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N e u r o p h y s i o l o g i c a l  I n v e s t i g a t i o n s  o f  t h e  D i s t u r b a n c e s  

of  M o n o s y n a p t i c  R e f l e x e s  in  A d i e ' s  S y n d r o m  

Summary. 8 patients with the Adie-syndrome and areflexia of the soleus muscle 
were investigated and compared with normal subjects: the motor function was 
normal, the electromyogram, the motor and sensory nerve conduction velocity 
were within the normal limit. The nerve action potential of the ischiadie nerve was 
normal. Recording the mechanically elicited afferents of mechanoreceptors of the 
soleus muscle, there was no difference between Adie-patients with areflexia and nor- 
mal in fiber groups Ia ,  I b  and II .  After novocaine infiltration of the soleus muscle 
and Achilles tendon the Ib-afferent volley decreases for both. In  Adie-patients, 
there was a polyphasic H-wave with higher threshold and lower amplitude than in 
normal subjects. The normal recovery cycle of the H-reflex with paired stimuli dem- 
onstrated a balance of excitatory and inhibitory inputs at the spinal and supraspinal 
level; the posttetanic facilitation of H-amplitude shows a normal synaptie trans- 
mission of Ia-afferents. The electrically elicited silent periods in soleus muscle were 
normal and indicated normal functioning of the gamma-loop. The F-wave of plantar 
muscles was the same in Adie-patients as in normal subjects. The findings suggest 
that  the absence oftendonreflexes in the Adie-syndrome may be due to delayed and 
desynchronized afferent volleys of the I a-group in the proximal pathway near the 
spinal ganglion. This pathomechanism is probably caused by segmental and p~rtial 
demyelination of muscles spindle fibres in this region, as described by Harriman and 
Garland [18] histologically in a patient with an Adie-syndrome. The mechanically 
stimulated afferents of soleus muscle spindles are not capable of producing a ten- 
don reflex, but  the more synehroneous response of fiber group I a  to electrical 
stimulation was observed as a polyphasie H-reflex-potential. 

Key words: Adie's Syndrome -- Ankle Tendon-Reflex -- Polyphasic H-Reflex --  
I a  Fiber Desynchronization --  Posttetanic Potentiation --  Silent Period. 

Zusammen/assung. Von 8 ausgesuchten Adie-Patienten mit  teilweise oder voll- 
st~ndig ausgefallenen Beineigenreflexen wurden die jeweils am reflexlosen Bein 
erhobenen neurophysiologischen Untersuchungsergebnisse mit denen yon Gesunden 
vergliehen: die Motilit~t der Adie-Patienten war klinisch und elektromyographisch 
intakt. Die motorische und sensible Nervenleitungsgeschwindigkeit des N. tibialis 
sowie das proximal der Sitzfalte abgeleitete Summenpotential des N. isehiadicus 
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waren in Latenz und Potentialform normal. Die durch mechanische Re/lexauslSsung 
erhaltenen Tibialisneurogramme yon Mechanoreceptoren des M. soleus waren ent- 
sprechend denFasertypen I a, I b und I I  differenziert und unterschieden sich nicht yon 
denen bet Normalpersonen; Novocaininfiltration des M. soleus und der Achillessehne 
reduzierte die Ib-Afferenz. Die durch intranervale Reizung ausgelSsten H-Reflexe 
wiesen o~n reflexlosen Beinen eine hShere Reizschwelle und eine niedrigere Amplitude 
als Gesunde auf und waren polyphasisch. Eine ungestSrte Erholung des H-Reflexes 
bet Ooppelreizen beweist ein stabiles Gleichgewicht bahnender und hemmender 
Einflfisse auf spinale wie supraspinale Neurone, eine posttetanische Bahnung des 
H-Potentials eine intakte synaptische [Jbertragung der Ia-Afferenzen auf Alpha- 
motoneurone. Die normale F-Welle der Plantarmuskeln spricht ffir eine ungestSrte 
Funktion polysynaptischer Verschaltungen im R/ickenmark, die normale Inner- 
vationsstille tonisch innervierter Wadenmuskeln nach elektrischer AuslSsung fiir ein 
ungestSrtes System der Gammamotoneurone. 

Wi~hrend beim Adie-Syndrom mechanische l~eizung der Spindelorgane und ihrer 
motosensiblen Afferenzen nicht zu einem Reflex ausreicht, 15st elektrische Reizung 
der Ia-Fasern einen polyphasischen H-.Re/lex aus. Diese Desynchronisierun!t des I-I- 
Potentials entsteht wahrscheinlich durch Impulsdesynchronisation der Ia-Afferen- 
zen infolge selektiver und partieller Demyelinisierung motosensibler Fasern in der 
Hinterwurzel oder rtickenmarksw/~rts. Harriman u. Garland [18] beobachteten bet 
histologischen Untersuchungen im Riickenmark eines Adie-Patienten mit Areflexie 
eine riickenmarksnahe Faserdegeneration und vermuteten, dal3 es sieh dabei nm 
Fasern aus Muskelspindeln handele. 

Sehli'tsselwSrter: Adie-Syndrom -- Achillessehnenreflex -- Polyphasischer 
H-Reflex --  Desynchronisierung der Ia-Afferenz --  Posttetanische Potenzierung --  
Innervationsstille. 

Einleitung 
Das gemeinsame Vorkommen  yon  erwei ter ter  und  be l ieh tungs t rager  

Pupfl le  und  Areflexie an den Beinen ohne Lues infekt ion  wurde ers tmal ig  
1906 von M~rkus [35] und  1926 yon Weil l  u. t~eys [47] ber iehte t .  Als 
nosologisehe E inhe i t  sui generis beschr ieben jedoch erst  193l die bri t i-  
schen Ophth~lmologen Adie  [1,2] und  Holmes  [21] die trSge oder  ~uf- 
gehobene Be l ieh tungsreak t ion  einer mydr i a t i s chen  Pupi l le  und  teflweise 
oder  vo l lkommen  fehlende Eigenreflexe. Seit  der  Ers tbeschre ibung  sind 
die Pupfllen- und  Eigenref lexs t6rungen untersehiedl ieh gedeu te t  worden.  
I n  vergle iehenden pharmakologisehen Tests  (Adler u. Scheie, 1940 [3], 
Brunnsehwei ler  [5]) und  histologischen Studien  (Rut tner ,  1947 [43] und  
Cameron,  1959 [6]) wurde  haupts~chl ich  der  Pa thomeehan i smus  der  
Pupfl lotonie  un te r sueh t  und  als Folge  einer F~serdegenera t ion  im 
Gangl ion eiliare erki~rt .  Demgegeni iber  blieb die Analyse  der  Areflexie 
wei tgehend vernaehli~ssigt. Noch 1969 s te l l ten  Rossner  u. Lange  [42] in  
e inem (3bersiehtsreferat  lest ,  daI3 es bisher  keine al lgemein anerk~nnte  
Erk lSrung  des Ad ie -Syndroms  g/~be. 1970 besehr ieben H a r r i m a n  u. 
Gar l and  [18] die His topa tho log ie  eines l~ i iekenmarks  yon  e inem Adie-  
P a t i e n t e n  mi t  Areflexie;  sie fanden eine selekt ive Degenera t ion  yon Neu- 
ronen und  Nervenfasern  im Gangl ion spinale  und in  der  Hin te rwurze l  und  
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ve rmute ten ,  dai~ es sich um eine Degenera t ion  yon Muskelspindelfasern 

handele.  

Die vorl iegende Arbe i t  befa~t  sich mi t  der neurophysiologischen 

Analyse der Areflexie be im Adie-Syndrom.  Es  sollen Tei l informat ionen 

fiber den Eigenref iexbogen gesammel t  werden,  die in Summe funkt ionel l  

durch  Ausschlui~beweise den Ort  der ReflexstSrung einkreisen und  mSg- 

licherweise ihren Pa thomechan i smus  kls  sollen. 

K r a n k e n g u t  und Methodik  

Fiir die Reflexanalyse w~hlten wir yon 19 Adie-Patienten (A-Patienten) 8 
typische Fglle aus. Eine ~bersicht der Patienten nach Geschlecht, Alter und Reflex- 
status geht aus Tab. 1 hervor; die Numerierung naeh dem Lebensalter wird im 
folgenden beibehalten. Definitionsgem~l~ boten die 8 A-Patienten eine ein- oder 
beidseitige Mydriasis mit tonischer Pupillenreaktion auf Beliehtung bei erhaltener 
konsensueller Reaktion und eine partielle oder totale Areflexie an Armen und/oder 
Beinen. Neben den syndromeigenen ReflexstSrungen lagen keine neurologischen 

Tabelle 1. Pupillenreaktion und Eigenre/lexstatu.s der Adie-Patienten 

Eigenreflexe 

Pupillo- 
tonie 

r ~ . ~  . ~  . 

re. li. re. li. re. li. re. li. re. li. 

1 w 25 § 0 § § § § 0 § + 0 
2 w 27 ~ 0 -~ + -~ T 0 0 0 0 
3 m 29 0 § § § + § (§ + 0 (+) 
4 m 32 q- ~- 0 0 0 0 0 0 0 0 
5 m 34 ~- 0 -b -~ Jr -b -~- (+) (+)  0 
6 w 38 0 § § § § § § 0 + 0 
7 w 50 -v 0 0 0 0 0 0 0 0 0 
8 w 52 0 + + + + + (+) (+) 0 (+) 

Zeichenerkli~rung: -~ prompte Lichtreaktion bzw. normaler Eigenreflex; 
(-~) Eigenreflex nur mit Jendrassiksehem Handgriff auslSsbar; 0 Pupillotonie bzw. 
Areflexie. 

Ausfi~lle vor. Eine Luesinfektion war keinem bekannt und konnte durch serologisehe 
luesspezifische Untersuehungen im Blur und Liquor ausgeschlossen werden. Lum- 
balgien oder Ischialgien wurden yon allen verneint. Die ltSntgenaufnahmen der 
LendenwirbelsEule zeigten keine MiBbildungen, Destruktionen oder fiber das Alter 
hinausgehende Abnutzungserseheinungen, vor allem keine Osteochondrosen am 
lumbosaeralen ~Jbergang. Die bei den A-Patienten 1, 2, 3 und 8 durchgeffihrten 
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ALL.BREV. 

N.il BIA[IS R: MUSCULARIS Rz+[Sz, 

Abb.1. Skizze der Versuchsanordnung am N. tibialis. Zeichenerkl~rung: R1/S1 
Semimikroelektrode zur intranervalen Ableitung bzw. Reizung in der Kniekehle; 
/~ 2 paranervale Elektrode in der Kniekehle;/~3 paranervale Elektrode oberhalb der 
Sitzfalte; ~g/S4 paranervale Ableite- bzw. Reizelektrode am InnenknSchel; $5 
Oberfl&chenelektrode an den 3 lateralen Zehen; EMG Soleus mid Flex. hall. brev. 

0berfl~chenelcktroden zur elektromyographischen Ableitung 

Carotisangiogramme und Pneumencephalogramme ergaben keinen krankhaften 
Befund. Die Elektrencephalogramme und Elektronystagmogramme waren bei 
allen unauff&llig. Der A-Patient 7 wies bei der Erstuntersuchung nur an einem Bein 
eine Areflexie, bei der l~achuntersuchung nach 15 l~onaten eine solche an beiden 
Beinen auf. Die fibrigen A-Patienten botch bei der l~achuntersuchung naeh durch- 
schnittlich 1,5 Jahren klinisch und elek~rophysiologisch gegenfiber der Erstunter- 
suehung einen unver&nderten Befund auf. Wit verglichen die Un~ersuchungs- 
ergebnisse der A-Patienten mit denen einer Kontrollgruppe 8 neurologisch unauf- 
fglliger M~nner. 

Als Reiz- und Registrierger~t benutzten wir einen TSnnies- und Disa-Elektro- 
myogr~phen. Gereizt wurde mit Rechteckimpulsen yon 0,1 msec Dauer. Die Ab- 
leitungen wurden fotografiert und mit einem TI~C~ 1000 summier~. Wit elektro- 
myographierten als ventrale Kennmuskeln ffir das Segment L4 die ~m.  quadricel~S 
femoris und tibialis anterior, fox L5 die 1Vim. peronaei und extensor hallucis longus, 
ffir S 1 die l~/Im, glutaeus medius und triceps surae, als dorsale Kennmuskeln die 
Mm. intercostales lumborum [28]. Abb. 1 zeigt eine Skizze der Versuchsanordnung 
am Iq. ~ibialis. Das untersuchte Bein war ohne Vordelmung des Yl. soleus in einer 
gepolsterten Schiene fixiert. Die Elektromyogramme des ~ .  soleus und ~.  flexor 
hallucis brevis wurden mit silberchloridierten Oberfl&chenelektroden und/oder mit 
flexiblen teflonisolierten Drahtelektroden yon 80 ~ freiem Durchmesser, die fiber 
Ffihrungskaniilen in den 1VIuskel eingebracht wurden, bipolar abgeleitet. Bei 
meehaniseher AuslSsung der Reflexe wurden die Registrierger~te dureh Kurz- 
sch]ul3 eines im Kopf des Reflexhammers eingebauten Druckkontaktes mit 0,1 msee 
Totzeit gestartet. Der Eigenre]lex des M. 8oleus wurde bei unterschiedlicher passiver 
Vordehnung des iYIuskels durch Sehlag auf die Achillessehne mit und ohne Jendras- 
sikschem Handgriff ausgelSst. Die motorische Leitungsgeschwlndigkeit des N. tibialis 
warde am Unterschenkel bestimmt. Wir reizten mit supramaximalen Reizst~rken 
fiber unisolierte Stahlnadeln proximal in der Kniekehle ($1), distal am Innen- 
knSchel (S~) und registrierten das Muskelpotential fiber dem M. flexor hallucis 
brevis. Um die Geschwindigkeit der schnellstleitenden Tibialis/asern zu bestimmen, 
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342 H.M. Krott und H. M. Jacobi: 

reizten wir in der Kniekehle ($1) und leiteten das Aktionspotential des N. ischiadicus 
oberhalb der Sitzfalte (R3) ab. Die sensible s des N. 
tibialis wurde am ]~u13 und Unterschenkel bestimmt; wir reizten mit Ringelektroden 
an den Grundgelenken der 3 la~eralen Zehen ($5) und leiteten mit vorgeschaltetem 
Eingangstransformator das Nervenaktionspotential am InnenknSchel (R4) und in 
der Kniekehle (R2) ab. Um Nervenaktionspotentiale yon Mechanoreoeptoren des 
M. soleus zu registrieren, staehen wir nach intracutaner Novoeaininfiltration eine bis 
zur Spitze isolierte, innen polierte Kanfile yon 0,7 mm AuBendurchmesser in der 
Kniekehle in Richtung auf den N. tibialis ein ~md reizten wiederholt bei stufen- 
weisem Vorsehieben der Kanfile mit konstanten Reizst~rken. Bei Nervenkontakt 
ffihrten wir dutch die Kanfile eine isolierte, elektrolytisch ausgezogene Stahlnadel 
yon 10--20 tz freier Spitze in den ~erven ein. Kam die Elektrodenspitze an Ia- 
Fasern zu liegen, konnten wir mit Reizintensit;4ten yon 0,5--1,5 m A i m  M. soleus 
H-Potentiale ohne oder mit kleiner M-Antwort ableiten. Den Aehillessehnenreflex 
15sten wir entweder manuell oder automatisch mit einem an einem Stativ befestigten 
Reflexhammer mit verschiedenen Sehlagst~rken aus. Um mechaniseh ausgelSste 
sensible Nervenpotentiale identifizieren bzw. yon Artefakten unterscheiden zu 
kSnnen, leiteten wir unter identischen Bedingungen gleichzeitig mit der paranervalen 
Elektrode (R2) ab. Wir werteten nur solche intranervalen Ableitungen, die sich yon 
der paranervalen Registrierung deutlich unterschieden. 

Bei je 4 Versuchspersonen und A-Patienten iniiltrierten wir die Achillesselme 
und das distale Drittel der Wade mit 2~ Novoeainl5sung. 5 rain nach Injektion 
leiteten wir mit der o.b. Methode motosensible Nervenaktionspotentiale ab. Wir 
verwendeten bei der AuslSsung yon H-Reflexen des M. soleus die intranervale Ab- 
leiteelektrode R1 in der Kniekehle als Reizelektrode und reizten alle 10 sec in 
0,25 mA Stufen bis zu Stromst~rken yon 12 mA. Neben dem H-Potential leiteten 
wir im Bereieh der Sitzfalte (R3) gleichzeitig das Nervenpotential des Jr. ischiadicus 
ab. Der H-Reflex wurde w~hrend Anwendung des Jendrassiksehen Handgriffs sowie 
bei den oben genannten Personen naeh Novocaininfiltration der Aehillessehne 
getestet. Wit 15sten H-Reflexe mit Doppelreizen yon untersehiedliehen ,,conditioning 
intervals" aus: konditionierender und testender Reiz hatten identisehe Parameter. 
Pro Versuch verwendeten wir inframaximale Reizst~rken mit grSBter H-Amplitude 
ohne oder mit nur kleinem M-Potential. Das ,,conditioning interval" der Paarreize 
wurde systematiseh yon 20--5000 msee vergrSBert. Zur posttetanischen Facilitierung 
des H-l~e/lexes reizten wir tetaniseh mit Reizserien yon 5 see Dauer, 250 Impulsen 
pro Sekunde und supramaximaler Intensit~t. 1 see naeh dem Tetanus 15sten wir im 
Abstand yon je 1 see mit inframaximalen Testreizen 25 H-Reflexe aus. Der Tetanus 
wurde fiber das paranervale Nadelpaar /12, der Testreiz fiber die intranervalen 
Elektroden R1 gegeben. W~hrend Reizung des N. tibialis in der Kniekehle und Ab- 
leitung des H-Reflexes am M. soleus wurden gleiehzeitig mit Oberfl~chenelektroden 
die direkte Muskelantwort am M. flexor halineis brevis und das reflektorische Sp~it- 
potential (F- Welle) abgeleitet. Wit bestimmten die 811ent period toniseh innervierter 
Wadenmuskeln sowohl naeh meehaniseh als aueh elektriseh ausgelSstem Soleus- 
Eigenreflex; die Versuehsanordnung entsprach der bei AuslSsung und Ableitung des 
Aehillessehnen- bzw. H-Reflexes. 

Ergebnisse 
ElektromyograThische Untersuchungen. Die e lek t romyograpkischen  

Able i tungen  der ven t r a l en  und  dorsalen Kennmuske ln  der  Segmente  
L 4 - - $ 1  ergaben bei Mlen A-Pa t i en t en  eine normale  Muskelakt iv i t / i t  
ohne Denervierungszeichen,  bei  zunehmender  Wil lkf i r innervat ion  ein 
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regelreehtes Rekrutierungsverhalten der Motoneurone und bei maximaler 
Intention ein diehtes Interferenzbild ohne pathologische Parameter. 
Elektromyographiseh konnten wir ein radiku]/~res Syndrom der Segmente 
L4--S1, eine Polyneuropathie, eine Myopathie oder myotonische 
Dystrophie ausschlieten. Die Elektromyogramme kliniseh reflexloser 
Muskeln wiesen gegenfiber der Kontrollgruppe keinen untersehiedlichen 
Innervationsmodus auf. 

Eigenre/lexe des M. soleus. Bei den Kontrollpersonen und den A-Pa- 
tienten 1 und 6 mit einseitig auslSsbarem Eigenreflex konnten wit 
elektromyographiseh jeweils normale Achillessehnenreflexe registrieren. 
Der Reflex liel~ sich regelm/i$ig mit Jendrassiksehem Handgriffverst/~rken. 
Bei den A-Patienten 3, 5 und 8, die in Ruhe keine Achillessehnenreflexe 
aufwiesen, konnten wir solche mit dem Jendrassikschem ttandgriff ans- 
15sen: die grStten Reflexamplituden waren dabei jedoch um die H/iffte 
kleiner als die bei Normoreflexie, w/~hrend sieh Latenz und Phasenverlauf 
eines gebahnten Reflexpotentials nicht von einer ungebahnten Reflexant- 
wort unterschieden. Bei den fibrigen A-Patienten konnten die Eigen- 
reflexe trotz Jendrassiksehen Handgriffes nieht ansgelSst werden. 

Nervenleitungsgeschwindigkeiten (NLG). Die mittlere motorisehe NLG 
betrug bei A-Patienten rechts 46,7 m/see (SD ~= 4,1), links 46,0 m/see 
(SD ~_ 5,9), die mittlere sensible NLG reehts 41,9 m/see (SD ~- 4,4), 
links 41,5 m/see (SD i 4,5), die mittlere Gesehwindigkeit der schne]lst- 
leitenden Isehiadieusfasern reehts 57,5 m/see (SD =J= 6,7), links 58,6m/see 
(SD ~= 5,9). Die Kontrollgrnppe zeigte folgende Werte: mittlere moto- 
risehe NLG reehts 45,0 m/see (SD ~= 5,7), links 47,6 m/see (SD =J= 4,8), 
mittlere sensible NLG reehts 42,8 m/see (SD =~ 4,6), links 41,9 m/see 
(SD ~= 3,7), mittlere Gesehwindigkeit der schnellstleitenden Ischiadicus- 
fasern reehts 57,5 m/see (SD ~ 3,9), links 56,8 m/see (SD =L 6,1). Die 
Werte waren im Tukey-Test weder seitendifferent (~ ~ 0,1), noeh unter- 
sehieden sie sieh zwisehen A-Patienten und den Vergleichspersonen. Die 
Reizsehwelle, die Potentialphasen und die Amplituden der ~uskel- und 
Nervenpotentiale waren bei den A-Patienten normal. 

Motosensible Nervenpotentiale am N. tibialis. Bei allen A-Patienten 
konnten wir wie bei den Kontrollpersonen mit intranervaler Ableite- 
teehnik wKhrend meehaniseher AnslSsung des Aehfllessehnenreflexes im 
N. tibialis gruppierte Nervenaktionspotentiale aus Mechanoreeeptoren 
des iV[. soleus mit Amplituden yon 15--25 ~V registrieren. Bei A-Patienten 
betrug die mittlere Latenz der motosensiblen Nervenaktionspotentiale 
am N. tibialis bei Normoreflexie 3,6 msee (SD ~= 0,36), bei Areflexie 
3,7 msec (SD ~ 0,36) und bei der Kontrollgruppe 3,8 msec (SD -4- 0,41). 
Die mittleren Differenzen yon Latenz nnd Dauer der einzelnen Neuro- 
gramme unterschieden sich bei A-Patienten mit Normo- und Areflexie 
weder zwisehen reehts und links noeh gegenfiber den Werten der Kon- 

23* 
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Abb.2. Intranerval abge]eitete Netu'ogramme des N. tibialis (Zei]e A) nach 
mechanischer I~eflexauslSsung bei einem Gesunden und einem Adie-Patienten 
mit Areflexie. a bezeichuet die motosensible Afferenz, b die motorische Efferenz. 
In  Zeile B ist der zugehSrige Eigenreflex (T) des ~ .  soleus registriert. Die Pfeile 

markieren jeweils den Reizbeginn der Reflexausl6sung 

VERGLEICHSGRUPPE 

c d 

I Q b 

ADIE-SYNDROM 

0 
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Abb.3. Summenkurven von Neurogrammen (je 200 Durchg~nge) des N. tibialis 
eines Gesunden mud eines Adie-Patienten mit Areflexie nach meehanischer Reflex- 
ausl6sung. In  Zefle A intranervale, in Zeile B paranervale Ableitung: a bezeichnet 
die Afferenz der Fasergruppe Xa, b die der Fasergruppe Ib  und II, r die motorische 
Efferenz und d das Fernpotential des Eigenreflexes. Die Pfeile markieren jeweils den 
Beginn der l~eflexausl6sung. In  Zeile A des Adie-Patienten fehlt die motorische 
Efferenz (c), und das ~'ernpotential des Eigenreflexes (d) ist nut angedeutet vor- 
handen, in der paranervalen Kontrollableitung (Zeile B) fehlen die Nervenpotentiale 
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trollpersonen. Abb.2 zeigt intranerval abgeleitete Neurogramme des 
N. tibialis (Zefle A} nach mechanischer ReflexauslSsung mit Eigen- 
reflexpotential des M. soleus (Zeile B), Abb.3 2 Summenkurven intra- 
nervaler (Zefle A) und paranervaler (Zeile B) Ableitungen eines Gesunden 
und eines A-Patienten mit Areflexie. Die motosensiblen Afferenzen (a) 
haben in beiden intranervalen Ableitungen dieselben Amplituden; mit 
12,5 msec Latenz folgen die Afferenzen der Fasergruppen Ib und II  (b), 
mit 19 msec Latenz die synchronen motorischen Efferenzen (c) und mit 
25 msec Latenz folgt das Fernpotential des Soleus-Eigenreflexes (d), das 
in der p~ranervalen Ableitung der Zeile B in Phasenumkehr erscheint. 
Der A-Patient weist in Zeile A keine motorische Efferenz, jedoch ein 
angedeutetes Fernpotential des Eigenreflexes auf (d), in der paranervalen 
Ableitung der Zeile B weder NervenaktivR~t noch ein Reflexpotential. 
Anwendung des Jendrassikschen Handgriffs beeinflul]te Amplitude und 
Dauer der Neurogramme nicht reel]bar. Novocaininfiltr~tion der Achilles- 
sehne und des distalen Drittels der W~de reduzierte bzw. eliminierte die 
Afferenzen der Fasergruppe Ib und II. 

H-Reflex des M. soleus. Mit intranervaler Reiztechnik liel] sich bei 
allen A-Patienten ein H-Reflex im M. soleus auslSsen. Bei erhaltenem 
Achillessehnenreflex (Patient 1 und 6) unterschied sich ein solches H- 
Potential nicht yon dem einer Kontrollperson. Im Unterschied zu den 
normalen niederschwelligen, biphasischen und hochamplitudigen H- 
Potentialen an den Beinen yon A-Patienten mit Normoreflexie wiesen die 
H-Reflexe der A-Patienten auf der Seite der Areflexie eine durchschnitt- 
lich 2--3 fach grSBere Re~zschwelle, einen polyphasischen Potentialver- 
]auf und eine um etwa die ~ l f t e  kleinere Amplitude auf. Eine interindivi- 
duelle zeitliche Abh~ngigkeit der verschiedenen Phasen des H-Potentials 
konnten wir statistisch nieht ermitteln. Bei den A-Patienten 3, 5 und 8, 
bei denen sich die Beineigenreflexe nur unter Anwendung des Jendrassik- 
schen Handgriifes auslSsen liel]en, war auf der Seite einer solchen latenten 
Areflexie die Reizschwelle ffir das H- und M-Potential ann~hernd gleich 
grol3. Intramuskul~re Ableitung mit Drahtelektroden zeigte, dal] wieder- 
holte elektrische ReflexauslSsung stets dieselben motorischen Einheiten 
des M. soleus erregt. Bei A-P~tienten betrug die mittlere Latenz des 
H-Potentials am rechten wie linken Bein 31,8 msec, die mittlere D~uer 
des H-Potentials reehts 16,5 msec, links 16,4 msec. Bei der Kontroll- 
gruppe betrugen die vergleichbaren Mittelwerte der H-Latenz rechts 
31,6 msec bzw. links 31,2 msee, die der H-Potentia]dauer rechts 15,4 msec 
bzw. links 15,7 msec. Im Tukey-Test unterschieden sich bei A-Patienten 
die gewogenen mittleren Standardabweichungen des H-l~otentials ffir 
die H-Latenzen (rechts ~= 0,42, links =[= 0,36) und ffir die Dauer (rechts 
wie links =L 0,39) weder im Einze]fall noch yon denen der Kontrollgruppe 
(Mittelwertdifferenz der H-Latenz reehts ~= 0,36, links -~ 0,26 bzw. 
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Abb.4. H-l~eflexe des M. soleus mit ansteigenden Reizstiirken in mA bei einem 
Gesunden und Adie-Patienten mit Areflexie. Die Ableitungen zeigen das reziproke 
Amplitudenverhalten der direkten Muskelpotentiale (M) und der H-Reflexe (H) in 
Abh~ngigkeit yon der Reizst~rke. Die Pfeile markieren jeweils den Reizbeginn. Das 
H-Potential des Adie-Patienten ist bei hSherer Reizintensit~t kleiner als bei der 

KonCrollperson und polyphasisch 

der H-Potentialdauer reehts ~: 0,50, links • 0,46). La~enz un4 Poten- 
$ialdauer des H-Reflexes sind vom klinlschen Reflexstatus unabh~ngig. 
Abb.4 zeigt H-Reflexe yon Normalpersonen und A-PaCienten mit  
jeweils reizabh~ngigem reziproken Amlalir gegeniiber der 
direkten Muskelantwort (M) und Blockierung der H-Potentiale (H) bei 
supramaximaler Reizintensit~t. Abb.5 demonstriert das Amplituden- 
verhalten der H-Reflexe in Abh~ngigkeit yon der Reizintensit~t. Bei dem 
A-Patient 7, der bei der Erstuntersuchung an einem Bein noch normale 
Eigen- und H-Reflexe aufwies, ergab die Iqaehuntersuehung 15 Monate 
spiiter kliniseh eine komplette Areflexie der Beine und im Untersehied zur 
Erstuntersuchung einen polyphasischen und amplitudenverminderten 
H-Reflex. Weder bei Normoreflexie noeh bei Areflexie der A-Patienten 
konnten ~ einen Einflul~ des Jendrassiksehen Handgriffs auf die Para- 
meter des H-Reflexes festellen: wiihrend Ruhe betrug die mittlere Ab- 
weiehung yon 100 H-Amplituden bei den Versuehspersonen -~ 12~ bei 
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/bb.5. Diagramm der Amplituden yon H-Reflexen des ~. soleus in Prozenten 
(Ordinate) in Abh~ngigkeit yon der Reizintensit~t in mA (Abszisse) bei Gesunden 
und Adie-Patienten mit Areflexie. Die H-Amplituden wurden auf maximale ~- 
Amplituden bezogen. Zeiehenerkl~rung: oftener Kreis -- H-Potential Gestmder 
(~ = 8); offenes Dreieek = H-Potential yon Adie-Patienten mit Areflexie (r~ = 8); 
geffillter Kreis = M-Potentiale yon Gesunden und Adie-Patienten mit Areflexie 

(~ = 16). Die senkreehfcn Striche bezeiehnen die SD 

den A-Patienten :J: 17~ w/~hrend Anwendung des Jendrassiksehen 
Handgriffs ~: 16 bzw. ~: 15~ Ein durch den Jendrassik bewirkter Trend 
des H-Potentials zur Facilitation oder Inhibition oder eine sonstige Beein. 
flul~barkeit der H-Amplitude durch die Reizanordnung lieB sich stati- 
stiseh nieht feststcllen. 

Doppelreizversuche. Abb. 6 demonstriert das Amplitudenverh~lten der 
H-Potentiale bei Doppelreizung (,,recovery cycle"): bei Gesunden und 
A-Patienten mit Normoreflexie fiihrt der Testreiz nach einem ,,condi- 
$ioning intervall" yon 40 msec, bei A-Patienten mit Areflexie yon 60 msee 
zu einem H-Reflex yon 15 bzw. 7 ~ der durch den konditionierenden Reiz 
ausgelSsten Standardamplitude. Beide Kurven zeigcn zwischen 200 und 
300 msee einen Gipfel yon 65 bzw. 30~ des Ausgangswertes, zwischen 
400 und 500 msec eine Amplitudendepression yon 10~ und mit zu- 
nehmendem ,,conditioning interval" tier Paarrelze linear ansteigende 
H-Amplituden. Ein 2 sec-Intervall zwischen konditionierendem und 
testendem Reiz ffihrbe sowohl bei Versuchspersonen als auch A-Patienten 
mit Areflexie zu ann/~hernd gleich grol3en H-Amplituden. 
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Abb. 6. Amplitudenverhalten der H-Potentiale  in Prozenten (Ordinate) bei intra- 
nervaler Doppelreizung des I~. tibialis (recovery cycle). Die verschiedenen ,,condi- 
tioning intervals" sind logarithmisch in msec auf  dcr Abszisse aufgetragen. Zeichen- 
erkl~rung: oftener Kreis = X-Potential  Gesunder (n = 8); offenes Dreieck = 
X-Potential  yon Adie-Patienten mit  Areflexie (~ = 8). Die sc~J~rechten Striche 
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Abb. 7. Diagramme posttetaniseh facilitierter H-Reflexe des 1~. soleus bei Gesunden 
und Adie-Patienten mit  Areflexie. Die Amplituden der H-Potentiale  wurden auf  
unfacilitierte I~ormalwerte bezogen und auf  der Ordinate in Prozcnten angegeben. 
Die  Abszisse bezeichnet die Zeit in msec nach Tetanus. Zeichenerklgrung: oftener 
Kreis = X-Potential  Gesunder (n = 8) ; offenes Dreieck = H-Potential  yon Adie- 

Patienten mit  Areflexie (~ = 8). Die  senkrechten Striehe bezeichnen die SD 
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Abb. 8. F-Wellen (F) des M. flexor hMlueis brevis (Zeile A) und H-l~eflexe (H) des 
M. soleus (Zeile B) bei Gesunden und einem Adie-Patienten mit Areflexie. M 
bezeiehnet die direkte ~uskelantwort. F- und t{-Potentiale warden gleiehzeitig 
mi~ derselben Reizelektrode ($1) in der Kniekehle ausgelSst. Die F-Wellen unter- 
seheiden sich nicht voneinander. Die tt-Potentiale des Adie-Patienfcn sind im Unter- 
sehied zur Kontrollperson polyphasiseh veriindert. Die Pfeile markieren jeweils den 

Reizbeginn 

Posttetanische Reizung. Bei allen A-Patienten mit  Areflexie lieBen sich 
wie bei Gesunden die H-Reflexe posttetaniseh facilitieren (Abb. 7). Die 
gr6Bten l:LAmlolituden wurden dabei etwa 10 sec nach Tetanus erreieht; 
sie sind bei Gesunden 70~ bei A-Patienten mit  Areflexie 35o/o gr6•er als 
ihre jeweiliger Ruhewert.  

2'-Welle des M. flexor haUucis brevis. Dureh elektrische Reizung des 
N. tibialis in der Kniekehle konnten wir neben dem H-Reflex des M. 
soleus gleiehzeitig am M. flexor hallucis brevis ein reflektorisches Slos 
potential  ableiten (Abb. 8). I m  Unterschied zum H-Reflex wies das Poten- 
tial der Fu~muskel einen yon Reiz zu Reiz weehselnden loolyph~sischen 
Potentialverlauf und eine interindividuell inkonstante Latenz auf, die im 
Einzeffall bis zu 3,5 msee sehwankte (Tab. 2). Der t-Test und der mehr- 
faehe Mittelwertvergleich nach dem Tukey-Test  ergaben mit  einer Irr-  
tumswahrscheinliehkeit yon a = 0,1 ~ weder ffir die Kontrollpersonen 
noch ffir die A-Patienten einen signifikanten Untersehied zwischen den 
rechts und links gemessenen Werten. Mit supramaximaler ~eizintensiti~t 
war das Flexorpotential nicht zu unterdriieken. Es weist damit  die 1950 
erstmalig yon Magladery u. MeDougal [34] beschriebenen Kriterien einer 
F-Welle auf. 
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Tabelle 

H. M. Krot t  und H. M. Jacobi: 

2. Mittlere Latenzen der I~-Welle des M. flexor hallueis brevis bei Gesunden 
und Adie-Patienten mit Normoreflexie und Areflexie 

Pat. 
l~r. 

Vergleichsgruppe Adie-Syndrom 

Latenz (msec) Latenz (msec) Latenz (msec) 
rechts links Normoreflexie Areflexie 

MW SD MW SD MW SD MW SD 

40,1 2,3 41,9 2,9 41,9 2,5 43,3 2,5 
43,3 2,6 41,6 3,3 39,8 3,3 
41,6 2,3 42,4 2,5 40,1 1,9 41,5 1,9 
38,7 1,8 41,9 1,9 41,9 3,4 
39,8 2,6 39,5 2,2 39,1 3,2 41,2 3,1 
45,9 2,2 40,5 2,8 40,1 2,9 45,4 2,0 
42,9 1,6 41,3 2,3 38,7 1,6 
38,4 2,2 40,7 2,9 40,8 2,9 41,2 1,2 

Gesamt- 
M~W 41,3 

Gewogene 
mittlere 
SD 

41,2 39,8 41,7 

• • • ~2,64 

Tabelle 3. Dauer der Innervationsstille (silent ~eriod) des wiUkiirlich innervierten 
M. soleus navh mechanischer nnd elektrischer Ausl6~uny bel Gesunden und Adie- 

Patienten mit Normoreflexie und Are]lexie 

Pat. Vergleichsgruppe Pat. Adie-Syndrom 

Nr. Dauer der silent Nr. 
period (reset) 

Elektr. Mech. 

Dauerder  sflentpermd (msec) 
Normoreflexm Areflexie 

Elektr. Mech. Elektr. Mech. 

1 115 30 1 115 32 110 12 
2 125 34 2 95 25 
3 110 24 3 120 19 130 21 
4 90 16 4 100 16 
5 105 19 5 
6 120 32 6 110 25 120 30 
7 100 30 7 115 20 
8 95 25 8 95 33 100 24 

MW 106,1 110,0 110,0 

SD :j=26,5 =J=27,3 ~21,1 

Silent "period. W ~ h r e n d  tonischer  Wi l lk i i r i nne rva t ion  der  W a d e n m u s -  
ke ln  f i ihr te  die mechanische AuslSsung des Achillessehnenre/lexes zu einer  
Inne rva t ionss t i l l e  im M. soleus (silent period).  I h r e  mi t t l e re  Dauer  be t rug  
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bei Gesunden 26,5 msee, bei A-Patienten mit intaktem Eigenrefiex 
27,3 msee. Je gleiehm/iBiger die Wadenmuskulatur willkiirllch innervier~ 
warde, desto deutlicher war die silent period ausgeprKgt. Demgegenfiber 
war bei A-Patienten auf der Seite des erlosehenen Achillessehnenreflexes 
die mittlere Dauer tier silent period auf 21,1 msec verkfirzt. Beginn und 
Ende der Innervationsstflle waren hierbei weniger deutlich als bei Ge- 
sunden abgesetzt, und die Grundinnervation sistierte nicht vollst/indig. 
AuBerdem konnte bei A-Patienten mit Areflexie die silent period durch 
Willkiirinnervation leiehter als bei Normoreflexie unterdrfiekt werden. 
Eine w/~hrend tonischer WiUkfirinnervation des M. soleus durehgeffihrte 
elektrische Reizung des N. tibialis in der Kniekehle erzeugte neben dem 
H-Potential  eine silent period. Ihre Dauer war ffir Gesunde und A-Patien- 
ten gleich groB und unabh~ngig vom Reflexstatus; sie betrug im Mittel 
bei Gesunden 106,1 msec, bei A-Patienten sowohl mit Normoreitexie als 
aueh mit Areflexie 110,0 msee. Bei schwellennahen Reizst/irken, die zwar 
einen H-Reflex, jedoeh noch keine direkte ~r ausl6sten, war die 
silent period in beiden Gruppen auf 80--90 msee verkfirzt und unvoil- 
st/indiger als bei supramaximalen Reizintensit/~ten ausgebfldet. In  Tab. 3 
sind die Dauer der mechanisch und elektriseh induzierten silent periods 
aufgetragen. 

Diskussion 

Charakteristica eines Adie-Syndroms (A-Syndroms) sind Pupillotonie 
und Ausfall einzelner oder mehrerer Eigenreflexe ohne motorisehe 
Funktionsst6rung. Die PupillenstSrung wird oft plStzlich bemerkt und 
kann mSglicherweise akut  atfftreten, die EigenreflexstSrung ist chronisch 
und kann in manchen F~llen auf mehrere Reflexe iibergreifen. Die un- 
gestSrte Motorik unterscheidet die Areflexie des A-Syndroms yon anderen 
Nervenaffektionen, deren StSrungen der Eigenreflexe jeweils mit --  
wenn auch geringfiigiger --  Bewegungsbehinderung einhergehen. Wegen 
dieser Diskrepanz zwisehen ausgefallenem Eigenreflex und intakter 
Motilit~t hat  Adie [1] yon einer ,,benignen Areflexie" gesprochen. Auch 
bei den yon uns untersuchten 8 A-Patienten lag trotz abgesehw~chter 
oder erlosehener Eigenreflexe keine Motilit~tsstSrung vor. Die trobz 
Areflexie normale Motilit/~t der Patienten 1/~Bt darauf sehliel3en, dal~ der 
monosynaptische Reflexbogen im normalen Bewegungsablauf, in 
welchem man ihm frfiher eine fibergeordnete Funktion zuschreiben 
zu mfissen glaubte, offenbar eine mehr untergeordnete l~olle spielt. Ffir 
sehnelle Bewegungsabl/iufe, z. B. ffir das Abfedern beim Sprung, ist die Tot- 
zeit des Reflexbogens ffir den Soleus-Eigenreflex yon etwa 30--35 msec zu 
lang. Das Abfedern gesehieht dutch die Elastizit/~t des vorgespannten 
Muskels und nieht nur fiber die Gamma-Schleffe. Die l~unktion des moto- 
rischen Systems besteht dabei haupts/~chlich darin, dem ~uskel  die hierzu 
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ben6tigte Vorspannung zu erteilen oder die Spannung nachzuregulieren. 
Die elektrophysiologisehe Baustein-Analyse der Motorik ergab beiunseren 
A-Patienten normale Verh/~ltnisse. Die einzelnen motorisehen Einheiten 
waren funktionell im Motoneuronenpool des Riickenmarks integriert. 
Dosierte Willkiirinnervation fiihrte zu einer znnehmenden Rekrutierung 
tier Motoneurone, maximale Intention zu einem diehten Interferenzbild. 
Die motorische und sensible Nervenleitungsgesehwindigkeit und das 
oberhalb der Sitzfalte registrierte Summenpotential des N. isehiadieus 
waren jeweils in Latenz und Potentialform aueh an reflexlosen Beinen 
normal. Die Leitungsfunktion der Nerven kann also etwa bis in HShe des 
Riickenmarkes als ungestSrt angesehen werden. DiG Steigerung tier 
Reflexerregbarkeit des Neuronenverbandes mit  dem Jendrassiksehen 
Handgriff ist Ausdruek ungestSrter Erregbarkeit  spinaler Motoneurone. 
Aueh bei den A-Patienten 3, 5 und 8 mit Ruhearefiexie fiihrte Anwen- 
dung des Jendrassiksehen Handgriffs zu einer siehtbaren Reflexzuckung. 
W/~hrend also der willkiirliehe output  der Motoneurone bei allen A-Patien- 
ten ungestSrt war, ffihrte der meehanisch bzw. ,,reflektoriseh" induzierte 
output  des Motoneuronenpools nur bei einem Teil zu einem Eigenreflex. 
Die Ursache tier syndromeigenen Areflexie ist demnaeh nicht im moto- 
rischen Antefl des peripheren Regelkreises zu suehen. 

Die w/~hrend meehanischer Aus15sung des Achfllessehnenreflexes mit 
intranervaler Teehnik abgeleiteten Tibialisneurogramme der A-Patienten 
mit  Areflexie und der gesunden Kontrollpersonen wiesen normale Faser- 
modalit/~ten auf (Abb.3). Die kurze mittlere Latenz der gruppierten 
Nervenpotentiale von 3,8 msec sprieht fiir Afferenzen prim/~rer Endigun- 
gen yon Spindelorganen. Die Gesehwindigkeiten tier Potentiale ent- 
spreehen den yon t tagbar th  u. Vallbo (1969) [16] sowie den yon uns abge- 
leiteten Standardwerten [26]. Bei allen A-Patienten und Kontroll- 
personen registrierten wit synchrone Afferenzen aus Tiefenreceptoren tier 
Gruppe Ib  und I I m i t  Latenzen yon durehschm'ttlieh 12--13 msee. Die 
bei Gesunden und A-Patienten mit  intaktem Eigenreflex registrierten 
motorisehen Efferenzen waren mit durehschnittlieh 5 msee Dauer mehr 
synehron als die Summenpotentiale der motosensiblen Afferenzen mit  
durehsehnittlieh 8 msee Dauer. Eine Affektion der Muskelspindeln als 
Ursprungsort tier syndromspezifisehen Areflexie des A-Syndroms, wie sie 
Dealt u. Gohl [9] angenommen hatten, sehliel~t damit aus. Ein myo- 
pathiseher Umbau der Muskelfasern, wie ihn Horva t  [22] als Ursache 
der ReflexstSrung besehrieb, ist naeh diesen Befunden ebenfalls nieht 
wahrscheinlieh. 

WKhrend kontinuierlieher intranervaler Registrierung konnten wir aueh bei 
vSlliger Muskelentspannung motosensible Einzelpotentiale registrieren, eine gesetz- 
m~gige Intervallfolge tier Spikes jedoch reclmerisch nicht ermitteln. Diese sp~rliehen 
Einzelentladungen tier Spindelorgane stelten offenbar die fiir die Aufrechterhaltung 
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der Motoneuronenerregbarkeit notwendige tonische Hintergrundsktivit~t dsr. 
Anwendung des Jendrassiksehen Handgriffs ~nderte die Gruppenentladungen der 
Spindeln nieht meBbar. Novocaininflltration der Achillesselme und des unteren 
Drittels der Wadenmuskeln hatte auf die Ableitungen yon Tibialisneurogrammen 
tier Gruppe In ebenfalls keinen meBbaren EinfluB, was such Gsssel u. Diamantopou- 
los [12] fanden. Nseh ~qovocaininfiltration fehlten jedoch in den Diagrammen 
der Gesmaden mad A-Patienten mit Areflexie die Afferenzen der Fssergruppe I b mad 
I I m i t  12--13 msec Latenz. Das J~quivslent des mechanisch ausgelSsten Achilles- 
sehnenreflexes, der elektrisch induzierte monosynsptische Eigenrcflcx des M. soleus, 
tier naeh Hoffmann bensnnte H-Reflex, gilt sls MsB ffir die Erregbarkeit spinsler 
Motoneurone. 1959 batten Hufschmidt u. Schaltenbrand [24] vergeblich bei A- 
Patient~n H-Reflexe auszulSscn versucht und dsraus geschlossen, ,,dab die Pro- 
priozeptivitat fiber polysynaptische Verschsltungen verlaufen mfisse". Als Levy [31, 
32] 1967 bei A-Pstienten ebenfalls keinen H-Reflex abzuleiten vermochte, postu- 
lierte er, dab die dem Syndrom zugrundeliegende L~sion proximal der Reizstelle im 
M. popliteus medialis liegen miisse, bezeichnet jedoch den Ort der ReflexstSrmag nicht 
n~her. Es gelang erstmslig Hardin u. Gay 1962 [17], bei einem A-Patienten einen 
rudiment~ren H-Reflex auszulSsen; als 2 Jahre sp/~ter jedoch der Aehillessehnen- 
reflex ausflel, lieB sich such der H-Reflex nicht mehr reproduzieren. Bei dem 
2. A-Patienten ihrer Studie war zwar unter Jendrsssik ein Achillesschnenreflex zu 
erhalten, ein H-Reflex lieB sich jedoch such nach Tetanisierung nicht bekommen. 
Hardin u. Gay folgerten, dab dcr Reflexbogen beim A-Syndrom intskt sein mfisse, dal3 
abet offenbar eine Insuffizienz pr~synsptischer Ia-Endigungen vorl/~ge, was such 
Hoffmann u. gung [20] vermuteten. Sie fanden keinen Anhalt fiir eine StSrung des 
~otoneuronenpools infolge pathologischer supraspinsler Einflfisse mit verrainderter 
tonischer Erregbsrkeit der Alphsmotoneurone oder eine vermehrt hemmende 
Aktivitat yon spinslen Interneuronen. Eine /~hnliche Hypothcsc, nach der die 
L~sion an den pr/~synaptischcn Endigungen der Ia-Fasern liege, wurde bereits 
1931 yon Holmes [21] mad 1942 yon Leathart [30] ge/~ullert: ihrer Ansicht nach liegt 
ein Furrktionsverlust segmentsler excitatoriseher Neurone des Riickenmarks vor. 
Leathart vermutete darfiber hinaus, dsll/~hnlich wie auf spinaler Ebene such die 
zentralen Verbindmagen zu den pupillomotorischen Mittelhirnzentren gestSrt seien, 
woraus die Mydriasis resultiere. Die Ansichten yon Holmes u. Leathart sowie yon 
Hardin u. Gay gewinnen insofern an Gewicht, als das somatomotorische System im 
Laufe der Ontogenese auf Interneurone projiziert, die fmaktionell eng mit den Moto- 
neuronen verbunden sind. Daraus wiederum lieBe sich die Kombination einer 
peripheren cholinergischen Dysfunktion bei SudomotorstSrung mit einer Areflexie 
erklKren. Beweisende pathologische ]3efunde liegen jedoch noch nicht vor. Auch die 
jfingsten histologisehen Untersuchungen yon Harriman u. Garland 1970 [18] 
kl~ren diese Frsge nicht. 1966 berichteten ~cComas u. Paysn [38], dab sie 
bei A-Patienten trotz verminderter Achillessehnenreflexe H-Potentiale suslSsen 
konnten. 

I so l ie r te  e lektr ische Reizung der  afferenten I a - F a s e r n  15ste bei  a l len 
A - P a t i e n t e n  H-_Reflexe des M. soleus aus. Bei  A - P a t i e n t e n  m i t  intaktem 
Aehil lessehnenref lex verh ie l ten  sieh die H-Po t e n t i a l e  bezfiglieh der  Reiz-  
schwelle,  des Phasenver laufes  und  der  Ref lexampl i tude  wie solche yon  
Kon t ro l l pe r sonen ;  die Reizsehwelle  lag  in f ramax imal ,  die K u r v e n  ver- 
l iefen bi- his t r iphas isch ,  und  die A m p l i t u d e n  e r re ieh ten  m a x i m a l  
65~ der  d i r ek ten  M-Antwor t .  Dagegen  wiesen die H-Ref lexe  der  A- 
P a t i e n t e n  m i t  Areflexie typ i sche  Un te r sehe idungsmerkmale  gegen~iber 
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der Normoreflexie auf: die Reizschwelle lag hSher, das Potential war poly- 
phasisch und die Amplitude im Vergleich zur maximalen M-Antwort 
vermindert. Die mit 31 msec gemessene normale Latenz des H-Potentials 
besagt, dab die rasehe Erregungsfortleitung in den Ia-Fasern einschlieB- 
lich der synaptischen Ubertragung auf die sloinalen Alphamotoneurone 
zumindest partiell ungestSrt ist, da einzelne Motoneurone innerhalb 
der physiologisehen Reflexzeit antworten. Polyphasisehe Muskel- 
potentiale k6nnen, wie Ludin 1961 [33] naehwies, dureh die r~umliche 
Verteilung der jewefligen Innervationszonen bedingt sein. Die intra- 
nervale Reiztechnik vermeidet die Bildung ausgedehnter Stromschleffen 
und bewirkt am Reizort eine besonders synchrone Erregung. Die Poly- 
phasie der H.Potentiale der A-Patienten mit Areflexie kann dagegen nieht 
reiz- oder ableitetechniseh bedingt sein; diese H-Potentiale waren aus- 
nahmslos polyphasiseh, w/~hrend die simultan abgeleiteten M-Potentiale 
siimtlich bi- bis triphasisch verliefen, also nicht deformiert waren. Die 
konstante Latenz des H-Potentials mit nur geringer individueller Sehwan- 
kung von SD =~ 0,42 rechts und SD =k 0,39 ]inks ist ffir einen mono- 
synaptisehen Eigenreflex typiseh und sehlieBt eine Verwechslung des 
Potentials mit der yon uns im M. soleus nachgewiesenen F-Welle [29] aus. 
Gegen eine F-Welle spreehen welter die streng reizabh/~ngige und stets 
reproduzierbare Form des Potentials sowie sein Bahnungsverhalten.Analog 
den Beobachtungen yon McDonald [39] an Katzen, dab eine Seh~digung 
des gemischten Nerven zun~chst zu einer Demyelinisierung der Fasergruppe 
Ia  f/ihrt, nehmen wit ffir den polyphasisehen Verlauf des H-Potentials 
yon A-Patienten mit Areflexie einen ~hnliehen Pathomeehanismus an. 
Die I a-Afferenz kommt an den spinalen Synapsen offenbar teilweise zeit- 
lich verz6gert an und aktiviert die Motoneurone mit entsprechender Ver- 
z6gerung. Die Polyphasie des H-Potentials w/~re also Folge einer Impuls- 
desynehronisation bei sowohl selektiver als auch partieller Demyelini- 
sierung yon Fasern der Gruppe Ia  in den Hinterwurzeln und im rfieken- 
marksnahen Anteil bzw. im Rfickenmark selbst. Dies deekt sieh mit den 
histologisehen Beobachtungen yon Harriman u. Garland 1970 [18], die im 
R/ickenmark eines A-Patienten mit Areflexie eine partielle und selektive 
Degeneration yon lqeuronen und Fasern in der Hinterwurzel fanden und 
vermuteten, dab es sieh dabei um lV[uskelspindelfasern handele. Die 
einzelnen Phasen des desynehronen H-Potentials wiesen yon Spitze zu 
Spitze mindestens 2 msec Abstand auf; die Polyphasie des Potentials 
bzw. seine SpikeverzSgerungen lassen sieh somit reehneriseh nieht 
notwendigerweise auf eine gesetzm/~l]ig verz6gerr Impulsfrequenz von 
Motoneuronen infolge einer einzelnen oder mehrerer zwisehengesehalte- 
ter Synapsen beziehen. Die niedrige Amplitude der H-Reflexe klinisch 
reflexloser A-Patienten resultiert aus der Desynehronisierung der Re- 
flexantwort, also aus der desynchronen Entladung der Motoneurone. 
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Anwendung des Jendrassikschen Handgriffes zeigte weder bei Gesunden 
noch bei A-Patienten mit  Areflexie einen EinfluB auf  die Amplitude des 
H-Refexes .  Die Beobaehtung yon Kawamura  [27], dab der H-Reflex ca. 
300 msec nach Jendrassik facilitiert, haben wit nicht gemacht. 

Ausl6sung eines I-I-Reflexes mit Doppelreizen unterschiedlicher Reizintervallo 
ver~ndert in gesetzm~Biger Abhi~ngigkeit die Amplitude des durch den zweiten 
Reiz ausgel6sten H-Reflexes. Diese sot. Erholungskurve des H-Reflexes (,,recovery 
cycle") weist einen charakteristisehen Verlauf auf: 40--50 msee nach dem ersten 
Reiz f'fihr~ der zweitr Reiz erstmals zu einem Reflexpotential. lY[i~ zunehmendem 
,,conditioning interval" kommt es als phasische Antwort der Motoneurone infolge 
Entladungen primgrer, dutch die erste Muskelkontraktion gedehnter Muskelspin- 
deln zu einer ersten intereurrenten Facilitation des H-Potentials yon 50~ des un- 
konditionierten Ausgangswertes. 1970 ffigte Gassel [11] hinzu, dab es sieh bei der 
intercurrenten H-Facilitation neben dem positiven feed-back des Tes~reizes sowohl 
um bahnende, dutch den Testreiz miterregte Einflfisse yon Hautnerven als auch um 
einen long-loop-Reflex handele, wie ihn 1964 Shimamura [45] nachgewiesen hatte. 
Eceles [10] zeigte 1966 am Tier, dab isolierte Reizung moSosensibler Fasern fiber 
dorsale Rfickcnmarksbahnen zu Afferenzen im Kleinhirn fiihrt und yon dort fiber 
den ves$ibulo-spinalen oder reticulo-spinalen Trakt die Motoneurone im Riieken- 
mark im Sinne eines solehen long-loop-Reflexes beeinfluBt, was 1966 Taborikova u. 
Mit~rb. [46] bei H-Reflex-Untersuchungen am Menschen anwandten. Zwischen 600 
und 700 msee weist der ,,recovery cycle" des H-Reflexes regelmi~l]ig eine leiehte 
Amplitudendepression auf. 

Die auch bei A-Patienten mit  Areflexie beobachtete normale inter- 
eurrente Bahnung und sp/~te Depression des H-Reflexes im recovery cycle 
und das zeitgerechte erste Auftreten des H-Potentials  bei einem ,,condi- 
tioning interval"  yon 20--  100 msee beweisen eine regelreehte Erregbarkeit  
des Motoneuronenpools und setzen an den Vorherhornzellen eine Balance 
yon bahnenden und hemmenden spinalen wie supraspinalen Einfliissen 
voraus. Vermehrte supraspinale Tonisierung wie beispielsweise bei Spastik 
verkiirzt das ,,conditioning interval"  bis auf  5 msee, Fortfall tonischer 
retikul/irer Bahnung auf  die Interneurone des R/iekenmarks wie bei- 
spielsweise bei manchen Kleinhirnerkrankungen fiihrt zu einer Verl/in- 
gerung des ersten H-Intervalls.  Wir interpretieren das mit  60 msee etwa 20 
msee sp/~tere Erscheinen des H-Potentials im recovery cycle von A-Patien- 
ten mit  Areflexie nicht als einen prinzipiellen Unterschied gegenfiber den 
Kontrollpersonen, denn vielmehr als Folge der aUgemeinen syndrom- 
eigenen Potentialdesynchronisation bzw. Amplitudendepression des 
Reflexpotentials. DaB der H-Reflex verz6gert auftritt ,  ist  nicht yon der 
Reizst~rke des konditionierenden Impulses abh/ingig: bei Gesunden 
wurden sowohl inframaximale (sehwellennahe) als auch supramaximale 
Doppelreize bei einem ,,conditioning interval"  yon 40 msec konstant  
und nieht verz6gert mit  einem H-Reflex beantwor~et. Abgesehen yon dem 
um 20 msec verz6gerten Auftreten des H-Reflexes bei A-Patienten mit  
Areflexie verlaufen die H-Diagramme der Abb.6 ann/~hernd parallel, 
insbesondere liegen die Gipfe]punkte der Kurven fibereinander. 
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Im Unterschied zu unserem recovery cycle fanden 1966 McOomas u. Payan [38] 
bei 3 ihrer A-Patienten mit etwa vergleichbarer Reizmethode eine Amplituden- 
verminderung des H-Reflexes zwisehen 100 und 2000 msec; sic interpretierten die 
Amplitudenabnahme des H-Potentials als neurophysiologische Abnormit~t des 
Adie-Syndroms, mSglicherweise als Ausdruck eines Transmittermangels. Wit haben 
bei Gesunden durch i.v. Injektion des inhibitorischen Transmitterderivates der 
Gamma-Aminobutters~ure, dem CIBA 34'647 Ba (Lioresal| einen relativen 
Mangel an excitatorischem Transmitter erzeugt. Die p.i. ausgelSsten H-Reflexe 
waren kurzzeitig amplitudengemindert, jedoch in keinem Fall polyphasisch, so daft 
dies| Versuche nicht als Modell gelten kSnnen. 

Tetanisehe Reizung eines peripheren Nerven ffihrt auf  spinaler Ebene 
infolge positiver Erregbarkeitsgnderungen der synaptisehen EndknSpfe 
zu einer prgsynaptischen Facilitation eines Reflexpotentials. Die bei A- 
Pat ienten mit  Areflexie registrierte posttetanische Potenzierung der 
H-Reflexe ist somit Ausdruck prgsynaptiseher Facilitierung. Sic beweist 
eine normal| synaptisehe ~ber t ragung  der Ia-Afferenzen auf  die Alpha- 
motoneurone und schlieBt eine StSrung der Synapsen bzw. eine 
Insuffizienz ihres Transmitters  weitgehend aus, was Hoffmann u. Jung  
1937 [20] als Ursache des Adie-Symptomenkomplexes angenommen hat- 
ten. Bei Gesunden entspraeh die Faeilitationsrate der H-Ampli tuden mit  
75~ des unfacilitierten Ausgangswertes den Daten yon Corrie u. Hardin  
[7]. Eine posttetanische Abnahme der M-Amplitude, wie sic 1957 Hughes 
u. Morrell [25] als Folge einer Milchsgureanreicherung im Muskel be- 
sehrieben, haben wir weder bei Kontrollpersonen noch bei A-Patienten 
mit  Areflexie beobaehtet.  Die 1962 yon Hagbar th  [15] nach posttetani- 
scher Potenziertmg beobaehtete VergrSl~erung der H-Ampli tude yon 
mehr als 100~ des Ausgangswertes wurde yon uns nieht erreieht. Der 
grSl~ere Facflitationseffekt Hagbar ths  ist auf  dessen starker| Tetanisie- 
rung am peripheren Nerven zuriickz~ffihren. Wegen der geringen 
Sehmerzhaftigkeit verwendeten wit jedoeh zur tetanischen Reizung nur 
Frequenzen yon 250/see. 

Mayer u. 5Iawdsley [37] postulierten 1965, da[3 der H-Reflex nicht ausschliel31ich 
monosynaptisch verl~uft, sondern auch fiber polysynaptisehe Verbindungen mit den 
Motoneuronen des Rfickenmarks versehaltet ist. Wegen der mSglichcn polysynap. 
tischen spinalen Vermaschung der Ia-Fasern schlieBt deshalb die posttetanische 
Potenzierung eines H-Reflexes eine StSrung an den motosensiblen Synapsen nicht 
sicher aus, da der Tetanus auch fiber polysynaptisehe Verbindungen an den Vorder- 
hornzellen wirken kann. Wir nehmen jedoch an, dal] die yon Mayer u. Mawdsley 
beschriebenen polysynaptischen Versehaltungen der Ia-Afferenz fiber spinale Inter- 
neurone ffir die Reflexfacilitierung quantitativ eine untergeordnete bzw. nicht meG- 
bare Roll| spielen ~md dal~ deshalb eine posttetanische Amplitudenzunahme des 
H-Potentials zumindest partiell auf eine intakte I a-Synapsenfunktion sehlieflen lgBt. 

Mit intranervaler Nadelreizung in der Knick| 15sten wir im M. flexor 
hallueis brevis eine F-Well| aus. Die F-Wellen der A-Patienten mit  nnd 
ohne Areflexie unterschieden sich nicht von denen der Gesunden, waren 
also vom Reflexstatus unabh~ngig. Die Reizschwellen ffir die :F-Poten- 
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tiale lagen regelm/~$ig hSher als die Schwellenwerte der H-Reflexe, was 
bereits  Magladery u. MeDougal [34] als eine ihrer Kr i te r ien  beobachteten.  

Die hohe Reizsehwelle k a n n  somit  zur Differenzierung der F-Welle  
gegenfiber e inem H-Reflex benu tz t  werden, wie Mayer u. F e l d m a n  1963 
[36] beschrieben. 

W/~hrend ansteigende Reizst~rken infolge der untersehiedlichen Reizsehwellen 
und Leitungsgeschwindigkeiten yon motosensiblen und motorischen Fasern mit 
daraus resultierender ImpulsverzSgerung bzw. Kollision ortho- und antidromer 
l~ervenpotentiale im motorischen Iqeuriten die H-Potentiale des M. soleus aus- 
15schten, wurden, wie simultane Registrierung ergab, die F-Potentiale in den Plantar- 
muskeln auch bei maximaler Reizintensit~it nieht unterdriickt. ])as bedeutet, da6 
der vom H-Reflex bekamlte ~echanismus der Impulsaufhebung dureh Interferenz 
und/oder Hineinlaufen in die gegenseitigen Refraktiirphasen fiir die F-Welle nicht 
zutreffen kann. Magladery u. MeDougal [34] besehrieben deshalb 1950 die F-Welle 
als einen Reflex, dessert afferenter Bogen aus Fasern mit hSherer Reizschwelle und 
langsamerer Gesehwindigkeit bestehe als die Neuriten des efferenten Anteils. Die 
Polyphasie der F-Welle ist, wie 1965 Gassel u. Wiesendanger [13] an Katzen und 
1966 McLeod u. Wray [40] an Affen bewiesen, eines ihrer typisehes Kriterien und 
nicht wie die Polyphasie des H-Reflexes bei A-Patienten mit Areflexie syndrom- 
spezifisch. Eine am Beginn des F-Potentials h/iuflg registrierte biphasisehe Auslen- 
kung mit hSherer Amplitude mSehten wit nieht als rudiment~ren H-Reflex an- 
spreehen, wie dies 1962 Hagbarth [15] bei einem ~hnlichen Ph/~nomen an der Hand 
interpretierte. Die Latenz dieser biphasisehen Auslenkung schwankte bei jeder 
einzelnen Versuehsperson regelm~Big um mindestens 2 msee und war damit zu 
inkonstant, um als monosynaptischer H-Reflex toleriert zu werden. Rechneriseh 
lieB sieh weder eine gesetzm~Bige Abh~ngigkeit des biphasischen Beginns der F- 
Welle yon der ReizgrSBe oder -folge noch eine gesetzm/~Bige zeitliche Zuordnung der 
versehiedenen Phasen des F-Potentials untereinander ermitteln. Die Tatsache, dab 
die F-Welle sowohl bei Gesunden als auch bei A-Patienten unabh/~ngig yore jewei- 
ligen Reflexstatus gleiche MeBwerte und Formen aufweist, sprieht f'tir die Intaktheit 
des zu ihrer AuslSsung benutzteu Faserspektrums, also deflnitionsgem~B fiir die 
Intaktheit der Nervenfasern der Gruppe Ib  bis III, und fiir eine regelrechte synap- 
tisehe ~bertragung der Impulse. 

Im Unterschied zum H-Reflex wird die F-Welle nicht einheitlich erkl/~rt: 1956 
fanden Dawson u. Merton [8], dab die zentripetale Geschwindigkeit der F-Welle 
gleiehschnell wie die des motorisehen l~euriten war und erkl/irten in Analogie der 
Katzenversuche yon Renshaw 1941 [41] das Potential als rfickl~ufige Entladung 
vereinzelt feuernder Motoneurone infolge antidromer Erregung. Gassel u. Wiesen- 
danger [13] leiteten 1965 aus dem Hinterbein der Katze ein Potential mit 3 Kom- 
ponenten ab: 1. mit einer Riiekschlagwelle der iVfoteneuroue im Sinne Renshaws, 
2. mit einem monosynaptischen Eigenreflex im Sinne Hoffmanns und 3. mit einer 
polysynaptisehen Reflexantwort im Sinne Magladerys. Wit halten die F-Welle des 
Mensehen fiir eine polysynaptische Reflexantwort im Sinne Magladery u. MeDougals 
[34]. Die inkonstante Latenz und die Polyphasie des F-Potentials lassen sich dutch 
polysynaptische Versehaltung der Afferenzen mit Interneuronen im Rfiekenmark 
interpretieren. Aueh Ludin [33] erkl~rte die erheblichen individuellen Untersehiede 
der F-Welle mit der jeweiligen Versehiedenheit spinaler Schaltmeehanismen. Eiue 
Interpretation der F-Welle ausschlieBlich als Rfiekschlagwelle der 1Vfotoneurone 
naeh antidromer Erregung ist wegen der inkonstanten Latenz nieht wahrseheinlich 
[29]. 

24 Arch. Psychiat. l~ervenkr., Bd. 215 
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Die durch einen mechaniseh ausgelSsten Achillessehnenreflex indu- 
zierte silent period der toniseh innervierten Wadenmuskehl war bei 
A-Patienten mit Areflexie im Vergleich mit den Werten des gesunden 
Beines und mit denen der Kontrollgruppe weniger deutlieh ausgeprggt 
und signifikant verkfirzt (Tab.3). W~hrend bei Gesunden die dureh 
mechanisehe Spindeldehnung induzierte reflektorisehe Muskelzuekung das 
parallel geschaltete Spindel-Afferenz-System entspannt, es also zu einem 
Sistieren motosensibler Impulse und damit zur silent period kommt, bis 
die Empfindliehkeit der Spindeln fiber das gamma-motorisehe System 
naehreguliert wird, mul~ bei A-Patienten mit Areflexie allein der Hammer- 
sehlag, also die meehanische Dehnung des Muskels mit konsekutiver, 
infolge der Eigenelastizitgt induzierter ,,Muskelzuekung" mit entspre- 
ehender Entdehnung der Muskelspindeln ffir die AuslSsung der silent 
period verantwortlieh gemaeht werden. Je stgrker bei einem A-Patienten 
die dureh Hammerschlag hervorgerufene Sehnenauslenkung bzw. Deh- 
hung eines reflexlosen Muskels war, desto deutlieher war auch der Be- 
ginn der silent period ausgeprggt. Im Untersehied zu Gesunden war bei 
A-Patienten mit Areflexie der Anfang der silent period dutch ein lang- 
sames Abnehmen der Wfllkfirinnervation gekennzeiehnet. Da bel Areflexie 
definitionsgemgl~ keine reflektorisehe Muskelkontraktion erfolgt, werden 
die sekund~ren Spindelendigungen aueh nieht dureh die Gamma-Motoneu- 
tone nachgestellt; das Ende der silent period war deshalb dureh ein lang- 
sames Wiedereinsetzen der Muskelaktivit~t gekennzeiehnet. 

Die silent 19eriod tonisch innervierter Wadenmuskeln war bei elek- 
trischer Reizung dagegen unabh~ngig vom Reflexstatus, also aueh bei 
A-Patienten mit Areflexie wie bei Gesunden normal auszulSsen. Die Tat- 
sache, dab sieh die Dauer der silent period bzw. das Wiedereinsetzen der 
lViuskelinnervation bei A-Patienten mit Areflexie gegenfiber der I~ormo- 
reflexie Gesunder nicht unterscheidet, setzt ein intaktes Gamma- 
System voraus, wie Sehaumberg u. Herrman 1965 [44] sowie Higgins u. 
Mitarb. 1967 [19] naehwiesen: fiber die Gamma-Sehleife werden die w~h- 
rend der Muskelkontraktion entdehnten Spindelorange in ihrer Empfind- 
lichkeit naehgestellt, so dab ihrerseits die prim~ren Endigungen der Ia- 
Fasern wieder erregbar bzw. erregt werden und motosensible Impulse 
zentripetal leiten. Hufschmidt [23] und Granit [14] ffihrten aus, dab die 
silent period dutch interneuronale Hemmung der Alphamotoneurone 
infolge elektriseher Reizung bzw. Erregung der Ib-Afferenz zustande 
komme; diese Interpretation der silent period ist jedoch ebenso wie die, 
dal~ es sich dabei um eine Renshaw-Hemmung naeh grSBeren Ent- 
ladungen yon Vorderhornzellen handele, nur partiell zutreffend, wie 
Alston u. Mitarb. [4] bewiesen. Iqach unseren Untersuehungen ist die 
silent period als komplexer Vorgang infolge Fortfall sowohl bahnender 
I a-Afferenzen als aueh erregungshemmender I b-Afferenzen zu verstehen. 
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Eine mSgliche neurophysiologische Hypothese ffir die ReflexstSrung 
des Adie-Syndroms ist die, dab die bei einem A-Patienten erstmalig 1970 
von Harriman u. Garland [18] histologisch nachgewiesene riickenmarks- 
nahe segmentale und partieUe Degeneration von Neuronen und Ia-Fasern 
eine ebenfalls segmentale und partielle LeitungsverzSgerung der Ia-  
Afferenz zwischen Hinterwurzel und Motoneuron im Rfickenmark 
bedingt. Die mechanische Reizung der iVfuskelspindeln, der Hammer- 
schlag auf die Ansatzsehne des betroffenen Muskels, reieht f/ir einen 
Reflexerfolg nicht mehr aus; entsprechend hohe elektrisehe Reize 
f/ihren dagegen noch zu einer Reflexantwort. Durch die selektive De- 
myelinisierung der Ia-Fasern kommt es dabei zu einer Impulsdesyn- 
ehronisierung mit polysynaptisehem H-Reflex. In  diesem Zusammen- 
hang ist bemerkenswert, dab die yon Harriman u. Garland [18] beschrie- 
bene Neuronen- und ~aserdegeneration vor a]lem in dem yon den Oligo- 
dendrogliazellen myelinisierten Absehnitt des Rfiekenmarkes liegen. 
Cameron [6] sowie Harriman u. Garland [18] haben eine /ihnliche 
Faserdegeneration in] Ganglion ciliare beobachtet und als Ursaehe der 
Pupillotonie beim Adie-Syndrom angesehen. Diese Befunde kSnnen nach- 
tr/~glieh die bereits 1932 yon Adie [1,2] gei~ul]erte Ansieht best/~tigen, dab 
es sich bei dem nach ihm benannten Syndrom um eine Sonderform einer 
degenerativen Systemkrankheit handelt. 
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