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Ziele:  
Primäres Studienziel ist die Ermittlung der Inzidenz von Neuromyelitis Optica Spektrumer-
krankungen/Disorders (NMOSD) bei Kindern und Jugendlichen unter 18 Jahren in Deutsch-
land. Beschrieben werden sollen prädiagnostische klinische Verläufe, ausgewählte Laborpa-
rameter (Antikörperstatus), angewendete initiale Therapieregime und deren Ansprechen. 
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Hintergrund:  
Neuromyelitis optica (NMO) ist eine seltene, inflammatorische Erkrankung des zentralen 
Nervensystems (ZNS), charakterisiert durch rekurrierende Optikusneuritiden (ON) und 
transverse Myelitiden (TM) [1]. Bei Kindern finden sich gehäuft auch andere betroffene 
Areale im ZNS, u.a. Area postrema, Dienzephalon, Hirnstamm. Bei Erwachsenen lassen 
sich in bis zu 75% der Fälle Antikörper gegen Aquaporin 4 (AQP4-Ak) im Serum nachwei-
sen [2,3]. Diese Erkenntnisse haben zur Revision der diagnostischen Kriterien und zu einem 
neuen, vereinigenden Begriff, den NMO-Spektrumerkrankungen/Disorders (NMOSD), 
geführt. Unterschieden wird dabei zwischen NMOSD mit  und ohne AQP4-Ak; erstere 
benötigt ein klinisches Charakteristikum, letztere zumindest zwei [4]. Bei Patienten ohne 
AQP4-Ak wurden auch Antikörper gegen das Myelin-Oligodendrozyten-Glykoprotein (MOG-
Ak) gefunden. Diese haben wahrscheinlich weniger schwere Attacken und erholen sich 
schneller [5-8]. Bei AQP4-Ak positiver NMOSD wird deswegen eine an den Schub anschlie-
ßende Immunsuppression, etwa mit Azathioprin, empfohlen, bei Nachweis von MOG-Ak nur 
die Akuttherapie mittels Cortisonstoß. Letztlich sind längere Beobachtungszeiträume not-
wendig, um die Verläufe von NMOSD mit bzw. ohne AQP4-Ak besser vorhersagen zu 
können.  
 

Fragestellungen: 
1. Inzidenz, Alters-/Geschlechtsverteilung von NMOSD bei Kindern in Deutschland 

2. Evaluierung der klinischen Charakteristika (ON, TM, etc.), Schwere der Erkrankung bei 
Diagnosestellung, AQP4- und MOG-Antikörperstatus 

3. Erhebung der Schub- und Langzeittherapie 

 
Falldefinition: 
Eingeschlossen werden alle Patienten <18 Jahren mit neu diagnostizierter NMOSD nach 
den aktuellen diagnostischen Kriterien [4]: 
NMOSD mit AQP4-Ak: mind. 1 klinisches Kerncharakteristikum und Serum AQP4-Ak. 
NMOSD ohne AQP4-Ak: mind. 2 klinische Kerncharakteristika während einer oder mehre-
rer Episoden; davon muss 1 Charakteristikum obligat aus Optikusneuritis, langstreckiger (≥ 
3 Segmente) transverser Myelitis oder Area postrema-Syndrom bestehen und negativen 
Serum AQP4-Ak. 

Häufige Kerncharakteristika: Optikusneuritis; transverse Myelitis; Area postrema-Syndrom 
(Episoden mit Schluckauf, Übelkeit, Erbrechen) und MRT-Läsionen in der Area postrema;  
Seltene Kerncharakteristika: akutes Hirnstammsyndrom (Symptome, die auf eine Affektion 
des Hirnstamms zurückzuführen sind mit entsprechenden MRT-Veränderungen); sympto-
matische Narkolepsie mit exzessiver Tagesschläfrigkeit +/- Kataplexie oder akutes dienze-
phales Syndrom (z.B. exzessive Schmerzen, gestörte Temperaturregelung, Diabetes insipi-
dus, Essstörung, psychiatrische Auffälligkeiten) – beide mit dienzephalen MR-Läsionen 
(Thalamus, Hypothalamus) 

Logistik: 
Bitte melden Sie alle Patienten nach obiger Falldefinition an ESPED. Nach der Meldung 
erhalten Sie einen Fragebogen zur Erfassung der klinischen, diagnostischen, labor-
chemischen und therapeutischen Daten in anonymisierter Form. Für eine Nachverfolgung 
bitten wir Sie, dem Fragebogen beiliegende Informationsschreiben, Einverständniserklä-
rung usw. an die Patienten/Eltern weiterzuleiten – zu deren freien Entscheidung, an der 
Verlaufs-erfassung teilzunehmen oder nicht.  

Bei Interesse an Bestimmung von MOG-Antikörpern kontaktieren Sie bitte die Studien-
leitung (Kontaktdaten: s. o.). 
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