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I. Einleitung

1. Geschichtlicher Überblick

'-

In den letzten Jahren gewinnt in der Neurologie ein Symptomen-
komplex an Bedeutung, der nach traumatischer, entzündlicher, vas-
culärer und degenerativer Schädigung des Gehirns zur Beobachtung
kommt, im allgemeineren Sinne einer chronischen Decort:icat:ion bZV7.

Decerebration zu entsprechen scheint und klinisch sich durch eine auf-
fällig einheitliche Symptomatik auszeichnet. Fälle dieser Art werden
im französischen Schrifttum als "Coma prolonge" oder auch als "Coma
vigile", im angloamerikanischen als "prolonged unconsciousness" be-
nannt. In der deutschsprachigen Literatur hat sich die Bezeichnung
"apallisches Syndrom" (K r e t s c h m e r, 1940) weitgehend durch-
gesetzt.

Unabhängig davon ist ein Teil dieser Fälle im Schrifttum ausschließ-
lich unter dem klinisch wenig aussagenden Begriff der "Decerebration"
bzw. "Decortication" sub summiert, obwohl es sich dabei um patho-
physiologisch genau definierte Termini handelt. Andererseits erfolgte
aber die Bezeichnung auch nach Leitsymptomen der Klinik und des
Krankheitsverlaufes bzw. nach den vorliegenden pathologisch-anato-
mischen Veränderungen. So haben Ca i r n s et al. (1941) den Begriff
des "akinetischen Mutismus" und M. Je ff er s 0 n (1952) den der
"Parasomnie" eingeführt. S. S tri eh (1956) hat die von ihr beob-
achteten typischen Krankheitsfälle deskriptiv als "severe dernentia
following head injury" bezeichnet, während A j u r i a g u e r r a et al.
(1954) "luzider Stupor", Fischgold und Mathis (1959) "Stu-
peur hypertonique postcornateuse", S u t t e r et al. (1959) "Catatonie
posttraumatique", G run er (1965) "demence progressive avec cach-
exie" und nach morphologischen Aspekten Je 11 i n ger et al. (1963)
"protrahierte Form der posttraumatischen Encephalopathie", 0 s e-
t 0 W s k a (1964) "Leucoencephalopathie oedemateuse posttrauma-
tique" verwendet haben. Her man n (1937) beschrieb identische Bil-
der als "Livedo racernosa", und Duensing (1949) benannte ein
sehr ähnliches Syndrom als "anoetischen Symptomenkomplex" .

Gerstenbrand, Apallisches Syndrom



2 Einleitung

Der erste Fall eines traumatischen apallischen Syndroms wurde je-
doch, soweit es sich aus dem Schrifttum ersehen läßt, bereits 1899 von
R 0 s e n b 1a t h mitgeteilt, ohne daß die Bezeichnung "apallisches
Syndrom" Verwendung gefunden hätte. R 0 sen b 1at h hat das
Krankheitsbild und den hirnpathologischen Befund des 15jährigen
Seiltänzers A. Geissler beschrieben, der zusammen mit seinem Vater
am 8. 9. 1885 "bei einer Vorstellung aus etwa Zimmerhöhe herab-
stürzte und auf gepflasterten Boden fiel". 245 Tage nach dem Unfall
kam der Patient im Zustand eines voll ausgeprägten traumatischen
apallischen Syndroms an einer interkurrenten Erkrankung ad exitum.
Auch der mitgeteilte pathologisch-anatomische Befund beschreibt Ver-
änderungen, wie sie für dieses schwere posttraumatische Zustandsbild
charakteristisch sind.

2. Zur Frage der Nomenklatur
Die Bezeichnung apallisches Syndrom wurde erstmals von Kr e t s ch-

m e r (1940) in die Literatur eingeführt und für jene schweren Cerebral-
schäden 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 vorläufig durch keine treffendere Bezeichnung
ersetzbar zu sein. Es erscheint daher aus Gründen der wissenschaftlichen
Priorität richtig, den Begriff "apallisches Syndrom" für ähnliche oder
identische Krankheitsbilder beizubehalten, ihn aber durch eine Unter-
teilung zu erweitern, indem man gleichzeitig den Symptomenkomplex
beschreibt und schließlich die Ktiologie des gesamten Bildes mitbe-

zeichnet.
Khn1iche Vorschläge wurden bereits für den ebenso allgemeinen Be-

griff der sog. cerebra1en Kinderlähmung gemacht (D. Müll e r; 1964),
die auch durch die Beschreibung des jeweiligen Symptomenkomplexes
und dann durch die Ktiologie erweitert wurde, so daß sowohl die wis-
senschaftliche Priorität wie eben der Symptomenkomplex und auch die
Atiologie in einer Krankheitsbezeichnung 'ersichtlich sind.

Demnach würde entsprechend die zweckmäßige Nomenklatur WIe

folgt aussehen:

1. apallisches Syndrom

2. z. B. Coma vigile (oder Beuge-
haltungen aller Extremitäten,
Primitivschablonen, Kachexie
u. a.)

1. cere,brale Kinderlähmung

2. z.B. totale Beugesynergie (oder
Little'sche Diplegie, extrapyra-
midale Symptomatik u. a.)
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3. traumatisch
(infektiös, degenerativ, Intoxi-
kation, vaskulär u. a.)

3. perinatal
(pränatal, mißbildungsbedingt
u. a.)

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

3. Definitionsgrundlagen
Die Beschreibung der Klinik des apallischen Syndroms geht, wie sich

aus der Original arbeit von Kr e t s c h m e r ergibt, in erster Linie auf
die Beobachtung des Falles einer Panencephalitis subacuta (P e t t e)
zurück, der von Co n rad und Dei b r ü g g e (1940) publiziert
wurde, sowie auf einen Fall mit einer Hirnverletzung nach schräg sagit-
ra lern Durchschuß durch beide Hemisphären. Kr e t s c h me r betont
aber ausdrücklich, daß das gleiche hirnpathologische Syndrom durch
verschiedene andere Ursachen, wie eine "vorwiegend großhirnmäßig

~ ausgebreitete Lues cerebri", disseminierte Erweichungsherde und eine
schwere Gehirnarteriosklerose usw., ausgelöst werden kann. Nach dem
Autor ist das apallische Syndrom "in schweren Vollausprägungen "
allerdings nicht häufig anzutreffen.

In der klinischen Beschreibung des apallischen Syndroms hat Kr e t s c h-
rn e r die Symptomatologie dieses hirnpathologischen Zustandsbildes in
klassischer Weise dargestellt: "Der Patient liegt wach da mit offenen
Augen. Der Blick starrt geradeaus und gleitet ohne Fixationspunkt ver-
ständnislos hin und her. Auch. der Versuch, die Aufmerksamkeit hin-
zulenken, gelingt nicht oder höchstens spurweise; Ansprechen, Anfas-
sen, Vorhalten von Gegenständen erweckt keinen sinnvollen WiderhalL
die reflektorischen Flucht- und Abwehrbewegungen können fehlen. Es
fehlt manchmal auch das reflektorische Rückgehen in die Grundstellung
bzw. in die optimale Ruhestellung, mit dem der Gesunde zufällige,
nicht mehr gebrauchte, besonders auch zweckmäßige und unbequeme
Körperstellungen automatisch zu beenden pflegt. Infolgedessen können
diese Kranken in aktiv oder passiv gewordenen Zufallsstellungen ver-
harren bleiben. Dieses Verhalten kann entweder auf der Unfähigkeit
zu sinnvoller Reizerwiderung oder auf einer primären Antriebsstörung
beruhen. Im Gegensatz dazu kann das elementare Irradiieren unverar-
beiteter und ungebremster Außenreize außergewöhnlich gesteigert sein,
so daß sensible Reize mit Zuckungen beantwortet werden können."
Ober die psychischen Reaktionen der Patienten führt Kr e t s c h m e r
aus: "Trotz Wachsein ist der Patient unfähig zu sprechen, zu erkennen,
sinnvolle Handlungsformen erlernter Art durchzuführen. Dagegen sind

3

\*



4 Einleitung

bestimmte vegetative Elementarfunktionen, wie etwa das Schlucken,
erhalten. Daneben treten die bekannten, frühen Tiefenreflexe, wie
Saugreflex, Greifreflex hervor."

Dieses trotz fehlender Demonstration eines entsprechenden Falles so
treffend geschilderte Zustandsbild hat nach Kr e t s c h m e r eine klare
Unterscheidungsmöglichkeit zum Coma darin, daß keine Bewußtseins-
trübung vorliegt und eine Wach-Schlaf-Steuerung vorhanden ist. Die
Unterscheidung zur Demenz ist nach Kr e t s c h m e r dadurch gegeben,
daß die Demenz "eine quantitative Herabsetzung der Großhirnleistun-
gen bei in begrenztem Grad noch erhaltener Funktionsfähigkeit bedeu-
tet, während das hier beschriebene Syndrom", das apallische Syndrom,
"eine Blockierung derselben darstellt, so daß es im Idealfall einer
Panagnosie plus Panapraxie gleichkäme".

Der Hauptunterschied zu anderen Hirnprozessen besteht demnach für
das apallische Syndrom in dem Blockierungscharakter, der "mehr der
überwältigung durch akute Gehirnprozesse oder durch schubweise Ver-
änderungen in chronischen Verläufen entspricht".

In der Vervollständigung der klinischen Symptomatik führt Kretsch-
mer schließlich noch an, daß" variable Begleitsymptome von anderen
Hirnteilen", wie Tonusstörungen, extrapyramidale Hyperkllesen (Cho-
rea, Athetose) usw., vorhanden sein können und daß charakteristische
Phasen das Syndrom einleiten und solche auch "beim Verschwinden"
in Erscheinung treten. So können "entweder Erscheinungen aus der
apraktisch-aphasischenReihe den Auftakt und die Schluß figuren bilden"
oder "sich aus den exogenen Gruppen etwa deliraute oder amentielle
Reihen einlagern". Beim übergang von dem "schweren cerebralorga-
nischen Bild zur Genesung können sich leicht paranoide Syndrome,
etwa in der Form des Beziehungswahns", einstellen. Diese Symptom-
bilder werden als Sekundärbildungen, und zwar als Reaktion der wie-
dererwachenden Persönlichkeit zur Umwelt aufgefaßt.

In der von C 0 n r a d und DeI b r ü g g e (1940) ausführlich mit-
geteilten Krankengeschichte der von Kr e t s c h m e r erwähnten 30
Jahre alten Frau, die im Rahmen einer akuten Panencephalitis ein apal-
lisches Syndrom entwickelt hat, wird neben den klinischen Symptomen
der Rückbildungsverlauf beschrieben.

An erwähnenswerten neurologischen Symptomen bestanden charakteristische Hal-
tungsanomalien der Extremitäten, eine Tonussteigerung im Sinne einer Rigidität mit
Zahnradphänomen sowie spastische Zeichen. Dazu waren extrapyramidale Symptome,
die nach der Beschreibung einem Parkinsonsyndrom entsprechen, mit gering ausge-
prägten vegetativen Symptomen, aber deutlicher Akinese vorhanden. Die Motorik
war durch Massenbewegungen gekennzeichnet. Schmerzreaktionen ließen sich aus-
lösen. Stark ausgeprägt waren die motorischen Primitivschablonen, vor allem die
des Oralsinns und des Greifens. Die Srürzreaktion war in der ersten und zweiten
Phase vorhanden, Haltungs- und Stellreflexe fehlten.
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In der Rückbildung des Syndroms kam es bei der Patientin zun'ächst zu emotio-
nellen Reaktionen, die sich in einer .diffusen li.ngstlichkeit" zeigten. Nach Zunahme
des Kontaktes mit der Umwelt stellte sich ein ängstlich-delirantes Bild mit starker
motorischer Unruhe ein, dem eine paranoid-halluzinatorische Phase und anschließend
eine paranoide Phase folgten. Gleichzeitig kam es zum Abklingen verschiedener neu-
rologischer Symptome, insbesondere der motorischen Primitivschablonen, während
zunächst cerebella re Symptome verstärkt in Erscheinung traten. Zuletzt bestand noch
eine leichte Irritabilität und eine geringe emotionelle Inkontinenz. Neurologisch
waren SymptOme eines Parkinsonsyndroms sowie leichte spastische Zeichen an allen
Extremidten bestehen geblieben. Die Patientin verstarb kurze Zeit nach der Ent-

lassung, angeblich an einem epileptischen Anfall.
Wie sich schon aus der Darstellung von Kr e t s c h m e r ergibt, kann

das apallische Syndrom prinzipiell auf zwei verschiedene Arten ent-

stehen, und zwar:
1. Durch einen progredienten Abbau des Großhirns. Dabei können
Rinde und Mark dem Abbauprozeß primär getrennt oder auch gleich-
zeitig unterworfen sein. Das apallische Syndrom stellt einen End-

zustand dar.
2. Durch einen akuten Prozeß, der zum Ausfall der gesamten Groß-
hirnfunktionen führt. Dies kann entweder durch eine diffuse Schädi-
gung des Großhirns oder durch Unterbrechung seiner Verbindungs-
systeme zum Hirnstamm in verscbiedenen Ebenen erfolgen. Das
apallische Syndrom kann als Endzustand oder als Durchgangssyn-
drom in Erscheinung treten.
Wir haben demnach zwei konträre Entwicklungsrichtungen zu unter-

scheiden, die zum apallischen Syndrom führen:
Zu der ersten Gruppe sind u. a. zu zählen: Endzustände nach senilen

und praesenilen Hirnatrophien (P i 11e r i, 1960, 1961; P i 11e r i und
Po e c k, 1964; S c hell e r, 1952; Ben t e und Wie s er, 1952), dege-
nerative diffuse Hirnsklerosen (van Bog a e rt und Sc holz, 1932;
Bor n und Bin der, 1962; B 0 u man n, 1934), Endzustände nach
einer subakuten sklerosierenden Leukoencephalitis (van Bog a er t,
1945; Nagel et al., 1959; Weingarten und Seite1berger,
1952), nach multipler Sklerose (Ule et al., 1965), Endstadium des
Marchiafava-Bignami-Syndroms (B 0 u d i n et a1., 1963; D e 1a y
et al., 1959; Jellinger und Weingarten, 1961).

In die zweite Gruppe gehören Folgezustände nach cerebraler Hyp-
oxydose verschiedenster Ursache, wie die comatöse progrediente oder
auch die intervalläre Form der Kohlenmonoxydvergiftung (E r 0 sund
Priestman, 1942; Kappeler et al., 1961; Mumenthaler,
1961; Neu b u erg e rund Cl a r k e, 1945; Sei tel b erg e rund
]ellinger, 1960; Strecker et al., 1926; Suchowsky, 1956;
U 1e et al., 1961), schwere Hirnschäden nach Erstickungsanfällen durch
Verschluß der Trachea (Lundervold, 1954) oder Strangulation

5
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(Bingel und Hampel, 1934; Fünfgeld, 1965; Gamper und
Stiefler, 1936; Jacob, 1961; Kö r n yre y, 1955; Zeman und
Y 0 u n g u e, 1957), Folgezustände nach Narkosezwischenfällen (G r 0 s s
et al., 1955; J. E. Meyer, 1961; Steegmann, 1939 u. a.), nach
Hypotensionsanästhesie (B r i e r 1e y und Co 0 per, 1962), Herz-
operationen (Hornet und Petrescu, 1961; Jellinger, 1965),
Herzstillstand (H a b e rl a n d, 1961; S a y k, 1961; S t e e g man n,
1939 u. a.), Asthma-bronchiale-Anfall (M a t t y u s, 1959) sowie die
Folgezusätze nach länger dauerndem hypoglykaemischen Coma
(Bente und Wieser, 1952; Grünthai, 1947; Klein und
Ligterink, 1940; Möllmann, 1941), nach Gasembolie (Scho1z
und Wechsler, 1961). Hierher gehören aber auch die entspre-
chenden hirnpathologischen Syndrome nach akuten Encephalitiden
(Conrad und De1brügge, 1940; Kisker et al., 1962; Klee,
1961) und nach allergisch bedingtem Hirnödem (S c h a 11 e r, 1964).
Schließlich kann ein apallisches Syndrom bzw. ein identisches Krank-
heitsbild auch nach Gefäßherden zur Entstehung kommen, und zwar
im oralen Hirnstamm (C ast a i g n e et al., 1962; C r a vi 0 t 0 et al.,
1960; Fas;on et al. , 1958; M. Jefferson, 1952), im Thalamus
(L h er mit t e et. al., 1963) oder bei örtlichen Läsionen durch Tumoren
im Bereich des 3. Ventrikels (C air n s et al., 1941; Ca ir n s, 1952)
sowie nach stereotaktischen Eingriffen in den Stammganglien (H ass -
1e r, 1964, Um ba c hund R i e c h e rt, 1963; Vi t a l e, 1964) auf-
treten.

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

R 0 sen b 1a t h (1899), der wahrscheinlich erste Autor, der ein dem
apallischen Syndrom nach Schädel-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 Hirnerschütterung" . In der französischen Lite-
ratur ist bereits vor etwa zehn Jahren eine Reihe von Fallberichten über
schwere posttraumatische Folgezustände erschienen. Entsprechend der
in Frankreich herrschenden Auffassung, den Schweregrad eines Schädel-
Hirn-Traumas nach der klinischen Symptomatik, und zwar der Dauer
und Form der Bewußtlosigkeit, zu beurteilen, sind die Bezeichnungen
hirntraumatischer Zustände auf die Art des Comas abgestimmt. Als
Coma traumatique pro longe wurden die entsprechenden Fälle von F au
(1956),Girard etal.(1963),Le Beau etal.(1958),Leson(1960),
Malavaud etal. (1958),Reymond etal. (1956), Wertheimer
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und Allegre (1953) benannt. Vigouroux et al. (1964) wählten
die Bezeichnung "Coma grave prolonge posttraumatique" und setzten
für die diversen Remissionsstadien entsprechende Bezeichnungen ein.

Als Catatonie posttraumatique bezeichnen S u t t e r et al. (1959)
ihre Patienten, während Fis c h goi d und M a t his (1959) die Be-
zeichnung "stupeur hypertonique postcomateuse" gewählt haben.
S tri c h (1956) spricht von einer schweren posttraumatischen Demenz
("severe dementia following head injury "), U I e (1959), Po eck und
Hubach (1963) und Hubach und Poeck (1964), aber auch
Sutter et a1. (1959) von einer "Decerebration". Vom morpholo-
gischen Standpunkt hat 0 s e t 0 w s k a (1964) das Zustandsbild als
"Leucoencephalopathie oedemateuse posttraumatique", Kr am e r
(1964) als "progressive posttraumatische Encephalopathie" und Tri 1-
let (1961) sowie Tommasi (1961) und Dechaurne et al. (1962)

als "posttraumatische Encephalopathie" benannt, eine Bezeichnung, die
auch bei der morphologischen Beschreibung eines Teiles unserer Fälle
zusammen mit Jellinger und Pateisky (1963) sowie von Jel-
linger allein (1965a, 1965b) übernommen wurde. Nach der klini-
schen Symptomatologie gehärt schließlich das zuerst von Her man n
(1937) beschriebene Bild der Livedo racemosa in diese Gruppe. Gleiche
Fälle wurden von Hermann und Sulat (1959) sowie von Ana-
s t o s 0 p 0 u los (1947, 1965) mitgeteilt.

Als apallisches Syndrom nach einem Schädel-Hirn-Trauma wurden
die entsprechenden Fälle von Ave n a r i u sund Ger s t e n b r a n d
(1967), Chlopicki et a1. (1965), Gerstenbrand (1965), Ger-
stenbrand et al. (1963), Grcevlc und Jacob (1965) Leon-
hard (1965), Sauter (1965), Schaltenbrand (1965), Stör-
r i n g (1965) sowie U I e et al. (1961) bezeichnet.

Wie aus dieser übersicht hervorgeht, hat sich in den letzten Jahren
eine Reihe von Autoren mit dem Bild jener schwersten Hirnfunktions-
störungen beschäftigt und insbesondere Fälle dieser Art nach einem
Schädel-Hirn- Trauma beschrieben. Ihre Benennung erfolgte bisher nach
verschiedenen Gesichtspunkten. Für das klinische Bild sollte, wie wir
eingangs erwähnt haben, die Bezeichnung "apallisches Syndrom" schon
aus Gründen der wissenschaftlichen Priorität beibehalten, aber durch

\.....- die Schilderung des Symptomenkomplexes und die Atiologie erweitert

werden.
Durch intensive Beschäftigung mit den zahlreicher gewordenen Fällen

eines traumatischen apallischen Syndroms gelang es, die klinischen und
pathogenetischen Kenntnisse dieses hirnpathologischen Zustandsbildes
wesentlich zu erweitern. Es wurde damit aber auch möglich, einen Ein-
blick in pathophysiologische Zusammenhänge der Großhirn- und Hirn-
stammfunktionssysteme und vor allem in die Funktionen "tief nivellier-
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ter" Systeme des Hirnstammes zu gewinnen. Schließlich gibt uns die
Feststellung, daß sogar bei schwersten Fällen dieses Syndroms eine
Rückbildungsmöglichkeit besteht, den Mut, eine intensive Rehabilita-
tionstherapie auch über lange Zeiträume durchzuführen.

In dem Krankengut, das dieser Studie zugrunde liegt, sind 74 Fälle
enthalten, die einer genauen klinischen Untersuchung und längeren Be-
obachtung unterzogen werden konnten. Von den genannten Patienten
sind 36 verstorben, während 38 überlebten. Wir glauben, daß uns diese
Zahl berechtigt, eine Aussage über das traumatische apallische Syndrom
zu machen.

Die Beschäftigung mit diesen schweren Fällen schien zunächst aus-
sichtslos, da sie wohl das "akute Stadium" überlebten, aber nach einer
längeren 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 Hirnschädigung überstanden, konnten dem Leben nicht mehr
eingegliedert werden und gingen zum Teil in den Versorgungshäusern,
zum Teil in psychiatrischen Anstalten nach langem Siechtum zugrunde.
Erst die Verbesserung der Rehabilitationsmethoden brachte eine gewisse
Wende. Es wurde möglich, einem Teil dieser scheinbar verlorenen Pa-
tienten den Anschluß an die Familie und das soziale Leben zu geben
und ihnen zu verhelfen, entweder den alten Beruf auszuüben oder eine
andere Arbeit aufzunehmen, die der entstandenen Behinderung ent-
spricht.

Damit war aber auch der Anlaß für eine eingehende Beschreibung
der Klinik dieser Fälle mit den schwersten Folgen nach einer Schädel-
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 abhängig ist. Schließlich soll gezeigt
werden, welche Maßnahmen und therapeutischen Prozeduren einzu-
schlagen sind, damit eine Rehabilitation auch dieser schwersten Fälle
einer Hirnschädigung möglich wird.



\.......

1I.Die Klinik des traumatischen apallischen
Syndroms

1. Der initiale Symptomenkomplex (Definition)
Während die in der Literatur niedergelegten Beschreibungen des

apallischen Syndroms - auch in seinen verschiedenen anderen Nomen-
klaturen _ von einem annähernd statischen neurologischen Sympto-
menkomplex ausgehen und ihn entsprechend definieren, ergeben sich
für die Klinik brauchbare neue Gesichtspunkte, wenn man die Ent-
wickLung des BiLdes in eine chronologische Reihenfolge bringt. Es zeigt
sich dann, daß verschiedene Symptome abgrenzbar sind. Diese werden
zwar gesetzmäßig durchlaufen, sind aber in sich einheitlich und gehören
zu zwangsläufig verknüpften Symptomenkomplexen, die auch bei an-
derer Atiologie, z. B. bei Tumoren, auftreten. Sie sind daher auch im
Rahmen des gesamten traumatischen apallischen Syndroms als abgrenz-
bare Phasen aufzufassen. Dazu gehören das akute Mittelhirnsyndrom,
das akute Bulbärhirnsyndrom und das übergangsstadium mit den
Phasen des Coma prolonge, der Parasomnie und des akinetischen

Mutismus.
Diese Gruppe der chronologisch gesetzmäßig ablaufenden Stadien

grenzen wir unter dem Begriff "initialer Symptomenkomplex" vom
eigentlichen Vollstadium des traumatischen apallischen Syndroms ab.
Dabei kann jeweils eines der genannten Syndrome für sich allein oder
in Kombination mit anderen auftreten. Dies gilt besonders für das
akute Mittel- und Bulbärhirnsyndrom, während die Phasen des Coma
prolonge, 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 "übergangs-
sradium" zusammengefaßt und beschrieben (A v e n ar i u sund Ger-
s t e n b r a n d, 1967).

a) Das akute Mittelhirnsyndrom
Wie das traumatische apallische Syndrom nach unserer Auffassung

einen initialen Symptomenkomplex hat, so werden auch in den Stadien
dieses inrtia.len Teiles Phasen durchlaufen, welche dem Kliniker die Zu-
ordnung ihrer Symptome zur Topik gestatten.
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a) Die Entwicklung des akuten Mittelhirnsyndroms
Aus der Beschreibung mehrerer im Abschnitt der Kasuistik ausführlich

dargestellter Fälle (Fall 3, 5, 7 u. a.) ergibt sich, daß bei den einzelnen
Patienten in der Entwicklung des Mittelhirnsyndroms derartig abgrenz-
bare Phasen faßbar sind. Dasselbe bestätigt sich in den Krankenge-
schichten der übrigen Patienten, soweit exakte Beobachtungen vorliegen.
In einer späteren Arbeit soll diese an einem Material von über 400 Fäl-
len gemachte Beobachtung genauer analysiert werden. Von anderen
Autoren CD. Müll e r, 1965, Pi a, 1957 u. a.) wurde bei Fällen mit
Hirntumoren und einem durch Einklemmung entstandenen Mittelhirn-
syndrom ähnliches beobachtet.

Abb. 1. Erste Phase des aku ten Mirtclhirnsyndroms nach Schädel-Hirn-Trauma (Fall 25), Massen-
bewegungen und Wälzbewegungen.

Zusammenfassend läßt sich darüber ausführen: Zunächst weisen die Patienten, die
nach dem Schädel-Hirn- Trauma bereics wieder ansprechbar oder noch benommen
sind, sich in einer obert1ächlichen Bewußt:seinseinschränkung oder auch noch in tiefer
Bewußtlosigkeit: befinden, eine auffällige Tendenz zu Massenbewegungen auf. Diese
sind oft von Wälzbewegungen begleitet: (Abb. 1). Auf äußere Reize kommt es zu
ungezielten, aber koordinierten groben Abwehrbewegungen, mitunter auch zu Wisch-
bewegungen. Die Bulbi schwimmen, zeigen aber koordinierte Bewegungsabläufe. Die
Pupillen sind meist seitengleich mittelweit, reagieren mitunter träge auf Licht. Die
Sehnenreflexe sind gesteigert, und es besteht: häufig bereits eine beidseitige Babin-
ski- Tendenz. Es können HerdsymptOme mit einer kontralateralen. aber auch homo-
lateralen Pupillenerweiterung und Halbseitenzeichen vorliegen. Im Verlaufe dieser
Phase stellt sich bei den primär nicht bewußtlosen Patienten eine zunehmende

Benommenheit bis oberflächliche Bewußtlosigkeit ein.
In der nächsten Phase bestehr eine Bewu!hseinseinschränkung. Die Beine befin-

den sich in Streckstellung, an den Armen können weiterhin, aber fast nur nach äußeren
Reizen, Massenbewegungen im Sinne von ungerichteten Abwehrbewegungen auftreten,
wobei sich häufig die Sueckstellung an den Beinen verstärkt (Abb. 2). Die Bulbi zei-
gen zeit:weilig eine Divergenztendenz. die mitunter auch von einer Convergenzst:el-
lung abgelöst werden kann. Ein koordinienes Bulbuswandern ist: nur mehr gering
;lusgeprägr zu beobachten. Fast durchwegs sind die Pupillen ungleich weit. unter mit-
telweit und reagieren träge auf Licht. An den Extremitäten sind deutlich die Zeichen
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einer Pyramidenbahnläsion nachweisbar. Mitunter besteht ein Seitenunterschied in
der Strecktendenz sowie in den Unruhebewegungen. HerdsymptOme können weiter,
und dann meist verstärkt nachweisbar sein oder je nach Art des Grundprozesses, der
zur Einklemmung führt (Blutung, Hirnödem), erst in Erscheinung treten; sie können

aber auch völlig fehlen.
In der 3. Phase ist der Patient bereits tief bewußtlos, die oberen Extremit:iten

befinden sich in Beugestellung, die Beine in Streckstellung (Abb. 3). Auf Reize kommt
es zu Beuge-Streck-Synergismen, die im weiteren Verlauf spontan ablaufen können.

Abb.2. Zweite Phase des akuten :.1ittelhirnsyndroms nach Schädel-Hirn-Trauma (F:1l1 16), Massen-
bewegungen der oberen Extremid.ten auf Schmerz reize mit Beugetendenz. bei Streckstellung der unteren

Exrremitären-

Abb.3. Dritte Phase des akuten Ylittelhirnsyndroms nach Schädel-Hirn-Trauma (Fall 64), Beug
estel

-
IU01; der Arme. SUl!ckstcllung der Beine. Spontane Bcuge_Streck-Synt:r~ismen.

Eine vorher bestandene Seitendifferenz kann sich in einer verstirkten Ausprägung
der Beuge-Streck-Stellung der entsprechenden Extremititen und einer seitenverschie-
denen Krampftendenz anzeigen. Im übrigen sind die eventuell vorhandenen Halb-
seitenzeichen nur mehr gering nachweisbar, oft bereits wieder verschwunden. Die
Bulbi befinden sich in DivergenzsteIlung, die Pupillen sind mitunter rioehe seitendirre-
ren t , fast durchwegs untermittehyeit. Die Lichtreaktion ist nur gering ausgeprägt. Die
oculo-cephalen Retlexe sind auslösbar, die vestibulo-oculären Reflexe tOnisch erhöht.
Der MuskeltOnus ist srers gesteigen:, die Sehnenreflexe erhöht, der Babinski-Rel1ex

ist beidseits prompt auslösbar (5. auch Abb. 5 und 6 a).
Die 3. Phase geht in das Vollbild des akuten Mittelhirnsyndroms über, dessen

SymptOmatik weiter unten zu beschreiben sein wird.
Wenn auch die Phasen oft nicht exakt abgrenzbar sind, da ihr Ablauf

innerhalb kürzester Zeit vonstatten gehen kann, ist es vor allem bei den

11
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Fällen, bei denen das Mittelhirnsyndrom sich langsam einstellt, wie
z. B. bei einem sub akuten subduralen Hämatom, möglich, Rückschlüsse
auf die Art des Grundprozesses, seine Ausdehnung und seine Entwick-

lungstendenz zu treffen.

Abb. -I. Akutes traumatisches Mittelhirnsyndrom (Fall 20), spontane Streckkrämpfe, die sich auf
Schmerzreize verstärken.

Abb. S. Akutes traumatisches Ylittclhirnsyndrom (Fall is), oculo-cephaler Reflex (Puppenkopfphäno-
rnen}. Bei Drehbewegung des Kopfes führen die Bulbi eine Gegenbewegung durch, leichte DIvergenz-

stellung der Bulbi.

I)) Die Symptomatik des akuten Mittelhirnsyndroms
Die Symptome des akuten Mittelhirnsyndroms nach Schädel-Hirn-

Tr:lumen lassen sich wie folgt zusammenfassen (5. auch Abb. 4,5, 6a, b):

1. Tiefe Bewugtlosigkeit.
2- Streckkrämpfe der Extremitäten- und Rumpfmuskulatur, die mit
einer charakteristischen Haltung, entsprechend der Dezerebrations-
haltung der Jackson'schen Definition einhergehen. Sie können spontan
auftreten oder durch Reize ausgelöst bzw. verstärkt werden (Abb. 4)_
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3. Hochgradige Tonussteigerung der Streckermuskula\ur zwischen
den "Krampfphasen" mit Streckstellung der Extremitäten und des

Rumpfes.
4. Enthemmung der Regulationszentren des Kreislaufes, der Atmung
und sonstiger vegetativer Funktionen mit Tachycardie, Tachypnoe

b

Abb. 6 c , b. Akuccs traumatisches :-1inelhirnsvndrom, vesribulo-uculärer Reflex (Kaltblorisa(ion·,.
a) rcnische Reak r.ion (Eal l 18), Deviations>tellung zum gespülten Ohr. b) dissoziierte Reaktion (Fall 10).

Deviation des homolareralcn Bulbus, fehlenJe Reaktion des kontralateralen Bulbus.

L
(maschinenanige Atmung nach F r 0 w ein, 1963), Hyperthermie,
Blutdrucksteigerung, Hyperhidrosis usw.
J. Ausfall der opto-motorischen und pupillo-motorischen Regulations-
systeme mit den klinischen Symptomen einer Divergenzstellung der
Bulbi, Henwig-Magendie'scher Schielstellung (skew deviation), aus-
lösbaren oder schon herabgesetzten oculo-cephalen Reflexen (Abb. J),
Enthemmung der vestibulo-oculären Reflexe (Abb. 6a, b), Störung
der Lichtreaktion der pupillen und Anderung der Pupillen weite.
positi ver Ciliospinal- und N ackenbeuge- Pu pillen-Reflex.

13
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6. Symptome einer Läsion des cortico-spinalen und cortico-bulbären
Traktes mit Hyperreflexie, Pyramidenzeichen und gesteigertem
Masseterreflex.
7. Inkontinenz der Blasen- und Mastdarmfunktion.
Ca i rn s (1952) hatte zum oralen Hirnstammsyndrom gezählt: Coma mit toni-

schen Anfällen. langsam einsetzende Bewußtlosigkeit mit kleinen Anfällen ("petit
mal") und allgemeiner MuskelhypertOnie, Dauerzustände mit Enthirnungsstarre,
"Coma vigile", "Parasomnie" mit fehlender Erweckbarkeit, Stuhl- und Urinin-

kontinenz.
Als SymptOme des Mittelhirnsyndroms führt P i a (1957) an: Verschiedene Grade

der peripheren Oculomotoriusschädigung, vor allem Pupillenstörung und supranu-
kleäre Augenmuskelläsionen, homo laterale und doppelseitige Pyramidenbahnzeichen,
eventuell akuter Gehörverlust. Bewußtseinseinrrübung bis zum Corna, Zeichen der
Enthirnungsstarre, zentrale HypenherITlie, Tachypnoe, Lungenödem. eventuell Blut-
druckhypertonie und Tachycardie.

M c Ne a 1y und PI u m (1962) beschreiben den Symptomenkomplex der oralen
Hirnstammschädigung (midbrain-upper pons stage) durch Einklemmung mit:

1. regelmäßiger, tachypnoischer Atmung, selten Chevne-Stokes'scher Atmung;
2. mittelweiten Pupillen. die, oft entrundet, anisocor sind, fehlender Lichtreak-

tion und fehlender Reaktion des Ciliospinalreflexes.
3. Verzögerung des Puppenkopfphänomens (oculo-cephaler Reflex) und des vesti-

bulo-oculären Reflexes (Kaltkalorisierung), mitunter dissoziierte Reaktion des
vestibulo-oculären Reflexes, wobei das kontra laterale Auge nicht über die

Mittellinie geht.
4. Bewegungslosigkeit des Patienten. auf Schmerzreize (Orbitaldachdrude) Ent-

hirnungsstarre ("decerebrate rigidity") mit überstreckung von Armen und
Beinen, Hyperpronation ("untere Enthirnungszeichen"), manchmal nur ange-
deutete "Streckkrämpfe" auf der kontralateralen Seite der primären Hemi-
sp härenschädigung.

Nach D. M ü 1\ er (1965) sind folgende Symptome für ein Mittelhirnsyndrom

charakteristisch:
1. Tonische Hyperextensio"n (Enrrindungs- und Enthirnungsstarre. "decorticate"

und "decerebrate rigidicy".
2. Bewußtseinseintrübung bis Coma.
3. Parese des N. oculomotorius.
4. Mittelhirnzeichen :

a) Hyperthermie.
b) Tachypnoe,
c) Tachvcardie,
d) manchmal akuter Gehörverlust.

5. Lungenödem.
6. Pseudonackensteifigkeit.
7. Homolaterale oder doppelseitige Pyramidenzeichen.
Pi a , D. M ii \ \ er und Ca i r n s haben die Symptome des Mittelhirnsyndroms

in erster Linie auf Fälle mit einer Raumverdrängung durch Tumoren bezogen.

b) Das akute Bulbärhirnsyndrom

Die Symptome des akuten Bulbärhirnsyndroms sind gegenüber dem
Mittelhirnsyndrom durch den Zusammenbruch der Hirnstammfunktio-
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nen gekennzeichnet. Das Bulbärhirnsyndrom tritt beim Schädel-Hirn-
Trauma, wie auch bei den meisten anderen supratentoriellen Prozessen
fast ausschließlich na c h dem akuten Mittelhirnsyndrom auf. Mitunter
ist aber der Zeitablauf so kurz, daß die Mittelhirnsymptome nicht kli-
nisch erfaßt werden.

Die Symptome des akuten Bulbärhirnsyndroms durch Einklemmung
nach Schädel-Hirn-Trauma bestehen in:

1. Coma.
2. Verschwinden bzw. Fehlen der Streckkrämpfe und der typischen
"Enthirnungsstarrehaltung" .
3. Herabsetzung des Muskeltonus.
4. Ausfall der vegetativen Hirnstammregulationszentren mit
a) Atemstörung vorn Typ der Schnappatmung und schließlich Atem-

stillsrand,
b) Zusammenbruch der Kreislaufregulation bei Fortbestehen einer

autonomen Herztätigkeit,
c) schwerste Dysregulation aller sonstigen vegetativen Funktionen.

5. Ausfall der Opto- und Pupillomotorik mit
a) Divergenzstellung der Bulbi,
b) Hertwig-Magendie'scher Schielstellung,
c) fehlendem oculo-cephalem und dissoziiertem bis fehlendem vesti-

bulo-oculärem Reflex,
d) engen, später maximal weiten Pupillen ohne Liehereaktion.
e) fehlendem Ciliospinal- und Nackenbeuge-Pupillen-Reflex.
6. Abklingen oder Verschwinden der Pyramidenbahnsvmptome (Are-
Hexie. angedeutete bzw. fehlende Pyramidenzeichen).
Nach Ca i r n s (1952) besteht das caudale Hirnstammsyndrom aus: anfallweise

auftretenden kurzen Bewußtseinsstörungen und Tonusstörungen verschiedener Art

sowie vegetativen SymptOmen.
Von den SymptOmen des bulbären Einklemmungssyndroms erwähnt Pi a (1957)

unter anderem Atemstörung und atonische Anfälle mit Aretlexie.
M c Ne a 1y und P 1u m (1962) zählen als Symprome des caudalen Hirnstamm-

syndroms bei Einklemmung auf: eupnoische, meist aber flache, frequenz beschleunigte
Atmung oder nach Zahl und Amplitude flach und irreguläre (ataktische) Atmung,
mittelweite, lichtstarre Pupillen bei fehlendem Ciliospinalretlex. fehlendes Puppen-
kopfphänomen (oculo-cephaler Reflex) und fehlende Reaktion nach K.1ltkalorisation
(vestibuio-oculärer Reflex), Fehlen der SpontanmotOrik bei schlatfem Tonus und Aus-
fall jeder Reaktion auf Schmerzreize. Persistieren des Babinski-Rdlexes.

D. Müll e r (1965) führt als bulbäre EinklemmungssymptOme an : aronische An-
fälle mit AreHexie. Parese des N. accessorius, bulbäre Zeichen, darunter Atemstill-
stand. Bradycardie. BlutdruckhvpertOnie. Erbrechen. Singultus und Schluckstörungen.
ferner Magen-Darm-Beschwerden, mitunter auch Blutungen. Opisthoronus und feh-

lende Pvramidenzeichen.
Sow~hl P i J. .11s auch Müll e rund Ca i r n s haben .11s Modellhlle auch der

bulbären EinklemmungssymptOme in erster Linie Hirntumore beschrieben.

15
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c) Das Coma depasse

In diesem Zusammenhang sei noch ergänzend und zur übersichtlichen
Darstellung ein Syndrom erwähnt, das eigentlich ein Produkt der mo-
dernen Reanimationstherapie ist und für das im Anklang an die fran-
zösische Literatur (Mollaret et al., 1959; Bertrand et al., 1959;
Fischgold und Mathis, 1959; T'r i l l e t, 1961) die Bezeichnung
Coma depasse am treffendsten erscheint. Nach irreversiblem Zusammen-
bruch der zentralnervösen Funktionen ist bei diesen Fällen allein die
Herz-Kreislaufl:ätigkeit vorhanden, die aber eine ständige medikamen-
töse Stützung benötigt. Die Atmung muß artifiziell durchgeführt wer-
den. Das Zustandsbild kann nach den französischen Autoren mit dem
"Herz-Lungen-Präpar:H der Physiologie" verglichen werden (M oll a-
re t und Go u Ion, 1959). Das Cerebrum dieser Patienten weist eine
intravitale Autolyse weiter Abschnitte des Großhirns auf. Es liegt ein
Hirntod bei überleben des übrigen Körpers vor (dissociated death,
Kr a m e r, 196+). Das EEG zeigt dementsprechend ein völlig flaches
Kurvenbild und stellt neben der Klinik ein wichtiges diagnostisches
Hilfsmittel dar (Kramer, 1963, 196+; Seeley, 1955). Von beson-
derer Problematik sind die Obergangsfälle vom akuten Bulbärhirn-
syndrom zum Coma depasse. In einer eigenen Studie wurde darauf
eingegangen (G e r s t e n b r a n d er a1., 1967).

d) Das Übergangsstadium
ISI ein Mittelhirn-Syndrom nach einem Schädel-Hirn- Trauma aufge-

treten, so kann es, unabhängig von der primären Atiologie (intrakra-
nielle Blutung, Hirnödem), bei einem Teil der Falle zum raschen Ab-
klingen der Enrhemrnungssymptome des oralen Hirnstamms kommen
und die Mittelhirnsymptomatik sich völlig und ohne Restzustände zu-
rückbilden; ein Vorgang, der mitunter innerhalb weniger Tage abläuft,
bei dem sich aber auch bestimmte Phasen abgrenzen lassen. Pathoge-
netisch ist bei diesen Fallen anzunehmen, daß keine bzw. keine wesent-
lichen Lokalschaden im Hirnstamm aufgetreIen sind und auch keine
primäre Mittelhirnlasion vorlag. Entsprechend den direkten traumati-
schen Läsionen des Groß- oder auch Kleinhirns können bei diesen
Fallen allerdings Restzustände in Form von Herdausfällen der Rinde
oder nach intrazerebralen Blutungs- oder Zerreißungsherden bestehen
bleiben.

Bei einer zweiten Gruppe von Patiencen, bei der sich nach einem
Schädel-Hirn- Trauma ein akutes Mitrelhirnsvndrom entwickelt hat, ist
die Rückbildung der Mittelhirnsympromatik deutlich verzögert, und
es stellt sich nach einer bestimmten Zeitperiode ein traumatisches apal-
lisches Syndrom ein.
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\Vie schon eingangs erwähnt, lassen sich im übergangsstadium drei
Zwischenphasen .ibgrenzen (A v e 11 a r i u sund Ger s t e n b r a n d,
[967). Zur Abgrenzung der einzelnen Phasen wurde im Anklang an
die französische Literatur als Leitsymptorn die Störung der Bewuist-
seins lage herangezogen und dementsprechend die Bezeichnung der ein-
zelnen Phasen gewählt. Für die Beurteilung der Schwere einer trauma-
tischen Hirnschädigung wird von den meisten französischen Autoren
(Fischgold und Mathis, [959: Vigouroux et 0.1. 1964; u. a.)

die Tiefe der Bewußrseinsstörung in den Vordergrund der klinischen
Symptomatik gestellt. In pathogenetischer Korrelation wird dazu von
eWlgen Autoren die gestörte Funktion der reticularen Formation
bzw. des medialen aktivierenden retikulären Systems gestellt und Be-
ziehung zu den EEG-Veränderungen genommen.

Die klassischen Svrnprorne des Cornas bestehen in dem Verlust des Bewuiirseins.
der vlotilir.ir. der Sensibilität und der Reflexe bei Erhaltensein der vegetativen Funk-
tionen. wie Atmung. Kreislauf und Therrnoregulacion. Diese Form des Coma wird in
der Fra.nzösischeu Literatur als Corna tvpe bezeichnet.

G u v Ta r die u (19+2) hat diese klassische Detin itio n ausgeweitet. Daraus er-
S:1ben. SIch die in der t r a nz osischen Lirerutur heure verwendeten drei Comagr ade.
und zwar das Corna vigile. das einen Grad geringer .1Is das Corna type der anranqs
erwähnten Detin icion ist und sich vor allem im Grad der Bewußtseinsstor ung und
Reizemprindung unterscheidet, sowie das Coma C;l[US. das eine Vertiefung der Sv m-
ptorne gegenüber dem Corna tvpe aufweist. Beim Coma carus sind auch die vegetativen
Funktionen nicht mehr vollkommen erhalten. Dieser Co ma-Einte ilu ng wurde der Be-
:-;riif des Coma depasse hinzw;efügr. ein Zustandsbild. das. wie im vorigen ".lpitel
.iusgcrührr (siehe S. l ö ), durch den vollkommenen Aus+a]! der \'e-;etati\'cn :Ounk-
rio nen ch ar a.ktcr isiert .sr.

An weiteren Symptomen wurden für die von uns getroffene _-\0-
grenzung des Übergangsstadiums die Srreckkrämpfe, Tonussteigerung.
Haltungsanomalie. die motorischen Aktionen sowie das Auftreten von
Hirnstammenrhemmungssymptomen in Form der motorischen Primiti v-
schablonen und die vegetativen Funktionen herangezogen. Svsternarische
EEG- Untersuchungen waren uns in diesem Stadium durch die meist
bestehenden :iußeren Kopfverletzungen bisher nicht möglich. Auch
wurde auf die Durchführung einer frühzeitigen Pneumencephalogra-
phie verzichtet.

Zeitlich haben wir das Übergangsstadium mit dem Auftreten der
ersten Zeichen einer Rückbildung der akuten Mitrelhimsyrnpcome bis
zum Bestehen des Vollbildes eines traumatischen apallischen Syndroms
begrenzt. An einzelnen Phasen lassen sich abgrenzen:

IJ.) Die Phase des Corna prolonge.
1-)) die Phase der Parasemnie .
.:) die Phase des a k inetischen Mutismus.

Cerstenor a nd .. \ oalli schcs -; vno r-om




