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W in Zusammenarbeit mit der

Transiente Bewegungsstérungen im Kindesalter

Ist es nur eine Stereotypie?

KIRSTEN STOLLHOFF

Die meisten transienten Bewegungsstorungen beginnen in den
ersten sechs Lebensmonaten und bilden sich ab dem zweiten bis
dritten Lebensjahr langsam zurlick. Sie gehen immer mit einer
normalen psychomotorischen Entwicklung einher. Die Kenntnis
uber die Storungen hilft, unnotige diagnostische Mallnahmen zu
vermeiden und die Eltern schnellstméglich zu beruhigen. Bei Fehlen
von spezifischen Markern hangt die Diagnose von der Erfahrung
des behandelnden Arztes und dem klinischen Verlauf ab.

ransiente Bewegungsstérungen be-

stehen per definitionem nur iiber

einen bestimmten Zeitraum. Fern-
andez-Alvarez fand bei 356 Kindern un-
ter 18 Jahren, die zur Abklirung ihrer
Bewegungsstérungen bei ihm vorgestellt
wurden, dass 19,5% eine transiente Be-
wegungsstorung hatten [4]. Die Dunkel-
ziffer ist hoch, da davon auszugehen ist,
dass nur wenige Eltern deswegen einen
Arzt aufsuchen.

Stereotypien bei einem
vierjahrigen Jungen

Schon langer beobachten die Eltern, dass
ihr Sohn, wenn er sich freut oder sehr

aufgeregt ist, rhythmisch und hoch-
frequent die Unterarme auf und ab be-
wegt:,,Er mache den Kafer“. Beunruhigt
wurden sie erst durch zusatzliches
Verziehen und Offnen des Mundes mit
Zusammenballen der Hande ebenfalls
getriggert durch Aufregung (Abb.1a, b).
AufRerhalb der Episoden sei sein Verhal-
ten und seine Entwicklung unauffallig.
Er sei aber schon immer motorisch unge-
schickt gewesen, wie sein Vater auch.
Die neurologische sowie motoskopische
Untersuchung zeigt bis auf eine leichte
zentralmotorische Koordinationsstérung
keinen auffdlligen Befund. Die Anam-
nese, der klinische Aspekt sowie das
normale ictale EEG wahrend der Episode
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Stereotypien

Die Stereotypien sind die hiufigsten tran-
sienten Bewegungsstorungen. Stereoty-
pien, d. h. unwillkiirliche, sich wiederho-
lende, monomorphe, oft rhythmische,
nicht zielgerichtete Bewegungsmuster,
treten hiufig im Laufe der normalen Ent-
wicklung auf und werden oft von Eltern
nicht als beunruhigend empfunden: Bei-
spielsweise nuckeln 21-31% der Vor-
schulkinder noch am Daumen, 12%

fiihren zu der Diagnose: Stereotypien.
Bei den Kontrolluntersuchungen traten
sie immer seltener auf und waren nach
ca. zwolf Monaten verschwunden.

kauen ihre Nigel, 16% drehen ihre Haar-
strihnen und 6-19% schaukeln mit dem
Oberkérper hin und her. Andere stereo-
type Bewegungsmuster, wie mit den
Unterarmen flattern, Finger reiben oder
Beine schiitteln, sind seltener und fithren
hiufiger zu einer Vorstellung beim
Arzt.

Stereotypien beginnen schon in den
ersten Lebensjahren und kénnen bis ins
jugendliche Alter persistieren. Als Trigger
werden Aufregung, Langeweile, Entspan-
nung und Stress beschrieben. Uberdurch-
schnittlich viele Kinder mit Stereotypien
zeigen Auffilligkeiten in der Sprachent-
wicklung, in der motorischen Entwicklung
und spiter beim Lernen. Auch ein Auf-
merksamkeitsdefizit-/Hyperaktivititssyn-
drom tritt gehduft auf [13]. Differenzial-
diagnostisch ist die Tic-Stérung abzu-
grenzen. Das teilweise identische klinische
Bild erschwert die Unterscheidung vor
allem zum komplex-motorischen Tic. Oft
sichert erst der Verlauf die Diagnose.
Wihrend Kinder den Tic oft als eine Er-
l6sung aus einem vorher bestehenden
Missempfinden beschrieben (wie Niesen),
berichten Kinder mit Stereotypien, dass
ihre Bewegungsmuster ihnen Entspannung
und ein Wohlbefinden verschaffen. Ze-
rebrale Anfille sind klinisch leicht auszu-
schlieffen, da Stereotypien durchbrechbar
sind. Das ictale EEG zeigt keine Auffillig-
keiten.

Eine Therapie der Stereotypien ist
in der Regel nicht erforderlich, da vor
allem die ilteren Kinder fihig sind, die
Stereotypien auf Situationen, in denen
sie alleine sind, zu beschrinken.

Selbststimulation (kindliche Mastur-
bation): Wie erstmals von Still 1915
beschrieben wurde, kann es schon bei
Midchen im Sduglingsalter zu Selbststi-
mulationen kommen. Bei Jungen wird
dies erst frithestens im Kleinkindalter
beobachtet [11]. Die weiblichen Siug-
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Stereotypien bei einem
achtmonatigen Jungen

Die Mutter des achtmonatigen Jens ist
beunruhigt: Seit zwei Monaten mache
er das ,,Monster“: Er verziehe pl6tzlich
ohne ersichtlichen Grund das Gesicht
und mache sich dabei am ganzen Kérper
steif (Abb. 2). Die Episoden sehen immer
gleich aus, sie treten in allen Positionen
auf und dauern Sekunden. Danach sei er
in seinem Verhalten wieder unauffillig,
er wirke danach eher zufrieden. Eine
Einschrankung des Bewusstseins war
von der Mutter nicht sicher auszu-
schlieBen. Er reagiere in diesen Phasen
jedenfalls nicht auf Ansprache. Trigger
wurden nicht berichtet. Die letzten
Monate seien aber durch Umzug sehr

linge strecken und beugen rhythmisch
ihre Beine, die an den Fufigelenken meist
iiberkreuzt sind. Auch Reiben gegen Ge-
genstinde, z. B. den Sitzgurt im supra-
pubischen Bereich wird beobachtet. In-
teressanterweise werden zur Selbststimu-
lation nie die Hinde eingesetzt. Die
Episoden kénnen bis zu Stunden anhal-
ten, die Kinder geben dabei stshnende
Geriusche von sich, schwitzen und ihr
Gesicht kann gerétet sein. Das Bewusst-
sein ist immer erhalten, auch wenn sie
wie abwesend wirken. Die Episoden sind
durchbrechbar, was hiufig den Unwillen
des Kindes auslost.

Auch wenn sexueller Missbrauch,
soziale und emotionale Deprivation als
Ursache angeschuldigt wurden, so konn-
te dies wissenschaftlich nie belegt werden.
Die Selbststimulation kann bis ins Schul-
alter anhalten, in der Regel kontrollieren
die Betroffenen dann aber besser ihre
Bediirfnisse und leben sie nur noch aus,
wenn sie alleine sind. Eine Therapie ist
nicht erforderlich. Die psychomotorische
Entwicklung verliuft normal, Riicken-
marks- und Hirnschwund wurden nur
in der Laienpresse beschrieben [12].

Transienter Tic

Nach den Stereotypien stellt der transi-
ente Tic die zweithiufigste Gruppe unter
den transienten Bewegungsstérungen
dar. Auch er kann schon im ersten Le-
bensjahr beginnen (pers. Mitteilung von
E. Fernandez-Alvarez), beginnt aber in
der Regel erst ab dem dritten bis vierten

anstrengend gewesen. Hirnstrome so-
wie die neurologische/motoskopische
Untersuchungen lagen im Normbereich.
Es handelt sich bei Jens um Stereo-
typien. Bei der Kontrolluntersuchung
drei Monate spater hatten sich die
Stereotypien spontan zuriickgebildet.

Lebensjahr meist in Form eines einfachen
motorischen Tics. Die hiufigsten Loka-
lisationen sind der Gesichts- sowie der
Schultergiirtelbereich. Vor allem die
komplexen Tics mit Bewegungsabfolgen
sind differenzialdiagnostisch von Stereo-
typien abzugrenzen. Unterscheidungs-
moglichkeiten sind die héhere intraindi-
viduelle klinische Variabilitit des Tics
und Beschreibungen von betroffenen
Kindern, die den Tic als Etlésung von
einem vorher als unangenehm empfun-
denen Zustand beschreiben. Wihrend
die Tic-Symptomatik zwar durch Stress
verstirkt werden kann, aber auch ohne
erkennbaren Ausl6ser auftritt, kann in
der Regel bei den Stereotypien ein Trig-
ger gefunden werden. Der transiente Tic
kann nur durch den klinischen Verlauf
sicher vom chronischen Tic bzw. dem
Gilles-de-la-Tourette-Syndrom abge-
grenzt werden. Differenzialdiagnostisch
ist die Erstsymptomatik eines Morbus

Wilson auszuschlieffen, auch wenn in der
Regel der neurologischen Symptomatik
eine Hepatopathie vorausgeht.

Myoklonien

Als Myoklonien bezeichnet man kurze
(< 100 msec) Zuckungen einzelner Mus-
kelgruppen. Sie kénnen fokalisiert, po-
lytop, isoliert oder rhythmisch auftreten.
Um Myoklonien differenzialdiagnostisch
gegeniiber zerebralen Anfillen abzugren-
zen, ist es wichtig zu wissen, ob die Zu-
ckungen zu unterbrechen oder an be-
stimmte Schlafphasen gebunden sind.
Ebenso muss das normale ictale und in-
terictale EEG herangezogen werden.
Myoklonien kénnen symptomatisch bei
metabolischen und heredo-degenerativen
Erkrankungen auftreten sowie nach fo-
kalen Hirnlisionen. Die Abgrenzung zu
den transienten Myoklonien wird durch
zusitzliche neurologische Symptome so-
wie eine gestorte psychomotorische Ent-
wicklung erméglicht.

Benigne neonatale Schlafmyoklonien:
Schon in der Neugeborenenperiode wer-
den im Schlaf myoklonische Zuckungen
beobachtet, die sehr ausgeprigt und in
Clustern auftreten kénnen. Auch wenn
meist polytop, so sind auch uni- oder
bilaterale rhythmische Zuckungen mag-
lich. Die Myoklonien kénnen provoziert
werden durch taktile und auditive Reize.
Sie stoppen sofort beim Aufwachen und
treten nie im Wachzustand auf. Polygra-
phische Studien zeigten, dass die Myo-
klonien iiberwiegend im NREM-Schlaf
auftreten. Sie sistieren spontan im zwei-
ten oder dritten Lebensmonat. Die psy-
chomotorische Entwicklung des Kindes
verliuft normal. Die Hirnstromaktivi-
titen wihrend und auch zwischen den

Selbststimulation bei einem dreijahrigen

Madchen

Die Mutter eines dreijahrigen Mddchens

berichtet:,Meine Tochter ist hdufig wie
abwesend. Dabei gibt sie komische
Laute von sich. Das kann Stunden
dauern. Selten kann ich sie aus ihrem
Zustand herausholen, meistens reagiert
sie aber ganz unwillig und wehrt mich
ab.“ Bei weiterem Nachfragen berichtet
die Mutter, dass ihre Tochter dabei

immer wieder die Beine rhythmisch
anziehe und strecke, teilweise sogar
Uberkreuze, dass sie auch schwitze, eine
gerotete Gesichtshaut hat und wirke, als
ob sie sich anstrengen miisse. Das
unauffallige EEG und ein Video von dem
,2Ausnahmezustand“ sichert die Dia-
gnose: Stereotypien mit Selbststimula-
tionscharakter.
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I
Beningne neonatale Schlafmyoklonien bei

einem Saugling

Eine Mutter ist beunruhigt, da ihre zwei-
wochige Tochter Sophie im Schlaf so
heftig zucke, dass die Wiege dabei
wackele. Der Zustand konne bis zu
wenigen Minuten anhalten und ver-
schwinde sofort, wenn sie ihre Tochter
aufnehme und dabei wecke. Dies sei ihr
schon in den ersten Lebenstagen aufge-
fallen. Auch die Hebamme hatte ihr
geraten, einen Arzt aufzusuchen, da sie
so ausgepragte rhythmische Zuckungen

Myoklonien sind unauffillig, was hilft
die Differenzialdiagnose ,,neonatale An-
fille mit Myoklonien“ auszuschliefSen.

Benigne Myoklonien des Sauglings:
Die Myoklonien beginnen im Alter von
drei bis 15 Monaten im Wachzustand
meist in Form von Clustern getriggert
durch Emotionen wie Sich-freuen oder -
drgern [6]. Hiufig versteifen die Klein-
kinder dabei auch Arme und Beine mit
Schiittelbewegungen des Rumpfes und
ihneln dabei den Blick-Nick-Salam-
Krimpfen (BNS-Krimpfen). Die Episo-
den sistieren spontan im dritten Lebens-
jahr. Ein familidr gehduftes Auftreten wird
berichtet. Die psychomotorische Entwick-
lung verlduft normal. Ein normales ictales
und interictales EEG schliefdt die Diffe-
renzialdiagnose BNS-Krimpfe aus.

Physiologische Schlafzuckungen sind
bei gesunden Kindern und Erwachsenen
ein hiufig vorkommendes Phinomen.
Zeidich sind sie an die Leichtschlafphase
gebunden und treten meist beim Ein-
schlafen in Form von teilweise heftigen
polytopen selten auch bilateral-symmet-
rischen Myoklonien auf. Die Intensitit
der Myoklonien stellt einen Weckreiz
dar, auf den vor allem jiingere Kinder
mit Weinen reagieren. Das ictale und
interictale EEG sind unauffillig. Es han-
delt sich hier laut Definition nicht um
eine transiente Storung, da sie paroxys-
tisch bis ins Alter persistiert.

Jitteriness

In den ersten Lebenstagen tritt bei ca.
der Hilfte aller Neugeborenen beim
Schreien ein hochfrequenter Tremor mit
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mit wechselnder Halbseitenbetonung
noch nie gesehen hatte. Die Familien-,
Schwangerschafts- und Eigenanamnese
sind unauffallig, ebenso wie das Ver-
halten des Sauglings auRerhalb der
Episoden. Die neurologische Unter-
suchung sowie ein EEG sind normal. Im
Alter von zwei Monaten sind die
Zuckungen im Schlaf verschwunden.
Diagnose: benigne neonatale Schlaf-
myoklonien.

geringer Amplitude am Kinn und den
Extremititen auf [10]. Nur bei rund
22% dieser Neugeborenen persistiert das
Jitteriness in den ersten Lebensmonaten
bei normaler psychomotorischer Ent-
wicklung. Gehiuft wird es bei neona-
taler Hypokalzimie und Hypoglykimie
sowie bei Drogenentzug oder einer pe-
rinatalen Hypoxie beobachtet. Differ-
enzialdiagnostisch abzugrenzen ist das
Jitteriness von zerebralen Anfillen. Ne-
ben einem unauffilligen EEG sind
anamnestische Hinweise wegweisend:
Das Jitteriness kann durchbrochen wer-
den durch Beugung der betroffenen
Extremitit. Es wird hiufig getriggert
durch pldtzliche Lageverinderungen,
Geriusche oder Schreien des Kindes und
es geht niemals mit einer Augendeviati-
on einher.

Shuddering-Attacken

Im Alter von drei bis sechs Monaten be-
obachten die Eltern plstzlich auftretendes
hochfrequentes (5-15 mal/s) Zittern —
dhnlich wie ,Kiltezittern — am Rumpf
selten auch am Kopf. Die Episoden dau-
ern nur ein bis zwei Sekunden, in denen
sich der Siugling am Kérper versteift und
zittert. Die Arme liegen dabei dicht am
Kérper, die Beine sind geschlossen, der
Kopf ist gebeugt oder iiberstrecke. Die
Episoden treten mehrmals am Tag auf
und sind getriggert durch Emotionen wie
Freude, Angst und Arger. Sie sistieren
spontan bis zum achten Lebensjahr. Eine
Therapie ist nicht erforderlich, bei Bedarf
kann Propanolol eingesetzt werden. Es
wurde ein Zusammenhang zu einem spi-
ter auftretenden essentiellen Tremor oder

Tic festgestellt [5].

Spasmus nutans

Beim Spasmus nutans tritt im Alter von
drei bis vier Monaten paroxystisches ho-
rizontales Kopfschiitteln als ,,Nein-nein-
Phinomen® mit einer Frequenz von 2—
4/s auf. Die Bewegungen verschwinden
zwei bis drei Monaten wieder. Bei 80%
der Kinder besteht wihrend der Episoden
ein pendulirer horizontaler Nystagmus,
der bei 30% unilateral ist [1]. Differen-
zialdiagnostisch sind der kongenitale
Nystagmus und Visusstérungen auszu-
schlieffen. Da auch ein Optikusgliom die
Symptomatik eines Spasmus mutans imi-
tieren kann, gehoren bildgebende Ver-
fahren zur Diagnostik.

Transiente idiopathische Dystonie

Bei der transienten idiopathischen Dys-
tonie, die im ersten Lebenshalbjahr
beginnt, nehmen die Siuglinge plétzlich
fiir mehrere Minuten eine dystone Posi-
tion ein: Ein Unterarm ist in Pronations-
stellung, das Handgelenk in Hyperflexion
beriihrt fast den Unterarm. Initiierte Be-
wegungen, wie einen Gegenstand ergrei-
fen, 16sen das Muster sofort auf. Die
Episoden bilden sich meist noch im ers-
ten, spitestens bis zum dritten Lebensjahr
zuriick. Die psychomotorische Entwick-
lung verlduft normal. Familidre Verliufe
wurden beschrieben. Bildgebende Ver-
fahren und Screenings fiir metabolische
Stérungen zeigen keinen pathologischen
Befund. Differenzialdiagnostisch sind
orthopidische Stérungen, die progre-
diente Dystonie, eine brachiale Plexuspa-
rese sowie eine Hemiplegie auszuschlie-
Ben. Auf eine transiente idiopathische
Dystonie weisen eine normale psychomo-
torische Entwicklung und das Fehlen
einer funktionalen Stdrung hin [14].

Benigner paroxysmaler Torticollis

In den ersten Lebensmonaten beobach-
ten die Eltern eine Retrocollis oder ex-
treme Beugung des Kopfes zu einer Seite.
Auch der Rumpf und die Extremititen
kénnen von der Fehlstellung betroffen
sein: Es wird eine seitliche Rumpfbeu-
gung beobachtet mit Beugung des ipsi-
lateralen und Streckung des kontralate-
ralen Beines, sodass der Aspekt eines
asymmetrischen tonischen Nackenre-
flexes (ATNR) jedoch ohne entspre-
chende Position der oberen Extremititen
entsteht. 92% der Episoden treten in den
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Morgenstunden auf getriggert durch La-
geverinderungen. Blisse, Erbrechen und
eine Ataxie kénnen die Episoden einlei-
ten. Sie kénnen von wenigen Minuten
bis zu mehreren Tagen dauern. Hiufig
beginnen sie vor dem dritten Lebensmo-
nat, wiederholen sich meist in regelmi-
Rigen Abstinden von zwei bis vier Wo-
chen und bilden sich spontan bis zum
sechste Lebensjahr zuriick. Eine Assozi-
ation zur Migrine besteht [3].

Differenzialdiagnostisch miissen vor
allem bei der ersten Episode Infektionen
mit Abzessen im Rachen- und zervicalen
Bereich, Medikamentennebenwirkungen,
das Sandifer-Syndrom, Stérungen im
Bereich des Riickenmarks sowie der hin-
teren Schidelgrube ausgeschlossen werden.
Zwischen den Episoden ist das betrof-
fene Kind klinisch unauffillig und die
psychomotorische Entwicklung nicht
beeintrichtigt.

Paroxysmale tonische
Augendeviation

Beginnend in den ersten Monaten beob-
achten die Eltern, dass ihr Kind plotzlich
iiber die Dauer von Stunden bis zu Tagen
die Augen nach oben verdreht. Beim
Versuch nach unten zu blicken, tritt ein
»down-beating®“-Nystagmus auf. Die ho-
rizontalen Augenbewegungen sind nie
betroffen. Die Stérungen der Augenbe-
wegungen verbessern sich durch Schlafen
und nehmen an Intensitit abends zu.
Eine Verstirkung der Symptomatik tritt
auch bei Infekten auf. Die Episoden ver-
schwinden spontan bis zum zweiten bis
vierten Lebensjahr. Die psychomoto-
rische Entwicklung ebenso wie die kli-
nisch-neurologische Untersuchung sind
normal [2]. Vereinzelt sistiert die Sym-
ptomatik unter einer L-Dopa-Therapie,
was auf einen Zusammenhang mit der
L-Dopa-sensitiven Segawa-Dystonie hin-
weist. Ein autosomal-dominater Erbgang
wurde beschrieben [9].

Transiente infantile Chorea

Im zweiten Lebenshalbjahr zeigen viele
Kinder getriggert durch Emotionen wie
Freude und Arger ein auffilliges Bewe-
gungsmuster mit plotzlich einschieflen-
den ziellosen und unvorhersehbaren ra-
schen Bewegungen iiberwiegend der
Hinde und Arme, seltener auch der Bei-
ne [8]. Diese choreatiformen Bewe-

gungen sistieren sofort, wenn zielgerich-
tete Bewegungen initiiert werden, wie
z.B. das Greifen eines Objektes — analog
wie es fiir die transiente idiopathische
Dystonie beobachtet wird. Da das auf-
fillige Bewegungsmuster in der Regel von
den Eltern nicht als besorgniserregend
empfunden wird, werden nur wenige
Kinder dem Arzt vorgestellt. Diese kon-
nen aber ohne zusitzliche Diagnostik
sofort beruhigt werden.
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