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Defekte Gene sind die
Ursache für die auch als
erbliche Querschnittsläh-
mung bekannte Heredi-
täre Spastische Spinalpa-
ralyse (HSP). Bundes-
weit sind etwa 5000 Pa-
tienten betroffen.

VON KLAUS HILKMANN

OLDENBURG – Sicher ist, dass
die Hereditäre Spastische Spi-
nalparalyse eine menschliche
Erbkrankheit ist, bei der de-
fekte Erbinformationen
(Gene) von Generation zu Ge-
neration an den Nachwuchs
weitergegeben werden kön-
nen. Mehr als 40 verschie-
dene Gendefekte wurden bis-
her bei der HSP beschrieben.
Erste Anzeichen der ver-
gleichsweise seltenen Erkran-
kung treten bei den meisten
Betroffenen schon in der frü-
hen Kindheit oder während
der Jugendzeit auf. Zum Aus-
bruch kann es aber auch
noch im mittleren Alter kom-
men, betont der Chefarzt der
Neurologischen Klinik im
Evangelischen Krankenhaus
Oldenburg, Prof. Dr. Andreas
Engelhardt. Frauen und Män-
ner sind in etwa gleich häufig
betroffen.

Ausgelöst werden die Be-
schwerden durch die Degene-
ration von Leitungsbahnen
im Rückenmark (Pyramiden-
bahn). Als Folge tritt eine Ver-
steifung (Spastik) der Musku-
latur in den Beinen auf. „Die
Muskeln empfangen falsche
Signale. Sie werden nicht
mehr zuverlässig vom Gehirn
kontrolliert“, erklärt Dr. Engel-
hardt. Der Betroffene verliere
die Kontrolle über die fehlge-
steuerten Körperfunktionen.
HSP-Patienten leiden nicht
nur schubweise, sondern per-
manent unter der neurolo-
gisch bedingten Fehlfunktion.

„Scherengang“ als Folge
Erste Anzeichen der erbli-

chen Querschnittslähmung
sind Schmerzen, Muskelstei-
figkeit und Bewegungsein-
schränkungen im Bereich der
Beine. Wenn zunächst der
Oberschenkel betroffen ist,
tritt bei den Betroffenen häu-
fig ein „Scherengang“ auf, bei
dem die Oberschenkel sich
beim Gehen überkreuzen.
Eine typische Auffälligkeit ist
zudem die sogenannte Spitz-
fußstellung. Bei einem weite-
ren Fortschreiten der Erkran-
kung kommt es darüber hi-
naus zu Lähmungen und häu-
fig auch zu einer Blasenstö-
rung. In seltenen Fällen greift

die Fehlsteuerung der Mus-
keln auch auf die Arme oder
andere Körperpartien über,
so Dr. Engelhardt. Auch eine
Demenz könne auftreten.

Je eher HSP erkannt
werde, desto besser sei die
Chance, den Krankheitsver-
lauf stabilisieren zu können.
Für eine erste Diagnose sei zu-
nächst eine Untersuchung
bei einem Neurologen ausrei-
chend. Wenn sich dabei feh-
lerhafte Reflexe als Hinweis
auf die Schädigung der Pyra-
midenbahn zeigen, sind wei-
tere Untersuchungen nötig.
Da die Reflexuntersuchung
etwa bei der Multiplen Skle-
rose (MS) oder einer Tumorer-
krankung ähnliche neurologi-
sche Auffälligkeiten ergeben
könnten, müsse man bei der
weiteren Diagnostik wie bei
einem Ausschlussverfahren
Schritt für Schritt vorgehen,
um andere Erkrankungen aus-

schließen zu können. Im
HSP-Verdachtsfall sollte ne-
ben einer Kernspintomogra-
phie und einer neurophysiolo-
gischen Untersuchung auch
eine Analyse des Nervenwas-
sers aus dem Rückenmarkska-
nal erfolgen.

Tägliches Training nötig
Nach Abschluss der Unter-

suchung kann der Patient
schon wenige Tage später mit
der Diagnose rechnen. An-
schließend kann umgehend
mit der Therapie begonnen
werden, die vor allem auf den
Erhalt der Muskelfunktionen
abzielt. Für eine erfolgreiche
Behandlung sind neben dem
Arzt und dem Therapeuten
vor allem die Patienten selbst
gefordert. Nerven und Mus-
keln müssen immer wieder
an ihre Aufgaben „erinnert“
werden, was nur durch tägli-
ches Training möglich ist. Ne-

ben Physio- und Ergotherapie
zählen u. a. Koordinationstrai-
ning sowie Schwimmen und
Entspannungsübungen zum
Therapieprogramm.

Die mitunter schweißtrei-
bende Therapie kann auch
durch schmerzlindernde Me-
dikamente unterstützt wer-
den. Die spastischen Ver-
krampfungen können unter
anderem durch das Einsprit-
zen von „Botox“ direkt in den
Muskel für bis zu drei Monate
vermindert werden.

Möglichkeiten für eine Hei-
lung habe die Medizin noch
nicht gefunden, bedauert Dr.
Engelhardt. Zwar seien die Be-
handlungs- und Erfolgsmög-
lichkeiten der HSP-Therapie
klar besser geworden. Wer ein-
mal erkrankt ist, müsse aber
damit rechnen, lebenslang ge-
gen die Verschlechterung des
Krankheitsverlaufs ankämp-
fen zu müssen.

Fachleute erklären in dem
kleinen Junior-ABC kurz und
auch für Kinder verständlich
Fachbegriffe aus dem Ge-
sundheitsbereich. Heute
geht der Direktor des Insti-
tuts für Transfusionsmedizin
an der Berliner Charité,
Prof. Dr. Dr. Holger Kiese-
wetter auf den Begriff
(Y)ohimbin ein.

Yohimbin ist ein Potenz-
mittel, das zur Behe-

bung von erektiven Störun-
gen eingesetzt werden
kann. Das pflanzliche Medi-
kament sollte auch wegen
möglicher Nebenwirkun-
gen stets von einem Arzt
verschrieben werden. Die
Einnahme kann unter an-
derem negative Auswirkun-
gen für den Blutdruck, die
Nieren und die Leber ha-
ben.

Die Amyotrophe Lateral-
sklerose (ALS) ist eine
mit HSP vergleichbare Er-
krankung. Beide Erkran-
kungen ähneln sich da-
durch, dass es zu ei-
ner Fehlsteuerung der
Muskeln kommt. Weil
ALS – anders als
HSP – auch die vom
Rückenmark zu den
Muskeln verlaufen-
den Nerven
an-

greift, ist der Verlauf deut-
lich schwerwie-

gender für
den Pa-

tienten.
Unter

anderem kann auch die
Atemmuskulatur betroffen
sein. Die Erkrankung kann
dann schon drei bis fünf
Jahre nach dem Ausbruch
zum Tod führen. Ein promi-
nentes ALS-Opfer ist der
vor wenigen Jahren ver-
storbene Maler Jörg Im-
mendorff.

Eine „normale“ Quer-
schnittslähmung unter-
scheidet sich von HSP in
erster Linie dadurch, dass
sie durch einen Unfall, ei-
nen Tumor, Durchblutungs-
störungen oder die Entzün-
dung des Rückenmarks er-
worben und nicht vererbt
wird. Bei der Diagnose zei-
gen sich etwa bei einer
MS-Erkrankung neben
motorischen Anzeichen
zumeist auch Ausfälle
der Sensibilität und Ko-
ordination.

Chefarzt Prof. Dr. Andreas Engelhardt behandelt im Evangelischen Krankenhaus regelmä-
ßig Patienten, die unter der erblichen Querschnittslähmung HSP leiden.  BILD: HILKMANN

Unterschied wie
Tag und Nacht

DIE SCHLAFAPNOE-Selbst-
hilfegruppe Oldenburg und
Umland trifft sich jeden
dritten Donnerstag im Mo-
nat um 19.30 Uhr im Evan-
gelischen Gemeindehaus
St. Johannes an der Pas-
teurstraße 5 in Oldenburg.
Betroffene, Angehörige
und Interessenten sind will-
kommen. Weitere Infos
gibt es unter Telefon
04 41/4 73 73 bei Hans-Her-
mann Töpken.

DAS OLDENBURGER Pius-
Hospital lädt am 17. Au-
gust zu seinem Forum „Ge-
sund zu Wissen“ ein. Ab
19 Uhr wird es in der
Pius-Cafeteria im Atrium ei-
nen Ärztevortrag zum
Thema „Möglichkeiten
und Grenzen der ambulan-
ten Fußchirurgie“ geben.

@ Mehr Infos unter
www.pius-Hospital.de

„KOMPETENZ in der Selbst-
hilfe“ ist das Leitthema ei-
ner Fachtagung, die der
Fachbereich Gesundheit
der Ländlichen Erwachse-
nenbildung (LEB) Nieder-
sachsen am 7. November
in Osnabrück veranstaltet.
Ab 10 Uhr werden dann
mehrere Fachleute aus der
Medizin darüber referie-
ren, wie man unter ande-
rem auch in Stress- und
Krisensituationen das Le-
ben in die eigene Hand
nehmen kann.

@ Mehr Infos unter www.leb.de

DER NÄCHSTE Info-Abend
für werdende Eltern inklu-
sive Kreißsaalführung der
Westersteder Ammerland-
Klinik findet am 13. Juli
statt. Treffpunkt ist um 20
Uhr am Info-Punkt in der
Eingangshalle.

VON KLAUS HILKMANN

FRAGE: Ist die Medizin bei
der Entschlüsslung des gene-
tischen Codes für die Heredi-
tär Spastische Spinalpara-
lyse weitergekommen?
GRIMM: Ja. In der Fachlitera-
tur sind bereits 41 Genorte
und eine
ganze Reihe
von Genen
beschrieben
worden, die
zu diesem
Krankheits-
bild führen
können. Für
die Ent-
schlüsslung
ist es entscheidend, dass
man möglichst viele Gene
und mögliche Mutationen
in diesen Genen kennt. So
kann man erkennen, wel-
ches Protein fehlt oder be-
einträchtigt ist. Daraus ge-
winnt man wieder Erkennt-
nisse, mit denen man die
Ursache für diese Erkran-
kung verstehen kann.
FRAGE: Wie funktioniert die
Weitergabe?
GRIMM: Solche Genverände-
rungen werden von Genera-
tion zu Generation weiterge-
geben. Jeder Mensch hat ge-
netische Informationen
vom Vater und von der Mut-
ter geerbt, sodass sie dop-
pelt vorhanden sind. Wenn
ein Elternteil diese Erkran-
kung hat, wird sie also mit
einer Wahrscheinlichkeit
von 50 Prozent an die Kin-
der weitergegeben, weil zu
gleichen Teilen normale
und veränderte Gene ver-
erbt werden können.
FRAGE: Warum gibt es noch
keine Therapien, die zu ei-
ner Heilung führen?
GRIMM: Weil die bislang be-
kannten Verfahren der Gen-
therapie in der Regel noch
nicht erfolgreich waren. Die
Veränderung liegt ja in je-
der Körperzelle vor und
müsste bereits in der vorge-
burtlichen Entwicklung des
Kindes gegen eine normale
Information ausgetauscht
werden. Ein weiteres Pro-
blem ist, dass die Genverän-
derungen oft in den Fami-
lien unterschiedlich sind.
Gerade bei der Hereditären
Spastischen Spinalparalyse
gibt es verschiedene geneti-
sche Ursachen, die häufig
das gleiche Krankheitsbild
verursachen können.
FRAGE: Wie ist der Stand der
Forschung?
GRIMM: Ich bin mir sicher,
dass man in zehn bis 20 Jah-
ren deutlich weiter sein
wird. Was wir im Vergleich
zu den 1980er Jahren heute
über diese Erkrankung wis-
sen, ist ein Unterschied wie
Tag und Nacht.

Verantwortlich:
Liane Ehlers
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DELMENHORST/HIL – „Ich
wusste zunächst überhaupt
nicht, worum es sich han-
delte.“ Erste Symptome sei-
ner auch als erbliche Quer-
schnittslähmung bekannten
Erkrankung HSP hatte der
heute 65-jährige Gerhard Phi-
lipp vor rund 30 Jahren be-
merkt. Nach und nach bekam
der zuvor sehr sportliche Be-
rufssoldat große Probleme
bei eigentlich selbstverständli-
chen Bewegungen. Was mit
dem leichten Nachziehen ei-
nes Beines begann, wurde so
schlimm, dass an eine Fortset-
zung der Bundeswehrzeit
nicht mehr zu denken war.

Auch das Privatleben
wurde für den Delmenhorster
durch die Erkrankung völlig

umgekrempelt: „Ich musste
in ein ebenerdiges Haus um-
ziehen, weil ich keine Trep-
pen mehr steigen konnte“, be-
richtet Philipp. Am schlimms-

ten sei für ihn aber gewesen,
dass die Erkrankung immer
weiter voranschritt, ohne
dass es Hoffnung auf Heilung
oder Besserung gab.

Bis 2005 hatte sich der
Krankheitsverlauf derart ver-
schlimmert, dass Gerhard Phi-
lipp auf einen Rollstuhl ange-
wiesen war. Seine Beine hat-
ten sich so zusammengezo-
gen, dass sie nicht mehr fürs
Gehen zu gebrauchen waren.

Inzwischen geht es Ger-
hard Philipp wieder etwas
besser. Auf Ärzte-Empfehlung
zieht er ein strenges Therapie-
programm u. a. mit Kranken-
gymnastik, Bewegungsbädern
und Entspannungsübungen
durch. Mit viel Willenskraft
und Disziplin habe er lang-
sam Fortschritte erzielt, be-
richtet er. „Scheinbar ganz
einfache Dinge, wie den Fuß
anzuheben, muss ich täglich
immer wieder neu lernen.“

Prof. Dr. Tiemo Grimm ist
Leiter der Abteilung für Me-
dizinische Genetik an der
Universität Würzburg.

HAMBURG/HIL – Die nächstge-
legene Selbsthilfegruppe für
Menschen, die unter einer He-
reditär Spastischen Spinalpa-
ralyse (HSP) leiden, ist in
Hamburg unter Telefon
040/5 59 32 94 (Wolfgang
Just) zu erreichen. Die für
Norddeutschland zuständige
Gruppe ist eine von bundes-
weit sieben regionalen Selbst-
hilfegruppen.

@ Mehr Infos unter
www.hsp-selbsthilfegruppe.de

„NORMALE“ QUERSCHNITTSLÄHMUNG WIRD NICHT VERERBT

„Muss täglich neu das Gehen lernen“
BETROFFENER Mit Willenskraft und Disziplin aus dem Rollstuhl kommen

REIFE ERDBEEREN enthal-
ten bis zu 20 Prozent mehr
Vitamin C als noch nicht
ausgereifte Früchte. Da Erd-
beeren nicht nachreifen
können, sollten sie auch
mit Blick auf den gesund-
heitlichen Nutzen mög-
lichst zur besten Erntezeit
verzehrt werden. Vollreife
Früchte sind saftig, leuch-
ten tiefrot und verströmen
einen aromatischen Duft.
Unreife Erdbeeren haben
dagegen grüne Stellen und
ein hartes Fruchtfleisch.

Selbsthilfegruppe
HSP-Patienten

Fehlsignal setzt Muskeln matt
MOTORISCHE SYSTEMDEGENERATION Von Generation zu Generation vererbt

 BILD: PRIVAT

Gerhard Philipp lei-
det unter einer erb-
lich bedingten Gen-
Krankheit, bei der
durch Störungen im
Zentralen Nervensys-
tem vermehrt spasti-
sche Muskelspan-
nungen auftreten,
die vor allem in den
Beinen eine vom Rü-
ckenmark ausge-
hende Lähmung ver-
ursachen können.
 BILD: PRIVAT


