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Entwicklung des peripheren Nervensystems
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Stassart RM, Mobius W, Nave KA, Edgar JM. The Axon-Myelin Unit in Development and Degenerative
Disease. Front Neurosci. 2018 Jul 11;12:467. doi: 10.3389/fnins.2018.00467. PMID: 30050403; PMCID:
PMC6050401.
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US N. Medianus — Wrist
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Carole Jenny, Jurg Litschg, Philip J. Broser
European Journal Neuropediatrics, 2020
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Development of the central and peripheral
nervous system
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Maturation of the median n. during the first years of life
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Change in cross-sectional area of the median nerve
with age in neonates, infants and children analyzed
by high-resolution ultrasound imaging
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Nerve conduction speed (NCS) and crosssectional area

Area [mm~2]
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Effekt der Nervenleitgeschwindigkeit
auf Kraft und Dynamik
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TDC (NLG>50 m/s)

Referenzzentrum flr seltene ¢ = . ey
XOSEI( neuromuskuldre Krankheiten ¢ N Universitat
Ostschweizer Kinderspital ¢ > Basel




Traumatische Neuropathien
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Ahamnese

» Normal development
* Fell of the climbing scaffolding
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RX.: dislocated fracture of the humerus
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Clinical examination
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NCS N. radialis
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US N. radialus
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Fall 4

8 J. m., Sturz aus 3m Hohe
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Neurographie

N. medianus

N. ulnaris
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Nervensonographie — N. medianus
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Bem: N. Ulnaris in der Kontinuitat erhalten

07.08.2025 / 22




(o]
&S x
OSTSCHWEIZER

07.08.2025 / 23 KINDERSPITAL



Hintergrund
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Hintergrund
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Hintergrund

N. ulnaris links
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Hintergrund

(o]
£ S
OSTSCHWEIZER
KINDERSPITAL




Hereditare Neuropathien
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Nerven - Ultraschall und Neurophysiologie
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Therapien der SMA
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Hjartarson HT, Nathorst-Boos K, Sejersen T. Disease Modifying Therapies for the Management of Children with Spinal
Muscular Atrophy (5 SMA): An Update on the Emerging Evidence. Drug Des Devel Ther. 2022;16:1865-1883
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Relation von motorischen zu sensiblen Axonen

D Peripheral nerve cross section: median nerve at wrist level
!y ‘Wnst level: median and ulnar nerve
B Wrist levet: meckan and uner nerve Green: anti—choline acetyltransferase
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10,000 Aszmann OC. Axonal components of nerves innervating the
human arm. Ann Neurol. 2017 Sep;82(3):396-408. doi:
U = = 10.1002/ana.25018. Epub 2017 Sep 8. PMID: 28833372.
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New born screening, SMN 2 Kopien Zahlen

« SMN2 < 4 Kopien -> Treatement
« SMN2 =>4 Beobachten, Aber wie?
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FIGURE 128-10 Schematic representation of the two SMA genes in the chromosomal region (5q13) (A), localization of the nucleotides by s
which SMN1 can be distinguished from SMN2 (B). The arrow indicates the C>T base exchange in exon 7 of SMN2 that causes alternative splicing. GeneReviews: www.ncbi.nim.nih.gov/books/NBK1352
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How US can help to monitor SMA
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Clinical data

* 11), m
 Tendon reflexes absent
* Pes cavus
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Nerve ultrasound and NCS

Area A 14.04mm?2
Circ A 18.60mm

N. medianus_ links

* N. medianus motorische NCV= 16 m/s

o

A S 7
OSTSCHWEIZER
07.08.2025 / 39 KINDERSPITAL



US compatible to (CMT1a) - PMP dup.

Median nerve crossectionalarea at Location 2
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Medical

* Pes cavus

Tendon reflexes very weak
Difficulties performing fast movement
Father also affected
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NCS

N. Medianus (mot) 18 m/s >50 m/s
N. Medianus (sens) 30 m/s >45 m/s
N. fibularis 16 m/s > 45 m/s
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US — median nerve
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US not compatible to CMT1a

Median nerve crossectionalarea at Location 2
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Genetic Testing

Resultate

Mdglicherweise fir die Symptomatik urséchliche Varianten

Gen
Accession-Nr. Exon Variante/dbSNP ID Zygotie | Ursprung
(Assoz. Erbgang)
FGD4 c.857G>T
aR) NM_139241.3 7 p.(Gly286Val) het pat
EGD4 c.1043C>A
R) NM_139241.3 8 p.(Pro348His) het mat

Abkulrzungen - ACMG: American College of Medical Genetics; het: heterozygot; mat: maternal; pat: paternal; /
rezessiv
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Entzindliche Neuropathien
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Klinik

Aus datenschutzrechtlichen
Grunden wurde das Videomaterial
an dieser Stelle entfernt.

First Pain in the legs, followed by a lack of power in the lower extremities.
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F — Wellen Normaler Befund
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F Wellen beli GBS
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Correlation of age and the diameter of the cervical nerve roots
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Kinderratgeber GBS Syndrom
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Scan position
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Oberhalb der Clavicular
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Oberhalb der Clavicular bis Wurzel
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Wurzel C5 Diameter

5j etwa 1800 Tage, Diameter unser Patient 2.5mm
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Correlation of age and the diameter of the cervical nerve roots
C5 and Cé6 during the first 2 years of life analyzed by
high-resolution ultrasound imaging
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Richtlinie

Padiatrische Neurophysiologie und Bildgebung des
neuromuskularen Systems beim Kind

Fir die DGKN-Ausbildung mit Zertifikatserwerb
in der péadiatrischen Neurophysiologie und Bildgebung des
neuromuskularen Svstems

DGKN

Deutsche Gesellschaft
fiir Klinische Neurophysiologie
und Funktionelle Bildgebung e.V.

RICHTLINIE FUR DAS ZERTIFIKAT PADIATRISCHE NEUROPHYSIOLOGIE DER DGKN

'DGKN

1. Voraussetzungen
1.1 Voraussetzung fiir die Ausbildung in der péadiatrischen Neurophysiologie ist die &rztliche Approbation.

1.2 Eingangsvoraussetzung fir die Ausbildung ist ein Facharztabschluss in der Padiatrie oder der Erwachsenen-
neurologie.

2. Ausbildungszeit

2.1 Es gibt keine feste Anforderung an die Aushildungszeit. Die Dauer soll jedoch einen Zeitraum von drei Jahren
nicht iberschreiten.

2.2 Am Ende der Ausbildungszeit wird eine Bescheinigung ausgestellt, die die Ausbildungszeit, die Zahl der Unter-
suchten und die selbststédndige Durchfithrung der Untersuchung nach Punkt 3.2 (Ausbildungsbuch) umfasst.

3. Ausbildungsinhalt

3.1 Selbststandig durchzufiihrende Untersuchungen

——2> 50 motorische NLG

——> 50 sensorische NLG

——3> 20 F-Wellen bei Kindern im Alter von < 1, 1-5, > 5 Jahren
-3 5 H-Reflex bei Kindern im Alter von < 1, 1-5, > 5 Jahren
> 30 Nervensonografie

> 30 Myosonografie

> 10 AEP

20 SEP

10 VEP

b ¥

3.2 Befundung von Archivmaterial

20 Nadel-EMG (spontan/willkiirlich) bei Kindern im Alter von < 1, 1-5, > 5 Jahren

vV

25 AEP
—gp.  25.SEP
—i,  25:VEP
3.3 Kurse

Die Teilnahme an DGKN-zertifizierten Fortbildungsveranstaltungen zur péadiatrischen Neurophysiologie und zur
Muskel- und Nervensonografie mit einer Gesamtanzahl von mindestens 6 FBA-Punkten ist nachzuweisen. Aktuelle
Informationen zum Zertifizierungssystem sind der Richtlinie der Fortbildungsakademie zu entnehmen.

3.4 Grundkenntnisse in Gerdtekunde sowie eingehende Kenntnisse in Anatomie, Physiologie, Histologie und His-
topathologie des zentralen und peripheren Nervensystems sind zu erwerben. Inshesondere miissen die Reifungs-
prozesse des kindlichen Gehirns und des peripheren Nervensystems bekannt sein. Dies im besonderen Hinblick
auf die Befundung der neurophysiologischen Methode.

3.5 Das Ausbildungsbuch der DGKN ist zu fiihren, aus der Diagnose und Alter, Datum und Registriernummer der
untersuchten Patientinnen und Patienten hervorgehen.

4. Zertifikat

4.1 Das Zertifikat wird auf Antrag und nach bestandener miindlicher und praktischer Priifung erteilt, in der die
eingehenden praktischen und theoretischen Kenntnisse nachzuweisen sind. Vor der Priifung werden fiinf der Re-
gistriernummern aus dem Ausbildungsbuch ausgewé&hlt und diese mit der Einladung zur Priifung mitgeteilt.

Dabei muss je ein Fall von einem Kind < 1 Jahr, 1-3 Jahre und > 3 Jahre sein.
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Anamnese und klinischer Befund

o 5]
Nachtliche Schmerzen in der rechten Hand
Neurophysiologie (N. Fibularis 54 m/s)
Neurophysiologie N. medianus

| Links | Rechts
Mot. NLG 58 m/s 47 m/s
Distal mot. Latenz 3.2 ms 5.0 ms
Sen. NLG 41 m/s 38 m/s
&S 7
Bereich / Referent OSTSCHWEIZER
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Nerven - Ultraschall und Neurophysiologie
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Nerven - Ultraschall und Neurophysiologie
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Carpal Tunnel Syndrom

* Metabolische Abklarung ausstehend (MPS)
» Aktuell konservative Therapie

Article

Etiology of Carpal Tunnel Syndrome in a Large Cohort
of Children

Christina T. Riisch 1'>*, Ursula Knirsch ', Daniel M. Weber 3, Marianne Rohrbach 407, André Eichenberger 3,
Jiirg Liitschg 2, Kirsten Weber ¢, Philip J. Broser 2 and Georg M. Stettner 1-*
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Hereditare Neuropathien

o

! |<Referenzzentrum firseltene & oo . ‘\ »
O3 heuromuskulére Krankheiten b ;jjjj;"'. OSTSCHWEIZER

Ostschweizer Kinderspital > - KINDERSPITAL
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Male, 16y
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NCS - N. Medianus

Canon

Area A 3.38mm2
Circ A 7.87mm
Area B 0.00mm2

Circ B 0.00mm

N. medianus links

3.38 mm”2 << 5 mm~2

NCV

N. Medianus (mot) 45 m/s >50 m/s
N. Medianus (sens) 44 m/s >45 m/s 2 7
N. fibularis 44 m/s > 45 m/s 22
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Hereditary Senso Motor Neuropathies

Median nerve crossectionalarea at Location 2
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Klinischer Befund

 Gute Funktion der oberen Extremitaten

« Schwachen in der Beinmuskulatur (kann
gerade so gehen, kein Hupfen maoglich)

* Hackengang nicht madglich
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N. Medianus

CSA of the median nerve

N
'

CSA [mm~2]
w

N. medianus links

0 20 40 60
Age [month]

Der N. medianus stellt sich zart dar mit einer Querschnittsflache von 4-5 mm2
mit soweit unauffalliger Textur.
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N. Tibialis — auf HOhe Knie

Canon

Area A 8.89mm2
CircA 11.14mm

N. tibialis links
L2, <10

7.5~

C. Jenny, J. van der Linde, T. Hundsberger, and P. J.
Broser. Correlation between age and the sciatic
nerve diameter in the first two years of life: a high-
resolution ultrasound study.

2022 9
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N. Tibialis — longitudinal

A

area [mm~2]

area [mm”2]
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N. fibularis (peroneus)
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Elektrophysiologie

NCV

N. Medianus 45 m/s >50 m/s
N. tibialis 26 m/s >45 m/s
N. fibularis elektrisch silent
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Nerven - Ultraschall und Neurophysiologie
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Interpretation

* Neuropathie mit Betonung der unteren
Extremitaten

» Gemischt Axonal und Myelin Storung
» ->v.a. Mitochondriopathie
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