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1. Vorwort

Die progressive supranukleédre Blickparese (PSRausiStatistik eine
seltene Erkrankung mit etwa 12.000 BetroffenenéutSchland.
Wabhrscheinlich sind aber mehr Personen betroffevod allem in der
Frihphase der PSP aufgrund des klinischen Ersamgsbildes die
Unterscheidung zur Parkinson’schen Erkrankung sefigvist — selbst
fur erfahrene Neurologen. Die Unterscheidung belittkrankungen
ist auch deshalb schwierig, weil ein nicht geringeszentsatz von
PSP-Patienten mit Symptomverbesserungen auf Med@iktm
anspricht, die auch bei der Parkinson’schen Erkragleingesetzt
werden. Doch im weiteren Verlauf — manchmal beiiaitgrhalb eines
Jahres — wird bei der PSP die Wirkung der Medikatmgeringer
oder hort sogar ganzlich auf. Daher werden man&t Patienten im
fortgeschrittenen Stadium gar nicht medikamentdgbdelt, obwohl
auch zu diesem Zeitpunkt eine medikamentdse Behagdlurchaus
sinnvoll sein kann.

In den letzten Jahren gibt es immer mehr Infornmatic Menschen
mit PSP und deren Angehdrige. Allerdings ist esvsetig, die
Informationen aus dem Internet oder aus wissengiciesin
Lehrbichern zu filtern. Daher soll dieser Ratgedire Grundlage
zum Verstandnis der Erkrankung und der Erkranksestdllen und
zur Information der Patienten, der Angehdérigen fimdnteressierte
Laien dienen. Er erhebt keinen Anspruch auf wissesfsliche
Vollstandigkeit. Neben der eigenen Erfahrung haberir die

Erstellung dieses Ratgebers zahlreiche Arbeiteiomeaer und



internationaler Kliniker und Forscher verwendeg damit beschéaftigt
sind, die Mechanismen der Erkrankung zu verstelnen u
Behandlungsméglichkeiten zu finden.

Es ist lange her, dass eine PSP-Broschire erschign®ie grofle
Nachfrage und die neuen Entwicklungen in der Famsghund bei
dem Verstandnis der Erkrankung haben eine erneuflage
notwendig gemacht. Da die Medizin stetigem Wanaébworfen ist,
erheben unsere Angaben keinen Anspruch auf Votggéait. Wir
haben uns allerdings zum Ziel gesetzt, diesen Ratgegelmaiig zu
aktualisieren und mit neuen Ergebnissen aus Fongchod Klinik
anzureichern. Wenn Sie Verbesserungsvorschlagenhabidte lhr
Beitrag in einer neuen Ausgabe Beachtung finden.

Ich bedanke mich in diesem Zusammenhang bei FrealZilacher,
Frau Dr. Susanne Wagner und Herrn Priv.-Doz. Di.B&izel fur die
Durchsicht dieses Ratgebers. Das Titelbild haberiithErlaubnis von
einer gotischen Bildtafel im Bayerischen Nationasewm Minchen
abfotografiert.

Mein Dank gilt allen Patienten, denen ich im Lanfeiner Arbeit
begegnet bin und begegne, an denen ich lerne endidi Entstehen
dieses Ratgebers unterstitzt haben. Darliber hiredake ich mich

bei der Firma Boehringer, die den Druck des Ratgebandglich hat.

Munchen im August 2008

Priv.-Doz. Dr. Stefan Lorenzl.



2. Was bedeutet ,progressive supranukleare Blickparse” und seit

wann ist PSP bekannt?

PSP ist die Abkirzung fur die englischen Worteogressive
supranucleapalsy”, zu deutsch ,progressive supranukleare
Blickparese“. Mit diesem Begriff wird das Hauptsytoym der
Erkrankung benannt, namlich die fortschreitendedgpessive)

Einschrankung der willkurlichen (supranuklearengénbewegungen.

Die PSP wurde erstmals systematisch 1963 von deterund
Wissenschaftlern Steele, Richardson und Olszewvesddhrieben und
daher lange Zeit als ,Steele-Richardson-Olszewgkid8m*
bezeichnet (teilweise auch heute noch). Es exéstiaber bereits aus
den 40iger Jahren des 20ten Jahrhunderts BeribeteRatienten, die
vermutlich eine PSP hatten. Sicherlich gab es aecéits vor dieser
Zeit Menschen, die an PSP erkrankt waren. Aber weggngelnder

Kenntnis des Krankheitshildes wurden sie nichsalshe klassifiziert.

3. Was sind die Symptome der PSP?

3.1 Frihsymptome

Viele Patienten berichten anfangs Uber ein anddasrn
Schwindelgefuhl, Gleichgewichtsstérungen, Gangunesiteit oder
plotzliche Stirze, am haufigsten nach hinten. ABchwierigkeiten
beim Lesen, Treppensteigen und Autofahren kénrearate
Symptome auftreten. Sie entstehen durch die Stédteng

willktrlichen Augenbewegungen.



Das Haupterkrankungsalter liegt zwischen 50 undat@en. Sehr
selten gibt es Patienten, die davor erkranken, geeaikranken spater.
Méanner und Frauen sollen etwa gleich haufig betroffein, wobei
aus den Daten unserer Ambulanz hervorgeht, dasadidtwas

haufiger betroffen sind.

3.2 Hauptsymptom: Gestdrte Augenbewegungen
Augenbewegungen und Kdrperbewegungen missen nmitina
koordiniert werden, um die Objekte in unserer Umgep
wahrzunehmen. Das Gehirn fiihrt komplexe Berechraufgaben
durch, um die Bewegungsparameter fiir den Kérpézdtegen. Es ist
in der Lage, die Entfernung eines Objektes sehagen bestimmen
und entscheidet aufgrund dieser Berechnungen, wéltttskeln
aktiviert werden mussen, um in die Néhe des Obgektiekommen.
Diese erste Phase der Bewegungsvorbereitung witdrin
Grol3hirnrinde (Bereiche auf der Gehirnoberflachegafihrt. Bei
Armen und Beinen steuern Grol3hirnareale auch d&tewhase, die
Ausfiihrung der Bewegungen durch die Muskeln.

Die Ausfiihrung von Augenbewegungen wird hingegem vo
Stammbhirn koordiniert. Unsere Augenbewegungen gefolksehr
schnell — ca. 400° pro Sekunde — man nennt diege#hewegungen
Sakkaden. Sakkaden ermdglichen es uns, den BlfckiaZiel
auszurichten. Man unterscheidet zwei Arten von Sd&k:
willktirliche Sakkaden sind willentliche Augenbewagen wie man
sie z.B. ausfuihrt, wenn man die Zeitung liest. @ndere Sakkadenart
nennt man Reflex-Sakkaden. Diese Sakkaden sindlkéidich und

erfolgen z.B., wenn in unserem Gesichtsfeld pléke&in Objekt



erscheint und man automatisch hinsieht. Alle Sag&kaglerden durch

das Gehirn ganz zielgerichtet kontrolliert und ligiibrrigiert.

Bei der progressiven supranukledren Blickparese kaan meist
schon im Frihstadium der Erkrankung eine Verlangseaer
Sakkaden feststellen, die auch diagnostisch getweetelen kann. Im
Extremfall kann es zu einer kompletten Lahmungwvd#krlichen
Sakkaden kommen. Die zunehmende Ldhmungen diekkadn
entsteht durch Veranderungen im Hirnstamm (Formaticularis),
man nennt sie ,supranuklear” (vgl. Name ,progressupranukleare
Blickparese"). ,Progressiv* wird die Blickparesengant, da sie im
Verlauf der Erkrankung fortschreitet. Nicht beteoffsind die
reflexartigen (nukledren) Augenbewegungen, wiaisae zu
beobachten sind, wenn man den Kopf bewegt und csen

Gegenstand ,im Auge behalt".

3.3 Auswirkungen der gestdrten Augenbewegungen

Die Patienten bemerken die eingeschrankten Augesdpengen und
klagen haufig Uber eine Sehschwéache oder DoppelbiREim Lesen
fallt den Patienten das Bewegen der Augen lUbeZeile und das
Finden der nachsten Zeile schwer. Aus diesem Guirthaufig zu
Beginn der Erkrankung ein Augenarzt aufgesuchteima Brille
anzupassen. Die Sehstérungen der PSP kann maneainecBrille

durchaus verbessern, aber vdllig korrigieren kaan sie nicht.

Durch die erschwerte Kontrolle der Augenbewegungied das
Sehvermégen immer schlechter, obwohl der Sehneachdiie PSP



nicht geschéadigt wird. Viele Patienten haben ah sagar ein recht
gutes Sehvermdégen (Visus), sie kdnnen aber trotzdeter Objekte
in der Ferne noch in der Nahe deutlich erkennemciddie zudem
gestorte Auge-Kopf-Rumpf-Koordination geschehenhdiefigen
Stiirze.

Haufig fuhrt die Lahmung der Augenmuskulatur auatemer
fixierten Fehlstellung der Augen mit konsekutiveohiglen. Dieses
Schielen kann mit Prismenglésern (geschliffene &laam Ausgleich
des Schielwinkels) zumindest zeitweise korrigiegtden, das stete
Fortschreiten der Augenbewegungsstérung macheweit

Anpassungsversuche im Verlauf der Erkrankung haufigéglich.

Aufgrund der Augenbewegungsstorung ist der Patartuntauglich,
d.h. dass es ihm nicht erlaubt ist, ein Kraftfabhgzeu fahren. Viele

Patienten verzichten daher bereits friihzeitig asf Alutofahren.

Auch die Bewegung der Augenlider kann verandert. &&&i manchen
Patienten kommt es zu kurzem oder langer andauerndgewollten
Schliel3en der Augenlider (in der Fachsprache ,Blepspasmus”
genannt). Das Offnen der Augenlider kann erschseirt, so dass
manche Patienten die Stirnmuskulatur zu Hilfe nehméssen, um
die Augen zu 6ffnen (,Apraxie der Lid6ffnung”). DRlinzelrate der
Lider kann bei PSP-Patienten auf 3-4 pro Minuteizégtt sein
(Norm: 15-25 pro Minute), so dass die Augen augtmea kdnnen
oder durch die Reizung der Hornhaut ein vermefntanenfluss

entsteht.



Wichtig ist, dass die Einschrankung der Augenbewggind die
damit einhergehende Unféahigkeit, im Gesprach Blickhkt
herzustellen und aufrecht zu halten nicht als Dessse, geistige
Einschrankung oder gar als abweisende Haltung delelgtet werden

soll.

3.4 Personlichkeitsverdnderungen und Neuropsycholog
Fruhsymptome der PSP, die oft vom Patienten selbst bemerkt
werden, aber von den Angehdrigen, sind eine Veramdeder
Personlichkeit, z. B. eine vermehrte Reizbarkeé@rddneinsichtigkeit.
Die Patienten ziehen sich zurtick und das Interassaltaglichen
Dingen und Hobbys lasst nach. Auch Stimmungsandembis hin
zur Depression kdnnen bereits anfangs vorkommenchfaal ist die
Kontrolle emotionaler Impulse gestért, so dassRdienten
aufbrausend sind oder viel Nahrung in sich hinditisgen. Manche
Patienten mussen haufig weinen, auch wenn sieingtrefreudigen

Ereignis (z. B. Enkelkinder) konfrontiert werden.

Schlafstérungen sind bei der PSP haufig. Sie sprechder Regel
aber gut auf gangige Schlafmittel an. Nachtlichduzaationen oder

Unruhe sind ebenfalls gut behandelbar.

Neben einer Verlangsamung der Bewegungen findetdaftcauch eine
Verlangsamung des Denkens (Bradyphrenie), das/sicleiner

Demenz wie der Alzeimerschen Demenz unterscheifetnuss man
geduldig lange Zeit auf eine Antwort des Patientanten. Im Verlauf

der Erkrankung entwickelt sich allerdings haufigeeDemenz.



3.5 Sprechen und Schlucken

Die Bereiche im Gehirn, die die Augenbewegungertrotiferen,
liegen sehr nah an denen, die auch fir die Koetrah
Schlundmuskulatur und Zunge zustéandig sind. Scmhwsskulatur und

Zunge spielen eine wichtige Rolle beim Sprechen$eiducken.

Das Sprechen bzw. die Stimme der Patienten veréisidér
gewohnlich frih im Krankheitsverlauf. Im Vergleizh Patienten mit
M. Parkinson ist das Sprechtempo verlangsamt ua&timmaqualitat
erscheint gepresst-rau bzw. gepresst-heiser. Atchd Stimmlage ist
tiefer als bei Patienten mit M. Parkinson und dstehen viele Pausen

beim Sprechen. Manche Patienten brummen dauerrsicrohin.

Das Schlucken von Flussigkeit und Nahrung kanrFoitschreiten
der Erkrankung zunehmend erschwert sein. Mancherfeai
verschlucken sich auch am eigenen Speichel odesenigch haufig
rauspern. Diese Symptome treten bei den Patiemettgnlich spater

auf als die Augenbewegungsstdrungen und die Gaidankeit.

3.6 Motorische Symptome

Die Verspannung der Muskulatur, die anfangs begsride Schulter-
und Nackenbereich ausgepragt sein kann, kann samflluskeln des
Kdrpers betreffen. Man spricht hier von einem ,Rfg®er Rigor
zeigt sich in der Untersuchung bei passivem BewelgerGelenke als
wachserner Widerstand. Dieser Rigor findet sicthaaegd
Parkinsonpatienten. Schmerzhafte Verkrampfungedeskulatur

und dadurch bedingte Fehlstellungen, wie z. B. é&aripfungen der



Kaumuskulatur, der Halsmuskulatur oder der FuRmaskuentstehen
aufgrund einer andauernden unwillkiirlichen Anspaugnder

Muskulatur und sollten behandelt werden.

Anders als bei Parkinsonpatienten kommt das Zitden sogenannte
Tremor, bei PSP-Patienten nur selten vor. Wenn @otfiremor
vorkommt, dann ist das Zittern meist unregelméafid gering
ausgepragt, haufig nur wenn die Hand in Bewegung is
(wIntentionstremor®). Das Zittern in Ruhestellurdgs fur die
Parkinson’sche Erkrankung typisch ist, tritt bei B&P gewdhnlich
nicht auf.

4. Wie entsteht die PSP und ist sie erblich?

Wahrscheinlich entsteht die PSP durch ein Zusampielreus
genetischen Veranderungen und Umwelteinflissen, gdregenaue
Entstehungsmechanismus ist wie bei der Parkinsbars&rkrankung
nicht vollstandig aufgeklart. Sicher ist: bei beiderkrankungen
kommt es zu einem Untergang von Nervenzellen iarileinen,
aber fur die taglichen Funktionen wichtigen Beradels Gehirns, der
Substantia nigra. Bei der PSP veréandern sich nébeBubstantia
nigra noch weitere Nervenzellkerne, und im Verdieiar
Parkinson’schen Erkrankung sind auch mehr chemiBdtenstoffe
betroffen. Warum es zum Untergang gerade dieserdieellen
kommt, ist noch unbekannt.

Die gréRere Menge betroffener Gehirnbereiche isGiend dafir,

dass PSP-Patienten nur gering und fiir eine begretedt auf die
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Medikamente ansprechen, die zur Behandlung bei der

Parkinson’schen Erkrankung eingesetzt werden.

Charakteristisch fir die PSP ist die Ablagerung Van-Protein (ein
Eiweil3stoff) in den Nervenzellen. Aufgrund der Adtaung von Tau-
Protein wird die PSP auch zu den ,Tauopathien“gfaret. Bei allen
Tauopathien wird Tau-Protein in Nervenzellen abgeta— z.B. auch
bei der Alzheimer-Erkrankung. Die Parkinsonscher&itkung ist
hingegen keine Tauopathie. Wie es zur Bildung ubthderung von
Tau-Protein bei der PSP kommt, ist derzeit nocHamBei PSP-
Patienten wurde eine Variante des Tau-Gens auf@lenomosom 17
gefunden, so dass mdglicherweise ein genetischiekDigei den
Tauopathien wie der PSP eine Rolle spielt. Einerigtionale
Forschergruppe, an der Wissenschaftler aus Deatsthieteiligt sind
(Marburg) beschéaftigt sich derzeit mit der Erfonsieh des
genetischen Hintergrundes der PSP.

Obwohl bei PSP-Patienten Veranderungen in den Ggefemden
wurden, gibt es bisher keinen Hinweis darauf, diéesdgrkrankung
vererbt werden kann. AuRRerst selten existieren f@amin denen
mehr als ein Mitglied an PSP erkrankt ist. Das &mnkungsrisiko fur
Angehdrigen von PSP-Patienten unterscheidet sgthratht von dem

fur die Normalbevolkerung.

Theorien zur Entstehung der PSP gibt es mehrenggé=Theorie
nehmen eine Viruserkrankung an, die tber JahrerinNkrvenzellen
Veranderungen hervorruft. Eine andere Theorie ligdags ein

Schadstoff aus der Umwelt Gber Jahre aufgenommeshusmid
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bestimmte Nervenzellen schadigt. Menschen, die eiri2
Manganvergiftung erleiden, haben Symptome, die nieiee PSP
ahneln. Erst kirzlich wurde eine der PSP ahnliatkeaBkung auf der
Pazifikinsel Guadeloupe beschrieben, die durch@emuss

heimischer, tropischer Friichte ausgeldst wird (Aranea).

5. Wie diagnostiziert man PSP?

Neben der klinischen Untersuchung, bei der u.aSgliraptome
abgefragt und die Beweglichkeit untersucht wirdbt gis noch eine
Reihe von apparativen Untersuchungen, die bei iegridsefindung
hilfreich sein kénnen. Eine Computertomographie &Tin der
Regel nicht aussagekraftig genug. Geeigneteréshdignetresonanz-
Tomographie (Kernspintomographie, MRT), denn besdr
Untersuchung kann man die Bereiche des Hirnstanasseln
abbilden. Bei einer PSP zeigt sich aufgrund derakiome von
Nervenzellen die sogenannte ,Mikey-Mouse-Figur“ fAdung 1), da
die veranderte Form des Hirnstamms bei PSP-Patieieim Kopf der

bekannten Comicfigur &hnelt.

Nuklearmedizinische Verfahren helfen insbesondgieePSP von der
Parkinson’schen Erkrankung zu unterscheiden. Besieth
Untersuchungen werden dem Patienten hintereinaavelsr
radioaktive Substanzen in die Blutbahn gespriti. éne Substanz
lagert sich an die Dopamin-produzierenden Zellerdanandere an
die Dopamin-empfangenden Zellen. Das entstehergieaBuird von

Messapparaten aufgefangen und zu farbigen Bilderarbeitet.
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Anhand dieser Bilder kann man den Gehalt des Btu#fas Dopamin

oder die Zelldichte in einem Bereich des Gehirrstibamen.

Abbildung 1: Kernspintomographische Untersuchung des Gehinmesdtatienten mit
PSP. Rechts zeigt sich der Hirnstammbereich veegtafid das Mickey-Maus-Zeichen
erklart.

Im Gegensatz zur Parkinson’schen Erkrankung halséhfPatienten
nicht nur einen Verlust der Dopamin-produzierendelen sondern
auch eine Abnahme der Dopamin-empfangenden Zélas ist auch
der Grund, warum die Wirkung von Parkinsonmedikateefei PSP-
Patienten nicht so ausgeprégt ist: die Dopamin-anggnden Zellen

kdénnen die Medikamente nicht aufnehmen.
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Abbildung 2: DMFP PET eines Patienten mit PSP. Es zeigt sicHibser Abbildung
eine verminderte Bindung der radioativen Substgrim(-gelb) an die postsynaptischen

Dopaminrezeptoren.

Die Posturographie gibt Aufschluss Uber die Fahigken Korper zu
balancieren. Diese Fahigkeit ist bei PSP-Patiemtemindert, so dass
sie bei der Posturographie ein typisches Schwardtogter zeigen
(Abbildung 3).
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Abbildung 3: Auf dem linken Bild kann man die DurchfiihrungeifPosturographie
erkennen. Hierbei steht der Patient auf einem Bire#r dem sich Schaumstoff
befindet. An der halbkreisformigen Vorrichtung kaamsich bei Bedarf festhalten. Das
Computersystem, das im Bild zu erkennen ist, weliteBewegungsdaten aus, die von
Bewegungssensoren unter dem Schaumstoff weitetgtelerden. Es entstehen
Kurven, die auf der rechten Seite der Abbildungelien sind. Man sieht dort, dass
auch Normalpersonen auf dem Schaumstoff schwaflesonen mit einem
Parkinsonsyndrom (IPS) bleiben fast steif steheha@igen kaum eine Schwankung.

Im Gegensatz dazu zeigen Patienten mit PSP degjtligt regelmafige Schwankungen

wahrend dieser Untersuchung.

Es gibt keinen Bluttest mit dem man die Erkranknaghweisen kann.
Aber es werden manchmal Blutuntersuchungen undrklntbungen
der Hirnflussigkeit (Liquor) durchgefiihrt, um anddgrkrankungen, z.
B. eine Erkrankung mit Stérung der Kupferablager(MgWilson)

auszuschlielen.
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6. Mit welchen Medikamenten kann man PSP behandeln?

Wie bei allen neurodegenerativen Erkrankungenegtauch bei der
PSP bhislang keine Behandlung, die das Fortschrdaeirkrankung
aufhalt. Eine medikamentdse Therapie kann jedoelsgimptome der
PSP lindern und méglicherweise deren Verlauf vgggamen. Da der
Erkrankungsmechanismus der Parkinson’schen Erkrapkahr
ahnlich ist, kénnen prinzipiell samtliche Parkinswdikamente zur
Behandlung der PSP eingesetzt werden. Allerdinigteien Wirkung
bei Patienten mit PSP haufig nicht so ausgepréadjinuin von

begrenzter Dauer.

L-Dopa kann manchmal die verlangsamten Bewegungen, dith&it
der Muskulatur und die Gangunsicherheit verbessernallerdings
keinen Effekt auf Sprechen, Schlucken oder Sehsgin In der
Regel lasst die Wirkung nach 2-3 Jahren nach. Bigfehlene Dosis
ist 62,5 — 125 mg 3 x tgl. Kurzfristig kbnnen addihere Dosen bis
1200 mg /Tag eine Wirkung zeigen.

Amantadin wird von vielen Patienten eingenommen. Obwohl eine
Besserung fast aller Symptome der Erkrankung versyid, gibt es
bislang keine kontrollierten Studien. Es wirkt mogerweise tber
eine vermehrte Freisetzung von Dopamin im Gehita.dnpfohlene
Dosis liegt normalerweise bei 2 — 3 x tgl. 100 Mgche Patienten
berichten von einer Besserung nach wochentlich&rsion von
Amantadin. Bei Patienten mit Demenz oder
Personlichkeitsveranderugen kénnen néchtliche Eakigionen

auftreten.
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Dopamin-Agonisten (z. B. Pramipexol, Pergolid, Broracritpin,
Rotigotin) zeigen in der Regel nur eine sehr geringe Wirksérble2
PSP-Patienten, da die Zellen mit den Dopamin-Rezeptuntergehen
(siehe Abbildung 2). Im Anfangsstadium der Erkramist der
Einsatz eines Dopamin-Agonisten aber durchaus btestigt. Uber
eine Dauertherapie bei der PSP ist nicht viel bekdhopamin-
Agonisten verbessern die gleichen Symptome wie paD&otigotin,
das als Pflaster auf die Haut geklebt wird, karchawei Patienten mit

Schluckstérungen angewendet werden.

Rasagalinund Selegilinvermindern den Abbau von Dopamin im
Gehirn. Beide Substanzen werden bei PSP-Patieitgasetzt.
Méglicherweise verbessert Rasagalin die Stimmurthdie
Gangstoérung zumindest iiber einen begrenzten Zaitraibliche
Tagesdosen sind fur Selegilin 5 — 10 mg und fuaBgis 1 mg pro
Tag.

Amitriptylin  undImipramin sind beides sogenannten trizyklische
Antidepressiva, sie werden bei depressiver Stimrslagg eingesetzt.
Amitriptylin soll auch die Sturzhaufigkeit vermingteund die
Schluckstérung verbessern. Ubliche Tagesdosemlizgesschen 25 —
200 mg. Beide Substanzen wirken tUber Verbesseresg d
serotonergen Stoffwechsels in den Nervenzellenfd8ikern auch den

Nachtschlaf.

Serotonin-Wiederaufnahme-Hemmer (SSRIhaben auch eine

Bedeutung bei der Behandlung der depressiven Stigstage, sind
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aber besonders wirksam beim sogenannten ,patisclogn
Lachen/Weinen“, also wenn jemand bei einem freudigesignis das
Weinen nicht unterdriicken kann. Ubliche Tagesdtisgen zwischen
10 — 40 mg.

Zolpidem ist ein Schlafmittel, das angeblich die
Augenbewegungsstdrungen bei PSP-Patienten verbesser
Allerdings macht es nattirlich sehr miide und eindigé Einnahme
tagsuber ist nicht ratsam (vermehrte Sturzgefalyeweviudigkeit). Es
ist sehr wirksam bei Schlafstérungen. Die UblicluesiB liegt bei 5-10
mg pro Tag.

Botulinum-Toxin wird zu Behandlung des Lidkrampfes,
Verkrampfungen der Halsmuskulatur, einer Kieferspeder
Verkrampfungen der Fil3e eingesetzt. Das Botulingimt@ird dabei
sehr stark verdinnt und mit einer feinen Nadelkdiire den
betroffenen Muskel eingespritzt. Die Wirkung eigritze in die
Muskulatur halt in der Regel 3 Monate an und mussdviederholt

werden.

Coenzym Qg soll generell bei neurodegenerativen Erkrankungen,
also Erkrankungen mit einem fortschreitenden Abbazgss im
Gehirn wirksam sein indem es als Energielieferantfe Zellen dient.
In einer kurzlich veroffentlichten Untersuchung déarrburger
Arbeitsgruppe verlangsamten 5 mg Coenzy(flissige
Nanodispersion ) pro kg Kérpergewicht auf 3 Tagesdoverteilt den

Krankheitsverlauf.
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7. Was gibt es fur weitere Behandlungsmdglichkeitéh

Ebenso wichtig wie die medikamentdse Behandlundiést
Krankengymnastik. Sie fordert und erhalt nicht dier Mobilitat,
sondern vermindert auch die Muskel- und Gelenkseédif Jeder
Patient bendétigt ein individuelles Trainingsprogranbas Training
vermindert auch die Schwere von Verletzungen beitdaifigen
Stirzen. Die Bewegung ist aber nicht nur fur denp€d sinnvoll
sondern auch fur die Krankheitsbewaltigung undStimmungslage.
Fruhzeitige Krankengymnastik kann auch das Forésiehr der
Erkrankung verlangsamen.

Eine Rehabilitationsbehandlung ist bei PatienteriR8P sinnvoll und
sollte durchgefuihrt werden, um insbesondere dieili@iso lange
wie moglich zu erhalten. Generell sind diejenigdimiken, die auch
mit Patienten mit M. Parkinson aufnehmen, die gestign.

Bei einem Aufenthalt in einer Rehabilitationskliriann das
physiotherapeutische Programm verstérkt und newét&e erprobt
werden. Zudem kann die Medikation verandert werdemn Bedarf
besteht. Durch den stationaren Aufenthalt kanrPdgient zu
verschiedenen Tagezeiten und in vielen Situatidoeamteilt werden.

Das ist bei einer ambulanten Vorstellung nicht naiyg|

Sprechtherapie (Logopadie) kann tber einen gewidséraum
Sprechstérungen und auch Schluckstérungen verlmesdanchmal
hilft auch eine geringe Dosis eines Antispatikums3. 2 x 5 mg

Baclofen) um die Sprechfahigkeit zu verbessern.



19

Atemtherapie verbessert die bei PSP-Patientenfleehie Atmung
und kann Lungenentziindungen vorbeugen. Bei marieaganten
verbessert sich durch die Atemtherapie auch desrRigd die

Beweglichkeit.

Eine Sonnenbrille kann bei leichten Formen des fadipfes, bei
denen keine Botulinumtoxininjektion méglich ist/fle@, die sehr
lichtempfindlichen Augen zu schiitzen. Manche Pédietragen daher
ihre Brillen auch in der Wohnung.

Augentropfen oder eine Augensalbe sollten bei deit seltenen
Bindehautreizungen aufgrund des seltenen Lidschlagghrmals

taglich angewendet werden.

Manchmal sind Gehhilfen notwendig, die das sicliengbewegen
unterstitzen. Geeigneter als ein Gehstock ist eltafer, da man bei
diesem Gerat das eigene Gewicht besser ausbakméi@nn. Der
Rollator besteht aus einem Metallgestell mit vi@dBrn, auf das man
sich aufstiitzen kann. Gleichzeitig kann man inmik@rb mehrere
Gegenstande mitnehmen. Allerdings schiitzt der Rolldcht vor

Stirzen.

Wichtig ist auch darauf zu achten, dass , Stolpknfélwie
herumliegendes Kinderspielzeug, niedrige Tische tase Teppiche
(die man mit einer Gummiunterlage befestigen kdmaseitigt werden.
Haltegriffe an Wanden und insbesondere im Badezimuné auf der
Toilette sind zu empfehlen. Das Treppensteigeft stieke weitere

Gefahrenquelle fiir Stiirze dar. Viele Betroffenedimgen bereits friih



20

im Verlauf der Erkrankung Hilfe sowohl beim Treppaals auch

beim Treppab-Gehen.

PSP Patienten leiden sehr haufig an schweren Scttitrangen und
dadurch bedingter starker Gewichtsabnahme. Aucf daken kann
problematisch werden. Manchmal entsteht darausezimehrtes
Husten und Wirgreiz bis hin zu Erstickungsanfailled einer
Lungenentziindung. Auch starke Schleimbildung kane Eolge
davon sein. In diesem Fall kann in einer interacdten Praxis oder
fast jeder Klinik eine PEG (perkutane enteroskdmsGastrostomie)
angelegt werden. Die PEG ist ein weicher Schladehwahrend einer
Magenspiegelung unter lokaler Betdubung der Einst@le direkt
durch die Bauchdecke gelegt wird. Diese operatimtage und die
Pflege der PEG ist einfach und in der Regel konapidaslos. Der
Schlauch kann bequem unter der Kleidung verborgenden. Eine
normale Nahrungsaufnahme ist weiterhin méglich dedPatient
kann mit Genuss die Speisen essen, auf die eveuspurt. Die
fehlenden Kalorien kénnen bequem tber die PEG ibgefverden.
Auf diese Weise wird dem drohenden Gewichtsverosgebeugt,
und auch Medikamente kdnnen leichter gegeben wekiaa PEG
kann Gber Jahre dem Patienten helfen und brauchuber Pflege
nicht ausgewechselt werden. Es muss allerdingsieden werden,
dass der diinne Schlauch verstopft oder an deritEtele

Entziindungen auftreten.
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8. Leben mit PSP

Das Verstandnis fur die Erkrankung des PatientenS&iten seiner

Angehdorigen und anderer Kontaktpersonen ist firRienten sehr
wichtig. Viele Angehorige kiimmern sich liebevoll utie erkrankten
Lebenspartner. Dieser Ratgeber tragt hoffentlictudeei, dass man

die Symptome der Erkrankung besser verstehen kann.

Manchmal wird die Verlangsamung und der mangelnisBntakt
als willentlich vom Patienten gesteuert empfundeshesondere da
bei PSP-Patienten die Auspragung aller Symptonestagitlich
schwanken kann. Es gibt also ,gute” und ,schledit@eiten. Die
guten Zeiten sollte man gemeinsam intensiver nuiloeangenehme
Aktivitaten wie Spaziergdnge oder gemeinsame Spielden
.Schlechten” Zeiten, in denen der Patient in vidBameichen sehr
eingeschréankt ist, benétigt er groRe Zuwendungtikélnn den

Rigor verstarken.

Das Leben mit PSP ist fir die Betroffen mit vie\éeranderungen in
ihrem taglichen Leben verbunden. Aber auch flrAdigehérigen, die
die Betreuung und Pflege tibernehmen ist diese Awafgait einer
grof3en Belastung verbunden. Daher ist es wichtigs diie pflegenden
Angehorigen auch auf sich selbst achten und siel&me schaffen.
Dies kann zum Beispiel durch die Anbindung an cinti
Nachbarschaftshilfen, Hospizverbande oder Theramgmen
geschehen, in denen die Patienten stundenweissubaterden
kénnen. Jeder noch so firsorglich pflegende Mehsatcht

Auszeiten um neue Kraft zu schopfen.
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Viele Angehdrige haben insbesondere mit ehrenametfidelfern (z.

B. Hospizgruppen) sehr positive Erfahrung gesammelt

9. Was macht die Forschung fiir PSP-Patienten und wikann ich
sie unterstitzen?

Es gibt weltweit inzwischen eine beachtliche Zad v
Forschergruppen, die sich mit der PSP beschaft@enAnzahl ist
aber im Vergleich zu Gruppen, die sich mit der Esébung anderer
neurodegenerativer Erkrankungen befassen nochggekirer
aufgrund der Ahnlichkeit der PSP zur Parkinson’scBekrankung
(Symptome, befallene Gehirn-Bereiche) und zur Allriee Demenz
(Tauopathie) sind einige Ergebnisse, die in deséltung dieser

Erkrankungen erzielt werden, auf die PSP Ubertragba
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Die Gelder, die fir PSP-Forschungsprojekte benétegtien, kommen
nicht selten zum Teil von PSP-Selbsthilfe-Gese#sten, die
regelmaRig Projekte ausschreiben. Mit Spendenesedi
Vereinigungen unterstiitzt man daher nicht nur dievitat der
Vereine, sondern leistet auch einen Beitrag zuredyes Verstandnis
und zur Behandlung der Erkrankung. Die meistendfangruppen
haben zudem eigene Spendenkonten, mit denen &mduProjekte

finanzieren kdénnen.

Neben der finanziellen Unterstiitzung ist auch ddee@schaft, an
wissenschaftlichen Studien teilzunehmen, eine Mbgkit die
Forschung zu unterstiitzen. Haufig werden dabeuBtersuchungen
oder Rontgenuntersuchungen durchgefuihrt. Neue Metkkte, deren
Sicherheit vorher getestet wurde, werden in kolrdén Studien auf

ihre Wirksamkeit bei PSP-Patienten untersucht.

In unserer Arbeitsgruppe wird neben der Forschumg z
Symptomkontrolle auch die Grundlagenforschung weétihrt — mit
dem Ziel sdmtliche Bereiche, die fiir die Patiented Angehérigen
Bedeutung haben, an einem Ort zu fokussieren. Risten PSP-
Ambulanzen nehmen auch an Studien teil und infaeni&ie gerne

Uber laufende Projekte.

Ein wichtiger Beitrag zur Forschung ist die Einwgling zur
Untersuchung des Gehirns nach dem Tode. Aus debBigsen, die
sich mit den Veranderungen im Gehirn beschéftigann man

wichtige Riickschlisse tber die Erkrankungsmechamsind
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Behandlungsmdglichkeiten ziehen. In Minchen iszigezu diesem
Zweck eine ,Gehirnbank” eingerichtet worden. Diés&itution
Ubernimmt alles Organisatorische firr die Entnahege@ehirns nach

dem Tode und gewahrleistet die wissenschaftlichetdachung.

10. Palliativmedizin und Kontrolle Gber mediziniscte MaRnahmen
Die Palliativmedizin strebt nach der Verbesserueiglatbensqualitéat
von Patienten und ihren Familien, wenn diese mi¢ei
fortschreitenden, unheilbaren Erkrankung konfrah8end. Immer
haufiger kommt es vor, dass PSP-Patienten — insbese im
fortgeschrittenen Stadium der Erkrankung — nickliniken
aufgenommen werden. Die Aufnahme auf einer Palfitdtion kann
eine Alternative sein. Hier kénnen schwer beharatellsymptome
kontrolliert werden, was zu einer spurbaren Entlagtfiir die
pflegenden Angehdrigen fiihrt (die wahrend eineseAtifaltes auch

dabei sein kdnnen).
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Wichtig ist es, den Kranken rechtzeitig auf die NMclgkeit
zunehmend eingeschrankter Geschaftsfahigkeit hiaman. Dafur
bleibt oft bei der ambulanten Vorstellung nicht ggend Zeit. Ein
wichtiges Gesprach Uber lebensverlangernde MaRnmakere oft in
einem multiprofessionellen Team besser gefihrt arriiele
Patienten &uRern bereits zu Beginn der Erkrankiems sie keine
lebensverlangernden MalRnahmen wiinschen und maédieten
Einzelheiten dieser Entscheidung mit einem kompeteArzt
besprechen. Die schriftliche Festlegung des Patmvitlens in einer
Patientenverfligungist sinnvoll. Wenn ein Patient sich, nach
entsprechender Aufklarung, gegen intensivmedizidddalRnahmen
entscheidet, sollte dies so friihzeitig und so gemiaumdglich
schriftlich festgelegt werden. Die Diskussion Gb&rse Fragen muss
zu einem Zeitpunkt erfolgen, zu dem der Patienhrmmamindest
einwilligungsfahig ist. Eine Patientenverfugungfistden
behandelnden Arzt umso verbindlicher, je konkrstersich auf die

tatsachliche Situation bezieht.

EineVorsorgevollmachtist, wenn sie formal korrekt abgefasst ist,
uneingeschrankt rechtlich bindend; der Bevollmagthtkann fur den
Patienten Entscheidungen treffen. Allerdings mussRatient bei der

Abfassung einer Vorsorgevollmacht geschéaftsfahiig. se
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Die wichtige Bedeutung der Selbsthilfe-OrganisatiopDeutsche
PSP-Gesellschaft e.V."

In den letzten Jahren haben sich in ganz Deutsdhlan
Selbsthilfegruppen fir Patienten und deren Anggjedgebildet. Die
Adressen der regionalen Gruppen sind in diesemedRatgam Schluss
aufgefiihrt. Die Selbsthilfegruppen informieren tEgelmafiigen
Veranstaltungen und losen Treffen tber neue Entuiglen in der
Forschung und Therapie und stehen hilfreich mituRat Tat zur
Seite. Die PSP-Gesellschaft verotffentlicht eingseirift (PSP-
Rundschau), veranstaltet Zusammenkunfte fiir dieesAéggen mit
Wissenschaftlern und Arzten, férdert durch die Ntigsbeitrage und
Spendengelder die Forschung und erhéht den pbigis®ruck, um
die Erkrankung bekannt zu machen und weiter zussfen.
Selbsthilfegruppen wie in Deutschland gibt es d@aaten USA und
England.

Die Grundung der Minchner PSP-Selbsthilfegruppede/d:998 von
der Ambulanz fiir Bewegungsstdrungen im Minchener
Universitatsklinikum GroRhadern angestof3en. Anfamgisle die
Gruppe von Frau Caldarelli geleitet, jetzt ist F&laudia Maurer die

Koordinatorin fir den Minchner Raum.

Durch lhren Eintritt in die PSP-Selbsthilfeorgatisa leisten Sie
nicht nur einen wertvollen Beitrag zu Gunsten dgPHPatienten
sondern erhalten selbst auch wertvolle Informatione alltaglichen
Problemen, Gber die Moglichkeit sozialer Dienstifer fiir die

Alltagsbewaltigung und finanzielle Zuschisse. Dul@inzwischen
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deutschlandweite Vernetzung der PSP-Gesellschadiris enge
Anbindung an Ambulanzen fir BewegungsstérungenRBH#-
Spezialambulanzen gewahrleistet. Die PSP-Geseftssibat sich als
Vermittler zwischen Arzten, Wissenschaftlern undndeatient und

seinen Angehdrigen.

Wenn Sie Mitglied der PSP-Gesellschaft werden,ezaBlie als
Patient im Jahr 40 €. Weitere Angehorige/r zahleéfEQdro
Jahresbeitrag. Fordermitglieder kbénnen ab einervd&@givon 30 € den
Verein unterstitzen.

Dariiber hinaus kénnen Sie aktiv in den Selbsthilfegen an
verschieden Projekten mitarbeiten oder bei denmgif&igen Treffen
Ihre eigenen wertvollen Erfahrungen an andere wggteen.

Wenn Sie Projekt- oder Arbeitsgruppen bezogene &peleisten
wollen, empfehlen wir den Kontakt mit der regiomale

Selbsthilfegruppe.

Anschrift des Verfassers:

Priv.-Doz. Dr. Stefan Lorenzl

Facharzt fir Neurologie, Palliativmedizin
Interdisziplinares Zentrum fir Palliativmedizin
und Neurologische Klinik

Klinikum der LMU

Campus Grosshadern

Marchioninistrasse 15

81377 Munich

Tel.:089-7095-7948

Sekretariat: 089-7095-4930

fax 089-7095-4949

mail: Stefan.Lorenzl@med.uni-muenchen.de



Kontaktadressen von PSP-Gruppen:

Bayern
Claudia Maurer, Tel. 0178-2171926, Schmidgern 14,
82205 Gilchingcmaurer@psp-gesellschaft.de

Frankfurt/Main und Hessen, PLZ-Gebiet 7
Tanja Cradle, Tel. 0170-4163671, Alt Bonames 2a,
60437 Frankfurtsh.hessen@psp-gesellschaft.de

Ruhrgebiet/NRW, Rheinland-Pfalz
Andrea Monjé, Tel. 0160-8065713, Speichergracht 11,
47051 Duisburgsh.westen@psp-gesellschaft.de

Leipzig/Mitteldeutschland
Susanne Wagner, Tel. 0179-7930337, Kdnneritzstf VI8,
04229 Leipzigsh.leipzig@psp-gesellschaft.de

Brandenburg/Berlin
Burgi Wagner, Tel. 03381-300144, Bayernstrafle 17,
14770 Brandenburgh.brandenburg@psp-gesellschaft.de

Bremerhaven
Rolf Stiening, Tel. 04222-1600, Th.-Storm-Weg 40,
27777 Ganderkesesh.bremerhaven@psp-gesellschaft.de

Libeck
Anke Welzel, Tel. 04503-703 855, Kattenhdhlener \¥8g
23683 Scharbeutah.luebeck@psp-gesellschaft.de
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