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Zusammenfassung

Hintergrund: Die Trainingstherapie als Rehabilitationsmafinahme bei neuromuskuldren Erkran-
kungen wurde viele Jahre kontrovers diskutiert. Auch wenn aktuelle Studien keine Muskelschadi-
gungen durch die kdrperliche Beanspruchung bei den heterogenen Krankheitshildern feststellen
konnten, ist der Nachweis iiber die positiven Auswirkungen der Ubungstherapie limitiert.

Ziel: Ziel ist es herauszufinden, welche Auswirkungen Sporttherapie bei Erwachsenen mit Myo-
pathien und Erkrankungen am neuromuskuldren Ubergang hat und ob die Evidenz mittels hoch-
wertiger Primarstudien eindeutig bestétigt werden kann.

Methode: Die Recherche erfolgte in den Datenbanken PEDro, PubMed (Medline), Deutsches
Arzteblatt, Cochrane Central Register of Controlled Trials und Cochrane Database of Systematic
Reviews. Eine zusitzliche Literatursuche wurde iiber die Referenzlisten der Artikel vorgenom-
men. Die methodologische Qualitdtshewertung der Studien fand mit der PEDro-Skala statt.
Ergebnisse: Insgesamt konnten sechs RCTs (PEDro-Score zwischen 5- 8) eingeschlossen werden.
Sie unterschieden sich alle hinsichtlich der jeweiligen Trainingsart und/oder der untersuchten
Krankheitsbildern. Signifikante Verbesserungen, hervorgerufen durch die Trainingsintervention,
konnten nur bedingt nachgewiesen werden. Negative Auswirkungen wurden in keiner Studie
beobachtet.

Schlussfolgerung: Die Trainingstherapie kann als eine sichere ergdnzende Behandlungs- und Reha-
bilitationsmafinahme angesehen werden, die sich auch in das physiotherapeutische Betreuungs-
konzept integrieren ldsst. Die Datenlage 1dsst keine allgemein giiltigen Trainingsempfehlungen
beziiglich einer neuromuskuldren Krankheit in der Praxis zu. Bei der Beratung solcher Patienten
kénnen entsprechende Analogien herangezogen und in das individuelle Ubungsprogramm inte-
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griert werden.

Schliisselworter: Trainingstherapie, Neuromuskuldre Erkrankungen, Erwachsene, Rehabilitations-

mafinahme

Einleitung heitsbildes ab, erfolgt aber aufgrund meist fehlender

Der Uberbegriff »neuromuskulire Erkrankungen« fasst
eine heterogene Gruppe von Krankheiten zusammen,
zu denen »pathologische Veranderungen der Motoneu-
rone in der Medulla oblongata bzw. im Riickenmark, in
peripheren Nerven, Nerv-Muskel-Synapsen und der Ske-
lettmuskulatur« [15] zdhlen. Die hier vorgelegte Arbeit
beschiftigt sich mit den beiden zuletzt genannten Sto-
rungen. Als Leitsymptom wird bei den Myopathien die
Muskelschwiche beschrieben, die auch charakteristisch
bei den Erkrankungen am neuromuskulidren Ubergang
belastungsabhingig auftritt [16, 28]. Die individuelle
Therapie hingt von der Atiologie des jeweiligen Krank-

Kausaltherapie bisher iiberwiegend symptomatisch [20,
41]. Die medikamenttse Behandlung stellt beispiels-
weise mit Immunsuppressiva und Kortikosteroiden bei
den Myositiden eine gute Therapieoption dar. Dennoch
reicht sie nicht aus, die urspriingliche Muskelfunktion
wiederzuerlangen und die Einschrankungen bei alltdg-
lichen Aktivititen zu reduzieren [34, 42]. Als weiterer
Teilbereich in der multidisziplindren Behandlung hat
sich die Trainingstherapie seit Anfang der 1990er Jahre
langsam etabliert [4]. Zuvor wurde sie kontrovers dis-
kutiert, und man riet Patienten oftmals zur Vermeidung
von korperlicher Aktivitdt aus Angst, durch eine Trai-
ningsiiberbeanspruchung eine zusitzliche Schadigung
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Abstract

Background: Exercise therapy as a rehabilitation measure in neuromuscular
diseases was controversially discussed for many years. Since current stud-
ies could not detect muscle damages after physical strain in heterogeneous
clinical pictures, the evidence of positive effects is limited.

Objective: The aim of this article is to study the effects of sports in adults
with myopathies and diseases of the neuromuscular junction and to find
out whether the evidence can be clearly confirmed with high quality pri-
mary research studies.

Methods: The research was conducted in the database of PEDro, PubMed
(Medline), Deutsches Arzteblatt, Cochrane Central Register of Controlled
Trials and Cochrane Database of Systematic Reviews. An additional litera-
ture research was undertaken by screening reference lists of the articles.
The evaluation of the methodological quality of studies was performed
with the PEDro-Scale.

Results: Overall six RCTs (PEDro-Score between 5-8) could be included.
There were differences regarding the type of training and/or the examined
clinical pictures. Significant training-induced improvements could only be
demonstrated to a limited extent. Negative effects were not observed in the
studies.

Conclusion: Exercise therapy can be considered as a safe complementary
treatment and rehabilitation measure, which can also be integrated in a
physiotherapeutic concept. According to the literature available no general
training recommendation with respect to a neuromuscular disease can
be made in daily clinical practice. In advising such patients appropriate
analogies can be applied and integrated in the individual training program.

Keywords: therapy, neuromuscular diseases, adults, rehabilitation measure
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der Muskulatur hervorzurufen [6, 19, 43, 45]. Diese Hypo-
these konnte aber in weiteren Studien nicht bestétigt
werden [4, 43, 45, 46]. Bei gesunder Muskulatur kommt
es bei Abnahme der korperlichen Aktivitdt zu einer
Dekonditionierung, den gleichen Effekt vermutet man
bei neuromuskuldren Erkrankungen [24, 25]. Zudem
spiegelt sich die zunehmende Inaktivitdt in einer nied-
rigen Lebensqualitidt der Betroffenen wider [17, 37, 42].
Dennoch ist der Nachweis der Evidenz {iber die positiven
Auswirkungen der Ubungstherapie limitiert, und es ist
nicht eindeutig belegt, dass sich durch Training die Mus-
kelfunktion erhalten oder verbessern und die Dekonditi-
onierung vermeiden lassen [4, 22, 23, 26, 44]. Au3erdem
fehlt es derzeit an qualitativ hochwertigen Studien, die
den Langzeiteffekt {iber mehrere Jahre untersuchen oder
eine Aussage iiber einstimmige Empfehlungen beziiglich
der Trainingsform oder Intensititen erlauben wiirden
(13, 25].

Das vorliegende Manuskript entstand parallel zu
einer Aktualisierung der publizierten Ubersichtsarbeit
von Herrn Dr. Schupp und der Arbeitsgemeinschaft
»Neurologie und Sport« in der Deutschen Gesellschaft
fiir Neurologie e. V. [38, 39].
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Methoden
Suchstrategie

Die systematische Literaturrecherche fand in dem Zeit-
raum von November 2012 bis Médrz 2013 statt. Geeignete
Studien wurden in der PEDro-Datenbank, iiber PubMed
in der Medline-Datenbank und iiber das DIMDI in den
Datenbanken Deutsches Arzteblatt, Cochrane Central
Register of Controlled Trials und Cochrane Database of
Systematic Reviews der Cochrane Library gesucht. Bei den
gefundenen Ubersichtsarbeiten wurden die Referenzlisten
untersucht, um indirekt weitere Artikel zu finden. Genau-
so wurde es auch mit der Meta-Analyse gehandhabt. Die
Suche nach den relevanten Studien fand manuell iiber
die angegebene Zitierung und genannten Autoren statt.
Die Suchworter mit den MeSH-Begriffen wurden mit den
Boolesche Operatoren »AND« und »OR« verkniipft, Trun-
kierungen zur Erweiterung der Suchergebnisse kamen
auch zur Anwendung. Die Ein- und Ausschlusskriterien
werden unter Tabelle 1 prédsentiert. Der Vorgang der
Methoden fiir die einbezogenen Studien wird ab der
ndheren Auswahl in Abbildung 1 als Flowchart dargestellt.

Tab. 1: Auswahlkriterien

Einschlusskriterien

Allgemein Publizierte Artikel mit verfiigharem
Abstract und Volltextzugang

Sprache englisch, deutsch

Publikationszeitraum 2002-2013

Spezies Mensch

Altersgruppe Erwachsene 19+ Jahre

klinische Studien, (systematische) Uber-
sichtsarbeiten, Meta-Analysen

Publikationstyp

Krankheitsbilder Myopathien, Erkrankungen am Nerv-

Muskel-Ubergang

Trainingsintervention Kraft-/Ausdauertraining, Atemtherapie

Endpunkte Beriicksichtigung der ICF-Komponenten

[25], des CK-Wertes und des Laktats

Ausschlusskriterien

Krankheitszeichen/-symptome (z. B. Mus-
kelschwdche, Myotonie, Myalgien, Fatigue)
als fakultatives Teilsymptom einer Sekun-
ddrerkrankung

Medikamentose Zusatztherapie neben der
individuellen Standardmedikation

Bestimmung der methodologischen Qualitat

Nach der Vorauswahl und dem Ausschluss von Studien-
typen mit schwacher Evidenz wurden die einbezogenen
Artikel (n=6) auf ihre methodologische Qualitit iiber-
priift. Die Beurteilung der RCTs und des Quasi-RCT fand
mit der PEDro-Skala statt [11, 29, 31].
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Deutsches PEDro PubMed (CTR CDSR
Arzteblatt n=16 (Medline) =7 n=3

n=0 n=24

Ausschluss: ) )

(systematische) Reviews, Meta-Analysen, Manuelle Suche in Referenzlisten

doppelte Studien, veraltete Studien n=11

n=38
\
Erfiillung der Einschlusskriterien
Vorauswahl
n=31
Ausschluss:

Fallberichte, Einzelfallanalysen, unkontrol-

\

lierte Studien, Studien mit gesunder Kon-
trollgruppe bzw. der kontralateralen Seite
als Kontrolle
n=25

« Cejudi et al., 2005
« Dawes et al., 2006

« Kierkegaard et al., 2011
« Yeldan, Gurses & Yuksel, 2008

Methodologische Bewertung, PEDro <4

« Aldehag, Jonsson, Lindblad, Kottorp & Ansved, 2013

« Fregonezi, Resqueti, Giiell, Pradas & Casan, 2005

Score 6/10*

Score 5/10**
Score 7/10**
Score 6/10**
Score 8/10**
Score 5/10**

Eingeschlossene Literatur fiir inhaltliche
Darstellung

n=6

Abb. 1: Flowchart Vorgang der Methoden fiir einbezogene Studien
*Evaluation durch Erstautorin; **Evaluation durch Erstautorin und von der PEDro-Datenbank tibernommen

Die Bewertung erfolgte durch die Erstautorin. Mit Aus-
nahme von einem Artikel waren die ausgewahlten Studi-
en in der PEDro-Datenbank bei den Suchresultaten mit
der erreichten Gesamtsumme, durchgefiihrt von zwei
unabhédngigen Gutachtern [33], gelistet. Im Vergleich
gab es keine Diskrepanz zwischen der Evaluation der
Erstautorin und den PEDro-Gutachtern. Ausgewertete
Studien mit einer Gesamtpunktzahl {iber oder gleich
4 von moglichen 10 Punkten wurden in die systemati-
sche Ubersichtsarbeit zur inhaltlichen Darstellung ein-
bezogen. Arbeiten werden nach Maher [30] fiir gewdhn-
lich ab einer PEDro-Gesamtsumme von 6/11 oder hoher
als Studien von hoher Qualitit betrachtet und fiir die
Erstellung eines Reviews hergenommen. Er gab aber
zu bedenken, dass bei Unmdglichkeit, die Probanden
und Therapeuten zu verblinden (Maximalscore 9/11),
diese Festlegung moglicherweise zu streng sei. Die

Durchfiihrung einer Sensitivitdtsanalyse, in der die
Auswirkungen des Herabsetzens des Cut-off-Wertes (auf
4/11) auf die schlussfolgernde Aussage einer Uber-
sichtsarbeit untersucht wurden, konnte diesbeziiglich
keine Verdnderungen feststellen [29]. Nach Abschluss
der methodologischen Bewertung konnten alle sechs
Studien (fiinf RCTs, ein Quasi-RCT) in die Arbeit aufge-
nommen werden.

Die klinischen Merkmale der Studien (Krankheits-
bilder, angewandte Therapieformen, Endpunkte) [27]
unterschieden sich, wie spdter unter »Ergebnisse«
gezeigt wird, teilweise so stark voneinander (teils auch
durch die umfassenden Einschlusskriterien bedingt),
dass die Vergleichbarkeit nicht gegeben war und daher
auch die geplante quantitative Synthese mit der I? Sta-
tistik als nicht sinnvoll erschien (statistische Heteroge-
nitét) [18] (Abb. 1).
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Ergebnisse

Die inhaltliche Zusammenfassung der Studien wird in
der Tabelle 2 prasentiert. Es wurden Kraftigungs-, Aus-
dauerprogramme, Studien mit Atemtherapie oder mit
Kombination mehrerer Trainingsformen (Kraftigungs-,
Ausdauer-, Gleichgewichts- und Flexibilitatsiibungen)
in Patientengruppen mit unterschiedlichen neurologi-
schen Erkrankungen unter regelmafliger Supervision
(Ausnahme: Dawes, Korpershoek, Freebody et al. [10])
durchgefiihrt. In keiner Studie konnten aufgetretene
unerwiinschte Nebeneffekte auf das Interventionspro-
gramm zuriickgefiihrt werden.

Die Studie von Aldehag, Jonsson, Lindblad et al.
[2] wurde im Mirz 2013 verdffentlicht, es bestand aber
zum Zeitpunkt der Erstellung der Arbeit fiir die Autorin
nur Zugang zum Abstract. Die in Tabelle 2 aufgefiihrten
Informationen iiber die Studie konnten teilweise aus
dem Abstract bzw. der publizierten Doktorarbeit von
Aldehag [3] gewonnen werden.

Kraftigungs-, Ausdauertraining

Aldehag et al. [2, 3] untersuchten in einer 12-wochigen
Trainingsphase die Effekte von Handiibungen bei DMi-
Betroffenen. Das Training wurde als sicher eingestuft
und erzielte geringe Verbesserungen im Vergleich zur
Nicht-Trainingsphase beziiglich der Handfunktion und
der ADL-Bewdltigung, die aber die Signifikanz erreich-
ten.

In einem 12-wOchigen Rehabilitationsprogramm
tiberpriiften Cejudo, Bautista, Montemayor et al. [7]
die Auswirkungen von Ausdauertraining bei Patienten
mit mitochondrialer Myopathie. Durch das Programm
verbesserten sich Ausdauer, Arm- und die Atemfunktion
im Vergleich zu Trainingsbeginn, wodurch ein Vorteil in
der ADL-Ausfiihrung und eine Steigerung der Lebens-
qualitét (nicht signifikant) festgestellt werden konnten.
Das Ubungsprogramm wurde von allen Teilnehmern
gut angenommen und kann als addquater Bestandteil
der multidisziplindren Behandlung der mitochondrialen
Myopathie angesehen werden. Weiter stellten Cejudo et
al. [7] vor der Durchfiihrung des Ausdauertrainings fest,
dass bei normaler Lungenfunktion eine Reduzierung der
aeroben Kapazitdt vorlag und die anaeroben Schwelle
schnell {iberschritten wurde.

In der Studie von Dawes et al. [10] geht es um
die Durchfiihrbarkeit und die Effekte eines Heimpro-
gramms auf die Ausdauer beim Gehen, Muskelkraft,
Muskelermiidung (Fatigue) und die Funktionsfdhigkeit
bei Erwachsenen mit neuromuskuldren Erkrankungen.
Die Interventionsgruppe, die ein achtwo6chiges Geh-
und Kraftigungsprogramm absolvierte, verbesserte sich
signifikant hinsichtlich ihrer Beinmuskelkraft, wahrend
bei den anderen Zielgrof3en keine Verdnderungen beob-
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achtet werden konnten. Das Programm wurde gut ange-
nommen und lasst sich leicht in den Alltag integrieren.

Atemtherapie

Die Effekte eines intervall-basierten inspiratorischen
Atemmuskeltrainings kombiniert mit einer Atemschu-
lung wurden erstmals in dem RCT von Fregonezi, Res-
queti, Giiell et al. [14] bei Patienten mit generalisierter
Myasthenia gravis untersucht. Uber einen Trainingszeit-
raum von acht Wochen konnten dadurch im Vergleich
zu Beginn Verbesserungen in der Atemmuskelkraft und
-ausdauer, der Thoraxbeweglichkeit und dem Atemmus-
ter festgestellt werden. Im Gruppenvergleich konnten
fiir die Experimentalgruppe u.a. im maximalen Inspi-
rations- und Exspirationsdruck, der oberen Thoraxaus-
dehnung sowie -senkung signifikante Verbesserungen
erzielt werden.

Uber 12 Wochen verglichen Yeldan, Gurses und Yuk-
sel [52] anhand von Probanden mit unterschiedlichen
Muskeldystrophien die Auswirkungen eines inspirato-
rischen Atemmuskeltrainings gegen Widerstand (TIMT)
mit denen von Atemiibungen (AU), bestehend aus
Zwerchfellatmung und segmentalen Atemiibungen. Es
wurde eine deutlichere Verbesserung im maximalen Ins-
pirationsdruck in der TIMT- im Vergleich zur AU-Gruppe
beobachtet. Der maximale Expirationsdruck zeigte nur
in der AU-Gruppe eine signifikante Steigerung.

Neben den Endpunktmessungen stellten Yeldan et
al. [52] fest, dass die respiratorische Atemmuskelkraft
bereits eine Verminderung bei noch physiologischer
Atemfunktion aufweist. Die Autoren schlossen daraus,
dass diese Reduzierung bei noch bestehender Gehfihig-
keit, moglicherweise als erstes Anzeichen einer Atem-
funktionseinschrankung zu werten sei. Sie unterstrichen
dadurch die Wichtigkeit, bei LGMD- und Becker Kiener
MD-Patienten die Atemfunktion {iber den maximalen
Munddruck noch vor den ersten klinischen Symptomen
routinemaflig mit zu untersuchen.

Kombination mehrerer Trainingsformen

Kierkegaard, Harms-Ringdahl, Edstr6m et al. [21] iiber-
priiften erstmals die Durchfiihrbarkeit und die Effekte
eines Ubungsprogramms (Friskis & Svettis® Open Doors)
auflerhalb eines Gesundheitszentrums beziiglich der
Funktionsfahigkeit und der Lebensqualitdt bei Erwach-
senen mit myotoner Dystrophie Typ 1. Dabei konnten
in der 14-woOchigen Intervention keine signifikanten
Verdnderungen in den Endpunkten entdeckt werden.
Das Training wurde gut angenommen, und es wurde von
subjektiven Verbesserungen berichtet (Tab. 2).



Sporttherapie bei Erwachsenen mit Myopathien und Erkrankungen am neuromuskuléren Ubergang

UBERSICHT

Tab. 2: Studienzusammenfassung

Autoren Studienteilnehmer (n) | Endpunkte, Art der Evaluation Trainingsbedingungen Ergebnissel
Aldehag, Jonsson, Nogamt = 39 DM1 - Griff-, Pinzetten- und EG: Handiibungen (bds.) mit Silikonkne- Je EG-Phase:
Lindblad et al. [2, 3] Drop-out: n =10 Handgelenkskraft (Grippit®, te, Dehniibungen Unterarmmuskulatur, - Muskelkraft: signifikante Verbesserung
(7 aus EG/KG, Myometer), 3mal/Woche, 12 Wochen der Griff- und Pinzettenkraft
3 aus KG/EG) - Handfertigkeit (Purdue KG: kein Training (Wechsel EG und KG - AMPS/COPM: signifikante
Pegboard Test), nach 12-wochiger Trainingsphase und Verbesserung
- ADL-Tatigkeiten (AMPS, COPM) | 12-wdchiger Wash-out-Periode)
Cejudo, Bautista, g =10 MM, - korperliche Leistungs- / EG: Fahrrad-Ergometer bei 70 % der max. | — Ausdauer: inter-/intragruppen-
Montemayor et al. [7] | n, =10 MM, Ausdauerfahigkeit Belastung, dynamisches isotonisches spezifische signifikante Verbesserung
Drop-out: n =2 (Fahrradergometrie, SWT) Gewichtheben mit 50 % des 1 WM (Schul- zugunsten bzw. innerhalb von EG
(1 aus EG bzw. KG) - Muskelkraft (1-WM-Test) ter-/Armmuskulatur), 10-15 Wdh., 1-3 (Ergometrie-Test bzw. VO2_ )

- Lebensqualitat (NHP)
- Lungenfunktionsdiagnostik
(Spirometrie)

Durchg., Dehniibungen, 3-mal/Woche fiir
ca. 60 Min, 12 Wochen
KG: kein Training

- Lungenfunktion, Muskelkraft:
EG: signifikante Verbesserung des AMV
und des WM

Dawes, Korpershoek,
Freebody et al. [10]

n, =9 NME

Ne =11 NME
Drop-out: n =2

(1 aus EG bzw. KG)

- Ausdauer (2-Min-Gehtest)

- MIK (Myometer)

- Fatigue (Fatigue Severity Scale)

- Mobilitdts- und ADL-Tests
(VAS-Skala, RMI, Barthel-Index,
PASE)

Heimiibungsprogramm

EG: 20 Min Gehen mit leichter Intensi-
tat — moderate Intensitét nach 20 Min,
Ubungen zur Ausdauersteigerung der UEx
und fiir Rumpf-Stabilitat (Ziel: 2,5 Min
durchgehende Ausfiihrung), an unter-
schiedlichen Tagen, 8 Wochen

KG: kein Training

- Ausdauer, Mobilitats-/ADL-Tests, Fati-
gue: keine Veranderungen

- MIK: Intergruppenspezifische signifi-
kante Verbesserung der Kraft des rech-
ten M. quadriceps femoris zugunsten
von EG
EG: signifikante Zunahme der Bein-
muskelkraft

Fregonezi, Resqueti,
Gliell et al. [14]

N =14 MG

Ne =13 MG

Drop-out: n =2

(in Pre-Trainingsphase)

- Lungenfunktionsdiagnostik
(Spirometrie,
Heliumsverdiinnungsmethode,
Single-Breath-Methode)

- Beobachtung des Atemmusters

- Atemmuskulaturkraft/-aus-
dauer (Manometer)

- Thoraxmobilitat
(Thoraxumfangsmessung)

teils als Heimprogramm

EG: Zwerchfellatmung, intervall-basiertes
IMT, dosierte Lippenbremse, je 10 Min,
20%—60%PI__, 3-mal/Woche fiir 45
Min, 8 Wochen

KG: Atemschulung, Aufklarung (beides
einmalig)

- Lungenfunktion: keine Verdnderungen

- Atemmuster/-muskelkraft: inter-/
intragruppenspezifische signifikante
Verbesserung zugunsten bzw.
innerhalb von EG

- Atemmuskelausdauer:
EG: signifikante Verbesserung der MWW

- Thoraxmobilitat: inter-/intragruppen-
spezifische signifikante Verbesserung
der oberen Thoraxmobilitat zugunsten
bzw. innerhalb von EG

Yeldan, Gurses, Yuk-
sel [52]

Nr= 11 NME
n, =12 NME
Drop-out: n =2

(1 aus EG bzw. KG)

- Lungenfunktionsdiagnostik
(Spirometrie)

- Atemmuskulaturkraft
(Mundverschlussdruckmessung)

Heimiibungsprogramm

TIMT: inspiratorisches Atemmuskeltraining
gegen Widerstand mit einem entspre-
chenden Einatmungsgerat, 15% — 30%
desPl

AU: Zwerchfellatmung oder segmentale
Atemiibungen, 10 Wdh. mit 30 s Pause,
8-10 Durchg.

TIMT/AU: 2-mal taglich, 5-mal/Woche fiir
15 Min

- Lungenfunktion: keine statistisch
signifikanten Unterschiede

- Atemmuskelkraft:
intergruppenspezifische signifikante
Verbesserung von Pl zugunsten von
TIMT
AU: signifikante Verbesserung von
PE

Kierkegaard, Harms-
Ringdahl, Edstrom et
al. [21]

n, =18 DM1
n, =17 DM1

- Gehfahigkeit, Ubungstoleranz
(6-Min-Gehtest)

- Beinmuskelkraft (TST)

- Mobilitat, Gleichgewicht (TUG-
Test)

- Tagesschlafrigkeit (ESS)

- gesundheitsbezogene
Lebensqualitét (SF-36)

Gruppeniibungsprogramm

EG: Flexibilitatsiibungen, Kraftigungs-
{ibungen fiir Arme, Riicken und Bauch,
Gleichgewichtsiibungen im Stand, aerobes
Training bei 60-80 % der max. HF, 2-mal/
Woche fiir 60 Min, 14 Wochen

KG: kein Training

Alle Endpunkte:
keine signifikanten intra-/intergruppen-
spezifischen Unterschiede

Abkiirzungen:

ADL: activities of daily living; AMPS: Assessment of Motor Process Skills; AMV: Atemminutenvolumen; AU: Atemiibungen; bds.: beidseits; COPM: Canadian
Occupational Performance Measure; DM1: myotone Dystrophie Typ 1; Durchg.: Durchgang bzw. Durchginge; EG: Experimentalgruppe; ESS: Epworth Sleepiness
Skala; HF: Herzfrequenz; IMT: inspiratory muscle training (inspiratorisches Atemmuskeltraining); KG: Kontrollgruppe; MG: Myasthenia gravis; MIK: maximale
isometrische Muskelkraft; MM: mitochondriale Myopathie; MVV: maximal voluntary ventilation (maximale freiwillige Ventilation); NHP: Nottingham Health Pro-
file; NME: neuromuskuldre Erkrankungen; PASE: Physical Activity Scale for the Elderly; PE__ : maximal expiratory pressure (maximaler Expirationsdruck); PI__ :

‘max "

maximal inspiratory pressure (maximaler Inspirationsdruck); RMI: Rivermead-Mobilitdtsindex; SF-36: Short Form-36; SWT: Shuttle Walking Test; TIMT: threshold
inspiratory muscle training (inspiratorisches Atemmuskeltraining gegen Widerstand); TST: Timed-Stands-Test; TUG: Timed Up and Go; UEX: untere Extremitét;
VAS: Visuelle Analogskala; Vo2 : maximale Sauerstoffaufnahme; Wdh.: Wiederholungen; x WM: Wiederholungsmaximum (maximales Gewicht, mit dem x

Wiederholungen méglich sind); — : Steigerung

‘Ergebnisse der Endpunkte am Ende der Studie; signifikante Ergebnisse: alle p-Werte < 0.05; EG: intraspezifischer Gruppenvergleich zu den jeweiligen Anfangsmes-

sungen
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Diskussion

Moglicherweise konnten einige Faktoren die vorliegen-
de Ubersichtsarbeit bei der Durchfithrung beeinflusst
haben [36]. Sie konnten die abschlieenden Ergebnisse
des Reviews verzerrt und somit auch die Validitdt der
Analyse gefahrdet haben.

Kritische Anmerkungen zu den Studienergebnissen

Aldehag et al. [2] mit ihrer Studie {iber Krafttraining der
Héande bei DM1-Patienten konnten zwar eine signifikante
Verbesserung der Handfunktion und der AMPS- bzw.
COPM-Score feststellen, es bleibt aber kritisch anzumer-
ken, dass die Durchschnittswerte der genannten Ergeb-
nisse nur auf individueller Ebene eine klinisch relevante
Verdnderung ergeben. Auf Gruppenniveau fallen die
Unterschiede zu klein aus.

Die fehlende signifikante Verdnderung der gemes-
senen Endpunkte in der Studie von Kierkegaard et al.
[21, 39] konnte damit erkldrt werden, dass der Fokus
der Arbeit primér auf der Durchfiihrbarkeit eines méog-
lichst realititsnahen Gruppeniibungsprogramms lag.
Die Anzahl der Einheiten waren so gewahlt, dass die
DMi-Betroffenen das Training in den Alltag integrieren
und dennoch ihren urspriinglichen Tagesabldufen nach-
gehen konnten. Weiter gaben die Autoren an, dass durch
das Gruppenkonzept die Méglichkeit fiir die Probanden
er6ffnet wurde, andere Betroffene mit der gleichen
Erkrankung kennenzulernen.

Angaben zu Fallgrofen, Probleme mit Dosierung und
Krankheitsprogression

Als mogliche Begriindung fiir die begrenzten signifikan-
ten Ergebnisse der Studien werden bei Cejudo et al. [7]
und bei Dawes et al. [10] die zu kleinen Fallzahlen angege-
ben. Bei der zuletzt genannten Arbeit wire beispielsweise
eine Teilnehmeranzahl von 70 Probanden notwendig
gewesen, um einen Unterschied zwischen den Gruppen
bei der Wegstrecke demonstrieren zu kénnen. Fiir Kraf-
tigungs- und Ausdauerprogramme empfehlen Cup et
al. [9] eine Mindestdauer von zehn Wochen, um einen
moglichen Effekt zu erzielen. Moéglicherweise war der
Ubungszeitraum mit acht Wochen bei Dawes et al. [10] zu
kurz gewahlt. Laut Kierkegaard et al. [21] kénnten die Trai-
ningsfrequenz und Intensitédt zu niedrig gewéhlt worden
sein, um eine Verdnderung der Zielgr63en zu erhalten. Da
es sich bei allen behandelten Krankheitshildern um pro-
gressive Erkrankungen handelt, kann auch eine schnelle
Verschlechterung der Symptome zur Beeintrdchtigung
der Trainingseffekte gefiihrt haben. Daher sollten keine
Verdnderungen durchaus auch als ein positives Ergebnis
angesehen werden. Generell sollte bei der Interpretation
eines Therapieeffektes dessen Unterschied zwischen den
teilnehmenden Gruppen betrachtet werden, anstatt das
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Ergebnis des Interventionserfolges nur von signifikant
bzw. nicht signifikant abhzngig zu machen [12].

Drop-outs

Die Drop-outs standen in keiner Relation zu den Inter-
ventionen. Es wurden persénliche Griinde, Schwierig-
keiten bei der Anfahrt und Verlust der Gehfdhigkeit
aufgrund des Krankheitsverlaufes angegeben. In der
Studie von Fregonezi et al. [14] mussten zwei Patienten
in der Pre-Trainingsphase wegen einer myasthenen Krise
bzw. der Feststellung eines Lungentumors zuriicktreten.

Problem der heterogenen Studienteilnehmer

Eine weitere Limitierung der Aussagekraft neben den
zu geringen Fallzahlen sind die heterogenen Studi-
engruppen. Folglich lassen sich beispielsweise keine
Riickschliisse auf die Effekte von Ausdauer- und Kraft-
training auf die jeweiligen spezifischen Erkrankungen
ziehen. Moglicherweise sprechen die neuromuskula-
ren Krankheiten allgemein je nach Ursache anders auf
das jeweilige Interventionsprogramm an. Ein méglicher
Grund solcher Gruppenzusammenstellungen ist die Sel-
tenheit der Erkrankungen und daher das Problem, eine
vergleichbare homogene repridsentative Gruppengrofie
(statistische Power) [35] zu rekrutieren.

Studiendesigns

Bei der Literatursuche fiel nach der abgeschlossenen
Vorauswahl eine Vielzahl von unterschiedlichen Studi-
endesigns auf. Nur wenige davon waren RCTs oder Qua-
si-RCTs, die die Einschlusskriterien der hier vorgelegten
Arbeit erfiillten und einen PEDro-Score > 4 erreichten.
Die Fallzahlen sind oft zu klein, um bei mittleren Effekt-
starken statistische Power zu erreichen. Die Griinde,
warum es nur eine kleine Anzahl an qualitativ hoch-
wertigen Studien gibt, sind vielfaltig. Dennoch miissen
prospektive, vergleichende und gegebenenfalls rando-
misierte Studien folgen, um die Wirksamkeit eindeutig
nachweisen zu kénnen [50]. Die Realisierung solcher
Studien ist aufgrund der Seltenheit der Krankheitsbilder
schwer und aufwendig. Es erfordert eine Zusammenar-
beit und eine Kooperationsbereitschaft vieler Zentren,
einen entsprechenden zeitlichen Aufwand, eine addqua-
te ideelle und auch finanzielle Unterstiitzung [50]. In gut
angelegten Studien sollten zukiinftig auch die Langzeit-
effekte, v.a. der Kraft- und Ausdauertrainingregimes,
erforscht werden [7, 10].

Anwendung der Sporttherapie im Alltag
Insgesamt konnten nur sechs Studien in die vorgelegte

Arbeit eingeschlossen werden, die sich in ihren Erkran-
kungen und/oder in ihren Trainingsformen unterschie-
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den. Trotz der eingeschrdnkten Aussagekraft konnte
nochmals gezeigt werden, dass durch das Training
keine unerwiinschten Nebeneffekte hervorgerufen wur-
den. Auch wenn sich teilweise positive Auswirkungen
herauskristallisiert haben, lassen sich daraus keine
spezifischen Trainingsformen und -parameter fiir ein
bestimmtes neuromuskuldres Krankheitsbild ableiten.
Bei der Beratung konnen Analogien aus den Studiener-
gebnissen gezogen werden, die aber bei jedem Patien-
ten Kkritisch hinterfragt werden sollten. Fiir die (sport-)
medizinische Untersuchung und Betreuung ergeben
sich besondere Anforderungen [40]. Im Allgemeinen gilt,
dass Ausdauertraining im aeroben Bereich stattfinden
und aus konzentrisch angepassten Ubungen bestehen
sollte [7, 32, 47]. Exzentrisches Krafttraining oder Trai-
ning gegen hohen Widerstand fiihren leicht zu Muskel-
verletzungen und sollten daher vermieden werden [1,
5, 26]. Es sollte darauf geachtet werden, dass sich das
Ubungsprogramm in den Alltag ohne dessen Einschrin-
kung integrieren ldsst und gegebenenfalls die Lokali-
tdten zur Trainingsausfithrung zeitlich und 6rtlich gut
erreicht werden konnen. Das Erstellen des Trainingspro-
gramms (Mindestdauer zehn Wochen) [9] sollte gemein-
sam mit einem erfahrenen und auf diesen Bereich spe-
zialisierten Physio- oder Sporttherapeuten erfolgen, der
die Durch- und Ausfiihrung immer oder in regelmafiigen
Abstdnden personlich tiberwacht. Das Regime muss,
hinsichtlich z.B. der Intensitdat und der Wiederholungs-
zahl, auf das Krankheitsstadium abgestimmt sein [40].
Durch die Supervision kénnen eventuelle Trainingsfeh-
ler korrigiert, gegebenenfalls eine Anpassung der Trai-
ningsparameter vorgenommen und durch Motivation
die Compliance zusidtzlich noch unterstiitzt werden.
Zudem konnen auftretende negative Effekte rechtzeitig
erfasst werden. Generell sollte bedacht werden, dass in
Anbetracht des progressiven Charakters der neuromus-
kuldren Erkrankungen wahrscheinlich nur ein verhalt-
nismaflig kleiner Prozentsatz der Betroffenen fiir eine
bestimmte Ubungstherapie geeignet ist.

Die Borg-Skala kénnte wie bei Cejudo et al. [7] im all-
taglichen Training eingesetzt werden, um eine Uberan-
strengung zu vermeiden. Die aufwendigere Kontrolle des
CK-Wertes sollte zusétzlich in bestimmten Zeitintervallen
durchgefiihrt werden [53].

Die Trainingsprogramme konnten zusatzlich oder in
abgewandelter Form auch im Rahmen der Physiotherapie
stattfinden. Die Aussage, dass bereits bei gehfdhigen
Muskeldystrophie-Patienten die respiratorische Atem-
muskelkraft bei noch normaler Atemfunktion reduziert
sein konnte [52], unterstreicht die Wichtigkeit der Atem-
therapie. Auch andere neuromuskuldre Krankheitsbilder
werden von dieser Intervention profitieren konnen. Eine
rechtzeitige Aufnahme verschiedener Ubungen kénnte
moglicherweise den progressiven Verlauf verringern bzw.
verlangsamen, so dass die Selbststdndigkeit des Patien-
ten iiber einen moglichst langen Zeitraum erhalten bliebe.

Grundsitzlich sollte der Betroffene im Rahmen der
Beratung (nach entsprechender Voruntersuchung) oder
der Physiotherapie zur korperlichen Bewegung motiviert
werden, um der iiberwiegend sitzenden Lebensweise, der
sekundar resultierenden Dekonditionierung und zuneh-
menden Ubungsintoleranz entgegenzuwirken [2, 7, 10].

Training mit medikamentdser Zusatztherapie, Alternative
Therapie

Es gibt eine Vielzahl von Studien, die zuséatzlich zur
Ubungstherapie Medikamente oder Nahrungsergin-
zungsmittel (Kreatin, Albuterol) verabreichen und dabei
einen Vorteil der Kombination gegeniiber der alleinigen
Trainingstherapie zeigten [8, 46].

Als Alternative zur Trainingstherapie in der multidiszi-
plindren Rehabilitation kann auch Qigong angeboten wer-
den (48, 49]. Es stellt eine gute Moglichkeit dar, um sich
neben der Fokussierung auf die Bewegung und Atmung
auch auf die Mentalarbeit konzentrieren zu kénnen.

Schlussfolgerung

Die Trainingstherapie kann als eine sichere ergdnzen-
de symptomatische Behandlungs- und Rehabilitations-
mafinahme angesehen werden, die sich auch gut in ein
physiotherapeutisches Behandlungskonzept integrieren
lasst. Die Datenlage lasst keine allgemein giiltigen Trai-
ningsempfehlungen beziiglich einer neuromuskuldren
Krankheit in der Praxis zu. Bei der Beratung solcher
Patienten kénnen entsprechende Analogien herangezo-
gen und in das individuelle Ubungsprogramm integriert
werden.
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