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"Spasmodic Torticollis can be such an unrelenting and demo-
ralizing disability that exploration in humans of new surgi-
cal techniques requires no apology." (T.P. MORLEY, 1976)

1.0 Einleitung

Obwohl als Krankheitsbild seit langem bekannt, gibt es keine
einheitliche Meinung zu Atiologie und Genese des Torticollis
spasmodicus (TS). Wenngleich auch mehrere, unterschiedliche
Hypothesen zur Pathogenese des spasmodischen Schiefhalses
aufgestellt wurden, steht ein Nachweis der Krankheitsursache
aus. Die seit Jahrzehnten andauernde Diskussion Uber die
mdéglichen Ursachen dieser Erkrankung halt an (BRISSAUD,
1895, FOERSTER, 1929, 1933, STEYERTHAL, 1906, CURSCMANN,
1907, KOLLARITS, 1908, SCHURMANN, 1953, BRAUTIGAM, 1954,
KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965, HAMBY u. SCHIFFER, 1969, SVIEN
u. CODY, 1969, HASSLER u. DIECKMANN, 1970, SHEEHY u. MARS-
DEN, 1976, MARSDEN u. HARRISON, 1975, MUNDINGER, 1977, LOZA-
NO-SAVEDRA, 1979, MITSCHERLICH, 1979, SIROKY et al., 1980,
MARSDEN, 1980, LUCKING, 1980, KASTE et al., 1981, van WAVE-
REN, 1982, THUMLER, 1983, JACOBI, 1983, WITZMANN et al.,
1984, COLBASSANI u. WOOD, 1986, BRONSTEIN wu. RUDGE, 1987,
BERTRAND, 1987 u.v.a.). Hieraus resultiert das sehr breite
Spektrum der zur Behandlung des TS vorgeschlagenen Methoden.
Entsprechend unbefriedigend sind die Behandlungsergebnisse,
da eine kausale Therapie bei Unkenntnis der Krankheitsursa-

che nicht méglich ist.

Verfolgt man die einschl&agige Literatur zum Thema "Torticol-
lis spasmodicus" zurick, trifft man auf eine Arbeit wvon
STEYERTHAL (1906) mit dem Titel: "Zur Geschichte des Torti-
collis spasmodicus". In diesem, die damalige, vorangehende
Literatur zusammenfassenden Aufsatz stellt der Autor folgen-
des fest: Der Begriff "Torticollis", eigentlich die Be-

schreibung eines Symptoms, namlich des "schiefen" Halses,



kommt aus dem Franzdsischen und wurde wahrscheinlich erst-
mals von dem franzésischen Arzt wund Humanisten Rabelais
(1494-1553) verwandt. Die erste Fallbeschreibung geht auf
Felix Plater aus Basel (1616) zurick. Die erste ausfihrliche
Dissertation "De capite obstipo" hat Georg Friedrich Jager
1737 in Tubingen verfasst.

Der Begriff "Caput obstipum spasticum" findet auch heute
noch bei einigen Autoren, z.B. bei dem Anatomen LANG (1982)
Verwendung. KRAYENBUHL u.YASARGIL (1965) wiederum verwenden
den Begriff "caput obstipum" fir Schiefhalsformen, die durch
Erkrankungen der Halswirbelsdule (HWS) wund deren Nachbar-
schaft (Muskel, Knochen, Bandscheiben, Gelenke, Bander, Ent-
zindungen der pharyngealen und laryngealen Organe) verur-

sacht werden.

Im deutschen und im internationalen Sprachgebrauch hat sich
allgemein die Bezeichnung "Torticollis spasmodicus" durchge-
setzt. Weniger haufig wird in der deutschsprachigen Litera-
tur der Begriff "Torticollis spasticus" verwandt. Hierzu sei
angemerkt, daB frihere Autoren mit den beiden Begriffen kli-
nisch unterschiedliche Erscheinungsformen des Leidens be-
schrieben STEYERTHAL, 1906). So wird als "Torticollis spas-
ticus" die tonische, als "Torticollis spasmodicus" die klo-
nische Form der Erkrankung bezeichnet. Bei der tonischen
Form (tonischer Halsmuskelkrampf) scheint der Kopf in der
Fehlstellung "fixiert". Die klonische Form dagegen ist ge-
kennzeichnet durch eine mitunter rhythmisch imponierende
Bewegungsunruhe des Kopfes, die durch Myoklonien der an der
Hyperkinese beteiligten Halsmuskeln hervorgerufen wird.



1.1 Klinik

Der TS ist eine sehr seltene Erkrankung. Haufigkeitsangaben
finden sich in der Literatur nicht. GAUTHIER (1986) gibt in
einer Arbeit Uber Pathophysiologie und Behandlung des "idio-
pathischen" TS lediglich die Haufigkeit generalisierter Dys-
tonien fur den kanadischen Raum mit 4,2 pro 1 Million Ein-
wohner an, da ihm fur den TS selbst keine Zahlen vorlagen.
Vermutlich legte er hier Neuerkrankungen pro Jahr zugrunde.
Der TS diurfte noch weit seltener auftreten. Im eigenen Kran-
kengut sind Méanner wund Frauen etwa gleich oft vertreten.
Zwischen 1979 und 1982 haben wir 115 Patienten, 59 Frauen
und 56 Manner mit einem Torticollis untersucht und behan-
delt. Andere Autoren fanden ein 1leichtes Uberwiegen des
mannlichen Geschlechts (HERZ u. GLASER, 1949, SORENSEN u.
HAMBY, 1965, STEJSKAL, 1980).Das Durchnittsalter zu Beginn
der Erkrankung wird mit 38 bis 43 Jahren angegeben (SORENSEN
u. HAMBY, 1965, HAMBY u. SCHIFFER, 1969, HERNESNIEMI u. LAI-
TINEN, 1977). Die Fehlhaltung des Kopfes tritt haufiger nach
links lateralisiert auf (ARSENI u. SANDOR, 1959, STEJSKAL u.
TOMANEK, 1981). Familiares Vorkommen wurde berichtet
(KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965, BOYSEN, 1979). GILBERT (1977)
und FRIEDMANN u.FAHN (1986) sahen es in 9% der F&alle. Bei
Kindern kommt dieses Krankheitsbild praktisch nicht zur Be-
obachtung (BOLTSHAUSER, 1976).

1.1.1 Symptomatologie

Die Erkrankung beginnt meist langsam und zundchst unspezi-
fisch. Eine traumatische Ursache der Erkrankung wird allge-
mein flr nicht wahrscheinlich gehalten, obwohl anamnestisch
in etwa einem Zehntel der Falle ein HWS-Trauma erinnert wird
(BRAUTIGAM, 1954, MARSDEN u. SHEEHY, 1980). Der Kranke klagt

zunachst Uber einen steifen Hals, mitunter verbunden mit



leichten Nackenschmerzen. In der Anfangsphase wird daher
nicht selten die Diagnose "Zervikalsyndrom" gestellt. Aber
schon bald verspurt der Patient einen unwillkirlichen Zug
des Kopfes zu einer Seite. Im weiteren Verlauf wird eine
zunehmend unwillkurliche Fehlstellung des Kopfes bemerkt,
nicht selten zuerst von Angehdrigen. SchliefRlich entwickelt
sich das Vollbild des TS mit ausgepragter tonischer oder
klonischer Schiefhaltung des Kopfes in Form von Wendung oder
Neigung und einer sichtbaren Hypertrophie des M.sternoclei-
domastoideus: Es kommt zu starken, manchmal als unertréglich
empfundenen, krampfartigen Schmerzen meist einseitig betont
in der Nackenregion. Oft 1ist der Patient dann nicht mehr
féahig, den Kopf gegen die Zwangshaltung und den sich daraus
ergebenden Widerstand auf die andere Seite zu wenden. Mitun-
ter kann der Kopf nicht einmal mehr in Mittelstellung ge-
bracht werden. Der Versuch kontralaterale Wendungen des Kop-
fes durchzufihren ist oft mit einer Zunahme der Schmerzen

verbunden.

Die Symptomatik ist allerdings nicht immer konstant: Beim
Sitzen mit angelehntem Kopf verspilren viele Patienten eine
Erleichterung, ebenso wie bei der Anwendung sogenannter
Kunstgriffe, z.B. der bereits von MEIGE u. FEINDEL (1903)
beschriebenen "geste antagoniste". Hierbei bewirkt das
leichte Anlegen von 2 oder 3 Fingern an der, der Kopfwendung
entgegengesetzten Unterkiefer-Seite eine Minderung der pa-
thologischen Drehimpulse. Nach WARTENBERG (1958) wird dieses
Attitude im deutschen als "Gegendruckphanomen" bezeichnet.
STEJSKAL (1980) hat diesen Kunstgriff (Counterpressure) ana-
lysiert und beobachtet, dal bei einigen Patienten durch
"Gegenzug" gleichermallen Erleichterung eintritt. Eine ahnli-
che Wirkung kann aber auch durch das Heben beider Arme Uber
Kopfhohe erreicht werden. Haufig berichten die Patienten,
dall der Kopf im Liegen ganz ruhig sei und gerade gehalten

werden koénne, wahrend des Schlafes verschwinde die Symptoma-



tik ganz, erst nach dem morgendlichen Aufstehen setze der
unwillkirliche Zug und die Spannung der Halsmuskulatur wie-
der ein. Durch Aufregung, Angst und andere Stress-Situatio-
nen kann die Symptomatik ebenso verstarkt werden, wie durch
bestimmte Tatigkeiten, z. B. beim Gehen oder Schreiben. Die
Bewegungsunruhe des Kopfes wird dann noch deutlicher. Ich
habe allerdings auch das Gegenteil beobachten kdénnen: Bei
einer 45 jahrigen Patientin mit horizontalem, tonischen, um
90 Grad nach rechts gewendetem, nicht fixiertem Kopf ver-
schwand die TS-Symptomatik beim rhythmischen Tanz oder oder
in exponierter Situation, etwa beim Halten eines Vortrages

nahezu vollig.

Das klinische Bild der Erkrankung imponiert mit einer mehr
oder weniger ausgepragten Fehlhaltung des Kopfes, die in
vielen F&llen von einer unwillkirlichen ausschliel3lich auf
Kopf und Hals beschradnkten Bewegungsunruhe begleitet wird.
Daher kann die Erkrankung klinisch dem Formenkreis der Be-
wegungsstorungen (Hyperkinesen) zugerechnet werden. Verur-

sacht wird diese Bewegungsstorung durch, meist einseitig
betonte Kontraktionen verschiedener Hals- und Nackenmuskeln.
Am haufigsten betroffen sind die Mm. sternocleidomastoidei,
splenii und die kranialen Anteile der Mm. trapezii. Nur sel-
ten wird eine Beteiligung der Skalenusgruppe beobachtet.
Sicher ist in vielen Fallen auch die, durch die oberen 3
Zervikalwurzeln versorgte, tiefe Nackenmuskulatur beteiligt.
Im einzelnen sind dies die Mm. semispinalis capitis, longis-
simus capitis, sowie um die kurzen tiefen Nackenmuskeln, die
Mm. rectus capitis posterior minor, rectus capitis posterior
major, obliquus capitis superior und obliquus capitis infe-

rior. Palpatorisch 1aBt sich eine Beteiligung der tiefen

Nackenmuskeln kaum, elektromyographisch nur schwer nachwei-

sen. Die Analyse der Kopffehlstellung und des Bewegungsmus-
ters, 1laBt jedoch auf die Beteiligung verschiedener tiefer

Nackenmuskeln rickschlieBBen (Abb. 1.).



Abb. 1. Fall 3: Horizontaler TS nach 1links mit Geste
antagoniste.

Fotographie und Verdffentlichung mit Erlaubnis des Patienten

Je nach Art der Kopffehlstellung unterscheidet man nach
HASSLER u. DIECMANN (1970) den horizontalen, den rotatori-
schen, den anteflektorischen, den retroflektorischen und den
kombinert horizontal-rotatorischen Torticollis. Der horizon-
tale Torticollis ist definiert als Wendung des Kopfes um die
kranio-kaudale Achse, entsprechend der Blickwendung beim
sich aufrecht haltenden Primaten. Als Rotation bezeichnet
man die Neigung des Kopfes um die fronto-okzipitale Achse.
Bewegungen um die binaurale Achse (Hebung und Senkung des
Kopfes) entsprechen der Retro- und Anteflexion. Weitaus am
haufigsten werden der horizontale und der kombiniert hori-
zontal-rotatorische Torticollis beobachtet. Seltener findet
sich die rein rotatorische Auspragung der Symptomatik. Noch

seltener ist der primére Retrocollis wahrend der Antecollis
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im Rahmen des TS praktisch nicht vorkommt. Am ehesten sieht
man ihn bei postencephalitischen oder vascularen Parkinson-
Formen (HASSLER u. DIECKMANN, 1970).

Neben ieser Primarsymptomatik entwickelt sich in den meis-
ten Féllen ein Schulterhochstand auf der Korperseite, zu
der sich der Kopf wendet oder neigt und auf der der M. Tra-
pezius stéarker beteiligt ist. Der kontralateral, an der
Symptomatik fast immer vorherrschend beteiligte M. Sterno-
cleidomastoideus hypertrophiert und tritt deutlich reliefar-
tig hervor. Besonders die klavikularen Sehnenansatze dieses
Muskels sind kraftig gespannt, sodal hier die unwillkirli-

chen Muskelkontraktionen besonders gut zu tasten sind.

Im spateren, jahrelangen Verlauf der Erkrankung kommen zu-
satzlich sekundare Symptome wie beispielsweise ein Zervikal-
Syndrom infolge degenerativer HWS-Veranderungen (Skoliose)
und schliefRlich auch radikuldre Stdrungen von Seiten der

Zervikal-Wurzeln hinzu.

Durch die auBBergewOhnlich stark stigmatisierende Erkrankung
gerat der Torticollis-Patient schon bald unter einen starken
Leidensdruck, der haufig zu sekundaren psychischen Verande-
rungen und zu starken sozialen (familidren) Belastungen bis
hin zur Suizidalalitat fihrt (CURSCHMANN, 1907, FOERSTER,
1929, 1933, PATTERSON u. LITTLE, 1943, HERZ u. GLASER, 1949,
PODIVINSKY, 1968, MATTHEWS et al., 1978).

Spontane Riuckbildungen der Symptomatik wurden in den ersten

3 Jahren nach Auftreten der Erkrankung héaufiger beobachtet

(BRAUTIGAM, 1954, HERZ u.GLASER, 1940, PATTERSON u. LITTLE,
1943, JAYNE et al., 1984, FRIEDMANN u. FAHN, 1986). Die be-
schwerdefreien 1Intervalle waren aber meist nur von begrenz-

ter Dauer, sie betrugen im Durchschnitt etwa ein Jahr.
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Zusammenfassend 1aRt sich das klinische Bild des reinen TS
als eine bisher &atiologisch ungeklarte, ausschlieRlich auf
die Hals- und Nackenmuskulatur begrenzte, durch unwillkdrli-
che, meist einseitig betonte Muskel-Kontraktionen, hervorge-
rufene Bewegungsstdrung charakterisieren,die zu einer ab-
normen, oft von einer klonischen Bewegungsunruhe begleiteten

Wendung oder Rotation, also Schiefhaltung des Kopfes fuhrt.

1.1.2 Apparative Diagnostik

Die Diagnose "TS" wird ausschlief3lich anhand der klinischen
Symptomatologie gestellt. Beim "reinen" Torticollis spasmo-
dicus finden sich normalerweise, abgesehen vom EMG und von
sekundaren Veranderungen an der HWS, keine weiteren patholo-
gischen Befunde (PODIVINSKI, 1968, THUMLER, 1983).

1.1.2.1 Réntgen-Diagnostik, Computertomographie (CT)

Apparativ diagnostische Verfahren wie RoOontgen (SCHMIDT,
1978) und die kraniale CT dienen zum Ausschlul3 eines "symp-
tomatischen", Dbeispielsweise eines durch einen Tumor verur -
sachten Torticollis.Im Normalfall ist das CT unaufallig,
ohne Hinweise auf eine mdégliche Ursache des Leidens (MURAYA-
MA et al., 1981, FRECKMANN et al., 1981, 1982, 1983, 1986,
THUMLER, 1983, VAN HOOF et al.,1987).
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1.1.2.2 Zerebrale Angiographie

Mit der zerebralen Angiografie koénnen mitunter GefalBmiRbil-
dungen und Varianten nachgewiesen werden, die an der Patho-
genese des TS beteiligt sein kénnten (SCOVILLE u. BETTIS,
1979, FRECKMANN et al., 1981). Wir verzichten heute auf die
Angiografie, da sich gezeigt hat, dall sie keinen wesentli-

chen EinfluR auf die Therapiewahl hatte.

1.1.2.3 Elektromyographie (EMG)

Zur Analyse der an der Symptomatik beteiligten Muskeln wird
am haufigsten das Elektro-Myogramm (EMG) herangezogen. Nach
PODIVINSKY (1968) konnen 3 Torticollis-Typen unterschieden
werden: 1. der tonische, 2. der klonische wund 3. der ge-
mischte Typ. Diese Typisierung wurde auch von LUCKING (1980)
tibernommen. VASILESCU u. DIECKMANN (1975) unterscheiden zwi-
schen dem Sternocleidomastoideus-Typ, dem Splenius-Typ und
dem Trapezius-Typ. Diese Differenzierung dient vor allem zur
Festlegung des Zielpunktes bei stereotaktischen Eingriffen.
Von grofller klinischer Bedeutung ist die Tatsache, dall beim
TS die Agonisten beider Seiten, z.B. der rechte M. sterno-
cleidomastoideus und der 1linke M. trapezius fast immer
gleichzeitig an der Symptomatik beteiligt sind, nicht jedoch
Agonisten und Antagonisten wie bei der Torsionsdystonie
(LOCKING, 1980, LUCKING et al., 1980, BERTRAND et al., 1978,
1982, HAGENAH et al., 1981, 1983).

IVANICHEV (1979) stellte Veranderungen des EMG-Bildes in
Abhdngigkeit von der Dauer der Erkrankung fest. Er flhrte
die Erniedrigung der motorneuronalen Reizschwelle auf eine
sekundare Myopathose, der an der Symptomatik beteiligten

Muskeln, zurilck.

Zur Analyse der am TS beteiligten Muskeln und zur Beurtei-
lung eventuell vorhandener Tremorgruppen wurden Uberwiegend
Oberflachenableitungen vorgenommen (HERZ u. HOEFER, 1949,
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PODIVINSKY, 1968, MEARES u. LADER, 1970, VASILESCU u. DIECK-
MANN, 1975, IVANICHEV, 1979, TOMANEK wu. STEJSKAL, 1979).

Dagegen benutzten BERTRAND et al. (1987), HASSLER et al.
(1981) und FASSHAUER (1980, 1983) bipolare Nadelelektroden.
Die Ableitung einzelner motorischer Einheiten, wie sie zur
Beurteilung von PotentialgrofRe, -breite und -form erforder-
lich ist, wurden bisher nur von HAGENAH et al. (1980, 1981,
1983) publiziert.

1.1.2.4 Selektive Nerven-/Muskelblockade

Weitere Methoden zur Identifizierung der am TS beteiligten
Halsmuskeln sind die selektive Blockade des N.accessorius

und der hinteren Aste des 1. bis 4. Zervikalnerven mit einem
Lokalanaesthetikum (RAMAMURTHY et al.,1978, BERTRAND et al.,
1982, 1987) oder die direkte Infiltration dieser Muskeln mit
Pancuronium (R) (CREMONESI u. MURATA, 1986). Hierdurch kann

auch voribergehend Schmerzfreiheit erreicht werden.

1.1.2.5 Elektro-Nystagmographie

Die Elektro-Nystagmographie stellt moéglicherweise eine Be-

reicherung der Diagnostik beim TS dar. TOMANEK u. STEJSKAL
(1979) und BRONSTEIN u. RUDGE (1986) fanden bei der Uberwie-
genden Zahl ihrer TS-Patienten nach bilateraler kalorischer
Vestibularis-Reizung einen asymmetrischen Nystagmus entspre-

chend der Drehrichtung des Kopfes.

1.1.2.6 Positronen-Emissions-Tomographie (PET)

Unter der Vorstellung, dall es sich beim TS um eine fokale

Dystonie (Adult onset dystonia) handele, fihrten STOESSL et
al. (1986) an 11 Patienten mit einem reinen TS und an 5 Pa-
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tienten mit Torticollis dystonicus eine PET durch. Sie fan-
den keine Stdrung des regionalen zerebralen Glucose-Stoff-
wechsels. Hingegen sprachen die Befunde, ihrer Ansicht nach,
fir eine bilaterale Stdrung der normalen Beziehungen zwi-
schen Thalamus und den Basalganglien. Die Autoren nahmen als
Ursache des TS eine Unterbrechung pallido-thalamischer Pro-
jektionsbahnen mit StOrung im Neurotransmitter-System an.
Der Aussagewert dieser Methode erscheint allerdings fragwlr -
dig, zum einen wegen der geringen Aufldésungsméglichkeit von
maximal 14 mm, zum anderen wegen der langen Untersuchungs-
dauer von 15 Minuten pro Schicht. Selbst das CT, mit erheb-
lich klrzeren Scan-Zeiten, ist wegen der Hyperkinese des

Kopfes mitunter nur schwer durchzufihren und zu beurteilen.

1.1.2.7 Evozierte Potentiale (EP)

DISERTORI et al. (1982) berichteten erstmals Uber die Ablei-
tung auditorisch evozierter Hirnstamm-Potentiale (AEP) beim
TS. In einem Fall habe man eine Beteiligung des Hirnstammes,
betont mesencephaler Strukturen, nachweisen kdnnen. Hingegen
fuhrten NARAYAN et al. (1986) an 10 TS-Patienten eine Studie
durch, bei der sie neben AEPs auch visuelle und bilateral

somatosensorische EPs vom N. medianus und N. perondus ablei-
teten. Sie erhielten bei allen Ableitungen normale Reizant-

worten, sowohl ipsi- als auch kontralateral zur TS-Symptoma-
tik. Diese Befunde sprechen nach Ansicht der Autoren gegen
eine primédre Beteiligung der visuellen, auditorischen und
somatosensorischen Bahnen und Regelkreise in der Genese des

idiopathischen TS.
1.1.2.8 Rheoencephalgraphie
IVANICHEV u. KHASANOVA (1979) untersuchten bei 22 TS-Patien-

ten rheoencephalographisch die Durchblutungs-Verhaltnisse im

vertebro-basilaren Stombahngebiet. Sie fanden eine mindere
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Durchblutung im Bereich der hinteren Schadelgrube und in der
am TS beteiligten Halsmuskulatur. Als Ursache postulieren

sie eine Kompression der Halsgefafe durch die hypertonisier-
te Muskulatur, sowie durch Anpressen der Gefdfle an die Hals-
wirbelsaule. Bei Mittelstellung des Kopfes dagegen habe sich
die Durchblutung signifikant gebessert. Weitere Arbeiten,
die sich mit dieser etwas fragwirdigen Methode befassen,
finden sich in der Literatur nicht, sodall zur Aussagekraft

dieses diagnostischen Verfahrens kein Kommentar méglich ist.

1.1.2.9 Pneumenzephalographie (PEG)

Das PEG spielt in der Diagnostik keine Rolle mehr. Es wurde
durch die CT ersetzt. Bemerkenswert sind jedoch Beobachtun-
gen von HASSLER wu. DIECKMANN (1970), die bei TS-Patienten
haufig Ventrikelasymmetrien fanden. Sie fuhrten diese Befun-
de, die jedoch von anderen Autoren nicht bestatigt wurden,

auf Geburtstraumen, bzw. prénatale Hirnschadigungen zurick.

KASTE et al. (1981) stellten pneumenzephalographisch bei 10
von 13 TS-Patienten fronto-parietal lokalisierte kortikale
Atrophien fest. Sie folgerten daraus, daR fronto-parietale

Rindenlasionen fur die Atiologie des TS zu diskutieren sind.

VAN HOOF et al. (1987) fanden im CT weder die von HASSLER u.
DIECKMANN beschriebenen Ventrikelasymmetrien noch die von
KASTE et al. diskutierten kortikalen Atrophien, so daR sie
diesen Veranderungen keine Bedeutung fir die Genese des TS

zumallen.
1.1.2.10 Elektro-Enzephalographie (EEG)
Das EEG hat nach UUbereinstimmender Meinung aller Autoren

keinen diagnostischen Wert. Das Hirnstrombild erweist sich

beim reinen TS als durchweg unauffallig.
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1.1.2.11 Quantitative Messung von Kopfwendung und Tremor

Von ANSARI u. WEBSTER (1974) wurde eine apparativ-diagnosti-
sche Methode zur Messung der Kopfdrehung und eines etwaigen
Kopftremors beim TS angegeben. Die Analyse der Tremorauf-
zeichnungen ergab zwei grundlegend unterschiedliche Tremor -
typen, einen reguldaren Tremor mit 4 bis 7 Ausschlagen pro
Sekunde und einen v6llig irreguldren Tremor, der in der Fre-
guenz und in der Amplitude stark variierte. Die relativ ein-
fache Methode sei hilfreich in der Objektivierung der klini-
schen Symptomatik und reproduzierbar, sodalR die Ergebnisse
verschiedener Behandlungsformen miteinanderverglichen werden
kdnnten. In ahnlicher Weise maflen auch VAN HOOF et al.(1987)
bei ihren Torticollis-Patienten den Grad der Kopf-Deviation.

1.1.2.12 Magnet-Resonanz-Tomographie (MRT)

Am Ende dieses Kapitels mochte ich die MRT erwédhnen, die
meines Wissens bei der Suche nach einem organischen Substrat
in der Genese des TS noch nicht eingesetzt wurde. Hier sind
Untersuchungen dringend erforderlich, da die MRT bereits
bewiesen hat, daR sie gerade bei Erkrankungen tiefer gelege-
ner Hirnregionen, des Hirnstammes und der Medulla oblongata
ihre Stérke besitzt. Allerdings mul} der Patient hierbei Uber
einen 1langeren Zeitraum absolut ruhig liegen, was in vielen

Fallen nur in Narkose moglich wére.

1.1.3. Sonstige Diagnostik

Normalerweise finden sich abgesehen von TS-Symptomatik, ver-
einzelt nachgewiesenen Stérungen des Vestibular-Apparates
und eventuell sekunddren Veradnderungen an der HWS keine wei-
teren von der Norm abweichenden Befunde. Der Literatur kann
man keinerlei Hinweise entnehmen, die beispielsweise fiur
eine Stoffwechselstdérung sprechen kénnten. Serumuntersuchun-

gen und sonstige Laborparameter lassen infolgedessen keine
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welteren RlUckschlisse auf die Genese des TS zu.

1.2 Die Differentialdiagnose des TS

Die Differentialdiagnose des TS wurde nicht immer mit der
ihr zukommenden Bedeutung bedacht, obwohl die Wahl der The-
rapie hiermit in engem Zusammenhang steht. Diese Ansicht
wird von vielen Autoren geteilt (CASSIERER, 1922, OLIVECRO-
NA, 1931, KAPPIS, 1934, KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965, ARSENI
u. MARETSIS, 1971, COUCH, 1976, COLBASSANI u. WOOD, 1986,
BERTRAND u. MOLINA-NEGRO, 1986, SHIMA et al., 1987).

Vom typischen TS sind differentialdiagnostisch zunachst der
muskuldre, der okuldre, und der moglicherweise sehr selten

vorkommende psychogene Schiefhals abzugrenzen.

1.2.1 Der muskulare Torticollis

Die hdufigste Form des muskularen Schiefhalses beobachtet
man bei Kleinkindern. Eine einseitige Verkirzung des M.
sternocleidomastoideus bedingt die Kopfneigung (Rotation)
zur kranken und eine Kopfwendung zur gesunden Seite. Wahr-
scheinlich wird der "kongenitale" Torticollis durch eine
perinatale Schédigung verursacht. Auch eine intrauterine
Zwangshaltung wird erwogen (VOLKMANN, 1885, LORENZ, 1895,
MIKULICZ, 1895). SARNAT u. MORRISSY (1981) vermuteten als
Ursache dieser Torticollis-Form eine Ischamie des sternalen
Muskelkopfes bei pradisponierter separater Gefalversorgung
dieses Muskelteiles. Mitunter 1laBRt sich palpatorisch eine
Verdickung im unteren Drittel des M.sternocleidomastoideus
feststellen, die sich meist spontan im Laufe von Wochen bis
Monaten zurickbildet. Bei manchen Kindern muf} der M. sterno-
cleidomastoideus jedoch operativ korrigiert werden MIKU-LICZ,
1895, GARRE et al, 1930, RENTROP u. STRASCHILL, 1981).
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1.2.2 Der ossare Torticollis

Der ossare Schiefhals findet sich vor allem bei angeborenen
strukturellen Veranderungen der HWS (z.B. Keilwirbel) oder
nach traumatischen Veranderungen, wie z. B. HWK-Subluxation
und HWK-Kompression (RENTROP u. STRASCHILL, 1981, MAXWELL,
1984). Eine seltene Ursache des Torticollis ist die atlanto-
axiale Instabilitdt entzindlicher oder traumatischer Ursache
(MAXWELL, 1984, ROOSEN, 1985, McCLELLAND et al., 1987).

Diese Torticollisformen Tlassen sich, im Gegensatz zum TS,
leicht radiologisch nachweisen (DANDINE et al., 1980).

1.2.3 Schiefhals beim Zervikal-Syndrom

Auch die im Rahmen des akuten Zervikal-Syndroms auftretende
Fehlhaltung des Kopfes, im allgemeinen eine fixierte Zwangs-
haltung, wird gelegentlich "Torticollis rheumatica" genannt

(GARRE et al., 1930, RENTROP u. STRASCHILL, 1981, HULSE,
1983, MAXWELL, 1984).

1.2.4 Der okuladre Torticollis

Der okulére Torticollis ist meist Folge einer kongenitalen
einseitigen Trochlearisparese, durch die eine kompensatori-
sche Schiefhaltung des Kopfes hervorgerufen wird. Hierdurch

wird die Wahrnehmung von Doppelbildern verhindert (ELSCHNIG,
1929, WILSON, 1940, WALSH, 1957, BOLTSHAUSER, 1979).

1.2.5 Der psychogene (hysterische) Torticollis

Der psychogene Schiefhals wird bei der Besprechung der
TS-Pathogenese-Hypothesen ausfuhrlich diskutiert (s. S.23).



16

1.2.6 Seltenere Torticollis-Formen

Neben den bereits erwdhnten Schiefhalsformen gibt es noch
eine Reihe sehr seltener Krankheitsbilder, wie z.B. den Tor-
ticollis bei Hiatushernie, dessen Pathogenese ungeklart ist
und den paroxysmalen Schiefhals des Kleinkindes den (RENTROP
u. STRASCHILL, 1981).

Auch Infektionen im Bereich der HWS und der Halsweichteile
kdnnen zu einer Torticollis-Symptomatik fihren. VISUDHIPHAN
et al. (1982) fanden in 2 F&allen retropharyngeale, durch
Streptokokken verursachte Abszesse. In 3 Fallen sei eine
Osteomyelitis im Bereich der HWS fir die Symptomatik verant-

wortlich gewesen.

1.2.7 Der symptomatische Torticollis "spasmodicus"

Differentialdiagnostisch von elementarer Bedeutung sind der
"symptomatische" Torticollis und der im Rahmen der Torsions-

dystonien vorkommende Torticollis "dystonicus".

1.2.7.1 Postenzephalitischer und postischdmischer Torticollis

In der Literatur finden sich zahlreiche Torticollis-Falle,
um Teil mit dem typischen &dulleren Erscheinungsbild des TS,
die durch unterschiedlichste Lasionen am Zentral-Nerven-Sys-
tem (ZNS) verursacht waren. Bekannt sind vor allem posten-
zephalitische Torticollis-Formen und solche, die Folge eines
cerebralen GefaRgeschehens, z. B. von Stammganglien-Infark-
ten sind (PATTERSON u. LITTLE, 1943, GRINKER u. BUCY, 1951,
DENNY-BROWN, 1962, FAHN u. BRIN, 1985).
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1.2.7.2 Tumore als Ursache des Torticollis

AVMAN u. ARASIL (1969) berichteten Uber einen TS-Patienten,
bei dem der Schiefhals durch eine Kolloidzyste des 3. Ven-
trikels verursacht war. Die Symptomatik habe sich unmittel-

bar nach operativer Entfernung der Zyste zurickgebildet.

Von BOISEN (1979) wurden drei TS-Falle mitgeteilt, die durch
infratentorielle Tumoren verursacht waren. Einmal handelte
es sich um ein zwischen Kleinhirntonsillen und Medulla ob-
longata gelegenes Ependymom. Der Patient verstarb infolge
Tonsilleneinklemmung. Abgesehen von dem Tumor ergab die neu-
ropathologische Untersuchung eine Nekrose im Bereich der
Medulla oblongata mit Einblutung. Bel den beiden anderen
Patienten handelte es sich um Mitglieder derselben Familie.
Sowohl der Vater als auch sein Sohn hatten einen Lindau-Tu-
mor mit grofRRen zerebelldren Zysten, der eine in der rechten,

der andere in der 1linken Kleinhirnhemisphére.

In einer Arbeit Uber spezielle klinische Merkmale von Tumo-

ren im Niveau des Foramen magnums berichtete KRAYENBUHL
(1973) Uber eine Patientin mit fixierter Kopfschiefhaltung
nach rechts bei gleichzeitiger Tlinksbetonter spastischer
Tetraparese. Als Ursache dieser Sto6rung wurde ein links an-
tero-lateral in HOhe des Foramen magnums gelegenes Menin-
geom, das zu einer Verdrangung des Rickenmarkes gefuhrt hat-
te, entfernt. WALSH (1957) betonte, dal gerade auch bei Kin-
dern mit intrakraniellen, insbesondere infratentoriell gele-

genen Tumoren nicht selten ein Schiefhals zu beobachten sei.

JULOW (1983) teilte 2 Falle mit, bei denen Neurinome der
spinalen Accessoriuswurzel zu einer Torticollis-Symptomatik
gefuhrt hatten.
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KIWAK et al. (1983) berichteten Uber 3 Kinder im Alter von 9
Monaten, 3 und 8 Jahren, bei denen ein medullarer Tumor mit
Syringomyelie und Torticollis vergesellschaftet war.
VISUDHIPHAN et al. (1982) publizierten 4 weitere Falle, bei
denen die Schiefhals-Symptomatik durch Zervikalmark-Tumore

verursacht wurde.

1.2.7.3 Infektidser Torticollis

Aus China berichteten NENG et al. (1983) ein epidemisches
Auftreten infektidser Torticollis-Erkrankungen. Die Anfangs-
symptome der Erkrankung, die sich bei allen Patienten ohne
spezifische Therapie folgenlos zurickbildete, waren Fieber,
Kopfschmerzen, Husten, Schwindel, Erbrechen und Diarrhoe.
Obwohl keine Erreger nachgewiesen werden konnten, vermuteten
die Autoren eine Viruserkrankung mit selektivem Befall be-

stimmter Regionen des Nervensystems. In diesem Zusammenhang
berichtete FOX (1985) Uber ein 3 1/2-jahriges Madchen, das

unter dem Bild eines grippalen Infektes erkrankte und einen
Torticollis mit Kopfwendung nach 1links entwickelte. Auch

hier wurde eine Virusinfektion vermutet. Nach Abklingen der

Infektion habe sich der Torticollis spontan zurickgebildet.

MOORE et al. (1986) vermuteten, dall in diesen Fé&allen ein
Defekt im Immunsystems eine Rolle spielen kdnnte.Bei einigen
TS-Patienten hatten sie einen Abfall immunregulatorischer
Lymphozyten festgestellt.

1.2.7.4 Traumatischer Torticollis

Schlie3lich mdchte ich noch einen Torticollis-Fall zitieren
(SIMPSON, 1986), der nach Ansicht des Autors moéglicherweise
durch einen Glassplitter in der linken Halsseite verursacht
wurde. Als Jugendlicher hatte der 32 Jahre alte Mann eine

Stichwunde an der 1linken Halsseite durch eine Glasscherbe
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erlitten. Der rechte M.sternocleidomastoideus war hypertro-
phiert. Es bestand eine horizontale Torticollis-Symptomatik
nach links. Nach operativer Entfernung des Glassplitters
habe sich die Symptomatik vollstandig zurickgebildet.

1.2.7.5 Medikamentds induzierter Torticollis

Medikamentds induzierte Hyperkinesen, (z.B. durch Haloperi-
dol oder Metoclopramid), die das Bild eines TS imitieren
kédnnen verschwinden nach Absetzen der Medikation

(THUMLER, 1983).

1.2.8 Der Torticollis dystonicus

Die schwierigste aber auch wichtigste Differential-Diagnose
des TS ist die Abgrenzung zum Torticollis dystonicus (HASS-
LER u. DIECKMANN, 1979), mit dem Schiefhals als flUhrendes
Symptom einer zentralmotorischen Bewegungsstorung, der Tor-
sionsdystonie. Dieser Torticollis kann als fokales Frihsymp-
tom anderen Bewegungsstdrungen vorausgehen, was die Abgren-
zung zum TS mitunter unmdglich macht. Bei genauer Untersu-
chung findet man jedoch meist eine Ausdehnung der Bewegungs-
stdérung Uber die Halsmuskulatur hinaus auf Gesicht und/oder
GliedmalRen. In diesen Fallen handelt es sich um eine segmen-
tale Torsionsdystonie, wie beispielsweise dem in Verbindung
mit einem Blepharospasmus beobachteten Torticollis (MARSDEN,
1976, SCHENCK u. SCHMIDT, 1978, JANATI, 1986), der auch als
"Adult onset dystonia" bezeichnet wird (MARSDEN, 1976, 1985,
SCHENK u. SCHMIDT, 1978, FAHN u. BRIN, 1985). Man muB3 daher
bei jedem Torticollis-Patienten nach oro-mandibuléaren Dyski-
nesien und einseitigem Tremor an Arm oder Bein suchen (Abb.
2.). Manchmal kann die leichte Innenrotation eines Fulles das
einzige Zeichen einer beginnenden Torsionsdystonie sein
(MARSDEN u. HARRISON, 1974, MARSDEN, 1976, 1985).
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Abb. 2. Fall 29: Torticollis dystonicus mit kombinierter
Torticollis-Symptomatik (Retrocollis mit Rotation).
Fotographie und Verodffentlichung mit Erlaubnis der Patientin

Bereits FOERSTER (1929, 1933) betonte, daR eine Athetose mit
dem Symptom "Torticollis" beginnen konne. BRAUTIGAM (1954)
stellte bei 20% seiner Falle mit dem Leitsymptom "Torticol-
lis" eine spatere Ausweitung der Symptomatik hin zur Torsi-
onsdystonie fest. Er sprach von einem transitorischen TS.
BERTRAND (1987) beobachtete unter 111 grél3tenteils "reinen"
TS-Fdallen 5 Patienten, bei denen sich innerhalb weniger Jah-
re aus einem "klassischen" rotatorischem Torticollis eine
"adult onset dystonia" entwickelt habe. Er wies in diesem
Zusammenhang, ebenso wie KRAYENBUHL u. YASARGIL (1965) und
COUCH (1976), darauf hin, dal die Grenze zwischen TS und
fokaler Dystonie nicht immer ganz eindeutig sei.
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1.3 Ziel der Arbeit

In dieser Arbeit sollen der TS und der Torticollis "dystoni-
cus" als atiologisch unterschiedliche Krankheitsbilder, die
dementsprechend auch eines unterschiedlichen Therapie-Ansat-
zes bedirfen, dargestellt werden. Wahrend der Torticollis
"dystonicus" als fokale oder segmentale Torsionsdystonie den
zentralmotorischen Bewegungsstdrungen zugeordnet bleibt,
wird als Ursache fur den TS eine L&Asion aufllerhalb des ZNS
postuliert. Die Hypothese einer generell zentralen Genese
des TS wird widerlegt. Anstatt dessen wird eine peripher

neurogene Ursache des "reinen" TS diskutiert.

Die Theorie einer, zumindest partiell peripheren Genese der
Erkrankung wird belegt durch anatomische, elektroneurophy-
siologische und an einem Patientengut gewonnene operative
Befunde. Die Entwicklung eines neuen operativen Ansatzes zur
Behandlung des TS auf der Basis einer peripher lokalisierten
Krankheitsursache wird beschrieben. Die Behandlungsergebnis-
se mit dieser Methode werden diskutiert und mit den bisher

erzielten Behandlungs- und Operationsresultaten verglichen.

Die elektroneurophysiologischen Untersuchungen wurden von
Herrn Prof. Dr. R. Hagenah, der auch die Beurteilung der
EMG-Befunde Ubernommen hat, durchgefihrt. Zugrundegelegt
wurde, neben dem eigenen Patientengut auch ein stereotak-
tisch operiertes Patientenkollektiv von Herrn Prof. Dr. D.
Miller aus den Jahren 1972 bis 1987.

Die Arbeit gliedert sich in vier Teile. Im ersten Teil wird
auf die verschiedenen Hypothesen zur Pathogenese des TS ein-
gegangen. In Teil 2 werden die bisher angegebenen konserva-

tiven und operativen Behandlungsmethoden und ihre Ergebnisse

dargestellt. Im dritten Teil der Arbeit wird die eigene
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Theorie zur Pathogenese des TS entwickelt und die hierauf
aufbauende neue Operationsmethode mit ihren Ergebnissen be-

schrieben. Der vierte Teil enth&lt als Anhang die Kasuistik.

1.3 Problemstellung

Psychiater, Neurologen und Neurochirurgen stehen beim TS
seit jeher vor einem oft kaum lésbaren therapeutischen Pro-

blem. Die Ergebnisse aller bisher angegebenen Behandlungsme-
thoden sind letztlich unbefriedigend, da nicht kausal. Ent-
sprechend vielfaltig gestalten sich daher die bis heute an-
gegebenen Behandlungsmethoden: Angefangen von der Psychothe-
rapie Uber physikalisch-therapeutischen MaRBnahmen und medi-

kamentdse Behandlungsversuche reichen sie hin bis zu den
verschiedensten, groRtenteils destruktiven, zum Teil am Ge-
hirn ansetzenden Operationsmethoden. Hieraus wird ersicht-
lich, welche schwerwiegenden Konsequenzen sich fir den Pa-

tienten ergeben, wenn eine operative Behandlung, z. B. ein
stereotaktischer Eingriff vorgesehen ist. Analog den ver-

schiedenen Behandlungsmethoden wurden auch die unterschied-

lichsten Hypothesen zur Atiologie des TS entwickelt:

1. Die psychogene Ausloésung des TS,

2. die Basalganglien-Hypothese,

3. die vestibulare-Hypothese und

4. die Hirnstamm-Hypothese (Formatio reticularis)
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TEIL I

2.0 Die gegenwartigen Hypothesen zur Atiologie des TS

2.1 Die psychogene Hypothese

Gegen Ende des letzten Jahrhunderts wurde, differenzierend
zum TS, der Begriff "Torticollis mentalis" (BRISSAUD, 1895)
gepragt. BRISSAUD vertrat die Ansicht, dalR es sich beim TS
nur selten um ein Krankheitsbild mit organischer, sondern
weitaus haufiger um ein Leiden mit psychischer (mentaler)
Grundlage handele (BRISSAUD u. BAUER, 1909). Diese Auffas-

sung wurde wu.a. auch von KOLLARITS (1905, 1908), OPPENHEIM
und JENDRASSIK (Zitat KOLLARITS, 1908) vertreten. KOLLARITS
meinte sogar, dafl jeder spasmodische Torticollis, ob tonisch
oder klonisch ein Symptom der Hysterie sei. Bis heute wird
die Frage, ob die Erkrankung organischen oder psychischen

Ursprungs sei, teilweise kontrovers diskutiert.

Aus psychoanalytischer Sicht halt MITSCHERLICH (1971, 1978),
die sich eingehend mit diesem Problem beschaftigt hat, den
TS fir eine psychogene Stérung. Es handele sich um ein hys-
terisches Konversionssyndrom (hysterischer TS), teilweise
aber auch um zwangsneurotische oder depressive Formen einer
Neurose. Bei allen TS-Patienten fand MITSCHERLICH eine KOor -
perschemastdrung mit gegengeschlechtlicher Identifizierung.
Bei einigen Patienten habe sich gezeigt, dal einzelne Kor-
perteile, gewb6hnlich der Hals, aber auch der gesamte Ober-
kdrper, die Bedeutung des Penis gewonnen hatten. MITSCHER-
LICH (1979) kam zu der Ansicht, dal der TS durch Psychoana-
lyse und Psychotherapie geheilt oder zumindest gebessert
werden koénne. Auch PATERSON (1945) kam nach Untersuchung von
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21 TS-Fallen, ebenso wie ANDREWS u. GILL (1982) zu der Uber-
zeugung, daB die Psychotherapie an die erste Stelle der mdg-
lichen BehandlungsmaBnahmen zu setzen sei. Insgesamt erhalt
die Hypothese einer grundsatzlich psychogenen Ausldsung des

Leidens in der Literatur jedoch nur wenig Unterstitzung.

Allgemein hat sich heute die Ansicht durchgesetzt, dal es
sich beim TS Uberwiegend um eine Erkrankung organischen Ur-
sprunges handele, wie durch mehrere Untersuchungen belegt
werden konnte (HERZ u. GLASER, 1949, TIBBETS, 1971, COCK-
BURN, 1971, CHOPPY-JACOLIN et al., 1977, MATTHEWS et al.,
1978). In den meisten Fallen seien die bei den Patienten
beobachteten psychischen Veranderungen sekundarer Natur
(FOERSTER, 1920, 1929, PATTERSON u. LITTLE, 1943, HERZ u.
GLASER, 1949, HASSLER, 1953, WYCIS u. MOORE, 1954, CHOPPY -
JACOLIN et al., 1977, van HOOF et al., 1987).

Auch MEARES (1970, 1971, 1973) akzeptierte fir die Uberwie-
gende Zahl der TS-Patienten eine organische Genese der Er-

krankung. Bei einer geringen Anzahl von Fallen fand er dage-
gen, mit Hilfe psychiatrischer und psychoanalytischer Unter -
suchungen, Hinweise fir eine psychogene Ausldésung der Er-
krankung. In diesen Fallen kdnne die chirurgische Behandlung

nicht hilfreich sein.

van WAVEREN (1982) forderte, dall der TS-Patient vor der Wahl
des therapeutichen Weges grundsatzlich sowohl neurologisch
als auch psychiatrisch untersucht werden miusse, um so bei
psychogenen Torticollis-Fallen eine Operation zu vermeiden.
Bei stark depressiv verstimmten Kranken sollte die Indika-
tion zu einem chirurgischen Eingriff sehr zurickhaltend ge-
stellt werden, da bei diesen Patienten der Behandlungs-Er-
folg sehr in Frage stehe (WITZMANN et al., 1984).
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Zusammenfassend kann jedoch in Ubereinstimmung mit den
meisten Autoren festgestellt werden, dall beim TS, even-
tuell von wenigen Ausnahmen abgesehen, generell von ei-
ner organischen Ursache ausgegangen werden sollte (CURSCH-
MANN, 1907, FOERSTER, 1929, HERZ u. GLASER,1949, WYCIS u.
MOORE, 1954, PODIVINSKY, 1969, MATTHEWS et al., 1978,
BERTRRAND et al., 1978, MARSDEN, 1985 u.v.a.).

2.2 Die Vestibularis-Hypothese (labyrinthére)

Im Rahmen des Wissenschafts-Streites, ob der TS, wie von
KOLLARITS (1905) behauptet, als ausschlieBBlich "hysterogenes
Produkt" aufzufassen sei, gelangte CURSCHMANN (1907) zu der
Ansicht, dall beim Torticollis in jedem Falle nach einer or-

ganischen Ursache gefahndet werden misse. Er begrindete die-
ses Postulat mit der Beobachtung, dal eine einseitige Laby-

rintherkrankung zum typischen Bild eines TS fihren koénne.

Bei einem 37 jahrigen Mann hatte sich im Alter von 19 Jahren
ein rechtsseitiges chronisches Ohrenleiden entwickelt, das
schlieRlich zur Taubheit fuhrte. 10 Jahre spéater traten
"Anfalle" auf, die mit starkem rechtsseitigem Ohrensausen
begannen und dann zu Ubelkeit und heftigem Schwindel fuhr-
ten. 5 Jahre spater habe sich dann ein typischer TS mit
Kopfneigung nach 1links ausgebildet. Bis auf die Funktion des
N.accessorius und des N.statoacusticus sei der neurologische
Befund regelrecht gewesen. Die damals neu eingefihrte
Chininbehandlung habe zu vélliger Beschwerdefreiheit, die

1 1/2 Jahre lang anhielt, gefihrt.

Im zweiten Fall, einer 59-jahrigen Frau, waren die Symptome
dhnlich: Sie litt unter einem Tinnitus und einem anfallsweil-
se auftretenden horizontalem Drehschwindel. Allmahlich ent-

wickelte sich ein klonischer Torticollis mit Kopfwendung
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nach 1links. Im Ubrigen unauffalliger neurologischer Befund.
Die otologische Untersuchung habe eine leichte Hypacusis
beiderseits ohne grdbere Labyrinthstdrungen ergeben. Es fand
sich aber ein mit dem Drehschwindel zunehmender horizontaler
Nystagmus betont nach links. Auch hier sei es nach Chinin-
Behandlung zu einer voribergehenden Besserung der Symptomatik

gekommen.

Auch im dritten Fall, einer 28-jahrigen Frau entwickelten
sich heftige Anfédlle von horizontalem Drehschwindel mit Tin-
nitus und zunehmender Schwerhorigkeit. Gleichzeitig trat ein
klonischer Torticollis mit Wendung des Kopfes nach rechts
und leichter Retroflexion auf. Otologisch wurde eine leichte
Hypacusis bds. bei chronischem Tubenkatarrh festgestellt.
Ansonsten regelrechter neurologischer Befund. Auch hier sei
durch die Chinin-Behandlung eine Besserung der Symptome

erreicht worden.

CURSCHMANN (1907) merkte an, "dall sich die spastische Natur
des Torticollis, im Gegesatz zu der einer gewthnlichen Kor -

rektivhaltung, darin zeigt, dafl} der Schiefhals nach Beseiti-
gung des provozierenden Reizes nicht sofort verschwindet,
sondern dafR die Haltung und Spannung der spastischen Muskeln
erst ganz allmahlich im Verlauf von einigen Wochen eine Bes-
serung erfahren". Abschliel3end konstatiert CURSCHMANN, dass
durch seine Beobachtungen bewiesen sei, "daf Labyrinther -
krankungen durch den von ihnen erzeugten nach bestimmten
Richtungen ablaufenden Schwindel zu einem TS fidhren kdnnen,
bei dem vorwiegend die vom N.accessorius versorgten Muskeln

beteiligt sind".

wWahrend sich CURSCHMANN mit der Ansicht, dal es sich beim TS
um eine Erkrankung organischen Ursprunges handelt durchset-
zen konnte, fand die von ihm begrindete Hypothese einer la-
byrintheren Genese des TS nur wenig Unterstitztung. Ledig-
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lich HYNDMANN (1939) und WILSON (1940) teilten diese
Ansicht. Sie hielten eine primadre Beteiligung des Vestibula-
ris-Systems in der Pathogenese des TS fir moéglich, da sie
bei einem Teil ihrer TS-Patienten ebenfalls pathologische

Labyrinth-Funktionen fanden.

TOMANEK u. STEJSKAL (1979) fuhrten elektronystagmographische
Untersuchungen an 40 TS-Patienten ebenfalls mit der Frage
durch, ob eine Verbindung zwischen dieser Erkrankung und dem
Vestibularis-Apparat bestehe. Zwar konnten bei der kalori-

schen Prifung signifikant hohe Nystagmus-Werte nachgewiesen
werden, doch erreichten die vestibularen Asymmetrien, obwohl
mit der Richtung des TS korrelierend, keine pathologischen
Werte, sodall eine primdre Vestibularis-Beteiligung als wenig

wahrscheinlich angesehen werden misse.

Flir eine vestibulare Beteiligung sprachen zundchst Untersu-
chungen von BRONSTEIN u. RUDGE (1986) an 35 TS-Patienten.
Bei ansonsten unauffadlligem neurologischem und otologischem
Befund fanden sie elektronystagmographisch in 70% der Falle
einen vestibularen Nystagmus, der der Richtung des TS entge-
gengesetzt war. Bei optischer Fixations-Moglichkeit war der
Nystagmus seltener und weniger ausgepragt festzustellen. In
gleichem Ausmall war die kalorisch getestete Labyrinthfunk-
tion pathologisch. Die Autoren folgerten daraus, dal beim TS
eine primédre Beteiligung des Vestibularis-Systems nicht aus-
geschlossen werden kénne. Eine Stdrung zentraler, reizverar-
beitender Mechanismen, die fir die fir die Orientierung von
Kopf und Augen im Raum verantwortlich sind, misse diskutiert
werden. Erst kirzlich relativierten BRONSTEIN et al. (1987)
diese Ansicht wieder: Es misse zwel unterschiedliche TS-For-
men geben, einen Torticollis nach Vestibularis-Schadigung

und eine TS-Form ohne primdre Vestibularis-Beteiligung.
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MATTHEWS et al. (1978) hielten dagegen, von Ausnahmen abge-
sehen, eine vestibulédre oder labyrinthare Genese des TS flr
vollig unwahrscheinlich, da bei ihren Patienten trotz einge-
hender Prifung keine pathologischen Labyrinthfunktionen
nachweisbar waren, sodall diese Hypothese insgesamt, von Ein-
zelfallen abgesehen, die jedoch den symptomatischen Torti-
collis-Formen zuggerechnet werden missen, als nicht bewiesen

und kaum wahrscheinlich angesehen werden misse.

Es bleibt daher letztlich unklar, ob die in manchen Fallen
elektronystagmographisch nachgewiesenen zentralen Stdrungen
des Vestibularis-Systems primarer Natur sind und damit als
Ursache fir den TS in Frage kommen oder ob sie die Folge
asymmetrischer afferenter Impulse aus den Kopfgelenken sind
(DIAMOND et al., 1987).

2.3 Die Basalganglien-Hypothese

Bereits 1920 gab FOERSTER der These Ausdruck, dall es sich
beim TS um eine Erkrankung der Basalganglien handele. Bei
athetotischen Krankheitsbildern, wo eine L&sion im Bereich
des Neostriatums (Corpus striatum, Nucleus caudatus, Puta-
men) vorlag, beobachtete er h&ufig einen Torticollis. Daraus
ableitend nahm er beim TS eine lokale Athetose, die auf die
Halsmuskulatur beschréankt bleibt, an. Er vermutete fokale
Lasionen in dem Teil des Neostriatums, in dem die Halsmusku-
latur repréasentiert ist (FOERSTER, 1929, 1930, 1933). FOER-
STER (1933) unterstrich seine Ansicht mit einem Sektions-
fall: Es handelte sich um einen 23jdhrigen Mann, der aller-
dings nicht unter einem typischen TS, sondern unter einem
extremen Retrocollis infolge bilateraler, symmetrischer
Spasmen der Halsmuskulatur 1litt. Die Vorder- und Hinterwur-
zeln des 1., 2. und 3. Zervikalnerven auf beiden Seiten wur-

den intradural duchtrennt. Postoperativ entwickelte sich ein
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ausgedehntes Epiduralhaematom im Operationsgebiet, an dessen
Folgen der Patient verstarb. Die pathologisch-anatomische
Untersuchung des Gehirns ergab einige kleine L&asions-Herde
im Bereich des Putamens, die er fiur das Krankheitsbild ver-
antwortlich machte: "Der Torticollis kann das einzige Symp-
tom einer stridren Erkrankung sein. Fallt die dem thalamo-
pallidaren Reflexbogen angelegte Bremse (Corpus striatum)
fort, so ergieRt sich der dem Thalamus zuflielBende Erre-
gungsstrom ungehemmt via Pallidum in die Peripherie wund es
kommt zu fortwdhrenden unwillkirlichen Muskelinnervationen
die als athetotisches Bewegungsspiel auf dem Plan erschei-
nen." FOERSTER (1929) fahrt etwas spater fort: "Der stridre
Torticollis kann sowohl durch alle moglichen intercurrenten
sensiblen oder motorischen Reize als auch durch Affekte we-
sentlich verstarkt werden. Besonders scheinen irritative
Prozesse im Halsgebiet oder am Vestibularisapparat krampf-
steigernd und krampfunterhaltend zu wirken".

Diese Hypothese, bei der der TS als fokale, auf Hals- und
Nackenmuskulatur beschrankt bleibende "fokale" oder "lokale"
Torsionsdystonie angesehen wird, wurde bis heute von den
meisten Autoren (bernommen. Zu den fokalen Dystonien, im
Rahmen der extrapyramidalmotorischen Bewegungsstodrungen,
zédhlen auRer dem TS, der Blepharospasmus, oromandibuléare
Dyskinesien und der Schreibkrampf (MARSDEN, 1974, 1976,
1985, LANCET (EDITORIAL) 1978).

Die wichtigsten Vertreter dieser Hypothese seien hier aufge-
fuhrt: COOPER, 1965, HASSLER u. DIECKMANN, 1970, 1971,

COUCH, 1976, MARSDEN, 1976, 1985, GOLDHAHN u. GOLDHAHN,
1977, BERTRAND et al., 1978, MOLINA-NEGRO, 1979, POSER et
al., 1979, ANDREW, 1981, SCHMIDT u. POTTHOFF, 1981, OLANOW,
1981, KOREIN et al., 1981, KOREIN, 1981, THUMLER, 1983,
FAHN, 1985, und GILLMAN u. SANDYK, 1985. Es handelt sich

fast auschliefflich um Forscher, die ihre Therapie, stereo-
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taktische Operationsverfahren oder medikamentdése Behand-
lungsformen mit Angriffspunkt im Neurotransmitter-System der

Stammganglien-Region, auf dieser Hypothese aufbauen.

Nahezu alle Bemihungen ein neuropathologisches Substrat fur
die Atiologie des TS zu finden, orientierten sich daher an
der Vorstellung, dieses misse in der Stammganglien-Region
gesucht werden. Deshalb mochte ich hier die bisher publi-
zierten neurophathologischen Befunde zitieren und einen

weiteren, eigenen Fall hinzufigen.

2.3.1 Pathologische Anatomie

Insgesamt sind nur wenige Sektionsbefunde publiziert worden.
Die Ursache hierfir liegt vor allem darin, dall der TS "per
se" nicht zum Tode fuhrt. So beschranken sich diese Falle
meist auf Patienten, die infolge postoperativer Komplikatio-
nen verstorben sind. AuBerdem stellt man bei Uberprifung der
Befunde fest, daR die klinische Symptomatik nur selten auf

die Hals- und Nackenmuskulatur begrenzt war. Auch hier zeigt
sich, dal unter der Diagnose "TS" oft Falle miteinbezogen
wurden, die bei Anlegen strenger Kriterien der Diagnose
"Torticollis dystonicus" bzw. "Torsionsdystonie" hétten zu-

geordnet werden missen.

Fall 1 (KOLLARITS, 1908): Der Autor berichtete Uber einen
Mann, der nach einer Typhusinfektion, 5 Jahre vor dem Tode,
zunadchst mit Krampfen in den FuRRen, dann im Rumpf und
schlieRlich im Hals verbunden mit Kopfzittern und Grimmas-
sieren ("spasmodischer Schiefhals") erkrankte. Anfanglich
war die Symptomatik durch die "geste antagoniste", sowie
durch konservative BehandlungsmalBnahmen gunstig zu beein-
flussen. Dann trat eine zunehmende Verschlimmerung ein. Eine
"Scheinoperation" blieb ohne Erfolg. SchlieRlich starb der

Patient mit 44 Jahren an Entkraftung. Die neuropathologische
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Untersuchung ergab auller einer Degeneration der Hinterstran-
ge 1im Bereich der Medulla oblongata keine Auffalligkeiten.
KOLLARITS bezweifelte selbst, dalR der Schiefhals mit der

beschrieben Rickenmarksdegeneration in Zusammenhang stand.

Fall 2 (CASSIERER, 1922): Es handelte sich wum einen Mann,
der mit 29 Jahren nach Myotomie der tiefen Halsmuskulatur
verstarb. Bereits im Alter von 7 Jahren entwickelte sich
eine Gangstdérung mit 1Innen-Rotation des linken FuBes. Im
weiteren Verlauf kam es allmdhlich zum Vollbild einer Tor-
sionsdystonie mit ausgeprdgtem Retrocollis. Mehrfach waren,
ohne Erfolg, Myotomien und Nervendurchtrennungen an Hals und
Extremitédten durchgefihrt worden. Die Sektion ergab neben
einer Hirnschwellung "unzweifelhafte Zerfallserscheinungen
an den Ganglienzellen, Neuronophagien, amoeboide Glia und
eine maRige Kapillarfibrose". Am ausgepragtesten seien diese
Veranderungen im Corpus striatum, geringer aber auch im Tha-
lamus und im Bereich der GrofRRhirnrinde gewesen. Obwohl bei
dem Patienten klinisch an eine psychogene Ausldsung der Er-
krankung gedacht worden sei, habe die pathologisch-anatomi-
sche Untersuchung jedoch mit Sicherheit ein organisches Sub-
strat ergeben. CASSIERER schreibt: "Eine engere Beziehung
zwischen den gefundenen anatomischen Veranderungen und dem
klinischen Bild aufzustellen erscheint mir vorl&ufig noch

vollig unméglich."

Fall 3 (WIMMER, 1929): Es handelte sich um ein 16-jahriges
Madchen, das sich bis zu seinem 5. Lebensjahr normal entwi-
ckelt hatte. Dann traten erstmals epileptiforme, betont clo-
nische Krampfe auf. SchlielRlich entwickelte sich das typi-
sche Bild einer ausgepragten Torsionsdystonie mit starker
Einbeziehung des Kopfes in die Symptomatik. Die Todesursache
wurde nicht mitgeteilt. Die neuropathologische Untersuchung
ergab eine auffallende Mikrogyrie beider Frontalhirnpole,

eine Dysplasie der rechten GroBBhirnhemisphare, mit einer
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grolRen Zyste vom rechten Frontalpol bis in die unteren An-
teile des rechten Parietallappens reichend, einem komplet-
ten Fehlen des vorderen Anteiles des rechten Nucleus cau-
datus und einer mehr posterior ausgepragten Atrophie des
rechten Putamen und Pallidum. Die mikroskopische Untersu-
chung ergab Lasionen im rechten Neostriatum, verbunden mit

einer Gliaproliferation.

Fall 4 (FOERSTER, 1933): Dieser Hirnsektions-Befund wurde

bereits weiter oben beschrieben.

Fall 5 (GRINKER u. WALKER, 1933): Es handelte sich um eine
25-jahrige Patientin, die unter einem TS mit unwillkirlicher
Wendung des Kopfes nach rechts litt. Die Anamnesedauer be-
trug 5 Jahre. Im dbrigen unauffallige die Vorgeschichte. Die
klinische Symptomatik beschrankte sich auf Kopf und Hals.
Bei der Operation wurden die oberen hinteren Cervikalwurzeln
und die dritte vordere Cervikalwurzel rechts durchtrennt.
Infolge starker vendser Blutungen mu3te der Eingriff abge-
brochen werden. 8 Tage spater wurde die Wunde wieder gedff-
net, um die Rhizotomie zu vervollstandigen. Hierbei kam es
zu einem delitaren Blutdruckabfall. Wenige Stunden postope-
rativ verstarb die Patientin. Die neuropathologische Unter-
suchung ergab eine Hyperplasie der Meningen und perivaskula-
re Rundzellinfiltrate im gesamten Hirn als Hinweis fir eine
chronische Enzephalitis. Die Ganglienzellen des Cortex und
der Basalganglien, besonders im Bereich des Caudatum und des
Putamen wiesen die Zeichen einer chronischen Degeneration
mit regressiven Gliaverdnderungen auf. Hinweise auf eine
spezifische Lasion, die fir den TS hatte verantwortlich sein

kbénnen, fanden sich nicht.

Fall 6 (ALPERS und DRAYER, 1937): Ein 90-jahriger Mann 1itt
seit seinem 43. Lebensjahr unter einer zwanghaften Kopfwen-

dung nach rechts, einer oro-mandibuldren Dyskinesie und
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einer choreiformen Hyperkinese der oberen Extremitdten. Der
Tod trat infolge Altersschwache ein. Die Hirnsektion ergab
eine fibrotische Verdickung der Arachnoidea, eine Atrophie
des Neostriatums mit deutlichen Verénderungen der grof3en
Ganglienzellen im Bereich des Kaudatums und des Putamnes.

Weniger ausgepragt waren die Veranderungen im Pallidum.

Fall 7 (SOLCHER, 1957): Es handelte sich um eine 81 Jahre
alt gewordene Frau, die seit ihrer Geburt unter den Folgen
einer praenatalen Kohlenmonoxydvergiftung litt. Neben einem
ausgepréagten Parkinson-Syndrom bestand ein schlagender Re-
trocollis. Bei schwerster Kachexie trat der Tot in Folge
Herz-Kreislaufversagens ein. Die Hirnsektion ergab einen

Status marmoratus im gesamten Neostriatum. Die auffallend-

sten Veranderungen zeigte hierbei das Pallidum.

Fall 8 (TARLOV, 1970): Bei einer 65-jahrigen Frau entwickel-
te sich 6 Jahre vor dem Tode ein TS mit Wendung und Neigung
des Kopfes nach links. Unwillkirliche Bewegungen des Kopfes
traten vor allem im Stehen und Gehen auf. Die psychiatrische
Untersuchung ergab keine Normabweichungen. Die otologische
Untersuchung sprach fir eine geringe Horminderung links,
wahrend die Vestibularispridfung keinen pathologischen Befund
ergab. Die Frau starb infolge einer Bronchopneumonie. Die
Hirnsektion zeigte aufler einer leichten Verdickung und mono-
nukledren Infiltration der Meningen keinen pathologischen
Befund.

Fall 9 (TARLOV, 1970): In der gleichen Arbeit berichtet TAR-
LOV Uber einen zweiten TS-Fall, der 1936 von GREENFIELD se-
ziert wurde. Hier zeigten sich keinerlei Besonderheiten.
TARLOV wies in diesem Zusammenhang darauf hin, dass Tiermo-
delle zur Erzeugung abnormer Kopfhaltungen mdglicherweise
nicht mit dem pathologisch anatomischen Substrat beim Men-
schen korrelieren.
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Fall 10 (LOZANO-SAAVEDRA, 1979): Von 23 stereotaktisch ope-
rierten TS-Patienten verstarb eine Patientin 21 Tage nhach
dem Eingriff infolge einer Lungenembolie. Ein zweiter Pa-
tient beging nach weiterer Verschlechterung seiner Sympto-
matik mit kombiniertem rotatorischem und Retrocollis Suizid.
Die neuropathologische Untersuchung ergab in beiden Fallen
keine Hinweise fiUr eine Striatumschadigung. Auffallig waren
aber meningiale Verdickungen. Erstmals wurde hier ausdrick-
lich betont, daR auch eine Untersuchung der tieferen Hirn-
stammabschnitte durchgefihrt wurde. Doch auch hier fanden
sich keine pathologischen Veré&anderungen, die auf die Krank-

heitsursache hatten rickschlieRen lassen.

Fall 11 (LOZANO-SAAVEDRA, 1979): Siehe unter Fall 10.

Fall 12 (s. Kasuistik, Fall 37): Es handelte sich um einen
43 Jahre alten ann, bei dem sich 4 Jahre vor seinem Tod
langsam progredient eine kombiniert horizontal-rotatorische
TS-Symptomatik mit Wendung und Neigung des Kopfes nach
rechts entwickelte. Zwei Jahre nach Auftreten der Symptoma-
tik wurde eine Subthalamotomie links durchgefuhrt. Postope-
rativ war die Torticollis-Symptomatik im wesentlichen unver -
andert. Als Nebenwirkung des Eingriffes kam jedoch eine dis-
krete, armbetonte Hemiparese rechts mit Stdrung der Feinmo-
torik hinzu. Aulerdem entwickelten sich eine Sprachstérung
und eine reaktiv depressive Stimmungslage. 8 Monate nach dem
stereotaktischen Eingriff wurde von uns die beidseitige
intradurale Accessoriusfreilegung vorgenommen.

Der postoperative Verlauf war zundchst erschwert durch eine
massive abakterielle Meningitis. Bei der abschliefRenden Un-
tersuchung war aber eine leichte Besserung der Torticollis-
Symptomatik festzustellen. Im Laufe des folgenden Jahres
entwickelte sich, bei bereits bestehenden spondylotischen

Verdnderungen an der HWS ein C4-Wurzelreizsyndrom links mit
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starken, in den Arm ausstrahlenden Schmerzen. Die TS-Sympto-
matik erschien gebessert, doch keineswegs rickgebildet. Des-
halb wurde 10 Monate nach der Freilegung des kraniozervika-

len Uberganges das Operationsgebiet revidiert.

Postoperativ erholte sich der Patient zunédchst langsam,
konnte aber schlief3lich voll mobilisiert werden. Zwei Wochen
nach der Operation entwickelte sich ein Hydrozephalus inter-
nus, der abgeleitet wurde. Doch verschlechterte sich der Zu-
stand es Patienten weiter unter den Zeichen zunehmender
Ateminsuffizienz. Die maschinelle Beatmung wurde erforder -
lich. SchliefRlich kam es im Rahmen einer Pneumonie zur Aus-
bildung einer Lungenfibrose mit entsprechender Diffusions-
stérung. Drei Monate nach dem Eingriff trat der Tod ein.

Die neuropathologische Untersuchung ergab am Hirn, insbeson-
dere im Bereich der Stammganglien, abgesehen von der stereo-
taktisch verursachten subthalamischen (Forel'sches Feld)
Lasion links und einer deutlichen Ventrikelerweiterung, kei-
nen pathologischen Befund. Im Bereich der Medulla oblongata
fanden sich ausgepragte dorsale Verschwielungen. Soweit bei
den postoperativen und ischaemischen Veranderungen beurteil-
bar, waren auch in diesem Bereich keine pathologischen
Verdnderungen erkennbar, die einen Rickschluf3 auf die

Krankheitsursache zugelassen hatten.

2.3.1.1 Zusammenfassung der Sektionsbefunde

Allein die Zusammenstellung dieser wenigen neuropathologi-
schen Untersuchungsbefunde zeigt, dafl die Ansicht, der TS
werde durch Lasionen im Bereich des Neostriatums verursacht,
auf sehr unsicherem Boden steht. Bei kritischer Wirdigung
der Befunde lag eine Striatumschadigung nur jenen Fallen
vor, bei denen der Torticollis Teilsymptom einer Athetose

bzw. einer Torsionsdystonie war (Fall 1, 2, 3, 4, 6, 7). Bei
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den "reinen" TS-Fédllen, wo die Hyperkinese auf die Hals- und
Nackenmuskulatur beschrdnkt war, sind neuropathologische
Befunde nicht beschrieben (Fall 5, 8, 10, 11, 12)
(COLBASSANI u. WOOD, 1987).

2.3.2 Der tierexperimentelle Torticollis

Neben den Bemihungen ein pathologisch anatomisches Substrat
zu finden, wurden - in der Hoffnung, auf diesem Wege Hinwei-
se zur Genese des TS zu erhalten - auch verschiedene tierex-
perimentelle Studien zur Erzeugung einer torticollisdhnli-
chen Symptomatik durchgefihrt. Hierzu dienten ausschlief3lich
stereotaktische Verfahren, mit Zielpunkten im Bereich der
Basalganglien, des Mesencephalons, aber auch der Vestibula-
riskerne und der Formatio reticularis. "Stereotaktisch"
heilt rdumlich gezielt und beschreibt eine Operationstech-
nik, bei der mit einem auRen am Kopf angebrachten Zielgerat
eine Sonde uUber ein hochfrontales Bohrloch in ein umschrie-
benes Areal des Zentralnervensystems eingefihrt wird. Nach
elektrischer Reizung der tiefliegenden Hirnstrukturen - in
den meisten F&llen handelt es sich hierbei um die Basalgang.
lien - wird der gewlnschte Zielpunkt erreicht. Am Zielpunkt
wird dann durch Erwdrmung der Sondenspitze eine umschriebene
Koagulation und Destruktion des Hirngewebes herbeigefihrt.
Dies fuhrt zu einer Unterbrechung definierter Bahnen im ex-
trapyramidalen System. Da sich diese Experimente ganz Uber-
wiegend an der Basalganglien-Hypothese orientieren, mochte

ich sie ebenfalls an dieser Stelle abhandeln.

Bereits 1925 wiesen BERNIS u. SPIEGEL auf die Bedeutung der
Stammganglien und der Formatio reticularis fur die statische
Innervation und fiUr die Regulierung des Skelettmuskeltonus
hin. So schrieb SPIEGEL (1927): "Die im Wesen durch reflek-
torische Dauererregungen erhaltene statische Innervation der
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Vertebraten wird durch Impulse aus den verschiedensten Quel-
len zustande gebracht. Unter diesen kommen Erregungen aus
der Muskulatur der GliedmaBRBen, aus der Halsmuskulatur und
aus dem Labyrinth in erster Linie in Betracht. Daneben sind
Erregungen aus der Korperoberflache, und aus der Retina von
sekundarer Bedeutung. Die Uber die Hinterwurzeln ins Ricken-
mark eintretenden Dauererregungen unterhalten hier teils
intraspinale Reflexe, teils ziehen sie zu den in der Forma-
tio reticularis gelegenen Tonuszentren. Hier im Rautenhirn
stellen demnach die Labyrinthkerne einerseits, die Formatio
reticularis andererseits die hauptsdchlichsten Zentren der

tonusregulierenden supraspinalen Reflexe dar."

An Katzen konnte HESS (1941, 1956) durch Reizung und Aus-
schaltung bestimmter Bezirke in den Stammganglien, Drehbewe-
gungen des Kopfes um die Korperladngsachse einerseits und ein

Heben oder Senken des Kopfes andererseits auslésen.

Angeregt durch diese Untersuchungen fihrte HASSLER (1956) an
Katzen Reizungen an einer direkten vestibulo-thalamischen
Bahn im Bereich der Pons, des Mittelhirns und des Thalamus
durch. Hierdurch wurden bei den Tieren ipsiversive Wendungen
des Kopfes, aber auch gleichzeitig des gesamten Koérpers er-
zeugt. Nach Ausschaltung dieser Strukturen, kam es zu iden-
tischen, aber kontraversiven Wendebewegungen. HASSLER traf
daher folgende Feststellungen: Wahrend Wendebewegungen bei
niederen Saugern mit dem ganzen Koérper erfolgten, wirden
diese bei hoheren Sdugetieren vorwiegend mit dem Kopf ausge-
fuhrt. Bei Primaten koénne an die Stelle der Korper- oder
Kopfwendung sogar nur eine Wendung des "Blickapparates" tre-
ten. In der aufsteigenden Saugetierreihe gewinne der Kopf
als Trager des Sehapparates eine zunehmende Bewegungsfrei-
heit gegenuber dem Rumpf. Beim Menschen koénnen die Augen
sogar ohne Stellungsdnderung des Kopfes in einem weiten Win-

kel bewegt werden. Er folgerte, daR die horizontale Blickbe-
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wegung nur ein Spezialfall der Kopfwendebewegungen sei. Die
Formatio reticularis sei das allen Effektoren vorgeschaltete
wWahlorgan fur jede Art von Wendebewegungen einschlief3lich
der Blickwendungen. Sie integriere die verschiedensten Sys-
teme, die fir Bewegungen in der Horizontalebene notwendig

sind, mit den propriorezeptiven Afferenzen, insbesondere aus
der Halsregion. HASSLER bezeichnet diese Systeme als die

"zentralen Apparate der Wendebewegungen'.

FOLTZ et al. (1959) relativierten diese Untersuchungen und
vertraten die Ansicht, dalB die Verhdltnisse bei der Katze
kaum auf den Menschen Ubertragbar seien. Sie fuhrten daher
Versuche an Affen (Macaca mulatta) durch. Bei 6 Tieren setz-
ten sie stereotaktisch ausgedehntere elektrolytische L&asio-
nen in den medialen Anteilen des mesencephalen Teiles der
Formatio reticularis in Hohe des Brachium conjunctivum. Bei
einem Tier wurde lediglich eine Reiz-Elektrode an gleicher
Stelle implantiert. Bei allen Tieren konnte ein anhaltender,
Uberwiegend klonischer Torticollis kontralateral, bei der
Reizung ipsilateral, zum L&asionsort erzeugt werden. Nach
Ansicht der Autoren war die Schiefhalssymptomatik dem klini-
schen Bild des TS in allen Fallen Uberzeugend &hnlich und
von Tier zu Tier relativ konstant. Allerdings trat bei den
meisten Tieren gleichzeitig eine Hemiparese auf. FOLTZ et al.
folgerten, dall dem TS eine Storung im Bereich der medialen
Formatio reticularis in HOohe des mesencephalen Tegmentums,
mit Unterbrechung bestimmter Bahnen zu Neuronen, die fir die
Steuerung der Kopfhaltung verantwortlich sind, zugrunde liege.
Analog zur Behandlung anderer Hyperkinesen vermuteten sie, dald
es moglich sein misse den TS stereotaktisch besser zu
beeinflussen als mit peripheren Eingriffen.

Spater erzielten HASSLER u. DIECKMANN (1968) an Katzen nach
Reizung des Putamens ipsilateralen Wendebewegungen. Die Er-
gebnisse der Putamen-Stimulation sprachen fir eine ipsilate-
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rale Hemmung des Pallidums, so dall die Impulse des kontrala-
teralen Pallidums dominierten. Die Stimulation des Pallidums

fuhrte daher zu einer kontraversiven Wendung des Kérpers.

MORI et al. (1975) fuhrten ebenfalls Experimente an Katzen
durch. Stereotaktisch zerstdrten sie Bezirke im paramedia-
nen, mesencephalen Tegmentum. Etwa zwel Drittel der Tiere
zeigten torticollis-ahnliche Kopfhaltungen. Neben der his-
tologischen Aufarbeitung der Stammganglien wurden die Konzen-
trationen fur Noradrenalin und Dopamin seitengetrennt in den
Stammganglien gemessen. MORI et al.fanden einen starken
Serotonin-Abfall auf der ladierten Seite. Hieraus zogen sie
Rickschlisse fiur die Klinik: Sie berichteten, daR die Medi-
kation mit Amantadin (Symmetrel (R)) in 7 von 8 TS-Féallen, bei
denen die stereotaktische Behandlung erfolglos blieb, zu einer

Besserung der Symptomatik gefihrt habe.

Spater erzeugten MORI et al. (1979, 1985) bei Katzen eine
chemische Destruktion des mesencephalen Tegmentum. In der
Annahme, dall der Abfall von Serotonin imNeurotransmittersys-
tem der Stammganglien eine wesentliche Rolle in der Genese
des TS spiele, wurden stereotaktisch neurotoxische Reagen-
zien in das Hirngewebe injiziert. Hierdurch konnten aller-
dings keine abnormalen Bewegungen erreicht werden. Die
Autoren kamen zu der Feststellung, dall fir die Manifestation
einer Torticollis-Symptomatik L&asionen an nicht dopaminergen

Strukturen verantwortlich gemacht werden miRten.

Dagegen konnten CROSSMANN u. SAMBROOK (1978) an Affen, nach
einseitiger Injektion von 6-Hydroxydopamin in den Tlateralen
Hypothalamus mit Unterbrechung der aufsteigenden nigrostria-
talen, dopaminergen Bahn, eine Torticollis-Symptomatik pro-
vozieren. Sie folgerten daraus, dal doch ein Zusammenhang

zwischen gestortem Dopaminstoffwechsel und TS bestehe.
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Im Ansatz ahnliche Versuche wurden an Katzen von MALOUIN u.
BEDARD (1983) durchgefiuhrt. Die Autoren wiesen in diesenm
Zusammenhang auf die Bedeutung Formatio reticularis und
deren zum Caudatum aufsteigenden Bahnen fir die Kontrolle

und Steuerung der Kopfsymmetrie hin.

Fragwirdig erscheint der Versuch von GOPALAKRISHNAKONE

(1985), die bei Peking-Enten beobachtete Schiefhaltung von
Hals und Kopf mit dem menschlichen TS zu vergleichen. Die
lichtmikroskopische Untersuchung der Halsmuskeln habe unter-
schiedlich ausgeprégte Zeichen der Muskeldegeneration mit

Entzindungszeichen ergeben.

2.3.2.1 Zusammenfassung der tierexperimentellen Befunde

Eine experimentell bei niederen Saugetieren herbeigefihrte
Kopffehlstellung la4Rt sich kaum auf den Menschen ubertragen,
da in der Phylogenese die Stellfunktion des Mittelhirnappa-
rates bei hoéheren Tieren immer mehr willkirlich gehemmt wer -
den kann eine Fahigkeit, die beim Menschen noch viel stéarker
ausgepragt ist (SCHALTENBRAND, 1925, SPIEGEL, 1927, LOZANO-
SAAVEDRA, 1979). TARLOV (1970) wies darauf hin, daf} Tiermo-
delle zur Erzeugung abnormer Kopfhaltungen moéglicherweise
nicht mit dem pathologisch anatomischen Substrat beim Men-
schen korrelieren. Stereotaktische Reizungen und Auschaltun-
gen sind viel eher als ein Modell fir postischaemische oder
postencephalitische Athetosen anzusehen. Bei gesunden Tieren
fihren kinstlich erzeugte, einseitige L&sionen im Bereich
des extrapyramidalmotorischen Systems, gleich an welcher
Stelle, zu einer einseitigen Anderung des Muskeltonus. Ahn-
liche Effekte lassen sich aber ebenso durch eine Labyrin-
thektomie (McCOUCH et al., 1951) oder mit einer einseitigen
Durchtrennung der Hinterwurzel des 1. Zervikalnerven errei-
chen (HULSE, 1983). Sinnvoll erscheinen daher nur Versuche

an Primaten, bei denen die Kontrolle der Kopfmotorik, ein-
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schliefRlich der entsprechenden hochkomplizierten Regelkrei-
se, dahnlich wie beim Menschen entwickelt ist. Allerdings

stehen solche Versuche bisher aus.

2.3.3 Sonstige Befunde

Luftenzephalographisch fanden HASSLER u. DIECKMANN (1970)
bei TS-Patienten Ventrikelasymmetrien, die sie als Ausdruck
einer Basalganglien-Schadigung werteten, wahrend KASTE et
al. (1981) einseitige Hirnrindenatrophien fanden, die als
moglicher Hinweis auf eine zentralmotorische Ursache des TS
gedeutet wurden. Diese Befunde lielen sich computertomogra-
phisch nicht best&atigen. Das kraniale CT ist normalerweise
vollig unauffallig, speziell eine als Ursache des TS infrage
kommende Lasion im Bereich der Stammganglien wurde bisher
nicht beschrieben (THUMLER, 1983, FRECKMANN et al., 1981,
1982, 1983, 1986, VAN HOOF et al., 1987).

Gegen eine Beteiligung der Stammganglien spricht auch die
von NARAYAN et al. (1986) an 10 TS-Patienten durchgefihrte
Analyse visuell, auditorisch und somatosensibel evozierter

Potentiale, die vollkommen normale Befunde ergab.

Die jungst Mitgeteilten Ergebnisse einer PET-Studie von
STOESSL et al. (1986) schlielRlich, wonach dem TS eine Sté-
rung im Neurotransmitter-System der Stammganglien zugrunde
liegen soll, mUssen als fragwilrdig bezeichnet werden. Das
Auflosungsvermégen dieser Untersuchungstechnik ist zu gering
und der Einflu von Stdérungen in einem neurophysiologischen
Regelkreis auf den Stoffwechsel zu ist wenig bekannt, als
dalR hieraus der RiuckschluR auf eine Stoffwechselstdrung in

den Basalganglien gezogen werden kénnte.

Es bleibt festzustellen, dalR weder die oben angefihrten Sek-
tionsbefunde und Tierexperimente, noch alle anderen bisher
beim TS durchgefihrten Untersuchungen einen Nachweis fir die

Richtigkeit der Basalganglien-Hypothese erbringen konnten.
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2.4 Die Formatio reticularis Hypothese

Wie bereits erwahnt, stellten BERNIS u. SPIEGEL (1925) fest,
dall fur die statische Innervation und Aufrechterhaltung des
Muskeltonus auBer den Vestibulariskernen vor allem die
Formatio reticularis verantwortlich ist. Hier werden
aufsteigende propriozeptive Reize zusammen mit Afferenzen

aus dem Vestibularissystem in efferente Impulse umgesetzt.

Ausgehend von der Beobachtung, dall bei Erkrankungen im Be-
reich der hinteren Schadelgrube, insbesondere in Zusammen-
hang mit Tumoren im Kleinhirnbriuckenwinkel, gelegentlich
eine Neigung des Kopfes zur erkrankten Seite hin auftritt,
erzeugten KEMBERLING, et al. (1952), unter Mitarbeit von
SPIEGEL, erstmals gezielt einen experimentellen "Torticol-
lis" an nicht dezerebrierten Katzen. Stereotaktisch setzten
sie einseitige L&sionen in den Vestibulariskernen und in der
benachbarten Formatio reticularis. Hierdurch kam es zu einer
anhaltenden "torticollisdhnlichen", starken Neigung und Dre-
hung des Kopfes zur operierten Seite. Sie folgerten hieraus,
dal die Formatio reticularis nicht nur fir die statischen
Innervation der Skelettmuskulatur, sondern vor allem auch
fir die Kontrolle der Kopfhaltung von grofRer Bedeutung ist.

Die Stellung des Kopfes wird demnach durch eine Vielzahl
rhombenzephaler Reflexe kontrolliert. Propriozeptive Affe-
renzen aus der Halsmuskulatur, den HWS-Gelenken, speziell
den Kopfgelenken, Vestibularisafferenzen, optische und aku-
stische Sinnesreize werden komplex in der Formatio reticula-
ris verarbeitet wund koordiniert (LOZANO-SAAVEDRA, 1979,
NIEUWENHUYS et al., 1980) (s. Abb. 3.).
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Neocortex
Corpus striatum
Nucleus lateralis posterior
Nuclei intralaminares thalami
{ Nucleus ventralis lateralis
Nucleus ventralis anterior
Nucleus ventralis posterior
Nucleus centromedianus
Zona incerta
9 Commissura anterior
10 Nuclei septi
11 Nucleus praeopticus
12 Area lateralis hypothalami
13 Area tegmentalis ventralis
14 Nucleus lateralis corporis mamillaris
15 Tractus olfactorius
16 Colliculus superior
17 Formatio reticularis mesencephali
18 Tractus spinoreticularis
19 Tractus tectobulbaris +-spinalis
20 Nucleus reticularis pontis oralis
21 Fasciculus uncinatus cerebelli
22 Nucleus fastigii :
23 Nucleus reticularis pontis caudalis
24 Trigeminaler EinfluB
25 Akustischer EinfluB
26 Vestibulirer EinfluB
27 Vom Solitariusgebiet herriihren
28 Nucleus gigantocellularis
29 Nucleus medullae oblongata

VU U AWN -

der EinfluB

e centralis

Abb. 3. Ascendierende Fasersysteme der Formatio reticularis
und vestibulare Afferenzen (Aus NIEUWENHUIS et al.

(1980) Das Zentralnervensystem des Menschen).
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Erst in jungerer Zeit wurde, auf diesen neurophysiologischen
Grundlagen aufbauend, die Formatio retikularis-Hypothese
entwickelt, die mit der Idee einer vestibuldren Genese des
TS funktionell eng verknipft ist.

1969 publizierten SVIEN u. CODY einen den CURSCHMANN-Fallen
ahnlichen Fall: Eine 50jahrige Frau hatte 10 Jahre zuvor
eine Episode mit Schwindelanféallen,die etwa 1 Monat anhielt.
Ein gleiches Ereignis trat noch einmal 9 Jahre spater auf.

6 Monate danach entwickelte sich ein typischer TS mit
Kopfwendung nach links. Der rechte M.sternocleidomastoideus
war hypertrophiert. Die otologische Untersuchung ergab beim
Nylen-Test einen Nystagmus nach links. Der Ubrige neurologi-
sche Befund war regelrecht. Nach beidseitiger Iontophorese
des Mittelohres mit einer Mixtur aus Hyaluronidase und Tola-
zoin kam es zur RiUckbildung der Symptomatik. Bei 6 weiteren
Fallen habe die gleiche Behandlung ebenfalls exzellente

Resultate ergeben.

Offensichtlich in Unkenntnis der Arbeit von CURSCHMANN
(1906) kamen SVIEN u. CODY zu folgender Hypothese: Ausgehend
von der Tatsache, daR die Vestibularis-Endorgane sowohl af-
ferente als auch efferente Verbindungen mit dem Vestibula-
riskern besitzen, dall der Vestibulariskern Hemmimpulse von
der Formatio reticularis erhalt und dall das Vestibularis-
System sehr stark durch spinale Reflexe beeinfluf3t wird,
misse jede Anderung in der normalen Balance dieses Systems
zu einer Aktivitat der Halsmuskulatur fuhren. Daraus resul-
tiere, daB kleine Lasionen im Bereich der Formatio reticula-
ris zu einer Unterbrechung des hemmenden Einflusses auf den
gleichseitigen Vestibulariskern fuhren kdnnen und dall bei
Reduzierung der Impulse vom Utriculus zum Deiter'schen Kern
die Balance der Halsstellreflexe wieder hergestellt werden
kdnne. Die Autoren bemerkten: "Wenn man den TS nicht als

eine Basalganglien-Erkrankung betrachtet (eine Ansicht mit
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wenig Unterstltzung), sondern als eine Art Gegenstick zum
okularen Nystagmus, der sich in der Halsmuskulatur manifes-
tiert, dann wird die Aufmerksamkeit auf das Labyrinth ge-
lenkt, das bei der Entstehung dieser Erkrankung beteiligt
sein konnte".

Weitere Unterstitzung fand die Formatio reticularis Hypothe-
se durch SIROKY et al. (1978, 1980), die Uber 18 gute Be-

andlungsergebnisse nach 1Iontophorese bei 22 TS-Patienten
berichteten. Zwei Patienten erlitten ein Rezidiv, bei 2 wei-

teren Patienten habe die Behandlung keine Wirkung gezeigt.

LOZANO-SAAVEDRA (1979) hat die Hypothese einer Auslosung des
TS durch Fehlfunktion rhombencephaler Neuronengruppen, ins-
besondere bindearmnaher, undifferenzierter Neurone der For-
matio reticularis, von denen man annehmen kénne, daR sie der
Bildung von komplizierten Reflexen als Substrat dienen, aus-
fihrlich dargestellt: "Uber die Formatio reticularis erfolgt
die Koordination von Kontraktion der Agonisten und Hemmung
der Antagonisten der Hals und Nackenmuskulatur". Er folger-
te, "dall dem TS sehr kleine, moglicherweise nur quantitativ
erfallbare Veranderungen im Bereich der Formatio reticularis
zugrunde liegen". Sorgfaltige pathologische Untersuchungen
des tiefen Hirnstammes bei zwei Sektionsfédllen ergaben je-
doch keine Veranderungen, die diese Hypothese sichern
konnten.

Gegen eine in der Formatio reticularis gelegene Krankheits-
ursache sprechen auch die folgenden Uberlegungen: Bei der
Iontophorese der Mittelohren erfolgt eine Ausschaltung der
Vestibularis-Endorgane. Es handelt sich somit um eine Ande-
rung des peripheren Inputs zu den Vestibulariskernen. Der
Gleichgewichtssinn wird jedoch keineswegs nur von den Bogen-
gangen beeinfluRt. Vielmehr handelt es sich um mehrere,
"redundant" angelegte Organe zur Erhaltung des Gleichge-
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wichts, die in der Formatio reticularis des unteren Hirn-
stammes komplex miteinander verknlUpft sind. Hierzu zahlen
neben den Afferenzen aus den Vestibularisorganen, Afferenzen
aus dem visuellen System, aus den Augenmuskelkernen, aus den
Kopfgelenken, den oberen HWS-Gelenken und aus den Spannungs-
rezeptoren der Halsmuskulatur, speziell des M.sternocleido-
mastoideus und des M. trapecius. In geringerem Male sind
auch die Propriozeptoren des Ubrigen Korpers beteiligt
(MAGNUS u. DE KLEIJN, 1912, BERNIS u. SPIEGEL, 1925,
SPIEGEL, 1927, DUENSING u.SCHAFER, 1960).

Die Besonderheit dieses komplexen Systems zeigt sich auch am
Unterschied des M. sternocleidomastoideus und des oberen
Trapezius-Anteiles zur Ubrigen Skelettmuskulatur. Diese
beiden Uberwiegend branchiogenen Muskeln (McKENZIE, 1955)
sind besonders dicht mit Muskelspindelafferenzen besetzt
(ABRAHAMS et al., 1975, FITZGERALD et al., 1982). Im Ver-
gleich zu niederen S&ugern, wo der M.sternocleidomastoideus
rein branchiogen ist, ist der zum normalen Skelettmuskel
unterschiedliche Aufbau des M. sternocleidomastoideus und
des oberen Trapezenteiles beim Menschen besonders deutlich
(McKENZIE, 1955). Es handelt sich, wie bei den &uReren Au-
genmuskeln, der Kehlkopfmuskulatur und dem Zwerchfell um
parallelfaserige Hubmuskeln. Man kann daher sagen, dall sie
morphologisch und funktionell eine Mitttelstellung zwischen
den auleren Augenmuskeln und der Ubrigen gefiederten

Skelettmuskulatur einnehmen.

ZANGEMEISTER et al. (1980, 1981) stellten diesbeziiglich
fest, dall der M.sternocleidomastoideus, der obere Trape-
zius-Anteil, aber auch der M. splenius, bei reflektorischer,
Uber den Freiheitsgrad der Bulbi hinausgehenden Blickwen-
dung, noch vor den aulleren Augenmuskeln innerviert werden.
Man kann diese Muskeln daher funktionell als sekunddre Au-
genmuskeln bezeichnen, die, Uber die Formatio reticularis
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gesteuert, eine sehr schnelle Wendung des Kopfes zum Zwecke
der Blickerfassung erméglichen (HASSLER, 1956).

Fir die enge Verknupfung der Motorik von Auge und Kopf auf
der Formatio reticularis-Ebene spricht auch der zervikale
Nystagmus, der beim Zervikalsyndrom beobachtet wird. Hierzu
liegen ausfihrliche Untersuchungen von BARANY (1918), FREN-
ZEL (1923), PHILIPSZOON (1962), ANDERSON (1977) und NORRE
(1979) vor. Bei der Ubertragung der propriozeptiven Reize
aus der Regio craniocervicalis spielen die Hinterwurzeln C1
bis C3 eine wesentliche Rolle, sie stellen den "Counterpart"
des N.accessorius dar (FITZGERALD et al.,1982).

Zusammenfassend kann festgestellt werden, dall die Formatio
reticularis in der Koordination der Gleichgewichtssinne, in
der Kontrolle der Kopfmotorik und in der entsprechenden
Modulation des Skelettmuskeltonus eine zentrale Stellung
einnimmt (DUENSING u. SCHAFER, 1960, NIEUWENHUYS et al.,
1980). Es gibt jedoch keinen Beweis fiur die Annahme, daf}
die fur den TS verantwortliche Lasion in der Formatio

reticularis selbst lokalisiert ist.
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TEIL II

3.0 Die Behandlung des Torticollis spasmodicus

Eine kausale Behandlung des TS ist bei letztlich ungeklarter
Atiologie und Pathogenese nicht méglich. Hieraus resultiert
die Vielzahl der vorgeschlagenen Behandlungsmethoden ein-
schlieRlich des weiten Sprektrums der vorgeschlagenen Opera-
tionsverfahren. Neben Psycho- und Verhaltenstherapie haben
sich vielfaltige medikamentése Behandlungsansatze ergeben,
auf die ich spater eingehen werde. Zunachst moéchte ich die
chirurgische Behandlung des TS besprechen, da die Entwick-
lung der verschiedenen Operations-Methoden zeitlich weit
zurick reicht wund im wesentlichen vor der Einfihrung

spezieller medikamentdser Behandlungsformen stattfand.

3.1 Die operative Behandlung

Grundsatzlich koénnen die heute bekannten operativen Verfah-

ren zur Behandlung des TS in 2 Gruppen gegliedert werden:

1. Denervierende Eingriffe an der motorischen Endstrecke.

2. Stereotaktische (funktionelle) Eingriffe am

Zentral-Nerven-System.

In chronologischer Reihenfolge mochte ich zundchst die rein
symptomatisch ansetzenden, destruierenden und denervieren- den

Operationsmethoden angegeben.
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3.1.1 Denervierende Eingriffe an der motorischen Endstrecke

3.1.1.1 Die Myotomie

Bereits bis in das Jahr 1641 zurick reichen die Versuche von
MINNIUS (Zitat STEYERTHAL, 1906), die Torticollis-Symptoma-
tik mittels Durchtrennung einzelner Halsmuskeln zu beein-
flussen. Spater wurden Myotomien, speziell des M. sterno-
cleidomastoideus auch von MIKULICZ (1895), de QUERVAIN
(1896), KOCHER (1912) und MANN (1921) berichtet. Diese Me-
thode wurde jedoch bald wieder verlassen, da sich die Dener -
vation der am TS beteiligten Muskeln als wirkungsvoller und
langer anhaltend erwies. Allerdings wurde die Durchtrennung
und Resektion einzelner Halsmuskeln zur Behandlung des TS in
einer Publikation jlngeren Datums aus der Volksrepublik Chi-
na erneut vorgeschlagen (XINKANG, 1981).

3.1.1.2 Die extraspinalen Eingriffe (Neurotomie)

Im Jahre 1834 beschrieb BUJALSKI (Zitat WYCIS u. MOORE,
1954) die extraspinale Durchtrennung des N.accessorius, die

als alleinige MaRnahme jedoch nicht ausreichend ist.

Die Durchschneidung der 4 oberen Zervikalnerven wurde zuerst
1888 von GARDNER ausgefuhrt. Von 15 derartigen Operationen
sind 11 Heilungen und 4 Besserungen notiert (Zitat: VOELKER
in: GARRE, KUTTNER, LEXER (Hrsg.) Handbuch der praktischen
Chirurgie (1930)).

1891 durchtrennte KEEN einseitig aufRer dem N.accessorius

erstmalig nur die hinteren Aste der drei oberen Zervikalner -
ven. FINNEY und HUGHSON (1925) empfahlen die bilaterale ex-
traspinale Durchtrennung der hinteren Aste der 3 oberen Zer-
vikalnerven zusammen mit der beidseitigen Durchtrennung des

N.accessorius. Nach zunachst nur geringer Besserung beo-
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bachteten sie die entscheidende Rickbildung der Symptome
erst 6 Monate bis 3 Jahre nach dem Eingriff. Ahnliche
Operationen wurden auch von COLEMANN (1927) und anderen

durchgefihrt.

3.1.1.3.1 Die intraspinale zervikale Rhizotomie

3.1.1.3.1.1 Die Rhizotomie zervikaler Hinterwurzeln

Der erste intradurale Eingriff, der auf der FOERSTER'schen
Operation beim M. LITTLE basierte, wurde von TAYLOR (1915)
angegeben. Zur Beeinflussung der Spastik durchtrennte er die
hinteren Wurzeln der vier oberen Zervikalnerven. Das gleiche
Verfahren wurde spater auch von FRAZIER (1930) empfohlen,
der vier auf diese Weise operierte Falle publizierte, bei
denen sich die Schiefhals-Symptomatik innerhalb weniger Mo-
nate zuruckgebildet hatte. Er bezog sich dabei ebenfalls auf
FOERSTER (1918), der die dorsale Rhizotomie zur Behandlung
spastischer Lahmungen angegeben hatte. Diesbeziiglich stell-
ten PATTERSON u. LITTLE (1943) fest, daB beim TS nach allei-
niger Durchtrennung der oberen zervikalen Hinterwurzeln zwar
eine sofortige Besserung der Symptomatik eintrete, aller-

dings komme es in den meisten Fallen zu einem Rezidiv.

Die dorsale Rhizotomie beruht auf der allgemein akzeptierten
Ansicht von SHERRINGTON (1907, Zitat FRAZIER, 1930), dal} der
Muskeltonus Uber die Muskelspindelafferenzen und die

Hinterwurzeln gesteuert wird.

3.1.1.3.1.2 Rhizotomie zervikaler Vorderwurzeln

1920 beschrieb FOERSTER erstmals die intraspinale, intradu-
rale Durchtrennung der 4 oberen vorderen und hinteren Zervi-
kalwurzeln zur Behandlung des TS. 1924 publizierte McKENZIE

einen von Cushing operierten Fall, bei dem man sich auf die
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Durchtrennung der motorischen und sensiblen Wurzeln des 1.,
2. und 3. Zervikalnerven auf einer Seite beschrénkte. Dari-
ber hinaus wurde die spinale Accessoriuswurzel kurz vor
ihren Eintritt in das Foramen jugulare durchtrennt. Die Pa-
tientin erholte sich gut von dem Eingriff und wurde 6 Wochen
nach der Operation weitgehend beschwerdefrei entlassen.
DANDY (1930) griff das FOERSTER'sche Vorgehen auf und modi-
fizierte es: Er durchtrennte intradural lediglich die 3 obe-
ren motorischen Cervikalwurzeln beiderseits, sowie beide
Nn.accessorii peripher am Hals. Mehr oder weniger abgewan-
delt wurde dieses Operationsverfahren ebenfalls von OLIVE-
CRONA (1931), KAPPIS (1934), T\NNIS (1934, 1935), WYCIS
U. MOORE (1954), MCKENZIE (1955), ARSENI u. SANDOR (1960),
SORENSEN u. HAMBY (1965), KRAYENBUHL u. YASARGIL (1965) und
WYCIS u. GILDENBERG (1965) durchgefihrt.

Ziel der Rhizotomie und der Neurotomie ist die Deafferentie-
rung der an der Symptomatik beteiligten Halsmuskulatur
(SCHALTENBRAND, 1935). Es handelt sich hierbei ausschliel3-
lich um nicht reversible, destruktive Eingriffe. Daneben war
mit diesen Operationen, zumindest in den Anfangsjahren, ein
erhebliches Operationsrisiko verbunden. SCOVILLE u. BETTIS
warnten noch 1979 vor tédlichen Komplikationen mit bilate-
ralem Infarkt der Medulla oblongata, die durch die Verlet-
zung kleiner Wurzelarterien verursacht waren. Sie empfahlen
daher, ebenso wie FABINYI u. DUTTON (1980) wund COLBASSANI
u. WOOD (1986) ein mikrochirurgisches Vorgehen. Insgesamt
11 letale Komplikationen bei zusammen 277 Operationen wur -
den mitgeteilt (PUTNAM u. GLASER, 1949, SORENSEN u. HAMBY,
1965, HAMBY u. SCHIFFER, 1969, ARSENI u. SANDOR, 1959,
ARSENI u. MARETSIS, 1971, SCOVILLE u. BETTIS, 1979 und
ADAMS, 1984).

Weitere Nachteile der Methode sind nach ein oder beidseiti-

ger Durchtrennung der Wurzel C4, die teilweise oder komplet-
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te Zwerchfell-Lahmung, sowie die nicht nerhebliche Ein-
schrankung der willkirlichen Kopfmotorik, erbunden mit
einer Instabilit&at der Kopfhaltung. In vielen Fallen sind
Patienten nach einer derartigen Operation auf die Stabili-

sierung des Kopfes mit einer Halsmanschette angewiesen.

Daruber hinaus wurden von HAMBY u. SCHIFFER (1969) in 30%
der Falle postoperative Schluckbeschwerden beobachtet, die

meist passagerer Natur waren.

3.1.1.3.1.3 Ergebnisse der zervikalen Rhizotomie

Aus der Literatur geht hervor, dall zur Beseitigung des
Schiefhalses die beiderseitige Durchtrennung der ventralen
Wurzeln C1-C3 und eine beiderseitige intracranielle Durch-
trennung des N.accessorius in HOhe C1 notwendig ist (BRAU-
TIGAM, 1954). TASKER (1976) schlug dagegen die periphere
Durchtrennung der Muskeldste des N.accessorius vor, da die
nervale Versorgung des M.sternocleidomastoideus und des
M.trapezius variiere. Daher werde, bei ausschlieflich intra-
kranieller Durchtrennung der spinalen Accessoriuswurzeln,
unter Umstanden keine vollstdndige Denervierung der vom

N.accessorius versorgten Muskulatur erreicht.

Beim Torticollis dystonicus sind die Ergebnisse der Rhizoto-
mie schlecht, sodaB in diesen Fallen die stereotaktische
Behandlung empfohlen wird (ARSENI u. MARETSIS, 1971). Bei
den "reinen" TS-Fallen ergibt die Zusammenstellung verschie-

dener publizierter Serien folgendes Bild:

Von 277 operierten Patienten zeigten nach Ansicht der
Autoren 209 (75%) ein sehr gutes bis gutes Ergebnis. Bei 57
Patienten (21%) blieb die Symptomatik unveréandert oder es
kam zu einer Verschlechterung. 11 Patienten (4%) verstarben
an den Folgen des Eingriffes (PUTNAM u. GLASER, 1949,
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McKENZIE, 1955, SORENSEN u. HAMBY, 1965, HAMBY u. SCHIFFER,
1969, WYCIS u. GILDENBERG, 1965, ARSENI u. MARETSIS, 1971,
SCOVILLE u. BETTIS, 1979, KROO et al., 1979, HAYWARD, 1986).

Es mull hinzugeflgt werden, dall nach Durchfihrung zervikaler
Rhizotomien in vielen Fallen noch zusdtzlich extraspinale
Durchtrennungen des N.accessorius und der motorischen Aste

der Zervikalnerven notwendig waren, um ein befriedigendes
Ergebnis zu erreichen.

Auch fallt auf, dall die Ergebnisse der seit 1979 publizier-
ten Serien deutlich schlechter waren. So gaben SCOVILLE u.
BETTIS (1979) eine Besserung der Symptomatik nur bei 62%
ihrer 23 Falle, KROO et al. (1979) in 66% ihrer 12 Falle an.
HAYWARD (1976) berichtete lediglich lber 6 (40%) Besserungen
bei seinen 15 Fallen.

SCOVILLE u. BETTIS (1979) empfahlen daher folgende Opera
tions-Strategie: Bei rein horizontalem TS sollte zunachst
nur der N.accessorius am Hals durchtrennt werden. Bei Nicht-
besserung der Symptomatik sollte eine beidseitiges Vertebra-
lisangiogramm angefertigt werden und nur wenn dieses normale
vaskulare Verhdltnisse zeige, sollte man sich zur Rhizotomie
entschliefBen. Um postoperativ eine adédquate Unterstitzung des
Kopfes zu gewahrleisten, werde der Patient mit einer
Halsmanschette versorgt.

TASKER schrieb 1976: "In der Gegenwart halte ich die
denervierenden Operationen fir das Beste, das wir zu
bieten haben; der palliative Eingriff fuhrt bei den
meisten Patienten zu einer langer andauernden Besserung

der Symptome bei geringem Operationsrisiko".
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3.1.1.4.1 Die selektive periphere Denervation

Noch 1976 empfahl BERTRAND zur Behandlung des TS stereotak-
tische Eingriffe (Besserungen in 70% der Falle), da der
groRte Nachteil der zervikalen Rhizotomie die daraus resul-

tierende Instabilit&t der Kopfbalance sei.

Bereits 2 Jahre spater berichteten BERTRAND et al.(1978)
Uber erste positive Erfahrungen mit einem kombiniert stereo-
taktisch, peripher chirurgischen Vorgehen zur Behandlung des
TS. Jetzt waren sie von der Beobachtung ausgegangen, dald
nach ein- oder beidseitiger Thalamotomie eines gemischten
Krankenguts aus Patienten mit TS und Torticollis dystonicus
in nur noch etwa 50% der Fadlle befriedigende Ergebnisse er-
zielt wurden.

Nach beidseitiger Thalamotomie sahen sie bei 4 Patienten nur
2 gute Ergebnisse, bei 9 Patienten mit einseitiger Thalamo-
tomie nur 5 zufriedenstellende Resultate. Daher fuhrten sie
zusatzlich bei 5 Patienten, die eine noch erhebliche Rest-
symptomatik aufwiesen, in modifizierter Form, die von KEEN
(1891) angegebene periphere Denervation der hinteren Aste
von C1 bis C4 durch. Hierdurch sei schliefRlich eine gute

Rickbildung der Torticollis-Symptomatik erreicht worden.

Wenige Jahre spater anderten BERTRAND et al. (1981, 1982)
ihr operatives Vorgehen beim TS vollsténdig, da sie nach
lokalanaesthetischer Blockung Halsmuskel-versorgender Nerven
wahrend der EMG-Untersuchung eine deutliche bis v6llige Bes-
serung der Torticollis-Symptomatik feststellten. Sie nahmen

jetzt eine Trennung zwischen Torticollis dystonicus und TS

vor und distanzierten sich bei der Behandlung des "reinen"
TS von der stereotaktischen Behandlung, die heute die welt-

weit am haufigsten durchgeflihrte Operations-Methode ist.
BERTRAND et al. betonten, dall stereotaktische Eingriffe nur-
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mehr den schwereren Formen der Torsionsdystonie vorbehalten
bleiben sollten. Zur Behandlung des TS schlugen sie eine
neue Operationsmethode vor: "Die selektive periphere

Denervation".

Die wichtigste Voraussetzung zur erfolgreichen Durchfihrung
des Eingriffes sei die sorgfaltige elektromyographische
Analyse der an der Bewegungsstdrung beteiligten einzelnen
Halsmuskeln. Die Autoren betonten, daB mitunter unverdach-
tige Muskeln, vor allem auch die Agonisten der kontralate-

ralen Seite beteiligt sein kénnen.

3.1.1.4.2 Beschreibung der Methode

Die am starksten an der TS-Symptomatik beteiligten Halsmus-
keln werden mit Lidocain (1%) geblockt, um so die weniger
aktiven Muskeln zu identifizieren. Daneben bekommt der Pa-
tient einen Eindruck dber die Wirkung der permanenten Dener -
vation. Die endgiltige chirurgische Denervation erfolgt un-
ter leichter Anasthesie ohne Muskelrelaxantien zur Ermégli-
chung 1intraoperativer Reizungen der motorischen Nervendaste.
Uber einen seitlichen Zugang werden nacheinander auf beiden
Seiten die hinteren Aste von C1 bis C6, mitunter auch C7
freigelegt. Mit Hilfe von Stimulationen wird mikrochirur -
gisch der Ramus posterior C1 aufgesucht, nach zentral ver-
folgt und in HOhe des hinteren Atlasbogens durchtrennt.
Ebenso werden die hinteren Aste von C2, C3 und C4 aufgesucht
und durchtrennt. Dagegen werden die hinteren Aste von C5, C6
und gelegentlich C7 nur einseitig, in Abhdngigkeit vom EMG
Befund, reseziert. SchliefRlich werden die den M.sternoclei-
domastoideus versorgenden Aste des N.accessorius durch-
trennt, wadhrend der zum M. trapezius ziehende Ast geschont
wird. AbschliefRend wird die komplette Denervation der ein-

zelnen Muskeln durch eine Hochvoltage-Reizung Uberpruft.
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3.1.1.4.3 Ergebnisse der selektiven peripheren Denervation

Inzwischen haben BERTRAND u. MOLINA-NEGRO (1987) eine Ver-
laufsstudie Uber 111 operierte Patienten vorgelegt. 97 Pa-
tienten (87%) waren mit dem Ergebnis des Eingriffes, der mit
intensiver postoperativer Physiotherapie verbunden war, zu-
frieden. In 12 F&llen war nur eine leichte Besserung festzu-
stellen, wdhrend bei 3 Patienten mit einem rotatorischen
Torticollis die Symptomatik wunbeeinfluRt blieb. Es wird
festgestellt, daR trotz ausgedehnter Denervationen eine gute
Wiederherstellung der normalen Kopfbeweglichkeit erreicht
werden konnte. Keinerlei Komplikationen wurden beobachtet.
Einzige Folgen des operativen Eingriffes seien die Atrophie
der denervierten Muskeln und eine Sensibilitdtsstdrung im

Bereich der Occipitalnerven.

3.1.1.4.4 Zusammenfassung

BERTRAND (1987) fuhrt folgende Vorteile gegenilber der
Rhizotomie an:

1. AusschliefRlich an der Torticollis-Symptomatik betei-
ligte Muskeln werden denerviert, wahrend die vorderen
langen alsmuskelgruppen intakt bleiben, so daR sich
die Rehabilitation der Patienten weitaus leichter und

volllstandiger gestalte als nach einer Rhizotomie.

2. Eine Laminektomie sei nicht erforderlich, so dal die
Stabilitat der Halswirbelsaule nicht beeintrachtigt

wird.

3. Die Denervation konne im Gegensatz zur zervikalen
Rhizotomie einseitig bis hinunter zu C7 durchgefihrt

werden, da der N.phrenicus hierbei geschont werde.
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4. Der Eingriff koénne individuell auf die Bedlrfnisse

des einzelnen Patienten zugeschnitten werden.

Zu Punkt 2 ist allerdings anzumerken, dall nach einer
beidseitigen Denervation der Nackenmuskulatur und des
M.sternocleidomastoideus allerdings mit Spatfolgen in

Form einer "Swan-neck-Deformit&t" gerechnet werden muf3.

3.1.2 Stereotaktische ("funktionelle") Eingriffe am ZNS

3.1.2.1 Entwicklung der Methode

Nach grundlegenden Tierversuchen (SPIEGEL, 1927, HESS, 1941)
wurden stereotaktische Eingriffe beim Menschen erstmals 1947
von SPIEGEL et al. durchgefihrt. Aufgrund der, insbesondere
von SPIEGEL, HESS und DENNY-BROWN (1962) erforschten Bedeu-
tung der Stammganglien fir die Modulierung und Aufrechter-
haltung des Skelettmuskeltonus wurde dieses Verfahren beim
Menschen zundchst nur zur Beeinflussung athetotischer oder
choreatischer Bewegungsstdrungen vorgenommen (MUNDINGER u.
RIECHERT, 1961, MUNDINGER, 1965, 1969, MUNDINGER et al.,
1970, HASSLER u. RIECHERT, 1954, MOLINA-NEGRO, 1979, ANDREW,
1981, SCHMIDT u. POTTHOFF, 1981).

In Anlehnung an die fur den TS postulierte Stammganglienthe-
orie und aufgrund der tierexperimentellen Erfahrungen von

HESS (1941) (s. S. 37) wurde erstmals im Jahre 1956 von
HASSLER u. DIECKMANN (1970) in Zusammenarbeit mit MUNDINGER
U. RIECHERT (1961) ein Patient mit einem "reinem" TS stereo-
taktisch behandelt. Dabei wurde ein Zielpunkt in den media-
len Anteilen der oralen Ventralkerne des Thalamus gewdhlt.
Nach relativ gutem Anfangsergebnis sei es aber erforderlich
gewesen, zusatzlich den N.accessorius fur den hypertrophier-

ten M.sternocleidomastoideus zu durchtrennen. Auch mit den
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folgenden Operationen konnte auf diese Weise kein befrie-

digendes Ergebnis erzielt werden.

Spater modifizierten HASSLER u. DIECKMANN (1968, 1970) 1ihr
operatives Vorgehen: Seit 1964 wurde zunachst jeder Torti-
collis-Patient beziglich seiner Kopffehlhaltung analysiert.
Bei Patienten mit rein horizontaler Symptomatik wurde nun
die Subthalamotomie nach MUNDINGER (1965) mit Unterbrechung
pallido-thalamischer Fasern, auch Kampotomie genannt, durch-
gefuhrt. Bel Patienten mit rotatorischem Torticollis hinge-
gen wurden Koagulationen im inneren Abschnitt der oralen
Ventralkerne des Thalamus vorgenommen. Es stellte sich je-
doch heraus, dall der rotatorische TS in seiner therapeuti-
schen BeeinfluRbarkeit weit hinter dem horizontalen TS zu-
rickblieb. Die haufigste Form des TS, der kombiniert hori-
zontal-rotatorische Torticollis, war zwar besser zu beein-
flussen, jedoch nicht so gut wie der rein horizontale TS.

In der Folgezeit wurden weitere Zielpunkte und Modifizierun-
gen angegeben, beispielsweise die Pallidotomie des inneren
Pallidumgliedes nach TAILERACH et al. (1950, 1954), die Tha-
lamotomie nach HASSLER (1956), bilaterale Koagulationen im
Nucleus interstitialis Cajal des Mesencephalons und im Fas-
ciculus medialis longitudinalis nach SANO et al.(1970) oder
kombinierte Lasionen, mit Thalamotomie und Pallidotomie
(LAITINEN, 1963, KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965, LAITINEN u.
JOHANSSON, 1966, HASSLER u. DIECKMANN, 1970, ARSENI u. MA-
RETSIS, 1971, VASILESCU u. DIECKMANN, 1975, LUCKING u.
STRUPPLER, 1977, AMANO et al., 1979, van ESSEN et al., 1980,
LOZANO-SAAVEDRA, 1981, HEIKKINEN, 1986)(s. Abb. 4.).
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F‘Bu'.nivoruvo Wendung alpsnlnerala Rotation

.konu.voruve Wendung

Abb. 4. Zielpunkte stereotaktischer Operationen
(Aus THUMLER: Torticollis spasmodicus (1983)).
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3.1.2.2 Ergebnisse der stereotaktischen Behandlung des TS

MUNDINGER et al. (1972) berichteten Uber befriedigende
Langzeitergebnisse bei 60% von 52 Patienten, COLBASSANI u.
WOOD (1986) bei 56% der Falle.

1976 publizierte COOPER die Ergebnisse von 160 stereotak-
tisch operierten TS-Patienten. Er erzielte befriedigende
Ergebnisse ebenfalls in 60% der Falle. Er betonte jedoch,
wie WYCIS (1970) und ANDREW (1981), da er nach einseitiger
Ausschaltung keinen ausreichenden Effekt sah, daR beidseiti-
ge Lasionen des Ventrolateralkerns im Thalamus erforderlich
seien, um gute Resultate zu erreichen. Allerdings resultiere
hieraus ein hoheres Operations-Risiko. Er kam daher zu der
Auffassung, daB ein Verfahren mit nur 60%iger Erfolgschance
nicht zu empfehlen sei.

GOLDHAHN u. GOLDHAHN (1977) sahen bei 24 stereotaktisch
operierten TS-Patienten 14 (58%) mal einen befriedigenden
Zustand. MOLINA-NEGRO (1979) berichtete Uber gute Ergeb-
nisse bei 65 % von 54 Torticollis-Fallen. VAN ESSEN et al.
(1980) fanden alle ihre 17 thalamotomierten Torticollis-
Patienten gebessert.

HERNESNIEMI u. LAITINEN (1977) legten eine Langzeituntersu-
chung Uber 80 TS-Falle vor, von denen 70 Patienten auf die
verschiedenste Weise operiert waren. Bezuglich der Erfolgs-
rate bei stereotaktischen Eingriffen kamen sie zu entdau-
schenden Ergebnissen. Von 17 Patienten zeigte nur einer ein
gutes Ergebnis, arbeitsfahig waren lediglich 5 (30%) Patien-
ten. Gute Ergebnisse in 47% der Falle wurden 1981 von STEJS-
KAL et al. (1981) mitgeteilt.

OJEMANN u. WARD (1973) empfahlen, wie COLBASSANI u. WOOD

(1986), den stereotaktischen Zugang jedoch nur noch fir sol-
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che Falle, in denen der Torticollis Teilsymptom einer Tor -
sionsdystonie ist. Im Wiederspruch hierzu stellten GOLDHAHN
U. GOLDHAHN (1977), wie HASSLER u. DIECKMANN (1970) bei
einem undifferenzierten Krankengut fest, daB der horizontale

Torticollis am besten zu beeinflussen sei.

SCHMIDT u. POTTHOFF (1981) trafen folgende Feststellung:
"Der ebenfalls zu den extrapyramidalen Bewegungsstdrungen
gehdrende TS ist durch stereotaktische Operationen weitaus
schwieriger beeinfluBbar als alle anderen Bewegungsstorun-
gen. Wahrend beim rein horizontalen TS in 50-70% mit guten
oder befriedigenden Ergebnissen gerechnet werden kann, sinkt
die Erfolgsquote beim Ante- und Retrocollis, vor allem aber

bei Mischbildern der Erkrankung erheblich ab".

MULLER (1983) schreibt: "Bei Betrachtung der publizierten
und eigenen Operationsergebnisse ergibt sich eine iberra-
schende Diskrepanz zwischen Torsionsdystonie wund TS. Die
Langzeitergebnisse fur die Torsionsdystonie mit gutem Effekt
in 50%, malRigem in 29%, unverandertem Zustand in 13% und
Verschlechterungen in 8% finden beim eigenen Patientenkol-
lektiv volle Bestdtigung. Beim TS dagegen variieren die Er-
folgsmitteilungen stark. Durchschnittlich wird Uber gute bis
befriedigende Ergebnisse bei zwei Dritteln der Patienten
berichtet. Andere Autoren dagegen haben in nur 50% der Falle
gute Resultate erzielt. AuRerdem wurden diese Ergebnisse
nicht selten nur durch zusatzliche periphere Eingriffe er-

reicht".

3.1.2.3 Zusammenfassung

Falt man die bisher mit stereotaktischen Operationen erziel-
ten Behandlungsresultate zusammen, erkennt man, dall nach
anfanglich recht optimistischen Berichten, inzwischen Er-

nichterung eingetreten ist. Trotz nunmehr 30jahriger Erfah-
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rung in der stereotaktischen Behandlung des TS, trotz Expe-
rimentierens mit den verschiedensten Zielpunkten und trotz
hdufig bilateraler Eingriffe, sind die Behandlungsergebnisse
keineswegs besser geworden. Im Gegenteil, viele Autoren, die
friher stereotaktische Eingriffe beim TS propagierten, haben
sich heute anderen Operationsverfahren zugewandt: GILDENBERG
(1980) bevorzugt heute die Riuckenmarksstimulation zur Be-
handlung des TS. BERTRAND (1981) entwickelte die periphere
selektive Denervation und DIECKMANN (1981) experimentierte
zwischenzeitlich ebenso wie MUNDINGER (1977) mit der tiefen
Hirnstimulation. Heute wiederum empfiehlt DIECMANN (1985),
wie auch NITTNER (1986), die epidurale Ruckenmarks-Stimula-

tion und die periphere selektive Denervation.

Stereotaktische Hirn-Operationen sollten daher nur noch bei
zentralmotorischen Bewegungsstdrungen, den Torticollis dys-
tonicus eingeschlossen, empfohlen werden, wohingegen der TS
mit peripher ansetzenden Operations-Methoden behandelt wer
den sollte (KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965, ARSENI u.MARET-

SIS, 1971, OJEMANN u. WARD, 1973, COLBASSANI u. WOOD, 1986).

3.1.3 Die tiefe Hirnstimulation (thalamisch - subthalamisch)

1977 gab MUNDINGER, der uber grol3e Erfahrungen in der ste-
reotaktischen Behandlung von TS-Patienten verfligt, eine neue
stereotaktisch, funktionelle Behandlungsmethode des TS mit
tiefen Hirnstimulatoren an. Er berichtete Uber 7 Patienten,
bei denen durch Permanentimplantation eines Hirnstimula-
tionssystems in die thalamischen Kerne bzw. in die subthala-
mische Zona incerta unter Einbeziehung der Bindel H1 und H2
eine Besserung herbeigefihrt worden sei. Durch eine 30 bis
40 minltige Reizung, die von den Patienten selbst bestimmt
und vorgenommen wurde, sei fir einen Zeitraum von bis zu 7
Stunden die Kontrolle uber Kopfstellung und -beweglichkeit
mit Aufhebung der TS-Symptomatik erreicht worden.
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Ausgehend von der Feststellung, dafl stereotaktische Opera-
tionen, zum Teil in Kombination mit peripheren Eingriffen,
zwar bei etwa 60% der Patienten zu den bislang besten Ergeb-
nissen gefihrt hédtten, dalR es aber andererseits bei einem
Teil der Patienten nach mehr oder weniger langem beschwerde-
freiem Intervall zu Rezidiven komme und dafR vor allem nach
beidseitigen Eingriffen eine ansteigende Komplikationsrate

zu verzeichnen sei, rechtfertigte er die neue Methode.

Langzeituntersuchungen Uber die Ergebnisse mit diesem Ver-
fahren stehen jedoch aus. Im dUbrigen finden sich in der Li-
teratur kaum weitere Mitteilungen oder Erfahrungsberichte
mit der tiefen Hirnstimulation. Lediglich ANDY (1983) be-
richtete Uber gute Ergebnisse mit der thalamischen Stimula-
tion zur Behandlung von Bewegungsstdrungen. Von 8 Patienten
litt einer unter einem Torticollis dystonicus, ein weiterer

unter einem "Torticollis".

3.1.4 Die zervikale dorsale Riickenmark-Stimulation

GILDENBERG (1977, 1979) stellte eine weitere, nicht destruk-
tive, wenig eingreifende Methode zur Behandlung des TS vor:
Die hochzervikale Rickenmark-Stimulation (dorsal collum sti-
mulation (DCS)).

3.1.4.1 Beschreibung der Methode

In HOhe des 5. oder 6. Halswirbel-Dornfortsatzes wird in
Lokalanaesthesie eine Hohlnadel nach schrag oben bis in das
Spatium epidurale eingestochen. Eine Elektrode wird durch
die Hohlnadel eingefihrt und unter Bildwandlerkontrolle nach
kranial bis in Hohe des Unterrandes des hinteren Atlasbogens

vorgeschoben wund dort plaziert. Die indifferente Elektrode
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wird auf der Nackenhaut angebracht. Mit einem kleinen batte-
riegetriebenen Stimulationsgerat kann nun das hohe Zervikal-
mark stimuliert werden. Frequenzen zwischen 1100 und 1400 Hz

werden bevorzugt.

Die von GILDENBERG (1977) eingefihrte Methode beruht auf der
Vorstellung, dall durch die Stimulation zusdtzliche afferente
Reize in der Halsregion erzeugt werden, die unter Beeinflus-
sung der tonusregulierenden Systeme zu einer veranderten
motorischen Antwort fihren. Man vermutet, daR hochfrequente
Reize die propriorezeptiven Fasern blocken oder depolarisie-
ren, die bei der Regulation der tonischen Halsreflexe eine
Rolle spielen. Spater fihrte GILDENBERG (1979) zunéchst die
transkutane zervikale DCS durch, um so auf die mégliche Wir-
kung eines implantierten Stimulationssystems rickschlielRen
zu koénnen. Bei 23 Patienten, die auf diese Weise getestet
wurden, entschlof3 sich GILDENBERG in 8 Fallen zur Implanta-

tion des Systems.

3.1.4.2 Ergebnisse der hohen zervikalen DCS

Bei den ersten 6 von GILDENBERG behandelten TS-Patienten
konnte einmal ein sehr gutes, und dreimal ein gutes Ergebnis
erzielt werden. Ein weiterer Patient mit einer Torsionsdys-

tonie habe auf diese Weise keine Besserung erfahren kdnnen.

1985 veroffentlichten WALTZ et al. sowie DIECKMANN u. VERAS
ihre Erfahrungen mit der zervikalen DCS. WALTZ et al. (1985)
berichteten Uber ihre Beobachtungen an 63 Patienten mit per-
manent implantierten Systemen. Bei 23 Patienten (36%) fanden
sie eine sehr gute Besserung der Symptomatik, bei 20 Patien-
ten (32%) sei eine leichte Besserung festzustellen gewesen.
DIECKMANN (1985) stellte eine deutliche Besserung der Torti-
collis-Symptomatik bei der H&lfte seiner 18 Patienten fest.

Bei noch immerhin 28% der Falle spricht er von einem befrie-
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digendem Resultat. Falt man beide Patientenserien mit insge-
samt 81 Patienten zusammen, kommt man in 68 % der Falle zu
einem zufriedenstellenden Ergebnis. Wir selbst haben diese
Methode bei einem Patienten ohne den erhofften Erfolg

angwandt.

REYNOLDS u. SHETTER (1983) berichteten Uber eine ungewd6hnli-
che Komplikation. Nach Implantation eines Stimulations-Sys-
tems kam es zu einer spastischen Tetraparese. An der epidu-
ralen Elektrode hatte sich eine Narbe gebildet, die zu einer

Kompression des Halsmarkes flhrte.

Die wenigen bisherigen Verdffentlichungen zu dieser Behand-
lungstechnik lassen noch keine abschliefRende Beurteilung

der nicht destruktiven und nur gering invasiven Methode zu.

3.1.5 Leukotomie - Kortektomie - Chordotomie

Der Vollstadndigkeit halber sollen zum Abschlul3 der Bespre-
chung operativer TS-Behandlungsmethoden noch einige Anfang
der 40er Jahre selten angewandte offene zerebrale Eingriffe
erwahnt werden. Zitat SCHURMANN (1953): "So hat KLEMME in
einer Serie von Kortektomien eine Besserung der Symptome
auch beim Torticollis angegeben, jedoch sahen DAVID und Mit-
arbeiter in einem ihrer Falle, wo zum Torsionsspasmus des
Armes ein Torticollis spasticus hinzukam, nach Entfernung
der Area 4 und 6 das letzte Symptom verschwinden, aber be-
reits nach 4 1/2 Monaten wiederkehren. MEYER hat mit seiner
subkortikalen Durchschneidung der pallidofugalen Fasern in
einem Fall von Torticollis einen vollstandigen MiRerfolg
erlebt. Ebenfalls wenig uUberzeugend bzw. ergebnislos waren
die Behandlungsversuche des spastischen Schiefhalses mit der
prafrontalen Lobotomie von WOHLFAHRT und FORSOCK, GIRARD,
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BORDET und DEVOC." In der gleichen Arbeit berichtete
SCHURMANN (1953) auch uber eigene Versuche, den TS in drei
Fallen durch eine zervikale "Extrapyramidotomie" zu beein-

flussen, was jedoch vollkommen fehlgeschlagen sei.

3.2 Die Konservative Behandlung des TS

Wegen der relativ unsicheren Erfolgsaussichten und des uber-
wiegend destruktiven Charakters operativer Behandlungsver -
fahren sollte die konservative Therapie des TS an erster
Stelle der mdglichen Behandlungsmethoden stehen. Bei den
meisten Patienten, vor allem bei nur geringer Ausgepragung
der Symptomatik kann durch konservative Therapiemalnahmen
eine Linderung der Beschwerden erreicht werden. Das trifft
besonders auf die spezielle Torticollis-Gymnastik, auf Be-
wegungsbéader, aber auch auf andere physikalisch therapeuti-
sche MalBnahmen, wie Massagen und Warmeanwendungen, zu. Gera-
de mit Hilfe krankengymnastischer Ubungen lernt der Patient
die antagonistische Muskulatur zu trainieren, den Kopf in
Mittelstellung zu bringen und ihn dort zu halten.

3.2.1 Nicht invasive Behandlungsmethoden

3.2.1.1 Physiotherapie

Zu den nicht invasiven Behandlungsmethoden beim TS gehdren
die allgemeine Krankengymnastik, spezielle Torticollis-Gym-
nastik, Bewegungsbader und Schwimmen, lokale Warmeanwendun-
gen, Massagen und in gewissem Umfange auch chiropraktische
MaRnahmen.
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Neben der allgemeinen Krankengymnastik spielt die spezielle
Torticollis-Symptomatik nach unserer Erfahrung eine wesent-
liche Rolle im jeweiligen Gesamtbehandlungskonzept, vor al-
lem auch nach vorangegangenen Operationen. Genannt seien
hier die Behandlungstechniken nach BRUNKOW und VOIJTA
(DIECKMANN, 1977, HADANK, 1981). In einer 1983 von uns
durchgefihrten Untersuchung Uber die Wirksamkeit nicht inva-
siver Behandlungsverfahren konnte festgestellt werden, dal3
die spezielle Torticollis-Gymnastik die besten Behandlungs-
ergebnisse aufweist. Von 90 befragten TS-Patienten gaben 58%
eine Besserung der Symptomatik und eine Linderung der
Beschwerden an. Verschlechterungen wurden unter der
Torticollis-Gymnastik nicht beschrieben (HAGENAH 1983).

Bewegungsbader und Schwimmen wurden von 54% der Patienten
als angenehm und beschwerdelindernd empfunden. Hier wurde
allerdings auch von 8% der Patienten eine Verschlechterung
der Symptomatik berichtet. An 3. Stelle in der Wirksamkeit
konservativer Behandlungsmethoden steht die allgemeine Kran-
kengymnastik mit Besserungen in 47% der F&alle. 1In weiter
absteigender Reihenfolge sind auBerdem lokale Warmeanwendun-
gen mit 33%, Massagen mit 30%, lokale Injektionen in die
Halsmuskulatur mit 21%, chiropraktische MalRnahmen mit 10%
und Akupunktur mit 9% Besserungen zu nennen. HWS-Streckungen
fiuhrten zwar 1in 11% zu Beschwerdelinderungen, aber auch in
26% der Falle zu Verschlechterungen. Mit der héchsten Ver-
schlechterungsquote unter allen konservativen Behandlungs-
maBnahmen sind HWS-Streckungen als Behandlungsmethode beim
TS abzulehnen (HAGENAH et al. 1983, HAGENAH, 1983).

3.2.1.2 Sensorische Bio-Feedback-Therapie

Bei der Bio-Feedback-Therapie handelt es sich um ein konser -

vatives Behandlungsverfahren, das dem Erlernen kontrollier-

ter Aktivierung und Entspannung pathologisch innervierter
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Muskeln dienen soll. Im einzelnen sind die angewandten Ver -
fahren zur Feedback-Therapie unterschiedlich. Von Bio-Feed-
back spricht man, wenn innerorganische Vorgdnge, die norma-
lerweise kaum der Eigenbeobachtung zuganglich sind, durch
visuelle oder akustische Riuckmeldung wahrnehmbar gemacht
werden. Ziel der Feedback-Verfahren ist es, die rickgemelde-
te physiologische Reaktion unter willkirliche Kontrolle zu
bringen. Experimentell konnte man zeigen, daR im Bereich der
Skelettmuskulatur die Innervationsrate einzelner motorischer
Einheiten rickgemeldet und willkdrlich verandert werden kann
(DAHME, 1980).

Diese Entdeckung fuhrte Anfang der 70iger Jahre, vor allem
in den USA zu einem "Bio-Feedback-Boom", der mit der Aku-
punktur-wWelle vergleichbar ist. Ziel der Feedback-Therapie
beim TS ist es, die Patienten zur willkirlichen Kontrolle
und Steuerung der pathologisch innervierten Muskeln zu befa-
higen. Die Patienten erhalten ein visuelles oder akustisches
Signal, das ihnen die momentane Aktivitat in den betroffenen
Muskeln ruckmeldet. Die Muskelaktivitdt wird lektromyogra-
phisch aufgezeichnet (CLEELAND, 1973, BRUDNY et al., 1974,
ROXANAS et al., 1978, KEEFE u. SURWID, 1978, GERBER et al.,
1983, LEPLOW et al., 1983).

BRUDNY et al. (1974) stellten nach 4-jahriger Verlaufsbeo-
bachtung bei 45% der Patienten einen noch immer glnstigen
EinflulR der Feedback-Therapie auf den TS fest. Beim eigenen
Patientengut sahen wir bei 3 von 6 behandelten Patienten
eine voribergehende Besserung. Die Feedback-Therapie scheint
bei einem Teil der Patienten, zumindest voriubergehend, einen
positiven Einflu3 auf die TS-Symptomatik zu besitzten
(LEPLOW et al.,1983).
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3.2.2 Medikament6ése Behandlung des TS
Abgesehen von einigen Publikationen, die Uber die medikamen-
tose Behandlung des TS mit Substanzen berichten, deren Wir-
kungsmechanismus nicht bekannt ist, hierzu gehdrt beispiels-
weise die Behandlung mit Lithium-Carbonat (FOERSTER u. RE-
GLI, 1977, SACHDEV u. BRODSKY, 1979), lassen sich die bisher
eingesetzen Medikamente sechs Wirkprinzipien zuordnen:

1. Zentralwirkende Muskelrelaxantien,

2. Tranquilizer,

3. Neuroleptika,

4, Antikonvulsiva,

5. Anticholinergika und

6. Dopaminergika.
Daneben finden sich in der Literatur Mitteilungen (ber die
Behandlung des TS mit Medikamenten-Kombinationen und selten
angewandten pharmakologische Substanzen. Besonders zu
erwdhnen sind noch

intramuskuldre Injektionen von

a) Lokalanasthetica und

b) Botulinum-Toxin.
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3.2.2.1 Muskelrelaxantien

Die alleinige Behandlung mit zentral wirksamen Muskelrela-
xantien (Sirdalud (R) (Tizanidin), Musaril (R) (Tetrazepam),
Muskel Trancopal (R) (Chlormezanon) hat sich beim TS als
weitgehend unwirksam erwiesen (HAGENAH, 1983,

ten HOUTEN, 1984).

3.2.2.2 Tranquilizer, Antidepressiva

Die Behandlung mit Tranquilizern (Valium (R) (Diazepam),
Tranxilium (R) (Dikaliumclorazepat), Tavor (R) (Lorazepam),
Lexotanil (R) (Bromazepam), L-Tryptophan usw.) ergibt vor
allem fur das Diazepam ein glnstiges Bild (LAL et al. 1979,
PETELIN et al. 1980, LAL, 1981, DISERTORI et al., 1982,
FRANCIS, 1983). In dieser Gruppe sahen wir bei 46% der Pa-
tienten eine positive Wirkung, bei 15% der Patienten Ver -
schlechterungen (HAGENAH, 1983).

3.2.2.3 Neuroleptika

Zur Gruppe der Neuroleptika zahlen Dartal (R) (Thiopropa-
zat), Haldol (R) (Haloperidol), Tiapridex (R) (Benzamid-
Derivat) und Decentan (R) (Perphenacin). Von diesen Medika-
menten zeigte Dartal (R) die beste Wirkung mit 36% Besse-
rungen bei 7% Verschlechterungen. 14% der Patienten gaben
Nebenwirkungen, wie Midigkeit und Abgeschlagenheit an,
die jedoch meist durch zusatzliche Gabe von Anticholiner-
gika zu bessern waren (HAGENAH, 1983).

Haldol (R) wird hdufig verordnet, vor allem in Kombination
mit L-Dopa Préparaten (SHAW, et al. 1972, DOMZAL, 1978, LAL,
1979, LANG et al., 1983, GILBERT, 1972, BIGWOOD, 1972,
COUCH, 1976, HAGENAH, 1983). Von etwa einem Drittel der Pa-

tienten wurden Besserungen berichtet.
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Tiapridex (R) und Decentan (R) erwiesen sich nach unseren
Erfahrungen, die im Einklang mit der Literatur stehen als
weitgehend wirkungslos (DIVISIA u. GIRARD-MADOUX, 1978).

3.2.2.4 Antikonvulsiva

Die Behandlung mit Antikonvulsiva, wie Phenytoin, Carbamaze-
pin und Clonazepam, wurden ebenfalls in hohen Dosen, ohne
Erfolg, versucht (BERTRAND, 1987).

3.2.2.5 Anticholinergika

Als weitere Praparate-Gruppe werden Anticholinergika mit
Angriffspunkt am Neurotransmittersystem der Stammganglien
eingesetzt. Bei kleineren Patientenkollektiven wurden zum
Teil positive Wirkungen auf die Torticollis-Symptomatik
beschrieben (FOLTZ et al., 1959, DOMZAL, 1978, LAL,1979,
SCHEROKMAN et al., 1986). LANG et al. (1983) widersprachen
diesen Berichten sie konnten mit dem klassischen Anticholi-
nergikum Atropin keine stéarkere Wirkung als mit einem

Placebo erzielen.

Bei dem von wuns untersuchten Patientenkollektiv wurde am
haufigsten Akineton (R) (Biperiden), mit 4&hnlich glUnstiger
Wirkung wie beim Dartal (R), allerdings mit etwas haufigeren
Nebenwirkungen wie Mundtrockenheit, eingesetzt. Von geringe-
rer Wirkung erwiesen sich Artane (R) (Trihexyphenidyl),
Tremarit (R) (Metixen HC1l) und Sormodren (R) (Bornaprin HC1)
(HAGENAH, 1983).

3.2.2.6 Dopaminergika

Die meisten Publikationen zur medikamentdsen Therapie des TS

finden sich fir die zum Parkinson-Syndrom analoge Behandlung
mit Dopaminergika (BIGWOOD, 1972, SCOVILLE u. BETTIS, 1979,
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WEST, 1977, GILBERT, 1971, 1972, HAGENAH, 1983, HIRSCHMANN

u. MAYER, 1964, COLBASSANI u. WOOD, 1986, ANSARI et al., 1972,
TOLOSA, 1978, DOMZAL, 1978, LAL et al., 1979, PETELIN et al.,
1980, OLANOW, 1981, LEENDERS et al., 1985, LANG et al.,1983).

Abgesehen von GILBERT (1971), wurde aber von allen anderen
Autoren uUbereinstimmend die Unwirksamkeit dieser Behandlung
festgestellt. Dort, wo positive Ergebnisse gesehen wurden,
hatte moglicherweise die Kombination mit Haldol (R) den
wesentlichen Anteil am Therapieerfolg. Im eigenen Patienten-
gut sahen wir unter Madopar (R) (L-Dopa) oder PK Merz (R)
(Amantdinsulfat) keine positive Wirkung, sondern eher
Verschlechterungen. Zusammenfassend erscheint die Therapie
mit diesen Préparaten nicht sinnvoll.

3.2.2.7 Lithium-Carbonat

Vereinzelt wurde Uber die Behandlung des TS mit Lithium-
Carbonat berichtet (COUPER-SMARTT, 1973, FOERSTER u. REGLI,
1977, SACHDEV u. BRODSKY, 1979, LIPPMANN u. KAREUS, 1983).
Der Mechanismus dieser Behandlung ist nicht bekannt, bei
insgesamt 4 publizierten Fallen kann keine Beurteilung erf-
folgen. Eigene Erfahrungen liegen zur Lithium-Therapie nicht

vor.

3.2.2.8 Selten angewandte Medikamente

Einige Autoren berichteten lber die Behandlung des TS mit
den Dopaminagonisten und Prolaktinhemmern Pravidel (R) (Bro-
mocriptin) (JUNTUNEN, 1979) und Dopergin (R) (Lisurid) (BAS-
SI et al., 1982), dem Roborans L-Glutamin (KOREIN et al.,
1981), sowie mit Stickstoffoxyd, bei dem GILLMAN u. SANDYK
(1985) eine glinstige Wirkung auf die TS-Symptomatik beobach-
teten. Stickstoff-Oxyd soll in analgetischer Konzentration
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einen Einflul auf das endogene Opioid-System besitzen und

es stimulieren.

Auch fir diese Medikamente ist wegen der geringen publizier-
ten Fallzahlen noch keine Einschatzung der Behandlungsergeb-

nisse moglich.

3.2.2.9 Medikamenten-Kombinationen

Vielfach werden Medikamenten-Kombinationen in der Therapie
eingesetzt, am haufigsten, wie erwdhnt dopaminerge

Substanzen zusammen mit Haldoperidol oder Diazepam.

3.2.2.10 Intramuskuldare Injektion von Lokalanasthetica

SCHALTENBRAND (1935) schlug zur Behandlung des TS usgiebi-ge,
systematische Novocaineinspritzungen in die gesamte
Halsmuskulatur vor. Das Ziel der Behandlung war dabei, eine
langerdauernde neurale Atrophie und Deafferentierung der
Halsmuskeln zu erreichen. Er habe mit dieser Methode 4
Kranke praktisch geheilt. Wir selbst konnten in einigen
Fallen ebenfalls mit einseitigen, lokalen Einspritzungen von
Bupivacain (R) in die N&he der Kopfgelenke, wodurch eine
gewisse Deafferentierung von C1 und C2 erfolgt, eine

voribergehende Unterbrechung der TS-Symptomatik erzielen.

3.2.2.11 Intramuskulare Injektion von Botulinum-Toxin

In jungster Zeit wurden Arbeiten publiziert, die Uber gute
Ergebnisse bei der 1lokalen Anwendung von Botulinum-Toxin
berichten. Die Arbeitsgruppe um TSUI (1985, 1986) injizierte
geringste Dosen von Botulinum-Toxin intramuskuldr in die an
der Torticollis-Symptomatik beteiligten Halsmuskeln, was zu
einer L&hmung der entsprechenden Muskeln fihrt. Bei 19 Pa-

tienten, die auf diese Weise behandelt wurden, seien 18
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Besserungen beobachtet worden. Die positive Wirkung des Gif-
tes wurde bereits fur die Behandlung des Hemifazialisspasmus
und des Blepharospasmus beschrieben. Hier muf} die weitere
Entwicklung zeigen, ob sich die Effizienz dieser Methode

bestatigen wird.

3.2.3 Zusammenfassung der konservativen Behandlungsmethoden

Die konservative Therapie des TS stellt, auch in Verbindung
mit der operativen Behandlung, einen wesentlichen Teil im
Gesamtbehandlungskonzept dieser Erkrankung dar. In vielen
Fallen fuhrt sie zu einem fir Patient und Arzt einigermal3en
befriedigendem Behandlungsergebnis. Dies trifft insbesondere
fir die Uberwiegende Zahl der leichteren TS-Falle zu. Unter
allen moéglichen Behandlungsmethoden sollte die operative
Therapie als "ultima ratio" gesehen werden. Sie sollte erst
dann erwogen werden, wenn bei langjéhriger, massiver und
schmerzhafter Torticollis-Symptomatik alle konservativen
Behandlungsmallnahmen zu keiner Besserung gefihrt haben und

das Leiden ein unertréagliches Mall erreicht hat.

Am Anfang jeder Therapie sollten Krankengymnastik und
Schwimmen stehen. Wenn hierdurch keine ausreichende Besse-
rung zu erzielen ist, sollte als nachste MalRnahme zusé&tzlich

ein Bio-Feedback-Training durchgefihrt werden.

Erst wenn mit diesen Mallnahmen die TS-Symptomatik nicht
beeinflulRt werden kann, sollten medikament®dse Behandlungs-
versuche begonnen werden. Hierbei muf3 auf mogliche Medika-
menten-Nebenwirkungen geachtet werden. Nach unseren Erfah-
rungen erscheint die Therapie mit Dartal (R), eventuell in
Kombination mit dem membranstabilisierenden Medikament
Xylotocan (R), am geeignetsten. Suchtprobleme traten
hierbei nicht auf (HAGENAH, 1983).
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Die langdauernde Behandlung mit Valium (R) oder Musaril (R)
ist wegen der Suchtgefahrdung nicht zu empfehlen. Sie sollte
zeitlich begrenzt nur bei schmerzhaften, krampfartigen Mus-
kel-Verspannungen im Schulterund Nackenbereich durchgefihrt
werden. Die spezielle TS-Gymnastik nach VOIJTA/HADANK sollte
neben der medikamentdsen Behandlung fortgefuhrt unbedingt
werden.

Die Behandlung mit Substanzen, die am Neurotransmitter-Sys-
tem der Stammganglien und den entsprechenden extrapyramida-
len Bahnen ansetzen, hat nicht die erwilnschte Wirkung erken-
nen lassen. Diese Tatsache kann als weiteres 1Indiz dafur
gewertet werden, dall eine primdre Beteiligung derStammgang-
lien in der Pathogenese des TS wahrscheinlich nicht

vorliegt (HAGENAH et al. 1983).

3.3 Kritische Wertung aller TS-Behandlung-Methoden

Bei kritischer Betrachtung aller bisher angegebenen Behand-

lungsmethoden sind folgende Punkte hervorzuheben:

1. Die physikalische Therapie hat eine glnstige Wirkung
auf die TS-Symptomatik. Neben der chirurgischen
Behandlung sind Krankengymnastik und Schwimmen die

wichtigsten Massnahmen in der Therapie des TS.

2. Die medikamentdse Behandlung des TS fihrt bei nur etwa
einem Drittel der Patienten zu einer Besserung.
AuBBerdem ist sie mit zum Teil nicht unbetréachtlichen

Nebenwirkungen verbunden.

3. Vor Erwdgung einer chirurgischen Behandlung sollten
alle konservativen Therapiemdéglichkeiten ausgeschopft

sein.
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4. wahrend stereotaktische Eingriffe bei den extrapyrami-
dalen Bewegungsstorungen zu relativ guten Ergebnissen
fihren, sind die Resultate bei der Behandlung des TS
als schlecht zu bezeichnen. Bei Inkaufnahme eines
destruierenden Eingriffes ist nur in etwa 40 bis 60%
der Falle eine Besserung zu erwarten. Die moglichen
Nebenwirkungen, in erster Linie Hemiparesen und
Sprachstérungen, sind schwerwiegend, nicht reversibel

und treten in bis zu 50% der Falle auf.

5. Die Ergebnisse der Rhizotomie, die zwar ein periphe-
res, doch destruktives Verfahren ist, sind beim TS im
Vergleich zur Torsionsdystonie besser. Allerdings mul}
die Lahmung groRer Anteile der Halsmuskulatur in Kauf
genommen werden. Die willkirliche Beweglichkeit des
Kopfes wird erheblich eingeschrédnkt. Der Patient muf}
lernen, den Kopf auf der Halswirbelsdule zu balancie-
ren. Neben dem Risiko schwerwiegender Operations-Kom-
plikationen sind bei dieser Methode auch die sekundéa-
ren Folgeschdden mit degenerativen Veranderungen an

der HWS zu bericksichtigen.

6. Die periphere selektive Denervation scheint ein
erfolgversprechendes Verfahren zur Behandlung des TS
zu sein, sie zahlt aber ebenfalls zu den destruktiven
Eingriffen. In besonderen Fallen kann diese Operation

von Nutzen sein.

Es mu3 noch einmal betont werden, dafl alle bisher verflgba-
ren Methoden zur Behandlung des TS, ob konservativ oder chi-
rurgisch, nicht kausal wirksam und daher letztlich unbefrie-
digend sind. Oft sind viele Versuche bei dem einzelnen Pa-
tienten notwendig, bis man individuell die glnstigste Be-

handlungsmethode herausgefunden hat. Nach unseren Erfahrun-
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gen mit Uber 300 ambulanten Torticollis-Patienten, 1laRt sich
zwar durch konservative Behandlung in 85% der Falle ein zu-

friedenstellendes Behandlungsergebnis erzielen, doch bei den
verbleibenden schweren TS-Fallen, wo die konservative Thera-

pie versagt, missen operative Mallnahmen erwogen werden.
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TEIL III

4.0 Der "neurogene TS"

1979 muBRten wir nach kritischer Uberprifung unserer Behand-
lungsergebnisse beim TS feststellen, dal die stereotakti-
schen Eingriffe zu sehr schlechten Resultaten gefihrt hat-ten.
Von 13 Patienten konnten nur 5 gebessert werden, 8 Patienten
blieben in ihrer Symptomatik unbeeinflufRt. Die
Nebenwirkungsrate (Hemiparesen und Sprachstérungen) betrug
54%. In Anbetracht dieser Situation konnten wir die
Basalganglien-Hypothese und die daraus abgeleitete Therapie
des TS nicht langer unterstutzen.

Infolge dessen ergab sich fir uns die Notwendigkeit, nach
grundlegend neuen Wegen in der Therapie des TS, speziell in
der chirurgischen Behandlung, zu suchen und weitere Anstren-
gungen zu unternehmen Atiologie und Pathogenese des TS zu
erforschen, um insbesondere den schwergeplagten TS-Patienten
eine glunstigere Perspektive fiUr die Prognose ihrer Erkran-kung
bieten zu kdénnen. Stereotaktische Operationen blieben nurmehr
Fallen mit Torticollis dystonicus vorbehalten, wahrend fir
den TS ein neuer operativer Ansatz gefunden werden mul3te, da
auch die zervikale Rhizotomie keine befriedigende Alternative
darstellt.

4.1 Theoretische Grundlagen

4.1.1 Die Bedeutung vaskuldrer Kontakte an den

Ein- und Austrittzonen der Hirnnerven

JANNETTA (1977, 1980) wies, aufgrund vorangegangener Beo-
bachtungen von DANDY (1938) und GARDNER (1962), auf die Be-

deutung neurovaskuldrer Kontakte an den Wurzelein- und Aus-
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trittszonen verschiedener Hirnnerven, u.a. des N.fazialis flr

die Genese des Hemifazialis-Spasmus (HFS) hin.

Bereits 1962 wurde von GARDNER u. SAVA, unter Berilicksichti-
gung friherer, experimenteller Arbeiten von UEXKULL (1894),
GRANIT et al. (1944), FRANKENHAEUSER u. NYSTROM (1954) und
MARRAZZI u. LORENTE (1944) Uber Interaktionen zwischen
benachbarten, myelinummantelten Fasern in geschadigten
Nerven (Ephapse = artefizielle Synapse), eine neue

Hypothese zur Pathogenese des HFS entwickelt.

GARDNER (1962) vermutete einen Zusammenhang zwischen HFS

und aberierenden GefalRschlingen im Kleinhirn-Bricken-Winkel
(KHBW) mit Kontakt zum N.facialis direkt an seinem Austritt
aus der Pons. GARDNER schrieb: "Als Ergebnis meiner Beo-
bachtungen mul3 angenommen werden, dafl der HFS Ausdruck eines
reversiblen pathophysiologischen Zustandes ist, der durch
eine milde, andauernde Kompression des N. facialis im KHBW
versursacht wird. Der HFS kdénne aus einem transaxonalen
"KurzschluR", auf der Basis einer Druckatrophie isolierender
Myelinscheiden resultieren. Die beim HFS auftretenden, un-
willkldrlichen Kontraktionen der mimischen Muskulatur koénnten
als Interaktion zwischen den efferenten Nervenfasern aufge-
fallt werden. Der HFS stellt eine sich selbst unterhaltende
Form einer Synkinese, mit dem Charakter eines widerhallenden
Kurzschlusses miteinander kommunizierender efferenter und

afferenter Axone innerhalb der Fazialiswurzel dar".

JANNETTA (1976, 1980) konnte diese Hypothese inzwischen an-
hand eines groRen, mit Erfolg operierten Patientengutes
nicht nur untermauern, sondern die gleiche pathogenetische
Grundlage auch fir die Trigeminus-Neuralgie (TN), die Glos-
sopharyngeus-Neuralgie und die Vagus-Neuralgie bestatigen.
Die heute weltweite Erfahrung mit der mikrovaskularen Dekom-

pression zur Behandlung von Hirnnerv-Dysfunktions-Syndromen
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(HDS) hat fir diese Krankheitsbilder zu einem vdlligen
Umdenken gefihrt. Waren doch auch der HFS und die TN uber
lange Zeit bezliglich ihrer Atiologie und Pathogenese sehr
umstritten, wurden auch hier noch bis vor wenigen Jahren

zentral lokalisierte L&sionen angenommen.

4.1.2 Fokale Demyelinisierung von Hirnnerv-Wurzeln

Experimentell konnte BURCHIEL (1980, 1981) an Affen, in fo-
kal demyelinisierten N.trigeminus-Wurzeln eine abnormale
Impulserzeugung nachweisen. Als typischer Lasionsort wurde
der Ubergang der Trigeminuswurzel vom Hirnteil zum periphe-
ren Nerven identifiziert. Es handelt sich hierbei um die
Grenze zwischen dem zentralen Oligodendrozyten-Segment und
dem Beginn der die Axone umhillenden SCHWANN'schen Scheiden
im Bereich der Nervenwurzelaustrittszone. An dieser Naht-
stelle sind die Hirnnerven besonders vulnerabel. Offensicht-
lich genligt hier, bei entsprechender Disposition einpulsie-
render Gefalkontakt, um eine fokale Demyelinisierung des
Nerven herbeizufiuhren und damit eine Ephapse zu erzeugen.

Wie die klinische Erfahrung zeigt, genigt die Beseitigung
der Gefalnervenkontakte ohne jedes destruktive Vorgehen zur
Heilung des HFS oder der TN (JANNETTA, 1980, FRECKMANN et
al., 1981, WINKLER et al., 1986).

4.1.3 Arbeitshypothese vom "neurogenen" TS

Einen der mikrovascularen Dekompression beim HFS analogen
Ansatz zu Atiologie, Pathogenese und Therapie des TS konnte
ich in der mir zugdnglichen Literatur nicht finden. Bei
FOERSTER (1929) ist jedoch folgender Hinweis zu lesen: "So
habe ich einen ausgesprochenen Torticollis bei einem Aneu-

rysma der A.vertebralis beobachtet, welches einen direkten
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Reiz auf den intraduralen Abschnitt des N.accessorius und
auf die erste Zervikalwurzel ausibte. H&ufiger findet sich
die abnorm gesteigerte Tatigkeit der Halsdreher durch patho-
logische Reizung der afferenten Bahnen bzw. der sensiblen
Rezeptoren der entsprechenden Muskeln selbst, aber auch
anderer Substrate des Halsgebietes. Der Schiefhals ist in
allen diesen Fallen reflektorisch bedingt, z.B. bei

irritativen Lasionen sensibler Halsnerven".

Ermutigt durch eigene Erfahrungen mit der mikrovaskularen
Dekompression zur Behandlung der HDS, speziell des HFS,
stellten wir uns die Frage, ob dem TS mdéglicherweise eben-
falls eine periphere Ausldésung der Erkrankung zugrunde
liegen konne, da eine gewisse Ahnlichkeit des HFS mit dem
TS nicht von der Hand zu weisen ist. Wir begannen daher
1979 nach Hinweisen fur eine periphere, auferhalb des ZNS
lokalisierte, Ursache des TS zu suchen. Hierzu schien uns

zunachst die EMG als geeignete Methode.

4.2 Elektromyographische Untersuchungen beim Torticollis

Wie die meisten anderen Untersucher auch, richteten unsere
Elektroneurophysiologen ihre Aufmerksamkeit bei der elektro-
myographischen Untersuchung von Torticollis-Patienten bis
1979 Uberwiegend auf die Unterscheidung zwischen méglicher -
weise psychogen oder zentralmotorisch verursachtem Torticol-
lis. Vor allem wurden Tremorgruppen und Entladungsbursts von
Agonisten und Antagonisten gesucht und gegebenenfalls analy-
siert. Die Rhythmizitat und die Frequenz eines etwaigen Tre-
mors, die Konstanz der Tremorgruppen und die alternierende
oder synergistische Aktion von Agonisten und Antagonisten
wurden als Kriterien fir die Wahl des stereotaktischen Ziel-
punktes herangezogen (Tab. 1.) (HAGENAH et al., 1980).

Auffallig ist, dal beim reinen TS ausschlief3lich Agonisten,
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beim Torticollis dystonicus dagegen in den meisten Fallen
auch antagonistische Muskelgruppen an der Symptomatik betei-
ligt sind (HERZ u. HOEFER, 1945, PODIVINSKY, 1968, FASSHAUER,
1980, LUCKING, 1980, BERTRAND,1987).

Tab. 1. Tremorzeichen im EMG bei Torticollis-Patienten
(HAGENAH et al., 1981)

n=61 POSITIV NEGATIV FRAGLICH

29 26 6

Seit Anfang 1980 haben wir die elektromyographische Untersu-
chungstechnik bei Torticollis-Patienten modifiziert, um auch
Potentiale einzelner motorischer Einheiten beurteilen zu
kénnen. Die EMG-Analyse, wie sie Ublicherweise bei periphe-
ren neurogenen Lasionen durchgefihrt wird, ist beim Torti-
collis jedoch dadurch erschwert, dald die rhythmischen oder
burstartigen Entladungen kaum eine Beurteilung einzelner
Potentiale zulassen und ein Seitenvergleich wegen der meist
einseitigen Muskelhypertrophie oft nicht moglich ist
(HAGENAH et al., 1980, 1981, 1983).

4.2.1 Methode

Die elektromyographische Ableitung der einzelnen Halsmuskeln
wurde mit koaxialen Nadelelektroden durchgefihrt. Die Poten-
tiale wurden mit Medelec-Elektromyographen optisch und akus-
tisch dargestellt. Uber integrierte Thermoschreiber wurden
die Potentiale "online" oder als "playback" auf mitregi-
strierende Kassettengerate zur spdteren Analyse aufgezeich-

net. Uberwiegend wurde aus dem M.sternocleidomastoideus und
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M.trapezius abgeleitet, weniger regelmdRig aus dem M.sple-

nius capitis und aus der kurzen Kopf- und Nackenmuskulatur.

Ziel war es, Einzelpotentiale geniligend oft darzustellen und
zUu vermessen. Bei der Auswertung war zu berlcksichtigen, daf
die abgeleiteten Muskeln zum Teil deutlich hypertrophiert
waren. Wegen der unwillkdrlichen teils tonischen, teils klo-
nischen Innervationen war es notwendig, sich individuell auf
jeden Patienten einzustellen. Dabei mu3te die anfanglich
auftretende affektive Steigerung der unwillkdrlichen Muskel-
kontraktionen (dberwunden werden. Von Vorteil war es, wenn

der Untersucher die Innervationsdichte selbst mit taktilen

Reizen zu steuern versuchte.

Auf diese Weise gelang es, neben vielen unauffalligen Poten-
tialen, pathologisch veranderte motorische Einheiten abzu-
leiten und ausreichend lange zu registrieren. Die Beurtei-
lung dieser Potentiale wurde an den Kriterien der Potential-
groRe und -breite, sowie der Entladungsfrequenz durch-
gefuhrt. Bei gleichzeitiger Registrierung von hdchstens 4
verschiedenen Potentialen in 100 msec. war eine neurogene
Schaddigung dann anzunehmen, wenn eines der Potentiale, mit oft
iber 5 mv, 2-3 mal auf dem Kathodenstrahloscillographen
erschien, was einer Entladungsfrequenz von 20-40/sec.
entspricht. Die Entladungsfrequenz ist, neben den allge-
mein bekannten Kriterien, deshalb zu bericksichtigen, weil
zwischen minimaler Innervation und unwillkdrlich auftreten-
den Innervationen bei dem TS-Patienten kaum eine Einstel-

lungsmoéglichkeit besteht.
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4.2.2 Ergebnisse

In sehr zeitaufwendigen Untersuchungen konnten wir bei zwei
Dritteln der untersuchten Torticollis-Patienten, reprodu-
zierbar veréanderte, Einzelpotentiale darstellen, die als
neurogen geschadigt angesehen werden kdnnen. Das Ausmald

der Schéaden war allerdings nicht vergleichbar mit denen
einer Ublichen peripheren Nervenlasion, wie etwa bei einem
Wurzelkompressionssyndrom. Wahrend bei peripheren Nervenla-
sionen Impulsserien von relativ konstanter Dauer und Fre-
guenz abgeleitet werden kdnnen, finden sich beim TS "Impuls-
serien" mit inkonstanter Impulsdichte, unregelmafRiger Dauer
und ungleicher Frequenz. HAaufig fanden sich diese Zeichen in
klinisch normalen oder sogar hypertrophierten Muskeln. Eine
Unterscheidung, ob diese "neurogenen Schaden" primarer oder
sekundarer Natur waren, d.h. erst nach ladngerem Bestehen
der Torticollis-Symptomatik entstanden sind, war nicht mé6-
glich. Da sich derartige Befunde bei Patienten mit Torticol-
lis dystonicus nicht fanden, kamen wir zu dem Schluf3, daf3
diese Befunde Ausdruck einer N.accessorius-Irritation sein
konnten (Tab. 2.) (HAGENAH et al., 1980, 1981, 1983).

Tab. 2. Neurogene L&asionen nach EMG-Befund

(HAGENAH et al., 1981)

n=32 FRISCHER ALTER ALT

11 23 22
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4.3 Anatomische Studien

Weitere Hinweise fir eine periphere Ausloésung des TS
erwarteten wir von einer anatomischen Untersuchung der
topographischen Verhdltnisse im Bereich des kraniozervikalen
Uberganges (KOSAK et al., 1981, HAGENAH et al., 1983).

4.3.1 Material und Methode

An 50 Leichen aus dem allgemeinen Sektionsgut wurde die Re-
gio craniocervicalis prapariert und die spinale Accessorius-
wurzel von ihren Urspringen bis zum Austritt aus der hinte-
ren Schadelbasis auf beiden Seiten dargestellt. Nach makro-
fotografischer Dokumentation wurden unter Lupenvergroéferung
100 spinale Accessoriuswurzeln und ihre Topographie unter-
sucht. Es wurde auch auf Variationen der Fila radiculaia
dorsalia der oberen Halssegmente und auf die Topographie der
A.vertebralis, der A.cerebellaris inferior posterior (PICA)

und der Aa.spinales posteriores geachtet.

4.3.2 Ergebnisse

4.3.2.1 Beziehungen der spinalen Accessoriuswurzel zur

Radix posterior des 1. Zervikalnerven

1. Bei 100 untersuchten Prédparaten fanden wir

makroskopisch 73 mal eine Radix posterior C1.

2. Bei 73 Praparaten, die eine dorsale Cl-Wurzel auf-
wiesen, bestand in 46 Fallen (63%) eine Anastomose zur
spinalen Accessoriuswurzel. Somit ist in 46% der Nor-
malpraparate eine sensible Durchmischung der spinalen
Accessoriuswurzel anzunehmen. Die einzelnen Varinten
dieser Anastomosen lassen sich nach OUAKNINE u. NATHAN
(1973, 1981) in 4 Typen unterteilen (s. Abb. 5.):



Typ I

Typ II

Typ III:

Typ IV :
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Die verschiedenen Anastomosen-Typen zwischen

spinaler Accessoriuswurzel und Hinterwurzel C1

Die Hinterwurzel C1 ist makroskopisch nicht
vorhanden (27%).

Die Hinterwurzel C1 ist angelegt und erreicht
die Medulla oblongata ohne Anastomose zur

spinalen Accessoriuswurzel (27%).

Die Hinterwurzel C1 ist anastomotisch mit der
spinalen Accessoriuswurzel verknipft, zieht
aber postanastomotisch weiter zu ihrem normalen
Eintritt in die Medulla (34%).

Nach Eintritt in den Spinalkanal anastomosiert
die Hinterwurzel C1 mit der spinalen Accesso-
riuswurzel ohne eine direkte Verbindung zum

Riuckenmark zu besitzen.
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4.3.2.2 GefaB-variationen in der Regio cranio-cervicalis

An 12 Préaparaten fanden wir einen extrem tiefen Abgang der
A.cerebellaris inferior posterior (PICA) aus der A.verte-
bralis mit Kontakt zur spinalen Accessoriuswurzel. In 7 Fal-
len entsprang die PICA bereits extradural und besall einen
eigenen Duradurchtritt dorsal des Ligamentum denticulatum.
An 5 Praparaten fanden wir den PICA-Abgang unmittelbar am
Duradurchtritt der A.vertebralis, mit weiterem Ver lauf
ebenfalls dorsal des Ligamentum denticulatum. In 8 Fallen

war die PICA einseitig nicht angelegt.

Eine hintere Spinalarterie fanden wir 65 mal unmittelbar
nach Duradurchtritt der A. vertebralis von dieser abgehend.
In 52 Fallen verlief die hintere Spinalarterie ventral, in 4
Fallen dorsal von der spinalen Accessoriuswurzel, diese fast
immer tangierend.

4.3.2.3 Zusammenfassung der anatomischen Befunde

1. In der Regio craniocervicalis ist die anatomische
Varianz der Nerven- und GefafRstrukturen, sowie ihrer

topografischen Beziehungen zueinander, grof3.

2. Eine C1 Hinterwurzel war, entgegen weit verbreiteter

Auffassung, bei 3/4 der Normalpraparate vorhanden.

3. Bei gut 45% der Pradparate fanden sich nervale Verknip-
fungen der Hinterwurzel C1 (in geringerem Ausmalf3e auch
auch C2) zur spinalen Accessoriuswurzel. In diesen
Fallen ist die spinale Accessoriuswurzel als "gemischter
Nerv'" zu bezeichnen. Dieser Befund widerspricht der
Ansicht der meisten anatomischen Lehrbicher und der
allgemeinen Lehrmeinung (BRODAL, 1957, SOBOTTA-BECHER,
1962, STARCK u. FRICK, 1967 u.v.a.).
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4. Bei der Anastomose vom Typ IV erreichen die Afferenzen
der Hinterwurzel C1 das ZNS via spinaler Accessorius-
wurzel, wahrend dies fur Typ III wahrscheinlich ist.

5. Neurovaskulare Kontakte zwischen der spinalen
Accessoriuswurzel und den Arterien in der Regio
kraniozervikalis (A.vertebralis, PICA, A.spinalis

posterior) sind haufig anzutreffen.
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4.4 Die bilaterale mikrochirurgische Lyse der

spinalen Accessoriuswurzeln (BMLA)

Aus den beschriebenen elektromyographischen und anatomischen
Befunden, leiteten wir die Rechtfertigung ab, bei ausgesuch-
ten TS-Patienten mit schwerer, unbeeinfluRbarer Symptomatik

eine Operation mit Freilegung und Inspektion beider spinaler
Accessoriuswurzeln vorzunehmen. Ziel des Eingriffes war die
Suche nach anatomischen Besonderheiten, die als Ursache fir

eine periphere Genese des TS in Frage kommen konnten, um
diese, wenn moglich, zu beseitigen (FRECKMANN et al., 1981).

4.4.1 Patientengut

Seit 1980 haben wir 46, von mehr als 300 ambulant betreuten
Torticollis-Patienten, operiert. Alle konservativen Behand-
lungsmdéglichkeiten wie Physiotherapie, medikament®se Behand-
lung, Bio-Feedback-Training und zum Teil auch Psychotherapie
waren bei diesen Patienten ausgeschopft, ohne dall eine
bleibende Besserung zu beobachten war.

9 Patienten, bei denen ein Torticollis dystonicus vorlag,
wurden stereotaktisch operiert. Die entsprechenden

Behandlungsergebnisse sind in Abschnitt 4.5. dargestellt.

Bei 37 Patienten, wo auf Grund der Symptomatologie und des
EMG-Befundes das Vorliegen eines reinen TS angenommen werden
konnte, haben wir, mit Ausnahme der drei ersten Patienten,
die lediglich einer einseitige Accessorius-Freilegung unter -
zogen wurden, die bilaterale mikrochirurgische Lyse der spi-
nalen Accessoriuswurzeln (BMLA) durchgefihrt. Befunde, die
flir eine Torsionsdystonie oder eine andere extrapyramidale
Erkrankung sprachen, fanden sich praeoperativ nicht. Anam-
nestische Hinweise auf eine mégliche traumatische, vascul-

dre, entzundliche oder tumorbedingte Genese der Erkrankung
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waren, von 2 Ausnahmen abgesehen, nicht zu erheben: Ein Pa-
tient hatte als Kind eine Poliomyelitis durchgemacht (Fall 1),
der andere hatte 5 Jahre zuvor eine Hirnkontusion erlitten
(Fall 6).

Das Durchschnittsalter der Patienten betrug zu Beginn der
Erkrankung 37.8 Jahre, die Dauer der Anamnese zum Zeitpunkt
der Operation durchschnittlich 4,5 Jahre. Es handelte sich

um 25 Manner und 12 Frauen.

Alle 37 Patienten 1litten unter einem ausgepréagten, oft
schmerzhaften TS, teilweise mit tonisch fixierter Kopffehl-
stellung, teiweise mit unwillkdrlichen, meist klonischen,
nicht jedoch rhythmischen oder tremorartigen Bewegungen des
Kopfes zu einer Seite. 25 Patienten wiesen einen vorwiegend
horizontalen TS, bei 15 Patienten mit Wendung des Kopfes

nach rechts und bei 10 Patienten nach links auf. Der
M.sternocleidomastoideus war bei diesen Patienten auf der,
der Kopfwendung entgegengesetzten Seite meist stark hypertro-
phiert. Zwei Patienten litten unter einem rein rotatorischen
Torticollis mit Neigung des Kopfes nach rechts. 10 Patienten
zeigten eine kombinierte Torticollis-Symptomatik die auf eine
Mitbeteiligung der tiefen Nackenmuskulatur hinwies: Eine
rotatorisch-horizontale Fehlstellung fand sich bei 6
Patienten, ein Retrocollis mit horizontaler Komponente bei 3
Patienten und ein Anterocollis mit rotatorischer Komponente

bei einem Patienten (Tab. 3.).

Von den 10 Patienten mit kombinierter Torticollis-Symptoma-
tik gaben 3 Patienten zusatzlich heftige Zervikobrachialgien
teilweise verbunden mit radikuléren Sensibilitédtsstérungen
auf der Seite an, zu der Kopf rotierte. 14 Patienten konnten
die Schiefhalssymptomatik durch die "Geste antagoniste"

ginstig zu beeinflussen.
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Tab. 3. TS-Patienten / Ergebnisse der BMLA (n=37)

FALL SEX ALTER SYMPTOM KRANKH. TYP DER POSTOP- ERGEBNIS DYST
DAUER ANASTOMOSEN VERLAUF AUS SICHT
MONATE RECHTS LEFT MONATE ARZT/PAT.

1 M 37 HOR L 18 I - 82 1 1
2 M 22 HOR L 18 - III 63 2 -
3 M 47 HOR R 12 III v 77 3 3
4 F 46 HOR R 48 v III 74 2 2
5 M 52 HOR L 48 v I 46 4 +
6 M 22 HOR R 48 11 III 70 2 2
7 M 36 HOR L 48 v v 70 2 3
8 M 26 HOR L 21 v v 67 1 1
9 M 42 HOR L 120 v v 65 1 1
10 F 25 HOR R 18 v v 40 3 -
11 M 41 HOR L 14 v III 57 2 2
12 M 51 HOR L 156 v III 57 1 1
13 M 47 HOR R 18 v v 56 3 4
14 M 39 HOR R 30 v III 55 3 3
15 F 38 HOR R 18 II III 52 1 1
16 F 47 HOR R 42 III III 46 2 2
17 M 45 HOR R 24 III v 44 1 1
18 M 57 HOR L 84 I I 33 2 2
19 M 41 HOR R 9 v III 31 3 3
200 F 50 HOR L 18 v III 27 3 3
21 F 24 HOR R 7 III III 26 2 2
22 M 54 HOR R 78 v v 21 1 1
23 F 49 ROT R 36 v v 75 2 3
24 M 41 ROT R 108 v v 41 3 +
25 M 44 HOR R 144 v v 15 3 3
26 M 45 HOR R 264 v I 14 2 2
27 F 45 HOR R 42 I I 12 2 3
28 M 45 ROT/HOR R 36 I 111 9 3 3
29 F 48 ROT/HOR R 120 v I 60 4 4  DYST
30 F 54 ROT/HOR L 96 v I 49 3 4
31 M 41 ROT/HOR L 42 v I 46 4 4
32 M 30 ROT/HOR L 24 III v 40 5 5 DYST
33 M 51 ROT/HOR L 72 v III 38 3 4
34 F 40 ROT/ANT R 22 v v 42 5 4  DYST
35 M 37 RET/HOR R 36 - III 82 3 3  DYST
36 F 55 RET/HOR R 42 v v 74 3 4
372 M 42 RET/HOR R 48 III v 13 3 4
37b M 43 RET/HOR R 60 - - 2 + +
1 (sehr gut) = frei von Symptomen
2 (gut) = schmerzfrei, der Kopf kann langere Zeit
gerade

gehalten werden und ist in allen Richtungen
frei beweglich

3 (gebessert) = noch gelegentlich unwillkiirliche Bewegungen
des Kopfes bei mangelnder Konzentration

4 (unverandert)

5 (verschlechter) = Zunahme der Symptomatik und/oder
Entwicklung Torticollis dystonicus
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Alle Patienten wurden computertomographiert. CT-Befunde,
die als Hinweis auf eine zentrale Krankheitsursache hatten

gedeutet werden kdnnen, waren nicht zu erheben.

Sporadisch durchgefihrte Vestibularis-Funktionsprufungen
ergaben keine Hinweise fiUr eine primére Beteiligung des

Vestibularis-Apparates an der Erkrankung.

Bei den ersten 25 Patienten wurde eine Vertebralisangiogra-
phie durchgefihrt. Die Katheteruntersuchung beider Verte-
bralarterien ergab in 11 Fallen einen tiefen PICA-Abgang mit
Schlingenbildung nach caudal, manchmal bis unter das Niveau
des Foramen magnum reichend. Weitergehende Besonderheiten
fanden sich nicht. Heute verzichten wir daher auf die
Angiographie (FRECKMANN et al., 1986, 1987).

Schlie3lich fdhrten wir mit den Patienten ein eingehendes
Aufklarungsgespréach Uber den geplanten Eingriff sowie dessen
Erfolgschancen und Risiken. Nach entsprechender Operations-

einwilligung erfolgte die Vorbereitung auf den Eingriff.

4.4.2 Methoden

4.4.2.1 Operationstechnik

Nach entsprechender Vorbereitung wurden die Patienten in
Intubations-Narkose operiert. Der Eingriff wurde in Bauchla-
ge, mit Fixierung des Kopfes in der Mayfield-Klemme durchge-
fihrt. Nach Mittellinienizision von der Protuberantia occi-
pitalis externa bis zum Dornfortsatz des 2. HWK wurde eine
kleine suboccipitale Craniotomie mit Laminektomie des hin-
teren Atlasbogens vorgenommen. Die Dura wurde langs eroff-
net, sodall eine genaue Inspektion der spinalen und cranialen
Accessoriuswurzeln bis hinab zum Niveau von C2 auf beiden

Seiten moéglich war. Die drei ersten Patienten wurden jedoch
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nur einseitig freigelegt. Mit Hilfe des Operationsmikro-
skopes suchten wir nach mikro- vaskularen Kontakten der
Accessoriuswurzeln und nach Anastomosen zwischen der spinale
Accessoriuswurzel und der Radix posterior des 1. und 2.
Zervikalnerven, entsprechend der vorangegangenen anatomi-schen
Studie. Nach Fotodokumentation der anatomischen Verh&dltnisse
wurden die Anastomosen unter Erhaltung der Wurzelarterien

durchtrennt. In einigen Fallen wurde die Radix posterior C1,

Abb. 6. Fall 10: Operations-Situs bei der BMLA, 1links Ana-
stomose Typ IV, ganglidse Strukturen an der spinalen Acces-

soriuswurzel.



94

gegebenenfalls auch die Radix posterior C2, bei gleichzeitiger
Entfernung eines haufig im Anastomosenbereich gelegenen
Ganglions, reseziert und histologisch untersucht. In 6 Fallen
wurde, wahrend elektrischer Stimulation der spinalen
Accessoriuswurzeln oder der Hinterwurzeln C1 und C2,
intraoperativ ein EMG aus den Mm.sternocleidomastoidei und
trapecii abgeleitet. Hierzu wurde ein Mikro-Nerven-Stimulator
verwendet, wie ihn MORGAN u. JANNETTA (1977) zur Reizung von
Hirnnerven im KHBW beschrieben haben. Nach Lésung der spinalen
Accessoriuswurzeln aus allen Verwachsungen und vaskularen
Kontakten, speziell zur A.vertebralis, zur PICA und zur
A.spinalis posterior, wurden diese, durch Unterpolsterung mit
einem kleinen Stuck Teflonschaum (Prosthex (R)), vor neuer-
lichem GefalRkontakt geschiitzt. Abschlielend erfolgte die
Blutstillung und der schichtweise WundverschluR (Abb. 6.).

4.4.2.2 Postoperative Behandlung und Verlaufskontrolle

In allen Fallen schlol3 sich an die operative Behandlung eine
stationdre, rehabilitative Nachsorge mit spezieller TS Gym-
nastik, mit Bewegungsbadern und einer adjuvanten medikamen-
tosen Behandlung an (Muskeltrancopal (R), Dartalan (R), Xy-
lotocan (R)). Ambulante Nachuntersuchungen wurden regelméalig
6, 9 und 12 Monate postoperativ, danach in etwa jahrlichen
Abstanden durchgefihrt. Im Juni 1982 und im Juni 1985 ver-
schickten wir Fragebégen, mit deren Hilfe die TS-Patienten
selbst die Wirkung des operativen Eingriffes beurteilen
sollten (siehe Abb. 7 u. 8). Gleichzeitig wurde eine ambu-
lante Nachuntersuchung durchgefihrt (HAGNAH et al., 1983,
FRECKMANN et al, 1986, 1987).
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FRAGEDBUOGEN

("Torticollis spasmodicus")

Name :
Vorname:
geb. am:
Alter in Jahren
Schiefhals nachs - links - rechts - vorn - hinten

(bitte zutreffendes einkreisen)

Datum der Operation in Eppendorf:

Wirkung der operativen Behandlung:

sehr gute Besserung - gute Besserung - etwas besser -

keine Besserung - leichte Verschlechterung - deutliche

Verschlechterung.
(bitte zutreffendes einkreisen oder unterstreichen

Gab es anhaltende operationsbedingte
Nebenwirkungen 7

Wenn ja, bitte die Art der Nebenwirkung beschreiben

........................... e 6 6 060 00600 000000009 e 000 e

Waren Sie mit der drztlichen Betreuung und Beratung in Eppendorf

zufrieden ?

-----------

Beeintrachtiqung: vor der 0Op. l nach der Op.
a) im Beruf nicht ' wenig ' stark nicht' wenig stark
b) im tdglichen Leber nicht '@ wenig '@ stark nicht' wenig stark

Abb. 7. Fragebogen der Follo-up Studie 1985
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4.4.3 Ergebnisse

4.4.3.1 Anatomische Befunde

1986 unternahmen wir eine vergleichende anatomische Untersu-
chung der topografischen Beziehungen zwischen spinaler
Accessoriuswurzel und Radix posterior des 1.Zervikalnerven
bei TS-Patienten und gewthnlichen Sektionsfallen ohne
neurologische Erkrankung (FRECKMANN u. HAGENAH, 1986).
Dieser Studie lagen 60 intraoperative, an TS-Patienten ge-
wonnene Befunde und die oben beschriebenen 100 Sektionsbe-
funde zugrunde (s. Abschnitt 4.3). Inzwischen wurde die

Zahl der Operationsbefunde auf 71 erhdht.

Analog zu den an Leichen erhobenen anatomischen Befunden,
fanden wir bei unseren TS-Patienten variantenreiche anatomi-
sche Verhaltnisse in der Regio craniocervicalis. Die Bezie-
hungen zwischen der spinalen Accessoriuswurzel und der Radix
posterior des 1. Zervikalnerven wurden bei TS-Patienten (71
inspizierte Seiten) wie bei den Sektionsfédllen (100 inspi-
zierte Seiten) den 4 Anastomosen-Typen nach OUAKNINE u. NA-
THAN (1973) zugeordnet, wenngleich auch verschiedene Subva-
riationen beobachtet wurden (s. Abb. 5., 6., 8., 9., 10.):

Typ I : Auf 11 von 71 bei TS-Patienten inspizierten Sei-

ten war keine Hinterwurzel C1 vorhanden (15,5%).

Typ II : Bei 2 TS-Patienten fand sich, jeweils einseitig,
eine Radix posterior C1, die ohne erkennbare
Anastomose zur spinalen Accessoriuswurzel in

den Sulcus lateralis posterior einmindete (3%).
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Typ III: Eine anastomotische Verbindung zwischen der
ansonsten normal verlaufenden Hinterwurzel C1
und der spinalen Accessoriuswurzel war auf

20 inspizierten Seiten zu erkennen (28%).

Typ IV : Auf 38 inspizierten Seiten trat die Hinterwurzel
C1 neben der A. vertebralis in den Spinalkanal
ein, verknupfte sich anastomotisch mit der spi-
nalen Accessoriuswurzel und endete an diesem
Punkt, ohne direkte Verbindung zum Sulcus

lateralis posterior (53%).

Seitengleiche Befunde stellten wir in 15 Fallen fest. Der
Vergleich zwischen Operations- und Sektionsbefunden ist in
Tab. 4. dargestellt.

Tab. 4. Beziehungen zwischen spinaler Accessoriuswurzel und

Hinterwurzel C1

SEKTIONSFALLE TS-PATIENTEN

n=100 n=71
TYP I 27 11 (15.5%)
TYP 1II 27 2 (3 %)
TYP III 34 20 (28 %)
TYP IV 12 38 (53.5%)

Dariber hinaus fanden wir im Anastomosenbereich oft ein
Ganglion. Manchmal lag das Ganglion der spinalen Accesso-
riuswurzel an, haufiger fanden wir es an der Radix poste-
rior des 1.Cervicalnerven direkt lateral der spinalen Acces-
soriuswurzel. Bei Typ IV war die spinale Accessoriuswurzel
hdufig in das Foramen intervertebrale C1 hineingezogen und

dort fest mit der A.vertebralis verwachsen (s. Abb. 6., 9.).
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Abb. 8. Fall 31: Typ I, Kontakt mit A.vertebralis und tiefer
PICA-Schlinge

Abb. 9. Fall 14: Typ IV, Ganglion, Kontakt mit A. spinalis
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wWahrend wir Anastomosen zwischen spinaler Accessoriuswurzel
und Hinterwurzel C1 bei den Sektionsfédllen in 46 % fest-
stellten, fanden sich entsprechende Befunde bei TS-Patienten

auf 81,5% der inspizierten Seiten.

Daneben fanden sich vielfé&ltige neurovaskulare Kontakte zwi-
schen der spinalen Accessoriuswurzel und den Arterien des
kranio-zervikalen Uberganges, speziell zur A.vertebralis,
zur PICA oder zu verschiedenen Spinalarterien, zum grof3en
Teil mit deutlicher Kompression der spinalen Accessoriuswur -
zel. Durch die Fesselung an die A. vertebralis war in vielen
Fallen auch eine Kompression der spinalen Accessoriuswurzel
durch den obersten Ligamentum denticulatum-Ansatz festzu-
stellen. Vaskulare Kontakte der spinalen Accessoriuswurzel
fanden wir bei TS-Patienten haufiger als im Sektionsgut. Der
Unterschied ist jedoch und nicht exact vergleichbar, da
GefalRe an Leichen keinen Tonus aufweisen (Tab. 5.).

Tab. 5. Beziehungen zwischen der spinalen Accessoriuswurzel

und benachbarten Arterien im kraniozervikalen Ubergang

SEKTIONSFALLE TS-PATIENTEN
n=100 n=51
tiefer PICA-Abgang 12% 18%
tiefe PICA-Schlinge 0% 20%

A. vertebralis 18% 30%
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Abb. 10. Fall 3: Operations-Situs, 1links Typ IV, PICA-Schlinge
mit Accessorius-Kompression, rechts Typ III.

4.4.3.2 Histologische Befunde

Die histologische Untersuchung der resezierten Hinterwurzeln
Cl1l, die eine dem Typ IV entsprechende Anastomose zur spina-
len Accessoriuswurzel unterhielten, ergab narbige Verande-
rungen in enger Nachbarschaft zu Ganglienzellanhaufungen,
die als Spinalganglien anzusehen waren. In einigen Fallen
fanden sich arachnoidale Villi, 4 mal fanden wir ein kleines
Neurinom bzw. deutliche Schwannzell-Proliferationen. Bei 5
von 7 Praparaten waren De- und Regenerationszeichen zu er-

kennen. Diese Befunde sprachen fir eine chronische Irrita-
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tion der 1.zervikalen Hinterwurzel. In situ fanden sich bei
diesen Patienten feste Verwachsungen der spinalen Accesso-
riuswurzel mit der A.vertebralis (FRECKMANN et al., 1986).

4.4.3.3 Ergebnisse der intraoperativen Nervenstimulation

Bei Reizung der spinalen Accessoriuswurzeln, die wir bei den
ersten 10 Operationen durchfihrten, erhielten wir motorische
Antworten im M.sternocleidomastoideus und im M.trapecius.
Die Kontraktion beider Muskeln erfolgte bei Reizung der Ac-
cessoriuswurzel oberhalb des Niveaus C2. Eine Kontraktion
des M.sternocleidomastoideus allein beobachteten wir bei
Stimulation der in H6he C1 entspringenden Accessoriuswurzel-
anteile. Die alleinige Kontraktion des oberen Trapeziusan-
teiles dagegen beobachteten wir bei Stimulation der spinalen
Accessoriuswurzel unterhalb des Niveaus von C2. Diese Befun-
de weisen auf die Projektion dieser Muskeln in den spinalen

Kerngebieten hin.

Bei Reizung der mit der spinalen Accessoriuswurzel anastomo-
tisch verknipften Hinterwurzel C1 kam es in einigen Fallen
ebenfalls zu Kontraktion des M.sternocleidomastoideus. Die-
ser Befund spricht entweder fir die Existenz motorischer
Anteile in der Hinterwurzel C1 oder fir eine ephaptische

Uberleitung der Impulse auf die spinale Accessoriuswurzel.

4.4.3.4 Zusammenfassung der Operationsbefunde

1. Bei TS-Patienten findet man eine Radix posterior C1
in 85% der Féalle.

2. Anastomosen zwischen der spinalen Accessoriuswurzel
und der Hinterwurzel C1, normalerweise in knapp 50%
der Falle vorhanden, existieren bei TS-Patienten in

Uber 80% der Falle. In der Uberwiegenden Zahl der
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Falle muR die spinale Accessoriuswurzel daher als

gemischter Nerv angesehen werden.

3. Neurovaskulare Kontakte zwischen der spinalen Acces-
soriuswurzel und den Arterien des kraniozervikalen
Uberganges, speziell mit der A.vertebralis und der
PICA, waren bei TS-Patienten nicht signifikant h&aufi-
ger als im allgemeinen Sektionsgut anzutreffen. Doch
fand sich oft eine deutliche Kompression der spinalen
Accessoriuswurzel im Anastomosen-Bereich.

4. Histologisch fanden sich bei zwei Dritteln der
Préaparate Hinweise fur eine chronische Irritation der

Hinterwurzel des 1.Zervikalnerven.

5. Intraoperative Stimulationsversuche ergaben, dal} die
motorischen Vorderhornzellen fir den M.sternocleido-
mastoideus im Niveau von C1, die des oberen Trape-

ziusanteiles darunter angeordnet sind.

4.4.3.5 Klinische Ergebnisse der BMLA

1981 haben wir erstmals unsere Ergebnisse, die mit der BMLA
erzielt wurden, publiziert (FRECKMANN et al., 1981): Nach
einer mittleren postoperativen Beobachtungszeit von 9 Mona-
ten konnte bei 10 von 11 Patienten eine Besserung der TS-
Symptomatik festgestellt werden. Gleichzeitig hatten sich
auch die Schmerzbeschwerden in allen Fallen zurickgebildet.
Dieses Ergebnis war unser wichtigstes Argument, den mit der
operativen Behandlung des TS eingeschlagenen Weg fortzu-
setzen (FRECKMANN et al., 1983, 1986, HAGENAH et al., 1983).
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Nach postoperativen Verlaufsbeobachtungen von nunmehr bis zu
7 Jahren (die durchschnittliche postoperative Nachbeobach-
tungszeit betrégt 4 Jahre) lassen sich unsere Behandlungs-
ergebnisse folgendermalRen beurteilen (Beurteilungskriterien

siehe Legende Tab. 6):

3 unserer 37 operierten Patienten sind verstorben: Ein Pa-
tient (Fall 37) unterzog sich 13 Monate postoperativ einem
nochmaligen Eingriff, da sich die TS-Symptomatik nur gering
gebessert hatte und ein schmerzhaftes Schulter-Arm-Syndrom
hinzugekommen war. Zwei Wochen nach der Operation, der Pa-
tient war bereits mobilisiert, entwickelte sich eine medul-
lare Symptomatik mit schwerer Ateminsuffizienz, die ad
exitum fihrte (siehe auch Anhang FALL 37). Die beiden ande-
ren Patienten verstarben 3 1/2 und 4 Jahre nach der Opera-
tion, der eine im Status asthmaticus bei vorbestehendem
Asthma bronchiale, der andere infolge einer Intoxikation.
Von den verbliebenen 34 Patienten erhielten wir 32 beantwor -
tete Fragebdgen zurick. Zwei Patienten waren unbekannt ver-
zogen, so dald lediglich Untersuchungsbefunde, die 1 Jahr
postoperativ erhoben wurden, flir die Auswertung herangezogen
werden konnten. In beiden Fallen war zu diesem Zeitpunkt
eine gute Rickbildung der TS-Symptomatik erkennbar.

Die Auswertung der Fragebdgen ergab, daB in 7 Féallen ein
"sehr gutes" Resultat erreicht worden war. Weitere 7 atient-
en bezeichneten das Behandlungsergebnis als '"gut" und 10
Patienten empfanden ihren Zustand als '"gebessert". Ohne Ein-
fluR auf die TS-Symptomatik blieb die Operation bei 6 Pati-
enten, wahrend 2 Patienten eine Verschlechterung ihres Zu-
standes angaben. Operationsbedingte Nebenwirkungen wurden
von 4 Patienten bemerkt. Es handelte sich in allen Fallen um

einseitige Schwdchen der Armseithebung.
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Tab. 6. Ergebnisse der BMLA zur Behandlung des TS

1 2 3 4 5 TOT Nw
PATIENTEN 7 (21%) 7 (21%) 10 (30%) 6 (18%) 2 (6%) 4 (12%)
(n=33) \ , / \ , /
24 (72%) 8 (24%) 1 (3%)
KLINISCH 7 (19%) 11 (30%) 13 (35%) 3 (8%) 2 (5%) 1 (3%) 4 (11%)
(n=37) \ , / \ , /
31 (84%) 5 (14%)
1 (sehr gut) = frei von Symptomen
2 (gut) = schmerzfrei, der Kopf kann kann Uber 1langere
Zeit
gerade gehalten werden und ist in allen Richtungen
frei beweglich
3 (gebessert) = noch gelegentlich unwillklrliche Bewegungen des

Kopfes bei mangelnder Konzentration
4 (unveréndert)
5 (verschlechtert)

Zunahme dr Symptomatik und/oder Entwicklung eines

Torticollis dystonicus

NW Nebenwirkungen des Eingriffes
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Die parallel zur Befragung durchgefihrte ambulante Nachun-
tersuchung ergab zusammen mit den letzten Untersuchungsbe-
funden der beiden unbekannt verzogenen und der beiden aus
fremder Ursache verstorbenen Patienten folgendes Bild: 7
Behandlungsergebnisse beurteilten wir als "sehr gut", 11 als
"gut" und 13 als "gebessert". Bei 3 Patienten wurde die
Symptomatik als "unverandert" angesehen, bei 2 Patienten
stellten wir eine Verschlechterung fest (siehe Tab. 6, 3).
22 Patienten (vor der Operation 4) gingen wieder ihrer Ar-
beit nach, 3 Patienten waren 5, 8 und 9 Monate nach der Ope-

ration noch krank geschrieben und 9 Patienten waren berentet.

Beim Vergleich zwischen Torticollis-Typ wund postoperativem
Ergebnis zeigte sich, dall beim rein horizontalen TS (n=25)
die besten Ergebnisse erzielt wurden: Hier sahen wir 24 Bes
serungen (96%). Die beiden Patienten mit rein rotatorischer
Torticollis-Symptomatik besserten sich ebenfalls. Schlecht
waren dagegen die Ergebnisse bei den 10 Patienten mit kombi-
nierter Torticollis-Symptomatik, wie dem rotatorisch-hori-
zontalen Typ und dem Retrocollis. Hier war in 4 Fallen (40%)
keine Besserung zu erkennen, nach Selbsteinschatzung sogar
in 8 Fallen (80%). Bei 4 von diesen Patienten kam es im
postoperativen Verlauf zu einer Ausweitung der Symptome, so
dall jetzt das Vorliegen eines Torticollis dystonicus

angenommen werden mul3te.

Als unerwinschte Nebenwirkung des Eingriffes stellten wir
bei 4 Patienten Accessorius-Paresen unterschiedlichen
Schweregrades fest: Bei einem Patienten war die Parese nach
intraoperativer Durchtrennung der spinalen Accessorius-
wurzel komplett, bei den 3 anderen Patienten bestanden nur
geringgradige, weitgehend rickgebildete Paresen der Arm-

Seithebung (M.trapezius), ohne erkennbare Muskelatrophie.
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4.5 Ergebnisse stereotaktischer Eingriffe

4.5.1 Zeitraum 1972 - 1979 (undifferenziertes Krankengut)

Von 1972 bis Dezember 1979 wurden an unserer Klinik 24 Tor-
ticollis-Patienten stereotaktisch, ohne vorherige Differen-
zierung der Symptomatik operiert (Prof. Miller). Retrospek-
tiv handelte es sich bei 11 Patienten um Dystonien, bei 13

Patienten um auf die Halsmuskulatur beschrénkte Syndrome.

Alle 11 Patienten mit Torticollis dystonicus (9 Manner, 2
Frauen) wurden operativ langfristig gebessert, die meisten
deutlich bei tolerierbaren Nebenwirkungen. Allerdings war
nicht immer sicher festzustellen, ob die Nebenwirkungen
ausschlieRlich operationsbedingt waren oder durch ein

Fortschreiten der Dystonie verursacht wurden.

Von den 13 nicht-dystonen Patienten, bei denen es sich
retrospektiv um einen reinen TS handelte, wurden nur 5
(38%) durch die stereotaktischen Eingriffe gebessert,

8 blieben vollkommen unbeeinfluRt. Verschlechterungen

wurden nicht beobachtet.

Bezogen auf die verschiedenen stereotaktischen Zielpunkte
(Pallidum oder Thalamus/Subthalamus) findet sich kaum ein
Unterschied hinsichtlich der Operations-Nebenwirkungen. Die
Nebenwirkungsrate stieg allerdings deutlich bei doppelseiti-
gen Eingriffen, wenngleich auch hier Falle ohne jegliche

Nebenwirkungen zu finden sind (Tab. 7.).
4.5.2 Zeitraum 1980 - 1987 (Torticollis dystonicus)
Von 9 den seit Oktober 1980 stereotaktisch operierten Torti-

collis-Patienten (6 Manner, 3 Frauen) lielRen sich 8 Patien-

ten sicher der Diagnose "Torticollis dystonicus" zuordnen.
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In einem Fall war eine sichere Zuordnung nicht méglich. Hier
fanden sich sowohl Hinweise fir eine zentralnervods ausgelo-
ste Erkrankung, als auch peripher-neurogene Schaden im EMG.
Es handelte sich um den mit 72 Jahren mit Abstand &ltesten
Patienten zum Zeitpunkt der Operation. Vielleicht erklart
dies die Unsicherheit bei der Diagnosestellung. Er ist der
einzige Patient dieser Gruppe, der ein unbefriedigendes Er-
gebnis zeigte, auch hinsichtlich der Nebenwirkungen. Alle
Ubrigen Patienten dieser Gruppe sind deutlich gebessert,
wenn sie doppelseitig operiert wurden (78%). Bei dem einzi-
gen einseitig operierten Patienten (Fall 27), der als
Ingenieur voll berufstdtig ist, besteht eine noch geringe,
medikamentds mit 2x5 mg Dartal und 2x10 mg Parkinsan gut
kontrollierte Restsymptomatik.

Diese Ergebnisse unterstreichen die Bedeutung und Notwendig-
keit der korrekten differentialdiagnostischen Zuordnung der
Patienten und der entsprechenden Differentialtherapie
(MULLER, 1983).
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Tab.7. Ergebnisse stereotaktischer Eingriffe beim Torticollis
Fall SEX ALTER SYNDROM KRANKH. ZIELPUNKT FOLLOW- ERGEBNIS NEBENWIRKUNGEN
DAUER UP
vor 1980 MONATE MONATE
1 W 51 TS 18 1 bds 3 unbeeinf. Sprachst.
Suizid
2 W 50 TS 48 3re,1 1i 48 deutl.geb ger. Sprachst.
3 M 34 Dyst 36 3re1 1i 36 deutl.geb -
4 W 42 Dyst 60 1 bds 150 deutl.geb ger.Dysarthr.
5 M 43 TS 48 1 1i 48 unbeeinf. Opticusléasion
6 M 36 TS 34 1re 120  vorib.geb. Spast.Teil-
parese 1i.
7 M 32 Dyst 168 1+2 1i,1 re 48 deutl.geb. Antriebst.
8 41 Dyst 30 1 bds 96  vorlberg. -
besser
9 W 25 Dyst 90 1 re 24 maRig geb. -
10 M 50 Dyst 60 1 bds 60 deutl.geb. Sprach-u.
Feinmotorikst.
11 M 31 Dyst 204 1 1i 48 ger.geb. -
12 M 51 TS 54 1 bds 48 unbeeinfl. Antriebst.
13 M 31 TS 12 1 bds 24 unbeeinfl. -
14 M 20 Dyst 24 1 bds 108 mafRig geb. ger.Sprachst.
Hemispast.li
15 w 50 TS 54 1 1i 36 maRig geb. Schlaflosigk.
16 M 54 TS 36 1 1i,3 re 48 unbeeinfl. -
17 M 63 Dyst 60 3 1i 24 maflig geb. -
18 M 38 TS 34 3 1i 24 unbeeinfl. -
19 M 40 TS 36 2+3 1i 48  ger.Bess. Teilpar.re Arm
bei C6-C8-Synd
20 38 TS 66 2+3 11 108 unbeeinfl. ger.Dysarth.
21 50 Dyst 120 1 bds 60 sehr weitg ger.Dysarth.
Besserung
22 M 39 TS 36 1re 36 gering geb -
23 M 59 Dyst 132 1 bds,2 re 36 deutl.geb. -
24 M 32 TS 12 1re 36 unbeeinfl. -
25 W 46 Dyst 18 1 bds 72 deutl.geb. ger.Dysarth.
nach 1980
26 M 72 TS? 132 2+3 re 72  Dyston.geb. ger.
Dyst? Tc unbeein. Hemispast.1li
27 M 41 Dyst 48 1 re 48 deutl.geb. -
28 M 43 Dyst 48 1 bds 42  deutl.geb. -
29 M 17 Dyst 96 2+3 1i,1 re 30 deutl.geb. ger.Dysarth.
30 M 18 Dyst 156 3re,1 1i 16 maRig geb. Aphonie
pass.Dysarth.
31 M 41 Dyst 120 1 bds 9 deutl.geb. Pro-u.Retro-
pulsion,
Dysarth.
32 W 47 Dyst 24 1 bds 5 gebessert pass.Hemipar.1l
33 W 45 Dyst 66 1 bds,2 1i 5 gebessert Hemispast.re
gering
Zielpunkte: 1 = Pallidotomie
2 = Thalamotomie
3 = Subthalamotomie
Syndrom: TS = Torticollis spasmodicus ohne Symptome
einer Dystonie
Dyst = Torticollis dystonicus

Illness duration Auftreten erster Symptome vor und bis zur OP,
bei mehrfacher OP bis zur letzten OP

Follow up: Letzte Nachuntersuchung nach letzter OP
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5.0 Diskussion

wahrend Atiologie und Pathogenese des HFS (Hemi-Fazialis-
Spasmus) in jungerer Zeit weitgehend aufgeklart werden konn-
ten, 1ist die Ursache des TS (Torticollis spasmodicus), an

dem der XI. Hirnnerv zumindest beteiligt ist, noch unklar.

SCOVILLE u. BETTIS (1979), die Ahnlichkeiten zwischen diesen
beiden Krankheitsbildern sahen und sie deshalb unter dem
Begriff "motorische Tics von Kopf und Hals" zusammenfaliten,
stellten folgende Vermutung auf: "Es ist denkbar, dall der
Torticollis spasmodicus, ebenso wie der Fazialisspasmus, die
Folge vorbestehender GefaRanomalitaten ist."

In Anbetracht der eigenen, unbefriedigenden Ergebnisse mit
der stereotaktischen Behandlung klinisch undifferenzierter
Torticollis-Patienten griffen wir diesen Gedanken auf und
gingen der Frage nach, ob dem TS, im Gegensatz zum Torticol-
lis dystonicus, nicht ebenfalls eine peripher neurogene Sté-

rung zugrunde liegen kdnne.

Entgegen der weit verbreiteten Meinung, es handele sich beim
TS um eine zentralmotorische Bewegungsstérung, kamen wir,
auf der Basis eigener klinischer, anatomischer, elektroneu-
rophysiologischer und operativer Befunde, zu der folgenden,
in mehrere Punkte gegliederte Auffassung, die ich als alter-
native Theorie zur Pathogenese des TS zur Diskussion stelle:

1. Klinisch muB3 differenziert werden zwischen dem "reinen"
TS und dem "Torticollis dystonicus", der dem Formenkreis
der Torsionsdystonien angehtrt. Es handelt sich um zwei
verschiedene, @&tiologisch voneinnander zu trennende
Krankheitsbilder.
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Das EMG ergibt fir den TS und den Torticollis dystonicus
unterschiedliche Innervationsmuster. Es erleichtert somit

die differentialdiagnostische Zuordnung.

. Alle bisher erhobenen neuropathologischen Befunde sowie

die bisher erzielten Behandlungsergebnisse sprechen, an-
ders als beim Torticollis dystonicus, gegen eine zentral-
motorische Genese des TS. Die Ursache des TS mul3 daher
peripher, im Bereich der motorischen Endstrecke und/oder
der fir die Kopfmotorik verantwortlichen propriozeptiven

Afferenzen lokalisiert sein.

Folgende Befunde sprechen fir die periphere Genese des TS

a) Die elektromyographische Ableitung einzelner motori-
scher Einheiten aus der vom N.accessorius versorgten
Muskulatur ergab reproduzierbar abnorme Einzelpoten-
tiale, die als Hinweis auf eine peripher neurogene

Lasion interpretiert werden konnen.

b) Die Hinterwurzel C1 ist makroskopisch normalerweise in
73%, bei Patienten mit TS in 85% der Falle vorhanden.

c) Bei TS-Patienten finden sich weitaus héaufiger als im
Normalkollektiv (82% : 46%) anastomotische Verknupfun-
gen zwischen der spinalen Accessoriuswurzel wund der
Hinterwurzel C1. Somit ist der N. Accessorius in die-

sen Fallen ein gemischter Nerv.

d) Bei den sensorischen Anteilen des N.accessorius han-
delt es sich wum propriozeptive Afferenzen aus den
Kopfgelenken und aus der vom N.accessorius versorgten
Muskulatur.
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e) Bei TS-Patienten finden sich intraoperativ in 2/3 der
Falle deutliche Kompressionen der spinalen
Accessoriuswurzel mit Hinweisen auf degenerative

Vorgange, die histologisch bestéatigt wurden.

Die letzteren Befunde deuten auf eine anatomische
Pradisposition beim TS hin und lassen den Rickschluf3 auf

eine periphere Genese des TS zu.

4. Dementsprechend erfordert die operative Behandlung des TS
einen neuen,zum Torticollis dystonicus unterschiedlichen,

peripheren Ansatz:

Die "Bilaterale mikrochirurgische Accessoriolyse" (BMLA)
ist auf die Ausschaltung einseitig gestorter kraniozervi-
kaler, propriozeptiver Afferenzen gerichtet, um die Im-
pulse zur Formatio reticularis zu symmetrisieren und
damit die TS-Symptomatik zu beeinflussen. Das Verfahren

ist wenig destruktiv und hat kaum Nebenwirkungen.

5. Die Ergebnisse der operativen Torticollis-Behandlung

kénnen erheblich verbessert werden, wenn

a) klinisch differenziert wird zwischen TS und

Torticollis dystonicus und wenn

b) beide Krankheitsbilder, entsprechend ihrer Atiologie,
unterschiedlich therapiert werden: der TS mit der
peripher ansetzenden BMLA, der Torticollis dystonicus

mit zentral ansetzenden stereotaktischen Operationen.

Bevor ich die Argumente, die fiUr eine periphere Genese des
TS sprechen im einzelnen darlege, sollen die bisher beim TS
diskutierten Pathogenese-Hypothesen noch einmal kurz umris-

sen und die Grunde fur ihre Nichthaltbarkeit genannt werden.
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Auf die nochmalige Erdrterung einer psychischen Ursache des
TS mochte ich verzichten, da heute, von wenigen Ausnahmen
abgesehen, die meisten Autoren Ubereinstimmend eine organi-

sche Genese der Erkrankung annehmen (siehe S. 23).

Die Hypothese einer labyrinthé&ren oder vestibularen Genese
des TS basiert auf der Beobachtung, dal bei einigen Patien-
ten einseitig pathologische Vestibularis- oder Labyrinth-
Funktionen, in Form eines der Richtung des TS entgegenge-
setzten Nystagmus, vorhanden sind. Bis heute ist jedoch
nicht geklart, ob es sich hierbei um eine primédre oder se-
kundare Beteiligung des Vestibularis-Systems handelt. Insge-
samt mull eine vestibulare Genese des TS als unbewiesen und,
von Ausnhahmen abgesehen als wenig wahrscheinlich angesehen

werden (siehe S. 25).

Die Formatio reticularis-Hypothese grindet sich auf die Vor-
stellung, dal kleine, nur quantitativ erfalbare Veranderun-
gen im Bereich der Formatio reticularis zu einer Unterbre-
chung hemmender Einflusse auf auf den gleichseitigen Vesti-
bulariskern und damit zur Entwicklung einer TS-Symptomatik
fuhren. Ein pathologisch-anatomisches Substrat fur diese
Hypothese konnte bisher nicht gefunden werden. Es steht au-
Ber Zweifel, dalB die Formatio reticularis in der Koordina-
tion der Kopfmotorik und der Gleichgewichtssinne eine we-
sentliche Rolle spielt, es spricht jedoch nichts fir die
Annahme, dalR die fir den TS verantwortliche Lé&asion in der

Formatio reticularis selbst lokalisiert ist (siehe S. 43).

Die Basalganglien-Hypothese, 1920 von FOERSTER erstmals for-
muliert, hat die von allen Pathogenese-Hypothesen die brei-
teste Unterstitzung gefunden. Fast alle jlungeren Publikatio-
nen beginnen mit der Feststellung, dal es sich beim TS wahr -
scheinlich um die fokale Form einer zentralmotorischen Be-

wegungsstdrung handele, wenngleich eine diesen Erkrankungen
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zugrunde liegende Striatumschadigung beim TS nicht nachge-
wiesen werden konnte. Pathologische Befunde am ZNS wurden
ausschlief3lich bei Fallen beschrieben, wo aul3er dem Symptom
"Torticollis" eindeutig Hinweise fir eine extrapyramidalmo-
torische Bewegungsstoérung (Torticollis dystonicus) vorlagen.
In den Fallen, wo nach der Kasuistik ein reiner TS anzuneh-
men 1ist, war kein pathologischer Befund im Bereich der Ba-
salganglien zu erheben (siehe S. 28). Auch die CT zeigt beim

TS-Patienten normale intrakranielle Verhédltnisse.

Abgesehen von der Schwierigkeit, Tierversuche, die speziell
zur Erzeugung einer Kopffehlstellung durchgefuhrt wurden,
auf den menschlichen TS zu uUbertragen, sind stereotaktische
Lasionen in den Basalganglien eher als ein Modell fir post-

ischaemische Athetosen zu betrachten (siehe S. 40).

Medikamentdse Behandlungsversuche mit Cholinergika und Dopa-
minergika, die analog der Behandlung des Morbus Parkinson am
Neurotransmittersystem des Dienzephalons und des Mensenze-
phalons ansetzen, sprechen aufgrund ihrer erwiesenen Unwirk-
samkeit ebenfalls gegen eine primare Beteiligung der Basal-

ganglien in der Pathogenese des TS (siehe S. 73).

Auch die unbefriedigenden Ergebnisse, die beim TS mit ste-
reotaktischen Eingriffen erzielt wurden, sprechen gegen die

Basalganglien-Hypothese (siehe S. 61).

Meines Erachtens mul3 die Basalganglien-Hypothese heute, fast
70 Jahre nach dem Postulat einer Striatumschadigung in der
Genese des TS und nach vielen vergeblichen Versuchen diese
zu belegen, als unhaltbar angesehen werden. Um dem Problem
"TS" gerecht zu werden, mul3 der gesamte Regelkreis, der flr
die Steuerung der Kopfmotorik verantwortlich ist, beachtet
werden. Hierzu gehéren aber nicht nur die zentralen Struktu-

ren, wie Stammganglien und Formatio reticularis, sondern
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auch die Sinnesorgane, die Muskel-Efferenzen und -Afferen-
zen, die motorischen Einheiten und die Propriozeptoren der

Hals- und Kopfgelenke.

AbschliefRend bleibt festzustellen, dal alle bisherigen Bemi-
hungen, die Ursache des TS =zu erforschen, fehlgeschlagen
sind. ZEMANN u. WHITLOCK vermuteten daher bereits 1968, dalR
dem "reinen" TS moglicherweise eine andere Atiologie zugrun-
de liege, da sich dessen Behandlung im Gegensatz zur Tor-

sionsdystonie als besonders problematisch erwiesen habe.

Die Differentialdiagnose des TS

oft wird in der Literatur die Grenze zwischen TS und Tor -
sionsdystonie nicht klar gezogen. Auch wir haben bis 1980
keine genaue Unterscheidung der beiden Krankheitsbilder vor-
genommen. Haufig wurden alle Patienten mit einer Torticol-
lis-Symptomatik undifferenziert unter der Diagnose TS zusam-
mengefallRt. Dies kann mit ein Grund sein fur die insgesamt
unbefriedigenden Behandlungs-Resultate beim TS (KRAYENBUHL
u. YASARGIL, 1965, COUCH, 1976 BERTRAND u. MOLINA-NEGRO,
1986). MUNDINGER und Mitarbeiter beispielsweise fuhrten in
ihren Publikationen den reinen TS und den Torticollis dysto-
nicus nie getrennt auf (KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965).

Die Bedeutung einer sorgféaltigen klinischen Differenzierung
des TS fur die Therapie wurde bereits auch von CASSIERER,
1922, OLIVECRONA, 1931 und KAPPIS, 1934, spater auch von
ARSENI u. MARETSIS, 1971, OJEMANN u. WARD, 1973, NITTNER,
1986, SHIMA et al., 1986, 1987 und VAN HOOF et al., 1987
herausgestellt. LUCKING (1980), der den TS unverandert als
eine fokale Form der Dystonie ansieht, stellte auf der Basis
elektromyographischer Befunde immerhin fest, dal dieser 1in-
nerhalb der extrapyramidalmotorischen Bewegungsstdrungen als

eigenstéandiges Krankheitsbild betrachtet werden misse.
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Der TS ist als eine auschliefRlich auf die Halsmuskulatur
beschrankte Bewegungsstorung definiert (s. S. 8). Bei allen
Torticollis-Patienten muf3 daher nach zusé&tzlichen Symptomen
gefahndet werden. Ein Torticollis in Verbindung mit oroman-
dibulédren Dyskinesien, Blepharospasmus oder Tremorzeichen an
den Extremitdten ist hochgradig verdachtig auf das Vorliegen

eines Torticollis dystonicus.

In einem undifferenzierten Krankengut von Torticollis-Pati-
enten finden sich in 10-20% der Falle zusétzliche Bewegungs-
stdérungen die fir das Vorliegen einer Torsionsdystonie spre-
chen. (KRAYENBUHL u. YASARGIL, 1965, COLBASSANI u. WOOD,
(1986)

Einen weiteren differentialdiagnostisch verwertbaren Hinweis
gaben FRIEDMANN u. FAHN (1986), die unter 450 Patienten mit
Torsionsdystonien jeden Typs ladnger andauernde Remissionen,
in der GroBenordnung von 12%, nur bei dem, von ihnen als

"fokale" Dystonie angesehenen "idiopathischen" sahen.

Man muR3 sich allerdings fragen, ob der TS nicht méglicher -
weise regelhaft die Vorstufe einer Dystonie ist. Immerhin
stellte BRAUTIGAM (1954) bei 20% seiner F&alle mit dem Leit-
symptom "Torticollis" eine spatere Ausweitung der Symptoma-tik
hin zur Torsionsdystonie fest. Er sprach diesbeziiglich von
einem transitorischen TS. Auch BERTRAND (1987) beobach- tete
unter 111 "reinen" TS-Fallen 9 Patienten, bei denen sich
innerhalb weniger Jahre aus einem "klassischen" rotato-rischen
Torticollis eine "adult onset dystonia" entwickelte.

Aus dieser Erfahrung heraus sollte man nicht zu fridh operie-
ren. Die Entwicklung der Dystonie, die einen progredienten
Verlauf hat, ist unterschiedlich zu der des TS, die man nach

2 Jahren als abgeschlossen betrachten kann (BERTRAND, 1987).
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In manchen Fallen ist die Diagnose "TS" allerdings, selbst
bei groRter Sorgfalt, nicht mit letzter Sicherheit mdglich,
immer wieder kommen Fehleinschatzungen vor.

In unserem Krankengut muften wir postoperativ bei 4 von 37
Patienten eine Progredienz der Symptomatik, hin zur Torions-
dystonie, feststellen. Interessanterweise handelte es sich
hierbei auschliefRlich um Patienten mit kombinierter, kloni-
scher TS-Symptomatik. Heute vertreten wir daher die Ansicht,
dall eine primdr kombinierte, TS-Symptomatik, selbst wenn
noch keine weiteren Symptome zu erkennen sind, Ausdruck
eines beginnenden Torticollis dystonicus sein kann
(FRECKMANN et al., 1986, 1987).

Allein diese Beobachtungen unterstreichen die Notwendigkeit,
aber auch die mitunter auftretende Schwierigkeit, den TS
klinisch vom Torticollis dystonicus zu trennen, was jedoch
flir eine adaequate operative Behandlung von grundsatzlicher
Bedeutung ist.

Die klinische Analyse der beiden Krankheitsbilder wird durch
das EMG unterstitzt, da sich fir den TS und Torticollis dys-
tonicus unterschiedliche Innervationsmuster ergeben, wodurch
die differenzialdiagnostischen Zuordnung erleichtert wird.
Neben der klinischen Untersuchung sollte daher auch in jedem
Fall eine EMG durchgefuhrt werden.

wWahrend beim Torticollis dystonicus, wie bei der Torsionsdy-
stonie, sowohl agonistische als auch antagonistische Muskeln
und Muskelgruppen an der Symptomatik beteiligt sind, findet
man beim reinen TS ausschliel3lich Agonisten an der Symptoma-
tik beteiligt. Allerdings sind bei beiden Erkrankungen prak-
tisch immer beide Seiten betroffen. Beim TS findet sich am

haufigsten ein Zusammenwirken von ipsilateralem M. sterno-
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cleidomastoideus und kontralateralem M. trapecius und sple-
nius, was einen rein horizontalen TS bewirkt (HERZ u. HOE-
FER, 1945, PODIVINSKY, 1968, FASSHAUER, 1980, LUCKING, 1980,
BERTRAND et al., 1978, 1982, BERTRAND, 1987, HAGENAH et al.,
1980, 1981, 1983).

Der neurogene TS

Alle bisher erhobenen klinischen und neuropathologischen Be-
unde (siehe S. 30), sowie die bisher erzielten Behandlungs-
ergebnisse (s. S. 75) sprechen, im Gegensatz zum Torticollis

dystonicus, gegen eine zentralmotorische Genese des TS.

Seinem Erscheinungsbild nach steht der TS den symptomati-
schen Torticollis-Formen naher als dem Torticollis dystoni-
cus. Bei Tumorerkrankungen mit Sitz des Tumors im Foramen
magnum-Bereich wurden Symptome beschrieben, die denen des TS
vollkommen gleich sind (KRAYENBUHL, 1973). In diesen Fallen
kam als Ursache fir die TS-Symptomatik entweder eine Irrita-
tion des kaudalen Hirnstammes oder aber der Nervenstrukturen
in dieser Region, speziell der spinalen Wurzel des N. acces-
sorius in Betracht. Hier sei auch an den von FOERSTER (1929)
beschriebenen Fall erinnert, bei dem ein Vertebralis-Aneu-
rysma mit Kontakt zur spinalen Accessoriuswurzel zu einer
typischen TS-Symptomatik fihrte. Nach Beobachtungen von PAT-
TERSON u. LITTLE (1943) und DENNY-BROWN (1962) ist eine Tor-
ticollis-Symptomatik in Verbindung mit GefaRdysplasien nicht
selten.

Die symptomatischen Torticollis-Formen, bei denen Tumore
oder Gefaldysplasien als Ursache der Schiefhals-Symptomatik
nachgewiesen wurden, lassen daher an eine peripher, im Be-

reich der motorischen Endstrecke und/oder der fir die Kopf-
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motorik verantwortlichen propriozeptiven Afferenzen 1lokali-
sierten Noxe in der Pathogenese des TS denken. Eine Uberwie-
gend periphere Ursache des TS wurde indess bisher kaum 1in
Betracht gezogen.

Befunde die fiir eine periphere Genese des TS sprechen

Da es sich beim N.accessorius um einen Hirnnerven handelt,

und da gewisse Ahnlichkeiten zwischen dem TS und dem HFS
vorhanden sind, begannen wir 1980 bei unseren TS-Patienten,
unter der Hypothese einer mechanischen Irritation der spina-
len Accessoriuswurzeln, nach Hinweisen filr eine periphere
Ladsion des Nerven zu suchen, die, wie beim HFS, als Ursache
des TS infrage kommen kdnnte. Hierzu erschien uns die EMG,

als nicht invasive Methode besonders geeignet.

Tatsachlich konnten wir nach Anderung der elektromyographi-
schen Ableitungstechnik mit Hilfe bipolarer Nadelelektroden,
wie sie zur Beurteilung von PotentialgrofRe, -breite und
-form einzelner motorischer Einheiten erforderlich sind (s.
S. 81), bei Uber zwel Dritteln unserer Torticollis-Patienten
reproduzierbar pathologisch veranderte Potentiale aus den
Mm. sternocleidomastoideus und trapezius ableiten. Dabei
wurden gegenuber Ublichen EMG-Ableitungen schon diskretere
Befunde als verdachtig eingestuft, da bei derartigen Irrita-
tionen ohnehin nur geringe neurogene Schaden zu erwarten
sind. Diese Befunde, die als Hinweis auf eine N. accesso-
rius-Lasion angesehen wurden, unterstitzen die Vorstellung
eines peripher neurogenen Faktors in der Pathogenese des TS
(FRECKMANN et al., 1981, HAGENAH et al., 1981, 1983).

SHIMA et al. (1987) stellten bei einem von 4 TS-Patienten
ebenfalls EMG-Veranderungen fest, die flr eine neurogene
Ladsion des M.sternocleidomastoideus sprachen.
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Da die beim TS aus der vom N.accessorius versorgten Musku-
latur elektromyographisch abgeleiteten Potentialveranderun-
gen eine neurogene Schadigung allerdings nicht sicher bewei-
sen, sind wir heute in der Deutung dieser EMG-Befunde sehr
zuruckhaltend (FRECKMANN et al., 1986, 1987).

Bei unseren anatomischen Studien, die, unter Kenntnis der
verdachtigen EMG-Befunde, gleichfalls der Suche nach Ursa-
chen fur eine modgliche mechanische Irritation der spinalen
Accessoriuswurzeln galten, fielen, neben variantenreichen
Gefalverlaufen, oft mit engem Kontakt zur spinalen Accesso-
riuswurzel, besonders die vielfaltigen anastomotischen Ver-
knipfungen der spinalen Accessoriuswurzel mit den Hinterwur -
zeln C1 und C2 auf. Diese lassen den Schlul3 zu, daR es sich
bei der spinalen Accessoriuswurzel in der Uberwiegenden Zahl
der Fédlle um einen gemischten Nerv handelt. Bemerkenswert
sind auch die der spinalen Accessoriu