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NARKOLEPSIE

Tagesschlafrigkeit — Kataplexie — Schlaflahmungen — hypnagoge Hallu-
zinationen — ,Schlafkrankheit* — ,Schlummersucht*

Die Narkolepsie, volkstumlich auch ,Schlafkrankheit* oder ,Schlummersucht*
genannt, ist in der Tat eine der sonderbarsten Leiden, wenngleich so alt wie
die Menschheit. Sie ist charakterisiert durch eine lastige Schlafrigkeit wahrend
des Tages, ggf. sogar regelrechte Schlafanfalle, durch so genannte kataplekti-
sche Attacken, d. h. eine pl6tzliche Erschlaffung der Muskulatur, nicht selten
durch gefihlsgesteuerte Einflisse ausgelost (deshalb auch ,Lachschlag®) ge-
nannt sowie durch Schlaflahmungen, d. h. man kann sich trotz klaren Be-
wusstseins nicht mehr rihren. Dazu ein meist gestorter, d. h. unruhiger, auf
jeden Fall unerquicklicher Nachtschlaf mit oftmals angsterfullten Traumen,
meist in der Ubergangsphase vom Wachen zum Schlafen (hypnagoge Hallu-
zinationen). Als Folge der starken Tagesschlafrigkeit nicht selten automatisch
wirkende Handlungen, die zum Teil ungewdhnlich bis peinlich ausfallen kon-
nen.

Die Folgen eines solchen, naturlich fir die meisten ungewdhnlichen, zumin-
dest erklarungsbedirftigen Krankheitsbildes lassen sich ausrechnen: ein-
geschrankte Lebensqualitat und Leistungsfahigkeit, Probleme in Ehe, Familie
und am Arbeitsplatz, ggf. erhdhte Unfallgefahr, vor allem aber seelische und
psychosoziale Beeintrachtigungen: ratlos, resigniert, beschamt, Schlaf-Furcht,
Niedergeschlagenheit, Angstzustande, Rickzug und Isolationsgefahr.

Woher kommt dieses Leiden und vor allem: was kann man tun?

Erwahnte Fachbegriffe:

Narkolepsie — Schlafkrankheit — Schlummersucht — Hypersomnie — Tages-
schlafrigkeit — Tagesschlafanfalle — narkoleptische Einschlafattacken — Ein-
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schlafdrang — Schlafanfall — schlaferzwingende Zustdnde — Kataplexie — ka-
taplektische Attacken — affektiver Tonusverlust — Lachschlag — Gelolepsie —
Geloplexie — Muskeltonus-Verlust — unwillkiirliche Muskelerschlaffung —
Schlaflahmung — Wachanfall — abnormer Nachtschlaf — hypnagoge Halluzina-
tionen — optische Trugwahrnehmungen — Kérperschema-Stoérungen — Makrop-
sie — Mikropsie — verminderte Vigilanz — beeintrachtigte Wachheit — Schlaf-
trunkenheit — automatisch wirkende Handlungen — unsinnige Handlungen im
Halbschlaf — verh&ngnisvolle Narkolepsie-Folgen — Verhaltensautomatismen —
Tages-Nickerchen — Schlafparalyse — Polysomnographie — Schlaflatenz —
REM-Schlaflatenz — mittlere Schlaflatenz (MSLT) — Einschlaflatenz — Schlaf-
rigkeitsgrad — Schlafdruck — HLA-Typisierung — Narkolepsie und Geschlecht —
Narkolepsie und Alter — Narkolepsie-Verlauf — Narkolepsie-Diagnose — Narko-
lepsie-Differentialdiagnose — Narkolepsie-Verwechslung - Narkolepsie-
Ursachen — Narkolepsie-Ausloser — Narkolepsie-Erbfaktoren — Narkolepsie-
Folgen: Lebensqualitdt, psychosoziale Konsequenzen, Ausdruckskraft, Auf-
merksamkeit, Gemutsregungen, Arbeitsplatz, Stral3enverkehr u. a. — Narko-
lepsie-Therapie: psychagogische MalRhahmen, medikamentése Behandlung:
Psychostimulanzien, trizyklische Antidepressiva, Serotonin-Wiederaufnahme-
hemmer, Monoaminooxidasehemmer, Benzodiazepin- und andere Schlafmittel
— arztliche Begutachtung — Empfehlungen der Deutschen Narkolepsie-Gesell-
schaft — u. a.

Die Narkolepsie ist eine der sonderbarsten und wohl auch belastendsten
Leiden die es gibt, selten zwar, aber mit erheblichen seelischen und psycho-
sozialen Konsequenzen. Glicklicherweise ist man ihren Folgen heute nicht
mehr so hilflos ausgeliefert. Eine Reihe von durchaus befriedigenden Behand-
lungsmalRnahmen, insbesondere medikamentdser Art, erleichtern den Betrof-
fenen mit den Belastungen und Eigentiimlichkeiten ihrer Erkrankung besser
fertig zu werden. Um was handelt es sich und was kann man tun? Nach-
folgend ein ausfuhrlicherer Beitrag basierend auf den wissenschaftlichen
Publikationen z. B. der Experten G. Mayer, K. H. Meier-Ewert, S. Kotterba so-
wie der Deutschen Narkolepsie-Gesellschaft mit ihren vor allem allgemein-
verstandlichen Informationen:

BEGRIFF

Der Begriff Narkolepsie kommt aus dem Griechischen: narke = Erstarrung,
Krampf, Lahmung und lepsis = annehmen, empfangen. Oder zusammen-
gefasst: ,von Schlafrigkeit ergriffen*.

Im Volksmund wird die Narkolepsie auch als ,Schlafkrankheit* oder ,Schlum-
mersucht* bezeichnet.

Int.1-Narkolepsie.doc




GESCHICHTE

Die Narkolepsie ist so alt wie die Menschheit. Friher wurde sie meist als Epi-
lepsie, Hysterie, ,Herzanfalle*, Ohnmacht oder ,Schlafkrankheit* verkannt, vor
rund 130 Jahren erstmals genauer beschrieben und wenig spater auch als
Krankheitseinheit akzeptiert, was Mitte des 20. Jahrhunderts schlief3lich durch
Elektroenzephalogramm (EEG) und biochemische Verfahren konkreter abge-
grenzt, definiert und klassifiziert werden konnte.

Heute gilt die Narkolepsie als ein chronisches organisches Krankheitshild, das
teils von der Neurologie, teils von der modernen Disziplin der Schlafmedizin
diagnostiziert und betreut wird und durch folgende Funktionsstérungen der
Schlaf-Wach-Regulation gekennzeichnet ist:

1. Tagesschlafrigkeit

2. kataplektische Attacken (Kataplexien)

3. Schlaflahmungen

4. hypnagoge Halluzinationen (Sinnestauschungen)

Schlafmedizinisch gesehen gehoért die Narkolepsie zu den so genannten Hy-
persomnien. Einzelheiten tber die wichtigsten Schlafstdorungs-Formen siehe
Kasten.

Die wichtigsten Schlafstérungs-Formen

* Insomnien: Einschlafstérungen, Durchschlafstérungen (,zerhackter Schlaf*)
und Friherwachen.

e umgekehrte* Schlafstbrungen: Es gibt nicht nur ein Zuwenig, es gibt
auch ein Zuviel an Schlaf. So etwa nennt man eine Hypersomnie . Eine
solche krankhafte Schlafrigkeit am Tage mit ggf. unwillkirlichen Einschlaf-
attacken ist in der Mehrzahl organisch begrindet. Nicht selten auch im
Rahmen einer seelischen Stérung, z. B. bei Depressionen. Was gehoért da-
zu?

- Ein groRRes Problem ist das so genannte Schlaf-Apnoe-Syndrom , die
schlafbezogene Atmungsstérung. Sie ist die haufigste Ursache der Tages-
schlafrigkeit geworden, charakterisiert durch folgende Symptome: nachts
unruhiger Schlaf mit lautem und unregelm&iigem Schnarchen und immer
wieder auftretenden Atempausen (die oft nicht nur der Bettpartner regist-
riert). Tags daflir erhéhte Schiafrigkeit mit (vor allem morgendlicher) Abge-
schlagenheit, dumpf-diffusen Kopfschmerzen, Mundtrockenheit, Leis-
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tungsknick, Libido- und Potenzstérungen sowie einer Wesensanderung mit
gof. intellektuellem Leistungsverfall. Zusatzliche Symptome sind oft Adipo-
sitas (Fettsucht), Hochdruck und Herzrhythmusstdrungen.

- Relativ selten, aber sehr beeintrachtigend ist die so genannte Narko-
lepsie . Einzelheiten siehe das Gesamt-Kapitel.

- Nicht ganz so dramatisch, auf Dauer aber Uberaus quélend, den Schlaf
und schlief3lich auch den Tag ruinierend, sind nachtliche Muskelzuckungen
und fortlaufende Beinbewegungen im Bett. Beim Syndrom der ruhelosen
Beine (Fachausdruck: Restless-legs-Syndrom) handelt es sich um qua-
lende Missempfindungen, die in Ruhe und vor allem vor dem Einschlafen
auftreten und mit einem intensiven, unkorrigierbaren Bewegungsdrang
einhergehen. Wer aufsteht und sich bewegt, kann diese Beschwerden et-
was lindern - aber kommt damit auch nicht zum Schlafen.

- Das Gleiche qilt fur die periodischen Bewegungen im Schlaf  (Fach-
ausdruck: nachtliche Myoklonien), die oftmals damit verbunden sind, d. h.
rhythmische Streckbewegungen der Grol3zehen, teilweise auch Beugebe-
wegungen im Ful3-, Knie- und Hiuftgelenk. Auch dadurch ist nicht mehr an
Schlaf zu denken.

Stérungen des Schlaf-Wach-Rhythmus: Schlafprobleme entstehen auch
dadurch, dass das individuelle Schlaf-Wach-Muster nicht mit dem er-
winschten Schlaf-Wach-Rhythmus tbereinstimmt. Dazu gehért vor allem

- die Schichtarbeit: verminderte Leistungsfahigkeit, erhéhte Verletzungs-
rate und eine Neigung zu Herzerkrankungen oder Geschwiren der Ma-
genschleimhaut.

- Weitere Storbereiche sind der abendliche Fernseh-Konsum , der sich
immer mehr in Richtung Mitternacht ausdehnt (bei aber unveréandert fri-
hem Zwang zum Aufstehen) und die Disco-Besuche und andere Vergnu-
gungen der Jugend, die immer spater beginnen und dadurch die Nacht
zum Tag und den Tag zum Leistungs-Schwachpunkt machen, von spéte-
ren seelischen, psychosozialen und koérperlichen Konsequenzen ganz zu
schweigen.

- Auch der Zeitzonenwechsel bei Flugreisen von Ost nach West und
noch starker von West nach Ost fordert seinen Tribut (jet-lag), ist daftr a-
ber selten, wenn man nicht zu den (beruflichen) Viel-Fliegern gehort.

Am meisten Aufsehen erregen die so genannten Parasomnien: Das sind
abnorme Ereignisse, die entweder wéhrend des Schlafs oder an der
Schwelle zwischen Wachsein und Schlafen auftreten. Nachfolgend eine
Ubersicht in Stichworten:
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- Schlafwandeln (Somnambulismus): komplexe Verhaltensweisen im
Schlaf, vom einfachen Aufsetzen bis zu konkreter Téatigkeit im Haushalt.
Am Schluss Erinnerungslosigkeit.

- Albtraume: relativ langes, vor allem angstbesetztes Traumerleben mit
plotzlichem Erwachen und furchtsamer Erinnerung an den schrecklichen
Traum.

- Pavor nocturnus: abruptes néachtliches Aufschrecken aus dem Tief-
schlaf mit massiven Angsten, z.T. Schreien, Umsichschlagen, auf jeden
Fall Schweil3ausbriichen und Herzrasen; und nach dem Erwecken verwirrt,
desorientiert und ohne Erinnerung.

- Bruxismus (Zahneknirschen):  rhythmisches Aufeinanderpressen und
Verschieben der oberen und unteren Zahnreihen mit ggf. Mahlgerauschen
und entsprechenden Zahnveranderungen.

- Enures_i_s nocturna: wiederholtes unwillktrliches Einndssen im Schlaf
bzw. am Ubergang vom Schlaf zum Wachsein.

- Schlaftrunkenheit: nicht jeder ist nach dem Erwachen aus dem Tief-
schlaf sofort ,da“. Doch hier handelt es sich um eine Uber Minuten bis
Stunden dauernde Verwirrtheit, ja zeitliche und o6rtliche Desorientierung
sowie geistige und korperliche Verlangsamung. Und keine Erinnerung da-
nach.

- Jactatio capitis nocturna : rhythmische stereotype Bewegungen, vor
allem des Kopfes und Nackens, im Ubergang vom Einschlafen zum leich-
ten Schliaf.

- Schlafparalyse: unfahig zur willkirlichen Korperbewegung wahrend
des Einschlafens oder nach dem Erwachen (also im Gegensatz zur Narko-
lepsie an bestimmte Zeitpunkte gebunden).

- Schlafbezogene schmerzhafte Penis-Erektionen: meist beim Erwa-
chen aus dem Schlaf, in der Regel mit bestimmten Traumerinnerungen
verbunden. Kein Lustempfinden, sondern Schmerzen.

DAS BESCHWERDEBILD DER NARKOLEPSIE

Die erwahnten Haupt-Symptome der Narkolepsie (Fachbegriff: narkoleptische
Tetrade) konnen einzeln oder in beliebiger Kombination auftreten. Alle ge-
meinsam kommen nur selten vor. Im Einzelnen:
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* Tagesschlafrigkeit — Tagesschlafanfalle — narkolept ische Einschlaf-
attacken

Fast jeder Patient mit einem narkoleptischen Beschwerdebild zeigt Zustdnde
ausgepragter Schlafrigkeit wahrend des Tages sowie regelrechte Attacken
von unuberwindlichem Einschlafdrang (Fachausdruck: imperative Einschlaf-
attacken).

Besonders zu Beginn einer Narkolepsie ist die Tagesschlafrigkeit das hau-
figste Symptom. Sie ist nicht mit ,normaler Mudigkeit* zu verwechseln, die
durch ein Schlaf-Defizit bedingt ist, also auch mdglich trotz ausreichendem
Schlaf. Meist entwickelt sie sich zu einem chronischen Zustand, an den sich
die Patienten allerdings gewdhnen kdnnen, so dass ihnen diese ,dodsige Mat-
tigkeit* bisweilen nicht einmal so recht bewusst ist. Oft wird sie regelrecht in
den Tagesablauf eingebaut (Fachbegriff: zirkadiane Rhythmik), ist abhangig
von bestimmten Situationen (vor allem mit monotoner Belastung oder Lange-
weile) und kann schlie3lich nahtlos in ausgedehntere Tagesschlaf-Episoden
Ubergehen. Tagesschlaf-Episoden von etwa 15 bis 30 Minuten kénnen sogar
fur 2 bis 3 Stunden durchaus erfrischend sein. Im Ubrigen ist die Tagesschlaf-
rigkeit nur dann als kennzeichnendes Symptom zu werten, wenn sie mindes-
tens taglich Gber 3 Monate besteht. Die kurze Dauer der Schlafattacken und
das erfrischte(!) Aufwachen sind wichtige Kriterien zur Abgrenzung von ande-
ren Stoérungen mit Hypersomnie (z. B. Schlaf-Apnoe-Syndrom, nicht-organi-
sche Hypersomnie-Formen u. a.).

Auf jeden Fall sind die Uberwdltigenden Schlafbedirfnisse oder Schlafanfélle
das charakteristische Merkmal der Narkolepsie, weshalb sie dem gesamten
Krankheitsbild auch den Namen gegeben haben.

Die Haufigkeit solcher Schlafanfalle schwankt zwischen mehrmals taglich und
einmal innerhalb von mehreren Jahren. Die Betroffenen sind zwischen weni-
gen Sekunden und mehreren Stunden (durchschnittlich 5 bis 30 Minuten) von
einem fast zwanghaften Schlafbedirfnis befallen, so dass sie sich hinsetzen
oder gar hinlegen missen.

Solche Anféalle treten nicht selten nach reichlichen Mahlzeiten oder Alkohol-
konsum, in warmen Raumen, beim Lesen oder Reisen (Pkw, Bus, Eisenbahn)
auf. Das sind ohnehin Zustdnde, die mide machen oder einschlafernd wirken
kdnnen.

Deshalb fallen solche Einschlafattacken auch lange nicht auf, bis sie schliel3-
lich ein gewisses Mal} Uberschreiten oder der Patient gar in ungewdhnlichen
Situationen einschlaft. So haben manche Narkoleptiker plétzlich Schlafanfalle
beim Spazierengehen, Fahrradfahren, Skifahren, beim Steuern eines Autos
oder gar Flugzeuges, bei Arbeitsessen und selbst bei Geschlechtsverkehr o-
der schmerzhaften Eingriffen. Sie miussen sich dann rasch hinsetzen oder hin-
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legen und schlafen sofort ein, ohne diesem mitunter peinlichen Drang wider-
stehen zu kénnen.

Typische Vorposten-Symptome  (Fachausdruck: Prodromi), auf die etwa die
Halfte der Betroffenen reagiert, sind z. B. koérperliche Missempfindungen
(Fachausdruck: Parasthesien), Verschwommensehen, Diplopie (Doppelsehen)
und Augenbrennen (Drang, sich die Augen zu reiben) sowie Gahnen.

Etwa ein Funftel schlaft aber so plotzlich ein, dass sie den drohenden Ein-
schlafdrang gar nicht bemerken, geschweige denn durch solche Hinweise ge-
warnt werden kdénnen.

Viele Betroffene finden aber mit der Zeit heraus, in welchen Situationen ihre
Einschlafneigung unwiderstehlich wird und vermeiden deshalb Konzerte, Ki-
novorstellungen, Fernsehen, Abendveranstaltungen usw. Sie wissen dann
auch, was sie nicht mehr tun durfen (z. B. sich hinsetzen), weil sonst das Ein-
schlafen nicht mehr aufzuhalten ware.

Zu den zahlreichen Kunstgriffen , die genutzt werden, um Einschlafattacken
aufzuschieben oder gar zu verhindern, zéhlen beispielsweise:

Zusammenkrallen der Zehen, schmerzhaftes Stechen, lautes Singen (z. B.
beim Autofahren) und sehr haufig (leider) Zigarettenrauchen. Einige sind damit
recht erfolgreich, andere nicht. Bei schwéacher ausgepragtem Krankheitsbild
konnen manche Narkoleptiker wenigstens so lange wach bleiben, wie sie ge-
fordert werden. Sobald sie jedoch zu Untatigkeit verdammt sind, schlafen sie
unweigerlich ein. Was deshalb oftmals (allerdings nicht bei allen, man spricht
von einem Drittel) erfolgreich sein kann, ist Arbeit unter Stress, korperliche
Anstrengung und Anspannung generell.

Wie bereits erwahnt, fihlen sich die meisten Patienten auch nach einer einzi-
gen, daftir langeren Schlafepisode von 15 bis 30 Minuten (vor allem am spa-
ten Vormittag oder frihen Nachmittag) wacher als nach mehreren kurzen
Schlafepisoden.

Nach dem Schlafanfall fihlt sich der Narkoleptiker - wie erwahnt - ohnehin in
der Regel ausgeruht, fast erfrischt und erholt, manchmal sogar ungewéhnlich
wach, leistungsfahig und sogar schlagfertig.

Auch bewerten die Betroffenen ihre Zustande nicht etwa als ,,Ohnmacht” oder
.Kollaps" oder sonstigen ,,Bewusstseinsverlust®, sondern eindeutig als Schlaf.

Schliel3lich kénnen sie - und das ist fir die Unterscheidung zu anderen schlaf-
erzwingenden Zustanden sehr wichtig - aus einem solchen Schlafanfall mit
den ublichen Weckreizen geweckt werden, wie dies auch beim normalen
Schlaf tblich ist (anrufen, schitteln, kneifen u. a.).
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e Kataplexie — affektiver Tonusverlust — Lachschlag

Noch sonderbarer, ja dramatisch oder gar furchteinflof3end aber sind jene Zu-
stande, die man als Kataplexie bezeichnet (vom griechischen: kata = von
herab, gegen, ganzlich, und -plexie = Wortteil mit der Bedeutung: Schlag, Tref-
fen, oder kurzgefasst: ,mit Furcht umstoR3en“). Bedeutungsgleiche Begriffe
sind auch affektiver Tonusverlust sowie Gelolepsie oder Geloplexie (vom grie-
chischen: gelan = lachen - s. u.).

Kataplektische Zustdnde haben die hochste Aussagekraft fur die Diagnose
einer Narkolepsie. Fachlich sind sie wie folgt definiert: Plotzlicher bilateraler
(beidseitiger) Verlust des Haltemuskeltonus (bei ca. 20% unilateral), ausgel6st
durch intensive Gefiihlsempfindungen, aber auch als rein subjektives Gefinhl
von Muskelschwéche. Dabei kommt es zu keiner Bewusstseinsstorung, nicht
einmal zu einer Bewusstseinstribung, es sei denn der kataplektische Zustand
geht in eine Schlafattacke oder eine hypnagoge Halluzination Uber (s. spater).

Was heif3t das konkret?

Es kommt plétzlich zu einer Erschlaffung der Muskulatur, meist beidseitig, ge-
legentlich auch ortlich begrenzt oder halbseitig. Sie reicht von einer kaum
wahrnehmbaren vortubergehenden Erschlaffung einzelner Muskelgruppen im
Gesicht (Augenlid, Mundwinkel, Unterkiefer) tber die totale Erschlaffung der
Gesichtsziuge, der Nackenmuskulatur sowie Arme bis zum Hinstlrzen durch
plétzliche Muskelhypotonie (Spannungsverlust) der Beine. Manchmal wird
auch nur eine Erschlaffung der Mimik, eine verwaschene Sprache oder ein
kurzes Einknicken in den Knien bemerkt. Sehr starke gemutsmaéalfige Ausloser
(z. B. ein Witz) kdnnen aber auch zu Stirzen mit Verletzungen fuhren.

Meist pflegt sich diese Muskelerschlaffung auch von der Gesichtsmuskulatur
auf den ganzen Korper auszubreiten. Die mimische Muskulatur ist immer ein-
bezogen. Nicht betroffen sind dafir Zungen- und Schlund-Muskeln, das mus-
kuldre System der Lunge sowie die so genannte ,glatte” Muskulatur im Ma-
gen-Darm-Bereich.

Manchmal ist zu Beginn und vor allem bei langer dauernden kataplektischen
Zustanden auch ein kurzer Atemstillstand von bis zu 10 Sekunden maoglich.

Die Haufigkeit variiert erheblich und ist abh&ngig von aufReren Einfllissen.
Meist sind solche Zustande kurz (zwischen 5 und 30 Sekunden), kénnen aber
auch bis zu 30 Minuten und langer anhalten. Ein Uber Stunden bis Tage dau-
ernder so genannter ,Status cataplecticus® droht vor allem dann, wenn eine
entsprechende ,anti-kataplektisch® wirkende medikamentése Behandlung
plétzlich abgebrochen wurde, aus welchem Grund auch immer.
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Kataplektische Anfélle sind in jeder Situation méglich, vereinzelt auch mehr-
mals taglich.

Ein wichtiges Fruhzeichen fur den drohenden Muskeltonus-Verlust ist die un-
willkUrliche Erschlaffung der Gesichtszlige, z. B. bei unangenehmen Fragen
oder wenn sich das Gesprach in eine belastende Richtung zu entwickeln
droht.

Das Besondere an diesem Zustand ist - wie der Name ,affektiver Tonus-
verlust® bereits andeutet - die affektive (geflihlsgesteuerte) Komponente, meist
als auslésender Faktor. Dazu gehdren zum einen witzige Situationen, z. B.
Anhoéren von Witzen mit Lachen (deshalb auch der Begriff ,Lachschlag®), zum
anderen kiinstliches Lachen, freudige Ereignisse, Rihrung, Stolz, Uberra-
schung, gekitzelt werden u. a.; aber auch Angst, Wut, Schreck, plotzliche Be-
schamung, Aufregung, Arger, Furcht, Zorn usw., kurz: eine hochgespannte
Gefuhls-Atmosphare.

Mdglich ist dies aber auch durch das Ausfihren abrupter Bewegungen, durch
Husten, Niesen, plétzliche Anstrengung, ja intensive Konzentration und sogar
Geschlechtsverkehr bzw. Orgasmus.

Wahrend des kataplektischen Anfalls ist das Bewusstsein voll erhalten (des-
halb sei wiederholt: eine Bewusstseinstribung schliel3t einen kataplektischen
Zustand aus, dann handelt es sich um etwas anderes!). Manche muskel-
erschlafft am Boden liegende Patienten kdnnen auf Fragen eventuell noch mit
Zeichen reagieren. Durch Klatschen, Ritteln, Anrufen usw. l&asst sich der Mus-
keltonus bestenfalls voribergehend stabilisieren, mehr ist in der Regel nicht
erreichbar.

AnschlieBend berichten die Betroffenen realitatsgerecht tber alles, was wah-
rend dieser Attacke vorgefallen ist. Gleichzeitig kbnnen sich aber auch inten-
sive Traumerlebnisse (hypnagoge Halluzinationen - siehe spéater) abspielen,
was hinterher die Unterscheidung zwischen Traum und Realitat erschwert.

Zu Beginn der Erkrankung auB3ern sich erste kataplektische Erscheinungen
meist in Zusammenhang mit Lachen. Viele, vor allem jugendliche Betroffene
konnen nicht mehr aufhéren zu lachen und empfinden dies sogar als ,ich-
fremd* (,es lacht immer weiter”). Dieses Lachen kann eines der erwdhnten
Vorposten-Symptome sein, &hnlich wie Augenflimmern und Doppeltsehen.

Viele Ausloser haben etwas zu tun mit Freude, Triumph, aber auch mehr oder
minder bewusst empfundenen Aggressionen. Die Gemutsbewegung muss fur
Aul3enstehende nicht unbedingt deutlich werden. Es reicht, wenn sich der Pa-
tient intrapsychisch (,innerseelisch®) dieser Empfindung hingibt, auch wenn er
dies nach auf3en hin verbirgt.
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Im Ubrigen scheint es auch Affekte (heftigere Gemiitsregungen) zu geben, die
offenbar nie oder nur selten kataplektische Attacken auslosen. Dazu gehoren
beispielsweise Schmerz, Trauer, Kummer, Liebe, Begeisterung, Erwartung,
Sehnsucht, Scham, Reue, Ekel, Demut, Sympathie und Verachtung (nach
Meier-Ewert).

Der Beginn kataplektischer Zustande kann erst einmal ,unterschwellig* ablau-
fen, d. h. so dezent sein, dass er von Aul3enstehenden kaum bemerkt und
selbst von den Betroffenen lange Zeit nicht als ,krankhaft“ bewertet wird. Das
Ende ist fast immer rasch bis schlagartig. Kataplektische Anféalle kbnnen ver-
einzelt, aber auch mehrmals taglich auftreten, manchmal sogar kurz hinter-
einander und letztlich in jeder Situation (einschlie3lich des erwdhnten Ge-
schlechtsverkehrs bzw. Orgasmus). Bisweilen reicht sogar ein einziger affek-
tiver Ausloser (z. B. Witz) fir mehrere kataplektische Anfélle hintereinander.

Die Kataplexien von Kindern kénnen sich in ihrem Erscheinungsbild deutlich
von denen der Erwachsenen unterscheiden. So strecken entsprechend be-
troffene Kinder z. B. oft die Zunge heraus, was in Fachkreisen als positives
motorisches Symptom beschrieben wird. Oder sie haben durch die mimische
Erschlaffung einen besonders ausgepragten ,hypotonen“ Gesichtsausdruck
(negatives motorisches Symptom). Grundséatzlich ist die Narkolepsie bei Kin-
dern recht schwer zu diagnostizieren und bedarf einer sorgfaltigen fachéarzt-
lichen Untersuchung.

Narkolepsie ohne Kataplexie: Bei der Mehrzahl der Betroffenen tritt die Nar-
kolepsie zuerst mit dem Symptom , Tagesschlafrigkeit” auf, nur bei etwa 4 von
10 Patienten mit einer Kataplexie. Die kataplektischen Zustande folgen der
Tagesschlafrigkeit meist erst 4 bis 8 Jahre spéater. Erst dann kann man auch
von einer entsprechenden Diagnose ausgehen. Denn ohne gleichzeitige Ka-
taplexie ist die Narkolepsie klinisch nicht eindeutig von anderen Hypersomnien
(siehe Kasten) exakt zu unterscheiden.

* Schlaflahmungen

Ein weiteres, beunruhigendes bis bedngstigendes Symptom sind so genannte
Schlaflahmungen . Das betrifft etwa jeden 2. Patienten mit einer Narkolepsie,
und zwar meist beim Ubergang vom Wachen zum Schlafen (Fachbegriff: hyp-
nagog) oder vom Schlafen zum Wachen (hypnopomp). Dabei kommt es beim
Einschlafen oder Aufwachen trotz klaren Bewusstseins zur totalen Unfahigkeit,
so genannte Willkirbewegungen auszufiihren, oder kurz: Man kann sich nicht
mehr rihren.

Wahrend eines solchen Anfalls ist der Betroffene also nicht mehr fahig, sich
nicht nur zu bewegen, sondern auch zu sprechen, ja auch nur einen einzigen
Ton herauszubekommen oder die Augen zu 6ffnen. Der verzweifelte Versuch,
die Umgebung auf diese ,Lahmung* aufmerksam zu machen, bleibt deshalb in
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der Regel erfolglos. Und dies, obgleich sich der Patient seines Zustandes vol-
lig bewusst ist und sich spater auch an alles erinnern kann.

Manche Narkolepsie-Patienten erleiden solche Schlaflahmungen beim Mit-
tagsschlaf, insbesondere in Riickenlage.

Eine Schlaflahmung kann Sekunden bis wenige Minuten andauern. Sie endet
spontan oder durch einen starken Sinnesreiz oder wenn es dem Betroffenen
gelingt, doch noch eine kleine Bewegung auszufihren.

Anwesende hingegen kénnen ihn - sofern sie auf seinen Zustand aufmerksam
werden - durch Berthrung, Klopfen, Ansprechen oder andere aul3ere Reize
meist rasch aus seiner misslichen Lage befreien.

Eine Schlaflahmung (gelegentlich auch in eigentlich ganz anderer Richtung als
~Wachanfall“ bezeichnet) tritt gliicklicherweise selten auf (héchstens ein oder
zwei Anfalle pro Woche) und findet sich in wenigen Prozent bis etwa einem
Viertel aller Narkolepsie-Betroffenen. (Isolierte Schlaflahmungen ohne Narko-
lepsie sind offenbar auch in der gesunden Allgemeinheit nicht auszuschliel3en,
meist familiar gehauft, allerdings sehr selten.)

Auf jeden Fall fihrt ein solcher, stets voriibergehender und an sich harmloser
Verlust der Muskelspannung aber naturgemaR zu erheblichen Angsten, insbe-
sondere bei den ersten Anféllen und im Zusammenhang mit hypnagogen Hal-
luzinationen (siehe unten). Manche Patienten glauben gar, sich nie mehr be-
wegen zu konnen, verriickt zu werden, sterben zu missen oder schlief3lich
lebendig begraben zu werden.

* Abnormer Nachtschlaf mit hypnagogen Halluzinationen

Narkoleptiker leiden nicht nur unter Schlafrigkeit oder gar zwanghaften Ein-
schlafattacken am Tage, sondern auch unter einem gestorten, d. h. unruhigen,
auf jeden Fall unerquicklichem Nachtschlaf. Sie schlafen also in der Summe
nicht mehr als Gesunde, nicken am Tag zwar leichter ein, wachen aber daftr
nachts ofter auf. Am meisten finden sich verfrihtes Einschlafen, dafur aber
haufiges Aufwachen und Kopfschmerzen am Morgen. Untersuchungen im
Schlaflabor ergeben in mehr als zwei Drittel der Narkolepsie-Kranken einen
leichten Schlaf mit vermehrtem Wechsel verschiedener Schlafstadien, haufi-
gen Weckreaktionen und zum Teil langen Wachliegezeiten sowie zusatzlichen
Besonderheiten wie vorzeitiger Traum-Schlaf u. a. Die Bewegung im Schlaf
ist vermehrt, ggf. sogar durch schlafwandlerische Zustande unterbrochen. Ei-
ne solche narkoleptische Schlafstorung kann extreme Ausmafe annehmen
und wird schlie3lich zur eigentlich zermirbenden Belastung dieser Erkran-
kung.
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Typisch sind auch in etwa zwei Drittel aller Patienten angsterfiillte traumhafte
Erlebnisse, so genannte hypnagoge Halluzinationen , vorwiegend in Ricken-
lage. Das sind in der Regel komplexe optische Trugwahrnehmungen in der
Ubergangsphase vom Wachen zum Schlafen: meist nur einfache, bunte For-
men, aber auch Fabelwesen, (ausgestorbene) Tiere, ja Personen oder film-
ahnliche Szenen. Nicht selten auch Korperschema-Stoérungen wie das Ver-
schwinden einer eigenen Extremitat (Arm oder Bein), Gefiihle des Schwebens,
Makro- und Mikropsie (VergroRerung, Verkleinerung) u. a.

Hypnagoge Halluzinationen finden sich aber nicht nur beim Einschlafen, son-
dern manchmal auch im Halbschlaf, beim Aufwachen oder sogar am Tage. Sie
bedrangen, bedrohen und verangstigen naturlich die Betroffenen. Einschlafen
in unbequemer Haltung scheint ihr Auftreten zu reduzieren, Ermidung und
Gemitswallungen fuhren zu einer Haufung und Verstarkung.

Nicht selten treten hypnagoge Halluzinationen wahrend einer Schlaflahmung
oder Kataplexie auf (siehe oben). Bisweilen I6st ein durch die Halluzination
verursachter Affekt die Kataplexie erst aus. Oftmals gehen aber Kataplexie
oder Schlaflahmung der hypnagogen Sinnestduschung auch voraus.

* \Weitere Beeintrachtigungen

So als ob die geschilderten und erheblich irritierenden Beeintrachtigungen
nicht ausreichten, drohen dem Narkolepsie-Patienten noch andere Symptome:

- Eher harmlos sind anhaltend Zustdnde verminderter Vigilanz (Wachheit),
bisweilen von Schlafrigkeit oder Schlaftrunkenheit mit unterschiedlich ausge-
pragter Amnesie (Erinnerungslosigkeit) begleitet.

- Vor allem in solchen Zustdnden sind dann auch automatisch wirkende
Handlungen zu registrieren, an die sich die Betroffenen nicht oder nur noch
dunkel erinnern kénnen (,unsinnige Handlungen im Halbschlaf). Das kann
wenige Sekunden bis 30 Minuten und mehr dauern. Ein solch krankhaft-auto-
matisches Verhalten ist die unspezifische Folge der starken Tagesschlafrig-
keit, wie sie ja die meisten Narkolepsie-Patienten belastet, vor allem in mono-
tonen Situationen.

Insbesondere wenn die Betroffenen ermuden, ohne die Mdoglichkeit zu haben
sich hinzulegen, laufen sie Gefahr, ihre begonnene Tatigkeit in einer Art Halb-
schlaf automatisch fortzufiihren. Bei zunehmender Midigkeit kann das moto-
rische (Bewegungs-)System offenbar noch funktionieren, obgleich die mentale
(geistig-seelisch steuernde) Unterscheidungsfahigkeit bereits erheblich einge-
schrankt ist. Dabei werden zwar die begonnenen Aktivitaten weitergefihrt,
wegen der ,geistigen Abwesenheit* aber nicht mehr korrekt: Einfache Fragen
werden zwar noch beantwortet, doch bei anstrengenderen Fragestellungen
bzw. Dialogen kommen die Antworten immer unzusammenhangender und
sinnloser.
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Die Wahrscheinlichkeit automatischen Handelns ist - wie erwahnt - bei mono-
tonen Tatigkeiten am grofdten, vor allem dort, wo sie ohnehin schon ,halb-
automatisch” durchgefuhrt werden kénnen wie Schreiben, Rechnen, Gespra-
che und Autofahren.

Hier kbnnen sich dann auch schwerwiegende Fehler einschleichen. In solchen
Situationen ist selbst mit Autounfallen durch Missachtung von Verkehrsregeln,
Verkehrszeichen oder durch Benutzung der falschen Stral3enseite zu rechnen.
Auch kénnen Narkoleptiker ihr Auto Uber grol3e Strecken steuern, um sich
dann an einem unbekannten Ort wiederzufinden, ohne zu wissen, wie sie
dorthin gelangt sind.

Weniger folgenschwer, in Einzelfallen aber erklarungsbediurftig bis peinlich
oder gar mit juristischen Konsequenzen behaftet, sind Unfélle in Haushalt
oder am Arbeitsplatz, Verbrennungen beim Rauchen, ja ungewollte Laden-
diebstahle u. a.

Verhaltensautomatismen im Rahmen einer Narkolepsie scheinen sich in mehr
als der Halfte aller Falle registrieren zu lassen, wobei allerdings ernstere Fol-
gen eher selten sind.

- Zuletzt lassen sich im Rahmen einer Narkolepsie auch weitere Auffallig-
keiten feststellen. Dazu gehoren vor allem Ess-Stérungen, insbesondere
Heil3hunger oder plotzliches ,binge eating” (HeilRhunger-Essen, anfallsweise
Aufnahme grofR3er Nahrungsmengen, gefolgt von Ekel- und Schuldgefiihlen).
Das ist dann in zwei Drittel aller Falle mit Ubergewicht zu bezahlen. Vermutlich
handelt es sich hier um eine komplexe Stérung der Appetit-Regulation und des
Ess-Verhaltens. AuRerdem diskutiert man vegetative sowie endokrine Anoma-
lien (Stoffwechsel-Entgleisungen), wobei aber die Zusammenhange noch nicht
hinreichend geklart sind.

e Zur Diagnose der Narkolepsie wissenschaftlich geseh en

AbschlieRend eine Ubersicht tiber die wichtigsten MaRnahmen zur Diagnose
einer Narkolepsie in Stichworten, wie sie die Internationale Klassifikation der
Schlafstérungen (ICSD-R) 1997 vorgibt.

Zur Diagnose der Narkolepsie

» Anamnese (Vorgeschichte) unter Berticksichtigung der diagnostischen Kri-
terien

- Die Beschwerden bestehen in Ubermaliger Schlafrigkeit oder plétzlicher
Muskelschwache.
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- Wiederholt auftretende Tages-Nickerchen oder ein unwillktrliches Ein-
nicken tritt nahezu taglich mindestens drei Monate lang auf.

- Kataplexie: Ein pl6tzlich auftretender bilateraler (beidseitiger) Verlust
des die Kdrperhaltung stabilisierenden Muskeltonus (Muskelspannung)
bei intensiven Gefiihlsempfindungen.

Nebenmerkmale:

Schlafparalyse

hypnagoge Halluzinationen
Verhaltensautomatismen

unterbrochene Hauptschlaf-Episoden

Polysomnographie mit einem oder mehreren der folgenden Merkmale:

- Schlaflatenz (Einschlafzeit) unter zehn Minuten

- REM-Schlaflatenz unter 20 Minuten (also bis der erste Traumschlaf be-
ginnt)

- Ein MSLT, der eine mittlere Schlaflatenz unter fiinf Minuten aufweist (der
Multiple Schlaf-Latenz-Test MSLT misst die Einschlaflatenz zu verschie-
denen Tageszeiten und ist damit ein Grad der Schlafrigkeit bzw. des
Schlafdrucks)

- Zwei oder mehr Schlafperioden beginnen mit REM-Schlaf (Traum-Schlaf)

- Die HLA-Typisierung ist DQB 1* 0602 oder DR 15 (vormals DR 2) positiv
(Einzelheiten s. Fachliteratur)

- Ausschluss anderer Hypersomnie-Ursachen durch Routinelabor, NMR
(eine Art hochauflosendes Computer-Rontgenbild) des Schéadels, ggf.
Liquor-Punktion (Entnahme des ,,Gehirnwassers®) u. a.

Dies nach der International Classification of Sleep Disorders (ICSD-R) von
1997. Die Revised International Classifikation of Sleep Disorders in 3. Editi-
on ist in Vorbereitung und wird zwischen einer Typ-I-Narkolepsie und einer
Typ-lI-Narkolepsie unterscheiden.

- Die Typ-I-Narkolepsie erfordert ein niedriges Liquor-Hypokretin und der
Typ Il (kontrovers diskutierte Bezeichnung) wird anhand von Ergebnissen
des multiplen Schlaflatenz-Tests (z. B. zwei oder mehrere vorzeitige
REM-Schlafphasen) und eine verkirzte Schlaflatenz bei normalem
Liquor-Hypokretin-Nachweis und fehlender Kataplexien diagnostiziert.

Int.1-Narkolepsie.doc




15

WIE HAUFIG IST EINE NARKOLEPSIE?

Obwohl die Narkolepsie schon vor Uber hundert Jahren erstmals beschrieben
wurde und fir die so genannten Schlaf-Wach-Stérungen sogar eine Art Mo-
dell-Erkrankung darstellt, weil3 man bis heute nicht genau, wie viel Menschen
davon betroffen sind.

Die so genannte Pravalenz (Haufigkeit an einem bestimmten Stichtag) liegt
zwischen 0,3 bis 0,6% bei den klassischen Symptomen exzessive Tages-
mudigkeit, Kataplexie, Schlaflahmung und hypnagoge Halluzinationen. Diese
sehr unterschiedlichen Daten sind aber nicht nur auf unterschiedliche Erhe-
bungsmethoden, sondern auch auf ethnische (volkerkundliche) Unterschiede
zuruckzufihren (z. B. Japan am hochsten, weshalb von dort auch tberaus in-
teressante Forschungsergebnisse kommen, Israel mit am niedrigsten von je-
nen Nationen, von denen Untersuchungen vorliegen).

In Deutschland geht man davon aus, dass nur rund 1000 Narkolepsie-Kranke
als solche diagnostiziert und ggf. gezielt behandelt werden. Die Dunkelziffer
dagegen soll sich zwischen 20.000 und 120.000 Patienten bewegen, die zwar
unter ihren Beeintrachtigungen leiden, aber nichts von ihrer Diagnose wissen,
geschweige denn facharztlich behandelt werden.

SPEZIELLE ASPEKTE

Narkolepsie und Alter

Die Narkolepsie kann in fast jedem Alter ausbrechen (d.h. sogar im S&ug-
lingsalter). Vor dem zehnten Lebensjahr soll es etwa jeden flnften Betroffenen
erfassen (wobei die haufigsten Fehldiagnosen Epilepsie und hyperkinetisches
Syndrom/Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstorung (ADHS) sind). Kinder
neigen allerdings dazu, ihre Narkolepsie-Symptome zu verheimlichen oder
kompensieren ihre Schlafrigkeit durch Hyperaktivitat, deshalb auch die Fehl-
diagnose eines hyperkinetischen Syndroms (,Zappelphilipp®).

Am haufigsten wird die Narkolepsie zwischen Pubertat und frihem Erwachse-
nenalter diagnostiziert. Tritt sie erst im spateren Lebensalter auf, dann beein-
trachtigen vor allem die Tagesschlafrigkeit, wahrend die diagnostisch wegwei-
sende Kataplexie besonders lange braucht, bis sie sich ernsthaft bemerkbar
macht. Im Ubrigen kann man davon ausgehen: Je spater eine Narkolepsie
ausbricht, desto geringer scheint sie zu beeintrachtigen.

Narkolepsie und Geschlecht
Die Frage nach Narkolepsie und Geschlecht lasst sich relativ einfach beant-

worten: Eindeutige geschlechtsspezifische Unterschiede lassen sich nicht ob-
jektivieren. Frauen erkranken allerdings deutlich friiher als Manner.
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Wie verlauft eine Narkolepsie?

Beginn: In der Mehrzahl der Falle beginnt die Narkolepsie wahrend oder kurz
nach der Pubertat mit vermehrter Schlafrigkeit und Einschlafattacken in mono-
tonen Situationen. Danach pflegen sich Kataplexien und/oder hypnagoge Hal-
luzinationen, seltener auch Schlaflahmung und schlief3lich nachtliche Schlaf-
stérungen mit zerhackten Schlafzyklen anzuschliel3en.

Bis zu diesem Vollbild kénnen aber Jahre oder Jahrzehnte vergehen - wenn
Uberhaupt. Dazwischen sind immer wieder Verschlimmerungen (Fachbegriff:
Exazerbationen), Phasen der (scheinbaren) Genesung (Fachbegriff: Remissi-
onen), vor allem aber Verlaufsschwankungen in jeder Form und Phase mdg-
lich. Eines aber ist grundsatzlich zu respektieren:

Die Narkolepsie ist eine lebenslang andauernde Erkrankung.

Sie beginnt meist langsam und oft uncharakteristisch. Die Tagesschlafrigkeit
ist in der Regel das erste, was irritiert, halbwegs bewaltigt oder manchmal
auch gar nicht richtig realisiert wird. Deshalb ist eine Narkolepsie ohne Ka-
taplexie letztlich nur schwer zu diagnostizieren. Die Kataplexie ist einfach das
spektakularste Merkmal und kaum zu Ubersehen. Meist tritt sie aber so recht-
zeitig ein, dass man dann auch auf die richtige Spur kommt. Es gibt aber Falle,
wo es mehrere Jahrzehnte dauern kann, bis die Kataplexie beispielsweise der
Tagesschlafrigkeit nachfolgt und damit erst die zutreffende Diagnose ermdg-
licht.

Unter der vollen Last der Folgen mit dominierenden Kataplexien leiden glick-
licherweise nur etwa jeder flnfte bis vierte Betroffene.

Im Verlaufe eines Narkolepsie-Lebens gehen am haufigsten die Schlaflah-
mungen zurlck, gefolgt von hypnagogen Halluzinationen und schlie3lich den
Kataplexien. Bei letzterem spielt sicher auch die erlernte ,Krankheits-Bewalti-
gungs-Strategie” eine Rolle, ndmlich eine routiniertere Beherrschung der Ge-
fuhle und wohl auch eine geringere Intensitdt oder Haufigkeit auslosender
Emotionen im Verlaufe des Lebens. Das hartnackigste Symptom ist dafur die
Tagesschlafrigkeit. Sie soll sich nur in etwa 10% der Féalle befriedigend ver-
flichtigen, der Rest muss damit leben lernen (was der Mehrzahl auch gelingt).

DIFFERENTIALDIAGNOSTISCHE ASPEKTE: WAS KONNTE ES SO NST
NOCH SEIN?

Wie lasst sich nun die Narkolepsie von anderen Hypersomnien (also jenen
Schlafstérungen mit einem Zuviel an Schlaf) bzw. vergleichbaren Leiden ab-
grenzen? Dazu empfehlen sich in absteigender Reihenfolge folgende diagnos-
tische Schritte:
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1. Kataplexien: Anamnestischer Nachweis (Vorgeschichte) von mindestens
einer eindeutigen Kataplexie (pl6tzliche Muskelschwéache), vom Patienten
selber oder von einem Angehdrigen berichtet oder beobachtet.

2. Nachweis von mehr als zwei vorzeitigen REM-Perioden in einer Poly-
somnographie und/oder im Multiplen Schlaf-Latenz-Test (MSLT).

3. Tagesschlafrigkeit mit oder ohne imperative (zwingende, unuberwindliche)
Einschlafattacken Uber sechs Monate.

4. Nachweis von HLA-DR 15 (Einzelheiten siehe Fachliteratur). Dies sollte
immer genutzt werden, vor allem wenn keine eindeutigen Kataplexien vor-
liegen und auch bei Verdacht auf so genannte symptomatische Formen -
siehe spater). Polysomnographisch zeigen Narkolepsie-Patienten in der
Regel folgende Besonderheiten (Einzelheiten siehe Fachliteratur): Verkirzte
Schlaflatenz, verkirzte REM-Latenz mit mindestens einer sleep-onset-
REM-Periode (SOREMP) bei 50%, Verminderung der Schlaf-Effizienz, ver-
mehrte Wachliegezeiten und Schlafstadien-Wechsel der Nacht, der Wach-
zeit im Schlaf verminderte korperliche Aktivitat sowie haufig nicht eindeutig
klassifizierbarer Schlaf (z. B. REM mit erhaltenem Muskeltonus).

Wahrend die meisten dieser Ausfihrungen nur dem Fachmann etwas sagen
(und hier auch nur der Vollstandigkeit halber erwahnt und nicht detaillierter er-
klart werden), gilt es doch fur Arzte und Angehdrige, ja Freunde und Berufs-
kollegen bei der gemeinsamen Diagnose-Findung Folgendes zu beherzigen:

Die meisten Symptome sind - wenn sie denn je alle vorkommen - der Mehr-
zahl der Betroffenen gar nicht so extrem als krankhaft bewusst, wachsen sie
doch nach und nach damit auf und praktisch in diese Leiden hinein. So wird
z. B. die Tagesschlafrigkeit, die den anderen mehr oder weniger stérend auf-
fallt, als belastendes Ph&dnomen héufig Uberschatzt. Denn die Betroffenen
kennen ja nichts anderes und kénnen kaum ermessen, was ,Wachheit* be-
deutet.

Und sogar die Kataplexie muss den Patienten detailliert erklart werden. Selbst
das wird irgendwie in den Alltag eingebaut, sah man bisher doch keine Mdg-
lichkeit, wirkungsvoll dagegen anzugehen. Das Gleiche gilt fir den gestdrten
Nachtschlaf (wer kennt so etwas nicht) und sogar die Schlaflahmung mit den
erwahnten hypnagogen Halluzinationen.

Narkolepsie-Patienten haben es also nicht einfach, nicht durch ihre Krankheit,
nicht durch das (bisweilen mangelnde) Verstandnis der Umgebung, nicht ein-
mal was ihre eigene Einstellung bzw. den Leidensdruck durch diese Erkran-
kung anbelangt.
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Was kann nun mit einer Narkolepsie verwechselt werd  en?

Die so genannte Differentialdiagnose (was kdnnte es sonst noch sein?) kann
bei der Narkolepsie mitunter Probleme bereiten. Sie ist jedoch wegen der ge-
zielten medikamentdsen Behandlung unerlasslich.

Die nachfolgende Tabelle vermittelt einen Uberblick, erganzt durch die komp-
rimierte Zusammenfassung der wichtigsten differentialdiagnostischen Uberle-
gungen. Um dieses Unter-Kapitel nicht vollig ausufern zu lassen und weil es
letztlich nur den Fachmann, insbesondere den Arzt interessiert, sind alle in
Frage kommenden Erkrankungen nur als Fachbegriffe aufgeflihrt und bewusst
nicht erklart (Einzelheiten also siehe die entsprechende Fachliteratur).

Zur Differentialdiagnose der Narkolepsie (Fachbegri  ffe)

Mit einer narkoleptischen Einschlafattacke  kann verwechselt werden:

NREM-Hypersomnie, Schlaf-Apnoe-Syndrom, periodische Hypersomnie und
Kleine-Levin-Syndrom, symptomatische Hypersomnie, neurotische Hyper-
somnie, hysterische Pseudo-Hypersomnie, Psychostimulanzien-Abusus, chro-
nische Storungen des Schlaf-Wach-Rhythmus bei wiederholtem Zeitzonen-
wechsel (Jetlag) oder Schichtarbeit.

Mit einer kataplektischen Attacke kann verwechselt werden:

- Nichtepileptische Phanomene: Myasthenia gravis pseudoparalytica, atoni-
sche Himstammanfalle, akinetisch-atonische Hirnstammanfalle (paroxysmale
Akinesie), hypokaliamische Lahmung, paroxysmale Choreoathetose, atoni-
sche Attacken (nach frontalen oder parietalen Verletzungen oder Tumoren
sowie bei Kolloidzysten im dritten oder vierten Ventrikel mit intermittierendem
Hydrozephalus), pressorische Synkope (ausgeldst durch Lachen = Gelople-
gie), »drop attacks« bei vertebrobasilarer Insuffizienz.

- Epileptische Phanomene: atonische Attacken bei myoklonisch-astatischem
Petit mal, bei somatosensibler Reflexepilepsie (tap seizure) oder bei voran-
gegangenem Jackson-Anfall, atonische Anfélle (mit SW-Komplexen oder ge-
neralisierten langsamen Wellen im EEG), atonische Attacken mit epileptischen
Entladungen.

Mit hypnagogen Halluzinationen kdnnen verwechselt werden:

Halluzinationen bei Psychosen, beim Delirium tremens, im Rahmen einer opti-
schen Halluzinose.
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Mit automatischem Handeln kann verwechselt werden:

- Epileptische Phanomene: psychomotorische Dammerattacken, Petit mal-
Status, postparoxysmale Dammerzustande, epileptische Psychose.

- Nichtepileptische Pha&nomene: amnestische Episoden, posttraumatische
Dammerzustande, Bewusstseinseinschrankungen durch Vergiftungen, Fieber-
delir und arteriosklerotische Verwirrtheitszustande.

Mit einer narkoleptischen Schlafstorung  kann jede Durchschlafstérung ver-
wechselt werden, doch lasst sich bei entsprechender Untersuchung im Schlaf
rasch der daflr charakteristische Zwei-Stunden-Rhythmus erkennen.

modifiziert nach Meier-Ewert

Was heildt das nun im Einzelnen fir die wichtigsten Symptome einer Narko-
lepsie?

Was kann mit kataplektischen Anféllen verwechseltw  erden?

Mit kataplektischen Anfallen kbnnen folgende Storungen verwechselt werden:

- Epileptische (generalisierte) Anfalle  sind charakterisiert durch in der Re-
gel heftigere Sturze (Blutergusse tUber den ganzen Korper verteilt), durch Lip-
pen- und Zungenbiss, ggf. Einndssen oder Einkoten, postiktale Benommenheit
(nach dem Anfall) mit Kopfschmerzen sowie - wichtigstes Kennzeichen - kei-
nerlei Weckbarkeit wahrend des Anfalls, im Gegensatz zur Narkolepsie (siehe
oben).

Allerdings kdnnen die erwahnten automatischen Handlungen mit nachfolgen-
der Amnesie (Erinnerungslosigkeit) bei Narkolepsie mit den psychomoto-
rischen Anfallen einer Temporallappen-Epilepsie (heute komplex-fokale Epi-
lepsie genannt) verwechselt werden. Dauer und Auspragung psychomotori-
scher Anfélle sind jedoch stereotyper. Auch lassen sich die narkoleptischen
Automatismen durch Einflussnahme von auf3en (s. 0.) rasch durchbrechen,
nicht aber bei der Epilepsie.

- Basilaris-Insuffizienz  mit drop attack: Sturzanfélle durch Durchblutungs-
stérungen im so genannten vertebro-basilaren Bereich (Gefal3e durch die Zwi-
schenwirbellécher, die die Gehirnteile der hinteren Schadelgrube versorgen)
konnen mit kataplektischen Anfallen verwechselt werden. Bei beiden Formen
bleibt n&dmlich das Bewusstsein erhalten.
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Doch Stiirze bei vertebro-basilarer Insuffizienz haben keine affektiven Aus-
l6ser (z. B. Lachschlag), treten vornehmlich bei alteren Menschen auf (Wirbel-
saulen-Veranderungen, Durchblutungsstérungen) und sind héufig mit weiteren
Symptomen kombiniert, insbesondere aus dem so genannten Hirnstamm-
Bereich (Einzelheiten siehe neurologische Fachliteratur).

- Weitere so genannte pressorische Synkopen wie Lach-  Synkopen,
Husten-Synkopen oder Miktions-Synkopen (beim Wasserlassen) kénnen
zwar wie ein Sturzanfall bei Kataplexie aussehen, treten aber erst nach lange-
rem Lachen oder Husten auf. Im Gegensatz zur Narkolepsie verliert der Pati-
ent dabei das Bewusstsein.

Was kann mit einer Tagesschlafrigkeit verwechseltw  erden?

Wahrend sich die Differentialdiagnose bei den eher dramatischen Sturz-Sym-
ptomen durch Narkolepsie oder ahnlich belastenden Erkrankungen besser ab-
grenzen lasst (siehe oben) wird es bei der Tagesschlafrigkeit schon schwie-
riger: Nachfolgend deshalb eine tabellarische Kurzfassung in der Fachsprache
(Erklarung siehe Fachliteratur).

Differentialdiagnose des Leitsymptoms  Tagesschlafrigkeit

Welche Erkrankungen oder Syndrome (Symptom-Gruppierungen) kdnnen
zur Schlafrigkeit am Tage fuhren?

- Idiopathische Narkolepsie

- Symptomatische Narkolepsie

- Hypersomnie bei Tumoren des Zentralen Nervensystems
- Schlaganfall

- Enzephalitis

- Multiple Sklerose

- Schadel-Hirn-Unfélle

- Neurodegenerative Erkrankungen
- Kleine-Levin-Syndrom

- Idiopathische Hypersomnie

- Schlaf-Apnoe-Syndrom

- Psychologische Ursachen: Schlafdeprivation, psychophysiologische In-
somnie (primare Insomnie)
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- Psychiatrische Ursachen: Medikamentenmissbrauch (Benzodiazepine,
sedierende Antidepressiva, Betablocker, Neuroleptika (Antipsychotika),
Barbiturate), Alkoholmissbrauch, Depressionen, Psychosen

- Zirkadiane Rhythmusstorungen (z. B. Schichtarbeit, Jetlag)
- Restless-Legs-Syndrom

- Periodische Bewegungen im Schlaf (z. B. Beine)

- Infektionen (z. B. Mononukleose)

- Neurologische Erkrankungen: Epilepsie, Parkinson-Krankheit, Chorea
Huntington, myotone Dystrophie), chronisches Mudigkeits-Syndrom (CFS)

- Fibromyalgie
- Prader-Willi-Syndrom
- u.a.m.

nach G. Mayer und S. Kotterba, 2001

Die haufigsten Verwechslungsmaoglichkeiten ergeben sich durch folgende
Krankheiten:

- Eine symptomatische Hypersomnie , also ein krankhaftes Zuviel an
Schlaf durch eine korperliche Storung kommt beispielsweise bei organischen
Hirnerkrankungen vor: Enzephalitis, Hirntumoren, traumatische oder vaskulare
Hirnstammschadigungen, Hypothyreose sowie metabolische oder toxische
Enzephalopathien u. a.

Diese Art von Schlafrigkeit tritt jedoch in der Regel nicht anfallsartig auf wie bei
der Narkolepsie.

- Das Schlaf-Apnoe-Syndrom ist neben der Narkolepsie die haufigste Ursa-
che fir langer anhaltende Schlafrigkeit am Tage. Hier wird die Diagnose durch
polygraphische Untersuchungen wahrend des Schlafes gestellt (Schlaflabor).

- Die idiopathische Hypersomnie ist durch UbermalR3ig verlangerten Nacht-
schlaf charakterisiert, ohne dass man weil3, weshalb. Am nachsten Morgen
sind die Betroffenen aul3erordentlich schwer zu wecken und lange schlaftrun-
ken. Auch wahrend des Tages sind haufig langere Schlafepisoden zu registrie-
ren.

Solche Patienten kénnen - wenn sie nicht geweckt werden - bis zu 15 oder

20 Stunden pro Tag schlafen. Allerdings findet sich kein affektiver Tonus-
verlust (Kataplexie) und keine Schlaflahmung. Und auch der tiefe Schlaf dieser
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Patienten unterscheidet sich deutlich vom leichten Schlaf des Narkoleptikers
mit seinen haufigen Schlafunterbrechungen und dem frihen Aufwachen.

- Das Kleine-Levin-Syndrom zeigt Tage oder wenige Wochen andauernde
Perioden von Schlafsucht mit oft ausgepragtem Schlafbedirfnis sowie sexu-
ellen Storungen. Wahrend der Schlafperioden sind die Kranken erweckbar,
schlafen aber schnell wieder ein. Die krankheitsfreien Zeiten (Fachbegriff:
symptomfreie Intervalle) dauern meist einige Monate oder auch Jahre. Betrof-
fen sind vor allem junge Manner wahrend der Pubertat.

-  Weitere Félle von Hypersomnie oder Hypo-Vigilitdt , d. h. einem Zuviel
an Schlaf oder Zuwenig an Wachheit finden sich bei depressiven Zustanden
jeglicher Art, bei bestimmten neurotischen Entwicklungen, Personlichkeits-
stérungen, schizophrenen Psychosen u. a.

- Beim Syndrom der periodischen Beinbewegungen im Schlaf (,n&cht-
licher Myoklonus®) kommt es zu kurzen Muskelzuckungen, die den Schlaf
nachhaltig storen kénnen. Dies kann auf Dauer von wachsender Unruhe bei
Nacht und damit durch das Schlafdefizit von Schlafrigkeit bei Tage begleitet
sein. Verwechslungsmoglichkeiten mit dem narkoleptischen Krankheitsbild
sind bei genauer Vorgeschichte aber nicht zu erwarten.

Was kann mit hypnagogen Halluzinationen verwechselt werden?

Wahrend sich bei den bisherigen Vergleichen, zumindest in der Mehrzahl der
Félle, keine ernsteren Verwechslungsgefahren aufdrangen, ist dies bei den
hypnagogen Halluzinationen schon anders.

- Hier droht vor allem die Fehldiagnose einer schizophrenen Psychose
oder zumindest wahnhaften Stérung. Im Gegensatz zu diesen erkennen je-
doch Narkoleptiker rtckblickend durchaus den Trugcharakter ihrer Sinnes-
tauschungen. Auch fehlen jeweils alle anderen schizophrenen Symptome
beim Narkoleptiker (Einzelheiten siehe die entsprechenden Kapitel).

ZUR URSACHE DER NARKOLEPSIE

Uber die Ursachen und Hintergriinde einer Narkolepsie wird intensiv ge-
forscht, so dass bereits eine Reihe von interessanten und auch therapeutisch
wegweisenden Erkenntnissen vorliegt, was sich in den kommenden Jahren
noch deutlich verbessern wird.

Als auslosende Ereignisse wurden bisher diskutiert: Infektionen, Schéadel-
Hirn-Traumen (Kopfunfélle), Operationen, vor allem die Belastung durch eine
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Narkose, korperliche Erschopfung, psychischer Stress, Schlafentzug, Menar-
che (erste Regelblutung), Schwangerschaft, Geburt u. a.

In den meisten Féallen ist eine organische Vorschadigung des Gehirns  nicht
erkennbar. So etwas nennt man dann eine ,idiopathische Narkolepsie* (idio-
pathisch = selbstandig, von sich aus entstanden, letztlich noch ohne erkenn-
bare Ursache). Bisweilen lassen sich jedoch auch Veranderungen in be-
stimmten Hirnregionen nachweisen (Fachhinweise: Lasionen in der mesodi-
enzephalen Region, z. B. durch Enzephalitis oder andere Gehirnschéadigun-
gen). Auch finden sich Zustdnde krankhafter Schlafrigkeit nach Hirnunfallen
sowie bei vaskularen und degenerativen Stérungen (Durchblutung, Zellzerfall),
bei Hirntumoren oder multipler Sklerose.

Hier ist jedoch eine solche ,sekundare Narkolepsie“ rasch als solche erkenn-
bar, wenn der Betroffene in fachérztliche Behandlung kommit.

In genetischer Hinsicht (Erbfaktoren) wurde schon frih eine familiare Hau-
fung festgestellt, auch wenn bisher kein konkretes Vererbungsmuster gesi-
chert ist. Das Risiko, an einer Narkolepsie zu erkranken, betragt bei Angehori-
gen ersten Grades 1 bis 2% (d. h. rund 10- bis 40-mal hoher als in der Allge-
meinbevolkerung). Das Risiko fur Einzel-Symptome liegt sogar bei 5%.

In immun-genetischer Hinsicht  zeigt die Narkolepsie von allen bekannten
Erkrankungen die hdchste HLA-Antigen-Assoziation (HLA-DR 15); Einzel-
heiten siehe die Fachliteratur. Auf jeden Fall legen diese Labor-Hinweise mit
ihrer so genannten serologischen Spezifitat sowie die familidre Haufung den
Verdacht nahe, dass es bei der Narkolepsie wohl einen genetischen (erb-
lichen) Ursprung geben muss.

Schlie3lich weisen so genannte neuro-anatomische Untersuchungen auf
eine Erhéhung bestimmter Botenstoffe (noradrenerge und serotonerge Neu-
rotransmitter-Systeme) in spezifischen Gehirnarealen hin, besonders dort, wo
es um den physiologischen Ablauf bestimmter Schlaffunktionen geht.

DIE NARKOLEPSIE UND IHRE PSYCHOSOZIALEN FOLGEN

Narkoleptiker sind zeitlebens von einer sonderbaren und fur unaufgeklarte
Laien naturlich aufsehenerregenden, zumindest irritierenden, wenn nicht gar
lacherlich machenden Krankheit geschlagen. Das kann nicht ohne Konse-
guenzen bleiben.

Am starksten beeintrachtigen die Tagesschlafrigkeit, gefolgt von gestdrtem
Nachtschlaf, Kataplexie, automatischem Verhalten, Schlaflahmung und hyp-
nagogen Halluzinationen. Dies trifft vor allem Patienten wéahrend Ausbildung
und spater im Beruf.
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Die Lebenserwartung wird zwar nicht beeintrachtigt, wohl aber die Lebens-
qualitat . Zwar kdénnen sich die meisten Narkoleptiker noch rechtzeitig liegend
oder zumindest sitzend ,in Sicherheit bringen*, doch ist die psychosoziale Be-
lastung durch einen solchen gleichsam Uberfallartigen Schlaf enorm, vom af-
fektiven Tonusverlust oder einer Schlaflahmung ganz zu schweigen.

Viele Narkolepsie-Patienten zeigen sich deshalb um emotionale Kontrolle

bemuht, ja Ubermalig besorgt. Das pragt den Tagesablauf und letztlich das
ganze Leben. Nicht wenige wirken sogar pessimistisch, unglicklich und leiden
unter chronischen Grubeleien, unter Selbstzweifeln und Niedergeschlagenheit.

Nach entsprechenden Untersuchungen haben zwar die meisten eine leidliche
Lebensstrategie (oder besser ausgedrickt: Vermeidungs-Strategie) entwickelt,
die aber letztlich in sozialem Rickzug endet (siehe unten) und die wohl auch
fur die Uberdurchschnittlich haufigen Probleme in Ehe, Familie und bei der
Arbeit verantwortlich sind.

Immerhin konnte gezeigt werden, dass sich die psychomotorische Leistung
(Bewegung oder generell Aktivitat) und die kognitiven Fahigkeiten (vor allem
Kurz- und Langzeitgedachtnis) von Narkolepsie-Kranken nicht wesentlich von
Gesunden unterscheiden. Zwar kommt es auf Grund der Tagesschlafrigkeit zu
einer verringerten Aufmerksamkeitskapazitdét . Doch je langer die Narko-
lepsie dauert, desto geringer sind die Einbul3en.

Manche Narkoleptiker klagen zwar, dass sie als ,distanziert* oder ,unnahbar”
oder gar ,geftihiskalt* missverstanden werden, wo sie doch nur verstarkt ihre
Gefuhle kontrollieren wollen, um den drohenden Kataplexie-Attacken (,Lach-
schlag” - siehe oben) zu entgehen. Das hat nun mdglicherweise in der Tat ei-
nen allgemeinen Mangel an Ausdruckskraft und vielleicht auch an zwi-
schenmenschlichem Interesse zur Folge. Der Mehrzahl aber gelingt dann
doch ein leidlicher Kompromiss: ,Man kann zwar nicht so aus sich heraus-
gehen wie andere, aber ausgeschlossen fiihlen muss man sich nicht".

Unfalle am Arbeitsplatz oder im StraRenverkehr sind allerdings nicht aus-
zuschliel3en, wenngleich relativ selten. Denn auch hier haben viele Narkolepti-
ker sich im Laufe der Jahre ihre spezielle Arbeits- und Lebensweise geschaf-
fen. Solche Bewaltigungs-Strategien (Fachbegriff: Coping-Strategien) werden
in der Tat am haufigsten im Stral3enverkehr und am Arbeitsplatz eingesetzt -
und zwar durchaus erfolgreich. Letzteres ist auch fiir den behandelnden Arzt
aus haftungsrechtlicher Sicht wichtig (Aufklarung Uber die Mdglichkeiten und
Grenzen entsprechender Tatigkeiten, und dies dann auch in der Krankenakte
dokumentieren).

So gesehen kommen selbst mittelschwer beeintrachtigte Narkolepsie-Patien-

ten ganz gut durch den Alltag - zumindest nach aul3en hin. Etwas anderes
sind allerdings die (heimlichen) seelischen Beeintrachtigungen.
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Belastender als alle méglichen direkten Folgen, die sich zumeist in Grenzen
halten, sind die psychischen Konsequenzen : standige Beunruhigung, Rat-
losigkeit, Resignation, Scham, Selbstzweifel, Hoffnungslosigkeit, Angst-
zustande, insbesondere Schlaf-Furcht, Niedergeschlagenheit bis hin zur reak-
tiven Depression und schlie3lich die Neigung zu gesellschaftlichem Rickzug
mit entsprechender Isolationsgefahr.

Oder wenn man es mit dem Satz eines Betroffenen ausdriicken will: ,Narko-
leptiker beflirchten standig, ihr halbes Leben zu verschlafen ...*

Da ist naturlich etwas dran, vor allem bei den unerkannten und damit unbe-
handelten Fallen. Und auch die Hinweise auf berihmte Leidensgenossen sind
nicht sehr trostreich: Napoleon beispielsweise soll ein Narkoleptiker gewesen
sein und durch eine solche Schlafattacke seine letzte, entscheidende Schlacht
bei Waterloo verloren haben - wenn’s stimmt. Bei dem wichtigsten kommunis-
tischen Fiahrer, namlich Wladimir lljitsch Uljanow, genannt Lenin, scheint es
eher verburgt.

NARKOLEPSIE — WAS KANN MAN TUN?
Die Behandlung der Narkolepsie ruht auf mehreren Saulen. Die wichtigsten
sind

1. psychagogische Fiihrung

2. medikamentdse Behandlung
Nachfolgend eine Ubersicht:

* Psychagogische Malinahmen

Die Narkolepsie ist eine lebenslange Krankheit mit sozialen Beeintrachtigun-
gen, die leider auch nur schwierig und nicht immer mit dem gewiinschten Er-
folg medikamentts behandelt werden kann.

Deshalb ist eine enge, vertrauensvolle und vor allem konsequente Betreuung
der Betroffenen durch ihren Hausarzt sowie einen Nervenarzt (Psychiater und
Neurologen) nicht zu unterschatzen. Was heil3t das (nach Meyer-Ewert u. a.):

- Fruhzeitige Aufklarung Uber Art sowie Folgen (auch in positiver Hinsicht:
Lebenserwartung beispielsweise nicht beeintrachtigt!) sowie moderne Be-
handlungsmadglichkeiten (siehe spater).

- Psychotherapeutisch-stitzende Betreuung im weitesten Sinne, wobei im
Mittelpunkt die Beratung steht, wie man ehesten lber die zum Teil erheb-
lichen Behinderungen hinweg kommen kann. Im Einzelnen:
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Allgemeine MalRnahmen: ausreichender Nachtschlaf; regelmalliger Mit-
tagsschlaf; zwei bis drei ,Nickerchen* (Fachbegriff: naps) pro Tag flr etwa
15 bis 20 Minuten, weil sie die Wachheit am Tage verbessern, ohne in die-
sem Fall nachtliche Schlafstérungen zu verstarken; auch kénnen regel-
mafRige Kurzschlafphasen den Medikamentenbedarf senken helfen. Wich-
tig: ausgiebige korperliche Aktivitat, und zwar regelmafig.

Beruf. Beratung bei der Auswahl des Arbeitsplatzes und der Organisation
der Arbeitsablaufe, d.h. Verzicht auf Schicht- und Nachtarbeit sowie solche
Tatigkeiten/Arbeitsplatze, bei denen Schlafrigkeit und Sturzgefahr proble-
matisch werden kénnten.

Verkehr: Verzicht auf Lenkung eines Kraftfahrzeugs (PKW, Zweirad), wenn
sich das Krankheitshild therapeutisch nicht ausreichend in den Griff be-
kommen lasst. Ausnahmeregeln missen auf jeden Fall sorgféltig gepruft
werden.

Ernahrung: Ubergewicht im Allgemeinen und reichliche Mahlzeiten im Spe-
ziellen erhohen die Einschlafneigung. Eine Gewichts-Reduktion kann zu
einer leichten Besserung beitragen. Bestimmte Nahrungs- und Genuss-
mittel kdnnen die Tagesschlafrigkeit verstarken. Dazu zéhlen z. B. Milch
und Milchprodukte sowie Zigaretten, die nur kurzzeitig aktivieren und Alko-
hol, der die Midigkeit fordert. Inwieweit stimulierende Getranke (Kaffee,
Schwarztee, Cola) von Vorteil sind, muss im Einzelfall geprift werden. Ein
eingeschrankter Zucker-Konsum soll weniger schlafrig machen (hier expe-
rimentell beweisbar?).

Emotionale Beherrschung: Mit der Zeit kennen viele Narkoleptiker die fir
sie typischen Situationen, die vor allem kataplektische Attacken auslosen
konnen. Gelingt es diese zu vermeiden bzw. generell Geflhle zu unterdri-
cken, lassen sich wenigstens die erschreckenden Muskelerschlaffungen
etwas eindammen.

Soweit eine solche ,emotionale Selbstbeschrankung aber tGberhaupt méglich
ist, kann sie natlrlich auch zur Verarmung des Geflhlslebens (,Versteine-
rung®), zu erzwungenen charakterlichen Veranderungen und zu gesellschatft-
lichem Rickzug, wenn nicht gar zur Isolation fihren (Einzelheiten siehe oben).
Hier ist mit Hilfe von Arzt, Familie und Freunden ein Mittelweg zu finden und
zu trainieren.

Manche Patienten haben im Laufe ihres Lebens gelernt, kataplektische Anfal-
len durch personliche Tricks zu verhindern. Dazu gehdren: Luft anhalten, Z&h-
ne zusammenbeiRen, Fauste machen, an etwas Neutrales denken, tief Luft
holen und wieder langsam herauslassen sowie die Hande im Nacken ver-
schranken und gegen den Hinterkopf pressen.

Ob das hilft, muss jeder Narkolepsie-Patient selber herausfinden.
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* Medikamentdse Behandlung

Die medikamentdése Behandlung einer Narkolepsie sollte grundsatzlich dem
Facharzt, d. h. Nervenarzt, Psychiater und Neurologen vorbehalten bleiben.
Ansonsten empfiehlt sich die Kontaktaufnahme mit dem wissenschatftlichen
Beirat der Deutschen Narkolepsie-Gesellschaft (DNG - siehe spater), der so-
wohl fir Arzte als auch fiir Betroffene in allen Fragen zur Verfligung steht.

Nachfolgend eine komprimierte Zusammenfassung, allgemein verstandlich,
jedoch ohne konkrete Arzneimittel-Beispiele durch Handelsnamen. Dies ist
Aufgabe des zustandigen Arztes.

Bezuglich der medikamentésen Behandlung gilt folgende Einschréankung:

Es gibt kein spezifisches Arzneimittel gegen die Narkolepsie. Derzeit lassen
sich nur folgende Beeintrachtigungen (Fachbegriff: Syndrome) getrennt be-
handeln (wobei eine Kombination oft nicht zu vermeiden ist): 1. Tages-
schlafrigkeit, 2. affektiver Tonusverlust, 3. gestorter Nachtschlaf.

Erfahrungsgemal kénnte ein so genanntes Schlaf-Tagebuch die - manchmal
muhsame - Suche nach dem gunstigsten Medikament und vor allem der sinn-
vollsten Dosis erleichtern. Auch hier ist eine enge Zusammenarbeit zwischen
Patient, Hausarzt, Facharzt und Angehdrigen empfehlenswert. Und nun die
therapeutischen Empfehlungen im Einzelnen, z. B. nach K. H. Meier-Ewert,
G. Mayer u. a.:

- Die Behandlung der Tagesschlafrigkeit

Die Behandlung der Tagesschlafrigkeit mit Dauermidigkeit, Schlafattacken,
automatischem Verhalten usw. wird vor allem durch so genannte Psycho-
stimulanzien abgedeckt.

Die Psychostimulanzien, auch Weckmittel oder - wenn man eine bestimmte
Substanz als Oberbegriff einsetzt -, die Amphetamine, mussten zwar in den
letzten Jahrzehnten eine deutliche Einschrankung ihrer friheren Heilanzeigen
hinnehmen, doch sind davon zwei Krankheitsbilder ausgenommen:

1. Das hyperkinetische Syndrom im Kindesalter (,Zappelphilipp)

2. die Narkolepsie

Tatsachlich stehen gegen die Gbermalige Schlafrigkeit und imperative (zwin-
gende, uniberwindliche) Einschlafneigung am Tage folgende zentral nervos
stimulierenden Substanzen zur Diskussion, die zumeist betdubungsmittel-
pflichtig sind (BtMG): Ephedrin, Amfetaminil, Fencamfamin, Pemolin, Fenetyl-
lin, Methylphenidat, Mazindol, Amphetamin.
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Fur eine erfolgreiche Behandlung der Narkolepsie missen diese Psycho-
stimulanzien aber teilweise ungewdhnlich hoch dosiert werden, um jenen
Wachheitsgrad zu garantieren, der mit Gesunden vergleichbar ist.

Glucklicherweise scheinen sich dafur die Nebenwirkungen, selbst bei héherer
Dosierung und Langzeiteinnahme, bei den meisten Betroffenen in Grenzen zu
halten.

Die haufigsten unerwinschten Begleiterscheinungen sind in seelischer Hin-
sicht Euphorie (inhaltsloses Glucksgefuhl), Selbstiiberschatzung, Reizbarkeit,
Hyperaktivitat mit Ubererregbarkeit und ungehemmter Redefluss (Redeschwall
mit Verlust der Selbstkontrolle).

In koérperlicher Hinsicht beeintréachtigen es vor allem Schwitzen, Herz-Kreis-
lauf-Stérungen (Herzrasen, Herzstolpern, Herzbeklemmung), Kopfschmerzen,
Appetitlosigkeit, Schlafstorungen, Bluthochdruck, Zittern, Schwindel u. a.

Treten allerdings wahnhafte Symptome oder gar Sinnestauschungen auf
(Fachbegriffe: paranoide oder paranoid-halluzinatorische Begleiterscheinun-
gen), sind diese Préparate sofort abzusetzen. Entwickelt sich eine Toleranz
mit nachfolgender Dosissteigerung, wie das bei etwa einem Drittel bis der
Halfte aller Narkolepsie-Patienten moglich ist (Zwischenraume der Rezept-
Ausstellung verringern sich spurbar!), empfiehlt sich eine Therapie-Unter-
brechung von drei bis vier Wochen (Fachbegriff: ,drug holiday“). Eine eindeu-
tige Abhangigkeit von Psychostimulanzien ist aber bei Narkolepsie-Patienten
eher selten.

Auf jeden Fall muss die medikamentdse Einstellung auf die individuellen Er-
fordernisse abgestimmt werden. Beispiele: Handelt es sich um eine Dauer-
therapie (z. B. bei notwendiger Aufmerksamkeit in Schule, Lehre oder Beruf)
oder eine situationsbezogene Therapie-Angleichung (z. B. Hoherdosierung bei
Prifungen oder vergleichbaren Anforderungen).

Eine besondere Position ergibt sich inzwischen offenbar fur Methylphenidat,
das bei der medikamentbsen Behandlung der Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyper-
aktivitatsstorung das wichtigste Arzneimittel geworden ist. Als Stimulanz zur
Narkolepsie-Behandlung wird es Ubrigens seit mehr als 60 Jahren verwendet.
Seine Wirkung setzt schon nach rund 20 Minuten ein. In retardierter (therapeu-
tisch langer wirksamen) Form halt es zwischen 2 und 7 Stunden. Die Schlaf-
rigkeit wird damit deutlich verbessert. Die Nebenwirkungen halten sich in
Grenzen, bei vor allem auf Appetit und Herz-Kreislaufsystem geachtet werden
sollte. Das Abhéangigkeits-Risiko, insbesondere bei Narkolepsie ist offensicht-
lich gering.

Ephedrin wirkt etwas weniger effektiv auf die Schlafrigkeit, hat aber dafir auch
weniger Nebenwirkungen.
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Modafinil wird ebenfalls seit langerem eingesetzt. Seine maximale Wirkung
erreicht es nach etwa 2 Stunden, wirkt Uber den gesamten Tag hinweg und
braucht aber 2 bis 4 Tage, bis ein effektiver Wirkspiegel im Blut erreicht ist.
Die Tagesschlafrigkeit kann damit allerdings auch wirkungsvoll zurlck-
gedréangt, die Lebensqualitat deutlich verbessert werden. Dafur sind aber eine
Reihe von Nebenwirkungen zu ertragen, z. B. Stimmungsschwankungen,
Reizbarkeit, Herzsensationen, Schwitzen, Zittern, Ubelkeit, Nervositat, Kopf-
schmerzen, Schlafstérungen u. a.

- Weitere Behandlungsmoglichkeiten(* = rezeptpflichtig), wie sie vor allem
friher diskutiert wurden, sind beispielsweise Versuche mit Koffein sowie mit
Antidepressiva mit stimulierender Wirkung, so genannte Monoaminooxidase-
A-Hemmer (z. B. Moclobemid*). Auch Antiparkinsonmittel wurden schon eror-
tert (z. B. L-Dopa: Madopar*, Nacom*).

Derzeit entweder in wissenschaftlicher Diskussion oder bereits zugelassen
und von Spezialisten mit Erfolg verordnet sind Gamma-Hydroxy-Buttersaure
(GHB), Natrium-Oxybat (SO), Selegelin und Pitolisant.

Selbstverstandlich empfiehlt sich in jedem Fall die Einstellung auf das jewei-
lige Praparat durch einen Facharzt, ggf. in einer psychiatrischen oder neuro-
logischen Fachklinik. Auch missen die Patienten auf die im Einzelfall nicht ge-
ringen Nebenwirkungen aufmerksam gemacht werden.

- Die Behandlung von kataplektischen Attacken, Schl  aflahmung und
hypnagogen Halluzinationen

Die Behandlung von kataplektischen Attacken, von Schlaflahmung und hyp-
nagogischen Halluzinationen geschieht vor allem durch antidepressive Psy-
chopharmaka. Im Einzelnen:

- So genannte selektive Serotonin-Wiederaufnahmehemmer (SSR) kénnen
Kataplexien vermindern helfen (z. B. Fluvoxamin, Citalopram, Escitalopram).
Ahnliches gilt fur Reboxetin.

Allerdings ist ihre anti-kataplektische Wirkung (also gegen die plotzlichen An-
falle von Muskelschwéche) nicht so ausgepragt wie bei der alteren Anti-
depressiva-Generation (siehe unten). Andererseits leiden viele Narkolepsie-
Patienten nur unter leichteren Kataplexie-Anfallen. Deshalb kann es sinnvoll
sein, erst einmal die Serotonin-Wiederaufnahmehemmer zu versuchen.

- Genutzt zur Narkolepsie-Behandlung seit den 1960er Jahren werden nach
wie vor die alteren, so genannten trizyklischen Antidepressiva. Sie wirken nicht
nur anti-kataplektisch, sondern sind auch effektiv gegen Schlaflahmung und
Halluzinationen. Entsprechende Substanz-Beispiele waren Imipramin* (das

Int.1-Narkolepsie.doc



30

erste chemische Antidepressivum Uberhaupt), Desipramin*, Protryptilin* und
vor allem Clomipramin* (alle natirlich rezeptpflichtig). Letzteres ist das wohl
starkste Anti-Kataplektikum.

Leider sind die Nebenwirkungen der alteren, trizyklischen Antidepressiva -
substanz- und dosisabhangig zwar, aber immerhin - nicht unerheblich. Einzel-
heiten siehe die entsprechende Fachliteratur.

- Schlie3lich wurden noch mit z. T. erfreulichem Erfolg schon eingesetzt:
Venlafaxin aus der Gruppe der Norepinephrin/Serotonin-Inhibitoren, ferner Du-
loxetin und Selegilin.

Bei manchen Antidepressiva kann die Dosis im Rahmen einer Narkolepsie-
Behandlung ggf. geringer ausfallen als bei der eigentlichen antidepressiven
Therapie, bei anderen muss sie héher gewahlt werden. Die anti-kataplektische
Wirkung setzt sogar in der Regel innerhalb von 24 Stunden ein, im Gegensatz
zum stimmungsaufhellenden Effekt, den man erst nach ein bis drei Wochen
erwarten darf. Voreiliges Absetzen kann das Beschwerdebild in beiden Fallen
wieder rasch verschlechtern.

Insbesondere das zu rasche Absetzen von trizyklischen Antidepressiva der
alteren Generation (siehe oben) sollte schon deshalb vermieden werden, um
einen so genannten Status cataplecticus und prolongierte Halluzinationen zu
vermeiden, d.h. lang anhaltende Muskelschwachen und Sinnestauschungen.

Auch bedarf es keiner weiteren Diskussion, dass jeder Patient unter Psycho-
pharmaka in regelm&Riger hausarztlicher, am besten zuséatzlicher psychiat-
risch-neurologischer oder nervenarztlicher Betreuung stehen sollte, um alle
notwendigen Kontrolluntersuchungen zu sichern (Herz, Kreislauf, Blutbild,
Stoffwechsel u. a.). Bei einigen Substanzen sind dartber hinaus zusatzliche
Kontrollen notwendig, z. B. Leberfunktionstests. Patienten, die sich nur tber
Telefon oder Post ihre Rezepte verschreiben lassen, ohne regelmafig kontrol-
liert zu werden, gehen ein nicht unerhebliches Risiko ein.

Dies verstarkt sich noch bei einer Kombination aus Antidepressiva und Psy-
chostimulanzien: Das kann namlich bei einigen narkoleptischen Krank-
heitsbildern diskutiert werden. Dabei ist das verstarkte und vor allem verbrei-
terte Nebenwirkungs-Spektrum zu bertcksichtigen, was eine noch engere Zu-
sammenarbeit zwischen Haus- und Nervenarzt nahe legt.

- Die Behandlung des gestérten Nachtschlafs

Die Behandlung des gestorten Nachtschlafs ist - insbesondere was die Lang-
zeittherapie anbelangt - letztlich ein ungeldstes Problem. So kénnen zwar bei-
spielsweise kurz wirksame Schlafmittel vom Typ der Benzodiazepine ein-
gesetzt werden, wobei ganz bestimmte Schlafmittel zum Einsatz gelangen
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(z. B. Triazolam*). Da jedoch eine rasche Abh&angigkeit droht, ist der verfug-
bare Zeitrahmen begrenzt, zumal man dann auch nicht sofort absetzen darf,
um unangenehme Entzugserscheinungen zu provozieren (insbesondere er-
neute, so genannte Entzugs-Schlafstorungen). Inwieweit hier die neueren
Schlafmittel eine hilfreiche Entlastung sind, muss noch gepruft werden und ist
von jedem Arzt im Einzelfall zu entscheiden.

Bei den erwdhnten Benzodiazepinen muss man grundsatzlich auf eine so ge-
nannte kurze Halbwertszeit bzw. Wirkdauer achten. Denn wenn der Betreffen-
de auch noch mit einem zusatzlichen hang over (Wirkungs-Uberhang) am
nachsten Tag zu kampfen hat, verstarkt sich damit auch noch die bereits |&sti-
ge Tagesschlafrigkeit auf chemischem Wege.

ARZTLICHE BEGUTACHTUNG

Nach den Anhaltspunkten fur die arztliche Gutachtertatigkeit wird der Grad der
Behinderung (GdB) im Allgemeinen zwischen 50 bis 80% angenommen, ab-
hangig von Haufigkeit, Auspragung und Kombination der Symptome.

In seltenen Fallen mit massiven Krankheitszeichen muss ein Grad der Behin-
derung bzw. eine Minderung der Erwerbsfahigkeit (MdE) von Uber 80% ge-
wahrt werden.

Wenn mehrere Erkrankungen mit dem Leitsymptom Hypersomnie (z. B.
Schlaf-Apnoe oder Restless-Legs-Syndrom - siehe die Tabelle Uber Schlafst6-
rungen zu Beginn dieses Beitrags) gleichzeitig bestehen, sind die Leistungs-
minderungen gemalf der Verstarkung des Leitsymptoms zu berticksichtigen.

Massive hypnagoge Halluzinationen oder Albtraume und lang anhaltende
Schlaflahmungen sowie Unterbrechungen des Nachtschlafs mit langen Wach-
liegezeiten sollten abhéangig vom Schweregrad der Beeintrachtigung mit be-
urteilt werden (nach G. Mayer).

SCHLUSSFOLGERUNG

Die Narkolepsie ist ein altes Leiden, das nebenbei auch Tiere nicht verschont
(z. B. Hunde). Fur die Betroffenen ist sie jedoch seit jeher eine erhebliche Be-
lastung. Sie sollte mdglichst rasch diagnostiziert und konsequent Uberwacht
bzw. behandelt werden, am besten in Zusammenarbeit mit einem Nervenarzt.
Vor dem zehnten Lebensjahr bereitet die Diagnose allerdings oft Schwierig-
keiten. Danach sollte es aber mit den heutigen diagnostischen Mdglichkeiten,
ein entsprechender Kenntnisstand vorausgesetzt, keine grof3en Schwierig-
keiten mehr bereiten. So sollte es eigentlich nach und nach gelingen, die der-
zeit noch sehr hohe Anzahl unerkannter Narkolepsie-Patienten deutlich zu ver-
ringern.
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Nun kann sich eine erfolgreiche Therapie sowie die individuelle Dosis mihsam
gestalten, zumindest anfangs, fuhrt aber meist zu einem befriedigenden End-
ergebnis. Am besten sichert man sich die Unterstitzung von Schlaflabor oder
Schlafambulanz, von denen allein im deutschsprachigen Bereich Dutzende mit
zahlreichen Experten zur Verfiigung stehen. Von dort wird man dann auch U-
ber neue Entwicklungen in der pharmakotherapeutischen Behandlung der
Narkolepsie informiert.

Ganz besonders wichtig aber ist die Aufklarung von Angehdrigen, Bekannten,
Arbeitskollegen usw. Dafur empfiehlt sich die Kurzinformation fiir Patienten
und ihre Angehorigen durch die Deutsche Narkolepsie-Gesellschaft, wie sie
nachfolgend in Ausziigen und leicht modifiziert wiedergegeben werden soll:

.Narkolepsie ist eine organische (korperliche) Krankheit. Es ist deshalb ver-
kehrt, den Betroffenen wegen ihrer Symptome einen Vorwurf zu machen oder
sie als Psychopathen, Simulanten, ,Faulpelz® oder ,Schlafmitze” bloRzustel-
len.

Es ist bekannt, dass Stress in Beruf und Familie die Symptome drastisch ver-
starken kdnnen. Obwohl Einschlafattacken vermehrt in monotonen Situationen
und bei langweiligen Beschaftigungen auftreten, kbnnen sie sehr wohl auch in
hdchst angeregten Situationen vorkommen. Es ware falsch, das Einschlafen
als Ausdruck von mangelndem Interesse oder gar Gleichgultigkeit anzusehen.
Der Kranke ist rein organisch unfahig, sich gegen das Uberwaltigende Schlaf-
bedulrfnis zu wehren.

Man muss sich vergegenwartigen, dass sich der Narkolepsie-Patient in der
vergleichbaren Verfassung eines Gesunden befindet, der 48 Stunden nicht
mehr geschlafen hat - nur eben standig.

Bei kataplektischen Attacken sollten sie Anwesenden versuchen, den Kranken
in der gerade eingenommenen Stellung zu unterstitzen. Man muss sich ein-
fach klar machen, dass er den nahe liegenden und wohl gemeinten Aufforde-
rungen, sich beispielsweise zu setzen, nicht folgen kann, weil seine Muskeln
jeglichen Dienst versagen. Der Patient braucht aber im Augenblick keine arzt-
liche Hilfe, weil seine Muskelkraft spatestens nach einigen Minuten von alleine
zuriickkehrt.

Ein solcher kataplektischer Anfall kann zwar sehr erschrecken, doch hilft viel-
leicht die Erkenntnis, dass auch jeder Gesunde das Gleiche erleidet - und
zwar praktisch jede Nacht. Denn in den Traumphasen seines Nachtschlafs
unterliegt jeder dem gleichen Tonusverlust, d.h. der gleichen ,Muskelschwé-
che®. Doch das ist niemand bewusst, liegt er doch in tiefem Schlaf und traumt
gerade. Beim Narkoleptiker geschieht nichts anderes, nur ein ,kleiner® ent-
scheidender Unterschied: Seine unkorrigierbare Muskelerschlaffung kommt
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zum falschen Zeitpunkt, ndmlich im Wachzustand, vielleicht sogar noch in der
unmaoglichsten, peinlichsten Situation.

Das gleiche gilt auch fir den anfallsartigen Tagschlaf des Narkoleptikers, der
sich in keiner Weise vom Schlaf des Gesunden unterscheidet.

Schliel3lich besteht kein Grund zur Annahme, dass der Narkoleptiker geistes-
oder gemitskrank werden kdnnte. Sein Verstand arbeitet einwandfrei. Es ist
allerdings zu beobachten, dass diese Patienten bei entsprechenden Reaktio-
nen ihrer Mitmenschen zu Resignation, Scham und Niedergeschlagenheit nei-
gen und sich von der Umwelt immer mehr zuriickziehen. Dabei sind die Ange-
horigen, Freunde, Bekannten, Nachbarn und Kollegen gar nicht bdswillig, sie
wissen nur nicht, was sich hier abspielt - woher auch.”

So gesehen ist vor allem das Wissen und damit Verstandnis fur den Betroffe-
nen und seine besonderen Bedirfnisse von entscheidender Bedeutung. Es
liegt nicht zuletzt an seiner Umwelt, ob es ihm gelingt, sich so gut wie méglich
auf seine sonderbar wirkende und in der Tat ja eigenartige Krankheit einzu-
stellen. Und ein fast normales Leben zu fihren — sofern man ihm die Mdglich-
keit dazu lasst.

Dem dienen auch diese Ausfihrungen. Mogen sie ihren Zweck erfillen.
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