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In der wohl umfassendsten Ubersicht der Weltliteratur iber das
Werner-Syndrom von Kxor#, BAETHKE u. HorrMaNN sind keine An-
gaben iiber Muskelverinderungen zu finden, wihrend zu den hauthisto-
logischen Befunden eingehend Stellung genommen wird.

Wir konnten jetzt zwei Patienten mit diesem Syndrom beobachten,
bei denen in einem Fall kein Hypogenitalismus und -Gonadismus und im
anderen Fall nur ein geringgradiger Hypogenitalismus vorlagen. Bei
diesen Patienten filhrten wir erstmals elektromyographische Unter-
suchungen durch. Derartige Befunde sind in der uns zuginglichen Litera-
tur tiber Elektromyographie nicht erwihnt. Auch in der 1963 versffent-
lichten Arbeit von BUCHTHAL u. ROSENFALCK iiber die Myopathien und
in der dermatologischen Veréffentlichung von Szoporay finden sich keine
Hinweise.

Die Kasuistik mit eingehenden Durchuntersuchungen ist spérlich.
Kworn u. Mitarb. zéhlten bis zum Jahre 1961 97 Beobachtungen auf, die
sich vielfach lediglich auf Hautbefunde erstrecken.

Das Krankheitsbild beschrieb erstmals WeRNER 1904 in einer Disser-
tation bel vier Geschwisterfillen. TouRAINE rechnet das Werner-Syndrom
zu den kongenitalen Hautatrophien, zu denen er noch andere, klar abgrenz-
bare Krankheitsbilder wie das Rothmund-Syndrom, das Thomsen-
Syndrom, die Progerie (HuTcHINSON-GILFORD), die Akrogerie (GoTTRON)
und die Myotonia dystrophica (CURSCHMANN-BATTEN-STEINERT) rechnet.

Wenn auch die einzelnen Symptome zum Teil varileren (WoLFRAM,
Prroewrrz u. WAGNER), so findet sich doch bei fast allen das typische
klinische Bild einer den ganzen Kérper umfassenden Stérung. Charak-
teristisch sind bei einem Minderwuchs die Diskrepanz zwischen den ver-
schméchtigten GliedmaBen und dem meist normalen Rumpf, ein frithes
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Altern mit vorzeitigem Ergrauen der Haare, oft spitzer Nase und beein-
trachtigter Mimik (,,Raubvogelgesicht”, , masque sclérodermique‘). Die
Stimme ist infolge von Leukoplakien der Stimmbénder auffallend heiser
und hoch. Ferner tritt im 2. oder 3. Lebensjahrzehnt hiufiger eine
Katarakt auf. Neben den Haut- und Muskelverdnderungen finden sich
fleckformige Pigmentverschiebungen, Hyperkeratosen, Ulcera, Schweif3-
funktionsstorungen undsklerodermatische Verdnderungen. Dieendokrinen
Storungen sind verschieden stark ausgeprigt und betreffen die Hypo-
physe, die Schilddriise, die Nebenschilddriise und vorwiegend die
Gonaden. Héaufiger gesellt sich ein Diabetes mellitus dazu.

Bei neurologischen Untersuchungen ergaben sich nur selten gering-
gradige Abweichungen: Sieht man von den Augenverdnderungen ab,
finden sich keine Hinweise auf Hirnnervenausfille. WoLrram u. Mitarb.
erwihnten bei ihren Patienten einen leichten rotatorischen Nystagmus.
Die starre Mimik des ,,raubvogelartigen Gesichtes* ist auf die straffen
Haut- und Muskelatrophien zurtickzufithren. An den Extremitéten werden
neben trophischen Storungen der Haut und des Unterhautfettgewebes
Muskelatrophien gefunden, in der angelsidchsischen Literatur wird von
,;matchstick legs* gesprochen. Eine Bevorzugung der unteren Extremi-
taten wird angegeben. Die Kraftleistungen werden meist nicht als einge-
schriankt beschrieben. Ringehende Priifungen der groben Kraft sind aber
nur selten erwihnt. AuBer den lokalen Sensibilitétseinschrinkungen in den
Bereichen der trophischen Hautverinderungen gab GREITHER bei einem
Fall eine Uberempfindlichkeit an den FiaBen fir Berithrung und Schmerz
an. Die Reflexe sind zum Teil relativ lebhaft, meist unauffillig. Gelegent-
lich sind einzelne Reflexe, besonders an den unteren Extremitéten, ab-
geschwicht oder aufgehoben. Spastische Zeichen und Koordinations-
storungen fehlen nach Angaben der Literatur.

Awuf psychische Storungen weisen die meisten Autoren hin. Es wird von
einer Infantilitat, die eher als storrisch denn als gutmiitig zu bezeichnen
sei, berichtet. BENEDETTT gibt eine genaue Beschreibung der Psycho-
pathologie. Sein 21 jahriger Patient war gekennzeichnet durch emotionale
Unreife, Unselbstindigkeit, Hilflosigkeit und unerwachte Sexualitit. Er
lebe in einem apathischen Dauerzustand, der durch kurzeVerstimmungen
unterbrochen werde. K. v. ARADY, der seinen Kranken eigensinnig und
miBtrauisch, dabei ungleichméaBig und inkonsequent in seinem Verhalten
fand, dachte ebenso wie BENEDETTI an eine hypophyséir-diencephale
Stérung.

Derart ausgepriigte seelische Veranderungen finden sich nur bei einem
Teil der Patienten. Nach KxorH, BARTKE u. HOFFMANN gehdren geringe
Intelligenz, Gleichgiiltigkeit gegeniiber der eigenen Krankheit, emotionale
Unreife, Inkonsequenz, Eigensinn und Reizbarkeit zu den am meisten
genannten Symptomen. Nach GREITHER findet sich meist eine gewisse



Elektromyographische und psychische Befunde beim Werner-Syndrom 271

Interesselosigkeit und geistige Unkompliziertheit, insgesamt eine merk-
wiirdige Infantilitdt, die bei den vorzeitig gealterten Kranken einen auf-
falligen Gegensatz darstellf.

Eigene Beobachtungen

Die an anderer Stelle verdffentlichten internistischen Befunde der
Diagnose sind zum Teil aus der Tab.1 zu ersehen.

Fall1. (Abb.1und 2): Pat. J. W., 36 Jahre alt, Sohn eines Maurers. In der Volks-
schule korperlich der Schwichste, die schulischen Leistungen unter dem Durch-
schnitt. Entlassung aus der 8. Klasse Volksschule. Erst Arbeit in der Landwirtschaft,
spéter noch relativ schwere Arbeit in einem Steinbruch. In den letzten 8 Jahren
unregelmiBig gearbeitet aufgrund der Krankheitserscheinungen. Im 34. Lebensjahr
invalidisiert.

Im 2. Lebensjahr angeblich Operation an grauem Star. Sonst keine besonderen
Vorerkrankungen. Um das 20. Lebensjahr Verschméchtigung der GliedmaBen. Im
25. Lebensjahr erstmals Geschwiire an den Beinen. Mit 31 Jahren erfolglose Haut-
transplantationen. Seitdem sténdig in Behandlung, zeitweise auch wegen Diabetes
mellitus.

Befunde. Korperbau gemischt, pyknisch-dysplastisch. Bei adipdsem Stamm mit
Gynaekomastie auffallend grazile Extremititen. Vorzeitige Alterung. 160 cm grofB,
70,5 kg schwer. Blutdruck RR 170/120 mm Hg.

Der Schidel ist normal geformt. Passive Bewegungseinschrinkung des li. Ellen-
bogengelenkes, geringfligige Bewegungseinschrinkung ohne eindeutige Schmerz-
haftigkeit der Fufi- und Schultergelenke. Fundus unauffallig. Von ophthalmologischer
Seite wurde eine kongenitale Katarakt angenommen, wobei es sich bei diesem Pat.
weder um einen meist zwischen dem 4.—6. Lebensjahr wie beim Rothmund-Syn-
drom auftretenden grauen Star handelt, noch um eine im 2. oder 3. Lebensjahr sich
manifestierende Katarakt wie beim Werner-Syndrom (Priv.-Doz. Dr. DARDENNE,
Universitéts-Augenklinik Bonn). Latente Abducensparese re. Grobschligiger rota-
torischer Nystagmus beim Seitwirtsblick nach li. mehr als re. Atrophien im Bereich
der mimischen Muskulatur, besonders perioral. Dadurch bedingte auffallend starre
Mimik. Ubrige Hirnnerven intakt.

Atrophien der Muskulatur besonders der unteren GliedmaBen. An den oberen
Extremitéiten nur geringe Schwiche der Unterarmstreckung. An den unteren
Extremitéten nach Belastung, wie nach Kniebeugen, eine proximal betonte leichtere
Parese ohne sichere Bevorzugung einer Muskelgruppe. Tonus der Extremititen
locker. Armreflexe mittel. Patellarsehnenreflexe. mittel bis lebhaft. Achillessehnen-
reflex nicht auslosbar. Keine Pyramidenbahnzeichen. Sensibilitit: Einschrinkungen
nur fiir die Qualititen der Oberflichensensibilitit lokal im Bereich der Hautulcera-
tionen. Keine Koordinationsstorungen.

In psychischer Hinischt handelt es sich um eine einfach strukturierte, anschei-
nend unproblematische Personlichkeit mit einer naiv-gutmiitigen Einstellung gegen-
iiber der Umwelt. Im Gegensatz zu seinem #ufleren Erscheinungsbild wirkt er in-
fantil. Er ist psychomotorisch leicht verlangsamt. In der Stimmungslage wirkt er
heiter, leicht euphorisch und ist durch die Umgebung und durch die Ansprache gut
beeinflubbar und schnell zu beeindrucken. In affektiver Hinsicht ist er der Situation
angepalit, er wirkt im ganzen etwas lahm. Abnorme Erlebnisweisen oder Beziehungs-
ideen sind nicht zu eruieren.

Das Altgedichtnis und die Merkfihigkeit sind ungestort. Es finden sich genau
dem Durchschnitt entsprechende Intelligenzleistungen im sprachlichen Bereich
(IQ 98 im Verbalteil des HAWIE). Die Fihigkeiten im anschaulich-praktischen
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Tabelle 1. Typische Symptome des Werner-Syndroms
Eigene Beobachtungen in Anlehnung an GREITHER
| IW. \ H.M.
Erblichkeit ‘ Onkel und Schwester —
Katarakt
Blutsverwandtschaft — Eltern waren Vetter und

Zeit des Auftretens ‘
Entwicklung
Habitus

Vorzeitige Vergreisung
Haarausfall ‘
Vorzeitiges Ergrauen
Gesicht

Beginn der
Augenveranderungen

Hohe Stimme
Zahnverdnderungen
Finger

Nagelverdnderungen
Hautverdnderungen

Hauthistologie
Pigmentverschiebungen
Hyvperkeratosen
Hautulcera
Schweilfunktions-
storungen
Gelenkverdnderungen
Osteoporose

Endokrine Storungen

Schilddriise
Nebenschilddriise
Inselorgan
Hypogenitalismus
Hypogonadismus
Fertilitit

Chromosomales \
Geschlecht ‘

. stummelférmig, gering-

um das 20. Lebensjahr
progredient

klein, diinne GliedmalBen,
plumper Rumpf mit
Gynaekomastie
ausgepragt

fehlt

mit 20 Jahren

masque sklerodermique

kongenital

stark ausgeprigt
keine

gradige Sklerodaktylie

ja

Atrophie der Haut, des
Unterhautfettgewebes und
der Muskulatur an den
oberen und unteren
Extremitéten
charakteristisch
geringgradig

an Ellenbogen und Fiiflen
an Ellenbogen und Fiilen

ja ]
ja
ja |

{ normal

|
normal
Diabetes
geringgradig \
geringgradig

I Oligo-Astheno-Terato-

spermie

chromatin-negativ

Base

um das 15. Lebensjahr
progredient

klein, schméchtig, diinne
GliedmaBen, asthenischer
Habitus

. stark ausgeprigt

fehlt

mit 32 Jahren

masque sklerodermique
Raubvogelgesicht

mit 20 Jahren, mit 25 Jah-
ren wegen Erblindung
operiert

ausgepragt

keine

keine Sklerodaktylie

ja

Atrophie der Haut, des
Unterhautfettgewebes und
der Muskulatur an den
oberen und unteren
Extremitdten
charakteristisch

fehlen

an Ellenbogen

an den Fiilen

ja
ja
ja

gering
normal
normal
nein

| nein
Normospermie

chromatin-negativ
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Denken sind wegen des schlechten Sehvermégens nicht exakt zu ermitteln (Dipl.-
Psychologin Dr. SANDER).

Réntgenuntersuchung des Schidels: Normale Knochenstrukturen. Hypophysen-
lager kalkdicht begrenzt und nicht erweitert.

Das Elektrencephalogramm vom alpha-Typ ist relativ flach und zeigt keine
besonderen Auffalligkeiten.

Bei der elektrischen Untersuchung quantitative Abschwéichung der Erregbar-
keit am M. Ext. digit. comm., Flexor digit. superficialis li. an den oberen Extremi-
ti#iten und eine Abschwichung am M. Ext. digit. comm. long. und Ext. digit. comm.
brevis re. an den Beinen. Keine qualitative elektrische Verinderung.

Abb. 1 Abb.2
Abb.1. Pat. J. W, 36 Jahre, Grofle 160cm, adipSser Stamm und grazile Extremitiiten

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

Fall 2. Pat. H. M. (Abb.3 und 4).

Vorgeschichte: 28 Jahre alt, Sohn eines Landwirtes. In der Schule mit 8 Klassen
gut mitgekommen. Wegen allgemeiner Kérperschwiche zunéchst Mithilfe in der
Landwirtschaft. Spater schwere Straflenarbeit, 4 Jahre lang und schlieBlich Wald-
arbeit. Im 26. Lebensjahr Arbeitsunfihigkeit wegen Augenleiden und multipler
Ulcera. Mit 27 Jahren Invalidisierung.

Frither nie ernsthaft krank gewesen. Bereits in der Kindheit auffallend schméch-
tig. 1962 Druckstelle am li. Ful. Im Winter an dieser Stelle eine ,,Erfrierung® mit
Anschwellung des Unterschenkels. Mehrfache Krankenhausbehandlungen. 1960
seien erstmals Sehstérungen aufgetreten. 1963 Operation an grauem Star. 1964
erneut behandlungsbediirftig. Keine Kopfschmerzen oder Schwindelerscheinungen.
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Nur beim Treppensteigen und nach lingeren Belastungen leichtes Schwichegefiihl
in den Beinen.

Befunde. Schmichtiger, vorgealtert wirkender Mann mit auffallend diinnen
Extremitéten. Asthenischer Habitus. Gewicht 41 kg. Grofle 159 em. Blutdruck
RR 145/95 mm Hg.

Der Schidel ist normal geformt. Geringgradige Bewegungseinschrankung der
FuBgelenke.

Fundus unauffallig. Zustand nach Star-Operation. Nystagmische Schlige beim
Blick nach seitwirts in den Endstellungen. Leichte periorale Muskelatrophien. Da-
durch bedingte starre Mimik. Sonst Hirnnerven intakt.

Abb. 3 Abb. 4
Abb.3. Pat. H.M. 28 Jahre, Grofie-159 cm, auffallend diinne GliedmaBen
Abb.4. Pat. H, M. masque sklerodermique Raubvogelgesicht

Allgemeine Muskelverschméchtigung mit geringer Betonung der unteren Ex-
tremititen. Linkes Bein geringfiigig (Umfangsdifferenz 1 cm) mehr verschméchtigt
als das rechte. Parese leichten Grades nach Kniebeugen, sonst keine sichere Minde-
rung der groben Kraft. Tonus untermittel.

Sensibilitit: abgesehen von lokalen Einschrinkungen im Bereich der trophischen
Hautverénderungen, ungestort.

Armreflexe mittel bis lebhaft bis auf untermittel auslosbaren Tricepssehnen-
reflex. Bauchhaut- und Bauchmuskelreflexe mittellebhaft. Patellarsehnenreflexe
mittel. Achillessehnenreflex re. schwach, Ii. nicht auslosbar. Keine Pyramidenbahn-
zeichen. Keine Koordinationsstérungen.

In psychischer Hinsicht handelt es sich um eine wenig differenzierte, aber doch
wesentlich selbstkritischere und auch etwas aggressivere Persénlichkeit. Auch er
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wirkt recht infantil im Gegensatz zu seinem sulleren Habitus. Eine psychomotori-
sche Verlangsamung t4llt nicht auf. Er ist in der Stimmungslage ausgeglichen. Unter
Druck ist er leicht erregbar und sehr leicht zu irritieren, da er von Natur aus etwas
Jangsam und schwerfillig im Denken ist. Ohne duBeren Druck ist er affektiv an-
gepalt. Es sind keine abnormen Erlebnisweisen oder Beziehungsideen zu erfragen.
Das Altgedichtnis und die Merkfihigkeit sind ungestort. Es sind sehr niedrige
Intelligenzleistungen im Sprachbereich festzustellen, ohne daBl jedoch schon vom
Schwachsinn gesprochen werden miifite (IQ 73 im Verbalteil des HAWIE). Die
praktische Intelligenz ist wegen der Sehbehinderung nicht ganz exakt festzustellen
(Dipl.-Psychologin Dr. SANDER).

Réntgenuntersuchung des Schidels: An Schiadel und Hypophysenlager kein
krankhaft zu bewertender Befund.

Elektrencephalogramm vom alpha-Typ mit mifig gut ausgepragter 11—12/sec
Grundaktivitit. Bei Hyperventilation basal ziemlich flache 4—5/sec theta-Wellen,
die auch noch kurze Zeit nach Beendigung der Hyperventilation auftreten. Tm
ganzen kein als pathologisch zu bewertender Befund.

Bei der elektrischen Untersuchung finden sich seitengleiche, qualitative und
quantitative Erregbarkeitsverhéltnisse.

Eine Muskelbiopsie konnte leider nicht vorgenommen werden, da bis-
her weder die trophischen Ulecera, noch die Incisionsstellen nach frither
vorgenommenen Hautbiopsien eine Heilungstendenz zeigen.

Die psychischen Abweichungen stimmen bei unseren Patienten mit
den Literaturangaben tUberein, wenn sich auch weniger ausgeprigte Ver-
dnderungen als bei BENEDETTIs Fall fanden. Der Kontrast der naiv-kind-
lichen Personlichkeitsstruktur zu dem vorgealtert wirkenden #uBeren
Erscheinungsbild ist besonders bei dem Patienten J. W. auffallend. Die
hohe Stimme mag diesen Eindruck verstirken.

Es handelt sich um einfach strukturierte Personlichkeiten, von denen
J.W. naiv-gutmiitig, leicht zu leiten und zu beeinflussen ist und normale
Intelligenzleistungen aufweist. H.M. liegt intelligenzmafig im unteren
Bereich der Norm. Er ist im Denken etwas langsam, schwerfallig und
unter Druck leicht reizbar.

Elektromyographie

Die Untersuchung der Muskelaktionspotentiale kann bei der Kldrung
der Frage, ob eine Atrophie oder Parese eines Muskels myogen oder sekun-
dédr durch eine neurogene Storung bedingt ist, oder ob es sich lediglich um
eine Inaktivitdtsatrophie handelt, einen wesentlichen Beitrag leisten. Die
Ableitungen erfolgten mit konzentrischen Nadelelektroden und Disa-
Myograph mit Filmregistrierung. Die Ergebnisse sind in Tab.2 wieder-
gegeben.

Zur Messung der mittleren Potentialdauer miissen in einem Muskel mindestens
20 verschiedene Aktionspotentiale bestimmt werden. Da die Dauer der Potentiale
einmal in den verschiedenen Muskeln differiert und zweitens sich mit zunehmendem
Lebensalter vergroBert, miissen statistisch gesicherte Vergleichswerte von gesunden
Versuchspersonen zugrunde gelegt werden. Unseren Untersuchungen liegen die von
BucHTHAL u. Mitarb. verdffentlichten Ergebnisse zugrunde.
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Tab.2 zeigt bei beiden Patienten an den unteren Extremitédten eine
signifikante Verkiirzung der mittleren Aktionspotentialdauer wie bei
Myopathien. Verkiirzungen der Aktionspotentialdauer bis 15°/,, wie sie
sich teilweise an den oberen Extremitdten fanden, kénnen nicht als
pathologisch verdndert bezeichnet werden. Die Amplituden liegen im
Normalbereich. Das rasche Einsetzen des Interferenzmusters, die leicht
erhohte Frequenz bei starkerer Kontraktion sind auf eine Myopathie ver-
déchtig, beim Fehlen stirkerer Paresen aber nicht als krankhaft zu

Tabelle 2. Elektromyographische Befunde

Pat. J. W. Pat. H. M.

Muskel 1 2 3 4 5 i 2 3 4
Denervierungspotentiale — B+ =1 =1 =1 = = ()
Polyphasische Potentiale in 9/, 5 4 7 5 5 6 2 6
Amplitude n n |uBN|uBN|uBN| n n n (uBN
Mittlere Aktionspotentialdauer

in Millisekunden 10,3110,0| 92| 9,3| 7.1] 9,0 9,0|10,0]10,7
Normwert in Millisekunden 10,9 10,0 | 12,5134} 9,8]|10,6 10,2 12,2 | 13,1
Prozentuale Erniedrigung 55| n |26430,6|27,6]15,1111,8)18,2|184

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 fem.; 4 = M. Tibialis ant.; 5 = M. Peronaeus long.

bewertende Abweichungen anzusehen. Die Zahl der polyphasischen
Potentiale, die bei Muskelaffektionen hiufig erhoht gefunden wird, ist
in allen Muskeln normal. Denervierungspotentiale waren nur ganz ver-
einzelt nachweisbar. Myotone Entladungen fanden sich nicht.

Diskussion

Wie jede elektro-physiologische Methode gibt das Elektromyogramm
nur AufschluB tiber funktionelle Verdnderungen. Die Morphologie werden
erst die noch fehlenden Muskelbiopsien kldren. Das EMG kann im Gegen-
satz zu Biopsien nicht nur einen Ausschnitt, sondern durch Untersuchun-
gen an verschiedenen Punkten einen Querschnitt der funktionellen Ver-
dnderungen des gesamten Muskels geben.

Vorlidufig muB offen bleiben, ob die elektromyographisch erkennbaren
Muskelverdnderungen beim Werner-Syndrom in unspezifische Myopathien
einzuordnen sind, die neuerdings nach Muskelbiopsien ,,vacuolire Myo-
pathie” genannt werden. Diese unspezifischen Muskelverinderungen
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finden sich bei Allgemeinerkrankungen vom Rheumatismus iiber das
Carcinom bis zum Erythematodes und bei endokrinen Stérungen. Es
bleibt zu diskutieren, ob Beziehungen zu den verschiedenen Formen
der Muskeldystrophie, zur Sklerodermie oder zu den Kollagenosen
bestehen.

Bei Myopathien sieht man bei maximaler Kraftentfaltung gewdhnlich ein
Interferenzmuster, Fast ausnahmslos findet es sich sofort bei Beginn der Kontrak-
tion, bereits bei nur maBiger Muskelanspannung und bei Fillen, wo nur noch ein
geringer Bewegungseffekt erkennbar ist. Dieses Phénomen ist jedoch auch bei
Inaktivitdtsatrophien gelegentlich nachweisbar. Es kann nur in solchen Féllen als
charakteristisch fiir eine Myopathie bewertet werden, wo eine zumindest leichtere
Parese des untersuchten Muskels vorliegt. Das gleichzeitige Anspringen praktisch
aller motorischen Einheiten wird darauf zuriickgefiihrt, da die Kraft der einzelnen,
die durch die Aktionspotentiale mit einer verkiirzten Dauer représentiert werden,
geringer ist als bel normalen motorischen Einheiten. Es kommt daher bei nur
méfBiger Kraftentfaltung zu einer Rekrutierung von mehr motorischen Einheiten
als bei normalen Muskeln. Warrox fand bei myogenen Erkrankungen mit der
Frequenzanalyse eine signifikante Verlagerung der Frequenzquote in Richtung der
hoheren Frequenzen. Von DENNY-BrROWN wurde 1959 eine verringerte Amplitude
der Aktionspotentiale bei Myopathien beschrieben. Charakteristischer als die Ver-
dnderungen der Amplitude, die wegen der groflen Schwankungsbreite nur bei
erheblichen Verdnderungen gegeniiber den Normalwerten als signifikant bezeichnet
werden konnen, sind Verkiirzungen in der Aktionspotentialdauer. Dies ist auf die
Verkleinerung des Territoriums der motorischen Einheiten (BucaTHEAL 1. Mitarb.)
zuriickzufithren. Eine Verkiirzung der Aktionspotentialdauer findet sich zwar nicht
in allen Féllen. BucaTEAL fand unter 32 Patienten mit progressiver Muskeldystro-
phie bei 11 klinisch am wenigsten ausgeprigten Fallen die mittlere Aktionspoten-
tialdauer geringfiigig erhtht oder normal.

Die FEntstehung der Muskelatrophien beim Werner-Syndrom ist
durch unsere EMG-Befunde noch nicht zu kliren. Hine Inaktivitéits-
atrophie diirfte man erst beim Vorliegen von artikuldren Bewegungs-
einschrinkungen erwarten. Naheliegender ist eine Myopathie mit #hn-
lichen Verdnderungen wie im Bindegewebe und der Subcutis. Dies muf3
bis zum Vorliegen von Muskelbiopsien offen bleiben. Kalkablagerungen
der Muskeln sind beim Werner-Syndrom beschrieben. Auch endokrine
Stérungen konnen mit Verdnderungen der Muskeln einhergehen.

Obwoh!l das Werner-Syndrom keine Sklerodermie im engeren Sinne ist, sind die
bei diesem Krankheitsbild beschriebenen EMG-Veréinderungen vielleicht dhnlich:
BucaTrAL, Havusuaxova und Kominzska beschreiben bei der Sklerodermie Inter-
ferenzmuster, zum Teil mit erniedrigter Amplitude. Die mittlere Aktionspotential-
dauer wurde um 30—50°/, bei den erkrankten Muskeln verkiirzt gefunden. Bei einem
Teil fanden sich auch bei Muskeln unter unversehrter Hautoberfliche eine verkiirzte
Aktionspotentialdauer. Eine Spontanaktivitit konnte von BucaTHAL nicht, von
HausmaNova nur bei einem Teil der Muskeln unter der erkrankten Haut gefunden
werden. Bei iiber der Halfte der Untersuchten lieB sich eine Erhohung der Zahl der
polyphasischen Potentiale feststellen.

Bei einer Untersuchung von 13 Patienten mit Kollagenosen wurden bei 6 Abwei-
chungen im Elektromyogramm im Sinne einer Myopathie gefunden (BUCHTHAL u.
Mitarb.); als charakteristischste Verfinderung war eine Verkiirzung der mittleren
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Potentialdaner um 20—30%, festzustellen, die Zahl der polyphasischen Potentiale
war vermehrt, Spontanaktivitiit fehlte.

Fiir die Polymyositis und Dermatomyositis wird die Verkiirzung der mittleren
Potentialdauer als charakteristischer Befund angegeben. Die Amplitude der Aktions-
potentiale ist hiufig erniedrigt. Pseudomyotone Entladungen koénnen beobachtet
werden. Die Zahl der polyphasischen Potentiale ist oft erhsht, es wurden (Guy;
LerierE) zersplitterte Aktionspotentiale motorischer Einheiten gefunden.

Die elektromyographischen Verinderungen bei Muskelaffektionen, vor allem die
Verkiirzung der mittleren Aktionspotentialdauer oder die Erhohung der Zahl der
polyphasischen Potentiale sind unspezifische Befunde. Leichtere myopathische Ver-
#nderungen werden auch bei endokrinen Stérungen (Nebennierenrindenerkrankun-
gen, Thyreotoxikosen) gefunden, ebenso nach lingerer Therapie mit Cortisonen.

Wir konnten bei beiden Patienten im EMG Zeichen einer Myopathie
feststellen. Bei dem klinisch starker betroffenen Patienten J. W.sind auch
die elektromyographischen Verdnderungen deutlicher. Sie betreffen in
beiden Fillen nur die Beine. GREITHER, KNoTH u. Mitarb. betonen, dafB
die Beine von den Atrophien bevorzugt betroffen sind.

Ob eine Aufbaustérung eines Fermentsystems, wie sie von Boyp u.
GraNT als pathogenetische Ursache des Werner-Syndroms angesehen
wird, auch die Muskelverdnderungen bedingt, muf offen bleiben ebenso
wie Parallelen mit endokrinen Myopathien und der myotonen Dystrophie.
Bei dieser wird eine Bildungs- oder Regenerationsstérung eines im Korper
weit verbreiteten, speziellen Proteinbausteines als Ursache gefordert, die
an zahlreichen Organen zu abiotrophen Storungen fiihrt (ErBsLOH). Es
erscheint deshalb bei weiteren Untersuchungen iiber das Werner-Syn-
drom angezeigt, den Verdnderungen der Skeletmuskulatur verstirkte
Beachtung zu schenken.

Zusammenfassung

Zwei Patienten mit den charakteristischen Symptomen des Werner-
Syndroms — ungewohnlich war bei einem Patienten nur eine normale
Gonadenfunktion — wurden elektromyographisch und neuropsychiatrisch
untersucht. In den unteren Extremititen zeigten beide Patienten neben
einer Muskelatrophie im EMG Verkiirzungen der Aktionspotentialdauer,
iiber die in der Literatur bisher keine Berichte vorliegen. Verdnderungen
der Skeletmuskulatur sollten deshalb beim Werner-Syndrom mehr beach-
tet werden. Mogliche Beziehungen zu anderen, auch unspezifischen myo-
pathischen Syndromen bei endokrinen und Stoffwechselerkrankungen
und zur Sklerodermie werden diskutiert.

Die psychischen Abweichungen (infantile Wesensart) stimmen mit
den bisherigen Beobachtungen tiberein.

Fiir ihre Mitarbeit méchten wir Frl. J. STUBLERT und Frau E. VOIGTLANDER
herzlichen Dank aussprechen.
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