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Zusammenfassung

Hintergrund Die vertikale Blickparese (vBP) ist ein
typisches Symptom bei Lisionen des dorsalen Mittel-
hirns. Die klinische Ausprdagung der vBP kann dabei
stark variieren und im Rahmen eines dorsalen Mit-
telhirnsyndroms (DMS) mit zusitzlichen Symptomen
wie einer Konvergenzparese, einem Konvergenzre-
traktionsnystagmus, einer verminderten Pupillenre-
aktion oder einer Skew Deviation vergesellschaftet
sein. Je nach Lokalisation und Gr6f3e der Lision kann
auch eine Kombination mit weiteren zentralen Moti-
litdtsstorungen vorliegen.

Material und Methode Im Rahmen einer retrospekti-
ven Studie wurden die Patientendaten unserer neu-
roophthalmologischen Ambulanz iiber einen Zeit-
raum von 25 Jahren nach Fillen mit Einschrdankungen
konjugierter vertikaler Augenbewegungen durchsucht
und hinsichtlich ihrer neuroorthoptischen Befunde
und Atiologien ausgewertet.

Resultate Es wurden 202 Patienten mit vBP identifi-
ziert. Das Befundspektrum reichte von einer isolierten
Sakkadenstdorung nur nach oben bis hin zum komplet-
ten Ausfall aller willkiirlichen und reflektorischen ver-
tikalen Augenbewegungen. Nur 12 vBP lagen isoliert
vor. Ursdchlich war bei 155 Patienten ein DMS, wovon
aber nur 18 Félle dem von Parinaud geprégten Syn-
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drombild (vBP+Konvergenzparese + Pupillenstérung
ohne weitere Symptome) entsprachen; 42 Patienten
mit DMS zeigten lediglich eine Sakkadenparese. Der
Aufblick war bei DMS insgesamt mehr eingeschréankt
als der Abblick. Die héufigsten Begleitsymptome wa-
ren eine Konvergenzparese (49 %), Konvergenznystag-
mus (40%), Pupillenstérung (32%), Skew Deviation
(21 %) und Blickrichtungsnystagmus (15 %). In 58 Fil-
len traten weitere zentrale Okulomotorikstorungen
auf. Bis zum 18. Lebensjahr war eine vBP bei 58 % der
Patienten durch Gehirntumoren bedingt, wohingegen
nach dem 60. Lebensjahr neben einem DMS durch
Infarkte (41 %) v. a. degenerative Erkrankungen (44 %)
ursdchlich waren.

Schlussfolgerungen Langsame und schnelle Augen-
bewegungen nach oben und unten werden im Hirn-
stamm unterschiedlich generiert, geleitet und inte-
griert und kénnen daher bei Lasionen des Mittelhirns
verschieden stark gestort sein. Die Ergebnisse ver-
deutlichen zudem die enge Lagebeziehung der Zen-
tren fiir vertikale Augenbewegungen, Konvergenz und
Pupillenreaktion im dorsalen Mittelhirn. Die Kombi-
nation einer vBP mit weiteren neuroophthalmologi-
schen Diagnosen kann daher eine topografische und
atiologische Zuordnung erleichtern.

Schliisselworter Vertikale Blickparese -
Sakkadenparese - Dorsales Mittelhirnsyndrom -
Parinaud-Syndrom - Progressive supranukleére
Blickparese

Vertical gaze palsies in dorsal midbrain
syndrome and other diseases

Summary

Background Vertical gaze palsy (vGP) is a typical
symptom in lesions of the dorsal midbrain. The
clinical picture of vGP is variable and can be part
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of a dorsal midbrain syndrome (DMS) in combina-
tion with additional symptoms including convergence
paresis, convergence-retraction nystagmus, disturbed
pupil reaction or skew deviation. Depending on the
size and site of the lesion other central oculomotor
disorders can also be present.

Material and methods The patient files of the neuro-
ophthalmology clinic over a period of 25 years were re-
viewed for cases with conjugated vertical oculomotor
disorders. The records were retrospectively analyzed
concerning the neuro-orthoptic findings and etiolo-
gies.

Results A total of 202 patients with vGP were iden-
tified. There was a continuous spectrum of findings
from isolated paresis of upward saccades to a com-
plete loss of all voluntary and reflectory vertical eye
movements. Only 12 vGP were clinically isolated.
There were 155 patients with a DMS but only 18
corresponded to the clinical picture as character-
ized by Parinaud (vGP+convergence paresis+ pupil
disturbance without further symptoms). Of the pa-
tients with DMS 42 showed only a paresis of vertical
saccades. In DMS the upgaze was generally more
impaired than the downgaze. The most frequently as-
sociated symptoms were convergence paresis (49%),
convergence nystagmus (40%), pupil disturbance
(32%), skew deviation (21%) and gaze-evoked nys-
tagmus (15%). A total of 58 cases had further central
oculomotor disorders. In patients up to 18 years of age
vGP was caused by cerebral tumors in 58%, whereas
above the age of 60 years degenerative diseases (44%)
and DMS after infarcts (41%) were the predominant
causes.

Conclusion Slow and fast eye movements of upgaze
and downgaze are differently generated, conducted
and integrated into the brainstem and can be variably
affected in midbrain lesions. The findings also illus-
trate the proximity of centers responsible for vertical
eye movements, convergence and pupil reaction in
the dorsal midbrain. The combination of a vGP with
other neuro-ophthalmologic diagnoses can therefore
help in topographical and etiological allocation.

Keywords Vertical gaze palsy - Saccadic paresis -
Dorsal midbrain syndrome - Parinaud syndrome -
Progressive supranuclear palsy

Hintergrund

Es ist faszinierend, wie komplex die Steuerung von
etwas scheinbar so Einfachem wie den Augenbewe-
gungen im Gehirn organisiert ist. Die dabei invol-
vierten Regionen umfassen sowohl mehrere kortikale
Areale, gut lokalisierbare Kerne und Schaltstellen
im Hirnstamm sowie Regelkreise mit Kleinhirn und
Innenohr. Dabei sind fiir die verschiedenen Modalita-
ten von schnellen und langsamen Augenbewegungen
verschiedene Steuerungsbahnen angelegt, auch wenn
sie in die gleiche Richtung gehen [1, 2]. So laufen die

Bahnen fiir langsame Folgebewegung, Sakkaden und
vestibulookuldren Reflex (VOR) bis zu den schlussend-
lich ausfithrenden Hirnnervenkernen im Hirnstamm
zu einem groBen Teil voneinander getrennt. Zusétz-
lich kommt es erst durch das Zusammenspiel von
erregenden und hemmenden prianukledren Bahnen,
zwischengeschalteten Integratorzentren und internu-
kledrer Verschaltung im Hirnstamm zu einer exakten
und nur teilweise bewusst wahrgenommenen konju-
gierten Ausrichtung der Augen in der den jeweiligen
bewegungsauslosenden Reizen genau angepassten
Geschwindigkeit und Amplitude.

Wiéhrend die finalen Schaltzentren fiir horizontale
Augenbewegungen grofiteils im unteren Hirnstamm
lokalisiert sind, konjugieren die Steuerungsbahnen fiir
vertikale Augenbewegungen letztendlich im oberen
Hirnstamm. Diese rdumliche Trennung der Zentren
fir horizontale und vertikale Augenbewegungen hat
zur Folge, dass pontine Ldsionen vorwiegend zu Sto-
rungen der horizontalen Augenbewegungen fiihren
(horizontale Blickparese, Abduzensparese, internu-
kledre Ophthalmoplegie etc.), wihrend Pathologien
im Mittelhirn eher die vertikalen Augenbewegungen
beeintrachtigen.

Die vertikale Blickparese (vBP) ist dabei ein typi-
sches Symptom bei Lasionen des dorsalen Mittelhirns.
Da, wie schon erwihnt, die verschiedenen Bewe-
gungsmodalitdten bis kurz vor dem Effektorkern des
N. oculomotorius (nN.III) unterschiedlich angesteu-
ert werden, kann die klinische Auspragung einer vBP
in der orthoptischen Untersuchung stark variieren
und unter Umstdnden nur einzelne Bewegungsar-
ten betreffen. Fiir das Verstdndnis dieser Dissoziation
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Abb.1 Schematische Darstellung der neuroanatomischen
Strukturen fir die Generierung der verschiedenen Modi verti-
kaler Augenbewegungen im Hirnstamm. (Nach [1, 2]. PC pos-
teriore Kommissur, riMLF rostraler interstitieller Kern des
medialen Langsbindels, INC interstitieller Nucleus Cajal,
nN.1lI Okulomotoriuskern, nN.IV Trochleariskern, NRTP Nucle-
us reticularis tegmenti pontis, DLPN dorsolateraler pontiner
Nucleus, nN.VIII Vestibulariskern, O/ Oliva inferior)
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und der Assoziation mit weiteren charakteristischen
okuldren Symptomen ist eine genauere Betrachtung
der neuronalen Organisation im Hirnstamm hilfreich
(s. auch Abb. 1): Die vertikale langsame Folgebe-
wegung wird nach kortikaler Erregung in pontinen
Kernen generiert (rostraler Nucleus reticularis teg-
menti pontis, dorsolateraler pontiner Nucleus) und
lauft tiber mehrere Zwischenstationen in Hirnstamm
und Kleinhirn zum Hauptintegratorkern fiir vertikale
Augenbewegungen, dem interstitiellen Nucleus Ca-
jal INC) und zum nN.III. Die vertikalen Sakkaden
werden kortikal dhnlich gebahnt, unter Kontrolle von
Kleinhirn und pontinen Strukturen jedoch im rostra-
len Mittelhirn generiert (rostraler interstitieller Kern
des medialen Liangsbiindels [riMLF]). Beim Aufblick
werden durch mehrfache kreuzende Projektion die
INC und nN.III (rectus superior und obliquus infe-
rior Subnuclei) beider Seiten erregt. Beim Abblick
erfolgt jedoch eine vorwiegend ipsilaterale Erregung
des nN.III (rectus inferior Subnucleus) und des Tro-
chleariskerns (nN.IV). Da normalerweise eine bila-
terale Stimulation vorliegt, ergibt sich trotzdem eine
konjugierte Abwartsbewegung beider Augen. Der ves-
tibulookuldre Reflex (VOR) hat als schnellstmégliche
Augenbewegung die wenigsten Synapsen und fiihrt
bei Stimulation des anterioren Bogengangs durch
Generation im oberen Vestibulariskern der Medulla
oblongata zu kontralateraler Erregung in INC und
nN.II (rectus superior und obliquus inferior Sub-
nuclei) und bei Stimulation des posterioren Bogen-
gangs durch Generation im medialen Vestibulariskern
zur kontralateralen Erregung in INC, nN.III (rectus in-
ferior Subnucleus) und nN.IV. Da der rectus superior
Subnucleus den kontralateralen Muskel innerviert,
ergdben sich durch die beschriebenen Projektionen
bei einseitiger Erregung immer Augenbewegungen
mit gleichsinniger vertikaler und torsioneller Kompo-
nente an beiden Augen: gleichzeitige Aktivierung von
M. obliquus inferior und kontralateralem M. rectus
superior bzw. von M. rectus inferior und kontralatera-
lem M. obliquus superior. Allerdings kommt es auch
beim VOR normalerweise immer zu einer beidseiti-
gen Erregung: Bei Kopfbewegungen in der Nick-Ebene
werden durch die schrdge Anordnung der Bogengin-
ge im Raum nur die entsprechenden vertikalen VOR-
Komponenten aktiviert, welche dann zu einer gegen-
sinnigen konjugierten Vertikalbewegung beider Augen
fiihren.

Der bilateral angelegte INC in unmittelbarer Nach-
barschaft zum nN.III fiihrt somit bei allen Modi der
vertikalen Augenbewegungen eine immens wichtige
Funktion als Integrator fiir erregende und hemmen-
de Signale aus und dient dabei v. a. der Blickhalte-
funktion, trdgt aber auch zur Sakkadengenerierung,
Antagonistenhemmung und Koordination des VOR in
der Roll-Ebene bei. Ein groer Teil seiner Fasern wird
iiber die posteriore Kommissur (PC) mit dem INC der
Gegenseite ausgetauscht. Diese Fasern sind v. a. fiir
die Regulation des Aufblicks zustdndig, und zusétzlich

enthélt die PC noch einen eigenen Kern als Aufblickin-
tegrator. Schiadigungen in der PC fiihren daher vor-
wiegend zu einer Storung des Aufblicks. Als Hauptin-
tegratoren der vertikalen Augenbewegungen projizie-
ren die INCs zu den nN.III und nN.IV beider Seiten
sowie ipsilateral zu riMLF, pontinem paramedianem
Trakt und Vestibulariskern. Zwischen dem vertikalen
Sakkadengenerator riMLF und dem Integrator INC be-
findet sich rostral des nN.III in der supraokulomo-
torischen Area (SOA) mit der M-Gruppe noch eine
weitere Struktur mit Heberwirkung. Diese hat kurze
Projektionen auf die Augen- und Lidheberanteile des
nN.III (rectus superior und obliquus superior Sub-
nuclei und unpaarer Nucleus caudalis centralis) und
lange Projektionen auf den Fazialiskern (M. frontalis)
in der Pons. In der SOA befinden sich auch noch dor-
sal des nN.III, von diesem aber getrennt, die parasym-
pathischen Neurone des N.III fiir Pupillenverengung
und Akkommodation, welche von in der PC teilweise
kreuzenden Fasern der prétektalen Nuclei angesteuert
werden, sowie dazwischen locker verteilt die Konver-
genz steuernden Neurone [3]. Ventral des nN.III ver-
laufen im medialen Langsbiindel noch die aufsteigen-
den prd- und internukledren Neuronen fiir vertikale
und torsionale Augenbewegungen.

Somit sind auf engem Raum um die Kerngebiete fiir
vertikale Augenbewegungen weitere Zentren und Fa-
sern fiir definierte okuldre Funktionen gruppiert. Li-
sionen im dorsalen Mittelhirn werden daher hiufig
nicht nur durch Stérung der vertikalen Augenbewe-
gungen, sondern in Kombination mit entsprechenden
Funktionsausfillen der Pupillenreaktion und Konver-
genz symptomatisch.

Material und Methode

Im Rahmen der vorliegenden Studie wurden die Aus-
pragungen der vBP ihre Assoziation mit weiteren
okuldren Symptomen und &tiologische Charakteristi-
ka in bestimmten Patientengruppen untersucht. Dazu
wurden sdmtliche Patientendaten der neuroophthal-
mologischen Ambulanz der Universitétsklinik fiir Au-
genheilkunde und Optometrie am AKH Wien iiber
einen Zeitraum von 25 Jahren von 1995 bis 2020 re-
trospektiv nach Fillen mit Einschrdnkungen von kon-
jugierten vertikalen Augenbewegungen durchsucht
und hinsichtlich ihrer orthoptischen Charakteristi-
ken und zugrunde liegenden Pathologien quantitativ
ausgewertet. Ziel der Studie war es, unterschiedliche
Auspragungen der vBP v. a. hinsichtlich langsamer
und schneller Augenbewegungen darzustellen.

Resultate

Es wurden 202 Patienten mit vBP identifiziert, davon
waren 118 (58%) mannlich und 84 (42%) weiblich.
Das Alter lag im Durchschnitt bei 44 Jahren mit einer
Spannweite von 0 bis 89 Jahren und Héaufigkeitsgip-
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Abb. 2 Altersverteilung der Patienten mit vertikaler Blickpa-
rese gruppiert nach Lebensdekade

feln in der ersten, fiinften und achten Lebensdekade
(Abb. 2).

Es hatten 103 Patienten (51%) eine vBP mit Ein-
schrankung schneller und langsamer Blickbewegun-
gen nach oben und unten. Bei 31 Patienten waren
diese komplett ausgefallen. Die Mehrzahl der iibrigen
Félle mit vBP in beide Richtungen zeigte eine tiberwie-
gende Einschrankung des Aufblicks. Darunter waren
auch 12 Patienten mit Dissoziation unter Einschrédn-
kung oder Ausfall nur der Sakkaden in eine Richtung
(bei 11 nach unten, bei 1 nach oben). Weitere 47 Pati-
enten (23 %) hatten eine vBP schneller und langsamer
Blickbewegungen nurnach oben und 3 (1 %) nurnach
unten. Eine Sakkadenparese unter Erhalt der anderen
Blickmodalitédten trat bei 27 Patienten (13 %) in beide
Vertikalrichtungen auf und bei 21 Patienten (10 %) nur
nach oben. Eine isolierte Sakkadenparese nur nach
unten wurde nicht beobachtet. Eine isolierte vBP oh-

Alter <18
(n = 45)

unklar
15.5%

Tumoren
58%

andere
4.5%
SHT
2%
Blutung
4.5%

Infarkt
4.5%

Hydrocephalus/Stauung
11%
a

neurodegenerativ
44%

ne weitere Storungen trat bei nur 12 Patienten (6 %)
auf.

Die Atiologien bei Kindern und Jugendlichen bzw.
im hoheren Erwachsenenalter zeigten sehr unter-
schiedliche Verteilungen: Bei Patienten bis zum 18. Le-
bensjahr waren in 58 % der Fille Tumoren ursichlich
(Abb. 3a), wiahrend bei Patienten iiber 60 v. a. de-
generative Erkrankungen (44%) und Infarkte (41 %)
vorkamen (Abb. 3b).

Dorsales Mittelhirnsyndrom

Es wurden 155 Patienten (77 %) auf Grundlage der kli-
nischen und radiologischen Befunde &tiologisch ei-
nem dorsalen Mittelhirnsyndrom (DMS) zugeordnet,
unter Einschluss von 10 Patienten mit isolierter vBP
und 1 Patienten mit asymmetrischer vBP und Konver-
genzparese. Bei nur 18 Patienten (12 %) entsprach die
Symptomatik dem von Parinaud geprédgten Syndrom-
bild (vBP + Konvergenzparese + Pupillenstérung ohne
weitere Symptome). Der Grolteil der Patienten mit
DMS (88%) hatte eine Parese der Vertikalbewegun-
gen nur oder vorwiegend nach oben, wéhrend 19 Pa-
tienten (12%) ein ,reverse pattern® mit tiberwiegen-
der oder ausschlief{licher Parese nach unten zeigten.
Die Tab. 1 listet alle beobachteten okulomotorischen
Storungen und ihre Hiufigkeit auf. Knapp drei Viertel
der Félle (73 %) hatte eine Einschrankung langsamer
und schneller Vertikalbewegungen, wobei die Paresen
nach oben in Anzahl und AusmafR pradominierten. Bei
zumindest 7 Patienten war der VOR trotz Parese der
willkiirlichen Augenbewegungen erhalten. Eine Dis-
soziation mit Blickfolge- und Sakkadenparese in eine
und nur Sakkadenparese in die andere Richtung trat
in 8 Fillen auf. Etwas mehr als ein Viertel der Fil-
le (27%) zeigte eine reine Sakkadenparese unter Er-
halt der anderen Blickmodalitdten. Auch bei diesen
Patienten waren die Aufwirtssakkaden hdufiger und

Alter >60
(n=61)

Tumoren Hydrocephalus/Stauung
1.5% 1.5%

Infarkt
41%

andere gyt Blutung
7% 20, 3%

Abb. 3 Haufigkeitsverteilung der Atiologien vertikaler Blickparesen bei Kindern und Jugendlichen (a) und bei Erwachsenen tiber

60 Jahren (b). SHT Schéadel-Hirn-Trauma
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unklar
SHT 50, 5%
6%

Tumoren

33%
Blutung

14%

Infarkt Hydrocephalus/Stauung
28% 12%

Abb. 4 Haufigkeitsverteilung der Atiologien bei Patienten
mit dorsalem Mittelhirnsyndrom. SHT Schéadel-Hirn-Trauma,
MS multiple Sklerose

meistens stérker betroffen, jedoch gab es auch 3 Fille
mit einem ,reverse pattern“ der Sakkadenparese.

Eine Konvergenzparese war mit 49 % das héufigste
Begleitsymptom und war zumeist mit einem Retrak-
tionsnystagmus vergesellschaftet. Als weitere typische
Syndromzeichen fanden sich bei knapp einem Drittel
der Patienten eine gestorte Lichtreaktion der Pupille
(in 13 Fallen mit beschriebener Licht-Nah-Dissozia-
tion), in je einem Fiinftel der Félle eine Skew Devia-
tion oder Ocular Tilt Reaction (OTR) bzw. ein Spon-
tan- oder Blickrichtungsnystagmus sowie in 9 Féllen
eine Oberlidretraktion (s Tab. 1). Alle Begleitsympto-
me kamen in unterschiedlicher Kombination bei allen
Auspriagungen der vBP vor. Es zeigten 58 Patienten
mit DMS (37 %) weitere Okulomotorikstérungen zen-
traler Genese, darunter Paresen von N.III, N.IV, N.VI
und N.VII oder horizontale Bewegungsstorungen ein-
schlielllich Blickparese, Sakkadenstdrung, internukle-
dre Ophthalmoplegie, Esotropie und Exotropie.

Die Ursachen eines DMS waren am hé&ufigsten
Tumoren, davon ein Drittel Pinealistumoren, sowie
ischdmische oder hamorrhagische Insulte im Bereich
Thalamus/Mittelhirn (Abb. 4). Weniger hidufig waren
Hydrozephalus, traumatische Genese und multiple
Sklerose.

Neurodegenerative Erkrankungen

Die 33 Patienten mit vBP durch neurodegenerative Er-
krankungen hatten durchschnittlich ein hoheres Alter
und zeigten in mehr als drei Viertel der Fille sowohl
Einschrankungen vertikaler als auch horizontaler Au-
genbewegungen, jedoch waren die vertikalen Augen-
bewegungen in der Regel deutlich stdrker betroffen
(Tab. 1). Sechs Patienten (18 %) hatten sogar nur eine
vBP ohne Stérung der horizontalen Bewegungen. In
13 Féllen gab es einen kompletten Ausfall aller verti-
kalen Augenbewegungen. Bei den iibrigen Patienten
waren meistens Auf- und Abblick betroffen. In 10 Fal-
len war die vBP iiberwiegend oder nur nach oben und
in 6 tiberwiegend nach unten. In 3 Féllen gab es in ei-
ne Richtung eine Dissoziation mit Einschriankung le-

Tab. 1 Aufstellung der Charakteristiken von Patienten mit
vertikaler Blickparese gruppiert nach Diagnosen und Ge-
gentberstellung mit einer friiheren Fallserie von Patienten
mit pratektalem Syndrom [9]

Dorsales  Prétektales Neurodege-  Mitochon-

Mittelhirn- ~ Syndrom nerative driale
syndrom (Keane) Erkrankungen Erkran-
kungen
Patientenzahl 155 206 33 6
Alter (Mittel- 41+23 38 68+ 11 45+28
wert + Standard-
abweichung)
Parese verti- 113 (73%) 87% 27 (82%) 6
kale Blickfolge
und Sakkaden
Nur nach oben 38(25%) 66% 1(3%) 3
Nach oben und 73(47%) 21% 26 (79%) 2
unten
Nur nach unten 2 (1%) - - 1
Parese verti- 42 (27%) - 6 (18 %) -
kale Sakkaden
alleine
Nur nach oben 20 (13%) - 1(3%) =
Nach oben und 22 (14%) - 5(15%) -
unten
Konvergenzparese 76 (49%) 17% 26 (79%) 3
Konvergenz- 62(40%) 34% = =
nystagmus
Pupillenstorung 50(32%) 96% = =
Skew Deviation/ 33(21%) 38% - -
Ocular Tilt Reacti-
on
Nystagmus 33(21%) 23% - 1
Blickrichtungs- 24 (15%) k.A. - -
nystagmus
Spontan- 9 (6 %) k.A. - 1
nystagmus:
— Upbeat 1(1%) 4% - -
— Downbeat 1(1%) 4% - 1
— Rotatorisch, 7 (5%) k.A. - -
horizontal,
»See-saw*
Oberlidretraktion 9 (6 %) 40% - -
N.IlI Parese 16 (10%) - = =
N.IV Parese 6 (4%) - - -
N.VI Parese 15(10%) - = =
N.VII Parese 4 (3%) - - -
Horizontale Blick- 9 (6 %) - 8 (24 %) 3
parese
Horizontale Sak- 7 (5%) - 19 (58 %) 1
kadenstorung
Internukleére 6 (4 %) - - -
Ophthalmoplegie
Esotropie 1(1%) 22% - -
Exotropie 3 (2%) 22% - 1

diglich der Sakkaden. Auffillig war der hohe Anteil
an Patienten mit Konvergenzparese (79 %). Dadurch
ergaben sich bei 5 Patienten Befunde wie bei einem
»Parinaud-Syndrom*“ (vBP + Konvergenzparese).
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Atiologisch stellten in dieser Gruppe Patienten mit
Steele-Richardson-Olszewski-Syndrom  (progressive
supranukleidre Blickparese [PSP]) den iiberwiegenden
Anteil (28 Patienten). Weitere Diagnosen umfassten
3 Patienten mit klinisch im Vordergrund stehendem
Morbus Parkinson und geringer ausgeprédgten Oku-
lomotorikstorungen und je 1 Patienten mit spino-
zerebelldrer Ataxie und Lewy-Kodrperchen-Demenz.
Bei den meisten Patienten mit neurodegenerativen
Erkrankungen war die Augenbewegungsstorung das
Initialsymptom.

Andere Diagnosen

Seltenere Diagnosen bei vBP umfassten mitochondri-
ale Erkrankungen in 6 Fillen (chronisch progrediente
externe Ophthalmoplegie [CPEO], okulopharyngeale
Dystrophie), welche teilweise zusétzliche Okulomoto-
rikstérungen zeigten (Tab. 1), sowie benigne Stérun-
gen bei 4 Sduglingen ohne zerebrale Pathologie, wel-
che als transientes Sonnenuntergangsphdnomen [4]
bzw. tonische Blickdeviation nach unten [5] klassifi-
zierbar waren. Auch hier fand sich zum Teil eine Kon-
vergenzminderung, Oberlidretraktion oder ein erhal-
tener VOR. In der orthoptischen Untersuchung impo-
nierten noch je 1 Patient mit Miller-Fisher-Syndrom
bzw. beidseitiger N.III-Parese sowie 2 Patienten unge-
klarter Atiologie mit dem Bild einer vBP.

Langerfristige Verlaufsuntersuchungen waren nur
bei 63 der 202 Fille vorhanden. Davon zeigten 38 Pa-
tienten mit DMS sowie jene mit transientem Sonnen-
untergangsphdnomen und Miller-Fisher-Syndrom ei-
ne komplette oder deutliche Besserung.

Schlussfolgerung

Die vBP ist durch eine Bewegungseinschrankung der
konjugierten vertikalen Augenbewegungen nach oben
und/oder nach unten charakterisiert, wobei isolierte
Paresen nach unten nur selten vorkommen. Ursache
sind in der Regel beidseitige und seltener einseitige
Lisionen im rostralen Mittelhirn, in erster Linie durch
ischdmische oder hdmorrhagische Insulte, Tumoren
mit oder ohne Liquorzirkulationsstérung und Hydro-
zephalus, aber auch durch entziindliche oder neuro-
degenerative Erkrankungen, Speicherkrankheiten und
Psychopharmaka (1, 2].

Das orthoptische Befundspektrum in unserer Fall-
serie reichte von einer isolierten Sakkadenstérung
nur nach oben bis hin zum kompletten Ausfall aller
willkiirlichen und reflektorischen vertikalen Augenbe-
wegungen in beide Richtungen. Meistens waren alle
Bewegungsmodalitédten in beiden Richtungen betrof-
fen, jedoch lag dabei auch o6fter eine Dissoziation vor,
wobei die Sakkaden mehr als die langsamen Augen-
bewegungen und diese mitunter mehr als der VOR
eingeschrinkt sein konnen. Diese Hierarchie der Be-
eintrichtigung wurde schon frith von Bielschowsky
bemerkt [6]. Liasionen der PC fithren zu vBP aller

Modalitdten, aufgrund der eingangs beschriebenen
Faserverldufe vorwiegend im Aufblick, was sich auch
in unserer Fallserie mit DMS zeigt. Im Rahmen ei-
nes DMS ist die vBP durch Stérung nahe gelegener
Strukturen hidufig mit zusitzlichen Symptomen ver-
gesellschaftet. Bei begleitender Stérung der Konver-
genzneurone in der SOA ergibt sich das von Parinaud
geprégte Syndrombild einer vBP mit Konvergenzpa-
rese. Eine Pupillenstérung ist dabei oft vorhanden,
aber schon in der Beschreibung von Parinaud nicht
obligat [7]. Obwohl Parinaud nicht nur eine vBP nach
oben beschrieb, wurde spiter bei Uberwiegen der
vBP nach unten mit begleitender Konvergenzparese
der Begriff ,reverse Parinaud-Syndrom“ geprégt [8].
Durch die Variabilitdit weiterer Symptome, die bei
Lasionen des oberen Mittelhirns gemeinsam mit ei-
ner vBP auftreten kénnen, und auch aufgrund der
uneinheitlichen Verwendung des Begriffs ,Parinaud-
Syndrom® in der Literatur wird heute eher die Ver-
wendung der allgemeiner gefassten Begriffe ,dorsa-
les Mittelhirnsyndrom* oder ,pritektales Syndrom*
empfohlen [9, 10]. Typische weitere Motilitdtsstérun-
gen bei DMS sind dabei neben der Konvergenzparese
ein Konvergenznystagmus mit oder ohne Bulbusre-
traktion v. a. im Aufblick, eine verminderte Licht-
reaktion der Pupille unter besserer Erhaltung der
Konvergenzmiose (Licht-Nah-Dissoziation aufgrund
getrennt verlaufender exzitatorischer Fasern von den
prétektalen Nuclei), horizontales Schielen (Exotropie
durch verminderten oder Esotropie durch erhéhten
Konvergenztonus, Konvergenzspasmus, Divergenzpa-
rese bzw. Pseudoabduzensparese), Oberlidretraktion
(durch Enthemmung des Nucleus caudalis centralis,
Collier-Zeichen), Ptosis, Skew Deviation (im Rahmen
einer kontraversiven OTR) und vertikaler Spontan-
oder Blickrichtungsnystagmus. Ophthalmoskopisch
kénnen auch noch Stauungspapillen vorliegen, wenn
z. B. im Rahmen einer Aquidduktstenose der intrakra-
nielle Druck erhoht ist.

In der bisher grofiten Fallserie von 206 Patienten
mit prédtektalem Syndrom zeigten nahezu alle Pati-
enten eine verminderte Lichtreaktion als h&ufigstes
Symptom und 87 % eine vBP ([9]; Tab. 1). Darunter
fanden sich anders als in unserer Studie wesentlich
mehr Patienten mit einer Blickparese nur nach oben
als in beide Richtungen, allerdings hatte dort ein ho-
her Anteil eine Blickdeviation nach unten. Aullerdem
wurden in dieser Studie keine Patienten mit alleini-
ger Sakkadenparese eingeschlossen, da laut dem Au-
tor diese nicht dem pritektalen Syndrom mit Léasi-
on der PC zugeordnet werden kénne. Unsere Fallserie
zeigt aber, dass typische Symptome, insbesondere die
Konvergenzparese, aber auch Pupillenstérung, Kon-
vergenznystagmus, OTR und Lidretraktion auch bei
alleiniger vertikaler Sakkadenparese auftreten und so-
mit durchaus im Rahmen eines DMS vorhanden sind.
Wie fiir das DMS typisch fand sich auch bei den allei-
nigen Sakkadenparesen unserer Patienten bevorzugt
eine Storung des Aufblicks. Die eingangs beschriebene
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Verschaltung der Sakkaden im Mittelhirn zeigt insge-
samt einen bevorzugten Faseraustausch bei Aufwérts-
sakkaden, was diese Augenbewegung v. a. bei gréRe-
ren mittelliniennahen Lisionen empfindlicher gegen-
iiber Stérungen machen konnte. Die Konvergenzpare-
se war in unserer Fallserie das hdufigste Begleitsym-
ptom und wurde wesentlich 6fter beobachtet als bei
Keane. Umgekehrt wurden bei unseren Patienten ei-
ne Pupillenstérung und Oberlidretraktion wesentlich
seltener beobachtet. Es ist nicht auszuschlief3en, dass
diesen Befunden in manchen unserer Fille zu wenig
Beachtung geschenkt wurde. Stérungen horizontaler
Augenbewegungen waren insgesamt dhnlich hiufig,
stellten sich bei unseren Patienten aber anders verteilt
dar. Weitere Hirnnervenparesen (N.III, N.IV, N.VII) wa-
ren nur in unserer Fallserie auffillig. Ansonsten de-
cken sich die Hiufigkeiten der einzelnen Symptome
unserer Fallserie mit DMS recht gut mit der von Kea-
ne.

Friithere Studien zeigen, dass isolierte vertikale Sak-
kadenparesen bei bilateralen Lasionen des Sakkaden-
generators riMLF auftreten, wobei der Aufblick durch
die bilaterale Verschaltung weniger stark betroffen
sein kann [1, 2]. Aus demselben Grund sind bei den
selteneren Lisionen eines Kerns lediglich die Abwérts-
sakkaden leicht verlangsamt, jedoch tritt dann auch
ein kontraversiver torsioneller Nystagmus auf. Isolier-
te bilaterale Lisionen des INC hingegen fithren zu
einer Parese aller vertikalen Augenbewegungen, wo-
bei die Sakkadengeschwindigkeit nicht verlangsamt
ist. Durch die gestorte Blickhaltefunktion kommt
es hier oft zu einem Upbeat-Nystagmus. Einseitige
Lasionen fiihren zu einem ipsiversiven torsionalen
Nystagmus und zu einer kontraversiven OTR [11].
Storungen der vertikalen Augenbewegungen durch
solche isolierten Kernldsionen, sind auch in Anbe-
tracht unserer Ergebnisse eher selten, da schiddigende
Pathologien meistens groflere Areale betreffen und
Kern- und Interneurone auch nur teilweise geschéa-
digt werden konnen. Es ist gut nachvollziehbar, dass
sich dadurch bei Mittelhirnldsionen verschiedenartige
Ausprédgungen einer vBP mit diversen Begleitsympto-
men ergeben kénnen. So verursachen beispielsweise
auch einseitige Mittelhirnldsionen unter Einbezie-
hung von riMLF und INC aber mit Aussparung der
PC eine vBP nach oben oder in beide Richtungen mit
oder ohne Dissoziation einzelner Blickmodalitdten
[12-17] oder auch ein DMS [18, 19]. Auch einseiti-
ge Thalamusldsionen kénnen eine vBP in eine oder
beide Richtungen verursachen [20]. Eine vBP nur
nach unten wiére auch bei einseitigen Lisionen in
Mittelhirn denkbar [21], wurde aber bisher nicht im
Zusammenhang mit einem DMS beschrieben. Zwei
Patienten unserer Fallserie mit vBP nach unten mit
begleitender Konvergenzparese bei einseitigen La-
sionen hatten auch diskret hypometrische Sakkaden
nach oben. Patienten mit begleitender Abduzenspare-
se oder horizontaler Blickparese hatten zum Teil eine
Pseudoabduzensparese bei thalamomesenzephalen

Lasionen [22] oder, wie auch alle Patienten mit Fa-
zialisparese, multiple Lisionen mit Beteiligung der
Pons.

In unserer Studie ndhern wir uns dem Thema vBP
von der klinisch-orthoptischen Seite an, weshalb wir
auch Patienten mit anderen Atiologien als dem DMS
analysiert haben. Am hé&ufigsten war darunter die
PSP, welche somit eine wichtige Differenzialdiagnose
v. a. im hoheren Lebensalter darstellt. Hier kommt
es durch Anhdufung von tau-Protein im Hirnstamm-
gewebe zum degenerativen Verlust der Neuronen
fiir vertikale und auch horizontale Augenbewegun-
gen und Konvergenz, wobei die Paresen wie auch
in unserer Fallserie eher kein Richtungsiiberwiegen
zeigen [23]. Durch den langsam progredienten Ver-
lauf, die hédufig gemeinsam auftretenden horizontalen
Bewegungsstérungen und das Fehlen anderer zentra-
ler Okulomotorikstérungen ist die PSP in der Regel
klinisch gut differenzierbar. Der VOR ist hier cha-
rakteristischerweise oft noch besser erhalten. Bis auf
Letzteres imponieren die Motilitdtsstérungen bei Mi-
tochondriopathien recht dhnlich. Beim akuten Miller-
Fisher-Syndrom sind differenzialdiagnostisch die se-
rologischen Zusatzbefunde wegweisend. Eine rasche
radiologische Abkldrung von zerebralen Pathologien
ist beim erstmaligen Auftreten einer vBP allerdings in
jedem Fall angebracht.

Zusammenfassend verdeutlichen unsere Ergebnis-
se, dass langsame und schnelle Augenbewegungen
nach oben und unten aufgrund unterschiedlicher
Organisation im Mittelhirn bei dortigen Pathologien
verschieden stark gestort sein kénnen, und veran-
schaulichen die enge Lagebeziehung der Zentren fiir
vertikale Augenbewegungen, Konvergenz und Pupil-
lenreaktion im dorsalen Mittelhirn.
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