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Was ist das Lambert Eaton
Myasthene Syndrom?

Das Lambert Eaton Myasthene Syndrom (LEMS)
wurde das erste Mal in den 50er Jahren beschrieben.
Es handelt sich bei der Erkrankung um eine Storung
der Impulsiibertragung zwischen Nerv und Muskel
und dadurch kommt es zu einer Schwache der Mus-
kulatur. Beim LEMS wird die Muskelschwache durch
eine fehlgesteuerte Immunreaktion ausgeldst. Dabei
werden Antikorper gegen korpereigene Strukturen
gebildet, wobei es sich hier um Antikorper gegen
spannungsabhangige Kalziumkandle vom P/Q-Typ
handelt, die sich an der Impulsiibertragungsstelle
(Synapse) befinden. Diese Antikorperbildung hat
zur Folge, dass eine Freisetzung von dem wichtigen
Botenstoff Acetlycholin an den Synapsen des moto-
rischen und autonomen Nervensystems vermindert
ist und dadurch die Ubertragungsleitung gestort ist.

Beim LEMS ist die Funktion der Nervenendigung
gestort und es handelt sich somit um eine prasynap-
tische, neuromuskuldre Impulsiibertragungsstorung.
Beim LEMS ist ein Zusammenhang mit einer Tumor-
erkrankung (paraneoplastisches LEMS) haufig. Das
LEMS kann dabei der Tumordiagnose zwei bis maxi-



mal fiinf Jahre vorausgehen, und dadurch zu einer
Friiherkennung der Krebserkrankung beitragen.
Aber es gibt das LEMS auch als eine eigenstandige
Autoimmunerkrankung unabhangig von Tumorer-
krankungen.

Wie hdufig kommt die
Erkrankung vor?

Das LEMS ist eine seltene Erkrankung mit einer durch-
schnittlichen Haufigkeit weltweit zwischen 1 Erkran-
kung auf 250.000 bis 333.300 Einwohner. Bei der
Tumor-assoziierten Form liegt das Erkrankungsalter
meist um das 60. Lebensjahr. Manner sind dabei hau-
figer betroffen. Bei der autoimmunen Form erkranken
die Patienten in der Regel um das 35. oder um das
60. Lebensjahr, wobei Frauen haufiger betroffen sind.
Die paraneoplastiche Form ist haufiger und tritt bei
60 Prozent der Patienten mit einem LEMS auf. Die
haufigste Krebserkrankung ist hierbei in der Lunge
das kleinzellige Bronchialkarzinom, fiir das Rauchen
als Ausloser bewiesen ist. Aber auch andere Tumore
der Lunge, der Prostata, des Thymus oder anderer
Organe konnen mit einem LEMS assoziiert sein.

Bei circa 90 Prozent der Patienten mit LEMS konnen
Antikorper gegen die prasynaptischen, spannungs-
abhdngigen Kalziumkandle (VGCC) vom P/Q-Typ nach-
gewiesen werden. Die Antikorper fiihren zu einer
gestorten Funktion der Kandle und hemmen so die
Ausschiittung von Acetylcholin, einem wichtigen
Botenstoff fiir die Ubertragung von Impulsen vom
Nerv, auf den Muskel und es kommt zu einer neuro-
muskuldren Impulsibertragungsstorung. Die Folge
ist eine Muskelschwache, die fiir den betroffenen
Patienten im Alltag sehr einschrankend sein kann.



Welche Beschwerden gibt es bei
der Erkrankung?

Patientinnen und Patienten mit einer LEMS haben
verschiedene Symptome. Die Muskelschwache be-
ginnt haufig in der Kdrperstamm-nahen Muskulatur
und breitet sich dann in Richtung der Fii3e bezie-
hungsweise der Hande oder den Kopf aus. Am hau-
figsten sind dabei die Hiift- und Oberschenkelmus-
keln betroffen. Wenn die Kopf- und Halsmuskulatur
beteiligt ist, kommt es zu Doppelbildern, hangenden
Augenlidern sowie Sprech- oder Schluckstorungen.
Einige Patienten berichten auch lber eine Muskel-
steifigkeit oder Muskelschmerzen.

Durch die gestorte Freisetzung des Botenstoffes
Acetylcholin kommt es auch im autonomen Nerven-
system zu Auffalligkeiten. Autonome Storungen
konnen einen trockenen Mund, trockene Augen, Seh-
storungen, Erektionsstorungen bei Mannern, Proble-
me beim Stuhlgang und Kreislaufprobleme umfassen.
Meistens stehen diese Symptome allerdings nicht im
Vordergrund.

Dem Arzt fallt zusatzlich bei der Untersuchung

auf, dass die Sehnenreflexe wie beispielsweise der
Kniesehnenreflex bei den Betroffenen ausgefallen
oder reduziert sind. Dieses Phanomen macht jedoch
keine Beschwerden.

Es miissen bei einem LEMS nicht alle der beschrie-

benen Symptome vorhanden sein. Die Erkrankung

kann bei jedem Patienten sehr unterschiedlich ver-
laufen.



Wie wird die Erkrankung
diagnostiziert?

Am Anfang steht eine ausfiihrliche Befragung des
Patienten (Anamneseerhebung). Der Patient oder die
Patientin kann dabei die vorliegenden Beschwerden
schildern und beschreiben. AnschlieBend erfolgt eine
klinische Untersuchung einschlieBlich einer genauen
Untersuchung der Muskeln.

Ein wichtiger Bestandteil der Diagnostik ist dabei die
Neurophysiologie. Nach der aktuellen Empfehlung
wird zuerst einmalig ein Nerv mit Strom gereizt und
das Potential der Muskelantwort liber einen vom Nerv
versorgten Muskel abgeleitet (Muskelsummenak-
tionspotential; MSAP). Ist die Amplitude des MSAP
reduziert, kann dies fiir ein LEMS sprechen. Diese
Amplitudenreduktion kann man sich durch eine re-
duzierte Freisetzung von Botenstoffen an der neu-
romuskuldren Endplatte erklaren. Anschlieend wird
der untersuchte Muskel vom Patienten angespannt
um im Anschluss erneut das Antwortpotential der
Muskelantwort abzuleiten. Steigt die Amplitude um
mehr als 60 Prozent im Vergleich zum Ausgangswert
an, unterstiitzt dieses Phanomen des “Inkrement”
die Diagnose eines LEMS. Es ist auch moglich, mit
einer hochfrequenten Serienstimulation den charak-
teristischen Anstieg des Potentials der Muskelant-
wort zu dokumentieren.

Die Diagnose einer LEMS wird durch den Nachweis
der Kalciumkanal-Antikorper im Blut bestatigt. Bei
80 bis 90 Prozent der Patienten werden VGCC Anti-
korper nachgewiesen gefunden, unabhangig davon,
ob es sich um eine Tumor-assoziierte Form oder eine
autoimmune Form des LEMS handelt. Andere Anti-
korper sind gegen das SOX1-Tumorantigen oder den
Acetylcholinrezeptor.



Wichtig ist es, eine mogliche Krebserkrankung zu
diagnostizieren. Da ein LEMS einer Krebserkrankung
mehrere Jahre vorausgehen kann, muss die Tumor-
suche fiir mindestens zwei Jahre alle drei bis sechs
Monate wiederholt werden.

Welche Therapien gibt es bei der
Erkrankung?

Die Therapien zielen darauf ab, die Symptome des
LEMS zu vermindern (symptomatische Therapie).
Eine Heilung des LEMS ist zurzeit nicht moglich. Bei
der Tumor-assoziierten Form der LEMS ist es wichtig,
die Tumorerkrankung zu behandeln. Durch die Tumor-
therapie kommt es automatisch zu einer Reduktion
der durch das LEMS verursachten Beschwerden.

Seit 2009 ist der Wirkstoff 3,4-Diaminopyridin zur
Linderung der Muskelschwdche bei LEMS europaweit
zugelassen. 3,4-Diaminopyridin blockiert die span-
nungsabhangigen Kalziumkanadle an den Synapsen,
so dass die Depolarisation langer anhalt und der fiir
die Impulsiibertragung wichtige Botenstoff Acetyl-
cholin vermehrt ausgeschittet werden kann. Diese
Therapie ist in der Regel gut wirksam und fiihrt zu
einer Verbesserung der Beschwerden, meist ohne
Nebenwirkungen.

Kinder und Jugendliche mit LEMS kénnen auch mit
Pyridostigmin, einem Medikament fiir die Myasthe-
nia gravis, behandelt werden. Falls die Therapie mit
3,4-Diaminopyridin alleine nicht ausreichend ist, kann
zusatzlich eine medikamentose Unterdriickung der
Aktivitat des Immunsystems erwogen werden. Medi-
kamente, die im Rahmen der Behandlung bei LEMS



zum Einsatz kommen, sind z.B. Cortison kombiniert
mit Azathioprin. Auch die Gabe von Mykophenolat-
Mofetil oder Ciclosporin werden durchgefiihrt. Mit
einer solchen Kombination kann die Krankheit lang-
fristig gut behandelt werden. Ein weitere Thera-
pieoption ist die Durchfiihrung einer ,,Blutwasche”
(Plasmapherese) oder die Gabe von Immunglobu-
linen in die Venen (IVIG). Falls diese Therapien nicht
ausreichend helfen, kénnen Biologika wie Rituximab
eingesetzt werden. Hierfiir liegen allerdings erst
Einzelfallberichte vor.

Wie ist der Verlauf der
Erkrankung?

In den meisten Fallen spricht die Krankheit gut auf
die Behandlungen an. Trotzdem kdnnen sich Patien-
tinnen und Patienten in ihren Aktivitaten des alltag-
lichen Lebens sowie ihrer Lebensqualitat durch das
LEMS eingeschrankt fiihlen. Bei einem Tumorasso-
ziierten LEMS wird die Lebenserwartung durch die
Krebserkrankung bestimmt. Ohne Krebs ist die Leb-
enserwartung durch das LEMS nicht verkiirzt.

Was sollte man noch wissen?

Wichtig ist zu wissen, dass die Signaliibertragung von
Nerven auf die Muskulatur durch Narkosen und viele
verschiedene Medikamente verschlechtert werden
kann. Bei einer Verschreibung von Medikamenten
oder auch Operationen sollte eine LEMS unbedingt
beriicksichtigt werden.



Die Deutsche Gesellschaft
flir Muskelkranke e.V. (DGM)

Mit iiber 9300 Mitgliedern ist die DGM die grofB3te
und dlteste Selbsthilfeorganisation fiir Menschen
mit neuromuskuldren Erkrankungen in Deutsch-
land. Seit der Vereinsgriindung im Jahre 1965
sind ihre wichtigsten Anliegen, Forschung zu for-
dern, Betroffene und Angehorige in ihrem Alltag
mit einer Muskelerkrankung zu unterstiitzen und
ihre Interessen gesundheitspolitisch zu vertreten.
Weitere Ziele liegen in der Verwirklichung von
Selbstbestimmung und Teilhabe von Menschen
mit Muskelerkrankung sowie in der Forderung
ihrer Gesundheitskompetenz. In Deutschland sind
mehr als 100.000 Menschen von einer neuro-
muskuldren Erkrankung betroffen. Derzeit sind
rund 8oo verschiedene Erkrankungen bekannt.

Was wir tun

e Selbsthilfeférderung
Bundesweit engagieren sich tiber 350 Kontakt-
personen in den ehrenamtlich gefiihrten Landes-
verbanden und Diagnosegruppen. Sie stehen
Betroffenen fiir Erfahrungsaustausch und Infor-
mationen zur Verfligung, leiten Selbsthilfegruppen
und organisieren zahlreiche Selbsthilfeveranstal-
tungen.

¢ Sozial- und Hilfsmittelberatung
Das hauptamtliche Team der Bundesgeschafts-
stelle berdt zu den vielfaltigen Fragen, die sich
muskelkranken Menschen und ihren Angehorigen
stellen. Dies konnen zum Beispiel Fragen zur Be-
waltigung der Erkrankung, zur Durchsetzung sozial-
rechtlicher Anspriiche, zu Moglichkeiten der Reha-
bilitation, zu Hilfsmitteln und zur Unterstiitzung




im Alltag sein. In den DGM-eigenen barrierefreien
Probewohnungen kdnnen verschiedene bauliche und
technische Spezialldsungen ausprobiert werden.

Information und Aufklarung

Muskelkranke, ihre Angehdrigen und Fachperso-
nen erhalten von der DGM eine breite Auswahl an
Merkblattern, Broschiiren und Infomaterial zu den
unterschiedlichen Erkrankungen, zu Behandlungs-
und Unterstiitzungsmoglichkeiten. Zusatzlich
stehen aktuelle Informationen auf der Website
www.dgm.org und auch auf dem DGM-Facebook-
Account zum Download bereit.

Forschung

Muskelerkrankungen sind in der Regel zu selten,
als dass ihre Erforschung fiir die Pharmaindustrie
interessant ware. Darum spielt die Forschungs-
forderung fiir die DGM eine bedeutende Rolle: Sie
vergibt Forschungsgelder an ausgesuchte Projekte,
verleiht Forschungspreise an engagierte Wissen-
schaftler und arbeitet aktiv in weitweiten sowie
europaischen neuromuskularen Netzwerken mit.

Kooperation mit Neuromuskuldaren Zentren

In den auf Initiative der DGM gegriindeten Neuro-
muskuldren Zentren (NMZ) findet die fachgerech-
te Diagnose und Behandlung neuromuskularer
Erkrankungen statt. AuRerdem werden hier For-
schungsarbeiten umgesetzt. Die Qualitat der NMZ
wird regelmafig von der DGM Liberpriift und durch
ein Gutesiegel ausgezeichnet.

Politische Vertretung

Die DGM setzt sich sowohl regional als auch
bundesweit fiir die Gleichstellung und Inklusion
muskelkranker Menschen ein und stellt sicher,
dass ihre Anliegen in allen relevanten Gremien
vertreten werden.




Warum wir Sie brauchen

Die DGM unterstiitzt Menschen mit neuromuskularen
Erkrankungen durch die Bereitstellung eines vielfalti-
gen Angebots. Der Erhalt und die Weiterentwicklung
dieser Arbeit kosten Geld. Die DGM ist ausdriicklich
als sehr forderungswiirdig anerkannt, wird aber nicht
durch 6ffentliche Gelder unterstiitzt. Die Finanzierung
gelingt vornehmlich liber Spenden und Mitgliedsbei-
trage sowie liber Erbschaften und Vermachtnisse. Fiir
einzelne Veranstaltungen und Projekte stehen zudem
Zuschussmittel beispielsweise von Krankenkassen zur
Verfligung.

Um ihre Ziele verwirklichen zu konnen, ist die DGM
deshalb auf lhre finanzielle Unterstiitzung und tat-

kraftige ehrenamtliche Mitarbeit angewiesen.

Werden auch Sie Mitglied bei der DGM!
Helfen Sie mit lhrer Spende und Ihrem Engagement.

Vielen Dank!

SPENDENKONTO

Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V.
Glaubiger-ldentNr.: DE10ZZZ00000041596
Bank fiir Sozialwirtschaft Karlsruhe

IBAN: DE38 6602 0500 0007 7722 00




Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V.

Ja, ich will die DGM

Glsubiger-ldentNr.: DE10ZZZ00000041596 unterstiitzen!

Bank fiir Sozialwirtschaft Karlsruhe
IBAN: DE38 6602 0500 0007 7722 00

O Ich spende einmalig der DGM einen Betrag von Euro.

O Ich erkldre meinen Beitritt als Mitglied zur DGM als:

QO Betroffene(r) / OAngehérige(r) / OFérderer
(Mindestbeitrag: 50 Euro pro Jahr)

(O 16-25 Jshrige(r) mit “Junge-Leute-Bonus”
(reduzierter Mitgliedsbeitrag: 25 Euro)

O Kérperschaft: Unternehmen oder Verein
(Mindestbeitrag: 200 Euro pro Jahr)

Name, Vorname Geburtsdatum

StraBe, Hausnummer

PLZ, Wohnort / Firmensitz

Telefon E-Mail

Kurzdiagnose (fiir Beratungszwecke)

O Ich beantrage zusatzlich eine Partnermitgliedschaft:
(30 Euro jahrlich)

Name, Vorname Geburtsdatum

E-Mail

O Ich beantrage/genehmige zu meiner Mitgliedschaft die
Kindermitgliedschaft (bis 16. Geburtstag kostenfrei) fiir:

Name Kind 1 Geburtsdatum
ggf. Kurzdiagnose Unterschrift Kind, ab 7. Lebensjahr
Name Kind 2 Geburtsdatum
ggf. Kurzdiagnose Unterschrift Kind, ab 7. Lebensjahr

O Ich habe weitere Kinder

O Zum Mitgliedsbeitrag mochte ich gerne einen jahrlichen

Zusatzbeitrag von Euro leisten.

Ich bezahle per O Lastschrift” / OUberweisung

*Sie helfen uns, Verwaltungskosten zu sparen, wenn Sie den Lastschrifteinzug wahlen.

IBAN

Datum, Unterschrift Antragsteller/in und ggf. Partner/in
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werden ausschlieBlich fiir satzungsgemaRe Zwecke verwendet und nicht an Dritte weitergegeben. Der Nutzung Ihrer Daten konnen Sie jederzeit per E-Mail widersprechen. Mehr zum Datenschutz finden Sie unter www.dgm.org/datenschutzerklaerung.
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halb von acht Wochen, beginnend mit dem Belastungsdatum, die Erstattung des belasteten Betrages verlangen. Es gelten die mit meinem Kre
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