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Zur Tlrnra1lie mit Convulox�1 
in weiteren ludika.tionsgebietm* 

Vou F. Gerstenbrand, G. Harrer-l{uhnert 
nnu ß. Mamoli 

i\lit 4 Ahbildungea 

Augmc11tC'd Imlic,1tio11 Field for Connilex® Therapy

S1111mwq1. Tl,e thcrapculic dfcct of n-dipropylacetate 
(DPA) is descrilJC'rl in 20 patients ,vith <"t'retbral or spinal 
sp:1slicily. In1pro,·cmL'nl was s(•cn in 8 out of 11 patients 
with cerebral spastici ty, ::1 out of .'5 paticnts with spinal 
spastil'ity aml ;J out of 4 CU\l'S who had sustained perinatal 
damage. Satisfaclory clinical amdioration and improvcrnenl 
in thc EEG was nhservcd i 1 1  myoclonia, parUcularly of the 
Unwrrid1t-l .u 1 1d liorg typl'. 

/\.ey 1,urd.s: 11-dipropylacetate, spaslicity. rnyodonia. 

Zu,;ammenfassu11;.;. Es wird der ther,Jµt•ut ischc Einnuß 
von DPA auf die zerebral unJ die spinal bedingte Spa�tizi­
tiil hci 20 Palimh'n l ieschriC"licn. Von 11 Patienten mit einr-r 
zcrehr.tl hl:'<l i1 1gt(,n spastischen ParCSL' bm es in 8 Fällc·1 1 
zur Besst'ru11g d<?r Spast izilii l .  ,·011 5 Patienten mit spinal 
b,·Jingter Spa�tiz1lül icigle11 3 eine deutliche Besserung. 
hr•i ,f Fiille11 ,·011 Pt•rinalalschäden hesstrlc0n sich 3. Ein 
po,i l i l t·1 Tht·rapit·dft-kt ist auch auf Myokl<11lien, ht•sonclers 
vom Typ L I  nn·1 tichl- Luutllmrg, frs tznstclk-n und konnte· 
Jurc.h EEC-Kontrolkn bdc:�t wprdt•n. 

Schliissl'!1t:iirlcr: DP \ (Di-1 1-Propyl.1cetat), Spastizilät. 
t\hoklonien. 

0 Dr•r Firrn:c C, •rol, wck- lw uns DPA (Convulex®) für 
rlie Vr-rsud1.,rl'i l 1 < ·  zur \ 1·rfügunl-( ,telltc, sind wir zu Dank 
, 1·rpl lic lill' t . 

In weiterer Anwendung von Dipropylessigsäure 
(DPA) wurden Patienten mit Spastizität verschiedener 
Ur�ac·he und verschiedenen Grades behandelt. Aufmerk­
sam auf die antispastische Wirkung wurde unser Arbeit�­
kreis zusammen mit Herrn Dr. E. P i I z bei der Behand­
lung von Kindern mit cpileptischc11 Anfällen im Hahrnen 
eines Perinatalschadens, bd denc11 gleichzeitig spasti­
�('he Parc,en bestanden. BC'i c lv 1 1  2 Patie11ll-11. es handelt 
sich um zwei 5 Jahre alte Knal K•n, zcigll' sit·h nm·h dc1 
Einstellung auf DPA eine auffallcndt• Vcrrnindl'mng d1:s 
Spannungszustandes der 1\-tuskulatur und somit auch 
eine bessere Beweg11ngsfahigkeit. Gleid 1f's wurde auch 
von den an der nrnltifokalen Studie Beteil igten der 
Crazcr Universiläts-Kinderkl i 1 1 ik  anlüßlid 1 der Team­
bcsprC'chung erwähnt. 

\Vir haben 20 Patienten mit �pastischeu Paresen 
au! DPA in Form von Convulcx@; L'i11p:cslelll (Abb. l ) .  
E s  handelt sich dabei uni 1 l Fülle m i l  �pasliscl1er Hewi­
parese nach einem zerebraleu I Terd \'Nsd,ic<lencr Atio· 
logie (vaskulär, operiertes Aneurysma, Tumur usw.), u111 
4 Fülle naeh zerebralen L'eriu..1t.1lschädc11, darunter die 
beiden vorgenannten KindPr, sowie um 5 Fiillc einer 
spinal bedingten Spasti:tiliit, durchwegs Encephalo­
"'yc-litis dissc,n,jn.nta . 

Als Dosierun gssehema l,eim Erwachsern·u wurde 
mit -4mal 1/� Tahlelle bcgounen und rasch auf 3 bzw. 
4mal J Tablette ( = 900 bb 1200 mg täglich) gesteigcrl. 
Die Kinder erhieltC'n täglich 3mal L Tabl<..'tte. 

Wie Abb. 1 zeigt, ließ sich die Spastizität in 
-4 Schwere-grade einteilen, Grad J gl'riug u11cl Gra<l IV 
hochgradige Tonussteigcrung. Vun 11 Patienten mit  
einer spastischen Hemiparese kam es in 8 Fälle11 zur 
Besserung der Spastizität, von drn 5 P<itientcn mit 
spinal bedingter Spastizität zeiglcn 3 eine deulliche 
Besserung, bei 4 Fällen von Perinalalsr..:häuen bessC'rten 
sieh 3. Abb. 2 zeigt dif' grnphisehc Darstellung Je� 
Therapieerfolges. Die weißen Säulcll stelll'n die Anzahl 
der Fälle rnr der Therapie mi t Dl'A <lar, unterteilt in 
Schwercgraclc; die strichlierten Süuleu cntsp,cchen 
der Anzahl der gebesserten Fälle nach der Behandlung 
mit DPA. 

Weiters wurden 2 Patienten mit ebcr Jl.lyoklonus­
Epilepsie Unverricht-Lundborg auf DPA eingestellt. 
Bei beiden bestanden frequente Myuklonicn. Nad1 der 
Einstellung auf 1500 mg DPA (Convulex(!ll) war eine 
deutliche Besserung der Myoklonien festzustellen. Dies 
zeigt,� sich sowolil in der Frequr-nz als aud1 in der 
Intensität der Muskelz.uekungen. fo:inc wsätzliche Ein­
stellung auf 4mal 2 mg Diazcpan, .(Valium) und 
3mal 4 Tropfen Clonazcpam (Rivotril''ll) brachte bei 
Fall 1 eine weitere Verminderung <kr M yokJ�nien. 
Gleichzeitig traten auch die his dah in hP.�tchcnden 
Grand-mal-Anf älle nicht mehr in l•,r�clwi111mg. Bei 
Fall 2 war keine znsützlidw Tl1< ·ra pic 1 1otwt·11uig. Die 
13eliandlungsdauer beläuft sich a 1 1 f  1 Jahr. ilci einen1 
3. Patienten mit Aktirmsmyoklon iC'n hypoxischcr Genese
war nur eine vorübergehende Besserung der Myoklonien 
festzustellen.

Die Wirksamkeit des Medikamentes läßt sieb am 
besten aus <kn beiden folp;mden EEC-Abbildungen 
erkennen (Abb. 3 und 4) .  Ahb. 3 :wir-;t generalisieik 
repetitive Spit:ten und geringe Al lµ;l'ml'inveränderung,i= 
\'Or Therapie mit DPA. Dü> Abb. 4 Hißt erkennen, � 
die Al lgcmcinvcründerungl'n nad, ,·int•r 4wöchio=, 
Behandlung mit DPA in einer üosiC"rung vun ]500� · 
täglich gleichgeblieben sincl. aber r:ine deu.t&:i'-. 
Abnahme der Paroxvsmrn eingel rt'ten ist. So 
bei der Untersuchung iiht•r 1 0  t-lin. im fü1hc-EEG 
einziger Paroxysmus ocohachtet . Er�t unter � 
ventilation und Flaoh,rl id11 trntcu ae.ut·rl ic·h r�. -
Spit;;en auf . 
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N". Nn mo Alt",· (!""chl. Diagllo""
.Iu.h ro

~ymptomutik (t.!;.rd c!('l' l)og;~ 1\:'('b(-1H']'BCllt'11l\Ulg

SpaRt iz it.a t
vor nach
dC'I' Thorapie

H.M. 17 t Aneurysma Hemiparese links IV II 4
2 N.\\'. 4:3 eS zcrob. Ins. Hemiparese rechts IJI JJ :3
:3 C. A. 48 ? zereb. Ins, Hemiparese rechts III L 4
4 J. H. +:3 'il zerr-b. Ins. Hemiparese links n I 4
.'5 L.M. 70 <;' 7,(,I·C'I1. Ins. Hemiparese rechts III II 4
!) .M. M. 0:1 I' zr-rcb. I ns. Hemiparese linka In IJ :1
7 .I".H. fi5 6 7,(,I'OU. 1118. Hemiparese rechts IV 111 IV :\
8 1\1. A. 08 (~ ('01'. stcn. ro Hemiparese links I L -1
9 ic. C. :;2 ',' zcreb , Ins. Hemiparese links IIL I 4
10 U.. J. ..tu 0 Car. Ligat . Hemiparese rechts ILJ III :3
I1 B. .J. fi3 'f Tu. Meta Hemiparese rechts III lIJ :1
12 1'. E. 40 Cf Ene. diss. Paraparese UE Ir I 4
13 P.H. 4fi 'f' Ene. diss, Parese ro UE 11 J 4
14 K. H. 51 n Enc, diss. Paraparese UE IV IV a;

15 J. F. 49 0 Ene. diss. Paraparese UE IV III--n" :3
lfi w. H. [)H 'i' Ene. disa. Paraparr-so UE JV IV :317 I" .• I. 41- Ö Pori natal. Pnraparoso (J E Jl[ In :.I

cliorent.. at.hot.. B.
18 H.W. 27 J Perinatal. Quadrupurose II II 3
HI K.M. !l S POT'ino.tnl. l'm'upo,rcsC' U E 111 1 3

choreat. athet. B.
20 G.D. 5 0 Perinatal, Hemiparese rechts II I 3

Mlidigkc'jt

Erhrr'eh"1l a.bgr-sr-t.zt.
Vcrwirrt hoit. abgesetzt
Kopfkribhelll abgesot.zt

n.llcrg; Exulltb. nbgosotzt. '.,

MiidigkciL abgesetzt.

Abb. I. Zusarnmenstellung der Patienten mit Spaat.iz itä t unter Therapie mit Convulox

Schließlich war noch ein Patient mit einer sub-
akuten skJerosierenden Leukenzephalitis Van Bogaert
auf OPA eingestellt worden, und zwar auf 900 mg täg-
lich. Vorübergehend kam es daraufhin zu einer gering-
gradigen Besserung.

Von Interesse ist, daß unter Berücksichtigung der
von Hall i eIa y, 1967 r2], aus elektrophysiologischen
Gesichtspunkten getroHenen Einteilung der Myo-
klonien, welche kortikale (pyramidale) und subkortikale
(extrapyramidale ) 1\1yoklonien differenziert, bei korti-
kalen Reflex-Myoklonien (z. B. Myoklonusepilepsie) ein
günstiger EHekt erzielt wurde, während bei subkorti-
kalen Myoklonien (z. B. subakute sklerosierende Leuko-
enzephalopathie sowie hypoxisehe Myoklonie) sich nur
ein geringer Erfolg einstellte. Wegen der noch zu
geringen Patientenzahl wird es erst nach weiteren
Untersuchungen möglich sein, eine Aussage zu treffen.
ob DPA eine selektive Wirkung auf Myoklonien, be-
zogen auf ihre Pathophysiologie. entfaltet.

Aus eier Erfahnmg mit 2 Patienten. die neben
spastischen Paresen auch Athetosen aufwiesen. zeigte
sich, daß neben der Spastizität auch die Hyperleinesen
eine Besserung erfuhren. Ein Behandlungsversuch bei
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AI,I}' L hlllw-~EC, P. l)" 1!J '1, Myuklonus-Epilcpvn- nach Einstellung auf 1500 mg DPA (Convulcxte)

einem 64jährigen Patienten mit einer bis dahin thera-
peutisch unbecinflußbaren Torsionsdystonie zeigte
jedoch uuch mit DPA kein Resultat.

Aus der üLJerkguIIg, daß DPA die. zerebrale-
GABA-.h:onwntration erhöht, wurde versucht, den
Parkinsuntremor zu beeinflussen. 5 Patienten, die OPA
in einer Dnsis von 900 bzw, 1200mg täglich erhielten,
zeigten keine Änderung des Tremors,

Zusammenfassend ist festzustellen, daß DP A
einen therapeutischen Einfluß auf die zerebral und
auf die spinal bedingte Spastizität aufweist, womit die
Mitteilung von G r 0 s s - SeI b e c kund D 0 0 s e,
1973 [l J, bestätigt wird,

Unsere bisherigen Rcsultate sind nur dureh kli-
nischc Beobachtung belegt und bedürfen noch einer
Überprüfung. Ein positiver Therapieeffekt ist auf
Myoklonien, insbesondere bei der Myoklonusepilepsie
vom Typ Unverricht-Lundborg sowie auch auf Hyper-
killesen festzustellen, Der Parkinsontremor zeigt dagegen
nach unserer Erfahrung keine Bceinflussung durch
DPA,

Eine Erklärung der Wirkung von DPA auf
Spnstizitat und Myoklonien steht uns derzeit nicht zur
Verfügung, Ein Zusammenhang der Wirkung von DPA
auf die GAB.'\-Konzentration im ZNS bzw, auf die
Transaminasen des K:ltecholaminstoffweehsels und viel-
leicht auf das Clvcin könnte eine Rolle spielen, Einen
GAßA-Effekt weist auch das Antispastikum Baclofen
(Lioresal®) auf.

Als nicht uuintcressnntes Korrelat sei auf die
geringe bzw, ebenfalls fehlende Wirkung des MI F'
(melanocyte int rinsie Iuctor) auf den Parkinsontremur
hingewiesen, GAßA scheint demnach bei der Ent-
stehung des Parkinsontremors kcine Rolle zu spielen,
Die-s kann aus unserer Erfahrung mit einer anderen
GAßA-rninergen Antiparkinson-Suhstanz bestätigt wer-
den. Dagegen ist der GABA ein Einfluß bei manchen
Myoklonien zuzusprechen,
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(Vorstand: Prol. Dr. 11. L l' 11 z)
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Linz a. LI, Donau

Zerebe\lare Ataxio in 3 Generatiouen
mit ans~heinend dominantem Erbgang

H. Lenz und P. Pürgyi

rvlit 1 Abbildung

Ccrebellar Ataxia icitli Apparently

S'I1111Il(/TII, The cli icnl Icatun-s und g('netic inheritance
of cerebellar' ataxia, pr sumably of the Holmes type, are
describcd in a familv witn foul' uffccted mcruhers over thrce
generations, Two of the 'C cascs were sevorely affectecl,
whilst-the remaining two c, ses wr-ro probably of :J:--n'l-atively
mild form, The pitfalls in liagnosis are discussed and the
dangers of incorrect diagnos ' puinted out.

Ket] ioords: Hereelitary ercbcllar ataxia. family study,
inheritance, clinieal Features, ilferenliui diagnosi».

Zusammenfassung, Klinik ur d Erbgang eines zerebellar-
ataktischen Syndroms in einer ·'amiJie mit 4 erkrankten
Patienten werden beschrieben, 2 'ällc davon waren schwer
krank, :2 weitere Fälle dürften ei Je leichtere Form dar-
stellen, Auf e1ie Schwierigkeit der ifferenti;1ldiagnuse und
die Gefahr von Feh!diagno~en wird hingewiesen.

Schlusselicorter: Zerehellare At xie, Familienstudic,
Erbg;1ng, Klinik, Differentialdiagnuse.

Einleitung

Die zerebellaren Ataxien sind heute
nischen Bildern 'bzw. Verläufen allgemein bekannt. Im
Einzelfall ist die Diagnose oft schwierig, Dies zeigt
auch unser Fall, der von 3 verschiedenen neu elegischen
Abteilungen 3 verschiedene Diagnosen er ielt, Die
1. Diagnose lautete: ,.VerdaclJ!_ auf Kleinhi iturnor".
Die Trepanation ergah regelrechte Verhältnl se. Die
2, Diagnuse lautete auf Multipl« Sklerose, obg ich in
der Immuno-Elektrophofl'se die t y pi.,cllC'll Liq »ver-
änderungcn fehlten, ebenso waren di« BHH \'orh::r den
und fehlten die Pvramidenzeichcn, E~ kam auclt zu
keiner Besserung auf eine diesbezüglich durchgefüh te
Behandlung. Auf der 3, Abteilung wurde eine psyeh >_

gene Störung angenommen, Offensichtlich verkannt
der Arzt elie Gangstörlln~ -als psychogen, was insofern




