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TEN GELEIDE

Periodiek alternerende nystagmus of nystagmus alternans is een
zeldzame vorm van nystagmus,

Sinds Borries als eerste in 1920 over deze merkwaardige nystagmus
publiceerde zijn in de literatuur circa 90 patiénten met nystagmus
alternans vermeld.

In de meer recente literatuur wordt verondersteld dat deze nystag-
mus niet zo zeldzaam is als vroeger werd aangenomen maar dat hij
vaak niet wordt herkend.

Registratie van de cogbewegingen en kennis van het beeld kunnen
het missen van de diagnose voorkomen.

Ofschoon verreweg de meeste patiénten mel nystagmus alternans
leden aan cen ernstige neurologische aandoening, is nystagmus
alternans ook beschreven als een aangeboren afwijking.

Het is dan ook van groot belang de congenitale vorm te kunnen
onderscheiden van de verworven vorm: enerzijds om de patiént
met de congenitale vorm te kunnen geruststellen en te behoeden
voor ingrijpende diagnostische onderzoekmethodes (b.v. als de
nystagmus alternans ontdekt wordt bij een keuring of na een sche-
deltrauma), anderzijds om bij een patiént met de verworven vorm
meer gefundeerd aan te dringen op nader diagnostisch onderzoek.

In de afgelopen jaren hebben wij bij 20 patiénten de diagnose
nystagmus alternans kunnen stellen met als bijzonderheid dat bij
15 patiénten de nystagmus van congenitale origine bleek te zijn.
Dit is de grootste tot nog toe gepubliceerde serie paliénten.



HOOFDSTUK 1
INLEIDING

Nystagmus alternans is een zeldzame vorm van centraal-vestibu-
laire nystagmus (o.a. Duke-Elder 1949, 1971; Kornhuber 1966,
Walsh en Hoyt 1969). Nystagmus is cen onwillekeurige heen- en
weergaande beweging van de ogen (Megighian 1959). Deze oogbe-
wegingen kunnen zowel golvend zijn, als gekenmerkt worden door
cen langzame fase en een snelle fase in tegenovergestelde richting.
Doordat de cogbewegingen onder controle staan van het optische
gysteem, het willekeurige blikregulatiesysteem en het vestibulaire
systeem, kan een aandoening van elk van deze systemen nystagmus
veroorzaken.

Men kan aldus onderscheiden (Kornhuber 1966, Henriksson e.a.
1972);

| OPTISCHE NYSTAGMUS

II  BLIKRICHTINGNYSTAGMUS

IIl VESTIBULAIRENYSTAGMUS

Ad 1: OPTISCHE NYSTAGMUS

Deze nystagmus wordt veroorzaakt door een afwijking (fixatienys-
tagmus) of door stimulatie van het optische systeem (optokineti-
sche nystagmus).

A) Fixatienystagmus

In de functie van het optische systeem is het handhaven van het
visuele beeld van een object op de macula van de retina — ondanks
bewegingen van het individu of van dit object — naar het schijnt
esserdieel (Cohen 1966, Cohen ea. 1967). De beheersing ervan
komt tot stand door een feedback-mechanisme via de retino-ocu-
laire reflexboog (Aschan en Stahle 1956, Fender 1964), Deze
reflexboog kan aangetast worden op het niveau van de retina of op
een centraal niveau (Forssman 1964). ledere stoornis kan onregel-
matige en/of golvende oogbewegingen ten gevolge hebben. In de
meerderheid der gevallen hebben deze oogbewegingen geen duide-
lifk afgebakende langzame en snelle fase. Vaak heeft het wenden
van de blik in een bepaalde richting invloed op deze nystagmus
doordat de amplitudo en de frequentie toe- of afhemen. Omdat
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deze nystagmus bij registratie de vorm heeft van een sinusoide

wordt hij pendelnystagmus of undulerende nystagmus genoemd.

Bij fixatie wordt hij sterker en daarom gebruikt men ook de term

fixatienystagmus. Pendelnystagmus, undulerende nystagmus en

fixatienystagmus zijn dus verschillende benamingen voor hetzelfde
fenomeen. Omdat deze nystagmus optreedt bij een stoornis van
het optische fixatiesysteem wordt door velen de voorkeur gegeven

aan de term fixatienystagmus (Henriksson e.a. 1972).

Fixatienystagmus kan gedelinieerd worden als een nystagmus die

ontstaat of frequenter wordt bij de intentie tot fixeren (van Viiet

1963). Hij komt vrijwel geheel overeen met het begrip congenitale

nystagmus (van Viiet 1963). Jung en Kornhuber (1964) gebruiken

de benamingen fixatienystagmus, congenitale nystagmus en con-
genitale fixatienystagmus voor hetzelfde fenomeen. Maspétiol en

Semette (1965) noemen congenitale nystagmus en fixatienystag-

mus identiek en ook Kornhuber (1966) stelt dat fixatienystagmus

(met uitzondering van mijnwerkersnystagmus en enige zeldzame

vormen zoals spasmus nutans, blindennystagmus en nystagmus bij

ernstige perifere visusstoornissen of een hersenstamlaesie) steeds
congenitaal is.

Fixatienystagmus kan onderverdeeld worden in:

1)  Congenitale fixatienystagmus (verreweg de meeste gevallen);
deze kan gepaard gaan met grove congenitale ophthalmologi-
sche afwijkingen, maar komt ook voor zonder aanwijsbare
oogafwijkingen.

2) Verworven fixatienystagmus (zeldzaam)

—  mijnwerkersnystagmus

—  blindennystagmus en amblyopische nystagmus

—  bij hersenstamlaesies, vooral multiple sclerose

—  bij spasmus nutans (dit is een syndroom, bestaande uit
knikkende en kantelende hoofdbewegingen gepaard
gaande met een horizontale pendelnystagmus, beginnend
in de eerste 18 levensmaanden en onveranderlijk ver-
dwijnend in het derde levensjaar (Huber 1971).

B) Optokinetische nystagmus

Nystagmus kan worden opgewekt door optische bewegingsstimula-
tie en deze nystagmus wordt optokinetische nystagmus genoemd.
Deze fysiologische nystagmus is ook bekend als “treinnystagmus”,

A
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waarbij dan gedoeld wordt op de oogbewegingen van reizigers die

uit de trein naar buiten kijken en die daarbij hun blik richten ap

steeds weer andere, voorbijkomende voorwerpen (Qosterveld e.a.

1972).

Optokinetische nystagmus werd door ter Braak (1936) onderver-

deeld in een corticale en een subcorticale vorm:

1) De corticale optokinetische nystagmus is willekeurig en be-
hoeft een klein bewegend object, dat actief als visueel doel
gevolgd wordt. De vogbewegingen die hierdoor worden opge-
wekt worden blikvolgbewegingen genoemd (Henriksson e.a.
1972, Jongkees en Oosterveld 1973).

2)  De subcorticale optokinetische nystagmus is onwillekeurig en
vereist geen aandacht van de onderzochte (Mc.Lay e.a. 1957,
Pasik e.a. 1966). Wel moet het object zodanig zijn dat de
kijkende de indruk krijgt dat de hele omgeving draait.

Ook als de apgewekte optische nystagmus normaal verloopt, kan het

patroon van de spontane optische nystagmus afwijkingen aantonen

van de optische reflexboog of zelfs van het vestibulaire systeem

(Suzukiea 1962, Jongkees e.a. 1964, Henrikssone.a. 1967).

Ad 1I; BLIKRICHTINGNYSTAGMUS

Onder blikrichtingnystagmus verstaat men een nystagmus die op-
treedt als de ogen een matige deviatie t.o.v. de mediane stand
innemen (Coats 1970, Oosterveld e.a. 1972). Volgens o.a. Jong-
kees (1953) en Kornhuber (1966) treedt bij vele normale mensen
een “Endstellungsnystagmus™ op indien de afwijking van de blik-
richting 45° of meer bedraagt. Behalve van de “Endstellungs-
nystagmus™ dient men de blikrichtingnystagmus ook te onder-
scheiden van de “instelnystagmus”, waarvan een essentiéle eigen-
schap is dat deze na enkele seconden uitdooft.
Blikrichtingnystagmus wordt veroorzaakt door een stoornis in het
willekeurige blikregulatiesysteem. Het willekeurige zenuwstelsel re-
gelt de willekeurige oogbewegingen via banen van de frontale,
praegyrale en pontiene gebieden. Deze oogbewegingen staan onder
beheersing van een codrdinatiecentrum dat hoofdzakelijk in het
cerebellum is gelocaliseerd (Kornhuber 1968, Henriksson ea.
1872).

Aan een stoornis in de blikbewegingen kan derhalve een aandoe-
ning in uitgebreide hersengebieden ten grondslag liggen. De hieruit
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voortvloeiende nystagmus treedt slechts op als de ogen t.o.v. de
mediaanlijn zijwaarts gericht zijn. De blikrichtingnystagmus heeft
meestal een grote amplitudo en de snelle fase is altijd overcen-
komstig de richting van de blik. Hij is onvermoeibaar. De frequen-
tie varieert van 2 tot 6 slagen per seconde. Deze nystagmus wordt
gezien bij aandoeningen van het centrale zenuwstelsel, zoals mul-
tiple sclerose, intoxicaties en tumoren die de cerebellaire verbin-
dingen aantasten.

Men kan drie typen blikrichtingnystagmus onderscheiden:

1.  De echte blikrichtingnystagmus: deze treedt op bij verschil-
lende graden van deviatie van de ogen. Hierbij zijn de ogen in
staat om alle normale cogbewegingen uit te voeren.

2. De blikparetische nystagmus: deze wordl veroorzaakt door
een stoornis van de motorische innervatie van het oog. Hierbij
kunnen de ogen niet alle normale bewegingen uitvoeren en er
bestaat een blikparese, die onderscheiden dient te worden van
een perifere oogspierparese (Kornfiber 1966).

3. De“Bruns"-nystagmus: dit is een combinatie van een vestibu-
laire nystagmus naar de ene zijde en een blikrichtingnystag-
mus naar de tegenovergestelde zijde. Deze nystagmus wordt
gezien in het neurologische (late) stadium van een brughoek-
tumor (Rademalkers 1973).

Ad III: VESTIBULAIRE NYSTAGMUS

Vestibulaire nystagmus is een uiting van “desequilibrering” binnen
het vestibulaire systeem (Stenger [967), d.w.z. dat de linker en
rechter zijde van dit systeem niet volmaakt op elkaar zijn afge-
stemd. Een vestibulaire nystagmus heeft altijd een langzame fase in
de ene richting en een snelle fase in tegenovergestelde richting, die
elkaar afwisselen (zaagtandnystagmus of ruknystagmus) (Duke-
Elder 1971). De langzame fase is van vestibulaire origine en de
snelle fase is een centrale correctie op de langzame fase (Maas 1260,
Jongkees en Philipszoon 1964, Cohen 1967). Dit impliceert
dat de impulsen die de twee fasen van de vestibulaire nystagmus
opwekken worden voortgeleid langs afzonderlijke banen die een
verschillende drempelwaarde hebben en van verschillende oor-
sprong zijn.

De vestibulaire nystagmus vindt zijn ontstaan in afwijkingen van
het labyrint, van de VIII® hersenzenuw of van de centrale vestibu-

v
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laire banen en kernen (Maas 1960, Kornhuber 1966). Men kan
derhalve onderscheiden op kilinische en fysiologische gronden
(Duke-Eider 1971 ):
1. Perifeer-vestibulaire nystagmus
hiervan is de oorzaak gelocaliseerd in het eindorgaan of het
cerste neuron, i.c. het labyrint en de Nervus VIII;
2. Centraal-vestibulaire nystagmus
indien de nystagmus wordt opgewekt in de nuclei vestibulares
of hun centrale verbindingen.
Naast deze indeling van vestibulaire nystagmus in perifeer-vestibu-
laire en centraal-vestibulaire nystagmus is de vestibulaire nystag-
mus ook te onderscheiden in (Henriksson e.a. 1972):
1. Spontane vestibulaire nystagmus pathologische
2. Geprovoceerde vestibulaire nystagmus nystagmus
3. Door passende prikkels opgewekte vestibulaire nystagmus =
fysiologische nystagmus.

Ad 1; Spontane vestibulaire nystagmus

it is een vestibulaire nystagmus die aanwezig is in de normale,
dus rechtopstaande stand van het hoofd (Coats 1970, Oosterveld
e.a, 1972). Deze kan zowel van perifere als van centrale origine
zijn bij de patient in rust.

Ad 2:  Geprovoceerde vestibulaire nystagmus

Deze nystagmus treedt niet spontaan op maar als gevolg van eniger-
lei provocatie, zoals een bepaalde positie of verandering in positie
van het hoofd van de patiént (resp. plaatsnystagmus en plaatsing-
nystagmus of position resp. positioning nystagmus of Lage- resp.
Lagerungsnystagmus). Ook de nystagmus die bij torsie van de nek
ontstaat behoort tot deze groep.
Positienystagmus is een spontane nystagmus die zich slechts voor-
doet bij een bepaalde stand van het hoofd of die in verschillende
standen van richting of intensiteit wisselt (Jongkees 1953).
Plaatsingnystagmus is een nystagmus die uitsluitend optreedt bij
een beweging van het hoofd in de ruimte en dus afhankelijk is van
een bepaalde positieverandering. De nektorsie nystagmus is een
nystagmus die verschijnt wanneer het hoofd van de patiént 60°
L pedraaid wordt t.0.v. de lichaamsas. Een spontane of geprovoceerde
Ivestibulai:c nystagmus is niet fysiclogisch, al is de mate van patholo-
le van diverse factoren afhankelijk.
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Ad 3:

Vestibulaire nystagmus kan worden opgewekt door calorisatie,
door angulaire versnelling en door galvanische prikkeling, Deze
vestibulaire nystagmus is fysiologisch en, in tegenstelling met de
spontane of geprovoceerde vestibulaire nystagmus, wijst een af-
wezigheid of vermindering van deze vestibulaire nystagmus op
pathologie.

Door passende prikkels opgewekte vestibulaire nystagmus

Centraal-vestibulaire nystagmus

Zoals reeds vermeld, is een centraal-vestibulaire nystagmus een
vestibulaire nystagmus, waarvan de oorzaak gelegen is in het cen-
traal-vestibulaire systeem: de nuclei vestibulares en hun verbindin-
gen met medulla oblongata, cerebellum en mesencephalon.

Deze centrale verbindingen zijn nog geenszins volledig bekend. Wel
bestaal er een groeiende verzameling van minutieuze kennis van
details zonder dat er een eenvoudig inzicht omtrent de algehele
functic bestaat (Gay e.a. 1974). Duke-Elder {1974) stelt dat iedere
stoornis in het complexe centrale mechanisme dat de activiteiten
cobrdineert van de twee eindorganen dic de oriéntatie in de ruimte
regelen (i.c. het cog en het labyrint) potentieel een nystagmus kan
veroorzaken.

Het gebied dat aldus wordt bestreken omvat het deel van de her-
senstam dat met het perifeer-vestibulaire orgaan is verbonden, i.c.
van het niveau van de vestibulaire kernen tot dat van de corpora
quadrigemina.

De meest voorkomende oorzaken van centraal-vestibulaire nystag-
mus zijn bijgevolg afwijkingen van de vestibulaire kernen, van hun
secundaire verbindingen zoals de kernen van Deiters en Bechterew,
en van hun uitgebreide verbindingen met het oculomotorische
systeem. Bovendien zal een stoornis in een van de andere centra
waarmee het vestibulaire systeem verbonden is eenzelfde effect
hebben: in het cerebelfum, dat functioneert als een codrdinatiecen-
trum van het gehele proprioceptieve systeem, in het ruggemerg en
het verlengde merg, die de afdalende vestibulaire wortel en de tractus
spinocerebellaris bevatten, en in het corpus striaturm, dat de spierto-
nus regelt. Ook zullen ruimte-innemende processén, zoals hydro-
cephalus en supratentoriéle tumoren, op afstand stoornissen kun-
nen veroorzaken door drukverhoging. In het algemeen komen
mesencephale afwijkingen minder vaak voor dan ziekelijke proces-
sen lager in de hersenstam en in het cerebellum.
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limpulsen van het labyrint worden voortgeleid naar de vestibulaire
kernen en het cerebellum. De cerebello-vestibulaire banen overtref-
fen de vestibulo-cerebellaire banen verre in aantal, zodat de vesti-
bulaire kernen onder invloed staan van het vestibulaire deel van het
cerebellum, de lobus flocculo-nodularis en andere delen van het
cerebellum, vaak genoemd het spino-cerebellum (de vermis) omdat
(it een groot aantal impulsen ontvangt vanuit het ruggemerg
(Brodal 1964).

Als een van de belangrijkste eigenschappen van het cerebellum
wordt beschouwd de omzetting van ruimtelijke patronen in tijdge-
bonden patronen (Braitenberg 1961), De cerebellaire cortex vertaalt
het ruimtelijk concept van een beweging in een concept dat aan de
tijd gebonden is (duur van de innervatie). Deze omzetting is nood-
zakelijk voor snelle bewegingen die geprogrammeerd zijn, omdat
zlj te snel zijn om voortdurend gereguleerd te worden (Kornhuber
1971). Door middel van de koppeling van de cerebellaire “‘compu-
ter” aan de vestibulaire centra in de hersenstam worden de vestibu-
laire reacties ook gemoduleerd en gereguleerd door het cerebellum.
Anderzijds kunnen onafhankelijke en niet beheerste vestibulaire
responsen tijdens een beweging interfereren met het geprogram-
meerde mechanisme van snelle bewegingen. Vanaf het begin van
het extra-uterine leven worden geintegreerde patronen van alle sen-
sorische systemen opgebouwd en opgeslagen in een datacentrum
(Roberts 1967). Hoogstwaarschijnlijk is dit centrum gelegen in de
formatio reticularis van de hersenstam. Dit is een multisensorisch
integrerend en cobdrdinerend centrum, dat enerzijds continu onder
controle staat van visuele, proprioceptieve en vestibulaire impulsen
en anderzijds beinvloed wordt door psychologische factoren zoals
emotie en aandacht.

ledere beweging of combinatie van bewegingen vormt patronen,
tie voortdurend vergeleken worden met de vroeger opgebouwde
en bewaarde patronen. Deze vergelijking op onderbewust niveau
schept de mogelijkheid om daartoe geschikte spiergroepen te acti-
veren, zodat het evenwicht bewaard blijft.

Wanneer men een combinatie van bewegingen ondergaat die nieuw
is voor het datacentrum wordt men zich hier direct van bewust.

‘Afhankelijk van hoe dit centrum de informatie interpreteert, zal
e sensatie als aangenaam of onaangenaam worden ervaren. Indien

het datacentrum niet in staat is de informatie te verwerken, b.v.
lijdens ruw weer op zee, roept de stimulus reflexen op van het
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autonome zenuwstelsel, zoals misselijkheid, transpireren en bra-
ken. Deze ongewenste reacties zullen voortduren totdat het data-
centrum een patroon heeft opgebouwd om de nieuwe sensorische
informatie te verwerken. Dit proces van het opbouwen van nicuwe
patronen vindt in het dagelijks leven voortdurend plaats en wordt
“‘pattern building” genoemd (Groen 1957).

Indien een van de drie sensorische systemen (visueel, propriocep-
tief of vestibulair) is uitgevallen, kan de oriéntatie in de ruimte nog
gehandhaafd worden (Jomgkees 1953, Qosterveld ea. 1972). In-
dien echter twee van de drie systemen zijn uitgevallen kan het
evenwicht niet meer voldoende worden gehandhaafd. Maar met
alleen het proprioceptieve systeem intact kan men zonder hulp van
het visuele en vestibulaire systeem nog wel staan en de rechtop-
staande positie handhaven. Met het visuele systeem alleen,
noch met het vestibulaire systeem alleen kan de mens zijn evenwicht
en zijn rechtopstaande positie handhaven (Henriksson e.a. 1972).

Differentiatie tussen perifeer-vestibulgire en centraal-vestibulaire
nystagmus

Door passende prikkels opgewekte vestibulaire nystagmus is altijd
van perifeer-vestibulaire origine. Spontane en geprovoceerde vesti-
bulaire nystagmus kan zowel van perifeer-vestibulaire als van cen-
traal-vestibulaire origine zijn.

Criteria voor differentiatie zijn:

1. De vorm van de nystagmus. Altijd centraal is een zuiver verti-
cale of zuiver rotatoire nystagmus van sterke intensiteil, maar
vaak is de centraal-vestibulaire nystagmus niet op grond van
de vorm te onderscheiden van de perifeer-vestibulaire nystag-
mus (Kornhuber 1966, Oosterveld e.a. 1972).
Perifeer-vestibulaire nystagmus is overwegend horizontaal-
rotatoir, hoewel deze regel zeker niet zonder uitzonderingen
is (Maas 1960, Rademakers 1973). Qok zuiver horizontale,
zuiver frontale, diagonale en zelfs verticale nystagmus kun-
nen bij een perifeer-vestibulaire stoornis ontstaan. Een niet
horizontaal-rotatoire nystagmus is wel in verreweg de meeste
gevallen van centrale origine (Jongkees 1953).

2. Naast de vorm van de nystagmus is ook het al dan niet rich-
tingvast zijn van belang. Een perifeer-vestibulaire nystagmus
is meestal richtingvast, d.w.z. hij houdt dezelfde richting on-
danks wijzigingen in de stand van het hoofd, terwiil cen cen-

3§
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traal-vestibulaire nystagmus dan vaak van richting wisselt.

Ook deze regel is zeker niet zonder uitzonderingen (Gerlings

1948, Nyién 1950, Jongkees 1953).

Een belangrijk criterium is de duur van de spontane of gepro-

voceerde nystagmus: een Korte duur wijst op een perifere

herkomst, terwijl een ‘“‘onvermoeibare™ nystagmus op een

centrale oorsprong wijst (Qosterveld e.a. 1972).

Perifeer-vestibulaire nystagmus bereikt zijn maximale snel-

heid bij gesloten ogen en vermindert of verdwiint bij open

open (Korrhuber 1966).

Perifeer-vestibulaire nystagmus vermindert bij vermoeidheid

en verdwijnt bij slapen.

Perifeer-vestibulaire nystagmus kan bewust worden onder-

drukt.

Zoals van Saare (1970) aantoonde, wijst een duidelijke in-

vloed van hyperventilatie en van de proef van Valsalva op een

perifeer-vestibulaire genese.

Wanneer bij het calorische onderzoek €én labyrint patholo-

gisch verminderd prikkelbaar is geeft dit ook steun aan een

verdenking op een perifere stoornis, al sluit een gelijke prik-
kelbaarheid der labyrinten een perifere oorzaak van de
nystagmus niet uit.

Voor een centrale origine pleit voorts (Kornhuber 1966,

Oosterveld e.a. 1972) de combinatie met andere typisch nietl

perifeer-vestibulaire symptomen zoals:

a. pathologische bevindingen bij de slingerproef (volgbe-

wegingen van de ogen);

gestoorde optokinetische nystagmus;

aanwezigheid van een blikrichtingnystagmus;

d. perversic van de opgewckte vestibulaire nystagmus: wan-
neer b.v. bij het calorische onderzoek geen horizontaal-
rotatoire nystagmus maar cen overwegend verticale of
diagonale nystagmus ontstaat;

e. tekenen van een verhoogde vestibulaire prikkelbaarheid,
met als extreem voorbeeld de nystagmus alternans;

f.  gedissocieerde nystagmus: hierbij is de amplitudo of de
richting van de nystagmus aan beide ogen niet dezelfde.

Voorts zijn bij perifeer-vestibulaire afwijkingen nystagmus en

duizeligheid meestal mel elkaar in overeenstemming, bij cen-

traal-vestibulaire laesies vaak niet; een sterke nystagmus zon-

o OO
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der duizeligheid is altijd van centraal-vestibulaire origine,
maar anderzijds kan een centraal-vestibulaire nystagmus wel
met hevige duizeligheid gepaard gaan.

11. Ook “harmonie vestibulaire” en “disharmonie vestibulaire™
wijzen op een perifeer-vestibulaire respectievelijk centraal-
vestibulaire laesie. Dit houdt in dat de langzame fase van de
nystagmus en de vestibulospinale afwijkingen al (harmonie)
dan niet (disharmonie) in dezelfde richting wijzen.

12. Combinatie van vestibulaire nystagmus met perceptieve
slechthorendheid van het cochleaire type pleit eveneens voor
een perifeer-vestibulaire nystagmus, terwijl afwezigheid van
gehoorverlies pleit voor een centraal-vestibulaire nystagmus.

13. Afwijkingen in het otologische beeld, zoals trommelvlies-
perforatie en loopoor, wijzen ook op een perifeer-vestibulaire
nystagmus (Henriksson e.qa. 1972).

Indeling centraal-vestibulaire nysiagmus

Op grond van het overzicht op bladzijde 16 en 17 blijkt duidelijk dat

centraal-vestibulaire nystagmus veroorzaakt kan worden door af-

wiikingen in zeer uiteenlopende gebieden.

Duke-Elder (1971) geeft het volgende overzicht:

A) Meer of minder vaak voorkomende vormen van centraal-vesti-
bulaire nystagmus.

B) Zelden voorkomende vormen van centraal-vestibulaire nystag-
mus.

Ad A) Meer of minder vaak voorkomende vormen van centraal-
vestibulaire nystagmus:

1. Bijaandoeningen van de thalamus: meestal vasculair;

2. Bij aandoeningen van de hersenstam: een groot aantal aan-
doeningen van de ‘hersenstam (vasculair, infectieus, neo-
plastisch of degeneratief), die de middenhersenen, de pons en
de brughoek treffen, kunnen nystagmus veroorzaken.

De meest voorkomende aandoeningen in dit nitgebreide ge-
bied zijn:

—  multiple sclerose

—  syringobulbie

—  vasculair accident

—  encephalitis
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- heredo-degeneratieve aandoeningen
~  tumoren en abcessen
intoxieaties (alcohol, barbituraten, CO enz.};

4. Bij aandoeningen van de medulla oblongata:
—  multiple sclerose
—  syndroom van Wallenberg
—  syringobulbie
—  syndroom van Arnold-Chiari;
d.  Bij aandoeningen van het cerebellum:
—  tumoren en abcessen
— degeneratieve aandoeningen
—  vasculaire accidenten
—  multiple sclerose;
5. Bij aandoeningen van het ruggemerg (voornamelijk van het
craniale deel):
—  haematomyelie
- tumoren
—  syringomyelie
—  tabes dorsalis.
Ad B) Zelden voorkomende vormen van centraal-vestibulaire
MY stagmus:
|. Periodiek alternerende nystagmus
J. Atactische nystagmus
4. Seesaw nystagmus
4,  Uni-oculaire nystagmus
5, Nystagmus retractorius
6, Geperverteerde nystagmus
7, Gedissocieerde nystagmus.
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ODIEK ALTERNERENDE NYSTAGMUS OF NYSTAG-

it (Keane 1974, Gay eq. 1974, Davis en Smith 1971, Duke-
1971): “Periodiek altermerende nystagmus is een horizontale
izontaal-rotatoire nystagmus van het zaagtandtype. De am-
do neemt eerst toe en vervolgens af gedurende een periode
| tot 6 minuten. Daarna volgt een periode van rust gedurende
t 20 seconden en daarna treedt hetzelfde beeld op, doch nu
de nystagmus een tegengestelde richting. De cyclus herhaalt
continu ook zonder verandering van blikrichting of andere

alle auteurs evenwel houden zich aan deze omschrijving van

odiek alternerende nystagmus: zeker wat betrefl de duur van

stagmusperiodes en van de pauzes worden ook andere criteria

teerd; wel wordt door alle auteurs als eis gesteld dat het

lsselen van de richting van de nystagmus sponfaan dient te ge-
lieden, d.w.z. zonder enige invloed van buitenaf.

literatuur worden verschillende benamingen gebruikt om dit

iomeen aan te duiden:

~ “periodisch alternierender Nystagmus”™ (Borries 1920, Korn-
 huber 1959)

“zentraler wechselnder Nystagmus™ (Rutzin 1921)
“nystagmus alternans” (van Rossem 1929, Barth 1955, Korn-

huber 1959, Bodé 1961)

“nystagmus spontané dirigé alternativement vers la droite et

vers la gauche (Buys 1932)

“periodisch umschlagender Nystagmus” (Kestenbaum 1930)

“pericdisch umschaltender Nystagmus” (Ohm 1938)

“Wechselnystagmus” (Boenninghaus 1949, Cerny 1959)
“periodischer Nystagmus alternans” (Kornhuber 1962)

“periodisch alternierender Rucknystagmus™ (Minnigerode

- 1962)

-'-"f__nystagmus spontané alternant” (Dufour e.a. 1968)

“‘periodic altemating nystagmus™ (Toglia 1968, Towle 1970,
Crone 1973)
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—  ‘“periodically alternating nystagmus” (Duke-Elder 1973).
In de meer recente literatuur wordt voornamelijk “periodiek alter-
nerende nystagmus’ of “nystagmus alternans’ gebezigd.

VAREL 1, Chronologisch overzicht van 47 publicaties betreffende 88 paticnten met
nystagmus alternans

AANTAL PATIENTEN
2. VOORKOMEN MET NYSTAGMUS
; ) . ALTERNANS
Periodiek alternerende nystagmus is een zeer zeldzame aandoening van het
(Duke-Elder 1971, Walsh en Hoyt 1969, Kormhuber 1959, en vrij-
wel alle andere auteurs). Sinds Borries in 1920 als eerste het ver-
sr{hijnsel heeft beschreven, zijn circa SQ patiénten mef-t perio- EUR(S) DIAGNOSE vEiwarHt, donasiits
diek alternerende nystagmus vermeld in de wereldliteratuur i type type
(Towle 1970, Keane 1974). g
Ofschoon deze nystagmus een zeer imponerend beeld vormt, kan o chronische otitis media met labyrintfistel 1
hij makkelijk over het hoofd worden gezien als hij slechts korte (1920)
tijd wordt geobserveerd of geregistreerd. De periodieke alternerin- “centrale pathologie” 1
gen worden dan gemist en de nystagmus wordt beoordeeld als een _ (1921)
“gewone’’ horizontale nystagmus (Gay e.a. 1974). Mius chronische otitis media met labyrintfistel 2
Soms komt men op het spoor van dit fenomeen doordat de patiént (1923)
afwisselend het hoofd naar links en naar rechts gedraaid houdt Vil Rossem contusio ¢.q. commotio cerebri 1
gedurende enige minuten, omdat hij door het hoofd te draaien de (1929)
nystagmus kan onderdrukken en daardoor een vrijwel normale Atenbaum na operatie van een cyste in het cerebellum 1

(1930)  “centrale pathologie”
lues cerebri? malaria? chronische otitis

visus kan handhaven.
Davis en Smith (1971) en Keane (1974) menen dan ook dat perio-

diek alternerende nystagmus lang niet zo zeldzaam is als vioeger (1932)  media? 1
werd aangenomen, omdat ongetwijfeld bij vele patiénten met Cuntele en Grahe  encephalitis? 1
periodiek alternerende nystagmus de alterneringen niet werden op- (1933)  toxische aandoening in cerebro (botulisme?) 1
gemerkt. contusio c.g. commotio cerebri 1

Flectronystagmografische registratie van de oogbewegingen kan (1938)

derhalve bij de opsporing van patiénten met nystagmus alternans hte lues cerebri? ;!
van bijzonder groot voordeel ziin en tevens onderscheid mogelijk i (1948)
maken tussen de verworven vorm en de congenitale vorm. multiple sclerose? 1
_(1949)
3. AETIOLOGIE congenitaal 1

De periodiek alternerende nystagmus wordt in de literatuur voorna- " S
melijk casuistisch vermeld en hij wordt beschreven bij een Orinan en Brock  tabes van Friedreich 1
aantal sterk uiteenlopende ziektebeelden. In tabel I hebben wij

chronologisch de auteurs met het jaar van publicatie vermeld, als- (1955) vaataccident in de hersenstam 1

mede de (vermoedelijke) diagnose zoals die door de betrokken )

auteur werd gesteld. Voorts hebben wij aangegeven of de nystag- congenitadl 1
contusio cerebri 2

mus alternans van verworven dan wel van congenitale origine was.

1956
Het teken * hebben wij gebruikt wanneer het betreffende artikel ( )




Vaquero Garrido
en Gutiérrez Luco
(1956)

Ohm
(1957)

Bodo en Oszvith
(1958)

(1959)

Andrén e, a.
(1959)
Giordano
(1959)
Kornhuber
(1959)
Katsumi e. a.
(1960)
Bodd
(1961)
Minnigerode
(1962)
Karnhuber
(1962)
von Albert
(1964)
Hosanda ¢. a.
(1964)
Gramowsky en
Unger
(1965)
Dufour e.a.
(1966)

Cogan
(1967)
Serafini
(1967)
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congenitaal

encephalitis? multiple sclerose?

na meningitis
congenitaal

tumor van het corpus callosum

tumor van het brachium conjunctivum +
cyste in het cerebellum

endocriene stoornis?

encephalomyelitis?
aandoening hersenstam
multiple sclerose

L]
congenitaal
posttraumatische otogene meningitis
syringobulbie
multiple sclerose

neurofibromatosis Recklinghausen

%

contusio cerebri

acusticusneurinoom

ny operatieve verwijdering van een
ependymoom van ventrikel IV
congenitaal

congenitaal

f—
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vertebro-basilaire insufficiéntie

encephalitis

meningecom van het tentorium cerebelli
plioma cerebri

syndroom van Amold-Chiari
postinfectieuze stenose van de aquasductus
Sylvii

o Romanul arachnoideale cyste, caudaal van het cere-
(1970)

bellum

atrophia cerebelli
cercbellaire pathologie

demyeliniserend proces in het CZS met
aantasting van het cerebellum
meningo-encephalitis met aantasting van
het cerebellum

neurolues

totale blindheid t.g.v. bloeding in het
corpus vitreum

congenitaal met albinisme

beeld als bij amyotrophische laterale
sclerose op basis van lues, met primaire
opticusatrofie, totale blindheid en totale
doofheid

congenitaal

na encephalitis

syndroom van Amold-Chiari

L
multiple sclerose
atwijking in het craniale deel van de
medulla spinalis

gemetastaseerd astrocytoom

congenitaal

— -
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Baloh e.a. atrophia cerebelli 1

(1976) syndroom van Arnold-Chiari 1

congenitaal 1

Rudge en Leech  encephalitis? 1

(1976)
TOTAAL 76 12
TOTAAL AANTAL PATIENTEN 88

voor ons niet toegankelijk was. Het teken ? geeft aan dat de
auteur uiting gaf aan zijn twijfel omtrent de diagnose.

Als wij de (vermoedelijke) diagnoses nader rubriceren kan een inde-
ling gemaakt worden van ziektebeelden waarbij periodiek alterne-
rende nystagmus is beschreven (zie tabel 2).

TABEL 2. Overzicht van de afwijkingen waarbij nystagmus alternans is beschre-
ven

DIAGNOSE Aantal patiénten

I OQORZIEKTEN 4
— chronische otitis media <

Il Ziekten en afwijkingen van het CENTRALE
ZENUWSTELSEL 46

1. ruimte-innemende processen 7
— cysten en tumoren van cerebellum
en cerebrum 7

2. infectieziekten 15
— meningitis
— encephalitis
— encephalomyelitis
— neurolues

L — OO W

3. demyeliniserende ziekten 6
— multiple sclerose
- niet nader aangeduid

Ly |

4. circulatiestoornissen : 2
— vertebro-basilaire insufficiéntie 1
— vaataccident in de hersenstam 1

5. degeneratieve ziekten 7
— tabes van Friedreich
— syringobulbie
— atrophia cerebelli

B3 B

e 4
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6, congenitale misvormingen 3
— syndroom van Arnold-Chiari 3
7. traumata 4
— commotio ¢.q. contusio cerebri 4
8, na operatie in de achterste schedelgroeve 2

— wegens een cyste in het cerebellum 1
— wegens een ependymoom van de

IV® ventrikel 1
11l OOGZIEKTEN )
amaurosis totalis, secundair aan
— bloeding in het corpis vitreum 1
— luetische opticus-atrofie 1
IV CONGENITAAL 12
— zonder andere afwijkingen i1

— met albinisme

.13, Indien meer diagnoses worden vermeld, zijn deze alle meegeteld.

4, KENMERKEN

Niet alleen de ziektebeelden waarbij de periodick alternerende
nystagmus is beschreven zijn zeer uiteenlopend van aard, ook
e beschreven nystagmus varieert sterk: het alterneren van de
nystagmusrichting is beschreven in vele variaties, zoals horizon-
tuul of verticaal, regelmatig of onregelmatig, constant of verander-
lijk, Ook de nystagmusperiodes variéren in duur en regelmatigheid,
pyvenals de pauzes, en soms is de nystagmus alleen aanwezig bij
pesloten ogen en niet bij open ogen. De amplitudo, de frequentie
e de snelheid van de nystagmus worden beinvloed door vermoeid-
lield, emotie, slaap en alertheid, maar de cyclus blijft karakteris-
ek voor elk individu. Vaak is tijdens het hoogtepunt van de
nystagmus de gezichtsscherpte verminderd en zijn er klachten van
oseillopsie (= schijnbewegingen van wat gezien wordt). De oscillop-
Mo neemt toe als de blik gericht wordt in de richting van de snelle
fuge van de nystagmus en neemt af als de patiént de andere kant
| kijkt. Optokinetische prikkeling en calorisatie hebben meestal
vchts een gering effect op deze nystagmus: het eigen ritme, de
periodiciteit wordt doorgaans slechts moeilijk doorbroken.
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Duensing en Pfander (1956) komen op grond van de bevindingen
bij hun 2 patiénten tot de conclusic dat 2 soorten nystagmus
alternans onderscheiden kunnen worden:

a) de “reizwiderstandsfihige™ of dominante vorm en

b) de “reizabhéingige” vorm.
Dit onderscheid is gebaseerd op het gedrag van de nystagmus alter-
nans bij het toedienen van diverse stimuli (o.m. optokinetische,
calorische en rotatoire stimuli); de dominante vorm van de nystag-
mus alternans wordt door de diverse stimuli vrijwel niet beinvioed
en de “‘reizabhingige’” vorm wordt hierbij vrijwel volledig onder-
drukt.
Ook de duur van de nystagmus wisselt sterk: hij kan jarenlang
aanwezig blijven maar ook na enige weken tot maanden spontaan
verdwijnen.
Vooral de literatuur van voor het tijdperk van de electrische regi-
stratie van de oogbewegingen (ENG) wordt gekenmerkt door een
gedetailleerde klinische beschrijving van de nystagmus — uiteraard
alleen onderzocht bij geopende ogen — ; deze publicaties
zijn mede door de veelsoortigheid van de gebruikte terminologie
slechts moeizaam toegankelijk, Vooral in dit opzicht vormt de
reproductie van registraties van de oogbewegingen en de steeds
meer toenemende standaardisatic van de onderzockmethoden een
winstpunt voor de moderne wetenschappelijke communicatie. Het
enige kenmerk dat alle patiénten gemeen hebben is dat een nystag-
mus kan worden waargenomen waarvan de richting wisselt zon-
der enig invloed van buitenaf.
Wij geven derhalve de voorkeur aan de benaming *‘nystagmus alter-
nans” boven ‘‘periodiek alternerende nystagmus™, temeer daar in
deze tijd van afkortingen (efficiency! ) de laatste naam bij afkor-
ten tot P.A.N. verwarring kan geven met de positie-alcohol-
nystagmus (PAN).
Enige auteurs (Kornhuber 1959, Andrén e.a. 1959 en Dufour e.a.
1966) geven naast de uitgebreide beschrijving van één of meer
eigen patiénten een tabellarisch overzicht van de tot dan toe ge-
publiceerde patiénten met periodiek alternerende nystagmus; op
overzichtelijke wijze zijn diverse gegevens gerangschikt, zowel wat
betreft de patiént (leeftijd, geslacht) als de kenmerken van de
nystagmus en de diagnostische overwegingen, zo mogelijk aange-
vuld met hypotheses over de pathofysiologie. Het meest uitge-
breide overzicht is van Kornhuber, die ook de resultaten van an-
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, CONGENITALE NYSTAGMUS ALTERNANS
eweg de meeste van de in de literatuur beschreven patiénten

len met een congenitale vorm (zie tabel 1 en 2).
Lavis en Smith (1971) beschrijven 8 patiénten met periodiek alter-
wrende nystagmus. Bij 2 van deze patiénten werd de nystagmus
I§ congenitaal beschouwd. Bij de ene patiént leverde uitgebreid
Klinisch onderzock geen afwijkingen op en was de toestand na 5
Jiar nog ongewijzigd; de andere patiént was cen albino met een
yoer slechte visus bij wie ook geen andere afwijkingen werden
evonden. Dit is de enige patiént in de literatuur bij wie de nystag-

nystagmus alternans wordt gevonden uitgebreid onderzoek dient
peschieden om het er aan ten grondslag liggende ziektebeeld
8 herkennen (KNO-, neurologisch en rontgenonderzoek) tenzij
"‘i" zekerheid de congenitale vorm van de nystagmus alternans
ulderscheiden kan worden van de verworven vorm.

D literatuur biedt hiervoor echter niet veel steun; voor het onder-
' eid tussen de congenitale vorm en de verworven vorm worden
ileen enige aanknopingspunten gegeven:

|| De congenitale vorm is veel zeldzamer dan de verworven
vorm.

Bij de congenitale vorm is de nystagmus gedurende het hele
leven onveranderd aanwezig.

Uitgebreid KNO-, neurologisch en rontgenonderzoek levert
geen afwijkingen op, ook niet bij herhaling.

Kornhuber (1959) verwacht bij de congenitale vorm een ont-
breken of een slechts geringe mate van oscillopsie en een van de
zaagtand afwijkende vorm van de nystagmus.

, PATHOLOGISCH-ANATOMISCHE BEVINDINGEN

) de literatuur vinden wij slechts 4 patiénten met periodick alter-
rende nystagmus bij wie pathologisch-anatomisch onderzoek
icht:
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De eerste patiént in de wereldliteratuur met periodiek alternerende
nystagmus bij wie obductie werd verricht, is beschreven door
Towie en Romanul (1970). Dit was een 31-jarige vrouw die op
13-jarige leeftijd aan ataxie en nystagmus was gaan lijden. Deze
toestand bleef stationair tot op 2S-jarige leeftijd: toen kreeg zij
binnen een tijdsverloop van 3 dagen klachten van oscillopsie,
zwaktegevoelens in alle ledematen en sensibiliteitsstoornissen in de
benen en de regio perinealis. Dit klachtenpatroon bleef met slechts
geringe fluctuaties ongewijzigd tot op 31-jarige leeftijd. Min of
meer acuut kon zij toen niet meer lopen en werd zij incontinent
voor urine. Zij werd toen voor het eerst door de auteurs onder-
zocht waarbij gevonden werd: periodiek aliernerende nystagmus
met periodes van 180 seconden in beide richtingen; telraparcse
met hyperreflexie, aan de benen meer uitgesproken dan aan de
armen; beiderzijds een positieve Babinski; stoornis van het diepe
gevoel in beide voeten. Voordat het onderzoek kon worden afge-
rond, overleed zij aan een centrale ademhalingsstoornis. Bij obduc-
tie bleek een arachnoideale cyste caudaal van het cerebellum, die
het cerebellum naar craniaal verplaatste en de medulla oblongata
comprimeerde, de oorzaak van de ziekte te zijn.

Een andere patiént van Towle (1971) leed aan een variant van de
misvorming van Arnold-Chiari (een laesic mediaan in de achterste
schedelgroeve).

De derde patiént wordt beschreven door Keane (1974); dit betrof
een 54-jarige vrouw met een demyeliniserende ziekte (multiple
sclerose) waaraan zij binnen een tijdsverloop van 10 maanden over-
leed. Zij toonde een periodiek alternerende nystagmus welke gelei-
delijk overging in een verticale, naar beneden gerichte nystagmus.
Bij obductie werden onder meer multiple, bilaterale, onregelmatige
en oppervlakkige gedemyeliniseerde haarden gevonden langs de
bodem van de IV® ventrikel. Hierbij waren alle vestibulaire kernen
aangetast en de auteur acht deze laesie verantwoordelijk voor de
nystagmus.

Deze publicatie leidde tot een “letter to the editor”, waarin mede-
deling werd gedaan van nog een patiént met periodick alternerende
nystagmus bij wie pathologisch-anatomisch onderzoek was ver-
ficht: een 1l-jarig meisje met een links-frontaal gelocaliseerd
astrocytoom (graad 3). Dit gezwel werd gedeeltelijk verwijderd en
patiénte werd nabehandeld met bestraling en vincristine. EIf maan-
den later was zij cachectisch en had een spastische tetraparcse.

'
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.l'wndien werd gedurende 3 dagen een periodick alternerende

ylagmus waargenomen. Patiénte overleed 3 weken later en bij
" abductie werden in de vestibulaire kernen aan de linkerzijde, op
~ ponto medullair niveau, uitzaaiingen van het astrocytoom gevon-
~den,
i een commentaar stellen Karp en Rorke (1975), dat bij alle 4
~europathologisch geverifieerde patignten met periodiek alterne-
nile nystagmus de laesie gelocaliseerd was in het ponto medullaire
bied, maar dat de afwijkingen niet specifiek genoeg waren voor
'__n nauwkeurige localisatie van het centrum waar de nystagmus
ternans wordt opgewekt.

). PATHOFYSIOLOGIE

'-annst de beschrijving van de nystagmus bij hun patiént(en) wij-
“tlen de meeste auteurs eveneens een beschouwing aan de patho-
R ,?yllolcgie van de periodiek alternerende nystagmus, uiteraard gere-

lteerd aan de op dat moment aanwezige kennis van het centraal-
yuutibulaire systeem.

Horpies (1920, 1923) houdt nystagmus alternans voor een labyrint-

?ﬁltcl symptoom.

Wuttin (1921) neemt een centrale oorzaak aan.

Cuntele en Grahe (1933) geven als verklaring, die later door Boen-
Wlnghaus (1949) nader wordt gepreciseerd; ontremming van een
Iysologische periodiciteit als gevolg van een centrale stoornis.
Duensing en Pfander (1956) menen dat deze stoornis gezocht
L noet worden in de hogere, nystagmusremmende centra.
Dok Kornhuber (1959) meent dat nystagmus alternans een
Wmpltoom is van een extreme ontremming van het vestibulaire

¢ Intensiteit onder bepaalde omstandigheden toe kan nemen, zo-
bij openen van de ogen en bij fixeren. Terwijl de optische
Jiystagmus berust op cen specifieke abnormale werking van het
‘Bptische systeem, vergelijkbaar met een intentietremor, zou de
ename van de nystagmus alternans bij fixatie berusten op een
'ﬂciﬂek effect, een toegenomen alertheid, dat evengoed op kan
teden bij sluiten van de ogen.

gens deze auteur berust nystagmus alternans op een spontane
lviteit van het centraal-vestibulaire systeem, die afhankelijk is
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van het reticulaire systeem en wellicht ook van de vestibuiaire
rusttonus van de labyrinten. Het centrale substraat zou gevormd
worden door de vestibulaire kernen en door bepaalde delen van de
formatio reticularis in het thombencephalon. Dat in deze structu-
ren toch al de vestibulaire nystagmus zijn corsprong vindt, is aan-
getoond door uitschakelingsexperimenten en door selectieve aflei-
dingen uit de vestibulaire gebieden van de hersenstam (Adrian
1943, Gernandt en Thulin 1952, Eckel 1954, Duensing en
Schaefer 1957). Dat het ontstaan van nystagmus onafhankelijk is
van het al dan niet intact zijn van de labyrinten is bekend sinds de
onderzoekingen van Bechterew (1883). Desondanks blijft voorals-
nog onduidelijk in hoeverre de vestibulaire rusttonus van het laby-
rint (Loéwenstein en Sand 1940) cen voorwaarde is voor nystagmus
alternans, temeer daar Ledoux (1949) bij de kikker na toediening
van een draaiprikkel een tweede, aan de eerste tegengestelde,
potentiaalverandering vond in de zenuw van het horizontale
kanaal.

Voor een relatieve onafhankelijkheid van nystagmus alternans van

perifeer-vestibulaire prikkeling pleiten:

1. De publicaties waarin de alternerende periodiciteit van de
nystagmus alternans toch vrij stabiel is t.o.v. vestibulaire prik-
kels (Duensing en Pfander 1956 en andere auteurs, zie tabel
bij Kornhuber 1959).

2. De klinische bevindingen en experimenten (Spiegel en Démé-
triades 1925, Spiegel en Sato 1927) over de prikkelingstoe-
stand van de vestibulaire kernen na doorsnijding van de af-
ferente banen; zij verliezen, zoals bekend, na extirpatie van
één labyrint hun tonus niet. Ook na bilaterale labyrintextir-
patie treedt bij een aandoening van de vestibulaire kernen nog
nystagmus op.

Een nauwe samenhang tussen nystagmus alternans en het active-
ringssysteem van de formatio reticularis in de hersenstam is zeer
waarschijnlijk gezien de zeer gevoelige reactie op psychische ver-
moeidheid en opwinding. Deze samenhang, reeds bekend uit de
vermindering van de post-rotatoire nystagmus bij vermoeidheid en
tijdens slapen (Keser 1947) en uit de micro-electroden afleiding
door Duensing en Schaefer (1957) van vestibulaire structuren van
de formatio reticularis in het rhombencephalon, zou een verklaring
kunnen zijn van de voor een vestibulaire nystagmus overigens zeer
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Blgewone intensiteitstoename die kan ontstaan door het openen
viln de ogen of door fixeren, als de patiént vermoeid is.

Duar het reticulaire systeem zowel door alle extero- en propriocep-
Heve impulsen als ook door het cerebellum en de cortex cerebri
wordt geactiveerd (von Baumgarten en Mollica 1954, Rossi en Zan-
hetti 1957), is de nauwe samenhang van nystagmus alternans met
de activiteit van dit systeem waarschijnlijk de oorzaak van de rela-
fleve onafhankelijkheid van de nystamus alternans t.o.v. perifeer-

sslibulaire prikkeling.

ods Cantele en Grahe (1933) en Boenninghaus (1949) nemen
dat nystagmus alternans ontstaat door een ontremming van de
glologische nanystagmusperiodiciteit, van wie wij bij gezonde
oefpersonen alleen het begin (als tweede postrotatorische
stagmus) kunnen registreren. Sinds de experimenten van Fischer
on Wodak (1927) evenwel is bekend dat op een krachtige draai-
prikkel normaliter meer elkaar vaak in richting tegengestelde fasen
Vin draaisensaties volgen.

llystagmus alternans toonde, te verklaren is door het aan de fysio-
logische periodiciteit ten grondslag liggende mechanisme.

Kornhuber (1959) meent dat dit wel het geval kan zijn en verwijst
duarbij naar de door hem beschreven patiént, bij wie aanvankelijk
e vestibulaire hyperexcitabiliteit met verlengde nanystagmus-
seriodiciteit bestond die later overging in een permanente, tegen
perifere prikkeling relatief stabiele, spontane nystagmus alternans.
ok de overéenkomst van de periodeduur van de fysiologische

inystagmus met de typische periodeduur van de nystagmus alter-

1nans pleit volgens deze auteur voor een oorzakelijke samenhang van

verschijnselen.

[erwijl de nystagmus postrotatorius I, waarvan de duur overwe-
pend perifeer (door de beweging van de cupula) bepaald wordt,
Dok bij de sterkste draaiprikkels gemiddeld slechts 40-50 sec. en
elden langer dan 60 sec. duurt, neemt de duur van de nystagmus
pstrotatorius II bij toenemende prikkel toe tot gemiddeld 90 sec.
[B0-90 sec. volgens Lange 1939; 90-100 sec. volgens Keser 1950).
)l maximum wordt bij gezonde proefpersonen pas bereikt na stop-
1 bij een hoeksnelheid van 180°/sec., maar bij centrale hyper-
Leitabiliteit reeds na veel geringere prikkels.

o overgang van een van een prikkel afhankelijke reactie naar een
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autonome nystagmus zou het essentiéle proces zijn bij het ont-
staan van een nystagmus alternans (Kormhuber 1959), maar de
nystagmus wordt niet altijd geheel autonoom en regelmatig perio-
diek. Er zijn overgangen van een vestibulaire hyperexcitabiliteit
naar de permanente nystagmus alternans.

Volgens Kornhuber (1959) werd vroeger op onvoldoende bewezen
gronden aangenomen dat de oorzaak van vestibulaire hyperexcita-
biliteit gelegen was in het cerebellum. Hierbij dient verder nog fe
worden opgemerkt dat het begrip hyperexcitabiliteit meestal on-
juist gebruikt wordt. Hyperexcitabiliteit immers vereist cen lagere
drempel en die is er in het algemeen niet — hoogstens is er sprake
van een hyperactiviteit (Jongkees 1953) — maar omdat deze in
wezen foutieve naamgeving volledig ingeburgerd lijkt in de litera-
tuur zullen wij ons hieraan in het vervolg ook conformeren.

In 1931 komt Frenzel op grond van de tot dan toe bekende
gegevens tot de conclusie dat de oorzaak van de vestibulaire over-
prikkelbaarheid nog niet bekend is, maar dat dit een hersen-
gymptoom is dat voornamelijk voorkomt bij multiple sclerose
en processen in de achterste schedelgroeve.

Brunner (1928, 1936, 1952) onderscheidt vestibulaire en oculo-
motorische overprikkelbaarheid. De eerstgenoemde zou berusten
op een algemeen verhoogde hersendruk of op een prikkeling van
de nystagmuscentra in de hersenstam door een plaatselijke druk-
verhoging. De oculomotorische overprikkelbaarheid zou berusten
op een laesie van de blikcentra in de grote hersenen, Volgens Korn-
huber (1959) is dit onderscheid evenwel niet te verdedigen op
basis van de experimenten van Brunner, omdat deze naast de calo-
risatie met koud water alleen bilateraal calorisserde met water van
lichaamstemperatuur; bovendien pleit de vermindering van de
optokinetische nystagmus bij laesies van het occipitale deel van de
grote hersenen tegen het bestaan van een afzonderlijke oculomoto-
rische overprikkelbaarheid.

Een eerste poging tot nauwkeurige localisatie van de laesie die aan
nystagmus alternans ten grondslag ligt is ondernomen door
Ohm (1935, 1938). Deze auteur veronderstelt dat er een stoornis
bestaat in de baan die de vestibulaire kernen van beide zijden met
elkaar verbindt.

Op klinische noch op experimentele gronden kan deze theorie
echter bevestigd worden door Kornhuber (1959). Aan de hand van
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ben schematische weergave van het centrale optisch-vestibulaire
Aysteem en op grond van vergelijking van de resultaten van onder-
ek bij dieren over vestibulaire hyperexcitabiliteit (Lorente de N6
RRRG, 1927, 1931, 1933, 1938), ontwikkelt deze auteur een
.‘3 eorie over de localisatie van de laesic bij nystagmus alternans,
Wilirbij ook de blikrichtingnystagmus en de stoornis van de opto-
Kinetische nystagmus betrokken wordt:

e impulsen voor de willekeurige en visueel-reflectoire blikmoto-
ek uit het frontale en occipitale corticale blikveld, c.q. uit het

Motoriek uit het labyrint en uit de proprioceptie van de hals-
Musculatuur worden geintegreerd in bepaalde delen van de for-
Amatio reticularis in het tegmentum van de middenhersenen en van
pons, benevens in enige kernen van de middenhersenen (nucleus
| 'terstitiafis van Cajal en nucleus praestitialis en praccommissuralis
vin Hassler), die tezamen het schakel- en keuzeorgaan van de blik-
Anotoriek representeren (Lorente de N 1926-1928; Muskens
V14, 1934; Godlowski 1938: Spiegel en Scala 1937; Szentagothai
'_ﬁ43. 1950; Jung 1953, Hassler en Hess 1954; Hassler 1955:
ngelergues e.a. 1957; Teng e.a. 1958; Jung en Hassler 1959).

Van hieruit gaan de impulsen gecodrdineerd naar de 0ogspier-
Kernen. Het cerebellum is slechts zijdelings bij dit systeem inge-
hake_ld. De horizontale blikbeweging wordt gestuurd door be-
pailde delen van de substantia reticularis in het tegmentum van de
Middenhersenen en van de pons, de verticale blikbewegingen naar
boven door de nucleus praestitialis van Hassler, naar beneden door
. nucleus praecommissuralis van Hassler en de raddraaibeweging
toor de nucleus interstitialis van Cajal.

0 itrale integratiecentrum van de blikmotoriek een zodanig sterke
Mitremming van de vestibulaire activiteit ontstaat dat die zich als
ystagmus alternans manifesteert.

Mot feit dat tot nog toe alleen gevallen met horizontale nystagmus
llernans beschreven zijn en geen verticale nystagmus alternans,
Wljsl volgens deze auteur op de vooraanstaande plaats die de hori-
iitale blikmotoriek bij de mens inneemt. Bijgevolg is uitsluitend
' laesie van het paramediane deel van de formatio reticularis in
Il fegmentum van de middenhersenen en van de pons, dat
| horizontale nystagmus codrdineert, zeer waarschijnlijk beslis-
I voor het ontstaan van nystagmus alternans.
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Aangezien een laesie van het caudale deel van de formatio reticu-
laris van het rhombencephalon (in de buurt van de vestibulaire
kernen) meestal een richtingvaste spontane nystagmus geeft, en
beiderzijdse haarden nystagmusverval opwekken, gaat het bij
nystagmus aternans waarschijnlijk om rostrale stoornissen. Deze
zijn wel altijd bilateraal, zeker als de horizontale optokinetische
nystagmus naar beide kanten gestoord is. Bilaterale, maar asym-
metrische stoornissen veroorzaken de vaak beschreven asymmetrie
van de nystagmus alternans. Een vestibulaire hyperexcitabiliteit
aan beide zijden komt bij supravestibulaire hersenstamlaesies,
vooral bij multiple sclerose, vaak voor, maar nystagmus alternans
treedt hierbij zelden op.
Omdat de nystagmus alternans anderzijds ook congenitaal kan
zijn, is het wellicht mogelijk dat behalve de localisatie en de om-
vang van de stoornis in sommige gevallen ook een individuele
praedispositie van betekenis is ( Korrhuber 1959).
Rudge en Leech (1976) bouwen voort op de theorie van Korn-
huber (1959) en Jung en Kornhuber(1964) dat aan nystagmus alter-
nans een vestibulaire hyperexcitabiliteit ten grondslag ligt. Zij zien
het mechanisme van de alternering in het licht van de hypothese van
Perkel en Moloney (1974), die veronderstellen dat 2 basismecha-
nismen een alternerende activiteit kunnen opwekken in het cen-
trale zenuwstelsel:
a) Het oscillatormechanisme, waarbij de afzonderlijke cellen ge-
specialiscerde membranen bezitten die ritmisch depolariseren;
b) Het netwerkmechanisme, waarbij de cellen die deze eigen-
schap niet hebben op een zodanige wijze met elkaar verbon-
den zijn dat zij elkaar periodiek kunnen opladen. Dit net-
werkmechanisme zou een grote rol kunnen spelen bij het
opwekken van periodiek alternerende nystagmus.
Perkel en Moloney hebben aangetoond, dat, als 2 neuronen met
elkaar verbonden zijn door middel van inhibitoire synapsen, alter-
nerende activiteit tussen deze 2 cellen kan worden opgewekt door
het verschijnsel van de “‘post-inhibitoire rebound”. Als beide cellen
in een toestand van rust verkeren is een additionele prikkel nood-
zakelijk om de activiteit te starten, waarna deze zichzelf besten-
digt. Als de additionele prikkel remmend werkt, wordt de initiéle
prikkel gevormd door het mechanisme van de post-inhibitoire
rebound. Het patroon van de alternering kan gevarieerd worden
door de sterkte en de duur van de additionele prikkel.
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model heeft een bijzondere bekoring in combinatie met de
pvattingen van Robb (1972) en Daroff en Dell’Osso (1974). Deze
Wleurs veronderstellen dat de primaire afwijking bij periodiek
llernerende nystagmus berust op cen periodiek verschuiven van
[ gebied van het nulpunt. Dit is een gebied waar de trekkende
tichten op de ogen even groot zijn en de nystagmus dus mini-
iul. Als nu bij fixeren recht vooruit dit gebied beweegt — bij-
borbeeld naar links — zal dit tot gevolg hebben een tonische
Wylatie van de ogen naar links, in de richting van het nulpunt, en
frectieve bewegingen die de ogen terugbrengen naar het
lixeerde object,zodat een nystagmus ontstaat met de snelle fase
I rechts. Als het nulpunt naar rechts beweegt zal de nystagmus
eren en naar links gericht zijn. Op deze wijze blijft de blik
(Beds gericht op het object dat wordt gefixeerd en zal de veron-
grstelde periodieke verschuiving van het nulpunt een periodiek
nerende nystagmus teweegbrengen. De intensiteit van deze
lagmus zal maximaal zijn als het nulpunt zijn grootste deviatie
Wi e middenstand bereikt en minimaal als het nulpunt overeen-
imt met de middenstand van de ogen. Deze redenering is juist,
b de blikrichting bepaald wordt door optische fixatie. Wanneer
Il niet het geval is, zoals bij gesloten ogen, kan verwacht worden
n de ogen zullen trachten in het gebied van het nulpunt te blijj-
Ml staan zodat zij periodieke bewegingen zullen uitvoeren over-
nkomstig de verschuivende positie van het nulpunt. Als gevolg
svan zullen de ogen een toestand van tonische neutraliteit hand-
Wen en zal geen nystagmus optreden. Het lijkt echter meer dan
nrschijnlijk dat een faseverschil zal ontstaan tussen de stand van
Q gen en de stand van het nulpunt, zodat nu de tonische krach-
ystagmus doen onfstaan,

wordt aangenomen dat de positie van het nulpunt wordt be-
il door de tonische activiteit van de beide vestibulaire kernstel-
die normaliter aan beide zijden even hoog is en een tegen-
l¢lde richting heeft, en het model van Parker en Moloney in
¢ _-de alternerende activiteit toegepast mag worden op de vesti-
lre kernsystemen, kan het mechanisme van de periodiek alter-
pnde nystagmus worden verklaard.

Orts is bekend dat uitgebreide verbindingen bestaan tussen de
bulaire kernen onderling, vooral tussen de beide nuclei supe-
i en descendentes, en waarschijnlijk ook tussen de nuclei
les (Brodal 1972). Sommige van deze verbindingen zijn in-
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hibitoir en monosynaptisch (Shimazu 1972). Een dergelijk onder-
ling verbonden systeem heeft dus inderdaad een treffende gelijke-
nis met een van de modellen inzake alternering van Perkel en
Moloney (1974).

Bovendien is bekend dat inhibitoire verbindingen bestaan vanuit
het cerebellum naar de vestibulaire kernen, speciaal vanuit floc-
culus, nodulus en vermis van het cerebellum (Walberg 1972). Een
stoornis in deze verbindingen zou de alternerende activiteit van de
vestibulaire kernen in gang kunnen zetten.

De pathologisch-anatomische bevindingen (zie blz. 31 e.v.) maken
het eveneens waarschijnlijk dat een stoornis in het cerebellum of in
de verbinding tussen het cerebellum en de vestibulaire kernen
periodiek alternerende nystagmus kan veroorzaken, Dufour ec.a
(1966) en Kornhuber (1959, 1962) menen ook dat de primaire
afwijking bij periodiek alternerende nystagmus bestaat uit een ver-
mindering van de inhibitoire invloeden vanuit het cerebellum op
de vestibulaire kernen. waardoor een alternerende activiteit van
deze kernen ontstaat; zij kennen hierbij een grote rol toe aan de
formatio reticularis.

Resumerend kunnen we de theorieén over de pathofysiologie van
de periodiek alternerende nystagmus als volgt samenvatten:
Tengevolge van een gehele of gedeeltelijke, aangeboren of verworven
opheffing van de remmende invloeden vanuit het cerebellum via de
cerebello-vestibulaire banen op de vestibulaire kernstelsels aan beide
zijden van de hersenstam, ontstaat een reciproke activering van de
beide vestibulaire kernsystemen. Deze activering veroorzaakt een
periodieke verschuiving van het gebied van het nulpunt en resulteert
in een periodieke deviatie van de ogen en de hiermee geassocieerde
nystagmus.

8. DIFFERENTIAALDIAGNOSE

Nystagmus alternans moet onderscheiden worden van vormen van
congenitale nystagmus waarbij een wisselen van slagrichting voor-
komt dat nauw samenhangt met de intentie tot fixeren maar dat
ook spontaan op kan treden als de ogen in het zogenaamde nul-
punt staan.

In het bijzonder dient hierbij gelet te worden op:

1. Nystagmus latens; hierbij wordt de richting van de nystagmus

bepaald door het oog dat fixeert;
2. De vorm van congenitale nystagmus waarbij de richting van de
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nystagmus regelmatig omkeert na het sluiten en openen van
de ogen;

3. De zeldzame vorm van congenitale nystagmus waarbij na
het sluiten van de ogen aanvankelijk een zaagtandnystagmus
wordt gezien waarvan de richting snel en regelmatig wisselt;

4.  De zeer zeldzame vorm van strabismus convergens met mani-
feste nystagmus van het latens-type die onderdrukt wordt
door adductie van het fixerende oog.

Robb (1972) beschrijft 2 patiénten met deze vorm van congenitale
nystagmus. Het meest opvallende symptoom is dat beide patién-
ten afwisselend fixeerden met het linker en het rechter oog waarbij
het hoofd in tegengestelde richting gedraaid werd. Het fixerende
oog werd circa 15° uit de middenstand gehouden en pogingen de
ogen weg te draaien van het nulpunt gingen gepaard met een zaag-
tandnystagmus waarvan de richting overeenkwam met het oog dat
fixeerde. Dit beeld lijkt op periodiek alternerende nystagmus maar
is hiervan goed te onderscheiden. Robb vindt in de ophthalmologi-
sche literatuur slechts 2 andere pati€énten beschreven met een
beeld dat sterke gelijkenis toont met dat van zijn 2 patiénten.
Zijn conclusic is dat het symptomencomplex behoort tot de
zeldzame afwijkingen van oogbewegingen.
Voorts dient nystagmus alternans niet verward te worden met de
rebound nystagmus (Hood ea 1973). Deze auteurs beschrijven
een type alternerende nystagmus waarbij de snelle fase van de
nystagmus eenzelfde richting had als de blikrichting naar opzij. Na
20-30 sec. doofde de nystagmus uit of veranderde zelfs van rich-
ting. Als de ogen vervolgens terugkeerden naar de middenstand
werd een nystagmus gezien in tegenovergestelde richting die na
verloop van tijd eveneens uitdoofde; deze nystagmus was tevoren
niet aanwezig. Zij beschrijven 25 patiénten met deze typische
nystagmus die door hen rebound nystagmus wordt genoemd.

Deze patiénten toonden alle de volgende kenmerken:

—  Versterkte calorische reacties;

—  Gestoorde optokinetische reacties;

—  Cerebellaire pathologie;

—  Subjectief meer klachten van instabiliteit dan van echte draai-
duizeligheid.

De auteurs menen dat aan de rebound nystagmus een chronische,

langzaam progressieve, degeneratieve ziekte van het cerebellum ten

grondslag ligt, waavan de aetiologie uiteen kan lopen.



HOOFDSTUK I11
CONGENITALE NYSTAGMUS

I. INLEIDING

Zoals reeds op blz. 12 vermeld, wordt de benaming fixatienystag-
mus, congenitale fixatienystagmus en congenitale nystagmus door
verschillende auteurs gebruikt voor hetzelfde fenomeen.
Zuiverder lijkt het alleen te spreken van congenitale nystagmus
wanneer ook inderdaad de congenitale vorm van fixatienystagmus
- wordt bedoeld.
Eeuwenlang was congenitale nystagmus de enige nystagmus die
men kende, hetgeen verklaard kan worden door het feit dat deze
. nystagmus meestal makkelijk met het blote oog kan worden waar-
genomen.
Van Vliet (1966) geeft een fraai historisch overzicht over congeni-
tale nystagmus:
Afgezien van een korte vermelding in de oud-Indische medi-
sche literatuur (in “Sugruta Ayurveda™) vindt men de eerste
omschrijving van congenitale nystagmus onder de naam “hip-
pus’ in een der werken van Galenus. De naam hippus is af-
komstig van Hippocrates en houdt een aangeboren toestand
in, waarbij de ogen niet stilstaan maar voortdurend bewegen.
De klassieken meenden dat hippus berustte op een aandoe-
ning van de spier die het oog vasthoudt, en hippus werd
vergeleken met tandenknarsen en de ongedurigheid van de
mensen. De naam hippus komt men nog tegen bij Mauclerc
(1768); Plenk (1777) is de oudst bekende auteur die het
woord nystagmus gebruikte voor die ritmische oogbe wegingen.
Ofschoon Purkinje reeds in 1820 als eerste het verband op-
merkte tussen duizeligheid en nystagmus, en Flourens in
1824 berichtte over zijn beroemde waarnemingen bij duiven
na doorsnijding van een of meer booggangen, duurde het tot
na 1860 alvorens de verworven nystagmus goed werd onder-
kend.
Congenitale nystagmus is vrijwel altijd aangeboren en is dan aan-
wezig bij de geboorte of in de eerste levensmaanden. In zeldzame
~gevallen wordt nystagmus van het congenitale type ook in de eer-
ste levensmaanden verworven door laesies van de hersenstam (Jung
en Kornhuber 1964).
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Een congenitale nystagmus blijft gedurende het hele leven onver-
anderd aanwezig.

2. INDELING

Forssman (1964) geeft een indeling van congenitale nystagmus in

2 groepen:

1. Congen‘itale oculaire nystagmus; deze gaat gepaard met grove
cong_emtale oogafwijkingen (zoals aniridie, mikrophthalmie,
mediatroebelingen, albinisme); -

2. angenita!e idiopathische nystagmus, waarbij geen oogafwij-
kingen worden gevonden.

Cogan (1967) deelt congenitale nystagmus in 4 groepen in:

1. Sensory-defect nystagmus | deze twee vormen komen het
2. Motor-defect nystagmus meest voor

3. Nystagmus latens

4.  Nystagmus alternans.

Ad 1. Sensory-defect nystagmus

peze berust op een stoomis in het afferente optische systeem. Er
Is een grote heterogene groep ocorzaken die eraan ten grondslag
kunnen liggen. De aetiologie is duidelijk bij troebelingen van lens
en cornea, bij opticusatrofic en bij sterke refractie-afwijkingen. In
al deze gevallen resulteert de inadaequate beeldvorming op de
macula of de gebrekkige centrale perceptie in een stoornis in de
ontwikkeling van de normale fixatiereflexen. Het mechanisme is
echter minder duidelijk bij andere oorzaken van dit type congeni-
tale nystagmus, zoals bij albinisme en kleurenblindheid.

pe s:ensory-defect nystagmus is identiek aan de pendelnystagmus;
dit is een nystagmus waarbij de snelheid van de oogbewegingen
naar beide kanten gelijk is. Deze naam is niet geheel juist omdat de
pendelnystagmus vaak verandert in een zaagtandnystagmus wan-
neer de patiént opzij kijkt.

Ad 2. Motor-defect nystagmus

Dit type congenitale nystagmus berust op een stoornis in het
efferente optische systeem en wordt meestal beschreven als een
zaagtandnystagmus, dus met een snelle fase naar de ene kant en
een langzame fase in tegenovergestelde richting. De snelle fase
komt overeen met de blikrichting. Op een bepaald punt tussen de
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blikrichtingen in zijn de ogen betrekkelijk stabiel; dit punt wordt
het “neutrale punt” gencemd of het nulpunt.

Dit neutrale punt kan zowel liggen bij rechtuit zien als bij opzij
kijken. Omdat de visus op dit punt meestal normaal is, draaien
patiénten met dit type congenitale nystagmus gewoonlijk hun
hoofd zodanig, dat de ogen in een positie met betrekkelijke rust
worden gehouden; b.v. als het neutrale punt rechts van het midden
ligt, zal de patiént het hoofd naar links gedraaid houden als hij
recht vooruit wil kijken.

Cogan noemt deze vorm van congenitale nystagmus het “motor-
defect” type omdat bij deze pati€nten geen grove oogafwijkingen
werden gevonden maar wel een specifieke stoornis van de optoki-
netische nystagmus; in de regel was de horizontale optokinetische
nystagmus gestoord, deze was naar één of naar beide zijden niet op
te wekken. Omdat de optokinetische nystagmus specifiek gestoord
is bij parietale aandoeningen, vermoedt Cogan dat een stoornis in
de parietopontine banen aan dit type congenitale nystagmus ten
grondslag ligt. Overeenkomstig de bevindingen van Anderson
(1953) en Forsman (1964) waren de patiénten van Cogan overwe-
gend van het mannelijk geslacht.

Het onderscheid tussen congenitale nystagmus van het sensory-
defect type en het motor-defect type levert meestal geen proble-
men op. Het sensory-defect type nystagmus is meestal een pendel-
nystagmus en gaat gepaard met ernstige visusstoornissen. Bij het
motor-defect type blijft de gezichtsscherpte vrijwel normaal zolang
de patiént zijn hoofd zodanig kan draaien dat de ogen een positie
van relatieve rust krijeen. Deze patiénten ondervinden slechts hin-
der bij sport of andere activiteiten die een snelle blikrichtingwisse-
ling vereisen. Draaien van het hoofd naar één zijde is vaak de eerste
en enige klacht, en patiénten wier neutrale punt overeenkomt met
de middenstand der ogen zijn zich meestal niet bewust van hun
nystagmus tot deze bij een of ander onderzoek ontdekt wordt.

Ad 3. Nystagmus latens

Nystagmus latens is een speciale vorm van congenitale nystagmus.
Het is een syndroom waarvan het belangrijkste verschijnsel, een
zaagtandnystagmus, niet of slechts in geringe mate aanwezig is bij
binoculair zien, maar pas ontstaat, respectievelijk duidelijker
wordt bij monoculair fixeren of de intentie daartoe (van Vliet
1966). De snelle fase van de nystagmus is hierbij gericht naar de
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kant van het oog dat wil fixeren. Meestal is de vorm een zuivere
zaagtandnystagmus die naar beide zijden niet even sterk is.

Behalve deze, in zijn manifest worden bijzondere nystagmus, beho-
ren ook tot het syndroom van de nystagmus latens een aantal
andere stoornissen van de oogbewegingen. Het meest bekend is
strabismus, dat volgens Kornhuber (1966) bij 95% van de patiénten
met nystagmus latens voorkomt. Het straberen kan uni-oculair zijn
of alternerend. De nystagmus latens is het sterkste wanneer een
amblyoop oog tot fixatie wordt gedwongen. Volgens dezelfde
auteur treedt bij 54% van de patiénten met nystagmus latens een
alternerende hyperforie op. Ook een raddraaiende pendelbeweging
en een rotatoire blikdeviatie zijn bij het syndroom van de nystag-
mus latens beschreven.

Nystagmus latens is een erfelijke aandoening, maar de wijze van
overerving is niet bekend.

Kornhuber (1966) schat de frequentie van nystagmus latens op
6°/eo van de bevolking; dit komt overeen met 20% van alle stra-
berenden (= 3% van de bevolking).

Ad 4. Nystagmus alternans

Deze is reeds uitvoerig besproken in hoofdstuk I1.

3. PATHOGENESE

Congenitale nystagmus ontstaat, evenals alle andere vormen van
nystagmus, in het centrale zenuwstelsel.

In de literatuur heerst evenwel nog geen eenstemmigheid over het
antwoord op de vraag of deze nystagmus al dan niet perifeer wordt
opgewekt (ogen, wellicht labyrint).

Vooral de vroegere auteurs beschouwen congenitale nystagmus als
een oogafwijking (zie het overzicht bij Kestenbaum 1948). De
fixatienystagmus zou dan ontstaan door stoornissen in het foveale
zien gedurende de eerste vier levensmaanden. Hierdoor ontwikkelt
het fixatievermogen zich onvoldoende en zal niet goed kunnen
functioneren. Immers, in tegenstelling tot de skeletspieren, hebben
de spieren van de oogbol geen standgevoel en vervult de macula
dus een functie vergelijkbaar met de proprioceptie eclders in het
lichaam.

Deze opvatting wordt door verschillende andere auteurs niet ge-
deeld (o.a. Jung en Kornhuber 1964, Forssman 1964, Kornhuber
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1966), onder meer op grond van het feit dat bij veel patiénten met
congenitale nystagmus geen andere oogafwijkingen gevonden wor-
den dan de nystagmus en dat de congenitale nystagmus reeds aan-
wezig kan zijn op de eerste levensdag, wanneer fixatie nog onmo-
gelijk is, onafhankelijk van de aanwezigheid of afwezigheid van oog-
afwijkingen (in verband met de erfelijkheid van congenitale nystag-
mus besteedden de moeders van deze patiéntjes speciale aandacht
aan de ogen van hun kinderen).

De laatste tijd wordt congenitale nystagmus steeds meer be-
schouwd als een centraal gelocaliseerde stoornis in de codrdinatie
van de oogbewegingen. Zo menen Jung en Kornhuber (1964) dat
er een aangeboren ontwikkelingsstoornis in het centrale regelappa-
raat van de oogbewegingen bestaat. Deze afwijking zou dan geloca-
liscerd zijn in de hersenstam en al dan niet gepaard kunnen gaan
met andere oogafwijkingen.

Cogan poogt door zijn onderverdeling in sensory-defect type en
motor-defect type congenitale nystagmus te komen tot een
synthese van beide theorieén. Het sensory-defect type zou dan op
een stoornis in de fixatiereflexen berusten en het motor-defect
type op een stoornis in het centrale regelapparaat der oogbewegin-
gen.

Uit de literatuur wordt duidelijk dat de pathogenese van de con-
genitale nystagmus nog niet is opgehelderd. Wel wordt vaak een
erfelijke factor gevonden, maar zeker niet altijd.

4. DIAGNOSTIEK
Deze valt uiteen in 2 onderdelen:

1. Anamnese

a. Congenitale nystagmus is vanal de eerste levensmaanden aan-
wezig. Dit gegeven heeft slechts weinig practische betekenis
daar de patiénten zich meestal niet bewust zijn van deze
nystagmus (in de spiegel zien de patiénten hun eigen nystag-
mus niet).

b. Congenitale nystagmus gaat vaak gepaard met oogafwijkingen
(refractie-anomalieén, strabismus, myopie enz.).

c. Congenitale nystagmus veroorzaakt géén duizeligheidsklach-
ten,



48

d. Congenitale nystagmus gaat niet gepaard met gehoorklachten;
uiteraard kan een congenitale nystagmus wel samengaan met
een gehoorvermindering maar er bestaat geen causaal ver-
band.

¢. Bij congenitale nystagmus worden geen andere neurologische
afwijkingen gevonden dan de nystagmus.

II. Audiovestibulair onderzoek

a.) Het vestibulaire onderzoek (ENG) speelt bij de diagnostiek van
congenitale nystagmus een beslissende rol. ENG is een belangrijk
hulpmiddel bij de diagnostiek van vestibulaire stoornissen (Jong-
kees 1968). Vaak kan dit onderzoek een belangrijke bijdrage leve-
ren tot een nadere localisatie van een afwijking, maar slechts bij

&én ziektebeeld is een aetiologische diagnose mogelijk op alléén de

bevindingen bij het ENG-onderzoek: nl. de congenitale nystagmus

(Kornhuber 1960).

Deze auteur geeft S criteria aan voor de diagnose congenitale

nystagmus:

1. Vormvan de nystagmus bij open ogen;

2. Afhankelijkheid van fixatie voor wat betreft het optreden, de
slagvorm en de richting van de nystagmus met een verande-
ring hierin bij sluiten van de ogen;

3. Atypisch gedrag bij toenemend zijwaarts gerichte blikrichting;

4. Nystagmus latens bij monoculaire fixatie:

5. Inversie van de optokinetische nystagmus.

Voorts werd van Franse zijde (Maspétiol en Semette 1965, Meu-

nier e.a. 1973) gewezen op het belang van de slingerproef bij de

diagnostiek van congenitale nystagmus.

Ad 1: Vorm van de nystagmus bij open ogen

Elke nystagmus die geen zaagtandvorm heeft is van niet perifeer-
vestibulaire origine (Jongkees 1968). Van Vliet (1967) stelt dat
iedere nystagmus met een van de zaagtand afwijkende vorm con-
genitaal is, maar dat een zaagtandnystagmus 00k congenitaal kan
zijn.

Volgens Kornhuber (1966) kan de congenitale nystagmus verschil-
lende slagvormen hebben (zie fig. 1):

1. Desinusvorm (pendelnystagmus), die het meest voorkomt;

2. Decyloide vorm (boog- en pieknystagmus);

a
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1. pendelnystagmus

W\/\/\/ e
b) boognystagmus

3. zadelnystagmus

R P

4. zaagtandnystagmus

Fig. 1. Slagvormen van congenitale nystagmus (naar Kornhuber 1966)

3. De atypische zaagtandvorm met zadelvorming in de lanzame
fase (zadelnystagmus)s

4. De zuivere zaagtandvorm (zaagtandnystagmus); deze is zeld-
zaam en alleen regel bij nystagmus latens.

Ad 2: Afhankelijkheid van fixatie

Een perifeer-vestibulaire nystagmus wordt versterkt door het geslo-
ten houden van de ogen. Bij visuele fixatie wordt de frequentie en
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de snelheid van deze nystagmus weliswaar onderdrukt maar er
treedt geen verandering op in vorm of richting van de nystagmus.
Congenitale nystagmus daarentegen neemt bij fixeren meestal toe in
snelheid en frequentie en wordt bij het sluiten van de ogen zwakker,
terwijl vorm en richting ook vaak veranderen. Zo kan men bij open
ogen een nystagmus naar rechts vinden die bij sluiten van de ogen
naar links gaat.

Ad 3: Inviloed van de blikrichting

Een perifeer-vestibulaire nystagmus wordt sterker als de blik ge-
wend wordt in de richting van de snelle fase.

Bij de congenitale nystagmus is de invloed van de blikrichting
verschillend: bij sommige patiénten neemt de nystagmus toe bij
zijwaarts kijken en dit gaat dan vaak gepaard met een verandering
in de vorm; bij andere patiénten verandert de nystagmus slechts
weinig of is er een maximum bij een bepaalde deviatie en neemt de
nystagmus weer af als er nog verder zijwaarts wordt gekeken.
Indien de congenitale nystagmus het sterkst is in een bepaalde
blikrichting wordt deze richting vaak vermeden wegens de daarbij
optredende visusyermindering.

Een belangrijk verschijnsel is dat bij veel patiénten met congenitale
nystagmus een blikrichtingnystagmus optreedt in de richting van
de blik: dus bij blik naar links een nystagmus naar links en bij blik
naar rechts een nystagmus naar rechts. Deze blikrichtingnystag-
mus is niet even sterk naar beide zijden en vertoont daarom een
treffende overeenkomst met de mystagmus van Bruns ofwel de
brughoeknystagmus. Deze Bruns-nystagmus is vooral bekend bij
neurologen daar hij wordt gevonden bij brughoektumoren in het
late, neurologische stadium (Rademakers 1973).

Ad 4: Nystagmus latens bij monoculaire fixatie

Bij de slingerproef wordt de patiént verzocht naar een slingerend
voorwerp te kijken met beide ogen tezamen en vervolgens met
beurtelings één oog afgedekt. Bij nystagmus latens zal bij volgen
van de slinger met beide ogen tezamen ecn normale sinuscurve
worden geregistreerd, maar bij volgen met één afeedekt oog zal een
nystagmus latens zich manifesteren door superpositie van de
nystagmus op de sinuscurve. De snelle fase van de nystagmus is
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dan gericht naar de kant van het oog dat fixeert (van Viier 1966).
Wordt bij de slingerproef een latensfenomeen gevonden dan wordt
het onderzoek op blikrichtingnystagmus en fixatienystagmus her-
haald met afwisselend één oog afgedekt.

Ad 5: Inversie van de optokinetische nystagmus

Kenmerkend voor de congenitale nystagmus is het inversiefeno-
meen van de optokinetische nystagmus. Bij de normaal verlopende
optokinetische nystagmus is de richting van de langzame fase gelijk
aan de bewegingsrichting van de visuele prikkel. Van inversie
spreekt men als de snelle fase dezelfde richting heeft als de prikkel.
Daar de optokinetische nystagmus naar twee zijden wordt onder-
zocht kan de inversie dus naar één of naar twee zijden optreden.
Inversie van de optokinetische nystagmus wordt vaak gezien bij
alle vormen van congenitale nystagmus; meestal verandert dan ook
de vorm van de nystagmus van een zaagtandvorm in een cycloide
vorm.

Meestal treedt de inversie alleen op in de richting van de “‘spontane
nystagmus”— Van Viiet (1966) noemt dit “pseudo-inversie” —
doch ook inversie in beide richtingen komt voor (echte inversie).
Kornhuber (1966) stelt dat echte inversie, waarbij de optokineti-
sche nystagmus dus in beide richtingen geinverteerd is, alleen voor-
komt bij congenitale nystagmus.

De slingerproef bij congenitale nystagmus

Een perifeer-vestibulaire nystagmus wordt onderdrukt door fixatie
met open ogen, dus ook als de blik wordt gefixeerd op een voor-
werp dat voor de ogen heen en weer slingert. Een nystagmus van
centraal-vestibulaire origine daarentegen wordt gesuperponeerd op
de ontstane sinusbeweging en manifesteert zich als rukbewegingen
(saccades). Bij congenitale nystagmus vindt men dan ook altijd een
gestoorde slingerproef. ;

Bij de registraties die van patiénten met congenitale nystagmus
worden verkregen kan men 2 types onderscheiden:

Type 1: dit wordt door Maspétiol e.a. (1967) en Meunier e.a.
(1973) de ‘“‘déformation triangulaire” genoemd. Hierbij
is de sinuscurve nog maar nauwelijks te herkennen door
superpositie van nystagmusslagen met scherpe hoeken
en een grote amplitudo (zie fig. 2 A).
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Fig. 2. Registraties van de slingerproef bij congenitale nystagmus

A=typel
B=type2

Type 2: dit wordt door deze Franse auteurs de “deformation cy-
cloide” genoemd. Hierbij is de sinuscurve nog geheel
intact en ziet men cr alleen een nystagmus op gesuper-
poneerd met afgeronde hoeken (zie fig. 2 B).

De slingerproef is een zeer belangrijk hulpmiddel bij de diagnostiek
van congenitale nystagmus en ook bij de differentiaaldiagnostiek
tussen nystagmus alternans van congenitale en van verworven ori-
gine: bij de congenitale vorm van nystagmus alternans wordt bij de
slingerproef een curve gevonden die overeenkomt met één van de 2
typen die gezien worden bij congenitale nystagmus; bij de verwor-
ven vorm van nystagmus alternans evenwel wordt een afwijkende
curve gevonden, zoals men die ook vindt bij andere centraal-vesti-
bulaire afwijkingen (Jung en Kornhuber 1964, Maspétiol e.a.
1967, Benitez 1970, Corvera e.a. 1973, Jongkees en Oosterveld
1973

Het calorische onderzoek

Dit speelt bij de diagnostiek van de congenitale nystagmus een
aanvullende rol in die zin, dat bij congenitale nystagmus de beide
labyrinten goed en gelijk prikkelbaar horen te zijn.

B) Audiologisch onderzoek

Zoals reeds vermeld (blz. 48), wordt in de literatuur géén oorzake-
lijk verband gevonden tussen congenitale nystagmus en een even-
tueel gehoorverlies. Wordt audiometrisch toch een verminderd ge-
hoor gevonden dan dient nader onderzocht te worden wat hiervan
de oorzaak is.
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Conclusie

Op grond van de anamnese en het audiovestibulaire onderzoek kan
de diagnose congenitale nystagmus met zekerheid gesteld worden.
Dit kan van groot belang zijn omdat patiénten met een congenitale
nystagmus vaak niet op de hoogte zijn van hun aandoening (keu-
ringen) ofwel er een voordeel in zien het bestaan te ontkennen
(zoals na een schedeltrauma het geval kan zijn). Bovendien kunnen -
diagnostische dwalingen, zoals uitgebreid onderzoek naar een brug-
hoekproces vermeden worden als de “brughoeknystagmus” ont-
maskerd kan worden als een congenitale nystagmus.

Uitgebreid audiovestibulair onderzoek is zeker noodzakelijk indien
de congenitale nystagmus samen gaat met andere afwijkingen zoals
een loopoor, een éénzijdig perceptieverlies, duizeligheid of neuro-
logische pathologie. Nauwe samenwerking tussen K.N.O.-arts, oog-
arts, neuroloog en rontgenoloog is dan van het grootste belang.

5. THERAPIE

Als de diagnose eenmaal met zekerheid is gesteld, bestaat de thera-
pie in principe uitsluitend uit het geruststellen van de patiént en
zijn familie. Bij die gevallen van motor-defect type congenitale
nystagmus waar de gedraaide stand van het hoofd op cosmetische
bezwaren stuit, kan door de oogarts een operatie verricht worden
aan de oogspieren, zodanig dat het neutrale punt van het oog
samenvalt met de middenpositie. Deze ingreep is reeds vele malen
met succes uitgevoerd en leidt tot zeer dankbare patiénten (o.a.
Crone 1971),

Bij een zeer sterke nystagmus in alle posities van de oogbol, waar-
door de visus erg slecht is, kan overwogen worden de oogbol te
fixeren in de orbita. Dit heeft echter als bezwaar dat alle cogbewe-
gingen, dus ook de willekeurige, worden opgeheven.



HOOFDSTUK 1V
ONDERZOEKMETHODE

1. INLEIDING

Bij alle patiénten van onze serie is het routine vestibulaire onder-
zoek verricht zoals dat in onze kliniek gebruikelijk is: het electro-
nystagmografische onderzoek. Bij electronystagmografic (ENG)
vindt registratie van de oogbewegingen plaats langs electrische weg.
In de loop van de tijd zijn verschillende methodes van nystagmo-
grafie ontwikkeld, zoals de mechanische, welke o.a. door Ohm
(1924) uitvoerig is beschreven. De fotografische methodes zijn
nauwkeuriger maar te omstandig en te kostbaar voor klinisch rou-
tinegebruik. Voor de klinische nystagmografie wordt doorgaans
gebruik gemaakt van electronystagmografie (ENG) en in mindere
mate van Photo-electronystagmografie (Ph. ENG). Met ENG kun-
nen, in tegenstelling tot Ph. ENG, ook oogbewegingen geregi-
streerd worden bij patiénten met gesloten ogen.

Bij electronystagmografie wordt gebruik gemaakt van het door du
Bois-Reymond (1849) beschreven potentiaalverschil tussen cornea
en retina voor het registreren van de oogbewegingen. Hierbij kan
men het oog beschouwen als een dipool, waarvan de electrische as
identiek is aan de optische. Elke beweging van het oog geeft een
verandering van het electrische veld er omheen en dus een meetbare
verandering van het potentiaalverschil, wanneer dit verschil geme-
ten wordt terzijde van het oog. Rotatoire oogbewegingen om een
sagittale as worden dan ook niet geregistreerd (Hamersma 1957)
omdat de ogen roteren om hun electrische as en de as van de
dipool dan niet beweegt ten opzichte van de electroden. Bewegin-
gen van de electroden of van de huid waarop zij bevestigd zijn,
leiden tot storingen van het nystagmogram ten gevolge van spier-
potentialen.

Voor het nauwkeurig registreren van oogbewegingen is het gebruik
van electronystagmografie noodzakelijk.

Met het ongewapende oog kan nystagmus worden waargenomen
indien de snelheid van de langzame fase groter is dan 6°[sec.
(Maas 1960, Jongkees e.a. 1962); deze grens ligt bij circa 5°/sec.
onder de bril van Frenzel, dit is een bril met +20 dioptrie glazen en
binnenbelichting, die fixatie van de blik onmogelijk maakt.
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Met electronystagmografie hebben we een gevoeligere waarne-
mingsmethode die bovendien het voordeel heeft dat de oogbewe-
gingen worden geregistreerd zodat een nauwkeurige beoordeling
van allerlei parameters van de nystagmus mogelijk is. Zo is het
mogelijk, naast de parameters duur en frequentie van de nystag-
mus, ook de snelheid van de langzame fase te meten, hetgeen beter
de intensiteit van een nystagmus uitdrukt dan andere parameters
(Jongkees 1953, Henriksson 1955, Hamersma 1957, Philipszoon
1960).

2. UITVOERING VAN HET ONDERZOEK

Voor het ENG-onderzoek worden 3 clectroden op het hoofd van
de patiént bevestigd: de aardelectrode op het voorhoofd en, voor
het afleiden van horizontale oogbewegingen, de twee andere elec-
troden aan weerszijden van het hoofd op de slapen. Indien een
verticale nystagmus geregistreerd moet worden, worden de beide
electroden in plaats van op de slapen onder en boven het oog
aangebracht,

Als routine worden bij onze patiénten alleen de oogbewegingen in
het horizontale vlak geregistreerd: de apparatuur is zodanig afge-
steld dat een oogbeweging naar links als een neerwaartse en een
oogbeweging naar rechts als een opwaartse lijn wordt geregistreerd.

Voorafgaand aan het eigenlijke onderzoek wordt de patiént eerst
gedurende ongeveer 15 minuten in een matig verlichte omgeving
neergelegd, om wisselingen van het potentiaalverschil tussen
cornea en retina tegen te gaan; in een verlichte omgeving neemt
het potentiaalverschil toe.

Vervolgens worden eerst de oogbewegingen geijkt, hetgeen in-
houdt dat een bepaalde ocogbeweging van bekende grootte in over-
eenstemming wordt gebracht met een bepaalde uitslag van de
schrijver van de nystagmograaf: de pati¢nt ligt hierbij op een bran-
card en hem wordt verzocht afwisselend te kijken naar twee punten
die op een zodanige afstand van elkaar zijn aangebracht dat de oogas-
sen van de patiént over een hoek van 20° moeten draaien. De
gevoeligheid van de versterker wordt nu zodanig afgesteld dat deze
oogbeweging overcenkomt met een afstand van 20 mm op het
registratiepapier. Na de ijking begint het eigenlijke onderzoek hoe-
wel reeds bij het ijken de aandacht getrokken kan worden door
pathologische oogbewegingen.
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Systematisch wordt dan het volgende schema afgewerkt:

A) Onderzoek op spontane en positienystagmus (spontane en ge-
provoceerde vestibulaire nystagmus)

Zoals reeds is vermeld (zie blz.15),is een spontane nystagmus een
nystagmus die aanwezig is in de normale dus rechtopstaande stand
van het hoofd. Het onderzoek op spontane nystagmus vindt plaats
door de patiént op de brancard te laten zitten.

Voor het onderzoek op positienystagmus wordt de patiént ver-
zocht verschillende posities in te nemen: liggend op de rug, op de
linkerzijde, op de rechterzijde, op de buik en op de rug met afhan-
gend hoofd. Ook wordt naar een plaatsingnystagmus gezocht door
de patiént uit zittende houding naar liggende houding te laten gaan
en omgekeerd. Bij dit onderzoek houdt de patiént de ogen geslo-
ten en door hem vragen te stellen en eenvoudige berekeningen te
laten maken wordt bereikt dat hij zich concentreert (Clément 1970).
In ieder van de verschillende houdingen wordt de patiént ten minste
gedurende 60 seconden onderzocht. Zowel in rugligging als in zit-
tende houding wordt de hyperventilatie- en Valsalvaproef gedaan
(van Saane 1970). Soms kan hiermee een aanwijzing worden ge-
vonden voor een perifeer-vestibulaire afwijking. (Het onderzoek op
spontane en positienystagmus kan desgewenst worden uitgebreid
met het onderzoek op nektorsie).

B) Onderzoek van de optische nystagmus

a.) De fixatienystagmus wordt onderzocht door de patiént de blik te
laten fixeren op een punt dat op enige afstand van hem is aange-
bracht. De ogen dienen hierbij een middenstand in te nemen.

b.) Het onderzoek van de opiokinetische nystagmus vindt plaats
door de patiént te laten kijken naar een scherm voér hem, waarop
zwarte verticale strepen bewegen. Deze bewegende strepen vormen
de optokinetische prikkel en draaien achtereenvolgens naar rechts
(horair) en naar links (anti-horair) met een snelheid van respectieve-
lijk 40°, 60° en 90° per sec. De aldus opgewekte optokinetische
nystagmus verloopt normaal als de snelheid van de langzame fase van
de optokinetische nystagmus gelijk is aan de snelheid van de optoki-
netische prikkel en de richting van de optokingtische nystagmus
tegengesteld is aan die van de stimulus. De langzame fase van de
optokinetische nystagmus is de volgbeweging van de ogen en de
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snelle fase is de centrale correctie hierop (Qosterveld e.a. 1972).

Als criteria voor afwijkingen van de optokinetische nystagmus gel-

den (Kornhuber 19606, OQosterveld e.a. 1972):

Als criteria voor afwijkingen van de optokinetische nystagmus gel-

den (Kornhuber 1966, Oosterveld e.a. 1972):

1. De snelheid van de optokinetische nystagmus bereikt geen
hogere waarde dan 25°/sec. (pathologisch verminderde op-
tokinetische nystagmus),

2. Het verschil in snelheid tussen de optokinetische nystagmus
naar links en naar rechts bedraagt meer dan 25%.

3. De richting van de optokinetische nystagmus komt overeen
met de richting van de optokinetische prikkel (inversie, zie
blz. 51).

¢) Bij de slingerproef moet de patiént met de blik een voorwerp vol-
gen dat op enige afstand vo66r hem heen en weer slingert over een
hoek van 20° met een snelheid van één slingering in 2,6 seconden.
Eerst moet hij het slingerende voorwerp met beide ogen tezamen vol-
gen, daarna wordt achtereenvolgens één van beide ogen afgedekt.
Bij registratie van de aldus opgewekte oogbewegingen wordt bij
een goede volging een fraaie sinusvormige curve gevonden. Bij sto-
ringen van centraal-vestibulaire origine kunnen de regelmatig
vloeiende bewegingen van de ogen worden verstoord door rukbe-
wegingen (saccades) of zelfs door een volledig verlaten van het
volgen van de bewegingen naar één zijde.

Omdat de ogen open zijn en er gefixeerd wordt, wordt een nystag-

mus van perifeer-vestibulaire herkomst onderdrukt; een saccadering

wijst dan ook altijd op centrale stoornissen. Deze slingerproef is
erg gevoelig en kan al storingen te zien geven bij geringe neurologi-

sche afwijkingen (Qosterveld e.a. 1972).

De slingerproef is een zeer simpel uit te voeren diagnostisch hulp-

middel met een grote betrouwbaarheid. Vooral bij de differentiéle

diagnostiek of een nystagmus van perifere dan wel van centrale
origine is, bewijst deze proef goede diensten evenals bij de diagno-

stiek van congenitale nystagmus (zie blz. 51).

C) Onderzoek op blikrichtingnystagmus

Hiervoor moet de patiént, liggend op de brancard, met de ogen
naar een punt links en dan naar een punt rechts van hem kijken
dat op een zodanige afstand is aangebracht dat de oogassen van de
patiént een hoek van circa 20° met de mediaanlijn maken.
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D) Onderzoek van de fysiologische nystagmus (door passende prik-
kels opgewekte vestibulaire nystagmus)

a.) Torsieschommelonderzoek

Angulaire versnelling kan worden opgewekt met behulp van een
torsieschommel. Dit is een stoel die aan een torsiestaafl is opgehan-
gen. Door de torsiespanning in de ophangstaaf komt de stoel in
een alternerende béwaging om zijn as in het horizontale vlak zodra
hij uit de middenstand wordt gedraaid. Een optimale slingertijd is
circa 20 seconden. Tijdens het onderzoek zit de patiént met geslo-
ten ogen en met het hoofd 30° voorovergebogen, waardoor de
laterale halfcirkelvormige kanalen horizontaal staan. De beide late-
rale kanalen ondergaan op deze wijze afwisselend een versnelling
naar links en naar rechts in het horizontale vlak waardoor een
nystagmus ontstaat die afwisselend naar links en naar rechts is
gericht.

Hiermee wordt nagegaan of het horizontale kanalenstelsel gevoelig
is voor een hoekversnelling in het horizontale vlak. Tevens kan
worden nagegaan of er verschillen bestaan tussen de opgewekte
nystagmus naar links en naar rechts, de zogenaamde richtingsvoor-
keur van de nystagmus. Dit verschil wordt met een formule weer-
gegeven

snelheid nystagmus naar rechts — snelheid nystagmus naar links

: x 100%
snelheid nystagmus naar rechts + snelheid nystagmus naar links

Een verschil tot 25% wordt nog als normaal beschouwd (Qoster-
veld ea. 1972).

Vaak is de richtingsvoorkeur van de nystagmus een versterking van
een reeds bestaande spontane nystagmus. Indien zij het gevolg is
van een perifere aandoening is de richtingsvoorkeur meestal gericht
naar het goede oor, maar zij kan ook gericht zijn naar het aange-
dane oor (Koch e.a. 1959). Een richtingsvoorkeur van de nystag-
mus bij het torsieschommelonderzoek kan ook door een centraal-
vestibulaire stoornis veroorzaakt worden.
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b.) Calorisch onderzoek

Dit is de enige onderzockmethode waarmee de beide labyrinten
afzonderlijk geprikkeld kunnen worden. Bij dit onderzoek wordt
een thermische prikkel toegediend aan achtereenvolgens het linker
en het rechter labyrint. De patiént ligt op zijn rug op de brancard
met het hoofd op een kussen 30° naar voren geflecteerd, zodat de
laterale halfcirkelvormige kanalen verticaal staan. De beide gehoor-
gangen worden beurtelings, met tussenpozen van 10 minuten,gedu-
rende 30 seconden gespoeld met water van 30°C en vervolgens
met water van 44°C waarbij een hoeveelheid water van 250 ml
wordt gebruikt, Een periode van minstens 7 minuten tussen de
spoelingen is noodzakelijk om interferentic met voorafgaande reac-
ties te voorkomen (Qosterveld e.qa. 1972), De ruimte waarin het
onderzoek geschiedt is half donker en de patiént houdt de ogen
gesloten (Jongkees 1960). Tijdens de regisiratic moet de patiént
zich op bepaalde opdrachten concentreren (b.v. sommetjes uitre-
kenen) om onderdrukking van de nystagmus te voorkomen (Clé-
ment 1970, Fester 1971).

ENG maakt een kwantitatieve analyse van de calorische reacties
mogelijk. Als belangrijkste parameter gebruikt men thans — even-
als bij de spontane en positienystagmus — de maximum snelheid
van de langzame fase (Hamersma 1957). Deze wordt bereikt tussen
de 40 en 90 seconden na het begin van de calorisatie.

De met de calorisatie verkregen gegevens geven informatie over de
reacties van de laterale kanalen afzonderlijk en een eventueel ver-
schil in prikkelbaarheid wordt bepaald met een eenvoudige for-
mule (Jongkees en Philipszoon 1964):

(143) — (2+4)
(142 + 3+4)

x100%

Hiermede wordt het percentage aangegeven van het verschil in
prikkelbaarheid tussen linker en rechter labyrint.

De cijfers 1, 2, 3 en 4 betekenen: de waarde van de calorische
reactie bij caloriseren met respectievelijk links koud! ), rechts
koudz), links warm?>) en rechts warm®),

Een dergelijke formule kan men eveneens gebruiken om de rich-
tingsvoorkeur van de nystagmus te berekenen; deze wordt even-
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eens in een percentage uitgedrukt waarvoor de volgende formule
wordt gebruikt:

(1+4) — (243)
(142 + 3+4)

x100%

Een verschil van 0-20% wordt nog normaal geacht, een verschil van
21-29% wordt als randpathologisch en een verschil van 30% of
meer als pathologisch beschouwd.

Indien het inbrengen van 250 ml water van 30°C en 44°C géén
meetbare nystagmus veroorzaakt, wordt een sterkere prikkel toe-
gediend door middel van spoeling met ijswater. Ontstaat hierbij
een nystagmus, dan wordt de patiént op de buik gedraaid; indien
de nystagmus van richting verandert (omslaat) wordt aangenomen
dat de nystagmus van perifeer-vestibulaire aard is (door omkering
van de opgewekte endolymfestroom in het halfcirkelvormige ka-
naal). Indien geen meetbare reactie ontstaat, wordt aangenomen
dat het labyrint calorisch onprikkelbaar is. Deze prikkeling met
ijswater is niet te standaardiseren, zodat de verkregen informatic
slechts kwalitatief is.

3. DE DIAGNOSTIEK VAN NYSTAGMUS ALTERNANS BIJ
ONZE PATIENTEN

Als criterium voor de diagnose nystagmus alternans hebben wij
gebruikt:

Registratie van een nystagmus — bij het ENG-onderzoek,uitgevoerd
zoals hiervoor is beschreven — waarvan de richting wisselt zonder
aanwijsbare corzaak van buitenaf,

Dit houdt in dat het onderzoekgedeelte genoemd onder D), namelijk
het onderzoek van de fysiologische nystagmus (torsiecschommel en
calorisch onderzoek), uiteraard buiten beschouwing blijft voor de
diagnostiek,

Bij 20 patiénten hebben wij op deze wijze de diagnose nystagmus
alternans kunnen stellen.

Naast dit gemeenschappelijke kenmerk van een alternerende nystag-
mus voldoen de anamnese en ENG-bevindingen van 15 patiénten
ook aan de criteria die gesteld worden voor de diagnose congenitale
nystagmus (zie blz. 47 e.v.),
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HOOFDSTUK V

BESCHRUVING VAN 20 PATIENTEN MET NYSTAGMUS ALTERNANS

In dit hoofdstuk geven wij een beschrijving van 20 eigen patiénten met
nystagmus alternans en reproducties van relevante registraties. De gebruikte
symbolen worden verklaard in fig. 3.

LEGENDA

ijking van de oogbewegingen

ogen dicht; onderzoek op spontane en positie-
nystagmus

concentreren

hyperventileren provocatietests
proef van Valsalva

omslag van de richting van de nystagmus
pauze tussen 2 nystagmusperiodes
fixeren

wenden van de blik naar links

wenden van de blik naar rechts

slingerproef: volgen met beide ogen tezamen
rechter oog afgedekt

linker oog afgedekt

optokinetische stimulatie in horaire (H) en anti-
horaire (AH) richting

caloriseren links (L) of rechts (R) met koud
water
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Lof R — caloriseren links (L) of rechts (R) met warm
S, 44° water
[ | _ torsieschommelonderzoek
P — patiént

Fig. 3. Verklaring van de gebruikte symbolen bij de beschrijving van de pa-
tiénten
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Patiént 1

Anaimnese

Patiént is een 9-jarige leerling van een school voor slechtzienden, van wie
bekend is dat hij een sterk verminderde visus en een congenitale nystagmus
heeft tengevolge van congenitale opticusatrofie beiderzijds. Sinds enige maan-
den klaagde hij over gehoorverlies beiderzijds en oorsuizen rechts, waarvoor
hij de KNO-arts bezocht. Bij navraag had hij ook enige maanden klachten van
een uur durende aanvallen van draaiduizeligheid die alleen optraden in het
donker.

KNO-onderzoek

— Sterke nystagmus naar links;
— Na verwijdering van grote proppen cerumen uit beide oren werd, vooral
rechts, een sterk ingetrokken trommelvlies zichtbaar,

Rontgenonderzoek

— Van de neusbijholten: geen afwijkingen;
— Volgens Schiiller-Mayer-Stenvers: geen afwijkingen.

ENG-onderzoek

Bij open ogen bestaat een zo sterke nystagmus naar links, dat ijking van de
oogbewegingen niet goed mogelijk is (zie fig. 1a).

A) Ogen dicht

Bij gesloten ogen wordt een onregelmatige nystagmus geregistreerd waarvan
de richting regelmatig omkeert. Dit wisselen van richting van de nystagmus
geschiedt nu eens abrupt, dan weer na een korte periode waarin de ogen
stilstaan. De pauzes duren derhalve van 0-5 sec. (zie fig. 1b en 1¢).

Het ritme van de wisselingen van de nystagmusrichting wordt niet beinvioed
door verandering in positie noch door provocatietests.

De nystagmusperiodes naar links worden gekenmerkt door een grillig verlo-
pende zaagtandnystagmus waarvan de frequentie en de snelheid voortdurend
varigren zonder enige regelmaat (zie fig. 1a en 1b). De duur van deze periodes
wisselt van 61-110 sec. De frequentie van de nystagmus wisselt van 1-4 slagen/
sec. en de snelheid van 6°-100° /sec.

De periodes met naar rechts gerichte nystagmus duren veel korter: 3-18 sec.
Deze nystagmus heeft niet altijd een zaagtandvorm: de zaagtand wordt afge-
wisseld met een cycloide vorm van het boogtype (zie fig. 1b en 1c): de top
van de zaagtand krijgt een meer afgerond aspect (zie blz. 49). De frequentie
van de nystagmus naar rechts wisselt van 1-4 slagen/sec. en de snelheid van
20°-70° /sec.
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Registraties van patiént 1 (P1); zie tekst
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B) Ogen open

Bij fixeren wordt uitsluitend een zaagtandnystagmus naar links geregistreerd
met een sterk wisselende snelheid en frequentie (zie fig. 2a). De snelheid
varieert van 16°-100° /sec. en de frequentie van 1-4 slagen/sec.

Ook bij wenden van de blik naar links en naar rechts, wordt uitsluitend een
zaagtandnystagmus naar links gezien, eveneens sterk wisselend in snelheid en
frequentie (zie fig. 2b). Een verschil met de fixatienystagmus is niet te be-
speuren.

67

‘Bij de slingerproef gaat de sinuscurve vrijwel geheel verloren, wel wisselen

periodes met nystagmus naar links en naar rechts elkaar geregeld af (zie fig.
2c).

De optokinetische nystagmus is in beide richtingen geinverteerd: horaire
stimulatie wekt een regelmatige zaagtandnystagmus naar rechts op met een
frequentie van 4 slagen/sec.; anti-horaire stimulatie geeft een onregelmatige
nystagmus naar links met een frequentiec van 1.3 slagen/sec.; de vorm is deels
cycloide en deels een zaagtand (zie fig. 2d).

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkelbaar;
wel is er een sterke voorkeur van 85% voor de nystagmus naar links.

D) Bij het rorsieschommelonderzoek wordt eveneens een normale reactie ver-
kregen met een zeer sterke voorkeur voor de response naar links.

Bij beide laatste onderzoekingen wordt de spontane alternering van de nystag-
mus volledig onderdrukt.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt overwegend een onregelmatige zaagtandnystagmus
geregistreerd waarvan de richting regelmatig wisselt; het ritme van deze
wisselingen wordt niet beinvloed door verandering in positie of provocatie-
tests.

Calorische en rotatoire stimulatie onderdrukken de spontane alternering
volledig en leveren alleen een sterke voorkeur voor de nystagmus naar links
op.

— Bij open agen wordt een fixatienystagmus naar links gevonden die in geen
enkel opzicht verandert bij wenden van de blik naar links en naar rechts.
Bij de slingerproef is de sinuscurve vrijwel geheel verloren gegaan maar
wordt wel een geregelde afwisseling gezien van een aantal nystagmusslagen
naar links en naar rechts.

De optokinetische nystagmus is naar beide zijden geinverteerd.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram vinden wij rechts een geleidingsverlies tot 25 dB,
links een gemengd verlies tot 30 dB.

Verloop

— Na toiletteren van de gehoorgangen kreeg patiént neusdruppels en een
Politzerkuur voorgeschreven waarop hij gunstig reageerde.
— Het gedrag van de nystagmus veranderde niet.
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Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. sensory-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering alleen bij gesloten ogen;
3. alternering verdwijnt bij calorische en rotatoire stimulatie;
4. de nystagmus heeft niet altijd een zuivere zaagtandvorm.
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Patiént 2

Anamnese

Patiénte is een 21-jarige logopediste, die reeds zo lang zij weet “schokkende”
ogen heeft. Bij langdurig fixeren heeft zij last van vormverandering van het
gefixeerde beeld. Verder heeft zij geen klachten over duizeligheid, oscillopsie
of slecht horen. In de familie zijn verder geen personen met deze “schokken-
de” oogbewegingen bekend.

KNO-arts en netroloog vonden bij haar geen andere afwijkingen.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus geregistreerd die regelmatig van richting wisselt (zie fig. 1). Deze
richtingwisselingen geschieden zowel abrupt als na een kortdurende pauze
waarin de ogen stilstaan; de pauzes variéren in duur van 0-5 sec. Het ritme van
de wisselingen wordt niet beinvloed door verandering in positie.

Bij concentratie neemt de intensiteit van de nystagmus toe: de frequentie en
de snelheid stijgen, de pauzeduur neemt af tot O sec. (zie fig. 1b). Andere
provocatietests, hyperventilatie en de manoeuvre volgens Valsalva hebben
géén duidelijke invloed op de nystagmus (zie fig. 1cen 1d).

De periodes met naar links gerichte nystagmus duren 0,5-6 sec.; de frequentie
van de nystagmus naar links wisselt van 0,5-2 slagen/sec. en de snelheid be-
draagt 5°-20°/sec.

De periodes met naar rechts gerichte nystagmus duren 1-6 sec.; de frequentie
van de nystagmus naar rechts wisselt van 0,4-3 slagen/sec. en de snelheid van
de nystagmus naar rechts is vrijwel gelijk aan die van de nystagmus naar links
en bedraagt 6°-20%/sec.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt een typische pieknystagmus (zie blz, 49) naar links geregi-
streerd met een frequentie van 3 slagen/sec. en een snelheid van 30%-45° /sec.
(zie fig. 2a).

Bij wenden van de blik naar links en rechts blijft deze nystagmus ongewijzigd
(zie fig. 2a en 2b).

Bij de slingerproef wordt bij volgen naar beide zijden een gesaccadeerde curve
gevonden door superpositie van de pieknystagmus op de sinuscurve. Er is geen
verschil in registratie bij volgen met beide ogen tezamen en met elk oog
afzonderlijk (zie fig. 2c).

Bij optokinetische stimulatie wordt ook een nystagmus gevonden die overwe-
gend van het piektype is; toch is bij horaire stimulatie een neiging tot nystag-
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Registraties van patiént 2 (P2); zie tekst mus naar rechts en bij anti-horaire stimulatie een wat sterkere neiging tot
nystagmus naar links te onderscheiden (zie fig. 2d). De optokinetische nystag-
f"*,\,\,_‘ e S i 2 mus is derhalve naar beide zjden geinverteerd.

A W e G M SR

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar zonder richtingsvoorkeur van de nystagmus. Wel worden bij alle 4 calori-

: ties groepjes nystagmusslagen geregistreerd die een richting hebben tegenge-
WJJWJM\% i . bl £roep)
o Y A e e AT T N h steld aan die van de calorisch opgewekte nystagmus (zie fig. 3). Calorische
c stimulatie kan de spontane alternering dus wel doorbreken maar niet geheel
W_w/ B S e VP "\\'w’-’—"'!\“'\'-;“,«_-\./”\\ __,-'"-'-, S B tot verdwijnen brengen.
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— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden die regelmatig
mrsR b van richting wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet beinvloed
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alle onderzoekingen met open ogen manifesteert; de optokinetische ny-
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— Patiénte heeft nauwelijks klachten van haar nystagmus.
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Patiént 3

Anagmnese

Patiént is een 44-jarige albino. Op 14-jarige leeftijd nam de gehoorscherpte
van het rechter oor in toenemende mate af, zodat dit oor binnen enige jaren
vrijwel volledig doof werd. § jaar later kreeg patiént last van aanvalsgewijze
duizeligheid; 23 jaar later begon ook de gehoorscherpte van het linker oor af
te nemen. De gezichtsscherpte is aan beide ogen zeer gering (7%).

Patiént wordt door de internist gecontroleerd voor diabetes en de neuroloog
vond duidelijke cerebellaire pathologie.

Réntgenonderzoek

_ Uitgebreid onderzoek van de schedel levert geen afwijkingen op.

ENG-onderzoek

Reeds direct bij de ijking wordt een sterke nystagmus geregistreerd waardoor,
‘mede tengevolge van de slechte visus, een nauwkeurige ijking van de oogbhewe-
gingen niet mogelijk is (zie fig. 1a).

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een nystagmus
gevonden waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1); het ritme van
deze wisselingen wordt niet beinvloed door verandering in positic noch door
provocatietests. De richtingwisseling van de nystagmus geschiedt vrij abrupt:
tussen de laatste slag in de ene richting en de eerste slag in de andere richting
ligt een tijdsverloop van O-2 sec., waarin geen nystagmus wordt geregistreerd
(zie fig. 1c en le).

De nystagmusperiodes naar links duren 63-90 sec. De nystagmus naar links
heeft een frequentic van 1,8-3,8 slagen/sec. en een snelheid van 12°-25°sec.
De vorm van deze nystagmus is vaak geen zuivere zaagtand maar cen cycloide
vorm, type pieknystagmus.

De nystagmusperiodes naar rechts duren 57-150 sec. De nystagmus naar
rechts heeft een frequentie van 1,6-3,4 slagen/sec. en de snelheid wisselt van
6°-70°sec. Deze nystagmus heeft geen zuivere zaagtandvorm maar toont een
neiging tot een meer cycloide vorm (boogtype) bij toenemende snelheid (zie
fig. 1): de top van de zaagtand krijgt een meer afgerond aspect.

B) Ogen open

Zowel bij (pogen tot) fixeren en wenden van de blik naar links en naar rechts,
als bij optokinetische stimulatie en de slingerproef wordt hetzelfde nystagmus-
patroon geregistreerd als bij gesloten ogen. Openen van de ogen bewerkstelligt
dus geen enkele verandering van het bij gesloten ogen geregistreerde nystag-
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muspatroon: de regelmatige alternering van de nystagmus, als ook de andere
kenmerken, blijven volstrekt ongewijzigd.

C) Bij het calorische onderzoek wordt geen invioed gezien van de calorische
stimulatie: ook nu blijft het nystagmuspatreon volstrekt ongewijzigd. Over de
prikkelbaarheid van de labyrinten valt bijgevolg geen zekere uitspraak te
doen.

D) Bij het torsieschommelonderzoek daarentegen blijkt wel enige invioed van
de toegediende prikkel: het spontaan alternerende patroon wordt doorbro-
ken; de overige kenmerken van de nystagmus blijven echter ongewijzigd (zie
fig. 2). Hier blijkt een overheersen van de nystagmus naar rechts: een rich-
tingsvoorkeur van bijna 50%.
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Zowel bij open als gesloten ogen wordt een nystagmus gevonden waarvan de
richting regelmatig wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet bein-
vloed door verandering in positie of door provocatietests.

De nystagmus heeft geen zuivere zaagtandvorm maar neigt naar een cycloide
vorm zoals gezien wordt bij congenitale nystagmus.

Het nystagmuspatroon blijft ongewijzigd bij de verschillende onderzoekingen
zowel bij open als gesloten ogen, alleen rotatoire stimulatie doorbreekt het
spontaan alternerende ritme.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt aan het rechter oor slechts een gehoorrest
gevonden en aan het linker oor een perceptief verlies van 50-60 dB.

— Op het spraakaudiogram is de maximale verstaanvaardigheidsscore voor het
rechter oor 0, voor het linker oor 70% bij 110 dB versterking.

— Békésy-audiometrie: rechts is het gehoorverlies te groot om een typering
mogelijk te maken, wel wordt duidelijk recruitment gevonden; links type IT
(passend bij een cochleaire stoornis).

Bespreking

— Patiént is een albino en bij deze aangeboren afwijking kan het pigment niet
alleen ontbreken in huid, haren, iris en op andere plaatsen van hetlichaams-
oppervlak, maar ook in de zintuigcellen en zelfsin het centrale zenuwstelsel;
in die gevallen kan gehoor- en visusvermindering het gevolg zijn (Hageman
1975).

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type bij een albino;
— Ondertypering:
1. sensory-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering zowel bij open ogen als bij gesloten ogen met eenzelfde
nystagmuspatroon;
3. alternering wordt alleen onderdrukt door de rotatoire prikkel;
4. de nystagmus heeft geen zuivere zaagtandvorm.
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Patiént 4

. Anamnese

Patiénte is een 38-jarige juriste, zonder klachten over duizeligheid of gehoor-
verlies, bij wie toevallig een nystagmus werd gevonden. Deze nystagmus zou
haar hele leven reeds aanwezig zijn geweest zonder dat zij er last van had; zelf
kan zij de oogbewegingen niet zien in een spiegel. Zij draagt al jaren een bril,
In de familie zijn geen andere personen bekend met deze afwijking.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een nystagmus
gevonden waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1); het ritme van
deze wisselingen wordt niet beinvloed door verandering in positie noch door
provocatietests. De richtingwisseling van de nystagmus geschiedt abrupt of-
wel na een pauze waarin geen nystagmus wordt geregistreerd met een maxi-
male duur van 7 sec. (zie fig. 1a, 1c, le en 1f).

De periodes met nystagmus naar links hebben een duur van 28-95 sec. en de
frequentie van deze nystagmus wisselt van 0,5-3,4 slagen/sec. De snelheid
wisselt van 1°-18°/sec.

De duur van de nystagmus naar rechts varieerl van 18,5-88,5 sec., de frequen-
tie van 0,8-2,1 slagen/sec. en de snelheid van 2°-10°/sec.

Een enkele keer wordt een nystagmusperiode korte tijd onderbroken door
enige nystagmusslagen in tegengestelde richting (zie fig. 1g).

De vorm van de nystagmus is niet altijd die van een zuivere zaagtand: zowel in
de periodes met nystagmus naar links als naar rechts worden nystagmusslagen
gezien neigend naar de pendelvorm en de boogvorm (zie blz. 49),

B) Ogen open

Bij fixatie wordt een pieknystagmus geregistreerd, overwegend naar links ge-
richt, met een snelheid van 40°-50°/sec. en een frequentie van 3,7 slagen/sec.
(ze fig. 2a).

Wenden van de blik naar links doet deze nystagmus toenemen in snelheid (tot
70°/sec) en frequentie (4,8 slagen/sec.), waarbij de vorm overwegend veran-
dert in een boognystagmus afgewisseld met een pieknystagmus. Wenden van
de blik naar rechts doet snelheid en frequentie weer afnemen tot 40°/sec. en 3,7
slagen/sec., de vorm wordt nu weer overwegend piektype (zie resp. fig. 2b en
2c).

Bij de slingerproef is de pieknystagmus gesuperponeerd op de sinuscurve;
volgen met beide ogen tezamen en met elk oog afzonderlijk geeft geen ver-
schil in registratie (zie fig. 2d).
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Optokinetische stimulatie in horaire richting geeft een goede reactie: een
zaagtandnystagmus naar links, Bij stimuleren in anti-horaire richting daarente-
gen ontstaat een sterke boognystagmus, eveneens naar links gericht (zie fig,
2e). De optokinetische nystagmus naar rechts is dus geinverteerd en van vorm
veranderd.

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkelbaar
met een sterke richtingsvoorkeur naar rechts (50%). Bij alle 4 calorisaties
worden wel groepjes nystagmusslagen geregistreerd met een richting tegenge-
steld aan die van de calorisch opgewekte nystagmus (zie fig. 3; vrgl. P2 fig. 3).
Calorische stimulatie kan de spontane alternering dus wel doorbreken maar
niet geheel tot verdwijnen brengen.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede reactie verkregen met
eveneens een sterke richtingsvoorkeur naar rechts (85%). De rotatoire prikkel
doorbreekt de spontane alternering dus wel volledig.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesioten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting regelmatig wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet beinvloed
door verandering in positie of door provocatietests.

De nystagmus heeft niet altijd een zuivere zaagtandvorm, pendel- en boog-
vormen komen eveneens voor.

Calorische stimulatie doorbreekt wel de spontane alternering maar kan
deze niet geheel doen verdwijnen, rotatoire stimulatie kan dat wel.

— Bij open ogen wordt overwegend een pieknystagmus geregistreerd; de op-
tokinetische nystagmus naar rechts is geinverteerd.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt voor beide oren een normale curve gevon-
den.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering alleen bij gesloten ogen;
3. de nystagmus heeft geen zuivere zaagtandvorm;
4. calorische stimulatie dootbreekt de spontane alternering niet geheel en
5. rotatoire stimulatie onderdrukt de spontane alternering volledig.
— Patiénte heeft geen klachten van haar nystagmus;
— De bevindingen komen verregaand overeen met die bij patiént 2.
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Patiént 5

Anamnese

Patiént is een 51-jarige kolensjouwer, die de KNO-arts bezocht wegens klach-
ten over de neuspassage. Deze bleken te berusten op een septumperforatie van
onbekende origine (luesserologie negatief). Bij het routine-onderzoek viel een
sterke nystagmus op. Desgevraagd deelde patiént mede dat dit een aangeboren
afwijking was; dat had hij vroeger al van zijn ouders gehoord. De afwijking
komt in de familie verder niet voor. Voor deze oogtrillingen kreeg hij inder-
tijd van de oogarts een bril, maar daar vond hij geen baat bij. Het linker oog is
lui en hij ziet voornamelijk met het rechter cog. Lezen is voor hem vrijwel
onmogelijk: de letters dansen heen en weer. TV kijken gaat goed wat betreft
het beeld, een ondertiteling verdwijnt na langer kijken. In een spiegel ziet
patiént ziin ogen niet bewegen. Hij staat reeds jaren onder controle van de
cardioloog wegens een coronaire ziekte.

ENG-onderzoek

Reeds direct bij de ijking valt een sterke nystagmus op met zadelvorming in
de langzame fase (zie fig. la). Door deze zeer sterke nystagmus is een nauw-
keurige ijking onmogelijk. Deze nystagmus is de enc keer naar rechts gericht,
een andere keer naar links.

A) Ogen dicht

Zodra patiént de ogen sluit verdwijnt deze zadelnystagmus; dan wordt een
grillig verlopend nystagmuspatroon geregistreerd: een grofslagige zaagtand-
nystagmus, afgewisseld met een onregelmatig optredende pendelnystagmus
die een duur heeft van 2-20 sec. (zie fig. 1). De snetheid van de zaagtand-
nystagmus wisselt sterk, variérend van 2°-100°f/sec. Ondanks het grillige
patroon is een duidelijke fasering te onderscheiden: periodes met nystagmus
naar links en nystagmus naar rechts wisselen elkaar af. Nu eens wisselt de
nystagmus van richting zonder pauze, dan weer wordt een duidelijke pauze
gevonden; de pauzeduur wisselt van 0-9 sec.

Het patroon van de nystagmus wordt in geen enkel opzicht beinvioed door
verandering in positie van de patiént en ook niet door provocatietests.

De duur van een nystagmusperiode naar links varieert van 95-337 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links wisselt van 0,3-3,1 slagen/sec. en de
snelheid varieert van 2°-100° sec.

Een nystagmusperiode naar rechts duurt 92-221 sec. en de frequentie van de
nystagmus naar rechts varieert van 0,1-1,4 slagen/sec.; de snelheid varieert van
2°-40°sec.
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Fig.1.

B) Ogen open

Zodra patiént de ogen opent, verschijnt direct weer de sterke zadelnystagmus.
Deze heeft een zeer regelmatig patroon in tegenstelling tot de nystagmus bij
gesloten ogen.

Bij alle onderzoekingen met open ogen (fixatie, blikrichting, optokinetische
stimulatie en slingerproef) wordt eenzelfde nystagmus geregistreerd: een za-
delvormige nystagmus, waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 2 en
3). De snelheid van deze nystagmus bedraagt 110°[sec. en vermindert alleen
gedurende enige seconden als de richting van de nystagmus wisselt. Er is geen
crescendo of decrescendo te onderscheiden. De wisseling van richting kan
abrupt geschieden, maar er kan ook een pauze worden geregistreerd, waarbij
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de ogen gedurende enige seconden tot bijna een halve minuut stilst.a:'m (zie
fig. 2a en 2c). Ook wordt gezien dat, alvorens de nystagmus defmu{ef van
richting wisselt, enige nystagmusslagen reeds “op proef” de andere richting
hebben (zie fig. 2b en 3e). r
Bij de slingerproef wordt nimmer een stilstand van de ogen geregistreerd bij
het wisselen van de nystagmusrichting, wel een afnemen van snelheid en
frequentie van de nystagmus gedurende enige seconden (zie fig. "Zf en 2g). )
Optokinetische stimulatie heeft geen enkele invloed op de richting, frequentie
of snelheid van de spontaan alternerende nystagmus (zie fig. 3).

De duur van de nystagmusperiodes naar links variceri van 82-215 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links is 3,3-4,3 slagen/sec.

De duur van de nystagmusperiodes naar rechts varieert van 104-760 sec. en de
frequentie van de nystagmus naar rechts bedraagt 3-4,5 slagen/sec.

C) Bij het calorische onderzoek wordt eenzelfde nystagmuspatroon gevonden
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als bij het onderzoek met gesloten ogen zonder stimulatie; de periodes met
pendelnystagmus nemen hierbij toe in aantal en duur. Aangezien er geen
verschil wordt gevonden bij de vier calorisaties is de calorische prikkelbaar-
heid van de labyrinten niet te beoordelen.

D) Ook bij het torsieschommelonderzoek wordt een beeld gevonden zoals bij
de andere onderzoeken met gesloten ogen; wel is er enige invloed van. de

rotatieprikkel merkbaar omdat de duur van de nystagmusperiodes sterk
wordt bekort.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een grillig verlopend nystagmuspatroon geregi-
streerd, waarbij de richting van de nystagmus regelmaiig wisselt. De snel-
heid van deze zaagtandnystagmus varieert sterk, evenals de frequentie.
Naast de zaagtandnystagmus wordt achter gesloten ogen ook een pendel-
nystagmus geregistreerd.

De stabiliteit van de spontane alternering maakt het onmogelijk een uit-
spraak te doen omtrent de prikkelbaarheid van de labyrinten.

— Bij open ogen wordt een sterke zadelnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting regelmatig wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet beinvioed
door enige prikkel van buitenaf.

Het patroon van deze nystagmus is zeer regelmatig.
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Verloop

— Deze patiént werd gedurende een periode van 5 jaar regelmatig gevolgd: de
bevindingen van het ENG bleven tot in details vollkomen identiek.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering zowel bij open als bij gesloten ogen;
3. bij gesloten ogen heeft de nystagmus niet altijd een zaagtandvorm en is
het verloop grillig.
4. bij open ogen is de nystagmus bijzonder regelmatigen
5. calorische en rotatoire stimulatie kan de spontane alternering niet door-
breken.
Z De onderzochte heeft van de nystagmus weinig last behalve met lezen.
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Patiént 6

Anamnese

Patiénte is een 29-jarige huisvrouw, onder controle van de gynaecoloog voor
haar derde graviditeit (26 weken). Zij heeft sinds vele jaren hoof dpijnklachten
en sedert het begin van deze zwangerschap vage duizeligheidsklachten met
beiderzijds oorsuizen. Volgens de echtgenoot heeft patiénte reeds vele jaren
“schokkende” ogen. De gynaecoloog verwees haar naar de neuroloog,

Neurologisch onderzoek

— Spontane nystagmus, 3° graads naar rechts en 2° graads naar links, echter
soms onregelmatig en moeilijk naar richting te benoemen;

— Afgezien van deze nystagmus geen neurologische afwijkingen;

— BBG: geen afwijkingen.

Réntgenonderzoek
— Volgens Stenvers: geen afwijkingen.

ENGonderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzock op spontane en positienystagmus wordt cen zaagtand-
nystagmus gevonden waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1); het
ritme van deze wisselingen en het patroon van de nystagmus wordt niet
beinvloed door verandering in positie noch door provocatietests. De periodes
met nystagmus in tegengestelde richting gaan vrijwel direct in elkaar over met
een pauzeduur variérend van 0-2 sec, (zie fig, 1c en 11).

De nystagmus naar links en naar rechts verschillen nauwelijks van elkaar: de
duur van een periode met nystagmus naar links komt overeen met de duur
van een periode met nystagmus naar rechts en varieert van 94-200 sec.

De frequentie van de nystagmus naar links varieert van 1,2-2,4 slagen/sec. en

de snelheid van 2°-20° /sec.

De frequentie en snelheid van de nystagmus naar rechts verschillen weinig van
die van de nystagmus naar links en bedragen respectievelijk 1-2,6 slagen/sec.
en 3°-21°/sec.
B) Ogen open
Bij fixatic wordt een zaagtandnystagmus naar links gevonden met een snel-

‘heid van circa 11°/sec. en een frequentie van 4 slagen/sec. (zie fig. 2a).

‘Wenden van de blik naar links doet deze nystagmus toenemen in snelheid tot
14°/sec. en frequentie tot 4,5 slagen/sec. (zie fig. 2a). Bij wenden van de blik
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Fig.2.

naar rechts zien wij een sterke zaagtandnystagmus naar rechts met een snel-
heid van circa 50°/sec. en een frequentie van 4,5 slagen/sec. (zie fig. 2a).

De curve bij de slingerproef geeft een fraaie sinusheweging te zien waarop bij
volgen in beide richtingen nystagmusslagen zijn gesuperponeerd (zie fig. 2b).
Geen verschil wordt gevonden bij volgen met beide ogen tezamen en elk oog
afzonderlijk, en ook niet bij volgen naar links en naar rechts.

Optokinetische stimulatie in horaire richting geeft een fraaie zaagtandnystag-
mus naar rechts, waarvan de richting echter dezelfde is als die van de optoki-
netische prikkel: inversie van de optokinetische nystagmus naar links (zie fig.
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2¢). Stimulatie in anti-horaire richting geeft een zaagtandnystagmus naar links
met neiging tot de boogvorm: inversie van de optokinetische, nystagmus naar
rechts met neiging tot verandering van de slagvorm in een cycloide vorm (zie
fig. 2¢). De optokinetische nystagmus is dus naar beide zijden geinverteerd.

C) Bij het calorische onderzoek worden beiderzijds goed en gelijk prikkelbare
labyrinten gevonden en geen richtingsvoorkeur van de nystagmus; de spon-
tane alternering wordt volledig onderdrukt.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt ook een normale en symmetrische
response verkregen.

Samenvatting ENG bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de
richting regelmatig omkeert: het ritme van deze wisselingen wordt niet
beinvloed door verandering in positie of door provocatietests,

De nystagmus heeft in beide richtingen dezelfde duur, snelheid en frequen-
tie.

Calorische en rotatoire stimulatie geven volstrekt normale en symmetrische
reacties.

— Bij open ogen wordt voornamelijk een zaagtandnystagmus geregistreerd,
waarvan de richting overeenkomt met de blikrichting,

De curve bij de slingerproef verloopt naar beide zijden saccadisch door
superpositie van de zaagtandnystagmus,
De optokinetische nystagmus is naar beide zijden geinverteerd.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt voor beide oren een normale curve gevon-
den.

Verioop

— Circa 1 jaar later werd het ENG-onderzoek herhaald: de bevindingen ble-
ven volstrekt identick.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering alleen bij gesloten ogen;
3. alternering volledig onderdrukt door calorische en rotatoire stimulatie.
— Geen verband tussen de gevonden nystagmus en de duizeligheidsklachten
van patiénte; deze reageerden gunstig op Torecano™ en Librium™.



86
Patiént 7

Anamnese

Patiénte is een 64-jarige administratief medewerkster op een bibliotheek, van
wie reeds lang bekend is dat zij een congenitale nystagmus heeft. Zij heeft
nooit klachten gehad van deze nystagmus, wel draagt zij vanaf haar 6° jaar
een bril. Door een duizeling was zij van de trap gevallen en de huisarts verwees
haar naar de afdeling evenwichtsonderzoek van het WG omdat patiénte na
deze val duizeligheidsklachten hield,

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt .een zaagtand-
nystagmus gevonden waarvan de richting regelmatig omkeert (zoals P6 fig. 1);
het ritme van deze wisselingen en het patroon van de nystagmus wordt niet

beinviced door verandering in positie noch door provocatietests. Tussen de

periodes met nystagmus in een aan elkaar tegengestelde richting worden
pauzes pezien waarvan de duur varieert van 0-5 sec,

De periodes met nystagmus naar links en naar rechts zijn vrijwel symmetrisch.
De duur van de nystagmus naar links varieert van 165-325 sec.; de frequentie
van de nystagmus naar links wisselt van 1,3-2,2 slagen/sec. en de snelheid van
3°15°/sec.

De duur van de nystagmusperiodes naar rechts varieert van 152-312 slagen/
sec.; de frequentie van de nystagmus naar rechts wisselt van 1,1-2,4 slagen/
sec. en de snelheid van 3°-18°/sec.

Behoudens de duur van de nystagmusperiodes komen de bevindingen verre-
gaand overeen met die bij patiént 6.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt, zoals bij patiént 6, een zaagtandnystagmus naar links gevon-
den met een snelheid van circa 9°/sec. en een frequentic van 3 slagen/sec.
(zoals P6 fig. 2a).

Qok deze patiénte heeft een blikrichtingnystagmus naar beide zijden waarvan
de richting overeenkomt met de blikrichting: wenden van de blik naar links
doet de fixatieny'tagmus toenemen in snelheid tot 12°/sec. en in frequentie
tot 4 slagen/sec. (zoals P6 fig. 2a). Bij wenden van de blik naar rechts wordt
een sterke zaagtandnystagmus naar rechts geregistreerd met een snelheid van
circa 50°/sec. en een frequentie van 4,5 slagensec. (zoals P6 fig. 2a).

Bij de slingerproef wordt een curve gevonden, geheel vergelijkbaar met die van
patiént 6: een fraaie sinuscurve waarop bij volgen in beide richtingen nystag-
musslagen zijn gesuperponeerd; geen verschil bij volgen met beide ogen teza-
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men en elk oog afzonderlijk, noch bij volgen naar links en naar rechts (zoals
P6 fig. 2b).

Optokinetische stimulatie in hora're en anti-horaire richting geeft een fraaie
zaagtandnystagmus met een richting tegengesteld aan die van de optokineti-
sche prikkel: de optokinetische nystagmus verloopt dus normaal.

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar met een sterke richtingsvoorkeur naar rechts (ca. 50%). Bij alle 4 calori-
saties worden wel groepjes nystagmusslagen geregistreerd met een richting
tegengesteld aan die van de calorisch opgewekte nystagmus (zoals P4 fig. 3).
Calorische stimulatie kan de spontane alternering dus wel doorbreken maar
niet geheel tot verdwijnen brengen.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede reactie verkregen met
eveneens een sterke richtingsvoorkeur naar rechts (70%). De rotatietest door-
breekt de spontane alternering dus wel volledig.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de
richting regelmatig omkeert; het ritme van deze wisselingen wordt niet
beinvloed door verandering in positie of door provocatietests.

De nystagmus heeft in beide richtingen een zelfde duur, frequentie en
snelheid.
Calorische stimulatie doorbreekt wel de spontane alternering maar kan
deze niet geheel doen verdwijnen; rotatoire stimulatie kan dat wel. Beide
prikkelingsprocven brengen cen sterke richtingsvoorkeur naar rechts aan
het licht.

— Bij open ogen wordt een zaagtandnystagmus geregistreerd waarvan de
richting overeenkomt met de blikrichting.

Door superpositie van deze nystagmus verloopt de curve bij de slingerproef
naar beide zijden gesaccadeerd.
De optokinetische nystagmus heeft een normaal verloop.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt voor beide oren een normale drempel gevon-
den met een licht perceptief verlies in de hoge tonen.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering alleen bij gesloten ogen;
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3. calorische stimulatie onderdrukt de spontane alternering niet geheel en
4, rotatoire stimulatie onderdrukt de spontane alternering volledig.

— Geen verband tussen de duizeligheidsklachten en de gevonden nystagmus;
de sterke richtingsvoorkeur wijst vermoedelijk op een centrale afwijking
zoals atherosclerosis cerebri.

&9
Patiént 8

Anamnese

Patiént is een 21-jarige dienstplichtige militair, bij wie als toevalsbevinding een
nystagmus werd ontdekt. Hij heeft geen klachten over duizeligheid of vermin-
dering van de gehoorscherpte. Desgevraagd deelde hij mee dat zijn zuster ook
“yreemde ooghewegingen’ had (zie patiént 9).

ENG-onderzoek

Reeds direct bij de ijking wordt een sterke nystagmus zichtbaar waardoor een
nauwkeurige ijking niet goed mogelijk is (zie fig. 1a).

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
het ritme van deze wisselingen en het patroon van de nystagmus wordt vol-
strekt niet beinvioed door verandering in positie of door provocatietests.

De nystagmus kan abrupt van richting wisselen (zie fig. 1d) of na een korte
pauze waarin geen nystagmus wordt geregistreerd (zie fig. 1b-c); de pauzeduur
varieert van 0-3 sec.

De duur van de nystagmusperiodes naar links wisselt van 57-250 sec.; de
frequentie en snelheid van de nystagmus naar links zijn duidelijk hoger dan
die van de nystagmus naar rechts en bedragen respectievelijk 2,3-2,5 slagen/
sec. en 5°-65° fsec.

De duur van de nystagmusperiodes naar rechts wisselt van 31-154 sec.; de
frequentic van de nystagmus naar rechts bedraagt 1,2-1,5 slagen/sec. en de
snelheid bedraagt 5°-25° fsec.

Het patroon van de nystagmus, zowel van die naar links als naar rechts,
verloopt onregelmatig zonder enige invloed van buitenaf. De nystagmus naar

links overheerst de nystagmus naar rechts zowel in duur, frequentie als snel-
heid.

B) Ogen open

Bij fixeren wordt een zaagtandnystagmus naar rechts geregistreerd met een
snelheid van 8°/sec. en een frequentie van 2,2 slagen/sec. (zie fig. 2a).

Naar beide zijden wordt een blikrichtingnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting overeenkomt met de blikrichting: wenden van de blik naar links wekt een
sterke zaagtandnystagmus naar links op met een snelheid tot 70°sec. en een
frequentie van 5 slagen/sec. (zie fig. 2a). Bij wenden van de blik naar rechts,
wordt een minder sterke zaagtandnystagmus naar rechts geregistreerd met een
snelheid tot circa 40°/sec. en een frequentie van 3,2 slagen/sec. (zie fig. 2a).
Bij de slingerproef wordt een goede sinuscurve geregistreerd met hierop bij



90
Registraties van patiént 8 (PB); zie tekst

R e

‘, —1%

"

Fig.1.
Y W [t [N g
= E gt (Lol O
® il
J ﬁ\" [aii L ol o WA "\"W‘-k 1) '{\”’ P S e R z
an o 3 .“| '\ p:‘l it '\.;.l LA \ ,,1” LIALE 1 ” [ ",ml .rr'“ o ;
AR T \ﬂ.j;; Vo R e | '1nl,|" W' g W ”1%1 h

Fig.2.

volgen in beide richtingen een nystagmus gesuperponeerd: peen verschil in
registratie bij volgen met beide ogen tezamen en elk oog afzonderlijk, noch bij
volgen naar links en naar rechts (zie fig. 2b).

Bij optokinetische stimulatie ontstaat in beide richtingen een fraaie zaagtand-
nystagmus, maar de richting komt overeen met de richting van de optokineti-
sche prikkel: de optokinetische nystagmus is naar beide zijden geinverteerd.

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar en er is geen richtingsvoorkeur van de nystagmus; de spontane alter-
nering wordt volledig onderdrukt.

D) Ook bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede en-symmetrische
response verkregen.
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Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloren ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting regelmatig omkeert; het ritme van deze wisselingen wordt niet bein-
vloed door verandering in positie noch door provocatietests.

De nystagmus naar links overheerst de nystagmus naar rechts.
Calorische en rotatoire stimulatie geven volstrekt normale en symmetri-
sche reacties.

— Bij open ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de richting
overeenkomt met de blikrichting.

De slingerproef geeft een naar beide zijden vrijwel symmetrisch gesacca-
deerde curve door superpositie van deze nystagmus op de sinuscurve.
De optokinetische nystagmus is in beide richtingen geinverteerd.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:

1. motor-defect type congenitale nystagmus;

2. alternering alleen bij gesloten ogen;

3. alternering volledig onderdrukt door calorische en rotatoire stimulatie.
— Patiént ondervindt geen hinder van zijn nystagmus.
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Patiént 9

Anamnese

Patiénte is een 19-jarige verpleegster, van wie reeds lang bekend is (van kinds-
been af) dat zij “schokkende” ogen heeft. Zij ondervindt hiervan geen enkele
hinder en heeft evenmin klachten over duizeligheid of gehoorverlies. Zij is een
zuster van patiént 8.

ENG-onderzoek

De bevindingen bij deze patiénte komen verregaand overeen met die van haar
broer (patiént 8): alleen kwantitatieve verschillen worden gevonden, géén
kwalitatieve.

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus gevonden, waarvan de richting regelmatig omkeert (zoals P8 fig.
1); het ritme van de wisselingen en het patroon van de nystagmus wordt ook
bij deze patiénte niet beinvloed door verandering in positie of door provoca-
tictests. De pauzes hebben eveneens een duur, variérend van 0-3 sec.

In duur, frequentie en snelheid worden slechts geringe verschillen gevonden in
vergelijking met de nystagmus van patiént 8,

De duur van de nystagmusperiodes naar links wisselt van 65-210 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links bedraagt 2-2,5 slagen/sec. en de snel-
heid van de nystagmus naar links bedraagt 6°47° /sec.

De duur van de nystagmusperiodes naar rechis varieert van 35-165 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar rechts is 1,1-1,7 slagen/sec. en de snelheid
bedraagt 7°-39° sec.

De nystagmus naar links overheerst ook bij deze patiénte die naar rechts, zij
het in mindere mate dan bij haar broer.

B) Ogen open

Bij fixeren vinden wij een zaagtandnystagmus naar rechts met een snelheid
van 9°/sec. en een frequentie van 2 slagen/sec. (zoals P8 fig. 2a).

Naar beide zijden wordt een blikrichtingnystagmus geregistreerd waarvan de
richting overeenkomt met de blikrichting: bij wenden van de blik naar links
een sterke zaagtandnystagmus naar links met een snelheid van circa 65°/sec.
en een frequentie vam 4,5 slagen/sec. (zoals P8 fig. 2a); bij wenden van de
blik naar rechts een minder sterke zaagtandnystagmus naar rechts met een
snelheid van 45°sec. en een frequentie van 3 slagen/sec. (zoals P8 fig. 2a).

Bij de slingerproef wordt een naar beide zijden saccadisch verlopende curve
geregistreerd door superpositie van nystagmusslagen op de sinuscurve; een
verschil in registratie bij volgen met beide ogen tezamen en elk oog afzonder-
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lijk wordt niet gevonden, evenmin als bij volgen naar links en naar rechts.
Deze curve is identiek aan die van patiént 8 (zic P8 fig. 2a).

Bij deze patiénte is de optokinetische nystagmus eveneens riaar beide zijden
geinverteerd zonder dat de zaagtandnystagmus verandert in een meer cycloide
vorm,

C) Bij het calorische onderzoek worden goede reacties verkregen zonder spon-
tane alternering van de nystagmus. Beide labyrinten zijn calorisch goed en
gelijk prikkelbaar en er is geen richtingsvoorkeur van de nystagmus.

D) Rotatoire stimulatie geeft ook een goede reactie, maar er blijkt een rich-
tingsvoorkeur naar rechts van bijna 30% te bestaan.

Samenvatting ENG-bevindingen

De bevindingen komen kwalitatief volkomen overeen met die van de broer
van patiénte, patiént 8, slechts geringe kwantitatieve verschillen worden gevon-
den in duur, frequentie en snelheid van de nystagmus.

Voorts wordt bij het torsieschommelonderzoek een randpathologische rich-
tingsvoorkeur naar rechts gevonden.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:

1. motor-defect type congenitale nystagmus;

2. alternering alleen bij gesloten ogen;

3. alternering volledig onderdrukt door calorische en rotatoire stimulatie.
— Patiénte ondervindt geen hinder van haar nystagmus.
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Patiént 10

Anamnese

Patiént is een 45-jarige huisschilder, die de neuroloog consulteerde wegens
aanvallen van zweverigheid en onzekere gevoelens, die reeds jarenlang beston-
den maar de laatste maanden sterk waren toegenomen. Er waren geen klach-
ten over het gehoor.

Neurologisch onderzoek

— Grofslagige nystagmus naar beide richtingen en een 2° graads nystagmus bij
kijken naar rechts; convergerende nystagmus bij kijken naar omhoog;

— Verder geen duidelijke neurologische afwijkingen;

— Liquor, EEG en Echo: geen afwijkingen.

Rontgenonderzoek

— Schedel: impressiones digitatae;

— Cervicale wervelkolom: osteochondrosis cervicalis;
— Volgens Stenvers: geen afwijkingen;

— Pneumo-encephalografie: geen afwijkingen;

— Vertebralisangiografie: geen afwijkingen.

Oogheelkundig onderzoek

— Diplopie bij kijken naar midden-boven en naar links-boven; het linker oog
blijft dan iets achter;
— Geen afwijkingen aan de oogspieren of de oogzenuwen.

Neurochirurgisch onderzoek
— Geen nieuwe gezichtspunten.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordi een zaagtand-
nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1).
De frequentie en de snelheid van de nystagmus nemen in een bepaalde rich-
ting eerst toe, bereiken daarna een hoogtepunt, en nemen vervolgens weer af,
Na een korte pauze waarin geen nystagmus wordt geregistreerd, herhaalt zich
deze cyclus, waarbij dan de nystagmus een richting heeft tegengesteld aan die
in de periode daarvoor. Duidelijk zijn dus een crescendo en een decrescendo
te onderscheiden. De duur van de pauzes varieert van 2-6 sec. Het regelmatige
ritme van de opeenvolgende nystagmusperiodes wordt niet beinvloed door
verandering van positie of door provocatietests.

MMN\[\NM_N\W\T\V\NHM\'\NW\T.\HJLJA
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Fig.l.

De duur van een nystagmusperiode naar links varieert van 44-106 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links wisselt van 0,6-1 slag/sec. en de snel—
heid varieert van 1°-6°/sec.

De duur van een nystagmusperiode naar rechts varieert van 58-201 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar rechts wisselt van 0,6-1,3 slagen/sec. en de
snelheid varieert van 2°-17°/sec. De nystagmusperiode naar rechts wordt dus

gekenmerkt door een langere duur, een iets hogere frequentie en een hogere
snelheid van de nystagmus.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt een geringe zaagtandnystagmus naar links geregistreerd met
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Fig.2.

cen snelheid van 1°-2°/sec. en een frequentie van 2 slagen/sec. Deze nystag-
mus heeft een regelmatig patroon (ze fig. 2a). !

Als patiént de blik naar links wendt wordt een blﬂcrichtingnystaggnu;s geregi-
streerd: een zaagtandnystagmus naar links met een snelheid van 3°-5 [sec. en
een frequentie van 1,5 slagen/sec. (zie fig. 2b). Bij wenden van de blik naar
rechts zien wij een blikrichtingnystagmus naar rechts met een grotere snelheid
en frequentie maar ook blijft de zuivere zaagtandvorm niet geheel en al ge-
handhaafd: de top van de zaagtand is niet scherp meer maar heeft een afge-
rond aspect; de zaagtandnystagmus wordt meer cycloide (boogtype). De snel-
heid bedraagt 15°/sec. en de frequentic 3,5 slagen/sec. (zie fig. 2¢).

Bij de slingerproef verlopen de oogvolgbewegingen in beide richtingen gesac-
cadeerd, bij volgen naar rechts veel meer dan bij volgen naar links, Duidelijk is
hierbij een nystagmus gesuperponeerd op de sinuscurve. De registraties tonen
geen verschil bij volgen met beide ogen tezamen of bij het volgen met elk oog
afzonderlijk (ze fig. 2d). .

De optokinetische nystagmus naar links is geinverteerd: stimulatie in anti-
horaire richting geeft een fraaie regelmatige zaagtandnystagmus naar rechts;
bij stimulatie in horaire richting wordt geen zaagtm'ldnystagmus_ naar links
geregistreerd maar eveneens ecn nystagmus naar rechts die bovendien nog een
meer cycloide vorm heeft (zie fig. 2e en 2f).

o7

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar. Er wordt ook geen richtingsvoorkeur van de nystagmus gevonden.

D) Ook bij het torsieschommelonderzoek wordt een normale, goede en
symmetrische response verkregen.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus geregistreerd waarvan de
richting regelmatig omkeert; het regelmatige ritme van deze alterncrende
nystagmus wordt niet beinvloed door verandering van positie of provoca-
tietests.

De nystagmusperiodes worden gekenmerkt door een duidelijk crescendo
en decrescendo, en worden van elkaar gescheiden door een kortdurende
pauze.

Calorische en rotatoire stimulatie geven volledig normale reacties zonder
dat iets blijkt van alternerende nystagmus.

— Bij open ogen wordt het typische beeld gevonden van de congenitale

nystagmus; deze diagnose wordt gesteund door de gelijke prikkelbaarheid
van de labyrinten.

Audiologisch onderzoek

— Aan het rechter oor vinden wij op het toonaudiogram een gering perceptief
verlies in de hoge tonen (tot 30 dB).

Bespreking en verloop

— Patiént heeft een congenitale nystagmus alternans. Zijn duizeligheidsklach-
ten houden hiermede geen verband; deze zijn te verklaren uit de gevonden
rontgenafwijkingen van de halswervelkolom en uit zijn beroep als huisschil-
der.

— Met Nozinan® konden zijn klachten gunstig worden beinvloed.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering alleen bij gesloten ogen;
3, alternering verdwijnt bij calorische en rotatoire stimulatie.
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Patiént 11

Anaranese

Patiént is een 34-jarige chemicus, die sinds een half jaar klaagt over hoofdpijn
en duizelingen. De gehoorscherpte links is de afgelopen 10 jaar sterk vernun-
derd en beide oren suizen af en toe. Voor zijn bijziendheid kreeg hij door de
oogarts indertijd een bril voorgeschreven.

Neurologisch onderzoek

— Neurasthene en sensitieve man met een

— 1® graads, fijnslagige, snelle nystagmus naar links en in zeer geringe mate
ook naar rechts;

— Fors perceptief (? ) gehoorverlies links;

— EEG licht diffuus gestoord zonder haardvormige afwijkingen.

De neuroloog verwees patiént naar onze afdeling ter uitsluiting van een even-

tueel brughoekproces,

KNO-onderzoek

— Nystagmus zoals hiervoor beschreven;
— Stemvorkproeven worden wisselend aangegeven.

Réntgenonderzoek
— Volgens Schiiller-Mayer-Stenvers: geen afwijkingen.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
deze richtingwisselingen worden niet beinvloed door verandering in positie
noch door provocatietests. De nystagmus wisselt van richting na een korte
pauze waarin geen nystagmus wordt gezien (zie fig, 1b) of na een periode
waarin de nystagmus één of meer slagen “op proef” de andere richting heeft,
afgewisseld met één of meer slagen in de oude richting (zie fig. 1d). Ofschoon
dit geen echte pauzes zijn, hebben wij deze overgangsperiodes voor de defini-
tieve wisseling van richting toch tot de pauzes gerckend: de pauzeduur
varieert van 1,2-40 sec.

Zowel de duur van de periodes als de frequentie en de snelheid van de nystag-
mus naar links verschillen slechts weinig van die van de nystagmus naar rechts.
De duur van de nystagmusperiodes naar links wisselt van 51-240 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links varieert van 0,4-2,5 slagen/sec. en de
snelheid van 3°-21°/sec.
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De duur van de nystagmusperiodes naar rechts wisselt van 42-230 sec.; de

frequentie en snelheid van de nystagmus naar rechts variéren respectievelijk
van 0,5-2,7 slagen/sec. en van 2°-30° /sec.

Het patroo.n van de nystagmus, zowel naar links als naar rechts, verloopt
onregelmatig zonder dat enige invloed van buitenaf kan worden vastgesteld,

B) Ogen open

Bij fixatie wordt géén nystagmus geregistreerd.
Bij wenden van de blik naar links zien wij een zaagtandnystagmus naar links
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met een frequentie van 4,3 slagen/sec. en een snelheid tot circa 20°fsec. (zie
fig. 2a). Wendt patiént de blik naar rechts dan wordt een zaagtandnystagmus
naar rechts geregistreerd met een frequentie van 5 slagen/sec. en een snetheid
tot circa 10°/sec. (zie fig. 2a).

Bij de slingerproef zien wij een fraaie sinuscurve, waarop zowel bij volgen naar
links als naar rechts een nystagmus is gesuperponeerd. Bij volgen met beide
ogen tezamen zowel als met elk oog afzonderlijk wordt eenzelfde registratie
verkregen (zie fig. 2b).

Optokinetische stimulatie wekt in beide richtingen een nystagmus op waarvan
de richting overcenkomt met die van de optokinetische prikkel: inversie van
de optokinetische nystagmus in beide richtingen (zie fig. 2c). Bovendien is de
vorm van de nystagmus geen zaagtand, maar heeft de optokinetische nystag-
mus in beide richtingen een cycloide vorm (boogtype).

C) Bij het calorische onderzock zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar en wordt geen richtingsvoorkeur van de nystagmus gevonden.

D) Bij het rorsieschommelonderzoek wordt eveneens een goede reactie verkre-
gen, met een richtingsvoorkeur naar rechts van 25%.

De spontane alternering wordt door calorische en rotatoire prikkels volledig
onderdrukt.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting regelmatig wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet belnvloed
door verandering in positie of door provocatietests,

De nystagmus heeft in beide richtingen nagenoeg eenzelfde duur, frequen-
tie en snelheid.

Calorische en rotatoire stimulatie onderdrukken de spontane alternering
volledig; bij het rotatie-onderzoek wordt een randpathologische richtings-
voorkeur naar rechts gevonden (25%).

— Bij open ogen wordt geen fixatienystagmus gevonden, wel een blikrichting-
nystagmus: een zaagtandnystagmus waarvan de richting overeenkomt met
de richting van de blik.

De curve bij de slingerproef verloopt naar beide zijden gesaccadeerd door
superpositie van deze nystagmus.

De optokinetische nystagmus is naar beide zijden geinverteerd en van vorm
veranderd.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt een normale drempel voor het rechter oor
gevonden en links een geleidingsverlies van 40 dB.
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— Op het spraakaudiogram is de maximale verstaanvaardigheidsscore links
100% bij 100 dB versterking.

_ Het Békésy-audiogram verloopt links volgens type T (géén cochleaire of
retrocochleaire pathologie).

Verloop

— Hoofdpijn en duizelingen reageerden gunstig op Tryptizd@ en Bellergal®,
evenals de tinnitus.

— De oorzaak van het geleidingsverlies blijft duister aangezien patiént niets
voelt voor een middenoorinspectie (otosclerose aan één kant? ).

— Het audiovestibulaire en rontgenonderzoek is gedurende 3 jaar regelmatig
herhaald: de bevindingen bleven volstrekt identiek.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering alleen bij gesloten ogen;
3. alternering volledig onderdrukt door calorische en rotatoire stimulatie.
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Patiént 12

Anamnese

Patiénte is een 58-jarige huisvrouw, die al jaren last heeft van een doorlopend
zweyerig gevoel alsof zij dronken is. De laatste maanden is de gehoorscherpte
van het rechter oor verminderd en dit oor suist. Reeds meer dan 30 jaar weet
zij dat “haar ogen heen en weer schokken” en dat deze bewegingen sterk
toenemen als zj zich druk maakt. Zij kreeg hiervoor indertijd een bril maar
heeft nog steeds veel moeite met lezen en naaien; bovendien deelt zij desge-
vraagd mede dat “in het donker alles wat licht geeft beweegt” en dat zij bij
recht vooruit kijken het hoofd naar rechts gedraaid houdt (b.v. bij TV-kij-
ken). In de familie zijn geen andere personen bekend met dit soort oogbewe-
gingen.

Patiénte werd in eerste instantie naar de neuroloog verwezen.

Neurologisch onderzoek

— 2° ot 3° graads middelslagige horizontale nystagmus, het meest uitgespro-
ken bij kijken naar rechts met ook de snelle fase naar rechis;

— Corneareflex links lager dan rechts; ]

— Geleidingsslechthorendheid rechts;

— Romberg positief (naar rechts) en afwijking naar rechts bij het lopen

— EEG: geen afwijkingen.

KNO-onderzoek

— Nystagmus zoals hiervoor beschreven;
— Otitis externa rechts,

Réntgenonderzoek

— Van schedel en schedelbasis: geen afwijkingen;
— Volgens Schiiller-Mayer-Stenvers-Steenhuis: geen afwijkingen.

Oogheelkundig onderzoek

— AVOD: n.c. met S+ 2 1/2: 3/4;

— AVOS: n.c. met S+3:3/4;
Leesadditie S+ 2 1/4;

— Beiderzijds een typische nystagmus, die veel gezien wordt als congenitale
nystagmus.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht
Bij het onderzoek op Spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
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Fig.1.

nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
het ritme van deze richtingwisselingen wordt niet beinvioed door verandering
in positie of door provocatietests; wel kan concentreren als “trigger” fungeren
voor het manifest worden van de nystagmus of voor het sterker worden van
een reeds manifeste nystagmus (zie fig. la: voOr concentreren een geringe
nystagmus naar links, die toeneemt tijdens concentreren). De nystagmus wis-
selt van richting na een pauze waarin geen nystagmus wordt geregistreerd; de
duur van deze pauzes varieert van 1-30 sec. (zie fig. lc-d voor een lange, fig.
1e voor een korte pauze).

De periodes met nystagmus naar links hebben een duur van 90-130 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links varieert van 1,4-2,3 slagen/sec. en de
snelheid varieert van 4°-35° [sec.

De periodes met nystagmus naar rechts hebben een duur van 51-79 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar rechts varieert van 1-2,6 slagen/sec. en de
snelheid varieert van 5°-40°/sec.

Beide nystagmusperiodes worden gekenmerkt door een crescendo en decre-
scendo van de nystagmus. De periodes met nystagmus naar links en naar
rechts verschillen alleen in duur duidelijk van elkaar.
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Fig.2.

B) Ogen open

Bij fixatic wordt eveneens een zaagtandnystagmus geregistreerd waarvan de
richting regelmatig omkeert (zie fig. 2a en 2b). De nystagmus wisselt van
richting na een pauze van 15-20 sec. (zie fig. 2b).

De nystagmus naar links heeft een duur van 80-120 sec., een frequentie van
circa 4 slagen/sec. en de snelheid varieert van 6°-15°sec. Een crescendo en
decrescendo wordt hierbij niet gezien. Bij wenden van de blik naar rechts en
naar links blijft dit nystagmuspatroon volstrekt ongewijzigd: de blikrichting
heeft geen enkele invloed op richting, duur, frequentie, slagvorm of snelheid
van de nystagmus; de duur van de pauzes blijft eveneens ongewijzigd.

Bij de slingerproef wordt een op de sinuscurve gesuperponeerde zaagtand-
nystagmus gevonden, waarvan de richting eveneens regelmatig wisselt (zie fig.
2¢ t/m 2g); hierbij worden geen pauzes geregistreerd (zie fig. 2d en 2f). De
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duur van deze gesuperponeerde nystagmus naar links varieert van 80-120 sec.
en van die naar rechts van 80-100 sec. Deze nystagmus heeft dus een gelijke
duur als de fixatie- en blikrichtingnystagmus (zie fig. 2). Geen verschil in
registratie wordt gevonden bij volgen naar links en naar rechts noch bij volgen
met beide ogen tezamen of met één oog afzonderlijk.

Optokinetische stimulatie wekt in beide richtingen een zaagtandnystagmus op
waarvan de snelheid pathologisch verminderd is (zowel naar links als naar
rechts variérend van 6°-25°/sec. Bovendien wordt een wisselende inversie
gevonden in beide richtingen: nu eens komt de richting van de optokinetische
nystagmus overeen met die van de optokinetische stimulus, dan weer is de
richting van de optokinetische nystagmus tegengesteld aan die van de optoki-
netische prikkel, zonder enige regelmaat. De nystagmus behoudt hierbij wel
de zaagtandvorm (zie fig. 2h). Pauzes worden ook nu niet gezien. Optokineti-
sche stimulatic beinvloedt derhalve wel het spontaan alternerende ritme van
de nystagmus maar kan dit niet volledig onderdrukken.

C) Bij het calorische onderzoek zijn beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar, er is geen richtingsvoorkeur van de nystagmus. Bij alle 4 calorisaties
evenwel worden regelmatig emige nystagmusslagen gezien in een richting
tegengesteld aan die van de door calorische stimulatic opgewekte nystagmus
(zoals P2 fig. 3 en P4 fig. 3). De spontane alternering wordt wel doorbroken
maar niet volledig onderdrukt.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede en symmetrische reac-
tie verkregen: de spontane alternering wordt nu volledig onderdrukt,

Sarmenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting regelmatig wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet beinvloed
door verandering in positie of door provocatietests; wel kan concentreren
als “trigger” fungeren voor het manifest maken, respectievelijk versterken
van de nystagmus.

De nystagmus heeft in beide richtingen nagenoeg dezelfde snelheid en
frequentie.

De nystagmusperiodes hebben een crescendo en decrescendo.

Calorische stimulatie doorbreekt wel de spontane altenering maar kan deze
niet volledig onderdrukken; rotatoire stimulatie kan dit wel.

— Bij open ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de richting
regelmatig wisselt; de nystagmus heeft in beide richtingen vrijwel dezelfde
duur, snelheid en frequentie; verandering van blikrichting heeft geen enke-
le invloed op deze nystagmus.

De curve bij de slingerproef verloopt in beide richtingen alternerend ge-
saccadeerd door superpositie van deze nystagmus.
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De optokinetische nystagmus is in beide richtingen pathologisch vermin-
derd en verloopt in beide richtingen wisselend geinverteerd omdat optoki-
netische stimulatie de spontane alternering wel beinvloedt, maar niet volle-
dig onderdrukt.

Audiologisch onderzoek

— Na behandeling van de otitis externa wordt op het toonaudiogram voor
beide oren een normale drempel gevonden.

Verioop

— Na genezing van de otitis externa verdwenen de slechthorendheid en het
oorsuizen.

— De duizeligheidsklachten konden met succes medicamenteus (Cimiipirine®)
bestreden worden.

— Het ENG-onderzoek werd nog enige malen herhaald:
2 weken na het eerste onderzoek waren de bevindingen vrijwel ongewij-
zigd; 4 maanden na het eerste onderzock kon geen spontane alternering
meer geregistreerd worden, bij open noch bij gesloten ogen; de fixatie- en
blikrichtingnystagmus waren sterk verminderd zowel in snelheid als fre-
quentie: een geringe fixatienystagmus naar rechts, een iets sterkere nystag-
mus bij wenden van de blik naar rechts en geen nystagmus bij wenden van
de blik naar links; de curve bij de slingerproef bleef gesaccadeerd; de
optokinetische nystagmus was niet meer geinverteerd en de snelheid kwam
overeen met die van de stimulus.
Merkwaardigerwijze ervoer patiénte zelf geen vermindering van het “heen
en weer schokken van de ogen™.
Omdat zij inmiddels vrij van klachten was, gaf zij er de voorkeur aan van
herhaling van het onderzoek af te zien.

Overwegingen

— Patiénte heeft ongetwijfeld een congenitale nystagmus.

— De intensiteit van deze nystagmus is niet constant.

— Zij heeft zeker een periode doorgemaakt met een nystagmus alternans;
hiervoor kon bij uitgebreid neurologisch en rontgenologisch onderzoek
geen oorzaak gevonden worden. Dit sluit een neurologische aandoening
viteraard niet uit maar maakt deze wel onwaarschijnlifk, temeer daar
patiénte 2 jaar later nog klachtenvrij was.

— Subjectief bleef de intensiteit van de nystagmus ongewijzigd, 60k als elec-
tronystagmografisch duidelijke veranderingen aangetoond konden worden.

Conclusie

— Nystagmus alternans, hoogstwaarschijnlijk van het congenitale type,
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— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. alternering zowel bij open als gesloten ogen;
3. alternering wel beinvloed maar niet volledig onderdrukt door optokine-
tische stimulatie;
. alternering wordt onderdrukt door calorische stimulatie en
. volledig onderdrukt door rotatoire stimulatie;
. alternering is niet permanent in de tijd;
. objectief wisselende intensiteit van de nystagmus die subjectief niet als
zodanig ervaren wordt.

-1
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Patiént 13

Anamnese

Patignte is een 43-jarige huisvrouw die sedert 4 jaar klachten heeft over
paroxysmale duizeligheid en lichte vermindering van de gehoorscherpte aan
het rechter oor. Zij werd verwezen door de neuroloog, die, afgezien van een
niet continu aanwezige nystagmus, geen afwijkingen vond. Het was de echtge-
noot opgevallen dat de ogen van patiénte in hoog tempo heen en weer bewo-
gen als zij iets scherp wilde zien en dat zij dan ook het hoofd iets naar rechts
draaide; als patiénte voor zich uit staarde, bewogen de ogen niet.De geconsul-
teerde oogarts schreef haar een leesbril voor. Een broer van patiénte zou ook
“vreemde oogbewegingen” hebben. De duizeligheidsklachten konden met
succes medicamenteus bestreden worden.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus geregistreerd die regelmatig
van richting wisselt (zie fig. 1). Bij de wisseling van richting van de nystagmus
worden geen echte pauzes in de zin van een stilstand van de oogbewepingen
geregistreerd, Wel wordt vaak gezien dat, alvorens de nystagmus definitief van
richting verandert, één of meer nystagmusslagen “op proef” de andere rich-
ting hebben, afgewisseld met één of meer slagen in de oorspronkelijke richting
(zie fig. 1c, 1d, le, 1f en 1h). De duur van deze periodes met “probeersels”
varieert van 5,2-28 sec, Echter ook abrupte wisselingen in de richting van de
nystagmus komen voor, waarbij de nystagmus van de ene slag op de andere
definitief van richting verandert (zie fig. 1b). Ofschoon bij deze patiént geen
echte pauzes voorkomen, hebben wij toch deze overgangsperiodes véér de
definitieve richtingwisseling van de nystagmus tot de pauzes gerekend; deze
“pauzes” varieren van 0,6-28 sec.

In het algemeen heeft de nystagmus, zowel die naar links als die naar rechts,
een regelmatig patroon zonder crescendo of decrescendo na een richtingwisse-
ling. Op zeer onregelmatige tijdstippen evenwel wordt deze regelmatige
nystagmus naar rechts zowel als naar links onderbroken door een kortdurende
periode (10-30 sec.) waarbij de frequentie en de snelheid van de nystagmus
sterk afnemen (zie fig. 1g).

De duur van de nystagmusperiodes naar links varieert van 42-112 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links varieert van 1,4-3,6 slagen/sec. en de
snelheid van 6°-100° /sec.

De duur van de nystagmusperiodes naar rechts wisselt van 38-91 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar rechts wisselt van 2,1-3,6 slagen/sec. en de
snelheid van 16°-110°/sec. Een duidelijk verschil in kenmerken tussen de
nystagmus naar links en naar rechts wordt dus niet gevonden.
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Registraties van patiént 13 (P13); zie tekst
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Het patroon van de nystagmus wordt niet beinvloed door verandering in
positie van de patiénte; wel hebben wij de indruk dat een enkele keer provo-
catietests als “‘trigger” fungeren voor het omslaan van de nystagmusrichting,
respectievelijk voor het onderdrukken van het regelmatige nystagmuspatroon
(zie fig. 1a).

B) Ogen open

Zodra patignte de ogen opent, wordt geen alternerende nystagmus meer

geregistreerd.

Bij fixatie met beide ogen tezamen wordt een niet continu aanwezige zaag-

tandnystagmus naar rechts geregistreerd met een snelheid van 4°-10°/sec. en

een frequentie van 1,5 slagen/sec. (zie fig. 2a). Wanneer alleen met het linker
oog wordt gefixeerd, wordt direct een regelmatige zaagtandnystagmus naar

links geregistreerd met een snelheid van 4°-32°/sec. en een frequentie van 3,8

slagen/sec. (zie fig. 2a). Bij fixatie met alleen het rechter oog registreren wij

een regelmatige zaagtandnystagmus naar rechts met een snelheid van 4°-28°/
sec. en een frequentie van 4 slagen/sec. (zie fig. 2a).

Er wordt hier dus duidelijk een “latensfenomeen” gevonden (zoals reeds be-

sproken op blz. 50). Deze diagnose wordt bevestigd door de bevindingen bij

het onderzoek op blikrichtingnystagmus en bij de slingerproef..

Bij het onderzoek op blikrichtingnystagmus worden de navolgende registraties

verkregen:

— Kijken met beide ogen naar links: een niet-permanente zaagtandnystagmus
naar links met een snelheid van 5°-11°/sec. en een frequentie van 2,6
slagen/sec. (zie fig. 2b).

— Blik naar links met alleen het linker oog (rechter oog afgedekt): regelma-
tige zaagtandnystagmus naar links met een snelheid van 16°-43°/sec. en
een frequentie van 3,7 slagen/sec. (ze fig. 2b).

— Blik naar links met alleen het rechter oog (linker oog afgedekt): onregel-
matige zaagtandnystagmus naar rechts met een snelheid van 4°-16°/sec. en
een frequentie van 2,3 slagen/sec.

— Kijken met beide ogen naar rechts: niet-permanente zaagtandnystagmus,
overwegend naar links gericht, met een snelheid van 3°-5°/sec. en een
frequentie van 2 slagen/sec. (zie fig. 2e).

— Blik naar rechts met alleen het rechter oog (linker oog afgedekt): regei-
matige zaagtandnystagmus naar rechts met een snelheid van 20°-80°/sec.
en een frequentie van 4 slagen/sec. (zie fig. 2e).

— Blik naar rechts met alleen het linker oog (rechter oog afgedekt): regel-
matige zaagtandnystagmus naar links met een snelheid van 19°-44° sec. en
een frequentie van 3,6 slagen/sec,

Duidelijk blijkt hierbij dat de nystagmus het sterkst is bij fixeren met één oog

en dat hij gericht is naar de zijde van het oog dat fixeert.

Zo zien wij ook bij de slingerproef bij volgen met beide ogen tezamen een
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gesaccadeerde curve door superpositie van nystagmusslagen op de sinuscurve

(zie fig. 2d).

Bij volgen met elk oog afzonderlijk ontstaan echter uitsluitend nystagmussla-

gen in de richting van het cog dat volgt:

— Bij volgen met alleen het rechter oog (linker oog afgedekt): uitsluitend
superpositie van nystagmus naar rechts (zie fig. 2d).

— Bij volgen met alleen het linker oog (rechter oog afgedekt): uitsluitend
superpositie van nystagmus naar links (zie fig. 2d).

Bij optokinetische stimulatie van beide ogen tezamen is uitsluitend een

nystagmus naar rechts op te wekken: de optokinetische nystagmus naar links

is dus geinverteerd; de vorm van de zaagtandnystagmus wordt hierbij niet

cycloide (zie fig. 2e).
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C) Bij het calorische onderzoek wordt eenzelfde nystagmuspatroon gevonden
als bij het onderzoek met gesloten ogen zonder stimulatie: het spontane,
alternerende patroon kan door calorische stimuli niet doorbroken worden;
wel geeft patiénte bij alle 4 calorisaties normale duizeligheidssensatics aan.

D) Bij het torsieschommelonderzoek daarentegen wordt een normale, goede
en symmetrische response verkregen.

Samernvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een sterke zaagtandnystagmus gevonden waarvan
de richting wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet beinvloed
door verandering van positie of door calorische stimulatie; wel wordt het
spontaan alternerende patroon doorbroken bij het rotatie-onderzoek. Bij
de wisselingen van richting worden geen echte pauzes gezien.

Het patroon van de nystagmus is regelmatig en wordt slechts een enkele
keer doorbroken door een onregelmatig optredende, kortdurende periode,
waarin frequentie en snelheid van de nystagmus sterk afnemen.

De stabiliteit van de alternering maakt het niet wel mogelijk een uitspraak
te doen over de prikkelbaarheid van de labyrinten; de normale reacties bij
het rotatic-onderzoek en de normale duizeligheidssensaties bij het calori-
sche onderzoek, gevoegd bij de normale bevindingen bij de staan-, loop-
en wijsproeven maken ecn perifeer-vestibulaire pathologie zeer onwaar-
schijnlijk.

— Bij open ogen wordt het typische beeld van nystagmus latens gevonden.

De optokinetische nystagmus naar links is geinverteerd.

Verloop

— Patiénte werd gedurende een periode van 3 jaar regelmatig nystagmografisch
onderzocht: de bevindingen op het ENG bleven tot in details identiek.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt een gemengd verlies gevonden aan het rech-

ter oor van 20-50 dB, waarvoor geen verklaring is gevonden.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
1. motor-defect type congenitale nystagmus;
2. nystagmus latens;
3. alternering alleen bij gesloten ogen;
4., alternering wordt doorbroken bij de rotatietest.
— Geen verband tussen de gevonden nystagmus en de duizeligheidsklachten
van patiente.

)
Patiént 14

Anamnese

Patiénte is een 32-jarige assistente in de huishouding, die 4 jaar voor ons
onderzoek klachten kreeg over “een klappend gevoel in het hoofd, alsof de
bliksem insloeg™, waarbij zij gedurende 10 minuten niet kon staan. Sindsdien
hield zij last van een aanvalsgewijs optredend knappend gevoel in het rechter
oor, gepaard gaande met een kortdurende sterke trilling van beide ogen; zij
had hierbij het gevoel “onder stroom te staan”. Het laatste jaar waren deze
klachten sterk toegenomen: de sensaties traden om de paar minuten op en
duurden circa 10 seconden. De gehoorscherpte aan het rechter oor was de
afgelopen 6 jaar sterk verminderd en het laatste jaar kreeg zij ook last van
suizen in dit oor,

KNO-onderzoek

— Om de paar minuten een sterke 3° graads nystagmus naar rechts met een
duur van 10-15 sec.;
— Fors perceptief gehoorverlies rechts,

Neurologisch onderzoek

— Behalve de nystagmus en het gehoorverlies rechts geen afwijkingen;
— EEG en Liquor: geen afwijkingen.

Réntgenonderzoek

— Van schedel en schedelbasis, volgens Stenvers-Steenhuis: geen afwijkingen;
— Planigrafie rotsbeenderen: geen afwijkingen.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Hierbij wordt een zaagtandnystagmus naar links geregistreerd die regelmatig
wordt afgewisseld door een kortdurende periode met een zaagtandnystagmus
naar rechts zonder dat pauzes worden geregistreerd (zie fig. 1). De nystagmus
naar links is weinig frequent (0,5 slagen/sec.) en de snelheid varieert van
2°.8 fsec. Onregelmatig afwisselend is een meer of minder duidelijk crescendo
en decrescendo te onderscheiden. De duur van een nystagmusperiode naar
links varieert van 70-193 sec.

De nystagmusperiodes naar rechts hebben een duur van 4,5-16 sec. De fre-
quentie van de naar rechts gerichte nystagmus ligt aanzienlijk hoger dan die
van de naar links gerichte nystagmus namelijk 2-3 slagen/sec. De nystagmus
naar rechts heeft een snelheid van 4°-28°/sec. Meestal kan men ook aan een
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Registraties van patiént 14 (P14); zie tekst
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periode met nystagmus naar rechts een crescendo en decrescendo onderschei-
den. Tijdens deze periodes van naar rechts gerichte nystagmus geeft pati€énte
sensaties aan van “‘een sterke trilling van de ogen en een knappend gevoel in
het rechter oor”,

Dit nystagmuspatroon wordt niet beinvleed door verandering in positie en
ook niet door provocatietests (zie fig. 1b, le-d en le). g

B) Ogen open

Bij dit deel van het onderzoek wordt de nystagmus naar links onderdrukt en
de nystagmus naar rechts versterkt: bij fixeren wordt géén nystagmus naar
links peregistreerd, terwijl de nystagmus naar rechts toeneemt in frequentie (3
slagenfsec.) en in snelheid (tot 36°fsec.). Om de 70-80 sec. verschijnt regel-
matig een periode met deze naar rechts gerichte nystagmus, die een duur
heeft van 7-10 sec. (zie fig. 2a).

Bij wenden van de blik naar links wordt weer een zaagtandnystagmus naar
links geregistreerd, waarvan de snelheid niet groter wordt dan 4°[sec. en de
frequentie 2 slagen/sec. bedraagt. Om de 70-80 sec. wordt deze nystagmus
naar links afgewisseld met een periode van nystagmus naar rechts die een duur
heeft van 10-12 sec. Deze nystagmus bereikt een snelheid van slechts 7° /sec.
en de frequentie bedraagt 2 slagen/sec. (zie fig. 2b). Wordt de blik naar rechts
gewend dan wordt geen nystagmus naar links geregistreerd, maar uitsluitend
nystagmus naar rechts: dit is geen regelmatige blikrichtingnystagmus maar een
enkele nystagmusslag naar rechts op onregelmatige tijdstippen, met om de
80-90 sec. een duidelijk afgebakende groep nystagmusslagen met een duur van
12-15 sec., een frequentie van 3 slagen/sec. en een snelheid oplopend tot
25°fsec. (Zie fig. 2¢).

Bij de slingerproef wordt een naar beide zijden gesaccadeerde curve geregi-
streerd met hierop om de 70-80 sec. een periode met nystagmus naar rechts
gesuperponeerd, die 7-9 sec. duurt (zie fig. 2d). De snelheid en de frequentie
van deze nystagmus naar rechts komen overeen met die van de andere perio-
des met nystagmus naar rechts bij het onderzoek met open en gesloten ogen.
Er wordt geen verschil gevonden bij volgen met beide ogen tezamen of met
het linker en rechter oog afzonderlijk.

Bij optokinetische stimulatie wordt eveneens om de 70-80 sec. een periode
met nystagmus naar rechis geregistreerd, onafhankelijk van de richting van de
optokinetische prikkel. De duur van deze nystagmusperiodes bedraagt 9-12
sec. Bij stimulatie in horaire richting bereikt de snelheid van de optokineti-
sche nystagmus geen hogere waarde dan 19°/sec.: de optokinetische nystag-
mus naar links is pathologisch verminderd (zie fig. 2f). De periodicke nystag-
mus naar rechts geeft nu het beeld van een “tijdelijke inversie” met een
frequentie van 2 slagen/sec. en een snelheid tot 19°/sec. (zie fig. 2f); in
combinatie met de optokinetische nystagmus wordt het beeld verkregen van
een nystagmus alternans. Bij stimulatie in anti-horaire richting wordt een
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goede optokinetische reactie verkregen en is de nystagmusperiode naar rechts
te herkennen aan de hogere frequentie (2,5 slagen/sec.); de snelheid loopt nu
op tot 35° /sec. (zie fig. 2g).

Bij dit onderzoek met open ogen heeft patiénte dezelfde sensaties tijdens de
periodes met nystagmus naar rechts als bij het onderzoek met gesloten ogen.

C) Bij het ealorische onderzoek is het linker labyrint normaal prikkelbaar; wel
wordt bij de calorische reacties ook nu weer een nystagmusperiode naar
rechts gevonden: bij calorisatie met water van 30°C door additie van deze
nystagmus en bij calorisatie met water van 44°C door een duidelijk aan de
calorische tegengesteld gerichte nystagmus (zie fig. 3a en 3b). Bij deze laatste
registratie zijn de duur (5 sec.) en de maximale snelheid (16°/sec.) van de naar
rechts gerichte nystagmus duidelijk aan de lage kant; de frequentie (2 slagen/
sec.) wordt nauwelijks beinvloed. Bij calorisatie van het rechter oor met water
van 30°C en 44°C wordt geen response verkregen: de registratie is identiek
aan die van het onderzoek met gesloten ogen. Hierna wordt cen sterkere
prikkel toegediend door te caloriseren met ijswater (0°C): ook nu wordt geen
calorische response verkegen en blijft de registratie identiek aan die met geslo-
ten ogen.

D) Ook bij het torsieschommelonderzoek wordt geen normale reactie verkre-
gen, maar het beeld zoals bij het onderzoek met gesloten ogen.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Zowel bij open als gesloten ogen wordt een regelmatig terugkerende
periode met een naar rechts gerichte zaagtandnystagmus gevonden.
De nystagmusperiodes naar rechts gaan gepaard met sensaties van trillende
ogen en knappen in het rechter oor.
Deze nystagmus wordt door geen enkele prikkel van buitenaf kwalitatief
beinvloed en kwantitatief slechts in geringe mate.
Meestal is een duidelijk crescendo en decrescendo te onderscheiden.

— Bij gesloten ogen wordt deze periode met nystagmus naar rechts regelmatig

afgewisseld met een periode met naar links gerichte zaagtandnystagmus; het

ritme van deze wisselingen wordt niet beinvioed door verandering in positie

of door provocatietests, zodat het beeld van de nystagmus alternans onstaat.

Het rechter labyrint is calorisch onprikkelbaar.
— Bij open ogen wordt de naar links gerichte nystagmus alleen gevonden bij
wenden van de blik naar links.

Bij de slingerproef wordt een gesaccadeerde curve gevonden.
De optokinetische nystagmus naar links is pathologisch verminderd.

Audiologisch onderzoek
— Het gehoor links is geheel normaal.

L7

— Op het toonaudiogram rechts een fors perceptief verlies van 60-80 dB in de
lage en middenfrequenties;

— Op het spraakaudiogram rechts een maximale verstaanvaardigheidsscore van
40% bij 90 dB versterking;

— Békésy-audiogram rechts volgens type IV (passend bij een retrocochleaire
stoornis).

Verloop

— Op grond van deze bevindingen werd het onderzoek uitgebreid met her-
senscintigrafie (geen afwijkingen), carotisangiografie rechts (geen afwijkin-
gen) en vertebralisangiografie (beeld van een mediaan gelegen proces in de
rechter brughoek).

Onder de diagnose brughoektumor rechts werd patiénte geopereerd: hier-
bij werd in de rechter brughoek een epidermoid gevonden, dat prachtig
glansde zoals bij een pearly tumor regel is. Dit epidermoid vulde de rechter
cisterna ponto-cerebellaris geheel op en breidde zich ver uit in het cerebel-
lum, Naar voren toe reikie het tot tegen de weggedrukte N.Trigeminus,
naar lateraal tot tegen en rondom de N.Facialis en N.Octavus, naar achter
tegen de N.Glossopharyngeus en de N.Vagus, naar mediaal tegen de hersen-
stam en gedeeltelijk in de weggedrukte hersenstam.

Het gelukte de tumor radicaal te verwijderen met intact laten van de
hersenzenuwen.

— Postoperatief werden aanvankelijk op het ENG nog wel afwijkingen gevon-
den, maar de periodes met nystagmus naar rechts waren verdwenen en
patiénte had geen last meer van de oogtrillingen en het knappend gevoel in
het rechter oor.

Binnen 1 jaar na de operatie waren nystagmografisch geen afwijkingen
meer aantoonbaar.

Audiometrisch herstelde zich het gehoor: de maximale verstaanvaardig-
heidsscore op het spraakaudiogram steeg tot 90% bij 110 dB versterking,
Bij neurologisch onderzoek werden geen afwijkingen meer gevonden.
Inmiddels kon patiénte haar werkzaamheden klachtenvrij hervatten.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het verworven type zowel bij gesloten ogen als bij
opei ogen;

— Deze nystagmus bleek veroorzaakt door een grote tumor (epidermoid) in
de rechter brughoek die met succes werd verwijderd, waarna de nystag-
mografische afwijkingen verdwenen.

— De ENG-bevindingen voldeden aan ons criterium voor de diagnose nystag-

mus alternans (zie blz. 61), zodat opname in onze serie gewettigd is.
Toch zijn deze bevindingen van bijzondere aard: een periodieke nystagmus
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naar één zijde (naar rechts) van cen zodanige sterkte dat hij bij alle onder-
zockingen doorbreekt, onafhankelijk van het feit of al dan niet een nystag-
mus naar links wordt geregistreerd, spontaan dan wel opgewekt.

119
Patiént 15

Patiénte is een 63-jarige huisvrouw, die sedert 6 jaar klachten heeft over
duizelingen. Zij zou 10 jaar geleden een middenoorontsteking rechts hebben
doorgemaakt en sinds 4 jaar is de gehoorscherpte aan die kant verminderd; de
laatste maanden heeft zij ook last van een continu suizen in dit oor. Enige
jaren geleden is zij aan beide ogen geopereerd (hoornvliestransplantatie) en zij
is onder behandeling van de internist wegens overgewicht, hoge bloeddruk en
hartjagen. In eerste instantie is zij naar de neuroloog verwezen.

Neurologisch onderzoek

— Perceptief gehoorverlies rechts, verder geen neurologische afwijkingen;

— EEG: laaggevolteerd; diffuus, continu onregelmatig patroon zonder asym-
metrie of haardvormige stoornissen; het beeld komt nog het meest overeen
met een diffuse cerebro-vasculaire insufficiéntie;

— ECG-registratie: totaal regulaire polsfrequentie.

Qogheelkundig onderzoek

— OD: visus met correctie S+ 5= C+1=1/2%;
cornea: helder transplantaat;
voorste oogkamer: helder en diep;
aphakie;
corpus vitreum: goed begrensd,;
fundus: myopia gravior degeneratie;

— O8S: visus 1/300, met correctie $-20=1/60, stenopaeisch 1/4;
cornea: helder transplantaat;
voorste oogkamer: helder en diep;
lens: cataracta corticalis en kerncataract;
fundus: myopia gravior degeneratie.

Réntgenonderzoek

— Van het rotsbeen: de linker porus en meatus acusticus internus zijn wijder
dan de rechter, maar scherp begrensd evenals de rotsbeenpunten; deze
bevindingen kunnen nog als normaal beschouwd worden.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
het regelmatige ritme van de opeenvolgende nystagmusperiodes wordt niet
beinvloed door verandering van positie en ook niet door provocatietests. De
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Registraties van patiént 15 (P15); zie tekst
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frequentie en de snelheid van de nystagmus nemen in een bepaalde richting
eerst toe, bereiken daarna een hoogtepunt, en nemen vervolgens weer af. Na
een periode van 0,5-38 sec. waarin de nystagmus met zeer geringe snelheid
afwisselend naar links en naar rechts gericht is (zie fig. la, 1b en 1d) of geen
nystagmus wordt geregistreerd wegens de te korte duur (zie fig. 1f), herhaalt
zich deze cyclus waarbij dan de nystagmus een richting heeft, tegengesteld
aan die van de periode daarvoor, Duidelijk zijn dus een crescendo en decre-
scendo te onderscheiden: Het tijdsverloop tussen een periode met nystagmus
naar links en nystagmus naar rechts varieert van 0,5-38 sec. en wordt door ons
tot de pauzes gerekend ofschoon dus wel nystagmus geregistreerd kan wor-
den.

De duur van de nystagmusperiodes naar links varieert van 14-103 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links wisselt van 1,3-2,5 slagen/sec. en de
snelheid van 3°-16° /sec.

De duur van de periodes met nystagmus naar rechts varieert van 20-117 sec.,
de frequentie van de nystagmus naar rechts wisselt van 1,8-2,6 slagen/sec. en
de snelheid van 6°-20°/sec.

Zowel in duur als in frequentie en snelheid overheerst de nystagmus naar
rechts enigszins de nystagmus naar links.
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B) Ogen open

Bij het onderzoek op fixatienystagmus en blikrichtingnystagmus wordt geen
nystagmus gevonden.

Bij de slingerproef wordt bij volgen met beide ogen tezamen en met het
rechter oog afzonderlijk een sterk gestoorde curve verkregen met saccades:
vooral de volgbeweging naar links is sterk gestoord (zie fig. 2). Volgen met
alleen het linker oog is voor patiénte niet mogelijk vanwege de slechte visus
van dit oog,

Optokinetische stimulatie geeft in beide richtingen een goede en symmetri-
sche response.

C) Bij het calorische onderzoek ziin beide labyrinten goed en gelijk prikkel-
baar met een randpathologische richtingsvoorkeur naar rechts (23%). Wel
worden bij alle 4 calorisaties regelmatig groepjes nystagmusslagen gezien die
cen richting hebben tegengesteld aan die van de door de calorische prikkel
opgewekte nystagmus (zoals P2 fig. 3 en P4 fig. 3). Calorische stimulatie kan
de spontane alternering dus wel doorbreken maar niet volledig onderdrukken.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede reactie verkregen met
eveneens een richtingsvoorkeur naar rechts van randpathologische waarde

(circa 30%). Rotatoire stimulatie onderdrukt dus wel volledig de spontane
alternering,

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesioten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de
richting regelmatig omkeert.

De nystagmusperiodes worden gekenmerkt door een duidelijk crescendo
en decrescendo en de nystagmus naar rechts is iets sterker dan de nystag-
mus naar links,

Het regelmatig alternerende ritme van de nystagmus wordt niet beinvioed
door verandering van positie of door provocatietests.

Calorische stimulatie doorbreekt wel de spontane alternering maar kan
deze niet geheel onderdrukken, rotatoire stimulatie kan dat wel.

— Bij open ogen wordt geen fixatie- of blikrichtingnystagmus geregistreerd.
De optokinetische nystagmus verloopt in beide richtingen ongestoord maar
bij de slingerproef wordt een sterk gestoorde curve gevonden, bij volgen
naar links sterker dan bij volgen naar rechts.

Deze bevindingen passen niet bij congenitale nystagmus.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt links een perceptief verlies in het hoge tonen
gebied gevonden; rechts een perceptief verlies van 40 dB in het lage tonen
gebied, oplopend tot 80 dB bij de hoogste frequenties.
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— Het spraakaudiogram is hiermede in overeenstemming: voor het linker oor
wordt een normale curve gevonden en de maximale verstaanvaardigheids-
score van het rechter oor bedraagt 100% bij 90 dB versterking.

Verloop

— Patiénte werd regelmatig door de neuroloog gecontroleerd zonder dat dit
nieuwe gezichtspunten opleverde. Haar klachten konden medicamenteus
(Cinnipirine®) gunstig worden beinvloed, behalve uiteraard het gehoorver-
lies.

— Inmiddels werd zij geopereerd aan het linker oog wegens haar cataracta
senilis (intracapsulaire lensextractie):

— visus met correctie S+ 3 1/2 = 3/60;
— fundus: uvitgebreide afwijkende achterpool met groot atrophisch defect
tot en met de macula; een verklaring voor de slechte visus postoperatief.

— Ook het ENG werd herhaald: bij het laatste onderzoek, circa 2 jaar na het
cerste onderzoek, waren de bevindingen identiek, uitgezonderd bij het
calorische onderzoek: beide labyrinten waren goed en gelijk prikkelbaar
zonder richtingsvoorkeur van de nystagmus. Bij de torsieschommeltest
werd ook geen rtichtingsvoorkeur meer gevonden. Op het Békésy-
audiogram verliep de curve van het rechter oor volgens type Il (passend bij
gen cochleaire aandoening).

Conclusie

— Nystagmus alternans van het verworven type, met fors perceptief gehoor-
verlies aan één zijde, vermoedelijk op basis van diffuse atherosclerosis
cerzbri;

— Ondertypering:

1. alternering vitsluitend bij gesloten ogen;
2, cilorische stimulatie doorbreekt de spontane alternering en
3, rotatoire stimulatie onderdrukt de spontane alternering volledig.

1.23
Patiént 16

Anamrnese

Patiént is een 37jarige employé van een enveloppenfabriek, die al 15 jaar in
een lawaaierige omgeving werkt. Sinds 2 jaar heeft hij last van “trillende
ogen” en kortdurende aanvallen van draaiduizeligheid waarbij de omgeving
enige seconden afwisselend naar links en naar rechts draait. Bovendien heeft
hij drie maal een aanval van draaiduizeligheid gehad, die enige uren duurde en
waarbij de omgeving uitsluitend naar rechts draaide. Patiént heeft alleen last
van deze duizeligheid als hij in de fabriek werkt; zijn werkomgeving bevalt
hem de laatste jaren allerminst. De gehoorscherpte is subjectief niet vermin-
derd en er zijn geen klachten van tinnitus. Patiént ziet zijn ogen trillen als hij
in een spiegel kijkt. In zijn familie zijn geen andere personen bekend met deze
“trillende ogen”. Hij werd in eerste instantie naar de neuroloog verwezen;
deze vond nader audiovestibulair onderzoek gewenst.

Neurologisch onderzoek

— Nerveuze patiént;

— Horizontale spontane nystagmus bij kijken naar opzij, vooral naar links
— BEG: geen afwijkingen.

KNO-onderzoek

— Behoudens de hiervoor beschreven nystagmus geen afwijkingen.

Rontgenonderzoek

— Schedel, neusbijholten, cervicale wervelkolom: geen afwijkingen;
— Volgens Schiiller-Mayer-Stenvers: geen afwijkingen;
— Planigrafie rotsbeenderen: geen afwijkingen.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtandny-
stagmus geregistreerd waarvan de richting omkeert in een onregelmatig
verlopend ritme (zie fig. 1); dit ritme wordt niet beinvloed door verandering
in positie noch door provocatietests. Tussen de periodes met nystagmus naar
links en naar rechts worden geen echte pauzes gevonden: de nystagmus veran-
dert vrijwel direct van richting. Het tijdsverloop tussen de verschillende
nystagmusfasen varieert van 0-2,5 sec. (zie fig. 1); dit tijdsverloop hebben wij
tot de pauzes gerekend.

De periodes met nystagmus naar links en naar rechts komen vrijwel geheel
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overeen in duur, frequentie en snelheid van de nystagmus: de duur wisselt
onregelmatig van 0,8-8 sec., de frequentie bedraagt circa 1,5 slagen/sec. en de
snelheid varieert van 3°-45° /sec.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt een regelmatige boognystagmus naar links gevonden met een
frequentie van 3,5 slagen/sec. en een snelheid van 25° fsec. Een enkele maal
wordt deze boognystagmus afgewisseld met een slagvorm die meer van het
piektype is (zie fig. 2a).

Bij wenden van de blik naar links blijft deze nystagmus ongewijzigd (zie fig.
2b), maar wenden van de blik naar rechts doet de boognystagmus overgaan in
een pieknystagmus (zie fig. 2b).

Bij de slingerproef wordt bij volgen naar beide zijden een gesaccadeerde curve
gevonden door superpositie van deze nystagmus op de sinuscurve (zie fig. 2¢).
De registratie toont geen verschil bij volgen met beide ogen tezamen en met
elk oog afzonderlijk,
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Optokinetische stimulatie in horaire richting wekt een nystagmus naar links
op waarvan de vorm geen zuivere zaagtand is maar neigt naar de cycloide
vorm (boog- en piektype, zie fig. 2d). Bij stimulatie in anti-horaire richting
wordt eveneens een nystagmus naar links geregistreerd en de vorm neigt even-
eens naar de cycloide vorm (boog- en piektype): de optokinetische nystagmus
naar rechts is geinverteerd en van vorm veranderd (zie fig. 2d).

C en D) Bij calorische en rotatoire stimulatie wordt hetzelfde nystagmus-
patroon gevenden als bij het onderzoek met gesloten ogen zonder stimulatie:
het spontaan alternerende patroon wordt niet doorbroken door calorische en
rotatoire prikkeling en ook de andere kenmerken van de nystagmus blijven
onveranderd.

Samenvatting ENG bevindingen

~ Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus geregistreerd waarvan de
richting wisselt in een onregelmatig ritme; dit ritme en de andere kenmer-
ken van de nystagmus worden op geen enkele wijze beinvioed: noch deor
verandering van positie, noch door provocatietests, noch door calorische
en rotatoire prikkeling,
De periodes met nystagmus naar links en naar rechts komen vrijwel geheel
overeen in duur, snelheid en frequentie.
De stabiliteit van de spontane alternering maakt het onmogelijk de prikkel-
baarheid van de labyrinten te beoordelen.

— Bij open ogen wordt een cycloide nystagmus gevonden die zich bij alle
onderzoekingen met open ogen manifesteert.
De optokinetische nystagmus naar rechts is geinverteerd.

Audiologisch onderzoek

— Op het toonaudiogram wordt beiderzijds een lawaaidip gevonden en rechts
een gering perceptief verlies tot 30 dB in de hogere frequenties.

— Het spraakaudiogram is hiermee in overeenstemming en toont geen discri-
minatie verlies.

— Het Békésy-audiogram verloopt links volgens type I (normaal) en rechts
volgens type Il (passend bij een cochleaire stoornis).

Verioop

— Het ENG-onderzoek werd 1 maand later herhaald: de bevindingen waren
volstrekt identiek.

Overwegingen

L. De nystagmus bij open ogen heeft het typische beeld van een congenitale
nystagmus,
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2. Bij gesloten ogen wordt een nystagmus alternans gevonden.

3, De anamnese pleit niet voor een congenitale nystagmus maar bevat ook
punten die aan de betrouwbaarheid doen twijfelen,

4, Bij vitgebreid neurologisch, réntgenologisch en KNO-onderzoek worden

geen andere afwijkingen gevonden dan nystagmus.

Conclusie
— Nystagmus alternans, hoogstwaarschijnlijk van het congenitale type
— Ondertypering:

1. motor-defect type congenitale nystagmus;

2. alternering alleen bij gesloten ogen; : ’
3. alternering niet béinvloed door calorische noch door rotatoire prikke-

ling.
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Patiént 17

Anamnese

Patiénte is een 59-jarige mangeljuffrouw, die de laatste 2 jaar klaagt over
plotselinge valneiging voorover, zonder duizeligheid of epileptische verschijn-
selen. Zij heeft reeds vele jaren een hoorapparaat voor het linker oor en is bij
de cardicloog onder controle wegens angineuze klachten en hypertensie.

Zij werd in eerste instantie naar de neuroloog verwezen.

Neurologisch onderzoek

— Fwakbegaafde, zeer nerveuze vrouw;

— Grofslagige onregelmatige 1° graads nystagmus naar links en een minder
grove 1° graads nystagmus naar rechts;

— Zeer lichte dysarthrie en lichte loopstoornissen;

— Perceptief gehoorverlies beiderzijds;

— EEG: geen afwijkingen;

— Roéntgenonderzoek van schedel, schedelbasis en volgens Stenvers: geen af-
wijkingen; van cervicale wervelkolom: arthrosis cervicalis.

In eerste instantie dacht de neuroloog aan “dropping-attacks” tengevolge van

vasculaire insufficiéntie in het gebied van de arteria basilaris, maar om een

cerebellaire afwijking uit te sluiten adviseerde hij patiénte op te nemen in een
neurologische kliniek, :

Hier werd het onderzoek uitgebreid met:

— Lumbale punctie: geen afwijkingen;

— ECG: sinusritme met tekenen van linker kamerischaemie;

— Planigrafie rotsbeenderen: geen afwijkingen:

— Cisternografie van de cisterna ponto-cerebellaris: geen aanwijzingen voor
een brughoekproces;

— Vertebralisangiografie: de linker arteria vertebralis is dun en de rechter is
hypoplastisch; via de arteria communicans posterior staat deze in verbinding
met de arteria carotis dextra. Normaal beeld van de arteria basilaris en zijn
vertakkingen.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een nystagmus
gevonden waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1); het ritme van
de wisselingen in richting van deze nystagmus wordt niet beinvloed door
verandering in positie noch door de provocatietests. De vorm van de nystag-
mus is niet altijd een zuivere zaagtand, neiging tot een meer cycloide vorm
(boog- en piektype) worden in beide richtingen gezien. De periodes met



o A Sl £ e . il
. — 18 P=r=Y > 2 2 o ;
o e N
st ™ bl e
- 9 9 o o
ol - TR R e ’—...H__ e a R e e
¢ X ID Hv o (2] o (=] =]
o
- 5 P o i i
o e u P - £ R e " e
i 7 / > "
v o o o o
ig.1
Fig.1.
- 4 nmmm T T
T e R e e R e et il A
oo a o o o 0o oo =
® @ @® @ @ & ;
r i 7 P s & o i3 b s i, 2
- y r F, 2 :
e ’ = il gt E b ¥ - Loy 3 h
i) A ~ O i w L # 5 e e
: 1\' e * @ N i ik Y ¥ | |
- K . f
i S ey : \
§ 7 o ; e wk
P'r'rk f ""/"I sy i \rf = - ..'\.'L % '-"L'--’.’.-’-'J'J" o it ¥ i B P
i =R i (e P Le T & ¢ v A
— i it
(17| ° b 8.1
.
Fig.2.
; fi I ey P S e S S I s o
2 A (5, o e i rd BN e e o e
P W _,‘/"-/ AT " Vs fited o N a
[} o

128
Registraties van patiént 17 (P17); zie tekst
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nystagmus naar links en naar rechts gaan abrupt in clkaar over; echte pauzes
worden niet geregistreerd. Het tijdsverloop tussen de laatste snelle fase van de
nystagmus in de ene richting en de eerste snelle fase van de nystagnl:us in de
andere richting hebben wij als pauze beschouwd; dit tijdsverloop varieert van
0,2-1,2 sec.

De nystagmus naar links overheerst die naar rechts zowel in duur van de
periodes als in frequentie en snelheid van de nystagmus.

De periodes met naar links gerichte nystagmus wisselen in duur van 1,4-35
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sec.; de frequentie van de nystagmus naar links bedraagt circa 2,5 slagen/sec.
en de snelheid varieert van 3°-21°/sec.

De periodes met nystagmus naar rechts variéren in duur van 0,7-10 sec.; de
frequentie van de naar rechts gerichte nystagmus bedraagt circa 2 slagen/sec.
en de snelheid varieert van 3°-5° sec.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt een nystagmus gevonden waarvan de richting eveneens regel-
matig omkeert (zie fig. 2a). Deze nystagmus is overwegend van het zaagtand-
type maar neigt soms tot de meer cycloide vorm (piektype). De snelheid
bedraagt in beide richtingen circa 3°/sec. en de frequentic circa 3 slagen/sec.
De richtingwisselingen zijn hier abrupt, zonder pauzes.

Bij wenden van de blik naar links wordt een sterkere nystagmus naar links
geregistreerd met een snelheid van 5°-20° fsec. en een frequentie van circa 3
slagen/sec. (zie fig. 2a). Deze nystagmus is overwegend van het boogtype. Bij
wenden van de blik naar rechts zien wij cen nystagmus naar rechts met een
cycloide vorm (boogtype): de snelheid varieert van 5°-10°fscc. en de frequen-
tie bedraagt circa 2,5 slagen/sec. (zie fig. 2a).

De curve bij de slingerproef heeft een sterk gesaccadeerd verloop door super-
positie van nystagmusslagen op de sinuscurve (zie fig. 2b): bij volgen naar
links is een nystagmus naar links en bij volgen naar rechis een nystagmus naar
rechts gesuperponeerd. De volgbeweging naar links is sterker gestoord dan die
naar rechts; volgen met beide ogen tezamen of met elk oog afzonderlijk geeft
geen verschil in registratie.

Optokinetische stimulatie in horaire richting wekt bij herhaling een in vorm
en richting wisselende nystagmus op: nystagmusslagen naar links van het
zaagtandtype worden afgewisseld met nystagmusslagen naar rechts van het
cycloide (boog-) type; de optokinetische nystagmus naar links is dus wisselend
geinverteerd en van vorm veranderd (zie fig. 2c). Optokinetische stimulatie in
anti-horaire richting wekt een permanente nystagmus naar links op met een
cycloide vorm (boogtype): de optokinetische nystagmus naar rechts is con-
tinu geinverteerd en van vorm veranderd (zie fig. 2c).

C) Bij het calorische onderzoek wordt eenzelfde nystagmuspatroon gevonden
als bij het onderzoek met gesloten ogen. Calorische stimulatie kan het spon-
taan alternerende patroon dus niet doorbreken. Over de calorische prikkel-
baarheid van de labyrinten kan derhalve geen uitspraak gedaan worden.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt evenmin een normale response
verkregen: de periodes met nystagmus naar links duren veel langer dan met de
bewegingen van de schommel overeenkomt, die met nystagmus naar rechts
daarentegen duren veel korter en de nystagmus naar rechts is bovendien niet
van het zaagtandtype maar meer cycloide van vorm (boogtype) (zie fig. 3).
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Rotatoire prikkeling kan het spontane nystagmuspatroon niet doorbreken en
slechts in geringe mate beinvloeden. De richtingsvoorkeur naar links is zeer
sterk.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een nystagmus geregistreerd waarvan de richting
regelmatig omkeert zonder enige invloed van verandering in positie of van
provocatietests,

De vorm is niet altijd die van een zuivere zaagtand.

De nystagmus naar links overheerst die naar rechts in duur, frequentie en
snelheid.

Calorische stimulatie heeft geen enkele invloed op deze spontaan alterne-
rende nystagmus, over de prikkelbaarheid der labyrinten kan derhalve
geen uitspraak worden gedaan.

Rotatoire stimulatie heeft wel enige invloed maar kan het spontaan alter-
nerende patroon niet doorbreken; hierbij wordt een sterke richtingsvoor-
keur naar links gevondern.

— Bij open ogen wordt een fixatienystagmus geregistreerd waarvan de rich-
ting regelmatig wisselt.

In beide blikrichtingen zien wij een blikrichtingnystagmus waarvan de rich-
ting overeenkomt met die van de blik.

De vorm van deze nystagmus is niet die van een zuivere zaagtand, maar
neigt naar de cycloide vorm (boog- en piektype), vooral bij de blikrichting-
nystagmus.

Op de curve bij de slingerproef is een nystagmus gesuperponeerd waarvan
de richting overeenkomt met de richting van de slinger.

De optokinetische nystagmus naar links wisselt, de optokinetische nystag-
mus naar rechts is permanent geinverteerd en van vorm veranderd.

Audiologisch onderzoek

— Voor beide oren wordt op het toonaudiogram een vrijwel viak verlopend
perceptieverlies van omstreeks 40 dB gevonden.

— Het spraakaudiogram is hiermede in overeenstemming: de maximale ver-
staanvaardigheidsscore van 100% wordt beiderzijds bereikt bij 80 dB verster.
king.

— Het Békésy-audiogram van beide oren verloopt volgens type II (pas-
send bij een cochleaire aandoening).

Verloop en overwegingen

— Tijdens de 9 weken durende opname in de neurologische kliniek deden
zich géén valpartijen voor. Voorts bleek dat patiénte motorisch altijd wat
onhandig is geweest; vermoedelijk manifesteert zich deze lichte motorische
stoornis nu duidelijker bij het klimmen der jaren.
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— Een basilarisinsufficiéntie is niet geheel uit te sluiten, en zelfs waarschijn-

liik wegens de arteriografisch aangetoonde afwijkingen van de arteriae ver-
tebrales, ofschoon het EEG niet veranderde bij verandering in de stand van
het hoofd.

Het ENG-onderzoek werd enige weken na het eerste onderzoek herhaald:
de bevindingen waren volstrekt identiek: congenitale nystagmus en nystag-
mus alternans.

Uitgebreid onderzoek leverde geen andere aanknopingspunten op voor een
ne Lll"OIDingC%l ziekteproces en de ontslagdiagnose luidde: prac-existente
ataxie bij oligophrenie zonder ernstige neurologische afwijkingen.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het congenitale type;
— Ondertypering:
|

. motor-defect type congenitale nystagmus:;
2. alternering bij open en gesloten ogen:
3. alternering wordt onderdrukt door optische stimulatie en wenden van
de blik naar opzij;
4. alternering wordt niet beinvloed door calorische stimulatie en in geringe
mate door rotatoire stimulatie.
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Patiént 18

Anamnese

Patiént is een 55-jarige ladingcontroleur in de haven, die enige weken voor ons
onderzoek een “black-out” kreeg van circa 10 minuten (hij begreep niet meer
wat hij zelf opschreef), waarna hij klachten hield over duizelingen bij lopen en
staan, niet bij liggen. In bed moest hij vaak hikken en bij opstaan hevig
braken. Sinds enige maanden heeft hij last van een pijnlijke plek achter het
rechter oor, waarbij de pijn via de nek naar de linker arm uitstraalt. Patiént
werd opgenomen in een neurologische kliniek,

Neurologisch onderzoek

— Patiént maakt een zieke indruk en heeft een

— Horner-syndroom links.

— 2%graads nystagmus naar links in rugligging,
3%graads nystagmus naar links in rechter zijligging,
1°graads nystagmus naar rechts in linker zijligging;

— EEG: zeer laag gevolteerd, diffuus onregelmatig beeld. geen haardvormige
of asymmetrische afwijkingen;

— ECHO: geen afwijkingen.

Roéntgenonderzoek

— Schedel en petrosa: geen afwijkingen;

— Cervicale wervelkolom: arthrosis cervicalis;

— Aortografie, carotis- en vertebralisangiografie: behoudens opvallende elon-
gatie van de cercbrale vaten, geen afwijkingen.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus geregistreerd, waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
het ritme van de richtingwisselingen wordt niet beinvloed door verandering van
positie (provocatictests worden achterwege gelaten in verband met de slechte
conditie van de patiént). Tussen de periodes met nystagmus naar links en naar
rechts wordt een kortdurende periode gezien waarin geen nystagmus wordt
geregistreerd; de duur van deze pauzes varieert van 0,4-3.4 sec. (zie fig. la, 1b
en 1d).

De periodes met nystagmus naar links en naar rechts verschillen onderling
weinig in duur, evenals de snelheid en frequentie van de nystagmus in beide
richtingen.

De duur van de periodes metl nystagmus naar links varieert van 10-112 sec.de
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Registraties van patiént 18 (P18); zie tekst
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frequentie van de nystagmus naar links varieert van 0,5-1,6 slagen/sec. en de
snelheid wisselt van 8°-18°/sec.

De duur van de periodes met nystagmus naar rechts varieert van 9,5-101 sec.;
de frequentic van de nystagmus naar rechis varicert van 0,5-2 slagen/scc. en
de snelheid van de nystagmus naar rechts wisselt van 4°-16° /sec.

B) Ogen open

Bij fixeren wordt geen fixatienystagmus gevonden (zie fig. 2a), evenmin
wordt bij wenden van de blik naar rechts een blikrichtingnystagmus geregis-
treerd. Bij wenden van de blik naar links evenwel wordt een zaagtandnystag-
mus naar links gevonden met een frequentie van circa 2 slagen/sec. en een
snelheid van 1°-5°/sec. (zie fig. 2a).

De volgbewegingen bij de slingerproef hebben een gesaccadeerd verloop; bij
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volgen naar links sterker dan bij volgen naar rechts. Een verschil in registratie
bij volgen met beide ogen tezamen of met elk oog afzonderlijk wordt niet
gezien (zie fig. 2b).

Optokinetische stimulatie wekt in beiderichtingen een zaagtandnystagmus op,
waarvan de snelheid en frequentie te sterk achterblijven bij die van de stimu-
lus: de optokinetische nystagmus is naar beide zijden pathologisch vermin-
derd (zie fig. 2¢).

C en D) Het calorische en torsieschommelonderzoek hebben wij niet verricht
wegens de slechte conditie van de patiént, die bij het hiervoor beschreven deel
van het onderzoek continu duizelig was met een voortdurende neiging tot
braken.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesioten ogen wordt een zaagtandnystagmus geregistreerd waarvan de
richting regelmatig wisselt; het ritme van deze wisselingen wordt niet bein-
vioed door verandering van positie.

De nystagmus naar links en naar rechts komt vrijwel volledig oversen in
duur, frequentie en snelheid.

QOver de prikkelbaarheid van de labyrinten valt geen uitspraak te doen
omdat deze niet werd onderzocht in verband met de slechie conditie van
de patiént.

— Bij open ogen wordt bij wenden van de blik naar links een blikrichting-
nystagmus naar links gevonden.

De slingerproef geeft een saccadisch gestoorde curve, bij volgen naar links
sterker dan bij volgen naar rechts.
De optokinetische nystagmus is naar beide zijden pathologisch verminderd.

Audiologisch onderzoek

— Aan beide oren wordt op het toonaudiogram een symmetrisch perceptie-
verlies gevonden, oplopend tot 50 dB bij de hoogste frequenties.

Verloop

— Tijdens het verblijf en de behandeling in de neurologische kliniek klaarde
het beeld geleidelijk op, behalve het hikken; hiervoor bleek verpleging in
zittende houding verbetering te geven, nadat réntgenologisch een hernia
diaphragmatica met gastritis was aangetoond.

— Na de verbetering van het neurologische beeld — diagnose van de neuro-
loog: vasculaire insufficiéntie in het vertebro-basilaris gebied — werd
patiént overgeplaatst naar de interne afdeling voor behandeling van de bjj
oesophagoscopie vastgestelde reflux-oesophagitis met stenose. Deze kon op
conservatieve wijze uitstekend behandeld worden, waarna patiént zonder
klachten kon worden ontslagen,
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Inmiddels werd, 6 weken na het eerste onderzoek, het ENG-onderzoek
hernaald:

bij gesloten ogen werd geen nystagmus meer geregistreerd en bij open
ogen geen blikrichtingnystagmus;

optokinetische stimulatie wekte een goede en symmetrische response
op;

de volgbewegingen bij de slingerproef waren ongewijzigd saccadisch ge-
stoord;

calorisch waren beide labyrinten goed en gelijk prikkelbaar met een
sterke richtingsvoorkeur naar rechts (39%);

— de torsieschommeltest had een symmetrische response.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het verworven type op basis van vasculaire insuf-
ficiéntie in het vertebro-basilarisgebied;
— Ondertypering:
1. alternering alleen bij gesloten ogen;
2. niet-permanente vorm van nystagmus alternans;
3. periodes naar links en naar rechts ongeveer symmetrisch.
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Patiént 19 Registraties van patiént 19 (P19); zie tekst
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Bij het onderzoek op spontanc en positienystagmus wordt een zaagtand-
nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
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het ritme van de richtingwisselingen van deze nystagmus wordt niet beinvioed
door verandering in positie en ook niet door provocatietests; bij concentreren
nemen wel de frequentie en de snelheid van de nystagmus enige tijd toe (zie
fig. 1a en 1b). De overgang tussen de periodes met nystagmus naar links en
naar rechts wordt gekenmerkt door gen periode waarin een of meer nystag-
musslagen “op proef” de mieuwe richting hebben, afgewisseld met een of
meer slagen in de oude richting, alvorens de richting definitief verandert; deze
overgangsfases worden door ons tot de pauzes gerekend en hebben een duur
van 10-15 sec. (zie fig. lben 1 d).

De periodes met nystagmus naar links hebben een duur van 38-65 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links varieert van 1,2-2,6 slagen/sec. en de
snelheid wisselt van 4°-15° fsec.

De periodes met nystagmus naar rechts hebben een duur van 40-70 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar rechts varieert van 1,5-2,5 slagen/sec. en de
snelheid wisselt van 4°-8°/sec.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt geen nystagmus geregistreerd en wenden van de blik naar
links wekt evenmin nystagmus op. Bij wenden van de blik naar rechis wordt
een zaagtandnystagmus naar rechts geregisireerd met cen snelheid van circa
3°/sec. en een frequentie van circa 1,5 slagen/fsec. (zie fig. 2).

Bij de slingerproef wordt een sterk gesaccadeerde curve verkregen bij volgen
naar links, zowel met beide ogen tezamen als met elk oog afzonderlijk (zie fig.
2).

Optokinetische stimulatie geeft in beide richtingen een goede en symmetri-
sche response.

Fig.2.

C) Bij het calorische onderzoek wordt bij stimulatie van het rechter oor een
goede reactie verkregen: het spontaan alternerende nystagmuspatroon wordt
volledig onderdrukt. Bij calorisatie van het linker oor daarentegen wordt een
zelfde registratie verkregen als bij het onderzoek op spontane en positie-
nystagmus met gesloten ogen; calorisatie met ijswater brengt hierin geen wijzi-

ging: het spontaan alternerende nystagmuspatroon wordt niet beinvloed door
calorische stimulatie van het linker oor.

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede en symmetrische
response verkregen,

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gevonden waarvan de rich-
ting regelmatig omkeert; het regelmatige patroon van deze nystagmus
wordt niet beinvloed door verandering van positie noch door provocatie-
tests; concentreren geeft een kortdurende versterking van deze nystagmus.
Calorisch is het linker labyrint onprikkelbaar.

— Bij open ogen wordt een geringe blikrichtingnystagmus naar rechts geregi-
streerd, uitsluitend bij het wenden van de blik naar rechts.

De slingerproef verloopt sterk gestoord bij volgen naar links.



138
Audiologisch onderzoek

— Voor het linker oor wordt op het toonaudiogram een perceptief verlies
gevonden boven de 1 kHz frequentie, oplopend tot 80 dB; de drempel van
het rechter oor verloopt normaal.

— De maximale verstaanvaardigheidsscore op het spraakaudiogram bedraagt
voor het linker oor 40% bi 80 dB versterking: fors discriminatieverlies
links; de score voor het rechter oor is 100% bij 60 dB versterking.

— het Békésy-audiogram van het linker oor verloopt volgens type IV (passend
bij een retrocochleaire stoornis).

Verloop

— Op grond van de bevindingen bij het audiovestibulaire onderzoek werd
patiént doorverwezen naar de neuroloog/neurochirurg met de waarschijn-
lijkheidsdiagnose: brughoekpathologie links.

— Bij het neurologische onderzoek werd een lichte stuwing in fundo gevonden
en een verminderde corneareflex links met een spoor facialisparese links.

— De diagnose kon rontgenologisch bevestizd worden en patiént werd ge-
opereerd: in de linker brughoek werd een tumor gevonden met een groot-
ste doorsnede van 5 cm, die zich diep had ingegraven in het cerebellum en
de hersenstam; naar voren reikte hij over de N. Trigeminus tot in de
incisura tentorii. Deze tumor kon in toto verwijderd worden. Pathologisch-
anatomisch onderzoek: schwannoma.

— Enige maanden na deze ingreep werd het ENG-onderzoek herhaald: een
alternerende nystagmus werd niet meer geregistreerd.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het verworven type, berustend op een brughoek-
tumor (schwannoma);

— Ondertypering:
L. alternering uitsluitend bij gesloten ogen;
2. alternering volledig onderdrukt door calorische en rotatoire stimulatie.
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Patiént 20

Anamnese

Patignte is een SS5-jarige huisvrouw, die sedert 2 jaar toenemende klachten
heeft van een valneiging en loopstoornissen naar rechts. Het laatste jaar kreeg
zij ook last van pijn in de rechter arm en in de nek, met soms tintelingen in de
rechter hand. De kracht in de rechter arm en in het rechter been was eveneens
verminderd evenals de handigheid in het gebruik van de rechter hand. De
geconsulteerde neuroloog vond verschillende neurologische afwijkingen en
een gestoord EEG; hij liet patiénte opnemen in een neurochirurgische kliniek
wegens verdenking op een proces in de achterste schedelgroeve.

Neurologisch onderzoek

— Het meest opvallende symptoom is een rotatoire 3° graads nystagmus naar
rechts,

— Het rechter oog komt bij kijken naar rechts minder goed in de buitenhoek
en patiénte geeft hierbij dubbelbeelden aan.

— Diffuse sensibiliteitsstoornissen in het trigeminusgebied rechts, vooral van
de 2° tak, met een duidelijk verlaagde corneareflex;

— Lichte sensibiliteitsstoornissen in de rechter hand maar een evidente stoor-
nis in het diepe gevoel rechts, in de hand meer dan in het been;

— De knijpkracht van de rechter hand lijkt wat minder, en het rechter been is
iets paretisch.

— Codrdinatiestoornissen van rechter hand en rechter been;

— De reflex van Hoffmann-Tromner is rechts positief en de VZR verloopt
rechts pathologisch.

— Romberg positief, de gang is wijdbeens en onzeker;

— Lumbale punctie: geen duidelijke afwijkingen;

— EEG: diffuus onregelmatig beeld met veel snelle activiteit maar zonder
haardvormige afwijkingen of asymmetrie.

Réntgenonderzoek

— Schedel: geringe platybasie;

— Cervicale wervelkolom: geringe arthrosis cervicalis;

— Pneumo-encephalografie: symmetrisch, matig verwijd ventrikelsysteem
met te laag staande tonsillen, de cisterna magna is zeer klein maar het
beeld van de 4° ventrikel en de aquaeductus is normaal.

ENG-onderzoek

A) Ogen dicht

Bij het onderzoek op spontane en positienystagmus wordt een zaagtand-
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Registraties van patiént 20 (P20); zie tekst
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nystagmus geregistreerd waarvan de richting regelmatig omkeert (zie fig. 1);
het ritme van deze richtingwisselingen wordt door verandering in positie noch
door provocatietests beinvloed. Bij de wisseling van richting van de nystagmus
worden geen echte pauzes, in de zin van een stilstand van de oogbewegingen
geregistreerd: alvorens de nystagmus definitief van richting verandert hebben
enige nystagmusslagen “op proef” de andere richting, afgewisseld met een of
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meer slagen in de oude richting. Deze overgangsperiodes variéren in duur van
8-28 sec. (zie fig. 1a, 1d en 1g) en wij hebben ze tot de pauzes gerekend.

De duur van de periodes met nystagmus naar links varieert van 77-220 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar links wisselt van 0,6-2,3 slagen/sec. en de
snelheid wisselt van 2°-5°fsec.

De duur van de nystagmusperiodes naar rechts varieert van 65-143 sec.; de
frequentie van de nystagmus naar rechts wisselt van 0,8-1,6 slagen/sec. en de
snelheid van 2°-8°fsec.

Een duidelijk crescendo en decrescendo kan niet worden onderscheiden: de
wisseling in frequentie en snelheid van de nystagmus is niet regelmatig.

B) Ogen open

Bij fixatie wordt een zaagtandnystagmus naar rechts geregistreerd met een
frequentie van circa 2,5 slagen/sec. en een snelheid van circa 5°/sec. (zie fig.
2a),

Wenden van de blik naar links geeft een geringe vermindering van deze nystag-
mus (frequentie -circa 2 slagen/sec. en snelheid circa 3°/sec.) en wenden van
de blik naar rechts blijkt deze nystagmus duidelijk te onderdrukken: de fre-
quentic daalt tot 1,5 slagen/sec. en de snelheid tot 1° /sec. (zie fig. 2a).

De nystagmus is dus het sterkst bij recht vooruitkijken en het zwakst bij
kijken in de richting van de snelle fase!

Bij de slingerproef is op de sinuscurve een duidelijke nystagmus naar rechts
gesuperponeerd: bij volgen met beide ogen tezamen en met elk oog afzonder-
lijk wordt geen verschil in registratie verkregen (zie fig. 2b). De volgbeweging
naar rechts is sterker gestoord dan die naar links.

Optokinetische stimulatie in horaire richting wekt geen duidelijke nystagmus
op; bij optokinetische stimulatie in anti-horaire richting wordt een goede
optokinetische nystagmus geregistreerd (zie fig. 2c).

C) Bij het calorische onderzoek blijken beide labyrinten goed en gelijk prik-
kelbaar met een randpathologische richtingsvoorkeur naar rechts (21%).

D) Bij het torsieschommelonderzoek wordt een goede en symmetrische
response verkregen.

Samenvatting ENG-bevindingen

— Bij gesloten ogen wordt een zaagtandnystagmus gezien waarvan de rich-
ting geregeld omkeert; het ritme van deze wisselingen wordt niet beinvloed
door verandering van positie noch door provocatietests.

Calorische en rotatoire stimulatie onderdrukken deze alternering volledig
en geven normale reacties.

— Bij open ogen vinden wij een zaagtandnystagmus naar rechts, die het
sterkst is bij recht vooruitkijken en het zwakst bij wenden van de blik naar
rechts.
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De curve bij de slingerproef verloopt sterk gesaccadeerd door superpasitie
van deze nystagmus, bij volgen naar rechts sterker dan bij volgen naar
links.

De optokinetische nystagmus naar links is sterk pathologisch verminderd.

Audiologisch onderzoek

— Voor beide oren wordt op het toonaudiogram een perceptief verlies gevon-
den, van 20 dB in het lage tonen gebied oplopend tot 50 dB bij de hoogste
frequenties,

— Het spragkaudiogram is hiermede in overcenstemming: voor beide oren
wordt de maximale verstaanvaardigheidsscore van 100% bereikt bij 80 dB
versterking.

Verloop

— De neurochirurg stelde de diagnose op syndroom van Arnold-Chiari en
patiénte werd vervolgens geopereerd: na openen van de dura bleken de
tonsillen te reiken tot de onderrand van de atlasboog en waren er veel te
veel adhesies met de medulla oblongata; deze werden losgemaakt (onder de
operatiemicroscoop) en het foramen van Magendic werd géinspecteerd: dit
bleek partieel afgesloten door een vlies. Dit vlies werd gereseceerd waarna
de decompressie werd gecompleteerd met een verwijdingsplastiek van de
dura over de cisterna magna door middel van een fascia lata lapje.

— Bij postoperatieve controle door de neurochirurg werden geen oogspier-
paresen meer gevonden, was de corneareflex symmetrisch positief en ver-
liep de VZR rechts indifferent; de overige prae-operatief gevonden neurolo-
gische afwijkingen bleven ongewijzigd.

Patiénte kreeg fysiotherapie voorgeschreven.

— Ruim 1 jaar na de operatie zagen wij patiénte voor controle terug: of-
schoon de klachten over de gestoorde motoriek en sensibiliteit na de
operatie niet verminderd waren, was patiénte zeer tevreden: “Ik kan het
huishouden weer goed aan en moet er verder maar mee leren leven”.

— Op het ENG was de spontaan alternerende nystagmus achter gesloten ogen
nog steeds aanwezig maar de snelheid was toegenomen: 3°-18°fsec. Bij
open ogen werd géén fixatie- en blikrichtingnystagmus meer geregistreerd.
De overige bevindingen waren ongewijzigd.

Conclusie

— Nystagmus alternans van het verworven type, op basis van het syndroom
van Arnold-Chiari;

— Ondertypering:
1. alternering alleen bij gesloten ogen;
2. alternering volledig onderdrukt door calorische en rotatoire stimulatie;
3. alternering postoperatief ongewijzigd.
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HOOFDSTUK VI

BESPREKING VAN DE BEVINDINGEN Bl ONZE PATIENTEN
I NYSTAGMUS ALTERNANS

Onze serie patiénten met nystagmus alternans omvat 20 patiénten:
9 mannelijke en 11 vrouwelijke, in leeftijd variérend van 9 tot 65
jaar.

1. Aetiologie

Bij 15 patiénten stelden wij de diagnose op nystagmus alternans
van congenitale origine (type I): bij 7 mannelijke en 8 vrouwelijke
patiénten (zie tabel 3).

Deze groep kan onderverdeeld worden in (zie tabel 4):

— 2 patiénten met congenitale nystagmus van het sensory-
defect type (P1 en P3); dit zijn beiden mannelijke patiénten,
van wie ¢én een albino (P3).

— 13 patiénten met congenitale nystagmus van het motor-
defect type; dit betreft 5 mannelijke en 8 vrouwelijke patién-
ten. Van de vrouwelijke patiénten heeft bovendien 1 patiénte
een duidelijke nystagmus latens.

Bij 5 patiénten stelden wij de diagnose op nystagmus alternans van
verworven origine (type II): bij 2 mannelijke en 3 vrouwelijke
patiénten (zie tabel 3 en tabel 5).
De nystagmus alternans bij deze patiénten werd veroorzaakt door
vaatafwijkingen in cerebro of een ruimte-innemend proces in de
achterste schedelgroeve:
—  Bij | patiént (P18): vasculaire insufficiéntie in het vertebro-
basilaris gebied;
—  Bij | patiénte (P15): diffuse atherosclerosis cerebri;
—  Bij 1 patiénte (P20): syndroom van Arnold-Chiari;
—  Bij 1 patiént (P19): brughoektumor (schwannoma);
Bij 1 patiénte (P14): brughoektumor (epidermoid).

De differenti€éle diagnostiek tussen nystagmus alternans van het
congenitale type en van het verworven type berust op:

1. Anamnese;

2. Audiovestibulaire bevindingen;
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TABEL 3. Indeling nystagmus alternans.

mannen vrouwen  totaal

congenitaal= type 1 7 8 15
verworven= type Il 2 3 5
aantal patiénten 9 11 20

TABEL 4. Onderverdeling nystagmus alternans type 1.

mannen vrouwen  totaal

motor-defect type 5 8 13
sensory-defect type 2 - 2
aantal patiénten 7 8 15

TABEL 5. Aetiologie nystagmus alternans type I,

mannen VIouwen totaal

vasculaire inSufficiéntie vertebro-basilaris

gebied 1 - 1
diffuse atherosclerosis cerebri - 1 1
brughoektumor 1 1 2
syndroom van Arnold-Chiari 1 1
aantal pati€nten 2 3 5

3. Eventueel aanvullend neurologisch, oogheelkundig en rontge-
nologisch onderzoek.

Doorslaggevend voor de diagnose “congenitale origine’” zijn hierbij
de audiovestibulaire bevindingen (zoals beschreven op blz. 48 e.v.)
en het ontbreken van neurologische c.q. rontgenologische afwijkin-
gen. Het onderzoek door de oogarts kan eveneens een grote steun
zZijn.

Niet al onze patiénten met nystagmus alternans type I zijn uitge-
breid neurologisch of rontgenologisch onderzocht; immers, indien
de patiént geen klachten heeft en de audiovestibulaire afwijkingen
wijzen duidelijk op ecen congenitale nystagmus, getuigt het van wijs
beleid niet-geindiceerde en niet-gewenste onderzoekingen zoveel
mogelijk te vermijden ten einde de patiént, vooral psychisch, niet
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nodeloos te belasten. Deze patiénten zijn wel alle door ons
electronystagmografisch gevolgd, ofwel de diagnose is van
andere zijde bevestigd (oogarts).

2. Klachten van de patiént

De klachten van de patiént kunnen onderverdeeld worden in:

—  Klachten in verband met de nystagmus alternans;

—  Andere klachten.

Als criteria voor klachten in verband met de nystagmus alternans

hebben wij gebruikt:

—  Visusklachten, in de zin van oscillopsie;

—  Duizeligheidsklachten en

—  Klachten over gehoorverlies en tinnitus, waarvan de aanwezig-
heid en de duur duidelijk samenhangen met die van de ny-
stagmus alternans.

Van de 20 patiénten hadden (zie tabel 6):

7 patiénten geen klachten van de nystagmus alternans;

— 10 patiénten wel klachten in verband met de nystagmus alter-
nans, waarbij de anamnese van 1 patiént onbetrouwbaar lijkt:

— 3 patiénten klachten die niet in verband stonden met de
nystagmus alternans.

Opvallend hierbij is dat alle 5 patiénten met nystagmus alternans

van het verworven type klachten hadden die in verband stonden

met de oorzaak van de nystagmus.

Van de 15 patiénten met congenitale nystagmus alternans hadden

slechts 5 patiénten klachten die in verband gebracht konden wor-

den met deze nystagmus en van 1 patiént is de anamnese bovendien

nog onbetrouwbaar.

TABEL 6. Nystagmus alternans en klachten van de patiént.

Aantal patiénten typel typell totaal
met klachten in verband met de nystagmus

alternans 5 3 10
met kiachten zonder verband met de nystagmus

alternans 3 - 3
zonder klachten 7 - 7
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Als bij een patiént een nystagmus alternans wordt gevonden waar
hij geen klachten over heeft, pleit dit voor een congenitale origine
van die nystagmus.

3. Geslacht van de patiént

Onze serie omvat 9 mannelijke en 11 vrouwelijke patiénten.
Nystagmus alternans type I (congenitaal) vonden wij bij (zie tabel
3

7 mannelijke en

8 vrouwelijke patiénten.

Nystagmus alternans type II (verworven) vonden wij bij (zie tabel
3):

2 mannelijke en

3 vrouwelijke patiénten.

Tot groep A (alternering bij open en gesloten ogen, zie onder 4.)
behoren: 2 mannelijke en 3 vrouwelijke patiénten.
Tot groep B (alternering uitsiuitend bij gesloten ogen, zie onder 4.)
behoren: 7 mannelijke en 8 vrouwelijke patiénten.

Een duidelijk verband tussen het geslacht van de patiént en het
type nystagmus alternans is dus niet aanwezig.

4. Alternering

Van de 20 patiénten met nystagmus alternans is de alternering bij
5 patiénten zowel bij open als gesloten ogen aanwezig (groep A) en
bij 15 patiénten uitsluitend bij gesloten ogen (groep B) (zie tabel
7.

Patiénten bij wie wel een alternering van de nystagmus optreedt
bij open ogen en niet bij gesloten ogen, komen in onze serie niet
voor (i.t.t. Dufour e.a. 1966).

Groep A (alternering bij open en gesloten ogen) kan als volgt
worden onderverdeeld:

4 patiénten met nystagmus alternans type I;

| patiént met nystagmus alternans type II.
Van groep B (alternering uitsluitend bij gesloten ogen) hebben

11 patiénten nystagmus alternans type I en

4 patiénten nystagmus alternans type II.
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TABEL 7. Alternering van de nystagmus.

Aantal patiénten met alternering type | type IT totaal

bij open en gesloten ogen = groep A 4 1 5
alleen bij gesloten ogen = groep B 11 < 15

Voor beide groepen vonden wij dat de alternering volstrekt niet bein-
vloed werd door verandering in de positie van de patiént; provocatie-
tests hadden op de alternering geen invloed, wel kon bij 2 patiénten
(P2 en P12) concentreren als “trigger” fungeren voor een versterking
van de nystagmus. Deze 2 patiénten behoren beide tot type L.

5. Nystagmusperiodes

a) Duur van de periodes (zie grafiek 1 en 2)

De duur van de periodes met nystagmus naar links e¢n naar rechts is
zeer variabel: zowel bij een zelfde patiént als bij verschillende
patiénten met type I en type I en van groep A en groep B.

De kortste periodes bij type I duren 0,5-1,8 sec. (P17) in groep A
bij open ogen en 0,7-10 sec. (P17) in groep A bij gesloten ogen; in
groep B duren deze 0,5-6 sec. (P2).

De langste periodes bij type I duren 104-760 sec. (P5)in groep A
bij open ogen en 95-337 sec. (P5) in groep A bij gesloten ogen; in
groep B duren deze 165-325 sec. (P7).

De kortste periodes bij type II duren 4,5-16 sec. (P14) in groep A
bij open ogen en 70-193 sec. (P14) in groep A bij gesloten ogen; in
groep B duren deze 9,5-101 sec. (P18).

De langste periodes bij type II duren 70-193 sec. (P14) in groep A
bij open ogen en 4,5-16 sec. (P14) bij gesloten ogen; in groep B
duren deze 77-220 sec. (P20).

Bij 2 patiénten (P3 en P14) van groep A wordt géén verschil gevon-
den in de duur van de nystagmus bij open en gesloten ogen. De ene
patiént heeft een type I en de andere een type II.

De duur van de nystagmusperiodes vormt derhalve geen criterium
voor een rubricering van de nystagmus onder type 1of Il,

b) Symmetrie en asymmetrie (zie tabel 8)
Als wij een verschil van 10% of minder in duur, sterkte en frequen-
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tie van de nystagmus naar links en naar rechts nog als symmetrisch
beschouwen, blijkt dat van onze 20 patiénten slechts bij 4 patién-
ten symmetrische nystagmusperiodes worden gevonden: alle 4
patiénten behoren tot type 1 en groep B.

Van de 5 patiénten uit groep A:

—  Overheerst bij 2 patiénten (P12 en P17) de nystagmus naar
links, zowel bij open als gesloten ogen; beide patiénten heb-
ben type I,

—  Overheerst bij 1 patiént (P3) de nystagmus naar rechts, zowel
bij open als gesloten ogen; patiént heeft type 1.

—  Overheerst bij 1 patiént (P5) de nystagmus naar links bij
gesloten ogen en is dit bij open ogen juist de nystagmus naar
rechts; patiént heeft type 1.

—  Overheerst bij 1 patiént (P14) de nystagmus naar rechts in
sterkte en frequentie, maar heeft de nystagmus naar links ecn
langere duur, zowel bij open als gesloten ogen; patiént heeft
type II.

Van de 15 patiénten uit groep B: :
Overheerst bij 7 patiénten de nystagmus naar links: 5 patién-
ten hebben type 1, 2 patiénten type I1.

—  Overheerst bij 3 patiénten de nystagmus naar rechts; 2 patién-
ten hebben type 1, 1 patiént heeft type II.

—  Overheerst bij 1 patiént de nystagmus naar links in duur, de
nystagmus naar rechts in sterkte en is de frequentie even
hoog; patiént heeft type II.

—  Heeft bij 4 patiénten de nystagmus een symmetrisch verloop:
alle 4 pati€nten hebben type I.

Wanneer een verschil tot 10% als criterium voor symmetrie wordt
gehanteerd, heeft aanwezigheid van symmetrie of asymmetrie van
de nystagmusperiodes, evenmin als het overheersen van de nystag-
mus in een bepaalde richting, een duidelijke betekenis voor de
aetiologie van de nystagmus alternans,

Nu is een verschil van 10% voor de bepaling van symmetrie of
asymmetrie uiteraard een discutabel en willekeurig percentage.

Voor onderzoekmethodes, waarbij de actieve medewerking van de
patiént onontbeerlijk is of waarbij de interpretatie van de onder-
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zoeker een grote rol speelt of waarbij apparatuur gebruikt wordt
met een relatiefl grote eigen foutenbron, mag een afwijking van
10% van de norm als zeer laag gelden.

Bij audiometrische onderzoekingen bijvoorbeeld wordt een factor
10 (in intensiteit) nog aanvaardbaar geacht.

Ook voor electronystagmografie geldt dat een aantal factoren in de
praktijk niet altijd even exact te bepalen zijn als op theoretische
gronden te verwachten is.

Zo hangt de nauwkeurigheid van de berekening van de snelheid
van de nystagmus ten nauwste samen met de graad van nauw-
keurigheid bij de ijking van de oogbewegingen. Wanneer nu deze
ijking bij P5 of P8 bezien wordt, is het duidelijk dat wegens de
sterke nystagmus bij open ogen de ijking een, zij het zo nauw-
keurig mogelijke, schatting moet blijven en bijgevolg dus ook de.
snelheid van de nystagmus niet exact te berekenen is.

Het is dan ook bij ENG meer en meer gebruikelijk geworden om
de grenzen van de symmetrie vit te drukken in hogere percentages:
zo wordt bij het torsieschommelonderzoek de reactie nog als
symmetrisch beschouwd bij een verschil tussen links en rechts tot
25% en bij het calorische onderzoek wordt een verschil in reactie
tussen links en rechts tot 20% als normaal, van 21% tot 29% als

randpathologisch en vanaf 30% als pathologisch beschouwd (zie
blz. 61).

Als wij nu op grond van bovenstaande een verschil tot 25% in

duur, sterkte en frequentie van de nystagmus naar links en naar

rechts als grenzen voor de symmetrie beschouwen, blijkt dat bij 12

van onze 20 patiénten symmetrische periodes worden gevonden

(zie tabel 8): 8 patiénten met type I (P2, P4, P6, P7, P9, P11, P13

en P16) en 4 patiénten met type II (P15, P18, P19 en P20). Alle

patiénten behoren tot groep B.

Bovendien zijn bij 2 patiénten (P12 en P17) de nystagmusperiodes

bij gesloten ogen niet en bij open ogen wel symmetrisch; deze

patiénten behoren ook tot type L.

Van de andere patiénten uit groep A blijven de gegevens conform

die bij het 10% criterium; bij 1 patiént (P14) wordt alleen de

frequentie bij open ogen gelijk.

Van de patiénten uit groep B:

—  Overheerst bij 2 patiénten (Pl en P8) de nystagmus naar
links; beide patiénten hebben type 1.
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—  Overheerst bij 1 patiént (P10) de nystagmus naar rechts;
patiént heeft type I.

—  Heeft bij 12 patiénten de nystagmus een symmetrisch ver-
loop; 8 patiénten met type 1 en 4 met type 11.

Wanneer een verschil tot 25% als criterium wordt gebruikt voor
symmetrie van de nystagmusperiodes in duur, frequentie en snel-
heid van de nystagmus wordt de indruk gewekt dat bij patiénten
met verworven nystagmus alternans de nystagmusperiodes meer
neigen rfor symmetrie dan bij patiénten met congenitale nystagmus
alternans.

¢) Patroon van de alternering (=regelmaat)

Het patroon van de nystagmus alternans wordt bepaald door de
duur van de elkaar opvolgende nystagmusperiodes. De duur van
deze periodes, zoals vermeld onder (5.2), geeft geen juist beeld van
het patroon van de alternering omdat uit de duur van de kortste en
de langste periode met nystagmus in cen bepaalde richting niet het
verloop in de tijd van de duur van de periodes blijkt.

Omdat de symmetrie of asymmetric van de nystagmusperiodes
berekend is uit de onder 5 a) vermelde gegevens, kan het patroon
van de nystagmus alternans regelmatig zijn als de duur van de
periodes symmetrisch is, maar de regelmaat vloeit niet automatisch
voort uit deze symmetrie.

Mutatis mutandis kan het patroon van de nystagmus alternans zeer
regelmatig zijn als de duur van de nystagmusperiodes volstrekt niet
symmetrisch is (b.v. bij P14).

Wij hebben derhalve voor de bepaling van de regelmatigheid van

het alterneringspatroon gesteld dat het patroon van de nystagmus

alternans regelmatig is als bij tenminste 4 achtereenvolgende

nystagmusperiodes het verschil in de sommen van de duur van 2

opeenvolgende nystagmusperiodes niet meer bedraagt dan 25%.

Volgens deze maatstaf is bij 11 patinten het nystagmuspatroon

regelmatig (zie tabel 9):

—  Bij 4 patiénten uit groep A: 3 met type [, 1 met type II;

—  Bij 3 patiénten zowel bij open als gesloten ogen (P3, P12 en
Pl4) en

—  Bij 1 patiént alleen bij open ogen (P5);
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—  Bij 7 patiénten uit groep B (P6,P7,P10, P13, P15,P19en P20):
4 met type I, 3met type II.

Van de 5 patiénten met nystagmus alternans type II hebben 4

patiénten een regelmatig alterneringspatroon; van de 15 patiénten

met type [ is dit bij 7 patiénten het geval,

Voorzichtig zou men kunnen stellen dat de indruk gewekt wordt
dat bij verworven nystagimus alternans het patroon van de alter-
neringen meer neigt tot regelmaat dan bij congenitale nystagmus
alternans.

TABEL 9. De regelmaat van de alternering.

Ogenopen  Ogendicht Typel Typell Totaal

groep A 3 3 2 1 3

1 - 1 - 1
groep B — 7 4 3 7
patiénten met regelmatige alternering 7 4 11
totale aantal patiénten 15 5 20

Dat symmetrische nystagmusperiodes niet automatisch een regel-
matig alterneringspatroon inhouden, en dat omgekeerd uit een re-
gelmatig alterneringspatroon niet altijd een symmetrie van de
nystagmusperiodes voortvloeit, wordt duidelijk geillustreerd door
tabel 10.

Uit deze tabel blijkt eveneens dat bij 6 patiénten, van de in totaal
20 patiénten, de nystagmus alternans zowel door een regelmatig
alterneringspatroon als door symmetrische nystagmusperiodes
wordt gekenmerkt (P6, P7, P13, P15, P19 en P20). Alle 6 patién-
ten horen tot groep B; 3 patiénten hebben een nystagmus alter-
nans type I (van de in totaal 15 patiénten met type I) en 3 patién-
ten hebben een nystagmus alternans type Il (van de in totaal 5
patiénten met type II).

Uit deze gegevens kan men de indruk krijgen dat een nystagmus
alternans met symmetrische nystagmusperiodes en een regelmatig



Totaal

19

15

13

10

6 17

Groep B

3512 14

TABEL 10. Vergelijking van de regelmaat van de alternering met de symmetrie van de nystagmusperiodes.
Groep A

regelmatige alternering

bij patiént
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alterneringspatroon meer wordt gezien bij de verworven vorm dan
bij de congenitale vorm.

d) Crescendo en decrescendo

7
4}-11
3}12
4

Een duidelijk crescendo en decrescendo van de nystagmus wordt bij
4 patiénten gevonden: hierbij nemen de frequentie en de snelheid
van de nystagmus in een bepaalde richting eerst toe, bereiken daar-
na een hoogtepunt, en nemen vervolgens weer af. Na een pauze,
waarin geen nystagmus wordt geregistreerd, herhaalt zich deze
cyclus, waarbij dan de nystagmus een richting heeft tegengesteld
aan die in de periode daarvoor.

Dit is het geval bij 2 pati€énten met type I en bij eveneens 2
patiénten met type II; van deze patiénten behoren 2 patiénten tot
groep A en 2 patiénten tot groep B. Van de patiénten met type Il
uit groep A wordt het crescendo en decrescendo uitsluitend gezien
bij gesloten ogen (zie tabel 11).

TABEL 11. Onderverdeling van patiénten met crescendo en decrescendo van
de nystagmus.

+
13
4

11
+

Groep A Groep B
Type I Type I Totaal Ogen open — Ogen dicht

Aantal patiénten

met crescendo en

decrescendo van

de nystagmus 2 2 4 — 2 2

+
246179
o+ o+ o+t

Aanwezigheid respectievelijk afwezigheid van crescendo en decres-
cendo vormt geen aanwijzing voor de aetiologie van de nystagmus
alternans.

+ +

e) Pauzes (zie grafiek 3).

typel
type I
type L
type II

De periodes met nystagmus naar links en naar rechts worden van
elkaar gescheiden door pauzes + die een korte of lange tijds-
periode duren — waarin geen nystagmus wordt geregistreerd, De
duur van deze pauzes varicert van 0-40 sec. en is ook bij een zelfde
patiént niet altijd even lang; niet bij de patiénten van type I of
type II en niet bij die van groep A of groep B.

symmetrische nystagmus-

periodes bij patiént
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De nystagmus kan abrupt van richting wisselen (pauzeduur O sec.)

maar ook wordt gezien dat, alvorens de nystagmus definitief van

richting wisselt, één of meer nystagmusslagen “‘op proef” de an-

dere richting hebben, afgewisseld met één of meer slagen in de

oorspronkelijke richting. De periodes waarin deze ‘‘probeersels”

worden geregistreerd hebben wij tot de pauzes gerekend.

Wij vonden dit soort pauzes bij 6 patiénten (PS5, P11, P13, P15,

P19 en P20):

— 5 pati€nten van groep B en

— 1 patiént van groep A, bij wie dit soort pauzes uitsluitend bij
open ogen wordt geregistreerd.

Van deze 6 patiénten behoren 3 patiénten tot type 1 en 3 patién-

ten tot type II; de indruk wordt derhalve gewekt dat dit soort

pauzes meer voorkomt bij nystagmus alternans van het verworven

type (zie tabel 12).

TABEL 12. Onderverdeling van patiénten met “‘pauzes met probeersels”,

Groep A Groep B
Type I Type Il Totaal Ogenopen— Ogen dicht
Aantal patiénten
met “pauzes met
probeersels” 3 3 6 1 - 5
Totaal aantal
patiénten 15 3 20 5 15

Bij 2 patiénten van groep A hebben de pauzes bij open en gesloten
ogen een gelijke duur: één patiént met type [ (P3) en één met type 11
(P14).

Zowel bij de patiénten met nystagmus alternans type [ als type Il
is de variatie in de duur en de soort van de pauzes zodanig, dal
hieruit geen conclusies getrokken kunnen worden omirent de
aetiologie, wel bestaat de indruk dat bij nystagmus alternans van
het verworven type de nystagmus vaker van richting verandert na
een periode van “probeersels” dan bij nystagmus alternans van
congenitale origine.



TABEL 13. De vorm van de nystagmus alternans.

Groep B

Ogen open- Ogen dicht

Groep A

Totaal

Aantal patiénten met zaagtandvorm  Type I Type Il

13

15

10
2

in beide richtingen

s

en cycloide vorm in beide richtingen

1

en cycloide vorm alleen naar rechts

en pendelvorm in beide richtingen

160

en pendelvorm + cycloide vorm in

beide richtingen

en zadelvorming in de langzame fase

15

20

15

Totale aantal patiénten
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) Vorm van de nystagmus

Van onze serie patiénten heeft verreweg het grootste deel een
nystagmus alternans waarvan de nystagmus een zuivere zaagtand-
vorm heeft (zie tabel 13),

Van de 15 patiénten met type 1 heeft de nystagmus bij 10 patién-

ten, zowel naar links als naar rechts, een zuivere zaagtandvorm.

—  Bij 2 patiénten (P3 en P17) heeft de nystagmus in beide richtin-
gen een zaagtandvorm met daarnaast ook een meer cycloide
vorm (boog- en picknystagmus).

—  Bij 1 patiént (P1) heeft uitsluitend de nystagmus naar rechts
ook een cycloide vorm (boogtype).

—  Bij | patiént (P5) wordt de zaagtandnystagmus in beide rich-
tingen afgewisseld met een pendelnystagmus.

—  Bij 1 patiént (P4) worden, naast de overwegend zaagtandvor-
mige nystagmus, in beide richtingen ook nystagmusslagen
met een cycloide vorm (pieknystagmus) en een pendelvorm
geregistreerd.

Van alle 5 patiénten met nystagmus alternans type I1 heeft de
nystagmus een zuivere zaagtandvorm,

De vorm van de nystagmus alternans bij open en gesloten ogen is
bij 4 van de 5 patiénten van groep A gelijk; bij 1 patiént (P5)
wordt bij gesloten ogen een zaagtandvorm gezien, afgewisseld met
een pendelnystagmus, en bij open ogen een zaagtandnystagmus
met zadelvorming in de langzame fase (zadelnystagmus).

Van de patiénten van groep B heeft bij 13 patiénten de nystagmus

een zuivere zaagtandvorm in beide richtingen.

—  Bij 1 patiént (P1) heeft uitsluitend de nystagmus naar rechts
ook een cycloide vorm (boogtype).

—  Bij 1 patiént (P4) worden naast de overwegend zaagtandvor-
mige nystagmus in beide richtingen, ook nystagmusslagen met
een cycloide vorm (pieknystagmus) en een pendelvorm gere-
gistreerd.

Een zuivere zaagtandvorm pleit derhalve voor een nystagmus alter-

nans van het verworven type, maar ook een congeniftale nystagmus

alternans kan een zuivere zaagtandvorin hebben.

Bij nystagmus alternans pleit een niet zuivere zaagtandvorm voor

een congenitale origine.



162

5.

s/ N3ovis

12 5

14 17 3

17 14 2 5 4

PATIENT NR.

B 12 15 N1

10 16 18 20 7 9

OGEN OPEN

OGEN DICHT

EN NAAR RECHTS D

7
FREQUENTIE VAN DE NYSTAGMUS NAAR LINKS %

=)

(één waarde wordt aangeven door

Grafiek 4.

163
g) Frequentie (zic grafick 4)

De frequentic van de nystagmus alternans type | varieert in groep
A van 1,6-4,5 slagen/sec, bij open ogen en van 0.1-3,8 slagen/sec.
bij gesloten ogen; in groep B varieert de frequentie van de nystag-
mus alternans van 0,4-4 slagen/sec.

De frequentie van de nystagmus alternans type I1 wisselt van 2-3
slagen/sec. in groep A bij open ogen en van 0,5-3 slagen/sec. bij
gesloten ogen; in groep B wisselt zij van 0,5-2,6 slagen/sec.

Bij 1 patiént van groep A is de frequentie bij open en gesloten
ogen gelijk, deze patiént behoort tot type I (P3).

Het verschil in frequentie van de nystagmus naar links en naar
rechts is reeds besproken bij de symmetrie/asymmetrie van de
nystagmusperiodes (zie onder 3.b).

Een duidelifk verschil in frequentie tussen type I en type I wordt
niet gevonden.

h) Snelheid van de nystagmus (zie grafiek 5)

De snelheid van de nystagmus alternans type I varieert in groep A
van 2°-100°/sec. bij gesloten ogen en van 3°-110°/sec. bij open
ogen,; in groep B varieert de snelheid van 1°-110°/sec.

De snelheid van de nystagmus alternans type II varieert van 2°-
28°/sec. in groep A bij gesloten ogen en van 1°-36°/sec. bij open
ogen; in groep B varieert de snelheid van 2°-20°/sec.

Bij 1 patiént (P3) is de snelheid van de nystagmus bij open ogen
gelijk aan die bij gesloten ogen.

Het verschil in snelheid van de nystagmus naar links en naar rechts
is reeds besproken bij de symmetrie/asymmetrie van de nystagmus-
periodes (zie onder 5.b).

Als bij een nystagmus alternans de snelheid hoge waarden bereikt,

pleit dit voor een congenitale origine; maar de nystagmus alternans

waarvan de snelheid geen hoge waarden bereikt kan ook van con-
genitale origine zijn.

6. Resistentie van de alternering

a) Bij openen van de ogen

- Bij 15 van de 20 patiénten met nystagmus alternans wordt de
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alternering uitsluitend geregistreerd bij gesloten ogen (groep B, zie

tabel 7); men kan veronderstellen dat openen van de ogen de

alternering volledig onderdrukt bij deze patiénten.

Op blz. 146 werd reeds besproken dat zowel bij nystagmus alter-

nans van het congenitale type als van het verworven type de alter-

nering aanwezig kan zijn bij gesloten ogen zowel als bij open ogen.

Van de patiénten uit groep A blijkt (zie tabel 14):

Bij 1 patiént (P3) met type | wordt geen enkele invloed ge-
zien van openen of sluiten van de ogen op het spontaan alter-
nerende nystagmuspatroon.

—  Bij 2 patiénten (P5 en P 12) met type I wordt door openen
van de ogen de spontane alternering niet onderdrukt, maar
wel veranderen hierbij de kenmerken van de nystagmus
(duur, snelheid en frequentie).

—  Bij 1 patiént (P17) met type [ wordt bij openen van de ogen
uitsluitend een nystagmus alternans gezien bij fixatie,

—  Bij de patiént (P14) met nystagmus alternans type 11, groep
A, wordt de alternering uitsluitend gezien bij open ogen als
de blik gewend wordt naar links, Bij de andere tests met open
ogen wordt uitsluitend een periodieke nystagmus naar één
zijde (naar rechts) gevonden.

TABEL 14. Invioed van het openen der ogen op de nystagmus alternans bij de
patiénten van groep A.

Aantal patiénten met: Typel Type Il
geen enkele invloed 1 -
verandering van de kenmerken van de nystagmus 2 —
bij open ogen uitsluitend alternering bij fixatie 1 -
bij open ogen uitsluitend alternering bij blik gewend

naar links — 1

b) Bij optische stimulatie
—  Optokinetische nystagmus (zie tabel 15)

Van de pati€nten met nystagmus alternans type I van groep A
wordt bij 2 patiénten (P3 en P5) geen enkele invioed gezien van de
optokinetische prikkel op de spontane alternering zoals die wordt
gezien bij open ogen. Bij 1 patiént (P17) wordt de spontane alter-
nering wel beinvloed en bij 1 patiént (P12) sterk beinvloed maar
niet volledig onderdrukt.
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Van de patiént (P14) met nystagmus alternans type Il van groep A
wordt de spontane alternering wel sterk beinvloed maar niet volle-
dig onderdrukt.

Bij de patiénten met nystagmus alternans type I van groep B wordt
bij het onderzoek van de optokinetische nystagmus geen spontane
alternering gezien, evenmin als bij de patiénten met nystagmus
alternans type 11 van groep B.

—  Slingerproef (zie tabel 15)

Van de patiénten met type | van groep A wordt bij 3 van de 4
patiénten (P3,P5 en P12) geen enkele invloed gezien van de slinger
op het spontaan alternerende patroon bij ogen open. Bij 1 patiént
(P17) wordt bij de slingerproef geen spontane alternering geregi-
streerd.

Bij de patiént (P14) met nystagmus alternans type Il van groep A
wordt de spontaan optredende periodieke nystagmus naar rechts
nict onderdrukt door de slingerbe weging.

TABEL 185. De invioed van optische stimulatie op nystagmus alternans.

Groep A Groep B

Aantal patiénten waarbij wordt
pezien: Type | Type 11 Totaal

— Bij de optokinetische nystagmits:

seen enkele invloed van de prikkel* 2 - — 2
spontane alternering beinvloed 1 - - L
spontane alternering sterk beinviced 1 1 — 2
spontane alternering volledig onder-

drukt - - alle 15 15

— Bij de slingerproef:

geen enkele invloed van de prikkel* 3 - — 3
spontane alternering beinvlieed — - — -
spontane alternering sterk beinvloed — - — -~

spontane alternering volledig onder-
drukt 1 1 alle15 17

*) d.w.z. op de spontane alternering.
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Bij de patiénten met nystagmus alternans type I en II van groep B
wordt geen spontane alternering van de nystagmus gezien bij de
slingerproef.

Zeer voorzichtig zou men kunnen stellen dat de indruk wordt
gewekt, dat bij nystagmus alternans met alternering bij open +
gesloten ogen van congenitale origine de alternering minder bein-
vioed wordt door optische stimulatic dan bij nystagmus alternans
van het verworven type.

c) Bij calorische stimulatie (zie tabel 16)

Van de 4 patiénten met nystagmus alternans type I van groep A
wordt bij 3 patiénten (P3, P5 en P17) geen enkele invlioed geregi-
streerd van de calorische prikkel, Bij 1 patiént (P12) wordt het
spontaan alternerende nystagmuspatroon wel doorbroken, maar
niet volledig onderdrukt: regelmatig worden bij calorisatie enige
nystagmusslagen gezien die een richting hebben tegengesteld aan
die van de door calorische stimulatie opgewekte nystagmus.

Bij de patiént (P14) met nystagmus alternans type II van groep A
wordt door calorische stimulatie de spontaan alternerende nystag-
mus sterk beinvloed, maar niet volledig onderdrukt,

Van de 11 patiénten met nystagmus alternans type I van groep B
wordt bij 2 pati€énten (P13 en P16) de spontane alternering vol-
strekt niet beinvloed. Bij 3 patiénten van deze groep (P2, P4 en
P7) worden bij calorisatie regelmatig nystagmusslagen geregistreerd
in een richting tegengesteld aan de door calorische prikkeling opge-
wekte nystagmus: het spontaan alternerende patroon wordt wel
doorbroken maar niet volledig onderdrukt. Bij 6 patiénten van
deze groep wordt de spontane alternering volledig onderdrukt:
beide labyrinten zijn goed en gelijk prikkelbaar (P1, P6, P8, P9,
PlOen P11).

Van de 4 patiénten met nystagmus alternans type II van groep B
wordt bij 1 patiént (P15) de spontane alternering wel doorbroken,
maar niet volledig onderdrukt. Bij 2 patiénten (P19 en P20) wordt
de spontane alternering volledig onderdrukt en bij 1 patiént (P18)
werd het calorische onderzoek niet verricht wegens de slechte con-
ditie van de patiént.

Samenvattend: calorische stimulatie kan zowel de nystagmus alter-
nans type I als type II volledig onderdrukken.
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TABEL 16. De invioed van calovische en rotatoire stimulatie op nystagmis alternans.

Groep A Groep B

Aantal patiénten waarbij wordt gezien ~ Typel Typell  Typel Typell Tnttlil
— Bij calorische stimulatie:

geen enkele invloed van de prikkel 3 - 2 — S
spontane alternering doorbroken 1 - 3 1 5
spontane alternering volledig onder-

drukt — 1 6 2 9
— Bij rotatoire stimulatie:

geen enkele invioed van de prikkel - 1 1 — 2
spontane alternering doorbroken 3 - - — 3
spontane alternering volledig onder-

drult 1 — 10 3

d) Bij rotatoire stimulatie (zie tabel 16)

Van de 4 patiénten met nystagmus alternans type 1 van groep A
wordt door rotatoire prikkeling bij 3 patiénten (P3, PS en P17)
een zeer geringe invloed op het spontaan alternerende nystagmus-
patroon gevonden. Bij 1 patiént (P12) wordt de spontane alter-
nering volledig onderdrukt en een normale response verkregen.

Bij de patiént (P14) met nystagmus alternans type Il van groep A
wordt geen enkele invloed van de rotatoire prikkel geregistreerd.

Van de 11 patiénten met nystagmus alternans type I van groep B
wordt bij 1 patiént de spontane alternering volstrekt niet bein-
vloed (P16). Bij de 10 overige patiénten wordt de spontane alter-
nering door de rotatoire prikkel volledig onderdrukt.

Dit is ook het geval bij de 3 patiénten met nystagmus alternans
type II van groep B; bij 1 patiént werd dit onderzoek niet uitge-
voerd wegens de slechte conditie van de patiént (P18).

Samenvattend: rotatoire prikkeling kan het spontaan alternerende
patroon volledig doorbreken zowel bij nystagmus alternans type I
als type II, bovendien is de spontane alternering resistenter tegen
calorische stimulatie dan tegen rotatoire stimulatie.

7. Duur van de nystagmus alternans

De nystagmus alternans van het congenitale type, die wij bij 15
patiénten registreerden, bleef in de loop der jaren waarin het ENG-
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onderzoek werd herhaald bij 14 patiénten in volstrekt identicke

vorm bestaan; bij | patiént (P12) werd na enige maanden geen

spontane alternering meer gevonden.

Te onderscheiden is:

1) Niet-permanente type congenitale nystagmus alternans (P12);

2) Permanente type congenitale nystagmus alternans (P1, P2, P3,
P4,P5,P6,P7,P8, P9, P10,P11,P13,P16enP17).

Van de 5 patiénten met nystagmus alternans van het verworven

type werden 3 patiénten geopereerd, Bij 2 patiénten (P14 en P19)

was de nystagmus alternans na de operatie niet meer aantoonbaar.

Bij 1 patiént (P20) was de nystagmus postoperatief niet alleen nog

aanwezig, maar was de nystagmus ook toegenomen in snelheid.

Van de 2 andere patiénten kon bij 1 patiént na 6 weken geen

nystagmus alternans meer geregistreerd worden en bij de andere

patiént was de nystagmus alternans na circa 2 jaar nog onver-

anderd aanwezig,

Te onderscheiden is:

1) Niet-permanente type verworven nystagmus alternans (P14,
P18enP19);

2) Permanente type verworven nystagmus alternans (P15 en P20).

TABEL 17. Onderverdeling naar de duur van de nystagmus alternans.

Aantal patiénten met Groep A Groep B
nystagmus alternans van het typel typell type I type Il Totaal

permanente type 3 — 11 2 16
niet-permanente type 1 1 — 2 &

Zoals te verwachten is wordt het permanente type nystagmus
alternans hoofdzakelijk gevonden bij de nystagmus alternans van
congenitale origine en het niet-permanente type hoofdzakelijk bij
de nystagmus alternans van verworven origine,

Het permanent zijn van een nystagmus alternans pleit derhalve
voor een congenitale origine van deze nystagmus alternans.
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Il OVERIGE NYSTAGMOGRAFISCHE BEVINDINGEN

A) BIJ NYSTAGMUS ALTERNANS VAN HET CONGENITALE
TYPE

De criteria waarop de diagnose congenitale nystagmus gesteld kan
worden zijn besproken bij het hoofdstuk over congenitale nystag-
mus (Hoofdstuk III, blz, 47 e.v.).

Wanneer wij de nystagmografische bevindingen van onze 15
patiénten met de congenitale vorm van nystagmus alternans (P1,
P2, P3, P4, PS5, P6, P7, P8, P9, P10, P11, P12, P13, P16 en P17)
aan deze criteria toetsen, kunnen de navolgende gegevens gerang-
schikt en vergeleken worden:

1). De vorm van de nystagmus bij open ogen (zie tabel 18)

—  Bij 8 patiénten heeft de nystagmus bij open ogen een zuivere
zaagtandvorm en bij 3 patiénten een zuivere cycloide vorm.
—  Een combinatic van zaagtandvorm en cycloide vorm zien wij
bij 3 patiénten.
—  Een zadelnystagmus wordt bij 1 patiént gevonden.
Opmerkelijk is dat géén van onze patiénten een pendelnystagmus
heeft, ook niet de 2 patiénten met sensory-defect type congenitale
nystagmus: de ene patiént heeft een zuivere zaagtandnystagmus
(P1) en de andere een combinatic van zaagtandvorm en cycloide
vorm (P3). Voorts heeft 1 patiént (P11) bij fixatie géén nystag-
mus.

Samenvartend:

—  Bij géén van onze patiénten wordt een pendelnystagmus ge-
vonden bij open ogen, ook niet bij de 2 patiénten met sen-
sory-defect type congenitale nystagmus.

—  Overigens zijn de vormen van de nystagmus overeenkomstig
die welke gevonden worden bij de congenitale nystagmus
zonder spontane alternering.

2). De afhankelijkheid van fixatie voor wat betreft het optreden,
de slagvorm en de richting van de nystagmus met een veran-
dering hierin bij sluiten van de ogen

Omdat al onze 15 patiénten met congenitale nystagmus alternans
bij gesloten ogen een alternerende nystagmus hebben kan dit cri-
terium niet getoetst worden.
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3). Atypisch gedrag bij toenemend zijwaarts gerichte blikrichting
(zie tabel 18)

a) Richting van de nystagmus

— Bij 3 patiénten wordt geen verandering in richting van de
nystagmus gezien bij wijziging van de blikrichting omdat de
nystagmus alternans bij open ogen hierdoor niet betnvliced
wordt (P3, PS5 en P12).

—  Bij 1 patiént (P17) met nystagmus alternans bij fixeren wordt
de alternering onderdrukt door wenden van de blik naar op-
zij: de richting van de nystagmus komt overeen met de rich-
ting van de blik.

—  Bij 6 andere patiénten komt de richting van de blikrichting-
nystagmus eveneens overeen met de richting van de blik (P6,
P7,P8, P9, P10 en P11).

—  Bij 4 patiénten is de nystagmus, zowel bij fixatie als bij wen-
den van de blik naar links en naar rechts, blijvend naar links
gericht (P1, P2, P4 en P16).

—  Bij I patiént (P13) is de fixatienystagmus naar rechts gericht
en de blikrichtingnystagmus naar links, bij kijken zowel naar
links als naar rechts; dit geldt echter uitsluitend bij binocu-
lair onderzoek, want bij monoculair onderzoek blijkt dat bij
deze patiént de richting van de nystagmus niet bepaald wordt
door de blikrichting maar door het oog dat fixeert: de rich-
ting van de nystagmus is bij monoculair onderzoek steeds
gericht naar het oog dat fixeert (=nystagmus latens, zie tabel
18b).

b) Intensiteit van de nystagmus

—  Bij 1 patiént (P17) met nystagmus alternans bij fixatie wordt
de alternering onderdrukt en de nystagmus sterker bij wen-
den van de blik naar opzij,

—  Bij 6 andere patliénten is de blikrichtingnystagmus in beide
richtingen eveneens sterker dan bij fixeren (P6, P7, P8, P9,
P10en P11),

— Bij 1 patiént (P4) is alleen de blikrichtingnystagmus naar
links sterker dan de fixatienystagmus,

—  Bij 6 patiénten wordt de sterkte van de nystagmus niet bein-
vloed door de blikrichting: bij 3 patiénten met spontaan



TABEL 18

Verandering INTENSITEIT

t.o.v. fixatie bij

RICHTING van de nystagmus bij

VORM van de nystagmus bij

TYPE cong.

PAT.

nyst.

blik links  blik rechts

blik rechts

fixatie blik links

fixatie blik links blik rechts

S
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alternerende nystagmus bij open ogen (P3, P5 en P12) en bij
3 patiénten zonder nystagmus alternans bij open ogen (P1, P2
en P16).

—  Bij 1 patiént (P13) wordt de nystagmus bij wenden van de
blik zwakker dan bij fixeren; dit is de patiént met nystagmus
latens en dit geschiedt alleen bij binoculair onderzoek. Bij
monoculair onderzoek is de nystagmus bij kijken met alleen
het linker oog sterker dan bij fixeren en bij kijken met alleen
het rechter oog sterker bij blik naar rechts en zwakker bij blik
naar links (zie tabel 18b).

c) Vorm van de nystagmus

—  Bij 13 patiénten wordt géén verandering in vorm van de nystag-
mus gezien bij verandering van de blikrichting.

—  Bij 2 patiénten (P10 en P17) verandert de vorm van de ny-
stagmus bij wijzigen van de blikrichting.

Samenvattend: het gedrag van de nystagmus bij toenemend zij-
waarts gerichte blik, zoals dit bekend is van de congenitale nystag-
mus zonder spontane alternering, wordt eveneens gevonden bij de
nystagmus alternans van congenitale origine; de stabiliteit van de
nystagmus alternans kan echter zo hoog zijn, dat géén invloed van
de verandering in de blikrichting wordt gezien.

Bij alle patiénten wordt een blikrichtingnystagmus gevonden en bij
alle patiénten op é¢én na een fixatienystagmus.

Bij 7 patiénten (P6, P7, P8, P9, P10, P11 en P17) wordt een
blikrichtingnystagmus gevonden waarvan de richting overeenkomt
met de richting van de blik en waarbij de nystagmus naar beide
zijden niet even sterk is: bij deze patiénten lijkt de blikrichting-
nystagmus dus op de nystagmauis van Bruns (zie blz. 50).

4), Nystagmus latens bij monoculaire fixatie

Bij 1 patiént (P13) wordt op de gebruikelijke wijze (zie blz. 50)
een latensfenomeen gevonden. De gegevens zijn vermeld in tabel
18b.

5). Inversie van de optokinetische nystagmus (zie tabel 19)

—  Bij 6 patiénten vinden wij inversie (zie blz. 51] van de optoki-
netische nystagmus in beide richtingen; deze inversie gaat bij



TABEL 18b

Verandering INTENSITEIT

t.o.v. fixatie bij

RICHTING van de nystagmus bij

VORM van de nystagmus hij

KIJKEN
met

PAT.

blik rechts

blik rechts blik links

blik links

blik rechts fixatie

blik links

fixatie
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2 patiénten (P2 en P11) gepaard met een cycloide vorm van
de optokinetische nystagmus in beide richtingen, bij 2 patién-
ten (Pl en P6) met een cycloide vorm van de optokinetische
nystagmus in €én richting, en bij 2 patiénten (P8 en P9) blijft
de zaagtandvorm van de optokinetische nystagmus behouden;
opmerkelijk is dat bij de patiént (P1) met sensory-defect type
congenitale nystagmus de optokinetische nystagmus naar
beide zijden is geinverteerd.

Bij 1 patiént (P12) met spontaan alternerende nystagmus bij
open ogen is de optokinetische nystagmus onder invioed van
de nystagmus alternans wisselend geinverteerd in beide rich-
tingen: bovendien is de optokinetische nystagmus naar beide
zijden pathologisch verminderd.

Bij 1 patiént (P17) met spontaan alternerende nystagmus bij
open ogen is de optokinetische nystagmus naar links wis-
selend geinverteerd en van vorm veranderd,

Bij 4 patiénten (P4, P10, P13 en P16) is de optokinetische
nystagmus naar één zijde geinverteerd en heeft bij 3 van deze
patiénten ook cen cycloide vorm (P4, P10 en P16).

Bij 2 patiénten (P3 en P5) met nystagmus alternans bij open
ogen wordt geen invloed gezien van de optokinetische stimu-
latie op de nystagmus alternans.

Bij 1 patiént (P7) wordt geen inversie gevonden.

Samenvattend: het gedrag van de optokinetische nystagmus bij de
congenitale vorm van nystagmus alternans komt overeen met dat
van de optokinetische nystagmus bij congenitale nystagmus zonder
spontane alternering; bij slechts 1 patiént verloopt de optokineti-
sche nystagmus ongestoord.

6). De slingerproef (zie tabel 19)

Bij 1 patiént (P1) verloopt de curve bij de slingerproef vol-
gens type | (zie blz. 51).

Bij 14 patiénten wordt een curve volgens type 2 gevonden,
van wie bij 1 patiént (P13) duidelijk een latensfenomeen
wordt aangetoond.

De curven bij de slingerproef verlopen bij de congenitale vorm van
nystagmus alternans dus geheel overeenkomstig die bij de congeni-
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tale nystagmus zonder spontane alternering; bij alle patinten is
de reactie bij de slingerproef dan ook gestoord.

7) Het calorische onderzoek (zie tabel 19)

—  Bij 5 pati€énten met nystagmus alternans van het congenitale
type is de calorische prikkelbaarheid van de labytinten niet te
becordelen ten gevolge van deze alternerende nystagmus (P3,
P5,P13, P16 en P17).

—  Bij de 10 overige patiénten zijn beide labyrinten goed en
gelijk prikkelbaar; bij 3 patiénten wordt een richtingsvoor-
keur van de nystagmus gevonden (P1, P4 en P7).

De calorische prikkelbaarheid bij de congenitale vorm van nystag-
mus alternans komt derhalve overeen met die van de congenitale
nystagmus zonder spontane alternering; de alternering kan evenwel
zo sterk zijn dat de prikkelbaarheid niet is te beoordelen.

8) Het torsieschommelonderzoek (zie tabel 19)

—  Bij 4 pati#nten kan geen richtingsvoorkeur bepaald worden
ten gevolge van de spontaan alternerende nystagmus (P3, PS5,
Pl6en P17).

—  Van de overige 11 patiénten wordt bij 6 patiénten geen rich-
tingsvoorkeur gevonden (P2, P6, P8, P10, P12 en P13).

— Uit de richtingsvoorkeur bij de 5 andere patiénten kunnen
geen conclusies worden getrokken.

Zoals te verwachten is levert het rotatie-onderzoek bij de diagno-
stiek van congenitale nystagmus geen relevante gegevens op.

Samenvattend kan gesteld worden, dat de overige nystagmografi-
sche bevindingen bij de congenitale vorm van nystagmus alternans
volkomen passen bij de kenmerken van de congenitale nystagmus
zonder spontane alternering.

Bij onze serie patiénten valt op, dat bij niet één patiént een pendel-
nystagmus word! geregistreerd bij fixatie
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B) BIJ NYSTAGMUS ALTERNANS VAN HET VERWORVEN
TYPE

Naast de spontaan alternerende nystagmus vinden wij bij onze 5
patiénten met nystagmus alternans van het verworven type (P14,
P15, P18, P19 en P20) nog diverse andere nystagmografische afwij-
kingen.

Het lijkt dienstig voor de bewerking hiervan dezelfde kenmerken
te hanteren als bij de patiénten met congenitale nystagmus alter-
nans:

1). De vorm van de nystagmus bij open ogen (zie tabel 20)

Bij 4 van de 5 patiénten wordt bij open ogen een nystagmus geregl-
streerd; bij alle 4 patiénten heeft deze nystagmus een zuivere zaag-
tandvorm.

2). De afhankelijkheid van fixatie voor wat betreft het optreden,
de slagvorm en de richting van de nystagmus met een veran-
dering hierin bij sluiten van de ogen

Omdat al onze 5 patiénten bij gesloten ogen een alternerende
nystagmus hebben is dit criterium niet relevant.

3). Het gedrag van de nystagmus bij wenden van de blik naar
opzij (zie tabel 20)

a) Richting van de nystagmus

—  Bij 2 patiénten (P14 en P20) wordt een fixatienystagmus
geregistreerd; deze patiénten hebben eveneens een blikrich-
tingnystagmus bij wenden van de blik, zowel naar links als
naar rechts: beide patiénten hebben zowel bij fixatie als bij
wenden van de blik naar links en naar rechts een nystagmus
naar rechts, maar bij | patiént (P14) wordt bij wenden van de
blik naar links de nystagmus alternerend.

—  Van de 3 overige patiénten, die geen nystagmus hebben bij
fixeren, wordt bij 1 patiént (P15) geen blikrichtingnystagmus
geregistreerd, bij 1 patiént (P18) bij wenden van de blik naar
links een blikrichtingnystagmus naar links en bij | patiént
(P19) een blikrichtingnystagmus naar rechts bij wenden van
de blik naar rechts.
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b) Intensiteit van de nystagmus

—  Bij 2 patiénten (P14 en P20) neemt de nystagmus af in sterk-
te bij wenden van de blik in de richting van de snelle fase van
de nystagmus (vergelijk blz. 50: een perifeer-vestibulaire
nystagmus wordt sterker als de blik gewend wordt in de rich-
ting van de snelle fase, wet van Alexander 1918);bij 1 (P20)
van deze 2 patiénten neemt de nystagmus zelfs minder af in
sfterkte bij wenden van de blik in de richting van de langzame

ase.

— Bij 2 patiénten (P18 en P19) neemt de nystagmus toe in
sterkte bij wenden van de blik in de richting van de snelle fase
(1° graads nystagmus).

—  Bij 1 patiént (P15) wordt een fixatie- noch een blikrichting-
nystagmus geregistreerd.

¢) Vorm van de nystagmus

—  Bij géén van de patiénten verandert de vorm van de nystag-
mus bij wijzigen van de blikrichting.

Samenvattend wordt bij 2 van de § patiénten een fixatienystagmus
gevonden en bij 4 van de 5 patiénten een blikrichtingnystagmus:
deze nystagmus heeft bij alle 4 patiénten een zaagtandvorm die
niet verandert bij wijzigen van de blikrichting,

De richting van de blikrichtingnystagmus komt meestal overeen
met de richting van de blik, maar een overeenkomst met de nystag-
mus van Bruns wordt niet gevonden.

De nystagmus kan zowel toe- als afnemen in sterkte ten opzichte
van de nystagmus bij fixatie.

4). Nystagmus latens bij monoculaire fixatie

Er wordt géén latensfenomeen gevonden bij een van deze patién-
ten.

5). De optokinetische nystagmus (zie tabel 21)

—  Bij géén van de 5 patiénten wordt inversie van de optokineti-
sche nystagmus gevonden, evenmin als een van de zaagtand
afwijkende vorm van de nystagmus.

—  Bij 1 patiént (P18) is de optokinetische nystagmus naar beide
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zijden pathologisch verminderd en bij 1 patiént (P20) kan bij
horaire stimulatie geen duidelijke optokinetische nystagmus
: worden opgewekt (pathologische vermindering van de optoki-

+ netische nystagmus naar één zijde).

— Bij 1 patiént (P14) met nystagmus alternans bij open ogen is
de optokinetische prikkel niet in staat de periodieke naar
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De optokinetische nystagmus is dus bij 3 patiénten gestoord en
heeft bij 2 patiénten een normaal verloop.

niet ingevuld

6). De slingerproef (zie tabel 21)

—  Bij 2 patiénten (P15 en P18) zijn de volgbewegingen naar
links sterker gesaccadeerd dan die naar rechts.

—  Bij | patiént (P19) is de volgbeweging naar links sterk gesac-
cadeerd en de volgbeweging naar rechts niet gestoord.

—  Bij | patiént (P20) zijn de volgbewegingen naar rechts sterker
gesaccadeerd dan die naar links.

—  Bij I patiént (P14) zijn de volgbewegingen naar beide zijden
gesaccadeerd en wordt op de curve periodiek een naar rechts
gerichte nystagmus geregistreerd, zowel bij volgen naar links
als naar rechts.

patiént nummer
zaagtandvorm
= nystagmus alternans

naar links

Bij alle 5 patiénten wordt dus een gestoorde curve gevonden bij de
slingerproef; de storing is duidelijk te onderscheiden van die bij
congenitale nystagmus (alternans).

7). Het calorische onderzoek (zie tabel 21)

—  Bij 2 patiénten (P15 en P20) zijn beide labyrinten goed en
gelijk prikkelbaar, beide patiénten hebben een randpathologi-
sche voorkeur voor de nystagmus naar rechts.

—  Bij 2 patiénten (P14 en P19)is één labyrint calorisch onprik-
kelbaar, hetgeen geheel verklaarbaar is uit het oorzakelijke
proces (brughoektumor).

ciéntie in vertebro-
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—  Bij 1 patiént (P18) is dit onderzoek nict verricht.
ZV“ ﬁ’f o Bij het calorische onderzoek hangen de bevindingen ten nauwste
et e samen met het oorzakelijke ziekteproces; beide labyrinten kunnen
gelijk prikkelbaar zijn en één labyrint kan calorisch onprikkelbaar
bys Zijn.
G
2E E, = 8). Het torsieschommelonderzoek (zie tabel 21 )
; % ﬁ g E —  Bij 2 patiénten (P19 en P20) wordt een goede en symmetri-
@‘C‘_ ] 5 8 §% L g sche response verkregen.
& g & @g go —  Bij 1 patiént (P15) wordt cen voorkeur voor de nystagmus
£ % -§ £% naar rechts gevonden.
i - P ﬁ :f f l‘|= l-'l"— —  Bij 1 patiént (P14) is de response niet te beoordelen wegens
woe B de spontaan alternerende nystagmus.
—  Bij 1 patiént (P18) is dit onderzoek niet verricht.
a
TS e Het rotatie-onderzoek levert geen bijdrage tot nadere diagnostiek
T 5 van verworven nystagmus alternans.
Il ANDERE VERSCHIJNSELEN BIJ NYSTAGMUS ALTER-
% NANS
s
+ + + = .
ol a2 8 1. Audiologische afwijkingen
- 2 Bij 7 patiénten werden géén audiologische afwijkingen gevonden;
g g = allen behoren tot type I (congenitale nystagmus alternans).
S L33 Bij 13 patiénten werden wel afwijkingen gevonden en de onderver-
E 2E £9g deling luidt als volgt:
S Eaad A : :
g E«g BE S — 1 patiént (P11) had een geleidingsverlies aan één zijde, waar-
5 E’ £ & Eﬂ voor geen oorzaak is gevonden; patiént behoort tot type .
NN NN E2FEEE — 3 patiénten (P, P10 en P16) hadden aan één zijde een per-
e ceptief verlies in het hoge tonen gebied, tot 30 dB: allen beho-
= ren tot type I.
i B — 1 patiént (P7) had aan beide oren een perceptief verlies in het
:: & hoge tonen gebied, tot 40 dB; patiént behoort tot type 1.
< g e — 1 patiént (P13) had aan één oor een gemengd verlies tot 50
it g dB, waarvoor geen oorzaak is gevonden; patiént behoort tot
'§ type 1.
el Bl §0

— 1 patiént (P7) had beiderzijds een vlak verlopend perceptief
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verlies van 40 dB, Békésy-type 11; patiént behoort tot type I1.

— 2 patiénten (P18 en P20) hadden beiderzijds een perceptief
verlies tot 50 dB; beide behoren tot type 11

— 2 patiénten (P14 en P19) hadden aan één oor een perceptief
verlies tot 80 dB, Békésy-type I'V; beide patiénten behoren tot
type IL.

— 1 patiént (P15) had aan het ene oor een perceptief verlies tot
40 dB en aan het andere oor een perceptief verlies tot 80 dB,
Békésy-type I1; patiént behoort tot type I1.

— 1 patiént (P3) had aan één oor nog slechts een gehoorrest en
aan het andere oor een perceptief verlies van 60 dB, Békésy-
type Il aan het ene oor en aan het andere oor niet te typeren
wegens het grote verlies.

Op grond van deze bevindingen kan geconcludeerd worden dat een
perceptief verlies aan één of beide oren pleit voor nystagmus alter-
nans type II en dat een normaal gehoor of een geleidingsverlies
pleit voor type 1. De Békésy-typeringen lopen hiermee parallel.

2. Neurologische afwijkingen (anders dan nystagmus)

Van 6 patiénten, allen met type I, zijn geen gegevens bekend van

het neurologisch onderzoek omdat onvoldoende indicatie aanwe-

zig was voor cen diepgaand neurologisch onderzoek.

Bij S patiénten, allen met type 1, werden geen andere neurologische

afwijkingen gevonden dan nystagmus.

De 4 andere patiénten met nystagmus alternans type [ hadden wel

neurologische afwijkingen:

— Bij 2 patiénten werden cerebellaire verschijnselen gevonden,
bij 1 patiént (P17) lichte en bij 1 patiént ernstige (P3).

—  Bij 1 patiént was de corneareflex aan ¢én kant verminderd
(P12);:

—  Bij 1 patiént was het EEG licht diffuus gestoord (P11).

Bij de 5 patiénten met nystagmus alternans type II werden de

volgende neurologische afwijkingen gevonden:

—  Bij 1 patiént was de corneareflex aan ¢én kant verminderd
(P14).

—  Bij | patiént was het EEG diffuus gestoord, waren er cerebel-
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laire stoornissen en afwijkingen in sensibiliteit en motoriek,
was de corneareflex rechts verminderd en werden dubbelbeel-
den gezien bij kijken naar rechts (P20).

—  Bij | patiént werd een lichte stuwing in fundo, verminderde
corncareflex links en cen spoor facialisparese links gevonden
(P19).

— 1 patiént had een Hornersyndroom en een diffuus gestoord
EEG (P18).

—  Van | patiént was alleen het EEG diffuus gestoord (P15).

Samenvattend.: als bij een patiént mel nystagmus alternans neuro-
logische afwijkingen werden gevonden, waren dat

1. diffuus gestoord EEG:

2. verminderde corneareflex aan één zijde;

3. cerebellaire symptomen.

Bij niemand werden haardsymptomen vustgesteld.

3. Oogafwijkingen (anders dan nystagmus)

Van de patiénten met nystagmus alternans type 1 hadden 2 patién-
ten een slechte (P1) tot zeer slechte visus (P3); beiden hebben een
sensory-defect type congenitale nystagmus.

Diplopie werd bij 1 patiént (P10) gevonden bij kijken naar
midden-boven en links-boven, waarbij het linkeroog achterbleef.
7 patiénten droegen een bril of contactlenzen en S patiénten had-
den geen klachten waarvoor een bril moest worden voorgeschre-
ven.

Van de patiénten met nystagmus alternans type [I had 1 patiént
(P15) een geslaagde hoornvliestransplantatie ondergaan en leed aan
myopia gravior en cataracta senilis beiderzijds.

2 patiénten droegen een bril en 2 patiénten droegen bril noch con-
tactlenzen,

Opvallend is dat onze serie patiénten slechts 2 patiénten met sen-
sory-defect type congenitale nystagmus omvat. Een mogelijke
verklaring hiervoor is dat bij deze patiénten de gestoorde visus
sterk op de voorgrond staat zodat zij in eerste instantie naar de
oogarts worden verwezen, die dan de diagnose stelt.
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4. Interne afwijkingen

Op intern gebied is van 5 pati€énten pathologie bekend:

—  Diabetes (P3, type I);

—  Coronariaziekte (P35, type I);

—  Hypertensie + hartjagen (P15, type II);

—  Hypertensie + coronariaziekte (P17, type I);

—  Hernia diaphragmatica met peptische oesophagitis (P18, type
I1).

Een verband tussen éen van bovenstaande ziekteprocessen én
nystagmus alternans lijkt ons hoogst onwaarschijnlijk.

5. Rontgenologische afwijkingen

Van onze 15 patiénten met nystagmus alternans type I werd bij 8
patiénten rontgenonderzoek verricht van het rotsbeen en de sche-
delbasis: rontgenologische afwijkingen werden niet gevonden. Bij |
patiént (P17) was het vertebralisangiogram weliswaar afwijkend,
maar verband met de nystagmus alternans leek onwaarschijnlijk.
Van de patiénten met nystagmus alternans type II kon bij 3 van de
5 patiénten eerst bij ingrijpend onderzoek (pneumo-encephalogra-
fie, angiografie van carotis of vertebralis, cisternografie van de
cisterna ponto-cerebellaris) het oorzakelijke ziekteproces worden
aangetoond. Bij 1 patiént (P19) kon het proces reeds gezien wor-
den op de opname volgens Stenvers en bij 1 patiént (P15) werden
weliswaar rontgenologisch geen afwijkingen gevonden maar was
afgezien van meer ingrijpend onderzoek.

Samenvattend werden bij nystagmus alternans van congenitale ori-
gine rontgenologisch géén afwijkingen gevonden die de nystagmiis
kunnen verklaren en werd bij nystagmus allernans van verworven
origine meestal eerst met ingrijpende rintgentechnieken het oor-
zakelijke proces aangetoond.
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HOOFDSTUK V11

SAMENVATTING EN CONCLUSIES

In Hoofdstuk I worden een overzicht en een indeling gegeven van
de verschillende soorten nystagmus, gebaseerd op de 3 systemen
die de cogbewegingen beheersen.

Omdat nystagmus alternans een vorm is van centraal-vestibulaire
nystagmus hebben wij de fysiologie en pathofysiologie van het
centraal-vestibulaire systeem meer uitgebreid besproken.

Een overzicht van eigenschappen en symptomen waarmede onder-
scheid gemaakt kan worden tussen een nystagmus van perifeer-
vestibulaire en van centraal-vestibulaire origine en een overzicht
van de oorzaken en vormen van centraal-vestibulaire nystagmus
sluiten dit hoofdstuk af.

In Hoofdstuk II gaan wij nader in op de nystagmus alternans: wij
vermelden de verschillende benamingen waaronder de nystagmus
alternans in de literatuur wordt beschreven en geven een hanteer-
bare definitie. Daarna volgt een tabellarisch overzicht (tabel 1)
waaruit blijkt dat er in totaal circa 90 patiénten met nystagmus
alternans beschreven zijn en dat slechts bij 12 van deze patiénten
de nystagmus als congenitaal wordt beschouwd. Nystagmus alter-
nans is dus een zeldzaam verschijnsel, ofschoon waarschijnlijk min-
der zeldzaam dan uit deze cijfers blijkt; het is aannemelijk dat
nystagmus alternans niet altijd als zodanig wordt herkend.
Electrische registratie van oogbewegingen is in hoge mate superieur
aan directe observatie bij het herkennen van de aard van deze
oogbewegingen. Omdat aan de verworven vorm van nystagmus
alternans meestal een afwijking in het Centrale Zenuwstelsel ten
grondslag ligt (tabel 2) is het van het grootste belang te kunnen
onderscheiden of de nystagmus alternans van verworven of van con-
genitale origine is. Helaas biedt de literatuur hiervoor weinig steun.
Omdat de kenmerken van de periodiek alternerende nystagmus,
zoals beschreven in de literatuur en zoals ook blijkt uit ons eigen
onderzoek, vooral wat betreft de periodiciteit sterk uiteenlopen,
geven wij de voorkeur aan de benaming nystagmus alternans.

Bij slechts 4 patiénten met nystagmus alternans is pathologisch-
anatomisch onderzoek verricht: bij allen was de oorzakelijke aan-
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doening gelocaliseerd in het ponto-medullaire gebied maar niet
specifiek genoeg om nauwkeurig te kunnen bepalen waar de
nystagmus alternans wordt opgewekt.

Over de pathofysiologie is in de loop der jaren veel getheoretiseerd
en dank zij het werk van onderzoekers uit de laatste jaren lijkt nu
een bevredigende verklaring nabij: tengevolge van een gehele of
gedeeltelijke, aangeboren of verworven opheffing van de rem-
mende invioeden van het cerebellum op de beide vestibulaire kern-
systemen ontstaat hierin een reciproke activering met als gevolg
een periodicke verschuiving van het nulpunt van de ogen, hetgeen
resulteert in een periodieke deviatie van de ogen en de hiermee
geassocieerde nystagmus.

De differentiéle diagnose levert bij goede observatie, beter registra-
tie (! ), geen moeilijkheden op; als te korte tijd wordt waargeno-
men, c.q. seregistreerd, kan de diagnose gemist worden en wordt
de nystagmus als een “gewone” nystagmus beschouwd.

Vanwege het relatief grote aantal (15) door ons onderzochte
patiénten met de congenitale vorm van nystagmus alternans is
Hoofdstuk IIT gewijd aan de congenitale nystagmus. Op grond van
de anamnese en de bevindingen bij het audiovestibulaire onder-
zoek kan de diagnose congenitale nystagmus met zekerheid gesteld
worden.

Bij al onze patiénten is het routine vestibulaire onderzoek verricht
zoals dit in onze kliniek gebruikelijk is: het electronystagmografi-
sche onderzoek dat beschreven wordt in Hoofdstuk IV.

De registratie van een nystagmus waarvan de richting wisselt zon-
der aanwijsbare oorzaak van buitenaf, vormt ons criterium voor de
diagnose nystagmus alternans.

Bij 20 patiénten stelden wij op deze wijze de diagnose nystagmus
alternans; 15 patiénten voldeden tevens aan de criteria voor de
diagnose congenitale nystagmus.

Deze 20 patiénten hebben wij in Hoofdstuk V uitgebreid beschre-
ven; representatieve registraties van het ENG-onderzoek illustreren
deze patiéntenbeschrijving.

In Hoofdstuk VI komen wij door bewerking van de gegevens van
onze 20 patiénten tot de volgende conclusies:

o oyl
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I Conclusies omtrent de nystagmus alternans in het algemeen

1) De duur van de nystagmusperiodes, van de pauzes en van de
frequentie van de nystagmus varicert meestal sterk, zowel bij
een zelfde patiént als bij de verschillende patiénten onderling.

2) Een crescendo en decrescendo van de nystagmus worden
slechts bij enige patiénten geregistreerd.

3) Een duidelijk verband tussen nystagmus alternans en het ge-
slacht van de patiént wordt niet gevonden.

4) Calorische stimulatie en rotatoire prikkeling kunnen de spon-
tane alternering volledig doorbreken en bovendien is de spon-
tane alternering resistenter tegen calorische dan tegen rota-
toire stimulatie.

IT Conclusies omtrent het onderscheid tussen nystagmus alternans
van congenitale en verworven origine

A) De kenmerken van de nystagmus alternans bieden voor dit
onderscheid slechts een geringe steun.

Voor een congenitale origine — en dus tégen een verworven

origine — pleit:

1)  De nystagmusperiodes zijn niet symmetrisch.

2) Het nystagmuspatroon is niet regelmatig.

3) Pauzes met “probeersels’” worden niet gezien.

4)  De nystagmus heeft geen zuivere zaagtandvorm.

5) De snelheid van de nystagmus bereikt hoge waarden.

6) De alternering bij open ogen is resistent tegen optische
stimulatie,

7)  De nystagmus is van het permanente type.

B) De overige nystagmografische bevindingen blijken voor dit
onderscheid van groot belang:

1) De bevindingen bij de congenitale vorm van nystagmus
alternans komen volledig overeen met die bij congenitale
nystagmus alternans zonder spontane alternering.

2)  De bevindingen bij de verworven vorm van nystagmus
alternans onderscheiden zich hiervan duidelijk:

a) als bij open ogen een nystagmus wordt geregi-
streerd heeft deze uitsluitend een zuivere zaagtand-
vorm;

b) een nystagmus, lijkend op de nystagmus van Bruns,
wordt niet gevonden;

¢) de curve bij de slingerproef heeft een gesaccadeerd
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verloop, duidelijk te onderscheiden van dat bij con-
genitale nystagmus;

d) de optokinetische nystagmus is gestoord maar in-
versie wordt nimmer gezien,;

e) bij het calorische onderzoek hangen de bevindingen
ten nauwste samen met het oorzakelijke ziektepro-
ces.

C) De andere verschijnselen bij nystagmus alternans kunnen hier-
bij eveneens van belang zijn:

1) Als de patiént geen klachten heeft pleit dit voor een
congenitale nystagmus alternans.

2} Een normaal gehoor of een geleidingsverlies pleit voor
een congenitale nystagmus alternans; een perceptief ver-
lies aan één of beide oren pleit voor een verworven
nystagmus alternans.

3) Andere neurologische afwijkingen dan nystagmus alter-
nans pleiten (uiteraard) voor een nystagmus alternans
van het verworven type.

4) Réntgenologische afwijkingen worden meestal pas bij in-
grijpende technieken aangetcond bij patiénten met de
verworven nystagmus alternans; bij patiénten met een
aangeboren nystagmus alternans worden geen réntgeno-
logische afwijkingen gevonden welke in verband te bren-
gen zijn met deze nystagmus.

SLOTCONCLUSIE

Nystagmus alternans van congenitale origine kan duidelijk onder-
scheiden worden van nystagmus alternans van verworven origine;
voor dit onderscheid zijn niet zozeer de kenmerken van de alterne-
rende nystagmus, die sterk uiteen kunnen lopen, als wel de overige
nystagmografische bevindingen en andere verschijnselen van door-
slaggevende betekenis.
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SUMMARY AND CONCLUSIONS

In Chapter I a survey and a classification are given of the various
types of nystagmus based on the three various systems which con-
trol the eye movements.

As the phenomenon *‘nystagmus alternans™ is of central vestibular
origin, the essential part of physiology and pathophysiology of the
vestibular system is described.

Characteristics and symptoms which are important to indicate
whether the nystagmus is of peripheral or of central origin, causes,
and various forms of central vestibular nystagmus are discussed.

In Chapter II the phenomenon “nystagmus alternans™ is described
in detail; the different names of this nystagmus in the literature
are mentioned and a definition is given. In table 1 a display is
given of about 90 patients with alternating nystagmus reported in
the literature, Only in 12 of these patients the nystagmus was of
congenital origin.

Alternating nystagmus is a very rare condition, although probably
not so rare as may be concluded from these numbers; it is plausi-
ble that many cases remain undiscovered.

Electronystagmographic recording of the eye movements is a
superior method for observing eye movements. In most cases
(table 2) a disorder in the central nervous system is the cause of
the acquired type of alternating nystagmus and thus it is impor-
tant to detect these cases. The literature gives only little informa-
tion.

The characteristics of periodic alternating nystagmus that are
described in the literature are also found in our study. As especial-
ly the periodicity of the nystagmus is variable, we prefer the term
alternating nystagmus (nystagmus alternans).

Only 4 patients with alternating nystagmus were submitted to a
complete neuropathologic analysis: in all cases the lesion was
found in the pontomedullary region, but in none of the anatomi-
cally verified cases the lesion proved to be specific enough to
define the actual generating centre.

In the literature many theories are found about the pathophysiolo-
gy of alternating nystagmus: a reciprocal activation exists between
the vestibular nuclei on each side of the brain stem as the result of
a total or partial, congenital or acquired abolition of the inhibitory
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influences from the cerebello-vestibular pathways; this activity
causes a periodic shift of the null region of the eyes and results in
periodic deviation of the eyes and associated nystagmus.
The diagnosis is rather easy with electronystagmographic record-
ing,

On account of the large number (15) of patients suffering from
the congenital type of alternating nystagmus, congenital nystag-
mus is discussed in Chapter III. The patients’ history combined
with the findings of the audiovestibular examination can prove the
diagnosis of congenital nystagmus.

In all patients we have carried out routine vestibular examinations
as usual in our clinic: the electronystagmographical examination is
described in Chapter I'V,

Recording of a nystagmus changing its direction without any
external influence is our criterion for the diagnosis™ alternating
nystagmus”.

In that way alternating nystagmus was diagnosed in 20 patients;
15 patients fulfilled the criteria for the diagnosis “congenital
nystagmus” too.

The case reports of these 20 patients are presented in Chapter V,
illustrated by representative ENG-recordings.

In Chapter VI the following conclusions are made from the data of
our 20 patients:
1 Conclusions concerning alternating nystagmus on the whole:

1) The duration of the nystagmusperiods, of the pauses,
and of the frequency of the nystagmus is usually widely
vyariable, both in the same patient and in different
patients.

2) Crescendo and decrescendo of the nystagmus is only
recorded in a few patients.

3) This phenomenon appears equally in male and female
patients.

4) Caloric and rotatory stimulation may disturb the spon-
taneously alternating nystagmuspattern and, moreover,
the spontancous alternating is more affected by rotatory
than by caloric stimulation.

|
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Conclusions concerning the differentiation between congeni-
tal and acquired alternating nystagmus:

A)

B)

0)

The characteristics of the alternating nystagmus itself
are of very little help: Arguments for a congenital type
— and against an acquired type — are:

1)  The nystagmusperiods are not symmetrical.

2)  The nystagmuspattern is irregular.

3) Pauses with “trials’” are not recorded.

4) The form of the nystagmus is not of the pure jerk-
type

5)  The velocity of the nystagmus is high.

6) The alternation with open eyes is not altered by
optic stimulation.

7)  The nystagmus is of the permanent type.

Other nystagmographical findings are important for dif-

ferentiation:
1) The findings in cases with a congenital type of
alternating nystagmus are corresponding exactly
with the features of congenital nystagmus without
spontaneous alternating.
2) The findings in cases with the acquired type of
alternating nystagmus are clearly distinguished by :
a) a pure jerk-form when recordings are made of
the patient with the eyes open;

b) the absence of a nystagmus like the Bruns’
nystagmus,;

¢) the saccadic pattern of the curve at the pen-
dulum-swing test which is obviously different
from the pattern found at the pendulum-
swing test in congenital nystagmus;

d) the optokinetic nystagmus is disturbed but in-
version is never found;

e) the caloric responses are closely connected
with the underlying disorder.

The other symptoms in alternating nystagmus are also

of consequence;

1) Absence of complaints suggests congenital alter-
nating nystagmus.

2) Normal hearing or conductive hearing loss suggests
a congenital alternating nystagmus; perceptive
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hearing loss at one or both ears suggests an ac-
quired alternating nystagmus.

3) Other neurological pathology than the nystagmus
obviously supports the diagnosis “acquired alter-
nating nystagmus”.

4) Radiopathology is usually found only in patients
with acquired alternating nystagmus; in patients
with congenital alternating nystagmus no radiopath-
ology is found in relation to their nystagmus.

FINAL CONCLUSION

Alternating nystagmus of congenital origin can be distinguished
from acquired alternating nystagmus; not the widely varying
characteristics of the alternating nystagmus itself but the other
nystagmographical findings and other symptoms are of decisive
value for the differentiation.
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STELLINGEN

1

Chirurgische behandeling van laryngitis nodularis dient voorafgegaan
en gevolgd te worden door logopedische behandeling.

IT

Bij kinderen met vertraagde spraak- en taalontwikkeling mag het be-
drijven van diagnostiek geen belemmering vormen voor het aanvan-
gen van de behandeling.

I

Bij de diagnostiek van brughoektumoren kan impedantiemetrie van
belang zijn.

v

De mate waarin duizeligheid het levensgeluk kan verminderen, wordt
ernstig onderschat.

A

Bij de behandeling van epilepsie dient het toedienen van medicamen-
ten te geschieden op geleide van de bloedspiegelwaarden.

VI

standaardisatie van de routine afleidingen bij de registratie van het

‘lectro-encephalogram zal een objectieve beoordeling van het EEG
ten goede komen.

VII

Het opnemen van het evenwichtsonderzoek in het vergoedingenpakket
van het ziekenfonds zonder dat een speciale aantekening voor de
kennis van dit onderzoek wordt vereist, betekent wel een uitbreiding
van het KNO-instrumentarium, maar niet van de te verwachten diag-
nostische mogelijkheden.

VIII

Wanneer Foniatrie erkend wordt als zelfstandig medisch specialisme,

lient de micro-larynxchirurgie ook door de foniaters beoefend te
worden.



IX

Bij het ontstaan van nasofarynxcarcinoom in Nederland wordt
beroepsinvloed waarschijnlijk geacht.

X

Zolang de burger in onze democratie geen mogelijkheid heeft de
richting te bepalen van de miljoenengiften aan ontwikkelingslanden
komt hem, evenzeer als het recht van dienstweigering op grond van
morele bezwaren, het recht toe op grond van morele bezwaren te
weigeren zijn belastingbijdrage te leveren voor “hulp” aan ontwikke-
lingslanden die zich ernstig schuldig maken aan het zenden van
wapenen en militaire mankracht aan vreemde mogelijkheden.

XI

Naast brood en spelen behoort kennis der geschiedenis erkend te
worden als een der eerste levensbehoeften van de mens. Wanneer de
wijsheid om van het verleden te leren voor iedere burger even toegan-
kelijk is als het dagelijkse brood, zal dit de agressie doen afnemen en
de harmonie binnen de samenleving en tussen de naties bevorderen.
Daarom verdient het aanbeveling meer tijd en geld beschikbaar te
stellen voor geschiedenisonderwijs en onderzoek van archieven en
andere historische bronnen.

XII

Vele “dode gaten™ in de Amsterdamse binnenstad zullen herleven
wanneer men bij restauratie en onderhoud van de gevels der grachten-
huizen roeden en raamkozijnen in hun oude glorie herstelt door het
gebruik van de oorspronkelijke kleurschakeringen tussen wit en oker.

X111

Het fatale optimisme onzer politici doet vrezen dat er geen democra-
tisch dynamiet meer bestaat tegen het fundament waarop de vol-
maakte wereld dreigt te ontstaan.

XIV

Door de stijging van de koffieprijs zal het weldra exclusief zijn na hef
souper koffie bij de cognac te serveren.

W.J.A.C. Rademakers, Amsterdam, 2 juni 1977.



