B. Kardels

die Rettungsleitstelle von einem

Anrufer alarmiert, dass seine 33-
jahrige Ehefrau bewegungsunfihig
auf dem Boden liege und vor
Schmerzen schreie. Aufgrund der
unklaren Notfallmeldung alarmiert
die Rettungsleitstelle um 16.37 Uhr
das NEF (Notarzteinsatzfahrzeug)
und den RTW (Rettungswagen), die
um 16.41 Uhr zur gleichen Zeit am
Einsatzort eintrafen. Das Rettungs-
dienstpersonal fand in einem Einfa-
milienhaus im Wohnzimmer die 33-
jdhrige Patientin auf dem Boden lie-
gend vor. Auf Ansprache durch den
Notarzt 6ffnete sie die Augen spon-
tan, war konversationsfahig und ori-
entiert, fithrte aber keine motori-
schen Bewegungen durch, sodass
ein Glasgow-Coma-Scale von zehn
ermittelt wurde. Die Patientin war
dem Notarzt zufillig bekannt, und er
wusste, dass sie aufgrund eines Stiff-
Man-Syndroms und einer Anpas-
sungsstorung bereits im benachbar-
ten Krankenhaus in den neurologi-
schen und psychiatrischen Abteilun-
gen behandelt worden war. Die
psychiatrische Behandlung war auf-
grund einer Anpassungsstérung mit
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Geschildert wird ein Notarzteinsatz bei einer 33-jdhrigen Patientin, die an der Autoimmuner-
krankung Stiff-Man-Syndrom und einer Anpassungsstérung litt. Sie berichtete iiber Myoklo-
nien in den Armen, Beinen und im Riicken. Sie stellte dem Notarzt die dafiir nétigen Medika-
mente zur Verfiigung, sodass eine addquate medikamentose Therapie eingeleitet werden
konnte. Die Patientin war dem Notarzt aus friiheren Klinikaufenthalten bekannt. Das Stiff-
Man-Syndrom ist héufig mit einer psychiatrischen Erkrankung vergesellschaftet. Liegt eine
neurologische und psychiatrische Erkrankung vor, so sollte der Transport in ein Krankenhaus

mit beiden Abteilungen erfolgen.

Suizidversuch erfolgt. Die Patientin
hatte sich drei Jahre zuvor in suizi-
daler Absicht Schnittverletzungen
am linken Handgelenk zugezogen
und mehrere Mestinon®-Tabletten
eingenommen. Damals war eine
Zwangseinweisung erfolgt.

Bei der korperlichen Untersu-
chung war die Extremitdtenbewe-
gung an beiden Armen und Beinen
stark vermindert und es bestand eine
fluktuierende Muskelsteifigkeit mit
reflektorischen Spasmen bei Be-
rithrung. Die Patientin wies beidsei-
tig positive Babinski-Zeichen auf. Die
Pupillen waren weit und die Augen-
motilitdt eingeschrankt. Der Ruhe-
blutdruck betrug 130/80 mmHg bei
einer Herzfrequenz von 90 Schldgen
pro Minute. Die periphere Sauer-
stoffsdttigung am Finger lag bei 95%.

Das abgeleitete EKG zeigte einen Si-
nusrhythmus an. Die Atmung war
unauffallig und es ergaben sich keine
Hinweise auf duf3ere Verletzungen.

Der anwesende Ehemann be-
richtete, dass seine Frau einen Port
implantiert bekommen habe, da sie
schon ofters ,,unter solchen Schmerz-
attacken” gelitten habe. Der behan-
delnde Hausarzt habe deshalb auch
Medikamente verschrieben und hin-
terlegt. Der Ehemann 6ffnete einen
roten Kulturbeutel mit 3 Morphin®-
Ampullen mit je 10 mg, 5 Rivotril®-
Ampullen mit je 1 mg und 3 Psy-
quil®-Ampullen zu je 10 mg. Die Pa-
tientin forderte den Notarzt auf, ei-
nen Teil der Medikamente zu sprit-
zen. Dies sei beim letzten Anfall
auch durch den anwesenden Arzt er-
folgt und es habe ihr geholfen.
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Der Notarzt punktierte zundchst
den angelegten Port und infundierte
ihr 500 ml Ringer-Laktat®-Losung.
Anschlief3end verabreichte er ihr 10
mg Morphin® und 4 mg Rivotril®
fraktioniert. Zusdtzlich erhielt die
Patientin 4 Liter Sauerstoff {iber eine
angelegte Nasensonde. Um 17.08
Uhr erfolgte der Transport per RTW
mit Arztbegleitung in die neurologi-
sche Abteilung des nichstgelegenen
Krankenhauses unter den Diagnosen
Stiff-Man-Syndrom und Anpas-
sungsstérung. Um 17.20 Uhr wurde
die Patientin vom Notarzt an den
Aufnahmearzt im Krankenhaus mit
einer kurzen Schilderung des Ein-
satzablaufes iibergeben.

B Therapie und Verlauf

In der Klinik berichtete die
Kranke {iber zunehmende Crampi
der Riickenmuskulatur und einen
aufgetretenen Kontrollverlust der
Beine mit Unfdhigkeit des freien Sit-
zens. Bei der kérperlichen Untersu-
chung war der Allgemeinzustand re-
duziert, die Wangen gerétet, das ve-
sikuldre Atemgerdusch basal iiber
beiden Lungenfliigeln abgeschwacht
und die Wirbelsdule im LWS-Bereich
klopfschmerzhaft.

Die neurologische Untersuchung
ergab folgende Pathologika: Ein-
geschrdnkte Augenmotilitit beid-
seits mit mydriatischen Pupillen so-
wie eine Hypomimie. Die Muskel-
eigenreflexe an den Armen und
Beinen waren nicht sicher auslosbar.
Es bestand eine Tetraparese im Be-
reich der Arme mit Kraftgrad 3-4
und im Bereich der Beine mit Kraft-
grad 1-2. Arm- und Beinhaltever-
suche waren nicht durchfiihrbar. Der
Muskeltonus war rechtsbetont im
Bereich der Beine erhdht. An den
distalen Extremitdtenabschnitten
wurde eine Hypdsthesie und eine
Hypalgesie angegeben. Zum Teil
wies die Patientin eine intermittie-
rende dystone Hand- und Fingerstel-
lung auf.

In der Aufnahmesituation war
die Patientin zu Ort, Zeit und Person
orientiert. Der formale und inhaltli-
che Gedankengang war intakt. Der
Antrieb war reduziert. Die Stim-
mungslage war zum Depressiven
verschoben. Eine akute Suizidalitat
war nicht sicher ausschlief3bar.

Die durchgefiihrten Untersu-
chungen wahrend des Klinikaufent-
haltes mittels Elektroneurographie
ergaben eine geringe sensible Poly-
neuropathie des rechten Nervus ra-
dialis und Nervus medianus. Die
Elektromyographie des Musculus
biceps brachii rechts ergab Muskel-
antwortpotenziale von normaler
Dauer, Amplitude und Polyphasie.
Die veranlasste MRT-Untersuchung
der LWS wies bis auf Schmorlsche
Knorpelknotchen im thorakalen
Ubergang, wie sie fiir einen Morbus
Scheuermann typisch sind, keine Pa-
thologika auf.

Therapeutisch erfolgte eine par-
enterale Infusionstherapie mit Rivot-
ril® und Dipidolor®. Zusatzlich wurde
eine intrathekale Baclofenpumpe im-
plantiert und es erfolgte eine Gabe
von 500 ug Baclofen® innerhalb von
24 Stunden. Des Weiteren erhielt die
Kranke Mestinon retard® in einer Do-
sierung von 3-mal 90 mg pro Tag.
Nach sechs Tagen wurde die Patientin
in die ambulante Weiterbehandlung
eines niedergelassenen Nervenarztes
entlassen.

B Diskussion

Das Stiff-Man-Syndrom ist eine
seltene und schwere Erkrankung,
die erstmals von Moersch und Wolt-
man phdnomenologisch beschrie-
ben wurde (1, 2, 3). Bereits im Jahre
1966 wurde von Young die Moglich-
keit einer autoimmunen Genese des
Stiff-Man-Syndroms diskutiert (1).
Heute wird fiir diese Erkrankung in
der Literatur eine autoimmune Ge-
nese angenommen (1, 3, 4). In 60-
80% der Fille werden Antikorper ge-
gen die Glutamatdecarboxylase,
welche die Umwandlung von Gluta-
mat in Gammaaminobuttersdure ka-
talysiert, gefunden (4, 6, 7, 8). Die Er-
krankung kann mit einem Diabetes
mellitus, einem Mamma- oder Lun-
genkarzinom assoziiert sein (1, 3, 5,
9). Das Manifestationsalter wird in
der Literatur mit 14-72 Jahren ange-
geben und die Erkrankungsdauer
zwischen einem und 36 Jahren (6).
Andere Autoren legen das Durch-
schnittsalter auf 41,2 Jahre fest und
gehen von einem durchschnittlichen
Zeitraum von 6,2 Jahren bis zur
Diagnosenstellung aus (7). Unsere
Patientin war zum Zeitpunkt des

Notfall & Hausarztmedizin 2004; 30 (9)

Notarzteinsatzes 33 Jahre alt, wobei
die Diagnose bereits drei Jahre
frither gestellt worden war.

Literaturberichten zur Folge ist
das weibliche Geschlecht hdufiger
vom Stiff-Man-Syndrom befallen (6,
7). Klinisch ist die Krankheit durch
fluktuierende muskuldre Rigiditdt
sowie durch spontane und reflekto-
rische Spasmen gekennzeichnet (6).
EinschieSende Spasmen kénnen zu
Subluxationen, Ankylosen, Verbie-
gungen der Wirbelsdule und Fraktu-
ren fithren (6, 7). Die Assoziation mit
neurologischen Symptomen wie Au-
genmotilitdtsstorungen, Paresen,
Ataxien, ein- oder beidseitigen Ba-
binski-Zehenzeichen und Sensibi-
lititsstorungen kénnen vorkommen
(6). In unserem Patientenbeispiel
konnte der Notarzt am Einsatzort
die obligatorischen spontanen Spas-
men und die Muskelsteifigkeit fest-
stellen. Zusdtzlich wies die Kranke
positive Babinski-Zeichen beidseitig
auf. Auch zum Aufnahmezeitpunkt
in der neurologischen Zielklinik war
die initiale Augenmotilitdtsstérung
weiterhin feststellbar.

Die Assoziation mit neurologi-
schen Symptomen wird heute als
»Plus”-Variante des Stiff-Man-Syn-
droms verstanden und als progres-
sive Enzephalomyelitis mit Rigiditat
und Myoklonien bezeichnet (3, 6,
10). Korrespondierend wird die
Muskelsteifigkeit nur einer Glied-
maRe als Stiff-Limb-Syndrom be-
zeichnet und als ,Minus”-Variante
aufgefasst.

Das Stiff-Man-Syndrom kann
mit einer vegetativen Entgleisung
einhergehen (6, 11). Sympathogen
bedingt kénnen eine Mydriasis, eine
ausgeprdgte Hyperhidrosis, Tachy-
kardien, eine Tachypnoe, arterielle
Hypertensionen, Muskelspasmen
sowie ein akuter Kreislaufschock
auftreten (6). In einer Studie von
Meinck verstarben immerhin 10%
der Patienten an einer akuten auto-
nomen Entgleisung (6). In unserem
Patientenbeispiel war die Patientin
nicht vegetativ entgleist.

Haufig ist das Stiff-Man-Syn-
drom zusdtzlich mit einer psychia-
trischen Erkrankungen assoziiert. In
der Literatur wurden Angsterkran-
kungen mit Agoraphobie, Depressio-
nen und Substanzmissbrauch als Be-
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gleiterkrankung beschrieben (12, 13,
14). Bei unserer Patientin war eine
Anpassungsstérung aus einem
fritheren psychiatrischen Klinikauf-
enthalt bekannt. Bei den Anpas-
sungsstorungen handelt es sich defi-
nitionsgemaf um Zustande von sub-
jektivem Leiden und emotionaler
Beeintrachtigung, die soziale Funk-
tionen und Leistungen behindern
und wdhrend des Anpassungspro-
zesses nach einer entscheidenden
Lebensverdanderung oder nach belas-
tenden Lebensereignissen - auch
schwerer korperlichen Erkrankung -
auftreten (15). Symptome sind de-
pressive Stimmung, Angst, Besorg-
nis, Sorge, mit der gegenwartigen Si-
tuation nicht zurechtzukommen,
eventuell auch Probleme bei der Be-
wadltigung der alltdglichen Routine
(15). Sicherlich wies unsere Patien-
tin einen Substanzmissbrauch von
Rivotril und Morphin auf, sonst
hdtte sie diese Medikamente nicht
in so hohen Dosen in ihrem Kultur-
beutel aufbewahrt. Da Anpassungs-
storungen mit depressiven Episoden
und Suizidalitit vergesellschaftet
sein konnen, wdre ein vollendeter
Suizid in unserem Patientenbeispiel
durchaus denkbar gewesen.

B Fazit

Notdrzte werden im Rettungs-
dienst mit den verschiedensten
Krankheitsbildern konfrontiert. Bei
unserer Kasuistik traf der Notarzt
auf eine Patientin mit einem Stiff-
Man-Syndrom und einer Anpas-
sungsstorung. Prdklinisch verab-
reichte er ihr Opiate, Tranquillizer
und Neuroleptika, was durchaus
auch indiziert war. Dennoch sollte er
bei der Auswahl des Zielkranken-
hauses darauf achten, dass der Pati-
ent in ein Krankenhaus mit den Dis-
ziplinen Neurologie und Psychiatrie
transportiert wird. Somit kann das
Stiff-Man-Syndrom in der Neurolo-
gie - je nach Symptomatik - mit
Tranquillizern, Gabapentin, Baclo-
phen, Kortison, Imunglobulinen
oder Plasmaphorese behandelt wer-
den (1, 2,4, 6, 7) und in der Psychia-
trie kann aufgrund der Anpassungs-
storung eine addquate Psychothera-
pie und gegebenenfalls eine psycho-
pharmakologische Medikamenten-
gabe erfolgen (15).

Summary

Reported is of an emergency case of a
33 years old female, who was suffe-
ring of an autoimmune disorder of a
stiff-man syndrome and an adjust-
ment disorder. She was reporting of
myocloni in the arms, legs and the
back. She was giving the right medi-
cations to the emergency medical
doctor, so that she could be treated
adequately. The emergency medical
doctor has seen this patient before
because of former hospitalizations.
The stiff-man syndrome is often asso-
ciated with a psychiatric disorder. Is
there a neurological and a psychiatric
disorder existing, then the patient
should be transported in a hospital
with both departments.
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