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Handlungsempfehlung zur Anästhesie bei  

Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung  

Erkrankung:  Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung 

ICD 10:  G60.0 

Synonyme:  hereditäre motorisch-sensible Neuropathie (HMSN). Umfasst folgende 
Erkrankungen: Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung, Déjerine-Sottas-Erkrankung, hereditäre 
motorisch-sensible Neuropathie (unter diese Bezeichnung fallen auch verschiedene von der 
Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung abweichende Entitäten mit unterschiedlichem Erbgang), 
hypertrophe Neuropathie des Kindesalters, peroneale Muskelatrophie (axonaler Typ / 
hypertropher Typ), Roussy-Lévy-Erkrankung 

Übersicht:  Die Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung (CMT) ist die häufigste hereditäre 
periphere Neuropathie (Prävalenz 1:2.500 bis 1:10.000; 2,8:10.000 in Spanien). Das mittlere 
Manifestationsalter liegt bei 16 Jahren (2-50 Jahre, Einzelfälle mit Symptombeginn im frühen 
Kindesalter, aber auch im 9. Lebensjahrzehnt sind beschrieben). 

Die Patienten stellen sich mit den Symptomen einer motorischen und sensorischen 
Polyneuropathie vor (Schwäche und Atrophie der distalen unteren Extremitäten, auffälliges 
Gangbild und häufige Stürze). Typisch ist ein Hohlfuß (pes cavus). Zusätzlich zu den 
motorischen Einschränkungen bestehen meist leichte sensorische Defizite an Händen und 
Füßen. Die Behandlung der Erkrankung beschränkt sich auf unterstützende Maßnahmen. 
Die Lebenserwartung ist nicht verkürzt – ausgenommen bei einigen Formen der Déjerine-
Sottas-Erkrankung und einzelnen schweren Formen der CMT; Funktionseinbußen sind 
allerdings die Regel. 

Kürzlich wurden Empfehlungen zur Differentialdiagnose von Neuropathien bei Kindern und 
Jugendlichen veröffentlicht (s. Korinthenberg et al.) 

Gentherapien und andere neue Ansätze befinden sich in der Entwicklung (s. Referenzen). 

Eine klinische Übersicht der häufigsten Formen CMT 1 und 2 findet sich in den Tab. 1 und 2. 

Bei der Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung (CMT) handelt es sich um eine sensorineurale 
periphere Polyneuropathie mit einer Inzidenz von ca. 1:2.500 und damit um die häufigste 
genetische Erkrankung des peripheren Nervensystems. Bekannt sind autosomal dominante, 
autosomal rezessive und X-chromosomale Erbgänge. 

Das langsame Fortschreiten der körperlichen Einschränkung im Erwachsenenalter lässt sich 
gut durch schwindende Reserven und Kompensationsmechanismen bei zunehmenden 
Skelett-Deformitäten infolge der Muskelschwäche erklären. Dieses klassische Denkmodell ist 
allerdings umstritten, weil es nur bei der CMT 1a zutrifft: Bei den meisten, wenn nicht allen 
Typen der CMT kommt es definitiv zu einem zunehmenden Axon-Verlust, der ursächlich für 
die zunehmende muskuläre Schwäche und den Verfall vieler Patienten ist. Eine 
Zusammenfassung klinischer Stigmata findet sich in Tab.3. 
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Gelegentlich ist die CMT mit mäßigen bis schweren chronischen Schmerzen der 
Extremitäten verbunden, die typischerweise Knochen, Gelenke und Muskeln betreffen und 
nur selten neuropathischer Art sind. 

Die CMT wird überwiegend autosomal dominant vererbt, aber der Erbgang ist heterogen: 
Über 30 pathogene Gene sind beteiligt, es gibt X-chromosomale und autosomal rezessive 
Formen; DNA-Mutationen der „mitochondrialen Eva“ mit einem CMT-ähnlichen Phänotyp 
wurden beschrieben. 

Die häufigste Form wird als CMT1A bezeichnet, dieser sind 55% aller CMT- und 66,8% der 
CMT1-Fälle zuzuordnen. Als ursächlich gilt eine Duplikation bzw. Mutation des Genbereichs 
um das Gen PMP22, der das periphere Myelin-Protein-22 auf Chromosom 17p12 kodiert. In 
der Folge kommt es zur exzessiven Genexpression mit einer Überproduktion von PMP22. 
Dieses akkumuliert in Schwann‘schen Zellen, was als Auslöser eines programmierten 
Zelltods gilt (letztlich ist der Mechanismus für die Entstehung der CMT nach wie vor unklar). 
Die relativen Häufigkeitsangaben schwanken je nach Fallserie und geographischer 
Zuordnung. Die Dyck-Klassifikation von 1970 gilt nach wie vor, aber die Nosologie hat sich 
durch die Molekulargenetik geändert (s. Tab.4; weiterführende Informationen bei Berciano J 
et al.): 

a) Typ I (CMT1, demyelinisierend oder hypertrophierend) mit autosomal dominant oder 
autosomal rezessivem Erbgang 

b) Typ II (CMT2, neuronal oder axonal) mit autosomal dominant oder autosomal 
rezessivem Erbgang 

c) Typ III (CMT3, üblicherweise mit heterozygoter „de novo“-Mutation, gelegentlich 
autosomal rezessiver Erbgang): Typ III ist reserviert für Patienten mit Déjerine-Sottas-
Erkrankung oder solche mit einer schweren Form einer hypomyelinisierenden CMT 

d) X-chromosomale Formen 

e) Komplexe Formen (z.B. unter Beteiligung der Pyramidalbahn, Opikusatrophie, 
Hörverlust – der bei verschiedenen CMT-Typen auftreten kann – oder durch 
Pigmente verursachte Retina-Degeneration als Hinweis auf eine mitochondriale 
Beteiligung) 

Die Ursache der häufigeren Phänotypen der CMT liegt in der Mutation von Genen, die das 
periphere Myelinprotein-22 (Duplikation) kodieren, in Einzelfällen auch Dynamin-2. 

Diagnose: Familienanamnese und / oder (im Fall einer negativen Familienanamnese) Beginn 
während der Kindheit; protrahierter und zögerlich progredienter klinischer Verlauf; Vorliegen 
eines Hohlfuß und – im Gegensatz zu erworbenen Neuropathien – Fehlen positiver 
sensorischer Symptome (Parästhesien, Dysästhesien) bei gleichzeitig eindeutigen Zeichen 
eines sensorischen Defizits. Eine elektrophysiologische Untersuchung wird empfohlen (die 
Klassifikation in CMT1 und CMT2 hängt per conventionem von der 
Nervenleitgeschwindigkeit – Grenzwert 38m/s – ab), in Einzelfällen auch eine Nervenbiopsie. 
Die Bestätigung der Erkrankung erfolgt gezielt molekulargenetisch. 
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Medizinisches Wissen entwickelt sich kontinuierlich weiter. Neue Erkenntnisse sind in  
diesem Text eventuell nicht abgebildet. 

Empfehlungen sind keine Regeln oder Gesetze; sie stellen das Rahmenwerk der  
klinischen Entscheidungsfindung dar. 

Jeder Patient ist einzigartig; die klinische Betreuung muss sich nach den individuellen 
 Gegebenheiten richten. 

Die Diagnose könnte falsch sein; wo Zweifel bestehen, sollte sie nochmals überprüft  
werden.  

 
Mehr über die Erkrankung, Referenzzentren und Patientenorganisationen finden 
Sie auf Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Typische operative Eingriffe 

Orthopädische Eingriffe sind häufig: Weichteil-Operationen, Osteotomien, Arthrodesen 
(einzeln oder in Kombination), z.B. multiple Sehnen-Transposition bei Fuß-Deformität, 
Skoliosekorrekturen, daneben Nervenbiopsien. Eine Zwerchfell-Raffung wurde publiziert (del 
Rio-Vellosillo et al.). 

 

Anästhesieverfahren 

Die folgenden Informationen basieren auf Einzelfallberichten oder kleineren Fallserien. 

Eine intravenöse (Analgo-) Sedierung für ausgewählte Eingriffe ist möglich, wobei die 
gleichen Sicherheitsempfehlungen wie für eine Allgemeinanästhesie gelten.  

Die größte Erfahrung gibt es mit Allgemeinanästhesien: Sowohl balancierte (unter 
Einbeziehung volatiler Anästhetika) als auch total intravenöse (Propofol-basierte) Verfahren 
wurden mit oder ohne Gabe von Muskelrelaxantien sicher durchgeführt. Wie üblich sollte ein 
neuromuskuläres Monitoring erfolgen. 

Kim et al. berichten über einen Patienten mit komplexem Befall der oberen wie unteren 
Extremitäten sowie der thorakalen Nerven, der zusätzlich bereits neben anderen 
Operationen ausgedehnte Wirbelsäuleneingriffe hinter sich gebracht hatte. Die Autoren 
führten ein Allgemeinanästhesie mit Neuromonitoring durch und antagonisierten das 
Muskelrelaxans mit Pyridostigmin/Glycopyrrolat. Warncke et al. führten bei einem Patienten 
mit CMT und mitochondrialer Myopathie Kearns-Sayre eine Katheterablation wegen 
supraventrikulärer Tachykardien unter Allgemeinanästhesie durch. 

Es wird empfohlen, Succinylcholin zu vermeiden, auch wenn es vielfach ohne Probleme 
eingesetzt wurde. Ein MH-Assoziation besteht nicht, allerdings kann es zur Hyperkaliämie 
kommen. 

Neuraxiale Blockaden (peridural, spinal oder in Kombination beider Techniken) wurden 
erfolgreich eingesetzt. 

In Einzelfällen wurden periphere Nerven zur postoperativen Analgesie sonografisch 
gesteuert blockiert, ohne dass es zu länger anhaltenden neurologischen Beeinträchtigungen 
gekommen wäre. Die Reizantwort auf eine Nervenstimulation kann reduziert sein. Zusätzlich 
kann eine auffällige Sonoanatomie den Verzicht auf eine Nervenblockade nahelegen. Dazu 
zählen auffällig groß imponierende Nerven; wenigstens in einem Fall wurde dennoch eine 
periphere Nervenblockade ohne Folgeschäden vorgenommen. 

Schmitt et al. berichten in einer kleineren Fallserie über eine adäquate Analgesie nach 
Anlage peripherer Nervenkatheter mithilfe der Nervenstimulation, wobei in 7 von 17 Fällen 
mehrere Versuche und hohe Stimulationsströme erforderlich waren. 

 

Notwendige ergänzende Diagnostik (neben der Regelversorgung) 

Einige Aspekte bedürfen besonderer präoperativer Aufmerksamkeit: Der Befall des Nervus 
phrenicus, des Zwerchfells oder des Brustkorbs können zu einer restriktiven 
Lungenerkrankung führen. Eine zentrale Schlafapnoe kann mit einer Zwerchfell-Dysfunktion 
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und einer Hyperkapnie vergesellschaftet sein, während ein obstruktives Schlafapnoe-
Syndrom - möglicherweise als Folge einer Neuropathie im Pharynxbereich - beschrieben 
wurde. 

Manche Patienten mit CMT2 leiden unter einem „Restless Legs-Syndrom“ und periodischen 
Extremitätenbewegungen während des Schlafs. Einschränkungen der Glottis-Funktion – 
möglicherweise als Folge des Befalls laryngealer Nerven – wurden bei verschiedenen CMT-
Formen beschrieben; bei Fortschreiten können diese zur beidseitigen Recurrensparese und 
zur Aspiration führen. 

Es sollte gezielt nach den Zeichen einer – häufigen - autonomen Dysregulation gesucht 
werden. Ebenfalls sollte nach weiteren Begleiterkrankungen gefahndet werden, weil 
beispielsweise das Vorliegen eines Diabetes mellitus zur weiteren Verschlechterung der 
Neuropathie führen kann. 

 

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements 

Keine Besonderheiten beschrieben. 

 

Besondere Vorbereitungen für Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten 

Keine Besonderheiten beschrieben. 

 

Besondere Vorbereitungen bezüglich der Antikoagulation 

Keine Besonderheiten beschrieben. 

 

Besondere Vorsichtsmaßnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung 

Die sorgfältige Lagerung und die Abpolsterung gefährdeter Strukturen ist wichtig, weil 
mechanischer Druck die Neuropathie verstärken kann. Deformitäten (anatomisch oder in 
Folge vorangegangener Operationen) erfordern besondere Umsicht. Eine vorsichtige 
Lagerung beugt hämodynamischer Instabilität vor. 

 

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anästhetika 

Typisch ist die Einnahme von Medikamenten gegen Neuropathie („Rest Legs-Syndrom“) 
oder chronische Schmerzen. 

Manche Patienten stehen wegen psychiatrischer Symptome (z.B. Depression oder 
Angststörung) unter einer psychoaktiven Dauermedikation. 

In Einzelfällen wurde ein rückenmarknaher Reizgenerator zur Behandlung chronischer 
Extremitätenschmerzen implantiert. 
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Anästhesiologisches Vorgehen 

In einer Fallserie war die erforderliche Induktionsdosis von Thiopental bei CMT-Patienten 
geringer als in der Kontrollgruppe; die Reduktion korrelierte mit dem Ausmaß der 
Neuropathie. 

Lachgas könnte theoretisch durch Inhibition der Methionin-Synthase bei Patienten mit CMT 
neurotoxische Nebenwirkungen verursachen, weswegen von seiner Verwendung bei CMT-
Patienten von verschiedenen Patientenvereinigungen (CMT-Association / USA, CMT- 
Association of Australia, CMT International / Kanada, CMT Großbritannien) als „moderat bis 
signifikant riskant“ abgeraten wird. Dessen ungeachtet wurde in einem Review (11 Studien, 
41 Expositionen) keine neurologische Verschlechterunn beobachtet, so dass diese Autoren 
Lachgas als sicher für die Verwendung bei Erwachsenen und Kindern mit CMT bezeichnen. 

Succinlycholin sollte gemieden werden. 

Die Wirkung nicht-depolarisierender Muskelrelaxantien ist kaum vorhersehbar, die Datenlage 
hierzu unklar. 

Die problemlose Verwendung von Sugammadex zur Aufhebung einer Muskelrelaxation 
wurde beschrieben. 

Schwer beeinträchtigte Patienten (z.B. mit Kyphoskoliose) können nach einer neuraxialen 
Blockade eine Ateminsuffizienz entwickeln (unerwartet hohe sensorische und motorische 
Blockade). 

Kombinationsverfahren wurden problemlos eingesetzt: Alzaben et al. versorgten einen 
männlichen 17-jährigen Patienten für einen orthopädischen Eingriff an der unteren Extremität 
mit einer Kombination aus einer TIVA (Dexmedetomidin / Propofol) und einer 
Kaudalanästhesie (Bupivacain / Dexmedetomidin). Thoraxeingriffe wurden in balancierter 
Anästhesie (Propofol, Remifentanil, Lidocain, Rocuronium und Sevofluran) mit 
Wundrandinfiltration (Bupivacain) duchgeführt. Postoperativ wird über Morphin intravenös 
und Paracetamol berichtet. Für eine bilaterale Sympathektomie kam eine 
volumenkontrollierte sequentielle Einlungenventilation zum Einsatz; die Muskelrelaxation 
wurde suffizient mit Sugammedex antagonisiert. 

 

Besonderes oder zusätzliches Monitoring 

Bei Einsatz von Muskelrelaxantien wird – wie bei allen anderen Patienten auch - ein 
neuromuskuläres Monitoring empfohlen, am besten am Musculus adductor pollicis brevis 
(N.ulnaris), weil die Neurologie der unteren Extremitäten häufig signifikant beeinträchtigt ist. 
Allerdings kann das neuromuskuläre Monitoring schwierig sein, besonders wenn die oberen 
Extremitäten ebenfalls befallen sind. 

 

Mögliche Komplikationen 

Wahrscheinlich ist die CMT nicht mit einer besonders ausgeprägten Hyperkaliämie nach 
Succinlycholin assoziiert, dennoch wird von dessen Verwendung abgeraten. 
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Die Reaktion auf nicht-depolarisierende Muskelrelaxantien ist sehr variabel, sowohl eine 
verlängerte als auch eine abgeschwächte Wirkung wurden beschrieben. 

Pulmonale Aspirationen bei Stimmband-Paresen sind publiziert. 

Falls eine pulmonale Funktionseinschränkung vorliegt, kann eine postoperative Respirator-
Therapie (z.B. BIPAP oder CPAP) erforderlich werden; dies trifft auch für Patienten unter 
Spinalanästhesie zu. 

 

Postoperative Versorgung 

Mögliche Einschränkungen der Patientenautonomie und Funktionsstörungen der unteren 
Harnwege sind zu antizipieren.   

Mit einer respiratorischen Insuffizienz ist aus unterschiedlichen Gründen (Muskelschwäche, 
Zwerchfellparese, Infektionen, insuffizientem Hustenstoß etc.) zu rechnen, so dass 
verschiedene Formen der Atemunterstützung erforderlich werden können. 

 

Krankheitsassoziierte Notfälle und Auswirkungen auf Anästhesie und Erholung 

Postoperativ kann sich aus verschiedensten Gründen eine respiratorische Insuffizienz 
entwickeln. Besonders gefährdet sind Patienten mit einer vorbestehenden Einschränkung 
des respiratorischen Systems (Zwerchfell und Atemhilfsmuskulatur). Diesbezüglich sind 
zusätzlich negativ wirksame Faktoren (Medikamente, Art des Eingriffs, chirurgischer 
Zugangsweg) zu minimieren. 

 

Ambulante Anästhesie 

In diesem Umfeld sollte auf eine Muskelrelaxation komplett verzichtet werden. 

 

Geburtshilfliche Anästhesie 

In einer Registerstudie (Medical Birth Registry, Norwegen, n=108) fielen Gebärende mit CMT 
durch eine höhere Rate an Einstellungsanomalien und postpartalen Blutungen auf. Die Rate 
operativer Entbindungen war doppelt, die der Zangengeburten dreimal so hoch wie in der 
Vergleichsgruppe. Die Mehrzahl der Kaiserschnitte bei CMT-Patientinnen waren 
Notfalleingriffe. 

Eine Periduralanalgesie oder eine kombinierte Spinal-Epiduralanalgesie für die vaginale 
Geburt oder den Kaiserschnitt ist möglich. Bei den meisten der publizierten Fälle wurden 
weder Nebenwirkungen noch Verschlechterungen des funktionellen neurologischen Status 
beschrieben. 

Ist die neuraxiale Blockade nicht möglich (z.B. bei einer CMT-Patientin mit einem HELLP-
Syndrom und kritischer Thrombozytopenie, gibt es keine Alternative zur 
Allgemeinanästhesie. In einem Fall wurde eine modifizierte Ileuseinleitung (rapid sequence 
induction, RSI) mit einem Remifentanil-Perfusor, Propofol und Rocuronium 1,2mg/kg 
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durchgeführt. 45 Minuten später sei es ohne medikamentöse Antagonisierung zu einer 
adäquaten Erholung gekommen. 

Die Verfügbarkeit von Sugammadex erleichtert den Einsatz von aminosteroidalen 
Muskelrelaxantien (hauptsächlich Rocuronium) für die RSI zur Not-Sectio. 

Bei geplanten wie auch dringlichen / notfallmäßigen Kaiserschnitten wurden sowohl Spinal- 
als auch Epiduralanästhesie erfolgreich eingesetzt. 
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Tab. 1 Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung Typ 1A, Chromosom 17p12 (Genabschnitt 

PMP22) 
Modifiziert nach omim.org 

 

Erbgang 

 autosomal dominant 
Skelettbefunde 

 Wirbelsäule 
o Kyphoskoliose 

 Hände 
o Klauenartige Deformitäten 

 Füße 
o Hohlfuß (Pes cavus) 
o Hammerzehen 
o Fußdeformitäten 

Neurologische Befunde 

 Peripheres Nervensystem 
o Schwäche der distalen Extremitäten bei peripherer Neuropathie 
o Atrophie der distalen Muskulatur bei peripherer Neuropathie 
o „Stepper“-Gang 
o Fußheberschwäche 
o Muskelkrämpfe bei Kälteexposition 
o distal beeinträchtige Sensibilität 
o Hyporeflexie 
o Areflexie 
o Verringerte Nervenleitgeschwindigkeit (< 38m/s) 
o Hypertrophe Nervenveränderungen 
o bei Nervenbiopsien 

 Bild der „Zwiebelknollen“ 
 Segmentale De- / Remyelinisierungen 
 Rarifizierung myelinisierter Fasern 
 Myelin-Auffaltungen 

Verschiedenes 

 Beginn der Symptomatik 
o in der ersten oder zweiten Dekade 
o schleichend 
o typischerweise untere Extremitäten (Peronäusgebiet) 

 Befall der oberen Extremität üblicherweise später 

 langsamer Progress 

 unterschiedliche Ausprägung 

 allele Erkrankungen mit überlappenden Phänotypen: 
o Dejerine-Sottas-Syndrom (DSS, 145900) 
o hereditäre motorische Neuropathie mit Neigung zu Drucklähmungen (HNPP, 

162500) 
o CMT mit Taubheit (118300) 

Genetik 

 Mutation im das periphere Mylin-Protein-22 codierenden Gen (PMP22, 601097.0001) 
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Tab. 2 Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung Typ 1B, Chromosom 1q23.3 (Genabschnitt 
MPZ) 

Modifiziert nach omim.org 

 
 
 
 

Erbgang 

 autosomal dominant 
Kopf und Hals 

 Pupillotinie 

 Adie-Syndrom 
Skelettbefunde 

 Wirbelsäule 
o Kyphoskoliose 

 Hände 
o Klauenartige Deformitäten 

 Füße 
o Hohlfuß (Pes cavus) 
o Hammerzehen 
o Fußdeformitäten 

Neurologische Befunde 

 Peripheres Nervensystem 
o Schwäche der distalen Extremitäten bei peripherer Neuropathie 
o Atrophie der distalen Muskulatur bei peripherer Neuropathie 
o „Stepper“-Gang 
o Fußheberschwäche 
o Muskelkrämpfe bei Kälteexposition 
o distal beeinträchtige Sensibilität 
o Hyporeflexie 
o Areflexie 
o Verringerte Nervenleitgeschwindigkeit (< 38m/s) 
o Hypertrophe Nervenveränderungen 
o bei Nervenbiopsien 

 Zwiebelschalenformationen 
 segmentale De- / Remyelinisierungen 
 Rarifizierung myelinisierter Fasern 
 Myelin-Auffaltungen 

Verschiedenes 

 Beginn der Symptomatik 
o in der ersten oder zweiten Dekade 
o schleichend 
o typischerweise untere Extremitäten (Peronäusgebiet) 

 Befall der oberen Extremität üblicherweise später 

 langsamer Progress 

 unterschiedliche Ausprägung 

 allele Erkrankungen mit überlappenden Phänotypen: 
o Dejerine-Sottas-Syndrom (DSS, 145900) 
o Kongenitale Hypomyelinisierung (CHN, 605253) 
o einige Formen der axonalen CMT2 (s. 607677) 

Genetik 

 Mutation im das Mylin-Protein-0 codierenden Gen (MPZ, 159400.0001) 
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Tab. 3 Klinische Symptome der Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung 

Modifiziert nach omim.org 

 

Tab. 4 Klassifikation der Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung 

Modifiziert nach omim.org 

 

 

 

 symptomatisch in erster oder zweiter Lebensdekade 

 schleichend beginnende und langsam progrediente Schwäche und Atrophie der 
distalen unteren Extremitätenmuskulatur (v.a. Personäusgebiet) 

 daher häufiges Stolpern beim Gehen, Fußheberschwäche, Steppergang 

 Beeinträchtigung von sensorischer wie motorischer Funktion, daher 
Sensibilitätsstörung, verringerte / fehlende tiefe Sehnenreflexe 

 später Schwäche der intrinsischen Handmuskulatur 

 große Variabilität in der Ausprägung: von Menschen mit Pes cavus oder minimaler 
distaler Muskelschwäche bis hin zu schwerer distal betonter Atrophie und 
ausgeprägter Deformitäten an Hand und Fuss 

 

Kriterien: elektrophysiologische und histopathologische Befunde 

 primäre periphere Demyelinisierung (Typ 1, HMSN I) 
o deutlich verlangsamte motorische Nervenleitgeschwindigkeit (< 38 m/s) 
o Biopsie: segmentale De- und Remyelinisierung, Zwiebelschalenformationen 

 primäre periphere axonale Neuropathie (Typ 2, HMSN II) 
o normale oder unwesentlich verlangsamte motorische Nervenleitgeschwindigkeit 
o Biopsie: chron. axonale Degeneration / Regeneration 

 Distale Hereditäre Motoneuropathien (dHMN) / Spinale CMT: charakterisiert durch 
ausschließlich motorische Beeinträchtigung bei erhaltener Sensibilität 

 

McAlpine (1989) schlug für die Formen der CMT mit stark verlangsamter Nervenleit-

geschwindigkeit folgende Nomenklatur vor: CMT1A (Chromosom 17) und CMT1B 

(Chromosom 1). CMT2 sollte den autosomalen Genort bezeichnen, der für die Erkrankung 

mit moderater Verringerung der Nervenleitgeschwindigkeit verantwortlich ist.  
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