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Zusammenfassung

Neuromuskuldre Erkrankungen sind selten. Entsprechend machen diese Diagnosen an den
Leistungen der Deutschen Rentenversicherung zur medizinischen Rehabilitation Erwachsener
sowie bei den Rentenneuzugidngen nur einen sehr kleinen Anteil aus. In diesem Artikel wird
nach einer Ubersicht iiber neuromuskulédre Erkrankungen und zwei Fallvignetten die Sichtweise
der Internationalen Klassifikation der Funktionsfahigkeit, Behinderung und Gesundheit (ICF)
kurz geschildert. Anschlielend wird die sozialmedizinische Beurteilung mit der krankheits-
spezifischen Sachaufklarung sowie der Beurteilung des Leistungsvermdgens im Erwerbsleben
dargestellt. Empfehlungen zu Leistungen der medizinischen Rehabilitation und zu Leistungen
im Arbeitsleben sowie zur Rente wegen Minderung der Erwerbsfahigkeit bei Neuromuskuldren
Erkrankungen werden zusammengefasst. Die Arbeit basiert auf der im Jahre 2010 vertffentlich-
ten Leitlinie der Deutschen Rentenversicherung Bund zur sozialmedizinischen Beurteilung bei
neurologischen Erkrankungen [1].
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Einleitung

Von den ca. 940.000 abgeschlossenen Leistungen der
Deutschen Rentenversicherung zur medizinischen Re-
habilitation Erwachsener im Jahr 2009 erfolgten etwa
4% wegen neurologischer Krankheiten (inklusive zere-
brovaskuladrer Krankheiten, Neubildungen des ZNS und
Schidel-Hirn-Traumata). Systematrophien (G10—13 nach
ICD-10), zu denen auch die spinalen Muskelatrophien
und die amyotrophe Lateralsklerose gehoren, betrafen
davon nur 409 Fille, Krankheiten des neuromuskuldren
Ubergangs und des Muskels 623 Fille. Von den gut
170.000 Rentenneuzugédngen wegen Erwerbsminderung
wiesen 643 Personen eine Systematrophie, 396 Erkran-
kungen der neuromuskuldren Synapse und des Muskels
auf. Neuromuskuldre Erkrankungen stellen also bei den
Rentenversicherungstragern eine kleine, aber besonde-
re Gruppe von Erkrankungen dar. Im Juli 2010 wurde
die Leitlinie zur sozialmedizinischen Beurteilung bei
neurologischen Krankheiten [1] von der Deutschen Ren-
tenversicherung herausgegeben. Im Folgenden sollen
Leistungen zur Teilhabe und - in enger Anlehnung an
die Leitlinie — die Grundlagen der Begutachtung speziell
fiir die neuromuskuldren Erkrankungen beleuchtet und
durch zwei Fallvignetten erganzt werden.

Fallvignetten
Fallvignette A

Die 46jdhrige Rehabilitandin wies seit acht Jahren eine
progrediente spastische Tetraparese auf. Im Verlauf
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entwickelten sich auch eine schwere Dysarthrie und
eine Dysphagie. Es wurde die Diagnose einer amyo-
trophen Lateralsklerose (ALS) gestellt. Vor zwei Jahren
wurde wegen einer Hypoventilation eine néchtliche
Heimbeatmung begonnen. Eine perkutane endosko-
pische Gastrostomie (PEG) wurde wenige Wochen vor
der stationdren Rehabilitationsleistung gelegt. Die
rollstuhlabhédngige Patientin war schliefllich in allen
Aktivitdten des tdglichen Lebens auf Hilfe angewiesen.
Mit den Handen konnten der Joystick des Elektroroll-
stuhls und die Bildschirmtastatur bedient werden.
Das Heben der Finger und Zielen auf die Tasten war
zunehmend schwierig. Bei der Arbeit an dem fiir sie
eingerichteten Arbeitsplatz am Computer hatte sie
eine Unterstiitzung durch eine Assistenz. Sie arbeitete
als Praxis-Verwaltungsassistentin in einer Zahnarzt-
praxis ca. sechs Stunden taglich zu unregelmafiigen
Zeiten. Die als belastend empfundenen Kommunika-
tionsprobleme sollten durch den wahrend der Reha-
bilitationsleistung zu erprobenden Sprachcomputer
gebessert werden.

Unter der Behandlung konnte eine verbesserte Kopf-
kontrolle erreicht werden, die sowohl fiir die Arbeit am
Bildschirm wie auch bei Transfervorgangen bedeutsam
war. Durch die verbesserte Rumpfkontrolle war sie in
der Lage, den Oberkorper im Rollstuhl nach vorne und
wieder zur Lehne zuriick zu bewegen. Unterstiitzt durch
eine Therapeutin waren wieder einzelne Schritte mdog-
lich. Auch die Fingermotorik und die Schluckfunktionen
besserten sich alltagsrelevant. Zur Optimierung der Kom-
munikationsméglichkeiten wurde ein Kommunikations-
gerdt mit Augensteuerung eingesetzt.
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Bei Entlassung wurde eingeschétzt, dass — natiirlich
nur durch das besondere Engagement der Rehabilitan-
din wie auch des Arbeitgebers — die berufliche Tatigkeit
ausschliefllich an dem speziellen fiir sie eingerichteten
Arbeitsplatz fiir ca. 30 Stunden pro Woche fortgefiihrt
werden kann. Fiir jeden anderen Arbeitsplatz wére die
Rehabilitandin nicht leistungsfahig gewesen.

Fallvignette B

Der 37-jahrige Rehabilitand leidet unter einer myotonen
Dystrophie Typ 1 (Curschmann, Steinert). Sieben Jahre
vor der ersten stationdren Aufnahme zur Rehabilitation
waren erste Symptome in Form von Stolpern als Folge
einer FuRheberschwiche aufgefallen. Im Rahmen einer
ausfiihrlichen stationdren neurologischen Diagnostik
war die oben genannte Diagnose gestellt und spéter
molekulargenetisch gesichert worden.

Als aktuelle Beschwerden wurden Storungen der
Stand- und Gangsicherheit angegeben. Treppensteigen
gelang nur noch durch Hochziehen am Geldnder. Das
Aufrichten aus dem Liegen bereitete zunehmend Schwie-
rigkeiten. Durch die Schwiachen der Hand- und Unter-
armmuskulatur war im Alltag das Einkaufen zunehmend
schwieriger geworden.

Er war als Pfleger in einer Inneren Abteilung eines
Krankenhauses tatig. Bei der Pflege der Patienten, bei-
spielsweise beim Heben und Transfer wie auch bei kor-
perlich leichteren Tatigkeiten wie Blutdruckmessen war
er erheblich beeintrdchtigt. Ein Grad der Behinderung
von 70 und Merkzeichen G waren anerkannt.

Wahrend der stationdren Rehabilitationsleistung war
eine Verbesserung von Gleichgewicht und Ausdauer
sowie der Beweglichkeit der Hande erreicht worden.
Tdtigkeiten, die tiber das Tragen von mehr als 5 kg
hinausgingen, Arbeiten iiber Kopf und Tatigkeiten, die
ein gutes Gleichgewicht oder besondere Fingerfertigkeit
erforderten, waren aber nicht mehr zumutbar.

Alternativ zu der bisherigen Tatigkeit kamen pfle-
gerische Tatigkeiten in einer Abteilung ohne schwerere
korperliche Belastungen, Tatigkeiten in einer Pflege-
schule oder alternativ eine Umschulung in Frage. Der
Rehabilitand konnte schliefilich in einer anderen Abtei-
lung eine Tatigkeit als Pfleger ohne schwerere korper-
liche Belastungen antreten, die er inzwischen seit sechs
Jahren innehat.

Degenerative neuromuskuldre Erkrankungen und deren
Verlauf

Sir John Walton (1985) teilte die neuromuskuldren Er-
krankungen in die Myopathien, die Erkrankungen der
neuromuskuldren Synapse und die Erkrankungen der
Nerven ein (Tab.1). Zu letzteren gehoren die spinalen
Muskelatrophien und Motoneuronerkrankungen sowie
die Polyneuropathien. Obwohl die neuromuskuldren
Erkrankungen eine Gruppe dtiologisch und pathoge-
netisch sehr unterschiedlicher Krankheiten darstellen,
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Abstract

Neuromuscular diseases are rare. So these diseases only represent a small
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article after a short description of these diseases and two case vignettes the
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1. Muskelerkrankungen (Myopathien)

a. Muskeldystrophien, z. B.

e Typ Duchenne

* Typ Becker-Kiener

*  Gliedergiirteltyp

* Fazio-skapulo-humerale Muskeldystrophie
* Typ Emery-Dreifuss

* andere

b. Myotone Muskelerkrankungen

* Myotone Dystrophie (DM1)

*  PROMM (Proximale myotonische Myopathie, DM2)
* Myotonie congenita (Thomsen)

* Myotonia congenita (Becker)

c. Erbliche metabolische Muskelerkrankungen (Stoffwechselstorung in der Zelle)
¢ Glykogenspeicherkrankheiten
 Lipidspeicherkrankheiten

¢ Mitochondriale Myopathien

d. Endokrine Myopathien
e. Kongenitale Myopathien

f. Entziindliche Myopathien
¢ Polymyositis

¢ Dermatomyositis
 Einschlusskérpermyositis

2. Ubergang vom Nerv zum Muskel
a. Myasthenia gravis
b. Lambert-Eaton-Syndrom

3. Erkrankungen der Nervenfasern

3.1. Spinale Muskelatrophien und Motoneuronerkrankungen
a. Poliomyelitis

b. Spinale Muskelatrophien

 juvenile oder adulte Form (Kugelberg, Welander)

* andere adulte Formen

* Amyotrophische Lateralsklerose

3.2. Polyneuropathien

a. Neurale Muskelatrophien (Charcot, Marie, Tooth)
* HMSN (hereditdre sensomotorische Neuropathie) Typ |
e HMSNTyp Il

b. andere erbliche Polyneuropathien
¢. Guillain-Barré-Syndrom (idiopathische Polyneuritis)
d. andere Polyneuropathien

Tab. 1: Ubersicht der neuromuskuldren Erkrankungen (mod. nach J. Walton)
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gibt es gemeinsame Symptome, die die Alltagsbewalti-
gung, das soziale Leben wie auch die Lebensqualitdt der
Patienten erheblich beeinflussen. Aus diesem Grunde ist
es sinnvoll, die Erkrankungen auch thematisch zusam-
menzufassen.

Neuromuskuldre Erkrankungen sind im Vergleich zu
anderen Krankheiten relativ selten. So wird von Emery
[2] die Privalenz aller beeintrdchtigenden neuromus-
kuldren Erkrankungen mit 28,6 pro 100.000 Einwohner
angegeben. Zum Beispiel wird fiir die amyotrophe Late-
ralsklerose eine Pravalenz von etwa 3-8, fiir die spinale
Muskelatrophie vom Typ Kugelberg-Welander etwa 0,3
und fiir Myositiden von etwa o,5 bezogen auf 100.000
Personen angenommen.

Typische Symptome der meisten neuromuskuldren
Erkrankungen sind Paresen und Atrophien sowie rasche
Ermiidbarkeit, bei einigen Erkrankungen auch Myalgien
und Crampi. Bei Polyneuropathien kénnen zudem Sen-
sibilitdtsstorungen auftreten. Weiterhin kommen eine
Beteiligung der Herzmuskulatur oder Stérungen der
Lungenfunktion vor, die die Belastbarkeit zusitzlich
reduzieren. Bisher wurde wenig beachtet, dass die meist
als schmerzlos verlaufend geltenden neuromuskuldren
Erkrankungen durch Uber- und Fehlbelastungen mit
Schmerzen von Gelenken, Bandern und auch Muskeln
selbst einhergehen. Ebenso zeichnen sich viele der Er-
krankungen durch sehr unterschiedliche Verlaufe aus,
so dass langfristige Prognosen oft nur schwer zu treffen
sind.

Muskeldystrophien

Bei den Muskeldystrophien stehen Paresen im Vorder-
grund, meist proximal betont. Je nachdem, ob vorwie-
gend die Hiift- und Beckenmuskulatur oder die Schulter-
muskulatur betroffen ist, wird bei der Gliedergiirtelform
deskriptiv vom Becken- oder Schultergiirtel-Typ gespro-
chen. Durch die enormen Fortschritte der Molekular-
genetik in den letzten 20 Jahren erfolgt die Zuordnung
heute aber vorzugsweise nach den betroffenen Genorten
und Genprodukten, deren Bestimmung bei ca. 60%
der Patienten moglich ist. Bei den sogenannten Dystro-
phinopathien, den Muskeldystrophien vom Typ Becker-
Kiener und Duchenne, ist zunichst die Beckenmusku-
latur betroffen. Je nach Art und Verlauf der jeweiligen
Erkrankung breiten sich die Schwachen auf andere
Muskelgruppen aus oder betreffen auch primar — wie
bei der fazioskapulohumeralen Muskeldystrophie — die
Gesichtsmuskulatur oder distale Muskelgruppen. Bei
Muskeldystrophien kommt es oft zu Kontrakturen und
Skoliosen. Die Patienten berichten haufig iiber Schmer-
zen des Bewegungsapparates und der Rumpfmuskulatur,
die vor allem durch Fehl- und Uberbelastung bedingt
sind. Zu beachten ist auch eine bei einigen Muskeldys-
trophien auftretende Kardiomyopathie.

Wesentliche Fortschritte in der symptomatischen
Therapie sowie inshbesondere die Gabe von Corticoiden
haben gerade bei der Muskeldystrophie vom Typ Du-
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chenne den Verlauf erheblich verdandert, was auch Fol-
gen fiir die sozialmedizinische Beurteilung hat. Starben
Patienten mit dieser Diagnose vor zwei Jahrzehnten in
der Regel noch in der zweiten Lebensdekade, erreichen
sie heute die dritte und zum Teil auch vierte Lebensdeka-
de und damit ein Alter, in dem Aushildung und Berufsle-
ben grofie Bedeutung haben.

Myotone Erkrankungen

Diese Erkrankungen zeichnen sich durch das Phdnomen
der Myotonie aus, welches bei der Myotonia congenita
Thomsen und Becker Leitsymptom ist. Bei der myo-
tonen Dystrophie dagegen ist diese Komponente meist
nur gering ausgepragt und betrifft dann vor allem die
Handmuskulatur. Schwéchen treten bei der myotonen
Dystrophie Typ 1 (Curschmann, Steinert) vorwiegend in
den distalen Muskeln auf. Bei dieser Erkrankung sind ty-
pischerweise auch andere Organsysteme, z.B. Herz, Au-
gen und endokrine Systeme, betroffen. Vor gut 15 Jahren
wurde die phénotypisch dhnliche proximale myotone
Myopathie (PROMM, myotone Dystrophie Typ2) von der
Myotonen Dystrophie Typ 1 klinisch und molekulargene-
tisch abgegrenzt.

Metabolische Myopathien

Sie stellen eine Gruppe sehr seltener Erkrankungen dar,
die sich durch eine Stérung der Energiezufuhr oder -ge-
winnung auszeichnen. So werden zwar Kohlenhydrate
und Lipide in die Muskelfaser aufgenommen und dort
gespeichert, kénnen aber nicht abgebaut und in den
Energiekreislauf eingespeist werden. Je nach Art der ver-
schiedenen Erkrankungen liegen Schwichen der rumpf-
nahen Muskulatur, eine verminderte Ausdauerleistung
oder belastungsabhédngige Muskelschmerzen vor. Auch
hier ist das Ausmaf3 der Symptome sehr unterschiedlich,
von nur leichten Beeintrdchtigungen bis hin zum Tod
schon im Kindesalter. Bedeutung im Erwachsenenalter
haben besonders die Glykogenosen Typ II (Pompe) und
Typ V (McArdle). Zahlenmaflig nehmen die mitochon-
drialen Myopathien durch die heute umfangreicheren
und sensitiveren diagnostischen Mdéglichkeiten deutlich
zu.

Myositiden

Myositiden stellen eine weitere uneinheitliche Gruppe
von Muskelkrankheiten dar. Bei der Dermatomyositis
und der Polymyositis handelt sich um Autoimmuner-
krankungen mit resultierenden Paresen, wahrend bei
der so genannten Einschlusskorpermyositis hinsichtlich
Atiologie und Pathogenese noch viele Fragen offen sind.
Auch im Rahmen anderer Autoimmunerkrankungen wie
der Sklerodermie und dem Lupus erythematodes kann
es zu einer entziindlichen Mitbeteiligung der Muskulatur
kommen. Die Autoimmunkrankheiten sind einem im-
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munsuppressiven oder -modulierenden Therapieansatz
zugdnglich.

Myasthenia gravis

Eine besondere Facette neuromuskuldrer Erkrankungen
stellt die Myasthenia gravis dar. Paresen treten belas-
tungsabhidngig auf, nach ausreichender Ruhe kann die
Muskulatur wieder besser eingesetzt werden. Haufig ist
besonders die okuldre Muskulatur betroffen, aber auch
schwere generalisierte Schwachen mit Ateminsuffizienz
konnen bei dieser Autoimmunerkrankung auftreten.

Spinale Muskelatrophien und amyotrophe Lateralskerose

Ursache der spinalen Muskelatrophien ist ein Untergang
der alpha-Motoneurone im Riickenmark. Die Symptoma-
tik beginnt bei ca. 90% der Patienten in den proxima-
len Muskelgruppen. Uberwiegend wurde ein Gendefekt
auf dem Chromsom 5 nachgewiesen. Es gibt Verlaufs-
formen, die bereits bei Geburt vorliegen und rasch
fortschreiten, wie der Typ Werdnig-Hoffmann, oder erst
im Jugend- oder Erwachsenenalter mit langsamer Pro-
gredienz auftreten, wie der Typ Kugelberg-Welander. Zu
den spinalen Muskelatrophien ist auch die bulbospinale
Muskelatrophie (Typ Kennedy) zu zdhlen, die wegen der
X-chromosomal-rezessiven Vererbung nur bei Mdnnern
vorkommt.

Bei der amyotrophen Lateralsklerose ist nicht nur
das zweite, sondern auch das erste motorische Neuron
betroffen. Die nicht nur im héheren Lebensalter auftre-
tende Erkrankung zeichnet sich durch eine hohe Pro-
zessdynamik aus. Verldufe von einem Jahrzehnt oder wie
bei Stephan Hawking mehrere Jahrzehnte kommen vor.

Poliomyelitis und Postpolio-Syndrom

Die Poliomyelitis ist eine virusbedingte Erkrankung des
zweiten motorischen Neurons. Auch wenn heute die
Erkrankung weltweit zuriickgedrangt werden konnte, ist
sie noch in Teilen Indiens und Afrikas aktiv.

In Deutschland haben wir heute noch mit den Folgen
insbesondere der Epidemien Anfang der 6oer Jahre zu
tun. Zum einen wird durch den Polio-Residualzustand
der Bewegungsapparat fehlbelastet mit resultierender
Arthrose und degenerativen Verdnderungen der Wirbel-
sdule. Davon abzugrenzen ist das so genannte Postpo-
liosyndrom mit Jahrzehnte nach der Polio sich entwi-
ckelnden langsam progredienten Paresen, verbunden
mit Abnahme der Ausdauer und Belastbarkeit, Schlafsto-
rungen, einer Fatigue und anderen Beeintrdachtigungen.

Hereditare sensomotorische Neuropathien

Bei den hereditiren sensomotorische Neuropathien
(HMSN), auch als neurale Muskelatrophien (Charcot,
Marie, Tooth) bezeichnet, ist meist die distale Muskula-
tur durch atrophische Paresen betroffen, zudem finden

sich in der Regel Deformitdten des Fuf3skeletts. Die Mole-
kulargenetik hat hier eine durchgreifend differenziertere
Diagnostik in den letzten Jahren erlaubt. Obwohl meist
ein giinstiger Verlauf besteht, gibt es aber auch schwere
Verldufe mit resultierender Rollstuhlabhingigkeit.

Neuromuskuldre Erkrankungen und die ICF

Durch die von der WHO entwickelte und 2001 verab-
schiedete Internationale Klassifikation der Funktionsfa-
higkeit, Behinderung und Gesundheit (ICF, International
Classification of Functioning, Disability and Health)
kann eine Beeintrdachtigung einer Person vor ihrem
gesamten Lebenshintergrund einschliefllich der Kon-
textfaktoren dargestellt werden. Der ICF liegt das bio-
psycho-soziale Modell von Gesundheit und Behinderung
zu Grunde. Neben der Symptomatik der Erkrankung
konnen auch die Folgen in der Alltagsbewiltigung und
der Teilhabe am sozialen Leben erfasst werden. Ebenso
werden die Kontextfaktoren — Umweltfaktoren und per-
sonbezogenen Faktoren — des Erkrankten beriicksich-
tigt. Gerade bei neuromuskuldren Erkrankungen sind
die Umweltfaktoren bedeutsam, sowohl in hemmender
Hinsicht, beispielsweise durch zwei nicht alleine zu
iiberwindende Stufen, oder in férdernder Hinsicht, bei-
spielsweise durch eine konstruktiv férdernde Familie.

Durch das gemeinsame Konzept der ICF und den
einheitlichen Sprachgebrauch kann die Kommunikation
zwischen Fachleuten im Gesundheits- und Sozialwesen
optimiert werden. Die ICF kann so die Grundlage z. B. fiir
die Planung der Rehabilitationsziele bilden.

Wahrend Konzept und Sprache der ICF Eingang in
verschiedene Bereiche der gesundheitlichen Versorgung
gefunden haben, bleiben Anwendungen der Kodierung
bisher projektbezogen. Die Inhalte sozialmedizinischer
Gutachten der Deutschen Rentenversicherung wie die
Beurteilung des Leistungsvermoégens im Erwerbsleben
konnen bisher mit der ICF nicht differenziert dargestellt
werden. Dennoch stellt das Konzept der ICF eine unver-
zichtbare Basis fiir die sozialmedizinische Begutachtung
und die Arbeit in der Rehabilitation dar.

Sozialmedizinische Sachaufkldrung

Eine Sachaufkldarung durch die Deutsche Rentenver-
sicherung erfolgt, wenn Leistungen zur Teilhabe oder
eine Erwerbsminderungsrente beantragt werden. Die
sozialmedizinische Sachaufklarung dient der Ermitt-
lung des gesundheitlichen Zustands des Versicherten
und drohender und bereits eingetretener gesundheits-
bedingter Beeintrachtigungen des Leistungsvermogens
im Erwerbsleben. Grundlagen sind die Angaben des
Versicherten z.B. in einem Selbstauskunftsbogen, drzt-
liche Befundberichte, Entlassungsberichte von Kranken-
hdusern und Rehabilitationskliniken sowie Gutachten
anderer Sozialversicherungstréager.

Anamnese und Untersuchungsbefunde sollen aus-
sagekriftige Informationen zu Schadigungen von Struk-
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turen und Funktionen (Pathologie und Symptome) so-

wie Beeintrdchtigungen von Aktivitdten und Teilhabe

liefern. Entsprechend der Leitlinie zur sozialmedizi-

nischen Beurteilung bei neurologischen Krankheiten

sollen Angaben

— zur Auspragung motorischer, sensorischer, kognitiver,
vegetativer sowie psychischer Einschrankungen und
Stérungen,

— zu Verlauf und Prognose der Erkrankung,

— zu Art und Umfang der bisherigen Therapien,

— zu Begleit- und Folgeerkrankungen sowie Risikofak-
toren,

— zur Krankheitsverarbeitung,

— zur Auswirkungen der Beeintrichtigungen im Alltag
enthalten sein.

Insbesondere wegen der hohen Bedeutung des individu-
ellen Umgangs mit der Erkrankung und der Kompensa-
tionsmoglichkeiten sowie der geringen Verbreitung sind
spezifische Assessment-Verfahren fiir neuromuskuldre
Erkrankungen in der sozialmedizinischen Begutachtung
wenig hilfreich. Auch sehr schwer betroffene Patienten
finden bei langsamer Progredienz der Erkrankung Kom-
pensationsméglichkeiten, die einen Verbleib im Beruf oft
moglich machen. Andererseits sind leichter betroffene
Personen in den Aktivitdten des tdglichen Lebens zwar
wenig beeintrdchtigt, durch eine verminderte Belastbar-
keit einer regelmafligen beruflichen Tatigkeit aber zum
Teil nicht gewachsen.

Wenn eine valide Diagnose bereits erstellt worden
ist, sind spezielle technische Untersuchungen wie Mes-
sungen der Nervenleitgeschwindigkeit, Elektromyogra-
phie, evozierte Potenziale oder auch bildgebende Dia-
gnostik in der sozialmedizinischen Beurteilung kaum
hilfreich und daher nur selten notwendig. Allenfalls
bei unsicherer Diagnose mit resultierender Unklarheit
hinsichtlich Prognose und Bedeutung fiir Alltagsbe-
wiltigung und Partizipation am sozialen Leben kénnen
solche Zusatzuntersuchungen sinnvoll sein. Der neuro-
logische Befund und die Anamnese sind jedoch meistens
aussagekraftiger. Eine Ausnahme kann die Myasthenia
gravis sein, wenn die repetitive Reizung ein patholo-
gisches Dekrement aufweist und damit Angaben des
Patienten hinsichtlich einer verminderten Belastbarkeit
bei Fehlen von Paresen untermauern kann.

Krankheitsspezifische Sachaufklarung

Basis der krankheitsspezifischen Sachaufkldarung bei
neuromuskuldren Erkrankungen ist die Darstellung des
Verlaufs der Erkrankung: das Alter bei Beginn der Er-
krankung, Beschreibung von Meilensteinen wie bei-
spielsweise Verlust der freien Gehfdhigkeit und Verlust
der Gehfdhigkeit mit Hilfsmitteln.

Die Beschreibung des Befundes mit Auspragung
und Verteilung der motorischen und ggf. weiteren
sensorischen oder kognitiven Beeintrachtigungen sind
im Rahmen der Begutachtung selbstverstiandlich. Fiir
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die sozialmedizinische Beurteilung sind aber beispiels-
weise auch die kardiopulmonalen Begleiterkrankungen
ebenso wie Stérungen der Krankheitsverarbeitung zu
beachten.

Die meisten neuromuskuldren Erkrankungen gehen
nicht mit kognitiven Stérungen einher. Bei der Muskel-
dystrophie vom Typ Duchenne wie auch bei der myo-
tonen Dystrophie (Curschmann, Steinert) muss aber an
das Auftreten kognitiver Defizite gedacht werden.

Eine Reihe primérer Muskelerkrankungen (beispiels-
weise Muskeldystrophie vom Typ Becker und Typ Du-
chenne, vom Typ Emery-Dreifufy wie auch verschiedene
Muskeldystrophien vom Gliedergiirteltyp) geht obligat
oder in einem Teil der Fille mit Kardiomyopathien und
resultierender Einschrankung der Pumpleistung einher.
Andere Myopathien, wie die myotone Dystrophie (Cur-
schmann, Steinert) oder mitochondriale Myopathien
konnen schwere Reizleitungsstorungen zur Folge haben.
Bei vielen neuromuskuldren Erkrankungen sind auch
Einschrankungen der pulmonalen Funktionen zu beach-
ten. Kurzatmigkeit oder Atemnot beim flachen Liegen
sind deutliche Hinweise, eine ndchtliche Hypoventilati-
on kann ohne gezielte Anamnese und ggf. Befunde einer
Uberwachung der Atemfunktion im Schlaf dem Gutach-
ter entgehen. Hinweisend auf eine ndchtliche Hypoven-
tilation konnen vermehrte Tagesmiidigkeit, Durchschlaf-
storungen, regelmafiiger morgendlicher Kopfschmerz,
Aufwachen wie gerddert oder auch ungewsGhnlich
rasches Nachlassen der Leistungsfahigkeit sein. Auch ei-
ne erhohte Inzidenz von Schlafapnoe-Syndromen wurde
bei neuromuskuldren Erkrankungen, beispielsweise bei
der hereditdren sensomotorischen Neuropathie (HMSN)
beschrieben.

In Anbetracht der Progredienz der meisten neuro-
muskuldren Erkrankungen bestehen oft Stérungen in
der Krankheitsverarbeitung. Bereits bei geringer aus-
geprdgten Stérungen wird der Patient im Alltag immer
wieder auf die Erkrankung hingewiesen. Die Abnahme
der Gehstrecke beispielsweise, eine vermehrte Stolper-
neigung oder Schwierigkeiten, die Treppe zu steigen,
schranken den Patienten im Alltag ein und fiihren ihm
das Vorliegen der Erkrankung vor Augen. Im Bereich der
oberen Extremitdten kdnnen bereits leichte Paresen der
Handmuskulatur das Offnen von Schraubverschliissen
verhindern. Der Versuch, trotz der Beeintrachtigungen
den gewohnten Alltag unverdndert fortzusetzen, setzt
den Patienten oft erheblich unter Druck. Von ganz beson-
derer Bedeutung ist die Versorgung mit dem Rollstuhl.
Dem Patienten wie auch dem Partner oder der Familie
wird damit symbolisch vor Augen gefiihrt, wie schwer
die Erkrankung ist.

Schliefilich sind die Auswirkungen der Beeintrdch-
tigungen durch die Erkrankung im Alltag, der Grad der
Selbstversorgung bzw. der Bedarf an Unterstiitzung und
Pflege wichtiger Bestandteil der krankheitsspezifischen
Sachaufklarung.
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Beurteilung des Leistungsvermogens im Erwerbsleben

Das Leistungsvermoégen im Erwerbsleben ist sowohl in
qualitativer als auch in quantitativer Hinsicht zu beur-
teilen. Innerhalb der qualitativen Beurteilung wird zwi-
schen einem positiven und einem negativen Leistungs-
vermogen differenziert.

Das positive Leistungsvermégen umfasst die zumu-
tbare korperliche Arbeitsschwere, Arbeitshaltung und
Arbeitsorganisation. Bei Menschen mit neuromusku-
laren Erkrankungen sind hier insbesondere die resi-
dualen motorischen Fahigkeiten zu beriicksichtigen.
Hinsichtlich der Arbeitsschwere konnen oft nur leich-
te Tatigkeiten durchgefiihrt werden mit Handhabung
leichter Werkstiicke oder Handwerkszeuge und Tragen
von weniger als 10 kg, oft nur 3—-5 kg. In Bezug auf die
Arbeitshaltung sind Arbeiten haufig ausschliefllich im
Sitzen oder nur mit der Gelegenheit zum Haltungs-
wechsel moglich. Bei der Arbeitsorganisation ist zu
beriicksichtigen, dass Tadtigkeiten mit Wechselschicht
iiberwiegend nicht zumutbar sind, da begleitende am-
bulante Therapiemafinahmen regelmaflig durchgefiihrt
werden miissen.

Das negative Leistungsvermdgen bezieht sich auf
die Fahigkeiten, die krankheitshedingt bzw. wegen der
Gefahr einer gesundheitlichen Verschlimmerung beein-
trachtigt oder aufgehoben sind. Die Beeintrachtigungen
kénnen bei neuromuskuldaren Erkrankungen dazu fiih-
ren, dass beispielsweise
— keine Tatigkeiten unter Zeitdruck,

— Kkeine Téatigkeiten mit besonderer Fingerfertigkeit bei
distal betonten Paresen,

— keine Arbeiten in ungiinstiger Koérperhaltung sowie
auf Leitern und Geriisten,

— keine Tatigkeiten mit erhohter Unfall- und Verlet-
zungsgefahr mehr ausgeiibt werden kénnen.

Das quantitative Leistungsvermdgen gibt den zeitlichen
Umfang an, in dem eine Erwerbstitigkeit unter Beriick-
sichtigung des qualitativen Leistungsvermoégens arbeits-
tdglich ausgeiibt werden kann. Besondere Beachtung
muss neben den sich bereits bei der Untersuchung
darstellenden Paresen das Vorliegen einer allgemein
verminderten Belastbarkeit finden. Diese kann auch
bei Patienten mit leichteren Paresen zu Einschran-
kungen des Leistungsvermdégens in Hinsicht auf die
Dauer oder Art der Tatigkeit fiihren. Gerade bei Pati-
enten mit Einschrdnkungen der Rumpfstabilitdt kann
durch Schmerzen im Schulter- und Nackenbereich oder
lumbal die Dauer der Sitzfihigkeit und so das quantita-
tive Leistungsvermoégen eingeschrankt sein. Besteht die
Moglichkeit einer flexiblen Gestaltung der Arbeitszeit
mit der Moglichkeit individueller Pausen zum Ausruhen
im Liegen, kann die Bewiltigung eines ldngeren Arbeits-
tages bzw. der Erhalt des Arbeitsplatzes gelingen.

Empfehlungen zu Leistungen der medizinischen
Rehabilitation

Leistungen zur medizinischen Rehabilitation sollen
bei Menschen mit neuromuskuldren Erkrankungen Er-
werbsfdahigkeit und Lebensqualitdt {iber einen mog-
lichst langen Zeitraum erhalten. Rehabilitationsbediirf-
tigkeit im Sinne der Rentenversicherung besteht daher,
wenn krankheitsbedingt Beeintrdchtigungen mit Aus-
wirkungen auf Aktivititen und Teilhabe vorliegen und
solange die Prognose beziiglich der Erwerbsfahigkeit
als positiv einzuschatzen ist. Auch Probleme der Krank-
heitsbewiltigung und Begleiterkrankungen kénnen eine
Rehabilitationsbediirftigkeit begriinden.

Auch fiir die neuromuskuldren Erkrankungen ist
eine komplexe, multimodale Behandlung vorzuhalten,
die, wie in der Leitlinie fiir die sozialmedizinische Be-
urteilung bei neurologischen Krankheiten beschrieben,
folgende Angebote umfasst:

— Ausdauertraining und Sport,

— Motorische Therapie (Physiotherapie und Ergothera-
pie),

— Schluck-/Sprech-/Kommunikationstraining,

— Neuropsychologische Therapie,

— Psychologisch/psychotherapeutische Verfahren,
zur Verhaltensmodifikation sowie Krankheits- und
Stressbewdltigung,

— Schulungen bei Krankheiten des Nervensystems,

— Information und Gesundheitsférderung

— Erndhrungsberatung,

— Physikalische Therapie,

— Medikamentdse Therapien,

— Alltagstraining,

— Beratung und Einleitung der Hilfsmittelversorgung,

— Sozial- und Berufsberatung,

— Vorbereitung einer beruflichen Integration,

— Organisation der Nachsorge.

Die motorische Therapie im Rahmen der Physiotherapie
kann und sollte bei entsprechend belastbaren Rehabili-
tanden durch Ausdauertraining und Sport ergdnzt wer-
den. Dies gilt dem Training der allgemeinen Belastbarkeit,
aber auch der Prdvention von Herz-Kreislauf-Erkran-
kungen. Schwerer betroffene Personen kdnnen oft nur in
Einzeltherapie ausreichend behandelt werden, Gruppen-
behandlungen sind in diesen Féllen nicht geeignet.

Eine Reihe neuromuskuldrer Erkrankungen zeich-
nen sich durch Sprech- und Schluckstérungen aus, die
logopddische Behandlungsmafinahmen erfordern.

Indikationen fiir die Ergotherapie stellen insbeson-
dere Einschrankungen der Beweglichkeit der oberen
Extremitdten sowie der Aktivitdten des tdglichen Lebens
dar. Die Hilfsmittel-Versorgung, hinsichtlich der Alltags-
bewiltigung iiber die gesetzliche Krankenversicherung,
hinsichtlich des Berufs iiber die Rentenversicherungstra-
ger, erfordert ebenfalls eine ergotherapeutischen Beteili-
gung im interdisziplindren Team.
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Schulungen und Seminare zu den neuromuskuldren
Krankheitsbildern tragen zur besseren Einordnung der
eigenen Erkrankung und damit zur Krankheitsbewalti-
gung bei. Dem gleichen Ziel dienen psychologische Ein-
zelgespradche. Hilfreich sind auch psychologisch geleitete
Gruppen zum Austausch zwischen Betroffenen, um von-
einander hinsichtlich des Umgangs mit der Erkrankung
zu lernen. Der spezifische Umgang mit Anforderungen
und Belastungen im Beruf trotz der eingeschrinkten
korperlichen Belastbarkeit wie auch mit den oft iiber-
maflig hohen eigenen Anspriichen kann in der Gruppe
gut erarbeitet werden. Als sinnvoll haben sich spezielle
Gruppen erwiesen, in denen berufliche Probleme, Erhalt
des Arbeitsplatzes, Umgang der Kollegen und Vorgesetz-
ten mit der progredienten Erkrankung und damit Ein-
schrankungen der beruflichen Belastbarkeit thematisiert
werden.

Von besonderer Bedeutung sind bei Rehabilitanden
mit neuromuskuldren Erkrankungen auch physika-
lische Therapiemafinahmen. Da sich die Patienten
durch die muskuldr bedingte Einschrankung der Be-
lastbarkeit oft bereits bei der Bewaltigung der All-
tagsanforderungen in einem »Marathonlauf« befinden,
wird von Uberlastungsschmerzen und Verspannungen
der Muskulatur berichtet. Physikalische Therapien wie
Massagen, Warmeanwendungen und Elektrotherapie
sind hier nicht als »Wellness-Angebot« zu betrachten,
sondern notwendig, um eine Schmerzlinderung, ggfs.
auch raschere Regeneration fiir die weiteren Therapien,
zu unterstiitzen.

Da der Bewegungsmangel zu einer Gewichtszunah-
me fiihren kann, andererseits Schluckstérungen auch
Verdnderungen der Kost notwendig machen, sind Diat-
assistenten/innen auch bei diesen Erkrankungen fiir
eine effektive und nachhaltige Rehabilitation notwendig.

Mit Zunahme der Folgen der neuromuskuldren
Erkrankungen ist der Erhalt des Arbeitsplatzes, letzt-
lich auch der Erwerbsfdhigkeit, immer wieder eine
Herausforderung, die nur im interdisziplindr arbei-
tenden Team bewiltigt werden kann. Haufig stellt
der bestehende Arbeitsplatz eine Nische dar und ist
immer wieder an fortschreitende Beeintrdachtigungen
anzupassen. Hierdurch ist es aber oft zu erreichen,
dass der Betroffene viele Jahre selbst bei ausgepragte-
rer Beeintrachtigung im Arbeitsleben gehalten werden
kann. Hierfiir ist auch sozialpddagogische Kompetenz
notwendig.

Da der Behandlungsansatz bei neuromuskulédren Er-
krankungen sich sehr von dem bei Patienten mit anderen
Erkrankungen des zentralen Nervensystems unterschei-
det und die Erkrankungen zudem nur selten vorkom-
men, haben nur wenige neurologische Rehabilitations-
kliniken eine ausreichende Erfahrung und Kompetenz in
der Versorgung dieser Rehabilitandengruppe erwerben
kénnen. Deshalb sollte die Behandlung in einer Klinik
erfolgen, die in dieser speziellen Thematik ausreichend
versiert ist. Da im Einzugsbereich ambulanter Rehabi-
litationseinrichtungen oft nicht genug Rehabilitanden
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mit neuromuskuldren Erkrankungen vorhanden sind,
kommen sie meist nicht in Betracht.

Die Rehabilitationsdauer betrdgt in der neurolo-
gischen Rehabilitation in der Regel vier Wochen, je nach
Schwere der Symptomatik und Beeintrachtigungen, Ziel-
setzung und Prognose kénnen auch ldngere Behand-
lungszeiten notwendig werden.

Bei progredienten Verldufen sind haufig vorzeitige
Leistungen zur medizinischen Rehabilitation erfor-
derlich (Unterschreiten der in § 12 SGB VI benannten
Vier-Jahresfrist aus gesundheitlichen Griinden), um den
Krankheitsverlauf positiv zu beeinflussen und Funkti-
onen sowie Belastbarkeit moglichst lang zu erhalten.

Zur Klarung der beruflichen Perspektive kann auch
die Notwendigkeit einer Belastungserprobung oder Ar-
beitstherapie im Rahmen einer medizinisch—beruflichen
Rehabilitation in einer Phase-II-Einrichtung in Betracht
kommen. Diese Leistungen dienen der Einschitzung und
Verbesserung des Leistungsvermoégens im Erwerbsleben
hinsichtlich korperlicher, geistiger und psychischer Be-
lastbarkeit.

Rehabilitationsnachsorgeleistungen wie die intensi-
vierte Rehabilitationsnachsorge (IRENA) sind oft nicht
geeignet, da die Betroffenen durch Gruppenangebote fiir
nicht neuromuskuldr Erkrankte hdufig {iberlastet sind.

Empfehlungen zu Leistungen am Arbeitsleben

Leistungen zur Teilhabe am Arbeitsleben sollen bei
neuromuskuldren Erkrankungen in erster Linie einen
Verbleib am vorhandenen Arbeitsplatz ermdoglichen. In
Anbetracht der Progredienz vieler neuromuskulédrer Er-
krankungen ist der Arbeitsplatz selbst immer wieder
anzupassen. Hierbei kann es sich um technische Arbeits-
hilfen wie einen hdéhenverstellbaren Schreibtisch, einen
Schreibtischstuhl mit Hubfunktion, bewegliche Arm-
auflagen fiir den Schreibtisch oder auch aufwéndigere
Anpassungen handeln. Gegebenenfalls kann auch ein
spezieller Rollstuhl am Arbeitsplatz, eine Behinderten-
toilette mit Liftftunktion und Analdusche etc. notwendig
werden. Ein Headset, um das Halten des Telefons zu
vermeiden, ist an vielen Telefonarbeitspldtzen bereits
vorhanden und kostengiinstig einzurichten. Auch die In-
anspruchnahme einer Arbeitsassistenz fiir nicht berufs-
pragende Tatigkeiten kann den Verbleib am Arbeitsplatz
begiinstigen.

Fiir Patienten mit schwerer Einschrankung der Geh-
fahigkeit kann bereits das Erreichen des Arbeitsplatzes
vom Parkplatz des Arbeitgebers eine nur schwer zu
iiberwindende Hiirde darstellen. Hier sind individuelle
Losungen zu suchen. Ist das Erreichen des Arbeitsortes
nur durch ein Kraftfahrzeug moglich, fiir das Fiihren
eines Kraftfahrzeuges aber eine Adaptation durch Um-
bauten erforderlich, kann eine Kraftfahrzeughilfe in
Form finanzieller Hilfen bei der behinderungsbedingten
Zusatzausstattung erfolgen. Gegebenenfalls kann das
Erwerben eines Fiihrerscheins und der Erwerb eines KFZ
bezuschusst werden.
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Kann die berufliche Tatigkeit in der bisherigen Form
nicht mehr fortgefiihrt werden, sind Méglichkeiten der
Weiterqualifizierung oder auch der Umschulung zu prii-
fen. In diesen Fillen stellt sich auch die Frage, ob fiir die-
se Maf3nahmen eine ausreichende Belastbarkeit besteht.
Ebenso ist zu priifen, ob durch eine Leistung zur medi-
zinischen Rehabilitation und/oder eine langerfristige
Trainingsmafinahme im Rahmen der medizinisch-beruf-
lichen Rehabilitation das Leistungsvermégen wesentlich
verbessert oder bei den progredienten Erkrankungen
erhalten werden kann.

Renten wegen Minderung der Erwerbsfahigkeit

Fiir die sozialmedizinische Beurteilung des Leistungs-
vermbgens im Rentenverfahren ist die Schwere der
motorischen, ggf. auch sensorischen, kognitiven und
psychischen Beeintrdachtigungen bedeutsam. Auch die
Krankheitsdynamik, die Progredienz der Erkrankung
ist zu beachten. Nach dem Grundsatz »Rehabilitation
vor Rente« ist zu priifen, ob rehabilitative Mafinahmen
wie Leistungen zur medizinischen Rehabilitation oder
zur Teilhabe am Arbeitsleben ausgeschopft sind oder
Aussicht besteht, dass durch Teilhabeleistungen das
Leistungsvermogen im Erwerbsleben wieder hergestellt
werden kann.

Zu einer quantitativen Einschrdankung des Leistungs-
vermogens konnen héhergradige Paresen, aber auch Ein-
schrankungen der allgemeinen Belastbarkeit fiihren. Zu
beachten sind die Steh- oder Gehfdhigkeit, die Fahigkeit
zum anhaltenden Sitzen wie auch die Gebrauchsfdahig-
keit der Hdnde. Dabei sind ggf. mogliche Hilfsmittelver-
sorgungen zu beriicksichtigen.

Kognitive Defizite sind ggf. ebenfalls zu beriick-
sichtigen, besonders, wenn Qualifizierungsmafinahmen
vorgesehen sind.

Eine besondere Herausforderung ist die Beurteilung
der Bedeutung einer anamnestisch geschilderten vor-
zeitigen Erschopfung im Sinne einer Fatigue. Hilfreich
koénnen entsprechende Fragebdgen wie das Multidimen-
sional Fatigue Inventory (MFI) [3] sein. Es zeichnet sich
durch die Erfassung einer generalisierten Fatigue, einer
physischen und einer mentalen Fatigue sowie reduzierter
Motivation und reduzierter Aktivitit aus. Bedeutsam ist
dann aber die Beurteilung der Relevanz im Alltag und im
Beruf. Hierzu dienen die anamnestischen Angaben zum
Tagesablauf, zu Hobbies und anderen Freizeitaktivitaten.
Gerade im Rahmen einer stationdren Rehabilitationslei-
stung, ganz besonders einer Arbeits- oder Belastungs-
erprobung, ldsst sich die Bedeutung einer Fatigue fiir
die Beurteilung des Leistungsvermogens in der Regel
ausreichend erfassen.

Bei den iiberwiegend progredient verlaufenden Er-
krankungen sind psychische Begleitsymptome wie De-
pressivitat nicht selten und kénnen ebenfalls zu einer
Minderung des Leistungsvermdgens fiihren. Insbeson-
dere in diesen Fillen ist zu {iberpriifen, ob die thera-

peutischen Mdglichkeiten wie psychotherapeutische Be-
handlungen ausgeschopft worden sind.

Wahrend bei vielen neuromuskuldren Erkrankungen
in Lehrbiichern Schmerzen nicht geschildert werden,
koénnen diese als Folge der Storungen der Rumpfstabili-
tit, der Gelenkfiihrung oder der muskuldren Uberlastung
auftreten. Da fiir den Patienten die Stérung der Funktion
deutlich im Vordergrund steht, wird er nicht unbedingt
in der Anamnese auf Schmerzen hinweisen.

Bei progredienten Verlaufsformen neuromuskuldrer
Erkrankungen wird in spéteren Stadien hdufig ein auf-
gehobenes Leistungsvermogen fiir Tatigkeiten auf dem
allgemeinen Arbeitsmarkt vorliegen. Viele Betroffene
sind trotzdem hoch motiviert, ihre berufliche Tatigkeit
weiter auszuiiben und haben gute Adaptationsstrategien
entwickelt. Ist ein addquater Arbeitsplatz vorhanden,
kann der Verbleib mit Unterstiitzung des Arbeitgebers
gelingen, wenn eine sukzessive Anpassung an die zuneh-
menden Funktionseinschrankungen vorgenommen wird.
u.a. durch Leistungen zur Teilhabe am Arbeitsleben wie
technische Arbeitshilfen.
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