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Ratgeber f r Menschen mit
Progressiver Supranukle rer Blickl hmung (PSP)
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1. Vorwort

Die progressive supranukle re Blickparese (PSP) ist laut Statistik eine
seltene Erkrankung mit etwa 12.000 Betroffenen in Deutschland.
Wahrscheinlich sind aber mehr Personen betroffen, davor alemin der
Fr hphase der PSP aufgrund des klinischen Erscheinu ngsbildes die
Unterscheidung zur Parkinson schen Erkrankung schwierigist selbst
f r erfahrene Neurologen. Die Unterscheidung beider Erkrankungen
ist auch deshalb schwierig, weil ein nicht geringer Prozentsatz von
PSP-Patienten mit Symptomverbesserungen auf Medikamente
anspricht, die auch bei der Parkinson schen Erkrankung eingesetzt
werden. Doch im weiteren Verlauf manchmal bereits innerhalb eines
Jahres wird bei der PSP die Wirkung der Medikame nte geringer
oder h rt sogar g nzlich auf. Daher werden manche P SP-Patienten im
fortgeschrittenen Stadium gar nicht medikament s be handelt, obwohl
auch zu diesem Zeitpunkt eine medikament se Behandl ung durchaus
sinnvoll sein kann.

In den letzten Jahren gibt esimmer mehr Information f r Menschen
mit PSP und deren Angeh rige. Allerdingsist es sch wierig, die
Informationen aus dem Internet oder aus wissenschaftlichen

Lehrb chern zu filtern. Daher soll dieser Ratgeber eine Grundlage
zum Verst ndnis der Erkrankung und der Erkrankten d arstellen und
zur Information der Patienten, der Angeh rigen und f r interessierte
Laien dienen. Er erhebt keinen Anspruch auf wissenschaftliche

Vollst ndigkeit. Neben der eigenen Erfahrung haben wir f r die
Erstellung dieses Ratgebers zahlreiche Arbeiten nationaler und



internationaler Kliniker und Forscher verwendet, die damit besch ftigt
sind, die Mechanismen der Erkrankung zu verstehen und
Behandlungsm glichkeiten zu finden.

Esist lange her, dass eine PSP-Brosch re erschiene nist. Diegro e
Nachfrage und die neuen Entwicklungen in der Forschung und bei
dem Verst ndnis der Erkrankung haben eine erneute A uflage
notwendig gemacht. Da die Medizin stetigem Wandel unterworfen ist,
erheben unsere Angaben keinen Anspruch auf Vollst ndigkeit. Wir
haben uns allerdings zum Ziel gesetzt, diesen Ratgeber regelm ig zu
aktualisieren und mit neuen Ergebnissen aus Forschung und Klinik
anzureichern. Wenn Sie Verbesserungsvorschl ge haben, sollte Ihr
Beitrag in einer neuen Ausgabe Beachtung finden.

Ich bedanke mich in diesem Zusammenhang bel Frau Carola Macher,
Frau Dr. Susanne Wagner und Herrn Priv.-Doz. Dr. Kai B tzel f r die
Durchsicht dieses Ratgebers. Das Titelbild habe ich mit Erlaubnis von
einer gotischen Bildtafel im Bayerischen Nationalmuseum M nchen
abfotografiert.

Mein Dank gilt allen Patienten, denenich im Laufe meiner Arbeit
begegnet bin und begegne, an denen ich lerne und die das Entstehen
dieses Ratgebers unterst tzt haben. Dar ber hinaus bedanke ich mich
bei der Firma Boehringer, die den Druck des Ratgebers erm glich hat.

M nchen im August 2008

l\- Priv.-Doz. Dr. Stefan Lorenzl.



2. Wasbedeutet progressive supranuklereBlickpar ese und seit
wann ist PSP bekannt?

PSP ist die Abk rzung f r die englischen Worte  progressive
supranuclear palsy , zu deutsch progressive supranukle re
Blickparese . Mit diesem Begriff wird das Hauptsymp tom der
Erkrankung benannt, n mlich die fortschreitende (pr ogressive)

Einschr nkung der willk rlichen (supranukle ren) Au genbewegungen.

Die PSP wurde erstmal s systematisch 1963 von den “r zten und
Wissenschaftlern Steele, Richardson und Olszewski beschrieben und
daher lange Zeit als Steele-Richardson-Olszewski-S yndrom
bezeichnet (teilweise auch heute noch). Es existieren aber bereits aus
den 40iger Jahren des 20ten Jahrhunderts Berichte ber Patienten, die
vermutlich eine PSP hatten. Sicherlich gab es auch bereits vor dieser
Zeit Menschen, die an PSP erkrankt waren. Aber wegen mangel nder

Kenntnis des Krankheitsbildes wurden sie nicht as solche klassifiziert.

3. Was sind die Symptome der PSP?

3.1 Fr hsymptome

Viele Patienten berichten anfangs ber ein andauern des
Schwindelgef hl, Gleichgewichtsst rungen, Gangunsic herheit oder
pl tzliche St rze, am h ufigsten nach hinten. Auch  Schwierigkeiten
beim Lesen, Treppensteigen und Autofahren k nnen al s erste
Symptome auftreten. Sie entstehen durch die St rung der

willk rlichen Augenbewegungen.



Das Haupterkrankungsalter liegt zwischen 50 und 70 Jahren. Sehr
selten gibt es Patienten, die davor erkranken, wenige erkranken sp ter.
M nner und Frauen sollen etwa gleich h ufig betroff en sein, wobei
aus den Daten unserer Ambulanz hervorgeht, dass M n ner etwas

h ufiger betroffen sind.

3.2 Hauptsymptom: Gest rte Augenbewegungen
Augenbewegungen und K rperbewegungen m ssen miteina nder
koordiniert werden, um die Objekte in unserer Umgebung
wahrzunehmen. Das Gehirn f hrt komplexe Berechnungs aufgaben
durch, um die Bewegungsparameter f r den K rper fes tzulegen. Esist
in der Lage, die Entfernung eines Objektes sehr genau zu bestimmen
und entscheidet aufgrund dieser Berechnungen, welche Muskeln
aktiviert werden m ssen, umin die N he des Objekte szu kommen.
Diese erste Phase der Bewegungsvorbereitung wird in der

Gro hirnrinde (Bereiche auf der Gehirnoberfl che) a usgef hrt. Bei
Armen und Beinen steuern Gro hirnareale auch die zw eite Phase, die
Ausf hrung der Bewegungen durch die Muskeln.

Die Ausf hrung von Augenbewegungen wird hingegen vo m
Stammhirn koordiniert. Unsere Augenbewegungen erfolgen sehr
schnell ca. 400 pro Sekunde man nennt diese Au genbewegungen
Sakkaden. Sakkaden erm glichen es uns, den Blick au f ein Ziel
auszurichten. Man unterscheidet zwei Arten von Sakkaden:

willk rliche Sakkaden sind willentliche Augenbewegu ngen wie man
sie z.B. ausf hrt, wenn man die Zeitung liest. Die andere Sakkadenart
nennt man Reflex-Sakkaden. Diese Sakkaden sind unwillk rlich und

erfolgen z.B., wenn in unserem Gesichtsfeld pl tzli ch ein Objekt



erscheint und man automatisch hinsieht. Alle Sakkaden werden durch

das Gehirn ganz zielgerichtet kontrolliert und h uf ig korrigiert.

Bei der progressiven supranukle ren Blickparese kan n man meist
schon im Fr hstadium der Erkrankung eine Verlangsam ung der
Sakkaden feststellen, die auch diagnostisch gewertet werden kann. Im
Extremfall kann es zu einer kompletten L hmung der willk rlichen
Sakkaden kommen. Die zunehmende L hmungen dieser Sakkaden
entsteht durch Ver nderungen im Hirnstamm (Formatio reticularis),
man nennt sie supranukler (vgl. Name progressiv e supranuklere
Blickparese). Progressiv wird die Blickparese ge nannt, dasieim
Verlauf der Erkrankung fortschreitet. Nicht betroffen sind die
reflexartigen (nukle ren) Augenbewegungen, wiesie u.a. zu
beobachten sind, wenn man den Kopf bewegt und dabel einen

Gegenstand im Augebeh It .

3.3 Auswirkungen der gest rten Augenbewegungen

Die Patienten bemerken die eingeschr nkten Augenbew egungen und
klagen h ufig ber eine Sehschw che oder Doppelbild er. Beim Lesen
f 1t den Patienten das Bewegen der Augen ber die Zeileund das
Finden der n chsten Zeile schwer. Aus diesem Grund wird h ufig zu
Beginn der Erkrankung ein Augenarzt aufgesucht, um eine Brille
anzupassen. Die Sehst rungen der PSP kann man durch eine Brille

durchaus verbessern, aber v Ilig korrigieren kann m an sie nicht.

Durch die erschwerte Kontrolle der Augenbewegungen wird das

Sehverm gen immer schlechter, obwohl der Sehnerv du rch die PSP



nicht gesch digt wird. Viele Patienten haben an sic h sogar ein recht
gutes Sehverm gen (Visus), sie k nnen aber trotzdem weder Objekte
in der Ferne noch in der N he deutlich erkennen. Durch die zudem
gest rte Auge-K opf-Rumpf-K oordination geschehen die h ufigen
Strze.

H ufig f hrt die L hmung der Augenmuskulatur auch z u einer
fixierten Fehlstellung der Augen mit konsekutivem Schielen. Dieses
Schielen kann mit Prismengl sern (geschliffene Gl s er zum Ausgleich
des Schielwinkels) zumindest zeitweise korrigiert werden, das stete
Fortschreiten der Augenbewegungsst rung macht weit er

Anpassungsversuche im Verlauf der Erkrankung h ufig unm glich.

Aufgrund der Augenbewegungsst rung ist der Patient fahruntauglich,
d.h. dass esihm nicht erlaubt ist, ein Kraftfahrzeug zu fahren. Viele

Patienten verzichten daher bereits fr hzeitig auf d as Autofahren.

Auch die Bewegung der Augenlider kann ver ndert sei n. Bei manchen
Patienten kommt es zu kurzem oder | nger andauernde m ungewollten
Schlie en der Augenlider (in der Fachsprache Bleph arospasmus
genannt). Das ffnen der Augenlider kann erschwert sein, so dass
manche Patienten die Stirnmuskulatur zu Hilfe nehmen m ssen, um
die Augen zu ffnen ( Apraxie der Lid ffnung ). Die Blinzelrate der
Lider kann bei PSP-Patienten auf 3-4 pro Minute reduziert sein
(Norm: 15-25 pro Minute), so dass die Augen austrocknen k nnen
oder durch die Reizung der Hornhaut ein vermehrter Tr nenfluss
entsteht.



Wichtig ist, dass die Einschr nkung der Augenbewegu ng und die
damit einhergehende Unf higkeit, im Gespr ch Blickk ontakt
herzustellen und aufrecht zu halten nicht als Desinteresse, geistige
Einschr nkung oder gar al's abweisende Haltung fehlg edeutet werden
soll.

3.4 Persnlichkeitsver nder ungen und Neuropsycholog ie

Fr hsymptome der PSP, die oft vom Patienten selbst nicht bemerkt
werden, aber von den Angeh rigen, sind eine Ver nde rung der

Pers nlichkeit, z. B. eine vermehrte Reizbarkeit od er Uneinsichtigkeit.
Die Patienten ziehen sich zur ck und das Interesse an allt glichen
Dingen und Hobbys | sst nach. Auch Stimmungs nderun gen bis hin
zur Depression k nnen bereits anfangs vorkommen. Manchmal ist die
Kontrolle emotionaler Impulse gest rt, so dassdie Patienten
aufbrausend sind oder viel Nahrung in sich hineinschlingen. Manche
Patienten m ssen h ufig weinen, auch wenn sie mit e inem freudigen

Ereignis (z. B. Enkelkinder) konfrontiert werden.

Schlafst rungen sind bei der PSP h ufig. Sie sprech enin der Regel
aber gut auf g ngige Schlafmittel an. N chtliche Ha Iluzinationen oder
Unruhe sind ebenfalls gut behandelbar.

Neben einer Verlangsamung der Bewegungen findet sich oft auch eine
Verlangsamung des Denkens (Bradyphrenie), das sich von einer
Demenz wie der Alzeimerschen Demenz unterscheidet. Oft muss man
geduldig lange Zeit auf eine Antwort des Patienten warten. Im Verlauf

der Erkrankung entwickelt sich allerdings h ufig ei ne Demenz.



3.5 Sprechen und Schlucken

Die Bereiche im Gehirn, die die Augenbewegungen kontrollieren,
liegen sehr nah an denen, die auch f r die Kontroll e von
Schlundmuskulatur und Zunge zust ndig sind. Schlund muskulatur und

Zunge spielen eine wichtige Rolle beim Sprechen und Schlucken.

Das Sprechen bzw. die Stimme der Patienten ver nder t sich

gew hnlich fr him Krankheitsverlauf. Im Vergleich zu Patienten mit
M. Parkinson ist das Sprechtempo verlangsamt und die Stimmqualit t
erscheint gepresst-rau bzw. gepresst-heiser. Auch ist die Stimmlage ist
tiefer als bei Patienten mit M. Parkinson und es entstehen viele Pausen

beim Sprechen. Manche Patienten brummen dauernd vor sich hin.

Das Schlucken von Fl ssigkeit und Nahrung kann mit Fortschreiten
der Erkrankung zunehmend erschwert sein. Manche Patienten
verschlucken sich auch am eigenen Speichel oder m s sen sich h ufig
r uspern. Diese Symptome treten bei den Patienten g ew hnlich sp ter

auf al's die Augenbewegungsst rungen und die Ganguns icherheit.

3.6 Motorische Symptome

Die Verspannung der Muskulatur, die anfangs besonders im Schulter-
und Nackenbereich ausgepr gt sein kann, kann s mtli che Muskeln des
K rpers betreffen. Man spricht hier von einem Rigo r . Der Rigor
zeigt sich in der Untersuchung bei passivem Bewegen der Gelenke als
w chserner Widerstand. Dieser Rigor findet sich auc h bei
Parkinsonpatienten. Schmerzhafte Verkrampfungen der Muskulatur
und dadurch bedingte Fehlstellungen, wie z. B. Verkrampfungen der




























































