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Apallisches Syndrom — das schwerste neurologische Krankheitsbild.
Ethische und medizinisch-rechtliche Aspekte

Einleitung

Die Bezeichnung ,,Apallisches Syndrom* wurde erstmals von E. Kretschmer 1940
in die Literatur eingefiihrt. Der Begriff wird aus dem lateinischen Wort ,,pallium*
abgeleitet, der Bezeichnung fiir den altgriechischen Ubermantel. Kretschmer wollte
damit zum Ausdruck bringen, dass es sich beim apallischen Syndrom trotz seiner
massiven neurologischen Symptomatik um eine Funktionsstorung des GroBhirns
handelt, die wieder abklingen kann. Die neurologischen Ausfille sind nicht durch
einen Substanzschaden der GroBhirmmrinde verursacht. Es handelt sich um einen
voriibergehenden Funktionsausfall. Die von Kretschmer beschriebene Symptomatik
entspricht in ithren wichtigen Details den Erkenntnissen der heutigen Neurologie.
Der geniale Autor hat die klinischen Symptome und deren pathophysiologische
Zuordnung anhand eines einzigen Patienten erarbeitet, einer Patientin, die an einer
Panencephalitis erkrankt war. Ein zweiter Patient nach einer Hirnverletzung wurde
nur zur Bestdtigung der klinischen Symptome herangezogen. Die apallische Symp-
tomatik, beschrieben von Kretschmer, ist in Tabelle 1 zusammengefasst. Untersu-
chungen wie EEG, CT und MRI standen zur Zeit der Erstbeschreibung 1940 nicht
zur Verfiigung. Neben der Darstellung der klinischen Symptome wollte Kretschmer
aufzeigen, dass trotz der Schwere des Krankheitsbildes eine Riickbildung bis zur
weitgehenden Restitution moglich ist.

Nach Kretschmer sind drei Hauptsymptome fiir ein apallisches Syndrom charak-
teristisch, der ,,eigenartige Wachzustand“ mit Fehlen jeder Kontaktméglichkeit zur
Umgebung bei erhaltenem Schlaf-Wach-Rhythmus, der Verlust des optischen Fi-
xierens sowie das Fehlen jeglicher Abwehrmechanismen (Tabelle 1).

Historisch zu bemerken ist, dass ein Patient mit einem apallischen Syndrom be-
reits Ende des 19. Jahrhunderts als ,,bemerkenswerter Fall von Himerschiitterung*
durch Rosenblath (1899) beschrieben wurde. Es hat sich um einen |6jdhrigen Seil-
tdnzer gehandelt, der ,,aus mehreren Metern Hohe* abgestiirzt ist und in ,,einem
eigenen Bewusstseinszustand* noch mehrere Monate iiberlebt hat. Die in der Publi-
kation von Rosenblath angefiihrten Symptome entsprechen denen eines apallischen
Syndroms, der eigene Wachzustand einem ,,Coma vigile“. In den folgenden Jahr-
zehnten ist die neurologische Symptomatik eines apallischen Syndroms unter ver-
schiedenen Synonyma in die Literatur eingegangen (Tabelle 2).
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Das apallische Syndrom
E. Kretschmer, 1940

Wachsein ohne Kontaktzeichen zur Umgebung, erhaltene Wach-Schlaf-Steu-
erung, fehlendes optisches Fixieren, Fehlen von reflektorischen Flucht- und Ab-
wehrbewegungen, ,,Panagnosie” und ,,Panapraxie®

Differentialdiagnose: Delir, Dimmerzustand, amentieller Symptomenkom-
plex

Weitgehende Ausschaltung gesamtpsychischer Leistungen bei gleichzeitigem
Erhalt der notwendigen vegetativen Steuerungen aus dem Hirnstamm

Hinweis auf Parallelen der Verhaltensweisen eines groBhirnlosen Hundes
(,,Gehirnphysiologie*)

Apallisch: von Pallium — lateinisches Wort fiir den antiken griechischen
Ubermantel

Tabelle | Symptome und pathophysiologische Parallelen des apallischen Syndroms nach der
Erstbeschreibung von E. Kretschmer, 1940

Synonyma fiir das apallische Syndrom

Rosenblath ,.Bemerkenswerter Fall von Hirnerschiitterung” | 1899
Hermann Livedo racemosa 1937
Kretschmer Das apallische Syndrom 1940
Duensing Anoetischer Symptomenkomplex 1949
French Prolonged unconsciousness 1952
Ajuriaguerra et al Luzider Stupor 1954
Strich Severe dementia following head injury 1956
Fischgold, Mathis Stupeur hypertonique postcomateuse 1959
Sutter et al Catatonie posttraumatique 1959
Jellinger et al Protrahierte Form der posttraumatischen 1963
Encephalopathie
Osetowska Leucoencéphalopathie oedémateuse 1964
posttraumatique
Gruner Démence progressive avec cachexie 1965
Gerstenbrand Traumatisches apallisches Syndrom 1967
Jennett, Plum Persistent vegetative state (PVS) 1972

Tabelle 2 Synonyma fiir das apallische Syndrom

Die franzdsische Koma-Forschungsgruppe um Vigouroux hat als erste den Ver-
lauf von schweren traumatischen Hirnschdaden mit den Zeichen eines apallischen
Syndroms beschrieben und unterteilt in die Akutphase als ,,Coma carus®, dem aku-
ten Mittelhirnsyndrom der deutschsprachigen Literatur, gefolgt vom ,,Coma avec
stabilisation des phénoménes végétatifs“, das nach der Beschreibung dem apalli-
schen Syndrom entspricht, und dem ,,Coma phase sortie de 1’état comateux”,
gleichzusetzen dem Remissionsstadium eines apallischen Syndroms (Tabelle 3).
Dazu ist das ,,Coma dépassé“ mit den klinischen Symptomen des Hirntodes anzufii-
gen, beschrieben im Detail von P. Mollaret, 1. Bertrand und H. Mollaret (1959).
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Digﬁnose des apallisches Syndroms, Verlauf
Coma prolongé, — Coma carus Vigouroux et al 1964
drei Stadien, — Coma avec stabilisation
nach Vigouroux etal |  des phénoménes végétatifs

— Coma phase sortie de 1'état

comateux

Verlauf des apalli- Coma carus
schen Syndroms, — Akutes Mittelhimsyndrom | Gerstenbrand, Liicking,
akuter Hirnschaden Akutes Bulbérhirnsyndrom | 1970
nach — Upper pons stage Plum, Posner, 1972
F. Gerstenbrand ~ Medullary stage

Coma avec stabilisation des

phénomeénes végétatifs

— Apallisches Syndrom, Gerstenbrand, 1967
Vollstadium

— Vegetative state Jennett, Plum, 1972

Coma phase sortie de 1’état

comateux

— Apallisches Syndrom, Gerstenbrand, 1967
Remissionsstadium

Tabelle 3 Erstbeschreibung des apallischen Syndroms, Verlauf (Vigouroux et al 1964, Detaillisie-
rung und Vergleich Gerstenbrand 1967)

Die erste eingehende Beschreibung eines apallischen Syndroms wurde von
Gerstenbrand in einer Monografie 1967 publiziert. In der Darstellung, die auf dem
im Detail analysierten Verlauf von 74 Patienten mit einem apallischen Syndrom
traumatischer Atiologie beruht, werden das Initialstadium, ein Ubergangsstadium
zum apallischen Syndrom, das Vollbild des apallischen Syndroms und ein Remissi-
onsstadium differenziert (Tabelle 6, Abbildung 6). Die in der Monografie darge-
stelite klinische Symptomatik, deren Verlauf, die Zusatzuntersuchungen und die
Neuropathologie, die Pathophysiologie, aber auch Therapieansitze gelten bis heute
weltweit als Grundlage in der Diagnose und der Behandlung dieses schwersten
neurologischen Krankheitsbildes. In weiteren Publikationen wurden von Ger-
stenbrand und Mitarbeitern Details {iber Entwicklung und Verlauf des apallischen
Syndroms, aber auch iiber die verschiedenen Ursachen der schweren Hirnfunktions-
stérung erarbeitet und festgestellt, dass ein apallisches Syndrom mehrere Ursachen
und einen unterschiedlichen Verlauf haben kann (Tabelle 4). Atiologisch kann ein
apallisches Syndrom nach einem schweren Akutschaden des Grofhirns mit den
Hauptgruppen Hypoxie und Hirnverletzung entstehen sowie als Folge eines progre-
dienten GroBhimprozesses, wie der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit oder auch der
Alzheimer Erkrankung, aufireten. Als dritte Gruppe ist das apallische Syndrom
nach einer Intoxikation anzufiihren, exotoxisch oder endotoxisch, mit akutem oder
chronischem Verlauf (Tabelle 4).

Bei den ersten zur Beobachtung gekommenen Patienten mit einem apallischen
Syndrom stand fiir die Diagnose der schweren GroBhirnausfille keine Bezeichnung
zur Verfligung. In der deutschsprachigen Literatur wurde von der eigenen For-
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schungsgruppe (Jellinger et al 1963) zunéichst der Begriff ,,protrahierte traumatische
Encephalopathie” verwendet, eine Bezeichnung, die allerdings fiir den Rehabilitati-
onsgedanken wenig forderlich war. Eine Reihe weiterer Bezeichnungen sind als
Synonyma des spiter allgemein gebrauchten Begriffes ,,Apallisches Syndrom“
eingefiihrt worden, haben sich aber nicht durchgesetzt. Erst nach der Monografie
,.Das traumatische apallische Syndrom* [21] ist der Begriff ,,Apallisches Syndrom*
1967 in der deutschsprachigen, aber auch in der zentral-, siid- und osteuropiischen
Literatur allgemein verwendet worden. Der Bezeichnung ,,vegetative state* kommt
fiir ihre wissenschaftliche Existenz in erster Linie und trotz aller Mingel und Pro-
teste der Umstand zugute, dass die Publikation englisch erfolgt ist und andersspra-
chige Literaturberichte auch von der Evidence Based Medicine vernachlassigt wer-
den.

Atiologie des apallisches Syndroms

Atiologie

Diagnose

Prognose

Akuter schwerer Hirn-
schaden, primir, se-
kundir

Hirnverletzung, Hypoxie,
Hypoxémie, Encephalitis,
vaskuldr etc.

Remission prinzipiell
moglich

Intoxikation:
e Akute Intoxikation

e Chronische Intoxika-
tion

— Exogen: Neuroleptika,
Schlafmittel etc.

— Endogen: hepatisch, uri-
misch, hyperglykdmisch,
hypoglykimisch, thyreo-
toxisch etc.

— Exogen: Quecksilbervergif-
tung (Minamata disease),
Manganvergiftung etc.

— Endogen: hepatisch, uré-
misch etc.

Volle Remission még-
lich

Partielle Remission
mdoglich, meist mit
Defekt

Progredienter, diffuser
GroBhirnprozess

Creutzfeldt-Jakob-Krankheit,
Alzheimer Erkrankung, Cho-
rea Huntington, Parkinson-
Krankheit, Multiple Sklerose
(progredienter Verlauf), Aids
etc.

Keine Remission mog-
lich

Endzustand

Tabelle 4 Atiologie des apallischen Syndroms — drei verschiedene Hauptursachen, unterschiedli-

che Remissionsmdglichkeit

Durch den Ausbau der Intensivstationen fiir chirurgische, aber auch internisti-

sche Patienten, und die zunehmende Erfahrung in der Behandlung von Hirnverlet-
zungen in den Jahren nach 1950 ist die Zahl von iiberlebenden Patienten nach
schwerster Himmverletzung mit massiven neurologischen Folgen laufend angestie-
gen. Dies trifft auch fiir Patienten mit einem ,,Koma* durch internistische Erkran-
kungen zu. Spezialstationen fiir die Behandlung von schweren Hirnschiaden muss-
ten aufgebaut werden, spezielle Einrichtungen fiir deren Neurorehabilitation waren
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notwendig. In der Organisation von Rehabilitationseinrichtungen waren Mitteleuro-
pa, und dabei Osterreich und Deutschland, fithrend.

Nach der Forschungsgruppe um H. Binder (Stepan et al 2004) ist derzeit in Os-
terreich mit einer Pravalenz von 160 Patienten im Vollbild eines apallischen Syn-
droms zu rechnen, in Deutschland mit 1.500 (Tabelle 5). Dazu muss aber festge-
stellt werden, dass genaue Daten fehlen und die diagnostische Abgrenzung, durch-
gefiihrt in den verschiedenen Abteilungen, an denen apallische Patienten unterge-
bracht sind, weiterhin uneinheitlich und fehlerhaft ist. Offen bleibt ebenfalls, wie
viele Patienten mit einem apallischen Syndrom in Heimpflege versorgt werden.

Epidemiologie des apallisches Syndroms 2003
Privalenz: 1,9/100.000 Pop./Jahr in Osterreich (160 Patienten)
Prévalenz: 1,7/100.000 Pop./Jahr in Deutschland (1.500 Patienten)
Privalenz: in Italien und Belgien 0,9 — 2,0/100.000 Pop./ Jahr
Inzidenz: USA 15.000-35.000 Patienten/Jahr
Inzidenz: Grofibritannien 1.500 Patienten/Jahr
Inzidenz: Frankreich 1.000-1.200 Patienten/Jahr (posttraumatisch)
Inzidenz: Japan 10.000-17.000 Patienten/Jahr

Tabelle 5 Epidemiologie des apallischen Syndroms verschiedener Atiologie, nach Stepan et al
2004

Jennett und Plum haben in Unwissenheit iiber die deutschsprachige, aber auch iib-
rige europiische Literatur 1972 den Begriff ,,persistent vegetative state” eingefiihrt
und zundchst auch unverindert beibehalten, einen Begriff, der bis heute fiir die
schwer kranken Patienten insofern eine grofie Belastung darstellt, als im klinischen
Jargon einzelne dieser Patienten als ,,vegetable” bezeichnet wurden und werden.
Ethisch-moralisch, letztlich auch rechtlich, ist der Begriff ,,vegetative state® mit der
in der Erstpublikation angefiihrten Zusatzbezeichnung ,.searching for a name*, spi-
ter ,,searching for a therapy®, nicht akzeptabel. Dies war auch die Ursache fiir den
Beschluss der Konferenz der katholischen Bischofe Amerikas, die ,,Wissenschaft zu
ersuchen®, eine fiir die Patienten weniger diskriminierende Bezeichnung einzufith-
ren (1992) mit dem Hinweis, dass ein Behandlungsdefizit fiir die Betroffenen als
Folge der Diagnose ,,vegetative state” auftreten konnte und der Begriff ethisch
zweifelhaft ist.

Nach zunehmender Erfahrung haben Jennett und Plum eine Begriffséinderung
durchgefiihrt und zunichst empfohlen, dass statt ,,persistent vegetative state” (PVS)
der Begriff , permanent vegetative state* verwendet werden sollte. Nach der letzten
Begriffsrevision gilt derzeit, dass bei Auftreten der ersten klinischen Zeichen eines
apallischen Syndroms die Patienten als ,the vegetative state eingestuft werden
sollen, erst nach dem Verlauf eine weitere Unterteilung angezeigt ist, und zwar
nach ,,vegetative state” in ,,continuing vegetative state* und schlieBlich ,,permanent
vegetative state* (Jennett 2002). Nach zentraleuropdischen Mal3stéiben ist die fiir die
Diagnostik des ,,vegetative state” der verschiedenen Abstufungen verwendete Sym-
ptomatik nicht ausreichend und zu wenig differenziert; dies trifft vor allem auch fiir
die Beschreibung des Verlaufs zu. Durch die Publikation von Guidelines hat die
Forschungsgruppe um von Wild und Gerstenbrand (2007) versucht, eine stabile
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Sicht in die Diagnose und den Verlauf zu bringen und auf die feine Detaillierung
einzugehen.

Symptomatik des apallischen Syndroms im Vollstadium

Die Symptome des apallischen Syndroms nach akutem schweren Hirnschaden, aber
auch im Endzustand nach einer progredienten GroBhirnerkrankung, entsprechen
dem vélligen Ausfall aller Funktionen des GroBhirns mit Absinken des zentral-
nervisen Funktionsniveaus auf die meso-diencephale Ebene (Gerstenbrand 1967,
1977, 1999, v. Wild, Gerstenbrand et al 2007). Das Hauptsymptom eines
apallischen Syndroms zeigt sich im ,,Coma vigile*, als Wachkoma zu bezeichnen.
Der Patient ist wach, der Schlaf-Wach-Rhythmus erhalten. Es besteht keine
Maglichkeit, die Umgebung zu erkennen und mit dieser Kontakt aufzunehmen. Alle
groBhirngesteuerten Funktionen der Willkiirmotorik wie auch alle sensibel-
sensorischen Riickmeldesysteme sind ausgefallen. Reaktionen auf externe Reize
fehlen. Auf einen Schmerzreiz und auf innere Reize treten vegetative Reaktionen
auf. Der Patient befindet sich in einer Beuge-Streckhaltung von Extremitéiten und
Korper, es bestehen optomotorische Ausfille. In auffilliger Form treten motorische
Primitivschablonen auf, und zwar orale Einstellmechanismen und Greifschablonen.
Haltungs- und Stellreflexe kdnnen ausgeldst werden (Abbildung 1, 2 und 3). Die
vegetativen Funktionen sind hochgradig enthemmt. Die Symptome des Vollbilds
eines apallischen Syndroms sind in Tabelle 6 zusammengestellt.

Abbildung 1 G.B., 36°, mdnnlich, Vollbild eines apallischen Syndroms nach Hirnverletzung,
chronischer Verlauf, verzdgerter Rehabilitationsbeginn, Beuge-Streckhaltung der Extremitiiten,
Gelenkskontrakturen, massive Muskelatrophie

Abbildung 2 E.S., 19°, weiblich, Vollbild eines apallischen Syndroms nach Hirnverletzung, ra-
scher Rehabilitationsbeginn, Beuge-Streckhaltung der Extremitdten, keine wesentliche Muskelat-
rophie, giinstige Remission
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Abbildung 3 H.P., 18", ménnlich, apallisches Syndrom nach
Kohlenmonoxidvergiftung, Vollbild, Primitivschablonen des
tonischen Greifens. Aus [31].

Apallisches Syndrom —
Symptome im Vollbild, unabhiingig von der Atiologie
— Coma vigile — Wachkoma
o Fehlen einer Bewusstseinstitigkeit und eines Bewusstseinsinhaltes
— Schlaf-Wach-Rhythmus ermiidungszeitlich gesteuert
— Fehlender Kontakt zur Umgebung
— Unféhigkeit, die Umgebung zu erkennen
— Corticale und subcorticale Archivierung fehlend
— Keine Reaktion auf dullere Reize (visuell, akustisch)
— Erhaltene Reaktionen auf innere Reize (Intestinaltrakt etc.)
— Auf Schmerzreize vegetative Reaktionen, ungerichtete Massenbewegungen
— Neurologische Detailsymptome
o Optomotorische Storungen (Bulbusdivergenzstellung, Fehlen von sponta-
nen Bulbus-Bewegungen, Pupillen wechselnd weit, verminderte Lichtreak-
tion)
o Oculo-cephaler Reflex vermindert
o Vestibulo-oculirer Reflex dissoziiert
o Ciliospinaler Reflex erhalten
o Beuge-Streckhaltung von Extremititen und Rumpf
o Amimie, Akinese, Rigido-Spastizitit
o Hyperreflexie, Pyramidenbahnzeichen
o Motorische Primitivschablonen (oral, Greifreflex, Haltungs- und Stellrefle-
xe etc.)
o Vegetative Dysregulation (chronische ,,emergency reaction”)
o Hirnstamm-Lokalsymptome moglich (pontin, bulbér)

Neuropathophysiologie: Ausfall aller GroBhirnfunktionen, Reduktion auf das
meso-diencephale Niveau

Tabelle 6 Symptome des apallischen Syndroms verschiedener Atiologie, Akutschaden, progre-
dienter GrofShirnprozess, Vollbild (Gerstenbrand 1967, 1973, 1977, 1999)

Atiologie eines apallischen Syndroms

Wie angefiihrt, kann ein apallisches Syndrom durch drei Ursachen entstehen (Ta-
belle 4), und zwar durch einen akuten schweren GroBhirnschaden, nach einer Into-
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xikation (exogen und endogen) und einem progredienten Hirnabbauprozess. Das
Vollbild ist weitgehend gleichftrmig, unabhéngig von der Atiologie.

Ein apallisches Syndrom nach einem akuten schweren Hirnschaden kann durch
schwere Hirnverletzung, Hypoxie (Kreislaufzusammenbruch, Strangulation, Ver-
schiittung, ,,Fastertrinken* etc.), durch Hypoximie, Narkose- (Amann et al 1971)
oder Operationszwischenfall (Gerstenbrand et al 1968), Kohlenmonoxidvergiftung
(Gerstenbrand et al 1976), ferner durch einen massiven apoplektischen Insult und
durch eine Encephalitis (Gerstenbrand et al 1980) ausgelost werden. Letztlich kann
jeder schwere akute GroBShirnschaden ein apallisches Syndrom verursachen, so auch
eine massive Subarachnoidalblutung (Binder et al 1979), ein rasch wachsender
Tumor des GroBhirns (Glioblastom) und des Hirnstamms, wie ein Pinealom (Gers-
tenbrand 1955), aber auch ein Craniopharyngeom (Stepan et al 2000), mit beglei-
tendem Hirnddem.

Wihrend am Beginn der Beobachtung von apallischen Patienten die traumati-
sche Ursache im Vordergrund gestanden hat, ist in den letzten Jahrzehnten, mogli-
cherweise auch im Zusammenhang mit der zunehmenden Erfahrung in der Inten-
sivmedizin, die hypoxische Ursache in den Vordergrund getreten. Bei allen Patien-
ten nach einem akuten schweren Hirnschaden ist eine Remission prinzipiell mdg-
lich. Sie wird beim hypoxischen apallischen Syndrom mit 80%, beim traumatischen
apallischen Syndrom mit 60% eingestuft (Gerstenbrand 1999, Formisano et al
2004).

Als zweite Ursache einer apallischen Symptomatik ist die Intoxikation zu nen-
nen, wobei eine akute und eine chronische Intoxikation und dabei wiederum eine
exogene und endogene Form zu differenzieren sind (Tabelle 4). Eine akute exogene
Intoxikation durch Medikamente, wie durch Schlafmittel, Neuroleptika (Bruck,
Gerstenbrand, 1967), und eine endogene Intoxikation, wie Hypoglykimie, Hy-
perglykimie, Urimie, Hyperthyreose (Finkenstedt et al 1974), akute Hepatitis (Bin-
der et al 1976) etc. konnen ein apallisches Syndrom auslésen. Auch bei diesen Pati-
enten ist das Initialstadium (akutes Mittelhirnsyndrom, akutes Bulbirhirnsyndrom)
zu beobachten, wenn auch meist in mitigierter Form.

Abbildung 4 F.E., 24°, mdnnlich, passageres apalli-
sches Syndrom nach Verabreichung von Majeptil bei
Zwangssymptomatik, phasisches Greifen. Aus [9].

Eine chronisch-exotoxische Intoxikation
kann durch Quecksilbervergiftung in Form der
Minamata disease (Gerstenbrand, Tarik Hamdi
et al 1977), einer Mangan-Vergiftung etc. oder
endotoxisch durch eine Nierenerkrankung, Le-
berversagen etc. zu einem apallischen Syn-
drom fiihren. Beim chronisch-exotoxischen
apallischen Syndrom ist eine Remission prin-
zipiell moglich, allerdings meist mit massivem
Defekt (Abbildung 5). Bei apallischen Patien-
ten nach chronisch endotoxischer Ursache
kommt es meist zu einem dauerhaften Defekt
(Tabelle 4). Zu erginzen ist noch die apalli-
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sche Symptomatik bei metabolischen Storungen (Gerstenbrand, Tarik Hamdi,
Rumpl 1978, Gerstenbrand et al 1980), wie sie heute meist nur mehr unter tropi-
schen Gegebenheiten zu finden sind, wie bei der Kwashiorkor-Erkrankung
(Schmutzhard, Gerstenbrand 1984).

ST Abbildung 5 K. H. Jamal, 30°, weiblich,

apallisches Syndrom, chronische Quecksil-
ber-Vergiftung — Minamata disease, Remis-
sionsphase 2 (Amimie, optisches Folgen,
Faustschlusshaltung, Beugestellung der
Arme, Atrophie der Handmuskulatur). Aus
[35].

Fine apallische Symptomatik mit
weitgehend gleichen Symptomen
eines Vollbildes kann nach einer
progredienten  GroBhirnschidigung
auftreten (Tabelle 4), so bei der
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit,der Alz-
heimer Erkrankung (Abblldung 14) sowie einer Chorea Huntington, aber auch ei-
nem Parkinson-Syndrom, ebenso nach jeder schweren degenerativen GroBhirner-
krankung. SchlieBlich kann auch nach einer progredient verlaufenden multiplen
Sklerose ein apallisches Syndrom eintreten. Die apallische Symptomatik stellt sich
nach einem progredienten GroBhirnprozess in einer Art umgekehrtem Verlauf zum
Remissionsstadium nach Akutschaden ein mit stufenweisem Abbau der GroBhim-
funktionen. Das Vollbild nach progredientem Hirnabbauprozess stellt ein absolutes
Endstadium dar ohne jede Moglichkeit auf Riickbildung (Tabelle 4).

Verlauf eines apallisches Syndroms nach akutem GrofShirnschaden sowie einer
akuten Intoxikation

Der Verlauf eines apallischen Syndroms nach akutem schwerem Hirnschaden, wie
nach Hypoxie, Hirnverletzung, Encephalitis etc., aber auch nach den verschiedenen
Formen einer akuten Intoxikation, ldsst fast immer ein Initialstadium abgrenzen, das
von einem Ubergangsstadium zum Vollbild des apallischen Syndroms gefolgt wird.
Bei einer groflen Anzahl von Patienten nach einem akuten GroBhirnschaden und
auch nach einer akuten Intoxikation stellt sich ein Remissionsstadium ein, das nach
der Innsbruck-Remissionsskala 8 Phasen aufweist und in ein Defektstadium oder
einen defektarmen Zustand {ibergeht (Abbildung 6).

Die apallische Symptomatik nach einer chronischen Intoxikation zeigt meist ei-
nen dhnlichen Verlauf wie nach einem progredienten GroBhirnprozess, ohne exakt
abgrenzbares Initialstadium in Form eines akuten Mittelhirnsyndroms, aber in ver-
kiirztem Ablauf sowie mit der Moglichkeit eines Stillstandes in einer der verschie-
denen Entwicklungsphasen und einem Ausbleiben der Remission nach eingetrete-
nem Vollbild (Gerstenbrand 1999).
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Entwicklung und Verlauf eines apallischen Syndroms
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Abbildung 6 Schematische Darstellung des Entwicklungsverlaufs eines apallischen Syndroms
nach Akutschaden, akuter Intoxikation. Direkte Riickbildung des akuten Mittelhirnsyndroms
(linker Pfeil), Initialstadium des medialen und lateralen akuten Mittelhirnsyndroms, Entwicklung
eines prolongierten Mittelhirnsyndroms (linker Trichter) mit Ubergang in ein Defektstadium ohne
apallische Symptomatik (oberer schrdger Querbalken), Entwicklung zum Vollstadium eines apal-
lischen Syndroms iiber ein Ubergangsstadium (unterer horizontaler Querbalken), Riickbildungs-
méglichkeiten, Remissionsstadium mit 8 Phasen (rechter Trichter), die strichlierten Trichter
stellen Lokalschéiden im Initialstadium sowie im Remissionsstadium dar (lokale, regionale und
diffuse neurologische Symptome). Modifiziert nach F. Gerstenbrand 1999

Nach einer schweren Hirnverletzung stellt sich bei 80% der Patienten eine Re-
mission ein mit unterschiedlichem Ablauf und unterschiedlichem Resultat. Nach
einer Hypoxie kommt es nur bei 60% der Patienten zu einer Remission, das Defekt-
stadium ist dabei meist durch einen diffusen GroBhirnfunktionsabbau gekennzeich-
net (Formisano et al 2005).

Das Initialstadium nach schwerem akutem Hirnschaden verlduft meist in gut ab-
grenzbaren Phasen und in zeitlichem Zusammenhang mit dem Ausfall der GroB-
hirnfunktionen. Ein entscheidender Faktor dabei ist die bei einem akuten schweren
Hirnschaden fast immer bestehende supratentorielle Volumsvermehrung durch
Hirnédem oder auch durch extra- beziehungsweise intracerebrales Himatom. Die
Volumsvermehrung fiihrt zu einer tentoriellen zentralen oder tentoriellen unkalen
Herniation, mitunter auch zur foraminellen Herniation (Abbildung 7).

Der mehr oder weniger rasch eintretende Zusammenbruch der GroBhirnregulati-
onssysteme und deren Kontrolle auf die Hirnstammzentren fiir die Motorik und die
autonomen Funktionen sowie der Ausfall der afferenten Systeme und der aszendie-
renden retikuldren Formationen 16st einen stufenweisen Abbau des Bewusstseins
mit Enthemmung der hirnstammgesteuerten Anti-Schwerkraftmotorik wie auch der
autonomen Regulationszentren des Hirnstamms aus. Es treten zunehmend eine
Streckhaltung der Extremititen mit Strecksynergismen (Abbildung 8) sowie Sto-
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rungen von Atmung und Kreislauf auf (Abbildung 9). Klinisch zeigt sich die Symp-
tomatik eines akuten sekundiren Mittelhirnsyndroms (Tabelle 8), das bei Fortbeste-
hen der supratentoriellen Volumsvermehrung und Eintreten einer foraminellen Her-
niation in ein akutes sekundires Bulbédrhirnsyndrom iibergeht (Gerstenbrand, Lii-
cking 1970), dem ,,upper pons stage“ und im weiteren Verlauf dem ,,medullary
stage® nach Plum und Posner (1972) entsprechend.

Abbildung 7 Schematische Darstellung einer Volumsvermehrung und Massenverschiebung, zent-
rale Herniation (linker Bildabschnitt), unkale Herniation (rechter Bildabschnitt), foraminelle
Herniation. Aus [42].

Abbildung 8 A.C., &, mdnnlich, akurs sekundt'irmeiais Mfﬂehimsyndrom, traumatisch, a)
Phase 4, Beuge-Streckstellung der Extremitditen, b) Phase 5, Streckstellung aller Extremitditen mit
Strecksynergismen. Aus [25].
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Das akute Mittelhirnsyndrom kann, wie dargelegt, sekundir als Folge einer ten-
toriellen Herniation auftreten und dabei einen medialen Verlauf (zentrale Herniati-
on) oder einen lateralen Verlauf (unkale Herniation) zeigen (Abbildung 7). Bei der
zentralen Herniation kommt es zum beidseitigen Druck des in das Tentorium ge-
pressten medialen Temporallappens auf das Mittelhirn. Die Entwicklung des akuten
medialen sekundiren Mittelhirnsyndroms ist dadurch erkldrbar (Abbildung 6, 8, 9).
Bei der unkalen Herniation entsteht ein einseitiger Druck des vorgewdlbten media-
len Temporallappens auf den Hirnstamm mit Anpressen desselben an die contrala-
terale scharfe Tentoriumskante. Es entstehen die Symptome des akuten lateralen
sekundiren Mittelhirnsyndroms (Abbildung 10).

Akutes Mittelhirnsyndrom, tentorielle Herniation, sekundiir
— Sekundir ausgelst durch supratentorielle Volumsvermehrung (Hirnédem,
intrakranielles Himatom) mit zentraler, unkaler tentorieller Herniation
— Tentorielle Herniation (zentral, unkal)
» Mediales sekundires akutes Mittelhirnsyndrom
e Entwicklung in 5 Phasen — zentrale Herniation
» Laterales sekundires akutes Mittelhirnsyndrom
e Entwicklung in 3 Phasen — unkale Herniation
o Ubergang in Phase 4 oder 5 des medialen, akuten Mittelhirn-
syndroms
— Foraminelle Herniation
(bei Fortbestehen der supratentoriellen Volumsvermehrung)
»  Akutes sekundires Bulbédrhirnsyndrom
e Entwicklung in 2 Phasen
— Direkte Remission des MHS mdoglich, selten auch des BHS

Tabelle 7 Akute Hirnstammsymptomatik, sekunddr nach tentorieller, foramineller Herniation,
medial, lateral (Gerstenbrand, Liicking 1970, Gerstenbrand, Liicking, Musiol 1973, Gersten-
brand, Rumpl 1983)
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Abbildung 9 Schematische Darstellung der Symptome eines akuten medialen Mittelhirnsyndroms,
Phase 5, Vollbild. Aus [25].
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Akutes Mittelhirnsyndrom
Phase V, Vollbild
— Koma
— Drohreflex fehlend
— Blinkreflex fehlend

— Pupillenweite reduziert, Reaktion auf Licht herabgesetzt
— Ciliospinaler Reflex auslosbar, aber herabgesetzt
— Bulbi in Divergenzstellung
— Bulbusbewegungen spontan ausgefallen
— Oculocephaler Reflex (Puppenkopf-Phinomen) herabgesetzt bis fehlend
— Vestibulooculédrer Reflex (Kaltkalorisation), dissozierte Reaktion
— Streck-Position aller Extremitéiten und des Korpers
— Strecksynergismen, spontan und auf Schmerzreiz
. — Erhohter Muskeltonus, Hyperreflexie, Pyramidenbahnzeichen
— Maschinenartige Atmung
— Hyperthermie, Tachykardie, erhéhter Blutdruck

Tabelle 8 Symptome akutes Mittelhirnsyndrom, Vollbild (Phase V), nach Gerstenbrand, Liicking,
1970
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Abbildung 10 Schematische Darstellung der Symptome eines akuten lateralen sekunddren Mittel-
hirnsyndroms, Phase 3 durch unkale Herniation. Aus [30].
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Beim akuten lateralen sekundiren Mittelhirnsyndrom kommt es zu einem einsei-
tigen Uberwiegen der Enthemmungssymptome, wie sie beim akuten medialen se-
kunddren Mittelhirnsyndrom zur Beobachtung kommen (Gerstenbrand, Liicking,
Musiol 1973). Die Entwicklungsphasen entsprechen den von Plum und Posner
(1972) bei unkaler Herniation beschriebenen ,.early third nerve stage®, ,late third
nerve stage* und ,,midbrain-upper pons stage®.
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Nach einem akuten Primérschaden des Mittelhirns (traumatisch, encephalitisch,
vaskulér-zirkulatorisch) verlduft das Initialstadium in beschleunigter Form mit un-
terschiedlich exakt abgrenzbaren Phasen ab und ist fast immer gefolgt von einem
apallischen Syndrom (Tabelle 9).

Akutes Mittelhirnsyndrom - primiire Liision
traumatisch, encephalitisch, vaskuliir

— Primére Lision oberer Hirnstamm
» traumatisch (lineares inneres unteres Hirntrauma (Lindenberg), Gewalt-
einwirkung Typ V, Va (Innsbruck Impact-Skala)
» encephalitisch (Frithsommer-Meningo-Encephalitis etc.)
» vaskuliir (Blutung, Infarkt)

— Klinische Symptome meist ohne phasenhaften Ablauf

— Entwicklung zum akuten Bulbérhirnsyndrom maglich

— Schlechte Prognose, fast immer Entwicklung eines apallischen Syndroms, mit-
unter direkter Ubergang in eine Himtod-Symptomatik

Tabelle 9 Akutes Mittelhirnsyndrom durch primdre Ldsion des oberen Hirnstamms

Zu den klinisch gut abgrenzbaren Phasen des akuten Mittelhirnsyndroms und
akuten Bulbirhirnsyndroms ist anzufiihren, dass nach der heute als obligatorisch
geltenden intensivmedizinischen Versorgung eines Patienten mit schwerem akutem
Hirnschaden eine Sedoanalgesie durchgefiihrt wird. Als Folge der Dampfung aller
GroBhirn- und Hirnstammfunktionen fallen neben den GroBhirnfunktionen auch die
Regulationszentren des Hirmstamms fiir die Korpermotorik sowie die vegetativ-
autonomen Zentren aus. Der Patient muss kiinstlich beatmet werden und benétigt
eine Kreislaufiiberwachung, meist auch eine entsprechende medikamentose Stiit-
zung. Der Symptomenablauf des akuten Mittelhirnsyndroms und des akuten Bul-
bérhirnsyndroms ist dadurch klinisch nicht mehr exakt abgrenzbar.

Der klinische Verlauf eines apallischen Syndroms ist in Tabelle 10 angefiihrt
und schematisch in Abbildung 6 dargestellt.

Die akute Hirnstammsymptomatik kann innerhalb einer Woche, meist nach zehn
bis zwolf Tagen, in das Ubergangsstadium zum apallischen Syndrom fiithren (Ab-
bildung 6). Drei Zwischenstadien sind im Ubergangsstadium zum Vollbild eines
apallischen Syndroms abzugrenzen (Abbildung 11), und zwar die Phase des prolon-
gierten Koma, der Hypersomnie, des akinetischen Mutismus (Gerstenbrand 1967),
gekennzeichnet durch den Ubergang von der Bewusstlosigkeit zum Coma vigile,
Auftreten der typischen Beuge-Streck-Haltung von Rumpf und Extremititen mit
Entwicklung einer Rigidospastizitit, Auftreten von motorischen Primitivschablonen
(im Vordergrund orale Einstellmechanismen und Greifschablonen) sowie chroni-
sche Enthemmungszeichen des vegetativen Systems (chronifizierte ,,emergency
reaction®). Auch das Ubergangsstadium zum apallischen Syndrom geht meist durch
die moderne intensivmedizinische Behandlung unter Verwendung der Algosedie-
rung verloren, sodass hdufig bei den so genannten Aufweckversuchen nach drei bis
vier Wochen das Vollbild einer apallischen Symptomatik festzustellen ist. Fiir den
Ablauf der Ubergangsphase zum apallischen Syndrom ist ein Zeitraum von 14 bis
21 Tagen anzunehmen.
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Verlauf eines apallischen Syndroms nach akutem schwerem Hirnschaden
(traumatisch, hypoxisch etc.), akute Intoxikation

Initialstadium

Akutes Mittelhirnsyndrom (MHS)
Zentrale Herniation — mediales MHS: 5 Phasen
Unkale Herniation — laterales MHS: 3 Phasen

Ubergang in Phase IV-V
Akutes Bulbdrhirnsyndrom (BHS)
Foraminelle Herniation: 2 Phasen
Ubergangsstadium zum | 3 Phasen
apallischen Syndrom
Vollbild mitunter Endzustand
Remissionsstadium 8 Remissionsphasen (Innsbruck-Remissionsskala)
Stillstand in Remissionsphase I, II,
seltener I11 mdglich
Defektstadium Multilokulére, regionale, diffuse Lisionen (verschie-
dene Intensitit), defektarm
Alternativer Verlauf
Prolongiertes Mittelhirn- | Meist aus Ubergangsphase I
syndrom (MHS)

Tabelle 10 Verlauf eines apallischen Syndroms nach akutem schwerem Grofhirnschaden, akuter
Intoxikation, nach Gerstenbrand, 1967, 1977, 1999, Gerstenbrand, Rumpl, 1983, v. Wild, Ger-

stenbrand et al 2007

Akutes
Mittelhirsyndrom

Ubergang Apallisches Syndrom
Coma prolongé Parasomnie AKIn. Mutismus Vollbild

Vigilanz, Coma vigile

Bewusstsein

Position der Extremitaten

o=

e s i e e s B

Sehnenreflexe, gesteigert

Matorische Primitivschabionen,
oral, Greifen, spontan

Motorische Primitivschablonen,

ausidsbar durch Reize

Stirung der Pupillenreguiation

Oculocephaler Reflex

‘Veslibuloocuiarer Reflex

Extrapyramidale Zeichen

Vegetative Dysregulation

Abbildung 11: Ubergangsstadium zum Vollbild des apallischen Syndroms, schematische Darstel-
lung des Aufbaus der Detailsymptome. Aus [4].

Eine Prognose iiber die mogliche Entwicklung eines apallischen Syndroms nach
akutem schwerem Hirnschaden und nach einer akuten Intoxikation sowie des zeitli-
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chen Ablaufs in der Entwicklung ist trotz aller einbezogenen Zusatzuntersuchungen
nur schwer méglich, ausgenommen in den Fillen, bei denen durch die Zusatzunter-
suchungen, insbesondere die cerebrale Kernspintomografie, schwere Struktursché-
den des GroBhirns sowie Schiden im Hirnstamm und im Akutstadium massive
Komplikationen in Form eines Hirnédems oder mehrfache Blutungen nachgewiesen
werden konnen, was eine schlechte Prognose ergibt.

Wihrend der Phase des Ubergangsstadiums ist es notwendig, alle Vorbereitun-
gen zur raschen Transferierung an eine Spezialstation flir apallische Patienten zu
treffen. Nach den Regeln der modernen Rehabilitation besteht bei Patienten mit
einem apallischen Syndrom die Verpflichtung, die notwendige Behandlung in einer
Spezialstation mit den entsprechenden Einrichtungen so rasch als méglich einzulei-
ten. Eine frithzeitige Transferierung an eine derartige Spezialstation bringt nach den
heutigen Erfahrungen deutlich giinstigere Ergebnisse im Rehabilitationsresultat
(Formisano et al 2005).

Das Remissionsstadium des apallischen Syndroms nach Akutschaden des Grof3hirns
und nach akuter Intoxikation

Nach der Innsbruck-Remissionsskala (Gerstenbrand 1967, 1999, Formisano et al
1990) sind acht Remissionsphasen abzugrenzen (Abbildung 6). In den ersten beiden
Phasen zeigt der Patient unter Abnahme der typischen Zeichen des Coma vigile bei
gleichzeitiger Umstellung vom ermiidungszeitlichen Schlaf-Wach-Zustand auf den
tageszeitlichen Schlaf-Wach-Rhythmus als erstes ein optisches Fixieren. Die moto-
rischen Primitivschablonen sind vermindert und zeigen die Tendenz zu einer Kom-
bination von Greifschablonen und oralen Mechanismen. Die vegetativen Reaktio-
nen weisen einen Trend zur Stabilisierung auf (Phase I). In der zweiten Phase ist ein
optisches Folgen zu erkennen, dazu das Aufireten von ungerichteten Massenbewe-
gungen bei einer gleichzeitigen Lockerung der Beuge-Streck-Haltung der Extremi-
titen (Abbildung 5) mit Verminderung des gesteigerten Muskeltonus. Die motori-
schen Primitivschablonen zeigen weiter eine Tendenz zu den héher geordneten
motorischen Primitivmechanismen des Kliiver-Bucy-Syndroms.

Abbildung 12 HL., 17°, weiblich, traumatisches apallisches Syndrom, Remissionsstadium V,
Kliiver-Bucy-Schablone, Mechanismus eines Zigarettenrauchens. Aus [21].
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In den folgenden drei Phasen treten die spezifischen Symptome des Kliiver-
Bucy-Syndroms in den Vordergrund mit Ergreifen von Gegenstiinden und nachfol-
gender Tendenz, diese in den Mund zu bringen, zu bekauen und zu schlucken, ohne
das Objekt zu erkennen. Von einem Stiick Seife wird in einem unbeobachteten
Augenblick wie von einem Apfel abgebissen, ein Reflexhammer wird als Zigaret-
tenersatz gebraucht (Abbildung 12).

Als weitere Kliiver-Bucy-Symptomatik zeigt sich ein zunehmendes Genitalinte-
resse, dem ohne Schamreaktion nachgegangen wird, spiter auch die Umgebung
einbezogen werden kann (Gerstenbrand 1967, Gerstenbrand 1968, Gerstenbrand,
Liicking 1971). Die motorischen Fihigkeiten weisen einen laufenden Aufbau zu
gerichteten Bewegungen auf und konnen in der Phase V auf Anforderung im An-
satz durchgefiihrt werden. Aus primitiven LautiuBerungen bilden sich erste Sprach-
ansdtze. Die Patienten kdnnen oral zugefiittert werden.

In den drei Phasen der Kliiver-Bucy-Symptomatik werden allerdings gleichzei-
tig die durch einen priméren akuten Hirnschaden und durch irreversible Sekundir-
schidden entstandenen Strukturausfille des Gehirns (traumatisch, hypoxisch, en-
cephalitisch, vaskulir etc.) in einer neurologischen Ausfallssymptomatik fassbar. Es
zeigen sich lokale, regionale und diffuse neurologische Stérungen (Abbildung 6).

Prognostisch ist das Auftreten der Kliiver-Bucy-Phasen als giinstig fiir die weite-
re Riickbildung eines apallischen Syndroms zu werten (Formisano et al 1995). Ein
Stillstand der Remission in den Phasen 3 und 4 ist nur mehr in wenigen Fillen zu
beobachten. Ein Verbleib von Kliiver-Bucy-Symptomen kann allerdings bei schwe-
ren Hirnschéden, vor allem bei Strukturlisionen im Frontalhirn, zur Beobachtung
kommen. Durch die massiven lokalen, regionalen und auch diffusen neurologischen
Ausfille kann der weitere Remissionsverlauf ungiinstig beeinflusst werden. Zum
Kliiver-Bucy-Syndrom ist anzufithren, dass dieses forschungsmifiig hoch interes-
sante Zustandsbild durch den Psychologen H. Kliiver und den Neurochirurgen P.C.
Bucy erstmals im Tierversuch durch eine beidseitige Lision im limbischen System
des Temporallappens ausgeldst wurde (Kliiver, Bucy 1937). Die Versuchstiere,
Makaken, haben eine Enthemmung sowohl des Oraltriebes als auch des Sexualver-
haltens aufgewiesen bei Wegfall des Erkennens von Objekten und Ausbleiben jed-
weder Furchtreaktion. Von groBer Wichtigkeit ist dazu festzustellen, dass in der
Entwicklung des Sduglings zum Kleinkind eine Phase mit den Zeichen einer Xlii-
ver-Bucy-Symptomatik physiologisch eintritt (Miiller 1968). Kontroversen mit der
Auffassung tiefenpsychologischer Lehren sind bis heute nicht abgeschlossen, so zur
frithkindlichen Genitalphase nach Sigmund Freud (Freud 2006).

Von weiterem Interesse im Zusammenhang mit dem Kliiver-Bucy-Syndrom ist
der Umstand anzufithren, dass durch eine Enthemmung des limbischen Systems als
Folge einer Lidsion im Temporallappen Verhaltensstérungen sowohl im sexuellen
als auch im emotionellen Bereich erklirbar werden (Gerstenbrand 1968, Gersten-
brand, Liicking 1970). Aggressionstendenzen nach Lésionen des limbischen Sy-
stems kommen zur Beobachtung, es kann aber auch eine flache Emotionalitit ein-
treten. Umgekehrt weisen Menschen mit einer Storung im Triebsystem mit Aggres-
sionsverhalten hdufig Schiden im Temporallappen auf, die durch das EEG und
durch moderne Neuro-Imaging-Methoden nachgewiesen werden konnen. Im Tier-
versuch ist es wiederum mdoglich, durch einen Eingriff im limbischen System bei
Lowen ein zahmes Verhalten, bei Ratten eine Uberaggressivitit zu erzeugen.
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Im Vordergrund der sechsten Remissionsphase steht eine Korsakow-Symptoma-
tik, gefolgt von der Phase 7, die durch amnestische Storungen gekennzeichnet ist. In
der 8. Remissionsphase finden sich die Symptome eines diffusen organischen Psy-
chosyndroms (Abbildung 6). Die Phasen 6 bis 8 sind in den meisten Fillen eines
apallischen Syndroms durch die verschiedenen neurologischen Ausfille, bedingt
durch die lokalen, regionalen und diffusen Hirnschéden, geprigt (Frontalhirnsymp-
tomatik, temporo-basales Syndrom, Ausfille der hoheren Hirnleistungen wie Apha-
sie etc., motorische und sensible Stérungen, cerebelldre und extrapyramidale Aus-
fille — Gerstenbrand, 1967, 1999), die mitunter ausgeprigte neurologische Ausfalls-
symptome verursachen. Dazu kénnen die Folgen von tertidren Schidden wie Poly-
neuropathie, Myelopathie, pontine Myelinolyse, Encephalopathie und die verschie-
denen Komplikationen, wie periartikulire Ossifikationen (Abbildung 13), Gelenks-
Kontrakturen, Decubitus, hinzukommen (Gerstenbrand et al 1970, Gerstenbrand,
1999).

Abbildung 13 Periartikuldre Ossifikationen im Hiiftgelenk,
traumatisches apallisches Syndrom, Defektstadium. Aus
[21].

Der Remissionsverlauf kann bei manchen Pati-
enten ausbleiben, aber auch in den ersten beiden
Phasen, mitunter noch in der dritten Remissions-
phase, zum Stillstand kommen (Tabelle 10). In
Einzelfillen wurde allerdings auch erst nach Mona-
ten eines unverinderten Vollbildes des apallischen
Syndroms oder auch bei Stillstand der Remission in
den ersten Phasen das Eintreten oder die Fortset-
zung einer Remission beobachtet. Der Zustand
eines Patienten bei Persistieren der Remission in

" den ersten drei Riickbildungsphasen wird in der
angloamenkamschen Literatur bei einzelnen nicht sehr gut untersuchten Patienten
dem ,,minimally conscious state* gleichgesetzt (Giacino et al 1997, Giacino et al
2001, Giacino 2004).

Das Defektstadium des apallischen Syndroms
nach akuten schweren Hirnschiden und akuter Intoxikation

Beim apallischen Syndrom nach akuten schweren Hirnschiden verschiedener Atio-
logie sowie nach akuter Intoxikation sind die auftretenden Schidden in primére,
sekundire, tertiire und quartire Lisionen sowie Komplikationen zu unterteilen
(Gerstenbrand 1967, 1999, v. Wild, Gerstenbrand et al 2007). Die klinische Symp-
tomatik des Defektstadiums ist von der Lokalisation und der Intensitdt der priméren
(traumatisch, hypoxisch, encephalitisch, vaskuldr) sowie der irreversiblen sekundé-
ren Lisionen abhingig (Tabelle 10). Die tertidren Lésionen nach einem apallischen
Syndrom zeigen sich in einer Encephalopathie, pontinen Myelinolyse, Polyneuropa-
thie und Myelopathie, die quartiren Schiden in einem Hydrocephalus occlusus oder
aresorptivus, einem Hygrom oder Hirnabszess. Tertiéire Lasionen und Komplikatio-
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nen konnen den Remissionsverlauf oft entscheidend, und zwar negativ, beeinflus-
sen.

Als neurologische Ausfille sind im Defektstadium vor allem ein- oder beidseitig
spastische Symptome mit pseudo-bulbérparalytischer Symptomatik, Thalamus-
Symptome, cerebellire Ausfille und Restsymptome nach einer Mittelhirnlésion
(optomotorische Stdrungen, Parkinson-Symptome — Gerstenbrand 1967, 1977,
1999, Jellinger 2004) nachweisbar. Ein im Remissionsverlauf nicht erfasstes Fron-
talhirnsyndrom oder Temporallappensymptome werden meist erst im Defektstadi-
um diagnostiziert. Weniger hiufig sind Ausfille der hoheren Hirnleistungen, wie
eine Aphasie oder Akalkulie, zu beobachten.

Das apallische Syndrom nach progredientem Hirnabbauprozess

Ein progredienter GroBhirnprozess wie bei der Alzheimerschen Hirnatrophie, der
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit, der Huntington-Chorea, aber auch im Endzustand
eines Parkinson-Syndroms, nach multilokulirer, lakundrer oder vaskulirer Multi-
Infarkterkrankung des GroBhirns, aber auch nach chronischer exogener Intoxikation
durch Quecksilber (Minamata disease) oder durch Mangan fithrt zu einem apalli-
schen Syndrom. Bei einer endogenen Intoxikation nach chronischem Nierenversa-
gen und chronischem Leberversagen, aber auch bei einer progredienten entziindli-
chen Erkrankung des Nervensystems wie beim progredienten Verlauf einer multi-
plen Sklerose sowie bei der cerebralen Aids-Manifestation kann ein apallisches
Syndrom aufireten. Gegeniiber einer apallischen Symptomatik nach Akutschaden
des Gehirns oder akuter Intoxikation stellt die progredient apallische Symptomatik
einen Endzustand ohne Moglichkeit einer Remission dar. Die typischen Symptome
eines Ausfalls der GroBhirnfunktionen mit Absinken des cerebralen Funktions-
niveaus auf die Mittelhirnebene entwickeln sich dabei stufenweise (Tabelle 11).

Die klinische Symptomatik eines apallisches Syndroms als Endzustand nach ei-
nem progredienten Grofhirnprozess entspricht dem Vollbild eines apallischen Syn-
droms nach einem akuten Hirnschaden. Die Entwicklung zum Vollbild nach pro-
gredienter GroBhirnerkrankung verlduft vergleichbar zum Remissionsstadium eines
apallischen Syndroms nach akutem GroBhirnschaden, wenn auch in umgekehrter
Reihenfolge (Tabelle 11). Am Beginn eines apallischen Syndroms bei einer progre-
dienten GroBhirnerkrankung zeigt sich die neurologische Symptomatik in einer
Desintegration der hichsten und hoéheren Hirnleistungen. Der weitere Verlauf ist
von den Lokalausfillen der zugrunde liegenden Erkrankung abhingig. Besonders
bei der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit, aber auch bei einer multilokuliren vaskuliren
Hirnerkrankung, ist das klinische Bild durch den Ausfall der htheren Hirnleistun-
gen wie Aphasie, aber auch durch ein motorisches Defizit gekennzeichnet.

Wie aus Tabelle 11 hervorgeht, steht bei Fortschreiten des cerebralen Abbau-
prozesses eine Kliiver-Bucy-Symptomatik im Vordergrund, abgeldst von einem
pré-apallischen Stadium mit Abbau aller Hirnfunktionen, allgemein meist als
schwere Demenz aufgefasst, begleitet von Frontalhirnenthemmungszeichen (moto-
rische Primitivschablonen) und von einer vegetativen Dysregulation. Das Vollbild
eines apallischen Syndroms nach progredienten GroBhirnprozessen hat eine weitge-
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hende Ahnlichkeit mit einem apallischen Syndrom nach Akutschaden (Abbildung
14); die Lokalsymptome sind gering ausgeprigt.

Apallisches Syndrom nach progredientem, diffusem GroBhirnprozess
(CJD, AD, Aids etc.) — phasenhafter Verlauf
— Desintegration der héchsten Hirnleistungen
o Diffuses organisches Psychosyndrom
o Lokales organisches Psychosyndrom

— Multilokulére cerebrale Ausfille
o Aphasie, Apraxie, motorisches Defizit, extrapyramidale, cerebellire
Stérungen
— Kliiver-Bucy-Symptomatik
o 3 verschiedene Phasen abgrenzbar
= Aufbau von spezifischen motorischer Primitivschablonen
= Zeichen sexueller Enthemmung
— Prii-apallisches Stadium
o Abbau aller Hirnfunktionen (,,Demenz®)
o Massenbewegungen der Extremitéiten
= Ubergang zur Beuge-Streckhaltung von Extremitiiten und
Rumpf
= Aufbau einfacher motorischen Primitivschablonen
= vegetative Dysregulation

— Apallisches Syndrom, Vollstadium
o keine oder nur geringe cerebrale Lokalsymptome
o Endzustand, keinerlei Remissionsmoglichkeit

Tabelle 11 Phasenhafter Verlauf eines apallischen Syndroms nach progredientem, diffusen Grofi-
hirnprozess (Gerstenbrand 1977, 1999, Gerstenbrand, Rumpl 1983)

Abbildung 14 Patient A. S., 67°, mdnn-
lich, apallisches Syndrom im Volistadi-
um, Alzheimersche Erkrankung, Krank-
heitsverlauf iiber 28 Monate, Coma
vigile, Beuge-Haltung der oberen Extre-
mitdten, Amimie

Die Versorgung eines apalli-
schen Syndroms als Endzustand
muss sich auf pflegerische Maf-
nahmen beschrinken, soll aber das
Rehabilitationssystem der ,konti-
nuierlichen Forderpflege beinhal-
ten. Im Vordergrund hat die Auf-
rechterhaltung der Vitalfunktionen,
£ ein entsprechendes Erndhrungsre-
gime sowie die Vorsorge fiir die Entstehung von Komplikationen (Dekubitus etc.)
zu stehen.




Apallisches Syndrom — das schwerste neurologische Krankheitsbild 101

Differentialdiagnostische Abgrenzungen zum apallischen Syndrom

Ein dem apallischen Syndrom &hnlich schweres Krankheitsbild ist das Locked-In
Syndrom, das sich in seinem klassischen Verlauf (Bauer et al 1979, Bauer et al
1983) grundlegend durch das erhaltene Bewusstsein des betroffenen Patienten un-
terscheidet. Der Patient im Locked-in-Syndrom ist bis auf ein erhaltendes Augen-
6ffnen und vertikale Blickbewegungen zwar villig geldhmt, die sensiblen und sen-
sorischen Systeme funktionieren, Horen und Sehen sind erhalten, Empfindungen
von Schmerz und passive Bewegungen des Korpers, vor allem auch die Vorginge
in der Umgebung, kénnen erfasst werden. Die Symptome des klassischen Locked-
in-Syndroms sind in Tabelle 12 zusammengestellt, die Ursachen in Tabelle 13.

In einem relativ hohen Prozentsatz zeigt das Locked-in-Syndrom eine Remissi-
on, die mitunter zur weitgehenden Unabhingigkeit der Patienten fiihren kann, meist
aber massive Defektsymptome aufweist (Abbildung 15). Genaue Resultate iiber
eine Remission sind nicht bekannt; es wird ein Drittel der Fille angenommen.

Locked-in-Syndrom

o  Ausfall der gesamten Motorik (Lihmung aller Extremitdten, Rumpf,
Nacken, partieller Ausfall motorischer Hirnnerven)
Vertikale Augenbewegungen und Augendffnen moglich
Schluckschwierigkeiten
Spontanatmung erhalten
Bewusstsein ungestort
Unfihigkeit mit der Umgebung zu kommunizieren, Aufbau eines Code-
systems moglich
Perzeption der Umgebung erhalten
e Miterleben der Vorginge in der Umgebung

Alpha-EEG

Tabelle 12 Symptome eines Locked-In Syndroms, klassische Verlaufsform (Bauer et al 1979)

Atiologie und Neuropathologie des Locked-In Syndroms

— Lision in der ventralen Pons (Unterbrechung cortico-spinaler und cortico-
bulbirer Bahnen, bilateral)

— Somatosensorische, sensorische Bahnen, aszendierendes reticulidres System
erhalten

— Tectum des Hirnstamms nicht betroffen (vertikale Augenbewegungen méglich)

— Atiologie: Infarkt, Blutung, Tumor, Hirnstammverletzung, Hirnstammencepha-
litis etc.

Tabelle 13 Atiologie des Locked-In Syndroms, klassische Form, nach Bauer et al 1979

Das Locked-In Syndrom kann mitunter im Akutstadium eine Kombination mit
einem akuten Mittelhirnsyndrom, spéter auch apallische Symptome aufweisen,
zeigt aber insgesamt eine deutlich zu unterscheidende klinische Symptomatik. Bei
der in der heutigen Zeit oft oberflidchlichen klinischen Untersuchung gehen Details
verloren, Fehldiagnosen sind auch zu anderen neurologischen Krankheitsbildern,
wie der Hypersomnie sowie dem akinetischen Mutismus, méglich. Fehldiagnosen



102 FRANZ GERSTENBRAND, CHRISTINE HESS, SILVIA HUBER

bedeuten in diesem Fall nicht nur ein 4rztliches Versagen, sondern werfen eine
ethische sowie medizinisch-rechtliche Problematik auf.

Abbildung 15: A. E., 52°, weiblich, Locked-in-Syndrom, Zustand nach
traumatisch ausgeldstem Pons-Infarkt, Defektstadium (Rest nach pe-
ripherer Facialis-Parese beidseits, Amimie, Ateminsuffizienz, Tra-
cheostoma)

Das Krankheitsbild des Locked-in-Syndroms wurde von
Plum und Posner 1966 in die Literatur eingefiihrt, hat aber
seine erste Beschreibung schon mehr als 100 Jahre zuvor
durch Alexandre Dumas in der Darstellung von Monsieur
Noirtier de Villefort, dem Vater einer der Feinde von Ed-
mond Dantés, im Roman ,,Der Graf von Monte Christo* in
allen wichtigen Symptomen erhalten. Dies ist besonders
bemerkenswert, da Alexandre Dumas bekanntlich Roman-
schriftsteller und nicht Arzt war. Als weiteres medizin-
historisches Modell eines Locked-In Syndroms in seiner
akuten Form ist der Scheintod zu nennen, der Zustand des
iiber Jahrhunderte gefiirchteten menschlichen Schicksals, lebend begraben zu wer-
den. Als prominentestes Opfer gilt der russische Schriftsteller Nikolai Wassilje-
witsch Gogol, dessen Skelett bei der Umbettung nach fiinf Jahren in einer vollig
verdrehten Position gefunden wurde, anzunehmen als Folge seines verzweifelten
Versuches, sich aus dem Grab zu befreien.

Diagnostische Mafinahmen beim apallischen Syndrom nach akuten Hirnschéden
und nach einem chronisch progredienten Grofihirnprozess

In der Diagnostik eines apallischen Syndroms ist neben dem exakten neurologi-
schen Befund eine Reihe von Zusatzuntersuchungen durchzufithren. Nach den heu-
tigen technischen Moglichkeiten besitzen diese fast durchwegs nicht-invasiven
Charakter.

Fiir die Erfassung des Akutzustandes von schweren Hirnschddigungen und die
Abschiitzung des Gesamtzustandsbildes sowie fiir die Prognosestellung wird heute
allgemein eine Coma-Scale verwendet. Am weitesten verbreitet ist die Glasgow-
Coma-Scale. Diese ist zwar einfach gehalten, wichtige neurologische Parameter
sind allerdings nicht beriicksichtigt. Eine Beurteilung der neurologischen Ausfille
iiber die Initialphase hinaus ist dadurch nicht mdglich, der Ablauf eines akuten
Mittelhirnsyndroms oder die Entwicklung eines apallischen Syndroms kann mit der
Glasgow-Coma-Scale nicht dokumentiert werden. In die Innsbruck-Coma-Scale
wurden diese Gesichtspunkte aufgenommen.

Fiir die Beurteilung des Krankheitsverlaufes und die weitere Dokumentation ist
fiir jeden Patienten eine neurologische Checkliste anzulegen und diese auch laufend
zu verwenden. Die Checkliste fiir den Alltagsgebrauch muss einfach gehalten sein,
sodass Eintragungen auch von Seiten des Pflegepersonals moglich sind. Eine
Checkliste fiir Forschungszwecke und fiir die epidemiologische Analyse hat dage-
gen alle neurologischen Symptome zu erfassen. Es stehen verschiedene Checklisten
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dafiir zur Verfligung (Gerstenbrand 1999, Gerstenbrand et al 1971, Gerstenbrand et
al 1977)

Fiir die Zusatzdiagnostik sind in der akuten Phase und im spiteren Verlauf die
verschiedenen Methoden der Neuroelektro-Physiologie anzuwenden. Das EEG, im
spiteren Verlauf eventuell auch ein Provokations-EEG, hat sobald als moglich
durchgefiihrt zu werden. Zur friihzeitigen Beurteilung der Prognose nach schwer-
sten Himschéden kénnen die Methoden der evozierten Potentiale herangezogen
werden (Liicking et al 1977, Rumpl et al 1983, Stmad, Strnadova, 1987). Die in
letzter Zeit gefasste Hoffnung, die evozierten Potentiale fiir die Prognose eines
eingetretenen Hirnschadens beziehungsweise im Vorfeld eines irreversiblen Zu-
sammenbruchs der Hirnfunktionen (Himntod) zu verwenden, hat sich allerdings
nicht erfiillt. Die evozierten Potentiale sind im weiteren Verlauf eines apallischen
Syndroms fiir die Detaildiagnostik der eingetretenen Hirnschiden eine wertvolle
Hilfe. Die Spezialuntersuchung sollte aber unbedingt in Anwendung und Beurtei-
lung einem erfahrenen Neurologen vorbehalten sein. Zur frithzeitigen Erfassung der
Schiaden am peripheren Nervensystem sind EMG, NLG und weitere elektro-
neurographische Untersuchungsmethoden einzusetzen (Gerstenbrand et al 1971,
Mamoli et al 1977).

Fiir die Erfassung von Strukturschiden des Gehirns kann die cerebrale Compu-
tertomografie zumindest in der Frithphase Aufschluss geben. Durch den Einsatz der
cerebralen Kemspintomographie (cerebrales MRI) ist eine wesentlich bessere Auf-
schliisselung der entstandenen strukturellen Schiden des Gehirns méglich (Aichner
et al 1988). Mit Hilfe der MR-Angiographie kann eine Klarstellung von Gefifischi-
den erfolgen und damit auf die Hirndurchblutungsstérungen geschlossen werden.
Die Neuro-Sonographie der hirnzufiihrenden Gefifle erlaubt eine rasche Informati-
on iiber einen eingetretenen Verschluss groBer hirmzufiihrender Gefife, durch die
TCD-Methode (transcranielle Doppler-Sonographie) kann die Durchblutung der
groBeren intracraniellen GefiBiste beurteilt werden. Uber lokale, regionale und
diffuse Stoffwechselstérungen des Gehirns bei apallischen Patienten geben nukle-
armedizinische Untersuchungsmethoden (Spect, PET) Auskunft (Heiss et al 1972,
Heiss 1977), iiber funktionelle Storungen die fMRI-Methode — functional magnetic
resonance imaging (Golaszewski et al 2006).

Bei verschiedenen schweren Akutschiden des Gehirns, insbesondere bei Hirn-
verletzung durch ein Schidel-Hirntrauma, ist zur Beurteilung einer Mitbeteiligung
der Wirbelsiule eine Réntgenuntersuchung zumindest der Halswirbelsdule durchzu-
fithren, wenn notwendig ein cervikales MRI.

Sobald es der Riickbildungsverlauf des Patienten erlaubt, ist eine neuro-
psychodiagnostische Untersuchung durchzufiihren. Die Testbatterie ist vor allem
auf Stérungen im Bereich der hichsten Hirnleistungen mit Schwergewicht auf eine
Frontal-Hirnsymptomatik und Temporal-Lappensymptome auszurichten; dazu sol-
len Stérungen der héheren Hirnleistungen wie Aphasie, Akalkulie etc. mit erfasst
werden. Die zusatzdiagnostischen Mallnahmen sind soweit als moglich schon im
Initialstadium einzusetzen, laufend zu wiederholen und auBlerdem zu erweitern.
Neben der klinischen Untersuchung ist auch fiir die Zusatzuntersuchungen eine
Checkliste zu verwenden und diese als Zeitdokumentation fortzufiihren.
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Die Resultate der klinischen Diagnostik und der Zusatzuntersuchungen sind fiir
die Erstellung des unbedingt notwendigen individuellen Rehabilitationsprogramms
und auch fiir dessen Modifikation Voraussetzung.

Pathophysiologie des apallischen Syndroms

Kretschmer hat bereits in der ersten Beschreibung der apallischen Symptomatik den
Ausfall aller GroBhirnfunktionen betont und dabei in dem heute ethisch nicht voll
akzeptablen Vorgehen den Vergleich mit einem groBhirnlosen Hund anklingen
lassen. Im Vollbild des apallischen Syndroms jedweder Atiologie sind alle GroB-
hirnfunktionen ausgefallen, das Funktionsniveau des menschlichen Gehirns ist auf
die meso-diencephale Ebene abgesenkt (Gerstenbrand 1967, 2001, v. Wild, Ger-
stenbrand et al 2007). Durch den Wegfall der GroShimkontrollsysteme kommt es
zur Freisetzung der autonomen Hirnstammregulationszentren. Der Patient im Voll-
bild des apallischen Syndroms hat keine Mdglichkeit, Stimulationen aus seiner
Umgebung cortikal, aber auch subcortikal, zu perzipieren; jedwede Archivierungs-
fihigkeit ist ausgefallen, willkiirmotorische Steuerungsfunktionen sind nicht vor-
handen, die gesamte Sensorik ist ausgeloscht. Eine Perzeption duBierer und innerer
Reize ist allerdings auf der Hirnstammebene gegeben. Der Patient mit einem apalli-
schen Syndrom im Vollbild erlaubt neurophysiologisch den Vergleich mit einem
Neugeborenen beziehungsweise einem bis zu sechs Wochen alten Sdugling. Dies
betrifft die Korperhaltung, vor allem auch die motorischen Primitivschablonen, auf
die der Mensch in seiner ersten Entwicklungsperiode fiir sein Uberleben voll ange-
wiesen ist. Neurophysiologisch besteht im frithen Sduglingsalter fiir die Sensorik
und die motorischen wie auch die vegetativen Funktionen eine vestibuldre Domi-
nanz, kombiniert mit propriozeptiven Systemen. Die vestibulire Dominanz wird
etappenweise von der visuellen und akustischen Dominanz abgeldst (Miiller, 1968).
Das Funktionsprofil eines erwachsenen Menschen ist im apallischen Syndrom vol-
lig weggefallen.

Durch den neurophysiologischen Vergleich mit dem neugeborenen und jungen
Sdugling sind interessante Moglichkeiten gegeben, beim apallischen Syndrom Pa-
rallelen zum Reifungsverlauf des menschlichen Gehims zu ziehen, aber auch die
Funktionsentwicklung des menschlichen Gehirns zu studieren. Dies trifft insbeson-
dere fiir den Remissionsverlauf in den ersten flinf Stadien zu. Dabei ist vor allem
die Entwicklung der Kliiver-Bucy-Phasen von besonderem Interesse. Auf der ande-
ren Seite ist es unter Verwendung der Kenntnisse iiber die Entwicklung der kindli-
chen Himntitigkeit mdglich, die Remissionsphasen des apallischen Syndroms ge-
nauer zu erfassen und offene Fragen zu kldren. Diese Feststellung trifft vor allem
fiir das apallische Syndrom nach akutem schwerem Himschaden zu, teilweise auch
fiir die apallischen Patienten nach einer akuten Intoxikation. Beim apallischen Syn-
drom, entstanden durch einen progredienten schweren GrofBhirnschaden wie der
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit und Alzheimer Erkrankung, erlaubt das Studium des
langsam eintretenden Abbaus der GroBhirnleistungen einen Riickschluss auf den
zeitlichen Ablauf der Desintegration in den verschiedenen Funktionsebenen des
GroBhirns, aber auch eine prognostische Einschitzung des gesamten Verlaufs. Erst
im fortgeschrittenen Stadium eines cerebralen Abbauprozesses zum apallischen
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Syndrom setzen die deutlichen Zeichen des Funktionsausfalles des GroBhirns ein.
Dies zeigt sich mit Auftreten der Kliiver-Bucy-Symptome.

Eine dhnliche Entwicklung der apallischen Symptomatik als Abbauverlauf der
GroBhirnfunktionen, wenn auch in wesentlich rascherer Zeitfolge, stellt sich bei den
Patienten nach einer chronischen Intoxikation (exogen, endogen) ein, kommt aber
auch bei chronisch demyelinisierenden Erkrankungen in Form der progredienten
multiplen Sklerose sowie bei der Aids-Encephalopathie zur Beobachtung.

Der komplette Ausfall der GroBhirnfunktionen mit einer apallischen Symptoma-
tik ist aus den verschiedenen neuropathologischen Verdnderungen und deren unter-
schiedlichen Lisionsmustern erklirbar. Bei einer Lision im Mittelhimbereich kann
nach Gerstenbrand (1967) eine lokale Schidigung im oberen Hirnstamm (primar
oder sekundir) einen Funktionsausfall des GroBhirns auslosen. Ein funktioneller
Zusammenbruch der GroBhirnfunktionen tritt durch einen Diffusschaden oder mul-
tilokuldre Lisionen cortikal wie auch in der weillen Substanz ein und ruft eine apal-
lische Symptomatik hervor. Lisionen in den Umschaltzentren des Thalamus und in
den Stammganglien sind weitere Méglichkeiten fiir die Auslsung eines apallischen
Syndroms, wie dies aus den seinerzeit durchgefiihrten und missgliickten stereotakti-
schen Operationen zur Behandlung von extrapyramidalen Erkrankungen erkannt
werden musste. Schliefflich kann eine multilokuldre Lision in verschiedenen Hirn-
gebieten ein apallisches Syndrom ausldsen. Bei der Entstehung der apallischen
Symptomatik und bei ihrer Riickbildung scheint den aszendierenden retikuldren
Formationen eine wichtige Rolle zuzukommen, eine Annahme, die fiir die Rehabili-
tationsmafnahmen eines apallischen Syndroms von grofer Bedeutung ist und die
Stimulationstherapie kategorisch verlangt. In einer schematischen Darstellung sind
die Uberlegungen iiber die Pathophysiologie des apallischen Syndroms niedergelegt
(Abbildung 16).

Dituses Frajekiionssysien Abbildung 16 Versuch ei-
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Fiir die neurologi-
sche Ausfallssymptomatik, die sich im Riickbildungsverlauf ab der Phase 3 und 4 in
zunehmender Form zeigen kann (Abbildung 6), sind die priméiren und irreversiblen
Sekundirldsionen des GroBhims wie auch des Hirnstamms und des Cerebellums
verantwortlich. Dazu kommen regionale und diffuse GroBhirnschdden (Tabelle 10).
Zusitzlich filhren Durchblutungsstorungen zu einem irreversiblen Ausfall von
Hirngewebe (lokal, regional, diffus). Bei den sekundiren Schiden ist das Konzept
der Penumbra, des Periepizentrums, von entscheidender Bedeutung. Durch eine
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rasche und gerichtete Therapie besteht die Mdoglichkeit, das im Bereich der Pen-
umbra nur teilweise geschédigte Himgewebe zu restaurieren, wihrend im Abschnitt
der Umbra, dem Epizentrum, die primér verursachte Zerstérung des Hirngewebes
keine Restitution mdglich macht. Eine unumstdfiliche drztliche Verpflichtung be-
steht daher darin, alle MaBnahmen zur Erhaltung des teilgeschidigten Hirngewebes
in der Penumbra durch einen sofortigen Finsatz einzuleiten, um das AusmaB eines
irreversiblen Dauerschadens des Penumbra-Gewebes moglichst gering zu halten.

Sekundirschdden des GroBhirns und des oberen Hirnstammes kénnen auflerdem
durch zirkulatorische Stérungen eintreten, verursacht durch eine Hypoxdmie, ver-
bunden mit einem zusétzlich erhohten Hirndruck durch ein Hirndem oder intrace-
rebrale Blutungen, aber auch durch lokale Gefifistenosen vor allem im Bereich der
A. cerebri posterior als Folge einer tentoriellen Herniation mit Einklemmung dieses
grofBen Gefifles.

Bei akuten Intoxikationen kann es zu Sekundirldsionen infolge von exotoxi-
schen Schiden des Gehirngewebes oder durch eine endotoxische Schidigung kom-
men, was zu regionalen, aber auch zu diffusen Grofihirnldsionen fiihrt. Eine Reihe
von histologischen Erkldrungsméglichkeiten ist dafiir erarbeitet worden.

Im Verlauf eines apallischen Syndroms sind pathophysiologisch die tertidren
Schiden als Folgen von Fehleinschitzungen und Fehlverhalten im Behandlungsre-
gime anzufiihren. Diese Schiden sind deshalb auch als iatrogen zu klassifizieren,
was medizin-rechtlich zumindest teilweise zu beriicksichtigen ist. Ursache der terti-
dren Schiden sind Fehlerndhrung, Mangelernihrung, Avitaminose, medikamentdse
Langzeitprogramme wegen interkurrenter Erkrankungen (Zystitis, Pneumonie etc.).
Als besonders bedeutend in der Entstehung tertidrer Schidden ist das Bed-rest-
Syndrom (BRS) zu nennen. Das Bed-rest-Syndrom entsteht bei fehlerhafter Gestal-
tung des Rehabilitationsprogramms durch zu langes Verbleiben der Patienten in
einer horizontalen Lage. Durch Ausfall der Schwerkraftrezeptoren als wichtigstem
Stimulationsfaktor kommt es zu Funktionsstérungen des propriozeptiven Systems.

Pathophysiologisch ist das Bed-rest-Syndrom dem Astronautensyndrom ver-
gleichbar (Gerstenbrand, Muigg, 1993). Die Symptome des Bed-rest-Syndroms
bestehen in einer primiren Muskelatrophie, einer Polyneuropathie, Stérungen der
Hinterstrangsysteme (Pseudotabes), aber auch in thalamischen Stérungen und einer
Verminderung der kognitiven Leistungen. Das Krankheitsbild des Bed-rest-
Syndroms nimmt iibrigens eine zunehmend wichtige Position in der Anti-Aging-
Vorsorge ein.

Pathophysiologisch von geringerer Bedeutung sind die quartdren Schiden, die
zumeist zu akuten, aber mitunter lingere Zeit {ibersehenen neurologischen Aus-
fallserscheinungen durch einen Hydrocephalus occlusus oder auch durch eine
Durchwanderungsmeningoencephalitis fithren und sofortiges Handeln erfordern.

Nicht unbelastend sind die Komplikationen eines apallischen Syndroms, die sich
in Form von Gelenks-Kontrakturen (Zhuber et al 1977), periartikuldren Ossifikatio-
nen (Gerstenbrand 1967 — Abbildung 13), aber auch als Druckschiden an periphe-
ren Nerven zeigen (Mamoli et al 1977). Die quartdren Schiiden haben keine direkte
Bedeutung fiir eine pathophysiologische Stellungnahme.
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Neuropathologie des apallischen Syndroms

Fiir die verschiedenen Details neuropathologisch nachweisbarer Strukturschiden
beim apallischen Syndrom und deren Einfluss auf Verlauf und Defektstadium, aber
auch auf die wichtige Entscheidung fiir eine Prognosestellung ist generell festzu-
stellen, dass beim apallischen Syndrom nach Akutschidden betrdchtliche Unter-
schiede zwischen den itiologisch differenzierbaren Gruppen bestehen. Prinzipiell
ist beim apallischen Syndrom nach einem schweren Akutschaden des Gehirns zwi-
schen den traumatischen und den nicht-traumatischen Fillen als Hauptgruppen zu
unterscheiden. Bei einer encephalitischen und einer vaskuldren Primérldsion sind
naturgemiB in der Verteilung der Lasionen Unterschiede gegeben (Jellinger 1977,
Ule 1977, Greevic 1977, Peters, Rothemund 1977).

Beim traumatischen apallischen Syndrom hat die im Augenblick der Gewalt-
einwirkung durch ihre Lokalisation, Richtung und Intensitit entstandene primére
Schidigung des Gehirngewebes (offene, geschlossene Hirnverletzung) einen ent-
scheidenden Einfluss auf den entstandenen Strukturschaden und damit den weiteren
Verlauf, Zusitzlich sind die irreversiblen Sekundirschiiden in der Penumbra, dem
Periepizentrum, anzufithren wie auch die Sekundirschiden in Form einer diffusen
und regionalen Lasion, ausgeldst durch ein begleitendes Hirnddem und eine zusitz-
liche Hypoxie sowie eine Hypoxémie.

Nach Gerstenbrand (1967), Jellinger (1963, 1968, 1977), Peters und Rothemund
(1977) sowie Ule (1977) zeigen sich beim traumatischen apallischen Syndrom
héchst unterschiedliche Lisionsmuster. Im beidseitigen Marklager der GroBhirn-
hemisphiren sind ausgeprigte Schiden nachweisbar. Als Folge diffuser Axonschi-
digung kdénnen eine Balkenldsion sowie eine Lision im Kleinhirn und im Hirn-
stamm entstehen. Folgen von Blutungsherden sind im rostralen Himstamm mog-
lich, ebenso ZerreiBungsfolgen im Balken (lineares inneres oberes Hirntrauma,
Greevic, 1988). Sekundire Schiden werden beim traumatischen apallischen Syn-
drom als Folge der tentoriellen Herniation des oberen Hirnstamms verursacht, hiu-
fig iiberlappend mit primiren Schidden. Durch begleitende anoxisch-hypoxische
Schiiden kann es zu Lisionen im Thalamus, Globus pallidus, aber auch im Zwi-
schenhirn kommen. Ausgedehnte, oft laminidre oder auch multifokale Nekrosen
finden sich in der Hirnrinde, teilweise als Folge von regionalen Durchblutungssts-
rungen, teilweise hypoxisch bedingt. Lokale Lisionen sind in den Stammganglien
und im rostralen lenstamm festste]lbar (Abbildung 17), ausgeldst durch sekundire,

; zirkulatorische Stérungen (Adams et
al 2000).

Abbildung 17 Mittelhirnhaube, Schnitt in
der Hohe der Bindearmkreuzung, Féirbung
nach Heidenhain. Fiinffache Vergrofe-
rung. (N. I. 164/62). J. N., 54°, mdnnlich,
traumatisches apallisches Syndrom, ver-
storben im  Vollbild.  Symmetrische
Drucknekrose (Stadium II) in der lateralen
Haube, diffuse Marklichtung im gesamten
dorso-lateralen Tegmentum links mehr als
rechts. Aus [55].
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Abbildung 19 (rechts) Hemisphdrenscheibe von rechts,
Hoéhe des Corpus mamillare. Féirbung nach Heidenhain.
(N. I 77/58). W. W., 31°, ménnlich, traumatisches apalli-
sches Syndrom, verstorben im Vollbild. Diffuse Markla-
geratrophie, Erweiterung des Seitenventrikels, Win-
dungsmarknekrose in Fl, fleckige Partialentmarkung im
Balken. Markschwund im inneren Pallidumglied und
Corpus mamillare, streifige Randldsion des Hirnschenkel-

JfupBes, Ammonshornatrophie. Aus [55].

Abbildung 18 (links) Grofthirn mit Hirnstamm, Fron-
talschnitt, Farbung nach Heidenhain (N. 1. 145/63).
L.G., 32° ménnlich, apallisches Syndrom, verstorben
im Vollbild. Diffuse fronto-temporale Markldsion,
zystische Herdnekrose, Kompressionsnekrose im Tha-
lamus, Zysten im periaqudduktalen Grau. Aus [21].

Insgesamt stehen beim traumatischen apalli-
schen Syndrom die Thalamuslidsionen im Vor-
dergrund (Abbildung 18, Abbildung 19, Abbil-
dung 20), dies insbesondere bei lingerer Uber-
lebenszeit. Patienten mit primértraumatischen
Schiden im oberen Hirnstamm versterben al-
lerdings fast immer im Initialstadium zum apal-
lischen Syndrom (Jellinger, 1977).

Abbildung 20 (links) Grofshirn, Frontal-
schnitt in Hohe der Fornixschenkel, (N. L
98/62). G. 8., 22° mdnnlich. Apallisches
Syndrom, verstorben im Vollbild. Starke
Dilatation des Ventrikelsystems inkl. 3.
Ventrikel, keilformiger Rindenprellungsherd
Temporallappen rechts, ausgedehnte subcor-
ticale Marknekrose, Temporallappen links
bandformige Rindennekrose, frontal und
temporal, Blutungszysten im ventralen Tha-
lamus rechts und im Pallidum rechts, sym-
metrische Thalamus- und Ammonshorn-
nekrose. Aus [55).

Bei einer hypoxischen und hypoximischen Ursache eines apallischen Syndroms
(Herz-Kreislauf- oder Atemstillstand, Fast-Ertrinken, Verschiittet-Sein, Strangulati-
on, aber auch nach einem Narkose-Zwischenfall etc.), kann es zu ausgedehnten
laminiren Nekrosen der GroBhirnrinde (Abbildung 20) in diffuser, regionaler be-
zichungsweise in ausgedehnter multifokaler Form kommen, desgleichen im Hippo-
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campus und in den subcortikalen Kernen, wobei vor allem der Thalamus und das
Striatum sowie der Hirnstamm betroffen sind (Kinney, Samuels, 1994, Jellinger,
1994). Beim hypoxisch bedingten apallischen Syndrom finden sich auflerdem h#u-
fig Lasionen in den arteriellen Grenzzonen des para-sagittalen parieto-occipitalen
Cortex, in den Basalganglien und in den Gebieten, die im Zusammenhang mit der
vaskuldren Versorgung eine besondere Vulnerabilitét aufweisen. Insgesamt betrifft
das hypoxisch-ischdmische Lisionsmuster vor allem den Thalamus, wobei das Ver-
sorgungsgebiet der A.thalamoperforata und der A.thalamogeniculata durch eine
Kompression der A.cerebri posterior als Folge einer tentoriellen Herniation beson-
ders betroffen ist. SchlieBlich ist als drittes hypoxisch-ischdmisches Lésionsmuster
eine diffuse Marklagerschidigung und eine hypoxische Leukoencephalopathie mit
beidseitigen Entmarkungslidsionen oder Nekrosen festzustellen (Kinney, Samuels,
1994).

Bei apallischen Patienten nach Kohlenmonoxid- oder Stickoxidvergiftung sind
ebenfalls diffuse Marklagerschiden oder Veridnderungen in Form einer hypoxischen
Leukoencephalopathie mit ausgedehnten Entmarkungsldsionen oder Nekrosen im
Hemisphirenmark beidseits festzustellen. Ahnliches findet sich bei apallischen
Patienten nach endogenen und auch exogenen Intoxikationen.

In den seltenen Fillen eines apallischen Syndroms nach Encephalitis sind weni-
ge neuropathologische Untersuchungen bekannt, bis auf die zur Beobachtung ge-
kommenen Patienten mit einer Herpes Simplex Encephalitis.

Die Gewebslisionen des Gehirns zeigen sich nach Jellinger (1994) histologisch
im Ausfall von Neuronen und Synapsen sowie Schidigung oder Durchtrennung von
Axonen, Stérungen der Bluthirnschranke durch toxisch-metabolische, hypoxische
und mechanische Schiden. Astrogliaschdden treten durch die gleichen Ursachen
auf, Markschiden entstehen durch Hypoxie beziehungsweise Anoxie, Kreislaufre-
gulationsstérung, Hypoperfusion, durch Intoxikation, aber auch durch sekundire
Himentziindungs- und Immunprozesse.

Die Strukturschiden beim apallischen Syndrom betreffen somit die GroBhirn-
rinde; es kommt zu Markschdden in Form einer ausgeprigten fokalen oder einer
diffusen Lision. Besonders betroffen sind durch lokale Lisionen der obere Himn-
stamm und das Zwischenhirn. Grundlage fiir die Kliiver-Bucy-Symptomatik sind
Schiden des limbischen Systems, was auch fiir die Korsakow-Symptome eine Er-
kldarung gibt. Die Lisionen beim apallischen Syndrom sind sowohl multifokal als
auch diffus.

Behandlungsprogramm des apallischen Syndroms nach Akutschdden und akuter
Intoxikation

Entscheidend fiir den Erfolg der Behandlung eines Patienten im apallischen Syn-
drom nach akutem Hirnschaden ist der Zeitabstand zwischen dem Eintritt der apal-
lischen Symptomatik und dem Beginn eines gezielten Behandlungsprogramms. Die
Vorbereitungen fiir ein Behandlungsprogramm haben, wie schon erwihnt, im Initi-
alstadium einzusetzen. Dies hat bereits auf der Intensivstation zu erfolgen, im Op-
timalfall in einem neurologischen Intensivzentrum. Die Verlegung des apallischen
Patienten in eine spezielle Rehabilitationsabteilung soll so rasch wie moglich zur
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Durchfiihrung kommen, um das spezielle Therapieprogramm ohne Einschrinkung
und unter Einbeziehung samtlicher Moglichkeiten beginnen zu kdnnen. Nach dem
erhobenen klinisch-neurologischen Befund und nach allen Zusatzuntersuchungen ist
die Erstellung eines individuellen Rehabilitationsprogramms einzuleiten, das dem
klinischen Verlauf entsprechend stindig adaptiert werden muss. Details iiber die
Behandlung eines Patienten im apallischen Syndrom und deren Verlauf sind in
Tabelle 14 angefiihrt.

Anforderungen an eine moderne Therapie des apallischen Syndroms

= Beginn eines Rehabilitationsprogramms schon auf der Intensivstation (opti-
mal: neurologisches Intensivzentrum)

»  Verlegung in eine spezielle Rehabilitationsabteilung fiir apallische Patien-
ten, so rasch als moglich

= Erstellung und Einleitung des individuellen Therapieprogramms basierend
auf dem klinischen Zustandsbild und den Zusatzuntersuchungen

*  Durchfithrung des Therapieprogramms ohne Einschrankung und mit allen
Moglichkeiten

= Entscheidung zur Einschrinkung des Rehabilitationsprogramms nicht vor 3
Monaten, Konsilium erforderlich

=  Fortsetzung des Rehabilitationsprogramms bis zu 6 Monaten bei Hinweis
auf bestehendes Rehabilitationspotential

» Transferierung in eine spezielle Pflegeabteilung fiir apallische Patienten mit
kontinuierlicher Férderpflege nach Beendigung der Akutrehabilitation durch
Konsilium

= Transferierung in Heimpflege moglich, wenn Voraussetzungen zur kontinu-
ierlichen Forderpflege vorhanden sind

= Riicktransferierung in die Neurorehabilitationsabteilung fiir apallische Pati-
enten zur Re-Evaluierung nach 6 Wochen obligat, Wiederholung mehrmals
notwendig

Tabelle 14 Anforderungen an eine moderne Therapie fiir Patienten mit einem apallischen Syn-
drom nach Akutschaden, akuter Intoxikation

Ein individuelles Behandlungsprogramm ist unmittelbar nach der speziellen In-
tensivtherapie zu erstellen und die Verlegung des Patienten auf eine Spezialstation
fiir apallische Patienten so rasch als moglich einzuleiten (Gerstenbrand, 1990, v.
Wild, 2002). Das individuelle Behandlungsprogramm hat ohne Einschrinkung und
mit allen Méglichkeiten durchgefiihrt zu werden. Erste MaBnahmen fiir die Rehabi-
litation haben bereits auf der Intensivstation zu erfolgen. Eine Entscheidung zur
Verminderung der RehabilitationsmaBnahmen bei unverfinderter klinischer Symp-
tomatik, Vollbild oder Stillstand in den ersten Remissionsphasen, steht nicht vor
drei Monaten zur Diskussion; ein Konsilium ist notwendig. Auch bei unverinder-
tem Vollbild sowie bei Remissionsstillstand kann eine Entscheidung iiber die Fort-
setzung des Rehabilitationsprogramms frithestens nach sechs Monaten und erst
nach Feststellung des bestehenden Rehabilitationspotentials zur Diskussion gestellt
werden, wieder mit einem Konsilium von erfahrenen Spezialisten fiir das apallische
Syndrom. Eine Transferierung auf die Spezialpflegeabteilung fiir apallische Patien-
ten mit kontinuierlicher Forderpflege steht erst nach sechs Monaten zur Debatte.
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Bei Transferierung in Heimpflege sind Mafnahmen fiir die kontinuierliche Forder-
pflege einzurichten. Eine Re-Evaluierung der Patienten, die in eine spezielle Pfle-
geabteilung verlegt wurden oder sich in Heimpflege befinden, ist nach sechs Wo-
chen obligat mit Wiederholung.

Die Entscheidung zur Unterbrechung des Rehabilitationsprogramms darf keines-
falls vor Ablauf von drei Monaten und nur im Konsilium erfolgen. Die Fortsetzung
des Rehabilitationsprogramms sollte bis zu sechs Monaten gewihrleistet werden,
mit Hinweis auf bestehendes Rehabilitationspotential. Nach Abbruch der Akutreha-
bilitation erfolgt die Transferierung des Patienten in eine Spezialabteilung fiir kon-
tinuierliche Forderpflege von apallischen Patienten. Bei Transferierung in Heim-
pflege ist die kontinuierliche Forderpflege ebenfalls unabdingbar. Eine Re-
Evaluierung nach sechs Wochen ist obligat, hat wiederholt zu werden.

Der Ablauf des Behandlungsprogramms beim apallischen Syndrom nach akutem
Hirnschaden beziehungsweise akuter Intoxikation ist in Tabelle 15 zusammenge-
stellt. Als erster Schritt ist die sofortige Klarstellung der Ursache des schweren
Hirnschadens beziehungsweise der akuten Intoxikation notwendig. Der klinische
Verlauf vom Initialstadium ins Ubergangsstadium und danach ins Vollbild hat ge-
nau registriert zu werden, was bei der Sedoanalgesie nur bedingt méglich ist. Eine
enge Zusammenarbeit von Neurologie und Intensivstation ist unabdingbar. Nach
Abschluss der Intensivtherapie hat ohne Wartezeiten die Transferierung auf eine
Spezialstation fiir apallisches Syndrom zu erfolgen. Nach exakter neurologischer
Untersuchung und unter Einbeziehung der notwendigen Zusatzuntersuchungen hat
die Erstellung eines individuellen Neurorehabilitationsprogramms zu erfolgen. Die
erhobenen Daten sind zu dokumentieren, eine Checkliste ist fiir das Monitoring
sorgfiltig zu verwenden. Laufende Adaptation des individuellen Rehabilitations-
programms durch permanente neurologische Kontrollen ist notwendig. Das Be-
handlungsteam hat sich aus Neurologen, Pflegepersonal, Therapeuten sowie multi-
disziplindren Konsiliardrzten zusammenzusetzen; laufende Teambesprechungen
sind abzuhalten. Eingehende Information der Angehérigen hat einherzugehen mit
deren Einbindung in medizinische Entscheidungen. Die therapeutische Gemein-
schaft hat neben dem medizinischen Personal auf die Angehérigen, Freunde und
Arbeitskollegen erweitert zu werden. Eine liickenlose Fortsetzung des Rehabilitati-
onsprogramms mit Zwischenkontrollen in der 3. und 6. Woche, danach monatlich,
ist notwendig.

Besonders wichtig fiir die Behandlung der Initialphase, des Ubergangsstadiums
sowie des Vollbilds des apallisches Syndroms nach Akutschaden und akuter Intoxi-
kation ist wegen der nachgewiesenen hohen Noradrenalin-Konzentration (Hackl,
1981) ein hochkalorisiertes Em#hrungsregime bei zusitzlicher Einstellung auf Be-
ta-Blocker, wobei Inderal® bevorzugt wird (Gerstenbrand, 1999).

Die Behandlung des apallischen Syndroms besteht fiir das Vollbild und die ein-
zelnen Remissionsphasen in einer abgestimmten Physiotherapie zum Aufbau der
Willkiirmotorik unter Einbeziehung der motorischen Primitivschlablonen, spiter
der héher organisierten Kliiver-Bucy-Symptomatik. Eine wichtige Rolle kommt der
Vertico-Therapie zu (Einbeziehung der Schwerkraftregulationssysteme durch An-
wendung der Vertikalhaltung). Verschiedene Methoden der Physiotherapie des
propriozeptiven Systems sind einzubeziehen.
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Behandlungsgrundlagen fiir Patienten im apallischen Syndrom nach akutem
Hirnschaden, akuter Intoxikation
=  Rechtzeitige Erfassung, Initialstadium (Mittelhirnsyndrom, Bulbérhirn-
syndrom), Ubergangsstadium, Vollbild
= RegelmiBiges neurologisches Konsilium auf der Intensivstation, enge Zu-
sammenarbeit
= Unmittelbare Transferierung auf eine Spezialstation fiir apallisches Syndrom
nach Abschluss der Intensivtherapie
»  Exakte neurologische Untersuchung auf der Spezialstation inkl. Zusatzun-
tersuchungen
= Erstellung eines individuellen Neurorehabilitationsprogramms entsprechend
dem Durchuntersuchungsresultat
» Laufende Adaptation des individuellen Rehabilitationsprogramms, perma-
nente neurologische Kontrollen
=  Behandlungsteam: Arzte, Pflegepersonal, Therapeuten, multidisziplinire
Konsiliarirzte als therapeutische Gemeinschaft
Laufende Teambesprechungen
Eingehende und permanente Information der Angehérigen
Einbindung der Angehorigen in medizinische Entscheidungen
Erweiterung der therapeutischen Gemeinschaft auf Angehérige, Freunde,
Arbeitskollegen
Liickenlose Fortsetzung des Rehabilitationsprogramms
= Zwischenkontrollen (3. Woche, 6. Woche, 3. Monat, 4. Monat, monatliche
Folgekontrolle)
= Prognose-Erwigungen: drztliches Konsilium unter Verwendung aller rele-
vanten Befunde: 3 Wochen, 6 Wochen, 3 Monate etc.
=  Kontinuierliche Adaptation des Behandlungsprogramms, Einbeziehung spe-
zieller BehandlungsmafBnahmen (Baclofen-Pumpe, Operation von Ossifika-
tionen und Kontrakturen, Ventrikel-Shunt.).
=  Vermeidung von negativen Aussagen den Angehdrigen gegeniiber durch
den verantwortlichen Arzt und durch das Pflegepersonal
=  Prognose-Erstellung abhiingig vom eingetretenen Hirnschaden nach 3 Mo-
naten mit nachfolgender Information monatlich
=  Entscheidung iiber Beendigung der Rehabilitationsbehandlung auf der Spe-
zialstation und Verlegung auf eine Pflegeabteilung mit kontinuierlicher For-
derpflege, eventuell in Heimpflege mit kontinuierlicher Férderpflege
= Riicktransferierung zur Kontrolle an die Spezialstation (obligatorisch), 6 bis
10 Wochen nach Verlegung, Wiederholung
= Endgiiltige Transferierung in eine spezielle Pflegeabteilung fiir apallische
Patienten mit kontinuierlicher Dauerpflege oder in Heimpflege
» MaBnahmen zur Besserung der Lebensqualitit des Patienten
»  Prinzipiell keine Diskussion iiber ,,end of life decision*
» Bei Patienten mit infauster Prognose Verzicht auf Maximal-Therapie bei
schweren Komplikationen (Infekt, schwere Blutungen etc. )

Tabelle 15 Detailliertes Behandlungsprogramm fiir Patienten im apallischen Syndrom nach
akutem Hirnschaden, akuter Intoxikation
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Die vielfiltigen Stimulationsmethoden (visuell, akustisch, haptisch) mit der
Grundlage der ,,basalen Stimulation“ sind systematisch durchzufiihren. Der Fulsoh-
lenstimulationstherapie (vibrotaktil) ist ein besonderes Augenmerk zu schenken.

Hirnstoffwechselaktivierenden Substanzen wird ein zusitzlicher giinstiger Ein-
fluss zugeschrieben; Ginkgo-Priparate, Pyritinol (Encephabol®) und vor allem das
CDP-Cholin-Priparat Startonyl finden Verwendung.

Die verschiedenen neurologischen Stérsymptome, wie sie im spiteren Remissi-
onsverlauf stirker zur Ausprigung kommen, miissen medikamentds entsprechend
versorgt werden (Antispastika, Anti-Parkinson-Medikamente, Polyvitamin-B-Pri-
parate).

Im spéteren Remissionsverlauf sind neben der Physiotherapie ein Logopédie-
Programm, ergotherapeutische MaBnahmen sowie die Kognito-Therapie zum Auf-
bau der hoheren und hochsten Hirnleistungen unter Einbeziehung von Computer-
programmen in die Rehabilitation aufzunehmen.

In der kontinuierlichen Adaptation des Behandlungsprogramms ist die Einbezie-
hung spezieller Behandlungsmafinahmen wie der Baclofen-Pumpe, der Operation
von Ossifikationen und Kontrakturen, eines Ventrikel-Shunts etc. erforderlich. In
letzter Zeit ist die ,,deep brain-stimulation* von zunehmendem Interesse; exakte
Resultate sind bis jetzt jedoch ausstindig. Gleiches gilt fiir die extradurale Elektro-
Stimulation im oberen Halswirbelsidulenbereich.

Prinzipiell wichtig und ethisch gefordert ist wihrend des Behandlungszeitraums,
insbesondere aber im Vollbild des apallischen Syndroms und in den ersten Remis-
sionsphasen, das Gebot, dass der verantwortliche Arzt und das Pflegepersonal nega-
tive Aussagen den Angehorigen gegeniiber unbedingt vermeiden sollen. Das glei-
che gilt auch fiir unbedachte AuBerungen des medizinischen Personals am Bett des
Patienten.

Das System der kontinuierlichen Férderpflege von apallischen Patienten, wie
dies im Pflegezentrum wie auch in Heimpflege, aber auch bei Patienten in einem
apallischen Syndrom nach progredienter Hirnerkrankung oder chronischer Intoxika-
tion gefordert wird, besteht in der Anwendung der Vertico-Therapie sowie der basa-
len Stimulation, aber auch in weiteren Stimulationsmethoden sowie einfachen phy-
siotherapeutischen Programmen.

Eine Prognoseerwigung kann je nach eingetretenem Hirnschaden erst nach drei
Monaten erfolgen mit nachfolgender monatlicher Information. Die Entscheidung
iiber die Fortsetzung des Rehabilitationsprogramms, ebenso wie die Entscheidung
tiber die Beendigung der Therapie auf der Spezialstation fiir apallische Patienten,
mit nachfolgender Verlegung auf eine Spezialpflegeabteilung oder in Heimpflege,
beides mit kontinuierlicher Forderpflege, benétigt den Beschluss eines Konsiliums
und soll erst nach Ausschopfung aller Moglichkeiten und Feststellung des Rehabili-
tationspotentials zur Durchfithrung kommen, mit einem Zeitlimit von frithestens
drei Monaten bei Ausbleiben von Remissionszeichen oder Stilistand der Remission
nach den ersten drei Remissionsphasen.

Wird der Patient auf eine spezielle Pflegeabteilung oder in Heimpflege verlegt,
ist die Riicktransferierung zur Kontrolle an die Spezialstation 6 bis spitestens 10
Wochen nach der Verlegung zur Re-Evaluierung obligatorisch. Fiir die endgiiltige
Entscheidung zur Verlegung in die spezielle Pflegestation oder in Heimpflege ist
eine mehrmalige Wiederholung dieser Re-Evaluierung notwendig. Unbedingt er-
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forderlich sind Mafinahmen zur Besserung der Lebensqualitit des einzelnen Patien-
ten. Absolut unzulissig ist die Diskussion iiber eine ,,end of life decision“. Bei Pati-
enten mit infauster Prognose und schweren Komplikationen, wie einem unbe-
herrschbaren Infekt oder schweren Blutungen, kann auf eine Maximaltherapie ver-
zichtet werden.

Entscheidungen iiber den Behandlungsverlauf apallischer Patienten, wie eine
Herabsetzung spezieller Medikamente oder Verminderung in der Stimulationsthe-
rapie, sollen prinzipiell nur nach einem interdisziplindren Konsilium getroffen wer-
den. Die Entscheidung iiber die Fortsetzung des aktiven Rehabilitationsprogramms
im Rehabilitationszentrum, die Entscheidung iiber die Transferierung eines Patien-
ten mit hoffoungsloser Prognose in ein spezielles Pflegezentrum oder in Heimpfle-
ge mit gleichen Konditionen und kontinuierlicher Forderpflege ist ebenfalls nur
nach einem Konsilium méglich.

Im speziellen Pflegezentrum wird bei Zeichen einer Besserung die Riicktransfe-
rierung in das spezielle Rehabilitationszentrum zur Fortsetzung der aktuellen Neu-
rorehabilitationstherapie einzuleiten sein. Bei Aufireten von schweren Komplikati-
onen kann auch im speziellen Pflegezentrum iiber den Verzicht auf Maximalthera-
pie entschieden werden. Dieser Verzicht auf Maximaltherapie entspricht den Hip-
pokratischen Prinzipien, denen jeder Mediziner verpflichtet ist (Tabelle 16).

Auszug aus dem Hippokratischen Eid
Ich schwoére bei Apollon, dem Arzt, und bei Asklepios, bei Hygieia und Pankeia
und bei allen Gottern und Géttinnen, die ich zu Zeugen anrufe, dass ich nach
bestem Vermdgen und Urteil diesen Eid und diese Verpflichtung erfiillen werde:
,Ich werde den, der mich diese Kunst lehrt, meinen Eltern gleich achten, mit ihm
den Lebensunterhalt teilen und ihn, wenn er Not leidet, mit versorgen, seine
Nachkommen meinen eigenen Briidern gleichstellen und sie die Heilkunst lehren,
wie sie diese erlernen wollen, ohne Entgelt und ohne Vertrag,

Meine Verordnungen werde ich treffen zu Nutz und Frommen der Kranken nach
bestem Vermégen und Urteil und von ihnen Schidigung und Unrecht fernhalten.
Ich werde niemandem, auch nicht auf seine Bitte hin, ein todliches Gift verabrei-
chen oder nur einen solchen Rat erteilen.

Was ich bei der Behandlung oder auch auflerhalb der Behandlung im Leben der
Menschen sehe oder hire, werde ich verschweigen und solches als Geheimnis
betrachten.*

Tabelle 16 Auszug aus dem Hippokratischen Eid

Auch der moderne Arzt unterliegt voll dem Hippokratischen Eid, der ihn ver-
pflichtet, das kurative Element ohne Einschrinkung zu verfolgen und dieses auf der
Basis einer entsprechend modernen medizinischen Ausbildung umzusetzen. Fiir
eine ,,moderne Ausbildung” ist jeder Arzt persdnlich verantwortlich und muss diese
in alle seine drztlichen Handlungen einbringen. Wie aus Tabelle 17 hervorgeht,
wird dem Arzt eindeutig verboten, auch eine passive Euthanasie in jeder Form zu
unterstiitzen (Gerstenbrand, 2003).
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Der Hippokratische Eid und der ,,moderne Arzt*

* Im kurativen Element des Eides ist die Pflicht des Arztes verankert, Verord-
nungen zum Nutzen und Frommen der Kranken nach bestem Vermégen und
Urteil zu treffen und Schidigungen sowie Unrecht vom Patienten fernzuhal-
ten.

= Neben dem kurativen Element ist die Pflicht des Arztes darin verankert,
Leid zu vermindern.

=  Dem Arzt ist es verboten, ein tddliches Gift zu verabreichen oder einen sol-
chen Rat zu erteilen.

= Eine Verldngerung des Leidens von Sterbenden ist zu verhindemn.

=  Die Grundverpflichtung des Arztes ist, Leben zu erhalten.

* Die Entscheidung iiber Leben und Tod unterliegt nicht dem Arzt.

Tabelle 17 Verpflichtungen fiir den modernen Arzt unter Einhaltung des Hippokratischen Eides

Ethische und medizinisch-rechtliche Aspekte des apallischen Syndroms

Patienten im Vollbild eines apallischen Syndroms sowie im Remissionsstadium I —
V, ebenso einzelne Patienten im Defektstadium mit einer ausgeprigten Frontalhirn-
symptomatik, einer diffusen schweren Encephalopathie, einer Wemnicke Aphasie
etc. sind nicht entscheidungsfihig. Dies trifft zu fiir die Behandlung und Pflege,
aber auch fiir die Teilnahme an einem Forschungsprogramm. Daher ist ein Sach-
walter unbedingt erforderlich (Tabelle 18).

Fehlende Entscheidungsfihigkeit eines Patienten im apallischen Syndrom

Nicht entscheidungsfihig
in Bezug auf Behandlung und Pflege
wie auch Teilnahme an einem Forschungsprogramm

ist ein Patient
im Vollbild eines apallischen Syndroms,
im Remissionsstadium I -V,
im Defektstadium mit schweren neurologischen Ausfillen (schwere Frontalhirn-
symptomatik, ausgeprigte Encephalopathie, Wernicke Aphasie etc.)

Ein Sachwalter ist erforderlich.

Tabelle 18 Kriterien fiir den Wegfall der Entscheidungsfihigkeit eines Patienten mit apallischem
Syndrom unter Einbeziehung der Universal Declaration on Bioethics and Human Rights, 2005

Nach der ,,Allgemeinen Erklirung der Menschenrechte” vom 10. Dezember
1948 hat jeder Mensch das Recht zu leben. Artikel 25, Soziale Betreuung, schlief3t
das Recht auf Nahrung und érztliche Betreuung in den Schutzbereich des Abkom-
mens mit ein. Bei apallischen Patienten bedeutet dies das Recht auf beste medizini-
sche Versorgung und beste Pflege. Okonomische Erwigungen sind hierbei nicht
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akzeptabel. Entsprechend den Hippokratischen Prinzipien sind Patienten im apalli-
schen Syndrom mit Wiirde zu behandeln, unter Einbeziehung aller modernen Mog-
lichkeiten, aber nicht iiberzubehandeln (Poltner, 2002). Auf Maximaltherapie kann
bei Patienten mit apallischem Syndrom im Vollbild oder in einer frilhen Remissi-
onsphase bei Eintreten von schweren Komplikationen dann verzichtet werden,
wenn keine Aussicht auf eine Riickbildung oder die Fortsetzung der Remission
besteht. Der Verzicht auf Maximaltherapie bei aussichtsloser Prognose entspricht
den Hippokratischen Prinzipien.

Medizinisch-rechtliche Grundlagen der Behandlung
des apallischen Syndroms

= Jedes menschliche Wesen hat das Recht zu leben (Menschenrechtsdeklarati-
on, 10. Dezember 1948).

= Jeder Mensch hat das Recht auf beste medizinische Versorgung und beste
Pflege (Helsinki-Konvention 1964, Paris Declaration 2005).

» Ein apallischer Patient hat nach den menschlichen Grundrechten und medi-
zinischen Grundsétzen bestméglich behandelt und versorgt zu werden.

*  (Okonomische Erwigungen sind nicht akzeptabel (Hippokratische Prinzipien
und Deklaration der Menschenrechte, 10. Dezember 1948).

= Entsprechend den Hippokratischen Prinzipien sind Patienten im apallischen
Syndrom mit Wiirde zu behandeln, unter Einbeziehung aller modernen
Moglichkeiten, ohne MaBnahmen, die zu einer Uberbehandlung fiihren.

=  Auf MAXIMALTHERAPIE kann im Vollbild oder in einer frithen Remissi-
onsphase bei aussichtsloser Prognose im Fall einer schweren Komplikation
verzichtet werden. Einzig verantwortlich dafiir ist der behandelnde Arzt.

=  Der Verzicht auf eine MAXIMALTHERAPIE bei aussichtsloser Prognose
entspricht den Hippokratischen Prinzipien.

* Eine Diskussion liber Maflnahmen, die das Leben eines Patienten im apalli-
schen Syndrom beenden, ist in den meisten Europdischen Staaten nicht er-
laubt und ist einer aktiven Euthanasie gleichgesetzt.

=  Entsprechend den medizinischen Richtlinien ist der Beschluss zur Beendi-
gung menschlichen Lebens durch Gerichtsinstitutionen ethisch nicht akzep-
tabel und nicht zulédssig (zum Beispiel Supreme Court in den USA — , Fall
Terri Shiavo).

= FEine Entscheidung iiber die Beendigung menschlichen Lebens kann auch
nicht durch nichtiirztliches Personal getroffen oder durchgefiihrt werden.

Tabelle 19 Medizinisch-rechtliche Grundlagen fiir die Behandlung des apallischen Syndroms

Der Beschluss durch Gerichtsinstitutionen zur Beendigung menschlichen Le-
bens ist nach den medizinischen Richtlinien ethisch nicht akzeptabel und nicht zu-
ldssig. Dies widerspricht vollig dem Beschluss eines Supreme Courts im Falle der
Patientin Terri Shiavo in den USA. In diesem Zusammenhang ist festzuhalten, dass
eine Entscheidung iiber die Beendigung menschlichen Lebens nicht durch nichtérzt-
liches Personal getroffen oder durchgefiihrt werden darf (,,Lebensbeendigung aus
Mitleid*). Aus dem Hippokratischen Eid ergibt sich die Verpflichtung des Arztes,
Leben zu erhalten und nach der Helsinki-Deklaration die beste Behandlungsform
anzuwenden. Die Entscheidung zur Beendigung menschlichen Lebens durch &rztli-
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che Handlungen widerspricht den Hippokratischen Prinzipien und darf daher durch
keinen Arzt getroffen werden (Tabelle 20).

Entscheidung zur Beendigung menschlichen Lebens
durch érztliche Handlungen
(End of life decision)

= Nach den medizinischen Richtlinien ist der Beschluss zur Beendigung
menschlichen Lebens durch Gerichtsinstitutionen nicht akzeptabel und nicht
zuldssig.

» Die Hippokratischen Prinzipien, Helsinki-Deklaration 1964, Universal Dec-
laration on Bioethics and Human Rights 2005, Human Right Declaration
1948 verbieten eine Entscheidung zur Beendigung des menschlichen Lebens
durch medizinische Mafinahmen.

* Eine Entscheidung iiber die Beendigung menschlichen Lebens darf durch
keinen Arzt getroffen werden.

= Eine Entscheidung iiber die Beendigung menschlichen Lebens darf durch
keinen Arzt durchgefithrt werden (aktive, passive Euthanasie).

= Eine Entscheidung iiber die Beendigung menschlichen Lebens darf auch
nicht durch nichtirztliches Personal zur Durchfithrung kommen, schon gar
nicht getroffen werden (Pflegepersonal als Mitleidsaktion).

= End of life decision* ist als Euthanasie einzustufen (aktive, passive Eutha-
nasie, geltendes Recht fiir Osterreich)

Tabelle 20 Kriterien iiber die Entscheidung zur Beendigung menschlichen Lebens (Osterreichi-
sche Sicht)

Der immer wieder gestellten Forderung, Mediziner sollten das Leiden der Pati-
enten beenden, indem sie die lebenserhaltende Nahrungs- und Fliissigkeitszufuhr
abbrechen (,,passive Sterbehilfe®), ist entgegenzuhalten, dass eine geschiftsfihige
Person, die ihren Willen frei erkliren kann, im Rahmen eines Selbstbestimmungs-
rechts und ihrer Patientenautonomie iiber simtliche Behandlungen und lebenserhal-
tende Mafinahmen sowie deren Einstellung frei verfiigen darf. Jeder Patient kann
eine vom Arzt vorgeschlagene Therapie oder medizinische MaBlnahme ablehnen,
eine schon laufende Therapie kann unter- oder abgebrochen werden. Der behan-
delnde Arzt hat dabei die Verpflichtung, den Patienten iiber die fiir ihn eintretenden
mdglichen Gefahren eingehend zu unterrichten. Bei einem apallischen Patienten ist
dies nicht méglich.

Im Zustand eines apallischen Syndroms kann ein Mensch seinen Willen nicht
erkldren, eine WillensduBerung ist auch nicht ermittelbar. Der Riickgriff auf den
mutmaflichen Willen ist lediglich dann rechtlich zuldssig, wenn eine eindeutig
verfasste Patientenverfiigung vorliegt, welche besagt, dass bei Eintreten eines apal-
lischen Syndroms (Wachkoma), ,,akutes Koma*, auf lebenserhaltende MaBnahmen
verzichtet werden soll. Die praktische Bedeutung einer Patientenverfiigung unter-
liegt in Deutschland allerdings dem Vorbehalt einer vormundschaftsgerichtlichen
Uberpriifung (Bundesgerichtshof — BGH — Beschluss vom 17.03.2003, XII ZB
2/03, Schleswig). Ansonsten handelt es sich rechtlich betrachtet bei einem Abbruch
der lebenserhaltenden MaBnahmen um die Tétung eines Menschen. Auf einen
H~mutmaBlichen” Willen des Patienten zuriickzugreifen, der eventuell aus seinen frii-
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heren AuBerungen von Angehérigen so aufgefasst wurde, dass im Zustand eines
apallischen Syndroms auf lebenserhaltende Mittel zu verzichten sei, ist, da es sich
in diesem Fall um Beendigung von Leben, also um eine Tétung handelt, absolut
unzuléssig. Allerdings hat selbst der BGH in seinem Urteil vom 13.09.1994 (1 StR
357/94) in einem derartig gelagerten Fall den Riickgriff auf eine mutmaBliche Ein-
willigung des apallischen Patienten zugelassen, wenn fiir diesen Patientenwillen
»eindeutige Anhaltspunkte bestehen”. Als Anhaltspunkt fiir eine solche wurden
frihere AuBerungen des Patienten, seine religiose Uberzeugung und personliche
Wertvorstellung hinzugezogen. Da diese Kriterien im Zeitpunkt des apallischen
Syndroms des betreffenden Patienten nur mehr den Erinnerungen der Angehdorigen
sowie deren und den Interpretationen der Arzte und eventuell beteiligten Juristen
des Vormundschaftsgerichts unterliegen, ist dies ethisch mehr als fragwiirdig und
letztlich strikt abzulehnen. Im erwihnten Fall scheiterte die Totung der Patientin am
Vorliegen ihrer mutmalBlichen Einwilligung selbst bei Heranziehung der angefiihr-
ten fragwiirdigen Gesichtspunkte (BGH, Urteil vom 13.09.1994 — 1 StR 357/94).

SchlieBllich ist anzufithren, dass die Tétung eines Patienten im apallischen Syn-
drom durch Einstellung der Nahrungs- und Fliissigkeitszufuhr nicht einer ,,Sterbe-
hilfe” gleichkommt, da es sich bei einem Menschen in diesem Zustand nicht um
einen Moribunden oder einen Schwerleidenden handelt, der explizit nach Erlésung
verlangt, sondern um ,.ein Sterbenlassen von einem irreversibel Hirngeschidigten.
Eser erwihnt in diesem Zusammenhang 2006 den Begriff ,,lebensunwertes Leben®.

Der einzig zulidssige Riickschluss auf den Willen des Patienten ist eine Patien-
tenverfiigung. Literatur und Rechtswissenschaft billigen ihr zum Teil lediglich un-
verbindlichen Charakter zu, andere Auffassungen sehen in ihr einen unabdingbaren
Indikator fiir den Willen des Patienten. Die Rechtsprechung schenkt ihr in der Regel
aber Beachtung (Eser 2006).

Nach Tréndle und Fischer (2006) sowie Ulsenheimer (2002) macht sich der
Arzt, der es unterlisst, einen Patienten im apallischen Syndrom kiinstlich zu beat-
men oder den Sterbeprozess eines ,,irreversibel im apallischen Syndrom dahinvege-
tierenden Patienten” mit lebensverlingernden Mitteln aufzuhalten, nach der Recht-
sprechung keiner Tétung durch Unterlassen schuldig, wenn dies dem mutmaBlichen
Willen des Patienten oder, wenn dieser nicht ermittelbar ist, den allgemeinen Wert-
vorstellungen der Bevolkerung entspricht. Der Riickgriff auf allgemeine Wertvor-
stellungen, die nicht einmal mit den konkreten Einstellungen des Patienten konform
gehen miissen, ist dabei duBerst fragwiirdig und lediglich in dem Fall ertriglich,
wenn es sich bei dem Patienten um einen sich im Sterbeprozess befindlichen Men-
schen handelt. Die Gefahr besteht, dass solche Leitsatz-Entscheidungen auf andere
apallische Patienten angewendet werden, auch auf solche, bei denen keineswegs der
Sterbeprozess eingetreten ist, sondern die sich sogar in einem Stadium einer einge-
tretenen Remission befinden, wie dies bei der Patientin Terri Shiavo der Fall war.

Auf den , Lebenswert” eines Betroffenen abzustellen, ist nicht nur ethisch mehr
als fragwiirdig, sondern steht auch im Widerspruch zur grundsitzlichen Unantast-
barkeit des Lebens. Angesichts der Lebensgarantie nach Art 2 Abs. II GG kann der
strafrechtliche Lebensschutz weder von seiner physischen Lebensfihigkeit, noch
seiner Lebenserwartung, noch vom subjektiven Lebenswillen und erst recht nicht
von seiner sozialen Funktionsfihigkeit oder gesellschaftlichen Wertschitzung ab-
héngig gemacht werden (Maunz, Diirig 1998). Seit Geltung des Grundgesetzes sind
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keine Stimmen mehr laut geworden, die die Freigabe ,lebensunwerten“ Lebens
fordern (Maunz, Diirig 1998). Art. 19 Abs. 2 GG verbietet, dass ein Grundrecht in
seinem Wesensgehalt angetastet werden darf. Ein staatliches (Un)werturteil iiber
ein Leben im Wachkoma wire dem Recht auf Leben absolut wesensfremd (Maunz,
Diirig, 1998).

Alktive, passive Euthanasie
* In zivilisierten Landern geregelt durch das Strafrecht
= Euthanasie ist in jeder Form bioethisch inakzeptabel
= FEuthanasie geht nicht konform mit der Menschenrechtsdeklaration (1948),
Helsinki-Deklaration (1964), Deklaration von Paris (2005)
= Verzicht auf MAXIMALTHERAPIE ist akzeptabel nach den Hippokrati-
schen Prinzipien

Tabelle 21 Stellungnahme zur aktiven und passiven Euthanasie

Jede Form der Sterbehilfe ist nach bioethischen Grundsitzen véllig inakzepta-
bel. Sie widerspricht in jeder Form der ,,Allgemeinen Erkléirung der Menschenrech-
te* (1948), der ,,Helsinki-Deklaration des Weltdrztebundes® iiber die Richtlinien zur
Forschung in der Medizin (1964) sowie der ,,Universal Declaration on Bioethics
and Human Rights* (2005). Einzig zuldssig nach den Hippokratischen Prinzipien ist
der Verzicht auf Maximaltherapie. Dies ist eine Form passiver Sterbehilfe, die nach
den Hippokratischen Prinzipien erlaubt ist (Tabelle 22).

Entscheidung zum Verzicht auf ,,Maximaltherapie”, allgemein
= Behandelnder Arzt allein verantwortlich fiir Verzicht auf MAXIMALTHE-
RAPIE unter Beriicksichtigung folgender Aspekte:
— Objektive Kriterien: Krankheitszustand,
Diagnose und Prognose
— Patientenverfiigung (vorhanden und rezent)
—  Beriicksichtigung einer moglichen Entscheidung des Patienten selbst
zur bestehenden Gesundheitssituation
= Information der Familie und des Sachwalters obligat

Tabelle 22 Entscheidung zum Verzicht auf ,, Maximaltherapie

Der behandelnde Arzt ist allein verantwortlich fiir den Verzicht auf Maximalthe-
rapie unter der Beriicksichtigung folgender Aspekte: Objektive Kriterien iiber den
Krankheitszustand, Diagnose und Prognose haben vorzuliegen. Eine aktuelle Pati-
entenverfiigung soll vorhanden sein. Ebenso kann der mutmaBliche Wille des Pati-
enten in die Entscheidung miteinbezogen werden.

Als wohl populirster Fall einer ,,end of life decision® ist der bereits erwihnte
Fall der Patientin Terri Shiavo, die nach 15 Jahren in einem apallischen Syndrom,
im angloamerikanischen Sprachraum bezeichnet als ,,vegetative state”, durch Ent-
zug von Nahrung und Fliissigkeit getStet wurde. Nach den zentraleuropéischen und
wesentlich detaillierteren Diagnosekriterien befand sich die Patientin in der Remis-
sionsphase II-11I eines apallischen Syndroms hypoxischer Atiologie. Sie hatte Kon-
takt mit ihrer Umgebung, hat emotionale Reaktionen gezeigt, wie dies auf den
weltweit publizierten Bildern im Zusammensein mit ihrer Mutter deutlich ersicht-
lich ist. Die Atmung war spontan, ihr korperlicher Zustand stabil, die Erndhrung
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erfolgte iiber eine Magensonde. Gegen den Willen ihrer Eltern und entgegen zahl-
reicher Proteste von Biirgerrechtsaktivisten hat ein Supreme Court in den USA dem
Antrag des Mannes von Terri Shiavo zu ihrer Tétung durch Entzug von Nahrung
und Fliissigkeit stattgegeben. Nach inoffiziellen Berichten von Zeugen sollen am
zehnten Tag bei der bedauernswerten Frau schwerste Hunger- und Durstreaktionen
aufgetreten sein; sie soll massive Schmerzen und Angst gezeigt haben. SchlieBlich
musste das Leben von Terri Shiavo durch Medikamente beendet werden.

Nach dem traumatischen Tétungsfall von Terri Shiavo sind einige andere Fille
durch die Medien bekannt geworden, so der Fall der 50jihrigen Maria Korp, bei der
ein hypoxisches apallisches Syndrom durch einen Mordanschlag der Geliebten ihres
Mannes entstanden ist. Sie verstarb dhnlich wie Terri Shiavo im ,,Alfred Hospital*“
in Melbourne, auch gegen den Willen ihrer Eltern. Auch die 11jihrige Haleigh
Poutre aus den USA wurde durch das oberste Gericht eines Bundesstaates in den
USA durch die Einstellung der lebenserhaltenden MaBnahmen einen Tag, nachdem
sie angefangen hatte, selbstiindig zu atmen und andere erste Anzeichen einer Re-
mission bemerkbar waren, am Weiterleben gehindert.

Einzelne Fille sind aus verschiedensten Landern bekannt, in denen sich ein apal-
lisches Syndrom nach langer Dauer im ,,Komazustand“ zuriickgebildet hat. Der
38jahrige Italiener Salvatore Crisafulli ist nach zwei Jahren aus dem Koma ,er-
wacht“. Seine Arzte waren davon iiberzeugt gewesen, dass der Patient nach einem
Motorradunfall ,,im Koma“ keinerlei Gefiihle erlebt hat, wihrend er nach spiterer
Aussage Gerfiusche in der Umgebung, Schmerzen und kérperlichen Kontakt wahr-
nehmen konnte. Er befand sich deswegen iiber lingere Zeit in einem ,,Zustand tiefer
Verzweiflung®. Beim 30jihrigen Osterreicher Fred A., von Beruf Pilot, hat sich
nach einem Autounfall das Vollbild eines apallischen Syndroms entwickelt. Sechs
Monate wurde er in einem Spezialzentrum fiir apallische Patienten behandelt. Seine
Riickbildungsphase dauerte mehr als zwei Jahre. Mittlerweile zeigt er noch relativ
geringe neurologische Restsymptome; er hat eine kleine Tochter, die 17 Monate
nach seinem ,,Erwachen aus dem Koma* geboren wurde. Der Patient ist wieder in
seine Familie integriert und hat den festen Vorsatz, bald in seinen Beruf zuriickzu-
kehren.

Zusammenfassung

Beim apallischen Syndrom nach akuten schweren Hirnschiiden und akuter Intoxika-
tion handelt es sich um das wohl schwerste neurologische Zustandsbild, das plétz-
lich aus voller Gesundheit aufiritt und zu einer der besonders dramatischen Erkran-
kungen iiberhaupt zu zdhlen ist. In der vorliegenden Darstellung wurde auf die Di-
agnose und die Moglichkeiten einer Therapie beim apallischen Syndrom nach A-
kutschiden des Gehirns eingegangen, aber auch auf jene Patienten hingewiesen, bei
denen sich ein apallisches Syndrom als Endzustand nach einer schweren Erkran-
kung des Gehirns entwickelt. Die therapeutischen Mdglichkeiten bei den Patienten
nach Akutschaden werden angefiihrt, differentialdiagnostische Aspekte erwihnt.

Eingehend sind die medizinisch-rechtlichen und die ethischen Grundlagen in der
Therapie und der Betreuung von apallischen Patienten besprochen.
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Die Folgen der iiberdimensionierten modernen Medizin (P6ltner 2002) mit ihren
zahlreichen negativen Konsequenzen werden angesprochen mit dem Beispiel von
GroBbritannien und den Einschrinkungen bei der Behandlung dlterer Patienten in
Form einer Zuriickhaltung bei aufwindigen Operationen und dem Einsatz teurer
Medikamente.

Die Unterbrechung der Versorgung von Patienten im apallischen Syndrom ist in
einigen Lindern, wie etwa den USA, Grofbritannien und den Niederlanden, relativ
hiufig geworden. Durch richterliche Entscheidung erfolgt eine ,,end of life decisi-
on“ in Form von Entzug von Nahrung und Fliissigkeit. Eine ,,end of life decision*
ist aber eine nicht wieder riickgéingig zu machende MaBnahme, die iiber Leben und
Tod eines Menschen entscheidet. Bei apallischen Patienten ist in einem hohen Pro-
zentsatz eine Riickbildung mdglich. Eine vielleicht auch spite Riickbildung darf
aber nicht von ,,nicht Betroffenen* (Arzte, Juristen) durch eine ,,end of life decisi-
on“ verhindert werden.
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