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Schwindel - Diagnostik

Was gibt es Neues?

e Beim benignen paroxysmalen Lagerungsschwindel (BPPV) betragt die Rezidivrate 50%, davon 80% im
ersten Jahr.

e Bei der Neuritis vestibularis sind Rezidive im Langzeitverlauf selten; wenn diese auftreten, dann auf der
vorher nicht betroffenen Seite (1,9%).

e Patienten mit chronischem bilateralem Vestibularisausfall zeigen signifikante Stérungen des rdumlichen
Gedachtnisses und der Navigation sowie eine Atrophie des Hippokampus; dies ist bei einseitigem Ausfall
nicht der Fall.

e Die drei haufigsten nachweisbaren Ursachen einer bilateralen Vestibulopathie sind ototoxische Substanzen,
beidseitiger Morbus Meniére und Meningitis.

e Die vestibulare Migrane ist das Chamaleon episodischer Schwindelformen und die haufigste Ursache
rezidivierender spontan auftretender Schwindelattacken. Die diagnostischen Kriterien missen verbessert
werden.

e Der somatoforme phobische Schwankschwindel ist die haufigste Ursache von Schwindel bei den 20- bis 60-
Jahrigen; im Langzeitverlauf zeigt sich in etwa zwei Drittel der Falle eine Besserung.

Ziele der Leitlinie

In dieser Leitlinie werden wichtige Syndrome mit dem Leitsymptom Schwindel dargestellt, die klinisch
diagnostisch voneinander abgrenzbar sind, deren Pathomechanismus weitgehend bekannt ist und die
wirkungsvoll behandelt werden kénnen. Als haufigste somatoforme Schwindelform wird auch der phobische
Schwankschwindel beschrieben. Erldutert werden:
o Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel
Neuritis vestibularis
Bilaterale Vestibulopathie
Vestibularisparoxysmie
Morbus Meniéere
Vestibuldre Migréne
Somatoformer Schwindel
Phobischer Schwankschwindel

O 0O 0O 0 0 o o

Epidemiologie

Schwindel ist nach Kopfschmerz das zweithaufigste Leitsymptom, nicht nur in der Neurologie. Wie eine
Befragung von uber 30000 Personen zeigte, liegt die Pravalenz von Schwindel in Abhangigkeit vom Alter
zwischen 17% (bei jingeren) und bis zu 39% (bei den Uber 80-Jahrigen) (Davis u. Moorjani 2003). In einer
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bevélkerungsbezogenen Studie lag die Lebenszeitpravalenz fir mittelstarken bis heftigen Schwindel bei
29,5% (Neuhauser et al. 2005, Neuhauser 2007).

Benigner peripherer paroxysmaler
Lagerungsschwindel (BPPV)

1. Definition

Der BPPV ist definiert als ein episodischer lagerungsabhangiger Schwindel mit rezidivierenden, durch
Kopflagerungswechsel gegeniber der Schwerkraft ausgeldsten, Sekunden dauernden
Drehschwindelattacken mit oder ohne Ubelkeit und Oszillopsien. Es diirfen sich weder Hinweise fiir zentrale
Stérungen (insbesondere Hirnstamm- oder Kleinhirnzeichen) noch fur audiologische Defizite ergeben. Die
ersten Symptome treten haufig in den frihen Morgenstunden auf. Wiederholte Lagewechsel fiihren zu einer
voribergehenden Abschwéchung der Attacken.

Typische Ausléser sind:

Hinlegen oder Aufrichten im Bett

Herumdrehen im Bett, insbesondere zur Seite des betroffenen Ohres

Biicken

Kopfreklination

o

o O o

2. Epidemiologie

Die Lebenszeitpravalenz des BPPV liegt bei 2,4% mit einem Anstieg auf 10% bis zum 80. Lebensjahr (von
Brevern et al. 2007). In einer Uberregionalen Spezialambulanz fir Schwindel ist der BPPV mit ca. 18-20%
das haufigste Schwindelsyndrom (Tab. 1). Mehr als 90% aller Falle sind degenerativ oder idiopathisch
(Frauen : Manner = 2 : 1), wéhrend die symptomatischen Falle (F : M =1 : 1) am hé&ufigsten auf ein
Schéadeltrauma oder eine Neuritis vestibularis zurlickzufiihren sind (Baloh et al. 1987, Karlberg et al. 2000).
Das akute Auftreten folgt oft nach einer langeren Bettruhe, bedingt durch andere Erkrankungen, oder nach
einer Operationen in Allgemeinanédsthesie. Das rechte Labyrinth ist hdufiger betroffen als das linke (1,4:1;
von Brevern et al. 2004), wahrscheinlich weil die Mehrzahl der Menschen langer auf der rechten Kérperseite
liegend schlaft. Ca. 10% der spontanen und 20% der traumatischen Félle sind bilateral, meist
asymmetrisch.

Tabelle 1: Haufigkeiten verschiedener Schwindel-Syndrome in einer neurologischen Spezialambulanz fiir
Schwindel und Okulomotorikstérungen

Diagnose Anzahl der Fille || Prozentualer Anteil
1. BPPV 1336 18,6
2. Phobischer Schwankschwindel 1127 15,6
3. Zentral-vestibuléarer Schwindel 893 12,4
4. Basilare, vestibulare Migrane 738 10,2
5. Morbus Meniére 677 9,4
6. Neuritis vestibularis 531 7,4
7. Bilaterale Vestibulopathie 367 5,1
8. Vestibularisparoxysmie 284 3,9
9. Psychogener Schwindel (ohne 2.) || 228 3,2
10. Perilymphfistel 44 0,6
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Unklare Schwindelsyndrome 239 3,3
Andere 741 10,3
Summe 7205 100

Meist klingt der Schwindel spontan innerhalb von Tagen bis Wochen ab, weshalb der BPPV benigne
genannt wird. Die mittlere Zeit bis zur spontanen Remission betragt nach einer Studie an 108 Patienten 39
Tage; bei 30% dieser Patienten kam es innerhalb von 7 Tagen zu einer Remission, bei 36% bestanden die
Beschwerden langer als 4 Wochen (Imai et al. 2005). Im Langzeitverlauf kommt es in 50% zu einem oder
mehreren Rezidiven, davon 80% im ersten Jahr nach erfolgreicher Therapie, bei Frauen (58%) haufiger als
bei Mannern (39%), in der 6. Dekade haufiger als in der 7. (Brandt et al. 2006). Bei traumatischen Fallen ist
die Rezidivrate hoher als bei idiopathischen (Gordon et al. 2004).

3. Pathogenese

Nach dem histologisch nachgewiesenen Kupulolithiasis-Modell von Schuknecht (1969) lagern sich
traumatisch oder spontan degenerativ abgeltste, anorganische, spezifisch schwere Partikel des
Utrikulusotolithen der Kupula in der darunter liegenden Ampulle des hinteren Bogengangs an. Mittlerweile ist
allgemein akzeptiert, dass die Teilchen meist nicht an der Kupula anhaften, sondern frei im Bogengang
beweglich sind und ein das Lumen annéhernd ausfillendes Konglomerat - einen Pfropf - bilden. Bei diesem
Pathomechanismus, Kanalolithiasis genannt (Epley 1992, Brandt u. Steddin 1993, Brandt et al. 1994), bt
der Pfropf bei der Lagerung einen Sog aus. Der Pfropf kann durch rasche Kopflagerung zur Gegenseite aus
dem Bogengang herausbewegt werden. Dieses Modell zum Pathomechanismus des BPPV erklart alle
typischen Eigenschaften wie Latenz, Dauer, Richtung und Richtungsumkehr des Nystagmus, Ermidbarkeit
und Mechanismus des Befreiungsmandvers.

4. Diagnostik

4.1 Korperliche Untersuchung

Die Diagnose lasst sich aus der Anamnese vermuten und kann durch folgendes Lagerungsmanéver
mit einem typischen Nystagmusbefund bewiesen werden (TT) (A): Aus der aufrecht sitzenden
Position wird der Kopf um 45 ° zu einer Seite gedreht und der Patient auf einer Liege zur anderen
Seite gelagert, so dass der Kopf auf dem seitlichen Hinterhaupt zu liegen kommt, was die
ebenenspezifische Reizung der hinteren Bogengénge gewéhrleistet. Beide Seitenlagerungen werden
nacheinander durchgefiihrt. Dabei lasst sich auf der betroffenen Seite sowohl ein
Lagerungsschwindel als auch Lagerungsnystagmus auslésen. Dieser schlagt vertikal zur Stirn und
hat eine rotatorische Komponente, die zum betroffenen Ohr schlégt. Entsprechend hat ein
Lagerungsschwindel bei Rechtslagerung eine aus Sicht des Patienten im Uhrzeigersinn rotierende
Komponente, was einer Stimulation des rechten posterioren Bogengangs durch die frei im
Bogengang beweglichen und sich gemaB der Schwerkraft nach unten bewegenden Otokonien
entspricht. Der Nystagmus tritt mit einer kurzen Latenz von wenigen Sekunden auf, halt je nach
Intensitat ca. 15-30 Sekunden an und hat einen Crescendo-Decrescendo-artigen Zeitverlauf. In Ruhe
klingen Schwindel und Nystagmus wieder ab.

4.2 Apparative Diagnostik

Eine apparative Untersuchung sollte bei Verdacht auf einen zentralen Lage-/Lagerungsschwindel
bzw. -nystagmus mittels hoch auflésendem MRT und Doppler-Sonographie erfolgen. Der zentrale
Lageschwindel/Nystagmus beruht auf einer zerebellaren Stérung, wobei sich allerdings haufig keine
strukturellen Verénderungen nachweisen lassen. Bei Verdacht auf ein "rotational vertebral artery
occlusion syndrome" kann eine dynamische Angiographie angezeigt sein.

5. Differentialdiagnose

Insbesondere bei (trotz korrekten Befreiungsmandvern) therapierefraktaren Drehschwindelattacken sind
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differenzialdiagnostisch neben dem einseitigen BPPV des posterioren Bogengangs folgende Stérungen in
Betracht zu ziehen:

o BPPV des horizontalen Bogengangs (zu selten diagnostiziert); hier findet sich ein linearer
horizontaler, meist zum unten liegenden Ohr schlagender Nystagmus (s. u.).

o Beidseitiger BPPV (10%); tritt insbesondere nach einem Schadel-Hirn-Trauma auf.

o Zentrale infratentorielle Lasionen, die einen BPPV imitieren kénnen im Sinne eines zentralen Lage-
oder Lagerungsnystagmus (sehr selten). Das klinisch wichtigste Unterscheidungskriterium zur
Identifikation eines zentralen Lage-/Lagerungsnystagmus ist die Schlagrichtung, die nicht mit der
Ebene desjenigen Bogengangs korrespondiert, der durch die Kopflagerung gereizt wird (z. B.
torsioneller Nystagmus nach Reizung des horizontalen Bogengangs) (Buttner et al. 1999).

o Vestibularisparoxysmie (siehe dort)

o Vestibuldre Migrane, wenn der Patient wdhrend einer Attacke untersucht wird. Hier kann sich neben
einem Spontannystagmus auch ein Lagenystagmus zeigen (siehe dort).

o "Rotational vertebral artery occlusion syndrome"; hier kommt es auch bei Kopfdrehungen zu
Schwindelattacken, die aber im Gegensatz zum BPPV durch Rotationen in der Horizontalebene
ausgeldst werden.

BPPV des horizontalen Bogengangs (hBPPV)

1. Definition

Die Schlagrichtung des Nystagmus ist entsprechend der Reizung des horizontalen Bogengangs linear
horizontal, meist zum unten liegenden Ohr (geotrop) in beiden Kopfseitenlagen (McClure 1985, Baloh et al.
1993).

2. Pathogenese

Auch der typische horizontale BPPV kann durch Kanalolithiasis erklart werden (Strupp et al. 1995). Bei der
selteneren Kupulolithiasis des horizontalen Bogengangs schlagt der Nystagmus jeweils nach oben
(apogeotrop). Anders als bei der Kanalolithiasis hat der Nystagmus eine geringere Intensitat, ein langsames
Crescendo und halt minutenlang an (Baloh et al. 1995). Bei der Kupulolithiasis ist die Seite mit dem
geringen Nystagmus die betroffene. Durch die Lagerungsmanéver kann ein Ubergang von Kanalolithiasis zu
Kupulolithiasis sowie von horizontalem zu posteriorem BPPV beobachtet werden (Steddin u. Brandt 1996).
Es ist anzunehmen, dass der horizontale BPPV dauerhaft nur dann auftritt, wenn eine umschriebene Enge
des Bogengangs vorliegt und die stabil zusammengeklumpten Teilchen aufgrund ihrer GréBe den sich in
ampullofugaler Richtung verjingenden Bogengang nicht verlassen. Anderenfalls wére davon auszugehen,
dass die Teilchen zwangsléaufig bei zuféllig (im Bett) ausgefihrten Drehbewegungen um die
Kérperlangsachse den Bogengang spontan verlassen wurden.

3. Diagnostik

Charakteristisch sind folgende Befunde:

o Durch wiederholte Lagerungsmandver kommt es kaum oder nicht zur Ermudbarkeit des
Lagerungsnystagmus.

o 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 | und 1.

o Der Nystagmus setzt typischerweise ohne Latenz ein.

o 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 et al. 1993).

Finden sich diese Kriterien, so Iasst sich die Diagnose sicher stellen (0 1) (A).
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Neuritis vestibularis

1. Epidemiologie

Die Neuritis vestibularis ist mit einer Inzidenz von 3,5 pro 100000 (Sekitani et al. 1993) - nach dem BPPV
und Morbus Meniére - die dritthaufigste Ursache peripheren vestibuldren Schwindels und macht ca. 7% der
Diagnosen in einer neurologischen Spezialambulanz fur Schwindel aus (Brandt et al. 2005). Die Erkrankung
tritt am haufigsten bei Erwachsenen im Alter zwischen 30 und 60 Jahren auf. Gelegentlich gehen kirzere
Drehschwindelattacken um Tage voraus.

2. Klinik und Verlauf

Leitsymptome des akuten einseitigen teilweisen oder vollstédndigen Vestibularisausfalls sind ein akut/subakut
einsetzender, Uber Tage bis wenige Wochen anhaltender, heftiger Dauerdrehschwindel mit
Scheinbewegungen der Umwelt (Oszillopsien), Stand- und Gangunsicherheit mit gerichteter Fallneigung
sowie Ubelkeit und Erbrechen. Hérstérungen oder andere neurologische Ausfélle gehdren nicht zum
Krankheitsbild. Es gibt keine typischen Prodromi oder Ausléser, die Beschwerden verstarken sich bei
Kopfbewegungen, so dass die Patienten intuitiv die Ruhe suchen.
Das klinische Syndrom der Neuritis vestibularis ist gekennzeichnet durch:

o Anhaltenden Drehschwindel (kontraversiv) mit pathologischer Kippung der subjektiven visuellen
Vertikalen (ipsiversiv)
Horizontal-rotierenden Spontannystagmus (kontraversiv) mit Oszillopsien
Gangabweichung und Fallneigung (ipsiversiv)
Ubelkeit und Erbrechen
Einseitige periphere vestibulare Funktionsstérung, nachweisbar beim raschen Kopfimpulstest (nach
Halmagyi u. Curthoys 1988) bzw. bei der kalorischen Prifung
Die erste Phase des manifesten Funktionsverlustes ist durch schweres Krankheitsgefiihl mit Drehschwindel
etc. (s. 0.) gekennzeichnet. Diese Symptome klingen langsam Uber 2-4 Wochen ab, so dass in der Regel in
4-5 Wochen Beschwerdefreiheit erreicht ist. Die Erholung ist das Produkt verschiedener Vorgange:

o Restitution der peripheren vestibularen Funktion (meist inkomplett)

o Zentrale Kompensation des peripheren vestibuldren Tonusungleichgewichts

o Substitution des Funktionsausfalls durch das kontralaterale vestibulare System sowie

somatosensorische (Halspropriozeption) und visuelle Afferenzen

Im Verlauf erholt sich bei den meisten Patienten die periphere vestibulare Funktion spontan nicht. Eine
Studie mit 60 Patienten zeigte, dass nach einem Monat 90% und nach 6 Monaten noch 80% der Patienten
eine relevante periphere vestibulare Funktionsstérung hatten; in nur 42% kam es im weiteren Verlauf zu
einer Normalisierung (Okinaka et al. 1993). Selbst bei komplettem peripherem Defekt bilden sich alle
"statischen" (ohne Kopfbewegung) Symptome wie Spontannystagmus, Schwindel und Fallneigung zurtck.
Das bleibende Defizit zeigt sich jedoch in Form "dynamischer" Funktionsstérungen: Bei raschen
hochfrequenten Kopfbewegungen treten durch Insuffizienz des VOR retinale Bildwanderungen und
Oszillopsien auf (Halmagyi u. Curthoys 1988). Selbst wenn sich die kalorische Prufung normalisiert, bleibt
bei diesen Patienten in 30% der Kopfimpulstest auf der betroffenen Seite pathologisch (Schmid-Priscoveanu
et al. 2001). Rezidive sind selten: Bei 103 Patienten kam es im Verlauf von 5-20 Jahren nur in 2 Fallen zu
einer erneuten Neuritis vestibularis, die dann das andere Ohr betraf (Huppert et al. 2006).

O O O o

3. Diagnostik
Die Diagnose einer Neuritis vestibularis ist eine Ausschlussdiagnose (1) (B).
3.1 Klinisch-neurologische Untersuchung (notwendig)

o Okulomotorik: Bei der Beobachtung der spontanen Augenbewegungen findet sich ein
Spontannystagmus zur nicht betroffenen Seite, der sich durch visuelle Fixation meist unterdriicken
lasst (deshalb Untersuchung mit Frenzel-Brille obligat). Dieser Nystagmus nimmt beim Blick in die
Richtung des Nystagmus zu. Finden sich zentrale Okulomotorikstérungen (haufig bei starkem
Spontannystagmus schwierig zu untersuchen!), wie eine sakkadierte Blickfolge, ein allseitiger
Blickhaltedefekt oder Sakkadendysmetrie, so spricht dies gegen die Diagnose einer Neuritis
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vestibularis.

o Vestibuldre Funktion: Beim raschen Kopfimpulstest (Halmagyi u. Curthoys 1988) lasst sich bei
Drehung des Kopfes zur Seite des betroffenen Vestibularnervs eine Einstellsakkade als Hinweis auf
ein dynamisches Defizit des vestibulookuldren Reflexes (VOR) beobachten. Bei einem Patienten mit
Strabismus sollte bei Halmagyi-Kopfimpulstest das nicht fihrende Auge abgedeckt werden, um
Fehlinterpretationen wegen wechselnder Fixation zu verhindern.

o Vestibulospinale Funktion: Bei den Stand- und Gangproben findet sich eine meist ipsiversive
Fallneigung.

o Befunde, die gegen eine Neuritis vestibularis sprechen: zentrale Okulomotorikstérungen (s. 0.),
zentrale vestibulare Stérungen (wie z. B. Stérung der Fixationssuppression des VOR oder vertikale
Divergenz [ein Auge steht Uber dem anderen]), nichtpathologischer Halmagyi-Kopfimpulstest,
Hoérstérungen, andere Hirnnervenausfélle, Hirnstammzeichen, Paresen, Sensibilitatsstérungen,
Kopfschmerzen oder Licht-/La&rmempfindlichkeit; diese erfordern meist zuséatzliche apparative
Untersuchungen (s. u.), insbesondere zum Ausschluss einer Pseudoneuritis.

3.2 Apparative Untersuchungen

Ergibt sich beim raschen Kopfimpulstest (s. 0.) kein sicherer Befund, ist die Elektronystagmographie
mit kalorischer Priifung indiziert: Bei der thermischen Priifung mit warmem (44 °C) und kihlem (30
°C) Wasser zeigt sich eine Un- bzw. Untererregbarkeit des ipsilateralen horizontalen Bogengangs; als
pathologisch wird nach "Jongkees' vestibular paresis formula" ein Wert von > 25% angesehen
(Quotient aus der Differenz der Summen der maximalen Geschwindigkeit der langsamen Phasen des
kalorischen Nystagmus jedes Ohrs fir Kalt- und Warmspilung x 100).

3.3 Im Einzelfall erforderlich

Neuroorthoptische Untersuchungen: Die Bestimmung der subjektiven Vertikalen zeigt eine
ipsiversive Auslenkung, die Messung der Augenposition in der Rollebene eine ebenfalls 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.
Ergeben sich Hinweise auf eine zentrale Genese, andere periphere vestibulare Stérung (DD s. u.)
oder finden sich bei einem betroffenen Patienten mehrere GefaBrisikofaktoren, so sind indiziert:
= MRT des Schéadels mit Feinschichtung von Hirnstamm, Kleinhirn, Kleinhirnbriickenwinkel und
Labyrinth
Doppler-/Duplexsonographie
Liquorpunktion bei Verdacht auf MS oder Hirnstammenzephalitis
Falls Horstérungen bestehen, Audiogramm und AEP
Laboruntersuchungen z. B. bei Verdacht auf zugrunde liegende entziindliche oder
autoimmunologische Erkrankung
= Vestibulédr evozierte myogene Potenziale (VEMPs) des M. sternocleidomastoideus zur Prifung
der Sakkulus-Funktion; diese sind aber nur in 30-50% der Falle pathologisch, d. h., die
Sakkulus-Funktion ist meist erhalten.

4. Differentialdiagnose

Wie oben betont, ist die Diagnose der Neuritis vestibularis eine Ausschlussdiagnose.
Differenzialdiagnostisch sind in Betracht zu ziehen die maximal einen Tag anhaltenden Attacken des
Morbus Meniére, die vestibulare/basilare Migrane sowie Funktionsstérungen des Labyrinths oder des 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 initiale brennende
Schmerz und die Blascheneruption sowie Hérstérungen und Fazialisparese. Das Cogan-Syndrom (meist
junge Frauen betreffend, relativ selten) ist eine Autoimmunerkrankung, charakterisiert durch die Trias:
interstitielle Keratitis ("rotes Auge"), audiologische und vestibuldre Symptome bzw. Defizite.
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 inkomplett ist und dass zusétzlich zentrale Okulomotorikzeichen (s. 0.) bestehen.

Durch eine multivariable Regression unter Einschluss von 5 klinischen Zeichen (vertikale Divergenz, d. h.,
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ein Auge steht Uber dem anderen als Komponente der Ocular-Tilt-Reaktion, rascher Kopfimpulstest,
sakkadierte Blickfolge, Blickrichtungsnystagmus, subjektive visuelle Vertikale) gelingt die Unterscheidung
einer peripheren Neuritis vestibularis von einer zentralen Pseudoneuritis auch ohne Bildgebung mit einer
Sensitivitat und Spezifitdt von 92% (Cnyrim et al. 2008) (). Wird zuséatzlich die visuelle
Fixationssuppression des Nystagmus mittels Videonystagmographie in die Beurteilung miteinbezogen, Iasst
sich die diagnostische Sicherheit weiter erh6hen. Konkret heit dies, wenn ein Patient die o. g. "zentralen
Zeichen" hat, der Halmagyi-Kopfimpulstest nicht pathologisch ist und sich der Nystagmus durch visuelle
Fixation nicht unterdriicken Iasst, liegt eine zentrale Stérung, im Sinne einer Pseudoneuritis vestibularis vor.
Zerebelldre Zeichen finden sich bei mittelliniennahen Kleinhirninfarkten, die ebenfalls zu einer
"Pseudoneurits vestibularis" fihren kénnen. Akute einseitige Labyrinthfunktionsstérungen - meist mit
Hérstorungen verbunden - kdnnen auch durch eine Ischamie bei Labyrinthinfarkten mit oder ohne
Hoérstérungen (Versorgungsgebiet der A. labyrinthi bzw. AICA) bedingt sein. Als seltene Varianten der
typischen Neuritis vestibularis sind zum einen die "inferiore Neuritis vestibularis" beschrieben worden. Hier
findet sich ein selektiver Ausfall des posterioren Bogengangs unter Aussparung des horizontalen und
anterioren Bogengangs (Halmagyi et al. 2002) und zum anderen eine Form, bei der es zu einer
kombinierten Funktionsstérung des posterioren Bogengangs und der Kochlea kommt. Letztere beruht
wahrscheinlich nicht auf einer viralen, sondern aufgrund der gemeinsamen GeféBversorgung beider Organe
auf einer vaskularen Genese.

Das Akustikusneurinom (besser "Vestibularisschwannom") fuhrt meist erst dann zu Schwindel, Fallneigung
und Nystagmus, wenn pontomedulléarer Hirnstamm oder Flokkulus komprimiert werden. Leitsymptom ist die
langsam progrediente einseitige Horminderung in Kombination mit einer kalorischen Untererregbarkeit sowie
Kopfschittelnystagmus und hyperventilationsinduziertem Nystagmus (Minor et al. 1999) zur gesunden Seite.

5. Komplikationen

In 10-15% kommt es bei Patienten mit Neuritis vestibularis innerhalb von Wochen zu einem typischen
benignen peripheren paroxysmalen Lagerungsschwindel (BPPV) des betroffenen Ohres. Mdglicherweise
I6sen sich im Rahmen der Entziindung die Otokonien, die dann zur Kanalolithiasis des hinteren
Bogengangs fuhren. Grund fur dieses Muster ist das haufig isolierte Betroffensein des superioren
vestibuldren Nervs unter Erhalt der Funktion des inferioren vestibuldren Nerven (Blichele u. Brandt 1988,
Fetter u. Dichgans 1996). Patienten sollten auf diese Komplikation hingewiesen werden, da therapeutische
Befreiungsmandver rasch Beschwerdefreiheit erzielen (siehe BPPV).

Die zweite wichtige Komplikation der Neuritis vestibularis ist der Ubergang in einen phobischen
Schwankschwindel. Hier induziert die traumatische Erfahrung eines anhaltenden organischen
Drehschwindels Uber angstliche Introspektion einen somatoformen fluktuierenden Dauerschwankschwindel
mit situativer Verstarkung und phobischem Vermeidensverhalten.

Bilaterale Verstibulopathie

1. Epidemiologie

Der bilaterale vestibulare Funktionsausfall ist eine haufig nicht diagnostizierte Erkrankung der Labyrinthe
und/oder der Vestibularisnerven unterschiedlicher Atiologie (Rinne et al. 1995, Vibert et al. 1995) und kann
sich ohne Geschlechtspraferenz in jedem Lebensalter manifestieren (zur relativen Haufigkeit siehe Tab. 1).
In einer retrospektiven Studie an 255 Patienten mit bilateraler Vestibulopathie waren die haufigsten
Ursachen ototoxische Aminoglykoside (13%), Morbus Meniére (7%) und Meningitis (5%);in etwa 50% blieb
die Ursache trotz eingehender Diagnostik unklar, idiopathische bilaterale Vestibulopathie (Zingler et al.
2007). Ein groBer Anteil der Patienten mit "idiopathischer bilateraler Vestibulopathie" zeigte Kombinationen
mit diskreten zerebellaren Funktionsstérungen, Downbeatnystagmus und Polyneuropathie, was fur ein
bislang nicht bekanntes neurodegeneratives oder immunologisches Syndrom spricht.

2. Klinik und Verlauf

Leitsymptome der bilateralen Vestibulopathie sind:
o Bewegungsabhéngiger Schwankschwindel und Gangunsicherheit, vor allem in Dunkelheit oder auf
unebenem Grund; in Ruhe, d. h. beim Sitzen und Liegen, sind die Betroffenen typischerweise
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beschwerdefrei.

o Oszillopsien mit Unscharfsehen bei Kopfbewegungen oder beim Gehen

o Stérung von Raumgedéachtnis und Navigation
Die Patienten klagen vor allem tber Schwankschwindel und Gangunsicherheit, seltener Uber Oszillopsien
bzw. die Unféahigkeit, StraBenschilder lesen oder Gesichter entgegenkommender Menschen erkennen zu
kénnen (Zingler et al. 2007). Vor allem bei sequenzieller oder "idiopathischer" bilateraler Vestibulopathie
berichten die Patienten in der Anfangsphase auch Uber Minuten bis Tage anhaltenden (episodischen) Dreh-
oder Schwankschwindel.
Die Leitsymptome der bilateralen Vestibulopathie lassen sich durch den Ausfall vestibulookularer,
vestibulospinaler und vestibulohippokampaler Funktionen erkléren:

o Oszillopsien und Unscharfsehen: Bei raschen Kopfbewegungen kann der vestibulookulare Reflex
das Blickziel nicht auf der Fovea halten, es kommt zu einer unwillkirlichen retinalen Bildwanderung,
die als Scheinbewegung erlebt wird und die die Sehscharfe reduziert. Bei langsamen
Kopfbewegungen hingegen kann das willkirliche Augenfolgesystem den Blick im Raum ausreichend
sicher stabilisieren, ohne dass Scheinbewegungen und Unscharfsehen auftreten.

o 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 trégt 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 verstéarkt sich die Gangunsicherheit
bis zur Fallneigung. Dies wird weiter verstarkt, wenn die Patienten im Dunkeln Uber einen unebenen
oder federnden Grund gehen. Eine sensible beinbetonte Polyneuropathie vermindert ebenfalls den
somatosensorischen Beitrag zur Standregulation bei bilateraler Vestibulopathie.

o Raumgedéachtnis und Navigation: Tierexperimentell sind mehrere polysynaptische Verbindungen
zwischen den Vestibulariskernen und dem Hippokampus bekannt (Smith 1997). Bei Patienten mit
bilateraler Durchtrennung der Vestibularisnerven wurden eine Hippokampusatrophie sowie eine
signifikante Stérung des rdumlichen Lernens und der Navigation nachgewiesen, wéhrend die Ubrigen
Gedachtnisleistungen unbeeintrachtigt waren (Brandt et al. 2005). Ein einseitiger chronischer
Vestibularisausfall fihrt nicht zu einer Stérung des Raumgedachtnis oder einer Hippokampusatrophie
(Hufner et al. 2007).

Im Verlauf der bilateralen Vestibulopathie kénnen beide Labyrinthe und/oder Vestibularisnerven gleichzeitig
oder sequenziell betroffen sein, akut oder langsam progredient, komplett oder inkomplett, mit oder ohne
Seitendifferenz. Die bilaterale Vestibulopathie kann mit oder ohne begleitende Hérstérungen verlaufen. Die
Langzeitprognose ist schlecht untersucht. Eine Erholung der vestibularen Funktion und der Horstérung ist
mdglich bei postmeningitischen Fallen, die durch eine serdse nichteitrige Labyrinthitis verursacht sind (Rinne
et al. 1995). Eine partielle Erholung ist bei mehr als 50% der Patienten mit simultaner oder sequenzieller
idiopathischer bilateraler Vestibulopathie beschrieben (Vibert et al. 1995).

Nach einer aktuellen Untersuchung kommt es bei den meisten Patienten im Verlauf der Erkrankung zu
keiner messbaren Zunahme der Beschwerden oder Defizite, aber trotz Gleichgewichtstraining auch zu
keiner signifikanten Besserung (Zingler et al. 2008a).

3. Diagnostik

3.1 Notwendige Untersuchungen

Die Diagnose wird durch die Funktionsprifung des vestibulookuldren Reflexes gesichert (n ). Als
einfacher klinischer Test hat sich der rasche passive Kopfimpulstest durch den Untersucher nach
Halmagyi u. Curthoys (1988) bewahrt. Hier zeigen sich bei rascher horizontaler Kopfdrehung nach
rechts und nach links Refixationssakkaden als Ausdruck des defekten vestibulookuldren Reflexes.
Daruber hinaus finden sich im Bereich der Okulomotorik keine Auffalligkeiten.

Zur Dokumentation und quantitativen Untersuchung - vor allem von Seitendifferenzen - dient die
Elektro- oder Videookulographie mit kalorischer Priifung der Bogengangsfunktion.

Die Gleichgewichtstestung ist bei offenen Augen weitgehend normal, bei geschlossenen Augen zeigt
sich ein vermehrtes Kdérperschwanken im Romberg-Standversuch, deutlicher wéhrend des
Tandemstands und beim FuB-vor-FuB-Gehen (Seiltdnzergang). Bei den letzten beiden
Untersuchungen besteht Fallgefahr.

Asymmetrien der Vestibularisfunktion sind beim Geradeausgehen mit geschlossenen Augen zu
erkennen. Die Richtung der Gangabweichung zeigt dabei in der Regel die stérker betroffene Seite an
(ipsiversive Gangabweichung und Fallneigung).
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3.2 Apparative Untersuchungen (wiinschenswert)

o Die "Klick-evozierten vestibularen myogenen Potenziale" (VEMPs) des M. sternocleidomastoideus
prufen die Sakkulus-Funktion; diese sind aber nur in 30-50% der Félle pathologisch, d. h., die
Sakkulus-Funktion ist meist erhalten (Zingler et al. 2008b).

o Da héufig eine Kombination mit Horstérungen vorliegt, sind audiologische Untersuchungen und
akustisch evozierte Potentiale indiziert.

3.3 Im Einzelfall erforderlich

Die im Einzelfall notwendigen Zusatzuntersuchungen richten sich nach den vermuteten
Grunderkrankungen. Die haufigsten Ursachen sind:
= Ototoxische Substanzen, insbesondere Aminoglykoside: Diagnose erfolgt anhand der
Anamnese.
= Bilateraler Morbus Meniére: Diagnostik sieche Morbus Meniére.
= Meningitis: Diagnostik sieche Meningitis.
= Seltener sind Autoimmunerkrankungen: Zur Diagnostik ist die Bestimmung von Autoantikérpern
gegen Innenohrstrukturen sinnvoll (Arbusow et al. 1998b), zumal eine immunsuppressive
Therapie wirksam sein kann (Schiler et al. 2003).
= Zerebelldre Degenerationen (hdufige Assoziation mit Downbeatnystagmus und zerebellarer
Ataxie (Zingler et al. 2007, Wagner et al. 2007): Diagnostik mittels MRT des Schéadels
= Tumoren: Diagnostik mittels MRT mit der Frage nach bds. AKN bei Neurofibromatose Typ 2
In mehr als 50% der Falle bleibt die Ursache unklar (Zingler et al. 2007).
Bei pathologischem Halmagyi-Kopfimpulstest und fehlender kalorischer Erregbarkeit ist die Diagnose
bewiesen (1 1t). Es gibt aber auch Patienten, die nur ein Hochfrequenzdefizit haben (pathologischer
Halmagyi-Kopfimpulstest) oder nur ein Defizit im niedrigen Frequenzbereich (fehlende kalorische
Erregbarkeit) (Zingler et al. 2007). In diesen Fallen handelt es sich nicht um eine komplette bilaterale
Vestibulopathie und man sollte die Art des Defizits spezifizieren.

Vestibularisparoxysmie

1. Epidemiologie

Fur diese kurzen, Sekunden dauernden Schwindelepisoden scheint es zwei Haufigkeitsgipfel zu geben:
einen mit frithem Beginn bei vertebrobasilaren GefaBanomalien und einen zweiten mit spaterem Beginn
zwischen dem 50. und 70. Lebensjahr bei GefaBelongation (relative Haufigkeit sieche Tab. 1) im Alter. Der
Verlauf ist meist chronisch.

2. Pathogenese

Wie bei der Trigeminusneuralgie, der Glossopharyngeusneuralgie, dem Hemispasmus facialis oder der
Obliquus-superior-Myokymie wird eine hirnstammnahe GefaBkompression des VIII. Hirnnervs als Ursache
dieser kurzen Schwindelepisoden angenommen (Jannetta 1975, Jannetta et al. 1984, Moller et al. 1986,
Mgller 1988, Brandt u. Dieterich 1994, Straube et al. 1994, Yousry et al. 2002). Meist scheint es sich um
eine Schlinge der A. cerebelli inferior anterior (AICA) zu handeln. Neben der Elongation und vermehrten
Schlangelung kann die Nervkompression auch durch eine GefaBmalformation oder arterielle Ektasie bedingt
sein (Blttner et al. 1983, Yu et al. 1982). Die Auslésung der Symptome erfolgt durch direkte pulsatorische
Kompression und/oder ephaptische Fehlschllisse, d. h. pathologisch paroxysmale Reizibertragung zwischen
benachbarten, teilweise demyelinisierten Axonen.

3. Klinik

Die Vestibularisparoxysmie ist durch folgende Merkmale charakterisiert (Brandt u. Dieterich 1994):
o Kurze, Sekunden bis Minuten dauernde Attacken eines Dreh- oder Schwankschwindels mit Stand-
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und Gangunsicherheit
Attacken treten in den allermeisten Fallen spontan auf und kénnen in seltenen Féllen durch
bestimmte Kopfpositionen oder Anderung der Kopfposition ausgeldst oder beeinflusst werden.

o Sehr selten einseitige Hérminderung oder Tinnitus wéhrend der Attacken und/oder im Intervall

Im Verlauf bei manchen Patienten vermehrt messbare vestibuldre und/oder kochleare Defizite im
Intervall bei neurophysiologischen Funktionstests (Audiogramm, AEP, kalorische Testung, subjektive
visuelle Vertikale)

o Nachweis eines Gefa3-Nerv-Kontaktes im Austrittsbereich des N. vestibulocochlearis
o Ansprechen auf eine prophylaktische Behandlung der Attacken mit Carbamazepin (bereits in

niedriger Dosis)

Fur die Erkrankung gibt es keinen beweisenden einzelnen Befund, sind die o. g. Kriterien erfillt, ist die
Diagnose jedoch sehr wahrscheinlich (Brandt u. Dieterich 1994, Hifner et al. 2008) (1) (B).

4. Differentialdiagnose

Wichtige Differenzialdiagnosen sind:

O O 0O 0 0o o

Benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel

Paroxysmale Hirnstammattacken (z. B. bei MS oder selten nach ischdmischen Hirnstamml&asionen)
Vestibulare Migrane

Phobischer Schwankschwindel

"Vertebral artery occlusion syndrome"

Zentraler Lage-/Lagerungsnystagmus

5. Diagnostik

5.1 Notwendige Untersuchungen

Die Verdachtsdiagnose ergibt sich aus der typischen Anamnese mit dem Leitsyndrom "kurze,
Sekunden bis wenige Minuten dauernde Schwindelattacken mit oder ohne Ohrsymptome, héaufig
durch bestimmte Kopfpositionen ausgelést oder moduliert". Die neurologische Untersuchung zeigt bis
auf eine seltene Horminderung oder eine Vestibularisunterfunktion keine Auffélligkeiten. Gelegentlich
kénnen wahrend der Untersuchung Attacken durch bestimmte Kopfpositionen oder Hyperventilation
ausgeldst werden. Nach einer aktuellen Untersuchung lasst sich bei 90% der betroffenen Patienten
ein GefaB-Nerv-Kontakt im Austrittsbereich des Nervus vestibulocochlearis nachweisen, weshalb sich
die Diagnose durch eine hochauflésende MRT des Hirnstamms mit CISS-Sequenz stiutzen lasst
(Hufner et al. 2008). Ein GefaB-Nerv-Kontakt findet sich jedoch auch bei asymptomatischen
Personen in einer Haufigkeit von 10-30%.

5.2 Apparative Untersuchungen (wiinschenswert)

Bildgebung (MRT) zum Ausschluss von Raumforderungen im Bereich des Kleinhirnbriickenwinkels, z.
B. Arachnoidalzysten (Arbusow et al. 1998a) oder einer Megalodolichobasilaris (Buttner et al. 1983)
oder Plaques bei MS, die zu "paroxysmalen Hirnstammattacken" (Ostermann u. Westerberg 1975)
oder zu einer paroxysmalen Ocular-Tilt-Reaktion (Lueck et al. 1991) fihren kénnen.

5.3 Im Einzelfall erforderlich

Zur Dokumentation eines audiovestibularen Defizits kénnen dienen:
= Elektronystagmographie/Videookulographie mit Kalorik
= Akustisch evozierte Potenziale
= Hortests
= Klick-evozierte vestibulare myogene Potenziale (VEMPS)

Morbus Meniére
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1. Epidemiologie

Die Lebenszeitpravalenz des Morbus Meniére liegt bei etwa 0,51% (Neuhauser 2007); dies bedeutet, dass
etwa eine Million Menschen in Europa davon betroffen sind. Der Morbus Meniére ist nach dem benignen
peripheren paroxysmalen Lagerungsschwindel die zweithdufigste Ursache peripher vestibularen Schwindels
(Brandt et al. 2005). Der bevorzugte Beginn der Erkrankung liegt zwischen der 4. und 6. Lebensdekade
(Manner etwas haufiger betroffen als Frauen), selten in der Kindheit (Choung et al. 2006).

2. Pathogenese

Die Pathophysiologie und Pathogenese des Morbus Meniére ist trotz vieler Untersuchungen bislang nicht
sicher geklart (Ubersicht bei Minor et al. 2004, Semaan et al. 2005). Der pathognomische histopathologische
Befund ist ein Endolymphhydrops (Merchant et al. 2005). Pathophysiologisch entsteht dieser durch eine
relativ zu hohe Produktion und/oder zu geringe Resorption der Endolymphe. Der erhéhte endolymphatische
Druck fuhrt zu einer Ruptur der Endolymphmembran und/oder Offnung spannungssensitiver unselektiver
Kationenkanéle (Yeh et al. 1998). Dies bedingt eine Erhéhung der Kaliumkonzentration im Perilymphraum
mit kaliuminduzierter Depolarisation, die zunéchst zu einer Exzitation und dann Depolarisation fiihrt. Die
Ursachen fur einen Endolymphhydrops sind vielféltig und reichen von autoimmunologischen und
erregerbedingten Erkrankungen (Selmani et al. 2005) bis zu Hypothesen, dass lonenkanalerkrankungen
(Gates 2005) oder Aquaphorin (Ishiyama et al. 2006) eine wichtige Rolle spielen kénnen. Ferner werden
aufgrund familiarer Haufungen (Frykholm et al. 2006, Klockars u. Kentala 2007) genetische Faktoren
diskutiert, die durch Linkageanalysen gestitzt werden (Klar et al. 2006).

3. Kilinik

Die Meniéere-Attacke ist durch die Kombination von Drehschwindel und jeweils einseitiger Hérminderung
(meist Tieftonschwerhgrigkeit), Tinnitus und Ohrdruckgefuhl gekennzeichnet. Die einzelnen Attacken treten
meist akut oder subakut ohne Prodromi, Ausldser 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:
o Bewiesene Meniére-Erkrankung (f ft):
= Klinisch sichere Meniére-Erkrankung
= Histopathologische Bestéatigung des Endolymphhydrops
o Klinisch sichere Meniére-Erkrankung () (B):
= Zwei oder mehr Schwindelattacken von 20 Minuten Dauer oder langer
= Nachgewiesene Hérminderung bei mindestens einer Untersuchung
= Tinnitus oder Ohrdruck im betroffenen Ohr
= Andere Ursache klinisch ausgeschlossen
o Klinisch wahrscheinliche Meniére-Erkrankung:
= Eine Schwindelattacke von 20 Minuten Dauer oder langer
= Nachgewiesene Hérminderung bei mindestens einer Untersuchung
= Tinnitus oder Ohrdruck im betroffenen Ohr
= Andere Ursachen klinisch ausgeschlossen
o Maogliche Meniére-Erkrankung:
= Schwindelattacke wie oben ohne dokumentierten Hérverlust
= Innenohrschwerhdrigkeit, fluktuierend oder konstant mit Schwankschwindel, aber ohne
Schwindelattacken
= Andere Ursachen klinisch ausgeschlossen

Diese Empfehlungen sind durchaus verbesserungswirdig (Stapleton u. Mills 2007), und zwar sowohl
bezuglich der klinischen Sicherung der Diagnose als auch bezlglich der differenzialdiagnostischen
Abgrenzung, da die genannten Kriterien Uberlappungen z. B. zur vestibuldren Migréne, Perilymphfistel und
Vestibularisparoxysmie zulassen. In diesem Zusammenhang ist zu betonen, dass 60% der Patienten mit
Morbus Meniére auch die diagnostischen Kriterien fir eine vestibuldre Migrane und umgekehrt erfullen
(Radtke et al. 2002). Ferner ist die Fruhdiagnose schwierig, da die Meniére-Erkrankung nur in 20% mit der
klassischen Trias beginnt; in 40% markiert ein plétzlicher einseitiger "Horsturz" den Beginn, in weiteren 40%
ein Minuten bis Stunden dauernder (Dreh-)Schwindel.
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Anamnestisch schwer unterscheidbar von den vertebrobasilaren "Drop-Attacks" gibt es seltene (< 1%), im
Fruh- oder Spéatverlauf des Morbus Meniére ohne bestimmte Ausléser, Prodromi oder
Bewusstseinsstorungen auftretende plétzliche Sturze: vestibuldre Drop-Attacks, sog. Tumarkinsche
Otolithenkrisen (Black et al. 1982, Baloh et al. 1990, Ishiyama et al. 2003). Diese entstehen offenbar als
Folge einer durch akute endolymphatische Druckschwankungen ausgeldsten einseitigen Otolithenreizung mit
inadaquater vestibulospinaler Haltungsreaktion.

Bei der klinischen Untersuchung sieht man wahrend der Attacke einen horizontal rotierenden Nystagmus,
der zu 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). Darlber hinaus
bestehen eine gerichtete Fallneigung sowie vegetative Symptome wie Blasse, Schweineigung und
Erbrechen. Bewusstseinsstérungen treten nur selten auf, und zwar im Sinne einer sekundaren Synkope. Die
Meniéere-Attacke klingt langsam Uber viele Minuten bis zu mehreren Stunden ab.

4. Verlauf

Die Erkrankung beginnt einseitig mit sehr unregelméBiger, zunachst zunehmender, dann wieder abfallender
Frequenz der Attacken, die im weiteren Verlauf auch das andere Ohr betreffen kénnen. Je langer man
Patienten mit Morbus Meniére verfolgt, desto hdufiger sieht man bilaterale Erkrankungen. Im frihen Stadium
bis zu 2 Jahren sind etwa 15% der Félle bilateral. Im Verlauf entwickelt sich in 50% ein beidseitiger Morbus
Meniéere (Takumida et al. 2006). Dies erklart auch, warum der Morbus Meniére die zweithdufigste Ursache
einer bilateralen Vestibulopathie darstellt (Zingler et al. 2007).

5. Diagnostik

Fur die Diagnose wird gefordert, dass mindestens einmal eine Horstérung nachgewiesen worden ist, was
eine Audiometrie erforderlich macht. Ferner dienen die unten aufgefiihrten Untersuchung zur
differenzialdiagnostischen Abgrenzung zur vestibularen Migrane/Migréne mit vestibulérer Aura, was trotz
aller zur Verfigung stehenden Mittel nicht immer gelingt, einfach schon deshalb, weil 60% der Betroffenen
die diagnostischen Kriterien flr beide Erkrankungen erflllen (Radtke et al. 2002).

6. 5.1 Notwendige Untersuchungen

Die typische Anamnese ist der Schlissel zur Diagnose. Die otoneurologische und
neuroophthalmologische Untersuchung zeigen im Intervall eine fluktuierende, insgesamt progrediente
Hérminderung und seltener ein peripheres vestibuldres Funktionsdefizit (je nach Befall einseitig oder
beidseitig).

5.2 Apparative Untersuchungen (notwendig)

o Audiometrische Untersuchungen einschlieBlich akustisch-evozierter Potenziale (AEP): Audiometrisch
findet man meist eine tieftonbetonte Innenohrschwerhgrigkeit (Savastano et al. 2006). Der mindestens
einmalige Nachweis einer Hérminderung wird nach den o. g. Kriterien fur die Diagnose gefordert. In
den meisten, aber nicht in allen Féllen hilft die audiologische Testung auch bei der Differenzierung
zwischen Morbus Meniere und vestibularer Migrane (Battista 2004, Cha et al. 2007, De Valck et al.
2007). Die AEP zeigen Hinweise fur eine Innenohrschwerhérigkeit.

o Elektro- oder Videookulographie mit kalorischer Prifung: Damit l1&sst sich das periphere vestibulare
Defizit dokumentieren und im Verlauf beurteilen.

Diese Verfahren dienen ebenso wie die Klick-evozierten vestibularen myogenen Potenziale (VEMPSs)
auch dazu, das betroffene Ohr zu identifizieren und die Frage zu beantworten, ob ein beidseitiger
Morbus Meniére vorliegt.

5.3 Im Einzelfall erforderlich
o Die Bildgebung des Schadels kann notwendig sein bei der Frage nach einer Perilymphfistel
(hochauflésendes CT), nach raumfordernden Prozessen im Kleinhirnbriickenwinkel (MRT), nach einer

Vestibularisparoxysmie (MRT, CISS-Sequenz) oder nach seltenen zentralen Ursachen (MRT).
o Klick-evozierte vestibuldre myogene Potenziale (VEMPS) sind beim Morbus Meniéere oft pathologisch
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und zeigen eine Stérung der Sakkulus-Funktion an. Die Befunde sind aber nicht spezifisch und auch
bei Gesunden lassen sich bei Uber 60-Jahrigen nicht immer VEMP auslésen (Welgampola u.
Colebatch 2005). Sie erlauben jedoch in manchen Fallen eine Differenzierung zwischen einem reinen
Horsturz und Morbus Meniere (Chen u. Young 2006).

o Selten kénnen auch transiente ischdmische Attacken z. B. bei einer Vertebralis-Dissektion, das
"rotational vertebral artery occlusion syndrome" oder vertebrobasildre Ischamien (vor allem im
Versorgungsbereich der A. cerebelli inferior anterior: "stotternde AICA-Infarkte") Meniére-Attacken
vortauschen, weshalb hier neben der MRT des Schéadels/Halses eine Doppler-Sonographie und/oder
dynamische Subtraktionsangiographie beim "rotational vertebral artery occlusion syndrome"
notwendig sein kénnen.

Vestibulare Migrane

Kaum eine Ursache fiir Schwindel wird international derzeit so kontrovers diskutiert wie die vestibulare
Migréne, was sich auch in der Nomenklatur widerspiegelt: vestibular migraine, migrainous vertigo, migraine
with vestibular aura (Brandt 2004, Brandt u. Strupp 2006, Olesen et al. 2005, Lempert u. Neuhauser 2005,
Strupp et al. 2008). Dies liegt nicht nur daran, dass sich die Erkrankung im Spannungsfeld zwischen
Kopfschmerz- und Schwindelexperten befindet. Bezliglich der Bezeichnung wiirden wir jetzt den "Terminus
Migrane mit vestibularer Aura" vorschlagen (B) (Strupp et al. 2008).

1. Epidemiologie

Urspriinglich wurde die Basilarismigrane von Bickerstaff (1961) als typische Erkrankung der Adoleszenz mit
deutlichem Uberwiegen des weiblichen Geschlechts beschrieben. Dies kann so nicht aufrechterhalten
werden. Retrospektive Studien zeigen, dass sich die Basilarismigrane bzw. vestibulare Migrane Gber das
gesamte Lebensalter manifestieren kann, am haufigsten zwischen der 3. und 5. Dekade (Dieterich u. Brandt
1999, Neuhauser et al. 2001). Die bevoélkerungsbezogene Lebenszeitpravalenz liegt nach konservativer
Schatzung bei etwa 1% (Neuhauser et al. 2006). Schade, dass die klinisch so wichtige, jedoch von vielen
Neurologen noch nicht diagnostizierte "vestibulare Migréane" noch nicht in die detaillierte offizielle
Kopfschmerz-Klassifikation der International Headache Society aufgenommen wurden (Neuhauser u.
Lempert 2004, Brandt 2004).

2. Klinik

Die Diagnose episodischer Schwindelattacken bei Migrédne bzw. einer Migrédne mit vestibularer Aura ist
einfach, wenn wiederholt reversible Attacken mit unterschiedlicher Kombination von Schwindel, Kopfschmerz
(meist okzipital betont), Ubelkeit, Licht- und Larmempfindlichkeit, Sehstérungen, Stand- und Gangataxie und
anderen Hirnstammausféllen bei familidrer Migranebelastung auftreten. Die Diagnose einer vestibulédren
Migréne wird schwieriger, wenn:
o sich die Schwindelattacken isoliert und insbesondere ohne Kopfschmerz manifestieren (30%)
(Dieterich u. Brandt 1999),
o monosymptomatische audiovestibulare Attacken Uberwiegen (70%) (Dieterich u. Brandt 1999),
o die Dauer der Schwindelattacken entweder nur Sekunden/Minuten oder viele Stunden betragt (Cutrer
u. Baloh 1992, Dieterich u. Brandt 1999, Neuhauser et al. 2001, Lempert u. Neuhauser 2005).

Voraussetzung fur die Diagnose ist ein vestibularer Attackenschwindel auf dem Hintergrund einer Migréne
nach den Kriterien der International Headache Society. Migraneschwindel tritt am h&ufigsten als spontaner
Drehschwindel mit Ubelkeit und Gangunsicherheit auf, haufig mit Verstirkung bei Lagewechsel oder
Kopfbewegungen. Gar nicht selten ist die Bewegungsempfindlichkeit so ausgepragt, dass die Patienten im
Bett bleiben (wahrend Patienten mit gutartigem Lagerungsschwindel in aufrechter Haltung kaum
Beschwerden haben). Migrénetypische Begleitsymptome wie Kopfschmerzen, Photophobie, Phonophobie
oder Auren koénnen zur Diagnosesicherung beitragen, ebenso migréanetypische Ausloser, beispielsweise
Schlafentzug oder eine menstruelle Bindung (Neuhauser et al. 2001). Kochledre Symptome treten deutlich
seltener auf als beim Morbus Meniére. Uberlappungssyndrome wurden jedoch beschrieben (Cha et al.
2007).

Im Gegensatz zu anderen Migrédneformen zeigen mehr als 60% der Patienten mit vestibularer Migrane im
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attackenfreien Intervall (Uberwiegend leichte) zentrale Okulomotorikstérungen in Form einer sakkadierten
Blickfolge, Blickrichtungsnystagmus, Spontannystagmus oder Lagerungsnystagmus (Dieterich u. Brandt
1999). Wahrend der Migréneattacke sind die Patienten allgemein besonders empfindlich gegenuber
Bewegung und Bewegungskrankheit (Cutrer u. Baloh 1992), was - vergleichbar der Phono- und
Photophobie in der Migraneattacke - auf eine neuronale sensorische Ubererregbarkeit, hier der
Innenohrrezeptoren, zuriickgefihrt werden kann. In der akuten Attacke zeigt sich meist eine
Standunsicherheit sowie oft ein zentraler Spontan- oder Lagenystagmus, seltener ein einseitiger peripherer
Ausfallnystagmus (von Brevern et al. 2005).

3. Diagnostik

Wie auch sonst in der Neurootologie basiert die Diagnose im Wesentlichen auf der Anamnese, wéhrend die
Zusatzdiagnostik im Intervall eher unspezifische Auffalligkeiten zeigt, beispielsweise eine leichte zentrale
Okulomotorikstérung, eine einseitige vestibuldre Untererregbarkeit oder einen geringen Hoérverlust (Cutrer u.
Baloh 1992, Dieterich u. Brandt 1999). Als einziger signifikanter Unterschied gegeniiber anderen
neurootologischen Patienten fand sich vierfach haufiger Ubelkeit bei der kalorischen Priifung, passend zur
bekannten Anfalligkeit fir Kinetosen bei Migrédnepatienten (Vitkovic et al. 2008).

3.1 Notwendige Untersuchungen
Siehe Kapitel Migréane.
3.2 Zusatzlich in Einzelfallen notwendig

o Neuroophthalmologische Untersuchung mit der Frage nach zentralen Okulomotorikstérungen, die
bei 60% der Patienten mit vestibulérer Migrane gefunden werden.

o Elektronystagmographie mit der Frage nach einem peripheren vestibularen Defizit, das sich bei 10-
20% der Patienten findet.

o Audiogramm, insbesondere zur Abgrenzung zum Morbus Meniére (sieche Kapitel Morbus Meniére)

4. Differentialdiagnose

Die Differenzialdiagnose ist gegeniber dem Morbus Meniere, transient-ischdmischen Attacken oder der
Vestibularisparoxysmie gelegentlich so schwierig, dass in vielen Féllen die Diagnose erst ex juvantibus
gestellt werden kann. Die seltene episodische Ataxie Typ 2 (EA 2) (Griggs u. Nutt 1995) ist ebenfalls durch
episodische Schwindelattacken mit Kopfschmerz und in iber 90% der Félle durch Okulomotorikstérungen
im Intervall gekennzeichnet (Jen et al. 2004, Strupp et al. 2007, Jen et al. 2007). Die Differenzialdiagnose
zwischen vestibularer Migréane und EA 2 ist haufig sehr schwierig (Strupp et al. 2007). Ferner ist die
genetische Analyse der EA 2 zugrunde liegenden Mutationen des sog. CACNA1A-Gens zum einen
aufwandig und zum anderen finden sich nur in der Hélfte der Falle mit klinisch sicherer EA 2 tatsachlich
Mutationen (Jen et al. 2004 und 2007). Auch hier muss die Diagnose deshalb manchmal ex juvantibus
durch die Gabe von Acetazolamid (Griggs et al. 1978) oder 4-Aminopyridin gestellt (Strupp et al. 2004)
werden.

Zervikogener Schwindel

Auch Somatosensoren aus Muskeln, Gelenken und Haut kénnen Eigenbewegungsempfindungen und
Nystagmen auslésen. Sensibilitdtsstérungen durch Polyneuropathie oder Hinterstrangerkrankungen werden
fur die Raumorientierung und Haltungsregulation tagsiber befriedigend visuell substituiert, fiihren aber
typischerweise zu Schwankschwindel in Dunkelheit oder unter schlechten Sehbedingungen. Es gibt also
auch einen somatosensorischen Schwindel.
Das klinische Bild eines nur durch Stérung der Halsafferenzen ausgeldsten zervikogenen Schwindels ist
weiterhin umstritten, obwohl der wichtige Beitrag dieser Rezeptoren fir Raumorientierung,
Haltungsregulation und Kopf-Rumpf-Koordination bekannt ist.
Die Schwierigkeit der klinischen Beurteilung ergibt sich

o aus mangelhaften pathophysiologischen Kenntnissen Uber Funktion und multimodale Interaktion der
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Sinnesmeldungen von Halsafferenzen sowie
o aus der bestehenden Begriffskonfusion bezliglich des sogen. zervikalen Schwindels (Brandt u.

Bronstein 2001).
Die neuronalen Verbindungen der Halsrezeptoren mit dem zentralen vestibulédren System - der
zervikookulare Reflex und die Halsreflexe auf die Kérperhaltung - sind experimentell untersucht, jedoch
klinisch bislang ohne Relevanz. Beim Menschen ruft eine einseitige Anasthesie des tiefen posterolateralen
Nackenbereichs (z. B. C 2-Blockaden bei zervikogenem Kopfschmerz) eine voribergehende Ataxie mit
ipsiversiver Gangabweichung und Vorbeizeigen ohne Spontannystagmus hervor (Dieterich et al. 1993). Es
ist schwierig, diese Befunde auf den Patienten mit Nacken-Hinterkopf-Schmerz, Schwankschwindel und
Gangunsicherheit zu Ubertragen, weil die Diagnose derzeit nicht gesichert werden kann. Der vorgeschlagene
Halsdrehtest mit Untersuchung des statischen zervikookuladren Reflexes oder der Romberg-Stand unter
Kopfreklination sind unspezifisch und unzureichend standardisiert (De Jong u. Bles 1986). Entsprechend
vorsichtig mussen optimistische und nach der vorliegenden Literatur unkontrollierbare Berichte tber die
Haufigkeit des zervikogenen Schwindels und die phantastischen Erfolge durch chiropraktische Therapie
bewertet werden.
Die meist kontrovers geflihrte Debatte Uber Realitat und Fiktion eines zervikogenen Schwindels ist ein
"Glaubenskrieg" ohne die entsprechende praktische Bedeutung. Da das Zervikalsyndrom der Patienten
ohnehin medikamentds und physikalisch behandelt wird, ist die hypothetische neurophysiologische
Erklarung - nach Ausschluss anderer Schwindelursachen - eher von theoretischer Bedeutung.

Somatoformer Schwindel

Der somatoforme Schwindel macht einen groBen Anteil der komplexen Schwindelsyndrome aus. Im
Krankheitsverlauf zeigen Patienten mit komplexen somatoformen Schwindelerkrankungen auch nach
mehreren Jahren in etwa 70% noch Schwindelsymptome und eine starkere Beeintréachtigung ihrer
beruflichen und Alltagsaktivitaten als Patienten mit organischen Schwindelerkrankungen (Furmann u. Jacob
1997, Yardley et al. 2000, Eckhardt-Henn et al. 2003, Jacob et al. 2004, Best et al. 2006, Eckhardt-Henn et
al. 2008). Die haufigsten zugrunde liegenden psychischen Stérungsbilder sind Angststérungen, phobische,
depressive sowie dissoziative und somatoforme (ICD 10:F45) Stérungen.

Der somatoforme Schwindel tritt zunachst scheinbar ohne psychopathologische Symptomatik auf und fihrt
die Patienten in der Regel zuerst zu einem HNO-Arzt, Neurologen oder Internisten. Die Patienten schildern
haufiger Schwank- oder diffusen Schwindel (Benommenheitsgefihl, Leeregefiihl im Kopf, Unsicherheit beim
Gehen, Gefuhl zu kippen), aber auch Drehschwindel mit vegetativen Begleitsymptomen und Brechreiz
werden beschrieben. Je nach zugrunde liegender psychischer Erkrankung (s. 0.) sind weitere Symptome
wie Antriebs- und Konzentrationsstérungen, Leistungsabfall, subjektiv empfundene Einschrdnkungen der
Berufs- und Alltagsaktivitaten, vegetative Symptome, die die Schwindelsymptome begleiten (Herzrasen,
Ubelkeit, SchweiBausbriiche, Luftnot, Erstickungsangst, Appetitmangel und Gewichtsverlust), Stérungen von
Affekt- und Stimmungslage, Schlafstérungen und Angstsymptome vorhanden. Typischerweise werden all
diese Symptome aber von den Patienten als reaktive, d. h. durch den Schwindel ausgeléste und bedingte
Symptome erlebt und geschildert. Konflikt- und Belastungssituationen, die als Ausléser der
Schwindelerkrankung fungieren kénnen, werden selten spontan berichtet und sind den Patienten meist
zunéchst nicht bewusst. Das erschwert die Diagnose.

Die Behandlung richtet sich nach dem klinischen Bild. Es sollte eine Psychotherapie eingeleitet werden.
Hier sind sowohl psychodynamische als auch verhaltenstherapeutische Verfahren wirksam; die Indikation
richtet sich nach dem klinischen Befund und der zugrunde liegenden Konflikt- oder Belastungssituation. Bei
kurzer Dauer und leichter Auspragung kann eine fokussierte ambulante Therapie bereits sehr erfolgreich
sein. Je nach zugrunde liegender Konfliktsituation ist ein I&ngerfristiges (z. B. tiefenpsychologisch fundiertes
oder psychoanalytisches) Verfahren zu wahlen. Bei starker Ausprdgung und hohem Leidensdruck sollte
anfénglich eine Kombinationstherapie mit einem Psychopharmakon durchgefihrt werden; Mittel der Wahl
sind Praparate aus der Gruppe der Serotoninwiederaufnahme-Hemmer (z. B. Sertralin), in den ersten Tagen
vorlbergehend in Kombination mit einem Anxiolytikum (z. B. Lorazepam).

Im Folgenden wird eine wichtige Form des somatoformen Schwindels besprochen, der phobische
Schwankschwindel.

Phobischer Schwankschwindel
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1. Epidemiologie

Die haufigste somatoforme Schwindelform und die zweithaufigste Ursache fur Schwindel in einer
neurologischen Spezialambulanz ist der phobische Schwankschwindel (siehe Tab. 1). Er kann sich beim
Erwachsenen in jedem Alter manifestieren, am haufigsten in der 3. bis 5. Dekade und stellt hier die
h&ufigste Schwindelform dar (Strupp et al. 2003); es besteht keine Geschlechtspréferenz. Die Betroffenen
suchen praktisch nie zuerst den Psychiater auf, sondern den "Spezialarzt" ihnres Symptoms, zumal sie sich
organisch krank fuhlen (Brandt 1996, Pollak et al. 2003). Da der phobische Schwankschwindel jedoch noch
nicht zum diagnostischen Repertoire der meisten Neurologen und HNO-Arzte gehért, ist die Dauer der
Erkrankung bis zur Diagnosestellung lang (im Mittel 3 Jahre bei 154 Patienten mit phobischem
Schwankschwindel; Huppert et al. 1995), und diese erfolgt haufig erst nach vielen unterschiedlichen
Arztbesuchen, Uberflissigen apparativen Untersuchungen und der félschlichen Einordnung z. B. als
"zervikogener Schwindel", "vertebrobasilére Ischdmien" und Ahnlichem mit entsprechenden erfolglosen
Therapieversuchen.

Eine psychiatrische Verlaufsstudie bestatigte, dass der phobische Schwankschwindel eine eigene Entitat
darstellt, die von der Panikerkrankung mit oder ohne Agoraphobie abgegrenzt werden kann (Kapfhammer et
al. 1997).

2. Klinik

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

o Die Patienten klagen uber Schwankschwindel und subjektive Stand-/Gangunsicherheit ohne eine fur
den Beobachter sichtbare Stand-/Gangunsicherheit.

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

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

o Im Verlauf entsteht eine Generalisierung der Beschwerden mit zunehmendem Vermeidensverhalten
gegenuber auslésenden Reizen. Wahrend oder kurz nach diesen Attacken werden (h&ufig erst auf
Befragen) Angst und vegetative Missempfindungen angegeben, wobei die meisten Patienten auch
Uber Schwindelattacken ohne Angst berichten.

o Auf Nachfrage berichten die Patienten haufig, dass sich die Beschwerden nach leichtem
Alkoholgenuss und wahrend Sport bessern.

o Am Beginn der Erkrankung steht haufig eine organische vestibulédre Erkrankung (z. B. abgelaufene
Neuritis vestibularis oder benigner peripherer paroxysmaler Lagerungsschwindel; Huppert et al.
1995) oder besondere psychosoziale Belastungssituationen (Kapfhammer et al. 1997).

o Patienten mit phobischem Schwankschwindel weisen haufig zwanghafte und perfektionistische
Personlichkeitszlige und eine reaktiv-depressive Symptomatik auf.

Sind diese Kriterien erflllt, ist die Diagnose wahrscheinlich (1) (B).

Charakteristisch ist die Kombination eines Schwankschwindels mit subjektiver Stand- und Gangunsicherheit
bei Patienten mit normalem neurologischem Befund, unauffélligen Gleichgewichtstests und zwanghafter
Personlichkeitsstruktur. Die monosymptomatische subjektive Stérung des Gleichgewichts ist an das Stehen
oder Gehen gebunden, zeigt attackenartige Verschlechterungen, die beim selben Patienten mit oder ohne
erkennbare Ausldser auftreten, mit oder ohne begleitende Angst. Bei manchen Patienten lassen das Fehlen
erkennbarer Ausldser oder Schwindel ohne Begleitangst sowohl diese selbst als auch den behandelnden
Arzt an der Diagnose einer somatoformen Stérung zweifeln.

Die illusiondre Wahrnehmungsstérung des Schwankschwindels und der Standunsicherheit haben wir durch
die Hypothese zu erklaren versucht, dass es bei diesen Patienten durch die angstliche Kontrolle des
Gleichgewichts zu einer Stérung des Raumkonstanzmechanismus mit teilweiser Entkoppelung der
Efferenzkopie fir aktive Kopf- und Képerbewegungen nach von Holst u. Mittelstaedt (1950) kommt (Brandt
1996).

3. Diagnostik
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Die Diagnose stltzt sich auf die typische Anamnese, die oben beschriebenen Persdnlichkeitsmerkmale und
einen normalen neurologischen Untersuchungsbefund.
Zur Sicherung der Diagnose und zum Ausschluss organischer Ursachen sind folgende
Zusatzuntersuchungen durchzufihren:

o Untersuchungen des vestibuldren Systems mit Elektronystagmographie/Videookulographie
einschlieBlich kalorischer Spulung
Ophthalmologische/oto-neurologische Untersuchung
Posturographie
AEP, vestibular evozierte myogene Potentiale (VEMP)
Bildgebung (CT und/oder MRT)

o Doppler-Sonographie/Duplexsonographie
Bei genauer posturograpischer Analyse zeigen die Patienten im normalen Stand eine erhdhte
Schwankaktivitat durch Ko-Kontraktion der FuBbeuger und -strecker, offenbar als Ausdruck einer unnétigen
angstlichen Standstrategie, die Gesunde nur bei realer Fallgefahr anwenden. Bei schwierigen
Balanceaufgaben, wie FuB-vor-FuB-Stand (Tandemstand) mit geschlossenen Augen, unterscheiden sich
die posturographischen Daten der Patienten jedoch nicht von denen Gesunder, d. h., je schwieriger die
Anforderungen an die Balance werden, desto "gesinder" sind die Balanceleistungen der Patienten mit
phobischem Schwankschwindel (Querner et al. 2000). Die Patienten sind empfindlich gegentber
propriozeptiven Stérreizen (Holmberg et al. 2003) und visueller Bewegungsreizung (Querner et al. 2002).

O O O o

4. Differentialdiagnose

Die Differenzialdiagnose des phobischen Schwankschwindels umfasst psychiatrisch-psychogene Syndrome
sowie vestibulare und nichtvestibuldre organische Syndrome.

Zu den wichtigsten psychiatrischen/somatoformen Syndromen gehéren:

Panikerkrankung mit oder ohne Agoraphobie nach DSM-1V

"Space Phobia" (Marks 1981)

"Visual Vertigo" (Guerraz et al. 2001, Bronstein 2004)

"Mal-de-débarquement-Syndrom" (Murphy 1993)

Depression nach DSM-IV

O O 0O o o

Zu den wichtigsten organischen Syndromen gehéren:

o Primérer orthostatischer Tremor mit pathognomonischem Frequenzgipfel der Kérperschwankungen
von 14-16 Hz im EMG und der Posturographie (Yarrow et al. 2001, Sharott et al. 2003)

Bilaterale Vestibulopathie

Vestibularisparoxysmie

Perilymphfistel

Vestibulare Migrane

Familidre episodische Ataxie 2 (EA 2)

Neurodegenerative Erkrankungen (spinozerebelldre Ataxien, Multisystematrophien)

Zentrale vestibulare Syndrome

Orthostatische Dysregulation

O 0O 0O 0o o o oo
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