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Internuclear Ophthalmoplegia and Associated Oeulomotor Syndromes 

Summary. Fifteen patients with internuclear ophthalmoplegia (INO) were 
examined by simultaneous electro-oculography of each eye. In 11 patients the 
INO was bilateral and in 4 patients unilateral. In 6 of the bilateral cases, the 
INO was asymmetric. A classic presentation of the INO was shown by only 
2 patients. The rest had additional disorders of eye mobility (INO plus). The 
high percentage of additional affections, which were not often clinically 
apparent,  consisted of slowing of abduction (45%), impairment of vertical 
movements (80%) and convergence (30%), and dysmetric overshoot of the 
abducing eye (65%). Impairment  of vertical movements were combined in 
3 patients with unilateral INO. Isolated downward vertical gaze paresis was 
found in 4 patients. 

Thus an investigation by quantitative methods demonstrates the very rare 
occurrence of isolated lesions of the medial longitudinal fascicle (MLF). 
Affections of the MLF mostly are combined with lesions of the surrounding 
reticular formation and therefore with additional optomotoric  defects. 

Key words: Internuclear ophthalmoplegia - Disorders of eye abduction - 
Vertical gaze disorders - Disorders of saccades 

Zusammenfassung. An 15 Patienten wurde das Syndrom der residuellen inter- 
nucleS.ren Ophthalmoplegie (INO) elektrooculographisch mit simultaner abet 
isolierter Messung der Motorik jedes Auges untersucht. Elf Patienten hatten 
eine bilaterale und 4 eine unilaterale INO. Sechs der bilateralen Formen waren 
deutlich asymmetrisch. Nur zweimal wurde eine isotierte klassische (vordere) 
INO nach der alten Lutzschen Definition diagnostiziert, w~hrend alle anderen 
Ffille komplexe augenmotorische St6rungen (INO plus) aufwiesen. Auffallend 
war der hohe Anteil an klinisch oft nicht erkennbaren St6rungen der Abduk- 
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tion (45%), der vertikalen Augenmotorik (80%), der Konvergenz (30%) und 
des dysmetrischen Uberschwingens des abduzierenden Auges (65%). Vertikale 
Augenbewegungsst6rungen waren auch mit unilateraler INO (3) assoziiert und 
betrfichtlich war die Anzahl (4) an sonst selten mitgeteilten isolierten vertikalen 
Blickparesen nach unten. 

Die Untersuchung zeigt, dab isolierte Lfisionen des hinteren L~ingsbfindels 
(engl.: medial longitudinalfasciculus = MLF) selten und in der Mehrzahl von 
Schfidigungen der umgebenden Formatio reticularis und damit komplexen 
optomotorischen St6rungen begleitet sind. 

Schliisselwiirter: Internuclefire Ophthalmoplegie - Augenmotilit/itsst6rungen - 
Augenabduktionsverlangsamung - Vertikale Blickst6rungen - Augensac- 
caden-Verlangsamung 

Einleitung 

Die internuclefire Ophthalmoplegie (INO) (Lhermitte [34]) wurde von jeher mit 
einer Lfision des hinteren Lfingsbiindels (engl.: medial longitudinal fasciculus = 
MLF) in Verbindung gebracht. Auch fiber die Symptomatologie der klassischen 
Form mit verminderter Adduktion bei Blickbewegungen zur Seite bei erhaltener 
Konvergenz, monoculfirem oder dissoziiertem, horizontalem Blickrichtungs- 
nystagmus mit Amplitudenfiberwiegen am abduzierenden Auge besteht Uberein- 
stimmung. In Zusammenhang mit der INO wurden aber auch andere augen- 
motorische St6rungen beschrieben, deren topische und pathophysiologische Inter- 
pretation noch diskutiert wird. Lutz [36] unterschied zwischen einer vorderen, in 
unserem Sinne klassischen und einer hinteren INO, wobei er die hintere durch 
L&ihmung der Mm recti externi beim Blick zur Seite bei erhaltener Konvergenz 
charakterisierte. Auch Walsh [57] benthzte diese Nomenklatur, nahm aber eine 
andere Lokalisation der Lfision als Lutz an. Die Existenz einer hinteren INO nach 
Lutz befiirworten auch Schiffter [50/51], Rothstein [48] und Kommerell [30]. 
Letzterer spricht dabei von einer internucle~iren Ophthalmoplegie der Abduktion. 
Cogan [12] unterschied eine vordere INO, bei der neben einer Internusparese auch 
die Konvergenz betroffen ist und eine hintere Form, bei der die Konvergenz intakt 
ist, abet neben der Internusparese die konjugierten Blickbewegungen oder 
Abduktorfunktionen beeintr~ichtigt sind. Bei beiden Formen ist Nystagmus am 
abduzierenden Auge vorhanden. Shanzer [52], Kornhuber [27] und F6tzsch [21] 
erw~thnen eine hintere Form gar nicht. Nach Bender tritt bei bilateralen MLF- 
L~isionen vertikaler Nystagmus bei Blick nach oben auf. 

Klinisch wird immer zwischen bilateraler und unilateraler INO unterschieden. 
Human-pathologisch-anatomische Befunde [8, 12, 31, 47] sprechen ffir eine ipsi- 
laterale L~sion des MLF auf der Seite der Adduktions-Parese, was auch tier- 
experimentell weitgehend bestfitigt werden konnte [7, 52]. 

Die vorliegende Arbeit soll durch monocul~ire Erfassung der Augenmotorik 
mittels der Elektrooculographie das Syndrom der INO besser charakterisieren und 
mit der klassischen INO hgufig assoziierte augenmotorische Syndrome darstellen. 
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Material und Methode 

Es wurden 15 Patienten untersucht, bei denen eine unilaterale oder bilaterale INO bestand. Bei 
13 Patienten handelte es sich ~itiologisch um Multiple Sklerose, bei einem um einen vasculfiren 
Hirnstarnminsult und einmal um ein Epiderrnoid im Bereich des vierten Ventrikels bei Klinefelter- 
Syndrom. Normale Probanden wurden als Vergleichsgruppe herangezogen. 

Die Bulbusbewegungen wurden mittels des corneoretinalen Bestandpotentials registriert 
[27]. Dabei wurde jedes Auge getrennt fiber temporale und nasale (horizontale Augen- 
bewegungen) und fiber supra- und infraorbitale (vertikale Augenbewegungen) Beckman-Klebe- 
elektroden erfagt und nach Verstfirkung aufgezeichnet [26a, 41, 43, 45]. Die Korrelation der 
Augenexkursion zur Gr6ge der Potentialdifferenz war bis ca. 35 ~ in beiden horizontalen und 
vertikalen Richtungen linear (Meyer und Huber 1974). Zur Quantifizierung der Augenbe- 
wegungen wurde die Saccadendauer, Amplitude, Geschwindigkeit und das Verhfiltnis von Ge- 
schwindigkeit/Amplitude bentitzt, wobei sich die Bestimmung der maximalen Bewegungs- 
geschwindigkeit als besonders aussagekr~iftig erwies. Zur Beurteilung von Saccaden mugten die 
Probanden willkiJrliche BlickspriXnge bis ca. 70 ~ in horizontaler und vertikaler Richtung aus- 
ftihren. Die maximale Geschwindigkeit, Saccadendauer und Amplitude wurden aus der oculo- 
graphischen Aufzeichnung berechnet und gemittelt. Registriert wurde mit einem Papiervorschub 
yon 5-25-125 mm/s. 

In den elektrooculographischen Beispielen entspricht eine Abweichung der Spur nach oben 
bei den horizontalen Registrierungen einer Bewegung nach rechts. Die Abweichung der Spur der 
vertikalen Augenbewegungsaufzeichnungen entspricht der tatsfichlichen Bewegungsrichtung. 

Ergebnisse 

Die  e l e k t r o o c u l o g r a p h i s c h e n  Be funde  der  i ib r igen  F~ille s ind zusammengefa l3 t  aus  

den  Tabe l l en  1 - - 3  ers icht l ich .  

Fa/ /1 

M.K., 35jfihrige Frau. Schubartige Multiple Sklerose (MS). Neben remittierenden sensomoto- 
rischen Paresen der Extremit~iten residuelle augenmotorische St6rungen. Verlangsamung der 
Augenadduktion bei Blickwendung nach beiden Seiten, monoculfirer Blickrichtungsnystagmus 
(BRN) am jeweils abduzierenden Auge, vertikaler BRN nach oben. Konvergenz intakt. 
Elektrooculographisch (EOG). Best~itigung der klinischen Symptomatik (Abb. 1 a, b, c, Tabelle 1 
und 2). Zusfitzlich Nachweis einer Blickparese nach links oder einer linksseitigen Abduzensparese 
und einer rechtsbetonten Verlangsamung der Adduktion (Abb. la ,  Tabelle 1), eines asymme- 
trischen vertikalen BRN nach unten und einer Verlangsamung der Schlugphase der vertikalen 
Blickbewegung nach oben (Abb. 1 c) als Ausdruck einer beginnenden Blickparese. 

Fa/ /4  

M.S., 56jfihriger Mann. Prim~ir chronische MS mit langsam progredienter, spastischer Para- 
parese, Miktionsst6rungen, St6rungen der Koordination, der Tiefensensibilit/it und Oculo- 
motorik. Klinisch bestand ein horizontaler, linksbetonter, monoculfirer BRN. Die Adduktion 
bei Blick zur Seite war beidseits verlangsamt, die Konvergenz ungest6rt. 
EOG. Neben der Best~itigung der klinischen Befunde (Abb. 2a, b, Tabelle 2), Nachweis einer links 
leicht schwficheren Konvergenz (Abb. 2c), eines dysmetrischen Uberschwingens der Abduktions- 
funktion beidseits (Abb. 2a, b), eines diskreten vertikalen BRN nach oben und unten sowie einer 
leichten vertikalen Blickparese nach unten (Abb. 2d). 
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Abb. la--e.  (Fall 1) a)Horizontale Augenbewegungen mit rechtsbetonter Verlangsamung der 
Adduktion, deutliche Verlangsamung der Adduktion nach links, monocul~rer BRN am jeweils 
abduzierenden Auge. b) Intakte Konvergenzbewegung. e) Symmetrische, vertikale Blickbewe- 
gungen mit BRN nach oben und bei Blick nach unten vonder  Mittellage aus ein asymmetrischer, 
rechts stfirker ausgepr~igter vertikaler Nystagmus nach unten. Verz6gerte Einstellung der 
Bulbusendposition nach oben. d) Asymmetrie der horizontalen Geschwindigkeit der schnellen 
Nystagmusphasen des optokinetischen Nystagmus mit langsameren Werten f~ir das adduzierende 
Auge und abgerundeter Form in Adduktionsrichtung. e) Symmetrie der vertikalen Geschwindig- 
keit der schnellen Nystagmusphasen des optokinetischen Nystagmus. Kalibrierung: Ordinate 20 ~ 
Abszisse 1 s 

Fall 9 

K.B., 41j~ihriger Mann. MS mit langsam progredienter, cerebell~irer Symptomatik und bein- 
betonter Verminderung des Vibrationssinnes. Gleichzeitig leichte M. internus-Parese rechts, 
dissoziierter BRN bei Blick nach links sowie feinschl~igiger BRN nach oben. Erhaltene 
Konvergenz. 
EOG. Verifizierung der klinischen, oculomotorischen Symptome (Abb. 3 a, b, d, Tabelle 1 und 2). 
Daneben waren eine leichte Konvergenzschwgche links, ein [eichtes dysmetrisches Uberschwin- 
gen des abduzierenden Auges links (Abb. 3 a), ein diskreter vertikaler BRN nach unten sowie eine 
deuttiche Blickparese nach oben feststellbar (Abb. 3 d). 

Fall 12 

U.R., 33j~hrige Frau mit fraglicher MS infolge oculomotorischer St6rungen in Form eines 
beidseitigen, horizontalen, monocul/~ren sowie eines diskreten vert[kalen BRN nach unten. Die 
Adduktion fiber die Mittellinie war beidseits nur angedeutet. Intakte Konvergenz. 
EO G. Neben der Best/~tigung der klinischen Befunde (Abb. 4a, b, Tabelle 1 und 2) Naehweis einer 
linksbetonten Verlangsamung der Adduktions- und beidseitigen, linksbetonten Verlangsamung 
der Abduktionsbewegungen (Abb. 4a, Tabelle 1, horizontale Blickparese in beiden Blickrich- 
tungen oder/und Abducensparese beidseits). Daneben war das Erreichen der Endposition nach 
unten leicht verz6gert. Bei der Abduktion beidseits dysmetrisches Uberschwingen. 



Internuclegre Ophthalmoplegie und assoziierte oculomotorische Syndrome 21 

Tabelle 1. Ubersicht der mittleren, maximalen, horizontalen Saccadengeschwindigkeiten (~ mit _+ 2 SD 

Rechtes Auge Rechtes Auge Linkes Auge Linkes Auge 
Blick nach rechts Blick nach links Blick nach rechts Blick nach links 

1. M.K. 420_+ 50 (460--390) 195_+ 25 (210--175) 235_+30 (260--200) 330_+60 (365--300) 

2. F.W. 230_+ 70 (270--200) 60_+ 15 ( 65-- 55) 205_+75 (225--170) 325_+25 (335--315) 

3. N.H. 500_+ 75 (555--445) 310_+ 40 (335--280) 290_+40 (320--265) 365_+60 (400--325) 

4. M.S. 570_+105 (640--500) 250_+ 60 (300--220) 250_+70 (305--230) 590_+45 (615--560) 

5. V.G. 410_+110 (485--340) 160_+ 70 090--110) 190_+55 (215--155) 395_+65 (415--345) 

6. W.B. 405_+ 35 (425--390) 140_+ 25 (150--125) 130_+30 (150--115) 235_+30 (250--215) 

7. D.V. 365-+ 20 (390--325) 185-+ 30 (205--175) 155_+15 (170--140) 305_+60 (335--280) 

8. A.H. 680-+ 30 (700--665) 520_+ 40 (555--490) 355_+ 65 (390--300) 530_+ 50 (555--500) 

9. K.B. 540_+ 35 (555--515) 325_+ 15 (350--285) 515_+50 (550--500) 530_+90 (590--490) 

10. G.T. 480+ 65 (525--460) 205_+ 40 (220--175) 395_+95 (460--345) 560_+50 (600--510) 

ll .  H.K. 575_+ 40 (585--545) 320_+ 20 (335--305) 350_+80 (385--305) 535_+20 (560--480) 

12. U.R. 270_+ 30 (290--250) 200_+ 40 (230--180) 170_+30 (190--160) 215_+25 (235--200) 

13. B.D. 655_+105 (720--600) 315_+ 25 (340--295) 345_+50 (375--315) 605_+95 (660--565) 

14. P.B. 650_+ 50 (740--600) 460_+180 (560--350) 270_+95 (335--225) 185-+60 (230--150) 

15. M.E. 620_+ 175 (730--505) 435 _+ 125 (505--370) 270 _+50 (315--225) 365 -+95 (415--300) 

Tabelle 2. Frequenz und Amplitude der horizontalen Blickrichtungsnystagmen 

Rechtes Auge Rechtes Auge Linkes Auge Linkes Auge 
Blick nach rechts Blick nach links Blick nach rechts Blick nach links 

Freq. (Hz) Ampl. (~ Freq. (Hz) Ampl. (~ Freq. (Hz) Ampl. (~ Freq. (Hz) Ampl. (~ 

I .M.K. 3 15 4 10 

2. F.W. 1--2 20 1--2 20 

3. N.H. 5 5 5 2 5 2 5 4 

4. M.S. 2 7 2 2 2 2 2 10 

5. V.G. 3 8 3 3 3 3 3 5 

6. W.B. 2 12 2 2 2 2 3 9 

7. D.V. 4 10 3--4 3 4 3 3--4 10 

8. A.H. 3 8 3 3 3 2 3--4 3 

9. K.B. 4 2 4 7 

10. G.T. 5 5 4 2 5 2 4 5 

1l. H.K. 5 12 3 4 5 8 3 7 

12. U.R. 4 7 5 5 

13. B.D. 6 10 6 7 6 4 6 15 

14. P.B. 4 8 2 6 4 2 2 4 

15. M.E. 5 i0 5 6 5 3 5 4 
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Abb. 2a--d. (Fall 4) a) Monocul~irer, linksbetonter BRN des abduzierenden Auges in beiden 
horizontalen Blickrichtungen. a und b) Beidseitige symmetrische Verlangsamung der Adduk- 
tionsbewegungen. Uberschiegen des abduzierenden Auges beidseits, e) Konvergenzbewegung 
links leicht schwficher als rechts, d) Verlangsamte Blicksaccaden nach unten, diskreter vertikaler 
Blickrichtungsnystagmus nach oben und unten. Kalibrierung: Ordinate 20 ~ Abszisse 1 s 
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Abb. 3a--d. (Fall 9) a) Ausgepr~igt dissoziierter BRN bei Biick nach links, a und b) Rechtsseitige. 
Verlangsamung der Adduktion, leichtes dysmetrisches l~Iberschwingen des abduzierenden Auges 
links, e) Asymmetrie der horizontalen Geschwindigkeiten der schnellen Nystagmusphasen des 
optokinetischen Nystagmus mit langsameren Werten for das rechte, adduzierende Auge. d) 
Deutlicbe Verlangsamung der Blickbewegung nach oben mit vertikalem BRN nach oben und 
diskretem Nystagmus nach unten. Kalibrierung: Ordinate 20 ~ Abszisse 1 s, for a, c and d, 0,1 s 
ft~rb 



O D - -  

O S  

Internucle~ire Ophthalmoplegie und assoziierte oculomotorische Syndrome 

L _ _  a 

23 

0 D ..... ~ / - L _ S  

b t _ _  
Abb. 4 a und b. (Fall 12) a) Adduktionsbewegungen beidseits kaum tiber Mittellinie m/Sglich und 
beidseits, linksbetont, verlangsamt. Beidseitige, linksbetonte Verlangsamung auch der Abduk- 
tionsbewegung. Monoculfirer, horizontaler BRN am abduzierenden Auge. Dysmetrisches 
Uberschwingen des abduzierenden Auges beidseits, b) Symmetrische, vertikale Blickbewegungen 
mit vertikalem BRN nach unten und leichter Verz6gerung des Einstellens der Bulbusposition 
nach unten. Kalibrierung: Ordinate 20 ~ Abszisse 1 s 

Fall 14 

P.B., 29jfihriger Mann. Klinefelter-Syndrom mit neurologischen Ausf~illen in Form einer 
Facialis-, Abducens- und Trigeminusparese links. Neben der Abducensparese dissoziierte BRN in 
beiden horizontalen Blickrichtungen. Der dissoziierte Nystagmus war bei Blick nach rechts auf 
dem abduzierenden Auge, bei Blick nach links auf dem adduzierenden Auge betont. Verlang- 
samung und Einschrfinkung der Adduktion und Abduktion links, horizontaler, optokinetischer 
Nystagmus mit der Trommel nicht ausl6sbar. Intakte Konvergenz beidseits. Bei einer operativen 
Exploration wurde ein Epidermoid im Bereich des 4. Ventrikels gefunden. 
EOG. Verifizierung der klinischen, oculomotorischen Befunde (Abb. 5a, b, c, Tabelle 1 und 2). 
Ferner fanden sich eine leichte Dysmetrie des abduzierenden Auges rechts (Abb. 5a, b), ein 
optokinetischer Nystagmus mit einer Asymmetrie der horizontalen Geschwindigkeit der 
schnellen Nystagmusphasen mit langsameren Werten ftir das adduzierende und abduzierende 
Auge links (wahrscheinlich paretische AbschwSchung des Abduktionsnystagmus) sowie vertikale 
Augenmotilit~itsst6rungen mit vertikalem BRN nach oben und unten bei verspfitetem Einstellen 
der Bulbusendposition nach unten (Abb. 5d). 

Diskussion 

Alle unsere Ffille entsprechen der vorderen internuclefiren Ophthalmoplegie  nach 
der al ten Lutzschen Defini t ion.  Sie sind damit  auf  eine Lfision des hinteren 



24 

a 

M. Caderas und M. Meyer 

O D - ~ ~  

O S ~ 

1 b 

L__ C d 

Abb. 5a--d. (Fall 14) a und b) Verlangsamung und Einschrfinkung der Adduktions- sowie der 
Abduktionsbewegungen links. Dissoziierter BRN in beiden horizontalen BIickrichtungen, bei 
Blick nach links zugunsten des adduzierenden rechten Auges. Leicht dysmetrisches l~berschiegen 
des abduzierenden Auges bei Blick nach rechts, e)Konvergenzbewegungen beidseits intakt. 
d) Symmetrische, vertikale Blickbewegungen mit vertikalem BRN nach oben und unten sowie 
versp~itetem Einstellen der Bulbusendposition nach unten. Kalibrierung: Ordinate 20 ~ Abszisse 
ls 

L~ingsbtindels zu beziehen. 11 Patienten hatten die seit 1939 yon Jung [26a] und 
vielen anderen [10, 18, 29, 41, 45, 60] beschriebene bilaterale, 4 eine unilatera|e 
Verminderung der maximalen Saccadengeschwindigkeit bei der Adduktion meist 
ohne Einschr~inkung der Exkursion. 6 der bilateralen Formen waren deutlich 
asymmetrisch. Bei 5 Patienten war die Konvergenz eingeschrfinkt, einseitig 
ausgefallen oder v611ig fehlend. Die St6rung der binocul~iren Interaktion mit 
dysmetrischem ~)berschwingen des abduzierenden Auges war einseitig oder doppel- 
seitig 10real nachzuweisen. Die konstante Verlangsamung des optokinetischen 
Nystagmus des adduzierenden Auges und dessen Verrundung ergibt sich aus der 
Einschr~inkung der Adduktionsfunktion. Eine ,,klassische" INO, gekennzeichnet 
allein durch die Adduktionsschwfiche bei normaler Konvergenz und durch den 
dissoziierten oder monoculfiren, horizontalen Blickrichtungsnystagmus wurde nur 
2real gesehen. In allen anderen F~illen handelt es sich um komplexere augenmoto- 
rische StOrungen nach Art der angels~ichsischen ,,INO plus". Dabei wurde erst 
elektrooculographisch ein erstaunlich hoher Anteil an klinisch nicht erkennbaren 
St6rungen der Abduktion, der vertikalen Augenmotilit~it und der Konvergenz 
erkennbar. 

Bei bilateraler INO konnte bei 3 Ffillen nicht entschieden werden, ob eine 
deutliche, einseitige Abduktionsverlangsamung als zusMzliche Blickparese oder als 
eine Abducensparese zu interpretieren ist. Das gleiche gilt fiir zwei weitere F~ille 
mit bilateraler INO und beidseitiger Abduktionsverlangsamung. Hier nehmen wir 
konkomittierende, beidseitige horizontale Blickparesen an. Hingegen weisen 2 
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Abb. 6. Schema der supranucle~ren Kontrolle der Oculomotorik (nach V. Henn, U. Biitmer und 
J. Battner) 

Patienten eine zusS, tzliche nuclefire Abducensparese auf, da das betroffene 
abduzierende Auge bedeutend langsamer ist als das Adduzierende der Gegenseite 
und auch der Abduktionsnystagmus auf dieser Seite abgeschwficht ist (Abb. 5 a, b, 
Tabelle 1 und 2). Fisher hat 1967 die Kombination einer unilateralen INO mit einer 
vollstS.ndigen, unilateralen konjugierten Blickparese ,,one-and-a-half syndrome" 
genannt [ 17] und am Beispiel von 2 Ffillen beschrieben. Dabei ergibt sich auf der 
Seite der INO ein horizontal vollstfindig bewegungsloses Auge, wogegen das 
andere Auge horizontal noch yon der Mitre nach lateral bewegt werden kann. 
Unsere Befunde belegen, dal3 derartige Kombinationen, unilateral oder bilateral, 
viel hfiufiger sind, als bisher angenommen wurde, und dab es sich bei den Ffillen 
von Fisher um extreme Ausprfigung von hfiufig kombinierten augenmotorischen 
St6rungen handelt. Sie stehen in {)bereinstimmung mit den Ergebnissen einer 
Untersuchung von Bird und Leech [4] (1976), die die maximale Geschwindigkeit 
der horizontalen Saccaden bei frischen Ffillen von internuclefirer Ophthalmoplegie 
untersuchten und bei diesen gruppenstatistisch eine signifikante Verlangsamung 
der Abduktionsbewegungen fanden. 

Auch die vertikalen MotilitS, tsst6rungen sind hfiufig, indem je vier Patienten 
eine meist diskrete vertikale Blickparese nach oben (Abb. 1 c und 3d) und nach 
unten (Abb. 2 d, 4 b und5 d) aufweisen. Vertikaler Nystagmus wird siebenmal nach 
oben und unten, viermal nur nach oben und einmal nur nach unten beobachtet. 
Bender beschrieb vertikalen Nystagmus nur bei bilateraler INO [52]. Bei 3 unserer 
Patienten besteht vertikaler Nystagmus auch bei unilateraler INO. 

Da die reine internucle/ire Ophthalmoplegie in einem derart starken AusmaB 
mit anderen Motilit~itsst6rungen kombiniert ist, d. h. eine sog. ,,INOplus" hfiufiger 
vorkommt als die klassische Form, mug die Frage nach der Lgsionstopologie 
tiberprfift werden. M6glichst viele der beschriebenen Ausffille sollten durch 
m6glichst wenige LS, sionslokalisationen erklgrt werden k6nnen. Nach neuen 
tierexperimentellen Befunden an Affen [22] gilt die paramedianepontine Formatio 
reticularis (PPRF) als tibergeordnetes Zentrum sowohl ffir die horizontalen als 
auch fiir die vertikalen Saccaden (Abb. 6 nach [22]). Die Verbindung yon der PPRF 
zu den horizontalen Augenmuskeln soll immer fiber die ipsilateralen Abducens- 
kerne verlaufen. Im Abducenskern selber oder seiner unmittelbaren Nachbar- 
schaft finden sich die Schaltneurone, die tiber das hintere L~ingsbiindel zur 
Zellgruppe des M. rectus internus der Gegenseite projizieren. Fiir die Steuerung 
der vertikalen Saccaden soll eine Verbindung von der PPRF zur rostralen 
mesencephalen reticulfiren Formatio (MRF) und PrMectum verantwortlich sein, 
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Tabelle 3. Zusammenfassung der elektrooculographischen Befunde 

Horizontale Saccaden (Tabelle 2) Unilaterale Verlangsamung der Adduktion: 

Bilaterale Verlangsamung der Adduktion: 

Unilaterale Blickparesen: 

Bilaterale Blickparesen: 

Isolierte Abducensparesen: 

symmetrisch: 

asymmetrisch: 

Horizontaler Blickrichtungsnystagmus a Unilateraler, horizontaler dissoziierter Nystagmus: 

(Tabelle 3) Bilateraler, horizontaler dissoziierter Nystagmus: 

~lberschwingungen Einseitig oder doppelseitig/.)berschwingungen 
des abduzierenden Auges: 

Konvergenz Unilaterale Einschr~inkung oder Fehlen der Exkursion: 

Bilaterale Einschrfinkung oder Fehlen der Exkursion: 

Vertikale Saccaden Vertikale Blickparese nach oben: 

Vertikale Blickparese nach unten: 

Vertikaler Blickrichtungsnystagmus b Vertikaler Blickrichtungsnystagmus nach oben: 

Vertikaler Blickrichtungsnystagmus nach unten: 

Vertikaler Blickrichtungsnystagmus nach oben und unten: 

Horizontaler optokinetischer Nystagmus 

a Bei Nr. 14 und 15 bei Blick nach links Dissoziierung zugunsten des adduzierenden rechten Auges 
b Die Frequenzen der abgeleiteten Blickrichtungsnystagmen schwanken zwischen 2Hz und 8 Hz. Die 

die im Pr~itectum und in der  M R F  umgeschal te t  wird.  Durch  bi la tera le  Lfisionen in 
der  P P R F  und  in den v o n d e r  P P R F  wegfahrenden  Bahnen k6nnen somit  fast alle 
kompl iz ie r ten  F o r m e n  der  internucle~iren Oph tha lmop leg ien  zwanglos erklfirt 
werden:  

a) Die SchSdigung der  P P R F ,  der yon der  P P R F  zum Abducenske rn  f t ihrenden 
Verb indungen  oder  des Abducenskerns  selber bewirken eine ipsi laterale  Blick- 
parese.  

b) Die Lfision der  von der  P P R F  zur M R F  und PrMectum fghrenden  ver t ika len  
Bewegungen regul ierenden Verb indungen  bewirken ver t ika len  Bl ickr ichtungs-  
nys tagmus und vert ikale Blickparesen,  sofern diese Bahnen b i la te ra l  l~idiert sind. 
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X X X X 

X 

X X X X X X X 

Bei allen abgeleiteten Ffillen jeweils Asymmetrie der horizontalen Geschwindigkeiten der schnellen Nystag- 
musphasen des optokinetischen Nystagmus mit regelmfigig langsameren Werten ffir das adduzierende Auge 
und abgerundeter Form in Adduktionsrichtung. Nur bei den zwei isolierten Abducensparesen (Nr. 14 und 
15) Verlangsamung der schnellen Nystagmusphasen in Zugrichtung des M. rectus externus mit entsprechend 
abgerundeter Form. 

(linksseitige Abducensparese) 
Amplituden bewegen sich von 2 ~ bis 10 ~ 

In dieser Studie zeigte sich, im Gegensatz zu t ibereinstimmenden Literatur- 
angaben, dab vertikaler Blickrichtungsnystagmus und vertikale Blickparesen nicht 
obligat mit bilateralen, sondern gelegentlich auch mit unilateralen INO assoziiert 
sind (Abb. 3d und 5d). In diesen Ffillen mtissen neben der Schgdigung, die zur 
unilateralen INO ftihrte, zusfitzliche, bilaterale Lgsionen der yon der P P R F  zur 
M R F  und Prfitectum fiihrenden Bahnen angenommen  werden. Auffallend ist auch 
der hohe Anteil an sonst selten mitgeteilten, isolierten vertikalen Blickparesen nach 
unten (Abb. 2d) [9, 14, 26]. Die Lfision ist hier vermutlich bilateral in Bahnen zu 
suchen, die yon der P P R F  zu medio-dorsal  zum Nucleus ruber gelegenen 
Strukturen fiihren [6, 26]. Bei St0rungen der Konvergenz miissen zusfitzliche 
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Schfidigungen in der  Umgebung  des Ocu lomoto r iuske rns  (Area  pr~itectalis, 
Nucleus Perlia,  evtl. selektive L~ision des Ocu lomotor iuskerns )  vorl iegen.  

Die Ursache des Ph~inomens der  h~iufigen dysmet r i schen  1Jberschwingungen 
des abduz ie renden  Auges  (Abb.  2a ,  b, 4a ,  5a ,  b), das z.B. von Smith  und Dav id  
[53] als wichtiges,  klinisches d iagnost isches  Kr i te r ium hervorgehoben  wird,  ist 
noch ungekl~irt. Die Ursache des monoculf i ren oder  dissozi ier ten hor izon ta len  
BRN bei der  INO wird immer  noch diskut ier t  und beruht  m6gl icherweise  auf  den 
gleichen pa thophys io log i schen  Zusammenh~ingen.  

Isolierte,  uni la tera le  oder  b i la tera le  Abducensparesen ,  die der  hinteren inter- 
nucle~tren Ophtha lmopleg ie  (nach N o m e n k l a t u r  von Lutz)  entsprechen wiirden,  
fanden sich in unserem Pat ientengut  nicht.  Bis heute lieB sich ftir eine hintere  INO 
du tch  t ierexper imentel le  Unte rsuchungen  kein ana tomisches  Subs t ra t  nachweisen,  
das bei isol ier ter  L~ision zu einer derar t igen  augenmotor i schen  St6rung ftihrt.  
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