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High Frequency Discharges as a Non-Specific EMG Activity 
in Adult Acid Maltasc Deficiency 

Summary. The clinical diagnosis of a 34-year-old man was muscular dys- 
trophy of the ascending limb-girdle type. There were no detectable signs of 
myotonia. Histological and biochemical investigations confirmed an acid 
maltase deficiency (AMD). Electromyography demonstrated a myopathic 
pattern, fibrillation potentials, normal nerve conduction velocity, and so- 
called pseudomyotonic or bizarre high frequency discharges. In the literature 
this EMG activity has been described as characteristic for AMD. But it seems 
to be a nonspecific EMG sign, which occurs in myogenic and neurogenic 
lesions such as myositis, metabolic and dystrophic myopathy, nuclear damage, 
radiculopathy, and neuropathy. It is therefore of little diagnostic value. 
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Zusammeufassung. Kasuistischer Bericht fiber die elektromyographischen 
Befunde bei einem 34jfihrigen Mann mit histologisch und biochemisch 
gesicherter Muskelglykogenose Typ II. Das Saure-Maltase-Mangel-Syndrom 
im Erwachsenenalter imponierte klinisch als aszendierender Gliedgfirteltyp 
einer Muskeldystrophie. Im EMG zeigte sich ein deutlich myopathisches 
Muster, daneben lebhafte Fibrillationsaktivit/it. Die Nervenleitgeschwindig- 
keit war normal. In mehreren Muskeln fanden sich aufffillige pseudomyotone 
Salvenentladungen, sogenannte high frequency discharges. In der Literatur 
wird diese EMG-Aktivit~it als charakteristisch ftir Morbus Pompe heraus- 
gestellt. Da pseudomyotone Entladungen aber bei unterschiedlichsten myo- 
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genen und neurogenen L~isionen wie Myositis, metabolische und dystro- 
phische Myopathie, Vorderhorn- und Wurzelsch~idigung sowie Polyneuro- 
pathie angetroffen werden, sind sie unspezifisch und von geringer diagno- 
stischer Relevanz. 

Schliisselwiirter: Neuromuskul/ire E r k r a n k u n g e n -  E l e k t r o m y o g r a p h i e -  
Hochfrequente pseudomyotone Entladungen - Morbus Pompe - Saure- 
Maltase-Mangel-Syndrom des Erwachsenen. 

Die elektromyographischen Befunde eines 1975 untersuchten adulten Patienten 
mit Muskelglykogenose Typ II  werden dargestellt und anhand der Literatur 
diskutiert. 

Kasuistik 

Klinisch fand sich bei dem 34j~ibrigen Dieter G. eine generalisierte proximal betonte Muskel- 
schw~iche und -atrophie, die im Beckengtirtel deutlicher als im Schultergtirtel ausgepr~igt war. 
Die Atemmuskulatur war mitbeteiligt (auxili/irer Atemtyp), es bestand Hyporeflexie. Keine 
Fascikulationen, keine Perkussionsmyotonie. Sensibilit~it und Hirnnerven ungest6rt. Psychischer 
Befund unauff'~illig. Die Muskelschw/iche hatte sich fiber ftinfzehn Jahre langsam progredient 
entwickelt. Weitere Familienmitglieder waren nicht erkrankt. Der Patient konnte noch als 
Betriebselektriker t~itig sein. Ein Jahr sp~iter verstarb er akut ausw~irts an einem Herzversagen. 

Laborchemisch war die CPK konstant auf 90 bis 100mU/ml erh6ht. 
Histologisch (Prof. Heene, Universit~its-Nervenklinik Marburg, und Dr. Klein, Neuropatho- 

logisches Institut des Zentralkrankenhauses Bremen-Ost) ergab sich eine vakuol~ire Myopathie 
mit Glykogenspeicherung und Erh6hung der sauren Phosphatase in defekten Muskelfasern. Die 
Fasertypisierung zeigte eine deutliche Typ 1-Pr~idominanz und einen Typ 2B-Mangel. 

Biochemisch wurde durch Prof. Sailer, Heidelberg, ein Mangel an saurer Maltase gesichert. 

Die EMG-Befunde 

Elektromyographisch zeigte sich in allen untersuchten Muskeln lebhafte Inser- 
tions- und Spontanaktivit~t in Form von Fibrillationen und positiven scharfen 
Wellen. Das Aktivit~itsmuster war myopathisch mit vermehrter Polyphasie 
(25%), Verktirzung der mittleren Dauer und vorzeitiger Interferenz der Aktions- 
potentiale bei WillkiJranspannung. Die Nervenleitgeschwindigkeiten waren nor- 
mal. In einigen Muskeln fanden sich an umschriebener Stelle pseudomyotone,  
ganz vereinzelt auch myotone Entladungen. Diese repetitiven Entladungen 
bestanden vorwiegend aus bizarren komplexen und Spike-Potentialen, wenige 
Salven enthielten positive scharfe Wellen. Die Dauer der pseudomyotonen Ent- 
ladungsserien war einige Sekunden bei den Spikes, bis zu 150 s bei den komplexen 
Entladungen. Die Wiederholungsfrequenz lag in beiden F~illen verh/iltnism/il3ig 
niedrig zwischen 8/s und 40/s. Der Ausdruck ,,high frequency discharges" w~ire 
also allenfalls for die innere Frequenz der bizarren Potentialkomplexe mit einer 
Dauer zwischen 10 und 20ms zutreffend (Abb. I und 2). 
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Abb. 1. Pseudomyotone Entladungen, M. extensor digitorum rechts _ _ ] 0 . 2  mV 
1.Os 

Abb. 2. Pseudomyotone Entladungen, M. triceps brachii rechts 0.05 mV 
20ms 
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Tabelle 1. Elektromyographische Befunde bei adul tem Morbus  Pompe  

F. Manz 

Au to r  n F PSW PSMT MT M N N L G  

Hudgson,  1968 2 (+) + normal  
+ + normal  

Erbsl6h, 1969 3 + + + + 
1974 + + + + 

+ + + + 

Engel, 1970 + + + + + normal  
1973 7 + + + + + normal  

+ + + + + normal  
+ + + + + normal  
+ + + + + normal  
+ + + + + normal  
+ + + + + normal  

de Barsy, 1974 2 + + 
+ + 

K61mel, 1974 1 + + + + + normal  

Carrier,  1975 1 + + (+) 

Schlenska, 1976 1 + + + 

Gullotta,  1976 1 + + + + + + 

Stefan, 1977 1 + + + + 

Manz,  1979 1 + + + (+) + normal  

Erl~iuterung: n = Zahl der Fglle, F = Fibril lationen, PSW = positive scharfe Wellen, PSMT = 
pseudomyotone  Entladungen,  MT = myotone  Entladungen,  M = myopa-  
thisches Pattern,  N = neurogenes Pattern,  N L G  = Nervenleitgeschwindigkeit  

In der Literatur sind bisher fiber 50 Ffille von Typ II-Glykogenose mitgeteilt. Auf  das geh~iufte 
V o r k o m m e n  pseudomyotoner  und myotoner  EMG-Ent ladungen  bei kindlichem Morbus  Pompe  
wurde zuerst im pfidiatrischen Schrif t tum hingewiesen: Zellweger et al. (1965), Smith et al. 
(1966), Isch et al. (1966), Gu tman  et al. (1967), Swaiman et al. (1968), Hogan  et al. (1969), 
Bordiuk et al. (1970); in Deutschland berichteten hierfiber Lenard  et al. (1974), L~ck et al. 
(1974), Mortier  (1976). Adulte F~ille sind inzwischen 32 publiziert,  davon 20 F/ille mit verwert- 
barem EMG-Befund  (s. Tabelle 1), in der deutschsprachigen Literatur von Erbsl6h et al. (1969), 
Erbsl6h (1974), K61mel et al. (1974), Schlenska et al. (1976), Gullot ta  et al. (1976), Stefan et al. 
(1977), wobei die beiden letzten F~ille soeben von Gehlen et al. (1978) hinsichtlich der  elektro- 
myographischen Befunde zusammenfassend dargestellt worden sind. Von  den restlichen Ffillen 
sind elektrophysiologische Befunde nicht mitgeteilt: Sengel et al. (1971), Nevs~lmal et al. (1973), 
Mart in  et al. (1976), Mehler  et al. (1977). 

Pseudomyotone  und myotone Ent ladungen (s. Tabelle 1) fanden sich bei 9, nur pseudo-  
myotone  bei 8, nur  myotone bei 2, keine Symptome einer erh6hten Irrit ierbarkeit  bei einem der 
20 F~ille. Elektromyographische Pseudomyotonie  ist also bei mehr  als drei Viertel der  
erwachsenen F~ille von Morbus  Pompe  zu erwarten. Fast  alle Autoren beschreiben daneben 
lebhafte Spontanaktivitfit ,  sowohl  Fibril lat ionen als auch positive Wellen. Das EMG-Pa t te rn  
wird von allen Autoren  auger von Gehlen und K61mel, die auch ,,neurogene" Muster  erw~ihnen, 
als myopathisch  charakterisiert.  

Pseudomyotone Entladungen ( o d e r  synonym myotoniedhnliche Entladungen, bizarre 
repetitive discharges, bizarre high frequency discharges, rhythmische repetitive 
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Tabelle 2. Charakteristika pseudomyotoner EMG-Entladungen 

Pseudomyotone Entladungen 

Ausl6sung: Nadelbewegung und spontan, nicht durch Perkussion 

P16tzlicher Beginn, pl6tzliches Ende 

Weitgehend konstante Frequenz, sprunghafte Frequenzgnderung 

Motorrad- oder Maschinenger/iusch 

Dauer: Sekunden bis Minuten 

Potentiale: Spikes, komplexe Potentiale, positive Wellen 

Aktivitiit) sind von Ricker and Meinck (1972) analysiert worden. Nach diesen 
Autoren und auch nach Ludin (1976) sind sie im Gegensatz zu myotonen Ent- 
ladungen, die ein Crescendo und Decrescendo aufweisen, durch folgende Eigen- 
schaften gekennzeichnet (Tabelle 2): P16tzlicher Beginn, abruptes Ende, sprung- 
hafte Frequenz~inderung bei Abkopplung von Anteilen der Komplexpotentiale 
w~ihrend der Entladung, weitgehend konstante Frequenz bzw. geringe Frequenz- 
~nderung, relativ lange Dauer fiber Sekunden, Spike-Potentiale oder komplexe 
Potentiale oder positive scharfe Wellen als Bestandteil der repetitiven Ent- 
ladungen; akustisch Maschinen- oder Motorradger~iusch; Auftreten spontan oder 
Ausl6sung durch Nadelinsertion, nicht durch Perkussion, keine klinischen Myo- 
toniezeichen. Die dominierenden Frequenzen liegen zwischen 40 und 80/s, sind 
also deutlich von den Entladungen, wie sie St6hr (1975) beschreibt, unter- 
schieden. Selten kommen allerdings auch langsamere und vereinzelt h6here 
Frequenzen bis 150/s nach Ricker und Meinck (1972) vor. Nur bei K61mel et al. 
(1974) finden sich Angaben fiber sehr hohe Entladungsfrequenzen bis 400/s. 

Genaue Kenntnisse fiber die Herkunft der pseudomyotonen Entladungen 
und die Art des bioelektrischen Defekts liegen bisher nicht vor. Die fehlende 
Hemmbarkeit durch Curare spricht ffir eine Entstehung in der Muskelmembran. 

Diskussion 

Diagnostische Bewertung des ,pseudomyotonen" EMG-Musters 

Sogenannte pseudomyotone Entladungen im EMG oder bizarre repetitive Ent- 
ladungen, die nichts mit klinischer Myotonie zu tun haben, werden bei der Mehr- 
zahl von Muskelglykogenosen Typ II im Erwachsenenalter gefunden, wenngleich 
oft nur in einzelnen Muskeln. Das genannte EMG-Muster kommt offenbar bei 
Morbus Pompe zwar relativ h~ufiger als bei anderen Myopathien oder Neuro- 
pathien vor, es ist aber ~itiologisch v611ig unspezifisch, wird daher hS.ufiger bei 
anderen myogenen oder neurogenen Lfisionen wie Myositis, anderen metaboli- 
schen Myopathien, gelegentlich auch bei Muskeldystrophie, und am hfiufigsten 
bei langsam progredienten Vorderhornlgsionen, alten radicul~iren Sch~idigungen 
und chronischen Neuropathien angetroffen. Ffir die Differentialdiagnose hat es 
im Einzelfall daher keine Bedeutung. Jede Myopathie muff bioptisch-histologisch- 
histochemisch gekliirt werden. 
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