12.3 Efferente Neuroophthalmologie (Okulomotorik)

D. Straumann

Doppelbilder und Oszillopsie (Scheinbewegun-
gen der Umwelt) sind neuroopthalmologische
Leitsymptome. Die neurologisch-topische Diag-
nostik von Augenbewegungsstorungen basiert
auf einer detailliert ausgearbeiteten System-
Physiologie des okulomotorischen Systems.
Bildgebende Verfahren koénnen okulomotori-
sche Kenntnisse nicht ersetzen, da selbst ein-
driicklichste Augenbewegungsstorungen Folge
kleinster, im MRI kaum sichtbarer infratentori-
eller Lasionen sind. Andererseits kann die klini-
sche Signifikanz von bildgeberisch festgestellten
Lasionen im Hirnstamm und Kleinhirn ohne
neuroopthalmologische Kompetenz nicht be-
urteilt werden. Tatsdchlich sind infratentorielle
Lisionen ohne Storungen der Augenbewegun-
gen eher selten, da Kleinhirn und Hirnstamm
von okulomotorischen Bahnen und Zentren
dicht durchzogen sind.
Augenbewegungen haben zum Ziel:
o die Sehachse auf einen Zielpunkt zu richten
(Foveation)
o Bilder auf der Netzhaut zu stabilisieren (Ver-
hinderung der Netzhautverschiebung).
Verschiedene okulomotorische Systeme nehmen
diese zwei Aufgaben wahr:
o der vestibulo-okulire Reflex (s. Kapitel «Neu-
ro-Otologie»)
o das sakkadische System
o das Folgebewegungssystem
o das optokinetische System
o das Vergenz-System.

Physiologie

Sakkadisches System

Sakkadische Augenbewegungen sind schnelle
konjugierte Anderungen der Augenposition,
um die Sehachse auf ein neues Ziel zu richten.
Die Sakkaden-Dynamik hingt von neuralen
Faktoren und den mechanischen Eigenschaften
des extraokuldren Augenapparats ab, vor allem
der Viskositdt und Elastizitdt. Da die Masse des
Auges Kklein ist und die Drehachsen praktisch
durch das Augenzentrum gehen, spielen Trag-
heit und Schwerkraft eine geringe Rolle. Tabelle
12-13 fasst die verschiedenen Klassen von sakka-
dischen Augenbewegungen zusammen.

Die normale Latenz einer Sakkade (Zeit vom
Aufleuchten eines Zielpunktes bis zum Beginn
der Augenbewegung) betrigt etwa 200 ms (Stan-
dardabweichung: 50 ms). Das Verhiltnis zwi-
schen Sakkaden-Amplitude und -Dauer ist li-
near (Abb. 12-8 a,b). Eine 15°-Sakkade dauert ca.
70 ms. Als «main sequence» bezeichnet man das
Verhiltnis zwischen Sakkaden-Dauer und maxi-
maler Sakkaden-Geschwindigkeit (Abb.12-8 ¢, d).

Die extraokuldren Motoneurone sind in den
Hirnnerven III (Nervus oculomotorius), IV
(Nervus trochlearis) und VI (Nervus abducens)
gebiindelt. Das sakkadische Frequenzprofil ei-
nes extra-okuliren Motoneurons ist aus ver-
schiedenen Komponenten zusammengesetzt:
Das Puls-Signal («pulse») vergroflert die Ge-
schwindigkeit des Auges, das gegen die Viskosi-
tit ankdmpfen muss. Das Stufen-Signal («step»)
hilt das Auge gegen die zentripetalen elasti-
schen Krifte in seiner postsakkadischen Posi-
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Tabelle 12-13: Differentialdiagnose schneller Augenbewegungen.

schnelle Nystagmusphasen

vestibuldrer Nystagmus

optokinetischer Nystagmus
pathologischer Nystagmus
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Abbildung 12-8: Normale ho-
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tion; dieses Signal wird zentral vom sog. neuro-
nalen Integrator aus dem Pulssignal im mathe-
matischen Sinne integriert und den Motoneu-
ronen zur Verfugung gestellt (Abb.12-9). Ein
Bremssignal am Ende einer Sakkade wird nicht
beobachtet. Augenmuskel-Eigenreflexe sind
nicht feststellbar.

Amplitude [°]

20 trisch und werden von einer
Korrektursakkade gefolgt.

10 15

Sog. Short-Lead-Burstneurone sind den Mo-
toneuronen vorgeschaltet. Ihre Aktivitit beginnt
10 ms vor dem Sakkaden-Beginn und sistiert
10ms vor dem Sakkaden-Ende. Das zeitliche
Frequenzprofil kodiert die Sakkaden-Geschwin-
digkeit. Die Short-Lead-Burstneurone sind ent-
weder exzitatorisch (EBN = excitory burst
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Abbildung 12-9: Schematische Darstellung der
motorischen und primotorischen sakkadischen
Signale. Das Geschwindigkeitssignal (§ = «pulse»)
von den Short-Lead-Burstneuronen wird einerseits
direkt den Motoneurone zur Verfiigung gestellt,
andererseits an die Velocity-to-Position-Integrator-
neurone geleitet. Diese Neurone ihrerseits senden
das Positionssignal (s = «step») ebenfalls zu den
Motoneuronen. Das Innervationssignal fiir die Au-
genmuskeln (s + $) besteht also aus einem tonischen
(Blickhaltung in der neuen Position) und einem
phasischen Signal (Uberwindung der Viskositit).

neurons) oder inhibitorisch (IBN = inhibitory
burst neurons). Die On-Richtung der Neurone
ist entweder horizontal (in der PPRF = pontine
paramediane retikuldre Formatio) oder verti-
kal-torsionell (in der riMLF = rostraler inter-
stitieller Nucleus des medialen longitudinalen
Fasciculus).

Sog. Long-Lead-Burstneurone in der PPRF
oder deren Umgebung beginnen ihre Aktivitit
20-50 ms vor Sakkaden-Beginn und projizieren
hauptsichlich zu den Short-Lead-Burstneuro-
nen der PPRF und riMLF, deren Synchronisa-
tion und Richtungskodierung sie steuern.

Die sog. Pausenneurone im Nucleus raphe
interpositus projizieren inhibitorisch zu den
Short-Lead-Burstneuronen, deren Aktivitit sie
synchronisieren. Wihrend sakkadischen oder

Lid-Bewegungen zeigen die Zellen keine Aktivi-
tit, in den Pausen dazwischen sind sie jedoch
permanent aktiv.

Das Kleinhirn hat wenig Einfluss auf die sak-
kadische Latenz oder Dynamik, reguliert jedoch
die Metrik der Sakkaden:

o Die sakkadische Puls-Kalibration, d.h. das
korrekte Kodieren der Sakkaden-Amplitude
zum Erreichen des Zielpunkts, findet im
dorsalen Vermis (Lobuli VI und VII) und im
Nucleus fastigii statt. Bei Anderungen des
visuellen Eingangs (zum Beispiel beim Auf-
setzen einer Brille) adaptieren diese Struktu-
ren rasch die Grofle des sakkadischen Pulses.
Lasionen fithren zu sog. Pulsdysmetrien.

o Die sakkadische Stufen-Kalibration erfolgt
im Flocculus und Paraflocculus, wobei die
Amplitude der Stufe an die Gré8e des Pulses
angepasst wird. Eine mangelhafte Anpassung
fithrt zu sog. Glissaden (= postsakkadischer
Drift). Als Folge von Lisionen kommt es zu
«pulse-step-mismatch-Dysmetrien».

Wihrend die oberflichlichen Schichten des
Colliculus superior eine retinale Karte der visu-
ellen Zielpunkte reprisentieren, werden in den
tieferen Zellschichten, dem sog. motorischen
Colliculus Sakkaden-Vektoren (Bewegungsfel-
der) kodiert, welche eine okulozentrische Karte
bilden. Eine entsprechende Colliculus-Aktivier-
ung fithrt via Projektion zu den long-lead
Burstneuronen zur Sakkade mit bestimmter
Richtung und Amplitude. Inhibitorische Neu-
rone der Pars reticulata der Substantia nigra
koénnen Reflex-Sakkaden unterdriicken. Colli-
culus-Lésionen werden innerhalb weniger Tage
kompensiert. Nur bei zusitzlicher Lision des
ipsilateralen frontalen Augenfelds kommt es
zum Verlust visuell ausgeloster Sakkaden zur
kontralateralen Seite.

In den frontalen Augenfeldern (FEF = «fron-
tal eye fields») sind Neuronen bei willentlich
ausgelosten Sakkaden zur kontralateralen Seite
aktiv. Reflex-Sakkaden in die gleiche Richtung
koénnen nur bei intaktem frontalen Augenfeld
unterdriickt werden. Sakkaden werden — wie im
Colliculus superior — in Bewegungsfeldern ko-
diert. FEF-Neurone projizieren zu Colliculus
superior, Pons und Basalganglien.
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Der dorsolaterale prifrontale Cortex (DLPC)
ist an Sakkaden zu erinnerten Zielpunkten be-
teiligt. Miissen die Augen sequentiell auf meh-
rere solcher Zielpunkte gerichtet werden, sind
die supplementiren Augenfelder (SEF = «sup-
plementary eye fields») entscheidend.

In der Area 7a des posterioren parietalen
Cortex sind vor allem Zellen mit visuellen re-
zeptiven Feldern. Die Zellaktivitit nimmt wih-
rend sakkadischen Augenbewegungen zu und/
oder korreliert mit der Augenposition. Am
meisten Sakkaden-assozierte Neurone sind in
der lateralen intraparietalen Area (LIP). Viele
dieser Zellen kodieren den visuellen oder erin-
nerten Endpunkt einer Sakkade und modulie-
ren oft zusitzlich mit der Position des Auges
in der Orbita. Deshalb hat LIP wahrscheinlich
eine wichtige Rolle in der Transformation von
visuell-retinotopen zu motorisch-kraniotopen
Koordinaten. Die Neurone projizieren haupt-
sichlich zum frontalen Augenfeld und zum Col-
liculus superior.

Folgebewegungssystem

Wenn sich ein Objekt zu bewegen beginnt, 16st
dies beim Beobachter mit einer Latenz von
100 ms eine Folgebewegung der Augen aus, die
nach weiteren 50—100 ms von einer Catch-up-
Sakkade adjustiert wird. Nach der initalen Phase
(~40ms) ohne visuelles Feedback («open
loop»), wird das System tiber die foveale Gleit-
geschwindigkeit des Objekts gesteuert («closed
loop»), wobei der Regelkreis die Geschwindig-
keitsdifferenz zwischen Objekt und Augen mi-
nimiert. Weitere Catch-up-Sakkaden sind dann
normalerweise nur bei Objektgeschwindigkei-
ten tiber 100°/s notig.

Das auslosende foveale Signal liduft tiber das
Corpus geniculatum laterale und den primiren
visuellen Cortex (Area 17) in die okzipito-pa-
rietale Grenzzone mit den Areae 19 und 39, die
ungefihr dem Makkaken-Areal MT (= «medial
temporal») respektive MST (= «middle superior
temporal») entsprechen. Wihrend es bei Lasio-
nen der Area MT (~ Area 19) zu kontralateralen
hemianopischen Skotomen fiir bewegte Objekte
(«retinale»  Folgebewegungsdefizite) kommt,
fallen nach Lisionen der Area MST (~ Area 39)

Augenbewegungen in spezifische Richtungen
(«motorische» Folgebewegungsdefizite, immer
mit ipsilateraler Komponente) aus. Der poste-
riore parietale Cortex (v.a. Area 7a), die fronta-
len und die supplementiren Augenfelder sind
weitere an der Generierung von Folgebewegun-
gen beteiligte Areale des Kortex. Die kortikale
Hauptprojektion zum Hirnstamm verlduft von
den Areae MT und MST ipsilateral tiber Cap-
sula interna und Grof8hirnschenkel zum dorso-
lateralen pontinen Nucleus (DLPN) und von
hier mittels Moosfasern via mittleren Kleihirn-
schenkel zum dorsalen Vermis (Lobuli VI und
VII) und Paraflocculus (weniger Flocculus).
Nach Vermis-Lisionen ist v. a. die initiale Phase
(open loop), nach (para-) flokkuldren Lisionen
v.a. die spitere Phase (closed loop; vermin-
derter Gain mit erforderlichen Catch-up-Sak-
kaden) der Folgebewegungen nach ipsilateral
beeintrichtigt. Nach totaler Zerebellektomie
zerfallen (bei Rhesusaffen) die Folgebewegun-
gen vollstindig. Die zerebello-okulomotori-
schen Verbindungen sind komplex und z.T.
noch unklar.

Optokinetisches System

Langsame Augenbewegungen konnen auch
durch grofiflichige extrafoveale Bewegungsreize
ausgelost werden. Die retinalen Signale werden
unter Umgehung des visuellen Cortex via die
Kerne des akzessorischen optischen Systems
(AOS) und den Nucleus tractus optici (NOT)
im Mittelhirn tiber Zwischenstationen zu den
vestibuldren Kernen geleitet. Die optokineti-
schen Signale haben dort Zugang zum sog. «ve-
locity storage»-Integrator des vestibuldren Sy-
stems (s. Kapitel Neuro-Otologie), wodurch
grofiflichige Bewegungsreize zur Sensation der
Eigenbewegung (Vektion) fiithren. Beim Men-
schen ist das optokinetische System wahrschein-
lich von untergeordneter Bedeutung, da selbst
bei grofiflichigen Bewegungsreizen das Folge-
bewegungssystem dominiert. Der sog. optoki-
netische Nystagmus bei der klinischen Unter-
suchung wird fast ausschliefllich iiber das
Folgebewegungssystem ausgelost.
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Vergenzsystem

Die beiden Sehachsen (Abstand ca. 60 mm) sind
nur bei unendlichem Abstand des Fixations-
objekts parallel. Nahert sich das Objekt, miissen
sich die Augen gegeneinander, d.h. horizontal
diskonjugiert bewegen, um die Korrespondenz
der Netzhautpunkte aufrecht zu erhalten und
damit die Bilder zu fusionieren. Bei konstant
gehaltenem horizontalem Winkel zwischen den
Sehachsen werden nur Objekte in einer geome-
trisch determinierten gekriimmten Ebene, der
sog. Horopterebene, scharf gesehen. Objekte vor
oder hinter der Horopterebene erzeugen reti-
nale Disparitit, die fiir das Stereosehen genutzt
wird.

Vergenzbewegungen vergrofiern (Konver-
genz) oder verkleinern (Divergenz) den Winkel
zwischen den Sehachsen. Beim Fixieren eines
sich ndherenden Objekts kommt es neben der
Konvergenzbewegung zur Linsen-Akkommo-
dation und Pupillenkonstrikton (Nahtrias), und
zwar selbst bei einem abgedeckten Auge, d.h.
Vergenzbewegungen werden auch akkommo-
dativ durch Unschirfe des Bildes induziert. Ver-
genzbewegungen haben dhnliche Latenzen wie
Sakkaden, die maximalen Geschwindigkeiten
sind aber viel langsamer (etwas weniger lang-
sam bei gleichzeitiger Sakkade).

Uber das neuronale Substrat der Vergenz-
bewegungen ist wenig bekannt. Pramotorische
Vergenzsignale, wahrscheinlich aus Zellpopula-
tionen dorsal und dorsolateral vom Okulomo-
torius-Kern, aktivieren eine Untergruppe von
Rectus-medialis-Motoneurone im Okulomo-
torius-Kern. Bei Affen gibt es experimentelle
Hinweise, dass verschiedene Regionen im Klein-
hirn an Vergenzbewegungen beteiligt sind, was
jedoch bei Kleinhirnpatienten bisher nicht sys-
tematisch studiert wurde. Im visuellen Cortex
finden sich binokulidr aktivierbare Zellen, die
auf retinale Disparitit sensitiv sind. Neurone
mit Vergenz-assoziierter Aktivitit sind auch im
parieto-okzipitalen Cortex und in der Nihe der
frontalen Augenfelder nachgewiesen worden.

Klinische Untersuchung

Fixation

Zuerst ist die Fixation in den neun Kardinal-

richtungen (geradeaus und 25-30° Exzentri-

zitdt bei 12, 1%, 3,4%, 6,7%,9, 10% Uhr) zu prii-
fen, um allfilliges Schielen festzustellen:

e Bei der binokuldren Priifung fixiert der Pa-
tient das Licht einer Taschenlampe, welche
sich der Untersucher knapp unter seine eige-
nen Augen hilt (mindestens 1m Abstand
zum Patienten). Erscheint in allen neun Kar-
dinalrichtungen die korneale Reflexion des
Lichtes im Zentrum der Pupille beider Au-
gen, ist ein manifestes Schielen ausgeschlos-
sen. Exzentrische Lage der Lichtreflexion in
einem der Augen bedeutet, dass paretischer
(Lahmungsschielen) oder nicht-paretischer
(konkomitierendes Schielen) Strabismus be-
steht, wobei 1 mm Abweichung der Reflexion
ca. 8° entspricht. Stetige Zunahme des Schiel-
winkels in einer Richtung beweist paretischen
Strabismus, wobei diese Richtung mit der
Zugrichtung des paretischen Muskels tiber-
einstimmt. Bei binokuldrer Fixation ist aber
noch nicht feststellbar, welches Auge betrof-
fen ist.

e Bei der monokulédren Priifung wird die Be-
weglichkeit des nicht-abgedeckten Auges
getestet, ebenfalls in den neun Kardinalposi-
tionen. Der paretische Muskel wird anhand
seiner eingeschriankten Beweglichkeit identi-
fiziert.

e Mit dem alternierenden Abdecktest wird die
Einstellbewegung des je aufgedeckten Auges
beurteilt. Bei normalem binokuldrem Status
sind die Einstellbewegungen Ausdruck eines
latenten Schielens (Heterophorie), wobei ei-
ner Bewegung nach medial eine Exophorie,
einer Bewegung nach lateral eine Esophorie
zugrunde liegt. Das latente Schielen hat kei-
nen Krankheitswert, sofern die Einstellbewe-
gungen in allen Kardinalrichtungen die glei-
che Amplitude haben und streng horizontal
sind. Bei paretischem Schielen sind die Ein-
stellbewegungen des nicht-paretischen Auges
grofler als die des paretischen Auges, da der
sekundire Schielwinkel (nicht-paretisches
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Auge abgedeckt) typischerweise grofSer ist als

der primire Schielwinkel (paretisches Auge

abgedeckt).
Wihrend der binokuliren und monokuliren
Priifung bei Blick geradeaus ist auch nach ge-
richtetem (nach rechts, nach links, upbeat oder
downbeat) oder ungerichtetem (Pendel-) Spon-
tan-Nystagmus sowie sakkadische Intrusionen
mit (makrosakkadische Oszillationen, square-
wave jerks) oder ohne (ocular flutter, Opsoklo-
nus) intersakkadisches Intervall zu fahnden.
Spontannystagmus nur bei monokulédrer Fixa-
tion und in Richtung des nicht-abgedeckten
Auges wird Nystagmus latens genannt und ist
meistens mit einem kongenitalen Schiel-Syn-
drom vergesellschaftet. Patienten mit extra-
pyramidalen Storungen oder Lisionen kortika-
ler Augenbewegungsareale gelingt es oft nicht,
eine Fixation tiber mehrere Sekunden zu halten,
da sie reflexive Sakkaden schlecht unterdriicken
konnen. Man spricht bei dieser Fixationsschwi-
che von gesteigerter sakkadischen Distrakti-
bilitdt. Diese Patienten zeigen in der Regel auch
eine FEinschrankung im Antisakkaden-Test
(siehe unten).

Bei starkem Seitwirtsblick (Exzentrizitit
> 35°) ist bei vielen Gesunden, vor allem bei Er-
miidung, kleinamplitudiger meist erschopfba-

Blick 20° nach rechts

Blick geradeaus

rer Nystagmus mit zentrifugaler schneller Phase
zu beobachten: der sog. Endstellnystagmus.
Blickrichtungsnystagmus hingegen ist patho-
logisch und als zentrifugaler Nystagmus schon
bei geringerer exzentrischer Blickposition de-
finiert (Abb.12-10). Blickrichtungsnystagmus
und gleichzeitiger gerichteter Spontannystag-
mus kombinieren sich entsprechend dem sog.
Alexander-Gesetz, d.h. die Nystagmus-Inten-
sitdt nimmt zu bei Blick in Richtung der schnel-
len Phase (siehe Kapitel «Neuro-Otologie»).
Blickrichtungsnystagmus kann dissoziiert sein,
d.h. die Amplituden der schnellen Phasen des
rechten und linken Auges sind ungleich. Disso-
ziierter horizontaler Nystagmus ist typisch bei
der internuklediren Ophthalmoplegie (INO),
dissoziierter torsioneller Nystagmus ist typisch
bei der «ocular tilt reaction». Sog. muskelpare-
tischer Nystagmus ist bei forciertem Blick in
Richtung eines teilgelihmten Muskels (d.h.
monokulir) zu beobachten.

Durch die Frenzelbrille wird vestibulédrer
Nystagmus oft verstirkt (reduzierte visuelle
Suppression, s. Kapitel Neuro-Otologie). Sehr
kleinamplitudiger Nystagmus oder sakkadische
Intrusionen sind manchmal nur mit dem Oph-
thalmoskop und bei abgedecktem nicht-unter-
suchtem Auge sichtbar.

Blick 20° nach links

N
—_
-

-1.2 s 04 s

Position [°]
N
o

-
©
1
-

-191 15°s

0 0.5 1.0 0
Zeit [s]

Zeit [s]

0.5 1.0 0 05 1.0
Zeit [s]

Abbildung 12-10: Beispiel eines horizontalen Blickrichtungsnystagmus bei einem Patienten mit einer zere-
belldren Atrophie wegen chronischem Alkoholabusus. Messung mit magnetischer Augenspule. Die Drift-
bewegung ist zentripetal, die schnellen Nystagmus-Phasen zentrifugal. Bei Blick geradeaus besteht ein gering-
gradiger Spontannystagmus. Blickrichtungsnystagmus resultiert aus einem Defizit der sog. «<neuronalen
Integratorneurone» im Hirnstamm (horizontal: Nucleus praepositus hypoglossi und vestibuldre Kerne; verti-
kal: Nucleus interstitialis Cajal), die im mathematischen Sinne das Geschwindigkeitssignal der Short-Lead-
Burstneurone integriert und das resultierende Stufensignal an die extraokuldren Motoneurone weiterleitet.
Die normale Zeitkonstante dieser Integration, die vom Kleinhirn kontrolliert wird, betrigt 20—30 s. Nach
einer Lision des Flocculus bzw. Paraflocculus im Kleinhirn sinkt diese Zeitkonstante auf 1-2 s ab.
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Kopfhaltung

Bei Augenmuskelparesen wird die Diplopie bei
Blick geradeaus dadurch minimiert, dass der
Patient den Kopf kompensatorisch in der Zug-
richtung des gelidhmten Muskels dreht, z. B. bei
einer rechtsseitigen Abduzensparese nach rechts
oder einer rechtsseitigen Trochlearisparese im
Gegenuhrzeigersinn und etwas nach unten (im-
mer vom Patienten aus gesehen). Wird der Kopf
in die Gegenrichtung der Kompensationsstel-
lung gedreht, nehmen der Schielwinkel und
somit das Doppeltsehen zu. Bei der Trochlea-
risparese nennt man diesen Test, der in einer
torsionellen Kopfdrehung auf die Seite des be-
troffenen Auges besteht, Bielschowsky-Mano-
ver. Bei der Ocular Tilt Reaction (siehe unten)
hilt der Patient seinen Kopf ebenfalls auf die
Seite des tieferstehenden Auges geneigt; im Ge-
gensatz zur Trochlearisparese ist die okulédre
Torsion aber zur Seite des tieferstehenden Auges
gerichtet und betrifft beide Augen (meist das
tieferstehende Auge mehr als das hoherste-
hende).

Sakkaden

Sakkaden werden zwischen der Geradeausposi-

tion und exzentrischen Zielpunkten (seitlich,

oben/unten) ausgelost (zentrifugal und zen-

tripetal). Vor allem bei schlecht sehenden Pa-

tienten empfiehlt es sich, die Sakkaden durch

abwechselnde Fixation der Nasenspitze des Un-

tersuchers und dessen seitlich gehaltenen Fin-

gers akustisch auszuldsen («Finger-Nase-Fin-

ger-...»). Die zeitlichen Abstdnde sollten dabei

variiert werden, damit sich die Latenzen nicht

préadiktiv verkiirzen. Drei Aspekte der Sakkaden

werden beurteilt: Latenz, Metrik und Dynamik.

Als grobe Faustregel gilt:

o verlingerte Latenzen: kortikal oder extra-
pyramidal

e abnorme Dysmetrie: Kleinhirn oder dessen
Verbindungen zum Hirnstamm

o verlangsamte Sakkaden: Hirnstamm (Pons:
horizontal; Mesenzephalon: vertikal) oder
Demyelinisierung der Augenmuskelnerven
(Abb.12-11)

o metrische und dynamische Unterschiede zwi-
schen beiden Augen: peripher (Muskel, Nerv,
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Abbildung 12-11: Beispiel einer horizontalen Sak-
kade bei einer Patientin mit chronischer Polyneuro-
pathie mit Einbezug der Hirnnerven. Messung mit
magnetischer Augenspule. Vergleich mit horizontaler
Sakkade einer gesunden Person. Die Sakkade der
Patientin ist deutlich verlangsamt, vermutlich weil
die hochfrequenten sakkadischen Pulssignale wegen
Demyelinisation nicht weitergeleitet werden.

Kern der Motoneurone) oder internukleir

(z.B. hinteres Langsbiindel)

o sakkadische Parese: Extremfall einer sakkadi-
schen Latenzverldngerung (z. B. kontralatera-
le Lasion des frontalen Augenfelds) oder Ver-
langsamung (z. B. ipsilaterale Lasion der pon-
tinen paramedianen retikuldren Formatio).

Metrische Fehler sollten nicht tiberbewertet

werden. Exzentrische Sakkaden zu Zielpunkten

tiber 15° hinaus sind auch beim Gesunden hy-
pometrisch und deshalb von einer Catch-up-

Sakkade gefolgt. Typischerweise sind auch beim

Gesunden vertikale Sakkaden stirker dysme-

trisch als horizontale.

Diskrete Pathologien der Sakkadendynamik
(z.B. bei geringer residualer internukledrer
Ophthalmoplegie) lassen sich am besten mit der
optokinetischen Trommel (im Seitenvergleich)
objektivieren. Sakkadenverlangsamungen, die
auf eine Kardinalrichtung (horizontal oder ver-
tikal) beschrankt sind, erzeugen bei schrigen
Sakkaden eine Kriimmung der Trajektorie in
Richtung der Komponente mit der normalen
Dynamik.

Der Antisakkaden-Test eignet sich dazu, bei
Patienten mit erhohter sakkadischer Distrak-
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tibilitdt eine pathologisch verminderte Hem-
mung von Reflexsakkaden nachzuweisen.
Dabei hilt der Untersucher die Zeigfinger seiner
Hinde wie beim Gesichtsfeld-Konfrontations-
test horizontal je ca. 15° exzentrisch. Der Pa-
tient wird instruiert, beim Bewegen eines Zeig-
fingers auf den gegeniiberliegenden Zeigfinger
zu schauen. Die Fihigkeit, solche Antisakkaden
zu generieren, ist v.a. bei Patienten mit fronta-
len Lisionen reduziert. Bei nicht-kooperativen
wachen Patienten beobachtet man die Vertei-
lung der Richtungen von Spontansakkaden.
Asymmetrien sind bei frontalen Lisionen oder
als Folge eines visuellen Hemineglects zu be-
obachten. Bei okulomotorischer Apraxie sind
spontane und reflexive Sakkaden nicht beein-
trachtigt, dagegen ist die Latenz von Willkiir-
sakkaden abnorm verlidngert.

Folgebewegungen

Der Patient verfolgt einen kontinuierlich be-
wegten Lichtpunkt in der Horizontalen und
Vertikalen. Zwei Geschwindigkeiten werden ge-
zeigt, z.B. ~20°/s und ~60°/s. Konnen die Au-
gen dem Lichtpunkt nicht folgen, generiert das
okulomotorische System entsprechende catch
up-Sakkaden, was als sog. sakkadierte Folgebe-
wegungen imponiert. Der Befund von sakka-
dierten Folgebewegungen in allen Richtungen
ist unspezifisch, Asymmetrien dagegen sind
Folge von Lisionen des parieto-okzipito-tem-
poralen oder frontalen Grof3hirns, der pontinen
Kerne oder des Kleinhirns. Asymmetrien von
Folgebewegungen lassen sich besonders gut mit
der optokinetischen Trommel identifizieren. Sis-
tieren oder Umkehr des Nystagmus bei hohen
Trommel-Drehgeschwindigkeiten ist typisch bei
Patienten mit kongenitalem Nystagmus.

Bei der visuellen Suppression der vestibulo-
okuldren Reflexes (visuelle VOR-Suppression)
oszilliert der Patient Kopf, Oberkérper und aus-
gestreckte Arme en bloc hin und her, wihrend
er seinen aufgestellten Daumen fixiert. Norma-
lerweise kann dabei der Fixationsvorgang tiber
eine Flokkulus-Aktivierung den vestibulo-oku-
laren Reflex ausschalten, so dass sich die Augen
(gegen den Kopf) nicht bewegen. Bei vermin-
derter visueller Suppression ist der VOR als

Nystagmus sichtbar, was Zeichen einer zere-
belliren Funktionsstérung und oft, aber nicht
immer, mit einem Folgebewegungsdefizit asso-
ziiert ist.

Konvergenz

Der Patient verfolgt mit den Augen ein Zielob-
jekt, das aus groflerer Entfernung (mind. 1 m)
bis in die Nihe seiner Nasenwurzel und wieder
zuriick gefithrt wird; dabei ist sowohl die Ver-
genzbewegung beider Augen als auch die Verin-
derung der Pupillengrofle zu beachten. Als Ziel-
punkt soll keine Lichtquelle verwendet werden,
da sonst eine (zusitzliche) Pupillenreaktion auf-
grund unterschiedlicher Lichtintensitdt statt-
findet. Kombinierte sakkadische und Vergenz-
Augenbewegungen konnen gepriift werden,
indem der Patient die Fixation zwischen einem
entfernten (z.B. Nasenspitze des Untersuchers)
und einem nahen Zielpunkt (z.B. Fingerspitze
des Untersuchers 10cm vor der Nasenwurzel
des Patienten) auf verbale Aufforderung hin
und her wechselt.

Apparative Untersuchungen

Die verbreitetste Methode zur Registrierung
von Augenbewegungen ist die Elektrookulo-
graphie (EOG), welche die korneo-retinale
Spannungsdifferenz (Retina positiv) nutzt. We-
gen des Grundliniendrifts, der Nicht-Linearitit
fiir exzentrische Augenpositionen und anderer
Artefakt-Quellen wie der Lidbewegungen ist die
Elektrookulographie relativ ungenau.

Die zur Zeit genaueste Methode zur Regis-
trierung von Augenbewegungen ist die Magne-
tokulographie, englisch «search coil method»
genannt. Die Messapparatur besteht aus magne-
tischen Spulen in einem Rahmen, worin der
Proband plaziert ist. Die Stirke der orthogona-
len Magnetfelder ist in der GréBenordnung des
Erdmagnetfeldes. In einem Siliconring, der um
die Kornea gelegt wird, sind zwei kleine Spulen
eingebettet: eine Spule liegt in der Frontalebene
des Auges, die andere Spule ist so gewunden,
dass ihre effektive Fliche ungefihr senkrecht
zur Fliche der ersten Spule orientiert ist. Von
den drei umgebenden Magnetfeldern werden
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nun positionsabhidngig unterschiedliche elektri-
sche Spannungen in die Augenspulen induziert,
woraus Augenbewegungen dreidimensional er-
rechnet werden koénnen.

Systeme, die eine computerisierte Analyse
von Videobildern der Iris durchfiihren (3 D-Vi-
deo-Okulographie), um die horizontale, verti-
kale und torsionelle Augenposition zu berech-
nen, machen zur Zeit eine rasante Entwicklung
durch. Noch sind die Abtastraten der Magneto-
kulographie weit unterlegen, die rdumliche Auf-
l6sung ist dagegen vergleichbar.

Erworbener paretischer Strabismus

Abduzensparese (Lahmung des Musculus
rectus lateralis)

Diese hiufigste peripher-neurogene Augenmus-
kelparese kommt durch traumatische, vaskulire
(inkl. diabetische) oder neoplastische Lisionen
des Nerven zustande. Ein Drittel der isolierten
Abduzensparesen bleibt ungeklért, wobei u.a.
ein Engpass-Syndrom in der petro-klinoidalen
Passage diskutiert wird. Als Gradenigo-Syn-
drom bezeichnet man die Kombination einer
Abduzensparese mit einer Reiz- oder Ausfalls-
symptomatik des ersten Trigeminusastes (Li-
sion im Bereich der Felsenbeinspitze). Wenn das
Abduzens-Kerngebiet betroffen ist, kommt es
zur konjugierten Blickparese, weil die Inter-
neurone zu den kontralateralen Rectus-media-
lis-Motoneuronen mitgeschidigt werden (s.u.).

Okulomotoriusparese

Die Mm. rectus medialis, rectus inferior und
obliquus inferior werden vom ipsilateralen
Kerngebiet, der M. rectus superior vom kontral-
lateralen Kerngebiet versorgt. Der Levator pal-
pebrae superior erhilt seine Versorgung beid-
seits vom gleichen imparen Kerngebiet. Eine
Okulomotoriusparese kann extern (nur ex-
terne Augenmuskelparesen inkl. Ptose), intern
(Mydriase und Akkomodationslihmung) oder
komplett (intern und extern) sein. Oft sind die
verschiedenen externen Augenmuskeln nicht
gleich stark geldihmt, besonders bei Lasionen im
Kerngebiet, wo die Neurone fiir die einzelnen
Muskeln gruppiert sind. Neben Aneurysmen im

Bereich der A. communicans posterior sind
vaskulidre (inkl. diabetische) und traumatische
Lasionen die hiufigsten Ursachen von Okulo-
motoriusparesen. Unklar bleibt etwa ein Viertel
der Fille. Der N. oculomotorius ist ein klas-
sischer Hirndruck-Indikator: Bei der Verschie-
bung des Hirnstamms nach kaudal kommt es
zur Abklemmung des Nerven, wobei als erstes
Mydriase zu beobachten ist.

Trochlearisparese (Ldhmung des

M. obliquus superior)

Der Trochlearis-Kern sitzt tiber dem kontralate-
ralen Okulomotoriuskern. Erst nach Kreuzung
zur Gegenseite verlisst der Nerv das Mittelhirn
nach dorsal. Hdufigste Ursache einer isolierten
Trochlearisparese sind Schidel-Hirn-Traumen,
weniger hiufig sind vaskulire (inkl. diabetische)
und neoplastische Atiologien. Manchmal ist es
schwierig, zwischen kongenitaler und erworbe-
ner Trochlearisparese zu unterscheiden, da auch
bei der kongenitalen Form nach Jahren Doppel-
bilder auftreten kénnen.

Die Obliquus-superior-Myokymie entsteht
durch plétzliche Salven von Trochlearis-Impul-
sen (Dauer: 10-30s, Frequenz: 3—6 Hz), mit
Kontraktion des M. obliquus superior, tonischer
Rotation des Auges in Zugrichtung des Muskels
und entsprechend vertikal-torsioneller Diplopie.

Multiple Ophthalmoparesen
Bei Augenmuskellihmungen, die nicht nur ei-
nem Nerven zugeordnet werden konnen, ist die
Differentialdiagnose breit (s. auch Kapitel 13,
Hirnnervenlisionen). Die wichtigsten neuroge-
nen Atiologien sind: komprimierende Prozesse
in Orbita und/oder Sinus cavernosus (Trauma,
Neoplasien, Aneurysmen, granulomatose Ent-
ziindungen, AV-Fisteln, Thrombosen), Miller-
Fisher-Syndrom, Herpes zoster ophthalmicus,
Arteriitis temporalis und Wernicke-Enzepha-
lopathie. Wichtige myopathische Ursachen sind:
Myasthenia gravis, okulire Myositis, endokrine
Ophthalmopathie, okulopharyngeale Dystro-
phie, mitochondriale Enzephalomyopathien,
Myotonien und Neuromyotonien.

Erworbene Augenmuskelparesen sollten im-
mer in Zusammenarbeit mit dem Neuro-Oph-
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thalmologen behandelt werden. Botulinustoxin-
Injektionen in den antagonistischen Muskel
zum Vermeiden von Kontrakturen sind frithzei-
tig zu planen. Chirurgische Eingriffe hingegen
sind frithestens nach einem Jahr indiziert, weil
spontane Erholung lange moglich ist.

Konkomitierender Strabismus: s. Lehrbiicher
der Augenheilkunde.

Blickparesen

Internukledare Ophthalmoplegie (INO)
Einseitige INO ist als monokuldre Adduktions-
parese und dissoziierter zentrifugaler Nystag-
mus des abduzierenden Auges definiert, wobei
die Lasion im hinteren Langsbiindel ipsilateral
zum paretischen Auge lokalisiert ist. Hier ver-
laufen die stark myelinisierten Axone der Inter-
neurone des kontralateralen Abduzenskerns, die
nach frither Kreuzung zur Gegenseite Motoneu-
rone des M. rectus medialis im ipsilateralen
Okulomotoriuskern innervieren. Bilaterale
INO, erkennbar an beidseitiger Adduktions-
parese mit je monokuldrem Abduktionsnystag-
mus, ist mit vertikalem Blickrichtungsnystag-
mus (und verminderten Gain des vertikalen
vestibulo-okuldren Reflexes) assoziiert, da im
hinteren Langsbiindel auch Axone mit vertika-
len vestibuldren Signalen sind. Konvergenzbe-
wegungen sind in der Regel erhalten. Hiufigste
Ursachen sind demylinisierende Ladsionen im
Rahmen einer multiplen Sklerose (eher jiingere
Patienten, hiufiger bilateral) oder vaskulire Li-
sionen (eher iltere Patienten, hiufiger unilate-
ral). Bei unklarer Atiologie sind ein Schidel-
MRI und Tensilontest (DD Myasthenia gravis!)
notig. INO ist meist (teil-)reversibel. Bei milden
Formen oder nach weitgehender klinischer Er-
holung ist lediglich eine leichte Sakkaden-
Verlangsamung des adduzierenden Auges sicht-
bar, am besten als verlangsamte adduktorische
schnelle Nystagmusphasen des optokinetischen
Nystagmus zu beobachten.

Horizontale Blickparesen

Die ein- oder beidseitige «sakkadische» hori-
zontale Blickparese, bedingt durch Ausfall oder
Verlangsamung der sakkadischen Augenbewe-

gungen (und schnellen Nystagmus-Phasen), ist
Folge einer ipsi- bzw. bilateralen Lision der
pontinen paramedianen retikuliren Formation
(PPRF). Folgebewegungen und vestibulo-oku-
lire Reflexe bleiben dabei erhalten. Bei Lision
im Kerngebiet des N. abducens (s.0.) hingegen
kommt es zur globalen horizontalen Blick-
parese, d. h. alle Klassen von Augenbewegungen
in ipsilateraler Richtung sind betroffen. Greift
die Lision iiber den Abduzenskern hinaus ins
ipsilaterale hintere Langsbiindel, resultiert das
sog. Eineinhalb-Syndrom, wobei das ipsilaterale
Auge horizontal unbeweglich und das kontra-
laterale Auge auf Abduktion mit (dissoziiertem)
Nystagmus beschrinkt ist. Bei Ausfall beider
Abduzenskerne sind jegliche horizontalen Au-
genbewegungen erloschen, so dass der Patient
nur noch vertikale Augen- sowie Lidbewegun-
gen machen kann. Dies ist z. B. beim «locked-
in»-Syndrom nach Basilaristhrombose zu be-
obachten.

Vertikale Blickparesen

Die Korrelation zwischen vertikalen Augenbe-

wegungsstorungen und Mittelhirn-Lisionen ist

komplex. Folgende approximativen Fakten sind
hilfreich:

e Der rostrale interstitielle Nucleus der MFL
(riMLF) kodiert Sakkaden mit ipsitorsionel-
ler und vertikaler On-Richtung, wobei die
Burstneurone fiir Sakkaden nach unten eher
lateral, diejenigen fiir Sakkaden nach oben
eher medial lokalisiert sind.

o Die Projektion der riMLF-Neurone fiir Sak-
kaden nach oben verlduft dorsal des Aqui-
dukts tiber die posteriore Kommissur.

o Tonische und phasische Neurone im Nucleus
Cajal, die dhnliche On-Richtungen wie die
riMLF-Neurone aufweisen, integrieren die
zugefithrten vertikal-torsionellen Geschwin-
digkeitssignale der sakkadischen Burstneu-
rone und des vestibuldren Systems.

e Die Motoneuron-Kerne sind anatomisch ip-
sitorsionell organisiert, d.h. ipsitorsionelle
Augenbewegungen werden durch Aktivation
der ipsilateralen Rectus-inferior- und Obli-
quus-inferior-Neurone, kontratorsionelle Au-
genbewegungen dagegen durch Aktivation
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der kontralateralen Rectus-superior- und

Obliquus-superior-Neurone ausgelost.
Daraus kann abgeleitet werden,

o dass klinisch manifeste vertikale sakkadische
Blickparesen eine bilaterale Lasion der riMLF
voraussetzen

o dass Lisionen nahe der Mittellinie (im Be-
reich der riMLF oder der hinteren Kommis-
sur) eher eine sakkadische Blickparese nach
oben verursachen

o dass unilaterale riMLE-Ldsionen die ipsitor-
sionellen schnellen Nystagmusphasen beein-
trachtigen

o dass vertikale globale Blickparesen aus bi-
lateralen Lisionen resultieren, die iiber die
riMLF herausgehen (N. Cajal, Interneurone,
Motoneurone)

e dass es bei unilateralen Nucleus-Cajal-Lisio-
nen zu torsionell-vertikalem Spontan- und
Blickrichtungsnystagmus sowie zur kontra-
torsionellen Verdrehung der Augen, meist im
Rahmen einer Ocular Tilt Reaction, kommt.

Bilaterale Mittelhirn-Syndrome gehen oft mit

zusitzlichen Storungen von Konvergenz, Pu-

pillomotorik, Akommodation und Lidmotorik
einher. Das Parinaud-Syndrom (dorsales Mit-
telhirn-Syndrom, pritektales Syndrom) besteht
aus vertikaler Blickparese (pridominant nach
oben), Konvergenz-Retraktionsnystagmus (ab-
norme Kokontraktion horizontaler Augen-
muskeln beim Versuch, eine vertikale Sakkade
auszuldsen), Pupillen- und Akkommodations-
storung sowie Lidretraktion (Collier-Zeichen).

Spontaner Vergenznystagmus in Assoziation

mit rhythmischen Kaumuskelkontraktionen

(sog. okulomastikatorische Myorrhythmie) ist

typisch fiir M. Whipple.

Bei isolierten sakkadischen vertikalen Blick-
paresen ist neben strukturellen Mittelhirnlésio-
nen eine beginnende progressive supranukleére
Parese (PSP) zu evaluieren, wobei oft zuerst die
vertikalen Sakkaden nach unten beeintrdchtigt
sind. Die unilaterale supranukleire Heberparese,
Double Elevator Palsy genannt, kann Folge einer
Lasion supranukledrer Verbindungen zum Rec-
tus superior und Obliquus inferior sein.

Lateropulsion bezeichnet das horizontale Ab-
weichen der Trajektorien vertikaler Sakkaden.

Sie korreliert mit entprechenden Dysmetrien der
horizontalen Sakkaden, z.B. ist die ipsilaterale
Lateropulsion (Ipsipulsion) beim Wallenberg-
Syndrom mit ipsilateraler Sakkadenhyperme-
trie und kontralateraler Sakkadenhypometrie
assoziiert.

Zerebelldre Augenbewegungsstérungen

Drei anatomisch und physiologisch ableitbare
klinische blickmotorische Syndrome sind bei
Kleinhirnerkrankungen identifizierbar, wobei
als «zerebelldr» auch okulomotorische Syn-
drome bezeichnet werden, denen Lisionen affe-

. 457

Blick 20° ¥ 2 —
nach oben =
N S
i
@

18

. 9.5

Blick ° 2 —
o
geradeaus c
o2
@
(o)
o

-2
Blick 15° 1207 s
nach unten =
-15 .8
3
g

17

0.0 05 1.0

Zeit [s]

Abbildung 12-12: Beispiel eines Downbeat-Nystag-
mus bei einem Patienten mit einer idiopathischen
zerebelldren Degeneration. Messung mit magneti-
scher Augenspule. Die Driftgeschwindigkeit folgt
dem Alexander-Gesetz, d.h. sie steigt mit zunehmen-
dem Blick in Richtung der schnellen Nystagmus-
phase.
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renter und efferenter Kleinhirnbahnen im Hirn-

stamm zugrunde liegen:

e Lisionen des Flokkulus/Paraflokkulus fiih-
ren zu Blickrichtungsnystagmus (Integrator-
defizit, s. Abb. 12-9), postsakkadischem Drift
(pulse-step-mismatch bei Sakkaden) sowie
Folgebewegungs- und VOR-Suppressions-
Defizit. Hiufig ist auch Downbeat-Nystag-
mus, der bei Abblick gemifd Alexander-Ge-
setz und — aus unbekannten Griinden — auch
bei Lateralblick zunimmt, und mit fehlender
zentraler Inhibition der anterioren semizir-
kuliren Kanile erklirt wird (Abb. 12-12).

e Lisionen von dorsalem Vermis und Nucleus
fastigii resultieren in einer Sakkadendysme-
trie (inkl. fehlender sakkadischer Amplitu-
den-Adaptation) sowie einem Folgebewe-
gungs- und VOR-Suppressions-Defizit.

e Bei Lisionen von Nodulus und Uvula sind
zentraler Lagenystagmus und evtl. perio-
disch alternierender Nystagmus zu beobach-
ten. Weitere Befunde (verlingerte Zeit-
konstante des vestibulo-okuldren Reflexes,
fehlendes VOR-Dumping bei Kopfneigung)
lassen sich nur im Labor feststellen.

Augenbewegungsstorungen bei
extrapyramidalen Erkrankungen

Die Augenbewegungsstorungen bei Parkinson-
Syndrom betreffen nur das sakkadische und
Folgebewegungsystem, wihrend der vestibulo-
okulire Reflex intakt bleibt. Willkiirsakkaden
haben verlingerte Latenz und sind hypome-
trisch mit entsprechenden Korrektursakkaden,
die Sakkadendynamik hingegen ist kaum oder
nur geringgradig gestort. Wihrend Folgebewe-
gungen findet man in allen Richtungen oft
gehiuft catch-up-Sakkaden.

Patienten mit Chorea Huntington zeigen er-
hohte sakkadische Distraktibilitdt als Folge ver-
minderter kollikuldrer Inhibition durch die Pars
reticulata der Substantia nigra. Visuelle Reflex-
sakkaden kénnen nicht mehr unterdriickt wer-
den, was klinisch v.a. im Antisakkaden-Test
demonstrierbar ist. Willkiirsakkaden sind er-
schwert initiierbar, weshalb Augenblinzeln oder
Kopfbewegungen zuhilfe genommen werden.

Schon frith im Krankheitsverlauf konnen die
Sakkadengeschwindigkeit herabgesetzt und die
Folgebewegungen verlangsamt sein.

Kortikale und subkortikale
Augenbewegungsstorungen

Einseitige hemisphdrische Lasionen machen im
akuten Stadium (1-3 Wochen) typischerweise
eine Deviation conjugée zur Seite der Lision
und eine Blickparese zur Gegenseite, ohne Ver-
dnderung des horizontalen vestibulo-okulidren
Reflexes. Die Déviation conjuguée ist nicht loka-
lisatorisch, jedoch indikativ fiir eine eher grofle
(sub-) kortikale Lision. Nach okzipito-parieta-
len Lasionen (Area 39 und 19) sind ipsilateral
verminderte Folgebewegungen (kontralateral
verminderter optokinetischer Nystagmus) ty-
pisch und oft mit Hemianopsie assoziiert. Wei-
tere blickmotorische Stérungen nach chroni-
schen kortikalen Lisionen sind nur im Labor
mit komplexen Stimulus-Protokollen differen-
ziert beurteilbar, unter Anwendung der phy-
siologischen Grundlagen des sakkadischen und
Folgebewegungs-Systems.

Bei bifrontoparietalen kortikalen Lisionen
kommt es zur okulomotorischen Apraxie, d.h.
zum Verlust der Willkiirsakkaden in allen Rich-
tungen, wihrend Reflexsakkaden, schnelle Nys-
tagmusphasen und vestibulo-okuldrer Reflex
unauffillig sind. Bei posterioren bilateralen Li-
sionen kann die okulomotorische Apraxie auf
visuelle Stimuli beschriankt sein. Das sog. Ba-
lint-Syndrom steht fiir die Trias:

e visuelle okulomotorische Apraxie

o Verlust der Aufmerksamkeit fiir periphere
visuelle Stimuli

o optische Ataxie (ataktische Greifbewegungen
zu visuellen Zielpunkten).

Sonderformen von pathologischem
Nystagmus

Horizontaler Spontannystagmus, meist mit
zusitzlicher torsioneller Komponente, ist am
hiufigsten bei akuten peripher-vestibuliren Sto-
rungen, aber auch nach Hirnstamm-Lisionen
(Wurzeleintrittszone, vestibulidre Kerne) zu beo-
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bachten. Lagerungsnystagmus ist meist peri-
pher-vestibuldren Ursprungs (s. Kapitel Neuro-
Otologie); Beispiel fiir den seltenen zentralen
Lagerungsnystagmus ist das Arnold-Chiari-
Syndrom mit Downbeat-Nystagmus und Os-
zillopsie nach Hinliegen. Lagenystagmus kann
sowohl peripher- (Kanalolithiasis des horizon-
talen Bogengangs, M. Meniere) als auch zentral-
vestibuldr (infratentorielle Lisionen) bedingt
sein. Semiologische Kriterien wie Latenz, Er-
schoptbarkeit und Dauer des Nystagmus sind
unzuverldssig verwertbar.

Rein horizontaler Spontannystagmus ohne
Schwindelanamnese, der bei Fixation zu- und
bei Konvergenz abnimmt, gehort zur Gruppe
der sehr vielfiltigen kongenitalen Nystagmus-
Syndrome mit oft atypischen Nystagmusformen
(Pendel-, Sattel-Nystagmus etc.) und erstaunli-
cherweise meist ohne Oszillopsie.

Pendelnystagmus zusammen mit synchroner
Gaumensegel-Myorrhythmie (sog. okulopalata-
ler Tremor) ist «idiopathisch» oder selten nach
Hirnstamm-Erkrankungen oder -infarkten zu
beobachten.

Vertikaler Spontannystagmus nach unten
(«downbeat-Nystagmus») oder oben («upbeat-
Nystagmus») sowie torsioneller Spontannystag-
mus sind immer auf eine infratentorielle Lision
zuriickzufithren mit verschiedenen topischen
Schwerpunkten (Kleinhirnkerne, perihypoglos-
sale Kerngruppe; vestibuldre Kerne, torsionelle
sakkadische Strukturen); Oszillopsie ist nicht
obligat assoziiert. Sewsaw-Nystagmus ist ein sel-
tener penduldrer torsionell-vertikaler Spon-
tannystagmus, bei dem die torsionelle Kompo-
nente konjugiert, die vertikale Komponente aber
diskonjugiert ablduft. Meist liegt ihm eine Mit-
telhirn-Lésion (Kraniopharyngeom!) zugrunde.

Blickrichtungsnystagmus, horizontal und/
oder vertikal, ist immer auf ein Integratordefizit
zuriickzufithren (s. Abb.12-9). Am hiufigsten
sind iiberdosierte Medikamente (z.B. Benzo-
diazepine, Antiepileptika), toxische Substanzen
(z.B. Alkohol) und strukturelle Kleinhirner-
krankungen (s.0.) Ursache eines globalen Integ-
ratordefizits.

Zur medikamentosen Behandlung von st6-
render Oszillopsie wegen anhaltendem Nystag-

mus kommen vor allem Baclofen (bis 30 mg/d
in 3 Dosen, langsam steigern beginnend mit
15mg/d) und Gabapentin (bis 900 mg/d in
3 Dosen) in Frage, die individuell (sequentiell)
zu erproben sind. Zudem kénnen — zur Nut-
zung einer Augenposition mit der geringsten
Nystagmusamplitude (sog. Null-Zone) fiir den
Geradeausblick — Prismen versucht oder die
Muskelansitze operativ entsprechend verdndert
werden (Kestenbaum-Operation).

Sakkadische Intrusionen und
Oszillationen

Arrhythmische unwillkiirliche Sakkaden wih-
rend versuchter Fixation werden sakkadische
Intrusionen genannt. Zwei aufeinanderfolgende
gleich grofle Sakkaden mit Amplitude bis 2°, die
erste zentrifugal und die zweite nach 200 ms
zentripetal gerichtet, heiflen Square-Wave-
Jerks. Beide Phianomene konnen bei gesunden
Personen vorkommen, sind aber bei Stérun-
gen des zentralen okulomotorischen Systems
gehiduft. Macro-Square-Wave-Jerks haben gro-
Bere Amplituden und kleinere intersakkadische
Intervalle (<150 ms) und sind immer patholo-
gisch.

Sakkadische Oszillationen sind rhythmische
Sakkaden um den Fixationspunkt. Bei norma-
lem intersakkadischem Intervall von ca. 200 ms,
spricht man von makrosakkadischen Oszillatio-
nen, die meist auf infratentorielle Lisionen
zuriickzufiihren sind. Fehlt das intersakkadische
Intervall, werden die Phidnomene als «ocular
flutter» (nur in horizontaler Richtung) oder
Opsoklonus (in alle Richtungen) bezeichnet.
Vor allem Opsoklonus ist oft mit paraneoplasti-
scher Enzephalopathie assoziiert.
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