1. Einleitung

Eine metabolisch bedingte BewuBtseinstribung kann
nach Plum und Posner (1972)durch eine primére Stérung
des Gehirnstoffwechsels oder durch eine sekundéar das
Gehirn schadigende extrazerebrale Stoffwechselstérung
ausgeldst werden. Primare metabolische zerebrale De-
fekte, die sogenannten primdren metabolischen Enze-
phalopathien, umfassen die degenerativen Erkrankun-
gen des zentralen Nervensystems, wobei als wichtigste
Beispiele dieser Gruppe die Jakob-Creutzfeld-Erkran-
kung, die Lipidspeicherkrankheiten und die Leukody-
strophien zu nennen sind. :

Der neurologische Verlauf der Erkrankung ist dabei
durch eine progrediente Schadigung des GroBhirns mit
den typischen Symptomen des GroBhirnabbaues, weiters
durch eine stufenweise Einschrankung des BewuBtseins
bis zum Coma vigile (Gerstenbrand, 1967) charakteri-
siert. Die Mehrzahl der Patienten zeigen schlieBlich die
Symptomatik eines metabolisch bedingten apallischen
Syndroms (Gerstenbrand und Mitarbeiter, 1977; Binder
und Gerstenbrand, 1976).

Durch die Haufigkeit ihres Auftretens haben aber die Be-
wuBtseinstribungen, die sich auf eine extrazerebrale
metabolische Stérung mit einer sekundéaren Schadigung
des Gehirns zuriickfihren lassen, eine wesentlich gré-
Bere klinische Bedeutung. Die sekunddren metaboli-
schen Hirnschddigungen nehmen abhéngig von der Ur-
sache der Schéadigung, vor allem aber abhéngig von der
Intensitdt und der Dauer der Schéadigung einen unter-
schiedlichen Verlauf (Binder und Gerstenbrand, 1976).
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KURZFASSUNG

In der vorliegenden Arbeit werden die pathophysiologi-
schen Grundlagen und die verschiedenen klinischen
Phasen des metabolischen Komas beschrieben. Durch
eine exakte neuroiogische Untersuchung gelingt es, die
einzelnen Stufen der metabolisch bedingten Hirnfunk-
tionsstorung in ihrer Symptomatik zu erfassen und da-
mit eine wesentliche prognostische Aussage zu treffen.
Unabhingig von der Atiologie eines metabolischen
Komas lassen sich zwei Verlaufstormen, ein akuter und
ein subakuter Verlauf abgrenzen. Auf Grund der Ver-
laufsdynamik ist es moglich, verschiedene Entwick-
lungsstufen des metabolischen Komas zu unterschei-
den und dadurch eine bessere diagnostische Zuord-
nung und auch prognostische Hinweise zu erreichen.
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Dieser Gruppe sind die BewuBtseinstribungen, hervor-
gerufen durch hypoxische Schédden, durch Stérungen
der Leber- und Nierenfunktion, des Glucosestoffwech-
sels sowie durch Entgleisungen des Mineralhaushaltes
und des Sédure-Basen-Gleichgewichtes, aber auch durch
exogene Vergiftungen, zuzuordnen. Die im Verlaufe die-
ser BewuBtseinstribungen zu beobachtenden Sympto-
menbilder sind zwar hinsichtlich der zugrundeliegenden
Stérung weitgehend unspezifisch, doch kdnnen einzelne
Symptome auch auf die auslésende metabolische Ent-
gleisung hinweisen. So sind bestimmte Stérungen der
Motorik haufiger bei schweren Leber- oder Nierenscha-
den oder bei hypoxisch bedingten zerebralen Lasionen
zu finden.

Wichtiger als ein diagnostischer Hinweis ist jedoch, daB
es durch eine exakte neurologische Untersuchung ge-
lingt, einzelne Phasen der BewuBtseinstribung bis zum
Koma in ihrer Symptomatik zu erfassen und damit eine
wesentliche prognostische Aussage zu treffen. Aus die-
sem Grund erscheint das Bemiihen gerechtfertigt, die
neurologische Diagnostik des ,,metabolischen Komas'*
zu préazisieren, um damit dem zu allgemein gehaltenen
Begriff der metabolischen,,Enzephalopathie’ zu begeg-
nen.

2. Die Pathophysiologie des metabo-
lischen Komas

Wahrend der Verlauf und die Ursache des akuten trauma-
tischen sekundéren Mittel- und Bulbarhirnsyndroms bei



supratentoriellen raumfordernden Prozessen durch eine
fortschreitende Hirnstammschéadigung pathophysiolo-
gisch klar belegt ist, sind die pathophysiologischen Me-
chanismen, die bei extrazerebralen metabolischen Sto-
rungen zu BewuBtseinstribungen fihren, auch heute nur
zum Teil bekannt. Auf diesen Umstand wird besonders
von Plum und Posner (1972) hingewiesen. So konzen-
triert sich ein GroBteil der dieses Thema behandelnden
Arbeiten auf die zentrale Rolle der Glucose im zerebralen
Energiestoffwechsel (Fazekas und Bessman, 1953; Gott-
stein, 1966). Unter physiologischen Bedingungen ist die
Glucose das einzige energieliefernde Substrat fiir die
Gehirnzellen, nur in geringem Umfang kénnen nach In-
duktion der entsprechenden Enzyme auch Ketonk&rper
metabolisiert werden (Owen und Mitarbeiter, 1967; Smith
und Mitarbeiter, 1969). Allerdings werden die neurologi-
schen Ausfélle bei einer Hypoglycamie auf eine selektive
Empfindlichkeit bestimmter Hirnstrukturen gegeniber
Glucosemangel zurlickgefiihrt. Himwich (1951) betont
dabei eine rostro-kaudale Abnahme der Empfindlichkeit
gegenibereiner Hypoglycémie und sieht die Ursache des
hypoglycdmischen Komas zunédchst in einer diffusen kor-
tikalen Stérung. Arduini und Arduini (1954) postulieren
hingegen eine selektive Hypoglycidmieempfindlichkeit
des Hirnstammes.

Der pathophysiologische Faktor, der wohl bei den mei-
sten Formen des metabolischen Komas die entschei-
dende Rolle spielt, ist die sekundare Storung der Blut-
Hirnschranke, die durch den Ausfall energieabhangiger
‘Membranfunktionen hervorgerufen wird. Die Folge da-
von ist die Entwicklung eines Hirnddems, das insbeson-
dere beim urdmischen Koma oft das einzige patholo-
gisch-anatomisch faBbare Substrat darstellt.

Als weitere Ursachen des metabolischen Komas werden
eine sekundare Hypovoldmie mit zerebraler Minderper-
fusion und Sauerstoffmangel beim diabetischen Koma
(Bottermann, 1974), eine Aufnahme ,,falscher' Transmit-
terstoffe in die prasynaptischen Strukturen beim hepati-
schen Koma (Fischer und Baldessarini, 1974) angesehen.

3. Verlaufsformen des metabolischen

Komas

So verschiedenartig die ein metabolisches Koma auslo-
senden Faktoren auch sein mégen, lassen sich doch kli-
nisch grundséatzlich zwei Verlaufsformen des metaboli-
schen Komas abgrenzen, und zwar ein akuter von einem
subakuten Verlauf (Gerstenbrand und Binder, 1974, Ger-
stenbrand und Mitarb. 1978). Daneben kénnen bei lang-
dauernden Stoffwechselanomalien chronifizierte Scha-
digungen des Zentralnervensystems vorliegen, die je-
doch bei einer Dekompensation der Stoffwechselsitua-
tion jederzeit in den Symptomenablauf eines metaboli-
schen Komas einminden kénnen.
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Abb. 1: Akute Verlaufsform eines metabolische.n Komas (modifiziert
nach Gerstenbrand und Binder, 1974; aus Gerstenbrand und Mitarb.,
1978).

Bei der akuten Verlaufsform des metabolischen Komas
(Abb. 1) treten initiale psychiatrische Symptome im Sinne
des Bdénhdéfferschen exogenen Reaktionstyps ganz in
den Hintergrund. Vielmehr sind die neurologischen Aus-
félle durch die phasenhafte Entwicklung eines akuten
Mittelhirnsyndroms gekennzeichnet (Conomy and
Swash, 1968; Binder und Gerstenbrand, 1976). Bei einer
rasch fortschreitenden BewuBtseinstribung bis zum
Koma bestimmen Enthemmungssymptome der Optomo-
torik sowie der Extremitdtenmotorik mit Auftreten von
Hyperreflexie, Streckkrampfen und Pyramidenbahnzei-
chen das neurologische Bild. Zuséatzlich bestehen vege-
tative Enthemmungssymptome wie Tachycardie, Hyper-
thermie und Hyperventilation. Letztere kann allerdings
beim uramischen und hepatischen Koma auch Ausdruck
einer respiratorischen Kompensation der metabolischen
Azidose sein.

Die Verlaufsdynamik ist meistens so stark ausgepragt,
daB die dem Vollbild des akuten Mittelhirnsyndroms vor-
ausgehenden Phasen (Gerstenbrand und Liicking, 1970)
nicht immer abgrenzbar sind. Bei fehlendem therapeuti-
schen Erfolg tritt rasch der Ubergang in ein Bulbérhirn-
syndrom mit Atemstillstand, schlaffem Muskeltonus und
Areflexie ein. Diesem Ubergang kann das Vollbild des
Bulbérhirnsyndroms folgen, das auch bei Einsatz ent-
sprechender intensivmedizinischer MaBnahmen zur Er-
haltung der Vitalfunktionen in den irreversiblen Zusam-
menbruch der Hirnfunktion miindet. Die beschriebene



Symptomatik kennzeichnet vor allem das akute Koma
hepaticum, kommt aber auch bei Entwicklung eines se-
kundéren Hirnédems beim Koma uraemicum zur Beob-
achtung.

Unter dem gleichen Bilde verlaufen akute Intoxikationen
mit Schlafmitteln (Hack!/ und Mitarbeiter, 1877) sowie
manche Pilzvergiftung.
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Abb. 2: Subakute Verlaufsform eines metabolischen Komas (modifiziert
nach Gerstenbrand und Binder, 1974; aus Gerstenbrand und Mitarb.,
1978).

Der subakute Verlauf eines metabolischen Komas
(Abb. 2) ist durch die Aufeinanderfolge syndromatisch
klar abgrenzbarer Phasen gekennzeichnet, die im Einzel-
falle in ihrer Zeitdauer verschieden und in der Auspré-
gung der Symptome verwaschen sein kénnen.

Psychiatrische Symptome prégen in den ersten Phasen
der stufenweisen Desintegration der GroBhirnfunktionen
das klinische Bild. Dabei lassen sich nach Gerstenbrand
und Binder (1974) zwei Entwicklungsformen unterschei-
den, und zwar die Turbulenzform, die durch verschie-
dene Phasen eines exogenen Reaktionstyps eingeleitet
wird, und eine stille Verlaufstorm, die vor allem durch ein
psychoorganisches Syndrom gekennzeichnet ist.

Bei der Turbulenzform kommt es Uber die Entwicklung
eines neurasthenischen Zustandsbildes mit &ngstlich-
depressiver Verstimmung und eines emotionell-hyper-
isthetischen Syndroms nach Bonhoeffer mit deutlicher
Affektstérung, zum Auftreten paranoid-halluzinatori-
scher Bilder, die manchmal religiés gefarbt sind.

Mit der Entwicklung der Affektstorung, die im einzelnen
sowohl durch agitierte Reizbarkeit, delirante Erregungs-
zustande und durch Antriebsminderung gekennzeichnet
sein kann, profilieren sich auch erste neurologische Aus-

falleim Sinne einer leichten Tonussteigerung der Musku-
latur und Hyperreflexie. Haufig findet sich ein ,flap-
ping*‘-Tremor. Parallel mit der Herabsetzung der hheren
Hirnleistungen werden diffuse Abbauzeichen, wie Greif-
und Mentalreflexe faBbar. Diese Phase verlduft noch
ohne sichere BewuBtseinstriibung.

Bei der stillen Verlaufsform ist zu Beginn der Desintegra-
tion ein psychoorganisches Syndrom nachweisbar, das
stufenweise in ein Korsakow-Syndrom iibergeht. In der
Phase, die durch diese psychiatrische Symptomatik ge-
pragt ist, vereinigen sich beide Verlaufsformen und ent-
wickeln im weiteren Verlauf der Desintegration gemein-
same Symptomenbilder.

In der Phase des Korsakow-Syndroms zeigen die neuro-
logischen Ausfille eine laufende Intensivierung, mit Auf-
treten extrapyramidaler Symptome, Myoklonien, kom-
plexer motorischer Primitivschablonen und beginnender
Vigilitaitsminderung. In einigen Fallen kénnen sich die
motorischen Primitivschablonen zu komplexen Einhei-
ten des Ergreifens von Gegenstédnden und Zum-Mund-
Flihren weitern. Treten dabei auch Anzeichen von Hyper-
sexualitat in Form von Masturbationshandlungen auf,
kann dieses Symptomenbild dem Kiidver-Bucy-Stadium
zugeordnet werden. Dieses Stadium ist als Enthemmung
des limbischen Systems aufzufassen und mit einer leicht
reduzierten Vigilitdt verbunden. Bei Fortbestehen der
ausldosenden Noxe tritt ein weiteres Absinken des zere-
bralen Integrationsniveaus ein. Es manifestiert sich eine
BewuBtseinstriibung in Form von Somnolenz bis zum
Koma. Die neurologische Symptomatik zeigt meso-dien-
cephale Stérungen mit Divergenzstellung der Bulbi, De-
kortikationshaltung, Tonuserhthung und Hyperreflexie.
Dieses Vollbild des metabolischen Komas mit meso-
diencephalen Symptomen kann sich im Sinne eines apal-
lischen Syndroms chronifizieren, oder aber jederzeit
durch eine Intensivierung der Verlaufsdynamik in ein
akutes Mittelhirn- oder Bulbarhirnsyndrom tbergehen.
Andererseits ist bei entsprechendem therapeutischem
Erfolg eine Riickbildung aus jeder der genannten Phasen
moglich.

4. Zusammenfassung

Wenn auch im Vorfeld des metabolischen Komas einige
Symptome auf die zugrunde liegende metabolische Sto-
rung hinweisen kdnnen, liegt doch der Wert einer exak-
ten neurologischen aber auch psychiatrischen Untersu-
chung in der besseren Méglichkeit, prognostische Aus-
sagen zu machen. Die dargelegten Symptomenbilder
sind im wesentlichen Ausdruck der Intensitat einer meta-
bolischen Entgleisung. Gleichzeitig ergibt sich die Mog-
lichkeit, den Erfolg der therapeutischen MaBnahmen zu
beurteilen. Dabei ist allerdings zu bedenken, daB im
Rahmen der metabolischen bedingten zerebralen Desin-
tegration einzelne der beschriebenen Phasen uber-



spfungen werden konnen bzw. ein subakuter Verlauf je-
derzeit in eine akute Verlaufsform Gbergehen kann. Die
Reintegration der zerebralen Funktionen kann aus jeder
Phase einsetzen und damit den Erfolg der Therapie an-
zeigen. Diesem Wechsel der Symptomatik tragt der Be-
griff der ,metabolischen Enzephalopathie' keine Rech-
nung und sollte deshalb durch eine differenzierte neuro-
logische Syndrombenennung abgel6st werden.
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