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1. Peripher   
2. Faszikulär/ Nukleär

5. Kortikal

4. Cerebellär

3. Supranukleär

Topographische Anatomie Okulomotorik I



Okulomotorik

Jung et al. 2020

Tatiana.Bremova-Ertl@extern.insel.chTatiana.Bremova-Ertl@extern.insel.ch

Topographische Anatomie Okulomotorik II

Jung S. et al., NeuroPocket 2020

1. Peripheral
2. Fascicular/nuclear
3. Supranuclear
4. Cerebellar
5. Cortical



Okulomotorische Untersuchung I

Inspektion: Kompensatorische Bewegungen? Weitere Patienten-spezifischen Strategien? 
Blinzeln? 

- Jung et al. 2020, NeuroPocket

- Bremova-Ertl et al., under review
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Okulomotorische Untersuchung II

Fixation, Blickhaltefunktion, Blickfolge, Sakkaden
- Jung et al. NeuroPocket 2020

- Bremova-Ertl et al., under review



Okulomotorische Phänotypen  
und Krankheitsbilder

(ausgewählt)



Niemann-Pick type C (NPC)

NPC Vanier MT., 2015



Vertikale supranukleäre Sakkaden
oder Blickparese in NPC?

(Zeeh et al., 2013)

VSGP vs VSSP? Bremova-Ertl and Strupp, submitted



Late-infantile onset NPC: 
Kompensatorische Strategien und VSGP

Bremova and Strupp, Ped Neur 2017



Okulomotorische Red flags in NPC



Wieso supranukleär?

Bremova-Ertl et al. Front Neurol 2017Motilitätsprüfung mittels vestibulo-okulären
Reflexes 



Chronisch neuronopathischer M. Gaucher

Bremova-Ertl et al. Front Neurol 2017Okulomotorik bei M. Gaucher Typ 3



Chronisch neuronopathischer M. Gaucher: 
Head Thrusts als diagnostischer Hinweis

Bremova-Ertl et al. Front Neurol 2017
Okulomotorik bei M. Gaucher Typ 3



Chronisch neuronopathischer M. Gauscher: 
Konvergenter Strabismus

Bremova-Ertl et al. Front Neurol 2017
Okulomotorik bei M. Gaucher Typ 3



Chronisch neuronopathischer M. Gaucher: 
Extrem langsame horizontale Sakkaden

Bremova-Ertl et al. Front Neurol 2017
Okulomotorik bei M. Gaucher Typ 3



Zum Vergleich: Sakkaden einer gesunden Frau

Normbefund Sakkaden



Cogan Syndrom: Syndrome of infantile-
onset saccade initiation delay

Okulomotorik beim Cogan-Syndrom Leigh and Zee 2015



Joubert Syndrom

Okulomotorische Funktion bei Joubert Syndrom



Chronisch progressive externe 
Ophthalmoplegie (CPEO)

Okulomotorische Funktion CPEO Leigh and Zee 2015



Square Wave Jerks in Friedreich`s Ataxia

SWJs Leigh and Zee 2015



DBN in a patient with ataxia telangiectatica

treated with Acetyl-DL-Leucine 

Without therapy

Under therapy
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CR C L Bicvic A., Brüggemann A. and
Bremova-Ertl et al, to submit DMCN



Zusammenfassung
- Okulomotorik KANN und MUSS bereits bei kleinen Kindern 

systematisch getestet werden

- CAVE Möglichst alle okulomotorische Systeme untersuchen, nicht 

nur Fixation und Blickfolge

- Auf Kompensationsstrategien achten

- Okulomotorische Manifestation oft sehr früh, 1. Zeichen der 

neurologischen Beteiligung-> somit bei systemischer Beteiligung 

gezielt danach suchen!

- Wichtig als Red Flags und Biomarker des Therapieerfolges 

(Quantifikation mittels Video-Okulographie möglich)



We Care for Rare!      Thank you for your attention. 

NPC1 mutation


