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In der nachfolgenden Arbeit werden personenbezogene Bezeichnungen, die sich zugleich auf 

männliche, weibliche und diverse Personen beziehen, in der männlichen Form aufgeführt. Es 

wird darauf hingewiesen, dass die Verwendung der männlichen Form als 

geschlechtsunabhängig verstanden werden soll. 
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1. Einleitung und Fragestellung 
 

1.1 Einführung  
 

Schätzungen zufolge leiden etwa 30 Millionen Menschen in der europäischen Union an 

seltenen Erkrankungen (Kaplan und Laing, 2004). Definitionsgemäß gelten Erkrankungen 

als selten, wenn nicht mehr als 5 von 10.000 Menschen von dieser betroffen sind 

(Verordnung des Europäischen Parlaments Nr. 141/2000 (2000), Präambel Absatz 5). Im 

englischsprachigen Raum werden seltene Erkrankungen als ,,Rare Diseases‘‘ oder ,,Orphan 

Diseases‘‘ bezeichnet. Mit einer Prävalenz von etwa 1-5/100 000 gehört die hereditäre 

Ataxie somit zu einer der seltenen Krankheiten (Jayadev und Bird, 2013). Ataxien sind 

gekennzeichnet durch einen heterogenen Symptomkomplex mit Beeinträchtigung der 

Bewegungs- und Haltungskoordination. Die klinische Präsentation der Ataxien ist 

vielgestaltig; neben zerebellären Funktionsstörungen können auch Beeinträchtigungen 

anderer Systeme, z.B. des peripheren Nervensystems oder des pyramidalen Systems 

vorliegen. Ätiologisch erfolgt meist die Einteilung in hereditär oder erworben. Gegenstand 

der dieser Arbeit zugrundeliegenden Studie sind vor allem die Untersuchung von 

Unterschieden in Aufmerksamkeitsprozessen wie Handlungsauswahl- und 

Konfliktverarbeitung bei Patienten mit genetisch determinierten spinocerebellären Ataxien 

(SCA) im Vergleich zu gesunden Kontrollprobanden. 

 

1.2 Hereditäre Ataxien   
 

Der Oberbegriff der hereditären Ataxien beinhaltet eine Zusammenfassung der 

verschiedenen Unterformen der genetisch bedingten Ataxien, welche autosomal 

dominant, autosomal rezessiv, x-chromosomal oder mitochondrial vererbt werden können 

(Bird, 1993; Jayadev und Bird, 2013). Allen hereditären Ataxien liegt eine genetische 

Mutation zugrunde, mit je nach vorliegender Mutation Beteiligung weiterer 

Funktionsbereiche außerhalb der Ataxie (Rossi et al., 2014). Angesichts der Vielzahl an 

bekannten Mutationen kann das Krankheitsbild somit sehr heterogen sein. Gemeinsame 

Merkmale sind eine progrediente Bewegungsstörung in Gang und Stand, Störungen des 
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Sprechens, sowie Koordination der Finger- und Handbewegungen. In einigen Fällen sind 

zudem Störungen der Okulomotorik, Spastik und Einschränkungen der Kognition Teil des 

Krankheitsbildes (Jayadev und Bird, 2013).   

Die Diagnosestellung der hereditären Ataxien erfolgt durch eine ausführliche Eigen- und 

Familienanamnese, eine ausführliche klinisch neurologische Untersuchung, sowie eine 

cerebrale Bildgebung und molekulargenetische Testung nach Ausschluss möglicher 

Differentialdiagnosen. Mögliche Differentialdiagnosen können Vitaminmangelzustände, 

andere neurologische Erkrankungen wie z.B. Multiple Sklerose, Vorliegen eines Malignoms 

oder organische Veränderungen durch Alkoholismus sein (Klockgether, 2005; Jayadev und 

Bird, 2013). 

Die dieser Arbeit zugrunde liegende Studie beschäftigt sich mit autosomal-dominanten und 

einigen autosomal-rezessiven spinozerebellären Ataxien.   

 

1.2.1 Spinocerebelläre Ataxien  
 

In der Gruppe der autosomal-dominanten Ataxien unterscheiden sich die 

spinocerebellären Ataxien durch eine persistierende und progrediente Symptomatik von 

den episodischen Ataxien, welche intermittierend Symptome aufweisen. Neben den 

Hauptsymptomen der Gang- und Standataxie, Bewegungsstörungen der Extremitäten und 

der Dysarthrie zeigen sich in bestimmten SCA-Subtypen ebenso extrapyramidale 

Symptome, Störungen der Okulomotorik oder kognitive Störungen (Harding, 1983). Eine 

rein klinische Diagnosestellung ist angesichts der variablen Genotyp-Phänotyp 

Beziehungen kaum möglich (Zimprich, 2006). Die Prävalenz liegt aktuellen Studien zufolge 

bei 3 zu 100.000 mit starken regionalen Unterschieden der einzelnen SCA (Ruano et al., 

2014). Insgesamt ist es jedoch bei der stak ausgeprägten Heterogenität der 

Erkrankungsmerkmale, einiger noch unbekannter SCA-Subtypen bzw. vieler nicht 

diagnostizierter Patienten, bei z.B. milderen Verlaufsformen, schwierig, eine konkrete 

Prävalenz festzulegen (Rossi et al., 2014). Das Hauptmerkmal dieser neurodegenerativen 

Erkrankung ist die progrediente Atrophie des Kleinhirns und in einigen Fällen auch anderer 

an der Bewegungskoordination beteiligter Regionen wie beispielsweise des Hirnstamms 

(Sullivan et al., 2018). Untersuchungen von Kim et al. zeigten gemeinsame prämanifeste 

klinische Symptome bei bekannten Merkmalsträgern. Zu diesen gehören insbesondere 
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schmerzhafte Muskelkrämpfe, pathologische Reflexe und Instabilität in Gang und Stand, 

sowie Auffälligkeiten in bildgebender Darstellung und elektrophysiologischen Messungen 

(Kim et al., 2021).  

Auf molekulargenetischer Ebene liegt die Ursache bei mehr als der Hälfte aller SCA in einer 

Repeat-Expansion in einer kodierenden Genregion (Sullivan et al., 2018). Ein Großteil der 

Repeat-Expansionen erfolgt durch eine Expansion der CAG-Nukleotidsequenz, welche zu 

einer vermehrten Polyglutamin-Produktion führt. Diese werden als codierende Repeat-

Expansionen bezeichnet. Eine weitere neurodegenerative Erkrankung mit codierenden 

CAG-Repeats ist u.a. der Morbus Huntington (MacDonald et al., 1993). Trotz einiger 

Erkenntnisse ist bisher der genaue Mechanismus der Polyglutamin-Überproduktion auf den 

Krankheitsmechanismus nicht bekannt (Williams und Paulson, 2008).  

Anderen Subtypen der SCA liegen unter anderem nicht codierende Repeats (u.a. CAG, CTG), 

sowie Misssense-Mutationen oder Frameshift-Mutationen zugrunde; in vielen Fällen sind 

genetische Varianten allerdings noch nicht definiert (Durr, 2010). Eine Übersicht der 

autosomal dominanten SCA Subtypen mit Schlüsselsymptom und zugehöriger 

Genmutation gibt Tabelle 1.  

Die ebenfalls in dieser Studienpopulation eingeschlossene Ataxie mit okulomotorischer 

Apraxie (AOA 2) zählt zu den autosomal rezessiven spinozerebellären Ataxien (Klivényi, 

2012).   
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Tabelle 1 

SCA-Subtypen nach Gen und auslösender Mutation in Anlehnung an Durr (Durr, 2010) 

 

Anmerkung:  --- = unbekannt 

 

 

Die Erstmanifestation der SCA ist ebenso heterogen wie die möglichen Symptomkomplexe. 

So zeigt sich beispielsweise bei den SCA 5, 7, 13, 18-22, 27 und 28 eine Erstmanifestation 

der Symptome meist um das 30. Lebensjahr, während sich die SCA 6, 11, 20, 23, 31, 35 und 

36 üblicherweise in der fünften oder sechsten Lebensdekade manifestieren (Rossi et al., 

2014). Aufgrund der verschieden Symptomausprägungen und der Vielzahl an SCA-
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Subtypen erfolgte im Jahre 1982 durch Harding eine Klassifizierung der verschiedenen SCA 

nach klinischer Symptompräsentation (Abb. 1) (Harding, 1982). 

 

 

 

Abbildung 1: Klassifikation der SCA adaptiert nach Harding (Harding, 1982). 

 

 

Trotz der zahlreich entdeckten genetischen Mutationen und Forschungsansätze ist aktuell 

keine kausale Therapie der SCA möglich (Klockgether und Paulson, 2011). Die aktuellen 

Therapieansätze beziehen sich lediglich auf eine symptomatische Therapie, vor allem im 

Sinne von Physio- und Ergotherapie und Logopädie. Einige Ansätze mit zentral wirksamer 

Medikation wie z.B. Physiostigmin, Buspiron, 5-Hydroxytryptophan oder 5-Cycloserin 

wurden bisher lediglich an kleinen Gruppen in unkontrollierten Beobachtungen getestet 

(Ogawa, 2004; Trujillo-Martin et al., 2009).  
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1.2.2 Kognitive Kontrollvorgänge bei spinocerebellärer Ataxie 
 

Störungen der kognitiven Kontrolle bei spinocerebellären Ataxien sind weitestgehend 

unverstanden (Coarelli et al., 2018) und Gegenstand der dieser Arbeit zugrunde liegenden 

RARE-Studie (RARE = englisch für ,,selten‘‘). 

Diese Arbeit bezieht sich insbesondere auf die Betrachtung der Aufmerksamkeits-, 

Verarbeitungs- und Kontrollprozesse unter Verwendung eines Flanker-Paradigmas. Für 

Beschreibungen und Ergebnisse eines Distraktions-Paradigmas, das im Rahmen der RARE 

Studie ebenfalls bei SCA Patienten untersucht wurde, sei auf die Dissertation von Frau 

Nastasja Baginski verwiesen.  

Das Flanker Paradigma ist ein bereits etabliertes Versuchsverfahren zur 

Verhaltensbeobachtung in neurophysiologischer Forschung (Chmielewski et al., 2014; 

Beste et al., 2017a).   

Anhand von Konflikt-Paradigmen wie dem Flanker Paradigma erfolgt die Untersuchung von 

Handlungsauswahl- und Konfliktverarbeitungsprozessen. Durch die Darstellung von 

zentralen und ablenkenden Reizen und den Reaktionen auf diese wird die selektive 

Aufmerksamkeit der Probanden gefordert und ermöglicht die Untersuchung kognitiver 

Kontroll- und Verarbeitungsprozesse von Fehlern und der Inhibition der Reaktion auf 

auszublendende Reize.  

Die im durchgeführten Paradigma untersuchten kognitiven Kontrollprozesse beziehen sich 

auf Verhaltensanpassungsprozesse bei Patienten mit spinocerebellärer Ataxie. Es erfolgte 

insbesondere die Untersuchung der Fähigkeit der Wahrnehmung, Verarbeitung und 

Reaktionen auf Reize, sowie Adaptation auf fehlerhafte Reaktionen, um zukünftiges 

Verhalten anzupassen.   

Bereits in den frühen 90er Jahren beschrieben Schahmann und Sherman das cerebellar 

cognitive affective syndrome als eine Konstellation aus Defiziten in Sprache, räumlicher 

Wahrnehmung, sowie Aufmerksamkeit und Ausführung mentaler Prozesse, welche auf 

eine Schädigung des Kleinhirns zurückzuführen sind (Schahmann und Sherman, 1998).  

Bereits durchgeführte klinische, neurophysiologische und bildgebende Studien zur 

Untersuchung der cerebellären Beteiligung an Kognition und Aufmerksamkeit erbrachten 

die Erkenntnis, dass das Kleinhirn, abseits seiner bekannten Funktion in motorischer 
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Kontrolle, eine ausschlaggebende Rolle in kognitiven Aufgaben und 

Aufmerksamkeitsprozessen spielt (Jacobi et al., 2021).  

Entgegen dieser Annahme berichteten im Jahr 2007 Haarmeier und Thier in ihrem Review 

von Störungen der Aufmerksamkeit bei Patienten mit cerebellären Läsionen lediglich in 

Verbindung mit motorischen, okulomotorischen oder das Arbeitsgedächtnis betreffenden 

Aufgaben ohne direkten Nachweis der Beeinflussung der Aufmerksamkeit. Studien an 

Patienten mit neurodegenerativen Erkrankungen wurden allerdings nicht eingeschlossen 

(Haarmeier und Thier, 2007).  

 Sokolovsky et al. berichteten 2010 in ihrer Studie von kognitiven und sozial kognitiven 

Defiziten bei SCA Patienten und bestätigten die Annahme eines cognitive affective 

syndroms bei Patienten mit spinocerebellärer Ataxie (Sokolovsky et al., 2010). Auch Tamaš 

et al. wiesen in ihrer Studie an SCA 1 Patienten, SCA 2 Patienten und Patienten mit 

idiopatischer late onset cerebellärer Ataxie ein Defizit in sozialer Kognition nach (Tamaš et  

al., 2021).  

In einer Studie von Bürk et al. aus 2003 erfolgte die Untersuchung von kognitiver 

Beeinträchtigung an 36 SCA Patienten, in welcher sich insbesondere die SCA 1 Patienten 

mit einem kognitiven Defizit präsentierten. Bürk et al. begründeten die nachgewiesenen 

Defizite weniger als Korrelat der reinen cerebellären Degeneration, sondern bei den 

unterschiedlichen neuropathologischen Ursachen der SCA-Untergruppen eher die 

Unterbrechung der cerebro-cerebellären Kreisläufe als Ursache (Bürk et al., 2003).  

Bolton und Lacy konnten 2019 in einer Fallstudie zwischen vier SCA-Patienten eine 

reduzierte Verarbeitungsgeschwindigkeit, sowie eine Reduktion des 

Erinnerungsvermögens feststellen als Hinweis der wichtigen Rolle des Kleinhirns in 

effizienter Informationsverarbeitung (Bolton und Lacy, 2019).  

Auch Studien zu visueller Aufmerksamkeit zeigten sich defizitär bei cerebellären 

Erkrankungen. In einer Studie zur Untersuchung von visueller Aufmerksamkeit bei 

Patienten mit isolierten cerebellären Infarkten zeigten sich Einschränkungen einer 

schnellen und effizienten Suche, eine prolongierte Fixation, sowie eine hohe 

Refixierungsrate und somit eine reduzierte Geschwindigkeit in visueller Verarbeitung der 

Reize welche als Defizit visueller Aufmerksamkeit erklärt werden könnte (Machner et al., 

2005). Auch Moschner et al. beschrieben bereits 1999 in ihrer Studie an Patienten mit 
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degenerativen cerebellären Erkrankungen eine verlängerte Verarbeitungszeit der 

Okulomotorik im Sinne von verlängerter Initiierungszeit der Verfolgungsbewegungen und 

eingeschränkter Beschleunigung der Augenbewegung (Moschner et al., 1999).  

In Studien von Bostan et al. zeigten sich Hinweise auf eine anatomische Verbindung 

zwischen Kleinhirn und Basalganglien (Bostan et al., 2010). Beide anatomische Strukturen 

beeinflussen Bewegung und Kognition in Zusammenspiel mit der Großhirnrinde.   

Die Basalganglien sind als strukturelle Komponente an unterschiedlichen kognitiven 

Schaltkreisen beteiligt (Chudasama und Robbins, 2006). Eine dieser kognitiven Funktionen 

mit Basalganglienbeteiligung ist die Aktions- und Selektionsauswahl von Handlungen (Bar-

Gad et al. 2003).  

Die Informationsverarbeitung innerhalb einer Selektionssituation wurde bereits bei 

Bewegungsstörungen mit Beteiligung der Basalganglien als verändert beschrieben (Beste 

et al., 2007).  Informationen zur selektiven visuellen Informationsverarbeitung bei 

Patienten mit genetisch-bedingter Ataxie gibt es bisher nicht. 

In Studien von Peterburs und Desmond zeigten sich ebenfalls Hinweise darauf, dass diese 

kognitiven Kontrollfunktionen bei Patienten mit spinocerebellärer Ata#xie gestört sein 

könnten (Peterburs und Desmond, 2016). Die Vorstellung könnte eine mögliche Beteiligung 

des Kleinhirns an der Planung und Ausführung von Bewegungen im Sinne eines internen 

Vorwärtsmodells mit kognitiver Repräsentation der Großhirnrinde sein, ohne sensorisches 

Feedback zu erhalten (Ito, 2008). Nach dem Modell der internen Vorwärtsmodelle wird 

angenommen, dass ähnlich zur Beteiligung des Kleinhirns an präzisen motorischen 

Bewegungen eine Beteiligung an mentalen Prozessen besteht (Ito, 2008). Das 

Zusammenspiel aus corticalen und cerebellären Netzwerken sorgt für die präzise 

Ausführung einer motorischen Bewegung, ohne die sensorische Rückmeldung des 

bewegenden Körperteils zu erhalten. Nach dem internen Vorwärtsmodell wird vermutet, 

dass das Kleinhirn durch ein neuronales Netzwerk aus präfrontalem Kortex, dem temporo-

parietalen Kortex und den Kleinhirnhemisphären auch Modelle kodieren könnte, die die 

mentalen Repräsentationen in der Großhirnrinde wiedergeben. Eine Schlussfolgerung 

dieser Hypothese wäre die Beeinträchtigung mentaler Prozesse bei Patienten mit 

Erkrankungen des Kleinhirns, bzw. eine Kleinhirnbeteiligung bei mentalen Erkrankungen 

(Ito, 2008). In Autopsien autistischer Patienten zeigten sich in 90% anatomische Anomalien 
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des Cerebellums (Carper und Courchesne, 2000). In funktionellen MRT-Untersuchungen an 

autistischen Patienten durch Allen und Courchesne zeigte sich in Aufmerksamkeitstests 

eine deutlich geringere Aktivierung der cerebellären Aufmerksamkeits-Strukturen als der 

beteiligen cerebellären motorischen Strukturen mit der folgenden Annahme, dass die 

veränderte cerebelläre Anatomie eine Rolle in der Beeinträchtigung der motorischen und 

auch mentalen Vorgänge mit sich bringt (Allen und Courchesne, 2003). Insgesamt zeigt sich 

eine Evidenz, dass cerebelläre interne Modelle mentale Aktivitäten beeinflussen und es 

erhärtet sich der Verdacht, dass eine fehlerhafte Kontrolle und Ausführung mentaler 

Prozesse durch fehlerhafte interne Vorwärtsmodelle des Cerebellums verursacht werden 

kann (Ito, 2008). 

Auch in bildgebenden Studien zeigte sich eine mögliche Beteiligung von cerebellären 

Strukturen an der Fehlerverarbeitung und kognitiven Kontrolle. Hier zeigten sich vor allem 

der präfrontale Kortex, sowie der anteriore cinguläre Kortex (ACC) als wichtige 

neuroanatomische Struktur. Eine Beteiligung des Cerebellums ist über zerebello-thalamo-

kortikale Projektionen denkbar (Ide und Li, 2011).  

In Studien mit Patienten mit Basalganglienerkrankungen haben sich diese Prozesse als 

dysfunktional erwiesen (Beste et al. 2017a, 2017b, 2017c, 2018). Da auf direktem Wege 

oder mehrere kortikale Areale eine Verbindung zum Kleinhirn besteht (Bostan et al., 2010; 

Hoshi et al., 2005; Middleton, 2000; Middleton und Strick, 2000; Mori et al., 2016), kann 

sich eine mögliche Beteiligung des Kleinhirns als Defizit bei Patienten mit spinocerebellärer 

Ataxie im Vergleich zu gesunden Kontrollpersonen erweisen.  

Die Darstellung und Untersuchung von Fehlerverarbeitung und kognitiver Kontrolle wird 

unter anderem durch die neurophysiologische Methode der EEG-Messungen ermöglicht.  

 

1.3 Das Elektroenzephalogramm 
 

Das Elektroenzephalogramm (EEG) ist eine elektrophysiologische Methode, um die 

Aktivität des Gehirns zu messen und aufzuzeichnen.  Im Jahr 1878 legte Richard Caton mit 

seinen Messungen und ersten cortikalen Ableitungen von elektrischen 

Spannungsschwankungen an Hasen und Affen den Grundstein der EEG-Messungen. Caton 

konnte bereits in diesen frühen Experimenten Veränderungen der Spannungen durch 
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Bewegungen oder Reize entdecken (Caton, 1875). Die erste Aufzeichnung eines 

menschlichen EEGs erfolgte im Jahr 1924 durch Hans Berger. Hier zeigten sich erste 

konkrete Aufzeichnungen zur Korrelation zwischen Aktivitätsänderungen im EEG bei 

spontanen Ereignissen und Aktivität (Berger, 1929). Seit vielen Jahren gehört das EEG zu 

einem wichtigen experimentellen und klinischen Instrument, beispielsweise für die 

Diagnostik der Epilepsie oder Schlafstörungen.   

Die Informationsverarbeitung im Gehirn erfolgt mittels elektrischer Impulse, welche 

zwischen den Nervenzellen fortgeleitet werden und bei der Empfängernervenzelle 

wiederum ein elektrisches Potential auslöst. Diese Potenziale führen zu 

Spannungsänderungen, welche an der Großhirnrinde abgeleitet werden können. Um diese 

Spannungsänderungen abzuleiten und messen zu können, benötigt es eine Anzahl von 

Elektroden, welche auf der Kopfoberfläche positioniert werden. Um vergleichbare 

Ergebnisse zu liefern, hat sich seit 1958 eine Standardanordnung der Elektroden mittels 

einer Elektrodenkappe etabliert (Jasper, 1958). In den Folgejahren wurde diese erweitert 

und standardisiert. Die empfangenen Signale werden über einen Verstärker verarbeitet 

und mittels eines A-D-Wandlers von dem vorliegenden analogen Signal in ein digitales 

Signal umgewandelt (Seifert, 2005). Zudem erfolgt in der weiteren Verarbeitung eine 

Filterung der Signale, um die gewünschten Frequenzanteile zu erhalten und anschließend 

durch Mittelung dieser Signale ein ereigniskorreliertes Potenzial zu erhalten (Seifert, 2005).  

Aufgrund der Ausrichtung der Nervenzellen und der benötigten Nähe der Potenziale zur 

messenden Elektrode lassen sich nur spontane Spannungsänderungen, also Spontan-EEGs, 

von der Großhirnrinde ableiten. Spannungsänderungen als Reaktion auf einen Reiz lassen 

sich im Spontan-EEG durch die umgebenden Neuronen nur schwer erkennen. Um 

Ergebnisse subcorticaler Strukturen wie des Thalamus oder Hirnstamms und deren 

Verarbeitung von Reizdarbietungen zu erhalten, werden daher die Spannungsänderungen 

des EEGs gemittelt. Die daraus erhaltenen Potenziale werden ereigniskorrelierte Potenziale 

(EKP) genannt.  

 

 

 

 

 



 

11 
 

1.3.1 Ereigniskorrelierte Potenziale  

 

Anhand von sogenannten ereigniskorrelierten Potenzialen (EKP) lassen sich Reaktionen des 

Gehirns von Probanden oder Patienten z.B. in Verhaltensexperimenten testen, um u.a. 

Reizaufnahme, Reizverarbeitung oder die Erwartungen von motorischen, sensorischen 

oder psychischen Reizen zu untersuchen. Während der Durchführung von 

Verhaltensexperimenten erfolgt die parallele Aufzeichnung des EEGs, um später die 

entsprechenden erhaltenen Potenziale zeitgerecht vor, während oder nach den erfolgten 

Ereignissen zuzuordnen. Eine entsprechende Mittelung der erhaltenen Potenziale kann im 

Nachhinein zum einen auf die erwartete Reaktion erfolgen, sogenannte Response-locked 

EKPs, und zum anderen auf die Reizdarbietung, sogenannte Stimulus-locked EKPs (Seifert, 

2005). 

 

N2 

Ein für diese Arbeit relevantes stimulus-locked EKP ist die sogenannte N2. Diese bezeichnet 

die negative Potenzialänderung, welche 200 ms nach Präsentation eines Reizes zu 

verzeichnen ist und einen fronto-centralen Fokus zeigt (Seifert, 2005).  Die N2 spielt vor 

allem in Hinblick der Verarbeitung von Aufmerksamkeitsprozessen eine wichtige Rolle. 

Insbesondere Prozesse im Zusammenhang mit Antwortkonflikten wie in dem in dieser 

Arbeit durchgeführten Paradigma spiegeln sich in der Amplitude der N2 wider (Van Veen 

und Carter, 2002; Mathalon et al., 2003; Azizian et al., 2006; Yeung und Cohen, 2006).  

 

P3 

Die Erstbeschreibung des P3 Potenzials erfolgte im Jahre 1965 durch Sutton et al. und 

Desmedt et al. mit der Beschreibung eines positiven Potenzials, welches etwa 300 ms nach 

einem gebotenen Reiz messbar ist und insbesondere bei Aufgaben auftritt, bei welchen es 

sich um die Reaktion auf zufällig und unerwartet projizierte Reize handelt (Desmedt et al., 

1965; Sutton et al., 1965). Somit ließen sich erstmals EKPs in Bezug auf eine 

Orientierungsreaktion nachweisen. Die erhaltene Amplitude wird als Potenzial der 

allgemeinen Reizwahrnehmung, Intensität der Verarbeitung und Verarbeitungskapazität 

angesehen (Kok, 2001; Verleger et al., 2017). Das in Zusammenhang mit ablenkenden, neu 

auftretenden oder irrelevanten Reizen messbare Potenzial der P3a zeigt sich vornehmlich 

in den fronto-parietalen Ableitungen (Verleger et al., 2017). Bei Präsentation von 
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aufgabenrelevanten und bekannten Reizen zeigt sich in den centro-parietalen Ableitungen 

das Potenzial der P3b.  Die Beziehung zwischen P3a und P3b ist noch nicht vollständig 

geklärt.  

 

ERN/Ne und Pe 

Das ereigniskorrelierte Potenzial der Error-related negativity (ERN oder auch Ne) wurde 

erstmals Anfang der 1990er Jahre durch Falkenstein et al. und Gehring et al. beschrieben 

und wird im fronto-medialen präfrontalen Cortex insbesondere den medialen Anteilen des 

anterioren cingulären Cortex (ACC) neuronal generiert (Falkenstein et al, 1990; Gehring et 

al. 1990; Ullsperger et al., 2014). Es wird beschrieben, dass die ERN als Korrelat der 

Fehlerverarbeitung angesehen werden kann und die Interpretation des Handlungs- und 

Fehlermonitorings ermöglicht (Falkenstein et al., 1990). Die ERN kann unabhängig von der 

Art des präsentierten Stimulus mit einem Peak etwa 50 - 100 ms nach fehlerhaft gegebener 

Antwort des Teilnehmers eines Verhaltensexperiments erfasst werden. Die Ableitung 

erfolgt hauptsächlich über frontale Elektroden. Der soeben erläuterten ERN folgt etwa 300 

- 500 ms nach einer falsch abgegeben Antwort eine fehlerbezogene Positivität (Error 

Positivity/Pe) (Falkenstein et al. 1990; Falkenstein et al. 2000). Die Ableitung der Pe erfolgt 

an den parietalen Elektroden und wird im parietalen Cortex, sowie rostralen ACC generiert 

(Van Veen und Carter, 2002; Herrmann et al., 2004).  Pe wird als neurophysiologisches 

Korrelat der bewussten Fehlerwahrnehmung und -überwachung angesehen (Falkenstein et 

al., 2000; Overbeek et al., 2005; Beste et al., 2008b; Steinhauser und Yeung 2010, Hoffmann 

und Beste, 2015).  Peterburs et al. stellten in Studien mit Patienten mit Kleinhirnläsionen 

reduzierte ERN-Amplituden und erhöhte Pe-Amplituden fest (Peterburs et al., 2012; 

Peterburs et al., 2013). In weiteren Studien derselben Arbeitsgruppe unterscheiden sich die 

Pe-Amplituden bei Patienten mit Kleinhirndegeneration nicht von denen gesunder 

Kontrollpersonen in (Peterburs et al., 2015). 

 

CRN 

Ein Äquivalent zur Error related negativity zeigt sich ebenso nach korrekt gegebenen 

Antworten, die sogenannte Correct related negativity (CRN). Die zeitliche Komponente ist 

ähnlich der der ERN bei 50-100 ms nach korrekt gegebenen Antworten, die Amplitude 
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zeigte sich in bisher durchgeführten Studien geringer als die der ERN (Falkenstein et al., 

2000; Vidal et al., 2000). Die Ableitung erfolgt ebenso wie die ERN in den frontalen 

Elektroden und die neuronale Generierung über den ACC. Die CRN gilt gemeinsam mit der 

ERN als neurophysiologisches Korrelat der Antwortverarbeitung und des direkten 

Vergleichs der gegebenen Antwort und dessen Richtigkeit.  

 

1.4 Ziele dieser Studie / Hypothese  
 

Ziel dieses Teilaspekts der RARE-Studie ist die Untersuchung von kognitiven 

Kontrollprozessen im Sinne von Fehlerwahrnehmung, - verarbeitung und Beeinflussung 

von zukünftigen Handlungen durch interne Vorwärtsmodelle an Patienten mit 

spinocerebellären Ataxien. Es stellt sich die Frage, ob die beschriebenen Prozesse einer 

cerebellären Kontrolle unterliegen und ob sich folglich diese in Patienten mit 

spinocerebellärer Ataxie als dysfunktional darstellen.  

Zur Untersuchung dieser Prozesse kommt ein Flanker-Paradigma zur kognitiven 

Konfliktverarbeitung zur Anwendung mit begleitender Aufzeichnung eines EEGs. 

Die zu untersuchende Hypothese dieser Arbeit ist das Vorliegen von Unterschieden in 

Handlungsauswahl- und Konfliktverarbeitungsprozessen von SCA-Patienten gegenüber 

gesunden Kontrollen. 

In behavorialen Daten wären diese Defizite in Verlängerungen der Reaktionszeiten in 

Konfliktsituationen zu erwarten, sowie eine verminderte Anpassung der Reaktionszeiten 

nach fehlerhaften Antworten. In genauerer Betrachtung der ereigniskorrelierten 

Potenziale stellen auf neurophysiologischer Ebene die ERN und N2 Komponenten die 

Konflikt- und Fehlerverarbeitung dar (Ullsperger et al., 2014) mit zu erwartender 

Amplitudenreduktion bei Vorliegen eines Defizits. 

 

 

 

 

 

 



 

14 
 

2. Material und Methoden 
 

2.1 RARE Studie 
 

Die vorliegende Dissertationsschrift ist ein Teilaspekt der RARE-Studie, welche sich mit 

seltenen genetisch bedingten spinozerebellären Ataxien befasst. Zum besseren 

Verständnis wird im Folgenden zunächst das Studienkonzept erläutert. Das RARE-Projekt 

wurde in Anteilen durch die Deutsche Forschungsgemeinschaft gefördert (SFB 936; 

Teilprojekt C5). Die Ethikkommission der Universität zu Lübeck genehmigte die 

Durchführung der Studie (AZ 16-068, Anhang 1). Das Studiendesign beinhaltet bereits in 

anderen Erkrankungsgruppen etablierte Untersuchungssets und Paradigmen (Beste et al., 

2006; Kasten et al., 2013). Die Zusammenstellung des Studiendesigns und Supervision der 

Studie erfolgte durch die Studienleiter Prof. Alexander Münchau und Prof. Tobias Bäumer, 

sowie Frau Dr. Sinem Tunc, welche als Clinical Scientist am Institut für Neurogenetik/Klinik 

für Neurologie tätig ist. Die Durchführung der Studie erfolgte im Institut für Neurogenetik 

Lübeck, zu Beginn am Standort des MFC (Multifunktionscenter) in der Maria-Goeppert-

Straße 1, 23562 Lübeck, sowie anschließend nach Erweiterung des Instituts in den 

Räumlichkeiten des CBBM (Center of Brain, Behavior and Metabolism) in der Marie-Curie-

Straße, 23562 Lübeck.  

 

2.2 Teilnehmer der Studie und Rekrutierung 
 

Bei den Teilnehmern der Studie handelte es sich um Patienten mit genetisch gesicherter 

autosomal-dominanter SCA, sowie Ataxie mit okulomotorischer Apraxie (AOA). Die 

Rekrutierung dieser Patienten erfolgte zu einem großen Teil über die Ataxie-Sprechstunde 

der Klinik für Neurologie des UKSH Lübeck, sowie durch einen Studienaufruf in den 

Selbsthilfeforen der Deutschen Heredo-Ataxie Gesellschaft. Einige der Patienten meldeten 

ihr Interesse für die Teilnahme an der Studie selbstständig, da sie über andere 

Studienteilnehmer oder den Bekanntenkreis von der Durchführung erfuhren. Den 

teilnehmenden Patienten wurde für die Zeit ihres Aufenthalts eine Hotelübernachtung auf 

Kosten des Instituts für Neurogenetik organisiert, um eine ausreichende Erholung der 
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Patienten während der Durchführung der Studie zu gewährleisten. Des Weiteren wurden 

anfallende Fahrtkosten mit 30ct/km bzw. angefallene Bahn-Tickets erstattet.  

Die alters- und geschlechts-gematchten gesunden Probanden wurden auf 

unterschiedlichen Wegen rekrutiert. Ein Großteil der Kontrollprobanden wurde durch den 

Untersucherkreis persönlich für die Teilnahme an der Studie gewonnen. Des Weiteren 

erfolgten Aushänge mit einem Aufruf zur freiwilligen Teilnahme an der Studie, sowie eine 

Anzeigenschaltung auf dem Portal ,,Ebay-Kleinanzeigen‘‘. Die teilnehmenden Probanden 

erhielten eine Aufwandsentschädigung von 8,50€/h, sowie bei Anreise außerhalb Lübecks 

eine Fahrtkostenerstattung von 30ct/km.  

 

2.3 Ein – und Ausschlusskriterien 
 

Einschlusskriterien Patienten 

• Genetisch bestätigte Diagnose einer hereditären Ataxie 

• Alter ≥ 18 Jahre 

• Mündliche und schriftliche Einwilligung nach Aufklärung 

 

Einschlusskriterien Kontrollprobanden 

• Alter ≥18 Jahre 

• Mündliche und schriftliche Einwilligung nach Aufklärung 

 

Ausschlusskriterien 

• Minderjährigkeit 

• Fehlende Einwilligungsfähigkeit 

• Widerruf der Einwilligung 

• Einnahme zentral wirksamer Medikamente 

• Kontaktlinsenträger (mögliche Störung der Messung des Blinkreflexes) 

• Schwangerschaft 

• Kontrollprobanden: Neurologische Vorerkrankungen  
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2.4 Untersucherkreis 
 

Der Untersucherkreis der Studie bestand aus Ärzten, die sich im Rahmen ihrer 

neurologischen Ausbildung auf Bewegungsstörungen spezialisierten. Die klinische 

Untersuchung vor Ort erfolgte durch Dr. Sinem Tunc, die videodokumentarische 

Beurteilung und Auswertung der neurologischen Untersuchungen durch Dr. Sinem Tunc, 

sowie Dr. Julien F.Bally (Hôpitaux universitaires de Genève, Schweiz). Bei der Erstellung des 

Studiendesigns insbesondere im Hinblick auf den EEG-Teil der Untersuchungen waren die 

Kooperationspartner des Instituts für Kinder- und Jugendpsychiatrie der Universität 

Dresden um die Arbeitsgruppe von Prof. Christian Beste beteiligt.  

Die Organisation der Studie und Ausführung der Untersuchungen wurde durch die 

Studienärztin Dr. Sinem Tunc, sowie der weiteren medizinischen Doktorandin Nastasja 

Baginski und mich durchgeführt.  

 

2.5 Studiendesign und Ablauf 
 

Die RARE-Studie wurde von Dezember 2015 bis Mai 2018 fortlaufend durchgeführt. 

Der Ablauf der Studie gliederte sich in zwei Untersuchungstage. Tabelle 2 zeigt eine 

Übersicht des Zeitrahmens. 

Nach Ankunft des Patienten und der Probanden am ersten Untersuchungstag erfolgte bei 

allen Teilnehmern eine ausführliche Aufklärung über den geplanten Studienablauf. Bei 

Einverständnis der Teilnehmer erfolgte die schriftliche Einwilligung in zweifacher 

Ausführung zum Verbleib eines Exemplars im Institut für Neurogenetik.  

Nach dem Aufklärungsgespräch erfolgte zunächst eine ausführliche Anamnese zur 

Erfassung der Symptomatik zu Beginn der Erkrankung und der aktuellen Progredienz der 

Beschwerden, sowie die Erstellung eines genetischen Stammbaumes. Anschließend führte 

der Untersucher mit den Teilnehmern den Fragebogen des Montreal Cognitive Assessment 

(Nasredinne et al., 2005) zur Erfassung der aktuellen kognitiven Leistung durch (Anhang 3). 

Des Weiteren erfolgte eine spezifische Abfrage von Symptomatiken über den Fragebogen 
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der ataxia study group und dem Deutschem Zentrum für Neurodegenerative Erkrankungen 

(Anhang 3).  

Die sich anschließende neurologische Untersuchung erfolgte per standardisiertem 

Protokoll (Anhang 3) und wurde für die spätere Auswertung anhand von Rating-Scores 

pseudonymisiert gespeichert und editiert.  

Zur Erfassung der Fein- und Sprachmotorik führten die Teilnehmer den 9-Hole-Peg Test 

(Schmitz-Hubsch et al., 2008), die PATA-Wiederholungsrate (Schmitz-Hubsch et al., 2008), 

eine Schriftprobe, sowie Archimedes Spiralen (Bain et al., 1993) durch und gaben Auskunft 

über die Händigkeit durch Bearbeitung des Fragebogens des Edinburgh 

Händigkeitsinventars (Oldfield, 1971) (Anhang 3).  

Die Aufnahmen der Untersuchungsvideos und Ergebnisse der klinischen Tests wurden 

anschließend genutzt, um die Symptomatik der Patienten in Ratingskalen einzuordnen und 

einen entsprechenden Rating-Score zu erhalten. Die für diese Arbeit relevante Skalen und 

Scores werden im Folgenden erläutert.  

Scale for The Assessment And Rating Of Ataxia (SARA-Score) 

Der SARA-Score (Weyer et al., 2007) ermöglicht eine standardisierte klinische Einschätzung 

der Ataxie-Symptomatik der Patienten und bezieht sich hierbei in 8 Kategorien auf den 

Gang und Stand, das Sitz- und Sprechvermögen, Bewegungskoordination, Feinmotorik und 

Vorhandensein von Tremor. Es können 0 (keine Symptomatik) bis 40 (schwerste Ataxie) 

Punkte vergeben werden.  

Inventory of Non-Ataxia Signs (INAS) 

Zu den im SARA-Score erfassten ataktischen Symptomatiken erfolgte während der 

Untersuchungen und in den anschließenden Videoauswertungen auch die Erfassung der 

nicht-ataktischen Symptomatiken durch den INAS (Jacobi et al., 2013). Der Fragebogen 

enthält eine Auflistung und Gradeinteilung möglicher neurologischer Symptomatiken 

neben der bestehenden Ataxie, wie Spastiken, Paresen, Tremor, Faszikulationen, 

Vibrationsempfinden, sowie weiteren Symptomatiken und ermöglicht somit eine 

standardisierte Einschätzung und einen Vergleich der bestehenden Nicht-Ataxie-

Symptome der Erkrankten zum Zeitpunkt der Untersuchung und im weiteren Verlauf.  
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Burke-Fahn-Marsden-Dystonie-Rating-Score (BFMDRS) 

Der Burke-Fahn-Marsden-Dystonie-Rating-Score (Burke et al., 1985) ist ein klinisches 

Ratinginstrument, um vor allem die Ausprägung einer vorhandenen generalisierten oder 

isolierten Dystonie zu beschreiben. Die Höhe des BFMDRS setzt sich aus zwei Teilen 

zusammen. Zum einen die Bewertung der Einschränkung durch den Untersucher und zum 

anderen durch den Patienten selbst.  

Die letzte Untersuchung des ersten Studientages stellte die Messung der Blinkreflex-

Erholungsrate (Schwingenschuh et al., 2011; Nistico et al., 2014) dar. Für die Durchführung 

nahmen die Teilnehmer auf einem Sessel Platz, während sowohl neben als auch unter dem 

rechten Auge Elektroden befestigt wurden. Eine Erdungs-Ableitung fand durch eine 

Elektrode am rechten Unterarm statt. Während der Messung erhielten die Teilnehmer zur 

Geräuschabschirmung ein weißes Rauschen über Kopfhörer, sowie einen Stummfilm über 

einen Bildschirm präsentiert. Über die an den Kopfhörern befindliche Düse erhielten die 

Patienten nun über ca. 20 Minuten jeweils zwei kurze Luftstöße hintereinander in Richtung 

des rechten Augenwinkels. Ergebnisse und Auswertungen der innerhalb dieser Studie 

durchgeführten Untersuchung der Blinkreflex-Erholungsrate sind nicht Teil dieser 

Dissertationsschrift und werden in der Publikation von Tunc et al. erläutert (Tunc et al., 

2017).  

Nach der Messung erfolgte die Verabschiedung des Patienten bzw. der Probanden und die 

Aufarbeitung der Geräte seitens der Doktoranden.  

Am zweiten Untersuchungstag erfolgten für alle Teilnehmer ausschließlich EEG-

Messungen, während der Durchführung von unterschiedlichen Paradigmen an einem 

Experimentalcomputer. Die absolvierten Paradigmen beinhalteten das dieser Arbeit 

zugrundeliegende Flanker Paradigma (Beste et al., 2008c; Chmielewski et al., 2014; Beste 

et al., 2017a), eine Distraktionsaufgabe (Schröger und Wolff, 1998; Beste et al., 2008a), ein 

Stop-Change-Paradigma (Stock et al., 2014; Mückschel et al., 2015) und das Paradigma 

„Moving Dots“ (Beste et al., 2018; Adelhöfer et al., 2020). Die Reihenfolge dieser 

Paradigmen war stets in allen Untersuchungen gleich (Tab. 2) und wurde von allen 

Teilnehmern nach Möglichkeit durchgeführt.  
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Zudem erhielten die Patienten verschiedene Fragebögen zur Erfassung der aktuellen 

Gesundheitszustände und der Lebensqualitäten in Form eines Selbstratings, welche die 

Patienten und Probanden nachträglich ausgefüllt auf postalischem Wege einreichten.  

 

 

Tabelle 2 
Tabellarische Darstellung des Studienablaufs 

 

 Zeit Untersucher Untersuchungsabschnitt 

 

Untersuchungstag 1 

15 Min Doktoranden Untersuchungsvorbereitung 

45-60 Min Dr. Sinem Tunc, 

Doktoranden 

Aufklärung, Anamnese, MOCA 

30-45 Min Doktoranden, 

Dr. Sinem Tunc 

Neurologische Untersuchung + Feinmotorik 

inclusive Videoaufnahme 

30 Min Doktoranden Blinkreflex-Messung 

15 Minuten Doktoranden Sicherung der Daten 

 

Selbstrating  Patient/ Proband Fragebögen zur Lebensqualität  

 

 

Untersuchungstag 2 

15 Min Doktoranden Vorbereiten des EEGs 

30-60 Min Doktoranden Anlegen der EEG-Haube 

180-240 Min 

 

Doktoranden Durchführung EEG-Paradigmen: 

Flanker 

Distraction 

Stop-Change-Task 

Moving Dots 

20 Min Doktoranden Datensicherung, EEG-Wiederaufbereitung 
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2.6 EEG-Untersuchungen  
 

2.6.1 EEG-Equipment 
 

Die EEG-Messungen der Patienten und Probanden entstanden zu Beginn der Studie mittels 

eines Walter-EEGs und -Amplifiers (inomed Medizintechnik GmbH, Emmerdingen, 

Deutschland), welche aus einem Elektroden-Anschlusskasten, Verstärker und A/D-

Wandler, sowie 28- bzw. 31-Kanal EEG-Kappen in den Größen 56cm und 58cm Kopfumfang 

bestanden. Die Aufzeichnungsfrequenz betrug 256 Hz.  

Die 31-Kanal-Hauben (Abb. 2) enthielten jeweils 31 Elektroden, angeordnet nach dem 

klassischen 10/20 System (Jasper, 1958) mit folgenden Elektroden: FP1, FP2, G, FZ, F3, F4, 

F7, F8, FCz, FC1, FC2, FC5, FC6, CZ, C3, C4, T7, T8, CP1, CP2, Cp5, Cp6, A1, A2, PZ, P3, P4, P7, 

P8, P1, O2. Zusätzlich erfolgte eine Erfassung der Augenbewegungen durch Anbringen von 

Elektroden jeweils seitlich der Augen, sowie über und unter dem rechten Auge. Die 

Referenzelektrode wurde durch die Elektrode FCz gestellt, die Ground-Elektrode durch die 

Elektrode G.  

Während der Durchführung der Studie erfolgte aufgrund des oben beschriebenen Umzugs 

des Instituts und Modernisierungsmaßahmen ein EEG-Systemwechsel auf das EEG-System 

der Firma Brain Products, welches aus zwei Verstärkern des Typs BrainVision professional 

Brainamp und den 32-Kanal Hauben Easycap Standard in den Größen 56cm, 58cm und 

60cm bestand. Die Aufnahme erfolgte mit einer Aufzeichnungsfrequenz von 500 Hz und 

mit der Aufzeichnungssoftware Brainvision professional Recorder (Brain Products GmbH, 

Deutschland).  

Die 32 Elektroden (Fp1, Fp2, AFz, Fz, F3, F4, F7, F8, FT9, FT10, FCz, FC1, FC2, FC5, FC6, Cz, 

C3, C4, T7, T8, CP1, CP2, CP5, CP6, Pz, P3, P4, P7, P8, TP9, TP10, O1, O2 und IO) der 32-

Kanal Haube (Abb. 2 Easycap) waren ebenfalls nach dem klassischen 10/20-System (Jasper, 

1958) angeordnet. Ebenso erfolgte hier die Erfassung der Augenmotilität über Elektroden 

seitlich beider Augen, sowie über und unter dem rechten Auge. Die Referenzierung erfolgte 

gegen Elektrode FCz, die Ground Elektrode G war bereits im Haubensystem integriert.  
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Abbildung 2: Verwendete Haubensysteme: Walter EEG (inomed Medizintechnik GmbH, Deutschland) (links) und Easycap 
(Brain Products GmbH, Deutschland) (rechts) 

 

 

2.6.2 EEG-Durchführung 
 

Alle EEG-Untersuchungen wurden in einem abgedunkelten EEG-Labor des Instituts für 

Neurogenetik im CBBM (Center of Brain, Behavior and Metabolism) in Lübeck in möglichst 

geräuschloser Umgebung durchgeführt. Zu Beginn erfolgte stets die Rückfrage, ob sich alle 

Teilnehmer zur Durchführung der EEG-Untersuchungen in der Lage fühlten. Nach 

Einrichten des Sitzplatzes wurde von den Untersuchern bei allen Teilnehmern der 

Kopfumfang gemessen, um die entsprechenden Haubengröße zu ermitteln. Nach Anlegen 

der Haube erfolgte die Überprüfung des korrekten Sitzes durch Messen des Abstands von 

Nasion zum Inion und der beiden Tragi an linkem und rechtem Ohr. Der Mittelpunkt beider 

Linien sollte bei korrekter Lage der Haube die Elektrode Cz sein.   

Anschließend wurde die Haut der Probanden in den einzelnen Öffnungen der Elektroden 

mit dem abrasiven Gel Nuprep Skin prep gel der Firma Weaver and Company vorbehandelt, 

um den natürlichen Fettfilm der Kopfhaut zu entfernen. Anschließend wurde das 

Elektrolytgel der Easycap GmbH Lectron-III 10 in die entsprechend vorbereiteten Löcher 

gegeben, um die Leitfähigkeit zwischen den Elektroden und der Kopfhaut herzustellen. 

Unter Impedanzkontrolle wurde ein Elektrodenwiderstand von <5 Ohm angestrebt, um 

eine besonders hohe Leitfähigkeit und somit genaue Übertragung der Potentiale zu 

gewährleisten.  
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Nach Abschließen der Vorbereitungen wurde allen Teilnehmern die Vorgehensweise der 

folgenden Untersuchungen erklärt, ausstehende Fragen beantwortet und auf die 

Besonderheiten während der EEG-Aufzeichnung hingewiesen. Diese beinhalteten vor allem 

den Hinweis auf eine möglichst entspannte Gesichts- und Körperhaltung, um die 

Entstehung von Artefakten während der Aufzeichnung zu vermindern. Es wurde den 

Patienten und Probanden stets empfohlen, sich in den Pausen zwischen den Paradigmen 

zu entspannen und auf dem Sitzplatz zu bewegen.  

Zu Beginn erfolgte eine schriftliche Erklärung des Paradigmas (Abb. 3) um anschließend 

eine Übungssequenz an dem Experimental-Computer durchzuführen. Nach ausreichender 

Übungszeit und Sicherstellung des Verständnisses der Aufgabe erfolgte die Durchführung 

der Paradigmen (Kap. 2.4). 

Nach Abschluss der Durchführung wurde den Patienten und Probanden die EEG-Haube 

entfernt und Hilfestellung bei der Reinigung und Kopfwäsche gegeben. Nach 

Verabschiedung der Teilnehmer erfolgte die Aufarbeitung des EEG-Equipments 

einschließlich Säuberung der EEG-Hauben mittels Leitungswassers und anschließendem 

Spülen mit destilliertem Wasser, sowie eine Desinfektion aller Oberflächen und Geräte.  

Die pseudonymisiert aufgenommenen Datensätze wurden abgespeichert und eine 

Sicherungskopie erstellt. Zusätzlich erfolgt seit Ende 2017 eine Speicherung aller 

Datensätze auf dem Serversystem des Instituts für Neurogenetik. 

 

2.6.3 Ablauf Flanker-Paradigma 
 

Die Durchführung des Paradigmas erfolgte mit dem Experimentalprogramm Presentation 

Version 18.1 (Neurobehavorial Systems Inc., USA). 

Die Teilnehmer wurden gebeten, auf einen für 300 ms präsentierten weißen Pfeil als 

zentralen Reiz (Target) mit Knopfdruck richtungsweisend (links oder rechts) zu reagieren. 

Der Knopfdruck erfolgte auf einer speziell für diese Studie verwendeten Tastatur, dem 

Response Pad Model RB-844 (Cedrus Corporation, USA). 

Zusätzlich erschienen 200 ms vor dem zentralen Reiz ablenkende Reize als Pfeile ober- und 

unterhalb (flankierend) des Targets, die es zu ignorieren galt. Die flankierenden Reize 

erschienen entweder kompatibel (67% der Trials) oder inkompatibel (33% der Trials) zum 
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Target. Alle Pfeile verschwanden anschließend simultan. Abbildung 3 zeigt eine 

schematische Darstellung der möglichen Trials. Ein auditorisches Warnsignal erschien 

450 ms nach Erscheinen des Targets bei nicht erfolgter Antwort und erzeugte somit einen 

zusätzlichen Zeitdruck. Eine nach dem Warnton erfolgte Antwort wurde dennoch gewertet. 

Das Experiment bestand insgesamt aus vier Blöcken mit jeweils 120 Trials. Zwei Blöcke 

erschienen in einer repetitiven Reihenfolge aus kompatiblen und inkompatiblen Trails, die 

zwei weiteren Blöcke erfolgten in einer randomisierten Sequenz. Zwischen den jeweiligen 

Blöcken gab es jeweils eine Pause, deren Dauer von den Teilnehmern selbst bestimmt 

werden konnte und durch Tastendruck beendet wurde.  

 

 

 

Abbildung 3: Ablauf des Flanker Paradigmas. Ein weißer Pfeil wurde als zentraler Reiz (Target) für 300 ms präsentiert. 
Zusätzlich erschienen 200 ms vor dem Target zwei flankierende Pfeile, entweder kompatibel (67% der Trials) oder 
inkompatibel (33% der Trials) zum Target. Alle Pfeile verschwanden simultan, zudem erschien ein auditorisches 
Warnsignal 450ms nach nicht erfolgter Antwort. Insgesamt wurden vier Blöcken mit jeweils 120 Trials absolviert, zwei 
Blöcke in einer repetitiven Sequenz, zwei Blöcke in randomisierter Reihenfolge 

 

2.6.4 EEG-Datenverarbeitung und -auswertung 
 

Die Verarbeitung der erhobenen EEG-Datensätze erfolgte mit dem Programm BrainVision 

Analyzer, Version 2.1.0 (Brain Products GmbH, Deutschland).  

Im ersten Schritt der EEG-Verarbeitung erfolgte eine Filterung durch ein Bandpass von 0,5-

20 Hz (48 db/oct) und einer Abtastrate von 256 Hz. Anschließend wurden die Daten auf den 

gemeinsamen Mittelwert aller Elektroden re-referenziert.  Im nächsten Schritt erfolgte die 

Artefaktreduktion. Zunächst erfolgte diese durch eine manuelle Sichtung und Markierung 

von Artefakten. Nach der manuellen Artefaktentfernung schloss sich die unabhängige 

Komponenten-Analyse independent component analysis (ICA) an, durch welche 

wiederkehrende Artefakte (z.B. Augen- und andere Muskeltätigkeiten) automatisiert als 
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Komponenten detektiert und für die weitere Auswertung ausgeschlossen wurden. Im Falle 

des Auftretens von für die Gesamtauswertung unbrauchbaren Kanälen wurde eine 

topographische Interpolation durchgeführt, die es ermöglichte, den entsprechenden Kanal 

durch die mittlere elektrische Aktivität der umliegenden Elektroden zu ersetzen.   

Im Anschluss erfolgte eine Segmentierung der EEGs in zeitlicher Relation zu den 

Verhaltensdaten. Zunächst erfolgte eine Segmentierung der vollständig abgeschlossenen 

Blöcke in korrekt und inkorrekt beantwortete Trials mit einer Zeitspanne von - 500 bis 

1500 ms relativ zur Präsentation des Targets, sowie - 500 ms bis 900 ms nach erfolgter 

Antwort.  

Nach der Segmentierung erfolgte eine erneute automatische Artefaktreduktion 

(Wertdifferenzen > 100 μV/250 ms; Amplitude < −100 μV oder > 100 μV/200 ms; Aktivität 

> 0,2 µV/100 ms). Um Target-bezogene EKPs zu analysieren, erfolgte eine Baseline 

Korrektur (- 500 ms bis - 300 ms) mit anschließend erneuter Segmentierung in kompatibel 

und inkompatible Trials. Folgende Target-bezogene EKPs wurden anschließend nach 

visueller Inspektion der Grand Averages und auf Grundlage vorhergehender Studien und 

aus den erhaltenen Daten der einzelnen Elektroden und Zeitintervallen bestimmt 

berechnet: Target-N2 (FCz, kompatibel 290 – 310 ms, inkompatibel 270 – 290 ms; Cz, beide 

280 – 300 ms), Target-P3 (kompatibel CP1/CP2, 360 – 400 ms, inkompatibel CP1/CP2 380 

– 420 ms). 

Für Antwort-bezogene EKPs erfolgte nach einer Baseline Korrektur (− 205 bis − 5 ms) aus 

allen falsch beantworteten kompatiblen und inkompatiblen Trials die Berechnung der 

error-related-negativity (ERN, Hauptaktivität zwischen 33 – 53 ms; Elektrode FCz), correct-

related-negativity (CRN, 25 – 45 ms; Elektrode FCz) und error-related positivity (Pe, 

Hauptaktivität zwischen 105 – 360 ms; Elektrode Cz).  

Die Extraktion der erhaltenen EKPs erfolgten mittels Peak detection in den zu erwarteten 

Zeitintervallen der entsprechenden EKPs (+/- 10 ms N2, ERN, CRN, Pe; +/- 20 ms P3a) 

zunächst individuell für jeden Teilnehmer, gefolgt von Grand-Averages beider Gruppen 

(Patienten vs. Probanden).  
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2.7  Datenverwaltung  
 

2.7.1 Aufbau der Datenbank  
 

Die erhobenen Daten aller Patienten und Probanden wurden in eine neu erstellte 

Datenbankdatei des Statistikprogramms SPSS Statistics, Version 22, der Firma IBM 

eingepflegt. Die SPSS-Datei enthielt alle Daten des Untersuchungsskripts, der Selbstrating-

Fragebögen, sowie EEG-Verhaltensdaten. Die einzelnen Datensätze der Teilnehmer 

wurden mit dem pseudonymisierten Code versehen, welcher bereits vor Beginn der beiden 

Untersuchungstage festgelegt wurde. Die den erhobenen Daten entsprechenden Variablen 

wurden im Voraus einzeln erstellt, mit Kommentaren zur Identifizierung versehen und im 

Anschluss an die Untersuchungen in die SPSS-Datei eingegeben. Bei nicht erfolgter Antwort 

oder fehlender Information fand eine Darstellung des Wertes als 9 statt. 

 

2.7.2 Organisation der Datenverwaltung 
 

Nach abgeschlossener Untersuchung wurden alle Studienskripte im Institut für 

Neurogenetik im CBBM unter Verschluss gelagert. Die Selbstrating-Fragebögen der 

Patienten und Probanden erreichten das Institut auf postalischem Wege, wurden 

anschließend in die SPSS-Datei aufgenommen und anschließend zu den entsprechenden 

Unterlagen abgeheftet. Die erstellten Untersuchungsvideos wurden auf dem Server in der 

Poliklinik der Neurologie gespeichert und dort für die Evaluation durch die Ärzte 

vorverarbeitet. Alle aufgenommenen Blinzelreflex- und EEG-Daten wurden auf den 

entsprechenden Experimental-Computern gespeichert und anschließend auf das 

Serversystem des Instituts für Neurogenetik abgelegt, welches seit Ende 2017 besteht und 

durch die passwortgeschützte Funktion einen Zugriff nur durch autorisiertes Personal 

erlaubt.  
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2.8 Statistik  
 

Die statistische Auswertung erfolgte mit der Statistiksoftware SPSS, Version 22 (SPSS Inc., 

IBM, USA).  

Die Ergebnisse der Verhaltensdaten wurde mittels ANOVA mit Messwiederholung 

analysiert mit dem Zwischensubjektfaktor (between) Gruppe (Patienten vs. Probanden), 

sowie dem Innersubjektfaktor (within) Kompatibel vs. Inkompatibel. Nulleffekte wurden 

mittels Bayes-Faktor genauer charakterisiert, auf Grundlage der Quadratsummen der 

ANOVA (Wagenmakers, 2007; Masson, 2011). Post-hoc-Tests wurden Bonferroni-

korrigiert.   

Mittels Pearson-Korrelation und anschließender Bonferroni-Korrektur für multiple 

Vergleiche (Bonferroni) erfolgte die Berechnung der Korrelation zwischen Symptomstärke 

(dargestellt durch Dauer der Krankheit, SARA, BFMDRS, und INAS Score) und Messgrößen 

des Flanker-Paradigmas (Genauigkeit, P3a kompatibel/inkompatibel, N2, ERN, CRN, Pe). 

Die Festlegung des Signifikanzniveau erfolgte auf 5 % (p = 0,05). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

27 
 

3. Ergebnisse 
 

3.1 Patientenkollektiv 
 

Zu Studienbeginn erfolgte initial die Rekrutierung von insgesamt 25 genetisch bestätigten 

SCA-Patienten, sowie 30 gesunden Kontrollprobanden übereinstimmend in Geschlecht und 

Alter (+/- 5 Jahre). Die Aufteilung der rekrutierten Patienten nach genetisch determinierten 

Diagnosegruppen ist Tabelle 3 zu entnehmen. Der Altersdurchschnitt der an der Studie 

beteiligten Patienten befand sich bei 51 Jahren (SD 11,4 Jahre) mit einer Altersspanne von 

22,0 - 74,0 Jahren. Der Altersdurchschnitt der Kontrollprobanden lag bei 43,2 Jahren (SD 

12,4 Jahre) mit einer Altersspanne zwischen 22 und 74 Jahren (Tab. 3). 

Zwei der teilnehmenden Patienten (SCA 3 und SCA 6) konnte die Studie aus kognitiven und 

physischen Gründen nicht vollständig beenden und wurden daher aus der Studie 

ausgeschlossen. Demnach betrug die Anzahl der teilnehmenden Patienten anschließend 

n=23 (Tab. 3). Zudem erfolgte der Ausschluss eines gesunden Probanden aus den weiteren 

Berechnungen beim Zufallsbefund einer Dystonie in den klinisch neurologischen 

Untersuchungen.    

In Betrachtung des in dieser Arbeit verwendeten Flanker-Paradigmas zeigten zwei gesunde 

Kontrollprobanden und drei der teilnehmenden Patienten (SCA3, SCA6, SCA28) unter 20 

korrekte Trials von 158 in den inkompatiblen Durchgängen und wurden somit bei einer 

Trefferquote unter der Zufallsrate von den weiteren Analysen ausgeschlossen. Zudem 

erfolgte der weitere Ausschluss der EEG-Daten einer gesunden Kontrollperson bei nicht 

auswertbarer Aufzeichnung während des Paradigmas. Insgesamt erfolgte somit der 

Einschluss von 20 SCA-Patienten und 27 gesunden Kontrollen in die Analyse der 

Verhaltensdaten des Flanker-Paradigmas, sowie 20 SCA-Patienten und 26 gesunden 

Kontrollen in die Analyse der EEG-Daten.  

Die Daten der klinischen Untersuchungen und erhobenen Scores sind Tabelle 3 zu 

entnehmen. 
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Tabelle 3 

Klinische Charakterisierung der Studienpopulation  

 

SARA: Scale for the Assessment and Rating of Ataxia (Weyer et al., 2007), INAS: inventory of non-ataxia signs 
(Jacobi et al., 2013), BFMDRS: Burke–Fahn–Marsden Dystonia Rating Scale (Burke et al., 1985). 
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3.2 Verhaltensdaten 

 

Es erfolgte die Betrachtung der reinen Verhaltensdaten der gesunden Kontrollen und SCA-

Patienten bezüglich der absolvierten Trials des Paradigmas.  

Zunächst erfolgte ein Vergleich der Korrektheit der gegebenen Antworten in allen Trials 

(Abb. 4). Die Gruppen unterschieden sich in den einzelnen Konditionen (F (1,45) = 158,22, 

p < 0,001), in der ANOVA zeigte sich jedoch weder ein Haupteffekt für “Gruppe” (F (1,45) = 

0,14, p = 0,714), noch für eine “Gruppe x Condition” Interaktion (F (1,45) = 3,59, p = 0,064). 

Die Patienten gaben in kompatiblen Trials in 92,84 % (SD +/- 8,07 %), sowie in 

inkompatiblen Trials 71,44% (SD +/- 16,28 %) korrekte Antworten. Die gesunden Kontrollen 

zeigten in kompatiblen Trials 95,58 % (SD +/- 3,95 %), sowie in inkompatiblen Trials 66,57% 

(SD +/- 15,26 %) korrekte Antworten.  Eine Korrelation zwischen den klinisch erhobenen 

Parametern und der Genauigkeit zeigte sich nicht.  

 

 

Abbildung 4: Genauigkeit (Accuracy) (Korrekt gegebene Antworten in Prozent; Mittelwert +/- Standardabweichung) des 
Flanker Task für kompatible (graue Balken) und inkompatible (weiße Balken) Trials für Patienten (links) und gesunde 
Kontrollen (rechts). Breite Balken zeigen die Mittelwerte, dünne Balken zeigen die Standardabweichungen. Statistisch 

signifikante Unterschiede sind mit einem Stern [*] gekennzeichnet. 

 

In der im Anschluss erfolgten Betrachtung der Reaktionszeiten (Abb. 5) zeigte die ANOVA 

einen Haupteffekt für “Gruppe” (F (1,45) = 18,74, p < 0,001) und “Condition” (F (1,45) = 

545,08, p < 0,001). Es ließ sich jedoch keine “Gruppe x Condition” Interaktion nachweisen 

(F (1,45) = 0,51, p = 0,481).   
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Die SCA-Patienten zeigten insgesamt längere Reaktionszeiten (M +/- SD: 450 +/- 15 ms) im 

Vergleich zu gesunden Kontrollen (367 +/- 13 ms), sowie ebenso im Vergleich innerhalb der 

Gruppe in inkompatiblen (455 +/- 11 ms) und kompatiblen Trials (362 +/- 9 ms). 

 

 

Abbildung 5: Reaktionszeiten in ms (Mittelwert +/- Standardabweichung) des Flanker Paradigmas für kompatible (graue 
Balken) und inkompatible (weiße Balken) Trials für Patienten und gesunde Kontrollen. Breite Balken zeigen die 

Mittelwerte, dünne Balken zeigen die Standardabweichungen. Statistisch signifikante Unterschiede sind mit einem Stern 
[*] gekennzeichnet. 

 

Des Weiteren erfolgte in Betrachtung der Verhaltensdaten die Untersuchung auf 

Kompatibilitätseffekte durch die Berechnung der Differenz der Reaktionszeiten in 

inkompatiblen und kompatiblen Trails (Tab. 4). Hier zeigten sich keine Unterschiede 

zwischen beiden Gruppen sowohl in der Untersuchung des Effektes bei reinen korrekt 

beantworteten Trials (t (45) = 0,711, p = 0,481), als auch allen Trials gesamt (t (45) = 2,235, 

p = 0,30) (Tab. 4). 
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Tabelle 4 

Daten der Kompatibilitätseffekte für Patienten (P) und gesunde Kontrollen (C), berechnet aus der Differenz 
der Reaktionszeiten in ms in inkompatiblen und kompatiblen Trails, SD = Standardabweichung 

 

 

 

Weitere Berechnungen erfolgten auf das Vorliegen eines post-error slowing, definiert als 

verlängerte Reaktionszeiten nach einem Fehler (Abb. 6). In der ANOVA zeigte sich ein 

Haupteffekt für ,,Gruppe“ (F (1,45) = 18,58, p < 0,001) und “Condition” (“RT posthit” vs. “RT 

posterror”) (F (1,45) = 13,03, p = 0,001) aber kein Interaktionseffekt von “Gruppe” x 

“Condition” (F (1,45) = 0,049 p = 0,826, p(H0|D) = 0,87). Gesunde Kontrollen zeigten nach 

korrekten Antworten eine Reaktionszeit von 341,31 s (SD +/- 34,56 s), sowie nach 

fehlerhaften Antworten eine Reaktionszeit von 364,34 s (SD +/- 43,58 s). Die 

teilnehmenden Patienten zeigten nach korrekten Antworten eine Reaktionszeit von 426,66 

s (SD +/- 91,58 s) und nach fehlerhaften Antworten Reaktionszeiten von 477,02 s (SD +/- 

99,72 s). Somit zeigte sich in beiden Gruppen das Vorliegen eines post error slowing.  
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Abbildung 6: Post error slowing als Reaktionszeit in ms nach Falschantwort (Mittelwert +/- Standardabweichung) 
[grauer Balken] und nach korrekter Antwort [weißer Balken) ist in beiden Gruppen präsent, Patienten (linke Balken) und 

gesunde Kontrollen (rechte Balken). Breite Balken zeigen die Mittelwerte, dünne Balken zeigen die 
Standardabweichungen. Statistisch signifikante Unterschiede sind mit einem Stern [*] gekennzeichnet. 

 

In Berechnungen der Differenz der Reaktionszeiten nach korrekten oder fehlerhaften Trials 

bei Patienten (20,4 +/−55,2 ms) und gesunden Kontrollen (23,0 +/−25,4 ms) zeigten sich 

keine signifikanten Unterschiede (t (45) = −0,22; p = 0,074) (Tab 5). 

 

Tabelle 5 

Darstellung der Reaktionszeiten (RT) von Patienten (P) und gesunden Kontrollen (C) nach fehlerhaften (nach 

Fehler) und korrekt (nach Treffer) gegebenen Antworten, sowie berechnete Differenz der Reaktionszeiten 

nach Fehler und korrekt gegebener Antwort.  

 Gruppe Mittel SD N 

RT nach Fehler  

P 447,023 99,723 20 

C 364,336 43,584 27 

Total 399,522 83,000 47 

RT nach Treffer 

P 426,658 91,975 20 

C 341,313 34,557 27 

Total 377,630 77,384 47 

Differenz  
RT Fehler- RT 

Treffer 

P 20,365 7,748 20 

C 23,023 9,027 27 

Total 21,892 5,616 47 
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Zusammenfassend lässt sich in Betrachtung der Verhaltensdaten sagen, dass beide 

Gruppen eine höhere Genauigkeit der Antworten in kompatiblen im Vergleich zu 

inkompatiblen Trials aufweisen. Gruppenunterschiede zeigten sich diesbezüglich nicht. Die 

Patienten wiesen im Vergleich zu Kontrollprobanden in allen Trials längere Reaktionszeiten 

auf. In beiden Gruppen waren zudem verlängerte Reaktionszeiten in inkompatiblen Trials 

im Vergleich zu kompatiblen Trials zu verzeichnen. Kompatibilitätseffekte lassen sich in 

beiden Gruppen sowohl in allen Trials als auch in Betrachtung der rein korrekt 

beantworteten Trials nicht nachweisen.   

In beiden Gruppen konnte sich Vorliegen eines post error slowing und somit eine 

verlängerte Reaktionszeit nach fehlerhafter Antwort nachgewiesen werden. In 

Betrachtung der Differenz nach fehlerhaften und korrekten Trials zeigten sich ebenfalls 

keine Gruppenunterschiede.  
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3.3 Ereigniskorrelierte Potenziale  

 

Parallel zur Durchführung des Flanker Paradigmas erfolgte, wie in Kapitel 2 bereits erläutert 

die Aufzeichnung eines EEGs zur Ableitung von ereigniskorrelierten Potenzialen und 

insbesondere die Betrachtung der Potenziale P3, N2, ERN und CRN, sowie Pe.  

 

3.3.1 P3 

 

In beiden untersuchten Gruppen zeigte sich in der Grand Average im Zeitintervall von 

380 - 420 ms nach Target-Präsentation das ereigniskorrelierte Potenzial der P3 (Abb. 7). Die 

Ableitung erfolgte über die Elektrode CP1. In gesunden Kontrollen konnte in kompatiblen 

Trials (Kontrollen: M 3,46 µV; SD +/−2,95 µV; Patienten: 1,93 +/ −1,62 µV) und 

inkompatiblen Trials (Kontrollen: 3,22 +/−3,60 µV; Patienten: 1,44 +/−1,64 µV) ein größeres 

Potenzial nachgewiesen werden. 

Die ANOVA zeigte einen Haupteffekt für ,,Gruppe‘‘ (F (1,44) = 4,61, p = 0,037), jedoch nicht 

für ,,Condition (kompatibel vs. inkompatibel) (F (1,44) = 2,69, p = 0,108). Zudem zeigte sich 

kein Interaktionseffekt zwischen beiden oben genannten Faktoren (F (1,44) = 0,30, p = 0,58, 

BF01 = 5,8). 

 

  

Abbildung 7: Darstellung der gemittelten Spannung der P3 in µV gegenüber der Zeit in ms, 380-420 ms nach Target-
Präsentation (Zeitpunkt 0) über der Elektrode CP1 für kompatible (Kontrollen blau; Patienten grün) und inkompatible 

Trials (Kontrollen rot, Patienten lila). 
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3.3.2 N2 

 

Im Zeitintervall 280 – 300 ms nach Target-Präsentation konnte in beiden Gruppen über 

Elektrode FCz das ereigniskorrelierte Potenzial N2 in kompatiblen (Kontrollen: -0,48 µV; 

SD +/- 2,492 µV; Patienten 0,223 +/ −3,938 µV) und inkompatiblen Trials (Kontrollen: -0,110 

+/- 2,674 µV; Patienten: -0,348 +/- 4,522 µV) nachgewiesen werden (Abb. 8). 

Signifikante Unterschiede zwischen den Gruppen zeigten sich weder in kompatiblen 

(t (44) = −0,26, p = 0,790), noch in inkompatiblen (t (44) = 0,21, p = 0,836) Trials.  

 

 

Abbildung 8: Darstellung der gemittelten Spannung der N2 in µV gegenüber der Zeit in ms, 280-300 ms ab Zeitpunkt der 
Target-Präsentation (Zeitpunkt 0) über der Elektrode FCz für kompatible (Kontrollen blau; Patienten grün) und 

inkompatible Trials (Kontrollen rot, Patienten lila). 

 

3.3.3 ERN/CRN 
 

In Betrachtung der Error related Negativity und Correct related Negativity zeigten sich in 

beiden Gruppen über der Elektrode FCz nach erfolgter Antwort ereigniskorrelierte 

Potenziale nach fehlerhaften Trials (ERN 33 – 53 ms nach fehlerhafter Antwort; Kontrollen: 

-3,567 +/− 3,365 µV; Patienten: -2,135 +/− 3,001 µV) und korrekten Trials (CRN 25 – 45 ms 

nach korrekter Antwort; Kontrollen: -0,855 +/−2,268 µV; Patienten: - 1,399 +/− 2,210 µV) 

(Abb. 9).  

Es waren jedoch keine signifikanten Gruppenunterschiede in der ERN (t (44) = 1,49, p = 

0,141) oder CRN (t (44) = −0,81, p = 0,419) zu verzeichnen.  
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Abbildung 9: Darstellung der gemittelten Spannung der Error related Negativity in µV gegenüber der Zeit 33-53 ms ab 
erfolgter Antwort (Zeitpunkt 0) für gesunde Kontrollen (blau) and Patienten (grün) über Elektrode FCz, sowie der Correct 

related Negativity 25-45 ms nach erfolgter Antwort (Zeitpunkt 0) für Kontrollen (rot) und Patienten (lila) über der 
Elektrode FCz. 

 

 

In der Betrachtung der Differenz der ERN und CRN in den beiden Gruppen (Kontrollen -2,71 

+/- 3,1 µV; Patienten -0,74 +/- 3,2 µV) zeigten sich die erhaltenen Unterschiede als nicht 

signifikant (t (44) = 1,8, p = 0,077) (Abb. 10). 

 

Abbildung 10: Darstellung der Differenzkurve der Spannungen in µV gegenüber der Zeit in ms aus ERN und CRN bei 
Patienten (Rot) und Kontrollen (Blau). 
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3.3.4 Pe 
 

Im zeitlichen Ablauf der Potenziale zeigt sich nach der ERN sowohl bei Kontrollen als auch 

bei Patienten 105 - 360 ms nach fehlerhaft gegebener Antwort eine Positivität (Kontrollen: 

2,999 +/− 2,628 µV; Patienten: 0,907 +/− 2,161 µV). Die Ableitung erfolgte über Elektrode 

Cz. Die größere Pe bei gesunden Kontrollen zeigte sich als signifikanter Unterschied 

zwischen den Gruppen (t (44) = −2,885, p = 0,005) (Abb. 11). In Betrachtung der Korrelation 

von klinisch erhobenen Parametern und EKP zeigte sich in der Gruppe der Patienten eine 

inverse Korrelation zwischen dem EKP der Pe und dem erhobenen BFMRDS (r = −0,68, 

p = 0,001; nach Bonferroni p = 0,011), hinweisend darauf, dass Patienten mit stärker 

ausgeprägter Dystonie eine erniedrigte Pe vorweisen.  

 

 

Abbildung 11: Darstellung der Grand Average der Error Positivity/Pe im Zeitintervall 105-360 ms ab erfolgter Antwort 
(Zeitpunkt 0). Ableitung über Elektrode Cz bei Kontrollen (Blau) und Patienten (Orange). 

 

In zusammenfassender Betrachtung der ereigniskorrelierten Potenziale zeigte sich ein 

größeres Potenzial der P3 in Kontrollen. Die Potenziale N2, CRN und ERN konnten in beiden 

Gruppen nachgewiesen werden. Unterschiede in kompatiblen und inkompatiblen Trials, 

sowie innerhalb der Gruppen und in der Differenz der ERN/CRN Potenziale zeigten sich hier 

nicht. In Betrachtung der Pe zeigte sich ein signifikant größeres Potenzial in der Gruppe der 

gesunden Kontrollen. Zudem konnte in der Gruppe der Patienten eine inverse Korrelation 

zwischen dem BFMRDS und dem EKP der Pe nachgewiesen werden, hinweisend auf eine 

erniedrigte Pe bei stärker ausgeprägter Dystoniesymptomatik.  
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4. Diskussion 
 

Die im durchgeführten Paradigma untersuchten kognitiven Kontrollprozesse beziehen sich 

auf Verhaltensanpassungsprozesse bei Patienten mit spinocerebellärer Ataxie. Es erfolgte 

insbesondere die Untersuchung der Fähigkeit der Wahrnehmung, Verarbeitung und 

Reaktionen auf Reize, sowie die Verhaltensweisen auf fehlerhafte Reaktionen, um 

zukünftiges Verhalten anzupassen.   

Der Grundgedanke war, dass es Hinweise darauf gibt, dass das Kleinhirn interne 

Vorwärtsmodelle wie die der zukünftigen Verhaltensweisen beeinflusst (Ito, 2008).  

Insgesamt zeigten sich erwartungsgemäß über beide Gruppen hinweg eine höhere 

Genauigkeit in kompatiblen sowie eine verlängerte Reaktionszeit in inkompatiblen Trials, 

da die Wahrnehmung, Verarbeitung und Unterdrückung der aufgabenirrelevanten Reize zu 

einer Verlängerung der Verarbeitung und Ausführung der aufgabenrelevanten Reize führt 

(Eriksen and Eriksen, 1974; Kopp et al., 1996). Diese Ergebnisse decken sich mit den bereits 

in der Vergangenheit durchgeführten Studien an neurodegenerativen Erkrankungen mit 

Basalganglienbeteiligung wie Chorea Huntington (Beste et al., 2008). Es zeigte sich kein 

Unterschied in der Durchführung der Aktions- und Selektionsauswahl unter den 

flankierenden und zu unterdrückenden Reizen zwischen gesunden Kontrollprobanden und 

Patienten mit spinozerebellärer Ataxie. Zudem zeigten sich ebenfalls keine 

Gruppenunterschiede in Bezug auf Kompatibilitätseffekte. Hier ließen sich ähnliche 

Ergebnisse an Chorea Huntington Patienten erzielen (Beste et al., 2008). Diese Ergebnisse 

lassen drauf schließen, dass die Möglichkeit der Flanker-Wahrnehmung und folgenden 

Unterdrückung der flankierenden Reize auch bei Degeneration der beteiligten cerebralen 

Strukturen nicht gestört ist.  

Die in allen Trials nachgewiesene allgemeine Verlangsamung der Reaktionszeiten der 

Patienten zeigte sich beispielhaft für die Basalganglienerkrankungen ebenfalls bereits in 

Studien mit Chorea Huntington Patienten (Beste et al., 2008). Die generelle Verlangsamung 

lässt möglicherweise auf eine verlangsamte Verarbeitung schließen im Sinne des cerebellar 

cognitive affective syndrome, welches bereits durch Shahmann und Sherman beschrieben 

wurde (Shahmann und Shermann, 1998) und bereits in Studien von Sokolovsky et al. bei 

Patienten mit SCA nachgewiesen wurde (Sokolovsky et al., 2010). Ebenfalls decken sich die 

verlängerten Reaktionszeiten mit den Ergebnissen von Bolton und Lacy aus 2019, in 
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welcher ebenfalls eine reduzierte Verarbeitungsgeschwindigkeit bei SCA Patienten 

festgestellt werden konnte. Diese Ergebnisse lassen wie Jacobi et al. 2021 beschrieben 

darauf schließen, dass das Kleinhirn eine Rolle in kognitiver Verarbeitung spielt (Jacobi et 

al., 2021). Zudem ist die allgemeine motorische Einschränkung der Patienten und die 

möglicherweise daraus resultierende Einschränkung der Reaktionsgeschwindigkeit zu 

bedenken. Ebenso sei hier auf die nachgewiesene reduzierte Geschwindigkeit in visueller 

Verarbeitung in Studien durch Moscher et al. 1999 und Machner et al. 2005 bei Patienten 

mit cerebellären Erkrankungen verwiesen, welche ebenfalls durch die visuelle 

Wahrnehmung und Verarbeitung der Reize eine Rolle in der verlängerten Reaktionszeit 

spielen könnte.   

Die gewonnenen Daten der fehlerbezogenen Verhaltensanpassung geben Hinweise für die 

Interpretation, dass die Verarbeitung des Vorwärtsmodells bei genetisch bedingter 

spinocerebellärer Ataxie intakt ist. Als behavorialer Parameter erfolgte hier die 

Untersuchung des post error slowing, definiert als Verlangsamung der Reaktionszeit 

folgend auf einen fehlerhaft beantworteten Trial (Rabbit, 1966). Im durchgeführten 

Flanker-Paradigma zeigte sich in beiden Gruppen ein post error slowing ohne signifikanten 

Unterschied zwischen den Gruppen als Zeichen der nicht beeinträchtigten 

Fehlerverarbeitung bei Patienten mit spinocerebellärer Ataxie.  

Als elektrophysiologisches Korrelat der fehlerbezogenen Verhaltensanpassung erfolgte die 

Untersuchung der ereigniskorrelierten Potenziale N2, sowie ERN und Pe.  

Untersuchungen von Holroyd und Coles zeigten 2002, dass die ERN mit der Aktivität des 

Mittelhirns bzw. des dopaminergen Systems assoziiert ist und somit ein 

Belohnungsvorhersage-Fehlersignal darstellt (Holroyd und Coles, 2002), welches auch 

Prozesse der Vorwärtsmodellplanung beinhaltet (Holroyd und Coles, 2002; Smout et al., 

2019). Die ERN wurde bereits bei Patienten mit Parkinson Erkrankungen (Falkenstein et al., 

2001), Morbus Huntington (Beste, Saft, Andrich, Gold, & Falkenstein, 2006) sowie bei 

Patienten mit Läsionen der Basalganglien (Ullsperger & von Cramon, 2006) untersucht und 

ergab bei diesen Patientengruppen eine kleinere Amplitude. Beste et al. zeigten 

beispielsweise in Studien mit symptomatischen Chorea Huntington Patienten eine im 

Vergleich zu gesunden Kontrollen kleinere Ne/ERN (Beste et al., 2006), jedoch nicht bei 

präsymptomatischen Chorea Huntington Patienten relativ zu Kontrollen (Beste et al., 

2007).  
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ERN und CRN unterschieden sich nicht zwischen Patienten mit spinozerebellärer Ataxie und 

gesunden Kontrollprobanden.  Dies deutet darauf hin, dass die untersuchten Patienten mit 

genetisch determinierter spinocerebellärer Ataxie keine Veränderungen in übergreifenden 

Mechanismen zeigen, die mit der Verarbeitung interner Vorwärtsmodelle 

zusammenhängen.  

Jedoch zeigten sich in der Gruppe der Patienten verminderte Pe-Amplituden, was als 

Hinweis auf eine veränderte Fehlerwahrnehmung gedeutet werden könnte. Die in der 

untersuchten Gruppe der Patienten aufgezeigte inverse Korrelation der Pe-Amplitude mit 

der Dystonie-Ausprägung zeigt, dass Patienten mit schwerer Dystonie eine weniger 

ausgeprägte Pe haben.  

Nach Berardelli et al. wird die Dystonie im Rahmen einer Basalganglien-Dysfunktion 

gesehen (Berardelli et al., 1998). Weitere Studien haben zudem eine mögliche 

pathophysiologische Rolle des Kleinhirns bestätigt, dies ist jedoch weiterhin umstritten 

(Bologna und Berardelli, 2018). Die aufgezeigte Korrelation zwischen Pe-Amplituden und 

Dystonie war bei der untersuchten Patientengruppe schwach. Die Grundlage könnte 

sowohl die vorliegende Kleinhirndegeneration als auch eine milde Beteiligung im Rahmen 

einer Basalganglienpathologie sein.  

Die im Paradigma präsentierten Flanker stellen für den Teilnehmer einen Antwortkonflikt 

dar, welcher sich bekanntermaßen in der Amplitude der N2 zeigt (Van Veen und Carter, 

2002; Mathalon et al., 2003; Azizian et al., 2006; Yeung und Cohen, 2006).  

In Bezug auf die erhaltenden Daten der N2 zeigten sich jedoch in den Gruppen keine 

Unterschiede der Potenziale. Es zeigten sich lediglich die erwarteten Unterschiede der N2 

Ausprägungen in inkompatiblen und kompatiblen Trials über beide Gruppen hinweg, als 

Zeichen des erhöhte Antwortkonfliktpotenzials in inkompatiblen Trials.  

Auch in Studien mit chronisch medikamentös behandelten Morbus Parkinson Patienten 

zeigten sich die N2 Amplituden unverändert gegenüber gesunden Kontrollpersonen, wobei 

auch hier größere Amplituden bei inkongruenten im Vergleich zu kongruenten Trials 

nachgewiesen werden konnten (Verleger et al., 2010; Rustamov et al., 2013). In 

Untersuchungen von Medikamenten-naiven Patienten zeigten sich Unterschiede in 

deutlich verminderten N2-Amplituden in inkompatiblen Trials, mit Verschwinden der 

Unterschiede nach Beginn einer dopaminergen Medikation (Willemssen et al., 2011). 
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Demzufolge zeigt sich hier eine mögliche Rolle nigo-striatalen Beteiligung auf die 

Konfliktverarbeitung.  

Insgesamt zeigen jedoch die Daten, dass die elektrophysiologischen Korrelate der 

Konfliktverarbeitung bei der Gruppe der untersuchten Patienten mit spinozerebellärer 

Ataxie unverändert sind.  

Als Parameter der allgemeinen Orientierungsreaktion konnte das Potenzial der P3a in 

beiden Gruppen ohne signifikante Gruppenunterscheide nachgewiesen werden. Somit 

zeigten sich bei Patienten mit spinocerebellärer Ataxie keine Defizite in der 

Verarbeitungskapazität von dargebotenen unerwarteten Reizen.  

Die aufgezeigte intakte Verarbeitung von internen Vorwärtsmodellen in Patienten mit 

genetisch determinierter spinozerebellärer Ataxie unterscheidet sich von anderen Studien 

über Patienten mit Kleinhirnpathologien, insbesondere in Bezug auf die fehlerbezogene 

Verhaltensanpassung (Peterburs und Desmond, 2016). In der Untersuchung von Sakkaden-

bezogener Verarbeitung bei Patienten mit zerebellären und thalamischen Läsionen 

(Peterburs et al., 2012, 2013) und Untersuchungen zur Verarbeitung von korrekten und 

fehlerhaften Sakkaden bei Patienten mit zerebellärer Degeneration (Peterburs et al., 2015) 

zeigten sich die Fehlerraten bei diesen Patienten erhöht und die ERN reduziert.  

In Studien um Peterburs et al. konnte einen Anstieg der Pe-Amplitude bei Patienten mit 

fokalen Kleinhirnläsionen, aber nicht bei Patienten mit degenerativen Kleinhirnstörungen 

nachgewiesen werden (Peterburs et al., 2015). Dies lässt darauf schließen, dass der erhöhte 

Pe-Wert bei Patienten mit fokalen Läsionen einen kompensatorischen Mechanismus für 

die veränderte Fehlerüberwachung widerspiegeln könnte, der sich in einer reduzierten ERN 

zeigt.  

Zudem konnten Peterburs et al. aufzeigen, dass ein Volumenverlust des Kleinhirns mit einer 

reduzierten ERN verbunden ist (Peterburs et al., 2015). Im Unterschied zu der in dieser 

Studie untersuchten Patientengruppe erfolgte in den genannten Studien jedoch 

überwiegend der Einschluss von Patienten mit Kleinhirnläsionen aufgrund eines 

Schlaganfalls oder nach einer Operation und daher Folgen von schlagartigen 

Funktionsstörungen der Kleinhirnschaltkreise, während entgegengesetzt die 

spinocerebelläre Ataxie eine langsam fortschreitende Neurodegeneration des Kleinhirns 

darstellt.   
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Ein möglicher Erklärungsansatz der veränderten Fehlerwahrnehmung und der in der 

Patientengruppe normal ausgeprägten fehlerbezogenen Verhaltensanpassung ist das 

Vorhandensein von adaptiven Prozessen, welche seit der neuronalen Entwicklung 

vorhanden sind (Harding et al., 2017).  

Die ebenso fortschreitende neurodegenerative Erkrankung des X-chromosomalen 

Dystonie-Parkinsonismus (XDP) stellt eine weitere Basalganglien-Modellerkrankung dar 

und ist durch die Degeneration der Striosomen gekennzeichnet mit im Gegensatz zur 

Huntington Erkrankung weniger degenerativ veränderter Matrix in frühen 

Erkrankungsstadien (Goto et al., 2005; Beste et al., 2017a). Hier zeigten sich fehlerbedingte 

Anpassungsprozesse als dysfunktional in reduzierten ERN-Amplituden. In weiteren 

Verhaltensexperimenten zeigte sich die Antwortunterdrückung als intakt (Beste und Saft, 

2014; Beste et al., 2017a; Beste et al., 2017b). Die Unterschiede in der ERN zwischen XDP 

und gesunden Kontrollen zeigten sich als neurophysiologisches Korrelat von 

Aktivierungsunterschieden im ACC (Beste et al., 2017a). Der ACC erhält Informationen aus 

dem striosomalen Kompartiment des Striatums. Somit ergab sich hier die Schlussfolgerung, 

dass Dysfunktionen in der fehlerbezogenen Verhaltensanpassung auf Veränderungen im 

ACC und somit in Striosomen zurückzuführen sind und die damit verbunden fronto-

striatalen Schaltkreise gestört sind (Beste et al., 2017a).  

Timman und Donchin beschrieben bei Patienten mit spinocerebellärer Ataxie einen 

möglichen Rückgang fehlerbezogener Verhaltensanpassung, während in früheren 

Krankheitsstadien belohnungsbezogene Prozesse, welche ebenfalls durch Basalganglien 

reguliert werden, eine Hochregulation vorweisen können (Donchin und Timmann, 2019). 

Diesen Basalganglien-Prozessen im Sinne von Belohnung wurden eine wichtige Rolle für die 

fehlerbezogene Verhaltensanpassung zugeschrieben (Holroyd und Coles, 2002; Ullsperger 

et al., 2014).  

Im Hinblick auf die Vorhersagbarkeit und Empfindlichkeit für Marker der Dysfunktionalität 

in spinocerebellärer Ataxie ist somit von einer besseren Aussagekraft von 

Aufmerksamkeitsprozessen und Belohnungsvorgängen, als bei fehlerbezogener 

Verhaltensanpassung auszugehen. Abschließend lassen sich im untersuchten 

Patientenkollektiv Hinweise auf das Vorhandensein eines cerebellar cognitive affective 

syndroms finden mit Intaktheit interner Vorwärtsmodelle.   
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Die Limitationen der dieser Arbeit zugrundeliegende Studie finden sich vor allem in einer 

inhomogenen Studienpopulation der genetisch bedingten spinocerebellären Ataxien mit 

großer Bandbreite der Krankheitsdauer und Symptomschwere gemessen am SARA Score.  

Es erfolgte der Einschluss verschiedener SCA-Subgruppen mit u.a. reiner 

Kleinhirnbeteiligung wie SCA 6 oder extra-zerebellärer Beteiligung wie SCA3. Es erfolgte bei 

keinem der teilnehmenden Patienten eine regelmäßige Bildgebung zur Darstellung des 

Verlaufs und des Umfangs der cerebellären Degeneration. Bei erfolgter standardisierter 

Bildgebung hätte eine genaue Darstellung der beteiligten Strukturen, z.B. der 

Basalganglien, jedoch wahrscheinlich keinen weiteren Aufschluss über den genauen 

Umfang der Beteiligung an den untersuchten Verhaltensvorgängen geben können.  
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5. Zusammenfassung 
 

Die Planung, Koordination und Ausführung von Bewegungen erfordern ein komplexes 

Zusammenspiel verschiedener neuronaler Netzwerke und unterliegen ständiger Kontrolle, 

Evaluation und Adaption an die Umwelt.  

Ziel dieser Studie war es, die Ataxien als Modellerkrankung für cerebelläre Dysfunktion zu 

nehmen und den cerebellären Einfluss auf die kognitive Kontrolle im Sinne interner 

Vorwärtsmodelle zu untersuchen.   

Die Untersuchung von Aufmerksamkeitsprozessen und Reaktionsweisen erfolgte anhand 

des Flanker Paradigmas als etabliertes Konflikt Paradigma und den daraus resultierenden 

Verhaltensdaten mit ereigniskorrelierten Potenzialen im zeitgleich abgeleiteten EEG.  Im 

Flanker Paradigma wird durch Darstellung von zentralen und ablenkenden Reizen die 

selektive Aufmerksamkeit gefordert und ermöglicht die Untersuchung der Fähigkeit der 

Wahrnehmung, Verarbeitung und Reaktionen auf Reize, sowie Adaptation auf fehlerhafte 

Reaktionen, um zukünftiges Verhalten anzupassen.   

 Die zu untersuchende Hypothese dieser Arbeit war die Feststellung von Unterschieden in 

Handlungsauswahl- und Konfliktverarbeitungsprozessen von SCA-Patienten gegenüber 

gesunden Kontrollen.  

Es erfolgte der Einschluss von 20 SCA-Patienten und 27 gesunden Kontrollen in die Analyse 

der Verhaltensdaten des Flanker-Paradigmas, sowie 20 SCA-Patienten und 26 gesunden 

Kontrollen in die Analyse der entsprechenden EEG-Daten. 

In Betrachtung der erhaltenen Verhaltensdaten zeigte sich kein Unterschied in der 

Durchführung der Aktions- und Selektionsauswahl zwischen gesunden Kontrollprobanden 

und Patienten mit spinozerebellärer Ataxie. Die generelle Verlangsamung der 

Reaktionszeiten bei SCA-Patienten lässt sich möglicherweise durch das Vorhandenseins des 

in der Literatur beschriebenen cerebellar cognitive affective syndroms erklären, sowie 

durch eine allgemeine motorische Einschränkung. 

Insgesamt zeigte sich die Konfliktverarbeitung und Fehlerverarbeitung bei Patienten mit 

spinocerebellärer Ataxie nicht beeinträchtigt. Es zeigte sich jedoch eine veränderte 

Fehlerwahrnehmung, welche sowohl auf Grundlage der vorliegenden 
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Kleinhirndegeneration als auch eine milde Beteiligung im Rahmen einer 

Basalganglienpathologie darstellen könnte.  

Eine mögliche Erklärung der veränderten Fehlerwahrnehmung und der in der 

Patientengruppe normal ausgeprägten fehlerbezogenen Verhaltensanpassung sind 

adaptive Prozesse.   

Insgesamt zeigten die hier untersuchten Patienten somit eine abnormale 

Fehlerwahrnehmung mit erhaltener Fehlerverarbeitung, sodass sich keine 

Dysfunktionalität in den Prozessen der internen Vorwärtsmodelle nachweisen lässt.  
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Patienteninformation und Einwilligungserklärung   
  

Systemphysiologie bei Patienten mit seltenen neurogenetischen Erkrankungen  

(„RARE“-Studie)  

  

Sehr geehrte Damen und Herren,  

  

das Institut für Neurogenetik des Universitätsklinikums Schleswig-Holstein führt unter der 

Leitung von Herrn Professor Dr. med. Münchau eine wissenschaftliche Studie mit klinischen 

und elektrophysiologischen Untersuchungen bei Patienten mit seltenen neurogenetischen 

Erkrankungen, zu denen auch die spinocerebellären Ataxien zählen, durch.   

Allen Ataxien gemein sind Einschränkungen in der Bewegungskoordination, allerdings 

unterscheiden sich die genetischen Ataxien in Abhängigkeit der betroffenen Region im Erbgut 

durch verschiedene zusätzliche Symptome. Obwohl die spinocerebellären Ataxien klinisch 

bereits gut untersucht und beschrieben sind, ist noch immer unklar, welche Mechanismen und 

Strukturen im Gehirn letztlich dazu führen, dass Koordinationsschwierigkeiten entstehen und 

in welcher Form sich die Konzentrationsfähigkeit verändert.   

  

Versuchsablauf:  

Vor Beginn der elektrophysiologischen Untersuchungen erfolgt eine klinisch-neurologische 

Untersuchung durch einen Arzt des Instituts für Neurogenetik. Um die Schwere Ihrer 

Symptome anhand von standardisierten motorischen Skalen zu beurteilen und ggf. auch im 
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zeitlichen Verlauf besser objektivieren zu können, wird diese Untersuchung mit einem Video 

aufgezeichnet. Es folgen einige Fragen zum allgemeinen Gesundheitsempfinden und zur 

Lebensqualität sowie einige Aufgaben zur Konzentrations- und Merkfähigkeit.  

Die elektrophysiologische Untersuchung des Lidschlusses findet anschießend in einem 

abgedunkelten Raum statt. Vor Beginn des Experiments werden Ihnen Kopfhörer aufgesetzt 

und mit punktuell aufgetragenem Gel ein Kontakt zu den benötigten Mess-Elektroden am 

Handgelenk und Gesicht hergestellt. Sie nehmen dazu auf einem bequemen Stuhl mit 

Armlehnen und Kopfstütze platz. Über die an den Kopfhörern befindliche Luftdüse werden in 

unterschiedlichen Zeitabständen jeweils zwei Luftstöße appliziert, welche einen Lidschluss 

beider Augen erzeugen sollen. Insgesamt werden 30 zusammengehörige Luftstimuli in 

unterschiedlicher Abfolge geboten. Die Dauer des Experimentes beträgt ca. 15 Minuten.   

An einem zweiten Tag finden die Hirnstrommessungen mit Hilfe eines 

Elektroencephalogramms („EEG“) statt. Dafür werden Ihnen mit etwas Gel 32 Messelektroden 

über eine Kopfhaube angebracht. Während Sie in einem abgedunkelten Raum an einem 

Computer verschiedene Reaktionstests absolvieren, werden die elektrischen Hirnströme 

aufgezeichnet und zu einem späteren Zeitpunkt ausgewertet.  

Zeitaufwand:  

Der zeitliche Gesamtaufwand für die Teilnahme an der Studie beträgt am ersten 

Untersuchungstag inklusive klinisch-neurologischer Untersuchung, dem gemeinsamen 

Ausfüllen von Fragebögen, sowie der Blinzelreflex-Messung in etwa 2 bis maximal 3 Stunden. 

Am zweiten Untersuchungstag ist inklusive Anbringen des EEGs, Absolvieren der 

Reaktionstests und Pausen zwischen den jeweiligen Reaktionstests mit einem Zeitaufwand 

von etwa 4-5 Stunden zu rechnen.  

Vergütung / Fahrkostenerstattung:  

Den Teilnehmern werden die Anfahrtskosten (Bahnticket / PKW: 30 ct/Km) sowie bei weiterer 

Anreise auch Übernachtungskosten erstattet.  

Datenschutz:   

Für die Datenverarbeitung ist Herr Prof. Dr. med. Alexander Münchau, Leiter der Arbeitsgruppe 

Bewegungsstörungen und Neuropsychiatrie bei Kindern und Erwachsenen, verantwortlich. Die 

Datenerhebung erfolgt zum Zweck des oben genannten Studienziels / Forschungsvorhabens. 

Es werden Name, Geburtsdatum, Fragebogendaten, Diagnose und die Ergebnisse der o. g. 

Aufgaben gespeichert, sowie die damit einhergehenden Videoaufnahmen. Die im Rahmen der 

Studie nach Einwilligungserklärung des Studienteilnehmers erhobenen persönlichen Daten, 

insbesondere Befunde, unterliegen der Schweigepflicht und den datenschutzgesetzlichen 

Bestimmungen. Die Daten werden in Papierform und auf Datenträgern im Institut für 

Neurogenetik am UKSH Lübeck aufgezeichnet und pseudonymisiert1 für die Dauer von 10 
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Jahren gespeichert, soweit gesetzliche Vorgaben nicht längere Archivierungspflichten 

vorsehen.   

Die Auswertung, Nutzung, Weitergabe und Veröffentlichung der Daten durch den Studienleiter 

und seine Mitarbeiter erfolgt somit auch in pseudonymisierter1 Form. Zugriff auf Ihre Daten 

haben nur Mitarbeiter der Studie. Diese Personen sind zur Verschwiegenheit verpflichtet. Die 

Daten sind vor fremden Zugriff geschützt. Für alle Teilnehmer besteht das Recht auf 

Datenlöschung, von welchem auch bis zu 10 Jahre nach Ende der Studie Gebrauch gemacht 

werden kann.  

Die Daten können daher ab dem Zeitpunkt der Anonymisierung durch die Studienteilnehmer 

nicht mehr eingesehen und diese über anfallende personenbezogene Ergebnisse der Studie 

auch nicht informiert werden.   

Videoaufzeichnung:  

Die Videoaufnahmen, die in dieser Studie erstellt werden, werden auf einer Passwort-

geschützten externen Festplatte in der Abteilung für Neurologie am Universitätsklinikum zu 

Lübeck für den Zeitraum von 10 Jahren aufbewahrt. Die Videos werden unter der Personen-

Nummer gespeichert die Ihnen zugewiesen wurde, sodass die Videos nicht mit Ihrem Namen 

in Verbindung gebracht werden können. Sie dienen der objektiven Einschätzung Ihres 

körperlichen Zustandes, wobei Ärzte der Neurologie die Symptomschwere anhand von 

standardisierten motorischen Skalen auswerten. Da es sich bei spinocerebellären Ataxien um 

seltene Bewegungsstörungen handelt, würden wir uns freuen, wenn wir Ihr Video auch zu 

Lehrzwecken, für wissenschaftliche Publikationen oder Kongresse verwenden dürften.  Wenn 

Sie nicht damit einverstanden sind, dass Ihre Videoaufnahmen verwendet werden, werden 

diese nach der Auswertung der motorischen Skalen gelöscht.   

 Gefahren und Belastungen:  

Durch die Teilnahme an der Studie sind keine besonderen gesundheitlichen Risiken oder 

Gefahren für die Teilnehmer zu erwarten, da es sich bei den elektrophysiologischen 

Messungen um nichtinvasive Verfahren handelt.   

Weitere Risiken (siehe auch „Datenschutz“)   

Bei jeder Erhebung, Speicherung und Übermittlung von medizinischen Daten bzw. von Daten 

aus Ihren Biomaterialien im Rahmen von Forschungsprojekten bestehen Vertaulichkeitsrisiken 

(z. B. die Möglichkeit, Sie zu identifizieren). Insbesondere im Hinblick auf die Informationen zu 

Ihrer Erbsubstanz. Diese Risiken lassen sich nicht völlig ausschließen und steigen, je mehr 

Daten miteinander verknüpft werden können. Insbesondere auch dann, wenn Sie selbst (z. B. 

zur Ahnenforschung) genetische Daten im Internet veröffentlichen. Das Institut für 

Neurogenetik versichert Ihnen, nach aktuellen technischen Möglichkeiten den Schutz Ihrer 

Privatsphäre zu gewährleisten und Proben und Daten ausschließlich im Rahmen von 
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Projekten zu verwenden, die ein geeignetes Datenschutzkonzept vorweisen können und die 

zuvor durch die lokale Ethikkommission als unbedenklich geprüft wurden.  

Nutzen und Vorteile der Teilnahme:  

Es ist wahrscheinlich, dass diese Studie keinen unmittelbaren therapeutischen Nutzen für die 

Teilnehmer hat. Die Ergebnisse dieser Studie können aber in der Zukunft dazu beitragen, 

durch Messung des Blinzelreflexes und der unterschiedlichen Reaktionstests das 

Zusammenspiel unterschiedlicher Gehirnteile bei der Reizverarbeitung besser zu verstehen 

und somit Rückschlüsse über den Generator ihrer klinischen Beschwerden zu erlangen. 

Erbliche Erkrankungen, wie die spinocerebellären Ataxien sind dabei ein besonders gutes 

Model, da je nach zugrunde liegender krankhafter Veränderungen auf zellulärer Ebene auf 

eine einzelne fehlerhafte Veränderung im Erbgut zurückgeführt werden können.   

Umgang mit Zufallsbefunden  

Es könnte sein, dass sich im Rahmen der Analyse Ihrer Daten ein sogenannter 

Zufallsbefund ergibt. D.h. ein Befund, der möglicherweise Folgen für Ihre Gesundheit haben 

könnte. Bitte teilen Sie uns durch Setzen eines entsprechenden Kreuzes in der 

Einwilligungserklärung mit, ob Sie über derartige Befunde von uns informiert werden 

möchten.  

Widerruf und Rücktritt von der Studienteilnahme:  

Selbstverständlich ist es zu jedem Studienzeitpunkt möglich, Ihre Einwilligungserklärung zu 

widerrufen. Ihnen entstehen dadurch keine Nachteile. Wenn ausdrücklich gewünscht, werden 

mit  

Widerrufserklärung alle von Ihnen gespeicherten Daten und auf Sie zurückführbaren 

Biomaterialien den Datenschutzrichtlinien entsprechend vernichtet und entsorgt.  

Über Ihre Teilnahme würden wir uns sehr freuen.  

Mit freundlichen Grüßen  

  

Prof. Dr. A. Münchau 

PD Dr. T. Bäumer       
Dr. med. S. Tunç  

  
1Pseudonymisieren ist das Ersetzen des Namens und anderer Identifikationsmerkmale durch ein Kennzeichen zu 

dem  
Zweck, die Identifizierung des Betroffenen auszuschließen oder wesentlich zu erschweren. 2Anonymisieren ist 

das Verändern personenbezogener Daten derart, dass die Einzelangaben über persönliche oder sachliche 

Verhältnisse nicht mehr oder nur mit einem unverhältnismäßig großen Aufwand an Zeit, Kosten und Arbeitskraft 

einer bestimmten oder bestimmbaren natürlichen Person zugeordnet werden können (§ 3 Abs. 6 

Bundesdatenschutzgesetz).  
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Einwilligungserklärung für Patienten und Probanden  

RARE-Studie 

Klinische und elektrophysiologische Untersuchungen bei Patienten mit 
seltener neurogenetischer Erkrankung am Beispiel der    

 spinocerebellären Ataxie 
  

Ich bin heute von Dr. __________________ über die weiter unten aufgelisteten und 

angekreuzten Untersuchungen aufgeklärt worden.  Ich bin ausreichend in mündlicher und 

schriftlicher Form über die Ziele und Methoden, die möglichen Risiken und den Nutzen der 

Studie informiert worden. Ich habe die Patienteninformation gelesen und den Inhalt 

verstanden. Ich hatte ausreichend Gelegenheit, die Studie mit meinem Arzt zu besprechen 

und Fragen zu stellen. Alle meine Fragen und Bedenken wurden zu meiner Zufriedenheit 

beantwortet. Ich nehme freiwillig an der Studie teil und bin mit den geplanten Untersuchungen  

einverstanden.  

Ich weiß, dass meine Studienteilnahme freiwillig ist und dass ich jederzeit ohne Angabe 

von Gründen meine Zusage zur Teilnahme zurückziehen kann und mir daraus keine 

Nachteile entstehen.  

  

Ich willige ein, dass ich mich folgenden Untersuchungen unterziehe (bitte ankreuzen):  
 Neurologische Untersuchung    
 Leistungstests   Elektrophysiologische Messung des Blinzelreflexes  

 Videodokumentation   Reaktionstests und Elektroencephalogramm  

  

Bitte Nachfolgendes beachten:  

Zum derzeitigen Zeitpunkt konnten noch nicht alle zukünftigen medizinischen Forschungsziele beschrieben 

werden. Diese können sich sowohl auf bestimmte Krankheitsgebiete (z. B. Erkrankungen des Gehirns) als auch 

auf heute zum Teil unbekannte Krankheiten und genetische Defekte beziehen. Es kann also sein, dass Ihre Proben 

und Daten auch für medizinische Forschungsfragen verwendet werden, die wir heute noch nicht absehen können. 

In jedem Fall werden Forschungsvorhaben nur nach Einholen eines erneuten Ethikvotums umgesetzt.   

Meine Daten und meine Probe sollen wie folgt genutzt werden (Bitte Einkreisen von Ja oder Nein):  
  

  
(1) Ich bin damit einverstanden, dass die im Rahmen der Studie aufgezeichneten Videoaufnahmen 

für Forschungszwecke angesehen und ausgewertet werden dürfen (wenn nicht, werden die 

Aufnahmen umgehend vernichtet).  
     JA    NEIN 

  
(2) Ich bin damit einverstanden, dass meine Videoaufzeichnungen anderen Ärzten und Forschern 

bei Seminaren, wissenschaftlichen Kongressen zu wissenschaftlichen oder Lehrzwecken 

gezeigt werden oder in ausschließlich wissenschaftlichen Zeitschriften veröffentlicht werden.    
JA      NEIN 

  

Umgang mit Zufallsbefunden  

Sollte sich bei der Analyse meiner Untersuchungsergebnisse ein für meine Gesundheit wichtiger 

Befund ergeben, ist eine Kontaktaufnahme seitens der Ärzte des Instituts für Neurogenetik  

Erwünscht          Nicht erwünscht      
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Datenschutz und Einwilligungserklärung 

Ich erkläre mich damit einverstanden, dass das Institut für Neurogenetik wie in der Information 

beschrieben, personenbezogene Daten von mir erhebt und speichert, weitere Angaben über meine 

Gesundheit aus meinen Krankenakten entnimmt und die Daten gemeinsam mit meinen 

Biomaterialien pseudonymisiert für medizinische Forschungsvorhaben zur Verfügung stellt. Meine 

Daten und Proben können in anonymisierter form auch an andere an dem Projekt beteiligte 

Universitäten, Forschungsinstitute und forschende Unternehmen, ggf. auch im Ausland 

weitergegeben werden.  

Die Weitergabe, Speicherung und Auswertung dieser studienbezogenen Daten erfolgt nach 

gesetzlichen Bestimmungen und setzt zur Teilnahme an der Studie die folgende freiwillige 

Einwilligung voraus:  

Ich erkläre mich damit einverstanden, dass im Rahmen dieser Studie erhobene Daten auf 
Fragebögen und elektronischen Datenträgern aufgezeichnet werden. Diese Daten werden nicht 

an Dritte weitergegeben.   

Sollte ich das Probandengeld in Anspruch nehmen, bin ich mit der Weitergabe meines Namens 

und meiner Adresse an die Drittmittelabteilung des UKSH und an das Finanzamt einverstanden.  

Tritt im Rahmen der Studiendurchführung ein Schaden auf, der den Studienteilnehmern 

durch das schuldhafte Verhalten eines Beschäftigten des Universitätsklinikums 

Schleswig Holstein (UK-SH) zugefügt wurde, haftet die gesetzliche Haftpflicht des UK-

SH.  

  
Einer wissenschaftlichen Auswertung der anonymisierten Daten und einer möglichen 

Veröffentlichung stimme ich zu.   

Ich gebe hiermit meine freiwillige Zustimmung zur Teilnahme an dieser Studie. Die  
Patienteninformation und eine Kopie der Einwilligungserklärung jabe ich erhalten. Das Original 

verbleibt im Institut für Neurogenetik.   

  

  

 
Name, Vorname des Patienten in Druckbuchstaben        Geburtsdatum  

  

  

 
Unterschrift der Probandin/des Probanden           Ort, Datum  

  

  

 
Name und Unterschrift des aufklärenden Arztes          Ort, Datum  

Im Falle von Rückfragen oder zum Widerruf der Studienteilnahme können Sie sich 

an die Studienärztin Frau Dr. S. Tunc (E-Mail: sinem.tunc@neuro.uni-luebeck.de 

Tel.: 0451-3101 8213) oder den Studienleiter Prof. Dr. med. A. Münchau (Tel. 0451-

3101 8212; E-Mail: alexander.muenchau@neuro.uni-luebeck.de)  wenden.  
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   Einwilligungserklärung für Patienten und Probanden  

RARE-Studie 

Klinische und elektrophysiologische Untersuchungen bei Patienten mit 
seltener neurogenetischer Erkrankung am Beispiel der 
spinocerebellären Ataxie  

  

Ich bin heute von Dr. __________________ über die weiter unten aufgelisteten und 

angekreuzten Untersuchungen aufgeklärt worden.  Ich bin ausreichend in mündlicher und 

schriftlicher Form über die Ziele und Methoden, die möglichen Risiken und den Nutzen der 

Studie informiert worden. Ich habe die Patienteninformation gelesen und den Inhalt 

verstanden. Ich hatte ausreichend Gelegenheit, die Studie mit meinem Arzt zu besprechen 

und Fragen zu stellen. Alle meine Fragen und Bedenken wurden zu meiner Zufriedenheit 

beantwortet. Ich nehme freiwillig an der Studie teil und bin mit den geplanten Untersuchungen  

einverstanden.  

Ich weiß, dass meine Studienteilnahme freiwillig ist und dass ich jederzeit ohne Angabe 

von Gründen meine Zusage zur Teilnahme zurückziehen kann und mir daraus keine 

Nachteile entstehen.  

  

Ich willige ein, dass ich mich folgenden Untersuchungen unterziehe (bitte ankreuzen):  
 Neurologische Untersuchung    
 Leistungstests   Elektrophysiologische Messung des Blinzelreflexes  

 Videodokumentation   Reaktionstests und Elektroencephalogramm  

  

Bitte Nachfolgendes beachten:  

Zum derzeitigen Zeitpunkt konnten noch nicht alle zukünftigen medizinischen Forschungsziele beschrieben 

werden. Diese können sich sowohl auf bestimmte Krankheitsgebiete (z. B. Erkrankungen des Gehirns) als auch 

auf heute zum Teil unbekannte Krankheiten und genetische Defekte beziehen. Es kann also sein, dass Ihre Proben 

und Daten auch für medizinische Forschungsfragen verwendet werden, die wir heute noch nicht absehen können. 

In jedem Fall werden Forschungsvorhaben nur nach Einholen eines erneuten Ethikvotums umgesetzt.   

Meine Daten und meine Probe sollen wie folgt genutzt werden (Bitte Einkreisen von Ja oder Nein):  
  

  
(3) Ich bin damit einverstanden, dass die im Rahmen der Studie aufgezeichneten Videoaufnahmen 

für Forschungszwecke angesehen und ausgewertet werden dürfen (wenn nicht, werden die 

Aufnahmen umgehend vernichtet).  
     JA    NEIN 

  
(4) Ich bin damit einverstanden, dass meine Videoaufzeichnungen anderen Ärzten und Forschern 

bei Seminaren, wissenschaftlichen Kongressen zu wissenschaftlichen oder Lehrzwecken 

gezeigt werden oder in ausschließlich wissenschaftlichen Zeitschriften veröffentlicht werden.    
JA      NEIN  

  

Umgang mit Zufallsbefunden  

Sollte sich bei der Analyse meiner Untersuchungsergebnisse ein für meine Gesundheit wichtiger 

Befund ergeben, ist eine Kontaktaufnahme seitens der Ärzte des Instituts für Neurogenetik  

Erwünscht          Nicht erwünscht         
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Datenschutz und Einwilligungserklärung  

Ich erkläre mich damit einverstanden, dass das Institut für Neurogenetik wie in der Information 

beschrieben, personenbezogene Daten von mir erhebt und speichert, weitere Angaben über meine 

Gesundheit aus meinen Krankenakten entnimmt und die Daten gemeinsam mit meinen 

Biomaterialien pseudonymisiert für medizinische Forschungsvorhaben zur Verfügung stellt. Meine 

Daten und Proben können in anonymisierter form auch an andere an dem Projekt beteiligte 

Universitäten, Forschungsinstitute und forschende Unternehmen, ggf. auch im Ausland 

weitergegeben werden.  

Die Weitergabe, Speicherung und Auswertung dieser studienbezogenen Daten erfolgt nach 

gesetzlichen Bestimmungen und setzt zur Teilnahme an der Studie die folgende freiwillige 

Einwilligung voraus:  

Ich erkläre mich damit einverstanden, dass im Rahmen dieser Studie erhobene Daten auf 

Fragebögen und elektronischen Datenträgern aufgezeichnet werden. Diese Daten werden nicht 
an Dritte weitergegeben.   

Sollte ich das Probandengeld in Anspruch nehmen, bin ich mit der Weitergabe meines Namens 

und meiner Adresse an die Drittmittelabteilung des UKSH und an das Finanzamt einverstanden.  

Tritt im Rahmen der Studiendurchführung ein Schaden auf, der den Studienteilnehmern 

durch das schuldhafte Verhalten eines Beschäftigten des Universitätsklinikums 

Schleswig Holstein (UK-SH) zugefügt wurde, haftet die gesetzliche Haftpflicht des UK-

SH.  

Einer wissenschaftlichen Auswertung der anonymisierten Daten und einer möglichen 

Veröffentlichung stimme ich zu.   

Ich gebe hiermit meine freiwillige Zustimmung zur Teilnahme an dieser Studie. Die  
Patienteninformation und eine Kopie der Einwilligungserklärung jabe ich erhalten. Das Original 

verbleibt im Institut für Neurogenetik.   

  

  

 
Name, Vorname des Patienten in Druckbuchstaben        Geburtsdatum  

  

  

 
Unterschrift der Probandin/des Probanden           Ort, Datum  

  

  

 
Name und Unterschrift des aufklärenden Arztes          Ort, Datum  

Im Falle von Rückfragen oder zum Widerruf der Studienteilnahme können Sie sich 

an die Studienärztin Frau Dr. S. Tunc (E-Mail: sinem.tunc@neuro.uni-luebeck.de 

Tel.: 0451-3101 8213) oder den Studienleiter Prof. Dr. med. A. Münchau (Tel. 0451-

3101 8212; E-Mail: alexander.muenchau@neuro.uni-luebeck.de)  wenden.  
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Minimal Data Set  

  

  

 Code: ..............................................................  L-Nr.: .......................................................  
  

 Untersuchungsdatum: ............/............./............  Untersucher ................  
  

 Geschlecht:  männlich  weiblich  
  

  

 Erkrankungsalter (Zeitpunkt der ersten Symptome): .....................................  Jahre  

 Alter bei Diagnosesicherung: .........................................................................  Jahre  

  
Erste Symptome:  Gangunsicherheit  Aktuell:  Gangunsicherheit 

Gleichgewichtsstörungen        Gleichgewichtsstörungen  

 Stürze   Stürze  

 Koordinationsstörungen  Koordinationsstörungen  

 Feinmotorikstörungen  Feinmotorikstörungen  

 Dysarthrie  Dysarthrie  

 Kognition  Kognition  

  

Andere (initial):  
  
............................................................................................................................  

  
Andere (aktuell):  

  

............................................................................................................................  
  

 Familienanamnese: positiv  negativ (Stammbaum siehe umseitig)  

Herkunft:   

Deutsch  

 Türkisch  

  Russisch  

 Asiatisch  

 Arabisch  

 Aschkenasisch  

 Jüdisch  

  
Andere: ..................................................................  
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Diagnose:  
............................................................................................................................  

 Genetisch gesichert?  Ja  nein  
  

Mutation: 

............................................................................................................................  

  

  

Stammbaum:  
  

  

 
  

  

  

  

 

  

Weitere Erkrankungen/ Aktuelle Medikation:  
  

  

............................................................................................................................  
  
............................................................................................................................  

  
............................................................................................................................  

  

............................................................................................................................  
  
............................................................................................................................  

  
............................................................................................................................  

  

............................................................................................................................  
  
............................................................................................................................  
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Course of clinical features  

  

Progressive gait disturbance:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Episodic ataxia:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Retinitis pigmentosa:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Optic atrophy:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Cataract:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Hypacusis:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Migraine:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Epilepsy:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Disturbancies of lipid metabolism:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Recurrent diarrhoea:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Diabetes mellitus:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Hypogonadism:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Cardiomyopathy:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Liver disease:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Renal disease:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Immune deficiency and/or recurrent infections: O yes  O no  If yes, since when:  age  

Malignancy:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Cognitive deficits:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

Mainstream school:  O yes  O no  If yes, since when:  age  

  

  

  

  

  

  

  

  



Anhang 3 Untersuchungsprotokoll 

71 
 

  

Sozialanamnese:  
  

 Raucher  ja  nein  gelegentlich  ehemals  
  

  

Packyears: 

................................................................................................................................

.   

  

 Alkohol  ja  nein  gelegentlich  

        

 Familienstand  ledig  verheiratet  Partnerschaft  
   
Beruf:  

  

............................................................................................................................ 

  

 Pflegestufe  keine  I  II  III  

 Mobilität  frei  Gehhilfe (Stütze/Rollator)  Rollstuhl  

GdB in %. .................................. + ...........................................................  

  

  

  
 Physio  

 

Logo 

 

Ergo 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

  

  



Anhang 3 Untersuchungsprotokoll 

72 
 

Edinburgh Händigkeitsinventar  

  

  

Bitte sagen Sie uns, welche Hand Sie bei den unten genannten Tätigkeiten 

bevorzugen, indem Sie ein + in das entsprechende Kästchen setzen. Wenn 

Sie bei einer Tätigkeit ausschließlich die eine Hand nehmen und niemals die 

andere, kennzeichnen Sie dies bitte durch zwei + + . Wenn Sie sich nicht 

entscheiden können, welche Hand Sie bevorzugen, setzen Sie bitte ein  +  

in beide Kästchen.  

Bitte versuchen Sie, alle Fragen zu beantworten.  
  

Welche Hand nehmen Sie ...  linke Hand  rechte Hand  

1  ... zum Schreiben?      

2  ... zum Malen?      

3  ... zum Werfen?      

4  ... zum Schneiden mit der Schere?      

5  ... zum Zähneputzen?      

6  ... wenn Sie ein Messer halten (ohne Gabel)?      

7  ... wenn Sie einen Löffel halten?      

8  ... nach oben, wenn Sie einen Besen halten?      

9  ... um das Streichholz zu halten, wenn Sie es anzünden?      

10  ... um den Deckel von einer Schachtel zu nehmen?      

  

  

9-Hole-Peg-Test  
  

  

Rechte Hand   

1. Versuch:      

2. Versuch:    
   

Linke Hand:  

  

1. Versuch:      

2. Versuch:      



Anhang 3 Untersuchungsprotokoll 

73 
 

 

  Video Untersuchungsprotokoll (analog zu Myoklonus-Dystonie)  

  
Generell von Anfang an:  

Schuhe und Strümpfe aus, Brille abnehmen, Kaugummi o.ä. aus dem Mund nehmen  

  
• Video möglichst in einem Clip, Stativ benutzen  

• Wenn nicht anders angegeben, in Frontalansicht filmen, CAVE: keiner darf außer 

dem Patienten gefilmt werden  

• Pat. Namen oder andere identifizierende Angaben im Video vermeiden  

• Zu Beginn: Patientendaten (Name, Geburtsdatum, aktuelles Datum, Diagnose und 

Studienname abfilmen)  

  
Patient sitzt im Stuhl, Füsse auf dem Boden , Hände im Schoß. Aufnahme des Kopfes und Rumpfes.  

  
• Augen geöffnet in die Kamera für 10 sek.  

• Augen schließen für 10 sek  

• Augen wieder öffnen  

• Augen feste zukneifen und schnell öffnen, 3x wiederholen  

• Folgende Sätze einmal laut vorsagen und den Prob. Bitten, die Sätze laut zu 

wiederholen:  

a. Liebe Lilly Lehmann  

b. Dritte reitende Artilleriebrigarde  

c. Mundöffnen, „A-Ton“ halten, 5 Sek  

d. E-Ton halten, 5 Sek  

e. Zunge herausstrecken, 5 Sek. halten, dann nach rechts und links 

bewegen.  

  

  
• PATA-Test (SCAFI)  

 10 Sekunden lang so schnell und deutlich wie möglich „PATA“ sagen 

(Stoppuhr! SCHNELL,  

DEUTLICH)  

 nach kurzer Pause wiederholen  

  

  
• Frontal jeweils max. Bewegung:  

a. Den Kopf erst nach rechts, dann nach links drehen, jeweils so weit wie möglich  

b. Das Ohr zur rechten, dann zur linken Schulter neigen, jeweils so weit wie möglich  

c. Nach oben schauen und den Hals max. strecken, dann nach unten schauen und den Hals max. 

beugen  
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• Wiederholung der gleichen Aufforderungen in der Seitaufnahme  

  

  

• Arme im Ellenbogen gebeugt, ohne dass sie sich berühren,  5 Sek vor dem Brustkorb 

halten  

• Arme /Hände ausstrecken in Supination, 5 Sek. mit offenen Augen, 5 sek.  mit 

geschlossenen Augen  

• Arme /Hände ausstrecken in Pronation, 5 Sek. mit offenen Augen, 5 sek.  mit 

geschlossenen Augen  

• Überprüfen, ob Myoklonien Stimulus sensitiv sind: In die Hände klatschen, Patienten 

an Fingern berühren  

• Finger-Nase-Versuch, 2x  

• Finger-Tapping, mind. 10 sek für jede Hand  

• Handöffnen  und -schließen bds. mind. 10 sek.  

• Diadochokinese bds. mind. 10 sek., („Glühbirne eindrehen, rund und schnell“)  

• Faust, Handkante, Klatsch bds. mind. 10 sek  

• Handrücken,Handfläche im Wechsel, bds.mind 10 sek  

• Fuß-Tapping  (ungeduldiges Wippen des Vorfußes)  

• Fuß-Stampfen (10 cm vom Boden entfernt, darf ruhig laut sein!)  

  
Nahaufnahme des Gesichtes (Zoom, Stativposition nicht ändern)  

  
• Pupillomotorik  

• Okulomotorik  

a. Fingerfolge  

b. Blickausmaß vertikal und horizontal  

c. Sakkaden/Antisakkaden  

d. VOR  

e. VOR-Suppression  

• Frontale Enthemmungsphänomene (Stirnklopfen, Palmomentalreflex)  

  

  

  
Aufnahme Kopf und Rumpf (Zoom, Stativposition nicht ändern)  

  
• Finger-Finger-Versuch  

  
Aufnahme ganzer Körper (Zoom, Stativposition nicht ändern)  

  

• Patient steht von Stuhl auf ohne Hilfe der Arme  
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• Frontalansicht: Prob. steht (5 sek.)  

• Seitansicht (rechts): Prob. steht (5 sek)  

• Rückansicht: Prob steht (5 sek)  

• Seitansicht (links): Prob. steht (5 sek)  

• Prob. geht 10 Schritte auf Kamera zu (Frontalansicht) und 10 Schritte von Kamera 

weg (Rückansicht)  

• Seiltänzergang/ Tandem Gang 10 Schritte auf Kamera zu und 10 Sec stehenbleiben, 

dann 10 Schritte von der Kamera weg   

• Auf Zehenspitzen zur Kamera, auf Hacken zurück  

• Patient nimmt auf der Untersuchungsliege platz  

  

• Arme/Hände mit geschlossenen Augen ausstrecken, ohne dass die Füße dabei den 

Boden berühren  

(weiter hinten auf der Untersuchungsliege sitzen)  

• Patient auf Rigor prüfen 

• MER  

• Knie-Hacke-Versuch im Liegen,3x.  

• Stimmgabel-Untersuchung  

 Mall. med.  rechts   /8 

 links:   /8  

 Patella rechts  /8 links:  /8 

 Radial rechts  /8 links:  /8  

  
 

Der Patient setzt sich nun an den Tisch.  

  
• Wasser von einem Glas in anderes Glas kippen lassen  

• Wasser aus Glas mit Löffel zum Mund führen  

• Schreiben: Frontalaufnahme, Proband krempelt beide Ärmel hoch, beide Hände auf 

den Tisch, eventuell Brille aufsetzen  

 Text entsprechend des Vordruckes mit der dominanten Hand schreiben  

 Loops mit der nicht dominanten Hand  

 Spirale erst mit rechts, dann mit links (ohne die Hand aufzustützen)  

 Blatt für Video hoch halten  

  

  

• 9-hole-peg-test (SCAFI)  
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