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(links 3,10, rechts 3,04 ms) sowie I I I -V links (2,32 ms). Im Ver
gleich zur Literatur bot der beschriebene Patient einerseits typi
sche Befunde bei den evozierten Potentialen, andererseits ließ sich 
eine bei solch diskreter klinischer Symptomatik in dieser Ausprä
gung ungewöhnliche Beeinträchtigung der Leitfunktion der periphe
ren Nerven nachweisen, die auch differential diagnostisch interessan
te Aspekte aufwirft (neurale Muskelatrophie, Polyradikuloneuritis 
in Kombination mit Nebennierenrinden-Insuffizienz). 

145. Krause, K.-H., K. Brosi, M. Rittmann, K. Scheglmann 
(Heidel berg) 
Neurophysiologische Befunde bei einem Patienten mit Adreno-
myeloneuropathie 

Ein 3 ljähriger Mann mit den typischen biochemischen Zeichen einer 
Adrenoleukodystrophie (Erhöhung langkettiger Fettsäuren im 
Plasma) bei positiver Familienanamnese bot klinisch diskrete Sym
ptome einer Schädigung des zentralen und peripheren Nervensystems 
(Babinskisches Zeichen beiderseits positiv, leicht unsicherer Knie-
Hacken-Versuch links, mäßige, nach distal zunehmende strumpfförmi
ge Störung aller sensiblen Qualitäten an den unteren Extremitäten, 
sehr diskrete Parese der Zehenextensoren links). Internistisch war eine 
Nebennierenrindeninsuffizienz nachweisbar. Die Nervenleitgeschwin
digkeiten waren an den oberen und unteren Extremitäten deutlich 
vermindert (N. medianus rechts motorisch 37, sensibel 45, N. pero-
naeus rechts 28 und N. tibialis rechts 28 m/s). Elektromyographisch 
fanden sich in der distalen Beinmuskulatur (M. tibialis anterior rechts, 
M. extensor digitorium brevis rechts) diskrete Zeichen einer chronisch 
neurogenen Schädigung. Während eine erste Ableitung der VEP im 
Herbst 1983 Grenzwerte erbracht hatte, waren die Latenzen bei Kon
trolle nach einem halben Jahr verlängert (PI 00 links 125,6, rechts 
126,8 ms). Bei den AEHP war Peak II bds. nicht sicher identifizier
bar, die Latenzen waren ab Peak III beiderseits verzögert (III links 
4,64, rechts 4,42, IV links 6,16, rechts 5,96, V links 6,96, rechts 
6,54 ms), außerdem die Inter-Peak-Latenzen I—III beiderseits 


