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2 Geltungsbereich und Text
2.1 Begrundung fur die Auswahl des Leitlinienthemas

Das Symptom Schwindel im Sinne der Stérung des Gleichgewichtsempfindens, der Stérung der
adaquaten Wahrnehmung von Lage und Bewegung im Raum und der korperlichen Integritat des
Stehens und Gehens sowie der hiermit verbundenen Integritat der visuellen, labyrintharen und
propriozeptiven Wahrnehmung ist eine der am haufigsten durch Patienten geduBerten
Beschwerden. Wegen der hohen Anzahl beteiligter peripherer Sensororgansysteme und
zentralnervoser Funktionseinheiten ist die Ursachenklarung in der Regel komplex, anfallig fiir
prozedurale Fehler und inaddquaten Aufwand zur Planung einer Therapie und zur Beratung der
Patienten. Entscheidungen sind notwendig in Fallen akuter Bilder in der Notfallversorgung,
chronischer und chronisch rezidivierender Beschwerden der Patienten. Eine besondere Aufgabe

ergibt sich aus der Versorgung sturzgefahrdeter, meist alterer Patienten.

Zu den ICD-Codes peripher-vestibularer Funktionsstérungen (ICD-10-Ziffern H81. ff.) korrelieren eine
Vielzahl von Symptomen, deren Haufigkeit zusammen genommen an zweiter Stelle hinter denen des
Bluthochdrucks (7-40 Patienten pro Jahr und 100 000 Einwohner) stehen. Eine Vielzahl von ICD-10-
GM-2018 Codes sind in Zusammenhang mit Schwindel bekannt. Eine vollstandige Auflistung ohne

Selektion einzelner Fachgebiete findet sich im Anhang als tabellarische Ubersicht.

Facharztliche Entscheidungen sind in diesen Fallen in koordinierter Arbeitsweise durch die Facher
Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde und Neurologie zu treffen. Daher wurde eine gemeinsame
Leitliniengruppe der beiden Facher unter Beteiligung der deutsch sprechenden Nachbarlander

gebildet.
2.2 Zielorientierung der Leitlinie

Die hier vorgestellte Leitlinie soll den heutigen Stand der Diagnostik und des therapeutischen
Konzeptes fiir Patienten mit vestibularem Schwindel aufzeigen. Ziel dieser Leitlinie ist die
Foérderung einer qualitativ hochwertigen Versorgung von erwachsenen Patientinnen und
Patienten, die sich mit entsprechenden Beschwerden bzw. mit dem Verdacht auf eine
vestibuldre Funktionsstorung mit Schwindelbeschwerden oder Gleichgewichtsstérung in
arztliche Behandlung begeben nach aktuellem wissenschaftlichen Kenntnisstand und Kenntnis

internationaler Leitlinienempfehlungen unter Beriicksichtigung der aktuellen Klassifikation




vestibuldrer Erkrankungen. Dies soll in besonderem MaRe zu einem rationalen Einsatz
diagnostischer und therapeutischer Verfahren, zur Reduktion der assoziierten
krankheitsbedingten Morbiditat sowie zur Reduktion der krankheitsbedingten
soziodkonomischen Folgen beitragen. Angestrebt werden eine sinnvolle Diagnostik und

Therapie auf dem derzeitigen Stand fachlicher Erkenntnisse.

Das Management der facharztlichen Prozeduren, die zur diagnostischen Klarung und zur Indikation
sowie zur Therapie und der nachfolgenden qualitatssichernden Kontrolle beitragen, soll durch die
Leitlinienempfehlungen gelenkt werden. Die Versorgung von entsprechenden Patienten mit akuten,
akut rezidivierenden, chronischen und chronisch rezidivierenden Beschwerden soll dadurch
verbessert und beschleunigt werden. Die fachiibergreifende Versorgung der Patienten soll gefordert

werden.

Leitlinien stellen allgemeine Empfehlungen dar und ersetzen nicht die arztliche Beurteilung

im Einzelfall.

2.3 Patientenzielgruppe

Patienten mit vestibuldren Funktionsstorungen. Jugendliche und Erwachsene.

2.4 Versorgungsbereich

Niedergelassene Facharzte, Krankenhauser, Kliniken und Reha-Einrichtungen, Kur-Einrichtungen.

2.5 Geltungsbereich

Die Leitlinie bezieht sich auf die Versorgung im sekundar- und tertidrarztlichen Bereich. Als
Sekundararzte werden Gebietsarzte bezeichnet, die initial oder auf Zuweisung mit der
Weiterbehandlung des Patienten betraut sind. Als tertidrarztliche Versorgung wird die

arztliche Versorgung im stationdren Bereich definiert.

Unter ,,sekundararztlicher” Bereich wird tiblicherweise eine facharztlich-spezialisierte, ambulante
oder stationdre Versorgungsebene verstanden, der ,tertiararztliche” Bereich bezeichnet
Ublicherweise eine spezielle stationare Versorgung (The World Health-Report 2008,

www.who.int/whr/2008/ en). Damit die vorliegende Leitlinie unabhangig hiervon Giiltigkeit besitzt,



http://www.who.int/whr/2008/

wurden die genannten Definitionen gewahlt.

2.6 Primare Adressaten der Leitlinie

Neurologen, Hals-Nasen-Ohren-Arzte. Diese Ubersicht wendet sich deshalb in erster Linie an
Facharzte der Fachrichtungen Hals-Nasen-Ohren und Neurologie. Auf Leitlinien zum akuten
Schwindel in der Hausarztpraxis (Registrierungsnummer: 053-018, Entwicklungsstufe: S3) und die
dort gegebenen Empfehlungen zur Facharztiberweisung wird verwiesen. Im Einzelfall soll die

Beteiligung von Facharzten weiterer Disziplinen zur Klarung beitragen.

2.7 Schlusselbegriffe

Vestibularis, akutes vestibuldres Syndrom, unilaterale vestibuldre Dysfunktion, Labyrinthitis, benigner
peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel, Morbus Meniere, hydropische Innenohrerkrankung,
Syndrome des dritten Fensters, Dehiszenzsyndrome, bilaterale Vestibulopathie,
Vestibularisparoxysmie, vestibulare Migrane, funktioneller Schwindel, Neurootologie,
Neurootometrie, Neuroophthalmologie, medikament&se Therapie, operative Therapie,
Physiotherapie, sensomotorisches Training, psychotherapeutische Verfahren und vestibulare

Rehabilitation, Sturzprophylaxe.

2.8 Methodik

Leitlinien sind systematisch entwickelte Empfehlungen, die Grundlagen fiir die gemeinsame
Entscheidung von Arzten und deren Patienten zu einer im Einzelfall sinnvollen
gesundheitlichen Versorgung darstellen. Die Leitlinie ,Vestibuldre Funktionsstérungen” ist
entsprechend den methodischen Vorgaben zur Entwicklung von Leitlinien fur Diagnostik
und Therapie der Arbeitsgemeinschaft der wissenschaftlichen medizinischen
Fachgesellschaften (AWMF) erstellt worden und entspricht nach dem 3-Stufen-Konzept der
AWMF einer S2k-Leitlinie. Die Leitlinie beruht auf einer umfangreichen und systematischen
Literaturrecherche, die jedoch nicht in allen formalen Punkten den Anforderungen einer
S2e- bzw. S3-Leitlinie entspricht. Die Empfehlungsstarken driicken sich in den

Formulierungen der Empfehlungen aus (soll / soll nicht, sollte / sollte nicht und kann / kann




nicht) und erfolgten orientierend nach dem GRADE-System unter Berlicksichtigung der
vorliegenden Evidenz, der Patientenpraferenz, der Verfligbarkeit und der Praktikabilitat.
Empfehlungen mit ,soll“ oder ,,soll nicht”“ entsprechen demnach einer starken Empfehlung
(erwilinschte Effekte Uberwiegen eindeutig Risiken / Zusatzaufwand oder vice versa),
Empfehlungen mit ,sollte” oder ,sollte nicht” einer moderaten Empfehlung (erwiinschte
Effekte Gberwiegen vermutlich Risiken / Zusatzaufwand oder vice versa) und ,kann“ bzw.
»,kann nicht” einer schwachen Empfehlung (kein ausreichender Anhalt fiir Glberwiegenden
Nutzen / Risiko der Intervention). Die hierbei ausgesprochenen Empfehlungen gelten fur
alle Versorgungsebenen, sofern dies nicht anderweitig aufgefiihrt wird, das diagnostische
und therapeutische Management erfordert weitgehend facharztliche MaRnahmen durch

Hals-Nasen-Ohren-Arzte und Neurologen, in vielen Fillen interdisziplindres Management.

Bei den Empfehlungen wurde dariber hinaus in jedem Fall die Starke des erreichten Kon-
senses im Rahmen der Abstimmungen beim nominalen Gruppenprozess in relativen und
absoluten Angaben versehen (Zustimmung / Ablehnung). Hierbei wurde folgende Definition
zugrunde gelegt: starker Konsens: >95% Zustimmung; Konsens: >75-95% Zustimmung;

mehrheitliche Zustimmung: >50-75%, Dissens: <50%.

2.9 Anwenderzielgruppe / Adressaten

Arzte, insbesondere der Facher Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde und Neurologie sowie als Information

fur Physiotherapeuten, Psychosomatiker und Allgemeinmediziner/-innen.

Auf Leitlinien zum akuten Schwindel in der Hausarztpraxis (Registrierungsnummer: 053-018,
Entwicklungsstufe: S3) und die dort gegebenen Empfehlungen zur Facharztiiberweisung wird
verwiesen. Im Einzelfall soll die Beteiligung von Facharzten zur Klarung beitragen. Dies gilt vor allem
fiir die Patienten, bei denen Symptome oder klinische Zeichen auf neurootologische Ursachen

hinweisen oder diese nicht sicher ausschlieBen kénnen.




2.10 Zusammensetzung der Leitliniengruppe

Reprasentativitat der Leitliniengruppe:

2.10.1 Beteiligte Fachgruppen

Gemals den AWMF-Vorgaben wurde die Leitliniengruppe fachibergreifend nach Abstimmung der
Fachgesellschaften Deutsche Gesellschaft fiir Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde und Kopf- und
Halschirurgie, Deutsche Gesellschaft fiir Neurologie und Deutsche Gesellschaft fiir Audiologie unter
Beteiligung von Fachexperten der beteiligten Fachgesellschaften der Facher Hals-Nasen-Ohren-
Heilkunde und Neurologie aus den Lindern Osterreich und Schweiz und fiir den Adressatenkreis
reprasentativ zusammengesetzt. Die KIMM (Information fir Morbus Meniere Erkrankte) und die
Deutsche Seniorenliga haben sich aufgrund mangelnder Ressourcen nicht an der Leitlinienerstellung
beteiligen konnen. Die Patientenperspektive wurde angesichts der Leitlinienausrichtung auf die
technischen, spezifisch neurootologischen und differenzialdiagnostischen sowie tGiberwiegend
fachibergreifenden Losungen durch Berlicksichtigung und Empfehlung der Inventarfragebdgen
berlicksichtigt, die eine quantitative Entscheidung zu Betroffenheit und Beschwerden empfiehlt. Vor
Beginn der Leitlinienkonstitution wurde dieser Aspekt in besonderer Weise mit Frau Dr. Nothacker,
AWMF, abgestimmt. Die resultierende Leitliniengruppe wurde in Abstimmung mit den beteiligten
Fachgesellschaften und den Fachgruppen innerhalb der Fachgesellschaften, der Arbeitsgemeinschaft
deutschsprachiger Audiologen und Neurootologen (ADANO) und der Kommission
Neuroophthalmologie / Neurootologie nach Anmeldung bei der AWMF vom Koordinator einberufen.
Im Rahmen der ersten Konsensuskonferenz am 19.10.2017 wurde die Reprasentativitat der Gruppe
zur Entwicklung der Leitlinie durch die Leitliniengruppe gepriift. Dabei wurde Einvernehmen Gber die
Form und den Ablauf sowie das Management der redaktionellen Arbeit und das methodische
Vorgehen in einem Protokoll vereinbart. Eine Ubersicht der Zusammensetzung der Leitliniengruppe
ist nachfolgend dargestellt. Um eine evidenzbasierte Sammlung von medizinischem Schrifttum zu
gewdhrleisten, wurde eine Gruppe von ausgewiesenen Medical Writern beauftragt, die keiner der

beteiligten Fachgruppen nahestehen.




2.10.2

Titel

Univ. Prof. Dr. med.

Dr. h.c.

Priv.Doz. Dr. med.

Univ. Prof. Dr. med.

Prof. Dr. med.

Prof. Dr. med.

Prof. Dr. med.

Prof. Dr. med.

Univ. Prof. Dr. med.

Prof. Dr. med.

Ao. Univ. Prof. Dr.
med.

Prof. Dr. med.

Mitglieder der Konsensuskonferenz

Vorname Nachname
Thomas Brandt
Michael von Brevern
Marianne Dieterich
Annegret Eckhardt-Henn
Arneborg Ernst
Robert Girkov
Stefan Hegemann
Stefan Plontke
Frank Schmal
Arne-Wulf Scholtz
Dominik Straumann

Schriftleitern und dem Koordinator abgestimmt.

Institution
Lehrstuhl f. klin.
Neurowissenschaf
ten, LMU, Hertie
Senior
Forschungs-
professur
Neurologisches
Zentrum Berlin
Miingersdorf
Direktorin
Neurologische
Klinik LMU
Direktorin
Klinikum
Psychosomatische
Medizin &
Psychotherapie,
Klinikum Stuttgart
Direktor Klinik fur
Hals-Nasen-Ohren
heilkunde, UKB
Berlin
Facharztzentrum
Miinchen Laim,
HNO-Zentrum
Furstenfeldbruck
Balance-clinic

Zurich

Direktor Univ.-
Klinik u. Poliklinik
HALS-NASEN-
OHREN,
Universitat Halle
Zentrum f. HALS-
NASEN-OHREN
Minster Greven
Leiter
Funktionsabt.
Neurootologie
Univ. HALS-
NASEN-OHREN-
Klinik, Innsbruck
Ltd. Arzt an der
Klinik f.
Neurologie, Univ.
Spital Ziirich

Adresszeile 2

Schweiz

Osterreich

Ort

Miinchen

Berlin

Miinchen

Stuttgart

Berlin

Miinchen,
Furstenfeldbruck

Zirich

Halle (Saale)

Minster Greven

Innsbruck

Zirich

Mandat
DGN

DGN

DGN

DGN

Fachgebiet
Psychosomatische
Medizin
DGHNO-KHC/

ADANO

DGHNO-KHC

DGHNO-KHC
Reprasentant

Schweiz
DGHNO-KHC

DGHNO-KHC

DGA

DGN

Reprasentant

Schweiz

Prof. Dr. med. D. Straumann hat Herrn Priv. Doz. Konrad Weber, Zirich, aus seiner Klinik beratend und ergédnzend zugezogen. Dies wurde mit den LL-




Univ. Prof. Dr. med. Michael Strupp Oberarzt Miinchen DGN

Dr. h.c., Neurologische
Klinik, LMU

Prim. Univ.-Prof. Dr. Christian Walch Primarius der Osterreich Leoben DGHNO-KHC

med. HALS-NASEN- Reprasentant
OHREN-Klinik, LKH Osterreich
Hochsteiermark,

Leoben
Dr. med. Frank Waldfahrer Oberarzt der Univ. Erlangen DGA

HALS-NASEN-
OHREN-Klinik,
Universitat
Erlangen-
Nirnberg

Univ. Prof. Dr. med. Martin Westhofen Direktor der Univ.- Aachen DGHNO-KHC
Klinik f. Hals-
Nasen-Ohren
heilkunde und
Plastische Kopf-
und Halschirurgie,

RWTH Aachen

University

Univ. Prof. Dr. med. Gerald Wiest Leiter der AG Osterreich Wien DGN
Schwindel der
OGN, Oberarzt der Reprasentant
Univ. Klinik fiir Osterreich
Neurologie,
Mediz. Universitat
Wien

Univ. Doz. Dr. med. Christian Eggers Vorstand der Osterreich Linz Nachmandatiert
Abteilung fur DGN Vertreter f.
Neurologie, Prof. Dr. Wiest

Krankenhaus der
Barmherzigen

Brlder Linz,

Tab. 1 Mitglieder der Konsensuskonferenz

Informationen zu Interessenskonflikterklarungen aller Konsensusgruppenmitglieder finden sich der
Tabelle als Anlage zur Leitlinie. Die Bewertung der Interessenskonflikte wurde entsprechend den
Regeln der AWMF durch den Koordinator der Leitlinie vorgenommen. Die Bewertung wurde im
Rahmen des Konsensustreffens thematisiert und diskutiert. Sie wurde entsprechend der in der
Anlage ebenfalls widergegebenen Tabellen, vorgenommen, die aus dem Onkologischen

Leitlinienprogramm der AWMF entnommen sind.




2.11 Beratung durch die AWMF

Die Konsensuskonferenzen wurden moderiert und beraten durch Frau Dr. med. Monika Nothacker,
MPH, stellvertr. Leiterin des AWMF-Instituts flir Medizinisches Wissensmanagement und Herrn PD

Dr. Dr. med. Helmut Sitter, Inst. fir theoretische Chirurgie, Universitdt Marburg.

2.12 Organisation der Leitlinienentwicklung, Koordination

2121 Koordination

Univ. Prof. Dr. med. Martin Westhofen, Aachen

212.2 Schriftleitung

Schriftleitung flr das Fach Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, Kopf- und Halschirurgie: Univ. Prof. Dr. med.

Martin Westhofen, Aachen

Schriftleitung flr das Fach Neurologie: Prof. Dr. med. Dr. h.c. Michael Strupp, FRCP, FAAN, FANA,
FEAN, Miinchen

2.12.3 Steuer- und Fachgruppen:

Zur detaillierten Bearbeitung einzelner Sachfragen und Kapitel wurden einzelne Autorengruppen aus
der Gruppe der Fachexperten einvernehmlich beauftragt. Das jeweilige Ergebnis unterlag der

abschlieRenden Beurteilung durch den Gruppenprozess entsprechend den Vorgaben der AWMF.
212.4 Leitliniensekretariat

Die Koordination zur Erstellung der Leitlinie wurde jeweils mit den Leitlinien-Vertretern der

beteiligten Fachgesellschaften:

Prof. Dr. med. Andreas Dietz und Prof. med. T. Deitmer fir die Deutsche Gesellschaft fiir Hals-Nasen-

Ohren-Heilkunde, Kopf- und Halschirurgie e.V.

Prof. Dr. med. Helmuth Steinmetz fir die Deutsche Gesellschaft fiir Neurologie e.V.




vorgenommen und durch das Leitliniensekretariat bestritten (Prof. Dr. med. M. Westhofen, Fr.
Sandra Miri, Univ.-Klinik fir Hals-Nasen-Ohren Heilkunde und Plastische Kopf- und Hals-Chirurgie,
Uniklinik Aachen).

Die Literaturrecherche wurde entsprechend der Hinweise aus den drei zugrunde gelegten AWMF-

Manualen durchgefiihrt.

2.13 Leitlinienreport

Die Anmeldung der Leitlinie erfolgte in Absprache der Fachgesellschaften Deutsche Gesellschaft fiir
Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde, Kopf- und Hals-Chirurgie und der Deutschen Gesellschaft fiir
Neurologie sowie der Deutschen Gesellschaft fir Audiologie 2017. Die DGHNO-KHC und die DGN
haben Ubereinkunft dariiber erzielt, jeweils einen Fachvertreter aus den jeweiligen
Fachgesellschaften der deutschsprechenden Lander Osterreich und Schweiz als Delegierte mit
Stimmrecht zu benennen. Zur formalen und strukturierten Konsensfindung wurde ein nominaler
Gruppenprozess entsprechend der Vorschlage und gemal der beratenden Moderation der AWMF

definiert. Hierzu wurden im konstituierenden Treffen am 19.10.2017 folgende Schritte vereinbart:

- Gliederung nach Diagnosen

- Darstellung des interdisziplindren Konzepts fiir Anamnese, Diagnostik, Klassifikation, Therapie
vestibuldrer Funktionsstérungen

- Definition diagnostischer Prozeduren und Bewertung fir praktische Durchfiihrung

- Hinweise fiir die Differenzialdiagnose

- Formulieren der Leitlinie primar fiir Therapieindikationen und Therapieentscheidungen

- Kontrollierte Literaturrecherche als Grundlage fiir die Aktualisierung vorhandener internat.
Leitlinien

- Methodik und Realisierung konform mit Vorgaben und Vorschlagen der AWMF

(www.awmf-leitlinien.de)

Ein erster Textvorschlag wurde durch den Koordinator unter Berlicksichtigung friiherer Leitlinien aus
dem Kreis der DGN erstellt und im schriftlichen Umlauf-Konsensverfahren als Korrekturfassung vorab
korrigiert und als Grundlage zum ersten Konsensgesprach an alle Delegierten versandt. Nachfolgend
wurde am 19.10.2017 unter Beteiligung von 11 der 16 Delegierten unter leitender Moderation der
Frau Dr. Nothacker, AWMF, in Bonn das konstituierende Treffen durchgefiihrt. Nach umfangreicher

Uberarbeitung und methodischer Begleitung durch nahezu alle Delegierten wurde die tiberarbeitete



http://www.awmf-leitlinien.de/

Version unter Moderation und methodischer Begleitung durch PD Dr. Sitter, AWMF, am 12.04.2018
unter Beteiligung von 11 der 16 Delegierten diskutiert. Dabei wurden wichtige Fragen in Konsensus-
Abstimmungen geklart, die im Text der Leitlinie mit den Abstimmungsergebnissen dokumentiert

sind.

In eine weiteren Phase des Diskurses und der Verarbeitung weiterer Verbesserung der Leitlinien-
Fassung bis zum 12.12.2019 wurden grundlegende Diskussionen zum Wesen der
Leitlinienformulierung in einer Gruppe von Experten der beteiligten Fachgesellschaften unter der
Moderation der Leiterin des AWMPF-Instituts fiir Medizinisches Wissensmanagement, Frau Prof. Dr.
Kopp, im Konsens gefiihrt. Dabei wurden die im Rahmen der stattgehabten Konsensfindung
konsentierten Schliisselempfehlungen und Aussagen als Geriist fur die Leitlinie beschlossen und die
zeitnahe Finalisierung durch Vereinheitlichung des Gliederungsaufbaus methodisch im Konsens
beschlossen. Der Grad der Empfehlungen ist jeweils aus den Formulierungen der Empfehlungen
(soll/sollte/kann) und dem dokumentierten Abstimmungsergebnis im Konsensusverfahren im Text
erkennbar. Die Endfassung wurde im Umlaufverfahren transparent durch SharePoint-Technik in der

Leitliniengruppe abgestimmt.

Interessenskonflikte wurden durch schriftliche Mitteilungen der Leitlinienautoren erfasst und
zusatzlich durch den Leitlinienkoordinator bewertet. Die Ergebnisse sind entsprechend der Vorlage
der AWMF tabelliert (s. Anlage zur Leitlinie). Alle Abstimmungen erfolgten unter Beriicksichtigung
der Konsequenz der Einstufung der Interessenkonflikte jeweils vergleichend im Plenum und in der
reduzierten Gruppe entsprechend Tab. 3 der Anlage zur Leitlinie. Dabei waren in keiner der
Abstimmungen unterschiedliche Abstimmungsergebnisse beider Abstimmungsrunden zu
verzeichnen. Mittel Dritter fur die Erstellung der Leitlinie standen nicht zur Verfiigung und wurden
nicht eingesetzt. Die Finanzierung der professionalisierten wissenschaftlichen Literaturrecherche

erfolgte aus Mitteln fir Forschung der RWTH Aachen University.

2.14 Gultigkeitsdauer und Aktualisierung

Diese Leitlinie ist gliltig bis 5 Jahre nach Veroffentlichung, spatestens zu diesem Zeitpunkt erfolgt
eine inhaltliche Uberpriifung und gegebenenfalls eine Aktualisierung. Werden dem
Leitlinienkoordinator zwischenzeitlich Erkenntnisse bekannt, die eine Uberarbeitung der Leitlinie

erfordern, so erfolgt die Aktualisierung bereits friiher. Ansprechpartner: info@hno.org.



mailto:info@hno.org.

2.15 Verabschiedung der Leitlinie

Die vorliegende Fassung der Leitlinie wurde von den Prasidien der beteiligten Fachgesellschaften

beraten und am 28.03.2021 freigegeben.

2.16 Literaturrecherche

Es wurde eine Literaturrecherche durch unabhangige Medical Writer durchgefiihrt, die den Vorgaben
der AWMF fiir die systematische Literaturrecherche fiir die Erstellung von Leitlinien (Version 1.0 vom

10.05.2013) folgte und die von folgenden Suchbegriffen ausging:

Englisch (Sappok, Faulstich et al. 2001):

Vestibular disorders
Meniére’s disease vertigo
Guideline vertigo
Vertigo vestibular disorders
Migraine-associated vertigo
Acute/peripheral vestibulopathy
Benign paroxysmal positional vertigo and vestibular
Imbalance vertigo
Vertigo syndrome
Vertigo attacks
Balance problems vertigo
Peripheral vestibular hypofunction
Hearing- and balance-related problems
Central and peripheral vestibular syndromes
Vestibular nerve section
Cranial nerve syndromes
Acute monosymptomatic vertigo
Dizziness acute vertigo
Drowsiness vestibular disorder
Nystagmus vertigo vestibular

Deutsch (Sappok, Faulstich et al. 2001):

Vestibuldre Funktionsstérung
Morbus Meniere Schwindel
Leitlinie Vestibuldre Funktionsstorungen

Vertigo vestibulare Stérung




Migrane-assoziierter Schwindel
Akute/Periphere Vestibulopathie

Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel und vestibular
Schwindel Vertigo

Schwindelsyndrom

Schwindelanfall

Gleichgewichtsstorung

Periphere vestibuldre Hypofunktion
Horstorung Balanceprobleme

Zentrale und periphere vestibuldre Syndrome
Vestibuldre Neurektomie
Hirnnervensyndrome

Akuter monosymptomatischer Schwindel
Schlafrigkeit akuter Schwindel

Taumel vestibulare Funktionsstorung

Nystagmus Schwindel vestibular

Strategie zur praktischen Umsetzung der Recherche

A. 20+20 Suchbegriffe wie obenstehend gelistet, Treffer auf die deutschen und/oder englischen
Suchbegriffe, Referenzen ebenfalls in deutscher oder englischer Sprache in die Recherche
aufgenommen

B. Referenzen identifiziert via PubMed, Cochrane Library bzw. Web of Science, oder von der
AWMF empfohlene Quellen/URLs (letztere siehe: 1. Manual, Kapitel 2 — die Recherche in

diesem Punkt beschrinkte sich auf die ersten drei, fettgedruckten Suchbegriffe, um im

Rahmen der Moglichkeiten dieses Projekts zu bleiben)

C. Titel der Referenz beinhaltet den jeweiligen Suchbegriff (Titel plus Abstract zusatzlich
stichprobenartig in den Fallen, in denen bei den gewahlten Vorgaben keine oder sehr wenige
Treffer erhalten wurden)

D. Publikationszeitraum < 20 Jahre; bei Webseiten < 10 Jahre

Der Recherche nach bereits vorhandenen Leitlinien wurde besondere Aufmerksamkeit gewidmet.

Dabei wurden u.a. folgende Quellen ausgewertet:

Leitlinien-Datenbanken

AWMF http://www.awmf.org/leitlinien/leitlinien-suche.html




Leitlinien.de (Portal des AZQ) http://www.leitlinien.de/leitlinien-finden/leitlinien-finden
(Arztbibliothek.de http://www.arztbibliothek.de = teilweise veraltet)

G-I-N http://www.g-i-n.net/

International Classification of VestibularDisorders (ICVD)

NGC http://www.guidelines.gov/

Arzneimittelkommission der deutschen Arzteschaft (AkdA) http://www.akdae.de

SIGN Scottish Intercollegiate Guidelines Network http://www.sign.ac.uk/

National Institute for Health and Care Excellence (NICE) http://guidance.nice.org.uk/CG/Published

Weitere von der AWMF empfohlenen Quellen/URLs wurden in die Recherche mit einbezogen.

Quellen fiir die Recherche nach (noch-)nicht publizierter Literatur

ClinicalTrials.gov: http://www.clinicaltrials.gov/

International Clinical Trials Search Portal (ICTRP): http://apps.who.int/trialsearch/
EU Clinical Trials Register https://www.clinicaltrialsregister.eu/

Deutsche Register Klinischer Studien https://drks-neu.uniklinik-freiburg.de/

Current Controlled Trials http://www.controlled-trials.com/

Open Access Zeitschriften

BioMed Central: http://www.biomedcentral.com/journals

PLOS Journals: http://www.plos.org/publications/journals/

Free Medical Journals: http://freemedicaljournals.com/

HighWire Press: http://highwire.stanford.edu/lists/freeart.dtl

PubMed Central (PMC): www.pubmedcentral.nih.gov/

German Medical Science (GMS) zuganglich gemacht: http://www.egms.de/dynamic/en/index.htm

Die Literaturrecherche wurde durch die Autoren der Leitlinie zusatzlich erganzt und aktualisiert.



http://www.arztbibliothek.de/
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3 Was gibt es Neues?

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick
3.1 EinflUhrung

Die die vorliegende Leitlinie bertlicksichtigt nationale und internationale Leitlinien, die unter
Bericksichtigung der von der AWMF empfohlenen Kriterien analysiert und fiir die Empfehlungen
ausgewertet wurden (AWMF Regelwerk, Version 1.0 vom 06.11.2012). Entsprechend diesem
Regelwerk werden Erganzungen und Kommentare zu den ausgewerteten Leitlinien im Rahmen eines
Konsensus-Prozesses so dokumentiert, dass zitierte Leitlinien Empfehlungen und zugehérige
Ergdnzungen und Kommentare jeweils eigens erkennbar sind. Die vorliegende S2k-Leitlinie dient der
facharztlichen Diagnostik, Klassifikation, Indikationsstellung, Therapie und Nachsorge vestibularer
Funktionsstorungen unter Beriicksichtigung etablierter Leitlinien der AWMF sowie nationaler und
internationaler Leitlinien wissenschaftlicher Fachgesellschaften, entsprechender Empfehlungen und
dem Konsensus von Fachexperten sowie aktueller Entwicklungen, die nach dem Publikationsdatum
der jeweiligen Leitlinie veroffentlicht wurden und aus Sicht der Fachexperten Relevanz fir die

Behandler haben.
3.2 Grundlagen der Definition und Klassifikation

Fiir die Definition und Klassifikation vestibuldrer Funktionsstérungen wird auf die Leitlinien der
Bardny Society zuriickgegriffen, wo dies sinnvoll erscheint. Empfehlungen zu Diagnostik und Therapie
sind dartber hinaus unter Berlicksichtigung der Leitlinien internationaler Fachgesellschaften
formuliert. Jiingere Publikationen wurden zusatzlich analysiert und sind im Literaturverzeichnis

gelistet.

Fiir die Definition elektrophysiologischer Diagnostikverfahren wird die gesetzliche Vorgabe fiir den
Betrieb von Medizinprodukten (Medizinproduktegesetz) in der aktuellen Fassung zugrunde gelegt.
Das Medizinproduktegesetz (kurz MPG) ist in Deutschland und Osterreich als nationale Umsetzung
der europdischen Richtlinien 90/385/EWG fur aktive implantierbare medizinische Geriate,
93/42/EWG fir Medizinprodukte und 98/79/EG fiir In-vitro-Diagnostika giltig. Als internationaler
Standard gilt fir vestibuldre Funktionspriifungen aktuell die US-amerikanische Norm ANSI $3.45
(2009). Fir die Definition der cVEMP-Diagnostik-Prozeduren zur Durchfiihrung und Auswertung wird



http://www.dgn.org/leitlinien/2308-ll-48-2012-schwindel-diagnose#wasgibtesneues
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http://www.dgn.org/leitlinien/2308-ll-48-2012-schwindel-diagnose#definitionundklassifikation

auf die Empfehlung der Bardny Society vom 20.01.2014 zuriickgegriffen (Papathanasiou, Colebatch et
al. 2013, Papathanasiou, Murofushi et al. 2014).

Fir die Definition bildgebender Diagnostik wurde Konsensus mit der Deutschen Réntgen Gesellschaft

(DRG) (Frau Prof. Gabriele Krombach, Giel3en) hergestellt.

Fiir die Definition medikamentdser Therapie wird das Arzneimittelgesetz vom 12. Dezember 2005
(BGBI. 1 S. 3394), das durch Anderung des Artikel 4 Absatz 11 des Gesetzes vom 18. Juli 2016

angepasst wurde, zugrunde gelegt.

3.3 Begriffsdefinition

Schwindel ist keine Krankheitseinheit, sondern das Leitsymptom verschiedener Erkrankungen
unterschiedlicher Pathophysiologie, Atiologie, die von Innenohr, Auge, Hirnstamm oder Kleinhirn
ausgehen, aber auch psychische oder psychosomatische Ursachen haben konnen. Einschrankung der
Sensibilitdt und/oder groben Kraft vor allem der unteren Extremitdten oder der raumlichen
Orientierung sind als (Teil-) Ursachen zu berlicksichtigen. Internistische Ursachen sollten im Einzelfall
ebenfalls in Betracht gezogen werden. Differentialdiagnostisch ist bei Schwindel auch an die
orthostatische Dysregulation oder unerwiinschte Wirkungen von Medikamenten wie

Antihypertensiva, Sedativa, Psychopharmaka oder Antikonvulsiva zu denken.

Schwindel wird durch Patienten oft auch weniger spezifisch eher im Sinne von Befindlichkeits-
storung und Unwohlsein verstanden und beschrieben. Der Begriff ,Schwindel” ist im deutschen
Sprachgebrauch weniger differenziert eingesetzt als z.B. im angloamerikanischen Sprachge-
brauch mit Begriffen wie dizziness, vertigo, unsteadiness etc. bekannt ist (ligner and Loske

1997).

3.4 Klassifikation

Die Barany Society hat 2009 und 2014 ein Vorgehen zur internationalen Konsensusbildung
beschlossen, das in den nachfolgenden Jahren zu einer Reihe von Empfehlungen und
Klassifikationsdefinitionen gefiihrt hat (https://www.jvr-web.org/ICVD.html). Eine fachiibergreifende
Empfehlung findet sich im Deutschen Arzteblatt (Strupp, Dlugaiczyk et al. 2020). Weitere

international anerkannte Leitlinien wurden durch die American Academy of Otolaryngology and




Head and Neck Surgery (AAO-HNS) veroffentlicht. Die entsprechenden Mitteilungen sind im

Folgenden aufgefiihrt:

Publikationen
der Barany

Titel

Society Vergl. hierzu: https://www.jvr-web.org/ICVD.html

2009 Classification of vestibular symptoms: Towards an international classification of
vestibular disorders

2012 Vestibular migraine: Diagnostic criteria

2015 Diagnostic criteria for Meniére’s Disease

2015 Benign paroxysmal positional vertigo: Diagnostic criteria

2016 Vestibular paroxysmia: Diagnostic criteria

2017 Diagnostic criteria for persistent postural-perceptual dizziness (PPPD)

2017 Bilateral vestibulopathy: Diagnostic criteria

2019 Classification of Vestibular Signs and Examination Techniques: Nystagmus and
Nystagmus-like Movements

2019 Hemodynamic orthostatic dizziness/vertigo: Diagnostic criteria

2019 Presbyvestibulopathy: Diagnostic criteria consensus document of the classification
committee of the Barany Society

In Bearb. Mal de Débarquement Syndrome: Diagnostic Criteria

in Bearb. Motion Sickness: Diagnostic Criteria

Publikationen

Vergl. hierzu: https://www.entnet.org/content/clinical-practice-guidelines

der AAO-HNS

2017 GUIDELINES Clinical practice guideline Update: Benign paroxysmal positional
vertigo

2020 GUIDELINES Clinical practice guideline: Méniére’s Disease

Tab. 2 Auswahl der recherchierten internationalen Leitlinien: International Classification of
Vestibular Disorders (ICVD) der Bdrdny Society und der American Academy of Otolaryngology and
Head and Neck Surgery

s. auch:

https://www.jvr-web.org/ICVD.html,

https://journals.sagepub.com/doi/pdf/10.1177/0194599816689667

https://journals.sagepub.com/doi/pdf/10.1177/0194599820909438
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https://content.iospress.com/articles/journal-of-vestibular-research/ves190658
https://content.iospress.com/articles/journal-of-vestibular-research/ves190655
https://content.iospress.com/articles/journal-of-vestibular-research/ves190672
https://content.iospress.com/articles/journal-of-vestibular-research/ves190672

Es lassen sich verschiedene mit Schwindel assoziierte Syndrome unterscheiden:

Periphere vestibuldre Syndrome, die vom Labyrinth und/oder dem Nervus vestibularis ausgehen.
Funktionell lassen sich 3 Formen peripherer vestibularer Storungen mit typischen Symptomen und

klinischen Zeichen differenzieren:
1. die beidseitige Schadigung/Lasion der Vestibularorgane und/oder der Nn. vestibulares,
2. die akute oder chronische einseitige Lasion und

3. die paroxysmale pathologische Erregung oder Hemmung des Vestibularorgans / des N.

vestibularis

Zentrale vestibuldre Syndrome entstehen Gberwiegend durch Lasionen der vestibuldren Bahnen,
die von den Vestibulariskernen im kaudalen Hirnstamm sowohl zum Zerebellum als auch zum
Thalamus und vestibuldren Cortexziehen, oder durch eine Schadigung des Vestibulozerebellums,

selten durch ,,pathologische Erregung” (paroxysmale Hirnstammattacken; vestibulare Epilepsie).

Funktionelle Schwindelsyndrome mit den Unterformen,, Persistent Postural Perceptual
Dizziness“ (PPPD), Phobischer Schwankschwindel und Visuiell-induzierter Schwindel.

Diese entstehen meist durch eine verstarkte Selbstbeobachtung der Balance.

Nicht-vestibuldre und Nicht-funktionelle Schwindelsyndrome (z. B. orthostatische Dysregulation,

unerwiinschte Wirkung von Medikamenten)

3.5 Kurzibersicht klinisches Vorgehen

Eine Differenzierung zwischen zentralen und peripheren Schwindelsyndromen ist auch bei
monosymptomatischem Schwindel durch eine standardisierte Anamnese mit besonderer Beachtung
von Gefalrisikofaktoren und zentralen Begleitsymptomen sowie durch kdrperliche Untersuchung bei
der Mehrzahl der Patienten moglich. Bei der initialen Untersuchung des Patienten mit akutem
vestibuldrem Syndrom besteht grundsatzlich das Risiko der nicht korrekten Differenzierung in
zentralnervdse Ursachen (Pseudoneuritis) und peripher labyrinthare Krankheitsbilder. Als Struktur

fiir das klinische Vorgehen ist daher zu empfehlen:




A Anamnese

B Untersuchung der vestibuldaren und okulomotorischen Systeme

C Differenzierung:

= Peripher vestibuldre Erkrankungen
= Zentral vestibulare Erkrankungen inkl. Differenzierung peripher versus
zentral

= Funktioneller Schwindel

Klinische Zeichen einer zentralen Stérung sind u.a. vertikale Divergenz (,,skew deviation") als
Komponente der ocular tilt reaction, Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung des
Spontannystagmus, Fixationsnystagmus (Nystagmus durch visuelle Fixation nicht unterdriickbar) und
bei akutem Schwindel mit Nystagmus ein unauffalliger Kopfimpulstest (Cnyrim et al. 2008). In der
topografischen Grenzregion zwischen peripheren und zentralnervésen Strukturen (Pons und
Kleinhirnbriickenwinkel) gelingt die Differenzierung nicht immer eindeutig durch die H.I.N.T.S.
Strategie (Head Impulse Test + Blickrichtungsnystagmus + Test of Skew Deviation) (Newman-Toker,
Saber Tehrani et al. 2013, Choi, Kim et al. 2015, Newman-Toker, Curthoys et al. 2015, Kim, Kim et al.
2017, Lee and Kim 2020). Die subjektive visuelle Vertikale (SVV) und der Video-Kopf-Impuls-Test
werden zur Diagnostik bei akutem vestibularem Syndrom empfohlen, lassen jedoch eine spezifische
Differenzierung nicht zu (Aoki 2017). Sie erlauben jedoch eine Lokalisation bei cerebelldren und
pontinen Prozessen und lassen eine verbesserte Differenzierung zur vestibuldren Migrane im
Einzelfall zu (Zwergal and Dieterich 2020). Insbesondere akute vestibulare Syndrome durch Ischamie
im AICA-Gebiet konnen der Erkennung allein durch Analyse des vestibulookuldren Reflexes entgehen

(Mantokoudis, Tehrani et al. 2015).

In Gber 90 % aller akuten einseitigen peripheren oder zentralen vestibuldren Lasionen findet sich eine
pathologische Auslenkung der SVV, bei peripheren Ausfallen immer zur Seite der Lasion (Friedmann,
1970; Vibert and Hausler, 2000, (Hafstrom, Fransson et al. 2006). Bei der vestibuldren Migrane fehlt
oft eine pathologische Auslenkung der SVV (Zwergal and Dieterich 2020). Diese lasst sich als
Screening auch mit dem sog. Eimervertikalentest bestimmen (Michelson, McCaslin et al. 2018). Im
Rahmen der vestibuldaren Kompensation bildet sich die pathologische SVV bei peripheren und bei
zentralnervds verursachten Funktionsstorungen zumindest bei aufrechter Kopfhaltung zuriick

(Cnyrim, Newman-Toker et al. 2008).




Die Untersuchung der Labyrinthfunktion sollte zur vollstandigen diagnostischen Klarung sowohl den
Video Kopf-Impuls-Test als auch, wenn dieser normal ist, die Untersuchung der kalorischen VOR-
Antwort einschliefen. Befunde des Video-Kopf-Impuls-Tests fir den horizontalen Bogengang und
Befunde der kalorischen Priifung differieren in 35% der Fille (Mezzalira, Bittar et al. 2017). In Fallen
von Morbus Meniere werden haufiger pathologische Befunde der kalorischen Antwort als des vKIT

gefunden (Blodow, Heinze et al. 2014).

Untersuchungen zur MRT Diagnostik des Labyrinths zum Nachweis des Endolymphatischen Hydrops
weisen bildmorphologische Diagnosekriterien des Morbus Meniére nach. Kontrollierte klinische
Studien und Kriterien zum Nachweis in der Bildgebung liegen inzwischen vor (Niyazov, Andrews et al.
2001, Naganawa, Ishihara et al. 2010, Gurkov, Flatz et al. 2011, Gurkov, Flatz et al. 2013, Zhang, Cui
et al. 2016, Liu, Ishiyama et al. 2017, Ito, Inui et al. 2019).

Die Diagnostik des superioren Bogengangs-Dehiszenz-Syndroms stiitzt sich auf die Anamnese, die
klinische Beobachtung mit bisweilen nicht vollstandig vorliegenden Symptomen, die Befunde der
cervikalen vestibuldr evozierten myogenen Potenziale, einen typischen Druck-/Schall-induzierten
Nystagmus, der Tonschwellenaudiometrie mit Luft-Knochenleitungsdifferenz von (19+14dB bei
250Hz;15+11dB bei 500Hz; 119 dB bei 1,000 Hz; und 416 dB bei 2,000 Hz) (Minor 2007) sowie in
Fallen mit positiven Indizien auf die Befunde im hochauflésenden Felsenbein-CT (HR-CT). (Ward,

Carey et al. 2017)

Der benigne paroxysmale Lagerungsschwindel (engl. BPPV = benign paroxysmal positional vertigo)
kann in verschiedenen Varianten auftreten, deren Kenntnis fiir eine Differenzierung vom nicht
benignem und daher zentralen Lagenystagmus und fir die spezifische Therapie wichtig ist. Neben
einer Kanalolithiasis des posterioren Bogengangs (mindestens 85 % der Falle) findet sich haufig als
Ursache eine Kanalolithiasis des horizontalen Bogengangs (ca. 10 %). Eine seltenere Variante ist die
Kupulolithiasis des horizontalen Bogengangs. Der BPPV des anterioren Bogengangs wird weiterhin
kontrovers diskutiert (Bhattacharyya, Baugh et al. 2008, Bhattacharyya, Gubbels et al. 2017, Iglebekk,
Tjell et al. 2019, Musat and Musat 2020).

Bei alteren Patienten mit chronischen Schwindelbeschwerden ergeben sich diagnostisch haufig die
Bilder der bilateralen Vestibulopathie oder der Presbyvestibulopathie, die unterschiedliche Ursachen
haben kénnen (Agrawal, Bremova et al. 2013). Fir die Diagnosestellung beider Krankheitsbilder

liegen jeweils Kriterien der Barany Society vor (Strupp, Feil et al. 2016, Strupp, Kim et al. 2017,




Agrawal, Van de Berg et al. 2019). Formen mit und ohne Beteiligung cochlearer Funktionen sind

bekannt.

Als weiteres Syndrom wurde die Kombination einer bilateralen Vestibulopathie mit zerebellaren
Stérungen und Polyneuropathie beschrieben (CANVAS: Cerebellar Ataxia, Neuronopathy and

Vestibular Areflexia Syndrome) (Szmulewicz, McLean et al. 2014).

Der funktionelle Schwindel ist der Uberbegriff fiir verschiedene Unterformen persistent postural-
perceptual dizziness (PPPD), Phobischer Schwankschwindel und visuell-induzierter Schwindel.
Ursache sind meist eine verstarkte Selbstbeobachtung. Fiir die Diagnosestellung gibt es positive

Kriterien (Eckhardt-Henn, Tschan et al. 2009, Staab, Eckhardt-Henn et al. 2017).

3.5.1

Schlissel zur Diagnose beim Leitsymptom Schwindel sind die sorgfaltige Erhebung der Anamnese
und die korperliche sowie funktionsdiagnostische Untersuchung, da die diagnostischen Kriterien der
meisten Schwindelsyndrome auf diesen Informationen beruhen. Die Diagnostik dient der
differenzialdiagnostischen Einordnung, der quantitativen Befunderhebung als Ausgangsbefund und
zur Verlaufskontrolle sowie als wesentlicher Befund fiir die Indikation zu operativen Verfahren.
Apparativ funktionsdiagnostische Befunde sollen insbesondere bei fluktuierender Symptomatik und
bei Diskrepanz von Anamnese und Befunden aufgezeichnet und nicht nur als Beobachtung
beschrieben werden (s. auch Pat.-Rechte-Gesetz). Anamnese und Beschwerden, klinische Befunde
und funktionsdiagnostische sowie bildgebende Befunde korrespondieren in betrdachtlichem AusmaR
nicht miteinander. In einer prospektiven Studie an 135 Patienten fanden sich bei denen mit normalen
ENG Befunden in 32,1% (17/52) pathologische Befunde der kérperlichen Untersuchung, 48,8% derer
mit normaler Untersuchung zeigten pathologische ENG-Befunde im Funktionstest (Gofrit, Mayler et
al. 2017). Bei Patienten mit schwerer Beeintrachtigung im DHI (Dizziness Handicap Inventory) lagen
in 46,4% (13/28) pathologische und in 42,9% (12/28) normale ENG Funktionsbefunde vor. Bei
systematischen Untersuchungen fanden sich keine Korrelationen zwischen den Befunden und den
Ergebnissen des Inventarfragebogens (DHI) (Yip and Strupp 2018). Daraus ergibt sich, dass fehlende
Beschwerden bei pathologischen Funktionsbefunden beobachtet werden. Daher ist Basisdiagnostik
bei allen Patienten mit Schwindelbeschwerden sowie bei ein- und beidseitiger Horminderung

unklarer Ursache anzuraten.

Als Basis Funktionsdiagnostik erscheint geeignet (Expertenvotum einstimmig):




e Otoskopie, besser Mikrootoskopie, ggf. Tympanometrie zum Ausschluss einer
Tubenfunktionsstorung oder einer Trommelfellperforation bzw. entziindlich-destruktiver
Prozesse

e Audiometrie (Tonschwellenaudiometrie, bei asymmetrischem Horeindruck auch
Sprachaudiometrie)

e ENG,/VOG Spontannystagmus

e ENG,/VOG Kalorik (siehe dort), vHIT 3 BG

e ENG./VOG langsame Blickfolge

e ENG./VOG Blickrichtungsnystagmus

e ENG,;/VOG Lagenystagmus

1 Elektronystagmografie bietet gegentiber Videookulografiesystemen geringere Anfélligkeiten
zu Registrieraussetzern bei Patient/inn/en mit Lid-Make-up und dunkler Hautfarbe, bediirfen
aber héheren Aufwands fiir Kalibrierung und unterliegen im Fall DC-gekoppelter Systeme dem
Problem des Potenzial-Shifts ggf. mit Registrierartefakten.

MERKE:

In Fallen, in denen durch die Basisdiagnostik keine eindeutige Klarung gelingt, sollte die weitere
Diagnostik unter stationaren Bedingungen erwogen werden, insbesondere wenn Gefahrdung
durch Sturz, hdheres Lebensalter, unzureichende Betreuung in hauslicher Umgebung,
Einschrankung der Transportfahigkeit und ahnliches vorliegen.

Wichtige Unterscheidungskriterien der verschiedenen Schwindelsyndrome sind:

Art des Schwindels: Drehschwindel, Schwankschwindel, Kippschwindel, Liftschwindel oder

Benommenheitsschwindel.

Dauer des Schwindels: Schwindelattacken (Sekunden, Minuten, Stunden, Tage, akut einsetzend und

viele Tage anhaltend) oder Dauerschwindel.

Auslésbarkeit/Verstarkung des Schwindels: bereits in Ruhe vorhanden oder spontan auftretend (z.B.
akute einseitige Vestibulopathie, Hirnstamm- oder Kleinhirninfarkt, Morbus Meniere,
Vestibularisparoxysmie, beim Stehen und Gehen ohne Beschwerden im Liegen und Sitzen unter
statischen Bedingungen (z.B. bilaterale oder persistierende einseitige Vestibulopathie), in
bestimmten sozialen Situationen (Funktioneller Schwindel) oder bei Druckdnderungen (Syndrome

des dritten mobilen Fensters).




Begleitsymptome: Hérminderung, Tinnitus, Ohrdruck, Ubelkeit/Erbrechen, Kopfschmerz, Licht- oder

Larmempfindlichkeit, Angst, Oszillopsien.

Durch eine sorgfaltige Anamnese (GefaRrisikofaktoren, zentrale Begleitsymptome) und
neurologische und neurootologische Untersuchungen ist eine Differenzierung zwischen zentralen
und peripheren Schwindelsyndromen bei einem hohen Anteil der Patienten moglich (Mann, Whitney
et al. 1996, Cnyrim, Newman-Toker et al. 2008, Tarnutzer, Bockisch et al. 2017). In der
topografischen Grenzregion zwischen peripheren und zentralnervésen Strukturen (Pons oder
Kleinhirnbriickenwinkel) gelingt die Differenzierung nicht immer eindeutig (Tarnutzer, Berkowitz et
al. 2011). Dabei sind periphere und zentrale Ursachen durch klinische und apparative
Funktionsdiagnostik nicht eindeutig zu beurteilen (Zwergal and Dieterich 2020). Bei akuter
vestibuldrer Funktionsstérung ist durch vestibuldare und okulomotorische Funktionsprifungen die
topische Diagnostik bei pontocerebelldren Durchblutungsstorungen in vielen Fallen moglich (Kim,
Kim et al. 2017). Daher soll beim akuten vestibuldren Syndrom obligat die Prifung der Hirnnerven,
der Sensibilitat fur Beriihrung und Schmerz sowie des Temperaturempfindens sowie grob der
motorischen Kraft vorgenommen werden. Nicht eindeutig zu klarende Bilder erfordern die

fachiibergreifende Beurteilung durch HNO und Neurologie.

3.5.2 Diagnostik der wichtigen Krankheitsbilder auf einen Blick

3.5.2.1 Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel (BPLS, BPPV [benign
paroxysmal positional vertigo]):

Rezidivierende, durch Kopflageanderungen relativ zur Schwerkraft ausgeltste, Sekunden dauernde

Drehschwindelattacken. Beim BPPV erfolgt die Untersuchung durch die Dix-Hallpike Lagerung oder

das diagnostische Sémont Mandver und Beobachtung des Nystagmus mittels Frenzelbrille. Bei BPPV

ausgehend vom posterioren Bogengang, der haufigsten Form, schldgt dabei der Nystagmus vertikal

zur Stirn und hat eine torsionelle und up-beat Komponente zum betroffenen Ohr.

3.5.2.2 Akutes vestibulires Syndrom (AVS), akute unilaterale Vestibulopathie (AUVP)

Das akute vestibuldre Syndrom ist charakterisiert durch (nach Vernhoovens, Meulstee et al 2016):

e akut oder subakut entstehenden Schwindel (in Sekunden, Gber Minuten oder Stunden)
e unscharfes Sehen
e Intoleranz gegenilber Kopfbewegungen (passiv oder aktiv)

e Spontan- oder Blickrichtungsnystagmus




e Fallneigung, Gang-Unsicherheit
e Brechreiz oder Erbrechen

e Dauer 24 Std. — mehrere Wochen

Typischerweise verstarken sich die Symptome bei Bewegung. Keine signifikante begleitende akute
Horminderung oder Tinnitus. Im Befund horizontal-torsioneller peripherer vestibularer
Spontannystagmus, der durch visuelle Fixation vermindert/unterdriickt werden kann, pathologischer

Kopfimpulstest und pathologische bithermale Kalorik.

3.5.2.3 Bilaterale Vestibulopathie

Bei einem Teil der Patienten findet sich bewegungsabhangiger Schwankschwindel und
Gangunsicherheit, verstarkt in Dunkelheit und auf unebenem Untergrund sowie Oszillopsien bei
raschen Kopfbewegungen und beim Gehen. Im Befund: meist kein Spontannystagmus beidseits
pathologischer Kopfimpulstest und kalorische Unter- oder Unerregbarkeit, bilateral pathologische
VEMP Antworten, pathologische subjektive visuelle Vertikale mit starker Streuung der Messwerte bei
lateraler Kopfkippung (Biirgin 2017). Die Kriterien des Krankheitsbilds sind durch die Kriterien der
Barany Society enger definiert (Strupp, Kim et al. 2017).

A Chronisches vestibuldres Syndrom mit mindestens zwei der folgenden Symptome:

1. Unsicherheit beim Gehen oder Stehen

2. bewegungsinduziertes unscharfes Sehen oder Oszillopsien beim Gehen oder schnellen

Kopfbewegungen

3. Verschlechterung des Schwankschwindels in der Dunkelheit und/oder auf unebenem Boden

B Keine Symptome beim Sitzen oder Liegen unter statischen Bedingungen

C Bilateral reduzierte/fehlende Funktion des horizontalen vestibulo-okuldren Reflexes (VOR)

dokumentiert durch

bilateral pathologischen vHIT fiir den horizontalen Bogengang (Verstarkungsfaktor des VOR <0,6)
und/oder bilateral reduzierte kalorische Erregbarkeit (Summe der Geschwindigkeit des kalorisch

induzierten Nystagmus bds. <6°/s)




Die Beschwerden kénnen analog auch durch bilaterale Macula-Funktionsstérungen hervorgerufen
werden (Macias, de Miguel et al. 2020). Dabei finden sich bilateral pathologische VEMP Antworten
sowie die pathologische subjektive visuelle Vertikale (Blirgin 2017) mit starker Streuung der
Messwerte bei lateraler Kopfkippung. (Strupp, Kim et al. 2017). Zu unterscheiden ist davon
insbesondere bei alten Patienten mit Sturzereignissen die Presbyvestibulopathie mit eigenen

Befundkriterien (Agrawal, Van de Berg et al. 2019).

3.5.2.4 Morbus Meniére (Endolymphatischer Hydrops, Hydropische Innenohrerkrankung)

Trias von Drehschwindel und meist einseitiger sensorischer Schwerhdérigkeit (meist
Tieftonschwerhdorigkeit, die sich in spateren Stadien zu einer pantonalen Innenohrschwerhdorigkeit
entwickelt), Tinnitus und fakultativ ipsilateralem Ohrdruck/Véllegeftihl fir 20 min — 12 Std.
anhaltend. Kriterien sind durch die Barany Society definiert: Zwei oder mehr spontan auftretende
Schwindelattacken von 20 min—12h Dauer, audiometrisch nachgewiesene Hérminderung fur
Frequenzen <2000 Hz, Knochenleitung in mindestens zwei benachbarten Frequenzen um >30 dB
schlechter als auf der Gegenseite, assoziiert mit Schwindelattacke, fluktuierender Tinnitus oder
Ohrdruck im betroffenen Ohr, keine Hinweise flir andere Ursache (Lopez-Escamez, Carey et al. 2015,
Gurkov and Hornibrook 2018). Von einzelnen Autoren werden vorwiegend die audiologischen
Kriterien kritisch diskutiert (Gurkov and Hornibrook 2018). In ca. 30% der Félle wird eine gestorte
Funktion der Tuba Eustachii beobachtet (Hall and Brackmann 1977, Park, Chen et al. 2009) und kann
ursachlich in Zusammenhang gebracht werden (Park, Luedeke et al. 2013). Seltene Auspragungen
des M. Meniere mit Auftreten von Tumarkin-Anféllen und das Lermoyez-Syndrom sind beschrieben.

Vergl. hierzu Kap. 6.6.

3.5.2.5 Syndrome des dritten Fensters

Spontan oder durch Knochenabbauprozesse verursachte, meist einseitige Einwirkung von Schalldruck
und hydrostatischem Druck auf den Perilymphraum via sog. drittes Fenster (nicht rundes, nicht
ovales Fenster) mit akustischen und vestibuldaren Symptomen. Betroffen ist zumeist der obere,
gelegentlich aber auch der hintere Bogengang; beidseitiges Vorkommen ist moglich. Auf Befragen
werden Gerausche bei Augenbewegung oder Kopfbewegung, Oszillopsien, wechselnde
Schwindelsensationen, ein Tullio-Phdnomen, Hyperakusis und wechselnde Schwerhdorigkeitsformen
berichtet. Leitsymptome der Syndrome des dritten mobilen Fensters sind rezidivierende, durch
Druckdnderungen oder laute Tone ausgeldste Schwindelattacken, Autophonie, verstarkte
Knochenleitung und/oder pulsatiler Tinnitus. Neben der Anamnese beruht die Diagnose auf der

Kombination von mindestens einem fiir ein ,drittes mobilen Fenster” typischen Test (z.B. durch




Druckidnderungen oder Tone ausgeldste Symptome und Nystagmus, erhéhte Amplitude und/oder
erniedrigter Schwelle der cervikalen/okuldren VEMP und einem hochauflésendem CT des
Felsenbeins (0.6 mm Schichtdicke). In den allermeisten Fallen ist der anteriore Bogengang
betroffen: "superior canal dehiscence syndrome" (SCDS). Das klinische Bild ist sehr variabel: Auf
Befragen werden z.B. Gerdusche bei Augenbewegung oder Kopfbewegung oder durch Fremitus
sowie Autophonie berichtet. Vertikal-torsioneller Nystagmus bei akustischer Stimulation (Fremitus-
Nystagmus) wurde durch Girkov als klinisches Zeichen beschrieben (Girkov, Jerin et al. 2018). Im
Falle einer geplanten operativen Indikation bei Otosklerose (Stapedotomie, Stapedektomie) ist die

diagnostische Klarung obligat (Gruppenkonsens einstimmig).

3.5.2.6 Vestibularisparoxysmie

Die aktuellen diagnostischen Kriterien der Vestibularisparoxysmie sind wie folgt: mindestens 10
Sekunden bis zu einer Minute dauernde, spontan auftretende, relativ gleichférmig ablaufende
Schwindelattacken und Ansprechen auf eine Behandlung mit einem ,Natriumkanalblocker” (Strupp,

Lopez-Escamez et al. 2016).

3.5.2.7 Vestibulédre Migréine
Mindestens 5 Episoden mit vestibuldaren Symptomen mittlerer oder starker Intensitat und einer
Dauer von 5 min-72 h

Aktive oder friihere Migréane mit oder ohne Aura nach den Kriterien der ICHD

Ein/mehrere Migranesymptome wahrend mindestens 50% der vestibuldren Episoden:
Kopfschmerzen mit mindestens 2 der folgenden Merkmale (einseitige Lokalisation, pulsierender
Charakter, mittlere oder starke Schmerzintensitat, Verstarkung durch korperliche

Routineaktivitdten), Photophobie und Phonophobie, visuelle Aura

Nicht auf eine andere vestibulare oder ICHD-Diagnose zurlickzufiihren. (Lempert, Olesen et al. 2012)

M. Meniere und vestibulare Migrdane konnen in einer Vielzahl der Falle kombiniert auftreten

(Lempert, Olesen et al. 2012, Gurkov, Kantner et al. 2014, Nakada, Yoshida et al. 2014).




3.5.2.8 Funktioneller Schwindel (PPPD, Phobischer Schwankschwindel, visuell-induzierter
Schwindel)

Kontextabhangiger Schwank- und Benommenheitsschwindel, primar oder sekundar (Staab, Eckhardt-

Henn et al. 2017).

3.5.2.9 Primdre Tumore des peripheren Gleichgewichtsorgans

Intralabyrinthdre Schwannome oder Schwannome des 8. Hirnnervens. Fiir weitere Details dieser
Ursache flir Schwindelbeschwerden und fiir pathologische peripher vestibulare (labyrinthadre oder
neurogene) Funktionsbefunde wird auf die einschlagigen Leitlinien und das ausfihrliche publizierte
Referat zum Thema hingewiesen (Rosahl and Esser 2017, Kania, Verillaud et al. 2018, Waterval, Kania

et al. 2018).

4 Epidemiologie Schwindelbeschwerden

Schwindel ist eines der hdufigsten Symptome in der Medizin. In einer groRRen epidemiologischen
Studie betrug die Lebenszeitpravalenz von Schwindel moderater bis starker Intensitat in der
erwachsenen Bevolkerung Deutschlands 29,5 % (Neuhauser, Von Brevern et al. 2005). Frauen waren
mit einer Lebenszeitprdvalenz von 36,2% deutlich hdufiger betroffen als Manner (22,4%). Mittels
validierter Telefoninterviews wurde fiir vestibuldren Schwindel eine Lebenszeitpravalenz von 7,4%
und eine 1-Jahres-Pravalenz von 4,9% ermittelt. Die Pravalenz von vestibularem Schwindel steigt mit
dem Alter deutlich an und ist bei Menschen Gber 70 Jahre fast dreimal so hoch wie bei jungen

Erwachsenen (Neuhauser, Von Brevern et al. 2005).

Schwindel ist eines der zehn haufigsten Leitsymptome, die zu einer medizinischen Konsultation
fUhren (Schappert 1992). In Deutschland suchen jahrlich 1.8% der erwachsenen Bevolkerung wegen
neu aufgetretenem Schwindel einen Arzt auf (Neuhauser, Radtke et al. 2008). Viele Patienten haben
eine Odyssee von Arztbesuchen hinter sich, bis die Diagnose gestellt wird (von Brevern, Lezius et al.
2002, Geser and Straumann 2012). Deshalb besteht gerade bei diesem haufigen Leitsymptom ein

hoher Bedarf an standardisierten diagnostischen Leitlinien.

In spezialisierten Schwindelambulanzen sind die haufigsten 5 Diagnosen fiir etwa drei Viertel aller

Schwindelerkrankungen verantwortlich. Die relative Haufigkeit der einzelnen Erkrankungen in




Spezialambulanzen unterscheidet sich allerdings deutlich zwischen neurologischen und hals-nasen-

ohren-arztlichen Ambulanzen (Tab. 4 und 5).

Schwindelsyndrom Haufigkeit
n %
Diagnose
1. Funktioneller Schwindel 6020 17,3
2. BPPV 4994 14,3
3. Zentraler vestibuldrer Schwindel 4672 13,4
4. Vestibulare Migrane 4284 12,3
5. Morbus Meniére 3536 10,1
6. Unilaterale Vestibulopathie 3171 9,1
7. Bilaterale Vestibulopathie 2335 6,7
8. Vestibularisparoxysmie 1113 3,2
9. Syndrome des 3. mobilen Fensters 169 0,5
Unklare Schwindelsyndrome 1555 4,5
Andere 3011 8,6
Gesamtzahl 34860

Tab. 3 Absolute Hdéiufigkeit Neurologie

Absolute und prozentuale Haufigkeiten der verschiedenen Schwindelsyndrome in der
liberregionalen Spezialambulanz des Deutschen Schwindelzentrums und der Neurologischen Klinik
der LMU Miinchen (1998 - 2019) (BPPV: Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel)
*Andere Schwindelsyndrome sind z.B. internistische Erkrankungen oder nicht-vestibuldrer Schwindel
bei peripheren Okulomotorikstérungen wie Augenmuskelparesen.

Quelle:
Strupp M, Brandt T., Dieterich M (2021) Vertigo Leitsymptom Schwindel. 3. Auflage. SpringerNature,
Heidelberg




Schwindelsyndrom Haufigkeit

n %
Uni- und bilaterale Vestibulopathie 145 49,0
M. Meniere 63 21,3
Vestibularisschwannom 27 9,1
Benigner paroxysmaler Lagerungsschwindel (BPLS) 23 7,8
Funktioneller Schwindel 12 4,1
Vestibulare Migrane 11 3,7
Akutes unilaterales peripheres vestibuldres Syndrom 8 2,7
Vestibularisparoxysmie 7 2,4

Tab. 4 Relative und absolute Hdufigkeit Hals-Nasen-Ohrenheilkunde

Absolute und relative Haufigkeiten der verschiedenen
Schwindelsyndrome bei hospitalisierten Patienten der Klinik fiir Hals-,
Nasen- und Ohrenheilkunde und Plastische Kopf- und Halschirurgie der
RWTH Aachen University in den Jahren 2015 und 2016 (Gesamtzahl
n=296)

Quelle: Reiter T, ligner J, Westhofen M. Epidemiologie vestibularer Funktionsstorungen:
Zur Haufigkeit von Diagnosen in einer HNO-Schwindelambulanz. Deutsche Gesellschaft fiir
Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, Kopf- und Halschirurgie. 88. Jahresversammlung der
Deutschen Gesellschaft fir Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, Kopf- und Halschirurgie. Erfurt,
24.-27.05.2017. German Medical Science GMS Publishing House; 2017. doi:
10.3205/17hno376 ,urn:nbn:de:0183-17hno3768




Pravalenzen und Inzidenzen vestibuladrer Funktionsstérungen im Alter erfordern daher

standardisiertes Vorgehen entsprechend der vorliegenden Leitlinie einerseits und im Einzelfall die
rationale Erweiterung der Diagnostik und ggf. Verlaufsdiagnostik zur individualisierten Versorgung
selbst komplexer Falle mit Mehrfachdiagnosen, wie sie mit zunehmendem Lebensalter gehauft zu

beobachten sind.

5 Systematik der Anamnese

Die Anamnese ist eine unabdingbare Komponente der Diagnostik bei Patienten mit Schwindel. Dabei
sollte man sich vorwiegend auf die folgenden drei Aspekte konzentrieren (Newman-Toker et al.,

2007):

1 zeitliche Kategorisierung

2 auslésende und verstarkende Faktoren
3 Begleitsymptome.

Qualitative Angaben zur Art der Symptome sind vor allem dann verwertbar, wenn der Patient
zwischen einem Drehschwindel (,,wie Karussellfahren” bei einem BPPV) oder Schwankschwindel

(,wie auf einem Boot” bei bilateraler Vestibulopathie) unterscheiden kann.
Zeitliche Kategorisierung

Die Anamnese erlaubt die Zuordnung des Beschwerdebildes zu einem

a akuten

b episodischen oder

c chronischen

vestibuldren Syndrom (Bisdorff, 2016). Beispielsweise fiihren eine akute unilaterale
Vestibulopathie/Neuritis vestibularis oder eine akute Ischdmie von vestibularen Hirnstamm-
Strukturen zu einem akuten vestibularen Syndrom. Die Canalolithiasis, die vestibulare Migrane und

der Morbus Meniere gehen exemplarisch mit einem episodischen vestibuldaren Syndrom einher. Die




Dauer der Attacken spielt dariiber hinaus eine wichtige Rolle: Die BPPV dauert zum Beispiel weniger
als eine Minute, die vestibuldre Migrane zwischen 5 Minuten und 72 Stunden. SchlieRlich sind die
bilaterale Vestibulopathie und die Degeneration des mittelliniennahen Kleinhirns Beispiele fiir ein

chronisches vestibuldres Syndrom.

Auslésende oder verstidrkende Faktoren

Ein auslésender Faktor (engl. triggering factor) bewirkt eine Schwindelsensation, die kurz zuvor nicht
vorhanden war. Dagegen ist ein verstarkender Faktor (engl. exacerbating factor) dafir
verantwortlich, dass ein bereits bestehender Schwindel verstarkt wird. Ausldsende Faktoren sind
beispielsweise eine Anderung der Kopforientierung relativ zum Gravitationsvektor, was bei der
Canalolithiasis zu einem gutartigen Lagerungsschwindel wahrend mehrerer Sekunden fihrt,
Druckdnderungen z.B. mit Valsalva Mandver oder beim Heben von Lasten bei den Syndromen des 3.
mobilen Fensters oder bestimmte Situationen bei Funktionellem Schwindel. In Sinne eines
verstarkenden Faktors konnen etwa Kopfbewegungen wahrend einer Episode von vestibuldrer
Migrane Koérperschwankungen beim Gehen im Rahmen einer bilateralen Vestibulopathie oder rasche

Blickbewegungen bei okuldarem Schwindel zu einer Zunahme der Schwindelbeschwerden fiihren.

Begleitsymptome

Die wichtigsten Diagnose-relevanten Begleitsymptome bei Schwindelpatienten sind (a)
neurologische, (b) das Gehor betreffende und (c) internistische. Zu den neurologischen
Begleitsymptomen gehoren beispielsweise Doppelbilder, Hemiparese oder Hemihypasthesie bei
Hirnstamminfarkten. Klassisch sind Begleitsymptome von Schwerhérigkeit und/oder Tinnitus
wahrend Schwindelepisoden beim Morbus Meniére. Kardiale Beschwerden, wie z. B. Brustschmerzen
oder vom Patienten selbst wahrgenommene Herzrhythmus-Stérungen, sind ernsthafte internistische

Begleitsymptome.

Fragebogen und Inventare

Anamnese-Fragebogen, die typischerweise vor der Konsultation auf Papier oder elektronisch
ausgefllt werden, kénnen hilfreich sein, um die Anamnese in der Sprechstunde besser zu
fokussieren und die Dokumentation zu erleichtern, ersetzen diese jedoch nicht. Wichtig ist immer ein
individualisierter Zugang zum Patienten im Interview. In Hinblick auf Qualitatskontrollen und
wissenschaftliche Auswertungen ist es von Vorteil, wenn die Fragebégen aus standardisierten

internationalen Inventaren bestehen. Empfohlen seien dabei die deutschen Adaptierungen des




Dizziness Handicap Inventory (DHI) (Volz-Sidiropoulou, Takahama et al. 2010) (Kurre et al., 2009) und
der Vertigo Symptom Scale (VSS) (Gloor-Juzi, Kurre et al. 2012), Activities-specific Balance Confidence
(ABC) Scale, Vestibular Disorders of Daily Living (VADL) Scale, UCLA Dizziness Questionnaire (UCLA-
DQ). Scores zur Erfassung phobischer Komponenten kdnnen mittels eigens hierfir vorgeschlagener

Inventare erfasst werden (Lahmann, Henningsen et al. 2015).

6 Diagnostikverfahren fiir vestibuldare Funktionsdiagnostik

6.1 Klinische nicht apparative funktionsdiagnostische Verfahren

Die klinische Untersuchung bei akutem vestibularem Syndrom dient vor allem dazu, eine peripher
vestibuldre Schadigung von einer zentralen Schadigung, z.B. einem Schlaganfall vor allem im
Akutstadium abzugrenzen. Vorbestehende Diagnosen mit Erkrankungen des vestibuldren Systems
und paroxysmalem Auftreten stellen nicht von dieser Aufgabe frei. Dies ist zweifellos eine sehr
wichtige Untersuchung, die Fehlbehandlungen vermeiden soll und daher von jedem Hals-Nasen-
Ohren-Arzt und Neurologen beherrscht werden muss (Welgampola, Bradshaw et al. 2015, Uffer and

Hegemann 2016, Hegemann and Wenzel 2017).

Beim AVS empfiehlt sich bei der Erstuntersuchung folgendes 5-schrittiges Vorgehen, das den sog.
HINTS-Test (Head Impulse Test, Nystagmus, Test of Skew deviation) (Newman-Toker et al. 2008)
beinhaltet (vergl. Kap. 5.11):

Untersuchung auf eine Skew Deviation/vertikale Divergenz der Augen mittels alternierendem Cover-
Test,

Untersuchung auf einen peripheren vestibularen Spontannystagmus versus zentralen
Fixationsnystagmus mithilfe der Frenzel-Brille oder M-Brille,

Untersuchung auf Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung eines madglichen
Spontannystagmus oder vertikalen Blickrichtungsnystagmus,

Durchfiihrung des Kopfimpulstests zur Priifung des VOR bei Kopfbewegungen von hoher Frequenz,
hoher Beschleunigung und hoher Geschwindeigkeit (3-5Hz, demgegeniiber Kalorik 0,003, rotarische
Tests 0,1 — 0,64Hz) (Cnyrim et al. 2008; Kattah et al. 2009, Newman-Toker et al. 2008), bevorzugt mit
Videookulographie (Strupp, Kim et al. 2017), zur quantitativen Analyse, Dokumentation und

Erfassung von , verdeckten” Korrektursakkaden (Mantokoudis et al. 2015; Mossmann et al. 2015),




Romberg-Test

Dieses 5-stufige Vorgehen ist sensitiver als der 3-stufige HINTS-Test und wird weiter verbessert durch
Prifung auf zusatzliche zentrale Okulomotorikstérungen (Stérungen der Blickfolge, Sakkaden,

Fixationssuppression).

6.1.1 Blutdruckmessung

Kontrolle des Blutdrucks soll Bestandteil der klinischen Untersuchung sein. An 1291 Patienten mit

Schwindelbeschwerden wurden in 18,67% der Falle (241 Patienten) pathologische Blutdruckwerte
gemessen. Hypotension und orthostatische Dysregulation wurden signifikant haufiger bei peripher
vestibuldren Krankheitsbildern, arterielle Hypertension bei zentralnervosen Bildern gefunden

(Ohashi, Imamura et al. 1990).

6.1.2 Spontannystagmusuntersuchung

Die Untersuchung erfolgt mittels Lupenbrille nach Frenzel oder mittels videookulografischer
Registrierung liber eine Dauer von 30 sec. Erst nach langerer Beobachtung kommen ggf. vorhandene
richtungswechselnde Nystagmusbilder zur Darstellung. Die Fixationssuppression soll Gberprift
werden. Grundsatzlich wird die Untersuchung im Sitzen vorgenommen. Bei der Untersuchung im
Liegen missen ggf. Lage- und Lagerungsnystagmus differenziert werden. Bei der klinischen
Untersuchung der aPVP wird der Patient zwangslaufig meist liegend untersucht, weil der Patient
bereits liegend vorgestellt wird. Ganz besonders wichtig ist die genaue Beschreibung der
Nystagmusrichtung und das in verschiedenen Blickrichtungen (mindestens mittig, rechts, links, oben
und unten) sich ggf. andernde Bild. Die Richtung des Spontannystagmus (SPN) wird festgelegt durch
die Schlagrichtung der schnellen Phase und die Seite des Patienten, zu der sie schldgt. Ein Nystagmus
oder eine Nystagmuskomponente, die sich um die Sehachse des Patienten dreht, wird als torsioneller
Nystagmus oder torsionelle Komponente bezeichnet, wobei die Schlagrichtung des oberen
Augenpols die Richtung bestimmt. Die Angabe eines SPN mit der Angabe ,,im Uhrzeigersinn® ist
irrefihrend, weil sie oft aus Sicht des Untersuchers und nicht des Patienten angegeben wird. Eine
torsionelle Komponente nach links entspricht also einem Nystagmus im Uhrzeigersinn aus Sicht des
Untersuchers oder gegen den Uhrzeigersinn aus Sicht des Patienten (Lueck 2005). Somit wird die
Richtung des torsionellen Nystagmus nach derjenigen Schulter des Patienten bestimmt, auf die

gerichtet der Nystagmus schlagt.
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Abbildung 1 Dokumentation von Nystagmusrichtung, Amplitude und Frequenz

Die Pfeile geben Richtung, Amplitude und Frequenz durch Richtung, Lange und Anzahl der Pfeile
wieder (modifiziert nach (Lueck 2005))

Ein haufiger Fehler ist die Angabe eines ,rotatorischen Nystagmus®. Da das Auge sich grundsatzlich
nur drehen kann, sind horizontaler, vertikaler und torsioneller Nystagmus grundsatzlich rotatorisch.

Deswegen wird ein um die Sehachse rotierender Nystagmus als torsionell bezeichnet.

MERKE:

Ein horizontaler Nystagmus nach rechts mit einer torsionellen Komponente nach rechts spricht
fiir einen Ausfall des horizontalen und posterioren Bogenganges links, wahrend ein horizontaler
Nystagmus nach rechts mit torsioneller Komponente nach links einer Lasion von horizontalem

und anteriorem Bogengang links entspricht, also eine moglichen Neuritis vestibularis superior.

Sehr selten ist der Nystagmus retractorius zu beobachten, der auf mesencephale Lokalisation einer
Lasion hinweist (Koerber-Salus-Elschnig-Syndrom (Nystagmus retractorius, vertikale Blickparese,

Pupillenstérungen bei mesencephalen Erkrankungen)).

Bei Ausfall aller Bogengénge heben sich die gegenseitigen torsionellen Komponenten auf und es
besteht meist ein rein horizontaler Nystagmus, zumindest bei Blick in der Ebene des horizontalen
Bogenganges. Nur bei Blick nach oben oder unten kann dabei auch eine torsionelle Komponente

hinzukommen. Der Erfahrene kann also aus der Beobachtung des Nystagmusmusters Hinweise auf




das Schadigungsmuster erhalten. Daher ist die moéglichst exakte Beschreibung des
Spontannystagmus und seiner Anderung in verschiedenen Blickrichtungen sehr wichtig. Bei einer
spateren Untersuchung durch einen Experten kann der Nystagmus bereits beendet sein oder sich
verandert haben, weshalb die genaue Beschreibung des initialen SPN sehr wichtig ist. Zur
Differenzierung des Lagenystagmus (s.0.) sollte die jeweilige Kopfposition angegeben werden.
Wiederholte Untersuchungen des Spontannystagmus im Zeitverlauf kdnnen im Einzelfall hilfreich

sein, um die Differenzierung von Krankheitsbildern zu erleichtern.

6.1.3 Kopfschiitteltest

Beobachtung der Augen unter der Frenzelbrille nach 20-maligen hin und her Drehen des
Patientenkopfs mit geschlossenen Augen. Bei einseitigen peripheren vestibuladren
Funktionsstorungen tritt horizontal-torsioneller Nystagmus zur Seite des nicht betroffenen Labyrinths
auf. Bei zentralen Stérungen kann horizontales Kopfschitteln vertikalen Nystagmus ausldsen (sog.

cross-coupling) (Strupp, Hifner et al 2011).

6.1.4 Lagerungs- und Lagepriifungen

Die Untersuchung auf benignen paroxysmalen Lagerungsschwindel des posterioren und des
superioren sowie des lateralen Bogengangs erfolgt fiir beide Seiten jeweils bei entsprechendem
Hinweis aus der Vorgeschichte und zur Klarung ggf. nachweisbarer sekundarer benigner peripherer

paroxysmaler Lagerungsschwindel bei weiteren peripheren Krankheitsbildern (s. Kap. 6.1).

6.1.5 Lagepriifungen

Die Untersuchung in Seitenlage dient der Erkennung zentralnervéser Ursachen fir
Schwindelbeschwerden, gibt aber auch zuséatzliche Hinweise zur betroffenen Seite. Eine Lasion eines
horizontalen Bogenganges flihrt zu einem horizontalen Nystagmus zur gesunden Seite, der sich bei
Lage auf die kranke Seite verstarkt. Dies sollte nie mit einem Lagerungsnystagmus verwechselt

werden.

Der alkoholtoxische Lagenystagmus tritt in zeitlichem Verlauf und Abhangigkeit von der

Blutalkoholkonzentration in zwei Formen auf (PAN I, PAN II; deutscher Begriff nicht zu verwechseln




mit periodic alternating nystagmus, im Schrifttum als PAN bezeichnet!). Der PAN ist peripher
bedingt. Bei zentraler Intoxikation durch Alkohol tritt ein ataktisches Gangbild auf. Der PAN | schlagt
bei Rechtslage nach rechts und tritt in der Phase des Anflutens des Blutalkoholspiegels auf. In der
abfallenden Phase des Blutalkoholspiegels tritt der invers gerichtete PAN Il (d.h. bei Rechtslage nach

links) auf. In einem Intervall dazwischen fehlt der PAN.

Bei der Untersuchung sind diverse Ursachen fiir Lagenystagmus, Lagerungsnystagmus [z.B. BPLS]
(Tomanovic T, Bergenius J 2013) zu differenzieren. Zentraler Lagenystagmus weist keine Latenz auf,
halt wahrend der eingenommenen Position unvermindert fiir die Dauer der Lage ohne
Begleitsymptome an. Im Einzelfall kann er auf Tumoren der hinteren Schadelgrube, disseminierte
Encephalitis, zerebelldre Degeneration oder Malformationen des cranio-zervikalen Ubergangs
hinweisen (Cho, Kim et al. 2017, Volgger and Glirkov 2017). Der zerebelldre Downbeat-Nystagmus ist
typischerweise in Bauchlage am starksten und Riickenlage am geringsten ausgepragt; in den
Seitenlagen nimmt der zerebelldre Downbeat-Nystagmus im Vergleich zur Messung in der

Riickenlage zu (Zee, Friendlich et al. 1974, Marti, Palla et al. 2002).

6.1.6 Priifen der Blickfolge und des Blickrichtungsnystagmus

Die Untersuchung erfolgt durch Verfolgen des gefiihrten Fingers des Untersuchers (<60°/sec) und
Beobachtung des Untersuchers ohne Hilfsmittel. Blickdeviationen des Patienten von > 30° kénnen
physiologischen Endstellnystagmus ausldsen, die die Blickfolge liberlagern kdnnen. Ein SPN
Uberlagert diese auch. Daher kommt es bei Blickfolge in Richtung der langsamen Phase des
Nystagmus meist zu einer glatten Blickfolge, aber zur Seite der schnellen Phase zu einer deutlich
sakkadierten Blickfolge, weil hier die langsame Phase des SPN der Blickfolge entgegengesetzt ist. Hier
bietet sich die Prifung auf Fixationssuppression des SPN an, weil diese ebenfalls durch das
Blickfolgesystem ausgeldst wird. Der Patient halt also die Hiande nach vorne und fixiert einen Punkt
(z.B. Daumennagel), wahrend er auf einem Stuhl gedreht wird oder im Stehen den Oberkérper dreht.
Das Ziel muss sich mit dem Kopf mitbewegen, also kopffixiert sein! Die klinische Untersuchung der
Okulomotorik ist essenzieller Bestandteil klinischer Vestibularisdiagnostik (2006, Strupp, Hiifner et al.
2011). Sie ist wesentlicher Bestandteil der erweiterten HINTS Prozedur zur Diagnostik bei akutem

vestibuldrem Syndrom (vergl. Kap. 9.11).



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tomanovic%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23565838
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bergenius%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23565838

6.1.7 Priifung der langsamen Blickfolge

In moglichst grofRem Abstand (von der Seite des Patienten durch den Untersucher ins Blickfeld des
Patienten ausgestreckter Arm des Untersuchers) wird ein Blickziel mit 0,3Hz bewegt. Dabei ist zu
vermeiden, dass der Patient durch leicht fixierbare Blickobjekte im Gesichtsfeld wahrend der
langsamen Blickfolge Willkiirsakkaden zur Fixation durchfiihrt, die zu Fehlbefunden fiihren kénnen.
Wahrend der Prifung der langsamen Blickfolge folgt der Gesunde mit einer nicht sakkadierten
Augenbewegung dem Blickziel mit einer Verstarkung des VOR von >0,8 (Hajioff, Barr-Hamilton et al.
2000, Bockisch, Straumann et al. 2004). Bei jlingeren Patienten kann die schnellere Priifung mit

Bewegung des Blickziels bis 100°/s im Einzelfall zusatzlich hilfreich sein.

6.1.8 Prifung der Sakkaden

Sakkaden werden in den horizontalen, vertikalen und schragen Richtungen gepriift. Der Patient wird
aufgefordert, den Blick ohne Bewegung des Kopfes zwischen der Nasenspitze des Untersuchers und
einem exzentrischen Zielpunkt (Finger oder Limpchen) zu wechseln. Die Sakkaden werden vom
Untersucher verbal ausgel6st (,,Nase-Lampchen-Nase-.... “ usw.). Durch genaue Beobachtung kénnen
Latenz, Geschwindigkeit und Prazision der Sakkaden in Abhangigkeit der Richtung beurteilt werden.
Pathologische Befunde treten auf bei zentralnervésen vestibuldren und/oder Okulomotorik-

Stérungen.

Befunde sind bei Spontannystagmus (SPN) oft schwer zu interpretieren, weil die Blickfolge durch SPN
Uberlagert wird, dessen langsame Phase den SPN in eine Richtung unterstiitzt, in die andere aber
diesem entgegengesetzt ist. Bei Vorliegen von SPN soll die Fixationssuppression des Nystagmus
untersucht werden, die auch eine Funktion des Blickfolgesystems ist (Dichgans, Von Reutern et al.

1978).

6.1.9 Priifen der Koordination

Zur klinischen Untersuchung werden Zeige- und Stehtests durchgefiihrt. Der Finger-Nase-Versuch,
der Barany-Zeigeversuch, die Prifung der Diadochokinese und der Romberg-Stehversuch sowie der
Unterberger Tretversuch sind hdufig empfohlene Prozeduren und geeignet, um Otolithen-
Funktionsstérungen aufzudecken (Basta, Todt et al. 2005). Verscharfter Romberg Test, z.B. mit
Tandem Stand, ist mit geringer Sensitivitat beschrieben. Verscharfter Romberg Test, z.B. auf
Schaumstoffunterlage, ist als addaquater Screening Test zur Prifung der Propriozeption geeignet

(Hong, Park et al. 2015, Straumann 2016). Der Unterberger Tretversuch vermag eine




Labyrinthfunktionsstorung nicht mit Sicherheit aufzudecken (Westhofen 1987, Hickey, Ford et al.
1990). Seine Sensitivitat wird mit 68% fiir periphere vestibuldare Funktionsstérungen und mit 38% fir
zentralnervose vestibulare Funktionsstorungen angegeben (Zamyslowska-Szmytke, Szostek-Rogula et
al. 2018). Blindstrich- und Seiltdnzergang konnen wegen der noch geringeren Sensitivitat nicht

empfohlen werden.

Pathologische Befunde werden beobachtet bei Intoxikation u.a. durch Alkohol, akuten und
chronischen cerebelldaren Funktionsstorungen, aber auch bei sensiblen Afferenzstérungen wie

Polyneuropathie oder Riickenmarkslasionen (lgarashi, Huber et al. 2011).

6.1.10 Romberg und verscharfter Romberg

Der Romberg Test und seine Variationen (verscharfter Romberg Test, z.B. auf Schaumstoffunterlage)
werden Ublicherweise durch erfahrene Untersucher beurteilt. Dabei werden unterschiedliche
Kriterien der Ausfiihrung durch den Patienten vom Untersucher analysiert. Einige Kriterien sind
messbar, andere nur qualitative beurteilbar. Daher ist der Grad an Unsicherheit und
Gleichgewichtstorung schwierig zu beurteilen und erfordert Erfahrung des Untersuchers

(Adelsberger, Valko et al. 2015).

Der Patient steht beim Romberg Test mit geschlossenen Beinen, die Hinde am Korper mit
geschlossenen Augen. Somit wird die Kérperbalance allein von labyrintharen und propriozeptiven
sensorischen Signalen bestimmt. Der positive Romberg-Versuch ist nicht spezifisch und weist geringe
Sensitivitat auf (vergl. oben). Labyrinthéare, propriozeptive und cerebelldre Funktionsstérung konnen
beitragen. Der Test kann verscharft durch Stehen im Tandemstand (FiRe hintereinander) oder zur
Prifung vestibulospinaler Funktion auf Schaumgummi durchgefiihrt werden (Shumway-Cook and

Horak 1986, Straumann 2016).

6.1.11  KIT (Kopf-Impuls-Test)

Der durch Halmagyi 1988 erstmals beschriebene klinische Test priift bei manueller ruckartiger
Kopfdrehung durch den Untersucher und Blickfixation durch den Patienten auf ein fixiertes Blickziel,
ob unmittelbar im Anschluss an den Rotationsimpuls Korrektursakkaden durch den Augapfel des
Patienten ohne Hilfsmittel durch den Untersucher zu beobachten sind. Der Test prift den VOR in der
Ebene des Bogengangs der jeweiligen Kopfimpulsdrehung. Die durch das 2. Ewald’sche Gesetz

beschriebenen asymmetrischen Antworten bei ampullopetaler und ampullofugaler Rotation lassen




eine Bestimmung der geschadigten Seite bei einseitiger labyrinthdrer Minderfunktion zu (Halmagyi,

Curthoys et al. 1990).

Der Test ist grundsatzlich ohne Videoaufzeichnung als Screening-Verfahren geeignet. Im Vergleich
zur videookulografischen Registrierung (vergl. dort) werden pathologische Befunde in geringerem
Ausmal entdeckt, da Korrektursakkaden bereits wahrend der Kopfdrehung und zeitgleich mit dem
vestibulookuldren Reflex auftreten konnen (verdeckte Sakkaden, covert catch-up saccades) und
damit der Beobachtung mit dem Auge des Untersuchers entgehen. Allerdings kdnnen solche covert
Sakkaden durch den geiibten Untersucher demaskiert werden, indem unterschiedliche
Impulsgeschwindigkeiten benutzt werden und streng auf eine Unvorhersehbarkeit der Bewegung

durch den Patienten geachtet wird (Tjernstrom, Nystrom et al. 2012).

Zur Parametrierung des Kopf-Impuls-Tests (s. unter Video Kopf-Impuls-Test):

Pathologische Befunde treten auf bei gestdrtem vestibulo-okuldarem Reflex des Bogengangs, der
jeweils cupulopetal rotatorisch gereizt wurde. Pathologische Befunde sind seitenspezifisch.
Funktionsausfille der Bogengangs-Cristae und der Neurone bis zum Nucl. vestibularis (N. vestibularis)
werden erfasst. Gemeinsam mit Funktionsprifungen der Maculae sacculi und utriculi (McCaslin,
Jacobson et al. 2011) kénnen mittels KIT neurale Ausfélle des N. vestibularis superior und inferior von
sensorischen Funktionsstorungen differenziert werden. Daher kann der KIT eingesetzt, um
sensorische und neurale Funktionsdefizite zu differenzieren (Uffer and Hegemann 2016). Der
Vergleich des Kopf-Impuls-Bedside Tests mit dem Video-Kopf-Impuls-Test (vergl. unten) ergibt eine
Sensitivitdt von 58,7% und eine Spezifitat von 91,3% des Bedside Tests (Helmchen, Knauss et al.
2017). Daher sind pathologische Befunde hilfreich fiir die weitere Fallversorgung, der Bedside Test ist
weniger als Ausschluss-Diagnose-Instrument geeignet. Zur diagnostischen Prazision der quantitativen
Erfassung des vestibulookularen Reflexes und zur Notwendigkeit, den Video-Kopf-Impuls-Test nicht
ohne Berticksichtigung der Beschwerden und klinischer Diagnostik als Ganzes zu werten, sei auf den

Kommentar und die Publikation hingewiesen ((Lopez-Escamez 2019, Walther, Lohler et al. 2019).

Bei akutem vestibularem Syndrom, hochgradiger Beeintrachtigung im DHI auch bei nicht akuten
Bildern und bei Vorliegen von Spontannystagmus oder weiteren pathologischen Befunden der
Basisdiagnostik (vergl. oben) sollte der vHIT (Video Kopf-Impuls-Test) im Nachgang zum Bedside KIT

durchgefihrt werden.




6.2 Funktionsdiagnostische Verfahren

Die okulografische Untersuchung zur Erfassung des vestibulo-okuldren Reflexes unter reizfreier
Situation (Spontanregistrierung) oder unter diversen Reizbedingungen sowie in deren zeitlicher
Abfolge kann durch Abgreifen des corneo-retinalen Potenzials (ENG) oder einfacher durch
Videookulografie erfolgen. Die technische Ausriistung der jeweiligen Systeme kann die Analyse der
Antworten des Patienten erheblich beeinflussen. Zur Nomenklatur der Antworten und deren

Befundung vergl. (Eggers, Bisdorff et al. 2019).

6.2.1 VOG-Spontannystagmusuntersuchung und VOG-Lagenystagmuspriifung,
Untersuchung von Lagerungsantworten, schnellen und langsamen

Augenbewegungen

Die quantitative Erfassung des Spontan- und des Lagenystagmus sollte zur Verlaufskontrolle
bei Beobachtung von spontanem Verlauf, Verlauf unter Behandlung und bei gutachterlicher
Klarung durch Videookulografie und Aufzeichnung der Auswertung erfolgen (Konsens

einstimmig (11 von 11)).

Registrierungen kdnnen grundsatzlich durch ENG oder VOG erfolgen. Die Registrierung sehr schneller
Augenbewegungen bei Sakkaden erfordert die Registrierung mittels ENG oder Hochgeschwindigkeit-
VOG. Die VOG kann in 2D oder in 3D Technik durchgefiihrt werden. Bei einer 2D-VOG kann ein p-
BPLS (benigner paroxysmaler Lagerungsschwindel des posterioren Bogengangs) der Aufzeichnung
entgehen, weil nur bei 3D-VOG auch torsionelle Augenbewegungen aufgezeichnet werden, die fir
die Erkennung malgeblich sind! Lagerungsnystagmus sollte zur weiteren Suche nach zentralnervésen

Ursachen veranlassen (Macdonald, Kaski et al. 2017).

Die VOG kann zur weiteren Differenzierung bei der klinischen Diagnostik beitragen. Zur
Verlaufskontrolle von Befunden des VOR sollte die VOG-Technik zum Einsatz kommen (Konsens

einstimmig, 11 von 11).




6.2.2 Video-Kopf-Impuls-Test (VHIT)

Durch videookulografische Registrierung der Bulbusbewegung beim Kopf-Impuls-Test (VHIT) kénnen
Korrektursakkaden nicht allein nach der Kopfdrehung und nach Ablauf des VOR (offene oder overt
Sakkaden, im Folgendenals S. abgekiirzt), sondern auch wahrend der impulsartigen Kopfdrehung
noch wahrend ablaufendem VOR (verdeckte oder covert S.) erkannt werden. Die Varianz der
Antworten erfordert vergleichende Bewertung zahlreicher nacheinander ausgefiihrter
Einzelrotationen. Bei der Durchfiihrung wird der Kopf horizontal gehalten, eine Anteflexion des
Kopfes bringt keine verbesserte Reflexantwort (Maxwell, von Kirschbaum et al. 2017). Die Bewertung
gemittelter Antworten kann zu Fehlbefunden fiihren. Vergleichende Untersuchungen des vHIT mit
stillstehendem Ziel und solcher mittels Blickzielen, die der Kopfrotation folgen (suppression head
impulse paradigm, SHIMP) (MacDougall, McGarvie et al. 2016) kdnnen moglicherweise die
Durchfiihrung des Tests, die Bewertung und die Befundung erleichtern und verbessern (MacDougall,
McGarvie et al. 2016, Halmagyi, Chen et al. 2017, Chen, Zhang et al. 2018). Zur Bewertung der
Ergebnisse werden das Verhiltnis (als Quotient Antwort/Reiz) zwischen Kopf- und
Bulbusdrehgeschwindigkeit (Verstarkung des VOR) sowie das Auftreten von verdeckten und offenen
Sakkaden analysiert. Als kritischer Grenzwert flr die Verstarkung bei der Untersuchung des
horizontalen VOR werden Normierungsgrenzen von 0,7 — 0,8 angegeben. Fir die Untersuchung der
vertikalen Bogengange liegen aktuell keine verlasslichen Normierungen vor. Erste tierexperimentelle
Ergebnisse lassen die Fortentwicklung von 2D-VOG Systemen erwarten (Imai, Takimoto et al. 2016).
Die Varianz der Werte Gesunder ist fir den vertikalen vHIT héher als fir den horizontalen vHIT.
Daher ist die Normierung kritischer (Singh, Govindaswamy et al. 2019). Die Analyse von Sakkadierung
kann wegen erheblicher Streuung der Antworten im Einzelfall kritisch sein, wenn die Antworten als
gemittelte oder grafisch Gberlagerte Werte dargestellt werden. Die Akzelerometer-basierten vHIT-

Systeme sind mittels search coil Verfahren validiert, nicht aber die rein optischen Systeme.

Zur vollstandigen Funktionspriifung der Labyrinthfunktionen stehen fiir die flinf Sensororgane einer
Seite verschiedene Tests zur Verfligung, die in der Praxis anwendbar sind. Diese sind fir alle
Bogengéange der VHIT und die Dynamic Visual Acuity (DVA) sowie die bithermale bilaterale kalorische
Prifung, welche nur die Funktion des lateralen Bogengangs erfasst. Da der Korrelationskoeffizient
zwischen den Ergebnissen der Kalorik und des vHIT bei einseitiger vestibularer Dysfunktion mit 0,67
angegeben wird (Eza-Nufiez, Farifias-Alvarez et al. 2014), sollen kalorischer VOR des horizontalen
Bogengangs und vHIT/DVA aller Bogengange ausgewertet werden. Dabei gibt der vHIT die Antwort
der irregular codierenden Neurone und die kalorische Reaktion die Antwort der regular codierenden

Neurone wieder (McGarvie, Curthoys et al. 2015, Halmagyi, Chen et al. 2017).




Fiir die beiden Maculaorgane (Tarnutzer, Bockisch et al. 2018) stehen folgende Messmethoden zur

Verflgung (s. weiter unten):

Sacculus: cervical Vestibuladr Evozierte Myogene Potenziale (cVEMP)

Utriculus: Subjektive Visuelle Vertikale (SVV), Fundusphotographie und okular Vestibular Evozierte

Myogene Potenziale (0VEMP)

Eine bilaterale quantitative Auswertung und Befundung der Gesamtheit der Ergebnisse der
Labyrinthfunktionspriifung mit einer Gesamtbeurteilung (5-Sensorendiagnostik) soll erfolgen,

wenn die Funktion des Labyrinths beurteilt werden soll.

Expertenkonsens 10 von 11

Aus der Synopsis von Funktionspriifungen der Bogengange und der beiden Otolithenorgane (s. Kap.
5.2) jeweils beider Seiten kénnen labyrinthdre und neurale Schadigungsmuster (N. vestibularis sup.,

inf. oder totalis) differenziert werden (Curthoys, Vulovic et al. 2014).

Es wird fur die weiterfiihrende Funktionsdiagnostik vestibularer Funktionsstérungen der Einschluss

von Funktionsprifungen aller Bogengange und der beiden Otolithenorgane beider Seiten empfohlen.

SENSORORGANE NEURALE AFFERENZ

posteriorer BG, Sacculus N. vestibularis inferior (tritt durch For. singulare
in den meatus acusticus int. ein)

anteriorer, lateraler BG, Utriculus, (Sacculus) N. vestibularis superior (Sacculus durch

Querverbindung zum Voit’scher Nerven)

Tab. 5 Labyrinth Sensororgane und neurale Afferenzen
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PARAMETER WERT QUELLE
kritischer Grenzwert
Distanz Pat. - Blickziel 0,9-1,5m
min. Drehgeschwindigkeit Kopf 150-300°/sec
max. Drehbeschleunigung Kopf 1500-3000°/s?
Drehwinkel 10°-20°
VOR Verstdrkung (krit. Grenzwert) 0,68 MacDougall HG et al
2009
VOR Asymmetrie (krit. Grenzwert) 0,4 (BG lat), 0,5 Wiener-Vacher R, Wiener |
(BG post), 0,6 (BG 2017
ant)
Kamera Bildfolgefrequenz >250 Hz
Nachweis von Catch-up Sakkaden Perez-Fernandez N, Eza-
Amplitude der Sakkade >50°/sec Nunez P 2015
Nachweis der Sakkaden bei n=20 >80%
untersuchten Kopfdrehungen in jeweils
eine Drehrichtung

Tab. 6 Parametrierung des Video Kopf-Impuls-Tests

Die Parametrierung des vHIT ist im Schrifttum bislang fiir den horizontalen vHIT zu entnehmen.
Entsprechend verlassliche Empfehlungen zur Parametrierung der vertikalen vHIT Messungen
kénnen bislang nicht gegeben werden.
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Nicht hinreichende Fixierung der Video-Brille, Verrutschen derselben bei der Kopfbewegung,
gefarbte Kontaktlinsen und markantes Lid-make-up kénnen die videookulografische Registrierung
storen oder vereiteln. Die exakte Fixierung und moglichst geringes Gewicht der Videobrillen sind
entscheidende Merkmale fiir das technische Gelingen der Untersuchung. Sie sind potenzielle

Ursachen fir Fehlbefunde (Mantokoudis, Tehrani et al. 2015, Suh, Hyun et al. 2016).

Bei Patienten alter als 70 Jahre treten catch-up Sakkaden hoherer Amplitude als bei Jlingeren
unabhangig von der Verstarkung des VOR auf und kénnen zu falsch positiven Befunden fiihren
(Anson and Jeka 2016). Wegen der Varianz der vHIT-Antworten sind unkritische
Mittelwertbetrachtungen der Resultate grundsatzlich problematisch (miindl. Mitteilung M. Halmagyi

2016).

6.2.3 Dynamic Visual Acuity (DVI)

Die Prifung des VOR ist mittels spezieller Einrichtung durch psychophysische Messung visueller
Wahrnehmung klinisch einfach moglich (Vital, Hegemann et al. 2010). Bei einer Priifung mit
Kopfbewegung um 150°/s in horizontaler und vertikaler Richtung jeweils ergeben sich kritische
Grenzwerte fiir Gesunde von 0,32 und 0,23 (Marquez, Lininger et al. 2017). Bei Alteren ergeben sich
altersbedingt reduzierte Werte. Wegen vorlaufig noch begrenzter Evidenz wird das Verfahren im

Expertenkonsens noch nicht empfohlen.

6.2.4 Kalorische Priifung (thermische Priifung)

Die kalorische Priifung des lateralen Bogengangs erfolgt durch Spiilung des mikrootoskopisch
gereinigten duferen Gehorgangs mittels temperierten Wassers (jeweils 30°C und 44°C) mit Volumina
von ca. 50 ml pro Spilung tber ein Intervall von jeweils 30 sec. Starkreizungen kénnen mit einer
Temperatur von bis zu 20°C durchgefiihrt werden. Kaltere Temperaturen l6sen unspezifischen
Provokationsnystagmus auf und fiihren zu starker Unbehaglichkeit des Patienten. Sie sollen daher
vermieden werden. Die Luftkalorisation ist nicht gleichwertig zur Kalorisation mit Wasser. Fiir
analoge Stimulation missen daher die Parameter der Reizung mit Luft angepalit werden: Statt 30°
und 44°C (Wasser) mit FluBraten von 6 — 8ml/s werden 21° und 51°C (Luft) mit 133ml/s empfohlen.
Die Autoren hatten die Wasser-Kalorisation tGber 40s mit der Luftkalorisation (iber 70s (Kaltreizung)
und 60s (Warmreizung) verglichen (Zapala, Olsholt et al. 2008), vergl. hierzu : (Zangemeister, Bock et
al. 1978, Westhofen 1987, Schaaf 2013). Geréate zur Ballonspilung sind aktuell nicht als

Medizinprodukte zugelassen.




Die Untersuchung erfolgt in der sog. Optimumposition, d.h. liegend mit um 30° erhobenem nicht
gedrehtem Kopf. Die quantitative Auswertung der Nystagmusschlage soll durch Vermessung der
mittleren Geschwindigkeit der langsamen Phase (GLP) wahrend 10 sec der Kulminationsphase (Phase
der maximalen Nystagmusantwort) erfolgen. Zur Charakterisierung einer moglichen Seitendifferenz
(SDiff) kann die sog. Jongkees-Formel (kritischer Grenzwert 25%) verwendet werden:

SDiff (%) = (RC+RW-LC-LW) / (RC+LC+RW+LW) x 100%

[RC = rechts kalt, RW = rechts warm, LC = links kalt, LW = links warm, GLP-Werte im
Kulminationsintervall]

UW = Einseitige Differenz der Erregbarkeit

UW [%] = (Gesamt GLP re — Gesamt GLP li / Gesamt GLP re + Gesamt GLP li) x 100%

Uberlegen ist die Formel nach Wexler (Wexler 1994), weil sie den Unterschied linear errechnet und
nicht, wie die Jongkees-Formel, nicht-linear. Die Formel fiir die linearen Berechnungen der
vestibuldren Unterfunktion lautet:

LP (Linear Paresis) = relative Funktionsminderung des rechten und linken Ohrs

LP = (SE - WE) / SE x 100%

Dies entspricht:

LP [%] = [(Gesamt GLP stdrkere Seite) - (Gesamt GLP schwichere Seite)] / (Gesamt GLP stirkere
Seite) x 100%

[GLP = Geschwindigkeit der langsamen Phase]

Der kritische Grenzwert von 25% nach Jongkees entspricht nach Wexler 40%.

Aullerdem ist das statistisch besser belegte Auswertediagramm nach Mulch und Scherer
gebrauchlich und daher vor allem fir statistische Auswertungen und quantitative Analysen zu
diagnostischen Zwecken zu bevorzugen (Mulch 1978, Mulch, Leonardy et al. 1978, Mulch, Leonardy

et al. 1978, Mulch and Petermann 1979) (kritischer Grenzwert 0,7).




Fiir den Nachweis der bilateralen Funktionsbeeintrachtigung der lateralen Bogengange (bilaterale
Vestibulopathie) gilt ein kritischer Grenzwert der maximalen Geschwindigkeit der langsamen
Nystagmusphase von <6°/s (Summe der maximalen GLP) jeweils im Kulminationsintervall der

kalorischen Antwort (Zingler, Weintz et al. 2008, Strupp, Kim et al. 2017).

Konsens (einstimmig, 11 von 11)

Vor Beginn der Spilungen zur Kalorisation muss jeweils die Mikrootoskopie zum Ausschluss
einer Trommelfellperforation oder des Zustands nach Radikalhdhlenoperation und zur

Entfernung von Cerumen obturans erfolgen.

6.2.5 Subjektive Visuelle Vertikale

Mit der Bestimmung der subjektiven visuellen Vertikalen (SVV) wird die Funktion der gravizeptiven
Bahn vom Labyrinth bis zum vestibuldaren Cortex getestet. Sie wird in aufrechter Kopfhaltung und bei
statischem Hintergrund von Gesunden zwischen -2,6° (d.h. entgegen dem Uhrzeiger) und +3° (d.h.
mit dem Uhrzeiger) angegeben (Dieterich and Brandt 1993). Die Bestimmung kann mittels
ferngesteuert gefiihrter drehbarer Leisten vorgenommen werden (de Lima, Schilichting et al. 2006).
Die einfache Anwendung ist in Form des Eimer-Tests moglich (Zwergal, Rettinger et al. 2009). Der
Referenzbereich wird zu +2,5° angegeben. Wegen kritischer Relation der falsch-positiven und falsch-
negativen Werte eignet sich das Verfahren nicht fiir Screening (Cohen and Sangi-Haghpeykar 2012).
Periphere wie zentralnervose Ursachen fiihren zu Deviation der SVV. Die Untersuchung in gekippter
zusatzlich zur aufrechten Position des Kopfes kann weitere diagnostische Riickschliisse geben. Die
Streuung der Messwerte bei unmittelbar wiederholten Untersuchungen mit Kippung des Kopfs ohne
Korperkippung nimmt mit dem Grad der Kippung zu. Untersucht werden Kippwinkel von 0° sowie
Kippungen von 15°, 30° und 45°. Dabei werden flr Gesunde bei 30° Fehlschatzungen der SVV bis zu
10° beobachtet (Schénfeld 2012). Uber den Einsatz bei vestibuldren Funktionsstérungen besteht
Konsens im Schrifttum (Dieterich and Brandt 1993, Bohmer, Mast et al. 1996, Vibert 2000, Hirvonen,
Jutila et al. 2011, Kheradmand and Winnick 2017, Winnick, Sadeghpour et al. 2018).




Periphere Labyrinthschaden im Bereich der Macula und des peripheren Nerven sowie der Medulla
oblongata (Vestibulariskern) sind in der Akutphase durch Verkippung der SVV nach ipsilateral
gekennzeichnet (Dieterich and Brandt 1993, Brandt, Dieterich et al. 1994, Schonfeld 2012).

Einflisse der vestibuldaren Kompensation sind normalerweise innerhalb weniger Wochen,
Normalisierung nach 6 Monaten (Batuecas-Caletrio, Santacruz-Ruiz et al. 2013) nachweisbar. Als
Beleg fir die vestibuldre Kompensation wird der Vergleich der SVV-Befunde und der Ergebnisse des
DHI empfohlen. Das Verfahren liefert bei Bestimmung der SVV in aufrechter Position keine
Verkippung und in gekippten Positionen bilateral pathologische Befunde bei der bilateralen
Vestibulopathie. Als kritischer Grenzwert werden + 2° bis -2,6° und 3,0° angegeben (Dieterich and

Brandt 1993, Vibert 2000).

Die SVV wird durch sensorineurale periphere und zentralnerviose Einfllisse gesteuert. Dabei spielen
die Sensorik fur den Kopf im Raum, die Haltung von Kopf zum Kérper (zervikale Effekte) und die

Sensorik flr die Kérperposition im Raum eine Rolle (Otero-Millan and Kheradmand 2016).

Periphere labyrinthdre und neurale sowie zentralnervose Funktionsdefizite fiihren zu einer
Verkippung der SVV. Aus der synoptischen Bewertung von SVV und torsioneller Augenposition (z.B.
durch Fundusfotografie) kann topische Diagnostik betrieben werden (Dieterich and Brandt 1993,
Dieterich and Brandt 2019).

Periphere und pontine Lokalisation von Erkrankungen fiihren zu ipsilateraler, temporoparietale
corticale Lokalisationen zu kontralateraler Verkippung. Bei corticalem Stroke Ereignis kann das
Pusher-Syndrom mit Fallneigung nach links vor allem bei rechtshirnigem Stroke temporoparietal

beobachtet werden (Baier, Janzen et al. 2012).
6.2.6 VEMP (oVEMP, cVEMP)

Die elektrophysiologische Registrierung der vestibuldr evozierten myogenen Potenziale wird als
Priafung fur die Sakkulusfunktion (cVEMP) und als Prifung fur die Utrikulusfunktion (oVEMP)
empfohlen. Wahrend fir die Durchfihrung und Auswertung der cVEMP Untersuchung Experten-
Empfehlungen der Barany Society (Papathanasiou, Murofushi et al. 2014) vorliegen, besteht noch
kein abgeschlossener Expertenkonsens (iber die Prozeduren zu Untersuchung und Wertung der
oVEMP. Auf die jiingere Ubersichtsarbeit zum Thema sei in besonderem MalR hingewiesen
(Rosengren, Colebatch et al. 2019). Methodik und Normierung fir beide Verfahren sind in Tab. 2

einander gegenibergestellt.




Diagnostische Relevanz haben die VEMP v.a. flir Bogengangsdehiszenzsyndrom sowie M. Meniére

(hydropische Ohrerkrankung).

cVEMP

oVEMP

Stimulus

Luftleitung (Einsteckhorer)

Knochenleitungshorer in
Position F; (Minishaker nicht
zugelassen nach
Medizinprodukte-Verordnung),
Knochenleitungshorer B71 fir
Audiometrie nicht fir die
notwendig hohen Pegel
ausgelegt, daher Typ B81
verwenden (Jansson, Hakansson
et al. 2015, Hakansson, Jansson
et al. 2018)

Luftleitung (Einsteckhorer) fur
Diagnostik bei SCDS liberlegen

Flr die Diagnostik bei M.
Meniére sollten
Schwellenvergleiche bei 500Hz,
1000Hz, 3000Hz erfolgen

Stimulusfrequenz

500Hz, 1000Hz, 2000Hz tone-burst

500Hz, 750Hz, 1000Hz, 3000Hz
tone-burst

5Hz
Reizrate 10Hz, 5Hz (Rosengren, Govender et
al. 2009)
Filtergrenzen (Ableitung) | 2 — 1000Hz 20 — 2000Hz

Elektrodenpositionen

geometrische Mitte oder oberes
Drittel vom M.
sternocleidomastoideus

Anheben des Kopfes bei 30°
erhohtem Oberkorper oder
Seitwartsdrehen des Halses

infraorbital, 25° Aufwartsblick d.
Patienten

Lateralitat

ipsilateral, inhibitorisch

kontralateral, exzitatorisch

Anzahl Mittelungen

n =100 - 200

n=>50-100

Latenzzeiten

P115,9 £2ms

N10 11,4 £1ms




N1 23,1 +1,5ms P1516,3 +1,1ms
P1-N17,1+1,6ms P1-N1
Amplituden P1-N1 28,4 £11,7 pVv N108 —-10 uVv
Asymmetrie Verhaltnis 14,2 19,4 11,7 £8,3 uv
(IAD)
Schwellen 95 — 105dB,;4 85dB,y. +4dB
115 - 130dBsp,
CAVE: wegen der hohen Pegel
Untersuchung bei Tinnitus und
Akutphase des Horsturzes
vermeiden!
empfohlen fir Vollstandige Funktionsprifung des | Vollstandige Funktionsprifung
diagnostische Klarung Labyrinths (5 Sensoren) des Labyrinths (5 Sensoren)
SCDS M. Meniére

Tab. 7 VEMP Parametrierung”

Angaben und Daten aus: (Basta, Todt et al 2005; Janky, Shephard 2009; Walter, Schaaf et al 2011,
Isaradisaikul, Navacharoe et al. 2012; Janky, Nguyen, Welgampola et al. 2013; Rosengren, Colebatch
et al. 2019, (Kim-Lee, Ahn et al. 2009, Noij, Herrmann et al. 2018, Noij, Remenschneider et al. 2021)

Fir die Diagnostik bei M. Meniere wird die Verschiebung der Optimumfrequenz der Stimulation fiir
VEMP Antworten sowohl fiir cVEMP als auch fiir oVEMP (Frequenztuning) beschrieben (s. oben). Da
VEMP Antworten auch in Abhangigkeit vom Lebensalter einen Frequenzshift aufweisen, kann dieser
Parameter nicht als eindeutiges Diagnostikum fiir die Erkennung oder Differenzierung des M.

Meniére empfohlen werden (Maheu, Alhabib et al. 2017).

Fiir die Registrierung von cVEMP Antworten soll ein Verfahren zur myografischen Kontrolle der
Vorspannung des M. sternocleidomastoideus eingesetzt werden, um Seitenvergleiche der Befunde
zuzulassen, da die Vorspannung der Muskulatur durch die Patienten im Laufe der Untersuchung
unbeobachtet oft nachldsst.

*In Féllen von Tinnitus und/oder Hérminderung soll die Indikation zur VEMP Untersuchung wegen der intensiven Reizpegel kritisch erfolgen!
(s. hierzu: Tietze, G.; Lenarz, T.; Kiessling, J.; Specht, H. von 1998).




Berechnung des VEMP Asymmetrie-Verhaltnisses:

|[VEMP(L) - VEMP(R)|
Asymmetrie Verhaltnis (%) = x 100%
VEMP(L) + VEMP(R)

[in die o0.a. Formel fiir VEMP jeweils einzusetzen: fiir cVEMP: P1-N1 peak-to-peak Amplituden; fur
oVEMP: N1-P1 peak-to-peak Amplituden (Maxwell, Jerin et al. 2017)

Alter in Asymmetrie- | Asymmetrie- | Asymmetrie- | Asymmetrie-
Jahren 100dB 95dB 90dB 85dB

5 Mittelwerte 44,24 37,07 38,75 71,96

16-35 Mittelwerte 42,57 29,72 28,84 73,07

36-55 Mittelwerte 29,20 21,33 30,42 99,53

56+ Mittelwerte 40,89 26,86 78,81 n. verfligbar

Tab. 8 Altersabhdingigkeit der VEMP Befunde

fiir unterschiedliche Stimuluspegel differenziert nach Alter der Untersuchten (Khan, Balraj et al. 2014).
Das Asymmetrieverhdltnis kann anhdngig von der Untersuchungstechnik erheblich variieren.
Signifikante altersabhdngige Unterschiede des Asymmetrie-Verhdltnisses sind nicht berichtet.

6.2.7 Zum Einsatz von VEMP und ECoG fiir die Diagnostik bei Morbus Meniére

Vorausgeschickt werden muss, dass die Literatur verschiedene methodische Besonderheiten
(Elektro-Cochleografie, [ECOG]: extra- vs. transtympanale Durchfiihrung, tone-burst vs. Click vs.
frequenzspezifische Stimulation) (0VEMP: Shaker/Reflexhammer/akustische Auslésung) ,,groRzigig”
ausblendet bzw. nur am Rande diskutiert und dass auch unterschiedliche Auswertekritieren (ECoG:
SP/AP ratio vs. Amplituden bzw. AUC-Beurteilung [SP: Summationspotenzial, AP: Aktionspotenzial,
AUC: Area under the Curve]) (VEMP: Latenz vs. Amplitude, LL vs. KL-Stimulation) bei héchst
unterschiedlichen Fallzahlen (n = 6 (Mammarella, Zelli et al. 2017) vs. n = 60 (Oh, Kim et al. 2014)
vorliegen, so dass bei Angabe der Sensitivitdt und Spezifitat in diesem Abschnitt die zugrunde

liegende Zahl der Probanden jeweils mit erwahnt wird. Auf Unterschiede weiterer Parameter in den

jeweiligen Studien sei hingewiesen.




Generell werden in der Literatur beide Methoden (ECoG und VEMP) positiv zur Beurteilung des MM
bewertet (auf die Differenzierung zwischen c¢/o VEMP wird unten ndher eingegangen). Einzige
Ausnahme ist die Arbeit von (Oh, Kim et al. 2014), die zur Einschatzung kommen, dass Patienten in

der Frihphase des MM (n=60) sich nicht mithilfe der ECoG von Kontrollen unterscheiden.

(Hornibrook 2017) (n= 30) berichten, dass die transtympanale ECoG mit tone bursts eine Sensitivitat
von 83 % (im Vergleich zu 30 % bei click-evozierten ECoG) zur ldentifikation des M. Meniere hat und
damit sogar noch etwas besser als Gadolinium-kontrastiertes MRT abschneidet (47%). Wenn man
einen ,wahrscheinlichen” (,probable”) M. Meniére (vergl. 7.6) beurteilen will, schneidet am besten
die Kombination von ECoG mit tone bursts und Gadolinium-kontrastiertes MRT ab (87 %). Diese
Ergebnisse werden durch (Mammarella, Zelli et al. 2017) (Identifikation von Patienten in der

Frihphase des M. Meniére) bestatigt.

Beim Vergleich der Methoden ECoG (extratympanal, click-evoked) und cVEMP schneiden letztere
besser (63 % Sensitivitat) in der Beurteilung des definitiven M. Meniére (vergl. Kap. 7.6) ab

(Latenzverlangerung, Amplitudenreduktion).

Bei der Beurteilung der zeitlichen Entwicklung und der Korrelation mit Symptomen (unilaterales
Auftreten beim individuellen Patienten) sollte auf interaurale Differenzen (Amplitudenunterschiede

bei KL-Stimulation — cVEMPs) geachtet werden (Maheu, Alhabib et al. 2017).

Wahrend sich MM und VM nicht in den cVEMPs unterscheiden (click-evoked), lassen sich tone-
evoked oVEMPs (Amplitudenreduktion beim MM) gut zur Differenzierung (MM im Vergleich zu
Gesunden) einsetzen (Zuniga, Janky et al. 2012). Eine Differenzierung bei oVEMP-Ausl6sung mit

einem Shaker/Reflexhammer gelingt nicht.

Diese Befunde werden dahingehend bestatigt (Salviz, Yuce et al. 2015), dass interaurale
Amplitudenunterschiede (bei 500 — 1000 Hz-Stimulation mit LL) bei cVEMP- und oVEMP-Auslésung
gut einen unilateralen MM aufdecken. Fiir die Differenzierung des Morbus Meniere wird die
Auswertung der VEMP Amplituden bei unterschiedlichen Stimulusfrequenzen empfohlen (Tuning-
Effekt, vergl. Tab. 7). Dabei wird ein Grenzwert von 0,7 in der Relation der Amplituden bei 500Hz und
1kHz Stimulusfrequenz angegeben (Kim-Lee, Ahn et al. 2009, Jerin, Berman et al. 2014, Maxwell,

Jerin et al. 2017).




Wesentlich und kritisch ist der Bericht von (lwasaki, Fujimoto et al. 2015) (n = 1521), die
verschiedene Patientenkohorten mit normaler kalorischer Antwort vergleichen (Iglebekk, Tjell et al.
2019) und finden, dass sich c/oVEMPs gut zur Identifikation vestibularer Pathologie eignen (63 %

Sensitivitat).

(Johnson, O’Beirne et al. 2016) untersuchen 18 Patienten mit definitivem MM und finden bei allen
Patienten Amplitudenreduktion der oVEMPs und Latenzverlangerungen der cVEMPs (gegeniiber

Kontrollen). Die VEMPs sind aber im interauralen Vergleich_nicht signifikant verandert.

Zusammenfassend eignen sich transtympanale, tone-burst ECoG-Messungen und VEMP-
Untersuchungen (cVEMP: Latenz, oVEMP: Amplituden) gut zur Frihdiagnostik und
Verlaufsbeurteilung des MM. Studienergebnisse zur Beurteilung des Therapieerfolges existieren

nicht (nur Kasuistiken).

6.2.8 Rotatorische Priifungen

In ausgewahlten Fallen vestibularer Funktionsstérung und zur Verlaufsdokumentation im Rahmen
der vestibuldaren Kompensation sowie zur Diagnostik bei der bilateralen Vestibulopathie kann die
rotatorische Priifung mit elektrookulografischer oder videookulografischer Registrierung hilfreich
sein. Dabei werden die Verstarkung des VOR (Quotient aus Stimulusgeschwindigkeit und
Geschwindigkeit der langsamen Nystagmusphase jeweils synchron zum Zeitpunkt maximaler
Beschleunigung) und die Phasenverschiebung zwischen Reiz und VOR bestimmt. Dabei ist jeweils die
Rotationsfrequenz als Parameter anzugeben. Motorisch getriebene Drehstiihle sind manuellen
Lésungen methodisch nicht unterlegen, wenn die Reizparameter kontrolliert werden (Wegner 2007).
Da rotatorische Tests ein breiteres Spektrum unterschiedlicher Rotationsfrequenzen abdecken
kénnen, werden sie trotz ihrer geringeren Verfligbarkeit vielfach als wichtiges Mittel zur
Differenzierung residualer und vollstindig ausgefallener Labyrinthfunktion beider Seiten empfohlen
(Hanson and Goebel 1998, Kaplan, Marais et al. 2001, Strupp, Feil et al. 2016, Strupp, Kim et al.
2017).

Zum Nachweis der bilateralen Vestibulopathie wird in der rotatorischen Priifung als kritischer

Grenzwert angegeben (vergl. Kap. 9.5):




Reduzierte Verstarkung des VOR < 0,1 bei sinusformiger Rotation des Drehstuhls mit einer
Rotationsfrequenz von 0,1 Hz, und der Maximalgeschwindigkeit (Vmax) von50°/sec und einer

Phasenverschiebung von 68° (Zeitkonstante <5 sec).

In ausgewahlten Fallen kann die Schragachsenrotation Befunde zur Interaktion zwischen
Bogengangen und Otolithenorganen liefern, die allein durch die Otolithen- und Bogengangdiagnostik

nicht offenbar wird.

Die exzentrische Rotation erlaubt die unilaterale Reizung der Otolithenorgane in einem
Frequenzbereich, der durch VEMP und SVV nicht zugénglich ist. Sie ist flr den Seitenvergleich auch in
Fallen geeignet, in denen VEMP-Untersuchungen wegen Schallleitungsschwerhorigkeit nicht moglich

sind.

6.3 Bildgebende Diagnostik

Stellungnahme der Deutschen Rontgen-Gesellschaft, Frau Prof. Dr. Krombach, Giessen

Bildgebende Verfahren bei vestibuldrem Schwindel (vergl. Kap. 9.6)
6.3.1 Konventionelle Rontgenaufnahmen

Konventionelle Rontgenaufnahmen haben zur Diagnostik eines vestibuldren Schwindels keinen

Stellenwert.
6.3.2 CT und MRT

Die Computertomographie hat ihre besondere Starke in der Darstellung von Knochen und Ossikeln.
Die MRT weist aufgrund des hohen intrinsischen Kontrastes ihre Starke hinsichtlich der Darstellung
der Weichteile sowie der flissigkeitsgefillten Raume des Innenohres und des Knochenmarks auf.
Pathologien des Felsenbeines erfordern haufig den Einsatz beider Verfahren, da diese hinsichtlich
ihrer Aussagekraft aufgrund der genannten Starken fir viele Indikationen komplementar sind. Im

Folgenden werden die unterschiedlichen Entitaten einzeln aufgefihrt.
1. Entziindungen

Bei Verdacht auf Labyrinthitis ist die Kernspintomographie mit T2 gewichteten Sequenzen sowie T1

gewichteten Sequenzen vor- und intravendser Kontrastmittelinjektion die Methode der Wahl. Die
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Kontrastmittelanreicherung im Labyrinth ist ein Zeichen der akuten Labyrinthitis. Narbige
Obliteration in der Cochlea oder den Bogengangen kdnnen anhand der Unterbrechung der
Flissigkeitssdule auf den T2 gewichteten Aufnahmen gut dargestellt werden. Die
Computertomographie kommt als erganzendes Verfahren zum Einsatz, wenn nach stattgehabter
Labyrinthitis eine Ertaubung eingetreten ist und die Frage nach einer Verknoécherung der Cochlea,

beispielweise vor operativer Insertion eines Cochlea-Implantates beurteilt werden muss.

Akute Otitis media mit Ubergreifen auf das Labyrinth:

Die Kernspintomographie ist bei akuter Otitis mit Ubergreifen auf das Innenohr die Methode der
Wahl. Die Protokolle gleichen denen bei Labyrinthitis. Die Computertomographie kann als
komplementares Verfahren wertvolle Informationen hinsichtlich des Ausmalies einer ossaren

Destruktion liefern.

Chronische Otitis media:

Bei der chronischen Otitis media stellt hingehen die Computertomographie die primare Methode der
Wahl dar, da hier meist die Ausdehnung der ossaren Destruktion im Vordergrund steht. Besteht
zusatzlich der Verdacht auf eine Ausbreitung auf das Innenohr im Sinne einer Labyrinthitis, so ist

zusatzlich die Kernspintomographie wie schon oben beschrieben durchzufihren.

Cholesteatom:

Bei Verdacht auf Cholesteatom stellen die Computertomographie zur Darstellung der Ausdehnungen
der ossaren Destruktion und die Kernspintomographie einschlieBlich der Diffusionsbildgebung die
Methoden der Wahl dar. Bei Verdacht auf Rezidiv nach operativer Entfernung eines Cholesteatom
sollte zunachst die Kernspintomographie und zur Beurteilung einer ossaren Destruktion die

Computertomographie durchgefiihrt werden.

2. Tumoren

Intralabyrinthdres Schwannom: Die Kernspintomographie unter Einsatz von T2 gewichteten
Sequenzen und T1 gewichteten Sequenzen vor und nach intravendser Kontrastmittelgabe ist die
Methode der Wahl. Intralabyrinthdre Raumforderungen kommen auf T2 gewichteten Aufnahmen als
Unterbrechung der Fllssigkeitssaule zur Darstellung. Nach intravendser Kontrastmittelgabe nehmen
sie auf T1 gewichteten Aufnahmen Kontrastmittel auf und sind anhand ihres nicht infiltrativen

Wachstums und der glatten Begrenzung als benigne Veranderung zu identifizieren. Die

© DGHNO-KHC 2021 www.hno.org



Computertomographie kann in sehr seltenen Fallen komplementare Informationen liefern, wenn die

Raumforderung bereits sehr grolR geworden ist.

3. Fehlbildungen

Bei Fehlbildungen ist Schwindel in der Regel nicht das flihrende Symptom. Bei Verdacht auf
Fehlbildungen stellen die Computertomographie und die Kernspintomographie haufig
komplementare Verfahren dar, die sowohl die ossaren Strukturen als auch das Labyrinth und das

Vestibulum mit den Bogengdngen gut darstellen kénnen.

4, Schwindel nach Trauma

Zur Klarung von Traumafolgen ist die Computertomographie das primare Diagnoseverfahren.
Frakturen mit Einstrahlen in die Bogengange oder das Vestibulum werden hierdurch am besten

dargestellt.

5. Postoperativer Schwindel

Nach Tumorchirurgie bei Verdacht auf ein Rezidiv sollte die Kernspintomographie als erste Methode
der Wahl durchgefiihrt werden. Die Kernspintomographie ist auch die Methode der Wahl bei

Verdacht auf postoperativ aufgetretene Infektion.

6. Morbus Menieére (vergl. Kap. 9.6)

Bei Morbus Meniere besteht bislang keine abschliefende Evidenz zum Nutzen der Bildgebung. Zur
Bildgebung bei Morbus Meniére (Hydrops-MRT) besteht derzeit kein abschlieBender Konsens der
Fachgesellschaften. Fir die diagnostische Klarung insbesondere bei M. Meniere ist die Objektivierung
des endolymphatischen Hydrops wesentlich. Dennoch ist im Schrifttum belegt, dass Hydrops ohne
Schwindelbeschwerden und Beschwerden der sog. Meniére-Trias ohne Hydrops beobachtet sind.
Daher wird der aktuelle Stand der Forschung und des internationalen Schrifttums aus Sicht der

Konsensus-Gruppe wiedergegeben:

Das pathologische Korrelat der hydropischen Ohrerkrankung (Morbus Meniére) ist der
endolymphatische Hydrops (ELH) (Hallpike and Cairns 1938, Yamakawa 1938, Pyykko, Nakashima et
al. 2013), also eine Aufweitung der Endolymphraume des Innenohres tiber das normale Maf hinaus.
Da gadoliniumbasierte Kontrastmittel (GBCA) in der Endolymphe kaum messbar und sich in der

Perilymphe auch aufgrund der geringen GréRe und anatomischen Komplexitat des Innenohres nur




mit geringer Konzentration anreichern, wird zur bildgebenden Darstellung des ELH eine Feldstarke
von 3 Tesla sowie eine spezielle Hydrops-MRT-Sequenz benétigt (Ubersicht bei (Zou, Pyykké et al.
2015)). 2005 gelang es erstmals, den Endolymphraum getrennt vom Perilymphraum am lebenden
Menschen mit klinischer MRT-Bildgebung darzustellen (Zou, Pyykko et al. 2005). 2007 konnte
erstmals der endolymphatische Hydrops (ELH) bei Patienten mit Hydropischer Ohrerkrankung
(Hydropic Ear Disease, HED) visualisiert werden (Nakashima, Naganawa et al. 2007). Im
deutschsprachigen Raum wurde 2009 die Hydrops-Bildgebung erstmals von Gurkov, Flatz et al.
etabliert (Gurkov, Flatz et al. 2011). Diese Arbeitsgruppe wies die Korrelation zwischen Horverlust
und ELH, zwischen VEMP-Frequenztuning und ELH, zwischen kalorischer Kanalparese und
hydropischer Herniation in den horizontalen Bogengang sowie den Progress des ELH im
Krankheitsverlauf nach (Gurkov, Flatz et al. 2012, Gurkov, Flatz et al. 2012, Jerin, Berman et al. 2014,
Jerin, Krause et al. 2014). Weitere Arbeiten haben die Korrelation mit dem Horverlust bestatigt
(Fiorino, Pizzini et al. 2011, Gurkov, Flatz et al. 2012, Sepahdari, Ishiyama et al. 2015, Jerin, Floerke et
al. 2018), wahrend die kurz- und mittelfristigen Fluktuationen der subjektiven Innenohrsymptome
offenbar nicht mit im MRT messbaren Schwankungen des ELH assoziiert zu sein scheinen (Jerin,
Floerke et al. 2018). Da aktuell noch keine absolut prazise und universell giltige MRT-
morphologische Definition eines noch als normal geltenden Endolymphvolumens (cut-off) existiert,
besteht aktuell die primare Indikation zur Hydrops-Bildgebung in der Sicherung der
Verdachtsdiagnose einer Hydropischen Ohrerkrankung (insbesondere bei klinisch untypischem Bild),

nicht aber im Rahmen der Ausschlussdiagnostik.

7 Definitionen und Empfehlungen zu einzelnen
Funktionsstorungen

Im Folgenden werden die Krankheitsbilder peripherer Lokalisation in Kap. 9.1 — 9.8, diejenigen
zentralnervéser Lokalisation in Kap. 9.9 und die als zentralnervéds lokalisierten eigenen Erkrankungen,
die funktionellen Stérungen in Kap. 9.10 dargestellt. Wegen der bei der Erstprasentation der
jeweiligen Patienten meist noch unklaren Lokalisation, die durch das Vorgehen im Akutfall geklart
werden muss, wird das akute vestibulare Syndrom in Kap. 9.11 zum Abschluss der Leitlinie

dargestellt.




7.1 Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel (BPLS, engl. BPPV)
Klinik
Anamnese

Der BPLS ist charakterisiert durch kurze Schwindelattacken, die durch Lagewechsel des Kopfes
gegeniiber der Schwerkraft ausgeldst werden, ca. 20 sec. dauern und mit Ubelkeit und Oszillopsien
einhergehen kdnnen. Typische Ausloser sind Hinlegen oder Aufrichten im Bett, Umdrehen im Bett,
Biicken und/oder Kopfreklination. Die allererste Schwindelattacke tritt hdufig morgens im Bett beim
Aufstehen auf. Die Diagnose lasst sich meist aus der Anamnese vermuten und sollte durch
diagnostische Lagerungsmandver mit Nachweis eines typischen Lagerungsnystagmus bewiesen

werden.

Der Verlauf des BPLS ist typischerweise episodisch-rezidivierend. Spontane Remissionen treten beim
BPLS des posterioren Bogengangs nach durchschnittlich 39 Tagen auf (Imai, Ito et al. 2005), die

Rezidivquote ist etwa 15% jahrlich (Nunez, Cass et al. 2000).

Flr die Diagnosestellung mittels Inventarfragebogen (3 Fragen) wird die Sensitivitdt mit 87% und die
Spezifitdt mit 89,8% angegeben (Kim, Song et al. 2019). Schwindelanfalle durch Umdrehen im oder
Hinlegen ins Bett, zusammen mit einer Schwindeldauer von weniger als eine Minute, sind wichtige

anamnestische Angaben und korrelieren stark mit einem BPLS (Lindell, Finizia et al. 2018).

Der BPLS ist keinesfalls so gutartig wie der Name suggeriert. Er flhrt zu einem erhdhten Sturzrisiko
bei Alteren (Oghalai, Manolidis et al. 2000), erheblicher kérperlicher und psychischer
Beeintrachtigung (Lopez-Escamez, Gamiz et al. 2003) und erheblichen Kosten (von Brevern, Lezius et

al. 2002).

Korperliche Untersuchung

Die Diagnose wird durch Schwindelprovokation mit einer Lagerungsprobe und die Beobachtung des
typischen Lagerungsnystagmus gestellt. Flir die Diagnose wichtige Charakteristika des
Lagerungsnystagmus sind Latenz, Schlagrichtung, zeitlicher Verlauf und Dauer. Bei einem typischen
klinischen Untersuchungsbefund in den Lagerungsproben und Fehlen von klinischen Zeichen einer

infratentoriellen Lasion lasst sich die Diagnose ohne apparative Diagnostik stellen.
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Dem BPLS liegt in etwa 80% eine Canalolithiasis des posterioren Bogengangs zugrunde. In etwa 20%
ist der horizontale Bogengang durch eine Canalolithiasis bzw. Cupulolithiasis betroffen. Andere

Varianten sind sehr selten (Von Brevern, Bertholon et al. 2015).

BPLS des posterioren Bogengangs (p-BPLS)

Die klassische diagnostische Lagerungsprobe ist die ,Hallpike-Lagerung”: Hierzu wird der Kopf des auf
einer Liege sitzenden Patienten um 45° zur Seite gedreht. AnschlieBend wird er rasch auf den Riicken
gelegt und der Kopf in einer reklinierten, weiterhin um 45° zur Seite gedrehten Position gehalten.
Dabei fihrt und stiitzt der Untersucher den Kopf des Patienten. Mit diesem Mandver wird der
posteriore Bogengang des unten liegenden Ohres in die Ebene der Kopfrotation gebracht und seine
maximale Stimulation erreicht. Eine Frenzelbrille ist zur Beobachtung des Nystagmus nutzlich. Sie ist
jedoch nicht unbedingt erforderlich, da der vorwiegend torsionelle Nystagmus nicht durch visuelle
Fixation unterdriickt werden kann. Die Lagerung wird zu beiden Seiten nacheinander durchgefiihrt,
wobei Schwindel und Nystagmus auftreten, wenn das betroffene Ohr in der Hallpike-Lagerung unten
liegt. Dementsprechend zeigt ein Lagerungsschwindel bei Rechtslagerung einen vertikal zur Stirn
schlagenden Nystagmus mit einer torsionellen Komponente, bei der der obere Augenpol nach rechts
schlagt, was einer Stimulation des rechten posterioren Bogengangs durch die frei im Bogengang
beweglichen und entsprechend der Schwerkraft sich nach unten bewegenden Otokonien entspricht.
Der Lagerungsnystagmus tritt nach einer Latenz von einigen Sekunden auf, zeigt eine rasche
Zunahme der Intensitat und nimmt dann langsam ab (Crescendeo-Decrescendo), dauert
Ublicherweise 5-20 Sekunden und nie langer als 1 Minute, kann beim Aufrichten aus dem Liegen eine

umgekehrte Schlagrichtung zeigen und nimmt bei wiederholter Lagerung oft an Intensitat ab.

Tritt beim Dix-Hallpike-Mandver ein rein horizontaler Nystagmus auf, so ist dies ein Hinweis auf das

mogliche Vorliegen eines BPLS des horizontalen Bogengangs.

BPLS des horizontalen Bogengangs (h-BPLS)

Zur diagnostischen Lagerung wird der Kopf in liegender Position ca. 30° angehoben (um die
horizontalen Bogengénge in eine vertikale Position zu bringen) und dann zu beiden Seiten gedreht
(diagnostische Seitlagerung, sog. ,,head-roll-test”). Die Schlagrichtung des Nystagmus ist
entsprechend der Reizung des horizontalen Bogengangs horizontal. Bei der relativ hdufigeren
Canalolithiasis schldagt der Nystagmus in beiden Kopfseitlagen zum jeweils unten liegenden Ohr

(geotrop) und dauert bis zu 1 Minute (Baloh, Jacobson et al. 1993). Bei der seltenen Cupulolithiasis




(hier haften die Otokonien an der Cupula), findet sich ein jeweils zum oben liegenden Ohr
schlagender Nystagmus (apogeotrop), der typischerweise persistiert, solange der Kopf in der Position
gehalten wird (Baloh, Yue et al. 1995). Der Nystagmus setzt in beiden Varianten typischerweise mit

sehr kurzer oder ohne Latenz ein.

Die Dauer der Attacke und des Nystagmus ist wegen des sog. zentralen Geschwindigkeitsspeichers
des horizontalen Bogengangs langer als beim p-BPLS und der Lagerungsnystagmus zeigt gelegentlich
eine Richtungsumkehr wahrend der Attacke entsprechend dem postrotatorischen Nystagmus | und
1. Die Dauer des Nystagmus betragt bei der Canalolithiasis des horizontalen Bogengangs < 1 Minute,
bei der Cupulolithiasis > 1 Minute. Durch wiederholte Lagerungsmandver kommt es kaum zur

Ermiidbarkeit des Lagerungsnystagmus.

Die betroffene Seite bei einer Canalolithiasis des horizontalen Bogengangs ist die Seite mit dem

starkeren Nystagmus: wenn beispielsweise in Rechtslage der starkere Nystagmus auftritt, ist der

rechte horizontale Bogengang befallen (Baloh, Jacobson et al. 1993, Lee, Choi et al. 2007). Bei der

Cupulolithiasis ist die Seite mit dem schwacheren Nystagmus die betroffene Seite (Nuti, Nati et al.

2000, Bisdorff and Debatisse 2001).

Finden sich diese Kriterien, so lasst sich die Diagnose sicher stellen, wenn keine zusatzlichen Hinweise

fiir eine zentrale vestibulare Stérung vorliegen.

Da beim h-BPLS wahrend des head-roll-Tests immer in beiden lateralen Kopfpositionen ein
Nystagmus auftritt, ist es in einigen Fallen schwierig zu entscheiden, welches die kranke Seite ist. Hier
ist der sog. bow and lean-Test (Choung, Shin et al. 2006) sehr hilfreich. Hierbei wird die
Nystagmusanalyse sowohl in sitzender Position mit 90° nach vorne gebeugtem Oberkérper und Kopf

(bow) als auch mit nach dorsal rekliniertem Kopf bzw. in Riickenlage (lean) durchgefiihrt:

Position | Canalolithiasis (typischer h-BPLS) Cupulolithiasis (atypischer h-BPLS)
Bow Horizontaler Nystagmus Horizontaler Nystagmus

zur kranken Seite zur gesunden Seite
Lean Horizontaler Nystagmus Horizontaler Nystagmus

zur gesunden Seite zur kranken Seite

Tab. 9 Nystagmusrichtung beim bow and lean Test




BPLS des anterioren Bogengangs (a-BPLS)

Der BPPV des anterioren Bogengangs (a-BPLS) wird derzeit noch kontrovers diskutiert, und es
wurden sogar Zweifel an dieser Entitat gedulRRert. Die Haufigkeit wurde in den meisten Fallserien mit
1-2% der Patienten mit BPLS angegeben (Nakayama and Epley 2005, Yacovino, Hain et al. 2009),
seltener wurden deutlich hohere Pravalenzen berichtet (Cambi, Astore et al. 2013). Schwindel und
Nystagmus wird durch dieselbe diagnostische Lagerungsprobe wie beim p-BPLS ausgelost,
typischerweise jedoch nicht nur bei Lagerung auf das betroffene Ohr, sondern auch auf die gesunde
Seite und in Riickenlage mit hangendem Kopf. Die Schlagrichtung des Nystagmus ist in allen
auslésenden Positionen vorwiegend vertikal nach unten (Downbeat-Nystagmus). Zusatzlich kann
eine geringe torsionelle Komponente vorhanden sein, die mit dem oberen Augenpol zum
betroffenen Ohr schlagt, aber meist mit bloBem Augen der Beobachtung entgeht (Bertholon,
Bronstein et al. 2002, Aw, Todd et al. 2005). Die Dauer des Nystagmus betragt < 1 Minute. Die
Diagnose eines a-BPLS setzt eine besonders sorgfaltige klinische Untersuchung voraus, um eine
zentrale Ursache auszuschlieRen. Die Remission von Schwindel und Nystagmus unmittelbar nach
einem therapeutischen Lagerungsmandver bestatigt die Diagnose (Von Brevern, Bertholon et al.

2015).

Differenzialdiagnose

Haufige Diffenzialdiagnosen:

Zentrale infratentorielle Lasion: Diese muss immer dann vermutet werden, wenn der
Lagerungsnystagmus untypische Merkmale aufweist bzw. wenn sich klinische Zeichen finden, die auf
eine Storung des Hirnstamms oder Kleinhirns hinweisen. Ein klinisch wichtiges
Unterscheidungskriterium zur Identifikation eines zentralen Lage-/ Lagerungsnystagmus ist die
Schlagrichtung, die bei zentraler Genese oft nicht mit der Ebene desjenigen Bogengangs
korrespondiert, der durch die Kopflagerung gereizt wird (z.B. torsioneller Nystagmus bei Lagerung in
der Ebene des horizontalen Bogengangs (Bittner, Helmchen et al. 1999)). Insbesondere die
Cupulolithiasis des horizontalen Bogengangs und der BPLS des anterioren Bogengangs miissen von
einer zentral-vestibularen Stérung sorgfiltig differenziert werden. Fast regelhaft finden sich bei
einem zentralen Lagenystagmus einige der folgenden klinischen Zeichen: Rumpfataxie,
Blickrichtungsnystagmus, sakkadierte Blickfolge, dysmetrische Sakkaden (Choi, Kim et al. 2015, Choi,

Glasauer et al. 2018). Am haufigsten fanden sich bei zentralen Stérungen folgende Formen des




Lagerungsnystagmus: downbeat, horizontal geotrop und in mehreren Ebenen schlagend (De

Schutter, Adham et al. 2019)

Seltene Differenzialdiagnosen:

Vestibulare Migrane: Hier kann sich neben einem Spontannystagmus auch ein zentraler

Lagenystagmus zeigen (von Brevern, Radtke et al. 2004).

Vestibularisparoxysmie: kurze Schwindelattacken, die teilweise durch Kopfbewegungen provoziert
werden kdnnen (Strupp, Lopez-Escamez et al. 2016). (Ihtijarevic et. al. 2019) fanden bei einer Vielzahl

ihrer Patienten mit Vestibularisparoxysmie unterschiedliche Formen von Lagerungsnystagmen.

»,Rotational vertebral artery syndrome”: im Gegensatz zum BPLS werden bei diesem sehr seltenen
Krankheitsbild Schwindelattacken mit Nystagmus bei starker Rotation der HWS in der
Horizontalebene in aufrechter Position ausgeldst. Ursache ist die Kompression der dominanten A.
vertebralis bei Rotation des Kopfes in die Gegenrichtung mit konsekutiver Ischamie des

vertebrobasilaren Stromgebiets (Choi, Shin et al. 2005).

Apparative Diagnostik

Vestibuldre Testung

Eine apparative Untersuchung des Innenohrs ist nur erforderlich, wenn sich in der Anamnese bzw.
korperlichen Untersuchung Hinweise ergeben, dass dem BPLS eine weitere Innenohrerkrankung

zugrunde liegt (z.B. Morbus Meniére).

Bildgebung

Bei Verdacht auf einen zentralen Lage-/ Lagerungsschwindel bzw. -nystagmus sollte eine
hochauflésende zerebrale MRT erfolgen, bei Verdacht auf eine vaskuldre Genese zudem eine
Untersuchung der vertebrobasildren Arterien (Duplex-Sonographie, CT-Angiographie bzw. MR-
Angiographie). Der zentrale Lageschwindel/Nystagmus beruht auf einer zerebelldren Stérung, wobei

sich allerdings haufig keine strukturellen Veranderungen nachweisen lassen.




Therapie

Das Prinzip der Therapie besteht darin, mit Befreiungsmandvern die Otokonien, die in einen
Bogengang geraten sind, durch Drehung des Kopfes wieder in Richtung des Utrikulus zu beférdern.
Grundsatzlich gilt, dass Lagerungsmandéver, die von Therapeuten ausgefiihrt werden, deutlich

wirksamer sind als Manover, die Patienten selbststandig durchfiihren.

Befreiungsmanover bei Canalolithiasis des posterioren Bogengangs (p-BPLS)

Epley-Manéver

Das Manover nach Epley erfolgt durch Kopf- und Rumpfrotation des liegenden Patienten in leichter
Kopfhangelage (Epley 1992). Seine Wirksamkeit ist durch zahlreiche kontrollierte, randomisierte
Studien und Metaanalysen belegt (Hilton and Pinder 2014). Eine Metaanalyse zeigt, dass behandelte
Patienten bei der ersten Verlaufskontrolle 4,4 mal haufiger beschwerdefrei waren als unbehandelte
Patienten (Hilton and Pinder 2014). Nach der ersten Lagerung werden etwa 50-80% der Patienten
beschwerdefrei, durch Wiederholung des Manévers kann die Wirksamkeit auf 80-90% gesteigert
werden (Fife 2009, Bhattacharyya, Gubbels et al. 2017). Diese Effekte waren nicht bei
Selbstbehandlung mit dem Epley- oder Semont-Manéver zu erzielen (Fife, Iverson et al. 2008). Zur

erfolgreichen Anwendung des Epley Mandovers sind folgende Details zu beachten:

Der Ubergang von einer Position in die nichste wird ziigig, aber nicht abrupt durchgefiihrt. Auf eine
ausreichende Kopfreklination ist zu achten. Patienten mit eingeschrankter Nackenbeweglichkeit
werden entweder auf einer Liege mit abgesenktem Kopfteil oder alternativ mit dem
Befreiungsmandver nach Semont behandelt. Beim Vergleich des Epley-Mandévers mit (fir den
Patienten bequemer) oder ohne Kissen unter den Schultern zeigen sich beziglich des

Therapieeffektes nach einer Woche keine Unterschiede (Lee, Jeon et al. 2020).

Bei ausgepragter Angst oder Ubelkeit empfiehlt sich eine Pramedikation mit Antivertiginosa (z.B.

Dimenhydrinat) oder Anxiolytika (z.B. Lorazepam) etwa 30 min vor Beginn der Manover.

Wiederholte Durchgénge wahrend einer Behandlungssitzung erhéhen die Erfolgsrate (Reinink,

Wegner et al. 2014).

Das Auftreten eines orthotropen Nystagmus (der in dieselbe Richtung schlagt wie in der




diagnostischen Lagerung) in der zweiten Position des Epley Mandvers sagt einen Erfolg der

Behandlung voraus (Oh, Kim et al. 2007).

Die von Epley urspriinglich vorgeschlagene Vibration am Mastoid wahrend des Manovers erhoht die

Erfolgsrate nicht (Hunt, Zimmermann et al. 2012).

Restriktionen nach einem erfolgreichen Mandover (z.B. 48 Stunden aufrecht bleiben), um Rezidive zu
verhindern, werden kontrovers diskutiert (Hunt, Zimmermann et al. 2012, Cromwell, Tyler et al.
2018). Da sie teilweise als unangenehm empfunden werden und die Effektstarke gering ist, werden

diese nicht empfohlen (Bhattacharyya, Gubbels et al. 2017).

Semont-Manover

Beim Semont-Manodver fihrt der Patient im Sitzen zunachst eine Rotation des Kopfes um 45° zur
Seite des nicht-betroffenen Labyrinths durch, um den posterioren Bogengang in die Frontalebene zu
bringen (Semont, Freyss et al. 1988). AnschlieBend wird der Patient um 90° zur Seite des betroffenen
Labyrinths gelagert; diese Position muss er mindestens eine Minute einhalten. Danach erfolgt der
sog. ,,grolRe Wurf”: der Patient wird moglichst rasch, unter Beibehaltung der Kopfposition, um 180°
zur Seite des betroffenen Labyrinths gelagert, wo er auch mindestens eine Minute liegen bleiben

muss. AbschlieBend setzt sich der Patient auf.

Die Wirksamkeit des Semont-Mandvers ist durch zwei kontrollierte, randomisierte Studien belegt
(Chen, Zhuang et al. 2012, Mandala, Santoro et al. 2012). Es gibt erste Hinweise, dass das sog.
Semont-PLUS Manéver (Uberstreckung des Kopfes/Kérpers um mindestens 45° unter die
Erdhorizontale beim zweiten Abschnitt des Semont-Mandvers) zu einer Verkirzung der

Krankheitsdauer fuhrt (Strupp, Vinck et al. 2020).

Die Manover nach Epley und Semont sind hinsichtlich ihrer Wirksamkeit gleichwertig (Liu, Wang et
al. 2016). Die Entscheidung, welches Manover eingesetzt wird, sollte davon abhangen, mit welchem
Verfahren der Therapeut besser vertraut ist und ob individuelle Kontraindikationen vorliegen: Sehr
adipdse Patienten sind leichter nach Epley zu behandeln, wahrend fiir Patienten mit Schulter-
Nackenproblemen das Semont-Mandver besser geeignet sein kann. Die Begleiteffekte (Ubelkeit,

Gangunsicherheit) sind bei allen Mandvern gleich.

Als Begleiteffekt kann in bis zu eine Drittel voriibergehend Ubelkeit auftreten (Hilton and Pinder

2014), vor allem bei wiederholter Lagerung wahrend einer Sitzung (ggf. Vorbeugung mit z.B. 100 mg




Dimenhydrinat oder anderem Antivertiginosum). Bei etwa 20-40% der erfolgreich behandelten
Patienten kommt es anschieBend fiir Stunden bis wenige Tage zu einer Gangunsicherheit (sog.
Residualschwindel), vermutlich durch die Reposition der Otokonien in den Utrikulus und eine
vermehrte Beachtung des Gleichgewichssystems. Gelegentlich (ca. 3 - 5% der Falle) wird ein
Lagerungsschwindel des hinteren vertikalen Bogengangs durch die Behandlung in die horizontale
oder anteriore Bogengangsvariante tUberfihrt (Herdman and Tusa 1996, Lee, Lee et al. 2019). Dieser

sog. Bogengangswechsel muss bei einer Therapieresistenz des BPLS in Betracht gezogen werden.

Selbstbehandlung

Das Mandver nach Epley kann auch erfolgreich in der Selbstbehandlung eingesetzt werden (Radtke,
Neuhauser et al. 1999). Die Behandlung wird mehrfach taglich bis zur Beschwerdefreiheit
durchgefihrt. Erforderlich ist eine griindliche Anleitung durch Demonstration und Bildmaterial. Die
Erfolgsraten (64% nach einer Woche = 21 Behandlungen) sind jedoch nicht so hoch wie bei &rztlich
durchgefihrten Mandvern, so dass die Selbstbehandlung komplementar eingesetzt werden kann,
z2.B. fiir Restbeschwerden nach arztlicher Behandlung oder bei hdufigen Rezidiven. Patienten, die mit
diesen Manévern nicht zurechtkommen, kénnen die einfacheren Brandt-Daroff-Ubungen
durchfiihren (Brandt and Daroff 1980), brauchen damit in der Regel aber langer, bis sie

beschwerdefrei werden (Radtke, Von Brevern et al. 2004).

Behandlung in erschwerten Fallen mit reduzierter Mobilitdt der Patienten

Bei reduzierter Kopf- und Halsbeweglichkeit oder nach operativen Eingriffen an der Halswirbelsaule
oder erschwerter Lagerung aus anderen Ursachen kdnnen multiaxial bewegliche Lagerungsstihle die

0.g. Manover ermdglichen oder erleichtern (Power, Murray et al. 2019).

Lagerungsschwindel des horizontalen Bogengangs (h-BPLS)

Canalolithiasis des horizontalen Bogengangs

Fiir die Canalolithiasis des horizontalen Bogengangs bieten sich drei therapeutische Manover an.
Beim Barbecue-Mandver wird der Patient aus der Riickenlage in drei Schritten von je 90° um die
Korperlangsachse zum nicht-betroffenen Ohr gedreht und bleibt 30 Sekunden in jeder Position liegen

(Lempert and Tiel-Wilck 1996).




Eine Alternative stellt die Seitlagerung auf das nicht betroffene Ohr fiir einige Stunden (bzw. eine

Nacht) dar (Vannucchi, Giannoni et al. 1997).

Als drittes therapeutisches Mandver kann man das Gufoni-Mandéver durchfiihren (Gufoni,
Mastrosimone et al. 1998, Bhattacharyya, Gubbels et al. 2017): Der Pat. legt sich aus der sitzenden
Position schnell seitlich auf die gesunde Seite (= Seite mit geringerem Nystagmus) und bleibt so bis
zum Verschwinden des geotropen Nystagmus liegen. Dann dreht er schnell den Kopf um 45° nach

unten (nose down) und bleibt so 2 Minuten liegen.

Es gibt keine Evidenz, die eine Uberlegenheit eines dieser Mandver gegeniiber den beiden anderen
belegen kdnnte. Fiir das Barbecue-Mandver zeigte eine randomisierte kontrollierte Studie eine
Wirksamkeit von 51% gegeniiber 25% bei Placebo-Therapie (Kim, Oh et al. 2012). Fiir das Gufoni-
Manovers liegen zwei Placebo-kontrollierte Studien vor, die unmittelbar nach der Anwendung eine
vollstandige Remission bei 48 bzw. 89% der Patienten gegeniiber 9 bzw. 21% unter Placebo-Therapie

belegen (Kim, Oh et al. 2012, Mandala, Santoro et al. 2012).

Cupulolithiasis des horizontalen Bogengangs

Randomisierte, kontrollierte Studien zeigen, dass sowohl das Schiitteln des im Sitzen um 30° nach
unten gesenkten Kopfes mit 3 Hz, das Gufoni-Mandéver und Vibration des Mastoid in beiden Seitlagen

gleichermallen wirksam sind (Kim, Oh et al. 2012, Kim, Park et al. 2017).

Das Gufoni-Manover wird hierbei mit einer Seitlagerung auf die erkrankte Seite (= Seite mit
geringerem Nystagmus) durchgefiihrt. Die Leitlinie der US-amerikanischen Hals-Nasen-Ohren-
Gesellschaft (Bhattacharyya, Gubbels et al. 2017) unterscheidet zusatzlich zwischen einer
utrikulusseitigen und einer bogengangsseitigen Cupulolithiasis. Es fehlen aber Hinweise auf die
klinischen Unterscheidungsmerkmale beider Formen. Trotzdem wird in dieser Leitlinie fir die
utrikulusseitige Cupulolithiasis empfohlen, das Gufoni-Manover mit Drehung des Kopfes nach unten
(nose down) und fiir die bogengangsseitige Cupulolithiasis mit Kopfdrehung nach oben (nose up)
durchzufiihren (Bhattacharyya, Gubbels et al. 2017). In randomisierten Studien wurde dagegen eine
Kopfdrehung nach oben durchgefiihrt (Kim, Oh et al. 2012, Kim, Park et al. 2017) (Kim et al., 2012b,
Kim et at., 2017).




Canalolithiasis des anterioren Bogengangs (a-BPLS)

Fir das Yacovino Mandver wurde in unkontrollierten Studien eine Remissionsrate von bis zu 85%
nach einmaliger Anwendung und bis zu 100% nach mehrfacher Anwendung beschrieben (Yacovino et
al., 2009; Yang, Ling et al. 2019): (1) aus der sitzenden Position wird der Patient in eine
Kopfhangelage gebracht, so dass der Kopf im Liegen um mindestens 30° rekliniert ist; (2) nach 30 sec
wird der Kopf in der liegenden Position rasch nach vorn gebeugt, so dass das Kinn auf der Brust liegt;
(3) nach 30 sec wird der Patient wieder aufgerichtet. Ahnlich, nur mit 45° kontralateral gedrehtem

Kopf, wird auch das sog. Rahko-Mandver (Rahko 2002) zur Therapie des a-BPLS durchgefiihrt.
BPLS und Vitamin D-Mangel

Zwei Metaanalysen lassen einen Zusammenhang zwischen einem rezidivierendem BPLS und einem
Vitamin D Mangel erkennen (AlGarni, Mirza et al. 2018, Yang, Lu et al. 2020). Bei Patienten mit

rezidivierendem BPLS kann es daher sinnvoll sein, den Vitamin D-Spiegel zu kontrollieren und, falls
erniedrigt, zu substituieren. Studien mit ausreichender Evidenz liegen hierzu jedoch noch nicht vor

(Sheikhzadeh, Lotfi et al. 2016, Talaat, Kabel et al. 2016).

7.2 Akute unilaterale periphere Vestibulopathie/Neuropathie (AUPVP)

Terminologie
Akute unilaterale periphere Vestibulopathie, Neuronitis vestibularis, Neuropathia vestibularis
Diagnosekriterien

Es werden aktuell die folgenden Diagnosekriterien vorgeschlagen (modifiziert nach (Strupp u.

Magnusson 2015)):

A. Akut oder subakut einsetzender, ohne Therapie > 24 h anhaltender Drehschwindel mit
Oszillopsien, Fallneigung zur betroffenen Seite und Ubelkeit

B. Keine Symptome einer zentralen Stérung oder akuten Horstorung

C. Horizontal torsioneller Spontannystagmus, dessen Intensitat bei reduzierter visueller Fixation
zunimmt und dessen schnelle Phase zur mutmaflich nicht-betroffenen Seite schldgt, Dauer ohne

Therapie > 24 h.




D. Einseitige peripher vestibuldre Funktionsstérung des VOR: pathologischer Kopfimpulstest;

falls unklar: vHIT mit Verstarkungsfaktor < 0,7 und/oder Seitendifferenz der kalorischen Priifung
>25% und/oder Summe der langsamen Phase der kalorischen Erregbarkeit fir die Kalt- plus

Warmspllung < 6°/sec.

E. Keine zentralen Okulomotorikstérungen, im Besonderen keine vertikale Divergenz (skew
deviation), kein Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung des Spontannystagmus sowie
kein anderer zentraler Nystagmus.

F. Nicht besser erklart durch andere Erkrankung

Diagnose

Anamnese

Die typischen Symptome sind wie folgt: akut oder subakut einsetzender, mindestens 24 h bis viele
Tage anhaltender, initial meist heftiger Dauerdrehschwindel. Dem akuten Beginn kdénnen kurze
Schwindelattacken vorausgehen (Lee et al. 2009). Ferner berichten Patienten lber spontane
Scheinbewegungen der Umgebung. Daneben geben sie eine Stand- und Gangunsicherheit an, die sich
bei Augenschluss verstarkt. SchlieRlich besteht bei vielen Patienten Ubelkeit bis hin zum Erbrechen,
die sich bei Bewegung verstarkt. Nicht zum Krankheitsbild gehéren: akute Horstorungen, Tinnitus

oder zentrale neurologische Symptome. Danach missen die Patienten explizit befragt werden.

Korperliche Untersuchung

Bei der korperlichen Untersuchung finden sich typischerweise die folgenden Befunde:

1. Horizontal-torsioneller peripherer vestibularer Spontannystagmus, dessen schnelle Phase zur
mutmaRlich nicht-betroffenen Seite schlagt. Der Nystagmus wird durch visuelle Fixation partiell oder
vollstandig unterdrickt. Die Intensitat nimmt bei reduzierter visueller Fixation unter der Frenzel/M-
Brille sowie beim Blick in Richtung der schnellen Phase zu. Dies sind die typischen Charakteristika
eines peripheren vestibularen Spontannystagmus. Ein Nystagmus, der durch visuelle Fixation nicht

abschwiachbar/unterdriickbar ist, ist kein peripherer Spontannystagmus.

2. Pathologischer ,Bedside-KIT“: bei Kopfdrehung zur mutmalRlich betroffenen Seite findet sich eine

Refixationssakkade die ein VOR Defizit anzeigt.




3. Pathologische mono- und binokuladre Auslenkung der Subjektiven Visuellen Vertikalen (SVV) zur
Seite des mutmaRlich betroffenen Labyrinths.
4. Vermehrtes Schwanken, typischerweise zur Seite der Lasion im Romberg Test mit Zunahme nach

Augenschluss

Nicht vorhanden sein diirfen

bei der Untersuchung auf zentrale Okulomotorikstérungen (Cnyrim et al. 2008; Kattah et al. 2009):

- Vertikale Divergenz/skew deviation

- Blickrichtungsnystagmus, zu untersuchen beim Blick entgegen der Richtung der schnellen Phase
des Spontannystagmus (akutes zentrales vestibulares Syndrom)

- vertikaler oder anderer zentraler Nystagmus

bei der Untersuchung des Hérvermogens:

- keine Hinweise auf eine akut aufgetretene Beeintrachtigung.

MERKE:

Bei zentralen Ursachen findet sich haufig ein Befundmuster, das eine Differenzierung zwischen
peripheren und zentralen Ursachen erschwert. Die gilt insbesondere fiir akute Infarkte im Bereich
der Versorgungsgebiete der A. cerebellaris inferior anterior (AICA) und A. cerebellaris posterior
inferior (PICA). Beim akuten vestibuldren Syndrom sind daher zur Differenzierung
fachiibergreifende MaRnahmen fiir Diagnostik und Therapie besonders wichtig.

Apparative Diagnostik

Vestibuldre Testung

Fir die Diagnosesicherung ist der Nachweis einer einseitig deutlich reduzierten Funktion des VOR

erforderlich. Diese kann quantifiziert werden mit

- dem Video-Kopfimpulstest (vHIT) (Halmagyi et al. 2017) fir den hohen Frequenzbereich des VOR
mit einem Defizit auf der betroffenen Seite (Verstarkung/gain < 0,7) und/oder

- der kalorischen Testung fiir den niedrigen Frequenzbereich des VOR mit einer relativen > 25%
Seitendifferenz nach der ,vestibular paresis formula von Jongkees” (Jongkees, Maas et al. 1962);
(Jongkees et al. 1962) (vergl. Unter- und/oder absolute Unerregbarkeit (Summe der langsamen

Phase des kalorisch induzierten Nystagmus fir die Kalt- plus Warmspulung <6°/Sekunde.




Alternativ kann der Wert von 40% nach der Formel fiir die lineare Berechnung nach Wexler

verwendet werden.

Audiologische Testung

Ergeben sich in der Anamnese und/oder klinischen Testung Hinweise flr eine akut aufgetretene
HoOrstorung, ist ein Reintonaudiogram indiziert, weil sowohl ein Morbus Meniére mit einer typischen
Tieftonhérminderung (Lopez-Escamez et al. 2015) als auch ein AICA-Infarkt (s.u.) mit einer

Horstérung einhergehen und abgegrenzt werden missen.

Bildgebung

Ergeben sich in der Anamnese oder klinischen Untersuchung Hinweise fiir eine zentrale Ursache der
Symptome, ist eine notfallmaRige Bildgebung indiziert: mittels CT zum Ausschluss einer Blutung,
mittels CT Angiographie mit der Frage nach einer Vertebralis-/ Basilarisstenose und mittels MRT,
inklusive diffusionsgewichteter Sequenzen. Hier ist aber zu betonen, dass die MRT im Bereich des
Hirnstamms/Kleinhirns bei Ldsionen < 10 mm innerhalb der erster 24 h nach Symptombeginn bei
50% der Patienten unauffallig ist (Saber Tehrani et al. 2018). Umso wichtiger ist wie 0.g. eine
systematische Anamnese und klinische Untersuchung, die eine Differenzierung zwischen einer AUVP
und einem akuten zentralnervosem vestibuldarem Syndrom (AZVS) mit einer Sensitivitat und

Spezifitdt von ca. 90% ermoglicht (Cnyrim et al. 2008; Kattah et al. 2009; Saber Tehrani et al. 2018).

Differentialdiagnosen

e Cogan Syndrom

e Herpes zoster oticus (Ramsay-Hunt Syndrom)

e |Ischamie/Blutung/Entziindung im Bereich des Hirnstamms oder Kleinhirns
e Cupulolithiasis des horizontalen Bogengangs

e Labyrinthitis

e Morbus Meniere

e Vestibularisparoxysmie

e Vestibuldre Migrane

e Vestibularisschwannom




Expertenkonsensus{einstimmigllvon-11)

Bei-Hinweisen-auf-eine-zentrale-Ursache-der-Beschwerden-oder-bei-widerspriichlichen-Befunden-ist-
die- fachiibergreifende- Diagnostik- (Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, - Neurologie,-
Radiologie/Neuroradiologie)- mit- MRT-Diagnostik- unmittelbar- durchzufithren.- Die- stationare-

Aufnahme-auch-zur-Uberwachung-soll-erwogen-werden. 9

Therapie

Die Therapie der akuten unilateralen Vestibulopathie beruht auf drei Prinzipien: symptomatische,

kausale und physiotherapeutische Behandlung.

Symptomatische Therapie

In der akuten Phase konnen Antivertiginosa gegeben werden, die mit Histamin-, Muskarin-,
Dopamin-, Serotonin- und/oder GABA-Rezeptoren interagieren (Ubersicht in (Soto et al. 2013;
Chabbert2016)). Sedierende Antivertiginosa sollten nur maximal ein bis drei Tage und nur bei
schwerer Ubelkeit und Erbrechen gegeben werden. Dariiber hinaus richtet sich die eingesetzte
Substanz auch nach den unerwiinschten Wirkungen, insbesondere anti-dopaminergen, die zu einem
persistierenden Parkinsonoid fiihren kénnen, und den individuellen Kontraindikationen. Zur akuten
Behandlung von Schwindel, Ubelkeit und Erbrechen ist die z.B. Gabe von Dimenhydrinat (oral 50 mg -
100 mg oder iv. oder rektal (max. tgl. Dosis 400 mg), Ondansetron (oral 4 - 8 mg, bis zu 4x8 mg/d;
oderi.v. 4 mg - 8 mgi.v. (max. Dosis 32 mg/d) oder Lorazepam (oral 0.5- 1 mg bis 4 mg/d) sinnvoll

(Ubersicht in (Strupp u. Zwergal 2020)).

Kausale Therapie

Corticosteroide und Virostatika. Eine prospektive, randomisierte, Placebo-kontrollierte Studie mit
141 Patienten zeigte, dass eine Monotherapie mit Methylprednisolon zu einer signifikanten
Verbesserung der Erholung der peripheren vestibuldren Funktion nach 12 Monaten fiihrte (Strupp et
al. 2004). Valaciclovir hatte weder als Monotherapie noch in Kombination mit Methyl-Prednisolon
einen Einfluss auf den Verlauf der Erkrankung. Der fehlende Effekt des Virostatikums ldsst sich
dadurch erklaren, dass die Replikation von HSV-1 zum Beginn der Behandlung weitgehend

abgeschlossen ist. In einer anderen prospektiven Studie wurde gezeigt, dass der Behandlungserfolg




von Steroiden von der Latenz zwischen Symptombeginn und Therapiebeginn abhangt. Alle 9
Patienten, die innerhalb von 24 h therapiert worden waren, hatten eine normale kalorische Testung
nach drei Monaten, wohingegen bei den 14 Patienten mit einem Behandlungsbeginn zwischen 25 h
und 72 h in nur 58% eine Normalisierung beobachtet wurde (p<0,05) (Sjogren et al. 2019). Es sich
handelt sich dabei aber um keine verblindete oder Placebo-kontrollierte Studie mit einer zusatzlich

nur kurzen Verlaufskontrolle.

In einer Cochrane-Analyse wird ein Trend einer Behandlung mit Corticosteroiden einen Monat nach
Erkrankungsbeginn zwar gesehen, allerdings keine allgemeine Behandlungsempfehlung gegeben, da
nicht genligend Studien vorlagen und die Auswirkungen auf die Lebensqualitat nicht ausreichend
untersucht worden seien (Fishman et al. 2011). Ferner, um bei intravendser Applikation relevante
Medikamentenspiegel im Innenohr zu erreichen, ist eine Verabreichung von min. 250 mg Prednisolon
i.v. erforderlich (Niedermeyer, Zahneisen et al. 2003). SchlieRlich liegen bislang keine

evidenzbasierten Studien zur transtympanalen Therapie mit Corticosteroiden vor.

Zusammengefasst: Um den Therapieeffekt von Corticosteroiden zu belegen, ist mindestens eine
weitere randomisierte, prospektive Placebo-kontrollierte Studie notwendig, die Gber mehrere
Monate sowohl die Erholung der peripher vestibuldaren Funktion mittels vHIT und kalorischer Testung

als auch Lebensqualitdt und Funktionsfahigkeit des Patienten im Alltag erfasst.

Weltweit werden allerdings Corticosteroide in unterschiedlicher Dosierung verabreicht oder
empfohlen. Die oralen Dosierungen reichen von 50-60 mg Prednisolon/d bis zu 40 mg
Dexamethason/d, was 250 bis 300 mg Prednisolon/d entspricht. Da auch beim Horsturz eine
Therapie mit einer Aquivalenzdosis von 250 mg Prednisolon/d empfohlen wird, wird dies ebenfalls

fiir die akute unilaterale Vestibulopathie vorgeschlagen.

Expertenkonsensus (einstimmig 11 von 11)

Es wird empfohlen, bei der akuten unilateralen Vestibulopathie mit Corticosteroiden in einer
Aquivalenzdosis von 250 mg Prednisolon/d oral oder i.. die Therapie unmittelbar nach
Symptombeginn zu beginnen. Innerhalb der ersten 3 Tage nach Beginn der Symptome ist die

Effektivitat offensichtlich am hochsten (s.o.).




Gleichgewichtstraining

Das bislang wichtige Behandlungsprinzip zur Forderung der zentralen Kompensation einer akuten
unilateralen Vestibulopathie ist physikalische Therapie mit aktivem Gleichgewichtstraining, mit dem
so friih wie moglich nach Einsetzen der Symptomatik begonnen werden sollte (Ubersichten in
(Sulway u. Whitney 2019; Tjernstrom et al. 2016; Crane u. Schubert 2018)). Dessen Wirksamkeit
(Ubersicht in (Crane u. Schubert 2018)) wurde in tierexperimentellen Studien und in mehreren
kontrollierten klinischen Studien belegt (z.B. (Strupp et al. 1998; Tokle et al. 2020)). Dies wird durch
eine Cochrane-Analyse (McDonnell u. Hillier 2015) gestitzt (2013).

Abhédngig vom Grad der vegetativen Begleitsymptomatik, dem Allgemeinzustand und der
Gehfahigkeit sollte die Therapie stationdr oder ambulant durchgefiihrt werden. Es werden drei
Ubungseinheiten pro Tag von jeweils mindestens 15 min {iber — je nach Verlauf — ca. vier Wochen
empfohlen. Besonders wichtig sind dabei offensichtlich horizontale Drehungen des Kopfes (Lehnen et
al. 2018), um die vestibuldre Tonusimbalance als Storreiz fir die vestibulare Kompensation zu
erhdhen. Ein weiterer Vorteil dieser einfachen MaRRnahme: Sie kénnen vom Patienten bereits
durchgefihrt werden, wenn er noch bettlagerig ist und gehen dann nicht mit erhéhter Sturzgefahr

einher.

Expertenkonsensus (einstimmig 11 von 11)

Bei Hinweisen auf zentralnervése Ursache der Beschwerden oder bei widerspriichlichen Befunden
ist die fachiibergreifende Diagnostik (Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, Neurologie,
Radiologie/Neuroradiologie) ggf. mit MRT-Diagnostik unmittelbar durchzufiihren. Die stationare

Aufnahme, ggf. zur Uberwachung soll erwogen werden.

Die Therapie des idiopathischen Horsturzes mit vestibuldrer Beteiligung entspricht in der Akutphase
der Therapie des idiopathischen sensorineuralen Horsturzes. Die Therapie erfolgt durch systemische
Verabreichung von Prednisolon in hoher Dosierung (>= 250mg (iber mehrere Tage) (Rauch 2008). Die
lokale (intratympanale) Verabreichung von Glukocorticosteroiden kann gemalR Meta-Analyse (Li,
Feng et al. 2015) als Sekundartherapie (bei fehlendem Ansprechen) eine Verbesserung der Prognose

ergeben. Bei randomisierten Studien ergeben sich bislang kontroverse Ergebnisse.




7.3 Akute Labyrinthitis

Terminologie & Definition
Es werden verschiedenen Formen der akuten Labyrinthitis unterschieden:

Tympanogene Labyrinthitis: Infektion des Mittelohres wird tber das runde und/oder das ovale
Fenster zum Innenohr fortgeleitet. Hier wird zwischen einer akut-toxischen (Freisetzung von
toxischen Stoffen im Mittelohr z. B. bei der Grippeotitis) und einer akut eitrigen Form (Bakterien
wandern vom Mittelohr ins Innenohr). Die akute bakterielle Labyrinthitis kann als Komplikation der
akuten Otitis media im Kindes- und Erwachsenenalter (Goldstein, Casselbrant et al. 1998, Leskinen
and Jero 2005) auftreten. In einer Studie (Ren, Sethi et al. 2018) wird eine Haufigkeit von 0,06% aller
Patienten, die sich mit akuter Otitis media in einer US-amerikanischen Rettungsstelle vorstellten,

angegeben.
Meningeale Labyrinthitis: Begleiterscheinung einer Meningitis.

Hédmatogene Labyrinthitis: Diese kann z. B. bei Infektionen mit Mumps, Masern, Zytomegalie, HIV,

Lues und Borrelien auftreten.
Klinik

Die Patienten klagen Gber vorausgehende Otalgie (bei tympanogener Labyrinthitis), rasch
progrediente Hérminderung und Schwindel, Ohrdruck fakultativ mit Ubelkeit und Erbrechen. Nicht

immer besteht Fieber.

Ist der Knochen bis auf das hautige Labyrinth angegriffen (Labyrinthfistel) kann eine iatrogen oder
selbst erzeugte Druckerhéhung im duBeren Gehérgang zu Drehschwindel mit Provokationsnystagmus
flihren. Dies wird als "Fistelsymptom" bezeichnet, wenn der Nystagmus sowohl bei Kompression als
auch bei Aspiration auftritt und bei Kompression in Richtung des kranken Ohrs, bei Aspiration in
Richtung des gesunden Ohrs schlagt. Im zeitlichen Verlauf kann die Vestibularisfunktion auch
langsam ausfallen und sich mit der vestibuldaren Kompensation tberlappen, so dass die

Gleichgewichtsstérung vom Patienten nicht deutlich bemerkt wird.




Diagnose

Koérperliche Untersuchung

Der Befund der Ohrmikroskopie ist bei der tympanogenen Labyrinthitis wegweisend.

Funktionstests

Audiometrisch durch Luft-Knochenleitungsdifferenz und im Rahmen der Impedanzaudiometrie ist
der Paukenerguss darstellbar. Obligat ist die Tonschwellenaudiometrie in Luft- und Knochenleitung,
bei der eine kombinierte Schwerhorigkeit nachweisbar ist. Fakultativ kann eine Beteiligung des
Mastoids mit den klinischen Zeichen der akuten Mastoiditis imponieren. Bei V.a. eine Labyrinthitis
sollte nach einem Spontan- oder Provokationsnystagmus geschaut werden. Die Richtung des
Spontannystagmus kann nach ipsilateral (Reiznystagmus, meist zu Beginn der Erkrankung) oder
kontralateral (Ausfallnystagmus, im weiteren Verlauf der Erkrankung) gerichtet sein (Kim, Yang et al.
2016). Die Funktionsanalyse des vestibuldren Labyrinths sollte durch vHIT, ggf. kalorische Prifung
(CAVE: schmerzhaft) und subjektive visuelle Vertikale sowie c- und oVEMP erfolgen. Die VEMP-
Messung Uber Luftleitung kann jedoch bei vorliegendem Paukenerguss ein falsch negatives Ergebnis
liefern. Bei Trommelfellperforationen ist die kalorische Priifung mit Wasser kontraindiziert und kann
durch Luftreizung erfolgen. Eine quantitative Auswertung ist jedoch bei Luftkalorisation nur
eingeschrankt moglich, u.a. da durch die Luft Verdunstungskalte auch bei Insufflation warmer Luft

entsteht.

Bildgebende Diagnostik

Zusatzlich zu Funktionstests der Cochlea und des Labyrinths sollte das HR-CT des Felsenbeins und im
ausgewahlten Einzelfall das MRT des Labyrinths zur diagnostischen Klarung beitragen (Lee, Lee et al.
2018). Das Ausmal der kndchernen Destruktion der perilabyrintharen Kompakta ist durch HR-CT des
Felsenbeins im Knochenfenster, die Labyrinthbeteiligung und Labyrinthitis besser im MRT erkennbar.

Nicht in allen Fallen der Labyrinthitis liegt eine erkennbare Knochendestruktion vor.

Bei dem geringsten V. a. eine Meningitis muss eine Lumbalpunktion erfolgen.

Therapie

Der akute Ausfall oder Teilausfall der Innenohrfunktionen fiir Héren oder Gleichgewicht im Rahmen

einer akuten Labyrinthitis muss als Notfall behandelt werden. Hospitalisierung soll erfolgen. Bei




akuter eitriger Labyrinthitis ist die unmittelbare Gabe von intravendsen Antibiotika obligat. Das
Erregerspektrum entspricht dem der Otitis media acuta bzw. der Mastoiditis. Die haufigsten Keime
sind hier Streptococcus pneumoniae (Pneumokokken) und Hamophilus influenzae. In der aktuellen
Leitlinie zur Antibiotikatherapie in der Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde (Federspil, Elies et al. 2019) wird
fir diese beiden Erkrankungen primar eine Behandlung mit Aminopenicillin + Betalaktamase-

Inhibitor empfohlen.

Bei akutem Labyrinthausfall als Folge/Komplikation einer lokalen Entziindung des Mittelohrs
und/oder Mastoids ist die operative Indikation ohne Zeitverzug (Notfallsituation) zu stellen. Bei
flissigkeitsgefulltem Mittelohr muss die Parazentese ggf. mit Einlage eines Paukenrdhrchens
umgehend erfolgen. Bei Mastoidbeteiligung mit Knochenarrosion sollte die Mastoidektomie
unmittelbar durchgefiihrt werden. Im Rahmen dieser operativen Mallnahmen muss auch ein

Abstrich erfolgen, um den verantwortlichen Keim eindeutig zu identifizieren.

Bei viraler und toxischer Labyrinthitis sind Corticosteroide wahrscheinlich niitzlich, eine ausreichende

Evidenz hierfiir liegt jedoch bisher nicht vor.

7.4 Akuter idiopathischer sensorineuraler Horverlust (AWMF 2014) mit

vestibularer Beteiligung (vergl. AWMF LL 017-010)

Terminologie

Der Horsturz ist eine ohne erkennbare Ursache plotzlich auftretende, in der Regel einseitige
Schallempfindungsschwerhdérigkeit cochledrer Genese von unterschiedlichem Schweregrad bis hin
zur Ertaubung. Schwindel und/oder Ohrgerdusche kénnen zusatzlich auftreten”. Schwindel tritt bei
28-57% der Patienten mit Horsturz auf. Das Ausmald der Hérminderung beim Horsturz ist bei
vestibuldrer Beteiligung starker ausgepragt und die Prognose fiir die Erholung der Horschwelle
schlechter. Das Vorgehen fiir Diagnostik und Therapie flir den Horsturz in der Akutphase und
postakut sowie fir die Verlaufskontrolle und die Differenzialdiagnosen sind in der AWMEF Leitlinie
Horsturz aus 2018 (Registernummer 017 - 010) (Plontke 2017) beschrieben. Der Grad der Besserung

der vestibuldren Symptome ist unabhéngig vom Ausmal der Befunde zu Beginn der Therapie.




Diagnosekriterien

Die akute, idiopathische cochleovestibuldre Funktionsstérung (Horsturz mit Schwindel) tritt in der
Regel einseitig auf. Wahrend der Begriff des “Sudden Hearing Loss“ mit unterschiedlichen Ursachen
in Verbindung gebracht wird, ist der Horsturz im deutschsprachigen Schrifttum als idiopathisches
Leiden definiert. In der Akutphase sind pontocerebelldre Blutungen und Ischdamien als wichtige

Differenzialdiagnosen zu beriicksichtigen.

Die periphere Lokalisation sollte durch Video-Kopf-Impuls-Test und, falls normal, die kalorische
Priufung bestimmt werden. Fakultativ sind die cVEMP/oVEMP (nicht in der Akutphase). Als Screening-
Diagnostik kann mit eingeschrankter Aussage der Kopf-Impuls Test dienen. Die VEMP Diagnostik und
die MRT sind mit Exposition gegentiber lauten Schallpegeln verbunden. Ebenso wie fir die cMRT mit
Hirnstammfeinschichtung muss der Einsatz in der Akutphase daher kritisch abgewogen werden

(vergl. Tab. 7).

Differenzialdiagnosen

e Hirnstammischamie/ -blutung

e Virale Infektion (z.B. Adenoviren, Zoster, Mumps)

e Encephalitis disseminata (multiple Sklerose)

e Autoimmunvasculitis

e Toxische Einflisse (z.B. Arzneimittel, Drogen, Gewerbegifte)
e Dialysepflichtige Niereninsuffizienz

e Tumoren (z.B. Vestibularisschwannom, Hirnstamm- und Felsenbeingeschwiilste)
e Perilymphfistel

e Traumata (Baro-, Schall- und Schadeltrauma)

e Labyrinthitis (z.B. bei Mittelohrentziindung, Borreliose, Lues)
e Liquorverlust-Syndrom (z.B. nach Liquorpunktion)

e Meningitis

e Genetisch bedingte Syndrome

e Hamatologische Erkrankungen

e Herz-Kreislauferkrankungen (Blutdruckregulationsstorung)

e Psychogene Horstérungen




Beschwerden

Ein- oder beidseitige Horminderung - fakultativ mit Tinnitus - treten als Akutereignis auf.
Gleichgewichtsstoérungen werden in der Regel nur auf Befragen angegeben. Im Einzelfall kann akuter

Schwindel mit Ubelkeit und Erbrechen bestehen.

Diagnostik

Korperliche Untersuchung

Unauffalliger Trommelfellbefund bei der Mikrootoskopie mit Zeichen der vestibularen

Funktionsstorung, z.B. Spontannystagmus.

Funktionstests

Die Empfehlung, Gberschwellige Diagnostik in der Akutphase und Postakutphase nicht
durchzufiihren, wird fiir die klinische Anwendung als nicht ausreichend belegt angesehen (Rauch
2008). Schaden sind jedoch im Tierversuch fiir die Beschallung nach Ischdmie des Innenohrs

bewiesen (Mom, Bonfils et al. 1999).

Die periphere Lokalisation sollte durch Video-Kopf-Impuls-Test und falls normal, die kalorische
Prufung bestimmt werden. Fakultativ sind die cVEMP/oVEMP (nicht in der Akutphase. Als Screening
Diagnostik kann mit eingeschrankter Aussage der Kopf-Impuls Test dienen. Die VEMP Diagnostik ist
mit Exposition gegeniiber lauten Schallpegeln verbunden und muss daher kritisch abgewogen

werden (vergl. oben).

Bildgebende Diagnostik

Das MRT ist mit Exposition gegeniiber lauten Schallpegeln verbunden. Ebenso wie fiir die cMRT mit
Hirnstammfeinschichtung muss der Einsatz in der Akutphase daher kritisch abgewogen werden
(vergl. oben). Bei eindeutig peripherer Lokalisation ergibt sich in der Akutphase noch keine

zwingende Indikation.

Differenzialdiagnostik

Analog zum Vorgehen beim akuten vestibuldren Syndrom sind durch klinische Untersuchung

vaskulare Prozesse der Pons auszuschlieRen (Strupp and Magnusson 2015).




Therapie

Die Therapie des Horsturzes mit vestibuldrer Beteiligung entspricht in der Akutphase der Therapie
des Horsturzes ohne vestibulare Beteiligung. Die Therapie erfolgt durch systemische Verabreichung
von Prednisolon in hoher Dosierung (>= 250mg (iber mehrere Tage), (AWMF 2014, Plontke 2017,
Marx, Younes et al. 2018, Chandrasekhar, Tsai Do et al. 2019). Die lokale (intratympanale)
Verabreichung von Glukokortikosteroiden kann als Sekundartherapie (bei fehlendem Ansprechen)
eine Verbesserung der Prognose ergeben (Li, Feng et al. 2015). Bei randomisierten Studien ergeben
sich bislang jedoch dazu kontroverse Ergebnisse (AWMF 2014, Plontke 2017, Liebau, Pogorzelski et
al. 2018, Marx, Younes et al. 2018, Chandrasekhar, Tsai Do et al. 2019).

7.5 Bilaterale Vestibulopathie

Terminologie und Definition

Der bilaterale Ausfall der peripheren Labyrinthfunktion kann verschiedene Ursachen aufweisen; in
ca. 50% der Falle bleibt die Ursache jedoch ungeklart (Zingler, Cnyrim et al. 2007). Das Spektrum der
vestibuldren Funktionsstérung kann von einer leichten Unterfunktion bis zum kompletten Ausfall
beider Vestibularorgane reichen (Weber, Aw et al. 2009). Das Ausfallsmuster der fiinf verschiedenen
Endorgane (drei Bogengénge, Utriculus, Sacculus) kann auf beiden Seiten asymmetrisch und sehr
heterogen sein, oft findet man jedoch eine relative Aussparung der anterioren Bogengange

(Tarnutzer, Bockisch et al. 2018).

Bei Patienten, bei welchen eine Ursache gesichert oder vermutet werden kann, steht die
Aminoglycosid-Toxizitat (i.d.R. Gentamicin) mit 13 % an erster Stelle, an zweiter Stelle folgen
Patienten mit bilateralem M. Meniére mit 7% (Zingler, Cnyrim et al. 2007, Hain, Cherchi et al. 2018).
Patienten nach Meningitis oder mit autoimmuner Ursache und zusatzlichem Horverlust (M. Cogan)
zeigen oft einen praktisch vollstandigen peripher-vestibuldren Ausfall. Seltener sind Zytostatika wie
cis-Platin fiir den Ausfall verantwortlich (Camet, Hayashi et al. 2018). Auch Amiodaron sollte bei
vestibuldren Patienten abgesetzt werden, da dieses im Verdacht steht, vestibulotoxisch zu wirken
(Ruehl and Guerkov 2017). Aus historischer Perspektive ist die Neurosyphilis erwdhnenswert, welche
mit erneuter Zunahme der Erkrankung moglicherweise wieder haufiger anzutreffen sein wird
(Kobayashi, Mizukoshi et al. 1991). Die superfizielle Siderose des zentralen Nervensystems fiihrt auch

zu Ablagerungen am N. vestibulocochlearis mit konsekutivem Ausfall des Gleichgewichts; typisch
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hierfir ist der gleichzeitige Ausfall des Geruchssinns (Lee, Lee et al. 2018). Bei Patienten mit
Neurofibromatose Typ 2 sind bilaterale Vestibularis-Schwannome héaufig (Lehnen, Glasauer et al.
2013). Auch bilaterale Felsenbeinfrakturen, sequenzielle bilaterale vestibuldre Neuritiden oder
Komplikation nach Otochirurgie (bei vorbestehendem kontralateralem Ausfall) kénnen zu einem
bilateralen Ausfall flihren. Charakteristisch ist das CANVAS-Syndrom mit cerebelldrer Ataxie,
Polyneuropathie und vestibularer Areflexie (Szmulewicz, McLean et al. 2014, Szmulewicz, Roberts et
al. 2016), welches sich durch eine gleichzeitige bilaterale Storung des VOR, als auch der

Blickfolgebewegungen auszeichnet (Petersen, Wichmann et al. 2013).

Beschwerden

Patienten mit bilateralem vestibuldrem Ausfall leiden unter Oszillopsien bei Bewegung des Kopfes
begleitet von Gangunsicherheit, vor allem in Dunkelheit und auf unebenem Boden (J.C. 1952). Im
Sitzen und Liegen bei fehlender Kopfbewegung hingegen sind die Patienten weitgehend
beschwerdefrei. Bei sehr langsamer Kopfbewegung kann die langsame Blickfolge zur
Blickstabilisierung beitragen (Petersen, Wichmann et al. 2013). Der Ausfall entwickelt sich oft
schleichend, so dass nur ca. ein Drittel der Patienten lber vorausgehende Drehschwindel-Attacken
berichten (Zingler, Cnyrim et al. 2007). Das Gehor ist interessanterweise nur bei ca. einem Viertel der
Patienten mit betroffen, ein Viertel der Patienten zeigt auch zerebelldre Zeichen (Zingler, Cnyrim et

al. 2007).

Diagnostik

Die klinische Trias eines pathologischen Romberg-Tests mit geschlossenen Augen auf weicher Matte,
einer reduzierten dynamischen Sehscharfe und Catch-Up-Sakkaden beim horizontalen
Kopfimpulstest zu beiden Seiten sind diagnostisch fiir einen bilateralen peripher-vestibularen Ausfall
(Kim, Oh et al. 2011, Petersen, Straumann et al. 2013). Die Sicherung der Diagnose kann durch den
Video-Kopf-Impuls-Test (Weber, Aw et al. 2009), die kalorische Priifung und/oder eine Drehstuhl-
Untersuchung erfolgen (Strupp, Kim et al. 2017). Zusétzlich kénnen die subjektive visuelle Vertikale,
sowie oVEMP- und cVEMP-Untersuchungen zur Evaluation der Otolithen-Funktion hinzugezogen
werden. Eine allfallige Restfunktion der Vestibularogane kann durch eine Modifikation des Video-
Kopf-Impuls-Tests, den suppression head impulse test (SHIMPS), mit wenig Zusatzaufwand

abgeschatzt werden (MacDougall, McGarvie et al. 2016).

Diagnosekriterien entsprechend den Empfehlungen der Barany Society (Strupp, Kim et al. 2017)




Diagnosekriterien fiir eine definitive bilaterale Vestibulopathie

A. Chronisches vestibuldres Syndrom mit den folgenden Symptomen:

1. Unsicherheit beim Stehen oder Gehen und mind. eines der beiden Kriterien 2. oder 3.
Bewegungs-induziertes Verschwommen-Sehen oder Oszillopsien beim Gehen oder
schnellen Kopfbewegungen und/oder

3. Verschlechterung der Unsicherheit im Dunkeln und/oder auf unebenem Grund

B. Asymptomatisch im Sitzen oder Liegen unter statischen Bedingungen

C. Bilateral reduzierter oder fehlender rotatorischer vestibulo-okularer Reflex (VOR), dokumentiert
durch

— Bilateral pathologischer horizontaler rotatorischer VOR Gain <0.6, gemessen mittels vHIT

— reduzierte kalorische Antwort (Summe der bithermalen max. SPV auf beiden Seiten
<6°/sec)

und / oder

— reduzierter horizontaler rotatorischer VOR Gain <0.1 bei sinusoidaler Stimulation auf dem
Drehstuhl (0.1 Hz, Vmax = 50°/sec) und einer negativen Phasenverschiebung >68°
(Zeitkonstante <5 sec)

D. Nicht besser durch eine andere Krankheit zu erkldren
Diagnosekriterien fiir eine wahrscheinliche bilaterale Vestibulopathie
A. Chronisches vestibuldres Syndrom mit den folgenden Symptomen:

Unsicherheit beim Stehen oder Gehen und mind. eines der beiden Kriterien 2. oder 3.
Bewegungs-induziertes Verschwommen-Sehen oder Oszillopsien beim Gehen oder
schnellen Kopfbewegungen und/oder

3. Verschlechterung der Unsicherheit im Dunkeln und/oder auf unebenem Grund

B. Asymptomatisch im Sitzen oder Liegen unter statischen Bedingungen
C. Bilateral pathologischer horizontaler klinischer Kopfimpulstest (KIT, vHIT)

D. Nicht besser durch eine andere Krankheit zu erklaren




Therapie

Zurzeit ist leider noch keine ursachliche Therapie der bilateralen Vestibulopathie moglich. Ziel der
Therapie bei diesen Patienten muss deshalb die Optimierung der verbliebenen sensorischen
Einginge zur Verbesserung des Gleichgewichts sowie — vor allem bei Alteren — die Sturz-Privention
sein. Ein sensomotorisches physiotherapeutisches Trainingsprogramm soll alsbald moglich nach dem
Krankheitsbeginn begonnen werden, d.h. sobald es der Allgemeinzustand des Patienten zuldsst. Trotz
der bilateralen Betroffenheit werden das Ergebnis der vestibularen Kompensation und deren Verlauf
durch den friihen Beginn des Trainings beschleunigt und verbessert. Fortbestehende paroxysmale
Funktionsstérungen und sedierende Pharmaka kénnen den Fortgang der vestibuldaren Kompensation

behindern.

Die durch Funktionsdiagnostik gesicherten Funktionsdefizite sollen primar durch Therapie verbessert

werden, soweit dies die bilateralen vestibularen Erkrankungen zulassen.

Die Stabilisierung des Korpergleichgewichts besitzt damit Prioritdt in der vestibuldren
Rehabilitation.Dies kann durch gezielte vestibuldre Physiotherapie mit Gangschulung unter
Zuhilfenahme von Geh-Hilfen wie (Walking-)Stécken und Optimierung des Schuhwerks erzielt
werden. Da Stiirze bei geriatrischen Patienten bei ca. 12% direkt oder indirekt zum Tode fiihren
kénnen (Baraff, Della Penna et al. 1997), lohnt sich auch eine Uberpriifung der hiuslichen Umgebung
auf Stolperfallen sowie die Installation von Handgriffen im Badezimmer und Gelandern an Treppen.
Ein besonderes Augenmerk ist auch auf den Visus dieser Patienten zu richten. Insbesondere sollte
ihnen von Gleitsichtbrillen abgeraten werden, da diese vor allem beim treppab gehen das Bild
unscharf machen und verzerren. Stattdessen sollte die Sehscharfe mit separaten Brillen fiir Ndhe und

Ferne optimiert werden (Kristinsdottir, Fransson et al. 2001).

7.6 Morbus Meniere, Hydropische Innenohrerkrankungen und Meniere-

Syndrom

Da heute weitgehende Ubereinstimmung besteht, dass die Meniére-Symptomatik nicht durch eine
einzige Ursache bedingt ist, sondern verschiedene Erkrankungen zu den Symptomen fiihren kénnen,
ist die Definition der Erkrankung und die Selektion entsprechender Patienten in klinischen Studien
kritisch. Es wird bislang der Morbus Meniére mit der Ausbildung eines Endolymphhydrops (ELH) im

Innenohr korreliert. Aus einer histopathologisch/klinischen Fall- und Datensammlung wurden Félle
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mitgeteilt, bei denen dieser ELH histopathologisch befundet, jedoch keine entsprechenden
Beschwerden der Patienten zu Lebzeiten beobachtet wurden. Ebenso sind Falle beobachtet worden,
in denen Meniere- Symptome berichtet wurden, ohne dass postmortal ein ELH nachgewiesen
werden konnte (Rauch, Merchant et al. 1989, Merchant, Adams et al. 2005). Inwieweit ein ELH und
eine Meniére- Symptomatik korreliert sind, bleibt Gegenstand von Kontroversen. Die diagnostische
Suche nach Funktionsstorungen und Bildbefunden, die den ELH belegen, tragen in diesem Sinne der
Eindeutigkeit der Diagnose des M. Meniere und der Objektivierung des ELH (“Hydropische

Innenohrerkrankungen”) bei.

Morbus Meniéere und Migrane konnen simultan oder konsekutiv mit dhnlichem
Beschwerdebild beim selben Patienten auftreten. Die Koinzidenz von Morbus Meniére und
vestibuldrer Migrane wird zwischen 30% und 40% angegeben (Shin, Kim et al. 2019). Es

handelt sich pathogenetisch um unterschiedliche Prozesse.

Gruppenkonsens (8 von 10)

Sonderformen des Meniere-Krankheitsbilds sind beschrieben. Eindeutige atiologische Zuordnungen

sind im Schrifttum nicht erkennbar. Zu den Sonderformen zidhlen:

e Protrahierter endolymphatischer Hydrops (“delayed ELH”) (Schuknecht, Suzuka et al. 1990)

e lermoyez-Syndrom (Lermoyez 1919, Westhofen 2009)

e  Tumarkin-Krise (,,drop attacks” im Spatstadium der Erkrankung) (Tumarkin 1936, Brandt
2001)

e Mittelohr-bedingte Innenohrerkrankung (zeitweise als Meniere Syndrom bezeichnet)
(Tumarkin 1961, Paparella and Mancini 1983, Park, Chen et al. 2009)

Langsam progrediente Formen der uni- und bilateralen Erkrankung des Innenohrs werden vom M.
Meniére als Sonderform differenziert und als protrahierter (,,delayed”) ELH beschrieben (Schuknecht,
Suzuka et al. 1990). Dieses Erscheinungsbild tritt nicht gemaR der Definition, die von einer
idiopathischen Erkrankung ausgeht, sondern postinfektios oder nach Schadeltrauma (bzw. stumpfem
Kopfanprall), d.h. mit bekannter Ursache auf. Es handelt sich damit um ein sekundéares und nicht-

idiopathisches Krankheitsbild.




Einzelne Autoren geben an, dass in bis zu 30% der Falle Autoimmunphdanomene i.S. einer

sympathischen Innenohrerkrankung bestehen (Hain T. 2016, Greco et al 2012).

Der Zusammenhang von chronischer Mittelohrentziindung und Morbus Meniere ist seit langem im
Schrifttum geschildert. Inwieweit dabei die Topografie des vestibuldaren Aquaducts oder die
Druckeinwirkung durch chronisch gestorte Mittelohrventilation wirksam sind, bleibt bislang

ungeklart, wenngleich klinische Studien fir die Wirkung des Mittelohrdrucks sprechen.

Es ist eine in erster Linie eine durch die Anamnese definierte Krankheitsentitat, die mit Attacken von
Drehschwindel, Tinnitus und Innenohrschwerhdorigkeit (primar im Tieftonbereich, spater pantonal),
fakultativ mit Ohrdruck oder Véllegefiihl im Ohr charakterisiert ist. Die Attacken wahren von 20 min
bis 3 - 4Std., vereinzelt ist die Dauer der Beschwerden schwer zu definieren und kann im Einzelfall
selten langer als 12 Std. andauern. Langer andauernde Schwindelattacken sind eher der vestibularen
Migradne (vgl. 7.9) zuzuordnen; beide Krankheitsbilder kdnnen nebeneinander existieren. Die Dauer
der Attacken ist anhand der geschilderten Beschwerden im Einzelfall oft nicht definitiv zu

bestimmen.

Ein- und beidseitige Erkrankungen sind bekannt (bis zu 30% bilaterales Auftreten). Insbesondere
simultan bds. auftretende Symptome sind selten. In Fillen bilateralen Auftretens ist die
Differenzialdiagnostik in besonderer Weise zu berticksichtigen, um autoimmunologische
Krankheitsbilder und die vestibuldare Migrane sowie durch Polyneuropathie verursachte Bilder zu

erkennen.

Beschwerden

Die Patienten klagen Uber rezidivierende Innenohrschwerhdorigkeit, Tinnitus und
Drehschwindelattacken, bisweilen im weiteren Krankheitsverlauf auch andere Schwindelqualitédten,
insbesondere wenn Funktionsstérungen bzw. Teilausfalle der Gleichgewichtsrezeptoren auf dem
betroffenen Ohr bereits vorliegen. Fakultativ tritt Ohrdruck auf. Die Attacken werden bisweilen von
Ubelkeit und/oder Erbrechen begleitet. Die Patienten geben die Schwere der Attacken in
unterschiedlichen Ausmalien an. Geringe Beeintrdchtigung mit der Fahigkeit, sich zu bewegen und zu
stehen, werden ebenso wie schwere Bilder mit dem Verlust des Stehens und Orientierungsverlust,
stets aber ohne Bewusstlosigkeit berichtet. In Einzelfdllen kommt es zum vollstandigen Verlust der

raumlichen Orientierung und selten zum plétzlichem Sturz (sog. ,,drop attack”). Diese Bilder werden




einer akuten Funktionsstérung der Maculaorgane (Macula utriculi) im Rahmen einer Attacke des M.

Meniére zugeordnet (Tumarkin-Krise) (Tumarkin 1936).

Das Lermoyez-Syndrom ist eine seltene Sonderform des M. Meniére, bei der es wahrend oder nach

dem kurz dauernden Anfall zur Horverbesserung kommt (Manzari, Burgess et al. 2012).

Diagnostik

Die diagnostische Definition des Morbus Meniére ist Gegenstand kontroverser Diskussionen auch
international bis in die Gegenwart. Es besteht kein ungeteilter Gruppenkonsens zur unkorrigierten
Ubernahme der Kriterien der Barany-Society, die das Ergebnis einer Konsensfindung zwischen
Vertretern internationaler Fachgesellschaften sind. Insbesondere die audiologischen Ein- und
AusschluBkriterien erscheinen nicht hinreichend definiert, um den Ausschluss betroffener Patienten
nach den friher durch die AAO-HNS definierten Kriterien (Stadium | — 1V) zu verhindern.
Einzelfallentscheidungen sind angesichts der nicht vollends geklarten Pathophysiologie und der
zahlreichen Mechanismen der Pathophysiologie fiir Regulation der Elektrolyte, des Wasserhaushalts

und der Immunologie sowie der Genetik des Labyrinths kritisch.

Die Klassifikation der Barany Society hat daher bei der Konsensfindung unter 10 Personen 5
Befiirworter, 4 Gegner und einen Delegierten mit Enthaltung im Gruppenentscheid.
Wesentliche Griinde hierfiir liegen in der audiologischen Definition, die auch zu Diskussion im
Kreis der AAO-HNS gefiihrt hat. Dies wird in einer Erganzung zur AAO-HNS Definition von 1995
mitgeteilt (Goebel 2016)

Kein Gruppenkonsens

Wegen der international vereinbarten Konsensentscheidung der Barany Society werden die Kriterien
der Barany Society von 2015 (Lopez-Escamez, Carey et al. 2015) im Folgenden trotz der o.g.

fehlenden Konsensusentscheidung der Leitliniengruppe als Zitat zur Verfligung gestellt:

M. Meniere (klinische Definition) (Gruppenkonsens fiir die Definition des Zeitmusters und der
Audiometrie Befunde [A, B] 11 von 11 in Anderung der Barany Society Empfehlung):

Definitiver (,,definite”) M. Menieére




A 2 oder mehr spontan auftretende Drehschwindelattacken von jeweils einer Dauer zwischen
20min und 12 Std.

B  Audiometrisch (Tonschwellenaudiometrie) dokumentierter Befund der sensorineuralen
Schwerhorigkeit im Tiefton oder Mittelton-Bereich, der die Seitenlokalisation zuldsst und der
vor, wahrend oder nach dem Drehschwindelanfall auftritt und mit diesem in engem zeitlichem
Zusammenhang steht. Die Horminderung ist sensorineuraler Natur. Dabei ist eine Innenohr-
bedingte Luft-Knochenleitungsdifferenz moglich und wurde in 14-30% der Meniere-Patienten
beschrieben (Lee, Jeon et al. 2014). Dies ist eine Tiefton-Luft-Knochenleitungskomponente, die
nach otologischer Diagnostik keiner anderen Ursache (z.B. Mittelohr-Schallleitungskomponente)
zugeordnet werden kann. Die Luftleitungshorschwelle betragt mindestens 30 dB nHL in zwei
benachbarten Frequenzen aus 250 Hz, 500 Hz, 750 Hz, 1000 Hz.

C  Fluktuierende Symptome wie Hérminderung, Tinnitus oder Voéllegefihl im betroffenen Ohr.
D MRT diagnostischer Nachweis des endolymphatischen Hydrops ipsilateral (optional).

E Keine andere Diagnose, die den Beschwerden zuzuordnen ware, d.h. auch Ausschluss des
Vestibularisschwannomes.

Wahrscheinlicher (,,probable“) M. Meniére

A 2 oder mehr spontan auftretende Attacken mit Drehschwindel oder einer anderen
Schwindelqualitdt von jeweils einer Dauer zwischen 20min und 24 Std.

B  Fluktuierende Symptome wie Hérminderung, Tinnitus oder Vollegefiihl im betroffenen Ohr.
C Keine andere Diagnose, die den Beschwerden zuzuordnen ware.

Die Diagnose stiitzt sich primar auf die Anamnese und die Audiometriebefunde. Aus den o.g.
Griinden ist die besonders sorgfaltige Klarung der Differenzialdiagnosen des M. Meniere notwendig.
Zur Prézisierung der Diagnostik sollten die Bildgebung mit Kernspintomografie des Innenohrs (inkl.
Hydropsdarstellung!) sowie die oVEMP und ECoG-Befunde (siehe Kap. Funktionsdiagnostik 5.2)

beitragen.




Haufige Differentialdiagnosen des Morbus Meniéere

e  Horsturz mit vestibularer Beteiligung

e  Polyneuropathie

e  Vestibulare Migrane

e Vestibularisparoxysmie (neurovaskuldres Kompressionssyndrom)

e  Zerebrovaskulare Erkrankung (Schlaganfall/TIA im vertebrobasilaren Stromgebiet oder Himorrhagie)

e Diabetes mellitus mit Hypoglykdmie

Seltenere Differentialdiagnosen des Morbus Meniere

e Autosomal dominant sensorineurale Horminderung Typ 9 (DFNA9), verursacht durch das COCH Gen

e  Autosomal dominant sensorineurale Horminderung Typ 6/14 (DFNA6/14) verursacht durch WSF1 Gen

e  Autoimmunologische Innenohrerkrankung

e  Cogan- Syndrom

e  Disseminierte Encephalomyelitis

e Saccus endolymphaticus-Tumor

e Meningeome und andere Raumforderungen des Kleinhirn-Briickenwinkels

. Neuroborreliose

e Otosyphilis

e Susac Syndrom

e “Drittes Fenster” Syndrome (Perilymphfistel, Canal Dehiszenz Syndrome)

e Syndrom des erweiterten vestibuldaren Aquaducts (EVAS)

e  Vestibularisschwannom

e  \ogt-Koyanagi-Harada Syndrom

Tab. 10 Differenzialdiagnosen des M. Meniére , modifiziert aus: Bdrdny Society Diagnostic Criteria
of Meniere’s Disease, (Lopez-Escamez, Carey et al. 2015)




Das Krankheitsbild gibt weiterhin Anlass zu Kontroversen auch im Einzelfall der diagnostischen
Bewertung. Beidseitige Symptomatik kann im Einzelfall dem bilateralen Morbus Meniéere zugeordnet
werden. Autoimmunerkrankungen des Innenohrs sollten in Betracht gezogen werden. Hereditédre

Formen sollten durch sorgféltige Anamnese erfasst werden.

Bildgebung zum Nachweis des endolymphatischen Hydrops

Das pathologische Korrelat der Hydropischen Ohrerkrankung (Meniére) ist der endolymphatische
Hydrops (ELH) (Hallpike and Cairns 1938, Yamakawa 1938, Pyykko, Nakashima et al. 2013), also eine
Aufweitung der Endolymphrdaume des Innenohres liber das normale Mal? hinaus. Da
gadoliniumbasierte Kontrastmittel (GBCA) sich in der Endolymphe kaum messbar und in der
Perilymphe nur mit geringer Konzentration anreichern und aufgrund der geringen GréfRe und
anatomischen Komplexitat des Innenohres, werden zur bildgebenden Darstellung des ELH eine
Feldstirke von 3 Tesla sowie eine spezielle Hydrops-MRT-Sequenz benétigt (Ubersicht bei (Zou,
Pyykko et al. 2015)). 2005 gelang es erstmals, den Endolymphraum getrennt vom Perilymphraum am
lebenden Menschen mit klinischer MRT-Bildgebung darzustellen (Zou, Pyykko et al. 2005), und 2007
konnte erstmals der endolymphatische Hydrops (ELH) bei Patienten mit Hydropischer Ohrerkrankung
(Hydropic Ear Disease, HED) visualisiert werden (Nakashima, Naganawa et al. 2007). Im
deutschsprachigen Raum wurde 2009 die Hydrops-Bildgebung erstmals von Giirkov, Flatz et al.
etabliert (Gurkov, Flatz et al. 2011). (Gurkov, Flatz et al. 2012, Gurkov, Flatz et al. 2012, Jerin, Berman
et al. 2014, Jerin, Krause et al. 2014). Zu weiteren methodischen und neuroradiologischen Details vgl.
6.3. (Fiorino, Pizzini et al. 2011, Gurkov, Flatz et al. 2012, Louza, Flatz et al. 2012, Naganawa,
Yamazaki et al. 2012, Yamazaki, Naganawa et al. 2012, Louza, Krause et al. 2013, Louza, Krause et al.
2015, Sepahdari, Ishiyama et al. 2015, Jerin, Floerke et al. 2018, Nakashima, Naganawa et al. 2009,
Liu, Huang et al. 2011, Liu, Huang et al. 2012, Barath, Schuknecht et al. 2014, Liu, Huang et al. 2015)
(Gurkov, Flatz et al. 2012, Gurkov, Berman et al. 2015, Homann, Vieth et al. 2015, Naganawa, Kanou
et al. 2016).
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Die Tonschwellenaudiometrie ist obligater Teil der Diagnostik. Vor Therapieindikationen,

insbesondere wenn die Frage der Funktionsausschaltung des Labyrinths ansteht, muss eine
tonaudiometrische, ggf. eine ton- und sprachaudiometrische Untersuchung (Freiburger Test)
durchgefihrt werden. Oft liegen diskrepante Befunde des Kopf-Impuls-Tests und der kalorischen
Prifung mit normalem vKIT und pathologischer Kalorik vor (Blddow, Heinze et al. 2014, Lee, Kim et

al. 2017).
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Fiir die Differenzialdiagnose sollte beriicksichtigt werden, dass Tubenfunktionsstérungen

intermittierend auftreten kdnnen und im Einzelfall das Bild des Morbus Meniére imitieren kdnnen.
Daher sollten die Ohrmikroskopie und die Impedanzaudiometrie diagnostisch eingesetzt werden. Im
Schrifttum wird diese nicht-idiopathische Form als Meniére-Syndrom (Meniére’s syndrome)
bezeichnet, die Bezeichnung wird im Schrifttum meist allerdings synonym mit Morbus Meniéere

(Meniere’s disease) gleichgesetzt.
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Therapie

Orale Therapie

Die aktuelle Evidenzlage kann die orale Therapie (Gaire, Kwon et al. 2015) mit Betahistin nicht
begriinden, wenn Beobachtungsintervalle von 2 Jahren, wie durch die AAO-HNS vorgeschlagen,
zugrunde gelegt werden. Dies gilt auch fiir die Hochdosistherapie des Betahistin (Harcourt,
Barraclough et al. 2014, Adrion, Fischer et al. 2016, Harcourt and Cosentino 2016). Zur Wirkung und
zur Effektivitat der Therapie des Morbus Meniere mittels Betahistin in niedriger und in hoher Dosis
besteht aktuell unter Experten kein Konsens (Ernst, Schlattmann et al. 2017). Dies gilt umso mehr, da
eine Reihe von pathophysiologischen Vorstellungen zur Erkrankung berichtet ist. (Strupp, Kraus et al.

2018)

Gruppenkonsens (9 von 10)

Die Wirksamkeit des Betahistin ist aufgrund der aktuellen klinischen Studien-Lage nicht
eindeutig zu beurteilen. Inwieweit dies durch die Definition der therapierten Erkrankung(en)
und der Natur derselben und inwieweit an der pharmakologischen Wirksamkeit der
verwendeten Substanz begriindet ist, lasst sich zum aktuellen Zeitpunkt nicht mit
hinreichender Sicherheit fiir die Leitlinienempfehlung entscheiden. Daher kann keine

eindeutige Empfehlung fiir oder gegen die Therapie mit Betahistin gegeben werden.

Evidenz im Rahmen einer randomisierten, doppelt-verblindeten Studie ist fir die medikamentdse
Therapie mittels einer fixen Kombination von Cinnarizin und Dimenhydrinat berichtet. Allerdings
findet sich kein signifikanter Unterschied zwischen der Therapie mit Betahistin als Monopraparat und
mit der fixen Kombination. Die Nachbeobachtungsdauer betrdgt nur 3 Monate. Es wird eine
statistisch signifikante Verbesserung der Horschwelle fiir die Behandlung mittels der fixen

Kombination im Intervall von 12 Wochen berichtet (Novotny and Kostrica 2002).

In der Akutphase sind Antivertiginosa fiir nur kurze Zeit (< 3 Tage) und nach Abschluss der
Akutdiagnostik indiziert. Sedativa sollen nicht verabreicht werden, um die Differenzialdiagnostik

zentralnervoser Prozesse und den Beginn der vestibularen Kompensation nicht zu behindern.




Gruppenkonsens (8 von 10)

Cinnarizin steht in Deutschland als Monopraparat nicht zur Verfiigung. Fiir die Therapie mit
3x25mg Cinnarizin fehlt derzeit (01/2020) die notwendige Evidenz fiir eine

Leitlinienempfehlung.

Transtympanale medikamentose Therapie

Fir Patienten, die auf die konservative medikamentdse Therapie nicht ansprechen, wird die
transtympanale Medikamentenapplikation empfohlen. Die transtympanale Gabe von Dexamethason
(3-malig mit 3 Tagen Intervall) wurde im Rahmen einer RCT mit der oralen hochdosierten Gabe von
Betahistin (144mg/Tag) Gber 12 Monate verglichen (Albu, Chirtes et al. 2015). Der Erhalt von Hor-

und Gleichgewichtsfunktion unterschied sich in beiden Gruppen nicht signifikant.

Fir die transtympanale medikamentdse Therapie stehen Gentamicin und Corticosteroide
(Prednisolon und Dexamethason) zur Verfligung. Da Gentamicin das Risiko des Ausfalls der
Labyrinthfunktion und einer Reduktion der cochledren Funktion aufweist, wurden die
transtympanale Gabe von Gentamicin und von Methylprednisolon in einer RCT (Randomized
Controlled Trial) im Hinblick auf die Effektivitat der Therapie verglichen (Patel, Agarwal et al. 2016).
Die Verbesserung der Beschwerden bei der Behandlung therapierefraktarer Falle mit
medikamentdser oraler Therapie war 90% bei Methylprednisolon und 87% nach Gentamicininjektion
(2-malige Gaben innerhalb von 2 Wochen) der Patienten jeweils zu beobachten. Unter
Berucksichtigung des Risikos der Funktionsminderung des Horens und/oder Gleichgewichts nach
transtympanaler Gentamicintherapie kann diese daher nicht als besser geeignet im Vergleich zur

Methylprednisolontherapie empfohlen werden (Patel, Agarwal et al. 2016).

Gruppenkonsens (10 von 10)

Fiir die Haufigkeit der Applikation und die Dosierung der Cortisonpradparation bei
transtympanaler Applikation kann aufgrund der aktuellen Evidenzlage keine eindeutige

Konsensempfehlung gegeben werden.




Operative Therapie

Fiir non-Responder gegeniiber der medikamentdsen oralen und transtympanalen Therapie stehen
die Operation des Saccus endolymphaticus (als Saccus-Exposition oder Shunt-Operation oder als
Verschluss des Ductus endolymphaticus nach Saliba) jeweils mit dem Ziel des Funktionserhalts des
Hor- und Gleichgewichtsorgans und/oder die Tenotomie des M. tensor tympani (Franz, Hamzavi et al.
2003, Franz and Anderson 2007, Loader, Beicht et al. 2013) zur Verfligung. Eine vergleichende
retrospektive Studie an Einzelfallen (Albu, Babighian et al. 2015) liefert Daten fiir die Wirksamkeit der
Tenotomie in gleichem Ausmal wie fiir die die endolymphatische Chirurgie des Saccus

endolymphaticus (n=34 Endolymphatischer Shunt, n=29 Tensor Tympani Tenotomie).

Wahrend fir die Operation am Saccus endolymphaticus (endolymphatische Shuntoperation)
zunachst in einer randomisierten Placebo-kontrollierten Studie kein Effekt nachgewiesen wurde
(Bretlau, Thomsen et al. 1989), wurden diese Ergebnisse bei spaterer statistischer Re-Evaluation
revidiert (Welling and Nagaraja 2000). Operationen am Saccus endolymphaticus werden in
zahlreichen Modifikationen durchgefiihrt. Die endolymphatische Shuntoperation ist gering
evidenzbasiert, wird allerdings von der Uberzahl aktueller Autoren eingesetzt (Lim 2015) und hat den
Vorteil —im Vergleich z.B. zur lokalen, intratympanalen Gentamicintherapie - dass keine
Horbeeintrachtigung danach eintritt (Gibson et al 2019). Die Methoden wurden in einer Metaanalyse
miteinander verglichen (Sood, Lambert et al. 2014). Dabei ergeben sich vergleichbare Ergebnisse der
Kontrollrate fiir Schwindelbeschwerden bei Saccus-Dekompression und Saccus-Shunt mit und ohne
Insertion von Silikonfolie. Es ergeben sich Hinweise, dass ohne Silikonfolieninsertion im
Langzeitverlauf tGiberlegene Ergebnisse fiir den Horerhalt erkennbar sind. Die Kontrollrate tGber
Schwindelattacken liegt im Verlauf eines Jahres postoperativ bei 75% (Sood, Lambert et al. 2014). In
einer aktuellen Vergleichsstudie zwischen Saccuschirurgie und intratympanaler Gentamicingabe
wiesen Gibson et al. (2019) darauf hin, dass das erste Verfahren zu weniger Komplikationen

hinsichtlich des Horvermaogens bei gleich guter Kontrolle der Schwindelanfalle fihrt.

Bei Versagen der funktionserhaltenden operativen Therapie kdnnen nach sorgfaltiger Priifung der
Indikation destruktive Operationen (Cochleosacculotomie und Vestibularisneurektomie) sowie fir
ausgewahlte Einzelfalle die Labyrinthektomie eingesetzt werden (Westhofen 2013). Dabei ist vor
allem das Sprachverstehen auf dem betroffenen Ohr und die Befundlage des kontralateralen Ohrs zu
bericksichtigen. Im Einzelfall kann nach unilateraler Ausschaltung der Labyrinthfunktion mit Verlust
des Resthorvermégens die Cochlea-Implantation im gleichen Eingriff durchgefiihrt werden (Hansen,

Gantz et al. 2013, Westhofen 2013, Doobe, Ernst et al. 2015). Bilaterale Ausschaltung oder




Neurektomie flihren zu schwerwiegender dauerhafter Oszillopsie. Bei bilateralem Funktionsverlust
des Labyrinths postoperativ ist die bilaterale Vestibulopathie (siehe Kap. 6.5) zu erwarten und daher

die Ausschaltung des Labyrinths bei kontralateral erloschener Labyrinthfunktion nicht zu empfehlen.

Ein weiteres Operationsverfahren, das die Beherrschung des Drehschwindels zum Ziel hat, aber ein
10% Risiko der Ertaubung beinhaltet, ist die Okklusion des lateralen Bogengangs (Charpiot et al
2010).

Der Einsatz der Vestibularisneurektomie zur Therapie des therapieresistenten Morbus Meniére mit
erhaltenem Sprachverstehen wird kritischer eingeschatzt, seitdem ipsi- und kontralaterale
Beeintrachtigung des Sprachverstehens im Storgerdusch sowie langfristig eingeschrankte
Otolithenfunktion bei einem Drittel der Patienten berichtet wurden (Vibert and Hausler 2000, Zeng,

Martino et al. 2000).

Eindeutigere Evidenzbelege oder eindeutige Ergebnisse randomisierter Studien zur operativen

Therapie des Morbus Meniere liegen aktuell nicht vor.

Als problematisch gelten weiterhin Vergleiche zwischen Therapiestudien wegen der in Vergangenheit
nicht in allen Studien einheitlichen Klassifikation und Subklassifikation und der Beriicksichtigung von

Komorbiditdten des Krankheitsbilds.
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Weitere TherapiemaRnahmen

7.7 Syndrome des Dritten Mobilen Fensters / Bogengangdehiszenzsyndrome

Terminologie

Verschiedene Syndrome des 3. mobilen Fensters: Bogengangsdehiszenzsyndrome des

anterioren/superioren, horizontalen oder posterioren Bogengangs. ,,Perilymphfisteln”
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Diagnosekriterien

Bei den Bogengangsdehiszenzsyndromen ist der anteriore/superiore Bogengang am haufigsten
betroffen: das 1998 beschriebene ,,Superior canal dehiscence syndrome” (SCDS) (Minor et al. 1998)/
Bogengangsdehiszenzsyndrom des anterioren Bogengangs ist klinisch im Vordergrund fir die
Diagnostik, andere Formen sind zu beriicksichtigen (Hourani, Carey et al. 2005, Park, Shen et al.

2015, Park, Shen et al. 2015, Westhofen 2020). (Weiteres und DD s.u.).

Bogengangsdehiszenzsyndrom des anterioren Bogengangs: ,,Superior canal dehiscence syndrome”

(SCDS) (modifiziert nach (Ward et al. 2017)

A) Mindestens eines der folgenden Symptome:

1. Durch Druckanderungen ausgeloste Schwindelattacke und/oder Oszillopsien

2. Durch bestimmte Tone ausgel6ste Schwindelattacken und/oder Oszillopsien

3. Hyperakusis tiber Knochenleitung

4. Pulssynchroner Tinnitus

B) Mindestens eines der folgenden klinischen Zeichen oder apparativen Befunde:

1. Durch Druckdnderungen im Bereich des Mittelohres (Hennebert‘sches Zeichen), intrakranielle
Druckdnderungen oder bestimmte Tone (Tullio Phdnomen) ausgeloster Nystagmus in der Ebene

des anterioren Bogengangs

2. Im Reintonaudiogramm erniedrigte Knochenleitungsschwelle im niedrigen Frequenzbereich

3. Erhohte vestibular evozierte myogene Potentiale (VEMP), d.h. vergroRerte Amplitude der

okuldaren VEMP oder erniedrigte Schwelle der zervikalen VEMP auf dem betroffenen Ohr

C) Im hochaufgeldsten CT des Felsenbeins (<0.6 mm Schichtdicke) mit 3-D Rekonstruktion Nachweis
eines knéchernen Defektes des anterioren Bogengangs

D) Symptome nicht besser erklart durch eine andere Erkrankung




Diagnosestellung

Anamnese

Bei den verschiedenen Syndromen des 3. mobilen Fensters findet sich ein breites Spektrum
méglicher vestibuldrer und audiologischer Symptome (Ubersichten in (Ward et al. 2017; Steenerson
et al. 2020; Watson et al. 2000)). Im Einzelnen sind dies: durch Druckanderungen, (z.B. Husten,
Pressen, Niesen oder Heben, Einfahren in einen Tunnel, Anderungen der Kopfposition (z.B. Biicken)
oder Driicken mit dem Finger auf den Gehorgang des betroffenen Ohres) und/oder durch Gerdusche
(Tullio-Phanomen) ausgeldste kurze, Sekunden bis Minuten anhaltende Schwindelattacken. Diese
kénnen mit Scheinbewegungen der Umwelt oder Stand- und Gangunsicherheit einhergehen. Ferner
konnen Patienten berichten Gber: Horstérungen in Form einer Autophonie, d.h. korpereigene
Gerdusche wie Pulsschlag, Schlucken, Sprechen, Augenbewegungen, Blinzeln, bis hin zu
Darmgerauschen, werden im betroffenen Ohr gehort. Schliefllich kdnnen die Patienten auch unter

einem pulsatilen Tinnitus leiden (siehe dazu auch Tab. 11).

Drehschwindelattacken, ggf. Dauerschwindel 92%

Tullio Phdnomen 90%

Oszillopsien bei Mittelohrdruckschwankung, intrakranieller | 73%

Druckerhéhung (Valsalva)

Schall- und Druck-induzierte Gleichgewichtsstérung 67%
Oszillopsien bei Valsalva 75%
Hennebert‘sches Fistelzeichen 45%
Luft-Knochenleitungsdifferenz bis zu 30dB im 52%

Tieftonbereich

Hyperakusis (fir Knochenleitung) 50%

Autophonie 50%

Tab. 11 Symptomatik bei superiorem Bogengangdehiszenzsyndroms (nach Minor 2005)




Koérperliche Untersuchung

Klinische Untersuchung

Vestibulares System

Anderungen des intrakraniellen Drucks (Valsalva-Mandver: Intrakranielle Druckinderung durch
Bauchpresse bei geschlossener Stimmritze) und des Mittelohrdruckes (Druckdnderungen im Bereich
des &duBeren Gehorgangs durch Tragusdruckversuch (Hennebert-Zeichen] oder mittels Politzer
Ballon) fiihren zur Auslésung von kurzen Schwindelattacken, Oszillopsien und einem Nystagmus in
der Ebene des betroffenen Bogengangs. Vereinzelt konnen Patienten durch Summen Beschwerden

und Nystagmus auslésen (Fremitusnystagmus) (Gurkov, Jerin et al. 2018).

Audiologisches System

Im Weber-Test (440 Hz) wird der Ton typischerweise starker auf der betroffenen Seite gehort, und
zwar als Ausdruck der Autophonie. Bei der Testung des Vibrationsempfindens an den Extremitdten
kdnnen Patienten das Vibrieren im betroffenen Ohr selbst vom Malleolus medialis/lateralis aus
wahrnehmen, was auf einfache Weise auch zur Identifikation des betroffenen Ohres beitragen kann
(Strupp u. Zwergal 2019). Bei begriindetem Verdacht kann eine Tympanoskopie mit der Frage nach
einer Hypermobilitdt des Stapes erfolgen, die man in ausgewadhlten Fallen bei den Syndromen des 3.
mobilen Fensters findet, unabhdngig von der Lokalisation. Dies gilt umso mehr in Fallen, in denen der

radiologische Nachweis selbst in diinnster Schichtdicke nicht sicher ist.

Apparative Diagnostik

Patienten mit V.a. SCDS miissen eine kombinierte vestibuldre, audiologische und hochauflésende CT-
bildgebenden Diagnostik erhalten, bevor die Diagnose gestellt und die betroffene Seite identifiziert

werden kann.

Vestibuldre Untersuchungen

Videookulographie

Zur Aufzeichnung der durch Druckdnderungen oder bestimmte Tone ausgeldsten Augenbewegungen,

insbesondere um die Richtung des induzierten Nystagmus besser beurteilen zu kénnen.




Vestibuldr evozierte Potentiale (VEMP)

Die VEMP tragen wesentlich zur Diagnose der Syndrome des 3. mobilen Fensters bei (Ubersichten in
(Fife et al. 2017; Papathanasiou u. Straumann 2019)). Typischerweise sind die Reizantworten auf der
betroffenen Seite erhoht: liegt die Amplitude der okuldaren VEMP (oVEMP) lber 16,7 pV, ist die
Sensitivitdt bei 100% und die Spezifitat bei 89% (Verrecchia et al. 2019). Fir die cervikalen VEMP mit
Schwellenmessung ist die beste Stimulationsfrequenz 2000 Hz; diese haben eine Spezifitdt von

nahezu 100% und eine Sensitivitat von 92% (Noij et al. 2019).

Audiologische Untersuchungen

Im Reintonaudiogramm findet sich oft eine Luft-Knochenleitungs-Differenz (es handelt sich nicht um
eine Schallleitungsstérung) in niedrigem Frequenzbereich (< 1000 Hz) bei intaktem Stapediusreflex.
Manche Patienten kénnen sogar eine negative Knochenleitung (d.h. weniger als 0 dB) in niedrigem

Frequenzbereich (< 500 Hz) aufweisen, und zwar als Korrelat der Autophonie.

Testung auf ein Tullio-Phdnomen mittels Politzer-Ballon und mittels Audiometer durch

Uberschwellige Beschallung mittels Luftleitung.

Bildgebung

Der knocherne Defekt des betroffenen Bogengangs lasst sich mittels Felsenbein-CT darstellen.
Notwendig ist dazu ein hochauflésendes Dinnschicht-CT (< 0.6 mm) mit 3D-Rekonstruktion
(Reformattierung) senkrecht (,Stenvers”) und parallel (,Poschel”) zu allen Bogengangen
seitengetrennt (Mau et al. 2018; Ho 2019; Duman u. Dogan 2020), idealerweise mit dem sog. Flat-
panel-CT (Tunkel et al. 2019). Falsch-positive pathologischen Befunde werden haufig beobachtet
(Masaki 2011).

MERKE

Die Diagnose der Syndrome des 3. mobilen Fensters (hdufigste Form: Bogengangsdehiszenz-
syndrom des anterioren/superioren Bogengangs) erfordert den Nachweis spezifischer
Beschwerden, pathologischer Funktionsbefunde und des Bildgebungsbefunds jeweils mit
eindeutiger Seitenzuordnung. Der radiologische Nachweis einer knchernen Defektes allein gilt

nicht als pathologisch.




Unterformen

- Bogengangsdehiszenz des horizontalen (Zhang et al. 2011) oder posterioren (Chien et al. 2011;
Philip et al. 2019) Bogengangs. Die Symptome sind wie beim SCDS, die Analyse der Richtung des
induzierten Nystagmus und die Bildgebung erlauben eine genaue Zuordnung.

- Bilaterales SCDS.

- ,Near Dehiscence Syndrome: Knochendecke tGiber dem anterioren Bogengang zu diinn, aber nicht
fehlend (Baxter et al. 2019).

-, Perilymphfistel”: Obwohl diese bereits vor als 100 Jahren beschrieben worden ist, wird diese
Entitdt weiterhin kontrovers diskutiert, und zwar sowohl in Bezug auf die diagnostischen
Kriterien als auch die Therapie. Die meisten Patienten, die vor der Beschreibung des SCDS als
»Perilymphfisteln” diagnostiziert und operativ behandelt worden waren, hatten riickblickend
wahrscheinlich ein SCDS, zumal die Fixierung des Stapes am ovalen Fenster zu einer Reduktion
der Symptome beim SCDS fihren kann. Insgesamt handelt es sich bei den Perilymphfisteln um
eine sehr seltene, meist sekundare Unterform der Syndrome des 3. mobilen Fensters, meist
durch ein Trauma oder Raumforderungen verursacht. Neben den o.g. Tests wie beim SCDS und
der Bildgebung des Felsenbeins hat sich die Bestimmung von Cochlin-Tomoprotein als
diagnostisch sehr hilfreich erwiesen (lkezono et al. 2018).

- Perilymphfisteln bei Raumforderungen mit Knochendestruktion im Bereich des Mittelohres,

Felsenbeins oder Kleinhirnbriickenwinkels wie Cholesteatom, Meningeom oder Meningozele.

Differenzialdiagnosen

Bilaterale Vestibulopathie

e BPPV

e Funktioneller Schwindel

e Morbus Meniere

e Panikattacken

e Rotational vertebral artery compression/occlusion syndrome
e Vestibularisparoxysmie

e Vestibuldre Migrane

e Zentraler Lageschwindel




Therapie

Bei Patienten, die leicht betroffen sind, ist es meist ausreichend die Diagnose zu stellen, dem
Patienten den Mechanismus der Erkrankung zu erkldren und ihm zu empfehlen, Druckdnderungen zu
vermeiden. Bei starker Beeintrachtigung und sicherer Diagnosestellung und Identifizierung der
betroffenen Seite und des betroffenen Bogengangs kann eine operative Behandlung indiziert sein.
Dazu stehen die folgenden Verfahren derzeit zur Verfligung: 1. ,canal plugging”, d.h. Verstopfen des
Kanals, 2. ,resurfacing, d.h. Wiederherstellen der anatomischen Oberflache und 3. , capping”, d.h.

Okklusion + Abdecken des Defektes (Mueller, Vibert et al. 2014).

Wesentlich ist neben den o.g. Kriterien auch die Selektion der Patienten mit relevanten
Beschwerden, die von einer operativen MalBnahme profitieren. Die permanente operative Okklusion
des betroffenen Bogengangs ist fir den Erfolg entscheidend. Simultane Okklusion und Abdeckung
des Bogengangs (Capping) kann im Einzelfall hohere Sicherheit bereitstellen. Der gewahlte
Zugangsweg muss die mikroskopische und/oder endoskopische Aufsicht auf den Befund adaquat
gewadhrleisten. Der Perilymphschlauch soll nicht ero6ffnet werden. Fir die Eignung der
Verschlussoperation des runden Fensters als Therapie ergeben sich bisher keine Belege fiir einen
hinreichenden Vorteil gegenliber weiteren Zugangen, insbesondere fiir den Erhalt des Hérvermoégens
und die Langzeitergebnisse (Ward 2017). Revisionsoperationen werden in ca. 10% der Fille
notwendig, dabei bleiben aber 30% der revidierten Falle ohne Besserung (Sharon et al 2016). Das
SCDS sollte transmastoidal oder transtemporal versorgt werden. Bogengangdehiszenzsyndrome des
lateralen und posterioren Bogengangs sollen transmastoidal operativ saniert werden. Eine
alternative Therapie zur Reduktion der Effekte des 3. mobilen Fensters ist das transtympanale
Round-Window-Reinforcement (Silverstein, Kartush et al. 2014). Die hierzu vorliegenden
Studiendaten erlauben aktuell keine generelle Empfehlung, sondern es wird die Einzelfallabwagung

empfohlen.

7.8 Vestibularisparoxysmie

Terminologie

Neurovaskuldres Kompressionssyndrom des 8. Hirnnervens, Vestibuldre Paroxysmie




Diagnosekriterien

Kriterien des Internationalen Klassifikationskomitees der Barany Society (Strupp et al. 2016),

modifiziert:

Definitive Vestibularisparoxysmie

Mindestens zehn spontan auftretende Schwindelattacken
Dauer weniger als eine Minute
Gleichformige Symptome beim individuellen Patienten

Besserung auf eine Therapie mit einem Natriumkanalblocker in adaquater Dosis

m o o = P

Nicht besser erklart durch andere Erkrankung

Wahrscheinliche Vestibularisparoxysmie

Mindestens finf Schwindelattacken
Dauer weniger als finf Minuten

Gleichférmige Symptome beim individuellen Patienten

o0 ® >

Spontan auftretend oder (selten) durch Kopfbewegungen ausgelost (die nicht typisch fiir einen
BPPV sind)

E. Nicht besser erklart durch andere Erkrankung

Leitsymptom sind rezidivierende, in der Regel spontan auftretende, beim individuellen Patienten
relativ gleichformig ablaufende kurze Schwindelattacken. Fir die Diagnosestellung der
Vestibularisparoxysmie wird ein Ansprechen auf eine Behandlung mit einem Natriumkanalblocker in
adaquater Dosis gefordert (also ex juvantibus), sonst kann nur die Diagnose einer wahrscheinlichen

Vestibularisparoxysmie gestellt werden.

MERKEY]|

In-der-Bildgebungfindet-sich-bei-bis-zu-45%-aller-Gesunden-ein-GefiR-Nervenkontakt,sodass-
diese-keinen-Eingang-in-die-positiven-Diagnosekriterien-gefunden-hat. Fiir-die-Diagnosestellung-
sind-vestibuldre-und-audiclogische-Funktionsdiagnestik-und-Bildgebung-hinweisend,-jedoch-nicht

beweisend.-1]




Klinik

Anamnese

Typischerweise klagen die Patienten Uber rezidivierende, in der Regel kurze meist Sekunden bis zu
einer Minute, selten auch langer andauernde Schwindelattacken (Frequenz bis zu 70 Attacken pro
Tag). Die Attacken treten in der groBen Mehrzahl der Patienten spontan auf; selten kénnen diese
durch Kopfdrehungen nach rechts und links oder durch Hyperventilation ausgelost werden (Hufner
et al. 2008). Bei manchen Patienten gehen die Attacken auch mit Hoérstérungen einher: Hyper- oder
Hypakusis und/oder Tinnitus auf dem betroffenen Ohr. Es gibt auch Patienten mit gleichzeitig neben
den Schwindelattacken auftretenden weiteren Symptomen wie Hemispasmus facialis (Straube et al.

1994; Silva-Hernandez et al. 2019) oder Trigeminusneuralgie. (Han et al. 2018).

Anamnestisch wichtig fur die Diagnosestellung ist ein Ansprechen auf eine Behandlung mit einen
Natriumkanalblocker, z.B. Oxcarbazepin, Carbamazepin, oder Lacosamid in adaquater Dosis (s.u.),
d.h. die Diagnose wird ex juvantibus gestellt (Strupp et al. 2016). Solange ein positiver Therapieeffekt
nicht nachgewiesen ist, kann man nur die Diagnose einer wahrscheinlichen VP stellen. Spricht ein
Patient auf eine addquate Pharmakotherapie nicht an, bestehen begriindete Zweifel an der Diagnose

(s. Differentialdiagnosen).

Korperliche Untersuchung

Zwischen den Attacken. Bei ca. 20% der Patienten finden sich im Intervall Zeichen fiir eine leichte
einseitige periphere vestibulare Unterfunktion (pathologischer Kopf-Impuls-Test,
Kopfschittelnystagmus), bei einem Teil ldsst sich ein hyperventilationsinduzierter Nystagmus

auslosen (Hufner et al. 2008) oder es besteht eine leichte Horminderung.

Wahrend einer Attacke. Hier findet sich typischerweise ein Spontannystagmus, den Patienten mit

einer Videokamera dokumentieren und so zur Diagnosestellung beitragen kénnen.

Apparative Untersuchungen

Zwischen den Attacken. Die vestibuldre Testung zeigt bei 45-50% der Patienten leichte bis mafRige

periphere vestibulo-cochledre Defizite (Hufner et al. 2008; Best et al. 2013).

Wahrend einer Attacke. Hier wurde ein peripher vestibularer Nystagmus nachgewiesen, der die

Richtung wahrend der Attacke wechseln kann (Choi et al. 2018; Young et al. 2019).




Bildgebung

Da rezidivierende spontane Schwindelattacken auch andere Ursachen (s.u. DD) haben kdnnen, sollte
eine kontrastverstarkte kranielle MRT zum Ausschluss anderer Pathologien wie Raumforderungen im
Bereich des Kleinhirnbrickenwinkels, insbes. Vestibularisschwannom,
Megalodolichovertebrobasiliaris, Plaques bei Multipler Sklerose oder Infarkten im Bereich des
Hirnstammes, die zu paroxysmalen Hirnstammattacken fiihren kénnen, sowie weitere Pathologien,
z.B. Hirnstamm-Melanozytom (Lee et al. 2018) oder Arachnoidalzyste (Arbusow et al. 1998)

durchgefihrt werden.

GefalR-Nerven-Kontakt (GNK)

Dazu liegen mehrere Studien mit hochaufldsender MRT mittels CISS oder FIESTA Sequenzen und
MRA vor. In einer Fallserie (32 Patienten) fand sich bei 95% ein GNK im Austrittsbereich des

N. vestibulocochlearis; bei 42% dieser Patienten zeigte sich ein beidseitiger GNK (Hufner et al. 2008).
In einer anderen Untersuchung (20 Patienten) fand sich in allen Fallen ein GNK, aber auch in 7 von 20
gesunden Kontrollen (Spezifitat: 65% fir die Diagnose mittels MRT) (Best et al. 2013); in 15 der 20
Falle handelte es sich um die AICA (75%), in einem die PICA (5%), in zwei Fallen um eine Vene (10%)

und bei den beiden restlichen die Arteria vertebralis (10%).

In einer Fallserie (20 gesunde Kontrollen) liel ich allerdings auch bei 45% dieser Gesunden ein GNK
im Bereich des N. vestibulo-cochlearis nachweisen (Sivarasan et al. 2019). Somit kann der Nachweis
eines GNK im Austrittsbereich des N. vestibulocochlearis in der MRT mittels CISS/FIESTA Sequenzen
und MRA die Diagnose einer VP stiitzen, hat aber nur eine geringe Spezifitdt, sodass die Diagnose nur

in Kombination mit der entsprechenden Klinik gestellt werden kann.

Differenzialdiagnosen modifiziert nach (Strupp, Lopez-Escamez et al. 2016):

BPPV

e Episodische Ataxien, insbesondere Typ 2

e Funktioneller Schwindel

e Kopfrotationsabhidngiges Kompressions-/Okklusionssyndrom der A. vertebralis
e Morbus Meniere

e Orthostatischer Schwindel

e Panikattacken




e Paroxysmale Hirnstammattacken

e Raumforderungen im Bereich des Hirnstamms (z.B. Melanozytom) oder
Kleinhirnbrickenwinkels (Vestibularisschwannom)

e Syndrome des 3. mobilen Fensters

e Tumarkin’sche Otolithenkatastrophen

e Vertebrobasilidre TIAs

e Vestibulare Epilepsie, sehr selten

e Vestibuldare Migrane

e Zentraler Lage-/Lagerungsschwindel

Therapie

Pharmakotherapie. In mehreren nicht-kontrollierten Fallserien wurde ein Therapieeffekt des
Natriumkanalblockers Carbamazepin beschrieben (Brandt u. Dieterich 1994) (Kanashiro et al. 2005).
(Hufner et al. 2008). Fir Carbamazepin bestehen jedoch sehr viele Kontraindikationen,
unerwiinschte Wirkungen und Interaktionen mit anderen Praparaten, so dass es fiir viele Patienten
entweder kontraindiziert ist oder im Verlauf wieder abgesetzt wird. In einer randomisierten Placebo-
kontrollierten Studie fand sich ein signifikanter Therapieeffekt von Oxcarbazepin (900 mg/d), das
weniger unerwinschte Wirkungen und Interaktionen als Carbamazepin hat (Reduktion auf 0.53,
p<0.001); die ,,Drop-out rate” wegen unerwiinschter Wirkungen lag allerdings bei 60% (Bayer et al.
2018). Eine gut vertragliche (Li et al. 2020) und wahrscheinlich wirksame Alternative scheint
Lacosamid (100 - 200 mg/d) zu sein, wie in einer Serie individueller Heilversuche (7 Patienten) gezeigt

wurde (Strupp et al. 2019): Abnahme der mittleren Zahl der Attacken pro Monat von 13 auf 3.

Operative Behandlung. In Fallserien aus den 80er Jahren an einem heterogenen Kollektiv von
Patienten mit ,disabling positioning vertigo”, die nur zum Teil die heutigen Kriterien einer
Vestibularisparoxysmie erfiillen wiirden, wurde der folgende Behandlungseffekt einer Operation
nach Jannetta berichtet: 21 Patienten dekomprimiert, davon 16 gebessert; weitere Studien an 41

bzw. 207 Patienten mit der Besserungsrate von 73%-80% (Moller et al. 1986).

Therapie der Vestibularisparoxysmie: Zusammenfassung

Vor dem Hintergrund der aktuellen Studienlage (5/2020) und unter besonderer Bericksichtigung des
Nebenwirkungsprofils der verschiedenen Natriumkanalblocker werden die folgenden Behandlungen

vorgeschlagen:




Therapieversuch mit Oxcarbazepin (z.B. Trileptal® 300 bis 900 mg/d) oder Carbamazepin (z.B.
Tegretal retard’ 200 bis 1000 mg/d) iber mindestens vier Wochen; zur Dokumentation des
Therapieeffektes sollte der Patient einen Schwindelkalender fiihren, auch weil das Ansprechen auf

die Behandlung diagnostisch wichtig ist (s.0.).

Bei Unvertraglichkeit und/oder fehlender Wirksamkeit stehen andere Natriumkanalblocker zur
Verfiigung: Lacosamid (z.B. Vimpat') 100 bis 200 mg/d, in Einzelfallen bis 400 mg/d oder Lamotrigin
(z.B. Lamictal, mit 25 mg beginnend, sehr langsam auf dosieren auf 100 bis 200 mg/d); Phenytoin
(z.B. Zentropil” 300 bis 900 mg/d); zu den beiden letztgenannten liegen aber weder Fallserien noch

Studiendaten vor.

Die operative Therapie der Vestibularisparoxysmie sollte nur sehr kritisch zuriickhaltend als
Einzelfallentscheidung indiziert werden, wenn drei Bedingungen erfillt sind (Strupp et al. 2013): 1.
die Diagnose ist sicher (mit einem Ansprechen auf die Therapie und einem Auslassversuch); 2. die
medikamentdse Behandlung wird in der notwendigen Dosierung nicht vertragen; und 3. die

betroffene Seite kann eindeutig identifiziert werden.

Physiotherapie und korperliches Training der Patienten (sensomotorisches Training).




7.9 Vestibuldre Migrane

Terminologie & Definition

Keine andere Ursache fiir Schwindel wurde international so kontrovers diskutiert wie die Vestibuldre
Migrane (VM), was sich auch in der bisherigen Nomenklatur widerspiegelt (vestibular migraine,
migrainous vertigo, migraine with vestibular aura) (Dieterich and Brandt 1999, Olesen 2005, Strupp,
Versino et al. 2010, Radtke, Neuhauser et al. 2011). Dies liegt zum Teil auch daran, dass sich die
Erkrankung im Spannungsfeld zwischen Kopfschmerz- und Schwindelexperten befindet. Im Jahre
2012 einigte sich die Internationale Barany Society fiir Neurootologie und die International Headache
Society, ICHS, in einem Konsensuspapier auf eine neue Definition mit dem Terminus "Vestibuladre
Migrane" (Lempert, Olesen et al. 2012). Diese neuen diagnostischen Kriterien zur VM beinhalten die
»Sichere” und die ,,wahrscheinliche” VM, die im Wesentlichen auf den bereits 2001 publizierten
Kriterien von (Neuhauser, Leopold et al. (2001) beruhen. Diese zeigten in einer Nachuntersuchung an
75 Patienten nach 8 Jahren eine hohe Validitat mit Bestatigung der Diagnose in 84% (Radtke,
Neuhauser et al. 2011).

Diagnosekriterien

Die aktuellen Kriterien kombinieren die typischen Symptome einer Migrane mit vestibularen

Symptomen sowie Ausschlusskriterien (Lempert, Olesen et al. 2012):




Vestibuldre Migrane (alle Kriterien zu erfillen)

a. Mindestens 5 Episoden mit vestibularen Symptomen mittlerer oder starker Intensitat und einer

Dauer von 5 Minuten bis 72 Stunden

b. Aktive oder friihere Migrane mit oder ohne Aura nach den Kriterien der ICHD

c. Ein/mehrere Migranesymptom/e wahrend mindestens 50% der vestibularen Episoden:
Kopfschmerzen mit mindestens 2 der folgenden Merkmale: einseitige Lokalisation,
pulsierender Charakter, mittlere oder starke Schmerzintensitat, Verstarkung durch

korperliche Routineaktivitdaten, Photophobie und Phonophobie, visuelle Aura

d. Nicht auf eine andere vestibulare oder ICHD Diagnose zurlickzufiihren

Wabhrscheinliche vestibuldare Migrane (alle Kriterien zu erfillen)

a. Mindestens 5 Episoden mit vestibuldaren Symptomen mittlerer oder starker Intensitdt und einer

Dauer von 5 Minuten bis 72 Stunden

b. Nur eines der beiden Kriterien B und C der vestibuldaren Migrane trifft zu: Migraneanamnese

oder Migranesymptome wahrend der Attacke

c. Nicht auf eine andere vestibuldre oder ICHD Diagnose zuriickzufiihren

Tab. 12 Vestibulare Migrédne, Kriterien nach (Lempert, Olesen et al. 2012)

Klinik

Die VM stellt die haufigste Ursache spontan auftretender episodischer Schwindelattacken des

Erwachsenen- und des Kindesalters dar (Batu, Anlar et al. 2015, Jahn, Langhagen et al. 2015, Brandt

and Dieterich 2017). Die sog. Ein-Jahres-Pravalenz der VM liegt in den USA bei 2,7% der Erwachsenen,

mit einen Frauenanteil von 64,1% und einem mittleren Alter der Betroffenen von 40,9 Jahren

(Formeister, Rizk et al. 2018). Die relative Haufigkeit der VM wird in Spezialambulanzen fiir Schwindel

mit 7-11% angegeben (Dieterich and Brandt 1999, Neuhauser, Leopold et al. 2001, Strupp, Versino et

al. 2010). Bei Auswertung mehrerer VM Studien sind Frauen und Manner im Verhaltnis 3,65:1

betroffen (Dieterich and Brandt 1999, Neuhauser, Leopold et al. 2001, 2006, Neff, Staab et al. 2012,

Obermann, Bock et al. 2015, Cho, Kim et al. 2016, Morganti, Salmito et al. 2016, Colombo, Teggi et al.

2017, Muelleman, Shew et al. 2017, Formeister, Rizk et al. 2018, Becker-Bense, Wittmann et al.

2019). Die VM kann sich in jedem Alter manifestieren, am haufigsten bei jungen Erwachsenen.




Wie bei der Migrane ohne Aura basiert die Diagnose der VM vor allem auf der Anamnese, weil es bis
heute keine verlasslichen Biomarker gibt. Auch wenn die VM ca. 7-12% der Diagnosen einer
Schwindelambulanz (Brandt and Dieterich 2017) und ca. 9-30% der Migranepatienten einer
Kopfschmerzambulanz ausmacht (Lempert and Neuhauser 2009, Lampl, Rapoport et al. 2019), wird
sie immer noch zu selten diagnostiziert. Die Beziehung zwischen der Migrane mit Kopfschmerz und
der vestibuldren Migrane ist auch nach dem Verfassen der Konsensus-Definition (Lempert, Olesen et
al. 2012) nicht endgiiltig geklart, da ein relevanter Anteil an Patienten mit Schwindel und
gleichzeitigen Migranesymptomen nicht die derzeitigen ICHD Kriterien fiir VM erfiillt (Abouzari,

Goshtasbi et al. 2020).

Die Diagnose episodischer Schwindelattacken bei Migrane bzw. vestibuldrer Migrane ist einfach,
wenn wiederholt reversible Attacken mit unterschiedlicher Kombination von Schwindel und
Kopfschmerz (meist okzipital betont) verbunden mit Ubelkeit, Licht- und Lirmempfindlichkeit,
Sehstdérungen, Stand- und Gangataxie und/oder anderen Hirnstammausfallen bei familidrer

Migranebelastung auftreten. Die Diagnose einer VM wird schwieriger, wenn:

e sich die Schwindelattacken isoliert und insbesondere ohne Kopfschmerz manifestieren (30%)
(Dieterich and Brandt 1999),

e monosymptomatische vestibuldre oder audio-vestibuldre Attacken Gberwiegen (70%)
(Dieterich and Brandt 1999),

e die Dauer der Schwindelattacken mit der bei einem Morbus Meniére kompatibel ist (20
Minuten bis 12 Stunden), insbesondere wenn zusatzlich cochledre Symptome auftreten
(Brantberg and Baloh 2011),

e sich die VM mit isolierten lageabhangigen Schwindelattacken prasentiert im Sinne eines

zentralen Lageschwindels/-nystagmus (von Brevern, Radtke et al. 2004).

Migraneschwindel tritt am haufigsten als spontaner Drehschwindel mit Ubelkeit und
Gangunsicherheit auf (67%), oft mit Verstarkung bei Lagewechsel oder Kopfbewegungen (24%)
(Neuhauser, Radtke et al. 2006). Gar nicht selten ist die Bewegungsempfindlichkeit (bei 31-77%) so
ausgepragt, dass die Patienten im Bett bleiben (wdhrend Patienten mit gutartigem
Lagerungsschwindel in aufrechter Haltung kaum Beschwerden haben). Migrénetypische Ausloser,
beispielsweise Schlafentzug oder eine menstruelle Bindung, oder ein starkes Ruhebediirfnis in oder
nach der Attacke kdnnen zur Diagnosesicherung beitragen (Neuhauser, Leopold et al. 2001).
Cochledre Symptome treten deutlich seltener auf (unilateral bis 12%, bilateral bis 18%) als beim M.

Meniére, sind meist milder und reversibel (Radtke, von Brevern et al. 2012). Uberlappungssyndrome




wurden jedoch beschrieben, insbesondere unter den seltenen erblichen Formen (Cha, Brodsky et al.
2007, Lopez-Escamez, Dlugaiczyk et al. 2014, Gallego-Martinez, Espinosa-Sanchez et al. 2018) ebenso
wie ein paralleles Auftreten beider Erkrankungen (Murofushi, Tsubota et al. 2018). Wahrend
migrdanetypische Kopfschmerzen bei der VM mit 70% haufig sind, treten diese beim M. Meniere nur
in unter 10% auf (Lopez-Escamez, Dlugaiczyk et al. 2014). Ebenso ist Lichtempfindlichkeit wahrend
der Schwindelattacken beim M. Meniere weniger haufig als bei der VM, wahrend
Larmempfindlichkeit bei beiden Erkrankungen etwa gleich hdufig vorkommt (Neff, Staab et al. 2012,
Lopez-Escamez, Dlugaiczyk et al. 2014). Bei der Schwierigkeit der exakten Abgrenzung von M.
Meniére und VM kann Larmempfindlichkeit als ein Symptom des Ohres auf den M. Meniére,

Lichtempfindlichkeit als ein visuelles Symptom auf eine VM hinweisen.

Befunde im Intervall

Im Gegensatz zu anderen Migraneformen und zum M. Meniere zeigen bis zu 60% der Patienten mit
VM im attackenfreien Intervall (lberwiegend leichte) zentrale Okulomotorikstérungen in Form einer
sakkadierten Blickfolge, eines Blickrichtungsnystagmus, Spontannystagmus oder zentralen
Lagenystagmus (Dieterich and Brandt 1999, von Brevern, Zeise et al. 2005, Celebisoy, Gokcay et al.
2008, Radtke, von Brevern et al. 2012). Diese Zeichen nehmen offenbar im Verlauf zu (Radtke, von
Brevern et al. 2012, Neugebauer, Adrion et al. 2013). Periphere vestibulare Stérungen wurden im
Sinne einer einseitigen Bogengangsstorung in 8% bis 22% der VM Patienten (Kayan and Hood 1984,
Cutrer and Baloh 1992, Cass, Furman et al. 1997, Dieterich and Brandt 1999, Celebisoy, Gokcay et al.
2008, Teggi, Colombo et al. 2009) und als beidseitige Storung in bis zu 11% (Kayan and Hood 1984,
Cass, Furman et al. 1997) beschrieben. Es kdnnen auch milde (!) Horstorungen auftreten, unilateral in
3-12% (Kayan and Hood 1984, Cass, Furman et al. 1997, Battista 2004, Xue, Ma et al. 2020) und

bilateral in 18% (in einer Verlaufsuntersuchung tiber 9 Jahre; Radtke, von Brevern et al. (2012)).

Befunde in der Attacke

Wahrend einer Attacke wird oft (70%) ein pathologischer Nystagmus (z.B. ein zentraler
Lagenystagmus) beobachtet, der meist einer zentral vestibuldren Stérung zugeordnet werden konnte
(von Brevern, Zeise et al. 2005). Die Okulomotorikstérungen in der Attacke sind in 50% zentraler, in
15% peripherer vestibuldrer und in 35% unklarer Genese. Das HOorvermégen war bei den VM
Patienten dieser Studie nicht beeintrachtigt. Ohrsymptome in der Attacke werden aber in bis zu 38%
der VM Patienten berichtet; dazu gehéren Ohrdruck (oft bilateral), Tinnitus und milde

Horminderung.




Wahrend der Migraneattacke sind die Patienten haufiger (31-77%) besonders empfindlich gegeniiber
Bewegung und Bewegungskrankheit (Cutrer and Baloh 1992), was — vergleichbar der Phono- und
Photophobie in der Migréneattacke — auf eine neuronale sensorische Ubererregbarkeit, hier der

Innenohrrezeptoren, zuriickgefiihrt werden kann (Wang and Lewis 2016).

Differenzialdiagnose

Da die VM Schwindelattacken jeder Dauer verursachen kann, ist die Differenzialdiagnose gelegentlich
gegeniber dem M. Meniére, der episodischen Ataxie Typ 2, transient-ischdmischen Attacken oder
der Vestibularisparoxysmie so schwierig, dass die Diagnose manchmal erst ex-juvantibus nach

Beurteilung einer probatorischen Therapie gestellt werden kann.

Die Abgrenzung zum M. Meniére gelingt meist durch die cochledren Symptome und Befunde, die bei
der VM meistens gering und transient sind und im Verlauf seltener akkumulieren, wahrend sie beim
M. Meniere zumindest im Verlauf prominent und zunehmend sind (Cass, Furman et al. 1997,
Brantberg and Baloh 2011). Allerdings ist auch beim M. Meniere der Horverlust typischerweise am
Anfang fluktuierend, kann also auch regredient sein, und auch die vestibularen Symptome haben
initial oft keine bleibenden Schaden zur Folge. Daneben wird auch eine Gruppe von Patienten
beschrieben, die die Kriterien flr beide Erkrankungen, M. Meniére und VM, erfillen (MDVM; Neff,
Staab et al. (2012), Murofushi, Tsubota et al. (2018)). Neue bildgebende MRT-Verfahren des
Innenohrs zur Darstellung des Endolymphhydrops (ELH) kdnnen moglicherweise in Zukunft bei der
Differenzierung zwischen M. Meniére und VM hilfreich sein (Gurkov, Kantner et al. 2014, Sun, Guo et
al. 2017). Allerdings kann auch bei der MDVM-Gruppe oder der VM allein ein Endolymphhydrops
vorliegen und damit die atiologische Unterscheidung erschweren (Gurkov, Kantner et al. 2014,
Kirsch, Becker-Bense et al. 2018). Da fiir beide Diagnosen der Ausschluss einer anderen Erkrankung,
die die Symptome erklaren kann, als Kriterium flr die eindeutige Diagnose gilt, aber eine
Unterscheidung im Einzelfall nicht immer moglich ist, ergibt sich die korrekte Einordnung oft erst
durch die Behandlung. Bislang sind keine evidenzbasiert wirksamen medikamentdsen Therapien des
M. Meniere bekannt. Daher wird vor Beginn einer invasiven (intratympanale Steroid-Injektionen;
Phillips and Westerberg (2011)) oder destruktiven (intratympanale Gentamicin-Injektion oder

Neurotomie) Therapie immer die Durchfiihrung einer Migranebehandlung empfohlen.

Die episodische Ataxie Typ 2 (EA 2) (Griggs and Nutt 1995) ist ebenfalls durch episodische
Schwindelattacken mit zentralen Okulomotorikstorungen und Kopfschmerz gekennzeichnet. In Gber

90% der Falle treten Okulomotorikstorungen im Intervall auf (typischerweise Blickrichtungs-




nystagmus und Downbeatnystagmus), die prominenter als bei der VM sind (Jen, Kim et al. 2004,
Strupp, Zwergal et al. 2007). Die genetische Analyse der EA 2 zugrunde liegenden Mutationen des
sog. CACNA1A Gens ist zum einen aufwendig und zum anderen finden sich nur in der Halfte der Falle
mit klinisch sicherer EA 2 tatsachlich Mutationen (Jen, Kim et al. 2004). Auch hier muss die Diagnose
deshalb manchmal ex-juvantibus durch das Ansprechen auf die Gabe von Acetazolamid (Griggs,

Moxley et al. 1978) oder 4-Aminopyridin (Strupp, Kalla et al. 2011) gestellt werden.

Diagnostik

VM ist eine klinische Diagnose; Biomarker gibt es bislang nicht. Wie haufig in der Neurootologie
basiert die Diagnose im Wesentlichen auf der Anamnese. Weil die VM jede Art von Schwindel und
anderen Ohrsymptomen imitieren kann, sollte jeder Patient mit episodischem Schwindel ausfiihrlich
nach Migranesymptomen gefragt werden oder zumindest einen validierten Fragebogen ausgefillt

haben (Migraine Disability Assessment MIDAS).

Neurophysiologische Laboruntersuchungen wie Posturographie, VEMPs, Bestimmung der SVV
wurden in verschiedenen Studien durchgefiihrt und kamen zu sehr inkonsistenten Ergebnissen. So
wurden die VEMPs als ausgefallen, verzogert oder in der Amplitude reduziert berichtet, wahrend
andere Studien symmetrische VEMPs mit normaler Latenz und Amplitude fanden (Taylor, Zagami et
al. 2012, Dieterich, Obermann et al. 2016, Dlugaiczyk, Habs et al. 2020). Die Werte der Subjektiven

Visuellen Vertikalen (SVV) lagen im Normbereich.

Die Zusatzdiagnostik im Intervall zeigt neben der leichten zentralen Okulomotorikstérung, die aber
auch nur bei bis zu 60% gefunden werden, eher unspezifische Auffalligkeiten, beispielsweise eine
einseitige vestibuldre Untererregbarkeit (in der Regel keine Unerregbarkeit) oder gelegentlich in 12-
20% eine geringe Horstorung (Dieterich and Brandt 1999, Radtke, von Brevern et al. 2012). Es sind
die auch bei Migrdne ansonsten empfohlenen apparativen Untersuchungen indiziert (Schadel-MRT;
Ultraschall der hirnversorgenden Arterien). Bei zusatzlichen Ohrsymptomen sollten die im Kap. 7.6
genannten Verfahren und daher neben einem Schadel-MRT auch der Endolymphraum im MRT
dargestellt werden (Endolymphhydrops?). Dabei hat die intravendse Gabe von Gadolinium die
Vorteile einer gleichzeitigen Darstellung beider Innenohre, einer geringeren Belastung fiir den

Patienten und einer schnelleren Durchfiihrbarkeit (Barath, Schuknecht et al. 2014).




Als wichtiger Unterschied gegeniiber anderen neurootologischen Patienten fand sich bei VM vierfach
haufiger Ubelkeit bei der kalorischen Priifung, passend zur bekannten Anfilligkeit fiir Kinetosen bei

Migranepatienten (Vitkovic, Paine et al. 2008).

Zusatzlich in Einzelfillen notwendig:

¢ Neuroophthalmologische Untersuchung mit der Frage nach zentralen
Okulomotorikstorungen, die bei 60% der Patienten mit VM gefunden werden.

e Videookulographie bzw. Elektronystagmographie mit kalorischer Priifung mit der Frage
nach einem peripheren vestibularen Defizit, das sich bei 10-20% der Patienten findet, oder
einer zentralen Ubererregbarkeit.

e vHIT mit der Frage nach einem peripheren vestibuldaren Defizit.

e Tonschwellenaudiogramm, insbesondere zur Abgrenzung zum Morbus Meniére, bei

Auffalligkeiten auch Verlaufsuntersuchung.

Therapie

Bislang fehlen prospektive randomisierte kontrollierte Studien zur Therapie der VM, weshalb ein
Cochrane-Review zu dem Schluss kommt, dass diese dringend erforderlich sind (Maldonado, Birdi et
al. 2015). Es liegen die Daten einiger weniger, kleinerer, randomisierter kontrollierter Studien vor auf
der Basis von Therapien, wie sie bislang in Analogie zur Behandlung der Migrane ohne Aura
durchgefihrt wurden. Hier scheinen sich die gleichen Prinzipien sowohl fir die Behandlung der
Attacken als auch fiir die Migraneprophylaxe zu bewdhren. Schwindelsymptomatik und begleitender

Kopfschmerz kdnnen offenbar unterschiedlich reagieren.

Falls ein scheinbar rein vestibuladrer episodischer Schwindel behandlungsresistent ist und Hinweise
fiir migranése Symptome vorliegen, sollte eine Migranetherapie wahrend der Attacke durch einen in
der Behandlung einer Migrane erfahrenen Arzt und bei >2 Attacken/Monat auch eine
Migraneprophylaxe durchgefiihrt werden (S. AWMF-Leitlinie Therapie der Migrane

(http://www.awmf.org/leitlinien/detail/1[/030-057.html).

Attackenkoupierung: Nach wie vor ist bei langeren Attacken die friihzeitige Einnahme eines nicht-
steroidalen Antiphlogistikums (z.B. Ibuprofen, Diclofenac als Suppositorien) oder eines Analgetikums
(z.B. ASS als Brausetablette) ggf. in Kombination mit einem Antiemetikum (z.B. Dimenhydrinat,

Metoclopramid, Domperidon) sinnvoll.



http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/030-057.html

Migraneprophylaxe (vergl. hierzu auch AWMF-LL ,, Therapie der Migraneattacke und Prophylaxe der
Migrane (030-057| S1 Migraene-Therapie 2020-12.pdf)) : Zur Prophylaxe kommen in steigender

Wirksamkeit aber teilweise auch mit zunehmenden Nebenwirkungen Riboflavin, Magnesium,
Kalziumantagonisten (Flunarizin), Antidepressiva (Amitriptylin), Antiepileptika (Topiramat,
Valproinsaure) und Betablocker (Metoprolol, Propanolol) in Betracht (Gordon, Kuritzky et al. 1993,
Verspeelt, De Locht et al. 1996, Bisdorff 2004, Lampl, Katsarava et al. 2005, Lepcha, Amalanathan et
al. 2014, Salviz, Yuce et al. 2016, Liu, Ma et al. 2017, Thompson and Saluja 2017, von Luckner and
Riederer 2018, Byun, Levy et al. 2020). Ein Behandlungserfolg bestatigt den Verdacht.

Neben der medikamentésen Behandlung zeigte auch vestibuldares Rehabilitationstraining positive

Effekte bei Patienten mit VM (Vitkovic, Winoto et al. 2013).

Expertenkonsensus (10 von 10)

Vestibuldare Migrane und peripher vestibularer Schwindel, insbesondere M. Meniére, sind
im Einzelfall schwer oder noch nicht eindeutig voneinander zu unterscheiden. Daher
sollte jeder Patient mit episodischen vestibuldaren Symptomen ausfiihrlich sowohl nach
allen Ohrsymptomen wie auch nach allen Migranesymptomen gefragt werden oder

zumindest ein validierter Fragebogen vom Patienten ausgefillt werden (DHI, ABC Scale).

Hor- und Gleichgewichtstests sollen vor der Diagnosestellung durchgefiihrt und kénnen im Verlauf in
Abhéangigkeit von der Attackenhaufigkeit zumindest teilweise wiederholt werden. Falls unter der
initialen Diagnose eine Therapieresistenz besteht, soll auch die Differenzialdiagnose nach den
entsprechenden Richtlinienempfehlungen behandelt werden, insbesondere bevor invasive

Therapieverfahren zum Einsatz kommen.



file:///D:/LEITLINIEN%20Fachgesellschaft%20FACHSPEZIFISCHES/LL%20Schwindel%20FachÃ¤rztlich/AA00%20KOMMENTARE%20FACHGESELLSCHAFTEN/Version%2018%20nach%20PrÃ¤sidien%20der%20Fachgesellschaften/030-057l_S1_Migraene-Therapie_2020-12.pdf

7.10 Funktioneller Schwindel (PPPD, friiher: somatoformer Schwindel)

Terminologie

Funktioneller Schwindel ist der neue Begriff fiir Schwindelsyndrome, die vestibulare Symptome wie
Schwindel, Stand- und Gangunsicherheit aufweisen, ohne dass eine organische Ursache feststellbar
ist. Diese wurden frilher somatoform oder psychogen genannt. Man differenziert heute in der
Internationalen Klassifikation von Erkrankungen (ICD-11; WHO 2015) vestibuldre Funktionsstérungen

in organische (strukturelle), funktionelle und psychiatrische. Sie kdnnen in Kombination auftreten.

Das Komitee zur Klassifikation vestibuldrer Erkrankungen der Internationalen Gesellschaft fiir
Neurootologie (Barany Society) hat in den letzten Jahren weltweit einen Konsens zur Definition des
funktionellen Schwindels unter dem Namen , persistent postural-perceptual dizziness” (PPPD oder
3PD) erarbeitet (Staab et al. 2017, Staab 2020). Dies erfolgte auf der Basis der langjdhrigen
Erfahrungen und vielen Gemeinsamkeiten von Phobischem Schwankschwindel (PSS) in Deutschland
(Brandt und Dieterich 1986, Brandt 1996), dem Chronischen Subjektiven Schwindel (CSD) (Staab und
Ruckenstein 2003, 2007) und ,,space-motion discomfort” (Jacob et al. 2009) in den USA sowie dem
Visuellen Schwindel in GroRbritannien (Bronstein 1995, 2004). Die im deutschsprachigen Raum seit
Uber 30 Jahren gebrduchliche Diagnose ,,Phobischer Schwankschwindel” ist als Synonym fiir PPPD in

der ICD-11 Klassifikation gefiihrt (Dieterich et al. 2016; Dieterich and Staab 2017).
Diagnosekriterien

,,Persistent postural-perceptual dizziness” (PPPD) ist definiert als ein chronisches Schwindelsyndrom
entsprechend der folgenden Kriterien A-E, wobei alle 5 Kriterien erfillt sein missen (Staab et al.

2017):

A) Persistierender fluktuierender Schwindel und/oder Unsicherheit an den meisten Tagen tber
einen Zeitraum von mindestens drei Monaten, wobei die Symptome wahrend eines Tages lGber
Stunden, aber nicht notwendigerweise den ganzen Tag, anhalten missen und im Tagesverlauf
zunehmen. Akute Verstarkungen der Beschwerden konnen spontan oder bei plétzlichen
Bewegungen auftreten.

B) Die Symptome sind ohne Provokation spontan vorhanden, kénnen aber durch folgende Faktoren

verstarkt werden: 1. Aufrechte Kérperposition, 2. aktive oder passive Korperbewegungen



http://www.dgn.org/leitlinien/2308-ll-48-2012-schwindel-diagnose#phobischerschwankschwindel

unabhangig von einer Richtung und 3. sich bewegende visuelle Reize oder komplexe visuelle
Muster.

C) Die Symptome treten meist nach einer akuten Stérung des Gleichgewichts auf, seltener
entwickeln sie sich langsam. Vorausgegangene Ereignisse kdnnen akute, episodische oder
chronische organische vestibuldre Erkrankungen, neurologische oder andere Krankheiten oder
psychologischer Stress sein. Sie kdnnen anderen Erkrankungen vorausgehen, gleichzeitig
bestehen und diese Gberdauern.

D) Die Symptome verursachen ein signifikantes Leiden und eine funktionelle Beeintrdchtigung.

E) Die Symptome sind durch eine andere Erkrankung nicht besser erklarbar.

Diagnose

Man unterscheidet primdre funktionelle Schwindelsyndrome und sekunddre funktionelle
Schwindelsyndrome, die sich nach einem akuten vestibuldren Schwindel, einer anderen Erkrankung
oder Belastung entwickeln (Eckhardt-Henn et al. 2009, Best et al. 2009a). Priméarer und sekundarer
funktioneller Schwindel sind in vielen Schwindelambulanzen die haufigste oder zweithaufigste
Ursache flir Schwindel. Im Krankheitsverlauf zeigen Patienten mit funktionellem Schwindel auch nach
mehreren Jahren in etwa 70% noch Schwindelsymptome und eine starkere Beeintrachtigung ihrer
beruflichen und Alltagsaktivitdten als Patienten mit organischen Schwindelerkrankungen (Best et al.
2006; Eckhardt-Henn et al. 2008). Die Haufigkeit einer psychiatrischen Komorbiditat ist bei Patienten
mit struktureller vestibuldrer Erkrankung erhéht. In Studien interdisziplindrer Schwindelzentren
weisen fast 50% aller Patienten eine aktive psychiatrische Erkrankung im standardisierten
psychiatrischen diagnostischen Interview (Eckhardt-Henn, Best et al. 2008) auf (Hanel et al. 2009;
Best et al. 2009b; Lahmann et al. 2015). Allerdings ist die Prdvalenz psychiatrischer Stérungen nicht
bei allen strukturellen vestibuldren Erkrankungen gleich, sondern zeigte besonders hohe Raten bei
vestibuldarer Migrdne (49%) und Vestibularisparoxysmie (51%) (Lahmann, Henningsen et al. 2015).
Patienten mit einer psychiatrischen Erkrankung in ihrer Vorgeschichte haben ein deutlich héheres
Risiko, nach einem organischen vestibularen Schwindelsyndrom erneut an einer psychiatrischen
Krankheit zu leiden (Best et al. 2009b; Tschan et al. 2011). Die haufigsten zugrundeliegenden
psychischen Stérungsbilder sind Angststorungen sowie phobische, depressive, dissoziative und

somatoforme (ICD-10: F45) Erkrankungen.

Die Pravalenz eines funktionellen Schwindels als primdre Ursache vestibuldrer Symptome wird auf 8-

10% geschatzt (Staab 2013).




Anamnese

Uberwiegend werden fluktuierender Dauerschwindel in Form von Schwankschwindel,
Benommenheit, Leeregefiihl im Kopf oder Unsicherheit beim Gehen angegeben, selten spontane

Attacken gestorten Gleichgewichts oder Drehschwindel.

Der funktionelle phobische Schwankschwindel reprasentiert eine haufige, eher leichtere Form des
funktionellen Schwindels, die einige klinisch relevante Charakteristika aufweist (Brandt und Dieterich

1986, Brandt 1996, Strupp et al. 2003):

- Die Attacken oder Symptomverstarkungen treten oft in typischen Situationen auf, die auch
als externe Ausloser anderer phobischer Syndrome bekannt sind (Menschenansammlungen
im Kaufhaus oder Restaurant, leere Rdume, weite Platze).

- Im Verlauf entsteht eine Generalisierung der Beschwerden mit zunehmendem
Vermeidungsverhalten gegeniber auslésenden Reizen.

- Die Patienten berichten haufig, dass sich die Beschwerden nach leichtem Alkoholgenuss und
wahrend sportlicher Aktivitdt, insbesondere bei Ballspielen und Radfahren, bessern.

- Wahrend oder kurz nach diesen Attacken werden (oft erst auf Befragen) vegetative
Symptome und Angst angegeben, wobei die meisten Patienten auch (iber Schwindelattacken

ohne Angst berichten.

Je nach Vorliegen einer begleitenden psychischen Erkrankung kénnen weitere Symptome vorhanden

sein wie

- Antriebs- und Konzentrationsstérungen

- Leistungsabfall, Abgeschlagenheit

- subjektivempfundene Einschrankungen der Berufs- und Alltagsaktivitaten

- vegetative Symptome, die die Schwindelsymptome begleiten (Herzrasen, Engegefiihl in der
Brust, Ubelkeit, SchweiBausbriiche, Luftnot, Erstickungsangst (wie bei Panikattacken nach DSM-
V), Appetitmangel und Gewichtsverlust)

- Stérungen von Affekt- und Stimmungslage

- Schlafstérungen

- Angstsymptome.




Koérperliche Untersuchung

Obwohl die Patienten lber Schwankschwindel und subjektive Stand-/ Gangunsicherheit klagen,
findet der Untersucher keine sichtbare Stand-/ Gangunsicherheit, bei erschwerten Standproben wird

das Stehen stabiler (Ablenkung durch zusatzliche Aufgaben).

Apparative Diagnostik

Im Vordergrund stehen die Exploration und sorgfaltige Anamnese. Die apparative
Funktionsdiagnostik des vestibuldren Systems fallt in der Regel ungestort aus oder zeigt beim
sekundaren funktionellen Schwindel zentral kompensierte, periphere Defizite (pathologische
Befunde bei KIT, Kalorik, aber keine Auslenkung der Subjektiven Visuellen Vertikalen). In der
Posturographie zeigt sich ein vermehrtes Schwanken bei einfachen Aufgaben, das bei komplizierten
abnimmt oder sistiert (Querner et al. 2000, Wihr et al. 2017). Hier ist — entsprechend der klinischen

Untersuchung — Ablenkung durch ,,dual task” Aufgaben hilfreich.

Differenzialdiagnose

Die Differenzialdiagnosen des funktionellen Schwindels umfassen vestibuldre und nicht vestibuldre

organische Schwindelsyndrome sowie psychiatrische Syndrome (in alphabetischer Reihenfolge):

e Bilaterale Vestibulopathie

e Orthostatischer Schwindel

e Orthostatischer Tremor (mit pathognomonischem Frequenzgipfel von 13—-18 Hz im EMG und
Posturographie)

e Syndrome des 3. mobilen Fensters

e Vestibularisparoxysmie

e Vestibuldre Migrane

e Zerebelldrer Schwindel

Therapie

Essenziell fiir den Behandlungserfolg ist zunadchst eine eingehende Diagnostik, um den Patienten von
der Angst zu befreien, an einer organischen Erkrankung zu leiden. Dazu erfolgt ein ausfihrliches
Gesprach mit dem Patienten Gber den Mechanismus der Erkrankung im Sinne einer zu starken

Selbstbeobachtung, Eigenwahrnehmung und Kérperkontrolle. Zur Behandlung ist die Erkenntnis und




Bereitschaft des Patienten notwendig, dies zu dndern, u.a. mit Hilfe von Entspannungsverfahren (z.B.
autogenes Training, Yoga, Tai Chi, Chi Gong), einer regelmaRigen sportlichen Betatigung,
Physiotherapie mit abwechslungsreichem Gleichgewichtstraining (was aufgrund der dadurch
verstarkten Balancekontrolle gelegentlich auch einen negativen Effekt haben kann) und ggf.

Eigendesensibilisierung.
Je nach Auspragung und Chronifizierung der Beschwerden ist die Kombination aus

a) psychoedukativen MaRnahmen und kognitiv-behavioraler (Verhaltens-) Therapie oder

psychodynamisch-tiefenpsychologisch-fundierter Psychotherapie

b) Pharmakotherapie (insbesondere selektive Serotoninwiederaufnahmehemmer) (Staab 2013) oder

je nach psychiatrischer Komorbiditdt anderen Antidepressiva und

c) regelmaRiger korperlicher Aktivitat sinnvoll.

7.11 Akutes vestibulares Syndrom (AVS)

Terminologie & Definition

Aufgrund verschiedener Studien wird geschatzt, dass 6% der Patienten einer Schwindelambulanz
akute periphere vestibulare Funktionsstérungen, d.h. ein akutes vestibulares Syndrom (AVS), haben
und 4% akute zentralnervdse Ursachen aufweisen. In 22% der Falle wird das AVS nicht korrekt
zugeordnet (Tarnutzer, Berkowitz et al. 2011). In zentralen Notaufnahmen macht akuter Schwindel
4% aller Besuche und 20% der neurologischen Konsultationen aus und 25% dieser Patienten mit
akutem Schwindel leiden an einer lebensbedrohlichen Erkrankung (Zwergal and Dieterich 2020). Die
Ursachen in der Notaufnahme sind meist periphere vestibuldre Stérungen mit 25% BPLS und 12%
akuter peripherer Vestibulopathie; bei 4-14% liegen ein Schlaganfall oder eine zerebrale transiente
ischdmische Attacke (TIA) vor (Newman-Toker et al. 2008, Royl et al. 2011, Zwergal und Dieterich
2020). Leider werden insbesondere TIAs der vertebrobasilaren Strombahn in 90% bei der ersten
Untersuchung in der Notaufnahme nicht erkannt, auch wenn die Halfte der Patienten akuten
Schwindel hatte (Atzema et al 2016). Diese falschlicherweise mit gutartiger Diagnose entlassenen
Patienten haben ein 50-fach erhéhtes Risiko in der folgenden Woche und ein 9-fach erhdhtes Risiko

in den folgenden 30 Tagen einen Schlaganfall zu erleiden (Atzema et al 2016).




Das AVS kann also sowohl durch akutes Auftreten einer peripheren vestibuldaren Funktionsstérung
(akute unilaterale Vestibulopathie, AUVP) als auch einer zentralen vestibuldren Lasion (hier als
akutes zentralnervéses vestibuldres Syndrom, kurz AZVS bezeichnet) z.B. im Rahmen einer akuten
zerebralen oder zerebelldren Ischamie, Blutung oder Entziindung ausgeldst werden. Es konnen

einseitige, sehr selten auch beidseitige Formen auftreten (Ichijo, Kinoshita et al. 2019).

Klinik

Anamnese

Die Patienten klagen Uber ein akutes Auftreten von Drehschwindel oder heftigem Schwankschwindel
Uber viele Stunden, meist Tage, verbunden mit Gleichgewichtsstorungen, Unsicherheit beim Stehen
und Gehen vor allem bei Kopfbewegungen, Ubelkeit und Brechreiz. Die Dauer der Beschwerden
betragt Gber 24 Std. bis zu wenigen Wochen (Kattah, Talkad et al. 2009, Bisdorff, Staab et al. 2015,
Venhovens, Meulstee et al. 2015). Diese Symptomkonstellation entspricht einem akuten vestibuldren
Syndrom (AVS), friiher bei peripherer Ursache auch Neuritis oder Neuronitis vestibularis,

Neuropathia vestibularis und Vestibulopathie, bei zentraler Ursache Pseudoneuritis genannt.

Von grolRer Bedeutung ist die rasche Differenzialdiagnose von peripheren und zentralen vestibularen
Ursachen, da es sich bei der zentralen Lasion um einen akuten Schlaganfall handeln kénnte, der
unverziglich einer spezifischen Diagnostik und Therapie zugefiihrt werden muss. Dazu sollten gleich

bei der initialen Konsultation folgende Untersuchungen durchgefiihrt werden:

Untersuchung

Beim AVS empfiehlt sich bei der Erstuntersuchung folgendes 5-schrittiges Vorgehen, das den sog.
HINTS-Test (Head Impulse Test, Nystagmus, Test of Skew deviation) (vergl. Kap. 3.5) (Newman-Toker
et al. 2008) beinhaltet:

1. Untersuchung auf eine Skew Deviation/vertikale Divergenz der Augen mittels alternierendem
Cover-Test,

2. Untersuchung auf einen peripheren vestibuldren Spontannystagmus versus zentralen
Fixationsnystagmus mithilfe der Frenzel-Brille oder M-Brille,

3. Untersuchung auf Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung eines moglichen
Spontannystagmus oder vertikalen Blickrichtungsnystagmus,

4. Durchfiihrung des Kopfimpulstests zur Priifung des VOR im Hochfrequenzbereich (Cnyrim et al.




2008; Kattah et al. 2009, Newman-Toker et al. 2008), bevorzugt mit Videookulographie (Strupp,
Kim et al. 2017), zur quantitativen Analyse, Dokumentation und Erfassung von ,verdeckten”
Korrektursakkaden (Mantokoudis et al. 2015; Mossmann et al. 2015),

5. Romberg-Test

Dieses 5-stufige Vorgehen ist sensitiver als der 3-stufige HINTS-Test und wird weiter verbessert durch
Prafung auf zuséatzliche zentrale Okulomotorikstérungen (Stérungen der Blickfolge, Sakkaden,
Fixationssuppression). Die Sensitivitat flir den Nachweis einer zentralen Ischamie ist bei diesem 5-
schrittigen Vorgehen bei 88-90% und damit héher als die eines frith durchgefiihrten MRTs mit
diffusionsgewichteten Sequenzen (Kattah et al. 2009, Saber Tehrani et al 2014, Choi, Park et al 2017,
Choi, Oh et al 2018). Auch die Informationen zu zentralen Symptomen, Alter des Patienten,
Triggerfaktoren, Covertest mit skew deviation, HIT und Vorgeschichte fiir Schwindel (Child and
Adolescent Trial for Cardiovascular Health CATCHZ) zeigt in einer prospektiven Studie eine 88%ige

Sensitivitat fiir einen Schlaganfall an (Kim et al 2015).

Die Kombination aus Skew Deviation, einem normalen Kopfimpulstests (Newman-Toker et al. 2008)
und einem Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung des Spontannystagmus weist auf eine
Hirnstamm- oder Kleinhirnlasion hin. Hirnstammlasionen liegen meist in der Medulla oblongata, der
Pons oder dem Kleinhirnpedunkel. Kleinhirninfarkte mit AVS sind vorwiegend in mittelliniennahen
Kleinhirnstrukturen wie Uvula, Nodulus und Tonsille lokalisiert (Lee et al. 2006; Kim and Lee 2010,

Choi und Kim 2019), haufig kombiniert mit einem Spontannystagmus und zentralem Lagenystagmus.

Der HINTS-Test kann in ca. 9% einen Schlaganfall auch dann anzeigen, wenn der Kopfimpulstest
pathologisch ist und damit eine periphere vestibuldre Stoérung suggeriert. In diesem Fall kann die
Nerveneintrittszone des Vestibularnerven oder die Verbindung zum Vestibulozerebellum z.B. durch

einen lakunaren Infarkt, eine Blutung oder MS-Plaque geschadigt sein.

Das Risiko, nach einem akuten isolierten Schwindel in den folgenden 4 Jahren einen Schlaganfall zu
erleiden, liegt bei ca. 6% und damit 3-mal hoher als bei einer altersangepassten Kontrollgruppe.
Liegen zusatzliche GefaRrisikofaktoren vor, ist das Risiko sogar 5,5-mal hoher (Lee et al. 2011).
Zudem sind anamnestische Angaben wichtig: Verlauf (erste Episode), Ausloser (spontanes Auftreten),
Dauer (> 60 min) erlauben zusammen mit dem ABCD>-Score (Age, Blood pressure, Central
accompanying symptoms, Duration, Diabetes), zwischen peripherem und zentralem AVS zu

unterscheiden (Saber Tehrani et al. 2018).




Zusammengefasst ist die skew deviation das einzige spezifische, aber nicht sehr sensitive Zeichen,
das ein zentrales AVS gegenilber einer peripheren Ursache anzeigt. Auch erlaubt der horizontale
Kopfimpulstest keine eindeutige Differenzierung zwischen peripherem oder zentralem akutem
vestibuldaren Syndrom, da 9% der Patienten mit einem pontozerebelldren Infarkt ebenfalls einen
pathologischen Kopfimpulstest aufweisen (Newman-Toker et al. 2008). Ein normaler Kopfimpulstest
bei einem Patienten mit AVS und akutem Nystagmus zeigt aber in praktisch allen Fallen eine zentrale

Lasion an (Newman-Toker et al. 2008).

CAVE:

Falle, die bei Untersuchung der Funktion des Labyrinths als pathologisch auffallen, konnen im
Einzelfall als periphere Labyrinthopathie fehlgedeutet werden, da Prozesse der lateralen Pons
und Medulla analoge Beschwerden und Befunde wie labyrinthar lokalisierte Erkrankungen

verursachen kdnnen! Daher wurden sie friiher ,,Pseudoneuritis“ genannt.

Diagnostik

Die klinische Diagnostik soll die Untersuchung des VOR durch Kopf-Impuls-Test (besser durch Video-
Kopf-Impuls-Test), des Spontannystagmus und des Blickrichtungsnystagmus, des Lagenystagmus
sowie der skew deviation umfassen. Die skew deviation ist Teil der ocular tilt reaction: OTR = skew
deviation (Hertwig-Magendie Schielstellung, d.h. vertikalen Augenfehlstellung) + Kopf-Schiefhaltung
+ Gegenrollung der Augen [tiefer stehendes Auge rollt nach aulRen; das héher stehende Auge nach
innen]. Damit ist in der akuten Erkrankungsphase eine pathologische Verkippung bei der Bestimmung
der subjektiven visuellen Vertikalen verbunden. Die skew deviation wird durch den alternierenden
Abdecktest (Covertest, wechselseitiges Abdecken jeweils eines Auges und Beobachten der vertikalen

Einstellbewegung des jeweils kontralateralen Auges) geprift.

Spontannystagmus peripherer Ursache schlagt Gberwiegend horizontal in nur eine Richtung und
verstarkt die Intensitat bei Blickrichtung auf die Seite der schnellen Nystagmusphase. Er kann bei
Blick in Richtung der langsamen Phase aufhéren (Nystagmus Grad 2), schldgt aber im akuten Stadium

nicht in Gegenrichtung um. Letzteres ware ein Blickrichtungsnystagmus, der immer zentralen




Ursprungs ist. Eine horizontale Nystagmusrichtung schlieRt die zentralnervése Ursache nicht aus.
Horizontaler Spontannystagmus kann im Einzelfall durch einseitigen Ausfall des Utriculus verursacht
werden (Manzari, Burgess et al. 2012). Eine mit der Blickrichtung wechselnde Nystagmusrichtung
oder rein vertikale oder rein torsionelle Schlagrichtungen (DD Neuropathia vestibularis inferior)

sollen als zentralnervése Zeichen gewertet werden.

Die sichere Differenzialdiagnose ist daher im Rahmen der Notfalldiagnostik wichtig und kritisch, im
Einzelfall allerdings problematisch. Die Klarung ist eine fachibergreifende Aufgabe mit obligater
Beteiligung der Fachdisziplinen Hals-Nasen-Ohren heilkunde und Neurologie. Im Einzelfall sind
Notwendigkeit und Zeitpunkt der bildgebenden Diagnostik fachlibergreifend zu entscheiden. Dabei
ist zu berticksichtigen, dass in ca. 12% der Falle die Befunde der MRT-Untersuchung innerhalb der
ersten 48 Std. nach Auftreten der Symptome falsch negativ sind (Newman-Toker et al 2008, Choi et

al 2018). In Zweifelsfallen soll der Patient zur Beobachtung hospitalisiert werden.

Die Untersuchung weiterer zentraler okulomotorischer Funktionen (Blickfolge, Sakkaden,
Fixationssuppression) tragt zur Lokalisationsdiagnostik des AVS bei (Strupp et al 2011, Zwergal and
Dieterich 2020). Unter Berticksichtigung des Zeitverlaufs der Beschwerden und Symptome bei
mehrfachen Prifungen sowie individualisiert eingesetzter Bildgebung gelingt meist die Lokalisation
der Funktionsstorung. Solche Krankheitsbilder bleiben jedoch auch weiterhin eine grol3e

Anforderung fur fachibergreifende Teams.

Auch in Fallen, die Hinweise fiir eine periphere vestibuldre Funktionsstérung geben (z.B.
pathologischer Kopfimpulstest), sind zentralnervose Ursachen weiterhin zu beriicksichtigen. Daher
sollte eine engmaschige Verlaufsbeobachtung, in nicht geklarten Fallen die Hospitalisierung,

erfolgen.

MERKE:

Die HINTS-Prozeduren sind in der Akutphase in der Lage, mit einer Sensitivitat von 88% und
Spezifitat von 96% periphere und zentrale vestibulare Erkrankungen zu differenzieren (Newman-

Toker et al 2008, Saber Tehrani et al 2014, 2018).

MERKE:

Durch Bestimmung des Verstarkungsfaktors des VOR (VHIT) allein kann nicht eine zentralnervose

Ursache eines akuten vestibuldaren Syndroms ausgeschlossen werden.
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8 Sonstige Hinweise und Verweise
8.1 BAST Empfehlungen

Die Eignung zum Fiihren von Kraftfahrzeugen ist durch die Begutachtungsleitlinien zur

Kraftfahreignung der Bundesanstalt fur Stralenwesen (BAST) vom 28.12.2016 (S. 57 — 66) definiert.
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CODIERUNG

10.1 Anhang Codierung vestibularer Erkrankungen und Funktionsstorungen

H80-H83 Krankheiten des Innenohres

H81.-

H81.0

H81.1
H81.2
H81.3

H81.4

H81.8
H81.9

Stérungen der Vestibularfunktion

Exkl.: Schwindel: epidemisch (A88.1)
Schwindel: 0.n.A. (R42)

Meniere-Krankheit

Inkl.:  Labyrinthhydrops
Meniére-Syndrom oder -Schwindel
Benigner paroxysmaler Schwindel
Neuropathia vestibularis
Sonstiger peripherer Schwindel
Inkl.:  Lermoyez-Syndrom
Schwindel: Ohr-
Schwindel: otogen
Schwindel: peripher o.n.A.

Schwindel zentralen Ursprungs

Inkl.:  Zentraler Lagenystagmus

Sonstige Stérungen der Vestibularfunktion

Storung der Vestibularfunktion, nicht naher bezeichnet
Inkl.:  Schwindelsyndrom o.n.A.

R40-R46 Symptome, die das Erkennungs- und Wahrnehmungsvermogen, die Stimmung und das Verhalten betreffen

R42

F40-
F48

Exkl.:  Als Teil des Symptombildes einer psychischen Stérung ( FO0-F99)
Schwindel und Taumel

Inkl.:  Vertigo o.n.A.

Exkl.:  Schwindelsyndrome (H81.-

Neurotische, Belastungs- und somatoforme Stérungen

Exkl.: In Verbindung mit einer Stérung des Sozialverhaltens (F91.-) (F92.8)

FA1.- Andere Angststérungen

F41.0

F41.1

Info: Bei diesen Storungen stellen Manifestationen der Angst die Hauptsymptome dar, ohne auf eine bestimmte
Umgebungssituation bezogen zu sein. Depressive und Zwangssymptome, sogar einige Elemente phobischer
Angst konnen vorhanden sein, vorausgesetzt, sie sind eindeutig sekundar oder weniger ausgepragt.

Panikstorung [episodisch paroxysmale Angst]

Info: Das wesentliche Kennzeichen sind wiederkehrende schwere Angstattacken (Panik), die sich nicht auf eine
spezifische Situation oder besondere Umstande beschrdanken und deshalb auch nicht vorhersehbar sind. Wie
bei anderen Angsterkrankungen zdhlen zu den wesentlichen Symptomen plotzlich auftretendes Herzklopfen,
Brustschmerz, Erstickungsgefiihle, Schwindel und Entfremdungsgefiihle (Depersonalisation oder Derealisation).
Oft entsteht sekundar auch die Furcht zu sterben, vor Kontrollverlust oder die Angst, wahnsinnig zu werden.
Die Panikstorung soll nicht als Hauptdiagnose verwendet werden, wenn der Betroffene bei Beginn der
Panikattacken an einer depressiven Storung leidet. Unter diesen Umstdnden sind die Panikattacken
wahrscheinlich sekundare Folge der Depression.

Inkl.: Panikattacke
Panikzustand

Exkl.: Panikstorung mit Agoraphobie (F40.01)

Generalisierte Angststorung

Info: Die Angst ist generalisiert und anhaltend. Sie ist nicht auf bestimmte Umgebungsbedingungen beschrankt, oder



http://www.icd-code.de/icd/code/A88.1.html
http://www.icd-code.de/icd/code/R42.html
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http://www.icd-code.de/icd/code/F91.-.html
http://www.icd-code.de/icd/code/F92.8.html
http://www.icd-code.de/icd/code/F40.01.html

F41.2

F41.3

F41.8

F41.9

T66-
T78
T75.-

T75.0

T75.1

T75.2

T75.3

T75.4

T75.8

F40-
F48

F48.-
F48.0

auch nur besonders betont in solchen Situationen, sie ist vielmehr "frei flottierend". Die wesentlichen
Symptome sind variabel, Beschwerden wie standige Nervositat, Zittern, Muskelspannung, Schwitzen,
Benommenheit, Herzklopfen, Schwindelgefiihle oder Oberbauchbeschwerden gehéren zu diesem Bild. Haufig
wird die Beflirchtung geduRert, der Patient selbst oder ein Angehdriger konnten demnachst erkranken oder
einen Unfall haben.

Inkl.: Angstneurose
Angstreaktion
Angstzustand

Exkl.: Neurasthenie (F48.0)

Angst und depressive Storung, gemischt

Info: Diese Kategorie soll bei gleichzeitigem Bestehen von Angst und Depression Verwendung finden, jedoch nur,
wenn keine der beiden Stérungen eindeutig vorherrscht und keine fiir sich genommen eine eigenstandige
Diagnose rechtfertigt. Treten dngstliche und depressive Symptome in so starker Auspragung auf, dass sie
einzelne Diagnosen rechtfertigen, sollen beide Diagnosen gestellt und auf diese Kategorie verzichtet werden.

Inkl.: Angstliche Depression (leicht oder nicht anhaltend)

Andere gemischte Angststorungen

Info: Angstsymptome gemischt mit Merkmalen anderer Stérungen in F42-FA8. Kein Symptom ist allein schwer genug
um die Diagnose einer anderen Stérung zu stellen.

Sonstige spezifische Angststérungen

Inkl.: Angsthysterie

Angststorung, nicht ndher bezeichnet

Inkl.: Angst o.n.A.

Sonstige und nicht ndher bezeichnete Schaden durch dufRere Ursachen

Schaden durch sonstige dullere Ursachen

Exkl.: Unerwiinschte Nebenwirkungen, anderenorts nicht klassifiziert (178.-)
Verbrennungen (elektrisch) (T20-T31)

Schaden durch Blitzschlag

Inkl.: Schock durch Blitzschlag

Ertrinken und nichttddliches Untertauchen

Inkl.: Schwimmkrampf
Untertauchen

Schaden durch Vibration
Inkl.: Presslufthammer-Syndrom
Schwindel durch Infraschall
Traumatisches Vasospasmus-Syndrom
Kinetose
Inkl.: Luftkrankheit
Reisekrankheit
Seekrankheit
Schaden durch elektrischen Strom
Inkl.: Schock durch elektrischen Strom
Stromtod
Sonstige naher bezeichnete Schaden durch dulRere Ursachen

Inkl.: Auswirkungen von: anomalen Gravitationskraften
Auswirkungen von: Schwerelosigkeit

Neurotische, Belastungs- und somatoforme Stérungen

Exkl.: In Verbindung mit einer Stérung des Sozialverhaltens (F91.-) (F92.8)
Andere neurotische Stérungen
Neurasthenie

Info: Im Erscheinungsbild zeigen sich betrdchtliche kulturelle Unterschiede. Zwei Hauptformen Gberschneiden sich
betrachtlich. Bei einer Form ist das Hauptcharakteristikum die Klage Gber vermehrte Midigkeit nach geistigen
Anstrengungen, haufig verbunden mit abnehmender Arbeitsleistung oder Effektivitat bei der Bewaltigung
taglicher Aufgaben. Die geistige ErmUdbarkeit wird typischerweise als unangenehmes Eindringen ablenkender
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Inkl.:
Info:
ExkI.

Assoziationen oder Erinnerungen beschrieben, als Konzentrationsschwache und allgemein ineffektives Denken.
Bei der anderen Form liegt das Schwergewicht auf Gefiihlen kérperlicher Schwache und Erschépfung nach nur
geringer Anstrengung, begleitet von muskularen und anderen Schmerzen und der Unfahigkeit, sich zu
entspannen. Bei beiden Formen finden sich eine ganze Reihe von anderen unangenehmen kérperlichen
Empfindungen wie Schwindelgefiihl, Spannungskopfschmerz und allgemeine Unsicherheit. Sorge Gber
abnehmendes geistiges und korperliches Wohlbefinden, Reizbarkeit, Freudlosigkeit, Depression und Angst sind
haufig. Der Schlaf ist oft in der ersten und mittleren Phase gestort, es kann aber auch Hypersomnie im
Vordergrund stehen.

Ermidungssyndrom

Soll eine vorausgegangene Krankheit angegeben werden, ist eine zusatzliche Schliisselnummer zu benutzen.

: Asthenie o.n.A. (R53)

Benigne myalgische Enzephalomyelitis [postvirales Midigkeitssyndrom] (G93.3)
Burn-out-Syndrom (Z73)

Chronisches Mudigkeitssyndrom [Chronic fatigue syndrome] (G93.3)
Psychasthenie (F48.8)

Unwohlsein und Ermiidung (R53)

FA8.1 Depersonalisations- und Derealisationssyndrom

Info:

Eine seltene Storung, bei der ein Patient spontan beklagt, dass seine geistige Aktivitat, sein Kérper oder die
Umgebung sich in ihrer Qualitat verandert haben, und unwirklich, wie in weiter Ferne oder automatisiert erlebt
werden. Neben vielen anderen Phdanomenen und Symptomen klagen die Patienten am haufigsten tGber den
Verlust von Emotionen, Gber Entfremdung und Loslésung vom eigenen Denken, vom Kdrper oder von der
umgebenden realen Welt. Trotz der dramatischen Form dieser Erfahrungen ist sich der betreffende Patient der
Unwirklichkeit dieser Veranderung bewusst. Das Sensorium ist normal, die Moglichkeiten des emotionalen
Ausdrucks intakt. Depersonalisations- und Derealisationsphanomene kénnen im Rahmen einer schizophrenen,
depressiven, phobischen oder Zwangsstorung auftreten. In solchen Féllen sollte die Diagnose der im
Vordergrund stehenden Stérung gestellt werden.

FA8.8 Sonstige neurotische Stérungen

Inkl.:

Beschaftigungsneurose, einschliefllich Schreibkrampfen
Dhat-Syndrom

Psychasthenie

Psychasthenische Neurose

Psychogene Synkope

F48.9 Neurotische Stérung, nicht naher bezeichnet

Inkl.:

Neurose 0.n.A.

H80-H83 Krankheiten des Innenohres

H82*

Schwindelsyndrome bei anderenorts klassifizierten Krankheiten

A80-A89 Virusinfektionen des Zentralnervensystems

A88.-

A88.0
A88.1
A88.8

Exkl.: Folgezustande von: Poliomyelitis (B91)

So

Folgezustande von: Virusenzephalitis (B94.1)
nstige Virusinfektionen des Zentralnervensystems, anderenorts nicht klassifiziert

Exkl.:  Virusenzephalitis 0.n.A. (A86)

Virusmeningitis o.n.A. (A87.9)

Fieber und Exanthem durch Enteroviren [Boston-Exanthem]
Epidemischer Schwindel

So

nstige ndaher bezeichnete Virusinfektionen des Zentralnervensystems

FOO- Organische, einschlieBlich symptomatischer psychischer Stérungen
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FO9

FO6.-

F06.0

F06.1

F06.2

F06.3

F06.4

Info: Dieser Abschnitt umfasst eine Reihe psychischer Krankheiten mit nachweisbarer Atiologie in einer zerebralen
Krankheit, einer Hirnverletzung oder einer anderen Schadigung, die zu einer Hirnfunktionsstérung fuhrt. Die
Funktionsstérung kann primar sein, wie bei Krankheiten, Verletzungen oder Stérungen, die das Gehirn direkt
oder in besonderem Malie betreffen; oder sekundar wie bei systemischen Krankheiten oder Stérungen, die das
Gehirn als eines von vielen anderen Organen oder Korpersystemen betreffen.

Demenz (FOO-F03) ist ein Syndrom als Folge einer meist chronischen oder fortschreitenden Krankheit des
Gehirns mit Stérung vieler hoherer kortikaler Funktionen, einschlieBlich Gedadchtnis, Denken, Orientierung,
Auffassung, Rechnen, Lernfahigkeit, Sprache und Urteilsvermdgen. Das Bewusstsein ist nicht getribt. Die
kognitiven Beeintrachtigungen werden gewdhnlich von Veranderungen der emotionalen Kontrolle, des
Sozialverhaltens oder der Motivation begleitet, gelegentlich treten diese auch eher auf. Dieses Syndrom kommt
bei Alzheimer-Krankheit, bei zerebrovaskuldren Stérungen und bei anderen Zustandsbildern vor, die primar
oder sekundar das Gehirn betreffen.

Soll eine zugrunde liegende Krankheit angegeben werden, ist eine zusatzliche Schliisselnummer zu benutzen.
Andere psychische Storungen aufgrund einer Schadigung oder Funktionsstérung des Gehirns oder einer kérperlichen
Krankheit
Info: Diese Kategorie umfasst verschiedene Krankheitsbilder, die ursachlich mit einer Hirnfunktionsstérung in

Zusammenhang stehen als Folge von primar zerebralen Krankheiten, systemischen Krankheiten, die sekundar

das Gehirn betreffen, exogenen toxischen Substanzen oder Hormonen, endokrinen Stérungen oder anderen

korperlichen Krankheiten.

Exkl.: In Verbindung mit Demenz, wie unter FOO-FO3 beschrieben
Psychische Stérung mit Delir (F05.-)
Stérungen durch Alkohol oder andere psychotrope Substanzen (F10-F19)

Organische Halluzinose

Info: Eine Stérung mit standigen oder immer wieder auftretenden, meist optischen oder akustischen Halluzinationen
bei klarer Bewusstseinslage. Sie konnen vom Patienten als Halluzinationen erkannt werden. Die Halluzinationen
kénnen wahnhaft verarbeitet werden, Wahn dominiert aber nicht das klinische Bild. Die Krankheitseinsicht
kann erhalten bleiben.

Inkl.: Organisch bedingtes halluzinatorisches Zustandsbild (nicht alkoholbedingt)

Exkl.: Alkoholhalluzinose (F10.5)
Schizophrenie (F20.-)

Organische katatone Stérung

Info: Eine Stérung mit verminderter (Stupor) oder gesteigerter (Erregung) psychomotorischer Aktivitat in Verbindung
mit katatonen Symptomen. Das Erscheinungsbild kann zwischen den beiden Extremen der psychomotorischen

Storung wechseln.

Exkl.: Katatone Schizophrenie (F20.2)
Stupor: dissoziativ (F44.2)
Stupor: o.n.A. (R40.1)
Organische wahnhafte [schizophreniforme] Storung
Info: Eine Storung, bei der anhaltende oder immer wieder auftretende Wahnideen das klinische Bild bestimmen. Die

Wahnideen kdnnen von Halluzinationen begleitet werden. Einige Merkmale, die auf Schizophrenie hinweisen,

wie bizarre Halluzinationen oder Denkstérungen, kénnen vorliegen.

Inkl.: Paranoide und paranoid-halluzinatorische organisch bedingte Zustandsbilder

Schizophreniforme Psychose bei Epilepsie
Exkl.: Akute voriibergehende psychotische Stérungen (F23.-)

Anhaltende wahnhafte Stérungen (F22.-)

Durch psychotrope Substanzen induzierte psychotische Stérungen (F11-F19, vierte Stelle .5)

Schizophrenie (F20.-)

Organische affektive Stérungen
Info: Stérungen, die durch eine Verdanderung der Stimmung oder des Affektes charakterisiert sind, meist zusammen
mit einer Verdnderung der gesamten Aktivitatslage. Depressive, hypomanische, manische oder bipolare

Zustandsbilder (F30-F38) sind moglich, entstehen jedoch als Folge einer organischen Stérung.

Exkl.: Nichtorganische oder nicht ndher bezeichnete affektive Stérungen (F30-F39)
Organische Angststérung
Info: Eine Storung, charakterisiert durch die wesentlichen deskriptiven Merkmale einer generalisierten Angststorung
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(F41.1), einer Panikstorung (F41.0) oder einer Kombination von beiden, jedoch als Folge einer organischen
Stérung.
Exkl.: Nichtorganisch bedingte oder nicht ndher bezeichnete Angststérungen (F41.-)
F06.5 Organische dissoziative Stérung
Info: Eine Storung, charakterisiert durch den teilweisen oder volligen Verlust der normalen Integration von
Erinnerungen an die Vergangenheit, des Identitatsbewusstseins und der unmittelbaren Wahrnehmungen sowie
der Kontrolle von Kérperbewegungen (F44.-), jedoch als Folge einer organischen Storung.
Exkl.: Nichtorganisch bedingte oder nicht ndher bezeichnete dissoziative Stérungen [Konversionsstérungen] (F44.-)
F06.6 Organische emotional labile [asthenische] Storung
Info: Eine Storung, charakterisiert durch Affektdurchlassigkeit oder -labilitat, Ermidbarkeit sowie eine Vielzahl
korperlicher Missempfindungen (z.B. Schwindel) und Schmerzen, jedoch als Folge einer organischen Stérung.
Exkl.: Nichtorganisch bedingte oder nicht ndher bezeichnete somatoforme Storungen (F45.-)
F06.7 Leichte kognitive Storung
Info: Eine Stérung, die charakterisiert ist durch Gedachtnisstérungen, Lernschwierigkeiten und die verminderte
Fahigkeit, sich langere Zeit auf eine Aufgabe zu konzentrieren. Oft besteht ein Gefiihl geistiger Ermiidung bei
dem Versuch, Aufgaben zu |6sen. Objektiv erfolgreiches Lernen wird subjektiv als schwierig empfunden. Keines
dieser Symptome ist so schwerwiegend, dass die Diagnose einer Demenz (FOO-F03) oder eines Delirs (F05.-)
gestellt werden kann. Die Diagnose sollte nur in Verbindung mit einer kérperlichen Krankheit gestellt und bei
Vorliegen einer anderen psychischen oder Verhaltensstorung aus dem Abschnitt F10-F99 nicht verwandt
werden. Diese Storung kann vor, wahrend oder nach einer Vielzahl von zerebralen oder systemischen
Infektionen oder anderen kdrperlichen Krankheiten auftreten. Der direkte Nachweis einer zerebralen
Beteiligung ist aber nicht notwendig. Die Stérung wird vom postenzephalitischen (F07.1) und vom
postkontusionellen Syndrom (F07.2) durch ihre andere Atiologie, die wenig variablen, insgesamt leichteren
Symptome und die zumeist kiirzere Dauer unterschieden.
F06.8 Sonstige naher bezeichnete organische psychische Stérungen aufgrund einer Schadigung oder Funktionsstérung des
Gehirns oder einer korperlichen Krankheit
Inkl.: Epileptische Psychose o.n.A.
F06.9 Nicht ndaher bezeichnete organische psychische Stérung aufgrund einer Schadigung oder Funktionsstorung des
Gehirns oder einer korperlichen Krankheit
Inkl.: Hirnorganisches Syndrom o.n.A.
Organische psychische Stérung o.n.A.

FOO- . . - . . i
F09 Organische, einschlieflich symptomatischer psychischer Stérungen
Info: Dieser Abschnitt umfasst eine Reihe psychischer Krankheiten mit nachweisbarer Atiologie in einer zerebralen
Krankheit, einer Hirnverletzung oder einer anderen Schadigung, die zu einer Hirnfunktionsstérung fuhrt. Die
Funktionsstorung kann primar sein, wie bei Krankheiten, Verletzungen oder Stérungen, die das Gehirn direkt
oder in besonderem MalRe betreffen; oder sekundar wie bei systemischen Krankheiten oder Stérungen, die das

Gehirn als eines von vielen anderen Organen oder Korpersystemen betreffen.

Demenz (FOO-F03) ist ein Syndrom als Folge einer meist chronischen oder fortschreitenden Krankheit des
Gehirns mit Stérung vieler hoherer kortikaler Funktionen, einschlieBlich Gedachtnis, Denken, Orientierung,
Auffassung, Rechnen, Lernfahigkeit, Sprache und Urteilsvermogen. Das Bewusstsein ist nicht getrlibt. Die
kognitiven Beeintrachtigungen werden gewohnlich von Veranderungen der emotionalen Kontrolle, des
Sozialverhaltens oder der Motivation begleitet, gelegentlich treten diese auch eher auf. Dieses Syndrom kommt
bei Alzheimer-Krankheit, bei zerebrovaskuldren Stérungen und bei anderen Zustandsbildern vor, die primar
oder sekundar das Gehirn betreffen.

Soll eine zugrunde liegende Krankheit angegeben werden, ist eine zusatzliche Schliisselnummer zu benutzen.
FO7.- Personlichkeits- und Verhaltensstorung aufgrund einer Krankheit, Schadigung oder Funktionsstorung des Gehirns
Info: Eine Verdnderung der Personlichkeit oder des Verhaltens kann Rest- oder Begleiterscheinung einer Krankheit,
Schadigung oder Funktionsstérung des Gehirns sein.
FO7.0 Organische Personlichkeitsstorung
Info: Diese Stérung ist charakterisiert durch eine auffallige Verdanderung des gewohnten pramorbiden
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F07.1

F07.2

F07.8

F07.9

F40-
F48

F44-

Verhaltensmusters und betrifft die AuRerung von Affekten, Bediirfnissen und Impulsen. Eine Beeintrichtigung
der kognitiven Fahigkeiten, des Denkvermdégens und ein verdndertes Sexualverhalten konnen ebenfalls Teil des
klinischen Bildes sein.
Inkl.: Frontalhirnsyndrom
Leukotomiesyndrom
Lobotomiesyndrom
Organisch: Pseudopsychopathie
Organisch: pseudoretardierte Personlichkeit
Personlichkeitsstorung bei limbischer Epilepsie
Exkl.: Andauernde Personlichkeitsanderung nach: Extrembelastung (F62.0)
Andauernde Personlichkeitsanderung nach: psychiatrischer Krankheit (F62.1)
Organisches Psychosyndrom nach Schadelhirntrauma (F07.2)
Personlichkeitsstorungen (F60-F61)
Postenzephalitisches Syndrom (F07.1)
Postenzephalitisches Syndrom

Info: Anhaltende unspezifische und uneinheitliche Verhaltensanderung nach einer viralen oder bakteriellen
Enzephalitis. Das Syndrom ist reversibel; dies stellt den Hauptunterschied zu den organisch bedingten
Personlichkeitsstorungen dar.

Exkl.: Organische Personlichkeitsstorung (F07.0)

Organisches Psychosyndrom nach Schadelhirntrauma

Inkl.: Postkontusionelles Syndrom (Enzephalopathie)

Posttraumatisches (organisches) Psychosyndrom, nicht psychotisch

Exkl.: Akute Gehirnerschitterung (506.0)

Info: Das Syndrom folgt einem Schadeltrauma, das meist schwer genug ist, um zur Bewusstlosigkeit zu fiihren. Es
besteht aus einer Reihe verschiedenartiger Symptome, wie Kopfschmerzen, Schwindel, Erschopfung,
Reizbarkeit, Schwierigkeiten bei Konzentration und geistigen Leistungen, Gedachtnisstorungen, Schlafstérungen
und verminderter Belastungsfahigkeit fir Stress, emotionale Reize oder Alkohol.

Sonstige organische Personlichkeits- und Verhaltensstérungen aufgrund einer Krankheit, Schadigung oder

Funktionsstérung des Gehirns

Inkl.: Rechts-hemispharische organische affektive Stérung

Nicht ndher bezeichnete organische Personlichkeits- und Verhaltensstorung aufgrund einer Krankheit, Schadigung

oder Funktionsstorung des Gehirns

Inkl.: Organisches Psychosyndrom

Neurotische, Belastungs- und somatoforme Stérungen

Exkl.: In Verbindung mit einer Stérung des Sozialverhaltens (F91.-) (F92.8)
Dissoziative Storungen [Konversionsstérungen]

Info: Das allgemeine Kennzeichen der dissoziativen oder Konversionsstdrungen besteht in teilweisem oder volligem
Verlust der normalen Integration der Erinnerung an die Vergangenheit, des Identitdtsbewusstseins, der
Wahrnehmung unmittelbarer Empfindungen sowie der Kontrolle von Kérperbewegungen. Alle dissoziativen
Storungen neigen nach einigen Wochen oder Monaten zur Remission, besonders wenn der Beginn mit einem
traumatisierenden Lebensereignis verbunden ist. Eher chronische Stérungen, besonders Lihmungen und
Geflihlsstorungen, entwickeln sich, wenn der Beginn mit unlésbaren Problemen oder interpersonalen
Schwierigkeiten verbunden ist. Diese Storungen wurden friiher als verschiedene Formen der
"Konversionsneurose oder Hysterie" klassifiziert. Sie werden als ursachlich psychogen angesehen, in enger
zeitlicher Verbindung mit traumatisierenden Ereignissen, unlésbaren oder unertraglichen Konflikten oder
gestorten Beziehungen. Die Symptome verkérpern hadufig das Konzept der betroffenen Person, wie sich eine
korperliche Krankheit manifestieren miisste. Korperliche Untersuchung und Befragungen geben keinen
Hinweis auf eine bekannte somatische oder neurologische Krankheit. Zusatzlich ist der Funktionsverlust
offensichtlich Ausdruck emotionaler Konflikte oder Bediirfnisse. Die Symptome kdnnen sich in enger
Beziehung zu psychischer Belastung entwickeln und erscheinen oft pl6tzlich. Nur Stérungen der kérperlichen
Funktionen, die normalerweise unter willentlicher Kontrolle stehen, und Verlust der sinnlichen Wahrnehmung
sind hier eingeschlossen. Storungen mit Schmerz und anderen komplexen koérperlichen Empfindungen, die
durch das vegetative Nervensystem vermittelt werden, sind unter Somatisierungsstérungen (F45.0) zu
klassifizieren. Die Moglichkeit eines spateren Auftretens ernsthafter kérperlicher oder psychiatrischer
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F44.0

F44.1

F44.2

F44.3

F44.4

F44.5

F44.6

Storungen muss immer mit bedacht werden.

Inkl.: Hysterie
Hysterische Psychose
Konversionshysterie
Konversionsreaktion

Exkl.: Simulation [bewusste Simulation] (Z276.8)

Dissoziative Amnesie

Info: Das wichtigste Kennzeichen ist der Verlust der Erinnerung fiir meist wichtige aktuelle Ereignisse, die nicht
durch eine organische psychische Stérung bedingt ist und fir den eine libliche Vergesslichkeit oder Ermidung
als Erklarung nicht ausreicht. Die Amnesie bezieht sich meist auf traumatische Ereignisse wie Unfélle oder
unerwartete Trauerfélle und ist in der Regel unvollstéandig und selektiv. Eine vollstdndige und generalisierte
Amnesie ist selten, dann gewdhnlich Symptom einer Fugue (F44.1) und auch als solche zu klassifizieren. Die
Diagnose sollte nicht bei hirnorganischen Stérungen, Intoxikationen oder extremer Erschopfung gestellt
werden.

Exkl.: Alkohol- oder sonstige substanzbedingte amnestische Stérung (F10-F19, vierte Stelle .6)
Amnesie: anterograd (R41.1)
Amnesie: retrograd (R41.2)
Amnesie: 0.n.A. (R41.3)
Nicht alkoholbedingtes organisches amnestisches Syndrom (F04)
Postiktale Amnesie bei Epilepsie (G40.-)

Dissoziative Fugue

Info: Eine dissoziative Fugue ist eine zielgerichtete Ortsveranderung, die liber die gewohnliche Alltagsmobilitat
hinausgeht. Daruiber hinaus zeigt sie alle Kennzeichen einer dissoziativen Amnesie (F44.0). Obwohl fur die Zeit
der Fugue eine Amnesie besteht, kann das Verhalten des Patienten wahrend dieser Zeit auf unabhangige
Beobachter vollstandig normal wirken.

Exkl.: Postiktale Fugue bei Epilepsie (G40.-)

Dissoziativer Stupor

Info: Dissoziativer Stupor wird aufgrund einer betrachtlichen Verringerung oder des Fehlens von willkiirlichen
Bewegungen und normalen Reaktionen auf dufere Reize wie Licht, Gerausche oder Beriihrung diagnostiziert.
Dabei lassen Befragung und Untersuchung keinen Anhalt fiir eine korperliche Ursache erkennen. Zusatzliche
Hinweise auf die psychogene Verursachung geben kurz vorhergegangene belastende Ereignisse oder
Probleme.

Exkl.: Organische katatone Stérung (F06.1)
Stupor: depressiv (F31-F33)
Stupor: kataton (F20.2)
Stupor: manisch (F30.2)
Stupor: o.n.A. (R40.1)

Trance- und Besessenheitszustande

Info: Bei diesen Storungen tritt ein zeitweiliger Verlust der persoénlichen Identitdt und der vollstandigen
Wahrnehmung der Umgebung auf. Hier sind nur Trancezustande zu klassifizieren, die unfreiwillig oder
ungewollt sind, und die auBerhalb von religiésen oder kulturell akzeptierten Situationen auftreten.

Exkl.: Zustandsbilder bei: Intoxikation mit psychotropen Substanzen (F10-F19, vierte Stelle .0)
Zustandsbilder bei: organischem Psychosyndrom nach Schadelhirntrauma (FQ7.2)
Zustandsbilder bei: organischer Personlichkeitsstérung (F07.0)
Zustandsbilder bei: Schizophrenie (F20.-)
Zustandsbilder bei: voriibergehenden akuten psychotischen Stérungen (F23.-)

Dissoziative Bewegungsstorungen

Info: Die haufigsten Formen zeigen den vollstdndigen oder teilweisen Verlust der Bewegungsfahigkeit eines oder
mehrerer Kérperglieder. Sie haben groRe Ahnlichkeit mit fast jeder Form von Ataxie, Apraxie, Akinesie,
Aphonie, Dysarthrie, Dyskinesie, Anfallen oder Lahmungen.

Inkl.: Psychogen: Aphonie
Psychogen: Dysphonie

Dissoziative Krampfanfalle

Info: Dissoziative Krampfanfalle kdnnen epileptischen Anfallen beziglich ihrer Bewegungen sehr stark ahneln.
Zungenbiss, Verletzungen beim Sturz oder Urininkontinenz sind jedoch selten. Ein Bewusstseinsverlust fehlt
oder es findet sich stattdessen ein stupor- oder trancedhnlicher Zustand.

Dissoziative Sensibilitats- und Empfindungsstérungen

Info: Die Grenzen andasthetischer Hautareale entsprechen oft eher den Vorstellungen des Patienten tiber
Kérperfunktionen als medizinischen Tatsachen. Es kann auch unterschiedliche Ausfille der sensorischen
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Modalitaten geben, die nicht Folge einer neurologischen Lasion sein kdnnen. Sensorische Ausfélle kdnnen von
Klagen Uber Parasthesien begleitet sein. Vollstandige Seh- oder Horverluste bei dissoziativen Stérungen sind
selten.

Inkl.: Psychogene Schwerhdérigkeit oder Taubheit
FA4.7 Dissoziative Storungen [Konversionsstorungen], gemischt

Info: Kombinationen der unter F44.0-F44.6 beschriebenen Stérungen.
FA4.8 Sonstige dissoziative Storungen [Konversionsstorungen]

F44.80 Ganser-Syndrom

FA44.81 Multiple Personlichkeit(sstorung)

FA4.82 Transitorische dissoziative Storungen [Konversionsstorungen] in Kindheit und Jugend
FA4.88 Sonstige dissoziative Storungen [Konversionsstorungen]

Inkl.: Psychogen: Dammerzustand
Psychogen: Verwirrtheit

FA4.9 Dissoziative Storung [Konversionsstérung], nicht naher bezeichnet
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