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sich 11nclo rn •hrmaligem. Hf'1•z. rn,d Akmslill1:d:Hnd, ausgeli\:-;t du1·ch c•inen H.t·iz t11n 
H.achP11. Pi11 nk11tes Hit.telhirn- 1111ü Hulbärhil'll:;_vn<lrom und ,111sQhli,·ßcnd ein apalli
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ablit'fon. Das EEO :wigtc- 11och 1111d1 zwei \\"ochL'll das l<'ehlen oinc-1· bioel<:> ktrisclwn
Hirntätigkeit,. Der morphologi:sollt' Hjn,befu11d ergau diu Extt·omforrn einer post

u11oxische11 Encpphalopathie mit aus;gC'deimter Nc•krose <h•1· Urol3hirnri,1dc. s�'mnwtri
scht'n �ckroscn fr1,;t uller grnuen Zent1•fllslTuktur<:>n. dif
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-�Ghiiden iJL alle11 d!'f•i RbP11en bpdingl, cli,• p>tt,hophysiolo�isch dil•se SymptO))Jat,ik 
vcr11l'l;11ch0n könnf'n. 
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t hc r luou t. T1IL' moscncophalic svnd rumc duc t o ucu t o t cuto ria l ~hiftL'lling allLl C()III-
pl'C'ssi"n accompa nying an ano x io ccro brn l ocdcma und ('speciali," t hc apull io ~.I'IIc1I'()lI1e
wc rc cha racterized b,Y pa rt icu la r int.ensity and ccrt ain pcculia r-it ics in t.ho svmptoms
in c.unpurisou wi t h adu lt.s. Mvoclonisms ur fa CL' and l'.n's which occurred in J't'gll III I'
pattcrns a re wort h mcnt inning. T'he EEG ~llUwt'cI no IJill-l'kdl'ie lna in act ivity eH'11
elitel' a Japse of t wo weck», Morphological brain c xu rninat ion SIIU\\Td tho extreme
Iorm of pust-a no x ic l'IICl'lJllcdopath,l' wit h ex tensivc nccrosi- nr t ho cc-r.-bra l cortox,
symmot rical Ilt'CI'''Sl'S uf a lu u ist all cent ra l gl't''y st rucr uu-s. d iff'u-«: tota l cÜI'''phy
of thc ccrcbollar cortcx and svnunct.rica l foca1 nccrosos in t hc mcscuccphalon and
t lu- pon tine tcgll1entllm, ~cc"ndfHY cmbnlic-mctastat ic focal «nccphalitis \\'tl::; also
Iound. Tlu- COll1plt'tL' picture of clnonic decerebra.t ion (apallic s.\'ndl'''n1<'), which
rer na.incd una ltorcd until t he dr-a t h of t ho pa t.icnt., was t.hu-, causcd I)y t lu Sl'H'I'e
st ructaua.l damug« t o u ll thI'L'L' le\'l,ls whic}: cu.n causo t hcsc ::;Yll1ptUIIIS path"pll,Ysi,,-

lugically,

.I. J~illlt'it,[lfl~

Durch die FOl'behl'ittu der l{eallilllation kommen in z.unchmcndcr Zahl
Patienten mit eine-m Dc-zc-rclnu.r iousz.usta.nd zur' Beobachtung. Ein Teil dieser
Kranken zeigt eine Rcmissiun, andere sterben ohne wesentliche Rückbildung der
neurologischen Ausfälle oft erst nach Monaten.

Zustande einer chronischen Dezerohration werdun unter eiern Begriff des
apallischen Dynclwllls zusarumengcfaßt (KRETSCHMER, 194U).

Grundsätzlich können verschiedene Vorgänge zu seiner Entstehung führen.
Sie sind in :2 Gruppen einzuteilen (GEHSTENßHAND, 19(7),

Bei der ersten Gruppe stellt sich nach einem progredicnten Hirnabbauprozcß
(Leukodystrophie, subacutc sklerosierendc Panenccphalitis ctc.) die Symptomatik
des apallischen Syndroms als irreversibler Endzustand ein. Bei der zweiten
Gruppe konnt es in der Folge eines schweren akuten Hirnschadens (akute
~'Ieningoencephalitis, CO-Vergiftung, Hypoxie) oder einer lokalen Schädigung
des rostralen Hirnstammes (tentorielle Einklcmrnung, Basilaristhrombose etc.)
nach Abklingen der akuten Symptomatik zur Entwicklung eines apallischcn
Svndroms. Dieses kann alt; Durchgangssyndrom mit Ausklingen in einen Dd'ekt-
zustand auftreten oder oh ne wesentliche A nderu Ilg bis zum Tode des Patienten
bestehen bleiben.

Im Vollbild des a.pallischcn Syndroms weist der Patient eine eigenartige
Bewußtseinslage auf, die ab Corna vigile bezeichnet wird (FISCHUULD und
MATHI;';, 1959; GERSTENBRAND, 19(7), Dem Patient fehlt jede höhere Hirntätig-
keit, der Schlaf- \Vachrhythmus ist erhalten, wird jedoch durch Ermüdung ge-
stcui-rb. E;,; besteht eine charakteristische Haltungsschablone der Extremitäten
LIncl des Rumpfes (Beugc-Streckstclluug) mit Tonussteigerung. die Zeichen der
Spastizität uncl Rigidität aufweist. Die Motorik ist durch Massenbewegungen
motorische Primitivschabloncn, sowie Haltungs- und Stellreflexe geprägt. Es
finden sich Störungen der Optomotorik, sowie eine Enthemmung der vegetativen
Funktionen,

In der Remission eines apallischon Syndroms lassen sich verschiedene Rück
biklungsphasen abgrenzen (GERSTENBRAND, 19(7), die mit primitiven psycho-
motorischen Reaktionen beginnen, über die Phase des Nachgreifens, des KLÜVER-
Bucv-Syndrorns, des KORSAKOW- LInd des psycho.organischen Syndroms ver-
laufen und in ein Defektstadium ausklingen.
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l.rn folgenden soll über ein apallisches Syndrom bei einem Kleinkind berichtet
werden. dessen fehlende Remission sich im Einklang mit dem morphologischen
Hirnbefund durch eine ,.sn bstantielle Entrnantelung: erklären läßt.

2. Fallbericht

Karin B., weiblich, geb. 8. 9. 1964 (NI'. 2156/65).
Arn !:l, S. l!.)65 abends a.us völliger Gesundheit starker "Viü'gcl'ciz, Husten und

:-iillgultu:>. Beim Arzt.br-such am folgenden Morgen während der Untersuchung' der
Mundhöhle mit ein.em Spatel plötzlich st ridorösc Atmung, rasch einsetzende Zyanose,
nach wenigeIl :-iekultdoll Atem- und Hcrzst.illstand. :-;ofortigc Wiederbelebungsmuß-
nu.ln ne n , nacl: 5 Minutt-u leis« t achyca rde Hurzu k t iou . :-ipollt<lll<ltmllllgeJ'st 141VlillutcII
später. Im Rct.tungswugcu zweiter Hurz krcisluufst illsrund. Durch äußere Herzmussage

Abu. 1. ;-.\La,Lliuill des u.kuteu )riLtuliliL'u~yutlrolils (3. Tag), ~h'L't'k~b..:LlulIg' der UlH":lTIL 1~:xtrL'utit,i'tLL'll
in Ahdukt.iou, :-\t"l'l'ck~tellullg der Betue

und Mund zu Muud-Bcat.mung Behebung nach 3 Minutcn , Bei der Spit alseinlicfcruug
t.icfo Bewußtlosigkeit, Divcrgcnzstolluug der Bulbi. :-;tl'eckkl'ämpfo aller Extl'emitäh'll.
Miuuten später dr-itter Atem- und Herzstillstand. 'I'horacot omie nach 2 Minut e»
dauernder, erfolgloser äußerer Herzmassage, 2 Minuten nach manueller Herzmassage
Flimmern, kurze Zeit später t.achycarder Sinusrhyt hmus. Noch bei offenem Thorax

rw. viertel.' Herz.st.i llst.a.nrl . ra-sche Behebung. Postoperat.iv weit.e r tiefe Bewußtlosigkeit",
vorstärkte Strockkrämpfc. Hypcrrefle xie. Pyramideubahnzeichen, Divorgcuzst c-llung
der Bulbi, Hortwig-Magendie'sche Schielstollung mit rechts ticfcrstchondcm Bulbus.
oculo-cephale Reflexe, Hypcrt.herrnic. maschine nar-tige, später Chcyuo-St.okcs'schc
Atmung. Nach 3 St.undeu Dauerst.reckst ellung der Ext.rernitä ten u nd des Rumpfes
Fa.uetbildung bcidseits, Abdukt iou der Arme (Abb, 1).

24 St.undeu nach der Einlioforung beim Tubuswechsel weiterer kurzdauernder
Atem- lind Herzstillstancl, dasselbe am folgenden Tag. Danach jeweils Zustand wie
vor dem Atemst.illstand.

Unveränderter Zustand in den uächst en Tagen. Am 11. S. Auftreten rhythmischer
Zuckungen, Gesicht, Arme und Beine, sowie Zwerchfell mit Verstärkung der be-
schriebenen Haltung, gleiohzeit.igem Öffnen der Augen. Deviation der divergenten
Bulbi nach oben bei Zunahme der Abduktion. Erweiterung der Pupillen u nd Aufreißen
des Mundes (Abb. 2 a, b).

Nach 8 Tagen Abklingen der :-;treckkrämpfe, auf Schmerz reize jedoch Hoch
deutliche Verstarkung der St.reokstelluug (Abb. 3). Durch äußere Reize häufig gleich-
zoitig mit der Iuteusivie cung der ::>treckstellullg Kauaut omat ismcu. Auft.rc-tcn rhyt h-
miseher myoklouicart.iger Zuckungen in oiucr Frequenz VOll 12-16 Min., später Vor-

9"
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minderung der Intensität Lind Frequenz. Verschwinden nach oS Tilgl·". Zur glt"ld ,'I
Zeit Kopfstellrefiexe auslösbar (asymmetl'ii;chel' und stärker -vnu nct rischer toru ·h"1
Nackenreflex) .

2 Wochen nach Krankheitsbeginn starke Intensivierung der mot orischen Prirnu iv .
schablonen, fast UlllIntel'brochen Kau- und ;,augautomatisnwlI mit Locksauueu.
Außerdem taktile orale Einstellmechanismen, tonische und pha-i-chv Ureifrefit'x,.

,

Abb, 2 H, b. Akutes Mittelhil'usymll'Offi Cl. 'I'ag'), St['cckstcllullg' der Arme iu Abduk t iun. IIi\,cl'g'clI7.·
~tl'lInlJg der Bulbi, l\lyokloniclI des Gesichtes mit r-nokartigcm Augeuüf-rI1l'1t (2 I))

AbLJ. :.L ÜbCI"g'illlgssladiulu des apu.l1ischcn ~YJldl'olns (S. Tag), Verstürkllug- der ~tl'L'ekstl'lIullg an den
oberen und uu tercu ]~xtl'l.:mitätCll tl\lo('oM;-icllauJollc) durch :-:'dHUCl'zruizu

verschiedene Formen der Mentalrefiexc. ausgeprägter ßABK.IN-Reflcx. ~kelett- IIl1d
Gesichtsmuskulatur ausgeprägte Tonussteigerung, Hyperrefiexie und Pyramiden bahn-
zeichen, Parkinsonsymptome (Amimie. Akinese Lind Hypcrsekretion der Talg- und
Speicheldrüsen).

Leichte ßeugestellllng der oberen Extremitäten mit Faustschlußstellllng. Beine
in allen Gelenken gestreckt und etwas abduziert. ::ltreckstellung der Rumpfmusk ulat ur
und des Nackens (Abb. 4). Auf stärkere Sohmerzreize Ausbreitung des Ftuchtrcflexes
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auf alle Extrornit.äten , bei Nchmerzreizen an den oberen Körper-part ien Verstärkung
der St.reckste llung der Beine und der Bellgestellung der Arme. Auf Schmerzreize im
C:esicht Erweiterung der wochsr-lnd scitcndifforouton, etwas verengten Pupillen
(Abb.5).

Gloichzcit.ig kam es 7.111' vcrst ä r-kter; Beugurig dei' Arme. Der' Ciliospinalreflcx
war prompt. nachweisbar. \Viihl'end der Saugautomat.ismcn Verengung der Pupillen.
ßul bi \Veiter'h in d iverge nt., mi t H crtwig-Magr-nd ie'schcr Nch ielstel hlllg; oculo-cephale
Refloxr- durch geringste H.eize a uslösba r-, vest.ib u lo-ocu hi rr- Reflexe (Prim. Dr. F:.
VYSLONC'[L) 3 Wochr-» nach KI'Hllkht'itsbegillll dr-ut lioh tonische Ron kt ion , bei der
Kont.rolle 2 Wochen spMel" et\\'ns vc-i-miudort .

Ai>h. J. Asvrnmctr-lsch j"nniRc-llcl'Halsrcttex nach rechts

.\ hh. t.. A pa l lisches Svnd.rorn im Ynllilild (G. Woche). Bcugcstellu rur der oberen ExtJ'cmiU-itcn mit;
\-",1 l1....,t...wltlllU, BCllg'('-:--;tTL'cksh:llllllg" dlT Hr-iin-, Nach ~('lnnl'l·zl·t:'iz Verstärkung der Beueung an den

AI'J11l'll .. jum tim-x \\'l'irwll", O!ll't'stl'l'ckllllg de-s K.Ollfl's

:3 \\"nehen nach Krankheitsbeginn wcitr-rhin Augen 1-2 Stunden geöffnet. starrer
Blick 011111'Reaktion auf die Umgr-buug. Hlinze l- und Drohrefle xe fehlend, ebenso
ern •• 1"11\'111'Reaktionen. Schlaf-Wachrhvt hmus auf Ermüdung eingestellt, Bei Druck
ge t'11 r li» Fußsohle und gleichzeitiger Dorsu lflcx ion Überstrecken des Rumpfes und
1\a('].;:"I1- mit gleichzeitigem Öffnen des Munde'S,

,5 \\-,,(·11I'n nach Krankheitsbeginn bei :--iellll1er'zl'eizen eigenartiges Weinen, Ein-
setzen 1111 1~'ltenz lind Ablauf im Zeit.lupente mpo. langgezogener hoher Ton, darnach
.Iamm-r r mit mimischer' Roa kt ion (Abb. 5).
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EEO 111Tage nach dem Herzstillstand (DY". H. FELDNER): völ lig flache Kurvo
(doppelte Ve"stiirkllng lind große Zeitkonstante, ZK 0.6). Tn rhvr hmi-chor 1:()lgC'
Muskelartefakte. die Mvo k lon ien des Gesichtes cntsprachr-n.

EEU am 42. Tag: Br-i normaler \'crstiirkllng in allen Ahleit ungr-n oxr rr-rn flaehp~
Kurven hild mit o.ngcdcut cter Theta- lind rh·ta·Aktivität. die bei doppclr or \·C'r.-Lir·
kling rlr-ut lichor he-rvor-t.rit t . Keine vr-rwort ba ro Reitendiffe,·enz. C'lwr Iw,d •.n fron ro-
t r-mpora le Ableitungen starke MllskC'lpotelltir1leinstreuung (Abb. 6).

Kei'l(' Änderung des Zust a ndcs a h der ß. Woche. :-;pontanAtrl1l,ng hi~ zum Tod.
konti n11iorl iehe :-;i1llerstoffinsllfflation not wond ig. a nsonstpn sofort hochcrnd igC'
Cya noso. ()e.:-;iittigllng norrnal. :-;tArke \,C'getntiv,' Ent hr-rnmuug. allsl!C'prii!rr,· ..,'mC'r·
gC'lIc.v r.-nct iou". Fr-hlrr-gu lat ion dC'r CC'l'iißmoto,'ik im Br-rr-ich rlr-r l·rn.'l'ilrll1l' 1111.1

K B 1J ?
229.65

.~- -'~-~-_.-. ------------- -----~_._----

.\ hb, fi. E EC:.KlIl1tf'olk nm ..J-:!. Trur : .-\hlc-it.urur mit (\OJ!pl'itl'l' Vl'!'sUirkllllg', /'.cilkoll ...t an 4' II.:{. EXII'('nU'
:\ipd""SP'IIII1I1I1g:. 1\'1'1)('11 rlnchc-n Thet"n.f!'('/lI1l'IIZl'1I Clhl'r'hlg'('I'1"t' Ikta-Akth'iti.it. k--in-: ,"I'rWt'l't ";11'('

:--:'dh'lId if-rt'I'('IIZ: f"(lItf (1-1"1'11111111":1,1,':\llIskelIH11"f:Ilt-in killStTl'lllltl!.!

Hände. Ohne äußerC'n Grund Auftreten eine,' scharfbegrenzten. hand-chrrhfiinnig('n
Röturig mit :-;ch\\'ellnng im Br-rr-icho rlE'Slinken Unterarmes. die nach \\">Jli~"11:,rlllldplI
spoutau verschwand. Zeitweise ausgr-prägte .. vegetative :\Iaske" mi mtr-nsivr-r.
cil'cllmo"a.lC'l' Blässe. Bis zrrm Tod Ernährung durch Cnva-Kar herr-r IIl1d zr-itwr-i-«-
durch :\fagc'nsonc!p. gllt'e,' ErnÄhrrmgszustand. keine Dccubitushildun T.

Exitus 57 Tag« nach dr-m erstell Hervst illsta nd an iJ'l'e\'el'siblcm Kn-r-Iaufvor-ogr-n.
Zwei Tage zuvor plötzlich hohes Fieber. To mpr-rat ura nstieg'. Kurza mizk •.ir. Cvnoso
im Rahmen pinC',' beidseitigen Bronchopneumonio.

Zusatzbeiunle : Blutbild 5 Mill. Er.vt·hrozytC'n später Ab nr-hrneu auf +.ß :Vlill.
Leu kocvtoso um 111.111111.H aemat ok rit konstant 55; nor-ma lcr Bill zurkr r: SC"'UIll
Elekr rolvt« nrn-mal , nor-ma lc Transaminasen . Liquor (17. Tag): [(\\'t,(O l.-ichr vr-rmr-hrr ,
4/3 ZE'IIt'Il. Serum Elektl'l1phorese (3:5. Tag): Vor-minderung des (; ••- III pi\\'C'ißgehalt'C's
(+.!)~ mg%). Clobuline im oberen Bereich der Norm. (:amma·( ;lohlllil1\' stark \'P\'.

mindert. 17 Kot o-xt eroidc im Harn 2.fl mgOf". Betn·Frak ion :34··')°0 (~ignifikant
u he r rlpm Limes von 1:5%). Ji·KC:-; und 17·HC:-; (1.5 mgOo und I. ~ mgOo)' Blutzuckor-
br-lasrungskurve (:50. Tag): fehlr-ndes Absin ke n u nr er den ..\usgang'\\'pl'l.

Augenhint crgruud (14. TAg): Unscharfe Pu pillcn mit circllmpapillärC'n Blut u ngr-n
und a usgcprägtes ;\l'ptzhAlltödem. rr-chts stii "kC'l' n IR Iin ks. Konr roll» nnch 111Tag"n :
Ri"lckg;lng deI' ~tntlllngsz('icht'll.
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Korperselctio u (I", ~I', 1327(65, OA 1)1', 1", HOLLER, Prosekt ur des \\'ilhelmil1C'n-
Spit ol« Wien). Allgr-mr-ino in tcrat it icllr mosr-nchvmalr- Reak tion in den parc-nchvmn .
rösr-n Organe-u be i chronischer H'ypox;illlie,llItpl'cul'l'elltf', teilweise abszerliPI'Plldl'
Pne-urnou ir-. sc h le irnige T'rachoobrouc hitis. Luugi-nödem. int e rs t it ie llr-s Emphvsor».
Atolr-k tase an beirlen Lungenflürro!n. \\'illkelhydl'othol'8X bcidscit s. Hvpcrtrophic
beider Herzventrikel ; Pa rir-t a lr- Thromhr-n im l'<,chl'el1 Hr-rvvruhof', sondr-nduro h.
g;ingigC's offe-nes Foramen ova h-. (:nstl'cktasi,". \'el'f'..t-tlillg (["I' L,·lwl'. ('lll'olliscl,,·
13lrll:sl',illll111g der Milz. lJelipoidos,' d,'1' K"lwlIl1il·I"·III'illdc·ll. C'vstit i« gmlllllnl'is.

Neuropatholoqischer Be/ulifl (X. I, ::!la- 6,5)
Hirnselction: Hu-ngr-wicht (forrnolfi xir-rt ) san g (Al tr-rsnor-m ~~II g). Di» Lr-p t o-

mr-n ingr-n u hr-r rlr-r Konv-xit iit r l iff'us vc-rdickt . Difflls<, \"'I'SCh111iilprtlllg <1,.1'<:l'oßhil'II'
\\'indung('11 un <1"1'Kon vox it ii t hrls .. s(lwie im Tr-mporn lhr-rr-ich. Bnsnl(' Hirnartr-rir-n
1111"lrfTiillig, lJiffllse Kkinlril'llnt'I'ophi,' uur l \"'I'scI1111iichtigllllg d('s Hir-ust nmmos.

.-\ bh. 7 n. b , t; l'Ilßltil'll. Ft'ontnlsc-huht iu n'!'.'i(·ilil'dl'IlL'!I [J ühc-n . t:l'lIl'l't']lP 8\'111IIll'tl'isC'ill' lu ruinü n- Hilldt'lI-
Il\'kl'll.'-;4'1I iu ulh-n Abxc-huit tc-u. 1I,,'dl'lH'I']dra]lIs iut c-runs u llcr- .-\h:"wllliitl(·" :-\"nllllll't-riseill' z.\"sti~dlt'

:\(,1,;1"0:·(("11 im T'hu ln mn s. I'..,.\":-<ti:-<dw :\1"\";1"11:-«'11i n r fl'fJ1t1o-pill'i('jalt'l1 \\'illdl1l1g'~I1I:1l'l,;

Fr-ont a lsc hnit.tr- durch rlns CI'oßhil'l1 zpig(,11 svrnmr-riischr- EI'\\'l'ii'l'l'Ill1g d.-·s '1"'11-
tiikolsvstr-m« in n llr-n Abschnit tr n. Dil' :\lnl'klng('1' mit llliißigel' diffIIS"I' KOllsistell7.-
pl'höhllllg u nd g('!'illgel' sv mrno r risc h.-r \'OIrII1WIII'C'rluktioll. Kont inuir-r+icho lnminü n-
Ne-kr-ose-n ""1' <:l'oßllil'lll'inrlc iu n ilo n Hil'l\;lhsclllliHell. rl ir- als bl'iillnlich-stl'f'ifigl'
J)2hi~zl'I1Z oder poröse ~tl'eif"11 in \\'illdulgskllppC'" und Furchon hcrvort rctr-n. Tn
"['I' Frontalrogion sillrl särnt liche \Villclllllgt'll "illsclrli,'ßliclr ""s C'yI'lIS cillglrli lind .-kl'
Orhi t a lrr-gjon Iwt roffr-r I , Im \\'indlillgsmal'k "l'I' li ukr-u F 1(:2 findet sich eine dnt rr-l-
großo JV(nl'kz,vst0: k lr-inr-rr- JV(nl'kliisiollC'n liegl'n im \\'inrlllllgsm8rk dr-s rr-o htr-n I :,)'I'IIS
cinguli (A hh. 7 'I), 111H ,',111' "es Tu hr-r ('i 111'1"('11m 11111I'<1SSI'II d ir- I{ inri<'111ir-k 1'0Sl'11svmrnr-t ri-
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sehe Fr-onte l- und Temporalgebiete sowie die Insel bds. Zystische Marknekrosen Im
linken Gyrus cinguli. Liuseu ke ru bds. stark verkleinert. iJr;iunlich verfärbt. und
grobzyst.isch dcst.ru iort . C:leiohartige Läsionen betreffen Thalamus und Mandelker-n
bds. Der Hypothalamus ist grau verfärbt und st.ru kt.urlos. Tn Ruborhöhe erfassen die
laminaren Rindennekr-osen die gesflmte Pa riet.a.l- und T'cmporalrr-giou bds. Das
Ammonshorn ist komplett atroph isch. Symmetrische zyst ische Dest 1'11k tion des
gesamten 'I'halamus. Verwaschene Zeichnung in :-:lubthalamus lind der noch nicht
pigmentiert,en Nigra (Abb. 7 h). Auf dem ~chnit,t dnrch das Ba lkr-nsplr-nium ist. dir-
Rinde kont.inuierlich von streifigen Nek rose n erfaßt , das Pul vina r t ha la mi svmrnr-rrisch
grobwandig zerstört, das Ammonshorn atr-ophisch. Die Hirnst ammha ubo ist vor-
schmälert, mit, Erwcitcrnng des Aquäduct us Sylvi. Die Occipit ab-indo oi nschl ießlich
(]C'I' Cnlca riua ist symmr-trisch von laminä ror, ~ekl'osen betroffen. ~tflrkC' Rr-dukt ion
u nd Konsisto nzor-höh IlI1g des Br-ückr-nfu ßos sowir- symmot.risehe KIC'ill h irn ri nrlr-n-

ntrophio mit Bevorzugung dos \\'ul'nws
sowie dorsn lcr Hemisphärenahschnitte hoi
rrlat ive r Erhaltung der Flok kr-u br!s. Dir-
Oblongata außer leichter svmmer rischor
Verschmälerung der Pyramiden 0, B.

Histologische?' Be/u,lIrl: 111

suchten C:roßhirnabschnitten
a llo n unt o r-
finrlen sich

kontin u ie r] ich -bandförmige Rinden nc krosr n
im St.a diurn fort.geschrit.tcneu Abba ue« lind
mesodermal-(gliöser) Organisation mit stpl-
leuweise grobzyst.isoher Destruktion der
gesamten Rinden hre ite , Die Im Bereich
der Windungskuppen und -furehe n gleicher-
maßen ausgeprägten Rindenläsionen ellt-
sprechen a.lt ere n Iarninäre n Totalnekrosen
mit Er-ha ltung f'inf's sr-h ma lr-u su bpia lr-n
Randsa unu-s. deI' wi» di,,' \)'-'IlHcltbarh-' suh-
kort icale Marksubstanz oino srurk« progrc-.
sive Ma krogliarcukt ion a u lwr-ixt . Die Rinden-
nekrose n sind in sämt lichen 1-1 irua nt e i len

gleicharr ig ausgeprägt ohne Aussparung
umschriebener Areale. Symmetrische \'er-
ödung und Nekrose des Ammonshorns.
Cleichartige Nekrosen mit 7.ystischf'l' (:f'-

websdest rukt.ion im Stadium for-t gesch rit-
tcnen Abbaues und vorwiegend mesoder-
maler Organisation betreffen in sv mmr--
t rische r Weise den Thalamus in gpsamter
Ausdehnung. den Linsenkern (Ca udat urn.
Put.a meu u nd Pa ll id u m) . .1';IICI. amygdulac.
Nucl. ru be r und die gesamte Zona reticu-
laris nigrae neben großpn Anteilen der noch
nicht pigmentierten Zona compacta nigmp.
in der nur mediale und mediodorsale Kern-

n bschnit to erhalten sind (Abb. 8), Rolat iv verschont sind das Corpus subt halarnioum
Luysii und das pcrivent rikulärc dicncopbale Grau, das gleich dem relativ gerillg ge-
schädigten Hypothalamus eine orhcblichc diffuse Zellgliosc aufweist, Im Linsenkern
beste-ht eine komplot.t c symmetrische zystische Nekrose des Pa llidurn, während
das Putamcn eine etwas geringgradige grobporösp Schädigung mit Totalallsfall des
nervösen Zellparenchyms II nd k lei na reolä re r c: Iia wuchr-ru ng a ufweist , Zwischr-n
Pallidum und Put.arne n sowie den Pallidumgliodorn sind die Marklamollon relat iv N-

halten (Abb. s).
Der Hirnsta mm. bie t et. symmetrische. teils konfluierende Fokalnekrosen gleichei'

Abbau- und Orgnuisat.ionsstadion in der Hall \)e!H'pgion , ~ie bet roffen große Absr-hnit to

A bb. S. Frontalechclbe in Hüho des Intun-
dibulum. Kont iu nicrlichc larniuärc Hinden-
nekrose frontal und te mpora.l ; Amrnons-
hornnekrose, Zystische ~l'kl'()RCII iu Linsen-
kcrn , 'I'halarnus. Am ygd ala und Z. rct icularis
n igrac. Zyst.ische Marknekrosen im \\'ind-
uncsmark der 3. Frontalwindune lind 11('.<:;
(:,\TllS cingnli. Tti tf'nsc und t1cckfiirmiKl'
Lir-hturur des (il'oLlhil'l1Jnnl'klagcl's trontul

und temporal. 1.-\.liiYl'J'-BIl.I'L'l'I'a,· Jj-1
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dE'I' Fo rrna.t.io ret icula ris mesencepha li et pont is. den Facia lis- und sensiblen Trigeminus-
kern sowie den Nucl. vest ibu lar-is (Abb, 9n,). und nehmen nach kaudal an Intensität
lind Ausdehnung ab, In der Oblongat a finden sich symrnot rische Herdnekr-osen des
Vcst ibular-is- und spinalen Trigcmi nusker-ns bei re la t iver Verschonung des Hypo-
giosslis- lind Cochlearisker-ns. dE'S Nucl , ambiguus sowie der groß- und kleinzclligon
Abschnit t e der Forrnat io rot icularis (Abb. 9b) die lediglich lcichr.o Rcdukt iori dr-s
norvöszr-lligr-n Parr-nchymhr-sta ndos mit gerillgr,' Ast rogiia roakt ion a ufwr-iscu , ~ym-
mr-t rischr- pa rt ir-Ilr- Olivena trophir- und -gliosf",

Ahh. 9a. Brüc-ke in Höht- rll'I' Ht-ürkr-na rrno. ;-";ymmctl'ischo Hcrdnckroscn in der Brücki-nhant»- mit
Afft'ktion der FOI'J11atio ret icula ris pontis (1\. gigantoccllula.ri:'i. ?\. pOlltis or-alis caudalis 11.1\. pat-vn-
cclluln.r-is) dl'S Vcst ibula r-is- und sj ri uah-u 'I'rlucrufnuske-us. Vvrsch mät-hrigu rur dL'~ Hl'ikkC'nfnlk.~ mit
g'C'I'ingcr Lichtune rlcr cort ir-osi.iunh-n Hnltllt:'ll. ~tal'kt' EnH'itt'r11I1g (ll'~ Aqll~iullCtl1S :--;~'I\"ji.Klüver-

Bn rrct-a 7
A hb , !) h. ~J('(llIllil oblonca tn. :--:~·rnn1t,t-J'i...•dll' Hc-rd uckrusi-n l n florsolatl'I'i-lil'r Oillnllp:a1'aha.llhl' (1\1Icl.
vost lbulnr-is mcd inlis t't spina l i« und ~pillnlt'J' Tt-igt-min nxk et-u , Pfr-i!e ). ~rIlHIll'tI'isL'lIl' Vvi-schmüchtunuur

!ll'I' 1'~'l'n m irh-n. J\: lii \'1'1'- Hal'!'l'rn !J

Das Kleinh iru weist. oin« diffu «- Tora lat rophic der Rinde mit Vorschonung der
Ftok kr-n so wir- sckundnrr r Za hnkcrn- lind Olivenat rophie auf.

Neben den ausgedehnten i\TE'krOSE'1lr1E'I'grn uen Forma tione n finden sich er-hebliche
diffuse und herdförrnige Läsioneu de r Xlarlvsubetnn». Die Uroßhir'nmal'klageI' bieten
bds. deutliche diffuse und fleckförrnige Ma rk lich t u ng mit plasmatischer Astroglia-
wucheruug. Im "'indungsmark mr-hrcrr-r Fronta lwindu nge n so wie cles C:yrus cinguli
finden sich z.yst.ische iiltere Ma rknek i-osen mit gE','ingen Abbaurr-ste n sowio ausgcdehntr-r
porifokale r C:liawuchE'nrng (Abb. S), Erhr-hlir-hr- sokundärr- Mark- und FnsE'rdE'gE'IW-
ra r.ion mit pa rt iel ler ~chädigung der innr-ro n Ku pso l sowie geringer syrnmr-t r-isr-her
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<lb~t2igE'ndE'r Dogcner'[ltion der' cOl'tico~pillaJc-n Bahnen. Nel'\'IIS und 'I'ra ct us opt icus
unn uffällig. Das Klrinhirnmnrklag('l' zcigt eillE' miißigp diffuse Licht unsr sowi« Z!'II-
lind Fasergliosc.

In sämt lichen Abschnit-ten d!'s Croß- lind Klciuhhns sowi« vor allem auch im
Hi r-nst amrn br-st c hcn erheb] ichr- d issP})) iu ierte P;ut zi! IIdw1f/S1,(),/,qii 1191' III iI' \'er'strputNI
lyrnphovytä.rcu Cd'iißinfiltratcn, mulr iplcn gt"mi~chtzplligen Tnfiltnltklllilcl1PII, zahl-
re-ichen gct'>Lßgt'iJunciellen (:l'allulOl11cn sowie \'CI'",ill7.('lt auch l\'likronb~z!'~s(,ll. diC' sieh
;111~Hist iozvt cn . Rundkcl'lIigell. :-;tiihclwllzcllclI lind segnwIII'k"l'llig!'1I Lcukozvt cu
7.USAl11l11enst'tzpn. Betroffell si nr! dA\'OIl (:roßhir'lIrinde und .rnn rk. gnsnlk,'rll" sowi«
vor AIJc-mHirnstammhauhp. Zpllhnll<l <1,,1'11111'<'1'1'11Oli vr-n und (Jc-s Z,t1\1lk"J'JH'~ sowi«

Klr-inhirnmn rk-
hU8({lIlIlIell!rtSSllllq: Bei dem 11 Moun t« a lt on }TiirlelH'1I K, IL t ra t w.i h rr-nr! <I,'~

:-;pateills \\'C'gC'1lr-incr a kut cn Larvngiti« und 131'01leltiti~ I'ill pliHzlielwI'H,'l'z, und
At.cm-tillsr and AUf. Nach Rca nimat iou pllt\\'iek"lh' sicl: ,'ill akutes ;\litt',,1 hi I'"sy"d 1'0111,
ln dr-n niichsten 48 :-;tllndell wip(kr'holten sielt nwlll'm"l~ AtPI11- und HCl'zstillstnlld,
Nach :-; 'I'agon klang die nk utc 'VTiltplhir'nsymptomatik ab lind es stolltr- sich "in
Übergangsstadium ein. aus dem sich inno rha lb von 2 Wochen das \'ollhild pine"
npallischen :-;yndroms entwiekpltp, Die apa llische :-;ymptomat.ik hielt ohne wosoutlich«
Anderung bis zum Tode. 57 Tage nach dem akuten Ereignis. An, :-;o\\'ohl dic ;\'Iittpl·
hirnsymptomat.ik. als clas apalli~che xyndrom wiesen in Klinik und Vr-rln uf \'('I'sehi!'-
Ikne Be~ondel'heiten auf.

Die Körper'scktion ergab tel'minale Pneumonie und Lungenödem,
D31' nelll'opathologische Befund entsprach dem Resiclltal7.llstand e-iner schwerstcu

C?I'pbralE'n O,-:Vlangelschäcligung mit, symmet.rischen Nekrosen fast sämt lichcr grauer
Hil'l1.gebiete einschließlich der HirnstammhaubE', diffllser Öc!cmschüdigllllg .Ie r (:l'oß-
hi['ll1n'1rkhlgcl' lIlld ;IOy~tischcr \VinclungsmaJ'iznekrosel' sowie leichter s,vmn1l:'tri~ell"1'
D0generation der oort.icospi na len Bahnen. Von den anoxische n Läsionen bct roffvn
warr-n die Rinde aller Großhir'ltabschnitte. Linsenkern. Thalamus. Hilbe!', Amygdaln
und Nigra sowie symmetrische Kcrngebiet e der Mittelhirn- und 1:31'i'lckpllhaubc mit
Intensitä.tsabnahme der :-;chäden in der' Oblollgatahauhf', Diffuse Totnilltl'ophi,,' rl,'\'
Kleinhirnrinde mit sekundärer Zahnkcrn- und Olivenat,rophi(', Danr-br-n lng ein nku t-
~lIbakllkr disseminierter Entzi'lI1dungsprozeß des gesamte'lI ZN:-; Ilnelt An r-inr-r
metast,atisch-emboliscl1l'n Hcrdcnccphnliti» im fortgesehrittPnclI. tcil" gr';tlllllOlllnhisl'l1
:-;Uldillm vor,

3. Diskussion

Bei dem 11 Monate alten Kleinkind war nach mehrmaligen Herz- und Atem-
stillstand ein akutes Mittelhirnsynclrom mit allen typischen Symptomen aufge-
treten, Hinsichtlich des Zustandekornmens des ersten Atem- und Kreislaufst.il l-
sta.ndes wäre denkbar, daß bei dem, an einem akuten grippösen Infekt erkrankten
Kleinkind durch mechanische Reizung der Glossopharyngeus- und Vagus-
Rezeptoren während Untersuchung mit dem Spatel ein rcfkktol'isellE'r Herz- und
Kreislaufstillstancl eintrat, Ob es sich bei dem später wiederholt aufgetretenen
Atem- und Herzversagen nur um die Folge von weiteren peripheren Reizen ge-
handelt hat oder die genannten Störungen als Symptome eines Bulbarhirnsvn-
droms durch fortschreitende Einklemmung erklärbar sind, kann nicht mit
Sicherheit entschieden werden. Nach dem klinischen Verlauf ergeben sich aller-
dings Hinweise, daß das zweite Atem- und Kreislaufversagen durch Bulbärhirn-
ei n k lernmu ng entstanden ist. wäh rend dr-r meh rmalige A t em- und Hcrzst illstand
nach Absaugen und Tubus\I'echsel. wir- dies in den nächsten iS Stunden eintrat.

durch periphere Reize ausgelöst wurde,
Die Hypoxämie des Geh irns hat. wie sich aus dem klinischen \' erlallfersch ließen

läßt, ei n schweres cliffuses Hi rnörlcm ansgc'löst, das infolgc tentol'ieller Ein-



Schwerer Hirnschaden nach Herzstillstand bei einem Klcink ind 131

klemmung zu einem zunächst klinisch im Vordergrund stehenden akuten Mittel-
hirnsvndrom führte.

Primäre ischämische Schädigung ausgedehnter Großhirn- und Hirnstamm-
abschnitte sind zusammen mit den Sekundärfolgen eines Hirnödems für die
Svmptomatik der chronischen Dezerebration verantwortlich zu machen. Diese
Annahme bestätigt der neuropathologische Befund: Die Schwere und Ausbreitung
der symmetrischen Parenchymnekrosen läßt keine Zuordnung zu einem be-
stimmten Lasionsmuster cerebraler Anoxie (BücHNER, SCHOLZ) zu, sondern
entspricht jenen relativ seltenen Extremformen ischämischer Hirnschärligung,
bei denen es neben genereller Affektion der teleneephalen Grisea zum Über-
greifen symmetrischer Nekrosen auf tiefe Hirnabschnitte (NEUBUERGER, 1954:
CASTATGNEet al. , 1964 u. a.). sowie auf den Hirnstamm kommt. Vergleichbare
Beobachtungen nach längerdauernder oder mehrfacher Stagnationsanoxie wurden
von LINDENBERG (196:3), .JELLlNGER (1965, 19(6) und KOLKMANN(1967) mit-
geteilt. Die Schäden der weißen Hirnsubstanz beschränken sich nicht nur auf die
bei verschiedenen Formen anoxisch-vasaler EncephaJopathien bekannten diffusen
oder fleckförrnigen Folgen akuter Marködemnekrose, sondern führten zu größeren
herdförrnigen Nekrosen mit höhlenförmigem Markzerfall. die nach LINDENBERG
(19fi3) auf rasch einsetzende und anhaltende arterielle Zirkulationsstörungen
mit Affektion der venösen Drainage infolge der konsekutiven ödembedingten
Hirnschwellung zurückzuführen. bzw. als Folgen einer komplexen Summations-
hvpoxvdose aufzufassr-n sind (JELLINGER, 19(5). Der schweren Parenchym-
schädigung hat sich sekundär eine embolisch-rnetastat.ische Herdencephalitis
aufgepfropft.

Die akute Mittelhirnsymptomatik dieses Kleinkindes unterschied sich von
jener des Erwachsenen dadurch, daß die gestreckten adduzierten oberen und
unteren Extremitäten nach kurzer Zeit in Abduktionsstellung der Arme überge-
gangen waren. ein Zustand, der auch während des Übergangsstadiums zum
apallischen Svnrlrom bestehen blieb. Diese Haltung ist mit der Mora-Schablone
vergleich bar. crin nert aber auch an die tonische Phase eines Blitz-Nick-Salaam-
Krampfes.

Auffällig wahrend des Abklingans der akuten Mittelhirn-Symptome waren die
myoklonieartigen Zuckungen an Armen, Beinen, Gesicht und Zwerchfell, die mit
einer Blickdeviation nach oben bei Verstärkung der Divergenz der Bulbi einher-
gingen und mit dem Auftreten der Greifschablonen abklangen. PAMPIGLIONB
(1!)f)6) hat Myoklonien bei Dezr-rr-brationszustanden im Kindesalter berichtet.
Wir konnten myoklonieartige Zuckungen des Gesichtes sowie des Zwerchfells mit.
der beschriebenen Blickdeviation nach oben bei gleichzeitigem Augenöffnen
zweimal bei akutem traumatischem Mittelhirnsvndrorn durch Einklemmung
wahrend der Übergangsphase zum apallischen Syndrom beobachten. Bei einem
dieser Fälle waren die Zuckungen vorübergehend auch in der rechten oberen und
unteren Extremität aufgetreten. CASTAJGNEet al. (1964) beschrieben Myoklonien
bei einem ~arkosez\\'ischenfall. Morphologisch konnten anoxische Schäden in
beiden Corpora Luysii, in den ventralen. vcntroIateralen und vent.ro-rnedialcn
Thalamusanteilen beider Seiten, im Putamen und Caudatu m beidsr-its und in den
beidseitigen Corpora mamillaria sowie in der Haube des Mittelhirns, den ventralen
Pansabschnitten lind als diskrete Schädigung im Cortex beidseits nachgewiesen
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werden. Nach CASTA1GNE et al. entstehen derartige mvoklonischo Entladungen
dann, wenn die Großhirnrinde geringe Schaden aufweist. das Kleinhirn und die
cerebello-thalamischen Verbindungen frei sind und in den thalamischen Kernen,
sowie im Corpus Luysii Schäden vorliegen. Im vorliegenden Fall bestanden
allerdings sch werste diffuse corticalc Ausfälle bei sonst lihorci ristimmendem
Läsionsm uster.

Das Übergangsstadium zum apallischen Syndrom des hier beschriebenen
Falles entwickelte sich verzögert und ohne abgrenzbare tvpischc Phasen
(GERSTENBRAND, 1967). Als erstes Zeichen der abklingenden akuten Mittel-
hirnsymptomatik stellten sich allerdings auch Kauautomatismen ein. Auffällig
während des Übergangsstadiums war eine Verstärkung der Streckstellung auf
äußere Reize mit häufig gleichzeitig einsetzenden Kauautomatismen. In dieser
Phase ließ sich außerdem der asymmetrische tonische Nackenstellreflex auslösen.
Die Erklärung für das Fehlen der Übergangsphasen mag darin zu suchen sein. l
daß der hier beobachtete chronische Dezerebrationszustand in seiner Symptomatik
besonders schwer ausgeprägt war und keine Remissionstendenz aufwies.

Eine im Übergangsstad ium erstmals durchgef'ü hrte EEG- Untersuchu ng er-
brachte noch ein völlig flaches Kurvenbild. der vest ibulo-oculäre Reflex zeigte
eine tonische Reaktion.

Das nach drei Wochen eingetretene apallische Syndrom war durch eine
besonders ausgeprägte Symptomatik gekennzeichnet, die sich in ihrer Tntensität
kaum veränderte. Es konnte eine sogenannte Streckreaktion ausgelöst werden
(MÜLLER, 1968: PRECH'l'L und KNOL, 1958). Bei Druck gegen die Fußsohle und
gleichzeitiger Dorsalflexion im Fußgelenk stellt sich ein Überstrecken der Rumpf-
und Nackenmuskulatur ein, gleichzeitig öffnete sich der Mund, E~ ergibt sich
dadurch eine motorische Aktion. die neben der Streckreaktion auch Elemente
des BABKIN-Reflexes enthält.

Im Verlauf des Vollstadiums hatte sich in der 6. Woche eine pr-imitive Laut-
äußerung eingestellt, die mit der Mimik des Weinans ablief. Diese- ..eigenartige
We inen ", das anfangs nur auf äußere Reize mit einer Latenz. später auch spontan
auftrat und sich in Form von langgezogenen, monotonen .Iammerlauten äußerte,
ist mit dem Weinen von Hirnstammencephalitiden vergleichbar .. J. ~EUMANN
(1967) hat bei Fällen mit PonsLasion eine primitive Lautgebung dieser Art
beschrieben und sie auf eine Läsion der pontinen Koordinationszentren für die
Lautäußerungen bezogen. Auffällig in der klinischen Svrnptomat.ik unseres
Falles ist. daß die mesencephalen und pontinen ret.icularen Formationen schwer
geschädigt waren und trotzdem die oralen und Greifschablonen aber auch der
asymmetrische tonische Nackenreflex und der Streckreflex sich in ausgeprägter
Form nachweisen ließen.

Das EEG während des Stadiums des apallischen Svndroms war noch immer
weitgehend flach und zoigte lediglich angedeutet langsame Potentiale über der
rechten Hemisphäre, was einen weitgehenden Ausfall der Hirnrindentätigkeit
anzeigte.

Die Blutzuckerbelastungskurve. aber auch die starke vegetative Labilität
hatten auf eine mesodiencephale Störung hingewiesen. Von den Laborbefunden
waren der hohe, therapcut.isoh unbeeinflußbare. Härnatokrit und die über der
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Xorrn liegende Erythrozytenwerte auffällig. Beides könnte als Ausdruck eines
Kompensationsversuches der anfangs vorhandenen Hypoxämie gewertet werden.

Xach dem morphologischen Befund ist das geschilderte ausgeprägte Bild
eines apallischen Syndroms mit dem weitgehenden Ausfall der Großhirnrinde und
der grauen Basalkerne in Zusammenhang zu bringen. Es liegt damit eine echte
,.Entmantelung'· vor, bei der außerdem die Schaltzentren des Großhirns zum
großen Teil ausgefallen waren. Eine schwere Schädigung weist auch der dorsale
Anteil des oralen Hirnstamms, insbesondere die motorische Formatio reticularis
mesencephali et pontis auf. Für die apallische Symptomatik ergeben sich patho-
physiologisch somit drei Läsionshöhen. Die Schwere der morphologischen Aus-
fälle erklärt das Fehlen jedweder Remissionstendenz. Das Fehlen der Remission
und die schwere Störung der bioelektrischen Hirntatigkeit sind als Hinweis für
den hochgradigen Strukturschaclen zu verwerten.

Die Intensität der apallischen Symptomatik und das Fehlen einer Remission
können somit als prognostische Zeichen verwertet werden.

Für die Problematik des Hirntodes ergeben sich aus dem berichteten Fall
interessante Hinweise. die vor allem das EEG betreffen. Mehrmals war es bei
dem Kind zum Atem und Kreislaufstillstand mit gleichzeitigem Ausfall aller
zentral-nervösen Funktionen gekommen. Es stellte sich aber nach kurzer Zeit
die Funktionsebene des Mittelhirns wieder ein. Ein am 16. Tag durchgeführtes
EEG zeigte eine völlig flache Kurve, die nur von Muskelartefakten synchron zu
den myoklonischen Entlaclungen überlagert war. Der EEG-Befund spricht vom
Fehlen einer bioelektrischen Tätigkeit. Das Vorhandensein einer ..zentral
nervösen" Funktion geht demnach nur indirekt, soweit es das EEG betrifft, aus
den zentral gesteuerten Myoklonien hervor. Das Fehlen einer bioelektrischen
Tätigkeit kann somit nicht mit dem Hirntod gleichzusetzen sein, sondern weist
lediglich auf eine schwere Schädigung der Großhirn- und auch Hirnstammfunktio-
nen hin. Die EEG-Kontrolle arn .J.2.Tag zeigte nur bei doppelter Verstärkung
langsame Potentiale über der rechten Hemisphäre.
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