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HUOEDSTUKT LITERATUUR. & + & & = « & » & %% « & oodhy cox'
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NAWOORD . . » o = w % 5 « SR TR TR SIS | hersenzenuwen in zijn Synagoogai iatrika {artsenijkundige biijdragen),

CUBRICULUMMITAE . & & o & o o owow % ow & & 5 4 s <180



Hersenzenuwen Hersanzantwan anatomicae" opnieuw de reeds door Galenos gevonden canalis facialis
volgens Galenos huidige nomenclatuur beschreven. Thomas Willis (1621-1675) verkondigde nog in 1667 in
een nummer: “reukknoppen’ | N. olfactorius

" '] 1 3 " =
i CLLUYLE ET1 TOO P1UO Pathologii cerebri et nervosis generis" de opvatting dat de N, facialis

en de N, stato-acusticus één geheel vormden.

| slappe, weke oogzenuwen I N. opticus \
T peAdke Veupn Twy ofBaiuwy Johannes Conradius Amman (1669-1774), Zwitser, maar werkzaam in Amsterdam,
Il de cogspieren bewegende zenuwen Il N.oculomotorius en Theodorius Janssonius van Ameloveen, hoogleraar in de Anatomie te
TA RAVATLEN Twy apdauTong puey i
¢ aH IV N. trochlearis Harderwijk, gaven nog tussen 1709 en 1722 de werken van Sorancs en

Il 3e hersenzenuwpaar " " ; ;
1T SULuUYIa y b ihgerniios Caslius opnieuw uvit., Albrecht won Haller (1708-1777) zou in 1774

7 3
IV de herserzenuwpaar nog een uitgave van deze studies hebben wverzorgd .

TETAPTN ouluyto Vi Nodbiucens Sanuel Thomas von S8mmring (1775-1830) deelde als eerste de hersen-
VIl N. facialis zenuwen in 12 paren in. In zijn thesis "De Basi Encephalil et
v 1f.':eh:‘rsenztar'tum.lpa»ar _[ Originibus Nervorum Cranio Egredientum" (GSttingen, 1778) onderscheidde
EHTTN ouLvy1a VIl N. statoacusticus

hij 8 paar zenuwen uitgaande van de hersenstam en 4 paar zenuwen

X N.vagus
VI 8¢ hessenzenuwpzar { uitgaande van de medulla spinalis. Cpmerkelijk is 2ijn onderscheid

gkt ovguYLa Xl N soosssorius tussen de Nervus communicans faciei en de Nervus auditorius (tabel

Vil 7e hersenzenuwpaar XIl N. hypoglossus 1.2, vgl. tabel 1.1}7. Ziin publicatie bleef lang onopgemerkt,
Efbopn euivyla

getnige het feit dat Caspar Wistar (1761-181B), de eerste hoogleraar

in de anatomie aan de universiteit van Pennsylvania, een indeling in

tabel 1.1
Indeling hersenzanuwen volgens Galenos vergeleken met huidige nomenciatuur3. 9 paar hersenzenuwen aanhield (1817) (tabel 1.3)8-
opgedragen aan keizer Julianus Apostata van Byzantium (360-363), Hij Nervi uitgaande van het encephalon lll g'f"’.cmr"'
) . ’ 4 ptic
meende dat de N. facialls deels de kaken innerveerde en deels een 12 :::m: gg:zfj:””s . Matores ocularum
r : IV.  Pathetic

sensibele functie had, Hij kende geen onderscheid tussen de N. facialis g ;ar rerth;lm V. Trigemina

. Par quartum
en de N. stato-acusticus. Oreibaios volgde Galencs in de opvatting &, Par trigeminum Vli 'ES{;‘.’"” ex“:;:l ial

t ‘Pur ahdcens Vil itary and facia
dat de functie van een perifere zenuw samenhangt met de consistentie: 7. Nervus communicans faciel VIl Par vagum

. 8. Nervus auditarius 1% “Tomubeles ofdungas
"hoe harder de zenuw is, hoe meer er sprake is van een motorische Nari ol e e e, tabel 1.3
"
{ g . : " ik ¥ Indeling hersenzenuwen volgens Wistar 8
functie: hoe zachter, des te meer sensibel de zenuw is". 12 ;\}:rws glossopharyngeus (vergelijk het afwisselend gebruik van Engels en Latijn)
i s " a : . Per vagum
Voor aangezichtsverlammingen adviseerden de verschillende autesurs 3. Par hypoglossum
dezelfde therapie&n als voor andere zenuwletsels: aderlatingen, warmte- 4. Nervus accessorius
) tabel 1.2

applicaties (warm zeezand) en ook ocefentherapieZn (het laten kauwen Indeling hersenzenuwen volgens von S&mmring?
op was) .
Opvallend is de uitvoerige schildering van Soranos van de uitwerking In de nagelaten aantekeningen van de Schotse medicus James Douglas
van de verlamming op de mimiek. Caelius maakte daarnaast melding van (1875-1742) werd een beschrijving gevonden van een jonge vrouw met

de complicaties van het ectropion van het onderste coglid. Aretaiocs

van Cappadocié& (Ze eeuw na Chr.) beschreef de problemen bij het drinkens'a's.

O amman werd beroemder door ziin studies van de spraak en zijn onderwiis
De Galenische opvattingen over de anatomie hielden lang stand, ondanks aan doven. Zijn bekendste werken zijn "Surdeis Loquens" er"Dissertatio
het wverschijnen in 1543 van "De Humanis Corporis Fabrica" (Basel, 1543) de Loquala"s.
van de hand van Andreas Vesalius (1514-1562) . In 1561 werd door Gabriele

Fallopio (1523-1562), hoogleraar te Modena, in zijn "Observationes ® pouglas beschreef als eerste de plica recto-uterina, het Cavum Douglasi.



een perifere facialisverlamming (18 augustus,b1704) . Douglas zocht de
oorzaak van de verlamming in "The collection of nerves, which in the
portio dura spread over all the face". Echter in zijn "A comparative
description of all the muscles in 2 man and a Quadropad" (Edinburgh,
1707) vinden wij deze opvatting over de innervatie van de gelaatsspisren

i 8
niet meer terug .,

In 1798 gaf Nicolaus Friedreich, hoogleraar te Wirzburg, een beschrijving

van 3 patienten lijdende aan een niet traumatische perifere

facialisverlamming. Volgens Bird was Friedreich de grootvader wvan Nicolaus

Friedreich (1825-1882), hoogleraar in de neurclogie te Heidelbergqg,
leermeester van Wilhelm Erb (18&0—1921)9. In zijn publicatie "De
paralysis musculcrum faciei rheumatica" onderscheidde Friedreich
duidelijk de perifere facialisverlamming van de gevolgen van een
apoplexie. Hij duidde deze niet-traumatische facialisverlammingen als
rheunatische aandoeningen.

Als theraple adviseerde hij de toenmaals gebrulkelijke anti-rheumatische
middelen: antimonium, een extract van de digitalis purpurea en
"diverse stimulerende en wverzachtende middelen"., Tevens werden de
patienten door hem geZlectriseerd; de wijze waarep dit plaatsvond

wordt helaas niet beschreven9

Als commentaar merkt Brinninghausen, een collgga wvan Friedreich, op

dat hij deze aandoening regelmatig heeft gezien en dat hem is opgevallen
dat de verlamming soms jaren kan blijven hestaanlo. Vertalingen van
deze publicatie verschenen in het Frans in "Recueil Péricdidque de
Littérature Médicale étrangdre" (par le citoyen Sedillot, Paris,

1799, Tome VII)IO, en in het Engels in de Annals of Medicine (Edinburgh,
IBFJOIC,.

Hoewel Sir Charles Bell (1774-1842, zie supplement 1V) op de hoogte
moet zijn geweest van deze publicatie, vinden we in zijn werk geen
verwijzing naar deze serste goede beschrijving van patienten lijdende
aan een aangezichtsverlamming.

In 1807 begon Bell met zijn klassiek geworden studie van de functie

van de zenuwen. Niet cp de hoogte van het werk van Von S$Smmering,

ging hij uit van de toenmaals geldende indeling der hersenzenuwen. Bet
zevende paar hersenzenuwen - N. facialis en N, stato-acusticus - werd
onderscheiden in een portic dura en een portio mollis. Een duldeliik
functie-onderscheid tussen het zevende paar en het vijfde paar - de

n. trigemini - bestond niet. Op basis van dierexperimenten stelde
Bell vast dat de portio dura septimi de motoriek.van het gelaat verzorgde
enode N, trigeminus de sensibiliteit (1811, 1821).

10

In 1826 volgde een publicatie over de perifere facialisverlamming
waarbij Bell, in tegenstelling tot Friedreich, de hierbl]) soms

optredends hyperacusis en smaakstoornissen beschreef. Het naar latero=-

craniaal verplaatsen van de oogbol bij poging tot sluiten van het oocqg

leeft in de literatuur voort als het "Bell's fenomeen".

Maar aanleiding van Bell's beschrijvingen werd in de Angelsaksische

literatuur aanvankelijk ledere perifere facialisverlamming aangeduid

als een Bell's palsy. Cawthorne suggerserde als eerste de term Bell's

palsy uitsluitend te gebruiken voor de idiopathische vorm, dat wil

zeggen voor die vorm van perifere facialisverlamming waarvoor geen
11 4 :

duidelijke verklaring voorhanden was . In de Duitse literatuur werd

: w 12
deze vorm beschreven als “rheumatischen Fazialparalysen" .

Bij een formele publicatie van de aantekeningen van Douglas of bij
een grotere bekendheid van het werk van Friedreich waren wellicht
de "Friedreichser Paralyse" of de "Douglas' Palsy" toegevoegd aan
de lange rij wvan synoniemen die vecor deze aandoeningen bestaan

(tabel 1.4).

Bell's palsy
rheumatische faclalis parese a frigore
facialis parese e causa ignota
|diopathische perifere facialis verlamming
refrigeratory facial paralysis

ischaemic facial paresis

prosaplegia

Antoni’s palsy

tabel 1.4 _ _
synonieman idiopathische perifere facialis verlamming

In 1862 bepaalde Duchenne van verschillende spieren de punten, die
maximaal gevoelig waren voor electrische stimulatie. Hij legde
fotografisch vast, welke effecten cntstonden bij electrische
prikkeling van de afzonderlijke takken van de N, facialisla.
Wilhelm Heinrich Exrb (1840-1921) introduceerde het faradisch-
galvanisch prikkelonderzoek ondermeer bij de "rheumatischen
?aziallahmungen“12‘14. Hij zag ook een therapeutische toepassing
in dit onderzoek, zonder echter de andere geneeswijzen uit het
oog te verliezen: "Es ist klar dass dazu (Fazialldhmung) nur der
constante Strom zu brauchen ist: wo méglich ist derselbe zu diesen
gweck anzuwenden, und zwar aus stabiler Strom. Bei Fazialparalysen

wohl am besten guer durch die Warfenversdtze. Zugleich empfehlt



es sich, der Sympathicus am Halse zu galvanisieren, sowohl der

Grenzstrang, als die mit der Arteria vertebralis geherden Zweige.

Immerhin dirfte es zweckmissig sein, auch noch andere Mittel gleichzeitig

anzuwenden. Blutentziehungen, Vesicanties, Jodkalium u.dgl. Dieselbe
sind offenbar in der neueren Zeit viel zu sehr vernachlissigt werden”1
Vanaf de laatste decennia van de vorige eesuw ontstonden betere
diagnostische mogelijkheden. Daarbij namen de verklaringen voor het

ontstaan van perifere facialisverlammingen toe.
1.2  Aectiologie en naamgeving

De meeste auteurs gaan uit van algemeen bekende oorzaken van neuro-
pathieén bij het geven van esen coverzicht van de aetiologie van een
uitval van de N. facialis.

De perifere facialisverlamming dient te werden onderscheiden van

de centrale uitval. Bij deze laatste is meestal sprake van een uitval
van het centraal motorisch necuron. Deze uit zich dan klinisch in een
paralyse van de onderste spieren wvan het gelaats. In een overzicht wvan
de corzaken van perifere facialisverlammingen (tabel 1.5) en hun
frequentie (tabel 1.6) geven wij op historische gronden aan de
benaming verlamming van Bell de voorkeur boven mogelijk rationelere

nomenclatuur.

Ma =en beschrijving van het klinisch beeld van de verlamming van

Bell wordt in hoofdstuk 2 de aeticlogie van de aandoening behandeld.
Hoofdstuk 3 omvat de onderzoskmethodieken, In hoofdstuk 4 wordt
het eigen onderzoek beschreven en in hoofdstuk 5 aan de hand daarvan

de conclusies omtrent seticlogie en prognose,
1.3 Klinischbeeld

Bij het cnstaan van een verlamming wvan Bell bemerkt de patient
meestal als eerste symptocm een strak en soms als "doof" omschreven
gevoel in &&n gelaatshelft, Veelal attenderen de huisgenoten de
patient op een asymmetrie van de bewegingen aan de getroffen zijde.
Ranvankelijk kan er sprake zijn van een gedeeltelijke wverlamming van
de mangezichtsspieren (parese), die langzaam of sneller verergert
en uiteindelijk tot een totale verlamming kan leiden (paralyse).

In sen aantal gevallen is al direct sprake van e€en paralyse.
Bchteraf realisesert de patient zich nogal eens dat hij tevoren al

klachten had over pijn in of rond het ocor.

2

Neopla matischy

Taxisshe

Algemunen noureloglsehe

peusticus nourineem
maningensm
IralAstEsen

Lo m, lona:. arogtgatonr
CAN Lo, (T -le wareing:

primalre herse nlsnam-umorn
timar

acusticus neurinocm
facialis neurinoom

M. Wegener

MELasTasen
(L Io'E-. HEWIBI!. mam-
PBGENGHNDG T

gu‘m glandula parotic
g D, SO8N DEITCANGDM.

Localisatio Intracraniool Intratemperaal Extraternporaal Algemean
Oorzaken
Congenitale werdranm van MShius haemangioma tympenica dystiofia myotonica
vamanamalién . Hand-Sehiller-Christian
cardiofacial syndrome
Perinatale 0 fracture ipal
Tiggi ngsafwijkingen
Traumatische rotsbeanfracturen
I mr:;emde verwondingen
drukathenkelijke
verlammingen
| Acunt infectieve ncenhalitiy atitis mecia seuts
e ctarias, wiraall
mastoiditis
syndroom van Ramsay poiicmyslitis antericr
Hunt acuta
hof
munonuclecsis infectosia
influenca
malaria
Chrenisch infectieuse olitis mecha chromica sarcoidosis
cholesteatema tulsereulasis
olitis externa lues
haemangioma ‘ malaria

raneoplaslisch
o.M, bij iewcaermidn,
enammacarcinneml

tetanus taxinen
difterie toxinen
thalicomide

M. Guillain-Barré
syndraam van Fischar

multiple sclerose

Metahole diabates mallitus
hyparthyrecidio
gravidhireit

latrogene embolinatis ehirurgische ingrepan chirurgische ingrepen rables vaecinatio

nan het rotsbeen aan de glandula perotis tatanus vaccinatiz
" adenotomie palio vaccinatie
neurachirurgliehe tansillectomis
ingrepen
Tocale infillratis snaesthese
Idigpatische Melk F k werl irg van Bell
syndragm
tabel 1.5

Oarzaken perifera facialis verlammingen: indeling naar localisatie m.b.t. het verloop van de N. facialis.

Direct na het begin van de verlamming kunnen klachten ontstaan over

een tranenvloed (epiphora) of juist esn drocg oog.

Daarnaast klagen vele patienten over een versterkte geveeligheid voor

harde geluiden (hyperacusis).

Vresmde smaaksensaties (dysgeusia) kunnen eveneens tevoren al bestaan.

Scms klagen de patienten over een droge mond (partiZle xercstomie).

13



Oorzaken

congenitale 5
traumatische 136 15 18
acuut infectisuze 84 3
harpas zoster 161 ] 29
chronisch infectieuze 2 6
neaplasmatische B 1
motabole <]
latrogene 340 22 4
zeldzame 169 3
niet geclassificeerde an
bell 1402 142 €0
i5 16 I7
N totaal 2603 208 130

tabel 1.6 ocorzaken perifere facialis verlamming 15 16 17

In het verloop van de aandoening verdwiinen meestal de klachten over
pijn, dysgeusia, hyperacusis en xerostomie.

Behalve de klachten over het verlies van de mimiek ondervinden de
patienten hinder wvan de gelaatsspieren bij het kauwen. Voedsel
blijft in é&n kant van de mond achter en de patienten bijten vaak op
de wang. Speeksel kan uit de mond lekken.

Wat betreft de aangezichtsverlamming kunnen de patienten in drie
groepen worden verdesld. De eerste groep patienten herstelt snel zonder
overblijvende restverschijnselen. Bij de tweede groep verloeopt de
genezing traag en blijven uiteindelijk restverschijoselen aanwezig
en in de derde groep treedt niet of nauwelijks herstel op.
Complicaties zijn het optreden van een ectropion van het onderste
ooglid, een lagophthalmus. Hinderlijke contracturen of synkinesieén
kunnen het uiteindelijk cosmetisch resultaat nadelig beinvlceden.

1.4 Epidemiologie

Mairls en Adour et al19 stellen dat de incidentie in de populatie

14

van de U.5.A. 17 tot 19 gevallen per 100.000 inwoners per jaar hedraagt.
In Burcpa en in delen van Zuid-Amerika worden analoge percentages
opgeqevenzo. Hauser et al vinden een iets hogere incidentie:
22,8/100.000 inwoners per jaarzi.

De aandoening kan op ieders leeftijd veoorkomen. De gemiddelde leeftijd
van de patienten bedraagt cirea 37 jaar. De incidentie is niet gelijk
in elke decade. Door gen aantal auteurs wordt een hogere incidentie

in de derde en vierde decade beschrevean' S
Ekstranﬁzg en Haglu:nd29 vinden een toegenomen incidentie in de derde
decade. Ook zou de aandoening in de zevende decade meer voorkomenBD.
De werkelijke incidentie laat een toeneming met de leeftijd zienig.
De man-vrouw ratio is gelijk. In de tweede decade komt de aandoening
meer voor bij vrouwen (2:1); na de vierde decade bij de mannen
13:2)“;.

Adour et al lecgen sen verband tussen menarche, menopauze en Bell's
palsy. De hoogste incidentie zou op de eerste @n tussen de lle en
14e dag van de menstruele cyclus vallen, Van de fertiels vrouwelijke
patienten Xreeg 75% de aandoening tijdens de eerste helft van de
menstruele cycluslg'3ﬂ'31.

Hilsinger et al stellen dat zwangere vrouwen een ruim driemaal hogere

kans hebben op het krijgen wvan een verlamming van Bell dan niet
18,19,21,28

zwangerenjl. Deze waarneming werd door anderen niet bevestigd
De aandoening sou meer voorkomen in het derde trimester wvan de
zwangerschap en in de eerste 2 weken post-partum, zonder dat overigens
van toxicose verschijnselen sprake hoeft te 2ijn18'19'31'32’33.
Vaorafgaande en volgende zwangerschappen zouden geen invloed hebben op
het ontstaan van de aandoeningia. Slechts €énmaal werd een congenitale
afwijking bij de wvrucht beschrevenaB. Hilsinger et al vonden geen
verschil in Apgar-scores tussen kinderen van aangedane en niet-aangedane
moedersBl.

Fen selzoengebondenheid 1ijkt niet aangntocndw'22’23’24'29’30‘34.
Alleen Berg st alBD zagen een hogere incidentie in het begin van de

& i 35
herfst en Brodie vond een lagere incidentie in de zomer .

Adour et al meenden dat er sprake zou kunnen zijn van kleine
&pi&emjeﬁnlg. Anderen hebben deze niet kunnen aantonenZB. Bdour en
Wingerd in een eerders publicatie ook niccsd. Vrijwel alle auteurs
zijn van mening dat de verlamming van Bell gelijkelijk links en
rechls voorkomt. Recidivering van de aandoening wordt in 3%

19,22,23,;35,36,37

tot 11% van de gevallen gezien + Jackson et al
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menen dat bij recidivering aan dezelfde zijde een grotere kans

bestaat op aanwezigheid van een andere aandoening dan de verlamming wvan
Bellaa. May en Hardin vonden bij 30% van deze patienten een tumor als
onderliggends oorzaakB?.

Volgens Weintraub wijst het bilateraal optreden van een perifere
facialisverlamming altijd op een onderliggend systemisch lijdenag.

In een aantal gevallen kan er sprake zijn van een verlamming van Belléu.

Uitgebreid aanvullend onderzoek is echter een vereiste om in deze

gevallen de diagnose zeker te stellen.
1.5  Frequentie van de symptomen'

Een aantal klachten en symptomen kunnen zich prodromaal aan de
motorische uitwval voordoen. Soms ontstaan zij vrijwel gelijk met
de motorische uitval of persisteren zij geruime tijd.

Piinklachten worden door 16,5% tot 79% van de patienten aangegevenlg'24'25’26'37.
De plin wordt vooral retro-auriculair aangegeven, maar soms ook diep

19,41 .
""", Een enkele patient geeft een pre-auriculaire

intra-auriculair
pijn aan, die soms een neuralgiform karakter kan dragenig. Door de
neeste patienten wordt de pijn als matig heftig ervaren. Noch door de
patienten, noch door sommige auteurs wordt een duidelijk onderscheid
gemaakt tussen pijnklachten en sensibiliteitsstcornissen rond het

ocor of op de wang24'37

. Vaak wordt door de patienten een doof
gevoel van de wang aangegeven aan de getroffen zijde, soms met
patesthESieénzs.

De klachten kunnen enkele dagen tot uren aan de motcrische ultval
voorafgaan en in enkele gevallen dagen tot weken aanhoudenzs.
Een deel van de klachten wordt vercorzaakt door een verminderde
functie van de N. trigeminus. In hoofdstuk 2 =zullen wij hierop

nader ingaan.

Over het optreden van oogklachten hestaan verschillende meningen.
Traanvloed zou bij 16%3? tot 68%19 van de patienten bestaan.

In‘IO%37 ok 17807 bestaan klachten over een verminderde tranenvlced.

Bij uitval van de N. petrosus superficialis major zou men een
verminderde tranenvlced verwachten. Voor de excessieve tranenvloed,
waarbij de tranen vaak over de wangen biggelen, zijn werschillende
oorzaken aan te wijzen.

Er ontstaat ten gevolge van de verminderde werking van de M. orbicularis
oculi irritatie wvan de onbedekte cornea. Daarnaast contstaat het

paralytisch ectropicn en een verminderde werking van de "traanpomp",

waardoor het traanvocht niet kan worden afgevoerd naar de caniculi

3?’42. Vaak bestaat er een

lacrimales in de mediale epicanthus
discrepantie tussen de subjectieve klachten en de gegevens verkregen
uit de Schirmertest (zie hoofdstuk 3.2.1).

Adour en Wingerd vonden bij 16,8% van hun patienten een wverminderde
tranenvloed, die slechts bij 14,8% door de Schirmertest kon worden
bevestigdaq. Bij epiphora is vaak sprake van een normale 5chirmertest3?.
De hetrouwbaarheid van de Schirmertest moet echter worden betwijfeld,
gezien de grote spreiding van de normaalwaarden en de niet-éénduidige

links-rechts wverschillen {(hoofdstuk 3.2.1).

Door 7,5% tot 29% van de patienten worden na het begin van de motorische

24,37 ,4
verlamming hyperacusisklachten geuitlg'zl’ 3

. Van hyperacusis
is sprake, wanneer van de patient de hocrspan kleiner wordt decr een
verlaagde drempel wvan onaangename luidheid.

De in de term hyperacusis opgesloten suggestie dat de patient beter
zou horen is onjuist. Phonaphobie25 of dysacusis lijken daarom
betere termenJG’qa.

Het verband tussen dysacusis en de stapediusreflex wordt in
heofdstuk 3.2.2 besproken.

Tijdens het verloop van de aandoening verdwijnt de klacht meestal

Dysgeusiaklachten, soms prodromaal, bestaan bij 43% tot 70%

19,26,28,37,44

van de patienten De klachten verdwiinen meestal

tijdens het belcop van de aandocening (hoofdstuk 3.2.3).

¥lachten over een afgencmen speskselvlced komen voor, maar in

de literatuur zijn geen duidelijke gegevens hierover verkrijgbaar.
salivatisproblemen ziin objectief meetbaar door speekselsecretie-
testen (hoofdstuk 3.2.4).

verlies van spieractiviteit is het meest op de voorgrond tredends
klinische symptoom. Niet bekend is in welke volgorde de verschillende
spieren hun activiteit werliezen.

Hoewel soms de indruk bestaat dat de parese of paralyse peracuut
zou zijn entstaan blijkt uit de electromyografische bevindingen
(hoofdstuk 3.2.5) dat in een deel der gevallen al langere tijd
afwijkingen mosten hebben bestaan. De snélheid waarmee de uitwval
klinisch tot uiting kemt kan varidren van enkele uren tot enkele
dagen, waarbij geleidelijk een wverergering van het klinisch beeld
kan optreden. In een aantal gevallen kan de uitval gedurende de

19,25,28 25

eerste 2 weken van de aandoening nog Verergeren Steidl
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28
en Ekstrand = vonden Gat bij paresen verschillende spisrgroepen in
wisselende mate aangetast kunnen zijn.

Paralysen komen in 14,1% tot 27% der gevallen voor‘g'zs.

1.6 Prognose op basis van het klinisch beeld

Algemeen wordt aangencmen dat bij circa 752 tot B0% van de patienten
met een verlamming van Bell een volledig herstel van de aandoening
optreedt. Ook in recente publicaties wordt Ait getal genoemdl?.

hoewel al bij eerdere publicaties dit getal in twijfel werd getrokken45.
Matthews merkte op dat in een aantal publicaties naar dit getal werd
"toegeredeneerd" door te verklaren dat een deel wvan de patienten

zich aan waarneming had onttrokken,doordat de opgetreden parsse

van korte duur was geweestaa.

De verschillen tussen de Iin de literatuur opgegeven herstelpercentages
kunnen deels worden verklaard doordat de criteria woor het herstel

van de functie samenhangen met het gehanteerde klinische classificatie-
systeem (hoofdstuk 3.1). Daarbi] wordt in de verschillende series niet
altidjd het optreden van complicaties in de uiteindelijke hecordeling
opgencmen4?. Adour et al wijzen erop dat weliswaar volledig herstel

van de functie kan optreden, maar dat het verschijnen van meebewegingen
{synkinesieén) en van contracturen het cosmetisch resultaat sterk

kan belnvlceden. In die gevallen kan niet wan een volledig herstelde

’ 1
verlamming van Bell gesproken worden 9.

Bij die onderzoeken, waarbij de criteria ten aanzien van het uiteindelijk

herstel zorgvuldig zijn beschreven,vinden we een klinisch wvolledig

herstelpercentage van circa 50%4?. Alleen Hauser et al komen tot een

beduidend lager percentage: 24%21.

Algemeen wordt aangenomen dat de prognose van de verlamming van
Bell verslechtert naarmate de patient ouder is. Ekstrand maakte
duidelijk dnt bij de individuele patient de leeftijd miet als

1 ’ 2
prognostische indicator gebruikt mag worden 8.

Vele auteurs zijn van mening dat er een correlatie bestaat tussen de
pijnklachten en de proqnﬁseli'41‘47'4s. Hauserzl, evenals Ekstrandza,
vond een onvolledige genezing bij een significant hoger aantal
patienten dan bij patienten zonder pijn. Omdat ook bij patienten met
pijnklachten een wolledig herstel optrad is de prognostische waarde
van dit symptoom voor de individuele patient gering. May en Hardinzs'37

25 =
en Steidl™ vonden geen correlatie tussen pijn en prognose. Adour en

1B

Wingerd meenden aanvankelijk dat pijnklachten in of voor het oor, en
vooral de neuralgiforme klachten,gepaard gingen met een slechte

34 .
prognose . Later vinden we bij Adour et al deze opvatting niet meer

terug 19.

Enkele auteurs menen dat een verminderde traansecretie gepaard zou

28
gaan met edén slechte prnqn05e19'3?. Ekstrand vond geen relatie .

Hauser et al menen dat epiphora gepaard gaat met een slechte prognose,

21
maar zij staan hierin vrijwel alleen .

19,36,43

Dysacusls zou eveneens samengaan met een slechte prognose .
21

Hauser et al vonden echter geen relatie .

19,28
Tussen dysgeusia en de prognose is noolt enig verband aangetoond ' .

Alleen Ekstrand geeft aan dat de subjectieve klacht over een droge
28 1
mond geen prognostische waarde heeft . In de literatuur zijn verder

geen mededelingen hierover beschikbaar.

Vaak wordt aangenomen dat een parese een betere kans op een totaal
herstel biedt dan een paralyse. Ekstrand en Adour et al toonden
19,2 .

aan dat deze wveronderstelling engegrond is o 8. Steidl stelde dat
indien 3 weken na het begin wvan de aandoening sprake is van een
actief willekeurig bewegen de prognose redelijk gunstig geacht

25
mag worden .
De verlammingsgraad is veoor de prognose van de individuele patient

derhalve niet van betekenis.
1.7  Samenvatting

In hoofdstuk 1 is, na een historische inleiding, het klinische
heeld van de verlamming van Bell beschreven. Na een bespreking

van de epidemiologie werd ingegaan op de met de verlamming van de
aangezichtsspieren gepaard gaande klachten.

Klinisch volledig functieherstel treedt bij meer dan de helft van de
patienten op. Uit de literatuur is af te leiden dat geen van de
klinische symptomen vcor de progrnose bepaling van het herstel van

de individuele patient van doorslaggevende betekenis is.
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AETIOLOGISCHE HYPOTHESEN
2.0 INLEIDING

De hypothesen betreffende de aetiologie van de verlamming van Bell
kunnen in enkele groepen worden wverdeeld: een wasculaire,

virale, immunologische, hereditaire en hormonale genese.

Tevens zeu de verlamming van Bell deel uit kunnen maken van een
polyneurcpathie, die bij een aantal patienten subklinisch kan
verlopen.

De wveelheid wan theorieén is verklaarbaar doordat er nauwelijks
een pathologisch anatomisch substraat voorhanden is. In de regel
is de verlamming van Bell geen dodelijk verlopende aandoening. De
in de literatuur bekende histologische onderzoekingen wijzen in de

richting van sen ontsteking.
2.1 Vasculaire hypothesen

Hilger (1945) ontwikkelde de theorie dat tem gevolge van een
arteriolenspasme een primaire ischaemie ontstaat, die leidt tot
dilatatie van de capillairen, Hierbii ontstaat een grotere
permeabiliteit wvan de vaatwand door endotheel beschadiglingen. Het
transudaat vercorzaakt een interstitieel ocedeem. Door compressie van
lymfvaten en door een verlaagde druk in het veneuze vaatbed ontstaat
een varminderde afvoer van het transudaat, hetgeen de interstitigle
druk doet toenemen. Het ocedeem verocrzaakt in het benige kanaal,
waarin de zenuw gelegen is, compressie van de bloedvaten, gevolgd
door een secundaire ischaemie. Dit leidt tot een circulus vitiosus,
waarbij de functie wvan de N. facialis vermindert. Hilger meende dat
net artericlenspasme werd vercorzaakt door sen disregulatie bij een
labiel autonoom zenuwstelsel, vooral in het A. carotisgebied. Hij
merkt in dit verband cp dat bij wvele van zijn patienten andere
vasomotorische stoornissen werden aangetroffen als chronische rhinitis

i i g i 3 = 4
vasomotoria, labyrinthitis en vasodilatoire (hoofd)-pijnklachten 1.

Door enkele auteurs wordt aangencmen dat een primaire ischaemie alleen
al voldoende is voor uitval van de zenuw4?. Anderen menen dat er soms
sprake is van een secundaire ischaemie door primaire zwelling van

de zenqug’so'SI.

Korczyn legde een verband tussen het carpale tunnelsyndroom en de

verlamming van Bell. Het carpale tunnelsyndroom zou bij zwangere



2 5
vreuwen vaker voorkomen docr vochtretentie . Hilsinger et al
stellen, evenals Xorczyn, dat bij zwangeren vooral gedurende het
laatste trimester van de graviditeit en direct post-partum de
1,52

3 2
aandoening optreedt In de tweede helft wvan de menstruatie

cyclus zou meer sprake zijn van vochtretentie dan in de eerste
31 T :
helft . De incidentie van de verlamming van Bell (hoofdstuk 1.4)

is dan echter lager.

Ook Jonqkee553 en Kett3154 meenden dat er sprake is van een vasculaire
oedemateuze neuropathie, zonder echter de werdere theorieén wvan

Hilger over te nemen.

Philipszoon meende dat een bloedvatstoornis in het rotsheen primair
ten grondslag ligt aan verschillende ziektebeelden als de verlamming
van Bell, het syndroom wvan Menidre, de neuronitis westibularis en

55
het syndroom wan Ramsay Hunt (2ondsr herpes zoster effluorescenties) .

In de wijftiger jaren werd door sommigen als asticlogische factor voor
de vaatspasmen de al dogr Bell gencemde blootstelling aan koude of
bacht aang&voerdQT’SB. Anderen meenden dat stress en emoties door een
verhoogde sympathicotonus en een verhoogde (nor) adrenaline spiegel

54'56. Ondanks steun van de

het primaire vaatspasme vercorzaakt
beschreven casulstiek kon statistisch noolt een verband worden aange-

toond tussen tocht, koude, atress en de facialisverlamming "e frigore™ Pt
Belangrijker is de invleed van de hypertensie op het onstaan van

de verlamming wvan Bell.

Jain58 en Devrlezesg gelukte het een perifere facialisverlamming bij

katten op te wekken door een intrancurale drukverhoging. Devrieze

stelde vask dat bij suprasystolische drukverhoging langer dan 3% uur

gen kritische waarde werd bereikt, waarbij het functisherstel na

opheffen van de druk vertraagd kon verlopensg.

Rdour en Wingerd toonden een verband aan tussen de verlamming van Bell

en hypertensie. Vooral de combinatie hypertensie met sen perifeer

34
vaatlijden gaat gepaard met een slechte prognose van de facialisverlamming .

Ock pbraham-Inpijn et al konden een correlatie aantonen tussen een
verhongde diastolische druk en de verlamming van Bellﬁo.

Stennert vond bij 9% van zijn patienten een niet tevoren bekende
hypertensie47. Hauser et al vonden echter een geringer aantal
hypertensie patienten (8%) dan op grond van statistisch analytische
gegevens in hun populatie verwacht mocht wordenzl. Nair stelt

dat het veoorkemen van Bell's palsy bij zwangeren geen gevolg kan

22

ziljn van hypertensie, aangezien hij in geen der gevallen een

toxicose kon aantonenla. Gok Hilsinger et al vonden geen duidelijk
VerbandBl.

Tegen een mogelijke vasculaire aetiologie pleiten de bevindingen van
Sunderlandal, Blunt62 en Clarkeﬁs, die een grote vaatrijkdom met
uitgebreide anastomosering en collateraalvorming rond de N. facialis
aantoonden.

Deor Sunderland werd aangetoond dat verwijdering van de vaatvoorziening
van een perifere zenuw over een afstand wvan circa 15 cm geen merkbaax
verlies van de functie verocrzaaktsl. Blunt en Stratton bewezen

dat de functie van de zenuw gehandhaafd blijft door diffusie van

64

voedingsstoffen uit het omringende weefsel .

Op basis van het geleideliik toenemende aantal hart- en vaatziskten
zou men op grond van de wvasculaire theorieén een toename van de
verlamming van Bell mogen verwachten. Vooralsnog ontbreken aanwljzingen

hiervoor.
2.2 Virale hypothesen

Het varicella-zoster Virus uit de groep van de herpesvirussen wordt
beschouwd als de verwekker van het syndroom van Ramsay Hunt

(herpes zoster oticus, facialis of occipito-collaris, perifere
faclalisverlamming en in een aantal gevallen uitvalsverschijnselen
wvan de N. stato—acusticus)aﬁ.

Door Aitken en Brown (1933}65, Peitersen en Ccuntﬁ? en Tnmita68
werden bij patienten met perifere facialisverlammingen verhoagde
varicella-zoster virus antilichaamtiters gevenden. Djupesland et al
toonden in een aantal gevallen titerstijgingen aan in de ligquor-

cerebro spinalissg'?u.

In al dsze gevallen was er sprake van ultvalsverachijnselen wvan
andere hersenzenuwen. Lewis sprak in dit wverband van een
"zoster sine herpete”. Zijn studie werd echter niet ondersteund

; 71
door serologisch of virologisch onderzoek .

Adour et al stellen dat het ontstaan van esen verlamming wvan Bell

72
het gevolg is van een reactivatie van het herpes simplex vilrus I .
Bij de meeste mensen is het wirus latent aanwezig, mogelijk in het
ganglion Gasseri. Cok ult andere sensibele ganglia werd het virus

gekweekt?3_??.
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Reactivatie van het herpes simplex virus ontstaat waarschijnlijk

bij de menstruatie, zwangerschap, koorts, tandextracties, emotionele
spanningen, blootstelling aan koude of ultraviclette stralin931'72‘13.
Mogelijk dat ook prostaglandinen hierbij een ral sgelenje.

Adour et al veronderstellendat de replicatie van het virus in

het sensibele ganglion van de N. trigeminus locale beschadigingen
veroorzaakt. Dit verklaart het optreden van de hypaesthesieén en

de pijoklachten in het gelaat, De verbreiding wan het virus zou

kunnen plaatsvinden langs de axonen van de N. trigeminus, wvia de
trigemino-faciale anastounsenTg, naar de N. facialis. Ook zpu

directe aantasting van de chorda tympani mogelijk zijnaﬂ'81

van de zenuw veroorzaakt oedeem van de cellen wvan Schwann. Daarop

ontstaat fragmentatie van de myelinescheden met segmentale demyelinisering,

lymfocytaire infiltratie en oedeem, waarop de cirkel gesloten isd?'?z.

McGovern suggereerde cen immunclogische reactie op het virus82 (zie
hoofdstuk 2.3).

Sluitende bewljzen voor de theorie anthreken. Viervoudige titer-
stijgingen van antistoffen tegen het herpes simplex virus I zijn

nooit geuondan?9’35'73'83

. Yahlne et al konden wel een significant
hogere aanwezigheid van antilichamen tegen het herpes simplex virus T
herpes simplex virus capside antigeen aantonen hifj patienten met een
verlammning van Bell. Aangezien wordf verondersteld dat het grootste
deel van de bevolking met herpes simplex wirus I besmet 1584, 1ijkt
de aanwezigheid van verhoogde titers nauwelijks een argument.

Mulkens et al gelukte het uit de zenuwschads van d= N. faclalis bij

7,85

a3 . ) 1
€2n patient een herpes simplex virus I te kweken . De bewezan

aanwezigheid van het virus in de nasopharynx bij sommige patienten
o B9, 70

1ijkt 7'"", mede gelet op het feit dat in sen aantal gevallen het
; " 30

virus niet gekweekt kan worden  , geen absoluut argument voor deze

theorie.

In de liguor cerebrospinalis werd in een groot aantal gevallen een
stijging gevonden van het eiwitgehalte bij een toeneming van het
aantal cellen. De aanwezigheid van een virus in de liguor zou deze

19,67,70,72

beelden kunnen verklaren . Overigens vindt men dezelfde

aspecifieke liquor afwijkingen bij andere corzaken wan aandoeningen

8
van zenuwwortels

Over het onderling verband tussen de verlamming van Sell en andere

virussen uit de herpesgroep bestaat geen eensluidende mening. Sommige

24

. Aantasting

an

auteurs vonden aanwijzingen voor een betrokkenheid van het Epstein-Barr

39,87,88 30,69,70

. Anderen konden deze niet aantonen Het cytomegalie

82

wvirus
virus zou megelijk ook een rol spelen . Daarnaast werden bij een groot

aantal patienten andere virusscorten aangetoond, zoals onder meer het
35,69,70

S 30
werd de panwezigheid van deze wvirussoorten juist ontkend.

influenza A, B en C, het bofvirus en het adenovirus Sams

2.3 Immunologische hypothesen

Op basis van dierexperimenteel onderzoek menen McGovern et al dat

de mestcel en het celgebonden IgE beide een belangriijke rol spelen

bij het onstaan wvan een verlamming van Bell. Mestceldegranulaties

lziden tot het vrijkomen van vasc-actieve amine gevolgd door een
verhoogde capillaire permeabiliteit en vaatspasmen. Druk in de canalis
facialls vercorzaakt dan de uitval van de zenuw. Door de drukstijging
neemt de mestceldegranulatie toe.

De mestceldegranulatie zou het gevolg kunnen zlln van een immunologische
reactie op een virusinfectie, waarbij een virus als antigeen
Eunctioneert, Ook zouden temperatuurswisselingen hierbij een rol

2?’82'90’91’92. De theorie wordt ondersteund door de hevindingen

spelen
van Giannoni en Corbacelli, die in de chorda tympani immuuncomplexen
aantoonden als mogelijke reactie op een virale infectiegz. Ook anderen
lijken het immunclogische concept te willen aanvaardenga, Vooralsnog
worden in de literatuur weinig aanwijzingen gevonden dat bij andere

. ’ 94,95
neurcpathieén soortgeliike immunclogische reacties zouden optreden” '~7.

2.4  Hereditaire hypothesen

Bet familiair vcocorkomen van een verlamming van Bell is door een aantal

- b 2
;9,4.,72,96.101. Er zou sprake kunnen zijn van een

B96,98,99

auteurs beschreven
autosomaal dominante overserving met sen incomplete penetrantie
Kakar et al dachten aan een autosomaal recessief erfelijkheidspatroung?.
Thomsen dacht dat het gemeenschappelijk voorkomen van een virale
infectie bij meer leden van &&n gezin, naast een congenitaal grotere
kwetshaarheid wvan de zenuw, =sen rol speeltloo. Bekend is dat vooral
herpes simplex virus I infecties familiair kunnen worden aungetoonde.
Congenitale afwijkingen in het rotsheen spelen waarschijnlijk geen
rolgg,lﬂﬂ'

Massey vermoedde een parallel met andere mononeuritiden,waarbij

overerving een rol speelthl.

" 47
Systematisch onderzoek naar een heriditaire factor is nooit verricht .
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2.6 Hormonale en stofwisselings hypothesen

Door werschillende auteurs wordt een verband gezien tussen de
verlamning van Bell en de menstruatiecyclus. De frequentie zouw hoger
zijn in de eerste helft van de menstruatiecyclus, in het derds
trimester van de graviditeit en in de eerste 2 weken post-

partun 1 8r19¢30,31,52

Korczyn dacht aan een invloed van oestrogenen en progestagenen op
de voehtretantiess. Tijdens de tweede helft van de menstruatie-
cyelus, de laatste maanden van de zwangerschap en in net pusrperium
neemt vooral het interstitieel vochtgehalte tce31. De incidentie wvan

de verlamming van Bell is hiermee slechts gedeeltelilk in overeenstemming.

Ben pathofysiclogische verklaring ontbreekt tot nu toe.

Een wverband tussen diabetes mellitus en de verlamming van Bell wordt
ook wel verondersteld. Korczyvn en Bandh]ow102 vonden bij circa 66%

van hun patienten een diabetes mellitus. Zij zijn van mening dat

de perifere facialisverlamming zelfs de ecrste klinische manifestatie
van sen diabetes mellitus zou kunnen zijn. Dawn achtte dit
onwaaxschijnlijkg4. Door andere auteurs werd een veel lagere frequentie
van de diabetes mellitus cpgeqevenlg’21’34’4j’60'103.

Mogeliijk dat de verschillen in de opgegeven frequenties afhankelijk

2zijn van leeftijd, geslacht, verschillen in populatie en aangslegde
&0

criteria voor het vaststellen van een diabetes mellitus
Abraham-Inpijn en Devrieze vonden in hun patientengroep sen hoger
percentage patienten met sen diabetes mellitus dan in hun controle-
groep. Een bewezen samenhang tussen diabetes mellitus en de wverlamming
van Bell werd niet aangetoondéo.

Lundgren et al vercnderstelden dat bij diabetes mellitus optredende
segmentale demyelinisering het gevelg zou kunnen zijn van een directe
hormonale invloedloq.

Bnderen stelden dat de door de diabetes mellitus vercorzaakte anglo-
pathie de causale factor vormde94'102. Hierbi) zou de verhoogde
triglyceriden-spiegel bij diabetes mellitus wellicht van betekenis zijn.
Een duidelijk verband echter is niet aanqetuondﬁo.

De asanwezigheid van diabetes mellitus zou de prognose ongunstig
beinvloedeniuz. Een vergeliiking tussen de beschikbare gegevens is

echter nauwelijks mogelijk door de wverschillen in aangelegde criteria.

Van andere hormonale aandoeningen, zoals een hyperthyrecidie is

geen verband met het optreden van een perifere facialisverlamming
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bekendlos. Korczyn dacht aan een mogelijx verband met jicht, maar

kon geen verhoogde urinezuur-spiegels aantonen. Wel vond hij een

significant groter aantal mensen met gen verhoogde cholasterol-spiegel
106

in zijn patientengroep dan in zijn controlegroep . Anderen vonden

soortgelijke afwijkingen = .
2.6 Polyneuropathieén

Ongeacht het door hen aangehangen aetiologisch concept leeft bij
vele huidige auteurs de gedachte,dat de verlamming van Bell deel
uit zou kunnen maken van een algemeen neurologisch lijden. Deze
gedachte is niet nieuw. Reeds Antoni {1919:108 vroeg zich af of
de idiopathische facialisverlamming een onderdsel vormde van een
facute infectious polyneuritis cerebralis acusticofacialia"loa’109.
nran het eind van de zestiger jaren werd deze opvatting weer geait
Nauw samenhangend met het aetiologisch concept antstond een verwarring
over de naamgeving.

Een perifere neuropathie wordt gedefinieerd als een verstoring van

de functie met of zender verstoring van de structuur van perifeer
motorische, sensorische en autonome zenuwen, die of het gehele neuron
petreffen of speciale onderdelen daarvan. Schematisch gezien kan men
aannemen dat de bron van het pathologisch proces gelegen kan =ijn

in het gehele perifere neurcn of onderdelen van het perikaryon
{neuronopathie), in afferente of efferente axonen taxonale neuropathie},
in de cellen van Schwann of in combinaties van deze elementen.
Onderscheid kan worden gemaakt tussen parenchymateuze afwijkingen,
zoals bij toxische, metabole of genetisch bepaalde aandoeningen,

en interstitiéle afwijkingen, waarbij de stcornissen ontstaan deor
invlceden van buitenaf als trauvmata en infectiesgd'gs.
Polyneuropathieén treden altijd symmetrisch cp. Bij zenuwaandoeningen,
die door een infectieus agens worden vercorzaakt, spreekt men van

een polynEuritisle. Bij die ziektebeelden waarbij de stoornissen
verspreid worden aangetroffen gebruiken sommige auteurs de term
mononeuritis multiplex94, hoewel men tegenwoordig ook spreekt van

focale of multifocale neuropathiefn.

Adour et al vonden bij fysisch diagnostisch cnderzoek afwijkingen in
het verzorgingsgebied van andere hersenzenuwen, vooral van de HN.
trigeminus en de N. glossopharyngeus. Gesteund door hun bevindingen
bij electronystagmografisch onderzocek en mede op grond van hun

ppvattingen over de asticlogie menen de auteurs dat bij de verlamming

109,110,111



van Bell sprake is van een gedeeltelijk subklinisch verlopende
polyneuritis van meerdere hersenzenuwen in samenhang met een veronderstelde

virale infectielg'zz’QB'Tz'113'114'115_

Anderen ondersteunden deze 0pvatting35’37‘116'11?.

De aanwezigheid van fysisch-diagnotisch merkbare afwijkingen werd
door meer auteurs Dntkendlls-lzz. Wel werden bij neurofysioclogische
onderzoekingen zowel afwijkingen wvan hersenzenuwenl18 gevonden als
van zenuwen in de ledematen!19,122,123.124

Hopf gaf daarbij de wvoorkeur aan de term moncneuritis multiplex124,
tegenover de door ondermeer Sandstedt gehanteerde term polyneuxopathielzB.
De aanwezigheid van klinisch en subklinisch cranifle en perifere
rolyneuropathiesn werd gebruikt als argument voor het wiraal aetiologisch
con09pt19'31'69’?0’113-115. Van het varicella-zoster wvirus, Epstein-Barr
virus en cytomegalie virus is een samenhang met aandoeningen van meerdere
zenuwen zeer waarschijnlijk gemaakt of aangetonndGS'?1'8?’88'89'94'95.
Van andere virusscorten is de samenhang niet direct duidelijk.

McGovern meende juist dat de aanwezigheid van een polyneuropathie

een argument vormde voor zijn immunclogische opwvatting cver de
aetiologieaz. Analocge bevindingen werden gedaan bij de polyradiculitis
cranialis (syndroom wan Fisher). Door Ketz et al werd hier gedacht aan
een heftige immunologische reactie op een lichte wvirale infectiele.
Tundgren et al vonden bij patienten met een verlamming van Bell en

een diabetes mellitus sen gedeelteliik subklinisch verlopsnde polyneuro-—
pathlie en gebruikten dit als argument om ock voor de verlamming van
Bell een polyneurcpathisch karakter te veronderstellenlo4'123.

De bevindingen in de liguor - een geringe stijging van het eiwitgehalte
en een lichte celvermeerdering - zouden zowel bij virale als bij anders
vormen van polyneuropathie kunnen passengd'izé.

Indien er bij de werlamming van Bell inderdaad sprake zou zijn van een
polyneuropathie dan is de verwachting gewettigd dat binnen de

astiologische hypothese een plaats is ingerulmd voor de gebruikelilke
oorzaken van polyneuropathieén. Naast wasculaire, virale, immunclogische

en heriditaire factoren spelen ook metabole factoren, b.v. diabetes
mellitus, als exogene toxinen een rol (lood, thallium, cytostatical.

Verder kunnen vitaminetekorten een rol spelen, b.v. een vitamine Bl tekort
bjjalcoholicigq'gs'112[5upplement TFLY

Terecht wijzen enkele auteurs op het feit dat bij een perifere facialis—
verlamming de geconstateerde klinische of subklinische neurcpathie niet

de conclusie rechtvaardigt dat er sprake zou kunnen zijn van éen verlamming

37,127 2 ; . ;
van Bell™ "’ . In het algemeen lijken echter de aetiologische opvattingen

over de verlamming van Bell goed aan te sluiten bij de algemeen
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geldende aetiologische opvattingen met betrekking tet polyneurco-
pathieén,
2llecn de vasculair asticlogische hypothese lijkt niet hierbij
te passen. Gewezen kan worden op de peroperatieve bevindingen in het =
labyrinthaire deel van de canalis facialls bij decompressie-operaties .
tisch en Esslen vonden ook cedeem en zwelling van de zenuw in het begin
wan de canalis facialis en in de meatus acusticus internus = .
Dit zou de verklaring kunnen zijn voor de beschreven electronystagmo-

i i 55,117,129,130
grafische afwijkingen .
De subklinische afwijkingen in andere perifere zenuwen worden hiermee
echter niet verklaard.
Het iz de vraag in hceverre compressie van de zenuw in de canalis
facialis hestaat. Sunderland meent dat de N. facialis slechts
25% van de beschikbare ruimte in de canalis faclalis inneemtlai.
Draf et al konden geen verband aantonen tussen de doorsnede wvan de
meatus acusticus internus en het optreden van een perifere faclalis—

P
verlammning :

2.7 Conclusie

Elke opvatting over de genese van de verlamming van Bell kan argumenten
ontlensn aan bepaalde bevindingen tijdens het klinisch beloop

of uit laboratoriumwaarden.

De mogelijkheid bestaat dat de verlamming van Bell een verzameling
sigkten is met een wisselend aetiologisch moment en dezelfde
ziekteverschijnselen.

De verschillende argumenten lijken een louter plaatselijk proces

uit te sluiten.

Gezien de algemene neurclogische bevindingen zou de verlamming van
Bell daarbij deel uit kunnen maken van een gedeeltelidk subklinisch

verlopende polyneuropathie.
2.8 Samenvatting

Hoofdstuk 2 omvat de verschillende hypothesen over helb ontstaan van

de verlamming van Bell. Na een bespreking van de verechillende argumenten
wordt geconcludeerd dat de verlamming van Bell deel uitmaakt van

cen gedeeltelijk subklinisch verlepende polyneurcpathie op basis

van wverschillende oorzaken.
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3.0 ONDERZOEKMETHODEN
3.1 NIET-INSTRUMENTEEL FACIALISONDERZOEK
3.1.1 Classificatie

Voor sen klinische beoordeling van de functie wvan de N. facialis
wordt de nadruk gelegd op het motorisch gedeelte van de zenuw.
Een goede en uniforme classificatiemethcde voor N. facialisonderzoek

zou aan de wvolgende criteria moeten voldoen:

1. eenvoudig door de patient uit te voeren.
2. ‘eenduidiyg, eenvoudig en reproduceerbaar voor iedere onderzoeker.
J. [seml) guantitatief formuleerbaar,

4. algemnsen aanvaard.

Uit het grote aantal classificatiemethoden dat is beschreven blijkt
al direct dat aan deze voorwaarden kenneliijk moeilijk kan worden
voldaan. Nog steeds wordt geen algemeen erkende klassenverdeling
gehanteerd133. Enkesle classificatiemethoden zullen thans besproken

wordean.,

Botman en Jongkees (1955) stellen een grospsindeling voor van

Y categerieén, waarbij de ernst van bewegingsvermindering en afwijkingen
in rust worden gewaardeerd in een puntenschaal, die van O tot 4

loopt (tabel 3.1). In een beocordeling wordt tevens aandacht geschonken
aan de aetiologie, de leeftijd van de patient en de resultaten van

1
neurofysiologische testmethoden 34.

groep O normale bewseglijkheid van de mimische musculatuur

groep 1 lichte parese: normaal in rust en bij spreken: de ogen kunnen
gesloten worden: bij lachen en fluiten geringe asymmetrie
groep 2 matige parese: normaal in rust: asymmetria bij lachen: bij
spreken lichte asymmetrie.

groep 3 | zware parese: hierbij bestaat een duidelijk verschil tussen beide
gelaatshelften: sterke dysfunctie bij beweging en asymmetrie
in rust.

groep 4 totale paralyse: geen spiertonus: volledig veriies van functie.
tabal 3.1

Classificatie volgens Botman en Jongkees 134

Janssen (1963) breidde deze classificatis uit met een "resultaten-

percentage"”, waarbij de motorische functies worden bepaald in

kil



tientallen procenten ten cpzichte van de niet-aangedans zijde.

Bij deze beocordeling wordt aan de functie van de voorhoofdstak minder
belang toegekend dan aan de andere takken (tabel 3.2). Deze wijze van
waardering leidt tot soms onoverzichteliike berekeningen: lijkt

bij een patient de functie van de mondtak 70% te ziin, dan neemt

=
het "resultatenpercentage" navenant met 9% af (tabel 3.3}13J.
groep rust spreken  glimlachen  lachen ogen sluiten

0 symm 4 + + +

1 symm  + + = +

2 symm = < << < dicht

3 asymm == <= g ==

4 asymm . . -

+ normale functie

= gering verminderde functie

<< sterk verminderde functie

«xx zeer sterk verminderde functie

- afwezige functie

tabel 3.2
Classificatie volgens Janssen 135

symmetrie van het gelaat in rust 30

normale functie van de voorhoofdstak 10

normale functie van de oogtak 30

narmals functie van da mondtalk 30

resultaten parcentage 100%
tahel 3.3

Beoardelingspercentages in classificatie volgens Janssen 135

Freyss et al (1971) betrekken de verschijnselen die na onvolledig
herstel te zien zijn, restverschijnselen, eveneens bij hun
indeling. Onder restverschijnselen verstaan zij het optreden van
contracturen en synkinesieén (tabel 3.4]136.
In de door May (1970) beschreven methode wordt eveneens uitgegaan
van het percentage van de overgebleven functie van de aangedane
ten opzichte van de gezonde zijde. May gebruikt een eenvoudig
systeem, waarin de tonus in rust wel, maar de eventuele restverschijn-
selen niet worden beoordeeld,
Vaor de becordeling van de mimiek wordt een bewegingsschema gebruikt
dat door patient en onderzoeker eenvoudig is te gebruiken (tabel 3.5]13?
Mulkens (1980) gaat gedeeltelijk uit van het bewegingsschema
van Mayl?'l37. De waardering van de activiteit van de gelaatsspieren
is voor de 5 ult te woeren bewegingen gelijk (takel 3.6). De
becordeling wordt berekend in procenten, waarbij de tonus in rust
en het optreden van complicaties tijdens de periode wan herstel

17

niet zijn verwerkt™ .

32

TONUS

+ o+

]
RIS - S
og

2

0
+ 1
* 2
+ 3

algameen

normale tonus

lichte hyptonie

sterke hypotonie

duldelijke, maar matige hypotonie
zeer apvallende hypotonie

verstreken voorhoofdsplooien

ptosis wenkbrauw

verbrede coglidspleet

verminderde ooglidspleet door contracturen
lagophtalmus onderste coglid

sterke lagophtal mus

verplaatsing philtrum naar gezonde zijde
ernstige verplaatsing

mobiliteit
gebaseerd op bewegingsschema volgens May (tabel 3.5)137
voor ledere baweaing apart genoteerd:

geen beweging mogelijk
kleine beweéging zichtbaar
matige beweging zichtbaar
normale bewseglijkheid

synkinesién

= q afwezigheld normale synergie

+ 7 nauwlijks zichtbare synkinesign

+ 2 belangrijke synkinesién

+ 3 zeer aanzienlijke synkinesién
tabel 3.4

Classificatie volgens Freyss et al, 130

normaal zwalk | afwezig
tonus 10 5 [i]
fronsen voorhoofd 10 ] 0
krachtig sluiten ogen 10 b 0
knipperen 10 5 0
neus optrekken 10 5 0
tanden laten zien, grijnzen 10 B 1]
flultan, lippen tuiten 10 5 0
wangen opblazen 10 5 0
omkrullen onderlip {depression lawer lip) 10 5 0
aanspannen hals 10 B 0
tabel 3.5
Classificatie volgens May137
wenkbrauwen optrekken - ++ it et
(M. frantalis}
fronsen - +4 445 FERE
M. carr, supere, )
oog sluiten < ++ +++ e
{M. orbic, ecull.)
tanden laten zien - + ++H+ 4t
{Mm. zygom. risorius guadr. lab. sup. caninus}
lippen tuiten of fluiten ' - ¥ +H+ 4+
{M. arbic. oris)

*Bell's fenomeen

tabel 3.6 Classificatie volgens Mulkens 17




Adour (1974) betrekt wel de restverschijnselen in zijn becordeling.
De funectie van de drie takken van de N. facialis wordt in dezelfde
mate gewaardesrd, in eenheden van 25% (tabel 3.7). Op deze wijze
wordt een Facial Paralysis Recovery Profil (FPRP) bereskend, die wan
0 tot 10 punten leopt. Dit komt overeen met een functie van de
motoriek van O tot 100%

plaats ——

voorhoofd 0 + +1 +2 +2

Qog 0 +1 +2 +3 +4
mond 0 +1 kg +3 +4

% functisherstal 0% 025% | 2560% | 50-76% 75-100%
aantal punten aan iedere hersteleenheid toegekend, gemeten in esnheden van 25%.

Facial Paralysis Becovery Index.

tabel 3.7 Classificatie volgens Adour et al.114

De Facial Palsy Recovery Index (FPRI) houdt rekening met het optreden

van conbracturen, synkinesiegn, gelaatsspasmen en myokymiedén

i)

van de faclalisspieren meb krokodillentranen en ptosis van de

wenkbrauw. Flk wvan deze verschijnselen wordt met een minpunt gewaardeerd.
Zo is bly voorbeeld voor de patient mel een perifere facialisverlamming
met een functie van 90% en restverachiinselen als krokodillentranen

” 31, 114
en ptosis van de wenkbrauw de FPRP + 9 (90%) en de FPRI + 7 ' .

De "parese index" wolgens Stennert (1977) wordt in precenten samengesteld
uit de tonus in rust (maximaal 40%) en de motoriek (maximaal 60%)
(tabel 3.8). De Functie van de M. frontalis wordt minder zwaar

138

miee berekend i

s coglidspleten verschil O <3mm O >3mm
5 | ectrapion D neen [ je
§ verstreken naso-labiale plooi (voor zover zan gezonde zijde aanwezigh  [[] neen O
= hangen mondhoek j <3Imm []=>3mm
optrekken wenkbrauwan (plooiverming] > 50% (] mogelijk [ afwezig
_ | restant in slaap ] neen i
E soglinspises bij maximale innervatie D reen D ja
'-é tenden laten hoektand boven en onder [] #ichtbazr  [] neen
2 |zen Ze snijtand boven over volle breedte D zichtbaar D niat zichttaar
tuiten, afstandsverkorting philtrum-mondhoek t.o.v. gezonde zijde [] =50% [[] <50%
| Parese Index = O]

tabel 3.8 Classificatie volgens Stennert: Parese index: 138

a3A

Evenals adour31 e

is Stennert van mening dat in de becordeling van
de motoriek restverachijnselen niet in het uiteindelijke cordsel
moeten worden opgencmen.

Afhankelijk van de hceveelheid restverschijnselen of de ernst van

de asymmetrie van het gelaat wordt door Stennert een waarderingsschaal
samengesteld., Deze "Defekt-heilungs-Index" bedraagt bij ongecompliceerd
genezen patienten O en bij het slechtst denkbare herstel 10

(tabel 3.9) 138.

hyperacusis [Cneen O
smaakstoornissen [ neen Oie
synkinesién tussen: [ voorhoofd

[0 ocq

[[}] nasolabiaalplooi nsen | Ja

0] mondhoek

meer dan 3 regio’s

spasmen aanwezig

sterk aanwezig
storend voor de patiént
tragnsecretie minder dan 30%

minder dan 30% met restlidspleet

%

contracturen
krokodilletranen

Defektheilungsindex
tabel 3.9 Classificatie volgens Stennerr: Defeketheilungsindex 138

Draf (1981} voegt aan Stennert's classificatie de afstand van de
vocrste haarimplant tot de wenkbrauw toe als maat veoor het optrekken

van de wen.kln.'r:lu‘..r13‘3 .

Yanagihara en Kishimoto (1972) beschrijven een PS-systeem, waarbij
de P de ernst van de verlamming weergeeft en de 5 de ernst van de
compl.tcat:.iesuG.Kwantitat.J.ef delen zij de ernst van de parese in
volgens de schaal van Botman en Jongkeesiad. De complicaties
beschrijven zij als niet-ernstig en ernstig. Een beocordeling als
PZSl wijst zo op een patient met een geringe asymmetrie in rust,

i : 140
een matige parese en met geringe restverschijnselen -

Doocr Wigand (1967) worden de afwijkingen op geleide van de meest

aangedane spier in het gelaat ingedeeld. Restverschijnselen worden

e 14



14 Qe beopideling fieds: betrokken (tabel 3.16) 141_ voorhoofdstak het minst bijdraagt aan de totale mimiek. Vooral

bij ouderen hemceilijken de rimpelvorming en beharing van de wenkbrauwen

een juiste beoordeling van de door-de voorhoofdstak geinnerveerde
Par.p | geen paresa, normale beweeglijkheid

spleren. Omdat de voorhoofdstak in belangrijke mate bijdraagt aan de

Par.1 | geringe parese in een deel van de mimische musculatuur
Par.2 | opvallende parese: onvolledig sluiten van het ooglid, of opvallende veraroting van de ooglidspleet uitdrukkingsmogelijkheid van de gevoelens lijkt het juist om deze tak
Par.3 | totale verlamming van gezichtshelft of een deel daarvan eveneens bij de beocordeling te betrekken.

Syn.1 | synkinesidn aanwezlg
Syn.2 | synkinesi#n opuallend
Syn.3 | ernstige synkinesién

De bijdrage van de cogtak aan de mimlek is kleiner dan die van ge

andere takken. Uiteraard is de oogtak van belang voor het sluiten van

de ocogleden en de bescherming van het oog.
tabel 3.10 Classificatie volgens Wigand, 141
De belangrijkste spieractiviteiten van de mondtak, die ook bij

onderzoek worden becordeeld, zijn het "lippen tuiten" en het
Taverner (1971) baseert zijn classificatie op de bewegingsn van "laten zien van de tanden".
moendhoek en voorhoofd en op de kracht waarmee het oog kan worden
gesloten. Vergelijking met de niet- aangedans zijde leidl tot sen Restverschijnselen horen niet in de bevpordeling van de functies te
waardering in procenten 4z worden meegerekend. Als afzonderlidke graadmeter zijn restverschijnselen

daarentegen wel van belang.

Voor Ekstrand (1981) vormen de motoriek wan het voorhcofd met het

coglid en mondhoek met de onderlip het criterium voor becordeling Al deze overwegingen vormden de sanleiding het classificatie-

van de nitvalsverschiinselen. Een totale uitval wordt met L00% systeem van Mulkens (tabel 3-6:‘17 te gebruiken. De tonus in rust
gewaardeerd. Een matige parese, waarbij het drinken van water of en het optreden van restverschijnselen worden apart beoordeeld. Bij
net sluiten van de pogleden is gestoord, wordt met 75% gewaardeerd. de idiopathische facialisverlamming voldoet dit systeem goed.

Een parese, die in rust niet, maar bij willekeurige bewagingen wel Bij een traumatische of iatrogene verlamming, waarbij vaak één tak
zichthaar is,wordt met 25% of minder gewaa.rdeerdma. is aangedaan, leidt deze classificatie tot een slechtere becordeling

dan men "gevoelsmatig" zou menen.
De door andere auteurs gehanteerde classificaties zijn variaties De totale afwezigheid van enige functie en een volledig normale
aE dhhharikeven Nesahrereainathiedsti. functie leveren bij beoordeling geen problemen op. Het beoordelen
van een gedeeltelijk functioneren blijft daarentegen subjectief.
3.1.2 Conclusie De indeling van Stenner:laa en DraE139 biedt de mogelidikheid om
dit probleem te omzeilen. Uit de praktijk echter blijkt deze
De tonus van de gslaatsspieren in rust Ls afhankelijk van Factoren indeling niet voor iedere onderzoeker reproduceerhaar.
zoals de leeftijd, het geslachb, de lichaamsbouw en de huidverzorging.

Zo is bekend dat de tonus in rust van de facialisspier,als gevolg

van sen perifeer letsel van de zenuw bij jonge patienten wvaak langduriger 3.2 INSTRUMENTEEL FACIALISONDERZOEK

als "verminderd" wordt beoordeeld dan bij oudere patienten. Bij de

laatsten is de asymmetrie van het gelaat minder opvgllend”'i‘”_ Waast het onderzocek wan de motoriek in rust en beweging wordt

Oom deze redenen lijkt het raadzaam de tonus in rust wel afzonderliijk gebruik gemaakt van verschillende testen voor het becordelen

te beoordelen, maar niet bij de uiteindelijke functiewaardering van de zenuwfunctie. Door de verschillende eindorganen te onderzoeken

te betrekken. die door de N. facialis worden geinnerveerd is een plaatsbepaling van het

zenuwstelsel mogelijk(topodiagnostiek). Sommige auteurs hechten zo
Het belang van de verschillende takken van de N, facialis voor de veel waarde aan deze vorm van diagnostiseren en dat ze zelfs hun

mimiek wordt wisselend becordeeld. De meeste auteurs menen dat de behandelingsplan hierop baseren.
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3.2.1 Traansecretietesten

Schirmer {1%03) beschreef een eenvoudige test waarmee de traan-
secretie kan worden bepaald. Van een strook filtreerpapier

(35 % 5.0 x 0.5 mm) wordt een omgebogen 5 mm lang deel beiderziijds
in de fissura palpebralis inferior geplaatst. Na 5 minuten wordt

de lengte van het bevochtigde deel van de strip gemﬂten144’145.

De traansecretie zou normaal zijn bij een bevochtigde lengte van
15 mnldq'lqﬁ. Gontier en Fisch leggen de grens bij 25 mmj46. Hanson

et al vonden bij 140 gezonde proefpersconen waarden die uiteen liepen

van Z tot 100 mm, waarbij steeds links en rechts vrijwel gelijke waarden
werden gevonden14?.

Enkele auteurs suggereren een wverband tussen traansecretie en leeftijd,
die door anderen niet kon worden bevestigdlqg,

Volgens Hanson et al zou er van een eenzijdig verminderde traan-
secretie sprake 2iin, wanneer de lagere waarde minder dan 27%

bedraagt van de hogere waardeIQ?. Volgens Gontier en Fisch zou die
waarde minder dan 30% van de totale - veronderstelde - traansecretie

moeten bedraqenlqa.

De volgende factoren kunnen mogelijk de grote spreiding van de
opgegeven normaalwaarden verklaren. MNaast de resorptie van de
traansecretie, die ontstaat door prikkeling van de conjunctiva door

het corpus alienum, wordt ook de reeds in de conjunctivaalzak aanwezige
vliceistof geresorbeerd. De hoeveelheid traanvocht, die langs de
caniculi lacrimales afvloeit, wordt meestal niet gemeten. Een goede
afvleed van de traanproductie van beide ogen is noodzakellijk wvooxr

een juiste becordeling wvan de bevindingenéz‘igé. Norn en Noven et al
gebruikten om deze redenen de verdunning van een op de conjunctiva

144,148

aangebrachte kleurstof als maat voor de traanfunctie . Kurihashi

et al gebruikten in plaats van filtreerpapier een katoenen draadlqg.

Gontier en Fisch vonden in sen groep patienten met traumatische
facialisverlammingen bij 93% uni- en bilateraal af¥ijkende traansecreties.
Bij idiopathische en herpetische verlammingen venden zij bij respectieveliik
53% en 60% uni- en bilateraal abnormale traansecreties.

= 3 146
Da auteurs hebben hiervoor geen verklaring gevonden -
Gezien de grote spreiding van de normale traanproductie en de

niet-eenduidige wverschillen tussen de linker en rechter zijde
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1lijkt de Schirmertest hoogstens voor de plaatsbepaling wvan het

zenuwlebksel geschikt.

3.2.2 Stapediusreflex

De stapediusreflex kan direct worden opgewekt door zowel acoustische

stimulatie als door een voorbereidende reactie op een te verwachten hard geluid.

De reflex kan ook ontstaan deor bewegingen van het hoofd en de

nek en door aanraking van de huid rond het cor en de uitwendige
gehoorganqlsﬂ. Registratie van deze reflex is op indirecte wijze
mogelijk met behulp van impedantie audiometrie tijdens ipsi- en contra-
lateraal acouséische stimulatie150'151.

De toonhoogte, waarbij men de reflex opwekt, varieert. Sommige onderzoekers
geven de voorkeur aan de frequentie van 1000 Hz, anderen bepalen

de reflex bij wverschillende freguentieséB’lsl_lss =

Bij luide acoustische stimulatie contraheert uitsluitend de

M. stapedius. De contractie ontstaat wanneer een geluid circa

60 dB boven de gehcordrempel wordt aangeboden.

Bij een zeer hoge geluidsintensiteit, of waneer het geluid op

zodanige wijze wordt aangeboden dat een vlucht-of-vecht-reactie

, 180
ontstaat,contrahesert tevens de M. tensor tympani .

De reflexbaan van de acoustische stapediusreflex is experimenteesl

bij dieren vastgesteld. Vanuit het orgaan van Corti lopen prikkels
via de M. nucleils cochlearis ventralis over een opstijgende vezel-
bundel in het ventrale deel wvan de substantia reticularis naar

het corpus trapezoides. Vezels vanuit het corpus trapezcides stijgen
cp in de lemniscus lateralis en vormen dan verbinding met het mediale
deel van de nucleus Facialis. Van daaruit wordt de ipsilaterale

4. stapedius geinnerveerd. Enkele vezels lcpen svensens naar

7
de contralaterale nucleus facialislss'Ls g

Een verband tussen de prognose van de verlamming van Bell en de
bevindingen bij de stapediusreflex is niet duidelijk.

Een goede prognose zou samengaan met een vanaf het begin wvan de
zandoening aanwezige reflex of met terugkeer van een aanvankelijk
afwezige reflex binnen drie weken na het begin wvan de aandoening43'158-l6].
Bij een opwekbare reflex zou er een verband bestaan tussen de

amplitudo van de reflex en het verlocp van de verlamming, waarbii de

amplitudo soms tot €% van de corspronkeliike waarde kan afremen.
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Dit zou geen prognostische betekenis hebbenﬁB. Gexrsdorf toonde aan

dat er verband bestaat tussen de amplitudo van de reflex, de toeneming
van de duur van de reflex en de 1eeftijd154.

Bij een groep patienten bij wie de reflex niet opwekbaar was, vonden
Rosen en Sellars in 73% toch een totaal herstel van de verlamming.
Terugkeer van de reflex zou eirca zes weken aan het klinisch

herstel voorafgaan. Afwezigheid van de reflex bij oudere mensen

zou een slechtere prognose betekcnen‘al.

May meent daarentegen dat er van enige correlatie tussen prognose

en reflex geen sprake 1337.

Een perifere fagialisverlamming, waarvan de corzaak proximaal van

de M. stapedius is gelegen, zou tot afwezigheid van de reflex aan

de zleke zljde kunnen leiden, zowel na stimulatie van de sangedane

als ook van de gezonde zijde.

Bij aanwezigheid wan ean stapedinsreflex zou de traanfunctie

normaal moeten zijn.

Citron en hdnur43 vonden @venals Marsan et aliaz'bij verschillende
patienten een verminderde traoansecretie bij een normale stapediusreflex.
Hieruit zou kunnen worden afgeleid dat bij de verlamming van Bell

de zenuwlaesie niet uitsluitend op één plaats bestaat, maar verschillende
bundels in verschillende mate treftQB. Daarbij zou terugkeer van

de reflex bij onvolledig herstelde patienten en een blijvende afwezigheid
bid aanvankelidk ernstig aangedane, maar toch vollediqg herstelde
patienten er voor pleiten dat de test eerder de ernst van de aandocening

bepaalt dan de plaatshbepaling van het letsel aangeeftleo.

Bet is verleidelijk een verband te leggen tussen de blij sommige
patienten optredende dysacusis en de afwezige stapediusreflex.
McCandless en Schumacher achten deze correlatie aanweziqlSB. May
daarentegen vond bij 90% van de door hem onderzochte patienten
qeen stapediusreflex en slechts bij 10% dysacuaisa?. Citron en
Adour wvonden evensens geen verband tussen dysacusis en bevindingen

van de stapediusreflexaj.
3.2.3 Smaaktesten

De smaakpapillen van het voorste tweederde deel van de tong staan in
verpinding met de fijne uitlopers van axonen, die via de chorda
tympani eindigen in de nucleus solitarius in het caudale deel van de

hersenstam. Smaakvezels uit het achterste eenderde deel van de tong

verlopen via de N. glossopharyngeus naar de nucleus solitarius.
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over het verloop van de smaakvezels bestaat nog geen overeenstemming i
vier smaakkwaliteiten kunnen worden onderscheiden: zout, zoet,

bitter en zuur.

De smaak wordt op verschillende wijzen getest: kwalitatief, semi-
kwantitatief en kwantitatief.

Kwalitatieve en semi-kwantitatieve testen worden met verschillende
concentraties smaakstoffen uitgevoerd. Door het grote aantal vals-
positieve uitslagen is deze methede niet erg hetrouwbaar154.

De electrogustometrie berust op het verschijnsel dat een electrische
stimulering van de tong een metaalachtige smaaksensatie oproept.

Op de tong worden electroden geplaatst. De toegediende stroomsterkte
neemt logaritmisch lineair toe van 1 tot 370 miero A. Het verschil
tussen twee opeenvolgende stroomsterkten bedraagh circa 25%., Deor
Krarup (1958) werd dit verschil in stroomsierkte een electrogustometer
unit (EGU) genoemdiﬁs.

Door Rollin en Tomita werd esen andere schaalverdeling voorgesteld.
Maar analogie van de bepaling wan het 0 dB niveau bij de toondrempel -
audiometrie onderzochten zij de grens van de minimale smaaksensatie
bij een bepaalde prikkelsterkte bij gezonde individuén. Bepaald
varwarrend werkb hun keuze deze standaardwaarde ook met U dE aan

te duiden. Op hun schaal kemt O 4B overeen met 8 micro A en 32 dB

met 318 micro A166'167.

Doer de meeste auteurs wordt een verschil van 4 dB, overeenkomend met
7 EGU, tussen beide tonghelften als normaal beschouwd. Schultz-Coulon
et al vonden een werschil van 15 EGU pas pﬁhhn]cgischlsa.

Alleen Tomita et al kenden aan de electrogustometrie een - geringe -
prognostische betekenis tceiET. Groves en Gibson meenden dat gemeten
smaakversehillen tussen beide tonghelften gedurende de eerste tien
dagen geen prognostische betekenis hebben44. Een correlatie tussen
smaak functie en prognose op verloop wan de aandoening is echter nooit

vastgesteld.
164 28
Zowel Diamant als Fkstrand =~ achten de electrogustometrie van

ondergeschikte betekenis voor de prognos=e.

wellicht zijn de weinig hoopgevende resultaten terug te voeren
op de moeilijke reproduceerbaarheid van de test, de problemen
rond het standaardiseren van de plaats van de electroden en

de wverschillen tussen de materialen, waaruit de electroden zlj)n

vervaardigdlas.
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Bovendien is het moeilijk voor de patient onderscheid te maken
tussen gevoels- en smaakgewaarwordingen bij prikkeling door
hoge stranmsterktenlee. Het nut van de electrogustometrie bij
functie-onderzoek en bepaling van de prognose van de verlamming

van Bell lijkt daardoor twijfelachtig.
3.2.4 Salivatietesten

Naast de glandulae submandibulares, sublinguales en parotides komen
intra-oraal vele kleine speekselklieren voor.

De glandulas submandibulares en sublinguales worden gefnnerveerd
deoor postganglionaire parasympathische vezels, die vanuit de N.
salivatorius superior, via de chorda tympani het ganglion
submandibularis en sublinguale bmneikenisa'lﬁﬁ.

De glandula parotis wordt vanuit de N. salivatorius inferior
gelnnerveerd via de N. glossopharyngeus, de plexus tympanicus, de
N. petrosus minor en het ganglion oticumlsa.

Een exacte scheiding tussen de parasympathische vezels, die met de
N. glossopharyngeus en de N. facialis meelopen kan niet worden
gemaakt . Tussen beide systemen zijn talrijke verbindingen bekandiss'lsg.
De speckselproductic van de glandulae submandibulares kan als maat

veor de functie van de chorda tympani worden gebruikt.

Magielsky en Blatt introcduceerden in 1958 de sialometriel?o. In

beide afvoergangen van de glandula submandibularis worden na dilatatie
poly~ethyleenbuisjes geschoven over een afstand van circa twee centimeter.
Via een druppelteller wordf de gecretie gemeten in rust en na

stimnlatie met citroenzuuroplossingen.

Vergelijking tussen de secretie van aangedane en niet aangedane ziide

druppels aangedane zijde 28

levert het sialometriequotient: = - 5
druppels niet-aangedane zijde .

Door de meeste auteurs worden de door Wiberg aangegeven waarden als
norm qebruiktl?l. Het verschil tussen de twee zijden is afwijkend,
wanneer na stimulatie met 1% azijnzuur § kleiner is dan 0.60

of na gebruik van 6% azijnzuur @ kleiner is dan 0.73.

Indien Q groter is dan 0,45, na stimulatie met 6% azijnzuur,

zou een gnede prognose bestaanza'l43’1?0’[?1'!72

+ May zag (zonder
de juiste sterkte van de stimulatie te vermelden) bij een salivatie
percentage groter dan 50% (0= 0.5) in 78% van de patienten een
volledig herstelza.

De sialometrie zou in €9.5% van de patienten een juiste prognose
qeven28’143'1?0. Problemen bij de uitvoering van de test en de

interpretatie van de uitkomsten ontstaan bij reeds bestaande afwijkingen
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aan de chorda tympani en speekselklieren.

onjuiste waarden worden verkregen indien bij het canuleren van

de afvoergang de catheter omknikt of 4in de glandula sublingualis

terecht komt. Herhaald canuleren leidt tot cedeem van de afvoergangen,
waardoor de reproduceerbaarheid van de test afneemt,

Dooxr Wiberg werd opgemerkt dat een gedenerveerde glandula submandibularis
na één maand 30% minder speeksel produceerti?l, mogelijk

door een snelle atrofie. Alle auteurs geven dan ook aan dat de test
allsen gedurende de eerste dagen na het begin van de aandoening

prognostisch betrouwbaar is.

Fen deel van de bezwaren tegen de test kan worden omzeild door
toepassing van sialoscintigrafie.
Intraveneus wordt Téchnetium-99 m (Tc-99 m) toegediend, meestal

+, 162,173,174
als pertechnetaat van natrium (gngco4-Na ) .

Tijdens het opnemen van TC—BQm in de speskselklier kunnen drie fasen

onderscheiden worden:

1. deorbleoedingsfase, waarbij een homogene distributie wvan
radicactiviteit over de speekselklier meetbaar is.

2. opnamefase, waarbij 10 tot 40 minuten na toediening de
maximale concentratie wordt bereikt.

1 173
3. unitscheidingsfase 52 v

De maximale opneming zou een maat vormen voor de activiteit van de
speekselklier, Marsan et al zagen een gunstige prognese bij een
maximale opneming van 60% en een slachte prognose bij een maximale
opneming van minder dan 40%162. Door anderen zijn deze waarnemingen
tot nu toe niet bevestigd. De sialoscintigrafie heeft alleen gedurende
de eerste dagen na het begin van de aandoening een voorspellende
waarde en is voor het vervolgonderzoek niet meer betrouwbaar.

Saito et all?s en Joachim et al”6 onderzochten de pH-veranderingen
van het speeksel uit de glandula submandibularis. E%j esn zuurgraad
hoger dan 6.4 zou 95% wvan de patienten harstellani?b. Bij een
zuurgraad lager dan 6.2 herstelde de aandoening bij 82% van hun
patienten OHVOlledig1?5'176.

De salivatietesten lijken alleen gedurende de eerste dagen van de
aandoening bhetekanis te hebben wvoor het functie-onderzoek van de

chorda tympani.



3.2.5 NEUROFYSIOLOGISCHE TESTEN
3.2.5.1 Faradisch-galvanisch prikkelonderzoek

Erb (1862) berichtte als eerste over het faradisch-galvanisch
prikkelonderzoek bij aandoceningen van de N. facialislz. De test
berust op mogelijke verschillen in prikkelbaarheid tussen zenuw

en spier. Een gezonde spier bleek te reageren op zowel Faradische

als Galvanische prikkeling. Een volledig gedenerveerde spier reageerde
alleen op directe galvanische prikkeling.

Banvankelijk vermoedde men dat er verschillende vormen van electriciteit
waren. Later bleken de verschillen tussen galvanische en faradische
"stroom" Le berusten op de tijdsduur van de gebruikte prikkelstroom.
De "faradische stroom" is een kortdurende, repeterende c¢lectrische
prikkel; de "galvanische stroom” een langduriger (langer dan 100

msec 3177’178. Prikkeling wvan de spier moet plaatsvinden ter hoogte
van het zogenaamde "motor-point". Het "motor-point" is dat gedeelte
van de huid boven een bepaalde spier, waar de cnderliggende spiexr met
de zwakste stimulus prikkelbaar is.

Met behulp van dit onderzoek kan voor Lledere spler de rheobase

worden bepaald. De rheobase ls de mininale intensiteit van een
langdurige prikkelstrocom, die nodig is om een spiler tot contractie

te brengen.

Do ghronaxie wordt dan gedefinieerd als de tijd waarin een prikkel-
stroom,met een sterkte van tweemaal de rheobase,moet inwerken om

pen contractie te werdorgzaken. Voor iedere tijdsduur kan een

minimale stroomdrempel worden bepaald. Dit levert een tijd-
intensiteit-curve {i.-t.-curve, strength-duration test), die als

maat wvoor de denervatie kan worden gebruikt.

Bij toenemende densrvatie ‘van de spier stijgk de waarde van de
chronaxie17‘13?'l?8.

Mede door de grote bewerkelijkheid van de bepaling raakte de
i.-t.-curve op de achtergrond tijdens de ontwikkeling van nieuwe
testmethoden in het begin wvan de jaren zestig178. Daarbij leek

7 2
de prognestische betrouwbaarheid van de test gering! Bat7 =

180, 181

z 182
Alleen Podvinec et al en Chounard hechten nog waarde aan

deze bepaling.
3.2.5.2 Nerve Excitability Test

Veortbouwend op het werk van Erb ontwikkelde ondermeer Laumans

de Nerve Excitability Test (NET), aanvankelijk door hem Nerve
178,183,184

7
de term Minimal Stimulatiom Teatl '

conduction Test gencemd . Anderen gebruiken cok wel
Met behulp van een bipolaire electrode wordt de N. facialis
geprikkeld ter hoogte van het foramen stylomastoideum.

De prikkelduur bedraagt 0.3-1 msecldo'155'1?8’1?9'184-187.

De stroomsterkte waarbij nog juist een waarneempare contractie wvan
de aangezichtsspieren ontstaat,vormt de drempelwaarde van de NETl?S.
De gevonden waarden zijn afhankelijk van de huidweerstand, huid-
temperatuur, dikte van de laag weke delen tussen electroden en
zenuw, positie van de electroden en het anatomisch verloop van

de N. facialislﬁ4.

De interindividuele verschillen zijn groot. Laumans meent dat de
normaalwaarden liggen tussen 2.4 en 16.2 mA (gemiddeld 6.5 mdl
bepaald aan de niet-aangedane zijde van het gelaat bij patienten

met een verlamming van Be111?8'184. aAnderen geven als normaalwaarden

aan: 0.9 mA tot 11.0 mﬁlsa of 3 tot 8 leBs.

Gezien de spreiding meenden Huffmann et al geen normaalwaarden te kunnen
bepalen, zij adviseerden slechts een vergelljking tussen beide
gelaatshelften te makeni?g.

Laumans en Jongkees geven aan dat bij een verschil van meer dan

3.5 mA tussen beide gelaatshelften een kritische grens wordt bereikt,
waarboven een ohvolledig herstel verwacht mag worden. Bij een

verschil van meer dan 20 mA zou een ernstige zenuwdcgeneratie

183,188

bestaan Deze grenzen werden algemeen geaccepteerd. Groves

et al vonden echter dat de kritische grens bij een verschil wvan

meer dan 5,0 ma werd bereiktlag.

Een groot voordeel van het gebruik van de NET is de esnvoud waarmee
de test kan worden uitgeveerd. De test kan dagelijks worden herhaald.
Een nadeel wvormt de subjectiviteit van de test, waarbij van
onderzosker tot onderzoeker het vaststellen van de prikkeldrempel

bij één patient kan verschillen. Bij hogere prikkelsterkten wordt
vaak de pijndrempel overschreden. Dit vercorzaakt verhogingen uanlga
de tonus. Hierdoor kan de drempelbepaling haast onmogelijk worden i
Bij toeneming van de prikkelsterkte bestaat de kans dat contracties
van de M. masseter worden aangezien voor contracties van de
gﬁlaatsspierena?.

De huidweerstand van de patienten kan van dag tot dag wisselen

dcor een veranderde talgsecretie of vochtigheidsgraadq?. May et 3126
en Adour et aligl wijzen op de noodzaak de huid ter plaatse van

het foramen stylomastoideum goed te reinigen. Zonodig kan een goed
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geleidende pasta worden aangebracht. Mamoli et al vonden, zelfs
bij gezonde volwassenen, links-rechts verschillen groter dan 3.5 mA
en grote  interindividusle verschillenlgz. De auteurs geven helaas

niet op hoe groot deze verschillen zijyn.

Over het verband tussen NET-uitslagen en de prognose van de verlamming
van Bell bestaat geen cvereenstemming. Yanagihara et al vonden bij
77% van hun patienten sen goede oversenkomst tussen NET-uitslag

193 190,194
. May en

en prognosel4u. Anderen bevestigden dit
Schultz-Coulon et a1155 zijn van mening dat de NET—uitslagen gedurende
de eerste 48-72 uur geen goede prognostische waarde bezitten. Blijft
de zenuw gedurende de eserste 14 dagen prikkelbaar, dan valt in 90%

van de gevallen een goede prognose te verwachten. Zij wijzen op

het viddrkomen van vals-positieve resultaten. Ondanks een goede

en symnetrische prikkelbaarheid kan bij sommige patienten toch een
onvolledig herstel vﬁérkomenlss’lgo‘lgd.

Daalt de prikkelbaarheid gedurende de eerste 14 dagen,dan neemt

de kans op een volledig herstel af. Vals-negatieve uitslagen komen
in deze groep ook vuor155.

Lundgren et al menen dat, voor de individugle patient, de NET
onvoldoende prognostische waards bezitlod. Anderen menen dat de
NET in het geheel niet als een prognostische test kan worden

gebruiktlsl'lgs.

3.2.5.3 Maximal Stimulation Test

De Maximal Stimulaticn Test (MST) verschilt wvan de NET alleen in de
sterkte van de prikkelstrcom. May et al zijn van mening dat bij de
NET slechts een gering aantal zenuwvezels wordt gestimuleerdzs. Bij
Loeneming van de prikkslsterkbte stijgbt heb aantal geactiveerde
zenuwvezels tot een bepaald maximum. Verhoging van de prikkelsterkte
geefl dan geen versterking meer van de contractie.

Tijdens het uwitwvoeren wan de test wordt de prikkelsterkte epgevocrd,
tot een maximale contractie wan de gelaatsspieren wordt verkregen.
Zangedane en nilet-aangedane zijde worden vergeleken. De contracties
vorden omschreven als normaal, licht verminderd, ernstig verminderd
of afwezig. Esn contractie wordt als ernstig verminderd beschouwd,
indien deze minder dan een kwart van de contralaterale contractie
bedraagt. Een ernstig verminderde en cen afwezige contractie wordt
als abnormaal beschouwd en gaat gepaard met een slechte proqnosezb’lg4'196,

De MST bleek sen goed voorspellende best te zijn bij 29 van de 32
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totaal herstelde patienten en bij 15 van de 19 cnvelledig herstelde
patienten.

aanvankelijk leek met behulp van de MST binnen 48 uur bepaald,

een goede voorspelling te kunnen worden gedaanlg4. Later bleesk

dit helaas niet het geval te zijnze.

May et al menen dat de MST niet voldoet voor het stellen wvan een
juiste prognose. Zij namen aan dat de contralaterale N. facialis
subklinisch evensens is aangedaan bij een verlamming van Bellzﬁ.
Bezwaarlijk bij het gebruik van deze testmethode is de grote
ervaring, die van de onderzoekers wordt ged@ist bij het kwantificeren
van het verschil in maximaal mogelijke contractle tussen beide

galaatshelften4T.

3.2.5.4 Electroneurografie

Het subjectieve element bij het beoordelen van de NET en de MST

wordt door talrijke cnderzoekers als een groot nadeel beschouwd.
Yanagihara trachtte de objectiviteit te verhogen door de responsie

die in de aangezichtsmusculatuur werd opgewekt, vast te lsggen .

perst bepaalde hij met bipolaire stimulatie de minimale prikkelsterkte,
waarbij een responsie in &fn wvan de aangezichtsspieren kon worden
vastgeleéd. Vervolgens registreerde hij met behulp van naaldelectroden
de responsie bij supramaximale stimulatie140.

Esslen plaatste oppervlakte-electroden ter hoogte van de nasclablale
plooi en mazkte eveneens gebruik van supramaximale stimulatie.

Kij meent dat de M. orbicularis oris de meest representatieve spler

i 197,198
is voor de mimische musculatuurx o

Vele onderzoekers volgden ziin methode van testen47'179'181’19i'192'199_208.
Sommigen registreerden de opgewekte actiepotentiaal met naald-
electrcdenl?,140,195,209,210-

De prikkelduur bedraagt in het algeween 0.! tot 1 msec.

140
vanaglhara noemde deze test de "Evoked Electromyography" (evcked EMG) '

197,198
’

191
Esslen electroneurografie (ENoG) Adour neuromyography ?

Stennaert electroneu:omyagraphy4? en Belkahia et al "Le Test d'Esslen"204.
In navelging van Esslen wordt in het huldige onderzoek de voorkeur
gegeven aan de term elsctronsurcgrafie (ENoG). Deze ben??inq sluit

aan bij de elders in Nederland gebruikelijke naamgeving ~, ofschocn het
onderzoek hiermee onvolledig wordt weergegeven.

Electroneurografie suggereert immers een registratie van de

activiteit van &én neuron, terwijl de testmethode een

a7



electromyografische afleiding combineert met een electrische
stimulatietest.

Electroneuromyografie zou een betere benaming zija4?.

De opgeweckte actiepotentiaal staat eveneens onder verschillende
synoniemen bekend: Summenpotentiallg?, summations potentials,

p 4 4
compound action potential (car)en summation muscle action potential 7.

De opgewekte potentiaal bestaat uit de summatie van potentialen

van meerdere motor units met snelle en langzaam geleidende zenuwvezels.

Het doel van het onderzoek is het vaststellen van de ermst van

de degeneratig van de aangedane zenuw aan de hand van de hoogte van

de amplitudo van de potentiaal, welke afhankeliijk is van het aantal
functionerende motor units.

van belanyg hierbij is de indeling van de perifere zenuwlaesies door
Sef.&c:lcm?"]1L en 5underland13l.

Seddon deelde perifere zenuwlassies in drie stadia in: neuropraxie,
axonotmesis en neurclmesis. Onder neuropraxie verstaat hij een
functionele reversibele blokkade wvan de zenuwgeleiding deor beschadiging
van de myelineschede.

Bilj axonotmesis is sprake van een onderbreking in de structuur van

het axon, terwijl in geval van een neurotmesis de gehele structuur

van de zenuw verloren is gegaanZII.

sunderland gaf een indeling in 5 graderingen, waarin bij sen

toenemende ernst van de aandeoening de functies van de geleiding in

de axonen gestoord zijn (graad 1), de continufteit van de axonen is
onderbroken {graad 2), de continuiteit van de axonen en het endoneurium
{graad 3), de continuiteit van het perineurium (graad 4) of de gehele
genuw verloren is geraakt (graad 5). Bij graad 1 en 2 is een herstel
van de funetie mogelijk en bij de overige graderingen is esn onvolledig

herstel met optreden van restverschijnselen mogelijklal.

De ENoG gaat ult van een vergelijking van aangedane en niet-aangedane
zijde van het gelaat. Als maat voor de zenuwdegeneratie kunnen

de distale latentietijd, de amplitudo, de duur, de oppervlakte van
geprovoceerde actiepotentiaal en het aantal ontladingen worden
gebruikt. De gebruikte registratiemethode beinvloedt deze parameters.
De latentietijd, d.i. de tijd die verloopt tussen het tosdiensn

van de prikkel en de hierdoor opgewekte actiepotentiaal, kan beter
met naaldelectroden worden bepaald dan met oppervlakte-electroden.

Door een naaldelectrode wordt alleen de potentiaal gemetsn in de
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spier die van belang is. Br zijn daarbij weinig artefacten. Oppervlakte-
electroden geven meer artefacten te zien. Omliggende spierpctentialen
worden meegemeten, hetgeen echter bij oppervlakkig gelegen spieren

zoals de N. facialis geen overwegend bezwaar is.

De amplitudo van de opgewekte actiepotentiaal kan sterk wisselen

bij het gebruik van zowel naaldelectroden als bij oppervliakte=
electrodenigl'ZO?. Mulkens adviseert het gebruik van naalelectroden,
omdat hiermee eenvoudiger de maximale amplitudo is "op te zoeken" dan
met de 0ppervlakte-eleetrade1?. De plaatsing van de registratie-
electrode is belangrijk. In het gelaat overschrijdt de motorische
innervatie gedeeltelijk de mediaanliin. Voor de M. frontalis en
de M. orbicularis oculi kan deze overschrijding tot 2.5 cm vanaf
de mediaanlijn invlced uitoefenen op de contralaterale innervatiei?’zlz'ZIJ.
Voor een goede reglstratie dient de electrode bij elke meting op

dezelfde plaats te ziijn aangebrachtzo‘j.

De distale latentietijd is samengesteld uit verschillende componenten:

de geleidingssnelheid in de zenuw, de overdracht van de impuls in

de motorische eindplaat en de verspreiding van de impuls over

de spiervezel. Naarmate de afstand tussen de naald en de eindplaat

afneemt, wordt de latentietijd korterzld.

In tabel 3.11 zijn de distale latenties van cog-, Voorhocfds- en mondtak

&
van de N. facialis weerqegevenl?a'lgl'199’201'216'21J'215.

voorhoofdstak oagak mandink wilzn van registratin
Adour et al 197 2,48 40,38 ppaeslakte aluetodon
Mamoli e 31 180 i 19 -40 opnerslakie olactroden
Pech et al 38 +06 oppervlakie olectroden
Joachien vtal 176 24 -60 24 -80 24 =60 | nwidelecteodan =
Krogness 214 34 -60 28 ~40 nuald wlvctiodan |
Steid 215 426-038 | 2851031 T 8a3c047 | naldelctioden

max. 5.2 miax, 347 max. 4,37
Bratzlavsky 216 48 +08 3B t04 a2 30,5 naaked eleetraden

max. B max. 4,6 max. 5

tabel 3.11 Normaalwaarden van da distale latentietijd van de N. facialis in msec.

Een cpgeheven prikkelbaarheid van de zenuw houdt waarschijnliik

een slechte prognose in voor herstel van de zenuwwerking35.

Hsslen meent dat een bLoenemends latentietijd van de mendtak weliswaar
gepaard gaat met een toenemend zenuwletsel, maar dat hieruit geen
duidelijke prognose valt af te leiden voor de individuele patientlg?'lgs.
Steidl beschreef een wverband tussern toeneming van de distale latentie

en een slechter EunctieherstEIZIS. oachim beschreef dat een latentietijd

van minder dan 6.0 msec, gemeten binnen 72 uren na het begin van

i 176
de aandcening ,een goede prognose inhoudt 5



Enig verband ktussen de distale latentietiid en de prognose wordt
ook weal ontkandlgg.

Als belangrijkste maat voor degeneratie wan de zenuw wordt in dit
anderzoek de amplitudo genomsn van de opgewekte actiepotentiaal.

De meeste auteurs gebruiken hierveoor de mondtak of nemen een
gemiddelde waarde vanvoorhoofds- en mnndtakl?. De amplitudo

wordt meestal opgegeven in procenten van de contralaterale zijde.
Bij daling van de amplitudo tot 50% van de contralaterale waarde is
de prognose gunstig. Klinische wverschiijnselen kunnen hierbij zelfs
ontbreken. Bij een sterkere daling (tot 90%) lijkt de kans op
restverschijnselen toe te pemen, Bij daling tot 98% is de kans op
herstel zeer kleinjg?'lga.

Mulkens onderscheidt drie groepen. In de groep 0 tot BO% amplitudo-
daling herstelt iedere patient. In de groep van 81-90% amplitudo-
daling herstelt de helft van de patienten en bij nog sterkere

ampl itudodaling herstelt geen der patienten17.

Bij gezonde mensen worden verschillen gevonden tussen de beide
gelaatshelften wvan ca. 3% tot 25%181‘192'198'2D1’210.

Anderen ontkennen het bestaan van links-rechts verachillen, maar
vinden grote variaties bij het testen wan dezelfde patienten. De
variatie in de repreduceerbaarheid kan tot ca., 16% oplopenlgl'zoﬁ.
Artefacten veroorzaakt door stimulatie van de M. masseter zouden

hierbij een rol kunnen spelendj’lgl.

De invlieed van de duur van de opgewekte actiepotentlaal is niet bekend.

De waarde van de méting van het aantal "pieken" ("spikesa"), die in

sommige gevallen kunnen ontstaan in de opgewekbte actiepotentiaal,is
k¢

nnduideliijI'. S2lechts é€8n schrijver neemt als maat de cpperwvlakte

n . ” 208
van de opgewekte actiepctentiaal .

3.2.5.5 Electromyografisch onderzoek

Een electromyogram (EMG) is de extracellulaire registratie van
electrische potentialen; die door depclarisatie wvan de spiervezel-
membraan ontstaan bij iedere willekeurige contractie van de spier
of spontaan bij bepaalde pathelogische processen. Registratie vindt
plaats met behulp van naald- of oppervliakte-electroden.

Cewoonlijk wordt een EMG gevesgistreerd in rust, bl) maximale
contractie en bij zwakke contractie,

Tijdens de rust worden normaliter geen actiepotentialen gezien.

Spontane actiepotentialen,die meestal polyfasisch van verm zijn,
worden in de mimische musculatuur dikwijls aangestroffen en

worden in de voorhoofdsspier niet als pathologisech heschouwd.

Bij uitval in het gebied van het perifeer motorisch neuron ontstaat
doorgaans na 3 weken denervatie wverschijnselen in de vorm van
fibrillaties en scherp positieve golven. Zelden worden complexe,
hoog-fregquente ontladingen (5-100/sec) (pseudcmyotone ontladings-—
reeksen) waargenomen.

Bij maximale contractie vindt men meestal een interferentiepatroon

of een gewoon gemengd patroon. Het optreden van hcog-frequente
actiepotentialen, een solitalr patroon of een "stil" EMG wijst,

in deze veclgorde, op een toenemende uitval van het perifeer motorisch
NEeurocn.

Bij zwakke contractie worden bij een normale functie actiepotentialen
van normale duur en hoogte gezien. Indien de amplitudo (en de duur
van de actiepotentiaal) is verhocgd, wijst dit op een chronische
denervatie. Verlaging van de amplitudo kan op een (acute) ultval van
motor units wijzen.

Bij ziekeliike aandoeningen kunnen meer dan 20% van de actispotentialen
een polyfasische vorm met veelal een lange duur te zien geven.

Een onderscheid moet worden gemaakt tussen polyfasie als aspecifiek
verschijnsel en polyfasie, die blj herstel van de perifere innervatie
optreadt (relnnvervatiepotentialen).

Mengvormen van de hierhoven beschrewven contractiepatronen komen

natuurlijk ook voor215,21?.219'

Het optreden van fibrillaties bij de wverlamming van Bell wordt

g ; 45
gezien in 1%221 tot meer dan 50% van de patienten . In het algemeen

wordt aangenomen dat fibrillaties pas na de tweede wesk na het

3,207
begin van de aandoening optreden45'l? &

45,215

, hoewel het ook wel

eerder wordt gezien

Het optreden van fibrillaties wordt gezien als een ongunstig teken
voor herste129'45'loq"dj'l?a, hoewel de laatste tijd het verband
tussen fibrillaties en prognose minder duidelijk wordk
gemndenmal, 143,179,198,210,214,215

Een "stil" EMG bij poging tot maximale contractie gaat vaak samen

45,210

met @en slechte prognose . Een "stil" EMG met een behcouden

prikkelbaarheid gaat nog samen met een redeliik functieherstel.
Totazl verlies wvan prikkelbaarheid van de N. facialis in de

214
eerste 10 dagen geeft een grote kans op onvolledig herstel .
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Bij terugkeer van de spieractiviteit loopt het EMG voor op het
klinisch functieherstelBﬁ. Texrugkeer van de EMG-activitelt voor

de 15e dag zou een goede prognose betekenenjga.

De electrische activiteit bij maximale contractie, bepaald gedurende
de eerste dagen, is woor de prognose bepalend214. Seolitaire
actiepotentialen, of sen beeld passend bij een minder ernstige uitval
van het perifeer motorisch neuron,zijn prognostisch gunstig. Dit
geldt ook voor verbetering van het contractiepatroon binnen 2 tot

b weken na het begin van de aandoeninqzm.

Anderen stellen dat iedere vorm van electrische activiteit bij
maximale contractie in het merendeel van de gelaatsspieren prognostisch

197,198,215,220

gunstig is Blom en Ekstrand vermeldsn dat het EMG,

op deze wijze gebruikt, een juiste prognose aangeeft bij 82,1% van

de voclledig herstelde patienten en bij 66,7% van de onvolledig heratelde

. 143
patienten -

Olsen was van mening dat het EMG alleen van belang was bij het
statistisch voorspellen van een totale genezing. Voor de bepaling
van de prognose bij de individuele patient zou de methode niet
i 2 )
gevoelig genceg zijn o
Over een verband tussen de vorm van de actiepotentialen onderzocht bij

2viakke contractie en de prognose is niets bekend.

Amplitudobepalingen wan het EMG bil] maximale contractie lijken slechts

: i . 17
in geringe mate bij te dragen tot het bepalen van de prognose .

3.2.5.6 Orbicularis Oculi Reflex

De corbicularis oculi reflex werd in 18%6 deor Overend beschreven
als de "glabellar tap reflex"zzz. Syncniemen zijn de "blink reflex"
"le réflexe du clignement” en de "oogknipreflex". De reflex behoort
tot de groep van trigeminofaciale 1_'-F.~fle-xen223

Bij kloppen op de regio Erontalis wan het gelaat sluiten de
oogleden zichzzz. De reflex kan ook worden opgewekt door bipolaire
supramaximale stimulatie van de N. supra-orbitalis met een
eleoctrische stimulus met een "blekpuls" met esen duour van 0.1 tot
10 maec.

Registratie van de reflex in de Mm. orbicularis oculi met naald-
of oppervlakte-slectroden laat cireca 1l msec na de stimulus een
vroege unilaterale responsie zien (R,ll . Deze wordt circa 35 msec
na de stimulus gevolgd door een dubbelzijdige responsie (R2]

(fig. 3.1). Kugelberg meende, naar analogie van de masseter raflex,

223
dat bij de vroege reflex sprake was van een myotatische reflex % 4
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Stimulatie rechter Stimulatie linker
N. supraorhbitalis N. supraorbitalis
™ Rz R R

— rachts o —— 4
-—H-H- links +———-H-H-

fig. 3.1 Schematische weergave van het reflexpatroon van de
orbicularis oculi reflax.

Ry = vroege component

R2 = late component

rechts = rechter M. orbicularis oculi
links = linker M, orbicularis oculi

Later is aangetoond dat de vroege cogknipreflex esen cutane reflex
i9224-22?_

Impulsen van de vroege reflex verlopen over de N. supra-orbitalis

en de senzibele wortel van de porus. In de pons gaan zij over enkele
internecurconen (oligosynaptisch) naar de nucleus facialis. Efferente
impulsen lopen over de N. facialis naar de M. orbicularis oculi.
Afferente impulsen voor de late reflex lopen eveneens over de M.
supra=orbitalis en de sensibele wortel de porus binnen. In de pons
dalen zij af over de tractus spinalis M. trigemini. Verbindingen
tussen het caudale deel van de tractus N. trlgemini en de rechter

an linker facialis kernen gaan over de laterale reticulairve formatie,
welke mediaal tegen het trigeminuscoemplex gelegen is. Efferente
impulsen verlopen evensens over de N, facialis naar de M. orbicularis
Dculizza y 229 ]

Molina et al wijzen erop dat de secundaire responsies ook kunnen
worden verkregen door stimulatie van de N. infra-orbitalis en rami
mentales van de N. trigsminu5230’23l.

De in de literatuur opgegeven normaalwaarden van de latentietijd

van de vroege en late responsies zijn in table 3.12 samengevat

223-226,231-234

o0 N __SIPTIE s = ==
fy Vinkgfreches Rz links/rachs
warschil verschil
| Kugelbery 723 12 = 26- 30 e
Penders/Delvaide 224 12 25-30 |
Shahani 225 B T -5 23-49 |
Dehon 226 N 128 I, [ |20 ]
Mol 230 ) 7 -2 [ 5-35 |
Wirmurs ot ol 231 05+ 28 | < 3310 | <s
Pendars (Boniver 232 116+ 09 | <15 | | o
| Kimurs 733 max, 13 | =12 | |

tabel 3.12 Normaalwaarder vroege (R1) en late component {R2} van de orbicularis ceuli refiex (n msec.
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Enige onderzoekers menen dat normaalwaarden van de latentietijden

nist kunnen worden aangegeven gezien de grote Ilnterindividuele

verschillen229'235.

Een links-rechts verschil tussen de achtereenvolgens zan de
ipsi- en contralaterale zijde opgewekte vroege component van

de reflex van meer dan 1.8 msec wordt als pathologisch beschouwd.
Veor de late componenten mag het verschil niet meer dan 8 msec

bedragenzzg.

De orbicularis ocull reflex heeft zowel betskenis voor de diagnostiek

van de verlamming van Bell als voor het stellen van sen prognose,

Een verlengde latentietijd of afwezigheid wan de vroege component
geeft niet de mogelijkheid te differentisren tussen een geleidings-

stoornis van de N. trigeminus of de N. facialis aan die zijde

2
(Rll. Hiervoor kan beter de late component worden gebruikt (R2)2 9'236.

Een bilaterale afwezigheid wvan de R, na stimulatie ipsilateraal

2
aan de aangedane zijde wijst op een geleidingsstoornis van de

229,236-240

H. trigeminus . Een geleidingsstoornis in de N. facialis

nit zich door afwezigheid of vertraging van de R, aan de aangedane

zijde, zZowel na stimulatie wvan deze zijde als Vai de opnaangedane
zijde229,230,231,234'

Bij laesies in de hersenstam zou na stimulatie aan &én zijde de
R, aan de andere zijde ontbreken230‘231.

Op grond van deze bevindingen werd door ons een theoretisch model
opgezet om te kunnen differentiZren tussen geleidingsstoornissen

in de M. trigeminus en de N. facialis bij een klinische enkelzijdige

verlamming van Bell (tabel 2.13).

¥Wij menen echter met deze indeling een heter inzicht te kunnen
geven in de — theoretische - diagnostiek van geleidingsstoornissen
in de M. trigeminus enfof N. Facialis.

Voor de bepaling van de prognose van de verlamming wan Bell lijkt
de vroege responsis (Rll van meer belang.
De sterk wisselende latentietiiden van de R,

2
zinvel gebruik ervan voor de bepaling van de prognose. Mogelijk

verhinderen een

dat het opnieuw optreden van een RZ' na een aanvankelijke afwezigheid
, 238
wel van belang is .

Een envolledig herstel zou verwacht mogen worden bij toeneming

van het verschil van de latentietijden van de ipsi- en
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Stimulatie rechter
N. supraorbitelis
{niet sangedens zijde)

R3 R2

Stimulztie linker
M. supraorbitalis
|aengedane zijde}

R fiz

i—H'H' rechts 4HH' Ma stimulatie ontbreken aan de aangedane zijde de Ry en Rz
aroep | na ale stimulati kt ipsilatersal de Ro.
links Meurafysiologiseh uitval van de ipsilaterale N. Vil
J—HH' reahts Ma stimulatie ontbreken de [psilaterale A1 en Rp en de contra-
groep || latarale R2: tevens kan de | | oogewekte ipsil |
links Ra ontbreken,
2 MNeurofysielagischultval van de N. V., eventueel N. VIl
T ! fechts 4‘“' Ma stimulatiz verlenging van latentietijden van B2 ipsi- en contra-
groep Il lataraal: niet duidelifk is dan of de N of M. VI s aangedaan.
_______ﬂ+ links
rechts identiel patraan asn groep |, maar aan contralaterais zijde neuro-
groep |V tysialogisch contralateraal uitval van M. VIl
4H.H. limks !
rechts 4H'H‘ Identiek patraon azn graep |1 bij ipsilaterale stimulatie is nu
groep ¥V geen contralaterale Ry opwek baar,
links Neurnfysiologisch uitval van contralaterale N en NI
rechis -l—H-H— |dentiak patraon aan graep |12 bij ipsilaterale stimulatie s nu
grogg VI geen contralaterale Hy opwekbaar,
links Weurofysiologisch uitve| van contralaterale MLV en NI
rechts Woch ipsi-, noch contralaterasl eon reflexpatroon opwekbaar
groen V1l Neurafysiolegisch uitval van N.Y en NI aan beide zijden.
links ]
tanel 3.13 i
G indeling en sch ische weergave van de op basis van een dubbelzijdiy opgewekte en geregistrearde orbiculariz ocull reflex te

verwachten klininsch neurofysiologische uitval van de N, faeialis an N, trigaminus. Uitgegaan wordt van een perifere facialisverlamming
links; rachis geeft de registratie weer van de niet-aangedane zijde, links geeft de registratie weer van de aangedane zijds,

contralateraal opgevekte R

| van meer dan 8 mzec

238, bij een

plijvende afwezighneid wvan R, en R, en bij een afwezige direct

1 2

opgewekte géprovoceerde actiepotentiaal van de M. orbicularis
234

occuli

De R
By

zou tussen de 52 en 10e dag na het begin van de aandoening

dikwijls ontbreken, zonder dat hier enige waarde aan mag worden

in de eesrste week zan de hand wvan de R

234,238
gehecht

worden qedaan234.

Anderen gaven op grond van de R

de prognose wvan de aandoening op de juiste wijze aan

1

. Kimura meent dat een bepaling van de prognose

am deze reden niet mag

bepaling in B5% van de gevallen

238

Manz en Schenk hechten daarbij waarde aan de amplitudc van

de Rl' Afneming van de amplitudo beneden 10% van de amplitudo van

de contralateraal opgewekte Rl

238

prognose’ .

zou gepaard gaan met een slechte

De latentietijd bepaling van de orbicularis occuli reflex mpet
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echter meestal plaatsvinden door summatie. Dit werhindert het
adequaat meten van de amplitudozjs.

3.2.5.7 Retrograde prikkelingstest

Bumm et al ontwikkelden een test,waarbij de N. facialis retrograad
werd geprikkeld met registratie van de geprovoceerde actiepotentiaal
door een bipolaire oppervlakte-electrode in de gehnorgang23g'24u.
De waarde van deze test voor de diagnostiek en de prognose is

nog niet duidelijk.
3.2.5.8 Conclusie

Van de hierboven beschreven testmethoden lijken om verschillende
redenen de galvanische-faradische test, de chronaxiemeting, e
NET en de MST minder geschikt voor het bepalen van de prognose

van de verlamming van Bell.

Beter kan gebruik worden gemaakt van electromyografisch onderzoek,
met bepaling van de distale latentietijd en eventueel de

amplitude van de geprovoceerde actiepotentiaal, gecombineerd met
meting van de latentietijden van de vroege en late componenten van
de orbicularis oculi treflex.

Gezien de problemen, die kunnen ontstaan bij het gebruik wvan
oppervlakte—electroden ,lijkt het verstandiger bij de regilstratie

gebruik te maken wvan bipolaire naaldelectroden,

3.2.6 Samenvatting

In hoofdstuk 3 worden de cnderzoekmethoden beschreven, die worden
gebruikt bij de diagnostiek en de bepaling van de verlamming van

Bell. Ingegaan wordt op verschillende classificatiemethoden.

Gekozen wordt voor sen voor patient en onderzoeker eenduidig,
eenvoudiq en reproduceerbaar systeem volgens Mulkens. Naast een
meting van de stapediusreflex 1ijkt alleen neurofysiclogisch onderzoek
zinvol in de vorm van electromyografisch onderzoek, met bepaling

van de distale latentistijd en amplitudo van de geprovoceerde
actispotentiaal, en met meting van de latentietijden van wroege

en late componenten van de beiderzijds opgewekte orbicularis

oculi reflex.
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4.0 METHODE, MATERIAAL, RESULTATEN

41 METHODE, MATERIAAL

van januari 1879 tot april 1982 werden 55 patienten gezien met de

klinische diagnose verlamming van Bell.

Het onderzoek bestond uit:

anamnese

routine KNO-onderzoek

onbloedige bloeddrukmeting volgens Riva-Rncc124l.

neurclogisch onderzoek door een neuroloog, waarbij gelet werd op de
hogere cerebrale functies, de hersenzenuwen, de sensibiliteit, de
notoriek, de cotirdinatie en de reflexen

classificatie van de mimische functie van de N. faclalis volgens

May/Malkens (tabel 3.8 Bad37

Het klinisch=chemisch en morfologisch onderzoek (AZVU] omvatte:

haemaglobine (8-10 mmol/l)
haematocryt (0.40-0.80)
BSE ( < 10 mm/eerste uur)
leucocyten (6-10 x 109/1)
differentiatie wvan het bloedbeeld
natrium (132-145 mmel /1)
kalium (3.7-5.0 mmol/1)
creatinine (53-106 u mol/1)
bilirubine (2-15 u mol/1)
alkalische fosfatase (60-200 U/1)
aspartaat—aminotransferase (GOT) (2-20 U/L)
alanine-aminotransferase (GPT)} (5-25 U/1)
lactaat dehydrogenase (LDH) (80-240 U/1)
gamma-glutamaat-transferase (gamma-GT) (5-30 U/1)
totaal eiwit (60-80 g/l)
eiwitspectrum: albumine (49-61%)

& _glcbuline (3-5%}

oL ;glcbuline (7-13%)
A globuline (10-17%)
Y glabuline (13-21%)
glucose
vitamine 912 (> 150 pmel/l), borderline deficiéntie 100-150 pmol/l,

deficiéntie < 100 pmol/l}
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foliumzuur ( > 6.8 nmol/l, borderline deficiéntie 4.6-6.8 nmol/1,
deficiéntie <« 4.6 r:mol/l}241

Door het klinisch-chemisch laboratorium van het TNO (hoofdgreep voeding

en veoedingsmiddelen) werden bepalingen verricht van:

vitamine 31243 (95-155 nmol/L, borderline deficiéntie 85-95 amol/l,
deficiéntie < 85 nmol/l)
244

vitamine 36 (0.25-0.40 nmol/l, borderline deficiéntie 50-55 nmol/1,

deficiéntie <50 nmol/1)

Het serologisch onderzoek bestond uit de bepalingen van de:

lues screeningsreacties: Veneral Diseases Research Laboratory test

{VDRL) en de Treponema Pallidum Haemagglutinatie Test (TPHA).

Dit conderzoek vond plaats op de afdeling Microbiologie van het AZVU.

Aldaar werd tevens virologisch onderzoek verricht, kestaande uit

bepalingen van Citers van anlkistoffen in gepaarde sera, die in een

tijdsbestek wvan twee tot drie weken werden afgenomen, tegen het:

cytomegalie virus
herpes simplex virus, type T
varicella~zoster virus

Epstein-Barr virus

Het radicleogisch onderzoek omvatte opnamen van het rotsbeen volgens:

Het audiclogisch onderzoek (Peters AC

Schiiller
Stenvers

Steenhuls

3 audiometer en een Madsen 2073

tympanometer) bestond uit:

toondrempe laudiogram met bepaling van het niveau van de onaangename
luidheid

spraakaudiogram volgens de zogenaamde Amsterdamsche monasyllabenlijst245
tympanogram

stapediusreflex, ipsi- en contralateraal opgewekt bij frequenties

van 500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz en 4000 H=z.

Neurcfysioclogisch onderzoek vond plaats met behulp van een

Medelec M3 VI en IS/V registratie- en stimulatie—apparatuur. Het

neurofysiclogisch onderzoek cmvatte het op gebruikelijke wijze

afleiden van esn electromyogram (EMG) (zie licofdstuk 3.2.5.6) van de:

- Mm. frontales

- Mm. crbiculares oculi

- Mm. orbiculares oris

aan de aangedane en niet-aangedane zijde van het gelaat
- M. abductor digiti quinti

zo mogelijk aan de zijde contralateraal van de gelaatsspieren.

Door supramaximale bipolaire stimulatie (prikkelduur 0.5 msec),
respectievelijk ter hoogte van het foramen stylomastocideum, foramen
supra-orbitale en de mediale zijde van de elleboog, werden latentie-
tijden bepaald van de N. facialis aan de aangedane en niet-aangedane
zijde wan het gelaat:

- veorhoofdstak

- oogtak

- mondtak

dubbelzijdig van de orbicularis oculi reflex:

- vrogge responsie [Rl)

- late responsie (Rzl

van de N. ulnaris, corresponderend met de onderzochte M. abductor
digiti guinti, onder inachtneming van de omgevingstemperatuur, de
temperatuur in de spier en de lengte wvan de hetreffende extremiteit:
- distale latentietijd

- maximale geleidingssnelheid

en na distale stipulatie ter hoogte van de pinkmuis:

- Fd-responsie.

Het onderzoek wond altijd plaats op de afdeling Klinische Neurc-
fysiologie en werd door de neurofysiolcog beoordeeld.
Registratie vond plaats met behulp van bipolaire naaldelectroden.

De registraties van het BEMG in rust, bij maximale en zwakke contractie,

werden volgens de gebruikelijke normen beocordeeld (zie hoofdstuk 3.2.5.8).

Het cptreden van spontane actiepotentialen in rust werd geregistreerd.
Het voorkomen werd echter niet als pathologisch beschouwd.
Fibrillaties en scherp-positieve golven werden daarentegen gezien als
tekenen van denervatie. Pseudomyctone ontladingsreeksen werden als een
apart fenomeen beoordeeld. Deze enkele seconden durende resksen
actiepotentialen werden voor een teken van een wat langer bestaande

denervatie gehouden.

Bij maximale contractie werden een gewocn gemengd beeld, sen arm
gemengd en een laag frequent gemengd patroon niet als pathologisch
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beschouwd. De registratie van een dergelijk patroon, waarvan de
frequentie de 25/sec niet te boven gaat, wiijst veelal op een
onvoldoende inspanning van de patient bij uitvoering van een

maximale contractie.

Een hoog freguent patroon wijst echter op een teloor gaan van zenuw-—
vezels. Een solitair patroon of een "stil" EMG wijzen, in deze volgorde,
op een steeds ernstiger uitval van perifeer motorische neuronen.

In deze volgorde werden de patronen als toenemend pathologisch
beschouwd.

Vooral bij zwakke contractie uit zich een slechte of verminderde
synchronisatie van de ontlading van meerdere motor units in het
optreden van ‘een polyfasisch beeld.

Het is echter gebruikelijk, wanneer de polyfasie als een geiscleerd
fenomeen wvoorkoemt, het patroon als dubieus pathologisch en aspecifiek
te beschouwenlig.

Men dient zich in dit opzicht te realiseren dat de vorm van de
actiepotentialen vaak afhankeliik 1s van de poaitie van de naald-
glectroden ten opzichte van de motorische eindplaat van het axon.
Daarnaast werd bij het onderzoek tijdens zwakke contractie onderscheid
gemaakt in hoog gevolteerde actiepotentialen en laag gevoltesrde
actiepotentialen,

EBen sterkere synchronisatie dan gebruikelifk, zoals optredend bij
sommige neurogene paresen, leidt tot verhoging van de amplitudo van
de actiepotentialen.

Mumenthaler et al meenden dat, wanneer de hoogte van de amplitudo van
de actiepotentialen het enige afwijkende in het contractiepatroon is,
de als "normaal" beschouwde bovengrens van de amplitude (2000 u V)
hoger moest worden gelegd. In navolging van deze auteurs legden wij
OlZe norm op EODD;¢V246.

Lage amplitudo's (< B00 #V) zouden op een slechtere synchronisatie

wijzenllo.

De in het onderzeek gevenden waarden van de perifere latentie van
alle takken van de N. facizlis werden gerelateerd aan de door

Bratzlawsky vastgestelde referentiewaarden (tabel 3.1]}216.

De latentie wvan de vroege component (R]) van de orbicularis oculi
reflex werd als normaal beschouwd, indien deze een waarde bereikte
tussen 9 en 16 msec. Voor de late component (Rzi werden waarden wvan

21-44 msec als referentie aangehouden. Deze referentiewaarden komen
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225
vrijwel overeen met de door Shahani gehanteerde waarden (tabel 3.12) :

Als maat veor de perifere latentie van de N. ulparis werden de docr
Ximura et al aangegeven waarden van 2.7-3.0 msec gekozen. Boven de

247
3.9 msec is er sprake van pathologie "

De maximale geleidingssnelheid van de N. ulnaris wordt gemeten over
het cnderarm traject van elleboog tot pols. De geleidingssnelheid is
afharkelijk van de temperatuur van de arm en de leeftijd van de
patien1248.

Afgaande op de talrijke publicaties, die over dit onderwerp verschenen,
hanteerden wij als refentiewaarden een ondergrens voor normazl van

Op ;
50 m/sec bij een correctie naar 36 - intramusculaire temperatuur.

Asngezien reeds geringe meetfouten de verkregen waarde sterk kunnen
beinvloeden, lijkt bepaling van de F-responsie =en beter maat om een
beginnende neuropathie neurofysiclogisch aan te tonen24e.

De F-responsie is een late spilerrespensie, die wooral in de kleine
spieren van hand en voet voorkomt nd de directe spier-responsie
(M-wave, M-potential, geprovoceerde actiepotentiaal], die blijft

248,249
bestaan bij supramaximale stimulatie van de zenuw "

De P-responsie ontstaat waarschijnlijk door een onitlading van het
perifeer motorisch neuron nd antidrome prikkeling24g.

Onder Fd-responsie latentietijd verstaat men de latentie van de
p-respons e minus de distale geleidingstijd (M-latentie). Door Franz
en Conrad werd een overzicht gegeven van de afhankelijkheid wvan de
Pd-responsie van de armlengte, waaraan wij ons conformeerden. Als
normaal beschouwden wij een latentietijd van 18.1-28.6 msec

: 248
(gemiddeld 24.1 msec, SD 3.3 msec) a

Zo spoedig mogelijk na het eerste bezoek aan de polikliniek werd
patient op de hierboven beschreven wijze onderzocht. Poliklinische
controles vonden in de eerste weken na het begin van de aandoening

meer malen per week plaats. Afhankelijk van het herstel werden de
pericden tussen de controles verlengd.

Eén week na het eerste neurofysiologisch onderzoek vond alleen
herhaling plaats voor wat betreft de aangezichtsspieren: de K. faclialis
en de orbicularis oculi reflex. Zo mogelijk werd €én week later dit

conderzoek herhaald.

Het cnderzoek werd aanvankelijk opgezet om te komen tot een nadere
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bepaling van de aetiologie en de prognose van de verlamming van Bell.
Ranvankelijk bleef het neurofysiologisch onderzock beperkt en omvatte
alleen onderzcek voor wat betreft de aangezichtsspieren: de N, facialis
en de orbicularis ocull reflex.

Op grond van de verkregen resultaten, die wezen op een betrokkenheid
van meerdere hersenzenuwen bij de aandoening, werd het neuro-
fysiologisch onderzoek uitgebreid. De resultaten van dit onderzoek
leidden tot een uitbreiding van het klinisch-chemisch onderzoek.

Het beschreven onderzoek is derhalve niet bij alle 55 patienten

verricht.

Vijftig patienten ondergingen het neurofysiologisch onderzoek veoor
wat betreft de aangezichtsspleren: de N. facialis en de orbicularis
oculi reflex.

Bij 35 patienten werden de latentietijd, de maximale geleidings-
snelheid en de Fd-responsie van de N. ulnaris bepaald.

Bij deze zelfde groep patienten vond een EMG afleiding plaats van
de M. abductor digiti quinti.

Bij 21 patienten wvond onderzoek naar mogelijke vitaminetekorten
plaats.

Geslachts- en leeftijdverdeling van de 55 patienten worden wsergegeven

in tabel 4.1, de getroffen zijde in tabel 4.2.

13 4 7

12 4 / / / 6 9 totaal

11 4

10 | 6 // / links 15 11 28

9 / / / rechts 9 20 29
1 4 //,- totaal 24 31 56
1 9 tabel 4.2

Frequentle van de gandoening naar geslacht en
zijda van het gelaat

&

2
NN

7
-

010 10-20 20-30 30-40 40-50 50-60 60-70 70-80 80-90
leaftijd in decaden ———

tabel 4.1
Patiéntenindeling naar leeftijd en geslacht in decaden
n =55 : 24 mannen en 31 vrouwen

Op basis van de gehanteerde klinische clasgificatie werden de
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patienten in twee groepen verdeeld: &én groep omvatte de patienten
die een parese ontwikkelden, de andere groep de patienten bij wie
een totale uitval van de aangezichtsmusculatuur ontstond (paralysen).
De klinische evaluatie leidde tot een onderverdeling in patienten die
volledig en onvolledig herstelden (tabel 4.3).

links | rechts| totaal
volledig herstel 10 | 14 24
Parasen
onvolledig herstel 4 3 7
volledig herstel 4 g 9
Paralyser
i onvolledig herstel 7 B 13
tabel 4.3

Frequentie van de aandoening naar zijde van het gelaat
en uiteindelijk herstel
n =563 : 2 patiénten onttrokken zich aan contréle

Twee patienten onttrokken zich aan klinische evaluatie. Eén patient
had een parese, de andere een paralyse ontwikkeld.

De patienten werden na het ontstaan van de aandeoening gedurende 5
maanden tot 14 jaar regelmatig poliklinisch gewvolgd.

Voor de gebrulkte nummering van de patienten (pat.nr. ..) wordt naar

supplement I verwezen.

4.2 RESULTATEN NIET-INSTRUMENTEEL ONDERZOEK

4.2.1 Klachtenpatroon (tabel 4.4)

prodromaal |duratiaf

Epiphora 2 24
Lagophtalmus 3
Dysecusis

Tinnitus 2
Wertigo 1
Dy speusis 1 22
Xerostomie 1
Fijn 20 10

tabel 4.4

Klachtenpatroon patiénten ingedeeld naar tijd van onistazn
viar het klinisch manifest werden van de aandoening
{prodromaal) post aut propter {duratief)
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Eenendertig patienten werden in de eerste week na het ontstaan van de
verlamming van Bell gezien. Dertien patienten kwamen toen ds aandoening
al een week bestond en 11 patienten verschenen in de derde wesek of
latere weken na het ontstaan van de klinische verschijnselen. Patienten,
bij wie de aandoening langer dan 2 maanden bestond, werden niet in

het onderzock opgenomen.

De verdeling van védrkomen van de aandcening toonde geen voorkeur

voor een bepaald selzoen (tabel 4.5).

—
(=]

JFMAMJIL AS GQND
maand ——»

tabel 4.6
Frequentie van de aandoening naar maand: n = 68

Blle patienten ervoeren de gehele of gedeeltelijke afwezigheld van
de mimiek wvan &én gelaatshelft als de hoofdklacht.
Vooral de patienten met een paralyse hadden bovendien problemen bij

het drinken.

Het achterblidven van veoedselresten in de cmslagplooien van het mond-
slijmvlies van de getroffer zijde werd als hinderlijk ervaren.
Verwonding wvan het wangslijmvlies door het bijten op de wang kwam
niet wvoor.

Bij 2 patienten ontstond een tranend opg, respectievelijk &En en

twee dagen voor het begin van de aandeening. Bén van deze patienten
antwikkelde een parese, de andere een paralyse.

Bij 10 patienten, die later een parese ontwikkelden, en 14 patienten
die later een paralyse kregen, ontstond na het begin wvan de aandoening
een tranend oog.

Geen der patienten kreeg klachten over een droog ocog.

Tussen de cogklachten, de ernst van de aandoening en de prognose kon

geen verband worden aangetoond.

B4

Bij 3 patienten ontstond een dreigende lagophthalmus {(pat.nr. 39,41,45),
Dit leidde in €&n gewval tot een ulcus corneaes (pat.nr. 41). In zlle

gevallen werden de klachten conservatief behandeld.

Bij 8 patienten bestonden dysacusisklachten kort na het begin van

de aandcening. Eén patient ontwikkelde deze klachten pas vier maanden
na het begin van ds aandosning (pat.nr. 44).

De klachten verdwenen spontaan zonder dat een duidelijke termiin,
waarbinnen de klachten verdwenen, kon worden aangegeven.

Een verband met de ernst van de aandeening en de prognose werd niet

aangetoond.

Tinnitusklachten kwamen tweemaal voor. Deze werden €énmaal omschreven
als wen hoog fregquente continue toon en &&nmaal als een laag frequente
continue toon (respectieveliik pat.nr. 44 en 32).

De klachten verdwenen spontaan.

Eén patient had geringe vertigoklachten, die binnen enkele dagen ver-

dwenen {pat.nr. 49).

Een verminderd smaakgevoel, gepaard gaande met een bittere smaak,
ontstond bij één patient kort voor het begin van de uitval van de
N. facialis (pat.nr. 24).

Bij 22 patienten ontstonden de klachten over de smaak na het begin
van de aandoening. Negen patienten ontwikkelden een parese,

13 patienten een paralvse.

Veertien patienten bemerkten san verminderd smaakgevoel aan de
getroffen zijde. Twee van deze patienten klaagden over een deels
bittere, deels metaalachtige smaak (pat.nr. 10,33). ELf patienten
hadden klachten over een droge mond.

Bij & patienten waren de klachten binnen &&n week verdwenen. Twee
patienten behielden een verminderd smaakgevoel gedurende é&én,
respectievelijk twee maanden (pat.nr. 49,32). De anderen waren niet
in staat de duur van de klachten sxact aan te geven.

Een. verband tussen de smaakklachten, de subjectieve speekselproductie,

de =rnst van de aandoening en het herstel kon niet worden gevonden.

Pijnklachten ontstonden bij 20 patienten éé€n tot vijf dagen voor het
begin van de wverlamming (gemiddeld 2 dagen, 8D 1.6 dag). De klachten
hielden gemiddeld ruim vijf dagen aan (spreiding 1-32 dagen).

Er was sprake van retro-, intra- en pre-auriculair gelocaliseerde

pijnklachten. In zeven gevallen werden tegelijkertiid op verschillende
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plaatsen pijnklachten aangegeven. Bij 10 patienten ontstonden de
pijnklachten kort na het begin van de aandoening. Ook deze klachten
wverdwenen gemiddeld na vijf dagen (spreiding 1-32 dagen).

Ben verband tussen de pijnklachten, de ernst en het verloop van de

aandeening kon niet worden aangetcond (tabel 4.6).

localisatie auriculair geen prodromale pijn pijn duratief
pijn :Jtrri?u!air LTJ'F'I.S;JIaIr combinaiie ;&tﬁg.nair g:.l?;cuialr combinatie
volledig herstel 16 3 2 3
Paresen g
onvolledig herstel 1 1 1 2 1
Paral volledig herstel 4 2 1 1 1
raysen I nvolledig herstel 3 F 3 1 i
tabel 4.8

Verband tussen periauriculaire pijnklachten prodromaal en durante de perifere facialisverlamming en de prognose:

combinatie = combinaties van periauriculaire pijnklachten

Veertien patienten klaagden over een doof gevoel in de wang. Niet
duidelijk was of deze klachten prodromaal aanwezig waren.

Een verband met de aard en het beloop van de aandoening ontbrak.

Verreweg de meeste patienten hadden, naast de klachten passende bij
de perifere facialisverlamming, ¢geen algemene klachten. Vijf patienten

klaagden over een malaise geveel (pat.nr. 7,43,44,45,48],

Bij acht vrouwen ontstond de aandocening in de eerste helft van de
menstruatie (pat.nr. 4,5,30,31,32,34,42,45), bij 2 vrouwen in

tweede helft (pat.nr. 6,7,21). BEén facizlisparese ontstond op de 13e
dag post partum (pat.nr. 38). Van elf patienten kon de juiste
menstruatiedatum niet achterhaald worden (pat.nr. 1,8,12,14,22,23,26,

41,42,48,51). Acht patienten verkeerden in het climacterium.

Eén patiente klaagde over menorrhagieén (pat.nr. 7). Bij onderzoek
werd een uterus myomatosus gevonden, Na herstel van de perifere

facialisparese werd een abdominale uterusextirpatie verricht.

Bij 9 patienten was er sprake wvan een hypertengie. Benmaal werd de
hypertensie tijdens het onderzoek voor de eerste maal opgemerkt
(pat.nr. 2}.

van de 7 vrouwelijke (pat.nr. 2,15,23,33,35,41,42) en de 2 mannelijke
patienten (pat.nr. 25,40) ontwikkelden 4 een parese. Drie patienten
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herstelden volledig. Van de overige patienten herstelde slechts &én.
geheel.

Bij één der patienten was naast de hypertensie sprake van een
perifeer vaatlijden (pat.nr. 40) met claudicatio intermittens klachten.
Bij é&én patiente bestonden migraineklachten {(pat.nr. 1).

Twee patienten, die beiden een paralyse ontwikkelden, leden tevens
aan een diabetes mellitus. Bij beiden was de diabetes mellitus goed
gereguleerd; in het ene geval (pat.nr. 46) met orale antidiabetische
midéelen, in het andere geval met intramusculair tcegediende insuline
{pat.nr. 49).

Bij één patiente was er sprake van een hyperchcolesterolaemie en een
lichte chronische nierinsufficiéntie (pat.nr. 15}, naast de reeds
jaren bestaande hypertensie.

Eén patient had in de vroege jeugd in aansluiting aan een doorgemaakte
difterie een polyneuropathie ontwikkeld, die restlcos genezen was
(pat.nr. 46).

‘Eén patient had in 1979, twee jaar voor het onstaan van de verlamming
van Bell, een abducens parese aan dezelfde zijde doorgemaakt. Verdere
gegevens hiarover konden niet worden achterhnaald. De aandoening had
zich in korte tijd hersteld (pat.nr. 17).

Bij 3 patlenten ontstond de aandoening respectievelijk 8, 10 en

21 dagen postoperatief na een stapedectomie aan dezelfde zijde.
Tijdens de ingreep hadden zich geen bijzonderheden voorgedaan. In
geen van deze gevallen was sprake van anatomische abberaties

(pat.nr., 30,21,6).

Verschillende patienten waren in het verleden één of meerdere malen
geopereerd. Er was sprake van een status na partiéle maagresectie
(pat.nr. 42,43}, partiéle colonresectie in verband met diverticulosis
(pat.nr. 39), status na mamma-amputatie (pat.nr. 28) en status na
hemicastratie in verband met een seminoom, gevolgd dcor radiotherapie
(pat.nr. 17) (1965).

4.2.2 Klinisch beeld

Bij KNO-onderzoek werd enkele malen tympanosclerose van &én of beide
trommelvliezen gezien. Eén patient had bij spiegelonderzoek wvan de
larynx een licht cedeem van beide stembanden (pat.nr. 133),

Eeén patient bleek regelmatig last te hebben van een otitis externa
(pat.nr. 42).

Overeenkomstlg onze classificatie werd bij 32 patienten een parese van

de aangezichtsmusculatuur &énzijdig vAstgesteld. De functie liep
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uikeen van 5% tot 80% (tabel 4.7) (supplement I, tabel 1.1).

T T T T T T T T T T T T T T T

5 10 15 20 25 30 35 40 45 50 55 60 €5 70 75

percentage funktie ——

tabel 4.7
Aantallen patiénten met klinisch functiepercantage naar classificatie volgens May/Mulkens 17, 137

De snellieid waarmee de aandoening ontstond of verergerde werd bij de
patienten anamnestisch vastgesteld.

Wanneer een patient 's morgens vrosg bij het ontwaken een perifere
facialisverlarming bemerkte, die in de locp van de dag niet verergerde,
definiderden wij de ontstaanswijze als "acuut".

Ben geleidelijk ontstaan of sen verergering van het klinisch beeld
binnen 24 uur omschreven wij als een "snel" ontstaan.

Duurde het ontstaan wvan het uiteindelijke klindsch heeld langer dan
een etmaal dan spraken wij van sen "langzaam" contstaan.

get lijkt waarschijnlijk dat er géén verschil bestaat tussen de "acute"
en de "snelle" ontstaanswijze.

Binnen 5 etmalen was bij alle patienten de minimale klinische

functie bereikt.

Noch de "langzame", noch de "snelle" ontstaanswijze beinvlcedden het
ontstaan van een parese of een paralyse.

Ock het uiteindelijk herstel hing niet samen met de ontstaanswijze

(tabel 4.8).

ontstaan
acuut snel langzaam
volledig herstel 9 2 13
Faipapn onvolledig herstal 2 i I
volledig herstel 4 2 3
Bcalyaen anvalledig herstal 7 2 4
tabel 4.8

Snelheid van ontstaan en samenhang met prognose
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De gemiddelde herstelduur c.q. de tijdsperiocde, die verliep tot het
maximale klinische functieherstel bereikt was, bleek woor de groep
patienten met sen aanvankelijke parese van de aangezichtsspisren

aanmerkelijk korter dan voor de "paralytische' groep (tabel 4.9).

herstel duur
volledig herstel 1 maand 19 dagen SD 2 maanden 16 dagen
Feesely onvolledig herstel 4 maanden 7 dagen SD 1 maand 28 dagen
volledig herstei 2 maanden 14 dagen sD 28 dagen
Paralysen .
onvolledig herstel 5 maanden 10 dagen SD 1 maand 29 dagen
tabel 4.9

Gemiddelde herstelduur

Bij het neurologisch cnderzeoek door een neuroloog werden bij é&én
patiente distaal aan de extremiteiten neurclogische afwijkingen
gevonden. Bi)] haar was sprake van een vermindering van de gnostische
en vitale sensibiliteit, een verlaging van de pees- en periostreflexen
en een distale spieratrofie (pat.nr. 49).

Bij 11 patienten was mogelijk sprake wan een verminderde of afwezige
corneareflex. Fen differentiatie tussen een aandcening wvan het
afferente of efferente neurcn was niet mogelijk. Bij 12 patienten was
de oegknipreflex afwezig.

De waarneming van deze reflexen werd echter bemoeiliijkt door de
verlamming van de aangezichtsspieren. Bij maar liefst 17 patienten
werd de aan- of afwezigheid van de reflex als dubieus aangeduid.

Dit deed ons besluiten noch de cornea-, noch de ocogknipreflex in ons

onderzoek als parameter op te nemen.

4,2.3 Haematomorfologisch, serologisch en viraal onderzoek

De bezinkingssnelheid wan de erythrocyten (BSE) was in vrijwel alle
gevallen normaal. Bij een afwijkende BSE, tot maximaal 38 mm (in het
eerste uur}, kon deze verklaard worden door de bijkomende aandceningen.
Eén patiente toonde een normocytaire anaemie (pat.nr. 7).

Er was nooit sprake van een leucocytose of verschuivingen in de
differentiatie van de leucocyten.

Eén patiente, bekend met een lichte chronische nierinsufficiéntie,

had een licht gestoorde nierfunctie. Dezelfde patiente toonds een

hypercholesterclaemie (pat.nr. 15).
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Bij alle patienten lagen de gevonden electrolytenwaarden binnen de
norm,

Bij 3B patienten kon het totaal eiwitgehalte en het eiwitspectrum
worden bepaald. Dit bleek in alle gevallen normaal te zijn (gemiddeld
73,3 g/l1, spreiding 6%-81 g/1, sD 3,5 g/1).

Er werden geen aanwijzingen gevonden voor sen actieve of oude
luetische infectie.

Titers van antistoffen tegen cytomegalie virus, herpes simplex virus
type I en het varicella-zoster virus waren bij de eerste bepaling
zelden verhecgd. Gepaarde sera binnen een tijdsbestek van twee tot
drie weken bij 45 patienten toonden nimmer sen viervoudige titer-—
stijging.

Bij 3 patienten, die regelmatig last hadden van een herpes labialis,
werden bij de eerste bepaling titers gevonden die variéerden van
1:64 tot 1:128B (pat.nr. 15,31,33).

4,231 Bellen B

Reeds langer is bekend dat bepaalde vitaminetekorten aanleiding
kunnen geven tot neurologische aandoeningen. Dit was aanleiding tot

het bepalen van serumspiegels van vitamine Bl' BE’ 512 en foliumzuur

bij 21 patienten.

De door ons gevenden waarden voor vitamine B, en 312 waren alle
binnen de norm.

Bij 4 patienten bleek een vitamine Bl deficiéntie te bestaan.
Bij 4 anderen was er sprake van een borderline deficiéntie. Drie

patienten toonden een borderline foliumszuur deficifntie (tabel 4.10) .

vitamine B1 |foliumazuur vitamine B1 |foliumzuur
Paresen volledig herstel 75" 14,7 Faralysen volledig herstel 89" 8,23
135 13,8 74" g1
112 T2 122 7.6
g4d 75 102 14.3
116 6.62° | Paralysen 105 14,3
1186 7.9 onvolledig herstel a7* 10,1
106 5,752 104 9,7
161 8,08 135 121
Paresen 73" 7 78" 84
orwolledig herstal 120 12,9 g78 638
116 7.29

tabel 4.10
Bepalingen vitamine B1 en follumzuur: *deficientie; & “borderline” deficientie
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Bij & patienten werden dieetanamnesen afgenomen (pat.nr. 9,15,36,39,45).
Bij 3 patienten bestond een borderline vitamine El daficiéntie

(pat.nr. 9,39,45). Bij de 2 overigen een deficiéntie.

Eén patiente (pat.nr. 15) was in verband met adipositas, een hypertensie,
een lichte chronische nierinsufficiéntie en een hypercholesterclaemie
reeds 7 jaar onder controle bij een internist en een diétiste. Bij
narekenen van de dieetvoorschriften bleek dat patiente gedurends

deze 7 jaar gemlddeld eenderde van de aanbevelen hoeveelheden

van vitamine Bl {0.27-0.32 mg/1000 kcal) via de voeding had opgencmen.
Een andere patiente (pat.nr. 45) was recent begonnen met een
vermageringsdieet, waarin slechts de helft wan de aanbevolen hoeveelheid
vitamine B, wvoorkwam.

b iy ! patiénten {mat.nr. 9,38) bedroeq de intake van vitamine B1
gedurende een periode van tenminste 3 maanden slechts tweederde,
respectisvelijk de helft van de aanbevolen hoeveelheid.

Bij één patiente was de met het wvoedsel cpgencmen hoeveelheid
vitamine Bl juist genceyg (pat.nr. 36). Desondanks ontwikkelde patient

een vitamine deficidéntie (74 nmol/1).
4.2.4 Radiologisch onderzoelk

Bij radiclogisch onderzoek toonde €én patiente afwijkingen in de wvorm

van een verwijding wvan de porus acusticus internus aan de getroffen zijde.

Een computer tomografisch onderzoek met luchtinsufflatie van de porus
acusticus internus, door middel wan een ocecipitaal punctie, liet geen
aanwljzingen zien woor het bestaan van een rulmte-linnemend proces

(pat.nr. 49).

4.3 RESULTATEN INSTRUMENTEEL FACIALISONDERZOEK

4.3.1 Audiologisch onderzoek

Achttien patienten ondergingen het volledige audiologisch onderzoesk-
programma. De onvolledigheid wvan het onderzoek bij 37 patienten is te
wijten aan de weigering wvan patienten aan het onderzoek deel te nemen,
of aan organisatorische problemen. De meeste patienten hadden een voor
hun leeftidd normaal gehoor.

E=n perceptief wverlies, waarvecor geen directe verklaring kon worden
gevonda, bestond bij 5/42 patienten (pat.nr. 13,35,38,44,51). Bij

2 patienten bestond een symmetrisch perceptief wverlies, dat bij
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Gehoorverlies in dB (1IS0-1975}

Gehoorverlias in dB (1S0-1975)

controle niet verbeterd bleek te zijn (pat.nr. 13,38). Bij 3

patienten bleek cen duidelijke verbetering te zijn opgetreden
(pat.nr. 35,44,51).

Bij twee van deze patienten was aanvankelijk sprake van een dubbel-

zijdig pereceptief verlies (pat.nr. 44,51). De ene patient had

aanvankelijk een perifere facialisparalyse links, die niet volledig

herstelde, de andere patiente (pat.nr. 51) had een perifere facialis

parese rechts, die totaal herstelde. Bij de derde patient (pat.nr. 35)

trad de gehoorverbetering aan de contralaterale zijde van de linker,

zich later totaal herstellende perifere facialis paralyse op (fig. 4.1
{pat.nx. 35), fig. 4.2 (pat.nr. 44), Fig. 4,3 (pat.nr. 51).

Rechts
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fig. 4.1 Toondrempelaudiogram: eerste onderzoek (linker figuur| en anderzoek 4 maanden later (patiént nr. 35)
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Gehoorverlios in dB (1I80-1075)

20 T T -20 T I 5% g
1
0 0 —T
f— — — R — =y
¥ " T
ﬁ T
40 - 3 a0 Il
g L
60 % 60—
1 - .E .
80 = = — g g
;
- W N AN (N L S| I io6l— I | I
== | o ; = I
{ |
yapl— | 120}— [
Rechts | | Ll | Links [ | I

125 250 500 1000 2000 4000 BOOD fequeniieinHz 125 250 500 1000 2000 4000 8000

fig. 4.3 Toondrempelaudicgram: eerste onderzoek (linker figuur) en onderzoek 4 maanden later (patiént nr. 51}

Gebrulkte symbolen
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beengeisiding Re< L= AL L3

Bii B patienten konden dysacusisklachten (pat.nr. 3,14,31,32,44,45,50,51)
op grond van het niveau van de onaangename luidheid worden hevestigd.

Bij é8n patient (pat.nr. 49) bestond een subjectieve dysacusis, die

niet kon worden geobjectiveerd.

Een éénduidig verband tussen de stapediusreflex en dysacusis kon niet
worden aangetoond (tabel 4.11).

Stapediusreflex en prognose

stapedius -g b
reflex E g =
TRLUELT
g § 82 |28 |2
& @ 8
28 |= § = § g

volledig herstelds 8/16 218 2/18 4/16
paresan

onvolledig her- 3/8 1/6 /6 1/6
| stelde paresen

volledig herstelde 117 17 5/7
paralysen

onvolledig her- 2/8 1/8 /8 4/8
stelde paralysen

tabel 4.11

Verband tussen stapediusreflex asn de agngedane zijde en de
prognose bij de verschillende provecatie-methoden
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Evenmin Xon een verband worden gevonden tussen de stapediusreflex aan Aantallen metingen aangedane zijde

de aangedane zijde en de ernst van de aandoening (tabel 4,12). dag| 1-7 | 814 | 215 dog | 814 | =215 1621 | 2222
EMG I EMG |1 EMG 1
volledig volledig valledig
harstelde 12 6 b herstelde 8 4 harstelde 5 5
st = N pargsen paresan paresen
(! eflex en dy
anvolladig onvolledig onvalledig
herstelde 2 2 2 herstelda 1 2 herstelde 1 4
paresen paresen paresen
i violledig volledig volledig
o herstelde 8 3 herstelde B 1 herstelde 3 2
“é paralysen paralysen paralysen
-z ] onvalledig onvolledig onveliedig
2 ,? B harstalde 8 1 3 herstelde B8 1 harstelde 5 2
§ E 4 paralysen paralysen paralysen
A 28 tabel 4,13

Aantallen EMG's en metingen van de distale latentietijd van de N facialis bij het eerste- en vervolg-
onderzozk (EMG I, Il en 111}, ingedeeld naar tijdstip van begin van de aandoening.

herstelds

el
paresen 2/22 1/22
;E:‘.::: s’ 3/15 Aantellen metingen niet-aangedane zijde
dag| 1-7 | 814 =15
tabel 4,12 EMG
Verband tussan dysacusis, afwezigheid volledig
van de stapedjusreflex aan de aangedane harstalde (1011 | 3.4 4.5
zijde en de ernst van de aandoening. i
“bij één patient werd de dysacusis niet onvolledig
geobjectiveerd hs::',fnde *8 [ f
*bij één patient bleken beiderzijds de pa“ ;
stapediusreflaxen afwezig :gr:tglge
paralysen | 58 | 22
onvolledig
harstelce 7-8 01 11
4.3.2 NEUROFYSIOLOGISCH ONDERZOEK patal e
tabel 4.14

Idem tabel 4.13; niet-aangedane zijde
Het tweede cijfer in ledere kolom wijst
op de metingen uitsluitend verricht in

cnderzoekmethode weergegeven. gle Oggtila resp. M. orbicularis oouli.

De resultaten wvan het neurofysiclogisch onderzoek worden per

4.3.2.1 Distale latentietijd van de N. facialis
prikkelbare takken buiten beschocuwing gelaten (tabel 4.15, 4.1B}.

Bij 50 patienten werd de distale latentietiijd wvan voorhcocfds-, De gevonden waarden werden gerelateerd aan de door Bratzlawsky
oog- en mondtak wan de aangedane N. facialis bepaald. Contralateraal vastgestelde maximale distale latentietiid: voor de voorhoofdstak

werd bij de patienten met sen onvelledig herstelde parese of een

Distale latentietijd N facialis niet sangedane zijde (gemiddeld)

dagl-7 dayB- 14 totaal

tijd gemeten. vaorhoolds-| oog- mandtak: | voorhoofds: | aog- mondtak- | voorhooflds- | ocg- mondtak-
lat |sd [ler s |tat |sd [ter |se  |i=st |sd |iat [sd Jlat [sa [l |sd |fer |sd

totaal herstelde paralyse in €én of alle takken de distale latentie-

Uit de groep patienten met een totaal hexrstelde parese werden 20

volledig
. . . 5 4 7

patienten contralateraal onderzocht; in de groep der cnvolledig L‘:,':;i'r‘_” 23| 9 (128 | 0F| 38,1108 | 32 | 08 |26 | OB |E20) 08 [ 92 |07 |27 | 08 | 32 08
herstelde paralysen B patienten. mw':.hg 38 |o9 |31 |07 |456]| 13
paresen
(Gedetailleerd worden de resultaten weergegeven in supplement I, volledig

hecstelde | 32 (07 | 26|02 )34 12 (33|08 |28)|07 (33|
tabel 1.2, de aantallen metingen in tabel 4.13 en tabel 4.14.

paralysen
anvalledig
herstelde 31|06 27| 04|33 |07
paralysen

Bij de berekening wan de gemiddelde waarden van de perifere latentie in tabel 416 : .
Gemiddetde distate latention jd Imsoc) met Derekening van de standaard-deviatie tsd) van de geprovecesrde actiepotentiasl van de voorhosofds-,

eog- en mandtak van de N facislis san de niet-aangedane zijde, in sameohang met de ernst en orognose van de aangedane zijde.

de diverse groepen werd de "oneindige latentletijd" bij de niet-
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Distate | ietied N facialis lane zljde Ty

dag1-7 deg 8- 14 totaal
wvoorhoofds- | oog- mondtak- voorhooids- | oog- mondisk- voorhooids- | ooy mondtak-
lat |sd |lat |sd It st lot | sd Iat [ad st | sd lat |sd lat  |sd lat | sd
x:_':";ge i|35| 07| 29|05 | 36|07 |35|06 22|05 | 36|07 |36 |07 | 29|05 |25 |08
ikl | a7 |oa (31|16 [38|20 |35 |07 | 28|14 |37 |17
Prstelde ! 45|10 [a7]12 [a8]1e [ae |00 [ 3521 [a6 |14
poresen 0l
yolede 1| 32| 06| 27|08 | 44|10 [34]07 [28]0a 3810
paralysen ! 39|07 (28|04 [ 33|03 [3B |06 | 25|15 |34 |04
°ﬂ"°'l'ledﬂ!i9| 35| 04| 29|13 | 34|10 37 |06 | 33|10 [37 (13
paraiysen I 37|07 |33|ca | 28|03
tabsl 4,16
Gomiddalde distale latentietijd (meee) mar berekening van de stancaard-devistie {sd] van de g de acti jaal aan de dane zijce
bij het eerste (1) en het tweade (I} onderzoek ven de hoofds-, oog en ins hang met de ernst 2n prognose van d2 aandoening.
216

maximaal & msec, voor de oogtak 4.5 msec en voor de mondtak 5 msec .
In de eerste week na het begin van de aandoening werd hij één patient

- met een later totaal herstelde paralyse - een onprikkelbare mondtak
gevenden (pat.nr. 32}.

Bij 3 patienten werd in de twesde week na het begin van de

aandoening een totaal onprikkelbars N. Facialis gevonden (pat.nr. 33,41,45);
één patient herstelde geheel (pat.nr. 33).

Bij de andere 2 patienten was sprake van sen onvolledig herstelde

paralyse. Bij é@én patient herstelde de prikkelbaarheid van de

voorhoofdstak zich in de derde week (pat.nr. 45). Van de andere

patient bleek ook in de vierde week de N. facialis onprikkelbaar

(pat.ng.. 41).;

Bij een andere patient uit dezs groep (pat.nr. 47) bleeck de N. facialis
vanaf de 13e dag tobt op de 67e dag onprikkelbaar. Een andere patient
(pat.nr. 49) bleek op de 4%e dag onprikkelbaar.

Een verlengde latentietijd werd tienmzal gevonden. Zesmaal betrof
dit de mondtak (pat.nr. 6,9,26,27,33,50) en viermaal de ocegtak
[pat.nr. 6,26,27,45). Eenmaal was bij het voorafgaande onderzoex de

desbetreffends tak onprikkelbaax.

Polyfasie in de opgewekte actiepotentiaal trad vooral op in de

voorhocofdstak en het minst in de mondtak (tabel 4.17).

De distale latentietijd bleek contralateraal in alle gewvallen meetbaar.
Bij €én patient met een onvolledig genezen parese was op de e dag

na het begin van de aandoening in de mondtak sprake wvan een verlengde
latentietijd (6 msec). De geprovoceserde actiepotentiaal van de andere

takken vertoonde een polyfasisch beeld (pat.nr. 25). Een tweede
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Polyfasis in de opgewekte actispotentiaal

dag1-7 dag B - 14 > dag 15
Vv 0 M \Y (8] M vV 0 M
512 312 112 /8 1/8 145 /5

valledig

herstelde 11 /8 2/8

paresen

| 22 2/2 12

anvolledig

herstelde ||

el b |

, 4/8 2/8 2/3

volledig

nersteice |l 1/6 1/6 i mn

paralysen ||| 2/5

= | 1/8 1/8

onvolledig

herstelde !l 1/6 1/6

paralysen ||| 17 17

tabel 4.17

Polyfasie in de opgewekte actizpotentiaal bij het eerste(l}, tweede {I1) en derde (Il onderzoek.
W = voorhoofdstak

0 = oogtak

M = mondtak

patient (pat.nr. 33), die volledig van zijn paralyse herstelde, tocnde
eveneens een verlengde latentietijd van de mondtak, echter zonder
polyfasie.

Polyfasie in de opgewekte actiepotentiaal werd vijfmaal aangetroffen
in de wvoorhoofdstak; in de cogtak en de mdndtak kwam dit verschijnsel

&&nmaal voor.

4.3.2.2 Electromyogram van de gelaatsspieren

1 Aangedane zijde

De electromyografische afleidingen van de Mm. frontales, orbiculares
oculi en orbiculares oris werden bij dezelfde groep patienten gemaakt
als beschreven in tabel 4.13 en hoofdstuk 4.3.2.1

Gedetaillezrd worden de resultaten weergegeven in supplement I,

tabel 1.3, 1.4 en 1.5.

van de 37 patienten, die binnen een tijdsbestek van 14 dagen na het

begin van de aandoening werden onderzocht, werden bij 19 tekenen wvan
denervatie gevonden. Twaalf patienten wvertoonden deze verschijnselen
resds in de serste weck (tabel 4.18). Totaal werden bij 25 patienten
bij het eerste onderzoek in rust fibrillaties en/of scherp positieve
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Denervatie in rust naar dag Opvallend was het wisselende tijdswverloop tussen het begin van de

\\\dna 112/3]4 |5 6 7|8 g 1ol 11 21314 aandoening en het cptreden van denervatie.

volledig

herstalde 74

i 3(1) 1 2(1) 1

gnvolledlg Ieder verband tussen de ernst van de aandoening, de prognose en het

ersteide

paresen 1 optreden van denervatie wverschijnselen 1lijkt in dit patientenmateriaal

volledig

herstalde 2010 | 1) 1 i |4 te ontbreken.

Baralysen

onvolledig

;;;;f;"'::' 2 1 Pseudomyotone ontladingsreeksen kwamen bij 4 patienten op de 3e,

4e en 1Y9e dag voor, Dege reeksen actiepotentialen werden gereglstreerd

tabel 4,18 in de M. orbicularis ocull (viermaal) en in de M. orbicularis oris

Dptredgn van fibrillaties en in mindere mate van scherp positieve golven bij het EMG
in rust, ingedeeld naar dag van voorkomen. De tussen () vermelde getallen geven da
waarnemingen aan de contralaterale zijde asn.

(tweemaal). Drie patienten hadden aanvankelitk een totale paralyse.

Alle patienten herstelden veollediy (pat.nr. 5,30,3Z,34).

lven regist 2 ; " n
e gereg canyd De registraties van het EMG bij maximale contractie gedurende de
Bij 132 patie talei I A ; 2
3 P nten kwamen deze afwijkingen in één splergroep woor, bij eerste 14 dagen na het begin van de aandoening worden samengevat in
11 patienten in twee spisrgroepen en bij één patient in alle tarel 4.20.

registraties (pat.nr. 20). De Mm. frontales waren het meest zangedaan
(tabel 4.19).

Maximale contractie afgeleide actispontentialen 1e onderzoek

Normaal Licht gestoord Matig gestoord Sterk gestoord “stil" EMG
Denervatie in rust F o |oo|F O |00 | F B [e0] E Lo |Qo&a] B 0 | 00
— F g 00 PN | o718 | 571812183118 7/18| 6/18 | 5718 | 4118 118 2/18 | 1118 118
vl
hersteldle 723 | 293 | ama Png| 34 | e | va 14 |2t4 |18 1/4
i pyr| 20 | s | 2o |39 |are (20 |9 |12 |20 219 39 |19
e’ | 28 | am | e Pyo| 3¢ | 28| e 19 |2/ |1/ 29 |28 | 179 | 109 |28 |49 |30
pEresen -
villadig
herstelde 5/9 - 3/9
paralysen
onvolledig tabel 4.20
.',':',:?"".’,f. 112 212 312 EMG. A llen atgaleids actiep iglen bij maximale contractie gedurende dag 1 - 14 na het begin van de aandoening
i bij het eerste onderzoek.
tabel 419 F = M, Frontalis, O = M. Orbicularis Qeuli, 00 = M, Orbicularis Oris.
e ry Normaal imterferentiepatroon, gewoon, arm en laag frequent gemengd
Verdeling van de tekenen van denervatie in rust Licht gestoord  hoog frequent gemengd
over de drie onderzochte spiar§n in het gelaat. Matig gestoord  hoog frequent sclitair
F = tA. frontalis, O = orbicularis oculi, 00 = M. orbicularis oris Sterk gestoord  sporadische actiepotentialen
Afwezig geen registratie van enig actiepatroon

PNy = valledig herstelde paresen
PND = onvolledig herstelds paresen
PYT = volledig herstelde paralysen

In het vervolgonderzoek (29 patienten) bleken bij 20 patienten Py =onvelledig herstelde paralysen

tekenen vwan denervatie voor te komen, vooral in de Mm. frontales en

Mm. orbiculares oris.

Bij 3 patienten werden in de derde week &f in een veel later Het ontbreken van enige activiteit in het EMG bij een poging tot
stadium in alle afgeleide registraties tekenen van denervatie gevenden, aanspannen van 8én of meerdere spilergroepen kwam bij 8 patienten
Twee patienten herstelden geheel (pat.nr. 3,16), één patient niet voor (pat.nr. 7,32,33,38,40,42,45,47). Bij 3 patienten onthrak het
(pat.nr. 47). contractiepatroon in €én spiergroep (f-‘-at-nr- 7.33,38), bij 3
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patienten in twee spiergroepen (pat.nr. 32,40,42) en bij 2 patienten
in drie spiergroepen [pat.nr. 45,47).

Vervolgonderzoekingen konden bij 5 van deze § patienten plaats-.
vinden. Bij @én patient ontstond sen "etil" EMGC in alle afleidingen
(pat.nr. 33). De andere patientan vertoonden een verbetering van het
EMG van de desbetreffende spiergroepen. Bij één patient was apvallend
dat de aanvankelijk nauwelijks aangedane M. orbicularis oris bij het
vervolgonderzoek bij poging tot contractie slechts enkele actie--
potentialen liet registreren (pat.nr. 42).

Vier patienten met een klinisch totale paralyse en een “stil" EMG in
twee of drie spiergroepen herstelden onvolledig (pat.nr. 40,42,45,47).
Bij 3 van de vverlige 4 patienten bestond aanvankelijk ook een

totale paralyse (pat.nr. 32,33,38).

Tijdens het belcop van de aandoening viel bij de meeste patienten een
verbetering van het contractiepatroon vast te stellen. Slechts in
enkele gevallen trad een verslechtering op, zonder dat dit nu direct

verband hield met de ernst van de aandoening.

Zwakke concentratie afgeleide actiepotentialen 1 onderzoek

N D H L A
F 0 DO F o |00 F 0 |00 | F 0 |00 | F 6] ao
Pnr| B8 | 8/18(12/18| 4/18 | 6/18 | 2/18| 1/1B[ 1/18| 1/18 | 5/18 | 5/18 | 6/18 118
PNo 34 34 | 24| 14 /4 1/4
Py—| 29 509 | 2/9 |3/9 |1/9 /9 | 4/9 5/9 3/2 |1/9
Pyg| 29 29 | 4/9 | 1/9 39 [3/9 |29 |3/9 |4/2 |3/0

tabel 4.21

EMG. Aantallen afgeleide actiepotentialen bij zwakke contractie gedurende dag 1 - 14 na het begin van de azndoening
bij het serste onderzoek.

F = M. Frontalis, O= M. Qrbicularis Qculi, OO0 = M. Orbicularis Oris,

N = Normaal normatle actiepotantialen

Dubieus gestoord polyfasische actiepotentialen

Hoog gevolteerde actiepotentialen

Laag gevolteerde actizpotentialen

Alwezig geen registratie van enig actiepatroon
PNT = volledig herstelde paresen

PNO = onvolledig herstelde paresen

Pyy =volledig herstelde paralysen

Pyo = onvolledig herstelde peralysen
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Tabel 4.21 geeft de afgeleide actiepotentialen weexr bilj zwakke
contractie bij die patienten, die 14 dagen na het begin van de
aandoening werden onderzocht. Bij de patienten met een sterk gestoord

EMG bij maximale contractie werden overwegend laag gevolteerde

actiepotentialen afgeleid. Een contractiepatrcon ontbrak uiteraard

bij dezelfde groep patienten als bij maximale contractie.

2 Niet-aangedane zijde

aan de niet-aangedane zijde bleek bij 14/37 patienten een normaal EMG

in één of meer spilergroepen te kunnen worden afgeleid.

Vanaf de 4e dag werden in rust bij & patienten tskenen van denervatie
gevonden (pat.nr, 11,16,20,26,32,34). Bij 5 patienten kwamen de
afwiikingen wveoor in de M. frontalis. Bij 2 patienten werden
fibrillaties geregistreerd in de M. orhicularis oculi (pat.nr. 20,26).
Onderzoek van de aangedane zijde vertoonde bij één patient geen
denervatie verschijnselen (pat.nr. 11) {tabel 4.18).

Pseudomyotone ontladingsreeksen kwamen niet voor, hoewel bij &én

patient aan de mogelijkheid werd gedacht (pat.nr. 28}.

Bij 8 patienten (pat.nr. E,14,15,23,24,27,32,43,46) werd bij
maximale contractie een licht tot matig afwijkend patroon geregistreerd
vooral in de M. orbilcularis occuli {alleen pat.nr. 14,15 in de

M. orbicularis oris). In & gevallen was aan de aangedane zljde

sprake van een parese, in 3 gevallen van een paralyse (pat.ne. 32,43,46).

Twee "paretische" patienten herstelden onvolledig (pat.nr. 24,27).

Bij zwakke contractie werden bij 11 patienten afwijkingen vastgesteld
(pat.nr. 3,5,6,9,16,20,30,37,39,41,46) .

Bij @ patienten kwam alleen een polyfasisch beeld woory bij 2 patienten
hoog gevolteerde actiepotentialen (pat.nr. 3,16).

In de Mm. frontales werden de meeste afwijkingen vastgesteld (7
patienten). Bij &&n patient kwam in alle drie de spiergroepen een
polyfasisch beeld voor (pat.nr. 9). Bij 6/30 patienten, biY wie een

EMG in drie spieren was afgeleid, was er sprake van een ipsilaterale
parese, die lakter volledig herstelde. Twee "paralysen" (pat.nr. 30,37)

herstelden eveneens volledig.

4.3.2.3 Orbicularis oculi reflex

De metingen en registraties van de verschillende componenten van de
orbicularis oculi reflex vonden bij nagenceg dezelfde groep patienten
plaats als beschreven in tabel 4.13 en 4.14 en in hoofdstuk 4,.3,2,1

In enkele gevallen weigerden patienten het onderzoek te ondergaan.
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tabel 4,22

Groepsindeling van de onderzochte patienten volgens de in hoofdstuk 3.2.5.5 beschreven wijze.
Naast de klinische uitval van de N. facialis is op theoreatische gronden zannamelijk dat in deze
groepen sprake is van betrokkenheid van andere hersenzenuwen in het ziekteproces en wel in:

groep | N facialis aangedane zijde
groep || N trigeminus aangedane zijde
groep Il N trigaminus aangedane zijde: betrokkenheid is niet geheel zeker

groep |V N facialis niet-aangedane zijde

groep V N trigaminus niet-aangedane zijde

groep VI N trigeminus en N facialis niet-saangedane zijde
groep VIl N trigeminus en M facialis aan beide zijden
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Soms lukte het niet bij bepaalde patienten tot een juiste bepaling

van de latentietijd te kemen door meebewegingesn van de gelaats-
musculatuur.

De exacte metingen van de gemeten latentietijden van de vroege en de
late componenten van de oogknipreflex worden beschreven in supplement I,
tabel 1.6.

Op grond van de literatuurgegevens werd voor de vroege component een
maximale latentietijdsduur van 16 msec als normaal beschouwd. Voor de
late responsies werd een latentietijd van 44 msec als uiterste waarde
aangehouden (tabel 3.12)225.

Overeenkomstiq de theoretische beschouwing over de orbicularis cculi
reflex in hoofdstuk 3.2.5.6 werd aan de hand van de verkregen metingen

een indeling van de patienten in groepen gemaakt (tabel 4.22).

Bij 25/49 patienten bleek alleen de N. facialis aan de aangedane zijde
in het ziekteproces betrokken. Bij 12 patienten kon op theoretische
gronden worden aangenomen dat naast de klinische uitval van de

N. Facialis ock de N. trigeminus aan dezelfde zijde aangedaan was.

Bij 7 patienten stond een uitval van de N. trigeminus aan de

aangedane zijde niet geheel vast. Een betrokkenheid van de N. facialis
enfof de N. trigeminus zan de niet-aangedane zijde leek hij 5 patienten

aannemelijk (tabel 4.23).

Orbicularis oculi reflex

betrokkenheid dubipuse
betrokkenheid betrokkenheid N, trig. [ N, fac. | betrokkenheid
N, facialis N, trigeminus nlet aangedane N, trigerminus
nadone zijde gadane zijde zijde annpedane zijde
PNT 12/23 6/23 a3 3/23
PND 2(8 4/6 1/6 2/6
Pyt 6/9 2/9 1/9
Pyg 51 41 2m

tabel 4.23

Conclusies m.b.t. de groepsindeling van de orbicularis oculi reflex op grond van de
theoretische beschouwing in hoofdstuk 3.2.5.5,

Py = volledig herstelde paresen

PNp = onvolledig herstelde paresen
FYT’ = volledig herstelde paralysen
Py = onvolledig herstelde paralysen

In 4 gevallen was sprake van een zodanig afwijkend reflexpatrocn dat
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een indeling bij €én der op theoretische gronden vastgestelde groepen

niet mogelijk blegk (pat.nr. 25,26,27,44).

Het serste onderzoek leek bij 13 patienten op een betrokkenheid van
meer hersenzenuwen in het ziekteproces te wijzen.

Bij de latere vervolgonderzoekingen leek de betrckkenheid geleidelijk
af te nemen. Bij het laatste onderzoek lesk het verkregen reflexpatroon
bij 2/18 patienten op aantasting van meer hersenzenuwen te wijzen
([pat.nr. 45,47} .

Een verband met de ernst van de aandoening en het uiteindelijk herstel

leek echter niet aanwezig.

4.3.2.4 N. ulnaris

Van 35/50 patienten werden de latentietijd, de maximale geleidings—

snelheid en de Fd-responsie wan de N. ulnaris bepaald (tabel 4.24).

N. ulnaris
maximale
distale geleidings-
|atentietijd snelheid Fd-responsie
PrT 0/15 415 3/14
PN 0/4
Py 0/6 1/8
PYo 1410 2/10 3/9
tabel 4.24

Aantallen afwijkende bepalingen gevonden bij metingen van de
distale latentietijd, maximale geleidingssnelheid en Fd-responsie
van de N ulnaris. (n=35)
PNT = yolledig herstelde paresen

= anvolledig herstelde paresen
Py+ =volledig herstelde paralysan
Pyg = onvolledig herstelde paralysen

Bij 15 patienten vond het onderzoek plaats aan dezelfde lichaamszijde
als van de klinische N. facialisverlamming.

De metingen worden gedetailleerd weergegeven in supplement T, tabel 1.7.
De gemiddelde distale latentietijd bedroeg 2.57 msec (5D 0.43 msec).
Bij één patient werd een sterk verlengde distale latentiotijd gemeten
(7.5 msec) (pat.nr. 49].

De maximale geleicdingssnelheid, gerslateerd aan de individuele lengte

varl het gemeten traject en de individuele lichaamstemperatuur, bleek

B4

bij 6/35 patienten vertraagd (pat.nr. 7,15,16,17,46,489).

Bij 4 patienten was sprake van een, zich later totaal herstellende,
parese van de N. facialis. Twee andére patienten herstelden niet
volledig (pat.nr. 46,49).

De Fd-responsie bleek bij 7 patienten vertraagd (pat.nr. 7,15,21,33,
3%,42,4€), bij 3 patienten was evensens een vertraagde maximale
geleidingssnelheid gemeten (pat.nr. 7,15,48). Bij 2 patienten werd
geen responsie waargenomen (pat.nr. 8,49). Drie patienten vertoconden
een paralyse van de N. facialis, die niet veclledig herstelde
(pat.nr. 39,42,46). De andere patienten herstelden wel volledig.

In totaal werden bij 10/35 patienten afwijkingen gevonden. Vijf
patienten met een perifere facialis parsse herstelden geheel

(pat.nr. 7,15,16,17,21).

4.3.2.5 M. abductor digiti quinti

Bij dezelfde groep patienten als beschreven in hoofdstuk 4.3.2.4 vond
gen EMG afleiding plaats van de M. abductor digiti guinti.

Het EMG werd wolgens de in hoofdstuk 4.1 gehanteerde criteria
beoordeeld.

In supplement I, tabel 1.7, worden de resultaten wolledig weergegeven.

In rust werden bij &én patient, bij wie een totale paralyse van de
N. facialis bestend maar waarbiij de geleidingssnelheid van de
N. ulnaris ncrmaal was, fibrillaties en scherp-positisve golven

gevonden (pat.nr. 41).

M. abductor digiti quinti
zwakke contractie
maximale e
rust contractie polyfasie g‘{?ﬁ;&’&'&mm

PN 0/15 2/15 9/15

PNp 0/4 2/4 2/a

Py 0/6 2/6

Pyo 110 110 110 3/10
tabel 4.25

Aznallen afwijkende EMG-registraties bij rust, maximale contractie en zwakke
contractie in de M. abductor digiti quinti. (n=35)

PN = volledig herstelde paresen

PNg = onvolledig herstelde paresen

Py~ = volledig herstelde paralysen

PYO = anvolledig herstelde paralysen
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Het EMG bij maxlimale contractie liet bij geen der patienten afwijkingen
zien.

Bij ewakke contractie werden bij 21/35 patisnten lichte afwifkingen
gevonden. Bij 16 patienten was sprake van hoog gevollearde actie-
potentialen, die een waarde bereikten van 6 tot 15 mV,

(tabel 4,25).

Bij onderzoek van de N. ulnaris en de M. abductor digiti quinti werden
bij 22/35 patienten afwijkingen gevonden.

Bij 15 patienten bestond een perifere facialis parese. E1f "paretische"
en 2 "paralytische" patienten herstelden geheel.

44 SAMENVATTING

In hoofdstuk 4 worden de resultaten wesrgegeven van het sigen
patientenonderzoek.

Bij hebt onderzoek zijn 55 patienten betrokken (tabel 4.1, 4.2 en

4.3).

De prodromale en duratieve klachten worden beschreven (tabel 4.4,

4.5 en 4.6). Een verband tussen het klachtenpatroon en het uiteindeliijk
herstel kan niet worden aangetoond.

Bij 9/50 neurologisch onderzochte patienten worden lichte afwijkingen
gevonden.

Haematomorfologisch, serologisch, wvirclogisch en radiologisch enderzoek
levert geen diagnostische of prognostische aanknopingspunten op.
Vitaminespiegel bepalingen tonen bij 9/22 patienten een hypovitaminose
van vitamine 31 enfof foliumzuur (tabel 4.,10).

Een "tijdelijk acuut perceptief gehoorverlies" wordt bij drie patienten
beschreven. Een wverband tussen dysacusisklachten en de stapediusreflex
kan niet worden aangetoond.

De duur van de perifere latentietijd van de N. facialis blijkt geen
maat te zijn voor de prognose {tabel 4.15). OUpvallend blijkt het
voorkomen van een polyfasisch beeld in de geproveoceerde actiepotentiaal

(tabel 4.17).

Al in een vroeg stadium kunnen — soms ernstige — denervatie verschijnselen

wordern geregistreerd in de spieren yan zowel de aangedane als niet-
aangedane zijde van het gelaat.

Neurefysiologisch onderzoek lijkt er cop te wijzen dat de meeste
afwijkingen in de #m. frontales, geinnerveerd door de voorhoofdstak

van de N, facialis, kunnen worden gevonden.
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Op grond van theoretische beschouwingen over de orbicularis coull
reflex wordt aangencmen dat, naast de klinische uitval van de

N. facialis, bij 17 patienten zeker en bij 7 patienten mogelijkerwijs
meer hersenzenuwen bij het proces betrokken zijn (tabel 4.23).
Neurofysicloglische onderzoekingen wvan de N. ulnaris en de M. abductor
digiti quinti lidken er op te wijzen dat bij 22/35 patienten perifere
afwijkingen bestaan.



5.0 CONCLUSIES EN BESPREKINGEN
5.1 Inleiding

Uit de onderzoekgegevens blijkt dat niet alle onderzoeken consequent
bij iedere matient zijn verricht, CGedeeltelijk is dit te wijten aan
organisatorische problemen.

Verschillende patienten weigerden aan gedeelten van het onderzoek hun
medewerking te verlenen. Gelukkig werkten vele patienten, ondanks het

tijdrovende karakter van het onderzoek, mee.
5.2 Patiénten-materiaal

De samenstelling van de greep patienten lifkt grotendeels overeen te
komen met de in de literatuur beschreven patientenserles,

De geniddelde leeftijd van de patienten (39 2/12 jaar) ligt in dezelfde
orde van grootts als die in de literatuur f{ca. 37 jaar}35.

Evenals Brodie sn ten dele in tegenstelling tot bevindingen van

te 4
anderenlg 2835

 Wwordt de grootste groep patienten gevonden in de leeftijd
van 10-30 jaar, Een lichte prevalentie in de leeftijdsgroep van

60-70 jarigen lijkt aanweziq30. De man-vrouw ratio is wvrijwel 1l:1.

In tegenstelling tot de bevindingen van Adourlg overheerst in geen der
leeftiidsgroepen de frequentie van voorkomen van &én der sexen.

De aandoening komt geli-dkelijk links en rechts voor.

Een seizoensgebondenheid van de aandoening komt in ons onderzoek nlet

feils uiting19,22,23,25,29,30,34'

Bij 12 fertiele patienten was de laatste menstruatiedatum bekend. BEij

één patiente ontstond de aandoening, zonder verdere toxlcoseverschijnselen

18,19,21,28

in de eerste twee weken post partum . Bij 8/11 patienten trad

de periferes facialisverlamming op in de eerste helft wvan de menstruele

eyclus, conform de bevindingen van Adour et a119'30’31.

Slechts 2 patienten bleken - goed gersgqulesrde - diabetes mellitus
te hebben. Dit is minder dan in de literatuur wordt opgegeven19'21'34'35'40’51'102.
Het opsporen van een zogenaamde "chemische diabetes mellitus" met behulp

van een glucose tolerantietest, zoals beschreven door Abraham-Inpijn

at also, werd nagelaten, in verband met het teée verwachten kleine rendement.

Het mantal patienten met een hypertensie (9/55) komt overeen met de

gegevens uit de literatuur60'103'llq.

Bij 3 patienten ontstond de aandoening respectievelijk 8, 10 en 2t
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dagen na een ongecompliceerd verlopen stapedectomie (pat.nr.

30,21,6). Adour et al beschreven &&n identiek geval. Hierbij suggereren
de auteurs dat door de stapedectomie een craniéle §olyneuritiﬁ kan
worden qeluxeerdzsn. Bij onze patienten bleek op grond van de metingen
van de orbicularis oculi reflexde N. trigeminus eveneens betrokken.

Bij &én van de patienten was tevens de Fd responsie vertraagd, terwijl
bij alle patienten bij zwakke contractie inde M, abductor digiti quinti

hooggevelteerde actiepotentialen werden geregistresd [(6-10 milliv).
53 AARD VAN DE AANDOENING

5.3.1 Klinisch beeld

2ij het routine neurologisch cnderzoek werden bij 3/50 patienten naast

de perifere facialisverlamming tevens andere, zij het geringe, afwijkingen
gevonden. Door 6/50 patienten werden subjectieve sensibiliteitsstoornissen
aangegeven in &én of meer verzorgingsgebieden van takken van de

M. trigeminus aan de aangedane zijde.

Adour st al wvenden bly tweederde wan hun patienten afwijkingen van de

. 19
N, brigeminus (N, V), N. glossopharyngeus (N, IX) of de W, laryngeus superior

Adour et al beschreven een verminderde contractie van de M.masseter,
die overigens niet werd geregistreerd met behulp van een EMG van de
M.masseter of het registreren van een massetarr&flexzzg.

In gsen eerdera publicatialzz waren wij wan mening dat in ons patienten-
materiaal fyslsch diagnostisch geen andere neurclogische afwijking kon
worden vastgesteld dan die van de N. facialis. Het vermoeden lijkt
gerechtvaardigd dat een gericht onderzoek naar eventuele geringe neuro-

logische afwijkingen deze aan het licht kan brengen.
5.3.2 Instrumenteel onderzoek
5.3.2.1 Audiologisch onderzoek

Bij auvdiometrisch onderzoek kon worden vasbtgesteld dat bij 3/42 patienten
sprake is geweest van tijdelijk acuut perceptief gehoorverlies. Bij &&n
patient was aanvankelijk zelfs sorake van een dubbelzijdig perceptie
verlies (fig. 4.2) (pat.nr. 44,35,51).
Voor zover bekend werden soortgelijke waarnemingen nog niet eerder
beschreven.

251 252 »
Rosenhall et al vonden, ewvenals Uri et al , uni- en bilaterale

afwijkingen bij} meting van "auditory-brainstem-responses", die na

51,252
herstel van de verlamming van Bell niet altijd verdwenen waren2 4 .

Het toondremnelaudiogram was echter in alle gevallen normaal. Daarnaast
worden door McCandless et al een "pseudorecruitment" beschreven, dat
zich in het spraakaudiometrisch onderzoek presenteert als een "roll-over"
bij hogere geluidsintensiteit. Dit wverschijnsel hangt samen met het

ontbreken van de stapediusreflex en de dysacusislSB. Anderen ontkennen

. ; 37,43
de samenhang tussen dysacusis en het ontbreken van de stapediusreflex™ ' .
In ons onderzoek bestaat er geen verband tussen de dysacusisklachten en

het bestaan van de stapediusreflex (tabel 4.12}.
5.3.2.2 Neurofysiologisch onderzoek

De verschillende door ons uitgevoerde neurofysiologische onderzoekmethoden
leiden tot de veronderstelling dat bij een aantal patienten meer zenuwen
in het ziekteproces betrokken zijn dande N, facialis. Deze veronderstelling
hangt duidelijk samen met de aangelegde normen bij de beoordeling van

de uit het onderzoek werkregen resultaten. Door ong werd geen vergelijking
gemaakt met een contrele-greoep. Het bleek niet mogeliik woor het
neurcfysiclogisch deel van het onderzoek een volledige "matched pairs"
groep te vinden. Wel werd in de leeftijdsgroep van 20 tot 30 jaar een
negental - schoorvoetende - vrijwilligers gevonden, Gelet op het feit

dat de door onz in het onderzoek gehanteerde testmethoden langzamerhand
internaticnaal gebruikelijk en gestandaardiseerd, zlin, besloten we ons te
conformeren aan de binnen de afdeling Klinlsche Neurofyslologie
gehanteerde normaalwaarden en af te zien van een "matched" controle-

groep,

Als normaalwaarden van de perifere latentie van de diverse takken van

de M. facialis werden die van Bratzlawsky aangehouden (tabel 3.11]216.

Een verlenade latentietijd van de opgewekte actiepotentiaal aan de
aangedane zijde kon bij 10 patienten worden gemeten. Aan de niet-aan-
gedane zijde kwam dit verschijnsel bij &én patient voor (pat.nr. 25).

De berekende gemiddelde waarden van de perifere latentietijd aan de
aangedane en niet-aangedane zijde zijn wrijwel gelijk (tabel 4.14, 4.15).
Deze waarden liggen hoger dan de door st9161215 opgegeven maximaal-

216
waarden, maar onder de door ens als norm gehanteerde waarden .

In een aantal gevallen (tabel 4.16) was sprake van een polyfasisch beeld
in de opgewekte actiepotentiaal.

Vooral bij het gebruik van naaldelectroden kan de cpgewekte actiepotentiaal

17,118,197,128

een polyfasisch karakter tonen Foet et al spreken in dit



cozicht van “3pikes“]g3'195.

De mate van optreden van polyfasie hangt, evenals de amplitudo van de

actiepotentiaal, samen met de nositie van de electrode ten opzichte wvan
de moterische eindolaat en kan cck het gevolg zijn van een wisselende ,
vertraagde geleiding in verschillende aangedane axonen. Een polyfasisch
opgevekte actievotentiaal als geisoleerd wvoorkomend fenomeen mag derhalve

geen factor vormen in een eindoordeel over mogelijke pathologie in de
betreffende zenuw.

Ue registraties van het EMG in rust, bij maximale en blj zwakke contractie

worden beoordeeld volgens de in hoofdstuk 4.1 reeds vastgeleqde normen.

Bi] de EMG registratie in rust werden denervatieverschijnselen geregistreerd
vanaf de 2e dag aan de aangedane zijde en vanaf de 4e dag aan de niet-
aangedane zijde. Dit is in tegensoraak met de algemene opvattingen4s’l?a'20?
en eerder dan tot nu toe werd beschrevenZLS.

Gelet on het vroege voorkemen van denervatieverschijinselen als fibrillaties
sche;p positieve golwen en pseudomyotome ontladingsreeksen lijkt het
aannemelijk dat al snrake is van een gedesltelijke uitval van axonen,

voordat de aandoening klinisch panifest wordt,

De geregistreerde afwijkingen in rust wezen bij 5 patienten op neuro-
fysiologisch aanwezige stoornissen in de geleidingsfunctie van de

M. facialis aan de klinisch niet-aangedane zijde.

Aan de niet-aangedane zijde werden hij maximale contractie bij 9 patienten ,

en bij zwakke contractie bij 10 patienten,afwijkingen gevonden.

Onderzoek van de orbicularis ecculi reflex deed vermosden dat bij 17
patienten meer dan &&n hersenzenuw in het nroces betrokken was. Van

7 patienten stond dit niet geheel vast.

Op grond van het onderzoek van de N. ulnaris en de M, abductor digiti
quintl bleek dat bij 22/35 patlenten afwijkingen bestenden,

Hierbij kan men zich afvragen of de N, ulnaris wel bij uitstek geschikt
is om in dit onderzcek te worden gebruikt.

Wellswaar lenen de zenuw en de door deze zenuw geinnerveerde spier zich
goed voor neurofysiologisch onderzoek. De zenuw is door zijn verlcop
echter gemakkeliik te laederen, vooral ter hoogte van de elleboog.
Gelet on de gegevens bij onderzoek van vele "normale™ patienten op de
afdelina Klinische Neurofysiologie lijkt, mede op grond van de uit de

- 247
literatuur bekende gegevens , dat resultaten van het verrichte
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onderzoek passen blj de beschreven patientengroep.

De afwijkende registraties werden samengevat in tabel 5.1.

Afwijkende EMG registraties
Volledig herstelde paresen

pat. lat. | EMG gelaatsspieren Orbicularis N. Ulnaris M. abductor
nr.  |NVII| M frontalis | M. orbic. oculi | M. orbic. oris | Oculi reflex digiti:quint!
R IMc |z | R |Mc |2Ze IR [Me|ze | 1| 0t [m Jiar [mag| Fd |R |Mc |Z
1 H
2
3 H 1] n H
4 L]
5 D H
8 D i H
7 W n T |V 'H
8 L v D
2] D 5] D L}
10 1 H
11 (]
12
12
14 L
18 L I T v D
16 D H D Wi T H
17 1 15 H
19
20 D|D
21 1] Il v H
22
23 L
Onvolledig herstelde p :
pat. lat. | EMG gelaatsspieren Orbicularis N. Ulnaris M. abductor
nr. |NVI| M. frontalis | M. orbic. aeull | M. orbic. oris | 9culi reflex digiti quinti
R IMc |z | R IMe |ze IR Mg fze | 0 | 0w Jiar [MegfFd |R [Me |22
24 L i
25 3% IV H
26 D D m D
27 M I 1 H
28 D
29
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Volledig herstelda paresen

pat. lat. | EMG gelaatsspieren Orbicularis M. Ulnaris M. abductor
nr. NVII| M. frontalis | M. orbic. oculi | M. orbic. oris | @€uli reflex digiti quinti
R [Mc |Z¢ | R [Me |2Z¢ R [ Mg |2 {0 [ {let {Mgg| Fd |[R [Me | Ze
30 D Il H
3
32 D M
33 Il v H
34 D VI
35
36
37 ]
38
Onvolledig herstelde paralysen
pat. lat. | EMG gelaatsspieren Orbicularis M. Uinaris M. ahductor
fir. Nvil| M. frontatis | M. orbic. oeuli | M. orbic. aris | O¢ull reflex digiti quinti
R (Mg |Ze | R [M: |22 [R [ M |22 | I pm |lat [Mgal Fd (R |M¢ | Zc
39 D D v D
40
41 D I Il D H
42 v
43 L H
44 {11}
45 nin
46 L D " T | W
47 [} v
48 11
49 VST L |H
50
tabel 5.1

Afwijkende EMG registraties aen de niet-sangedane zijde van het gelaat, van de
geleatsspieren, N facialis, van de dubbslzijdig opgewekte en geregistreerde

orbicularis oculi reflex, Afwiikende registraties Bij bepaling van de perifere lmentietijd,
de maximale geleidingssnelheid en de Fd-responsie van de M, ulnaris. Afwijkende EMG-
registraties van de M. abductor digiti quinti.

Latentietijd N. facialis (lat. N Vi1 \ = vertraagel

Maximale geleidingssnelheid (Mggl: T = traag
8 = sterk vertraagd

Fd-responsie {Fdl: \ = vertraagd
EMGafleidingen:  rust: [R) D = denervatie: fibrillaties
en/of scherp positiave golven
maximale cantractie: L = licht gestoord
(Mg) hoog frequent gemengd patroon
M = matig gestoord
fraguent solitair patroon
zwakke contractie: D = dubieus gestoord:
(Z¢) poly fasische actiepotentialen
H = hoog gevolteerde actiepotentizlen
Orbicularis oouli reflex:
greepsindeling op grond van de theoretische beschouwing in
hoofdstuk 3.2.5.6

Met inachtneming wvan de hierboven vermelde interpretatie van de neuro-
fysiologische waarnemingen komen wij tot de conclusie dat bij 33/43
patienten sprake is van een aandoening van meer dan £&n hersenzenuw., Bij
12 patienten uit deze groep bestaat op grond van het reflexpatroon van
de orbicularis oculi reflex enige twijfel.

Bij 22/35 patienten,bij wie eveneens de N. ulnaris en M. abductor digiti
quinti werden onderzocht,lijkt sprake van een aandoening in de geleidings-—
functie van &&n perifere zenuw. Bij 7 patienten uit deze groep bestaat
enige twijfel, ob grond van het slechts &&nmalig in het gehele onderzoek
vocrkomen van een minder ernstige afwiijking.

Beschouwen wij alleen die patienten dies gedurende de eerste 14 dagen

na het begin van de aandosning zijn onderzocht, dan blijkt bij 31/36
patienten sprakes van een aandoening van meer hersenzenuwen en bij 19/29
patienten van een aandcening van tenminste &&n perifere zenuw.

Safman vond bij 14/18 op wvergelijkbare wijze onderzochte patienten
subklinische afwijkingen in de niet-aangedane N, facialis en aangezichts-
snierenijg. Chaco wond bij 5/30 patienten afwijkingen in de N. ulnaris

en N, medianusllg.

Cp grond van een quantitative analyse van het EMG geregistreerd in de

M. tibialis anterior,vonden Sandstedt et al bij 31% en later bij 22% van

hun patienten afwijkingeniﬂ.
5,3.2.3 Klinisch en instrumenteel anderzoek

BEij een vergelijking van de klinische bevindingen met het verrichte
instrumentele onderzoek bleek dat bij 3/50 patienten,bij wie objectieve
neurclogische afwijkingen waren vastgesteld (pat.nx. 35,42,49), in &én
geval ook sprake was van een tijdelijk perceptief gehoorverlies
(pat.nr. 35, fig. 4.3). Bij neurofysinlogisch onderzoek werden bij

die patient geen verdere afwijkingen gevonden.

Bij de andere twee matienten bestonden bij klinisch neurcfysiologisch
onderzoek perifere afwijkingen.

Bif de patient, bij wie mogeliik sprake was van een uitval van de

M. trochlearis (pat.nr. 31) konden bij instrumenteel onderzoek geern
afwijkingen in andere zenuwen worden gevonden.

De patient die enkele jaren tevoren een N. abducens verlamming had
doorgemaakt (pat.nr. 17) vertoonde thans bij klinisch neurofysiclogisch

onderzcek in meer zenuwen afwijkingen.

Geen verband kon worden gevonden tugsen de subjectief verminderde

sensibiliteit in &&n of meer takken van de N. trigeminus (pat.nr. 5,16,
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2Ty s en der srelenlarie seull rerlex.,

Iierbij moet echter worden opgemerkt dat het klinisch neurofysioclogisch
onderzoek niet altijd samenviel met het neurclogisch onderzoek. Daarnaast
werden geen masseterreflexen bepaald.

Conclusies uit deze bevindingen mogen daarom niet worden getrokken.

Van de 3 patienten, bij wie een tijdelijk perceptief gehocrverlies

werd vastgesteldrwerden bij één neurofysiologisch onderzcek afwijkingen
gevonden (pat.nr. 41). Een andere patient tocnde geen verdere afwijkingen
(pat.nr. 35). De derde patient werd nimmer neurcfysiclogisch onderzocht
(pat.nr. 51],

5.3.3 Conclusies over de aard van de aandoening

Op grond van het verrichte onderzoek blijkt bij 35/51 patienten sprake

te zijn van een gedeeltelijk subklinisch verlopende aandoening van meer
hersenzenuwen.

Bij 11/51 patienten uit deze groep bestaat enige twijfel aan de zekerheid
van deze conclusie.

Bij 22/35 patienten lijkt sprake van een stoornis in de geleidingsfunctie
van tenminste &En perifere zenuw. Bij 7/35 patienten zijn de stoornissen
discreet.

De verlamming van Bell l1ijkt in een aantal gevallen deel uit te maken

van een gedeeltelijk subklinisch verlopende polyneurcpathie.
54 AETIOLOGIE VAN DE AANDOENING

In hoofdstuk 2 werd ingegaan on de verschillende hynothesen betreffende
de aetiologie van de verlamming van Bell,
Hierbij kwamen de vasculaire, virale, immunologische, hereditaire en

hormcnale invleeden op het ontstaan van de aandoening ter sprake.

In de beschreven patientengroep kwam bij 9 patienten sen hypertensie

voor., Bij geen der patienten werd een actieve virale infectie vastgesteld,
Twee patienten bleken te worden behandeld in verband met een reeds langer
bestaande diabetes mellitus.

Bij 4 patienten was sprake van een vitamine B, defici&ntie, bij 4

1

anderen van een vitamine B1 borderline deficiéntie, Bij 3 patienten

werd een borderline foliumzuurdeficiéntie gevonden.

De betekenis van een tekort aan vitamine B, bij het ontstaan van een

1
polyneuritis en beri-beri is reeds geruime tijd bekend.
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Door Eiikman Elagﬂjzss, later door Vorderman (1898)254

en Grijns (1907)
werd vastgesteld dat "in wverschillende natuurlijke woedsels stoffen
voorkomen, die zonder belangrijke schade veoor het perifere zenuwstelsel
niet kunnen worden gemist". Vooral "afgewerkte rijst (is) het armst aan
deze stoffen". Deze "protective stof" bleek later het thiamine of
vitamine 81 te zijn.

De chemische structuur en de synthese ervan werden door Williams et al
beschrevenzss.

Cist, varkensvlees, lever, nieren en volkorenproducten bevatten veel
vitamine Bl' Het thiamine wordt als een thiamine difosfaat in de dunne
darm geresorbeerd, Het thiamine difosfaat speelt een rol als co-enzym
bij een aantal reacties, die worden gekatalyseerd door ondermeer de
pyruvaat- en alpha-oxoglutamaat-dehydrognasen in de citroenzuur cyclus

243
en de transketolasen in de pentosefosfaat stofwisseling .

Dierexperimenteel is vast komen te staan dat thiamine tekorten kunnen

5. 257 e .
leiden tot een neuromyopathie » waarschijnlijk door de rol die het

vitamine B!. speelt bij de neuromusculaire transmissiezsa.

Er kunnen verschillende stadia van eficiéntie worden onderschelden:
een afneming van de totale hoeveelheid thiamine, een verlaging van de
synthese van het co-enzym, een verlaging van de activiteit van de
voor vitamine B1 afhankelijke enzymen en tot slot het ocptreden wvan
biochemische en functicnele stoornissen,

Pas in dit laatste stadium kan men een borderline deficifntie of een
manifeste defici&ntie wvinden.,

Tekorten aan vitamine 2, ontstaan veelal docr onveldoende opname van

vitamine B, met voedsel. Waarschijnlijk heeft het lichaam slechts een

1 .
kleine capaciteit om vitamine B 239:250'

in reserve op te slaan Een

ontbreken van thiamine in het véedsel zou in 10 tot 60 dagen tot
manifeste ziekteverschiijnselen kunnen 1eiden260.

Geringe deficifnties met nauwslijks waarneembare afwijkingen kunnen
echter ook voorkomen, indien de behcefte aan thiamine tijdeliijk
toeneemt, zoals tijdens de zwangerschap en de lactatieperiode, tijdens
toenemende spieractiviteit met een grotere opname van koolhydraten of
bij een lnadequate absorptie in de dunne darm.

Ook bij diabetes mellitus patienten kunnen lichte deficinties voor-
komen258,260-

De dagelijkse behoefte aan vitamine B

per 1000 Kecal.

1 is waarschijnlijk 0.27-0.33 mg

De meest bekende klinische uitingsvorm van een vitamine Bl tekort is

255
r
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de beri-beri. Een cnderscheid zou kunnen worden gemaakt tussen de
oriéntale beri-beri, waarbij de polyneuritis op de voorgrond treedt

met in een later stadium cardiale problemen, en de occidentale berxi-beri,
waarbij de cardiale afwijkingen de eerste uitingsvorm zijn en de
neurologische verschijnselen weelal gering. De oriéntale bheri-beri

hangt samen met een absoluut onvoldcende opname van thiamine met het
voedsel. De occidentale beri-beri komt veelal bij chronische aleccholici
VDDr261 en is het gevolg van esen relatief tekort aan vitamine Bl' Bij
de oriéntale wvorm wordt nooit sen encephalopathie wan Wernicke aange-

troffenzbs'gsl

. Majoor et al achten de scheiding tussen beide vormen
kunstmatigzez. Toediening van vitamine Bl deoet in beide vormen de
klinische symptomen grotendeels verdwijnen.

Man zou mogen verwachten dat de door ons gevonden vitamine By tekorten
inderdaad een rol zouden kunnen spelen bij het ontstaan van de poly-
neuropathische afwijkingen bij de verlamming van Bell.

Voor zover bekend zijn echter geen publicaties vexschenen over het
voorkomen van de verlamming van Bell bij beri-beri. Tevens ontbreken
publicaties over het frequent optreden van perifere facialisverlammingen
bij alcoholici.

onderzoekingen tijdens de Tweede Wereldoorlog in krijgsgevangenkampen
in het Verre Dosten,toonden wel aan dat een tekort aan vitamine B1 in
de voeding kan leiden tot ezen perceptief gehoorverlies en een verminderde
prikkelbaarheid van het labyrint263. De nsurclogische afwijkingen aan
de extremiteiten en de cardiale problemen stonden hierbij meer op de
voorgrond.

Ctoneurclogische steoornissen kunnen ook worden veroorzaakt door een
tekort aan nicotinezuur, dat ook tot de vitamine B groep bahocrt264.
De aandoening die hierbii ontstaat, pellagra, kan echter ook het
gevolg ziin van een tekort aan vitamine B1 en het essentieesl aminozuur
tryptofaan, waaruit door het lichaam nicetinezuur kan worden
qesynthetiseerdZGS.

In alle gevallen bleken na toediening van het ontbrekende vitamine de
neurologische afwijkingen reversibel.

Tegen een aetiologische rol van vitamine B1 bij het ontstaan van de
verlamming pleit het feit dat bij de meeste patienten, reeds lang voordat
vitaminespiegels bekend waren en een adeguate suppletie was gegeven,
de perifere facialisverlamming herstellende was.

Opmerkelijk zijn tevens de bevindingen van Stransky et al, die bij

166 gezonde individuen in respectievelijk 6% en 13% van de gevallen
thiamine en foliumzuur deficiénties vaststeldenzaﬁ.

Nader onderzoek naar de rol van vitamine B, binnen de aeticlogie van

de verlamming wvan Bell zal zeker moeten plaatsvinden.

Foliumzuux speelt sen rol bij de synthese yan DNA, Verse groenten
lever bevatten foliumzuur. De dageliikse behoefte is niet bekend maar
ligt waarschijnlijk boven de 50 u gr per dag. Een deficiéntie leidt tot
een megaloblastaire anaemie. In tegenstelling tot de vitamine B12
deficiéntie contstaan bij een foliumzuurtekort noocit polyneurcpathische
verschijnselen., Tekort aan foliumzuur zou relatief enel ontstaan bij
een lnadequate voeding, doordat de opslag van dit vitamine in ons
lichaam niet tcoereikend is.

Gaisoleerde deficiénties moeten derhalve veel meer als een teken van
een onjuiste vosdselopname wordeh gezienZST.
De rol die de voeding zou kunnen spelen bij de aetiolegie wvan de
verlamming van Bell veegt een nieuwe hypothese toe aan de in hoofdstuk 2
gencoemde aeticlogische momenten.

Een ultgebreider onderzoek naar deze factoren zal nog moeten plaatsvinden.

6.4.1 Conclusie

Cp grond van de literatuurgegewvens en het eigen cnderzoek lijkt de
verlamming van Bell een symptcom te zijn wan verschillende ziektebeelden
met een variérende aetiologie, Hierbij rijst de vraag of men bij deze
veronderstelling nog wel mag spreken van de verlamming wvan Bell.
Algemeen wordt nog steeds gemeend dat de diagnose verlamming van Bell
alleen dan mag worden gesteld, indien geen duldelijke ocrzaak van de
perifere facialisverlamming kan worden gevondenzea.

Wij zijn van mening dat de verlamming van Bell een verzameling is van

verschillende ziektebeelden met variérende aetiologie.
5.5 PROGNOSE VAN DE VERLAMMING VAN BELL
5.5.1 Prognose op grond van het klinisch beeld

Zoals in hoofdstuk 1.6 reeds is aangegeven bestaat bij een aantal
auteurs de mening dat het klinisch beeld een indicatie zou kunnen geven
voor de Kansen op een genezing van de aangezichtsspieren.

In cns onderzoek lijkt het dat de patienten bij wie een parese is
ontstaan als groep een betere kans op een totaal herstel hebben dan
patienten bij wie een paralyse is ontstaan, Voor de individuele patient

is, echter de prognose oup grond van de verlammingsgraad niet te geven.
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Esn totaal herstel trad op bij 33/53 patienten. Dit komt overeen met
de gegevens van Tavernerds.

Een relatie tussen pijnklachten en de kans op uiteindelijk herstel kon
in ons conderzoek niet worden aangetoond.

May en Hardin, evenals Steidl, ondersteunen deze waarneminglj'zs’zﬁ.

De mening van Hauser et al, dat een toegenomen traansecretle gepaard

zZou gaan met een slechte prognose kon niet worden bewvestigd. Hun
mening,dat dysacusis en prognose geen relatie vertonen,werd bevastigGZI.
Evenals Ekstrandza en Adour et al19 konden wij een verband tussen
smaakklachten, speekselproductie en het herstel wan de aangezichts-
verlamming niet aantonen.

Het 1lijkt op grond van de uit de literatuur verkegen gegevens en onze
eigen waarnemingen niet mogelijk aan de hand van het klinisch beeld van

de aandoening een prognose vast te stellen.
5.5.2 Prognose op grond van het instrumenteel facialisonderzoek

Bij het bepalen van de proanose van de verlamming van Bell op grond
wvan instrmamentesl facialisonderzoek lijken, met het cog op eventuele
therapsutische consequenties, alleen die gegevens relevant, die werden
verkregen bij patienten die binnen 14 dagen na het begin van de

aandoening werden onderzocht,
5,6.2.1 Audiologisch onderzoek

Op grond van literatuurgegevens leek alleen de stapediusreflex een
parameter te kunnen vormen bij de bepaling van de prognose. In ons
onderzoek bleek de aan- of afwezigheid van de stapediusreflex niet

+te kunnen worden gerelateerd aan het uiteindelijk herstel (tabel 4.11).
Dit bevestigt de mening wvan Hayz?.

0o grond van het geringe aantal onderzochte patienten is een absolute
uitspraak over de waarde van de testmethode voor de prognose-bepaling

niet te geven.

5.5.2.2 Neurofysiologisch onderzoek

Verreweq de meeste neurofysiologische testmethoden maken gebruik van
cen vergeliikend onderzoek tussen de aangedane en niet-aangedane zijde
van het gelaat,

De Nerve Excitability Test (hoofdstuk 3.2.5.2), de Maximal Stimulation

Test (hoofdstuk 3,2.5.3) en de Electronsurcgrafie (hoofdstuk 3.2,5.4)
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zijn gebaseerd op een vergelijkende onderzoekmethode.

Gaat men er vanuit dat de verlamming wvan Bell een onderdeel vormt van
een gedeeltelidjk subklinisch verlopende polyneuropathie.dan 1lijkt
vergelijkend neurofysioclogisch onderzoek ongewenst.

Van de in hoofdstuk 3 beschreven neurofysiologische testmethoden wordt

de ENoG (electroneurografie) het meest thans toegepast.

Het gebruik van naaldelectroden bij de bepaling van de perifere latentie-
tijd van de opgewekte actiepotentiaal wvan de N, facialis ligt mogelijk
ten grondslag aan het dikwijls optreden van een polyfasisch beeld
Kwantitatieve bepaling van de amplitudoc van de cpgewekte actiepotentiaal

mislukte, doordat in een aantal gevallen deoor summatie de juiste latentie-

tijd moest worden bepaald. Mede omdat de ENoG een "vergeliikende"
testmethode is,werd van het toepassen van deze bepaling afgezien.

Een verband tussen de perifere latentie en de prognose van de perifere
facialisverlamming bleek in ons materiaal niet aanwezig. Anderen konden

19
evenmin een verband aantonen g.

han de bij registratie van het EMG in rust optredende tekenen van
denervatie bleek in ons materiaal geen prognostische waarde te mogen
worden toegekend. Deze bevinding wordt door anderen onder-

steuna 0%s143,173,198,210,215

Op grond van de in hoofdstuk 3.2.5.5 en 3.2.5.6 beschreven literatuur
werd uiteindelijk gekozen veor een prognose-bepaling op grond van het
geregistreerde EMG bij maximale contractie in de M, orbicularis oris

en de vroege component van de orbicularis oculi reflex (Ri) (tabel 5.2).
Uit deze tabel kan worden afgeleid dat een normaal tot licht gestoord
contractiepatroon bij maximale contractie in combinatie met een normale
of vertraagde Rl bi4 11/12 patienten gepaard gaat met een gunstige

prognose, Een normaal tot licht gestoord EMG bij een afwezige R, geeft

1
een lagere kans op een totaal herstel (9/13 patienten). Een matig tot
sterk gestoord EMG bij een vertraagde of afwezige Rl geeft geen
uitsluitsel over de prognose (totaal herstel 5 patienten, onvolledig

herstel € patienten).

Niet prognose-bevalend bleken de afleidingen bij zwakke contractie wvan
alle drie onderzochte spieren, evenmin als de afleidingen bij maximale
contractie van de M. orbicularis oculi en de M. frontalis.

Bij vrijwel alle patienten, bij wie herhalingsonderzceken zijn verricht,

17,118,197
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Prognosebepaling

EI\1||G N N L L N oL M M s A
B N VN A A V A A A
volledig herstelde paresen 5 1 1 2 2 1
volledig herstelde paralysen 1 1 1 1 1 1
onvdlledig herstelde paresen 1 1
onvelledig herstelds paralysen 1 2 1 1 1 2
dag1-7
EI:IG N N L L N L M M S5 S§ A
R N v N Vv A A v A N A A
volledig herstelde paresen 1 1 1 1 3 4 1
volledig herstelde paralysen 1 1 1 1 2 1 1
onvolledig herstelde paresen 1 1 1 1
onvolledig hersteide paralysen 1 | 1 1 1 2
|
]
dag 1-14
tabel 5.2

Prognose bepaling op grond van registratie van het EMG bij maximale contractie in de M. orbicularis oris en de vroege

responsie (A1) van de orbicularis oculi reflex.
EMG. N = normaal, L = licht gestoord, M = matig gestoord, S = sterk gestoord, A = afwezig

Orbicularis ocull reflex, N = normale vroege responsie, V = vertraagde vroege responsie, A = afwezige vroege responsie.

Normaal interferentiepatroon, gewoon, arm an laag freguent gemengd
Licht gestoord  hoog frequent gemengd

Matig gestoord  hoog frequent solitair

Sterk gestoord  sporadische actiepotentialen

Afwezig geen registratie van enig actiepatroon

bleek een verbetering van het contractiepatroon op te treden.
Uiteindelijk bleek het contractiepatroon bij de meeste patienten normaal
of vrijwel normaal te zijn.

Een verbetering van het contractiepatroon binnen twee tot zes weken na

2
het begin van de aandoening is in ons conderzosk niet proq'nose-bepalend"m.

In tegenstelling tot anﬂeren143' 179,192,203, 220

menen wij dat de
aanwezigheid van enige electrische activiteit bij maximale contractie
niet bepalend is voor de prognose.

Voor de prognose-bepaling bij de indivicduele patient lijkt het gebruik
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van alleen het EMG niet voldcende '269.

Een bepaling van de prognose, alleen gebaseerd op de vroege component
van de orbicularis cculi reflex, is evenmin een vollediq betrouwbare
testmethode,

Een normalisatie van een tevoren afwezige of vertraagde vroege component
binnen 12 dagen na het begin van de aandoening blijkt, in tegenstelling

232,233,238

tot de literatuur , geen garantie te geven voor een volledig
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herstel (pat.nr. 24,25,42). Ock sen blijvende afwezigheid, of een in

ean later stadium ontbreken van de vrcege component (pat.nr. 8,9,17,32,33),

. 238
hoeft niet samen te gaan met een slechte prognose .

Een combinatie van beide methoden lijkt in ons onderzeek nog het meest
geschikt als parameter voor het bepalen van de prognose.

Gezien echter het geringe aantal patienten dat werd onderzocht mogen
aan deze bevindingen geen definitieve conclusies worden verbonden. Onze
bevindingen lijken in dit opzicht alleen een indicatie te vormen een

uitgebreider onderzcek te verrichten.

5.5.3 Conclusie

Gelet opr het kleine aantal patienten van op grond van het door ons
verrichte onderzoek kon worden vastgesteld dat het Xlinisch beeld weinig
bijdraagt aan de bepaling van de prognose van de verlamming van Bell
voor de individuele patient.

De stapediusreflex bepalingen lijken evenmin bij te dragen tot een
voorspelling van de kans op ulteindelijk herstel.

Indien ervan wordt uvitgegaan dat de verlamming van Bell deel uitmaakt
van een deels subklinisch wverlopende polyneuropathie, is het onjuist
uit te gaan van newrofysiclegische bevindingen van de aangedane zijde

in vergelijking met de niet-aangedane zijde.

De combinatie van EMG onderzoek bij maximale contractie wvan de

M, orbicularis oris en de vrcege component van de orbicularis oculi
reflex lijkt een goede prognostische methode voor het voorspellen

van een vollediq herstel,

Voor het juist voorspellen van een cnvolledig herstel lijkt de methode

echter niet gevoelig genceg.
56 SAMENVATTING

In hoofdstuk 5 wordt de samenstelling van het patientenmateriaal
vergeleken met de in de literatuur beschreven groepen patienten.
Vervolgens wordt ingegaan op de aard van de aandoening. Op grond van
de in heoofdstuk 2 en 4 reeds vastgelegde criteria met betrekking tot
het instrumenteel facialisonderzoek,wordt geconcludeerd dat bij 35/51
patienten sprake blijkt te zijn van een gedeeltelijk subklinisch

verlopende aandoening van meer hersenzenuwen. Bij 11/51 patienten uit
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deze groep bestaat enige twijfel aan de zekerheid van deze conclusie.
Bij 22/35 patienten lijkt sprake van een stoornis in de geleidings-
functie van tenminste £én perifere zenuw. Bij 7/35 patienten zijn de
stocrnissen discreet (tabel 5.1).

Een argument voor &&n der bestaande aetiologische hypothesen bliikt
aan ons patientenmateriaal niet te mogen worden ontleend.

Een nieuwe hypothese over de xol van de veceding bij het onstaan van

de verlamming wordt cpgeworpen.

Onze op de literatuurgegevens gebaseerde mening, dat de verlamming wvan
Bell deel uitmaakt van een verzameling verschillende ziektebeelden met
een variérende astioclogie, wordt hiermee bevestigd.

De prognese van de aandoening bij de individuele patient lijkt cok in
ons onderzoek niet aan de hand van het klinisch beeld vast te stellen.
De stapediusreflex blijkt in ons onderzoek evenmin een betrouwbare
parameter.

Onze cpvattingen over de aard van de aandoening maken een vergelijxend
neurcfysiologisch cnderzoek tussen de aangedane en niet-aangedane
zijde minder gewenst,

De combinatie van EMG cnderzoek bij maximale contractie van de

M. orbicularis oris en de vroege component van de orbicularis oculi
reflex lijkt een goede prognostische methode voor het voorspellen van
sen volledig herstel,

Voor het juist voorspellen van een onvelledig herstel lijkt de methode

echter niet gevoelig genoeg.
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6.0 SAMENVATTING EN CONCLUSIES

De idiopathische perifere facialisverlamming heeft door de eeuwen
heen in vele culturen een diepe indruk gemaakt op de mens en zijn
omgeving. Reeds veel is geschreven cver de mogelijke oorzaak van
deze aandoening, maar weinig is met zekerheid komen vast te staan.
Het klinisch beloop en de wijze waarop in een vroeg stadium de
prognose kan worden bepaald zijn eveneens onderwerp van intensieve

discussies.

Dit onderzcek werd opgezet cm de aard en de mogelijke aeticlogie van
de azandoening te conderzoeken, Tevens werd getracht de parameters, die
mogelijk in een vroeg stadium het beloop van de ziekte zouden kunnen

voorspellen, vast te leggen.

Hoofdstuk ! begint met een historische indeling.

Op grond van geschiedkundige argumenten geven wij de voorkeur aan de
benaming "verlamming van Bell" als beschrijwving van de idiopathische
perifere facialisverlamming.

Na een beschrijving van het klinisch beeld is ingegaan op de
epidemiologie en de begeleidende symntomen.

Hoofdstuk 2 geeft een overzicht van de hypothesen omtrent de aestioclogie.
Daarbij komen de vasculaire, virale, immunologische, hereditaire,
hormonale an metabole theoriefn ter sprake. Geconcludeerd is dat elke
opvatting cver de genese van de verlamming van Bell argumenten kan
ontlenen aan bepaalde bevindingen tijdens het klinisch belcop of uit
laboratoriumwaarden,

De mogelijkheid bestaat dat de werlamming van Bell een verzameling

ziekten is met een wisselende aeticlogie en dezelfde ziekteverschijnselen.

De verschillende argumenten lijken een louter plaatselijk proces uit
te sluiten.

Gezien de algemene neurologische bevindingen zou de verlamming van
Bell Geel uit kunnen maken van een gedeelteliik subklinisch verlopende

polyneurcopathie,

In hoofdstuk 3 worden de onderzoekmethoden beschreven, die worden
gebruikt bij de diagnostiek en de bepaling van de srnst van de
verlamming van Bell.

Verschillende classificatiemethoden worden beschreven. Gekozen is

voor een veor patient en onderzoeker &énduidig, eenvoudig en repro-
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duceerbaar syvsteem volgens May/Mulkens,

Op theoretische gronden lijkt naast esen meting van de stapediusreflex
alleen neurofysiologisch onderzoek, in de zin van electromyo-
grafisch onderzoek met bepaling van de distale latentietijd en de
amplitudo van de opgewekte actiepotentiaal met meting van de
latentietijden van vroege en late componenten van de dubbelzijdig
opgewakte orbicularis oculi reflex, zinvol.

Een theoretische beschouwing van de orbicularis oculi reflex leidt
tot het opstellen van een model, dat weergeeft welke reflexpatronen

mogen worden verwacht bij uitval van één of meerdere bij de reflex
betrokken hersenzenuwen.

De resultaten van het eigen patientenonderzoek zijn weergegeven in
hoofdstuk 4.

De groep patienten bestaat uit 24 mannen en 31 vrouwen, met de
klinische diagnose: verlamming van Beall,

Hiet onderzoek omvat, naast de anamnese, routine keel-neus-oorheelkundig
onderzoek, neurologisch cnderzoek en het clussificeren van de klinische
functie van de N, facialis. Daarnaast wordt haematomorfologisch,
serologisch en virologisch onderzoek verricht. Radiclogisch, routine
audiometrisch en tympancmetrisch onderzcek vinden eveneens plaats.
Teneinde het eventuele polyneuropathische karakter van de aandoening
vast te stellen wordt naast het neurofysiologisch onderzoek van het
gelaat tevens de N. ulnaris en de M. abductor digiti quinti onderzocht.
De normen waaraan de resultaten van het onderzoek mosten voldosn

zijn vastgeleqd,

Organisatorische en medisch-technische redenen verhinderen dat het

onderzoek bij alle patienten volledig plaatsvindt.

Het klachtenpatroon en klinisch beeld van de groep patienten wordt
beschreven.

Bij 9/50 neurologisch onderzochte patienten worden naast de wverlamming
van Bell andere lichte afwijkingen gevonden,

Haepatomorfologlsch, serclogisch, virclogisch en radiclogisch
onderzoek levert geen diagnostische of prognostische aanknopingspusnten
on.

Vitaminespiegel bepalingen tonen bij 4/22 patienten een vitamine Bl
deficiéntie, bij 4 anderen een borderline vitamine B, deficiéntie.
Drie patienten tonen een borderline foliumzuur deficiéntie,

Een "acuut optredend plotseling perceptief gehoorverliez" wordt bij

J patienten beschreven. Een verband tussen klachten over een

verhoging van de drempel van onaangename luidheid (dysacusis) en de
stapediusreflex kan niet worden aangetoond.

Bij het neurofysiologisch onderzoek is het optreden van een poly-
fasisch beeld in de opgewekte actiepotentiaal opvallend.

Al in een vroeq stadium, vanaf de Ze dag, kunnen denervatie
verschijnselen worden geregistreerd in de spleren van zowel de aangedane
als de niet-aangedane zijde van het gelaat.

Neurofysiologisch onderzoek lijkt er op te wijzen dat de meeste
afwijkingen in de Mm. frontales en de in de voorhoofdstak van de

N, facialis kunnen worden gevenden.

Bij toetsing van de verkregen resultaten van de dubbelzijdig opgewekte
orbicularis cculi reflex aan het opgestelde model blijken bij 17/49
patienten zeker, en bij 7/49 patienten mogelijkerwijs, meerdere
hersenzenuwen bij het proces betrokken.

Bij bepaling van de perifere latentietijd, de maximale geleidingssnel-
heid en de Fd-responsie van de N. ulnaris werden bij 10/35 patienten
afwijkingen gevonden. Onderzoek van de M. abductor digiti quinti toont
bij 21/35 patienten afwijkingen.

In totaal blijken bij 22/35 patienten neurcfysiologische afwijkingen

te bestaan buiten het aangedane facialisgebied.

In hoofdstuk 5 is de samenstelling van het patientenmateriaal getoetst
aan de in de literatuur beschreven series patienten.

Vervolgens is ingegaan op de aard van de aandoening.

Bij 24/51 patienten lijkt vrijwel zeker en bij 11/51 patienten
mogelijkerwijs sprake wan een gedeeltelijk subklinisch verlopende

aandoening van meer hersenzenuwen.

Bij 15/35 patienten lijkt zeker sprake van een stoornig in de
geleidingsfunctie van tenminste &&n perifere zenuw.

Bij 7/35 patienten is deze stoornis slechts in geringe mate aanwezig.
Een argument voor &én der bestaande aeticlogische hypothesen blijkt
aan het beschreven patientenmateriaal niet te mogen worden ontleend.
Op grond van de gevonden vitaminetekorten is een nieuwe hypothese
opgeworpen over de rol van de voeding bij het onstaan van de

vrerlamming van Bell.

De prognose van de aandoening bij de individuele patient blijkt ock
in ons patientenmateriaal niet aan de hand van het klinisch beeld wvast

te stellen. Als groep blijken de patienten met een parese een betere
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kans op een totaal herstel te hebben dan de groep patienten met een
totale uitval van de N. facialis.

De stapediusrxeflex bepaling blijkt geen betrouwbare parameter,

Bij het neurofysioclogisch onderzoek blijkt de perifere latentietijd

van de N, facialis geen maat te zijn voor de prognese.

Op grond van de theoretische bescheuwingen en onze eigen bevindingen
wordt geconcludeerd dat vergeliikend neurofysiologisch onderzoek tussen
de zangedane en niet-aangedane zijde van het gelaat bij de bepaling wan
de prognose minder gewenst is.

De combinatie van EMG onderzoek bij maximale contractie van de

. orbicularis oris en de vroege component van de orbicularis oculi
reflex lijkxt een goede parameter vcor het voorspellen van een wolledig
herstel,

Voor het Julst voorspellen van een onvolledig herstel lijkt de methode

niet gevoelig genoceg.

Hoewel het aantal patienten dat is onderzocht niet groot is, kunnen

uit het conderzoek de velgende, voorlopige conclusies worden getrckken:

1, de verlamming van Bell kan deel uitmaken van een verzameling
verschillende ziektebeelden met sen variérende aeticleogis.

2, de verlamming van Bell maakt in een aantal gevallen deel uit
van een gedeeltelijk subklinisch verlopende polyneuropathie.

3. de erxnst en het tijdstip van optreden wvan denervatie wverschiinselen
in de aangeszichtsspieren doen vermoeden dat reeds enige tijd
voor de klinisch manifeste uitval sprake is van een aandcening
van de geleidingsfunctie wvan de N. facialis,

4. de bepaling van de prognose van de aandoening voor de individuele
patient hangt niet samen met het klinisch beeld,

5. het 1lijkt op theoretische gronden ongewenst de bepaling van de
prognose van de verlamming van Bell op vergelijkend neuro-
fysiclogisch onderzoek te baseren,

€. de verlamming van Bell zou kunnen samenhangen met esn onvoldoende

opname met het voedsel van verschillende vitamines,
Nader onderzoek naar de polyneurcpathische aspecten van de verlamming
van Bell en de mogelijke ilnvloed van de voeding op het ontstaan ervan

lijkt gewenst.

Supplement I bevat alle patientengegevens betreffende het neuro-
fysiolegisch en klinisch functie-onderzoek.
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In supplement II is de anatomie van de M. facialis beschreven, Ran dit
supplement is als epitheton een citaat van gir Charles Bell tosgevoegd,
wiens levensloop in supplement III is beschreven:

"The whole history of medical literature proves that no solid or
permanent advantage is to be gained, either to medical or general

. 270
science, by physiological experiments unconnected with anatomy" .
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6.1 SUMMARY AND CONCLUSIONS

During the ages the idicpathic facial palsy has impressed mankind and
his envircnment in many cultures.

Much has been written about the cause of the disease, but little has
been established with certainty. The course of the disease and methods
to predict the prognosis of the disease in an early stage have alsoc been
the subject of intensive discussions.

This present investigation was carried out to establish the etiology and
the nature of the palsy. An attempt was made to determine the early
prognostic factors.

Chapter | starts with a historical introduction en which basis we prefer
the term "Bell's palsy" as a designation of the idicpathic facial
paralysis.

After a description of the clinical course, the epidemioclogy and the

spactrum of c¢linical features are presented.

A survey cf the different eticlogical hypeotheses is giwven in chapter 2.
Vascular, viral, immunological, hereditary, hcrmonal and metabelic
disturbances incriminated as possible causes are described.

Analysis of these hypothetic causes leads to the conclusicn that any
theory can find some supportive arguments both from the clinical course
of the disease and also from laboratory findings.

There is a possibility, however, that Bell's palsy ls part of a group of
diseases with a varied eticlogy but possessing the same clinical feature.
Most arguments exclude a local factor as possible cause.

The neurclogical findings indicate that Bell's palsy can have scme

polyneuropathic aspects.

Chapter 3 describes the diagnostic and prognostic methods of investigation.
Rfter a survey of the classification methods arguments are adduced in
support of a simple and reprcducible system as proposed by May and

Mulkens.

Theoretically measurement of the stapedial reflex seems useful together
with neurcophysiological investigations including determination of the

latency of the early and late ragponses of the blink reflex.
The blink reflex can be used to Investigate in which way the sensory or

motor branches cof the reflex arc are invelved in an aberrant reflex

pattern. A scheme according to this theory is drawn up.
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The results of the investigations are described in chapter 4. Twenty-four
men and thirty-one women with a clinical diagnosis of Bell's palsy were
seen.

Investigation included history, routine E.N.T.-examination, neuroclogical
examination and classification of the functioning of the facial nerve.
Hematology, serclogy and virology were alsc carried out. Radiclogy, pure
tone audiometry and tympanometry formed a part of the examination.

The potential pelyneuropathic character of Bell's palsy was investigated
by neurcphysiologic examination of the ulnar nerve and abductor digiti
quinti muscle in conjunction with examination of the facial nerve and
the blink reflex.

The results were interpreted with regard to criteria which are fully
described in this chapter.

Difficulties in the organization and medical-technical reasons prevented

as carrying out the entire investigation consistently in every patient.

The history and the clinical course of the disease in the group of
patients constituting this study are described.

Neurological examination showed in 9/10 with Bell's palsy additional
slight abnormalities.

Hematology, serology, virology and radiology did not contribute data that
had either eticlogilcal or prognostic significance.

Determination of thiamine concentrations revealed in 4/22 patients a
deficiency and in four other patients a borderline deficiency.

A transient sudden perceptive hearing loss was found in three patients.
A connection between the absence of the stapedial reflex and dysacusis
could not be found.

In the neurophysiologlical examinations the appearance of a polyphasic
pattern in the provcked action potential was notable.

In an early stage, already from the second day on, fibrillations and
sharp positive waves as signs of denervaticn were recorded.

Host abnormalities were found in the frontal muscles and frontal part of
the facial nerve.

Comparison of the results of the measurements of the blink reflex with
the theoretical model shows in 17/49 patients a certain and in 7/4%
patients a possible role of more than one cranial nerve in the disease.
Determination of the peripheral latency, the maximal conduction velocity
and the Fd-response of the ulnar nerve showed abnormalities in 10/35
patients.

In 21/35 patients abnormalities were found in the electromyographic

pattern of the abductor digiti quinti muscle.
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The sum total of the neurophysiological investigations showed abnormalities

in 22/35 patients in addition to the facial palsy.

In chapter 5 the structure of our group of patients is compared with the
series of patients described in the literature. This is followed by a

discussion of the nature of the disease.

In 24/51 patients a conclusive evidence was found of a partial sukclinical

polyneuropathy and in 11 other patients sufficient evidence cf existence
suggested this diagnesis.

Discrders of the conducticon wvelocity in at least one peripheral nerve
were found in 15/35 patlents, while in 7/35 patients these abnormalities
had only a slight aberrant nature.

No arguments for one of the etiological hypotheses can be found in these
investigations that may be congtrued as conclusive support.

Based on the wvitamin shortages already referred to a new hypothesis is
formulated concerning the role of nutrition in the origin of Bell's

palsy.

The prognosis for the individual patient dees not seem to correlate with
the clinical features. Seen as one group, patients with a paresis have

& better chance of total recovery than patients with a paralysis of the
facial nerve.

Measurement of the stapedial reflex is not a reliable prognostic factor.
In the neurophysiological investigations the peripheral latency of the
facial nerve can not be used as a prognostic indicator,

Based on theoretical considerations and the investigations that were
performed the conclusion is drawn that comparative neurophysiological
investigations of the healthy and affected side of the face to ascertain

the prognosis in Bell's palsy is not desirable.

The combination of electromyographic investigations including maximal
contraction of the orbicularis oris muscle and the sarly response of
the blink reflex seems to be a reliable parameter in predicting a
complete recovery.

As a means of predicting an incomplete recovery this methed, however,

does not appear to be reliable.

Although the number of patients investigated is low it is possible to
draw some conclusions:
1. Bell's palsy can be part of a group cof diseases with a varying
eticlogy.
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2. Bell's palsy can, in a number of cases, be part of a partly sub-
clinical polyneurcpathy.

3. The severity with which the disease can present together with the
abrupt onset tempts one towards the supposition that before the
disease has manifested itself clinically, there did indeed exist
some disturbance of the conductive function of the facial nerve.

4. The clinical course of the disease is for the individual patient
not a reliable prognostic factor.

5. Thecretically the prognosis of Bell's palsy cannot be based on
comparative neurophysiological investigations of the facial muscles.

6. The cause of Bell's palsy could be connected with an insufficient

intake of vitamins in the daily food.

Furthar investigation of the polyneuropathic aspects and the possible

role of nutrition seems necessary.

Supplement I contains all data derived from the neurophysiclogical
investigations.

& description of the neurcanatomy of the facial nerve can be found in
supplement II1.

Supplement IIL contains a survey of all causes of polyneurcpathies.

As an addition to supplement II a citation of S8ir Charles Bell is quoted,
whose biography is described in supplement IV:

"The whole history of medical literature proves that no solid or
permanent advantage is to be gained, either teo medical or general science,
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by physiclogical experiments uncennected with anatomy" .
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SUPPLEMENT 1

tabel 1.1

Furctiepercantage klinisch volgens
classificatie van May/Mulkens

lzagste functiepercentage
harstel functiepercentage

Klinisch funktiepercentage

dig herstelde paresan
pat. | geringste herstel
nr. functiepercentage | functiepercentage
1 % 100
2 50 100
3 65 100
4 40 100
-1 50 100
8 80 100
7 15 100
-] 50 100
] 10 100
10 10 100
1 10 100
12 70 100
13 15 100
14 56 100
18 56 100
16 15 100
17 BO 100
8 15 100
198 30 100
20 60 100
21 65 100
22 20 100
23 20 100

rL 1lad g ¥ 1, P

pat. | geringste herstel

nr. functiepercentag fi i ]
24 40 a0
25 40 25
26 35 85
27 5 95
28 50 95
29 25 86

Volledig herstelde paralysen

pat. | geringste herstel

nr. functiepercentage | functiepercentage
30 0 100
31 o 100
32 v} 100
33 o 100
34 (v} 100
35 0 100
36 V] 100
37 o 100
38 o 100
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Onvolledig herstelde paralysen Owverige patienten
pat. | geringste herstel pat. | geringste herstel
nr. functiepercentage | functiepercentage nr. funcf._iepernentage functiepercentage
39 0 60 51 7 100
40 0 80 52 o 65
53 50 45
41 0 65 54 56 7
42 (] 75 56 o 7
43 o 90
44 o 20
45 1] B0
46 ] &0
47 0 80
48 o] 55
49 o 45
50 0 85
tabel 1.2
De distale latentietijd wordt aangegeven in msec,
NP = Niet Prikkelbasr
7 = latentietijd niet goed meetbaar of onduidelijk
F =wvoorhoofdstak
00, = oogtak
00, = mondtak
Distale latentietijd N facialis
Volledig herstelde paresen
pat. | aangedane zijde niet-gangedane zijde
N dag | F 00 0O, [dag | F 00z 00y |dag | F 00, 0O [dag | F 00 0O
1 213 3 3,5 g |36 28 3 16 272 18 2 2 25 26 4
2 3132 25 38 10 (31 28 31 17 38 1.6 38 3 42 22 3
3 3132 3 4.5 10 (45 25 5§ 17 B 2 3 3 25 25 36
4 4 145 35 5 12 |5 36 3 4
6 4|3 25 3 4 2 2 35
i] 4 3 4 11 |36 75 8 4 3 35 4
7 5|5 35 45 13 |4 41 20 @43 34 38 5 45 35 33
B 5|38 28 3.2 12 |32 25 36 2 29 32
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pat. | aangedane zijde niet-agngedane zijde
" |dwg | F 00 00 dsg | F 0Oc OO [cas | F 0O. 00 |deg | F 0O OOr
9 6 (38 19 28 13 |22 2 3 22 B& ? 6,1 43 24 2B
10 6 (3 %5 3 6 34 25 3
" 6 (36 36 38 M |38 21 18 6 36 23 36
12 8|25 28 3 12 |29 22 28 12 1.8
13 8 |36 28 3,
14 10 |34 35 34 10 34 33 3
15 10 |38 38 4 18 |36 25 85 25 W1 29 36 10 42 34 4
16 11943 NP 3 18 |32 NP 25 25 [3.8 2 4 1 3 28 2
17 11 | 4 4 36 18 |39 28 32 1 3 38 2
13 13 | 4 22 4 48 K6 23 45 13 2
19 15 | 3 28 42 15 356 3 25
20 18 13 28 38 16 32 3 28
21 18 |5 35 3 25 (32 2 4 32 B5 3 35 28 3 4 4
22 19 | NP 7 3 24 |38 2 31 19 39 2 31
23 26 |43 24 28 26 2.3
Onvolledig herstelds paresen
pat. | aangedane zijde nist-gangedane zijde
" Jldag | F 00, 00, [dag | F ©Oc OC; [dag | F 00; 0O |dag | F_00:. 0O
24 4| 45 25 a7 4 2.5
25 6:| 35 2 2 12 |28 22 35 19 |38 27 48 B 4 35 6
26 B| 6 7 3] 18 |35 29 4 24 |4 3.2 45 B a 5 4
27 9| 4 36 6 16 |22 3 3 22 |4 5 34 9 35 3 45
28 16 | 4 23 35 15 29 23 28
28 20 62 |24 24 24
17




Volledig herstelde paralysen tabel 1.3

N = normaal stil EMG: spentane actiepotentialen in M frontalis
pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde L = licht gestoord spontane wiapo:elntinlc;;]:a elilgl;er?l ijle normaal
3 D = denarvati scher itieva golven, fibrillaties
i deg F_00: 00 | dag F_00c 0O |dxg F_00c 0O |dag F 00 @O M= ps:&rﬂnarr:zomne ontladin:smksr:n ?
30 3|36 21 31 10 |46 28 35 3 36 25 33
3 41 26 23 4 11 |38 36 36 4 28 28 3
32 41 28 23 NP 11 |34 23 3 27 |4 34 4 34 23 3.
33 429 33 57 11 | NP NP NP 18 |4 &7 T2 L) 33 28 87
Electromyogram gelaat Rust
34 E| 36 2 5 12 | 4 28 38 19 |26 15 25 5 4 26 3 Volledig herstalde paresen
pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde
3B 7|1 42 38 4 14 21 7 23 28 3 M 1 dag F 00; 00, |dag F 00 OO0, |dag F 00z OO0 | dag F 00; OOr
1 2] N N N 9| D N D 16 | D N D 2 N N N
36 8| 4 3 4 16 | 4 35 4 23 |38 32 38 B 3 4 4
3|l N N N 10| N e N 17 |D N L 3 N N N
37 10| 46 44 27 10 39 4 25 3 3l N N N |N D D 17 |0 D D 3 N N N
8| 11|29 23 29 1 1.9 4 ol N L oL 12D N D
5 M M/D L 4 N L E
€ D N N M|N N D 18 [N N N 4 N
7 5| N N N 13| N N D 20 | N L D N N N
8 5/ N N N 12| N L N B N N N
9 6| D D N 13| P L D 22 | N N D [} N N I
Onvolledig herstelde paralysen 10 B M D N ] N ] ]
pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde & 6| N N E 6 D N ]
. ldag | F 00, 00, [dag | F 0O¢ 0O; [dag | F 0O 0C; [das | F 00, OO 12 6l N DO D ] N
39 118 3 3 8 |37 41 24 15 |42 36 35 1 3 25 2
40 1(36 2 35 1 2 13 Bl D N N 8 N
41 2135 2 3 8 | NP NP NP 17 NP NP NP 2 2 3 3 14 wlN N N 10 NOONON
42 2|32 24 38 91356 25 3 2 3 2,8 34 15 10| N N N i8| D N D 25 |N N N 10 N N N
43 2|31 28 2 913 26 3 16 2 36 28 4
16 11| D L D 18|D D N 25 |D D D 1 D 15 L
44 4|35 2 2.7 12 |46 4 3 19 |39 3 28 4 35 28 36 17 M| N N D 18|D L D 1 N N N
45 5| 4 58 5 11 | NP NP NP 12 |6 NP NP i8 i3] D D N 48 [N N N
48 7| 4 34 44 7 36 32 3¢ 19 15|l D D N 15 N N L
47 13| NP NP NP 67 [NP NP NP 20 16 N D N 18 N D N
48 30| 42 37 32 21 18| D N D | D N D 32 /N N D 18 N N N
L] 48 | NP NP NP 22 19] N ks N
50 61| 47 24 65 59 | 4 22 &7 66 (43 28 35 51 31 23 38 23 26| N N N 26 N
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Onvolledig herstelde paresen

e - = Onvolledig herstelde paralysen
pat. | aangedane zijde niet-aangedana zijde = " i d i
nr. pat. aangedane Zijde niet-aangedane zijoe
dag F 00 OO; | dag F 00c OO |dag F 0 00; | dag F O 00
" E 2 = Os " [Gg | F 0O OO |deyg | F OCc OO |dag | F 0O OO |dag | F 0O OOr
24 4N L N 4 N
39 TN N N B|N N N 1 [N N N 1 N N N
25 6N N N | 12N N N |18 N N N |6 | N N N 4 1IN N N 1 N
41 2|N D D 8|N N N 17 |Ib N L 2 N N L
26 8/ D D L 1N D L 24 D L D b D MD N
a2 2| N N N 8 | N D N L L
27 gl N N L 15 b N L 2 |p N ) 9 N N N 43 2| D N N g N L N 16 |N N N 2 N N
28 slN D N 16 N NN 44 4] N N N 2. |D N D 1IN N N 4 N N N
45 Bl N N N M |N D N 19 |D N D 5 N N N
29 2|D D D 82 [N N N
46 7|N N D 7 N N N
47 13N N N 67 |D D D
48 30 | N N L 30 N
Volledig herstelde paralysen
pat. | aangedane 2ijde niet-aangedane zijde 48 49 | N D D
e ldag | F 00 00 |dag | F 0O¢ OO |dag | F 0O; 00r [dag | F 00, OO
30 3 N M N (N D N 3 M N N 60 51 | N N L B9 |N L N 60 |N N D 51 N N N
31 4 D L N mM|{Db N N 4 N N N
32 4 D M "Ml N L 27 | D N N 4 D E N
33 4 M N 1] M|l N N N 18 | N N N 4 N N N
tabel 1.4
o B & S a ] e N L W e " g g 2 N N M = normaal interferentiepatroon, gewoon, arrm, laag freguent, gemengd.
L = licht gestoord  hoog freguent gemengd
M = matig gestoord hoog frequent solitair
- g 2 N B %18 N g 2 N N N ? N o " 8 =sterk gestoord  spotadische actiepotentialen
A = afwezig geen registratie van enlg contractiepatraon
36 8 M N N 18| N NN 23 |N N N 8 NN N
37 10 N L D 10 N N N
Electromyogram gelaat Maximale contracties
38 11 D N N Volledig herstelde paresen
5 E— pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde
" dag | F 00. 00 |dag | F 00; 0O [deg | F 0O, 0O |dag | F 00 0Or
1 2 L M N 9 L N L 16 |M L N 2 N N N
3 L L N 10 L L N i7 |N N N 3 N N N
3 M M M 10 N S N i7|IN N N 3 N N N
q 4 M N N 12 N N M
4 N N N N N N
B 4 L K N 1 N L N 18 | N N N N N N
5 M 13 L 20 | N M N 5 N N
B B M L L 12 L L 5 N L
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Volledig herstelde paralysen

pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde

" ldag | F 00z OO; |dag | F 00c OO | dag 00; 00; [dag | F 00y 0QOr
30 3 L M N 0] 8 N N 3 N N N
31 4 B L N M| N N N 4 N N N
32 4 M A A "niL M L 27 N N - N M N
33 4 L A L "m|a A A 18 A L 4 N N N
4 5 ML L 2L M L 18 N L 5 N N N
35 7 M L S8 4| L N L 21 N N 7 N N N
36 8 N N M 16| M M N 23 N L 8 N N N
7 10 N L S8 10 N N N
38 n M A M

Onvolledlg herstelde paralysen

pat. | aangedane zijde niet-aangedana zijde

" ldag | F 00; OOf |dag | F 0Og OO |dag 00c 00; |dag | F 00z OO
29 1 N N M B| S N M 15 N L 1 N N N
40 1 § A A 1 N

41 2 N N L Bl N N N 17 N N 2 N N
42 2 A A L gl M M S 2 N N N
43 2 N L N g/ N N N 16 A N 2 N L N
<4 418 s s 12| L L M i9 N L 4 N N N
| 45 6 A A A MIN N N 19 N N 5 N N N
46 7 M M M 7 N L N
47 13 A A A 87 N N

48 30 L M N 30 N

49 48 AN N

50 B1 L N |4 69 | L M L 66 k L 51 N N N

pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde
" fdg | F OO; 00 [dag | F 0Oc OO |deg | F 0O; 00O [dag [ F 0Cc OO
] B M N N 13 L L L 2 IN L. N 5 N N N

14 8 N L 1= <] N N

1 8| M 8§ e | N N

12 ) N M N 6 N

12 8 S M N 8 N

14 10 N L N 10 N N L
15 10 N N N 18 N N N 2% (L L L 10 N N L
16 1" M L L 18 N N N 25 | L N N 11 N N N
¢ b 1" | Y N 18 N N N 11 N N N

'

18 13 | N M L 48 | N L N

19 18 N L |1 15 N N N
20 18 N N N 16 N N N
21 18 N M N 25 N N N 32 |IN N N 18 N N N
22 18 A M N

23 26 N L > 26 L

Onvolledig herstelde paresen

pal. | aangedane zijde niet-aangecane zijde
" |dag | F 00, 0O; kg | F DOc 0Or [dag | F 0O 0O, |dag | F 00; 0Or
24 4 N N M 4 L

25 B N N L 12| N N N 18 | N N L (] ] N N
26 8 M L 1= 18| L L M 29 | N L L g N N N
27 9 N N M 18 | M M N 22 |k N L ) N M N
28 15 N N N 15 N N N
29 20 N § 5 B2 N N N
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tabel 1.5
N = normaal

D = dubieus gestoord
H = hoog gevolteerds actin

Electromyogram gelaat

Volledig herstelde paresan

normale actigpotentialen

polyfasische actiepotentialen
potentialen
L =lzag gevolteerde act lepotentialen

A= afwezlg

geen registratie van enig actiepatroon

Zwakke contracties

Onvolledig herstelde paresen

pat. | aangedana zijde nigt-aangedane zijde
" |dag | F 00, 00 [cag 00c 00, [ dag 00; 00 |dag | F 00 00Or
1 2 D N N 9 H H 18 D 2 N N N
N D D 10 N L 17 ' (2 ) 3 N N N
N N N 10 N M 17 N 3 N N H
4 4 H D N i2 N D
5 4 D D N & N D N
6. 4 D H N " H N 18 N 4 D N N
7 5 H A N 13 N N 20 N N 5 N N N
B 5 N D N 12 L N 5 N N N
8 ] D L L 13 L L 22 L N 8 oD b D
10 8 12 4 L 8 N N N
1 B N L L 8 N N N
12 6 N N N 6 N
13 8 L L N 8 N
14 | 10 L D N 10 N N N
15 | 10 M N N ] N N 25 D D 10 N N N
16 | 1 L L H 8 N N 25 N N 11 H D N
T | ™ NCN N 8 N N 1 N N N
18 | 13 N D D 48 N N
181 18 L L N 15 N N N
20 | 18 D N H 18 b N N
21 | 18 D D D 25 b D 32 N N 18 N N N
22 | 19 A N N
23 | 26 H N H 26 N
124

pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde

" |dag | F 00c 0O |dag 00c 00, | dag 00; 00; |dag | F 00z 0Or
24 4l N N N 4 N

25 Bl N N N 12 N N 19 N N 6 N N N
26 Bl N L H 18 N N 24 N N 8 N N N
27 9| Db N N 16 N N 22 N N 9 N N N
28 16| N N N 15 N N N
29 20/ N N N 52 N N

Volledig herstelde paralysen

pat. | sangedane zijde niet-aangedane zijde

M leeg | F 00, 00 |dag 00z 00; | dag 00, OO [dag | F 00 OO
30 3| D N H 10 H N 3 D N N
kil 4| N N N " N N 4 N N N
32 4| L A A i D D 27 N N 4 N N N
33 4| H A H 1 A A 18 A N 4 M N N
34 5L D L 12 D L 19 N N 5 N N N
35 718 N L 14 N D 21 N N 7 N N N
3B Bl N N 16 L H 23 ] N B N N N
37 W' N L 10 D N N
38 ek & LB
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Onvolledig herstelde paralysen
pat. | aangedane zijde niet-aangedane zijde
" |dg | F 00, 00 [dag | F 0O OO |dag | F 0O, 0O, |dag | F 00; 00r
38 L N N g1k N N & |E E L 1 N D o
40 1| L A A 1 N
a1 2| N : I8 N 8 N 17 |k H H 2 D N N
42 21 A A M < B L L L 2 N N N
43 2 N N N 9 |L H 16 |L A L 2 N N N
44 4| L 1 L 12 | L E N 12 |L N L 4 N N N
45 5| A A A b} k E L 19 |L L L 5 N N N
46 71 D L N 7 N N [}
a7 1| A A A B IN N R
48 W N N N a0 N
49 49| N L =
80 51| N N D B9 | N N N 68 [N N N 51 N N N
tabel 1.6

De metingen van de componenten van de Orbicularis acull worden aangegeven in msec.
- = geen registratie van de betreffende component,

7= latentietijd van de betreffends component niet goed meathaar of onduidelijk.

Debicularis Ocull Reflex
Volletig herstelde paresen
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pot. |dag |asmgedaan niet anng hag e _a;n;nmn day | niet aangadsan
e ’1 | A2 [ R2n| A1 | A2 | Rea Rt | A2 R2 | A2 Rl | R2 [Rew [ A1 | R2 [ R2a
¥if-a 2 |9 |20 9 |1 a1 |30 [w |20 6 | 85| 285 2@ |14 |35 ;s
|
2|3 (85|40 378 823021 |10 |118] - o8 - |- 17 | [
| 4 125 | 378 1| 175|325 30 | w0 |25 (35| 17 176 | 45| 376/ 10 |38 |es
|
a4 [1a |47 |48 w0 |4zs|ans| 1z |15 |ans| 35 | 125 e |38 ‘
5| 4 810 |36 [
6| 4 (15 53 (50 |10 |20 (8O [ M |iB2| 7 | 7 125 ? ? 18 |
[ | [
7|5 175 | 415 45 13 20 |15 | 465|379 | 30
8|8 | 12 45 | 128 470
4 [} 12,7 . 333 110 40,7 | 13 105 42 22 |1289 |47 - 122
10 6 (18 |46 |40 10 |0 [3ms
n e - - |28 8 [238| - |1 | 138|348 257 87| 248|38 |
12 | 6 |10 Ia?.a‘ a0 |10 |35 (38|12 | 84| 208 33| 88 308|303 { |
1 1 1
s | | [a12]10 | 203 ‘ |
19 |10 |1e | 3us| 278 62| 200 :
15 | 10 | 18 13 % |13 |35 9 |38 |2

oat. |deg | niet 4 deg o niat aang deq | aangedsan nist sangedaan |
nes RI | Rz [ R2n| Rl | A2 [R2a Rl | R2 | R2n| R1 | R2 | R2a A [ A2 | Ray| R1 | R2 [R2a
T 1 T
% (N he | = = | w e |as 105! 36 T 25 |1 |3z |41 |10 |37 |44
7 In 35 |12 45 8 T | 1W0:6] 306 -
18 |13 a7 |iog |36 |97 |18 | o |are|erg| 84| 2esi32 | 48 M |37 |37 |10 |34 | 385
19 |16 {10 | 3ns| 40 |10 |38
0 |18 |7 ‘ 278| z8.8| 108 | 284|322
[ |
21 |18 . 10 | 2 28 - lisa 32 [12 (30 |22 |w |z |32
22 |19 | 75| 325|25 | 25| 27s|ans |20 [ 11 | 263|254 9 [26%|29
| | | |
1 |% ! 9 | 287 308 83 18 |ME |
Onvalledig herstelde parpsen
far. |dag | sangedaan |nin dag ! yed; et aang; dag rigt 2angedann
Al | R2 |Ry] m [ nz [A2a Ry |m2 | Rey| m1 [ m2 | Roa A1 | Rz | Ron| R1 | RZ | A2a
75 | 4|20 |s75|40 |105|387 25 [123 [204 |37 |105 |262 |286
% | 6|81 |38 a0 | 12 [138 02 19
' " 105 |36 . | 2¢ |20 |e02 [sor | & |B02
28 [} 18 |
|
2| @ S T |20 | » |48 |11 |48 | 7 | 22 |16 0 .
28 | 15 (148 |37 |30 [102 |38 385
|
2 | 2 s2 [112] 2 aa,zJ 28|31
Il gdig harstalde pars!
v:m g P’I = nig d dag d et aangech riag gt niet aangecaan
s R | R2 | R2n| R1 | R2 | R2a Rt | A2 [Ren| RY | A2 | R2a RY | Rz | R2n| A1 | R2 | R2p
0| 3 84| 322 10 [12 [z8 [3¢4 [1a [a3 |ss
ai | 4 |11 |48 |53 | & |4 [30|n ‘ | |
krd 30 62|30 1" 27 [0 |302 27 22| 92|83
< I 404|104 | 387 i | [ 123 |30 1
I 40 |30 |10 |35 |B3
3 13 83| 42 12 |10 |23 |25 |10 |28 19 |16
36 ¥ - - [385] 111|392 14 |1u,5 s |a5 08 | 37 21 167|425 | 444|111 |30 | 338
.| 8| - - | a5 |125|425 16 | 138|330 144|333 23 (14 |37 (31 |13 |30 |40
37| 10 | na|2a2|3sp0|1si| 30| Hns
| N 32 | 102|218 ‘ | J
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Onvolledig herstelde paralysen

N, Ulneris & M. Abductor Digiti Ouinti

oat. |dag |zangedazn niiat sanged dag pee niet aangadaan dag | asngedaan niet aangedann
Rl | R2 | R2y| R1 | A2 | A2a Rl_| A2 | R2y| R1 | R2 | RZa RY | R2 | Rapy| RY | A2 | R2a
ap 1 - 425|125 |45 . 8 - + | 283|106 | 219 15
‘ 40 1 . 332|109 |340 | -
|=1 4 o] [RF (R 7 ISP (™ () I ) o~ ol I 29 |10 |30
a2 z 32 e |32 - g |43 |3 95|38 |45 |
a3 2 - |38 |n |3 - 9 3 |10 |39 |38 |16 42512 |425
da A - 414 |12 z - 2 - |24 - g8 |27 19 (16,8428 | 386|102 (402
| |
a5 b : « [3F| WE|WIE| - " a4 | 284 1] 8 (26
At T |18 (B35 0 | 125 B2 ?
) Al - 10| 338 ar (11 |az . |42
48 | a0 | 182 398 86|49
48 | A9
60| 51| 72316 405| 36] 344 408| 59 |11, (304364 | 10 | 348|367 | 86 9.2|340( 333 08 |327

tabel 1.7

Zijde: A= Aangedane zijde: registratie aan deze zijde 1.0.v. gelaat.
MNA = Niet aangedane zijde

N. Ulnaris: Latentietijd van de N. Ulnaris wordt sangegeven in msec.

MGG=II 8 1 ;I.J.‘, 15 ':

T =traag

ST = sterk vertraagd

rd = Fd response

N = nermaal

V = vertrasgd

mgy = maximale geleidingssnelheid
T =traag
ST = sterk vertraagd
Fd = Fd-responsie
N = normaal
V = vertraagd

M. abductor digitl quinti: EMG afgeleid in rust (R} bij meximale (Mc}
en zwakke (Z5) contractie.
Rust: N = normaal

D = denervatis

Max. contractie:
N = narmaal
L = licht gestoord
Zwakke contractie:
N = nommaal
D = dubieus
H = hoog gevolteerde actiepotentialen
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Volladig herstelde paresan
pat. N, ulnaris M. abd. dig. V
nr. |dag | 2ijde | lat mgg Fd R M: Z¢
1 2 |A 25 N N N N H
2 3 |Aa 23 N N N N N
3 3 | NA 36 N N N N H
4 4
8 4 | NA 25 N N N N H
8 4 | NA 25 N N ] N H
i 5 (A 1 W N N H
g 5 |NA 28 N7 N N D
] e [A 28 N N N M N
10 B | NA 25 N N N N H
1 (7]
12 €
13 8
14 10 | NA 3 N N [ N N
15 10 [ NA 24 T v N N D
18 1A 3, T N M N H
17 " |A 2E T N M N H
18 13
19 16 | NA 2 NN NN N
20 6
N 1B | NA 3 N v N N H
22 19
23 26
Onvolledig herstelde paresan
pat. N, ulnaris M. abd. dig. V
nr, dag | zijde | lat mgy Fd R M Ze
24 4
28 8 | A 26 N N N M H
26 8 | NA 20 N N N N (¥}
) 9 | NA 3 N N N N H
28 16 | NA 2 N N N M D
29 20

Volladig ¢ paralysen
pat. M. ulnaris M. abd. dig. V
nr. dag | sjde | lat mgg Fd A M Z¢
30 3 |A 22 N N N N H
n 4 | NA 20 N N N N N
32 4
B 4 | NA 27T NV N N H
3 5 | NA 35 N N N N N
35 T | NA 23 N N N N N
36 8 | NA 36 N N N N N
a7 10
38 1
Onvolledig herstelde paralysen
pal. N. uinaris M. abd. dig. ¥
w. |dag | zijde | lat moc Fd R Mc Z¢
39 1| NA 2 N V¥ N N D
40 1
4 2| A 25 N N D N H
42 2| A i8 N V¥ N N N
43 2| A 27 N N N N H
44 41 A 23 N N N N N
45 5] NA 5 N A N NN
46 7] A e N N NN
a7 13
48 30| A 31 N N N N N
|
|
49 49 | NA 75 ST 7 N L H
50 51| A 20 NN N N N
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SUPPLEMENT II

N. facialis

De N. facialis wordt in de huidige anatomische nomenclatuur de 7e
hersenzenuw genocemd (zie hoofdstuk 1).

Als gemengde zenuw bevat de N. facialis afferente en efferente
zonuwvegels ult diverse in de pons en de medulla cblongata gelegen

kernen.

Het grootste aantal zenuwvezels geleidt motorische prikkels, voor
ondermeer de innervatie van de oppervlakkige spileren van het gelaat.
De motorische kern van de M. facialis ligt op de overgang wvan de pons
naar de medulla cblengata, mediaan van de nucleus tractus spinalis
trigemini. Pyramidale vezels van de contralaterale zijde, en in
mindere mate van de ipsilaterale zijde, eindigen in de nucleus facialis.
Daarn=sast bestaan er verbindingen met de tractus spinalis trigemini,
het corpus trapezoideum, de tractus tectospinalis en de tractus
solitarius.

Na uittreden uit de nucleus facialis verenigen de vegzels zich snel

tot een bundel, die eerst naar dorsaal verloopt naar de bodem van de
fossa rhombdoidea. Aldaar buigt de bundel zich om de nucleus abducens
heen en verloopt dan schuin naar voren in caudale richting tot de
ulttreeplaats.

De beide bogen van de zenuwbaan vormen aan het genu internum van de

N. facialis op de bedem van de fossa rhombdoidea twee kleine

verhevenheden: de colliculi facialis.

Tijdens het verloop van de vezelbundel door de pons voegen zich de
vezels van de nucleus solitarius en de nucleus salivatorius superior,

als de N. intermedius, toe aan de N. faclalis.

De N, intermedius (N. glossopalatus, N. Wrisbergi) bevat preganglionaire
afferente vezels vanuit de caudaal van de nucleus facialis gelegen
nucleus salivatorius superior, die via de N. petrosus superficialis
major en het ganglion sphenopalatinum de parasympathische innervatie
vormen van de speekselklisren en de muceuze membranen van de pharynx,
het palatum, de neusholte en de neusbijholten,

Daarnaast verlopen parasympathische preganglionaire vezels via de

chorda tympani, de N. lingualis en het ganglion submaxillaris naar

de glandula submandibularis en de glandula sublingualis.
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Smaaksensaties vanaf het voorste tweederde gedeelte van de tong worden
langs uitlopers wvan unipolaire cellen in het ganglion geniculatum,

via de N. lingualis en de chorda tympani, geleid naar de nucleus
tractus solitariu52?1’2?2’273.

Sensibele vezels vanuit de meatus acusticus internus verlopen eveneens
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via de N. intermedius naar de pons en de N. spinalis nervi trigemini

De M. facialis an de N. intermedius treden gezamenlijk aan de achter-
zijde van de pons uit, kruisen de cerebello-pontiene hoek in
anterolaterale rxichting en treden samen met de N. stato-acusticus

(N. ¥IIT) in het rotsbeen via de porus acusticus internus.

In de meatus acusticus internus zijn de N. facialis en de N.
intermedius macroscopisch niet van elkaar te scheiden. Zij zijn
omgeven door een schede, veelal een uitstulping van de meningen.

In de porus acusticus internus verloopt de N. facialis aan de mediale
bovenzijde, het pars westibularis superior wvan de N, stato-acusticus
aan de laterale bovenzijde, het pars vestibularis inferior aan de
laterale onderzijde en het pars cochlearis aan de mediale zijde

onder de N. facialis.

De N. facialls verlaat de meatus acusticus internus via het circa

30 mm lange canalis facialis (canalis Falloppii), dat aan de mediale
bovenzijde van de fundus meatus acustici interni begint. Het intra-
temporale verleop eindigt bij het foramen stylomastoideum.

Het canalis facialis wordt in drie gedeelten onderscheiden: het pars
labyrinthica, het pars tympanica {"horizontale" deel) en het pars

mastoidea ("verticale" deel).

Het pars labyrinthica is 2.5-6.0 mm lang {gemiddeld 3,5 mm). Dit
deel verloopt in laterale richting, wventraal van het benige labyrint
en slechts door een dunne botlaag gescheiden van de middelste schedsl-
groeve. Aan het eind bevindt zich een kleins holte, waarin het
ganglion geniculi ligt en ruimte i= voor het geniculum externum wan
da N. facialis. Op dit punt maakt het kanaal een scherpe bocht naar
achteren en naar lateraal. De toegang tot het kanaal zou 0.88 mm
in docrsnede zijn. De doorsnede van de zenuw bedraagt hier 0.66 mm.
Vanuit het ganglion geniculi verlopen twee zijtakken:

- de N. petrosus superficialis major, die preganglionaire para-

sympathische en sensorische vezels bewvat.

Via het ganglion svhenopalatinum, de N. maxillaris en de N.
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lacrimalis wordt de innervatie van de glandula lacrimalis
verzorgdl. Andere postganglionaire vezels verlopen ondermeer via
de N, nasopalatinus en de Rr. nasales en verzorgen de innervatie
van de andere kleine speekselklieren.

Via deze takken verlopen waarschijnlijk ook de sensibele wezels
vanuit de neus en het palatum.

het pars tympanica, dat naar de plexus tympanicus verloopt en

preganglionaire vezels bevat, die de glandula parotis innerveren,

Het pars tympanica is B-11 mm lang en heeft een doorsnede van 1-1.5 mm.

Dit gedeelte loopt vrijwel horizontaal evenwijdig aan de as wvan het

pars petrosa ossis temporalis (pyramis) onder het canalis semicircularis

lateralis en boven de fenestra ovalis. De N. facialis zou na het
ganglion een doorsnede hebben van 0,88 mm.

De benige kanaalwand vertcont in dit gedeelte dikwijls congenitale
dehiscenties.

Via een 2-6 mm lang gebogen deesl, soms aangeduid als het pars
pyramidalis, bereikt de zenuw het pars mastoidea, 9-13 mm lang. Het
pars mastoidea maakt een hoek van 110°-127° met het horizontale deel.
Het wverloop van het kanaal is meest in verticale richting, maar kan
ook minder steil of juist steiler verlopen. Het kanaal eindigt bij
het foramen stylomastoldeum.

In het verloop van het pars mastoidea geeft de N. facialis twee
zijtakken af:

- de N. stapedius, die veelal in het begin van het pars mastoidea
ontspringt en vezels bevat, die de M, stapedius innerveren.

- de chorda tympani, die preganglionaire, sensorische en smaak-
vezels bevat. De zenuw ontspringt ca. 5 mm proximaal van het
foramen stylomastoideum (1.2-9,0 mm), verloopt door het cavum
tympani tussen incus en hamersteel door en via de fissura
petrotympanica naar de N. linqualis.

Preganglionaire vezels verlopen naar het ganglion submaxillaris
en innerveren van daaruit de glandula submandibularis en sub-

lingualis,

Smaakvezels vanuit het voorste tweederde deel van de tong verlopen

eveneens via de M. lingualis en de chorda tympani.
Sensibele prikkels vanuit de achterwand van de meatus acusticus
internus en het cavum tympani zouden via een kleine zijtak van

de chorda naar de hersenstam worden geleid.
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Het verloop van de zijtakken van de N. facialis is binnen het intra-
temporale deel aan vele variaties onderhevig. Zo kunnen de sensibele
vezels vanuit de oorschelp ook verlopen via een zijtakije van de

N. facialis, distaal van het foramen stylomastoideum. Een extratemporale
oorsprong van de chorda tympani is eveneens besch:evenlsa.

De canalis facialis en de N, facialis kunnen eveneens een geheel ander
verloop hebben dan hierboven beschreven. Voor zover bekend zijn geen
publicaties verschenen cver een verband tussen abberante facialis—

trajecten en het cntstaan van een verlamming van Bell,

Direct na het foramen stylomastoidsum entspringen zijtakken uit de
N. facialis:

- de N. retro-auricularis, die de M, occipito frontalis en de
Mm. retro-auricularis superior et posterior innerveert. De tak
bevat scms ook sensorische vezels, die anastomoseren met de
Nn. oceivitalis major et minor.

- de N. styvlohyoideus, die de gelijknamige spier innerveert.

- de N. digastricus, die de achterste buik van de M. digaster
innerveertk.

Anastomosen met de N. glossopharyngeus (N. IX) ziin beschreven.

De N. facialis verloopt daarna meestal naar voren, tussen de
oppervlakkige en diepe kwab van de glandula parotis deor, om zich in
twee hoofdstammen te verdelen, de ramus temporofacialis en de ramus

cervicofacialis.

Uit deze hoofdtakken splitsen zich de diverse takken af, die =zorg
dragen voor de innervatie van de mimische musculatuur.

Het vertakkingspatroon is aan zeer vele variaties onderhevig. Tussen
de diverse takken bestaan talrijke anastamoaenlaa. Belangrijke
vertakkingen zijn de ramus frontalis en de ramus zygomaticus uit de

7
ramus temporofacialisz 3.

De vascularisatie van de N, facialis is ondermeer door Blunt uitvesrig
62

beschreven .

In het gebied van de cerebello-pontiene hoek wordt de vascularisatie

verzorgd door takken van de A, cerebelli inferior anterior, afkomstig

uit de A, basillaris. De A, auditiva interna (A. labyrinthi) begeleidt

de N. facialis in de meatus acusticus internus en wverzorgt de bloed-

voorziening tot aan het ganglion geniculli. Het pars tympanica wordt

verzorgd door de ramus petrosus vanult de A, meningea media, die
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tevens de bloedvocrziening van de N. petrosus superficialis major
verzorgt., Het verticale deel van de canalis facialis wordt van bloed
voorzien door de A. stylomastoidea, afkomstig uit de A. auricularis
posterior of de A. occipitalis.

Tussen de A, auditiva interna en de ramus petrosus bestaan géén
anastomosen,

De veneuze afvloed verloopt of via venen die de ramus petrosus
vergezellen of via een rechtstreekse afvoer in de sinus sigmoideus

of de V. jugularis interna.
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SUPPLEMENT 111

Aetiologie van palynguropathién

Dit supplement biedt een mogelijk overzicht van de ziekteprocessen
die aan een polyneuropathie ten grondslag kunnen liggen.

1. congenitale aandoeningen.

1. met bekende metabole stoornis
hereditaire amyloidecsis
porphyrie
stocrnissen in lipiden metabolisme
metachromatische leucodystrofie

M. Krabbe
M. Refsum
M. Fabry

stoornissen in DNA metabolisme
ataxia teleangiectasia
xercderma pigmentosa

2. onbekende metabole stoornis
hereditaire motorische sesnsibeles neuropathie
(BEMSN) HMEN 1 hypertrofische, demyelini-
serende vorm ( M. Charcot-
Marlie - Tooth)
HMSN IX axonale vorm ( M. Charcot-
Marie - Tooth)
HMSN IIIcongenitale hypomyelinisa-
tie ( M. Dejerine - Sottas)
HMSN IV M. Charcot-Marie-Tocoth met
slechthorendheid en retini-
tis pigmentosa
HMEN V M. Charcot- Marie- Tooth
met pyramidebaan wverschijnse-

len
heriditaire sensibele autonome neurcpathie
[ESAN) HSAN I sensorische neuropathie

(dominant erfelijke vorm)
HESAN II sensorische neurcpathie
(recessief erfelijke vorm)
HSANIII familiaire dysautonomie
{syndroom van Riley-Day)
HSAN IV congenitale sensibele neuro-
pathie met anhydrosis

3. overige
erfelijke neiging tot drukparesen
glant axon neuropathie

neuropathie bij een der hersditaire ataxién
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2. infectieuse aandoeningen

B, - dysproteinemische aandoeningen
1. lepra (M. Hansen) para- en dysp: ge

M. Kahler

2. gonorrhoea M. Waldenstrdm

herpes zoster

brucellose M. pfeiffer benigne monoclonale gammopathie

typhus influenza

paratyphus virale hepatitis cryoglobulinemie

shigellcse malaria

difterie trypanosomiasis 9. intoxicaties

leptospirosen TBC industriéle agentia

ricketsiosen acrylamide

mycoplasma pneum. organische fosforverbindingen

varicella organische oplosmiddelen
kooldisulfide

3. metzbole aandoeningen DDT
diabetes mellitus lindaan

benzine

chronische nierinsufficientie

chronische leverinsufficientie

methylbromide e.v.a.

metalen
jicht goud
. lood
hyperlipaemie Kwik
arseen
4. endocriene aandoeningen thallium
hypothyresidis 1itihium
R geneesmiddéelen
acromegalie nitrofurantoine sulfonamiden
: : streptomycine amphothericine
RADELL gentamycine chloroguine
hypercortisisme INH clioguinol
ethambutol dapseon
5. witamine deficienties chlocramphenicel metronidazol
Bl (thiamine) thiamfenicol peniclilline c.s.
) " nalidixinezuur hexachlorofeen
B6 (pyridoxine, vooral bij INH)
panthotesnzuur vincristine procarb?zine
vinblastine cytarabine
B2 chloorambucil 5-fluoro uracil
foliumzuur
fenytoine methagualon
Vb, B gluthetimide chloorprotixeen
meprcbamaat lachgas
6. collagenosen imipteniing
periarteriitis nodosa (PAN)
systemische lupus erythematodes amiodaron clofibréat
(di-)hydralazine ergotaminepreparaten
Wegener's granulomatosis discpyramide antistolling
rheumatoide arthritis
5 disulfiram colchicine
M. Bjfgren indomethacine rastinon
sclercdermie
10. overige alcohol
7. paraneoplastische aandoeningen serogenetisch

paracarcinomateus .
chronische inflammatoire demyeliniserende poly-

maligne lymfomen en leukemie neuropathie

FOLPEP ALY chronische obstructieve longziekten

fysische noxen
kou
electrisch
ioniserende straling
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SUPPLEMENT IV

Sir Charles Bell

In juli 1745 landde op het strand van Arisaig een helaas wat roekeloze
jongeman, die gedurende enige decennia de geschiedenis van Schotland
zou bepalen.

Charles Edward Stuart was de kleinzcon var de verdreven koning James II
(1685-1688) , afstammend van de door Elisabeth I onthoofde Mary, Queen
of Scots, Zijn deel was een opstand te ontketenen, alleresrst in
Schotland, later in Engeland. Als katholieke Stuart maakte hij aanspraken
op de Schotse en Engelse krocon, die toen bezet werd door de protestante
George IT (1727-1760).

Prince Charles landde in een al esesuwen door twisten werscheurd land,
waarbij de laatste oorlog pas enkele jaren achter de rug was. De
protestante Convenanters en de katholieke Jaccbiten hadden bloedige
slagen geleverd, wveelal ontaardend in wrede clan-corlogen. Ook de
muiterij bij de Black Watch (42e Regiment Highlanders) lag nog vers

in het geheugen (1743).

Aanvankelijk had Charles succes. Enige tientallen Schotse clans
schaarden zich achter hem. Ock zijn opstand ontaardde eigenlijk in =en
vorlog tussen de twee elkaar al esuwen bevechtende clans, die van de
McDonalds aan 2iin zijde en die van de Campbells, onder de Duke of
Argyll, aan de zijde der Engelsen. Cok godsdienstige tegenstellingen
spealden een rol, Charles Edward verzamelde helaas nooit meer dan

enige duizenden getrouwen om zich heen en zo werd "The Young Pretender"
uiteindelijk op de velden van Culleden verslagen, op woensdag

16 april 1746, door de Hannoveriaanse Keurtroepen onder de leiding

van de Duke of Cumberland, zoon wvan George II.

"Bonnie Prince Charlie" wluchtte naar Rome, waar hij in 1788 op
58-jarige leeftijd stierf als een teleurgestelde, rokkenjagende
alccholist.

Deze door het nageslacht sterk geromantiseerde opstand was de laatste
stuiptrekking van een naar onafhankelijkheid strevend Schotland, In
Engeland werd het wantrouwen tegen Schetland en de Schotten opnieuw
aangewakkerd.

De directe gevclgen waren voor Schotland desastreus. Honderden Schotten,
High- en Lowlanders, werden onthoofd, opgehangen of gedeporteerd naar
Australié of Amerika. Het clan-systeem werd wverboden en de "chieftan's"
van hun voorrechten beroofd. Het dragen van de traditionele bewapening

en tartan werd verboden; het verbod werd pas in 1782 opgeheven.
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Noodgedwongen traden vele Schotten in Engelse of andere vreemde
krijgsdienst, Ondermeer vochten ze mee, aan verschillende zijden, in
de slag bij Waterloo.

In deze roerige periode na Culloden, waarbij de definitieve bhand
tussen Engeland en Schotland werd bevestigd, begon de bloei van de
Schotse industridle, culturele en wetenschappelijke ontwikkeling.
Engels werd de voertaal van de "middle class" en in plaats van in het
Gaelic werscheen de poézie en proza in het Engels. Uit deze periode
stammen John MacAdam, de uitvinder van het wegdek, dat nog steeds
zijn naam draagt; James Watt, de uitvinder van de stoommachine ;
James Bruce, de ontdekkingsreiziger; Gavin Hamilton en Dawid Allon,
de schilders; en de dichters allan Eamsay en Robert Burns, van wie
juist de slechtste gedichten in het Engels verschenen zijn2?4.

In deze context moet het leven van de anatoom, chirurg, neurolcog,
fysicloog en tekenaar Sir Charles Bell gezien worden.

Charles Bell werd in november 1774 geboren als jongste en vierde zoon
van een predikant van de Episcopal Church of Scotland. Zijn geboorte-
rlaats staat niet vast. Gordon-Taylor meent dat hij geboren is in
Fountainbridge, een voorstadie van Edinburghz?s. Gurlt localiseert
zijn geboortehuis in Doune, een plaatsje zo'n 50 mijl ten noord-westen
van Bdinburgh, bij Aviemorez?s.

Zijn beide grootvaders waren eveneens predikant. Zijn grootvader

John Bell (1672-1702) leidde de herdenkingsdienst in St. Giles bij
het overlijden van koning-stadhouder Willem III ({1672-1702)

(Eabal Iv_1>5,2?5—278}'

James Bell of Kirkconnel

John Bell (1580 - 1646) Janet Hamilton of Allselaad

L+

[
Patrick Bell

-i- Mary Campbell
[
Sir John Bell of Hamilton (1640 -7) 4]- Janet Campbell
|
John Bell (1676 - 1708) 4 Janet Learmonth
J
|
William Bell (1704 - 1778} + Lilias Grahame
+ Margaret Morice
| : (1757}
1
Robert John George Joseph Charles
(1759-?) (1763 - 1820) (1770 - 1843) {1774 - 1842}

tabel IV,1 Stamboom van de familie Bell
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In 1778 verhuisde de familie Bell naar Edinburgh, waar William Bell

in 1779 cverleed. Margaret Bell-Morice verhuisde daarop naar Gecrge
Street en nam de opvoeding van haar vier zoons ter hand.

In navolging van zijn broers bezocht Charles de High School in
Edinburgh. Zijn broer John (1763-1820) studeerde later geneeskunde;
zijn andere broers Robert (1759- 7 ) en Gecrge Joseph (1770-1843)
bekwaamden zich later in de rechtswetenschappen.

Van oudsher behoorde de familie Bell tot de clan der MacMillan's,
gelieerd aan de Campbell's. William Bell was een aanhanger van de
Stuart's, hetgeen de armoede van de familie Bell verklaarde.

Van zijn moeder had Charles het tekentalent gefrfd, dat hij in zijn
jeugd sterk ontwikkelde, mede onder leiding van David Allan. Op advies
van John ging hij echter niet in deze richting verder, maar liet zich
inschrijven bij de genseskundige faculteit van de universiteit van
Edinburgh.

Nog tijdens zijn studie publiceerde hij een door hemzelf geillustreerd
anatomieboek (A System of Dissections, explaining the Anatomy of the
Human Body, 2 vol., Edinburgh and London, 1798 en 1800).

Het grootste deel van zijn opleiding had Charles aan zijn broer John
te danken, met wie hij op 26 september 1792 een opleidingscontract
had afgesloten onder toezicht van hun oudste broer Robert, die als
advocaat in Edinburgh gevestigd was. Samen met John schresf en
illustreerde hij “Anatomy of the Buman Body" (1793), waarin hij de
hoofdstukken over de zenuwen, de zintuigen en de ingewanden voor zijn
rekening nam.

Charles sloot in 1799 zijn studie af en werd op 1 augustus 1799 toege-
laten als lid van het Royal College of Surgecns to Edinburgh, waarna

zijn benoeming bij het Royal Infirmary volgde.

Blijkbaar nam het uitoefenen van zijn beroep niet veel tijd in beslag,
want hij wijdde zijn meeste aandacht aan het tekenen en vervaardigen
van anatomische preparaten in was. Enkele hiervan zijn nog aanwezig
in het museum van het Royal College of Surgeons to Edinburgh.
Meningsverschillen en jaloezie tussen de oudere stafleden van het
Royal Infirmary, onder leiding van John Monrc Secundus, en de jongere
stafleden leidden tot het afbreken wvan de carriére van beide broers.
John Bell gaf zijn taak als docent in de anatomie op en vestigde zich
als zelfstandig chirurg. De ruzies liepen hoog op. Zo sprak

Dr. James Gregory, Professor of the Practice of Medicine, over John
als veclgt: "Any man, if himself or his family were sick, should as
soon think of calling in a mad dog as Mr. John Bell".
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han Charles werd het bijwonen van obducties en het tekenen van de
patheloglsch-anatomische preparaten verboden.

Op advies van zijn broer George vertrck hij op 23 november 1804 naar
Londen, Zijn eerste indrukken van Londen waren niet gunstig. Aan
George schreef hij: "If this be the season that John Bell selects for
cutting his throat, Sunday must be the day, for then Ibndon is in all
its ugliness, all its naked deformity: the houses are like ruins, the
streets desexrted ....".

Ock zijn Londense collega's entvingen de Schotse chirurg niet met open
armen. Het Westminster Hospital wenste hem niet in zijn staf te
benoemen, hoewel Charles wel door William Lynn (1788-1834) gevraagd
werd hem blj sommige operaties te assisteren. Ncodgedwongen richtte
hij zelf een praktiikruimte in in Leicesterstreet 10, met steun van
George. Tevens nam Bell enkele leerlingen in dienst, die naar de
gewoonte van die dagen bij hem inwoonden en die hij in de anatecmie
onderwees.

Deels in samenwerking met John schreef en illustreerde hij een aantal
anatomische en chirurglsche werken. In deze periode verscheen zijn-
eerste werk, waarin ziin belangstelling voor het gelaat tot uiting
kwam: "Essay on the Anatomy of Expression in painting" (London, 1806),
naast enige andere zuiver chirurgische publicaties.

Inmiddels woedde in Europa de corlog tussen de Fransen, onder Napoleon,
en de Engelsen en Russen. Bij Corunna leden de Engelsen een geveoelige
nederlaag in Januarl 1809. De naar Engeland gerepatrieerde gewonden
werden deels door Bell behandeld, hetgeen zijn aanzien in medische
kringen deed stijgen.

In 1807 begon Bell met zijn klassiek geworden studie betreffende de
functie wvan de zenuwen. Bell kende, zoals de meeste anatomen in zijn
tijd, slechts 9 paar hersenzenuwen. Het vijfde paar vormde de

Nn. trigemini: het zevende paar werd in 2 gdelen onderscheiden, de
portio dura en de portio mollis. In de huidige nomenclatuur
respectievelijk de N. facialis en de N. acusticus. Een onderscheid

in functie tussen de N, trigeminus en de N. facialis werd niet gemaakt.
Bell verrichtte experimenten met een levende ezel, die hij als volgt
beschreef: "If an ass be thrown, and the portio dura be cut across
where it emerges upon the face, befors the ear, all the muscles of
the face, except those of the jaws, will be paralysed. If its

nostrils be confined for a few seconds, so as to make it part and
foreible dilate the nostrils at each inspiration, and if the portio
dura be now divided on one side of the head, the motion of the

nostril on the same side will instantly cease, nile the other
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nostril will continue to expand and contract in union with the
motion of the chest.

1f an ass be thrown and tied, and the superior maxillary branch of
the fifth nerve exposed, touching this nerve gives acute pain. When
it is divided, no change takes place in the motion of the nostril:
the cartilago continues to expand regularly in time with the other
parts which combine in the act of respiration: but the sensibility
is entirely lost"z?a.

Op basis van zijn experimenten, waarbiij hij ock de spinale zenuwen
onderzocht, stelde Bell een nieuwe indeling van de hersenzenuwen

voor. Hij deelde de N. trigeminus in bij de spinale zenuwen, omdat
deze zowel sensibele als motorische vezels bevatte. De portio dura,
d.w.z. de N. facialis, deelde hij in bij de anders zenuwen, die
verantwoordelijk werden geacht voor de functionering van de adem-
halingsbewegingen. Tot deze groep behoorde ondermeer de N. thoracicus
longus, die in de Angelsaksische literatuur bekend staat als de

"Nerve of Bell",

Aan Bell moet de eer gegund worden als eerste een onderscheid te
hebben gemaakt tussen de sensibele en motorische zenuwen, ondanks het
feit dat zijn eerste interpretaties in felte cnjulst waren.

Bell hield zijn ontdekking min of meer voor zich en publiceerde eind
augustus 1811 in een oplage van 100 exemplaren voor eigen rekening

een uitsluitend voor £ijn vriendenkring bestemd boekje, waarin hij
zijn ideeén uiteenzette (A new Idea of a New Anatomy of the Brain:
submitted for the chservations of his friends).

Op 3 juni 1811 trouwde Charles met Marion Shaw. Haar zuster Barbara
was de echtgenote wvan George Bell. Haar brcer John was een van de
meest begaafde leerlingen van Bell. Na zijn vroege deood in 1827,
volgde Alexander Shaw hem als leerling en assistent op.

Het huwelijk bleef kinderloos.

Bell's faam werd geleidelijk groter en begin 1812 werd hem veor E 2000
door James Wilson diens aandeel in de Great Windmill Street Medical
School aangeboden. Deze was in 1746 gesticht door William Hunter
(1718-1783) , later geassisteerd door zijn broer John. De beide Schotse
broers lieten een theatrum anatomicum bouwen, waarbij uitsluitend door
Schotten werd gedoceerd in de anatomie, chirurgie en fileosofie. Op
advies van George, die altijd Charles' grote steun is geweest, ging
hij in op het aanbod van Wilson.

Bls assistent stond William Brodie hem bij, toen nog assistent-chirurg
aan het St. George Hospltal. Ook de gehele anatomische collectie van

Bell verhuisde naar Great Windmill Street, om als lesmateriaal te

145



Nzast zijn werk, dat hoofdzakelijk bestond uit amputeren en het
verwijderen van kogels, vond Bell tijd de werschillende gewonden te
portretteren®.

Jaohn Bell wiel in 1816 wan zijn paard en liep dermate ernstige
verwondingen op, dat hij zijn chirurgische arbeid opgaf en in Rome
herstel zocht. Aldaar overleed hij op 15 april 1820.

Dat Bell zich in deze tijd al actief bezig hield met perifere
facialisverlammingen en hun therapie, en daarin een zekere faam
genoot, blijkt uit een latere publicatie. Hierin verhaalt Bell wvan
een patient, die na een klap op het oor een perifere facialis-
verlamming had cpgelopen. De patient had John Bell In Rome ontmoet en
was door deze laatste naar Charles verwezenz?s.

Uiteindelidjk publiceerde hij op 12 juli 1821 =2idn al in 1B11 vast-
gelegde ideeén in het essay: "On the nerves, giving an account on
some experiences on their structure and functions, which lead to a
new grrangement of the system". Hierin zette hij zijn opvattingen
uiteen cver de functionele anatomie van cerebrum en cerebsllum en hun
relatie tot de medulla spinalis.

Bell's publicaties over ondermeer aneurysmata en de werking van de
uterus werden in het Duits, Frans en Italiaans wvertaald. Naast deze
buitenlandse erkenning viel hem ook kritilek ten deel. Van Transe
zijde cndermeer van Francois Magendie (1783-1855), die bij
experimenten op Jjonge honden evensens het wverschil aantoonde tussen
sensibele en motorische zenuwenzjg. De strijdvraag, wie nu wel de
serste ontdekker was, hield de wetenschappeliijke gemcederen langdurig
bezig. Uiteindelijk liet Magendie Bell de eer van de ontdekking,
getuige een brief, waarin hij schreef van de eerders publicatie wan
Bell in 1811 geen weet ta hebben gehad5.

In 1825 werd John Shaw bencemd tot chirurg aan het Middlesex Hospital
en Bell besloot om zijn werk aan de Greal Windmill Street Medical
School te be&indigen. Zijn anatomische cellectie wverkocht hij wvoor

£ 3000 aan het museum van het Royal College of Surgeons to Edinburgh.
In 1824 verzocht het Royal College of Surgeons of London hem de eerste
leerstoel in de Anatomie en Chirurgie bij dit College ingesteld, te

dienen.

Tn 1826 verkocht Bell zijn aandeel aan de Engelse chirurgen Herbert Mayc

an Caesar Hawkins. Hierna daalde het peil van de school aanzienlijk.

Rond 1830 sloot de schocl haar deuren. Na enige tijd als drukkerij

* . "
b.v. Peltier, wan het 3e regiment Franse Lanciers.
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en biljartgelegenheid te hebben gediend, werd het gebouw in 1890
omgebouwd tot het "Lyric Theatre".
In 1813 volgde Bell's teoelating tot het Royal College of Surgeons of
Londorni. Op 7 april 1814 werd hij bencemd aan het Middlesex Hospital,
waarbij zijn Medical School werd geintegreerd in het ziekenhuis.
Bell's roem werd groter en zelfs vanuit Rusland bezochten patienten,
zoals Baron Driessen met een kogel in het bovenbeen, zijn huis op
Scho Sguare 34 wvoor chirurgische adviezen.
Op zondag 18 juni 1814 vond de slag bij Waterloo plaats en vier dagen
later bereikte het nieuws van de overwinning Londen. Op 26 juni
vertrokken Bell en Jchn Shaw naar het slagveld. Zijn werk als corlogs-
chirurg in Brussel en zijn ervaringen met de gewonden uit Corunna
resulteerden in een "Dissertation on gun-shot wounds" (London, 1814}.
bezetten. Enkele van zljn colleges werden, onder de titel "Animal
Mechanies", door de "Society for the Diffusion of the Useful Knowledge"
uitgegeven {1828-1829). Binnen drie jaar werden meer dan 30.000
examplaren verkocht.
Op 16 februari 1826 hield Bell wvoor de Royal Society zijn beroemde
redevoering, waarin hij =zijn ideeén over de N. facialis en diens
functie uiteenzettea. Een beschrijving van een perifere facialis-—
verlamming ontleende hij aan een briefwisseling tussen de Franse
hoogleraren Roux en Descot, waarin Roux zijn elgen perifere facialis-
lamming beschreefs:
"When the paralysis was complete, I began to feel pain in the temple,
and there was a oedemateous swelling in the part. During the course
of this complaint I have experienced two circumstances, which may lead
to the detecticn of the facial nerve becoming affected.
1. The membrane of the tympanum was painfully sensible even to slight
noises.
2. The sense of taste was affected in the right side of the face, so
that everything tasted metallic.

This last symptom has ever been a precursor of the complaint, being

observed during twenty-four hours, before the occurence of the paralysis.

In other respects, little plain was experienced, even in the trunk or
the branches of the facial nerve. There has been no dimunition of the
sensibility in the skin of the face. The paralysis of the occipito-
frontalis muscles of the orbicularis palpebrarum and of all the
muscles of the lips, on the right side of the face was complete.

I have been like a patient who has hemiplegia, pronouncing words
imperfectly, unable tc blow with the mouth, laughing only on one

side, feeling an inconvenience of eating, from want of action in
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the buccinator, deprived of the power to close my eyelids, ete.

This problem ceased gradually as it began, yet rather more slowly"
Blijkbaar waren de reacties op zijn publicaties met betrekking tot
de perifere facialisverlamming niet onverdeeld qunstig, getuige
Bell's latere verzuchting bif een klinische demonstratie:

"Gentlemen, I have brought this man to you, that you might vourselves
examine him, and be satisfied as to certain facts, which men high

in science, and respectable in our profession, have denied with a
heat and pertinacity, which I can never understand and which surely

ought not belong to such an inquiry"e.

Later schreef Bell een verklaring voor het ontstaan van wat thans ket
Bell's fenomeen genoemd wordt: het naar latero-cranizal draaien van
de cogbol, wanneer bij een perifere facialisverlamming getracht wordt
het cog te sluiten.

Op verzeek van Lord Brougham aanvaardde Bell, bij de oprichting van
de London University en het King's College, in cktober 1828 het
ordinariaat in de Fysiolegle en Chirurgie. Teleurgesteld in de
bureaucratie en de ruzies tussen het bestuur van het Middlesex Hospital
en de Tondon University legde Bell zijn hoogleraarschap in 1830 neer.
Bell wijdde zlch aan zijn eigen praktijk en verrichtte uitvcerige
fysiologische studies, welke deels na zijn doed gepubliceerd werden.
Zo onderzocht hij de werking van de stem, functles van verschillende
delen van de hersenen, van het ruggemerg, de blaasfunctie, etc.
Daarnaast ijverde hij wvoor de oprichting van de Middlesex Hospital
Bchool, die uiteindelijk in 1835 plaatsvond.

Koning william IV (1830-183%) verhief Bell in 1833 in de adelstand,

en de Royal Society kende hem in 1B34 een gouden eremedaille toe, met
een waarde van 50 guineas.

Ondanks al deze eerbewijzen wvoelde Bell zich niet meer thuis in de
ruziénde Londense medische kringen. Aan George, hoogleraar in de
rechtswetenschappen aan de Edinburgh University schreef hij:

"Londen is a place teo live in, but not to die in. There is but one
place where I can hope to fulfill the cobject of my scientific labour,
and that is Edinburgh".

Tecen dan ook in 1835 de Edinburgh University hem het hoogleraarschap
in de Chlrurgie aanboocd - voor een salaris van E 400 per jaar -
accepteerde hij deze positie na ampel beraad en in overleg met George.
Bij zijn vertrek in augustus 1836 werd hem deoor zijn Lendense collega's
een zilveren "thee-urn" met inscriptie aangeboden.

Bell bleef publiceren, ondermeer bereidde hij de derde druk vocr van
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zijn "Apatomy in Expression". Verder verschenen nog talrijke publicaties
in"de Edinburgh Royal Scciety Transactions.
In 1840 maakte hij een drie maanden durende reis door Europa, waarbij

hij ondermeer Rome, Genua, Nice en Parijs bezocht. Roux stelde hem
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yoor aan zijn studenten met de woorden:"Sharley Bell, C'est lui-méme!"

Ban het einde van deze rondreis begonnen de eerste klachten over pijn
in epigastrice, die door Bell als maagklachten werden beschouwd. Na
zijn terugkonmst in Edinburgh nam, door de pijnklachten en door het
overlijden van één van zijn geliefde leerlingen, de zwaarmcedigheid
toe, die Bell zijn hele leven gekenmerkt had.

Zi4n pijnklachten verergerden. Op 24 april 1842 schreef hij aan de
vrijwel blinde George: "That affection of my stomach has come to a
dreadful extent, chairing me down".

Op reis naar Londen overleed Sir Charles Bell, die waarschijnlijk aan
angina pectoris heeft geleden, op donderdag 28 april 1942, op Hallow
Park bij Vorcester.

Hij werd begraven bij de Hallow Church. In de kerk werd door zijn
goede vriend Lord Francis Jeffrey, de oprichter van de Edinburgh Review,
een herinneringssteen aangebracht.

Lady Marion Bell overleed 34 jaar later, op 90-jarige leeftiid, op

9 november 18?5235.
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NAWOORD
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arts-assistent werkzaam op de afdeling Heelkunde wvan het Juliana
Ziekenhuis te Zaandam. RAan de afdeling is een B-opleiding wverbonden.
Op 1 jznuari 1979 werd de specialisatie tot keel-neus-oorarts
zangevangen in het Academisch Ziekenhuis der Vrije Universiteit te
Amsterdam, waarna op | januari 1983 inschrijwving in het specialisten-
register wolgde.

Schrijver is thans werkzaam als keel-neus-corarts in het Medisch

Centrum Alkmaar, Wilhelminalaan 12, 1815 JD Alkmaar.
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STELLINGEN

De verlamming van Bell kan deel uit maken van een gedeeltelijk subklinisch
verlopende polyneuropathie.

I1.

Indien ervan wordt uitgegaan dat de verlamming van Bell deel uitmaakt van een
deels subklinisch verlopende polyneuropathie. is het onjuist met betrekking tot de
prognose uit te gaan van neurofysiologische bevindingen van de aangedane zijde in
vergelijking met de niet aangedane 7zijde.

111,
De verlamming van Bell maakt deel uit van een verzameling verschillende
zicktebeelden met een varicérende aetiologie.

IV.
Bij een beschrijving van de onaangename geluidssensaties. die een patiént lijdende
aan perifere facialisverlamming ondervindt. dient de voorkeur te worden gegeven
aan de term dysacusis boven de term hyperacusis.

V.
Behandcling van cendylomata acuminata op de penis door de patiént zelf met 0,3-
1.% podophylline oplossing is le prefereren boven de gebruikelijke wekelijkse
behandeling van de arts met aanstippen van een 15-20% oplossing.

VI,
De diagnose anaplastisch schildkliercarcinoom dient slechts met de grootste
terughoudendheid te worden gesteld. ook door de patholoog anatoom. en eerst

dan. wanneer alle mogelijke testeriteria voor het bestaan van een non Hodgkin
lymfoon negatief zijn gebleken.

VIIL
De rol die de dagelijkse voedselopneming kan spelen bij het ontstaan van keel-neus-
oorheelkundige ziektebeelden wordt onderschat.

VIII.

Het gebruik van TORP en PORP dient te worden ontraden.

IX.
Bij langdurig gebruik van locaal toegepaste corticosteroiden tegen anale en genitale
afwijkingen kan de virulentie van potentieel oncogene virussen toenemen vooral
wanneer deze sexueel worden overgedragen.

X.

Juist in het kader van de budget financiering in algemene ziekenhuizen dient het
contact tussen klinick en klinisch-chemisch laboratorium te worden geintensiveerd.,
XI.

Uit het oogpunt van een verbetering van de werkgelegenheid en een verlaging van de

kosten van de volksgezondheid dient een tweede sluiskom bij het Krabbersgatsluis-
complex te worden aangelegd.

P. A. Nieuwmeyer Amsterdam,
12 oktober 1984
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