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Summary. Idiopathic blepharospasm is reexamined and the differential
diagnosis discussed on the basis of the signs and symptoms of 27 unpublished
cases. As in tardive dyskinesia, middle-aged and elderly women are mostly
affected. Contrary to general opinion, spontaneous improvement occured in
about one-fifth of the patients. The habituation of the orbicularis oculi
reflexes (investigated electromyographically) was diminished in 52% of the
patients. These and other symptoms indicate an organic cerebral lesion as the
main cause of the disease. Similarities existing between blepharospasm and
torticollis spasticus are discussed.
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Zusammenfassung. Anhand von 27 neuen Fiéllen wird der idiopathische
Blepharospasmus in Erinnerung gerufen, beschrieben und von anderen
Bewegungsstdrungen der Augenlider abgegrenzt. Es handelt sich um ein
Leiden, das vorwiegend Frauen im mittleren und héheren Lebensalter befalit.
In etwa einem Fiinftel der Félle kamen spontane Besserungen vor. 52% der
Patienten hatten eine Aufhebung der Habituation der elektromyographisch
untersuchten Nasopalpebralreflexe (was beim Parkinsonsyndrom und ande-
ren extrapyramidalmotorischen Stérungen vorkommt), Dieses und weitere
Indizien sprechen fiir eine hirnorganische Lision als Hauptursache des
Leidens. Einige Ahnlichkeiten mit dem Torticollis spasticus werden hervorge-
hoben.
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Einleitung

Der Blepharospasmus besteht in unwillkiirlichen Kontraktionen des M. orbi-
cularis oculi beider Augen, in der Regel mit LidschluB. In leichter Form wird
ein gehéduftes Blinzeln beobachtet, in schweren Féllen ist der Lidkrampf so stark
ausgepragt, daB die Augen willkiirlich viele Minuten lang nicht geéffnet werden
kénnen. Manchmal imponiert das Symptom gar nicht als Lidkrampf, sondern die
Augen sind einfach geschlossen, wie zum Schlafen. Erst wenn der Patient
versucht, die Augen zu 6ffnen, kommt es zu einer sichtbaren Verkrampfung mit
vermehrtem LidschluB.

Als symptomatisch, reflektorisch oder sekunddr wird der Blepharospasmus bei
Reizzustdnden der Augen bezeichnet (eine ungewohnliche Benutzung des Ter-
minus ,reflektorischer Blepharospasmus® siche bei Fisher, 1963). Unabhingig
davon (primdr) kommt er gelegentlich beim Parkinsonsyndrom und bei der
Torsionsdystonie (Zeman et al., 1968; Marsden, 1976) vor. Als Encephalitisfolge,
auch ohne Parkinsonismus, ist er besonders in den 20er Jahren nach der
weltweiten Encephalitis lethargica-Epidemie in Erscheinung getreten. In der
heutigen Zeit gehdrt er manchmal zum Bild der tardive dyskinesia, der fortge-
setzten Hyperkinese von Rachen, Zunge, Wangen- und Kaumuskulatur als
gefiirchteter Komplikation langfristiger neuroleptischer Behandlung.

Idiopathisch wird der Blepharospasmus dann genannt, wenn er nicht offen-
sichtliche Folge einer fritheren oder aktuellen Hirnldsion ist und wenn die
neurologischen und ophthalmologischen Befunde im wesentlichen normal sind.
Synonyma sind tonischer Blinzeltic oder Blinzelkrampf, spasme facial médian
(Meige, 1907 und 1910), paraspasme facial bilatéral (Sicard und Haguenau,
1925), seniler Blepharospasmus, bilateral facial spasm (Parker, 1933), essential
blepharospasm (Henderson, 1956), bilateral blepharospasm (Urist, 1957), Meige’s
syndrome (Liversedge, 1969).

Der idiopathische Blepharospasmus wird in der Literatur teils als organisch,
teils als psychogen angesehen. In stdrkerer Ausprigung bewirkt er eine schwere
Beeintrachtigung, weil das Sehen gestort ist und wegen der damit verbundenen
Entstellung. Es handelt sich um ein chronisches, schwer beeinflulbares Leiden,
das am h#ufigsten in der zweiten Lebenshilfte auftritt.

In der vorliegenden Arbeit wollen wir das Krankheitsbild nicht nur in
Erinnerung rufen, sondern auch neue Ergebnisse vortragen und auf charakteristi-
sche Symptome hinweisen, die es extrapyramidalmotorischen Stérungen an die
Seite riickt. Auch die Abgrenzung gegeniiber anderen Bewegungsstorungen der
Augenlider wird besprochen. Eine richtige Einordnung ist aus therapeutischen
und sozialen Griinden (Begutachtung) fiir die Patienten von groBer Bedeutung.

Ergebnisse’

In den letzten zehn Jahren wurden 27 Patienten mit idiopathischem Blepharo-
spasmus von uns untersucht’. Die Diagnose wurde nach den in der Einleitung

' Ein Teil der Ergebnisse wurde im Juni 1977 auf der 93. Wanderversammlung Stdwest-

deutscher Neurologen und Psychiater in Baden-Baden vorgetragen (Schmidt u. Schenck)
?  Herrn Prof. Dr. H. Cramer, Neurologische Universitatsklinik Freiburg i. Br., danken wir
fiir die freundliche Uberlassung der klinischen Daten einer Patientin
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gegebenen Kriterien gestellt. Die iiberblickte Krankheitsdauer liegt zwischen ein
und 19 Jahren, bei 15 Patienten betrégt sie mehr als drei Jahre. Wir konnen daher
Aussagen auch liber den Verlauf machen. Die 27 Patienten wurden mit einer
Gruppe von 135 Patienten von Henderson (1956), mit einer Gruppe von 88
chirurgisch behandelten Patienten von Frueh et al. (1976a) und mit 37 weiteren in
der Literatur gefundenen Einzelfdllen (belegt im Literaturverzeichnis B) sowie
mit einer Gruppe von 23 Patienten mit Blepharospasmus bei nachgewiesener
Hirnkrankheit verglichen (sechs eigene Fille; 17 aus der Literatur zusammenge-
tragen, siehe Literaturverzeichnis B).

A. Klinische Untersuchungen
Als Beispiel folgen zunichst zwei charakteristische Krankengeschichien.

1 Frau M. U., Zigarrenwicklerin. Mit 48 Jahren zunéichst subjektives Zucken der Augenlider.
Dann gingen die Augen Ofters zu, so dafl die anderen Arbeiterinnen sie fragten, ob sie ,Schlaf
habe®. Anfangs setzte das Symptom unter Megaphen®, spéter lediglich in Ruhe nach Krank-
schreibung bis zu mehrere Wochen lang aus. Im Laufe von zwei Jahren alimiihliche Verschlech-
terung, so daf} die Arbeit in der Zigarrenfabrik wegen des dauernden Lidschlusses unmdglich
wurde und sie im Haushalt und auf der Strafe Hilfe brauchte. Bei einer nervenirztlichen
Untersuchung hiclt sie die Lider gesenkt oder die Augen geschlossen. Krampfhafter Augen-
schluB nur bei der Untersuchung der Augen und bei der Aufforderung, nach oben zu blicken.
Dazwischen sind die Augen minutenlang offen, besonders wenn die Patientin sich auf eine
Frage konzentriert. Daher Ablehnung eines Rentenantrages wegen Berufs- oder Erwerbsunfahig-
keit. Im Laufe der folgenden zwei Jahre weitere Verschlechterung, jetzt mit frequentem Blinzeln
oder linger dauerndem tonischem Krampf der AugenschlieBmuskeln sowie gelegentlich
Ausbreitung in den Stirn- und Mundbereich. Muf} sie unbedingt etwas sehen, zieht sie mit
Daumen und Zeigefinger einer Hand das Ober- und Unterlid eines Auges etwas zuriick oder
macht einige krédftige Schnauzbewegungen mit dem Mund, worauf sich beide Augen fiir kurze
Zeit 6ffnen. Phasein®, Megaphen®, Haloperidol® ohne anhaltende Wirkung. Anamnese leer.
Auch in vertiefter Exploration kein Hinweis auf neurotische Entwicklung. Neurologischer
Befund normal. Im Pneumencephalogramm geringe bis méfige rindenatrophische Verande-
rungen frontal und parietal (nicht pathologisch). Neuerlicher Rentenantrag hat Erfolg. Im
Laufe der folgenden zehn Jahre tritt unter einem unregelmifig wellenférmigen Verlauf im
ganzen eine leichte, aber sichere Besserung auf, die weniger bei der Untersuchung zu sehen ist,
von der Patientin bei der Hausarbeit aber deutlich erlebt wird.

2. Frau H. N., Hausfrau. Mit 63 Jahren kam es zundchst zu einem hiufigeren Lidschlag, wenige
Monate spiter zu einem ,Zufallen” der Augen, die sie anschliefend erst nach einer viertel bis
halben Minute wieder 6ffnen konnte. Die anfangs nur listige Stérung (sie konnte zunéchst die
Augen noch 6ffnen, wenn sie sich innerlich stark darauf konzentrierte) nahm relativ rasch zu,
so daB sie zum Einkaufen Hilfe brauchte. Sie hatte Schwierigkeiten beim Uberqueren der
Straflen, weil sie stehenbleiben multe, wenn sich die Augen plétzlich schiossen. Unter Lyogen®
und Cyrpon® anfangs voritbergehende Besserung, wegen Akathisie jedoch abgesetzt. Aku-
punktur und Vitamin B-Spritzen haben nicht geholfen. Anamnese leer. Neurologisch normaler
Befund. Am Fundus miBiggradige, nicht altersiiberschreitende GefiBsklerose. Wahrend der
Untersuchung sind die Augen hiufig zu, wie zum Schlafen. Nur selten tritt eine sichtbare
Verkrampfung auf. Wihrend des Gesprachs wird hiufig ein Augenlid mit dem Finger
hochgehoben, worauf sich beide Augen &ffnen. Psychisch méBiggradige Merkfihigkeitsstérung.
Schidel-Rontgenaufnahmen: Verkalkte, mittelstindige Pinealis. Deutliche asymmetrische Hy-
perostosis frontalis interna. Normales EEG. Eigenschaften des Symptoms: Morgens nach dem
Erwachen ist es zunachst weg und stellt sich im Laufe des frithen Vormittags wieder ein. Im
Liegen ist es immer besser als im Sitzen und vor allem im Gehen. Unter Erregung verstirkt es
sich. Lesen und Fernsehen sind stark gestdrt, Schreiben, Handarbeiten und Biigeln gehen
dagegen wesentlich besser. Beim Essen hat sie das Symptom nie, und wenn sie doch einmal
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fernsehen will, kaut sie entweder einen Apfel oder trinkt stdndig in kleinen Schlucken. Mu$ sie,
z.B. auf der StraBe, sofort etwas sehen, zieht sie mit einem Finger ein Augenlid hoch, bis Licht
einfillt; darauf 6ffnen sich beide Augen fiir kurze Zeit. Dasselbe tritt auf, wenn sie gihnt.
Tageweise ist die Storung aber so stark, dafl auch die kleinen Tricks nicht helfen. Weitere
Therapieversuche: Unter Sonnenbrille fiihlt sie sich wohler, der Effekt ist aber im ganzen gering.
Reserpin ohne Wirkung. Unter Akineton® zuniéchst eine deutliche Besserung, die aber nicht
anhilt, so daB es wieder weggelassen wird.

Abbildung 1 zeigt das Erkrankungsalter der 27 Patienten. Der Median betrigt
55 Jahre. In der Literaturgruppe war der Altersmedian 56 Jahre, in der Gruppe
von Frueh et al. 59 Jahre, bei den 135 Patienten von Henderson bei der ersten
drztlichen Konsultation 59,6 Jahre. Die Gruppe von 23 Patienten mit Blepharo-
spasmus bei nachgewiesener Hirnkrankheit hatte einen Altersmedian von 42
Jahren. Es handelt sich demnach um eine Krankheit vorwiegend des mittleren
und hoheren Lebensalters (siche auch Paulson, 1972; Bird und McDonald, 1975).

Geschlechtsverhiiltnis. Unter den 27 Patienten sind nur fiinf M#nner. In Tabelle 1
ist das Geschlechtsverhiltnis mit dem der Patienten von Henderson, der Patien-
ten von Frueh et al. und der Literaturgruppe zusammengestellt. Auch bei ihnen
iiberwiegen die Frauen, in signifikanter Weise aber nur bei der Gruppe von Frueh
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Abb. 1. Erkrankungsalter von Patienten mit idio-
pathischem Blepharospasmus. Oben: 27 selbst-
iteraturgruppe beobachtete Patienten (fiinf Mianner, 22 Frauen).
Unten: 37 Einzelbeobachtungen aus der Literatur
5- (Literaturverzeichnis B: 16 Ménner, 21 Frauen).
Gipfel des Erkrankungsalters der Frauen in der
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Tabelle 1. Geschlechterverhiltnis beim idiopathischen

Blepharospasmus

N HE D?
Eigene Gruppe 27 19 81
Henderson (1956) 135 44 56
Frueh et al. (1976a) 88 26 74
Literaturgruppe

(Literaturverzeichnis B) 37 43 57
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et al. In der Literaturgruppe ist jedoch die Altersverteilung der beiden Ge-
schlechter deutlich verschieden: Die Manner sind hier signifikant jiinger als die
Frauen (siche Abb. 1). Bei den Patienten von Henderson war das Erkrankungs-
alter nicht fiir jedes Geschlecht getrennt angegeben. In der Gruppe von 23
Patienten mit Blepharospasmus bei oder nach Hirnkrankheit waren 13 Ménner
und 10 Frauen, die Altersverteilung war ausgeglichen.

Charakteristische Einzelheiten des Blepharospasmus. Nur bei zwei Patienten
setzten die Symptome an den Augen einseitig ein, gingen dann aber rasch auch
auf die andere Seite iiber. Bei 11 der 27 Patienten blieb die Hyperkinese nicht auf
die Augenregion beschrinkt, sondern breitete sich auf Stirn- und Nasengegend,
bei sechs davon auf das ganze Gesicht einschlieBlich der Mundpartie aus. Nur
einmal (bei einem minnlichen Patienten) begannen die Spasmen nicht in der
Augengegend, sondern im Mundbereich. Zunge und Rachen waren nie betroffen.
Eine Patientin hatte zusdtzlich und unabhingig vom Blepharospasmus Ver-
krampfungen der Kaumuskulatur beim Essen. Nach den Filmanalysen von Coles
(1977) erscheint es jedoch mdéglich, daBl noch weitere Bewegungsstérungen, z.B.
der Blickmotorik und des Kopfes, vorkommen.

Bei sechs Patienten bestand das Symptom ausschlieBlich in klonischen, tic-
artigen Lidschligen oder einem frequenten Blinzeln und Zwinkern; zu ihnen
gehorten die fiinf jingsten Patienten. Dabei kann gleichzeitig eine tonische
Dauerhebung des Unterlids bestehen. Bei nicht weniger als sieben Patienten
bestand die Storung ausschlieBlich oder {iberwiegend in einer verstirkten Nei-
gung zum Augenschlub (,Zufallen“ der Augen, die dann auf Aufforderung nicht
sofort ge6ffnet werden kénnen). Bei sechs Patienten war der Blepharospasmus so
stark, daB er die Berufsarbeit hochgradig bis zur Erwerbsunfihigkeit behinderte
oder den Patienten fiir hiusliche Verrichtungen zu einem praktisch Blinden
machte. Diese Patienten konnten auch nicht mehr allein das Haus verlassen.

Dabei waren 13 Patienten von sich aus auf verschiedene Methoden ge-
kommen, um entweder sofort eine kurzfristige Augendffnung zu erreichen oder
auch fiir eine ldngere Zeitspanne das Symptom teilweise zu unterdriicken,
entsprechend der geste antagoniste beim Torticollis spasticus. Fiir kurzfristige
Offnung beider Augen geniigte hiufig ein leichtes Hochziehen des Oberlids oder
Herabziehen des Unterlids oder Spreizen des Ober- und Unterlids mit den
Fingern, und zwar auf einer Seite. Einige Patienten konnten die momentane
Augenéffnung durch tiefes Atemholen, Aufreiben des Mundes oder mehrere
kraftige Schnauzbewegungen mit dem Mund erreichen; Losung des Blepharo-
spasmus beim Géhnen ist hier oft der Ausgangspunkt. Bei einem Patienten lief3
der Blepharospasmus wahrend lautem Singen, bei zwei anderen wihrend des
Essens nach. Bei einem Patienten war das Symptom praktisch verschwunden,
solange er seine Zahnprothese nicht trug (hier hatten die Verkrampfungen in der
Mundpartie begonnen). Zwei Patienten bemerkten, daBl die Augen besser ge-
Offnet blieben, solange sie sich geistig oder optisch auf etwas konzentrierten. Dies
ging in einem Fall so weit, dal der allerdings nicht schwere Blepharospasmus
immer dann verschwand, wenn die Patienten ihre Arbeit als Kellnerin aufnahm.
Sonst ist Fernsehen oder der Versuch, nach oben zu blicken (Wische aufhiingen),
eher ein Anlafl zur Verstarkung des unwillkiirlichen Augenschlusses. Im letzteren
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Fall entsteht das Bild einer ,paradoxen Grimasse” (Meige, 1910), bei der die
normale Synergie von Levator palpebrae und Augenbrauenheber voriibergehend
aufgehoben ist.

Sieben Patienten hatten sehr ausgepridgte Tagesschwankungen, indem moz-
gens nach dem Erwachen der Blepharospasmus vollig fehlte und sich erst im
Laufe des Vormittags frither oder spiter wieder cinstellte. Im Liegen war das
Symptom bei den meisten Patienten besser, im ermiideten Zustand schlechter.

Manchmal ist der Blepharospasmus mit Lichtscheu und Blendungsgefiihl oder
mit Augenbrennen und Fremdkorpergefiithl verbunden. Wir fithrten daher bei 20
Patienten den Schirmertest durch: Sechs Patienten hatten eine normale Trinen-
sekretion, bei sieben Patienten war sie leicht, bei sicben weiteren deutlich herab-
gesetzt. Nur fiinf Patienten mit herabgesetzter Trinensekretion klagten iiber
Brennen, Fremdkorpergefithl oder Trockenheit der Augen. Vier von diesen
Patienten zeigten eine geringe Injektion der Conjunctiva tarsi. Eine eindeutige
Conjunctivitis, vor allem der Conjunctiva bulbi, war in keinem Fall vorhanden.
Lokale Therapie mit Trénenersatztropfen bei zehn Patienten mit deutlicher oder
leichter Herabsetzung der Tranensekretion fiihrte in keinem Fall zu einer
Anderung des Blepharospasmus, ebensowenig die Applikation eines Lokal-
anasthetikums.

Bei nicht wenigen Patienten ergaben sich in der Anamnese, im neurologischen
oder psychischen Befund oder bei technischen Hilfsuntersuchungen gewisse Auf-
falligkeiten:

Eine 40jahrige Patientin gab erst bei einer ins Detail gehenden Befragung an, dafl sie eine
vermehrte Blinzelneigung schon frither phasenweise in mehrjahrigen Abstinden, erstmals etwa
ein halbes Jahr nach einer schweren Masernerkrankung mit 20 Jahren, gehabt habe. Sie zeigte
neurologisch eine Aufhebung der Mitbewegung des rechten Armes und eine allgemeine Hypo-
tonie der Muskulatur, zeitweise auch einen leichten Torticollis. Das Pneumencephalogramm
war jedoch normal.

Eine andere Patientin hatte eine vermehrte Neigung zum Blinzeln seit der Jungmidchenzeit
bemerkt. Das Symptom hatte ganz allmihlich iiber die Jahre hinweg zugenommen, war ihr aber
erst mit 49 Jahren ldstig geworden. Die Patientin war unterbegabt. Der neurologische Befund
war normal. Das Pneumencephalogramm zeigte jedoch eine geringe Erweiterung und Ver-
plumpung des rechten Seitenventrikels mit Atrophie im Zwischenhirn- und Thalamusbereich.
Bei diesen beiden Patientinnen wire in der Tat zu fragen, ob man sie noch unter idiopathischen
Blepharospasmus einreihen darf.

An weiteren Auffilligkeiten fanden wir folgende: Eine 35jdhrige Patientin
hatte vor Jahren einen einzigen groflen Krampfanfall gehabt. Eine angedeutete
neurologische Halbseitensymptomatik vom pyramidalen Typ fand sich bei zwei
Patientinnen, eine andere hatte eine méiBiggradige Dysdiadochokinese beider
Hinde, eine vierte ein Adiesyndrom. Eine leichte Cerebralsklerose wurde (im
wesentlichen anhand einer Storung der Merkfiahigkeit und der Umstellungsfahig-
keit) bei drei Patientinnen diagnostiziert, zwei hatten eine arterielle Hypertonie,
vier eine Carotisverkalkung im Schédelrontgenbild. Bei drei Patientinnen héhe-
ren Alters fand sich eine Hyperostosis frontalis interna.

Der jiingste Patient mit seinem ausgesprochen klonischen Blinzeltic hatte als
Kind eine Jactatio.capitis gehabt, und auch der nichstéltere Mann in der Gruppe
hatte mit 12 Jahren einen Schultertic.
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Eine ganze Reihe von Auffilligkeiten fand sich auf psychischem Gebiet: Eine
neurotische Problematik boten zwei Patienten, sie gehdren zu den jlingsten fiinf.
Relativ hoch ist die Zahl der Depressionen, die psychiatrische Behandlung
erforderlich machten: Zwel wurden als endogene Depression, sieben als reaktive
oder nicht klassifizierte Depression diagnostiziert. Dabei mull betont werden,
daB es sich in keinem Fall um eine depressive Reaktion auf den Blepharospasmus
gehandelt hat.

Drei Patientinnen waren Karcinomtriger.

Verlauf. Der Beginn und die Entwicklung des Blepharospasmus waren in. der
Regel schleichend, nur einmal wurde ein subakuter Beginn berichtet. Sehr hiufig
(insgesamt von 12 Patienten) wurde angegeben, dal der Blepharospasmus ent-
weder periodisch auftrat oder in der Ausprégung stark wechselte mit guten und
schlechten Tagen. In den meisten Fillen war ein solcher Wechsel in der
Auspriagung wenigstens anfinglich vorhanden, wenn auch die Schwankungen
spiter, besonders bei den schweren Fillen, zuriicktraten.

Ein wesentlicher Punkt scheint uns zu sein, daB vier Patienten nach min-
destens dreijahriger Krankheitsdauer eine sichere und anhaltende Besserung ihres
Blepharospasmus erlebten, die nicht auf Medikamentenwirkung zuriickgefiihrt
werden konnte. Es handelt sich um vier von 15 Patienten mit mehr als
dreijahriger Krankheitsdauer, darunter den drei am schwersten betroffenen.

B. Elektrophysiologische Untersuchungen’®

Wir untersuchten bei den 27 Patienten elektromyographisch die Orbicularis oculi-
Reflexe (OOR), d.h. die Zuckung des AugenschlieBmuskels auf leichtes Beklopfen
der Glabella und auf schwache elektrische Einzelreize des N. supraorbitalis.

Diese mit bloBem Auge sichtbaren Nasopalpebralreflexe bestehen elektromyographisch aus
zwei Komponenten (Kugelberg, 1952), einer ersten, gut synchronisierten, zum Reiz gleichseitigen
Komponente kurzer und konstanter Latenzzeit (OORI), und einer zweiten, doppelseitigen,

linger dauernden, polyphasischen Komponente lingerer und weniger konstanter Latenzzeit
(OORID).

Die polysynaptische OOR II unterliegt normalerweise einer ausgeprigten
Habituation, d.h. bei langsam-rhythmischem Beklopfen der Glabella vermindert
er sich rasch. Beim Parkinsonsyndrom ist die Habituation der OORII hiufig
aufgehoben (Rushworth, 1962), d.h. sie gehen auch bei linger dauernder
rhythmischer Reizung nicht zuriick. Dies findet sich jedoch auch bei anderen
extrapyramidalmotorischen Stérungen und bei diffusen progressiven Hirnli-
sionen mit Hirnatrophie (Schenck, 1963; Schenck und Beck, 1975).

Methode. Untersuchung im Liegen bei geschlossenen Augen. EMG-Ableitung mit kommer-
ziellem Zweikanal-Apparat {iber Hautelektroden vom M. orbicularis oculi (Unterlid gegen
lateraler Augenwinkel) gleichzeitig auf beiden Seiten. Photographische Registrierung von bis zu
finf tibereinandergeschriebenen Einzelkipps auf dem Speicherschirm eines Kathodenstrahl-
oszillographen. Bandbreite des Verstdrkungs- und Registriersystems 2 Hz bis 10 kHz. Reizung bei
geschlossenen Augen: a) Mechanisch durch Beklopfen der Glabella mit einem Reflexhammer.

> Mit Unterstiitzung durch die Deutsche Forschungsgemeinschaft iiber Sonderforschungs-

bereich Hirnforschung und Sinnesphysiologie (SFB 70)
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Kippstart mit Auftreffen des Hammers an der Stirn. b) Elektrisch durch Rechteckreize (0,1 oder
0,2ms Dauer) iiber bipolare Hautelektrode (Durchmesser 0,6 cm; Distanz 2 cm), Kathode am
N. supraorbitalis in der Augenbraue. Reizstarke 100 bis 150 V, nicht schmerzhaft. Auswertung:
Von den registrierten Kurven wurden die Amplituden und Latenzzeiten der OOR I und II
gemessen. Durch Schirmbildbeobachtung wurde die Habituation der OORII wéhrend rhythmi-
schem Beklopfen der Glabella im Takt von etwa 1/s in mehreren Serien beurteilt und nach
normal, herabgesetzt oder aufgehoben klassifiziert.

Ergebnisse. Von den 27 Patienten hatten 14 (52%) eine deutliche Herabsetzung
oder Aufhebung der Habituation der OORII bei rhythmischer mechanischer
Reizung durch Beklopfen der Glabella. Ein Beispiel zeigt Abbildung 2. Bei den 13
iibrigen wurde die Habituation als normal klassifiziert. Sechs davon fanden sich
unter den acht jilngsten Patienten. Von den fiinf Mdnnern hatten vier eine normale
Habituation. Eine Korrelation zur Stirke des Blepharospasmus fand sich nicht.

Auch die Latenzzeit der OOR II war bei der Mehrzahl der Patienten ungewdhn-
lich kurz. Abbildung 3 zeigt, dal die kurzen Latenzzeiten in der Gruppe mit
gestorter Habituation weit iiberwiegen; in der Gruppe mit normaler Habituation
war es umgekehrt. Gestérte Habituation war also mit dem Merkmal kurze
Latenzzeit kongruent.

Zur Kontrolle untersuchten wir eine nach Alter und Geschlecht vergleichbare Gruppe von 14
Patienten ohne Blepharospasmus oder eine andere extrapyramidalmotorische Krankheit (mit
Glaukom, Aderhautentziindung, Polyneuropathie, spinalem Querschnitt u.a.), die auch nicht mit

Abb. 2A und B. Elektromyo-
gramm der Mm. orbiculares
oculi beiderseits, obere Kurve
jeweils vom rechten, untere vom
linken Muskel. Orbicularis oculi-
Reflexe I (links) und II (rechts)
! 60 ms | durch Hammerschlag auf Gla-
bella. Kippstart mit Auftreffen
des Hammers an der Stirn. Je-
weils vier im Abstand von 1sec
ausgeloste Reflexe superponiert.
A 6ljdhrige Patientin mit idio-
pathischem Blepharospasmus.
Normale Habituation der OOR
B 1 B 68janrige Patientin mit
idiopathischem Blepharospas-
mus. Die Potentialgruppen wer-
den nicht kleiner: Habituation
der OOR 1I erheblich vermin-
dert, Latenzzeit kiirzer als bei
Patientin A
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Habituation

gestort (N=14)  normat {N=13)

pharospasmus. Von 14 Patienten mit herabgesetz-
ter oder aufgehobener Habituation der OOR II
(inke Gruppe) war bei 11 (79%) die Latenzzeit
der OOR II kleiner als 29 ms (schwarze Siule),
von 13 Patienten mit normaler Habituation (rechte
Gruppe) war dies nur bei vier (= 31%) der Fall

Abb. 3. Latenzzeit (LZ) der Orbicularis oculi-Re-
flexe II bei 27 Patienten mit idiopathischem Ble-
L <78

\%

29 <78 =729 ms

Sedativa oder Psychopharmaka behandelt wurden. Hier war die Habituation nur in zwei Fillen
herabgesetzt, die Latenzzeit der OORII in vier Féllen ungewdhnlich kurz.

Von sechs eigenen Patignten mit Blepharospasmus bei nachgewiesener Hirn-
krankheit hatten fiinf eine Aufhebung der Habituation der OOR II.

Diskussion

Der idiopathische Blepharospasmus wird als relativ seltenes Leiden bezeichnet
(Henderson, 1956; Paulson, 1972) und in den Lehrbiichern kaum erwihnt,
obgleich Henderson aus den Unterlagen der Mayo-Klinik 135 Fille in 30 Jahren
auffinden konnte und auch unsere Frequenz von 27 Fillen in zehn Jahren nicht so
unerheblich ist. Unbestritten auch in der Literatur ist die Tatsache, daB es sich um
eine Krankheit im mittleren und héheren Lebensalter handelt. Dies kommt auch in
unserer Patientengruppe deutlich zum Ausdruck.

Dariiber hinaus finden wir ein erhebliches Uberwiegen der Frauen unter
unseren Patienten. Dies wird zwar bei den 135 Fillen von Henderson und in der aus
der Literatur zusammengesuchten Gruppe von 37 Einzelfidllen nicht deutlich
(Tabelle 1), wir halten es aber trotzdem fiir real. Dafiir spricht die unterschiedliche
Altersverteilung der Ménner und Frauen in der Literaturgruppe: Die Minner
waren durchschnittlich jiinger als die Frauen und hatten einen flachen Erkran-
kungsgipfel in der ersten Lebenshilfte (Abb. 1). Wir vermuten, daB hier Patienten
mit eingereiht sind, die nicht zum idiopathischen Blepharospasmus gehéren,
sondern bei denen Tics oder Gesichtshyperkinesen nach Hirnkrankheiten vor-
liegen. Bemerkenswerterweise iiberwiegen die Frauen auch bei der bucco-oralen
Hyperkinese der tardive dyskinesia (nach Lehmann und Ban 2:1, Bockenheimer
und Lucius 3:1).

Immer noch ungeklirt ist die Atiologie des Blepharospasmus, der in der
Literatur teils als psychogen, teils als hirnorganisch angesehen wird. Wir sind der
Meinung, daf dem Krankheitsbild ein organischer Kern zugrunde liegt und daB es
sich um ein Syndrom aus dem Formenkreis der extrapyramidalmotorischen
Stérungen handelt. Dafiir spricht einmal die Ahnlichkeit mit dem Blepharo-
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spasmus, wie er hiufiger zusammen mit anderen neurologischen Symptomen,
gelegentlich aber auch isoliert, nach einer nachgewiesenen typischen Encephalitis
epidemica zu Beginn der 20er Jahre vorgekommen ist (Stern, 1928; v. Economo,
1929; Kennedy, 1929; Guillain und Mollaret, 1932). Dieser Zusammenhang ist uns
Arzten heute nicht mehr gegenwirtig. Manche Fille von idiopathischem Blepharo-
spasmus weisen bei einer genaueren Untersuchung ebenfalls bestimmte anamnesti-
sche Zusammenhinge oder neurologische Symptome auf, die eine zugrunde-
liegende Hirnschiadigung wahrscheinlich machen, wie im Fall der zwei auf Seite
206 geschilderten Patientinnen. Ein weiteres Indiz scheint uns die Tatsache, dal3
es sich beim idiopathischen Blepharospasmus um eine Krankheit vorwiegend von
Frauen des mittleren und héheren Lebensalters handelt und daf sie darin mit der
tardive dyskinesia itbereinstimmt. Die seltenen Eigenschaften oder ungewthnliche
Zige der Symptomatologie fanden sich immer bei den jiingeren Personen und bei
den Ménnern. Ein weiterer Punkt sind die hdufig ausgeprigten Tagesschwankun-
gen mit einer regelmifBigen morgendlichen Besserung und die Kunstgriffe zur
voriibergehenden Hemmung der Stdrung (gestes antagonistes), die das Symptom
dem Torticollis spasticus an die Seite riicken, bei dem die Autoren sich iiber einen
organischen Kern des Krankheitsbildes eher einig sind (sieche z.B. Briutigam,
1953). Auf diese Ahnlichkeit hatte Meige schon 1907 hingewiesen. Die Wirksam-
keit von gestes antagonistes hat der idiopathische Blepharospasmus ebenfalls mit
dem postencephalitischen gemeinsam (siehe z.B. Guillain und Mollaret, 1932). In
jingerer Zeit hat Marsden (1976) gewisse Beziehungen zur idiopathischen
Torsionsdystonie aufgezeigt und vorgeschlagen, den Blepharospasmus zusammen
mit der oromandibulidren Hyperkinese, dem Schreibkrampf und dem Torticollis
spasticus unter dem Oberbegriff der fokalen Dystonie zusammenzufassen.

SchlieBlich verweisen wir auf das Ergebnis unserer Reflexuntersuchungen, in
denen 14 von 27 Patienten eine Herabsetzung der Habituation der Nasopalpebral-
reflexe zeigten, die oft mit einer Verkiirzung der Latenzzeit der OOR Il einherging,
ein pathologischer Befund, der sonst beim Parkinsonsyndrom und gewissen
anderen extrapyramidalmotorischen Stérungen vorkommt.

Manchmal wird der Blepharospasmus als Folge einer Conjunctivitis sicca
(»sekundir“) angesehen. Auch wir fanden 14 Fille unter 20 darauf untersuchten
mit herabgesetzter Trdnensekretion. Es ist aber eine bekannte Tatsache, daf} bei
ilteren Personen die Tranensekretion nicht selten herabgesetzt ist. Auch eine
Lokalbehandlung bei denjenigen Patienten, die iiber Augenbrennen geklagt
hatten, fithrte in keinem Fall zu einer Besserung des Blepharospasmus.

Auffillig ist die hohe Zahl von neun Patienten, die zu irgendeinem Zeitpunkt
wiahrend des Krankheitsverlaufs an Depressionen litten. Nach unseren Beobach-
tungen besteht aber kein zeitlicher Zusammenhang mit dem Blepharospasmus.
Wir mdchten dieses Zusammentreffen, ebenso wie gewisse leichte neurologische
Auffilligkeiten, gelegentliche Hinweise auf Zerebralsklerose, Gefaverkalkungen
im Schidelréntgenbild ebenso wie die Tatsache, daf} drei Patientinnen ein Karzi-
nom hatten, dem gemeinsamen Faktor des h6heren Lebensalters zuordnen. Auch
Hyperostosis frontalis interna kommt vorwiegend bei dlteren Frauen accidentell
vor.

Bei vier Patientinnen mit Erkrankungsalter zwischen 40 und 65 Jahren,
darunter drei der sechs schweren Fille, fand sich nach jahrelangem Verlauf eine
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sichere geringgradige bis erhebliche Besserung, die nicht auf eine Behandlung
zuriickgefithrt werden konnte. Etwas Ahnliches hat bisher nur Urist (1957) bei zwei
von acht Fillen erwdhnt, wihrend die Hyperkinese sonst als grundsétziich
progredient und nicht besserungsfihig angesehen wird. Die medikamentdse
Therapie des Blepharospasmus ist bisher unbefriedigend. In schweren Féllen
werden die oberen Anteile des N.facialis reseziert, aber auch danach kommen
Rezidive vor (Reynolds et al., 1967, Fisch und Esslen, 1972; Frueh et al., 1976b).
Kiirzlich haben Cramer et al. (1978) iiber gewisse Erfolge einer Lithiumbehand-
lung berichtet.

Einige Hinweise auf die Differentialdiagnose: Unterscheidung vom Facialistic
ist nicht immer méglich. Immerhin sind bei diesem die Bewegungsablidufe mehr
klonisch, und sie treten eher bei jiingeren Personen auf. Unser jiingster Patient ist
dafiir ein gutes Beispiel: Er ist ein Mann, erkrankte mit 21 Jahren, hatte als Kind
eine Jactatio capitis, seine Blinzelbewegungen waren klonisch, die Hyperkinese
betraf alle Gesichtsmuskeln, im spateren Verlauf traten Zwangsgedanken hinzu,
und unter einer medikamenttsen Behandlung sind die Erscheinungen anhaltend
wesentlich gebessert. Bei der tardive dyskinesia sind vorwiegend Zunge und Rachen
befallen, die Bewegungsform ist mehr choreiform. Sie ist immer Folge einer neuro-
leptischen Behandlung. Der Spasmus hemifacialis ist nur sehr selten doppelseitig.
Auch dann 14Bt er sich leicht anhand seiner intrafacialen Mitbewegungen
unterscheiden. Eine wichtige und manchmal schwierige Differentialdiagnose ist
die Myasthenie in denjenigen Féllen von Blepharospasmus, bei denen die Augen
zwangsweise ,zufallen” und der Augenschluf} als Ptose imponiert. Zum Lidschluf3
geniigt im allgemeinen nicht eine blofie Erschlaffung der Lidheber, sondern es mufy
eine aktive Kontraktion des M. orbicularis oculi hinzukommen, wie der Lagoph-
thalmus bei peripherer Facialislahmung zeigt. Wir glauben daher auch nicht, daf}
es sich hierbei um eine besondere und vom Blepharospasmus zu unterscheidende
Form (Apraxie der Lidéffnung: Riese, 1930; Goldstein und Cogan, 1965; lid drop:
Strang, 1969) handelt. Eine okulire Myasthenie mufl in diesen Fillen mit den
bekannten Methoden (siehe Schmidt, 1975) ausgeschlossen werden. SchlieBlich
koénnen die AugenschlieBmuskeln eine myotonische Reaktion im Rahmen einer
Myotonia congenita oder einer dystrophischen Myotonie zeigen (,Aktions-
blepharospasmus®, Erbsloh). Wenn man an diese Moglichkeit denkt, kann man die
entsprechenden Befunde in anderen Kérperregionen auffinden. In diesen Rahmen
gehort auch die Neuromyotonie (siehe Mertens und Zschocke, 1965), ein Fall mit
Pseudomyotonic des Augenschlusses bei Myxddem (Sisson et al., 1962) und die
Dekontraktionshemmung des M. orbicularis oculi in einem Fall von Schmidt und
Ketelsen (1973).
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