Fragen und Antworten
zu rezidivierenden vs. monophasischen
seltenen neuroimmunologischen Erkrankungen:

Sind Erkrankungen wie transverse Myelitis (TM), akute schlaffe
Myelitis (AFM), Optikusneuritis (ON), akute disseminierte
Enzephalomyelitis (ADEM), MOG-Antikorper-assoziierte Erkrankung
(MOG-Ak-Erkrankung) oder Erkrankungen aus dem Formenkreis
der NMO (NMOSD) einmalig oder rezidivierend?

Das ist unterschiedlich. TM, ON und Syndrome, die ADEM ahneln,
konnen im Zusammenhang von rezidivierenden Zustanden auftreten,
etwa von Multipler Sklerose oder Neuromyelitis optica, die mit
Aquaporin-4-Antikorpern (AQP-4) assoziiert ist, sowie von einigen
systemischen/rheumatologischen Zustanden. Sobald die diagnostische
Abklarung bei einem Individuum soweit gediehen ist, dass diese
Zustande ausgeschlossen werden konnen, steigt die Wahrscheinlichkeit,
dass er oder sie eine idiopathische transverse Myelitis oder eine
monophasische ADEM hat, die beide als einmalige Erkrankungen gelten.
Im letzten Jahr haben Forscher auRerdem Tests auf das Vorliegen eines
weiteren Antikorpers namens MOG (Myelin-Oligodendrozyten-
Glykoprotein) durchgefuhrt. Wie AQP-4- konnen auch MOG-Antikorper
mit guter Treffsicherheit in einer Blutprobe festgestellt werden. Obwohl
der Stellenwert von MOG noch mitten in der Erforschung steckt, haben
zahlreiche Arzte, die Patienten betreuen, deren Testergebnisse auf
MOG-Antikorper 6-12 Monate nach der ersten Episode weiterhin positiv
sind, Uber einen rezidivierenden Verlauf berichtet und es wird
angenommen, dass diese Patientengruppe unter einer spezifischen
MOG-Antikorper-assoziierten Erkrankung leiden.

Ich hatte in der Vergangenheit transverse Myelitis (TM),
Optikusneuritis (ON) oder akute disseminierte Enzephalitis (ADEM)
und mir wurde gesagt, ich hatte keine Multiple Sklerose und keine
Erkrankung aus dem Formenkreis der NMO (NMOSD). Ich erfahre
jetzt neue oder schlimmer werdende neurologische Symptome.
Was soll ich tun?

Es ist fur Sie und fur lhren arztlichen Betreuer sehr wichtig, festzustellen,
ob die schlimmer werdenden Symptome durch eine neue Entzindung
bedingt sind (Ruckfall) oder ob sie durch eine temporare Stérung des
Normalzustandes lhres Korpers herrihren, weil dieser mit Symptomen
aus einer friheren Schadigungen beschaftigt ist, ohne eine neue
Entzindung (Pseudo-Ruckfall).



Bei Symptomen, die Uber 24 Stunden andauern und nicht durch
Ausruhen, Hydration, eine komfortable Umgebungstemperatur und/oder
der Erholung von einer akuten Erkrankung (z.B. Atemwegs- oder
Harnwegsinfekt) besser werden, sollten Sie mit Inrem neurologischen
Betreuer sprechen. Dieser kann Blut- oder Urintests vornehmen lassen,
um sicherzugehen, dass keine akuten Infekte oder metabolische
Storungen vorliegen. Lassen sich diese ausschliel3en, so kann zu den
weiteren Tests ein MRT des Bereichs gehoren, in dem eine neue
Entzindung vermutet wird (z.B. Gehirn, Ruckenmark oder Sehnerven).

Anzeichen einer neuen Entzindung im MRT und/oder Symptome, die
auf eine Beteiligung eines Teils des Nervensystems hindeuten, der in der
Vergangenheit nicht betroffen war, lassen auf eine neue entzindliche
Episode schliel3en. Diese sollte immuntherapeutisch behandelt werden,
etwa mit Kortikosteroiden, um die weitere Entzindung zu unterbinden
und zu einer Besprechung mit Inrem Arzt fuhren, in deren Verlauf zu
klaren ist, ob eine kontinuierliche Immuntherapie erforderlich ist, um
weitere Anfalle zu verhindern.

Ich habe die Sorge, dass ich eine rezidivierende Erkrankung habe,
was kann ich tun?

Bringen Sie lhre Sorge bei Inrem Neurologen zur Sprache und fragen
Sie, ob Sie ein Kandidat fur Tests auf AQP4- und MOG-Antikorper sind.

Meine Arzte sagen, sie stellen in meinem MRT immer noch TM oder
einen geschadigten Bereich fest. Bedeutet das, dass ich eine
rezidivierende Erkrankung habe?

Wahrend eines entzindlichen Anfalls im Ruckenmark, wie er bei einer
TM auftritt, kdnnen Anzeichen der Entzindung im MRT vorliegen
(Bereiche mit Kontrastverstarkung, die auf eine Stérung der Blut-Hirn-
Schranke hinweisen oder eine Zunahme von entzundlichen Zellen im
Liquor). Nachdem die Entzindung abklingt, kann es Hinweise darauf
geben, wo der Anfall aufgetreten ist oder fur einen Bereich werden
frihere Schadigungen sichtbar (T2/FLAIR-Abweichungen) aber keine
fortwahrende Entzundung (z.B. andauernde Kontrastverstarkung). Eine
Gliose, im wesentlichen eine Narbe im Gehirn, kann Monate oder Jahre
sichtbar bleiben und ist kein Hinweis auf fortwahrende Entzindung oder
auf einen Ruckfall. Ein MRT, in dem eine neue Entzindung sichtbar ist,
weist auf eine neue akute entzindliche Episode hin.

Mein Arzt hat mir gesagt, ich sei AQP4-positiv, was heil’t das?

Eine Episode, die mit NMOSD konsistent ist und ein einzelner positiver
Test auf AQP-4-Ak in Blut oder Liquor sind typischerweise ausreichend,



um eine NMOSD-Diagnose zu stellen. Diese Individuen sollten einer
immusuppressiven Therapie unterzogen werden, von der wir
gegenwartig glauben, dass sie auf unbeschrankte Zeit fortgesetzt
werden sollte. Dies, weil NMOSD-Anfalle schwere und andauernde
visuelle und motorische Beeintrachtigungen verursachen konnen und ihr
Auftreten ohne Behandlung sehr wahrscheinlich ist.

Mein Arzt hat mir gesagt, ich sei MOG-positiv, was heift das?

Das hangt davon ab, zu welchem Zeitpunkt der MOG-Ak-Test im
Verhaltnis zu Ihrem Demyelinisierungsschub stattgefunden hat. Falls die
MOG-Antikorper zur Zeit des Anfalls oder wahrend der ersten 6 Monate
danach festgestellt wurden, empfehlen wir einen erneuten MOG-Ak-Test
6-12 Monate nach dem Anfall. Wenn die MOG-Ak dabei negativ wird,
dann ist die Wahrscheinlichkeit zukunftiger Ruckfalle gering.

Sind die MOG-Antikorper weiterhin positiv, so wird angenommen, dass
Sie die MOG-Antikorper-assoziierte Erkrankung haben und es besteht
das Risiko zukunftiger demyelinisierender Episoden. Sie sollten mit
Ihrem Neurologen uber eine langfristige Therapie zur Vermeidung des
Ruckfallrisikos sprechen. Bei Individuen, die sich dem MOG-Ak-Test
erstmals 12 oder mehr Monate nach ihrem Demyelinisierungsschub
unterziehen, reicht ein positiver MOG-Ak-Test aus, um andauernde
MOG-Antikorper zu diagnostizieren. In diesem Fall sollten Sie mit Ihrem
Arzt die Moglichkeit einer dauerhaften Immuntherapie besprechen.

Ich habe schon eine bestehende Diagnose der Multiplen Sklerose
oder Erkrankung aus dem Formenkreis der NMO. Sollte ich mich
auch auf MOG-Ak testen lassen?

Es hangt von lhrer klinischen Vorgeschichte ab und davon, ob Sie AQP-
4-Ak-positiv sind. Ein MOG-Ak-Test ist bei Personen vernlnftig, denen
gesagt wurde, lhre Prasentation sei fur Multiple Sklerose und NMOSD
untypisch und die zuvor negativ auf AQP-4-Ak getestet wurden. AQP-4-
Ak-positive Patienten mit Symptomen, die zu NMOSD passen, brauchen
keinen MOG-Ak-Test, da die Wahrscheinlichkeit, doppelt (MOG- und
AQP-4-Ak-) positiv zu sein, aulerordentlich selten ist. Ganz abgesehen
davon, dass diese Information letztlich keine Auswirkungen auf die
Behandlung hatte, da die rezidivierende MOG- und AQP-4-Ak-
assoziierte NMOSD gegenwartig sehr ahnlich behandelt werden.

Menschen mit vermutlicher Multipler Sklerose, die unerwartet schlecht
auf MS-Medikamente reagieren, sollten mit ihrem Arzt tber einen MOG-
Ak-Test sprechen, da MOG-Syndrome als MS fehldiagnostiziert werden
konnen. Ein positiver MOG-Ak-Test kann die gesamte Behandlung



verandern, da einige MS-Therapien bei MOG-Antikorper-assoziierten
Erkrankungen wirkungslos sind oder sogar symptomverscharfend
wirken. Menschen mit MRT- und Liquoruntersuchungen, die mit Multipler
Sklerose konsistent sind, sollten nicht routinemallig auf MOG-Antikdrper
getestet werden; die betreffende Entscheidung sollte von Fall zu Fall
nach Konsultation eines Neurologen getroffen werden.

Glossar

Zentrales Nervensystem: dazu gehdren Gehirn, Ruckenmark und
Sehnerven.

Seltene monophasische neuroimmunologische Erkrankung: eine
Erkrankung, die nur eine einzige entzundliche Episode im zentralen
Nervensystem auslost.

Seltene wiederkehrende oder rezidivierende neuroimmunologische
Erkrankung: eine Erkrankung, die mehr als eine einzige entzundliche
Episode im zentralen Nervensystem auslost.

Ruckfall: eine erneute Entziindung im zentralen Nervensystem.

Pseudo-Ruckfall: vorubergehende Storung des korperlichen
Normalzustands durch das Offenlegen oder die Verschlimmerung von
Symptomen einer friheren Schadigung, ohne einer erneuten
Entzindung im zentralen Nervensystem.

Anfall: ein entzindliches Ereignis im zentralen Nervensystem.

Ausbruch: die ersten Symptome einer seltenen neuroimmunologischen
Erkrankung. Typischerweise, der erste Anfall.

Entziindung: Teil des korpereigenen Immunsystems mit der Aufgabe
der Ausschaltung von schadlichen Stoffen. Bei einer seltenen
neuroimmunologischen Erkrankung wendet sich das korpereigene
Immunsystem irrtimlich gegen Gehirn, Rickenmark oder Optikusnerven
und verursacht eine Entzindung in diesen Bereichen.
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