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Das Locked-in Syndrom:
Pseudocoma bei pontinem Querschnitt

Baucr. G.. F. Gerstenbrand und F. Aicimer

Die erste Beschreibung eines Zustandes. den wir heute Locked-in Syndrom (LiS)
nennen. findet sich nicht in der medizinischen Fachliteratur. sondern in A. Dumas’
Roman ..Der Graf von Monte Christo™. Der Dichier beschreibt darin einen ..Leich-
nam mit lebenden Augen'. Das Wesentliche des Zustandes. der die menschliche
Phantasie offensichthich friiher angeregt hartte als das naturwissenschaftliche Interesse.
ist genau erfafit: Weitgehende Paralyse bei erhaltenem Bewufitsein. das durch Bewe-
gungsreste (..lebende Augen™) signalisiert wird. Verstreute wissenschaftliche Ver-
dffentlichungen belegen die Existenz dieses Syndroms (3. 13, 15, 16, 19, 23,24, 33, 37).
Erst die plakative Wirkung des Terminus ..Locked-in Syndrom* (Plum und
Posner 1966) jedoch vermochie den Zustand in das allgemeine diagnostische Bewulsi-
sein der Neurologen zu riicken. Seither sind die verschiedenen Aspekte des LiS in
ausfithrlichen Untersuchungen beschrieben worden (3, 12. 14. 20. 26. 30).

Definition

Dic Abgrenzung des LiS von anderen Hirnstammsyndromen und von Zustinden
peripherer Deefferenzierung bleibt Ubereinkunft. Obwohl schwere Fille von Poly-
neuropathien unter dem Terminus ..Locked-in Coma* beschrieben wurden. Carrol
und Mastaglia. scheint eine so weitgehende Verwdsserung des Begriffes wenig
sinnvoil. Sonst miifiten auch Zustinde medikamentdser Relaxierung durch curare-
dhnliche Substanzen dazugerechnet werden. Die originale Beschreibung bezeichnet
einer Zustand kompletter pyramidaler Paresen. die die Hirnnervenmotorik mit
Ausnahme vertikaler Blick- und Blinzelbewegungen miteinschliefft (3, 12. 14, 20, 25.
30. 32). Lokalisatorisch handelt es sich um ein ventrales Briickensyndrom. Nur in
wenigen Fiillen sind weiter rostral gelegene Lasionen nachgewiesen worden. Synonyma
fiir LiS sind Pseudo-Koma. Pseudo-Alpha-Koma. deefferenzierter Status. ventrales
Briickensyndrom und “sentient mummy svndrome™.

Neurologischer Befund

Bei der neurologischen Untersuchung findet man einen voilig bewegungsunfihigen
Patienten. Nur vertikale Blick- und Blinzelbewegungen sind willkiirlich méglich.
Meist beniitzen die Patienten diese Bewegungsreste spontan, um auf das erhaltene
BewuBtsein aufmerksam zu machen. Immer ist es mogiich. mit den Patienten mittels
eines Blinzelmorsecodes sinnvoll zu kommunizieren. Nur beim totalen LiS gelingt
dies nicht. Die Kommunikationsfahigkeit ist essentiell fur die Unterscheidung des
LiS von anderen Zustinden mit Bewegungslosigkeit bei offenen Augen (Coma vigile.
akinetischer Mutismus. psvchiatrische Zustandsbilder). Im Verlaufe der Erkrankung
kann eine sekundire, hvpoxisch-metabolische Funktionsbeeintrichtigung des Kortex
zu einer Erschwerung der Kommunikation fithren. Auch kann es vorkommen, daf}
die Patienten infolge psvchologischer Abwehrmechanismen das Blinzeln einstellen
und Koma vorgetauscht wird. Hidufig werden die Patienten aber tatsiachlich komatos.
Diese Transformation geht einher mit schliissigen Verdnderungen im EEG (Abb. 1).
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Abb. la: H. E., =, 10J. Klassisches Locked-in Syndrom. 8-9/s-Alpharhythmus. beront iber den
occipitalen Abschnitten. Einige ditfus eingestreute langsame Wellen. Bei aktivem Augendétinen (%)
teilweises Blockieren des Alpharhythmus.
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Abb. Ib: Gleicher Partient wie la. Ableitung 21 Tage nach la. Augen spontan wechselnd geitfner,
keine Kommunikation moglich (akinetischer Mutismus). 7/s-Rhvthmus mit prizentralem Spannunes-
maximum,. Keine Anderung beim Augendcffnen 1siehe Arterak:).

Ahnlich wie im Akutstadium eines Riickenmarksquerschnittes ist der Extremi-
titentonus beim LiS oft schlaff. Die Pyramidenzeichen sind positiv. Nattrlich gibt
es auch Fille mit spastisch gesteigertem Tonus und Strecksynergismen (3. 12, [4,
26. 30. 35. 39). Wenn die Patienten die akute Phase tberleben. entwickeln sich etne
Rethe unwillkiirlicher. Hirnstamm-gesteuerter Bewegungsschablonen wie mimische
Schmerzreaktionen, Schreien, Gihnen, orale Automatismen u. 4. m. (2. 4. 3. 14,
17. 36)
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Neben der Parese des Seitwiirtsblickens finden sich auch andere Stérungen der
Optomotorik. Besonders eindrucksvoll ist das “Ocular bobbing™ (ruckartige, unwill-
kirliche Augenbewegungen in der Vertikalen nach unten) (3. 8. 12. 15, 26. 30. 39)
oder eine “Skew deviation” der Augen (Schielstellung in der Vertikalen) (3. 26).
Die genannten Stérungen der Optomotorik kommen auch bei anderen pontinen
Syndromen vor und sind fiir eine Briickenldsion weitgehend lokal-spezifisch.

Die Atmung ist beim LiS spontan meist ausreichend. jedoch wenig moduliert und
oft maschinenartig entsprechend einer zentralen neurogenen Hyperventilation. Ver-
einzelt ist das Atemmuster ataktisch (3. 30).

Tabelle 1: Einteilung des Locked-in Syndroms

1. Nach der neuronlogischen Symptomatik
Klassisches LiS
Inkomplettes LiS
Totales LiS

2. Nach dem Verlauf
Transientes LiS
Chronifiziertes LiS

Tabelle 1 zeigt eine Einteilung der verschiedenen Formen des LiS. Nach der neuro-
logischen Symptomatik unterscheidet man das klassische. inkomplette und totale
LiS. Beim inkompletten LiS finden sich auBler den vertikalen Blick- und Blinzel-
bewegungen weitere motorische Reste der Gesichts- und Extremititenmuskulartur.
Von besonderem Interesse ist das totale LiS. Derartige Fille wurden von Bauer and
Mitarb. 1979 und Meienberg und Mitarb. 1979 beschrieben. Da die Patienten voll-
stindig paralysiert sind, ist klinisch ¢ine Unterscheidung vom Koma nicht méglich.
Aufgrund eines normalen Alpha-Rhythmus im EEG ist jedoch anzunehmen. dai} das
BewuBtsein im Sinne des inneren Monologes und der Perzeption intakt ist. Ver-
suche mit curaresierten Probanden haben cindeutig gezeigt, dald Deetferenziertheit
keineswegs identisch mit BewulBtlosigkeit st (21). Lokalisatorische und patho-
physiologische Fragen des totalen LiS werden weiter unten erortert.

Der Verlauf des LiS ist meist durch eine rasche Verschlechterung mit Entwicklung
eines Komas und nachfolgendem Exitus letalis gekennzeichnet. In wenigen Fillen
war die Symptomatik im Sinne einer transitorischen ischiimischen Attacke reversibel
(3. 20). Ein Teil der sog. ..Drop attacks konnen als sehr kurzdauernde LiS gedeutet
werden (7, K V 22). Patientén. die in einem LiS iiberlebten, sind ebenfalls be-
schrieben worden (3, [4. 26, 30). Stets war in diesen chronifizierten Fillen eine ge-
ringe Besserung der Ausfille und die Entwicklung von Hirnstamm-Schablonen zu
beobachten.

Elektroenzephalographie

Dem EEG kommt bei der Diagnose des LiS eine entscheidende Bedeutung zu. Essen-
tiell ist der Nachwels eines aufexogene Reize blockierenden Alpha-Rhythmus(Abb. la).
Auch sonst ist das EEG meist normal. gelegentlich finden sich!geringe Frequenz-
verlangsamungen mit einem Maximum iiber den temporalen Abschnitten. Mit Ent-
wicklung einer sekundiren kortikalen Funktionsstrung sinkt die Frequenz des
Basis-Rhvthmus in den Theta-Bereich. Die Rhythmik blockiert aber weiterhin auf
exogene Reize. Im Koma ist keine Reagibilitit mehr nachweisbar (Abb. 1b),
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Das EEG beim LiS muf sorgfiitig von den Kurvenbildern beim sog. .,Alpha-
Koma* abgegrenzt werden. Dieser ungliickliche Ausdruck hat viel Verwirrung ge-
stiftet und sollte daher vermieden werden. Im Gegensatz zum reagiblen Alpha-Rhyth-
mus, der mit Koma vereinbar ist, finden sich Frequenzen im Alpha-Bereich bei zahl-
reichen bewufltlosen Patienten. Diese Rhythmen unterscheiden sich aber vom nor-
malen Alpha-Rhythmus durch die fehlende Reagibilitit und eine unterschiedliche
topographische Verteilung. Sie kommen bei Komazustinden verschiedenster Genese
vor (1).

Schlafuntersuchungen im LiS ergaben. dal3 der REM-Schlaf und zu einem geringe-
ren AusmalBl auch der NREM-Schlaf reduziert ist (14, 25, 26). Inkomplette LiS mit
erhaltenen horizontalen Blickbewegungen hatten normale Schlafkurven. Daraus kann
geschlossen werden. daf3 das System der lateralen Blickbewegungen eng verkniipft
ist mit den schlafinduzierenden Systemen.

Pathophysiologie

Pathophysiologisch handelt es sich beim LiS um einen hohen pontinen Querschnitt.
Die Lisionen liegen meist im ventralen Bereich der Briicke (Abb. 2). Die kortiko-
spinalen und kortiko-bulbiren Bahnen sind vollstindig unterbrochen. Die Lisionen
betreffen auch die paramediane pontine Formatio reticularis. die ein Integrations-
zentrum flir das Seitwiértsblicken darstellt (11. 38). Dadurch sind die Paresen der
lateralen Blickbewegungen beim LiS erklirbar (12). In einzelnen Fillen kGnnen
allerdings auch Stérungen in den kortiko-bulbdren Fasern. im Fasciculus longitudi-

Abb. 2: M. A, 5, 68 J. Klassisches Locked-in Syndrom, Schnitt durch den Hirnstamm ! cm caudal
vom rostralen Briickenrand. Erweichting im ventralen Anteil der Briicke.
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nalis medialis und in den Abducenskernen mitverantwortlich sein (3). Die vertikalen
Blickbewegungen sind fret, da die entsprechenden Strukturen im Tegmentum ver-
schont bleiben.

Hirnstammlésionen, die zum Koma filhren. miissen die Formatio reticularis am
ponto-mesenzephalen Ubergang beidseits betreffen, ziemlich ausgedehnt oder akut
erworben sein (32). Das ponto-mesenzephale Tegmentum ist beim ventralen Briicken-
svndrom intakt. Dies erkldrt das normale BewuBtsein.

Vereinzelt wurden LiS beschrieben, bet denen die Lidsionen weiter rostral lagen
(3. 22. 27). Auch bei diesen Fillen war das ponto-mesenzephale Tegmentum nicht
betroffen. Durch eine Affektion nukledrer (27) oder postnukledrer Anteile des Oku-
lomotorius (3) waren auch die vertikalen Blickbewegungen gelihmt, so daB3 keine
Kommunikation méglich war. Nur durch das EEG war es méglich. diese Fiille
eines totalen LiS vom Koma abzugrenzen.

Atiologie

Die zu einem LiS fiihrenden pontinen Lisionen sind meist vaskuldrer Genese, wobei
partielle oder komplette Basilarisverschliisse in der Hiufigkeit fiihren. Die Vaskulari-
sation des Hirnstamms erklirt. warum das fiir das Bewuflitsein und die vertikalen
Blickbewegungen entscheidende Tegmentum verschont bleibt. Es weist nimlich eine
arterielle Doppelversorgung tiber die A. cerebelli superior und die A. cerebri posterior
auf (3, 34). Neben Hirnstamminfarkten aufgrund einer Basilaristhrombose kommen
auch pontine Blutungen vor (26. 30).

Seltenere Ursachen sind Ponsgliome (10, [7. 20), pontine Abszesse (29), aller-
gische Reaktionen des Hirnstamms bei Heroin-Abusus (18). die progressive
pontine Myelinolyse (28, K V 8), Zustinde nach Herzstillstand (6) und Schidel-
Hirn-Traumata (3).

Abschlielende Bemerkung

Fortschritte der Intensivbetreuung neurologischer Patienten haben dazu gefiihrr.
daB3 Verschliisse der A. basilaris hdufiger liberlebt werden. Bei diesen Patienten ist
stets an die Moglichkeit eines LiS zu denken. Die Kenntnis dieses Syndroms und das
Wissen um die Kommunikationsmdégiichkeit bilden die Grundlage fiir die schwierige
drztliche und pflegerische Betreuung dieser bedauernswerten Patienten.
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