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Aus der Neurologischen Universititsklinik Wien
(Vorstand: Prof. Dr. H. REISNER)

Die klinische Symptomatik des irreversiblen Ausfalls
der Hirnfunktionen
(Das Vorstadium und die spinalen Reflexe)

F. GERSTENBRAND

Ein Zusammenbruch der Hirnfunktion tritt dann ein, wenn das Grof3-
hirn und der Hirnstamm durch eine diffuse Schidigung verschiedener
Atiologie (Intoxikation, zirkulatorisch, traumatisch usw.) so schwer ge-
schidigt sind, daBl GroBhirn und Hirnstamm in ihren Funktionen ausfallen
und vor allem die lebenswichtigen Zentren des unteren Hirnstamms nicht
mehr funktionieren. Zum Zusammenbruch der Hirnfunktion kann es aber
auch dann kommen, wenn durch eine Lision im Bulbirhirn die Verbin-
dungssysteme von GroBhirn und Hirnstamm zum Rickenmark unter-
brochen werden. Ursache fiir letzteres ist ein lokaler Schaden, der primir
oder als Folge einer Bulbirhirneinklemmung sekundir eintritt und dem
bei der zweiten Gruppe in den meisten Fiillen eine Volumsvermehrung des
GroBhirns mit Massenverschiebung und Einklemmung des Mittelhirns
vorausgeht. Eine sekundiire Bulbirhirnschidigung kann aber auch Folge
eines lokalen extrazerebralen Prozesses in diesem Bereich, wie Hirntumor
oder Himatomtamponade. sein. Sowohl der Diffusschaden von GroBhirn
und Hirnstamm als auch die lokale Schidigung des Hirnstamms im bul-
biren Niveau zeigen eine klinische Entwicklung, die sich gut abgrenzen und
verfolgen 1dBt. Nur in sehr seltenen Fillen tritt der Zusammenbruch der
Hirnfunktionen inklusive der des Hirnstamms in so kurzer Zeit ein, dal3
keine Zwischenstufen faBbar sind. Demgegeniiber kann bei endogenen
Intoxikationen, so beim Coma hepaticum, der Abbau der GroBhirn-
funktionen iiber die verschiedenen Ebenen bis zur Mittelhirn- bzw. der
Bulbirhirnebene (iber Tage verlaufen. [n diesem Zusammenhang muf
unterstrichen werden, daBl bei einem Ausfall der Hirnfunktionen das
Riickenmark in seiner Titigkeit intakt bleiben und Eigenfunktionen ent-
wickeln kann.

Aus dem Gesagten geht hervor, dal der irreversible Ausfall der Hirn-
funktionen in fast allen Fillen eine klinische Entwicklung aufweist, die
iber die verschiedenen Phasen des akuten Mittelhirnsyndroms zum Bulbir-
hirnsyndrom verlduft. Diese klinische Entwicklung ist unabhiingig von dem
zugrunde liegenden KrankheitsprozeB des Gehirns und weist prinzipiell
die gleichen Zwischenphasen bei der akuten Mittelhirn- und Bulbirhirn-
einklemmung wie beim Diffusschaden des Gehirns im Rahmen eines Coma
hepaticum oder uraemicum usw. auf.

In der Tabelle 1 sind die Symptome des Vollbildes eines akuten Mittel-
hirnsyndroms zusammengefaf3t und in die klinischen Kategorien Bewu[3t-
sein, Reaktion auf duBere Reize, Extremititen- und Ko6rpermotorik,
Korperhaltung sowie Optomotorik und vegetative Regulationslage unter-
teilt. BewuBtlosigkeit, fehlende Reaktion auf duBere Reize, Divergenz-
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stellung der Bulbi, Streckstellung des Rumpfes und der Extremititen sowie
die Zeichen der Enthemmung der vegetativen Regulationszentren sind die
Kardinalsymptome des akuten Mittelhirnsyndroms im Volibild (Tabelle 1).

AKUTES MITTELHIRN-SYNDROM
VOLLBILD (4. Phase)

Bewufitlosigkeit, fehlende Reaktion auf duBere Reize

Streckstellung aller Extremititen und des Rumpfes

Strecksynergismen spontan, verstirkt auf Schmerzreize

Droh- und Blinzelreflex fehlend

Mittelweite bis erweiterte Pupillen mit deutlich herabgesetzter Lichtreaktion
Cilio-spinaler Reflex fehlend

Kornealreflex auslosbar

Deutlich ausgepriigte Divergenzstellung der Bulbi

Fehlende spontane Bulbusbewegungen

Okulo-zephaler Reflex vermindert

Vestibulo-okuldrer Reflex mit dissoziierter Reaktion

Stark erhohter Muskeltonus f
Hyperreflexie, mitunter durch gesteigerten Muskeltonus unterdriickt f
Pyramidenbahnzeichen beidseits

Tachypnoe, maschinenartige Atmung

Hyperthermie

Tachykardie

Erhohte Blutdruckwerte

Gesteigerte Schweillsekretion

Tabelle 1: Zusammenstellung der Symptome des akuten (sekundiren) Mittelhirn-Syndroms
im Vollbild {nach F. GERSTENBRAND und C, H, LUcKING, [970).

AKUTES BULBARHIRN-SYNDROM
VOLLBILD (REVERSIBEL)

BewubBtlosigkeit

Atonische Haltung des Kdorpers

Angedeutete Plantarflexion im FuBgelenk

Fehlen spontaner motorischer Entduflerungen

Droh- und Blinzelreflex fehlend

Maximal weite, reaktionslose Pupillen

Cilio-spinaler Reflex fehlend

Kornealreflex fehlend (
Ausgepriigte Divergenzstellung der Bulbi

Fehlende Bulbusbewegungen {
Okulo-zephaler Reflex nicht auslosbar

Vestibulo-okuldrer Reflex nicht auslésbar

Schlaffer Muskeltonus

Fehlende Sehnenreflexe, Muskelreaktionen mechanisch auslisbar

Pyramidenbahnzeichen mitunter noch nachweisbar

Atemstillstand

Leicht erhohte oder normale Kdérpertemperatur

Tendenz zur Bradykardie

Hypotone Blutdruckwerte

Tabelle 2: Zusammenstellung der Symptome des akuten ( sekunddren) Bulbérhirn-Syndroms
im Volibild (nach F. GERSTENBRAND und C. H, LUckING, 1970).
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Das akute Bulbdrhirnsyndrom ist einerseits durch den Ausfall der
tonusregulierenden Zentren fiir Augenbewegung und Kérpermuskulatur
sowie durch den Zusammenkbruch der lebenswichtigen Zentren des Bulbir-
hirns bis zu einer geringen, noch erhaltenen Restfunktion gekennzeichnet.
Die klinische Symptomatik zeigt sich in BewubBtlosigkeit, in Divergenz-
stellung fixierten Bulbi, weiten reaktionslosen Pupillen, Atonie der Korper-
muskulatur, Arecflexie und einem Ausfall der vegetativen Funktionen
(Tabelle 2).

Bildet sich die kiinische Symptomatik des akuten Bulbdrhirnsyndroms
nicht innerhalb einer halben Stunde zum Symptombild des akuten Mittel-
hirnsyndroms zuriick, dann stellen sich die Symptome des irreversiblen
Ausfalls der Hirnfunktionen ein, die sich nach GERSTENBRAND und LUCKING
(1970) neben dem Ausfall der zerebralen Motorik vor allem in einem
Zusammenbruch der vegetativen Funktionen zeigen (Tabelle 3). Die Haupt-
unterschiede zum akuten Bulbdrhirnsyndrom bestehen darin, dal im Zu-
stand des irreversiblen Ausfalls der Hirnfunktionen der Kérperkreislauf nur
noch medikamentds aufrechterhalten werden kann, der Patient eine Hypo-
thermie bzw. eine Poikilothermie zeigt und spinale Reflexe auftreten kénnen.
Letztere miissen nicht bei allen Patienten zur Beobachtung kommen, lassen
sich aber in ca. 609 feststellen. :

IRREVERSIBLER AUSFALL DER HIRNFUNKTIONEN

1. Klinische Kriterien:
BewuBtlosigkeit, keinerlei Reaktion auf duBere Reize
Fehlen jeder spontanen Motorik
Schlaffer Muskeltonus
Maximal weite, reaktionslose Pupillen
Fehlen der zerebralen Reflexe
(Pupillen- und Kornealreilex;
okulo-zephaler und vestibulo-okuldrer Reflex;
Masseter-, Wiirge-, Schluck-, Husten- und Trachealreflex)
Atemstillstand
Hypothermie bzw. Poikilothermie
Mangelnde Reagibilitit des Kreislaufes
Spinale Reflexe konnen erhalten sein, und zwar als
Fremdreflexe: tonischer Greifreflex der Zehen;
Beuge-(Flucht-jreflexe der Beine und der Arme;
Erektion des Penis (Priapismus); Kontraktion der Vaginamuskulatur:
Kontraktion der Beckenboden- und Bauchmuskulatur;
Cremasterreflex; GALANT-Reflex
Eigenreflexe: Patellarsehnenreflex; Achillessehnenreflex, (Bizepssehnenreflex)
Mechanische Muskelkontraktion (idiomuskuldrer Wulst)

[

. Isoelektrisches Hirnstrombild
Uber 6 Stunden (stiindliche Registrierung durch jeweils 20 Minuten)

3. Angiographisch nachgewiesener zerebraler Zirkulationsstillstand
4. Fehlende zerebrale pO,-AV-Differenz

Tabelle 3: Kriterien des irveversiblen Ausfalls der Hirnfunktionen ( nach F. GERSTENBRAND
und C. H. LUckinG, 1970).
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Das Vorstadium eines akuten Mittel- und Bulbédrhirnsyndroms ist bis
auf geringe Ausnahmen an den von uns beobachteten mehr als 70 Fillen
eines irreversiblen Ausfalls der Hirnfunktionen nachzuweisen gewesen. Aus-
nahmen dafiir stellen Fille einer exogenen Intoxikation, eines Hirnstamm-
tumors oder einer Gefdlmifibildung im Hirnstammbereich sowie einer
massiven Durchblutungsstorung im Rahmen einer Basilaristhrombose dar.
Bei exogenen Intoxikationen lassen sich allerdings nach Abklingen der
toxischen Wirkung auf das Nervenparenchym meistens Mittelhirnsymptome
bis zum Vollbild eines akuten Mittelhirnsyndroms vor dem endgiiltigen
Zusammenbruch der Hirnfunktionen erfassen.

Nach dem klinischen Verlauf ist somit im Vorstadium eines irreversiblen
Ausfalls der Hirnfunktionen die Entwicklung eines akuten Mittelhirn- und
Bulbdrhirnsyndroms praktisch als obligat anzunehmen. Es ist daher zu
fordern, daB neben der klinischen Symptomatik des irreversiblen Ausfalls
der Hirnfunktionen auch auf das typische Vorstadium anamnestisch un-
bedingt geachtet werden muf3. Die Diagnosestellung des irreversiblen Aus- [
falls der Hirnfunktionen wird dadurch erleichtert. (

Die vorgenannte klinische Entwicklung geht hidufig mit dem Ausfall der(
spinalen Funktionen einher, den SCHNEIDER (1970) u. a. durch einen spi-
nalen Schock erkliren. In seltenen Fillen, in unserem Beobachtungsgut
bei 3 Patienten, haben sich spinale motorische Mechanismen gleichzeitig
mit dem Ausfall der autonomen Mittelhirnsysteme entwickelt. Dies kann
bei Hirnstammtamponaden der Fall sein, z. B. nach einer Subarachnoidal-
blutung auftreten, oder sich in Fillen einstellen, bei denen durch Minderung
der supratentoriellen Drucksteigerung als Folge eines Ventilausgleichs nach
aullen die Entwicklung der Hirnstammschidigung verzégert wird, wie dies
bei Triimmerfrakturen des Schidels der Fall sein kann.

Es ist heute noch schwierig, alle beim Menschen méglichen spinalen
motorischen Mechanismen zu erfassen. Die exakte Beschreibung dieser
besser als spinale motorische Schablonen zu bezeichnenden motorischen
Aktionen und ihr Studium mit Hilfe von EMG usw. werden einen weiteren
Einblick in die autonome Titigkeit der spinalen Systeme erlauben.

Die hidufigsten motorischen spinalen Mechanismen sind nach unseren
Erfahrungen die tonische Erektion des Penis bzw. Muskelkontraktionen am
Eingang der Vagina, eine meist einseitige tonische Kontraktion des M.
cremaster, Kontraktionen der Beckenbodenmuskulatur, einseitig oder auch
auf die andere Seite (ibergehend, sowie der unteren Bauchdeckenareale, (
tonisches Greifen der Zehen (tonic plantar flexion). das in seltenen Fillen mit
einem Beugesynergismus des gleichseitigen Beines einhergeht und manchmal
auch auf das andere Bein iiberspringt und dem Fluchtreflex entspricht
(Abb. 1). Der Fluchtreflex kann auch aus erweiterten Zonen ausgeldst wer-
den (Abb. 2). Eine Art Fluchtschablone ist auch an den oberen Extremitiiten
zu beobachten. Der Fluchtreflex gleicht einer synergistischen Entladung im
spinalen Niveau. In seltenen Fillen 1ifit sich der Galant-Reflex auslosen
sowie eine partielle Schreckreaktion (Abb. 1). Die genannten motorischen
Aktionen, besser als spinale motorische Schablonen zu bezeichnen, ent-
sprechen einem Fremdreflex (siehe auch Tabelle 3).

An Eigenreflexen kdnnen sich Patellarsehnen- und Achillessehnenreflex,
selten auch Bizepssehnenreflex wieder einstellen.
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Abb. 1: Tonisches Greifen der Zehen vor allem der GroBzehe (tonic plantar flexion)
durch Schmerzreiz an der FuBsohle, gleichzeitiz mit Fluchtreflex und Strecken des
homolateralen Armes in Art einer Schreckreaktion. Pat. ). A., 11 Jahre, irreversibler
Ausfall der Hirnfunktion, Zustand nach Schidel-Hirn-Trauma mit Trimmerfraktur des
Schidels.

Den angefiihrten spinalen motorischen Schablonen ist ein tonischer Ab-
lauf, das Einsetzen nach einer Latenz sowie eine Erhdhung der Reizschwelle,
manchmal eine Refraktirzeit in der Ausldsbarkeit und der Schmerz als
alleinig ausldsende Stimulationsquelle gemeinsam. Dies trifft natiirlich nicht
fiir die Sehnenreflexe zu.

Abb. 2: Beugesynergismus des homolateralen Beines (Fluchtreflex) ohne tonisches
Greifen der Zehen durch Schmerzreiz aus erweiterter Zone. Pat. J. A., 11 Jahre, irrever-
sibler Ausfall der Hirnfunktion, Zustand nach Schidel-Hirn-Trauma mit Trimmerfraktur
des Schédels.
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Fiir die pathophysiologische Erklirung der spinalen motorischen Scha-
blonen lassen sich am ehesten Korrelate aus dem Tierexperiment beiziehen,
wie dies auch schon SCHNEIDER erwihnt hat.

Die angefiihrten .,spinalen Reflexe* diirfen nicht mit den manchmal zu
beobachtenden Myoklonien im Rumpfbereich sowie mit synergistischen
Entladung in Form von Streckinnervationen verwechselt werden. Soweit
Myoklonien im Gesichtsbereich auftreten, was insbesondere nach Hypoxie,
Narkosenzwischenfillen usw. hdufig der Fall ist, ergibt sich schon aus dem
Ort ihres Auftretens keine Schwierigkeit in der Differenzierung. Auch die
Myoklonien in den verschiedenen Rumpfabschnitten sind als mindestens
mesenzephal ausgelost anzunehmen. Synergistische Entladung im Sinne von
Streckentendenzen sind meist der Hinweis auf eine Reintegration der
mensenzephalen motorischen Zentren und somit das Zeichen ciner Remis-
sion zum Mittelhirnfunktionsniveau, Partielle Strecksynergismen kénnen
aber auch als erstes Zeichen einer hypoxischen oder toxischen Lokal-
schiddigung des oberen Hirnstammes auftreten. (

Die Tabelle 3 enthilt die Kriterien, die zur Bestimmung des irreversiblen(
Ausfalls der Hirnfunktionen angewendet werden. Die Nullinie im EEG wird(
in Wien nach lokalen Vereinbarungen der Universititskliniken nur fiir
6 Stunden gefordert. Ausgeschlossen von der 6-Stunden-Grenze sind
Intoxikation und auch Narkosezwischenfille. Der Zirkulationsstillstand im
Angiogramm [dBt sich nur bei einem Teil der Patienten iiberpriifen. Nach
eigener Meinung ist das Resultat der Untersuchung der Hirnzirkulation
problematisch, da der fehlende Nachweis einer Kontrastmittelfiillung der
zerebralen Gefile keinen sicheren Beweis gegen einen noch vorhandenen ge-
ringen Blutdurchflu ergibt, andererseits weite Gehirnanteils bereits schwerst
geschidigt sein konnen, ohne daB das GefiBsystem einen Schaden erlitten
hat. Demgegeniiber bringt die Messung der p0,-AV-Differenz einen ge-
sicherten Hinweis auf eingetretene schwere Storungen des Gehirnzell-
matabolismus.

Zusammenfassung: Es werden die Kriterien des irreversiblen Ausfalls der
Hirnfunktionen dargelegt, wie sie aus Untersuchungen an {iber 70 Patienten
gewonnen wurden und in der Praxis der Todeszsitbestimmung an den
Universitdtskliniken in Wien zur Anwendung kommen. Bei fast allen
Patienten ist ein Vorstadium mit einem akuten Mittelhirnsyndrom und
Bulbérhirnsyndrom anamnestisch zu erfassen. Ausnahmen bilden vor allem
Intoxikationen. Etwa 60% aller Patienten mit einem irreversiblen Ausfall (
der Hirnfunktionen zeigen spinale Reflexe, die einerseits als Fremdreflexe,¢
besser als spinale motorische Schablonen zu bezeichnen, andererseits als
Eigenreflexe in Form von Sehnenreflexen auftreten. Die verschiedenen Arten
von spinalen motorischen Schablonen erlauben wichtige Riickschliisse auf
die autonome Titigkeit des Riickenmarks.
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