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Zusammentassung

Klinisch-neuropathologischer Fallberieht cines 11 Monate alten Midehens, bei dem
sich nach mehrmaligem Herz- und Atemstillstand, ausgeldst dureh einen Reiz am
Rachen. ein akates Mittelhirn- und Bulbirhirnsyndrom und anschliefiend ein apalli-
sches Syndrom einstellten. Das durch akute tentoriclle Kinklemmungsvorginge iin
Rahmen cines anoxischen Hirnddems bedingte Mittelhirosyndrom und vor allem das
apallische Syndrom waren durch besondere Intensitit und im Vergleich zum Ir-
wachsenen durch verschiedence Besonderheiten in der Symptomatik gekennzeichnet.
Erwihnenswert sind Myoklonicn des Cesiehtes und der Augen, die schabloneuartiy
ablicfen. Das BEG zeigte noch nacli zwei Wochen das [ehlen einer bioclektrischen
Hirntidtigkeit. Der morphologische Hirnbefund ergab die Extremforin einer post-
anoxischen Encephalopathie mit ausgedehnter Nekrose der CGroBhirnrinde. symmetui-
schen Nekrosen fast aller grauen Zentralstrukturen, diffuser "lotalatrophice der Klein-
hirnrinde und symmetrischen Herdnekrosen in der Mittelhirn- und Briickenhaube.
Daneben fand siclt eine sekundiire embolisch-metastatische Herdencephalitis. Das
Vollbild einer chironischen Dezerebration (apallischen Syndroms), das als IXndzustand
bis zum Todes des Kindes unverindert verblich, ist somit durch die schweren Struktur.
schiden incallen drei Ebenen bedingt, die pathophysiologisch diese Symptomatik
verursachen kinnen,

Summary
Nevere Cerebral Lesion (Apallie Syndrome) Following Cardiae Avreest in an Infant
Clinical pathological case report of au eleven-month old girl, in whom an acute
mesencephalic and bulbar hrain syndrome and subsequently an appallic syndrome
developed alter repeated cardiae and respiratory arrest caused by an irritation in
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the throat, The mesencephalic syndrome due to acute tentorial shiftening and com-
pression accompanying an anoxie cerebral ocdema and especially the apallic syndrome
were characterized by particular intensity and eertain peenbiarvities in the symptoms
in comparison with adults. Myoclonising of face and cyves which oceurred i regualar
patterns are worth mentioning, The EEG showed no bio-cleetrie brain activity even
after a lapse of two weeks, Morphologieal brain examination showed the extreme
form of post-anoxie eneephalopathy with extensive necrosis of the ecrebral cortex.
svimnetrical necroses of almost all central grey struetures, diffuse total atrophy
of the cerebellar cortex and syvinetrical foeal necroses in the mesencephalon and
the pontine tegmentum, Secondary embolic-metastatic foeal encephalitis was also
found. The complete picture of chronie decerebration (apallic syndrome). which
remained unaltered until the death of the patient. was thus caused by the severe
struetural damage to all three levels which ean eause these symptoms pathophysio-

logically.

1. Einleitung

Durch die Fortschritte der Reanimation kommen in zunchmender Zahl
Patienten mit cinem Dezercbrationszustand zur Beobachtung., Ein Teil dieser
Kranken zeigt eine Remission, andere sterben ohne wesentliche Riickbildung der
neurologischen Ausfille oft erst nach Monaten.

Zustinde einer chronischen Dezerebration werden unter dem Begriff des
apallischen Syndroms zusammengefalit (KRETSCHMER, 19440).

Grundsiitzlich kénnen verschiedene Vorgiinge zu seiner Entstehung fiihren,
Sie sind in 2 Gruppen einzuteilen (GERSTENBRAND, 1967),

Bei der ersten Gruppe stellt sich nach einem progredienten Hirnabbauprozefi
(Leukodystrophie, subacute sklerosierende Panencephalitis ete.) die Symptomatik
des apallischen Syndroms als irreversibler Endzustand ein. Bei der zweiten
Gruppe konnt es in der Folge eines schweren akuten Hirnschadens (akute
iftung, Hypoxie) oder einer lokalen Schildigung

Meningoencephalitis, (/0-Verg
des rostralen Hirnstammes (tentorielle Einklemmung, Basilaristhrombose ete.)
nach Abklingen der akuten Symptomatik zur Entwicklung eines apallischen
Syvndroms. Dieses kann als Durchgangssyndrom mit Ausklingen in cinen Defekt-
zustand auftreten oder ohne wesentliche Anderung bis zum Tode des Patienten
bestehen bleiben.,

Im Vollbild des apallischen Syndroms weist der Patient cine cigenartige
BewuBtseinslage auf, die als Coma vigile hezeichnet wird (Fiscnconn und
Maruis, 1959: GERSTENBRAND. 1967). Dem Patient fehlt jede hohere Hirntéitig-
keit. der Sehlaf-Wachrhythmus ist erhalten, wird jedoch durch Ermiidung ge-
steuert. Bs besteht eine eharakteristische Haltungsschablone der Extremitéten
und des Rumpfes (Beuge-Streckstellung) mit Tonussteigerung, die Zeichen der
Spastizitit und Rigiditit aufweist. Die Motorik ist durch Massenbewegungen,
motorische  Primitivschablonen, sowie Haltungs- und Stellveflexe gepriigt. Es
finden sich Stérungen der Optomotorik, sowie eine Enthemmung der vegetativen
Funktionen.

In der Remission ecines apallischen Syndroms lassen sich verschiedene Riick.
bildungsphasen abgrenzen (GERSTENBRAND, 1967). die mit primitiven psycho-
motorischen Reaktionen beginnen, iiber die Phase des Nachgreifens, des KLUvER-
Bucv-Syndroms, des Korsagow- und des psycho-organischen Syndroms ver-
laufen und in ein Defektstadium ausklingen.
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Im folgenden soll iiber ein apallisches Syndrom bei einem Kleinkind berichtet
werden, dessen fehlende Remission sich im Einklang mit dem morphologischen
Hirnbetund durch eine ..substantielle Entmantelung erkliren liBt.,

2. Fallbericht

Karin B., weiblich. geb. 8. 9. 1964 (Nr. 2156/065).

Am 8. 8. 1965 abends aus volliger Gesundheit starker Wiirgereiz, Husten und
Singultus. Beim Arvztbesuch am folgenden Morgen withrend der Untersuchung der
Mundhéhle mit einem Spatel plotzlich stridorose Atmung, rasch cinsetzende Zyanose,
nach wenigen Sekunden Atem- und Herzstillstand. Sofortige Wiederbelebungsmali-
nabimen, nach 5 Minuten leise. tachyearde Herzaktion. Spontanatmung erst 14 Minuten
spiter. I Rettungswagen zweiter Herzkreislaufstillstand. Dureh duBere Herzmassage
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Abb, 1. Stadinm des akaten Mittelhivnsyodroms (3. Tagh, Streckstellung der oberen Extreemititen
in Abduktion, Streckstellnng der Beine

und Mund zu Mund-Beatmung Behebung nach 3 Minuten. Bei der Spitalseinlieferung
tiefe BewuaBtlosigkeit. Divergenzstellung der Bulbi. Streekkedmpte aller Extremitiaten,
Minuten spiter dreitter Atem- und Herzstillstand., Thoracotomie nach 2 Minuten
dauernder, erfolgloser dullerer Herzmassage, 2 Minuten nach manueller Herzmassage
Flimmern., kurze Zeit spiater tachyearder Sinusrhythmus, Noceh bei offenem Thorax
vierter Herzstillstand. rasche Behebung, Postoperativ weiter tiefe Bewulitlosigkeit.
verstiekte Streckkriimpte, Hyperrefloxie, Pyramidenbahnzeichen. Divergenzstellung
der Bulbi. Hertwig-Magendie'sche Sehielstellung mit rechts tieferstehendem Bulbus.,
oculo-cephale Reflexe, Hyperthermie. maschinenartige, spiter Cheyne-Stokessche
Atmung, Nach 3 Stunden Dauverstreckstellung der Extremitdten und des Rumples
Faustbildung beidseits, Abduktion der Arme (Abb. 1).

24 Stunden nach der Einlicferung beim Tubuswechsel weiterer kurzdauernder
Atem- und Herzstillstand, dasselbe am folgenden Tag. Danach jeweils Zustand wie
vor dem Atemstillstand.

Unverinderter Zustand in den nichsten Tagen. Am 11, 8. Auftreten rhythmischer
Zuckungen, Gesicht, Arme und Beine. sowie Zwerchfell mit Verstirkung der be-
schriecbenen Haltung. gleichzeitigem Offnen der Augen. Deviation der divergenten
Bulbi nach oben bei Zunahme der Abduktion, Erweiterung der Pupillen und Aufreilien
des Mundes (Abh, 2 a. b).

Nauch 8 Tagen Abklingen der Streckkrdimpfe, auf Schmerzreize jedoch noch
dentliche Verstiivkung der Streckstellung (Abb. 3). Durch dulere Reize hiufig gleich-
zoitig mit der Tntensivierung der Streckstellung Kauautomatismen. Auftreten rhyth-
mischer myoklonicartiger Zuckungen in einer Frequenz von 12 —16 Min.. spiter Ver-
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minderung der Intensitit und Frequenz. Verschwinden unach 5 Tagen., Zur glewo
Zeit Kopfstellreflexe auslosbar (asymmetrischer und starker svimetrischer toniscio
Nackenreflex).

9 Woehen nach Krankheitsboginn starke Tntensivierung der motorisechen Primitin-
schablonen, fast ununterbrochen Kau- und Saugautomatismen mit  Lecksauget
AuBerdem taktile orale Einstellmechanismen, tonische und phasi=che (ireifreflex: .
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Abh, 2 a, b, Akutes Mittelhirnsyndrom (3. Tag), Streckstellung der Avme in Abduktion. Divergens-
stellung der Bulbi, Myoklonien des Gusiclites mit ruckartigem Augenifinen (2 b)

Abb, 3. Ubergangsstadinm des apallischen Synidroms (5. Tag), Verstirkung der Streckstellung an den
oberen und unteren Extremititen (M wo-Schablone) dureh Schmergreize

verschiedene Formen der Mentalreflexe. ausgepriigter Baskiy-Reflex, Skelett- und
Gesichtsmuskulatur ausgeprigte Tonussteigerung, Hyperreflexie und Pyramidenbahn-
soichen., Parkinsonsymptome (Amimie, Akinese und Hypersckretion der Talg- und
Speicheldriisen).

Leichte Beugestellung der oberen Ixtremititen mit Faustschlulistellung. Beine
in allen Celenken gestreckt und etwas abduziert. Streckstellung der Rumpfmuskulatur
und des Nackens (Abb. 4). Auf stiirkere Schmerzreize Ausbreitung des Fluchtreflexes
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auf alle Extremitiiten; bei Sehmerzreizen an den oberen Korperpartien Verstirkung
der Streckstellung der Beine und der Beugestellung der Arme. Auf Sehmerzreize im
Gesicht  Erweiterung  der wechselnd  seitendifferenten, etwas verengten  Pupillen
(Abb. 5).

Gleichzeitig kam es zur verstiirkten Beugung der Arme. Der Ciliospinalreflex
war prompt nachweisbar. Wiihrend der Saugautomatismen Verengung der Pupillen,
Bulbi weiterhin divergent. mit Hertwig-Magendie'scher Schiclstellung: oculo-cephale
Reflexe durch geringste Reize auslisbar: vestibulo-oculive Reflexe (Prim. Dr. E.
Vyscovern) 3 Wocehen nach Kreankheitsbeginn deutlich toniseche Realtion, bei der
Kontrolle 2 Wochen spiiter etwas vermindert.,

Abb, 4 Asyvmimetrisel tonischer Halseeflex nach rechts

Abb. A, Apallisches Syndrom im Vollbilil (6, Woele), Bengestellung der oberen Extremitiiten mit
Fanstsehlnl, DBenge-Streckstellung dier Beine, Nach Schmerzreiz Verstivkung der Beugung an den
Armen pontines Weinen®, (Chepstreckung des Kopfoes

3 Woehen nach Krankheitsbeginn weiterhin Augen 1 —2 Stunden geoffnet. starrer

Bli ohne Reaktion auf die Umgebung, Blinzel- und Drohreflexe fehlend. ebenso

emotionelle Reaktionen. Schlaf-Wachrhythinus auf Ermiidung eingestellt, Bei Druck
gegen e Fullsohle und gleichzeitiger Dorsalflexion Uberstrecken des Rumpfes und
Nack = mit gleichzeitigem Offnen des Mundoes,

3 Wochen nach Krankheitsheginn bei Schimerzreizen eigenartiges Weinen, Ein-
setzen ot Latenz und Ablanf im Zeitlupentempo, langgezogener hoher Ton, darnach

Jameaor ot mimiseher Reaktion (Abb. 5).



126 B, Avaxy, . GErsteEseranD und K. JELLINGER:

EE( 16 Tage nach dem Herzstillstand (Dr. H. Fenp~er): villlig flache Kurve
(doppelte Verstirkung und grofie Zeitkonstante. ZK 0.6). In rhythmischer Folge
Muskelartefalte, die Myoklonien des Cesichtes entsprachen.

RECG am 42, Tag: Bei normaler Verstirkung in allen Ableitungen extrem flaches
Kurvenbild mit angedeuteter Theta- und Beta-Aktivitiit. die bei doppelrer Vipstiir-
kimg deutlicher hervortritt, Keine verwerthare Seitendifferenz, Uber beiden fronto-
tomporale Ableitungen starke Muskelpotentialeinstreuung (Abb. 6).

Keine Anderung des Zustandes ab der 6. Woehe, Spontanatining his zum Tod.
kontinuierliche  Sanerstoffinsufflation  notwendig,  ansonsten sofort hochgradige
Cyanose. O,-Sittigung normal. Starke vegerative Enthemmung, ausgepragte Lemer-

geney reaction”. Fehlregulation der GefiiBmotorik im Bereieh der Unterarme und
KB 11 ¢
22 965

8 s b

it i) o A g - S
P AR TE MR SR W), B T R

- R, < " . . s
i e I e R ety et o ek e ", v-..’\"‘-. T o T o
N - ; X LY LS
s J
\= e
NI
- . o B S
- - P~ = =

.,
s

sy EXTreme

Abb, 6, KEG-Konteolle am 42, Tag: Ableitung mit doppelter Verstivekung, Zeitkonstant
Niederspannung, Neben Hachen Thetafrequenzen fiberlagerte  Beta-Aktivitit, Keine verwerthare
“eitendifferenz: fronto-temporale Muskelpotentialeinstrennng

formigen

Hinde. Ohne duBeren Grand Auftreten einer seharfhegrenzten, handsein
Ratung mit Sehwellung im Bereiche des linken Unterarmes. die nach woenigen Standen
spontan  verschwand. Zeitweise ausgepriigte .vegetative Maske™ mur nrensiver.
cirenmoraler Blisse. Bis zum Tod Ernihrung dureh Cava-Katheter und zeitweise
dureh Magensonde, guter Ernithrungszustand., keine Decubitusbildune.
Exitus 57 Tage nach dem ersten Herzstillstand an irr wersiblem Kreisla
Zwei Tage zuvor plotzlich hohes Fieher, Temperaturanstieg, Kurz

nfversagen.
at. Uynose

A
im Rahmen eciner beidseitigen Bronehopneumonice.

Zusatzbefunde: Bluthild 5 Mill. Erythrozyten spiiter Abnehmen auf” 4.6 Mill

Leukoeytose um 10,000, Hacmatokrit konstant 55: normaler Blutzucker: Serum

‘ acht vermehrt.

weiligehaltes

line stark ver-

Elektrolyte normal. normale Transaminasen, Liquor (17. Tag): E
4/3 Zellen. Serim Elektrophorese (35. Tag): Verminderung des Geosan
(4.98 mg9,). CGlobuline im oberen Bereich der Norm. Gamima-Glob

mindert. 17 Keto-Steroide im Harn 2.9 mg9,. Beta-Frakrion 34.5%, (signifikant
iiber dem Limes von 15%,). 17-K0S und 17-HCOS (1.5 mg"q und LT mz"0. Blutzueker-

helastungskurve (30, Tag): fehlendes Absinken unter den Ausgangswert,

Augenhintergrind (14, Tag): Unseharfe Pupillen mit eireunipa illaren Blutungen
und ausgepriigtes Netzhantodem. rechts stirker als links. Kontrollis nach 10 Tagen:
Ritckgang der Stanungszeichen,
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Kiirperseltion (. Nr. 1327/65. OA Dre. P. Horuer, Proscktur des Wilhelminen-
Spitals Wien): Allgemeine interstiticle mesenchymale Reaktion in den parenchyrma-
tosen Orvganen bei chronischer Hypoximie. Intereurrente, teilweise abszedierende
Pnenmonie. sehleimige Tracheobronehitis. Lungenddem. interstitielles Emphysem,
Atelektase an beiden Lungenfliigeln, Winkelhydrothorax  beidseits, Hypertrophic
beider Herzventrikel: Parietale Thromben im reehten Herzvorhof, sondenduarel-
gingiges offenes Foramen ovale, Gastrektasio. Verfettung  der Leber. chronisehe
Blutstanung der Milz, Delipoidose der Nebennierenvinden, Cystitis granularis.

Newropathologischer Befund (N, 1. 213 - 65)

Hiviseltion: Hirngewicht (formolfixiert) 830 g (Altersnorm 920 g). Die Lepto-
meningen iither der Konvexitiat diffus verdiclkt. Diffuse Verselnodlerung der Grofihirm-
windungen an der Konvexitit bds.. sowie im Temporalbercich, Basale Hirarterien
unanttillig.  Diffuse Klcinhirnatrophic and Verselindchtigung  des Hirnstammes,

Abh. Ta. b GroBhivn, Frontalsehnitt in versehiedenen Hihen. Generelle symomet risehe lamindiee Binden-
nekrasen inoallen Abschnitten, Hydeocephalns internns aller Abschnitte, Svmmeteische gvatiselhoe
Nekrosen im Thalanns, Zy=tische NeRvosen u feonto-parvictalen Windung=meark

Frontalsehnitte dureh das CGrolihivn zeigen symmetrisehe Frweiterung des Ven-
trikelsystems in allen Abschnitten. Die Marklager mit miiBiger diffuser Konsistenz-
erhahung wnd geringer svimmetrischer Volumenrvedulktion, Kontinuierliche laminire
Nekrosen der GroBhirneinde in allen Hirnabsehnitten, die als briunlich-streifige
Dohiszenz oder pordse Streifen in Windungskoppen und Furehen hervortreten. Tn
der Frontalvegion sind simtliche Windungen cinschlieflich des Gyeas einguli und der
Orbitalregion betroffen. I Windungsmark der linken F 12 findet sich eine dattel-
grofie Markzyste: kleinere Marklisionen liegen im Windungsmark des rechten Cyrus
cinguli (Abh. Ta). In Hohe des Tuber cinevenm mmfassen die Rindennekrosen symmet ri-
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sche Fromtal- und Temporalgebiete sowie die Insel bds, Zyvstische Marknekrosen im
linken Ciyeus cinguli. Linsenkern bds. stark verkleinert, braunlich verfiirbt und
arobzystiseh destruiert. Gleichartige Liisionen betreffen Thalamus und Mandelkern
bds. Der Hypothalamus ist grau vertiirbt und strukturlos. In Ruberhdhe erfassen die
laminidren  Rindennekrosen die gesamte Parietal- und Temporalregion bds. Das
Ammonshorn ist komplett atrophisch. Symmetrische zystische Destruktion des
gesamten Thalamus, Verwaschene Zeichnung in Subthalamus und der noeh nicht
pigmentierten Nigra (Abb. Th). Auf dem Sehnitt dureh das Balkenspleniom st die
Rinde kontinuierlich von streifizen Nekrosen erfafit; das Pulvinar thalami symimetrisch
grobwandig zerstort, das Ammonshorn atrophiseh. Die Hirnstammhaube ist ver-
schmiilert mit Erweitering des Aquiductus Sylvie Die Oceipitalvinde einschlielilich
der Calearina ist symmetrisech von lamindiren Nekrosen betroffen. Starke Reduktion
und Konsistenzerhohung  des Brickenfulles sowic symmetrische Kleinhirnrinden-
atrophie mit  Bevorzugung des  Wurmes
sowie dorsaler Hemisphirenabsehnitte  hei
relativer Erhaltung der Flokken bds. Die
Oblongata  auller leichter syvmmetrischer
Verschmiilerung der Pyramiden o. B,

Histologischer Befund: In allen unter-
suchten  Groffhirnabschnitten finden  sich
kontinuierlich-bandformige Rindennekrosen
im Stadium fortgeschrittenen Abbaues und
mesodermal-(glidser) Organisation mit stel-
lenweise  grobzystischer  Destruktion  der
gesamten  Rindenbreite.  Die im Bereich
der Windungskuppen und -furchen gleicher-
mallen ausgeprigten  Rindenlisionen  ent-
sprechen dlteren  lamindren Totalnekrosen
mit  Erhaltung eines  sehmalen subpialen
Rand
korticale Marksubstanz cine starke progres.
. Die Rinden-
wl in sdmtlichen Hirmanteilen
sleichartig  ausgeprigt  ohne  Aussparung
umschrichener Areale. Syvmmetrische Ver-
ddung  und  Nekrose des Ammonshorns.
(ileichartige Nekrosen mit zystischer Ge-
ki i ELOHG (les, Tt wehsdestruktion im Stadinm  fortgesehrit -
rliche laminire Rinden- tenen Abbaues und  vorwiegend mesoder-

umes. der wie die henachbarte sab-

sive Makrogliareaktion aulweis

nekrosen

Abb, 8. Frontalsel
dibulum. Kontinuie

nekrose frontal und  temporal: Ammons- o , S byl . . .
hornnekrose, Zystisehe Nekrosen in Linsen- Itlflll I {llft"}l‘}llrs(ltlt.)ll ) ‘Iu treffen I symme-
kern, Thalamus, Amyedala unid £, retic is trischer Weise den Thalamus in gesamter
nigrae, Zystische Marknekrvosen im Wind- e e TR s

ungsmark der 3. Frontalwindung und des Ausdehnung. den _Llnr-f-nl\z'rll (Cadat um.
Givens  cinguli.  Diffuse und  Heckfivmige Putamen und Pallidum). Nuel, amyvgdalac.

Lichtung des Grobhirnmarklagers  frontal

und temporal, Klitver-Barrera - 1.4 Nuel. ruber und die gesamte Zona reticu-

laris nigrae neben grolien Anteilen der noch

nicht pigmentierten Zona compacta nigrae,

in der nur mediale und mediodorsale Kern-

absehnitte erhalten sind (Abb. 8). Relativ verschont sind das Corpus subthalamicnm

Luysii und das periventrikuliive diencephale Grau, das gleich dem relativ gering ge-

schitdigten Hypothalamus eine erhebliche diffuse Zellgliose aufweist. Im Linsenkern

hesteht eine komplette symmetrische zystische Nekrose des Pallidum,  withrend

das Putamen eine etwas geringgradige grobpordse Schiidigung mit Totalausfall des

nervosen  Zellparenchyms  und  kleinareolirer  CGliawucherung  aufweist.  Zwischen

Pallidum und Putamen sowie den Pallidumgliedern sind die Marklamellen velativ er-
halten (Abhb. 8).

Der Hirnstamm bietet symmetrische, teils konfluierende Fokalnekrosen gleicher

Abbau- und Organisationsstadien in der Haubenregion, Sie betreffen grofle Abschnitte
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der Formatio reticularis mesencephali et pontis, den Facialis- und sensiblen Trigeminns-
kern sowie den Nuel. vestibularis (Abb, %a). und nehmen nach kaudal an Intensitit
ind Ausdehnung ab, In der Oblongata finden sich symmetrische Herdnekrosen des
Vestibularis- und spinalen Trigeminuskerns hei relativer Verschonung des Hypo-
glossus- und Cochleariskerns. des Nuel. ambiguus sowie der grofl- und kleinzelligen
Abschnitte der Formatio reticularis (Abb, 9b) die lediglich leichte Reduktion des
nerviszelligen Parenchymbestandes mit geringer Astroglinrealtion aufweisen. Sym-
metrische particlle Olivenatrophie und -gliose,

2

Abb. 9a, Brilcke in Hohe der Bricckenarme, Symmetrische Herdnekrosen in der Briickenhanbe mit
Affektion der Formatio reticularis pontis (N. gigantocellularis, N, pontis oralis candalis 1. N, PAryo-
cellnlaris) des Vestibul: nnd spinalen Trigeminuskerns, Versehmidichtienng des BrilckenfuBes mit
geringer Lichtung der corticospinalen Bahoen, Starke Erwelterung des Agquiiduetus Svivii. Khiver-
larrera 7
Abb. 9h. Mednlla oblongata, Svmetrische Herdoekrosen in dorsolateraler Oblongatahaube (Nuel.
vestibularis medialis et spinalis und spinaler Trigeminuskern, Pleile), =ymmetrisehe Versehmiéehtizunge
der Pyramiden, Kliver- Barrera §

Das Kleinhirn weist eine diffuse Totalatrophie der Rinde mit Verschonung der
Flokken sowie sckundiiver Zahnkern- und Olivenatrophic auf,

Neben den ausgedehnten Nekrosen der men Formationen finden sich erhebliche
diffuse und herdformige Lisionen der Marksubstanz. Die GroBhirmmarklager bieten
hds. deutliche diffuse und Heckformige Marklichtung mit plasmatischer Astroglia-
wueherung, Im Windungsmark mehrerer Frontalwindungen sowie des Gyrus einguli
finden sich zystische dltere Marknekrosen mit geringen Abbauresten sowie ausgedehintor
prrifokaler Gliawucherung (Abb. 8). Erhebliche sckundire Mark- und Faserdegene-
ration mit partieller Sehiidigung der inneren Kapsel sowie geringer symmetrischer
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absteigender Degeneration der corticospinalen Bahnen. Nervus und Tractus opticns
unauffillic. Das Kleinhirnmarklager zeigt eine miBige diffuse Lichtung sowie Zell-
und Fasergliose.

In simtlichen Absehnitten des Grof- und Kleinhirns sowie vor allem auch im
Hirnstamm bestehen erhebliche disseminierte Entzitndungsvorginge mit verstreuten
Ivimphozytiren CefiBinfiltraten. multiplen gemischtzelligen Infiltratkndtehen, zahl-
reichen gefiiBgebundenen Granulomen sowie vereinzelt auch Mikroahszessen. die sich
ans Histiozyten, Tundkernigen. Stibehenzellen und segmentkernigen Leukozyten
susammensetzen, Betroffen sind davon {trofhirnrinde und -mark. Basalkerne sowie
vor allem Hirnstammhbaube, Zellhand der unteren Oliven und des Zahinkernes sowie
Kleinhirnmark,

Zusammenfassung: Bei dem 11 Monate alten Miidehen K. Bl trat withrend des
Spatelns wegen ciner akuten Laryngitis und Bronehitis cin plotzlicher Herz- und
Atemstillstand auf. Nach Reanimation ent wickolte sich ein akutes Mittelhirnsyndrom,
In den nichsten 48 Stunden wicderholten sich mehrmals Atem- und Herzstillstand.
Nach 8 Tagen klang die akute Mittelhirnsymptomatik ab und es stellte sich ein
Ubergangsstadium ein. ans dem sieh innerhalb von 2 Woehen das Vollbild eines
apallischen Syndroms entwickelte. Die apallische Symptomatik hielt ohne wesentliche
Anderung bis zum Tode, 57 Tage nach dem akuten BEreignis. an. Sowoh! die Mittel-
hirnsymptomatik. als das apallische Syndrom wiesen in Klinik nnd Verlant versehic-
dene Besonderheiten auf.

Die Karpersektion ergab terminale Pnenmonie und Lungenddem.

Dar neuropathologisehe Befund entsprach dem Residualzustand einer schwersten
eorebralen O,-Mangelzehiidigung mit: symmet vischen Nekrosen fast simtlicher grauer
Hirngebiete einschlieBlich der Hirnstammhaube, diffuser Odemschidigung der Groli-
hirnmarklager und zystischer Windungsmarknekrosen sowie leichter synumnet risclhier
Dogeneration der corticospinalen Bahnen. Von den anoxischen Lisionen betroffen
waren die Rinde aller GroBhirnabschnitte, Linsenkern. Thalamus. Ruber. Amygdala
und Nigra sowie symmetrische Kerngebiete der Mittelhirn- und Briickenhaube mit
Intensititsabnahme der Sehiiden in der Obhlongatahaube. Diffuse Totalatrophic der
Kleinhirnrinde mit sekundirer Zahnkern- und Olivenatrophie. Daneben lag ein akut-
subakuter disseminierter Entziindungsprozef des gesamten ZNS nach Art ciner
metastatiseh-embolischen Herdeneephalitis im fort geschrittenen, teils granulomatosen
Stadinm vor,

3. Diskussion

Bei dem 11 Monate alten Kleinkind war nach mehrmaligen Herz. und Atem-
atillstand ein akutes Mittelhirnsyndrom mit allen typischen Symptomen aufyge-
treten. Hinsichtlich des Zustandekommens des ersten Atem- und Kreislanfstill-
standes wire denkbar. dafl bei dem. an einem akuten grippisen Infekt erkrankten
Kleinkind durch mechanische Reizung  der (ilossopharyngeus- und  Vagus-
Rezeptoren wihrend Untersuchung mit dem Spatel ein reflektorischer Herz- und
Kreislaufstillstand eintrat. Ob es sich bei dem spiiter wiederholt aufgetretenen
Atem- und Herzversagen nur um die Folge von weiteren peripheren Reizen ge-
handelt hat oder die genannten Stérungen als Symptome eines Bulbérhirnsyn-
droms durch fortschreitende Einklemmung erklirbar sind, kann nicht mit
Sicherheit entschieden werden. Nach dem klinischen Verlauf ergeben sich aller-
dings Hinweise. dafi das zweite Atem- und Kreislaufversagen durch Bulbirhir-
einklemmung entstanden ist. wihrend der mehrmalice Atem- und Herzstillstand
nach Absaugen und Tubuswechsel. wie dies in den nichsten 48 Stunden cintrat,
durch periphere Reize ausgelist wurde.

Die Hypoxiimie des Gehirns hat, wie sich aus dem klinischen Verlanferschlieben
LiBt. ein schweres diffuses Hirnddem ausgelost. das infolee tentorieller Ein-
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klemmung zu einem zunachst klinisch im Vordergrund stehenden akuten Mittel-
hirnsyndrom fiihrte.

Primiére ischimische Schidigung ausgedehnter GroBhirn- und Hirnstamm-
abschnitte sind zusammen mit den Sekundérfolgen eines Hirnddems fiir die
Svmptomatik der chronischen Dezerebration verantwortlich zu machen. Diese
Annahme bestéitigt der nenropathologische Befund: Die Schwere und Ausbreitung
der symmetrischen Parenchymnekrosen 4Bt keine Zuordnung zu einem be-
stimmten Liésionsmuster cerebraler Anoxie (BifcaNER, ScHOLz) zu, sondern
entspricht jenen relativ seltenen Extremformen ischimischer Hirnschidigung.
bei denen es neben genereller Affektion der telencephalen Grisea zum Uber-
greifen symmetrischer Nekrosen anf tiefe Hirnabschnitte (NEURUERGER. 1954
Casrataxe et al., 1964 u. a.). sowie anf den Hirnstamm kommt, Vergleichbare
Beobachtungen nach lingerdauernder oder mehrfacher Stagnationsanoxie wurden
von Lixpexpere (1963), JenniNcer (1965, 1966) und Konkmany (1967) mit-
veteilt, Die Nehdden der weillen Hirnsubstanz beschrinken sich nicht nur auf die
bei verschiedenen Formen anoxisch-vasaler Encephalopathien bekannten diffusen
oder fleckformigen Folgen akuter Markédemnekrose, sondern fiithrten zu grofleren
herdformigen Nekrosen mit héhlenférmigem Markzerfall, die nach LixpENBERG
(1963) auf rasch ecinsetzende und anhaltende arterielle Zirkulationsstérungen
mit Affektion der vendsen Drainage infolge der konsekutiven ddembedingten
Hirnschwellung zuriickzufiihren. bzw. als Folgen einer komplexen Summations-
hyvpoxydose aufzufassen sind (JEnoiNarER, 1965), Der schweren Parenchym-
schiidigung hat sich sekundir eine embolisch-metastatische Herdencephalitis
aufgeptropft.

Die akute Mittelhirnsymptomatik dieses Kleinkindes unterschied sich von
jener des Erwachsenen dadureh. dall die gestreckten adduzierten oberen und
unteren Extremitiiten nach kurzer Zeit in Abduktionsstellung der Arme iiberge-
gangen waren. ein Zustand. der auch wihrend des Ubergangsstadiums zum
apallischen Syndrom bestehen blieb. Diese Haltung ist mit der Moro-Schablone
vergleichbar. erinnert aber auch an die tonische Phase eines Blitz-Nick-Salaam-
Krampfes.

Auffallig wihrend des Abklingens der akuten Mittelhirn-Symptome waren die
myoklonieartigen Zuckungen an Armen, Beinen. Gesicht und Zwerehfell, die mit
einer Blickdeviation nach oben bei Verstirkung der Divergenz der Bulbi einher-
gingen und mit dem Auttreten der Greifschablonen abklangen. PampicLioNe
(1966) hat Myvoklonien hei Dezerebrationszustinden im Kindesalter berichtet.
Wir konnten myoklonieartige Zuckungen des Gesichtes sowie des Zwerchfells mit
der beschriebenen Blickdeviation nach oben bei gleichzeitigem Augendffnen
zweimal bei akutem traumatischem Mittelhirnsyndrom durch Einklemmung
wiithrend der Ubergangsphase zum apallischen Syndrom beobachten. Bei einem
dieser Fille waren die Zuckungen voriibergehend auch in der rechten oberen und
unteren Extremitit aufeetreten. C'astatexe et al. (1964) beschrieben Myoklonien
bei einem Narkosezwischenfall. Morphologisch konnten anoxische Schiden in
beiden Corpora Luysii. in den ventralen. ventro-lateralen und ventro-medialen
Thalamusanteilen beider Seiten, im Putamen und Caudatum beidseits und in den
heidseitigen Corpora mamillaria sowie in der Haube des Mittelhirns. den ventralen
Ponsabschnitten und als diskrete Schidigung im Cortex beidseits nachgewiesen
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werden. Nach Castataxe et al. entstehen derartice myoklonische Entladungen
dann. wenn die GroBlhirnrinde geringe Schiden autweist. das Kleinhirn und die
cerebello-thalamischen Verbindungen frei sind und in den thalamischen Kernen,
sowie im Corpus Luysii Schdden vorliegen. Im vorlieeenden Fall bestanden
allerdings schwerste diffuse corticale Ausfille bei =onst iibereinstimmendem
Lisionsmuster,

Das Ubergangsstadium zum apallischen Syndrom des hier beschrichenen
Falles entwickelte sich verzogert und ohne abgrenzbare typische Phasen
(GERSTENBRAND. 1967). Als erstes Zeichen der abklingenden akuten Mittel-
hirnsymptomatik stellten sich allerdings auch Kauautomatismen ein. Auffillig
wiihrend des Ubergangsstadiums war eine Verstiirkung der Streckstellung auf
dullere Reize mit hiufig gleichzeitiz einsetzenden Kauautomatismen. In dieser
Phase lieB} sich aufierdem der asvmmetrische tonische Nackenstellreflex auslosen.
Die Erklirung fiir das Fehlen der Ubergangsphasen mag darin zu suchen sein.
daf} der hier beobachtete ehronische Dezerebrationszustand in seiner Symptomatik
besonders schwer ausgeprigt war und keine Remissionstendenz aufwies.

Eine im Ubergangsstadium erstmals durchgefiihrte EEG-Untersuchung er-
brachte noch ein vollig flaches Kurvenbild. der vestibulo-oculire Reflex zeigte
eine tonische Reaktion.

Das nach drei Wochen eingetretene apallische Syndrom war durch eine
besonders ausgeprigte Symptomatik gekennzeichnet, die sich in ihrer Intensitit
kaum verinderte. Es konnte eine sogenannte Streckreaktion ausgelost werden
(MirLLER. 1968: PrECHTL und Kxown, 1958). Bei Druck gegen die Fulisohle und
gleichzeitiger Dorsalflexion im Fuligelenk stellt sich ein Uberstrecken der Rumpf-
und Nackenmuskulatur ein. gleichzeitig 6ffnete sich der Mund. Esx ergibt sich
dadurch eine motorische Aktion. die neben der Streckreaktion auch Elemente
des Bapkiv-Reflexes enthilt,

Im Verlanf des Vollstadiums hatte sich in der 6. Woche eine primitive Laut-
dulierung eingestellt. die mit der Mimik des Weinens abliet. Dieses eigenartige
Weinen . das anfangs nur anf dullere Reize mit einer Latenz, spiter anch spontan
auftrat und sich in Form von langgezogenen, monotonen Jammerlauten dnBerte,
ist mit dem Weinen von Hirnstammencephalitiden vergleichbar. .J. NEumMany
(1967) hat bei Fillen mit Pons-Lésion eine primitive Lautgebung dieser Art
heschrieben und sie auf eine Lision der pontinen Koordinationszentren fiir die
LautiuBlerungen bezogen. Auffillig in der klinischen Svmptomatik unseres
Falles ist. dali die mesencephalen und pontinen reticuliren Formationen schwer
geschidigt waren und trotzdem die oralen und Greifschablonen aber auch der
asymmetrische tonische Nackenreflex und der Streckretlex sich in ausgepriigter
Form nachweisen lieflen.

Das EEG wihrend des Stadiums des apallischen Syndroms war noch immer
weitgehend flach und zeigte lediglich angedentet langsame Potentiale ither der
rechten Hemisphire, was einen weitgehenden Ausfall der Hirnrindentitigkeit
anzeigte,

Die Blutzuckerbelastungskurve, aber auch die starke vegetative Labilitit
hatten auf eine mesodiencephale Stérung hingewiesen. Von den Laborbefunden
waren der hohe, therapeutisch unbecinflubare. Himatokrit und die iiber der
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Norm liegende Erythrozytenwerte auffillig. Beides kénnte als Ausdruck eines
Kompensationsversuches der anfangs vorhandenen Hypoximie gewertet werden.

Nach dem morphologischen Befund ist das geschilderte ausgeprigte Bild
eines apallischen Syndroms mit dem weitgehenden Ausfall der GroBhirnrinde und
der grauen Basalkerne in Zusammenhang zu bringen. Es liegt damit eine echte
~Entmantelung™ vor. bei der auBerdem die Schaltzentren des Grofhirns zum
groflen Teil ausgefallen waren. Eine schwere Schidigung weist auch der dorsale
Anteil des oralen Hirnstamms. inshesondere die motorische Formatio reticularis
mesencephali et pontis auf. Fiir die apallische Symptomatik ergeben gich patho-
physiologisch somit drei Léisionshéhen. Die Schwere der morphologischen Aus-
fille erklirt das Fehlen jedweder Remissionstendenz. Das Fehlen der Remission
und die schwere Stérung der bioelektrischen Hirntitigkeit sind als Hinweis fiir

den hochgradigen Strukturschaden zu verwerten.

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

Fiir 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 Austall aller
zentral-nervosen Funktionen gekommen. Es stellte sich aber nach kurzer Zeit
die Funktionsebene des Mittelhirng wieder ein. Ein am 16. Tag durchgefiihrtes
EEG zeigte eine vollig flache Kurve. die nur von Muskelartefakten synchron zu
den myoklonischen Entladungen iiberlagert war. Der EEG-Betund spricht vom
Fehlen einer bivelektrischen Tétickeit. Das Vorhandensein einer zentral-
nervisen™ Funktion geht demnach nur indirekt, soweit es das EEG betrifft. aus
den zentral gesteuerten Myoklonien hervor. Das Fehlen einer bioelektrischen
Tiétigkeit kann somit nicht mit dem Hirntod gleichzusetzen sein, sondern weist
lediglich auf eine schwere Schiidigung der GroBhirn- und auch Hirnstammfunktio-
nen hin, Die EEG-Kontrolle am 42, Tag zeigte nur bei doppelter Verstirkung
langsame Potentiale iiber der rechten Hemisphiire.
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