Klinik HOher Meiﬁner Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.
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Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fir Gesundheit.

> Vor der REHA:

» REHA-Antrag/ Voraussetzungen fur eine Rehabilitation
» Neurologische Rehabilitation
» Phasenmodell der neurologischen Rehabilitation

> Barthel-Index
» Wahrend der REHA:

» Neurologische Rehabilitation in der Klinik Hoher Meil3ner in BSA
> Facetten der Reha-Behandlung (multidisziplinarer Ansatz)

» Bio-psycho-soziales Modell der ICF

» (Informationen aus Fachvortrag)?

» Abschlussuntersuchung mit Vorbereitung der REHA-Nachsorge
» Nach der REHA:

» Langfristiger Heilmittelbedarf

> (Wipdprkphrpndp Fragpn (kur7 und knapp)))
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Klinik Hoher Meifiner

-5 Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

Am Anfang steht der REHA-Antrag

§ } Keankerkasse bz, Kostentager 61 Teil A
Versicherungsnummer der Person, aus deren Kennzsichen Deutsche
Versicherung die Leistung beantragt wrd (sowet bekennt) Rentenversicherung Rehabilitation / Priifung des
Name, Vorams des Versiharion e Helh 2
Ll s aevma L L] o5 s zusténdigen Rehabilitationstrégers
geb.am
Hinweis an den Arzt zur Zustandigkeit der Krankenkasse
it e meciaische rtordorih,we
MSAT /MSNR nur voriibergehende Beeintrachtigungen der Teilhabe am Leben in der Gesellschaft bss‘shan
i il gkl iy ol e g el el i
|_|_|_| Vercheta i S spezifischen Leistungen der medizinischen Rehabiltation fur Mitter/Vater)
14t ine erhebiiche Gefahrdung oder Minderung der Erwerbsfaighelt gegeben, besteht
| | grundsétzlich die Zustanmgke\( der Rentenversicherung.
langelt 6 sich Um die Folge eines Arboftsuntals/ sner Benskcanknet, s grundsstlcn
R a— — — d\e Zustand\gksw der. gesemwchen Unfallversicherung gegebe
| | ol Zusénclgkelt der Krankenkasse bits NUR Mustor 61 il B-E ausillen.
80051 . Rehabilitationsbegriindende und weitere Diagnosen
Befundbericht fiir die Deutsche Rentenversicherung Diagnoseschissel
A ICD-10-GM  Ursache *
zum Antrag auf ', il 3 itte i i |
|in schwerz oder blau al * Mogiiche Ursacho
e Ertrankain
Leistungen zur medizinischen Rehabilitation (nur anzu

e aise e forpendes
Ursachen zutrifft)

Leistungen zur onkologischen Rehabiltation (bitte zusatzlich das Formular S0052 - Zusatzbogen onkologische 3. 1 = Arbeitsunfall einschi.
Rehabilitation ausfillen) Wageunfall

2 = Berufskrankheit

. Weitere rehabilitationsrelevante Diagnosen 3 = Schadigungsfolge
Leistungen zur Teilhabe am Arbetsleben (LTA) doreh Eiker
4. (z. B. Unfallfolgen)
i 3 g = s Kriegs-,
Erwerbsminderungsrente S o Wamhenst

Oooo oo

fur ni Arzte: http: .rehainfo-aerzte.de
. Hinweis/Anfrage an die Krankenkasse
[Name, Varname der Person, aus deren Versicherung die Leistung beantragt vird Geburtsdatum Y /
D Beratung der/des Versicherten_, (=
N i T2 Bite NUR T A an die Krankoniagse Q\nmﬁul( AV
Patientin / Patient (Name, Yomame) Geburtsdatum Eine Beratung der/d | Re der K und/oder
(z. B bei n,der Kind ion oder i
el ol vy AL er)bz\’q wg«tere Le\stungen o Kr,a ikenkass, "/
Strafe, Hausnummer (z. Kurorten) isf W=
D Priifung des zu&ténmgfmaenabnnanons«raggu 1 \
Postietzahl [Wohnort Bitte NUR Teil A an dieKran} ’mpma llbennmljpr Teil B-E ist 'Y""" ausxarguen
st
L bed\ngl eine Mmderung er Erwerbsiah en §tem0d'er ot £ ard
Priifung des zustandlgen«ﬁehablma gers erbeten, well z. B. die versiche- [
7 Behandiung T der | ‘eﬂle nicht eindeutig beurteilt
v

Die Patientin / Der Patient befindet sich in meiner Behandlung seit dem

- Datum
Letzter Kontaktam — ‘ ‘ | | ‘ ‘
Kontakte bestehen D wochentlich D 14-tagig D monatlich D seltener
Der Anfrag erfolgte auf meine Anregung? D nein D ja u / den Vertragsarzt
Folgender Rehabilitationstrager ist zustandig
Krankenkasse (bitte Muster 61 Teil 5-E ausfiilon)
Rentenversicherung Vordruck liegt bei)
[ sorstine
Stompel / Unerseit der Kankenkasse
Sette 1 von § e
priciaiicy Muster 51 el An 72022

v
Versicn 02002 - AGRHAQ 272022 - Stend 16.02.2022

Bildguellen: https://www.deutsche-rentenversicherung.de/SharedDocs/Formulare/DE/ pdf/S0051.html, https://www.kbv.de/media/sp/Muster 61 7 2022.pdf
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eoses HOher Me’jgner Wicker-Gruppe. Wir sorgen fir Gesundheit.

Prufung durch Kostentrager ...

> Allgemeine Voraussetzungen:

» Medizinische Notwendigkeit.

» Rehabilitationsfahigkeit der Patientin / des Patienten, nicht bei:
» schwerer Anorexie
» Akuten Symptomen einer psychiatrischen Erkrankung

> Akuter Suizidalitat
» Aktiver Suchterkrankung

» Positive Rehabilitationsprognose.

» Genehmigung durch Kostentrager.
» DRV: Erwerbsfahigkeit erheblich gefahrdet oder bereits gemindert

» Krankenkasse: Selbstandigkeit im Alltag gefahrdet oder bereits gemindert

https://www.deutsche-rentenversicherung.de/DRV/DE/Reha/Warum-Reha/voraussetzung_ausschlussgruende.html Folie 4



Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

Prufung durch den Kostentrager (DRV) ...

Versicherungsrechtliche Voraussetzungen DRV:

» Mindestversicherungspflicht erreicht:
» 5-15 Jahre

» in den letzten 2 Jahren seit Antragsstellung mindestens 6 Monate versichert

> kein Ausschlussgrund (Altersrentner, Arbeitsunfall, Berufskrankheit,
Schadigung nach sozialem Entschadigungsrecht) darf vorliegen

> kein anderer Kostentrager ist fur die Leistung zustandig (KK, BG, Beihilfe)

» keine Reha in den vergangenen 4 Jahren, Ausnahme: Leistungen sind aus
gesundheitlichen Grunden dringend erforderlich, damit sich die Arbeitsfahigkeit
nicht weiter verschlechtert.

Folie 5



I Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

Neurologische Rehabilitation: Allgemeines ...

>

YV V V

Neurologische Krankheiten: haufigste und volkswirtschaftlich bedeutsamste
Ursache anhaltender Behinderung

Meist akut und einzeitig aufgetretene Symptomatik (z. B. SHT, Schlaganfall)
» Nach der Akutphase (Krankenhausbehandlung) oft fortbestehende Beeintrachtigung
der Aktivitaten und der Teilhabe sowohl am Berufsleben als auch im Privatleben

auch chronisch (z. B. neuromuskulare Erkrankungen)

Neurologische Rehabilitation wird von einem multiprofessionellen Team
erbracht

Pflege als Therapie (aktivierende Pflege)
Pflegebedarf richtet sich nach Einschrankungen (motorisch, kognitiv)
dafur Phasenmodell Neurologischer Rehabilitation

Mod. Nach Wallesch (https://www.uniklinik-freiburg.de/fleadmin/mediapool/08_institute/gm-

sozmed/RFV/RehaUpdate/RehaUpdate2014_10/RehaUpdate_Wallesch.pdf) Folie 6



Eiii: Klinik HOher Meiﬁner Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

Phasenmodell ...

Phase C: Weiterfithrende Rehabilitation
Alltagsbewaltigung z.T. moglich, in Therapien Arbeit an Mobilisierung, Defiziten und
Wiederherstellen von Selbststandigkeit

Phase D: Anschlussrehabilitation
Ziel ist Steigerung der Alltagsfahigkeiten und Minderung bestehender Defizite und sonstiger
Belastungen

Phase E: Nachsorge und berufliche Rehabilitation
Selbststandigkeit erlangt, Ubergang der medizinischen Reha in die berufliche
Wiedereingliederung und Teilhabe

Phase F: Langzeitpflege
Wenn trotz intensiver Behandlung weiterhin langfristiger Pflegebedarf besteht, kommt hier
entsprechende Hilfe zum Einsatz

Bildquelle: https://scilogs.spektrum.de/hirn-und-weg/files/Neuro-Reha.png Folie 7



Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

Prifung durch REHA-KIinik

» Kostentrager (DRV, Kasse, Beihilfe, BG ...) leitet (genehmigten) Antrag an
REHA-KIinik mit entsprechendem Konzept weiter (Wunsch- und Wahlrecht!)

» Chefarzt pruft Indikation und mitgelieferte Unterlagen ...

» Stimmt die Diagnose?

> Gibt es wichtige Begleiterkrankungen (dialysepflichtige Niereninsuffizienz,
KG 140 kg und mehr)?

> Gibt es Ausschlusskriterien (Demenz, akute Suizidaliat, aktive
Suchterkrankung ...)?

> Ist Behandlung mit kostspieligen Medikamenten fur die neurologische
Erkrankung nétig (Kostenvoranschlag bei KK)?

» Welche Zimmerausstattung ist notig (Dusch-WC, Haltegriffe, Pflegebett,
Lifter ...)?

» Wie hoch ist der Pflegebedarf?

Folie 8



Klinik Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

1.Nahrungs:
voll selbstandig Der Patient nimmt das Essen an einem Tisch oder fir ihn erreichbaren 10
Tablett ohne fremde Hilfe ein. Eventuelle technische Hilfen missen vom
Patienten allein bedient werden. Er kann das Essen selbst Zurichten,
Fleisch schneiden, salzen, Butter etc. auf dem Brot verteilen. Er bendtigt
dafir nicht zu lange Zeit.

Grundlage fur Einordnung: Barthel-Index Rl

nicht moglich ‘wird gefattert oder erhalt Sonde 0
2.Transfer vom Sessel oder Rollstuhl ins Bett und zuriick einschl. Aufrichten im Bett
selbstandig Keine Hilfe einer anderen Person oder Aufsicht erforderich. Der Patient 15

fuhrt die Aktivitat tatsachlich auch allein aus; einschlieBlich vorbereitender
Bewegungen des Rollstuhls.

mit etwas Hilfe, Geringe Hilfestellung oder Aufsicht ist notwendig. 10
t Aufsicht

kann sich alleine Der Patient kann sich allein aufsetzen, oder er fihn einen groBen Teil der | 5

aufrichten/abstitzen Bewegungen beim Transfer selbst aus, \sldabel aber erheblich auf
Unlerstitzung einer Hilfsperson

nicht moglich keine Mithilfe durch Patient moglich 0

3.Persdnliche (Gesicht kammen, rasi Zihi

selbstandig Der Patient wascht sich selbst Gesicht und Hande, kammt sich, putzt 5
Zahne und rasiert sich ggf.. Notwendige Gegenstande werden selbst aus
dem und dorthin

l | L n X Rasierklinge wird ohne Hille gewechselt bzw. ein Stecker nhna Hilfe in die

Steckdose Frauen verteilen ihr Make-up ggf. selbst.

bendiigt Hilfe Hilfestellung i 0

a ng dfne

selbstandig Die gesamte Tmmenbemnzmg gelingt ohne Hilfe einer anderen Persm 10

Benutzung von evtl. Haltegriffen ist gestattet. Falls der Patient einen
Nachttopf bzw. Urinflasche ohne fremde Hilfe selbst unter dem Bett
hervorholen, benutzen, entleeren und reinigen kann, erhalt er ebenfalls 10

-Persénliche Pflege Fin

irgendweiche Hilfe Der Patient bendtigt Hife beim Transfer auf der Toilette, beim Offnen oder | 5
Baden Duschen WI‘E ksm\iux;“zurﬂm;d?gnzﬂ:rm:nfmam von Toilettenpapier. .
- HHM' @eine e dus atien! !! Iic!
’ 5.Baden/Duschen/Kdrper waschen
" selbstandig gdeef F;ﬂe&n&b&c d:; Ga&zil(:’p‘emam in der B;?fc;waoze Dusche 5
r am n i eine anwesende Hilfs- oder
-Toilettenbenutzung _
bendtigt Hilfe 0
6.Fortbewegung auf einer Etage/Ebene
kann 50 m ohne fremde | Der Patient steht ohne Hilfe einer anderen Person oder Aufsicht auf und 15

Hilfe gehen kann mindestens 50 Meter. Er darf dabei Gehstitzen benutzen, aber kein

-Harn kontrO"e Delta-Gehrad/Rollator. Eventuell notwendig weilere Hifsmittel mdssen

allein adjustiert werden.
bendiigl Rollator oder | Der Palient kann gleiches mil Della-Gehrad/Rollalor, geringer Hille einer | 10

un: anderen Person oder Aufsicht.
kann ohne Hilfe Rollstuhl | Der Patient hat 0.g. Vioraussetzungen nicht erfallt, aber mit einem 5
fahren Rollstuhl ohne fremde Hilfe kann er sich auf Stationsebene bewegen und
-Stu h I kontro I Ie dabei alle relevanten Raume ereichen, Taren selber offnen und den
Fahrstuhis selbst benutzen (incl. Betatigen des Fahrstuhlknopfes).
Rolistuhl mul 2.1 0
geschoben werden, oder
betlagerig
-An-& A ieh [ 7.Treppen auf- und absteigen
n uszienen selbstandig Der Patient bewaltigt ggi. auch unter Gebrauch von Gelander und 10

eventueller Gehst(itzen ohne Hilfe oder Aufsicht einer Begleitperson die
Treppe Uber mindestens eine Etage. Falls er sonst auf Gehstitzen
angewiesen ist, muss er diese auch die Treppe hinauf- und hinunter
tragen konnen.

_Essen Trin ken il Hilfe oder Aufsichl | Der Palient ist dabel auf eine (auch nur Aufsicht fuhrende ) Hilfsperson 5
’ nichi moglich 0

-Treppensteigen

» Score 0 — 25 = B-Phase
‘Transfer: Bett-Stuhl > Score: 30 bis 65 = C-Phase
» Score: 70 — 100 = D- Phase

-Gehen (ebener Grund)

> In Klinik Hoher Meil3ner: C und D-Phase

Erstellt von Benjamin Ochs. Verfagl d

Quele der lcons: 2 Befundomat.de

Dieses Werkist g nz: CC Keine Bearb International.

Bildquelle: https://befundomat.de/img/Barthel-Index_Infografik.jpg Folie 9



Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

In der Reha ...

» BegrufRung und Aufnahme:

» Im System (Rezeption)
> Bei der Pflege (mit RR, Puls, Temperatur, Korpergrol3e und Gewicht)
» Im Speisesaal (Nahrungsmittelunvertraglichkeiten, Kostformen ...)

» Beim Arzt (Aufnahmegesprach und Untersuchung, Festlegen der
Therapieziele, Planung der geeigneten Therapien)
» Moglichst individuell
» Gruppenanwendungen (psychol. Geleitete Gruppen, Stammtische ...)

» circa 30 unterschiedliche Therapien (ET, PT, Wasser- und
Landanwendungen, Entspannungsverfahren, Ernahrungsberatung,
physikalische Therapie mit Massagen, Strom ..., MTT)

» bei Bedarf Sozialdienst und Psychologie, Konsil Innere etc.

» Fachvortrage zu den einzelnen Erkrankungen ...

Folie 10



I Klinik Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

Patienten in unserer Klinik ...

Patienten mit neuromuskularen Erkrankungen und Erkrankungen der Motoneurone

» Erkrankungen des 1. Motoneurons:
> Primare Lateralsklerose (PLS)
> Hereditare Spastische Spinalparalyse (HSP)
» Erkrankungen des 2. Motoneurons:
> Poliomyelitis
> Spinale Muskelatrophie (SMA)
» Erkrankungen der peripheren Nerven:
» Inflammatorische Polyneuropathie (CIDP/AIDP)
> Neurale Muskelatrophien (z.B. HMSN)
» Erkrankungen der muskularen Endplatte:

» Erkrankungen des Muskels:

Amyotrophe
Lateralsklerose (ALS)

motorische Hirnrinde

1. Motoneuron

2. Motoneuron /

Muskeln W] wedizinfol®

Folie 11



Eéééé Klinik HOher Meiﬁner Wicker-Gruppe. Wir so|

ooe
WICKER

Bio-psycho-soziales Modell der ICF

Gesundheitsproblem
(Gesundheitsstorung oder Krankheit, ICD)

!
l | l
Korperfunktionen___, Aktivititen < Partizipation
und -strukturen \ T

l l
Umweltfaktoren Personenbezogene
Faktoren
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i Klinik Hoher Meifner

ooe
WICKER

Bio-psycho-soziales Modell der ICF

<
Ger Y W
\$) \»
(Gesur, & ¢u® \w‘g .ieit, ICD)
AN OV 8¢
e o 06 \ l
ur?cgp-\sxesg P‘\\\.@ o\)(c’..\/itéten ~— Partizipation
y (6\\'
l l
Umweltfaktoren Personenbezogene

Faktoren
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EEEEE Klinik HOher Meiﬁner Wicker-Gruppe. Wir so|

Bio-psycho-soziales Modell der ICF

Gesundheitsproblem
(HMSN)

l l l

Korperfunktionen Aktivitaten Partizipation
und —strukturen -~ Koérperpflege <> - Berufleben
- Fullheberschwache - Einkaufen - Vereinsleben
- Gangstorung - Haushalt - Familie/Freundeskreis
- Feinmotorikstorung - Treppensteigen
- Fatigue 7 T
)
Umweltfaktoren: Personenbezogene Faktoren
Barrieren / Hilfsmittel - Alter, Beruf , N
Leidensgerechter Arbeitsplatz / LTA? - 'L:J.nters’Fu:tlzu;lg t?e:‘ Freunden/Familie
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Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

Facetten der Reha-Behandlung (Multidisziplinarer Ansatz)

Physiotherapie z.B. inkl. Hilfsmittelberatung, Atemtherapie, Bewegungsbadern,
auch medizinischer Trainingstherapie inkl. Laufband, Vibrationsplattform
Physikalische Therapie (Massagen, Thermotherapie, Elektrotherapie)

Logopadie inkl. Hilfsmittelberatung (Sprechen, Stimme, Schlucken, Atmung,
Sekretmanagement, Schluckdiagnostik)

Didtassistenz (Ernahrungsberatung bei Schluckstérungen, Uber-/Untergewicht)
Ergotherapie inkl. differenzierter Hilfsmittelberatung

Psychologie: Einzelgesprache und spezielle Gesprachsgruppen (Krankheits-
verarbeitung, kognitive Verhaltenstherapie bzgl. Fatigue bei NME)

Sozialmedizinische Beratung (Beruf, Rente. Pflegegesetz, Schwerbehinderung,
Patienten-Verfugung und Vorsorgevollmacht)

Medikamentose Behandlungen bei Schmerz, Restless legs Syndrom etc.
Diagnostik (ggfs. Echokardiographie, LZ-EKG, LZ-RR, LuFu, BGA, Polygraphie,
Schluckdiagnostik)

Informationen z. B. zur Erkrankung und Selbsthilfe (Fachvortrage)

Folie 15



Klinik Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

Genetik (1)

- 23 Chromosomenpaare, also insgesamt 46 Chromosomen
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Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fir Gesundheit.

Genetik (2)

- Vererbung von Merkmalen / Veranderungen des Erbgutes autosomal
dominant / rezessiv oder x-chromosomal dominant / rezessiv

- Dominant bedeutet: Merkmal / Veranderung auf 1 Chromosom reicht, dass
bei der nachstfolgenden Generation dieses Merkmal auftritt

- Rezessiv bedeutet: Merkmal / Veranderung muss auf 2 Chromosomen
vorhanden sein, damit es bei der nachstfolgenden Generation auftritt.

Alle] [B]l0] ﬁ xr:—|

A A E S A AN )
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Klinik Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

Genetik (3)

Autosomal dominanter Erbgang

VATER MUTTER
betroffen nicht betroffen

Fﬁll Il

KIND KIND KIND KIND
betroffen nicht betroffen nicht betroffen  betroffen

B Nicht betroffen
[ Betroffen (alle Mutationstrager)

Autosomal rezessiver Erbgang

VATER MUTTER
Anlagetrager Anlagetrager

KIND KIND KIND KIND
nicht betroflen  Anlagelrigerin  Anlagetriiger  Betroffen

B Nicht betroffen
[J Betroffen (doppelte Anlage)
[ Anlagetrager (einfache Anlage)

00 @9
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Klinik Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

WICKER

Genetik (4)

X-chromosomal-dominanter Erbgang X-chromosomal-rezessiver Erbgang

gesunder Vater . O kranke Mutter gesunder Vater . gesunde Mutter
Konduktor

g :

2l EE =3
i< 2E BE
XY XX XY

[ ST e
GUIMNINE I

!
i)'o'( Eixx Y

n gesunde Tochter gesunder Sohn gesunde Tochter gesunde Tochler  kranker Sohn
Konduktor

b Ul PTTITTEI

1] g
B 8
i i
N g
Y X

x
x

kranke Tochter kranker S

s

X-chromosomal-dominanter Erbgang X-chromosomal-rezessiver Erbgang

kranker Vater O . gesunde Mutter SERBREV EIee gesunde Mutter

< CERIMARLINE D

X aamnn
5¢ amunanmi

a2
8 a8 <]
: : iz 2l 24
£l il g2 gz &g
R 85 E | i
H | il | H E EH
EN EH N g2 XY XX
XY XX XY XX gesunder Sohn  gesunde Tochter gesunde Tochter  gesunder Schn
gesunder Sohn kranke Tochter gesunder Sohn kranke Tochter Konduktar Konduktor
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::::E Klinik HOher Meiﬁner Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

Hereditare sensomotorische Neuropathien (1)

» Neurale Muskelatrophien (Charcot, Marie, Tooth; CMT) = HMSN (hereditare

sensomotorische Neuropathie)

»>HMSN Typ 1
»HMSN Typ 2
» andere vererbliche Polyneuropathien

» Uber 100 bekannte Gene fur vererbliche Neuropathien/CMT

» andere Polyneuropathien (diabetisch, alkoholisch, Vitamin B12-Mangel,

entzundlich...)

Folie 20




Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fir Gesundheit.

Hereditare sensomotorische Neuropathien (2)

» Pravalenz der HMSN 10-50:100.000

» 3 Hauptformen:
» Demyelinisierender Typ (Nervenfaser-Hullen werden geschadigt), CMT1
» Axonaler Typ (Nervenfasern werden geschadigt), CMT2
> Intermediarer Typ (sowohl die Hullen als auch die Fasern werden geschadigt), dhMN

» Besondere Form: HNPP

» Vererbung: autosomal-dominant, autosomal-rezessiv, X-chromosomal-dominant, X-chromosomal-
rezessiv

» HMSN | — Charcot-Marie-Tooth-Krankheit

» HMSN Il — Neuronale Peroneale Muskelatrophie
» HMSN [Il — Déjerine-Sottas-Krankheit

» HMSN |V — Refsum-Syndrom

» HMSN V — Hereditare spastische Paraplegie

» HMSN VI — HMSN mit Optikusatrophie

» HMSN VII — HMSN mit Retinitis pigmentosa

Folie 21



iééés Klinik HOher Meiﬁner Wicker-Gruppe. Wir sorgen fur Gesundheit.

Diagnostik

» Oftmals langer Weg bis zur Diagnose:

» Elektroneurographie

» Elektromyographie

» (Repetitive Stimulation)

» Evozierte Potentiale (z. B. VEP, MEP, SSEP)

» MRT der Muskulatur und des Kopfes /
Ruckenmarks

» Nervenbiopsie

» Genetische Untersuchung

Folie 22



eoses HOher Me’jgner Wicker-Gruppe. Wir sorgen fir Gesundheit.

Hereditare sensomotorische Neuropathien (3)

» Bei der am haufigsten vorkommenden HMSN Typ IA liegt die Genstorung auf
dem kurzen Arm des Chromosoms 17 (17p11) und betrifft das Gen PMP22.

» Beim selteneren Typ IB ist das Gen MPZ betroffen.
» Die X-chromosomale Form wird meist durch das Gen GJB1 verursacht.

» Die HMSN der axonalen Hauptform kann durch sehr viele verschiedene Gene
verursacht werden, am haufigsten sind jedoch die Gene MFN2 und SORD1.
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Klinik Hoher Meifiner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

Hereditare sensomotorische Neuropathien (4)

Erkrankung Genort Vererbung Mutationsart Protein
CMT 1A 17112 AD Duplikation (98%) PMP 22
CMT 1A 17q11.2 AD Punktmutation (2%) PMP 22
HNPP 17112 AD Deletion (80%) PMP 22
HNPP 17911.2 AD Punktmutation/ kleine Deletion PMP 22
CMT 1B 1922 AD Punktmutation MPZ
CMT 1C 16p13.1 — p12.3 AD Punktmutation SIMPLE
CMT 1D 10g921.1 — g22.1 AD Punktmutation EGR2
CMT 2A 1p36.2 AD Punktmutation KIF 1B
CMT 2A 1p36.2 AD Punktmutation MFENZ2
CMT 2B 3g21 AD Punktmutation RAB 7
CMT 2C 12g23-24 AD Punktmutation ?

CMT 2D 7p15 AD Punktmutation GARS
CMT 2E 8p21 AD Punktmutation NEFL
CMT 2F 7911 =21 AD Punktmutation HSP 27
CMT 4A 8g13—q21.1 AR Punktmutation GDAP 1
CMT 4B1 11922 AR Punktmutation MTMR 2
CMT 4B2 11p15 AR Punktmutation SBE 2
CMT 4C 5q32 AR Punktmutation ?

CMT 4D 8924 3 AR Punktmutation NDRG 1
CMT 4E 10g21.1 — g22.1 AR Punktmutation EGR 2
CMT 4F 19913.1 —q13.2 AR Punktmutation PRX
CMT X Xq13.1 X-geb Punktmutation, selten Deletion GJB 1
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Wicker-Gruppe. Wir sorgen fiir Gesundheit.

HMSN Symptome (1)

» FulRdeformitaten (HohlfuRRe, Krallenzehen)

» Verkurzte Achillessehne

» Atrophien der Unterschenkelmuskulatur

» FulBheberparesen

» Atrophie der Handmuskeln mit Handmuskelparesen

» Sensibilitatsstorungen an FulRen und evtl. Handen moglich

~ waoowT0d
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HMSN Symptome (2)

» Beginn in der ersten bis zweiten Lebensdekade
» Insgesamt langsames Fortschreiten

» Rollstuhlabhangigkeit auch im hoheren Lebensalter nur
selten (Ausnahme HMSN )

» Empfindungsstorungen meist im Bereich von Socken/ R
Handschuhen bis hin zu Muskelkrampfen und Muskelzucken 3

» Vegetative Symptome: zu viel/zu wenig Schweil3bildung
» Durchblutungsstorungen der Haut (blaulich-marmoriert)
» Skelettveranderungen: Skoliose, Hohlfulde

» Bei manchen Formen: Sehnervenstorung, Veranderung der Netzhaut
» Bei manchen Formen: Riech- und Horstorungen

» Selten: Schluck- und Sprechstérungen
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Therapien bei HMSN: symptomorientiert

» Physiotherapie: Starkt die Muskulatur, verbessert die Koordination und hilft,
Kontrakturen (Gelenkversteifungen) vorzubeugen.
» Ergotherapie: Hilft bei der Bewaltigung von Alltagsaktivitaten mit
eingeschrankter Feinmotorik (Hilfsmittelberatung)
» Orthesen und orthopadische Schuhe: Korrigieren Fuldfehlstellungen und
verbessern die Gangstabilitat.
» Schmerztherapie: Lindert Schmerzen und Missempfindungen, zunachst
peripher wirksame Analgetika, wie z.B. Ibuprofen eingesetzt werden.
Bei deren Unwirksamkeit kommen in erster Linie zentralwirksame
antineuropathische Analgetika wie Gabapentin, Pregabalin, Duloxetin
oder Amitriptylin zum Einsatz
» Psychologische Unterstutzung: Hilft bei der Bewaltigung der emotionalen
Belastung durch die Erkrankung, Fatigue
» Bei Tagesschlafrigkeit und Erschopfung (nach erfolgter schlafmedizinischer
Diagnostik):
» Ggf. NIV-Gerat (nichtinvasive Maskenbeatmung) bei schlafbezogener
Atemstorung
» Ggf. Therapie eines RLS (Dopaminagonisten, L-Dopa)
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Training bei neuromuskularen Erkrankungen

Nichtstun / Vermeiden
korperlicher Bewegungen Abr:jaer;me Veranderung
verandert Stoffwechsel im kérperlichen Stoff v(\j/gcszhsels

Muskel und fuhrt zu einer Aktivitat

Verschmachtigung (Atrophie)
und weiterer Abnahme der
Aktivitat (Teufelskreis)

(Preisler und @rngreen, Curr Opin Zunahme
Neurol 2018; 31:610-617) der Muskel- Atrophie

schwache b
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Training bei neuromuskularen Erkrankungen (2)

Hinweise durch Studienlage, dass Patienten ...

» Profitieren von moderatem Krafttraining (60-70 % der individuellen maximalen
Leistungsfahigkeit)

» Profitieren von aerobem Fitness-Programm hinsichtlich korperlicher
Belastbarkeit und Leistungsfahigkeit (Schwimmen, Radfahren, Golf)

»Verbesserung der Sauerstoffaufnahme
» Differenzierung nach Krankheitsursache und -dynamik

»Umsichtige Verordnung notwendig (ggf. bei kardialer Beteiligung auch
internistische Untersuchung vor Trainingsbeginn)

»Pausen beachten

»Weitere Studien notwendig

Kilmer DD, Phys Med Rehabil Clin North Am 1998; Preisler und @rngreen: Curr Opin Neurol 2018; 31:610-617 Folie 29
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SEET L

Wie? Interdisziplinr! Q@‘" § Qé’ Q,70? \9§Q & Qo§) & j)
Motorische Funktionen X X X X X X
Schmerzlinderung X X X X X X X
Atmung / Sekretmanagement X X X X
Sprechen / Kommunikation X X
Schlucken / Ernahrung X X X X
Alltagsaktivitaten X X X X X
Hilfsmittelversorgung X X X X X
Krankheitsverarbeitung X X X X X X
Umgang mit Fatigue X X X
Sozialmedizin. Fragestellungen X X X
Informationen X X X X X X X X
Vorsorgevollmacht / Pat.-Verfligung X X X
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Am Ende der REHA...

» Abschlussuntersuchung und Gesprach:

> REHA-Ziele erreicht??

> Stabilitat/Verbesserung der Funktionen
(Feinmotorik, Gehen, Stehen, Ausdauer ...)

» Empfehlungen fur nach der REHA:

Aot ATaING > Alle benotigten Hilfsmittel empfohlen
bzw. verordnet

» Empfehlungen zu GdB, MZ, PG?

DIAGNOSELISTE > Lgistungs_féhigkeit |m Beruf |

LANGFRISTIGER HEILMITTELBEDARF/ eingeschatzt? LTA n6tig? (Arbeits- und

BESONDERER Belastungserprobung, Empfehlungen

VERORDNUNGSBEDARF fur leidensgerechten Arbeitsplatz,

SDELUANUAR 22 U2 Autoumbau oder andere Kfz-Hilfen?)

» REHA-Nachsorge (IRENA, TRENA,
REHA-Sport??)

» Langfristiger Heilmittelbedarf?
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Sacer —

Langfristiger Heilmittelbedarf bei HMSN

EN1/SB3  SC/SPé

Myasthenia gravis
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Hoher Meif3ner

Wicker-Gruppe. Wir sorgen fir Gesundheit.

Und das sind lIhre Fragen (1):

> lIst eine Reha abhangig von der Arbeitsfahigkeit?

» Wie bereite ich am besten eine Reha vor? (Arztbesuche vorher,

Training usw.)

>

YV V. V V V V V

Mit Hausarzt/Neurologen sprechen

Zusammenfassen: Welche Probleme bestehen im Alltag?

Was hat sich seit letzter Reha verschlechtert?

Diese Infos an Hausarzt/Neurologen weitergeben und in Antrag formulieren
Realistische Ziele fur die Reha formulieren

Sind die ambulanten Maoglichkeiten ausgeschopft

Welche Klinik? Wunsch- und Wahlrecht gestarkt!

Keine Angst vor dem Widerspruch bei Ablehnung!
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