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Was gibt es Neues?

Eine Differenzierung zwischen zentralen und peripheren Schwindelsyndromen ist auch bei
monosymptomatischem Schwindel durch eine standardisierte kdrperliche Untersuchung bei iber 90 % der
Patienten moglich. Klinische Zeichen einer zentralen Stoérung sind vertikale Divergenz (,skew deviation"),
Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung eines Spontannystagmus, Blickfolgesakkadierung,
Fixationsnystagmus (Nystagmus durchivisuelle Fixation nicht unterdriickbar) und bei akutem Schwindel mit
Nystagmus ein unauffalliger Kepfimpulstest.

Der benigne periphere paroxysmale Lagerungsschwindel (BPPV) kann in verschiedenen Varianten auftreten,
deren Kenntnis fiir eine Differenzierung vom zentralen Lagenystagmus und fiir die spezfische Therapie wichtig
ist. Neben einer Kanalolithiasis des posterioren Bogengangs (mindestens 85 %) findet sich haufig eine
Kanalolithiasis deshorizontalen Bogengangs (ca. 10 %). Eine seltenere Variante ist die Kupulolithiasis des
horizontalen Bogengangs. Der BPPV des anterioren Bogengangs wird weiterhin kontrovers diskutiert.

Die subjektivewisuelle Vertikale (SVV) ist der sensitivste Test fiir eine akute einseitige periphere oder zentrale
vestibulare Lasion:dn Uber 90 % aller akuten einseitigen peripheren oder zentralen vestibuldren Lasionen findet
sich eine(pathologische Auslenkung der SWV. Diese lasst sich einfach mit dem sog. Eimervertikalentest
bestimmen.

Als neues wichtiges und haufiges Syndrom wurde die Kombination einer bilateralen Vestibulopathie mit
zerebellaren Storungen und Polyneuropathie beschrieben (CANVAS: Cerebellar Ataxia, Neuropathy and Vestibular
Areflexia Syndrome).

Die aktuellen diagnostischen Kriterien der vestibularen Migrane haben eine hohe Validitat: Eine Re-Evaluation
nach 8 Jahren fand einen positiven pradiktiven Wert von

85 %.

Derzeit werden aktuelle diagnostische Kriterien der verschiedenen Schwindelsyndrome von der Barany-Society
erarbeitet.

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick

Schlissel zur Diagnose beim Leitsymptom Schwindel ist eine sorgfaltige Erhebung der Anamnese und
korperliche Untersuchung, da die diagnostischen Kriterien der meisten Schwindelsyndrome auf diesen
Informationen beruhen. Die apparative Diagnostik ist meist nachrangig.
Wichtige Unterscheidungskriterien der verschiedenen Schwindelsyndrome sind:

o Artdes Schwindels: Drehschwindel, Schwankschwindel oder Benommenheitsschwindel
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o Dauer des Schwindels: Schwindelattacken oder Dauerschwindel

o Auslosbarkeit/Verstarkung des Schwindels: bereits Ruhe (z. B. Neuritis vestibularis), Gehen (z. B. bilaterale
Vestibulopathie)

o maégliche Begleitsymptome

¢ Klinische Zeichen einer zentralen Stdrung bei akutem Schwindel sind vertikale Divergenz (,skew deviation"),
Blickrichtungsnystagmus entgegen der Richtung eines Spontannystagmus, Blickfolgesakkadierung,
Fixationsnystagmus (Nystagmus durch visuelle Fixation nicht unterdriickbar) und bei akutem Nystagmus ein
normaler Kopfimpulstest. Durch die neurologische Untersuchung ist eine Differenzierung zwischen zentralen und
peripheren Schwindelsyndromen bei tiber 90 % der Patienten moglich.

¢ Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel (BPPV): rezidivierende, durch Kopflageanderungen
ausgeloste Sekunden dauernde Drehschwindelattacken. Beim BPPV, ausgehend vom posterioren Bogengang
(pBPPV), der haufigsten Form, schlagt der Nystagmus vertikal zur Stirn und hat eine rotatorische Komponente
zum betroffenen Ohr.

¢ Akute Neuritis vestibularis: akut/subakut einsetzender, (iber Tage bis wenige Wochen anhaltender, heftiger
Dauerdrehschwindel mit Oszllopsien, Stand- und Gangunsicherheit mit gerichteter Fallneigung sowie Ubelkeit
und Erbrechen. Im Befund: horizontal rotierender peripherer vestibularer Spontannystagmus, der durchvisuelle
Fixation unterdriickt werden kann, pathologischer Kopfimpulstest.

» Bilaterale Vestibulopathie: bewegungsabhangiger Schwankschwindel und Gangunsicherheit, verstarktin
Dunkelheit und auf unebenem Untergrund sowie Oszllopsien bei raschen Kopfbewegungen und beim Gehen. Im
Befund: beidseits pathologischer Kopfimpulstest und/oder kalorische Unter- oder.Unerregbarkeit

¢ Morbus Meniére: Trias von Drehschwindel und jeweils einseitiger Horminderung (meist Tieftonschwerhdrigkeit),
Tinnitus und Ohrdruckgefihl

o Vestibularisparoxysmie: rezidivierende, kurze, meist nur Sekunden, selten bis Minuten,dauernde
Drehschwindelattacken (selten Schwankschwindel)

» Vestibuldre Migréne: rezidivierende, meist viele Minuten bis Stunden,anhaltende Schwindelattacken mit (etwa 60
% der Patienten) oder ohne migranetypische Symptome

¢ Phobischer Schwankschwindel: kontextabhangiger Schwank- und Benemmenheitsschwindel

Einfuhrung

Schwindel ist nach Kopfschmerz das zweithaufigste Leitsymptomgnicht nur in der Neurologie. In einer
bevdlkerungsbezogenen Studie lag die Lebenszeitpravalenzfiir mittelstarken bis heftigen Schwindel bei 29,5 %
(Neuhauser etal. 2005, Neuhauser 2007). Die Pravalenzsteigt mitzunehmendem Alter: 17 % bei jingeren und bis zu
39 % bei den Uber 80-Jahrigen (Davis u. Moorjani 2003): Viele Patienten haben eine Odyssee von Arztbesuchen hinter
sich, bis die Diagnose gestellt wird. Deshalb besteht gerade bei diesem haufigen Leitsymptom ein hoher Bedarf an
standardisierten diagnostischen Leitlinien.

Definition und Klassifikation
Begriffsdefinition

Schwindel ist keine Krankheitseinheit, sondern umfasst multisensorische und sensomotorische Syndrome
unterschiedlicher Atiologie und Pathogenese.

Klassifikation
Es lassen sich diefolgenden Formen unterscheiden:

¢ Periphere vestibuldare Syndrome, die vom Labyrinth und/oder dem Nerwus vestibularis ausgehen. Funktionell
lassen sich 3 Formen peripherer vestibularer Stérungen mit typischen Symptomen und klinischen Zeichen
differenzieren:

1.-derchronische beidseitige Ausfall des N. vestibularis bzw. der Vestibularorgane,
2. der akute einseitige Ausfall und
3. paroxysmale pathologische Erregung oder Hemmung des N. vestibularis bzw. der Vestibularorgane.

e Zentrale vestibuliare Syndrome entstehen iberwiegend durch Lasionen der vestibularen Bahnen, die von den
Vestibulariskernen im kaudalen Hirnstamm sowohl zum Zerebellum als auch zum Thalamus und vestibularen
Kortexziehen, oder durch eine Schadigung des Vestibulozerebellums, selten durch ,pathologische Erregung”
(paroxysmale Hirnstammattacken mit Ataxie bei MS; vestibulare Epilepsie).

¢ Somatoforme Schwindelsyndrome, deren haufigste Form der phobische Schwankschwindel ist

¢ Nichtvestibulare und Nichtsomatoforme Schwindelsyndrome

Die relative Haufigkeit der verschiedenen Ursachen in einer Spezialambulanzfir Schwindel istin » Tab. 48.1
dargestellt.
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Tab. 48.1 Relative Haufigkeit der verschiedenen Schwindelsyndrome in einer Spezialambulanz fur
Schwindel (n = 14.689) (Brandt et al. 2012a).

Schwindelsyndrom Haufigkeit
n %

1. benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel 2618 17, 8
2. phobischer Schwankschwindel 2157 14, 7
3. zentraler vestibularer Schwindel 1789 12, 2
4. vestibulare Migrane 1662 11, 3
5. Morbus Meniére 1490 10, 1
6. Neuritis vestibularis/einseitiges peripheres vestibulares Defizit 1198 8,2
7. bilaterale Vestibulopathie 1067 7.3
8. Vestibularisparoxysmie 569 3.9
9. anderer psychogener Schwindel 453 3,1

10. Perilymphfistel 83 0,6
unklare Schwindelsyndrome 408 2,8
andere* 1287 8,8

*

z. B. nichtvestibuldrer Schwindel ber neurodegeneraliven Erkrankungen oder nichifvestibuldre
Okulomotorikstorungen bei Myasthenia gravis oder Augenmuskelparesen

Diagnostik

Im Folgenden werden die diagnostischen Kriterien der wichtigstensund haufigsten peripheren, zentralen und
somatoformen Schwindelsyndrome und deren Differenzialdiagnosen dargestelit.

48.1 Benigner peripherer paroxysmalerlagerungsschwindel (BPPV)

Klinik

Der BPPVist definiert als ein attackenartiger lagerungsabhangiger Schwindel mit rezidivierenden, durch
Kopflagerungswechsel gegeniber der Schwerkraft ausgeldsten, Sekunden dauernden Drehschwindelattacken mit
oder ohne Ubelkeit und Oszillopsien. Es durfen sich keine Hinweise fiir zentrale Stérungen (insbesondere
Hirnstamm- oder Kleinhirnzeichen) ergeben. Die Symptome treten haufig in den frihen Morgenstunden auf.
Wiederholte Lagewechsel fllhrenizu einer voriibergehenden Abschwachung der Attacken. Typische Ausldser sind:
Hinlegen oder Aufrichten im Bett, Herumdrehen im Bett, insbesondere zur Seite des betroffenen Ohrs, Blicken
und/oder Kopfreklination:

Die Diagnose lasstssich'aus der Asnamnese vermuten. Diese kann durch die Lagerungsmandéver mit einem typischen
Nystagmusbefund bewiesen werden. Aus der aufrecht sitzenden Position wird der Kopf um 45° zu einer Seite gedreht
und der Patient zur anderen Seite gelagert. Dabei |&sst sich auf der betroffenen Seite sowohl ein Lagerungsschwindel
als auch Lagerungsnystagmus ausldsen, dessen Charakteristika sich durch den Mechanismus der Kanalolithiasis
erklarenilassen (Brandt et al. 1994). Beim BPPV, ausgehend vom posterioren Bogengang (pBPPV), der haufigsten
Form,'schlagtder Nystagmus vertikal zur Stirn und hat eine rotatorische Komponente zum betroffenen Ohr. Der
Nystagmus tritt mit einer kurzen Latenz von wenigen Sekunden auf, halt je nach Intensitat ca. 15-60 Sekunden an und
hat einen Crescendo-Decrescendo-artigen Zeitverlauf. AnschlieRend klingen in Ruhe Schwindel und Nystagmus ab.

Differenzialdiagnose

Die Diagnose des BPPV lasst sich in den meisten Fallen aufgrund der typischen Anamnese (kurzdauernder
Drehschwindel beim Umdrehen/Aufrichten im Bett) und des klinischen Befundes stellen. Insbesondere bei (trotz
korrekten Befreiungs-/Repositionsmandévern) therapierefraktaren Drehschwindelattacken sind differenzialdiagnostisch
neben dem einseitigen pBPPV in Betracht zu ziehen:

e BPPVdes horizontalen Bogengangs (hBPPV, zu selten diagnostiziert); hier findet sich ein linearer horizontaler
Nystagmus. Dieser schlagt bei der Kanalolithiasis zum jeweils unten liegenden Ohr und bei der seltenen
Kupulolithiasis zum jeweils oben liegenden Ohr (s.u.).

e beidseitiger BPPV (5—10 %); trittinsbesondere nach einem Schédel-Hirn-Trauma auf.
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¢ zentrale infratentorielle Lasionen, die einen BPPV imitieren kdnnen in Form eines zentralen Lage- oder
Lagerungsnystagmus (sehr selten); das klinisch wichtigste Unterscheidungskriterium zur Identifikation eines
zentralen Lage-/Lagerungsnystagmus ist die Schlagrichtung, die bei zentraler Genese nicht mitder Ebene
desjenigen Bogengangs korrespondiert, der durch die Kopflagerung gereizt wird (z. B. torsioneller Nystagmus bei
Lagerung in der Ebene des horizontalen Bogengangs) (Bittner et al. 1999).

e \Vestibularisparoxysmie (s.u.)

» vestibulare Migréne; die Attacken kénnen mit einem Lageschwindel einhergehen. Hier kann sich neben einem
Spontannystagmus auch ein Lagenystagmus zeigen (s.u.).

e rotational vertebral artery occlusion syndrome"; bei diesem sehr seltenen Krankheitsbild kommt es auch bei
Kopfdrehungen zu Schwindelattacken, die aber im Gegensatzzum BPPV durch Kopfrotationen in der
Horizontalebene in aufrechter Position ausgelést werden. Ursache ist meist eine ,blind" in der PICAendende
Arteria vertebralis mit Kompression der anderen Arteria vertebralis bei Kopfdrehung (Strupp et al. 2000).

Untersuchungen

Bei typischer Anamnese und typischem klinischem Untersuchungsbefund mit vertikalem und rotierendém Crescendo-
Decrescendo-artigem Nystagmus beim pBPPVin den Lagerungsproben lasst sich die Diagnose ohne apparative
Diagnostik stellen.

Korperliche Untersuchung
BPPV des posterioren Bogengangs (pBPPV)

Diagnostische Lagerungsproben zu beiden Seiten mit 45° zur Gegenseite gedrehtem Kopfund in Kopfhangelage mit
Beurteilung des Lagerungsnystagmus: Ausgehend von der sitzenden Position wird die Lagerung auf einer Liege (oder
einem Bett) so durchgefiihrt, dass der Kopf auf dem seitlichen Hinterhauptzu liegen kommt, was die
ebenenspezfische Reizung der hinteren Bogengange gewahrleistet. Beide Seitenlagerungen werden nacheinander
durchgefluhrt, wobei der Lagerungsschwindel und -nystagmus die betroffene’Seite anzeigt. Dementsprechend zeigt
ein Lagerungsschwindel bei Rechtslagerung einen vertikal zur Stirn schlagenden Nystagmus mit einer entgegen dem
Uhrzeigersinn rotierenden Komponente, was einer Stimulation deswrechten posterioren Bogengangs durch die frei im
Bogengang beweglichen und entsprechend der Schwerkraft sich nach unten bewegenden Otokonien entspricht.

BPPV des horizontalen Bogengangs (hBPPV)

Der horizontale Bogengang istin etwa 10 % der Falle'betroffen (De la Meilleure et al. 1996, Nakayama u. Epley 2005,
Lee etal. 2010). Die Schlagrichtung des Nystagmus istentsprechend der Reizung des horizontalen Bogengangs
horizontal. Bei der relativ haufigeren Kanalolithias schlagtder Nystagmus linear zum unten liegenden Ohr (geotrop),
und zwar in beiden Kopfseitenlagen (McClure 1985). Bei der seltenen Kupulolithiasis (hier haften die Otokonien an der
Kupula) findet sich ein jeweils zum oben liegenden Ohr schlagender Nystagmus (ageotrop).

Finden sich folgende Kriterien, so lasst sich die Diagnose sicherstellen, wenn keine zusatzdichen Hinweise fir eine
zentrale vestibulare Stérung vorliegen:

e Der Nystagmus setzt typischerweise mit sehr kurzer oder ohne Latenzein (Rajguru et al. 2005).

e Die Dauer der Attacke und'des Nystagmus ist wegen des sog. zentralen Geschwindigkeitsspeichers des
horizontalen Bogengangs.langer und der Lagerungsnystagmus zeigt haufig eine Richtungsumkehr wahrend der
Attacke entsprechend dem postrotatorischen Nystagmus lund Il.

¢ Die betroffene Seite bei einer Kanalolithiasis 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 etal. 1993, Choung et al. 2006, Lee et al. 2007).

e Beider Kupulolithiasis ist die Seite mit dem schwacheren Nystagmus die betroffene (Nuti et al. 2000, Bisdorff u.
Debatisse 2001).

e Die ldentifikation der betroffenen Seite kann schwierig sein, wenn die Intensitat des Lagerungsnystagmus in
beiden Seitlagerungen etwa gleich ausgepragtist. Weitere Hinweise fiir die betroffenen Seite kdnnen sein: Beim
Hinlegen aus der sitzenden Position in die Riickenlage kann ein transienter horizontaler Nystagmus auftreten, der
zur gesunden Seite schlagt. Beugen des Kopfes aus der sitzenden Position um 90° nach vorne kann einen
transienten horizontalen Nystagmus auslésen, der zum betroffenen Ohr schlagt (Choung et al. 2006).

e Durch wiederholte Lagerungsmanéver kommt es kaum zur Ermudbarkeit des Lagerungsnystagmus.

Auch der typische hBPPV kann durch eine Kanalolithiasis bzw. Kupulolithiasis erklart werden (Strupp et al. 1995). Bei
der Kupulolithiasis hat der Nystagmus insgesamt eine geringere Intensitat, ein langsames Crescendo und halt
minutenlang an (Baloh et al. 1993). Durch die Lagerungsmanéver kann ein Ubergang von Kanalolithiasis zu
Kupulolithiasis sowie von horizontalem zu posteriorem BPPV beobachtet werden (Steddin u. Brandt 1996).

BPPV des anterioren Bogengangs (aBPPV)
Der BPPV des anterioren Bogengangs (aBPPV) wird derzeit noch kontrovers diskutiert, und es bestehen sogar Zweifel
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an dieser Entitat. Die Angaben der relativen Haufigkeit schwanken deshalb zwischen 0 und 5 % (Moon et al. 2006,
Jackson etal. 2007, Yacovino et al. 2009, De etal. 2011). Schwindel und Nystagmus werden durch dieselben
diagnostischen Lagerungsproben wie beim pBPPV ausgel6st, typischerweise jedoch nicht nur bei Lagerung auf das
betroffenen Ohr, sondern auch auf die gesunde Seite und in Rickenlage mit hangendem Kopf. Die Dauer der Attacke
und des Nystagmus betragt unter 1 Minute. Die Schlagrichtung des Nystagmus istin allen auslésenden Positionen
vorwiegend vertikal nach unten. Zuséatzich kann eine geringe torsionale Komponente vorhanden sein, die mitdem
oberen Augenpol zum betroffenen Ohr schlagt, aber meist mit bloRem Augen der Beobachtung entgeht (Bertholon et
al. 2002).

Apparative Diagnostik

Apparative Diagnostik sollte bei Verdacht auf einen zentralen Lage-/Lagerungsschwindel bzw. -nystagmus mittels
hochauflésendem MRT und Doppler-Sonografie erfolgen. Der zentrale Lageschwindel/Lagennystagmus beruht auf
einer zerebellaren Stérung, wobei sich allerdings haufig keine strukturelle Veranderung nachweisen lasst.

48. 2 Neuritis vestibularis

Terminologie

Fir den akuten einseitigen Labyrinthausfall gibt es unterschiedliche Bezeichnungen: akute Vestibulopathie,
Neuropathia vestibularis, Neuronitis vestibularis oder Neuritis vestibularis (Strupp u..Brandt 2009). Da es hinreichend
Hinweise dafir gibt, dass es sich um eine Entzindung handelt, wird hier der Terminus\Neuritis vestibularis gewahit.

Klinik

Leitsymptome des akuten einseitigen teilweisen oder vollstdndigen Vestibularisausfalls sind ein akut/subakut
einsetzender, Gber Tage bis wenige Wochen anhaltender, heftiger Dauerdrehschwindel mit Scheinbewegungen der
Umwelt (OsZllopsien), Stand- und Gangunsicherheit mit gerichteter,Fallneigung sowie Ubelkeit und Erbrechen.
Horstérungen oder andere neurologische Ausfalle gehdren nicht zum Krankheitsbild. Es gibt keine typischen Prodromi
oder Ausldser, einige Patienten haben vorher kurze Schwindélattacken'(Lee et al. 2009). Die Beschwerden verstarken
sich bei Kopfbewegungen, sodass die Patienten intuitivdie Ruhe suchen. Das klinische Syndrom der Neuritis
vestibularis ist gekennzeichnet durch:

e anhaltenden anfangs sehr heftigen Drehschwindel (kontraversiv) mit pathologischer Kippung der subjektiven
visuellen Vertikalen (ipsiversiv),

e horizontal rotierenden peripheren vestibularen Spontannystagmus (kontraversiv), der durch visuelle Fixation
unterdrickt werden kann, mit Oszllopsieng

e Gangabweichung und Fallneigung (ipsiversiv),

» Ubelkeit und/oder Erbrechen sowie

e einseitige periphere vestibulare Funktionsstdrung, nachweisbar beim raschen Kopfimpulstest (Halmagyi u.
Curthoys 1988) und bei derkalorischen Prifung.

Die Diagnose einer Neuritis,vestibularis ist— so wie alle Diagnosen peripheren Schwindels — eine
Ausschlussdiagnose, das heillt Ausschluss einer zentralen Lasion, insbesondere einer ,Pseudoneuritis vestibularis".

Untersuchungen
NotwendigeUntersuechungen
Klinisch-neurologische Untersuchung

¢ Okulomotorik: Bei der Beobachtung der spontanen Augenbewegungen findet sich ein peripherer vestibularer
Spontannystagmus zur nicht betroffenen Seite, der sich durch visuelle Fixation weitgehend oder vollstandig
unterdriicken I&sst (deshalb ist eine Untersuchung mit Frenzel-Brille obligat). Dieser Nystagmus nimmt beim
Blick in die Richtung des Nystagmus zu. Finden sich bei der kérperlichen Untersuchen zentrale vestibulare oder
okulomotorische Stérungen (haufig bei starkem Spontannystagmus schwierig zu untersuchen), wie eine vertikale
Divergenz (,skew deviation" als Teil der ,ocular tilt reaction"), sakkadierte Blickfolge, allseitiger Blickhaltedefekt
und/oder Sakkadenstérungen sowie bei akutem Schwindel und Nystagmus ein normaler Kopfimpulstest, so
spricht dies fiir eine zentrale Lasion, meist eine ,Pseudoneuritis vestibularis" (Cnyrim et al. 2008, Newman-Toker
etal. 2008, Kattah et al. 2009, Chen etal. 2011).

e Vestibuldre Funktion: Beim raschen Kopfimpulstest (Halmagyi u. Curthoys 1988) Iasst sich bei Drehung des
Kopfes zur Seite des betroffenen Vestibularnervs eine Einstellsakkade als Hinweis auf ein dynamisches Defizt
des vestibulookularen Reflexes (VOR) beobachten. Bei einem Patienten mit Strabismus sollte beim Halmagyi-
Kopfimpulstest das nicht flihrende Auge abgedeckt werden, um Fehlinterpretationen wegen wechselnder Fixation
zu verhindern.
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¢ Auslenkung der subjektiven visuellen Vertikalen zur Seite der peripheren vestibularen Lasion (Halmagyi et al.
1994, Min et al. 2007). Eine einfache Bestimmung ist mitdem sog. Eimervertikalentest moglich (Zwergal et al.
2009).

» Vestibulospinale Funktion: Bei den Stand- und Gangproben findet sich eine meistipsiversive Fallneigung.

e Befunde, die gegen eine Neuritis vestibularis sprechen: 0. g. zentrale okulomotorische und vestibulare
Stérungen, ferner Stérung der Fixationssuppression des VOR, simultan oder zeitnah (innerhalb weniger Stunden)
neu aufgetretene Horstérungen, andere Hirnnervenausfalle, Hirnstammzeichen, Paresen, Sensibilitatsstdrungen,
Kopfschmerzen und/oder Licht-/La&rmempfindlichkeit. Diese erfordern umgehend zusatziche apparative
Untersuchungen (s. u.), insbesondere zum Ausschluss einer ,Pseudoneuritis vestibularis".

Apparative Diagnostik

Kalorische Testung: Ergibt sich beim raschen Kopfimpulstest (s. 0.) kein sicherer Befund, ist die kalorische Prifung
mit Videookulografie (nur noch selten Elektronystagmografie) indiziert: Bei der thermischen Prifung mit warmem (44°
C) und kiithlem (30° C) Wasser zeigt sich eine Un- bzw. Untererregbarkeit des ipislateralen horizontalen Bogengangs.
Gemessen wird dabei die maximale Geschwindigkeit der langsamen Phase des kalorisch induzierten Nystagmus fiir
die Warm- und Kaltspulung rechts und links. Nach ,Jongkees' vestibular paresis formula" gilt ein Wertfiirdie
Seitendifferenzvon > 25 % (Quotient aus der Differenzder Summen der maximalen Geschwindigkeitder langsamen
Phasen des kalorischen Nystagmus jedes Ohrs fur Kalt- und Warmspulung x 100) als pathologisch. Wegen der
hohen Varianz der Befunde Gesunder ist die Definition der Normgrenze aber problematisch. Alternativkommt daher
die Darstellung des Seitenquotienten mit Angabe von Perzentilenbereichen infrage.

Im Einzelfall erforderliche Untersuchungen

¢ Neuroorthoptische Untersuchungen: Die Bestimmung der subjektiven visuellen Vertikalen zeigt eine ipsiversive
Auslenkung, die Messung der Augenposition in der Rollebene eine €benfalls ipsiversive Augenverrollung. Eine
vertikale Divergenz (,skew deviation") spricht gegen die Diagnose einer Neuritis vestibularis; diese findet sich als
Teil der Ocular-Tilt-Reaktion typischerweise bei einer zentralen Stérung.und nur in sehr seltenen Fallen bei einer
kompletten Schadigung wie Zoster.

o Kopfimpulstest mit Messung der Kopf- und Augengeschwindigkeit mit spezeller Videookulografie. Ist der
Kopfimpulstest klinisch nicht sicher zu beurteilen, insbesondere wegen sog. verdeckter (,covert")
Refixationssakkaden, ist diese Technik indiziert, um dieVOR<Funktion im hohen Frequenzbereich zu beurteilen
(MacDougall et al. 2009).

Ergeben sich Hinweise auf eine zentrale Genese, andere periphere vestibulare Stérung (DD s.u.) oder finden sich bei
einem betroffenen Patienten mehrere Gefaldrisikofaktoren, so sind indiziert:

¢ MRT des Schadels mit Feinschichtung von Hirnstamm, Kleinhirn, Kleinhirnbriickenwinkel und Labyrinth,
insbesondere zum Ausschluss eines Infarktes, MS-Plaques oder Vestibularisschwannoms, Letzteres vor allem
bei Patienten mit Hérstérungen

e Doppler-/Duplexsonografie bei Verdacht auf zentrale Genese

e Liquorpunktion bei Verdacht auf MS oder Hirnstammenzephalitis

o falls Horstérungen bestehen, Audiogramm, otoakustisch evozierte Potenziale (OAE) und akustisch evozierte
Potenzale (AEP)

e Laboruntersuchungen;zB.bei Verdacht auf zugrunde liegende entziindliche oder autoimmunologische
Erkrankung

Erganzende vestijbulare Untersuchungen

e Zervikale vestibular evozierte myogene Potenziale (c(VEMP): Dabei wird der hemmende Effekt von ipsilateral
applizierten,.akustischen Reizen via Sakkulus auf den M. sternocleidomastoideus gemessen (Intensitatsschwelle,
Latenz).Zervikale VEMP sind nach Neuritis vestibularis nurin 30 % der Falle pathologisch, das heil3t, die
Sakkulusfunktion bleibt mehrheitlich erhalten, weil typischerweise die Pars inferior des N. vestibularis nicht
betroffen ist, die Teile des Sakkulus und den hinteren Bogengang innerviert. Hingegen sind bei der inferioren
vestibularen Neuritis die cVEMP typischerweise ausgefallen (Rosengren etal. 2010).

¢ Okuladre vestibular evozierte myogene Potenziale (0VEMP): Dabei wird der aktivierende Effekt einer an der Stirn
applizierten Perturbation via Utrikulus auf den kontralateralen M. obliquus inferior gemessen (Rosengren et al.
2010). Die Stimulation erfolgt iiber einen Minishaker auf der Stirn. Uber Oberflichenelektroden unter der Orbita
wird die Aktivitat des M. obliquus inferior gemessen (Latenz, Amplitude). Da bei Neuritis vestibularis die
utrikularen Afferenzen haufig auch mitbetroffen sind, sind die oVEMP bei diesen Patienten in der Regel
pathologisch (kleinere oder fehlende okular myogene Antwort auf der kontralateralen Seite [Zhang et al. 2010]).

Differenzialdiagnose

Wie oben betont, ist die Diagnose der Neuritis vestibularis — sowie jeder anderen Form peripheren vestibularen
Schwindels — eine Ausschlussdiagnose und zwar von zentralen Stérungen.
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Differenzialdiagnostisch sind folgende Ursachen in Betracht zu ziehen: die maximal einen Tag anhaltenden Attacken
des Morbus Meniére/Meniére-Syndroms, vestibulare Migrane sowie Funktionsstérungen des Labyrinths oder N.
vestibulocochlearis anderer Ursache (z.B. Vestibularisparoxysmie). Hilfreich fir die diagnostische Einordnung sind
hier jeweils die Begleitsymptome, die Dauer und das rezidivierende Auftreten der Beschwerden. Typisch fur den
Herpes zoster oticus (Ramsey-Hunt-Syndrom) sind der meist schon vor den anderen Stérungen auftretende
brennende Schmerzund die Bldscheneruption sowie Hérstérungen und Fazalisparese. Das Cogan-Syndrom (meist
junge Frauen betreffend, relativ selten, aber schwerwiegend wegen der Gefahr einer bilateralen Vestibulopathie und
Ertaubung) ist eine Autoimmunerkrankung, charakterisiert durch die Trias: interstitielle Keratitis (,rotes Auge"),
audiologische und vestibulare Symptome und Defizte.

Hirnstammzeichen finden sich bei lakunaren Infarkten oder MS-Plaques im Bereich der Eintrittszone des 8. Hirnnervs
(,Pseudoneuritis vestibularis"). Letztere ist klinisch dadurch gekennzeichnet, dass die kalorische Untererregbarkeit
inkomplettistund dass zusatdich zentrale Okulomotorikzeichen (s.0.) bestehen. Durch eine multivariable Regression
unter Einschluss von 5 klinischen Zeichen:

1. vertikale Divergenz (,skew deviation", d.h., ein Auge steht iber dem anderen als Komponente der ,ocular tilt
reaction"),

Kopfimpulstest,

sakkadierte Blickfolge,

Blickrichtungsnystagmus,

subjektive visuelle Vertikale

A

gelingt die Unterscheidung einer peripheren Neuritis vestibularis von einer zentralen,Pseudoneuritis auch ohne
Bildgebung mit einer Sensitivitat und Spezfitat von tber 90 % (Cnyrim et al. 2008). Diese Befunde wurden inzwischen
in 2 anderen Studien bestatigt (Kattah et al. 2009, Chen et al. 2011). Wird zusatzich die visuelle Fixationssuppression
des Spontannystagmus in die Beurteilung miteinbezogen, |asst sich dieldiagnostische/Sicherheit weiter erhhen.
Konkret heif3t dies: Wenn ein Patient die 0. g. ,zentralen Zeichen" hat, der Halmagyi-Kopfimpulstest nicht pathologisch
istund sich der Nystagmus durch visuelle Fixation nicht unterdriicken lasst, liegt eine zentrale Stérung im Sinne einer
,Pseudoneuritis vestibularis" vor.

Zerebellare Zeichen finden sich bei mittelliniennahen Kleinhirninfarkten, die ebenfalls zu einer ,Pseudoneuritis
vestibularis” fihren kénnen (Lee et al. 2006). Akute einseitige’Labyrinthfunktionsstérungen — meist mit Hoérstérungen
verbunden — kénnen auch ischamisch bei Labyrinthinfarkten 'mit oder ohne Horstérungen (Versorgungsgebiet der A.
labyrinthi bzw. AICA) bedingt sein. Eine seltene Variante dentypischen Neuritis vestibularis ist zum einen die ,inferiore
Neuritis vestibularis", bei der sich ein selektiver Ausfall des posterioren Bogengangs unter Aussparung des
horizontalen und anterioren Bogengangs findet (Halmagyi et.al. 2002); fur die Differenzierung ist die Durchfiihrung der
cVEMP und oVEMP (s.o0.) hilfreich (Zhang etal. 2010)..Zum anderen kann es zu einer kombinierten Funktionsstérung
des posterioren Bogengangs und der Cochlea kommen. Diese Form beruht wahrscheinlich nicht auf einer viralen,
sondern aufgrund der gemeinsamen Gefal3versorgung beider Organe auf einer vaskularen Genese.

Das Akustikusneurinom (besser ,Vestibularisschwannom") fihrt meist erst dann zu Schwindel, Fallneigung und
Nystagmus, wenn pontomedulldrerHirnstamm oder zerebellarer Flokkulus komprimiert werden. Leitsymptome sind
die langsam progrediente €inseitige Hérminderung in Kombination mit einer kalorischen Untererregbarkeit sowie
Kopfschittelnystagmus und hyperventilationsinduzerter Nystagmus (Minor et al. 1999) zur gesunden Seite.

48.3 Bilaterale®Westibulopathie
Klinik
Leitsymptomeider bilateralen Vestibulopathie sind:

e bewegungsabhangiger Schwankschwindel und Gangunsicherheit, verstarktin Dunkelheit und auf unebenem
Untergrund; in Ruhe, d. h. beim Sitzen und Liegen, sind die Betroffenen typischerweise beschwerdefrei

e Unscharfsehen (Oszllopsien) bei raschen Kopfbewegungen und beim Gehen (bei 40 % der Patienten)

e Stérung von Raumgedachtnis und Navigation (Brandt et al. 2005)

Schwankschwindel, Stand- und Gangunsicherheit, verstarkt im Dunkeln und auf unebenem Grund: Die defekte
vestibulospinale Haltungsregulation kann wegen der redundanten sensomotorischen Haltungsregulation im Hellen
durch das visuelle System weitgehend substituiert werden. Auch das somatosensorische System tragt vor allem Uber
die Muskelspindelafferenzen und Mechanorezeptoren der Haut zur Gleichgewichtserhaltung bei. Wird der Beitrag des
visuellen Systems (im Dunkeln oder durch Sehstérungen) vermindert, so verstarkt sich die Gangunsicherheit bis zur
Fallneigung. Dies wird weiter verstarkt, wenn die Patienten im Dunkeln tber einen unebenen oder federnden Grund
gehen. Eine sensible beinbetonte Polyneuropathie vermindert ebenfalls den somatosensorischen Beitrag zur
Standregulation und verstarkt die Symptome bei bilateraler Vestibulopathie.
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Oszillopsien und Unscharfsehen: Bei raschen Kopfbewegungen kann der gestérte VOR das Blickziel nicht auf der
Fovea halten: Es kommt zu einer unwillkirlichen retinalen Bildwanderung, die als Scheinbewegung erlebt wird und die
die Sehscharfe reduzert. Bei langsamen Kopfbewegungen hingegen kann das Augenfolgesystem den Blickim Raum
ausreichend sicher stabilisieren, ohne dass Scheinbewegungen und Unscharfsehen auftreten.

Untersuchungen
Notwendige Untersuchungen

Die Diagnose wird durch die Testung des VOR gesichert, und zwar durch die Kombination von Kopfimpulstest
(Halmagyi u. Curthoys 1988) und kalorischer Priifung. Beim Kopfimpulstest zeigen sich sowohl bei Kopfdrehung nach
rechts als auch nach links Refixationssakkaden als Ausdruck des sog. Hochfrequenzdefizits des VOR. Istdas
Ergebnis klinisch nicht sicher zu beurteilen, sollte zur Quantifiziierung des VOR-Verstarkungsfaktors eine
Untersuchung mit der Videookulografie erfolgen (MacDougall et al. 2009). Zur Dokumentation, quantitativen
Untersuchung — vor allem von Seitendifferenzen — und der Testung des VOR im niedrigen Frequenzbereich dientdie
kalorische Priifung mit Registrierung der Augenbewegungen. In Bezug auf die Testung des VOR gibt es. 3 Gruppen
von Patienten: Kombiniertes Hoch- und Niedrigfrequenzdefizit (Mehrzahl) oder nur ein Hoch- oder
Niedrigfrequenzdefizit (Zingler et al. 2007, Kim etal. 2011). Schliellich ist auch der VOR-Lesetest mit Bestimmung der
Abnahme des Visus bei Kopfdrehungen (sog. dynamic visual acuity) diagnostisch hilfreich (Vital'etal. 2010). Die
Stand- und Gangprifungen sind bei offenen Augen weitgehend normal. Bei geschlossenen Augen zeigt sieh hingegen
ein vermehrtes Korperschwanken im Romberg-Standversuch, deutlicher wahrend des Tandemstands und
Einbeinstands sowie beim Ful-vor-FulR-Gehen. Bei den Untersuchungen besteht haufig Fallgefahr. Asymmetrien der
Vestibularisfunktion sind beim Geradeausgehen mit geschlossenen Augen zu erkennen:Die Richtung der
Gangabweichung zeigtin der Regel die starker betroffene Seite an.

Ein grolRer Anteil der Patienten mit ,idiopathischer bilateraler Vestibulopathie® zeigt Kombinationen mit zerebellaren
Funktionsstérungen (Downbeat-Nystagmus oder andere zerebellare Okulomotorikstérungen oder zerebellare Ataxie)
und Polyneuropathie (Migliaccio et al. 2004, Zingler et al. 2007, Wagner et al«2008). Es handelt sich in diesen Fallen
wahrscheinlich um eine neurodegenerative Erkrankung, die die vestibularen Ganglienzellen und das Zerebellum
betrifft und oft mit einer zusatdichen Neuropathie einhergeht: ,Cerebellar Ataxia with Neuropathy and Vestibular
Areflexia Syndrome" (CANVAS); diese Symptomkombination findet sichsbei bis zu 20 % der bilateralen
Vestibulopathien (Kirchner etal. 2011, Szmulewicz et al. 2011).

Apparative Diagnostik (wiinschenswert)

e Die cVEMP prifen die Sakkulusfunktion. Sie sind abernurin 30-50 % der Falle pathologisch, das heil3t, die
Sakkulusfunktion ist meist erhalten (Zingler et al/2008).

¢ Die Posturografie hat sich in Kombination mit einerneuronalen Netzwerkanalyse zunehmend zu einem sensitiven
und spezfischen Testverfahren zur Diagnose peripherer vestibularer, zerebellarer und somatoformer
Schwindelsyndrome entwickelt (Krafczyk et al. 2006, Brandt et al. 2012b).

e Da haufig eine Kombination mit Hérstérungen vorliegt, sind audiologische Untersuchungen und akustisch
evozierte Potenzale indiziert.

Im Einzelfall erforderliche Untersuchungen
Diese richten sich nach/den vermuteten Grunderkrankungen. Die haufigsten Ursachen sind:

e ototoxische Substanzen, insbesondere Aminoglykoside: Diagnose aufgrund der Anamnese

e bilateraler Morbus Meniere: Diagnostik siehe Morbus Meniere

e Meningitis: Diagnostik siche Meningitis

e Autoimmunerkrankungen (selten): zur Diagnostik Bestimmung von Autoantikdrpern gegen Innenohrstrukturen
sinnvoll(Arbusow et al. 1998)

e zerebellare Degenerationen (CANVAS): erganzende Diagnostik mittels MRT des Schadels

e Tumoren: Diagnostik mittels MRT mit der Frage nach beidseitigem Vestibularisschwannom bei
Neurofibromatose Typ 2

Bei pathologischem Halmagyi-Kopfimpulstest und kalorischer Unerregbarkeit ist die Diagnose bewiesen. Es gibt aber
auch Patienten, die nur ein Hochfrequenzdefizit haben (pathologischer Halmagyi-Kopfimpulstest) oder nur ein Defizt
im niedrigen Frequenzbereich (fehlende kalorische Erregbarkeit). In diesen Fallen handelt es sich um eine
inkomplette bilaterale Vestibulopathie und man sollte die Art des Defizits (Hochfrequenz- oder Niederfrequenzdefizt)
spezfizieren. In 50-75 % der Falle bleibt die Ursache unklar (Zingler et al. 2007).

48.4 Vestibularisparoxysmie

Klinik
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Die Vestibularisparoxysmie ist durch folgende Merkmale charakterisiert (Brandt u. Dieterich 1994, Hifner et al. 2008):

e rezdivierende, kurze, meist nur Sekunden, selten bis Minuten dauernde Drehschwindelattacken (selten
Schwankschwindel), die meist spontan bis zu 30-mal pro Tag auftreten

e manchmal Auslésbarkeit der Attacken durch bestimmte Kopfpositionen, Hyperventilation oder Beeinflussung der
Attacke durch Anderung der Kopfposition

e selten einseitiger Tinnitus oder einseitige Hérminderung wahrend der Attacken oder im Intervall

e im Verlauf bei etwa 20 % der Patienten leichte vestibulare und/oder kochleare Defizite geringer Auspragung im
Intervall in den neurophysiologischen Funktionstests (Audiogramm, AEP, kalorische Testung)

e Besserung oder Abklingen der Attacken durch Carbamazepin/Oxcarbazepin (bereits in niedriger Dosis)

* kein Vorliegen von zentralen vestibularen, okulomotorischen oder zerebelldren Stérungen oder Hirnstammzeichen

e durch Hyperventilation I&sst sich bei Gber 50 % der Patienten ein Spontannystagmus provozieren (Hufner et al.
2008)

Fur die Erkrankung gibt es keinen beweisenden einzelnen Befund. Sind die o.g. Kriterien erfiillt, ist die Diagnose sehr
wahrscheinlich (Brandt u. Dieterich 1994, Hifner et al. 2008).

Differenzialdiagnose

Wichtige Differenzialdiagnosen sind: BPPV, paroxysmale Hirnstammattacken (z.B. bei MS oder selten.nach
ischamischen Hirnstammlasionen), vestibulare Migrane, phobischer Schwankschwindel, jrotational vertebral artery
occlusion syndrome" und zentraler Lage-/Lagerungsnystagmus.

Untersuchungen
Notwendige Untersuchungen

Die Verdachtsdiagnose ergibt sich aus der typischen Anamnese mitdem Leitsyndrom ,kurze, Sekunden bis wenige
Minuten dauernde Schwindelattacken mit oder ohne Ohrsymptome. Die neurologische Untersuchung zeigt bis auf
eine seltene Horminderung oder eine Vestibularisunterfunktion keine Auffalligkeiten. Gelegentlich kdnnen wahrend
der Untersuchung Attacken durch bestimmte Kopfpositionen oder Hyperventilation ausgeldst werden. Nach einer
aktuellen Untersuchung lIasst sich bei 90 % der betroffenen Patienten ein GefalR-Nerv-Kontakt im Austrittsbereich des
N. vestibulocochlearis nachweisen, weshalb sich die Diagnhose durch eine hochauflésende MRT des Hirnstamms mit
sog. CISS-Sequenz stiitzen lasst (Hufner et al. 2008). Ein GefaR-Nerv-Kontakt findet sich jedoch auch bei
asymptomatischen Personen in einer Haufigkeit von®10-=30 %: Eine kranielle MRT sollte auch zum Ausschluss
anderer Pathologien wie Raumforderungen im Bereich'des:Kleinhirnbriickenwinkels, Arachnoidalzysten,
Megalodolichobasiliaris, Hirnstammplaques bei MS (paroxysmale Hirnstammattacken) oder anderen
HirnstammIlasionen durchgefihrt werden.

Im Einzelfall erforderliche apparative Diagnostik
Zur Dokumentation eines audiovestibularen Defizits und Identifizierung der betroffenen Seite kdnnen dienen:

e Elektronystagmografie/\ideookulografie mit Kalorik
e akustisch evozierte Potenziale

e Audiogramm

e cVEMP und oVEMP

48.5 Morbus Meniere

Klinik

Die Meniere-Attacke ist durch die Kombination von meist Drehschwindel und jeweils einseitiger Hérminderung,
Tinnitus und Ohrdruckgefuhl gekennzeichnet. Die einzelnen Attacken treten akut oder subakut ohne Ausléser oder
tageszeitliche Bindung auf. In etwa einem Drittel kiindigt sich die Attacke durch die Verstarkung eines vorher bereits
bestehenden Ohrgerduschs, Ohrdrucks oder Hérminderung an. Die American Academy of Otolaryngology, Head and
Neck Surgery hat 1995 folgende diagnostische Kriterien formuliert:

Klinisch sicherer Morbus Meniére:

e 2 oder mehr Schwindelattacken von 20 Minuten Dauer oder langer

e nachgewiesene Horminderung bei mindestens einer Untersuchung
¢ Tinnitus oder Ohrdruck im betroffenen Ohr

e andere Ursache klinisch ausgeschlossen
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Klinisch wahrscheinlicher Morbus Meniére:

e eine Schwindelattacke von 20 Minuten Dauer oder langer

e nachgewiesene Hérminderung bei mindestens einer Untersuchung
e Tinnitus oder Ohrdruck im betroffenen Ohr

e andere Ursachen klinisch ausgeschlossen

Diese Empfehlungen sind durchaus verbesserungswirdig (Stapleton u. Mills 2007), und zwar sowohl beziiglich der
klinischen Sicherung der Diagnose als auch beziglich der differenzialdiagnostischen Abgrenzung, da die genannten
Kriterien Uberlappungen zB. zur vestibularen Migrane, Perilymphfistel und Vestibularisparoxysmie zulassen. In
diesem Zusammenhang ist zu betonen, dass 60 % der Patienten mit Morbus Meniére auch die diagnostischen
Kriterien fiir eine vestibulare Migrane und umgekehrt erfiillen (Radtke et al. 2002). Ferner ist die Friihdiagnose
schwierig, da die Meniére-Erkrankung nurin 20 % mit der klassischen Trias beginnt; in 40 % markiert ein plétzdicher
einseitiger ,HOrsturz' den Beginn, in weiteren 40 % ein Minuten bis Stunden dauernder (Dreh-)Schwindel.

Bei der klinischen Untersuchung sieht man wahrend der Attacke einen horizontal rotierenden Nystagmus, derzu
Beginn der Attacke zum betroffenen Ohr schlagen kann (im Sinne eines Reiznystagmus) und dann langer.anhaltend
zum nicht betroffenen Ohr schlagt (im Sinne eines sog. Ausfallnystagmus). Dariber hinaus bestehen eine gerichtete
Fallneigung sowie vegetative Symptome wie Blasse, Schweiflineigung und Erbrechen. Bewusstseinsstdrungen treten
nur selten auf, und zwar im Sinne einer sekundaren Synkope. Die Meniére-Attacke klingtlangsam/iber viele Minuten
bis zu mehreren Stunden ab.

Anamnestisch schwer unterscheidbar von den vertebrobasilaren ,Drop-Attacks" gibt es seltene(< 1 %), im Friih- oder
Spétverlauf des Morbus Meniére ohne bestimmte Ausldser, Prodromi oder Bewusstseinsstérungen auftretende
plétziche Stiirze: sog. vestibuldre Drop-Attacks oder Tumarkinsche Otolithenkriseén (Black.et al. 1982). Diese
entstehen offenbar als Folge einer durch akute endolymphatische Drucksehwankungen ausgelésten einseitigen
Otolithenreizung mitinadaquater vestibulospinaler Haltungsreaktion.

Untersuchungen

Fir die Diagnose wird gefordert, dass mindestens einmal eine HOrstérung nachgewiesen worden ist, was eine
Audiometrie erforderlich macht. Ferner dienen die nachfolgend aufgefiihrten Untersuchungen zur
differenzialdiagnostischen Abgrenzung zur vestibularen Migrane, was trotz aller zur Verfligung stehenden Mittel nicht
immer gelingt, einfach schon deshalb, weil 60 % der Betroffenenidie diagnostischen Kriterien fur beide Erkrankungen
erfillen (Radtke et al. 2002).

Notwendige Untersuchungen

¢ Die typische Anamnese istder Schliissel zur Diagnose.

¢ Die klinische Untersuchung zeigtim Intervall eine fluktuierende, insgesamt progrediente Hérminderung und ein
peripheres vestibulares Funktionsdefizt (je nach Befall einseitig oder beidseitig).

e Audiometrische Untersuchungen einschlie3lich akustisch evozierter Potenziale (AEP). Audiometrisch findet man
meist eine tieftonbetonte Innenohrschwerhorigkeit (Savastano etal. 2006). Der mindestens einmalige Nachweis
einer Horminderung wirdinach'den o. g. Kriterien fiir die Diagnose gefordert. In den meisten, aber nichtin allen
Fallen hilft die audiologische Testung auch bei der Differenzierung zwischen Morbus Meniére und vestibularer
Migrane (Cha etal.2007):Die AEP zeigen Hinweise fur eine Innenohrschwerhdérigkeit.

* Videookulografie oder Elektronystagmografie mit kalorischer Prifung. Damitlasst sich das periphere vestibulare
Defizit dokumentieren'und im Verlauf beurteilen.

Diese Verfahren dienen‘ebenso wie die cVEMP und oVEMP auch dazu, das betroffene Ohr zu identifizieren und die
Frageizu beantworten, ob ein beidseitiger Morbus Meniére vorliegt.

Im Einzelfall erforderliche Untersuchungen

¢ Die Bildgebung des Schadels kann notwendig sein mit der Frage nach einer Perilymphfistel (hochauflésendes
CT), nach raumfordernden Prozessen im Kleinhirnbriickenwinkel (MRT), nach einer Vestibularisparoxysmie (sog.
CISS-Sequenz) oder nach zentralen Ursachen (MRT).

e Zervikale vestibular-evozierte myogene Potenzale (cVEMP) sind beim Morbus Meniére oft pathologisch und zeigen
eine Storung der Sakkulusfunktion an. Die Befunde sind aber nicht spezfisch und auch bei Gesunden lassen
sich bei Uber 60-Jahrigen nichtimmer cVEMP auslésen (Welgampola u. Colebatch 2005). Sie erlauben jedoch in
manchen Fallen eine Differenzierung zwischen einem reinen Horsturzund Morbus Meniére (Chen u. Young 2006).

e Selten kdnnen auch transiente ischamische Attacken z B. bei einer Vertebralisdissektion oder vertebrobasilare
Ischamien (vor allem im Versorgungsbereich der A. cerebelli inferior anterior: ,stotternde AICA-Infarkte") Meniére-
Attacken vortaduschen, weshalb hier neben der MRA oder CTAdes Schadels/Halses eine Doppler-Sonografie
notwendig sein kann.
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48.6 Vestibulare Migrane

Keine andere Ursache fiir Schwindel wird international derzeit so kontrovers diskutiert wie die vestibuldre Migrane,
was sich auch in der Nomenklatur widerspiegelt (,vestibular migraine, migrainous vertigo, migraine with vestibular
aura") (Dieterich u. Brandt 1999, Olesen 2005, Strupp et al. 2010, Radtke etal. 2011). Dies liegt teilweise auch daran,
dass sich die Erkrankung im Spannungsfeld zwischen Kopfschmerz- und Schwindelexperten befindet. Beziiglich der
Bezeichnung wiirden wir jetzt den Terminus vestibulare Migrane vorschlagen.

Klinik

Die Diagnose episodischer Schwindelattacken bei Migrane bzw. vestibularen Migrane ist einfach, wenn wiederholt
reversible Attacken mit unterschiedlicher Kombination von Schwindel, Kopfschmerz (meist okzpital betont), Ubelkeit,
Licht- und Larmempfindlichkeit, Sehstérungen, Stand- und Gangataxie und/oder anderen Hirnstammausfallen bei
familiarer Migranebelastung auftreten. Die Diagnose einer vestibularen Migrane wird schwieriger, wenn:

¢ sich die Schwindelattacken isoliert und insbesondere ohne Kopfschmerzmanifestieren (30 %) (Dieterich u.
Brandt 1999),

e monosymptomatische audiovestibulare Attacken Gberwiegen (70 %) (Dieterich u. Brandt 1999),

e die Dauer der Schwindelattacken mit einem Morbus Meniére kompatibel ist (20 Minuten bis 24 .Stunden),
insbesondere wenn zusatdich milde kochledre Symptome auftreten (Brantberg u..Baloh 2014),

e sich die vestibulare Migrane mitisolierten lageabhangigen Schwindelattacken prasentiert (vonBrevern et al.
2004).

Die Diagnose einer vestibularen Migrane wird in der Regel durch die Klassifikation derInternational Headache Society
nicht abgebildet, da nur etwa 5 % der Patienten die Kriterien einer Basilarismigrane erfullen (Neuhauser et al. 2001,
Cha et al. 2009). Aktuell werden diagnostische Kriterien von der Barany-Society.weiterentwickelt. Bereits 2001
publizierte Kriterien (Neuhauser et al. 2001) zeigten in einer Nachuntersuchung von:75 Patienten nach 8 Jahren eine
hohe Validitdt mit Bestatigung der Diagnose in 84 % (Radtke etal. 2011).

Voraussetzung der Diagnose ist ein vestibularer Attackenschwindeliauf dem Hintergrund einer Migradne nach den
Kriterien der International Headache Society. Migraneschwindel trittam¢haufigsten als spontaner Drehschwindel mit
Ubelkeit und Gangunsicherheit auf, haufig mit Verstarkung bei Lagewechsel oder Kopfoewegungen. Gar nicht selten
ist die Bewegungsempfindlichkeit so ausgepragt, dass die Patienten im Bett bleiben (wahrend Patienten mit BPPVin
aufrechter Haltung kaum Beschwerden haben). Migranetypische Begleitsymptome wie Kopfschmerzen, Photophobie,
Phonophobie oder Auren kénnen zur Diagnosesicherung beitragen, ebenso migranetypische Ausléser,
beispielsweise Schlafentzug oder eine menstruelle Bindung (Neuhauser etal. 2001). Kochledre Symptome treten
deutlich seltener auf als beim Morbus Meniére. Uberlappungssyndrome wurden jedoch beschrieben (Cha et al. 2007).

Im Gegensatz zu anderen Migraneformen zeigen mehr als 60 % der Patienten mit vestibularer Migrane im
attackenfreien Intervall (iberwiegend leichte) zentrale Okulomotorikstérungen in Form einer sakkadierten Blickfolge,
Blickrichtungsnystagmus, Spontannystagmus oder Lagerungsnystagmus (Dieterich u. Brandt 1999, Celebisoy et al.
2008). Wahrend der Migraneattacke 'sind die Patienten allgemein besonders empfindlich gegentiber Bewegung und
Bewegungskrankheit (Cutrer u. Baloh 1992), was — vergleichbar der Phono- und Photophobie in der Migraneattacke —
aufeine neuronale sensorische Ubererregbarkeit, hier der Innenohrrezeptoren, zuriickgefiihrt werden kann. In der
akuten Attacke zeigeh sich meisteine Standunsicherheit sowie oft ein zentraler oder Lagenystagmus, seltener ein
einseitiger peripherer Spontannystagmus (von Brevern et al. 2005).

Die Differenzialdiagnosesistgegentber dem Morbus Meniére, transientischamischen Attacken oder der
Vestibularisparoxysmie gelegentlich so schwierig, dass in vielen Fallen die Diagnose erst exjuvantibus gestellt
werden kann. Die Abgrenzung zum Morbus Meniére gelingt meist durch die kochledaren Symptome und Befunde, die
bei dervestibularen Migréane allenfalls gering und beim Morbus Meniére zumindestim Verlauf deutlich sind (Cass et
al. 1997, Brantberg u. Baloh 2011). Die episodische Ataxie Typ 2 (EA2) (Griggs u. Nutt 1995) ist ebenfalls durch
episodische Schwindelattacken mit Kopfschmerzgekennzeichnet (s. Kap. Ataxien). In Gber 90 % der Falle treten hier
jedoch Okulomotorikstérungen im Intervall auf (typischerweise Blickrichtungsnystagmus und Downbeat-Nystagmus),
die prominenter als bei der vestibularen Migrane sind (Jen et al. 2004, Strupp et al. 2007). Die genetische Analyse der
der EA2 zugrunde liegenden Mutationen des sog. CACNA1A-Gens ist zum einen aufwendig und zum anderen finden
sich nur in der Halfte der Falle mitklinisch sicherer EA 2 tatsachlich Mutationen (Jen et al. 2004). Auch hier muss die
Diagnose deshalb manchmal exjuvantibus durch die Gabe von Acetazolamid (Griggs et al. 1978) oder 4-Aminopyridin
(Strupp etal. 2011) gestellt werden.

Untersuchungen

Wie auch bei den anderen Schwindelsyndromen basiert die Diagnose im Wesentlichen auf der Anamnese, wahrend
die Zusatzdiagnostik im Intervall eher unspezfische Auffalligkeiten zeigt, beispielsweise eine leichte zentrale
Okulomotorikstérung, eine einseitige vestibulare Untererregbarkeit oder einen geringen Horverlust (Dieterich u. Brandt
1999). Es sind die auch bei Migrane ansonsten empfohlenen apparativen Untersuchungen indiziert (s. Kap. Migrane).
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Als wichtiger Unterschied gegeniiber anderen neurootologischen Patienten findet sich vierfach haufiger Ubelkeit bei
der kalorischen Prifung, passend zur bekannten Anfalligkeit fir Kinetosen bei Migranepatienten (Vitkovic et al. 2008).

Notwendige Untersuchungen
Siehe Kapitel Migrane.
In Einzelféllen erforderliche Untersuchungen

¢ Neuroophthalmologische Untersuchung mit der Frage nach zentralen Okulomotorikstdrungen, die bei 60 % der
Patienten mit vestibularer Migréne im Intervall gefunden werden

¢ Videookulografie bzw. Elektronystagmografie mit kalorischer Priifungen mit der Frage nach einem peripheren
vestibuldren Defizt, das sich bei 10-20 % der Patienten findet

e Audiogramm, insbesondere zur Abgrenzung zum Morbus Meniére

e cVEMP, wobei in der Literatur dazu bislang aber unterschiedliche Befunde publiziert worden sind (Baier et al
2009, Hong et al. 2011); diese kdnnten aber zur Differenzierung zwischen Morbus Meniére und vestibularer
Migrane hilfreich sein (Taylor etal. 2012).

48.7 Somatoformer Schwindel

Der somatoforme Schwindel macht einen groflen Anteil der komplexen Schwindelsyndrome aus.'Somatoformer
Schwindel wird aktuell in einen primaren und einen sekundaren somatoformen Schwindel aufgeteilt. Bei beiden
Formen ist Schwindel das Leitsymptom. Der primare somatoforme Schwindel tritt ohne eine vorangegangene
vestibulare Stérung auf, der sekundare somatoforme Schwindel tritt bei 30 % der Patienten mit vestibuldren Stdérungen
in der Folge auf. Besonders gefahrdet sind die Subgruppen mit Morbus Meniére und mit vestibularer Migrane (Best et
al. 2006, Eckhardt-Henn et al. 2008). Im Folgenden wird die haufigste Form des somatoformen Schwindels
besprochen, der phobische Schwankschwindel.

48.8 Phobischer Schwankschwindel

Der phobische Schwankschwindel gehért meist zum sekundaren somatoformen Schwindel, es handelt sich hier um
eine eher leichtere Form des somatoformen Schwindels. Beim phobischen Schwankschwindel treten die Attacken oft
in typischen Situationen auf, die auch als externe Ausloseranderer phobischer Syndrome bekannt sind
(Menschenansammlungen im Kaufhaus oder Restaurant, leere Raume, weite Platze). Im Verlauf entsteht eine
Generalisierung der Beschwerden mit zunehmendem Vermeidungsverhalten gegeniiber auslésenden Reizen.
Wahrend oder kurznach diesen Attacken werden (oft erst auf Befragen) Angst und vegetative Missempfindungen
angegeben, wobei die meisten Patienten auch liber Schwindelattacken ohne Angst berichten. Patienten mit leichten
phobischen Stérungen berichten haufig, dass sich die Beschwerden nach leichtem Alkoholgenuss und wahrend
sportlicher Aktivitdt bessern. Der neurologische Befund ist unauffallig oder kann die Beschwerden nicht hinreichend
erklaren. In 25 % findet sich ein,Zustand nach einer vestibularen Stérung mit einer geringen Latenz (Huppert et al.
1995).

Klinik
Leitsymptome und Charakteristika des phobischen Schwankschwindels sind (Brandt u. Dieterich 1986, Brandt 1996):

e Die Patienten klagen tber Schwankschwindel und subjektive Stand-/Gangunsicherheit ohne eine fir den
Beobachtersichtbare Stand-/Gangunsicherheit.

¢ Der Schwindel wird beschrieben als eine Benommenheit mit fluktuierender Unsicherheit von Stand und Gang,
attackenartiger Fallangst ohne reale Stlrze, z. T. auch als unwillkirliche, kurzdauernde Kérperschwankung.

* Die Attacken treten oft in typischen Situationen auf, die auch als externe Ausléser anderer phobischer Syndrome
bekannt sind (leere Rdume, grole Menschenansammlungen im Kaufhaus oder Restaurant).

¢ Im Verlauf entsteht eine Generalisierung der Beschwerden mit zunehmendem Vermeidensverhalten gegenuber
auslésenden Reizen. Wahrend oder kurz nach diesen Attacken werden (haufig erst auf Befragen) Angstund
vegetative Missempfindungen angegeben, wobei die meisten Patienten auch Gber Schwindelattacken ohne Angst
berichten.

e AufNachfrage berichten die Patienten auch, dass sich die Beschwerden nach leichtem Alkoholgenuss und
wahrend Sport bessern.

e Am Beginn der Erkrankung steht haufig eine organische vestibulare Erkrankung (z. B. abgelaufene Neuritis
vestibularis oder BPPV [Huppert et al. 1995] oder besondere psychosozale Belastungssituationen [Kapfhammer
etal. 1997]).

Dariber hinaus sind viele Patienten fiir die ersten Minuten des Tages zunachst beschwerdefrei und dann entwickelt
sich der Schwank- und Benommenheitsschwindel.
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Sind diese Kriterien erfiillt, ist die Diagnose wahrscheinlich.
Differenzialdiagnose

Zu den wichtigsten Differenzialdiagnosen gehdren:

e primarer orthostatischer Tremor mit pathognomonischem Frequenzgipfel der Kérperschwankungen von 14-16 Hz
im EMG und der Posturografie

¢ bilaterale Vestibulopathie

e \estibularisparoxysmie

e Perilymphfistel

vestibulare Migrane

episodische Ataxie Typ 2 (EA2)

neurodegenerative Erkrankungen (spinozerebellare Ataxien, Multisystematrophien)

zentrale vestibulare Syndrome

orthostatische Dysregulation

Stiff-Person-Syndrom

psychogene Gangstdérungen

Untersuchungen
Notwendige Untersuchungen

Die Diagnose stutzt sich auf die typische Anamnese und einen normalen neurologischen Untersuchungsbefund oder
einen Befund, der die Beschwerden nicht organisch begriinden kann.

Im Einzelfall erforderliche Untersuchungen

Zur Sicherung der Diagnose und zum Ausschluss organischer Ursachen sind folgende Zusatzuntersuchungen
durchzufiihren:

e neuroophthalmolgische und neurootologische Untersuchung

e \ideookulografie/Elektronystagmografie mit kalorischer Spulung

e Posturografie (hier zeigt sich haufig ein spezfisches Muster: je schwieriger die Untersuchungsbedingungen
umso relativbesser der Befund, s.u.)

e AEP, cVEMP, oVEMP

e Bildgebung (CT und/oder MRT)

e Doppler-Sonografie/Duplexsonografie

Bei genauer posturografischer Analyse zeigen die Patienten im normalen Stand eine erhéhte Schwankaktivitat durch
Kokontraktion der FuRbeuger und -strecker; offenbar als Ausdruck einer unnétigen angstlichen Standstrategie, die
Gesunde nur bei realer Fallgefahr anwenden. Bei schwierigen Balanceaufgaben, wie Ful-vor-Fu3-Stand
(Tandemstand) mit geschlossenen Augen, unterscheiden sich die posturografischen Daten der Patienten jedoch nicht
von denen Gesunder, das heil’t, je'schwieriger die Anforderungen an die Balance werden, desto ,gesunder" sind die
Balanceleistungen der Patienten mit phobischem Schwankschwindel (Querner et al. 2000, Krafczyk et al. 2006, Brandt
etal. 2012b).
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