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Kurzreferat
Ziel dieser Arbeit war die retrospektive Analyse der Potenziale motorischer Einheiten

(motor unit potential, MUP) mit den routinemafig abgeleiteten elektromyographischen
Parametern, MUP-Amplitude, - Dauer und - Phasen bei zuvor definierten Myopathien:
Fazio-skapulo-humerale Muskeldystrophie (FSHD), proximale myotone Myopathie
(PROMM), Gliedergurtelsyndrome und unklassifiziertes myopathisches
Gewebssyndrom. Untersucht wurde jeweils der M. bizeps brachii, M. vastus lateralis
und der M. erector trunci im Segment L1. Dauer, Amplitude und Phasen der MUPs
dieser Erkrankungen wurden mit der in einer parallel zu dieser Untersuchung erhobenen
Kontrollgruppe verglichen. Dabei zeigte sich, dass die Analyse der MUPs mit den
routinemaflig abgeleiteten Parametern die Differenzierung zwischen mehreren
Patientenstichproben mit myogener Schadigung und einer Stichprobe mit normalem
Befund erlaubt. Als wesentliches Ergebnis zeigte sich, dass die minimalen Werte fir
Dauer bzw. Amplitude motorischer Einheiten fir die Abgrenzung zum normalen Befund
sensitiver sind als die bisher regelmalig untersuchten Mittelwerte. Am Beispiel des M.
bizeps brachii lagen z.B. die minimalen MUP-Amplituden der Myopathien in einem
Schwankungsbereich zwischen 0,11 mV und 0,16 mV (Kontrollgruppe: 0,21 mV). Die
minimale MUP-Dauer der Myopathien bewegte sich in einem Bereich von 3,5 ms und
5,4 ms (minimale MUP-Dauer Kontrollgruppe: 8,4 ms). Das Vorhandensein von
polyphasischen Potenzialen ist ein eher unspezifischer Parameter in der Diagnostik
einer neuromuskularen Erkrankung, kann jedoch als zusatzlich betrachteter Wert
natzlich sein. Die Auspragung des myopathischen Umbaus der MUPs war bei den
verschiedenen untersuchten myopathischen Erkrankungen unterschiedlich stark
ausgepragt. Die starkste Auspragung war bei der Analyse aller MUP-Parameter im M.
bizeps brachii der FSHD zu verzeichnen: Die minimalen MUP-Amplituden der FSHD im
M. bizeps brachii waren im Vergleich zur Kontrollgruppe um die Halfte verkleinert
(minimale  MUP-Amplitude FSHD: 0,11 mV versus minimale MUP-Amplitude
Kontrollgruppe: 0,21 mV). Die anderen hier untersuchten Myopathien zeigten ebenfalls
signifikante Veranderungen der MUP-Parameter, aber nicht so ausgepragt wie die der
FSHD. Auch wenn diese Befunde nicht die sichere diagnostische Einordnung des
Einzelfalles zulassen, erscheint die Kenntnis der Auspragung des bei der jeweiligen
Erkrankung zu erwartenden myopathischen Umbaus hilfreich zu sein.
Zusammenfassend sind Minima von Dauer und Amplitude der MUP sensitive Parameter
zur Abgrenzung myopathischer Syndrome vom Normalbefund. Dieses Ergebnis der
vorliegenden Untersuchung ist klinisch bedeutsam.

Keller, Kristina: Nadelelektromyographische Untersuchung zur Analyse motorischer
Einheiten bei nicht entziindlichen Myopathien.
Halle, Univ., Med. Fak., Dissertation, 75 Seiten, 2010.



Inhaltsverzeichnis

1. Einleitung
1.1 Definition Myopathien

1.2 Definition motorische Einheit

1.3 Atiologie, Pathogenese, Klinik der in dieser Arbeit untersuchten

Myopathien

1.3.1 Fazio-skapulohumerale Muskeldystrophie (FSHD)

1.3.2 Proximale myotone Myopathie (PROMM)
1.3.3 Gliedergurtelsyndrome
1.3.4 unklassifziertes myopathisches Gewebssyndrom

1.4 Elektromyographische Diagnostik

2. Zielsetzung

3. Material und Methoden

3.1 Normalgruppe

3.2 Patientenauswahl

3.3. Elektromyographie

3.4 Technik bei der Ableitung

3.4.1 Technik beim Musculus bizeps brachii
3.4.2 Technik beim Musculus erector trunci
3.4.3 Technik beim Musculus vastus lateralis
3.5 Generelles Vorgehen

3.6 Auswertung

3.7 Statistische Methoden

4. Ergebnisse

4.1 Aktionspotenzialamplitude, - dauer und — phasen
4.1.1 Aktionspotenzialamplitude

4.1.2 Aktionspotenzialdauer

4.1.3 Aktiospotenzialphasen

5. Diskussion

5.1 Giiltigkeit der ermittelten Normalwerte

5.2 Elektromyographische Untersuchung von Potenzialen

motorischer Einheiten

N

0o N O b~ W ow

16
16
17
17
18
19
19
19
20
20
22

23
25
28
34
40

47
47

49



5.3 Aktionspotenzialamplitude
5.4 Aktionspotenzialdauer
5.5 Aktionspotenzialphasen

5.6 Klinische Anwendung

6. Zusammenfassung

7. Literatur

8. Thesen

Eidesstattliche Erklarung

Danksagung

Lebenslauf

55

60

63

64

65

67

73



Abklrzungsverzeichnis

CTG

DM
EMG
FSHD
Gliedergirtelsyndr.
Hz

kHz
LGMD
MUP
mV

MW

n
PROMM
QEMG
SD

unklass. myop. GS
YAY4

Cytosin-Thyrosin-Guanin
Dystrophia myotonica
Elektromyographie
Fazio-skapulo-humerale Dystrophie
Gliedergurtelsyndrome

Hertz

kilo Hertz

limb girdle muscular dystrophy
Potenziale motorischer Einheit
Millivolt

Mittelwert

Patientenanzahl

proximale myotone Myopathie
Quantitative Elektromyographie
Standardabweichung
unklassifiziertes

myopathisches Gewebssyndrom
Mikrovolt



1. Einleitung
1.1 Definition Myopathien

Myopathien sind Erkrankungen, bei denen die Muskeln direkt vom Krankheitsprozess
befallen sind. Muskelschwache, Atrophien, Pseudohypertrophien, abgeschwéachte
Reflexe, Hyoptonie gehdren zum klinischen Vollbild. Bei einigen Muskelerkrankungen
werden zusatzlich auch Kontrakturen, Muskelkrampfe oder myotone Reaktionen
beobachtet. Der Muskelbefall stellt das Hauptmerkmal der Erkrankung dar. Es handelt
sich dabei um eine Muskelfunktionsstérung ohne dass eine Nervenschéadigung vorliegt.
Wesentliches Kennzeichen stellt somit der Untergang einzelner Muskelfasern dar. Die
Gesamtzahl der motorischen Einheiten eines Muskels bleibt in der Regel konstant.

Die zum Aktionspotenzial einer motorischen Einheit (motor unit potential, MUP)
beitragenden Muskelfasern werden geringer und dadurch nehmen Amplitude und
Dauer der MUPs ab. In den folgenden Abbildungen sind motorische Einheiten und ihre
Aktionspotenziale im Normalzustand und bei pathologischen Veranderungen
dargestellt. Die Abbildung 1 a zeigt myopathisch verdnderte schmale und
niederamplitudige und zum Teil aufgesplitterten Potenziale motorischer Einheiten. In

der Abbildung 1 b ist der physiologische Zustand dargestellt.
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Abbildung la: Myopathien. Abbildung 1b: Physiologischer Zustand.

(modifiziert aus Zierz, Jerusalem. Muskelerkrankungen. Stuttgart: Thieme; 2003)



Die wichtigsten diagnostischen Hilfsuntersuchungen stellen die muskularen
Serumenzyme, die Elektromyographie- und —neurographie, die Muskelbiopsie und die
genetischen Untersuchungen dar.

Myopathien konnen unter anderem nach klinischen, elektromyographischen,
biochemischen und genetischen Gesichtspunkten eingeteilt werden. Zu den
Hauptgruppen gehoéren dystrophische, entziindliche, metabolische sowie myotone
Myopathien.

AulRerdem konnen Muskelsymptome bei systemischen Erkrankungen und als
Nebenwirkungen von Medikamenten, exogenen Noxen und Tumoren auftreten. Je
nach der Atiologie ist bei einigen Myopathien eine Behandlung méglich insbesondere

bei entziindlichen Ursachen

1.2 Definition motorische Einheit

Eine motorische Einheit umfasst alle von einem Motoneuron innervierten Muskelfasern
und das Motoneuron selbst. Sie ist die kleinste funktionelle Einheit der Motorik. Die
willkirlichen und reflektorischen Kontraktionen der Skelettmuskulatur kénnen nur bei
intakter nervoser Verbindung zum zentralen Nevensystem zustande kommen. Die
sogenannte motorische Nervenfaser spaltet sich am Ende mehrfach auf, verliert ihre
Markscheide und bildet an jedem ihrer Enden eine neuromuskulére Endplatte, an der
die synaptische Ubertragung der Aktionspotenziale des Motoneurons auf chemischem
Wege mittels Acetylcholin stattfindet. Jede Skelettmuskelfaser besitzt nur eine
neuromuskulare Endplatte. Infolge der Aufspaltung des Motoneurons versorgt aber

eine Nervenfaser mehrere Muskelfasern.

Ein Aktionspotenzial einer motorischen Einheit ist die raumliche und zeitliche
Summation der elektrischen Aktivitdt derjenigen Muskelfasern, die zu einer
motorischen Einheit gehéren.

Die motorische Einheit bestehend aus einem Alpha-Motoneuron im Vorderhorn des
Ruckenmarks oder im Hirnstamm, dem zugehdérigen Axon, dessen terminalen
Verzweigungen im Muskel und allen von dem Motoneuron innervierten Muskelfasern.
Die GréRe der motorischen Einheit ist fur die Abstufbarkeit der Bewegung wichtig und
variiert bei Saugetieren von Muskel zu Muskel. Die durchschnittliche Anzahl, der zu
einer motorischen Einheit gehtrenden Muskelfasern, reicht von ca. 110 im
Lumbrikalmuskel bis zu 1700 im Musculus gastrocnemius medius (Buchthal 1985). Es

gibt eine Reihe von klinisch anwendbaren Verfahren, die eine Schéatzung der Anzahl


http://de.wikipedia.org/wiki/Motoneuron
http://de.wikipedia.org/wiki/Muskelfaser
http://de.wikipedia.org/wiki/Motorik

der motorischen Einheiten ermdglichen, entwickelt zum Beispiel von McComas (1971)
und Brown et al. (1980).

In der vorliegenden Arbeit haben wir uns mit der nadelelekromyographischen
Untersuchung zur Analyse motorischer Einheiten bei nicht entziindlichen Myopathien

beschaftigt. Besonderes Augenmerk haben wir dabei auf folgenden Krankheiten

gelegt:
1. Fazio-skapulo-humerale Dystrophie ( FSHD )
2. Proximale myotone Myopathie ( PROMM )
3. Gliedergtrtelsyndrome
4. unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom

1.3 Atiologie, Pathogenese, Klinik der in dieser Arbeit untersuchten
Myopathien

1.3.1 Fazio-skapulo-humerale Muskeldystrophie (Typ Landouzy-Déjérine)
Die Erstbeschreibung der FSHD erfolgte erstmalig 1868 durch Duchenne.
Namensgebend war jedoch die Publikation von dem franzdsischen Internisten Louis
T.J. Landouzy und dem franzdsischen Neurologen Joseph J. Dejerine aus dem Jahr
1884.

Bei der FSHD handelt sich um eine spezielle Art von Muskeldystrophie.
Muskeldystrophien sind erbliche Erkrankungen, denen pathophysiologisch eine
Stérung des dystrophinassoziierten Membrankomplexes zugrunde liegt. In den letzten
Jahren entdeckte man verschiedene Proteine, die den dystrophinassoziierten
Membrankomplex bilden und fur eine normale Struktur und Funktion des Muskels
unerlasslich sind. Es gibt unterschiedliche Strukturproteine, so zum Beispiel das
extrzellulare Laminin-2 (=Merosin), die in der Muskelmembran lokalisierten Dystro- und
Sarkoglykane sowie die intrazellularen Syntrophine und Dystrophine. Die mangelhafte
Expression eines dieser Proteine oder aber das Fehlen eines dieser Proteine &ul3ert
sich phanomenologisch in einer Muskeldystrophie. Abhangig davon welches der
Proteine betroffen ist, kann die Muskeldystrophie kongenital, in der Kindheit oder erst
im Erwachsenenalter in Erscheinung treten. AuRerdem bestimmt das abnorme Protein,
welche Muskeln von dem Krankheitsprozess befallen sind. Die Funktionen der
einzelnen Proteine im Einzelnen sind allerdings nicht bekannt. Manner und Frauen sind
von der FSHD gleich haufig betroffen und der Erkrankungsgipfel liegt zwischen dem

10. und 19. Lebensjahr und tritt mit einer Inzidenz von 1:20000 auf.



Zu den typischen Charakteristika der FSHD, einer autosomal-dominant vererbten
Erkrankung zahlt die Muskelschwdche und —atrophie, die typischerweise im Gesicht
beginnt und spater auch die Bauch-, Unterschenkel- und Beckengurtelmuskulatur
betrifft. Haufig werden auch sporadische Formen beobachtet.

Der Verlauf dieser Erkrankung ist zumeinst langsam und damit ist die Lebenserwartung
in der Regel normal. Aufféllig ist, dass das klinische Bild innerhalb einer Familie sehr
variabel sein kann. Die klinische Symptomatik reicht von einer Uber mehrere Jahre
kaum progredienten minimalen Gesichtsschwéche bis hin zu schweren generalisierten
Lahmungen. In der Regel betrifft die FSHD zuerst die faziale Muskulatur, insbesondere
die Mm. orbicularis oris, zygomaticus und orbicularis oculi. Dies kann in manchen
Fallen sehr asymmetrisch ausgepragt sein und fuhrt dann zu einer erheblichen
Hypomimie, zur Unfahigkeit zu Pfeifen und zu einem inkompletten Lidschluss, zur
sogenannten Facies myopathica. Jedoch konnte zunehmend die die Diagnose einer
atypischen FSHD bei positiven molekulargenetischem Befund und fehlender
Gesichtsbeteiligung gestellt werden.

Das fur die FSHD verantwortliche Gen konnte bislang noch nicht identifiziert werden.
Ein diagnostischer Marker stellt der Nachweis einer 4935 FSHD-Deletion dar. Seit
1990 kann die Diagnsoe FSHD durch den Nachweis dieser Deletion am Genort 4935
bestatigt werden.

Krasnianski et al. (2003) konnte in einer Studie demonstrieren, dass eine genetische
FSHD-Diagnose trotz der in der Literatur beschriebenen sehr hohen Spezifitat und
Sensitivitat des molekulargenetischen Verfahrens klinisch nicht unbedingt eine FSHD
im Sinne der  klassischen fazio-skapulo-humeralen Landouzy-Dejerine
Muskeldystrophie abbilden muss. So konnten gezeigt werden, dass bei Patienten mit
dem klassischen Phanotyp einer FSHD nicht unbedingt eine FSHD-Deletion vorliegen
muss. Umgekehrt konnte bei Patienten mit atypischen klinischen Manifestationen der
FSHD eine 4935 Deletion festgestellt werden. Als atypische FSHD wurden alle
Patienten klassifiziert, deren klinische Symptomatik nicht die Kriterien der
Europaischen Neuromuskularen Centers (ENMC) erfiillte. Damit zeigt die Vielfalt der
klinischen Manifestationen bei ,atypischen“ Patienten, dass die diagnostischen
Kriterien des ENMCs zu eng gefasst sind. Zu den Kriterien der ENMC zahlen unter
anderem der Beginn der Erkrankung, der Erbgang, der Nachweis myopathischer

Veranderungen im EMG und in der Muskelbiopsie u.a.

1.3.2 PROMM (= proximale myotone Myopathie)
Die proximale myotone Myopathie (PROMM) ist eine seit 1994 bekannte autosomal-

dominante vererbte Erkrakung.



Myotonien sind definiert als eine abnorme Verlangerung der Muskelkontraktionen (far
einige Sekunden) nach einem charakteristischen Reiz.

Zur Verrichtung der mechanischen Arbeit ist die primare Funktion des Skelettmuskels
eine Kontraktion. Dafiir missen bestimmte Voraussetzungen erfillt sein wie z.B. eine
normal Depolarisation der Nervenendigungen, Ausschittung von Acetylcholin in den
synaptischen Spalt usw. Wenn eines der Membransysteme nicht richtig funktioniert,
resultiert eine Dysfunktion der kontraktilen Elemente. Bei den Myotonien bestehen
Gendefekte, die die Funktion von Chlorid- und Natriumkanédlen der
Muskelfasermembran verdndern und damit eine normale Muskelkontraktion und
Erschlaffung nicht mdoglich ist. Diese Krankheiten werden entsprechend ihrer
Pathogenese als ,Kanalkrankheiten® oder ,channelopathies“ gruppiert.

Die PROMM ist in vielen Symptomen der myotonen Dystropie Curshmann-Steinert
ahnlich. PROMM lasst sich sowohl klinisch als auch molekulargenetisch von der
myotonen Dystrophie unterscheiden. Wesentliche Symptome sind proximale
Muskelschwéache, Myotonie, Muskelschmerzen und Katarakt. Die Kenntnis dieser
Krankheit kann fir die genetische Beratung der Familie und fur die Prognose des
einzelnen Patienten von Bedeutung sein

Ricker et al. (1999) konnten durch eine Studie einen wesentlichen Beitrag zur
Abgrenzung des Krankheitshildes gegen die myotone Dystrophie Curschmann-
Steinert, die haufigste degenerative Myopathie des Erwachsenenalters und auch die
haufigste Myotonie, leisten. Dabei konnten sie zeigen, dass zwar ahnliche Symptome
wie bei der Dystrophia myotonica (DM) vorlagen, jedoch lagen keine, wie fir die DM
typischen CTG-Repeatexpansionen auf dem DM-Gen (19q13.3) vor, so dass davon
auszugehen war, dass eine von der DM abzugrenzende Erkrankung vorlag. Diese
Erkrankung wurde als proximale myotone Myotonie bezeichnet.

In der 4.-6. Lebensdekade manifestiert sich diese Erkrankung mit einer proximalen
Schwache in den Beinen. Von den meisten Patienten nicht wahrgenommen ist die
Unfahigkeit des Hochkommens aus der Hocke, welches meist eines der ersten
Symptome sein kann. Die Myotonie ist eher gering ausgepragt, kann auch fehlen bzw.
nur intermittierend auftreten, so dass die Patienten Tage oder Wochen ohne myotone
Symptome sind.

Im Vergleich zu vielen anderen Myopathien gehort die Muskelatrophie in diesem Fall
nicht zum typischen klinischen Bild. Als Abgrenzung zu anderen Myotonien konnte bei
der Untersuchung der PROMM festgestellt werden, dass keine Kopplungen zu den

Genorten flr die DM, fur Chloridkanal- oder Natriumkanalmyotonien, bestehen.



Der Verlauf der Erkrankung ist recht gut und eine Gehbehinderung tritt erst im héheren
Lebensalter auf. Mentale Defizite sind bei der PROMM bisher nicht beschrieben
worden.

Eger et al. (1997) konnte in einer durchgefiihrten Studie zeigen, dass die PROMM
auch eine erhebliche Variabilitdt innerhalb einer Familie aufweisen kann von einerseits
allein die proximale Schwéche der Beine betreffend tGber myotone Symptome bis hin
zu einer Katarakt sowie das gleichzeitige Vorliegen mehrerer Symptome. Dies
unterstitzt die Tatsache, zur Sicherung der Verdachtsdiagnose PROMM auch dann
eine Familienuntersuchung sinnvoll ist, auch wenn bei Verwandten keine Beschwerden
bekannt sind. Die proximale Betonung der Paresen und ein Ausschluss der CTG-
Repeatexpansion stiitzen dann die Diagnose PROMM.

Elektromyographisch lasst sich bei Uber 90% der Patienten die Myotonie nachweisen
(Eger et al., 1997). Hier finden sich die myotonen Serien sowohl in den proximalen als
auch in de distalen Muskeln. Die Durchfihrung einer Muskelbiopsie ist in diesem Fall
nicht wegweisend, da sich lediglich unspezifische myopathische Veranderungen wie
z.B. Vermehrung zentraler Kerne, atrophische Fasern usw. nachweisen lassen.

Die Muskelschwéche ist medikamentds nur unzureichend beeinflussbar. Da die
Progredienz der Paresen zumeist nicht zur Gehunféhigkeit fihrt und die myotonen
Symptome nicht so stark ausgepragt sind, ist eine antimyotone Therapie meist nicht
erforderlich. Die muskularen MiRempfindungen sprechen auf nichtsteroidale
Antiphlogistika bzw. periphere Analgetika an. Insgesamt ist der Verlauf der PROMM im

Vergleich zur DM als gutartig anzusehen.

1.3.3 Gliedergurtelsyndrome

Die Erstbeschreibungen der Gliedergurtelsyndrome gehen auf Mdbius (1879) und
Leyden (1876) zurtick. Die Symptome beginnen im Alter zwischen 15 und 30 Jahren.
Myopathische Gliedergtrtelsyndrome sind eine klinisch sowie genetisch heterogene
Gruppe von Muskelkrankheiten, von denen bis heute 7 dominante (LGMD1A-G) und
15 rezessive Formen (LGMD2A-O) beschrieben sind. Die zugrundeliegenden
Gendefekte umfassen die vier verschiedenen Sarkoglykane, die Stukturproteine
Dysferlin, Telethonin und Myaotilin, das Enzym Calpain 3 sowie Caveolin.

Wesentliche Charakteristika der Erkrankungsgruppe sind Paresen in Beinen und
Armen, eine fehlende Beteiligung des Gesichts in Abgrenzung zur FSHD. Es gibt
unterschiedliche Formen der Gliedergurtelsyndrome (engl. ,limb girdle muscular
dystrophie“) und es war lange eine Ausschlussdiagnose innerhalb des Spektrums

neuromuskularer Erkrankungen.



Die autosomal-rezessiven und sporadisch vorkommenden Formen der LGMD sind
haufiger als die autosomal-dominanten Formen.

Die unterschiedlichen Formen zeigen &hnliche klinische Symptome: Paresen und
Atrophien der Becken- oder Schultergirtelmuskulatur. Eine Hyperlordose, Probleme
beim Rennen, Schwierigkeiten beim Treppensteigen oder beim Aufstehen aus der
Hocke sind erste Symptome. Viele der unterschiedlichen Formen beginnen bereits im
Jugendlichenalter und fuhren in der Regel lUber die folgenden 2-4 Jahrzehnte zur
Gehunfahigkeit.

Die autosomal-dominanten Formen zeigen meist einen ginstigeren und gutartigeren
Verlauf als die autosomal-rezessiv vererbten Formen. Die Progredienz dieser
Erkrankung ist in der Regel langsam und zeigt einen variablen Verlauf.

Rein Klinisch ist es schwierig ein myogenes Gliedergurtelsyndrom sicher von einem
neurogenen Gliedergirtelsyndrom abzugrenzen wie z.B. der spinalen Muskelatrophie.
Die Differenzierung gelingt jedoch gut mit der Elektromyographie.

Wahrend bei den myogenen Gliedergirtelsyndromen myogen veranderte Potenziale
(s.0.) vorhanden sind, finden sich beim neurogenen Gliedergirtelsyndrom
hochamplitudige MUPSs.

Das Rekrutierungsmuster ist ebenfalls unterschiedlich: wahrend beim myogenen
Gliedergirtelsyndrom bereits bei leichter Kraftentwicklung viele motorische Einheiten
rekrutiert werden, bleibt beim neurogenen Gliedergirtelsyndrom bei zunehmender
Kraftentfaltung die Grundlinie sichtbar (gelichtetes Interferenzmuster).

Die therapeutischen Madoglichkeiten beschréanken sich auf physiotherapeutische

MafRnahmen sowie auf die Behandlung weiterer Organmanifestationen.

1.3.4 unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom

Zu der Gruppe des unklassifizierten myopathischen Gewebssyndroms findet sich
vermutlich eine Anzahl verschiedener myopathischer Syndrome, deren Zuordnung zu
einer Krankheitsentitdt noch nicht gelungen ist.

Die typischen Charakteristika eines myopathischen Gewebssyndroms ist der
morphologische Nachweis disseminierter Degenerationen einzelner oder in kleineren
Gruppen lagernder Muskelfasern. Die pathologische Vermehrung zentralsténdiger
Kerne und der Nachweis eines pathologischen unimodalen Faserkaliberspektrums
zumeist mit hypertrophischen Muskelfasern sind weitere Merkmale, die ein

myopathisches Gewebssyndrom kennzeichnen.



1.4 Elektromyographische Diagnostik

Neben der Anamnese, Klinischer Untersuchung, klinisch-chemischen Untersuchungen
wie zum Beispiel Bestimmung der Kreatinkinase, metabolischen Funktionstests,
bildgebenden Verfahren wie die Magnetresonanztomographie und genetischen
Testungen ist die elektrophysiologische Untersuchung immer noch ein bedeutender
Teil der Untersuchungen von normalen und pathologischen Muskeln und Nerven
(Stalberg und Falck, 1997).

Im Folgenden soll auf die Grundlagen und die klinische Anwendbarkeit des mit der
konzentrischen Nadel-Elektrode abgeleiteten EMG und der damit einhergehenden
Analyse der Potenziale motorischer Einheiten eingegangen werden.

Da es im Verlauf von Muskelerkrankungen zu Veranderungen der elektrischen Aktivitat
kommt, kénnen mit Hilfe der elektrophysiologischen Diagnostik wertvolle diagnostische
Informationen gewonnen werden.

So konnen in der Beurteilung neuromuskularer Erkrankungen anhand der
elektrophysiologischen Diagnostik Fragen wie z.B. ob es sich um einen myogenen
oder neurogenen Prozess handelt, wie schwer die Schadigung ist, ob eine Schadigung
von Nervenfasern vorliegt usw. beantwortet werden.

Die elektromyographische Untersuchung umfasst die Untersuchung des Muskels in
Ruhe, bei leichter und bei maximaler Innervation. Dabei ist die Untersuchung des
ruhenden Muskels ein fester Bestandteil einer elektromyographischen Untersuchung
und dient der Suche nach der dignostisch wichtigen pathologischen Spontanaktivitat.
Voraussetzung fur die EMG-Untersuchung ist die Kooperation des Patienten, die
davon abhéngt, ob und wie dieser Uber die Technik und das Vorgehen ausreichend
aufgeklart ist.

Mit einer konzentrischen Nadelelektrode wird in den entsprechenden Muskel
gestochen. Durch die Registrierung der dort vorhandenen elektrischen Signale kénnen
die durch einen Differenzverstarker vergrof3erten und auf einem Bildschirm
dargestellten Aktionspotenziale durch den Untersucher ausgewertet werden.

Nur bei geringer Anspannung sind die Aktionspotenziale voneinander zu
unterscheiden, bei weiterer Anspannung Uberlagern sich die einzelnen

Aktionspotenziale zum sogenannten Interferenzmuster (siehe Abbildung 2).



Abbildung 2: Interferenzmuster bei Maximalinnervation. Dichtes Interferenzmuster eines

Gesunden (modifiziert aus Zierz, Jerusalem. Muskelerkrankungen. Stuttgart: Thieme; 2003).

Zunachst untersucht man elektromyographisch den ruhenden Muskel, indem es durch
einen Einstich der Nadelelektrode zu einem kurzen Schauer elektrischer Potenziale
kommt, die als Einstichaktivitat bezeichnet wird. Des Weiteren ist eine Unruhe der
Grundlinie (Endplattenrauschen) in der N&ahe der motorischen Endplatte zu
verzeichnen. Als Abgrenzung zur pathologischen Spontanakitivitét ist die sogenannte
Endplattenaktivitdt physiologisch und darf nicht miteinander verwechselt werden.

Die Analyse der Potenziale motorischer Einheiten (MUP) ist Ziel der Untersuchung.

Folgende Parameter sind fiir die diagnostische Beurteilung von MUP von Bedeutung:

1. Potenzialamplitude, die vom negativstem bis zum positivstem Punkt des
Potentials gemessen wird
Potenzialdauer, gemessen vom Abgang von der Grundlinie bis zur Riickkehr

3. Phasenzahl, die als Zahl der Nullliniendurchquerungen plus 1 berechnet wird.

Bei leichter Innervation des Muskels bleiben die Amplituden der MUP unter 1 mV,
wahrend die Potenzialdauer variabel ist und (meist unter 15 ms) ist und auf3erdem eine
Abhangigkeit von Muskel zu Muskel zeigt.

Bei zunehmender Kraftentfaltung des Muskels kommt es zur Rekrutierung einer
zunehmenden Zahl an motorischen Einheiten. Bei maximaler Innervation kommt es zu
einem dichten Interferenzmuster, bei dem die Grundlinie nicht mehr sichtbar ist. Hier
variiert die Amplitude in Abhangigkeit des untersuchten Muskels und von der
Nadellage und zeigt in der Regel Werte, die deutlich groRer als 1 mV, meist sogar
groRer als 2 mV.

Die EMG-Befunde bei Muskelerkrankungen variieren von den EMG-Befunden von der

gesunden Muskulatur. So konnte gezeigt werden, dass sich bei manchen Myopathien
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im ruhenden Muskel haufig abnorme elekrische Akitivitat, die sog. ,pathologische
Spontanaktivitat® findet, und zwar in Form von Fibrillationspotenzialen und positiven
Wellen. Dabei handelt es sich um spontane Entladungen einzelner Muskelfasern.
Charakteristische Kennzeichen fur Myopathien ist der Untergang einzelner
Muskelfasern. Allerdings bleibt die Gesamtzahl der motorischen Einheiten eines
Muskels konstant, wenn man von Myopathien mit hochgradigem Muskelfaserverlust
absieht. Bei Myopathien findet man viele MUP mit niedrigen Amplituden und kurzer
Dauer.

Ein weiteres Kennzeichen der Myopathien sind charakteristische niederamplitudige
und schmale Potenziale motorischer Einheiten (siehe Abbildung 3). Schmale
polyphasische Potenziale motorischer Einheiten finden sich bei nahezu allen
Myopathien, vor allem bei den dystrophischen Muskelerkrankungen. Daneben sind
ebenfalls breitere  polyphasische Potenziale  motorischer Einheiten und

Satellitenpotenziale zu beobachten.

Abbildung 3 : Darstellung charakteristischer myopathischer MUPs.
In der Regel kommt es bei Myopathien nicht zu einem Verlust motorischer Einheiten,

sondern zu einer Abnahme der Muskelkraft. Fir das motorische System bestehen zwei

Moglichkeiten um einen adaquaten Kraftzuwachs zu erreichen (Adrian und Bronk,
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1929). Zum einen durch Hinzuschalten weiterer motorischer Einheiten und zum
anderen durch Zunahme der Entladungsfrequenz der einzelnen motorischen Einheiten.
Bei Myopathien werden bei gleicher Kraftentfaltung mehr motorischen Einheiten
rekrutiert (vorzeitige Rekrutierung).

Im Gegensatz dazu stehen bei neurogenen Stérungen, anders als bei Ausfall
motorischer Einheiten, nicht mehr alle motorische Einheiten fir die Rekrutierung zur
Verfigung. In diesem Fall wird der Organismus versuchen, dies durch eine friihzeitige
Steigerung der Entladungsfrequenz zu kompensieren, um ein bestimmtes Kraftniveau
aufrechtzuerhalten.

Die MUP-Amplituden beim Interferenzmuster sind bei Myopathien erniedrigt und liegen
meist deutlich unter 1mV (siehe Abbildung 4).

Abbildung 4: Dichtes, niederamplitudiges Interferenzmuster bei Myopathien (modifiziert aus

Zierz, Jerusalem. Muskelerkrankungen. Stuttgart: Thieme; 2003).

Jedoch ist im Rahmen der elektromyographischen Untersuchung zu beachten, dass
mit der konzentrischen Nadelelektrode nicht die Potenziale aller motorischen Einheiten
registriert werden, sondern nur eben jene, die sich im Auffangareal der Elektrode
befinden. Dessen GroRe und Form hangt dann wiederum vom Elektrodentyp ab. Bei
der Standard-Nadel-Elektrode betragt der Durchmesser des Auffangareals ca. 2,5 mm.
Uber 10-30% des Muskelquerschnitts sind die Fasern einer motorischen Einheit
verteilt. In das Territorium einer motorischen Einheit sind Fasern von ca. 10 bis 30
verschiedenen motorischen Einheiten eingestreut (Buchthal, 1985).

Das bedeutet, dass je nachdem wie die Elektrode positioniert ist, das registrierte
Aktionspotenzial einer motorischen Einheit verschieden aussehen kann (Stalberg und
Antoni, 1980).
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Vor allem sind die Eigenschaften eines Aktionspotenzials abhdngig von den
Eigenschaften der motorischen Einheit. Das heil3t, die Abhangigkeit resultiert aus der
Anzahl der Fasern und der Faserdichte und von der rAumlichen Ausdehnung.

Ebenso spielen physiologische Eigenschaften, wie Kontraktionszeit der Fasern,
Ermudbarkeit, Ansteigzeit und die Reihenfolge der Rekrutierung ebenso eine Rolle.
Daraus ergeben sich bestimmte Charakteristika der Aktionspotenziale, die ausfihrlich
untersucht worden sind. Dabei hat sich herausgestellt, dass die Beurteilung der
Aktionspotenzialdauer sehr nutzlich ist. Fir die Dauer existieren gut etablierte
Normwerte. Bei chronisch neurogenem Umbau ist die Dauer verlangert, bei primar
myogenen Stérungen verkirzt (z.B. Buchthal 1985).

Allerdings ist zu beachten, dass die Messung der Dauer auch wesentliche Nachteile
mit sich bringt. So sollten Aktionspotenziale von 20 bis 40 verschiedenen motorischen
Einheiten registriert werden und ausgewertet werden, um aussagekraftige Ergebnisse
zu erhalten. Das wiederum bedeutet fir den Patienten eine unangenehme und
schmerzhafte Untersuchung und flr den Untersuchenden eine langere
Untersuchungszeit. Ein weiteres Problem stellen die nur wenigen Ableitorte in kleinen
Muskeln dar. Das heifl3t, es ist schwierig die erforderliche Anzahl an Aktionspotenzialen
motorischer Einheiten zusammenzubekommen. Ein weiterer Nachteil ist auch, dass die
Dauer weder theoretisch noch praktisch exakt zu bestimmen ist, weder bei der
manuellen Auswertung, subjektiv durch den Untersucher, noch mit automatisch
gestiitzen Analyseverfahren (Stalberg et al.1986; Nandedkar et al. 1988; Dorfman und
McGill 1988).

Eben aus diesen nachteiligen Griinden wurde nach Wegen und Mdglichkeiten gesucht,
um auf die Bestimmung der MUP-Dauer verzichten zu kénnen. Aus diesem Grund
wurden andere Messwerte untersucht, wie z.B. die MUP-Phasenzahl, MUP-Amplitude,

MUP-Flache, sowie Quotient aus Flache und Amplitude.
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2. Zielsetzung

Bei der Analyse der Potenziale motorischer Einheiten ist die Dauer eines MUPs in
vielen Studien bisher als sensitivste Messung in der Diagnostik neuropathischer oder
primé&r myogener Stérungen angegeben. Die Tatsache hat zur Folge, dass sich bisher
keine andere Melmethode als Alternative zur Dauermessung etablieren konnte.

Um nach mdglichen Alternativen zur MUP-Dauer zu suchen, wurden andere
Messwerte untersucht wie zum Beispiel die MUP-Phasenanzahl, MUP-Amplitude und
MUP-Flache. AuRerdem hat sich die Untersuchung des Quotienten aus Amplitude und
Flache als sehr sensitiv bei der Aufdeckung myogener und neurogener Stérungen
erwiesen konnen (Stewart et al. 1989).

Die MUP-Flache ist in hohem Mal3e abhangig von der MUP-Amplitude. Aul3erdem ist
die MUP-Flache abhéngig von der Anzahl und der GroR3e einer Muskelfaser, die bis zu
2 mm von der aufnehmenden Elektrode entfernt liegt (Nandedkar et al., 1988). Dies ist
auch der Grund dafur, dass die alleinige Untersuchung der MUP-Flache hinsichtlich
einer Myopathie ein nicht geeigneter Parameter in der Diagnostik einer Myopathie
darstellt. Durch Bildung des Flachen/Amplituden Quotienten kann der Einfluss der

Elektrodenposition auf die Flache jedoch reduziert werden (Charles et al., 1989).

Die Analyse der Amplitude wurde meist unberiicksichtig gelassen, weil sie in hohem
MaRe von der Nadellage und auch von physikalischen Variablen abhéangig ist.
Unterschiedliche  Studien  haben  gezeigt, dass die Ergebnisse von
Amplitudenmessungen nicht verwertbar sind, weil sie von Untersuchung zu
Untersuchung variierten. Unterschiedliche Angaben tiber Amplituden findet man in der
Literatur z.B. bei Buchthal et al. 1954; McGill und Dorfman 1985; Nandedkar et al.
1988, Stewart et al. 1989.

Denkbar waére jedoch, dass die Bewertung der MUP-Amplitude, die unmittelbar von der
Architektur einer motorischen Einheit abhangt, den diagnostischen Ertrag einer
elektromyographischen Untersuchung erhéhen wiirde, wenn man sie nutzbar machen
kénnte.

Die Nachteile, welche die Bestimmung der MUP-Dauer einschranken, treffen fiur die
Aktionspotenzialamplitude nicht zu. Diese ist klar definiert und kann somit einer
automatischen Analyse leicht zugénglich gemacht werden.

Ein weiterer wesentlicher Vorteil, den die Bestimmung der MUP-Amplitude mit sich
bringt ist, dass sie weniger storanfallig fir das Signal-Rausch-Verhdltnis ist und fur
subjektive Einflisse der Untersucher ist als die MUP-Dauer. Die Auswertung der MUP-

Amplitude ist unabhdngig von subjektiven Einflissen des Untersuchers. Diese
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Tatsache stellt einen gro3en Vorteil gegeniiber der Auswertung der Dauer eines MUPs
dar. Allerdings bestimmen die Muskelfasern, die sich in einem Radius von 0,5 mm um
die Nadelspitze befinden, die Aktionspotenzialamplitude. Die Ampltitude eines MUPs
ist abhangig von der Distanz und der GroRe einer Muskefaser, die nahe dem
Aufnahmeort lokalisiert ist (Nandedkar et al.,1988). Nandedkar et al. (1988) konnten
zeigen, dass bis zu 90% der Amplituden von der Nahe und Grél3e der am ndchsten zur
Elektrodenspitze gelegenen Fasern bestimmt werden. Diese Tatsache macht
verstandlich, dass mit wachsender Entfernung von den aktiven Fasern die MUP-
Amplitude rapide abfallt und warum die Bestimmung der MUP-Amplitude kein
geeigneter Parameter ist. Der Grund dafur liegt in der Volumenleitung des Gewebes.
Das heif3t, dass die elektrischen Signale mit dem Quadrat des Abstandes, den sie zur
Nadelspitze haben, abgeschwéacht werden. Bei VergroRerung des Abstandes der
Nadelspitze zu einer Muskelfaser von 0,1 mm auf 0,2 mm verkleinert sich deren
Amplitude auf den vierten Teil. Damit bt die Nadellage einen erheblichen Teil auf die
GroRRe der MUP-Amplitude aus und wird aus diesem Grund als nicht sensitiver

Parameter in der Diagnostik von neuromuskularen Erkrankungen angesehen.

In der klinischen EMG-Untersuchung ware es vorteilhaft zu wissen, bei welcher
Myopathie die Auspréagung der myopathischen Veranderugen starker und bei welchen
die Veradnderungen schwacher sind. Solche Daten liegen bislang jedoch nicht vor.
Bislang stitzt man sich lediglich auf zusatzliche Befunde, etwa myotone Phanomene
(Myotonien, myotone Dystrophien) oder etwa wie oben genannt auf die pathologische
Spontanaktivitdt (z.B. entzindliche, metabolische und teilweise dystrophische
Myopathien).

In der vorliegenden Arbeit wurde nach Wegen und Mdglichkeiten gesucht, um auf die
Bestimmung der MUP-Dauer verzichten zu kénnen und andere elektromyographische
Messwerte zu identifizieren, die sich als sensitiv in der Diagnostik von Myopathien
erweisen kdnnen.
Diese Arbeit soll illustrieren, dass die Messung der Amplitude neben der Dauer eines
MUPs, zur Diagnostik von neuromuskuldren Erkrankungen herangezogen werden
kann.
Bisher sind lediglich globale Kriterien fur das Vorliegen ,Myopathie® definiert. So setzt
sich die klinische EMG-Untersuchung in der Diagnostik von Myopathien aus drei Teilen
zusammen:

1. Beurteilung der Spontanaktivitat

2. Analyse der Potenziale motorischer Einheiten (MUP)
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3. Betrachtung des Rekrutierungsverhaltens und des Interferenzmusters der
MUPs

In der vorliegenden Arbeit sind jeweils die Minima, die Mittelwerte und die Maxima der

MUP-Amplituden, MUP-Dauer und MUP-Phasen hinsichtlich der diganostischen

Sensitivitat einer Myopathie untersucht worden.
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3. Material und Methoden

Bei der vorliegenden Studie handelt es sich um eine retrospektive Untersuchung von
Patienten mit einer myohistologisch oder molekulargenetisch gesicherten
Muskelerkrankung, die im Zeitraum von 1995 bis 2007 in der Klinik und Poliklinik fr

Neurologie der Martin-Luther Universitat Halle/Wittenberg behandelt worden sind.

Zu diesem Zwecke wurden alle Muskelbiopsiebefunde dieses Zeitraums im
Muskellabor der Klinik und Poliklinik fur Neurologie der Martin-Luther Universitat
Halle/Wittenberg durchgesehen.

Ferner wurde das Datendokumentationssystem der Abteilung fur Klinische
Elektrophysiologie der Klinik und Poliklinik fir Neurologie der Martin-Luther Universitét

Halle/Wittenberg auf folgenden Diagnosen durchsucht:

1. Fazio-skapulo-humerale Dystrophie (FSHD)
2. Proximale myotone Myopathie (PROMM)
3. Gliedergurtelsyndrom

4. unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom

Akten der Patienten, die aufgrund dieser Suche identifiziert worden waren, wurden auf
das Vorliegen eines genetischen Nachweises durchgesehen sowie auf das Vorliegen

eines entsprechenden muskelhistologischen Nachweises.

Ziel der Studie war der Vergleich der routinemalig erhobenen elektromyographischen
Parameter, also Aktionspotenzialampltitude, Aktionspotenzialdauer und
Aktionspotenzialphasen, in folgenden Muskeln, Musculus bizeps brachii, Musculus
erector trunci und Musculus vastus lateralis bei den verschieden definierten
Myopathien untereinander und im Vergleich zu einer parallel zu dieser Untersuchung

erhobenen Kontrollgruppe, siehe hierzu die Dissertation von Frau Mische.

3.1 Normalgruppe

Eigens zu diesem Zweck wurde eine Kontrollgruppe mit Normalwerten im Rahmen
einer parallel durchgefiihrten Dissertation von Frau Mische erstellt, mit der die Werte
von den betroffenen Patienten verglichen wurden.

Die Kontrollgruppe besteht aus 156 Patienten und schliel3t die Patienten ein, bei dem
elektromyographisch kein pathologischer Befund erhoben werden konnte und die per

definitionem Normalwerte aufwiesen.
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In die Kontrollgruppe eingeschlossen wurden Patienten, bei denen eine
elektromyographische Untersuchung entweder an dem Musculus bizeps brachii, dem
Musculus erector trunci und/oder dem Musculus vastus lateralis erfolgt ist und eben
dieser keinen pathologischen Befund erkennen liel3, so dass man davon ausgeht, dass

diese Patienten nicht an einer Myopathie erkrankt sind.

3.2 Patientenauswabhl

Unter der Leitung des Direktors Professor Dr. med. Stephan Zierz der Neurologischen
Klinik der Martin-Luther Universitat Halle/Wittenberg wurde an der Martin-Luther
Universitat Halle/Wittenberg ein Gberregionales Muskelzentrum etabliert, das seit 1995
besteht.

Dieses ermdglicht in Zusammenarbeit mit der ,Deutschen Gesellschaft flr
Muskelkranke e.V.“ eine interdisziplinare Beratung und Behandlung aller Arten von
Patienten mit neuromuskuléaren Erkrankungen.

Die Tatsache, dass die Neurologische Klinik der Martin-Luther Universitat
Halle/Wittenberg Uber ein Muskelzentrum verfligt, verdeutlich, dass eben auch die von

uns erhobenen geringen Fallzahlen reprasentativ sind.

Einschlusskriterien dieser Studie waren das Vorliegen einer gesicherten Diagnose
entweder durch eine Muskelbiopsie und/oder durch eine molekulargenetische
Untersuchung gesichert.

Des Weiteren das Ableiten eines EMG von dem Musculus bizeps brachii, des

Musculus erector trunci und/oder des Musculus vastus lateralis.

Ausschlusskriterien dementsprechend das nicht Vorhandensein einer sicheren

myohistologischen oder molekulargenetischen Befundlage.

3.3 Elektromyographie

Die Elektromyogramme wurden mit konzentrischen Nadelelektroden (Viasys
Healthcare) entweder an dem Musculus bizeps brachii, dem Musculus erector trunci
und/oder dem Musculus vastus lateralis abgeleitet.

Mit der konzentrischen Nadel-Elektrode, bestehend aus einer Kanile mit einem darin
befindlichen Platin-Draht, wird in den Muskel gestochen.

Die verwendetet Standard Nadel Elektrode verfiigt Uber eine Lange von 38 x 0,45 mm
und einem Durchmesser von 8 mm. Die Ableitflache betrug 0,07 mmz2,

Hierbei handelt es sich um Einmalnadeln, die auch in verschiedenen Langen und

Durchmessern verfligbar sind.
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Als Registriergerat diente ein Multiliner (TONNIES, Hochberg). Zur optimalen
Gerateeinstellung wurde in der Regel eine Verstdrkung von 1-2pV/Division
(amplitudenabhéngig), eine Ablenkgeschwindigkeit von 10ms/Division, eine
Filtereinstellung von 5 Hz bis 10 Hz gewahlt (Schulte-Mattler, 2004; Kimura, 2001).

Um eine Herabsetzung des Hautwiderstands zu erreichen, wurde das Erdungsband mit
0,9%iger Natriumchloridldsung angefeuchtet.

Die Auflosung des eingebauten Analog-/Digital-Bild-Wandlers betrug 12 bit, die
Abtastrate 10 kHz.

Das Signal wurde wéahrend der Ableitung zeitgleich auf den Bildschirm projiziert und
die zusatzlich angeschlossenen Lautsprecher stellten das Signal akustisch dar. Durch
Betatigung eines Fulpedals konnte der Untersucher die laufende Ableitung
unterbrechen und die letzten 1 bis 3 Sekunden in zeitlich gedehntem Abstand
betrachten. Bei augenscheinlicher Registrierung oblag es wieder dem
Untersuchenden, diese in digitaler Form auf Magnetplatten zu speichern.

Danach wurde die Untersuchung fortgesetzt. Im Anschluss an die Untersuchung
konnten die gespeicherten Kurven nacheinander betrachtet, ausgewertet und

gegebenenfalls mit einem Laserdrucker zu Papier gebracht werden.

Wahrend der eigentlichen EMG-Untersuchungen fand also keine Auswertung der
EMG-Signale statt, so dass der Untersucher seine ganze Aufmerksamkeit der
Elektrodenposition und der Muskelanspannung des Patienten widmen konnte. So
wurde er nicht durch Bedienung und Beachtung des Analysegerates gestort. Des
Weiteren besteht nur bei Speicherung eines vollstandigen Original-Signals die

Moglichkeit der Uberpriifung einer durchgefiihrten Analyse.

3.4 Technik bei der Ableitung

Untersucht wurden in unserer Studie der Musculus bizeps brachii, der Musculus
erector trunci und/oder der Musculus vastus lateralis.

Die drei untersuchten Muskeln weisen anatomische Besonderheiten und Unterschiede
auf, die fur die unterschiedlichen Muskeln gesonderte Untersuchungsprotokolle
erforderlich machen.

Nach Mdglichkeit sollte in jedem der drei untersuchten Muskeln eine mdglichst grol3e

Anzahl verschiedener Orte untersucht werden.
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3.4.1 Technik beim Musculus bizeps brachii

Der Musculus bizeps brachii entspringt den Segmenten C5/6 und wird von Fasciculus
lateralis aus dem Plexus brachialis innerviert. Er entspringt zweikopfig am Labrum
glenoidale und dem Processus coracoideus, zieht zur Tuberositas radii und bildet den
kraftigsten und prominentesten Muskel der Oberarmbeuger. Der Einstich erfolgt im
Bereich der starksten  Vorwolbung, leichte Innervation gelingt  durch

Supinationsbewegung des Unterarms, starkere durch Beugen.

3.4.2 Technik beim Musculus erector trunci

Denervationszeichen der paravertebralen Muskulatur sind spezifisch fir einen
Lasionsort im Bereich von Wurzeln oder Vorderhorn. Der Grund dafur liegt darin, dass
der versorgenden Ramus dorsalis die Wurzel unmittelbar hinter dem Austritt aus dem
Foramen intervertebrale verlasst und schon durch distalere Schadigungen, etwa im
Plexusbereich, nicht geschadigt werden kann.

Der Musculus multifidus gilt unter den Anteilen der autochthonen Rickenmuskulatur
als am besten geeignet, da er am ehesten monoradikular innerviert wird. Die Fasern
entspringen an den Querfortsatzen und ziehen nach kranial zu den dartiberliegenden 1
bis 3 Dornfortsatzen. Aus der jeweils oberhalb des Ursprungs gelegenden Wurzel
stammt die Innervation des Muskels. Sie bilden den medialen Hauptstrang der
paravertebralen Muskulatur, der im Lendenbereich am starksten ausgebildet ist. Hier
ist auch am ehesten eine exakte Untersuchung maglich.

Nach der Markierung des entsprechenden Segments, geht man ca. 2,5 cm nach lateral
und 1 cm nach kranial und sticht schrag in einem Winkel von 45 ° etwa 3-4 cm tief in
Richtung der Wirbelsaule ein, bis man auf die Dornfortsatze st6éf3t. Anschlieend wird

die Nadel ein wenig zurlickgezogen.

3.4.3 Technik beim Musculus vastus lateralis

Der Musculus vastus lateralis ist einer der aus vier Anteilen bestehenden Musculus
quadriceps femoris. Dieser ist der grof3te Muskel des menschlichen Koérpers mit 4
Kopfen, die mit einer gemeinsamen Sehne an der Patella ansetzen. Der in dieser
Arbeit untersuchte Musculus vastus lateralis ist eine Handbreite oberhalb und lateral
der Patella zu erreichen. Eine dosierte Aktivierung gelingt am besten, wenn der Patient

in Ruckenlage das leicht gebeugte Knie gegen eine Unterlage driickt.
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3.5 Generelles Vorgehen

Der Patient wird im Rahmen der elektromyographischen Untersuchung zu leichter
Willkiranspannung aufgefordert und dabei werden 2-5 nadelnahe motorische
Einheiten registriert.

Durch Beachtung des akustischen Signals der angeschlossenen Lautsprecher und
durch Betrachtung der Signale auf dem Bildschirm kann die Nadelnahe verifiziert

werden und spater mit dem Computer quantitativ beurteilt werden.

3.6 Auswertung

Die im Computer gespeicherten EMG-Kurven von 1, 2 oder 3 Sekunden Dauer wurden
im Anschluss an die Aufnahme auf dem Bildschirm dargestellt und durch den
Untersucher ausgewertet. Die Abbildung 5 veranschaulicht ein typisches
Aktionspotenzial einer motorischen Einheit.

In die Auswertung wurden MUP-Amplitude, MUP-Dauer und MUP-Phase einbezogen.
Des Weiteren bestimmt, aber fur diese Arbeit keine Relevanz habend, wurde im
Rahmen der elektromyographischen Untersuchung die Anstiegsteilneit und die
Anstiegszeit bestimmt.

Es wurde versucht, mdglichst jedem Potenzial einer motorischen Einheit zuzuordnen.
Dieses geschah groftenteils automatisch mit Hilfe des verwendeten Computer
Programms. Die vom Computer vorgegebenen Vorschlage konnten entweder
Ubernommen oder gegebenenfalls manuell Uberarbeitet werden (Schulte-Mattler und
Jakob, 1999).

Die Potenzialamplitude ist definiert als die Differenz zwischen dem positivstem und
negativstem Punkt. Sie ist abhangig von der Anzahl, der Dicke und der Packungsdichte
nadelnaher Muskelfasern und stellt somit auch ein Mafl} fur die Faserdichte dar
(Buchthal et al., 1957).

Die Amplitude (Grad der Depolarisation) eines Aktionspotenzials ist fur eine Zelle
immer gleich, kann jedoch fir verschiedene Zelltypen unterschiedlich sein.

Die Amplitude eines Aktionspotenzials betrdgt 100 mV. Sie wird durch einen
regenerativen Mechanismus aufrechterhalten, der im Normalfall eine
unabgeschwéachte Fortleitung garantiert.

Zu beachten ist jedoch, dass auch im gesunden Muskel die Potenzialamplituden sehr

variabel sein kdnnen.
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Abbildung 5: Typisches Aktionspotenzial einer motorischen Einheit.

A—A (uV): Amplitude
D — D (ms): Dauer
RT-RT : Anstiegszeit

Unter der Potenzialdauer versteht man den Beginn der initialen positiven Auslenkung
(Abgang von der Grundlinie) bis zum Ende der positiven Nachschwankungen, also
dem Wiedererreichen der Grundlinie.

Die Gesamtdauer des Potenzials lasst Riickschliisse auf die motorische Einheit zu.

Ein Aktionspotenzial ist ein sehr rascher Anstieg der elektrischen Spannung im
Neuron, der ungefdhr 1 ms (= 1/1000 Sekunde) wahrt, und der vom Neuron durch eine

lange Faser, Axon genannt, ausgesendet wird, die am Zellkérper befestigt ist.

Die Potenzialphasen sind beschrieben als die Grundliniendurchquerungen plus eins.

Bei mehr als vier Grundliniendurchquerungen spricht man von ,polyphasischen®
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Potenzialen. Ist der Anteil polyphasischer Potenziale = 20% handelt es sich um

pathologische Verénderungen.

3.7 Statistische Methoden

Die Daten wurden mittels Statistica, Version 4.5, statistisch analysiert.

Primares Ziel war die Frage, ob und gegebenenfalls wie sich die
Aktionspotenzialamplituden, die —dauer und die —phasen bei Patienten mit
verschiedenen myopathischen Erkrankungen untereinander und von der

Kontrollgruppe unterscheiden.

Haufig ist es so, dass die Logarithmen dieser Messwerte normalverteilt sind, so dass
parametrische Testverfahren auf logarithmierte Messwerte angewendet dirfen.

Durch Logarithmierung der erhobenen Messwerte ist Uberprift worden, ob die
Messwerte eventuell doch normalverteilt sind. Diese Methode stellt ein probates Mittel
zur Uberprufung der Normalverteilung dar.

Aufgrund teils niedriger Fallzahlen innerhalb der untersuchten Gruppen kann
Normalverteilung nicht angenommen werden. In solchen Fallen dirfen parametrische
statistische Verfahren nicht zur Anwendung kommen.

Dartiber hinaus sind Amplitude, Dauer und Flache von Potenzialen motorischer

Einheiten prinzipiell nicht normalverteilt.

Der Vergleich von MUP-Amplituden, MUP-Dauer und MUP-Phasen bei mehreren
Patientengruppen wurden mit der Kruskal-Wallis Varianzanalyse vorgenommen.
Hiermit wurde untersucht, ob es zu signifikanten Veranderungen kommt, wenn die
Patienten, die an einer Myopathie erkrankt sind zu einer groRen Gruppe
zusammengefiihrt werden und mit der gesunden Kontrollgruppe vergleicht.

Dieser Test dient der Varianzanalyse nicht-parametrischer Daten.

Wegen ungleicher Verteilungsformen und Stichprobenumfangen wurde zur post-hoc-
Analyse der Mann-Whitney U-Test herangezogen.

Andere Tests kamen eben aus diesen Grinden nicht in Betracht.

Das Signifikanzniveau wurde bei p kleiner 0,05 festgelegt.
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4. Ergebnisse

In dieser Arbeit sind jeweils die Aktionspotenzialamplitude, die —dauer und die —phasen
mit den jeweiligen Testverfahren (Kruskal-Wallis-Test, Mann-Whitney U-Test)

untersucht worden.

Die MUP-Amplitude, die MUP-Dauer und die MUP-Phasen sind hinsichtlich ihrer
Minimal-, Maximal- und ihre Mittelwerte untersucht worden. Aul3erdem wurden die
entsprechenden Werte in den folgenden drei Muskeln ermittelt, im M. bizeps brachii,

M. erector trunci und im M. vastus lateralis.

Signifikante Unterschiede konnten zwischen der gesunden Kontrollgruppe und der
jeweiligen Myopathie und zwischen den drei untersuchten Muskeln- Musculus bizeps
brachii, Musculus erector trunci und Musculus vastus lateralis- innerhalb einer
untersuchten Myopathie sowie zwischen den Myopathien untereinander festgestellt

werden (s.u.).

Wenn man die Patienten der Kontrollgruppe in eine Altersgruppe bis 45 Jahren und
eine Uber 45 Jahre aufteilt, so fanden sich keine statistisch signifikanten Unterschiede
hinsichtlich der Aktionspotenzialamplitude, der —dauer und der —phasen. Aus diesem
Grunde wurden die Daten sowohl der Gruppe Jung als auch der Gruppe Alt in einer

Tabelle zusammengefiihrt und fir statistische Vergleiche herangezogen.

Anhand der folgenden Tabellen (Tabellen 1 bis 3) ist ersichtlich, dass in der Mehrzahl
der Falle sowohl der absolute als auch der prozentuale Anteil der von einer Myopathie
betroffenen Personen weiblich ist. Tatsachlich fand sich allerdings auch in der Gruppe

der Kontrollpatienten ein héherer Frauenanteil.

Dabei zeigte die Altersverteilung bei der Untersuchung der verschiedenen Myopathien
ein &hnliches Minimum bei im Mittel 30 Jahren und ein Maximum bei im Mittel 70
Jahren.

Die Mediane sind in allen untersuchten Fallen nahezu identisch mit den Mittelwerten
gewesen.

In den folgenden Tabellen (Tabelle 1 bis 3) sind die Geschlechter- und die
Altersverteilungen der einzelnen Myopathien und fiur die drei, in dieser Arbeit,

untersuchten Muskeln dargestellt:

-23-



Tabelle 1: Darstellung der Geschlechter- und Altersverteilung Musculus bizeps brachii.

n
w
m

Alter
Minimum
Maximum
MW
Median

Unklassifiziertes
Gliedergurtelsyn-| myopathisches
Kontrollen | FSHD PROMM ([drome Gewebssyndrom
44 14 7 5 38
27 (61%) |7 (50%) |5 (71%) |3 (60%) 17 (45%)
17 39%) |7 (50%) |2 (29%) |2 (40%) 21 (55%)
32 26 55 23 21
77 78 80 55 71
48,73 51 69,7 40 50,3
45 50,5 70 44 49,5

n: Anzahl der Patienten. w: weiblich. m: mannlich. MW: Mittelwert.

Tabelle 2: Darstellung der Geschlechter- und Altersverteilung Musculus vastus

lateralis.
Unklassifiziertes
Gliedergurtel- myopathisches
Kontrollen [FSHD |PROMM [syndrome Gewebssyndrom
n 60 5 11 7 31
w 32 (53%) |2 (40%) |8 (73%) |4 (57%) 15 (48%)
m 28 (47%) |3 (60%) |3 (27%) |3 (43%) 16 (52%)
Alter
Minimum |20 32 30 23 21
Maximum | 74 76 80 69 80
Mittelwert | 47,5 51,4 58 47 54,6
Median 46,5 50 70 44 56

n: Anzahl der Patienten. w: weiblich. m: méannlich. MW: Mittelwert.
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Tabelle 3: Darstellung der Geschlechter- und Altersverteilung Musculus erector trunci.

Unklassifiziertes
myopathisches
Kontrollgruppe | Gewebssyndrom

n 46 16

W 27(58%) 8 (50%)

m 19 (42%) 8 (50%)

Alter

Minimum |18 43

Maximum |71 71

Mittelwert 43,06 57

Median 43,5 61

n: Anzahl der Patienten. w: weiblich. m: mannlich. MW : Mittelwert.

4.1. Aktionspotenzialamplitude, -dauer und -phasen

Die Messwerte der untersuchten Parameter, Aktionspotenzialamplitude, -dauer und
-phasen, waren nicht normalverteilt, sondern haben eine asymmetrische

Haufigkeitsverteilung aufgewiesen (siehe Abbildungen 6 bis 9).

Jeweils ein repréasentatives Beispiel zur Darstellung der asymmetrischen
Haufigkeitsverteilung der Amplitude der Potenziale motorischer Einheiten ist fur die
Kontrollgruppe und beispielhaft fir das unklassifizierte myopathische Gewebssyndrom
am Beispiel des M. bizeps brachii in den Abbildungen 6 bis 9 gegeben.

.25 -



Kontrollgruppe

20

-
o
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Anzahl der MUPs

o
1

0
0,2 0,3 0,4 0,5 0,6 0,7 0,8

Amplitudenmittelwerte M.bizeps brachii [mV]

Abbildung 6: Darstellung der Amplitudenmittelwerte des M. bizeps brachii am Beispiel der

Kontrollgruppe vor Logarithmierung der Daten.

20 Kontrollgruppe

18

16
14 4
12 4

10

Anzahl der MUPs

-0,6 -0,5 -0,4 -0,3 -0,2 -0,1
log. Amplitudenmittelwerte M.bizeps brachii [log. mV]

Abbildung 7: Darstellung der Amplitudenmittelwerte des M. bizeps brachii am Beispiel der

Kontrollgruppe nach Logarithmierung der Daten.
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unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom

18 4
16
14 4

124

Anzahl der MUPs

0,1 0,2 0,3 0,4 0,5 0,6 : 0,7 0,8 : 0,9
Amplitudenmittelwerte M.bizeps brachii [mV]

Abbildung 8: Darstellung der Amplitudenmittelwerte des M. bizeps brachii am Beispiel des

unklassifizierten myopathischen Gewebssyndroms vor Logarithmierung der Daten.

unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom

Anzahl der MUPs

-0,8 -0,6 -0,4 -0,2 0,0
log. Amplitudenmittelwerte M.bizeps brachii [log. mV]

Abbildung 9: Darstellung der Amplitudenmittelwerte des M. bizeps brachii am Beispiel des

unklassifizierten myopathischen Gewebssyndroms nach Logarithmierung der Daten.
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4.1.1 Aktionspotenzialamplituden

Das Ergebnis der Kruskal-Wallis Varianzanalyse zeigte, dass in allen drei untersuchten
Muskeln signifikante Unterschiede in den Aktionspotenzialamplituden zwischen der
gesunden Kontrollgruppe und der, zu einer groRen Gruppe zusammengefassten,

Myopathie, erhoben werden konnten.

Hierbei fiel auf, dass im Musculus bizeps brachii sowohl die Minima, die Mittelwerte als

auch die Maxima der Aktionspotenzialamplituden signifikant verandert waren.

Im Musculus vastus lateralis lieBen sich die signifikanten Veranderungen in den
Minima und den Mittelwerten der Aktionspotenzialamplituden nachweisen. Signifikante
Veranderungen der Maxima der Aktionspotenzialamplituden konnten beim Vergleich
der Kontrollgruppe mit den zu einer grof3en Gruppe zusammengefassten Myopathien
nicht erhoben werden.

Der Musculus erector trunci wurde hinsichtlich dem Vergleich aller untersuchten
Myopathien mit der gesunden Kontrollgruppe nicht durchgefiihrt, da wie bereits oben
erwahnt, aufgrund der niedrigen Fallzahlen der anderen in dieser Arbeit untersuchten
Myopathien, nur das unklassifzierte myopathische Gewebssyndrom mit in die

Berechnung eingegangen wére.

Ebenso wurde die Kruskal-Wallis Varianzanalyse zum Vergleich der drei Muskeln
miteinander innerhalb einer Myopathie durchgefihrt.

Hier konnten beim Vergleich der drei Muskeln - Musculus bizeps brachii, Musculus
erector trunci und Musculus vastus lateralis - signifikante Veranderungen zum Beispiel
beim unklassifizierten myopathischen Gewebssyndrom in den Minima, den
Mittelwerten und den Maxima der Aktionspotenzialamplituden erhoben werden,
wahrend die signifikanten Verdnderungen am Beispiel der Gliedergirtelsyndrome nur
in den Maxima der Aktionspotenzialamplituden zu verzeichnen waren.

Bei der FSHD zeigten sich die signifikanten  Veréanderungen der
Aktionspotenzialamplituden sowohl in den Mittelwerten als auch in den Maxima.
Auffallig sind die Ergebnisse auch bei der PROMM: hier zeigten sich beim Vergleich
der drei untersuchten Muskeln untereinander keine signifikanten Veranderungen in den
MUP-Minima, den MUP-Mittelwerten und den MUP-Maxima.
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Die Messwerte, die Mediane sowie die Standardabweichungen der

Aktionspotenzialamplituden sind in den Tabellen 4 bis 6 dargestellt.

Die nach der Kruskal-Wallis Analyse durchgefliihrte post-hoc Analyse mit dem Mann-
Whitney U-Test zeigte signifikante Unterschiede der Aktionspotenzialamplituden
zwischen der gesunden Kontrollgruppe und der jeweils untersuchten Myopathie -
myopathisches Gewebssyndrom, FSHD, PROMM und den Gliedergtrtelsyndromen.
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Tabelle 4: Darstellung der Aktionspotenzialamplituden Musculus bizeps brachii. MUP-Amplituden in mV.
Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte Median

Kontrollgruppe 44| 17| 27 0,211 0,416 0,699] 0,081 0,116 0,230] 0,195 0,385 0,690

unklass. myop.GS 38| 21| 17 0,140 0,290 0,610f 0,072 0,151 0,250, 0,110 0,250 0,590

FSHD 14| 6 8 0,106 0,239 0,727] 0,014 0,071 0,725 0,100 0,260 0,530

PROMM 7 2 5| 0,130 0,280 0,506} 0,048 0,103 0,102 0,130 0,300 0,530

Gliedergurtelsyndr. 5[ 2 3] 0,158 0,262 0,546] 0,070 0,113 0,119 0,130 0,220 0,560

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergurtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Tabelle 5: Darstellung der Aktionspotenzialamplituden Musculus vastus lateralis. MUP-Amplituden in mV.

Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte SD
@ @
S & &
A > >
VI E VANEVANA
/S S ) S S NA S
Kontrollgruppe 60 28] 32 0,270 0,590 1,040] 0,210 0,150 0,390} 0,270 0,580 0,935

unklass.myop.GS 31] 16 15} 0,250 0,600 1,190} 0,210 0,340 0,820f] 0,190 0,510 0,890

FSHD 5 3] 2| 0130 0,450 1,234] 0,030 0,140 0,500} 0,120 0,440 1,180

PROMM 11 3| 8] 0,160 0,550 1,340} 0,062 0,310 0,920] 0,120 0,500 1,040

Gliedergurtelsyndr. 71 3] 4] 0,120 0,390 0,900f 0,030 0,220 0,530] 0,120 0,350 0,620

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergirtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Tabelle 6: Darstellung der Aktionspotenzialamplituden Musculus erector trunci. MUP-Amplituden in mV.

Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte

Median

(\
Kontrollgruppe 46 19| 27 0,250 0,480 0,830 0,123 0,150 0,440 0,235 0,440 0,670
unklass.myop.GS | 16| 8| 8 0,260 0,470 0,820 0,170 0,210 0,450 0,180 0,420 0,740

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Abbildung 10: Reprasentatives Beispiel der minimalen MUP-Amplituden in mV zwischen den
gesunden Kontrollen und der jeweils untersuchten Myopathie am Beispiel des Musculus bizeps
brachii (Vgl. Tabelle 4).

Diese signifikanten Unterschiede konnten vor allem im Musculus bizeps brachii und
dem Musculus vastus lateralis festgestellt werden.

Im Musculus bizeps brachii sind es sowohl die MUP-Minima und die MUP-Mittelwerte,
die signifikant verandert sind.

Bei der PROMM waren sogar MUP-Minima, MUP-Mittelwerte und MUP-Maxima

signifikant verandert.

Im Musculus vastus lateralis sind die signifikanten Veranderungen lediglich in den
Minima der Aktionspotenzialamplituden zu verzeichnen.
Die Mittelwerte, mit Ausnahme der Gliedergltelsyndrome, und die Maxima der

Aktionspotenzialamplitude sind in diesem Fall nicht signifikant verandert.

Die Abbildung 10 veranschaulicht die minimalen MUP-Amplituden am Beispiel des M.

bizeps brachii. Besonders niedrige minimale MUP-Amplituden sind bei der FSHD
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vorzufinden. Das unklassifizierte myopathische Gewebssyndrom sowie die PROMM

zeigen ahnlich niedrige MUP-Amplituden.

Im Musculus erector trunci waren diese Veranderungen nicht zu verzeichnen. Hier ist
allerdings auch nur das unklassifizierte myopathische Gewebssyndrom mit in die
Berechnung eingegangen.

Die bei den anderen beiden Muskeln, dem Musculus bizpeps brachii und dem
Musculus vastus lateralis, untersuchten Myopathien (FSHD, PROMM,
Gliedergirtelsyndrome) konnten hier nicht mit in die Untersuchung eingehen, da die
Patientenzahlen zu gering waren (FSHD: n=3 ; PROMM: n=3; Gliedergurtelsyndrome:
n=4).

Der Median der Aktionspotenzialamplitude war im Musculus vastus lateralis durchweg
kleiner als der Mittelwerte (siehe Tabelle 5) bzw. bei den MUP-Minima der Amplitude
der Gliedergtrtelsyndrome entsprachen sich Mittelwert und Median.

Ebenso im Musculus erector trunci, in dem der Median kleiner als der Mittelwert war.

Die Tabelle 4 zeigt, dass im Musculus bizeps brachii der Median der
Aktionspotenzialamplitude GUberwiegend kleiner war als der Mittelwert.

Nur in wenigen Ausnahmen war der Median groRRer als der Mittelwert, so zum Beispiel
bei der PROMM, wo sich der Median bei den Minima identisch mit dem Mittelwert
darstellte und bei den Mittelwerten und den Maxima groR3er als der Mittelwert darstellte.
Aus den Tabellen 4 bis 6 ist zu entnehmen, dass die arithmetischen Mittelwerte und

Medianwerte in den meisten Féllen nahezu identisch sind.

4.1.2 Aktionspotenzialdauer

Das Ergebnis der Kruskal-Wallis Varianzanalyse zeigte, dass in allen drei untersuchten
Muskeln signifikante Unterschiede in der Aktionspotenzialdauer zwischen der
gesunden Kontrollgruppe und der, zu einer groRen Gruppe zusammengefassten,
Myopathie erhoben werden konnten.

Auffallig war hier, dass im Musculus bizeps brachii die MUP-Minima, die MUP-
Mittelwerte und die MUP-Maxima signifikant veréandert waren, wéhrend im Musculus
erector trunci und im Musculus vastus lateralis lediglich die Minima und die Mittelwerte

signifikante Veranderungen zeigten.
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Zum Vergleich der drei Muskeln innerhalb einer Myopathie miteinander, wurde
ebenfalls die Kruskal-Wallis Varianzanalyse durchgefiihrt.

Hier zeigten sich beim unklassifizierten myopathischen Gewebssyndrom die
signifikanten Veranderungen in den Minima, den Mittelwerten und den Maxima. Bei der
FSHD waren die signifikanten Verdnderungen in den Mittelwerten und den Maxima
ersichtlich, nicht jedoch in den Minima.

Bei der PROMM und den Gliedergiirtelsyndromen konnten weder in den MUP-Minima
als auch in den MUP-Mittelwerten und MUP-Maxima signifikante Veranderungen beim

Vergleich der drei Muskeln miteinander innerhalb einer Myopathie beobachtet werden.

Die Mittelwerte der Messwerte, die Standardabweichung und die Mediane der

Aktionspotentialdauer sind in den Tabellen 7 bis 9 dargestellt:

Im Rahmen von Myopathien kommt es zu einer Verkirzung der Potentialdauer, d.h.

Aktionspotenziale mit kiirzerer Dauer kamen haufiger vor als mit langerer Dauer.

Beim Vergleich der gesunden Kontrollgruppe der jeweilig untersuchten Myopathie —
unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom, FSHD, PROMM und den
Gliedergurtelsyndromen — konnten die signifikanten Verdnderungen vor allem in den

Minima der Aktionspotenzialdauer beobachtet werden (siehe Tabellen 7 bis 9).
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Tabelle 7: Darstellung der Aktionspotenzialdauer Musculus bizeps brachii. MUP-Dauer in ms.

Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte SD Median
Q
Kontrollgruppe 44| 17 27] 8,341 11,396 14,759] 1,552 1,454 2,714} 8,200 11,235 14,650
unklass.myop.GS 38| 21 17] 5,420 9,040 14,780} 3,019 2,762 5,522] 3,950 8,550 14,550
FSHD 14| 6 8] 3,514 6,707 10,836 0,999 1,677 2,650] 3,550 6,550 10,450
PROMM 7 2 5] 4,960 8,430 12,860 3,444 3,276 3,698 3,800 7,800 12,400
Gliedergurtelsyndr. 5 2 3] 4,380 7,520 11,380} 1,290 2,270 2,900] 3,800 8,600 12,500

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergurtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Tabelle 8: Darstellung der Aktionspotenzialdauer Musculus vastus lateralis. MUP-Dauer in ms.

Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte
S
Kontrollgruppe 60[ 28] 32 8,880 12,250 15,880 1,860 1,360 1,870 8,700 12,220 15,900
unklass.myop.GS 31| 16| 15 6,850 11,400 17,650 3,300 3,410 5,300 7,400 11,300 16,500
FSHD 5 3 2 5,460 8,400 14,700 3,940 3,680 3,480 3,900 7,200 14,900
PROMM 11 3 8 6,510 10,730 17,120 2,160 1,980 4,210 6,200 10,000 18,000
Gliedergurtelsyndr. 7 3 4 6,160 9,870 14,740 2,860 3,690 4,970 5,200 8,400 12,500

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergirtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Tabelle 9: Darstellung der Aktionspotenzialdauer Musculus erector trunci. MUP-Dauer in ms.
Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Median

Mittelwerte

Kontrollgruppe 46 19| 27 8,060 10,640 13,880 1,420 1,420 3,150 8,100 10,480 13,200

9,400 13,250

unklass.myop.GS 16| 8| 8 6,850 9,980 14,890 3,080 3,230 5,640 6,700

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergirtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Minimale MUP-Dauer Musculus bizeps brachii
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Abbildung 11: Reprasentatives Beispiel der minimalen MUP-Dauer in ms zwischen der
gesunden Kontrollgruppe und der jeweils untersuchten Myopathie am Beispiel des Musculus
bizeps brachii (Vgl. Tabelle 7).

Diese signifikanten Veranderungen konnten in allen drei untersuchten Muskeln —
Musculus bizeps brachii, Musculus erector trunci und Musculus vastus lateralis -

nachgewiesen werden.

Besonders ausgepragt waren diese signifikanten Verénderungen in den Minima des

Musculus vastus lateralis zu sehen (siehe Tabelle 8).

Wahrend es bei der Analyse des Musculus vastus lateralis ausschlie3lich die Minima
der Aktionspotenzialdauer waren, die signifikant verdndert waren, so zeigten sich im
Musculus bizeps brachii und im Musculus erecor trunci die signifikanten
Veranderungen neben den Minima auch in den Mittelwerten und den Maxima der
Aktionspotenzialdauer. So zum Beispiel bei der Untersuchung der FSHD und den

Gliedergurtelsyndromen hinsichtlich ihrer Aktionspotenzialdauer, bei der die
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signifikanten Veranderungen sowohl in den MUP-Minima, den MUP-Mittelwerten als
auch in den MUP-Maxima zu verzeichnen waren. Signifikante Veranderungen der
Aktionspotenzialdauer der Maxima konnten bei dem unklassifizierten myopathischen
Gewebssyndrom und der PROMM nicht beobachtet werden.

Auch bei Analyse der Aktionspotenzialdauer sollte zur besseren Interpretation der

Messwerte der Median herangezogen werden.

Der Median der Aktionspotenzialdauer zeigte sich mit wenigen Ausnahmen in allen drei
Muskeln Uberwiegend kleiner als die Mittelwerte der Minima, der Mittelwerte und der

Maxima.

Ausnahmen zeigten sich im Musculus bizeps brachii bei der Untersuchung der
Gliedergirtelsyndrome, bei dem der Median der Mittelwerte und der Maxima grof3er als

die Mittelwerte der Messwerte watr.

Im  Musculus vastus lateralis sind demgegeniber die Mediane der
Gliedergirtelsyndrome durchweg kleiner als die Mittelwerte.
Ebenso waren die Mediane im Musculus erector trunci beim unklassifizierten
myopathischen Gewebssyndrom kleiner als die Mittelwerte.
Aus den Tabellen 7 bis 9 ist zu entnehmen, dass die arithmetischen Mittelwerte und

Medianwerte in den meisten Fallen nahezu identisch sind.

4.1.3 Aktionspotenzialphasen

Die Ergebnisse der Kruskal-Wallis Varianzanalyse, die zum einen zum Vergleich der
Kontrollgruppe mit allen zu einer groBen Gruppe zusammengefassten Myopathie,
sowie dem Vergleich der Muskeln innerhalb einer Myopathie miteinander, angewendet
wurde zeigte, dass zum einen signifikante Veranderungen zwischen Myopathie und
Kontrollgruppe vorhanden waren und dass es zwischen den Muskeln einer Myopathie

mit Ausnahme des Gliedergurtelsyndroms keine signifikanten Auffalligkeiten gab.

Im Musculus bizpes brachii waren beim Vergleich der zu einer grol3en Gruppe
zusammengefassten  Myopathie  versus  Kontroligruppe  die  signifikanten
Veréanderungen in den MUP-Minima, den MUP-Mittelwerten und den MUP-Maxima

ersichtlich.
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Im Gegensatz dazu, zeigten sich diese signifikanten Verdnderungen im Musculus
vastus lateralis in den Mittelwerten und den Maxima der Aktionspotenzialphasen,
wahrend im Musculus erector trunci lediglich die MUP-Maxima signifikant verandert

waren.

Beim Vergleich der drei Muskeln einer Myopathie miteinander fiihrten wir ebenfalls die
Kruskal-Wallis Varianzanalyse durch. Hier konnte zwischen den Muskeln — Musculus
bizeps brachii, Musculus erector trunci, Musculus vastus lateralis — lediglich ein
signifikanter Unterschied in den MUP-Mittelwerten und den MUP-Maxima der
Gliedergirtelsyndrome festgestellt werden. Bei allen anderen hier untersuchten
Myopathien gab es zwischen den drei Muskeln einer Myopathie keinen signifikanten

Unterschied.

Die Messwerte, die Standardabweichungen, die Mediane der Aktionspotenzialphasen

sind in den Tabellen 10 bis 12 dargestellit.

Die Ergebnisse der vorliegenden Arbeit machen deutlich, dass der Anteil an
polyphasischen Potenzialen bei Myopathien, die durch den Ausfall einzelner

Muskelfasern zu Stande kommt, deutlich erhdht war.

Signifikante Unterschiede der Aktionspotenzialphasen fanden sich zwischen der
gesunden Kontrollgruppe und der jeweils untersuchten Myopathie - myopathisches
Gewebssyndrom, FSHD, PROMM und den Gliedergirtelsyndromen (siehe Tabelle 10
bis 12).

Diese signifikanten Veranderungen konnten in den drei untersuchten Muskeln

festgestellt werden. Hier waren es vor allem die Maxima der Aktionspotenzialphasen,

die signifikante Veranderungen aufwiesen.
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Tabelle 10: Darstellung der Aktionspotenzialphasen Musculus bizeps brachii.
Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwert Median

Kontrollgruppe a4( 171 271 2,1 29 41 0,3 0,3 1,00 2,0 29 4,0
unklass.myop.GS 38| 21| 17] 1,7 3,0 51|09 0,7 1,8 20 3,2 50
FSHD 14 6/ 8 19 34 68/ 05 04 28] 20 33 65
PROMM 71 2| 51 19 34 57,09 09 15| 20 38 6,0
Gliedergurtelsyndr. 5 2| 3| 20 30 54,00 05 1,1 20 3,0 50

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergirtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Tabelle 11: Darstellung der Aktionspotenzialphasen Musculus vastus lateralis.
Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte Median
Q éé\é\\&&é’@o ®®®%
Kontrollgruppe 60 28 32 23 31 41 0503 09 20 30 40
unklass.myop.GS 31 16 15 20 35 58] 1009 23] 20 34 50
FSHD 5 3 2 20 34 56] 0006 09 20 35 50
PROMM 11 3 8 18 32 50 0808 16| 20 32 50
Gliedergurtelsyndr. 7 3 4 1,7 40 7,1 0,8 0,7 2,11 20 41 7,0

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergurtelsyndr.: Gliedergtrtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Tabelle 12: Darstellung der Aktionspotenzialphasen Musculus erector trunci.

Fettdruck: p<0,05 (post-hoc Analyse mit dem U-Test nach Mann-Whitney).

Mittelwerte Median

o &
Kontrollgruppe 46| 19| 27 2,3 3,1 41 04 04 1,112,0 3,0 4.0
unklass.myop.GS 16| 8| 8 2,3 3,2 49] 06 08 1420 3,2 5,0

Promm: Proximale myotone Myotonie. FSHD: Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie. Gliedergiirtelsyndr.: Gliedergurtelsyndrome.

Unklass.myop.GS: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom.
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Bei der Analyse des Musculus erector trunci war es nur die Maxima der
Aktionspotenzialphasen, die signifikant verandert waren. Hier wurde allerdings,
genauso wie bei der Analyse der Aktionspotenzialamplituden und der —dauer, auch nur
das unklassifizierte myopathische Gewebssyndrom untersucht, da die anderen
Erkrankungen aufgrund der niedrigen Patientenfallzahlen zu gering waren als das sie

mit in Berechnung hatten eingehen kdnnen.

Die Analyse der Aktionspotenzialphasen im Musculus bizeps brachii, sowie dem
Musculus vastus lateralis zeigten deutlich signifikante Veranderungen bei dem
Vergleich der gesunden Kontrollgruppen mit der jeweils untersuchten Myopathie -
unklassifiziertes  myopathisches  Gewebssyndroms, @ FSHD, PROMM und
Gliedergurtelsyndromen.

Diese signifikanten Verdnderungen wurden sowohl im Musculus bizeps brachii als
auch im Musculus vastus lateralis vor allem bei den Maxima der
Aktionspotenzialphasen beobachtet. Ein reprasentatives Beispiel der maximalen MUP-

Phasen ist am Beispiel des M. bizeps brachii in Abbildung 12 gegeben.

10 Maximale MUP-Phasen Musculus bizeps brachii

Maximale MUP-Phasen

Abbildung 12: Reprasentatives Beispiel der maximalen MUP-Phasen zwischen der gesunden
Kontrollgruppe und der jeweils untersuchten Myopathie am Beispiel des Musculus bizeps
brachii (Vgl. Tabelle 10).
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Allerdings gab es auch Signifikanzen der MUP-Mittelwerte und der MUP-Minima der

Aktionspotenzialphasen in den beiden oben genannten Muskein.

Bei der statistischen Analyse des Musculus bizeps brachii ist folgendes auffallig:

1.

bei der FSHD sind die Minima, die Mittelwerte und die Maxima der
Aktionspotenzialphasen beim Vergleich mit der gesunden Kontrollgruppe
signifikant verandert.

beim unklassifizierten myopathischen Gewebssyndrom sind es die MUP-
Minima und die MUP-Maxima, die signifikante Unterschiede aufwiesen

bei der PROMM zeigten sich diese signifikanten Unterschiede in den MUP-
Mittelwerten und den MUP-Maxima

wahrend bei Analyse der Gliedergitelsyndrome lediglich die Maxima der

Aktionspotentialphasen signifikant verandert waren.

Im Gegensatz dazu zeigen sich folgende Auffalligkeiten im Musculus vastus lateralis

bei dem Vergleich der jeweiligen Myopathie mit den gesunden Kontrollen:

Signifikante ~ Verénderungen beim  unklassifizierten = myopathischen
Gewebssyndrom waren in den MUP-Mittelwerten und den MUP-Maxima zu
beobachten

auffallig bei der FSHD sind die lediglich signifikant veranderten MUP-Maxima
die PROMM zeigt signifikante Veranderungen der Aktionspotenzialphasen in
den MUP-Minima und den MUP-Maxima

wahrend beim Gliedergtrtelsyndrom die signifikanten Veranderungen in den
MUP-Minima, den MUP-Mittelwerten und den MUP-Maxima zu beobachten

waren.

Zur besseren Interpretation der Werte und bei asymmetrischer Haufigkeitsverteilung

haben wir den Median berechnet.

Der Median zeigte sich im Musculus bizeps brachii teilweise kleiner als Mittelwerte,

teilweise allerdings auch grél3er bzw. identisch mit dem Mittelwert.

Bei der Analyse des unklassifzierten myopathischen Gewebssyndroms zeigten sich im

Musculus bizeps brachii die Medianwerte groRRer als die Mittelwerte, wahrend es im

Musculus vastus lateralis auffallig war, dass die Medianwerte des unklassifizierten

myopathischen Gewebssyndroms durchweg kleiner als die Mittelwerte waren.

In allen anderen Féllen entsprachen sich Median und arithmetisches Mittel nahezu
(siehe Tabellen 10 bis 12).
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5. Diskussion
5.1 Gultigkeit der ermittelten Normalwerte

Die Ergebnisse sind durch eine Reihe von Faktoren beeinflussbar. Dieses ist bei der
Erstellung von Referenzkollektiven zu beachten (Bischoff, 1997).
Folgende Faktoren sind in der vorliegenden Analyse ,Nadel-Elektromyographie“ zu

beachten:

1. Populationsauswahl: hier spielen die Ein- und Ausschlusskriterien, sowie die
Kollektivgréfie und Zusammensetzung eine Rolle

2. Biologische Einflussfaktoren wie die Auswahl des Muskels, der Ableitort im
Muskel, das Alter und das Geschlecht, sowie der Innervationsgrad

3. Untersucher-Bias: Genauigkeit der Auswertung und die Auswahl der
Potentiale

4. Technische Einflussfaktoren wie Filterung, der Nadeltyp, Verstarkung und
Extraktionsalgorithmen sind zu beachten

5. Verlasslichkeit und Anwendbarkeit von statistischen Methoden

Erwahnenswert ist jedoch, dass hinsichtlich der technischen Einflussfaktoren
weitestgehend Konsens Uber die optimal Einstellung fir Filterung, Verstarkung und
Abtastrate, die entsprechend verwendet wurden, besteht.

Der Typ der Ableitelektrode ist als kritisch zu betrachten, denn dieser Ubt starken
Einfluss auf die Messergebnisse, vor allem Amplitude und Dauer, aus.

Buchthal (1954) hat in einer Studie bei Variation des Durchmessers der auf3eren
Kandle in einem Bereich von 0,38 bis 0,9 mm keine systematischen Abweichungen der
Ergebnisse festgestellt, so dass die hier verwendete Elektrode dem internationalen
Standard entspricht. In dieser Arbeit sind die unterschiedlichen Parameter mit einer
konzentrischen Nadelelektrode vom demselben Nadeltyp derselben Firma erhoben
worden. In Europa werden generell konzentrische Nadelelekroden genutzt, wéahrend
dessen in Nord Amerika monopolorare Elektroden verwendet werden (Muskel versus
Referenz subkutan). Der Vorteil der monopolaren Nadeln liegt in dem geringeren
Durchmesser der Nadel und sind somit weniger belastend fir den Patienten.
AuBerdem sind sie kostengunstiger als die konzentrischen Nadelelektroden. Ein
weiterer Vorteil ist die grol3ere Ableitregion der monopolaren Nadelelektrode. Das
heil3t, dass bei gleicher Muskelanspannung Potenziale von einer gréReren Zahl
motorischer Einheiten aufgezeichnet werden (Dumitru et al., 1997). Andererseits kann

eine groRRere Zahl nadelferner motorischer Einheiten auch stéren. Ferner ist es fur die
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Beobachtung pathologischer Spontanaktivitat (in der vorliegenden Studie nicht
berucksichtigt) vorteilhaft, lediglich jeweils einen umschriebenen Bereich ,abzutasten®,
um Rickschliisse auf die Verteilung der pathologischen Verdnderung im Muskel zu
erhalten. Dies ist ein Vorteil der konzentrischen Nadelelektroden, die nur einen
umschriebenen Bereich ,abtasten. Die abgeschragte Kante der Nadel nimmt
elektrische Aktivitat nur aus der Richtung auf, zu der sich der Winkel der Kante 6ffnet.
Ein weiterer Nachteil der monopolaren Nadelelektroden liegt darin, dass zur
Aufzeichnung der Potenziale motorischer Einheiten (MUP, motor unit potential) eine
subkutan platzierte Referenzelektrode ndtig ist, was unbequem fur den Untersucher ist.
Nachteile der konzentrischen Nadelelektrode sind neben den im Vergleich zur
monopolaren Nadelelektroden héheren Kosten, die Abhangigkeit der MUP-Dauer und
der MUP-Amplitude von der Nadelposition. Das heil3t, dass bereits geringe
Nadelbewegungen ausgepragte Verdnderungen der MUPs hervorrufen.

Somit haben monopolare sowie konzentrische Nadelelektroden jeweils eigene Vor-

und Nachteile.

Reproduzierbar und genau definiert sind die biologischen Einflussfaktoren und die
Populationsauswabhl. Jedoch ist bei der Erstellung der Referenzwerte auch der Einfluf3
der biologischen Faktoren zu beriicksichtigen, da bekannt ist, dass sich die Werte der
Muskelaktionspotenziale verschiedener Muskeln unterscheiden (Howard et al., 1988;
Bischoff et al., 1994;). AuRerdem sollten die Kollektive ausreichend grol3 sein und zum
anderen so zusammengesetzt sein, dass eine Vielzahl von Einflussfaktoren wie Alter,

Geschlecht, Kdrpergewicht usw. bertcksichtigt werden.

Schwieriger ist der Einflul} des Faktors ,Untersucher-Bias“ zu betrachten, denn dieser
ist prinzipiell nicht reproduzierbar. Bei der Erstellung der Referenzkollektive muss
bedacht werden, dass der Untersucher das Ergebnis bewusst oder unbewusst das
Ergebnis beeinflussen kann, da dieser die Auswahl der Muskelaktionspotenziale trifft.

Auch bei der automatischen EMG-Technik ist der Einfluss des Untersuchers
vorhanden, denn hier besteht die Mobglichkeit, nach Identifizierung der
Muskelaktionspotenziale bestimmte Potenziale von der Analyse auszuschlieRen. Ein
anderer Grund liegt in der Moglichkeit der Nachbearbeitung wie zum Beispiel die
Markersetzung zur Bestimmung der MUP-Dauer (Bischoff 1997). Das heil3t, je weiter
die Automatisierung der Programme weiter fortschreitet und je besser die

Auswertalgorithmen sind, desto geringer wird sich der Untersucher-Bias auswirken.
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Jedoch ist das Ausmal3 dieses Einflusses fir die hier verwendete Methodik quantitativ
bekannt (Schulte-Mattler und Jakob 1999), liegt jedoch deutlich innerhalb der hier
gefundenen biologischen Schwankungsbreite der Messwerte.

Die hier vorliegenden EMG-Registrierungen und Auswertungen wurden lediglich von
einer einzigen Person vorgenommen. Dadurch wird die Glltigkeit der hier

angegebenen Messwerte also nicht wesentlich beeintrachtigt.

5.2 Elektromyographische Untersuchungen von Potenzialen motorischer
Einheiten

Die Analyse der individuellen Potenziale motorischer Einheiten wird Ublicherweise in
der Diagnostik von neuromuskulédren Erkrankungen gebraucht.

Die quantitative Analyse von Potenzialen motorischer Einheiten (im Folgenden nur
noch ,MUP“ genannt) ist von Buchthal und seinen Kollegen im Rigshospital in
Kopenhagen wahrend der 50 er Jahre entwickelt worden. Sie sammelten
Referenzmaterial von verschiedenen Muskeln (Buchthal und Rosenfalck, 1955) und
studierten die physikalischen (Buchthal et al., 1954) und physiologischen
Determinanten der MUPs (Buchthal et al., 1955).

Allgemein ist zu sagen, dass die Form der motorischen Aktionspotenziale, die durch
eine konzentrische Nadelelektrode aufgezeichnet werden, abhéngig von der
Architektur einer motorischen Einheit ist. Das heif3t, sie ist abhangig von der Anzahl,
der Grole und der Verteilung der Muskelfasern in dem Gebiet motorischer Einheiten
und von anderen Faktoren (Nandedkar et al., 1988).

Durch eine veranderte Architektur der motorischen Einheiten bei Myopathien mit
wahrend des Erkrankungsprozesses zunehmenden Verlust, Atrophie und Hypertrophie
kommt es zu Veranderungen, die sich als Veranderungen der Amplitude, der Dauer
und der Anzahl der Phasen der MUPs bemerkbar machen (Dubowitz und Brooke,
1973; Buchthal, 1977; Buchthal und Kamieniecka, 1982; Andreassen, 1987;
Nandedkar et al., 1988).

Die konventionellen MUP Parameter, die im Rahmen eines Elektromyogramms
untersucht werden, sind die Dauer, die Amplitude sowie der prozentuale Anteil an
polyphasischen Potentialen (Buchthal et al., 1954a, b; Buchthal et al., 1957).

In den Muskeln der Patienten, die an einer Myopathie erkrankt sind, die zufallige und
diffuse Degeneration der Muskelfasern ebenso die Regeneration werden durch eine
kurze Dauer, kleine Amplituden und polyphasische Formen der individuellen MUP
reflektiert (Buchthal, 1991).
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Buchthal und Kamieniecka (1982) haben in einer Studie gezeigt, dass QEMG zwischen
neurogenen und myogenen Erkrankungen unterscheiden kann, mit Resultaten die
vergleichbar sind mit solchen, die in Muskelbiopsien erhoben worden sind.

Quantitative Analyse von Potenzialen motorischer Einheiten (,QEMG®) ist eine
gewodhnliche Technik der EMG Aufzeichnungen, mit der die Merkmale der Potenziale
motorischer Einheiten gewichtet werden um objektiv ihre Charakteristika zu
beschreiben (Engstrom und Olney, 1992).

Die quantitative Analyse von Potenzialen motorischer Einheiten wurde von Buchthal
entwickelt, der routinemafig 20 bis 40 Potenziale motorischer Einheiten pro Muskel
studierte (Buchthal et al., 1954; Buchthal und Rosenfalck, 1955). Die Beurteilung eines
elektromyographischen Befundes setzt eine ausreichend grol3e Anzahl untersuchter
motorischer Einheiten voraus. Ansonsten ist eine Uberbewertung zufalliger Befunde
moglich, wie z.B. einzelne neurogen verénderte MUPs aufgrund lokaler Verletzungen
oder bei Alterungsprozessen, sowie das Ubersehen nur gering ausgepragter Befunde.
Besonders bei myopathischen Veranderungen, bei denen die pathologischen
Veranderungen sehr diskret oder ,nestférmig“ angeordnet sein kbénnen, ist es von
enormer Wichtigkeit viele unterschiedliche MUPs zu analysieren. Nach Mdglichkeit
sollten fir die Quantifizierung eines EMG Befundes MUPs von mindestens 20
unterschiedlichen motorischen Einheiten registriert und vermessen werden.
Tatsachlich lassen sich nicht routinemaf(ig so viele MUPs registrieren. In der
vorliegenden Studie waren in der Regel zwischen 10 und 15 MUP pro Muskel

verfligbar.

In der Abbildung 13 sind 10 verschiedene Potenziale motorischer Einheiten aus dem

Muskel eines Gesunden zu sehen.

In der Abbildung 14 sind typische niederamplitudige und schmalphasige Potenziale

motorischer Einheiten aus einem myopathisch veranderten Muskel zu sehen.
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Abbildung 13: Zehn verschiedene Potenziale motorischer Einheiten aus dem Muskel eines

Gesunden.
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Abbildung 14: Darstellung der fir Myopathien charakteristischen niederamplitudigen und

schmalen Potenziale motorischer Einheiten.

Hinsichtlich der in dieser Arbeit untersuchten Muskeln, gibt es nur wenige Studien, die
die Paravertebralmuskulatur betreffen. Haufiger sind die Extremitatenmuskulatur wie
z.B. der Musculus bizeps brachii, der Musculus tibialis anterior, der Musculus vastus
lateralis usw. untersucht. Der Begriff paraspinale Muskulatur bezieht die Muskeln ein,
die zwischen den Dornfortsdtzen und den Querfortsitzen liegen. Der korrekte
anatomische Begriff lautet Musculus erector trunci, der aus einem Komplex von 3
Saulen besteht (Trojaborg, 2004):

1. die lliocostal-Muskulatur

2. der Musculus longissimus in der Paramedianlinie

3. die Spinalmuskulatur zwischen den Dornfortsétzen
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Es gibt eine Reihe von Nachteilen, die die Applikation von QEMG in der
Paravertebralmuskulatur betreffen. So ist es oft schwierig, dass die untersuchende
EMG Nadelelektrode in dem erwiinschten Muskel lokalisiert ist. Haufig ist die
subkutane Fettschicht dicker als sie anféanglich erscheint, was die Auswahl eines
gebrauchlichen Muskels schwieriger macht. Lediglich die Processus spinosi, sowie die
Processus transversi lassen sich palpieren. Vorteil der Untersuchung der paraspinalen
Muskulatur ist, dass Fibrillationspotenziale und positive scharfe Wellen friher auftreten
als in der Extremtiagtenmuskulatur (Trojaborg, 2004).

Myopathien weisen in den meisten Fallen einen Schwerpunkt proximal auf. Die am
weitesten proximal gelegenen Muskeln sind die paravertebralen bzw. die Ubrigen
Rumpfmuskeln (abdominell/thorakal). Neben den Myopathien liegt eine axiale Betonug
klinischer Symptome auch bei den spinalen Muskelatrophien vor. Aus diesen Griinden
ist es von maglicher Bedeutung eine MUP-Analyse der paravertebralen Muskulatur
vorzunehmen. Voraussetzung dafir ist die Kenntnis normaler bzw. krankhafter
Befunde.

Erwahnenswert ist auch, dass die Paraspinalen statische Muskeln sind und damit eine
andere Physiologie und ein anderes histologisches Profil als nicht-statische Muskulatur
haben (Nandedkar et al., 1995).

Ebenfalls schwierig ist die Ableitung und Auswertung der MUP aus dem M.bizeps
brachii. Damit sinkt auch die diagnostische Aussagekraft eines aus dem M.bizeps
brachii abgeleiteten EMG’s (Falck et al., 1995). Falck et al. (1995) konnten einen
Einfluss des Ableitortes im Musculus bizeps brachii, das heil3t entweder mittleres oder
distales Drittel, und hier noch mal unterteilt in ,oberflachlichen“ und ,tiefen“ Ableitort,
auf die Amplitude, die Dauer und die Flache nachweisen. D.h. signifikante
Unterschiede bestehen fiir den Aufnahmeort fir die Dauer, die Flache und die
Amplitude zwischen den oberflachlichen mittleren Anteil und dem tieferen distalen
Anteil.

Die Unterschiede zwischen den MUPs innerhalb der Muskeln sind hauptsachlich

bedingt durch:

1. die Aufnahmecharakteristika der konzentrischen Nadelelektrode
2. die longitudinale Platzierung der Elektrode entlang der motorischen Einheit

3. die struktuellen Unterschiede der motorischen Einheit innerhalb eines Muskels
Obwoh| die Variation zwischen den verschiedenen Aufnahmeorten innerhalb der
Muskeln klein sind, sie sind nichtsdestotrotz signifikant (Falck et al.,, 1995). Um die

Sensitivitat der MUP zu erh6hen, mussen die Aufnahmeorte standardisiert sein. Fir
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jeden Muskel sollten standardisierte Aufnahmeorte definiert werden. Fur den M. bizeps
brachii sollte die MUPs von zwei oder drei verschiedenen Hautinsertionen in
unterschiedlichen Tiefen, groBer als 2 cm, in dem mittleren Drittel des Muskels
gesammelt werden (Falck et al., 1995).

Schwierigkeiten ergeben sich bei der Verwendung von Referenzwerten. Dabei ist
darauf zu achten, dass die aktuelle EMG-Untersuchung mit der gleichen Methode
erfolgt, die bei der Bestimmung der Referenzwerte angewendet wurde. Die so héufig
zitierten Referenzwerte, die von Buchthal und seinen Kollegen aufgestellt wurden,
wurden mit einem heute nicht mehr Ublichen Verfahren ermittelt, so dass sie nicht mehr
als allgemein verbindlich angesehen werden kénnen.

Eigens zu diesem Zweck wurde eine Kontrollgruppe mit Normalwerten im Rahmen
einer parallel durchgefiihrten Dissertation von Frau Mische erstellt, mit der die Werte
von den betroffenen Patienten verglichen wurden.

Die folgenden Tabellen (Tabelle 13 bis 14) stellen die mittleren MUP-Amplituden, -
Dauer und - Phasen der von Frau Mische erhobenen Daten versus den von Bischoff et
al. (1994) erhobenen Daten dar:

Tabelle 13: Darstellung der von Frau Mische erhobenen Daten der mittleren MUP-
Amplituden, - Dauer und -Phasen.

Muskel Amplitude  Dauer Phase
MW+SD MW+SD MW+SD
M.biceps brachii  0,42+0,12 11,40+1,15 2,90+ 0,30
M.erector trunci 0,48 + 0,15 10,64 + 1,42 3,06 +0,36
M.vastus lateralis 0,59 +0,16 12,25+1,36 3,11 +0,33

M.: Musculus. MW: Mittelwert. SD: Standardabweichung.

Tabelle 14: Darstellung der von Bischoff et al. (1994) erhobenen Daten der mittleren
MUP-Amplituden, - Dauer und - Phasen.

Muskel Amplitude  Dauer Phase
MW=SD MW=SD MW=SD

M.biceps brachii  0,44+0,11 9,90+1,40 2,62+0,31

M.vastus lateralis 0,69+0,24 11,70+ 1,90 3,04 + 0,28

M.: Musculus. MW: Mittelwert. SD: Standardabweichung.

Aus den Tabellen 13 und 14 ist ersichtlich, dass sich die jeweils von Frau Mische

ermittelten Mittelwerte der MUP-Amplitude, - Dauer und - Phase mit denen von
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Bischoff et al. (1994) ermittelten Mittelwerte ungefahr decken (Uberlappung der
Vertrauensbereiche). Jedoch gibt es bisher hinsichtlich der Referenzwerte fir den M.
erector trunci bisher keine publizierten Daten. Da die Werte fir den M. bizeps brachii
und den M. vastus lateralis in derselben Studie ermittelt wurden wie die des M. erector
trunci (bei LWKZ1), ist davon auszugehen, dass letztere ebenfalls valide sind.

Es gibt bisher keine Untersuchungen, die sich mit der Analyse von MUPs bezogen auf
die in dieser Arbeit untersuchten Myopathien beschaftigt haben (unklassifziertes
myopathisches Gewebssyndrom, PROMM, FSHD und Gliedergirtelsyndrom).
AulRerdem liegen bezlglich der Analyse von Potenzialen motorischer Einheiten bisher
keine veroffentlichten Angaben hinsichtlich der Auswertung der Minima, der Mittelwerte
und den Maxima der MUP-Amplituden, der MUP-Dauer und der MUP-Phasen vor, so

dass ein Vergleich mit Literaturdaten nicht maglich war.

5.3 Aktionspotenzialamplituden

Schmale, nieder- oder normoamplitudige Potenziale motorischer Einheiten sind der
haufigste Befund bei langer bestehenden Myopathien verschiedener Genese. lhre
Konfiguration ist im Ubrigen oft regelrecht und stellt sie als ,Miniaturausgabe“ normaler
Potenziale dar (siehe Abbildung 14). Die niedrigen Amplituden weisen darauf hin, dass
die Zahl der Muskelfasern in der Nahe der Elektrodenspitze vermindert ist, so dass ihr

Summenpotential nur eine kleine Gesamtamplitude ergibt.

Die Aktionspotenzialamplitude war bisher ein nicht gebrduchlicher Parameter in der
Diagnostik einer Myopathie. Dies ist unter anderem dadurch bedingt, dass die
Amplitude eines Aktionspotenzials durch nur geringe Verdnderungen der
Elektrodenposition innerhalb des motorischen Einheit Areals beeinflussbar ist (Stalberg
und Antoni, 1980; Nandedkar et al. 1988). Die Amplitude eines MUPs ist abhangig von
der Distanz und der Grof3e einer Muskelfaser, die nahe dem Aufnahmeort lokalisiert ist
(Nandedkar et al., 1988). So konnte in einer Studie von Charles et al. (1989) gezeigt
werden, dass bei Manipulation der Elektrodenposition, um sie einer Muskelfaser der
motorischen Einheit nédher zu bringen, die Amplituden bei den meisten Patienten, die
neuromuskular erkrankt sind, normal ausfallt.

AulBerdem konnten sie in ihrer Studie zeigen, dass verschiedene Patienten, die an
einer neuromuskularen Erkrankung leiden, die Amplitude eines MUPs im Musculus
bizeps brachii erhoht ist. Dieses Phanomen ist jedoch haufiger bei Patienten zu
beobachten, die an einer Neuropathie erkrankt sind.

Gunreben et al. (1990) konnten in einer Studie feststellen, dass die mittlere Amplitude

im Auf3enbereich, definiert als absolute Spannung tber jeweils 4 von 5 ms aul3erhalb
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der grol3ten negativen Steigung, ein erniedrigtes Summenpotential der gesamten
motorischen Einheit besser erfasst als die Dauer, da die mittlere Amplitude ein direktes
Mal3 fur diejenigen Anteile des Potenzials einer motorischen Einheit darstellt, die von
einem statistisch gesehenen reprasentativen Teil der Fasern generiert werden. Dies ist
der Grund fur die hohe Sensitivitat des Parameters beim Vorliegen einer Myopathie.
Des Weiteren besitzt sie gegeniber der Dauer den Vorteil, dass sie genau definiert ist
und ihre Auswertung unabhéngig von subjektiven Einflissen des Untersuchers
erfolgen kann. Jedoch haben Gunreben et al. (1990) die mittlere Amplitude im
AulRenbereich nur im Musculus bizeps brachii untersucht, woflir eigene Normalwerte
erstellt werden mussten. Die mittlere Amplitude im AuRRenbereich wurde auf3erhalb der
Spike-Komponente bestimmt. Dafiir wurde das EMG-Signal digitalisiert und mehrere
Einzelpotentiale einer motorischen Einheit gemittelt. Gunreben et al. (1990) konnten
damit postulieren, dass die mittlere Amplitude im AulRenbereich bezlglich dem
Vorliegen einer Myopathie eine hohe Sensitivitat besitzt und dass sie der Auswertung
motorischer Einheitspotenziale die Parameter Dauer, Amplitude und Polyphasierate
erganzen kann.

Im Gegensatz dazu konnte in einer Studie von Fuglsang-Frederiksen (2006) gezeigt
werden, dass die Auswertung der Aktionspotenzialamplituden ein nicht gebrauchlicher
Parameter in der Diagnostik von Myopathien darstellt. Der Grund dafir kénnte in den
unterschiedlichen Angaben fiir die Haufigkeitsverteilung und auch fiir den absoluten
Wert sein (Buchthal 1954; Nandedkar et al. 1988; Stewart et al. 1989; Barkhaus et al.
1990). Dies ist Uberwiegend auf die verwendeten unterschiedlichen
Untersuchungsmethoden zuriickzufuhren wie z.B. die manuelle MUP Analyse oder die
automatische MUP Analyse. Die manuelle MUP Analyse ist heutzutage immer noch
gebrauchlich, auch wenn in den 70-er und 80-er Jahren verschiedene
Untersuchungstechniken entwickelt wurden, die automatische Messungen und
Durchschnittsberechnungen von verschiedenen Aktionspotenzialen der gleichen
motorischen Einheit durchfihrten. Obwohl diese Methoden schneller sind als die
manuellen Methoden, werden sie nicht routinemafRlig genutzt. Die quantitative
Abschatzung der motorischen Einheiten ist die etablierte Methode (Buchthal und
Rosenfalck 1955; Ludin 1980; Rosenfalck 1991). Bei Stewart et al. (1989) wird
deutlich, dass bei Einsetzen eines Signal-Triggers zur Registrierung der EMG-Signale,

Aktionspotenziale mit kleinen Amplituden nicht mit in die Auswertung eingehen.

Einen groRBen Einfluss auf die Aktionspotenzialamplitude hat die Lage der
Nadelelektrode relativ zur Muskelfaser (Buchthal et al., 1954a,b; Buchthal et al., 1957).
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Die Amplitude eines MUPs sollte mehr als 50 pV betragen. Weiterhin ist die
Amplitudengro3e abhangig von den 2-3 Muskelfasern die in der N&he des aktuellen
Aufnahmeortes der Elektrode liegen (Buchthal et al., 1954a,b; Buchthal et al., 1957).
Auch Takehara et al. (2004) konnten in einer Studie die signifikante Beeintrachtigung
der Nadelposition innerhalb einer motorischen Einheit darstellen. Demzufolge ist auch
die MUP-Flache durch Veranderungen der Nadelposition innerhalb einer motorischen
Einheit zu beeinflussen. Die Flache eines MUPs ist definiert als die Flache unter dem
Potenzial von dessen Beginn bis zum Ende. Die Bedeutung unterscheidet sich nicht
wesentlich von der der Potenzialamplitude. Sie wird als Integral des
Muskelaktionspotenzials Uber die Potenzialdauer berechnet. Bischoff et al. (1994)
konnten jedoch in einer durchgefiihrten Analyse zeigen, dass im Vergleich zur MUP-
Dauer und zur MUP-Amplitude in die MUP-Flache keine neuen Informationen tber den
Aufbau der motorischen Einheit einhergehen, so dass er alleine betrachtet redundant
ist. Die MUP-Flache zeigt neben der Abhangigkeit von der MUP-Amplitude eine
weitere Abhangigkeit von der Anzahl und der Gréf3e einer Muskelfaser, die bis zu 2
mm von der aufnehmenden Elektrode entfernt liegen kann (Nandedkar et al., 1988)
und sie ist, wie erwartet, bei neuromuskularen Erkrankungen durch den Verlust von
Muskelfasern reduziert. Damit ist die alleinige Untersuchung der Flache hinsichtlich
einer Muskelerkrankung ein nicht geeigneter Parameter. Um diesen Effekt der MUP-
Amplitude auf die Messung der Aktionspotenzialflache zu reduzieren, kann die MUP-
Flache durch die Amplitude dividiert werden (Nandedkar et al., 1988) und so der
sogenannte Flachen/Amplituden Quotient gebildet werden. Charles et al. (1989)
konnten in ihrer Studie zeigen, dass der bei der Division von Flache durch Amplitude
resultierende Wert reduziert ist und so der Einfluss der Elektrodenposition auf die
MUP-Flache reduziert werden kann.

Allerdings wurden aus den oben genannten Grinden in der vorliegenden Arbeit auf die
Analyse der MUP-Flache verzichtet. Ein weiterer Grund liegt darin begriindet, dass
sich die Analyse der MUP-Flache erst in den letzten Jahren entwickelt hat und bei
Erhebung der in dieser Arbeit verwendeten Daten die MUP-Flache lediglich in weniger

als der Halfte der Falle erfasst wurde.

Zu beriucksichtigen ist auch, dass die Werte der Aktionspotenzialamplitude nicht
normalverteilt sind, sondern eine asymmetrische Haufigkeitsverteilung aufweisen
(Buchthal, 1954). Der Medianwert liegt links vom Mittelwert. Dieses liel3 sich auch in
dieser Arbeit in allen untersuchten Myopathien in allen drei untersuchten Muskeln

nachweisen: unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom, FSHD, PROMM,
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Gliedergurtelsyndrom. Aktionspotenziale mit kleineren Amplituden kamen héaufiger vor
als solche mit gro3en Amplituden.

Auch Ludin (1980) konnte zeigen, dass neuromuskuléare Erkrankungen, die mit einem
funktionellen oder morphologischen Verlust von Muskelfasern einhergehen, zu einer
kleinen Amplitude der MUPs flhren.

Buchthal (1991) konnte veranschaulichen, dass in den Muskeln der Patienten, die an
einer Myopathie erkrankt sind, die zuféllige und diffuse Degeneration der Muskelfasern,
sowie die Regeneration unter anderem durch eine niedrige Amplitude widergespiegelt
wird. Jedoch spielt die mittlere Amplitude in der Diagnostik der Myopathie eine
untergeordnete Rolle.

Die asymmetrische Verteilung ist auch der Grund, warum in dieser Arbeit die Ublichen
statistischen Verfahren, die eine Normalverteilung voraussetzen, hier nicht zur
Anwendung kommen konnten, weil dies zu fehlerhaften Resultaten gefuhrt hatte. Aus
diesem Grund kamen hier nicht-parametrische Testverfahren zur Anwendung.

Die Tatsache der asymmetrischen Haufigkeitsverteilung ist weiterhin ein Grund dafur,
warum die Analyse der Aktionspotenzialamplitude ohne Beachtung der
Anstiegskriterien und der asymmetrischen Haufigkeitsverteilung im klinischen EMG als

wenig sinnvoll erachtet worden war (Stalberg und Falck, 1997).

Bischoff et al. (1994) haben in einer Studie zeigen kdnnen, dass die mittleren Werte
der Amplitude bei der Auswertung der unterschiedlichen Muskeln — Musculus bizeps
brachii, Musculus deltoides, Musculus interosseus dorsalis, Musculus vastus lateralis
und Musculus tibialis anterior — signifikant unterschiedlich waren. Aus diesem Grunde
sind fur die verschiedenen Muskeln seperate Referenzwerttabellen erstellt worden. Die
Grol3e Variabilitat der Amplitude ist vielleicht ein Grund daflir, warum die Amplitude nur
selten in vorangegangenen Studien untersucht worden ist (Buchthal et al., 1954; Sacco
et al., 1962). Ein weiterer Grund fur die unterschiedlichen Amplitudenwerte ist in der
Abhangigkeit der Amplitude zur Position der Nadelelektrode zu suchen und in den
Unterschieden der Muskelmorphologie wie z.B. in der Faserdichte, der Faseranzahl, in
dem Auftreten von Typ | und Typ Il Fasern, von den letztere einen groReren
Durchmesser haben. Diese Tatsache unterstreicht, dass die Auswertung der Amplitude
nicht als sensitiver Parameter in der Diagnostik von neuromuskuléren Erkrankungen

angesehen wird.
In der vorliegenden Arbeit zeigte sich ein signifikanter Unterschied der MUP-
Amplituden des Musculus bizeps und Musculus vastus lateralis bei allen untersuchten

Myopathien im Vergleich zur Kontrollgruppe. Tatsachlich waren die Unterschiede dann
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signifikant, wenn die minimalen MUP-Amplituden herangezogen wurden (Aushahme:
M. bizeps brachii bei den Gliedergirtelsyndromen). Eine vergleichbare Analyse
minimaler MUP-Amplituden liegt bisher bei Myopathien im Vergleich zu den Kontrollen
nicht vor. In den publizierten Studien wurden stets Mittelwerte bzw. Mediane verglichen
(Buchthal et al., 1954; Buchthal et al., 1957; Sanjeev et al., 1989; Engstrom and Olney,
1992; Bischoff et al., 1994; Falck et al., 1995; Dumitru et al., 1997; Zalewska et al.,
1998; Stalberg and Karlsson, 2001). Eventuell wurden aus diesem Grund, also bei der
Analyse von Mittelwerten, vorhandene Amplitudenunterschiede nicht identifiziert. Dabei
ist es ganz plausibel, dass die Unterschiede zwischen den MUP bei Myopathien und
Kontrollen eher im Bereich von Potenzialen mit kleinen Amplituden aufzudecken sind.
Relativ grol3e Potenziale finden sich bei Myopathien namlich relativ oft auch bei
befallenen motorischer Einheiten, und zwar dann, wenn die Nadelelektrode dicht an

der motorischen Einheit platziert ist.

Bezuglich der in dieser Arbeit untersuchten Myopathien war die Reduktion der
minimalen MUP-Amplitude bei der FSHD im M. bizeps brachii im Vergleich zu einer
gesunden Kontrollgruppe bzw. bei Vergleich mit bisher publizierten Daten um die
Halfte verkleinert. Diese Amplitudenreduktion war statistisch signifikant und tragt zur
Absicherung der Diagnose einer FSHD bei. In @hnlicher Weise konnten Podnar und
Zidar (2006) eine hohe Sensitivitdt der quantitativen-MUP Analyse in der Diagnostik
der FSHD nachweisen. Dabei zeigte sich, dass der Musculus bizeps brachii eine
hohere Sensitivitat als der Musculus vastus lateralis besitzt. Dies kbnnte darin
begrindet sein, dass der Musculus vastus lateralis weniger h&ufig von der FSHD
befallen ist. Die Autoren konnten beziglich der Untersuchung der zwei untersuchten
Muskeln, also Musculus bizeps brachii und Musculus vastus lateralis, jeweils drei
MUP-Parameter identifizieren, die die gleiche Sensitivitat versprechen wie die Analyse
von acht MUP-Parametern (,thickness®, Dauer, GroRRenindex, ,spike duration®, Flache,
Amplitude, Phasen, ,turns®). Fur den Musculus bizeps brachii waren das die
Lhickness®, die Dauer und die Amplitude und fir den Musculus vastus lateralis waren
das die ,thickness, die Flache und die Amplitude.

Diese Ergebnisse unterstiitzen die von uns ermittelten Ergebnisse und kdénnten somit
hilfreich hinsichtlich der elektromyograpischen Diagnostik der Fazio-skapulo-humeralen
Dystrophie sein und koénnte andere diagnostische Verfahren beziglich der
Diagnosesicherung unterstitzen.

Ebenso sind die minimalen MUP-Amplituden bei den anderen in dieser Arbeit
untersuchten  Myopathien (PROMM, Gliedergurtelsyndrome, unklassifiziertes

myopathisches Gewebssyndrom) ebenfalls verkleinert vorzufinden, die allerdings im

-59 -



Vergleich zur gesunden Kontrollruppe nicht so aufféllig verkleinert waren wie bei der
FSHD. Dennoch scheint die minimale MUP-Amplitude in der Diagnostik der jeweiligen
Myopathien hilfreich zu sein. Diesbezuglich liegen allerdings bisher noch keine
publizierten Daten vor. Alles in allem tragen die minimalen MUP-Amplituden eher zur
Diagnosesicherung einer Myopathie bei als etwa die bisher daflr herangezogenen

mittleren MUP-Amplituden.

5.4 Aktionspotenzialdauer

Von der ersten Deflektion der Welle von der Grundlinie bis hin zur definitiven Rickkehr
erfolgt die Messung der Potentialdauer (Dumitru, 1997). Miterfasst werden somit die
langsamen Potenzialschwankungen vor und nach dem Hauptkomplex, die von
nadelfernen Fasern stammen. Die Dauer der Potenziale liegt in den meisten
Extremitdtenmuskeln im Bereich von 8 bis 15 ms (Buchthal et al., 1954). Die Dauer
spiegelt - im Gegensatz zur Amplitude - die elektrische Aktivitat relativ vieler Fasern
der motorischen Einheit wider. Nach Nandedkar (1988) hangt die Dauer von
denjenigen Muskelfasern der motorischen Einheit ab, die bis zu 2,5 mm von der
Elektrodenspitze einer konzentrischen Nadelelektrode entfernt liegen.

Die charakteristische Potenzialdauer, die sich bei Untersuchungen von myopathisch
veranderten EMGs zeigt, ergibt sich aus dem Fehlen der langsamen
Potenzialschwankungen vor und nach dem Hauptkomplex. Dieses Phanomen ist im
Wesentlichen dadurch bedingt, dass die Zahl der Muskelfasern pro Einheit reduziert ist
und die Territorien der motorischen Einheiten sich verkleinern kénnen (Buchthal et al.,
1960), d.h. dass keine oder nur sehr wenige nadelferne Muskelfasern vorhanden sind.
Die Potenzialdauer ist bei Myopathien meist verkirzt oder liegt im unteren
Normbereich und ist ein sensitiver Parameter in der Diagnostik von neuromuskularen
Erkrankungen (Buchthal et al., 1957; Buchthal, 1977).

Bei Erstellung von Referenzwerten fir die Dauer einer MUP durch Bischoff et al.
(1994) ist aufgefallen, dass der mittlere Wert der Dauer bei Auswertung von
verschiedenen Muskeln unterschiedlich ausgefallen ist. Bischoff et al. (1994) konnten
somit nachweisen, dass die Dauerwerte zwischen den Muskeln variieren. Dabei war
die Dauer in den unteren Extremitaten langer als in den oberen Extremitatenmuskeln.
Ein wesentliches Kriterium, im Gegensatz zu der Amplitude und der Flache, ist, dass
die Dauer eines Aktionspotenzials relativ unbeeintrachtigt durch Veréanderungen der
Elektrodenposition ist (Stalberg und Antoni, 1980; Nandedkar et al., 1988).

Seit Buchthals Untersuchungen 1954 hat die Aktionspotenzialdauer einen hohen
Stellenwert in der quantitativen Elektromyographie. Der Verkirzung der Potenzialdauer

wird dabei die grof3te diagnostische Aussagekraft zugeschrieben (Buchthal, 1977) und
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resultiert aus dem zufélligen Verlust von Muskelfasern (Buchthal and Rosenfalck,
1963; Stalberg and Karlsson, 2001). Ebenso beschrieb Trojaborg (1990) die Dauer als
einen der gebrauchlichsten Parameter, die wahrend der Ausfuhrung eines
gquantitativen Nadel-Elektromyogramms abgeleitet wird. Stewart et al. (1989)
postulierten, dass die MUP-Dauer ein robuster Befund ist, um zwischen myogenen
und neurogenen Gegebenheiten zu unterscheiden (Stewart et al., 1989)

Obwohl eine offensichtliche Gleichwertigkeit unabhéngig von der Auswahl des
Nadeltyps besteht (Pease and Bowyer, 1988; Kohara et al., 1993;), wurden in einer
anfanglichen Erhebung konzentrische Nadelelektroden untersucht, um eine
Referenzdatenbank der ,normalen“ MUP Dauer Werte flr verschiedene quergestreifte
Muskulatur zu erstellen (Buchthal et al., 1954a; Buchthal und Rosenfalck, 1955; Kelly
und Stolov, 1984). Diese Datenbank etablierte fur die MUP-Dauer fir die meisten
Muskeln einen Wert von ndherungsweise 10-15 ms.

Im Gegensatz zur Amplitude, wird die Dauer von Muskelfasern eines relativ grof3en
Areals an der Spitze der Ableitelektroden bestimmt, welches ungeféahr 2,5 mm im
Durchmesser betragt.

Nandedkar et al. (1988) konnten verdeutlichen, dass auch die peripheren Anteile der
motorischen Einheit zur Dauer beitragen und dass eben diese peripheren Anteile die
terminalen Anteile eines Aktionspotenzials bestimmen. Die Aktionspotenzialdauer
spiegelt die geometrische Anordnung der Muskelfasern wider.

Kaiser und Petersen (1965) haben in ihrer Studie manuell die Dauer gemessen und
herausgefunden, dass ein Anstieg der Dauer eine Funktion der Distanz von der
Endplattenzone ist. Sie konnten jedoch keine Unterschiede der Aktionspotenzialdauer
bei Messung in verschiedenen Tiefen der Muskulatur feststellen.

Auch in dieser Arbeit konnte gezeigt werden, dass die mittlere Dauer der
Aktionspotenziale bei Untersuchung von neuromuskuldren Erkrankung -
unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom, FSHD, PROMM,
Gliedergirtelsyndrom — durchweg kirzer war als die in der Literatur beschriebenen
Normalwerte und beim Vergleich mit der eigens durch Frau Mische erstellte
Referenzgruppe ebenfalls kirzer ausgefallen sind.

Damit bestatigen die in dieser Arbeit erhobenen Daten die Literaturbefunde. Dabel
zeigte sich wiederum, dass die MUP-Minima durchgehend besser zur Abgrenzung der
Myopathien von der Kontrollgruppe geeignet sind als die Mittelwerte oder die Maxima
(Ausnahme: M. bizeps brachii bei der FSHD und den Gliedergirtelsyndromen).

Dabei ist seit Buchthal (1977) bekannt, dass der MUP-Dauer die groéf3te diagnostische

Aussagekraft zugeschrieben wird.
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Eine vergleichbare Analyse minimaler MUP-Dauer liegt bisher bei Myopathien im
Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe nicht vor. In bisherigen publizierten Studien
wurden lediglich die Mittelwerte verglichen (Buchthal et al., 1954; Buchthal et al.,
1957; Sanjeev et al., 1989; Engstrom and Olney, 1992; Bischoff et al., 1994; Falck et
al., 1995; Dumitru et al., 1997; Zalewska et al., 1998; Stalberg and Karlsson, 2001).
Auch bei der Analyse der MUP-Dauer ist es plausibel, dass die Unterschiede zwischen
den MUP und der Kontrollgruppe eher im Bereich von Potenzialen mit kleineren
Dauern aufzudecken sind, da aus bisher publizierten Daten bekannt ist, dass die MUP-
Dauer bei Myopathien verkirzt ist und damit signifikantere Unterschiede in den Werten
fur die minimale MUP-Dauer zu finden sind. Die charakteristische kurze Potenzialdauer
bei der Myopathie ist dadurch erklarbar, dass die langsamen Potenzialschwankungen
vor und nach dem Hauptkomplex fehlen. Ein Grund dafir ist die reduzierte Zahl der
Muskelfasern pro motorische Einheit, d.h. dass keine oder nur sehr wenig nadelferne
Muskelfasern vorhanden sind.

Die in dieser Arbeit untersuchte FSHD zeigte im Vergleich zu den gesunden Kontrollen
und im Vergleich zu den anderen hier untersuchten Muskelerkrankungen ebenfalls die
kirzesten Werte fiur die minimale MUP-Dauer. Am deutlichsten konnten diese
Veréanderungen im Musculus bizeps brachii konstatiert werden, was plausibel ist, wenn
man das Befallsmuster der FSHD bedenkt. Diese Daten decken sich mit denen von
Podnar und Zidar (2006).

Die Erklarung fir die ebenfalls bei der PROMM und dem Gliederglrtelsyndrom
gefundenen niedrigeren MUP-Dauer-Werte des Musculus bizeps brachii kbnnten wie
bei der FSHD im Befallsmuster der jeweiligen Erkrankung zu suchen sein.

Tatséachlich scheint es jedoch so zu sein, dass die Myopathie bei der FSHD starker
ausgepragt ist als bei den anderen in dieser Arbeit untersuchten Erkrankungen.

Bei der Interpretation der MUP-Dauer ist zu beachten, dass diese zum einen eine
Abhangigkeit von verschiedenen Untersuchern zeigt und auf3erdem ein Unterschied
zwischen automatisch gemessener Werte und manueller Ausmessung der MUP-Dauer
besteht (Selmar et al., 1987).

Es ist bereits bekannt, dass die Bestimmung der MUP-Dauer sich haufig als schwierig
erweist, da das Ende des Potenzials mit seiner haufig asymptomatischen Annédherung
an die Nulllinie schlecht zu definieren ist (Stalberg et al., 1986).

Es ist wichtig, dass bei der manuellen Auswertung die MUP-Dauer immer bei gleicher
Verstarkung bestimmt wird, da sie mit geringerer Verstarkung kirzer erscheint (Lang
und Vaahttoranta, 1973; Stalberg et al., 1986).

Hinsichtlich der automatisierten Analyse entféllt dieses Problem, denn diese zeigt eine

Unabhangigkeit von der aktuell angezeigten Verstarkung.
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5.5Aktionspotenzialphasen

Die Phasigkeit eines Potentials, das heil3t die Zahl der Nullliniendurchgénge ist in
gesunden Muskeln in der Regel zwei- bis vierphasig. Bei Potenzialen mit mehr als 4
Nullliniendurchgdngen spricht man von polyphasischen Potenzialen. Die Phasenzahl
gibt Auskunft tber die Synchronizitdt der Entladung der der Muskelfasern einer
motorischen Einheit.

Die Rate polyphasischer Potenziale ist bei Myopathien haufiger erhoht als bei
neurogenen Prozessen. Dies gilt fir alle noch nicht zu weit fortgeschrittenen
Muskelkrankheiten. Die Polyphasie wird bei den Myopathien durch den Ausfall der
Muskelfasern erklart (Buchthal, 1991), durch die Regeneration von Muskelfasern
(Buchthal und Kamieniecka, 1982), oder durch die Variaton des
Muskelfaserdurchmessers (Stalberg und Karlsson, 2001). Wahrend eine Abnahme der
mittleren Dauer spezifisch fir Myopathien ist, ist die prozentuale Zunahme der
polyphasischen Potentiale ein eher unspezifischer Parameter in der Diagnostik von
neuromuskularen Erkrankungen (Fuglsang-Frederiksen, 2006).

Zunehmende Abweichungen von der Form eines MUPs ist eines der ersten Zeichen
von Muskelabnormalitaten und reflektiert strukturelle und funktionelle Veranderungen
der motorischen Einheit (Zalewska et al., 1998).

Auch in dieser Arbeit konnte bei der Analyse der untersuchten Myopathien —
unklassifiziertes ~ myopathisches  Gewebssyndrom,  FSHD, PROMM  und
Gliedergirtelsyndrom - gezeigt werden, dass der Anteil an polyphasischen Potentialen
im Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe erhéht ist. Damit decken sich, die in dieser

Arbeit erhobenen Ergebnisse mit denen der Literatur.

Die Abweichungen von der Form eines MUPs werden manifest durch einen Anstieg
der Phasenanzahl. Irregulare Potenziale erscheinen sowohl bei Myopathien als auch
bei neurogenen Erkrankungen und damit ist es schwierig anhand der Phasenanzahl
zwischen Myopathien und neurogenen Prozessen zu unterscheiden (Zalewska et al.,
1998). Die Parameter und Indizes, die in einem Routine EMG bei der Auswertung der
Potenziale untersucht werden, wie die Amplitude und die Dauer (Buchthal et al., 1954;
Buchthal et al., 1957), der Flache/Amplituden Quotient und der GréRenindex (Sanoo
und Stalberg, 1993) charakterisieren jedoch nicht die Form eines MUPs (Stalberg und
Sanoo, 1994).

Uber die Wichtigkeit von der Anwesenheit von polyphasischen Potentialen ist bereits
frher berichtet worden. So haben Stewart et al. (1989) in einer Studie die

Unterschiede in normalen, myopathischen und neurogenen Potenzialen untersucht.
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Sie konnten zeigen, dass eine ansteigende Anzahl von ,turns“ eher flr neurogene
Erkrankungen charakteristisch ist, wahrend bei Myopathien eher ein Anstieg von
Phasen zu beobachten war.

Damit bestatigen die in dieser Arbeit erhobenen Daten die Literaturbefunde. Dabei
zeigte sich, dass vor allem die maximalen MUP-Phasen durchgehend besser zur
Abgrenzung einer Myopathie von der Kontrollgruppe geeignet sind als die Mittelwerte
oder die Minima.

Dabei scheint es so zu sein, dass vor allem die FSHD im Vergleich zur Kontrollgruppe
die auffalligsten maximalen MUP-Phasen im Musculus bizeps brachii zeigt. Bei
Berlicksichtigung des Befallsmusters der FSHD erscheint dies plausibel, da gerade die
im Schultergirtel lokalisierten Muskeln von dieser Erkrankung befallen sind.

Eine vergleichbare Analyse maximaler MUP-Phasen liegt bisher bei Myopathien im
Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe nicht vor.

In bisherigen publizierten Studien wurden lediglich die Mittelwerte verglichen (Buchthal
et al., 1954; Buchthal et al., 1957; Sanjeev et al., 1989; Engstrom and Olney, 1992;
Bischoff et al., 1994; Falck et al., 1995; Dumitru et al., 1997; Zalewska et al., 1998;
Stalberg and Karlsson, 2001).

Letztendlich handelt es sich aber bei der Anwesenheit von polyphasischen Potenzialen
um ein uncharakteristisches Merkmal, anhand dessen man nicht zwischen
myopathisch oder neurogenen Erkrankungen differenzieren kann.

Allerdings kbnnen die maximalen MUP-Phasen unterstitzend in der

elektromyographischen Diagnostik einer Myopathie herangezogen werden.

5.6 Klinische Anwendung

In der vorliegenden Arbeit wurde gezeigt, dass die Analyse von MUPs mit den
routinemafig abgeleiteten elektromyographischen Parametern die Differenzierung
zwischen mehreren Patientenstichproben mit myogener Schéadigung und einer
Stichprobe mit normalem Befund erlaubt. Als wesentliches Ergebnis zeigte sich, dass
minimale Werte fur Dauer bzw. Amplitude motorischer Einheiten fir die Abgrenzung
zum normalen Befund sensitiver sind als die bisher regelmaflig untersuchten
Mittelwerte fur diese Parameter. Das Vorhandensein von polyphasischen Potenzialen
ist unspezifisch, kann jedoch als zusatzlich betrachteter Wert niitzlich sein.

Die Auspragung des myopathischen Umbaus der MUPs war bei den verschiedenen
untersuchten myopathischen Erkrankungen unterschiedich stark ausgeprégt. Auch
wenn dieser Befund nicht die sichere diagnostische Einordnung des Einzelfalles
zulasst, erscheint die Kenntnis der Auspragung des bei der jeweiligen Erkrankung zu

erwartenden myopahischen Umbaus hilfreich zu sein.
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6. Zusammenfassung

Die Nadelelektromyographie (EMG) stellt eine wichtige elektrophysiologische
Untersuchungsmethode dar, die in der Diagnostik von neuromuskularen Erkrankungen
wegweisend sein kann, und zwar in Kombination mit klinischen Befunden und anderen
speziellen Untersuchungsverfahren wie z.B. genetische Testung, Muskelbildgebung
und Muskelbiopsie. Es ist bekannt, dass bei Myopathien die elektromyogaphisch
fassbaren Aktionspotenziale motorischer Einheiten (MUP) in der Regel kleiner und
kirzer sind als bei gesunden Menschen. Fir diesen Vergleich wurden in der Literatur
Mittelwerte bzw. Medianwerte der MUP-Parameter herangezogen. Die MUP-Dauer
wird dabei als ein sensitiver Parameter in der Diagnostik einer neuromuskularen
Erkrankung betrachtet.

Messwerte fur definierte Myopathien liegen bislang nicht vor. In der vorliegenden
Untersuchung wurden daher MUP-Messwerte bei verschiedenen definierten (nicht-
inflammatorischen) Myopathien im Vergleich zu einer Vergleichs-Stichprobe untersucht
(FSHD, PROMM, Gliedergirtelsyndrome und unklassifiziertes myopathisches
Gewebssyndrom). Neben Mittelwerten wurden Minima und Maxima einbezogen. Es
wurde je ein haufig untersuchter Armmuskel (M. bizeps brachii) und Beinmuskel (M.
vastus lateralis) herangezogen. Ferner wurde der M. erector trunci im Segment L1
untersucht.

Ein signifikanter Unterschied der MUP-Amplituden zeigte sich im Musculus bizeps
brachii und Musculus vastus lateralis bei allen untersuchten Myopathien im Vergleich
zur Kontrollgruppe. Tatsachlich waren die Unterschiede dann signifikant, wenn die
minimalen MUP-Amplituden heranzgezogen wurden, so dass die minimalen MUP-
Amplituden die Diagnosesicherung einer Myopathie unterstitzen konnen. Die
minimalen MUP-Amplituden der hier untersuchten Myopathien lagen im M. bizeps
brachii in einem Schwankungsbereich zwischen 0,11 mV und 0,16 mV. In der
Kontrollgruppe konnten eine minimale MUP-Amplitude von 0,21 mV konstatiert
werden. Ahnliche Werte waren im M. vastus lateralis und M. erector trunci verzeichnen.
Auch beziglich der MUP-Dauer zeigte sich wiederum, dass die Minima durchgehend
besser zur Abgrenzung der Myopathien von der Kontrollgruppe geeignet sind als
Mittelwerte oder Maxima. Hier lag die minimale MUP-Dauer der untersuchten
Myopathien im M. bizeps brachii zwischen 3,51 ms und 5,42 ms im Vergleich zur
Kontrollgruppe mit einer minimalen MUP-Dauer von 8,34 ms. Generell gilt die MUP-
Dauer eines motorischen Aktionspotentials als ein sensitiver Parameter in der
Diagnostik einer neuromuskularen Erkrankung dar. Jedoch ist zu beachten, dass die

Bestimmung der Dauer Untersucher-abhangig ist.
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In dieser Arbeit zeigte sich bei der Analyse der MUP-Phasen, dass vor allem die
maximalen MUP-Phasen besser zur Abgrenzung einer Myopathie von der
Kontrollgruppe geeignet sind als Mittelwerte oder Minima. Die maximalen MUP-Phasen
der Myopathien bewegten sich im M. bizeps brachii in einem Rahmen zwischen 5 und
7. Die maximalen MUP-Phasen der Kontrollgruppe waren mit 4 zu verzeichnen.

Somit  kénnten die  maximalen  MUP-Phasen unterstitzend in  der
elektromyographischen Diagnostik einer Myopathie herangezogen werden. Bei der
Anwesenheit von polyphasischen Potentialen handelt es sich allerdings um ein
uncharakteristisches Merkmal anhand dessen nicht zwischen myopathischen oder
neurogenen Erkrankungen differenziert werden kann.

Erwahnenswert ist weiterhin, dass Unterschiede zwischen den hier untersuchten
Myopathien bestanden. Am auffalligsten waren die Veranderungen bei der Analyse
aller MUP-Parameter der FSHD zu verzeichnen. Hier zeigten sich z.B. die minimalen
MUP-Amplituden am Beispiel des M.bizeps brachii im Vergleich zur Kontrollgruppe um
die Halfte verkleinert (FSHD: 0,11 mV versus Kontrollgruppe: 0,21 mV). Im M.vastus
lateralis (minimale MUP-Amplitude FSHD: 0,13 mV) zeigten sich diese Veranderungen
nicht so ausgepragt wie im M.bizeps brachii, was darin begriindet liegen kénnte, dass
der M. vastus lateralis weniger stark von der FSHD befallen ist. Allerdings waren die
MUP-Paramter der FSHD dennoch auffalliger verandert als bei der Analyse der MUP-
Parameter der anderen hier untersuchten Myopathien. Diese zeigten sowohl im M.
bizeps brachii als auch im M. vastus lateralis nicht so ausgepragte Veranderungen der
MUP-Parameter, wie sie bei der FSHD zu verzeichnen waren, scheinen aber dennoch
hilfreich in der Diagnostik der jeweiligen Myopathie zu sein. Tatsachlich scheint es
jedoch so zu sein, dass die FSHD starker von einer Myopathie betroffen zu sein

scheint als die anderen in dieser Arbeit untersuchten Erkrankungen.
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8. Thesen

1. Im Rahmen der neuromuskuléaren Erkrankungen stellen die Myopathien eine grol3e
und atiologisch heterogene Gruppe dar. Klinisch stehen tUberwiegend proximal betonte
Paresen im Vordergund, Symptome, die auch bei Erkrankungen der neuromuskularen
Endplatte sowie den spinalen Muskelatrophien zu beobachten sind. Jenseits der
klinischen Untersuchung tragt vor allem die Elektromyographie mit Nadelelektroden zur
Abgrenzung myopathischer Prozesse von neurogenen Erkrankungen und auch vom

normalen Befund bei.

2. Bei der elektromyographischen Untersuchung werden vor allem die willkirlich
ausgelosten Aktionspotenziale motorischer Einheiten (motor unit potential, MUP)
analysiert. Dabei hat sich die Messung von routinemaRig erhobenen Parametern
bewahrt. In friheren Untersuchungen wurden in der Regel Mittelwerte (bzw. Mediane)
fur die MUP-Dauer, die MUP-Amplitude und MUP-Phasen einbezogen. Dabei wurde
die MUP-Dauer als wichtiger Parameter zur Diagnose einer Myopathie identifiziert.
Untersuchungen zu Minimalwerten oder Maximalwerten der MUP-Parameter bei

Myopathien liegen bislang nicht vor.

3. Die verfiigbaren Arbeiten zur MUP-Analyse befassen sich mit Patienten mit
.Myopathie“. Eine differenzierte Betrachtung fir verschiedene Formen von Myopathie
liegt bisher nicht vor. Aus diesem Grund wurden in der vorliegenden Untersuchung
MUP-Parameter (Mittelwerte, Minima, Maxima fur Amplitude, Dauer und Phasenzahl)
bei verschiedenen nicht-entziindlichen Myopathien im Vergleich zu nicht
neuromuskular erkrankten Patienten untersucht: Fazio-skapulo-humerale
Muskeldystrophie (FSHD; n=19), proximale myotone Myopathie (PROMM; n=18),
Gliedergirtelsyndrome (n=12) sowie Patienten mit unklassifiziertem myopathischem

Gewebssyndrom (n=85).

4. Hinsichtlich der MUP-Amplituden waren die Unterschiede zwischen Myopathien und
Kontrollgruppe dann signifikant, wenn die minimalen MUP-Amplituden herangezogen
wurden (z.B. 0,11 vs. 0,21 mV, M. bizeps brachii). Dieser Unterschied der mimimalen
Amplitudenmittelwerte war bei allen Myopathiepatientengruppen im Vergleich zur
Kontrollgruppe vorhanden. Damit scheint die minimale MUP-Amplitude sensitiver zu
sein als die bisher regelmaRig untersuchte mittlere MUP-Amplitude und scheint die

Diagnosesicherung einer Myopathie daher besser unterstutzen zu kénnen.
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5. Bei unseren Untersuchungen konnte gezeigt werden, dass die mittlere MUP-Dauer
bei Untersuchungen von neuromuskuldren Erkrankungen im Vergleich zur gesunden
Kontrollgruppe durchweg kirzer ausgefallen ist. Dies steht im Einklang mit bereits
publizierten Daten. In der vorliegenden Untersuchung erreichte dieser Unterschied
allerdings nicht bei allen Patientengruppen statistische Signifikanz. Es zeigte sich
erneut, dass die minimale MUP-Dauer durchgehend besser zur Abgrenzung der
Myopathien von der Kontrollgruppe geeignet ist als Mittelwerte oder Maxima.
Beispielsweise fiel die minimale MUP-Dauer bei Untersuchung des M. bizeps brachii
bei allen untersuchten Myopathien im Vergleich zur Kontrollgruppe durchgehend kirzer
aus. Die Messwerte der minimalen MUP-Dauer lagen bei den Patientengruppen mit
den verschiedenen Myopathien fur den M. bizeps brachii in einem Bereich von 3,51 ms
bis 5,42 ms. Die Kontrollgruppe zeigte im Vergleich dazu eine minimale MUP-Dauer
von 8,34 ms. Das bedeutet, dass die minimale MUP-Dauer sensitiver zu sein scheint

als die bisher regelmafig untersuchten Mittelwerte.

6. Bei der Anwesenheit von polyphasischen Potentialen handelt es sich um ein
uncharakteristisches Merkmal. Eine Differenzierung zwischen myopathischen oder
neurogenen Erkrankungen ist anhand dessen nicht mdglich. Die maximalen MUP-
Phasen scheinen besser zur Abgrenzung einer Myopathie von einer Kontrollgruppe
geeignet sein als Phasen-Mittelwerte oder Phasen-Minima. So zeigte sich z.B. bei der
Untersuchung des M. bizeps brachii, dass die MUP-Phasen der Myopathien sich in
einem Schwankungsbereich zwischen 5 und 7 bewegten (maximale MUP-Phasen der
Kontroligruppe: 4). Ahnliche Ergebnisse waren im M.vastus lateralis zu verzeichnen.

Somit kbnnen maximale MUP-Phasen unterstiitzend in der Diagnostik einer Myopathie

herangezogen werden.

8. Die Auspragung des myopathischen Umbaus der MUPs war bei den verschiedenen
untersuchten myopathischen Erkrankungen unterschiedich stark ausgepréagt. Patienten
mit FSHD zeigten bei der Analyse aller MUP-Parameter die grof3ten Abweichengen
vom normalen Bereich. Hier vor allem im M. bizeps brachii, was darin begriindet liegen
kénnte, dass der M.vastus lateralis weniger stark von der FSHD befallen ist. Ebenfalls
konnten bei den anderen hier untersuchten Myopathien signifikante Veranderungen
der MUP-Parameter identifiziert werden, die jedoch im Vergleich zur gesunden
Kontrollgruppe nicht so stark ausgepragt waren wie bei der FSHD. Tatsachlich scheint
es so zu sein, dass Patienten mit FSHD stéarker von myopathischen Symptomen
betroffen sind als die anderen in dieser Arbeit untersuchten Patientengruppen

(PROMM, Gliedergurtelsyndrome, unklassifiziertes myopathisches Gewebssyndrom).
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9. In der vorliegenden Arbeit wurde gezeigt, dass die Analyse der Potentiale
motorischer Einheiten mit den routinemafig abgeleiteten elektromyographischen
Parametern die Differenzierung zwischen mehreren Patientenstichproben mit
myogener Schadigung und einer Stichprobe mit normalem Befund erlaubt. Als
wesentliches Ergebnis zeigte sich, dass minimale Werte fir Dauer bzw. Amplitude
motorischer Einheiten fiir die Abgrenzung zum normalen Befund sensitiver sind als die

bisher regelméRig untersuchten Mittelwerte fir diese Parameter.

10. Auch wenn die elektromyographisch erhobenen Befunde nicht die sichere
diagnostische Einordnung des Einzelfalles zulasst, erscheint die Kenntnis der
Auspragung des bei der jeweiligen Erkrankung zu erwartenden myopahischen Umbaus

hilfreich zu sein.
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