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VORWORT

Liebe MS-Nurse,

in Ihrer Praxis oder Klinik betreuen Sie Patient*innen mit Multipler
Sklerose (MS) und fungieren als zentrales Bindeglied zum/zur behan-
delnden Neurolog*in. Oft sind Sie der*die erste Ansprechpartner*in

der Patient*innen bei Fragen und Informationsbedarf.

Wir mochten Sie gerne bei Ihrer wichtigen Aufgabe unterstiitzen und
haben ,Lernkompendien MS“ zu verschiedenen interessanten Themen
rund um die Erkrankung und ihre Behandlung entwickelt. Mithilfe
dieser Kompendien konnen Sie bestehendes Wissen festigen oder auf-
frischen und neue Einsichten zur MS und ihrer Behandlung gewinnen.

In dieser Reihe sind bislang unter anderem Kompen-
dien zur Immunologie und Pathoimmunologie der MS
erschienen, in denen das Grundlagenwissen tber die
MS als Erkrankung des Nervensystems fiir Sie aufberei-
tetist.

In der vorliegenden Ausgabe richten wir nun unseren
Blick auf den klinischen und in der Bildgebung erfass-
baren Verlauf der Erkrankung — damit sind wir mitten in
Ihrem Praxisalltag angelangt. Sie erfahren hier Wissens-

Wir wiinschen Ihnen viel Freude beim Lesen und Lernen!

Ihr
Team von Novartis Neuroscience

wertes Uber die Verlaufstypen der Erkrankung und die
verschiedenen Formen der Krankheitsaktivitdt - und Sie
lernen, mit welchen Instrumenten sich der individuelle
Verlauf der MS in der Praxis am besten beurteilen l&sst.

Nicht zuletzt finden Sie auch Informationen tUber die
besonderen Fahigkeiten unseres Kdrpers, neuronale
Schadigungen auszugleichen - ein faszinierendes, aber
erschopfbares System unseres menschlichen Korpers!
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EINFUHRUNG

Die Multiple Sklerose ist eine chronisch-entziindliche immunver-
mittelte Erkrankung des zentralen Nervensystems mit vielgestaltigen
Verlaufsformen.! Die ersten Symptome treten meist im Alter von 20
bis 40 Jahren auf. In Deutschland leben ungefahr 240 000 Menschen
mit MS.? Damit gehort es zu den Landern mit dem hochsten Anteil an
MS-Erkrankten (zirka 3 pro 1000 Einwohner) - etwa zwei Drittel sind
Frauen.? Im Krankheitsverlauf kommt es bei den meisten Patient*in-
nen zu Behinderungen. Entsprechend ist die MS in den Industrielan-
dern die haufigste Ursache nicht verletzungsbedingter Behinderungen
bei jungen Erwachsenen.*

ca. 240 000 Patient:innen in Deutschland

LERNZIEL:

Thema dieses Kompendiums sind die verschiedenen Verlaufsfor-
men der Multiplen Sklerose. Es vermittelt Kenntnisse zu den Typen
klinisch und bildgebend erfassbarer Krankheitsaktivitat sowie deren
Messung, zum Fortschreiten der Behinderung sowie zu den Kom-
pensationsmechanismen des Gehirns. Zudem betrachten wir die
Konsequenzen dieser Erkrankungsprozesse fiir die Behandlung.

MS Schulungskompendium

Die ohne Behandlung im Verlauf oft zunehmenden und
teils schwerwiegenden neurologischen Behinderungen
konnen eine hohe Krankheitslast verursachen,” nicht sel-
ten mit frih einsetzenden, irreversiblen Beeintrachtigun-
gen der Arbeitsfahigkeit und der Lebensqualitat.®

Die eigentlichen Ursachen der MS sind nicht eindeutig
identifiziert” und die Erkrankung ist nicht heilbar. In den
letzten Jahren wurden jedoch hochwirksame krankheits-
modifizierende Medikamente eingeflihrt, die den Verlauf
auch bei Patient*innen mit aktiverer Erkrankung langer-
fristig stabilisieren konnen.
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VERLAUFSFORMEN DER MS

Der Name der Erkrankung ,,Multiple Sklerose“ bezieht sich auf die
Vielzahl bindegewebiger Herde (Lasionen), die sich im Gehirn von

Menschen mit MS finden konnen.

Der Name der Erkrankung ,Multiple Sklerose“ bezieht
sich auf die Vielzahl bindegewebig umgebildeter
Zonen (Ldsionen), die sich im Gehirn von Menschen
mit MS finden kénnen. Als der franzdsische Neurologe
Jean-Martin Charcot 1868 die MS erstmals als eigen-
standige Erkrankung beschrieb, bezeichnete er diese
Herde als Sklerosen (krankhafte bindegewebige Ver-
anderungen) und nannte die Erkrankung ,Sclerose en
Plaques*.’®1:12 Der Begriff der Plaques wird gelegent-
lich noch heute fir die Erkrankungsherde im Gehirn
verwendet.

MS Schulungskompendium

Multipel (also vielfaltig) sind auch die klinischen
Verlaufsformen der MS.® Sie kann verschiedenste
Hirnbereiche und das Riickenmark betreffen und
damit vielfaltige Symptome hervorrufen.t Auch die
zeitlichen Muster der akut auftretenden Krankheits-
erscheinungen (Schibe) und des Fortschreitens von
Behinderungen (Progression) zeigen eine grofée Varia-
bilitdt. Dennoch lassen sich klinische Verlaufsformen
kategorisieren, die fir die Prognose und Therapie von
Bedeutung sind.

Dabei ist nach den von Lublin und Koautoren aufgestell-
ten Kriterien® zunachst zu unterscheiden zwischen den
Begriffen Krankheitsaktivitat, Progression und Verschlech-
terung.

m Der Begriff der Krankheitsaktivitdt bezeichnet akut auf-
tretende neurologische Funktionsstorungen (Schiibe),
die sich (gegebenenfalls unter hochdosierter Therapie
mit Kortisonpraparaten) nach kirzerer Zeit wieder
zurlickbilden, aber restliche bleibende Behinderungen
zur Folge haben kénnen.* Dabei darf die Verschlechte-
rung des Funktionsstatus nicht allein auf Fieber und/
oder einen Infekt zurlickzuftihren sein. Dartberhinaus
zahlen als Krankheitsaktivitat auch in der MRT-Bildge-
bung sichtbare MS-typische Verdanderungen im Gehirn,
namlich neu aufgetretene bzw. neu vergroferte T2-
Lasionen (Herde) und/oder die lokalisierte pathologi-
sche Anreicherung von Gadolinium (Gd) enthaltendem
Kontrastmittel, die auf einen entziindlichen Prozess mit
Storung der Blut-Hirnschranke hinweist.

m Progression hingegen bezeichnet die schubunabhan-
gige, schleichende Zunahme des Behinderungsgrades.

m Mit Krankheitsverschlechterung (engl. disease
worsening) fasst man jegliche Zunahme von Behin-
derungen zusammen, egal ob diese bleibende Restzu-
stande nach einem Schub oder Ausdruck einer schlei-
chenden Verschlechterung des Funktionsstatus sind.

GENAUER HINSEHEN!

Der erste klinisch fassbare Schub

einer noch undiagnostizierten MS-
Erkrankung, der dann in der Regel
zur Diagnose flihrt, wird auch als
CIS (klinisch isoliertes Syndrom)
bezeichnet.




MS-Krankheitsaktivitat in der MRT

Nachweis neuer oder vergrofRerter T2-Lasionen Nachweis kontrastmittelaufnehmender Lasionen

/{fﬁﬁrg\ro&erte T2-Lasion
\\.J neue T2-Lasion

Sind in der Magnetresonanztomografie (MRT) neue
oder sich vergroRernde Herde nachweisbar, wird dies
als radiologische Krankheitsaktivitat gewertet. Diese
auch als ,lasional“ bezeichnete Aktivitat kann mit
neurologischen Symptomen einhergehen oder wie

Lasion, die Gadolinium

‘aufnimmt

Zeitliche Verldufe von Schiben und Behinderungsprogression
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GENAUER HINSEHEN!

B bei den meisten Lasionen - klinisch stumm bleiben.*® Nach Schiiben dauerhaft zurtick-
SCHUBE: A : D :
_ _ bleibende Beeintrachtigungen
= rasch, innerhalb von Stunden bis Tagen Es ist nicht moglich, nur mittels Bildgebung zuver- werden als schubbedingte
einsetzende Symptome . lassig zwischen schubformigen und chronisch-progre- Verschlechterung bezeichnet.
= teilweise odervollstandige Ruckbildung = dienten Verlaufen der MS zu differenzieren. Dies bleibt
innerhalb von Tagen oder Wochen g eine klinische Unterscheidung.
£
>
w
T schubférmige Verschlechterung
Zeit :
¢ Verlaufsformen der Multiplen Sklerose nach Lublin*’
RMS ohne RMS mit
A Progression Progression
BEHINDERUNGSPROGRESSION:
= allmahliche Zunahme der Behinderung
= inder Regel keine Ruckbildung « @ @
o . =] MRT-Aktivitat MRT-Aktivitat MRT- Aktlwtat
= Phasen der Stabilisierung moglich g
[e]
= Uberlagerte Schiibe méglich ‘g
N T schubunabhéngige Progression

»
>

Zei
MS Schulungskompendium eit 1
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Schubformig remittierende MS
(RRMS)

Die schubformige MS (RMS - das ,R“ steht fiir das
englische ,relapsing®) beginntin der Regel als schub-
formig remittierende MS (RRMS).*8 Die im Rahmen von
wiederholten, abgrenzbaren Schiiben auftretenden
neurologischen Funktionsstorungen bilden sich dabei
jeweils ganz oder teilweise wieder zurtick (sie ,remit-
tieren).!

Sekundar progrediente MS (SPMS)

Mit zunehmender Erkrankungsdauer findet sich dann
bei vielen Patient*innen eine allmahliche Zunahme
der Behinderung unabhangig von Schiiben. Man
spricht dann von sekundar progredienter MS (SPMS),*
bei derjedoch Uberlagert weiterhin Schiibe auftreten
kdnnen (rSPMS).

Ubergang der schubformig remittierenden MS in die
sekundar progrediente MS (mit/ohne Schibe)

Behinderungsgrad

RRMS

MS Schulungskompendium
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Zeit

Primar progrediente MS (PPMS)

Bei der PPMS, die ca. 10-15 % der MS-Neudiagnosen ausmacht,! beginnt die
Erkrankung nicht mit Schiiben. Vielmehr nimmt der Behinderungsgrad bereits von
Beginn an kontinuierlich zu. Im Verlauf kdnnen zusatzlich einzelne Schiibe und
entziindliche Lasionen auftreten.®

Menschen mit PPMS sind bei Erkrankungsbeginn meist alter als RRMS-Patient*in-

nen, auch ist das Geschlechterverhaltnis hier ausgewogen. lhre Verlaufsprognose in
Bezug auf die Behinderung istim Allgemeinen schlechter als bei der RRMS.?

Entwicklung des Behinderungsgrades bei primar progredienter MS

Behinderungsgrad

\

Zeit




GENAUER HINSEHEN!

Haufige Symptome der MS m Koordinationsstorungen

Die MS kann eine grol%e Vielfalt von neurologischen Abnorme Bewegungsmuster (Ataxie)
Symptomen hervorrufen. Hier sind die haufigeren Zittern bei Bewegung auf ein Ziel hin (Intentionstremor)
aufgeflhrt: skandierende (abgehackt-langsame) Sprache

m Sehstorungen m Kognitive Storungen

unter anderem aufgrund akuter Entziindungen des Beeintrachtigungen von Aufmerksamkeit, Gedachtnis
Sehnervs (Optikusneuritis) als haufiges Erstsymptom und/oder Informationsverarbeitung
OISINNYS

m Blasenstorungen
m Geflhlsstorungen Harndrang, Inkontinenz, Restharnbildung

spontan auftretende Missempfindungen

(Parasthesien) m Allgemeine Schwache (Asthenie) und rasche

: ) 5 : Ermudbarkeit (Fatigue, Aussprache: ,Fatieg*
Taubheitsgefiihle der Haut (Hypasthesie) mit Betonung auf der zweiten Silbe)
Schmerzen

m Depression

m Motorische Stérungen

m Uhthoff-Phanomen
Verschlechterung von MS-Symptomen bei Erhohung
der Kérpertemperatur (reduzierte Leitfahigkeit von
geschadigten Axonen z. B. durch Fieber, Sommerhitze,
korperliche Bewegung, Sauna etc.)

Lahmungen (Paresen)
Spastik (Erhohung der Muskelspannung)

eingeschrankte Gehfahigkeit (verminderte Gehstrecke
und/oder Gehgeschwindigkeit, Gangunsicherheit)

Beeintrachtigung der Geschicklichkeit und/oder Kraft
einer oder beider Hande

Nystagmus der Augen (unwillkirliche Augenbewegun-
gen; meist langsamere Bewegung in eine Richtung
mit schneller Riickstellung in die Gegenrichtung; die
Richtung des Nystagmus wird nach der Rickstellbe-
wegung bezeichnet)
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FORMEN DER
MS-KRANKHEITSAKTIVITAT

Klinische Krankheitsaktivitat

Die wichtigste Art der klinischen Krankheitsaktivitat bei MS ist der Schub (englisch
srelapse”), bei dem mindestens ein neurologisches Symptom bzw. eine Funktions-
beeintrachtigung neu auftritt oder sich eine vorbestehende Stérung akut ver-
schlechtert. Die Symptomatik eines Schubes kann sich teilweise oder vollstandig
zuriickbilden (remittieren). Bei schweren Schiiben bleiben ofter restliche Behinde-
rungen (Residuen) dauerhaft bestehen.?

In der englischen Fachliteratur findet sich der Begriff Relapse-Associated Worsening
(RAW) fir solche schubabhangigen Verschlechterung. Eine schubunabhdngige Ver-
schlechterung klinischer Symptome wird auch als PIRA (Progression Independent
of Relapse Activity) bezeichnet.

GENAUER HINSEHEN!

Der formalen Definition eines Schubes zufolge sollte
dessen akute Symptomatik frihestens 30 Tage nach
Beginn des letzten Schubes aufgetreten sein und
mindestens 24 Stunden anhalten.”

MS Schulungskompendium

GENAUER HINSEHEN!

Lasionen im Riickenmark (Myelon) sind wegen der
vielen eng beieinander verlaufenden Leitungsbah-

nen problematisch und weisen auf einen ungtinsti-
geren Verlauf hin.?

Lasionen in der Hirnrinde (Kortex) bzw. in der grau-
en Substanz konnen von besonderer Bedeutung

fur die kognitive Behinderung sein.*

Radiologisch nachweisbare
Krankheitsaktivitat

Die fUr die MS typischen Entziindungsherde sind in
der MRT-Untersuchung als neu aufgetretene oder ge-
genitber Voraufnahmen vergroRerte Lasionen erkenn-
bar.?® Sie finden sich meist in der weilten Substanz des
Gehirns, also im Marklager unterhalb der Hirnrinde.
Nach Abklingen der akuten Entziindung bleiben meist
narbige Verdnderungen im MRT sichtbar.

Eine akute entziindliche Aktivitat im ZNS geht oft mit
einer lokalen Storung der Blut-Hirn-Schranke einher,
die sich in MRT-Bildern als herdférmige Aufnahme von
Gadolinium-haltigem Kontrastmittel zeigen kann -
haufig abgekirzt als ,Gd+ Lasion®.%

Q

\

Die Anreicherung von MR-Kontrastmittel erfasst nicht
alle entziindliche Prozesse im ZNS, sie zeigt also nur
die Spitze eines Eisbergs an. Auch reichert eine akut
entzlindete Hirnlasion selten langer als vier Wochen
Kontrastmittel an. Fehlende pathologische Kontrast-
mittelanreicherung ist also kein Beweis fir eine stabile
Erkrankungssituation ohne entziindliche Prozesse.

Drei Gadolinium-aufnehmende Lasionen im Gehirn einer
MS-Patientin (links vor Gabe des Kontrastmittels und rechts
danach).”’



Hyperintense (stark aufleuchtende) Lasionen im T2-ge-
wichteten MRT (ohne Kontrastmittel) konnen frische
MS-Herde mit Entziindung, Odem und/oder Nervenzell-
untergang sein.

Aktivitatsniveau der MS

Die Haufigkeit klinischer Schiibe und die Anzahl aktiver (neuer oder vergrofRerter)
Lasionen in regelmalbigen Kontroll-MRTs definieren das Aktivitatsniveau der MS.

Stark hypointense Herde (,schwarze Locher®, engl.

,Black Holes®) weisen im T1-gewichteten MRT auf einen
Verlust an funktionellem Hirngewebe hin. Weniger stark
hypointense Herde (,graue Locher*, engl. ,Gray Holes")
konnen einem weniger starken Verlust von Hirngewebe

Ublich ist die Unterscheidung in (hoch-)aktive und milde/moderate Verlaufsformen
der MS. Allerdings gibt es derzeit keinen allgemeinen Konsens, wie diese Kategorien

entsprechen oder bei einer akuten Entziindung eine Hypointense Lasion im Gehirn eines Menschen genau zu definieren sind.
Gewebeschwellung (Odem) anzeigen. mit MS

Einfacher ist die Unterteilung in aktive und nicht aktive MS, bei der in einem bestimm-
Die Entzlindungsprozesse im ZNS beginnen zum ten Zeitraum (z. B. ein Jahr) Schiibe oder aktive MRT-Lasionen aufgetreten sind oder
Teil sehr frih im Erkrankungsprozess und fiihren mit nicht. Das Aktivitatsniveau ist ein wichtiges Kriterium fiir Therapieentscheidungen.

zunehmender Erkrankungsdauer zum Untergang

von signalleitenden Nervenfortsatzen (Axonen) und
Nervenzellen (Neuronen).®! Sichtbar wird dies in der
MRT-Untersuchung als Hirnatrophie, also der fortschrei-
tenden Schrumpfung des Gehirns. Auch bei Gesunden
schrumpft das Hirnvolumen jedes Jahr um 0,2-0,4 %,
wahrend es bei unbehandelter MS deutlich mehr als
1% pro Jahr sein kann.

Q

N\

GENAUER HINSEHEN!

Eine raschere Atrophie, insbesondere der tiefim
Gehirn gelegenen grauen Substanz,* lasst eine
beschleunigte Zunahme korperlicher und kognitiver
Behinderungen erwarten.**** Es ist jedoch schwierig,

die allmahliche Abnahme des Hirnvolumens im Rou-
tine-MRT darzustellen.® Hierfir ist u. a. eine konse-
quente Standardisierung der MRT-Untersuchungen
notwendig.

18  MSSchulungskompendium




KOMPENSATION VON MS-BEDINGTEN
----- - NEURONALEN SCHADIGUNGEN

Alle Organe und Gewebe des Korpers reagieren auf Belastungen
oder Schadigungen mit Aufbau- oder Reparaturprozessen. Ein regel-
malig trainierter Muskel wachst, ein gebrochener Knochen bildet
neues Gewebe an der Bruchstelle. Dabei bleibt die grundlegende
Struktur erhalten oder wird so weit wie moglich wiederhergestellt.

ZIELE DER VERLAUFSMODIFIZIERENDEN
T H E RAPI E B E I M S Das zentrale Nervensystem hingegen agiert hier zum

Teil anders. Es kann Nervenleitbahnen nurin begrenz-
tem Umfang regenerieren, besitzt jedoch als Netzwerk
aus unzahligen Neuronen und deren Kontaktstellen

Da die Multiple Sklerose bislang nicht geheilt werden kann, besteht (Synapsen) die Fahigkeit der Plastizitat, wortlich

das zentrale Therapieziel darin, die Zunahme der Behinderung zu ,Formbarkeit“?? Dies bedeutet, dass sich die

verlangsamen und wenn moglich ganz zu verhindern.’ Struktur der neuronalen Netzwerke umorganisieren
kann: neue Verbindungen entstehen, andere werden
abgebaut.

Daher ist ein wesentliches Ziel der verlaufsmodifizie-
renden Therapie die Freiheit von klinischer und im MRT
messbarer Krankheitsaktivitat. Dieses Ziel wird fr die
schubformige MS abgekiirzt als NEDA bezeichnet (von
englisch ,No Evidence of Disease Activity“). NEDA-3 ist
erreicht, wenn die folgenden drei Kriterien erfillt sind:

Q

N

GENAUER HINSEHEN!

m keine klinischen Schiibe
Die Plastizitat neuronaler Netz-

werke ist die Voraussetzung fiir das

N Erlernen komplexer Fertigkeiten
m keine mit (blichen Instrumenten messbare Be- re (etwa Violine zu spielen).®

hinderungsprogression. Wenn zusatzlich keine das
Altersmal’ Ubersteigende Hirnatrophie im MRT
nachweisbar ist, spricht man von NEDA-4.

m keine neuen/vergroRerten oder Kontrastmittel-
aufnehmenden Lasionen in der MRT

Q

N\

Studien zeigen, dass eine hohere Krankheitsaktivitat
(insbesondere Schiibe und aktive Lasionen) mit einer

GENAUER HINSEHEN!

langfristig starkeren Zunahme von Behinderungen
korreliert.?"*

20 MS Schulungskompendium 21



In MS-Lasionen werden neuronale Leitungsbahnen geschadigt oder unterbrochen,
auch konnen Nervenzellen absterben. Bei der Wiederherstellung neurologischer
Funktionen nach dem akuten entziindlichen Geschehen eines MS-Schubes werden
die geschadigten Netzwerke und Leitungsbahnen nichtimmer eins zu eins rekons-
truiert, sondern die Defekte werden durch Neubildung und Umorganisation von
Verbindungen kompensiert.*!

Umbau eines neuronalen Netzwerks im Rahmen der Plastizitat nach Schadigungen
von Nervenleitbahnen bei MS

Dabei ist zu erkennen, dass die Anzahl der Fernverbindungen abnimmt und diese
durch weniger leistungsfahige, kleinrdumigere Vernetzungen ersetzt werden.*
Die funktionelle Kompensation verandert also die Verschaltung der Neuronen im
Gehirn und ,maskiert” die allmahlich zunehmenden MS-bedingten Beeintrach-
tigungen der Hirnstruktur. Im Hintergrund reduziert sich jedoch allmahlich die
Fahigkeit des Systems, weitere Schaden aufzufangen. Aulberdem steigen Aufwand
und Energiebedarf zur Leistungserbringung.

Die Kompensationsfahigkeit neuronaler Netze ist also eine begrenzte Ressource,
die durch anhaltende und wiederkehrende Krankheitsaktivitat im Lauf der Zeit
erschopft wird - zuséatzlich zu den normalen Alterungsvorgéangen.

KURZ ZUSAMMENGEFASST

|V
>
v’

Das Gehirn istin der Lage, MS-bedingte Schaden an
neuronalen Netzwerken tiber Umbau und Neuorga-
nisation aufzufangen. Diese Fahigkeit erschopft sich

jedoch im Erkrankungsverlauf.

22 MS Schulungskompendium

KONSEQUENZEN
FUR DIE KLINISCHE PRAXIS

Generell ist die Multiple Sklerose in ihren friihen Phasen und bei
noch geringem Behinderungsgrad therapeutisch besser beein-
flussbar als nach langerer Erkrankungsdauer.*

Studien zeigen zudem, dass der friihe Einsatz
hochwirksamer Medikamente zur Reduktion der
Krankheitsaktivitat den langfristigen Verlauf der MS
glnstiger beeinflusst als die spatere Eskalation auf
eine wirksamere Therapie.**** Dieser Vorteil ist indi-
viduell abzuwagen gegen mogliche Sicherheitsrisiken
mancher hoher wirksamer Therapien.

Q

N

GENAUER HINSEHEN!

Aus diesen Erkenntnissen lasst sich auch ableiten,
dass Menschen mit MS unter laufender Therapie auf- ,Wehret den Anfangen® ist
merksam auf Anzeichen von Krankheitsaktivitit oder ein bewahrtes Prinzip in der
funktioneller Verschlechterung beobachtet werden Medizin.*’

sollten,* um bei unzureichender Therapiewirkung
frihzeitig auf ein anderes Medikament umstellen zu
konnen.

23
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INSTRUMENTE ZUR
VERLAUFSBEURTEILUNG

Eine moglichst objektive Beurteilung des Krankheitsverlaufs ist von erheb-
licher Bedeutung flir Therapieentscheidungen bei der MS.
Anforderungen an die hierzu verwendeten Skalen und Tests sind:

m hohe Empfindlichkeit und Zuverlassigkeit fir den Nachweis einer
Funktionsverschlechterung

m geringe Storanfalligkeit
m wenig Ubungseffekte

m wenig Aufwand in der klinischen Praxis

Expanded Disability Status Scale
(EDSS, erweiterte Behinderungsstatus-Skala)

Die EDSS-Skala ist ein zentrales Instrument der klinischen Verlaufsbeurtei-
lung bei MS. Der*die Neurolog*in erhebt sie unter anderem anhand der
Ergebnisse einer neurologischen Untersuchung. Die Skala ermoglicht eine
summarische Beurteilung der Beeintrachtigung wichtiger neurologischer
Funktionssysteme (FS). Es flielen ein:

m motorische Funktionen (z. B. Léhmungen)

m Kleinhirnfunktionen (z. B. Bewegungsunsicherheit)

m Hirnstammfunktionen (z. B. Sprechstorungen)

m sensorische Funktionen (z. B. Taubheitsgefiihl)

m Blasen-/Darmfunktion (z. B. Inkontinenz)

m Sehfunktion (z. B. Gesichtsfeldeinschrankung)

m zerebrale Funktionen (z. B. kognitive Storungen)

Aus den jeweiligen Schweregraden der Behinderung in den einzelnen
Funktionssystemen wird der Gesamtwert auf einer Skala von 0 bis 9
ermittelt (0 = keine Behinderung; 9,0 = bettlagerig). Bei der Interpretation
der EDSS-Werte ist zu beachten, dass die Skala im mittleren Bereich die
Gehfahigkeit Uberbewertet und kognitive Funktionen aufber Acht l&sst.
Zudem hat eine Verschlechterung um 1,0 EDSS-Stufen je nach Skalen-
bereich unterschiedliche funktionelle Bedeutung (das heifst die Skala ist

nicht linear). Die Skala ist dennoch fest im klinischen Alltag etabliert und ihre
Mangel konnen mithilfe zusatzlicher Tests teilweise ausgeglichen werden.
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Keine Minimale MaRige Relativ Oft nicht Einseitig Gehfahig- Weitgehend
Behinderung Behinderung  Behinderung: schwere mehr Gehhilge keit auf aufden
Geringe uneinge- Behinderung: ganztagig fureine hochstens Rollstuhl
funktionelle schrankt ohneHilfeca. arbeitsfahig:  Gehstrecke 5m angewiesen
Auffalligkeit gehfahig 500 m geh- ohne Hilfe von 100 m beschrankt; bzw.
fahig ca.200 m bendtigt weitgehend  bettldgerig,
gehfahig aufden Arme funk-
Rollstuhl tionsfahig
angewiesen

Ab einem EDSS-Wert von 1,0 ist der Behinderungsgrad in Schritten von 0,5 Punkten skaliert.
In der nachfolgenden Tabelle sind zur Orientierung nur die ganzzahligen EDSS-Werte erlautert.

EDSS- Beeintrachtigung von
Wert Funktionssystemen (FS)

0

1,0

2,0

3,0

4,0

5,0

6,0

7,0

8,0

9,0

10,0

GradOinallen FS

Grad1lin1FS

Grad 2in 1FS (andere 0-1)

Grad2in3-4FS
oder Grad 3in 1 FS (andere 0-1)

Grad 4in 1FS (andere 0-1)

Grad 5in 1 FS (andere 0-1)
oderGrad3-4in=2FS

Grad3in=2FS

Grad4in=2FS

Grad =4 in mehreren FS

Grad =4 in mehreren FS

Tod infolge MS

Erlauterung
« Normale neurologische Untersuchung

+ Keine Behinderung
« Geringe Auffalligkeit in 1 FS

+ Minimale Behinderung in 1 FS

» MaRige Behinderung in 1 FS oder leichte
Behinderungin 3-4 FS

+Voll gehfahig

+ Gehfahig ohne Gehhilfe und Rast fiir =500 m

« Ca. 12 Stunden pro Tag aktiv trotz relativ
schwerer Behinderung

« Gehfahig ohne Gehbhilfe und Rast fiir 200 m
« Behinderung beeintrachtigt alltagliche Aktivitat

+ Gehhilfe immer wieder nétig oder einseitig
konstant notig, um 100 m ohne Rast zu gehen

+ Maximale Gehstrecke<5m
» Weitgehend auf den Rollstuhl angewiesen
» Bewegt Rollstuhl selbst

+ Weitgehend auf den Rollstuhl angewiesen
bzw. bettlagerig, Arme funktionsfahig

» Pflegt sich weitgehend selbststandig

+ Bettlageriger Patient
« Kann essen und kommunizieren

A=

Hilflos,
bettlagerig



Nine-Hole-Peg-Test
(9HPT, Steckbrett-Test)*°

Der 9HPT dient zur Funktionsbeurteilung der
Hande und Arme. Der*die Proband*in entnimmt
insgesamt neun ca. drei Zentimenter lange Stifte
einzeln aus einer Mulde und steckt sie einen nach
dem anderen in die neun Locher im Steckbrett.

Dann zieht er*sie die Stifte in umgekehrter Reihen-

folge wieder heraus und legt sie einzeln in die
Mulde zurtick. Die daflir insgesamt benétigte Zeit
wird gemessen. Der Test wird fir beide Hande je
zweimal durchgeflhrt. Das Testergebnis flr die
jeweilige Hand ergibt sich aus dem Mittelwert der
zwei zugehorigen Zeiten. Die Ergebnisse konnen
beeinflusst werden durch Tagesform, Tages-

zeit, Vorermidung, Hitze und Sehstorungen. Als
klinisch relevant gilt eine Verschlechterung um 20
bis 25 Prozent gegenliber der Voruntersuchung.
Gegebenenfalls sollte der Test zur Bestatigung der
Progression zeitnah wiederholt werden.

Messung der Handfunktion mit dem
9-Hole-Peg-Test

@
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Timed-25-Foot-Walk-Test
(T25FW, Kurzstrecken-
Gehgeschwindigkeitstest)*

Der T25FW beurteilt die Gehfahigkeit, wobei hier die
Motorik der Beine, die Bewegungskoordination und
der Gleichgewichtssinn einflieléen. Vor dem Test sollte
eine ausreichende Ruhepause eingehalten werden.
Gemessen wird die Zeit, welche der*die Patient™in fUr
das schnelle aber sichere Gehen einer auf dem Boden
markierten Strecke von 7,6 Metern (entsprechend 25
FuR) bendtigt und zwar beim Hin- und Rickweg. Die
Gehstrecke ist kurz genug, um Einflisse der Ausdauer-
leistung zu eliminieren. Fir die Berechnung des Ergeb-
nisses werden die beiden gestoppten Zeiten gemittelt.
Patient*innen, die eine Gehhilfe bendtigen, sollten
diese wahrend des Tests verwenden. Das Ergebnis
kann beeinflusst werden von Tageszeit, Umgebungs-
temperatur, Schmerzen, orthopadischen Problemen
und dem Schuhwerk

Ablauf des Timed-25-Foot-Walk-Tests

oY ©
©

7,6m

A

Q

N

Der SDMT zeigt insbesondere bei
der ersten Wiederholung einen
deutlichen Ubungseffekt: Die
Leistung ist dann meist besser

als bei der ersten Testung. Daher
kann es vorteilhaft sein, flir spatere
Erhebungen das Ergebnis des
zweiten Tests als Vergleichsbasis
zu verwenden.

GENAUER HINSEHEN!

Symbol-Digit-Modalities-Test
(SDMT, Zeichen-Zuordnungstest)*

Der SDMT ist ein einfacher Test zur Beurteilung
mehrerer Aspekte der Hirnleistung. Er priift vor
allem Arbeitsgedéchtnis, Aufmerksamkeit und
Informationsverarbeitung. Wahrend des Tests
ordnet der*die Patient™in nach einem Codesystem,
das sichtbar bleibt, einer Folge von Symbolen die
jeweils zugehorigen Zahlen 1 bis 9 zu. Er*sie zeigt
dabei auf dem Testbogen der Reihe nach auf die
dargestellten Symbole und sagt laut, fiir welche
Zahl sie jeweils stehen. Der Untersucher notiert 90
Sekunden lang die genannten Zahlen und ermittelt
am Ende die Anzahl der bearbeiteten Symbole
sowie die Zahl der richtigen Zuordnungen (z. B. 50
von 52). Die Leistung im SDMT kann von Tageszeit,
Ermidung, Medikamenten, Sehstérungen oder
auch hoher Umgebungstemperatur beeinflusst
werden.

Auszug aus einem Testbogen des SDMT

A FTisimliz nlol Vv =
1/2 3 4 5 6 7 8 9
I '"mol=z n Al v =53
m a3y 3 ¢|n = |
Vs ofz moalrimn

KURZ ZUSAMMENGEFASST

Mit der EDSS-Skala und drei in der Routinepraxis gut
durchfiihrbaren Funktionstests lasst sich ein Gesamt-
bild der individuellen Behinderungen gewinnen. So
wird die klinische Veranderung des Funktionsstatus
im Zeitverlauf objektiv messbar.
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Ein kleiner Selbsttest

Die folgenden 15 Fragen dienen der
Kontrolle des neu erworbenen Wissens.
Nur jeweils eine Antwort ist richtig.

Viel Erfolg!

BITTE DIE RICHTIGE ANTWORT ANKREUZEN

1. WAS BEDEUTET DIE ABKURZUNG RMS?

O A Schubformige Multiple Sklerose
N Retrograde Multiple Sklerose
O C Rezidivierte Multiple Sklerose

2. WELCHE FUNKTION PRUFT DER 9HPT?

(J A Gehfahigkeit
O B Handfunktion
O C Kognition

3. DIE EDSS-SKALAIST ...

G A ... ein etabliertes, aber nicht perfektes
Instrument zur Behinderungsmessung.

(J B ...ein Selbsttest fiir die Handfunktion.

O C ... ein spezielles MaR fiir die Progression
bei friiher PPMS.
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4. GD+ LASIONEN SIND ...

(J A ...inder MRT mit den {iblichen Geraten
nicht darstellbar.

(J B ... typisch fiir die SPMS.
(J ¢ ... akut entziindliche Herde im ZNS.

5. DAS UHTHOFF-PHANOMEN BESCHREIBT ...

(J A ... eine Reflexabschwichung bei Riicken-
markslasionen.

(J B ... eine Verlangsamung der Gehgeschwin-
digkeit bei niedriger Kdrpertemperatur.

(J c ... eine funktionelle Verschlechterung bei
erhohter Korpertemperatur.

6. BEI DER SPMS ...
O A ... treten definitionsgemal keine Schiibe auf.
O B ... kdnnen Uberlagerte Schiibe auftreten.

O C ... treten definitionsgemaR bei allen
Patienten Schiibe auf.

7.DIERRMS ...

CJ A ...ist die friihe Phase der schubférmigen MS.

d e ... geht bei den meisten Patient*innen in
eine PPMS Uiber.

O C ... hateine ungilinstigere Prognose als die
progrediente MS.

8. WAS BEDEUTET DIE ABKURZUNG NEDA?

(J A Neue einheitliche Definition von Aktivitat

O B Nicht evaluierbares Defizit der
Armfunktion

G C Kein Hinweis auf Krankheitsaktivitat

9. DIE AUFNAHME VON GADOLINIUM IN EINE
MS-LASION ...

(J A ... tritt bei progredienter Erkrankung nie auf.

O B ... ist Voraussetzung fiir eine MS-Diagnose.

d c.. zeigt eine Storung der
Blut-Hirn-Schranke an.

10. NEUROPLASTIZITAT ERMOGLICHT ...

(J A ... die Wiederherstellung von Funktionen
durch Umbau von neuronalen Netzwerken.

G B ... die exakte Reparatur geschadigter
Hirnstrukturen.

O C ... die Umformung von Axonen bei Schaden
in der Hirnrinde.

11. DER FRUHE EINSATZ HOCHWIRKSAMER
MS-MEDIKAMENTE ...

O A ...ist der PPMS vorbehalten.

G B ... ist gegen mogliche Sicherheitsrisiken
individuell abzuwagen.

O C ... hatsich in der Praxis nicht bewahrt.

12. BEI AKTIVER MS ...

O A ...ist die Mobilitat der Patient*innen
erhalten..

O B ... sollte eine verlaufsmodifizierende
Therapie zunachst aufgeschoben werden.

O C ... treten Schiibe und/oder neue bzw.
vergroRerte Lasionen auf.

13. BEI EINEM MS-SCHUB ...

O A ... tritt mindestens ein neurologisches
Symptom neu oder erneut auf oder
verschlechtert sich akut.

(J B ... bleiben fast nie restliche Behinderungen
zurick.

O C ... sind nur neuartige Symptome zu
beriicksichtigen.

14. CHRONISCHE PROGRESSION BEDEUTET ...

O A ... die Umstellung auf eine wirksamere
MS-Therapie.

(J B ...eineallmahliche schubunabhangige
Zunahme des Behinderungsgrades.

(J c ... den Ubergang von der RMS in die SPMS.

15. DER FRUHE EINSATZ HOCHWIRKSAMER
MS-THERAPIEN ...

O A ...ist generell nicht angezeigt.

(J B ...kann zu besseren Langzeitverlaufen
fihren.

O C ... wurde noch nicht in Studien untersucht.
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LOSUNGEN SELBSTTEST

Krankheitsaktivitat

10.

11.

12.

13.

14.

15.

. WAS BEDEUTET DIE ABKURZUNG RMS?

WELCHE FUNKTION PRUFT DER 9HPT?

DIE EDSS SKALAIST ...

. GD+LASIONEN SIND ...

DAS UHTHOFF-PHANOMEN BESCHREIBT ...

BEI DER SPMS ...

DIE RRMS ...

WAS BEDEUTET DIE ABKURZUNG NEDA?

DIE AUFNAHME VON GADOLINIUM IN EINE MS-LASION ...

NEUROPLASTIZITAT ERMOGLICHT ...

DER FRUHE EINSATZ HOCHWIRKSAMER MS-MEDIKAMENTE ...

BEI AKTIVER MS ...

BEI EINEM MS-SCHUB ...

PROGRESSION BEDEUTET ...

DER FRUHE EINSATZ HOCHWIRKSAMER MS-THERAPIEN ...
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MS Schulur

Abkurzungen

EXPANDED DISABILITY STATUS SCALE
(ERWEITERTE BEHINDERUNGSSTATUS-SKALA)

GADOLINIUM

MAGNETRESONANZTOMOGRAFIE

MULTIPLE SKLEROSE

PROGRESSION UNABHANGIG VON SCHUBAKTIVITAT
(PROGRESSION INDEPENDENT OF RELAPSE ACTIVITY)

PRIMAR PROGREDIENTE MULTIPLE SKLEROSE

RELAPSE-ASSOCIATED WORSENING
(SCHUBASSOZIIERTE VERSCHLECHTERUNG)

SCHUBFORMIGE MULTIPLE SKLEROSE

SCHUBFORMIG REMITTIERENDE MULTIPLE SKLEROSE

SEKUNDAR PROGREDIENTE MULTIPLE SKLEROSE MIT
SCHUBEN

SYMBOL DIGIT MODALITIES TEST
(ZEICHEN-ZAHLEN ZUORDNUNGSTEST)

SEKUNDAR PROGREDIENTE MULTIPLE SKLEROSE

TIMED-25-FOOT-WALK
(KURZSTRECKEN-GEHZEIT-TEST)

9-HOLE PEG TEST (STECKBRETT-TEST)

ZENTRALES NERVENSYSTEM

Abkiirzung

EDSS

Gd

MRT

MS

PIRA

PPMS

RAW

RMS

RRMS

rSPMS

SDMT

SPMS

T25FW

9HPT

ZNS
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Treten Sie mit uns in Kontakt

Haben Sie medizinische Fragen zu Novartis-Produkten
oder lhrer Erkrankung, die mit Novartis-Produkten
behandelt wird, dann kontaktieren Sie uns, den medizini-
schen InfoService der Novartis Pharma, gerne unter:

®©) Telefon:  0911-27312100°
Fax: 0911-27312160
E-Mail: infoservice.novartis@novartis.com
Internet:  www.infoservice.novartis.de
Live-Chat: www.chat.novartis.de

"Mo.- Fr.von 08:00 bis 18:00 Uhr

Novartis Pharma GmbH | Nirnberg
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