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(GBS) is an acute, inflammatory, de-
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nerve system. Clinical hallmarks are
symmetric muscle paralysis, are-
flexia and pronouced autonomic dis-
turbances. Respiratory failure and
cardiovascular instability are the
main reasons for intensive care sup-
port in patients with GBS. The
present report of a 33 year old man
with Miller-Fisher syndrome, a vari-
ant of the GBS, discusses the man-
agement of patients with GBS in the
intensive care unit.
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Zusammenfassung Das Guillain-
Barré-Syndrom (GBS) ist eine akute,
entziindliche, demyelinisierende

Erkrankung des peripheren Nerven-
systems. Die Erkrankung préasentiert
sich klinisch mit symmetrischen
Lahmungen, Areflexie und ausge-
prégten vegetativen Stérungen.
Respiratorisches Versagen und kar-
diovaskulare Instabilitdt sind die
Hauptgrinde fir die Verlegung eines
Patienten mit GBS auf die Intensiv-
station. Der vorliegende Bericht
diskutiert am Beispiel eines 33jahri-
gen Patienten mit Miller-Fisher-
Syndrom (MFS), einer Sonderform
des Guillain-Barré-Syndroms, die
Behandlung des ausgepragten GBS
auf der Intensivstation.

Schliisselworter  Guillain-Barré-
Syndrom — Miller-Fisher-Syndrom —
Intensivtherapie

Kasuistik

Anamnese und initiale Untersuchungsbefunde

Ein 33jéhriger Patient entwickelte nach einem mehrtégi-
gen, fieberhaften gastrointestinalen Infekt mit profusen
waldrigen Durchféllen eine von distal nach proximal auf-
steigende komplette Parese, Areflexie und Sensibilitéts-
storungen aller vier Extremitaten, auf3ere und innere Oph-
thalmoplegie, Dysarthrie und Dysphagie und eine beid-
seitige periphere Facialisparese. Die Liquoruntersuchung
zeigte bei der initialen Untersuchung wie auch im Verlauf
nach 10 Tagen einen zellarmen Liquor ohne Eiweil3ver-
mehrung. Im Blutbild fand sich bis auf eine diskrete Leu-
kopenievon 3100/l kein aufféliger Befund. Einkraniales

CT zeigte einen unaufféalligen Befund. Trotz des unauffal-
ligen Liquorbefundes wurde die klinische Verdachtsdia-
gnose eines Miller-Fisher-Syndroms gestellt und eine Be-
handlung mit Methylprednisolon 500 mg/diem begonnen.
Aufgrund einer drohenden Ateminsuffizienz wurdeder Pa-
tient von dem auswaértigen Krankenhaus in die neurologi-
sche Universitétsklinik und von dort nach endotrachealer
Intubation auf die Medizinische Intensivstation verlegt.

Krankheitsverlauf unter der Therapie
auf der Intensivstation

Bei der Aufnahmeuntersuchung wurde klinisch und ront-
genol ogisch eine rechtsbasal e Pneumonie festgestellt, das
Blutbild zeigte eine Leukozytose von 25000/pl ohne
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Abb. 1 Kardiovaskulére Insta-
bilitat bei einem Patienten mit 120
schwerem GBS. Tag 1: Episo-

dische Hypotension (RR in 100
mmHg), ohne kompensatori- 80
sche Tachykardie (HF=Herz-
frequenz in Schlage/min), ab-
fallender zentralventser Druck
(Z2vD cm H,0) Tag 2: Zunéchst
Blutdruckstabilisierung nach
Volumensubstitution (VS),
dann hypertensive und tachy-
karde Phasen, die mit Urapidil
behandelt wurden. Tag 3: wei-
ter stark schwankender Blut- 80 —
druck, ZVD-Abfall durch aus-
gepragte extrarenale Flissig- 40 - e
keitsverluste. (* = Bekleidung/
Bettwésche durchgeschwitzt).
ICU =Intensivstation 9
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Linksverschiebung, weitere Laboruntersuchungen waren
unaufféllig. Neben dem schon bekannten neurologischen
Befund wurden mittelweite Pupillen, die nicht auf Licht
reagierten, festgestellt, die Kornealreflexe waren erhalten.

Unter ASB-Beatmung (24/6) lief3 sich das FIO, rasch
auf 0,3 senken, die Pneumonie wurde antibiotisch mit
Cefuroxim und M etronidazol behandelt. Der Patient wurde
mit Midazolam/Fentany! so sediert, dai® er auf Ansprache
erweckbar war. Die kardiovaskul&re Situation des Patien-
ten zeichnete sich durch grofRe Blutdruckschwankungen
aus (Abb. 1). Der Patient hatte intermittierend eine ex-
zessive SchweiBneigung. Die Nierenfunktion war unauf-
fallig, es bestand eine ausgepragte gastrale Entleerungs-
storung bei guter Darmfunktion, so da? am 5. Beat-
mungstag eine perkutane gastrojejunale Erndhrungsfistel
angelegt wurde. Zur Stref3ulkusprophylaxe wurde Sucral -
fat verabreicht.

Zur Therapie der neurologischen Grunderkrankung
wurde ein funftagiger Therapiezyklus mit Gamma-Globu-
linen (Octagam) 30 g/diem begonnen, die Cortisonthera-
pie wurde beendet. Der neurologische Status des Patien-
ten besserte sich unter dieser Therapie nicht. Am 7. Beat-
mungstag wurde der Patient tracheotomiert. Nachdem
7 Tage nach Abschlul? der Immunglobulintherapie keine
klinische Besserung eingetreten war, wurde am 14. Beat-
mungstag ei ne Plasmapheresebehandlung begonnen. Nach
den ersten 3 Austauschbehandlungen mit je 50 ml/kg KG,
dieinnerhalbvon 5 Tagen durchgef iihrt wurden, hattensich

Tag 1

Tag 2 Tag 3

die Paresen deutlich gebessert, so dal3 ein Anheben der
Extremitéten gegen die Schwerkraft méglich war. Am
18. Beatmungstag wurde eine gedeckte Magenperfusion
diagnostiziert und nach Laparatomie Gberndht. Nach zwei
weiteren Plasmapheresebehandlungen (Gesamtaustausch-
volumen 240 mi/kg KG) konnte der Patient am 22. Beat-
mungstag vom Respirator entwéhnt und 2 Tage spéter de-
kanuliert werden. Der Patient wurde zur weiteren Rehabi-
litation in die neurologische Klinik verlegt. Er konnte zu
diesem Zeitpunkt im Rollstuhl sitzen und alle Extremité-
ten gegen die Schwerkraft anheben. Es bestanden weiter-
hin Schluckstérungen, Augenmuskelléhmungen und Ak-
komodationsstérungen. Der Patient war emotional labil
und depressiv.

Sechs Wochen spéter konnte der Patient ohne Unter-
stutzung mehr als 10 m laufen, die Augenmuskell&hmun-
gen und Schluckstérungen hatten sich komplett zurtickge-
bildet.

Diskussion

Anhand der vorliegenden Kasuistik eines Patienten mit
Miller-Fisher-Syndrom (MSF), einer Sonderform des
Guillain-Barré-Syndroms (GBS) soll die intensivmedizi-
nische Betreuung von Patienten mit GBS diskutiert wer-
den.
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Pathogenese und klinische Symptomatik des GBS

DasGBSist eineakute, entziindliche Polyneuropathie. Die
Grundlageder Erkrankung st eine Autoimmunreaktion ge-
gen Strukturen des peripheren Nervensystems mit nach-
folgender Demyelinisierung der Axone [1]. Trotz vielfal-
tiger Anstrengungen ist es fur das GBS bis jetzt nicht ge-
lungen, das Autoantigen zu identifizieren. Auch der Me-
chanismus, der die Autoimmunantwort auslost, ist nicht
sicher identifiziert. Das GBS wird haufig 2—4 Wochen
nach einem grippal en oder enteral en Infekt beobachtet. Fir
eineVielzahl infektioser Erreger (CMV, EBV, Herpes-sim-
plex-Viren, Mycoplasmen, Chlamydien oder Campylo-
bacter jejuni) wurde eine Uberzuféllige Assoziation mit
dem GBS gefunden. Nach Erkrankungen, die mit einer ver-
minderten Immunkompetenz einhergehen, wie die Frih-
phase einer HIV-Infektion, Zustand nach Nierentransplan-
tation und bei Patienten mit Hodgkin-Lymphomen oder
Lupus erythemathodes, wurde ebenfalls die Entstehung
eines GBS beobachtet [2].

Das GBS macht sich zuerst durch Dyséasthesien an Han-
den und FiRen bemerkbar. Hauptsymptom desGBSist eine
sich rasch entwickelnde (gewohnlich innerhalb weniger
Tage) seitengleiche muskulére Schwéche, die klassischer-
weise von den Beinen zu den Armen aufsteigt und, in aus-
gepragten Fallen, auch die Zwerchfell, und Bulbarmusku-
latur erfal3t [3]. 50 % der Patienten erreichen die maximale
Ausprégung der Symptome nach 2 Wochen, 80% nach
3 Wochen und 90% nach einem Monat [4]. Das Ausmal3

Tab. 1 Diagnostische Kriterien und Differentialdiagnose des GBS

der Lahmungen ist unterschiedlich: 10% bis 25% der Pa-
tienten werden tetraparetisch und nach 10 bis 18 Tagen be-
amtungspflichtig, wahrend andere nach 3 Wochen nicht
mehr als eine leichte Schwéche der Extremitétenmuskula-
tur entwickeln [4].

Stérungen des autonomen Nervensystemstreten bei ca.
50% der Patienten mit GBS auf und sind potentiell letal.
Ursache der Stérungen sind entweder eine exzessive oder
inadaquate Aktivierung des sympathischen und/oder para-
sympathischen Nervensystems [5]. Die Stérungen um-
fassen tachy- und bradykarde Herzrhythmusstérungen
(bis zum kompletten AV-Block), Hypotonie, Hypertonie,
Blasenl&hmungen, gesteigerte oder stark verminderte
Schwei3neigung und die Entwicklung eines paral ytischen
Ileus. Augenmuskelldhmungen sind untypisch fir das
GBS.

Das Miller-Fisher-Syndrom wird als eine Sonderform
desGuillain-Barré-Syndroms betrachtet. Esist durch Oph-
thalmoplegie, Ataxie und Areflexie gekennzeichnet und
weist gewdhnlich nur gering muskul &re Paresen auf. Aller-
dings kénnen auch bis zu 30% der Patienten mit MFS zu-
sétzlich Muskelschwéchen bis zur beatmungspflichtigen
respiratorischen Insuffizienz entwickeln [2]. In aktuellen
Studien konnte gezeigt werden, dal3 eine Vielzahl von
MFS-Patienten im Serum einen Immunglobulin(lg)G-
Antikorper gegen das GQ,,-Gangliosid aufweisen [6, 7].
Campylaobacter jejuni besitzt ebenfalls das GQ,,-Epitop
[6, 7], GQ,,, findet sich vor allemin menschlichen Nn. ocu-
lomotorius, trochlearis und abduzens [8]. Seren mit dem

Klinik:

Stoérungen des autonomen Nervensystems
Liquor: zellarm, EiweiR 1 (—2) g/dl (NW 0,2)
EMG? NLG®:;
Anamnese:

NTx* M. Hodgkin

Dysésthesien, peripher aufsteigende Schwéche incl. der Bulbar- und Zwerchfell-Muskulatur, Verlust der MER?®

vorausgehend Grippe oder Gl-Infekt (CMV, EBV, HSV, Mycoplasma, Campylobacter jejuni, HIV, Lupus erythematodes,

Differential-Diagnose des Guillain-Barré-Syndroms

Stérung

Unterscheidungskriterien

Myasthenia gravis
Botulismus (A):
EMG: NLG o.B.
Muschelvergiftung,
Zecken-Lahmung
Organophosphat-1ntoxikation
Neuropathie bei Porphyrie
Diphtherie

Poliomyelitis

Periodische Paralyse

Zeckenanamnese

Reflexe 0. B.: primér Augenmuskel betroffen,
An?rechen auf Pyridostigmin
Konservenverzehr, primér bulbére Beteiligung,

(A): Muschelverzehr, schnelle Entwicklung, Gesichts-, Finger-, Zehen-Parasthesien

(A): Insektizide, rascher Verlauf, akute cholinerge Reaktionen
psychische Stoérungen, abdominelle Beschwerden

Pharyngitis, Myokarditis

Liquor; Zellen u. Protein 1, Sensibilitét o. B., Schmerzen

Reflexe 0. B., Kopfnerven und Zwerchfell 0. B., K*-Abnormalitéten

MER: Muskeleigenreflexe

EMG: Elektromyelogramm
NLG: Nervenleitgeschwindigkeit
NTx: Nierentransplantation

(A): Anamnese

a s wN e
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GQ,,-Antikorper blockierten die Freisetzung von Acetyl-
cholin aus den motorischen Endplatten in einer N-Phreni-
cus/Zwerchfell-Préparation der Maus [9] und |dsten toxi-
sche Effekte an dorsalen Wurzelganglien der Ratte aus
[10]. Diese Studien legen nahe, dai der 1gG anti- GQyy-
Antikorper, ausgel 6st durch eine vorangehende Campylo-
bacter-jejuni-Infektion flr die Entstehung des MFS von
Bedeutung ist. Auch in der vorliegenden Kasuistik konnte
2 Wochen nach Beginn der Symptomatik ein deutlich er-
hohter anti GQ,,-1gG Titer (1:532, (NW: <1:20)) nach-
gewiesen werden.

Differentialdiagnostisch mul’ das GBS von einer Reihe
anderer Erkrankungen abgegrenzt werden. Die diagnosti-
schen Kriterien des GBS sowie die Unterscheidung zu den
wichtigsten Differentialdiagnosen sind in Tabelle 1 aufge-
fuhrt. Neben den klinischen Befundenist der Liquorbefund
das wichtigste Kriterium fir die Diagnose eines GBS.
Obwohl der Liquorbefund wahrend der ersten 48 h nach
Auftreten der ersten Symptome fast immer normal ist,
kann nach einer Woche bei den meisten Féllen eine deut-
liche Vermehrung des Proteingehaltes im Liquor (bis zu
1 gm/dl) nachgewiesen werden [4]. In seltenen Fallen
bleibt, wie in der vorliegenden Kasuistik, der Liquor auch
mehrere Wochen nach Krankheitsbeginn unauffallig, so
daR die Diagnose aleine aufgrund der klinischen Sym-
ptome gestellt werden mul3.

Intensivmedizinische Behandlung des GBS

Bei der Behandlung von Patienten mit GBS sind 3 Punkte
von entscheidender Bedeutung:

1) Uberwachung der Atmung und die zeitgerechte Intu-
bation

2) Erkennung und Kontrolle der vegetativen Dysfunktion

3) ldentifikation der Patienten, dievon einer Therapie mit
Plasmapherese oder Immunglobulinen profitieren.

empfehlen die Intubation, wenn eines der folgenden Kri-
terien zutrifft: Reduzierte VC unter 12—15 ml/kg; Oro-
pharyngeale Paresen mit Aspiration; fallende VC uber
4—6 Stunden, Zeichen der respiratorischen Dekompensa-
tion bei einer VC> 15 mi/kg. Initial sollte eine endotra-
cheale Intubation durchgefiihrt werden. Die assistiert
spontane Beatmung (A SB) ist die Beatmungsmethode der
Wahl. Eine Tracheotomie sollte nicht vor dem 7.—10. Be-
atmungstag durchgefiihrt werden, da bis zu 30% der Pati-
enten nach wenigen Tagen extubiert werden kénnen [11].
In der vorliegenden Kasuistik war die Intubation eher zu
lange hinausgezdgert worden, da zu diesem Zeitpunkt be-
reits eine Pneumonie vorlag.

Management der autonomen Dysfunktion

Das pflegerische und &rztliche Team der Intensivstation
muf3 die ausgepragten autonomen Stérungen des GBS er-
kennen und behandeln kénnen [5]: Stark schwankende
Blutdruckwerte mit hypertensiven Entgleisungen, Tachy-
kardie und extremer Agitiertheit treten als Zeichen der
sympathischen Uberfunktion ebenso auf wie extreme
Schweilineigung und generalisierte Vasokonstriktion.
Vasodilatation mit orthostatischer Hypotension, vermin-
derte Toleranz gegeniber einem Volumenmangel und aus-
gepragte Blutdruckabfélle nach Gabe von Sedativa sind
Ausdruck einer verminderten Sympathikusaktivierung.
Eine vermehrte Parasympathikus-Aktivierung &uf3ert sich
in Flush-Symptomatik, generalisiertem Warmegefuhl und
Bradykardie. Im EKG konnen Verdnderungen der S-T-
Strecke und der T-Welle auftreten.

Die engmaschige Uberwachung von Blutdruck, Volu-
menstatus und Herzrhythmus ist daher essentiell fur die
Betreuung von GBS-Patienten. Hypertensive Entgleisun-
gen sprechen am besten auf kurz wirksame a-blockierende
Substanzen an, Hypotensionen werden mit Volumengabe
und Bradykardien mit Atropin behandelt.

Uberwachung der respiratorischen Funktion und Zeitpunkt
der Intubation bei Patienten mit GBS

Die respiratorische Insuffizienz ist eine der schwersten
Komplikationen des GBS: Die regelméfdige Messung der
forcierten Vitalkapazitét (VC) ist ein guter Parameter, um
das Ausmal’ der Atemmuskulaturschwéche zu erkennen
und adéguat zu therapieren [11]. Eine normale V C betragt
65 ml pro Kilogramm. Ab 30 mi/kg ist der Hustenstol
reduziert, es kommt zu Sekretretention. Dieser Zustand
kann in der Regel mit Sauerstoffgabe und physikalischer
Therapie beherrscht werden. Unter 25 ml/KG ist der Seuf-
zermechanismus eingeschrankt und die Entstehung von
Atelektasen fuhrt zur Hypoxé@mie. Ropper und Kehle [11]

Aligemeine MaBBnahmen

Immobilisierte GBS-Patienten bedurfen einer intensiven
Pflege mit haufiger Lagerung, um Druckverletzungen zu
vermeiden. Einefrihzeitige Krankengymnastik kann Kon-
trakturen vorbeugen. Dieteilwei se heftigen Schmerzen der
Patienten sind in der Regel mit nichtsteroidalen Antiphlo-
gistikanur unzureichend unter Kontrolle und missen dann
mit Opiaten behandelt werden [12]. Zur Thrombose-Pro-
phylaxe bettlégeriger Patienten sollte neben der physika-
lischen Therapietaglich 2x5000 | E Heparin subcutan ver-
abreicht werden. Einwichtiger Punkt ist die psychische Si-
tuation des GBS-Patienten, der in der Regel aus volliger
Gesundheit heraus in eine absolute Hilflosigkeit geraten
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ist. Die Patienten sind daher meistens unruhig, angstlich
und ausgesprochen depressiv. Im Gesprach mit dem Pati-
enten und den Angehorigen sollte auf die gewdhnlich gute
Prognose der Erkrankung hingewiesen werden (siehe un-
ten) und aufRerdem fUr eine ausreichende psychische Ab-
schirmung mit sedierenden (z.B. Midazolam), eventuell
auch anxiolytischen Benzodiazepinen (z.B. Lorazepam)
gesorgt werden.

Die Erndhrung des Patienten mit GBS sollte nach allge-
meinen intensivmedizinischen Standards durchgefihrt
werden und wenn immer moglich enteral erfolgen. Um die
Hauptkomplikation der enteralen Erndhrung, die Aspira-
tion, zu vermeiden, sollte bei den haufig vorliegenden
gastralen Entleerungsstérungen der GBS-Patienten eine
postpylorische Plazierung der Erndhrungssonde angestrebt
werden. Durch mangelhafte Ernghrung kdnnen typische
Komplikationen des Hyperkatabolismus, wie verlangertes
Weaning von der Beatmungsmaschine und I nfektionen, be-
gunstigt werden [13]. Die tégliche Kaorienzufuhr durch
Kohlenhydrate und Lipide sollte 30—40 kcal/kg betragen,
zusétzlichmissen 1,5 bis2 g Protein/kg angeboten werden.

Spezielle Behandlung des GBS mit Plasmapherese
oder Immunglobulinen

Steroide sollten zur Behandlung des GBS nicht mehr ein-
gesetzt werden. Neuere Studien konnten keinen positi-
ven Effekt auf den Verlauf der Erkrankung nachweisen
[14-16].

Eine Reihe von Multizenterstudien konnte zeigen, daid
durch Plasmapherese (PH) der Verlauf des GBS giinstig
beeinflufdt werden kann [17, 18]: Patienten, die mit PH be-
handelt wurden, konnten im Durchschnitt einen Monat
friher laufen, beatmungspflichtige Patienten sogar 3 Mo-
nate frilher als vergleichbare Patienten, die lediglich sym-
ptomatisch behandelt wurden [19]. Die PH ist indiziert bei
Patienten, die nicht gehfahig sind, bei progredienter respi-
ratorischer Insuffizienz, sowie bei bulbérer Beteiligung
mit Aspirationsgefahr. Eine PH kann auch in der Schwan-
gerschaft und bei Kindern durchgefiihrt werden. Nach der
Richtlinien der GBS Study Group [17] sollen 200 bis
250 ml Plasma pro Kilogramm Korpergewicht innerhalb
von 7 bis 14 Tagen in 4 bis 6 Sitzungen ausgetauscht wer-
den. Als Austauschfliissigkeit sollte 5% Humanalbumin
gewahlt werden, die Verwendung von Frischplasma ist
aulZer beim Auftreten plasmatischer Gerinnungsstérungen
vor alem wegen der Infektionsgefahr nicht indiziert
[18, 20].

Neben der PH etabliert sich die Therapie mit intra-
venosen Immunglobulinen (1V1g, taglich 0,4 g/kg KG Im-
munglobuline fur 5 Tage) zunehmend in der Therapie des
GBS. In einer offenen Vergleichsstudie[21] hatten PH und
Vg vergleichbare positive Effekte auf den Verlauf der Er-
krankung. Obwohl die Behandlung mit IV1g im Vergleich

zur PH potentiell weniger Nebenwirkungen hat und vor
allem wesentlich einfacher durchzufihren ist, konnte sie
die PH als Standardtherapie bis jetzt nicht verdrangen, da
in zwei US-Studien nach IVIg vermehrt Rickfélle oder
Progression der GBS-Symptomatik beobachtet wurde. Ein
weiterer Kritikpunkt an der ersten, positiven 1VIg-Studie
war aul3erdem, dal3diese mit 150 Patientenwesentlich klei-
ner war als die beiden PH-Studien mit 242 und 220 Pati-
enten [17, 18]. Eine aktuelle, randomisierte multizentri-
sche Studie mit 379 Patienten, von denen je ein Drittel mit
IVIg, PH oder IVIg und PH behandelt wurden, konnte bei
einer Verlauf sheobachtung von bis zu 48 Wochen fir IVIg
und PH den gleichen therapeutischen Effekt feststellen
[22]. Die Kombination von IVIg und PH brachte keine zu-
sétzlichen Vorteile.

Immunadsorption bei Patienten mit GBS

Der fUr die Entstehung des Miller-Fisher-Syndroms ange-
schuldigte 1gG anti-GQ,,-Antikorper kann durch Immun-
adsorption bei Patienten mit MFS entfernt werden. Trypto-
phan immobilisierte Polyvinyl-Alkohol-(PVA)-Séaulen ha-
ben hierbei eine bessere Adsorptionsfahigkeit als Phenyl-
alanin-immobilisierte PVA-Saulen [23]. Ergebnisse von
kontrollierten Studien Uber den klinischen Effekt einer
I mmunadsorptionsbehandlung des MFS oder GBS liegen
zur Zeit jedoch noch nicht vor.

Prognose

Der natlrliche Verlauf eines moderaten bis schweren GBS
(Patienten, dienicht mehr gehen kénnen oder intubiert wer-
denmiissen) ist durch einen graduellen Riickgang der Sym-
ptome gekennzeichnet: Im Durchschnitt kénnen Patienten
nach 3 Monaten, bzw. nach 6 Monaten, wenn eine intuba-
tionspflichtige respiratorische Insuffizienz bestand, ohne
Unterstitzung gehen [17]. Bei unserem Patienten wurde
eine dramatische Besserung unter der Therapie mit Plas-
mapherese beobachtet.

Trotz der ermutigenden Therapieerfolge von PH und
IV1g und der Betreuung der Patienten auf Intensivstatio-
nen hat das GBS noch eine erhebliche Mortalitat und L ang-
zeitmorbiditét: In der jingsten multizentrischen Studie
betrug die Mortalitat 4%—6% (Hauptursachen sind Lun-
genembolien, Sepsis und fatale, zumeist bradykarde
Rhythmusstérungen). 12% der Patienten konnten auch
50 Wochen nach Krankheitsbeginn noch nicht ohne Unter-
stitzung gehen [22]. Prédiktoren fir einen unginstigen
Verlauf sind Alter Uber 60 Jahre, eine rasche Progression
der Erkrankung, respiratorisches Versagen und eine Ver-
minderung der Nervenleitungs-Amplitude auf weniger als
20% der Norm [19].
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