Entziindliche ZNS-Erkrankungen

Neuromyelitis optica

Liquoranalyse hilft bei der Diagnose

Fragestellung: Welche spezifischen Liquorverinde-
rungen finden sich bei Aquaporin4-Serumantikorper-
positiven Patienten mit Neuromyelitis optica?

Hintergrund: Die Neuromyelitis optica (Devic Syn-
drom, NMO) ist eine entziindliche Autoimmunerkran-
kung des zentralen Nervensystems (ZNS), die hiufig mit
schwerer Behinderung einhergeht. Nach der Beschrei-
bung von Aquaporin4-Serumantikérpern (AQP4-Ak)
bei 60 -80% der NMO-Patienten konnte die Erkrankung
kiirzlich als eigene Entitt, insbesondere von der Multiplen
Sklerose (MS) abgegrenzt werden [1]. AQP4 ist auf As-
trozytenendfortsitzen exprimiert und der am weitesten
verbreitete Wasserkanal im ZNS. Experimentelle Studien
deuten darauf hin, dass AQP4-Ak bei der NMO tatsiach-
lich pathogenetisch relevant sind. Frithere Liquorstudien
zur NMO waren dahingehend begrenzt, dass sie nur
kleine Fallzahlen einschlossen und nicht nach AQP4-Ak
Status stratifizierten [2]. Die vorliegende Untersuchung
beschreibt die Liquorbefunde einer iiberwiegend kauka-
sischen NMO-Kohorte mit positiven AQP4-Ak.

Patienten und Methodik: An der Studie beteiligten
sich ausschliefllich universitire Zentren aus Deutsch-
land, Osterreich und Italien. 211 Liquores von 89 Patien-
ten mit NMO-Spektrumerkrankungen (NMO 66 Patien-
ten, longitudinale extensive transverse Myelitis [LETM]
18 Patienten, isolierte Optikusneuritis [ON] 5 Patienten)
gemafl den 2006-Wingerchuk-Kriterien wurden zyto-
logisch und proteinbiochemisch in einem retrospektiven
Ansatz analysiert. 56 Patienten wurde seriell Liquor
entnommen. 93 % der Studienteilnehmer waren Kauka-
sier. Der Median der Erkrankungsdauer zum Zeitpunkt
der Punktion betrug elf Monate, das mediane Erkran-
kungsalter 39,5 Jahre. Die Studie schloss zw6lfmal mehr
Frauen als Manner ein.

Ergebnisse: Oligoklonale Banden (OKB) im Liquor
fanden sich bei lediglich 29 von 177 Proben (16,4 %). Bei
sechs der seriell untersuchten Patienten wurden die OKB
im Verlauf wieder negativ. Eine intrathekale IgG-Synthe-
se war ebenfalls selten (38,9% der OKB-positiven Indi-
viduen), in den meisten Fillen transient und auf akute
Schiibe beschrinkt. Zellzahlen iiber 5/Mikroliter (Pleo-
zytose) waren in rund der Halfte der Félle nachweisbar
und der Median mit 19 Zellen/Mikroliter erstaunlich
niedrig. Im Zellbild dominierten neben Lymphozyten
und Monozyten auch neutrophile Granulozyten. Eosino-
phile waren in 12/117 (10,3 %) Liquores vorhanden. Eine
gestorte Blut-Hirn-Schranke (BHS) fand sich in 51 % der
Analysen. Der Albumin-Liquor/Serum-Quotient sowie
die Laktatkonzentration waren positiv mit der Krank-
heitsaktivitit und der Langenausdehnung spinaler Herde
assoziiert. Insgesamt waren die Verdnderungen im Liquor
bei Patienten mit Myelitis starker ausgepragt als bei Pati-
enten mit isolierter Optikusneuritis.

Schlussfolgerungen: Die Autoren kommen zu dem
Schluss, dass NMO-Spektrumerkrankungen typische
Liquorveranderungen aufweisen, anhand derer sie von
anderen entziindlichen ZNS-Erkrankungen unterschie-
den werden konnen.

Kommentar: Die griindliche Aufarbeitung einer grof3-
en Anzahl an Liquorbefunden bei den insgesamt sel-
tenen NMO-Spektrumerkrankungen (vor allem bei Kau-
kasiern!) ist den Autoren hoch anzurechnen. Da stéren
auch das retrospektive Design und die Beschrankung
auf Universitatskliniken (potenzieller Selektionsbias) nur
wenig. Die Studie belegt einmal mehr [3], dass NMO und
MS pathogenetisch unterschiedliche Erkrankungen sind
und liefert praxisrelevante Erkenntnisse hinsichtlich der
Differenzialdiagnose. Insbesondere die Tatsache, dass
Uber 80% der Proben OKB-negativ waren, steht im
deutlichen Gegensatz zu den bekannten Befunden bei
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MS. Eine Anderung des OKB-Status ist bei klassischen
MS-Féllen ebenfalls sehr ungewdhnlich. Interessant ist
auch, dass bestimmte Liquormarker offensichtlich mit
der NMO-Krankheitsaktivitdt korrelieren. Nicht zuletzt
ist die Studie auch ein Pladoyer dafiir, dass eine griind-
liche Liquoranalyse bei der Abklarung entziindlicher
ZNS-Erkrankungen obligat ist.
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