Zusammenfassung

Akute transverse Myelitis und akute disseminierte
Enzephalomyelitis in der Kindheit: Bandbreite einer
Erkrankung oder verschiedene Erkrankungen?

Eppie M. Yiu, MBBS Andrew J. Kornberg, MBBS, Monique M.
Ryan, MMed, Lee T. Coleman, FRANZCR, und Mark T. Mackay,
MBBS

Diese retrospektive Studie vergleicht die klinischen und radiologischen
Merkmale von akuter transverser Myelitis (ATM) und akuter disseminierter
Enzephalomyelitis (ADEM) mit Riickenmarksbeteiligung bei Kindern. Es ist
nicht klar, ob Krankheitsbild und Folgen der beiden Erkrankungen gleich sind
oder ob es sich um zwei verschiedene Erkrankungen handelt. Beiden geht hiufig
eine virale Erkrankung oder eine Impfung '*? voraus und beide sind
demyelinisierende Erkrankungen, die auf die Behandlung mit Steroiden
ansprechen." *° Es liegen bereits etliche groBe Studien iiber transverse Myelitis
bei Kindern vor, von denen bisher aber keine die radiologischen Merkmale von
ATM und ADEM verglichen hat. Diese Studie vergleicht die klinischen und
radiologischen Merkmale und untersucht die Wirksamkeit der Behandlung mit
hochdosierten intravends verabreichten Kortikosteroiden.

Methoden und Ergebnisse

Zwischen 1997 und 2004 wurden im Kinderkrankenhaus von Melbourne, dem
Royal Children’s Hospital, 43 Kinder mit idiopathischer (ohne erkennbare
Ursache entstandene) akuter transverser Myelitis oder akuter disseminierter
Enzephalomyelitis mit Beteiligung des Riickenmarks aufgenommen. 34 Kinder
erfiillten die Kriterien fiir die Aufnahme in diese retrospektive Studie, davon
litten 22 unter ATM und 12 unter ADEM mit Beteiligung des Riickenmarks. Bei
den Kindern mit ATM trat eine lokalisierbare Hohe der sensorischen Stérung
(55 %) und ein Fehlen der normalen Reflexe hiufiger auf.

Insgesamt waren MRT-Bilder fiir 33 Patienten verfiigbar. Das MRT wurde im
Durchschnitt 4,3 Tage nach dem Beginn der Erkrankung durchgefiihrt. Es sind
keine signifikanten Unterschiede zwischen den ATM- und ADEM-Gruppen
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feststellbar, auBBer der Lingenausdehnung der Riickenmarksschiden. Bei 68%
der Kinder mit ATM und 92% der Kinder mit ADEM trat eine ldngs
ausgedehnte transverse Myelitis (LETM) auf. Bei den Kindern mit ADEM
waren die Schidigungen deutlich weiter ausgedehnt, mit einer
durchschnittlichen Lénge iiber 15,6 Wirbelkorper. Bei den Kindern mit ATM
betrafen die Schédigungen im Durchschnitt eine Lénge iiber 8 Wirbelkorper.

Behandlung und Erholung

Allen Patienten wurden zunéchst intravends mit hochdosiertem
Methylprednisolon behandelt. AnschlieBend wurde Prednisolon oral verabreicht.
Nebenwirkungen der Kortikosteroide waren selten.

Erste Zeichen der Erholung traten im Schnitt 7,2 Tage nach dem Einsetzen der
Symptome auf. Gehen ohne Hilfe war bei den 24 dokumentierten Féllen im
Durchschnitt nach 15 Tagen moglich, wobei es keinen bemerkenswerten
Unterschied zwischen den beiden Gruppen gab. Daten iiber die
Nachbeobachtung waren fiir 33 Patienten und fiir eine durchschnittliche Dauer
von 1,7 Jahren verfiigbar. Obwohl bei den Krankheitsfolgen zwischen den
beiden Gruppen keine statistisch signifikanten Unterschiede verzeichnet wurden,
gehorten alle Kinder mit schlechtem Gesamtergebnis zur ATM-Gruppe.
Trotzdem wurde nach 12 Monaten bei 73% der Kinder mit ATM eine normale
bis gute Genesung festgestellt. Motorische Folgeerscheinungen erwiesen sich als
dauerhaft, wenn sie nach 12 Monaten noch vorhanden waren. Von den Kindern
mit ATM hatten 77% nach 12 Monaten eine normale Funktion der Harnwege.
Eine spétere Erholung der Blasenfunktion trat in 2 Fillen ein. Sensorische
Folgeerscheinungen traten bei 2 Kindern auf.

Bei allen an ADEM erkrankten Kindern war der Zustand nach 12 Monaten
normal oder gut. Ein Kind hatte leichte motorische Defizite, bei einem Kind trat
eine leichte Beeintrachtigung der Blasenfunktion auf. Kein Patient hatte
dauerhafte sensorische Storungen. Bei keinem Kind, gleich aus welcher Gruppe,
traten weitere demyelinisierende Ereignisse auf.

Diskussion

Es wurden unterschiedliche klinische und radiologische Merkmale bei ATM und
bei ADEM mit Beteiligung des Riickenmarks festgestellt. Die Kinder mit
ADEM hatten hiufiger Kopfschmerzen, die Kinder mit ATM wiesen hédufiger
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eine sensorische Ebene (gestorte Wahrnehmung von Sinnesreizen in Hohe des
betroffenen Riickenmarksabschnittes) und Fehlen der normalen Reflexe auf.
Storungen der Blasenfunktion waren bei ADEM geringfiigig mehr, die
Anwendung eines Katheters dhnlich hiufig. Die Schidden am Riickenmark waren
bei ADEM deutlich mehr lings ausgedehnt als bei ATM. Dies kann auf die
Gesamtfldache der Schiden zuriickzufiihren sein, die bei ADEM oft grofer ist. Es
1st interessant, dass dies die Fehlfunktion des Riickenmarks weder akut noch
langfristig beeintrachtigte, so dass die ADEM-Gruppe insgesamt eine bessere
Erholung aufwies. Die Langsausdehnung der Schidden bei Kindern mit ATM
dhnelt derjenigen, die bei erwachsenen NMO- (Neuromyelitis optica) und
LETM-Patienten festgestellt wurde ’, bei denen eine Hiufigkeit des NMO-IgG-
Antikorpers von 73% bzw. 52% dokumentiert ist.* Ob LETM bei Erwachsenen
und ATM bei Kindern die gleiche Erkrankung sind, ist noch unklar. Die
Tatsache, dass die meisten Kinder in unseren Gruppen sich gut erholt und
keinen Riickfall erlitten haben, legt nahe, dass es einen Unterschied zwischen
den beiden Krankheiten gibt. Dieser Umstand kann aber auch nur die relativ
kurze Dauer der Nachbeobachtung widerspiegeln. Dies wird auch durch eine
neuere Untersuchung unterstiitzt, bei der gezeigt wurde, dass Kinder mit
monophasischer lings ausgedehnter transverser Myelitis oder mit LETM im
Kontext einer akuten disseminierten Enzephalomyelitis keinen positiven NMO-
IgG-Test hatten.’ Leider war es bei dieser retrospektiven Serie nicht méglich,
einen Test auf NMO-IgG-Antikorper durchzufiihren.

ATM bei Kindern ist durch lings ausgedehnte Schiaden im MRT
gekennzeichnet. Es muss weiter untersucht werden, in welcher Beziehung die
Erkrankung zu NMO und LETM steht. Asymptomatische (ohne erkennbare
Symptome auftretende) Gehirnschiden konnen bei Kinder-ATM auftreten. Was
dies fiir die Prognose bedeutet, bleibt jedoch weiterhin unklar. Die meisten
Kinder in unseren Gruppen erholten sich gut und erreichten nach der
Behandlung mit hochdosierten intravendsen Steroiden einen normalen oder
guten Zustand. Die Erholung war bei den Kindern mit ADEM mit
Riickenmarksbeteiligung tendenziell besser als bei den Kindern mit ATM,
obwohl die Schiden bei der ersten Gruppe eine gro3ere Langsausdehnung
aufwiesen, was nahelegt, dass ATM und ADEM zwei unterschiedliche
Erkrankungen sind.
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