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·\lil li\ Texrnl,bild1u1g1·n

� So sdrnl'f 111i1risst•n dit' klinisdw l-ie1niotik der soge11a11ntp11 Ophthal111<,-
plegia clll'oniPa prngrpssini nach 0RAEFE und :'lliimus ist. '"' unklar ist 
di<' Pathng:f'11P1<<' und <lie a,nato1nis,,lw l Jokali�atiun dit>sf's <Llll End<? de., 
vorigen ,Jahrhundt>rts lw:-C"hriebenen 1,;:ra11kheit,;hildes. OiP Pnlw1111tni., 
der GL'nese g,•ht aus <ler Tatsal'he lwrvor, daß <lie Zahl cl<>r· eha.n,k­
lC'ristisr:hen Välle mit Autopsit•11 ,-ehr gNing ist. Ko z.  B. befand sieh unter 
de11 X autopisl'hen Fäl!C'n Y<Jll KT.\-1�rnm"1-.,<1 kC'in c-inziger, die A11.:-rc·11- 
11wskelkt·rn(• allein betrdfender �'all. \"on den K 1-'at. ha.ttl'n ,i l'ine Tal1t's 
dorsalis. :! eim· prngre,;;;in' Paraly,-e 11nd PillL'r l'inc 1nultiple �kleros(·. 

Da,- �yndrnm der Ophth:tl111oplPg:ia c-hroniea w11rcle von den Erst­
lwsc·h reihern als 1111 k lf'iire Atrophie <ll'r A11ge11m11,;kelkl'rne .in )fittPI h irn 

und Pons n 11f,!!l:'faßt. llic·sL' .\IPinnng herrscht IJj,- lw11tP, iw,ht>sn11derr· in 
dt·n dent,-('hen Ld11·hiidwr11. vur. Am·h ,1A1rn1 1 1w hält a11 clcr nnldeärt·n 
Thl'orie frst. 1n•ist nh1·r ausclrii,·klic·h dara11f hin. rlal� die Obd 11ktion.,­
lwl'1111d1• al,solut .�il'lwr,!!c·st„lltl'r, n'iner Uphthalmoplpgi<-·n auffallen<.l 
selten s.ind. AIH·r n1ll'li h,•i den l'Pl'l•im,t•l1l'n. histologisch po.�iti,· be­

,'1111dd1•11 1-'iillPn der ll'h,h·n .Jahl'I· (LAN<:JJ1;:s und ('.11)\\'Al.,l,l::R. ,JEU-
1.011·,-l{r). i,-t rlil' Uisknc>panz zwiselwn der lwsd11·i(0hcne11 \'crii11clt·r11ng -
leid1tC' <ianglienzclh-er111chr 1111g 111i.t 1,ernv('rändeTungen, :indE'rerseit;:: 
\

i

el'111indenmg der G1111gli0nzellen in den KN11grnppen l,ei völlig intakten 
Himnerven - nnd dem kl.inü,d, so au,-J!Cprägten Bild der A.ugen-
111u,.,kelparest'n, auffalk•nd. Hierher gehört aht'r auch cliE' Tat:<ache. da/.\ 
schon E.tw lwi ,.,<"-hll'en°n 1Iuskeldy1;trophiE·n ähnliche lt0ichte Gangfü•n­
zellausfälle hE•schrielwn hat. Bei all diesen fragliehen nukleären Fällen 
fehlen jrdof'h a11snal11n,;lo� histolc,gi:-('IW lTnkrs11ch1111g€'n der A11gen­
n111skel. 
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JJas kliui,whl' Bild dl'r Ophtlwl111oplegia chronica progrpssiva i,-t 11 ohl
bekarnit. �leisten,; i11 dl'r· l\imllwit. selten ang:ebnrt>n rnh·r· im �äuglings­
,1.ltcr. öfter,-: i111 111ittl,·n'11 Ll'lil'11.�alter, 111anc:hmal fo111iliä1·, treten langsa.m
z1111eh111n1cl. ;,;u11ül'hst 1·i11 t· Pt·osl' einseitig, dann lwid,-eitig auf. ,;päter
wel'clen dil ' iluBr·1·(•11 ..\11gr-11rnuskd lwtro.l'fen, 1Hil,ei keine Priidilcktion
fiir c·i11 l11•sti111111t1·s i'l°i-rn·ng,,IJi,•t oder einzeliw. ,·,)m gkil·lwn N(·1Te11
Yer,;nrgtC' .\luskd11 hPsh•ht. T>ie inneren A11gc11111nskel sind imnw1· frei.
l)pr Verlauf· dt•r El'krnnknng ist a11sgespnK'lwn chrm1isc-h. al>t'r meist
progl'edi('J}t. :-SPl1r häufig he.�kht eine ]<'acialiss,·hwädw mit r-i 11er l<'ncies
myupathit-a. < klegentlir-h und i11 vel'schilc'Üt'nem ]'\'lalk 11·erdl'11 ;\I n,;kc-•l­
atmph ic11 illl �chulfrrgiirtel und Lendenhnl'il'h heohnPhtct. JJem­
c•11tspred11·nd findi·t man auch nll'hr oder ll'enigt·r a11sgc-pri-igte l-\1n•s,'11
und .\1 oti litiitsstörnngt'll. Di<' Prognose- 'llloarl vita 111 i,-;t gut, 'llload
,-anahu11t• 111 ,whl<:'cht.

\\'ir rni'iehten mm ,·cm dksc•111 1, n111kheihbild -� C.lrnppt·n ahsonder11. �
Es lrnndl'll si(·h dabei 11m Fiilll'. <lil' hiiufiµ: IH'i F'.i11sd;,;en dl'r l'l'stc-11
�.,·1111Jtome. i>esomlel's 11·c-r111 di(• 1<:1·krnnkunµ- i111 ,;piitt•rc11 Al1Pr auftritt.
fo lsch diagnustiziel't II e1·dL't 1:

l. lli( ' �ly,,sthenir•.
::!. Cnnw·nitall' 1md d.y,;t.rnphis(·bl· .\'l_1·otonie11. l)ie 111yoto11e11 A11ge 11-

11111skelstifr1111gen iiul3l'rn sich i11 l'in,·r 111iiBigl:'n Ptosc > und 11·cgen glcich­
;,:eitigeu1 1ktroffcn�1·ins dt•s ,111s( ·1ilus orhicu la ris oculi, in c-inN knrnhi-
11 ic-rf,c·11 f-il·hwiidw IH·i111 ()ffnen und Kchlit•ße11 der A11ge11.

:3. l?iille. dil' Zll'ar wie ei11e Ophthal1111Jpkgie beginnen, dann a,l>l'I'
iltypiseh ahstPigf'11. indem sie die untere Kt•rngruppe der .\kdulla 1>J,_
lo11gafa <·r·µ:rcifon und in das Bild einc·r Rn lhiirp11 ra 1:n,P [ilwrir<?l1en.

-1-. l)jp kleine (huppt· von Fällc-n, die postencephalitisd1, ,lltl'h 111it-
1111t.c•1· viell' ,l(lhl'e späkr, Augenmnskelltih11111ngL'n und AtrnphiL'n. ähnhch
<'inc-1· spinalen prngn•s,-;iv<:'n Mu:skelatroµhie anf1n·is1 >11. DiPs<· IE•h\1·('1'1•11
Bilun \l'lll'(lc.-11 i)('t'l'it,; \'Oll cinl'lll VOil llllS 111itg(•teilt (\\'KJNOART.C:;,;').

Diese -1- genannten Gn,ppen s<'heiden aus unserc·n J:ktn1cht11ngc11 aus.
l nshc-,-ondPn· soll dies fiir die- Fälle lllit al)sh:·igl'nclen hz1L l>ulhiin·n
:-S,vmptomc-11 betont wcrcLPn. deren \'('l'inuf niemal,; ein dHoni"clwr i,-t,
-�1,nder11 stet,- 1'i11 a.kutel'. dc-r irnwrhall, 11·1·11i,l!n .\'lrnwtc d11rch Hchl1wl<("' 

liihmung Zlllll Tode fiih,-t-.
Es soll 111111 ii l.,er t'inL· Ftt mil ic liel'ichtcl 11·L1rck11. clcl'CJ 1 .\1 it,gl ic'dl'r ent-

11·pcler nur ophthalnwplegi,;che oder nu.l' myopat,hische Zeicht•n. odl'r
ahcr nphthalmoplegis(·h,· und myopathische Symptomt· glPi(·hzeitig anf-
11·eif;en. Zunächst dt·1· Htarn 111 hf111111 (Abb. 1 ).

Die Urol.l11111tt:<'r, K. ·Fr., geb. 1X4ti, gc-storbcn 1!111. 1111"'erer J:'at..
ll'it•s eine beidseitige Ptosp auf. l::ii<:' hielt beide Augen fast geschlos;;en,
das linke· nwhr al;.; d,,s r<:'cht<:'. Wahr;,cheinlich bc·stancl ein 1Vluskel­
"ehw1111d an dr-n HändPn. Ein Familienphoto, ,las Ende Y\ll'igen_ ,Jahr-

l11111d1·rts ent.stand (,.\l,li. :!) läBt df•utli..!1 die Ptose erkl'lilll'II. Ihr iVl.11111.
". Fr„ 1 X4(i his 1 !l::!:3. wu r ,-l·h11·erc-r Trinker. Aus dieser Ehe c-ntstamm<.'n 
I!) J-:i11cler. 1·on derwn clit' .\Jc.hrzahl in1 friihesten .Kindc-salh'r ,·nstarh.

• vr>II ,111s.fepr.ijles l(r;111klw1s,hltl
I.!) • " ' 111cl!I 1/lllVSIICh/ 
O nvr ocvl;ir 
O 11vr St,1mm vntl E.rtremtlJlen 
G /im11c /i-vsle 

,;•l(/ere [dr,111h111ge11 lies ZNS 
l� ,,;""'·p 'rusk, /Jtc//11111/ersvcltt

:'\11r (i t•nei,·hten da� :!. Lt·lien,-jahrzeh 11t. Wie auf dem Phut,o (Abb.:!)
l,11 <·rkc•mwn ist. l,p:;telini hPi 111indc-i--tl·ns a ;\'Titgliedem dieser ( ;,meration,
1111d ;,;1rar l,ei der }lutter 11nsE·rer Pat„ der 1884 geborenen E. Fr., verl1. KI..
ihn•111 Bruder- .J. l�r. und der f-3c-hwester l\f. Fr. einl' Ptosc• bcidscit,;.
L1·tztnP i,-t lu:ute 7X Jahrl' alt, 8i<· zc•igt c•i1w lJeid,..eitig(• Pto�t'. l'inE• aus-



gcprägtl' H_ypl'rlorduse mit J1t·n·orhäugendc111 lfaud1 11nd diffu:<L· • .\tro­
phic-n im Sc·hult<'rgiirh•I. Die Augenmu:<kPI ><ind frei. �o\·iel sich in E1·­
fahnmg b l"ingen ließ, findt'n si1·h unter d(•n iiurigen :Vtit-glicdem die;;er 
Parnilie und tkren Naehfahren k1•iut• ähnlichen Kra11kheit,-;z1:·iclwn. wie 
"il-' unsen• Pat., die Kindf'r dPr E. Fr .. \'Prl1Piratd1· KI.. a11fweise11. "\I. Fi-. 
ist ld ndPi-los. 

.\.bb . .:.?. . .  F'amilienbilcl. t·a. U'\�10 aufl,!t·110111111f'n: UroB11111tter unscn'r P;tth-ntun (:.;. Yon links.) 1�. li'r,� 
?\{11Uf->l' un:;1•fl'I' l'atit•uft•a (l. von r('ehr�) E. Fr„ v1..:rh. KI. . ..  "1. l•'r. {4. ,·on linkb) 

BE'i der "',] utter 1111:<Cl'l'I' J>a t., E. Kl.. gPhoi-Pll 1 �77. h<':,t�t11d nach L'lll· 
4.iu1111igem Bericht, ein ähnliches Krankheitsbild, wi1• PS rlif' Toehter. \-1. KI..
n•rlwirntete Seh„ aufwie,-,. In Photographien (Ahh. :3, 4) -

f

inden diesl'
Ang.;ih<>n eine Be:-<tiitigung. Auch liei der 71111t.tl'r hestand ci1w lll'id­
seitigc Ptnse. Pine Facil•s m_yopathica und Atrophien an <ll'n 1-liindcn.

Die :\[uttt-1· unsen·r Pat. war ·im ,Jahn· Hl:.!:� an d1·i- (Tnin·r.�ihit:-­
ncrvC'nldinik in Wien. Als Diagnose find Pt ,-;ich in dL·r Kra nkt•ngL•:<(•h id1t-P: 
1.->rogres;;in· Parnl.vsE· vermerkt. Ihr i\Lann. J. KI., g1·hon·11 1�71,. \VHI" in1 
.Jahre l!ll(J an der UniVN:<itätsncrvenklinik in Wien 'l,llJ' A11f11alinw gc­
knmrnc·n. Die Diagnose in :<t'int·r Krankcngc•sehirhtP la11tP!: Lul's .�pirnili:-. 
�ach der ßeschreihun}! hat vor dem Tod des Pat. das typi:;<·lw Bild Pilll'I' 
Tahes dur:;afo, in Form <'inp,-; psendoparal:vtisclwn Hildes mit sdl\l"Pl"<'II 
ß]as(:'11;;törnngen hr•.,t,rnden. Der Pat. n·r.�tarl> im .Jahn• ID:!:{. 

Dil ' 11iü·hsfr ({cnnatio11. di1• 1. Fil.ialgeneratiou. au,; cll'r unsl'l'l' bcidt·n 
PM. ,ta mrn0n. hntt<' im;g1·�a mt (i l\1 itµ-liPde1·. dnzu kom nien nnl'h :! Stid-

-1--1-7 
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!!C'schwisfrr au;:; der ersten Ehe des Vakr,.;. Die· PrstC'n lieiuen Kinder. 
Z Knalwn. rnrsta.rl><:•n im l .  Lei>en:;jahr (Abb. L). 

Dl'r lfJO� geborene L. KI. war nach den erhobenen Rl:'richt\'11 irn11w1· 
, ·öllig gesund und ist es bis heute gehfü•IJt•n. Die FaniiliE>nphotos (ALh. :1 
und -1-) lassc·n die;; fiir die Kindhc.it lie,.;tiitige11. L. KI. lrnt :3 Kinckr. 
Z Töchter und ei11e11 Sohn. d.ie ält!c're Tochter hesifo:t jl'tzt eint· :{jährig<' 
Toehter. Alle Kinder, auch das Enkelkind rle;; L. KI. sollen ge;,;und sein 
und keinerlPi Krank heitszcir:lw1 1 a u-fwei;;en. 11·ie Hit• lwi 1mserc·n Pat. vor-
1 irgen. 

)L KI. verheiratete 8d1.. geb. l!IU!I. kon,itP a11 unserer Klinik einer 
!!l'IHHlrn D11rc·h1111ters11chung unterzogen werden. Cber das K r a.nklwits­
l;ild ,;oll erst im folgcndPn berichtet werden. Die Pat. ln1t :J KindPr. einl' 
Tochter und 2 8öb ne. iwei. K i11der \\'ei�cn K ra11kheiti<zeiche11 a11f. 
c·henso rJic nnrhelielw Toehter der 1 !13� gi>bore11en M. Heh., Yerheiratete S, 
die l!l5!'i gd1orP11(• K. Sch. Aw·h iiher diPS(' Nachk01n111Pnsgruppt> wird 
nrwh berichtet. 

,J. KI., g<'hmen 1\111, w11rdP Phl·nfall,; an un;;t•rp1· _Klinik einer genanrn 
IJ11 rehunkrsuclnrng u nterzow•n, deren Einzel hE·.iten 1\ -ir spiiter berichten. 
Von st'i11f'n -1- KinclC'rn. 1. I<I., 1·l'rheirntetr .Kr .. E. KI., .J. KI. und L. EI„ 
ist J 1,cliµlieh die 1mm g:ehnrl'ne �}. KI. als ,·ollkomnwn gp,;1rnd zu lw­
zl'iehnl'n. auc·h Lei dem Ki11u der ,J. KI.. vf•rheirntete K1·., dr,n !Dlil 
!!f'burenen J. Kr„ sind derzeit keinerlei Kraukheitszei<·hen z11 nke1111e11. 

S<"hließlich gehcirt der Generation unserer Pat. noch c.J0r Hll!J gt•­
horenc· E. 1(1. an. Er ,·erstarb bt•1·Pits im ,Tahrc- 19:?0 und srheint eilw 
lwngE>nitale Lue:-- a11fg<·Wi<'sen zu lrnlwn. 

Die lwiden Stiefgeschwistp1• A. KI .. verheiratete Kr. 11nd L. KI. und 
derc-n NachkommE-11, bliehen bisher völlig gesund. 

Es ,;oll nun zuer;;t dil' l(rmd,Pngeschiehte 1111d der neurolugi:--<"IW 
BPfund de,; 1 n 11 g1·l,orenen .J. 1( 1. gp11a11 da rgestdlt \\'l"rden. Das Leid!c'n 
hci dic•se111 Pat. wul'(lt• ht•reit,- kurz naeh d„r (�phurt fPstµestPllt. f-ichcr11 
im C'rsten Lt•ht•11sjahr \l'U!'rle lwi d<•JH sc·hr sch\\'achen Knalwn eine dt>11t­
lichl' lieiuseiti/:(P Ptü>'l' heolmd1tr-t (Abi,. -1-). \\'q.(t·11 der hoeh�racligen 
.\l11,-kelscl11dic·lw <kr gesa,mtcn t-ik<•IPttrn11sk11latur lernt(· da;s Kind er,-l 
111it 4 .Jah1·r·11 gehf:'n. A11r-h späterhin liliPI, Pi111· a11sgcprägt<' i\lu,-kel- ( 
,;ehwäche, besonders clN Ki:hultt-·rgiirtel- und l·kcda·n11111.�k11latur lic•stc,lwn. 
,.,0 daß der Pitt. stf:'ts körpel'lich stark liphi11dert war. TrntzdC'111 erlc-rntv 
er C'inen ßprnf nncl blieb his zu ,;f'ine1· Einwei,-unµ in die Khnik. in Arbeit. 
Der Znistand war in den letzten ,falirc11 stationär geblieben. \\'ie un,; 
berirhtet wurde. ist dPr Pat. im ,Juli HHil an einrm rlc·rzinfarkt ver,;todir•n. 

Bei cle1· Aufnahn,e an ein .N°!c'rYenklinik \Vien im ,Jahrl' l!lfill klag:t1· 
der Pat. lrnuptsächlicli iiber einP zunehmende Einsthriink11ng dl'r B11ll1u:-­
be\\'egungen, 11·a,- zn einer betriichtliehen 'Behinderung beim Sehen ge­
führt 1ml und iilwr eiu1• VE>n,tärkun)! der liC:•idcrsl'it,ig<"II Ptose. (Ahh. i'i). 

U1•r lll'llrnlo!!is<·he Bt>funcl läßt c•inc 
a ll"/!l'prägtL- AI rophit· 111 it P11tsprel·hender 
KrafthernlJ,-etzung im /:kh11lte1-giirtel- 1111d 
Lendl'nberPit-h Pl'kt>nllPJl. I�s besteht eine 
,whwere Hyperlurdost• mit typiseht·r Hal­
tung, ei11 watst'll<'lndt•r Gang und das 
<·hn ra kteri,;ti,wliP Aufstelwn ans der Sitz.
.4ellnnµ un<l vom Boden. Dif ' Faciali"-
11111skulat11r if<t deutlich atrnphiseh und
l's liPgt das H.il<l einer Facie,; myopathicn 

\·or. Das Platysma ist fast l'öilig atro­
phisd1 (Abb. li. 11 bi.� 1·).

.l 111 Berc>i1·h der Augen111uskulnt111· hl'­
�tPht lll•idsC'itig ('inc ausg<"prägte PtnSl'.
Die Bliekrichtung nac·h 1111ten ist .�tärktr

. .\ hl,. :1. J'at. .J. X.l.. flllSgeprnf!u� l'to�e 
und F:wit'lli !IIYO]Kll hh:n 

als nach oh!'11 Pingeis<·hrä.nkt. Es liegt t•i11t• �chwiiPhe d<·r ..\IJ(luktion.
!.!eringPr auch der Adduktion, beider Augen vnr. KchliPßen und

C 



{)ffn(·n cl l·r AugP11 ist ziemlic-l, glei,·hmiil.lig hdroffpn (Ahl,ild1111g i'. 
11 his ,:). 

l)PJ' HNO-Bt,fund stellt Pim' heid,-Pitig:c· l{ t'currt•nsparesP fest, die•

· · t 1 · At z·11·l,·,·1 ·.> 111111 h1·<•. it. Das Riint!!l'n Üt's Dia-
:-,timmr.1tze 1,; L>e1 ·"' .,mrng . > • 

phra.!!111a 1rar 1111a11ffällig. 

t .  

l 

Zur Fn1g,, dPr •w11lii1·pn .\lyvpatl l i,· .j.i'j( 

Dit' Kre11ti11lwstimmung im Harn Prgal, ei1w11 leicht (;'rhühte11 \\' crt. 
IJl."r ßlutzur,ker war am nlil"ren Rande der Norm, eine· Bl11tznc-ke 1·­
hPlast1.111gsku 1·1·c zeigte' einC' leieht pa thologü;chc l'.-ichwank ung. Der 
Liquorl,dnncl. Kalium-. Xatl'ium- und Kalzium:-picgel warC'n im R,,1h111e11 
der Not11 1. \VAH. in Serum und Llquo1· wnrcn negatiY. 

Bei de111 Pat. wurdP11 vor der Biopsit' unkr A1111 ·e1 1d11ng einer l 1C'­
�ondc-1·,,n Tee-Im i k. Plektrc ,111:n•graphische Unt<,rsuC'lrn 11gen des .\1, 11-<en lus 
,leltoideus 1111d der Augenmu,;kcl flurc-hgefiihrt. 

:.n t,, c'.lllnlln • 

c.OO :::.nec 2cm m:::ec 
1 1 

I2�V � 

lo msec 
� 

lo msec 

l>a,; l<�lektrorn_ vog1·a m 111. a !,gegriffen mit a konzt•nt ri:-;tlwn ur I i pola rt•11 
�adeJd(•kb-oden. nu:-; cl(·'tll l\foskuJu;; deltoide11;; links (Al>b. 8) ergab im 
e11t;;pa.nnte11 Zustand kci 11P �pontnntätigkcit. Bei leit ·hter \Villkiir­
intention erfolgt, lwrt>its PiJ1c sehrwllc Hekrut-ierung und hC'i nraximaJer 
\\'illkül'inh:ntion war die vollP lnterferrnz der Kurl'l' naclnl't•isl Jar. Die 
. .\mplituden der Aktinnspotentiale ,1·an•n gegPniib(•r dPr Norm mäl3ig 
1·enoindcrt (durdt:-;chnittlich 31>0 ;1V). die DnuC'r der Aktion;;potentialc 
11·ar de11tlit-l1 n·rkiirzt (� lti:-; 5 llli<ek) und die Fon11t-•n 1rnre11 häufig poly­
eykli,-;C'h. Zw;ar11rnenfas:-;end 11·rfr diPs,,,. Ref1111d i 111 Ni111w rint·r clifhr,;en 
111yogent•11 Lä,:;ion z11 deuten. 

Das Elektrornyogramm. abg:egriffrn n1it jt· t•iuer unipolaren kon­
zentri,;then :-J'adelelcktrnde a11s cl('lll M. 1·t,ctus iutPrnu:- und au,-; 
clf> in ".\l. ret"t11s rxt01·1111s link:- (Al,b. !1), Pl'gah hei nit ·ht fixi<'l'ender 



Rulwstell1111g d<'" B11lb11,; dns Bil<l clektrnmyogrnphisl'her Rnhe. i)l•i 
Fixutio11 tmtf'n in heid(•Jl untcrsuchtPn :,Lnskeln niedrige Potcntia,1�• 
11111·PgPlmäßiger Fn•q11t;>11z ohnt' si(·ht'lt' fl11tagoniA,ischc Brzit'lrnngen auf. 
ßpj 'v\'illkiirintcntion beim Blick nnch innen nnd 1>eim Blick nuch anße11 
1nu· nach cntsprerhendrr NadPlknrrekhn· in den atrophischC'11 .'II n,;l.,eln 
eint• deutliche, hochfr1:<pwnte und rciehlicht;> TiitigkPit nachweisbar. 
l.n Anhetrarht dcr lwstc-lwnd1°n starkPn F11nkt.ion,;�tönrng der Augl'u-

r , I . u L .... __ 

lo i:WP.C 

11111skl'I bei pnikti,-ch n,1rmalcn1 1<.:lektro111yogramm war di<':<Cr Bdu11d 
im 1-,innC' einN n1vogem•n Lüsion der Au_!!;l:'ll111t1skel zu cll'nkn. 

Bei dr111 Pat. wurdr eim· l\h1skelbinpsie au;:; dem l\'I. deltnide11,.; d11rd1-
,!.!;diihrt. Dei' histologi,-elH· Befund C'nt,;pricht. eim·r Dy:-trophia muscu­
lorum progrP:<sint. Die 11nskelfast·rn zPigen sich strlle1l\n·ist• als h,wh­
�mdig atrophisch, 111it \\'uC'herunµen clrr �arcOl!·111kPnH'. Da,- Pla:-sma ( 
ist vielfach großs<'holli)! 1111J hornogl'ni,;kl't (Al_l!i. lti. (1. /i). 

Einr .\l11skt'lhiopsil' au., eiern linken Auge . clil' wir Herrn Prof. J. ßiir-K, 
\'orstand der II. Univt•1·sitäts-Augenkli11ik. vViPn, 1·prc)a11kcn, ergil,t 
ebenfalls das Bild einer Dystroph ia 11111sCJulon11n pTnµ-1·c•s><iva. Die ,\1 11skel­
stiicke wurden aus dP1n ·:\·lusculuR rech1s inferior und rechts intcrnu,;. 
und z,rnr rrnsal l>z1L dem unteren Rand Pntnommcn. Die quC'rgestreiftf> 
.\.fuskulatnr zcigtr sieh a11t-h hier teilweise hochgradig atrophisch mit 
heträchtlichen Wllelwrnngen der Sareolcn1111kerne. Zwischen di>n atro­
phischen �1nRkelfasern findt-'t sieh vern1C'hrt Bi11dt0g1•11·l'bt•. Auch das 

-( 
l 

perivasculäi-e Rinclegewclil' war wrureitert (Ahb. 1 J ,, l>i� /). fkide hi,;to­
logischl' Befundt>, und zwar de,.; :\L delt,oideu,; nnd del' Au,!,(enmuskPln, 

't 

,.\IJIJ. 10 tl. tlU(I l.l. H l�lölogi.sdwr ]kfund der Atul:!kelfabern de-� ;\lww. <lclt. e111s1,rcelw11d �•hH•l' 

Oy-:;t ruphia 1nusc. progr. �• - im Quers,·hnitt, l> - i111 J..iings:-:cbnitt 

1·erdankcn wir Frau Prof. i\lF.IF.R-ümmrr,;C'.lf 1 ·0111 patholoµ:i�('hcn 111-
stitnt, der L"nivt•1·sität Wien. 
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Hi�t.ulL11Zisd1r !--dlittc a11ß dem ·M. J'cctu:-; it1fniur recl1t-... <)11t·r- 111111 Läuc:,�clmitt . 
- Typi::;clir Zdf't1c11 elt1rr l)y�I rophin rnusc. progr. 

Die :::ichwe,;ter des ehE·n be,-procheuPn Pat .. die lDlJ gelwrene }J. KJ.. 

,·el'lwira.tete 8( •h .. "·pi,-t ein fa,-;t irlPnti,«•hp,-; Krankhl'it,.,hild aüf. Auch 
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hei ihr b1 ·.�ü>hen, wil' durch Plwtograpliien dmkutig 1md11H•.islmr, ei11e 

hL·idseiti)!e Pto,-;1• und Augenmuskl'lläh111ung .�eit Kindheit (Abb. 5). 

Die hoc,hgradigc ::\1nskPlsC'h\\·ii,('he mit Atn,phicn wurde berPit-s in fri.ihester 

r.;:indheit he111t0rkt und zeigte t·im• zunrhlllPl\dP \'pn-whlerhterung. 
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. \ ht,_ 11 t
B<'i der 11eurologisehe11 entenmchung: l'H rul ,;ich l'im· l)t•idscitig aus­

g(•priigtt=> Pto,;(' (Al>li. L:2). Es ucstc·ht PinC' deutliche Rlic:kein,;d1ränlrn1w
nach oben, so1Yic eine hocl1gradigP Einschriinkung rler Lnternusfunktfr>�
ht

>id,;c•its hC'i /!C'l'inger Excur�ion dC',, M. abduc<•ns hC'id,;pjts. Auch di( •

l l 

( 

f .... 
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B.lickbe11·l'g1111g 11a1;b 1111ten ist·, ckutlic·h einge.,chränkt (Al1l1. l :{" hi,; c).

;\hnlieh 11 ic ckl' Brnder, WC'ist a.uC'h dic,;c Pa.t. l'ine ausgeprägte Facic-:­
m.Yupa th i<·a ( A 1, l>. 1 2) mit fast feh IE-nd<-•r Platy;rniai1n1ervati1111 ( A 1,1>. lJ ),
t·im• l11whgradige .--\truplüe dt•r K,wkt•11-Habnrn:,;lrnlatur, <le., 1,eliultC'I'- und
BcckC'ngiirtels (Al,h. lfi), sowie auch d<·r .\[u,;kulatur de,; f-;ta.rnml'" auf. i':s
h('stt:'ht rlt'r t.ypisf'lw Uang der E1rnsc:lwn :\luskl'ldv,;trophie. l'int• H�·pet··
lol'dnst· und :-.l'hll'i1·1·igkciten lwim A11f-
,-;klwn 1111d Aufsctz<'n.

Aneh l,ei. <lieser Pat. ll'lll'dl' .. in 
l�lt-kll'11lfl_vugran11n au., de,· At1ge11-
11111:-lrnlatur durc-hgefiil11t.

Bei je ei11l'r koaxialen n11i1iola1Tn
Xaclt'ft,ft•ktrndl· i111 111. 1·c•t·f11s i11J. 0<·1ili
dr-"tr. und im m. aloduccnsot·uli dexfr.
,rn 1· n 11s lwidt•n :\111skeln pr-inzipi<"l l dPr
µ-leid1e Ikfnnd l'rh.el,h�tr: BC'i Bli,•k­
ri 1 ·h tu ng lll it �:11 t·sp;\ 11 n 1111µ rh's a 1,µ-e lri­
t<"ten '.\lt1.,kels lw;-;tPht lu·in<' Kpnntan­
tät,igkf'it. Ei11(·Tätigkeit im Ki11ne\'i11e,;
l<'iurilli(•rens cJdPr F,1stulierens ,rn r
hicrhl'i niC'ht :w i>1·ohachte11. ßei Blivk­
riil1n111gc•11. dil· zu t•i11er Kn11tn1kt i\111
de� al,µ:eleitet,·n :.l11skels führc·n. 1•r-
folgt die• Rekrut.i<>n111µ: dc·r �::i11IH'ite11

.\ hh. 1 :!. l'al. )[. K 1.. Y1·rh. s,·J1.. l'ad1•, 
m�·op:Hl1i<·a und Pto�c l•f'il1crf:f•it:--

sehr sdmell. �n daß bereits im Bl·)!inn <ler lnk11tio11 sth11ell l'itt ge111i;-;tlih·.,
.\'Ju„tn 111it. n)lll•r Basisdeckn11g 11nd 111it i'd,nstehcnclen EinzC"lpotentialen
l'l':-rnltiert.. Dil' Daue1· <ll'r aktivierten PotC'ntiale beträgt zirka n.:> 1,j,_
:! ntsel<. 1-h·i zu1wl1111e11dt•1· 111h·ntirn1 erfolgt dit· ��i11;;tellu11g des Bu lhus
rnckweise. \\"Ohei das �lustc-r der ,·ollen Interferenz grnppcn11·ci.�1· anf­
tr-itt. Die maximalen Anqtlitllllt•11 1,et ragPtt zirka :1()() ,trV. BPi 111axi111ak-r
111t1c·11t iu11 ist ei1w \'Pl'lll i11dt·n1111! d<•t· Rin l11·ite11 11ieht ft·stzustelll'Il. Zu­
sammenfas...;t•11d h,tndC'lt c.•s sit-h um ein 11ormalc-s E1\IG mit ht•sc-hll'11-
11igtN R,>krntiPn111g "1111,, <·1·kp11nln1rc· \'<'nnindc-nmg von Einheiten. Di('
Diskrl'panz Zll"i,-rlwn de111 minin.rnlc·n l'JTeicltbaren Bc-1n,·gungsdfPl<1 de·�
ßullo11s 1111d d.,•111 11on11nl er:,:cltcinC'nden E.:\LC:. ohne :Zeiehen L'illL'l' l)l'·
11e1Yiernng, :-prccheu fii r· cla:s ßc�tehcn m_1·og(•tter Lä,;·irnwn im BE'rl'ich
clc•r lllltt•rs11d1t·1•11 A11gc-111u11skcl.

Die :3. Piliang<'ncration konnte teilweise 1·1111 1111s 11ntc-rs11cl1t
ll'L'l'd�'II 

Von den :3 Ki11dern der Pat. K. KJ., verheiratl't,l' :-ieb „ konnten ll'ir
2 ambulant. nntcrs11clw11. Der I fl40 geboJ'ene H.. /:ie:h. weist bl'idseits
l'i ne Ptose a ui. �ei II Bi:uder, der l J a.hr j ii ngcre E. Reh., ·ist völlig gesund.
Die' -i ,Jahn' ii.ltPre Sdnl'l'f't<"I", :\1. SC'h., wrheirntC'tt' .R .. z<'igt jcdoe:h

l\"r. Z. f. Xe,·venhcilkundc. ßd. XlX/4 :;o 
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1·1 ,enfo II,; 1•i1ll ' Pto.,c· h1 •idpr,-t'it:-. oh IIP ,mn,;t igl' . \ 11gen11111.:-;kPll1et c•ilig11ng. 
K1°i ihrl'I' Sjiihriw·11 To,·htl-1·. K. Nl'h., lit•Hteht c•int· l1l'iderseitige l�to�c·. 

l)ic · Kindc·1· de:< .1. KI. kDnnten wir alll' aml.nlant u11frr:-;11rlwn. Die 
iilkHÜ' Totht<·r. 1. KI.. gc•lime11 l!l::H, \'l'l'lwiratPt< ° Kr .. zei1-,rt diff11,-c· 

.-Urophil 'll illl Nr-h11 11<·r.!.!iirt l'I und an heickn 

Ol i1•1·11rmen. l)il ' .\11g1·1111111><kl'I ,-incl frei. Dit· 

1!1:3Sgd,on·11•· I<':. 1,1. \lt•i,-\ 1111r a11gNIC'11te1t• 

\ bh. 1 1. l'a1. )1. K 1.. n•rh. '('h.. Fdth•ndt• 1•1aty„111:1-
i11111•r\ atinfl 

.Alih. •�. t•at.. )l. hl.. q•rh ....... lt., .\U5· 
!.!P1Jri1:,.tt1• _\ 1 r·nphie im 8t"hultt•r1.1:iir1el. 

11 yperlonlo�l' 

.-\trophilc'n inl �c-h11ltl'q1iirtPI- und ()lwnirn1hl'1·eil '11 auf, tlic 0 Aug1•1 111111:<kt•I 
-<incl frei. 

l)iP l!l-1-1 gpl >ort·ne , J. 1,1. zeigt eint• dtutlic·lw AtrophiP i111 1->eh11IIC'I'· 
!.(iirll'I, angecleutl't aueh 1111 der klt>i11c•11 Hamlmuslrnlatur. ferner (•in<· 

dl'11tlil'h rt•r,-,fiirktl' Le11dt ·nl1>rdo,.,e. leit·hte Atrophien dl'r Rec-kPnnau.-<lrn­
lMur. ,.;owi1• einPII ll·ieht au,-l!l'pl'ii)!te11 l�rt,·,.dwn Gan)!. 

l>t•r 1 !Hli gehtJrem• L. K 1. zc·igt die Nym pto111e d1•,.; K rankheit„1,ilde,­

au:< der _!!<':<:t1llh'11 :\. Fi I ia \genl'rn tion ,1111 :<tiirksten u U>'l!C'!Jl'ii)!t. !<�,- hl'­
,;tdwn dl'u1 lic-hl' A.trnphit•n de:< Hc:hulter- 1111d RP<'kengiirleb, eilll' deutlidw 
�_vpl'rlortlo:<t• und l'ill leil 'ht wu t,.,1-ht·lnd(•r <-:a11g. Dil' Pt o"c i,;f ka11111 ,·"1·­
handl'll. dit• ..,.\u!!<·nm11,.;kl'I ,;iml dilli!! frt•i. 

l>it•,;er Pat. wurde im April l!l(i:! an clt-r l'nin·r:<itätsaw1T1·11klinik 

\Vic•n wq!t•11 l' 11 r11IH•l><•wl'gn11gt•n aufµt•1101111111•11, dit· anarn1wstisl'h ,-,eit 
li \\"n1·lw11 lw,;tandl'n. .\ußerd1•111 war Pim• gc-,,·i,;,;1• allgc•mPine \'tc·r-
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lang:-;a111 ung. Konze11tratio11sschwü•r.igkcitcn 1111d eint> leiebk Ahstuurpfung 
bcmerk1 worden. Die Dureh1.1ntersnel11111g ergah den Vcrdal'ht. a11f ein<· 
,-;ubnknte ,ddero:-;ic1·end�· Lc-·ulrn-E_ncephalitis. wofür auch da,- EE(�. und 
rfü· Elektrnphon•se typi,-;elw Befund!' erhrnchü-n. EiJJe H.irnbiop><ic· 
bestätigt eirmandfrc-i die klinisc:he Diagnosc. Die· nhen lic•sc-hr·ic."h<·m·n 
. -\trophic11 :-;ind WPih>rhin dcutl.iC'h nach 1rt·i,d,ar. 

R>< handelt sirh al,-;o loc"i den nrn u11:,; 1111tersuchtl'n Pat. 11111 l<'ällc· 
1·on Ophthalrnupleµ-ie mit chronisch prngrcdic-ntem \' t·rlanf. BPi Pi11c• 1· 
. .\111-:ahl der Pat. finden sir-li klinisch deutlic-he ZPic·lwn ciner 1>_1·strophia 
n111sculun1111 progres.�i1·a, die .�011·ohl liioptisc-h ab auc-h l'he111isC'h l>z 1L 
ekktro1n_vogn1phi;;ch ci11de11tig rrnchgcwi<.':-;cn 11·('rd1c•11 konnten. AIIC' 
trnc;crc Pat. t·11tstnm111Pn Pi1wr Fnmilie. Die Kmnkheitss_nnptn111c• 11·an·11 
z11m Teil l,n,·its ,;eit friihe,-;kr Kindheit bekannt. 

Der l\fangc·I nn c1uatomi.�clw11 Befunden cll'r ,;ogt•11a1111tcn OphtJialrno- t,t 
plt·giu progrc·ssiva kann 1111d soll dureh :! Ünh-rsuchnngcn 11·t"ttgt•11iac·ht 
1n•rdc-11, um dil' Kla,-;;;ifizierunJ.! die,<f•r Fiille zu c·rmög:lic·l lC'11: 

1. d11 rc·li M u:-;kelhiop.-;il· aus den Augenm11,-;k;.,ln, und 
:!. d11n:h die El\lfl-Untnsuc·h11ng dl'r .A11/!en 11111�kel.
Dit•s ist dc•s1regcn l,csundL•r,-: Prfvrdl'l'lich, wPil in den lt-tztc·n .lahrc-11

i11111H•1· mchr :;;tim 111c -•n lnut 11-erdcn. clil· in1 Uq!c·n><atz zu den 111·,-;vriing­
Jjcben .:\lc'in11ngen. das Kynclnrn1 einer Opht hahnoplegia progrc-ssin1 
l'hronic·a nid1t als pri111tire, nuklc-ärc- Augenerkrankunµ:, so11d0rn nls 
,tlleinigc udN in he.�timmtc-11 Ktadit>n noc-h allc•i11ige i'l'l,rnifestation einer 
nt·nmlogi�i:hen Nysternerkra11k1111µ- im :-ii111w einer -:II.1·opathie annehmf'll. 

1,c:hon F'l l <'H:-i, der die ersten i\lukkelbinp.�ic-11 am, den Augenmuskcl11 

vorge110111111t'11 hat. hat a11 die· 111�1n:;rcnc Gc·uc.-1:;e dicser Kra11klwit gnla1·ht. 
Xeuerdings habt:>n i11,-;liesonde1·(' e11gli:sc-he AutorP11, 11·ic lillon und 
XE\n� n11f (;rund hi,-,tulug:if;c-her l'ntcrs11c-h1111gen. und clcut-sehe A11t<wP11. 
11·ie bc.-:<nndc•r,; Es:-;LEX. MERTENs 1111d PAH,<T, ocnlii,n• Ylyopilthien als 
L'r,-,ache dt•,-; Ll'idens prnpagic-rt-. l•:rwilhnt ><f'i a11ch eine l\fittcilung vo11 
/'\<'ff,1·,1Rz und C'n.u1 N.-\0 L1u. die hei Pint'm typi�chen Fall i111 Uehir11 
puntomcse11cephal nicht,;, in clc·n Augenrnu.�keln aber Zeichen einer :IT_yo­
pathiP gd11nden hal,en. \',1'.'< Bnt:.-\ERT hat· in dr-n l0tztc11 ,Jahrl'll bei c·inc-m 
Fall 1·11n Lielgisehen i\ntOl'en c·lienfalls c-inl' dy:-;trophisehf ' ,-;törnng i 111 

histologisl'llf'n Bild der A1tgl'1111111skel fr·st·;.;tc•ll1'1t ki>J11wn. 
l3C'i dt·1· Differentia)d.iagn11:<t' dt•r oculiiren .\lyopathil' k,,mmt d.c-r 

�lrk tr11111yr)gn1 plrie c·im· nil•ht 111111·csen t I icht' Ro.lle zu. 
Bei der l3eurh•ilung der elcktrn111yogrnphisr-hc11 Befunde. die von den 

Augen m 11 .�keln gewonnen 11·prclen. :<incl rwhc-n den a l lgelllei ngü ltigcn 
Kriterien. die fiir einP m_l'ogene Libion sprechen, rlie strukturmäßigt·n 
und f1111kt-ivn:-;mäßigen Eigenheiten dE-1· Augennrn:-;]rnlat11 ,· nnd ihrf'r 
1w1·1·ö�cn V Pt·snrg1111g zu herüek.�ieh t igen. 

\ r.. 
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Das E.\1(+ an;, nonnal<·11 pxt. raoeulärc.-11 Auircnmusk1-•ln z.eigt gt'gt'll­
iil ic-r dem E)U+ au;, dC'r ll(ll'nHtlen 8kelcttn111,-;\rnlatur 11·esentliclw V�:r­
�C'hicdenht •ikn (PA BST 11 . .\1. 1\158. �EARf> 11. l\l. 1%\\. B.10RK u. 11. lf>�>::I. 
" . . . ·1 c,o;., BR'·'L''I" 11 :.1 1 !155 BnEI� 1 � Ulfi:-S). Denl Zustand dPr oAHLIJ" ,hJ�, . _ , • .  , ., • , • • 

opti111ale11 fip,tl lllllng der :---kd<.'tt111uskuhüur t·ntsprid1t an dPn An�tc•n-
11\ll,-;keln dc -r Ziistancl ht:>i niehtfixierelllkm. gc,radea11s )!Prtchtc·tcn Bl

_
ick . 

flir•sL·r Zustand. dt•r bei d(•l' El\l G-U11te1•:-;nc-hung nur für kurze Zeit 
herlx•ivcfiihrt IH'rdcn kann, lüUt illl E.\lG ans rle11 horizontal wirkenrlc:u 
Mm. �ed'i k1 ·ine 8pontantätigkPit t·rkf'111w11 (TEAsDAl,1, 11. }l. l!lliü) . 
;\lanrhc Autoren l iC'richtc·n iiher ('in<.· :-:tändige Tätigkeit. dit' n1it nnn•gel_-
111iißig unduliPremlPr Frequenz und 111it niedrigcn Arnplit11de11 al:läuft 
(ß.JOKJ< 11. �I. t!lii:�). die den feinen Ein,-;tf'lllic·,1·eµ-11ngc�u Ü t'r Ht:1IIJ1 Nit­
,pi-ic-ht. DiP Dniwr und Ponu di<.',;l'r Aktionspoteut-iale (·nt�pnt:lü drn
not;h spät·pr zu 1,c,;prec-hendt-•n Entl,idnnµen c-mzc.-lncr ;\l u:-;kC'lernlll'tten. -
Hci Jt:>ichter \YillkiirintPntion. die· daclurc-h (• 1-reieht wird. da.B cler Pt1t. 
,ui .f"dordert ,1·ird. t•inen Punkt zu fix:iere11. der z. R. 10 ( /rad Y()ll der 
0-�"'tellung dcr Augen in der Wirkuug:;riehtung de,; unter,;m•hten :'l'luskl'l� 
liegt. tritt Pille JPhlrnfte Tätigkl'it ,·m1 Aktio11,-;potenhakntlitclunge11 �-uf. 
1 111 \'c·rglt-ich zum :-ikccdctt111u;;kcl ist znnächs1 auffa!l('nd, c�al1 1·rn_�- einer 
,, J II ct·,,_. L\.l·t·1•i11°1,ofrntiak l'ic•ler !!;inhe1tc•11 nut, a111mhernd .. ,ace aoe aus , . , , ,•"J 

;rleichcrc Ampliturk zur Darstellung ko111n1c•n, 1rns beiu1 kkt·_lcttmuskel 
nic-h1 in ,rleicher \\'eise üer l�all j,-;t. Die·� liilH darauf ,-;('hlteße11, clal.\ 
nwhrere 1finheit<.'n der :Nadel ,-;phr nahe liq.(rn. ,rn� dun·h kleine· l\l u,-;kel­
•·inht·itcn. die· nur .ius \\'enigt•n �lu,;kelfaser11 liestd1cn. 11·i,· l'" lwi :lern 
:-\u11enrn 1tskel der .Fall i:<t. ('rklä1t ll'erdr-n kann. Die Frequenz ckr l::nt­
i.1c1�rn,ren dn einzei ill'll Einheiten lic·gt gcµPniilH•r <IC'r Frequenz hl'i cku< " . 

. 1 • Skelett muskdeinheiten bc-clcutend hölwr. E,-; sinrl Frcqul'nzen >J,; zu 
!50',;ek \,eschriebc-11 ()IoLIJAVER IH57). \i\'a,; diP einzelnen Akt1m _1s­
potentiale der .-\.ngcnm11skeJ "'l'IIJst a11hl'tt'ifft. :<incl die�e normnlC'rWCJ,;c• 
uc•aeniilJl'r dl'll SkPIPttmu.,;kc-ln l>c<lL•11tend ki·1r7.Cl'. J hi,- ! rrn;c•k ( 1,(iO m,;ek 
·1U1�'h B.JoKK 1 1. iVf. l!lfi'.1 mit u11ipolarl'l' Nadel: ] .+3 111,;ek na,·h T1�A:<DALt. 
11. l\1. rnon mit ko.-1.xialer l'\aclcl). nicdriµ:<-1· in dl'n . .\111plitude11 ( l 00 ,u \' l11" 
:iOO ,"V) 1111d einfacher in dc>n Formen. mei,;t hiphu�i,-,c-h. Die:-;e L'lcktro­
m�•ographischen Daten sprcc-hPn dafür. daß hei den. Ang<.'rn_nu,...keln :he
Zahl der n,n einer N'en·enzc-llc 1·c•r,-,orgten '.\fu�kelfasern eme 111c:dngL: 
ist (l : + hi� J : JO) und tlaß die Arht•it!-frc-que11z der -:llu�kPle'.11he1t l,_e1 

tlf•ll Aiwenrnuskc•ln ein 1H•ite:-; Frcljucn,diand c-innirnmt. ÜII' rclutrl" 
„roße Z,�hl der n·1·sorgendc11 :-l'cn·enzt•llcn 11ncl da� ll'eite Frc•quenzlmnd 
<les Funktion1:;lu·rPichcs stellen spt:>ZiC'IIC' Eigem;chaften der Augenmu,-;kd 
dar. die eine fein gnlduiertc- Abstufung <kr Kontraktion sicher�tcllt•11 . 

\\'ähreud bei der Beurteilung dl's Ell'i-tromyognunm,-; dc>r SkE•lett­
niw,kulatur einheitlich anerkannt!:' Kriterien zur Difforc·ntiuldiagno,-;l' 
z."·i;-clwn nc-m·o).!em•n. m,nistheuisebc-n und myogerwn Lä,-;ionen heim 
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ßl'skhen C'iner \1uskl.'1:<ch\\·iithl' ,·odiegen. hal,en die:-;e E\IG.-1-i.ritt-rien 
hci der Be11rtl•il1111g vnn ,\111,!cnnrn:skel"dl\rilchen kPi11e nJIIP (;eltung 
und \\'erden nadt n•r:,ehi\'uen<'n U1:•�ir·htsp11nkten 1,eu rtei lt. \\'älin•nr! 
('i lll' Gruppe \"Oll Autoren da:- Fehl\'n ,·oll Fil,rillationsIJutl'ntialen i111
Ruhczu,stancl dt•s \l11skl•I,; u11d Pill nornrnll's \\,rhalten iin Arl,pitszw,tand 
al;s Kriterium per exc-lnsionem IJpr,111ziPl11·11. 11n1 dil· 111_,·ogene Ui,-iun z11 
objektivit'rc·n (PAB:--T 11. i1. 105�). henrteilen anden• A11ton·11 die• Da111•1· 
der Aktion,-potc-ntiale, dir ihnPn gq!cnülicr der an <'incr kleinen Zahl 
1•rn 1itfrltl'II Norm vc•rkiirzt c1·:-;r•heint. Auc-h diP All1plituck11 1re1·den 
gegeniiher de1· Norm erniedrigt angegc·ben (\ll!\

1
11\' 1,i" :21111,11\"). Die

gk·il·he11 AutnrPn findl·n bei iifark pa reti"l'hl -'11 111.'·opat h isC 'l1P11 :.\ln,d,t'ln
,rnch Pine \'ern1ind1•ru11g dc•r Zahl dl'L' akti\'il'rl.itHl'll Einh('itf'll (T1,A:--n,u,1.
11. )1. l!HHI).

Znm AnsH('hlnl3 eirn'I' m_ntstht·11i.�c-lic•11 Ktlrn·iidw dl·1· Augenmu,;kc'I
\1·ird allgenwin dil' b-;lc•ktrrnnyogrnphic im Tcnsiluntl'ist rl11rl'hgP.führt. 
Neben dl'm fchlcndPn Ansprerlten Pine1· Augl'nm11skdsc-hll'iiche naeh 
� 111g + ,-: 111g Tc•11,-ilcJ11 intran·ni)s. "ehließt das l•'Phlen c•inc·r \1'PsN1tlic·hr·11 

Zunahme clc·r Amplitndc•11 dc·r Akti1111spotrntinlc im E)IU clc•r Angen-
11111skl'I das Bestclw11 <'i11e1· m,ntsthenisc -hc-11 SPlrn·ä(•lw di(•�c'r \l11skel ans. 

Die t>lekt 1 ·orn.,·og1·apbi.�c-h(' l'nte1·,-;ul'h11ng \\'urde hl'i \lllS in dc-•r \\'�·i"l ' 
d11n:hµt>fiihrt. dnß 11al'11 vorlwriµer ( 'cH'ainisic-nmg der Bindl'haut jt· 

c·ine rnonofilarl' ko11ze 11tris.d1e Nadelelektrode• (mit Pinc•n1 Außi•11d11rc·h-
1m·ssPr voll 0.4:i !ll111. c ·iner Rohrdif'kl' ,·011 ◄l. l t1illl und L'im·111 Durd1-
111e:<.�er der .Lnncnelcktrnde \'Oll ().1 mm) ,·on ei1w111 im opPrntin•n Pach 
gc•iil1h•11 A11gC'11:lr7,t* in dPn z11 1111h-•rsndw11cll'n ,-\ngcnmnskel und in den 
C'ntsprec·lw11dP11 Antagonisten Pi11gc•st11c·hPu 1111d i 1 11 L,1ufl ' der ( Tnter­

snchung im je1\·eiligrn !llnskcl ,·erlagcrt. Die \'er:-:tiirkung: und Reg:i-
4riernng dC"r 1,;1 ... ktrum,roi,!ran1 n1(• erfolgt 1 nit <1(•111 ]) 1 NA- ß�I f.:-Gerät,

ll'uhc·i nac·h Vcr1stärkt1ng mit einer Zeitkunstantl' von Cl,05 sek 1111d t•ine1· 
Frli'(jH(•nzl>e.�d11·ii11k11ng ,·on I.O.UIIO c·;s mit l'iner laufenden .\ufnahnH'· 
gt'schll'indiµ-kl'it von fi c·m .,Pk und mit einPJ' nnterl,rnclw1wn ..\11f11ahnw­
µ:t·sdnrindigkc•i1 \'Oll l 111 ,;ek vorn J'\athnd!:'11stn1 h I photugra]Jhisr-h regishil0rt 
wurde. Die El\l U- l'ntersuelnmg wurde hei Grrad<'nn.�hliC'k Ph111• Pixa­
tion. l>ei l�e,·adPan�fi:rntion so\\'il' iil ·i Fixa1 io11sh1 '11·t µu11gc·11 und l1ei 
Kon1mandolil'\H'µ:ungpu durcligefiihrt. Rc•i di(•Sl'I" 'l'Pd111ik t mtl 'n außN 

L'inc·r c•inmaligcn ( 'onjundindblutung, die leicht lwlwrr,;c-ht wNd<"n 
konntt•, 1,Pi11c• Ko111plilwtirn1en auf. Anden•u c ,rts 1rnrcll' hei iihnliclwn 
Unter,mcltunµ:en ·iiber Kumplikatinnen berichtet, \\'fl:- zum Anln[.I ge­
no111me11 wurde·, clih-;e L Tnters11l'l111ngstt ·c·h11ik nicht zur Routineunter­

suehun:r zu empfehlen (L1m1rn1u; IH<\l ). 

* He>Tn DI'. K. Hm1�n:r: \"Oll cl,•r 11. L'11i,·c•r�ihitst111J.!l'1tkli11ik i11 \\"ir-1<
,_,-,j fiil" '"'in,· \lital'IH-'i1· lwsortcll'r·s g<>cla11k1. 

) 
Z111· J,'1·111:w cll'I' l1(•1ilii l"f'll :\l,vnpatlo ie 

Bei dl'I' \"Oll nns Zlll' . .\nwl'nclung gelira<;htN1 Plektrom_vugntphisc·hen 

L"ntersnr·lrnng.�h-•d111ik haben \\-il' liei uu,;en·n :! Fiillen 1·on neu lii ren 

}l.vo1mthif'11 zwar dun·h,\·1•g;; kul'Zl' Aktion.spotc•ntia,lc rC'µi;;trit•rt (ll.;i bis

i msck). die jt•ch,c,h gegeni'ilw1· clL•1 lil'i giL-ieber Technik lici � Fidlen f'r­
lwhenen Xorm nicht .-.tati,-tiseh kt•1111zt>ic·h11P11d 1·l'rkiirzt ,ntren. Trntz 
1,c >trächtlicher . -\trnphif' dPI' Augenmuskel (he111frilt nach <le111 f:ion­
dierungsliPfond mit dt'r Nadel). wil' sie, lwi unseren � l<'i-i,\lcn Yorlag. 
konnten wir lwi l'ichtigPr Xitdc>llagL· im \\'illkiirlic:hl'll Aktiviernngs,·1•rnuch 
im11te1· ei 1w lehhaftl- Tätigkeit vili'll ·r Einheiten nachweisen. Eine Vl'r• 
111inden111g dn Zahl der akti1·iel'haren Einheite11 war nicht fp,-t· z11stclle11. 
Bei :l 11enroge1ten AugPn111uskt•llähn1u11gc·11 hingegen konnten ll'ir aus dt>n 
Iwtl'l>ffenL'II :\lu.�keln lie.i rnaxinrnler \\'illkiirintr11tion einc Vermindernng 
dE'I' Zahl der akti,·il'rlmn·11 Einheiten im VPrgkil'h zur gesunden Gc-gcn­
seitc· deutlich rntth\\Tisen. Eine Diffl'n•nzier11ng der ,111 1111d fiir :;ic·h 

k11rztc·n "Pot<'ntiale, die auch i111 11UI' schlecht err('il 'hha1:en Ruheszur;t.and

de,; u11f- t'rs11eh.tc -n \}1.1,skels nach\\'Pisbar waren, mit dC'I' Frage,-tellung, ol, 
ps ,-,ich hic -rlwi 11111 eine Tät,igk�•it einzelner Einheiten oder um sporaclisehe 
l•'ihrillat-ionspotenti,t-lc handelt. konutrn wir nicht mit 8icherhPit trpffr,n. 

Ahsc·hliP IJ1 ·11d können ,, ir aus unserl'n LTnt.ersuclrnngen 11nd aus den 
in dt 'r Litcr:utnr h<'�chricbenen üntPrsnchungserg:Plmissen fe,;b-tefü'n, 
daB hci l'11h,prcchcnder Fragestellung nnd bei einwandfreier l'nkr­
,a1c·hungstt"ch11ik die Elcktromyographie der Augt•1mrnskcl e;; gestattet,. 
hinsichtlic·h der Fragestellung neurogen, 111yogPn odC'l' myast.hr·ni;;ch eint· 
l)i f\'(·re11zic -rn 11g 7,11 t.1·dfcn.

\\"ns ><prid1t nun Tein klinisch gegen dic• nnkleäre Tht-ol'ie dieser Fillle !
Auf dic · :-;piirlic·hkeit df'r a,natnn1i,;c•hen 13cfunck pontomc·Sc'ncephal wurde· 

,·orh i11 sl·h1111 vrrwie,;( -'ll. 

1. Dil · \'1 •rln11fsfnrn1 ist nnsge:-prodwn ehroni,;eh, bcnigen, im (iegensatz

z11 cl1•11 1111kl 1 ·iin·11 Liisi111w11 bei dl'n Villlc·n mit hulhiirparal:vtiselwn :-;:vm-

1 ii ( 1111('11. 
�- Im (l,•�•·n:-11tz 'l.11 dn ,-;01c111111n\1'11 kungc."nitalc·n Kernaplasit' ist di('

V,·rlnnfsfcwlll dc•r ,·,m 1111,-; hiP1· p11hliziPrtc11 Fälle a11,-gt>sprnchen prn­
--:-n·dil'nl. 

:1. l>ie 1,l'1 rnffc11l'11 A11i.rL•11111uskcl Ul'i die,wn Fällen :-incl nicht vo11 
' 1l'sLimmten K. (•1·11p11 versolJ!t (rnH·h B};RNHtJIM,-r-hem �d1e1ua müßten 

cloc·h l11•i 111ildeiit·en Herden die I-frLPr dl.·-� hnmolat.entleu Angc,s gc-11wi11sa.111 
lllit den 8c11kc·1'11 dL•s kontralatcralen Auge,; betroffen sein). 

--L Nir.• wc-rden innt>rP A11gemnuskt·l affiziert gefundl•n. 
:,. Die· P;1 rcsen �iucl lange Z<•it inkomplett. 
fi. An<lcn· pontine oder mese1wephale neuro.logischl' 8_v111ptu111e

fehlPn (keim• P.vramjd<"t1iäHio11en. keine !:::leusihilit,ätsstörungl'n). 

7, Beim �f. ERB �incl. wcm1 anc-h «eltcn, A11ge11rn11skelparc·se11 be­
s( ·h rie hcn. 
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H. 10 his l.i'\ der lt'iillC' der Litrratur n,n Ophthalmnplegia l"hrnnic-u
prng1·esisiva wl'is<·11 Vcrändl'l'llnJ.!C'll in dl'r Uesi1·hts- und Hk(•lettn111,-kulatt11' 
auf. 

!I. l>ie positi,·cn histologi,-dwn ßl'funcl<· in dt·n . .\11j!en11111,-.k1•ln im
:-;i111w (•i1wr E1rn:,;clien Erkrankung. 

10. Keine h i,-tologisd1 nueh \\'l'i,dmn· 1 )q.!l'lll'nd i ,  ,11 der p<·ri plwn·11
..\ ui!l'n 11111,-kehwn·1•11. 

11 . Dir fiir 111,vogt·111· Läsion d1aniktnistisehe11 Elt·ktrnmyogrnm111-
liPfund<· :,;n 11'il' dir im Hinne t·i1wr myogP1H·11 Liision z11 d('11tende11 
EMG-lkfomh-. 

1 n dit•s1•m Rah111<-n :-:oll noch t·rn·iihnt \\"t•1·clt•11. dal.l pl,1·n dil' )t'iilll• ,·on 
�RBst'lit•r :\luskC'ld,,·str1Jphi1· arn nl<'isfrn l'hrnnisr·h 1111d n•lati,· !tJkalisi<•rt
1·C'rla11f1·11. die mit A11g<•11111tu,kelliihnrnng einhergdH·11. ..\111·h un,-.Pn· 
Famili\' J,!iht fiir dip,-p klini,-c-Jw Tatsa1·he (•in .!-(Htes fü•i,-pii-1 ali. 

\\"ir )!!aulwn. daß 1111sf're knnj!l'llitall'n und familiiiren Fiilll' fiir dit· 1 
111yopntliiseli<• (/t'nl'>W llHlll<:her Fiilll' v1,n ('1ir1,11bl·lwr Ophtlwl1noplc·�il' 
,-pn•1·h1•11. wenn ll'ir aud1 dl'rzeit kt·ine,-\\-l'I.!" sagen 11"o!l1·n. dnB nuldt>ä1·1• 
Vnnn c·n iil)(•rhaupt nieht ,·orkomnwn. 

r◄:i ngn ngs 11·11 rdl' ,;ehrn1 t•nviih nt. da B d il· :-11gl'1111 n ntt•n al ,stt·ig<'nd('11
l,11lhiir-paral.1·ti:-<t-h1·11 F:111<· 111it 1111,-:(•1·1·11 hi1•r 1,e:-pmcht·llPll PnL kl'inerlc•i 
Beziehung hu ht·11. 

\\'ir glaul,,·n. daB ,·i1•!1·" l1ein1 H.n1dwn1 dt'I" typi"l'11e11. l'hrnnistlw11 
Opht hal1w1plq.(il' fiir die 111yopathi:-;tlil' (:v11t•,-;c s1wi(•ht 11nd clal.l, 1,cv,,r 
<·im· e11d,!.(iiltigr l>iagno,;t' g1•stellt ll'ird. man wnii1 ·h.�t l1ei der kli11i,:c·ht•11
L'utPr,-urhung dil· �l11skdhi11p,-il' ni('ht nur ,·11111 Hkl 'l<·ttmuskl'I. ,-1111dern
aueh \'11111 Augt•11muskel 1111d a11rh rlie K\l(:.L1nter:<11d1t111!! dnrd1fiihrcn
s11lltl'. 11111 d i<• l•:u llis<·h1•n 1n.\'npa th i"dll•n Fii ll1· ,·on Y11rn hl'n·i n a h.,11nrl<·n 1 
zu kii111w11. 

Zusammenfassung 

1 n der nll·li<·J.!l'IHIPll .\rl1<0it wird iil,cr � ( lt·.,dl \ri�tl'r 111it l"hrunisehe1· 
Opht 1111 lrnuplcgil· l,eri<'ht<"t. dil' gleichzeitig Zl'idw11 l'int>1· l•:1rnselw11 
�[ uskel<l.,•,;tropli il' n II fwl'iHl'll. [n < h-r .Fa 111 i I il·nunh-r:-:nchu ng I it'l.l sich 
fp,;tstvlll'll. dal� Zt'ic-hen l'i111·r Ophthulrnopl<'git· iihl·1· ;; (:l'ncrntionen 1·or- { 
han<h·n ><ind. lki einigen cll'r amhulant 11111!-1·,-u<"ht<·11 Fn111ili<•11111itglicdt•1· 
waren n111· ophthnlmoplq!i><d1e odt·I' 11ur 111.vopnthi,wlw Zc·idwn in mL·hr 
11der 11·t·11igl'r a11sgt'prägtl'I' Form vo1·,1L1fo1d(•11. 

Bri clt•n .4ntionär unh·rsuc-ht011 Ue,-chll'istnn k1111nll' ei111· E1rnsdu• 
:\luskPld.vstruphie sowohl an der Kkelttrn11skulnt11r al:-: am·h an d(•11 
A11gL·n11111skc-ln lllll'hgcwit•sc·n 11·Pnle11. In lwidl'n Fäll<'11 1rurdt' sowohl au:, 
drr f-:kL'IC'tt11111slrnlatur wiP anrh au,; den A11gl·nmuskl'l11 ein Elt•ktrornyn­
gramm aligcleitl•L das eine Bestätigung der 111,,·opathi„l'ben nl•tw:.:<> dt'r 
,·orli<·grnclt>n Lii h mlmgc-n l'rl,rneh t I'. Riopt isrhe L ·11tt,r,-11ch1111gen ,111s 

1\ 

9 I 

( 

Kk,•ld 1- 1111d A11gl·1111111:-k..J 11 •·rl.n11·lo1 Pli t!Pn Bl'weis der myogenen Liision. 
1,:,.111nl auf cli.l' Lil<'ml111 11iiht·r Pi11gq.(:111g1•11 und auc-h iiher die tcc-h11ist"he 
1 l111"1·l1fid1n111g dt'r E�l<l-l'n1<-1•:,111·!1u11g am _.\ugPnmuRkc-1 Niihc-re,; uus­
i.:-l'luhrt. 
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