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In  der wohl umfassendsten ~Ibersieht der Weltl i teratur fiber das 
Werner-Syndrom yon K~OTH, BAET~KE u. HO~FMAN~ sind keine An- 
gaben fiber Muskelveri~nderungen zu finden, ws zu den hauthisto- 
logischen Befunden eingehend Stellung genommen wird. 

Wit  konnten jetzt  zwei Patienten mit  diesem Syndrom beobaehten, 
bei denen in einem Fall kein Hypogenitalismus und -Gonadismus und im 
anderen Fall nur ein geringgradiger tIypogenitalismus vorlagen. Bei 
diesen Patienten ffihrten wit erstmals elektromyographisehe Unter- 
suehungen dureh. Derartige Befunde sind in der uns zug~ngliehen Litera- 
fur fiber Elektromyographie nieht erw~hnt. Aueh in der 1963 ver6ffent- 
liehten Arbeit yon BUC~T~A~ u. ROSENFALC~: tiber die Myopathien und 
in der dermatologisehen Ver6ffentliehung yon SzoDo~AY finden sieh keine 
Hinweise. 

Die Kasuistik mit  eingehenden Durehuntersuehungen ist spiirlieh. 
K~OTH u. Mitarb. zghlten bis zum Jahre  1961 97 Beobaehtungen auf, die 
sich vielfach ledig]ich auf Hautbefunde erstreeken. 

Das Krankheitsbfld beschrieb erstma]s WERNER 1904 in einer Disser- 
tat ion bei vier Gesehwisterf/tllen. TOUI~AINE reehnet das Werner-Syndrom 
zu den ]congenitalen Hautatrophien, zu denen er noeh andere, klar abgrenz- 
bare Krankheitsbilder wie das Rothmund-Syndrom, das Thomsen- 
Syndrom, die Progerie (I-IUTCttII~-SON-GILlrOI~D), die Akrogerie (GoTTROS) 
und die Myotonia dystrophiea (Cu~sc~A~x-BATT~-STEI~E~T) rechnet. 

Wenn auch die einze]nen Symptome zmn Tell variieren (WOLFRAM, 

PRIEG~ITZ U. WA~NER), SO findet sieh doeh bei fast  allan das typisehe 
klinisehe Bild einer den ganzen K6rper umfassenden St6rung. Charak- 
teristisch sind bei einem Minderwuehs die Diskrepanz zwischen den ver- 
sehm/tehtigten GliedmaBen und dem meist normalen Rumpf,  ein frfihes 
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Altern mit vorzeitigem Ergrauen der Haare, oft spitzer Nase und beein- 
tr/~ehtigter Mimik (,,Raubvogelgesicht", ,,masque scldrodermique"). Die 
Stimme ist infolge von Leukoplakien der Stimmb/~nder auffallend heiser 
und hoeh. Ferner tritt im 2. oder 3. Lebensjahrzehnt h/~ufiger eine 
Katarakt auf. Neben den Itaut- und Muskelver/~nderungen finden sieh 
fleckfSrmige Pigmentversehiebungen, Hyperkeratosen, Uleera, Sehweig- 
funktionsstSrungen und sklerodermatische Ver/inderungen. Die endokrinen 
StSrungen sind versehieden stark ausgepr/igt und betreffen die Itypo- 
physe, die Schilddriise, die Nebensehilddrfise und vorwiegend die 
Gonaden. H~ufiger gese]lt sieh ein Diabetes mellitus dazu. 

Bei neurologischen Untersuchungen ergaben sieh nur selten gering- 
gradige Abweichungen: Sieht man yon den Augenver/inderungen ab, 
finden sich keine Hinweise auf Hirnnervenausf~lle. WOLFRAM U. Mitarb. 
erw'ghnten bei ihren Patienten einen leichten rotatorischen Nystagmus. 
Die starre Mimik des ,,raubvogelartigen Gesichtes" ist auf die straffen 
tIaut- und Muskelatrophien zur/ickzuffihren. An den Extremit~ten werden 
neben trophisehen St6rungen der I-Iaut und des Unterhautfettgewebes 
Muskelatrophien gefunden, in der angels/~chsischen Literatur wird von 
,,matchstiek legs" gesprochen. Eine Bevorzugung der unteren Extremi- 
t/~ten wird angegeben. Die Kraftleistungen werden meist nieht als einge- 
sehr/~nkt besehrieben. Eingehende Priifungen der groben Kraft sind aber 
nut selten erwghnt. Auger don lokalen Sensibilit/~tseinsehr/~nkungen in den 
Bereichen der trophisehen Hautver~nderungen gab GR~ITg~n bei einem 
Fall eine l~berempfindlichkeit an den F/igen ffir Ber/ihrung und Sehmerz 
an. Die l~eflexe sind zum Teil relativ lebhaft, meist unauff/illig. Gelegent- 
lieh sind einzelne Reflexe, besonders an den unteren Extremitgten, ab- 
gesehw/~cht odor aufgehoben. Spastische Zeiehen und Koordinations- 
stSrungen fehlen naeh Angaben der Literatur. 

Au[ psychische StSrungen weisen die meisten Autoren hin. Es wird yon 
einer Infantilit/~t, die eher als stSrrisch denn als gutmiitig zu bezeiehnen 
sei, beriehtet. BEN~D]~T~I gibt eine genaue Besehreibung der Psycho- 
pathologie. Sein 21 j/ihriger Patient war gekennzeiehnet dureh emotionale 
Unreife, Unselbst/indigkeit, I-Iilflosigkeit und unerwachte Sexualitat. Er 
lebe in einem apathisehen Dauerzustand, der dureh kurzeVerstimmungen 
unterbrochen werde. K. v. ARADY, der seinen Kranken eigensinnig und 
migtrauiseh, dabei ungleiehm/igig und inkonsequent in seinem Verhalten 
fand, daehte ebenso wie BENEDETTI an eine hypophys/~r-diencephale 
St6rung. 

Derart ausgepragte seelisehe Veranderungen finden sieh nur bei einem 
Tell der Patienten. Naeh KNOTtt, BA]~TKE u. HOFFMANN gehSren geringe 
intelligenz, Gleichg/iltigkeit gegen/iber der eigenen Krankheit, emotionale 
Unreife, Inkonsequenz, Eigensinn und Reizbarkeit zu den am meisten 
genannten Symptomen. Nach G~,ITm~R finder sich meist eine gewisse 
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Interesselosigkeit  u n d  geistige Unkompliz ier thei t ,  insgesamt eine merk- 

wiirdige In fan t i l i t a t ,  die bei den vorzeitig geal ter ten K r a n k e n  einen auf- 

f~tlligen Gegensatz darsgellt. 

Eigene Beobachtungen 
Die an anderer  Stelle ver6ffentl ichten in tern is t i schen Befunde der 

Diagnose sind zum Teil aus der Tab.  1 zu ersehen. 

Fall l .  (Abb. 1 und 2) : Fat. J. W., 36 Jahre alt, Sohn eines Maurers. In der Volks- 
schule kSrperlich der Schw~chste, die schulisehen Leistungen unter dem Durch- 
schnitt. Entlassung aus der 8. Klasse Volksschule. Erst Arbeit in der L~ndwirtschaft, 
sparer noch relativ schwere Arbeit in einem Steinbruch. In den ]etzten 8 Jahren 
unregelm~gig gearbeitet ~ufgrund der Krankheitserscheinungen. Im 34. Lebensjahr 
invalidisiert. 

Im 2. Lebensjahr angeblieh Operation an grauem Star. Sonst keine besonderen 
Vorerkr~nkungen. Um das 20. Lebensjahr Verschm~chtigung der Gliedmagen. Im 
25. Lebensjahr erstmals Gesehwfire an den Beinen. )/[it 31 Jahren erfolglose Haut- 
transpl~ntationen. Seitdem st~ndig in Behandlung, zeitweise auch wegen Diabetes 
mellitus. 

Be/unde. KSrperbau gemischt, pyknisch-dysplastisch. Bei adipSsem St~mm mit 
Gynaekomastie auffallend grazile Extremit~ten. Vorzeitige ,Mterung. 160 cm grog, 
70,5 kg schwer. Blutdruck RI~ 1701120 mm Hg. 

Der Sch~del ist normal geformt. Passive ]3ewegungseinschr~nkung des li. Ellen- 
bogengelenkes, geringffigige Bewegungseinsehriinkung ohne eindeutige Schmerz- 
haftigkeit der Fug- und Schultergelenke. Fundus unauff~llig. Vou ophthalmologischer 
Seite wurde eine kengenitale Katarakt ~ngenommen, wobei es sich bei diesem Pat. 
weder um einen n~eist zwischen dem 4.--6. Lebensjahr wie beim l~othmund-Syn- 
drom auftretenden grauen Star handelt, noch mn eine im 2. oder 3. Lebensjahr sich 
manifestierende Katarakt wie beim Werner-Syndrom (Priv.-Doz. Dr. I)ARDENNE, 
Universitgts-AugenMinik Bonn). Latente Abdueensparese re. Grobschliigiger rots- 
toriseher Nystagmus beim Seitw~rtsbliek naeh li. mehr als re. Atrophien im Bereieh 
der mimischen Muskulatur, besonders perioral. Dadureh bedingte auffallend starre 
Mimik. ~brige Hirnnerven intakt. 

Atrophien der Muskulatur besonders der unteren Gliedmagen. An den oberen 
Extremit~ten nur geringe Schw~iche der Unterarmstreckung. An den unteren 
Extremitiiten nach Belastung, wie nach Kniebeugen, eine proximal betonte leichtere 
Farese ohne sichere Bevorzugung einer Muskelgruppe. Tonus der Extremitaten 
locker. Armreflexe mittel. Patellarsehnenrettexe mittel bis lebhaft. Achillessehnen- 
reflex nieht auslSsbar. Keine Pyramidenbatmzeichen. Sensibilitgt: Einschriinkungen 
nur fiir die Qualit~iten der Oberflgehensensibilitgt lokal im Bereieh der tIautuleem- 
tionen. Keine KoordinationsstSrungen. 

In psychiseher Hinischt handelt es sieh um eine einfach strukturierte, ansehei- 
nend unproblematisehe PersSnliehkeit mit einer naiv-gutmiitigen Einstellung gegen- 
fiber der Umwelt. Im Gegensatz zu seinem ~iuBeren Erscheinungsbild wirkt er in- 
fantil. Er ist psyehomotorisch leieht verlangsamt. In der Stimmungslage wirkt er 
heiter, leicht euphorisch und ist dutch die Umgebung und dureh die Ansloraehe gut 
beeinflu6bar und schnell zu beeindrucken. In  affektiver Hinsicht ist er der Situation 
angepagt, er wirkt im ganzen etwas lahm. Abnorme Erlebnisweisen oder Beziehungs- 
ideen sind nieht zu eruieren. 

Das Altgedgchtnis und die Merkfi~higkeit sind ungestSrt. Es finden sich genau 
dem I)urchschnitt entsprechende Intelligenzleistungen im spraehlichen Bereich 
(IQ 98 im Verbateeil des HAWIE). Die Fahigkeiten im ansehaulich-praktischen 

19" 
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Tabelle 1. Typische Symptome des Werner-Syndroms 
Eigene Beobaehtungen in Anlehnung an GI~EITEEa 

Erblichkeit 

Blutsverwandtschaft 

Zeit des Auftretens 
Entwicklung 
tIabitus 

Vorzeitige Vergreisung 
Haarausfall 
Vorzeitiges Ergrauen 
Gesicht 

Beginn der 
Augenvergnderungen 

Hohe Stimme 
Zahnvergnderungen 
Finger 

Nagelvergnderungen 
Hautvergnderungen 

Hauthistologie 
Pigmentversehiebungen 
Hyperkeratosen 
I-Iautulcera 
SehweiBfunktions- 

stSrungen 
Gelenkvergnderungen 
0steoporose 

Endolcrine Stgrungen 

Schilddriise 
Nebenschilddriise 
Inselorgan 
Hypogenitalismus 
Hypogonadismus 
l%rtilitgt 

Chromosomales 
Gesehleeht 

J.W. It. l~f. 

Onkel und Schwester 
Katarakt 

um das 20. Lebensjahr 
progredient 
klein, diinne Gliedmagen, 
plumper Igumpf mit 
Gynaekomastie 
ausgeprggt 
fehlt 
mit 20 Jahren 
masque sklerodermique 

kongenital 

stark ausgeprggt 
keine 
stummelf6rmig, gering- 
gradige Sklerodaktylie 
ja 
Atrophie der I-Iaut, des 
Unterhautfettgewebes und 
der Muskulatur an den 
oberen und unteren 
Extremitgten 
eharakteristiseh 
geringgradig 
an Ellenbogen und Fiigen 
an Ellenbogen und FiiBen 

ja 
ja 
ia 

normal 
normal 
Diabetes 
geringgradig 
geringgradig 
Oligo-Astheno-Terato- 
spermie 

ehromatin-negativ 

Eltern waren Vetter und 
Base 
um das 15. Lebensjahr 
progredient 
klein, sehmgch~ig, d/inne 
Gliedmagen, asthenischer 
Habitns 
stark ausgepr~igt 
feh]t 
mit 32 Jahren 
masque sklerodermique 
Raubvogelgesicht 
mit 20 Jahren, mit 25 Jah- 
ren wegen Erblindung 
operiert 
ausgepriigt 
keine 
keine Sklerodaktylie 

ja 
Atrophie der Haut, des 
Unterhautfettgewebes und 
der Muskulatur an den 
oberen und unteren 
Extremitgten 
eharakteristiseh 
fehlen 
an Ellenbogen 
an den Fiigen 

ja 
ja 
ja 

gering 
normal 
normal 
nein 
nein 
Normospermie 

ehromatin-negativ 
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Denken sind wegen des sehleehten SehvermSgens nicht exakt zu ermitteln (Dipl.- 
Psychologin Dr. SA~D~I~). 

t~Sntgenuntersuchung des Sehgdels: Normale Knoehenstrukturen. Hypophysen- 
lager kalkdicht begrenzt und nicht erweitert. 

Das Elektreneephalogramm vom alpha-Typ ist relativ flaeh und zeigt keine 
besonderen Auffglligkeiten. 

Bei der elektrischen Untersuehung quantitative Absehwgchung der Erregbar- 
keit am M. Ext.  digi~x comm., Flexor digit, superfieialis li. an den oberen Extremi- 
t~iten und eine Abschw~Lchung am M. Ext. digit, comm. long. und Ext. digit, comm. 
brevis re. an den Beinen. Keine qualitative elektrische Ver~nderung. 

Abb. 1 Abb. 2 

Abb. 1. Pat. J . W .  36 gahre, Gr6ge 160cm, adip6ser StalIlm und grazile Extremit~iten 

Abb. 2. Pat. 5. W., vorzeitige Vergreisung, masque sklerodermique 

Fall  2. Pat. H. N[. (Abb. 3 und 4). 
Vorgeschichte: 28 Jahre alt, Sohn eines Landwirtes. In der Schule mit  8 Klassen 

gut mitgekommen. Wegen allgemeiner KSrpersehwS, che zun~ehst Mithilfe in der 
Landwirtschaft. Spiiter schwere Stragenarbeit, 4 Jahre lang und schlieglich Wald- 
arbeit. Im 26. Lebensjahr Arbeitsunf~higkeit wegen Augenleiden und multipler 
Ulcera. Mit 27 Jahren Invalidisierung. 

l~riiher nie ernsthaft krank gewesen. Bereits in der Kindheit auffallend sehm~ieh- 
rig. 1962 Druckstelle am li. Fug. Im Winter an dieser Ste]le eine ,,Erfrierung" mit  
Anschwellung des Unterschenkels. Mehrfaehe Krankenhausbehandlungen. 1960 
seien erstmals SehstOrungen aufgetreten. 1963 Operation an grauem Star. 1964 
erneut behandlungsbediirftig. Keine Kopfsehmerzen oder Sehwindelerscheinungen. 
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Nur beim Treppensteigen und  naeh l~ngeren Belastungen leichtes Schw/iehegef/ihl 
in den Beinen. 

Be]uncle. SchmEchtiger, vorgealtei~ wirkender Mann mi t  auffallend diinnen 
Extremit/~ten. Astheniseher Habitus.  Gewicht 41 kg. GrSfte 159 em. Blutdruck 
I~R 145/95 mm Hg. 

Der SehEde] ist normal  geformt. Geringgradige Bewegungseinschr~inkung der 
FuBgelenke. 

Fundus  unauffE]lig. Zustand nach Star-Operation. Nystagmische SchlEge beim 
Blick nach seitw~rts in den Endstellungen. Leichte periorale Muskelatrophien. Da- 
dureh bedingte starre Mimik. Sonst Hirnnerven intakt .  

Abb. 3 Abb. 
Abb.3. PaL. H.M. 28 Jahre, GrS~e-159 cm, auffanend dfinne Gliedmal~en 

Abb.4. Pat. It. M. masque sklerodermique Raubvogelgesicht 

Allgemeine 1V[uskelversehm/s mit  geringer Betonung der unteren Ex- 
tremit~ten.  Linkes Bein geringf/igig (Umfangsdifferenz 1 cm) mehr  versehm~ehtigt  
als das rechte. 1)arese leichten Grades nach Kniebeugen, sonst keine sichere Minde- 
rung der groben Kraft .  Tonus untermit teh  

Sensibi]it~t: abgesehen yon ]okalen Einschr~nkungen im Bereieh der t rophischen 
Hautver~nderungen,  ungestSrt. 

Armreflexe mit tel  bis lebhaft  bis auf  untermit te l  ausl5sbaren Tricepssehnen- 
reflex. Bauchhaut-  und  Bauchmuskelreflexe mittellebhaft .  Pate]larsehnenreflexe 
mittel. Achillessehnenreflex re. schwach, li. n ieht  auslSsbar. Keine Pyramidenbahn-  
zeichen. Keine KoordinationsstSrungen. 

I n  psychischer Hinsicht handel t  es sich um eine wenig differenzierte, aber doch 
wesentlich selbstkritischere und  aueh etwas aggressivere PersSnlichkeit. Auch er 
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wirkt recht infantil im Gegensatz zu seinem ~ulieren Habitus. Eine psychomotori- 
sche Verlangsamung t!~llt nicht auf. Er ist in der Stimmungslage ausgeglichen. Unter 
Druck ist er leicht erregbar und sehr leicht zu irritieren, da er yon ~Tatur aus etwas 
langsam und schwers im Denken ist. Ohne EuSeren Druck ist er affektiv an- 
gepaBt. Es sind keine abnormen Erlebnisweisen oder Beziehungsideen zu erfragen. 
Das Altged~chtnis und die Merkf~higkeit sind ungest6rt. Es sind sehr niedrige 
Intelligenzleistungen im Sprachbereich festzustellen, ohne dab jedoch schon veto 
Schwachsinn gesprochen werden mfiBte (IQ 73 im Verbulteil des HAWIE). Die 
praktische Intelligenz ist wegen der Sehbehinderung nicht ganz exakt festzuste]len 
(Dipl.-Psychologin Dr. SA~D~R). 

R6ntgenuntersuclhung des Sch~dels: An Sch~del und Hypophysenlager kein 
krankhaft zu bewertender Befund. 

Elektrencephalogr~mm vom alpha-Typ mit m~f~ig gut ausgeprKgter 1 I--12/sec 
Grundaktivit~t. Bei Hyperventilation basal ziemlich flache 4--5/sec theta-Wellen, 
die auch noch kurze Zeit nach Beendigung der I-[yperventilation auftreten. Im 
g~nzen kein als pathologisch zu bewertender Befund. 

]~ei der elektrisehen Untersuchung finden sich seitengleiche, qualitative und 
.quantitative ErregbarkeitsverhEltnisse. 

Eine  Muskelbiopsie  konn te  leider  n ich t  vo rgenommen  werden,  da  his- 
her  weder  die t roi)hischen Ulcera ,  noch die Incis ionss te l len  nach frfiher 
vo rgenommenen  Hau th iops i en  eine Hei lungs tendenz  zeigen. 

Die psychischen  Abweichungen  s t immen  bei  unseren  P a t i e n t e n  mi t  
den  L i t e r a t u r a n g a b e n  fiberein, wenn sich auch weniger  ausgeprs  Ver- 
~nderungen als bei  BEIqEDETTIS Fa l l  f~nden. Der  K o n t r a s t  der  na iv -k ind-  
lichen Pe r s6n l i chke i t s s t ruk tu r  zu dem vorgea l t e r t  wi rkenden  s 
Ersche inungsb i ld  is t  besonders  bei  dem P a t i e n t e n  J . W .  auffal lend.  Die 
hohe S t imme mag  diesen E i n d r u c k  versti~rken. 

Es  hande l t  sich u m  einfach s t ruk tu r i e r t e  Pers6nl ichkei ten ,  yon denen  
J . W .  na iv-gu tmi i t ig ,  le icht  zu le i ten  und  zu beeinflussen is t  und  normale  
In te l l igenz le i s tungen  aufweist ,  t t . M .  l iegt  intelligenzmiil~ig im un te ren  
Bereieh der  Norm.  E r  is t  im Denken  e twas  langsam,  schwerfi~llig und  
un te r  Druck  le icht  re izbar .  

Elektromyographie 
Die Un te r suehung  der  Muske lak t ionspo ten t i a l e  kann  bei  der  K1/~rung 

der  F rage ,  ob eine At roph ic  oder  Parese  eines Muskels myogen  oder  sekun- 
d/ir du t ch  eine neurogene S t6rung  bed ing t  ist,  oder  ob es sich lediglich um 
eine I n a k t i v i t g t s a t r o p h i e  hande l t ,  e inen wesent l ichen ]3eitrag leisten.  Die 
Able i tungen  er fo lg ten  m i t  konzen t r i schen  Nade le l ek t roden  und  Disa-  
Myograph  mi t  F i lmreg is t r i e rung .  Die Ergebnisse  s ind in Tab.  2 wieder-  

gegeben.  
Zur l~[essung der mittleren Potentialdauer miissen in einem Muskel mindestens 

20 verschiedene Aktionspotentiale bestimmt werden. Da die Dauer der Potentiale 
einmal in den ve~schiedenen Muskeln differiert und zweitens sich mit zunehmendem 
Lebensalter vergrSBert, mfissen statistisch gesicherte Vergleichswerte yon gesunden 
Versuchspersonen zugrunde gelegt werden. Unseren Untersuchungen liegen die yon 
BUCI~T;gAL u. Mitarb. ver6ffentlichten Ergebnisse zugrunde. 
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Tab. 2 zeigt bei beiden Pat ienten  an den unteren Ext remi ta ten  eine 
signifikante Verkfirzung der mitt leren Akt ionspotent ia ldauer  wie bei 
Myopathien.  Verkfirzungen der Akt ionspotent ia ldauer  bis 15~ wie sie 
sich teilweise an den oberen Extremit/~ten fanden, k6nnen nicht  als 
pathologisch vergnder t  bezeiehnet werden. Die Ampli tuden ]iegen im 
Normalbereich.  Das rasche Einsetzen des Interferenzmusters ,  die leicht 
erh6hte Frequenz bei st/~rkerer Kon t rak t ion  sind auf  eine Myopathie ver- 
d/~chtig, beim Fehlen st/~rkerer Paresen aber nicht  als k rankhaf t  zu 

Tabelle 2. Ele]ctromyographische Be/unde 

Pat. J.W. | Pat. II. M. 
1 

.VIuskel 

Denervierungspotentiale 

Polyphasische Potentiale in ~ 

Amplitude 

.Viitt]ere Aktionspotentia]dauer 
in Millisekunden 

Normwert in Millisekunden 

Prozentuale Erniedrigung 

1 

3 

n 

10,3 

10,9 

2 

(+) 

5 

n 

10,0 

10,0 

3 

(+) 

4 

uBN 

9,2 

12,5 

4 

7 

uBN 

9,3 

13,4 

5 

5 

uBN 

7,1 

9,8 

1 

5 

n 

9,0 

10,6 

2 

6 

n 

9,0 

10,2 

!ll,S 
_ _  _ _  _ _  

15,1 

n 

10,0 

12,2 - -  

4 

(+) 

6 

uBN 

10,7 

18,4 

In jedem Muskel wurden mindestens 36 Potentiale bestimmt, durchschnittlich 
42 Potentiale in einem Muskel. 

Abkiirzungen: n = normal; uBN = unterer Bereich der Norm, d.h. noch keine 
statistisch signifikante Abweichung. 

Untersuchte Muskeln. 1 = M. Biceps brachii; 2 = M. Extensor dig. comm.; 
3 = M. Rectus fern. ; 4 = M. Tibia]is ant. ; 5 = M. Peronaeus long. 

bewertende Abweichungen anzusehen. Die Zahl der polyphasischen 
Potentiale,  die bei Muskelaffektionen hiiufig erh5ht gefunden wird, ist 
in allen Muskeln normal.  Denervierungspotentiale waren nu t  ganz ver- 
einzelt naehweisbar.  Myotone Ent ladungen  fanden sieh nicht.  

D i s k u s s i o n  

Wie jede elektro-physiologische Methode gibt  das E lek t romyogramm 
nur Aufschlug fiber funktionelle Ver/~nderungen. Die Morphologie werden 
erst die noch fehlenden Muskelbiopsien kl/~ren. Das EMG kann  im Gegen- 
satz zu Biopsien nicht  nur  einen Ausschnit t ,  sondern durch Untersuchun-  
gen an versehiedenen Punk ten  einen Quersehnit t  der funktionellen Ver- 
/inderungen des gesamten Muskels geben. 

Vorl~ufig muB often bleiben, ob die e lektromyographisch erkennbaren 
Muskelver/inderungen beim Werner -Syndrom in unspezifisehe Myopathien 
einzuordnen sind, die neuerdings naeh Muskelbiopsien ,,vacuol~re Myo- 
pathie"  genannt  werden. Diese unspezifischen Muskelveri~nderungen 
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f inden sich be i  A l lgeme ine rk rankungen  v o m  I%heumatismus fiber das  
Care inom bis zum Ery~hematodes  u n d  be i  endokr inen  StSrungen.  Es  
b l e ib t  zu d iskut ie ren ,  ob Beziehungen  zu den  versehiedenen  F o r m e n  
der  Muske ldys t roph ie ,  zur  Sklerodermie  oder  zu den  Kol lugenosen  
bes tehen.  

Bei Myopathien sieht man bei maximaler Kraftentfaltung gewShnlich ein 
Interferenzmuster. Fast  ausnahmslos finder es sieh sofort bei Beginn der Kontrak- 
tion, bereits bei nur m~Biger Muskelanspannung und bei F/illen, we nur noch ein 
geringer Bewegungseffekt erkennbar ist. Dieses Phiinomen ist jedoeh auch bei 
Inaktivit~tsatrophien gelegentlieh nachweisbar. Es kann nut in solehen F~llen als 
eharakteristiseh fiir eine Myopathie bewertet werden, we eine zumindest leiehtere 
Parese des untersuehten Muskels vorliegt. Das gleichzeitige Anspringen praktiseh 
a]ler motorisehen Eiuheiten wird d~rauf zuriickgefiihrt, dal~ die Kraft der einzelnen, 
die dutch die Aktionspotentiale mit einer verkiirzten Dauer repr~sentiert werden, 
geringer ist als bei normalen motorisehen Einheiten. Es kommt daher bei nur 
mggiger Kraftentfa]tung zu einer Rekrutierung yon mehr motorisehen Einheiten 
als bei normalen N[uskeln. W~r~Toz~ fund bei myogenen Erkrankungen mit der 
~'requenzana]yse eine signifikante Verlagerung der Frequenzquote in giehttmg der 
hSheren Frequenzen. Von DENZ~Y-B~owsr wurde 1959 eine verringerte Amplitude 
der Aktionspotentia]e bei Myopathien besehrieben. Charakterisgseher als die Ver- 
~nderungen der Amplitude, die wegen der grol~en Sehwankungsbreite nur bei 
erhebliehen Vergnderungen gegenfiber den Normalwerten als signifikant bezeichnet 
werden kSnnen, sind Verkfirzungen in der Aktionspotentialdauer. Dies ist auf die 
Verkleinerung des Territoriums der motorisehen Einheiten ( B g c ~ T ~  u. Mit~rb.) 
zuriiekzufiihren. Eine Verkiirzung der Aktionspotentialdauer finder sieh zwar nieht 
in allen F~l]en. BcC~T~J~ fund unter 32 Patienten mit progressiver lV[uskeldystro- 
phie bei 11 kliniseh am wenigsten ausgeprggten F.~llen die mitt]ere Aktionspoten- 
tialdauer geringfiigig erhSht oder normal. 

Die  E n t s t e h u n g  der  Muske la t roph ien  be im W e r n e r - S y n d r o m  isg 
durch  unsere  EMG-Befunde  noch n ich t  zu kl/~ren. Eine  Ina k t i v i t~ t s -  
a t roph ie  df irf te  m a n  ers t  be im Vorl iegen yon  a r t iku lg ren  Bewegungs-  
einschr/~nkungen erwar ten .  Nahe l iegender  is t  eine Myopa th i e  m i t  ghn- 
l ichen Ver / inderungen wie im Bindegewebe u n d  der  Subcut is .  Dies mul3 
bis zum Vorl iegen yon  Muskelbiops ien  offen bleiben.  K a l k a b l a g e r u n g e n  
der  lV[uskeln s ind be im W e r n e r - S y n d r o m  besehrieben.  Auch  endokr ine  
S tSrungen  kSnnen  m i t  Ver / inderungen der  Nuske ln  einhergehen.  

0bwohl das Werner-S3nadrom keine Skterodermie im engeren Sinne ist, sind die 
bei diesem Krankbeitsbild besehriebenen Ei~IG-Vergnderungen vielleieht iihnlieh: 
B~C~W~AL, tIAVS.~ANOV~, und KO_~I~ZSKA besehreiben bei der Sklerodermie Inter- 
ferenzmuster, zum Teil mit erniedrigter Amplitude. Die mittlere Aktionspotential- 
dauer wurde um 30--50~ bei den erkrankten lV[uskeln verkiirzt gefunden. Bei einem 
Teil fanden sieh auch bei ~uskeln unter unversehrter Hautoberfl~ehe eine verkiirzte 
Aktionspotentialdauer. Eine Spontanaktivitgt konnte yon Bvc~rr~L nicht, yon 
I t~vs~a~ov~ nur bei einem Tefl der ~{uskeln unter der erkrankten I-Iaut gefunden 
werden. Bei fiber der tti~lfte der Untersuchten lieB sieh eine ErhShung der Zahl der 
polyphasisehen Potentiale feststellen. 

Bei einer Untersuehung yon 13 Patienteu mit Kollagenosen wurden bei 6 Abwei- 
ehungeu im Elektromyogramm im Sinne einer Myopathie gefunden (B~c~w~az~ u. 
Mitarb.); als charakteristisehste Ver~nderung war eine Verkiirzung der mittlereu 
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Potentialdauer um 20--30~ festzustellen, die Zahl cler polyphasischen Potentiale 
war vermehrt, Spontanaktivitgt fehlte. 

Fiir die Polymyo~itis und Dermatomyositis wird die Verkiirzung der mittleren 
Potentialdauer als charakteristischer Befund angegeben. Die Amplitude der Aktions- 
potentiale ist h~ufig erniedrigt. Pseudomyotone Entladungen kSnnen beobachtet 
werden. Die Zahl der polyphasischen Potentiale is~ oft erhSht, es warden (Gut; 
LEF}~E) zersplitterte Aktionspotentiale motorischer Einheiten gefunden. 

Die elektromyographischen Vergnderungen bei ~uskelaffektionen, vor allem die 
Verkiirzung der mittleren Aktionspotentialdauer oder die ErhShung der Zahl der 
polyphasischen Potentiale sind unspezifische Befunde. Leichtere myopathische Ver- 
~nderungen werden auch bei endokrinen St0rungen (Nebennierenrindenerkrankun- 
gen, Thyreotoxikosen) gefunden, ebenso nach lgngerer Therapie nait Cortisonen. 

Wir konnten bei beiden Patienten im EMG Zeiehen einer Myopathie 
feststellen. Bei dem klinisch st/~rker betroffenen Patienten J .W.  sind aueh 
die elektromyographisehen Ver/s deutlicher. Sie betreffen in 
beiden Fallen nur die Beine. GI~EI~Eg, K ~ o ~  u. Mitarb. betonen, dab 
die Beine yon den Atrophien bevorzugt betroffen sind. 

Ob eine Aufbaust6rung eines Fermentsystems,  wie sie yon Boy]) u. 
GgA~w als pathogenetische Ursache des Werner-Syndroms angesehen 
wird, auch die Muskelver/inderungen bedingt, muB often bleiben ebenso 
wie Parallelen mit  endokrinen Myopathien und der myotonen Dystrophie. 
Bei dieser wird eine Bildungs- oder RegenerationsstSrung eines im KSrper 
welt verbreiteten, speziellen Proteinbausteines a]s Ursache gefordert, die 
an zahlreiehen Organen zu abiotrophen StSrungen ffihrt (EuBsL6H). Es 
erscheint deshalb bei weiteren Untersuchungen fiber das Werner-Syn- 
drom angezeigt, den Ver~nderungen der Skeletmuskulatur verst/~rkte 
Beaehtung zu schenken. 

Zusammenfassung 
Zwei Pat ienten mit  den charakteristischen Symptomen des Werner- 

Syndroms - -  ungewShnlieh war bei einem Patienten nur eine normale 
Gonadenfunktion - -  wurden elektromyographiseh und neuropsychiatriseh 
untersueht.  In  den unteren Extremit/~ten zeigten beide Patienten neben 
einer Muskelatrophie im EMG Verkiirzungen der Aktionspotentialdauer, 
fiber die in der Li teratur  bisher keine Berichte vorliegen. Ver/~nderungen 
der Skeletmuskulatur sollten deshalb beim Werner-Syndrom mehr beach- 
te t  werden. MSgliche Beziehungen zu anderen, auch unspezifischen myo- 
pathischen Syndromen bei endokrinen und Stoffwechselerkrankungen 
und zur Sk]erodermie werden diskutiert. 

Die psychisehen Abweiehungen (infantile Wesensart) s t immen mit  
den bisherigen Beobachtungen fiberein. 

F/ir ihre Mitarbeit mSchten wir Frl. J. STUdEnT und Frau E. VOIGTLX~DER 
herzlichen Dank aussprechen. 
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