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Das apallische Syndrom

Diagnose — Friihrehabilitation — Prognose
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Einleitung

Der Begriff »apallisches Syndrom« wurde
1940 von Kretschmer erstmals fir den Fall
einer Patientin nach akuter Enzephalitis un-
geklarter Atiologie verwendet. Apallisch ist
vom lateinischen Wort »pallium« flir den
griechischen Obermantel abgeleitet und
sollte damit auf eine Funktionsstérung und
nicht auf einen prinzipiellen Schaden Bezug
nehmen. Beim apallischen Syndrom ist es
zum Ausfall aller Grophirnfunktionen ge-
kommen, bei Entkoppelung der Mittelhirn-
funktionssysteme unter Verselbstandigung
der nachgeordneten Hirnstammsysteme.

Abbildung 1. Patient im Remissionsstadium ||
nach traumatisch apallischem Syndrom — Rigi-
dospastizitat.

Im Vollbild des apallischen Syndroms befin-
det sich der Patient in einer charakteristi-
schen Bewuptseinslage, dem Coma vigile.
Der Patient ist wach, hat die Augen offen,
zeigt aber keinen Bewuftseinsinhalt und
keine Bewuptseinstatigkeit (Gerstenbrand,
1967). Der Schlaf-Wach-Rhythmus ist be-
lastungszeitlich reguliert, unabhangig vom
Tag-Nacht-Ablauf. Gerichtete emotionelie
Reaktionen fehlen. Es zeigen sich Primitiv-
schablonen, insbesondere die des Oralsin-
nes (Saug- und Schluckautomatismen, ver-
tieftes Gahnen etc.}, dazu Greifschablonen,
Mentalreflexe, aber auch Haltungs- und
Stellreflexe. Der Patient liegt in einer Beu-
ge-Streck-Stellung der Extremitaten, die
eine Rigidospastizitat zeigen. Es bestehen
optomotorische Stérungen und Parkinson-
Symptome (Abbildung 1). Die vegetativen
Funktionen weisen eine chronifizierte
nemergency reaction« (Gerstenbrand,
1967) mit deutlicher Erhéhung der Nor-
adrenalin-Konzentration (Hdértnagl et al.
1980) auf.

Das apallische Syndrom kann durch eine
akute Grophirnschadigung, durch einen lo-
kalen mesopontinen Hirnschaden oder ei-
nen Grophirnabbauprozep verursacht wer-
den (Tabelle !). Akute Schaden des Grop-
hirns, die zu einem apallischen Syndrom
fuhren, kdnnen diffus sein. wie nach Hirn-
verletzung mit Hirnédem, oder nach Intoxi-
kation, Enzephalitis etc. oder beidseits das
Grophirn lokal betreffen, insbesondere den
Thalamus oder den mesodienzephalen Be-
reich.
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Tabelle |. Entstehung eines apallischen Syndroms.

Grophirnlasion

1.
1.
%
1.
1o

PN =

Lokale Mittelhirnlasion

SESES
R

Grophirnabbauprozep

ERORY

Diffuser Grofhirnschaden ohne tentorielle Einklemmung

Diffuser Grophirnschaden mit tentorieller Einlemmung

Lokaler Grophirnschaden mit tentorieller Herniation bei singularer Lasion
Lokaler Grophirnschaden mit tentorieller Hernisation bei multilokularer Lasion

Lokaler Mittelhirnschaden mit aszendierender tentorieller Herniation
Lokaler Mittelhirnschaden ohne aszendierender tentorieller Herniation

1 Grophirnabbauprozep bei degenerativer Hirnerkrankung
2 GroPhirnabbauprozef bei subakutem Hirnabbauprozefs

Ein apallisches Syndrom nach einer meso-
pontinen Lasion kann Folge einer Hirn-
stammenzephalitis oder eines lokalen Tu-
mors (Pinealom etc.) sein, wie auch durch
eine aszendierende Einklemmung nach ei-
nem Prozef der hinteren Schadelgrube
entstehen. Prinzipiell ist jedes apallische
Syndrom als Folge einer Akutschadigung
von GroBhirn oder Hirnstamm reversibel.
Die apallische Symptomatik bedingt durch
diffuse, progredient verlaufende Schaden
wie bei der Alzheimerschen Erkrankung,
der Chorea Huntington, aber auch nach
subakuter Enzephalitis, Jacob Creutzfeld-
scher Erkrankung etc. entwickelt sich tGber
bestimmte Etappen, die den Remissions-
phasen bei der Ruckbildung entsprechen.
Das apallische Syndrom nach progredien-
tem Grophirnschaden stellt durch den ana-
tomischen Ausfall weiter Grophirngebiete
einen Endzustand dar. Jede Therapie mup
ohne Erfolg bleiben.

Einer apallischen Symptomatik nach Akut-
schaden, insbesondere nach Schadel-Hirn-
Trauma, geht obligat als Initialstadium ein
akutes Mittelhirnsyndrom voraus, wobei
die funf Stadien haufig in uniformer Folge
auftreten, mitunter eine Lateralisations-
symptomatik des akuten Mittelhirnsyn-
droms ablauft und in seltenen Fallen auch
ein Bulbarhirnsyndrom bis zur Phase Il be-
standen haben kann. Nach einem Uber-
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gangsstadium (Gerstenbrand und Avena-
rius) stellt sich nach 5—-10 Tagen das Voll-
bild des apallischen Syndroms ein (Abbil-
dung 2).

Es kann aber auch nur eine partielle apalli-
sche Symptomatik auftreten, die als pro-
longiertes Mittelhirnsyndrom bezeichnet
wurde (Gerstenbrand und Rumpl, 1980).
Im Remissionsstadium sind acht Phasen zu
unterscheiden (Abbildung 2), die meist gut
abgrenzbar ablaufen. Nach Eintreten der
zweiten, vor allem aber der dritten und
vierten Remissionsphase, den zwei ersten
Stadien des Kliver-Bucy-Syndroms, kann
flir die weitere Rickbildung eine glnstige
Prognose erstellt werden. Wahrend des
Remissionsverlaufes kdnnen sich in zuneh-
mender Auspragung Symptome von Lokal-
schaden im Grophirn, Hirnstamm und Zere-
bellum zeigen. Sehr haufig ist dabei sowohl
beim traumatischen als auch beim enze-
phalitisch und anoxisch bedingten apalli-
schen Syndrom eine thalamische Sympto-
matik faPbar.

Verlauf und Prognose

Verlauf und Prognose eines apallischen
Syndroms sind von den eingetretenen
Schaden abhéngig. Diese sind in primare,
sekundére, tertidre und quartare Schaden
sowie in Komplikationen zu unterteilen.



Die Schadensformen lassen sich am besten
beim traumatisch bedingten apallischen
Syndrom aufzeigen. Nach einer Schadel-
Hirn-Verletzung kommt es, abhéngig von
der Richtung der einwirkenden Gewalt, die
durch mehrmaligen Aufprall des Schadels
mehrfach sein kann, sowie durch die
Schwere der Gewalteinwirkung zu einem
unterschiedlichen traumatischen Scha-
densmuster (Gerstenbrand, 1989; Greevic,

1989). Als Traumaformen, abhdangig von
der Richtung und Schwere der einmalig ein-
wirkenden Gewalt, sind zu unterteilen (Ta-
belle 11): Das dufere lineare Hirntrauma mit
Coup und Contre-coup (Rindenprellungs-
herde), das innere Hirntrauma, welches in
ein mittleres inneres Hirntrauma nach
Greevic (periventrikulare Schaden, Verlet-
zungen von Corpus callosum, Cingulum,
Septum pellucidum, Dienzephalon), das
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Abbildung 2. Entwicklungs- und Remissionsverlauf des apallischen Syndroms.

177



Tabelle II. Verletzungsmechanismen bei traumatischer Hirnschadigung.

1. Lineares Hirntrauma/Akzelerationstrauma
— auperes Hirntrauma (Coup-Contre-Coup)
— inneres mittleres Hirntrauma (Greevic)
— inneres unteres Hirntrauma (Lindenberg)

2. Rotations-Akzelerationstrauma (Pudenz-Shelden) stets Ubergang in ein lineares Trauma
3. Kombination verschiedener Formen bei mehrfacher Gewalteinwirkung

untere innere Hirntrauma nach Lindenberg
(primare Lasionen im oberen Hirnstamm,
dem periaquaduktalen Hohlengrau, Zere-
bellum und medialen Temporallappen) und
das Rotationstrauma nach Pudenz-Shel-
den (Lasionen im Thalamus, perforierende
aber auch deszendierende Gefape mit trau-
matischer Blutung und traumatischem ex-
trazerebralem Hamatom) unterteilt wird.
Das Rotationstrauma geht meist in ein li-
neares Trauma Uber (Rotations-Akzelera-
tions-Trauma). Die primartraumatischen
Schaden entstehen im Augenblick der Ge-
walteinwirkung und sind schicksalshaft be-
dingt.

Die sekundaren Hirnschaden kénnen bei
der Hirnverletzung Folge des diffusen peri-
fokalen Hirnddems, einer diffusen hyp-
oxisch-anoxischen Schadigung durch Kreis-
laufstorung (Schockfolge) sowie der sekun-
daren tentoriellen bzw. foraminellen Her-
niation mit Lokalschaden im oberen und
unteren Hirnstamm sein, bedingt durch di-
rekten Druck oder durch Zirkulationssto-
rungen im Gefolge einer arteriellen und/
oder venodsen Gefapkompressionen im
Tentorium oder Foramen occipitale ma-
gnum. Auch nach einer Enzephalitis, Blu-
tung, Tumor etc. treten sekunddre Lasio-
nen gleicher Art auf. Die sekundaren Scha-
den nach Hirnverletzung entstehen in den
ersten 36 Stunden und kdénnen durch ver-
schiedene Akutmapnahmen minimiert wer-
den. Sie fiihren zu Schaden in der Grofhirn-
rinde, der weiffen Substanz, dem Hirn-
stamm, aber auch zum geféfbedingten In-
farkt und lamindren Nekrosen (Okzipital-
lappen etc.).
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Tertiarschaden sind Folge einer unzurei-
chenden Versorgung in der Entstehungs-
phase, vor allem aber in zunehmender Aus-
pragung im weiteren Verlauf des apalli-
schen Syndroms, bedingt durch Unterkalo-
risation im Rahmen des massiv erhohten
Grundstoffwechsels, Fehlerndhrung (Avit-
aminose, Proteinmangel etc.), Anamie,
Stoérung der Elektrolyte, endokrine Stérun-
gen etc.. Folgen der Tertidrlasionen sind
Enzephalopathie, pontine Myelinolyse,
Myelopathie und Polyneuropathie, alles oft
in ausgepragter Form. Bei den Tertidrscha-
den ist nach der Erfahrung der Raumfahrt-
neurologie das Bed-rest-Syndrom von be-
sonderer Bedeutung. Dieses besteht in ei-
ner Hinterstranglasion, Polyneuropathie,
zerebelldrer Koordinationsstérung, funk-
tioneller Thalamussymptomatik, Vigilitats-
minderung sowie Inaktivitatsatrophie und
Osteoporose.

Als Quartarschaden sind Hydrocephalus
occlusus, Hygrom, Hirnabszep und Durch-
wanderungsmeningoenzephalitis zu nen-
nen. Von besonderer Wichtigkeit ist dabei
die rechtzeitige Aufdeckung eines Hydro-
cephalus occlusus.

An Komplikationen sind Dekubitus, Kon-
trakturen und periartikulare Ossifikationen
anzufiihren, die beiden letztgenannten als
schwere Behinderung im Rahmen des Re-
habilitationsprogramms, dazu Zystitis,
septische Komplikationen, Magen-Darm-
Blutungen etc..

Die Auspragung des Defektstadiums ist
nicht nur durch die primar eingetretenen
Schaden als Folge des Traumas, einer Enze-
phalitis etc. bedingt, sondern wird auch



durch die Sekundar- und Tertidrschaden
sowie durch Komplikationen beeinflupt.
Dies trifft allerdings nicht nur fir das apalli-
sche Syndrom, sondern fir alle schweren
Hirnschaden, insbesondere nach Hirnver-
letzung, zu. Quartare Schaden werden hau-
fig erst spdt erfaft. Die Entwicklung der
Komplikationen, insbesondere Kontraktu-
ren und periartikuldre Ossifikationen, kon-
nen die Rehabilitation eines apallischen
Syndroms schwer belasten.

Friihrehabilitation

Jede Hirnverletzung benotigt ein spezielles
Neurorehabilitationsprogramm, welches
individuell dem einzelnen Patienten anzu-
passen ist. Wichtige Voraussetzung flr den
Erfolg jeder Neurorehabilitation ist aber
die Frihrehabilitation, die praktisch in der
ersten Stunde des eingetretenen Primar-
schadens einzusetzen hat.

Fir die Erstellung eines individuellen Re-
habilitationsprogramms ist die Erfassung
der Schadensform und deren Intensitat
durch eine Bilanzierungsuntersuchung Vor-
aussetzung, wobei als wichtigstes die exak-
te neurologische Untersuchung durchzu-
fuhren ist, dazu EEG, zerebrales CT, MRI,
eventuell MR-Spektrographie, evozierte
Potentiale (SSEP, BAEP, MEP, Blinkreflex),
SPECT, EMG-NLG. Eine Koma-Skala kann
fur die klinische Entwicklung in den ersten
Tagen hilfreich sein. Die Glasgow-Coma-
Scale wird dem heutigen Wissensstand
nicht mehr gerecht. Moderne Koma-Skalen
(Innsbruck, Moskau etc.) erlauben eine we-
sentlich bessere Dokumentation und geben
auch bessere prognostische Hinweise.
Durch die Glasgow-Coma-Scale entstehen
eine Reihe von Fehleinschatzungen im klini-
schen, aber auch im Forschungsbereich.
Bei Hirnverletzungen ist unbedingt die
Richtung der Gewalteinwirkung zu doku-
mentieren.

Beim Vorliegen einer Initialsymptomatik
zum apallischen Syndrom in Form eines

Mittelhirnsyndroms ist neben der Akutbe-
handlung unter Einbeziehung einer eventu-
ell notwendigen neurochirurgisch-operati-
ven Versorgung, die medikamentdse The-
rapie von Hirnédem und Kreislauf sowie
des Hirnmetabolismus einzuleiten. Zur
Senkung der stets stark erhéhten Noradre-
nalin-Konzentration hat heute obligato-
risch schon in den ersten Tagen die Verab-
reichung von betablockierenden Substan-
zen der ersten Generation zu erfolgen. Eine
somatophysikalische Therapie durch Lage-
rung und frihzeitiges Einbringen in die
Schwerkraftposition (halbaufrechtes und
aufrechtes Sitzen), ferner passive Bewe-
gungsubungen, dazu die Verwendung der
tonusregulierenden Reflexe (Methode
nach Perfetti, Bobath und Vojta) sollten
ebenfalls schon in den ersten Tagen ange-
wandt werden.

Im Ubergangsstadium oder der Phase des
prolongierten Mittelhirnsyndroms sollte
bei laufender neurologischer Kontrollun-
tersuchung und Verwendung verschiede-
ner neurodiagnostischer Zusatzuntersu-
chungen die medikamentose Therapie
durch das Verabreichen von CDP-Cholin
oder Somatostatin, aber auch durch Ver-
wendung von dopaminergen Substanzen
erweitert werden. Die somatisch-physikali-
sche Therapie als auch das Einbringen in
das Schwerkraftfeld ist zu forcieren, dupe-
re Stimulationen sind angezeigt (Vibra-
tionsreize, akustische und haptische Rei-
ze).

Nach Eintreten des Vollbildes eines apalli-
schen Syndroms oder Weiterentwicklung
einer apallischen Teilsymptomatik im Rah-
men des prolongierten Mittelhirnsyndroms
ist nach laufender Bilanzierung das Rehabi-
litationsprogramm individuell zu gestalten,
insbesondere wenn die ersten beiden Re-
missionsphasen einsetzen. Zuséatzlich sind
kognitive Rehabilitationsmethoden (erwei-
terte akustische Stimulation, optische Sti-
mulation, Ergo- und Logotherapie) einzu-
bringen. Die therapeutische Gemeinschaft
unter Einbeziehung der Angehérigen und
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Berufskollegen ist einzufuhren.
Die gehandiung eines apallischen Syn-
droms sollte ineinem Team erfo\gen,wobei
allerdings der Neurologe die Verantwor-
tung zu tragen hat unter standigem Kontakt
mit dem Neurochirurgen‘ [nternisten und
Orthopaden und, wenn notwendig, mitver-
schiedenen weiteren Spezia1gebie
Neurorehabmtationsteam mup neben der
zrztlichen Mitarbeit vOr allem ein geschul-
tes F‘ﬂegepersonal sowie ein speziell g€
schultes Team von Physiko~, Logo-, Ergo-
therapeuten und kognitiven Therapeuten
zur Verfugung haben.
Anliegen und Ziel der Frilhrehabmtation
solite sein, gekundar- und Tertiérschéden
2u minimieren oder zZU yerhindern, das Auf-
treten von Ouart‘arschéden und Komplika-
tionen frihzeitig zu erfassen un i
dereingﬂederung in den fraheren Beruf zu

Fehler 1IN der Frﬂhrehabiﬁtation konnen
trotz aller intensiven Bemuhungen und
Rehabilitationsprogramm nie
mehr gut gemacht werden und stellen oft
den Hauptgrund fur das Therapieversagen
peim apallischen patienten mit schiechter
Rehabmtationstendenz dar. Leider spielt
noch immer eine negative Einstellung durch
die Fehlinterpretat’non des apamschen Syn-
droms als vegetativer Status [vegetat‘we

wird.

Zusammenfassung
Es wird der Begriff apallisches Syndrom er-

\autert und die Symptomattk des Krank-
heitsbildes dargelegt. verschiedene Ent-
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rung eines
mes. Dieses wird im Detail erlautert, vor al-

lem auf die yerschiedenen Mapnahmen ZUul
Behandlung der Primar- und Gekundar:

schaden und

stehungsformen werden angefuhrt. Das
apallische Syndrom nach Akutprozessen
wie Hirnverletzung, Enzephalitis, Hypoxie
etc. weist fast immer als Initialstadium die
yerschiedenen stadien des akuten Mittel-
hirnsyndroms mit einem {Jpergangssta-
dium zum i
sche Symptomatik istdas pro\ong’uerte Mit-
telhirnsyndrom moglich. Ein apallisches
Syndrom kann auch nach einem lokalen
mesopontinen ProzeD (Pinealom,
stammenzephahitis etc.)oftohne Initialpha-
ce eines akuten Mittelhirnsyndroms auftre-
ten oder das Endstadium nach einem pro-
gredienten diffusen Gro[ﬁhirnprozeﬁ wie ei-
ner A\zheimerschen Erkrankung etc. dar-
stellen. Das Remissionsstadium nach et
nem akuten prozep
Nach der dritten Rilckbi\dungsphase ist die
Prognose meist gunstig, ein Defektstadium
verschiedener Auspragung ist jedoch mog-
lich, ein defektfreies Endstadium picht aus-
schliepbar. Von entscheidender Bedeutung
fur den Remiss‘nonsverﬁauf ist die purchfiih-

vVollbild auf. Als partielle apalli-

Hirn-

zeigt acht Phasen.

Frilhrehabiiitationsprogram'

die Verhinderung yon Tertiar:
schaden, die weitgehendst jatrogen sind
sowie auf Ouartérschéden und Komplika
tionen wird eingegangen.
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