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Rolle der Neurophysiologie bei peripheren Neuropathien

Flihren Sie Elektroneurographien durch?

< haufig (mehrmals wochentlich)

<+ gelegentlich (<1-3x/ Monat)

Flhren Sie Elektromyographien durch?

/

< haufig (mehrmals wochentlich)

<+ gelegentlich (<1-3x/ Monat)
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Leitlinien fir Diagnostik und Therapie/in'd r‘Ne‘}gbgie 4 Differentialdiagnose der erworbenen und hereditdren Neuropathien
il A4 im Kindes- und Jugendalter

Rudolf Korinthenberg L, Regina Trollmann 200, Barbara Plecko 30, Georg M. Stettner 40,
publiziert bei: fAWMF online Langfassung Markus Blankenburg 5, Joachim Weis ¢, Benedikt Schoser 705, Wolfgang Miiller-Felber ¥, Nina Lochbuehler 90,
Gabriele Hahn 1 and Sabine Rudnik-Schoneborn 11

S2k-Leitlinie
der
Diagnostik bei Po|yneuropathien Gesellschaft fiir Neuropidiatrie (GNP)
3.2 Zusatzdiagnostik allgemein 4.2 Elektrophysiologische Diagnostik

3.2.1 Neurophysiologische Diagnostik

Die klinische Neurophysiologie nimmt eine zentrale
... dient in Ergdnzung der klinischen Untersuchung Stellung in der Diagnostik von Neuropathien ein ...
dazu, das Vorhandensein einer ... Schadigung des
PNS nachzuweisen, den Verteilungstyp zu bestimmen Wesentliche Fragestellungen ... sind:

... und eine subklinische Mitbeteiligung des sensiblen - Nachweis / Ausschluss einer Schadigung des

Systems bei motorischer Neuropathie (und umgekehrt) peripheren Nervens

zu erkennen. - Definition der betroffenen Strukturen (motorische,
sensible oder sensomotorische Neuropathie)

Eine Unterscheidung zwischen ... ,axonaler” ... und ... - Erfassung des Pathomechanismus (axonale,

,2demyelinisierender” Polyneuropathie wird ... demyelinisierende oder gemischte Schadigung)

angestrebt ... - Hinweise auf floride Denervation oder auf

Reinnervation
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Mimics / other

/ (e.g. neuronopathy, distal myopathy)

[ Neuropathic |
v l v

. : . . . Patholo
|_|egt elne Neuropa’[h|e VOr? Fiber types involved (Iplications for%);ognosis) Temporal course
Mimics / Differentialdiagnosen?
Ve rteilungsmuster’? ey SENSOIY e AxON » Hyperacute
generalisiert / symmetrisch vs. asymmetrisch? —— wotor ——— Demyelinating > Acute
Polyneuropathie vs. Mononeuropathie?

e |\|ix ] » Subacute
Lasionsmuster? Acquired Inherited ,
» Chronic
demyelinisierend vs. axonal? gemischt? Shapiro and Preston 2021, Electromyography and Neuromuscular Disorders
Welche Fasern sind betroffen? & A > n b 2
motorisch vs. sensibel @ o |
large vs. small fibers \) " TR \CE
§ ‘ N j,,!;;“ (Y i ¢ v 2 Y [f “7;»:‘ “/‘/
Schweregrad und Verlauf einer PNP b | R— Wl B e
| \“‘!, | : '\‘\ "/,‘i ) j
. \ \:j { ‘, ‘ ‘ | "P ;';(a)tpelir::al
KINDERSPITAL VAN PAARY &\ /0
ZURICH Large fiber Small fiber Proximal motor Acute mono Pressure

neuropathy neuropathy neuropathy neuropathies palsies



Motorische Elektroneurographie

distal motorische Latenz (DML*)

Muskelsummenaktionspotential (MSAP / CMAP) mit Amplitude, Flache, Dauer,
Morphologie (distal vs. proximal, im Seitenvergleich)
motorische Nervenleitungsgeschwindigkeit (NLG™)

F-Wellen-Latenz
Sensible Elektroneurographie

sensible Nervenleitungsgeschwindigkeit (NLG*)
sensibles Nervenaktionspotential (SNAP) mit Amplitude im Seitenvergleich

Elektromyographie
(Pathologische) Spontanaktivitat
Willkaraktivitat, Motor Unit Potential (MUP)-Analyse
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Motorische Elektroneurographie

Cathode

di

Y

MSAP / CMAP
Muskelsummen-

aktionspotential /

Compound muscle

stale action potential
Stimulus

Amplitude

s
<

>! Dauer

* Anzahl und Gr6R3e von
motorischen Einheiten

« GrofRe der Muskelfasern

» Dispersion der Nervenleitung

» Position des Stimulators und
der Ableitelektroden

//J Nervenleitung im distalen

DML =———e

distalmotorische
Latenz

proximale
Stimulus

Segment
* Neuromuskulare Transmission
« Lange des distalen Segments

/

T

[mV] |_

[ms]
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NLG (Ad/At)

PL
Myelinisierung
Axondurchmesser 6
(Haut-)Temperatur




— o 32mV

Technische und biologische Einflisse

e + 82mV

- | E I —— . 103mV
Technische Einfliisse |

— < 83mV
7/

<+ unterschiedliche Elektroden, Elektrodenposition

The position of the électrodes affects
both the amplitude and the waveform of the signal

+»  Distanz von Stimulation und Elektroden © Y. Pereon
% (Haut-)Temperatur

2mviD 3 ms/D
< Volumenleitung N H‘W H2mA

|y t2mA

11.2 mA

Biologische Einflisse

Optimal position

< Anzahl, Durchmesser und Myelinisierung der Axone

OScmmed|aI5r gy, '__11_2m_A

S

1 cm medial l——}/ sy . J2mh

Shapiro and Preston 2021

»  GrofRe der motorischen Einheit
+»  neuromuskulare Transmission

“» Muskelanatomie und -Lange
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Motorische Elektroneurographie
beinhaltet immer die Untersuchung der F-Wellen(-Latenz)

Reflexuntersuchungen / Late Responses

C

2 F-Wellen

<+ H-Reflex

Preston and Shapiro 2021
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Sensible Elektroneurographie

SNAP
sensibles Nerven-
Stimulus aktionspotential

[pV]I_.:....:......___

IAmplltude i

. > .
sensible Latenz / NLG -

< antidrom (héhere Amplitude, Muskelartefakte) vs. orthodrom
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Motorische und sensible Elektroneurographie

DML distal motorische Latenzen [ms]

< MSAP/CMAP und SNAP
motorische und sensible Antwortpotentiale
Amplitude [mV, uV], Flache [mV*ms], Dauer [ms]

*»*  NLG motorische und sensible
Nervenleitungsgeschwindigkeiten [m/s]

< F-Wellen-Latenzen [ms]

™1™ ™1™ normal

normal — {

normal (— ) Chronodispersion N
Leitungsblocke
N A2 Y-IJ normal - ({)

T M — keine F-Wellen normal - P
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Elektroneurographie

5ms
normal
DML =3.0 ms
v/\f Amplitude = 8.0 mV

5mV |_

NLG =59 m/s

demyelinisierend
hereditar
DML =12.7 ms

A

mplitude = 7.5 mV
NLG =15 m/s
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adapted from Preston and Shapiro 2021



I
proximale Stimulationl ldistale Stimulation smv |

5ms
. |
Elektroneurographie e ——— <1 J\ﬁ DML:ZO_;T;
C= ‘ Amplitude = 8.0 mV
Occccccee= . ‘ v/\f NLG =59 m/s
O i '
O= ¢
Cooaaeaaaas o ‘ J\ﬁ‘
Occccceee= g .
ST <4 N —
Occceccce= Eﬂ. axonal
. e DML =4.0 ms
Amplitude = 1.3 mV
Coseeesse== & . NLG =48 m/s
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i
proximale Stimulationl

1
ldistale Stimulation

Elektroneurographie
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demyelinisierend
akut erworben

e B sl v e el s b s gl sl sl s s ol v ol

J\ﬁ 5ms
v/\f Amplitude = 8.0 mV

5mV |_

normal

DML = 3.0 ms

NLG =59 m/s

Aﬁ_
N —

demyelinisierend
akut erworben

DML =9.7 ms

Amplitude distal = 7.0 mV
Amplitude proximal = 2.3 mV
NLG =18 m/s

j

adapted from Preston and Shapiro 2021
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Elektromyographie / EMG PR A
Spontanaktivitat
Insertionsaktivitat und physiologische Spontanaktivitat o 5 2
Endplattenrauschen, Endplattenpotentiale Lol & ™
Enepat piatienpofentile) Wi
pathologische Spontanaktivitat einzelner Muskelfasern oo |
(Fibrillationspotentiale / positive scharfe Wellen, komplex D T

repetitive Entladungen, myotone Entladungen) b meropatisc

2000 4

1500 A

pathologische Spontanaktivitat motorischer Einheiten
(Faszikulationen, Myokymien, Neuromyotonie)

1000 A

Amplitude/Turn [V

wn
(=1
(=]

o0l

WillktUraktivitat, MUP (Motor Unit Potential)-Analyse |roooe 200 L
Dauer/Amplitude, Phasen/Turns, Aktivierung / Rekrutierung
Interferenzmusteranalyse ™
Willison-Analyse (Turns/Amplitude-Ratio) e R

KINDERSPITAL Mnatsakanova and Lacomis 2017 o m < SDZ]

1 0 200 400 600 800 1000 'I2.0D
ZURICH Bischoff und Dengler 2018

Tumns[sec



Elektromyographie

Motoneuron-
erkrankung

Maotor

neurons CM

& Y
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)
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) |
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Needle 1‘
electrode
Fibrillation

_ Giant unit
Slight
contraction

Normal
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© Viktor's Notes for the Neurosurgery Resident

Myopathie

Fibrillation

,_Jr.w_m_._*_.._ Imo v

Small polyphasic units
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Kasuistik #1

3

o0

L)

9 Jahre

Zuweisung aus der Orthopadie bei

Neigung zum Zehengang seit Gehfahigkeit

breiter Vorfuss, Hohlfuf3 bds.
Physiotherapie und Gipsredression

Muskeltonus, Kraft und MER unauffallig
normale motorische Entwicklung

Frage: Neuropathie??

Diagnose
keine Neuropathie

Motorische NLG-Daten

Nerve Lat Amp Dauer Flache NLG F Lat
ms Norm mV ms mV*ms m/s Norm ms Norm
Medianus Motorisch Rechts
Handgelenk - APB | APB 2.79 9.0 55 29.1 23.3
Ellenbeuge-Handgelenk | APB = 6.23 8.5 55 27.3 55.2

Tibialis Motorisch R .
Med. mal - Abd he IEUEIL CIX|REJ &)

Pon Fossa-Med. r | Nerve Abstand Lat Amp NLG Stimulus
mm ms uv m/s mA
Radialis Sensorisch Rechts
Forearm - Web space |- 100 1.59 11.5 62.9 10.8
Suralis Sensorisch Rechts
Mid. dorsal leg - Lat. Malleolus 120 2.15 15.3 55.8 12.5

Rechts Medianus Rechts Medianus

Handgelenk-APB
- M:5SmVv/D 5ms/D
F:0.5mV/D 5ms/D

Handgelenk-APB
Smv/D 3ms/D

Ellenbeuge-APB
SmV/D 3ms/D

Rechts Tibialis Rechts Tibialis

Med. mal-Abd hal
M:5mV/D 10ms/D
F:0.5mV/D 10ms/D

Med. mal-Abd hal
SmV/D 3ms/D

Pop Fossa-Abd hal
SmV/D 3ms/D
Mid. dorsal leg-Lat. Malleol
20pV/D 1ms/D

Mitt.: 1

SN

..........................................

..........................................

UNIVERSITATS-
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Motorische NLG-Daten

Nerve Lat Amp Dauer Flache NLG F Lat
. . i . ms Norm mV ms mV*ms m/s =~ Norm ms Norm
KaSUIStlk #1 Mﬁiﬂ;;mtﬂssg |R/:;rl13ts 10.2 1.60 8.4 6.8 52.0
Ellenbeuge-Handgelenk | APB 19.4 0.97 9.9 4.2 13.6
Tibialis Motorisch Lirt=
Med. mal - Abd ha [T RN o
Pop Fossa-Med. n | Nerve Abstand Lat Amp NLG Stimulus
mm ms uVv m/s mA
Suralis Sensorisch Rechts
= e . Mid. dorsal leg - Lat. Malleolus 140 11.5
zwei jungere Bruder (4 5 Jahre, 4 2 Jahre) .~ o
+ muskular hypoton EESTEREE
ausgepragter Knick-Senk-Ful3 bds. PR I VAT e,
spate / verzogerte motorische Entwicklung sz
Areflexie
Mutter T e A
< ,schwache Hande und komische Fuf}e* I
SChWIerlgkelten belm Gehen Here ms I_EltNorm Pr\nrr\llp D:luser rl:\jfr:; m/s NI-Gl\.lorm msFL:Jtorm
Tibialis Motorisch Rechts
< zahlreiche Verwandte der Mutter haben Pon Foass Mo, mal | Abd hall 173 o7 T 94 | 080 |15
ahnliche Probleme R O O T
Diagnose: demyelinisierende Neuropathie
CMTI1A, familiar vorliegende PMP22-Duplikation 7
UNIVERSITATS- 17
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Pitfall #1 in der padiatrischen Elektrophysiologie

iatrogen erzeugte Angst

UNIVERSITATS-

KINDERSPITAL
ZURICH
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Motorische NLG-Daten

Nerve Lat Amp Dur NLG F Lat
. . ms Norm mV ms m/s Norm ms Norm
KaS u I Stl k #2 Medianus Motorisch Rechts
Handgelenk - APB | APB 3.14 0.89 4.0 23.2
Ellenbeuge-Handgelenk | APB  6.25 0.58 5.0 40.2
Axilla-Ellenbeuge | APB 7.77 0.46 5.3 46.1
Tibialis Motorisch Rechts
Med. mal - Abd hal | Abd hal 3.70 0.50 37
9 6 J ah re Pop Fossa-Med. mal | Abd hal  8.75 0.19 5.6 39.6
Rechts Medianus : : : : : : : Rechts Medianus

< Eltern bemerken Auffalligkeiten ab dem Alter von
ca. 6 Mo.: Muskulare Hypotonie und Schwache,

. * _Handgelenk-APB
. e
: . M:5mV/D 5ms/D

Handgelenk-APB -
i
H ¢ F:0.5mV/D 5ms/D n

1mV/D 3ms/D

Antigraviditatsbewegungen nur mit distalen ot
oberen Extremitaten T
“» freies Sitzen im Alter von 24 Monaten, Drehen mit
3 Jahren, Shuffeln mit knapp 6 Jahren SN
N ] Nerve Abr:t;nd h-la; Aunslp I\rlnl_fs Stim’l:\lus
< SON-31Q 63 im Alter von 4 Jahren Radils Sonotsch Rochs . ) ) .
Suralis Sensorisch Rechts
< Areflexie, Tremor, keine Zungenfaszikulationen - dersaliea-Lat laleoks = - = ==

Hypasthesie, Dysasthesie

Diagnose: axonale Neuropathie
CMT2Z, heterozygote Missense-Variante im MORC2-Gen, de novo

UNIVERSITATS- 19
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4 3 Jahre

orthopadischen Sprechstunde: Huftdysplasie, Drehen/Krabbeln zeitgerecht, Hochziehen
18 Mo., freies Gehen mit 30 Mo., ,watschelndes” Gangbild

Orthopéaden bitten zur Mitbeurteilung in die Sprechstunde

LKurz(!untersuchung: rumpfbetonte generalisierte Hypotonie, PSR/ASR nicht auslosbar,
steht und gent frei, breitbasig und langsam mit Rumpfpendeln und Trendelenburg bds.,
kein Tremor/Faszikulieren. Okulomotorik unauffallig, keine Ptosis.

Diagnostik in Italien nicht wegweisend (CK, ENMG, c+spMRI: opB)

Eltern wenig verstandig, schwierige Kommunikation tiber Dolmetscher

Vd.a. Neuro(no)pathie

Procedere: separater Termin zeitnah in der Sprechstunde des Neuromuskularen Zentrums*

Familie nimmt wiederholt angebotene Termine nicht wahr.

UNIVERSITATS-

KINDERSPITAL 20
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EMG MUPs

Links Tibialis anterior ‘flv ‘ ‘ | ‘ r I‘l
—‘ﬂ. , M ‘»4‘“~| "\ 4 }— ”‘|\} "\,4%,.-’._ I~ A\l PR S ~—\ :l L{,%Jr'v«_- "“|"\..\ ‘\ Jore
I IrYe
A [/ A "PL Ui
4 5 Jahre erneute Zuweisung vom Kinderarzt | Rl | 'w‘ 'j |
. . R hil N
Muskelschwache, kein Aufstehen vom Boden “"'MTJ‘_’ "*; | e e i “»‘ ‘. I
moglich, Treppensteigen kaum maoglich, kein | “w (” “"
Hupfen oder Rennen, A4 ‘t | T V
Bein- und proximal betonte Muskelschwache B e
: : : : : EMG Willison-Analyse EMG Plot
Areflexie, kein Zungenfaszikulieren, leichter
Links Tibialis anterior Links Tibialis anterior
Handtremor
. . . . . #20 10000 _ #19
N_eurc_)graphl(_en b_|s auf grenzwertig nled_rlge (0EX) 2000~ St | od E”D“ﬂ .
bis leicht erniedrigte (UEX) MSAP-Amplitude P i T .
unauffallig. 21000 g £
E ‘ £ 10-
Diagnose: V.a. Neuronopathie / Motoneuronerkrankung D N N
SMA Typ 3 mit homozygoter Deletion im SMN1-Gen o 500, 1000 ¢ 5 .o 15 20

und 3 SMN2-Genkopien

UNIVERSITATS-
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4 13 Jahre
Zuweisung in Stoffwechselabteilung wegen V.a. Bindegewebserkrankung
Ausgepragte muskulare Hypotonie. Uberbewegliche Gelenke. Elastische / teigige Haut.

Motorische Meilensteine zeitgerecht erreicht, z.B. freies Gehen mit 14 Monaten.
Einschrankung der fein-/grobmotorischen Koordination.

Ausdauer leicht eingeschrankt, erschopft etwas schneller als Gleichaltrige,
Geschwindigkeit reduziert.

Leichte proximale Muskelschwéche (Schulter- und Huftmuskulatur M4+ bis M5, dezente
Scapula alata bds., Gowers teils +),

abgeschwachte MER (oEXx), keine MER (UEX), kein Zugenfaszikulieren, kein Handtremor.

UNIVERSITATS-
KINDERSPITAL
ZURICH
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Kasuistik #4

Motorische NLG-Daten

Nerve Lat Amp  Dauer Flache NLG F Lat
ms Norm mV ms mV*ms m/s Norm ms Norm
Medianus Motorisch Links
Handgelenk - APB | APB 3.80 7.5 5.4 22.8 29.7
Ellenbeuge-Handgelenk | APB  8.30 7.3 5.7 23.4 57.8
Axilla-Ellenbeuge | APB 10.5 5.6 5.2 16.3 45.5
Peroneus Motorisch Rechts
Fussgelenk - EDB | EDB 5.39 1.59 5.9 4.8 50.8
BI. fib. head-Fussgelenk | EDB ~ 12.4 1.27 6.2 4.3 45.6
Ab. fib. head-BI. fib. head | EDB  14.4 1.12 5.7 3.6 50.0
Tibialis Motorisch Links
Med. mal - Abd hal | Abd hal 2.93 2.6 5.7 7.6 50.2
Pop Fossa-Med. mal | Abd hal 12.5 1.22 6.0 2.6 46.0
Tibialis Motorisch Rechts
Med. mal - Abd hal | Abd hal 3.15 2.5 5.9 6.0 49.3
Pop Fossa-Med. mal | Abd hal 13.4 1.78 6.3 3.7 42.9
Nerve Abstand Lat Amp NLG Stimulus
mm ms uV m/s mA
Radialis Sensorisch Links
Forearm - Web space I-1I 95.0 1.52 7.4 62.5 5.8
Suralis Sensorisch Rechts
Mid. dorsal leg - Lat. Malleolus 110 2.31 7.0 47.6 10.8

“» Neurographien: erniedrigte MSAP-Amplituden (UEX)
<+ Myographien: Riesenpotentiale

Diagnose: V.a. Neuronopathie / Motoneuronerkrankung
Scapuloperoneale SMA / CMT2C bei heterozygoter Missense-
Variante im TRPV4-Gen, maternal vererbt (Mosaik)

EMG MUPs

Rechts

Tibialis anterior

ol

\ﬁ»%ﬂmm\/rww\wa

o

W
et

A

1

EMG Willison-Analyse

Rechts Tibialis anterior
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Motorische NLG-Daten

Nerve Lat Amp Dauer Flache NLG F Lat
ms Norm mV ms mV*ms m/s Norm ms  Norm
Medianus Motorisch Links
Handgelenk - APB | APB 9.06 0.60 8.7 2.6
Ellenbeuge-Handgelenk | APB  20.1 0.14 14.2 0.55 10.9
Tibialis Motorisch Rechts
Med. mal - Abd hal | Abd hal 10.2 1.81* -- --
9 3 \J ah re Pop Fossa-Med. mal | Abd hal  21.1 0.24 12.2 1.37 17.4

Vorstellung auf der Notfallstation: akute Schwache der unteren
Extremitaten, Steh-/Gehverweigerung, Ataxie.

,kranklich® in der Woche zuvor, Influenza A+.
LP und spinales MRI unauffallig.
Spontane Besserung, keine Therapie.

6 Wochen spater erneute Verschlechterung (infektassoziiert) des

Gangbilds, haufige Stirze. Vorstellung auf der Notfallstation: bei)?o§i§hmer29"
Areflexie, rasch aufsteigende Schwache dysphagie

0 hypomomie
LP: zytalbuminare Dissoziation areflexie™

anti-Gagliosid-AK negativ. eigeru
c+sp MRI: Verdickung und KM-Enhancement multipler Hirnnerven, ga"gueﬂz;‘:ieezisgl_sﬂf‘:ﬁi‘r’fr'ust

samtlicher spinaler Nervenwurzeln mit verdickten Kaudafasern. abgeschwichte-mer
taubheitsgefiihl-fliisse
Diagnose: AIDP / GBS

UNIVERSITATS-
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Rolle der Bildgebung bel peripheren Neuropathien

Flihren Sie Ultraschalluntersuchungen der
Nerven durch?

< haufig (mehrmals wochentlich)

< gelegentlich (<1-3x/ Monat)

/ \ Gehort bei Innen ein MRI-Protokoll zur Diagnostik
! bei Neuropathien?

UNIVERSITATS-
KINDERSPITAL
ZURICH
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3.2 Zusatzdiagnostik allgemein
3.2.5 Bildgebende Diagnostik

Sonographie

Mittels hochaufl6sender Ultraschallbreitbandlinearsonden
... kann man morphologische Veranderungen der
Nervenquerschnittsflache ... , der Faszikelgrof3e, der
Nervenechogenitat ... detektieren.

MRT

Mittels MRT-Techniken ... konnen Nervenlasionen in
proximalen und distalen Nervenabschnitten detektiert
werden.

4.4 Bildgebende Diagnostik, Ultraschall
und MRT

Die klinische neurologische Untersuchung
kann durch bildgebende Verfahren sinnvoll
erganzt werden.

Bildgebung erganzt die funktionelle
Information aus klinischer Untersuchung
und Elektrophysiologie um
morphologische Informationen.
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Nerven-Ultraschall

Engpass-Syndrome
Nervenlasionen (Trauma, Tumor)

(multi)fokale vs. generalisierte Neuropathie
hereditar vs. inflammatorisch (akut / chronisch)

Veranderungen im ,naturlichen” Verlauf oder
nach therapeutischen Interventionen

erreicht Segmente, die der ENMG-Untersuchung
nur eingeschrankt zuganglich sind (Plexus, Spinalwurzeln)
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Bildgebung — Nerven-Ultraschall

Regional Diffuse

Ultrasound Pattern Sum Score UPSS
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Bildgebung — Nerven-Ultraschal
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Kasuistik #6

¢ 5 Jahre

/

< Klagt seit mindestens 6 Monaten v.a. morgens Uber
Kribbeln und Schmerzen der linken Hand, zuletzt
auch zunehmend bei Einsatz der linken Hand
(Spielen, Klettern, ...). Leichte Schwellung am
Handgelenk.

< Thenar-Atrophie, Hypasthesie Dig.1-3 volar und
radialseitige Handflache, Tinel Gber Handgelenk +

<+ Medinanus-ENG links: kein MSAP / SNAP evozierbar Rusch et al. 2021

Diaghose
Intraneurales Perineuriom

T e
Peer and Gruber 2013
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Rolle der Neurophysiologie und Bildgebung |
bei peripheren Neuropathien Symmetrical

Chronic renal failure CMTx
Refsum
| Cryo
CMT1 POEMS Diabetes mellitus CMT2
I ¢ HIV infection =
plasmocytomas Drug induced :
—— aliodarone, isoniazide,thalidomide...
= =]
(o)) Paraneoplastic [pryg induced : antimitotics i
c vincristine, cisplatin... Prln?ary 4
P Acute nutritional Alcoholic / L
"6 deficiency Vitamin deficiency TU
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< CIDP Demyelinating GBS gas [ Industrial agents c
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g Multifocal neuropathies with
E persistent conduction block
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Q Hereditary liability — aCUt
Q to pressure palsies FPHES . e

Vasculitis C /_)

"onje
HIV infection . i
Hepatitis C virus
Sarcoidosis
Connective
Eae d'seasles Diabetes mellitus Hereditary Metabolic/
Sjogren Vitamin deficiency
Infectious Toxic
. Inflammatory /
| logical / lasti
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publiziert bei: AWMF online

Das Portal der wissenschaftlichen Medizin

Differentialdiagnose der erworbenen und hereditaren Neuropathien
im Kindes- und Jugendalter

Empfehlung 3

Die Indikation fur die ... Elektrophysiologie, Bildgebung, Liquordiagnostik, Biochemie/Labor,
Toxikologie, Molekulargenetik, Biopsie soll in Abhangigkeit von Anamnese und klinischem
Befund gestellt werden.

Empfehlung 4

Die elektrophysiologische Diagnostik soll motorische und sensible Neurographien
umfassen. Der Umfang der Untersuchungen sollte sich an der konkreten Fragestellung und
der Belastbarkeit des Patienten orientieren.

Empfehlung 5

Elektromyographien sollten durchgeftihrt werden, wenn zum Nachweis einer akuten oder
chronischen axonalen Neuropathie nach Denervierungszeichen zu suchen ist, oder wenn
begleitend oder differentialdiagnostisch der Verdacht auf eine begleitende Myopathie
bestent.
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publiziert bei: AWMF online

Das Portal der wissenschaftlichen Medizin

Differentialdiagnose der erworbenen und hereditaren Neuropathien
im Kindes- und Jugendalter

Empfehlung 6

Bel Verdacht auf eine Systemerkrankung mit Beteiligung sowohl des peripheren als auch
des zentralen Nervensystems sollten visuell und/oder akustisch evozierte Potentiale
untersucht werden.

Empfehlung 7

Bei V. a. eine isolierte small-fiber-Neuropathie kann eine Quantitative Sensorische Testung
durchgefthrt werden.

Empfehlung 8

Bei V. a. eine autonome Neuropathie konnen autonome Funktionstestungen (z.B.
Untersuchung der Herzfrequenzvariabilitat oder der sympathischen Hautantwort, Kipp-
tischuntersuchung) durchgefihrt werden.
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publiziert bei: AWMF online
ft

Das Portal der wissenschaftlichen

Medizin

Differentialdiagnose der erworbenen und hereditaren Neuropathien

Em prhlung 9 im Kindes- und Jugendalter

Bei fokalen oder regionalen Neuropathien ohne sichere atiologische Erklarung soll mittels
Bildgebung (Ultraschall, MRT) nach einer eventuell behandlungsrelevanten Lasion gesucht
werden (Nerventumor, Kompression des Nervens, fokale Entzindung).

Empfehlung 10

Bei Polyneuropathien und diffusen Neuropathien soll eine Bildgebung mit MRT oder
Ultraschall durchgeftihrt werden, wenn der klinisch-elektrophysiologische Befund keine
sichere Aussage erlaubt und das Vorliegen einer intraspinalen oder radikularen Raum-
forderung oder eines Diskusprolaps ausgeschlossen werden muss.

Empfehlung 11

Eine Bildgebung mittels spinalem MRT oder Ultraschall proximaler Nerven kann auch
durchgefihrt werden, um beil ansonsten noch unsicherer Befundlage Hinweise auf typische
Befunde entzindlicher Erkrankungen zu gewinnen (GBS, CIDP).
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