Originalarbeit

Rehabilitation bei neuromuskularen Erkrankungen:
Stellenwert der medizinischen Trainingstherapie

J. W. Kocha, J.-M. Burgunder®

a Fachklinik fir Neurologische Rehabilitation Leukerbad

b Neurologische Universitatsklinik, Inselspital Bern

Summary

Koch JW, Burgunder J-M. [Rehabilitation in neuro-
muscular disease: effects of strength and endurance
training.] Schweiz Arch Neurol Psychiatr 2002;
153:69-81.

Neuromuscular diseases are a heterogeneous
population of disorders including the different
kinds of muscular dystrophies, myopathies, motor
neuron diseases and neuropathies. The leading
symptom is the mostly progressive muscle weak-
ness due to myopathy or denervation of muscles.
Despite progress of molecular diagnosis and
improved therapeutic approaches for the majority
of neuromuscular diseases there exists no causal
treatment. Symptomatic drug therapy is often
not sufficient. There is general agreement on the
importance of rehabilitative therapy in neuro-
muscular disease but the scientific basis for the
different methods of rehabilitation is poor, re-
sulting in different opinions on suitable therapy.
Especially the benefit or potential damage of
active therapy in neuromuscular disease was dis-
cussed controversially in the past because of case
reports of overwork weakness due to unsupervised
exercise training. Persons with neuromuscular
disease usually have a sedentary lifestyle resulting
in an additional disuse weakness. Secondary de-
conditioning could be a reversible component of
disability in neuromuscular disease. Exercise train-
ing improves muscle strength or endurance in
healthy people. The response to exercise training
may include an element of reversing the effects
of disuse as well as altering the natural history of
neuromuscular disease itself. However, in neuro-
muscular disease the different effects of strength
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or endurance training on each type of disease are
not known. Research is lacking in determining
whether persons with neuromuscular diseases
respond to exercise training in a similar beneficial
manner.

The effects of exercise training are influenced
by the kind, progression and stage of disease
and by the type, frequency, intensity and duration
of exercise training. Patients must have enough
residual muscle strength to be able to respond to
an exercise training. The comparative value of
strength training versus endurance training in
neuromuscular diseases has not been evaluated
nor do we know the optimal amount of exercise to
maintain or improve muscle function. There are
only few studies indicating positive effects of exer-
cise training in slowly progressive neuromuscular
diseases, the long-term effects of training are not
known.

Most studies concerned Duchenne muscular
dystrophy, patients with postpoliomyelitis seque-
lae or a variety of neuromuscular disease. These
studies have substantial methodological short-
comings, such as too few patients, a large variety of
disorders, a combination of exercise training and
other therapeuticinterventions and in most studies
the lack of a separate nonexercising control group
having the same disorder. Only few studies have
evaluated changes in functionality. To evaluate the
effects of training measurements of functionality
and quality of life are necessary and not only mea-
surement of muscle strength or aerobic capacity.
The benefit of exercise training may vary between
different neuromuscular diseases because of diffe-
rences in pathophysiology. Research on groups
with a variety of neuromuscular disorders is not
an appropriate way to evaluate the effects of
exercise training. Overwork weakness has not
been demonstrated in controlled trials of exercise
when training is properly supervised. Because of
the lack of controlled studies until today a final
assessment is not possible. Generally the advan-
tages of active physical therapy adapted to the
disease concerned seem to outweigh the possible
risk of overwork. This review is a discussion of the
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Tabelle 1
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present state of knowledge concerning exercise
training in neuromuscular disease and an attempt
to give recommendations of suitable treatment.

Keywords: neuromuscular disease; rehabilita-
tion; exercise training; strength training; endurance
training

Einleitung

Unter dem Begriff neuromuskulidre Erkrankungen
wird eine heterogene Gruppe von Krankheiten
zusammengefasst. Wesentliches gemeinsames Kri-
terium ist die im Vordergrund stehende und in
der Regel progrediente Muskelschwiche. Es han-
delt sich um Krankheiten der motorischen Kern-
gebiete im Bereich des Hirnstamms und des
Riickenmarks sowie der peripheren Nerven und

Neuromuskulare Erkrankungen.

Krankheiten des peripheren Nervensystems/
Polyneuropathien

diabetische Polyneuropathie

alkoholische Polyneuropathie

hereditare motorische und sensible Neuropathien (HMSN)

medikamentds-toxische Polyneuropathie

entzlindliche Polyneuropathie (z.B. Guillain-Barré-Syndrom)

sonstige Neuropathien

Motoneuronerkrankungen

spinale Muskelatrophie

amyotrophe Lateralsklerose

Poliomyelitis mit residuellen Paresen, Postpolio-Syndrom

andere

Myopathien

progressive Muskeldystrophien

kongenitale Muskeldystrophien

Dystrophia myotonica (Curschmann-Steinert)

Myotonien, Neuromyotonie

Myopathien bei Stoffwechselerkrankungen

entziindliche Myopathien (z.B. Polymyositis, Dermatomyositis)

toxische Myopathien (z.B. Alkohol)

endokrine Myopathien (z.B. Hypothyreose, Cushing)

sonstige Myopathien

Erkrankungen der neuromuskularen Ubertragung

Myasthenia gravis

Lambert-Eaton-Syndrom
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der neuromuskuldren Ubertragung, zusitzlich die
primdren und sekundidren Myopathien [1]. Eine
Ubersicht iiber die verschiedenen neuromusku-
laren Erkrankungen zeigt die Tabelle 1.

Die Bezeichnung neuromuskulidre Erkrankun-
gen findet zunehmend Verbreitung in der Reha-
bilitation. Leitgedanke ist die Vorstellung, fiir diese
Erkrankungen auf der Basis gemeinsamer Reha-
bilitationsziele und therapeutischer Ansétze ein
einheitliches Behandlungskonzept zu entwickeln
[2,3].

Einen Schwerpunkt in der Rehabilitation bildet
bei diesen Erkrankungen die physikalische The-
rapie. Die Physiotherapie der neuromuskuldren
Erkrankungen beruht iiberwiegend auf Erfah-
rungswerten. Zum Einsatz kommen verschiedene
Behandlungsverfahren, die alle den Anspruch auf
Effizienz erheben. Klinische Studien, die einen
Vergleich verschiedener Therapiekonzepte erlau-
ben wiirden, sind nicht in ausreichendem Umfang
vorhanden [2, 4].

Zu beriicksichtigen ist auch die Heterogenitit
der neuromuskuldren Erkrankungen, die sich
neben der Atiologie auch in Krankheitsbeginn,
Progredienz und Verteilungsmuster der Muskel-
schwiche zeigt. Auch finden sich bei einigen
Erkrankungen eine Beteiligung der zentralen
motorischen Bahnen, Storungen der Sensibilitét
oder der Koordination. Die zusitzlich zur Muskel-
schwéche vorliegenden neurologischen Storun-
gen miissen entsprechend dem Kenntnisstand
der neurologischen Rehabilitation mitbehandelt
werden.

In den letzten Jahren findet sich ein allgemeiner
Trend zu einer mehr aktiven Therapie, welche eine
regelmaissige korperliche Aktivitidt in Form einer
supervidierten Trainingstherapie beinhaltet [5, 6].
Die Datenlage hierzu ist momentan noch unzu-
reichend.

Die vorliegende Arbeit soll einen Uberblick
iber den aktuellen Stand der Trainingstherapie
bei neuromuskuldren Erkrankungen vermitteln.
Die Trainingstherapie stellt allerdings nur einen
Aspekt der physikalischen Therapie und diese nur
einen Teilbereich der Rehabilitation von neuro-
muskuldren Erkrankungen dar. Eine umfassende
Rehabilitation erfordert die koordinierte Zusam-
menarbeit eines multidisziplindren Teams. Aus
diesem Grund werden zunichst die allgemeinen
Prinzipien der Rehabilitation neuromuskulérer
Erkrankungen kurz dargestellt.
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Aligemeine Prinzipien der neuromuskularen
Rehabilitation

Erhaltung der Mobilitat

Ein wesentliches Ziel ist die Erhaltung der Geh-
fahigkeit, da sowohl Kontrakturen als auch eine
Skoliose und damit die Einschrdnkung der Atem-
funktion mit dem Verlust der Gehfihigkeit deutlich
zunehmen. Kontrakturen sind ein typisches Pro-
blem bei neuromuskuldren Erkrankungen [7]. In
der Physiotherapie werden hier traditionell Dehn-
iibungen in Verbindung mit isometrischen und
dynamischen Ubungen eingesetzt. Auch Ubungen
unter Ausschaltung der Korpereigenschwere im
Schlingentisch oder Bewegungsbad haben sich
klinisch bewihrt. Sinnvoll ist die Kombination mit
Koordinationsiibungen. Der Stellenwert eines vor-
sichtigen Kraft- und Ausdauertrainings ohne Maxi-
malbelastung und unter Beriicksichtigung einer
eventuellen kardialen Mitbeteiligung wird im
folgenden ausfiihrlich diskutiert. Die rechtzeitige
Versorgung mit Orthesen bzw. Gehapparaten kann
zur Erhaltung der Gehfihigkeit wesentlich beitra-
gen. Bei Patienten mit Duchenne-Muskeldystro-
phie liess sich z.B. durch Verwendung von Orthesen
eine Verldngerung der Gehfédhigkeit um etwa 2-3
Jahre nachweisen [8]. Mit dem Verlust der Geh-
fahigkeit ist zur Verzogerung der Skolioseprogres-
sion eine optimale Rollstuhlanpassung erforder-
lich. Ebenso ist die Indikation zur Verwendung
eines Stiitzkorsetts oder einer Skolioseoperation
zu iiberpriifen. Der geeignete Operationszeitpunkt,
vor oder nach Verlust der Gehfdhigkeit, ist indi-
viduell und in Zusammenarbeit von Neurologie,
Pneumologie und Orthopédie festzulegen [8].

Erhaltung der Selbstandigkeit

Ausser der Erhaltung der Gehfdhigkeit ist fiir das
selbstdndige Leben des Patienten die Funktions-
fahigkeit der oberen Extremititen wesentlich.
Neben der physiotherapeutischen Muskelkrif-
tigung und Kontrakturbehandlung beinhaltet dies
eine funktionsgerechte, ergotherapeutische Be-
handlung des Patienten. Die Therapie orientiert
sich hierbei an den Alltagserfordernissen und
zielt auf eine grosstmogliche Selbstindigkeit des
Patienten. Neben dem Selbsthilfetraining sind
wesentliche Aufgaben der Ergotherapie bei neu-
romuskuldren Erkrankungen die Forderung der
Feinmotorik, speziell der Handfunktion, die Hilfs-
mittelabklarung zur Kompensation verlorenge-
gangener Funktionen, die Anpassung von Geh-
hilfen (Gehstocke, Rollator usw.), des Rollstuhls
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sowie die Arbeitsplatz- und Wohnungsanpassung.
Eine Gewichtskontrolle ist beziiglich Erhaltung
der Selbstdndigkeit auch bei rollstuhlpflichtigen
Patienten weiterhin erforderlich.

Behandlung von Komplikationen
(Kontrakturen, Arthrose, Skoliose, Kompressions-
neuropathien usw.)

Die zunehmende Muskelschwiche geht mit einer
Uberlastung der Sehnen, Binder und Gelenke
einher, nach mehrjédhrigem Verlauf finden sich
Kontrakturbildungen, Gelenkschdden und eine
Skolioseentwicklung. Kompressionsneuropathien
treten gehduft in dieser Patientengruppe auf, z.B.
ein Karpaltunnelsyndrom durch den Gebrauch
von Gehstocken. Zur Behandlung gehort auch
die operative Korrektur von Kontrakturen. Bei
Patienten mit Duchenne-Muskeldystrophie ist
die frithzeitige Operation von Kontrakturen
zur Verldngerung der Gehfihigkeit indiziert [1].
Zur Lockerung der regelhaft verspannten Musku-
latur und zur unterstiitzenden Kontrakturbehand-
lung haben sich klassische Massage und Wérme-
anwendungen bewihrt. Kélte wird von Patienten
mit neuromuskuldren Erkrankungen allgemein
schlecht vertragen, bei schwergradig betroffenen
Patienten mit ausgeprigt reduzierter Muskelmasse
wird eine Verminderung der Koérpertemperatur
beschrieben [1]. Fiir das Bewegungsbad ist eine
Wassertemperatur von mindestens 32°C geeignet.

Auf den Stellenwert der Elektrostimulations-
therapie kann hier nicht ausreichend eingegangen
werden. In erster Linie ist ein Einsatz bei peri-
pherer Nervenverletzung zur Vermeidung schwer-
wiegender Atrophien gerechtfertigt. Verwendet
werden niederfrequente Reizstrome mit 25-75 Hz
bei einer Stromstirke von 30 bis 80 mA sowie
mittelfrequente Strome (1-100 kHz), welche die
Muskulatur direkt erregen [2]. Bei Patienten mit
Duchenne-Muskeldystrophie werden geringere
Reizfrequenzen (8 Hz) verwendet, da bei Stimu-
lation mit 30 Hz zum Teil negative Effekte beob-
achtet wurden [1].

Prophylaxe bzw. Verzégerung einer Atem-
insuffizienz

Der Nutzen einer Kriftigung der Atemmuskulatur
wird unterschiedlich bewertet, ein Effekt ist eher
bei leichtgradiger Muskelschwidche zu erwarten
[9,10]. Vorteilhaft fiir die Pneumonieprophylaxe
sind Ubungen zur Forderung einer vertieften In-
spiration [11]. Eine regelméssige Kontrolle der
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Lungenfunktion ist erforderlich. In fortgeschritte-
nen Stadien zeigt sich eine néichtliche Hypoventi-
lation durch eine verminderte Tagesvigilanz und
erfordert eine weitergehende Abkldrung. Bei deut-
lich verminderter Vitalkapazitit ist eine assistierte
Maskenbeatmung (z.B. CPAP), initial als stunden-
weise néchtliche Beatmung, zur Entlastung und
Unterstiitzung der Atemmuskulatur erforderlich
[8]. Zur Forderung der Atemfunktion, als Pneu-
monieprophylaxe, zum Kreislauftraining und zur
Kontrakturprophylaxe sind auch bei rollstuhl-
pflichtigen Patienten regelmissige Ubungen mit
dem Stehbrett indiziert [11].

Behandlung von Schluckstérungen, Sprech-
und Stimmstoérungen

Schluckstorungen bei neuromuskuldren Erkran-
kungen beruhen auf einer Schwiche der Gesichts-,
Kau-, Zungen- und Pharynxmuskulatur und be-
treffen meist die orale und/oder pharyngeale
Phase des Schluckakts. Neben verschiedenen
Kompensationstechniken wie dem Andicken von
Fliissigkeiten werden auch Verfahren zur Forde-
rung der neuromuskuldren Kontrolle oder zur
direkten Stimulation des Schluckakts eingesetzt.
Die Wirksamkeit dieser Therapiemassnahmen und
die verschiedenen Therapieansédtze lassen sich
gegenwirtig aufgrund einer unzureichenden Stu-
dienlage nicht abschliessend bewerten [8]. In fort-
geschrittenen Fillen mit Aspirationsgefahr bleibt
die Notwendigkeit einer Sondenerndhrung, die
heute nicht mehr in Form einer nasogastralen
Sonde, sondern in Form einer PEG (perkutane
endoskopische Gastrostomie) erfolgen sollte.

Auch tiber die Wirksamkeit der logopéddischen
Behandlung von Sprech- und Stimmstdrungen bei
neuromuskulidren Erkrankungen existieren keine
ausreichenden Studien. Die Progredienz der Bul-
barsymptomatik bei einigen Krankheiten wie
z.B. der amyotrophischen Lateralsklerose erfor-
dert hier den Einsatz von Kommunikationshilfen.
Gegenwirtig sind verschiedene Modelle von
Sprachcomputern auf dem Markt. Hierzu emp-
fiehlt sich eine Beratung und Erprobung im
Rahmen der Logopédie.

Schmerztherapie, psychologische Therapie

Da sich die Mehrzahl der neuromuskuldren
Erkrankungen gegenwirtig nicht kausal behan-
deln ldasst und die Rehabilitation, insbesondere
die Physiotherapie, hidufig nur eine voriiberge-
hende Symptombesserung oder Stabilisierung
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erzielen kann, stellt dies fiir den Patienten und
seine Angehorigen eine erhebliche psychische
Belastung dar, die nicht selten mit depressiven
Verstimmungen einhergeht. Ein rehabilitatives
Behandlungskonzept muss daher auch diesen
Aspekt beriicksichtigen und eine psychothera-
peutische oder psychologische Betreuung der
Patienten anbieten konnen. Dies beinhaltet auch
die fachspezifische medikamentose Behandlung
depressiver Verstimmungen oder chronischer
Schmerzsyndrome.

Soziale Rehabilitation

Auch bei neuromuskuldren Erkrankungen gelten
die allgemeinen Ziele der Rehabilitation. Ins-
besondere die physikalische Therapie zielt auf
eine Einschriankung der Behinderung. Hierdurch
sollen sich Aktivitdt und Selbstindigkeit der Pa-
tienten verbessern, wodurch letztlich die Partizi-
pation am gesellschaftlichen Leben gefordert wird.
Bei den hiufig progredient verlaufenden, zum
Teil bereits in der Kindheit sich manifestieren-
den Erkrankungen ist die soziale Rehabilitation
von besonderer Bedeutung. Sie erfordert die
Zusammenarbeit sdmtlicher Therapiebereiche,
einschliesslich der familidren und sozialen Umge-
bung des Patienten.

Trainingstherapie bei neuromuskularen
Erkrankungen

Vorbemerkung

Seit einigen Jahren werden in der Rehabilitation
zunehmend die Erkenntnisse der Trainingslehre
iiber das physiologische Verhalten der Muskulatur
auf Kraft- und Ausdauertraining berticksichtigt
[5, 6]. Bei der sonst gesunden Muskulatur fiihrt
eine z.B. traumatisch bedingte Inaktivitdt zu einem
raschen Verlust der Muskelkraft und Ausdauer.
Neben einer Atrophie der Muskelfasern zeigen
sich biochemische Verdnderungen in Form einer
verminderten Mitochondrienfunktion. Die Ab-
nahme der Ausdauer ist nicht allein Folge der
reduzierten Muskelkraft, sondern auch Folge
einer verminderten, funktionalen Kapazitit des
kardiovaskuldren Systems [6, 12]. Der Verlust
der normalen korperlichen Leistungsfihigkeit
infolge Immobilisation oder Inaktivitit wird
als Dekonditioning-Syndrom bezeichnet. Dieser
Effekt soll auch bei Patienten mit neuromus-
kuldaren Erkrankungen infolge eines Verlustes
der normalen korperlichen Aktivitdt und einer
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iiberwiegend sitzenden Lebensweise auftreten
und eine zusitzliche Muskelschwiche verursa-
chen. Im Unterschied zu Gesunden existieren
jedoch keine systematischen Untersuchungen
zwischen Inaktivitdtsgrad und resultierender
Muskelschwiéche bei den verschiedenen neuro-
muskuldren Erkrankungen.

Die Trainingstherapie beinhaltet ein gezieltes
Kraft- und Ausdauertraining zur Prophylaxe und
Behandlung eines Dekonditioning-Syndroms. Ziel
ist ein Rekonditioning — der Wiederaufbau der
korperlichen Leistungsfihigkeit [13]. Die Er-
kenntnisse der Trainingswissenschaft tiber musku-
lare Rehabilitation basieren allerdings iiberwie-
gend auf Untersuchungen an gesunden Sportlern
[14]. Aussagefihige, grossere Untersuchungen
iber die Reaktion der erkrankten Muskulatur
auf eine entsprechende Trainingstherapie liegen
gegenwirtig noch nicht vor [4, 5, 8, 15]. Dennoch
wird auch bei Patienten mit neuromuskulidren
Erkrankungen die Auffassung vertreten, dass eine
regelméssige korperliche Aktivitdt erforderlich
sei, um eine zusitzliche Inaktivitidtsatrophie zu
vermeiden [5, 6].

In der Trainingslehre wird zwischen Kraft- und
Ausdauertraining unterschieden, da es in Ab-
héngigkeit von der Trainingsart zu spezifischen
Reaktionen der Muskulatur bzw. des kardio-
vaskuldren Systems kommt. Krafttraining wird in
der Regel als Widerstandstraining durchgefiihrt.
Der wesentliche, ldngerfristige Trainingseffekt
zeigt sich in einer Muskelfaserhypertrophie. Unter
Ausdauer versteht man die Fihigkeit, eine vor-
gegebene Leistung iiber einen moglichst langen
Zeitraum durchzuhalten. Wesentlicher Faktor ist
hier die Sauerstoffaufnahme pro Zeit, welche in
erster Linie durch die Leistungsfihigkeit des kar-
diovaskuldren Systems bestimmt wird. Unter
Kraftausdauer hingegen wird die Widerstands-
fahigkeit der Muskulatur gegeniiber Ermiidung
bei langen oder sich wiederholenden Kraftleistun-
gen verstanden. Fiir ein Kraftausdauertraining
wird ein Krafteinsatz von mindestens 30% der
Maximalkraft als erforderlich angesehen. Fiir ein
aerobes Ausdauertraining werden 30% der Maxi-
malkraft als obere Grenze erachtet, da bei einer
hoheren Beanspruchung die Energiebereitstellung
nicht mehr ausschliesslich unter Sauerstoffver-
brauch erfolgt [13].

Es liegen mehrere kleinere Studien fiir Kraft-
und Ausdauertraining bei neuromuskuldren Er-
krankungen vor, die im folgenden getrennt be-
sprochen werden. Generelle Probleme in der
Beurteilung von Trainingsstudien bei neuromus-
kuldren Erkrankungen resultieren aus der unter-
schiedlichen Progression der einzelnen Erkran-
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kungen, einem unterschiedlichen Konditions-
status bzw. Muskelstatus vor Beginn des Trainings,
zusitzlich vorliegenden Kontrakturen, Variationen
beziiglich Intensitdt, Quantitit und Typ des
Trainings, der Motivation der Teilnehmer und
aus der Subjektivitdt bzw. Unterschiedlichkeit
der Methode zur Evaluation des Trainingserfolgs

[6].

Ausdauertraining bei neuromuskularen
Erkrankungen

Die vorliegenden Studien beziehen sich auf aero-
bes Ausdauertraining bei neuromuskuldren Er-
krankungen mit relativ langsamer Progression
der Muskelschwiche.

1980 wurde der Trainingsverlauf eines Patien-
ten mit Central-Core-Krankheit beschrieben [16].
Nach 9 Monaten Standfahrradtraining zeigten
sich eine Zunahme der Arbeitskapazitit und
der maximalen Sauerstoffaufnahme um 50%. Das
Ergebnis ist nicht auf andere neuromuskulédre
Erkrankungen iibertragbar. Die Central-Core-
Krankheit zdhlt zu den kongenitalen Myopathien,
deren Verlauf durch eine fehlende oder nur sehr
langsame Progression gekennzeichnet ist.

In einer weiteren Studie wurden 8 Patienten
mit verschiedenen neuromuskuldren Erkrankun-
gen und relativ langsamer Progredienz untersucht
[17]. Nach 12 Wochen Training mit dem Standfahr-
rad an 3 Tagen pro Woche iiber jeweils 30 Minuten
zeigte sich durchschnittlich eine Verbesserung
der maximalen Sauerstoffaufnahme um 21%. Die
einzelnen Werte schwankten jedoch zwischen -2
und 47%. Neben der Heterogenitit der Erkran-
kungen und der geringen Fallzahl wurde nur
eine gesunde, aber keine Patientenkontrollgruppe
untersucht.

Weitere 8 Patienten mit distal betonten,
langsam progredienten, neuromuskulidren Erkran-
kungen wurden in einer neueren Studie untersucht
[15]. 5 Patienten litten an einer Dystrophia myo-
tonica (myMD), 2 an hereditdren motorisch-sen-
siblen Neuropathien (HMSN), ein Patient an
einer Muskeldystrophie vom Gliedergiirteltyp
(LG-MD). Nach einem ambulanten, aeroben
Gehtraining iiber 12 Wochen zeigten sich geringe
Verbesserungen der aeroben Kapazitit. Eine
Kontrollgruppe fehlte hier. Es wurden keine nega-
tiven Auswirkungen des Trainings beobachtet.

Ein positiver Effekt eines tiber 8 Wochen dau-
ernden Laufbandtrainings zeigte sich auch in einer
unkontrollierten Studie an 10 Patienten mit unter-
schiedlichen mitochondrialen Myopathien [18].
Die geschitzte aerobe Kapazitét verbesserte sich
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um 30%. Gleichzeitig kam es zu einer Abnahme
der Blutlaktatkonzentration in Ruhe und nach
dem Training um 30%. Erschopfung (fatigue) und
Toleranz gegeniiber Aktivitdten des tdglichen
Lebens zeigten ebenfalls eine Verbesserung. Der
Trainingseffekt wurde von den Autoren eher auf
die Therapie eines sekunddren Dekonditioning-
Syndroms zuriickgefiihrt als auf eine positive
Beeinflussung der mitochondrialen Stérung.

Erforderlich sind hier weitere Studien fiir
einzelne Erkrankungen. Wegen der Seltenheit
vieler neuromuskuldrer Erkrankungen bereitet
es jedoch Schwierigkeiten, fiir einzelne Krank-
heitsbilder eine ausreichend grosse Studienpopu-
lation zu finden.

Status nach Poliomyelitis, Postpolio-Syndrom
Patienten mit residuellen Paresen nach Polio-
myelitis bzw. mit Postpolio-Syndrom stellen hin-
gegen eine relativ grosse Krankheitsgruppe dar.
Unter dem Begriff Postpolio-Syndrom werden
neuartige, zumeist unspezifische Symptome, aber
auch eine Zunahme der Paresen, nach einem
klinisch stabilen Intervall von mindestens 10 Jah-
ren verstanden [19]. Es handelt sich um eine
Ausschlussdiagnose, und es ist aktuell nicht gesi-
chert, dass eine derartige Symptomatik regelhaft
bei Patienten mit residuellen Paresen nach Polio-
myelitis auftritt.

1989 wurde bei 16 Patienten mit Spatfolgen
nach Poliomyelitis die Auswirkung eines Stand-
fahrradtrainings an durchschnittlich 3 Tagen pro
Woche iiber 16 Wochen Dauer beschrieben [20].
Das Training erfolgte mit 70% der maximalen
Herzfrequenz. Der Effekt wurde mit einer un-
behandelten Patientenkontrollgruppe verglichen.
Es wurde eine durchschnittliche Verbesserung
der maximalen Sauerstoffaufnahme um 15% ge-
funden. Bei 2 Patienten, welche das Training an
4 Tagen pro Woche durchfiihrten, war der Effekt
jedoch nur gering (4%). Dies veranlasste die Au-
toren, die Empfehlung auszusprechen, Patienten
mit Postpolio-Syndrom sollten ein aerobes Trai-
ning nur an 3 Tagen pro Woche durchfithren mit
einem Tag Therapiepause zwischen den Trainings-
einheiten.

Von der gleichen Arbeitsgruppe wurde eine
Bestdtigung der giinstigen Auswirkungen eines
Ausdauertrainings bei Patienten mit Postpolio-
Syndrom durch ein modifiziertes Handfahrrad-
training gefunden [21]. Untersucht wurden 20
Patienten, davon 10 Patienten als unbehandelte
Kontrollgruppe. Nach 16 Wochen Training an 3
Tagen pro Woche iiber 20 Minuten mit 70-75%
der Herzfrequenzreserve plus Ruheherzfrequenz
zeigten sich generell Verbesserungen der aeroben
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Kapazitit in der Trainingsgruppe. Ein negativer
Effekt des Trainings wurde nicht beobachtet.

Der positive Effekt eines Ausdauertrainings bei
Patienten mit Postpolio-Syndrom wurde 1996
von anderen Autoren bestitigt [22]. Das Trainings-
protokoll beinhaltete hier eine Kombination aus
Kraft- und Ausdauertraining. Uber 22 Wochen
trainierten 12 Patienten an 2 Tagen pro Woche
in Form eines Krafttrainings mit geringen Wider-
standsiibungen, nach einem Monat wurde ergin-
zend ein Ausdauertraining auf dem Standfahrrad
durchgefiihrt. Dieses erfolgte mit 60-80% der
maximalen Herzfrequenz. Neben einer Kraft-
zunahme der Ellenbogenbeuger, Handstrecker
und Hiiftabduktoren zeigten sich eine signifikante
Abnahme der submaximalen Herzfrequenz bei
70 Watt sowie eine signifikante Zunahme der
maximalen Herzfrequenz. Eine Kontrollgruppe
wurde hier nicht untersucht.

Krafttraining bei neuromuskularen Erkrankungen

Die mogliche Gefahr einer Uberbeanspruchung
der erkrankten Muskulatur fithrte in der Vergan-
genheit zu kontroversen Ansichten beziiglich dem
Nutzen eines Krafttrainings bei neuromuskulédren
Erkrankungen [5, 6, 8]. Negative Auswirkungen
eines exzessiven bzw. nicht supervidierten Kraft-
trainings wurden in &dlteren Arbeiten bei einzel-
nen Patienten mit residuellen Paresen nach Polio-
myelitis [23] und fazioskapulohumeraler Muskel-
dystrophie [24] beschrieben. Gegenwirtig liegen
mehrere kleinere Studien vor, die insgesamt einen
negativen Effekt eines supervidierten Krafttrai-
nings nicht bestétigten.

Duchenne-Muskeldystrophie

Erste Untersuchungen wurden in den 50er Jahren
vorwiegend bei Kindern mit Duchenne-Muskel-
dystrophie durchgefiihrt [25-27]. Als Erfolgs-
kriterium wurde in diesen Studien die Kraft mit
manueller Muskelpriifung gemessen. Abramson
und Rogoff [25] beschrieben nach einem Kraft-
training liber 7 Monate an 3 Tagen pro Woche eine
leichte Zunahme der Muskelkraft bei der Hailfte
der Patienten, wihrend sich bei den restlichen 50%
keine Verinderungen zeigten. Hoberman [26]
konnte nach einem Krafttraining iiber 4 Monate
bei 10 Patienten keine wesentliche Zunahme
der Kraft beobachten, allerdings war die Abnahme
der Muskelkraft im Jahr des Trainings geringer
als im vorherigen Jahr. In beiden Studien handelte
es sich um Patienten mit rasch progredienter
Muskelschwéche, % zeigten bereits eine ausge-
prigte Kraftminderung und waren rollstuhlpflich-
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tig. 1958 wurde das Ergebnis eines Trainings in
einer grosseren Gruppe von 75 Patienten mit
Muskeldystrophie im Alter von 2 bis 16 Jahren
vorgestellt [27]. Uber eine Dauer von 3 Jahren
erfolgten ausschliesslich Ubungen gegen die
Schwerkraft. Eine Zunahme der Kraft wurde hier
nicht beobachtet. Ein Vergleich mit einer unbe-
handelten Kontrollgruppe fehlt. Ein moglicher
therapeutischer Effekt im Sinne einer Verzoge-
rung der progredienten Muskelschwéche lésst sich
somit nicht iiberpriifen. Auch enthilt die Studie
keine spezifischen Angaben zur Muskelkraft vor
und nach Durchfiihrung des Trainingsprogramms.
Die Aussagekraft dieser frithen Studien wird ins-
gesamt durch das Fehlen einer unbehandelten
Kontrollgruppe mit gleichartiger Erkrankung ein-
geschrinkt.

In einer weiteren Studie wurde von Vignos
und Watkins [28] der Effekt eines Trainingspro-
gramms mit maximalen Widerstandsiibungen bei
Patienten in einem frithen Stadium der Duchenne-
Muskeldystrophie untersucht. Zu Beginn des
Trainings waren alle Patienten gehfdhig. Unter-
sucht wurden insgesamt 24 Patienten, 14 mit
Duchenne-Muskeldystrophie, 10 mit fazioskapulo-
humeraler (FSH-MD) oder Gliedergiirtel-Mus-
keldystrophie (LG-MD). Nach 4 Monaten zeigte
sich bei den 3 verschiedenen Formen der Mus-
keldystrophie eine Zunahme der Muskelkraft, ge-
messen mit manueller Muskelpriifung. Die Kraft-
zunahme konnte wéhrend der folgenden 8 Monate
erhalten werden. Das Ergebnis bei den Duchenne-
Patienten war schlechter als bei den iibrigen Fil-
len, auch korrelierte die Kraftzunahme mit dem
Grad der vor Beginn des Trainings vorhandenen
Muskelkraft. Ein Vergleich der 14 Patienten mit
Duchenne-Muskeldystrophie mit einer Kontroll-
gruppe dhnlichen Alters und Muskelstatus zeigte
einen signifikanten Unterschied zugunsten der
Trainingsgruppe. Ein negativer Effekt des Kraft-
trainings wurde nicht beobachtet.

1979 wurde das Ergebnis eines isokinetischen
Trainings iiber die Dauer von 6 Monaten bei 4
Patienten mit Duchenne-Muskeldystrophie be-
schrieben [29]. Hier wurde ein Training der
Quadrizepsmuskulatur mit vorgegebener Ge-
schwindigkeit iiber den gesamten Bewegungs-
umfang durchgefiihrt. Ein negativer Effekt wurde
nicht beobachtet, allerdings nur eine geringe Zu-
nahme der maximalen isokinetischen Kraft. Der
Unterschied zur nichttrainierten Gegenseite war
nicht signifikant, ein moglicher Cross-Training-
Effekt wurde nicht beriicksichtigt [30].

Trotz eingeschrankter Aussagekraft dieser
Studien aufgrund teils heterogener Studienpo-
pulation, geringer Fallzahl oder Fehlen von Kon-

SCHWEIZER ARCHIV FUR NEUROLOGIE UND PSYCHIATRIE

trollgruppen, nichtquantitativer Messung der Mus-
kelkraft, Verwendung verschiedener Arten und
Intensitidten des Krafttrainings mit unterschiedli-
cher Dauer zeigten sich in keiner Studie negative
Auswirkungen eines derart supervidierten Kraft-
trainings.

Langsam progrediente neuromuskulire
Erkrankungen

Im Unterschied zu den Studien bei rasch progre-
dienter Muskeldystrophie zeigte sich in Unter-
suchungen zum Krafttraining bei Patienten mit
langsam progredienten neuromuskuldren Erkran-
kungen nicht nur eine Erhaltung, sondern zum Teil
eine Verbesserung der Muskelkraft [S]. Zumeist
wurden verschiedene Formen von neuromuskulé-
ren Erkrankungen zu einer Studiengruppe zusam-
mengefasst, um eine addquate Fallzahl zu errei-
chen.

In einer heterogenen Gruppe von 16 Patienten
(6 FSH-MD, 4 myMD, 1 Becker-MD, 1 LG-MD,
3 spinale Muskelatrophien [MA], 1 «idiopathi-
sche» Polyneuropathie [PNP]) konnte durch ein
Krafttraining mit hohen Widerstandsiibungen
eine quantitative Zunahme der Muskelkraft der
Ellenbogenbeuger und Kniestrecker nachgewie-
sen werden [31]. Der Effekt zeigte sich nur in
Muskelgruppen, die noch iiber mindestens 15%
der normalen Kraft verfiigten. Eine Kontroll-
gruppe war in dieser Studie nicht vorhanden.

Von McCartney et al. [32] wurde bei 5 Patien-
ten mit spinaler Muskelatrophie, Gliedergiirtel-
und fazioskapulohumeraler Muskeldystrophie ein
Krafttraining iiber 9 Wochen an 3 Tagen pro Woche
mit maximalen isometrischen, dynamischen und
isokinetischen Ubungen beschrieben. Die Patien-
ten waren jiinger als 60 Jahre und relativ leicht
beeintréichtigt. Die Kraftmessung der Ellenbogen-
beuger und Kniestrecker erfolgte quantitativ
(Cybex). In der trainierten Arm- und Beinmusku-
latur zeigte sich eine Kraftzunahme von 19 bis 34%
bzw. 11 bis 50%. In der nicht trainierten oberen Ex-
tremitét zeigte sich eine Kraftzunahme von etwa
20%,erklirbar durch einen Cross-Training-Effekt.
Hinweise fiir negative Auswirkungen des Trainings
fanden sich nicht, wobei auch Muskelbiopsien
durchgefiihrt wurden. Eine Kontrollgruppe wurde
nicht untersucht.

Durch ein Krafttraining mit relativ leichten
Widerstandsiibungen (10-40% maximale Kraft)
iber die Dauer von 12 Wochen an 3 Tagen pro
Woche bei 27 Patienten mit verschiedenen lang-
sam progredienten neuromuskuldren Erkrankun-
gen (12 myMD, 8 HMSN, 3 LG-MD, 2 spinale MA,
2 FSH-MD) konnten Aitkens et al. [33] eine
moderate, aber signifikante Zunahme der Muskel-
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kraft nachweisen. Fiir Kniestrecker und Ellen-
bogenbeuger zeigte sich kein wesentlicher Unter-
schied zwischen trainierter und nichttrainierter
Extremitit. Dieser als Cross-Training bezeichnete
Effekt wurde auch in den fritheren Studien [31,
32] beobachtet. Die Messung der Muskelkraft
erfolgte quantitativ, verglichen wurden die Werte
vor und nach Ende des Trainingsprogramms,
gleichzeitig wurde eine gesunde Kontrollgruppe
mit 14 Probanden mitgefiihrt.

Von der gleichen Arbeitsgruppe wurde an-
schliessend ein Krafttraining mit relativ hohen
Widerstandsiibungen bei 10 Patienten mit lang-
sam progredienten neuromuskuldren Erkrankun-
gen (5 myMD, 3 LG-MD, 2 HMSN Typ 1) und 6
gesunden Kontrollpersonen durchgefiihrt [34].
Nach 12 Wochen Training an 3—4 Tagen pro Woche
zeigte sich in der Patientengruppe eine Zunahme
der isokinetischen Kraft der Kniestrecker und eine
Abnahme der exzentrischen Kraft der Ellen-
bogenbeuger, wihrend sich in der Kontrollgruppe
alle Parameter verbesserten. Von den Autoren
wurde hieraus die Schlussfolgerung abgeleitet,
dass ein Krafttraining mit relativ hohen Wider-
standsiibungen in dieser Patientengruppe wahr-
scheinlich keinen Vorteil bietet gegeniiber einem
Training mit relativ geringem Kraftaufwand.

Von Lindeman et al. [30] wurde der Effekt
eines Krafttrainings bei 33 Patienten mit myotoner
Muskeldystrophie (myMD) und 29 Patienten
mit hereditdrer motorisch-sensibler Neuropathie
(HMSN) beschrieben. Alle Patienten waren geh-
fahig, gleichzeitig wurde eine nichtbehandelte
Patientenkontrollgruppe untersucht. Die Kraft-
messung erfolgte quantitativ, zusitzlich wurden
funktionelle Parameter (Treppensteigen, Geh-
fahigkeit, vom Stuhl oder aus liegender Position
Aufstehen) beurteilt. In der myMD-Gruppe liess
sich im Vergleich zur Kontrollgruppe kein Trai-
ningseffekt nachweisen, wihrend in der HMSN-
Gruppe die Kraft der Kniestrecker signifikant
zunahm und auch die Gehfihigkeit sich subjektiv
verbesserte. Ein negativer Effekt des Trainings
wurde in keiner Gruppe beobachtet. An dieser
Studie ist positiv hervorzuheben, dass die Unter-
suchung auf zwei Krankheitsbilder beschréinkt
war, die Fallzahlen relativ gross waren, das Ergeb-
nis mit unbehandelten Patientenkontrollgruppen
verglichen wurde und zusétzlich funktionelle Para-
meter gemessen wurden.

In einer unkontrollierten Studie konnte bei
6 Patienten mit einer myMD ein positiver Effekt
eines Krafttrainings mit relativ hohen Wider-
standsiibungen nachgewiesen werden [35]. Nach
12 Wochen Training (3 Tage pro Woche, 3x10
Repetitionen mit 80% des Gewichts, welches von
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den Kniestreckern maximal gehoben werden
konnte) zeigte sich eine signifikante Zunahme
des maximal zu hebenden Gewichts. Die isokine-
tisch gemessene Muskelkraft zeigte keine Ande-
rung, ein negativer Effekt wurde nicht beobachtet,
wobei auch Muskelbiopsien durchgefiihrt wurden.
Die Seltenheit vieler neuromuskulédrer Erkran-
kungen verhindert haufig ausreichende Fallzahlen
fiir einzelne Erkrankungen, weshalb in den Stu-
dien heterogene Krankheitsbilder zusammenge-
fasst wurden oder eine geeignete Patientenkon-
trollgruppe fehlte. Eine heterogene Studienpopu-
lation erlaubt fiir einzelne Krankheitsbilder jedoch
keine zuverldssigen Riickschliisse. Die Studie von
Lindeman et al. [30] zeigte, dass auch fiir die beiden
hédufigen Formen der neuromuskuldren Erkran-
kungen die gleiche therapeutische Intervention
nicht zum gleichen Resultat fithrte. Die quantita-
tive Messung der Muskelkraft ist zur Evaluation
eines Therapieerfolgs alleine nicht ausreichend.
Wie in der Studie von Lindeman et al. sollten
auch in Zukunft funktionelle Parameter erhoben
werden. Eine therapeutische Intervention sollte
nicht allein aufgrund einer Zunahme der Muskel-
kraft beurteilt werden, sondern ob sich hierdurch
auch die Aktivitdt und die Partizipation des Pa-
tienten am sozialen Leben verbessern lassen.

Status nach Poliomyelitis, Postpolio-Syndrom

Bei Patienten mit residuellen Paresen nach Polio-
myelitis wurde bereits frith vor einem unkontrol-
lierten Krafttraining gewarnt [23]. Gegenwirtig
liegen jedoch bereits einige Studien vor, die
den positiven Effekt eines supervidierten Kraft-
trainings in dieser Patientengruppe bestétigten
[36-39].

Von Einarsson [38] wurde bei 12 Patienten mit
Spitfolgen nach Poliomyelitis der Effekt eines
Krafttrainings mit hohen Widerstandsiibungen
beschrieben. 75% der Patienten erfiillten die
Kriterien eines Postpolio-Syndroms. Nach einem
kombinierten isometrisch-isokinetischen Training
iiber 6 Wochen wurde eine signifikante Zunahme
der isometrischen (durchschnittlich 29%) und iso-
kinetischen (durchschnittlich 24%) Kraft der
Kniestrecker gemessen [38]. Die Kraftmessung
erfolgte quantitativ mit einer modifizierten Cybex-
Testung. Ohne Fortsetzung des spezifischen Trai-
nings zeigte sich eine anhaltende Kraftzunahme
nach 6 und 12 Monaten, zugenommen hatte der
Erschopfungs-Index. Negative Auswirkungen des
Trainings wurden nicht beobachtet, zur Beur-
teilung erfolgten zusitzliche Muskelbiopsien
des M. vastus lateralis vor und nach Ende des
Trainings. Eine Kontrollgruppe wurde hier nicht
untersucht.
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Bei 6 Patienten mit einem Postpolio-Syndrom
in Form einer neu aufgetretenen Schwiche der
Quadrizepsmuskulatur untersuchten Spector et al.
[39] den Effekt eines 10 Wochen dauernden Kraft-
trainings mit progressiven Widerstandsiibungen
fiir die Kniestrecker und die klinisch nicht betrof-
fenen Ellenbogenstrecker. Die dynamische Kraft
beider Muskelgruppen nahm infolge des Trainings
deutlich zu, bis zu 20% der Kraftzunahme konnte
5 Monate nach Ende des Trainings erhalten wer-
den. Die isometrische Kraft zeigte hingegen keinen
Trainingseffekt. Die wéahrend des Trainings gemes-
sene Serumkreatinkinase zeigte keine relevante
Verianderung, die vor und nach Ende des Trainings
durchgefiihrten Muskelbiopsien ergaben keine
histologischen Hinweise auf eine trainingsbedingte
Muskelschddigung. Auch hier wurde keine Kon-
trollgruppe untersucht.

Ein 12 Wochen dauerndes Trainingsprogramm
fir die Quadrizepsmuskulatur wurde in einer
Studie von Agre et al. [36] bei 12 Patienten mit
residuellen Paresen nach Poliomyelitis vorgestellt.
Alle Patienten waren jiinger als 60 Jahre und
gehfihig. Mit Hilfe von Fussgewichten wurden 6—
10 Wiederholungen einer Kniestreckung von
5 Sekunden Dauer durchgefiihrt. Im Verlauf des
Trainings wurden die Gewichte jeweils gesteigert,
wenn nach 10 Wiederholungen ein vorgegebener
Anstrengungsgrad nicht mehr erreicht wurde.
Obwohl die Trainingsgewichte am Ende des Pro-
gramms signifikant im Vergleich zu den Ausgangs-
werten zunahmen, zeigte sich keine wesentliche
Anderung der dynamisch gemessenen Muskel-
kraft. Ein negativer Effekt des Trainings wurde
nicht beobachtet.

Von der gleichen Arbeitsgruppe wurde bei 7
Patienten aus der fritheren Studie ein kombi-
niertes Krafttraining mit isometrischen und dyna-
mischen Ubungen fiir die Kniestrecker iiber die
Dauer von 12 Wochen durchgefiihrt [37]. An 2
Tagen pro Woche erfolgte ein isometrisches Trai-
ning und an 2 Tagen pro Woche ein dynamisches
Training. Es zeigte sich eine Zunahme der iso-
metrischen und isokinetischen Muskelkraft sowie
der muskuldren Ausdauer ohne Hinweise fiir
negative Auswirkungen des Trainings. In beiden
Studien fehlte eine unbehandelte Patientenkon-
trollgruppe.

Trotz der gesamthaft positiven Ergebnisse bei
Patienten mit Postpolio-Syndrom handelt es sich
auch hier nicht um ein homogenes Patientengut.
Auf die generellen Schwierigkeiten bei der Durch-
fiihrung therapeutischer Studien bei Postpolio-
Syndrom wurde von Dalakas hingewiesen. Unter
anderem lésst sich das Ausmass einer muskulédren
Schédigung klinisch nicht zuverléssig beurteilen.
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Auch bei klinisch unauffélligen Muskeln zeigten
MRI-Untersuchungen teilweise ausgedehnte fet-
tige Infiltrate der Muskulatur als Residuen einer
fritheren Poliomyelitis. Zudem ldsst sich in dieser
Patientengruppe eine geeignete Studiendauer
nicht festlegen. In der Beurteilung sollte neben
der quantitativen Muskelkraft auch das Ausmass
der Erschopfung (fatigue) mittels geeigneter
Skalen erfasst werden [40].

Von Halstead et al. [41] wurde eine Einteilung
der Extremitidten anhand des Paresegrads vorge-
schlagen zur Selektion geeigneter Patienten mit
Poliomyelitis fiir eine Trainingstherapie bzw. fiir
entsprechende Studien. Die Einteilung reicht von
keine klinische Polio (Klasse I) bis schwer atro-
phische Polio (Klasse V). Ein Training wird bis
maximal Klasse IV (klinisch instabile Polio) vor-
geschlagen, mit zunehmendem Schweregrad sind
jedoch mehr Vorsicht und mehr Ruhepausen
erforderlich.

Schlussfolgerungen zur Trainingstherapie

Allgemeine Empfehlung

Gegenwirtig ist es nicht moglich, bei Patienten
mit neuromuskuldren Erkrankungen ein entspre-
chendes Trainingsprogramm mit vorgegebener
Frequenz, Dauer und Intensitit allgemein zu
definieren. Diese Parameter sind nicht allein
von der Atiologie und der damit zu erwartenden
Progredienz, sondern auch vom Schweregrad
der Muskelschwiche und den vorliegenden Be-
gleitsymptomen, z.B. einer kardialen Beteiligung,
abhingig. Bisher gibt es keine verbindlichen Richt-
linien fiir den Grad der Belastbarkeit von Patien-
ten mit neuromuskuldren Erkrankungen. Die
CK-Konzentration im Serum hat sich hierbei nicht
als ausreichender Indikator erwiesen. Die Belast-
barkeit sollte daher individuell mit vorsichtiger
Steigerung ermittelt werden. Kriterien fir die
Grenze der Belastbarkeit sind das Auftreten von
Myalgien oder iiberméssig lange Erholungspausen
[4]. Ein Training sollte mit einer Belastung unter-
halb der ermittelten Belastungsgrenze durchge-
filhrt werden. Die meisten Erfahrungen in der
neuromuskulidren Rehabilitation liegen fiir Pa-
tienten mit Poliomyelitis vor. Vorgeschlagen wird
hier, ein Training mit niedriger Intensitét, kurzer
Dauer der einzelnen Trainingseinheit und gross-
ziigigen Ruhepausen zu beginnen. Unter sorgfilti-
gem Monitoring kann das Programm stufenweise
gesteigert werden. Exzessive Erschopfung und
Schmerzen sind zu vermeiden. Die Erschopfung
sollte nicht langer als 2-3 Stunden nach Ende des
Tagesprogramms anhalten [42].
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In der Praxis sollte der momentan unzurei-
chenden Studienlage dadurch Rechnung getragen
werden, dass sich die Vorgaben beziiglich Inten-
sitdt und Frequenz des Trainings an den vorlie-
genden kleineren Studien orientieren. Eine erhal-
tende Gehfidhigkeit bzw. eine ausreichende Kraft
(Kraftgrad M4) und eine eher langsame Progre-
dienz der Grunderkrankung konnen allgemein
als Voraussetzungen fiir ein Kraft- und/oder Aus-
dauertraining betrachtet werden. Fiir schwergra-
diger betroffene Patienten sind negative Auswir-
kungen eines solchen Trainingsprogramms nicht
ausgeschlossen, weshalb bei diesen Patienten eine
Trainingstherapie eine umfassende Supervision
erfordert.

Es empfiehlt sich die Verwendung eines Patien-
tenfragebogens wihrend der Trainingstherapie.
Der Patient beurteilt hierbei den Grad der
Anstrengung und das eventuelle Auftreten von
Schmerzen. Eine Reduktion der Belastungs-
intensitit sollte erfolgen, wenn es zur deutlichen
Auspriagung dieser Parameter kommt. In der
Trainingstherapie verwendet man fiir das subjek-
tive Anstrengungsempfinden eine Skala von 0
bis 10 (Borg-Skala). Fiir ein effektives Ausdauer-
training wird ein Anstrengungsempfinden zwi-
schen «leicht» und «etwas schwer» (Wert 2-4 auf
der Borg-Skala) empfohlen [13]. Patienten mit
neuromuskuldren Erkrankungen sollten daher
maximal Werte von 4 erreichen.

Empfehlung fiir Ausdauertraining

Ein aerobes Ausdauertraining kann individuell
unter physiotherapeutischer Anleitung oder in
Form einer Gruppentherapie erfolgen. Eine ge-
eignete Trainingsherzfrequenz sollte z.B. mittels
Fahrradergometrie bestimmt werden [15, 20, 22].
Es existieren keine Untersuchungen, wonach die
aus der Trainingstherapie bekannten altersbezoge-
nen Trainingsherzfrequenzen fiir Normalpersonen
auch fiir Patienten mit neuromuskuldren Erkran-
kungen Giiltigkeit besitzen. Im Falle einer mogli-
chen Beteiligung der Herzmuskulatur ist wihrend
der Ergometrie eine EKG-Registrierung erforder-
lich. Der Patient wird angeleitet, selbstidndig die
Trainingsherzfrequenz zu iiberwachen. Hierzu
kann auch ein Pulsmesser verwendet werden, der
bei Uberschreiten der eingestellten Frequenz ein
Warnsignal abgibt.

Ein Ausdauertraining bei Patienten mit neuro-
muskuldren Erkrankungen sollte als Regenera-
tionstraining [43] im Bereich der aeroben Schwelle
erfolgen. Solange keine ausreichenden Studien
vorliegen, kann ein intensives Ausdauertraining
im Bereich der anaeroben Schwelle nicht empfoh-
len werden. Die anaerobe Schwelle entspricht
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der oberen Grenze des Laktatgleichgewichts.
Dieses Gleichgewicht kann auch bei Gesunden
nicht lange gehalten werden. Ublicherweise liegt
der Laktatwert fiir die anaerobe Schwelle bei
4 mmol/l. Ausdauertrainierte Personen haben je-
doch hiufig deutlich niedrigere Laktatwerte fiir
die anaerobe Schwelle, wihrend untrainierte Per-
sonen auch deutlich hohere Laktatwerte aufwei-
sen konnen [13]. Fiir die sehr heterogene Gruppe
der neuromuskuldren Erkrankungen liegen keine
entsprechenden Werte vor. In einer Laufband-
studie zur aeroben Gehbelastung wurde sowohl
bei Patienten mit mitochondrialen als auch nicht-
mitochondrialen Myopathien ein deutlicher An-
stieg des Serumlaktatspiegels als Zeichen einer
Storung der aeroben Ausdauer gefunden [44].
Unter den nichtmitochondrialen Myopathien be-
fanden sich u.a. Patienten mit Dermatomyositis,
Polymyositis, Muskeldystrophie vom Gliedergiir-
teltyp und Polyneuritis. Die Belastung war hierbei
mit 15 min Gehen und 4-6 km/h Gehgeschwin-
digkeit relativ gering. In der gesunden Kontroll-
gruppe wurde bei dieser Belastung die aerobe
Schwelle nicht iiberschritten. Andererseits zeigte
die Untersuchung von Taivassalo et al. [18], dass
auch Patienten mit mitochondrialen Myopathien,
fiir welche eine Belastungsintoleranz charakte-
ristisch ist, von einem Ausdauertraining profitie-
ren konnen.

Als Richtwert kann eine Trainingsfrequenz
von 3x/Woche mit jeweils einem Tag Pause zwi-
schen den Trainingseinheiten empfohlen werden.
Im Einzelfall sind Steigerungen moglich bzw. Re-
duktionen der Trainingsfrequenz erforderlich. Be-
ziiglich der Dauer des einzelnen Trainings bestehen
keine entsprechenden Untersuchungen. Auch hier
ist das subjektive Anstrengungsgefiihl entschei-
dend. In Anlehnung an die bisherigen Studien [15,
20] und die Empfehlungen der Trainingstherapie
[13] konnen 15-30 min als Therapiedauer vorgege-
ben werden. Geeignet ist ein Intervalltraining mit
2-5 min Training mit anschliessender Pause von
mindestens 1 min [20]. Eine individuelle Anpas-
sung ist erforderlich, die sich wiederum am subjek-
tiven Anstrengungsempfinden orientiert.

Empfehlung fiir Krafttraining

Ein kontrolliertes Krafttraining unter physiothe-
rapeutischer Kontrolle kann alternativ zu einem
aeroben Ausdauertraining durchgefithrt werden.
Ein entsprechendes Trainingsprogramm sollte mit
submaximalem Kraftaufwand erfolgen und ent-
sprechend der klinischen Symptomatik ausgerich-
tet sein [8]. Eine Trainingstherapie mit nahezu
maximalen Widerstandsiibungen bietet bei dieser
Patientengruppe vermutlich keine Vorteile gegen-
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iiber einem Training mit relativ leichtem Kraftauf-
wand [33, 34]. Hierfiir eignen sich sowohl iso-
metrische als auch isokinetische Ubungen [30,
33, 34, 36, 37, 39]. In der Trainingstherapie gelten
allgemein Ubungen mit 30-50% der maximalen
Kraft als geeignet zur Forderung der Kraftaus-
dauer [13]. Bei neuromuskuldren Erkrankungen
zeigten sich giinstige Effekte bereits bei Ubungen
mit 20-40% der maximalen Kraft [33]. Es ist
nicht bekannt und fragwiirdig, ob ein muskuldres
Hypertrophietraining, wozu bei Gesunden Ubun-
gen mit iiber 50% der maximalen Kraft geeignet
sind [13], bei Patienten mit neuromuskulidren
Erkrankungen indiziert ist. Eine Trainingsfrequenz
von 3x/Woche mit jeweils einem Tag Therapie-
pause kann auch fiir das Kraftausdauertraining als
Richtwert vorgegeben werden.

Beziiglich einer Kombination von Kraft- und
Ausdauertraining fehlen aussagefidhige Untersu-
chungen. Uber einen Zeitraum von 6 Monaten
wurde bei Postpolio-Patienten ein positiver Effekt
eines kombinierten Kraft- und Ausdauertrainings,
welches 2x/Woche iiber die Dauer von 60 min er-
folgte, beobachtet [22]. Resultate bei Patienten mit
Postpolio-Syndrom lassen sich aus den bekannten
Griinden jedoch nicht auf Patienten mit anderen
neuromuskulidren Erkrankungen iibertragen.

Abschliessende Bemerkungen

Die Mehrzahl der neuromuskuldren Erkrankun-
gen zeigt eine Krankheitsprogredienz unterschied-
licher Geschwindigkeit und Auspragung. Somit ist
auch von einer weiteren Abnahme der Leistungs-
fahigkeit im Krankheitsverlauf auszugehen. Ein
aktuell geeignetes Trainingsprogramm muss daher
im weiteren Verlauf der individuellen Symptoma-
tik und Progredienz der Grunderkrankung ange-
passt werden. Die gegenwiértigen Studien erlauben
zudem keine Aussagen {iiber Langzeiteffekte
einer derartigen Trainingstherapie nach mehreren
Jahren. Wegen der héufigen Progredienz der
neuromuskuldren Erkrankungen wird auch unter
regelmissiger Trainingstherapie nach mehreren
Monaten bzw. Jahren eine Verschlechterung der
muskuldren Funktionen im Vergleich zum Aus-
gangswert zu erwarten sein. Ein positiver Effekt
einer Therapiemassnahme im Sinne einer Ver-
zogerung der Progredienz bzw. Erhaltung der
Funktionen lédsst sich nur durch den Vergleich
mit einer geeigneten, unbehandelten Patienten-
kontrollgruppe nachweisen. In kiinftigen Studien
sollten zudem nicht nur Parameter wie aerobe
Kapazitit und Muskelkraft, sondern wie in der
Studie von Lindeman et al. [30] vermehrt funk-
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tionelle Parameter erhoben werden, welche eine
Aussage Uber positive Effekte derartiger Thera-
pien beziiglich Selbstidndigkeit, Aktivitdtsniveau,
sozialer Funktionen und subjektiven Wohlbefin-
dens bzw. Lebensqualitit erlauben. Diese Para-
meter miissen nicht mit der objektiv messbaren
Muskelkraft bzw. Ausdauer korrelieren. Der
psychologische Effekt einer aktiven, vom Patien-
ten selbst kontrollierten Therapie im Unterschied
zu einer vom Therapeuten abhidngigen Therapie
lasst positive Auswirkungen auf aktive Bewilti-
gungsstrategien der Krankheit erwarten.
Zusammenfassend stellt die medizinische Trai-
ningstherapie eine sinnvolle Erginzung der re-
habilitativen Therapie bei vielen Patienten mit
neuromuskuldren Erkrankungen dar. Notwendig
sind hierzu eingehende Kenntnisse iiber die Art
der zugrundeliegenden Erkrankungen und die
unterschiedlichen Formen der Trainingstherapie,
eine Auswahl geeigneter Patienten auf der Basis
der vorliegenden Studien und eine ausfiihrliche
Instruktion des Patienten beziiglich eines geeig-
neten Heimprogramms. Wesentlich ist das Vermei-
den exzessiver Erschopfung und muskulidrer bzw.
Gelenksschmerzen. Die medizinische Trainings-
therapie ist jedoch kein Ersatz fiir die multidiszi-
plindre Rehabilitation neuromuskuldrer Erkran-
kungen, deren allgemeine Prinzipien eingangs
dargestellt wurden. Sie wird in der Praxis als
Ergidnzung zur etablierten Rehabilitation durch-
gefiihrt. Thr Stellenwert innerhalb des globalen
Therapiekonzepts ist jedoch nicht systematisch
untersucht. Ein langfristig positiver Effekt hin-
sichtlich einer Erhaltung bzw. Verzogerung der
Abnahme muskulédrer Funktionen liesse entspre-
chende Auswirkungen hinsichtlich notwendiger
medizinischer Behandlungen, Selbstédndigkeit bzw.
Pflegebediirftigkeit, Arbeitsfdhigkeit und nicht zu-
letzt psychologischer Funktionen erwarten. Auf-
grund der Heterogenitdt der neuromuskuldren
Erkrankungen lassen sich diese Erwartungen nur
durch systematische Langzeitstudien mit homo-
genen und ausreichend grossen Patientengruppen
iberpriifen. Die Seltenheit vieler neuromusku-
larer Erkrankungen wird jedoch auch in Zukunft
entsprechende Studien erschweren, fiir die hiu-
figeren Erkrankungen konnen Multizenter-Stu-
dien die erforderliche Studienpopulation gewihr-
leisten, um aussagefidhige Ergebnisse zu erhalten.
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