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Amyotrophe Lateralsklerose

Auf der Spur der geheimnisvollen Krankheit

Von FOCUS-Online-Autorin Daniela F�rst

Eine Virus- oder Autoimmunerkrankung? Forscher fahnden nach den Ursachen 
der Amyotrophen Lateralsklerose (ALS), unter der der Astrophysiker Stephen 
Hawking leidet.

In Deutschland machte die Krankheit im 
vergangenen Jahr Schlagzeilen, als der 
ehemalige Wolfsburger Fu�ball-Bundesliga-
Profi Krzysztof Nowak im Alter von 29 Jahren 
daran starb. Neben dem Astrophysiker 
Stephen Hawking litt auch der deutsche Maler 
und Bildhauer J�rg Immendorff an der 
heimt�ckischen Erkrankung. Obwohl er sich 
kaum noch bewegen konnte, war er t�glich 
im Atelier. Er gab seinen Assistenten 
Anweisungen, sie malten dann nach seinen 
Vorgaben. Immendorff nutzte seine Popularit�t, um die seltene Krankheit 
bekannter zu machen. Mit einer eigenen Stiftung unterst�tzte er die Erforschung 
von ALS. 

Fachliche Beratung: Dr. Thomas Meyer, Leiter der ALS-Ambulanz der Berliner 
Charit�, 
Dr. G�nter Kirn, Chefarzt f�r Neurologie an der Wicker-Klinik in Bad Wildungen

Der verstorbene Maler Immendorff

 

Wenn Nervenzellen sterben

Das menschliche Gehirn steuert �ber Nervenbahnen die Bewegungen der 
einzelnen K�rperteile. Die Signale werden vom Gehirn �ber das R�ckmark bis in 
den Muskel weitergeleitet.

Bei ALS-Patienten schrumpfen diese 
Nervenbahnen und l�sen sich regelrecht auf. 
Die Kontrolle �ber die Muskulatur geht 
allm�hlich verloren. Die betroffenen 
Muskelgruppen verk�mmern, weil sie nicht 
mehr benutzt werden.

Die Diagnose ALS kommt leider immer noch 
einem Todesurteil gleich. Die heimt�ckische 
Krankheit gilt als nicht heilbar und schreitet in 
rasantem Tempo voran. Die meisten 
Patienten sterben innerhalb von Monaten oder 
wenigen Jahren – h�ufig weil die Atemmuskulatur aussetzt. 

Stephen Hawking, der schon seit mehr als 40 Jahren mit dieser Krankheit lebt, ist 
eine absolute Ausnahme. Er leidet an der so genannten juvenilen Verlaufsform, 
bei der die �berlebensprognosen deutlich besser sind. 20 bis 30 Jahre sind bei 
dieser Form die Regel. Hinzu kommt, dass Hawking seit 1985 beatmet und 
k�nstlich am Leben erhalten wird. „Doch nicht jeder kann ein kopfgesteuertes 
Leben ohne K�rperlichkeit f�hren“, sagt Dr. Thomas Meyer, Leiter der ALS-
Ambulanz der Berliner Charit�. „Die meisten Patienten halten das nicht aus.“ 

In Deutschland leiden etwa 6000 Menschen an ALS. Pro Jahr erkranken weltweit 
etwa zwei von 100 000 Menschen neu an dieser lebensbedrohlichen Krankheit. 
Zum Vergleich: Bei Multipler Sklerose sind es etwa f�nf von 100 000. Meist treten 
die ersten Symptome zwischen dem 40. und 70. Lebensjahr auf. M�nner sind 
etwas h�ufiger betroffen als Frauen.

Physiker und Bestsellerautor Stephen 
Hawking

 

Wie die Krankheit entsteht

Mediziner r�tseln �ber die Ursachen der Amyotrophen Lateralsklerose. Dabei gibt 
es verschiedene Entstehungstheorien.
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(1) Virusinfektion
So k�nnte ALS durch ein Virus ausgel�st 
werden oder die Folge einer anderen 
Viruserkrankung sein. Bei einigen ALS-
Patienten wurden vermehrt Antik�rper gegen 
den Polio-Erreger nachgewiesen, der 
Kinderl�hmung ausl�st.

(2) Autoimmunerkrankung
Forscher diskutieren dar�ber hinaus eine 
schwere St�rung des Immunsystems. 
W�hrend die k�rpereigene Abwehr 
normalerweise Eindringlinge von au�en – wie Viren oder Bakterien – bek�mpft, 
attackiert sie hierbei eigene Zellen. 

(3) Glutamat vergiftet Nervenzellen
Bei ALS-Patienten lassen sich erh�hte Mengen des k�rpereigenen Botenstoffs 
Glutamat nachweisen. Dieser Stoff ist wichtig f�r die Signal�bertragung von einer 
Nervenzelle zur anderen. Wird zu viel von diesem Stoff gebildet, werden die 
Nervenzellen regelrecht vergiftet. Ob diese Stoffe auch von au�en, beispielsweise 
�ber die Nahrung, in den K�rper gelangen k�nnen, ist noch nicht gekl�rt.

(4) Gendefekt
Es gibt auch Hinweise auf einen Gendefekt. Bei jedem zehnten Betroffenen h�uft 
sich die Krankheit in der Familie. 

(5) Doping
Ein Zusammenhang mit Doping scheint ebenfalls m�glich. Immer wieder 
erkranken Spitzensportler an ALS.

Physiker und Bestsellerautor Stephen 
Hawking

 

Muskelschw�che und Atemnot

Bei jedem Patienten verl�uft die Krankheit anders, doch h�ufig beginnt die 
Amyotrophe Lateralsklerose mit einer Muskelschw�che der H�nde.

Die Patienten k�nnen Gegenst�nde nicht mehr richtig festhalten oder hochheben. 
Es kommt zu Muskelzuckungen und Kr�mpfen bis hin zur L�hmung ganzer 
Muskelgruppen.

Die Beschwerden breiten sich allm�hlich �ber Arme, Beine, Rumpf, Kopf und Hals 
aus. Die Betroffenen k�nnen nu noch kleinere Mengen essen, da sie Probleme 
beim Schlucken haben. Auch den Speichel flie�t oft unkontrolliert aus dem Mund. 
Das Sprechen f�llt den Patienten zunehmend schwer, und im weiteren Verlauf der 
Krankheit geht die Sprachf�higkeit meist vollst�ndig verloren. Werden die 
Muskeln angegriffen, die f�r die Atmung zust�ndig sind, ist die Lungenfunktion 
beeintr�chtigt. Es kommt zu Atemnot.

Dennoch sind nicht alle Muskelgruppen betroffen. Die Blasen- und 
Darmmuskulatur sind ebenso wenig beeintr�chtigt wie die Sexualfunktionen. Die 
F�higkeit zum Denken bleibt erhalten. Auch h�ren, sehen, schmecken und f�hlen 
k�nnen die Patienten problemlos. 

Das Tragische an der Krankheit: Die Patienten erleben ihren k�rperlichen Verfall 
bei vollem Bewusstsein. „Das Paradoxe an ASL ist, dass nur die Nervenbahnen, 
die f�r die �bertragung motorischer Signale verantwortlich sind, gesch�digt 
werden. Die sensorischen Signale kommen ungest�rt ans Ziel“, sagt Dr. G�nter 
Kirn, Chefarzt f�r Neurologie an der Wicker-Klinik in Bad Wildungen. Ein Patient 
kann also beispielsweise seinen Arm nicht mehr bewegen, sp�rt aber, wenn er 
am Arm ber�hrt wird.

 

Gro�e Verwechslungsgefahr

Selbst f�r Spezialisten ist es schwierig, die Amyotrophe Lateralsklerose zu 
erkennen. Denn die Krankheit verl�uft bei jedem Patienten anders. Die 
Verwechslungsgefahr mit anderen Krankheiten, die �hnliche Symptome 
aufweisen, ist gro�.

Zun�chst pr�ft der Arzt die Reflexe. Wenn das Beklopfen der Muskulatur oder 
K�ltereize Zuckungen der Haut ausl�sen, besteht ein erster Verdacht auf ALS. 
Danach kommen weitere Diagnoseverfahren zum Einsatz.

(1) Messung der Muskelstr�me (Elektromyographie)
Mit diesem Verfahren wird die elektrische Muskelaktivit�t gemessen. Dazu 
werden Spezialnadeln (Nadelelektroden) in verschiedene Stellen des K�rpers 
gestochen – an betroffenen Muskelgruppen ebenso wie an beschwerdefreien 
Partien. Sie erzeugen elektrische Reize. Anhand der Reaktion der Muskeln kann 
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der Arzt feststellen, ob die Krankheit von den Nerven oder den Muskeln ausgeht. 
Bei ALS ist die Muskelaktivit�t stark erh�ht. 

(2) Messung der Nervenleitgeschwindigkeit (Elektroneurographie)
Dem Patienten werden mit Elektroden auf der Haut von Armen und Beinen 
minimale Elektroschl�ge zugef�gt. Die Nervenbahnen werden gereizt, und der 
Arzt kann messen, wie lange ein Reiz braucht, um eine bestimmte Strecke im 
K�rper zur�ckzulegen. Bei ALS ist die Nervenleitgeschwindigkeit im Unterschied 
zu anderen Erkrankungen normal. 

(3) Transkranielle Magnetstimulation
Mit dieser Methode lassen sich Ver�nderungen bestimmter Nervenbahnen 
nachweisen. Der Arzt h�lt eine handtellergro�e Spule auf den Kopf des Patienten 
und gibt magnetische Impulse. Aus der Reizantwort der Arme und Beine erkennt 
der Arzt, ob die Nervenbahnen gest�rt sind. Bei ALS ist dies der Fall. 

(4) Analyse des Nervenwassers (Liquorpunktion)
Mit einer Kan�le entnimmt der Arzt in H�he der Lendenwirbels�ule eine 
Fl�ssigkeit, die das R�ckenmark umsp�lt, das so genannte Nervenwasser. Dieses 
kann dann auf spezifische Ver�nderungen oder Entz�ndungen untersucht werden. 
Andere Erkrankungen wie Multiple Sklerose k�nnen so ausgeschlossen werden.

(5) Nerven- oder Muskelbiopsie
Der Arzt macht einen kleinen Hautschnitt an der Wade und entnimmt eine 
winzige Gewebeprobe aus dem Muskel oder dem Hautnerv. Unter dem Mikroskop 
wird diese Probe auf Ver�nderungen in der Muskelstruktur oder der Nerven 
untersucht. L�sst sich dabei ein Schwund von Gewebefasern erkennen, ist dies 
ein Anzeichen f�r ALS.

(6) Computertomographie und Magnetresonanztomographie
Bei der Computertomographie tasten R�ntgenstrahlen den K�rper Schicht f�r 
Schicht ab. Auf einem Monitor k�nnen die einzelnen Schichten dann als 
Querschnittbild dargestellt werden. Bei der Magnetresonanztomographie werden 
statt R�ntgenstrahlen Magnetwellen eingesetzt. Mit diesen beiden Verfahren ist 
ein Schwund der Hirnrinde und der Nervenbahnen nachweisbar. Der Arzt schlie�t 
dadurch Tumore aus.

 

Heilung gibt es nicht

„Es geht darum, die Symptome zu kontrollieren und zu lindern“, sagt Dr. Thomas 
Meyer. „Heilung gibt es nicht.“ Die Therapie richtet sich nach dem Stadium der 
Krankheit.

Am Anfang stehen Krankengymnastik und 
Logop�die. Mit speziellen �bungen sollen die 
noch funktionsf�higen Muskeln gest�rkt 
werden. Mit Sprech�bungen wird die 
Sprachf�higkeit so lange wie m�glich 
trainiert. Schluck�bungen sorgen daf�r, dass 
die Patienten l�nger normale Nahrung zu sich 
nehmen k�nnen. Wenn sie nicht mehr 
schlucken k�nnen, muss eine Magensonde 
gelegt werden. 

Atemtherapie unterst�tzt die eigenst�ndige 
Atmung und verhindert Lungenentz�ndungen. Kann der Patient nicht mehr 
ausreichend atmen, ist die Zufuhr von Sauerstoff unentbehrlich. Daf�r gibt es 
spezielle Atemmasken, die vor allem nachts unterst�tzend zum Einsatz kommen. 
Reicht dies nicht mehr aus, kann ein Luftr�hrenschnitt gemacht werden, um die 
Beatmung k�nstlich fortzusetzen. Dies geht allerdings nicht gegen den Willen des 
Patienten, weil dies eine k�nstliche Verl�ngerung des Lebens bedeutet.

Der Maler J�rg Immendorff hatte sich f�r diesen Weg entschieden. Er hatte auch 
alternative, sehr umstrittene Therapieversuche gestartet. So lie� er sich im 
vergangenen Jahr in China mit embryonalen Stammzellen behandeln. 
„Unwirksam und ungeeignet“, urteilt Dr. Meyer, sein behandelnder Arzt an der 
Berliner Charit�. „Die kurzzeitige Besserung hat nur wenige Tage angehalten, ein 
reiner Placebo-Effekt.“ 

Ein wirksames Medikament wurde bisher noch nicht gefunden. Nur der Wirkstoff 
Riluzol bek�mpft die erh�hte Glutamatkonzentration im K�rper und verz�gert so 
das Absterben von Nervenzellen. Die �berlebensdauer der Patienten kann damit 
um zwei bis drei, in Ausnahmef�llen um neun Monate verl�ngert werden. Am 
wirksamsten lassen sich Schmerzen bek�mpfen: mit Medikamenten, aber auch 
mit Stromanwendungen, warmen B�dern, Sauna und Massagen.

Physiker und Bestsellerautor Stephen 
Hawking

 

R�ckhalt der Familie
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„Die einzige Hilfe, die es gibt, ist, jemanden an seiner Seite zu haben, der einem 
hilft, mit dieser Krankheit umzugehen“, sagt Rolf Janiak, Chef des 
Landesverbands Bayern der Deutschen Gesellschaft f�r Muskelkranke.

Selbsthilfegruppen bieten Gespr�chskreise f�r Betroffene und Angeh�rige an, 
leisten aber auch Unterst�tzung in ganz praktischen Fragen wie: Welches 
Hilfsmittel ist f�r mich sinnvoll? Wo kann ich das bekommen? Welche Kosten 
�bernehmen die Krankenkassen? 

In allen Stadien der Krankheit geht es darum, dem Patienten ein 
selbstbestimmtes Leben zu erm�glichen. Am Anfang sind Greifhilfen, Geh- und 
Stehhilfen, sp�ter Rollst�hle wichtige Hilfsmittel. Wenn die Patienten nicht mehr 
sprechen k�nnen, brauchen sie Kommunikationshilfen wie Schreib- und 
Buchstabentafeln. K�nnen die Patienten ihre H�nde und Arme nicht mehr 
bewegen, kommen elektronische Kommunikations- und Steuerungsmittel zum 
Einsatz. Diese Ger�te k�nnen sprachliche Standardsituationen speichern und 
wiedergeben. So kann der Patient mittels Knopfdruck ganze S�tze �ber einen 
Lautsprecher erklingen lassen. Es gibt auch die M�glichkeit, per Fernbedienung 
Lampen an- und auszuschalten, einen CD-Spieler oder Fernseher zu bedienen, 
Fenster zu �ffnen oder Seiten eines Buches umzubl�ttern. 

Mittlerweile gibt es sogar Ger�te, die sich durch die Bewegung der Augenmuskeln 
steuern lassen. Sie sind die letzte M�glichkeit f�r vollst�ndig Gel�hmte, mit ihrer 
Umwelt zu kommunizieren. Diese Ger�te basieren auf der so genannten 
„EyeGaze-Technologie“. Durch das blo�e Anschauen von visuellen Schaltfl�chen 
auf einem Monitor kann k�nstliche Sprache ausgegeben, ein Text geschrieben, 
ein Telefon oder ein Computer bedient werden. 

�rzte und Selbsthilfegruppen raten Betroffenen und Angeh�rigen, fr�hzeitig 
Kontakt zu Sterbehospizen aufzunehmen und sich um eine Patientenverf�gung zu 
k�mmern. Darin k�nnen Patienten festschreiben, wie lange sie den Einsatz 
lebenserhaltender Intensivmedizin w�nschen und wann die Apparate 
abgeschaltet werden sollen.

Weiterf�hrende Links:
www.dng.org (Deutsche Gesellschaft f�r Nervenkrankheiten)
www.dmg.org (Deutsche Gesellschaft f�r Muskelkranke)
www.als-site.de, 
www.lateralsklerose.info,
www.immendorff-initiative.de
www.nowak-stiftung.de
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