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Die vorliegende Arbeit soll einen Beitrag liefern zur Pathophysiologie
des Anfallsgeschehens beim Narkolepsiesyndrom. Die Ergebnisse stiitzen
sich auf eine vorwiegend beschreibend gehaltene Mitteilung des einen
von uns (Janzen) iiber hirnbioelektrische Aquivalente des Schlafanfalls
und auf die Analyse eines hier eingehend dargestellten Falles, bei dem
Schlafanfalle, typische Anféille von affektivem Tonusverlust, Dissozia-
tionszustdnde im Sinne von Wilder und vor allem sog. kataplektische
Anfille gehduft nebeneinander vorkamen, so daB eingehende vergleichende
Untersuchungen moglich waren.

Um Wiederholungen zu vermeiden, sind die Fragestellungen erst in
der Besprechung der Ergebnisse aufgeworfen.

Krankheitsberichi. Der jetzt 23jahrige L. W. wurde dem Lazarett zur Beobach-
tung iiberwiesen, weil er im Dienst dauvernd einschlief und eigenartige Anfille hatte.

Eigene Anammnese. Mit 11 Jahren (1927) hatte L. eine Grippe mit Kopfschmerzen
und Fieber, er schlief dabei angeblich sehr viel, auch am Tage. Doppeltsehen,
Krampfe oder Lihmungen traten nicht auf. Es besteht kein sicherer Anhalt fiir die
Annahme einer Economoschen Krankheit. Sonst war L. immer gesund. Bei der
Schulentlassung noch sehr schméchtig und klein, schof3 er im 16. Lebensjahr plotz-
lich in die H6he und Breite. Er war ein guter und williger Arbeiter, aber sehr erreg-
bar und jihzornig, er ,,warf die Arbeit in die Ecke, wenn es nicht so klappte®. L.
meint, ,,durch Selbstbeherrschung® sei er dann ziemlich plotzlich ganz anders
geworden. Er wurde so rubig, daf8 er mit seiner ,,Ruhe anderen auf die Nerven
fiel“. TIm 18. Lebensjahr machte sich noch eine andere Wesensverinderung be-
merkbar. ,,Jch wurde bei bestimmten Anldssen sehr weichherzig, aber es war immer
gegen meinen Willen.” Mit dem 16. Lebensjahr (im Anschluf an die plstzliche
kérperliche Entwicklung) begann die jetzige Erkrankung mit Schlafanfillen. Diese
nabmen im Laufe der Jahre an Haufigkeit zu. L. schlaft jetzt im Unterricht, beim
Lesen, beim Schreiben, beim EBssen, Sprechen, Marschieren, Radfahren, im Exerzier-
dienst ein. Gelegentlich falit er dabei hin. Das anfallsartige Einschlafbediirfnis ist
zwingend, er kann es nicht unterdriicken. Aus diesen Zustinden ist er leicht er-
weckbar und nach dem Erwecken sofort vollkommen frisch. Mit dem 17. Lebens-
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jahr traten folgende ,,Anféille’ neu hinzu: ,,Die Anfalle wirkten dem Alpdriicken
ahnlich. Sie treten kurz nach dem Einschlafen auf, Ich werde durch Angstgefiihle
halbwach, karin mich nicht bewegen, mochte schreien, weil ich schlecht traume, aber
es kommt nur ein éngstliches Stohhen heraus. Indem ich traume, hore ich Stimmen
im Nebenzimmer oder auch sogar Musik, oder ich habe das Gefiihl, als wenn jemand
ing Zimmer kommt.* Nach einiger Zeit vermag er sich ,,mit aller Energie‘‘ aus dem
Bett zu schleppen. Dabei bricht er oft zusammen. Gelingt es ihm, Licht einzu-
schalten, oder tun dies andere Personen, so ist der Zustand sofort beendet. ,,Die
Anfille kamen zeitweilig fast jeden Abend, so daB ich Angst hatte, schlafen zu
gehen.” ,,Im 18. Lebensjahr bekam ich das Angstgefiihl auch am Tage, nur daf3
diese Zustinde (bei kurzer Dauer) niemand bemerkte. ,,Ich konnte mich nicht
bewegen, bekam keinen Laut heraus und hérte, was die im Zimmer sprachen.‘‘ Diese
am Tage auftretenden Zusténde begannen allmihlich schwerere AusmalBe anzu-
nehmen. Der Kranke nennt sie seine eigentlichen Anfdlle und unterscheidet sie
scharf von allen anderen Erscheinungen. Der Kranke kann sich nicht oder kaum
bewegen, kann nur stghnende, unartikulierte Laute hervorbringen, verspiirt ein
Zucken um den Mund, es kommt regelmaflig zu TrinenfluB}, die Augen werden rot.
Im Anfall erfolgten nie Sezessus oder Pollutionen. Der Kranke stohnt ,,aus inner-
licher Angst*. ,,Es ist aber keine eigentliche Angst, sondern éin eigenartig jagendes
Gefithl. Es ist nicht richtig zu bezeichnen.* Der Kranke ist bei vollem BewuBtsein.
Die Anfille setzen in ihrer ganzen Starke plotzlich ein. Der Kranke merkt aber ihr
Nahen an dem ,,jagenden Gefiihl“. Er méchte sie verheimlichen, indem er versucht,
sich z. B. schnell aus der Gesellschaft hinwegzubegeben. Er bricht dabei meist unter-
wegs zusammen. Die Anfille dauern bis zu einer Stunde, gelegentlich bis zu 2 Stun-
den. Sie kénnen durch starke AuBenreize, z.B. Riitteln, Schmerzreize, nicht beendet
werden. Die psychologischen Situationen, unter denen sie auftreten, haben den
Charakter des Traurigen, Wehmiitigen, des Leidens. So treten sie im Kino und
Theater regelméaBig auf bei ,,tragischen Momenten. Sie treten ferner auf, wenn er
iiber seine Krankheit nachdenkt, dariiber, daB er auf so vieles verzichten muB3. Die
Anfalle iiberkommen ihn, wenn er iiber ernste Geschehnisse in seiner Familie nach-
denkt oder z. B. ,,von schlechtem Familienleben oder Ungliick eines Kameraden*
hért. Dabei besteht ein enger Zusammenhang mit der von ihm selbst als fremd
empfundenen Gemitsveranderung, die ihn zwangsmiBig iberkommt. Seit dem
Auftreten dieser Anfalle wurde er ,,sehr weichherzig“. Bei den beschriebenen An-
lisgen muBl er bitterlich weinen, obwohl er es-nichi will. Im AnschluB an diese
affektive Entladung kommt dann der Anfall. Es ist aber besonders wichtig, daBl
der Kranke ausdriicklich angibt,’ daB die Anfille auch in Situationen vorkommen,
die wollig frei sind von affektiven Spannungen, so z. B. bei gedankenlosem Dastehen
oder Dahergehen. Endlich kommen noch™ sog. ,,Dissoziationszustinde® ( Wilder)
vor. So setzt z. B. beim Marschieren das BewuBtsein aus, wahrend er weiter-
marschiert, dabei aber hin und her taumelt. Er erwacht sofort, wenn er irgendwo
anrennt. Das Umgekehrte erfolgt unmittelbar nach dem Hinlegen zum Schlaf.
Plotzlich ist ,,alle Kraft weg. Er kann sich nicht rithren und kann auch nicht
reden. Das BewuBtsein ist vollkommen klar. Angstgefiihle und halluzinatorische
Zustédnde fehlen. Neben diesen Anfallen erleidet L. typische Anfalle von affektivem
Tonusverlust. Bei Witzen, bei plétzlichem Rufen seines Namens, beim iiberraschen-
den Erblicken. eines Vorgesetzten ,,gehe ich plétzlich in die Knie, der Kopf wackelt,
die Arme hangen schlaff herab®. Diese Anfalle dauern nur Sekunden. Auslosende
Momente sind plétzliche freudige’ Erlebnisse und Uberraschungen. Schlafanfille,
Anfalle von echtem affektiven Tonusverlust kommen dauernd und in gleichmaBiger
Starke vor. Die atypischen Anfille und die Dissoziationserscheinungen kénnen
zeitweilig verschwinden, um zu anderen Zeiten gehduft aufzutreten. Fir sie sind
Hiufigkeitsschwankungen charakteristisch. Bestimmte Bedingungen fiir diese
sind dem Kranken bisher nicht aufgefallen, trotzdem er sich genau beobachtet.
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1. Klinische Beobachtungen.

Korperlicher Befund. Vorwiegend athletischer Xérperbau, mittleres Fett-
- polster, verstrichene Formen, etwas dysplastisch. Auffillig vasolabil, schwitzt sehr
leicht, Sekundire Geschlechtsmerkmale im wesentlichen normal ausgebildet,
Libido normal, Pollutionen etwa wochentlich. Keine Proptosis. An den inneren
Organen besteht kein krankhafter Befund. Blutdruckregulation im Liegen und
Stehen normal. Im allgemeinen besteht eine Bradykardie.

Zuckerbelastung: Niichtern 99 mg-%, Zufuhr von 50 g Dextrose. Nach 20 Min.
100 mg-%, 40 Min. 107 mg-%, 60 Min. 116 mg-%. Erneut 50 g Dextrose. Nach
30 Min. 120 mg-%, 60 Min. 109 mg-%, 90 Min. 100 mg-%. Die Blutzuckerkurve
ist auBerordentlich flach, kein Staubeffekt.

Wasserbelastung: Normale Regulation, etwas iiberschieBende Ausscheidung.

Blutbild: MaBige Lymphocytose, sonst 0. B. Senkung: !/, mm. Wa.R. in Blut
und Liguor negativ. Rontgenbild des Schidels, insbesondere der Sella o. B.

Organisch-neurologisch bestehen regelrechte Verhiltnisse. Die unspezifischen
Liguorreaktionen ergeben einen Normalbefund. Augen- und ohrenarztliche Unter-
suchung: Normalbefund.

Zusammenfassung: Die korperliche Untersuchung ergibt bis auf einen etwas
dysplastischen athletischen Habitus und geringe Abweichungen im Bereich vege-
tativer Regulationen keinen krankhaften Befund.

Wiahrend der klinischen Beobachtung traten alle verschiedenen Anfallstypen auf.
Es sollen nur die Befunde dargestellt werden, die im Krankheitsbericht nicht ent-
halten sind.

Die ,,Dissoziationszustinde* ereigneten sich vor allem kurz nach dem Mittag-
essen. Wahrend der Kranke ruhig auf dem Ruhebett liegt, bemerkt man plétzlich
eine Erschlaffung des ganzen Korpers. Der Kranke ist voll ansprechbar, kann
aber keine Bewegung ausfithren. Die Augenlider kénnen etwas gehoben werden. Die
Pupillen sind eng und reagieren zeitweilig nicht auf Licht, zeitweilig nur minimal.
Die Stimme ist vollig dysarthrisch, hauchend, die Atmung sehr flach. Der Anfall
hort ebenso plotzlich auf, wie er beginnt, Dauver */,—1 Min. Hinsichtlich des Reflex-
verhaltens wurde folgender Versuch aufgestellt: In gleichmaBigen Abstinden
wurden die Achillessehnenreflexe gepriift. Mit dem plétzlichen Beginn des Anfalls
waren diese sofort erloschen, um nach Aufhoren des Anfalls sofort wiederzukehren.
Die Anfille sind nicht mit dem ,,jagenden Gefithl“ verbunden. Eine affektive
Komponente als auslosende Bedingung fehlt.

Bei den ,.eigentlichen Anfallen des Kranken fehlte eine besondere psycho-
logische oder besonders affektbetonte Situation als auslosende Bedingung, soweit
wir die Anfille beobachteten . So erfolgten sie bei gleichméfiger kérperlicher und
seelischer Ruhe, wihrend der Kranke auf dem Ruhebett lag oder bequem in einem
Sessel saB, einmal aus dem Stehen heraus. Gewodhnung an die Umgebung war ein-
getreten. .

Diese grofen Anfille beginnen mit einer Aura. ,,Passen Sie auf, Herr Doktor,
jetzt kommts* (gemeint ist das ,,jagende Gefithl). Fast unmittelbar darauf sinkt
der Kranke schlaff in sich zusammen. Die Augen sind geschlossen, die Pupillen
eng, zeitweilig lichtstarr, zeitweilig reagieren sie nur trige. Das Gesicht ist gerdtet,
besonders aber die Conjunctiva bulbi. Der Kranke empfindet eine quilende Trocken-
heit des Mundes. Im Anfall ist der systolische und diastolische Blutdruck etwas
erhoht (fortlaufende Messung). Dabei besteht eine ausgesprochene Bradykardie.
Der Kranke bringt ein gequiltes Stohnen hervor. Die Reflexe sind verschwunden.
Nach einiger Zeit beginnt Tranenfluf. Im Sitzen f3llt der Kopf schlaff auf die Brust,

1 DaBl sie sonst auch bei bestimmten affektiven Anspannungen auftreten,
wurde in der Vorgeschichte hervorgehoben.
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die Arme sinken schlaff herab. Der Kranke versucht ruckartig, wenn auch nur
mit geringem Erfolg, den Kopf nach riickwirts zu werfen, versucht Bewegungen
der Extremitaten. Die passiv erhobenen Extremititen fallen schlaff herab, sie sind
vollig atonisch. Die Sprache ist dysarthrisch. Das BewuBtsein ist erhalten, es -
besteht ein schwerer Angstzustand. Durch starke AufBenreize ist der Zustand nicht
zu unterbrechen. Zweimal schien es uns, als ob durch kraftiges Bestreichen der
FuBsohle der Anfall beendet wurde. Ein Babinskisches Zeichen wurde nicht be-
obachtet. Der Anfall endet plotzlich. Oft folgt dem ersten nach kurzer Pause
von etwa !/,—1 Min. ein zweiter. Der Anfall kann 1/,—3/, Stunde dauern, linger
anhaltende sahen wir nicht. Zu Sezessus kam es nicht. Halluzinationen bestanden
nicht wie bei den &hnlichen Anfallen, die kurz nach dem Einschlafen auftraten und
von denen einer beobachtet wurde (s. unten). Zu Beginn des Anfalls kénnen nun
noch besondere Erscheinungen auftreten. Der Kranke nennt sie ,,Zucken um den
Mund®. Diese Zuckungen sehen aus wie echte Facialiskloni, sie sind vereinzelt.
Gelegentlich beobachteten wir auch klonusartige Zuckungen im Bereich der Ex-
tremitéten. !

Ergebnisse der klinischen Beobachtunyg.

Die klinische Beobachtung ergibt einige wichtige Gesichtspunkte
hinsichtlich det Beziehung der verschiedenen mit Tonusverlust einher-
gehenden Anfallsformen zu den ,,auslésenden’ psychologischen Bedin-
gungen. Bei den ,,typischen Anféllen von affektivem Tonusverlust war
auch bei dem hier geschilderten Krankheitsfall die Bindung des An-
falls an eine affektive Spannung (Uberraschung, plotzliche freudige
Erregung) streng. Die psychologische Situation vor den Anfillen von
vollkommenem Tonusverlust beim Hinlegen zum Schlaf (Dissoziations-
zustdnde im Sinne Wilders) ist véllig frei von affektiver Spannung bzw.
Belastung. Den hier eingehend beschriebenen grofien Anfillen von Tonus-
verlust (subcorticaler kataplektischer Anfall im Sinne Rothfelds) entspricht
eine verschiedene psychologische Ausgangslage. Sie kénnen einmal plétz-
lich aus vélliger geistiger und korperlicher Ruhe heraus auftreten (s. auch
Wilson). Dabei setzt dann unmittelbar vor dem Tonusverlust ein jagen-
des, angstvolles, quilendes Gefiihl ein. Dieses entsteht anfallsartig.
Es hat keine erfalbare seelische Bedingung und erhilt sich als Teil-
symptom des Anfalls wihrend seiner ganzen Dauer. Der Kranke emp-
findet es als fremd und zwangsmiBig. Das gleiche klinische Bild des
kataplektischen Anfalls kann aber auch in Auswirkung affektiver Be-
lastungen auftreten. Die psychologische Ausgangslage enthilt dann das
Moment des Traurigen, Wehmiitigen, Leidvollen. Vor dem Anfall selbst
bricht der Kranke oft ,,gegen seinen Willen* in ein bitterliches Weinen
aus. Dieses Weinen wird man auch als Teilsymptom des Anfalls bezeich-
nen, nicht als Bedingung. Endlich erfolgen die gleichen Anfille, oft noch
mit halluzinatorischen Zustéinden vermengt, kurz nach dem Einschlafen.
Es konnte dabei nicht festgestellt werden, daB Triume, insbesondere
solche mit affektiver Komponente, als Regel vorausgingen. Bei gelegent-
lichem Vorkommen solcher Traume ist daran zu denken, daf auch diese
Anfallssymptom sind (eine dhnliche Auffassung vertritt auch Rothfeld).
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Die Beziehungen zwischen Affektivitdt und Tonusverlust erscheinen eng.
Einmal konnen Anfille von Tonusverlust in- Auswirkung affektiver
Spannungen entstehen. Sie erfolgen aber auch unabhéngig von solchen,
enthalten dann aber eine affektive Komponente als Anfallssymptom.
Bei den Dissoziationszustinden (Tonusverlust beim Hinlegen zum-Schlaf)
fehlt die affektive Komponente sowohl als Bedingung als auch als Sym-
ptom. '

II; Hirnbioelektrische Befunde.

Im folgenden sollen die hirnbioelektrischen Aquivalente der beschriebenen
Anfalle mitgeteilt werden®. Streifen 1 der Abb. 1 zeigt das hirnbicelektrische
Aquivalent des normalen Wachzustandes bei dreifacher unipolarer Ableitung von
der linken Frontal-, Zentral- und Occipitalregion gegen das rechte Ohr als ,,inaktive*
Elektrode. Dashirnbicelektrische Bild, das hier nicht im einzelnen analysiert werden
soll, zeigt keine Abweichungen von dem eines gesunden Menschen 2. Man erkennt
iber allen 3 Ableitestellen Schwankungen einer Frequenz von etwa 10/Sek.,
die occipital kontinuierlicher und mit gréferer Amplitude vorhanden sind. Die
Schwankungen iiber den verschiedenen Ableitestellen sind teilweise hinsichtlich
ihrer Frequenzen und auch zeitlich unabhéngig voneinander. Im Raum war es
ruhig, der Kranke lag still mit geschlossenen Augen da. Etwa !/, Min. nach der
Registrierung von Streifen 1 erkennt man auf Streifen 2, dafl die Schwankungen
einer Frequenz von 10/Sek. weitgehend verschwunden sind; die Spannungsproduk-
tion ist reduziert. AuBerdem treten newe Frequenzen von etwa 3—4/Sék. auf.
Auf einen akustischen Reiz (Pfeil) hin kann man vereinzelte der fiir den normalen
Wachzustand charakteristischen Schwankungen einer Frequenz von 10/Sek. iiber
allen 3 Ableitestellen erkennen. Auf Streifen 3 ist noch zweimal (Pfeil) eine solche
Reaktion auf einen duBeren Reiz abgebildet (Streifen 3 wurde 3 Minuten nach
Streifen 1 gewonnen). Es handelt sich bereits um Registrierungen wahrend eines voll
ausgepriagten Anfalls von Tonusverlust, der aus vélliger Ruhe heraus aufgetreten
ist. Der Kranke ist voll ansprechbar (Streifen 4). Wahrend der Registrierung von
Streifen 5 liegt der Kranke noch véllig erschlafft da und versucht mit mithsamen,
vollig dysarthrischen Hauchlauten der Aufforderung nachzukommen, die Zahlen-
reihe aufzusagen (Beginn beim Pfeil). Die Kurven zeigen eine Reduktion der Ampli-
tuden. Ganz vereinzelt erkennt man auf der occipitalen Ableitung noch Schwan-
kungen einer Frequenz von 10/Sek. Abnorme hirnbicelektrische Erscheinungen
fehlen, insbesondere sind keine Zeichen einer abnorm gesteigerten Spannungs-
produktion (Krampistrome) vorhanden. Streifen 6 zeigt am Anfang zunachst noch
das beschriebene hirnbioelektrische Aquivalent des voll ausgepragten Anfalls von
Tonusverlust. Im Anschluff an die Tonuspriifung, bei der wir zuletzt die unteren
Extremitaten herabfallen liefen, endet der Anfall plotzlich (Pfeil). Schlagartig
andert sich auch das hirnbicelektrische Bild, das dem des normalen Wachzustandes
wieder weitgehend, aber noch nicht vollstindig entspricht. Wahrend der Kranke
erzihlt, dal er soeben einen ,,kleinen Anfall gehabt hat, setzt schon der nachste
ein. Dieser dauert etwa 1 Min. und hat die oben beschriebenenen hirnbioelektri-
schen Kennzeichen. Auch dieser Anfall 16st sich voriibergehend. Wahrend der
Kranke dariiber berichtet, wird die Sprache dysarthrisch, und es setzt wieder ein
Anfall ein, dieses Mal aber verbunden mit dem ,,jagenden Gefithl* der Angst und mit
Tranensekretion. Hirnbioelektrisch zeigt sich gegeniiber den oben beschriebenen
Bildern nichts Neues. Auch dieser Anfall endet nach passivem Herabfallen der

1 Uber Einzelheiten der Methodik s. Kornmiiller und Kornmiiller und Janzen !
2 Methodik und Befunde tiber die normalen hirnbiocelektrischen Erscheinungen
bei lokalisierter Ableitung durch die Kopfschwarte s. Kornmiiller und Janzen !
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Beine. Abnorme Steigerungen der Spannungsproduktion traten auch bei’diesem
letzten, klinisch gegeniiber dem vorhergehenden etwas abgeéinderten Anfall nicht
auf. Nach diesen Anfillen von Tonusverlust gab der Kranke an, dafl er sich voll-
kommen frisch fiiblte und keine Zeichen von Miidigkeit verspiirte. Sich ruhig iiber-

' oy

7 AMWMWWNWWMMWMWMVMMMMWWMWWW

WAV MM WA AW UM YA =AM s AV A~

AR AR AR RS A A RSN A AR R R R AR R R A AR R R R AR R R R

IA\,WWWWWWWWMMW

wMWW\/WWMMVWWW\WWWM

P A VAN P AN ot A A A Ao A ptscronn
..WWM&MMWWM&MW&WM&M&M&W&
D,

Wt AP AAA IS N AN AV A A e AN A AN Vst PV
Mt P LN AN S AN SV o M S VA A, AL INAAASA NI A A I ANAN AN NI

ﬂ WWWWWWWVWWWWM

ARhh R A RR AR R R R R R R R R R R R R i i i i i o

ANy
IV B e Y R Y A A R it A e e P AT VA VAWV
i
Vinh ik bR R R AR R R R R R A R R R R R A R R i Rk
. N APLAN i

T R e SN e
v e A NN o AP P ot f N e Pt A N 0\l e N e s PN P

ﬂ}u‘\)\}\)‘\}p\)u‘\hﬁ.)’uw\bwuu—dumWULMMULWWM&‘\I\_LU‘QL‘LH‘MHMHMLM\‘W
Wwwwwmmwmww%ﬁwwww

WQW‘WM'WWWWWWMWMMWAMWM
ANy N PP AN it 8 A [ L S | P i M W

PP NSNS Aol ANV ettt P st ol AL NI Nt N N Nt N AN i AN

/] A A A e A A A S N N o A AN e o APt b oA AP AN AN AR N e AN e A A ARSI AR A AN
MAWMMNWWWAWMM”MWNWMWWMWMWW\NAMWW

ARA RN RRR AR AR R A R b R R R R A U U R R R

A RMb hhhm hhhm i W h s m\mmmmmmwmmwhmun\‘i\;wuhm

Abb. 1. ITA und B, fortlaufend, | akustischer Reiz. ITT A und B, fortlaufend, | akustischer

Reiz, IV bei | Frage: Schlafen Sie ? —,,Nein.** V erster | : Aufforderung zu zihlen, zweiter

| : unartikulierte Laute. VI A und B fortlaufend, | auf A: Tonuspriifung, Kurve zeigt einige

Stérungen durch mechanische Erschiitterung. |} auf B: ,,Ich habe soeben einen Anfall
gehabt.” VII | akustischer Zeit. Weitere Erklirung s. Text.

lassen, stellten sich kurz nach diesem Gespriach zwei Einschlafanfille ein. Von
dem zweiten ist auf Streifen 7 ein Stiick des hirnbioelektrischen Aquivalents der
Schlafphase abgebildet und die Reaktion auf einen akustischen Reiz (Pfeil), durch
den der Kranke erwachte. Er selbst erzihlte, daB er eben ,,beinahe eingeschlafen‘
ware. Das hirnbjoelektrische Aquivalent dieses Einschlafanfalls zeigt einerseits
keine sicheren Unterschiede gegeniiber dem Bilde des voll ausgeprigten Anfalls von
Tonusverlust und andererseits das charakteristische Aquivalent des narkoleptischen
Anfalls (Janzen).
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Die eben beschriebene Reihe von Anfillen verschiedenen Charakters folgte un-
mittelbar aufeinander in wenigen Minuten.

Bei dem Kranken wurde auch eine 24 Stunden dauernde fortlaufende Regi-
strierung vorgenommen. Aus den Untersuchungen wihrend des Nachtschlafes sei
noch folgende Beobachtung mitgeteilt. Damit ist dann hinsichtlich der hirnbioelek-
trischen Aquivalente der Anfille alles erschopft: Der Kranke hatte sich zur Nacht-
ruhe niedergelegt. Im Einschlafstadium wurden die charakteristischen hirnbio-
elektrischen Aquivalente desselben beobachtet (Loomis, Harvey und Hobart; Janzen
und Kornmiiller), auf die hier nicht niher eingegangen werden soll. Wahrend dieser
Registrierung Lkonnte plétzlich ein schweres #ngstliches Stohnen vernommen
werden. Das hirnbioelektrische Bild zeigte zu diesem Zeitpunkt keinerlei auffallige
Veranderungen. Der Kranke lag in einer grotesken Stellung schlaff da, wie erstarrt
bei dem Versuch, Wasser zu lassen. Er erzihlte spiiter, er sei durch Harndrang
wieder villig wach geworden. Beim Versuch, die Flasche anzusetzen, habe er plotzlich
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Abb. 2. Erklarung s. Text.

ein Lichtdreieck an der Wand gesehen und das Gefithl gehabt, ,,als ob jemand durch
den Vorhang schielte”. Da sei der Anfall gekommen — Streifen 1 der Abb. 2 zeigt
das hirnbioelektrische Aquivalent des Anfallsbeginns. Man erkennt aunf der frontalen
und zentralen Ableitung einige abnorm trige Frequenzen, wihrend auf der occipi-
talen noch vereinzelte Gruppen von 10/Sek. geringer Amplitude vorkommen. Bald
verschwinden diese auch occipital, es treten ebenfalls die genannten tragen Schwan-
kungen (Ende von Streifen 3) auf. Es besteht vollkommener Tonusverlust. Der
Kranke ist ansprechbar, antwortet mit dysarthrischer, unverstandlicher Stimme.
Kurze Zeit nach Anfallsbeginn treten die Gruppen von triigen Potentialschwankungen
nur noch selten auf. Der Kranke stohnt éngstlich, der Tonusverlust hilt an. Patel-
lar- und Achillessehnenreflexe sind erloschen. Kein Babinski. Zeitweilig treten
einige klonusartige Zuckungen im Bereich des Facialis links auf. Dabei andert sich
das hirnbioelektrische Aquivalent nicht, insbesondere fehlen Steigerungen der bio-
elektrischen Spannungsproduktion in Form von Krampfstromen vollstindig
(Streifen4). Es ist bervorzuheben, da nach starken Sinnesreizen und beim Versuch,
zu sprechen usw., kurze Gruppen von 10/Sek. geringer Amplitude auftraten. Im
AnschluB an diese Aquivalente des Anfalls soll zum Vergleich noch ein Stiick einer
Registrierung aus dem Einschlafstadium wor diesem Anfall gezeigt werden. Man
erkennt auf Streifen 5 und 6 eine Reduktion der Spannungsproduktion gegeniiber
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dem Wachzustand (Abb. 1, Streifen 1). Schwankungen einer Frequenz von 10/Sek.
sind nur zeitweilig angedeutet vorhanden (Aquivalent der Einschlafphase).

Zusammenfassung der hirnbioelektrischen Befunde.

Zunichst seien die neuen hirnbioelektrischen Befunde dargestellt:
Das charakteristische Kennzeichen des hirnbioelektrischen Aquivalents
der Anfille von Tonusverlust ist einmal, dal iiber allen Ableitestellen der
Konvexitit die normale corticale Spannungsproduktion verschwindet.
Die Schwankungen einer Frequenz von 10/Seck. fehlen, die Spannungs-
produktion ist reduziert. Dies ist ein Merkmal, das auch den physio-
logischen Schlaf (Berger; Adrian und Yamagiwa; Loomis, Harvey und
Hobart; Janzen und Kornmiiller) und den narkoleptischen Anfall
(Janzen) kennzeichnet. Es besteht also ein dhnliches hirnbioelektrisches
Verhalten. Bei dem Kranken konnten die hirnbioelektrischen Aquivalente
des physiologischen Schlafs, des Schlafanfalls und die der verschiedenen
Arten von-Anfillen. von Tonusverlust miteinander verglichen werden. Die
Ahnlichkeit der Bilder war auffillig. Bei ausschlieBlicher Betrachtung
des hirnbioelektrischen Bildes ist man wéihrend der Registrierung oft im
unklaren, ob ein Schlafanfall oder ein Anfall von Tonusverlust vorliegt.
Es soll ferner hervorgehoben werden, dal im Anfall von Tonusverlust
durch #uBere Reize voriibergehend ein Wiederauftreten der Schwan.
kungen von 10 Sek. hervorgerufen werden konnte, allerdings nicht so
regelméBig und in dem ausgeprigten MaBe wie im physiologischen
Schlaf (Loomis, Harvey und Hobart; Kornmiiller und Janzen) und im
Schlafanfall (Janzen). Es mull aber hervorgehoben werden, dafl Schwan-
kungen einer Frequenz von 14 Sek., wie sie Loomis, Harvey und Hobart
und Janzen und Kornmiiller im physiologischen und pathologischen
Schlaf nachgewiesen haben, nicht beobachtet wurden trotz der zahl-
reichen und langdauernden Registrierungen. Ferner ist auf das gelegent-
liche Auftreten einer Frequenz von 2—3 Sek. beim Anfall von Tonus-
verlust hinzuweisen.

Die klinisch verschiedenen Formen der Anfille von Tonusverlust
wiesen untereinander hinsichtlich der hirnbioelektrischen Aquivalente
keine greifbaren Unterschiede auf. Dem Angstgefiihl, den klonusartigen
Zuckungen konnte jeweils kein besonderes Aquivalent zugeordnet
werden.

Besprechung der Ergebnisse.

Kinnier-Wilson hat sich wohl am schérfsten dagegen ausgesprochen,
die Narkolepsie als Krankheit zu betrachten. Sie sei lediglich ein Syndrom.
Im Anschlufl an Gélineau vertreten aber seit Redlich die meisten Autoren
die erste Auffassung, die in der Aufstellung des Krankheitsbildes der
sog. genuinen Narkolepsie (Gélireau- Redlichsche Krankheit) ihren Nieder-
schlag findet, ferner in dem Bemiihen, die Narkolepsie von der Epilepsie
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abzugrenzen. Fir die Auffassung Kinnier-Wilsons ist dies Bemiihen ein
zweitrangiges Problem bzw. iiberhaupt kein wesentliches.

Die Frage der Beziehungen von Epilepsie und Narkolepsie ist auf
zweierlei Art untersucht worden. Einmal sind alle Beobachtungen ge-
sammelt, wo Epilepsie in der Sippe von Kranken mit einem Narkolepsie-
syndrom vorkommt oder wo dieses zusammen mit epileptoiden. Erschei-
nungen bei demselben Kranken auftritt. Auf diese Frage soll aber hier
nicht eingegangen und auf die entsprechenden Zusammenstellungen bei
Kinnier-Wilson, Redlich und Wilder hingewiesen werden, aus dem seither
erschienenen Schrifttum auf die Arbeit von Kaplinskij und die von Roth-
feld. Bei 5 Fillen eigener Beobachtung waren in beiden Hinsichten
keine Beziehungen zur Epilepsie nachweisbar.

Eine andere Moglichkeit, die Frage dieser Beziehungen zu unter-
suchen, ist gegeben in der Analyse des Anfallsgeschehens selbst. Be-
sonders bei den Anfillen von sog. Kataplexie hat man auf sympto-
matologische Ahnlichkeiten zum epileptischen Anfall (Wilson, Hilpert),
hingewiesen: positiver Babinski (Wilson, diese Beobachtung ist bisher
vereinzelt geblieben), unwillkiirliche Bewegungen, zum Teil nach Art der
Kloni, des Tremors, der subcorticalen Hyperkinesen (Zusammenstellung
8. bel Welson, Wilder, Rothfeld). Kaplinskij wirft die Frage. auf, ob die
Narkolepsie nicht eine besondere Form der subcorticalen. Epilepsie sei.

Die meisten Autoren sind sich dariiber einig, daf Schlafanfall, Anfall
von affektivem Tonusverlust und Dissoziationszustdnde (Wilder) ins
Pathologische gesteigerte Phinomene sind, die auch beim. Gesunden im
Zusammenhang mit dem Schlaf und affektiver Anspannung in dhnlicher
Weise einmal vorkommen kénnen (s. auch Wilson, Wilder). Sie sind
dadurch als Symptome eindeutig von allen epileptischen Erscheinungen
abzugrenzen. Bei den kataplektischen Anféillen (subcorticale kataplek-
tische Anfille im Sinne Rothfelds) ist die Abgrenzung, wie schon oben
betont, schwierig. Bei unserem Kranken standen diese Anfélle von Tonus-
verlust langer Dauer, die auch unabhingig von affektiven Spannungen
auftraten, ahnlich epileptischen Anféllen, ganz im Vordergrund. Wahrend
des Anfallsgeschehens wurden auch Kloni beobachtet. Wenn man dazu
die starke vasomotorische Reaktion (vgl. Anderung des Blutdrucks,
Bradykardie), den Trinenflufl und die zeitweise auBlerordentlich starke,
subjektiv sehr unangenehme Trockenheit des Mundes beriicksichtigt, so
ergibt sich ein Bild, das man mit sog. ,,subcorticalen epileptischen An-
fallen” vielleicht vergleichen konnte. Ein Babinskizeichen fand sich
allerdings bei wiederholter Prifung nie. Die Sehnenreflexe waren er-
loschen, eine Beobachtung, die schon von mehreren Untersuchern gemacht
wurde. Die klinische Beobachtung ergab weiter, dall diese Anfille aus
Anfillen von affektivem Tonusverlust oder Schlafanfillen, Dissoziations-
zustinden hervorgehen konnten bzw. diese dem ,.eigentlichen Anfall
des Kranken (kataplektischer Anfall) folgten. Daraus geht hervor, daB
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zwischen diesen verschiedenen Anfallsformen im Rahmen des Narkolepsie-
syndroms. enge pathophysiologische Zusammenhinge bestehen miissen,
d. h. dafl man fiir sie eine einheitliche Erklarung hinsichtlich der Lokali-
sation und Art des pathophysiologischen Geschehens suchen muf. Ahn-
liche Beobachtungen machten Wilson, Ratiner, Wenderovic, Villaverde,
Scharfetter und Saeger, Rothfeld. Vom kataplektischen Anfall findet man
Ubergéinge zu manchen Formen des Anfallsgeschehens bei Epilepsie
und der sog. Gelolepsie (s. auch Rothfeld). Die Grenzen erscheinen ver-
wischt. Mit epileptoiden Aquivalenten hat der kataplektische Anfall
auch das gemeinsam, daf} er durch Aulenreize nicht beendet werden kann
wie die iibrigen Anfallsformen im Rahmen des Narkolepsiesyndroms.
Rothfeld betont ebenfalls diese Gemeinsamkeiten, hebt aber trotz mancher
Ahnlichkeiten mit der Epilepsie die Selbs’oandlgkelt des Syndroms der
Kataplexie hervor.

Ausgehend von den Erfahrungen bei sog. symptomatischen Formen
von Narkolepsie (Postencephalitis, Tumoren: v. Economo, Pelle, Purves-
Stewart, Lucksch, Weisenburg) verlegt man den , Fokus*“ des abnormen
Geschehens in die Zentren am Boden des 3. Ventrikels und des Ubergangs
in den Aquaeductus Sylvii. Auch die tierexperimentellen Erfahrungen
weisen darauf hin (Dubois, Hess). Dagegen betrachtet Pavlov den Schlaf
als corticalen Ursprungs, als eine fortschreitende Hemmung der corti-
calen Tétigkeit, die auf einige Zentren der tieferen Hirnteile iibergreift.
Diese Erklirung des Schlafanfalls mit Hilfe bedingter Reflexe ist in neuerer
Zeit von Levin aufgegriffen. Wilson wendet dagegen ein, dall besonders
bei den kataplektischen Anfillen angenommen werden miisse, daf die
Hirnrindentdtigkeit erhalten ist (Bewultsein, positiver Babinski). Roth-
feld betont, dall die Frage der Rindentétigkeit bei den narkoleptischen
Anfillen noch offen sei. '

Die vorliegenden Studien ergaben, dafl die hirnbioelektrischen
Aquivalente der verschiedenen Formen des Anfallsgeschehens bei der
Narkolepsie ein gemeinsames Kennzeichen haben: Bei lokalisierten Ab-
leitungen von der Kopfschwarte, bei denen die corticale Spannungspro-
duktion unmittelbar erfalt wird, tritt eine Reduktion derselben ein. Die
Potentialschwankungen des normalen Wachzustandes verschwinden.
Die hirnbioelektrischen Aquivalente der verschiedenen Anfallsformen
{(vom Schlafanfall bis zum kataplektischen Anfall) sind also weitgehend
einférmig. Sie erlauben nicht die Differenzierung, die klinisch moglich
ist. Sie gleichen den Befunden, die man im physiologischen Schlaf findet
und bei Kranken, bei denen durch einen Proze$ die Rindentétigkeit an
umschriebener Stelle abgedndert ist. Hs ist hinzuzufiigen, daf die Ab-
anderung der Hirnrindentétigkeit mit Beginn des Anfalles plétzlich und
gleichzeitig dber den wverschiedenen Regionen einsetzt. Man kann also
nicht feststellen, daf} diese Abdnderung an einer Stelle beginnt, allméihlich
fortschreitet und schon eine Zeitlang besteht, ehe der Anfall eintritt,
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wie es etwa der Auffassung von Pawvlov entsprechen wiirde. Die Be-
funde sprechen vielmehr dafiir, dafl durch Téatigkeitsinderung in einem
tiefer gelegenen Hirnteil die corticale Tatigkeit sekundir abgedndert
wird. Damit geben diese physiologischen Untersuchungen einen direkten
Hinweis darauf, daB der Fokus des abnormen Geschehens tatsdchlich
subcortical zu suchen ist (s. auch Janzen und Kornmiiller).

Wie bereits hervorgehoben, besagen diese Feststellungen nicht, daf
die Hirnrindentitigkeit ausgeschaliet, sondern nur daB sie vollstéindig
abgedndert ist. Die Art des pathophysiologischen Geschehens ist anders
als bei der Epilepsie. Die Absencen im Rahmen des Krankheitsbildes
der sog. echten Pyknolepsie sind gekennzeichnet durch kontinuierliche
Krampfstromablaufe wihrend der Dauver der Absence (Gibbs, Jasper und
Mitarbeiter, Janzen und Kornmiiller, Jung). Diese treten meist gleich-
zeitig iber allen Téilen der Konvexitdt auf. Den Anfillen von BewuBt-
losigkeit, petit mal im Rahmen der Epilepsie entspreohen auch abnorm
gesteigerte Erregungsabliufe (Krampistréme), die nicht die Kennzeichen
eines primédren corticalen Fokus aufweisen. Bei all diesen - Zusténden
muf auf Grund hirnbioelektrischer Kriterien! angenommen werden, daf}
ein nicht im Bereich des erfaBbaren Cortex, vermutlich subcortical
gelegener priméirer Fokus in abnorm gesteigerte Tétigkeit gerdt und durch
nervise Fortleitung die Rindentétigkeit ebenfalls in abnorm gesteigerie
Tatigkeit versetzt. Damit ist festgestellt, daf das pathophysiologische
Geschehen bei der Narkolepsie ganz anders ist als bei den genannten
Zustinden. ‘

Nun konnten Janzen und Kornmiiller zeigen, dafl bei echten subcorti-
calen epileptischen Anfillen die Hirnrindentédtigkeit bioelektrisch ledig-
lich im Sinne verminderter Tétigkeit bei Fehlen der Spontanschwankungen
des Wachzustandes abgeindert zu sein braucht. Das corticale bio-
elektrische Aquivalent war also dhnlich wie bei den hier beschriebenen
kataplektischen Anfillen. Bs bestanden aber einige wichtige Unter-
schiede. Es wurde in der Beschreibung der Befunde hervorgehoben,
daf wihrend des Anfalls gelegentlich kurze Gruppen der Spontan-
schwankungen des Wachzustandes nachweisbar waren, insbesondere
wenn der Kranke Bewegungsversuche machte, ferner in Auswirkung
von #uBeren Reizen. Etwas Ahnliches konnte bisher bei epileptischen
Anfillen, insbesondere auch den subcorticalen Anfillen, nie beobachtet
werden. Bei dem von Janzen und Kornmiiller mitgeteilten Fall fand sich
ein dhnliches Verhalten erst in der posteklamptischen Erschépfungsphase
(Beruhigung der Zentren), in der der betreffende Kranke durch AuBen-
reize erweckt werden konnte, aber stets sofort wieder einschlief (eingehende
Auswertung der Beobachtung s. die genannte Arbeit).

1 Kormmiiller, A. E.: Fortschr. Neur. 7, 391, 414 (1935) und Die bioelektrischen
Erscheinungen der Hirnrindenfelder. Leipzig: Georg Thieme 1937.
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Aus diesem Vergleich ergibt sich also, daf das pathophysiologische
Geschehen bei den Anfillen im Rahmen des Narkolepsiesyndroms anders
ist als bei der Epilepsie. Bei dieser handelt es sich um anfallsweise auf-
tretende abnorm gesteigerte Tétigkeit, die im Bereich der Hirnrinde nach-
gewiesen werden kann. Bei der Narkolepsie konnten Zeichen einer
solchen nicht gefunden werden.

Nach dem klinischen Befund handelt es sich bei dem Anfallsgeschehen
im Rahmen des Narkolepsiesyndroms um eine Ausweitung auch physio-
logisch vorkommender Phinomene ins Krankhafte. HEs wurde bisher
noch nicht beobachtet, dafl physiologische Vorgédnge mit abnormen
Steigerungen des hirnbiocelektrischen Energiewechsels verkniipft waren.

Die mit Hilfe der hirnbioelektrischen Methodik gemachten Feststel-
lungen iiber den pathophysiologischen Mechanismus des Anfallsgeschehens
bei der Narkolepsie erweisen also direkt die Richtigkeit der durch klini-
sche Beobachtungen gewonnenen Vorstellungen.
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