Spinale Muskelatrophie

Erste praktische Erfahrungen mit neuem
Antisense-Oligonukleotid

Seit Mai 2017 steht mit Nusinersen (Spin-
raza®) erstmals eine spezifische Option
fiir die 5q-assoziierte Spinale Muskelatro-
phie (SMA) zur Verfiigung. Nusinersen
wird per Lumbalpunktion in den Spinal-
kanal gespritzt. Die praktischen Proble-
me im klinischen Alltag sind so komplex,
dass sie sich nur durch interdisziplindre
Teamarbeit l6sen lassen. Wie Dr. med.
Claudia Wurster, Klinik fiir Neurologie,
Universitatsklinikum Ulm, berichtete,
haben einige Patienten bereits Skoliosen
entwickelt und/oder sind an der Wirbel-
sdule operiert worden, was die Lumbal-
punktion sehr erschweren kann. In Ulm
wurden fiir die Lumbalpunktion bei
SMA-Patienten spezielle standardisierte
optimierte Prozeduren (SOP) entwickelt.
Zur Sedierung und Analgesie tragt man
bei Kindern und Jugendlichen in der Re-
gel eine Stunde vor dem Eingriff eine An-
asthesiesalbe mit Lidocain und Prilocain
auf. Bei Jugendlichen und Erwachsenen
hat sich eine lokale Infiltrationsanésthe-
sie mit Mepivacain bewéhrt. Neben Nal-
buphin und Novaminsulfon kommen bei
agitierten Patienten Lorazepam und Mi-
dazolam zum Einsatz. Beilang andauern-
den Eingriffen werden S-Ketamin und Pi-
ritramid intravends verabreicht.

Bei den 28 Patienten mit aktuell 113
Punktionen (im Bereich L2/3 bis L5/S1)
gelang es in jedem Fall, Nusinersen zu
verabreichen, so Wurster. Jedoch gab es
eine grofle Spannweite bei der Dauer der
Eingriffe - sie lag zwischen 20 Minuten

Myasthenia gravis

und drei Stunden. Es traten keine schwer-
wiegenden Komplikationen auf. Bei fiinf
Patienten kam es zum postpunktionellen
Syndrom. Bei zwei Patienten mit sehr
langer Punktionsdauer (ca. 3 Stunden)
traten leichte intraspinale Blutungen
ohne klinische Symptomatik auf. Bei der
darauffolgenden Punktion war der Li-
quor xanthochrom.

Auch beziiglich der Beurteilung des Be-
handlungserfolges gibt es grofie Heraus-
forderungen, erlduterte Professor Tho-
mas Meyer, ALS-Ambulanz an der Cha-
rité Universititsmedizin Berlin. Die tra-
ditionellen Endpunkte greifen zu kurz:
Fiir diskrete motorische Effekte mit ho-
hem individuellen psychosozialen Wert
weisen sie eine zu geringe Sensitivitit auf.
Es sollten daher zuséitzliche Outcome-Pa-
rameter etabliert werden. Um den Zu-
satznutzen des Medikaments besser be-
urteilen zu kénnen, wurde das Projekt
SMARTCARE initiiert. Professor Peter
Claus, Institut fiir Neuroanatomie und
Zellbiologie, Medizinische Hochschule
Hannover stellte fest, dass sich trotz be-
grenzter Erfahrungen eine klare Korrela-
tion abzeichnet: Je frither behandelt wird,
desto besser ist die Prognose
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Evidenzbasierte Therapie der refraktaren

AChR-positiven gMG

Eine kleine Gruppe von Patienten mit
Anti-Acetylcholinrezeptor (AChR)-posi-
tiver generalisierter Myasthenie ist
therapierefraktir und hat ein hohes Risi-
ko fiir myasthene Krisen. Fiir diese Pati-
enten besteht ein hoher Bedarf an neuen
Therapieoptionen, erlduterte Privatdo-

zentin Dr. Christiane Schneider-Gold,
Oberirztin an der Klinik fiir Neurologie,
St. Josef-Hospital in Bochum.

Die generalisierte Myasthenia gravis
(gMQG) ist eine Autoimmunerkrankung
mit chronisch progredientem Verlauf.
Die meisten Patienten weisen Autoanti-

infopharm

LIBERTY fiir Migrane-
patienten

In der Phase-IIIb-Studie LIBERTY, der
ersten Studie zur Migréneprophylaxe
mit Anti-CGRP-Wirkstoff, die speziell
zur Wirksamkeit und Sicherheit von
AMG 334 (Erenumab) 140mg bei
mehrfach erfolglos vortherapierten
(zwei bis vier frithere prophylaktische
Therapien) Patienten mit episodischer
Migrine durchgefiithrt wurde, erreich-
te Erenumab alle primédren und sekun-
ddren Endpunkte. Signifikant mehr
Patienten unter AMG 334 vs. Placebo
erreichten eine Reduktion der monat-
lichen Migranetage um 50 %. red

Nach Informationen von Novartis

Armspastik unabhangig
von Atiopathogenese

Das einzige komplexproteinfreie Botu-
linum Neurotoxin Typ A-Praparat Xeo-
min® (IncobotulinumtoxinA) kann
nach einer Zulassungserweiterung nun
unabhingig von der zugrunde liegen-
den Atiologie zur symptomatischen Be-
handlung von Spastiken der oberen Ex-
tremititen bei Erwachsenen mit einer
Gesamtdosis von bis zu 500 Einheiten
angewendet werden. Neben verschiede-
nen spastischen Mustern, wie der be-
sonders héufig auftretenden Ellbogen-
beugung, gefausteten Hand oder Hand-
gelenkbeugung, umfasst die neue Zu-
lassung auch die Behandlung der
spastischen Schulter beziehungsweise
der betroffenen Schultermuskulatur.
Grundlage der Zulassung sind die Er-
gebnisse der prospektiven TOWER-
Studie [Wissel et al. Neurology 2017; 88
(14): 1321-8], in der zum ersten Mal die
Sicherheit und Wirksambkeit von bis zu
800 Einheiten Xeomin® bei einer Hemi-
spastik systematisch untersucht wurde.
Hierbei konnten bis zu 600 Einheiten
Xeomin® allein in die obere Extremitat
einschliefllich der Schultermuskulatur
appliziert werden. Im Ergebnis zeigte
die Studie, dass die schrittweise Erho-
hung der Gesamtdosis es erméglichte,
mehr spastische Muster zu behandeln
und mehr individuelle Therapieziele zu
erreichen ohne das Risiko fiir Neben-
wirkungen zu erhdhen. red
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