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Unter dem Titel: Spatmanifestation des Morbus Tay-
De r N ervena rzt Sachs — eine Erkrankung des Kleinhirns und der
St il bl VIotoneuronen mit psychiatrischen Folgen haben
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Wir haben hier versucht, den Artikel fiir medizinische
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Der Artikel beschaftigt sich mit der Spatmanifestation
des Morbus Tay-Sachs (Late-Onset Tay-Sachs, LOTS).
Diese seltene Erkrankung kann sich erst im Kindes-,
Jugend- oder Erwachsenenalter bemerkbar machen.
S——— 0 tyrieg= Sie betrifft vor allem das Kleinhirn und die

Bewegungssteuerung, kann aber auch mit psychiatrischen Beschwerden einhergehen.

Bisher gibt es nur wenige Daten dariber, wie sich LOTS bei Erwachsenen entwickelt und
welche neurologischen und psychiatrischen Beschwerden dabei auftreten. Fiir Deutschland
lagen hierzu bislang keine entsprechenden Untersuchungen vor.

Fir die Studie wurden die Daten von 16 erwachsenen Menschen mit LOTS aus dem ,,8-in-1-
Register ausgewertet. Die Teilnehmer waren zwischen 22 und 63 Jahre alt. Zwischen den
ersten Krankheitszeichen und der richtigen Diagnose lagen durchschnittlich 13,5 Jahre — bei
manchen sogar bis zu 30 Jahre.

Wie beginnt die Erkrankung?

Die ersten Beschwerden waren sehr unterschiedlich. Bei drei Betroffenen zeigten sich
bereits im Vorschulalter Auffalligkeiten in der Entwicklung. Sieben entwickelten im Schul-
oder Jugendalter Beschwerden, die auf eine Storung des Kleinhirns hindeuteten. Bei sechs
weiteren begann die Erkrankung mit einer zunehmenden Schwache und einem Abbau von
Muskeln, wie sie bei einer sogenannten Motoneuronerkrankung auftreten kdnnen.

Typische neurologische Beschwerden sind beispielsweise:

e Ataxie, also eine Storung der Bewegungskoordination und des Gleichgewichts
e Dysarthrie, also eine verwaschene oder schwer verstandliche Sprache
e zunehmende Muskelschwiche, hdufig zunachst starker an den Beinen
e Muskelabbau (Muskelatrophie)
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Gerade weil die Beschwerden bei den einzelnen Menschen sehr unterschiedlich beginnen
und sich langsam entwickeln kénnen, ist LOTS schwer zu erkennen.

Auch psychiatrische Beschwerden kdonnen auftreten

Keiner der 16 untersuchten Patienten hatte eine ZENTRALE ERGEBNISSE
psychiatrische Erkrankung als allererstes DER REGISTERSTUDIE (n = 16)
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Symptome auf, bevor die Diagnose LOTS gestellt

warde. s

In der deutschen Untersuchung wurde damit eine Ukgnosteierie paychistrihe Somngen:
vergleichsweise hohe Haufigkeit psychiatrischer 9 Depression (schway) 7
Erkrankungen von 62,5 Prozent festgestellt. In @ Bipolare Stérung 2
vergleichbaren Untersuchungen aus Tschechien und 6 RS A
Frankreich lagen die Werte bei etwa 43

beziehungsweise 40 Prozent. SHsAENNE Shoneg 1
Das ist besonders wichtig, weil psychiatrische :3‘;ZSL119AT;::;T1;:;E o S
Beschwerden bei LOTS offenbar dazu beitragen und Stimmungsstabilisierern.

konnen, dass die eigentliche Ursache zunachst nicht
erkannt wird.

Warum wird LOTS so spat diagnostiziert?

Die lange Zeit bis zur Diagnose —im Median 13,5 Jahre — lasst sich wahrscheinlich durch
mehrere Faktoren erklaren. Die Erkrankung beginnt haufig schleichend, kann sehr
unterschiedlich verlaufen und
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an andere Erkrankungen.
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Zusatzlich kdnnen psychiatrische Symptome dazu fiihren, dass zunachst ausschlieRlich an
eine psychiatrische Erkrankung gedacht wird.

Deshalb sollte LOTS bei bestimmten Kombinationen aus psychiatrischen und neurologischen
Beschwerden als mogliche Differentialdiagnose bericksichtigt werden.
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Worauf sollten Arzte achten?

Flir Psychiater und Neuropsychiater kdnnen bestimmte Hinweise aus der
Krankheitsgeschichte besonders wichtig sein. Dazu gehoren beispielsweise:

e Entwicklungsauffalligkeiten bereits im Vorschulalter

e Probleme mit Koordination und Gleichgewicht im Schul- oder Jugendalter

o Auffilligkeiten in Denken, Geflihlen und Verhalten im Zusammenhang mit einer
Kleinhirnerkrankung

e eine zunehmende Ataxie oder Sprachstdrung

e eine vor allem die Beine betreffende Muskelschwache

e fortschreitender Muskelabbau

Eine besondere Rolle spielt dabei das sogenannte cerebelldre kognitive-affektive Syndrom
(CCAS). Dabei kdnnen Erkrankungen des Kleinhirns nicht nur Bewegungen beeinflussen,
sondern auch Denken, Sprache, Gefiihle und Verhalten.

Was bedeuten die Ergebnisse?

Die Ergebnisse zeigen, dass Morbus Tay-Sachs in seiner spat auftretenden Form ein sehr
unterschiedliches Krankheitsbild verursachen kann. Neurologische und psychiatrische
Beschwerden kénnen gemeinsam auftreten und sich gegenseitig Gberlagern.

Ein besseres Bewusstsein fir diese

NEUROLOGISCHE KLEINHIRNATROPHIE (MRT)  seltene Erkrankung kann deshalb dazu
MERKMALE

beitragen, dass Betroffene friiher die
richtige Diagnose erhalten. Besonders bei
ungewohnlichen Kombinationen aus
psychiatrischen Beschwerden,
Entwicklungsauffalligkeiten, Ataxie,
Sprachstérungen oder Muskelschwache
sollte LOTS zumindest in Betracht
gezogen werden.

« Ataxie und Gangstérung B o
+ Dysarthrie

+ Tremor

+ Kleinhiratrophie (CA)

+ Beinbetonte Muskelschwache
und Muskelatrophie

« Zeichen einer Motoneuronerkrankung

Sehr gefreut haben wir uns Gber die Danksagung der Autoren:
Danksagung

Ein besonderer Dank gilt dem Selbsthilfeverein Hand in Hand gegen Tay-Sachs, Sandhoff und
GM1-Gangliosidose, der immer wieder nach Daten fragt, damit Patienten friihzeitig
diagnostiziert werden. Auch macht er 6ffentlich, wie sehr Patient und Angehdérige unter
psychiatrischen Symptomen leiden kénnen.

Der vollstandige Artikel ist online in ,,Der Nervenarzt“, Ausgabe 4/2026, kostenfrei
verflgbar: https://www.springermedizin.de/der-nervenarzt-4-2026/52870962
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