Nystagmus - Schritt fiir Schritt

Michael Strupp

Ihr Patient klagt Giber Verschwommensehen, laufende oder hiipfende Bilder,
Doppelbilder, Schwankschwindel, akuten Drehschwindel oder Gangunsicherheit.
Sie schauen in die Augen, Sie sehen einen Nystagmus. Was ist nun zu tun?

Genau hinschauen und beschreiben!

Grundlagen

Unter einem Nystagmus versteht man periodische, meist
unwillkiirliche sdgezahnartige Augenbewegungen. Diese
bestehen in der Regel aus einer langsamen (ursichlich
pathologischen) Augendrift weg vom Fixationspunkt
und einer schnellen zentralen kompensatorischen Riick-
stellbewegung (Refixationssakkade). Die Richtung des
Nystagmus wird nach dieser schnellen Phase angegeben,
da sich diese besser erkennen ldsst. Der Terminus leitet
sich aus dem griechischen ,nystdzein“ ab, was einnicken,
schlafen, im Sinne von ,.in den Schlaf nicken“ bedeutet.

Ein Nystagmus findet sich bei vielen peripheren und zen-
tralen vestibuldren, aber auch zerebelldren Funktionssto-
rungen sowie Intoxikationen (Medikamente, Alkohol).
Dieser ist hdufig ein spezifisches klinisches Zeichen, das
auch eine genaue topografisch/anatomische Diagnose,
z.B. innerhalb des Hirnstamms oder Kleinhirns, ermdog-
licht - eine Kernkompetenz jedes Neurologen [1,2].

Klinische Untersuchung

Zur klinischen Untersuchung benétigen Sie eigentlich nur
Ihre Augen, eine Frenzelbrille oder M-Brille [3] (» Abb. 1),
die die visuelle Fixation unterdriickt, zur Differenzierung
zwischen einem peripheren und zentralen Spontannys-
tagmus (s.u.) und eine Untersuchungsliege zur Durch-
fiihrung der Lagerungsmandver. Die diagnostische Ein-
ordnung eines Nystagmus beruht primar auf dessen Be-
schreibung, d.h. Form, Richtung sowie auslésende oder
modulierende Faktoren.

= Form des Nystagmus:

- sdgezahnartig mit schneller und langsamer Phase,
typisch fiir einen Spontannystagmus bei periphe-
ren, aber auch zentralen vestibuldren oder zerebel-
ldren Funktionsstérungen

- selten pendelférmig, typisch fir einen zentralen Fi-
xationspendelnystagmus oder einen ,See-saw-Nys-
tagmus®
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= Richtung der schnellen Phase:

- Horizontal z.B. zum rechten Ohr, mit torsioneller
Komponente entgegen dem Uhrzeigersinn typisch
fir eine akute periphere vestibuldre Lasion links.
Merkregel: Die rasche Phase des Nystagmus
schldgt in Richtung des aktiveren Labyrinths
(,Doppel a“), z.B. bei einem Funktionsausfall des
linken N. vestibularis: schnelle Phase nach rechts.
Der Nystagmus beruht in diesem Fall auf einer sog.
vestibuldren Tonusimbalance: ist das rechte
Labyrinth aktiver, fihrt dies zu langsamen Augen-
bewegungen nach links und schnellen Riickstell-
bewegungen nach rechts.

- Vertikal nach oben oder unten: Upbeat-/Downbeat-
Nystagmus. Wichtig fiir die Diagnose eines
Downbeat-Nystagmus: Dieser wird haufig erst rich-
tig sichtbar im Seitblick und kann dann aufgrund
des gleichzeitig bestehenden Blickrichtungsnystag-
mus (s.u.) diagonal nach unten auBen schlagen
(> Video 1).

- Vertikal nach oben und torsionell zum betroffenen
Ohr schlagend bei Durchfithrung der diagnosti-
schen Lagerungsmandver mit kurzer Latenz einset-
zend, crescendo-decrescendo-artiger Verlauf, Dau-
er Sekunden bis zu einer Minute: benigner periphe-
rer paroxysmaler Lagerungsschwindel (BPPV) eines
posterioren Bogengangs.

B VIDEO

https://doi.org/
10-1055-a-0655-
8273

> Video 1 Downbeat-Nystagmus.
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» Abb. 1 Klinische Untersuchung mit und ohne Frenzel- oder M-Brille. Die Linsen (+ 20 dpt) reduzieren zum einen die visuelle Fixation, die z.B.
einen Spontannystagmus unterdriicken kann, und erleichtern zum anderen die Beobachtung der Augenbewegungen des Patienten. Bei dieser
Untersuchung sollte man beim Geradeausblick auf méglichen Spontannystagmus und dessen Unterdriickbarkeit durch visuelle Fixation achten.
AnschlieBend Testung auf Kopfschiittelnystagmus (dazu bittet man den Patienten, seinen Kopf 20-mal schnell nach rechts und links zu drehen,
anschlieBend Beobachtung der Augenbewegungen). SchlieBlich sollten mit dieser Brille auch die Lagerungsmanéver durchgefiihrt werden.
Quelle: Strupp M, Brandt T. Diagnose und aktuelle Therapie von Schwindelsyndromen. DMW 2016; 141: 1698-1710.

- Linear horizontal: BPPV eines horizontalen Bogen- mus. Diese Nystagmusformen gehen meist mit Oszil-
gangs. Schldgt dieser in Rechts- und Linksseiten- lopsien einher, die fiir den Patienten sehr beeintrachti-
lage jeweils zum untenliegenden Ohr (geotrop), so gend sein kénnen.
liegt eine Canalolithiasis vor, schlagt dieser apo- = Nystagmus ist durch Fixation unterdriickbar, d.h.
geotrop, handelt es sich um eine Cupulolithiasis. wenn der Patient ein Ziel fixiert, ist der Nystagmus

- Rein torsionell z.B. bei einer Lasion in der Medulla kaum oder nicht erkennbar. Wenn Patienten die Fren-
oblongata oder Mesencephalon. zel- oder M-Brille aufsetzen, nimmt die Intensitdt des

Nystagmus zu. Dies ist ein typisches Zeichen eines

s \Merke peripheren vestibuldaren Spontannystagmus, wie

Ein rein vertikaler oder rein torsioneller Nystagmus z.B. bei einer akuten einseitigen peripheren Vestibulo-
hat eine zentrale Ursache. pathie.

= Klinische Regel fiir die Differenzierung zwischen

Die Untersuchung auf einen Nystagmus sollte in finf einem peripheren und zentralen Spontannystagmus:

Schritten erfolgen: Ist ein Nystagmus durch Fixation nicht unterdriickbar,

so ist es kein peripherer vestibuldrer Spontannystag-
mus (> Video 2).

Schritt 1 Blick gerade aus
mit und ohne Frenzel-/M-Brille

mm—— (ave

Auch ein zentraler Spontannystagmus, z.B. bei

Ist ein Nystagmus schon beim Blick geradeaus vorhan- einer akuten Hirnstammldsion, kann durch Fixation
den, d.h. in der sog. Primdrposition, so handelt es sich teilweise unterdriickbar sein.

um einen Spontannystagmus.

Es lassen sich zwei Formen eines Spontannystagmus un-

terscheiden, die klinisch auch fiir die Differenzierung zwi- B VIDEO

schen einer zentralen Ldsion, z.B. im Hirnstamm oder

Kleinhirn, versus eine periphere vestibulire Lision, z.B. E_Q?XEI? https://doi.org/

bei einer akuten einseitigen peripheren Vestibulopathie ;_3'{) il I
FEiaknd 8273

¥
(friiher Neuritis vestibularis genannt), wichtig ist:
= Nystagmus ist durch Fixation nicht unterdriickbar: '
Dies ist ein typisches Zeichen eines zentralen Fixa-
tionsnystagmus. Beispiele sind der Downbeat- und > Video 2 Fixationspendel-Nystagmus.
Upbeat-, Fixationspendel- oder der See-Saw-Nystag-

(=]
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Schritt 2 Seit-, Auf- und Abblick = Drei klinische Merkregeln:
- Allseitiger BRN: Zeigt eine Funktionsstérung im Be-
reich des Cerebellums an, spezifisch des Flocculus

oder Paraflocculus, aber auch bei Lasionen im Ves-

Blickrichtungsnystagmus
= Das typische Erkennungsmerkmal eines Blickrich-

tungsnystagmus (BRN) ist, dass dessen schnelle Phase
jeweils in die Richtung des Blickes schldgt (nomen est
omen) und dieser somit je nach Blickrichtung die Rich-
tung wechselt: ,richtungswechselnder Nystagmus*“.

Pathophysiologisch beruht ein BRN auf einem sog. In-
tegratordefizit (,leaky integrator®), das dazu fihrt,
dass die Augen nicht in der exzentrischen Augenposi-
tion gehalten werden kénnen und jeweils wieder zur
Mitte hin zuriickdriften mit einer anschlieBenden
schnellen Phase zuriick zum exzentrischen Blickziel.

Die relevanten anatomischen Strukturen des neurona-
len Integrators sind zerebelldrer Flocculus/Parafloccu-

tibulariskerngebiet. Haufige Ursachen sind dege-
nerative Kleinhirnerkrankungen, Uberdosierung
von Medikamenten, insbesondere Antikonvulsiva,
oder Alkohol (> Video 3).

- Isolierter horizontaler Blickrichtungsnystagmus:
Kann eine strukturelle Lasion im Bereich des unte-
ren Hirnstamms (Nucleus praepositus hypoglossi)
anzeigen, z.B. durch eine Blutung oder Infarkt.

- lIsolierter vertikaler Blickrichtungsnystagmus: La-
sion des INC im Mesencephalon gleicher Atiologie.
Eine Ubersicht der topografischen Anatomie finden
Sie in » Tab. 1 und Abb. 2.

lus, Vestibulariskerngebiet, interstitieller Nucleus Cajal

(INC) im Mittelhirn und Nucleus praepositus hypoglos-

si im unteren Hirnstamm (s. u.).

= Es gibt drei Auspragungen eines BRN:

- erschopflicher Endstellnystagmus, Dauer <10s in 8 VIDEO
der Endposition (definiert als der Punkt, an dem
der Patient das exzentrische Blickziel gerade noch
mit beiden Augen sehen kann): physiologisch;

- unerschoflicher Endstellnystagmus: als isolierter,
Befund nicht zu stark werten, in Kombination mit
anderen Okulomotorikstérungen wahrscheinlich
pathologisch;

- Blickrichtungsnystagmus im engeren Sinne: patho-
logisch.

EfefcaE https://doi.org/
E;}{ﬁ".. 10-1055-a-0655-
i 8273
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» Video 3 Allseitiger Blickrichtungsnystagmus.

isolierter vertikaler Blick-
richtungsnystagmus (BRN)

CP  Commissura posterior CP INC-Ldsion

CS  Colliculus superior
Ldsion hintere

INC  Nucleus interstitialis Konvergenzretraktions-

(Cajal) Kommissurenbahn nystagmus
NPH  Nucleus pfaepositus Lision NPH isolierter horizontaler
hypoglossi Blickrichtungsnystagmus

NRTP Nucleus reticularis

e P Lasion medullar/ Upbeat-Nystagmus

<
. )
pontine %3\ 2 pontomesenzephal

Ol Oliva inferior Nuclei 2

SR sermmfare per e Flocculus/ Downbeat-Nystagmus,

A - : Paraflocculus allseitiger BRN, Rebound-
Formatio reticularis
Nystagmus
riMLF rostraler interstitieller
Kern des Fasciculus Nodulus zentraler Lagenystagmus,
longitudinalis medialis periodisch-alternierender
Nystagmus

1] Nucleus n. oculomotorii
bzw. N. oculomotorius

v Nucleus n. trochlearis

VI Nucleus n. abducentis
bzw. N. abducens

» Abb. 2 Topografisch-anatomische Zuordnung der verschiedenen zentralen Nystagmusformen im Bereich des Hirnstamms und Cerebellums.
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» Tab. 1 Anatomische Zuordnung der verschiedenen Nystagmusformen.

zentrale Nystagmusformen

isolierter vertikaler Blickrichtungsnystagmus

Konvergenzretraktionsnystagmus
Upbeat-Nystagmus

isolierter horizontaler Blickrichtungsnystagmus

allseitiger Blickrichtungsnystagmus

Downbeat-Nystagmus

Rebound-Nystagmus

zentraler Lagenystagmus

periodisch alternierender Nystagmus
Kopfschiittelnystagmus mit sog. Cross-coupling

periphere Nystagmusformen

Hirnstamm als wahrscheinlicher Ort der Funktionsstérung

Mesencephalon (interstitieller Nucleus Cajal, INC, d. h. des neuronalen
Integrators vertikaler [und torsioneller] Augenbewegungen)

Mesencephalon (Commissura posterior)
Mesencephalon oder Medulla oblongata

pontomedullar (Nucleus praepositus hypoglossi, d. h. des neuronalen
Integrators horizontaler Augenbewegungen)

Cerebellum als wahrscheinlicher Ort der Funktionsstérung

Flocculus/Paraflocculus (seltener Vestibulariskerne, die funktionell-anatomisch
eigentlich zum Cerebellum gehoren) mit Stérung des neuronalen Integrators

Flocculus/Paraflocculus (seltener bilaterale ponto-medulldre Ldsion)
Flocculus/Paraflocculus

Nodulus/Uvula

Nodulus/Uvula

Cerebellum

Lokalisation

horizontal-torsioneller Spontannystagmus,
durch Fixation unterdriickbar, keine zentralen
Okulomotorikstérungen

durch Lagerungsmandver ausgelost:

= vertikal-torsionell

= horizontal linear, geotrop

= horizontal linear, apogeotrop

Schritt 3 Kopfschiitteltest

20-mal schnell den Kopf mit geschlossenen Augen hin-
und herdrehen und anschlieBend die Augen unter der
M-/Frenzel-Brille beobachten mit der Frage nach einem
Kopfschiittelnystagmus. Dieser zeigt meist eine sog. la-
tente Asymmetrie der sog. Velocity Storage bei periphe-
rem vestibuldrem Defizit an. Typischer Befund: Z.B. bei
einer peripheren vestibuldren Léasion links lasst sich ein
horizontal-torsioneller ~ Kopfschiittelnystagmus  nach
rechts ausldsen (wie der vorbestehende Spontannystag-
mus in der Akutphase).

= (Cave

Lost horizontales Kopfschiitteln einen vertikalen
Nystagmus aus (sog. cross-coupling), so zeigt dies
eine zentrale zerebelldre Stérung an.

Schritt 4 Nach Seitblick fir
60 Sekunden und Blicksprung
zur Primarstellung hin

Dies erfolgt mit der Frage nach einem Rebound-Nystag-
mus als Zeichen einer zerebelldren Stérung im Bereich
des Flocculus.

N. vestibularis, seltener Labyrinth

BPPV eines posterioren Bogengangs
BPPV eines horizontalen Bogengangs, Canalolithiasis

BPPV eines horizontalen Bogengangs, Cupulolithiasis

Schritt 5 Lagerung des Patienten
aus sitzender Position nach rechts
und links

BPPV oder ein seltener zentraler Lage-/Lagerungs-

nystagmus

= BPPV eines posterioren Bogengangs: Kopf des Pa-
tienten wird im Sitzen um 45° zu einer Seite gedreht
und Patient dann zur anderen gelagert. Nystagmus
schlagt vertikal zur Stirn und rotatorisch zum untenlie-
genden Ohr mit einem Crescendo-decrescendo-Zeit-
gang und einer Dauer von unter einer Minute. Ursa-
che: ampullofugale Reizung des betroffenen Bogen-
gangs durch die frei beweglichen Otokonien mit
einem Nystagmus in der Ebene des posterioren Bo-
gengangs (entsprechend dem 1. Ewaldschen Gesetz).

= BPPV eines horizontalen Bogengangs: Patient in R{-
ckenlage, Kopf wird um 45° nach rechts und links ge-
lagert.

- Canalolithiasis (frei bewegliche Otokonien): zum
unten liegenden Ohr (geotrop) in beiden Kopfsei-
tenlagen schlagender Nystagmus mit Cresecendo-
decrescendo-Zeitgang [4]. Betroffen ist die Seite
mit der hoheren Intensitat des Nystagmus.
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- Cupulolithiasis (an der Cupula haftende Otoko-
nien): zum obenliegenden Ohr (apogeotrop) schla-
gender Nystagmus, der sehr lange anhalten kann.
Betroffen ist die Seite mit der geringeren Intensitét.

- Zentraler Lage- oder Lagerungsnystagmus: Das
klinisch wichtigste Unterscheidungskriterium zwi-
schen einem BPPV und zentralem Lagenystagmus
ist, dass beim BPPV die Richtung des Nystagmus
der Ebene des durch die frei im Bogengang beweg-
lichen Otokonien erregten oder gehemmten Bo-
gengangs entspricht und beim zentralen Lagennys-
tagmus hingegen nicht [5], da es sich meist um
eine Otolithenfunktionsstérung handelt. Dies be-
deutet, dass sich beim zentralen Lagenystagmus
in verschiedenen Kopfpositionen (rechts, links,
Kopfhéngelage) ein dhnlicher Nystagmus ausldsen
ldsst, haufig nach unten zur Nase schlagend.

ZUSAMMENFASSUNG

Die Diagnose eines Nystagmus beruht auf der

Beschreibung der Richtung der schnellen Phase und

Form unter den folgenden Untersuchungsbedingen:

= Blick gerade aus ohne und mit Frenzel-/M-Brille
(Spontannystagmus: durch Fixation unterdriick-
bar - typisch fiir peripheren vestibuldren Nystag-
mus)

= Blick nach rechts, links, oben und unten
(Blickrichtungsnystagmus)

= Lagerungsmandver (BPPV: posteriorer/horizon-
taler Bogengang oder zentraler Lagenystagmus)

= Kopfschiittelmanover (Kopfschiittelnystagmus)

= nach Seitblick zuriick zur Primdrposition
(zerebelldrer Reboundnystagmus)
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KLINISCHES FAZIT
= Genau hinschauen und einfach Richtung, Form und Bedingung,

unter der der Nystagmus auftritt oder sich verandert, beschrei-
ben, da die diagnostischen Kriterien auf Ihrer Beschreibung
beruhen.

Klinische Untersuchung auf einen a) Spontannystagmus in
Primdrposition ohne und mit Frenzel-/M-Brille zur Beurteilung,
ob durch Fixation unterdriickbar oder nicht, b) Blickrichtungs-
nystagmus im Seit-, Auf- und Abblick, c) Kopfschiittelnystagmus
und d) Lagerungsnystagmus

Weshalb ist es wichtig, die verschiedenen Nystagmusformen zu
erkennen und zu differenzieren?

Es erlaubt die Unterscheidung zwischen zentralen (Hirnstamm
oder Kleinhirn, » Tab. 1 und Abb. 2) und peripheren Stérungen,
was unmittelbar weitere diagnostische und therapeutische
Konsequenzen hat. Viele Nystagmusformen lassen sich heute
therapieren, wie der Downbeat- und Upbeat-Nystagmus mit
4-Aminopyridin (Ubersicht in [6]), der periodisch-alternierende
Nystagmus mit Baclofen (Ubersicht in [1]) oder die verschiede-
nen Formen eines BPPV mit spezifischen Befreiungsmandvern.

Korrespondenzadresse

Prof. Dr. med. Michael Strupp

Neurologische Klinik und Deutsches Schwindelzentrum
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen
MarchioninistraBe 15

81377 Miinchen
michael.strupp@med.uni-muenchen.de

Literatur

(1

(2]

E)

4]

5]

(6]

Leigh R|, Zee D. The Neurology of Eye Movements. 5th ed. Ox-
ford, New York: Oxford University Press; 2015

Brandt T, Dieterich M, Strupp M. Vertigo and Dizziness - com-
mon Complaints. 2nd ed. London: Springer; 2013

Strupp M, Fischer C, Hanss L et al. The takeaway Frenzel gog-
gles: a Fresnel-based device. Neurology 2014; 83: 1241-1245

McClure JA. Horizontal canal BPV. ] Otolaryngol 1985; 14: 30—
35

Biittner U, Brandt T, Helmchen C. The direction of nystagmus
is important for the diagnosis of central paroxysmal position-
ing nystagmus (cPPV). Neuro-Ophthalmology 1999; 21: 97—
104

Strupp M, Teufel ], Zwergal A et al. Aminopyridines for the
treatment of neurologic disorders. Neurol Clin Pract 2017; 7:
65-76

Bibliografie

DOI https://doi.org/10.1055/a-0655-8273
Neurologie up2date 2018; 1: 17-21

© Georg Thieme Verlag KG Stuttgart - New York
ISSN 2511-3453

21

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielféaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.





