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Die vorliegende Arbei t  soll e inen Beitrag liefern zur Pathophysiologie 
des Anfallsgeschehens beim Narkolepsiesyndrom. Die Ergebnisse st i i tzen 
sich auf eine vorwiegend beschreibend gehaltene Mittei]ung des einen 
yon  u n s  (Janzen)  fiber hirnbioelektrische Xquivalente  des Sehlafanfalls 
und  auf die Analyse eines hies eingehend dargestel l ten Falles, bei dem 
Sehlafanf~lle, typische Anfs yon  affekt ivem Tonusverlust ,  Dissozia- 
t ionszustgnde im Sinne yon  Wilder und  vor ahem sog. kataplekt ische 
Anf/~lle geh~uft nebene inander  vorkamen,  so dag eingehende vergleiehende 
Un te r suchungen  mSglieh waren. 

U m  Wiederholungen zu vermeiden,  sind die Frageste l lungen erst in 
der Bespreehung der Ergebnisse aufgeworfen. 

Kran~heitsbericht. Der jetzt 23j~hrige L.W. wurde dem Lazarett zur Beobaeh- 
tung fiberwiesen, well er im Dienst dauernd einschlief und eigenartige Anf/~lle hatte. 

Eigene Anamnese. Nit 11 Jahren (1927) hatte L. eine Grippe mit Kopfschmerzen 
und Fieber, er schlief dabei angeblich sehr viel, auch .am Tage. Doppeltsehen, 
Kr/~mpfe oder L~hmungen traten nicht auf. Es besteht kein sicherer Anhalt ffir die 
Annahme einer Economosehen Krankheit. Sonst war L. immer gesund. Bei der 
Schulentlassung noch sehr schmhchtig und klein, schoB er im 16. Lebensjahr pl6tz- 
lich in die H6he und Breite. Er war ein guter und williger Arbeiter, aber sehr erreg- 
bar und j~hzornig, er ,,waft die Arbeit in die Ecke, wenn es nicht so klappte". L. 
meint, ,,dutch Selbstbeherrschung" sei er dann ziemlich pl6tzlich ganz anders 
geworden. Er wurde so ruhig, dab er mit seiner ,,Ruhe anderen auf die Nerven 
fie1". Im 18. Lebensjahr maehte sich noeh eine an@re Wesensver~nderung be- 
merkbar. ,,Ich wurde bei bestimmten Anl~ssen sehr weichherzig, aber es war immer 
ffegen mei~en Willen." Mit dem 16. Lebensjahr (im AnsehlnB an die pl6tzliche 
kSrperliche Entwicklung) begann die jetzige Erkrankung mit Schla/an/gllen. Diese 
nahmen im Laufe der Jahre an H~ufigkeit zu. L. sehl~ft jetzt im UntelTicht, beim 
Lesen, beim Schreiben, beim Essen, Spreehen, Marschieren, Radfahren, im Exerzier- 
dienst ein. Gelegentlich fi~llt er dabei him Das anfallsartige Einschlafbedfirfnis ist 
zwingend, er kann es nicht unterdrficken. Aus diesen Zust/~nden ist er leicht er- 
weckbar und nach dem Erwecken so]oft vollkommen ffisch. Mit dem 17. Lebens- 
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jalhr t r a t e n  folgende ,,Anf~lle" neu hinzu:  ,,Die Anfalle wirkten dem Alpdriicken 
ahnlieh.  Sie t re ten  kurz nach dem Einschla]en auf. Ich werde dureh  Angstgefiihle 
halbwach, kann  mich n icht  bewegen, m6chte  schreien, weft ich schleeht t raume,  aber  
es kommt  nur  ein ~ngstliches St6hnen heraus. Indem ieh tr~ume, h6re ich S t immen 
im Nebenzimmer oder auch sogar l~usik, oder ich babe das Geffihl, als wenn jemand 
ins Zimmer kommt . "  Nach einiger Zeit vermag er sich , ,mit  aller Energie"  aus dem 
Bet t  zu schleppen. Dabei br ich t  er oft  zusammen. Gelingt es ihm, Licht  einzu- 
schalten, oder t un  dies andere Persbnen, so ist  der Zus tand  so/ort beendet.  ,,Die 
Ard~lle kamen  zeitweilig fast  jeden Abend, so dab ich Angst  hat te ,  sehlafen zu 
gehen."  , , Im 18. Lebensjahr  bekam ich das Angstgeffihl aueh am Tage, n u t  dab 
diese Zust~nde (bei kurzer  Dauer) n iemand bemerkte ."  , ,Ich konnte  mich n lcht  
bewegen, bekam keinea Lau t  heraus und  h6rte,  was die im Zimmer spraehen."  Diese 
am Tage auf t re tenden Zust~nde begannen allmi~hlieh schwerere Ansmal3e anzu- 
nehmen. Der Kranke  nenn t  sie seine eigentlichen An]~ille und unterscheidet  sie 
scharf yon allen anderen Erscheinungen.  Der Kranke  kann  sich n icht  0der kaum 
bewegen, kann  nur  st.Shnende, unar t ikul ier te  Laute  hervorbringen,  verspiir t  ein 
Zucken um den Mund, es kommt  regelm~Big zu Tr~nenflul3, die Augen werden rot.  
I m  Anfall erfolgten nie Sezessus oder Pollutionen. Der Kranke  s tShnt  , ,aus inner- 
l icher Angst" .  , ,Es ist  aber keine eigentliche Angst ,  sondern ein eigenartig jagendes 
Geffih]. Es ist n icht  r icht ig zu bezeichnen."  Der Kranke  ist  bei vollem Bewu~tsein. 
Die Anf&lle setzen in ihrer  ganzen Starke plStzlich ein. Der Kranke  merk t  aber ihr  
N~hen an dem ,, jagenden Geffihl". E r  m6ehte sie verheimlichen, indem er versucht ,  
sich z. B. schnell aus der  Gesellschaft hinwegzubegeben. E r  br ieht  dabei meist  unter-  
wegs zusammen. Die Anf~lle dauern  bis zu einer Stunde,  gelegentlich bis zu 2 Stun- 
den. Sie k6nnen durch  s tarke Aul~enreize, z.B. Rfitteln, Schmerzreize, nicht beendet  
werden. Die psychplogischen Situat ionen,  unter  denen sie auftreten,  haben  den 
Charakter  des  Traurigen, Wehmiit igen,  des Leidens. So t re ten  sie im Kino nnd  
Theater  regelm~13ig auf bei , , tragischen Momenten".  Sie t r e t en  ferner auf, wenn or 
fiber seine Krankhe i t  nachdenkt ,  darfiber, da~ er auf  so vieles verzichten mu] .  Die 
Anfalle t iberkommen ihn, wenn er fiber ernste Geschehnisse in seiner Familie naeh- 
denkt  oder z. B. , ,yon schlechtem Famil ienleben oder Unglfick eines Kameraden"  
hSrt.  Dabei  bes teht  ein enger Zusammenhang mi t  der  yon ihm selbst als /remd 
empfundenen Gemfitsver~nderung, die ihn  zwangsm~13ig fiberkommt. Seit dem 
Auft re ten  dieser Anfi~lle wurde er , ,sehr weichherzig". Bei den besehriebenen An- 
l~ssen mul~ er bi t ter l ieh weinen, obwohl er es nicht will. I m  AnschluB an  diese 
aff,~ktive En t l adung  kommt  dann  der  Anfall. Es ist  aber besonders wiehtig, dab 
der Kranke  ausdrficklich angibt,, da~ die Anfalle auch in Situationen vorkommen,  
die v6llig/rei sind yon a/]ektiven Spannungen, so z. B. bei gedankenlosem Dastehen 
oder Dahergehen.  Endl ieh  k o m m e n  n o e h  sog. , ,Dissoziationszust~nde" (Wilder)  
vor. So setzt  z. B. beim Marschieren das Bewu~tsein aus, w~hrend er weiter- 
marschiert ,  dabei aber hin  und  her  taumelt .  E r  erwacht  sofort, wenn er irgendwo 
anrennt .  Das Umgekehr te  erfolgt umni t t e lba r  nach dem Hinlegen zum Sehlaf. 
P15tzlieh ist  ,,ulle Kraf t  weg". Er  kann  sich n ieht  rfihren und  kann  auch n icht  
reden. Das BewuBtsein ist  vol lkommen klar. Angstgefiihle und halluzinatorisehe 
Zust~nde feh]en. Neben diesen Anf~llen erleidet L. ~ypisehe Anf~lle yon affekt ivem 
Tolausverlust. Bei Witzen,  bei pl0tzlichem Rufen seines Namens,  beim fiberrasehen- 
den Erb l icken  eines Vorgesetzten ,,gehe ieh pl5tzlieh in die Knie, der Kopf wackelt,  
die Arme h~ngen schlaff h e r a b " .  Diese Anf~lle dauern  nur Sekunden. AuslSsende 
Momente sind plStzliehe f reudige Erlebnisse und  ]~berraschungen. Schlafanfalle, 
Anf~lle yon echtem affektiven Tonusverlust  kommen dauernd und  in g l e i chm~ige r  
Stfi,rke vor. Die atypischen Anfalle und  die Dissoziationserscheinungen kSnnen 
zeitweilig verschwinden, um zu anderen Zeiten geh~uft  aufzutreten.  Ffir sie sind 
H~ufigkeitsschwankungen charakterist isch.  Bes t immte  Bedingungen ffir diese 
sind dem Kranken  bisher  nicht  aufgefallen, t ro tzdem er sich genau beobachtet .  

12" 
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I. Klinische Beobachtungen. 
K6rperlicher t~efund. Vorwiegend athletiseher K6rperbau, mittleres Fett- 

polster, verstrichene Formen, etwas dysp]astisch. Auff~llig vasolabil, schwitzt sehr 
leicht. Sekundare Geschlechtsmerkmale im wesentlichen normal ausgebildet, 
Libido normal, Pollutionen etwa wSchentlich. Keine Proptosis. An den inneren 
Organen besteht kein krankhafter Befund. Blutdruckregulation im Liegen und 
Stehen normal. Im allgemeinen besteht eine Bradykardie. 

Zuckerbelastung: Nfichtern 99 rag-%, Zufuhr yon 50 g Dextrose. Nach 20 Min. 
100 rag-%, 40 Min. 107 mg-%, 60 Min. ]16 rag-%. Erneut 50 g Dextrose. Nach 
30 Min. 120 rag-%, 60 Min. 109 rag-%, 90 Min. 100 rag-%. Die Blutzuckerkurve 
ist aul~erordentlich flach, kein Staubeffekt. 

Wasserbelastung: iNormale Regulation, etwas fiberschiel~ende Ausseheidung. 
Blutbild: M~ige Lymphocytose, sonst o.B. Senkung: 1/~ ram. Wa.R. in Blut 

und Liquor negativ, l~Sntgenbild des Seh~dels, insbesondere der Sella o. B. 
Organisch-neurologisch bestehen rege]reehte Verh~ltnisse. Die unspezifischen 

Liquorreaktionen ergeben einen Normalbefund. Augen- und ohren~rztliehe Unter- 
suehung: !~ormalbefund. 

Zusammen]assung: Die k6rperliche Untersuchung ergibt bis auf einen etwas 
dysplastischen athletischen Habitus und geringe Abweichungen im Bereich vege- 
tativer Regulationen keinen krankhaften Befund. 

W~hrend der klinischen Beobachtung traten alle versehiedenen Anfallstypen auf. 
Es sollen nur die Befunde dargestellt werden, die im Krankheitsbericht nicht ent- 
ha]ten sind. 

Die ,,Dissoziationszustande" ereigneten sich vor ahem kurz nach dem Mittag- 
essen. Wahrend der Kranke ruhig auf dem Ruhebett liegt, bemerkt man plStzlieh 
eine Ersehlaffung des ganzen KOrpers. Der I~ranke ist roll' ansprechbar, kann 
aber keine Bewegung ausfiihren. Die Augenlider kSnnen etwas gehoben werden. Die 
Pupillen sind eng und reagieren zeitwei]ig nicht auf Licht, zeitweilig nur minimal. 
Die Stimme ist vSllig dysarthrisch, hauehend, die Atmung sehr flach. Der Anfall 
hSrt ebenso plStzlich auf, wie er beginnt, Dauer 1/2--1 Min. IIinsiehtlich des Reflex- 
verhaltens wurde folgender Versuch aufgestellt: In gleichm~l~igen Abst~nden 
wurden die Achillessehnenreflexe geprfift. Mit dem plStzlichen Beginn des Anfalls 
waren diese so]oft erlosehen, um naeh AufhSren des Anfalls sofort wiederzukehren. 
Die Anf~lle sind nicht mit dem ,,jagenden Gefiihl" verbunden. Eine affektive 
Komponente als auslSsende Bedingung fehlt. 

Bei den ,,eigentlichen Anf~llen" des Kranken fehlte eine besondere psycho- 
logische oder besonders affektbetonte Situation als auslSsende Bedingung, soweit 
wit die Anf~lle beobachteten 1. So erfolgten sic bei gleiehm~l~iger kSrperlicher und 
seelischer Ruhe, w~hrend der Kranke auf dem Ruhebett lag oder bequem in einem 
Sessel saB, einmal aus dem Stehen heraus. Gew5hnung an die Umgebung war ein- 
getreten. 

Diese groGen Anf~lle beginnen mit einer Aura. ,,Passen Sic auf, Herr Doktor, 
]etzt kommts" (gemeint ist das ,,jagende Geffihl"). Fast unmittelbar darauf sinkt 
der Kranke schlaff in sieh zusammen. Die Augen sind geschlossen, die Pupil]en 
eng, zeitweilig lichtstarr, zeitweilig reagieren sie nur trage. Das Gesieht ist gerOtet, 
besonders aber die Conjunetiva bulbi. Der Kra1~ke empfindet eine qualende Trocken- 
heir des Mundes. Im Anfall ist der systolische und diastolische Blntdruek etwas 
erhSht (fortlaufende Messung). Dabei besteht eine ~usgesprochene Bradykardie. 
Der Kranke bringt ein gequ~ltes StShnen hervor. Die Reflexe sind verschwunden. 
~Nach einiger Zeit beginnt Tranenflul~. Im Sitzen fhllt der Kopf schlalf auf die Brust, 

1 DaB sic sonst auch bei bestimmten affektiven Anspannungen auftreten, 
wurde in der Vorgesehichte hervorgehoben. 
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die Arme sinken schlaff herab. Der Kranke versucht ruckartig, wenn auch nur 
mi~ geringem Erfolg, den Kopf nach rfickwiirts zu werfen, versucht Bewegungen 
der Extremi~gten. Die passiv erhobenen Extremit~ten fallen schlaff herab, sie sind 
vSllig atonisch. Die Sprache ist dysarthrisch. Das BewuJ3tsein ist erhalten, es 
besteht ein schwerer Angstzustand. Durch starke AuBenreize ist der Zustand nicht 
zu unterbreehen. Zweimal schien es uns, als ob durch kr~ftiges Bestreichen der 
FuBsohle der Anfall beendet wurde. Ein Babinskisches Zeichen wurde nicht be- 
obachtet. ])er Anfall endet plStzlich. Oft folgt dem ersten nach kurzer Pause 
yon etwa 1/~--1 Min. ein zweiter. I)er Anfall kann 1/a--a/4 Stunde dauelaa, l~nger 
anhaltende sahen wir nicht. Zu Sezessus kam es nicht. Halluzinationen bestanden 
nicht wie bei den ~hnlichen Anf~llen, die kurz nach dem Einschl~fen auftraten und 
yon denen einer beobachtet wurde (s. unten). Zu Beginn. des Anfalls k6rmen nun 
noch besondere Erscheinungen auftreten. ])er Kranke nennt sie ,,Zucken um den 
lViund". Diese Zuckungen sehen aus wie echte Facialiskloni, sie sind vereinzelt. 
Gelegentlieh beobachteten wir auch klonusartige Zuckungen im Bereich der Ex- 
tremit~ten. 

Ergebnisse der ]clinischen Beobachtung. 
Die klinische Beobachtung ergibt einige wichtige Gesichtspunkte 

'hinsichtlich de~ Beziehung der verschiedenen mit Tonusverlust einher- 
gehenden Anfallsformen zu den ,,auslSsenden" psychologischen Bedin- 
gungen. Bei den ,,typischen" Anfs yon affektivem Tonusver]ust war 
auch bei dem hier geschilderten Krankheitsfall die Bindung des An- 
fails an eine affektive Spannung (-Uberraschung, plStzliche freudige 
Erregung) streng. Die psychologische Situation vor den Anf~llen yon 
vollkommenem Tonusverlust beim Hinlegen zum Schlaf (Dissoziations- 
zust~nde im Sinne Wilders) ist vSllig ffei yon affektiver Spannung bzw. 
Belastung. Den hier eingehend beschriebenen gro~en Anf~llen yon Tonus- 
verlust (subcorticaler kataplektischer Anfall im Sinne Roth/elds) entspricht 
eine verschiedene psychologische Ausgangslage. Sie kSnnen einmal plStz- 
lich aus vSlliger geistiger und kSrperlicher Ruhe heraus auftreten (s. auch 
Wilson). Dabei setzt dann unmittelbar vor dem Tonusverlust ein jagen- 
des, angstvolles, qu~tlendes Gefiihl ein. Dieses entsteht anfallsartig. 
Es hat keine erfal3bare seelische Bedingung und erh~lt sich als Tell- 
symptom des Anfalls ws seiner ganzen Dauer. Der Kranke emp- 
finder es als fremd und zwangsm~LI3ig. Das gleiche klinische Bild des 
ka'baplektischen Anfalls kann aber auch in Auswirkung affektiver Be- 
lastungen auftreten. Die psychologische Ausgangslage enthi~lt dann das 
Moment des Traurigen, Wehmfitigen, 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 ~ls Bedingung. Endlich crfolgen die gleichen Anfi~lle, oft noch 
mit halluzinatorischen Zustgnden vermengt, kurz nach dem Einschlafen. 
Es konnte dabei nicht festgestellt werden, dab Tri~ume, insbesondere 
solche mit affektiver Komponente, als Regel vorausgingen. Bei gelegent- 
lichem Vorkommen solcher Triiume ist daran zu denken, daI~ auch diese 
An:fallssymptom sind (eine ghnliche Auffassung vertritt auch Roth/eld). 
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Die Beziehungen zwisehen Affektivit/~t u n d  Tonusver lus t  erscheinen eng. 
E inmM k 6 n n e n  AnfMle yon  Tonusver lus t  i n  A u ,  w i r k u n g  affektiver 
S p a n n u n g e n  ents tehen.  Sie erfolgen aber aueh unabhs  yon  solchen, 
en tha l t en  d a n n  al~er eine affektive K o m p o n e n t e  als Anfal l ssymptom.  
Bei den Dissoziat ionszust~nden (Tonusverlust  beim Hinlegen zum Sehlaf) 
fehlt  die affektive K o m p o n e n t e  sowohl als Bedingung als aueh als Sym- 
ptom.  

II. tlirnbioelektrisehe Befunde. 
Im folgenden sollen die hirnbioelektrischen _~quivalente der besehriebenen 

Anf~lle mitgeteilt werden 1. Streifen 1 der Abb. 1 zeigt das hirnbioelektrische 
~quivalent des normalen Wachzustandes bei dreifaeher nnipolarer Ableitung yon 
der linken Frontal-, Zentral- und Oeeipitalregion gegen das reehte Ohr als,,inaktive" 
Elektrode. Das hirnbicelektrisehe Bild, das hier nieht im einzelnen analysiert werden 
sell, zeigt keine Abweichungen yon dem eines gesunden Menschen ~. Man erkennt 
fiber allen 3 Ableitestellen Schwankungen einer Frequenz yon etwa 10/Sek., 
die occipital kontinuierlieher und mit grbBerer Amplitude vorhanden sind. Die 
Schwankungen fiber den verschiedenen Ableitestellen sind teilweise hinsiehtlich 
ihrer Frequenzen und auch zeitlieh unabhgngig voneinander. Im l~aum war es 
ruhig, der Kranke lag still mit gesch]ossenen Augen da. Etwa 1/~ Min. nach der 
Registrierung yon Streifen 1 erkenut man auf Streifen 2, dal~ die Schwankungen 
einer Frequ.enz yon 10/Sek. weitgehend verschwunden sind; die Spannungsproduk- 
tion ist reduziert. Aul~erdem treten neue Frequenzen yon etwa 3--4/Sek. auf. 
Auf einen akustischen Reiz (Pfeil) bin kann man vereinzelte der f fir den normalen 
Waehzustand charakteristischen Sehwankungen einer Frequenz yon 10/Sek. fiber 
allen 3 Ableitestellen erkennen. Auf Streifen 3 ist noch zweimal (Pfeil) eine solche 
Reaktion auf einen guSeren Reiz abgebildet (Streifen 3 wurde 3 Minuten nach 
Streifen 1 gewonnen). Es handelt sieh bereits um Registrierungen wghrend eines yell 
ausgepr~gten Anfalls yon Tonusverlust, der aus vSlliger Ruhe heraus aufgetreten 
ist. Der Kranke ist yell ansprechbar (Streifcn 4). Wghrend der Registrierung yon 
Streifen 5 liegt der Kranke noeh v6llig erschlafft da und versucht mit miihsamen, 
vSllig 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 yon 10/Sek. Abnorme hirnbioelektrisehe Erseheimmgen 
fehlen, insbesondere sind keine Zeichen einer abnorm gesteigerten Spannungs- 
produktion (Krampfstr6me) vorhanden. Streifen 6 zeigt am Anfang zungchst noeh 
das beschriebene hirnbioelektrisehe Xquivalent des yell ausgepragten Anfalls yon 
Tonusverlust. Im AnschluB an die Tonusprfifung, bei der wit zuletzt die unteren 
Extremit~ten herabfallen lieBen, endet der Anfall plStzlieh (Pfeil). Schlagartig 
andert sich auch das hirnbioelektrische Bild, das dem des normMen Wachzustandes 
wieder weitgehend, aber noeh nieht vollstgndig entsprieht. W~hrend der Kranke 
erzahlt, dal~ er soeben einen ,,kleinen" Anfall gehabt hat, setzt sehon der nachste 
ein. Dieser dauert etwa 1 Min. und hat die oben besehriebenenen hirnbioelektri- 
schen Xennzeiehen. Auch dieser Anfall lSst sich voriibergehend. Wghrend der 
Kranke darfiber berichtet, wird die Sprache dysarthrisch, und es setzt wieder ein 
Anfall ein, dieses Mal aber verbunden mit dem ,,jagenden Geffihl" tier Angst und mit 
Trimensekretion. Hirnbioelektrisch zeigt sich gegenfibcr den oben beschriebenen 
Bildern niehts Neues. Auch dieser Anfall endet nach passivem I-terabfallen der 

1 1Jber Einzelheiten der Methodik s. Kornmi~lle~ ~ und Kornmi~lleT und Janze~! 
Methodik und t~efunde fiber die normalen hirubieelektrischen Erseheinungen 

bei ]okalisierter Ableitung durch die Kopfschwarte s. Kosnm4iller und Janzen! 
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Beine. Abnorme  Steigerungen der  Spannungsp roduk t ion  t r a t e n  auch b e i  diesem 
le tz ten ,  klinisch gegenfiber dem vo rhe rgehenden  e twas  abge/~nderten Anfal l  n ieh t  
auf. 1Nach diesen Anf/~llen yon  Tonusver lus t  gab der  X r a n k e  an,  dab er sieh voll- 
kom m en  fr isch f/ihlte und  keine Zeichen yon  Miidigkeit  ve rsp i i r t e .  Sich ruh ig  fiber- 
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'~bb. 1. I IA  und B, s $ akustiseher l~elz. IIIA. und B, fortlaufend, ~, akustiseher 
Reiz, IV bei ,~ Frag.e: Sehlafen Sie ? - - ,  ,Nein." V erster ,[, : Aufforderung zu zahlen, zweiter 
J, : unartikulierte Laute. VIA und B fortlaufend, ~ auf A: Tonusprt~f~ng, ]~urve zeigt einige 
StSrungen dutch mechanische Ersch~ttterung. ~ auf B: , , Ieh babe soeben einen Anfall 

gehabt ."  VII  ~ akustiseher Zeit. ~vVeitere Erklfirung s. Text. 

lassen, s te l l ten  sieh kurz  naet/  d iesem Gesprs  zwei Einsehlafanf/~lle ein. Yon 
dem zwei ten  is t  auf  S t re i fen  7 e in  S t f i ck  des h i rnbioe]ekt r i schen ~ q u i v a l e n t s  der  
Sehlafphase  abgebi lde t  u n d  die Reak t i on  auf e inen akus t i sehen  Reiz (Pfeil), dureh  
den der  K r a n k e  erwachte ,  E r  selbst  erz~hlte,  daB er eben  , ,be inahe  e ingeschlafen"  
w~re. Das  hi rnbioe]ektr ische Aqu iva len t  dieses Einsehlafanfa l ls  zeigt  einerseits  
keine s icheren Un te r sch iede  gegenfiber d e m  Bride des yel l  ausgepr/~gten Anfal ls  yon  
Tonusver lus t  und  andererse i t s  das  charak te r i s t i sche  Aquiva len t  des narko lep t i schen  
Anfalls  (Janzen). 
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Die eben besehriebene Reihe yon Anfillen verschiedenen Charakters folgte un- 
mittelbar aufeinander in wenigen Minuten. 

Bei dem Kranken wurde auch eine 24 Stunden d~uernde fortlaufende Regi- 
strierung vorgenommen. Aus den Untersuchungen wghrend des Nachtsehlafes sei 
noeh folgende Beobachtung'mitgeteilt. Damit ist dann hinsichtlieh der hirnbioelek- 
trisehen Xquiwlente der AIffalle alles erseh6pft: Der Kranke hatte sich zur Nacht- 
ruhe niedergelegt. Im Einsehlafstadium wurden die eharakteristischen hirnbio- 
elektrisehen Xquivalente desselben beobaohtet (Loomis, Harvey und Hobart; Ja~zen 
und Kornmi~Uer), auf die hier nicht niher eingegangen werden sell. Wghrend dieser 
gegistrierung konnte plO~zlieh ein sehweres gngstliehes StOhnen vernommen 
werden. Das hirnbioetektrische Bild zeigte zu diesem Zeitpmikt keinerlei auffgllige 
Ver~derungen. Der Kranke lag in einer grotesken Stellung schlaff da, wie erstarrt 
bei dem Versuch, W~sser zu lassen. Er erzghlte sparer, er sei dureh Harndrang 
wieder v611ig waeh geworden. Beim Versuch, die Flasche anzusetzen, habe er plOtzlieh 

0,08~ 

Abb. 2. ErldD, rung s. Text. 

ein Lichtdreieck an der Wand gesehen und das Gefiihl gehabt, ,,als ob jemand durch 
den Vorhang schielte". Da sei der Anfall gekommen - -  Streifen 1 der Abb. 2 zeigt 
das hirnbioelektrische ~quivalent des Anfallsbeginns. Man erkennt auf der frontalen 
und zentralen Ableitung einige abnorm tr~ge Frequenzen, w~hrend auf der oceipi- 
talen noeh vereinzette Gl;uppen yon 10/Sek. geringer Amplitude vorkommen. Bald 
versehwinden diese auch occipital, es treten ebenfalls die genannten trigen Sehwan- 
kungen (Ende yon Streifen 3) auf. Es besteht vollkommener Tonusverlust. Der 
Kranke ist ansprechbar, antwortet mit dysarthrischer, unverstgndlicher Stimme. 
Kurze Zeit nach Anfallsbeginn treten die Gruppen yon trggen Potentialsehwankungen 
nut noch selten auf. Der Kranke stShnt gngstlieh, der Tonusverlust halt an. Patel- 
lar- und Aehillessehnenreflexe stud erloschen. Kein Babinski. Zeitweilig treten 
einige klonusartige Zuekungen im Bereieh des Facialis links auf. Dabei indert sich 
das hirnbioelektrische _~quivalent nicht, insbesondere fehlen Steigerungen der bio- 
elektrisehen Sp~nnungsproduktion in Form yon KrampfstrOmen vollstindig 
(Streifen 4). Es ist hervorzuheben, dal3 nach starken Sinnesreizen und beim Versueh, 
zu spreehen usw., kurze Gruppen yon 10/Sek. geringer Amplitude auftraten. Im 
AnsehluB an diese *qnivalente des Anfalls sell zum Vergleieh noeh ein Sttiek einer 
Registrierung aus dem Einschlafstadium vet diesem Anfall gezeigt werden. Man 
erkennt auf Streifen 5 und 6 eine Reduktion der Spannungsproduk~ion gegeniiber 
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dem Wachzustand (Abb. 1, Streifen 1). Schwankungen einer Frequenz yon 10/Sek. 
sind nur zeitweilig angedeutet vorhanden (Xquivalent der Einschlafphase). 

Zusammen/assung der hirnbioeleIctrischen Be]unde. 
Zungchst seien die neuen hirnbioelektrischen Befunde dargestellt: 

Das charakteristische Kennzeiehen des hirnbioelektrisehen )[quivalents 
der Anfi~lle yon Tonusverlust ist einmal, dal~ fiber allen Ableitestellen der 
Konvexit~t  die normale corticale Spannungsproduktion verschwindet. 
Die Schwankungen einer Frequenz von 10/Sek. 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 s hirnbioelektrisches 
Verhalten. Bei dem Kranken konnten die hirnbioelektrischen ~quivalente 
des physiologischen Schlafs, des Schlafanfalls und die der verschiedenen 
Arten yon Anf~llen von Tonusverlust miteinander verglichen werden. Die 
~hnlichkeit der Bilder war auffs Bei ausschlie~licher Betrachtung 
des hirnbioelektrischen Brides ist man wi~hrend der Registrierung oft im 
unklaren, ob ein Schlafanfall oder ein Anfall yon Tonusverlust vorliegt. 
Es soll ferner hervorgehoben werden, dab im Anfall yon Tonusverlust 
durch guBere Reize vorfibergehend ein Wiederauftreten der Schwan. 
kungen yon 10 Sek. hervorgerufen werden konnte, allerdings nicht so 
regelm~l~ig und in dem ausgepr~gten Mal]e wie im physiologisehen 
Sehlaf (Loomis, Harvey und Hobart; Kornmi~ller und Janzen) und im 
Sehlafanfall (Janzen). Es mul~ aber hervorgehoben werden, dal] Sehwan- 
kungen einer Frequenz yon 14 Sek., wie sie Loomis, Harvey und Hobart 
und Janzen und Kornmiiller im physiologischen und pathologisehen 
Sehlaf naehgewiesen haben, nieht beobachtet  wurden trotz der zahl- 
reichen und langdauernden Registrierungen. Ferner ist auf das gelegent- 
liche Auftreten einer Frequenz yon 2- -3  Sek. beim Anfall yon Tonus- 
verlust hinzuweisen. 

Die klinisch verschiedenen Formen der Anfi~lle yon Tonusverlust 
wiesen untereinander hinsichtlieh der hirnbioelektrischen Aquivalente 
keine greifbaren Unterschiede auG. Dem Angstgeffihl, den klonusartigen 
Zuckungen konnte jeweils kein besonderes ~quivalent  zugeordnet 
werden. 

Bespreehung der Ergebnisse. 

Kinnier-Wilson hat  sich wohl am schi~rfsten dagegen ausgesproehen, 
die •arkolepsie als Krankheit zu betrachten. Sie sei lediglieh ein Syndrom. 
I m  AnsehluB an Gdlineau vertreten aber seit Redlich die meisten Autoren 
die erste Auffassung, die in der Aufstellung des Krankheitsbildes der 
sog. genuinen Narkolepsie (Gglineau-Redlichsehe Krankheit)  ihren Nieder- 
schlag findet, ferner in dem Bemfihen, die Narkolepsie yon der Epilepsie 
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abzugrenzen. Ffir die Auffassung Kinnier-Wilsons ist dies Bemfihen ein 
zweitrangiges Problem bzw. iiberhaupt kein wesentliches. 

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

Eine alldere M6glichkeit, die Frage dieser Beziehungen zu unter- 
suchen, ist gegeben in der Analyse des Anfallsgeschehens selbst. Be- 
sonders bei den Anfallen yon sog. Katap]exie hat  man auf sympto- 
matologische ~hnliehkeiten zum epileptischen Anfall (Wilson, Hilpert), 
hingewiesen: positiver Babinski (Wilson, diese Beobachtung ist bisher 
vereinzelt geblieben), unwillkfirliche Bewegungen, zum Tell nach Art der 
Kloni, des Tremors, der subcortiealen Hyperkinesen (Zusammenstel]ung 
s. bei Wilson, Wilder, Roth/eld). Kaplinski] wirft die Frage  auf, ob die 
Narkolepsie nicht eine besondere Form der subcortiealen Epilepsie sei. 

Die meisten Autoren sind sich darfiber einig, dab Schlafanfall, Anfall 
yon affektivem Tonusverlust und Dissoziationszusti~nde (Wilder) ins 
Pathologische gesteigerte Phanomene sind, die auch beim Gesunden im 
Zusammenhang mit dem Schlaf und affektiver Anspannung in ahnlieher 
Weise einmal vorkommen kSnnen (s. aueh Wilson, Wilder). Sie sind 
dadurch als Symptome eindeutig yon allen epileptischen Erscheinungen 
abzugrenzen. Bei den kataplektischen Anf~llen (subcorticale kataplek- 
tische An~alle im Sinne Roth/elds) ist die Abgrenzung, wie sehon oben 
betont, schwierig. Bei unserem Kranken standen diese Anfalle yon Tonus- 
verlust langer Dauer, die aueh unabhangig yon affektiven Spannungen 
auftfaten, ahnlich epileptisehen Anfallen, ganz im Vordergrund. Wahrend 
des Anfallsgesehehens wurden aueh Kloni beobaehtet. Wenn man dazu 
die starke vasomotorische Reaktion (vgl. J~nderung des Blutdrueks, 
Bradykardie), den TranenfluB und die zeitweise auBerordentlieh starke, 
subjektiv sehr unangenehme Troekenheit des Mundes berfieksiehtigt, so 
ergibt sich ein Bild, das man mi~ sog. ,,subcortica]en epileptischen An- 
fallen" vielleicht vergleichen kSnnte. Ein Babinskizeichen land sich 
allerdings bei wiederholter Prfifung nie. Die Sehnenref]exe waren er- 
losehen, eine Beobachtung, die sehon yon mehreren Untersuchern gemaeht 
wurde. Die klinische Beobaehtnng ergab weiter, daB diese Anf~lle aus 
Anfallen yon affektivem Tonusverlust oder Schlafanfgllen, Dissoziations- 
zustanden hervorgehen konnten bzw. diese dem ,,eigentlichen Anfall" 
des Kranken (kataplektischer Anfall) folgten. Darans geht hervor, dab 
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zwisehen diesen verschiedenen Anfallsformen im Rahmen des Narkolepsie- 
syndroms enge pathol0hysiologische Zusammenh~nge bestehen mfissen, 
d .h .  dal3 man ffir sie eine einheitliche Erkl~rung hinsichtlich der Lokali- 
sation Und Art des pathophysiologischen Geschehens suchen mul~. Ahn- 
liche Beobachtungen machten Wilson, Rattner, Wenderovic, Vi!laverde , 
Schar]etter und Saeger, Roth/eld. Vom kataplektischen Anfall finder man 
l~'berg~nge zu manchen Formen des Anfallsgeschehens bei Epilepsie 
und der sog. Ge]olepsie (s. auch Roth]eld). Die Grenzen erseheinen ver- 
wiseht. Mit epileptoiden J~quivalenten hat  der kataplektische Anfall 
aueh das gemeinsam, dal~ er dureh Aul~enreize nicht beendet werden kann 
wie die fibrigen Anfa]lsformen im Rahmen des Narkolepsiesyndroms. 
Roth/eld betont ebenfa]ls diese Gemeinsamkeiten, hebt aber trotz maneher 
J~hnlichkeiten mit der Epilepsie die Selbst~ndigkeit des Syndroms der 
Kataplexie hervor. 

Ausgehend yon den Erfahrungen bei sog. symptomatisehen Formen 
v on Narkolepsie (Postencephalitis, Tumoren: v. Economo, Pette, Purves- 
Stewart, Luel~sch, Weisenburg) verlegt man den ,,Fokus" des abnormen 
Gesehehens 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 betraehtet Pavlov den Schlaf 
als eortiealen Ursprungs; als eine fortsehreitende Hemmung der eorti- 
calen T~tigkeit, die auf einige Zentren der tieferen Hirntei]e fibergreift. 
Diese Erkls des Schlafanfalls mit Hilfe bedingter Reflexe ist in neuerer 
Zeit yon Levin aufgegriffen. Wilson wendet dagegen ein, dab besonders 
bei den kataplektisehen Anf~llen angenommen werden mh:sse, da6 die 
Hirnrindent~ttigkeit erhalten ist (Bewul~tsein, positiver Babinski). Roth- 
/eld betont,,  dal~ die Frage der Rindents bei den nark01eptisehen 
Anf/~]len noch often sei. 

Die vorliegenden Studien ergaben, da6 die hirnbioelektrisehen 
Aquivalente der versehiedenen Formen des Anfa]lsgesehehens bei der 
Narkolepsie ein gemeinsames Kennzeichen haben: Bei lokalisierten Ab- 
leitungen yon der Kopfsehwarte, bei denen die eorticale Spannungspro- 
duktion unmittelbar erfaBt wird, t r i t t  eine Reduktion derselben ein. Die 
Potentialschwankungen des normalen Wachzustandes versehwinden. 
Die hirnbioelektrischen Aquivalente der versehiedenen Anfallsformen 
(vom Sehlafanfall bis zum kataplektisehen Anfal]) sind also weitgehend 
einfSrmig. Sie er]auben nieht die Differenzierung, die kliniseh mSglich 
ist. Sie gleiehen den Befunden, die man im physiologisehen Sehlaf findet 
und bei Kranken, bei denen durch einen Prozel~ die Rindentgtigkeit an 
umsehriebener Stel]e abge/~ndert ist. Es ist hinzuzuffigen, da~ die Ab- 
~nderung der Hirnrindent~tigkeit mit Beginn des Anfalles pl6tzlich und 
gleichzeitig i~ber den versehiedenen Regionen einsetzt. Man kann also 
nieht feststellen, dal3 diese Abs an einer Stelle beginnt, allms 
fortschreitet und schon eine Zeit]ang besteht, ehe tier Anfall eintritt, 
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wie es etwa der Auffassung yon Pavlov entsprechen wiirde. Die Be- 
funde sprechen vielmehr daffir, dal~ durch T~tigkeits~nderung in einem 
tiefer gelegenen Hirnteil die corticale T~tigkeit sekund~r abge~ndert 
wird. Damit geben diese physiologischen Untersuchungen einen direkten 
Hinweis darauf, dal~ der Fokus des abnormen Geschehens tats~chlich 
subcortical zu suchen ist (s. auch Janzen und Kornmi~ller). 

Wie bereits hervorgehoben, besagen diese Feststellungen nicht, dab 
die Hirnrindent~tigkeit ausgesehaltet, sondern nur dal~ sie vollsti~ndig 
abge~ndert 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 
Krampfstromabli~ufe ws der Dauer der Absence (Gibbs, Jasper und 
Mitarbeiter, Janzen und Kornmi~ller, Jung).  Diese treten meist gleich- 
zeitig fiber allen Tdilen der Konvexit~t auf. Den Anfi~llen yon Bewu~t- 
losigkeit, petit  mal im Rahmen der- Epilepsie entsprechen auch abnorm 
gesteigerte Erregungsabl~ufe (KrampfstrSme), die nicht die Kennz~ichen 
eines prim~ren corticalen Fokus aufweisen. Bei all diesen Zusti~nden 
muI~ auf Grund hirnbioelektrischer Kriterien 1 angenommen werden, dab 
ein nicht im Bereich des effal~baren Cortex, vermutlich subcortical 
gelegener prim~rer Fokus in abnorm gesteigerte Ts ger~t und dutch 
nervSse Fortleitung die l%indent~tigkeit ebenfalls in abnorm gesteigerte 
Ti~tigkeit versetzt. Damit ist festgestellt, daI~ das pathophysiologische 
Geschehen bei der Narkolepsie ganz anders ist als bei den genannten 
Zust~nden. 

Nun konnten Janzen und Kornmi~ller zeigen, dal~ bei echten subcorti- 
calen epileptischen Anf~llen die Hirnrindent~tigkeit bioelektrisch ledig- 
lich im Sinne verminderter T~tigkeit bei Fehlen der Spontanschwankungen 
des Wachzustandes abge~ndert zu sein braucht. Das corticale bio- 
elektrische ~quivalent war also ~hnlich wie bei den bier beschriebenen 
kataplektischen Anf~llen. Es bestanden abet einige wichtige Unter- 
schiede. Es wurde in der Beschreibung der Befunde hervorgehoben, 
dal~ w~hrend des Anfalls gelegentlich kurze Gruppen der Spontan- 
schwankungen des Wachzustandes nachweisbar waren, insbesondere 
wenn der Kranke Bewegungsversuche machte, ferner in Auswirkung 
yon ~u~eren Reizen. Etwas ~hnliches konnte bisher bei epileptischen 
Anfi~llen, insbesondere auch den subcorticalen Anfs nie beobachtet 
werden. Bei dem yon Janzen und Kornmi2Uer mitgeteilten Fall land sich 
ein ~hnliches Verhalten erst in der posteklamptischen ErschSp/ungsphase 
(Beruhigung der Zentren), in der der betreffende Kranke dureh AuBen- 
reize erweckt werden konnte, aber stets sofort wieder einschlief (eingehende 
Auswertung der Beobachtung s. die genannte Arbeit). 

1 Kornmi~ller, A. E.: Fortschr. Neur. 7, 391,414 (1935) und Die bioelektrischen 
Erscheinungen der Hirnrindenfe]der. Leipzig: Georg Thieme 1937. 
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Aus  d iesem Verg le ich  e r g i b t  sich also,  dal~ das  p a t h o p h y s i o l o g i s c h e  

G e s c h e h e n  bei  d e n  Anf~ l l en  im  R a h m e n  des N a r k o l e p s i e s y n d r o m s  a n d e r s  
ist  als  bei  de r  Ep i leps ie .  Be i  d ieser  h a n d e l t  es sich u m  anfa l l sweise  auf-  
t r e t e n d e  a b n o r m  ges t e ige r t e  T/~tigkeit ,  d ie  im  Be re i ch  de r  H i r n r i n d e  naeh-  
gewiesen  w e r d e n  kann .  Be i  de r  N a r k o l e p s i e  k o n n t e n  Ze i chen  e iner  
so lchen  n i c h t  g e f u n d e n  werden .  

N a e h  d e m  k l in i s chen  B e f u n d  h a n d e l t  es s ich bei  d e m  A n f a l l s g e s c h e h e n  
im  R a h m e n  des  N a r k o l e p s i e s y n d r o m s  u m  eine A u s w e i t u n g  s u c h  phys io -  
logiseh v o r k o m m e n d e r  P h ~ n o m e n e  ins K r a n k h a f t e .  E s  w u r d e  b i sher  
noch  n i c h t  b e o b a c h t e t ,  dab  phys io log i sehe  Vorgs  m i t  a b n o r m e n  
S t e i g e r u n g e n  des  h i r n b i o e l e k t r i s c h e n  E n e r g i e w e e h s e l s  v e r k n f i p f t  waren .  

D ie  m i t  I t i l f e  de r  h i r n b i o e l e k t r i s c h e n  M e t h o d i k  g e m a e h t e n  F e s t s t e l -  
l u n g e n  f iber  den  p a t h o p h y s i o l o g i s c h e n  M e c h a n i s m u s  des  Anfa l l sge sehehens  
bei  de r  N a r k o l e p s i e  e rwe i sen  also d i r e k t  die  t~ i eh t igke i t  de r  d u r c h  k l in i -  
sche  B e o b a e h t u n g e n  g e w o n n e n e n  Vor s t e l l ungen .  
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