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Friihinfantile Hirnschiiden

F. GERSTENBRAND und A. RosENKRANZ (Wien)

Aus den Vortrdgen des heutigen Vormittages ging
hervor, dal} die neurologische Diagnostik beim Siug-
ling und Kleinkind sich nicht immer einfach gestaltet
und in der Analyse eines neurologischen Symptomen-
bildes ein Denken in Funktionssystemen und Leistungs-
ebenen, zwei Begriffe, die leider hiufig verwechselt
werden, notwendig ist. Wir wollen durch die kurze
Beschreibung eines diagnostisch wohl abgrenzbaren
und auch topisch zuordnenbaren Symptomenbildes
dem vielleicht aufgekommenen Pessimismus  etwas
entgegentreten.

Das erste gut umgrenzbare cerebrale Zustandsbild
laBt sich schon beim jungen Siugling in der Sympto-
matik des akuten Mittelhirnsyndroms (- MHS) erfas-
sen. Aus der Art des Auftretens und der Intensitit der

MHS-Symptome sowie dem Verlauf sind Riickschliisse
auf die Atiologic moglich. Wir wollen in unserer
Beschreibung der Klinik besonders auf die Haltungs-
schablonen eingehen.

Das akute Mittelhirnsyndrom des friihen Kindes-
alters ist durch folgende Symptome gekennzeichnet:

1. tiefes Koma mit Fehlen jeder Reaktion auf die
Umwelt und ohne Schwanken der BewuBtseinsein-
schrinkung,

2. spezifische Haltungsschablone der Extremititen
in Form einer Streckstellung mit Tonussteigerung, die
in den entsprechenden Muskelgruppen iiberwiegt und
auf dublere Reize oder auch spontan sich zu Streck-
synergismen verstirken kann, aber auch durch die
Haltungs- und Stellreflexe beeinflufit wird.
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Diese Haltungsschablone weist eine Variabilitdt
auf, in der sich nach unserer Erfahrung eine Gesetz-
mifigkeit erkennen lift. Es scheint, dafl beim jiin-
geren Sdugling die Streckstellung im Vollbild des akuten
MHS rasch in eine Beugestellung aller Extremititen
iibergeht, um sich nach Abklingen der akuten Mittel-
hirnschidigung in die Beuge-Streckstellung zuriickzu-
bilden. Eine Beugehaltung aller Extremititen zeigt der
folgende Fall, der aus der Universititskinderklinik
Wien stammt. Bei dem 6 Monate alten Knaben war
durch Hirnédem mit Tentoriumeinklemmung ein
massives MHS aufgetreten, das im spiteren Verlauf in
ein apallisches Syndrom iiberging. Das Kind verstarh
nach 9 Monaten. Der morphologische Befund zeigte
eine schwere Windungsatrophie und Marklagerreduk-
tion in den vorderen Anteilen beider GroBhirnhélften.
Die gleiche Haltung wies ein 7 Monate alter Knabe,
ebenfalls im Vollbild eines akuten Mittelhirnsyndroms
durch Einklemmung bei Hirnodem auf. Es entwickelte
sich ein schwerer Restzustand. Bei einem 9 Monate alten
Midchen, ebenfalls nach Einklemmung durch diffuses
Hirnédem, infolge schwerer Hypoxie, bildete sich da-
gegen die MHS-Symptomatik innerhalb weniger Tage
ohne wesentliche Restsymptome zuriick. Interessant
ist der Vergleich der Haltungsschablone im Vollbild
eines Mittelhirnsyndroms beim Sdugling mit der
Extremititenhaltung nach schweren Cerebralschiden
des Kleinkindes, die klinisch das Bild eines apallischen
Syndroms aufweisen, sowie beim Hydranencephalus
und beim Anencephalus. Die gleiche Haltungsanomalie
weisen tibrigens auch die schwersten Fille cines
apallischen Syndroms beim Erwachsenen auf.

Demgegeniiber ist die Haltungsschablone beim
alteren Séuglingim akuten Mittelhirnsyndrom different
und dhnelt einer Moroschablone mit Streckstellung
aller Extremititen bei abduzierten Armen, wobei
sich auch ein gewisser Vergleich zur tonischen Phase
des Blitz-Nick-Salaamkrampfes anbietet. Wir konnten
ein 11 Monate altes Midchen beobachten mit dem
Vollbild eines akuten Mittelhirnsyndroms durch Ein-
klemmung nach mehrmaligem Herzstillstand, das nach
57 Tagen verstarb und morphologisch einen diffusen
Rinden- und Stammganglienschaden beiderseits auf-
wies.

Beim ilteren Kleinkind ist das akute Mittelhirn-
syndrom durch besonders massive Streckstellung aller
Extremititen gekennzeichnet, die die Intensitit der
Tonussteigerung, aber auch die Haltung des akuten
MHS des Erwachsenen noch iibertrifft.

BEs liBt sich somit im Rahmen des akuten MHS
eine interessante Variabilitit der Haltungsschablone
beim akuten Mittelhirnsyndrom des Séduglings, Klein-
kindes und des dlteren Kindes feststellen, die zu keinen
diagnostischen Fehlurteilen fithren sollte, aber auch
interessante pathophysiologische Aspekte bietet, auf
die hier nicht eingegangen werden kann.
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An weiteren Symptomen des akuten Mittelhirn-
syndroms sind zu nennen:

3. Hyperreflexie und beidseitige Pyramidenzeichen.

4. Es bestchen ausgeprigte Zeichen ciner Stérung
der Optomotorik in Form einer Divergenzstellung der
Bulbi mit Hertwig-Magendiescher Schielstellung,
prompt auslésbaren oculocephalen Reflexen und
tonischen bzw. dissoziierten vestibulo-oculiren Re-
flexen (Kaltcalorisation).

5. Symptome der Enthemmung vegetativer Hirn-
stammzentren, die sich vor allem in Tachykardie,
Hyperpnoe, Hyperthermie usw. zeigen.

6. Mitunter konnen myoklonieartige Bewegungs-
automatismen im Bereich der Augen und der Gesichts-
muskulatur, aber auch in den Extremititen auftreten.
Diese Erscheinungen stellen sich meist erst im ab-
klingenden Vollbild eines MHS ein. Sie wurden u. a.
von PAMPIGLIONE beobachtet.

Das akute Mittelhirnsyndrom kann sich innerhalb
weniger Tage zuriickbilden und ohne, bzw. mit
betrichtlichen Restsymptomen abklingen oder sich
nach einem Ubergangsstadium in ein apallisches Syn-
drom umwandeln, welches wiederum bis zum Tode des
Patienten anhalten kann und nach KrerscaMER durch
den Ausfall aller héheren Hirnfunktionen bei Frei-
werden nachgeordneter Hirnstammfunktionen zu defi-
nieren ist. Das apallische Syndrom im Kindesalter
entspricht, wie schon mit RosENKrANZ und ProcHL
seinerzeit berichtet wurde, im wesentlichen dem
gleichen Symptomenbild des Erwachsenen.

Atiologisch handelt es sich bei den Fillen mit
einem akuten MHS meistens um eine Mittelhirn-
einklemmung durch supratentorielle Massenverschie-
bung, also um Sekundérschiden der oralen Hirnstamm-
anteile.

Wir wollten in unserer kurzen Mitteilung auf ein
abgrenzbares klinisches Bild beim frithkindlichen
Hirnschaden hinweisen, das in seiner Symptomatik
klar definiert ist. In seinem Verlauf bieten sich wichtige
prognostische Hinweise, auf die nicht eingegangen
werden kann.
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