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Neurolaryngologie

Die Beschäftigung mit der Neurola-
ryngologie eröffnet neue Horizonte
in der Diagnostik und Therapie von
Kehlkopferkrankungen. Der vorlie-
gende Artikel gibt einen Überblick
über die in der täglichen Praxis
häufigsten neurolaryngologischen
Erkrankungen.

Im Kontext der Phonochirurgie umfasst
die Neurolaryngologie ein eigenstän-
diges Kapitel neuromuskulär bedingter
Stimmlippenmotilitätsstörungen, Dys-
tonien und neurologischer Erkrankun-
gen. Erst in den letzten Jahren erhielt
die Neurolaryngologie als Reaktion auf
Fortschritte bei der Behandlung neu-
romuskulärer Kehlkopferkrankungen
mehr Wahrnehmung in der Fachlitera-
tur. Zu den in der Neurolaryngologie
genutzten diagnostischen Verfahren ge-
hören die erweiterte Laryngoskopie, die
Elektromyographie und Neurostimulati-
on, aber auch die Topodiagnostik mittels
Magnetresonanztomographie (MRT)
und Computertomographie (CT). Das
Verständnis der Neuropathophysiologie
des Kehlkopfs erfordert die Kenntnis
neurodegenerativer und regenerativer
Prozesse. Für die Beschäftigung mit der
Neurolaryngologie ist es unerlässlich,
dass sich der Arzt mit den Grundla-
gen der Elektromyographie des Larynx
(LEMG) vertraut macht.

Elektromyographie

Die Elektromyographie (EMG) bewer-
tet die Integrität des neuromuskulä-
ren Systems durch Aufzeichnung von
spontanen und willkürlichen Muskelak-
tionspotenzialen bei definierten Mus-
kelanspannungsmanövern. Die EMG
des Larynx (LEMG) dient dem Nach-

weis von Rekurrens-/Vagusparesen, der
Unterscheidung zwischen myogenen
und neurogenen Schäden, von akuten
und chronischen Paresen, der Erfas-
sung des Ausmaßes der Denervation/
Reinnervation, der Prognoseabschät-
zung einer Parese und der Therapie-
steuerung (. Tab. 1).

Die Interpretation der LEMG erfor-
dert elektrophysiologische Grundkennt-
nisse, und die richtige Nadelplatzierung
will gelernt sein. Ungeachtet der in den
letzten Jahren erzielten Fortschritte hat
die LEMG im Vergleich zur Laryngo-
skopie noch nicht den Stellenwert einer
Routinediagnostik erlangt.

LEMG-Technik

Die LEMG-Signale werden abgeschirmt
von 50-Hz-Störungen abgeleitet, ver-
stärkt, auf einem Monitor sichtbar und
über einenLautsprecherhörbar gemacht.
Ein2-/einkanaligesSystemmitAufzeich-
nungsfunktion für die Nachbetrachtung
ist für die meisten Fragestellungen aus-
reichend.Besser ist einMehrkanalsystem
mit weiteren Kanälen für ein Atem- und
Stimmsignal, wodurch bei einer späteren
Befundung eine Zuordnung von LEMG-
Signal und Manöver möglich wird.

» Für das Erlernen der
EMG-Interpretation ist eine
Kooperation mit der Neurologie
sinnvoll

Oft ist die Technik in derNeurologie vor-
handen und kann mit genutzt werden.
Auch für das Erlernen der EMG-Inter-
pretation ist eine Kooperation mit der
Neurologiesinnvoll.AußerhalbDeutsch-

lands stehen meist Neurophysiologen in
den EMG-Labors zur Verfügung.

Sowohl von der American Academy
Otolaryngology–Head andNeck Surgery
(AAO-HNS) als auch von der Europä-
ischen Laryngologischen Gesellschaft
(ELS) wurden Standards zu den tech-
nischen Voraussetzungen und Empfeh-
lungen zur praktischen Durchführung
der LEMG konsentiert [2, 22]. Wei-
terführende Informationen zur LEMG
mit Video- und Bildbeispielen finden
sie unter https://www.lemg.org in eng-
lischer Sprache, einer frei zugänglichen
Plattform zum Erfahrungsaustausch
zwischen LEMG-Experten und an der
LEMG interessierten Kollegen.

Besonders eignen sich der M. thy-
roarytaenoideus (TA), der M. cricoa-
rytaenoideus posterior (PCA) und der
M. cricothyroideus (CT-Muskel) für
die LEMG, wobei der TA am häufigs-
ten untersucht wird. Es sind aber auch
LEMG-Ableitungen aus dem M. cricoa-
rytaenoideus lateralis (LCA) und den
Mm. interarytaenoidei (IA) beschrieben.
Die Muskeln können in Lokalanästhe-
sie transkutan oder transoral erreicht
werden. Für den transkutanen Zugang
werden bipolare konzentrische Nadel-
elektroden (50–75mm, 23–26G) in der
Mittellinie zwischen Ring- und Schild-
knorpel eingestochen und die Nadel-
spitze subepithelial zur betroffenen Seite
nach lateral und um 30–45° nach kranial
gelenkt. Nach Abklingen einer kurzen
Einstichaktivität bestätigt ein Anstieg
der LEMG-Aktivität (dichtes Interfe-
renzmuster) bei Phonation die korrekte
Elektrodenposition innerhalb des TA.
Sollte keine EMG-Aktivität nachweis-
bar sein, kann eine länger bestehende
Paralyse des TA aber auch eine Fehlpo-
sitionierung der Nadel die Ursache sein.
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Tab. 1 Klinische Bedeutung der Larynx-Elektromyographie (LEMG)
Die Elektromyographie des
Kehlkopfs kann unterschei-
den:

Klinische Bedeutung

Ob eine Muskel- bzw. eine
Nervenschädigung vorliegt

Bei Ausschluss einer Nervenläsionmuss eine Fixierung der
Stimmlippe durch Tumor, Gelenknarbe, Gelenkluxation vermutet
und diagnostischweiter abgeklärt werden

Ob eine frische oder eine alte
Nervenläsion vorliegt

Diese Aussage hilft bei der Entscheidung zum Zeitpunkt der
Intervention und bei beidseitigen Paresen zur Auswahl der The-
rapieseite

Ob ein subklinischer Nerven-
schaden besteht

Bei funktioneller Dysphonie kann darin die Ursache liegen und
die Therapie z. B. durch Oberflächenelektrostimulationergänzt
werden

Ob eine isolierte Rekurrens-
oder eine Vagusparese vorliegt

Damit kann der Umfang der Topodiagnostik begrenzt werden
(z. B. nicht generell Panendoskopie bei Vagusparese)

Ob ein Axonschaden oder nur
ein Leitungsblock vorliegt

Dies lässt die Prognose für eine Bewegungswiederkehr abschät-
zen helfen (für Beratung des Patientenund Therapieplanung)

Wie ausgeprägt der Axonscha-
den ist

Damit kann das Atrophierisiko der Stimmlippebeurteilt und z.B.
die Indikationsstellung zur Reinnervation gestellt werden

Ob eine Reinnervation bereits
eingesetzt hat und ob eine
Synkinesie vorliegt

Damit wird die Bewegungswiederkehr unwahrscheinlich, ande-
rerseits zeigt die Synkinesie die Eignung für zukünftige dynami-
sche Therapieoptionenwie den Kehlkopfschrittmacher

Zukünftig könnte sonographisch die
EMG-Nadelposition verifiziert werden
[10].

Für die transorale LEMG sind bi-
polare Hakendrahtelektroden erhältlich.
Die Elektroden werden mit einer spe-
ziellen Applikationsvorrichtung unter
endoskopischer Sicht eingebracht. Diese
Technik erlaubt nur für den TA eine bes-
sereKontrolle derElektrodenposition, ist
zeitaufwendigundtechnischschwieriger.
Bei Kindern und ängstlichen Patienten
können diese Elektroden in Narkose
im Rahmen einer aus anderem Grund
notwendigen Mikrolaryngoskopie ge-
legt, das LEMG in der Aufwachphase
abgeleitet und die Elektroden danach
problemlos gezogen werden. Auch Si-
multanaufzeichnungen mehrerer Mus-
keln sind mit dieser Elektrodenart gut
möglich.

Indikationen

Rekurrens- bzw. Vagusparese
Nurmit der LEMGkann eineRekurrens-
bzw. Vagusparese bei laryngoskopisch
beobachtetem Stimmlippenstillstand be-
stätigt oder sicher ausschlossen werden
[12]. Ein gesunderMuskel zeigt eine kur-
ze Einstich-, aber keine pathologische
Spontanaktivität und bei Willkürans-
pannung ein dichtes Interferenzmuster
mit hoher Variabilität der Amplitu-

den (. Abb. 1a). Für den klinischen
Routineeinsatz ist es zweckmäßig, den
Nervenschädigungsgrad in Neurapra-
xie, Axonotmesis oder Neurotmesis zu
klassifizieren.

Für dieNeurapraxie sind die diagnos-
tischen Kriterien im LEMG der Nach-
weis eines gelichteten Interferenzmusters
(. Abb. 1b–d) ohne Denervierungszei-
chen, d.h. ohne pathologische Spontan-
aktivität. Neurapraxien haben eine gute
Chance für eine funktionelle Erholung
der Parese innerhalb von 8–12 Wochen.

» Laryngeale Synkinesie ist die
gleichzeitige Aktivierung ad- und
abduzierender Kehlkopfmuskeln

EineAxonotmesis (Axondurchtrennung)
wird vermutet, wenn in der LEMG pa-
thologische Spontanaktivität (. Abb. 1e)
nachgewiesen werden kann. Diese ist
i. d.R. frühestens 10–14 Tage nach Be-
ginn der Lähmung in der LEMG sicht-
bar.Wenn eine Reinnervation nach einer
Axonotmesis auftritt, ist sie meist mit
Folgeerscheinungen wie neuronalem
Umbau, erkennbar an polyphasischen
Potenzialen in der LEMG oder laryn-
gealer Synkinesie, verbunden [3]. Die
laryngeale Synkinesie bezeichnet die
gleichzeitige Aktivierung adduzierender
und abduzierender Kehlkopfmuskeln

durch pathologische Nervenregenerati-
on [5] und reduziert die Chancen auf
Erholung der Parese [20].

Bei Vorliegen einer Neurotmesis
(Durchtrennung des Nervs mit Dis-
tanz der Stümpfe) unterscheidet sich
die LEMG nicht von einer hochgra-
digen Axonotmesis. Es fehlt jegliche
Willküraktivität und nach 10–14 Tagen
entwickelt sich eine lebhafte pathologi-
sche Spontanaktivität als Zeichen der
Denervierung. Eine gewisse Reinnervie-
rung über die Distanz der Stümpfe ist
nicht selten, in aller Regel muss aber mit
einer deutlichenMuskelatrophie gerech-
net werden. Nicht selten kommt es auch
zu einer Fremdinnervation durch Ner-
venfasern aus demN. laryngeus superior
oder dem Plexus pharyngeus. Eine an-
dauernde vollständige Denervierung mit
kompletter Muskelatrophie ist dagegen
selten.

Die LEMG ermöglicht bei Nachweis
eines schweren axonalen Schadens bzw.
einer einsetzenden pathologischen Rein-
nervation die negative Prädiktion einer
Bewegungswiederkehr [19]. In erster Li-
nie ist die LEMG eine qualitative Un-
tersuchung. Es gibt erste Ansätze zur
Festlegung quantitativer Normen für die
Rekrutierung motorischer Einheiten bei
Gesunden und Patienten mit einseiti-
ger Stimmlippenlähmung mittels Signal-
dichte- und Amplitudenanalysen [20].

Elektrisch evozierte Stimmlippen-
bewegung
Neu in der elektrophysiologischen Di-
agnostik des Kehlkopfs ist der Ein-
satz der elektrischen Neurostimulation.
Wird die LEMG zur Untersuchung des
neuromuskulären Status eines Muskels
eingesetzt, so lassen sich nur mit dem
Nachweis einer elektrisch stimulierba-
ren Stimmlippenbewegung die Chancen
einer durch Neurostimulation zu ver-
bessernden Kehlkopffunktion bewerten.
Mittels systematischer Sondierung von
Muskelabschnitten mit einer Nadel-
elektrode und anliegendem Stimulati-
onsstrom (1,5mA, 3Hz) wird geprüft,
ob die stattgehabte Reinnervation aus-
reicht, um eine Reizung terminaler
Nervenfasern und damit eine auf die
Stimmlippenposition wirksame Kon-
traktion des Zielmuskels zu bewirken
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[6]. Neben einer Eignungstestung für
zukünftige Kehlkopfschrittmacherkan-
didaten kann diese Methode auch zum
Ausschluss einer Stimmlippenfixierung
klinisch genutzt werden.

LEMG-geführte Injektionen
Die durch LEMG gestützte Botulinum-
toxin-Injektion in den TA und seltener
in den PCA-Muskel bei Patienten mit
spasmodischer Dysphonie hat seit vielen
Jahren Eingang in die klinische Routi-
ne gefunden. Damit wird sichergestellt,
dass die Injektionsnadel den Zielmuskel
erreicht und dasMedikament inMuskel-
abschnitte mit ausgeprägter EMG-Über-
aktivität eingespritzt wird [24]. Auch für
Injektionslaryngoplastiken hat sich ge-
zeigt, dass die LEMG-Nadelführung hilf-
reich sein kann [23].

Kehlkopfschrittmacher
Das Prinzip der Kehlkopfschrittmacher-
behandlung beruht auf einer elektrisch
stimulierten Stimmlippenabduktion zur
Linderung der Atemnot bei beidseitiger
Rekurrensparese. Die ersten Tierversu-
che zu diesem Therapieansatz erfolgten
bereits in den 1970er- und 1980er-Jahren
[28]. Diese frühen Studien zeigten, dass
künstlich hervorgerufene Lähmungen
auch über einen längeren Zeitraum mit
der Neurostimulation behandelt werden
konnten [1]. Die erste klinische An-
wendung erfolgte ab 1995 mit einem
Standard-Schmerztherapie-Implantat
(Itrel II, Fa. Medtronic, Minneapolis,
MN, USA) mit Rückenmarkelektro-
den [27]. Diese Pionierarbeit zeigte
die Umsetzbarkeit des Prinzips, konnte
aber aufgrund technischer Probleme
wie Elektrodenkorrosion mit der ver-
fügbaren Technologie nicht fortgesetzt
werden.

» Der neue Ansatz der
Stimulation erfordert eine
pathologische Reinnervation
zumindest eines PCA

Die präklinische Forschung der letzten
2 Jahrzehnte führte zurNutzungder neu-
romuskulären Stimulation, die einen bis
zu 100-fach geringeren Stromeintrag als
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Zusammenfassung
Neurologische und neurophysiologische
Kenntnisse über neuromuskuläre Erkrankun-
gen verbinden sich in der Neurolaryngologie
mit Erfahrungen aus der Laryngologie. Die
Larynxelektromyographie (LEMG) ist das
wichtigste diagnostische und prognostische
Instrument in der Neurolaryngologie. Sie
kann mit diagnostischer Elektrostimulation
ergänzt werden. Das Interesse an der LEMG
reicht heute über den M. thyroarytaenoideus
hinaus und richtet sich auf alle erreichbaren
Kehlkopfmuskeln. Die LEMGsollte nach einem
standardisierten Protokoll durchgeführt und
interpretiert werden. Hauptanwendungs-
gebiete der LEMG sind die Bestätigung, die
Topodiagnostik und Prognoseabschätzung
von Stimmlippenlähmungen. Frische
Läsionen können von alten Läsionen genauso
unterschieden werden wie mechanische
Stimmlippenfixierungen von Paresen. Die
Nadelführung bei spasmodischer Dysphonie
und bei Augmentationen kann mittels
LEMG, aber auch mittels Kehlkopfultraschall

unterstütztwerden. Der Therapiezeitpunkt für
temporäre undpermanente Augmentationen,
Thyreoplastiken und Reinnervationsope-
rationen wird mit Erfahrungen aus der
Neurolaryngologie besser bestimmbar. Der
Einsatz der diagnostischen Neurostimulation
kann das verbliebene aktive Bewegungspo-
tenzial einer Stimmlippe aufzeigen und damit
Kandidaten für zukünftige Kehlkopfschrittma-
cherbehandlungen erkennen helfen. Weitere
Themenfelder der Neurolaryngologie sind die
spasmodische Dysphonie und neurologische
Grunderkrankungen, wie Schlaganfall,
zentrale Stimmlippenlähmung, essenzieller
Tremor und M. Parkinson. Laryngoskopische,
klinische und LEMG-Charakteristika dieser
Erkrankungen werden vorgestellt.

Schlüsselwörter
Kehlkopf · Neurophysiologie · Stimmlip-
penlähmung · Dysphonie · Implantierbare
Neurostimulatoren

Neurolaryngology

Abstract
Neurological and neurophysiological know-
ledge of neuromuscular diseases is combined
in neurolaryngology with experience from
laryngology. Laryngeal electromyography
(LEMG) is the most important diagnostic
and prognostic tool in neurolaryngology.
It can be combined with diagnostic
electrostimulation. Interest in LEMG today
extends beyond the thyroarytenoid muscle to
all accessible laryngeal muscles. LEMG should
be performed and interpreted according to
a standardized protocol. Main applications
of LEMG are confirmation, topodiagnostic
and prognostic assessment of vocal fold
paralysis. It is possible to differentiate fresh
from old recurrent laryngeal nerve lesions as
well as mechanical vocal fold fixations from
paralysis. Needle guidance for botulinum
toxin injections in spasmodic dysphonia
and for augmentation laryngoplasty can be
supported by LEMG, but also by laryngeal

ultrasound. The timing of therapy for
temporary and permanent augmentations,
thyroplasty and reinnervation surgery may
be better defined with experience from
neurolaryngology. The use of diagnostic
neurostimulation can reveal any remaining
active movement potential of a vocal
fold and thus help identify candidates for
future laryngeal pacemaker treatments.
Other topics in neurolaryngology include
spasmodic dysphonia and underlying
neurological diseases such as stroke, central
vocal fold paralysis, essential tremor and
Parkinson’s disease. Laryngoscopic, clinical
and LEMG characteristics of these diseases are
presented.

Keywords
Larynx · Neurophysiology · Vocal fold
paralysis · Dysphonia · Implantable
neurostimulators

736 HNO 9 · 2021

https://doi.org/10.1007/s00106-021-01064-7


a b c d e

Abb. 18 LEMG-Interferenzmuster desM. thyroarytaenoideus (TA) beimaximal lauter Phonation. aNormal dicht – ohne er-
kennbare Grundlinie,b leicht gelichtet – vereinzelt erkennbare Grundlinie, c stark gelichtet –Grundlinie zu 50%odermehr
erkennbar,d Einzelfasermuster, e keineWillküraktivität, Detailvergrößerung rechtsmit pathologischer Spontanaktivität (5-
fach vergrößert). LEMG Larynxelektromyographie. (Mit freundl. Genehmigung©A.H.Müller, alle Rechte vorbehalten)

Abb. 28 Kehlkopfschrittmachersystem (LP-System) bestehend aus dem
LP-Prozessor (Steuereinheitmit Batterie und einer Spule zur induktiven
Übertragung), dem LP-Implantat (interne Elektronik in einemTitangehäu-
se, Empfängerspule undAnschlüsse) undder aktiven LP-Elektrode zurmi-
nimal-invasiven Platzierung imPCA-Muskel; LP „laryngeal pacemaker“. (Mit
freundl. Genehmigung© Fa.MED-EL Elektromedizinische Geräte Gesell-
schaftm.b.H., Innsbruck, Österreich, alle Rechte vorbehalten)

Abb. 38 Kehlkopfschrittmachersystem in situ (eine der beidenmöglichen
LP-Elektroden im linken PCA-Muskel verankert; LP-Implantat in einer sub-
kutanen Tasche vor demBrustbein fixiert; LP-Prozessor durchMagnetkraft
überdemLP-Implantat inPositiongehalten);LP „laryngeal pacemaker“. (Mit
freundl. Genehmigung© Fa.MED-EL Elektromedizinische GeräteGesell-
schaftm.b.H., Innsbruck, Österreich, alle Rechte vorbehalten)

die direkte Muskelstimulation benötigt,
und zur Entwicklung einer minimal-in-
vasiven Operationstechnik für die Ein-
bringung der Stimulationselektroden in
den Kehlkopf [7]. Dieser neue Ansatz
der neuromuskulären Stimulation erfor-
dert eine pathologische, z.B. synkineti-
scheReinnervationzumindesteinesPCA
[13].

Forscherteams in Gera, Würzburg
und Innsbruck haben in Zusammenar-
beit mit der Fa. MED-EL Elektrome-
dizinische Geräte Gesellschaft m.b.H.,
Innsbruck, Österreich, die Entwicklung
eines klinisch anwendbaren Implantats
zur laryngealen Neurostimulation bei

beidseitiger Rekurrensparese, bekannt
unter dem Projekttitel „laryngeal pace-
maker system“ (LP-System; . Abb. 2
und 3), soweit vorangebracht, dass eine
Machbarkeitsstudie an 9 symptomati-
schen Patienten initiiert werden konnte
[14]. Diese Studie belegte die Sicher-
heit des chirurgischen Eingriffs und des
implantierten LP-Systems. Aus Sicher-
heitsgründen wurde in dieser ersten
Studie nur einseitig eine Elektrode im-
plantiert. Der Kehlkopfschrittmacher
führte nach Aktivierung zu einer sofor-
tigen Verbesserung der Atemfunktion,
der körperlichen Leistungsfähigkeit und
der Lebensqualität, ohne die Stimme

des Patienten wie bei der Glottiserwei-
terungschirurgie zu beeinträchtigen [15,
17].

Die Entwicklung desKehlkopfschritt-
machers befindet sich noch im Stadium
klinischer Studien. Gegenwärtige For-
schungsschwerpunkte liegen im Bereich
der mechanischen Langzeitstabilität der
Elektroden und der Synchronisation
der stimulierten Stimmlippenabdukti-
on mit dem Atemzyklus des Patienten.
In Zukunft soll die Eignung des Prin-
zips auch für die Stimmlippenadduktion
bei Patienten mit einseitiger Lähmung
und besonderen Stimmanforderungen
untersucht werden.
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Tab. 2 Charakteristika der häufigsten neurolaryngologischen Erkrankungen
Krankheit Läsionsort Laryngoskopische Merkmale Larynx-EMG-Merkmale

Rekurrens-/
Vagusparese

Periphere Nervenläsion,
Ausfall 2. Motoneuron

Stimmlippenimmobilität,Einkippung
des Arytänoidknorpels, durchhängende
Stimmlippe

Nachweis von Spontanaktivität, ab 2. Woche, redu-
zierte oder keine willkürliche Steigerung des Interfe-
renzmusters, Bei Läsionen des Vagusnervs neben TAa,
PCAb auch CTc-Muskel betroffen

N.-laryngeus-supe-
rior-Parese

Periphere Nervenläsion,
Ausfall 2. Motoneuron

Normale Stimmlippenbewegung, bei ein-
seitiger Parese häufig nicht erkennbar, bei
beidseitigen Läsionen verkürzte Stimmlip-
penmit ovalärem Glottisspalt und fehlende
Spannungssteigerung der Stimmlippenbei
hohen Tönen

Analog Vagusparese, CT-EMG entscheidend

Laryngeale Syn-
kinesie (Typ I–IV
n. Crumley)

Synkinetische Reinnervation,
betrifft 2. Motoneuron

Stimmlippenimmobilitätmit nahezu nor-
maler Spannung, aber z. T. Fehlstellung (Hy-
peradduktion/-abduktion) oder Zuckungen
der Stimmlippen

Meist nach 4–6 Monaten einsetzende polyphasische
Reinnervationspotenziale im TA, PCA, Aktivitätsstei-
gerung bei antagonistischemManöver (z. B. im TA bei
Inspiration), keine pathologische Spontanaktivität

Apoplex Aphasie und Dysphagie,
selten zentrale Vagusparese,
Pharynxmotilität gestört

Stimmlippenimmobilität in Intermediär- bis
Lateralstellungmit Aspiration

Keine pathologische Spontanaktivität, keine Zeichen
peripherer Nervenläsion

Spasmodische
Dysphonie vom
Adduktortyp

Ätiologisch unklare fokale
Dystonie

Stimmlippenschlusskrämpfe, tremorähnli-
che Stimmlippen- und Taschenfaltenkon-
traktionen

Anfallsartiger Anstieg der Interferenzdichte und
ungewöhnlich hohe Amplituden im TA bei Phonation
imWechselmit normaler EMG

Spasmodische
Dysphonie vom Ab-
duktortyp (selten)

Ätiologisch unklare fokale
Dystonie

UnbeabsichtigteÖffnung der Glottis wäh-
rend der Phonation

Anfallsartiger Anstieg der Interferenzdichte und
ungewöhnlich hohe Amplituden im PCA während
der Phonation

Essenzielles Stimm-
zittern

Läsion des olivozerebellä-
ren Systems (autosomal-
dominant erblich)

Rhythmische, periodische glottische Spas-
men ohne Handlungsbezug, Vocalisatro-
phie

Unwillkürliche Aktivität in der EMG (5- bis 8-Hz-
Rhythmus) der inneren Kehlkopfmuskeln, des Weich-
gaumens, z. T. auch der prälaryngealenMuskulatur

M. Parkinson Extrapyramidal-motorisches
System (EPS), Neurodege-
neration Substantia nigra

Kraftlose, heisere Stimme, verzögerte
Stimmlippenbewegung,Vocalisatrophie

VerminderteWillküraktivität, Einzelfaser-EMG kann
eine erhöhte Variabilität des Interspike-Intervalls der
einzelnenmotorischen Einheiten zeigen

CT Computertomographie, EMG Elektromyographie
aM. thyroarytaenoideus (Vocalis)
bM. cricoarytaenoideus posterior (Öffner)
cM. cricothyroideus (äußerer Spanner)

Aufgrund seines Wirkprinzips erfor-
dert der Kehlkopfschrittmacher als Eig-
nungskriterien ein Mindestmaß an statt-
gehabter Reinnervation, den Ausschluss
einer Fixierung der Krikoarytänoidge-
lenke und den Nachweis einer elektrisch
evozierten Stimmlippenbewegung.

Neurolaryngologische
Erkrankungen

Die für der HNO-Arzt und Phoniater
vertrauteste neurologische Erkrankung
des Kehlkopfs ist die Stimmlippenläh-
mung. In der Mehrzahl der Fälle finden
sich die typischen Anzeichen einer pe-
ripheren Neuropathie mit verminderter
Beweglichkeit und reduzierter Muskel-
spannung bis zum Einsetzen einer Rein-
nervation. Seltener kann aber der Kehl-
kopf auch von einer zentralen neurologi-

schen Erkrankung betroffen sein. Kom-
plexe spastische Lähmungen und gleich-
zeitige Sensibilitätsstörungen und Dys-
phagie weisen auf zerebrale Erkrankun-
gen, Ruhetremor oder choreatische Be-
wegungen auf Erkrankungen des extra-
pyramidal-motorischen Systems hin. Bei
ErkrankungendesKleinhirnskönnenIn-
tentionstremor,Dysdiadochokineseoder
Myoklonien auftreten. Die . Tab. 2 gibt
einenÜberblick über die häufigsten neu-
rolaryngologischen Erkrankungen und
ihreCharakteristika.Ausgewählteneuro-
logische Erkrankungen mit Beteiligung
desKehlkopfswerdennachfolgendnäher
beschrieben.Die peripherenRekurrens-/
Vagus- und N.-laryngeus-superior-Pare-
sen können als bekannt vorausgesetzt
werden [16].

Zentrale Stimmlippenlähmungen

Bei Säuglingen und Kleinkindern dia-
gnostizierte bilaterale Stimmlippenläh-
mungen sind sehr selten (0,75 Fäl-
le/1Mio. Geburten), i. d.R. angeboren
und auf eine Läsion des 1. Motoneu-
rons zurückzuführen. Etwa die Hälfte
der angeborenen und viele erworbe-
ne Fälle sind mit anderen Anomalien
wie Meningomyelozelen, Mittelhirn-
oder Hirnstammfehlbildungen, Arnold-
Chiari-Malformation oder einem Hy-
drozephalus assoziiert. Einseitige Läh-
mungen treten häufiger als beidseitige
Lähmungen auf, werden aber erst ver-
zögert diagnostiziert.

Daten zur Genesung kongenitaler Pa-
resen liegen nur anhand kleiner Fallse-
rien vor. Typisch sind spontane Erho-
lungen bei Kindern ohne schwere Be-
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gleiterkrankungen zwischen dem 5. und
10. Lebensjahr [8]. Das Auftreten von
Willküraktivität in der Verlaufs-LEMG
kann eine zu erwartende Erholung auf-
zeigen.

» Das Auftreten von
Willküraktivität in der Verlaufs-
LEMG kann eine zu erwartende
Erholung aufzeigen

Therapeutisch sollte die Schaffung eines
sicheren Atemwegs und die Behandlung
der Grunderkrankung im Vordergrund
stehen und wegen der Erholungschance
auf zu frühe irreversible Glottiserweite-
rungen verzichtet werden.

Spasmodische Dysphonie

Die spasmodische Dysphonie muss als
ätiologisch unklare fokale Dystonie an-
gesehen werden. Dabei handelt es sich
um eine Störung der zentralen Verarbei-
tung unbewusster motorischer Abläufe,
die durch handlungsinduzierte Muskel-
spasmen gekennzeichnet ist. Extralaryn-
geale (Pharynx-, Halsmuskulatur) und
generalisierte Manifestationen können
begleitend vorliegen. Zu unterschei-
den sind der häufige Adduktortyp mit
gepresster Stimme und Stimmlippen-
schlusskrämpfen, der Abduktortyp mit
Stimmabbrüchen durch unkontrollier-
te Stimmlippenöffnung während der
Phonation, Mischtypen und die Ad-
ductor Laryngeal Breathing Dystonia
(ALBD), bei der es zu einer paradoxen
Atmung kommt [9]. Die LEMG zeigt
anfallsartige, dicht gebündelte und au-
ßergewöhnlich hochamplitudige Signale
in den betroffenen Muskeln [26]. Be-
sonders bei Mischtypen kann die LEMG
helfen, die am stärksten betroffenen
Muskelabschnitte zu identifizieren.

Daes sichbeider spasmodischenDys-
phonie nicht um eine primäre Erkran-
kung des Kehlkopfs, sondern des zentra-
len Nervensystems handelt, bieten Ein-
griffe am Endorgan keine definitive Hei-
lung. Am Beginn der Therapie bzw. bei
Hinzutreten extralaryngealer Manifesta-
tionsorte sollten Patienten dem Neuro-
logen zur weiteren Diagnostik und ggf.

Einleitung einer medikamentösen Sys-
temtherapie vorgestellt werden. Fokale
Dystonien können Vorboten eines spä-
teren Schlaganfalls sein.

Die Therapie mit Botulinumtoxin
(BTX) ist derzeit die Behandlung der
Wahl. Diese muss aber wegen der be-
grenzten Wirkdauer alle 3 Monate wie-
derholt werden. Die LEMG ist dabei
hilfreich, den Zielmuskel zu identifizie-
ren. Eine Stimmtherapie kann zusätzlich
zur BTX-Therapie sinnvoll sein.

Nur bei Patienten mit Kontraindika-
tionen für BTX oder wenn die BTX-
Therapie im Verlauf versagt, sollte ei-
ne chirurgische Behandlung erwogen
werden. In Japan wird bevorzugt die
Lateralisationsthyroplastik (anteriore
Spaltung des Schildknorpels mit Einset-
zen einer Distraktionsspange) eingesetzt
[11]. Die Langzeitergebnisse sind oft ent-
täuschend. Alternativ wird eine selektive
Denervierung des TA-LCA-Komplexes
mitAnsa-cervicalis-Anastomose[21]zur
Fremdinnervation mit nicht betroffenen
Neuronen oder die laserchirurgische
Myoneurektomie des TA [18] mit im
12-Monats-Vergleich zur BTX-Therapie
akzeptablem Ergebnis eingesetzt.

Apoplex

Eine expressive Aphasie im frontalen
Kortex (Broca-Gebiet) oder eine re-
zeptive Aphasie im temporalen Kortex
(Wernicke-Gebiet) sind bekannte klini-
sche Anzeichen für einen Schlaganfall.
Aber auch die kortikobulbären Bahnen
und die Kerngebiete der Hirnnerven
können von Schlaganfällen betroffen
sein. Laryngoskopisch finden sich dann
weit lateral gestellte Stimmlippen und
verstrichene Hypopharynxtrichter mit
schwerer Aspirationsneigung. Klinisch
sind Stimmqualität, Sprachformung,
Atmung und Schlucken beeinträchtigt.

» Mit der LEMG kann eine
periphere Nervenläsion beim
Schlaganfall ausgeschlossen
werden

Mit der LEMG kann eine periphere Ner-
venläsionausgeschlossenwerden. ImGe-

gensatz zu peripheren Nervenläsionen
sind meist mehrere Hirnnerven betrof-
fen. Daher orientiert sich das Vorgehen
bei Schlaganfallpatienten an der Dring-
lichkeit der Probleme. Im Vordergrund
stehen der Aspirationsschutz und die Si-
cherstellung der Atmung. Erst dann geht
es um die Verbesserung von Stimme und
Sprache. Therapeutisch stehen die logo-
pädische Übungstherapie, die Verbesse-
rung der Sensibilität im Kehlkopf durch
Sekretbefreiung imVordergrund.Nur im
Einzelfall sind neben der Tracheotomie
operative Interventionen, wie die Arytä-
noidadduktion oder die krikopharynge-
ale Myotomie, erforderlich. Augmenta-
tionen und Thyroplastiken allein helfen
meist nicht, die Aspiration zu beherr-
schen.

Essenzielles Stimmzittern

Der essenzielle Tremor ist eine bei äl-
teren Menschen nicht selten zu beob-
achtende (4%) unwillkürliche Muskel-
kontraktion, meist im Bereich der Hand,
der Beine oder des Kopfs. Aber auch
die Kehlkopfmuskulatur kann von dieser
idiopathischen Erkrankung mit famili-
ärer Häufung betroffen sein. Man geht
davon aus, dass der Tremor von einer
gestörten Kontrolle der Stimmbandlän-
ge und -spannung durch das Kleinhirn
herrührt. Die Patienten berichten i.Allg.
von einer langsamen Verschlechterung
der Symptome über Monate bis Jahre.
Die Symptomatik verschlechtert sich bei
Angst oder Stress.

Charakteristisch sind symmetrische,
rhythmische (5–8Hz), handlungsunab-
hängige Spasmen des Endolarynx, des
Pharynx und z.T. des Gaumensegels
[25]. Die LEMG zeigt unwillkürliche
Interferenzsteigerungen im Rhythmus
von 5–8Hz in allen untersuchten Kehl-
kopfmuskeln.

Die systemische Therapie mit dem
Betablocker Propranolol oder den An-
tiepileptika Primidon oder Gabapentin
beeinflusst meist nur die extralarynge-
alen Symptome.Von einerBTX-Behand-
lung wird allgemein abgeraten, da bei
den meisten betroffenen Patienten be-
gleitend eine Atrophie der Stimmlippen
vorliegt, sodass die BTX-Behandlung
nur die Heiserkeit und die Stimman-
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Leitthema

strengung verstärken, durch ansaugende
Stimmlippen sogar zu Dyspnoe führen
könnte. Diesen Pathomechanismus um-
kehrend kann eine Verbesserung des
Glottisschlusses durch Augmentation
und anschließende Stimmtherapie die
Stimme und die Beschwerden verbes-
sern, auch wenn dadurch der Tremor
nicht beseitigt wird.

Parkinson-Krankheit

Die Mehrzahl der Patienten mit M. Par-
kinson klagt neben Dysphagie auch
über Stimmprobleme, die durch Stimm-
zittern, Abnahme des Stimmlippenvolu-
mens, Heiserkeit und Kraftlosigkeit der
Stimme gekennzeichnet sind [4]. Laryn-
goskopisch findet sich ein verlangsamter
Stimmlippenschluss mit ovalärem Glot-
tisspalt bei Phonation. Die LEMG zeigt
ein erhöhtes Ruhe- und ein reduziertes
Interferenzmuster bei Willküraktivität
sowie bei älterenmännlichen Parkinson-
Patienten eine erhöhte Variabilität des
Interspike-Intervalls.

» Das Stimmzittern bei
M. Parkinson ist im Unterschied
zum essenziellen Tremor
arrhythmisch

Das Stimmzittern ist im Unterschied
zum essenziellen Tremor arrhythmisch.
DurchBrustwandsteifigkeit ist die Atem-
unterstützung reduziert.DieErkrankung
wird häufig von Artikulationsstörungen,
Hyposensibilität, reduzierter Larynxele-
vation, Aspirationsneigung und z.T. von
kognitiven Problemen begleitet.

Als Ursache der Dyskinesie der Kehl-
kopfmuskeln wird eine Akkumulation
von Synuklein im dorsalen Nucleus mo-
torius des N. vagus angesehen. Die Stan-
dard-Parkinson-Behandlung erfolgt sys-
temisch durch Ausgleich des Dopamin-
mangelsmit L-DOPA, begleitet von einer
Verhaltenstherapie, die einen positiven
Einfluss auf Stimm- und Sprachfunkti-
onzeigt.Chirurgische Interventionenam
Kehlkopf zeigen keine evidenten Erfolge.
Im Einzelfall kann die Augmentation der
Stimmlippen nützlich sein.

Fazit für die Praxis

4 Nur mittels Elektromyographie der
Kehlkopfmuskeln (LEMG) kann das
Vorliegen einer Rekurrens- oder
Vagusparese bewiesenwerden.

4 Eine ungünstige Prognose für die
Erholung einer Stimmlippenläh-
mung kann mittels LEMG frühzeitig
abgeschätzt werden.

4 Die Botulinumtoxin-Injektion ist
derzeit die Therapie der Wahl bei
laryngealen Dystonien.

4 Die Differenzialdiagnose zwischen
Stimmlippenlähmung und -fixierung
ist mittels LEMG und Neurostimulati-
on möglich.

4 Eine elektrisch simulierbare
Stimmlippenabduktion kann bei
beidseitigen Paresen als Eig-
nungskriterium für zukünftige
Kehlkopfschrittmachertherapien
angesehen werden.
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