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Mit Hilfe der elektromyographischen Methodik ist es heute in den
meisten Féllen nicht schwierig, Myopathien von neurogenen Paresen
abzutrennen. Hier gibt es eine ganze Reihe von Unterschieden im elek-
trischen Verhalten des Muskels, sowohl beziiglich des Potentialmusters bei
maximaler Aktivitit als auch beziiglich der Spontanaktivitdt und der
Dauer der Einzelpotentiale, die erst kiirzlich von MERTENS in iibersicht-
licher Weise zusammengestellt wurden. Jedoch bereitet die elektro-
myographische Diagnose der Progressiven Muskeldystrophie und ihre
Abtrennung von anderen Myopathien, die wir im folgenden unter der
Bezeichnung ,,Myositis* zusammenfassen, auch heute noch héufig
Schwierigkeiten.

Das wesentlichste Merkmal im elektromyographischen Bild der
Progressiven Muskeldystrophie (PMD) ist die verkiirzte Potentialdauer
der einzelnen Aktionspotentiale. Jedoch findet sich diese Erscheinung
auch bei anderen Myopathien, und eine Zusammenstellung der Aktions-
potentialdauer bei 14 Fillen von PMD und 14 anderen Myopathien
(,,Myositis*) zeigt, daf} sich hinsichtlich der Aktionspotentialdauer keine
signifikanten Unterschiede ergeben (Tab.1). Ist aber gleichzeitig eine
Spontanaktivitit vorhanden, so ergeben sich hierdurch gewisse Unter-
scheidungsmoglichkeiten. Wahrend wir bei der ,,Myositis* nur eine
ungeordnete, kurz dauernde Einstichaktivitdt registrieren kénnen, findet
man bei der PMD bei Reizung des Muskels durch passive Dehnung oder
Einstich geordunete, oft polyphasische Potentiale derselben motorischen
Einheit (oder Einheiten) von konstanter Frequenz (Abb.1). Die fiir die
myotonische Reaktion charakteristische Frequenzabnahme konnten wir

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft.



Differentialdiagnose von Myositis, Muskeldystrophie und neurogenen Paresen 197

in keinem Falle feststellen. Eine solche Spontanaktivitét ist aber bei der
PMD durchaus selten und daher diagnostisch nicht besonders wertvoll.

Bei maximaler Willkiirinnervation unterscheidet man im allgemeinen
drei Formen des Potentialmusters: das sogenannte ,,motor-units®
Muster, das ,,gemischte’ und das ,,Interferenzmuster®, wobei natiirlich

Tabelle 1. Potentialdauer und ,, Phasenquotient* bei Progressiver Muskeldystrophie
(PMD), anderen Myopathien (,,Myositis'), im Normalfall, bes leichten ( Neurog. I)
und schweren (Neurog. 11) neurogenen Paresen

PMD ‘ .. Myositis® ‘ Normal ‘ Neurog. I ‘ Neurog. IT
39 56 100 99 140
53 50 80 163
o 35 50 92 199
% 43 51 114 130
= 47 45 114 133
= 53 50 89 140
Z 36 29,5 101 130
2 31 45 104 162
2 36 67 115 180
2 65 61 102 174
3 66 63
107 69
66 40,5
35 52
7,0 12,7 39,7 | 46,7
6,6 10,0 40 63
5,2 12,5 30,7 86,5
. 8,6 10,2 38 43,5
= 6,6 10,7 38 475
= 8,5 10,0 44 48,5
g 9,2 9,0 44 52
= 6,2 10,5 41 54
2 7,2 18,6 36,5 64
A 8,3 16,9 39,3 70
R 9,7 13,7
15,7 21,5
9,25 15,0
6,6 14,5

zu beriicksichtigen ist, daBl zwischen diesen Formen flieBende Uberginge
bestehen und auch innerhalb einer Gruppe Unterschiede moglich sind.
In der Abb.2 zeigen wir drei Formen des maximalen Potentialmusters,
wobei das in der oberen Zeile vielleicht gerade noch als ,,Interferenz.-
muster” bezeichnet werden kann. Es stammt von einem gesunden
Patienten. Meistens registriert man jedoch im Normalfall das in der
mittleren Zeile abgebildete Potentialmuster, das sich von dem bei einer
,>Myositis* nicht unterscheidet. Das hier abgebildete stammt von einem
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Patienten mit deutlichem myopathischem Muskelbefund. Das Potential-
muster in der unteren Zeile wurde von einem Patienten mit PMD ab-
geleitet. Es ist leicht erkennbar, daB hier die Potentiale dichter angeordnet
sind und sich ein deutlicher Unterschied zu den oberen beiden Potential-
mustern ergibt, der aulerdem durch die erheblich niedrigere Amplitude
hervortritt. Auf der anderen Seite muB man aber beriicksichtigen, daf

500 msec

Abb. 1. Spontanaktivitit bei Progressiver Muskeldystrophie

die Beurteilung eines solchen Potentialmusters durchaus subjektiven
Momenten unterliegt und durch eine nicht maximale Anspannung des
Muskels ein gelichtetes Muster vorgetduscht werden kann. Auf Grund
dieses Befundes kann also hochstens der Verdacht auf eine PMD geweckt
werden, wihrend die Sicherung der Diagnose durch objektivere Methoden
erfolgen mulB3.

Auf eine Vermehrung der polyphasischen Potentiale bei der PMD —
zumindest in den Féllen, in denen sich eine Potentialverkiirzung fand —
ist schon &fter hingewiesen worden (BuocHTHAL; BERGAMINT). Wiahrend
bei einer ,,Myositis" sowohl die zweiphasischen als auch die poly-
phasischen Potentiale (fiinf und mehr Phasen) auf Kosten der drei- und
vierphasischen vermehrt sind und sich dadurch die durchschnittliche
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Phasenzahl bei Beriicksichtigung aller Potentiale nur unwesentlich ver-
dndert, liegt bei der PMD die durchschnittliche Phasenzahl deutlich
hoher. Das kommt vor allem daher, daB hier in vermehrtem MaBe
polyphasische Potentiale mit hoher Phasenzahl auftreten, die sich als
ausgesprochene Potentialserien in der gleichen Form wiederholen. Diese
Potentialserien, die man auch als sogenannte gruppierte polyphasische

If mV

Abb.2. , Interferenzmuster”, Oben im Normalfall, Mitte: bei ,,Myositis”, unten: bei PMD

Potentiale auffassen kann, haben oft 10-—15 Phasen. Das Bild der
Einzelpotentiale bei der , Myositis* ist dagegen gekennzeichnet durch
einzeln stehende kurze zweiphasische sogenannte Spike-Potentiale. In der
Abb.3 sind diese beiden charakteristischen Potentialbilder gegeniiber-
gestellt. Zur genaveren Bestimmung der Potentialdauer und Phasenzahl
ist es jedoch in den meisten Fillen notwendig, die einzelnen Potentiale
noch einmal mit héheren Kippgeschwindigkeiten zu registrieren (Abb.4).

Um dieses Verhalten naher zu analysieren, war es notwendig, eine
Grofe zu finden, in der sowohl die Potentialdauer als auch die Phasen-
zahl enthalten ist. Wir haben daher aus allen bei einem Muskel registrier-
ten Einzelpotentialen die mittlere Dauer und die mittlere Phasenzahl
ermittelt und erstere durch letztere dividiert. Damit aber die physiolo-
gischen Variationen der Potentialdauer in verschiedenen Lebensaltern
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und bei verschiedenen Muskeln mit in diese Rechnung eingehen, haben
wir nicht die absolute Potentialdauer in Millisekunden, sondern die rela-
tive Potentialdauer in Prozent benutzt und dabei die von BUCHTHAL

—_—
T0msec
Progressive Muskeldystrophie

angegebenen Normalwerte zu-
grunde gelegt. Durch Division
der Potentialdauver in Prozent
durch die mittlere Phasenzahl
erhalten wir den ,,Phasen-
quotienten‘‘, der zunéichst bei
50 Normalfillen ermittelt
wurde. Wir fanden dabei einen
Normalwert von 31,6 mit einer
mittleren quadratischen Ab-
weichung von +4,9.

In gleicher Weise haben
wir den ,,Phasenquotienten‘
bei 14 Fallen von ,,Myositis*
und 14 Fillen von PMD er-
mittelt und in Tab.1 gegen-
fibergestellt. Wahrend er bei
der ,,Myositis** durch die Po-
tentialverkiirzung auf Werte
zwischen 10 und 20 erniedrigt
ist, liegt er bei der PMD durch
die zusitzliche Erhohung der
Phasenzahl durchweg unter
10. Dieses Verhalten ist gra-
phisch in Abb.5 dargestellt,
wo auf der Ordinate die Po-
tentialdauer (APD) und auf
der Abszisse der Phasenquo-
tient (Q) aufgetragen ist.
Wiahrend in Richtung der Or-
dinate kein Unterschied zu
erkennen ist, sieht man deut-
lich, wie sich in Richtung der
Abszisse die PMD von der
,»Myositis*“ absondert. Es ist
aus der Literatur bekannt, daB
auch bei der PMD in einem ge-
ringen Prozentsatz der Fille

eine Verlingerung der Dauer der Einzelpotentiale vorkommt. Wir fanden
dieses Verhalten nur bei einem von unseren 14 Fillen. Obwohl hier
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natiirlich der ,,Phasenquotient”* aus dem Rahmen der tbrigen Fille
herausfillt, konnten wir trotzdem die charakteristische Erhchung der
Phasenzahl auf 6,8, also mehr als das Doppelte des Normalwertes, fest-

stellen. Es 1afit sich also
aus diesen Untersuchun-
gen folgern, daBl ein
,,Phasenquotient unter
10 oder eine mittlere
Phasenzahl iiber 6 fiir
das Vorliegen einer PMD
und gegen eine , Myosi-
tis‘‘ spricht.

Neurogene Paresen.
Innerhalb derneurogenen
Paresen gibt es genauere

elektromyographische
Differenzierungsmoglich-
keiten als bei den Myo-
pathien. Einerseits &Gt
das Ausmall der Rarefi-
zierung des Massenpoten-
tialbildes Aussagen iiber
den Schweregrad der
Parese zu, andererseits
sind durch die Art der
Spontanaktivitdt, durch
die Hohe der Amplituden
und die Verldngerung der
Potentialdauer  Riick-
schliisse auf die Lokali-
sation der Stérung mog-
lich. Ausgeprigte Falle
werden sich daher nur
selten der elektromyo-
graphischen Diagnostik
entziehen. In der Klinik
sind esaber oftdieleichten
oder fraglichen Fille, die
diagnostische Schwierig-
keiten bereitenund beide-
nen eine sichere Klirung

F- }TT"bt.L

Abb. 4. Einzelpotentiale bei PMD
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Abb. 5. Aktionspotentialdauer (APD) und ,,Phasenquotient®

(Q) bei ,,Myositis* und PMD

durch die elektromyographische Methode wiinschenswert wére. Wenn
wir aus statistischen Aufstellungen (BucHTHAL) wissen, dal eine sichere
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Verlingerung der Potentialdauer bei Erkrankungen des peripheren
motorischen Neurons nur in 509/, der Félle nachweisbar ist und daf
spontane Fibrillations- oder Denervierungspotentiale auch bei sorg-
faltiger Untersuchung in 20—30°/, der Fille nicht nachweisbar sind, so
sind es nach unseren Beobachtungen gerade die eben erwihnten leich-
teren und fraglichen Fille, bei denen diese sicheren Zeichen einer neuro-
genen Storung oft nicht gefunden werden und bei denen auch die elektro-
myographische Untersuchung oft nicht weiterhilft.
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Abb. 6. Aktionspotentialdauer (APD) und,,Phasenquotient® (Q) beileichten und schweren neurogenen

Paresen. Die ausgezogenen Linien kennzeichnen den Normalwert, die gestrichelten Linien geben die

Grenze des ,,oberen und unteren Streubereichs® an. o Leichte neurogene Paresen ohmne Potential-
verlingerung. ® Neurogene Paresen mit Potentialverlingerung

Wir haben daher untersucht, ob das oben erwahnte Verfahren der
Errechnung des ,,Phasenquotienten’ auch bei neurogenen Erkrankungen
diagnostisch von Nutzen sein kann. Durch die Potentialverlingerung
und die etwas breiten und phasenarmen Potentiale wire eine allgemeine
Frhohung des ,,Phasenquotienten® zu erwarten. Da die statistische Aus-
wertung durch die Vermehrung der polyphasischen Potentiale in nicht
immer gleicher Weise beeinflult wird, was zu ungenauen Ergebnissen
fiithrt, haben wir beim Verdacht auf eine neurogene Stoérung die poly-
phasischen Potentiale vor der Errechnung der mittleren Potentialdauer
und der mittleren Phasenzahl eliminiert.

Um zunichst einen Uberblick iiber das Verhalten des ,,Phasen-
quotienten‘ bei neurogenen Erkrankungen zu bekommen, haben wir
zehn ausgeprigte neurogene Paresen mit deutlicher Spontanaktivitit
und deutlicher Potentialverlingerung untersucht und die ,,Phasen-
quotienten‘’ errechnet. Wie aus Tab.1 (Neurog. IT) ersichtlich ist, zeigte
sich in allen Fillen entsprechend der Verlingerung der Potentialdauer
auch eine Erhohung des ,,Phasenquotienten. In der Abb.6 wurden
diese Ergebnisse graphisch dargestellt. Auf der Ordinate ist wieder die
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Aktionspotentialdauver aufgetragen, auf der Abszisse der ,,Phasen-
quotient’‘. Man hat hier den Eindruck, dafl das Ausmaf der Erhéhung
des ,,Phasenquotienten das der Verlingerung der Potentialdauer iiber-
trifft.

In einer zweiten Gruppe haben wir zehn Fille mit leichten neuro-
genen Paresen ausgewahlt, bei denen keine signifikante Potential-
verlingerung feststellbar war, die neurogene Stérung aber durch ein
rarefiziertes Potentialmuster und die Anwesenheit von Fibrillations-
potentialen gesichert war. In acht Fallen zeigte sich eine deutliche
Erhohung des ,,Phasenquotienten® (siehe Tab. 1, Neurog. T und Abb.6).
Von den ibrigen zwei Fillen lag einer an der Grenze des oberen Streu-
bereiches und einer im Normbereich. Es ergibt sich also, daB bei leichten,
aber elektromyographisch gesicherten neurogenen Paresen auch dann
eine Erhohung des ,,Phasenquotienten® zu erwarten ist, wenn keine
sichere Potentialverlingerung festgestellt werden kann. Die Ursache
liegt in einer Verminderung der mittleren Phasenzahl, die vor allem
durch eine Vermehrung breiter zweiphasischer Potentiale bedingt ist.
Auf Grund dieser Ergebnisse konnen wir schlieBen, daB bei leichten neuro-
genen Paresen oder in diagnostisch unklaren Fillen, in denen die neuro-
gene Stérung nicht durch andere elektromyographische Merkmale
gesichert werden kann, die Erhohung des,,Phasenguotienten‘* eine neuro-
gene Krkrankung sehr wahrscheinlich macht oder wenigstens fiir dasg
Vorliegen einer solchen sprieht.

AbschlieBend glauben wir anf Grund der mitgeteilten Ergebnisse
sagen zu kénnen, daf die Bestimmung des ,,Phasenquotienten‘‘ sowohl
im Bereich der myogenen als auch der neurogenen Erkrankungen eine
Bereicherung der elektromyographischen Diagnostik darstellt.

Zusammenfassung

Es wird iiber eine Art der Auswertung elektromyographischer
Potentiale berichtet, bei der sowohl die Aktionspotentialdauer als auch
die Phasenzahl erfaBt wird. Durch Division der letzteren durch die
erstere ergibt sich der ,.Phasenquotient®, dessen Verhalten im Normal-
fall, bei ,Myositis’, Progressiver Muskeldystrophie, leichten und
schweren neurogenen Erkrankungen untersucht wird. Es ergibt sich,
daB der Phasenquotient bei der ,,Myositis* geringgradig, bei Progressiver
Muskeldystrophie deutlicher erniedrigt ist und dadurch eine elektro-
myographische Unterscheidung dieser beiden Krankheitsbilder méglich
wird. Bei neurogenen Erkrankungen ist er regelmaBig erh6ht und kann
in leichten Féllen oft der einzige elektromyographische Hinweis sein,
der die Diagnose einer neurogenen Storung erlaubt.

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 203 14
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