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INHALTSVERZEICHNIS 



 

ERN-RND ist ein europäisches Referenznetzwerk, das von der Europäischen Union eingerichtet und 

genehmigt wurde. ERN-RND ist eine Gesundheitsinfrastruktur, die sich auf seltene neurologische 

Krankheiten (RND) konzentriert. Die drei Hauptsäulen von ERN-RND sind (i) ein Netzwerk von Experten 

und Fachzentren, (ii) die Generierung, Bündelung und Verbreitung von RND-Wissen und (iii) die 

Implementierung von e-Health, damit das Fachwissen anstelle von Patienten und Familien reisen kann. 

 

ERN-RND vereint 32 der führenden europäischen Expertenzentren in 13 Mitgliedstaaten und umfasst sehr 

aktive Patientenorganisationen. Die Zentren befinden sich in Belgien, Bulgarien, der Tschechischen 

Republik, Frankreich, Deutschland, Ungarn, Italien, Litauen, den Niederlanden, Polen, Slowenien, Spanien 

und dem Vereinigten Königreich.  

 

Die folgenden Krankheitsgruppen werden von ERN-RND abgedeckt: 

 Ataxien und hereditäre spastische Paraplegien 

 Atypischer Parkinsonismus und genetische Parkinson-Krankheit 

 Dystonie, paroxysmale Störung und Neurodegeneration mit Akkumulation von Hirnionen 

 Frontotemporale Demenz 

 Die Huntingtons-Krankheit und andere Hausarbeiten 

 Leukodystrophien 

 

 

Nähere Informationen über das Netz, die Expertenzentren und die behandelten Krankheiten sind auf 

der Website des Netzes www.ern-rnd.eu zu finden. 

 

 

Das Europäische Referenznetzwerk für seltene neurologische Erkrankungen hat diese Informationen zur 

Diagnose des atypischen Parkinsonismus entwickelt, um die Diagnose zu erleichtern. Das 

Referenznetzwerk empfiehlt die Verwendung dieser Informationen. 

 

Klinische Praxisleitlinien, Praxisempfehlungen, systematische Übersichten und andere Leitlinien, die von 

ERNRND veröffentlicht, gebilligt oder bestätigt wurden, sind Bewertungen aktueller wissenschaftlicher 

und klinischer Informationen, die als Bildungsdienstleistung bereitgestellt werden. Die Informationen (1) 

sollten nicht als allumfassend für alle angemessenen Behandlungen, Pflegemethoden oder als Erklärung 

des Pflegestandards angesehen werden; (2) werden nicht ständig aktualisiert und spiegeln 

möglicherweise nicht die neuesten Erkenntnisse wider (zwischen dem Zeitpunkt der Entwicklung der 

Informationen und ihrer Veröffentlichung oder Lektüre können neue Informationen auftauchen); (3) 

befassen sich nur mit der/den spezifisch angegebenen Frage(n); (4) schreiben keinen bestimmten Verlauf 

der medizinischen Versorgung vor; und (5) sind nicht als Ersatz für das unabhängige fachliche Urteil des 

behandelnden Leistungserbringers gedacht, da die Informationen die individuellen Unterschiede 

zwischen Patienten nicht berücksichtigen. In allen Fällen sollte die gewählte Vorgehensweise vom 

behandelnden Arzt im Zusammenhang mit der Behandlung des einzelnen Patienten erwogen werden. Die 

Nutzung der Informationen ist freiwillig. ERN-RND stellt diese Informationen im Ist-Zustand zur Verfügung 

und übernimmt keine Garantie, weder ausdrücklich noch stillschweigend, für diese Informationen. ERN-

RND lehnt insbesondere jegliche Gewährleistung der Marktgängigkeit oder der Eignung für einen 

bestimmten Gebrauch oder Zweck ab. ERN-RND übernimmt keine Verantwortung für Personen- oder 

1. EINFÜHRUNG IN DAS EUROPÄISCHE REFERENZNETZ FÜR SELTENE 

NEUROLOGISCHE KRANKHEITEN 

2. EMPFEHLUNG FÜR DIE KLINISCHE ANWENDUNG 

3. HAFTUNGSAUSSCHLUSS  



 

Sachschäden, die sich aus der Nutzung dieser Informationen ergeben oder damit zusammenhängen, oder 

für Fehler oder Auslassungen. 

 

Die Entwicklung dieser Informationen wurde von der Krankheitsgruppe für atypischen Parkinsonismus 

der ERN-RND durchgeführt. 
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4. METHODIK 



 

Atypische Parkinson-Syndrome (APS) umfassen eine Gruppe von Erkrankungen, die die Parkinson-

Krankheit (PD) nachahmen können, insbesondere in den frühen Krankheitsstadien. Die folgenden 

Störungen werden typischerweise unter dem Begriff APS zusammengefasst: 

 

• Multiple Systematrophie (MSA) 

• Progressive supranukleäre Lähmung (PSP) 

• Kortikobasales Syndrom (CBS), das eine Manifestation von PSP oder kortikobasaler Degeneration 

(CBD) sein kann 

 

 

Patienten mit diesen Störungen weisen in der Regel ein schnelleres Fortschreiten der Krankheit auf 

und sprechen nicht oder nur schlecht auf eine fortgesetzte Levodopa-Therapie an, verglichen mit 

Patienten mit Parkinson. Die spezifischen Syndrome werden klinisch durch eine Konstellation von 

Symptomen definiert. Ein Patient, bei dem der Verdacht besteht, dass er an einer parkinsonschen 

Störung leidet, und der die folgenden Symptome zu einem frühen Zeitpunkt im Krankheitsverlauf 

nach dem Auftreten motorischer Symptome zeigt, sollte zur weiteren Abklärung, ob ein APS vorliegt, 

an einen Spezialisten für Bewegungsstörungen überwiesen werden: 

 

 

• Kein oder schlechtes Ansprechen auf Levodopa 

• Rasches Fortschreiten der Krankheit 

• Gangunsicherheit und frühe Stürze 

• Entwicklung einer Demenzerkrankung 

• Lähmung des vertikalen Blicks oder Verlangsamung der vertikalen Sakkaden 

• Dysautonomie 

• Frühe Dysarthrie, Dysphagie oder Stridor 

• Ausgeprägte Kleinhirnzeichen 

• Anzeichen der Pyramidenbahn 

• Dystonie 

• Apraxie 

• Myoklonus 

 

 

Neben der Anamnese und der klinischen Untersuchung können zusätzliche diagnostische 

Maßnahmen wie bildgebende Verfahren, Liquoruntersuchungen, autonome Tests und kognitive 

Tests hilfreich sein, um die klinische Diagnose zu unterstützen. Derzeit gibt es keine Therapien, die 

APS heilen oder das Fortschreiten der Krankheit aufhalten bzw. verlangsamen. Allerdings kann die 

Patientenversorgung zur Linderung der Symptome angepasst werden, wenn die richtige Diagnose 

gestellt wurde. Derzeit laufen eine Reihe von Studien, um das Spektrum der Symptome und den 

Verlauf von APS besser zu definieren und die Wirksamkeit verschiedener therapeutischer Ansätze zu 

testen. Patienten mit einer korrekten Diagnose von APS können von der Teilnahme an diesen Studien 

profitieren (https://www.michaeljfox.org/trial-finder).  

 

Ausführlichere Informationen zur APS finden Sie in den nachstehenden Konsenspapieren. 
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