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Presseinformation

Fortschritte bei der Autoimmunenzephalitis: spezifische Diagnose,
sequenzielle Therapie und Netflix

2. November 2018 — Die Autoimmunenzephalitis ist ein Beispiel fiir den rasanten Fortschritt der
neurologischen Forschung. ,,Binnen eines Jahrzehnts wurde das vermeintlich mysteriése Leiden als
antikorpervermittelte Hirnentziindung entratselt, die wir heute zuverlassig diagnostizieren und
wirksam behandeln kdnnen”, sagt Professor Christian G. Bien, Bielefeld. Der Experte fiir
immunvermittelte Erkrankungen des ZNS prasentierte heute beim Kongress der Deutschen
Gesellschaft fur Neurologie (DGN) aktuelle Forschungsarbeiten zur Autoimmunenzephalitis.
Christian Bien verwies auf die sehr hilfreichen 2016 publizierten internationalen klinischen
Diagnosekriterien und warnte gleichzeitig davor, Antikérperbefunde iliberzuinterpretieren. ,Fiir
eine treffsichere Diagnose miissen Labor und Klinik immer zusammenpassen”, betont der
Neurologe. Die DGN tagt noch bis 3. November im Rahmen der Neurowoche 2018 in der Messe
Berlin.

Filmreif: Autoantikorper , entziinden ein Feuer im Kopf“

Autoimmunenzephalitiden betreffen jahrlich etwa eine von 100.000 Personen. Sie werden durch
Antikérper der Immunglobulin-Klasse G (IgG) verursacht. Sind sie im gesunden Organismus an der
Abwehr von Infektionen beteiligt, richten sie sich bei der Autoimmunenzephalitis gegen hirneigene
Zellen, die sie in ihrer Funktion stéren oder sogar zerstoren. , Als hdufigste Auslser einer Antikorper-
vermittelten Gehirnentziindung wurden Immunglobuline gegen NMDA-Rezeptoren und das
sogenannte Leucin-rich glioma inactivated protein 1 (LGI1) identifiziert”, berichtet Christian Bien.
NMDA-Rezeptoren sind Empfangsstationen fiir erregende Reize auf Nervenzellen. LGI1 verbindet
Nervenzellen und l3sst sie erfolgreich funktionell zusammenwirken.

Die Limbische Enzephalitis mit LGI1-Antikdrpern duBert sich mit Anfdllen und Gedachtnisstérungen.
Die Anti-NMDA-Rezeptor-Enzephalitis kann mit Anfallen, psychotischem Verhalten,
Bewegungsstorungen und intensivpflichtigen Storungen des vegetativen Nervensystems in
Erscheinung treten. Wie unklar die Klinik und wie schwierig die Diagnosefindung sein kénnen,
beschreibt der vor wenigen Wochen vom Streamingdienst Netflix veréffentlichte Spielfilm ,,Feuer im
Kopf“. Die auf einem echten Fall basierende Geschichte beschreibt den Leidensweg einer von
Anfallen, Amnesie und Psychose geplagten jungen Frau.

Internationale Standards zur Beurteilung von Laborbefunden

Der entscheidende diagnostische Schritt bei immunvermittelten Erkrankungen der grauen ZNS-
Substanz ist laut Leitlinie der DGN die Autoantikorperdiagnostik. ,Ein Schwerpunkt der
gegenwartigen wissenschaftlichen Diskussion betrifft die Spezifitat, also die Treffsicherheit der
Antikorperdiagnosen”, berichtet Bien. ,,Manche Antikérper sind nur diagnostisch relevant, wenn sie
eine hinreichend hohe Konzentration im Blut aufweisen oder wenn sie im Nervenwasser und nicht
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nur im Blut nachgewiesen werden kénnen.” In der jlingeren Vergangenheit seien — moglicherweise in
der Euphorie liber die Behandlungserfolge — Laborbefunde iberinterpretiert und Patienten mit
anderen Erkrankungen ungemessenen, eingreifenden und fiir sie unwirksamen immunologischen
Therapien unterzogen worden. ,,Fehldiagnosen und Ubertherapien kénnen Neurologen vermeiden,
wenn sie kritisch prifen, ob ein gefundener Antikdrper zum Krankheitsbild des Patienten passt”, rat
Bien. ,,Zur Diagnose von Autoimmunenzephalitiden wurden internationale Standards formuliert.”
Idealerweise sollten Antikorperbefunde vom Labor nicht nur berichtet, sondern auch hinsichtlich
ihrer mutmallichen Relevanz im betreffenden Einzelfall bewertet werden, so der Neurologe weiter.

Immunsuppressives Behandlungsschema etabliert

Die Prognose der Autoimmunenzephalitis sei Gberwiegend gut, berichtet Bien. Fir die Behandlung
hat sich ein Schema aus Erstlinientherapien (Kortison, intravendse Immunglobuline, auf Antikérper
gerichtete ,Blutwaschen”) und, wenn dies nicht ausreicht, Zweitlinientherapien (Rituximab,
Cyclophosphamid) etabliert. ,,Ein solches sequenzielles Vorgehen stellt mehr als 70 Prozent der
Betroffenen innerhalb von Wochen bis Monaten weitgehend oder véllig wieder her”, so Bien.

Mogliche Folgeerkrankung einer Herpes-Enzephalitis

Bedeutende Fortschritte wurden auch bezlglich der Ursachenaufklarung von
Autoimmunenzephalitiden erzielt. Autoimmunenzephalitiden entstehen nicht nur ohne erkennbare
Ursache oder — wie seit Langem bekannt — als Folge einer fehlgeleiteten Immunantwort auf
Keimblatttumore, sondern auch als autoimmune Folgeerkrankung nach einer liberstandenen
Enzephalitis durch Herpes-Viren. Zudem kénnen moderne hochwirksame Krebstherapien mit
Checkpoint-Inhibitoren, die die Immunantwort auf Tumore enthemmen (fiir sie wurde soeben der
Medizin-Nobelpreis vergeben), Autoimmunenzephalitiden nach sich ziehen. Anti-LGI1-Enzephalitiden
wiederum treten bei genetisch pradisponierten Menschen gehauft auf.

»Neurologische Erkrankungen werden zur entscheidenden gesundheitlichen Herausforderung
unserer Gesellschaft. Sie zu verhiiten und zu behandeln ist die groRe Aufgabe der Neurologie”, sagt
Bien. Zwar stehe die Medizin in vielen Bereichen trotz jahrzehntelanger Forschung vor groRen, noch
immer ungeldsten Ratseln. Die Autoimmunenzephalitis sei aus Sicht der Neurowissenschaft jedoch
ein Gllcksfall. , Erkrankungen, die in ihren Mechanismen verstandlich und damit erfolgreich
therapierbar sind, konnen Modellcharakter fiir die Aufklarung noch unverstandener Stérungen
haben”, so der Arzt und Forscher.
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