Bewegungen spiirbar ist. Die Akinese oder Bradykinese
beschreibt eine Einschrinkung der Spontaneitdt und Geschwindigkeit von
Bewegungen, welche zu einer Verminderung von Mimik, Gestik, Schrift
und Sprache fiihrt. Die Haltungsstdrungen sind die Folge reduzierter
posturaler Reflexe, was zu einer vorniibergebeugten Haltung mit vermin-
derten Armbewegungen beim Gehen, einem schlurfenden Gang mit kleinen
Schritten und erhohter Sturzneigung fiihrt. Die nicht-motorischen
Symptome sind zahlreich und kénnen die Lebensqualitdt der Patienten
erheblich beeintrdchtigen. Hierbei handelt es sich unter anderem um
Depressionen, Angststorungen, Demenz, Schlafstérungen, Schmerzen,
Erschoépfung, Verdauungsprobleme, Beeintrichtigungen der Blasenfunk-
tion, orthostatische Hypotonie, Schluckstérungen, Sprachstérungen,
erhohten Speichelfluss, fettige Haut und Haare sowie Impulskontroll-
storungen.

Die Diagnose des Parkinson-Syndroms erfolgt aufgrund der klinischen
Untersuchung des Patienten sowie des Ansprechens auf eine dopaminerge
Therapie. Es existieren keine spezifischen Labor- oder Bildgebungsverfah-
ren, welche das Parkinson-Syndrom eindeutig diagnostizieren kénnen. Die
Differenzialdiagnose schliet weitere Erkrankungen ein, welche dhnliche
Symptome hervorrufen konnen, beispielsweise der essenzielle Tremor, die
Multisystematrophie, die progressive supranukledre Blickparese oder der
vaskuldre Parkinsonismus.

Die Therapie bei Parkinson-Syndromen richtet sich nach der individuellen
Ursache, Schweregrad und Symptomatik des Patienten. Die Wahl der
Therapie ist stets individuell abzustimmen und erfordert eine enge Zusam-
menarbeit von Arzten und Patienten. Das Ziel besteht darin, die Lebens-
qualitdt zu verbessern und Komplikationen zu vermeiden. Die wichtigsten
Medikamente sind Levodopa, welches in Dopamin umgewandelt wird,
sowie Dopamin-Agonisten, die direkt auf Dopamin-Rezeptoren wirken.
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Weitere Medikamente wie MAO-B-Hemmer, COMT-Hemmer oder Anti-
cholinergika koénnen ebenso eingesetzt werden. Neben der medikamen-
tosen Therapie konnen auch nicht-medikamentdse Malnahmen wie
Physiotherapie, Ergotherapie oder Logopidie hilfreich sein. In manchen
Fillen kann auch eine tiefe Hirnstimulation in Erwdgung gezogen werden.

Die Prognose des Parkinson-Syndroms hidngt von der Ursache, dem Verlauf
sowie der Therapie ab. Das idiopathische Parkinson-Syndrom ist eine chro-
nisch-progrediente Erkrankung, welche zu einer fortschreitenden Beein-
triachtigung der motorischen und nicht-motorischen Funktionen fiihrt. Die
Lebenserwartung ist nur geringfiigig reduziert. Sekundire und atypische
Parkinson-Syndrome weisen in der Regel eine schlechtere Prognose auf als
das IPS.

KODIERUNG NACH ICD-11

8A00.0 Primires Parkinson-Syndrom: (auch idiopathisches oder klassi-
sches Parkinson-Syndrom genannt) ist die hiufigste Form. Die Ursache ist
unbekannt, jedoch wird vermutet, dass genetische und Umweltfaktoren
eine Rolle spielen konnten. Typische Symptome beinhalten Zittern,
Muskelsteifheit, verlangsamte Bewegungen und Gleichgewichtsprobleme.
Die Behandlung umfasst in der Regel eine Therapie mit Medikamenten zur
Kompensation des Dopaminmangels im Gehirn.

8A00.1 Atypisches Parkinson-Syndrom: Dies ist eine Sammelbezeich-
nung fiir seltene Formen des Parkinson-Syndroms, die sich von der
primdren Form in klinischen Merkmalen und Ansprechen auf die Therapie
unterscheiden. Dazu gehéren beispielsweise das progressive supranukledre
Blickparese-Syndrom, das kortikobasale Syndrom und das multiple Syste-
matrophie-Syndrom. Die meist auftretende Ursache ist eine degenerative
Erkrankung des Gehirns, welche nicht nur die Bewegungssteuerung,
sondern auch weitere Funktionen wie Kognition, Sprache und Blutdruck
beeintrachtigt. Die Therapie ist symptomatisch und oft weniger effektiv als
bei der primiren Form.

8A00.2 Sekundires Parkinson-Syndrom: Diese Form des Parkinson-
Syndroms wird durch identifizierbare Ursachen ausgeldst, wie zum Beispiel
Medikamente, Schidel-Hirn-Trauma, Schlaganfall oder Infektionen. Die
Symptome des funktionellen Parkinson-Syndroms &hneln denen der
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primiren Form, kdnnen aber auch andere neurologische Defizite aufweisen.
Die Behandlung richtet sich nach der zugrunde liegenden Ursache und
kann in einigen Fillen zu einer Besserung oder Heilung fiihren.

8A00.3 Funktionelles Parkinson-Syndrom: Form hat keine organische
Ursache, sondern ist psychisch bedingt. Die Symptome sind variabel und
untypisch fiir ein organisches Parkinson-Syndrom. Die Patientinnen und
Patienten leiden hiufig unter psychischen Stérungen wie Depressionen,
Angststorungen und Konversionsstorungen. Fiir die Behandlung ist eine
interdisziplindre Zusammenarbeit zwischen Neurologen und Psychiatern
sowie psychotherapeutische und medikamenttse MalRnahmen erforderlich.

8A01 CHOREATISCHE BEWEGUNGSSTORUNGEN

Choreatische Bewegungsstorungen sind neurologische Erkrankungen, die
durch unwillkiirliche, unregelmillige, kurze, ruckartige und flieBende
Bewegungen gekennzeichnet sind, die sich von einem Korperteil zum
anderen bewegen. Die haufigste Form ist die Huntington-Krankheit, eine
autosomal-dominant vererbte Erkrankung, die durch eine Degeneration
von Nervenzellen im Striatum und in der Grofhirnrinde verursacht wird.
Die Symptome beginnen meist im mittleren Lebensalter und umfassen
neben den choreatischen Bewegungen auch kognitive Beeintrdchtigungen,
Personlichkeitsverdnderungen und psychiatrische Stérungen. Die Diagnose
wird anhand der klinischen Kriterien, der Familienanamnese und des Nach-
weises einer Mutation im HTT-Gen gestellt. Die Differenzialdiagnose
umfasst andere genetische oder erworbene Ursachen von Chorea, wie zum
Beispiel das Syndrom der benignen hereditidren Chorea, die Wilson-Krank-
heit, das rheumatische Fieber oder Medikamente. Die Therapie ist sympto-
matisch und zielt darauf ab, die Lebensqualitdt der Patienten zu verbessern.
Es gibt keine kausale Behandlung oder Heilung fiir die Huntington-Krank-
heit. Die Prognose ist ungiinstig, da die Erkrankung fortschreitet und zu
schwerer Behinderung und Tod fiihrt.

KODIERUNG NACH ICD-11

8A01.0 Benigne hereditire Chorea: eine seltene neurologische Erkran-
kung, die durch unwillkiirliche, rhythmische Bewegungen der Gliedmal3en,
des Gesichts oder des Rumpfes gekennzeichnet ist. Die Symptome treten
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meist in der Kindheit oder Jugend auf und bleiben im Laufe des Lebens
stabil oder verbessern sich. Die Ursache ist eine genetische Mutation, die
autosomal-dominant vererbt wird.

8A01.1 Sekundire Chorea: eine Chorea, die durch eine andere Erkran-
kung oder einen anderen Faktor ausgelost wird, wie z. B. Infektionen,
Autoimmunerkrankungen, Medikamente, Stoffwechselstérungen oder
Schlaganfille. Die Symptome variieren je nach der zugrunde liegenden
Ursache und kénnen sich im Laufe der Zeit verdndern oder verschwinden.
Die Behandlung richtet sich nach der spezifischen Ursache und dem
Schweregrad der Chorea.

8A01.2 Hemichorea oder Hemiballismus: eine Chorea, die nur eine
Korperhilfte betrifft. Die Bewegungen sind oft heftig, grof3 und unkontrol-
lierbar. Die hiufigste Ursache ist eine Ldsion im kontralateralen Nucleus
subthalamicus, einem Teil des Basalgangliensystems, das an der Bewe-
gungssteuerung beteiligt ist. Die Behandlung umfasst Medikamente, die
die Dopamin-Aktivitdt reduzieren, sowie in einigen Fillen chirurgische
Eingriffe wie Tiefenhirnstimulation oder Thalamotomie.

8A02 DYSTONISCHE STORUNGEN

Dystonische Stérungen sind eine Gruppe von Erkrankungen, die durch
anhaltende oder intermittierende Muskelkontraktionen gekennzeichnet
sind, die zu abnormen, oft wiederholten Bewegungen oder Haltungen
filhren. Die Ursachen von dystonischen Stérungen sind vielfdltig und
konnen genetische, neurologische, metabolische, toxische oder psychogene
Faktoren umfassen. Die Pathogenese von dystonischen Stérungen ist noch
nicht vollstindig gekldrt, aber es wird angenommen, dass sie mit einer
Dysfunktion der Basalganglien und anderen Hirnregionen zusammenhéingt,
die an der motorischen Steuerung beteiligt sind. Die Klinik von dystoni-
schen Storungen ist heterogen und hingt von der Lokalisation, dem
Ausmal’ und dem Schweregrad der Muskelkontraktionen ab. Die hiufigsten
Formen sind fokale Dystonien, die nur eine Korperregion betreffen, wie z.
B. der Hals (Zervikaldystonie), die Augenlider (Blepharospasmus), das
Gesicht (oromandibuldre Dystonie) oder die Stimmbinder (Laryngeal-
dystonie).
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Andere Formen sind segmentale Dystonien, die zwei oder mehr benach-
barte Kérperregionen betreffen, wie z. B. die Arme und den Rumpf (Torsi-
onsdystonie) oder generalisierte Dystonien, die den ganzen Ko&rper oder
mehrere nicht benachbarte Regionen betreffen. Die Diagnostik von dysto-
nischen Stérungen basiert auf der Anamnese, der klinischen Untersuchung
und gegebenenfalls auf zusidtzlichen Tests wie Blutuntersuchungen, Bildge-
bung oder genetischen Analysen. Die Differenzialdiagnose von dystoni-
schen  Stérungen  umfasst andere  Bewegungsstorungen — wie
Parkinsonismus, Chorea, Myoklonus oder Tremor sowie psychogene Bewe-
gungsstorungen oder funktionelle neurologische Symptomstérungen. Die
Therapie von dystonischen Stérungen richtet sich nach der Ursache, dem
Typ und dem Schweregrad der Erkrankung und kann medikamentdse, botu-
linumtoxinbasierte, physiotherapeutische oder chirurgische Maflnahmen
umfassen. Die Prognose von dystonischen Stérungen ist variabel und hangt
von der Progression, dem Ansprechen auf die Therapie und dem Einfluss
auf die Lebensqualitdt ab.

KODIERUNG NACH ICD-11

Es gibt verschiedene Formen von Dystonie, die nach ihrer Ursache, ihrem
Ausmal} und ihrer Symptomatik unterschieden werden kénnen.

8A02.0 Primire Dystonie: Dies ist die hdufigste Form von Dystonie, die
auf einer genetischen Veranlagung oder einer Storung der Neurotrans-
mitter im Gehirn beruht. Die Symptome konnen in der Kindheit oder im
Erwachsenenalter beginnen und sich auf einen Korperteil (fokale Dystonie)
oder mehrere Korperteile (segmentale oder generalisierte Dystonie)
beschrinken.

8A02.1 Sekundire Dystonie: Dies ist eine Form von Dystonie, die durch
eine andere Erkrankung oder einen dufleren Faktor verursacht wird, wie z.
B. eine Infektion, einen Schlaganfall, ein Trauma, eine Medikamentenein-
nahme oder eine Vergiftung. Die Symptome kénnen je nach der zugrunde
liegenden Ursache variieren und sich auf einen oder mehrere Korperteile
auswirken.

8A02.2 Paroxysmale Dystonie: Dies ist eine seltene Form von Dystonie,
die durch plotzliche und vorlibergehende Anfille von Muskelkrimpfen
gekennzeichnet ist, die Sekunden bis Minuten dauern kénnen. Die Anfille
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koénnen spontan oder durch bestimmte Auslser wie Stress, Bewegung oder
Alkohol ausgelést werden. Die Symptome kénnen sich auf einen oder
mehrere Korperteile erstrecken.

8A02.3 Funktionelle Dystonie oder Spasmen: Dies ist eine Form von
Dystonie, die nicht auf einer organischen Stérung des Nervensystems
beruht, sondern auf einer psychischen oder emotionalen Belastung. Die
Symptome sind oft variabel und inkonsistent und konnen sich auf einen
oder mehrere Korperteile beziehen.

8A03 ATAKTISCHE STORUNGEN

Ataktische Storungen sind neurologische Erkrankungen, die durch eine
Beeintriachtigung der Koordination von Bewegungen und Gleichgewicht
gekennzeichnet sind. Sie konnen verschiedene Ursachen haben, wie geneti-
sche Mutationen, Infektionen, Autoimmunerkrankungen, Schlaganfille,
Tumore oder Medikamente. Die Pathogenese ist abhidngig von der zugrunde
liegenden Ursache, aber im Allgemeinen kommt es zu einer Schiddigung
oder Degeneration von Teilen des Nervensystems, die fiir die motorische
Kontrolle verantwortlich sind, wie das Kleinhirn, das Riickenmark oder die
peripheren Nerven. Die Klinik variiert je nach Schweregrad und Lokalisa-
tion der Schidigung, aber typische Symptome sind Gang- und Standunsi-
cherheit, Dysmetrie, Dysdiadochokinese, Intentionstremor, Nystagmus,
Dysarthrie und Dysphagie. Die Diagnostik umfasst eine ausfiihrliche
Anamnese, eine neurologische Untersuchung, bildgebende Verfahren wie
MRT oder CT, Laboruntersuchungen wie Blutbild oder Genetik und gegebe-
nenfalls spezielle Tests wie Elektromyographie oder Elektronystagmogra-
phie. Die Differenzialdiagnose muss andere Erkrankungen ausschliefen,
die &dhnliche Symptome verursachen koénnen wie Parkinson-Krankheit,
Multiple Sklerose, Myasthenia gravis oder Guillain-Barré-Syndrom. Die
Therapie richtet sich nach der Ursache und dem Ziel der Behandlung. Es
gibt keine Heilung fiir ataktische Storungen, aber es kdnnen symptomati-
sche Mafnahmen ergriffen werden, wie Physiotherapie, Ergotherapie,
Logopidie oder Medikamente zur Linderung von Spastik oder Tremor. Die
Prognose hingt von der Art und dem Verlauf der Erkrankung ab.
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Einige Formen sind progressiv und fithren zu einer Verschlechterung der
Lebensqualitit und einer Verkiirzung der Lebenserwartung, wihrend
andere stabil oder reversibel sind.

KODIERUNG NACH ICD-11

8A03.0 Angeborene Ataxie: eine Storung der Bewegungskoordination,
die von Geburt an oder kurz danach auftritt. Sie kann durch genetische
Defekte oder Schidigungen des Kleinhirns oder anderer Teile des Nerven-
systems verursacht werden. Die Symptome koénnen Schwierigkeiten beim
Gehen, Sprechen, Schlucken oder Sehen umfassen.

8A03.1 Hereditire Ataxie: Form der angeborenen Ataxie, die vererbt wird
und meist im Kindes- oder Jugendalter beginnt. Sie ist oft mit anderen
neurologischen Erkrankungen wie Muskelschwiche, Spastik oder Demenz
verbunden. Die hiufigsten Formen sind Friedreich-Ataxie, Spinocerebellire
Ataxie und Ataxie-Telangiektasie.

8A03.2 Nichthereditire degenerative Ataxie: Form der Ataxie, die nicht
vererbt wird, sondern durch den fortschreitenden Verlust von Nervenzellen
im Kleinhirn oder anderen Teilen des Gehirns entsteht. Sie kann im
Erwachsenenalter auftreten und zu schweren Beeintrichtigungen der
Bewegung, des Gleichgewichts und der kognitiven Funktionen fiihren. Die
Ursachen sind oft unbekannt, kdnnen aber mit Infektionen, Autoimmuner-
krankungen oder Toxinen zusammenhingen.

8A03.3 Erworbene Ataxie: Form der Ataxie, die durch eine plotzliche
oder allméhliche Schidigung des Kleinhirns oder anderer Teile des Nerven-
systems nach der Geburt entsteht. Sie kann durch Schlaganfille, Tumore,
Traumata, Entziindungen, Medikamente oder Alkoholmissbrauch verur-
sacht werden. Die Symptome konnen je nach Schweregrad und Lokalisation
der Schidigung variieren und sich im Laufe der Zeit verbessern oder
verschlechtern.

8A04 STORUNGEN IN ZUSAMMENHANG MIT TREMOR

Stérungen in Zusammenhang mit Tremor sind neurologische Erkrankun-
gen, die durch unwillkiirliche Schwingungen eines oder mehrerer Kérper-
teile gekennzeichnet sind.
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Sie konnen verschiedene Ursachen haben, wie z. B. genetische Faktoren,
Schidigungen des Gehirns oder des Riickenmarks, Medikamente, Alkohol,
Stress oder Angst. Die Pathogenese von Tremor ist nicht vollstindig
geklirt, aber es wird angenommen, dass eine Fehlregulation von neuro-
nalen Schaltkreisen im Kleinhirn, im Hirnstamm oder in der Basalganglien-
Thalamus-Kortikalen Schleife beteiligt ist. Die Klinik von Tremor hidngt von
der Art, dem Ausmaf und der Lokalisation des Tremors ab. Es gibt
verschiedene Klassifikationen von Tremor, die sich nach den Verhaltensum-
stinden richten, unter denen er auftritt. Ruhetremor tritt auf, wenn der
betroffene Korperteil entspannt ist und nicht willentlich bewegt wird.
Posturaler Tremor tritt auf, wenn der betroffene Korperteil eine bestimmte
Haltung gegen die Schwerkraft einnimmt. Kinetischer Tremor tritt auf,
wenn der betroffene Korperteil eine willentliche Bewegung ausfiihrt. Die
Diagnostik von Tremor basiert auf einer sorgfiltigen Anamnese, einer klini-
schen Untersuchung und gegebenenfalls zusitzlichen bildgebenden oder
laborchemischen Untersuchungen. Die Differenzialdiagnose von Tremor
umfasst andere Bewegungsstorungen wie Dystonie, Chorea, Myoklonus
oder Ataxie. Die Therapie von Tremor richtet sich nach der zugrunde
liegenden Ursache und dem Schweregrad des Tremors. Mogliche Therapie-
optionen sind medikamentdse Behandlung, physikalische Therapie, Psycho-
therapie oder invasive Verfahren wie tiefe Hirnstimulation oder
Thalamotomie. Die Prognose von Tremor hingt ebenfalls von der Ursache
und dem Verlauf des Tremors ab. Einige Formen von Tremor sind gutartig
und beeintrdchtigen nicht die Lebensqualitidt, wiahrend andere Formen von
Tremor progredient sind und zu schwerer Behinderung fithren konnen.

KODIERUNG NACH ICD-11

8A04.0 Verstirkter physiologischer Tremor: Form von Tremor, die bei
normalen Menschen unter bestimmten Bedingungen auftreten kann, wie z.
B. Stress, Kilte, Angst oder korperlicher Anstrengung. Er ist meist sehr
fein und betrifft vor allem die Hinde, kann aber auch andere Korperteile
wie die Stimme oder den Kopf betreffen. Er ist in der Regel nicht behand-
lungsbediirftig und verschwindet, wenn die auslésende Situation voriiber
ist.

8A04.1 Essentieller Tremor oder verwandte Tremores: die hidufigsten
Formen von Tremor, die ohne eine erkennbare Ursache auftreten. Sie sind
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oft familidr bedingt und beginnen meist im mittleren bis héheren Lebensal-
ter. Sie betreffen vor allem die Hinde, konnen aber auch andere Korperteile
wie die Stimme, den Kopf oder den Rumpf betreffen. Sie sind in der Regel
symmetrisch und verstirken sich bei willkiirlichen Bewegungen oder Halte-
positionen. Sie kénnen mit Medikamenten oder in schweren Fillen mit
chirurgischen Eingriffen behandelt werden.

8A04.2 Ruhetremor: Form von Tremor, die vor allem bei Patienten mit
Parkinson-Krankheit auftritt. Er ist meist asymmetrisch und betrifft vor
allem die Hédnde, kann aber auch andere Korperteile wie die Beine, den
Kiefer oder die Zunge betreffen. Er tritt auf, wenn die betroffenen Kérper-
teile entspannt sind und nicht bewegt werden. Er verschwindet bei willkiir-
lichen Bewegungen oder Schlaf. Er kann mit Medikamenten oder in
schweren Fidllen mit chirurgischen Eingriffen behandelt werden.

8A04.3 Sekundirer Tremor: Form von Tremor, die durch eine zugrunde
liegende Erkrankung oder einen dufleren Faktor verursacht wird. Er kann
verschiedene Merkmale haben, je nachdem, was die Ursache ist. Zu den
moglichen Ursachen gehdren:

8A04.30 Tremor durch metabolische Storungen: dieser Tremor kann
durch Stérungen des Hormon- oder Elektrolythaushalts verursacht werden,
wie z. B. Schilddriiseniiberfunktion, Hypoglykdmie oder Hypokalzdmie. Er
kann verschiedene Korperteile betreffen und sich bei Bewegungen
verstidrken oder abschwichen. Er kann mit der Behandlung der zugrunde
liegenden Storung verbessert werden.

8A04.31 Tremor durch chronischen oder akuten Substanzgebrauch:
dieser Tremor kann durch den Konsum von Alkohol, Koffein, Nikotin oder
anderen Drogen verursacht werden. Er ist meist fein und betriftt vor allem
die Hinde, kann aber auch andere Korperteile betreffen. Er kann sich bei
Entzug oder Uberdosierung verschlimmern. Er kann mit dem Absetzen
oder Reduzieren der Substanz verbessert werden.

8A04.32 Tremor durch Arzneimittel- oder Drogenentzug: Dieser
Tremor kann durch das plotzliche Absetzen von Medikamenten oder
Drogen verursacht werden, die das Nervensystem beeinflussen, wie z. B.
Antidepressiva, Antiepileptika oder Opiate. Er ist meist grob und betrifft
vor allem die Hinde, kann aber auch andere Korperteile betreffen. Er kann



