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Schwere Hyponatriamie als
Vorbote einer LGI1-
Autoimmunenzephalitis

Zusatzmaterial online

Die Onlineversion dieses Beitrags (https://doi.
0rg/10.1007/s00115-017-0471-3) enthdlt ein
Video eines faziobrachialen dystonen Anfalls.
Beitrag und Zusatzmaterial stehen lhnen

im elektronischen Volltextarchiv auf http://
www.springermedizin.de/Der-Nervenarzt zur
Verfiigung. Sie finden das Zusatzmaterial am
Beitragsende unter ,Supplementary Material”

Anamnese und Verlauf

Ein 81-jdhriger Patient wurde mit einer
schweren Hyponatridmie (104 mmol/l)
mit der Diagnose eines SIADH und eines
neu aufgetretenen Vorhofflimmerns auf
eine internistische Intensivstation aufge-
nommen. Neurologisch zeigten sich eine
ricklaufige leichte Paraparese, Ataxie der
Beine sowie eine Dysarthrie. Trotz Thera-
pie mit Tolvaptan (7,5 mg/Tag), einem se-
lektiven V2-Vasopressin-Rezeptor-Ant-
agonisten, entwickelten sich zwei Monate
spater eine Wesensdnderung, Gedécht-
nisstorungen sowie {iberschieflende Be-
wegungen brachiofazial links mit konse-
kutiven Stiirzen. Eine Steigerung der Tol-
vaptandosis (30 mg/Tag) stabilisierte die
Serumnatriumkonzentration nicht (bis
zu 120 mmol/1).

Weitere zwei Monate spiter erfolg-
te die Diagnose faziobrachialer dystoner
Anfille in unserer Neurologischen Kli-
nik (siehe Zusatzmaterial online).

Diagnostik

== ¢cMRT: Normalbefund.

== FEEG: keine ETP, im Video-EEG
Beobachtung von FBDS.

== Liquorbefund: 1 Zelle/ul, keine in-
trathekale IgG-Synthese, oligoklonale
Banden: identische Banden. LGI1-
Antikérper im Serum 1:640, im
Liquor 1:8, VGKC-Komplex-Anti-
korper 587 pmol/l (n < 85; @ Abb. 1).

Therapie

Unter Methylprednisolon 500 mg i.v.
iiber 3 Tage, nachfolgend 80 mg Pred-
nisolon p.o. mit Ausschleichschema
und Lacosamid 100 mg/Tag wurde der
Patient binnen 1 Woche anfallsfrei und
erholte sich kognitiv vollstindig. Die Na-
triumkonzentration normalisierte sich.

Abkiirzungen

ADH antidiuretisches Hormon

cMRT kraniale Magnetresonanztomo-
graphie

EEG Elektroenzephalographie

ETP epilepsietypische Potenziale

FBDS faziobrachiale dystone Anfille

IgG Immunglobulin G

LGIT Jleucine-rich glioma inactivated
protein 1”

SIADH Syndrom der inaddquaten

ADH-Sekretion

VGKC ,voltage-gated potassium channel
antibody”
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Abb. 1 A Nachweis von LGI1-Antikdrpernim
Serum mittels transfizierter HEK-Zellen (Kerne:
blau). Antikorpernachweis durch einen sensi-
tiven Anti-human-lgG-Antikorper gegen die
schwere und leichte Kette (H&L), rotes Fluoro-
chrom (a) und einen IgG-spezifischen Anti-hu-
man-IgG-Antikdrper gegen das Fc-Fragment,
griines Fluorochrom (c). Die perfekte Uberla-
gerung der Signale (gelb, b) belegt, dass es sich
durchgehend um IgG-Antikérper handelt. Bal-
ken:25 pm. (Assays: Fa. Euroimmun, Liibeck; Far-
beprotokoll: CGB, Labor Krone, Bad Salzuflen)

Tolvaptan konnte ausgeschlichen wer-
den.

Diskussion

Interessanterweise kam es bei dem vor-
liegenden Fall zunichst zu einer aufer-
gewohnlich schweren Hyponatridmie
mit erst im Verlauf auftretenden patho-
gnomonischen FBDS. Letztere wurden
im Kontext von LGI1-Antikérpern be-
schrieben, einem Element des VGKC-
Komplexes. [1]. Eine Hyponatridmie
liegt in bis zu 60-88 % der Fille vor und

ist wahrscheinlich durch ein SIADH
bedingt, da LGI1 in Hypothalamus und
Nieren exprimiert wird [2, 3].

Der Nachweis von LGI1-Antikorpern
sichert die Diagnose. Eine Serumunter-
suchung ist fir diese Antikorper ausrei-
chend [5]. Wichtigist der schnelle Beginn
einer Inmuntherapie, um Spétfolgen ei-
ner manifesten limbischen Enzephalitis
mit sonst schlechter Prognose zu verhin-
dern [2, 4].

Welchen Effekt die Lacosamidbe-
handlung hatte, ldsst sich nicht sicher
sagen.

Fazit fiir die Praxis

== LGI1-Antikorperdiagnostik nur im
Serum als Screeningtest bei isolierter
schwerer Hyponatriamie

== Antikorperdiagnostik in Serum und
Liquor bei Hyponatridmie mit un-
klaren Hyperkinesen/Epilepsie und/
oder raschem kognitivem Abbau mit
Frage nach einer LGI1-Autoimmun-
enzephalitis

== Sofortige Immuntherapie beim
Nachweis einer LGI1-Autoimmunen-
zephalitis
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Der Patient gab seine schriftliche Einversténdnis-
erkldrung zur Verwendung des hier dargestellten
Videomaterials.
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