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1. Das Locked-in-Syndrom: Historische Betrachtung

Zusammenfassung 

Das Locked-in-Syndrom stellt das seltene Beispiel für ein Krankheitsbild 
dar, das schon seit vielen Jahren bekannt war - bewiesen durch die weit
gehend exakte Darstellung der Romanfigur des Monsieur de Villefort 
durch den Nicht-Mediziner Alexandre Dumas -, aber erst über hundert 
Jahre später von der modernen Medizin ernsthaft aufgegriffen wurde. Es 
muss angenommen werden, dass Dumas einen oder vielleicht auch meh
rere Fälle eines Locked-in-Syndroms gekannt hat, von deren Schicksal er 
menschlich tief ergriffen war. Dabei scheint sich der medizininteressierte 
Romanschriftsteller durch die ständige Furcht, selbst einen Schlaganfall 
zu erleiden und damit völlig hilflos seiner Umgebung ausgesetzt zu sein, 
für das Krankheitsbild des Locked-in-Syndroms als angenommene Fol
ge eines Schlaganfalls besonders interessiert zu haben. Sicher war für Du
mas auch das Schicksal seiner Mutter von großer Bedeutung, die infolge 
eines Schlaganfalls halbseitig gelähmt war und bei ihm die Furcht ausge
löst hat, dieses für ihn schwerste Krankheitsbild selbst zu erleiden. Tat
sächlich starb Dumas an einem Schlaganfall. 

Das Locked-in-Syndrom spielt am Übergang zur modernen Medizin 
durch die Mystik über das „Scheintotsein" eine besondere Rolle. Was 
den zentraleuropäischen Bereich betrifft, hat Kaiserin Maria Theresia 
aus der Angst „ihres Volkes", scheintot begraben zu werden, den wich
tigen Schritt der Totenbeschau gesetzlich eingeleitet und damit auch die 
ersten Ansätze für die Einführung der Pathologie, vor allem der Neuropa
thologie, geschaffen. Kaiser Franz Joseph I. förderte in der Tradition des 
Hauses Habsburg enge Verbindungen zur medizinischen Welt und ver
fügte 1868, dass bei jedem in einem Spital Verstorbenen eine Obduktion 
durchzuführen ist . Theodor Meynert, einer der ersten Neuro-Pathologen 
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weltweit, konnte dadurch dieses Spezialgebiet entscheidend mit aufbau¬
en.

Das Interesse der Neurologie am Schlaganfall und überhaupt an den
Durchblutungsstörungen des Gehirns hat erst in den letzten Jahrzehnten
seine praktische Umsetzung gefunden, mit ausgelöst durch die Möglich¬
keiten der modernen Diagnostik unter Verwendung von Neuro-Imaging-
Verfahren sowie durch die volle Übernahme des „Schlaganfall-Problems"
durch die Neurologie, was in den erfolgreichen Behandlungsmöglichkeiten
sowohl in der Akutversorgung als auch in der Neurorehabilitation seine
volle Bestätigung gefunden hat.

1.1 Einleitung

Die großen Fortschritte in der neurologischen Diagnosetechnik haben es
ermöglicht, auch oft schwer zuzuordnende Erkrankungen des Gehirns
in ihrer Ursache und ihrem Verlauf klarzustellen. Die so genannte „Li-
ving Pathology" - ein Begriff, den Nenad Grcevic 1988 in die neurolo¬
gische Literatur eingeführt hat - erlaubt durch die Verwendung moder¬
ner Neuro-Imaging-Methoden, vor allem der Kernspintomographie, eine
Schädigung des zentralen Nervensystems und dessen klinische Sympto¬
matik in ihrer Ursache nachzuweisen. Die zentraleuropäische Neurolo¬
gie, die seit dem Neuropathologen und Psychiater Theodor Meynert als
topisch1 zuzuordnende Neurologie ausgerichtet ist, gewinnt dadurch ge¬
genüber der phänomenologisch orientierten Neurologie des anglo-ame-
rikanischen Schrifttums ein zunehmendes Übergewicht. Neurologische
Erkrankungen, die in ihrer Ursache früher nur durch eine postmortale
Untersuchung festzustellen waren, können in der modernen Neurolo¬
gie mit Hilfe der „Neuro-Imaging-Methoden"2 rasch geklärt und in ih¬
rem Verlauf verfolgt werden. So ist es möglich, auch ein schweres neu¬
rologisches Zustandsbild in kürzester Zeit in allen Details zu erkennen

1 Topische Neurologie: Klinische Neurologie, die ein Defizit einem bestimmten Ort
im Gehirn zuordnet.

2 Neuro-Imagmg-Methoden: Bildgebende Verfahren. Siehe auch den Beitrag von
Kotchoubey und Lotze in diesem Buch (Kapitel 11).
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und die notwendige spezielle Behandlung einzuleiten. Dies trifft vor allem
für zwei der schwersten neurologischen Erkrankungen zu: zum einen für
das apallische Syndrom, in der anglo-amerikanischen Literatur unglück¬
licherweise noch immer als „vegetative State"3 benannt, im klinischen
Alltags-Jargon häufig als „vegetables" abgewertet; zum anderen für das
Locked-in-Syndrom, ein Krankheitsbild, das noch immer fehldiagnosti¬
ziert und damit verzögert behandelt wird.

Über Jahrhunderte hat das Locked-in-Syndrom durch die Furcht, als
scheintot zu gelten, eine panische Angst vor dem Sterben und dem Totsein
ausgelöst, begleitet von dem schrecklichen Gedanken, lebendig begraben
zu werden. Der Scheintod, der nach den heute gültigen neurologischen
Kenntnissen in vielerlei Hinsicht dem Locked-in-Syndrom entspricht, galt
seit Jahrhunderten als mystischer Zustand. Die Angst, scheintot begraben
zu werden, gehörte im 18. und 19. Jahrhundert fast zum Alltag, genährt
von dem Gerücht, dass bis zu drei Prozent der Verstorbenen zum Zeit¬
punkt der Bestattung noch gelebt hätten (Markus, 2002}. In Österreich
führte Kaiserin Maria Theresia, die persönlich von der Möglichkeit ei¬
ner Beerdigung von Scheintoten ergriffen war, die Totenbeschau gesetz¬
lich ein. Danach durfte der Tote nicht früher als 48 Stunden nach sei¬
nem Ableben begraben werden, eine Feststellung des Todes war durch
ärztliche Untersuchung notwendig. Das Amt des Totenbeschauers war
allerdings nur dürftig honoriert und wurde daher zunächst von jungen
„Badern und Wundärzten" mit wenig medizinischer Erfahrung ausge¬
führt. Johann Nestroy hat dazu in satirisch-humorvollen Art in seinem
Testament vermerkt, „die Totenbeschau heißt so viel wie gar nichts, und
die medizinische Wissenschaft ist leider noch in einem Stadium, dass die
Doktoren, selbst wenn sie einen umgebracht haben, nicht einmal gewiss
wissen, ob er tot ist".

Die Angst, scheintot begraben zu werden, war keineswegs ein österrei¬
chisches Phänomen. So brachte Hans Christian Andersen jeden Abend
vor dem Schlafengehen an seinem Bett einen Zettel an, auf dem stand:
„Achtung, ich bin nur scheintot." Als prominentes Opfer des Lebend-Be-
graben-Seins wird in der Literatur Nicolai Gogol angeführt, dessen Ge-

3 Dieser Begriff wird in Abschnitt 1.3 erklärt.
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beine bei der Umbettung wenige Jahre nach seiner Beerdigung in einer
völlig verkrümmten Haltung vorgefunden wurden, aus der zu schließen
war, dass er im Grab verzweifelt um sein Leben gekämpft hatte. Edgar Al¬
len Poe konnte nur infolge lauten Schreiens aus einem für sein Begräbnis
bereits hergerichteten Sarg befreit werden. Als Folge der Angst, scheintot
begraben zu werden, wurde häufig die Forderung nach einem Herzstich
in das Testament aufgenommen. Dies trifft auch für den Neurologen und
Psychiater sowie bekannten Schriftsteller Arthur Schnitzler zu.

Eine Reihe von Vorrichtungen wurden im 19. Jahrhundert konstru¬
iert, um den Scheintoten eine Möglichkeit zur Rettung in Aussicht zu
stellen. In Wien konstruierte der k.&k. Strafhaus-Verwalter Johann Pe¬
ter am Währinger Friedhof ein Rettungssystem, den „Rettungswecker".
Jeder (vermeintlich) Tote bekam eine Schnur um die Hand gewickelt, die
mittels Läutwerk eine Verbindung zum Haus des Friedhofwärters her¬
stellte, um dem Begrabenen die Möglichkeit zu geben, auf sein Überleben
aufmerksam zu machen. Vorrichtungen für eine Luftzufuhr ähnlich einem
U-Boot-Periskop mit der zusätzlichen Möglichkeit, aus dem Sarg heraus¬
zuschauen, wurden eingebaut. Der Währinger Friedhof war durch die
Einrichtungen für die Rettung von Scheintoten rasch überbelegt.

Einen besonderen Fall, der klinisch als Locked-in-Syndrom anzu¬
nehmen ist, stellt das Erlebnis eines Pensionisten aus einer mittelgroßen
österreichischen Stadt dar. 1969 war der Verstorbene bereits auf dem Se¬
ziertisch gelandet und wurde nur zufällig gerettet: Ein Pfleger hatte Fin¬
gerbewegungen bei dem Scheintoten beobachtet. Nach dem später aufge¬
nommenen Protokoll ergab sich, dass der Patient bei vollem Bewusstsein
gewesen war und alles mitbekommen hatte, was um ihn herum gesche¬
hen war. Wegen völliger Lähmung konnte sich der Patient jedoch nichr
verständlich machen. Der damals 59-Jährige lebte noch weitere zehn Jah¬
re (Markus, 2002). Diagnostisch handelte es sich nach der Beschreibung
seiner Störungen um ein transientes Locked-in-Syndrom {Bauer et al.,
1979).
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1.2 Das Locked-in-Syndrom, erste historische Beschreibung

Der erste Patient mit dem Vollbild eines Locked-in-Syndroms ist nicht
von neurologischer, auch nicht von ärztlicher Seite beschrieben worden.
Es handelt sich um Monsieur Noirtier de Villeforte in Alexandre Du¬
mas' Roman „Der Graf von Monte Christo". Ein als alter Mann apostro¬
phierter Patient, nach Dumas' Erzählung der Vater eines der Feinde von
Edmont Dantes, wies der eingehenden Beschreibung seines Zustandes zu¬
folge alle Symptome eines Locked-in-Syndroms auf. Anschaulich wird
vermerkt, dass dem Kranken „die Seele in einem Körper eingeschlossen
ist, der nicht mehr Anordnungen befolgt, obwohl seine intellektuellen Fä¬
higkeiten intakt sind". Der Patient wird als physisch völlig kraftlos, aber
mit „lebenden Augen" beschrieben. Sehvermögen und Hören waren die
zwei Sinnesfunktionen, die den Kontakt zu ihrer Umwelt aufrecht hielten.
Dumas zitiert zu diesem Fall, „dass nichts schrecklicher sein kann, als
das marmorne Gesicht, das ohne Angstzeichen und ohne Freude war".
Der Patient konnte mit seiner Umgebung durch Augenblinken kommu¬
nizieren. „Ja" hat Augenschließen bedeutet, mehrmals Zwinkern war für
„nein" vorgesehen. Von Valentine, der Enkelin von Monsieur Noirtier
de Villeforte, wurden nach den Ausführungen von Dumas die ersten An¬
sätze einer Neurorehabilitation durchgeführt. Durch Training wurde der
Kranke angeleitet, Buchstaben zu signalisieren und Wünsche mitzutei¬
len, wodurch es ihm möglich war, mit der Umgebung zu kommunizieren.
Auch eine medikamentöse Behandlung wird in Dumas' Roman erwähnt.
Mit Brucine,4 einem Dimethoxystrychnin, sollte die Gesundheit des Pati¬
enten wieder hergestellt werden (Williams, 2003). Diese Substanz wurde
zu dieser Zeit zur Behandlung spastischer Lähmungen, aber auch bei Ver¬
giftungen verwendet (Williams, 2003).

Die Ursache des bei Monsieur Noirtier de Villeforte beschriebenen
Krankheitsbildes, das nach der Schilderung und der Verlaufsform einem
klassischen Locked-in-Syndrom entspricht (Bauer et al., 1979), ist nach
Williams (Williams, 2003) in der Analyse der geschilderten Beschwerden

Brucine wirkt vergleichbar dem Strychnin, jedoch in abgeschwächter Form. In ge¬
ringen Dosen ist Strychnin analeptisch (anregend) und wurde deshalb auf die Do¬
pingliste gesetzt.
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nicht voll zuordenbar. Aus der Romanbeschreibung ergeben sich aller¬
dings Hinweise auf die „Folge eines Schlaganfalles". Monsieur Noirtier
de Villeforte hatte bereits früher eine Schlaganfall-Attacke erlitten.

In der Darstellung der klinischen Symptomatik und der Form des Lei¬
dens von Monsieur Noirtier de Villeforte ist es Dumas gelungen, das Lo¬
cked-in-Syndrom in seinen Details zu beschreiben, ein Umstand, der für
den Nicht-Arzt und Romancier Dumas eigentlich äußerst verwunderlich
erscheint. Von besonderem Interesse ist dabei auch die Beschreibung des
Umgangs mit einem Locked-in-Syndrom-Patienten, vor allem die Notwen¬
digkeit einer Kontaktaufnahme, letztlich aber auch der Versuch einer The¬
rapie. Die erwähnte Substanz Brucine wird von Kern und Stein (Kern/
Stein, 2002) sowie von Leon-Carrion (Leon-Carrion et al., 2002) als in
früherer Zeit häufig gebrauchtes Heilmittel erwähnt, das besonders bei
Vergiftungszuständen, aber auch zur Besserung von Lähmungen verwen¬
det wurde.

Im Roman „Der Graf von Monte Christo" beschreibt Dumas eine
weitere neurologische Krankengeschichte, und zwar das Leiden des Abbe
Faria, einem Bonapartisten und Sympathisanten für ein Großitalien, der
im Gefängnis der Lehrer von Edmont Dantes wurde. Auch bei diesem
Fall ergeben sich Hinweise auf eine Locked-in-Symptomatik. In der De¬
tailbeschreibung der Attacken, die der Abbe im Gefängnis erlitten hat,
wird von Williams (Williams, 2003) ein „kataleptischer Zustand"5 ver¬
mutet, bei dem sich der Abbe nach dem Zusammenstürzen in einer völ¬
ligen Bewegungsunfähigkeit befand und keine Möglichkeit hatte, einen
Ton von sich zu geben. Es lässt sich annehmen, dass der Abbe bei Be-
wusstsein war. Angeführt wird allerdings, dass Schaum vor dem Mund
auftrat. Der Zustand konnte durch spezielle Tropfen, die mit Gewalt in
den Mund zu applizieren waren, nach etwa einer Stunde beseitigt wer¬
den. Zwei Anfälle überlebte der Abbe, nach dem dritten Anfall verstarb
er trotz der Hilfe seines Mithäftlings. Williams denkt an die Möglichkeit
einer Durchblutungsstörung in der Arteria basilaris. Gegen einen Grand-
Mal-Anfall sprechen, trotz Schaum vor dem Mund, das Fehlen von to-
nisch-klonischen Krämpfen und die Dauer des Zustandes.

5 Kataleptischer Zustand: Zustand völliger Bewegungslosigkeit.
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In Dumas' Novellen sind schließlich einige Beispiele eines Schlag¬
anfalls zu finden. So wird das Schicksal von Monsieur de Saint-Meran ge¬
schildert, der nach einem Schlaganfall von seinem Arzt sterbend gefunden
wird. Madame de Saint-Meran, eine Frau von 66 Jahren, „bei excellen-
ter Gesundheit und guter Figur", hatte in der Erzählung ebenfalls einen
Schlaganfall erlitten. In beiden Fällen wird zunächst der Verdacht auf eine
Vergiftung ausgesprochen. Und schließlich entsprechen nach Ronnov-Jes-
sen (Ronnov-Jessen, 1988) die Beschwerden und Krankheitszeichen des
Musketiers Porthos im Roman „Die drei Musketiere", bevor dieser un¬
erwartet starb, der Symptomatik einer Durchblutungsstörung der Arteria
basilaris des Gehirns.

Seine medizinischen Kenntnisse hatte Dumas, der nie Medizin studier¬
te, durch seine Freundschaft mit Dr. Thibaut erworben. Thibaut führte sei¬
nen Freund in die Anatomie und Physiologie des Menschen ein. Dumas
konnte ihn bei seinen Morgenvisiten im Pariser Hospitale de Charite be¬
gleiten und dabei sehr viele Erfahrungen über interne Medizin, aber auch
in der Chirurgie sammeln. Dumas beschrieb verschiedene Details seines
medizinischen Wissens in seinen Memoiren {Bell, 1961).

Dumas' erstaunlichen Kenntnisse über die Erkrankung des Monsieur
Noirtier de Villefort mit einer ins Detail gehenden Beschreibung eines
Locked-in-Syndroms sowie die Beschreibung anderer Romanfiguren mit
Schlaganfall ist nach Williams (Williams, 2003) aus der Biografie des er¬
folgreichen Romanciers zu erklären. Die große Angst, an der Dumas litt,
soll darin bestanden haben, selbst einen Schlaganfall zu erleiden (Wil¬
liams, 2002). Dafür charakteristisch ist seine Bemerkung, dass „neben
Tod, Alter und Wahnsinn, ein Schlaganfall, der wie ein Blitz den Betrof¬
fenen niederwirft, ohne ihn zu zerstören, am ineisten zu fürchten ist".

Zu Alexandre Dumas' persönlicher Geschichte ist außerdem zu bemer¬
ken, dass seine Mutter 1829 einen Schlaganfall mit linkseitiger Lähmung
erlitt und 1836 nach einem weiteren Schlaganfall verstarb. Den verschie¬
denen Biografien über ihn zufolge lebte Dumas anscheinend in der stän¬
digen Angst, das Schicksal seiner Mutter zu erleiden (Hemmings, 1979).
Tatsächlich trat bei ihm ein Schlaganfall im Rahmen einer Hirngefäß¬
erkrankung auf; Dumas starb am 5. Dezember 1 870 in Dieppe.

In der französischen Romanliteratur wird noch ein weiterer Fall eines
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Locked-in-Syndroms sehr realitätsbezogen geschildert, und zwar in der
„Geschichte von Therese Raquin", geschrieben 1867 von Emile Zola.
Die Zeugen Therese und Laurent schildern dort in dramatischer Form das
plötzliche Einsetzen einer kompletten Lähmung aller Extremitäten und
des Körpers wie auch der Schluck- und Zungenmuskulatur. „Ein raues
Gurgeln kam aus ihrer Kehle, ihre Zunge war zu Stein, ihre Hände und
Füße waren starr und steif geworden, sie war mit Stummheit und mit
Unbeweglichkeit geschlagen." Die Betroffene habe versucht, „flehende
Blicke auf die Umgebenden zu werfen, verbunden mit tiefster Angst".
Zola verwendet den Begriff eines halb lebenden Leichnams, der sah und
hörte, aber nicht zu sprechen vermochte. Diese romanhafte Darstellung
schildert in aller Deutlichkeit die entscheidenden Akutsymptome eines
Locked-in-Syndroms. Über die möglichen Hintergründe für die etwaigen
medizinischen Kenntnisse des französischen Schriftstellers Emile Zola
sind in der vorliegenden Literatur keine Details bekannt. Es ist aber be¬
merkenswert, dass er einen akuten Beginn des Locked-in-Syndroms in
den entscheidenden klinischen Symptomen so klar darlegen konnte.

Als Kuriosum in Bezug auf ein mögliches Locked-in-Syndrom sei die
Krankengeschichte des ägyptischen Architekten Weshptah erwähnt, der
2600 v. Chr. bei der Inspektion eines von ihm für den Pharao Neferirkere
Kakai errichteten Prachtbaus plötzlich und unerwartet zusammenstürzte.
Nach der Beschreibung im „Edwin Smith Surgical Papyrus", der Kopie
eines alten Königsmanuskripts aus dem 17. Jahrhundert v. Chr., gibt es
Hinweise, dass der voll gelähmte Architekt zwar noch zur Behandlung in
den Königspalast zurückgebracht wurde, dort aber im Akutstadium ver¬
starb. Aus der Niederschrift geht ansatzweise hervor, dass der Architekt
nicht bewusstlos war. Auf jeden Fall handelt es sich nach York (York,
2007} bei der im Papyrus aufgenommenen Krankengeschichte um die
erste Beschreibung eines Schlaganfalls, der möglicherweise als ein kom¬
plettes Locked-in-Syndrom verlief.
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1.3 Locked-in-Syndrom, klinische Symptomatik
in der modernen Literatur, Differentialdiagnosen

Der Begriff Locked-in-Syndrom wurde von Plum und Posner (Plum/Pos-
ner, 1966) in die Literatur eingeführt. Der erste Patient mit einem solchen
Syndrom wurde allerdings in der medizinischen Literatur von Darolles
(Darolles, 1875) beschrieben und auf eine Thrombose der Arteria basila-
ris zurückgeführt, bezeichnet als Ramollissement des protuberances.6

In der modernen Literatur fand der erste Patient mit einer detailliert
beschriebenen Symptomatik eines Locked-in-Syndroms, aufgetreten als
Folge einer chiropraktischen Intervention, bei Van Eeckhout Erwähnung.
In der Folgezeit wurde über weitere Patienten mit einem Locked-in-Syn¬
drom nach einem chiropraktischen Eingriff berichtet. Seither ist eine grö¬
ßere Anzahl von Arbeiten über dieses schwere neurologische Krankheits¬
bild publiziert worden.

In der Literatur werden verschiedene Formen des Locked-in-Syndroms
voneinander abgegrenzt. Die Klassifizierungen erfolgen nach der neuro¬
logischen Symptomatik sowie deren Entwicklung und dem Verlauf. Dif¬
ferenziert werden ein klassisches, ein inkomplettes und ein totales Lo¬
cked-in-Syndrom, nach dem Verlauf ein transientes und chronifiziertes
Locked-in-Syndrom (Bauer et al., 1979). Leon-Carrion et al. fügen dem
kompletten Locked-in-Syndrom ein inkomplettes und ein Pseudo-Locked-
in-Syndrom hinzu. Beim transienten Locked-in-Syndrom wird diskutiert,
dass ein Teil der so genannten drop attacks einem sehr kurz dauernden
Locked-in-Syndrom entsprechen können (Leon-Carrion et al., 2002).

Bei einem Locked-in-Syndrom ist in 85 Prozent der Fälle ein Schlag¬
anfall die Ursache. Eine traumatische Ursache liegt bei ca. zwölf Prozent
der Patienten vor. In Einzelfällen wird von einer chronifizierten Unterzucke¬
rung, aber auch von einer Überzuckerung berichtet. Als Rarität anzu¬
führen ist der Fall einer 30-jährigen Inderin, bei der sich eine Locked-
in-Symptomatik im Rahmen einer Pilzinfektion entwickelt hat (Murthy
et al., 2005). Von den Autoren wird angenommen, dass ein Pilzembolus
zum Verschluss der Arteria basilaris geführt hat, entstanden im Rahmen

6 Ramollissement: Erweichung in der Pons als Folge einer Durchblutungsstörung.
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eines endoskopischen Eingriffs zur Verkleinerung der Pilzmenge. Einige
Fälle eines Locked-in-Syndroms wurden nach postoperativ aufgetretenem
Herzstillstand beschrieben. Weitere Fälle wurden nach chirurgischen Ein¬
griffen beobachtet, so bei der Entfernung einer Tumor-Metastase, aber
auch nach Herzoperationen. Schließlich kann im Rahmen einer ponti-
nen Myelinolyse7 bei Fortschreiten dieses Krankheitsbildes ein Locked-
in-Syndrom entstehen.

Historisch ist besonders der Umstand zu erwähnen, dass die Krankheits¬
symptomatik des klassischen Locked-in-Syndroms in seinen Grundzügen
bereits von Alexandre Dumas, kurze Zeit später in medizinischen Details
von Darolles in Gestalt des völligen Ausfalls aller motorischen Funkti¬
onen, bis auf den Bewegungsrest der Augen, bei erhaltener Atmungsfä¬
higkeit beschrieben wurde. Auf den chronischen Verlauf eines Locked-in-
Syndroms und die dabei zu beobachtende Rückbildung der akut verloren
gegangenen motorischen Funktionen, vor allem auf das Auftreten von
Massenbewegungen der Extremitäten und der Gesichtsmuskulatur, wird
jedoch sowohl in der romanhaften Beschreibung als auch in der spä¬
teren neurologischen Literatur nur sehr wenig eingegangen. Emile Zola
hat demgegenüber in dramatischer Form das akute Auftreten eines Aus¬
falls der Bewegungsfähigkeit der betroffenen Madame Therese Raquin
beschrieben und das Entsetzen der anwesenden Freunde geschildert. Die
neurologische Analyse der dargestellten Szene des Akutstadiums einer
völligen Bewegungsunfähigkeit wirft in ihrer klinischen Form allerdings
einige fachliche Fragen auf.

In der früheren Literatur zum Locked-in-Syndrom, mitunter aber auch
in rezenten Arbeiten, wird differentialdiagnostisch eine Unterscheidung
zum apallischen Syndrom, dem „vegetative state" der anglo-amerika-
nischen Literatur, wie auch zum „minimally conscious state" angeführt.
Zum apallischen Syndrom ist entsprechend der klaren Beschreibung sei¬
ner klinischen Symptomatik mit der charakteristischen Bewusstseinslage
des Coma vigile, dem Wachkoma sowie dem Ausfall der sensorisch-sen¬
siblen Systeme und den typischen motorischen Primitivschablonen kei-

7 Pontine Myolinolyse: Erkrankung des Hirnstamms mit einer Schädigung der Um¬
hüllung von Nervenfasern besonders im Pons. Siehe auch die Abb. 1 im Beitrag
von Koßmehl und Wissel in diesem Buch (Kapitel 11, S. 183).
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ne differentialdiagnostische Abgrenzungsproblematik gegeben. Dies trifft
wegen der teilweisen Unscharfe der Symptombeschreibung nicht in glei¬
cher Weise auf die klinische Symptomatik des „vegetative State" zu, die
auch in der rezenten Literatur im Initialstadium und im klinischen Ver¬
lauf wesentlich weniger exakt beschrieben ist, was auch für die Therapie
und die prognostische Einschätzung von vornherein eine negative Einstel¬
lung hervorgerufen hat.

Der von Giacino (Giacino et al., 1997) eingeführter Begriff des „mi¬
nimally conscious State", auch „minimally responsible State" genannt, ist
wegen der erhaltenen sensiblen und sensorischen Eunktionssysteme und
des vorhandenen, wenn auch reduzierten Bewusstseins der Patienten klar
abzugrenzen. In der europäischen Literatur wird je nach Vorgeschich¬
te und Verlauf das „minimally conscious State" als Rückbildungsstadi¬
um eines apallischen Syndroms oder als ausgeprägte Frontaihirnsympto-
matik eingeordnet. Auch das Zustandsbild des akinetischen Mutismus8,
beschrieben von Cairns (Cairns et al., 1941), weist eine klar zu unter¬
scheidende Symptomatik auf, was auch für die Hypersomnie9 zutrifft.

1.4 Historische Betrachtung der Therapie
des Locked-in-Syndroms

Die wichtigsten Therapieansätze sind in der romanhaften Darstellung
eines Locked-in-Syndroms schon von Alexandre Dumas (Dumas, 1996)
beschrieben worden. Bei der Romanfigur des Ms. Noitoir de Villefort wur¬
den durch seine Enkelin mit einem Dictionnaire Sprachübungen durchge¬
führt. Buchstabe für Buchstabe übte sie zur Erleichterung der Kommuni¬
kation mit ihrem Großvater ein. Der Aufbau eines Kontaktsystems
zwischen einem Patienten mit einem Locked-in-Syndrom und seiner Um¬
gebung ist bis heute die Grundlage der Rehabilitation von Patienten im
Remissionsstadium eines Locked-in-Syndroms. Dumas müsste für die-

8 Akinetischer Mutismus: Bewegungs- und Sprachlosigkeit, die keine Lähmung als
Ursache hat.

9 Hypersomie: Krankhaft gesteigertes Schlafbedürfnis.
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sen wichtigen Detailbereich in der Versorgung seiner Romanfigur eigent¬
lich ein Pflegemodell zur Verfügung gestanden haben. Hinweise auf einen
Rehabilitationsversuch bei anderen historischen Fällen eines Locked-in-
Syndroms konnten bis jetzt aber nicht gefunden werden. Dies trifft auch
für den Fall der Therese Raquin zu.

Als medikamentöse Therapie für seine Romanfigur hat Dumas die
Verwendung von Brucine, des Dimethoxystrychnins, angeführt, ein Mit¬
tel, das zu dieser Zeit als probater Versuch zur Besserung von Lähmungen
Verwendung gefunden hat. Im Vergleich zur modernen Behandlung eines
Locked-in-Syndroms ist neben der Akut-Therapie, obligatorisch in ei¬
ner Intensivstation zu vollziehen, in jedem Fall eine Neurorehabilitation
verpflichtend und nach den ethischen Grundsätzen ohne Zeitbegrenzung
durchzuführen. Hinweise auf eine ethische Einstellung für die Versorgung
des Monsieur Noirtier de Villefort ergeben sich aus dem besonders be¬
tonten Umstand seiner völligen rülflosigkeit mit einer enormen persön¬
lichen Belastung, ein Umstand, der in der modernen Versorgung eines
Patienten mit einem Locked-in-Syndrom unverändert gegeben ist. Die
stets vorhandene panische Angst des Locked-in-Patienten, ohne Besse¬
rung das weitere Leben im „Kerker der totalen Lähmung" verbringen zu
müssen, verlangt auch heute ein besonders abgestimmtes Rehabilitations¬
programm.

Erstaunlich ist der von Dumas beschriebene Versuch einer medika¬
mentösen „Spätbehandlung" bei Monsieur Noirtier de Villeforte unter
Verwendung von Brucine, mit dem Ziel, die Gesundheit des Patienten
wieder herzustellen. Die Idee zur Anwendung dieser Substanz basiert
vermutlich auf der damals propagierten Möglichkeit eines Gegenmittels
bei Vergiftungen. Eine Besserung wurde nach der Romandarstellung bei
Monsieur Noirtier de Villeforte jedoch nicht erzielt. Zur Bekämpfung der
ebenfalls anzunehmenden Locked-in Symptomatik im Fall des Abbe Fa-
ria wurde eine spezielle Flüssigkeit verwendet, die dem völlig bewegungs¬
losen Patienten durch seinen Mithäftling Dantes nach einer festgelegten
Anweisung nach dem Öffnen des Mundes mit Hilfe eines Eisens tropfen¬
weise zugeführt wurde.

Der Beschreibung nach hat sich die totale Bewegungslosigkeit, die bei
Abbe Faria für eine halbe Stunde vorgelegen haben soll, völlig gebessert.
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Der Patient habe nach Eintreten seiner Bewegungsfähigkeit „über Hun¬
ger geklagt", mit dem Begleitgefühl, nur mehr den halben Körper zu be¬
sitzen. Die verwendete „Medizin" habe einen „galvanisierenden" Effekt
gehabt, „der durch alle Glieder ging und einen Schrei ausgelöst hat" (Wil¬
liams, 2003).

Was die heutige Therapie des Locked-in-Syndroms betrifft, so besteht
kein Zweifel, dass durch die gut eingerichteten Intensivstationen mit en¬
gem Kontakt zur Neurologie eine rasche und klare Diagnose möglich ist
und bei einer Thrombose der Arteria basilaris ein günstiges Zeitfenster
für spezielle Therapiemaßnahmen besteht. Durch den in den letzten Jah¬
ren zumindest in Europa und in Amerika erfolgten Ausbau der Neurore¬
habilitation mit den damit verbundenen modernen Möglichkeiten einer
Wiederherstellung nach motorischen Ausfällen ist ein positiver Trend in
der Behandlung von Locked-in-Patienten eingetreten. Der Wegfall eines
Zeit- sowie eines Alterslimits für die Neurorehabilitation ist für die Wei¬
terführung des Behandlungsprogramms aus ethischen Gründen kein in¬
diskutabler Faktor. Eine Diskussion über eine „End of Life Decision" hat
beim Locked-in-Syndrom keinerlei Berechtigung und würde nach den in
Mitteleuropa geltenden ethischen Grundsätzen schon im Ansatz als Eu¬
thanasie eingestuft werden.
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