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Multiple Sklerose im Kindesalter Q&
(Kurzfassung) @&

00 < ~>
(ICD-10: G35) @
Die Multiple Sklerose ist eine entziindliche demyelinisierende ZNS-Erkrank %n&i?érter Atiologie.
Diskutiert werden genetische, infektidse und autoimmunologische Mechanism r Krankheitsentstehung.
Die MS manifestiert sich zumeist im 3.-4. Lebensjahrzehnt, jedoch begingt|diecErkrankung in ca. 3% aller
Falle bereits vor dem 17. Lebensjahr, selten sogar schon im KIeinki%esal - Grundsatzlich handelt es sich

bei der Multiplen Sklerose des Kindes und des Erwachsenen um dj jche Erkrankung, allerdings ist noch
unklar, inwieweit Symptomatik, Verlauf und therapeutische Beeigfiissibarkeit altersabhangige Besonderheiten

aufweisen. @

Der Beginn der Erkrankung ist im Kindesalter in etwa der Halfte der Falle monosymptomatisch. Haufige
Initialsymptome sind visuelle Stérungen und Sensibilitatsstgsungen. Ataxie, Paresen und uncha-rakteristische
Beschwerden wie Schwindel, Konzentrationssch d Mudigkeit sind weitere mdgliche
Erstmanifestationen.

%éufigsten ist ein schubférmiger Krankheitsverlauf mit
ubférmig entwickeln sich fokale neurologische Defizite, die
en (seltener Monate) persistieren und sich in der

oder komplett zuriickbilden. Im Kindesalter sehr selten und

3 chronische Verlaufsform, bei der es zu einer fortschreitenden

mt. SchlieBlich kann auch ein zunachst schubférmiger Verlauf in eine
ubergehen.

Es gibt verschiedene Verlaufsformen der
intermittierenden symptomfreien Inter
sich rasch manifestieren, Gber Tage bi
anschlieRenden Remissionsphase

prognostisch ungunstiger ist d i
Symptomatik ohne Remissio,
sekundar chronische Erkr

Diagnostik
o

a. Blut chungen: Immunglobuline, Auto-Antikorpertiter (insb. ANA, anti-dsDNA),
Inf erologie (wichtig: Borrelien, neurotrope Viren), bei klinischen Verdachtsmomenten
0 chselscreening (lysosomale Enzyme, VLCFA, Phytansaure, vakuolisierte Lymphozyten), zum
chluss eines infektiosen Krankheitsgeschehens (neurotrope virale Infektionen, Neuroborreliose)

< zum Ausschluss neurometabolischer Stérungen (Mitochondriopathien, Organoacidopathien,
o\@ rnstoffzyklusdefekte) sowie von Leukodystrophien (Adrenoleukodystrophie, metachromatische
Leukodystrophie).

<
@ b. Liquoruntersuchungen: Zellzahl, Eiweil3 mit Albumin und IgG, oligoklonale Banden, Zucker, Laktat,
@ spezifische Antikdrper-Synthese, zum Nachweis einer intrathekalen IgG-Synthese sowie einer
Schrankenstorung, Ausschlufd von Infektionen und Stoffwechselerkrankungen. Meist findet sich eine
geringgradige Erhéhung der Zellzahl (< 25 Lymphozyten/mm3), ein normales oder leicht erhéhtes
Liquoreiweil3 (< 80 mg%) und in etwa 2/3 der Falle zeigen sich oligoklonale Banden.

c. Urindiagnostik: Stoffwechselscreening (metachromatische Substanzen, organische Sauren) zum
Ausschlul8 einer Stoffwechselerkrankung.

d. MRT kranial und spinal (mit und ohne Gadolinium DTPA) zum Nachweis von
Demyelinisierungsherden, Ausschiul} einer Raumforderung und anderer demyelinisierender
Erkrankungen. Das MRT ist 10x sensitiver als CT-Untersuchungen; die Methodik befindet sich in
standiger Weiterentwicklung, die hdchste Sensitivitat haben zur Zeit T2- und Protonendichte-
gewichtete Sequenzen. Die Lasionen sind haufig periventrikular lokalisiert, relativ MS-charakteristisch
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ist auch ein Befall des Corpus callosum. Mit Hilfe von Gadolinium lassen sich in einigen Fallen frische
(anreichernde) von alteren (nicht-anreichernden) Herden unterscheiden.

e. Augenuntersuchung (Visus- und Augenmotilitatspriifung, Perimetrie, Fundoskopie, Farbsehtest) zum
Nachweis einer Neuritis nervi optici, von Augenmuskellahmungen und von Farbsehstorungen.

f. Evozierte Potentiale (VEP, AEP, SSEP (N. medianus und N. tibialis), MEP), zum Nachweis auch
klinisch inapparenter Leitungsverzégerungen durch demyelinisierende Herde im Bereich der Sehbahn
(VEP), der lemniskalen Afferenz (SSEP), der Horbahn (AEP) und des Tractus corticospinalis (MEP);
wichtig auch zur genauen primaren Bestandsaufnahme aller Lasionen.

g. EEG, zum Nachweis von Allgemeinveranderungen und Verlangsamungsherden sowie von
epilepsietypischen Potentialen

h. Abdomensonographie, zum Nachweis einer Blasenentleerungsstdrung

Einen einzelnen klinischen oder technischen, die Diagnose MS beweisenden Befund gibt es nicht.

&

Kriterienkataloges gestellt. Dabei sind in den letzten Jahren die lange Zeit Ublichen Poser-Kriteri
McDonald-Kriterien ersetzt worden, welche die MRT-Befunde differenzierter einbeziehen.

Ublicherweise wird die Diagnose nach Ausschluss anderer neurologischer Erkrankungen anhand ej %
@?%‘3 die

Aktuelle Diagnosekriterien der MS nach McDonald und Leitlinie MS der Deutsc e@ schaft fiir

Neurologie

O

Klinische Prasentation

Objektivierbare

AN

N a

(Schiibe) Klinische Lision Weitere Erf; rlighe Kriterien
2 oder mehr 2 oder mehr o Keine; klinigghe %enz ausreichend
(zusétzlic@ﬁenz winschenswert und
mussN it MS vereinbar sein)
o, NS .
2 oder mehr 1 o che Dissemination im MRI?

positiver Liquorbefundb und 2 oder mehr
S typische Lasionen im MRI
oder weiterer klinischer Schub

2 oder mehr

N o

zeitliche Dissemination im MRI®
oder zweiter klinischer Schub

1 (monosymptomatische
Prasentation)

1

@&
o>

rédumliche Dissemination im MRI? oder 2
oder mehr MS typische Lasionen im MRI mit

positivem Liquorbefundb
UND

o zeitliche Dissemination im MRI? oder zweiter
Q)\ klinischer Schub
.. N
0 (primar progred \@ = 1 o positiver Liquorbefundb
Verlauf) UND
0& o raumliche Dissemination im MRI = 9

T2-Lasionen im Gehirn
oder > 2 Lasionen im RM
oder 4-8 cerebrale + 1 RM-Lasionen

oder positive VEPs® + 4-8 cerebrale MRT
Lasionen

oder positive VEPs® + 4 cerebr. MRT
Lasionen + 1 RM-Lasion

UND

zeitliche Dissemination im MRI®
kontinuierliche Progression fur 1 Jahr

& Demonstration einer raumlichen Dissemination muss die entsprechenden Kriterien nach Barkhof (1997) und
Tintoré (2000) erfillen (Lit. siehe Langfassung).

® Ein positiver Liquorbefund liegt beim Nachweis oligoklonaler Banden bzw. eines erhéhten Liquor-1gG-Index

vor.

° MRI Kriterien fiir eine zeitliche Dissemination: Kontrastmittel aufnehmende Lasion > 3 Monate nach
klinischem Schub an anderer Lokalisation als vorangegangener Schub oder neue Kontrastmittel
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aufnehmende oder T2-hyperintense Lasion in einem zweiten MRI im Abstand von > 3 Monaten

d Pathologische visuell evozierte Potentiale, die typisch fir die MS sind (Latenzverzégerung bei gut
erhaltener Konfiguration)

Therapie

Es gibt keine kontrollierten Studien Uber die atiopathologisch ausgerichtete Behandlung der MS bei Kindern.
Die Therapie orientiert sich daher an den aus der Erwachsenenmedizin bekannten Behandlungsrichtlinien:

Im Erkrankungsschub wird eine intravendse Cortison-Megadosis-Therapie tUber 3 Tage empfohlen
(Methylprednisolon 20 mg/kgKG/d, Maximaldosis 1 g/d). Eine Dauerbehandlung mit Steroiden hat sictgsi
bewahrt und ist aufgrund der Nebenwirkungen abzulehnen.

Neben der immunsuppressiven Schubtherapie wird bei erwachsenen MS-Patienten, die mindeste &
Schibe innerhalb der vorangegangenen 2 Jahre hatten, eine immunmodulatorische Dauerbehart|uRgin
erster Linie mit Beta-Interferon, Glatirameracetat oder Azathioprin, in Einzelféllen auch mit | lobulinen

empfohlen Leitlinie MS der Deutschen Gesellschaft flr Neurologie). Aufgrund der haufi n Prognose

der kindlichen MS sowie der noch unbekannten Risiken einer Langzeit-lmmunmodulael% fur das

Kindesalter noch keine generelle Therapieempfehlung ausgesprochen werden. Uber auertherapie

sollte individuell entschieden werden, insbesondere bei jingeren Kindern und ignen Verlaufsformen

scheint Zurtickhaltung geboten. Angesichts eines schon im frihen Krankhei %(’mlichen Auftretens

irreversibler axonaler Lasionen erscheint jedoch bei einer Schubhdufung und/o araklinischen Hinweisen
or

genannten Substanzen empfehlens-wert. Bei unzureichenden Therapigerf n und schweren Verlaufsformen

auf eine verstarkte entziindliche Aktivitat die Einleitung einer immunmod%@ en Dauertherapie mit den
sollte individuell Gber eine Therapie mit Mitoxantron oder Cyclopho id entschieden werden.

o
Sekundare Prophylaxe, Rehabilitation, Nachs & ehandlung von
Folgeerscheinungen

Vermeidung von psychischen und kdrperlichen E Mungen. Psychosoziale Beratung und ggf.
Psychotherapie zur Vorbeugung und Behandlung vo geproblemen. Zur symptomatischen Therapie ist
regelméRige krankengymnastische und evtl. ergotherapeutische Ubungsbehandlung erforder-lich. Bei schwer
beeintrachtigender spastischer Bewegungs@&vﬂ. orale, intrathekale oder lokale Behandlung mit

otulinumtoxin A). Versorgung mit orthopadischen Hilfsmitteln.
rungsstérung urologische Behandlungsmafl3nahmen, am
ehesten intermittierendes Einmalka iSieren. Zur Abschatzung der Krankheitsaktivitat und zur frihzeitigen
Erkennung von Sekundarfolge, elmafige Nachsor-geuntersuchungen in 6- bis maximal 12-monatigen
Abstanden erforderlich. In be schwierigen Fallen empfiehlt sich auch eine stationdre Rehabilitation in
einem Reha-Zentrum f[jr{iﬁ"\ d Jugendliche.

N

N2
Verfahren zur Konﬁﬁbildung:

Autor des E@fs dieser Leitlinie: Prof. Dr. F. Hanefeld, Gottingen

tonusreduzierenden Medikamenten (B
Bei fortgeschrittener neurogener Blas,

Verfahr si.'-" Konsensbildung: Delphikonferenz der Gesellschaft fir Neuropadiatrie, Revision 2004 durch

Leitli mission und Vorstand der Gesellschaft fir Neuropadiatrie
<
tion und Redaktion: Prof. Dr. Rudolf Korinthenberg, Abteilung flir Neuropadiatrie und
&® elerkrankungen, Universitatskinderklinik, Mathildenstr. 1, D-79106 Freiburg, Fax ++49/761/270 4475

@ Die Langfassung wird publiziert in: Deutsche Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin. Leitlinien
Kinderheilkunde und Jugendmedizin. Urban und Fischer, Minchen

Erstellungsdatum:
Friihjahr 1999
Letzte Uberpriifung:

12/2008
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Nihste Uberpriifung geplant:

12/2011

Zurlck zum Index Leitlinien Neuropadiatrie
Zuruck zur Liste der Leitlinien
Zuruck zur AWMEF-Leitseite

Die "Leftlinien™ der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch emtwickelte
Hilfen fiir Arzte zur Emtscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissen-
schaftlichen Erkenntnissen und in der Praxis bewédhrten VYerfahren und sorgen fiilr mehr Sicherheit in der <>°<
Medizin, sollen aber auch 6konomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien” sind fiir Arzte recmlich@

nicht hindend und haben daher weder haftungshegriindende noch haftungshefreiende Wirkung. Q

!

Die AWWHF erfazst und publiziert die Leitlinien der Fachgeselzchaften mit groiEtmoglicher =orgfalt - dennoch ka ST
flr die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Veramwortung dberge
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