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Die Seltenheit der myoklonischen Syndrome ver~IflM3te uns, in ehler 
ersten Mitteilung fiber das klinische Bild einer sogenannten essentiellen 
Myoklonie mit  familii~rem Vorkommen zu berichten. Eine ni~hcre diffe- 
rentialdiagnostische Abgrenzung einzelner Myoklonieformen - -  gedaeht  
sei an die Myoklonusepilepsie yon  5 / [ u s t ~ s ,  die progressive Myoklonus- 
epilepsie yon U~VEm~ICI~T-LU~DBOR~ und die verschiedenen Myoklo- 
nien ohne epileptische Manifestation --  erm6glicht jedoeh erst das EEG.  
Auch die myographische Untersuchung kann  zur Vervollst~ndigung des 
klinischen Bildes einige interessante Befunde beitragen, wenngleich die 
differentialdiagnostische Bedeutung dieser Methode geringer ist. I n  der 
vorliegenden Mitteilung soll daher auf  die klinisch-neurophysiologisehen 
Ergebnisse bei nnseren 3 Pat ienten  aus der ostfriesischen Familie A. 
n/iher eingegangen, werden. 

Methodik 
Die hirnelektrische Untersuchung erfolgte mit einem 12faeh-Direktschreiber 

der Firma Sehwarzer in der fibliehen Weise nach einem in der Universiti~ts-Nerven- 
klinik G6ttingen gebr~uchlichen Schema, das eine Modifikatio~l der yon Kolc~- 
N/dLLE~ angegebenen Elektrodenanordnung darstellt. Die AbMtung wurde am 
liegenden Patienteu durehgefiihrt und ]eweils mit einem ttyperventilationsversuch 
abgeseMossen. Augerdem erfolgte bei jedem Patienten eine Photostimulation mit 
Einzel- und Doppelliehtblitzen versehiedener Frequenz (Stroboskop der Firma 
Sehwarzer). 

Die myographisehe Untersuehung wurde in zweierleiWeisen durchgeffihrt: Ober- 
fl/iehenableitungen mit den iibliehen EEG-Pilz-Elektroden -- his zu 8 Ableitungen 
yon symmetrisch angeordneten Muskeln des/%umpfes und der Extremitiiten gleich- 
zeitig -- erfolgten ebenfalls mit einem Direktsehreiber der Firma Sehwarzer. Tiefen- 
ableitungen mit konzentrisehen, unipolaren Nadelelektroden der Firma Diesa, 
Kopenhagen, registrierten wit dagegen mit einem 4-Strahl-Kathodenstrahloseillo- 
graphen der Firma T6rmies, Freiburg. Hierbei konnten jeweils die Aktionspoten- 
tiale yon 4 3/Iuskelu gleiehzeitig aufgezeichnet werden. 

Auger der Spontanaktivit~t der jeweils abgeleiteten lVIuskeln wurde bei allen 
Patienten auch die fremdreflektorische Erregbarkeit mit einem elektrischen Kon- 
takthammer dureh Sehlag auf die Stirne oder das Sternum geprfift. Ferner interes- 
sierten myorhythmisehe Entladungen, die T/itigkeit einzelner motoriseher Einheiten 
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bei der myographisehen Ableitung sowie der optokinetisehe Nystagmus. Dieser 
wurde fiber bitemporal angelegte EEG-Pilz-Elektroden wieder mit einem Kathoden- 
strahloseillographen aufgezeichnet. Optokinetisehe Reize se~zten wir dureh Ro~a- 
tion einer Streifentrommel. 

Die Ableitungen wurden in der Neurophysiologisehen Abteilung (Leiter: Prof. 
Dr. I)v~sr~G) der UniversitSt-Nervenklinik G6ttingen durehgefiihrt. 

Befund 

1. Myoklonische Entladungen 
Registriert wurden bei unseren 3 Patienten D., O. und T. die Aktions- 

potentiale der Mm. trapecius, deltoides, peetoralis, rectus abdominis, 
]ongissimus dorsi und quadriceps. Die simultane Ab]eitnng yon 8 symme- 
trisch angeordneten Muskeln mit  Oberfl~chenelektroden oder jeweils 
yon 4 Muske]n mit  konzentrischen Nadelelektroden ergab ein genaues 
Bfld fiber fts Verteilung und Art der myoklonischen Zuckungen. 

Bei allen Patienten konnteu isolierte Zucknngen einzelner Muskeln 
oder Muskeibfindel vom Typ der sogenannten essentiellen Myok]mfie 
beobachtet  werden. Die einzelnen Muskelzuckungen erfolgten asynehron, 
zeigten keine Rhythmusbildung und waren yon wechselnder Intensit/tt.  
Die Dauer einzelner Zuekungen betrug im Mlgemeinen 20--40 reset. 
Nut  selten t ra ten  tetanisehe Entladungssalven auf, die l~nger als 40 msec 
anhielten. Mit konzentrisehen Nadelelektroden liefien sich wiihrend einer 
Muskelzuckung oft nur einzelne Entladungen yon motorisehen Einheiten, 
hs auch Doubles oder Triples abieiten. Die Spike-Intervalle ent- 
spraehen in solchen Fs nicht selten einer Frequenz yon etwa 
300/see. Pathologisehe Potentialformen wie hypersynehrone Abls 
polyphasisehe Einheiten oder Fibrillationspotentiale waren nicht ein- 
gestreut. 

Weitere Gesetzmgfiigkeiten ergaben sieh bei der Auswertung ls 
gerer Kurvenstiicke. Es fiel zuns auf, daft myoklonisehe Zuekungen 
am liegenden Patienten besonders hs auftraten. Bei simultaner Ab- 
leitung yon 8 Muskeln land sieh bei den Patienten D. und O. ein.e Gesamt- 
aktivit~t yon etwa 30 Muskelzuekungen/min, bei unserem Patienten T. 
dagegen nur yon 10 Zuckungen/min. Diese Werte sehwankten aller- 
dings betr~chtlieh. So hatte vermehrte Zuwendung, geistige Anspannung 
oder Ableitung des optokinetisehen Nystagmus eine Zunahme der Ent-  
ladungsfrequenz zur Folge. Wurden die Patienten aufgefordert, sieh 
unter Anspannung aller lV[uskeln aufzuriehten, liefien die Zuekungen deut- 
lich nach. Die myoklonischen Muskelzuckungen bevorzugten fiberdies 
bestimmte Muskelgruppen, wobei der Verteilungstyp der myoklonisehen 
Aktivits am liegenden oder am sitzenden Patienten im wesentliehen der 
gleiehe blieb. 

Bei simultaner Ableitung yore rechten und linken M. rectus abdominis sowie 
yore rechten und linken Quadrieeps zeigten die Patienten O. und T. ein Entladungs- 
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Abb. 1 a--c. Simultane Ableitung mit 7~onzentrischen Nadelelektroden (Pat. T.). Kanal I lg. rectus abd. 
rechts; KanaI I I  )f. rectus abd. li~lks; Kanal IIir IVL quadriceps rechts; Kanal I V  ~/L quadriceps 
links. Auf den in kontinuierlicher Folge geschriebene~ Kurvenstiicken kann innerhalb weniger 
Sekunden eine isolierte myoklonische Muskelzuckung yon 40 msee Dauer (a) eine bilateral-synchrone 
Aktiu der Mm. recti (b) sowie eine alm~ihernd generalisierte :Reaktion (c) beobachtet werden 

maximum im rechten Rectus abdominis, der irt beiden Fiille~ fiber 50~ aller Ent- 
ladungen auf sich vereinigte. Bei unserem Patienten D. bevorzugten dagegen 420/o 
der myoklonischen Entladungea bei gleicher Anordnung den linken M. quadriceps, 
wghrend die fibrigen Muskelrt im H6chstfalle mit 20~ an der Gesamtaktiviti~ be- 
teiligt waren. 

N i c h t  be r f i cks ich t ig t  w u r d e n  b i sher  die b f l a t e r a l - s y n c h r o n e n  E n t -  

l a d u n g e n  in  jewei ls  k o r r e s p o n d i e r e n d e n  M u s k e l g r u p p e n ,  sowie die 

ann/~hernd genert~lisierte A k t i v i e r u n g  y o n  Muske ln  v e r s e h i e d e n e r  KSrpe r -  

te i le ,  die e inem spon~anen  , , Z u s a m m e n f a h r e n " / ~ h n l i e h  waren .  B i l a t e r a l -  

s y n e h r o n e  E n t l a d u n g e n  t r a t e n  besonde r s  h/~ufig in  den  p l a t t e n  Muske ln  

des R u m p l e s  auf,  wen ige r  d a g e g e n  i m  Be re i ch  der  E x t r e m i t s  
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Gerade bei unseren Patier~ten 0. und T., die eine starke myoklonisehe Aktivit~t 
der Mm. recti zu verzeichnen hatten, zeigten sich bilateral-synchrone Entladungen 
in diesen Muskeln besonders h/~ufig. Berficksiehtigt man a11erdings die Aktivit~t der 
Mm. recti allein, so war bei unserem Patienten O. der rechte Rectus abdominis 
mit 42O/o beteiligt, der linke dagegen nur mit 18~ . Die fibrigen 40~ entfielen auf 
bilateral-syrlchrone Entladungea beider Muskeln. J~hnliche Verh~iltnisse fanden sich 
auch bei unserem Patienten T., w~hrend Patient 0. nut wenige Entladungen dieser 
Art aufzuweisen hatte, die allerdings etwas h~ufiger den M. quadrieeps betrafen. 

Die E n t l a d u n g e n  der  einzelnen Muskcln waren  in ke inem Fa l le  s t reng 
synehron,  sondern folgten im al lgemeincn mi t  La tenzen  zwischen 
1 0 - - 1 0 0 m s e c  dem ers ten t l adenen  Muskel  nach.  Eine  re la t iv  s t renge 
Synchron isa t ion  beobach te t en  wir  lediglieh im Bereich der  Mm. rec tus  
abdomin is  und  1ongissimus dorsi,  doch konn te  der  En t l adungsbeg inn  
zwischen reehts  und  l inks aueh hier u m  10- -20  msee, in einem Fal le  
sogar um 100 msec differieren. Besonders au]/~illig war der Be]und, daft 
der in der Zeiteinheit am hdiu/igsten sich entladende Muskel bei synchroner 
Spontanaktivitdit auch als erster entlud. 

So erfolgte bei unserem Patienten D. die initiale Aktivierung im linken M. qua- 
driceps, w/~hrend reehter Quadriceps und Rectus abdominis mit Latenzen yon 
20 bzw. 80 msec naehfolgten. Ahnliche Verh~ltnisse fanden sieh auch bei unserem 
Patienten 0., dessen rechter Rectus abdominis mit 42% an der Gesamtaktivit/~t 
betei]igt war. Der ]inke Rectus abdominis entlud in diesem Falle sogar 100 msec 
Slo~ter. Quadriceps und Trapecius entluden mit einer Latenz yon 50 msec. Lediglich 
bei Patient T. waren beide recti ffihrend, doch folgten aueh in diesem Falle die iib- 
rigen Muskela mit Latenzen zwisehei1 50 und 100 msec nach. 

Auch  bei  genera l is icr tcn  E n t l a d u n g e n  oder  Gruppenbi ldungen ,  bei  
denen mehrere  Muskeln im A b s t a n d  yon jeweils 80- -100  msec klonus- 
a r t ig  zum Einsa tz  kamen,  wurden  die be te i l ig ten  Muskeln in der  be- 
schr iebenen Reihenfolge ak t iv ic r t .  Derar t ige  En t l adungs fo rmen  (siehe 
Abb.  1, K u r v e  b und  c) haben  wir bei  unseren P a t i e n t e n  al lerdings nur  
selten beobaeh ten  kSnnen.  

2. Andere Hyperkinesen extrapyramidaler Natur 
Bleben den berei ts  beschr iebcnen myoklonischen  Muskelzuckungen 

konn t en  wir  bei  den Pa t i en t en  D. und  T. noch rhy thmische  En t l adungs -  
folgen mi t  einer Frequenz  um 5 - - 6  see ablei ten.  Diese fanden sich be- 
senders  im Bereich der  Mm. rec tus  abdomin is  und  longissimus dorsi  und  
t r a t e n  deut l icher  hervor ,  wenn die genann ten  Muske lgruppen  am sitzen- 
den oder s tehenden Pa t i en t en  eine leichte Vorspannung  erhiel ten.  Ih re  
Ampl i t ude  war  so klein,  dal~ sie keinen s ich tbaren  lokomotor i schen  Effekt  
aus i ib te  und  von den Pat ien~en selbst  n ieh t  b e me rk t  wurde.  Aktivit /~ts- 
und  H e m m u n g s p h a s c n  h a t t e n  jeweils einc Dauer  yon  8 0 - - 1 0 0 m s e c .  
Es dfirfte sich also u m  sogenannte  rhy thmische  Myoklonien  oder  Myo- 
rhythmien (siehe HASSLing9; W~GA~T~ 4i) handeln, die mit Fre- 
quenzen um 300/min den bekannten Myorhythmien der Schlund- und 
Skeletmuskulatur entsprachen. 
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Abb. 2 a--e.  Taktiler It,eiz mit  einem l~eflexhammer auf die Stirn (Pat. 0.). l~eizmarkierung zus~tzlieh 
auf KanaI IV, Anordnu~ag im fibrigen wie in Abb. 1. Kurve a zeigt eine typisehe ll,eaktion am liegenden 
Patien~en. Als 1. Nuskel entlgAt der linke Quadrieeps (IV) mit  einer L~tenz yon 80 msee, es folgen 
reehter Quadrieeps (III) mit 90 msec, linker ([I) und reehter (I) l~eetus mit  je 160 msee Latenz. 
Auf  :Kurve b leiehte tonische Anspannung der ~ee~i. i~it einer Latenz yon 40 msee naeh Hammer- 
sehlag deutliche Entladungspause ft~r etwa 90 msec, danaeh wieder st~rkere Aktivierung. Auf Kurve e 
rhythmische Aktivitg, t des l~ectus mi~ einer Frequenz urn 8/see. l=[ammersehlag zu Beginn einer Akbi- 
vit~tsphase ftihrt zun/~ehst zu einer Verminderung der Aktionspotentiale (Wirkung der in b sicht- 
barer~ pr~excitatorisehen Hemmung ?). Der l~eflexerfolg ist im fibrigen mi~ der n~chsten Aktivi~/its- 
phase der Myorhythmie korreIiert. Der ]~ntladuagsrhythmus der beiden Keeti wird jedoeh nieht be- 
einflugt. Die L~tenz der fremdreflektorisehen 1%eaktion betr~gt gegenfiber Kurve a nur noeh 140 msee. 
Die beschriebene starke Aktivierung ftihrt allerdings zu einer leiehten VerI/ingerung der nachfolgenden 

Entladungspause 

Bei Ableitung symmetriseher Muskelgruppen, insbesondere der 
Reeti und der langen Rfiekenstreeker, zeigte sieh ebenfalls eine bilateral 
synehrone Entladungsfolge dieser Myorhythmien, die in zeitlieher Hin- 
sieht jedoeh streng eingehalten wurde und nieht die yon v. HoLsT be- 
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schriebenen Ph/inomene einer relativen Koordination erkennen heBen. 
Die synchronen Entladungsfolgen blieben auch bei Frequenzsteigerun- 
gen bis auf 8/sec erhalten, welehe dureh willentliche Anspannung dieser 
Muskelgruppen, durch Reflexhammerschl~ge auf die Stirn oder andere 
Arousalreize erzielt werden konnten. DaB die myoklonische Aktivits 
unter diesen Bedingungen abnahm, haben wir bereits beschrieben. 
Traten in solehen F/~llen noeh einige myoklonisehe Zuckungen auf, so 
erfolgten diese immer w~hrend der dureh die Myorhythmie bedingten 
Aktivit~tsphasen, niemals dagegen in der Entladungspause. 

Auf die Beziehungen zwischen Myorhythmie und reflektoriseher 
ErregbarkeJt der einzelnen Muskeln sol1 im folgenden noch eingegangen 
werden. Hier sei noeh ein Symptom erws das unser Patient T. bot. 
Es handelte sich um einen grobschl/~gigen Italtetremor der linken Hand 
in dorso-volarer Richtung mit geringer suppinatorischer Komponente. 
Dieser hatte eine gewisse J~hnliehkeit mit dem bekannten ,,Flfigel- 
schlagen", ohne dab es jedoeh zu einer Mitbeteiligung des ganzen linken 
Armes gekommen w~re. Myographiseh konnte eine Frequenz yon 
5--6/sec ermittelt werden. 

3. Fremdre/lektorische Erregbarkeit 
Schon bei der klinischen Untersuchung lieB sich in zwei F~llen 

(Patient D. und 0.) eine lebhafte fremdreflektorische Erregbarkeit nach- 
weisen. Bei unserem dritten und jfingsten Patienten (Patient T.) waren 
Fremdreflexe durch Hammerschlag auf die Stirn oder das Sternum nur 
myographisch naehweisb~r. Die Muskelan~worten hatten in diesem Falle 
eine geringe Auspr/~gung und waren durch schnelle Ermfidb~rkeit aus- 
gezeiehnet. 

Im Gegensatz zu den sehr kurzen myoklonisehen Muskelzuckungen 
betrug die Dauer der reflektorischen Entladungssalven 60--80 msee. 
Diese batten ein spindelfSrmiges Entladungsmuster, dem asynehronen Ein- 
satz der einzelnen Motorneurone entspreehend (siehe REIs 2s ; DuE•srxG 7 ; 
SOgA~F~R U. WIES~R3~ Ihre Amplitude wechselte sehr und war yon 
verschiedenen Faktoren wie Ausgangslage des betreffenden Muskels, 
Reizst~rke und l%eizfrequenz abhgngig. Besonders auff/~llig war die ffir 
alle Fremdreflexe charakteristische Neigung zu Nachentladungen, sei 
es in Form periodiseh wiederkehrender spindelfSrmiger Entladungssalven 
oder als kontinuierlieh abklingende Erregungswelle einzelner motori- 
seher Einheiten. Die Frequenz solcher Entladungss~lven betrug im all- 
gemeinen ein ganzzahliges Vie]laches der Latenzzeit der Erstreaktion. 
Nacheffekte hielten nieht selten fiber 500 msec an, so dab bei taktilen 
1%eizen mit einer Frequenz yon 1--2/see bereits eine deutliehe Summa- 
tion beobachtet werden konnte, wie in Abb.3 wiedergegeben. Bei ent- 
spreehender Reizfrequenz setzten sich die periodischen Nachentladun- 
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gen schlieBlich in einem kontinuierliohen Rhythmus fort, der sioh in 
nichts von einer Myorhythmie untersehied. 

Die L~tenzzeiten waren bei allen Patienten durchschnittlich sehr 
lang und lagen je naeh Muskel zwisehen 40 und 200 msec. In  den meisten 
F~llen handelte es sieh also nieht um die typischen pathologischen 

Arch. Psychia~. Nervenkr., Bd. 205 39 
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Fremdreflexe mit  Latenzen um 40 msec, sondern um Reflexantworten, 
welehe eher den generalisierten Sehreckreaktionen DT:~sI~Gs 7 ent- 
sprachen. Von Muskel zu Muskel konnten allerdings l~bergangsformen 
beobaehtet  werden, and  selbst der einzelne Muskel war in der Lage, je 
naeh Ausgangssituation verschieden zu reagieren. Aufrichten aus liegen- 
der Position und die hiermit verbundene Anspannung der Muskulatur 
hatte eine allgemeine Verkiirzung der Latenzzeiten um 10--20~ zur 
Folge. Wie D ~ s I ~ G  7 bereits mitgeteilt hat, konnte die Latenz je naeh 
Frequenz der noeieeptiven Reize beeinflul~t werden. So beobachteten 
wir bei Serien yon l~eflexhammersehlagen mit  einer Frequenz um 1/see, 
die mit  einer allgemeinen Anhebung des Erregungsniveaus verbunden 
waren, ebenfalls eine leichte Verkfirzung der Latenzzeiten, bei Hammer-  
sehli~gen urn 5/see dagegen die ersten Unregelmi~l~igkeiten der Reflex- 
antworten im Sinne eines An- und Abschwellens (waxing und waning). 
Noch h6here Reizfrequenzen hat ten sti~rkere ,,Ermiidungserseheinungen" 
zur Folge. 

Es sei jedoeh hervorgehoben, dal3 die Latenzzeiten bei konstanter  
Ansgangslage, z.B. am liegenden und entspannten Patienten, auger- 
ordentlieh konstant  waren, selbst bei Reaktionszeiten zwisehen 100 und 
200 msee. Aneh die Reihenfolge des Einsatzes der einzelnen Mnskeln 
blieb w~hrend des Versuehes und bei Ableitung an verschiedenen Tagen, 
sowie am liegenden und am sitzenden Patienten unver/tndert erhalten. 
Wie bei spontanen Massenentladungen reagierte bei allen Patienten der- 
]enige Muskel, der den gr6fiten Anteil an der myoklonischen GesamtaktivitSt 
hatte, auch bei taktilen Reizen mit einer sehr kurzen Latenzzeit. 

Bei den Patienten I). und O. waren der rechte Rectus abdominis bzw. der linke 
Quadrieeps ffihrend, bei T. b]ieb der rechte Rectus abdominis nur 10 msec hinter 
dem ffihrenden linken Rectus zurfick. Bei den Patienten D mid T zeigten die Mm. 
recti auch eine geringe ,,Ermfidungstendenz", wahrend der linke Qu~driceps bei O 
relativ raseh adaptierte. Dies dfirfte darauf zuriickzuffihren sein, da~ der zeit]iche 
Einsatz der einzelnen Muskeln bei dem Patienten O. nicht der jeweiligen Reaktions- 
bereitschaft entsprach, die yon ST~AVSS 36, I)V]S~SI~G 7 Wi]~s~a8 fiir das generali- 
sierte Zusammenschrecken beschrieben wurde. Die sehnel]e ,,Ermfidbarkeit" des 
M. quadriceps dfirfte also noch eine physiologisehe Eigenschaft dieses Muske]s im 
R~hmen des normalen Zusammenschreckens sein, die kurze Latenzzeit dagegen 
eine pathologische Variante. 

4. Beziehungen zwischen zentraler Eigenrhythmik nnd Re/lexgeschehen 

Die rhythmische Eigents der Muskulatur einerseits und die 
lebhafte fremdref[ektorische Erregbarkeit  andererseits lieSen daran 
denken, auch die Beziehungen zwischen zentraler Eigenrhythmik und 
Reflexgesehehen in einem best immten ]~ereich der Motorik nigher zu 
untersuehen. Eine quanti tat ive Analyse dieser Vorgange wurde aller- 
dings dadurch erschwert, dal3 die Grundfrequenz der rhythmisehen 
Myoklonien nicht fiber l~ngere Zeit konstant  gehalten werden konnte. 
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Die fremdreflektorisehe Reizung ffihrte gleiehzeitig zu einer Frequenz- 
besehleunigung der myorhythmisehen Entladungen, die ihrerseits wieder 
die Latenz der Fremdreflexe beeinflugte. So konnte die Myorhythmie, 
die bei Serien yon Reflexhammersehl~gen auf die Stirn yon einer Fre- 
quenz yon 1/see eine Frequenz yon 6/see hatte, dureh tak~ile geize yon 
2/see auf eine Frequenz yon 8/see besehleunigt werden. Die am ent- 
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Abb.4a  und b. Phasenabh~ngigkeit der fremdreflektorisehen Erregbarkeit yon der Orundfrequenz 
der l~lyorhythmie. Um ulle Frequenzbereiche der Grundfrequenz beriicksiehtigen zu k6nnen, hubert 
wir ffir die Zeit-Abszisse ein relatives NaB gewiihlt und die Phasenbeziehungen der einzelnen 31:eB- 
punkte (Zeitpunkt der taktiIen l~eize) in Prozent der zu erw~rtenden Periodendauer yore Beginn 
der jeweiligen Aktivit~,tsphase angegeben, a zeigt die Beeinflussbarkeit tier Grundfrequenz dureh den 
reflektorisehen l~eiz, hlsbesondere die Yerliingerung der Periodendauer, wenn der Reiz das Ende der 
Aktivit~tsphase trifft. Ordinate: Zeit tier Periodendauer in rnsee, b stellt dagegen die Veriinderung der 
fremdreflektorischen Erregbarkeit in Abh~ingigkeit yon der jeweiIigen Aktivit~tsphase dar. Ordinate: 
Latenzzeit der fremdreflektorischen Entladungen in msee. Deutlich kommt die zunehmende Yerkfir- 
znng der Latenzzeit bis zm' M:itte der AktivitStsphase zum Ausdruek, ferner die zunehmende Latenz- 
zeit bei ]geizen, welcbe das Ende dieser Phase treffen. Bemerkenswert sind anl]erdem die langen 
Latenzzeiten bei niedriger Grundfrequenz der ~lyorhythmie um 4--6/sec (weige Punkte) sowie die 

kurzen ll,eflexzeiten bei Frequenzen um 7--8/sec (schwarze Punkte) 

spannten Muskel relativ konstanten Latenzzeiten der Fremdreflexe 
zeigten unter diesen Bedingungen fiberdies eine erhebliehe Sehwankungs- 
breite. 

Bei unserem Patienten T. gelang es immerhin, dureh t~eflexhammer- 
sehlgge auf die Stirn 56 Einzelreize zu setzen und die reflektorisehe 
Muskelantwort zu der jeweiligen Aktivitgtsphase der Myorhythmie in 
Beziehung zu setzen. Immer dann, wean der Itammersehlag zu Beginn 
einer Akt, ivit~tsphase erfolgte, entspraeh die Reflexzeit der Perioden- 
dauer der Myorhythmie. Diese blieb weitgehend dominant und bestimmte 
aueh den Zeitpunkt des Reflexerfolges, der iI1 diesem Falle mit der 
ngehsten Aktivitgtsphase zusammenfiel. Aueh bei Hammersehlggen, 
die itl der ersten H/ilfte einer Aktivi~tsphase erfolgten,/~nderte sieh der 
Grundrhythmus der Myorhythmie im allgemeinen niehL Dies hatte abet 
zur Folge, dab die geflexzeit urn den gleiehen Betrag verkfirzt wurde. 
Erst  wenn der taktile Reiz das Ende einer Aktivit~tsphase traf, wurde die 

39* 
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Grundfrequenz der Myorhythmie gestSrt. In diesem Yalle verl~ngerte 
sich dana die nachfolgende Ent]adungspause, m6glicherweise als Folge 
des Zusammentreffens zweier Hemmungsvorgi~nge: der zu erwartenden 
Entladungspause und der pr~excitatorischen Hemmungsphase des 
t~eflexes (siehe Abb.4b). Die Latenzzeit der fremdreflektorischen Akti- 
vierung nahm wieder zu, ohne jedoeh den Ausgangswert am ruhenden 
Muskel zu erreichen. 

Die besehriebene Ph~senabh~ngigkeit ist im einzelne~l in Abb. 4 wiedergegeben, 
wobei die eir~zelnen Werte der Kurve a ulld b einander eatsprechen. Kurve a zeigt 
die Beeinflui~b~rkeit der Grundfrequenz durch den reflektorischen Reiz, insbesolldere 
die Verl~ngerung der Periodendauer, wenn der l~eiz das Ellde der Aktivit~tsphase 
trifft. Kurve b stellt die Ver~nderung der fremdreflektorischen Erregb~rkeit in 
Abh~ngigkeit roll der jeweiligen Aktivit~tsph~se d~r. Deutlich kommt die zu- 
nehmellde Verkiirzung der L~tenzzeit bis zur Mitte der Aktivit~tsphase zum Aus- 
drue!~, ferner ~uch die zunehmende Reflexzeit am Ende dieser Phase, welche nun der 
verl~ngerten Entl~dungsp~use entsprieht. Bemerkenswert sind die langen Latenz- 
zeitea bei niedriger Grundfrequellz (4 6/see) sowie die kurzer~ Reflexzeiten bei 
Frequermen um 7--8/sec. Um alle Frequenzbereiehe in eirmr Kurve eintr~gen zu 
kSnnen, h~ben wir fiir die Zeit-Abszisse ein relatives Mal3 gew~Mt und die Phasen- 
beziehung der einzelnen ~ei~punkte in ~ der zu erw~rtellden Periodendauer un- 
gegeben, jeweils yore Beginn der Aktivit~Ltsphase ~n gereehnet. 

5. EEG und optokinetischer Nystagmus 

Das Hirnstrombild unserer Patienten D. (21 J.) und O. (19 J.) war 
durch einea relativ kontinuierlicheu occipitalen 10 sec-Alpha-l~hythmus 
seitengleicher Auspr~gung gekennzeichnet. In beiden F~llen waren 
frontal und temporal Zwischenwellen um 4--6/sec hi~ufiger eingestreut, 
welche den Gruudrhythmus hier unregelmi~i3ig gestalteten. Bei D fanden 
sich einige solitaire Spitzenpotentiale, bei O traten dysrhythmische Ab- 
1/~ufe streckenweise rechts temporal etwas deutlicher hervor. Unser 
jfingster Patient T (16 J.) hatte streckeuweise noch st~trkere Unregel- 
mi~13igkeiten aufzuweisen, indem im Bereich der frontalen Bezirke Wellen 
bis zu 3/sec herab eingestreut waren, ohno dab sich bei dem jugendlichen 
Alter des Patienten bereits pathologische Wellenformen nachweisen 
liel]ei1. Bei Hyperventilation zeichnete sich eille etwas st~rkere Verlang- 
samung des Grundrhythmus ab. Bei allan Patienten lieBen sich aber weder 
bei Hyperventilation ~mch durch Flackerlicht-Provokation mit Einzel- 
und Doppellichtblitzen eindcutige Seitenunterschiede oder krampf- 
stromverd~chtige Abl~ufe aus der Lateuz heben, insbesondere war den 
myoklonischen Zuckungen kein hirnelektrisches J~quivalent zugeordnet. 
Lediglich in einem Falle konnte bei gleichzeifiger Ableitung voi1 EEG 
und Myogramm mit dem Oscillographen eine leichte Desynchronisation 
beobachtet warden, welche zeitlich mit einzelnen Muskelzuckungen zu- 
sammenfiel und diese um 100 msec iiberdauerte (siehe Abb. 5a). 
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Abb.5a--c .  EEG und optokinetiseher Nystagmus bei myokloniseher Spontantiitigkeit (Pat. T.). In  
allen 3 Kurven Ableitung des reehten l~ectus abd. (I), des linken Rectus abd. (I1) und des reehten 
Quadriceps (III). In ]~:urve a augerdem bipolare Ableitung der ]-Iirnwellen yon der Zentralregion bds. 
(IV). Bei isolierten Muskelzuekungen werden hirnelektrisehe 24quivalente vermiBt. Allenfalls finder 
sich eine Ampli~udenverminderung u~d Frequenzbesehleunigung, die schon 100 msee vor einer 
kurzen Kontrak~ion des rechten Quadriceps einsetzt. In  Kurve b und e gleichzeitige Ableitung des 
optokinetisehen Nystagmus (IV). l~echts-Nystagmus = rasche Phase nach oben. Dieser is~ nieht so 
deutlich ausgepr~tgt wie der optokinetische Nystagmus naeh links auf Kurve e. In  beiden Fitllen treten 
die myoklonischen Zuckungen jedoch in einem engen zeitlichen Zusammenhang mit  der rasehen 

Nystagmus!ohase auf  

AuBerdem wurde bei den Patien~en O. und T. neben der spontanen 
Muskeltgtigkeit aueh der op~oldnetisehe Nystagmus oseillographiseh 
aufgezeiehnet. Der optokinetisehe Nystagmus zeigte bei dem Patienten 
T., der iiberdies einen I-Ialtetremor der linken Hand hatte, eine leiehte 
Seitendifferenz, indem der t~eehtsnystagmus nieht so deutlieh aus- 
geprggt ersehien wie der Linksnystagmus. In beiden Fgllen konnten 
myoklonisehe Muskelzuekungen abgeleitet werden, die h/~ufig mit der 
rasehen Nys~agmusphase in beiden Riehtungen zeitlieh korrelier~ waren. 
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Diskussion 
1. Myographische Untersuchungen 

Asynehrone Muskelzuckungen yon kurzer Dauer und irregul~rem 
Interval[ kennzeiehnen das Krankheitsbild unserer 3 Patienten ~us 
der Familie A. Da weder neurologisehe Ausfglle vorliegen noch eine 
siehere epileptisehe Manifestation naehgewiesen werden konnte, erseheint 
die klinisehe Diagnose einer sogenannten essentielten Myoklonie gesiehert. 
In diesem Shine spreehen aueh die elektromyographischen Untersuchun- 
gen, insbesondere bei simultaner AbMtung yon 4--8 symmetriseh ange- 
ordneten Muskeln. Auffallig ist jedoch das relativ haufige Auftreten 
bilateralsynchroner Muskelzucknngen, generalisierter Klonismen oder 
Gruppenbildungen anderer Art. Es handelt sieh hierbei keineswegs um 
ein zufalliges Zusammentreffen einzelner Muskelzuckungen, wie seiner- 
zeit FRIEDEEICH 9 bei der Ver6ffentliehung eines Falles yon Paramyo- 
klonus multiplex angenommen hatte, sondern nm eehte Synehronisa- 
tionspMnomene, die sieh in ahnlieher Auspragung aueh bei der Myo- 
klonusepilepsie yon MUSK]~NS oder UNVER~ICHT-LvN])BOEG beobaehten 
lassen. Solehe Erseheinungen gehSren natiirlieh nieht zum reinen Bride 
einer sogenannten essentiellen Myoklonie, was in gleieher Weise aueh ffir 
die bei unseren Patienten besehriebene fremdreflektorische Erregbarkeit 
und die anderen Hyperkinesen extrapyramidMer Natur zutrifft. Der 
in einem Falle beobachtete Tremor der linken Hand liege sieh sogar 
als Herdzeiehen deuten und k6nnte Ausdruek einer L~sion der l~uber- 
Gegend sein. Es ware jedenfalls verfehlt, die MSgliehkeit einer Schadi- 
gung des unteren Hirnstammes ganz aus den Augen zu verlieren, zumal 
WEINGAI~EN 41 auf einige Falle aufmerksam gemacht hat, die zunaehst 
unter der Diagnose einer essentiellen Myoklonie mitgeteilt wurden, 
sparer aber als cerebellare Systematrophie entlarvt werden konnten. 
Klinische Misehbilder sind iiberdies aueh bei familiarem Vorkommen 
besehrieben worden, sei es als Ubergangsform zwisehen Paramyoklonus 
multiplex und progressiver Myoklonie oder als Paramyoklonus mit 
starkerem lokomotorisehem Effekt der Kopf- und I~umpfbewegungen. 
SEITZ ~ hat in einem ahnlieh gelagerten Falle darauf hingewiesen, dag 
es sieh Mufig nut um ein klinisches Syndrom, nieht dagegen um ein 
gesehlossenes selbstandiges Leiden handelt. 

Weisen die myographischen Befunde aueh keine krankheitsspezifi- 
sehen Merkmale auf, so verhalten sieh die myoklonischen Entladungen 
doch nieht so regellos, wie es auf Grund des klinischen Bildes zunaehst 
erseheinen m6ehte. Die bereits erwahnten spontanen Synehronisations- 
erseheinungen und die fremdreflektoriseh ausgelSsten Entladungen 
stehen mit den myoklonischen Muskelzuekungen in einem engen funk- 
tionellen Zusammenhang, in dem die in der Zeiteinheit besonders haufig 
entladenden Muskeln bei synchroner Tatigkeit auch die kiirzesten 
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Latenzzeiten besitzen. Andererseits zeigen die Untersuchungen noch 
deutlicher als die Befunde yon Du~z~,sIz~G 7, dab jeder Muskel auch im 
Rahmen einer generalisierten Schreckreaktion ein relativ selbst~ndiges 
, ,Zentrum" besitzt, das bei entsprechender Verteilung der zen~ralen 
Erregbarkeitsverhaltnisse als Focus hervortreten kann. Dies hat zur 
Folge, dab auch das unter physiologischen Verhgltnissen beobachtete 
Entladungsmuster des Zusammenschreckens abgewandelt werden kann. 
Denn nicht in Mien F~llen zeichnen sich die cranialen und der Rumpf- 
partie zugehSrigen Muskeln dutch eine kurze Latenzzeit aus, und die 
jeweils korrespondierenden Muskeln entladen auch unter symmeCrischen 
Ausgangsbedingungen nicht immer streng synchron. Wenn bei unserem 
Patienten T. der M. quadriceps eine wesentlich ktirzere Latcnzzeit auf- 
weist als der M. rectus abdominis, so ist der physiologische Ablauf der 
Schreekreaktion jedenfalls als gcst6rg anzusehen. 

Man darf sicb jedoch nieht dazu verleiten lassen -- und in diesem 
Punkte sind sich die Kliniker nicht ganz einig -- die hier beschriebenen 
Schreckreaktionen als willkfirliehe Abwehrhandlungen zu deuten. Die 
Asymmetrie der Bewegungen, die groge Variationsbreite der einzelnen 
lgeaktionen und nicht zuletzt die langen Latenzzeiten, die mit 100 bis 
200 msec durchaus in den Bereich einer Willkfirreaktion hineinreiehen, 
w/irden diesen Gedanken nattirlich nahelegcn. Demgegeniiber laBt sich 
jedoch zeigen, dab das Schreekverhalten auch bei Latenzert um 200 msee 
durchaus konstante Werte aufweisen kann, wenn die Vorbedingungen 
konstant bleiben. Nine geringe Anhebung des Erregungsniveaus gentigt 
allerdings, um die Stabilitgt des Reflexgesehehens ins Wanken zu brin- 
gen. Die eigenen Versuehe zeigen sehr deutlich, dab in solchen FNlen 
ein zentraler Eigenrhythmus deutlicher hervortreten kann, weleher eine 
Phasenabh~ngigkeit des l~eflexerfolges und, hierdurch bedingt, eine 
gr6Bere Variationsbreite der Latenzzeit zur Folge hat. Die beschriebenen 
Interferenzerseheinungen zeigen andererseits, in weleher Weise aueh das 
Sehreekverhalten in einen reflektorisehen und experimentell reprodu- 
zierbaren Vorgang eingebettet ist. DaB die zentrale Eigenrhythmik nicht 
immer so deutlieh hervortri t t  wie bei unseren Patienten, ist verst~ndlich 
und neuerdings aueh f/ir die zentralen Herz- und Kreislaufrhyghmen 
naehgewiesen worden z2. Beim Parkinsontremor sind die ]ghythmen oft 
weniger koordiniert und nur bei ,,Myorhy~hmien" des Rumpfes stark 
synehronisiert 19. 

AbMtungen mit konzentrisehen Nadelelektroden haben dagegen 
keinen pathologischen Befund crbringen kSnnen, insbesondere keinen 
Anhalt f/Jr eine Schgdigung des peripheren motorischen Neurons. Dieser 
Befund ist nieht neu, jedoch insofern interessant, als FRIsD~IeK s den 
zur MyoMonie ftihrenden ProzeB zun~ehst in das Riiekenmark verlegte. 
Auff/~llig war lediglich das h~ufige Auftreten yon Einzelentladungen, 
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sogenannten Doublets und Multiplets. Diese wurden im Elektromyo- 
gramm schon yon Tu~PI~ et al.3~, 3s gesehen und sps yon G ~ ,  
PESKOE n .  STEG 14 an Motorneuronen mit starker rekurrierender Hem- 
mung beschrieben. Bei niedrigen Calciumwerten konnten neuerdings 
SC~VL~E u. Mitarb.S:, ~s den interess~nten Befund erheben, da$ die 
dicken Nervenfasern in reichlichem MaLe mit Doublets und Multiplets 
entl~den, weniger dagegen die diinnen, wie z.B. die vegetativen Fasern. 
Es handelt sich also um unspezifisehe bioelektrische Erscheinungen, 
die im wesentliehen auf die jeweiligen Eigenschaften der nervSsen Ele- 
mente zurfickznffihren sind. Da die Calciumwerte bei unseren Patienten 
normal waren, ks u. a. eine Fehlsteuerung dureh supraspinale Zentren 
als auslSsende Ursaehen in Betraeht. 

2. Hirndektrische Be]unde 
Das EEG ist ffir die differentialdiugnostische Abkl~rung der myo- 

klonisehen Syndrome unentbehrlich. Mit dem EEG kann vor allem die 
Myoklonusepilepsie ausgeschlossen werden, und myoklonische Syndrome 
mit und ohne Epilepsie sind mit einiger Sicherheit gegeneinander abzu- 
grenzen. GASTAUT U. ]~EMO~D 12 weisen darauf hin, dal~ wir mit EEG sogar 
fiinfmal hs Myoklonien diagnostizieren als naeh dem klinischen 
Befund allein; denn klinische Myokloniesyndrome sind oft wenig aus- 
geprs und werden in seltenen Fs erst kurz vor einem grol~en Anfall 
manifest. Die yon Am~E~ u. M~LDER ~ angegebenen Fs mit Epilepsie 
besitzen in einem so hohen Prozentsatz EEG-Ver~nderungen, dal~ ihr 
Fehlen mit grol~er Wahrscheinliehkeit gegen eine Myoklonusepilepsie 
spricht. Die sogenannten essentiellen Myoklonien, Myorhythmien und 
myoklonischen Syndrome aus degenerativer Ursache gehen im allgemei- 
nen ~ueh ohne EEG-Ver~nderungen einher. Es hegt daher nahe, anch 
die eigenen Fs vom hirnelektrischen Standpunkt aus in diese Gruppe 
einzuordnen, zumal die Eltern unserer Patienten ein normales EEG 
hatten und durch Photostimulation keine sicheren Krampfstromabl~ufe 
aus der Latenz gehoben werden konnten. Mit gro~er Wahrscheinlieh- 
keit lassen sieh such die Myoklonien aus traumatischer Ursache wie 
Fleckfieber-Encephalitis und anderes ausschlie~en, da in solchen F/~llen 
h~ufig eine st~rkere Dysrhythmie ~uf den l~esidualzustand hinweist. 

Die hirnelektrisehen Befunde sind iiberdies in lokahsatoriseher Hin- 
sicht aufsehlu[~reieh. Nach tierexperimentellen Untersuehungen l~ssen 
sich bil~teral-synehrone steile Wellen, welche den hirnelektrisehen Er- 
scheinungen bei der Muskensschen oder Unverricht-Lnndborgsehen Epi- 
lepsie nahezu entsprechen, auch durch elektrische oder ehemische Rei- 
zung der intralamin~ren Thalamuskerne hervorrufen (siehe la,20,al). 
Ebenso kSnnen absenee/~hnliehe Znst/~nde oder myoklonisehe Zuekun- 
gen ausgelSst oder durch eine L~tsion der thalamo-cortiealen Ver- 
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bindung unterdrfickt werden. Ist der Entstehungsort dieser Potentiale 
auch noeh nieht im einzelnen bekannt, worauf besonders J ~ G  ~~ hin- 
weist, so lassen die naehgewiesenen EEG-Befunde bei unseren Patienten 
doeh vermuten, dab der zur Myoklonie ffihrende Prozeg weder in tier 
eortiealen Zone noeh im thalamisehen Bereich gelegen sein kann. Ver- 
mutlieh ist das funktionelle Substrat der besehriebenen Myoklonie- 
syndrome in den unteren Hirnstamm zn verlegen und mit W]~INGAnTEN 45, 
Dow u. MoRuzzI 4a u. a. eine L&sion im Bereich des Guillain-Mollaret- 
schen Dreieckes (Ruber-Olive-Dentatum) anzunehmen. Amyloid-Ein- 
lagerungen im unteren Hirnstamm und Cerebellum, Gef/~gprozesse im 
Bereich des Nuc]ieus dentatus oder die yon MARIE u. FoIx ~, LttERMITTE 
u. TRELLES 24 n. a. besehriebene Pseudohypertrophie der unteren Olive 
gehen jedoeh noch keine Auskunft fiber das als ,,Myokloniezentrum" 
anzusprechende Substrat. Die anatomisch nachgewiesene Schidigung 
der genannten Kerngebiete k6nnte durchaus eine funktionelle Ent- 
zfigelung nntergeordneter Strukturen nach sich ziehen, welche als das 
eigentliche ,,Zentrum" anzusehen sind. 

3. Ergdinzende Betrachtungen aus physiologischer Sicht 

MUSKn~S 27 nnd GASTAUT (mit FISCHER-WILLIAMS is) haben in die- 
sem Zusammenhang auf die Formatio retieularis des unteren Hirnstam- 
rues hingewiesen und besonders jene Substrate in Betracht gezogen, 
welche naeh neueren Untersuchungen als die supraspinalen Zentren 
der Gamma-Innervation anzusehea sind. Aueh die bier vorgelegten 
niyographisehen Untersuehungen weisen zun&ehst auf eine wesentliehe 
Mitwirkung der Formatio reticularis bin ; denn die besehriebene Sympto- 
matik l&gt sich nut  sehwer mit den funktionellen Eigensehaften anderer 
Strukturen des unteren Hirnstammes und des Spinalmarkes in Einklang 
bringen. Asynehrone isolierte Muskelzuekungen, synchrone Entladungen 
symmetrischer Mnskelgruppen oder generalisierte Entladungssalven 
kSnnen nut  Ausdruek eines weehselnden Erregungszustandes bestimm- 
ter Teilstruktnren der Retieularis sein. Hierfiir sprieht aueh die Adapta- 
tionsneigung bei fremdreflektoriseher Aktivierung, die besehriebene 
Foeusbildung nnd die Abhgngigkeit der myoklonisehen Zuekungen vom 
Waehzustand. Aueh der optokinetisehe Nystagmus, dessert rasehe Phase 
hiufig in zeitlieher Korrelation mit den myoklonisehen Znekungen stand, 
d/irfte in diesem Zusammenhang einen ]okalisatorisehen Weft besitzen. 
Erst  kfirzlieh haben Scg~NK u. SCH~SK 31 einen ~thnliehen Befund er- 
bringen k6nnen. Zahlreiehe Koppelungsvorgs wie z.B. der myo- 
klonisehen Rhythmen mit dem Atemrhythmus und anderen tIyper- 
kinesen im Gesiehtsbereieh, die hier nicht im einzelnen berfieksiehtigt 
wurden, weisen ebenfalls anf die zentrale Bedeutung der Formatio retL 
eularis hin. 
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Es erhebt sich nun die Frage, wie man sich eine Entzfgelung der 
retikulgren Neurone bzw. eine Ausschaltung iibergeordneter inhibitori- 
seher Zentren vorzustellen hat. Gerade in der jfngsten Zeit mehren sich 
die Mitteilungen fiber zentralnerv6se Hemmungsphgnomene and den 
Nachweis einer rfckgekoppelten Eigenhemmung in den corticalen and 
snbcorticalen Bereichen, so dab auch yon dieser Seite eine Aufklgrung 
der myoklonischen Syndrome zu erwarten ist. Als inhibitorische iiber- 
geordnete Zentren der Formatio reticularis kommen zungchst das Klein- 
hirn nnd die Stammganglien in Betracht (siehe 4a,~l,as,~s). Vom Kleinhirn 
wissen wir immerhin, dab es hemmende Wirkungen auf die Formatio 
reticularis ausfben kann. Reizung bestimmter Kleinhirnareale kann aueh 
zu einer rhythmischen Tgtigkeit einzelner Neurone der Formatio reti- 
cularis ffhren,  wghrend die Verletzung solcher Kerne eine Verst~rkung 
der experimentell ausgel6sten Myoklonien hervorrufen soil (siehe 4a). 
Ferner besteht ein gewisser Antagonismus zwisehen eaudaler und rostra- 
ler Formatio reticularis, also zwischen ascendierendem and thalamo- 
corticalem System. GASTAUT hat aus diesen Beziehungen eine Hypo- 
these entwickelt, wonach der Myoklonus ein verktirzter Grand-mal- 
Klonus w~tre und dutch aktive Hemmung seitens der thalamo-eorticalen 
Neuronenkreise zustande k~me. Diese Vorstellungen, die sich im wesent- 
lichen auf Untersuchungen mit der Makroelektrode st/itzen, geben die 
wirklichen Verhgltnisse natfrl ich sehr vereinfacht wieder. Es fragt sich 
nun, welche Folgerungen sich hieraus fiir die essentiellen Myoklonien 
ergeben, die bekanntlieh nicht anf epileptischer Grundlage entstehen. 
Eine starke inhibitorische Wirkung des Caudatum auf die motorischen 
Neurone des Cortex gilt inzwischen als erwiesen 35. Auf welehen Wegen 
die retikul~ren Neurone hiervon betroffen werden, bleibt j edoch weiteren 
Untersuchungen vorbehalten. Vielleicht sind die hemmenden Impulse 
gerade dieses Systems f f r  die kurze Dauer der myoklonischen Entladungs- 
salven und die geringe Generalisationstendenz bei den iso]ierten Myo- 
klonismen unserer Patienten verantwortlich zu machen. 

Erwahnt sei noch die erstaunliche Tatsache, da6 EEG-Ver~nderungen 
nnd spinalmotorische Ent~uGerungen im Rahmen myoklonischer Syn- 
drome emerseits synchron entladen kSnnen ~~ andererseits aber wieder 
nnabhangig voneinander vorkommen oder, wie in unseren Fallen, fiber- 
haupt keine EEG-Vergnderungen vorhanden shld. Die gleichzeitige Ant- 
wort corticMer und spinalmotorischer Strukturen, welehe auf eine enge 
Verbindung ascendierender nnd descendierender Funktionen hinweist, 
lenehtet auf Grtmd tierexperimenteller Untersuchungen nnmittelbar 
ein. Gewisse Schwierigkeiten bereitet dagegen die Erkl~rung einer voll- 
kommenen Dissoziation dieser beiden Systeme, wie sie der Kliniker in 
ansgeprs Form bei der Absence oder dem affektiven Tonusverlnst 
zu sehen bekommt. Mo~vzzI u. Mitarb. (siehe RossI u. ZA~C~ETTI ~9) 
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weisen zwar auf eine lokalisatorische Trennung dieser beiden Systeme 
bin, doch seheint der Eindruck einer Verbindung dieser Strukturen 
in Gestalt einer innigen interneuralen Verkntipfung in der Formatio 
retieularis zu fiberwiegen. Mit GASTAIJT U. a. (siehe la) liege sieh aus dem 
Antagonismus rostraler und eaudaler Anteile der geticularis die M6g- 
liehkeit einer Funktionsteilung im Sinne ehler Dissoziation ascendieren- 
der und descendierender Systeme herleiten. Nieht zu iibersehen ist abet 
der Befund, dag ein sensibler Reiz, weleher die Formatio retieularis 
trifft, in beiden Richtungen fortgeleitet wird und beide Systeme aktiviert. 
Vielleieht k6nnen wit mit den zur Verffigung stehenden Methoden bei 
der essentiellen Myoklonie einen die myoklonisehen Zuckungen begleiten- 
den aseendierenden Effekt noch Ifieht fassen, fiir den die in Abb. 5 dar- 
gestellte Kurve ja einen gewissen I-Iinweis gibt. Lediglieh die Art der 
myoklonisehen Entladungen bietet heute eine einleuchtende Erklarungs- 
m6gliehkeit, denn die im Myogramm dargestellten isolierten Einzel- 
entladungen bestimmter Mnskeln oder Muskelteile lassen erwarten, dag 
jeweils nut wenige Neurone der Formatio retieularis aktiviert werden. 
Diese reiehen sieher nieh~ aus, um einen hirnelektrisehen Effekt auszu- 
16sen. Aueh im Tierexperiment sind Summation der elek~rischell Reiz- 
effekte und Synehronisation der Entladungen zahlreicher Neurone der 
Formatio reticularis Voraussetzung ffir eine Wirkung auf das EEG. 

Zusammenfassung 
Die in einer ersten Mitteilung beschriebenen F/~lle einer sogenannten 

essentiellen Myoklonie mit famili/trem Vorkommen werden in der vor- 
liegende~ Arbeit einer klinisch-neurophysiologisehen Analyse unter- 
zogen. Es handelte sieh um drei Briider, die neben isolierten myoklo- 
nisehen Muskelzuekungen eine sehr lebhafte fremdreflektorisehe Erreg- 
barkeit zeigten, in zwei Fallen iiberdies eine Myorhythmie and in einem 
Falle aueh einen Tremor der linken Hand aufwiesen. 

Bei der simultanen Ableitung yon mehreren symmetriseh ange- 
ordneten Muskeln konnten neben isolierten Muskelzuekungen mit nn- 
regelm/iBigem Intervall aueh Synchronisationsph/tnomene in Gestalt 
bilateral-synchroner oder generalisierter Entladnngen beobaeh~et wer- 
den. Die Latenzzeiten der fremdreflektorisehen Muskelan~worten lagen 
mit 50--200 msee hs im Bereieh der sogenannten Sehreekreaktionen 
bzw. der willkiirIiehen Abwehrbewegungen. Die reflektorisehe Natur 
dieser Vorg/~nge dfirfte auf Grund der vorliegenden Untersuchungen 
jedoch auger Zweifel stehen. Die hirnelektrische Untersuehung ergab 
dagegen keine sicheren pathologisehen Ver/tnderungen, aueh nieht bei 
Hyperventilation und Flaekerlicht-Provokation. Ferner hatten die El- 
tern unserer Patienten ein normales EEG. Aufffi.llig war, dab der in zwei 
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FSJlen un te rsuehte  optoMne~isehe Nys tagmus  eine Synehronisat ions-  
tendenz  der rasehen Phase mi t  den myoklonischen Zuckungen  e rkennen  
liel3. 
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