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Das prolongierte Mittelhirnsyndrom traumatischer Genese

Gerstenbrand, F., und E. Rumpl

Einleitung

Verlauf und Prognose einer Schide irnverletz ng sind von den primir traumatisch
entstandenen Lokalschiden und d n sekundar auftretenden Komplikationen ab-
hingig. Auch schwere traumatische GroBhirnschiden mit Zerstérung weiter Himn-
anteile konnen ohne Lebensbedrohung in einen Defektzustand iibergehen, wihrend
mitunter auch nur geringfiigige Primarschiden durch das Auftreten eines sekundiren
Hirnédems nach Volumsvermehrur:ig und Massenverschiebung eine Einklemmung
des obersten Hirnstamms durch tentorielle Herniation auslésen und zu einem
lebensbedrohlichen Zustandsbild fﬁhren. Folge einer tentoriellen Hernjation ist eine
lokale sekundire Mittelhirnschidig ng mit der Symptomatik des akuten traumati-
schen Mittelhirnsyndroms. Nach Fo tbestehen der supratentoriellen Volumenvermeh-
rung und Massenverschiebung entv ‘ckeit sich durch Verlagerung von Anteilen des
Kleinhirns in das Foramen occipitale magnum mit foramineller Herniation ein Bul-
barhirnsyndrom (Abb. la, b). Dem fegeniiber sind priméir traumatische Hirnstamm-
chiaden sowohl nach dem biomech, nischen Modell von Sellier und Unterharn-
scheidt (1962) als auch nach den) morphologischen Untersuchungen von Peters
(1966) und Jellinger (1966) selten|und fithren zum raschen Tod des Patienten. Ib
letzter Zeit ist allerdings zu beobachten. daB durch die bessere Primarversorgung am
Unfallort und die rasch einsetzend~ Intensivbehandlung. wie sich aus der klinischen

bb. I. Schematische Darstellung der sup atentoxielle Volumenvermehrung bei beidscitiger sym-

etrischer Mittelhirnbedriingung durch ifftuse Hirns hwellung (a) und asymmetrischer Verdriin-
«ung des Hirnstamms hei einseitiger supra entorieller Raumforderung, 2. B. durch subdurales Hima-
tom (b). Dic Pfeile charakterisieren die  uckwirksamen Richtungen der Massenverschiebung am
Tentoriumschlitz (tentorielle Herniation) ﬁnd bei Fortbestehen der Massenverschiebung am Foramen
occipitale magnum (foraminetle Herniatign).| Die zent ale Herniation entspricht der medialen Ver-
taufsform des Mittelhirnsyndroms, die as mmetrische ncale Herniation der lateralen Verlaufsform
des Mittelhirnsvndroms. Der oberste Pfe in Ab . ib okalisiert die zinguliire Herniation.
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Symptomatologie und den Zusatzuntersuchungen zeigten, mehr Patienten mit primir
traumatischen Hirnstammlisionen iiberleben und auch eine Riickbildung erfahren
kénnen.

Bei einer Mittelhirn- und Bulbédrhirneinklemmung, aber auch bei primir traumati-
schen Hirnstammschiden lassen sich bestimmte Entwicklungsverliufe phasenhaft
abgrenzen, die einerseits in Form des medialen akuten Mittelhirnsyndroms. anderer-
seits als uncale Herniation mit der Symptomatik des akuten Mittelhirnsyndroms mit
Lateralisation ablaufen. Das akute traumatische Bulbirhirnsyndrom entwickelt sich
in 2 Stadien und geht meist in den irreversiblen Zusammenbruch der Hirnfunktionen,
den Hirntod uber. Eine direkte Riickbildung eines Wlttelhlrnsyndrom ist moglich.
Es kann sich aber auch aus dem Mittelhirnsyndrom nach einem Ubergangsstadium
das Vollbild des apallischen Syndroms einstellen.

Auch das apallische Syndrom stellt keineswegs einen Endzustand dar. sondern
zeigt in den meisten Fillen eine Remission, die iiber charakteristische Sradien detekt-
frei, oder zu einem Defektzustand ablaufen kann (3).

Bei der klinischen Symptomatik des Mittelhirnsyndroms sekundirer Genese wird
von McNealy und Plum (1963) bzw. Plum und Posner (1966) in zwei verschiedene
Verlaufsformen das mediale und das uncale Mittelhirnsyndrom unterteilt und nach
neuroanatomischer bzw. zeitdynamischen Phasen eingeteilt und entsprec end benannt.
Nach dem topischen dynamischen Konzept von Gerstenbrand und L ticking(1970)
istnach den funktionellen Stérebenen der Mittelhirn- und Bulbarhlrnschadigungeine
phasenhafte Zuordnung der klinischen Entwicklung in 4 Phasen de§ Mittelhirn-
syndroms und 2 Phasen des Bulbidrhirnsyndroms zu unterteilen. Zusitzlich kénnen
2 Phasen des Lateralisationsverlaufs bei der uncalen Herniation abgegrenzt werden
(5). Neuere Untersuchungen an einem groBeren Erfahrungsgut habgn allerdings
ergeben, daB bei der medialen Verlaufstorm der Ubergang von der Phase Il in
die Phase [II eine Unterteilung in eine Zwischenphase. die Phase [Th, notwendig
macht (6).

Neben der klassischen Verlaufsform eines akuten Mittelhirnsyndroms mit direkter
phasenhafter Riickbildung der Mittelhirnsymptomatik bzw. der Entwicklung des
Vollbildes eines apallischen Syndroms. ist das Autftreten einer prolongierten Mittel-
hirnsymptomatik zu beobachten. Wie die Erfahrung zeigt, ist bei einer bestimmten
Anzahl von Fillen eine passagere Chronifizierung der Mittelhirnenthemmungs-
symptomatik zu beobachten, die nur eine Teilentwicklung eines apallischen Syndroms
bzw. die direkte Riickbildung aus dem Uberzangsstadlum aufweist. Diese Verlaufs-
form kann als prolongiertes Mittelhirnsyndrom bezeichnet werden.

Die Symptomatologie des akuten sekundaren Mlittelhirn- und Bulbaihimsyndroms
traumatischer Atiologie

Das akute sekundire Mittelhirnsyndrom zeigt. wie schon erwidhnt und auch aus der
schematischen Abbildung zu ersehepn (siehe Abb. la, b) prinzipiell zwei| verschiedene
Entwicklungsformen, das mediale Mittelhirnsyndrom nach zentraler tentorieller
Herniation. sowie das Mittelhirnsyndrom mit Lateralisation als Folge der uncalen
tentoriellen Herniation.

Das akute mediale sekundire Mittelhirnsyndrom

Nach zentraler tentorieller Herniation kommt es sowohl durch den Driick der incar-
cerierten Anteile des medialen Temporallappens auf das Mesencephalon und auf die
zu- und abfithrenden GefiBe, sowi¢ durch dic rostro-caudale Verlagerung des Hirn-
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stamms (Downwards Displitcement nach Plum und Posner) zu einer stufen-
weisen Enthemmungssymptomatik der Mittelhirnregulationszentren fiir den Muskel-
tonus, die vegetative Steuerungssysteme und die Optomotorik, gleichzeitig mit einer
zunehmenden Stérung der aacendlerendeu reticuliren Formationen. Durch die St6-
rung dieser lokalen Strukturen stellen sich Verinderungen in der BewuBtseinslage,
der Optomotorik. der Korpes- und Extremititenmotorik sowie des vegetativen
Systems ein.

In Abbildung 2 sind die wichtigsten klinischen Symptome und Verdnderungen,
wie sie bei den einzelnen Phagen des Mittelhirn- und Bulbarhirnsyndroms zur Be-
obachtung kommen, zusammenfassend dargestelit. Im folgenden sollen die einzelnen
Phasen in ihren Hduptsymptomcn beschrieben werden.

[n der Phase [ kommt es zu einer Einschrinkung der BewuBtseinslage, einer gering-
gradigen Stérung der Optomotbnk dem Auftreten von Massen- und Wilzbewegun-
gen bei geringen Zeichen einér Enthemmung der tonusregulierenden Zentren mit
Hyperreﬂexne und angedeutetén Pyramidenbahnzeichen sowie zu leichten Stér-
symptomen der vegetativen Regulationssysteme.

Die Phase [ ist nach weiteren Erfahrungen iiber die detaillierten Symptome und
den Verlauf in 2 verschiedene Phasen zu unterteilen, die wir als [[a und IIb bezeichnen
mochten.

STADIEN OER HIRNSTAMMICHAOEN 1
NACH SUPRATENTORIELLER RAUM— ﬁ(HS BHS
FORDERUNG -
, 2ZENTR. HERNIATION I 2 1s | 3 | =m R [T
| VIGILITAT SOMNOLENZ SOPOR oM | coma | coma oma | coma
GERING VER - | UERZOGERT
AKUSTISCHE | 25GeRT wiT | Opee | FEHLEND | FEHLEND | FEWLEND | FEHLEND
; RENZE ZUWENOUNG | ZUWENDUNG |
RENTY PROMPT | VERZOGEAT RESTE BEUGE - STRECK- | REST - {
SCHMERZREIZE | GERICHTETE tl-WGERfLHFH‘ umsm:nrsm| STRECK - SYNER- | STRECK - FEHLEND
ABWEHR AW STELLUNG GISMEN SYNERGISM. |
-STELLUNG|  NORMAL NORMAL | sz6ivwenps | OwveRGENZ |OwvERGENZ | OIVERGENZ | DIVERGENZ
BuLAUs- | OVERGENZ | FIXIERT FIXIERT
L -3EWEGUNG | PENDEIND | SCHWIMMEND |OYSKDIIUNGIERT| FEWLEND | FEMLEND | FEHLEND FEHLEND
premere | © ® | ® @ | @@ | 0@ @@ &0 | 0—0
ucnrreation | (@) (@) |[@) @) | @) | @@ @0 | O | @—@
noasemunsin ALy w‘g%“ccgo)ﬂ@g}o ==
f X
| N-LND NBEWEG. |MASSENBEWEG, AEUG REST- 3
'l HORPER Z,%Z:— |ﬁ:‘iﬁffEI gnszemga A'FR KHALTUNG }En’gcfx valnia iy b iii;;v;:
- s 9 ) B HALTUNG STRECKRALT | '
[ jromres | aewesumeen | VERE HALTUNG | ECKHALT
| BeINE e = SIARK | GERING .
INE & CHLAFF
| TONUS | NORMAL | Ge s EM_W.EF INE ERHOHT. ERHOMT | ermont | Ermonr 3
B4BINSK: i i R E [+ s
PHANOMEN I I | i 17- | 1 * f t T T | L !
IAAAN
2ieh RN A 0| g Nnans iM A AAAA
{ MMM [ AnAM | |
2 | | [smaax ol g sas
YEGETAYIV PULS - NCRMAL SESLHLEUNIGT | HESCHLEUMIGT lﬂf‘tH.EhN BESCNLEUNIGT | VERLANGSAMT
eH? ; LEICHT s g
08LIGAT AR MORMAL MIRMAL | | NDARMAL ERHGr | SRHOAT NORMAL | ERNIEDRIGT
orpeR- | e | e I SIARK - AGRMAL
e NORMAL ||| NOAMAL Shtiir ’ ERHONT l EQHONT ERMOHT | conneoricr
' Ll —J

Abb. 2. Schematische Darstellung der wichtigsten Parameter, die die mediale (zentrale) Verlauts-
form des Mittethirnsyndroms charakterisieren. Der oculo-cephale und der vestibulo-oculiire Reflex
werden in der Akutphase nicht beriicksichrigt. da ihre Auslosung den Ausschlul einer Halsmark-
verletzung, bzw. intakte Trommelfellstrukturen erfordert. Das klassische Mittelhirnsyndrom der
Phase [ ist in die Phase I1a und tb/unterteiit.
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In der Phase Ifa ist eine zunehmende Storung der BewuBtseinslage in Form von
Somnolenz bis zum Sopor, bei verminderter Reaktion auf die Umgebung und ver-
zogerten, ungerichteten Bewegungen der oberen Extremititen auf §chmerzrelze bei
Streckbeweeunqen an den unteren Extremititen. Die Optomotorik zefgt ein passageres
Bulbusschwimmen bei geringer Divergenztendenz und erhaltenen Fixieren von Reiz-
objekten. Die Pupillen sind verengt bei Verminderung der Lichtreaktion. Der cilio-
spinale Reflex ist auslésbar. Der oculo- cephale Reflex zeigt ein Eermges Puppenkopf-
phinomen, der vestibulooculire Reflex eine vermehrte Reaktion agyf Kalt-Kalorisa-
tion. Die spontane Korpermotorik weist eine zunehmende Tendenz zjir Streckhaitung
der Beine auf, die mit Massen- und Tretbewegungen abwechseln, bei Massenbewegung
der oberen Extremititen. Es besteht eine leichte Tonus- und Retlex$teigerung sowie
bahnbare Pyramidenbahnzeichen. An vegetativen Stiirsymptome:[ﬁndct sich cine
Anhebung der Atem- und Pulsfrequenz wie auch des Blutdruckes bei normaler
K drpertemperatur.

Im Mittelhirnsyndrom der Phase [Ib ist der Patient comatés, auf‘ anhaltende und
repetitive Schmerzreize kommt es nach einer initialen Massenbewegung der oberen
Extremitit zur Tendenz einer Beugestellung der Arme mit einem Rest von ungerich-
teten Abwehrbewegungen. Die unteren Extremititen weisen eine zunehmende Streck-
haltung auf, die sich bei Schmerzen verstirkt. Spontane Bewegungen der Beine sind
nicht mehr zu beobachten. Im Bereich der Optomotorik sind die Puglillen verengt mit
Herabsetzung der Lichtreaktion. Das Bulbusschwimmen ist vermindert, es zeigt sich
eine Tendenz zur dysconjugierten Bulbusbewegung, bei mtermlttlerend verstarkter
Divergenzstellung. Der oculo-cephale Reflex ist prompt auslésbar, der vestibulo-
oculire Reflex zeigt eine ausgeprigte ipsilaterale Nystagmusreaktion. Der cilio-
spinale Reflex ist deutlich auszulésen. Die Kdrperhaltung weist eine Streckstellung
der unteren Extremititen auf. Die Haltung der oberen Extremititén ist indifferent
mit Tendenz zur Beugestellung, insbesondere nach wiederholten Sthmerzreizen. Es
besteht eine leichte Hyperreflexie und geringe Tonussteigerung mit Pyramidenbahn-
zeichen. Die vegetativen Parameter weisen verstirkte Enthemmungszeichen auf mit
Tendenz zur Cheyne-Stokesschen Atmung, erhéhter Pulsfrequenz. lgicht gesteigerten
Blutdruckwerten und leicht erhéhter Kérpertemperatur. ﬁ

Die Phase III des akuten Mittelhirnsyndroms ist gekennzeichget durch Coma,
Beuge-Streckstellung der Extremititen, vermehrt durch Schmerzrefze und Tendenz
zu Beuge-Streck-Synergismen. Die Pupillen sind eng, die Lichtreaktion deutlich ver-
mindert. der ciliospinale Reflex ist auslésbar, vermindert gegeniibgr der PhaSe [Ib.
Der oculo-cephale Reflex zeigé,ein voll ausgeprigtes Puppenkor phanomen der
vestibulo-oculire Reflex eine tonische Reaktion auf Kaltkalorisation ipsilateral. Die
spontane Ko6rper- und Extremitiitenhaltung weist eine Beuge-Streckstellung der Ex-
tremititen mit leichter Strecktendenz des Rumpfes auf, der Decorticationshaltung
entsprechend. Es bestehen Hygerreflexie, deutlich faBbare Muskeltonussteigerung
und Pyramidenbahnzeichen. Di¢ vegetativen Parameter weisen eine Enthemmung auf
mit rhythmisierter Atmung bei erhéhter Atemfrequenz, Zunahme der Pulsfrequenz.
Steigerung des Blutdruckes und/erhéhter Koérpertemperatur.

Das Vollbild des akuten Mittelhirnsyndroms, die Phase [V, ist durch Coma und
Streckstellung von Extremititen und Rumpf mit spontanen Strecksynergismen ge-
kennzeichnet, die sich auf Schmeérzreize verstirken. Die Pupillen sind untermittelweit.
etwas weiter als in der Phase [II, die Lichtreaktion ist deutlich vermindert. der cilio-
spinale Reflex gering auslésbar. Der oculo-cephale Reflex ist nurthehr gering vor-
handen, beim vestibulo-oculirgn Reflex zeigt sich cine dissozilefte Refiktion des
ipsilateralen Auges allein. Die K@rperhaltung entspricht der Decerebyation it Streck-
stellung von Nacken. Rumpf und von allen Extremititen mit Prongtionstendenz der




240 Gerstenbrand, Rumpl
Arme. Der Muskeltonus ist hochgradig gesteigert, wodurch die Sehnenreflexe mit-
unter vermindert oder gar nicht auslosbar sind. Es bestehen ausgeprigte Pyramiden-
bahnzeichen. Die Atmung istlmaschinenartig, in der Frequenz deutlich erhoht
(26-32); es besteht Tachycardie bis zu 140, Blutdrucksteigerung mit deutlich erhéhten
systolischen und diastolischen "T erten und mitunter ein profuses Schwitzen.

Das akute sekundire Mittelhirnsyndrom mit Lateralisation

Beim lateralen Mittelhirnsyndeom nach uncaler Herniation kénnen 2 Phasen ab-
gegrenzt werden, die durch einé homolaterale Schiadigung des N. oculomotorius bei
kontralateraler Stérsymptomatik des Mittelhirns durch Anpressung an die Ten-
toriumkantc zur Entstchung kemmen (siche Abb. la, b). In der zweiten Phase stellt
sich eine Verstirkung durch Skhadigung der kontralateralen Mittelhirnstrukturen,
bei gleichzeitiger Enthemmung der homolateralen Mittelhirnformationen ein. In der
Einteilung von Plum und Posner werden die beiden Phasen als ‘“‘early and late
third nerve stage™ bezeichnet. Wie die heutigen Erfahrungen zeigen, ist wahrschein-
lich noch eine dritte Phase in der Entwicklung der Lateralisationssymptomatik abzu-

grenzen.

£
A
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Abb. 3. Schematische Darstellung der wichtigsten Symptome der ersten Lateralisationsphase des
Mittelhirnsyndroms. Die einseitige F’.aumforderqu ist schematisch links oben dargestellt.

|

In der Phase I der Lateralisationssymptbmatik weist der Patient eine normale bis
leicht getriibte Vigilitit auf. beiletwas verzdgerter Reaktion auf iulere Reize (Abb. 3).
Die zur uncalen Herniation qgmolateralc Pupille ist erweitert und zeigt eine ver-
zogerte Lichtreaktion. Es besteht eine Deviation des Kopfes und der Bulbi zur erwei-
terten Pupille. Der oculo- Lephale Reflex ist in die Deviationsrichtung erhéht, in die
Gegenrichtung herabgesetzt mit Einschriankung der Adduction homolateral zur erwei-
terten Pupille. Ahnlich verhilt sich der]vestxbulo—oculare Reflex mit verstirktem
Nystagmus homolateral zur ereiterten Pupille. Der cilio-spinale Reflex ist kontra-
lateral zur erweiterten Pupille [gering auslsbar, an der erweiterten Pupille nur an-
gedeutet taBbar. Homolateral rur Pupille aber auch zur Deviation des Kopfes und
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der Bulbi sind eine Beugestellung der oberen mit Streckstellung der unteren Extremi-
tit, erhohtem Muskeltonus in dem entsprechend kontrahierten Muskeln mit Reflex-
steigerung und gering ausgepridgten Pyramidenbahnsymptomen zu beobachten. In
den kontralateralen Extremititen weisen die Patienten Massenbewegungen bei leicht
erhdhtem Muskeltonus und Reflexen auf. Schmerzreize bewirken eine verstirkte
Beuge-Streckstellung der Extremititen homolateral zur erweiterteq Pupille, in den
kontralateralen Extremititen l6sen sie ungezielte Abwehrbewegungen aus. Die vege-
tativen Parameter sind durch eine Rhythmisierung und Frequenzsteigerung in der
Atmung, gering erhohter Puls- und Blutdruckwerte, bei weitgehend dormaler Kérper-
temperatur gekennzeichnet.

[n der Phase II des akuten sekundidren Mittelhirnsyndroms mit Lateralisation stellt
sich eine Verstirkung der Oculomotorius-Parese homolateral zur supratentoriellen
Raumverdringung, bzw. der uncalen Herniation ein, gleichzeitig mit einer Verstiir-
kung der Mittelhirnsymptomatik kontralateral und Auftreten von Mittelhirnenthem-
mungszeichen homolateral (Abb. 4). Die Deviation des Kopfes und der Bulbi ist ver-
mindert bei zunehmender Divergenzstellung der Bulbi und gering auslésbarem oculo-
cephalen Reflex homolateral zur uncalen Herniation, bzw. zur erweiterten Pupille,
fehlend nach kontralateral. Der vestibulo-oculdre Reflex zeigt eine noch geringe
tonische Reaktion homolateral zur erweiterten Pupille. Bei Relzung kontralateral zur
erweiterten Pupille kommt es zur verstirkten tonischen Deviation des kontralateralen
Bulbus. Die kontralaterale Pupille ist deutlich verengt. die Lichtreaktion stark herab-
gesetzt. Die homolateral weite Pupille zeigt eine angedeutete oder fehlende Reaktion
auf Licht. Homolateral zur erweiterten Pupille besteht eine Streckstéllung der oberen
und unteren Extremititen, kontralateral eine Beuge- Streckstelluﬁg Entsprechend
finden sich Muskeltonus- und Reflexsteigerung mit Pyramidenbahnzéichen bei Akzen-
tuierung an den homolateralen Extremitdten. Schmerzreize 16sen Strecksynergismen
an der Seite der erweiterten Pupille aus, die kontralateraien Extremititen zeigen eine
Zunahme der Beuge-Streckstellung. Im vegetativen Bereich I'allenw? eine zunehmend

COMA

Abb. 4. Schematische Darstellung der wichtigsten Symptome der 2. Lateralisatfonsphase des akuren

sekundiren Mittelhimsyndroms. Die mmnmmm:ﬂs_ﬂnumm:dmmg.mmm: Symptome

beziehen, ist links oben dargestellt.
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reguldre maschinenartige Atmung. leichte Tachycardie. erhdhter Blutdruck und er-
héhte Temperaturen auf.

Im weiteren Verlauf der Lateralisationstellt sich ein Mittelhirnsyndrom der Phase IV
ein. wobei sich noch immer eine deutliche Pupillendifferenz zeigt.

Das akute sekundire Bulbédrhirnsyndrom

Bei Fortbestehen der supratentofiellen Volumsvermehrung mit Massenverschiebung
und der rostro-caudalen Verlagerung des Hirnstamms und einer gleichzeitigen Volums-
vermehrung der Strukturen in der hinteren|Schidelgrube stellt sich durch die fora-
minelle Herniation eine Desintegration der Bulbirhirnsysteme ein (siehe Abb. la, b).
Zwei Phasen sind in der Entwicklung des Bulbarhirnsyndroms abzugrenzen (siehe
Abb. 2). !

Die Phase [ des akuten sekundéren Bulbidrhirnsyndroms zeigt bei Fortbestehen des
Coma und Fehlen aller Reaktionen aut dullere Reize eine Abnahme sowohl der
Streckhaltung wie auch der Strecksynergismen. Der Muskeltonus ist vermindert. die
Reflexe vor allem in den oberei Extremitdten herabgesetzt. Die Bulbi zeigen eine
fixierte Divergenzstellung, die Pupillen sind iibermittelweit mit geringer Lichtreak-
tion, der oculo- und vestibulo-oaulére Retlex fehlt, ebenso der cilio-spinale Retflex.
Die oberen Extremitiiten weisen den Rest einer Streckstellung, die unteren eine Streck-
haltung auf. die Reflexe sind leicit erhSht, ebenso der Muskeltonus, Pyramidenbahn-
zeichen sind vermindert ausldsbar. Im Bereich der vegetativen Parameter ist die
Atmung rhythmisch. in der Frequenz aber vermindert und zeigt Tendenz zu einer
Schnappatmung. Der Puls ist in der Frequenz leicht erhéht und weist aber, wie auch
Blutdruck und Kdérpertemperatur eine sinkende Tendenz auf.

Die Phase [, das Vollbild desjakuten sekundiren Bulbirhirnsyndroms. ist durch
den Ausfall aller Hirnstammtunktionen gekennzeichnet. mit Coma. Fehlen der Re-
aktionen auf alle iuBlere Reize. aner tixierten Divergenzstellung der Bulbi. maximal
weiten Pupillen ohne Reaktion 4uf Licht. erhaltenem oder auch schon fehlendem
Cornealreflex. Es besteht eine sthlaffe Korperhaltung bis auf geringe Reste einer
Plantarflexionsstellung im FuBgelenk beidseits. Pyramidenbahnzeichen sind mitunter
geringgradig ausidsbar, fehlen aber bei den meisten Patienten. Es ist zum Atemstill-
stand gekommen, bei Absinken| von Puls. Blutdruck und Kdrpertemperatur auf
Normalwerte.

Bei Bestehen eines akuten Bulbirhirnsyndroms iiber 20 Minuten kommt es zum
Svmptomenbild des irreversiblen Zusammenbruchs der Hirnfunktionen. das sich
2um Unterschied zum Vollbild des akuten sekundiren Bulbidrhirnsyndroms durch
Zusammenbruch der vegetativenn Regulationszentren mit Einstellung der K&rper-
temperatur aut Umgebungswerte (Poikilothermie), cardialem Automatismus und
Notwendigkeit einer medikament®sen Kreislautunterstiitzung zeigt. Die Herzfrequenz
1aBt sich durch Atropin-Gaben nicht mehr Verindern. Schon initial, oder auch erst
nach 1-2 Stunden treten verschiedene spinale Retlexschablonen auf. die im Uro-
genital- und Analbereich ihre Hauptiokalisation aufweisen.

Prinzipiell kann sich ein Mittethirnsyndiom aber auch ein Bulbdrhirnsyndrom
direkt wieder riickbilden. in einer stufenweisen Reintegration der Hirnstammsysteme,
die phasenhaft entsprechend der [Entwicklung der Mitteihirnsymptomatik und Bul-
birhirnsvmptomatik verliutt. Dies ist besonders dann det Fall. wenn sich nur ein
Mittelhirnsyndrom der Phase | u[Iui I[a entwickelt hat. Bei Patienten im Mittelhirn-
svndrom der Phase [Ib und Il kommt es hiufig, bei Patienten im Mittelhirnsyndrom
der Phase 1V und beim Bulbdrhitnsyndrom gder Phase | fast immer zur Entwicklung
des Ubergangsstadiums zum apallischer Synidrom.
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Das Ubergangsstadium zum traumatischen apallischen Syndrom

Avenarius und Gerstenbrand haben 3 Phasen des Ubergangsstadiums zum trau-
matischen apallischen Syndrom abgegrenzt und die Phase des Coma prolongé, der
Parasomnie und des akinetischen Mutismus unterteilt (Abb. 3).

In der Phase des Coma prolongg ist der Patient im Coma ohne Reaktlon aut duflere
Reize. die Korperhaltun" entspricht der Phase [I[ oder [V des akuten Mittelhirn-
syndroms, je nachdem die Entwicklung des apallischen Syndroms eingesetzt hat! Die
Optomotorik entspricht der vorausgegangenen Mittethirnphase. Das gleiche trifft
fiir Muskeltonus, Sehnenreflexe und Pyramidenbahnzeichen zu. Orale Automatismen
sind in Form von Kau-Saugbewegungen zu beobachten. die spontad oder auch auf
dullere Reize einsetzen. Im vegetativen Bereich zeigt sich eine Tendehz zur chronifi-
zierten ..emergency reaction™ mit Tachycardie als wichtigstes Zeichen der einsetzen-
den Uberaktivitat des sympathischen Nervensystems. Dicse beruht aufeiner Erhobung
des Noradrenalinspiegels (11). Diese Phase hiilt 3 bis 5 Tage an.
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Abb. 3. Schematische Darstellung der Moglichkeiten des Entwickiungsverlaufes eipes akuten trpuma-
tischen Mittelhimsyndroms. Rasche Riickbildung iiber die Stadien der Entwigklung des zkuten
Mittelhirnsyndroms (linker Balken). Entwicklung eines prolongierten Mitteihims¥ndroms mit Uiber-
aang in ein psvchoorganisches Svndrom (oberer schriger Querbalken), Entwicklyng iiber zin {Iber-
unusumum zum apalligchen Syndrom (unterer horizontaier Querbaiken), zum vollblld des|apai-

chen Syndroms mit RUCkbl(dungbm(!glldll\ut tber typische Stadien (rechter Buikcn) 'Der Exitus
it in aiten Entwickiungssturfen méelick, ab einer Klitver-Bucy-Symptomatik seiten.

Die Phase der Parasomnie ist|gekennzeichnet durch eine schlafiihnliche Bewupt-
seinslage mit Reaktion aut’ Schmerzreize in Form ciner verstiirkien Bg.um.‘btrec!\hal-
tung und Ansitzen zu ungerichteter Massenbewegung der oberan hgi Strecktendenz
der unteren Extremititen. Es besteht eine Beugchaitung an den oberen ugd Beuge-
Streck-Haltung an den unteren Extremititen mit Plantartlexionspgsition des Fuld-
zelenks. Hyperreflexie. erhohter  Muskeltonus mit Zeichen einer Rigido-Spastizitiit.

P
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Pyramidenbahnzeichen sind ausldsbar, die oralen Automatismen verstirkt zu beob-
achten. Es lassen sich bereits ausgepriigte orale Schablonen auslésen. Weiterhin
finden sich die Zeichen einer| Sympathicusiiberaktivitit. Auch diese Phase kann
3-5 Tage anhalten.

Die Phase des akinetischen jMutismus ist gekennzeichnet durch ein beginnendes
Coma vigile mit kurzzeitigem Augenétfnen. unabhingig von der Tageszeit. bei zwi-
schendurch bestehenden schlafdhnlichen Phasen. Auf iuBere Reize zeigt sich eine
verstiirkte Tendenz zur Beugehaltung an den oberen und auch unteren Extremititen
mit vermehrten ungerichtetert Massenbewegungen. Die Optomotorik weist eine
Divergenzstellung der Bulbi uhd gelegentliches Bulbusschwimmen auf. Der oculo-
cephale Reflex ist gering auslésbar, der vestibulo-oculire Reflex zeigt eine feicht posi-
tive Reaktion. Die Pupillen sind mittelweit bis erweitert. entsprechend der sympathi-
schen Reaktionslage. Der Muskeltonus ist im Sinne einer Rigido-Spastizitit ver-
indert, die Schnenrefiexe sind)gesteigert. Pyramidenbahnzeichen auslosbar mit Ten-
denz zum Fluchtreflex. Es bestéht eine erhdhte Puls- und Atemtrequenz. in der para-
sympathischen Gegenregulation withrend der schlafihnlichen Phasen ein Abfall der
Puls- und Atemfrequenz. Das gleiche trifft fiir den Blutdruck zu. Diese Phase hilt
meist 5-9 Tage an.

Das Vollbild des traumatischen apallischen Syndroms

Nach dem Ubergangsstadium stellt sich das Vollbild des apallischen Syndroms ein
(siehe Abb. 5).

Das Vollbild des traumatischen apalilischen Syndroms ist in seiner klassischen Form
gekennzeichnet durch ein Coma vigile. einen tageszeitlich unabhingigen. ermidungs-
gesteuerten Schlaf-Wach-Rhythmus mit sympathischen-parasympathischen Begleit-
reaktionen. auf duflerc Reize Einsetzen einer vermehrten Beuge-Streck-Stetlung der
Extremitiiten mit geringer Massentendenz und ungerichteten Massenbewegungen an
Armen und Beinen (Abb. 6) gleichzeitig mit einer Verstirkung der sympathischen

Abb. 6. Vollbild des traumatischen apallischen Svndroms: 28jahriger Patient, Coma vigile, zunch-
mende Beugehaltung, aut Schmerzreize Einnehmen ciner Beuge-Streckstellung der Extremititen mit
geringer Massentendenz. Verstirkung der sympathischen Reaktionslage.
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Reaktionen. In den Wachphasen blickt der Patient starr in die Umgelfbung ohne Wahr-
nehmung von Umgebungsreizen. Die Bulbi sind in leichter Divergenzstellung, es
besteht ein geringes Bulbusschwimmen, das saccadiert ist. Die Pupillen sind leicht
libermittelweit, die Lichtreaktion etwas verzégert und unausgiebig. Der cilio-spinale
Reflex ist prompt auslésbar. der oculocephale und vestibulo-oculdre Reflex in geringer
Form vorhanden. Es bestehen Hyperreflexie aller Sehnenretfiexe. inklusive des Masse-
terreflexes, mit Tonussteigerung der Muskulatur im Sinne einer R,wldo Spastizitit,
Pyramidenbahnzeichen mit Fluchtreflex. Die Patienten weisen dusceprag[e motorische
Primitivschablonen sowohl des Qralsinns wie auch des Greifens sowie pathologische
und Mentalreflexe auf. Haltungs- und Stellreflexe sind in verschiedenem AusmaB
nachweisbar. Die vegetativen Parameter zeigen wihrend des Wachzustandes eine
sympathische Tonuslage mit vermehrter Reaktion auf dullere Reize und Tendenz zu
einer chronifizierten ..emergency reaction™, in Schlafphasen eine Verschiebung in die
parasyvmpathische Tonuslage. ]

[Im Remissionsverlauf lassen sich acht Phasen abgrenzen (siehe Abb. 3). Nach der
Phase primitiv-emotioneller Reaktionen. der Phase des optischen Fixierens und der
Phase des optischen Folgens mit Nachgreifen stellt sich das dreigeteilte Stadium des
Kliiver-Bucy-Syndroms ein, gefolgt von der Phase mit Korsakow- Symptomank und
der Symptomatik eines organischen Psychosyndroms. Wiihrend des Remissionsver-
laufes werden superponierte Herdausfille und lokale Mittelhirnsymptome faf3bar.
Das Defektstadium weist verschieden ausgeprigte lokale und diffuse cerebrale Stér-
symptome auf (3). Die Remission kann in den ersten 3 Phasen zum Stillstand kom-
men. mitunter {iberhaupt ausbleiben.

Die Symptomatik des prolongierten Mittelhirnsyndroms

Bei vielen Patienten. am hiufigsten bei Fillen mit einem Mittelhirnsyndrom der
Phase [Ia und ITb kann sich die Symptomatik eines sogenannten prolongierten Mit-
telhirnsyndroms einstellen. Die Phase des Coma prolongeé ist meistihoch abgrenzbar,
doch ist die Cberaktivitit des Sympathicus geringer ausgepriigt ode iberhaupt nicht
nachweisbar. Die Kdrperhaltung verbleibt zundchst in der des beftandenen Mittel-
hirnsyndroms. Die Patienten beginnen bald Unruhe- und Wiilzbewegungen zu ent-
wickeln. Wihrend der Schlatphasen erinnert ihre Korperhaltung vielfach an das
physiologische Schlafverhalten. Im weiteren Verlaut werden die Augen gedtinet. der
Patient beginnt optisch zu fixieren. Auf verschiedene Reize setzen'?&itéruktionen ein,
denen allmihlich erste Verbalisationsversuche folgen. Meist werden dabei derbe
Idroon-Ausdrucl\e, oft mit sexuellem [nhalt gebraucht. Hiutig laufen parallei dazu
aggressive oder auch abwehreade motorische Stereotypen ab, e¢in|Umstand. der die
Betreuung der Patienten oft etschwert. Die Schlarfphasen iiberwiegen und sind be-
lastungszeittich reguliert.

In der weiteren Entwicklung ist die zunehmende Riickkehr zum normalen Tag-
Nacht-Schlatrhythmus zu beobachten. Der Schlaf ist jedoch scon durch leichte
Auflenreize unterbrechbar.

Elektroencephalographisch konnen im prolongierten \/IittelhirnsvndrOm Zeichen
des synchronisierten Schilaf mu: Spindein nachgewiesen werde:. Gegensatz dazu
sind die Zeichen des svnchromswrtcn Schiafs im bbcrvanvss[.l ium zum |apalli-
schen Syndrom nur seiten zu beobachten (17). |

Im weiteren Verlauf beginnen sich die Patienten zunehmend mif ihrer/ Umiveit zu
beschiftigen. SchlieBlich stellt mch ¢in organisches Psychosvndrom mit unterschied-
licher hirnlokaler Priagung ein (2). In einigen Fillen ist die bdmptonmtu\ eines
Kliiver-Bucy- oder [&orsakowsyndroms zu beobachten. [m Verlauf der Phase des
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prolongierten Mittelhirnsyndroms koénnen lokale Hirnschdden deutlich fa3bar wer-
den.

Die Phase des prolongierten |Mittelhirnsyndroms hilt 2-3 Wochen an. Die Ent-
wicklung eines prolongierten Mittelhirnsyndroms ist in einem hohen Prozentsatz mit
einer geistigen Propose verbunden.

Zusatzuntersuchungen

Von den Zusatzuntersuchungen bei Patienten mit einer akuten Mittelhirnsymptoma-
tik sind diagnostische Malnahmen von |prognostischen Untersuchungsmethoden

abzugrenzen. Bei supratentoriellen und infratentoriellen Lasionen ist die wichtigste
diagnostische MalBinahme in der Akutphase die Computertomographie des Gehirns,
gefolgt von der angiographischen Darstellung der cerebralen Getife. Erst an dritter
Stelle steht das Elektroencephalogramm (EEG), womit nur die Erfassung der Funk-
tionen der thalamo-corticalen [/erbindungssymptome mdéglich ist. Asymmetrien in
diesen Funktiopen kénnen abef auf die Seite einer Raumforderung hinweisen.

Im Gegensatz zu dem hohen gﬂliagnostischen Wertder Computertomographie in der
Akutphase kommt dieser Untersuchung im prolongierten Mittelhirnsyndrom und im
Ubergangsstadium weniger Bedeutung zu.| Allerdings ist auch in diesen Stadien die
Entwicklung eines chronisch sybduralen Himatoms oder die Feststellung der Ent-
wicklung eines Hydrocephalus fion resorptivus an computertomographische Kontrol-
len gebunden. Durch elektroplysiologische MeBmethoden, wie die Darstellung des
Blinkretflexes. der evozierten Potentiale und dem EEG, kdnnen in dieser Phase Aus-
sagen Uiber den Funktionszustand des Gehirns. Hirnstamm und Grol3hirn betreffend
gemacht werden. (8. 7).

Nach Eintreten des traumatischen apallischen Syndroms miissen lanfend computer-
tomographische Untersuchungen wie auch elektrophysiologische Kontrollen durch-
gefiithrt werden.

Therapeutische Mallnahmen

Aus der klinischen Beobachtung des Einsetzens einer Uberaktivitit des Sympathicus
(3) und dem Nachweis erhéhter Katecholgmine im Plasma (11) haben sich wichtige
medikamentds therapeutische Konsequen?en in der Behandlung des Ubergangssta-
diums zum apallischen Syndrom bzw. des prolongierten Mittelhirnsyndroms ergeben.
Durch die Verwendung von beta-blockierenden Substanzen gelingt es, die Wirkung
des Noradrenalin an den Erfolgsorganen herabzusetzen und damit die Stoftwechsel-
wirkungen des sympathischen Nervensystems im Sinne einer erhéhten Glycogenolyse
und Gyconeogenese bzw. einer|verminderten Glucoseverwertung und erhhten Lipo-
lyse zu hemmen. Damit ist es méglich den frither fast obligaten Marasmus dieser
Patienten und dessen gefihrliche Kompijkationen, wie Decubitus sowie vor ailem
die tertiiiren peripheren und zentralen Nervenschiden zu vermeiden. Gemeinsam mit
ener {riih einselzenden. intensiyen physiko-therapeutischen Betreuung gelingt es die
Erfolgsorgane (Muskeln. Nervén und Gelgnke) in einem optimalen Zustand zu erhal-
ten. Bel Abklingen der zentriaien Funktionsstérung mit dem Wiedererlangen der
héheren corticaien Funktionen. stehen dem Patienten vollwertig erhaltene Erfolgs-
organe zur Vertiigung, die die physikalische Therapie wesentlich erleichtern und
auch dic Rehabilitationschancén deutlich erhdhen.

Wiihrend die Therapie in der akuten Phase des Mittelhirnsyndroms weitgehend
vereinheitlicht ist. wird die Therapie des prolongierten Mittelhirnsyndroms und des
Ubergangsstadiums zum apallischen Svndrom noch unterschiedlich gehandhabt, in
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vielen Zentren noch auf die Verwendung von Beta-Blockern verzichtet. Aufgrund
der bisherigen Erfahrungen muB jedoch der Einsatz der Beta-Blocker in der Therapie
des prolongierten Mittelhirnsyndroms und des Ubergangsstadiums kategorisch gefor-
dert werden. (7, 9, 11). Gelingt es nicht mit einem Beta—BlockeF allein die Uber-
aktivitiat des Sympathicus einzudimmen, so steht mit dem andrefiergen Neuronen-
blocker Debrisoquine eine weitere Substanz zur Verfiigung, die die/ Uberaktivitiit des
Sympathicus zu hemmen vermag. Mit dieser Substanz gelingt es. die Aufschiittung
der Katecholamine zu normalisieren, wahrend durch die Beta-Blocker-Therapie
allein der Katecholaminspiegel im Plasma nicht beeinflut wird (]1). Fiir den kiini-
schen Gebrauch hat sich eine einfache Grundregel als ausreiche?d herauskristalli-
siert. Der Patient soll entsprechend hohe Dosen von Beta-Blockern ;#der Debrisoquine
erhalten. bis die Herzfrequenz nach Ausschiuld anderer Faktorgn (wie Volumen-
mangel, pulmonale Komplikationen, usw.) unter 100jMinute liegt)

In Einzelfillen ist die Verwendung des menschlichen Wachstumshormons {(HGH)
angezeigt. Voraussetzung fiir diese Behandlung ist der Nachweis eines mangeinden
Anstiegs dieses Hormons durch die Argininstimulation (10). Dosisdauer der Appli-
kation muB individuell unter lautender Kontrolle des Stickstoff-Eiwei-Quotienten
festgelegt werden.

SchluBfolgerungen

Die Kenntnis der Symptome des Ubergangsstadiums zum apallischen Syndrom und
des prolongierten Mittelhirnsyndroms erlaubt es. das Abklingen der akuten Hirn-
drucksymptomatik klinisch zu erfassen. Mit dem Auftreten dieser; Symptomenbilder
sind meistens keine akutdiagnostischen Mafinahmen mehr erforderlich. Allerdings
mub an die Mogiichkeit der Entwicklung eines chronisch subduralgn Himacoms und
eines Hydrocephalus non resorptivus gedacht und bei Verschlechtérung der neurolo-
gischen Symptomatik neuerliche CT-Kontrollen durchgefiihrt werden. Entscheidende
Bedeutung kommt in dieser Phase dem Einsetzen therapeutischer MaBnahmen zu.
die im weiteren Verlauf die Prognose weitgehend bestimmen kdfinen. Hier| stehen
mit dem Einsatz der Beta-Blocker-Therapie aber auch spezieller |physiko-therapeu-
tischer Methoden neue Wege in der Rehabilitation der schwereq Hirnverletzungen
zur Verfiigung.

Die exakte neurologische Untersuchung eriaubt es. friihzeitigél Hinweise if'Llr die
Entstehung des Vollbildes eines apallischen Syndroms zu erhalten. Mit Hilfe des
Blinkreflexes (17), hautigen EEG-Kontrollen und den -evozierten Potentialen ($) ist
cine wichtige prognostische Hilfestellung gegeben
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