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1 Einleitung 6

1. Einleitung

1.1 Kongenitales Brown-Syndrom

1.1.1 Krankheitsbild

Im Jahre 1950 stellte Harold Whaley Brown erstnaidls Krankheitsbild des Brown-
Syndroms dar, welches spater nach ihm benannt wlirtle Er beschrieb eine
mechanisch bedingte Hebungseinschrankung des Amgésiduktion, welche sich
auch durch eine passive Bewegung des betroffenegesAbeim Pinzettentest nicht
Uberwinden lie3. Zu Beginn seiner Untersuchungerg @drown davon aus, diese
Einschrankung sei die Folge einer Obliquus- inferikarese mit einer daraus sekundar
resultierenden Verkirzung der Sehnenscheide deisju@bl superior [115]. In seiner
Schilderung unterschied Brown zwischemue® superior oblique tendon sheath
syndromeals kongenitale ungsimulated” superior oblique tendon sheattyndrome

als erworbene Storung.

Eine erworbene mechanisch bedingte Hebungseindalmgnin Adduktion wurde
bereits 1928 von Jaensch beschrieben [51]. BeeseiRatienten war es etwa zwei
Wochen nach einem Sturz mit dem Gesicht auf einfen&zschuhspitze zu einem
Tieferstand des linken Auges mit stérender Diplagg&ommen. Beim Blick nach links
waren die Augenbewegungen frei, beim Blick nachhteoben blieb das linke Auge
deutlich hinter dem rechten Auge zuriick und kommitat Gber die Mittellinie hinaus
gehoben werden. Die passive Beweglichkeit war elhsrgéingeschrankt. Durch Tasten
mit dem Finger im Bereich der linken Trochlea féhlaensch einen auf dem Knochen
nicht verschieblichen harten Wulst, den er als theader Bewegungseinschrankung
betrachtete. Wegen dieser friheren Beschreibungchkarakteristischen Symptome
einer Hebungseinschrankung durch eine mechanig¢ineng im Bereich des Obliquus
superior, schlug Mihlendyck die Bezeichnung ,Jae+sBown-Syndrom* vor, da
Brown 1950 nur eine gleichartige angeborene Fomazuitigte [74]. Da sich unsere

Studie auf angeborene Falle bezieht, wird die etdblBezeichnung als kongenitales

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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Brown-Syndrom beibehalten, auch wenn die Stérungden Mehrzahl der Falle nur

konnatal ist.

Gowan, Levy und von Noorden beschrieben eine familHaufung des kongenitalen
Brown-Syndroms [32], [38], [52], [59], [79]. Ein dunanter Erbgang besteht jedoch
nicht generell, wenngleich in der Literatur heragt Formen mit autosomal
dominantem Erbgang unterschiedlicher Penetranzvandbler Symptomatik genannt

wurden [67].

Zur Diagnose des kongenitalen Brown-Syndroms radghtHebungseinschrankung in
Adduktion nicht aus. Um das kongenitale Brown-Synarvon anderen restriktiven
Motilitdtsstorungen zu differenzieren, nannten \Wilset al. und andere Autoren
weitere obligate und fakultative Befunde (Tabel¢1B], [23], [71], [94], [116].

Tabelle 1 Kriterien fur die Diagnose Brown-Syndrom nach $tih [116]

Obligat Fakultativ

Aktives Hebungsdefizit in Adduktion Hypotropie imifarposition

Geringeres Hebungsdefizit in Sagittalebené Kopfgshaltung

Geringes oder kein Hebungsdefizit |ilbweichen des Auges nach unten |in
Abduktion Adduktion

Passives Hebungsdefizit in Adduktion Erweiterunglddspalte in Adduktion
Passiv freie Motilitat nach Abtrennen Divergenz im  Aufblick mit Y/V-
der Obliguus-superior-Sehne Inkomitanz

Keine/geringe Uberfunktion des Obliquus

superior

Das markanteste Merkmal des kongenitalen Brown-@ynsd ist die Unfahigkeit, das
betroffene Auge normal zu heben. Je nach AusmalStieung kann der Patient das
Auge aktiv Uber die Horizontale hinaus heben, atlerBeweglichkeit nach oben hin
endet bereits unterhalb der Horizontalen. Bewegt Blatient das Auge aus dem
vertikalen Wirkungsbereich des Obliquus superiaabe in Richtung Abduktion, so

zeigt sich eine geringere HebungseinschrankunginSagittalen und nur wenig oder

! Siehe Patienten und Methoden: Seite 23 ff.

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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kein Hebungsdefizit mit zunehmender Abduktion. Dudie abduzierende Wirkung

des Hinterrandes der nicht normal relaxierenderiqQbs-superior-Sehne zusammen
mit dem abduzierenden Effekt des Obliquus-infeHamterrandes kommt es beim

intendierten Aufblick oft zu einer Exodeviationsalzu einer V- oder Y-Inkomitanz,

die atiopathogenetisch dem Zigeleffekt (up-/dowmesh beim Retraktionssyndrom

nach Stilling, Turk und Duane vergleichbar ist [45}], [55].

In manchen Fallen kommt es im kontralateralen 8fatek zu einer Erweiterung der
Lidspalte, die sich ebenfalls durch diesen Mechauns erklaren lasst. Aul3erdem
bewirkt die straffe Obliquus-superior-Sehne beietunendem Aufblick in der Regel
eine zunehmende Inzyklodeviation. Seltenere Falleré&-xzyklodeviation im Aufblick
sind mdoglicherweise durch eine mehr sagittale Zinduing der Obliquus-superior-
Sehne und eine mehr frontale Zugrichtung des Ob#iginferior bedingt. Die
Variabilitdt der Zugrichtungen ist betrachtlich ualdhangig von der Lange der Sehne
und dem Winkel der Insertion [30]. Da in der Regetmales Binokularsehen vorliegt,
nehmen die Patienten eine Kopfzwangshaltung eimnwien Geradeausblick, in
Primérposition des nicht betroffenen Auges, eingdiropie besteht. Dies ist in der
Regel eine Kopfhebung, um den Blickbereich derde=t Relaxation des Obliquus
superior zu meiden, oder eine kontralaterale Drghum die Adduktion des Auges zu
meiden, die als unangenehm, selten sogar schmerehgifunden wird und mit
Diplopie einhergeht. Die Auspragung der Stérungsinsehr variabel. Eustis et al.
teilten das Krankheitsbild des kongenitalen Browndoms in drei Schweregrade ein
(Tabelle 2) [26].

Tabelle 2: Einteilung des kongenitalen Brown-Syndroms nachhrizagstis et al[26]

Leicht . Hebungseinschrankung in Adduktion
. Kein Down-shoot in Adduktion

. Keine Hypotropie in Primarposition

Mittel . Hebungseinschrankung in Adduktion
. Down-shoot in Adduktion

. Keine Hypotropie in Primarposition

Schwer . Hebungseinschrankung in Adduktion
. Ausgepragtes Down-shoot in Adduktion

. Hypotropie in Primarposition

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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In den Abbildungen 1-3 sind beispielhaft zwei Rag® mit einem einseitigen und eine
Patientin mit einem beidseitigen kongenitalen BreBymdrom unterschiedlicher

Auspragung dargestellt.

Abbildung 1: Leicht ausgepragtes linksseitiges Brown-Syndregh (Tabelle 2). Bei diesem
Patienten besteht, an den Hornhautspiegelbildé&emabar, in Primarposition Parallelstand.
Beim Blick nach oben und rechts oben fallt das hejsdefizit des linken Auges auf.

E
ii§

£

Abbildung 2: Mittelgradig ausgeprégtes rechtsseitiges Brownd8ym. In Primérposition
besteht Parallelstand, beim Blick nach links einnger und im Linksaufblick ein deutlicher
Tieferstand des rechten Auges infolge der Hebungskrankung.

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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Abbildung 3: Beidseitiges kongenitales Brown- Syndrom. Im @eeusblick besteht
Parallelstand. Beim Blick nach rechts zeigt sicheferstand des betroffenen linken Auges
und eine deutliche Zunahme der Hypotropie beimkBtiach rechts oben. Beim Blick nach
links fallt ein geringes und im Linksaufblick einriehmendes Hebungsdefizit des ebenfalls
betroffenen rechten Auges auf.

Es liegen kaum Zahlen zur Inzidenz und Pravaleszkidngenitalen Brown- Syndroms
vor. Nach Schatzungen in einem vermutlich vorsedeien Krankengut tritt es in einem
von 430-450 Fallen von Strabismus auf [92], [1151,6]. Croswell und Haldi fanden
unter 2583 Strabismus-Patienten sechs kongenitade/BSyndrome [20]. Unter der
Annahme einer Strabismus-Inzidenz von 2-3 % sobé@tkiutt und Urist die Inzidenz
des kongenitalen Brown-Syndroms auf ca. 1:2000Ghdgeburten [81]. Die Inzidenz
liegt vermutlich um ein Vielfaches hdher, da Paeenmit einem milden Brown-
Syndrom asymptomatisch bleiben und bei kinder- aungenarztlichen Untersuchungen
nicht auffallen. In ca. 10% der Falle sind beidegéu betroffen [11], [12], [20], [66].
Eingereiht in Paresen der Vertikalmotoren entfiedegeblich 10-24% auf das Brown-
Syndrom [80], [112]. Diese Rate kann anhand unsamfangreichen Patientenguts
von ca. 6000 Patienten pro Jahr bei weitem nichtébgt werden. Jahrlich werden in

unserer Klinik ca. 30 Patienten mit Brown-Syndroongestellt.

Brown beschrieb eine Pravalenz fur das weibliched@lecht und das rechte Auge
[11], [12]. In spateren Studien waren Manner unduEn sowie das rechte und linke
Auge gleich haufig betroffen, wobei allerdings deringe Gruppenumfang einzelner
Studien zu berucksichtigen ist [26], [78].

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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1.1.2 Atiologie

Zum Verstandnis der Atiologie des kongenitalen BregByndroms ist die Kenntnis der
anatomischen und physiologischen Grundlagen enficdeund ein Blick auf die

Embryologie der aul3eren Augenmuskeln und ihrerrirat®n eventuell hilfreich.

Der M. obliquus superior entwickelt sich aus eiWerdichtung von mesenchymalem
Gewebe. Er entspringt als der langste und diunngieré Augenmuskel oberhalb und
medial der Apertura orbitalis des Canalis optiaisht als spindelférmiger Muskel an
der nasalen Wand der Orbita gerade in RichtungeSpachlearis nach vorne und geht
ca. 1 cm dorsal der Trochlea in eine rundliche 8Beliber, welche durch die
faserknorpelige Schlinge der Trochlea zieht [62])][ Die Trochlea besteht aus vier
Anteilen, einem bikonkaven, 5,5 mm langen, 4,0 mreitbn und 4,0 mm tiefen
.Sattel* aus Faserknorpel, dem intratrochlearenefAntler Obliquus-Sehne, einer
vaskularisierten Sehnenscheide und einer schitrefagerigen Verdichtung, die mit
der kndchernen medialen Orbitawand verbunden &t [der ,Sattel* der Trochlea ist
durch kollagenes Bindegewebe so an das PeriostQdedrontale in der Fovea
trochlearis angeschlossen, dass eine Schlingesbhtflie Innenseite der Trochlea ist
mit einer Synovialmembran ausgekleidet, von ihreif3@nseite zieht straffes, wenig
vaskularisiertes Bindegewebe mit der Muskelsehn®ichtung des Augapfels. Die
Sehnenlange von der Trochlea bis zur InsertionearStlera betragt ca. 20 mm [31],
[46], [62]. Distal der Trochlea zieht die Sehneeinem Winkel von durchschnittlich 55
Grad nach dorsal unten und aufl3en. Die interindelldw/ariabilitat dieser Zugrichtung
ist jedoch mit Winkeln zur Sagittalebene von ca:720 nach der Studie von Fink
erheblich. ,, Although wide variations existed in the insertidntlee superior oblique
and its relationship to the superior rectus, noetranomalies of the superior oblique
tendon were encountered in this stidgitat nach Fink [30], [31]) Das Hullgewebe
der Sehne verbindet sich mit der Tenonkapsel déisuBwoculi. Die Sehne greift ca. 3
mm nasal des medialen Randes des M. rectus supedoinseriert, nun facherférmig
auslaufend, in einer Breite von durchschnittlich7l®m (7,0-12,7 mm) an der Sklera,
wo sie in der Regel von der temporal oberen Voreevdurchdrungen wird. Die
Entfernung zum Limbus betragt vorn lateral 12-14 pe@)]. In Abbildung 4 sind die

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom



1 Einleitung 12

anatomischen Verhaltnisse beim Blick von oben i eliéffnete Orbita dargestéllt
Die Augenmuskeln sind im orbitalen Bereich von eineerimysium umhullt, welches
aul3ere Querverbindungen zu den anderen Augenmuskdmrmuskularmembran) und
bindegewebige Verbindungen zur Periorbita aufw@&s. Muskelfaszien gehen in die
Tenon-Kapsel Uber, die hinter dem Bulbusaquator gen Augenmuskeln schrag
durchsetzt, und an diesen Stellen, den Tenonpfdpelteys), durch Haltebander an
der Orbitawand fixiert wird. Die Verbindungen zwh&n Periorbita und Augenmuskeln
limitieren die Exkursionsfahigkeit des Auges [53].

M. obliquus superior Sehne

Trochlea

M. obliquus superior

M. rectus medialis

Abbildung 4: (modifiziert nach Fink WH 1962431]) Orte mdglicher Ursachen eines
kongenitalen Brown-Syndroms: 1. distal der Trochleaufig vermutet), 2. trochleér, 3. dicht
proximal der Trochlea (eindeutig beim ,Klick-Syndn9, 4. muskular, 5. innervationell (durch
embryonale Fehlinnervatiofd1].

Die moglichen Ursachen des kongenitalen Brown-Symdr werden in der Literatur
kontrovers diskutiert. Brown ging ursprunglich vemer Parese des Obliquus inferior
aus, die eine Verkirzung der Sehnenscheide degudilisuperior nach sich zége [11],

[12]. Diese Annahme wurde durch Studien von Brei@atford und Hard widerlegt

2 \Verw. Seite 12
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und erscheint insbesondere deshalb nicht haltbeit, @ine Sehnenscheide zwischen
Trochlea und Bulbus nicht existiert [17], [86], |[9Mie irrefihrende Bezeichnung
Obliquus-Superior-Sehnenscheiden-Syndbamuht auf H.W. Brown’s Annahme einer
festen Verbindung zwischen Trochlea und Auge, dik$und M. Brown widerlegten.
Sie fanden bei Uber 20 Patienten mit einem Browmd&m weder eine zu kurze
Sehnenscheide zwischen Trochlea und Insertion, boategewebige Verdnderungen
im Bereich der Trochlea. Auch an den anderen aul#sungenmuskeln, die sie an ihren
Patienten Uber eine Strecke von 20 mm darsteligarden sie keinen Anomalien. Sie
vermuteten daher eine restriktive Stérung dorsdaerhalb des Bulbus [86]. Auch
Crawford entkraftete durch seine intraoperativetetduchungen und seine Studien an
Leichen die Annahme einer zu kurzen Obliquus-sop&ehnenscheide. Er fihrte die
Hebungseinschréankung in Adduktion auf eine zu f&rddbliquus-superior-Sehne
zurtck [17]. Jacobi berichtete Uber straffe fasergerwachsungen zwischen dem
Rectus superior und der Obliquus-superior-SehnehN#ésen dieser Verwachsungen
zeigte sich die Sehne des M. obliquus superior salsr straffes Band, was der
Beobachtung von Crawford entspricht [50]. Von Naorchielt es fir moglich, dass
Gewebe, welches die Sehne umgibt, ein Bewegungsimisddarstellen konnte. Er
fuhrte einige Félle an, in denen die alleinige Bmtfing dieselPseudoscheidelie
Motilitdt des betroffenen Auges wesentlich verbessgr8]. Miuhlendyck beschrieb,
regelmafig eine verédnderte Obliquus-superior-Sefgfenden zu haben [74]. Im
hinteren Ansatzbereich zeigte sich deutlich and#rskturiertes Sehnengewebe, in
Form einer Verdickung und strangartiger Verandeemndpiese Alteration zog bis zur
Trochlea und war mit den bindegewebigen Struktuiest verbunden. Wurde der
Strang freiprapariert und vollstdndig resezierteiehte Muhlendyck in allen Fallen
eine freie passive Matilitat [74]. Auch persistiede Reste embryonaler trabekularer
Verbindungen zwischen Sehne und Trochlea sind edadble eines Brown-Syndroms
denkbar [103]. Verdnderungen des Trochleatunnel, @ine Verengung oder eine
Flissigkeitsansammlung in der bursenéhnlichen &irwischen der GefalRhille der
Sehne und dem Trochleasattel, kdnnen die Beweguwilysit der Sehne einschrénken
[46]. Fink fand in anatomischen Praparaten geldgarnEinstrahlungen von Fasern des
Levator palpebrae in die Obliquus-Sehne. Bei stafkespragung ware auch dadurch
ein Brown-Syndrom denkbar [31]. Wenn eine umsclamebVerdickung der Obliquus-
superior-Sehne proximal der Trochlea besteht, kemnbeim Aufblick in Adduktion zu

einer plotzlichen Freigabe der Hebung kommen. Deedickung klemmt zunachst in

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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der Trochlea und schnellt mit erhbhtem Kraftaufwahach die Trochlea, was mit
einem horbaren Klick einhergehen kann. Diesesmaigl von Girad beschriebene und
seither haufig beobachtete Pha&nomen wird @lsliquus-superior-Klick-Syndrom
bezeichnet [16], [35], [37], [65], [70], [71]. Deaviechanismus entspricht dem des
schnellen Finger$l116]. Er stellt den einzigen kausalen Mechanisaars der anhand

einfacher klinischer Beobachtung eindeutig ideritfit werden kann.

Gegen die urspringliche Annahme Brown’s einer Qhblgginferior-Parese sprachen
auch elektromyogaphische Untersuchungen. Im Jab7 18itete Breinin bei zwei
Patienten mit kongenitalem Brown-Syndrom eine nden#sktivitat des M. obliquus
inferior ab [8]. Auch Brown selbst fand spater b8i Patienten im Elektromyogramm
(EMG) eine normale Aktivitat des Obliquus inferidr2]. Catford und Hard leiteten
1971 bei drei Patienten ein EMG der Obliqui derdf&nen Seite ab. Bei versuchtem
Aufblick in Adduktion zeigte sich ein normales Akitatsmuster der Obliqui inferiores
und eine Minderung der Aktivitat der Obliqui supeéds. Bei Senkung in Adduktion
wurde eine maximale Aktivitat der Obliqui super®nend ein Innervationsminimum
der Obliqui inferiores gemessen [1&apst und Stein hingegen fanden im M. obliquus
superior bei Blickintention nach kontralateral olstatt einer Inhibition eine maximale
Innervation des M. obliquus superior. Der Obliguungerior zeigte ein regelrecht
starkes Aktivitatsmuster. Das Innervationsmaximuneidér Obliqui lag also
paradoxerweise gemeinsam bei Blickintention nagtemnoben, obwohl beim Blick
nach oben normalerweise eine antagonistische Hemnuas Obliquus superior
erfolgen misste [85], [106]. Dieser Befund wurdes aHinweis auf eine
Fehlinnervation, &hnlich wie beim Stilling-Turk-Dum Syndrom, gedeutet [54], [61],
[76], [27].

1.1.3 Differentialdiagnosen

Folgende Stérungen missen vom kongenitalen Bromti®yn abgegrenzt werden:

. Parese des M. obliquus inferior

. Restriktive Motilitdtsstorungen des M. obliquusanbr

. Parese des M. rectus superior und ,double eleyetisy”
. Kongenitales Fibrose-Syndrom

. Motilitatsstérungen durch Orbitabodenfraktur

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom
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. Folgen eines chirurgischen Eingriffs im Bereich esbliquus inferior

. Strabismus deorsoadductorius (,Superior-obliquerasteon*)

Ein Hebungsdefizit in Adduktion kann auch durcheeirfdhmung des Obliquus inferior
oder eine mechanische Einschrankung desselbenrberuéen werden [45]. Klinisch
unterscheidet sich die Obliquus-inferior-Parese Brawn-Syndrom dadurch, dass bei
Blickhebung auch die abduzierende Funktion desqDb8 inferior reduziert ist. Bei
einer Parese ist daher im Aufblick eine vermehde-Bder verminderte Exodeviation
zu erwarten, also eine A-Inkomitanz [6]. Durch emechanisch bedingte Stérung des
Obliquus inferior kann es zu einer verstarkten Adiidun bei Hebung kommen, so dass,
wie beim Brown-Syndrom, eine V- oder Y-Inkomitamsultieren kann [74], [91]Bei
einer isolierten Obliquus-inferior-Parese wareneeielative Uberfunktion des M.
obliquus superior, ein positiver Bielschowsky-Kogfyjetest mit Zunahme der
Vertikaldeviation bei kontralateraler Kopfneigungdueine freie passive Motilitat zu
erwarten, mithin die typische Befundkonstellatioesdso genannten Strabismus
deorsoadductorius, Zunahme einer Hypotropie bei zunehmender Adduktio(Zitat
nach Kaufmannn [56])) , der vermutlich bei einernedadichen Teil der Patienten durch
eine Parese des Obliquus inferior bedingt ist [4Q&rauf deutet auch der, im
Seitenvergleich und im Vergleich mit Normalen reduz Muskelbauchquerschnitt des
Obliquus inferior hin [24].

Die ein- oder beidseitige Heberparese ist, wie laaggenitale Brown-Syndrom durch
eine Hebungseinschrankung und eine Kopfzwangstalturi-orm einer Kopfhebung
charakterisiert. Bei diesem Krankheitsbild ist jeldalie Hebung in Abduktion gleich
oder sogar starker eingeschrankt als in AdduktDer Tieferstand des betroffenen
Auges kann eine Ptosis vortaduschen. DReseudoptosiserschwindet bei Fihrung mit
dem paretischen Auge. Das Bell-Phanomen bei indeteain Lidschluss kann, im Fall
einer dissoziierten, also supranuklear bedingtaedeaintakt sein, was eine restriktive

Stérung ausschliel3t.
Die kongenitalen Fibrose-Syndrome (CFEOM: congeéniiiarosis of extraocular

muscles) betreffen in der Regel mehrere &ufRere mxuagskeln, einschliel3lich des M.

levator palpebrae, so dass eine Differenzierung Bnown-Syndrom anhand der
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Augenmotilitat und der Ptosis mdoglich ist. Beidgeibetroffene Patienten zeigen oft
eine Retraktion der Bulbi bei Konvergenz im intemtkn Aufblick.

Bei Fraktur des Orbitabodens mit einem so genanR&hir-Mechanismus, kann es
durch Einklemmung orbitalen Bindgewebes zu eindoufigseinschrankung kommen,
die in Ab- und Adduktion meist etwa gleich starksgepragt ist, wenngleich Zipf,
Steven und Trokel Gber zwei Patienten berichtetennach einer Blow-out-Fraktur mit
einer Restriktion des M. obliquus inferior eine dBmown-Syndrom &hnliche Stérung
entwickelten. Beide zeigten eine deutlichere Hebemgchrankung in Ad- als in
Abduktion und auch die passive Motilitat war voraterherstellung des Orbitabodens
deutlich eingeschrankt. Bei beiden Personen nosiedie sich die Matilitdt nach der
Rekonstruktion des Orbitabodens [118]. Eine Ubeferdfichkeit oder Schmerzen im
Bereich der Trochlea, die beim Brown Syndrom vorken kdnnen, waren bei einer
Orbitabodenfraktur nicht zu erwarten. Haufig siedgch ein Enophthalmus und eine

Sensibilitatsstorung im Bereich des N. infraorlistal

Operative MalRBhahmen am M. obliquus inferior konegme Hebungseinschrankung in
Adduktion bewirken. Wenn die Tenon-Kapsel eroffmetd und orbitales Fettgewebe
in den intratenonalen Raum dringt, kommt es dur@rdvangung, Verklebung und
Narbenbildung zu einem Elastizitatsverlust des Gi@sgedie normale Beweglichkeit ist

nicht mehr gewahrleistet.

Der Strabismus deorsoadductorius ist eine Storustary nicht restlos geklarter
Genese von vermutlich heterogener Atiologie, denndsvegs nur die haufig
angeschuldigte Obliquus-superior-Uberfunktiosugerior oblique overaction[10]
zugrunde zu liegen scheint. Diese Bezeichnungt tafh ehesten fur beidseitige
angeborene Falle zu, deren Ursache in einer zamssibularen Stérung vermutet wird
[10]. Das Motilitatsmuster des Strabismus deorsoefidtius kann mit dem des Brown
Syndroms verwechselt werden, weil auch hierbeirim&position des anderen Auges
das betroffene Auge tiefer steht und der Tiefesta@im Blick zur nicht betroffenen
Seite zunimmt. Die Hebungsfahigkeit des Augesedbg¢h nicht eingeschrankt und im
Auf- und Abblick geht der Strabismus deorsoaddugsomit eine A-Inkomitanz einher,

das Brown-Syndrom dagegen mit einer V- oder Y-Inkanz. Auf die vorstellbare
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pathogenetische Verwandtschaft beider Stérungend wim Diskussionsteil

eingegangen.

1.2 Operative Therapie des kongenitalen Brown-Syndroms

1.2.1 Historie der Operationstechniken

Das Ziel der operativen Behandlung des Brown-Symgrést es, durch die Reduktion
der Hypotropie in Primarposition, eine Beseitiguhgy Kopfzwangshaltung und im
Blickfeldbereich um den Geradeausblick, dem so geteam Gebrauchsblickfeld,
normales Binokularsehen ohne Doppelbildwahrnehmauagerreichen. Es wurden
unterschiedliche Operationsmethoden angewandt.ranfgder heterogenen Atiologie
des Brown-Syndroms zeigten jedoch alle Verfahrenbmi einem Teil der Patientin
den gewtlinschten Effekt. Bis heute existiert keian8ardverfahren. Samtliche bisher
verwendeten Operationen beinhalten die Moglichéigies Uber- oder Untereffekts und

bergen zum Teil erhebliche Komplikations- und Nefbiekungsrisiken.

Basierend auf der Annahme, eine zu kuszbeideder Obliquus-superior-Sehne sei die
Ursache fiir die Motilitatsstorufigfithrte Brown 1946 die erst@Sheathectomy“bei
einem Patienten durch [11]. Heute scheint es nibletraschend, dass die Ergebnisse
dieser Methode variabel und unbefriedigend warentzTintraoperativ freier passiver
Motilitat war der Patient einen Tag postoperatiehiin der Lage, das betroffene Auge
aktiv Uber die Mittellinie hinaus zu heben [11],5]3 Weitere Patienten, die mit
derselben Methode operiert wurden, zeigten ebens@@uschende Ergebnisse [34].
Nach diesen ersten Vero6ffentlichungen verhielteh siele Autoren zuriickhaltend im
Bezug auf eine operative Therapie und empfahlenkeirservatives Vorgehen [20],
[80].

Nutt mutmalflite, dass es durch die Abtrennung dene®wsicheide zu sekundéren
Veranderungen an der Sehne selbst kommen kénntdiesel Methode vermutlich nur

in der Kindheit Erfolg versprache. Altere Patiensmilten demnach besser mit einer

3 Verw. Seite 51ff.
4Verw. Seite 6
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Obliquus-superior-Tenektomie behandelt werden. bar$ahren wurde im Jahre 1955
veroffentlicht [81], [80], [82].

Scott und Knapp fihrten 1972 ebenfalls eine AbtueignderSehnenscheiddurch und

brachten zusatzlich Traktionsndhte an, um das Afigemehrere Tage in einer
Elevationsstellung zu halten, in der Hoffnung, d&ss dadurch (falls die Né&hte
tatsachlich den beabsichtigten Effekt hatten) zoereidauerhaften Dehnung des
Gewebes um die Obliquus- bzw. Rectus- Scheide kop3®}, [102]. Dies oder

vermutlich einfach die Durchtrennung der Sehnessefihrte in ca. 20% der Falle zu
einer iatrogenen Obliquus-superior-Parese. Das aiegh wurde von anderen

Operateuren nicht tbernommen.

Da Brown mit den Ergebnissen der reinen Sehnergehéurchtrennung unzufrieden
war, kombinierte er diese mit einer ipsilateralebliQuus-inferior-Faltung, alternativ

mit einer Dehnung der Obliquus-superior-Sehne. [Erichtete 1973 Uber die

enttduschenden Resultate [12]. Nur bei 5 von 3éeman wurde eine Vollkorrektur

erreicht, bei 13 Patienten eine Besserung erzielt,15 Patienten waren durch den
Eingriff keine Veranderungen zu sehen und bei &R&n kam es zu einem Ubereffekt
[12].

Von Nutt 1955 zuerst publiziert [81], [80], galtelie Obliquus-superior-Tenektomie
und die Tenotomie als akzeptierte Verfahren zurapen Behandlung des Brown-
Syndroms. Es existieren etliche Mitteilungen tUbierAhwendung dieser Technik [69],
[84]. Crawford behandelte 28 Patienten mit kongdermh Brown-Syndrom [17]. Er
vermutete ursachlich eine zu straffe Obliquus-sop&ehne, daher fihrte er bei 16
Patienten eine Tenotomie medial des M. rectus sup@urch, bei zwei Patienten eine
Tenektomie und bei weiteren zwei Patienten ein &ei8plitting. Dieses Splitting
entsprach der Technik des Orthopaden bei Sehnéngerungen am Bein. Er berichtet
Uber gute Ergebnisse der Tenotomie. Crawford exttauiber leider nicht die Kriterien,
nach denen ein Ergebnis als ,exzellent* eingestuftde. Unter- bzw. Ubereffekte
wurden kaum genannt. 1980 Uberprufte Crawford sengebnisse aus dem Jahr 1976
durch Nachuntersuchung von 9 Patienten aus dengegangenen Studie [18]. Dabei
war zu erkennen, dass der Operationseffekt beg@inPatienten zugenommen hatte.

Anfangliche Untereffekte zeigten 4 Jahre spatesdresErgebnisse. Dass es sich dabei
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um spontane Verbesserungen handeln koénnte, die @ucd Operation eingetreten

waren, zog der Autor nicht in Betracht, gab jedaah bei einer Unterkorrektion nach

Tenektomie oder Tenotomie mit einer weiteren Opanaturickhaltend zu sein. Sechs
der 9 Patienten zeigten eine Obliquus-superiordeanach dem ersten Eingriff. Diese
hatte sich im Lauf der Jahre nicht spontan verlseEE#).

Auch Parks berichtete Uber Probleme bei der Tengktales M. obliquus superior. In

seinen Untersuchungen zeigten 82% der Patienten d=atliche Obliquus-superior-

Schwache. Daraufhin modifizierte er den Eingrifiiém er die Tenektomie am nasalen
Rand des M. rectus superior setzte, die Intermaski@mbran und das umgebende
Gewebe aber intakt lief3. Mit diesem schonendenavieeh kam es deutlich weniger zu

Symptomen einer Obliquus-superior-Parese [88],, [B4]].

Jacobi berichtete dagegen Uber positive Effektere@bliquus-superior-Tenektomie,
allerdings bei nur 2 behandelten Patienten [50].

Wenig zufriedenstellend waren die Ergebnisse vane®und von Noorden, die bei 12
Patienten eine Obliquus-superior-Tenektomie dutuit@in. Davon entwickelten acht
nach 3-4 Monaten eine Obliquus-superior-Parese [Digse Rate deckt sich mit den
Beobachtungen von Wilson und Crawford [17], [18]16].

In vielen Studien, so auch bei Sprunger et al. J[10%®l Eustis et al. [26] werden die
Obliquus-superior-Tenotomie und die Tenektomie mmangefasst, was die
Interpretation beztiglich der Inzidenz einer Oblispsuperior-Parese fur die jeweilige
Operationstechnik erschwert oder nicht zulasst. sReand Scott nannten nach
Tenotomie eine geringere Pareserate als von NooudenOliver nach Tenektomie
(zitat nach [116]). Sprunger berichtete Uber iagrgy Obliquus-superior-Paresen bei 15
von 38 Patienten [105]. Eustis, O Reilly und Crawfoperierten 9 Patienten mit einer
Tenektomie, 19 mit einer Tenotomie und 2 Patienteh einem Obliquus-superior-
Sehnensplitting. 85% der Patienten entwickelten @gme einer Obliquus-superior-

Parese, 54% manifest, mit entsprechender Dipl&ii# waren gut kompensiert [26].

Um die Nebenwirkung in Form einer Obliquus-supeRarese zu verhindern,
kombinierten Parks [86] und andere Autoren [26]@@iquus-superior-Tenotomie mit

einer Rucklagerung des M. obliquus inferior. P48 und Eustis berichteten Uber die
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Ergebnisse bei 16 Patienten. Davon wiesen 15 (®#&oyutes Ergebnis bezlglich der
Uberkorrektion auf, kein Patient entwickelte Synmpéo einer Obliquus-superior-

Parese. Jedoch zeigten 75% postoperativ weiterhan adeutliche ,Unterfunktion des

M. obliquus inferior®, d.h., ein Hebungsdefizit ddduktion. Das Verfahren wurde

daher nicht weiter verfolgt.

Um der postoperativ in einem gewissen Mal3 persestden Hebungseinschrankung
entgegenzuwirken, kombinierten Papst und Stein &chende Eingriffe am Obliquus
superior mit Verkirzungen des Obliquus inferior][8B einem Fall wurde am anderen
Auge zusétzlich eine kombinierte Vor- und Rucklagey der geraden Vertikalmotoren
vorgenommen. In welcher Weise diese Operation dfiinrt wurde, ist nicht naher
beschrieben. Es gelang, die passive Beweglichkeg Hetroffenen Auges, die
Kopfzwangshaltung und die Hypotropie zu verbessemme normale aktive Motilitat

wurde jedoch nicht erreicht.

Im Jahr 1996 verdffentlichte Mihlendyck Ergebnisks Behandlung des Brown-
Syndroms [74]. Er hatte bei allen angeborenen Radme von der Insertion zur
Trochlea ziehende, derbe, strangartige Alteratranhinteren Bereich der Obliquus-
superior-Sehne gefunden. Durch Separation und Rese#lieses Stranges in seiner
gesamten Lange wurde in den meisten Féllen ein&tidang der Matilitatsstérung
erreicht. Direkt postoperativ beobachtete auchrex persistierende Einschrankung der
aktiven Hebungsfahigkeit. Er verordnete Blickiibumgach nasal oben unter spezieller
Okklusion des ubrigen Blickfeldes und Vollokklusioles anderen Auges. Hierdurch
bzw. hierbei ware es rasch zu einer Verbesserung/délitat gekommen. Bei 6 von
31 Patienten erfolgte ein weiterer Eingriff. Diesbleriebene Verdickung der Sehne
befand sich distal der Trochlea, konnte per se ko Hebungshindernis darstellen, es
sei denn, diese Verdickung wéare fest mit der TreghVerwachsen oder bei der
Praparation weit durch die Trochlea hindurchgezogesrden. Beides ist nicht

beschrieben.

Einen wesentlichen Aspekt bei der Analyse operatiréolgsberichte stellt neben der
Logik des operativen Vorgehens der postoperativelauk bis zum Eintreten der
Verbesserung dar. Eine spontane, deutliche Verhesgeler Motilitat ist relativ sicher
als Operationseffekt zu werten. Bei einer erst ndomaten oder Jahren eintretenden

Motilitdtsverbesserung ist dagegen zu bericksiehtiglass auch der Spontanverlauf
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bei angeborenen oder als angeboren betrachtetemnE3gndromen durchaus giinstig
ist, weshalb manche Autoren von einer OperatioKinaesalter strikt abraten. Thaller-
Antlanger behandelt ihre Patienten mit kongenitaBrawn-Syndrom ausschlief3lich
konservativ. ,Der Beitrag zur spontanen Entwickludgs kongenitalen Brown-
Syndroms ... diente einerseits der kritischen Ubdymmi des eigenen Vorgehens,
andererseits der Suche nach einer Alternative f@r uhbefriedigende operative
Therapie. Diese Alternative heil3t abzuwarten, diaskervativen Mdglichkeiten einer
Prismenverordnung und Motilitatsibungen auszus@mpind die Operation nur in
Ausnahmeféllen zu diskutieren.“ [1f0]Auch in der GieRener Klinik wird die
Operationsindikation beim kongenitalen Brown-Symdrsehr zurlckhaltend gestellt
[41]. Ein hoherer Anteil operativ behandelter Bre®yndrome am operativen
Krankengut spricht fur eine grof3ziigigere Indikasgtellung, womit eine spontane

Verbesserung als Operationserfolg interpretierteerkann.

Da die Schwéachung des Obliquus superior durch Bamotomie unkontrollierbar und

ihr Effekt nicht vorhersagbar ist, wurden weiterehBndlungsverfahren kreiert. So
propagieren Wright [117] und andere Autoren, [2], [3], [57], [109] die Implantation

eines Silikon-Expanders. Nach Durchtrennung deiq@bk-superior-Sehne wird dabei
ein Silikonband zwischen den Schnittkanten der 8dhert. Wright berichtete tber

gute Resultate bei 4 von 5 Patienten, lediglichei@m Patienten folgte eine Obliquus-
inferior-Resektion als Zweiteingriff. Wahrend Wrigtlie Komplikationen als gering

beschrieb [117], zeigt die Studie von Keskinbord][®ass diese Methode mit der
Maglichkeit erheblicher Komplikationen und Neberkungen behaftet ist. Bei 16
Patienten (eine erstaunliche Zahl in relativ kurZeit) wurde ein Silikonexpander
implantiert, 6 Patienten entwickelten eine FremgkdiReaktion, bei 2 Patienten kam
es zur Granulombildung. Bei 3 Patienten I6ste da$ Band, Unterkorrektionen waren
bei 2 Patienten zu sehen und 3 Patienten entwarkeglbstoperativ eine Obliquus-
superior-Parese. Gegenuber dem fragwurdigen ValsilErhalts der Kraftibertragung
auf die gesamte physiologische Insertion und degrepeten Nutzen sind derartige

Nebenwirkungen inakzeptabel.

® Verw. Seite 46ff
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1.2.2 Rucklagerung der Obliquus-superior-Sehne

In der Universitats-Augenklinik Giel3en wird die @jlus-superior-Ricklagerung seit
vielen Jahren als Standard-Therapie zur operatBehandlung des kongenitalen
Brown-Syndroms eingesetzt. In der Literatur existiezu dieser Methode im Hinblick
auf die Behandlung des Brown-Syndroms kaum Berjcbbavohl dieses Verfahren
technisch nur geringfligig anspruchsvoller ist alks @enotomie oder Tenektomie,
andererseits aber hinsichtlich unerwiinschter Ubekef wegen seiner definierten

Rucklagerungsstrecke und seiner Revidierbarked gichere Technik dargestellt.

Papst und Stein fihrten bei drei Patienten mit kortglem Brown-Syndrom eine
Obliquus-superior-Riicklagerung durch. Die Operastrecke von nur 5 mm war
jedoch zu gering. Der Effekt war ungentgend. Zurstégkung fuhrten sie wenige

Tage spater eine Obliquus-inferior-Faltung am sekvege durch [85].

Schmitz und Schworm verglichen die von Mihlendyckpagierte Resektion eines
posterioren Stranges am Ansatz der Obliquus-sup8gbne mit der Obliquus-
superior-Ricklagerung [101]. Zwei Patienten erkieleineStrangresektionzehn eine
Obliquus-superior-Rucklagerung von 8 bis 9 mm. passive Motilitdt wurde in allen
Fallen unmittelbar postoperativ als frei beschmeli@emgegeniber verbesserte sich die
aktive Motilitat nur gering. Bei 4 der 10 Patientéwigte aufgrund des geringen
Effektes eine weitere Ricklagerung der Obliquusesop-Sehne. Die 2 Patienten mit
Strangresektiorzeigten eine deutliche Verbesserung der aktivetilitdb mit vertikaler
Erweiterung des Fusionsblickfeldes um etwa 20° dialéktion, woraus die Autoren den
Schluss zogen, dass die alleiniggangresektiorgegeniber der kompletten Obliquus-
superior-Ricklagerung eine mindestens gleichafigsserung der Hebung ohne das

Risiko einer Anderung der zyklorotatorischen Eigdadten aufwies [101].

1.3 Ziel der Arbeit

Ziel dieser Arbeit war es, die Wirkung der Obligtsugerior-Rucklagerung als
operative Therapie des kongenitalen Brown-Syndrani&nd standardisiert erhobener
Stellungs- und Motilitdtsbefunde zu untersuchen eineén Literaturvergleich mit der

Wirksamkeit anderer Operationstechniken anzusteld Daten sollten anhand der
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von 1985 bis 2005 in der Universitats-Augenklinilkeen durchgefihrten Operationen
erhoben und ausgewertet werden. Wichtige Pararpetdseurteilung des
Operationserfolgs sind die Exkursionsfahigkeit bdesoffenen Auges, die

Schielwinkel in Primarposition und die Kopfzwangistiag.

2. Patienten und Methoden

2.1 Methoden

2.1.1 Patientenselektion

Anhand der Operationsdatei der Universitats-Augaikkifir Schielbehandlung und
Neuroophthalmologie Giel3en wurden die Akten all@idnten herausgesucht, die sich
in der Zeit von 1985 bis 2007 wegen eines kongemtBrown-Syndroms in der Klinik
vorstellt hatten. Nach den Eintragen in den Kraakén wurde die Diagnose nach den
in der Einleitung genannten Kriterien Gberpruft, Batienten mit anderen restriktiven
oder nicht restriktiven Stérungen auszuschlielBeathNAusschluss anderer Stérungen,
insbesondere eines Strabismus deorsoadductoriebehl27 Patienten, die in der Zeit
von 1985 bis 2007 wegen eines kongenitalen Browmd&ymns in unserer Klinik
operiert wurden (Gruppe A). AuBerdem wurden aus derbulanten Patientengut 18
Patienten mit einem kongenitalen Brown-Syndrom fifierert, die nicht operiert,
sondern lediglich beobachtet wurden (Gruppe B).

2.1.2 Ein- und Ausschlusskriterien

Die Diagnose kongenitales Brown-Syndrom wurde rialgenden Kriterien gestellt.

Obligate Kriterien:

* Hebungsdefizit in Adduktion

» Geringeres Hebungsdefizit in der Sagittalen

» Geringes oder kein Hebungsdefizit in Abduktion

* Intraoperativ passive Hebungseinschrankung in AtdaKnicht fiir Gruppe B)

» Intraoperativ freie passive Hebung nach AbtrenrearSethne (nicht fir Gruppe B)
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Fakultative Kriterien:

* Im Aufblick zunehmende Inzyklotropie

» Exodeviation im Aufblick mit V- oder Y-Inkomitanz

» Kopfzwangshaltung

* Hypotropie in Primé&rposition

* In Adduktion Abweichung des Auges nach unten (D®hinet)

» Erweiterung der Lidspalte in Adduktion

Ausschlusskriterien:

* Erworbenes Brown-Syndrom

* Vorrangegangene Orbitawandfraktur oder Schadethuna

* Okulomotoriusparese

» Strabismus deorsoadductorius (Hebung in Adduktien A-Symptom)

» Heberparesen (Hebung in Abduktion nicht besseinadglduktion)

Neben dem kongenitalen Brown-Syndrom bestand bélaBenten der Gruppe A
zusatzlich eine Esotropie und bei einem eine Exmtrdei diesen Patienten wurde die
Obliquus-superior-Ricklagerung zusammen mit eilentkinierten Konvergenz-, bzw.

Divergenz-Operation durchgefuhrt.

2.1.3 Datenakquisition

In Gruppe A wurden die Daten beziglich des Vises,Sthielwinkel, der monokularen
Exkursionsfahigkeit, der Kopfzwangshaltung und 8&sokularsehens 1 Tag vor der
Operation, sowie 1 Woche, 3 Monate nach der Omeralierangezogen. Von 13
Patienten lagen Langzeitverlaufe vor. Von jedemeRtgn wurden die praoperativen
und die entsprechenden postoperativen Werte (3 torw. 1,5-10 Jahre

postoperativ) verglichen.

Die Werte der Gruppe B wurden ebenfalls aus deml&aakten entnommen. Als
Ausgangsbefund dienten die Daten bei der ErstMarste in unserer Klinik. Zur
Erfassung des spontanen Verlaufs waren die Patienteeiner Kontrolle nach einer

Beobachtungszeit von mindestens einem Jahr eibastgden. Die Daten bei der
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ersten Vorstellung wurden mit denen der Folgeuntdngng verglichen. Von 18

Patienten lagen Langzeitbeobachtungen vor.

2.2 Untersuchungsmethoden

2.2.1 Visusbestimmung

Die Visusbestimmung erfolgte monokular fur beidegén in 5 m Entfernung mit
Refraktionsausgleich. Zur Entdeckung von Trennsehgkeiten durch Amblyopie
kamen als Sehzeichen bei Kindern im Alter von 4}aBren Landoltringe mit 17,2 und
2,6 Bogenminuten Abstand zwischen den Sehzeichdn Sahzeichentafeln zur
Anwendung. Bei Patienten ab 13 Jahren wurde mit iddl 58220 angeschlossenen,
projizierten Zahlen gepruft. Als Sehschéarfe gadt disusstufe, auf der noch mindestens

3 von 4 Optotypen richtig benannt wurden.

2.2.2 Morphologischer Augenbefund

Die vorderen Augenabschnitte wurden mit einem $pafien-Biomikroskop bei 10-
facher Vergrof3erung untersucht. Die Untersuchung @eigenhintergrundes in
medikamentdser Mydriasis wurde indirekt ophthalnopsgch binokular mit einer 20
oder 28-D-Lupe durchgefuhrt, der zentrale Augergngrund wurde bei Bedarf mit der
starkeren VergroRerung einer 78- oder 90-D-Lupe dedh Spaltlampenmikroskop

binokular oder direkt ophthalmoskopisch monokulateusucht.

2.2.3 Orthoptischer Status

2.2.3.1 Messung der Schielwinkel

Die Schielwinkel wurden im ein- und wechselseitig&émsmen-Abdecktest gemessen
[95].

Beim einseitigen Abdecktest fixiert der Patienteeibichtquelle oder ein kleines
Fixierobjekt. Dann wird ein Auge mit der Abdecksitieezugedeckt, um zu prufen, ob

das andere Auge eine Einstellbewegung ausfuhrteidienanifestes Schielen anzeigt.
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Das abgedeckte Auge wird dann umgehend wiedereigeigen. Auf dieselbe Weise
wird anschliel3end durch Abdecken des anderen Aagkesine Einstellbewegung hin
geprift. Der einseitige Abdecktest dient zur Enwmitty des kleinsten manifesten
Schielwinkels und des Flhrungsauges.

Beim alternierenden Abdecktest wird durch wechsd®s Zudecken beider Augen
binokulares Sehen verhindert und somit, abgeselbenbestimmten Situationen bei
dissoziierten Schielformen, der grof3te Schielwinkekstehend aus der manifesten und

einer eventuellen latenten Komponente, provoziert.

Bei der Fernschielwinkelbestimmung fixiert der Patieine kleine Lichtquelle in einer
Distanz von 5 m. In der Nahe erfolgt die Messung Beation eines kleinen,
Akkommodation erfordernden Objektes im Abstand @B m. Die Schielwinkel in

den Sekundéarpositionen wurden nur beim Blick infekene bestimmt.

Die Abweichungen in den Tertiarpositionen wurdengnw moéglich, an der
Tagentenskala nach Harms nach dem Prinzip der Kmrfu mit der
Dunkelrotglasmethode gemessen (Abbildung 4 und,Bj)e Tangentenskala erlaubt
eine standardisierte, gut reproduzierbare Evaluatioverschiedener okularer
Motilitatsparameter in einer mittleren Blickdistédnz (Zitat nach [64]) Der
Untersuchungsabstand betragt dabei 2,5 m. Vor dasrdnde Auge wird ein
Dunkelrotglas gehalten, welches zwar noch die Frater Lichtquelle ermdglicht,
aber die gesamte Umgebung ausschaltet. Das roté Wwied foveolar abgebildet und
wird Uber die korrespondierende Netzhautstelle dederen Auges in den Raum
lokalisiert. Der Patient muss die Lage (horizontat vertikal) des roten Punktes mit
einem grunen, fur das fixierende Auge durch derfilRwt unsichtbaren Lichtstrahl
anzeigen. Die Position des roten Lichts kann vonteldnicher als Schielwinkel
abgelesen werden. Die Bestimmung der Zyklodeviaéidolgte tber die Darbietung
eines roten Lichtstriches. Die Lokalisation erfahgich demselben Prinzip. Der Patient
verstellt den Strich so, dass er ihn mit dem feaeten Auge hinter dem Dunkelrotglas
als waagerecht auf der mit dem anderen Auge geseh@fand sieht. Anhand des
Neigungswinkels des realen Strichs kann der Untesudie Zyklodeviation ablesen.
Die Schielwinkel wurden an der Tangentenskala sbwoben Priméar und Sekundar-,
als auch in den Tertidrpositionen von je 25° Bliekung bestimmt. Ebenso erfolgte

die Messung bei 45° Kopfneigung nach links und t®chierbei allerdings nur in
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Primarposition, 25° Aufblick und 25° Abblick. Um peduzierbare Ergebnisse zu
erhalten, tragt der Patient einen Stirnprojekt@ssgén Projektionskreuz eine genaue
Kontrolle der Kopfposition ermdglicht. Es konneninpiire (Fixation mit dem frei
beweglichen Auge) und sekundare (Fixation mit deewdgungsgestorten Auge)
Schielwinkel bestimmt werden, in diese Studie gatandie primaren Winkel ein.

Abbildung 4: Schielwinkelmessung an der Tangentenskala nachddarm

Abbildung 5: Schematische Darstellung der Messung von Schiebkinkach der
Konfusionsmethod@Abbildung aug64]). Es erfolgt eine foveolare Abbildung des roteahts
im linken Fihrungsauge und die Lokalisation in &aum Uber korrespondierende
Netzhautstellen des rechten Auges.
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2.2.3.2 Messung der monokularen Exkursion

Diese Untersuchung wurde ebenfalls an der Tangskdéénnach Harms durchgefiihrt.
Bei der Sehzeichenmethode wird der Patient aufdefgrunter Okklusion eines Auges
ein Fixierobjekt (gerade noch erkennbare Zahleeraemndglichst hohen Visusstufe) in
2,5 m Entfernung zu fixieren. Der Untersucher bewksmn Kopf des Patienten so weit
in jede bestimmte Richtung, bis das dargeboteneskdlglurch die entsprechende
Gegenbewegung des Auges nicht mehr foveolar alagthilerden kann. Das Ende der
monokularen Exkursionstrecke ist damit erreichedgi Grenze kann vom Untersucher
an der Lage des Projektionskreuzes auf der Tangskdkl abgelesen und objektiv
durch Beobachtung der Augenbewegungen und der ldatrédflexbildchen kontrolliert
werden. Bei dieser Untersuchungsmethode ist eirfee hdooperation seitens des
Patienten gefordert, bei Vorschulkindern ist si@ftggnicht durchfihrbar [64], [95],
[96], [97].

In diesen Fallen wurde die monokulare Exkursiorgiéit durch die Schatzung anhand
der Hornhautspiegelbilder bestimmt [5], [9], [4[Q7]. Bei dieser Untersuchung fixiert
der Patient monokular eine kleine Lichtquelle imsfdmd von ca. 40 cm. Der
Untersucher bewegt sich mit der kleinen Lampe énatitsprechenden Blickrichtungen.
Der Patient wird aufgefordert, weiterhin die Lichédje zu fixieren, ihr also mit den
Augen bei unveranderter Kopfhaltung zu folgen. Diettersucher beobachtet, direkt
Uber die Lampe blickend, die Lage der Reflexbilfler Purkinje-Spiegelbild) auf der
Hornhaut in Relation zur Pupille. Verschiebt sias Reflexbild, wird also nicht mehr

zentral fixiert, ist das Ende der Exkursionsstreekeicht.
In die Studie gingen die Exkursionsgrenzen der sekundaren Blickrichtungen ein,

sowie die aktive Hebungsfahigkeit in Adduktion usdduktion. Eine freie Exkursion

wurde fur die Datenerfassung mitd5° Grad definiert.
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Abbildung 6: Dokumentation der monokularen Exkursion an der €atenskala nach Harms
(aus[64])

2.2.3.3 Messung der Kopfzwangshaltung

Das Ausmald der Kopfzwangshaltung wurde binokulderuRusionsanreiz und/oder
Visusanforderung bestimmt. Zuverlassige Ergebniigdert die Untersuchung an der
Tangentenskala nach Harms, hierbei trdgt der Ratien auf die Primarposition
ausgerichteten Stirnprojektor, der ein gerades tkieiz an die Wand projiziert,
nachdem der Kopf geradegerichtet wurde. Dann wandRhtient aufgefordert, zentral
an die Wand projizierte Optotypen zu lesen. Nach Eesition des projizierten
Stirnkreuzes lasst sich das Ausmald der Kopfhaltdiegder Patient nun zum Lesen

einnimmt, in Drehung, Neigung, Hebung oder Senkar@rad ablesen.

War eine Messung der Kopfhaltung an der Tangen&asiach Harms nicht méglich,
wurde ein Goniometer (Strabofix® nach Dr. Paul)wemndet (Abbildung 7). Hierbei
fixiert der Patient in seiner gewohnten Kopfhaltuege kleine Optotype. Zur
Bestimmung der Drehung hélt der Untersucher deenefdchenkel des Gerates von
oben sagittal auf den Kopf des Patienten, als Arthaht die Nase (Abbildung 8). Der
andere Schenkel wird auf das Sehzeichen ausgedriéuteiner Skala am Gerat kann
das Ausmald der Kopfdrehung in Grad abgelesen wer@stsprechend wird zur
Bestimmung der Kopfneigung, -hebung und -senkungakieen. Hierbei dienen als

Referenz fur die Neigung die Senkrechte durch disi¢htsmitte und die Senkrechte
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im Raum und fur die Hebung oder Senkung eine Gedadeh Stirn und Kinn und die

Senkrechte im Raum.

Abbildung 7: Goniometer zur Messung der Kopfzwangshaltung

Abbildung 8: Messung der Kopfzwangshaltung mit einem Goniometer
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2.2.3.4 Messung des Binokularsehens

Die Stereopsis wurde im Abstand von 0,4 m mit desng-Stereotest (Abbildung 9)
und dem Titmus-Test (Abbildung 10) gepruft. Zurtsedlung groben Binokularsehens
und Simultansehens wurde der Bagolini-Lichtschwstfim Abstand von 5 m und 0,3

m verwendet.

Abbildung 9: Stereotest nach Lang. Nach dem Zylinderrastervesfatverden dem Patienten
auf der Testkarte mit fusionierbaren Random-dot- stdu drei verschiedene disperat
abgebildete Objekte angeboten. Der Stern kann ajuezdisperates Tiefensehen erkannt

werden.

Abbildung 10: Titmus Test (Die monokularen Bilder des Stereodijekerden fir beide

Augen getrennt in der Fixationsebene dargebotgrioskopisch erzeugte Stereoopsis)
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2.3 Operationen

2.3.1 Zeitpunkt des Eingriffs

Die Operation wurde entweder wegen einer starkearégten Kopfzwangshaltung in
Form einer Hebung, Drehung oder Neigung oder (mR¥gel mit einer konsekutiven
Kopfzwangshaltung verbunden) wegen einer deutlichkBbungseinschrankung in
Adduktion indiziert, die nicht spontan ricklaufigawv Eine Beobachtung auf spontane

Rucklaufigkeit erfolgte mindestens Gber Idhre.

2.3.2 Operationstechnik

Bei allen Patienten wurde eine Ricklagerung der iqDbs-superior-Sehne
durchgefuhrt, entweder mit direkter Fixation an &era oder mit Sicherung der
Sehne (ber eine freie Fadenschlinge. Der Zugarggeesf routinemaiig dber einen
radidren Bindehaut- und Tenonschnitt temporal desrédtus superior. In diesem
Bereich liegt die Insertion der Obliquus-Sehne [§6P]. Nach Aufnehmen des M.
rectus superior auf einen Schielhaken wurde dier8kieben und unter dem M. rectus
superior mit Hilfe eines Spatels dargestellt une@ dinsertion freigelegt. Unter
besonderer Berticksichtigung des Hinterrandes, @drnach nasal reichen kann, sowie
der temporal oberen Vortexvene wurde die Sehnesté@nitig auf einen Obliquus-
Haken genommen. Sie wurde in knapp 1 mm Abstanddesninsertion zu vorderen
Halfte mit doppelt armiertem 6-0 Polyester dreifaehgeschlungen und nach
Markierung der Insertionsvorderkante bzw. der Ldge Fadens bei entspannter Sehne,
von der Sklera abgetrennt. In 13 mm Limbusabstafolgée die Refixation, meist
unter dem M. rectus superior hindurch am nasalemdRades Rectus. Die
Rucklagerungsstrecke wurde mit einem Messzirkeliest. Liel3 sich der M. rectus
superior nicht weit genug nach nasal bewegen, gidoleine Erweiterung des
Bindehautschnitts oder ein zuséatzlicher Bindehdwnisic nasal des Rectus, um die
Faden am gemessenen Punkt risikolos skleral vemarzkekonnen. Vor und nach dem
endgultigen Abtrennen der Sehne wurde die passdmingsfahigkeit im Pinzettentest
gepruft. Verblieb nach der Ricklagerung eine Eirdatkung, so wurde die effektive
Rucklagerungsstrecke durch das Belassen einenfraidenschlinge erhéht.
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3. Ergebnisse der Gruppe A
3.1 Patienten der Gruppe A

3.1.1 Geschlecht und Alter der Patienten der Gruppe A

Von den 27 untersuchten Patienten waren 14 manahdhl3 weiblich. Zum Zeitpunkt

der Operation waren die Patienten zwischen 4-4teJh

Altersverteilung Patienten

Anzahl

11 12 17 45

Abbildung 11: Altersverteilung der Patienten

3.1.2 Seitenpraferenz der Patienten der Gruppe A

Bei 16 Patienten war das rechte Auge, bei 11 Ratedas linke betroffen. Diese
Rechtslastigkeit war statistisch nicht signifik@Binomialtest: p= 0,28).

3.2 Operationshaufigkeit, -verfahren und -dosierungen

Die wegen eines Brown-Syndroms durchgefihrten Qipeen entsprechen ca. 1,5 %o
der ca. 18000 Augenmuskel-Operationen, die von b&82007 in der Augenklinik fur

Schielbehandlung und Neuroophthalmologie GieRenhdyafiihrt wurden. Von den 27
Patienten erhielten 23 eine exakte Obliquus-sup&irklagerung. Bei 4 Patienten

wurde aufgrund einer intraoperativ nicht freien gpasn Motilitdt zusatzlich eine
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Fadenschlinge belassen. Acht Patienten wiesen nelbem Brown-Syndrom eine
Esodeviation auf, weshalb 1 Patient zusatzlich &wmabinierte Konvergenzoperation
erhielt. Ein Patient erhielt wegen einer Exotrogiige kombinierte Divergenzoperation.
Alle Operationen waren Ersteingriffe. Zur Festleguaier Operationsstrecke wurden die
aktive Hebungsfahigkeit in Adduktion, die Auspraguder Kopfzwangshaltung, die
Vertikaldeviation in Primarposition und die intrayptive passive Hebungsfahigkeit

bertcksichtigt.

Bei 9 Patienten war die aktive Hebung des Augesobexr Uber Mittellinie mdglich.
Eine Kopfzwangshaltung war gering ausgepragt odent rvorhanden, so dass eine
Obliquus-superior-Ricklagerung um 6-8 mm erfolgtbhildung 10). Bei 13 Patienten
war eine ausgepragte Kopfzwangshaltung vorhandeneim auffalliger Schielwinkel

in Primarposition zu messen. Die aktive Hebung lusoffenen Auges in Adduktion
war nicht Uber die Mittellinie hinaus moglich. Benen erfolgte eine Riucklagerung um
10 mm. Bei 5 Patienten war die Hebungseinschrankorausgepragt, dass das Auge in
Adduktion nicht bis zur Horizontalen gehoben werdamnte. Sie erhielten eine
Rucklagerung von 12-14 mm. Bei 4 Patienten wurde Riiicklagerungsstrecke von
jeweils 8 mm durch Belassen einer Fadenschlingaifmal 4 mm, maximal 10 mm)

erhoht. Damit wurde intraoperativ eine freie passiebung in Adduktion erreicht.

OP-Dosierung

14
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10 -
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OP-Strecke

Al o FRsiatenr==27

ONMO®
\

Abbildung 12: Obliquus-superior-Rucklagerungsstrecken (Mediamif)
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3.3 Hohenschielen in Primarposition der Patienten der @ippe A

3.3.1 Hohenschielen frih postoperativ

Vor dem Eingriff betrug die Vertikaldeviation in iRvarposition, der Tieferstand des
betroffenen Auges im alternierenden AbdecktestHyeation mit dem anderen Auge
gemessen, 0-12° (Median 7°), 1 Woche bis 3 Momateh Operation war die
Vertikaldeviation mit 0-6° (Median 1°) deutlich gager.

VD in Primarposition n = 27

praoperativ 1 Woche bis 3 Monate postoperativ

Abbildung 13: Verminderung des Hohenschielens durch ObliquusrsupRicklagerung.
Vertikadeviation (VD) gemessen in Primarpositiongjtive Werte = rechts tber links = R/L:

kongenitales Brown-Syndrom links; negative Wertindenitales Brown-Syndrom rechts;
Angaben in Grad).
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3.3.2 Hohenschielen bei Spatkontrolle

Bis zur Spatkontrolle nach 1,5 bis 10 Jahren hsitte die bereits frih postoperativ
reduzierte Vertikaldeviation im Geradeausblick weinhormalisiert. Bei 10 der 13
untersuchten Patienten war keine Abweichung melsshe, bei 3 Patienten bestand

noch eine geringe Hoéhenabweichung von 1-4°.

VD in Primarposition n= 13

postoperative Kontrolle Spatkontrolle

12 - - 12

Abbildung 14: Langfristige Abnahme der H6henabweichung in Priroditppn im Vergleich zu
den frih postoperativen Ergebnissen (positive Werechts Uber links = R/L: kongenitales

Brown-Syndrom links; negative Werte: kongenitalesvilh-Syndrom rechts; Angaben in
Grad).
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3.4 Monokulare Exkursion der Patienten der Gruppe A

3.4.1 Monokulare Exkursion friih postoperativ

Die aktive Hebungsfahigkeit des betroffenen Augeédduktion war praoperativ auf
10° unter bis 15° tber Mittellinie (Median 0°) eesghréankt. Im Geradeausblick war
die Einschrankung geringert, jedoch mit 0-25° (idétellinie (Median 15°) ebenfalls
noch erheblich. In Abduktion war die Hebung mit3%- (Median 25°) deutlich besser
maoglich, sie kann aber ebenfalls nicht als freidi@met werden. Direkt postoperativ
konnte, trotz freier passiver Motilitdt zu Operasende, keine sehr deutliche
Verbesserung der Hebungsfahigkeit in Adduktiondestellt werden. Die maximale
Hebung in Adduktion lag zwischen 5° unter bis (d&dian 5°) Uber der Mittellinie.

Hebung in Adduktion n = 27

praoperativ 1 Woche bis 3 Monate postatv
35 - 35
30 - - 30
25 - - 25
20 - 20
15 15
10 10
5 5
0 - 0
-5 4 -5
-10 -10
-15- - -15

Abbildung 15: Die aktive Hebungsfahigkeit in Adduktion war frjjbstoperativ trotz freier
passiver Motilitat nur wenig besser. (Linke Achidebungsfahigkeit des betroffenen Auges

praoperativ, rechte Achse. Hebungsfahigkeit postdjw
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3.4.2 Monokulare Exkursion bei Spatkontrolle

Bis zur Spatkontrolle hatte sich die Motilitat ineMgleich zu den Befunden 1 Woche
bis 3 Monate nach der Operation erheblich verbesdein Patient wies keine

Hebungseinschrankung mehr auf, bei den Ubrigenati2zrien war die Hebung 5-30°
(Median 15°) tber Mittellinie mdglich.

Hebung in Adduktion n =13

praoperativ Spatkontrolle
35 - 35
30+ - 30
254 - 25
204 20
154 - 15
10- - 10
S - 5
0 - 0
-5 - -5
-10+ — -10
-15- L -15

Abbildung 16: Langfristige Verbesserung der aktiven Hebungsféhitgk Adduktion nach
Obliquus-superior-Ricklagerung. Angaben in GrathK& Achse: Hebungsfahigkeit des
betroffenen Auges praoperativ, rechte Achse: Hesfidgmigkeit bei Spatkontrolle)
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3.5 Kopfzwangshaltung der Patienten der Gruppe A

3.5.1 Kopfzwangshaltung frih postoperativ

Praoperativ wiesen 20 Patienten eine Kopfzwangshglauf. EIf Patienten nahmen
eine Kopfhebung von 5-20° ein. Vier drehten den fKap nicht betroffenen Seite um
10-30°. Funf neigten den Kopf 10-15° zur betroffeiseite. Eine Woche bis 3 Monate
postoperativ war die Kopfhaltung bei allen Patiarttei Fern- und Nahfixation deutlich
verbessert. Acht Patienten nahmen noch eine gekingéhebung von 5-10° ein, 2 eine
Senkung von 5° und 2 Patienten neigten den Kopfldmund 20° zur betroffenen

Seite. Bei 15 Patienten fiel keine Kopfzwangshajtarehr auf.

3.5.2 Kopfzwangshaltung bei Spatkontrolle

Parallel zur Abnahme der Vertikaldeviation in Prip@sition verringerte sich die
verbliebene Kopfzwangshaltung langfristig. Nur bsinem der 13 untersuchten

Patienten bestand noch eine geringe Kopfsenkundgon

3.6 Binokularfunktionen der Patienten der Gruppe A

Bei 16 Patienten bestand pra- und postoperatie&bsis (Lang-Test, Titmus-Test), bei
2 Patienten nur grobes Binokularsehen (Bagolireregtbagolini). In den restlichen 9
Fallen war Exklusion im Bagolini-Schweiftest dokumtiert. Zwei dieser Patienten
wiesen eine Amblyopie (Visus-Seitendifferenz > lil@eauf, die durch Okklusion

behandelt wurde.
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4. Ergebnisse der Gruppe B

4.1 Patienten der Gruppe B

4.2

4.1.1 Geschlecht und Alter der Patienten der Gruppe B

Bei den Patienten der Gruppe B bestand keine dradg®©perations-Indikation. Bei der
ersten Vorstellung in der Augenklinik fiir Schiellellung und Neuroophthalmologie
waren die 10 Madchen und 8 Jungen 2-9 Jahre alliviés Jahre).

4.1.2 Seitenpréferenz der Patienten der Gruppe B

Bei 11 Kindern war das rechte Auge, bei 7 das liAkge betroffen. Fasst man die
Patienten der Gruppe A und B zusammen, so warbBiakienten das rechte Auge und
bei 18 Patienten das linke Auge betroffen, womé Birdferenz des rechten Auges
verstarkt zum Ausdruck kommt, das Signifikanznivean p=0,05 jedoch nicht

erreicht (Binomial-Test: p = 0,15).

Nachbeobachtungszeit

Um eine spontane Befundverbesserung erkennen zunek{n wurde eine
Nachbeobachtungszeit von mindestens 1,5 JahrensetzgjeBei unseren Patienten
erfolgte eine Langzeitkontrolle nach 1,5 bis 11rdal{Median: 4 Jahre).
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4.3 Hbhenschielen in Priméarposition der Patienten der @ippe B

4.3.1 Hohenschielen bei Erstkontrolle

Bei der Erstvorstellung wiesen 8 Patienten im Geasadblick keine Vertikaldeviation
auf, 5 hatten eine Hypotropie des betroffenen Awgesweniger als 5°. Funf Patienten

wiesen eine deutlichere Héhenabweichung von 814isauf.

VD in Priméarposition n =18

1. Untersuchung 2. Untersuchung
12 - - 12
10 10
8 ) e
6 — e
4

I
ONDI~OO O

W

Abbildung 17: Spontane Abnahme des HOhenschielens nach 1,5HrénJa
(-VD bei rechtsseitigem, +VD beim linksseitigeroBmn-Syndrom; Angaben in Grad).

4.3.2 Hohenschielen bei Spatkontrolle

Bei der Nachuntersuchung zeigten nur noch 6 Patierdine Hypotropie des

betroffenen Auges.
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4.4 Monokulare Erkursion der Patienten der Gruppe B

4.4.1 Monokulare Exkursion bei Erstkontrolle

Bei der Erstuntersuchung war die aktive Hebunggkit des betroffenen Auges in
Adduktion auf 15° unter bis 25° tUber Mittellinie @dian 0°) eingeschrankt. In der
Sagittalen war die aktive Hebung mit 0-35° Uber Migellinie (Median 30°) deutlich

besser mdglich. In Abduktion fiel bei 9 Patienten élebungsdefizit von 25-35°
(Median 35°) auf.

Hebung in Adduktion n= 18

1. Untersuchung 2. Untersuchung
35 - - 35
30 - - 30
25 - ~- 25
20 - - 20
15 S - 15
10 - - 10

S - 5
0 0
-5 A,/': 5

-10 - -10

-15 I L -15

Abbildung 18: Langfristige spontane Verbesserung der Hebungdéhign Adduktion bei
kongenitalem Brown-Syndrom (-VD bei rechtsseitiggnmy/D beim linksseitigem Brown- Syndrom,

Angaben in Grad).

4.4.2 Monokulare Exkursion bei Spatkontrolle

Im Vergleich zu den Ergebnissen der ersten Untatsug war bei 10 der 18 Patienten
eine Verbesserung der Hebungsfahigkeit in Adduk#anerkennen. Bei 6 Patienten
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bildete sich die Einschrankung nicht zurtck, in &léh war die Hebungsfahigkeit
schlechter als bei der ersten Untersuchung (AbbgddL8).

4.5 Kopfzwangshaltung der Patienten der Gruppe B

Die Kopfzwangshaltung der Patienten in Gruppe B, \eatsprechend der geringeren
Hohenabweichung im Geraudeausblick, geringer ediéener als bei Gruppe A. Acht
Patienten nahmen keine Kopfhaltung ein, 10 Kindee &opfhebung von 5-10°. Bei

der Spéatkontrolle nahmen nur noch 2 Patientenkapghebung von 10° ein.

4.6 Binokularfunktionen der Patienten der Gruppe B

Neun der 18 Patienten hatten bei der ersten Urdeusig normale Stereopsis (Lang-
Test, Titmus-Test), 2 Patienten gaben Exklusiome@n7 Patienten konnte ein grobes
Binokularsehen nachgewiesen werden. Diese Befundderé&n sich bei der

Folgeuntersuchung nicht.

5. Diskussion

5.1 Geschlechtsverteilung

Brown hatte 126 Patienten mit dem nach ihm benan8tsndrom gesammelt. Davon
waren 74 weiblich und 54 méannlich, was einer sigaiften Haufung beim weiblichen
Geschlecht entsprache (Binomialtest: p= 0,030)diStuanderer Autoren zeigten eine
ausgewogene Verteilung des Geschlechts [26], [{98], [113], [116]. Die
ausgewogene Verteilung in unserer Gruppe stehtdiegen Berichten im Einklang.
Eine asymmetrische Verteilung ware unter anderedurda denkbar, dass Madchen
wegen der Auffalligkeit einer Stérung eher vorghistegerden als Jungen. Ausgehend
von einer mdglichen Fehlinnervation als Ursache indest eines Teils der
angeborenen Brown-Syndrome, ware in Analogie zuntraRgonssyndrom nach
Stilling, Turk und Duane ebenfalls eine Bevorzuguhes weiblichen Geschlechts
denkbar.
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5.2 Seitenpraferenz

Die haufigere Manifestation am rechten Auge dereRtdn in unserer Studie entspricht
den Beobachtungen von Brown, Eustis und NeugebHguidr [12], [26], [77]. Da
diesen Studien grofRe Patientenzahlen zugrunde nlieged eine systematische
Verfalschung durch andere Einflisse, wie sie beiG@eschlechterverteilung denkbar
ist, nicht nahe liegt, kann man davon ausgehers das kongenitale Brown-Syndrom
bevorzugt am rechten Auge auftritt, wenngleich doorden und Oliver keine
Seitenpraferenz  fanden [79]. Fehlende statistischignifikanz bei geringem

Gruppenumfang kann durch einen statistischen Fehlert bedingt sein.

Mit der Bevorzugung des rechten Auges besteht @iteressante Parallele zum
bevorzugt linksseitig auftretenden Stilling-Turk-@&he-Syndrom. Duane fand in 54
Fallen 38-mal das linke Auge betroffen [22]. Neumadr et al., die bereits auf diese
Parallele hinwiesen [75], sahen darin einen Hinvegisdie mogliche nukleédre Genese
der Stérung, die aufgrund der Kreuzung des N. teacis ebenfalls linksseitig im

Hirnstamm bzw. Mittelhirn zu lokalisieren wéreEine Bevorzugung der linken Seite
wurde jedoch bei anderen Kernaplasien nicht gefunbas Mdbius-Syndrom, welches
sich durch eine beidseitige Fazialis- und Abduzarege &ulert, tritt haufiger
beidseitig als einseitig auf, eine eindeutige P@itaferenz ist in der Literatur nicht
beschrieben [4], [72], [73]. Atiologisch handelt sish entweder um eine Aplasie der
Nervenkerne im Rhombencephalon oder um eine erwerl@rauterine Schéadigung
der beteiligten Nerven [15]. Das autosomal dominaaterbte Fibrose-Syndrom
(CFEOM 1) préasentiert sich ebenfalls beidseitigs Baankheitsbild der CFEOM st

charakterisiert durch eine beidseitige Ptosis undere restriktiven externen

Ophthalmoplegie, auf eine Bevorzugung einer Seitedw in der Literatur nicht

hingewiesen [25], [68].

5.3 Alter

Bis auf 4 Patienten im Alter von 11, 12, 17, 21 yidJahren, waren alle Patienten
unserer Studie jiinger als 10 Jahre (Siehe Abbildung Erklarungen dafiir, dass kaum

altere Patienten wegen eines kongenitalen Browrth®yns operiert werden, sind

® Verw.: Seite 51: Uberlegungen zur Atiologie
"Verw.: Seite 33, Abbildung 11
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spekulativ. Sicher spielt die spontane Remissioagez eine wesentliche Rolle, auf
die noch genauer einzugehen sein fvifdenkbar ist aber auch, dass mit zunehmender
KorpergroRe und deshalb seltener erforderlichenblald, weniger stérende Diplopie
auftritt. Diese Erklarung ist jedoch nur bei geengund moderaten Auspragungen
akzeptabel. Ein ausgepragtes Brown-Syndrom durftegew der auffalligen
Kopfzwangshaltung, des HOhenschielens und der tésthe beeintrachtigenden
Hebungseinschrankung fast alle Patienten zum Aibteh und bei ausbleibender
Ruckbildung spatestens in der Adoleszenz zum Opesatunsch fihren. Eine
Erklarung fur das geringe Alter unserer Patient@ndie deutliche Auspragung der
Stérung. Eine sehr auffallige, teilweise grotesknatende Motilitatsstorung fuhrt in
aller Regel frihzeitig zur Vorstellung in einer s@disierten Abteilung, was zur Folge
hat, dass sich im klinischen Krankengut ausgeprkigtdiche Formen anhaufen. Die
Haufigkeit des kongenitalen Brown-Syndroms wurdé etwa 1 auf 450 Patienten mit
Strabismus angegeben, was wiederum der Erfahruecptp tatiger Strabologen an
einem vorselektierten Krankengut und nicht dem Wgdder Stérung entspricht [20],
[92], [115], [116]. Die tatsachliche Haufigkeit d8sown-Syndroms liegt vermutlich
um einiges hoher, da dezente Auspragungen vertutlit dbersehen werden. Sie
entgehen einer weiteren Kontrolle oder werden Ipéites Entdeckung wegen ihrer

Harmlosigkeit nicht weiter abgeklart.

5.4 Diagnosekriterien

Fur die Diagnose eines Brown-Syndroms fordertersvilat al., dass die ersten sechs
Kriterien der Tabelle %Lerfilllt sein missten [116]. Nach unserer Erfahrisigbei
einem ausgepragtem Brown-Syndrom die Hebung in Ribolu zwar besser in der
Sagittalen und deutlich besser als in Adduktiorerdiei fast keinem der Patienten war
die Hebung in Abduktion tatsachlich frei. Angesghder Anatomie ist eine freie
Hebungsfahigkeit in Abduktion bei starker Hebungsehrankung in Adduktion auch
nicht zu erwarten. Es sei diesbezlglich auf dieamgfeichen anatomischen Studien
von Fink verwiesen [24], [30], [31] . Der horizol@aNinkel, den die Sehnenmitte des
Obliquus superior mit der Sagittalen bildet, betragiar durchschnittlich 54°, die
individuelle Variabilitat ist aber erheblich (Fitdeschrieb Winkel von 20° bis 71°). Bei

8 Verw.: Seite 46 ff.: Zum spontanen Verlauf desdemitalen Brown-Syndrom
°Verw.: Seite 7
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einem sehr spitzen Winkel wird die Hebung auch ldéktion eingeschrankt sein.
Eine V- oder Y-Inkomitanz, muss nicht unbedingthammden sein. Man kann sich die
zu dieser Inkomitanz fuhrende Divergenz im Aufbladk Folge eines Ziigeleffektes der
Obliqui superior et inferior am betroffenen Augerstellen, der dadurch entsteht, dass
die Obliquus-superior-Sehne pathologischerweiséntniocker lasst, wahrend die
beiden Heber, der M. rectus superior und der Migabk inferior kontrahieren. Die
hinter dem Bulbusdrehpunkt inserierenden Sehneitamter Obliqui stellen dann die
Zugel dar, denen der Bulbus bei Zug des M. rectysersor nur durch Abduktion
ausweichen kann. Dieser Mechanismus ist mit deneléffgkt der Horizontalmotoren
in Adduktion beim Retraktionssyndrom nach Stillingjrk und Duane vergleichbar
[54], [55]. Das Ausmald der V- oder Y- Inkomitanzriti€l unter anderem von der
Zugrichtung und der Insertionsstelle der Obliquhaigen. Auch diéAnterotraktion
des Bulbus mit Erweiterung der Lidspalte in Addaktist so zu erklaren. Aufgrund der
Zugrichtung der Obliqui entsteht der umgekehrteeEfivie beim Retraktionssyndrom.
Bei relativ sagittaler Zugrichtung ist eine stak@nterotraktionzu erwarten als bei
mehr frontaler Zugrichtung. Ist die Hebungseinsohkuig stark ausgepragt, so wird die
Anterotraktion dadurch kaschiert, dass das Oberlid der Hypotropie tiefer steht.
Zwingend fiir die Diagnose Brown-Syndrom sind alsoktiterien 1 bis &°, wobei die
Forderung der passiven Hebungseinschrankung dieéwaligkeit einer Untersuchung
in Narkose impliziert, denn in Lokalanasthesie ds& Untersuchung im Kindesalter
nicht zumutbar. Besteht ein ausgepragtes aktivasuhtgsdefizit in Adduktion bei
wesentlich besserer aktiver Hebung in Abduktiore imiunserer Gruppe B, so ist auch
passiv eine Hebungseinschrankung in Adduktion amaden. Die Diagnose des
Brown-Syndroms ist dann auch, anders als bei nimggr Hebungseinschrankung und
unwesentlichem Unterschied dieses Defizits zwiscAbn und Adduktion, ohne den
Nachweis des passiven Hebungsdefizits legitim. B &es Klick-Syndroms ist sie
offensichtlich.

5.5 Zum spontanen Verlauf des kongenitalen Brown-Syndnms

Uber den spontanen Verlauf des kongenitalen Broymd®ms existieren relativ
wenige Berichte, meist nur anekdotischer Art. Qasteler und Adler berichteten 1957

verw.: Tabelle 1 auf Seite 7
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Uber einen dreijahrigen Jungen mit einem interergden Brown-Syndrom (Klick-
Syndrom) [16]. Der Patient zeigte die typischen $Btome in Form einer
Kopfhebungs-Zwangshaltung und eine Unfahigkeit, lmetsoffene Auge in Adduktion
zu heben. Im Alter von 6 Jahren waren sowohl digpfkwangshaltung als auch die
Hebungseinschrankung in Adduktion verschwunden esmdestand Orthophorie mit
Doppelbildfreiheit in allen Blickrichtungen. Aufgnd dieser Beobachtung stellten
Costenbader und Adler Harold Whaley Brown's Annahdas Syndrom beruhte auf

einer kongenitalen Parese des M. obliquus infemolFrage.

Im Jahr 1958 folgte eine Verdffentlichung von SeheChairman und Krewson, die
einen ahnlichen Verlauf beobachteten [100]. 1969icbete Lowe Uber die
Spontanheilung bei einer Patientin mit einem béiigg® Brown-Syndrom [66]. Brown
fand lediglich 9 Spontanheilungen unter 126 Fallénmte aber ein, dass eine langere
Beobachtungszeit weitere Verbesserungen aufdectentd [12]. Die Beurteilbarkeit
seiner Daten ist dadurch limitiert, dass bei keirslan 9 Patienten ein Traktions-Test
durchgefuhrt wurde und Brown diese Féllesataulated also erworben einstufte, ohne
allerdings auf die Anamnese oder andere weiterfideelnformationen einzugehen
[12]. Leone berichtete 1986 Uber einen Patientesr, durch jahrelange tagliche
Bewegungstibungen mit dem betroffenen Auge, wiediee &06llig freie Motilitat
erreichen konnte [65]. Ob diese Verbesserung talishc eine Folge der

Bewegungsubungen watr, ist fraglich.

Thaller-Antlanger veréffentlichte 1987 ihre im Jauvor auf der Wiesbadener Tagung
des Berufsverbandes der Augenarzte Deutschlandgtvagenen Beobachtungen Uber
spontane Verlaufe von Brown-Syndromen [110]. Sigehlei 15 von 20 untersuchten
Patienten im Laufe der Jahre eine deutliche Vedraag der Hebung beobachtet. Die
Zeitspanne der Spontanremission reichte vom &zums 10. Lebensjahr. lhre Patienten
gaben an, durch forcierte Bewegungen des AugesMbélititshemmung unter

Auftreten eines ziehenden Schmerzes zu Uberwindemei sich die Phasen der
manifesten Hebungseinschrédnkung in Adduktion imnhéufiger zugunsten der

intermittierenden Form oder der freien Beweglichkeeduzierten. Bei der

Interpretation dieser Daten ist zu bericksichtigggss die Beobachtungszeit bei 10
Patienten nur Wochen bis wenige Monate betrugl@wjerer Beobachtungszeit waren

sicher weitere Verbesserungen zu finden gewesenb&sehriebene Verlauf deutet in
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diesen Féllen auf eine rein mechanische GenesBrdesm-Syndroms hin, am ehesten
durch eine retrotrochleare Alteration der Oblig@edine, vergleichbar mit dem Kilick-
Syndrom. Bei einer Fehlinnervation des M. obliquaigerior ware ein derartiger

Verlauf nicht zu erwarten, allerdings auch nichhpipiell auszuschlieR3en.

Gregersen und Rindziunski untersuchten 10 Patiedbsr einen Zeitraum von 13
Jahren, jeder Patient wurde in dieser Zeit minasstechsmal untersucht [43]. Neun
von 10 Patienten gaben eine subjektive Verbessatan@ewegungsfahigkeit an, die
objektiv messbar war. Bei 3 Patienten normalisisité die Motilitdt vollstandig. Die
Patienten nahmen keine Kopfzwangshaltung mehr emd wvaren in allen
Blickrichtungen diplopiefrei [43]. Dies deckt siclgewissermal3en mit den
Beobachtungen in unserer Studie: Bei 5 der 10 subbten Patienten kam es innerhalb
einer Nachbeobachtungszeit von 2 bis 7 Jahren rer eleutliche Verbesserung der
Hebungsfahigkeit in Adduktion. Bei 3 Patienten &telesich der Motilitatsbefund
unwesentlich, bei einem Patienten hatte die Helringshrankung in Adduktion
zugenommen. Ob es sich dabei tatséchlich um eimeatdne der Einschrankung,
beispielsweise durch Wachstumsveranderungen dedch@&sshadels mit einer
Lageveranderung des Auges in Relation zur Trochleadelte oder der Unterschied

eher auf Untersuchungs bedingte Faktoren zurlickeenflist, bleibt offen.

5.6 Operationsindikation

Wegen der Mdglichkeit einer spontanen Ruckbildueg 8rown-Syndroms und der
gerade dann zu befiirchtenden Nebenwirkungen istlrdikation zur operativen
Behandlung zurtickhaltend zu stellen [78], [79], ]1[8R.10], [117]. Wenn keine
Kopfzwangshaltung und im Geradeausblick kein matefe Schielen besteht, ist eine
Operation zunachst nicht angezeigt [11], [82], [9QL6]. Eine deutliche Hypotropie
in Primarposition mit Doppelbildern im Gebrauchekield, demzufolge eine
auffallige Kopfzwangshaltung stellt eine Operatiodgation dar, ebenso der Verlust
des Binokularsehens und eine drohende Amblyopiddeeffenen Auges [115]. Eine
deutliche Abweichung des betroffenen Auges in Adidukwird als relative Indikation
zur Operation angesehen [26], [87], [116]. Ist dpegeeine frihkindliche Esotropie zu
korrigieren, so wird man gleichzeitig den M. obligusuperior zurticklagern. Sehr

zurickhaltend &uf3erte sich Thaller-Antlanger mitriées auf die mdoglichen
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Nebenwirkungen und der Spontanverbesserung Uberagarative Behandlung. Sie
behandelt ihre Patienten mit kongenitalem BrowneBgm ausschlief3lich konservativ
[110].

5.7 Operative Nebenwirkungen und unerwiinschte Effekte

Neben allgemeinen Operationsrisiken, wie einerlerk#nfektion oder Blutung sowie
des Narkoserisikos, sind eine Reihe von spezifis¢dtwmplikationen beschrieben,
insbesondere nach Tenotomie [17], [18], [26], [ID&nhektomie[17], [18], [50], [79],
[78], [80], [81], [82], [86], [87], [88], [89], [9B der Implantation von Silikonexpandern
[1], [3]

[57], [117], aber auch nach Rucklagerung des Migabls superior [41], [50].

Es wurde berichtet, dass die Obliquus-superior-i@n® und -Tenektomie deutliche
Ubereffekte mit einer Hypertropie, einer Senkungseirankung des operierten Auges
bewirken kdnnen sowie eine Eyzyklotropie, die bai dntersuchung oft vernachlassigt
wird, aber das Binokularsehen deutlich beeintrgch88]. Andererseits wird das
Hebungsdefizit in Adduktion nur bedingt verbesse, dass eine Nutzen-Risiko-
Abwagung erfolgen muss. Die Tenektomie flhrte leeitdalfte der Patienten bei einer
Nachbeobachtungszeit von mehr als einem Jahr zkldssischen Symptomen einer
Obliquus-superior-Parese, die sich im Abblick, aisohaufigen Alltagssituationen,
erheblich stérend auswirken [79], [78]. Einige Ao fihrten deshalb prophylaktisch
eine gleichzeitige ipsilaterale Obliquus-inferioiidklagerung durch [85]. Aufgrund der
zu erwartenden Unterfunktion des M. obliquus irdenmmit entsprechender Diplopie
[85] ist gegenlber diesem Vorgehen Skepsis angetorac

Bei der Obliquus-superior-Rucklagerung tritt einengekutive Hypertropie, wenn
Uberhaupt, dann nur dezent und fur den Patienteht rétérend, auf. Wird das
Binokularsehen durch einen operativen Ubereffelgtdre so stehen, abhangig vom
Motilitatsmuster, die ipsilaterale Obliquus-infarBticklagerung und die kontralaterale
Rectus-inferior-Ricklagerung als korrektive Mal3nahnzur Verfligung. Aul3erdem
ware die Obliquus-superior-Ricklagerung prinzipieteversibel. In  unserer
Patientengruppe traten nur 2 Ubereffekte in FomareHypertropie auf. Der Ubereffekt

war nur bei einem Patient persistierend, erfordedech keinen zweiten Eingriff.
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Ein nicht zu unterschatzendes Problem stellt diesi€ang der Operation dar.
Einerseits wird haufig tUber die ungentigende Hebesrgesserung in Adduktion
berichtet [85], [101], [106], andererseits soll dasiko einer Uberkorrektion (wie
durch Tenektomie) gering gehalten werden. UnserBerRan zeigten nach der
Obliquus-superior-Rucklagerung eine erheblich restite Vertikaldeviation in
Primarposition. Die aktive Hebungsfahigkeit wareedings initial postoperativ, trotz
intraoperativ freier passiver Motilitat, nur bei Batienten deutlich gebessert.
Diesbezlglich ist es wichtig, Kurz- und Langzeithygisse zu unterscheiden, denn die
Verbesserung der Hebung tritt oft erst verzogert Bei den Nachuntersuchungen, die
wir im Zeitraum von 2-10 Jahren nach der Operatiorchfuhrten, zeigten 10 von 13
Patienten eine erheblich bessere aktive Hebunggf@ihiin Adduktion. Nur bei 3
Patienten &nderte der Befund sich nicht. Hierinerstheidet sich die Obliquus-
superior-Ricklagerung nicht von der Tenektomie ddarotomie [17], [78]. Crawford
fuhrte zur Behandlung des kongenitalen Brown-Symdrobei 9 Patienten eine
Obliquus-superior-Tenotomie durch. Die Nachbeohaugzeit nach dem erfolgten
Eingriff betrug 3 bis 12 Jahre [17], [18]. Die bamstLangzeitergebnisse zeigten die
Patienten, bei denen postoperativ noch ein Hebwfigéd oder eine minimale
Obliquus-superior-Parese, bei normalen Binokulasgbestand. Deshalb &ul3erte sich
Crawford sehr zurlckhaltend beziiglich einer baldigeveiten Operation. Diese

Beobachtungen werden durch unsere Studie bestatigt.

Wright et al. empfahlen die Sehnenverlangerung Idiite eines Silikonexpanders
[117]. Das Silikonband von 6-7 mm Lange wurde aidx® Enden der durchtrennten
Obliquus-superior-Sehne fixiert. Die passive Mdiili wurde in ahnlichem Mal
verbessert wie durch eine Obliquus-superior-Tenaoiie aktive Hebungsfahigkeit
wurde nur unzureichend besser. Ein starkerer Efiekidurch eine Rucklagerung um
dieselbe Strecke ware auch aus physikalischen &theren nicht zu erwarten. Durch
das Einbringen von Fremdmaterial kam es in mehrefgillen zu einer
Fremdkoérperreaktion mit Granulom-Bildung [57], [11TUUm eine Entspannung der
Obliquus-superior-Sehne zu erreichen, erscheinidmvendung eines Transplantates
komplikationstrachtig und angesichts der verglemtise harmlosen, aber effektiven

Alternative einer Obliquus-superior-Ricklagerungatng und umstéandlich.
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Die Frage, warum die monokulare Exkursion nach olech langfristig mehr oder
weniger eingeschrankt bleibt, kann nur hypothetlseaintwortet werden. Denkbar wére
eine insuffiziente Durchfihrung der Operation, imdeei einer Tenotomie, Tenektomie
oder Ricklagerung die Sehne nicht vollstadndig duecimt wurde. Dies ist zwar nicht
vollig auszuschliel3en, in strabologischen Zentreharfahrenen Operateuren jedoch
unwahrscheinlich. Die Ergebnisse unterschiedlicAetoren mit unterschiedlichen
Techniken differieren nicht grundlegend und esdston auszugehen, dass erfahrene
Chirurgen mit groRen Operationszahlen gerade actgssder erfahrungsgemaf oft
geringen Wirkung Obliquus-superior schwachendefalteen ganz besonders auf eine
sorgfaltige Praparation und Erfassung des dorsaledinsertionsbereichs der Sehne
achten. Nahe liegender erscheint die Mdglichkeitssd Bindegewebe, welches die
Sehne umgibt, und auch die Sehne selbst als Ladtstrflir Narbenbildung fungieren.
Narbengewebe zwischen der neuen Insertion und deohlea wirde weiterhin die
Hebung in Adduktion behindern, kann aber im LaufZeit nachgeben.

Ein wichtiger Aspekt ist die Seltenheit von Sehstigren im Abblick. Nach Obliquus-
superior-Ricklagerung traten im Abblick kaum Nebekwngen auf. In unserem
Patientengut klagte keiner postoperativ Uber stteddiplopie im Abblick. Auch in der

Literatur findet man dazu keine Hinweise [85], [LJ106]. Demgegeniber erwiesen

sich die Tenotomie und insbesondere die Tenektafieresentlich problematischer.

5.8 Uberlegungen zur Atiologie

Interessanterweise fielen bei unseren Patientennomialen Binokularsehen selbst
kurzfristig kaum Nebenwirkungen auf, welche jeddh Ricklagerungen derartigen
AusmalRes den Stoérungen durch eine frische Trodhpeaese ahneln sollten. Eine
subjektive Messung der Zyklodeviation an der Tatg®afel nach Harms war bei den
Kindern allerdings nicht méglich. Zumindest kurzspaperativ wére, vor allem im
Abblick, eine Exzyklodeviation nicht UberrascherBofern sie auftritt, wird sie
offenbar rasch kompensiert. Es ist allerdings adehkbar, dass bereits préoperativ
eine Parese des M. obliquus superior bestand un@dhophorie im unteren Blickfeld
Folge von Adaptation an die Parese war. Neben deffach diskutierten rein
mechanischen Ursachen eines kongenitalen BrownsByrg] die der Atiologie

offenbar in vielen aber sicher nicht — wie beim @fyenen Brown-Syndrom — in allen
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Fallen gerecht werden, ist die Annahme einer kaieat Fehlinnervation durchaus
interessant. Die atiopathogenetischen Uberlegungder letzten Jahrzehnte
konzentrieren sich nahezu ausschlie3lich auf mestfam Ursachen in Bereich der
Orbita, vor allem zwischen der Trochlea und dem &ldy7], [46], [50], [74], [78],
[86], [103]. Varianten im operativen Vorgehen, gi€€inzelfallen sinnvoll sein mdgen,
lassen sich dadurch begriinden. Es ist aber niclindauszugehen, dass die Ursache
des kongenitalen Brown-Syndroms in allen Fallem reiechanischer Natur ist.
Beispielsweise ist nicht auszuschlieen, dass ek $iei den mechanischen
Veranderungen teilweise um Praparationsartefakteddig die dadurch entstehen
konnen, dass vor allem die dorsalen Sehnenantgdan man die Sehne auf einen
Schielhaken nimmt, zu einem Strang zusammengestawien, u. a. deswegen weil

diese unter dem gro3ten Zug steht.

Allein die Versagerquote samtlicher operativer ®aten ist, wenn man von einer
suffizienten Operationstechnik ausgeht, ein Hinwaid mdgliche innervationelle
Faktoren. Die fehlende Reproduzierbarkeit und digetschiedlichkeit der eingangs
genannten Elektromyographie-Befunde sprechen rmjelgen eine Fehlinnervatitn
Sie weisen vielmehr darauf hin, dass es sowohlmsohanisch als auch innervationell
bedingte Brown-Syndrome und unterschiedliche Mdgigten der Fehlinnervation
gibt. Die interessante Annahme, dass gerade béenFaon kongenitalem Brown
Syndrom eine Fehlinnervation zugrunde liegen k@nniaurde jlingst wieder
aufgegriffen [75], [76], [77]. Sie erhalt Unterstiihg durch die Mitteilung von Kolling
et al., die in MRTs von Patienten mit kongenitalBrown Syndrom ipsilateral keinen
N. trochlearis fanden [60]. Der M. obliquus supe#idnnte demzufolge durch Neurone
des N. oculomotorius fehlinnerviert sein. Somit evér bestimmte Félle von
kongenitalem Brown Syndrom als CFEOM- Variante digkbar [75], [76]. Das
Fehlen des N. trochlearis ist als Atiologie bestiemkongenitaler Falle nicht
unwahrscheinlich  aber noch weiter zu belegen unde dbisherigen

kernspintomographischen Untersuchungen beschreilneBinzelfalle [60], [104].

Waéhrend sich erworbene Fehlinnervationen von Hiwvere meist auf das

Versorgungsgebiet desselben Nervs beschrénkess fét konnatale Fehlinnervationen

verw.: Seite 14
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geradezu typisch, dass in das Versorgungsgebietadsgefallenen Nervs Neurone
eines anderen Hirnnervs einwachsen [39]. Die hatgigFehlinnervationssyndrome im
Bereich des Auges sind das Retraktionssyndrom &&éding, Turk und Duane [22],
[108], [111], bei dem fehlende Abduzens-NeuroneckduOkulomotorius-Neurone
ersetzt sind, deren eigentliches Zielgebiet inrdRegel der M. rectus medialis ware,
[54], [55], [61] und das Marcus-Gunn-Syndrom [44éi dem der M. levator palpebrae
oder teilweise auch der M. rectus superior infalge fehlenden normalen Innervation
durch motorische Neurone des N. mandibularis desiddminus angesteuert werden,
was zu mandibulo-palpebralen Synkinesien fihrt. Eongenitales Brown-Syndrom
konnte sich infolge einer Hypoplasie oder Aplases dm Hirnstamm kontralateral
gelegenen Trochleariskerns entwickeln. Die peripherhlinnervation des M. obliquus
superior wirde durch Okulomotorius-Neurone erfolgé®], [85], [106]. Deren
Kerngebiet liegt im Mesencephalon ipsilateral, rAisnahme der den M. rectus
superior und den M. levator palpebrae innervierarfdeurone, deren Axone komplett,
bzw. teilweise zur Gegenseite kreuzen [49], [63heEehlinnervation, die bei einer
Aplasie des N. trochlearis zu einem Brown-Syndraihrt, ist vorstellbar durch
Neurone, die fur den M. rectus medialis, den Mtugsuperior, den M. rectus inferior,
den M. obliquus inferior oder dem M. levator pal@ebbestimmt sind. Aufgrund der
Fehlinnervation wirde der Ausfall des N. trochleamicht wie eine konnatale oder
altere Obliquus-superior-Parese als Strabismusaddsictorius imponieren, sondern
eben als Brown-Syndrom, weil der M. obliquus sugebei Innervation durch Neurone
fur den M. rectus superior oder den M. obliquuselioir im Aufblick paradox
kontrahiert. Bei Innervation durch Neurone fir ddnrectus medialis wirde der M.
obliquus superior bei Adduktion des Auges kontrarnie Beides fuhrt neben der
Hebungseinschrankung in Adduktion (denn hier istvéetikale Effekt des M. obliquus
superior am starksten) zu einer Inzyklotropie, loé@ Fehlinnervation durch Rectus-
superior-Neurone im Aufblick und bei Fehlinnervatidurch Rectus-inferior-Neurone
im Abblick am starksten sein sollte. In diesem Zusgnhang stellt sich die Frage der
geforderten Abgrenzung zum so genannten Strabisteassoadductorius [10], [56].
Maoglicherweise liegt bestimmten Fallen von Strahisntleorsoadductorius ebenfalls
eine konnatale periphere Fehlinnervation des Musesuperior, ndmlich durch Rectus-
inferior-Neurone zugrunde. Wahrend das Fehlen desalddlucens mittlerweile in
mehreren Untersuchungen mittels Magnetresonanzt@pbig (MRT) verifiziert

werden konnte [21], [58], [83], liegen erst verahie Berichte Gber das Fehlen des N.
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trochlearis im MRT von Patienten mit kongenitalenmoBn-Syndrom vor. Der
Nachweis ist schwieriger, da der N. trochlearigerast der N. abducensln,zwei von
vier Fallen fehlte auf der Seite des Brown- Syndrder vierte Hirnnerv. In den beiden
anderen Fallen verhinderten anatomische Gegebestheilie Darstellung der Nn.
Trochlearis im Subarachnoidalraum(Zitat aus [60]). Sein Fehlen ist dadurch nicht
sicher nachweisbar. Das Fehlen des N. trochleatisals Atiologie bestimmter
kongenitaler Falle nicht unwahrscheinlich aber nogkiter zu belegen und die

bisherigen kernspintomographischen Untersuchungsahoeiben nur Einzelfalle

Dem Argument, dass im Fall einer Obliqguus-supefeinnervation die passive
Hebung in Adduktion frei sein misste [78], ist @ggnzuhalten, dass intraoperativ, in
Narkose, auch die Ab- bzw. die Adduktionseinschugigk beim konvergenten bzw.
divergenten Retraktionssyndrom unter Narkose niclg@rschwindet. Der im

Wachzustand nie gedehnte Muskel bleibt auch unggkd$ée unnachgiebig [41]. Eine
Fehlinnervation ist also als unmittelbare Ursaches dBrown-Syndroms durchaus
denkbar, insbesondere, wenn keine spontane Mtilgébesserung eintritt. Eine
spontane Motilitatsverbesserung ist beim Retrak8gndrom unublich, ware auch
beim fehlinnervationell bedingten Brown-Syndromhtizu erwarten, ist aber durch die

langere Sehne und den schméchtigeren Muskel Vibistel

Eine Erklarung fir eine postoperative persistieeehigbungseinschrankung ware eine
mehr oder weniger ausgepragte Parese des Muskeldeh die in den M. obliquus
superior abberrierten Neurone bestimmt waren, atger Umstanden des M. rectus
superior. Dadurch ist auch die, zwar geringe, &leeigenauer Diagnostik dennoch oft
erkennbare Hebungseinschrankung in Abduktion zuaemk. Infolge einer lange
bestehenden Hebungseinschrankung sind aber autusélle Veranderungen des M.
rectus superior und eine Kontraktur des M. rectferior zu erwarten, die eine
seitengleiche Hebung initial noch nicht zulassersofern ist die Empfehlung von

Bewegungstibungen begrindbar.

5.9 Behandlungsziel

Besteht bei dem Patienten eine eindeutige Indikaio Form von Diplopie im

Geradeausblick und somit einer Kopfzwangshaltund wurde eine ausreichende
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Beobachtungszeit eingehalten, so sollte eine Augskeatoperation durchgefihrt
werden. Parks formulierte 6 Bedingungen fir eirielgreiche und optimale Operation

zur Behandlung des kongenitalen Brown-Syndrom [90]:

» geringes Risiko flur eine Obliquus-superior-Parese

* keine Verlagerung der physiologischen InsertioniMaskels

* Dehnung der festen Sehne

» Postoperativ negativer Traktionstest am operiehtege
(freie passive Elevation in Adduktion)

» einfache Durchfiihrung

e geringe Traumatisierung

Nach den Erfahrungen an der Universitats-Augenrkl@iel3en und im Vergleich mit
der vorliegenden Literatur erfullt die Obliquus-supr-Rucklagerung fast alle
Bedingungen. Der effektive Ansatz der Sehne wirdrzweit riickgelagert, in Relation
zur Zugrichtung jedoch lediglich geringfiigig ver@and Eine induzierte Obliquus-
superior-Parese haben wir bei unseren Patientdr péobachtet. Bei ordnungsgemali
durchgefuhrter Operation kommt es kaum zur Trawigting des umliegenden
Gewebes, die Vernarbungen sind gering. Man erreictd freie passive Motilitéat, als
Vorraussetzung fur eine verbesserte aktive HebéhggKeit. Ein weiterer Vorteil der
Obliquus-superior-Riicklagerung liegt im GegensatzTenotomie oder Tenektomie in
ihrer guten Reversibilitat. Ein weitere Ricklageywder auch eine Wiedervorlagerung
sind ohne grol3e Risiken und flr einen erfahreneer&@eur ohne grofRere technische
Schwierigkeiten moglich. Die Tenektomie ist ein tgehend irreversibles Verfahren
und wegen unkalkulierbarer Ubereffekte abzulehhérier diesen Aspekten kann die
Obliquus-superior-Riicklagerung als sehr gut geéggné/erfahren zur operativen

Behandlung des Brown-Syndroms angesehen werden.
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6. Zusammenfassung

Operative Ergebnisse bei kongenitalem Brown-Syndrom

Die operative Behandlung des kongenitalen Brownd&yms zeigt oft unbefriedigende
Ergebnisse. In dieser Arbeit wurde der Effekt dedliquus-superior-Ricklagerung
retrospektiv untersucht. Da zum spontanen Verlagfkbngenitalen Brown-Syndroms
nur sparliche Berichte vorliegen, wurden auch Pé&tie mit kongenitalem Brown-
Syndrom, die nicht operiert wurden, in einem defiten Zeitraum nachuntersucht, um

spontane Verbesserungen hinsichtlich der Motilitéd Schielwinkel zu erfassen.

Die Befunde wurden anhand der Krankenakten voreR@&in ausgewertet, von denen
27 (Gruppe A) wegen eines kongenitalen Brown-Symdroperiert und 18 (Gruppe B)
lediglich beobachtet wurden. Die Operationsindiatzur Rucklagerung der Obliquus-
superior-Sehne wurde bei einer manifesten Vertdahtion im Geradeausblick mit
kompensatorischer Kopfzwangshaltung und deutlichégbungsdefizit in Adduktion
des betroffenen Auges gestellt, wenn die Storurantsym nicht rtcklaufig war. Die
Schielwinkel wurden in beiden Gruppen mit dem atigen bzw. simultanen und dem
alternierenden Prismenabdecktest gemessen, dienmal@xmonokulare Exkursion nach
Fuhrungsbewegungen und die Kopfzwangshaltung mitenei Goniometer bei
Fernfixation bestimmt. Die Messungen in der Grupperfolgten 1 Tag praoperativ,
innerhalb von 3 Monaten friih postoperativ und [BPhtienten spat postoperativ nach
1,5-10 Jahren. Der Beobachtungszeitraum der Grippetrug 1,5-11 Jahre ab der

ersten Vorstellung.

Die Patienten der Gruppe A wurden im Alter von 4({tedian 7) Jahren operiert, 14
waren mannlich, 16-mal war das rechte Auge betnoffscht Patienten wiesen eine
Eso-, einer eine Exotropie auf, bei einem Patienteurde eine kombinierte
Konvergenzoperation und bei einem eine kombiniBiteergenzoperation gleichzeitig
mit der Rucklagerung des Obliquus superior durdiigef Praoperativ betrug der
Tieferstand des betroffenen Auges in Primarposiicdt2° (Median 7°). Die Hebung in
Adduktion war mindestens 10° unter, hochstens 1t idie Mittellinie (Median 0°)

maoglich und in Abduktion mit 10-35° (Median 25°) ulkch besser. Neunzehn
Patienten nahmen eine Kopfzwangshaltung ein. DiekRgerungsstrecke betrug
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zwischen 6 bis 14 mm, 4-mal mit zusatzlicher fr&ehlinge (6-0 Polyester). Am Ende
der Operation war die passive Hebung in Addukti@sewntlich gebessert. Postoperativ
war der Tieferstand auf 0-6° (Median 1°) reduzieZtwolf Patienten nahmen
postoperativ noch eine geringe Kopfzwangshaltumg Bie aktive Hebungsfahigkeit
war trotz freier passiver Motilitat initial nur geg besser (5° unter bis 15° Uber
Mittellinie, Median 5°). Bei der Spatkontrolle wareler residuelle Tieferstand (0-4°,
Median 0°) und die aktive Hebung deutlich verbdsgeB5° tber Mittellinie, Median
15°). Nur ein Patient zeigte noch eine geringe Kajingshaltung.

Die 18 Patienten der Gruppe B wurden im Alter ve@ 2ahren in unserer Klinik
untersucht, davon waren 8 mannlich, das rechte Avgyell-mal betroffen. Bei der
ersten Untersuchung betrug der Tieferstand in Rposition 0-14° (Median 0°), die
Hebungsfahigkeit des betroffenen Auges war aufui@ér bis 15° tber die Mittellinie
(Median 0°) eingeschrankt. In Abduktion wiesen RuPatienten ein Hebungsdefizit
auf. Sieben Patienten nahmen eine KopfzwangshadimdNach 1,5-11 Jahren bestand
bei 2 Patienten ein Tieferstand in Priméarpositidie Hebungsfahigkeit war bei 10
Patienten deutlich verbessert, bei 6 Patientenréndert. Zwei Patienten nahmen eine
Kopfzwangshaltung ein.

Die Ricklagerung der Obliquus-superior-Sehne erwieB somit als effektives und
sicheres Verfahren zur Behandlung des kongenitaBown-Syndroms. Das
Hohenschielen im Geradeausblick und damit die Kepfmgshaltung werden
unmittelbar reduziert. Die Hebungsfahigkeit verleelssich mit Verzdgerung, bleibt
allerdings nicht selten auch langfristig eingesoktd Die Variabilitat der
Operationseffekte ist vermutlich auf die heterogémlogie des Brown-Syndroms
zurtckzufihren. Aufgrund der moglichen Spontanimgjlisollite die Indikation zur
Operation erst nach einer Beobachtungszeit vor2 cdahren und nur dann gestellt

werden, wenn die Stérung nicht spontan ricklawig i
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Surgery for congenital Brown’s syndrome

Various surgical procedures were reported for coitge (true) Brown’s syndrome.
There are only few reports on the spontaneous eafrthe Brown’s syndrome. In this
retrospective study, the effects of superior olditendon recession were evaluated and
the spontaneous development of ocular motility waserved in another group of

patients.

The files of 27 patients (group A) were evaluatdtbweceived surgery for congenital
Brown’s syndrome in our department and the filesl8fpatients (group B) whose
spontaneous course was observed. Recession ofuffexiad oblique tendon was
performed when there was a significant elevatioiicden adduction with hypotropia
in straight gaze and an abnormal head posture fatidtse findings did not improve
spontaneously. Squint angles (simultaneous andnatee prism and cover test),
monocular motility and the abnormal head posturdigtance fixation were assessed.
Measurements in group A were performed 1 day beéoré about 3 month after
surgery. Thirteen patients were examined 2-10 yafes surgery. In group B the time
interval under review ranged from 1.5 to 11 yedisr dhe first consultation.

At the time of surgery, the patients of group AZiixwere 4-45 years (median 7 years)
old. Fourteen patients were male and 14 were fenial&6 cases the right eye was
concerned. Eight patients had additional esotropn®, patient was exotropic. In two
cases surgery for eso/exotropia was performed tamedusly. The preoperative
vertical deviation in straight gaze was 0-12 degedran 7 deg). Elevation of the
concerned eye was restricted to 10 deg below nedlip to 15 deg above midline
(median 0 deg) in adduction and to 10-35 deg (nme8&deg) in abduction. Nineteen
patients had an abnormal head posture. The sumdiigue tendon was recessed by 6-
14 mm, in 4 patients with an additional loop (6-@ly@ster). The forced duction test
showed free elevation in adduction of the concermgsl Postoperatively, the vertical
deviation in straight gaze was 0-6 deg (median d).déwelve Patients showed low
abnormal head posture. In spite of free passivelityoat the end of surgery, the
monocular elevation in adduction was only slighthproved to -5 to 15 deg (median 5

deg).
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At the final check-up, hypotropia in straight gavas 0-4 deg (median 0 deg), elevation
in adduction (5-35 deg, median 15) was significamtiproved, and only one patient

still had an abnormal head posture.

Patients in group B (n =18) were 2-9 years oldhatfirst consultation. Eight patients
were male and 10 female. In 11 cases the rightveg® concerned. The vertical
deviation in primary position was 0-14 deg (medi&h Elevation in adduction of the
concerned eye was restricted to -10 below midlméd3 deg above midline (median
0°). In abduction, 2 patients showed an elevatieficeétncy. Seven patients had
abnormal head posture. At the late control aftef11l years, 6 patients were hypotropic
in straight gaze, 10 patients showed significantaients showed no improvement of

elevation in adduction. Only 2 patients still hdmharmal head posture.

Recession of the superior oblique tendon is arceie and safe surgical procedure for
congenital Brown’s syndrome. Both vertical deviatim straight gaze and abnormal
head posture improved immediately after surgeryilemdictive elevation in adduction

improved with delay and did not regularly becomenmal. The effect of the procedure
was individually variable. Presumably, this varidpiis caused by the heterogeneous
etiology of Brown’s syndrome rather than by thegstal technique. The decision to
operate should be made carefully and an observpgand of about 2 years should be

awaited because spontaneous improvement is passible
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