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= generalisierte Erkrankungen des peripheren Nervensystems

alle ausserhalb des ZNS liegenden Teile der motorischen, sensiblen und autonomen Nerven mit
den zugehdrigen Schwannzellen, ganglionaren Satellitenzellen und bindegewebige Hullstrukturen
(inkl. zugehdoriger Gefasse)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 3



Eintellung

Balgrist

Universitatsklinik

Nervenfaser
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Klassifikation von Nervenfasern

nach Durchmesser und Nervenleitgeschwindigkeit

— nach Erlanger / Gasser (1937)
= Aa 10-20pm 60-120mfs [/H: |
AR 7-15pm 40-9 mis 1/H: 1
= Ay 4-Bpm  30-50 mfs

= Ad 2-5pm 10-30mfs  1/H: 111
* B 1-3 pm 5-20 mfs
«C 0.51.5um 0.5-2mfs  (marklos) [/H: IV
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Peripheral nerve anatomy

Impairment of nerve function

Epineurium
Nerve fascicle

Schwann€eils myelitiatdlarge and small axons and envelop small unmyelinated fibars,
maintaining axaal béalth and function

Negirapat heg nccur when neurons die, the axon degenerates, neuvronal excitability 1s altered
Drachwann cell dysfunction results in failure to mamtain conduction veloCity or provide
gaonl support theough growth factors

Schwann cell damage in myelinated axons |

Schwann cell Damage decreases conducbion velocity
or inferrupls signal transduction
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Verteilung

&  Hem:

- Magen

L%

eg Dickdarm

n “ f R Y Dinndarm

Blase
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Epidemiologie

* Hohe Pravalenz in der Allgemeinbevolkerung (ca. 2-9%)

e Jahrliche Inzidenz in westlichen Industrienationen 118/100.000

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 7
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Epidemiologie

* Hohe Pravalenz in der Allgemeinbevolkerung (ca. 2-9%)
e Jahrliche Inzidenz in westlichen Industrienationen 118/100.000

» Deutlich hohere Inzidenz bei Diabetikern: Ca. 50% entwickeln im Verlauf eine
Polyneuropathie

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 8
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Epidemiologie
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Hohe Pravalenz in der Allgemeinbevolkerung (ca. 2-9%)

Jahrliche Inzidenz in westlichen Industrienationen 118/100.000

Deutlich hohere Inzidenz bel Diabetikern: Ca. 50% entwickeln im Verlauf eine
Polyneuropathie

Etwa 30-40% der Polyneuropathien durch Diabetes mellitus

Haufigste Ursachen weltweit: Diabetes mellitus und Alkoholabusus
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Epidemiologie

Hohe Pravalenz in der Allgemeinbevolkerung (ca. 2-9%)

Jahrliche Inzidenz in westlichen Industrienationen 118/100.000

Deutlich hohere Inzidenz bel Diabetikern: Ca. 50% entwickeln im Verlauf eine
Polyneuropathie

Etwa 30-40% der Polyneuropathien durch Diabetes mellitus

Haufigste Ursachen weltweit: Diabetes mellitus und Alkoholabusus

Zunehmende Pravalenz und Relevanz mit dem Alter (Sturzgefahr, Polypharmazie,
multimorbide Patienten)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 11
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Atiologie — metabolisch-toxisch

* Diabetes mellitus
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Atiologie — metabolisch-toxisch

* Diabetes mellitus

* Alkoholabusus
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Atiologie — metabolisch-toxisch

* Diabetes mellitus
* Alkoholabusus

* Vitaminmangel

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 14
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Diabetes mellitus

Alkoholabusus

Vitaminmangel

Amyloidose

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26
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Diabetes mellitus

Alkoholabusus

Vitaminmangel

Amyloidose

Nierenerkrankungen

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26
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Atiologie — metabolisch-toxisch
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* Nierenerkrankungen — ===«

+ medikamentos (u.a. Chemotherapeutika, Immuncheckpoint-Inhibitoren,
Antibiotika, Amiodarone)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fir Paraplegiologie, 16.04.26 17
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Atiologie — autoimmun/entziindlich

« Entzindlich (HIV, VZV, Borreliose, Hepatitis C/E, Zika-Virus)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 18
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Atiologie — autoimmun/entziindlich

« Entzindlich (HIV, VZV, Borreliose, Hepatitis C/E, Zika-Virus)
» Guillain-Barré Syndrom (GBS)

« Chronisch-inflammatorische demyelinisierende PNP (CIDP)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 19



Balgrist

Universitatsklinik

Atiologie — autoimmun/entziindlich

Entztndlich (HIV, VZV, Borreliose, Hepatitis C/E, Zika-Virus)

Guillain-Barré Syndrom (GBS)

Chronisch-inflammatorische demyelinisierende PNP (CIDP)

Sarkoidose

Vaskulitis
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Atiologie — autoimmun/entziindlich

Entztndlich (HIV, VZV, Borreliose, Hepatitis C/E, Zika-Virus)

Guillain-Barré Syndrom (GBS)

Chronisch-inflammatorische demyelinisierende PNP (CIDP)

Sarkoidose

Vaskulitis

Paraneoplastisch (u.a. SCLC)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 21
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Atiologie — weitere Ursachen

 Hereditar (z.B. HSMN/synonym Charcot-Marie-Tooth)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 22
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Atiologie — weitere Ursachen

 Hereditar (z.B. HSMN/synonym Charcot-Marie-Tooth)

« M. Fabry, familiare TTR-Amyloidose — therapeutische Relevanz
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Atiologie — weitere Ursachen

 Hereditar (z.B. HSMN/synonym Charcot-Marie-Tooth)
« M. Fabry, familiare TTR-Amyloidose — therapeutische Relevanz

* In 20-30% Atiologie v.a. der axonalen PNP unklar

 NEWS: haufig Repeat-Expansion des RFC1-Gen bei axonaler
oder Small-Fiber PNP

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 24
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Basisdiagnostik und klinische Leitsymptome bei Polyneuropathien (Auswahl nach [40, e15])

Anamnese: Eigen-, System-, Berufs-, Sozial- und Familienanamnese
Leitsymptome und klinischer Befund ~ Symptome
sensibel  Peingkeits- und Taubhaitsgefuhle
' Kribbel-, Warme- und Kalleparasthesien

- 4 wsmo

klinische Befunde®

' Hypasthesie fur versch. Quaittaten, Hypaigesie

Warme- und Kalteallodynie

 Dysasthesie, Allodynie

molonach Schwache, Muskelschwund ' Paresen, Tonus reduziert, Mualr.&latmplnn
‘ Reflexabschwachung
 Muskelkrample, Faszikulatonen  Muskekrampto ber Krafttestung, Faszikulationen
autonom - ' trockene Haul 2 | Hypo-undAnhdrase
Verlust der Korperbehaarung, Hautveranderungen trophische Slorungen
. O | a1
- Blasenstorung __'_ \ \
- Diartho !
. Herzrasen vIA , z. B. Ruhetachykardie
gastroinlestinale Beschwerden ~ z B Gastroparese
urogenilale Beschwerden (z. B. Blasenentieerungs-

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fir Paraplegiologie, 16.04.26
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Diagnostischer Pfad in der Praxis

Anamnese

*Symptome + Verteilungsmuster (LDPN,
Multiplex...)

«Zeitliche Dynamik

*«Red flags» entzindlicher PNP
eSchweregrad

*Schmerz

*VVorkommnisse im Kontext
Symptombeginn

eInfektion (HP, MP, VZV)
*B-Symptomatik

*Medikamente und Noxen

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 26
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Diagnostischer Pfad in der Praxis

-Syrlnptlome )+ Verteilungsmuster (LDPN, * Sensomotorik - Veteilungsmuster
Multiplex...

) i - i ?
+Zeitliche Dynamik Kraftgrade (distal- proximal?)

««Red flags» entziindlicher PNP * Reflexstatus (v.a. ASR)

*Schweregrad ¢ Gangbild und Koordination
(Seiltanzergang Romberg sicher?)

*Schmerz

« Vibrationsempfinden (altersabhéngig)
*VVorkommnisse im Kontext Symptombeginn

« Hirnnervenstatus !
eInfektion (HP, MP, VZV) |

) ¢ Trophik, Schweisssekretion, Behaarung,
*B-Symptomatik Farbe

*Medikamente und Noxen « Ulcera

 Fehlstellung/Deformitat Flsse

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fir Paraplegiologie, 16.04.26 27



Diagnostischer Pfad in der Praxis
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*Symptome + Verteilungsmuster (LDPN,

» Sensomotorik - Veteilungsmuster
Multiplex...)

« Kraftgrade (distal- proximal?)

«Zeitliche Dynamik

*«Red flags» entzundlicher PNP '« Reflexstatus (v.a. ASR)

l
» Gangbild und Koordination

*Schweregrad 19k )
(Seiltanzergang Romberg sicher?)

*Schmerz

. Vibrationsempfinden
«Vorkommnisse im Kontext (altersabhéangig)
Symptombeginn

e Hirnnervenstatus
eInfektion (HP, MP, VZV)

* Trophik, Schweisssekretion, | |
Behaarung, Farbe | |

. _ |
Medikamente und Noxen e Ulcera

*B-Symptomatik

* Fehlstellung/Deformitat Flisse

Motorische Neurografien

Sensible Neurografien
Elektromyografie |

weitere Untersuchungen bei
V.a. Small-Fiber-Neuropathie:
(SudoScan (elektrische
Hautleitfahigkeit), SSR
Sympathische Hautreaktion,
Quantitative sensorische
Testung)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fir Paraplegiologie, 16.04.26
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Diagnostischer Pfad in der Praxis

Klinische : -
Anamnese Elektrophysiologie Labor
Untersuchung pny 9
*Symptome + Verteilungsmuster « Sensomotorik - Veteilungsmuster « Motorische Neurografien « Diff-BB
(LDPN, Multiplex...)
. i - i ? . .
«Zeitliche Dynamik Kraftgrade (distal- proximal?) - Sensible Neurografien « TSH
*«Red flags» entzlndlicher PNP " ReflexsigiySivg- BSR) « Elektromyografie « Nierenwerte
*Schweregrad ° Gangblld und Koordination
(Seiltdnzergang Romberg - weitere Untersuchungen bei « HbAlc
«Schmerz sicher?) V.a. Small-Fiber-
o . Neuropathie: o \/itami
«Vorkommnisse im Kontext * Vibrationsempfinden P Vitamin B12, .
Symptombeginn (altersabhéngig) . Holotranscobalamin
e SudoScan (elektrische
«Infektion (HP, MP, VZV) « Himnervenstatus Hautleitfahigkeit) « Folsaure
*B-Symptomatik  Trophik, Schweisssekretion, . SSR Sympathische » Bence-Jones-Proteine i.U
*Medikamente und Noxen Behaarung, Farbe Hautreaktion | i i
* Immunfixation
* Ulcera o .
« Quantitative sensorische « Vitamin B1. Vitamin B6
« Fehlstellung/Deformitat Fiisse Testung ’

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 29
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Zusatzuntersuchungen

e Erweitertes Labor

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 30
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Zusatzuntersuchungen

e Erweitertes Labor

* Bildgebende Diagnostik (MRT, Nervensonografie)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 31
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Zusatzuntersuchungen

e Erweitertes Labor
 Bildgebende Diagnostik (MRT, Nervensonografie)

 Liquoranalytik

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 32
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Zusatzuntersuchungen

e Erweltertes Labor
 Bildgebende Diagnostik (MRT, Nervensonografie)
 Liquoranalytik

 Muskel-/ Nerven-/ Hautbiopsie

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 33
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Zusatzuntersuchungen

Erweiltertes Labor

Bildgebende Diagnostik (MRT, Nervensonografie)

Liquoranalytik

Muskel-/ Nerven-/ Hautbiopsie

Genetische Abklarungen

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 34
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Red Flags

» Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf
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Red Flags

» Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf

* Vorwiegend motorische Symptome, schwerer Verlauf

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 36
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Red Flags

» Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf
* Vorwiegend motorische Symptome, schwerer Verlauf

» Hirnnervenbeteiligung

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 37
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Red Flags

Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf

Vorwiegend motorische Symptome, schwerer Verlauf

Hirnnervenbeteiligung

Asymmetrie

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 38
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» Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf

* Vorwiegend motorische Symptome, schwerer Verlauf
» Hirnnervenbeteiligung

* Asymmetrie

« Schwere autonome Beteiligung

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 39
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Red Flags

» Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf

* Vorwiegend motorische Symptome, schwerer Verlauf
» Hirnnervenbeteiligung

* Asymmetrie

« Schwere autonome Beteiligung

e Starke Schmerzen

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 40
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Red Flags

» Akuter Beginn, rascher Symptomverlauf

* Vorwiegend motorische Symptome, schwerer Verlauf
» Hirnnervenbeteiligung

* Asymmetrie

« Schwere autonome Beteiligung

e Starke Schmerzen

» Aufgetreten unter Chemotherapie oder Immuncheckpoint-Inhibitoren

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 41
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Therapie

» Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 42
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Therapie

» Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)

» Optimierung der weiteren Faktoren des metabolischen Syndroms

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 43
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Therapie

» Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)
» Optimierung der weiteren Faktoren des metabolischen Syndroms

» Behandlung konkurrierender Ursachen (Alkoholkarenz, Vit. B12 Substitution ect.)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 44



Balgrist

Universitatsklinik

Therapie

Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)

Optimierung der weiteren Faktoren des metabolischen Syndroms

Behandlung konkurrierender Ursachen (Alkoholkarenz, Vit. B12 Substitution ect.)

Physiotherapie (Gangsicherheit, Sturzprophylaxe)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 45
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Therapie

» Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)

» Optimierung der weiteren Faktoren des metabolischen Syndroms

» Behandlung konkurrierender Ursachen (Alkoholkarenz, Vit. B12 Substitution ect.)
* Physiotherapie (Gangsicherheit, Sturzprophylaxe)

» Orthopéadische Versorgung (orthopadische Massschuhe, Orthesen ect.)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 46
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Therapie

» Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)

» Optimierung der weiteren Faktoren des metabolischen Syndroms

» Behandlung konkurrierender Ursachen (Alkoholkarenz, Vit. B12 Substitution ect.)
* Physiotherapie (Gangsicherheit, Sturzprophylaxe)

» Orthopéadische Versorgung (orthopadische Massschuhe, Orthesen ect.)

« Adaquate Behandlung fokaler Neuropathie (DD Karpaltunnelsyndrom, Radikulopathie,
Spinalkanalstenose)

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 47
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Therapie

» Anstreben einer kausale Therapie (BZ Einstellung bei Diabetes, Alkoholkarenz)

» Optimierung der weiteren Faktoren des metabolischen Syndroms

» Behandlung konkurrierender Ursachen (Alkoholkarenz, Vit. B12 Substitution ect.)
* Physiotherapie (Gangsicherheit, Sturzprophylaxe)

» Orthopéadische Versorgung (orthopadische Massschuhe, Orthesen ect.)

« Adaquate Behandlung fokaler Neuropathie (DD Karpaltunnelsyndrom, Radikulopathie,
Spinalkanalstenose)

* Neuropathische Schmerztherapie

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 48
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Therapie

First-Line-Therapie

« Gabapentinoide

Wirkstoffgruppe (z.B. Pregabalin,
Gabapentin) zur Modulation von
Calciumkanalen. Nebenwirkungen:
Schwindel, Somnolenz,
Sehstérungen, CAVE:
Fahrzeugbedienung

 SNRI

Serotonin-Noradrenalin-
Wiederaufnahmehemmer (z.B.
Duloxetin, Venlafaxin) erhéhen
Neurotransmitterspiegel im ZNS.
Nebenwirkungen: Ubelkeit,
Mundtrockenheit.

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26 49
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Therapie

First-Line-Therapie Second-Line-Therapie

« Gabapentinoide  Trizyklische Antidepressiva

Wirkstoffgruppe (z.B. Pregabalin,
Gabapentin) zur Modulation von

Calciumkanalen. Nebenwirkungen:

Schwindel, Somnolenz,
Sehstérungen, CAVE:
Fahrzeugbedienung

SNRI

Serotonin-Noradrenalin-
Wiederaufnahmehemmer (z.B.
Duloxetin, Venlafaxin) erhéhen
Neurotransmitterspiegel im ZNS.
Nebenwirkungen: Ubelkeit,
Mundtrockenheit.

(TCA) z.B. Amitriptylin

Wirksam bei neuropathischen
Schmerzen, aber mit potenziell
signifikanten Nebenwirkungen.
Vorsicht bei alteren Patienten und
kardialen Problemen.

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26
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Therapie
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First-Line-Therapie

« Gabapentinoide

Wirkstoffgruppe (z.B. Pregabalin,
Gabapentin) zur Modulation von

Calciumkanalen. Nebenwirkungen:

Schwindel, Somnolenz,
Sehstérungen, CAVE:
Fahrzeugbedienung

SNRI

Serotonin-Noradrenalin-
Wiederaufnahmehemmer (z.B.
Duloxetin, Venlafaxin) erhéhen
Neurotransmitterspiegel im ZNS.
Nebenwirkungen: Ubelkeit,
Mundtrockenheit.

Second-Line-Therapie

» Trizyklische Antidepressiva

(TCA) z.B. Amitriptylin

Wirksam bei neuropathischen
Schmerzen, aber mit potenziell
signifikanten Nebenwirkungen.
Vorsicht bei alteren Patienten und
kardialen Problemen.

Lokale Therapien

Anwendung bei lokalisierten
Schmerzen (z.B. Capsaicin- oder
Lidocainpflaster), Botoxinjektion

Third Line Therapie
» Topiramat

Antikonvulsivum mit
schmerzlindernden Eigenschaften.

» Opioide

Nur bei stark therapieresistenten
Schmerzen nach sorgfaltiger
Abwagung. Tramadol oder
schwache Opioide erwagen. Hohes
Abhangigkeitspotenzial.

J.Werner, Hausarztsymposium Zentrum fur Paraplegiologie, 16.04.26
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» Polyneuropathien sind haufig und haufig unterdiagnostiziert

« Diabetes ist die haufigste Ursache

 Kausal-behandelbare Ursachen identifizieren und behandeln
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» Polyneuropathien sind haufig und haufig unterdiagnostiziert
« Diabetes ist die haufigste Ursache
« Kausal-behandelbare Ursachen identifizieren und behandeln

* Interdisziplindre Zusammenarbeit, Friuherkennung und Management zentral
In der Hausarztpraxis (Allgemeinmedizin, Neurologie, Endokrinologie,
Orthopadie, Onkologie, ...)
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» Polyneuropathien sind haufig und haufig unterdiagnostiziert

« Diabetes ist die haufigste Ursache

« Kausal-behandelbare Ursachen identifizieren und behandeln

* Interdisziplindre Zusammenarbeit, Friuherkennung und Management zentral
In der Hausarztpraxis (Allgemeinmedizin, Neurologie, Endokrinologie,

Orthopadie, Onkologie, ...)

* Progrediente, immunvermittelte Neuropathien frih erkennen
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Fazit

» Polyneuropathien sind haufig und haufig unterdiagnostiziert

« Diabetes ist die haufigste Ursache

« Kausal-behandelbare Ursachen identifizieren und behandeln

* Interdisziplindre Zusammenarbeit, Friuherkennung und Management zentral
In der Hausarztpraxis (Allgemeinmedizin, Neurologie, Endokrinologie,
Orthopadie, Onkologie, ...)

* Progrediente, immunvermittelte Neuropathien frih erkennen

» Differenzialdiagnosen beachten (neurogen/ myogen, spinal/zentral)
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