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Kurzberichte aus der 
internationalen medizinischen Literatur 
und von Kongressen

Chronische inflammatorische demye-
linisierende Polyneuropathie 
Die Differenzierung zwischen einer 
chronischen inflammatorischen demye­
linisierenden Polyneuropathie (CIDP) 
und einem Guillain-Barré-Syndrom 
(GBS) bereitet bei manchen Patienten 
erhebliche Schwierigkeiten. Bei die­
sen Patienten beginnt eine chronische 
inflammatorische demyelinisieren­
de Polyneuropathie ähnlich wie ein 
Guillain-Barré-Syndrom („GBS-like 
CIDP“, Abb. 1). Sie sind meist nicht 
sehr schwer erkrankt, der Nervus faci­
alis kann mitbetroffen sein. Auffällig 
sind für ein Guillain-Barré-Syndrom 
untypische frühe Eiweiß-Erhöhungen 
im Liquor. Wenn sich der Zustand eines 
Patienten mit Verdacht auf ein Guillain-
Barré-Syndrom nach acht Wochen wie­
der verschlechtert oder wenn der Patient 
drei oder mehr Rückfälle erleidet, sollte 
an eine CIDP gedacht werden, so die 
Empfehlung einer niederländischen Ar­
beitsgruppe [1]. Eine Therapie mit intra­
venösen Immunglobulinen (IVIG) ist 
bei ihnen von Vorteil, da diese sowohl 
bei einem Guillain-Barré-Syndrom als 
auch bei einer CIDP wirksam sind. 
Bei der Akuttherapie der CIDP sind 
Glucocorticoide, intravenöse Immun­
globuline und Plasmapherese gleich­
wertige Mittel der ersten Wahl. Die 
Wirksamkeit intravenöser Immunglobu­
line (Gamunex®) wurde in der bislang 
größten und längsten Plazebo-kontrol­

lierten Studie zur Therapie der CIDP un­
tersucht [2]. Inzwischen liegen auch die 
Ergebnisse der Follow-up-Phase dieser 
Studie vor: sie zeigen, dass die phy­
sische und mentale Leistungsfähigkeit 
sowie die Lebensqualität der Patienten 
durch intravenöse Immunglobuline ver­
bessert werden können [3]. In einem 
aktuellen evidenzbasierten Konsensus 
zum Einsatz intravenöser Immunglobu­
line wird die Anwendung dieser Präpa­
rate in der Erhaltungstherapie der CIDP 
mit einer Evidenzklasse und dem Emp­
fehlungsgrad A bewertet [4].
Im November 2010 wurde eine neue 
Studie zur Langzeittherapie der CIDP 
mit dem intravenösen Immunglobulin 
Privigen® begonnen, in die 30 Patienten 
eingeschlossen werden sollen. Primärer 
Endpunkt ist die Ansprechrate nach 
25 Wochen, ermittelt mit der Inflamm­
atory Neuropathy Cause and Treatment 
Scale (INCAT).
Erste Untersuchungen zeigen, dass die 
Wirksamkeit subkutan applizierter Im­
munglobuline (SCIG) bei Patienten mit 
CIDP mit derjenigen intravenös appli­
zierter Immunglobuline vergleichbar ist.

Multifokale motorische Neuropathie
Patienten mit multifokaler motorischer 
Neuropathie (MMN) sprechen, anders 
als Patienten mit CIDP, nicht auf Glu­
cocorticoide an; in einigen Fällen tritt 
nach Applikation von Glucocortico­
iden sogar eine Verschlechterung des 

Krankheitsbilds ein. Auch die Plasma­
pherese wirkt bestenfalls schwach und 
birgt das Risiko einer Verschlechterung, 
möglicherweise weil bei diesem Verfah­
ren antiidiotypische Antikörper entfernt 
werden. 
Studien und Fallberichte zur Anwen­
dung intravenöser Immunglobuline bei 
Patienten mit multifokaler motorischer 
Neuropathie belegen eine bis zu meh­
reren Monaten anhaltende Verbesse­
rung der Muskelkraft. Die Besserung 
tritt nach 3 bis 10 Tagen ein, die maxi­
male Wirkung wird nach einigen Wo­
chen erreicht. In Studien sprachen bis 
zu 70 % der Patienten auf eine Therapie 

Immunvermittelte Neuropathien

Gute Evidenz für intravenöse Immunglobuline

Auf dem Gebiet der Neuroimmunologie ist der Forschungsbedarf noch groß. 

Die steigende Zahl von klinischen Studien lässt aber auf eine Verbesserung 

der Therapiemöglichkeiten hoffen. Thema eines von der Firma CSL Behring 

anlässlich des Kongresses der Deutschen Gesellschaft für Neurologie veran-

stalteten Satellitensymposiums war der Einsatz von Immunglobulinen bei der 

chronischen inflammatorischen demyelinisierenden Polyneuropathie und der 

multifokalen motorischen Neuropathie.

Abb. 1. Phasen des Krankheitsverlaufs bei 
verschiedenen Formen des Guillain-Barré-
Syndroms (GBS) und der chronischen 
inflammatorischen demyelinisierenden 
Polyneuropathie (CIDP). Bei manchen 
Patienten verläuft eine CIDP zu Beginn 
ähnlich wie ein Guillain-Barré-Syndrom 
(GBS-like CIDP).
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mit intravenösen Immunglobulinen an, 
in Fallserien sogar bis zu 90 % der Pati­
enten. Die meisten Patienten benötigen 
Auffrischinfusionen in einem Abstand 
von zwei bis sechs Wochen. In Einzel­
fällen kam es nach einem bis mehreren 
Zyklen intravenöser Immunglobuline 
zu Remissionen, sodass bei diesen Pa­
tienten keine weitere Therapie erforder­
lich war. Prädiktoren für ein gutes An­
sprechen sind hohe Titer der gegen das 
Gangliosid GM1 gerichteten Antikörper 
(anti-GM1-AK). Ein schlechtes Anspre­
chen ist bei ausgeprägten Atrophien und 
langer Krankheitsdauer zu erwarten. 
Trotz der insgesamt günstigen Bilanz 
müssen die Patienten darauf vorbereitet 
werden, dass die Neuropathie langsam 
fortschreitet. Auch ein sekundäres The­
rapieversagen wurde beschrieben.
Zum Einsatz immunmodulierender und 
immunsuppressiver Wirkstoffe gibt es 
einer aktuellen Analyse der Cochrane-
Collaboration zufolge keine kontrol­
lierten Studien [5]. Die besten Daten 
liegen nach dieser Analyse für Cyclo­
phosphamid vor, das als Reservemedi­

kament zum Einsparen von Immunglo­
bulinen und bei Therapieversagen von 
intravenösen Immunglobulinen emp­
fohlen wird [6]. In offenen Studien und 
Fallberichten wurden bei multifokaler 
motorischer Neuropathie überwiegend 
positive Wirkungen einer Anwendung 
von Cyclophosphamid beschrieben. Zur 
Anwendung von Azathioprin, Interferon 
beta und Rituximab liegen sowohl posi­
tive als auch negative Fallberichte vor.

Fazit
Die Anwendung intravenöser Immun­
globuline wird bei der chronischen 
inflammatorischen demyelinisie­
renden Polyneuropahtie und der mul­
tifokalen motorischen Neuropathie 
empfohlen. Die Wirksamkeit ist bei 
diesen Erkrankungen durch Studien 
und Fallberichte belegt.

Quelle
Prof. Dr. med. Ralf Gold, Bochum, Prof. Dr. med. 
Claudia Sommer, Würzburg. Satellitensymposium 
„Immunglobuline in der Neuroimmunologie“, 
veranstaltet von CSL Behring Deutschland im 

Rahmen des Kongresses der Deutschen Gesell­
schaft für Neurologie, Mannheim, 23. Septem­
ber 2010.
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Leitlinien sind keine Richtlinien, die 
starre Vorschriften machen. Sie dienen 
vielmehr als Gerüst, an dem sich die in­
dividuelle Diagnostik und Therapie je­
des Patienten orientieren soll. Die S3-
Leitlinie Demenz versteht sich als eine 
systematisch entwickelte Hilfe zur Ent­
scheidungsfindung in Diagnostik, The­
rapie, Betreuung und Beratung [1]. 
An der Entwicklung der Leitlinie wa­
ren Mitglieder der Deutschen Gesell­
schaft für Psychiatrie, Psychotherapie 

und Nervenheilkunde (DGPPN), der 
Deutschen Gesellschaft für Neurologie 
(DGN) und der Deutschen Alzheimer 
Gesellschaft e. V. maßgeblich beteiligt. 
Sie wurde erstmals im November 2009 
veröffentlicht und soll alle zwei Jahre 
aktualisiert werden.
Einen Überblick über die empfohle­
nen antidementiven pharmakologischen 
Therapien bei verschiedenen Demenz­
formen und in den jeweiliegen Stadi­
en gibt Abbildung 1. Dabei handelt es 

sich nur um „Sollte-“ (B) und „Kann-
Empfehlungen“ (C), aber nicht um den 
höchsten Empfehlungsgrad „Soll“ (A). 
Eine Alzheimer-Demenz sollte demnach 
im Stadium der leichten und der mittel­
schweren Demenz mit einem der Ace­
tylcholinesterasehemmer Donepezil, 
Galantamin oder Rivastigmin behandelt 
werden. In der Leitlinie heißt es: „Ace­
tylcholinesterasehemmer sind wirksam 
in Hinsicht auf die Fähigkeit zur Ver­
richtung von Alltagsaktivitäten, auf die 
Besserung kognitiver Funktionen und 
auf den ärztlichen Gesamteindruck bei 
der leichten bis mittelschweren Alzhei­
mer-Demenz und eine Behandlung wird 
empfohlen (Empfehlungsgrad B).“
Bei einer gemischten Demenz kann im 
Stadium der leichten und der mittel­
schweren Demenz ein Acetylcholin­
esterasehemmer (Donepezil, Galant­
amin oder Rivastigmin) gegeben 
werden. Dazu steht in der Leitlinie: „Es 
gibt gute Gründe, eine gemischte De­
menz als das gleichzeitige Vorliegen 

Demenzen

Leitliniengerechte Pharmakotherapie in der Praxis

Ende 2009 wurde die S3-Leitlinie „Demenzen“ veröffentlicht, in der unter an-

derem Empfehlungen zur Therapie verschiedener Demenzerkrankungen gege-

ben werden. Bei einem von den Firmen Sanofi-Aventis und Novartis veranstal-

teten Symposium im Rahmen des Kongresses der Deutschen Gesellschaft für 

Psychiatrie, Psychotherapie und Nervenheilkunde (DGPPN) wurde beleuchtet, 

wie diese Empfehlungen in der Paxis umgesetzt werden und in welchen Be-

reichen die Versorgung der Patienten noch verbessert werden könnte.


