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1. Einleitung

1.1. Das Leitsymptom ,,Schwindel*

»Schwindel” istim ambulanten neurologischen Setting das zweithaufigste Symptom nach
Kopfschmerzen.®® Die Lebenszeitpravalenz in Deutschland an Schwindel zu erkranken,
liegt bei etwa 30%°', wobei jahrlich 15% bis (ber 20% aller Erwachsenen an
Schwindelsymptomen leiden.>® % Frauen sind haufiger betroffen als Manner. %

Eine korrekte Diagnose zu stellen ist jedoch aus vielerlei Hinsicht schwierig, denn
,Schwindel* ist ein Symptom, welches verschiedenste Atiologien und

Pathomechanismen zum Ursprung hat.®’

Das liegt zum einen an den unterschiedlichen
facharztlichen Zuordnungen von Schwindelerkrankungen: Wahrend vestibuldre und
zentrale Ursachen vor allem in den Bereich der Neurologie und der Hals-Nasen-Ohren-
Heilkunde fallen, betreffen die nicht-vestibuléaren Ursachen alle Fachrichtungen.®' Zum
anderen sind, gerade bei zentralen Atiologien von Schwindel, die beteiligten Systeme
sehr komplex in ihrem Zusammenspiel (siehe 1.2 Die Anatomie des Kleinhirns).

Das Leitsymptom ,Schwindel“ kann teilweise erhebliche Folgen haben: Zum einen
haben Patienten mit Schwindelerkrankungen aufgrund erhdhter Sturzneigung und

t.'® Zum anderen

Verletzungsfolgen eine signifikant hdhere Mortalitdt und Morbidita
leiden Patienten mit Schwindelsyndromen haufiger unter psychiatrischen
Komorbiditaten.*’

Zur Diagnosestellung beim Leitsymptom ,Schwindel” sind eine ausfihrliche Anamnese
und vollstandige klinisch-neurologische Untersuchung unerlasslich.®' Erganzend hierzu
liefern apparative Untersuchungen wichtige Hinweise zur Krankheitsentitat. Nach
Diagnosestellung kann eine zielgerichtete Therapie eingeleitet werden.%®

Schwindel als Symptom von Kleinhirnerkrankungen wurde bereits mehrfach in der
medizinischen Fachliteratur beschrieben.® ° Allerdings ist die Diagnosestellung
aufgrund der Seltenheit der Erkrankungen (die Pravalenz an einem neurologischen
Nystagmussyndrom zu erkranken, liegt beispielsweise bei ca. 6,8 pro 10.000
Einwohner®) und der Symptomvariabilitat der Erkrankungen besonders herausfordernd.
Eine schwindelbezogene Ubersicht (iber die Symptome von Kleinhirnerkrankungen ohne
vollstandige Symptomauspragung und deren Quantifizierung und Objektivierung mittels
verschiedener Untersuchungsmethoden findet sich in der Literatur bis jetzt nicht. Zwar
sind spezifische kleinhirnassoziierte Augenbewegungsstérungen bereits in der Literatur
benannt worden®, eine Ubersicht, inwieweit sich bei Kleinhirnerkrankungen diese
Befunde im Zusammenhang mit der Anamnese, der klinisch-neurologischen
Untersuchung, sowie erganzenden Befunden weiterer apparativer Untersuchungen
prasentieren, fehlt jedoch. Deshalb wurde mit der vorliegenden Arbeit untersucht,
inwieweit sich fir verschiedene kleinhirnspezifische Krankheitsbilder charakteristische
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Leitsymptome in friihen Krankheitsstadien finden lassen. Weiterhin wurde untersucht,
inwieweit typische Untersuchungsbefunde mit klinischen Beobachtungen korrelieren und

ob ,Schwindel” ein Leitsymptom cerebellarer Erkrankungen sein kann.
1.1. Diagnostik beim Leitsymptom ,,Schwindel*

1.1.1. Anamnese und klinische Untersuchungsmaoglichkeiten

Eine genaue Anamnese ist der wichtigste Baustein fir die Diagnose von
Schwindelerkrankungen. Entscheidend sind dabei neben der Art des Schwindels auch
dessen Dauer, Auspragung und maogliche Begleitsymptome. Der Symptombeginn, eine
eventuelle tageszeitliche Dynamik und mdgliche Triggerfaktoren der Symptome
unterstiitzen die Anamnese.®’

Die klinisch-neurologische Untersuchung sollte neben der Untersuchung der
vestibularen und audiologischen Systeme auch eine Untersuchung der Okulomotorik
mittels Frenzelbrille enthalten. Wichtig sind auRerdem Lagerungsmandver zur
Beurteilung der Otholithenfunktion.®® Als Komorbiditat auftretende Polyneuropathien
sollten ebenso im klinisch-neurologischen Untersuchungsbefund bertcksichtigt werden
wie Koordinations-, Stand- und Gangprufungen. Hierzu sollte auch die Durchfiihrung der
Zeigeversuche (Finger-Nase-Versuch FNV, Knie-Hacke-Versuch KHV und der Finger-
Finger-Versuch FFV) gehoren.®

1.1.2. Diagnostisch apparative Untersuchungsmoglichkeiten

Neben der bildgebenden Diagnostik steht eine Reihe deutlich sensitiverer Methoden flir

die neurologische Schwindeldiagnostik zur Verfigung:

- Neuroorthoptik: Es konnte bewiesen werden, dass die neuroorthoptische
Untersuchung sensitiver als eine bildgebende Diagnostik bei der Diagnose von
Kleinhirnerkrankungen ist. Insbesondere hilft sie bei der genauen Lokalisation von
Lasionen. 8

- Posturographie: Durch Auftreten charakteristischer Befunde, welche anatomisch mit
Pathologien im Bereich des Kleinhirnvorderlappens vergesellschaftet sind, erlaubt sie
eine Diagnostik mit hoher Sensitivitat (100%) und Spezifitat (98%).*
Pathognomonisch ist hier das charakteristische Schwanken mit einer Frequenz von
3 Hz (3 Hz sway)."”

- Kalorische Testung: Mit Hilfe der kalorischen Testung als sensitiver
Untersuchungsmethode  der  vestibuldren  Funktion®  kénnen  wichtige

Differentialdiagnosen, insbesondere Vestibulopathien diagnostiziert werden.®® Dabei
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hat die kalorische Testung eine hdhere Sensitivitdt flir die Diagnose der

Vestibulopathie als der videoassistierte Kopfimpulstest.>®

1.2.

Die Anatomie des Kleinhirns

Das Kleinhirn ist ,das wichtigste Integrationszentrum fir das Erlernen, die Koordination

und die Feinabstimmung von Bewegungen®.

A

« 93

B C

pedunculus superior

horizontalis

Hemisphare .
_p_ Vermis Fissura prima pedunculus medius Flocculus
Tonsilla
; Fissura posterior pedunculus inferior Y
superior g U 3 1Moy, _Fissura
. < Fissura (I{\ 1 . | horizontalis
| { Z
WAL

Fissura horizontalis

Nodulus Fissura posterolateralis

Abbildung 1 Anatomie des Kleinhirns nach (Grimaldi and Manto 2012) der lobus anterior ist rot
gekennzeichnet A: Blick von superior B: Blick von anterior inferior. Die floccuolonoduldre Region ist blau
gekennzeichnet. C: Blick von inferior

Funktionell Iasst sich das Kleinhirn in drei Teile unterteilen (siehe Abbildung 1):

1.

Das Vestibulocerebellum, bestehend aus dem Lobus flocculonodularis, dient der
Feinabstimmung aller Augenbewegungen. Er erhalt seine Afferenzen aus den
Vestibulariskernen, die Efferenzen ziehen zu den okulomotorischen Zentren, zur
Formatio reticularis und zum Teil direkt zu den Augenmuskelkernen. Zudem nimmt
es uUber die Formatio reticularis und die Vestibulariskerne Einfluss auf die
Stitzmotorik des Rumpfes. Es ist Sitz des vestibulookkulédren Reflexes (VOR).?> 48
Dieser ist eine Komponente der Blickstabilisierung, welche aus Blickfolge,
optokinetischem Nystagmus und VOR besteht (siehe unten).®

Der Vermis und die paravermale Region bilden das Spinocerebellum. Mit Afferenzen
aus dem Ruckenmark und Efferenzen zum Nucleus ruber und der Formatio
reticularis koordiniert und korrigiert es den Muskeltonus und die Bewegung
vorwiegend der proximalen Extremitdtenmuskeln. Es ist damit zustandig flr den
;unwillkiirlichen, reibungslosen Ablauf von Gang- und Standmotorik®.%

Die Hemispharen bilden schlieBlich das Pontocerebellum, welches fir ,das
Erlernen, die Feinabstimmung und den glatten Ablauf von willkurlichen

«93

Zielbewegungen*” zustandig ist. Es dient der Modulation und Feinabstimmung der

Muskelkoordination. 2% %
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1.3. Cerebellare Symptomkomplexe und Erkrankungen

1.3.1. Das ,,cerebellare Syndrom*

Das ,cerebellare Syndrom* beschreibt cerbellare Symptomkomplexe, welche abhangig
von der Lokalisation der Schadigung innerhalb des Kleinhirns sind. Bereits frih waren
motorische kleinhirnassoziierte Symptome bekannt.®> Diese wurden erganzt um
Augenbewegungsstérungen, Stérungen der Koordination und Feinabstimmung von
Bewegungen®, Stand- und Gangstérungen, sowie die gerichteten Zielbewegungen,
welche durch einen Intentionstremor und Dysmetrien (Bewegungen mit falschem
AusmaR) auffallen.?” 3* Durch die fehlende Koordination entsteht auch die typische
Sprechstdrung.

Eine kausale Therapie zur Behandlung von Kleinhirnerkrankungen existiert nicht.®® Eine

36, 58

symptomatische Therapie ist sowohl Uber spezialisierte Physiotherapien als auch

medikamentds mdglich, wenngleich sich derzeit noch mehrere Substanzen in der

Erprobung befinden.* 8 8

Beispielsweise wird zur Therapie des Downbeat-
Nystagmussyndroms (DBN-Syndrom) und zur symptomatischen Therapie der
Gangstorung bei sporadischer ataxie des Erwachsenenalters unklarer Atiologie (SAOA)
4-Aminopyridin in steigender Dosierung empfohlen.®* Andere Substanzen, wie
Acetazolamid und Carbamazepin bei episodischen Ataxien*® sowie Busprion bei SCA

stellen individuelle Heilversuche dar.?
1.3.2. Cerebellare Okulomotorikstorungen

Um eine korrekte Funktion und Synchronitat von Augenbewegungen zu gewahrleisten,
sind komplexe Mechanismen zur Koordination nétig.® Die vestibulocerebelldren

Regionen kontrollieren dabei die drei Komponenten der Blickstabilisierung:

- Die Blickfolge stellt die langsamen, gleichmafigen Augenbewegungen dar, wenn sich
ein Objekt von einer Seite zur anderen durch das Blickfeld bewegt.** ¢* 93

- Bewegt sich das Objekt aus dem Blickfeld heraus (beispielsweise Baume einer
vorbeiziehenden Landschaft), so sorgt der optokinetische Reflex (OKR) mit einer
Kombination von Blickfolge und Rickstellsakkaden fiir die Fixierung des Bildes
(Optokinetischer Nystagmus OKN).

- Der vestibulo-okulare Reflex (VOR) ist fir eine gleichmaRige, langsame
Augenbewegung zur Objektfixierung bei Drehung des Kopfes zustandig.” Der VOR
kann durch die Fixationssuppression unterdrtickt werden und dient zum Fixieren von

Objekten bei sich bewegender Umwelt.?

Es liegt nahe, dass Stérungen im Bereich des Vestibulocerebellums Schwindel

verursachen kénnen. Als Beispiel fir Patienten mit Stérungen des Vestibulocerebellums
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seien hier Patienten mit Downbeat-Nystagmussyndrom (DBN Syndrom) genannt, die in
40 % der Falle Schwankschwindel als Symptom angeben.®

Typische cerebelldre Okulomotorikstérungen sind folgende®:

- DBN: Er wird weiter unten im Rahmen des gleichnamigen Syndroms genauer
beschrieben (siehe Punkt 1.3.3.3).

- Blickrichtungsnystagmus und Reboundnystagmus: Es handelt sich hier um einen Drift
der Augen nach zentral beim Seitblick mit konsekutiver Korrektursakkade nach
peripher. Unter einem Reboundnystagmus versteht man das Springen der Augen zur
Mitte bei Uberpriifung der Blickrichtung.>

- Periodischer alternierender Nystagmus: Er beschreibt ruckartige, horizontale
Nystagmusbewegungen in Primarposition mit periodischer Anderung der Richtung.®*

- Zentraler Lagenystagmus: Er tritt bei Lageanderungen auf und muss genau vom
erschopflichen, benignen peripheren Lagerungsschwindel differenziert werden.>

- Spontan- und Kopfschittelnystagmus: Ein horizontaler Nystagmus, welcher am
haufigsten zur ipsildsionalen Seite eines cerebellaren Infarktes auftritt.*®

- Square wave jerks (SWJ) und Oszillationen: Darunter versteht man konjugierte
Augenbewegungen, bei denen sich die Augen von einem Zielpunkt weg und innerhalb
von einigen Millisekunden wieder zuriickbewegen. Square wave jerks lassen sich
auch in sehr kleiner Auspragung (micro square wave jerks) beim Gesunden finden."
In gréRerer Auspragung finden sie sich sowohl bei Kleinhirnerkrankungen als auch

beim Morbus Parkinson.®’

Weiterhin  verursachen cerebellare Stérungen Pathologien der langsamen
Augenbewegung. Es zeigen sich eine sakkadierte, also ruckartige Blickfolge’’, sowie ein
Ausfall des VOR und dessen Fixationssuppression.' Zudem bedingen cerebellare
Erkrankungen Stérungen der Sakkaden, also der schnellen Augenbewegungen: Neben
der Dysmetrie, der UberschielRenden oder unzureichenden Bewegung beim schnellen
Fixieren eines Objektes’® ist hier vor allem die Lateropulsion wahrend der Ausfiihrung
der Sakkaden zu nennen.*

Zuletzt sind noch Fehlstellungen der Augen zu erwahnen: Die vertical deviation (VD)
beschreibt ein vertikales Abweichen beider Augen zueinander in allen Blickrichtungen®.
Unter Esotropie versteht man das horizontale Abweichen beider Augen in

Priméarposition.®*
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1.3.3. Ausgewabhlte cerebelldre Erkrankungen

Grundsatzlich kdnnen cerebellare Erkrankungen folgendermaRen unterteilt werden®:

- Hereditare Ataxien
- Nicht hereditare, degenerative Ataxien

- Erworbene und fokale Ataxien

Im Folgenden soll auf einzelne, im Rahmen der Dissertation relevante, cerebellare

Diagnosen eingegangen werden.
1.3.3.1.  Sporadische Ataxie des Erwachsenenalters unklarer Atiologie (SAOA)

Die sporadische degenerative Ataxie des Erwachsenenalters (SAOA) beschreibt eine
neurodegenerative Erkrankung unklarer Atiologie, die sich als progredient verlaufende
Ataxie manifestiert.*? Bildmorphologisch kann haufig eine olivopontocerebellére Atrophie
gefunden werden.*® Nach aktuellen Studien kénnte es sich um eine der haufigsten
Ataxieformen handeln, wenngleich es eine Ausschlussdiagnose darstellt.® Es lassen sich
rein cerebellare von extracerebellaren Manifestationen unterscheiden: Zu letzteren
gehoéren Basalganglienstérungen, Pyramidenbahnschadigungen und dariber hinaus
auch die neurogene Blasenstérung. In der Differentialdiagnostik sollten vererbliche,
entzlindliche, paraneoplastische oder andere Ataxieatiologien ausgeschlossen werden,
wobei die definitive Diagnose erst durch eine Obduktion sicher geklart werden kann.
Eine wichtige Differentialdiagnose kann eine Multisystematrophie Typ C (MSA-C) sein,
von welcher sich die SAOA durch das Fehlen autonomer Symptome und ihre langsame

Progredienz unterscheidet.*?
1.3.3.2. Multisystematrophien (MSA)

Die Multisystematrophie (MSA) ist eine in zwei Auspragungen vorkommende
neurodegenerative, progrediente Erkrankung.?® Es wird unterschieden zwischen der
parkinsondominanten Form Multisystematrophie vom Parkinsontyp (MSA-P) und der
cerebelldren Form Multisystematrophie vom cerebellaren Typ (MSA-C), bei der eine
cerebellare Ataxie im Vordergrund steht. Pathognomonisch sind neben dem
cerebelldren- oder Parkinsonsyndrom autonome Stdérungen wie Inkontinenz, erektile
Dysfunktion oder orthostatische Dysregulation. Weitere Hinweise fir die Erkrankungen
sind das fehlende Ansprechen einer dopaminergen Therapie. Zudem ist der Progress
meist deutlich schneller als bei anderen Ataxieformen, sodass die meisten Patienten
innerhalb von funf Jahren nur noch mittels Rollstuhl mobil sind. Bildmorphologisch gilt
eine Atrophie des Putamens, des mittleren Kleinhirnstiels oder des Pons als
wegweisend, weiterhin sind noch andere Zusatzsymptome wie z.B. Hyperreflexie und

Stridor bekannt.'® %'
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1.3.3.3. Downbeat-Nystagmussyndrom

Ein cerebellares Syndrom mit charakteristischen Okulomotorikstérungen ist das
sogenannte Downbeat-Nystagmussyndrom (DBN Syndrom). Der DBN ist der haufigste
zentrale Fixationsnystagmus und ist meist bedingt durch eine Stérung der floccularen
Kleinhirnregion.*® In Primarposition zeigt sich ein nach unten schlagender Nystagmus,
welcher sich durch Seitwarts- und Aufblick, sowie in Bauchlage verstarkt zeigt.*® Klinisch
manifestiert sich der DBN bei den meisten Patienten durch eine Stand- oder
Gangunsicherheit (80%) und vertikale Oszillopsien (40%).%% &2

Unterschieden werden primare (idiopathische) von sekundaren Erkrankungsformen,
welche hauptsachlich durch ischamische Prozesse, Malformationen und Paraneoplasien
hervorgerufen werden. Der sekundéare Downbeat-Nystagmus ist dabei haufiger (62%).%
Allgemein ist das DBN Syndrom eine Erkrankung des Seniums mit einem Peak in der
7.-8. Lebensdekade, wobei es keine geschlechtliche Praferenz gibt.*

Erschwert wird die Diagnose dadurch, dass das DBN Syndrom haufig mit anderen
Komorbiditdten wie Vesibulopathien, Polyneuropathien sowie Gangstérungen

vergesellschaftet ist.” %

1.3.3.4. Cerebellare Ataxie, Neuropathie und vestibuldres Areflexie-Syndrom

(cerebellar ataxia wie neuropathy and areflexia syndrome, CANVAS)

CANVAS ist eine syndromale, degenerative Erkrankung mit einer Kombination aus
cerebellarer Ataxie, Polyneuropathie und Vestibulopathie.*! ®° Als Leitsymptom wurde
von Migliaccio et al. die Beeintrachtigung des VVOR (visually enhanced vestibular
occluar reflex) beschrieben.®” Sie umfasst eine Stérung aller drei Komponenten der
Blickstabilisierung, wie sie bereits weiter oben zusammengefasst wurden. Mit diesem
Leitsymptom gelingt die Differentialdiagnose zu anderen Erkrankungen wie etwa der
isolierten Vestibulopathie, bei der allein der vestibulookulare Reflex gestort ist, oder den
spinocerebelldren Ataxien, bei denen nur die Blickfolge und der optokinetische
Nystagmus gestort sind.

Es wird flir das CANVAS Uber eine mogliche Vererbbarkeit im Sinne eines autosomal-

rezessiven Erbgangs diskutiert.®
1.3.3.5.  Hereditare Ataxien

Hereditare Ataxien zeichnen sich im Vergleich zu den vorgenannten Ataxieformen durch
ihr meist frihes Manifestationsalter aus.*” Unterschieden werden Ataxien mit
dominantem und rezessivem Erbgang.® Die Pravalenz an einer hereditéaren Ataxie zu
erkranken liegt regional variabel bei etwa 2,7:100000 fur autosomal-dominante und bei
3,3:100000 fiir autosomal-rezessive Ataxien.®®

Zu den autosomal-dominant vererbten Ataxien gehoren die episodischen Ataxien, die in

zwei Typen unterteilt werden."® Wahrend es bei Typ 1 (episodische Ataxie Typ 1, EA1)
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bereits im Kleinkindalter zu kurzen Ataxieattacken, ausgel6st durch koérperliche
Anstrengung oder Schreckmomente kommt, zeichnet sich Typ 2 (episodische Ataxie Typ
2, EA2) durch langere Episoden aus, die dariiber hinaus auch mit Ubelkeit, Erbrechen
und Kopfschmerzen vergesellschaftet sind. Im Verlauf der Erkrankung bildet sich neben
den Attacken ein progredientes cerebellares Syndrom mit klassischen cerebellaren
Okulomotorikstérungen und einer Ataxie aus.®

Eine molekulargenetische Sicherung von Ataxien gelingt heute am besten bei
spinocerebellaren Ataxien (SCA).” Insgesamt sind 26 Genloci beschrieben. Bei den
SCA sind neben den klassischen, rein cerebellaren Verlaufen auch extracerebellare
Manifestationen mdglich.”® So kommt es geh&uft zu Stérungen der Basalganglien, einer
Optikusatrophie, einer supranuklearen Blickparese, Demenz, Spastik, muskularen und
sensiblen Stérungen, retinalen Stérungen (SCA7), Epilepsie (SCA10) und Neuropathien
(SCA 4,8,10,25). Bei diesen extracerebellaren Manifestationen kommt es zur

Verkiirzung der Lebenszeit.?
1.3.3.6. Erworbene Ataxien

Die Gruppe der erworbenen Ataxien umfasst ein breites Feld verschiedener Ursachen:
So gibt es neben akut bzw. chronisch entziindlichen (z.B. durch Meningitiden, oder eine
Encephalomyelitis disseminata bedingt) unter anderem tumordse und paraneoplastische
Ursachen fir Ataxien. Ein haufiger Vertreter und wichtige Differentialdiagnose zu oben
genannten Erkrankungen ist dabei auch die athyltoxische Kleinhirnatrophie.?

Weiterhin seien an dieser Stelle als akute Ursachen sekundarer Ataxien

Kleinhirnblutungen, bzw. Infarkte erwahnt.
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2. Zielsetzung der Studie

Ziel der vorliegenden Arbeit war es zu untersuchen, ob sich ,Schwindel” als Leitsymptom
cerebellarer Erkrankungen einordnen lasst. Da die bei der Entstehung von
Schwindelbeschwerden zusammenwirkenden Systeme in ihrer Interaktion komplex sind,
bedarf es neben einer genauen Anamnese und klinischen Untersuchung die Erganzung
apparativer Methoden zur richtigen Diagnosestellung. Bisher wurde ,Schwindel® als
Symptom cerebellarer Erkrankungen zwar beschrieben, jedoch gibt es zum Zeitpunkt
der Veroffentlichung dieser Arbeit keine strukturierte Darstellung, welche das
Leitsymptom ,Schwindel bei cerebellaren Erkrankungen beleuchtet. In der vorliegenden
Arbeit wurden insgesamt 459 Patienten hinsichtlich klinischer Anamnese, Untersuchung
sowie apparativ-diagnostischer Untersuchungsbefunde ausgewertet. Dabei wurde
besonderes Augenmerk auf Korrelationen zwischen Anamnese und objektivierbaren
Untersuchungsbefunden gelegt und untersucht, inwieweit sich Leitsymptome definieren
lassen.

Mit den auf diese Weise gesammelten Daten aus dem deutschen Zentrum fir
Schwindel- und Gleichgewichtsstérungen am Klinikum der Universitat Minchen ist es so
moglich, das haufig nur insuffizient diagnostizierte Leitsymptom ,Schwindel“ aus einem
anderen Blickwinkel zu beleuchten und im klinischen Alltag weitere Differentialdiagnosen

zur optimalen Therapie zur Verfugung zu haben.
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3. Methodik

3.1. Art der Studie und Datenbank

Die Studie war eine retrospektive Querschnittstudie.

Dazu wurden alle Patienten des DSGZ aus den Jahren 2011 bis 2015 mit einer
cerebellaren Erkrankung in einer Datenbank gesammelt. Die Daten wurden zuvor
anonymisiert und in ihren Auspragungen als nominalskalierte und intervallskalierte
Variablen zahlenkodiert. Nach Sichtung aller Befunde wurden alle erhobenen Diagnosen
durch einen erfahrenen Arzt des Schwindelzentrums reevaluiert und die Patienten
anhand der erhobenen Anamnese sowie ihrer klinischen Befunde in eine der vorher
festgelegten 14 Diagnosegruppen (siehe Ergebnisteil) eingeteilt. Die erhobenen Daten
wurden hierbei aus vorliegenden Arztbriefen und Untersuchungsbefunden in einer

Tabelle gesammelt, welche mit Microsoft Excel (Microsoft corp. 2010) erstellt wurde.
3.2. Standardisierte neurootologische und —vestibulare Anamnese

Folgende demographische Parameter wurden erfasst:

- Alter bei Vorstellung im DSGZ
- Geschlecht

- Alter bei Symptombeginn

- Alter bei Diagnose

- Zeit bis zur Diagnose

- Familienanamnese

Die schwindelspezifische Anamnese umfasste folgende Informationen:
Differenzierung der Schwindelsymptome (Schwindelattacken, dauerhafter Schwindel)

mit Dauer, Progression, Triggerfaktoren

- Art des Schwindels (Dreh-, Schwank- oder Benommenheitsschwindel)

- Dauer von Schwindelattacken und eventuelle Progression der Symptome

- Triggerfaktoren, welche die Symptome verstarken

- Komorbiditaten, wie z.B. vegetative Symptome

- Stérungen des Sehens (Oszillopsien, Verschwommensehen, Doppelbilder)
- Stérungen des Ganges, der Koordination und Feinmotorik

- Auftreten von Sturzereignissen
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3.3. Standardisierte klinisch-neurologische Untersuchung

Die klinisch-neurologische Untersuchung erfolgte ebenfalls standardisiert. Neben einer
neurologischen Untersuchung erfolgte eine klinische Untersuchung im Hinblick auf das
vestibulookulare System.

Die Ataxieschwere wurde mittels eines klinischen Scores erfasst: SARA (Scale for the

assessment and rating of ataxia) bestimmt.?” (siehe Untersuchungsbogen im Anhang)
3.4. Neuroorthoptische Untersuchung

Die neuroorthoptische Untersuchung der Okulomotorik erfasste folgende Parameter:

- Visus

- Konvergenzfahigkeit

- Augenstellung bei Nah- und Fernblick

- Augenmotilitat

- Augenfolgebewegung

- Sakkadenfunktion (Metrik, Sakkadengeschwindigkeit)

Nachstes Element der Untersuchung waren Prifungen hinsichtlich verschiedener

auftretender Nystagmusformen. Hierbei wurde das Auftreten folgender Befunde geprift:

- Nystagmen in Primarposition (zentraler Fixationsnystagmus)
- Blickrichtungsnystagmen
- Provokationsnystagmen

- Reboundnystagmen

Der Prifung der Nystagmen schloss sich die Untersuchung der Fixationssuppression

des VOR und der subjektiven visuellen Vertikalen (SVV) zur Priifung des Utriculus an.’
3.5. Posturographie

Die Posturographie untersucht Anderungen des Kérperkraftschwerpunktes. Bei der
Methode wird das Schwanken (sog. ,sway“) von Patienten von einer sog.
Kistlerplattform, einer speziellen, mit Drucksensoren bestlckten Plattform, auf der die
Patienten stehen, registriert.** Es erfolgen dabei insgesamt zehn Messungen Uber
jeweils 30 Sekunden bei verschiedenen, in ihrer Schwierigkeit zunehmenden
Bedingungen.

Die fir die Diagnostik cerebellarer Erkrankungen wichtigen Untersuchungsbedingungen

waren folgende:

- Stehen auf festem Untergrund mit gedffneten Augen

- Stehen auf festem Untergrund mit geschlossenen Augen
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- Stehen auf Schaumstoff mit gedffneten Augen

- Stehen auf Schaumstoff mit geschlossenen Augen.

Anhand der ermittelten Sway-Werte kann mit Hilfe von sog. neuronalen Netzwerken, die
viele tausend Patientendaten als Basis benutzen, eine hinweisende Diagnose gestellt
werden.** Dabei wurden in den Auswertungen Sway Frequenzen zwischen 2,4 und 3,5
Hz, sowie zwischen 5 und 8 Hz bericksichtigt. Daneben wurden noch die Auspragung
des Schwankens (sway path values) und das quadratische Mittel des Schwankens (root
mean square) protokolliert.

Zudem wurde erfasst, bei wie vielen Bedingungen die Probanden Hilfe brauchten und

nach wie vielen Untersuchungen abgebrochen werden musste.
3.6. Sonstige apparative Diagnostik

3.6.1. Untersuchung mit Hilfe von Videookulographie (VOG)

Mit Hilfe der Videookulographie (VOG, EyeSeeCam®) wurden die kalorische Testung
der vestibularen Funktion der Gleichgewichtsorgane und der videoassistierte
Kopfimpulstest durchgefiihrt (genauere Beschreibungen siehe'" 7). Wahrend der
kalorischen Testung werden beide Ohren nacheinander abwechselnd mit warmem und
kaltem Wasser gespult. Hierbei wurde eine Nystagmusgeschwindigkeit von

<6°/Sekunde als vestibuldre Unterregbarkeit, eine Nystagmusgeschwindigkeit von

>70°/Sekunde als vestibulare Ubererregbarkeit definiert.®®
3.6.2. Bildgebende Diagnostik

Zur Vervollstandigung der Diagnostik dienten schlieBlich die Befunde der bildgebenden
Verfahren wie Kernspintomographie (MRT), Computertomographie (CT) und auch
Fluordesxoyglucose-Positronenemissionstomographie (FDG-PET), wenn vorhanden.

Beurteilt wurde, ob eine cerebellare Atrophie bestand.
3.6.3. Weitere Diagnostik

Die Diagnose von Polyneuropathien erfolgte durch die klinisch-neurologische
Untersuchung (abgeschwachte Muskeleigenreflexe, Pallypasthesie <4/8 an beiden
Malleoli mediales) und durch entsprechende elektrophysiologische Messungen bei
einigen Patienten, welche in den Auswertungen jedoch keine Rolle spielten.

In einigen Fallen wurde auch weitere Diagnostik, wie erweiterte Laboratoriums- und
Liquordiagnostik durchgefiihrt, deren Befunde in der weiteren Auswertung jedoch

ebenfalls keine Rolle spielten.
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3.7. Statistik

Die statistische Analyse der Posturographiebefunde erfolgte mit Matlab (The MathWorks
Inc. 1984). Die Ubrige statistische Auswertung erfolgte mit Hilfe von Microsoft Excel
(Microsoft corp. 2010) und ,R* Version 3.3.%

Im deskriptiven Teil der Auswertung wurden die Haufigkeiten aller nominalskalierten
Variablen der Datenbank bestimmt (Demographie, Anamnese, neurologische
Untersuchung, Orthoptik, Posturographie, andere Diagnostik). Fur alle intervallskalierten
Variablen wurden die Standardabweichungen bestimmt.

In der statistischen Auswertung wurde noch einmal genauer auf bestimmte, haufig
aufgetretene Befunde eingegangen, um zu prufen, inwieweit sich Kkorrelierende
Untersuchungsbefunde finden lieken. Dabei wurden auch Unterschiede zwischen den
Diagnosegruppen auf ihre Signifikanz uUberpruft. Die Prifung erfolgte bei
normalverteilten Variablen mittels T-Testung, bei nicht normalverteilten Variablen wurde
der x2-Test angewandt. Um mogliche Korrelationen zu testen wurde der Spearman-R-

Test angewandt.
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4. Ergebnisse

4.1. Patientenkollektiv und Diagnosen

Von 5400 Patienten, die sich zwischen 2011 und 2015 im DSGZ vorstellten, wurde bei
insgesamt 459 Patienten eine cerebelldre Erkrankung diagnostiziert (Durchschnittsalter
bei Vorstellung 65,8 +/- 15,6 SD, 53% Frauen).

Alle 14 im Gesamtkollektiv vorkommenden Diagnosen (siehe Abbildung 2) wurden

basierend auf der Krankheitsatiologie in vier Ubergruppen einteilt:

Patienten mit degenerativen Ataxieformen: Diese umfassten folgende Erkrankungen:
SAOA, DBN Syndrom, CANVAS, MSA-C, isolierte cerebellare
Okulomotorikstérungen und sonstige degenerative Erkrankungen (n=267, Alter bei
Symptommanifestation 66,0 +/- 13,5 Jahre, 57% weiblich).

Patienten mit hereditdren Ataxieformen mit folgenden Erkrankungen: episodischen
Ataxien und die verschiedenen SCA

(n=50 Alter bei Symptommanifestation 40,1+/-20,7 Jahre, 36% weiblich).

Patienten mit erworbenen, nicht degenerativen Ataxien und folgenden Erkrankungen:
paraneoplastische, immunologische, autoimmune, athyltoxische und andere toxische
Atiologien. AuRerdem wurden hier Patienten mit Arnold-Chiari-Malformation
berlcksichtigt.

(n=52, Alter bei Symptommanifestation 58,9 +/- 15,6 Jahre, 52% weiblich)

Patienten mit erworbenen, lasionalen cerebellaren Stérungen mit folgenden
Erkrankungen: Infarkt-, tumor-, oder demyelinisierungsbedingten Ursachen

(n=90 Alter bei Manifestation 57,4 +/- 17,4 50% weiblich). In den weiteren
Auswertungen wurde diese Gruppe aufgrund der hohen Variabilitdt der

Symptomatiologien nicht weiter berticksichtigt.
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Abbildung 2 Verteilung der Diagnosen 2011-2015

Alle folgenden Ergebnisse beziehen sich auf die Patientengruppen 1-3 (n=369 54%
Frauen, Alter bei Symptombeginn 61,5 +/- 17,3 Jahre, Alter bei Diagnosestellung 67

+/- 15,1 Jahre) (siehe auch Abbildung 3). Haufigste Erkrankungen in dieser Gruppe
waren die SAOA (n=94 25%, 55% weiblich, 66,3 +/- 14,2 Jahre bei Diagnose), das DBN
Syndrom (n=75 20%, 59% weiblich, 73.5 +/- 10.7 Jahre bei Diagnose), isolierte
cerebellare Okulomotorikstérungen (n= 38 11%, 63% weiblich, 71.6 +/- 13.5 Jahre bei
Diagnose) und das CANVAS (n=34 10%, 53% weiblich, 74.7 +/- 6.8 Jahre bei Diagnose).
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Abbildung 3 Alter bei Symptommanifestation und bei Diagnose

Insgesamt gaben 11% (n= 39) aller Patienten eine positive Familienanamnese an, bei
Patienten mit hereditaren Ataxien signifikant haufiger mit 52% (p<0,0001).

4.2. Symptomatik und Symptomkomplexe

90% (n=332) der Patienten mit cerebellaren Erkrankungen klagten Uber
Schwindelbeschwerden, davon 62% (n=227) permanente Symptome, 28% (n=104)
Schwindelattacken und 18% (n=67) beides. Patienten mit permanentem Schwindel
berichteten von Schwankschwindel in 80% (n=227), Drehschwindel in 2% (n=6) und
Benommenheitsschwindel in 18% (n=50). Unterschiede zwischen den atiologisch
zugeordneten Gruppen ergaben sich keine (p=0,6571) (siehe Abbildungen 4).

Auftreten von permanentem Schwindel

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

= 2% H 3%

alle degenerativ hereditar erworben

W Schwankschwindel M Drehschwindel Benommenheitsschwindel

Abbildung 4 Art des Schwindels bei permanenten Beschwerden
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Bei permanentem Schwindel waren die Symptome in 77% (n=227) bewegungsabhangig.

Eine tageszeitliche Abhangigkeit beschrieben dagegen 24% (n=73) der Patienten mit

dauerhaftem Schwindel. Verstarkt wurden die Symptome am haufigsten durch
Dunkelheit (46% n=105) und unebenen Grund (37% n=84). Die Gbrigen Triggerfaktoren
von dauerhaften Schwindelbeschwerden sind in Abbildung 5 ersichtlich.

45%
40%
35%
30%
25%
20%
15%
10%
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Abbildung 5 Triggerfaktoren bei permanentem Schwindel
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Bei Schwindelattacken (n=104) wurde am haufigsten Drehschwindel bei 53% der

Patienten beschrieben (siehe Abbildung 6).
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Abbildung 6 Art des Schwindels bei Schwindelattacken
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Die Attackendauer reichte von Sekunden bis zu Attacken Uber viele Tage (siehe

Abbildung 7); auch die Attackenfrequenz war unterschiedlich und ist in Tabelle 1
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ersichtlich. Haufigster Ausléser der Schwindelattacken waren Positionsanderungen des
Kérpers (n=60 58%), einen Uberblick iber andere Ausléser zeigt Tabelle 2.

Attackendauer

70%

0,
60% o9% 56% o8%
50%
40%

31%
30%
° 22% [N 22%
20%
13% B 119, gy, 11%
10% 4% l 6% 0
0% - m B
Sekunden Minuten Stunden Tage

mdegenerativ. mhereditar merworben

Abbildung 7 Attackendauer bei Schwindelattacken

Alle degenerativ  hereditar erworben P
mehrmals taglich 27 (26%) 19 (28%) 6 (23%) 2 (22%) 0,0045
Taglich 31 (30%) 26 (38%) 4(15%) 1 (11%)
Woéchentlich 15 (14%) 3 (4%) 10 (38%) 2 (22%)
Monatlich 4 (4%) 2 (3%) 1 (4%) 1(11%)

andere & keine Angabe 27 (26%) 19 (28%) 5(19%) 3 (33%)

Tabelle 1 Attackenfrequenz bei Schwindelattacken

Alle degenerativ | hereditar = erworben | p
Schwindel in Attacken 104 69 (26%) 26 (52%) 9 (17%)

28%
Dunkelheit (1 (1%)) 1(1%) 0 (0%) 0 (0%) 0,774
unebener Grund 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
Situationen 1(1%) 1(1%) 0 (0%) 0 (0%) 0,774
Emotionen 16 1 (1%) 15 (58) 0 (0%)

(15%)
Alkohol 4 (4%) 0 (0%) 4 (15%) 0 (0%) 0,0019
Positionsanderung 60 48 (70%) 6 (23%) 6 (67%) <0,001

58%
andere g(3%)) 1(1%) 2 (8%) 0 (0%) 0,2323

Tabelle 2 Triggerfaktoren bei Schwindelattacken

Als Begleitsymptome gaben 63 Patienten (17%) vegetative Symptome an
(siehe Tabelle 3).
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In Bezug auf ,klassische” cerebellare Beschwerden klagten 73% (n=268 p=0,1104) aller
Patienten Uber ein verandertes Gangbild. Zudem berichteten 44% (n=149 p=0,004) der
Befragten Uber vermehrte Stirze, 19% (n=68 p<0,001) aller Patienten berichteten tber
Koordinationsstérungen. 22% der Patienten berichteten Uber eine Dysarthrie (n=83
p<0,001). Audiologische Symptome wie Tinnitus und Hypakusis traten bei 17% (n=51
p=0,4124) der Patienten auf, 15% (n=54 p=0,8796) der Patienten berichteten Uber
Kopfschmerzen.

Einen Uberblick (ber das Auftreten okuldrer Symptome wie Doppelbilder,
Verschwommensehen und Oszillopsien gibt Abbildung 8.

Alle degenerativ hereditéar erworben p
Ubelkeit 33 (52%) 25 (52%) 6 (60%) 2(40%) 0,7627
Erbrechen 16 (25%) 9 (19%) 6 (60%) 1(20%) 0,0233
Inkontinenz 20 (32%) 17 (35%) 2(20%) 1(20%) 0,5343
Impotenz 3 (5%) 3 (6%) 0 (0%) 0 (0%) 0,6113
Schwitzen 2 (3%) 2 (4%) 0(0%)  0(0%) 0,7242
Durchfalle 1(2%) 1(2%) 0(0%)  0(0%) 0,8532
Andere 7(11%) 5(10%) 1(10%) 1(20%) 0,8042

Tabelle 3 vegetative Symptome

okulare Symptome
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Abbildung 8 okulédre Symptome
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4.3. Klinische Untersuchungsbefunde

4.3.1. Befunde der klinisch-neurologischen Untersuchung

Die klinisch-neurologische Untersuchung zeigte folgende haufige Befunde:

Die Untersuchung der Hirnnerven war in 88% (n=325 p=0,5151) der Falle unauffallig,
am haufigsten konnte eine Hypakusis (n=14, 4%) diagnostiziert werden.

20% (n=58) der Patienten hatten eine Dysarthrie.

In den Lagerungsproben zeigten 15% einen zentralen Lagenystagmus (n=57),
wahrend ein peripherer Lagerungsnystagmus bei 4% (n=15) auftrat (p=0,0063).

6% der Patienten (n=22 p=0,033) hatten motorische Stérungen (u.a. Lahmungen),
wohingegen Stdérungen des Muskeltonus bei insgesamt 9% (n=33 p=0,5977)
auftraten (Spastik 64% n=21, Rigor 36% n=12).

Etwa ein Drittel aller untersuchten Patienten wies verminderte Reflexe der unteren
Extremitat auf (38% n=139). Zudem fiel bei 48% der Patienten (n=177) eine
Pallhypasthesie auf (siehe auch Tabelle 4).

In den Zeigeversuchen lielRen sich bei etwa einem Drittel der Patienten dysmetrische,
bzw. ataktische Befunde erheben: FNV 36% (n=134 p=0,3034), FFV 29% (n=108
p=0,3609), KHV 21% (n=77 p=0,1254).

Bei 6% der Patienten (n=20 p=0,063) konnten positive Pyramidenbahnzeichen
festgestellt werden.

Ein Intentionstremor fand sich bei 12% (n=43 p=0,2545) der Patienten, 13% (n=41)
prasentierten eine  Dysdiadochokinese, 26% (n=84 p=0,6622) eine
Bradydysdiadochokinese.

Alle degenerativ hereditar erworben p
Reflexe obere Extremitat
unauffallig 339 (92%) 245 (92%) 47 (94%) 47 (90%) 0,7939
pathologisch 30 (8%) 22 (8%) 3 (6%) 5 (10%)
Reflexe untere Extremitat
unauffallig 230 (62%) 162 (61%) 36 (72%) 32(62%) 0,314
pathologisch 139 (38%) 105 (39%) 14 (28%) 20 (38%)
Sensibilitat
unauffallig 192 (52%) 127 (48%) 37 (74%) 28 (54%) 0,0026
Pallhypasthesie 177 (48%) 140 (52%) 13 (26%) 24 (46%)

Tabelle 4 Reflexstatus und Pallédsthesie
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- Zwischen den Diagnosegruppen zeigten sich deutliche Unterschiede bei der

Untersuchung des Gangbildes (siehe Tabelle 5):

alle degenerativ  hereditar
unsicher 145 (40%) 108 (41%) @ 14 (29%)
ataktisch 137 (37%) 99 (38%) 22 (44%)
breitbasig 91 (25%) 62 (23%) 13 (26%)
kleinschrittig 35(10%) 30 (11%) 2 (4%)
pathologisch bei Augenschluss 112 (31%) 92 (35%) 12 (24%)
erhdhte Fallneigung 104 (29%) 82 (31%) 10 (20%)

Tabelle 5 Gangbild

4.3.2. SARA

erworben

23 (45%)
16 (31%)
16 (31%)
3 (6%)

8 (16%)
12 (24%)

0,1942
0,3854
0,5289
0,165

0,0114
0,2038

Die durchschnittliche Ataxieschwere im SARA lag bei allen Patienten bei 14,1 +/- 6,6
Punkten (Median 14 Interquartilsabstand 5,5). Es =zeigten sich hier deutliche
Unterschiede im Vergleich der atiologisch zugeordneten Gruppen, wobei Patienten mit
erworbenen Ataxien signifikant schwerer betroffen waren als Patienten aus den anderen
Gruppen (durchschnittlich 28,8 +/- 4,6 p=0,0007).

SARA Punktwert
40

35
30
25
20
15

10

degenerativ hereditar erworben

Abbildung 9 SARA Punktwerte (SARA: Scale for the assessment and Rating of Ataxia)

4.3.3. Okulomotorische Befunde in der neuroorthoptischen Untersuchung

Eine Ubersicht tiber die orthoptischen Untersuchungsbefunde in den einzelnen

Diagnosegruppen gibt Abbildung 10.
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Abbildung 10 Ubersicht Orthoptikbefunde nach Héufigkeit farbcodiert
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4.3.3.1. Blickfolge

Mit 96% (n=353 p<0,01) hatten nahezu alle Patienten Stérungen der Blickfolge: 85% der
Patienten (n=312) hatten eine allseits sakkadierte Blickfolge, 7% (n=27) eine nur vertikal

und 3% (n=12) eine nur horizontal sakkadierte Blickfolge.

4.3.3.2. Zentraler Fixationsnystagmus, Blickrichtungsnystagmus und

Provokationsnystagmus.

Ein zentraler Fixationsnystagmus zeigte sich bei 24% der Patienten (n=88), am
haufigsten hierbei ein Downbeat-Nystagmus (64%). Einen Uberblick tiber die Befunde

im Hinblick auf einen zentralen Fixationsnystagmus gibt Tabelle 6.

alle degenerativ = hereditar = erworben | p
nicht vorhanden 281 (76%) 199 (75%) 42 (84%) 40 (77%) 0,3502
vorhanden 88 (24%) 68 (25%) 8 (16%) 12 (23%)
DBN 56 (64%) 45 (66%) 4 (50%) 7 (58%)
horizontaler SPN 13 (15%) 9 (13%) 1(12%) 3 (25%)
Pendelrucknystagmus 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
SWJ 13 (15%) 9 (13%) 3(38%) 1(8%)
sonstiges 6 (7%) 5 (7%) 0 (0%) 1 (8%)

Tabelle 6 zentraler Fixationsnystagmus DBN= Downbeat-Nystagmus SPN= Spontannystagmus SWJ=
square wave jerks

80% (n=297 p=0,061) aller Patienten zeigten einen Blickrichtungsnystagmus (BRN), am
haufigsten einen horizontalen Blickrichtungsnystagmus. Unterschiede ergaben sich
dabei in der Haufigkeit eines Blickrichtungsnystagmus mit zuséatzlichem DBN, der
signifikant haufiger bei Patienten mit degenerativen Erkrankungen auftrat (p<0,001)
(siehe Tabelle 7). 57% der Patienten (n=211) zeigten einen Provokationsnystagmus,
wobei hier ein Provokationsnystagmus signifikant haufiger bei Patienten mit
degenerativen Erkrankungen auftrat (p=0,0306). War der Provokationsnystagmus in
vertikaler Richtung nachweisbar, handelte es sich signifikant haufiger um einen DBN bei

degenerativ erkrankten Patienten (p=0,0047)
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alle degenerativ
BRN vorhanden 297 (80%) 222 (83%)
Rein horizontaler BRN = 185 (50%) 147 (55%)
anderer BRN 27 (7%) 15 (6%)
BRN mit DBN 116 (31%) 99 (37%)

hereditar
39 (78%)
21 (42%)
8 (16%)
6 (12%)

erworben
36 (69%)
17 (33%)
4 (8%)

11 (21%)

p
0,061

0,006
0,035
<0,001

Tabelle 7 Blickrichtungsnystagmusformen BRN= Blickrichtungsnystagmus DBN= Downbeat-Nystagmus

alle degenerativ
Provokationsnystagmus
vorhanden
ja 211 (57%) 160 (60%)
nein 158 (43%) 107 (40%)
horizontaler Provokationsnystagmus
ja 81 (22%) 59 (22%)
nein 288 (78%) 208 (78%)
vertikaler Provokationsnystagmus
ja 143 (39%) 111 (42%)
nein 226 (61%) 156 (58%)
Richtung des vertikalen Nystagmus
DBN 140 (98%) 111 (100%)
UBN 3 (2%) 0 (0%)

hereditar

20 (40%)

30 (60%)

13 (26%)
37 (74%)

12 (24%)
38 (76%)

11 (92%)
1(8%)

erworben

31 (60%)

21 (40%)

9 (17%)
43 (83%)

20 (38%)
32 (62%)

18 (90%)
2 (10%)

Tabelle 8 Provokationsnystagmen DBN= Downbeat-Nystagmus UBN= Upbeatnystagmus

p

0,0306

0,5666

0,0645

0,0047
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4.3.3.1. Augenfehlstellungen

Augenfehlstellungen wurden sowohl beim Nahblick (84%, n=309) als auch beim
Fernblick (50%, n=183) festgestellt. Einen Uberblick iber diese Augenfehlstellungen gibt
Tabelle 9, wobei eine Fernesotropie und eine Nah VD signifikant haufiger bei Patienten
mit erworbenen Ataxien (p=0,0139, p<0,0001) feststellbar waren. Eine Nahesotropie

fand sich signifikant haufiger bei Patienten mit hereditaren Erkrankungen (p=0,0023).

alle degenerativ = hereditar | erworben p

Stellungspathologien bei Fernblick

Fernexophorie 19 (10%) 16 (12%) 1 (4%) 2 (8%) 0,3559
Fernesophorie 93 (561%) 71 (55%) 14 (50%) 8 (32%) 0,1165
Fern VD 45 (25%) 32 (25%) 5(18%) 8(32%) 0,4905
Fernexotropie 2 (1%) 2 (2%) 0 (0%) 0 (0%) 0,6622
Fernesotropie 43 (23%) 23 (18%) 10 (36%) 10 (40%) 0,0139
Stellungspathologien beim Nahblick

Nahexophorie 249 (81%) 194 (85%) 29 (69%) 26 (68%) 0,008
Nahesophorie 18 (6%) 12 (5%) 3 (7%) 3 (8%) 0,7511
Nah VD 22 (7%) 8 (3%) 5(12%) 9(24%)  <0,001
Nahexotropie 10 (3%) 9 (4%) 0 (0%) 1 (3%) 0,4063
Nahesotropie 19 (6%) 8 (3%) 7(17%) 4 (11%)  0,0023

Tabelle 9 Augenstellungspathologien VD=vertikale Deviation
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4.3.3.2. Storungen der Augenmotilitat

29% der Patienten (n=106) hatten Stérungen in Bezug auf die Augenmotilitat, am
haufigsten ein Defizit der Abduktion bei 28% der Patienten. Unterschiede zwischen den

einzelnen atiologisch zugeordneten Gruppen ergaben sich nicht (siehe Tabelle 10).

alle degenerativ | hereditdar erworben | p
Abduktionsdefizit 30 (28%) 22 (32%) 4 (20%) 4 (22%) 0,4591
V-Phanomen 13 (12%) | 6 (9%) 5(25%) 2(11%) 0,1507
Adduktionsdefizit 9 (8%) 6 (9%) 1(5%) 2 (11%) 0,7857
allseits gestort 14 (13%) 10 (15%) 4 (20%) 0 (0%) 0,159
Hebungsdefizit 13 (12%) 11 (16%) 1(5%) 1(6%) 0,2591
beidseits
Strabismus 15 (14%) 7 (10%) 4 (20%) 4 (22%) 0,3071
sursoadductorius
Strabismus 14 (13%) 10 (15%) 2(10%) 2 (11%) 0,8263
deorsoadductorius
Bei Adduktion niedriger = 2 (2%) 2 (3%) 0 (0%) 0 (0%) 0,5658

Tabelle 10 Augenmotilitdtsstérungen

4.3.3.3. Sakkadenstorungen

Sakkadenstorungen traten bei insgesamt 39% (n=144) der Patienten auf. Dabei litten
jeweils 34% (n=125 und n=126) unter Stérungen der vertikalen Sakkaden bzw.
horizontalen Sakkaden. Beschriebene Stérungen waren dabei sowohl eine
Verlangsamung der Sakkadengeschwindigkeit (bei insgesamt 38%) als auch eine Hypo-
bzw. Hypermetrie (siehe Tabelle 11).
alle degenerativ hereditar erworben | p
Pathologien der vertikalen Sakkaden
Verlangsamung 51 (40%) 36 (42%) 8 (32%) 7 (44%) 0,6247
Hypometrie 46 (37%) 34 (40%) 9 (36%) 3 (19%) 0,2546
Hypermetrie 45 (36%) 26 (31%) 11 (44%) 8 (50%) 0,2249
Pathologien der horizontalen Sakkaden
Verlangsamung 46 (37%) 33 (38%) 8 (35%) 5 (31%) 0,8623
Hypometrie 40 (32%) 31 (36%) 6 (26%) 3 (19%) 0,334
Hypermetrie 52 (41%) 33 (38%) 10 (43%) 9 (56%) 0,3814

Tabelle 11 Stérungen der vertikalen und horizontalen Sakkaden
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4.3.3.4. Vestibulookularer Reflex

Der VOR mittels Halmagyi Kopfimpulstest war bei 56% aller Patienten pathologisch
(n=207 p=0,021), wobei bei 49% aller Patienten (n=180) eine beidseitige Stérung und

bei 8% (n=27) eine einseitige Stérung vorlag.
4.3.3.5. Fixationsuppression des VOR

Die Fixationssuppression des VOR war bei 51% (n=187) gestort, am haufigsten einseitig
jedoch ohne signifikante Unterschiede zwischen den &atiologisch zugeordneten Gruppen
(p=0,621) (siehe Abbildung 11).

Storungen der Fixationssuppression

60%
529 54%
50%
42%
40%
30%
20%
12% 13%
0,
10% 8% . 5% oo, 4%
0
. 2l
vertikal gestort horizotal gestort allseits gestort

mdegenerativ. mhereditar merworben

Abbildung 11 Stérung der Fixationssuppression

4.3.3.6. Optokinetischer Nystagmus (OKN)

59% aller untersuchten Patienten (n=217 p=0,724) hatten Pathologien des OKN, am
haufigsten eine rein vertikale Stérung bei 53% (n=116), gefolgt von einer allseitigen

Stérung bei 45% (n=99), sowie einer rein horizontalen Stérung bei 1% (n=2) der

Patienten.
4.3.3.7.  Subjektive visuelle Vertikale (SVV)

Die subjektive visuelle Vertikale (SVV) war in 36% (n=133) der Falle gestort und zeigte
ein Abweichen nach links in 71% (n=94) und nach rechts in 29% (n=39) der Falle, jeweils

ohne signifikante Unterschiede in den Diagnosegruppen (p=0,702).
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4.4. Posturographie

238 Patienten erhielten eine Posturographie. Durchschnittlich konnten 8,4 +/-1,8
Bedingungen durch die Patienten absolviert werden.

95% (n=350) der untersuchten Patienten wiesen einen pathologischen Befund auf. Der
dem cerebellaren Lobus anterior zugeordnete 3 Hz Sway zeigte sich bei 16% der
Patienten (n= 37). Eine cerebellare Ataxie ohne 3 Hz Sway wurde bei 8% (n=32) der
Patienten diagnostiziert, ein der flocculonoduldren und vestibludren Region
zugeordneter 1 Hz Sway (vestibulares Defizit) fand sich bei 11% (n=43). Eine Ubersicht
uber die erhobenen Befunde gibt Abbildung 12.
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Befunde der Posturographie
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4.5. Befunde in der sonstigen apparativen Untersuchung

- Alle Patienten erhielten eine kalorische Untersuchung der vestibularen Funktion.

Hierbei zeigten 31% (n=115 p=0,5303) einen pathologischen Befund:

- 16% (n=53) der Patienten zeigten eine bilaterale Vestibulopathie.

- 8% (n=27) der Patienten zeigten eine unilaterale Vestibulopathie (links n=12 3%,
rechts n=15 4%).

- 3% (n=9) der Patienten zeigten eine beidseits regelrechte Erregbarkeit, jedoch
mit pathologischer Seitendifferenz (links n=2 22%, rechts n=7 78%).

- 8% (n=25) der Patienten zeigten eine kalorische Ubererregbarkeit.

- Weiterhin konnte mittels Videookulographie wahrend der kalorischen Testung in 9%
(n=30 p=0,3342) ein Spontannystagmus festgestellt werden (48% SPN nach rechts,
52% nach links).

- 36% (n=103 p=0,4051) der Patienten zeigten in der VOG square wave jerks.

- Bildmorphologisch zeigte sich bei 27% der Patienten (n=78 p=0,0712) eine

cerebellare Atrophie.
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Abbildung 13 Befunde der apparativen Untersuchungen farbkodiert nach Haufigkeiten
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4.6. Statistische Korrelationen ausgewahlter okulomotorischer,

klinischer und diagnostischer Befunde

4.6.1. Korrelationen okulomotorischer Befunde mit cerebellaren
Erkrankungen

4.6.1.1. »Eso-Pathologien® im Nahblick

Insgesamt konnte bei 6% der Patienten des Gesamtkollektivs (n=18) eine Esophorie
oder Esotropie diagnostiziert werden. Die Familienanamnese war signifikant haufiger
negativ (n=14 78% p=0,0492). In Zusammenhang mit dem Befund einer ,Eso-
Pathologie“ fiel in der neuroorthoptischen Untersuchung signifikant haufiger ein
Abduktionsdefizit (=8 89% p=0,0001), ein Blickrichtungsnystagmus mit DBN (n=10 56%
p=0,0455) sowie ein vertikaler Provokationsnystagmus auf (n=12 67% p=0,0248).

4.6.1.2. .Es0-Pathologien” im Fernblick

37% aller untersuchten Patienten (n=136) zeigten eine Esophorie oder —tropie in der
Ferne. Ahnlich wie bei ,Eso-Pathologien® in der Nahe war dieser Befund am haufigsten,
jedoch nicht signifikant, bei Patienten mit degenerativen Ataxien (n=94 69% p=0,213),
insbesondere bei SAOA (n=35 26%) und DBN Syndrom (n=23 17%) zu diagnostizieren.
Signifikant haufiger war bei dieser Gruppe die Familienanamnese positiv (n=22 16%
p=0,0218). Anamnestisch litten die Patienten signifikant haufiger an
bewegungsabhangigem Schwindel (n=99 77% p=0,021) und Doppelbildern (n=44 32%
p<0,0001). Klinisch-neurologisch waren Eso-Pathologien im Fernblick assoziiert mit
einer Dysmetrie im FFV (n=52 57% p= 0,0082) und einem ataktischen Gangbild (n=62
46% p=0,0179). Okulomotorisch zeigte sich ein beidseits pathologischer VOR (n=80
59% p=0,033). Auch Stérungen der Augenmotilitat (n=56 41% p=0,0001), insbesondere
der Abduktion (n=21 38% p=0,0446) waren verbunden mit Eso-Pathologien, ebenso wie
das Auftreten eines Blickrichtungs- (n=118 87% p=0,0286) und Reboundnystagmus
(n=41 30% p=0,0246). Weitere klinische Assoziationen waren darlber hinaus
Pathologien der vertikalen Sakkaden (n=57 42% p=0,0174) und Stérungen der
Fixationssuppression (n=86 63% p=0,0012) und des OKN (n=90 66% p=0,0368).
Passend zu den okulomotorischen Befunden zeigte sich bildmorphologisch signifikant
haufiger eine cerebellare Atrophie (n=40 37% p=0,0075).

4.6.1.3. »Exo-Pathologien® im Nahblick

Eine Exophorie oder —tropie im Nahblick wurde bei 70% (n= 259) festgestellt, signifikant
haufiger bei Patienten mit degenerativen Ataxien (n=203 78% p=0,0003). Eine
Assoziation zeigte sich mit einer Stellungsstérung, wie einer Fernesophorie (n=63 58%

p=0,0323) und einer Fernexophorie (n=17 16% p=0,0105). Assoziiert war sie zudem
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haufig mit Augenmotilitatsstérungen (n=64 25% p=0,0128) und einer allseits
sakkadierten Blickfolge (n=223 86% p=0,0413).

4.6.1.4. »Exo-Pathologien* im Fernblick

Eine Exophorie oder-tropie im Fernblick zeigten 6% (n=21) der Patienten, am haufigsten
Patienten mit degenerativen Ataxien (n=18 86% p=0,3416). Signifikant haufiger litten
diese Patienten unter Gangstérungen (n=20 95% p=0,0323), weiterhin wiesen Patienten
mit einer Exo-Pathologie bei Fernblick haufiger einen Strabismus sursoadductorius (n=4
50% p=0,0125) auf.

4.6.1.5. Vertikale Deviation

Eine vertikale Deviation (VD) wurde bei 12% aller Patienten im Fernblick (n=45) und bei
6% aller Patienten im Nahblick (n=22) gefunden. Eine VD im Fernblick war assoziiert mit
dem Auftreten eines Strabismus deorsoadductorius (n=11 31% p=0,0005), einer
sakkadierten Blickfolge (n=43 96% p=0,0117), dem vermehrten Auftreten von
Blickrichtungsnystagmen und hypometrischen vertikalen Sakkaden (n=11 61%
p=0,0406). Bei Patienten mit VD im Nahblick war signifikant haufiger eine Nahesotropie
zu erheben (n=4 18% p=0,048). Signifikant haufiger konnten Pathologien in der SLO
Untersuchung erhoben werden (n=16 73% p=0,0105), wobei keine einzelne Pathologie

signifikant haufiger auftrat.
4.6.1.6. Storung der Fixationssuppression

Eine Stérung der Fixationssuppression wurde bei 64% (n=238) dokumentiert. Am
haufigsten, aber nicht signifikant haufiger konnte eine Stérung der Fixationssuppression
bei Patienten mit degenerativen Ataxien (n=173 73% p=0,6638) gefunden werden.
Insbesondere Patienten mit SAOA (n=63, 26%) und bei Patienten mit DBN Syndrom
(n=53, 22%) wiesen eine gestodrte Fixationssuppression auf.

27% dieser Patientengruppe (n=64 p=0,0094) berichteten Gber eine Dysarthrie.
Okulomotorisch war die Stérung der Fixationssuppression assoziiert mit einer allseits
sakkadierten Blickfolge (90% (n=214, p<0,0001).

Bei der Prifung der Augenstellung wurden signifikant haufiger Pathologien bei Fernblick
(n=136 57% p<0,0001) diagnostiziert, bei Nahblick zeigte sich signifikant haufiger eine
Esotropie (n=17 8% p=0,0373).

Signifikant haufiger trat ein Blickrichtungsnystagmus (n=207 87% p<0,0001), ein
Reboundnystagmus (n=69 29% p<0,0001) und ein Provokationsnystagmus (n=151 63%
p=0,0015), insbesondere in horizontaler Auspragung (n=63 26% p=0,007) auf.

In der Sakkadenprifung waren die vertikalen Sakkaden seltener verlangsamt (n=27 31%
p=0,0013), jedoch haufiger hypermetrisch (n=37 42% p=0,0491). Horizontale Sakkaden
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waren ebenfalls seltener verlangsamt (n=25 28% p=0,0075), zudem waren haufiger
Stoérungen des OKN (n=161 68% p<0,0001), vor allem allseits zu diagnostizieren

(n=82 51% p=0,0162).

Patienten mit gestorter Fixationssuppression hatten haufiger eine cerebellare Atrophie
(n=61 31% p=0,037), die kalorische Testung war haufiger pathologisch (n=63 30%
p=0,0114) und es fand sich seltener als in der Vergleichsgruppe eine bilaterale
Vestibulopathie (n=24 11% p=0,0026).

4.6.1.7. Auftreten von SWJ

SWJ traten bei 28% des Gesamtkollektivs (n=103) wahrend der Untersuchungen auf.
Klinisch-neurologisch konnte in dieser Patientengruppe signifikant haufiger eine Stérung

der Feinmotorik (n=20 21% p=0,0414) nachgewiesen werden.

4.6.2. Korrelation klinisch-neurologischer und apparativer
Untersuchungsbefunde mit cerebelldaren Erkrankungen

4.6.2.1. Zentraler Lagenystagmus

Insgesamt lag ein zentraler Lagenystagmus bei 15% (n=57) der Patienten vor, signifikant
haufiger in der atiologischen Gruppe von degenerativen Ataxien (n=50 88% p=0,0077).
Anamnesetisch gaben Patienten mit diesem Befund signifikant haufiger
Korperpositionswechsel als Attackentrigger an (n=20 77% p=0,0391). Auf3erdem
berichteten sie haufiger als andere Uber Erbrechen als vegetatives Begleitsymptom
(n=11 92% p=0,0068). Patienten mit einem nachweisbaren zentralen Lagenystagmus
wiesen haufiger auch einen Blickrichtungsnystagmus (n=52 91% p=0,041) auf.
Weiterhin bestand wahrend der kalorischen Testung haufiger ein Spontannystagmus
(n=10 18% p=0,0202).

4.6.2.2. 3 Hz Sway

Ein 3 Hz Sway konnte bei 10% aller Patienten (n=37) diagnostiziert werden, am
haufigsten, aber nicht signifikant, bei Patienten mit degenerativen Ataxien (n=25, 68%
p=0,6469) (hereditdr n=7 19% erworben n=5 14%). Signifikant haufiger berichten
Patienten mit diesem Befund Gber Gangstérungen (n=35 95% p=0,0027), Stérungen der
Feinmotorik (n=18 49% p=0,0001) und der Koordination (n=17 46% p=0,0012). In der
klinisch-neurologischen Untersuchung waren der FNV und der KHV haufiger
dysmetrisch/ ataktisch (FNV n=22 65% p=0,0213, KHV n=16 70% p=0,0104) und es
bestand haufiger eine Bradydysdiadochokinese (n=15 47% p=0,0146). Der
Rombergversuch war signifikant haufiger pathologisch (n=26 84% p=0,0454). In den
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Gangprufungen war das Gangbild haufiger ataktisch (n=23 62% p=0,0122), signifikant
haufiger bestanden zudem eine erhdhte Fallneigung (n=17 46% p=0,0233) und
Stérungen der Feinmotorik.

(n=11 32% p=0,0215). Signifikant haufiger war eine Rumpfataxie diagnostizierbar (n=23
62% p<0,0001). Signifikant haufiger traten in der orthoptischen Untersuchung vertikale
(n=22 59% p=0,0031) und auch horizontale (n=20 54% p=0,0189) Sakkadenpathologien
auf. Weiterhin war der OKN in allen Richtungen haufiger pathologisch (n=14 70%
p=0,0016).

4.7. Symptome und Befunde der einzelnen Diagnosegruppen

4.7.1. Degenerative Ataxien

Kollektiv und Alter

Die Diagnosegruppe der degenerativen Ataxien umfasste 267 Patienten (72% des

Gesamtkollektivs). Die Patienten waren bei Symptombeginn und Diagnosestellung im
Vergleich mit den anderen Diagnosegruppen signifikant alter (p<0,001). Durchschnittlich
dauerte es 5,0 +/- 6,1 Jahre bis zur korrekten Diagnose, wobei diese Patienten auch
signifikant haufiger Uber eine subjektive Progredienz berichteten (n=120 48% p=0,004).
Anamnese

Anamnestisch klagte die Mehrzahl Gber Schwankschwindel (n=228 85%), welcher am
haufigsten bewegungsabhangig war (n=177 72%% p=0,0006). Signifikant haufiger als
in anderen Gruppen waren die Symptome durch Dunkelheit (p=0,0003) und unebenen
Grund (p=0,0108) triggerbar. 26% der Patienten gaben Schwindelattacken an, deren
Dauer am haufigsten einige Sekunden betrug (n= 40 59% p<0,0001). Am haufigsten
war ihr Auftreten ebenfalls bewegungsabhangig (n=48 70% p=0,0002). Signifikant
haufiger berichteten Patienten mit degenerativen Ataxien von einer erhéhten Fallneigung
(n=120 48% p=0,004).

Klinisch-neurologische Untersuchung

In der klinisch-neurologischen Untersuchung fiel bei Patienten mit degenerativen Ataxien
eine im Vergleich hohere Rate an Patienten mit einer Pallhypasthesie auf (n=140 52%
p=0,0026). Signifikant haufiger war das Gangbild bei Augenschluss pathologisch (n=92
35% p=0,0114). Weiterhin war der Halmagyi Kopfimpulstest signifikant haufiger
beidseits pathologisch (n=144 54% p=0,0021).

Okulomotorische Befunde

In der neuroorthoptischen Untersuchung konnte haufiger als in anderen Gruppen der
Befund einer Nahexophorie erhoben werden (n=194 85% p=0,008), die Blickfolge war
signifikant haufiger allseits sakkadiert (n=234 88% p=0,0004). Weiterhin fand sich
signifikant haufiger ein horizontaler Blickrichtungsnystagmus (n=147 55% p=0,006) und
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ein DBN als Blickrichtungsnystagmus (n=99 37% p=0,0005). Auch ein
Provokationsnystagmus (n=160 60% p=0,0306), insbesondere auch hier DBN

(n=111 79% p=0,0047), konnte signifikant haufiger erhoben werden. In der SLO zeigte
sich ebenfalls signifikant haufiger ein DBN (n=95 79% p=0,0001).

4.7.2. Hereditare Ataxien

Kollektiv und Alter

Die Ubergeordnete Gruppe von Patienten mit hereditaren Ataxien (n=50 14%) schloss

Patienten mit spinocerebellaren Ataxien (n=25 50%) und Patienten mit episodischen
Ataxien (n=25 50%) ein. Dabei wurde bei der Auswertung aufgrund zu geringer
Fallzahlen nicht nach einzelnen Unterformen der Erkrankungen unterschieden.

Im Vergleich zu den anderen Diagnosegruppen fielen Patienten mit hereditaren Ataxien
durch ihr signifikant niedrigeres Erkrankungsalter (40,1 Jahre +/- 20,7 p<0,0001), sowie
die signifikant haufiger positive Familienanamnese (n=26 52% p<0,0001) auf, wobei bei
Patienten mit spinocerebellarer Ataxie der Anteil hdher war als bei Patienten mit
episodischer Ataxie (68%, n=19 versus 36%, n=9 p=0,012).

Die Zeit bis zur Diagnosestellung ist in dieser Gruppe signifikant am langsten (10,4 Jahre
+/- 9,9 p<0,0001) und es sind mehr Manner als Frauen betroffen (n=32 64% p=0,0207).
Anamnese

Krankheitstypisch, zumindest fir die episodischen Ataxien, war das attackenartige
Auftreten von Symptomen (n=26 52% p=0,0001). Haufigste Schwindelform war wahrend
der Attacken Schwankschwindel (n=17 65% p=0,0017). Als signifikant haufigster Trigger
sowohl fir permanente als auch fiir attackenartige Symptome fiel in dieser Gruppe
Alkohol auf (permanent n=4 17% p=0,0059, attackenartig n=4 15% p=0,0019).
AuRerdem waren Attacken haufig durch emotionalen Stress auslésbar (n=15 58%
p<0,0001).

Haufiger als bei anderen Krankheitsatiologien berichteten Patienten mit hereditaren
Ataxien uUber Dysarthrie (n=27 54% p<0,0001), haufig wurde von Doppelbildern

(n=14 29% p=0,0267) und Stérungen der Koordination (n=23 48% p<0,0001) berichtet.

Klinisch-neurologische Untersuchung

In der klinisch-neurologischen Untersuchung konnte die subjektiv aufgefallene
Dysarthrie haufig bestatigt werden (n=17 44% p=0,0003). Signifikant haufiger konnten
Stérungen der Feinmotorik gefunden werden (n=13 29% p=0,0209). Zudem konnte
signifikant haufiger eine Rumpfataxie diagnostiziert werden (n=28 56% p<0,0001).

Okulomotorische Befunde

In der neuroorthoptischen Untersuchung lieRen sich keine signifikant unterschiedlichen

Befunde im Vergleich zu den anderen Diagnosegruppen finden.
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Sonstige apparative Befunde

Patienten mit hereditaren Ataxien schafften im Durchschnitt weniger Bedingungen in der
Posturographie als Patienten aus anderen Diagnosegruppen (7,9 +/- 2,1 p=0,0401).
Ansonsten fanden sich in den sonstigen apparativen Untersuchungen keine signifikant

unterschiedlichen Befunde im Vergleich zu den anderen Diagnosegruppen.
4.7.3. Erworbene Ataxien

Kollektiv und Alter

In die Gruppe der Patienten mit erworbenen Ataxien (n=52 14%) wurden alle Patienten

mit paraneoplastischen, immun/autoimmunen, &atyltoxischen Ataxieéatiologien, sowie
Patienten mit Arnold Chiari Malfomation zusammengefasst. Im Vergleich zu den
anderen Diagnosegruppen kamen Patienten mit erworbenen Ataxien am schnellsten zu
einer Diagnose (3,1 Jahre +/- 5,1 p<0,0001).

Anamnese

Anamnestisch war in dieser Gruppe die Symptomatik haufiger als in anderen Gruppen
durch bestimmte Situationen auslésbar (n=8 30% p=0,0155).

Klinisch-neurologische Untersuchung

Klinisch-neurologisch waren haufiger motorische Defizite zu diagnostizieren (n=7 14%
p=0,033), der Halmagyi Kopfimpulstest war seltener pathologisch (n=28 55% p=0,0021).
Patienten dieser Gruppe erreichten im SARA Score einen signifikant hoheren
Punktewert (28,8 +/-4,6 p=0,0007) als Patienten anderer Diagnosegruppen.

Okulomotorische Befunde

Neuroorthoptisch fand sich in dieser Gruppe haufiger eine Esotropie beim Blick in die
Ferne (n=10 40% p=0,0139), die Blickfolge war im Vergleich zu anderen
Diagnosegruppen seltener sakkadiert (=39 75% p=0,0004).

Andere signifikante Unterschiede im Vergleich zu den anderen Diagnosegruppen fanden

sich nicht.
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5. Diskussion

1. Schwindel kann als ein Leitsymptom cerebellarer Erkrankungen angesehen werden.
Da cerebellare Erkrankungen eher selten diagnostiziert werden (unter 10% aller
Patienten mit Schwindel®'), bot das groRe Patientenkollektiv des DSGZ eine gute
GrolRRe, um valide Aussagen hierliber machen zu kdnnen. Im untersuchten Kollektiv
litten 90% aller Patienten mit cerebellaren Erkrankungen unter Schwindel.
Anamnestisch war ein bewegungsabhangiger (67%), permanent vorhandener (80%)
Schwankschwindel (80%), welcher sich durch bestimmte Triggerfaktoren wie
Dunkelheit (51%) oder Unebenheit (41%) verstarken lie3, am haufigsten. 28% der
Patienten litten unter Schwindelattacken, welche bei den meisten Patienten durch
Lagewechsel (58%) ausgeldst wurden. Dabei wurde haufig Gber Begleitsymptome
wie Ubelkeit (52%) und Erbrechen (25%) berichtet. In einer friiheren Arbeit konnte
gezeigt werden, dass bei Patienten mit SCA typische Kleinhirnsymptome nur bei
einem kleinen Teil der Patienten zu Beginn aufgetreten waren.?* Auch bei anderen
cerebellaren Erkrankungen waren Schwindel und Gangstérungen als wichtige

739597 'was die Wichtigkeit einer umfassenden klinisch-

Symptome benannt worden
neurologischen und orthoptischen Untersuchung von Patienten mit Schwindel
unterstreicht. Eine leitsymptomorientierte Untersuchung von ,Schwindel® mit

typischen cerbellaren Untersuchungsbefunden existierte bis jetzt jedoch nicht.

Ein eindeutig definierbarer Symptombeginn konnte erwartungsgemafl® nur bei
Patienten mit akuten, lasional bedingten Symptomen erhoben werden. Bei allen
anderen Patienten entwickelten sich die Symptome schleichend und ohne

erkennbares Ausloseereignis.

Das gemeinsame Auftreten von permanentem Schwindel und Schwindelattacken
kann bei einem Teil der Patienten durch einen komorbid auftretenden benignen
paroxysmalen Lagerungsschwindel (4%) und bei 15% der Patienten durch einen
zentralen Lagenystagmus erklart werden. Dieser ist anatomisch im Bereich des
Nodulus und der Uvula und damit in anatomischer Nahe zu den Zentren lokalisiert, in
welchen auch eine Schadigung bei Auftreten von DBN zu lokalisieren ist.®? Weiterhin
ist das Auftreten von Attacken und permanenten Symptomen typisch fur Patienten
mit episodischen Ataxien®, wobei die Attacken erwartungsgemaR langer andauerten
als bei anderen Erkrankungen. Mdglich sind auch das Auftreten von
Schwindelattacken im Rahmen einer orthostatischen Dysregulation, welche eine
haufige Schwindelerkrankung ist und die auch im Rahmen der vegetativen
Dysregulation bei Patienten mit MSA auftreten kann.' *°

2. Okulare Symptome, wie Verschwommensehen (17%), Oszillopsien (22%) und

Doppelbilder (18%) wurden ebenso wie andere “typische” Kleinhirnsymptome (Stand-
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und Gangataxie, Feinmotorik- und Koordinationsstérungen) nur von einem eher
kleinen Teil der Patienten im untersuchten Kollektiv berichtet, obwohl zum Teil
deutliche cerebellare Okulomotorikstérungen zu erheben waren. In einer frihreren
Arbeit wurden bei Patienten mit spinocerebellaren Ataxien okulare Symptome noch
deutlich seltener als Frihsymtome (Doppelbilder 4%, Verschwommensehen 2%)
berichtet, hnlich ist es auch mit andern Symptomen.?* Méglicherweise spielen hier
zentrale Kompensationsmechanismen eine Rolle im vergleichsweise gering
ausgepragten Symptomempfinden. Diese kdnnten auch im Hinblick auf andere
Symptome mit der Verarbeitung multisensorischer Einflisse zu tun haben. Bei
Patienten mit DBN Syndrom konnte beispielsweise gezeigt werden, dass Stand- und
Gangstoérungen nicht nur mit okularen Symptomen wie Oszillopsien
zusammenhangen.®'

Weiterhin berichteten Patienten haufig tber Gangstérungen (73%) und eine erhéhte
Sturzneigung (44%). Das koinzidente Auftreten von Stlrzen bei cerebellaren

t'®. Auch bei hereditaren

Erkrankungen wurde bereits beschrieben und untersuch
Ataxien spielen Gangstérungen als Friihsymptom eine wichtige Rolle.?* Die erhdhte
Morbiditat und Mortalitat im Zusammenhang mit Schwindel und Stiirzen wurde bereits
untersucht.®

In der oben zitierten Arbeit wurde die erhdhte Sturzneigung durch Veranderungen der
Gangvariabilitdt und der Schrittfolge bedingt durch die cerebelldren Pathologien
erklart. In der vorliegenden Arbeit wurden diese Parameter nicht untersucht. Zu
diskutieren ist, ob die erhéhte Sturzneigung nur im Rahmen der cerebelldren
Erkrankung, oder auch im Rahmen von auftretenden Komorbiditaten (s.u.) auftritt.
Klinisch-neurologisch zeigte sich am haufigsten eine Ataxie in den Zeigeversuchen
(36% FNV 28 % FFV 21 % KHV).

Knapp ein Drittel (27%) des Patientenkollektivs hatte Hinweise auf eine komorbid
auftretende Polyneuropathie. Diese waren Uberraschenderweise uber alle
Erkrankungsgruppen verteilt, also auch bei den deutlich jingeren Patienten mit
hereditaren Ataxien. Frihere Untersuchungen konnten bereits zeigen, dass
beispielsweise bei Patienten mit spinocerebelldrer Ataxie periphere Neuropathien
eine wichtige Komorbiditat darstellen kénnen.>? 2" # zy Patienten mit episodischen
Ataxien liegen zum Zeitpunkt der Veroéffentlichung dieser Arbeit keine Daten vor. Eine
elektrophysiologische Einordnung der Polyneuropathie erfolgte im Rahmen der
klinischen Untersuchungen, die Ergebnisse wurden aber in der vorliegenden Arbeit
nicht erfasst. Es ist zu diskutieren, ob die erhobenen Befunde insgesamt Teil der
degenerativen Symptomkomplexe sein konnen. Dass Neuropathien bei CANVAS zu
den Leitbefunden gehdren®” und bei SAOA ebenfalls als Komorbiditat beschrieben

wurden®, spricht dafiir.
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Die Untersuchung der Hirnnerven war nur sehr selten auffallig. In der Stand- und
Gangprufung konnte haufig eine Unsicherheit (40%) mit vermehrter Sturzneigung
(29%) und Verschlechterung bei Augenschluss (31%) festgestellt werden. Ob diese
Befunde durch die cerebellaren Stérungen, oder bei einem Teil der Patienten durch
komorbid bestehende Polyneuropathien oder eine bilaterale Vestibulopathie
ausgeldst werden, kann nicht differenziert werden.?® Der erhobene durchschnittliche
Ataxie Score SARA mit einem Punktwert von 14 Punkten sagt indes nur wenig tber
eine wirkliche Gefahrdung der Patienten im Hinblick auf Stirze aus. Es konnte gezeigt
werden, dass er nicht mit der Sturzfrequenz cerebelldr erkrankter Patienten
korreliert.”” Eine apparative Ganganalyse, wie in der erwahnten Arbeit mittels eines
speziellen Sensorikteppichs und Videoaufzeichnung, wurde im untersuchten Kollektiv
bei keinem Patienten durchgefuhrt, daher konnten keine Aussagen zur zukunftigen
Sturzgefahrdung gemacht werden.

Die wichtigsten Befunde lieferte die Untersuchung der Okulomotorik mittels
Neuroorthoptik. Die neuroorthoptischen Untersuchungsbefunde dienten als
Datengrundlage der Studie. Alle Patienten hatten eine cerebellare
Okulomotorikstérung. Ein Nystagmus trat bei 89% auf. Haufigste Nystagmusformen
waren dabei ein Blickrichtungsnystagmus (80%), ein zentraler Fixationsnystagmus
(24%), ein Reboundnystagmus (23%), ein Provokationsnystagmus (57%) sowie eine
gestorte Fixationssuppression (64%). Die haufigste Unterform von Fixations- und
Blickrichtungsnystagmen stellte dabei der DBN (Fixationsnystagmus n=56, BRN mit
DBN n=116) dar.

Topographisch konnte in bildmorphologischen Studien der DBN bereits der
flocculonoduldren Region zugeordnet werden.?® Ein DBN trat ebenfalls haufig nach
Provokationsmandvern im Sinne eines untypischen Provokationsnystagmus auf,
welcher bisher entweder als falsche Verschaltung der Afferenzen oder als Pathologie
des ,vestibularen Gedéchtnisses* gedeutet wurde.'® “® Als direkter Ausdruck einer
wahrscheinlichen  Schadigung des Nodulus ist die Uberpriifung der

Fixationssuppression ein gutes diagnostisches Mittel.*°

Da mit dieser Stérung im
untersuchten Kollektiv Stand- und Gangataxien, andere Augenbewegungsstérungen
wie Blickrichtungs-, Rebound- und Provokationsnystagmen, sowie hypermetrische
Sakkaden vergesellschaftet waren, ist die gestorte Fixationssuppression
moglicherweise eine der Hauptursachen fiir das Schwindelerleben der Patienten.
AuRerdem spricht die Assoziation mit einer cerebellaren Atrophie und einer
bilateralen Vestibulopathie dafir, dass eine gestorte Fixationssuppression ein

Leitbefund cerebellarer Erkrankungen ist.

In der vorliegenden Arbeit konnte die Bedeutung des Befundes von

Augenstellungspathologien aus frilheren Veréffentlichungen bestéatigt werden.>* Das
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signifikant haufigere Auftreten von ,Eso“-Pathologien bei cerebelldaren Erkrankungen

und der Befund der Nahexophorie (81%) ohne signifikante Zusammenhange zu

anderen Befunden konnten dabei bestatigt werden. Es lasst sich schlussfolgern, dass
bei Patienten mit Stellungspathologien, insbesondere wenn von Doppelbildern
berichtet wird, an eine cerebellare Erkrankung gedacht werden muss.

Weitere haufige cerebellare Okulomotorikstdrungen waren:

- Eine allseits sakkadierte Blickfolge (85%), wobei dieser Befund nicht zwangslaufig
typisch fiir eine cerebellare Pathologie ist.®?

- Sakkadenpathologien in horizontaler (34%) und vertikaler (34%) Richtung mit
auftretenden Dysmetrien.

- Square wave jerks (SWJ), welche bei 28% aller Patienten zu erheben waren.
Bisher war das Auftreten auch beim Gesunden bekannt, eine Assoziation zu
Parkinson war ebenfalls bereits beschrieben worden.®” In der vorliegenden Arbeit
konnte gezeigt werden, dass SWJ auch Ausdruck cerebellarer Erkrankungen sein
kénnen. Das signifikant haufigere Auftreten von SWJ mit DBN, einer gestorten
Fixationssuppression und eine sakkadierte Blickfolge sprechen fiir einen Ursprung
im Bereich der flocculonodularen Region. Méglicherweise kdnnten SWJ eine Art
Fruhsymptom cerebellarer, bzw. neurodegenerativer Erkrankungen sein.

. In den erganzenden diagnostisch-apparativen Untersuchungen zeigte sich

bildmorphologisch bei 27% der Patienten eine cerebellare Atrophie. Bildgebende

Verfahren spielen in der Diagnostik cerebellarer Erkrankungen eine wichtige Rolle®*,

scheinen aber in der Frihphase der Erkrankungen nur teilweise fur die Diagnostik

natzlich zu sein. Fir neurodegenerative Erkrankungen konnte die Wichtigkeit der
bildgebenden Verfahren aus differentialdiagnostischer Sicht bereits bewiesen
werden.?? Am haufigsten fand sich der Befund bei Patienten mit hereditéaren Ataxien,

(32%), was am insgesamt schon in jungen Jahren progredienten Verlauf der

Erkrankungen liegen kénnte®.

In der Posturographie trat der fir den cerebellaren Vorderlappen typische 3 Hz

Sway' mit 16% seltener auf als erwartet. Gleichzeitig war der Nachweis eines 3 Hz

Sways signifikant haufiger assoziiert mit klinischen Stand- und Gangstérungen sowie

Koordinationsstérungen. Dies konnte hinweisend fir eine anatomische Beteiligung

des Vermis und der fastigialen okulomotorischen Region sein.?* 8 Orthoptisch fand

sich eine Assoziation zu Sakkadenpathologien (horizontal 54%, vertikal 59%) und

einem haufiger gestorten OKN (70%).

In friheren Arbeiten konnte fir Patienten mit MSA gezeigt werden, dass die

Posturographie bei der Unterscheidung zwischen MSA-C und MSA-P entscheidende

Hinweise liefern kann.*® Bei den in dieser Arbeit untersuchten Patienten mit MSA-C

boten lediglich 2 (9%) Patienten den typischen Befund.
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Als zweite Hauptdiagnose ergab sich in der Posturographie ein vestibulares Defizit
mit Sway-Werten um 1 Hz und damit Hinweise auf Pathologien im Bereich zwischen
flocculonoduldrer Region und Vestibularorgan.?® Hier passt das Auftreten der
posturographischen Befunde anatomisch zu den orthoptisch gefundenen und weiter
oben als Ausléser der Symptome diskutierten Pathologien. Die Befunde der
Posturographie waren allerdings fir keine der untersuchten Erkrankungen spezifisch
und eignen sich somit nur bedingt fir differentialdiagnostische Uberlegungen.
Mdgliche Verfalschungen der Ergebnisse kénnten durch phobische Komponenten der
Erkrankungen  (phobischer = Schwindel in  32%  diagnostizierbar) und
polyneuropathische Veranderungen hervorgerufen worden sein.

In der kalorischen Testung konnte bei 35% der Patienten ein pathologischer Befund
diagnostiziert werden, am haufigsten dabei eine bilaterale Vestibulopathie.
Kontrastierend hierzu war in der klinisch-neurologischen Untersuchung der Halmagyi
Kopfimpulstest haufiger pathologisch (49%). In friiheren Arbeiten wurde das mdgliche
falsch positive Auftreten bereits beschrieben*®, in einer Studie zum CANVAS konnte
dieser diskrepante Befund ebenfalls erhoben werden.*' War nur eine einseitige
Vestibulopathie zu erheben (8%), so waren diese Befunde mit denen der Uberpriifung
des Kopfimpulstests kongruent (8%).

Bei 8% der Patienten zeigte sich eine vestibulare Ubererregbarkeit, welche in
friheren Arbeiten als Ausdruck einer olivopontocerebellaren Dysfunktion®, in einer
neueren Arbeit als Ausdruck diffuser cerebellarer Pathologien™ diskutiert wurde. In
der vorliegenden Untersuchung trat der Befund vor allem bei Patienten mit DBN
Syndrom auf, vergesellschaftet war er mit dem haufigeren Auftreten von vertikalen
Divergenzen. Da deren Auftreten in frlheren Arbeiten als Ausdruck einer
Otholithendysfunktion mit falscher cerebelldrer Verschaltung diskutiert wurde, ist

dies méglicherweise Ursache fiir die vestibulare Ubererregbarkeit.

Es zeigen sich folgende Einschrankungen der Studie:

Ein Problem ist die Vorselektion der Patienten (Selection bias). Dies liegt zum einen in

der Natur einer universitaren Spezialambulanz: Patienten werden dabei haufig aus

kleineren Ambulanzen oder anderen Kliniken zur differentialdiagnostischen Einordnung

Uberwiesen. Hierbei handelt es sich vermutlich Gberproportional haufig um Patienten,

bei denen eine diagnostische Einordnung durch einen ,Nicht-Spezialisten® nicht mdglich

erscheint. Darlber hinaus stellen sich primar Patienten mit Schwindelsymptomen in der

gleichnamigen Spezialambulanz vor. Es kann daher der Eindruck entstehen, dass

insbesondere Patienten mit cerebellaren Erkrankungen immer auch unter Schwindel als

Leitsymptom leiden, was jedoch nicht der Fall sein muss, ist doch in der Literatur eine

Vielzahl weiterer moglicher Leitsymptome benannt worden (siehe 1 Einleitung).
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Es erfolgte in den meisten Fallen aufgrund der einmaligen Vorstellung kein ,follow up®,
sodass letztendlich die endgultigen Diagnosen nicht immer sicher geklart werden
konnten. Als Beispiel sei hier eine friihere Arbeit Uber Patienten mit SCA 6 genannt, bei
der gezeigt wurde, dass in diesem Kollektiv cerebellare Okulomotorikstdrungen haufig
vor den ataktischen Symptomen auftraten %’. Bei einmaligen Vorstellungen konnten nicht
alle Untersuchungen zu differentialdiagnostischen Uberlegungen, insbesondere
genetische Testungen, durchgefuhrt werden. Daruber hinaus ergibt sich zudem das
Problem der letztlichen neuropathologischen Diagnosesicherung bei zahlreichen
neurodegenerativen Erkrankungen. So konnte in einer frilheren Obduktionsstudie
gezeigt werden, dass die klinische Diagnose MSA nur in etwa zwei Drittel der Falle
korrekt ist.** Es kénnten also durchaus deutlich weniger klare Grenzen zwischen den
einzelnen Krankheitsethnitaten, insbesondere aufgrund der nur subtil zu erhebenden
cerebellaren Befunde, bestehen.

Weitere Unscharfen ergaben sich innerhalb der diagnostisch-apparativen Aufarbeitung
der Patienten: Da es keinen fest vorgeschriebenen Fragebogen bezlglich der
Anamnese gab, blieben einige Informationen, beispielsweise zur Familienanamnese,
manchmal lickenhaft. Weiterhin fanden sich in der Ausfihrung der als
Informationsquelle dienenden Arztbriefe zum Teil groBe Unterschiede in der
Ausfuhrlichkeit. Es konnte zum Beispiel nicht immer erfasst werden, welche Stand- und
Gangproben genau Uberprift wurden und manchmal fehlten auch einzelne Befunde.
Zusammenfassend kann ,Schwindel“ als ein Leitsymptom cerebellarer Erkrankungen
angesehen werden, vor allem bei sonst subtil ausgepragten Befunden. Die vermehrte
Sturzneigung in allen Diagnosegruppen unterstreicht die Wichtigkeit der hier
vorgestellten Daten.

Neuroorthoptisch konnten einige typische cerebelldre Befunde, welche bereits in der
Vergangenheit vorbeschrieben wurden, bestatigt werden. Die haufigste Schadigung der
in dieser Studie untersuchten Patienten lag topographisch im Bereich des
Vestibulocerebellums, welches entscheidend fur die Interaktion zwischen Kleinhirn und
Vestibularorgan ist.® 2°

Die Befunde der Posturographie flhrten nicht wegweisend zur richtigen Diagnose, trat
jedoch ein typischer cerebellarer Befund in der Untersuchung auf, so war dieser mit
klassischen cerebellaren Symptomen vergesellschaftet.

Es konnte bewiesen werden, dass eine genaue Anamnese und eine Kklinisch-
neurologische Untersuchung mit Ergdnzung neuroorthoptischer Elemente in vielen
Fallen zu einer richtigen Diagnose leiten kann.

Da gezeigt werden konnte, dass bestimmte Formen von Schwindel auch bei sonst eher
subtilen Symptomen Ausdruck cerebellarer Erkrankungen sein kénnen, sind folgende

Fragestellungen fir zuklnftige Untersuchungen denkbar:
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1. Sind mdglicherweise deutlich mehr Patienten von cerebelldren Erkrankungen
betroffen, als bisher angenommen? In neurologischen Abteilungen, bei denen
Zusatzuntersuchungen wie die Neuroorthoptik, die kalorische Testung und die
Posturographie nicht verfiigbar sind, kénnten viele Patienten bisher nicht richtig
diagnostiziert worden sein.

2. Konnen mit einer erweiterten klinisch-neurologischen Untersuchung, welche
zumindest einige Elemente der Orthoptik umfasst, mehr Schwindelerkrankungen
atiologisch korrekt kategorisiert werden? Hierbei ware eine prospektive Erhebung in
verschiedenen, auch kleineren neurologischen Ambulanzen interessant. Sie kdnnte
helfen, genauere Aussagen Uber die Epidemiologie von Schwindelerkrankungen
cerebellaren Ursprungs machen zu kénnen. Eine Mdglichkeit ware zum Beispiel eine
multizentrische Studie mit einem definierten Anamnese- und Untersuchungsbogen
bei Schwindelpatienten in der neurologischen ambulanten Betreuung. Auch
niedergelassene Neurologen kénnten an einer solchen Studie teilnehmen.

3. Wie ist das ,follow up“ der untersuchten Patienten? Dies konnte hilfreich sein, um
weitere  Aussagen  hinsichtlich  Krankheitsprogredienz und  eventueller
Therapieerfolge machen zu kénnen. Interessant ware dies, weil sich durch bessere
Diagnostik gezieltere Therapiemdglichkeiten ergeben. Dass bestimmte Substanzen,
wie 4-Aminopyridin und Acetyl-DL-Leucin, bei cerebellaren Erkrankungen wirksam
sind, konnte bereits in mehreren Studien gezeigt werden (s.0.). Dabei ist als Erfolg
nicht nur die objektivierbare Reduktion cerebellarer Okulomotorikstérungen und
anderer Untersuchungsbefunde, sondern auch die subjektive Verbesserung der
Krankheitssituation fir die Patienten zu nennen. Einige der untersuchten Patienten
waren zum Abschluss der Datenerhebung bereits in Medikamentenstudien integriert,
sodass hier in der kommenden Zeit weitere Ergebnisse hinsichtlich der Wirksamkeit

zu erwarten sind.
6. Zusammenfassung

»Schwindel” ist nach Kopfschmerzen das zweithaufigste Symptom in der neurologischen
Praxis®. Zugleich ist es eines der herausforderndsten, denn die Atiologien von
Schwindel sind vielféltig und die an ,Schwindel“ beteiligten Systeme sind in ihrem
Zusammenspiel komplex®'. Ziel dieser Arbeit war es herauszufinden, ob ,Schwindel” ein
Leitsymptom cerebellarer Erkrankungen, insbesondere bei sonst eher subtil
ausgepragten cerebellaren Symptomen sein kann. Hierzu wurde eine restrospektive
Querschnittsstudie aller Patienten, welche sich in den Jahren 2011 bis 2015 im
deutschen Schwindel- und Gleichgewichtszentrum (DSGZ) vorstellten und als
,cerebellar erkrankt® eingestuft wurden, durchgeflhrt. Als Datenbasis dienten die

Untersuchungsbefunde der Neuroorthoptik, welche in friheren Publikationen als
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sensitive Untersuchungsmethode fiir cerebellare Erkrankungen beschrieben wurde®?.
Erganzt wurden diese um Arztbriefe. Dabei flossen Informationen zur Anamnese,
klinisch neurologischer Untersuchung, sowie weiterer apparativer, diagnostischer
Untersuchungen ein. Es wurden insgesamt 459 Patienten erfasst. 90 Patienten wurden
aufgrund bildmorphologisch nachweisbarer, lasionaler Erkrankungen in der Auswertung
nicht bertcksichtigt, sodass insgesamt Daten von 369 Patienten ausgewertet wurden.
Das wesentliche Ergebnis der Studie war, dass ,Schwindel tatsachlich ein Leitsymptom
cerebellarer Erkrankungen ist, denn 90 % aller Patienten berichteten tber Schwindel.
Am haufigsten wurde ein permanenter, bewegungsabhangiger Schwankschwindel
angegeben, welcher sich in Dunkelheit und auf unebenem Grund verstarkte. Dartber
hinaus berichtete circa ein Drittel des Kollektivs Uber attackenartiges Auftreten der
Symptome, wobei Dauer und Trigger der Attacken von der Art der cerebellaren
Erkrankung abhingen. 73% der Patienten berichteten Uber Gangstérungen und Stiirze,
was sich in der klinisch neurologischen Untersuchung durch Unsicherheit (40%),
vermehrte Sturzneigung (29%) und eine Verschlechterung der Standregulation bei
Augenschluss (31%) manifestierte. Nur circa 20% der Patienten berichteten tGber okulare
Symptome, wie Verschwommensehen, Doppelbilder oder Oszillopsien, obwohl bei allen
Patienten eine cerebellare Okulomotorikstérung zu erheben war. Klinisch neurologisch
fanden sich Uberdies bei circa einem Drittel der Patienten klinische Zeichen einer

Polyneuropathie.

Alle Patienten hatten cerebellare Okulomotorikstérungen, am haufigsten traten dabei
eine sakkadierte Blickfolge, Blickrichtungs- oder Reboundnystagmen, ein
Kopfschuttelnystagmus, sowie eine gestorte Fixationssuppression auf. Letztere ging oft
einher mit weiteren cerebellaren Okulomotorikstdrungen, wie Blickrichtungs-, Rebound-
und Provokationsnystagmen, hypermetrischen Sakkaden, einer cerebellaren Atrophie
und einer bilateralen Vestibulopathie.

Posturographisch zeigte sich nur bei 16% der Patienten der cerebellar charakteristische
3Hz sway, trat er jedoch auf, war er mit signifikant haufigerem Auftreten von ataktischen
Symptomen vergesellschaftet. Haufiger war ein 1Hz sway als Zeichen einer vestibularen
Stérung und damit anatomisch eher in der Nahe der vorbeschriebenen
Okulomotorikstérungen, sowie eine phobische Komponente zu diagnostizieren. 35 %
aller Patienten hatten einen pathologischen Befund in der kalorischen Testung des
Vestibularorgans, am haufigsten war eine bilaterale Vestibulopathie, insbesondere bei
Patienten mit CANVAS. Bildgebend fand sich nur bei einem Viertel aller Patienten eine
cerebellare Atrophie, was zu dem Schluss fuhrt, dass sich bildgebende Verfahren vor
allem zu differentialdiagnostischen Uberlegungen, nicht aber zur genaueren

Differenzierung cerebellarer Erkrankungen eignen.
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8. Anhang

Scale for the assessment of

Rater: date:

rating of ataxia

patient:

Scale for the assessment and rating of ataxia (SARA)

1) Gait

Proband is asked (1) to walk at a safe distance parallel to
a wall including a half-turn (turn around to face the
opposite direction of gait) and (2) to walk in tandem
(heels to toes) without support.

0 Normal, no difficulties in walking, turning and
walking tandem (up to one misstep allowed)

1 Slight difficulties, only visible when walking 10
consecutive steps in tandem

2 Clearly abnormal, tandem walking >10 steps not
possible

3 Considerable staggering, difficulties in half-turn, but
without support

4 Marked staggering, intermittent support of the wall
required

5 Severe staggering, permanent support of one stick or

light support by one arm required

2) Stance

Proband is asked to stand (1) in natural position, (2) with
feet together in parallel (big toes touching each other) and
(3) in tandem (both feet on one line, no space between
heel and toe). Proband does not wear shoes, eyes are
open. For each condition, three trials are allowed. Best
trial is rated.
0 Normal, able to stand in tandem for > 10 s
1 Able to stand with feet together without sway, but
not in tandem for > 10s
2 Able to stand with feet together for > 10 s, but only
with sway
3 Able to stand for > 10 s without support in natural
position, but not with feet together
4  Able to stand for >10 s in natural position only with
intermittent support
5  Able to stand >10 s in natural position only with
constant support of one arm

6 Unable to stand for >10 s even with constant support

6 Walking > 10 m only with strong support (two of one arm
special sticks or stroller or accompanying person)
7 Walking < 10 m only with strong support (two
special sticks or stroller or accompanying person)
8 Unable to walk, even supported
Score Score
3) Sitting 4) Speech disturbance

Proband is asked to sit on an examination bed without
support of feet, eyes open and arms outstretched to the
front.

Speech is assessed during normal conversation.

0 Normal, no difficulties sitting >10 sec 0 Normal
1  Slight difficulties, intermittent sway 1 Suggestion of speech disturbance
2 Constant sway, but able to sit > 10 s without support 2 Impaired speech, but easy to understand
3 Able to sit for > 10 s only with intermittent support =~ 3  Occasional words difficult to understand
4 Unable to sit for >10 s without continuous support 4 Many words difficult to understand

5 Only single words understandable

6  Speech unintelligible / anarthria
Score Score
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Rater: date:

patient:

5) Finger chase

Rated separately for each side
Proband sits comfortably. If necessary, support of feet

6) Nose-finger test

Rated separately for each side
Proband sits comfortably. If necessary, support of feet

and trunk is allowed. Examiner sits in front of proband and trunk is allowed. Proband is asked to point repeatedly

and performs 5 consecutive sudden and fast pointing

with his index finger from his nose to examiner’s finger

movements in unpredictable directions in a frontal plane, which is in front of the proband at about 90 % of

at about 50 % of proband’s reach. Movements have an
amplitude of 30 cm and a frequency of 1 movement
every 2 s. Proband is asked to follow the movements
with his index finger, as fast and precisely as possible.
Average performance of last 3 movements is rated.

proband’s reach. Movements are performed at moderate
speed. Average performance of movements is rated
according to the amplitude of the kinetic tremor.

0 No dysmetria 0 No tremor

1 Dysmetria, under/ overshooting target <5 cm 1 Tremor with an amplitude < 2 cm

2 Dysmetria, under/ overshooting target < 15 cm 2 Tremor with an amplitude < 5 cm

3 Dysmetria, under/ overshooting target > 15 cm 3 Tremor with an amplitude > 5 cm

4 Unable to perform 5 pointing movements 4 Unable to perform 5 pointing movements
Score Right Left Score Right Left

mean of both sides (R+L)/2

mean of both sides (R+L)/2

7) Fast alternating hand movements

Rated separately for each side
Proband sits comfortably. If necessary, support of feet
and trunk is allowed. Proband is asked to perform 10

8) Heel-shin slide

Rated separately for each side
Proband lies on examination bed, without sight of his
legs. Proband is asked to lift one leg, point with the heel

cycles of repetitive alternation of pro- and supinations of to the opposite knee, slide down along the shin to the

the hand on his/her thigh as fast and as precise as
possible. Movement is demonstrated by examiner at a
speed of approx. 10 cycles within 7 s. Exact times for
movement execution have to be taken.
0 Normal, no irregularities (performs <10s)
1 Slightly irregular (performs <10s)
2 Clearly irregular, single movements difficult
to distinguish or relevant interruptions, but
performs <10s
3 Very irregular, single movements difficult
to distinguish or relevant interruptions,
performs >10s

4 Unable to complete 10 cycles

ankle, and lay the leg back on the examination bed. The
task is performed 3 times. Slide-down movements should
be performed within 1 s. If proband slides down without
contact to shin in all three trials, rate 4.
0 Normal
1 Slightly abnormal, contact to shin maintained
2 Clearly abnormal, goes off shin up to 3 times
during 3 cycles
3 Severely abnormal, goes off shin 4 or more times
during 3 cycles

4  Unable to perform the task

Score Right Left

Score Right Left

mean of both sides (R+L)/2

mean of both sides (R+L) / 2

http://www.ataxia-study-group.net/html/about/ataxiascales/sara/SARA.pdfQUELLE
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