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I. Einleitung

1. Geschichtlicher Uberblick

In den letzten Jahren gewinnt in der Neurologie ein Symptomen-
komplex an Bedeutung, der nach traumartischer, entziindlicher, vas-
culiirer und degenerativer Schidigung des Gehirns zur Beobachtung
kommt, im allgemeineren Sinne einer chronischen Decortication bzw.
Decerebration zu entsprechen scheint und klinisch sich durch eine auf-
fillig einheitliche Symptomatik auszeichnet. Fille dieser Art werden
:m franzosischen Schrifttum als ,Coma prolongé oder auch als ,Coma
vigile®, im angloamerikanischen als ,prolonged unconsciousness” be-
nannt. In der deutschsprachigen Literatur hat sich die Bezeichnung
»apallisches Syndrom* (Kretschmer, 1940) weitgehend durch-
gesetzt.

Unabhiingig davon ist ein Teil dieser Fille im Schrifttum ausschliefs-
lich unter dem klinisch wenig aussagenden Begriff der ,Decerebration®
bzw. ,Decortication® subsummiert, obwohl es sich dabei um patho-
physiologisch genau definierte Termini handelt. Andererseits erfolgte
aber die Bezeichnung auch nach Leitsymptomen der Klinik und des

rankheitsverlaufes bzw. nach den vorliegenden pathologisch-anato-
mischen Verinderungen. So haben Cairns et al. (1941) den Begriff
des ,akinetischen Mutismus® und M. Jefferson (1952) den der
 Parasomnie® eingefithrt. S. Strich (1956) hat die von ihr beob-
achteten typischen Krankheitsfille deskriptiv als ,severe dementia
following head injury® bezeichnet, wihrend Aj uriaguerra etal
(1954) ,luzider Stupor®, Fischgold und Mathis (1959) ,Stu-
peur hypertonique postcomateuse®, Sutter et al. (1959) ,Catatonie
posttraumatique®, Gruner (1965) ,démence progressive avec cach-
exie® und nach morphologischen Aspekten Jellinger et al. (1963)
~protrahierte Form der posttraumatischen Encephalopathie®, Ose-
rowska (1964) ,Leucoencéphalopathie oedémateuse posttrauma-
tique“ verwendet haben. Hermann (1937) beschrieb identische Bil-
der als ,Livedo racemosa“, und Duensing (1949) benannte ein
sehr ihnliches Syndrom als ,anoetischen Symptomenkomplex®.
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Der erste Fall eines traumatischen apallischen Syndroms wurde je-
doch, soweit es sich aus dem Schrifttum ersehen lift, bereits 1899 von
Rosenblath mitgeteilt, ohne dafl die Bezeichnung napallisches
Syndrom® Verwendung gefunden hitte. Rosenblath hat das
Krankheitsbild und den hirnpathologischen Befund des 15jdhrigen
Seiltinzers A. Geissler beschrieben, der zusammen mit seinem Vater
am 8. 9. 1885 ,bei einer Vorstellung aus etwa Zimmerhohe herab-
stiirzte und auf gepflasterten Boden fiel“. 245 Tage nach dem Unfall
kam der Patient im Zustand eines voll ausgeprigten traumatischen
apallischen Syndroms an einer interkurrenten Erkrankung ad exitum.
Auch der mitgeteilte pathologisch-anatomische Befund beschreibt Ver-
inderungen, wie sie fiir dieses schwere posttraumatische Zustandsbild
charakteristisch sind.

2. Zur Frage der Nomenklatur

Die Bezeichnung apallisches Syndrom wurde erstmals von Kretsch-
mer (1940) in die Literatur eingefiihrt und fiir jene schweren Cerebral-
schiden verwendet, die pathophysiologisch im engeren Sinne einer De-
cerebration entsprechen. Trotz vieler Vorbehalte, insbesondere vom Ge-
sichtspunkt des Philologischen, hat sich der Begriff ,apallisch® — ent-
mantelt, ohne Pallium — in der deutschsprachigen Literatur weitgehend
durchgesetzt und scheint vorldufig durch keine treffendere Bezeichnung
ersetzbar zu sein. Es erscheint daher aus Griinden der wissenschaftlichen
Prioritit richtig, den Begriff ,apallisches Syndrom® fiir dhnliche oder
identische Krankheitsbilder beizubehalten, thn aber durch eine Unter-
teilung zu erweitern, indem man gleichzeitig den Symptomenkomplex
beschreibt und schlieRlich die Auologie des gesamten Bildes mitbe-
zeichnet.

Khnliche Vorschlige wurden bereits fiir den ebenso allgemeinen Be-
griff der sog. cerebralen Kinderlihmung gemacht (D-. Miiller, 1964),
die auch durch die Beschreibung des jeweiligen Symptomenkomplexes
und dann durch die Atiologie erweitert wurde, so daf} sowohl die wis-
senschaftliche Prioritit wie eben der Symptomenkomplex und auch die
Atiologie in einer K rankheitsbezeichnung ersichtlich sind.

Demnach wiirde entsprechend die zweckmiflige Nomenklawr wie
folgt aussehen:

1. apallisches Syndrom 1. cerebrale Kinderlihmung

7. 2. B.Coma vigile (oder Beuge- 2. z.B. totale Beugesynergie (oder
haltungen aller Extremitdten, Little’sche Diplegie, extrapyra-
Primitivschablonen, Kachexie midale Sympromatik u. a.)

u. a.)
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3. traumatisch 3. perinatal
(infektits, degenerativ, Intoxi- (prinatal, mifibildungsbedingt
kation, vaskuldr u. a.) u. a.) :

Gelinge es, die in der Literatur unter den verschiedenen Bezeichnun-
gen verstreuten Fille unter dieser Nomenklatur zu vereinheitlichen, so
konnte in der Zukunft eine rasche Orientierung und verbesserte Bear-
beitung erfolgen.

3. Definitionsgrundlagen

Die Beschreibung der Klinik des apallischen Syndroms gehrt, wie sich
aus der Originalarbeit von Kretsc hmer ergibt, in erster Linie auf
die Beobachtung des Falles einer Panencephalitis subacuta (Pette)
zuriik, der von Conrad und Delbriigge (1940) publiziert

rurde, sowie auf einen Fall mit einer Hirnverletzung nach schrig sagit-
talem Durchschufl durch beide Hemisphiren. Kretschmer betont
aber ausdriicklich, dafl das gleiche hirnpathologische Syndrom durch
verschiedene andere Ursachen, wie eine _vorwiegend grofhirnmifig
ausgebreitete Lues cerebri®, disseminierte Erweichungsherde und eine
schwere Gehirnarteriosklerose usw., ausgelost werden kann. Nach dem
Autor ist das apallische Syndrom .in schweren Vollausprigungen®
allerdings nicht hiutig anzutreffen.

In der klinischen Beschreibung des apallischen Syndroms hat Kretsc h-
mer die Symptomatologie dieses hirnpathologischen Zustandsbildes in
Iclassischer Weise dargestellt: ,Der Patient liegt wach da mit offenen
Augen. Der Blick starrt geradeaus und gleitet ohne Fixationspunkt ver-
stindnislos hin und her. Auch. der Versuch, die Aufmerksamkeit hin-
zulenken, gelingt nicht oder hochstens spurweise; Ansprechen, Anfas-
sen, Vorhalten von Gegenstiinden erwedkt keinen sinnvollen Widerhall;
die reflektorischen Flucht- und Abwehrbewegungen konnen fehlen. Es
fehlt manchmal auch das reflektorische Riickgehen in die Grundstellung
bzw. in die optimale Ruhestellung, mit dem der Gesunde zufillige,
nicht mehr gebrauchte, besonders auch zweckmifige und unbequeme
Korperstellungen automatisch zu beenden pflegt. Infolgedessen konnen
diese Kranken in aktiv oder passiv gewordenen Zufallsstellungen ver-
harren bleiben. Dieses Verhalten kann entweder auf der Unfihigkeit
su sinnvoller Reizerwiderung oder auf einer primiren Antriebsstorung
beruhen. Im Gegensatz dazu kann das elementare Irradiieren unverar-
beiteter und ungebremster Auflenreize aufergewthnlich gesteigert sein,
so dafl sensible Reize mit Zuckungen beantwortet werden konnen.”
Uber die psychischen Reaktionen der Patienten fithrt Kretschmer
aus: . Trotz Wachsein ist der Patient unfihig zu sprechen, zu erkennen,
sinnvolle Handlungsformen erlernter Art durchzufiihren. Dagegen sind
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bestimmte vegetative Elementarfunktionen, wie etwa das Schludken,
erhalten. Daneben treten die bekannten, frithen Tiefenreflexe, wie
Saugreflex, Greifreflex hervor.®

Dieses trotz fehlender Demonstration eines entsprechenden Falles so
treffend geschilderte Zustandsbild hat nach Kretschmer eine klare
Unterscheidungsmoglichkeit zum Coma darin, daf keine Bewufitseins-
trilbung vorliegt und eine Wach-Schlaf-Steuerung vorhanden ist. Die
Unterscheidung zur Demenz ist nach Kretsc hmer dadurch gegeben,
daf die Demenz ,eine quantitative Herabsetzung der Grof8hirnleistun-
gen bel in begrenztem Grad noch erhaltener Funktionsfihigkeit bedeu-
tet, wihrend das hier beschriebene Syndrom®, das apallische Syndrom,
_eine Blodkierung derselben darstellt, so dafl es im Idealfall einer
Panagnosie plus Panapraxie gleichkime™.

Der Hauptunterschied zu anderen Hirnprozessen besteht demnach fiir
das apallische Syndrom in dem Blodkierungscharakter, der ,mehr der
Uberwiltigung durch akute Gehirnprozesse oder durch schubweise Ver-
inderungen in chronischen Verldufen entspricht®.

In der Vervollstindigung der klinischen Symptomatik fiihrt K retsch-
mer schlieBlich noch an, dafl ,variable Begleitsymptome von anderen
Hirnteilen®, wie Tonusstérungen, extrapyramidale Hyperkinesen (Cho-
rea, Athetose) usw., vorhanden sein konnen und dafl charakteristische
Phasen das Syndrom einleiten und solche auch ,beim Verschwinden®
in Erscheinung treten. So kdnnen ,entweder Erscheinungen aus der
apraktisch-aphasischen Reihe den Aufrakt und die Schluffiguren bilden®
oder ,sich aus den exogenen Gruppen etwa delirante oder amentielle
Reihen einlagern®. Beim Ubergang von dem ,schweren cerebralorga-
nischen Bild zur Genesung konnen sich leicht paranoide Syndrome,
etwa in der Form des Beziehungswahns®, einstellen. Diese Symptom-
bilder werden als Sekundirbildungen, und zwar als Reaktion der wie-
dererwachenden Personlichkeit zur Umwelt aufgefafit.

In der von Conrad und Delbriigge (1940) ausfithrlich mit-
geteilten Krankengeschichte der von Kretsc hmer erwihnten 30
Jahre alten Frau, die im Rahmen einer akuten Panencephalitis ein apal-

lisches Syndrom entwickelt hat, wird neben den klinischen Symptomen
der Riidkbildungsverlauf beschrieben.

An erwihnenswerten neurologischen Symptomen bestanden charakteristische Hal-
tungsanomalien der Fxtremititen, eine Tonussteigerung im Sinne einer Rigiditit mit
Zahnradphinomen sowie spastische Zeichen. Dazu waren extrapyramidale Symptome,
die nach der Beschreibung einem Parkinsonsyndrom entsprechen, mit gering ausge-
prigten vegetativen Symptomen, aber deutlicher Akinese vorhanden. Die Motorik
war durch Massenbewegungen gekennzeichnet. Schmerzreaktionen lieflen sich aus-
l5sen. Stark ausgeprige waren die motorischen Primitivschablonen, vor allem die
des Oralsinns und des Greifens. Die Stiitzreakrion war in der ersten und zweiten
Phase vorhanden, Haltungs- und Stellreflexe fehlten.
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In der Riickbildung des Syndroms kam es bei der Patientin zunichst zu emotio-
nellen Reaktionen, die sich in einer ,diffusen Angstlichkeit® zeigren. Nach Zunahme
des Kontaktes mit der Umwelt stellte sich ein ingstlich-delirantes Bild mit starker
motorischer Unruhe ein, dem eine par;moid~hnlluzinawrische Phase und anschliefiend
eine paranoide Phase folgten. Gleichzeitig kam es zum Abklingen verschiedener neu-
rologischer Symprtome, insbesondere der motorischen Primitivschablonen, wihrend
sunichst cerebellare Symptome verstirkt in Erscheinung traten. Zuletzt bestand noch
cine leichte Irritabilitit und eine geringe emotionelle Inkontinenz. Neurologisch
waren Symptome eines Parkinsonsyndroms sowie leichte spastische Zeichen an allen
Extremiciten bestehen geblieben. Die Patientin verstarb kurze Zeit nach der Ent-
lassung, angeblich an einem epileptischen Anfall.

Wie sich schon aus der Darstellung von Kretsc hmer ergibt, kann
das apallische Syndrom prinzipiell auf zwel verschiedene Arten ent-
stehen, und zwar:

1. Durch einen progredienten Abbau des Groflhirns. Dabei kénnen

Rinde und Mark dem Abbauprozef primir getrennt oder auch gleich-

zeitig unterworfen sein. Das apallische Syndrom stellt einen End-

zustand dar.

2. Durch einen akuten Prozef, der zum Ausfall der gesamten Grof3-
hirnfunktionen fithrt. Dies kann entweder durch eine diffuse Schidi-
gung des Grofthirns oder durch Unterbrechung seiner Verbindungs-
systeme zum Hirnstamm in verschiedenen Ebenen erfolgen. Das
apallische Syndrom kann als Endzustand oder als Durchgangssyn-
drom in Erscheinung treten.

Wir haben demnach zwei kontrire Entwicklungsrichtungen zu unter-
scheiden, die zum apallischen Syndrom fiihren:

Zu der ersten Gruppe sind u. a. zu zihlen: Endzustinde nach senilen
und praesenilcn Hirnatrophien (P1 lleri, 1960, 1961; P illeri und
Poeck, 1964; Scheller,1952; Bente und Wieser, 1952), dege-
nerative diffuse Hirnsklerosen (van Bogaert und Scho 1z, 1932;
Born und Binder, 1962; Boumann, 1934), Endzustinde nach
einer subakuten sklerosierenden Leukoencephalitis (van Bogaert,
1945; Nagel et al, 1959; Weingarten und Seitelberger,

1952), nach multipler Sklerose (Ule et al., 1965), Endstadium des
.\'larcbjafava—Bign:Lmi—Syndroms (Boudin et al.,, 1963; Delay
et al., 1959; Jellinger und Weingarten, 1961).

In die zweite Gruppe gehdren Folgezustinde nach cerebraler Hyp-
oxydose verschiedenster Ursache, wie die comatbse progrediente oder
auch die intervallire Form der Kohlenmonoxydvergiftung (Eros und
Priestman, 1942; Kappeler et al., 1961; Mumenthaler,
1961; Neubuerger und Clarke, 1945; Seitelberger und
Jellinger, 1960; Strecker et al, 1926; Suchowsky, 19563
Ule et al.,, 1961), schwere Hirnschiiden nach Erstickungsanfillen durch
Verschluf der Trachea (Lundervo 1d, 1954) oder Strangulation
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(Bingel und Hampel, 1934; Finfgeld, 1965; Gamper und
Stiefler, 1936; Jacob, 1961; Kérnyey, 1955; Zeman und
Youngue, 1957), Folgezustinde nach Narkosezwischenfillen (Gross
et al., 1955; J. E. Meyer, 1961; Steegmann, 1939 u. a.), nach
Hypotensionsanisthesie (Brierley und Cooper, 1962), Herz-
operationen (Hornet und Petrescu, 1961; Jellinger, 1965),
Herzstillstand (Haberland, 1961; Sayk, 1961; Steegmann,
1939 u. a.), Asthma-bronchiale-Anfall (Mattyus, 1959) sowie die
Folgezusitze nach linger dauerndem hypoglykaemischen Coma
(Bente und Wieser, 1952; Griinthal, 1947; Klein und
Ligterink, 1940; M6llmann, 1941), nach Gasembolie (Scholz
und Wechsler, 1961). Hierher gehoren aber auch die entspre-
chenden hirnpathologischen Syndrome nach akuten Encephalitiden

(Conrad und Delbriigge, 1940; Kisker et al, 1962; Klee,
1961) und nach allergisch bedingtem Hirnddem (S ¢ haller, 1964).
Schlieflich kann ein apallisches Syndrom bzw. ein identisches Krank-
heitsbild auch nach Gefifherden zur Entstehung kommen, und zwar
im oralen Hirnstamm (Castaigne etal, 1962; Crav ioto etal,
1960; Facon et al, 1958; M. Je fferson, 1952), im Thalamus
(Lhermitte et. al.,, 1963) oder bei 6rtlichen Lisionen durch Tumoren
im Bereich des 3. Ventrikels (Cairns et al, 1941; Cairns, 1952)
sowie nach stereotaktischen Eingriffen in den Stammganglien (Flass -
ler, 1964, Umbach und Riechert, 1963; Vitale, 1964) auf-
treten.

Die grofite Anzahl von Fillen mit einer dem apallischen Syndrom
entsprechenden Symptomatik, die ebenfalls in die zweite Gruppe ein-
sureithen sind, kommen nach Hirnverletzungen zur Beobachtung. Auch
diese Gruppe wird in der Literatur unter verschiedenen Bezeichnungen
gefiihre.

Rosenblath (1899), der wahrscheinlich erste Autor, der ein dem
apallischen Syndrom nach Schidel-Hirn-Trauma identisches hirnpatho-
logisches Bild beschrieb, dieses aber nicht als abgrenzbares Syndrom
erkannte, benannte das von ihm beobachtete Symptomenbild als ,be-
merkenswerten Fall von Hirnerschiitterung®. In der franzosischen Lite-
ratur ist bereits vor etwa zehn Jahren eine Reihe von Fallberichten iiber
schwere postrraumatische Folgezustinde erschienen. Entsprechend der
in Frankreich herrschenden Auffassung, den Schweregrad eines Schidel-
Hirn-Traumas nach der klinischen Symptomatik, und zwar der Dauer
und Form der BewuBtlosigkeit, zu beurteilen, sind die Bezeichnungen
hirntraumatischer Zustinde auf die Art des Comas abgestimmt. Als
Coma traumatique prolongé wurden die entsprechenden Fille von Fau
(1956),Girard eral. (1963),Le Beau etal. (1958), Leson (1960),
Malavaud etal (1958), Reymond etal. (1956), Wertheimer
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und Allégre (1953) benannt. Vigouroux et al. (1964) wihlten
die Bezeichnung ,Coma grave prolongé posttraumatique® und setzten
fir die diversen Remissionsstadien entsprechende Bezeichnungen ein.

Als Catatonie posttraumatique bezeichnen Sutter et al. (1959)

‘hre Patienten, wihrend Fischgold und Mathis (1959) die Be-
zeichnung ,stupeur hypertonique postcomateuse” gewahlt haben.
Strich (1956) spricht von ciner schweren postrraumatischen Demenz
(,severe dementia following head injury“), Ule (1959), Poeck und
Hubach (1963) und Hubac h und Poeck (1964), aber auch
Sutter et al. (1959) von einer _Decerebration“. Vom morpholo-
gischen Standpunkt hat Osetowska (1964) das Zustandsbild als
,,Leucoencéphalopathie oedémateuse posttraumatique”, Kramer
(1964) als ,progressive posttraumatische Encephalopathie® und Tril-
let (1961) sowie Tommasi (1961) und Dechaume etal. (1962)
als ,posttraumatische Encephalopathie® benannt, eine Bezeichnung, die
auch bei der morphologischen Beschreibung eines Teiles unserer Fille
susammen mit Jellinger und Pateisky (1963) sowie von Jel-
linger allein (1965a, 1965b) iibernommen wurde. Nach der klini-
schen Symptomatologie gehdrt schlieRlich das zuerst von Hermann
(1937) beschriebene Bild der Livedo racemosa in diese Gruppe. Gleiche
Fille wurden von Hermann und Sulat (1959) sowie von Ana-
stosopoulos(1947,1965) mitgetellt.

Als apallisches Syndrom nach einem Schidel-Hirn-Trauma wurden
die entsprechenden Fille von Avenarius und Gerstenbrand
(1967), Chlopicki et al. (1965), Gerstenbrand (1963), Ger-
stenbrand et al. (1963), Greevic und Jacob (1965) Leon-
hard (1965), Sauter (1965), Schaltenbrand (1965), Stdr-
ring (1965) sowie Ule et al. (1961) bezeichnet.

Wie aus dieser Ubersicht hervorgeht, hat sich in den letzten Jahren
eine Reihe von Autoren mit dem Bild jener schwersten Hirnfunktions-
storungen beschiftigt und insbesondere Fille dieser Art nach einem
Schidel-Hirn-Trauma beschrieben. Ihre Benennung erfolgte bisher nach
verschiedenen Gesichtspunkten. Fiir das klinische Bild sollte, wie wir
cingangs erwihnt haben, die Bezeichnung ,apallisches Syndrom™ schon
aus Griinden der wissenschaftlichen Prioritit beibehalten, aber durch
die Schilderung des Symptomenkomplexes und die Atiologie erweitert
werden.

Durch intensive Beschiftigung mit den zahlreicher gewordenen Fillen
eines traumatischen apallischen Syndroms gelang es, die klinischen und
pathogenetischen Kenntnisse dieses hirnpathologischen Zustandsbildes
wesentlich zu erweitern. Es wurde damit aber auch mdglich, einen Ein-
blick in pathophysiologische Zusammenhinge der Grofhirn- und Hirn-

stammfunktionssysteme und vor allem in die Funktionen ,tief nivellier-
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ter® Systeme des Hirnstammes zu gewinnen. SchlieRlich gibt uns die
Feststellung, dafl sogar bei schwersten Fillen dieses Syndroms eine
Riickbildungsméglichkeit besteht, den Mut, eine intensive Rehabilita-
tionstherapie auch iiber lange Zeitriume durchzufiihren.

In dem Krankengut, das dieser Studie zugrunde liegt, sind 74 Fille
enthalten, die einer genauen klinischen Untersuchung und lingeren Be-
obachtung unterzogen werden konnten. Von den genannten Patienten
sind 36 verstorben, wihrend 38 {iberlebten. Wir glauben, daf uns diese
Zahl berechtigt, eine Aussage iiber das traumatische apallische Syndrom
zu machen.

Die Beschiftigung mit diesen schweren Fillen schien zunidchst aus-
sichtslos, da sie wohl das ,akute Stadium® iiberlebten, aber nach einer
liingeren Periode, die Wochen oder Monate dauern kann, meist unter
den Zeichen einer interkurrenten Erkrankung oder eines Marasmus
verstarben. Die wenigen Patienten aber, die dieses schwerste Zustands-
bild einer Hirnschidigung iiberstanden, konnten dem Leben nicht mehr
eingegliedert werden und gingen zum Teil in den Versorgungshdusern,
zum Teil in psychiatrischen Anstalten nach langem Siechtum zugrunde.
Erst die Verbesserung der Rehabilitationsmethoden brachte eine gewisse
Wende. Es wurde moglich, einem Teil dieser scheinbar verlorenen Pa-
cienten den Anschluff an die Familie und das soziale Leben zu geben
und ihnen zu verhelfen, entweder den alten Beruf auszuiiben oder eine
andere Arbeit aufzunehmen, die der entstandenen Behinderung ent-
spricht.

Damit war aber auch der Anlafl fiir eine eingehende Beschreibung
der Klinik dieser Fille mit den schwersten Folgen nach einer Schidel-
Hirnverletzung gegeben. Eine weitere Aufgabe dieses Buches wird
sein, die morphologischen und pathophysiologischen Grundlagen dieses
Syndroms aufzuzeigen und zu versuchen, die Bedingungen zu analy-
sieren, von denen seine Prognose abhingig ist. Schlieflich soll gezeigt
werden, welche Mafinahmen und therapeutischen Prozeduren einzu-
schlagen sind, damit eine Rehabilitation auch dieser schwersten Fille
einer Hirnschidigung méglich wird.



[I. Die Klinik des traumatischen apallischen
Syndroms

1. Der initiale Symptomenkomplex (Definition)

Wihrend die in der Literatur niedergelegten Beschreibungen des
apallischen Syndroms — 2uch in seinen verschiedenen anderen Nomen-
klaturen — von einem annihernd statischen neurologischen Sympto-
menkomplex ausgehen und thn entsprechend definieren, ergeben sich
fiir die Klinik brauchbare neue Gesichtspunkte, wenn man die Ent-
wicklung des Bildes in emne chronologische Reihenfolge bringt. Es zeigt
sich dann, dafl verschiedene Symptome abgrenzbar sind. Diese werden
zwar gesetzmifiig durchlaufen, sind aber in sich einheitlich und gehoren
su zwangsliufig verkniipften Symptomenkomplexen, die auch bei an-
derer Atiologie, z. B. bei Tumoren, Juftreten. Sie sind daher auch im
Rahmen des gesamten craumatischen apallischen Syndroms als abgrenz-
bare Phasen aufzufassen. Dazu gehoren das akute Mirttelhirnsyndrom,
das akute Bulbirhirnsyndrom und das Ubergangsstadium mit den
Phasen des Coma prolongé der Parasomnie und des akinetischen

- 5d

Mutismus.

Diese Gruppe der chronologisch gzeserzmifig ablaufenden Stadien
grenzen Wir unter dem Begriff ,initialer Symptomenkomplex” vom
eigentlichen Vollstadium des traumatischen apallischen Syndroms ab.
Dabei kann jeweils eines der genannten Syndrome fiir sich allein oder
in Kombination mit anderen aufrreten. Dies gilt besonders fiir das
akute Mittel- und Bulbirhirnsyndrom, wihrend die Phasen des Coma
prolongé, der Parasomnie und des akinetischen Mutismus nach unserer
Erfahrung aufeinander folgen. Wir haben die letzten drei Phasen daher
bereits an anderer Stelle als Einheit unter dem Begriff ,Ubergangs-
stadium® zusammengefafit und beschrieben (Avenarius und Ger-
stenbrand, 1967).

a) Das akute Mittelhirnsyndrom

Wie das traumatische apallische Syndrom nach unserer Auffassung
cinen initialen Sympromenkomplex hat, so werden auch in den Stadien
dieses initialen Teiles Phasen durchlaufen, welche dem Kliniker die Zu-

ordnung ihrer Symptome zur Topik gestatten.
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«) Die Entwicklung des akuten Mittelbirnsyndroms

Aus der Beschreibung mehrerer im Abschnitt der Kasuistik ausfiihrlich
dargestellter Fille (Fall 3, 5, 7 u. a.) ergibt sich, daf} bel den einzelnen
Patienten in der Entwicklung des Mittelhirnsyndroms derartig abgrenz-
bare Phasen fafibar sind. Dasselbe bestitigt sich in den Krankenge-
schichten der iibrigen Patienten, soweit exakte Beobachtungen vorliegen.
In einer spateren Arbeit soll diese an einem Material von iiber 400 Fil-
len gemachte Beobachtung genauer analysiert werden. Von anderen
Autoren (D. Miiller, 1965, Pia. 1957 u. a.) wurde bei Fillen mit
Hirntumoren und einem durch Einklemmung entstandenen Mirttelhirn-
syndrom ihnliches beobachtet.

-

Abb, 1. Erste Phase des akuten Mittelhirnsyndroms nach Schidel-Hirn-Trauma (Fall 25), Massen-

bewegungen und Wilzbewegungen.

7usammentassend Lific sich dartiber ustihren: Zunichst weisen die Partienten, die
nach dem Schidel-Hirn-Trauma bereits wieder ansprechbar oder noch benommen
sind. sich in einer oberflichlichen Bewuftseinseinschrinkung oder auch noch in tiefer
Bewufltlosigkeit befinden, eine auffillige Tendenz zu Massenbewegungen auf. Diese
cind oft von Wilzbewegungen begleitet (Abb. 1). Auf juflere Reize kommt es zu
ungezielten, aber koordinierten groben Abwehrbewegungen, mitunter auch zu Wisch-
bewegungen. Die Bulbi schwimmen, zeigen aber koordinierte Bewegungsabl&iufa. Die
Pupillen sind meist seitengleich mittelweit, reagieren mirunter trige auf Licht Die
Sehnenreflexe sind gesteigert, und es besteht hiufig bereits sine beidseitige Babin-
dsymprome mit einer loncralateralen, aber auch homo-
vorliegen. Im Verlaufe dieser
eine zunehmende

ski-Tendenz. Es konnen Her
lateralen Pupillenerweiterung und Halbseitenzeichen
Phase stellt sich bel den primir micht bewuficlosen Patienten
Benommenheit bis obertlichliche Bewuftlosigkeit ein.

In der nichsten Phase besteht gine Bewufseinseinschrinkung. Die Beine befin-
den sich in Streckstellung, an den Armen 15nnen weiterhin, aber fast nur nach iufleren
Reizen, Massenbewegungen im Sinne von ungerichteten Abwehrbewegungen auftreten,
wobei sich hiufig die Streckstellung an den Beinen verstirke (Abb. 2]. Die Bulbi zei-
ren zeirweilig eine Divergenztendenz, die mitunter auch von einer Convergenzstel-
lung abgeldst werden kann. Ein koordiniertes Bulbuswandern ist nur mehr gering
lusgeprigt zu beobachten. Fast durchwegs ¢ind die Pupillen ungleich weit, untermit-
relweit und reagieren trige auf Licht, An den Exrremititen sind deutlich die Zeichen
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isbar. Mitunter besteht ein Seitenunterschied in
owie in den Unruhebewegungen. Herdsymprome kdnnen weiter,
Lkt nachweisbar sein oder je nach Art des Grundprozesses, der
g, Hirnddem), erst in Erscheinung tretens sie kdnnen

Phase ist der Pauent bereits tief bewufltlos, die oberen Extremititen
die Beine in Streckstellung (Abb. 3). Auf Reize kommt
die im weiteren Verlauf spontan ablaufen konnen.

In der 3.

<del-Hirn-Trauma (Fall 18), Massen-
enz, bei Sereckstellunz der unteren

Abb. 2. Zweire Phase des akuten Mircelhirnsyndroms nach S
Schmerzreize mit Beugetend

bewegungen der oberen Extremiriten auf
Extremitdten.

s

—

n-Trauma (Fail 64}, Beugestel-
eck-Svnergismen.

Miteelhirnsyndroms nach Schidel-Hi
der Beine. Spontane Beug

Abb. 3. Dritte Phase des ak

lung der Arme, DUre

stellunyg

Tung

bestandene Seitendifferenz kann sich in einer verstirkren Auspri
nesprechenden Exrremititen und einer seitenverschie-
Im iibrigen sind die eventuell vorhandenen Halb-
verschwunden. Die
noche seitenditfe-
gr. Die

Fine vorher
der Beuge-Streds-Stellung der e
denen Krampfrendenz anzeigen.
gering nachweisbar, oft bereits wieder
ellung, die Pupillen sind mitunter
Lichcreaktion ist nur gering ausgepri

rent,
oculo-cephalen Retlexe cind ausiosbar, die vestibulo-oculdren Reflexe ronisch erhhr.

Der Muskeltonus ist stets sesteigert, die Sehnenreflexe
ist beidseirs prompe ausidsbar (s. auch Abb. 3 und 6 al.
Vollbild des akuten Mittelhirnsyndroms ber, dessen

seitenzeichen nur mehr
Bulbi befinden sich in Divergenzst

fast durchwegs untermittelweic. Die

erhishe, der Babinski-Ret

Die 3. Phase geht in das
unten zu beschreiben sein wird.

asen oft nicht exakt abgrenzbar sind, da ihr Ablaut
gehen kann, ist es vor allem bei den

Sympromatik weiter
Wenn auch die Pt
innerhalb kiirzester Zeit vonstarten
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Fillen, bei denen das Mittelhirnsyndrom sich langsam einstellt, wie
+. B. bei einem subakuten subduralen Himatom, moglich, Riickschliisse
auf die Art des Grundprozesses, seine Ausdehnung und seine Entwick-

lungstendenz zu treffen.

Abb. 4. Akutes traumatisches Mitrelhirnsyndrom (Fall 20), spomtane Sereckkriimpfe, die sich auf

Schmerzreize verstirken.

\ elhir oculo-cephaler Reflex (Pqppenkopfph’:inu—
men). Bei Drehbewegung des Kopfes flihren die Bulbi eine Gegenbewegung durch, leichre Divergenz-
stellung der Bulbi.

Abb. 5. Akures craumatisches _\:Iirtclhirm_\-'ndrum (Fall 18),

B) Die Symptomatik des akuten Mittelbirnsyndroms

Die Symptome des akuten Mittelhirnsyndroms nach Schidel-Hirn-
Traumen lassen sich wie folgt susammenfassen (s. auch Abb. 4, 5, 6a, b):
1. Tiefe Bewufltlosigkeit.

2. Streckkrimpte der Extremititen- und Rumpfmuskulatur, die mit
einer charakreristischen Haltung, entsprechend der Dezerebrations-
haltung der Jackson'schen Definition einhergehen. Sie kbnnen spontan
uftreten oder durch Reize ausgelOst bzw. verstirke werden (Abb. 4).
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ng der Sereckermuskulatur zwischen
ung der Extremititen und des

3. Hochgradige Tonussteigeru
den ,Krampfphasen® mit Streckstell
Rumpfes.

4. Enthemmung der Regul
and sonstiger vegetativer

ationszentren des Kreislaufes, der Atmung
Funktionen mit Tachycardie, Tachypnoe

b=

vestibulo-oculiirer Reflex (Kaltkal
Ohr. b) dissozilerze Reaxtion
lateralen Bulbus.

Mireelhirnsyndrom,
ellung zum zespilren
¢ Reakrion des rontrd

tumatisches
1 18}, Deviationss
homoelateralen Bulbus, tehlend

nach Frowein, 1963), Hyperthermie,

Abb. & a. b, Akutes
1) tonische Reaktion
Deviation de

(maschinenartige Atmung
- Blutdrucksteigerung, Hyperhidrosis usw.

5. Ausfall der opto-motorischen und pupillo-mororischen Regulations-

systeme mit den klinischen Symptomen einer Divergenzstellung der

Bulbi, Hcrtwig—.\{-:Lgendie'scher Schielstellung (skew deviation), aus-

l6sbaren oder schon herabgesetzten oculo-cephalen Reflexen (Abb. 3),
vestibulo-oculiren Reflexe (Abb. 6a, b), Storung
Pupillen und Anderung der Pupillenweire.
;wkenbeuge—Pupillcn-Rcﬂex.

Enthemmung der
der Lichtreaktion der
positiver Ciliospinal- und N
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6. Symptome einer Lision des cortico-spinalen und cortico-bulbiren
Traktes mit Hyperreflexie, Pyramidenzeichen und gesteigertem
Masseterretlex.

7. Inkontinenz der Blasen- und Mastdarmfunkrtion.

Cairns (1952) hatte zum oralen Hirnstammsyndrom gezihlr: Coma mit toni-
schen Anfillen, langsam einsetzende Bewuficlosigkeir mit kleinen Anfillen (.petit
mal*) und allgemeiner Muskelhypertonie, Dauerzustinde mit Enthirnungsstarre,
_Coma vigile®, ,Parasomnie” mit fehlender Erwedkbarkeir, Stuhl- und Urinin-
kontinenz.

Als Symptome des Mittelhirnsyndroms fithre Pia (1957) an: Verschiedene Grade
der peripheren Oculomororiusschidigung, vor allem Pupillenstérung und supranu-
kledire Augenmuskellisionen, homolaterale und doppelseirige Pyramidenbahnzeichen,
evenruell akurer Gehdrverlust, Bewufltseinseintriibung bis zum Coma, Zeichen der
Enthirnungsstarre, zentrale Hyperthermie, Tachypnoe, Lungensdem. eventuell Blut-
drudshypertonie und Tachycardie.

Mec Nealy und Plum (1962) beschreiben den Sympromenkomplex der oralen
Hirnstammschidigung (midbrain-upper pons stage) durch Einklemmung mit:

{. regelmifiger, tachypnoischer Atmung, selten Chevne-Stokes'scher Armung;

2. mictelweiten Pupillen, die, oft entrundet, anisocor sind. fehlender Lichtreak-

tion und fehlender Reaktion des Ciliospinalretlexes.

. VerzOgerung des Puppenkopfphinomens {oculo-cephaler Reflex) und des vesti-
bulo-oculiren Reflexes (Kaltkalorisierung), mitunter dissoziierte Reaktion des
vestibulo-oculiren Reflexes, wobei das kontralaterale Auge nicht dber die
Miteellinie geht.

4. Bewegungslosigkeit des Patienten, 2uf Schmerzreize (Orbitaldachdruck) Ent-
hirnungsstarre (,decerebrate rigidity*) mit Uberstreckung von Armen und
Beinen, Hyperpronation (,untere Enthirnungszeichen), manchmal nur ange-
deurete . Streckkrimpfe auf der kontralateralen Seite der primiren Hemi-
sphirenschidigung.

L

Nach D. Miiller (1965) sind folgende Symptome fiir ein Mictelhirnsyndrom
charakreristisch:
{. Tonische Hyperextension (Entrindungs- und Enchirnungsstarre, ,decorticate”
and ,decerebrate rigidicy®.
. BewuBtseinseintriibung bis Coma.
. Parese des N. oculomortorius.
. Mittelhirnzeichen:
a) Hyperchermie,
b) Tachypnoe,
¢) Tachycardie,
d) manchmal akuter Gehorverlust.
. Lungenddem.
Pseudonackensteifigkeit.
 Homolaterale oder doppelseitige Pyramidenzeichen.

IS R 6]

g

Pia D. Miiller und Cairns haben die Symptome des Mirtelhirnsyndroms
in erster Linie auf Fille mic einer Raumverdringung durch Tumoren bezogen.
b) Das akute Bulbiirhirnsyndrom

Die Symprome des akuten Bulbirhirnsyndroms sind gegeniiber dem
Mittelhirnsyndrom durch den Zusammenbruch der Hirnstammiunktio-
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nen gekennzeichnet. Das Bulbiirhirnsyndrom tritt beim Schidel-Hirn-
Trauma, wie auch bei den meisten anderen supratentoriellen Prozessen
fast ausschlieflich nach dem akuten Mittelhirnsyndrom auf. Mitunter
st aber der Zeitablauf so kurz, dafl die Mittelhirnsymptome nicht kli-
nisch erfaflt werden.
Die Symprome des akuten Bulbirhirnsyndroms durch Einklemmung
nach Schidel-Hirn-Trauma bestehen in:
1. Coma.
3. Verschwinden bzw. Fehlen der Streckkrimpfe und der typischen
_Enthirnungsstarrehaltung®.
3. Herabsetzung des Muskeltonus.
4. Ausfall der vegetativen Hirnstammregulationszentren mit
a) Atemstorung vom Typ der Schnappatmung und schliefilich Atem-
stillstand,
b) Zusammenbruch der Kreislaufregulation bei Fortbestehen einer
autonomen Herztitigkeit,
¢) schwerste Dysregulation aller sonstigen vegetativen Funktionen.

5. Ausfall der Opto- und Pupillomotorik mit

2) Divergenzstellung der Bulbi,

b) Hertwig-Magendie’scher Schielstellung,

¢) fehlendem oculo-cephalem und dissoziiertem bis fehlendem vesti-

bulo-oculirem Reflex,

d) engen, spiter maximal weiten Pupillen ohne Lichtreakrion,

e) fehlendem Ciliospinal- und Nackenbeuge-Pupillen-Reflex.

6. Abklingen oder Verschwinden der Pyramidenbahnsymprome (Are-

flexie. angedeutete bzw. fehlende Pyramidenzeichen).

Nach Cairns (1952) bestehr das caudale Hirnstammsyndrom aus: antallweise
auitretenden kurzen Bewuftseinsstdrungen und Tonusstorungen verschiedener Art
sowie vegetativen Sympromen.

Von den Svmptomen des bulbiren Einklemmungssyndroms erwihnt Pia 1957
unter anderem Atemstorung und atonische Anfille mic Areflexie.

Mec Nealy und Plum (1962) sihlen als Symprome des caudalen Hirnstamm-
syndroms bei Einklemmung auf: eupnoische, meist aber flache, frequenzbeschieunigre
Atmung oder nach Zahl und Amplitude flach und irregulire (ataktische) Armung,
ichrstarre Pupillen bei fehlendem Ciliospinalretlex, fehlendes Puppen-

mittelweirte, |
fex) und fehlende Reaktion nach Kaltkalorisarion

kopfphinomen {oculo-cephaler Re
(vestibulo-oculirer Reflex), Fehlen der Spontanmotorik bei schlaffem Tonus und Aus-
fall jeder Reakrion quf Schmerzreize, Persistieren des Babinski-Retlexes.

D. Miller (1965} fithrr als bulbire Einklemmungssymptome an: atonische An-
Eille mit Areflexie, Parese des N. accessorius, bulbire Zeichen. darunter Aremstill-
stand. Bradycardie, Blucdrudkhvpertonie, Erbrechen, Singultus und Schludkstirungen.
ferner '_‘_-1-.1l_v,¢:n-l')nt'm—Bcsc'nwerdur., mirunter auch Blutungen, Opisthotonus and feh-
lende Pvramidenzeichen.

Sowohl Pia als auch Miiller und Ca irns haben als Modellfille auch de:
Lulbiren Einklemmungssymprome in erster Linie Hirntumore beschrieben.



Die Klinik des rraumartischen apallischen Syndroms

¢) Das Coma dépassé

In diesem Zusammenhang sei noch erginzend und zur iibersichtlichen
Darstellung ein Syndrom erwihnt, das eigentlich ein Produkt der mo-
dernen Reanimartionstherapie ist und fiir das im Anklang an die fran-
zisische Literatur (Mollaret eral, 1959; Bertrand etal, 1959;
Fischgold und Mathis, 1959; Trillet, 1961) die Bezeichnung
Coma dépassé am tretfendsten erscheint. Nach irreversiblem Zusammen-
bruch der zentralnervisen Funktionen ist bei diesen Fillen allein die
Herz-Kreislauftitigkeit vorhanden, die aber eine stindige medikamen-
tose Stiitzung benodtigr. Die Atmung mufl artifiziell durchgetiihre wer-
den. Das Zustandsbild kann nach den franzésischen Autoren mit dem
JHerz-Lungen-Priparat der Physiologie® verglichen werden (M olla-
ret und Goulon, 1959). Das Cerebrum dieser Patienten weist eine
intravitale Autolyse weiter Abschnitte des Groflhirns auf. Es liegt ein
Hirntod bei Uberleben des iibrigen Kérpers vor (dissociated death,
Kramer, 1964). Das EEG zeigt dementsprechend ein vollig flaches
Kurvenbild und stellt neben der Klinik ein wichtiges diagnostisches
Hilfsmittel dar (Kramer, 1963, 1964; Seeley, 1955). Von beson-
derer Problematik sind die Ubergangsfille vom akuten Bulbdrhirn-
syndrom zum Coma dépassé. In einer eigenen Studie wurde daraut
eingegangen (Gerstenbrand etal., 1967).

d) Das Ubergangsstadium

Ist ein Mittelhirn-Svndrom nach einem Schidel-Hirn-Trauma aurge-
treten, so kann es, unabhidngig von der primiren Atiologie (intrakra-
nielle Blutung, Hirnddem), bei einem Teil der Fiile zum raschen Ab-
klingen der Enthemmungssymptome des oralen Hirnstamms kommen
and die Mittelhirnsvmpromatik sich vollig und ohne Restzustinde zu-
riickbilden; ein Vorgang, der mitunter innerhaib weniger Tage abliuft,
bei dem sich aber auch bestimmte Phasen abgrenzen lassen. Pathoge-
netisch ist bei diesen Fillen anzunehmen, dafl keine bzw. keine wesent-
lichen Lokalschiden im Hirnstamm aufgetreten sind und auch keine
srimire Mittelhirnlision vorlag. Entsprechend den direkren traumari-
schen Lisionen des Grof}- oder auch Kleinhirns konnen ber diesen
Fillen allerdings Restzustinde in Form von Herdausfillen der Rinde
oder nach intrazerebralen Blutungs- oder Zerreifungsherden bestehen
bleiben.

Bei einer zweiten Gruppe von Patienten, bei der sich nach einem
Schidel-Hirn-Trauma ein akutes Mittelhirnsvndrom entwickelt hat, ist
die Riickbildung der Mittethirnsympromatik deutlich verzdgert, und
as stellt sich nach einer bestimmten Zeitperiode ein traumatisches apal-
lisches Syndrom ein.
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\\'«';u schon eingangs ;:r'.\'ihnt, lassen sich im T.,'bur'_;hlu'fx';thlmLml CL"LL
Zwischenphasen abgrenzen (Avenari tus und Gers
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seinslage herangezogen und dementsprechend die Bezeichnung der ein-
zelnen Phasen gewihlr. Fiir die Beurteilung der Schwere etner trauma-
rischen Hirnschidigung wird von den meisten franzosischen Autoren
(Fischgold und Marchis, 1959; Vigouroux etal. 1964

die Tiefe der Bewufltseinsstorung in den Vordergrund der klinischen
vmpromatik gestellt. In pathogenetischer Korrelation wird dazu von
einigen Autoren die gestorte Funktion der reticuliren Formation
bzw. des medialen aktivierenden retikuliren Systems gestellt und Be-
ziehung zu den EEG-Verinderungen g
Die ischen Svmptome des
der Morilitae, der Sen
tonen, wie Atmung, A
der franzosischen Literarur als Coma cype bezeichner.

ZIONUTICT.
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