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So schart umrissen die klinische Semiotik der sogenannten Ophthalimo-
plegia chronica progressiva nach Graere und MOBICs ist. so unklar ist
die Pathogenese und die anatomische Lokalisation dieses am Ende des
vorigen Jahrhunderts beschrichbenen Krankheitshildes.  Die Unkenntnis
der Genese weht aus der Tatsache hervor. dald die Zahl der charak-
teristischen Fille mit Autopsien sehr geving ist. So 7. B, hefand sich unter
den S autopischen Fillen von SiypyereiNeg kein einziger. die Augen-
muzkelkerne allein betreffender Fall. Von den S Pat. hatten 5 cine Tahes
dorsalis. 2 cine progressive Paralvse und eciner cine multiple Sklerose,

Dax Syndrom der Ophthalmoplegia chronica worde von den Erst-
beschreitbern als nukletive Atrophic der Angenmnskelkerne in Mittelhirm
und Pons aufeefalit. Diese Meinung herrseht bis hente. inshesondere in
den dentsehen Lehebiichern., vor. Anch Makpsvre hilt an der nukleiren
Theorie fest. weist aber ausdriveklich darvanf hin, dald die Obduktions-
helunde  absolut - sichergesteliter, veiner Ophthalmoplegien  autfallend
selten sind. Aber aneh bei den vereinzelten. histologiseh  positiv he-
fundeten Fillen der letzten Jahve (Laxcpesy und Capwanpir. Jen-
rowski). st die Diskrepanz zwischen der beschriebenen Verdinderung
leichte  Ganglienzellvermehrung  mit - Kernverinderungen,  andererseits
Verminderung der Ganglienzellen in den Kerngruppen bei vollig intakten
Hirnnerven und dem kliniseh so ausgeprigten  Bild der Augen-
muskelparesen, auffallend.  Hierher gehiort aber auch die Tatsache, dali
schon Eri bei schweren Muskeldystrophien dhnliche leichte Ganglien-
zellausfille heschrieben hat. Bei all diesen fraglichen nukledren Fillen
fehlen  jedoch ausnahmslos  histologische  Untersuchungen  der Augen-
nnskel.
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Das Klinische Bild der Ophthalmoplegia chroniea progressiva ist wohl
bhekannt. Meistens in der Kindheit. selten angeboren oder im Sauglings-
alter, dfters i omittleren Lebensalter, manchmal familidr, treten langsam
zaimechmend. zuniichst cine Ptose einseitig, dann beidseitig auf, spiter
werden die dulleren Angenmuskel betroffen,  wobei keine Pridilektion
fiir ein bestinuntes Nervengebiet oder cinzelne. vom gleichen Nerven
versorgte Muskeln besteht. Die inneren Augenmuskel sind immer frei.
Der Verlaut der Erkrankung ist ansgesprochen ehroniseh. aber meist
progredient. Sehr hitufig besteht eine Facialisschwiiche mit einer Facies
myopathica.  Gelegentlich und in verschiedenem Malie werden Muskel-

atrophien i Schultergiitel und  Lendenbereich heobachtet.  Dem-

entsprechend tindet man auch mehr oder weniger ansgepriigte Paresen
und  Motilititsstérungen.
sanationem schlecht.

Die Prognose quoad  vitam st uut, guoad

Wir méehten nun von diesem Krankheitshild 4 Gruppen absondern.
Ios handelt sich dabei um Féille, die hiinfig hei Einsetzen der ersten
Syvmptome. besonders wenn die Krkrankunyg nn spiteren Alter anftritt.
falseh  diagnostiziert

L. Die Myasthenie,

werden:

2. Congenitale und dystrophische Myotonien.  Die myotonen Angen-
muskelstornngen duBern sich in ciner milligen Ptose und wegen gleich-
zeitigem Betroffenseins des Museitlus orbicularis oeuli, in einer kombi-
nierten Nehwiiche beim Offnen und SehlicBen der Augen.

3. Fille, die zwar wie eine Ophthalmoplegie heginnen, dann aber
atypisch absteigen, indem sie die untere Kerngruppe der Medulla ob-
longata crgreifen und in das Bild ciner Bnlbiarparalvse iibergehen.

4. Die kleine Gruppe von Fillen, die postencephalitisch, auch nit-
unter viele Jahre spiiter. Angenmuskellihmungen und Atrophien. dhnlich
ciner spinalen  progressiven  Muskelatrophie aufweisen. Diese letzteren
Bilder wurden hereits von cinem von nns mitgeteilt (WEINGARTEN).

Diese 4 genannten Gruppen scheiden aus unseren Betrachtungen aus.
bulbiren

Inshesondere soll dies fitr die Fille mit absteigenden  hzw.,

Svmptomen betont werden. deren Verlauf niemals cin chronischer ist,

sondern stets ein akuter. der innerhally weniger Manate dureh Sehhiekgy ‘

Eihmung zium Tode fiihet,

Es soll nun diber eine Familie berichtet werden, deren Mitglieder ent-
weder nwr ophthalmoplegische oder e myopathische  Zeichen, oder
aber ophthalmoplegische und myopathische Symptome gleichzeitig auf-
weisen.  Zundchst der Stanmmmbamm (Abb. 1),

Die Grolhnntter, K. Fr., geb. 1846, gestorben 1911 unserer Pat..
wies cine beidseitige Ptose anf. Sie hielt beide Augen fast geschlossen,
linke rechte.  Wahrscheinlich Muskel-
Ein Familiecnphoto, das Ende vorigen Jahr-

das mehr als das hestand  ein

schwand an den Hinden.
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Lhe Mann,
Aus dieser Ehe entstammen

hunderts entstand (Abb. 2) Lt deutlich die Ptose erkennen.
K. Fro 1846 bis 1923, war schwerer Trinker.

KNindesalter verstarh,

19 Kinder. von denen die Mehrzahl im frithesten
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Abb, 1. Sippentatel der Familie KL

Wie auf dem Photo (Abb. 2)
un erkennen ist, hestehen bei mindestens 3 Mitgliedern dieser Generation,
und zwar bei der Mutter nnserer Pat., der 1884 geborenen E. Fr., verh., K1,
Bruder J. [Fr. Schwester M. Ir. Ptose
Letztere ist heute 78 Jahre alt, sie zeigt eine beidseitige Ptose. cine aus-

Nur 6 erreichten das 2. Lebensjahrzehnt.

threm und der cine heidseits.
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vepritgte Hyperlordose mit hervorhiingendem Banch und diffuse . Atro-

phien im Schultergiivtel. Die Augenmuskel sind frei. Soviel sich in Er- \
fahrung bringen liel3, finden sich unter den idibrigen Mitgliedern dieser \

Familic und deren Nachfahren keiue dihnlichen Krankheitszeichen, wie
<ie unsere Pat., die Kinder der K. e verheiratete Kl anfweisen. M. Fr.

it kinderlos.

ey

Ahh, 5. -I-'nmilit-nh'\l(l aus dem Jahre 1913, Yon links naech n"c'lnr-..‘.'l.. Kl. .\h:t'.tl‘r‘ l‘.,. l?|| —
vL KL verh, Ko (Stivisehwester), M. KL, verh. Seh, L. i_\l. lhtwll.-rmh‘r). g acer J. K1,
e r L. KL Ptose bei J. KL M. KL verh. Sch, el K. KL, deatlieh zu evkennen,

Abb, 2. Familienbild. ca. 1S90 anigenommen: trolhinutter upserer Patlenten (3. von links) . ¥r..
Mutter unserer Patienten (1, von reches) Eo Froo verh, KL, ML Fro (4 von Jinks)

Bei der Mutter unserer Pat., 18 KL, geboren 1877, bestand nach cin-
stimmigem Bericht, eindhnliches Krankheitsbild, wic es die Tochter. M. K 1.
verheiratete Sch.. aufwies.  In Photographien (Abb. 3, 4) finden diese
Angaben cine Bestiitigung,  Auch bei der Motter bestand eine beid-
seitige Ptose, eine Facies myopathica und Atrophien an den Hinden.

Die Mutter unserer Pat. war im Jahre 1923 an der Universitiits-
nervenklinik in Wien. Alz Diagnose findet sich in der Krankengeschichte: .
Progressive Paralvse vermerkt. The Mann, J. K1, geboren IS76, war im
Jahre 1919 an der Universitiitsnervenklinik in Wien zur Autnahime ge-
kommen. Die Diagnose in seiner Krankengeschichte lautet: Lues spinalis.

Nach der Beschreibung hat vor dem Tod des Pat. das typische Bild ciner
Tabes dorsalis in Form eines pseudoparalytischen Bildes mit schweven
Blasenstorungen bestanden.  Der Pat. verstarh im Jahree 1923,

Die niachste Generation, die 2. Filialgeneration, aus der unsere beiden

Pat. stammen. hatte insgesamt 6 Mitelieder. dazu kommen noch 2 Stief.

-

Familienbi ans dem Jahre 10220 Voo links nach rechts: AL KL, verh.
Abb, 1, Familienbild an ¢ 2 Iatstbraion

verh. Sch,. Jo KL B. KL (Mutter), 1. Kk, 1.
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veschwister aus der ersten Ehe des Vaters, Die ersten heiden Kinder.
2 Knaben. verstarben im 1. Lebensjahre (Abh, 1),

Der 1908 geborene [ KL war nach den erhobenen Berichten immer
villig gesund und ist es bis heute geblicben. Die Famifienphotos (Abh. 3
und 1) lassen dies fiinr die Kindheit bestitigen. L. KL hat 3 Kinder.
2 Tochter und einen Sohn, die dltere Tochter hesitzt jetzt eine 3jihrige
Tochter. Alle Kinder, auch das Enkelkind des L. Kl sollen gesund sein
und keinerlei Krankheitszeichen aufweisen, wie sie bei unseren Pat. vor-
liegen.

M. KL verheiratete Sche. geb, 1909, konnte an unserer Klinik einer
genauen Durchuntersuchung unterzogen werden.  Uber das Krankheits-
bild soll erst im folgenden berichtet werden. Die Pat. hat 3 Kinder. cine
Tochter und 2 Sohne. Zwei Kinder  weisen Krankheitszeichen  auf.
chenso die nneheliche Tocehter der 1932 geborenen M. Seh., verheiratete S

die 1955 gehorene K. Nch. Auch iiher diese Nachkommensgruppe wird C

noch herichtet.

J. KL geboren 1911 winrde ebenfalls an unserer Klinik einer genauen
Durchuntersuchnng unterzogen, deren Einzelheiten wir spiiter berichten.
Von seinen 4 Kindern. . KL, verheiratete Kre., EC KL KL und L. KL
ist lediglich die 1933 geborene B KL als vollkommen gesund zu be-
zeichnen. auch bei dem Kind der J. KL verheiratete K, dem 1961
gehorenen W K sind derzeit keinerlei Krankheitszeichen zn erkennen.,

Schlielich gehiirt der Generation unserer Pat. noch der 1919 ge-
horene E. KL an. Er verstarh bereits im Jahre 1920 und scheint eine
kongenitale Lues aufgewiesen zu haben.

Die beiden Stiefgeschwister AL KL, verheiratete Ko und L. K1 und
deren Nachkommen, blichen bisher véllig gesund.

Es soll nun zuerst die Krankengeschichte und  der neurologische
Befund des 1911 geborenen J. K1 genan dargestellt werden.  Das Leiden
hei diesein Pat. wawrde bereits kurz nach der Geburt festgestellt. Schon
im ersten Lebensjahr wurde bei dem sehr schwachen Knaben eine deut-
liche beidseitige Ptose beobachtet (Abb. ). Wegen der hochgradigen
Muskelschwiiche der gesamten Skelettmuskutatur lermte das Kind erst
mit 4 Jahren gehen.  Auch spiterhin blich eine ausgepriigte Muskel- €
schwiiche, besonders der Schultergiirtel- und Beekenmuskulatur bestehen.
<o daly der Pat. stets koérperlich stark behindert war. Trotzdem erlernte
cr einen Beruf und blieh his zu seiner Einweisung in die Klinik. in Arbeit.
Der Zustand war in den letzten Jahren stationdr geblichen. Wie uns
berichtet wurde. ist der Pat. im Juli 1961 an cinem Herzinfarkt verstorben.

Bei der Aufnahme an der Nervenklinik Wien im Jahre 1959 Kklagte
der Pat. hauptsiichlich iiber eine zunchmende Einschriinkung der Bulbus-
bewegungen, was zn eciner betriichtlichen Behinderung heim Schen ge-
fithrt hat und iiber cine Verstirkung der beiderseitizen Plose. (Abh. 3).

Zur Frage der oculiren Myopathie 4

Der nearologische Betund  [aBt cine
ansgepritgte Atrophie mit entsprechender
Kraftherabsetzung im Schultergiivtel- und
Lendenbereich erkennen. Es hesteht eine
schwere Hyperlordose mit typischer Hal-
tung, cin watschelnder Gang und  das
charakteristische Aufstechen aus der Nitz.
stellung und vom Boden. Die Faeialis-
mskulatur st deatlich atrophiseh und
es liegt das Bild ciner Facies myopathica

vor.  Das Platysma ist fast vollig atro- ¢
phiseh (Abh. 6. 0 bis ¢).
Im Bereich der Augenmuskulatur he-
steht 1)(*l(lst‘lfi}_f ¢ine ““.\-;_,(.l),-;'i}_,t(. Ptose. Abb. 5. Pat.J. KL, ansgepriiste Ptose

e @l 3 und Facies myopathica
Die Blickrichtung nach unten ist stiirker

als nach oben eingeschriinkt, s liegt eine Schwiiche der Abdulktion

ageringer  anch der  Adduktion. heider Augen  vor.  Schlielen  und

& g

Alb, Gia-—e. Pat. J. KL, Atrophie im Schultergiirtel- und Lendenbereich. Ryvperlordose
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Abb. Ta—e. Pat. J. Kb, Einschginkung der Augenheweznng nach obens unten und nach den Seiten

Der HNO-Befund stelit cine beidseitige Recurrensparese fest. die
st bei Atmung zivka 3 feeit. Dax

Stimmritze

ziemlich  gleichmitiie

Augen st

phragma war nnanttillig.

hetroffen
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(Abbilding 7.

Xintgen des Dia-
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Dic Kreatinbestimmung im Harn ergab cinen leieht erhéhten Wert.,
Der Blutzucker war am  oberen Rande der Norm, cine Blntzneker-
helastungskurve  zeigte  cine leicht  pathologische  Schwankung.  Der
Liguorbefond. Kalium-. Natrium- und Kalzinnnspiege! waren im Rahmen
der Norm. WAR. in Serum und Liquor waren negativ,

Bei dem Pat. wurden vor der Biopsie unter Anwendung ciner he-
sonderen Technik. elektromyographische Untersuchungen des Museulus
deltoidens und der Augenmuskel durchgefithrt.

tnats,panaun - leichte Intenvion

Joo msec

<QO0 Igec

1o msec

Abbos, Par, J, KL EMG aus dem Muse. delt, links

Das Elektromyogranun, abgegriffen mit 3 konzentrischen unipolaren
Nadelelektroden, aus dem Muskulus deltoidens links (Abb. 8) crgab im
entspannten  Zustand keine Spontantitigheit.  Bei leichter  Willkiire-
intention erfolgt bereits cine schnelle Rekrtierung und bei maximaler
Willkiirintention war die volle Interferenz der Kurve nachweisbar. Die
Amplituden der Aktionspotentiale  waren gegeniiber der Norm méllig
vermindert (durehschnittlich 300 V). die Daner der Aktionspotentiale
war deutlich verkiirzt (2 bis 5 msek) und die Formen waren hiufig poly-
evkliseh.  Zusammenfassend war dieser Befund im Sinne einer diffusen
myogenen Liision zi deuten.

Dax Elektromyogramm. abgegriffen  mit je ciner unipolaren kon-
Nadelelektrode aus  dem Morectus
dem M. oreetns externus links (Abh. 9).

internux und  ans
nicht

zentrischen

ergal bei fixierender



452 IF. GERSTENBRAND. K. PAarTEmsky und K. WEINGARTEN @

uhestethmg  des Bulbus das Bild - elektromyographischer  Ruhe.  bei
Fixation traten in beiden untersuchten Muskeln niedrige Potentiale
unregelmilliger Frequenz ohne sichere antagonistische Bezichungen auf.
Bei Willkiivintention heim Blick nach inmen und beim Blick nach anfien
war nach entsprechender Nadelkorrektur in den atrophischen Muskeln
cine deutliche. hochfrequente und rveichliche  Titigkeit nachweisbar.
In Anbetracht der bestehenden starken Funktionsstornng der Augen-

Abb. 90 Pat J. KL EMG ans dem Mase, rect, int. links

mnskel bei praktiseh normalem Elektromyogramm war dieser Befund
im Ninne ciner myogenen Lision der Augenmuskel zu deuten.

Bei dem Pat. wurde eine Muskelbiopsie ans dem M. deltoidens dnreh-
gefithrt. Der histologische Befund entspricht einer Dystrophia muscu-
lorum progressiva.  Die Muskelfasern zeigen sich stellenweise als hoch-
aradig atrophisch, mit Wucherungen der Sarcolemkerne. Dax Plasma
ist vielfach groBschollig und homogenisiert (Abb. 10, «. b).

Eine Muskelbiopsic aus dem linken Auge. die wir Herrn Prot, J. Bock,
Vorstand  der 11 Universitiits- Augenkiinik.  Wieu, verdanken, ergibt
chenfalls das Bild ciner Dystrophia musculormm progressiva. Die Muskel-
stilcke wurden aus dem Musculus rectus inferior und reetus internus,
und zwar nasal bzw. dem unteren Rand entnommen.  Die quergestreitte
Muskulatur zeigte sich anch hier teilweise hochgradig atrophisch mit
betriiehtlichen Wucherungen der Savcolemmkerne.  Zwischen den atro-
phischen Muskelfasern findet sich vermehrt Bindegewebe,  Auch das

- __._ﬂ—.‘—.-..._\
=

Zur Frage der oculiiren Myopathie 453

perivasculiire Bindegewebe war verbreitert (Abb. 11« bis f). Beide histo-
logische Betunde, und zwar desx M. deltoideus und der Augenmuskeln,

Ablh. toa und L. Histologischer Befund der Muskelfasern des Muse. delt. entsprechend viner
Ovstrophia muse. progr.  a — i Querschnitt, b im Lingsschnitt

verdanken wir Frau Prof. Merer-Opeprrscn vom  pathologischen 1n-
stitut der Universitiit Wien,
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: 'gv

Abho 1T b

Abb. 11 a—1. Histolugische sehitte aus dem M. rectus inferior rechts. Quer- nnd Liingsschnitt,
Typische Zeiehen einer Dystrophia muse, progr.

Die Schwester des eben besprochenen Pat.. die 1911 geborene M. K1,

verheiratete Seh.. weist ein fast identisches Krankhettshild anf.  Auch
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Abbo 1l e

Abb fLd

hei ihr bestehen, wie durch Photograplien cindeutig nachweisbar, eine
Kindheit (Abh. 5).
Die hochgradige Muskelschwiiche mit Atrophien wurde bereits in frithester

heidseitige  Ptoxe und  Augenmuskellihmung  scit

| Kindheit bhemerkt und zeigte ecine zunehmende  Versehlechternng.
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Abb. N f

Bei der neurologischen Untersuchung fand <ich eine heidseitig aus-
gepriigte Ptose (Abh. 12). Es hesteht eine deutliche Blickeinschriinkung
nach ohen. sowie cine hochgradige Einschrinkung der Internusfunktion
heidseits hei geringer Excursion des M. abdueens beidseits. Auch die

——
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Blickhewegnng nach nnten ist deutlich eingeschrinkt (AbL. 13« hix ¢).
Ahnlich wie der Bruder, weist auch diese Pat. cine ausgeprigte Facies
myopathica (Abb.12) mit fast fehlender Platysmainnervation (Abh, 14),
cine hochgradige Atrophic der Nacken-Halsmuskulatur, des Sehulter- und
Beckengiirtels (Abb. 13), sowie auch der Muskulatur des Stammes auf. s
hesteht der typische Gang der Erpsehen Muskeldystrophie. eine Hyper-
lordose und Schwierighkeiten being Anf-
stehien und Autsetzen.

Anch bei dieser Pat. wurde ein
Elektromyogramin  auz der Angen-
mnskulatur durchgefithrt.

Bei je einer koaxialen nnipolaren
Nadelelektrode im e reetns inf. oeali
dextr. und im m.abdueens oculi dextr.
war ans beiden Muskeln prinzipiell der
aleiche Befund erhehbar: Bei Blick-
richtung mit Entspaunung desahgelei-
teten Mnskels hesteht keine Spontan-
tiatighkeit. Kine Tatigheit im Sinne cines
Fibrillierens  oder Fasculierens  war
hierbei nicht zu beobachten. Bei Blick-
fiilirungen. dic zu ciner Kontralktion

Abbo (20 Par. M. KL verl Sch. Facies
wyopathica und Ptose heilerseits

des abgeleiteten Muskels fithren, er-
folgt die Rekrutierung der Einheiten
schr schnell, so daly bereits im Beginn der Intention schuell ein gemisehtes
Muster mit voller Basisdecknng ind mit itherstehenden Einzelpotentialen
resultiert. Die Dauer der aktivierten Potentiale betriigt zirka 0.5 his
2 msck. Bei zunehmender Intention erfolgt die Kinstellung des Bulbus
rickweise, wobei das Muster der vollen Interferenz gruppenweise anf-
tritt. Die maximalen Amplitnden hetragen zirka 300 V. Bei maximaler
Intention st cine Vermindernmg der Einheiten nicht festzustellen. Zu-
sammenfassend handelt es sich ume ein normales EMG mit beschlen-
nigter Rekrutiernng ohne erkennbare Verminderung von Einheiten. Die
Diskrepanz zwischen dem minimalen erreichbaren Bewegungsetfekt des
Bulbns und dem normal erseheinenden EMG. ohne Zeichen einer De-
nerviernng, sprechen tine das Bestechen myogener Ldsionen imi Bereich
der notersnchten  Angenmmnnskel.

Die 3. Filiangeneration  konnte  teilweise  von nns nntersneht
werden.

Von den 3 Kindern der Pat. K. KI., verheiratete Sch.. konnten wir
2 ambulant nntersuchen.  Der 1940 geborene H. Sch. weist beidseits
cine Ptose auf. Nein Bruder, der 1 Jahy jiingere K. Sch., ist villig gesund.
Die +.Jahre iltere Schwester, M. Sch., verheiratete R.. zeigt jedoch

Wr. Z. f. Neevenheilkunde., Bd, NIX/4 30



Abh, 134

e.

Pat. M. Ki verh., Sche, Blickeinsehriinkung nach obe

funktion heideraits

| LILP % IVR
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chenfalls eine Ptose heiderseits. ohne sonstige Augennnskelheteiligung.
Bei ihrer Sjihrigen Tochter. K. Seh.. besteht eine beiderseitige  Ptose.

Die Kinder des .. KL konnten wir alle ambulant untersnchen.  Die
ilteste: Toehter. 1L KL, geboren 1931, verheiratete Kr.. zeigt  diffuse
Atrophien im Schultergiirtel und an heiden
Oberarmen. Die Augenmnskel sind frei. Die
1938 geborene DKL weist nur angedentete

Abh. 14, Pat. M. KL, verh, Sch, Fehlende  Plagysma- ADh. 15, Pat. M. KL, verh. Sch, Aus.
innervation gopritgte  Atrophie iin - Schulterciirtet.
Hyperlordose
Atrophien im Schultergiirtel- und Oberarmbereich auf, die Augenmuskel
<ind frei.

Die ItH41 geborene . K1 zeigt eine deutliche Atrophie im Schulter-
gitrtel, angedeutet auch an der kleinen Handmuskulatur., ferner eine
dentlich verstiivkte Lendenlordose. leichte Atrophien der Beekenmusku-
latur, sowie cinen leicht ausgepriigten Kely'schen Gang.

Der 1946 geborene Lo KL zeigt die Svmptome des Krankheitshildes
aus der gesamten 3. Filialgeneration an stiirksten ausgeprigt.  Ex be-
stehen deutliche Atrophien des Schulter- und Beckengiirtels, eine deutliche
Hyperlordose und ein leicht watschelnder Gang, Die Ptose ist kaum vor-
handen, die Augenmnskel sind villig frei.

Dieser Pat. wurde imi April 1962 an der Universitiitsnervenklinik
Wien wegen Unrnhebewegungen aufgenommen, die anamnestiseh seit
6 Wochen  bestanden.  AuBerdem war eine gewisse allgemeine Ver-
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langsamung. Konzentrationsschwierigkeiten nud eine leichte Abstumpfung
hemerkt worden,  Die Durchuntersnchung ergab den Verdacht aaf cine
subakute sklerosicrende Leuko-Encephalitis. wofiir aueh dax EIEG. und
die  Elektrophorese  typische  Befunde erbrachten.  Eine  Hirnbiopsic
hestittigt  cinwandfrei die klinische Diagnose. Die oben besehrichenen
Mrophien xind weiterhin deutlich nachweishar.

Ex handelt sich also bei den von uns untersuchten Pat. nm Iiille
von  Qphthalmoplegic mit chroniseh progredientem Verlanf.  Bei ciner
Sizahl der Pat. finden sich Kliniseh deutliche Zeichen einer Dystrophia
nsculorum: progressiva,  die sowohl bioptiseh als aneh chemisch bhzw.
clektromyographisch  ecindeutig  nachgewiesen  werden  konnten. e
nnsere Pat. entstammen einer Familie. Die Krankheitssymptome waren
zum Teil bereits seit frithester Kindheit bekannt.

Der Mangel an anatomischen Befunden der <ogenannten Ophthalimo-
plegia progressiva kann nnd soll dureh 2 Untersuchungen wettgemacht
werden, um die Klassifizierung dieser Fiille zu ermoglichen

1. dnrch Muskelbiopsie aus den Augenmuskeln. und

2. dureh die EMG-Untersuchnng der Angenmuskel.

Dics ist deswegen besonders erforderlich, weil in den letzten Jahren
immer mehr Stimmen laut werden. die im Gegensatz zu den urspriing-
lichen  Meinnngen.  das Syndrom  einer Ophthalmoplegia  progressiva
chroniea nicht als primire, nukleiire Augenerkvankung,  sondern als
alleinige oder in bestimmten Stadien noch alleinige Manifestation ciner
neurologischen Systemerkrankinng im Sinne ciner Myopathie annchmen,

Schon Frens. der die ersten Muskelbiopsien ans den Augenmuskeln
vorgenommen hat. hat an die myogene Genese dieser Krankheit gedacht.
Neuerdings haben inshesondere  englische  Autoren, wie Kinon und
Newix auf Grund histologiseher Untersnchungen. und deutsche Autoren.
wie hesonders Esspes, MBRTENS und Papsr, oculire Myopathien als
Ursache des Leidens propagiert. Erwihnt sei anch eine Mitteilung von
Senwarz und Ciasm Nao v, die bei einem typischen Fall im Gehirn
pontomesencephal nichts, in den Augenmuskeln aber Zeichen einer Myo-
pathic gefunden haben. Vax Bocaerr hat in den letzten Jahren bei cinem
Fall von  helgischen Autoren cbhenfalls cine dystrophische Stérnng im
histologischen Bild der Augenmuskel feststellen kénnen.

Bei der Differentialdiagnose der oculiiven Myopathic  kommt  der
Elektromyographic eine nicht nnwesentliche Rolle zu.

Bei der Beurteilung der elektromyographischen Befunde. die von den
Nugenmuoskeln gewonnen werden. sind  neben  den  allgemeingiiltigen
Kriterien. die fir cine myogene Liision sprechen, die strukturmiSigen
und  finktionsmiBigen  Eigenheiten  der Augenmuskulator nnd  ihrer

nervosen Versorgung zu heriicksichtigen.

‘.—
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Das MG ans normalen extiaoculiren Augenmuskeln zeigt gegen-
iiber dem EMG aus der normalen Skelettnmskulatur wesentliche Ver-
schicdenheiten (Papst u. M. 1958, SEars u. M. 1960, Bsork u. M. 1953,
Barnow 1932, BruEsxIx u. M. 1955, BrerNiy 1958). Dem Zustand der
optimalen Spammung der Skelettimuskulatur entspricht an den Angen-
miskeln der Zunstand bei nichtfixierendem, geradeans gerichteten Blick.
Dieser Zustand. der bei der EMG-Untersuchung nur fiir kurze Zeit
herbeigetithrt werden kann, it im KM G aus den horizontal wirkenden
Mm. reeti keine Spontantiitigkeit erkennen (Teasparn n. Mo 1960).
Manche Autoven berichten ither eine stindige Titigkeit. diec mit nnregel-
miitllig undulierender Frequenz und mit niedrigen Amplituden ablinft
(Baorik u. M. 1953), die den feinen Einstellbewegungen der Bulbi ent-
spricht. Die Dauer und Form dieser Aktionspotentiale entspricht den
noch spitter zu besprechenden Entladungen einzelner Muskeleinheiten,
Bei leichter Willkiirintention. die dadurch crveicht wird. dald der Pat.
anfgefordert wird, cinen Punkt zu fixicren. der z. B. 10 Grad von der
O-Stellung der Augen in der Wirknngsrichtung des untersnchten Muskels
liegt, tritt eine lebhafte Titigkeit von Aktionspotentialentladungen auf.
Im Vergleich zum Nkelettmuskel ist zuniichst auffallend, dafd von einer
Nadellage aus die Aktionspotentiale vieler Kinheiten mit annithernd
uleicher Amplitude zur Darstellung kommen, was beim Skelettmuskel
Dies LBt darauf schlieBen. daf

nicht in gleicher Weise der IFall st
mehrere Einheiten der Nadel schr nahe liegen. was durch kleine Muskel-
vinheiten. dic nur aus wenigen Muskelfasern hestehen, wie es bei dem
Augenmuskel der Fall ist. erklivt werden kann. Die Freguenz der Ent-
ladungen der einzelnen Einheiten liegt gegentiber der Frequenz bei den
Skelettmuskeleinheiten bedentend hoher.  Ex sind Frequenzen bis zu
250 sek beschrieben (MoropaviEr 1957).  Was die einzelnen  Aktions-
potentiale der Angenmuskel selbst anbetrifft. sind diese normalerweise
gegenither den Skelettmuskeln bedeutend kivezer: § bis 2 msek (1,60 msck
nach Baork w. M. 1953 mit unipolarer Nadel: 143 msek nach TrasparL
u. Mo 1960 mit koaxialer Nadel). niedriger in den . Amplitudan (100 ¢V s
500 V) und eintacher in den Formen, meist biphasisch,  Diese elektro-
myographischen Daten sprechen dafiie. dals bei den Angenmuskeln die
Zahl der von einer Nervenzelle versorgten Muskelfasern cine niedrige
ist (I:4 bis 1:10) und dali die Arvbeitsfrequenz der Muskeleinheit bei
den  Augenmuskeln cin weites Frequenzband  c¢innimmt. Die relativ
arolie Zahl der versorgenden Nervenzellen und das weite Frequenzhand
des Funktionsbereiches stellen spezielle Eigenschaften der Angenmuskel
dar. die cine fein graduierte Abstufung der Kontraktion sicherstellen.

Withrend bei der Beurteilung des Elektromyogramms der Skelett-
muskulatur cinheitlich anerkannte  Kriterien zur Differentialdiagnose
zwischen neurogenen. myasthenischen und  myogenen  Lisionen  beim
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Bestehen ciner Muskelschwiche vorliegen. haben diese KM G- IXriterien
bei der Bemteilung von Angenmuskelschwiichen Keine volle  Geltung
und werden nach verschiedenen  Gesichtspunkten beurteilt.  Wihrend
cine Gruppe von Autoren das Fehlen von Fibrillationspotentialen im
Auhezustand des Muskels und ein normales Verhalten im Arbeitszustand
als Kriterinm per exelnsionem heranzichen, um die myogene Lision zn
objektivieren (Papst u. M. 1953). beurteilen andere Antoren die Daner
der Aktionspotentiale, die ihnen gegenither der an einer kleinen Zahl
crnittelten Norm verkiezt - erseheint. Aneh die Amplituden werden
gegeniiber der Norm erniedrigt angegeben (100 4V his 200 4V). Die
aleichen Autoren finden bei stark paretischen myopathischen Mnskeln
auch cine Verminderung der Zahl der aktivierbaren Einheiten (TEAsDALL
1. M. T960),

Znm Ansschlufl ciner myasthenischen Schwiiche der Angenmuskel
wird allgemein die Elektromyographie im Tensilontest  durchgefiihrt.
Neben dem fehlenden  Ansprechen einer Augenmuskelschwiiche nach
2 mg + Sy Tensilon intravenos. sehlicBt das 1fehlen ciner wesentlichen
Zunahme der Amplitnden der Aktionspotentiale im EMG der Angen-
muskel das Bestehen einer myasthenischen Sehwiiche dieser Muoskel ans.

Die elektromyographische Untersuchung wurde bei uns in der Weise
durchgefithrt, dall nach vorheriger Cocainisierung  der Bindehaut e
cine monofilare konzentrische Nadelelektrode (mit einem Aullendureh-
messer von 0,45 mn, ciner Rohrdicke von 0.1 mim und cinem Dureh-
messer der Innenelektrode von 0.1 mm) von einent im operativen Fach
veitbten Angenarvzt™ in den zin intersnchenden Angenmnskel und in den
entsprechenden  Antagonisten cingestochen und im Laufte der Unter-
snchung im jeweiligen Muskel verlagert.  Die Verstirkung und  Regi-
stricrnng der Flektromyogranmme erfolgt mit dem DISA-EMG- Geritt,
wobei nach Verstitckung mit einer Zeitkonstante von 0,05 sek nnd ciner
IFrequenzbeschriinknng von  10.000 ¢/ mit einer laufenden Nutnahme-
veschwindigkeit von 5 em sek und mit ciner nnterbrochenen Aufnahme-
geschwindigkeit von 1 m sek vom Kathodenstrahl photographisch registriert
wurde.  Die KMG-Untersuchung wurde bei Geradeansblick ohne Fixa-
tion. bei Geradeanstixation sowie bei Fixationshewegungen und - bei
Kommandobewegungen durchgefithrt.  Bei dieser Technik teaten anlier
ciner einmaligen  Conjunctivalblutung, die  leicht  beherrseht  werden
konnte, keine Kowmplikationen anf.  Anderenorts wurde hei éihnlichen
Untersuchungen diber Komplikationen  berichtet. was zum Ankafl ge-
nomen wirde, diese Untersnchungstechnik nieht 7z Routineunter-
stuchung zu empfehlen (Leresre 1961).

* Herrn Dr. K. Honver von der L Universitiitsaugenklinik i Wien
sed e seine Mitacheit hesonders gedanlki .

o
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Bei der von nns zine Anwendung gebrachten elektromyographischen
Untersuchungstechnik  haben wir bhei unseren 2 Fillen  von oculiren
Myopathien zwar durchwegs kwrze Aktionspotentiale registriert (0.5 bis
2 msek). die jedoch gegenither der bei gleicher Technik bei 2 Fillen er-
hobenen Norm nicht statistisch Rennzeichnend verkiirzt waren. Trotz
hetrichtlicher Atrophie der Augenmuskel  (bemrteilt nach dem Son-
dierimgshefund mit der Nadel). wie sie bei unseren 2 Fllen vorlag,
konnten wir bei richtiger Nadellage im willkiielichen Aktivierungsversuch
immer eine lebhafte Titigkeit vider Einheiten nachweisen. Eine Ver-
mindernng der Zahl der aktivierbaren Einheiten war nicht festzustellen.
Bei 2 nenrogenen Augenmuskelliihmungen hingegen konnten wir aus den
betroffenen Muskeln bei maximaler Willkiirintention cine Verminderung
der Zahl der aktivierbaven Einheiten im Vergleich zur gesunden Gegen-
seite deutlich nachweisen.  Eine Differenziernmg der an und i sich
kurzen Potentiale, die auch im nur schlecht erreichbaren Ruheszustand
des mntersnchten Muskels nachweishar waren, mit der Fragestellung, ob
es sich hierbei win cine Titigkeit einzelner Einheiten oder um sporadische
Fibrillationspotentiale handelt. konnten wir nicht mit Sicherheit treftfen.

AbschlieBend kénnen wir aus unseren Untersuchungen ind aus den
in der Literatur beschriebenen  Untersnchungsergebnissen feststellen,
dals bei entsprechender  Fragestelling nnd bei cinwandfreier Unter-
sichungsteehnik die Elektromyographie der Augenmuskel es gestattet.
hinsichtlich der Fragestelhing neurogen, myogen oder myasthenisch eine
Diflerenzicrung zu treffen.

Was spricht nun rein kliniseh gegen die nnkleiire Theorie dieser Fiille ¢
Auf die Spitrlichkeit der anatomischen Befunde pontomesencephal wurde
vorhin schon verwiesen.

1. Die Vierlantstorm ist ansgesprochen ehronisch, benigen, im Gegensatz
7 den imkledven Lisionen bei den Fiallen mit bhulbirparalytischen Sym-
plomen.

2. Im Gegensatz zu der sogenannten kongenitalen Kernaplasie ist die
Verlanfsform der von nns hier publizierten  Fille ansgesprochen pro-
uvredient.,

3. Die berroffenen Angenmuskel bei diesen Fillen sind nieht von
bhestimmten Kernen versorgt (nach BeErNHEIDSchem Nchema miiliten
doch hei nnkleiven Herden die Heber des homolateralen Anges gemeinsam
mit den Senkern des kontralateralen Auges betroffen sein).

4. Nie werden innere Angenmuskel affiziert gefunden.

5. Die Paresen sind lange Zeit inkomplett.

6. Andere  pontine  oder  mesencephale  neurologische  Svimptome
fehlen (keine Pyramidenliasionen. keine Sensibilitidtsstérungen).

7. Beim Al EgrB sind, wemn aueh selten,  Angenmuskelparesen be-
schrichen.
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S 10 bis 15%; der Fille der Literatur von Ophthalmoplegia chronica
progressiva weisen Verindernngen in der Gesichts- und Skelettmuskulatur
auf.

9. Die positiven histologischen Befunde in den Angenmuskeln im
Sinne einer reschen Erkrankung.

10, Keine  histologisch  nachweishare  bDegeneration  der peripheren
Augennmskeherven.,

1. Die fir myogene Lision charakteristischen  Elektromyogramm-
hefunde  sowie  die im Liision zn dentenden

MG Befunde.
In diesem Rahmen soll noch erwithnt werden. dald eben die Fiille von

Sinne einer myogenen

Erescher Muskeldystrophie am meisten chroniseh nnd relativ lokalisiert
Anch
Familie gibt fiinr diese klinische Tatsache cin gutes Beispiel ab.

verlanfen.  die mit - Angenmuskelliihmung  einherechen. unsere

Wir glauben.  dall unsere kongenitalen und familiiven Falle fie die
myopathische Genese mancher Fille von chronischer Qphthalmoplegic
sprechen. wenn wir auch derzeit keineswegs sagen wollen. dald nukledire
Formen diberhaupt nicht vorkommen.

Kingangs wurde schon erwithnt, dall die sogenannten absteigenden
bulbitr-pavalytischen FFille mit unseren hier besprochenen Pat. keinerlei
Beziehung haben.

Wir glauben. dall vieles heim Syndrom der typischen, chronischen
Ophthalmoplegic finr die myopathische Genese spricht nund dall. bevor
cine endgiiltive Diagnose gestellt wird. man zunichst her der klinischen
Untersuchung die Muskelbiapsie nicht nure vomn Skelettmuskel, =ondern
aunch vom Augenmuskel und aueh die EMG-Untersnchung durchfiihren
sollte. wm die Frischen myopathischen Fille von vornherein abzondern
7t Konnen.

Zusammenfassung
In der vorlicgenden Nebeit wird iber 2 Geschwister mit chronischer

Ophthalmoplegic  berichtet.  die  gleichzeitig  Zeichen  einer Kruschen

Muskelklystrophie aufweisen.  In der Familienuntersnehung  liels sich
feststellen, dald Zeichen einer Ophthalmaoplegic iiher 5 Generationen vor-
handen sxind. Bei einigen der ambulant antersuchten Familienmitglieder
waren nur ophthalmoplegische oder nur myopathische Zeichen inomehr
oder weniger ansgeprigter Form vorzufinden.

Bei den stationiir untersuchten Geschwistern konnte cine KrBsche
Muskeldystrophie sowoht an der Skelttmuskulatur als anch an den
Augenmuskeln nachgewiesen werden. In heiden Fillen wurde sowohl aus
der Skelettmuskulatur wie anch aus den Augenmuskeln ein Elektromyo-
gramm abgeleitet, das eine Bestiitigung der myopathizchen Genese der
vorliegenden  Lithmungen  erbrachte,

Bioptisehe  Untersnchnugen  ans
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Sketett- nnd Angenmuskelu erlivachiten den Beweis der myogenen Liision.
Ias wird anf die Literatur niiher cingegangen und auch itber die technische
Dricehifithrong der EMG-Untersachung am Augenmuskel Niiheres aus-
welthet.
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