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Das Krankheitsbild der Iqarkolepsie hat  fiir den Neurophysiologen 
besonderes Interesse, weft mit den ~chlafanf~llen und den Zust~nden 
yon affektivem Tonusverlust 1 aueh beim Norma]en wirksame ~eeha-  
nismen ins Groteske iibertrieben sind, und so einen Einblick in ihre 
Organisation versprechen. Die Erffillung dieser Erwartung ist jedoch 
grSl~tenteils der Zukunft  vorbehalten. Durch die elektrencephalo- 
graphische Methodik konnten zwar die Schlafzust~nde yon den ge- 
wohnten Formen epileptischer Anfalle abgegrenzt werden. Doch 
abgesehen davon, dab Fs beschrieben worden sind, die einen Uber- 
gang oder eine Kombination yon Narkolepsie und Epilepsie darzu- 
stellen scheinen (REDLICH, GOZDFLA~, THIELE und BERNHARDT), iSt 
die Unterseheidung des kataplektischen Anfalles, besonders wenn mit 
motorischen Reizerscheinungen verbunden, yon ~hnlich aussehenden 
epileI)tisehen Paroxysmen sehr viel schwieriger. Das Kriterium der 
hirnelektrischen Aktivi tat  kann nur selten verwertet werden, weft bei 
der l~arkolepsie solche Zust~nde meist an Affekte gebunden sind, 
die sich schwer willentlich auslSsen lassen. Es gibt aber vereinzelte 
Patienten, bei denen sich die Kataplexie aueh spontan einstellt, oft 
so h~ufig, dal~.dabei das E E G  aufgenommen werden kann. JA~ZEN und 
BEHNSEN batten 1939 einen solchen Fall verSffentlicht, bei dem sowohl 
im Schlaf- als im kataplektisehen und einer dri t ten Art von Anfalt 
unver~ndert  Schlafpotentiale gefunden wurden. Jv~G hat  demgegen- 
fiber bei einem Pat ienten mit spontaner Kataplexie in einem solehen 
w~hrend des ~.~beratmens auftretenden Zustand ein auffallend wenig 
ver~ndertes Bild gesehen. 

Da wir bei unseren Untersuehungen an Narkoleptikern auf einen 
~hnlichen Fall gestol~en sind, glauben wir, dab es gerechtfertigt ist, 
kurz dariiber zu berichten. 

1 Wir benfitzen hier diese eingebiirgerte Bezeichnung, auch wenn sie den 
Zustand nieht vollstandig eharakterisiert. 
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M. C., 1920 geborener Mann. Eine Tante lift an Dementia senilis, sonst in 
der Familie keine NervenMden. Er selbst soll friiher naeh einer Grippe knrz an 
Doppeltsehen gelitten haben. Sonst keine relevante Erkranknng in der persSn- 
lichen Anamnese bis zum Beginn der heutigen Affektion. Interknrrent maehte er 
1941142 eine Lungenaffektion durch, wobei eine positive Wa.R. entdeekt wurde 
(den BegMtumstanden naeh seropositives Lungeninfiltrat); antiluische Kur. 

Das jetzige Leiden trat  in den Jahren 1939 bis 1941 allm/~hlich in ]~rseheinung 
in Form yon vermehrtem Sehlafbediirfnis, so dab der Patient den ganzen Tag 
h/~tte sehlafen kSnnen. Er muB heute naeh den Mahlzeiten immer 10 Min. sehlafen 
und aueh sonst tagsfiber etwas abliegen, sonst hat er st~ndig gegen den Schlaf 
anznkampfen, maeht dabei Fehler bei der Arbeit und sehl~ft schlieBlieh im Sitzen 
oder soggrim Stehen doeh ein. Wird er geweekt, ist er sofort frisch und ausger~ht, 
aber nur solange er nieht~wieder in eine d e n  Schlaf begfinstigende Situation 
kommt. Seit 1944 hat G. aueh ,,Schw~eheanf/s Diese beginnen mi~ einem 
unbesehreibtichen allgemeinen Gefiihl, dauerten anfangs nur sehr kurz, wurden 
aber l~nger, so dab er einmal z~sammenstiirzte. Sonst hat er meist Zeit, zusammen 
zu kauern oder sieh hinzulegen, so dab er sieh nie verletzte. Er spiirt dann ein 
Zueken des Kiefers und des Kopfes, kann nicht, oder nur in Wortfragmenten 
spreehen, obwohl er wSrtlich weiB, was er sagen will. Er versteht alles, was zu 
ibm gesprochen wird, das Bewugtsein ist vollst/~ndig Mar. Naeh einigen Sekunden 
ist der Zustand vorbei und der Patient fiihlt sieh ganz wohl. Diese Anfalle treten 
h/~ufig auf, wenn er lacht (nieht immer und ohne Beziehung zum Grad der Be- 
lustigung), aber vielfaeh aueh spontan, obwohl nicht ganz nnbeeinflul]t dureh 
emotionelle Momente, wie sic z. B. die/irztliche Untersuehung mit sich bringt. 
In gut ausgernhtem Zustand oder bei anregender Besch~ftignng kommen sie 
dagegen weniger h/~nfig vor, hie z.B. beim Radfahren oder Sehwimmen (!). 

Seit Beginn seines Leidens hat C. aueh andere Erseheinungen bemerkt: 
Sein Nachtschlaf ist tier bis Mitternacht oder 2 Uhr, yon da an nur noah sehr 
leicht und intermittierend. Beim Einschlafen hat er oft Zust/inde, in denen er 
zwar waeh ist, aber wie gel~hmt, so dab er nicht rufen kann. Immerhin kann er 
sieh bemerkbar machen, dann berfihrt ihn seine Fran, wail es dadureh raseher 
vorbei geht. Auch hypnagoge Halluzinationen, vor allem akustiseher Art, warden 
angegeben, zum Tail Visionen yon Kriegsszenen usw. Somnambulism~as hat nie 
bestanden. Keine Gewiehtszunahme seit Krankheitsbeginn. Hingegen klagt 
Patient fiber sexnelle Insuffizienz. Kein Verdaeht auf andere inkretorische StS- 
rungen. 

Im Juli  1947 klinisehe Untersuehnng in der Neurochirurgisehen Klinik 
Zfirieh. Neurologischer Befund sowie Resnltate der Liquoruntersuchung (Zellen, 
Eiweigfraktionen, Kolloidknrven, Wa.R.), der Pneumencephalographie und der 
STAVBsehen Glueosedoppelbelastung waren normal. 

Am 5.1.49 kam der Patient zur elektrencephalographisehen Untersuehnng. 
Sehon balm Erheben der Zwischenanamnese, beim Anlegen der Elektroden und 
w/~hrend der Ableitung konnten etwa l0 Anf/~lle yon Tonusverlust beobaehtet 
warden. Ihr Beginn war meist recht pl6tzlieh. Einmal, beim Stehen, lie/] sieh 
Patient in einen n~hen S essel fallen. Im Sitzen fiel zuerst die Prose anti Trotz 
seheinbar starker Kontraktion der Stirnmuskeln konnten die Augen nicht mehr 
ge6ffnet werden. Dann begann ein Tremor des M. orbicnlaris oris, des Kiefers 
oder des ganzen Kopfes, der manehmal aueh langsamere, nickende Bewegungen 
machte. Mehrmals fielen die Arme schlaff hinnnter, elnmal nut der rechte. Auf 
~ragen antwortete Patient mit mfihsam herausgestoBenen Wortfragmenten 
oder nur mit Nieken oder Sehfitteln des Kopfes. 1Y[anehmM versuehte Patient 
erfolglos aufzustehen. Meist bemfihte er sich immer wieder, die Angen zn 5ffnen, 
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bis es endlich gelang und der Anfal l  vorbei war. Im Liegen war der Anfang nieht 
genau feststellbar.  Einer setzte  wahrscheinl ieh ein gleich zu Beginn der Ableitung 
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oder unmitte lbar vorher, als s ich Pat ient  eben niederlegte.  ]~in zweiter folgte 
kurz darauf  und konnte nur daran sicher erkannt werden, dab Pat ient  ihn selbst  
zu melden vermochte.  Nachdem es ibm gelungen war, die Augen zu 6ffnen, 
blieb er ruhig l iegen und schl ief  alsba]d ein, wie auch ein zweitesmal  naeh dutch 
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iiuBern l~eiz bedingtem Unterbruch. Bei der anschliel~end durchgefiihrten Regi- 
strierung in sitzender Stellung (urn eventuelle Tonusverlustanf~lle besser beur- 
teilen zu kSnnen), tr~ten solche vorerst nicht mehr ein, nach des Patienten An- 
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sleht deshalb, well er eben gesehlafen und sleh ausgeraht hat,re. Naeh 18 Min. 
erfolglosen Warrens wurde hyperventiliert, und 4 Min. naeh Ende des ~beratmens 
begann der ers~e einer Serie yon 6 kurz aufeinander folgenden Anf~llen, einer 
bei leiehtem Laehen, die anderen ohne erkennbare Ursaehe. 
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Elektrencel~halogralghische Be]unde (8-channel Grass electroence- 
phalograph model III. Bipolare Ableitung yon 17 Elektroden in 5 
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L~ngs- und 3 Querreihen): Im Wachzustand ist in den zentralen und 
postzentralen Gebieten ein regelm~l~iger Rhythmus yon 71/~81]~ Hertz 
dominant, mit durchschnittlich 30--40#V Amplitude, der bei Augen- 
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5ffnen gut blockiert. Aus den prazentralen Gebieten werden haupt- 
s/~chlich niedrig gespannte schne]lere Frequenzen abge]eitet, die auch 
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anderw/~rts vorhanden sind. Langsamere Potentiale sind nur selten 
eingestreut (Abb. 1). W/~hrend der Hyperventilation ist der dominante 
Rhythmus stark verringert und frontale 6/Sek.-Wellen treten in 
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seltenen Gruppen auf. Die Schla/kurve ist gr51~tenteils dutch flache 
langsame Wellen eh~rakterisiert (B1-Stadium nach DAvis et al.), die 
nur gelegentlieh etwas hShere Amplitude annehmen, und dann meist 
bilateral synchron sind (Be). Streckenweise sind viele Gruppen 
vorwiegend frontM und prazentral entstehender ]5 Hertz-Wellen 
vorhanden (C-Stadium). lWur selten wird der ~bergang ins D-Stadium 
erreicht (Abb. 2). 

Die Tonusverlustan/iille beginnen meist mit einem Blockieren des 
dominanten Rhythmus begleitet yon Muskelpotentialen. Im Liegen 
bleibt (helm einzigen ganz sicher festgestellten Anfall) die Ruhe~ktiviti~t 
vorerst verschwunden ; dann treten namentlieh in den vorderen l%egio- 
nen einige flaehe tr~ge Wellen auf, n~it einer Frequenz um 4~5/Sek. 
Intermittierende Bewegungs- und Muskelartefakte zeugen yon der 
Bemiihung des Patienten, den Zustand zu fiberwinden (Abb. 3). Im 
AnschluB an solche tritt eine Gruppe postzentrMer 8-Hertzwellen auf, 
und nachdem das AugenSffnen gelungen ist, wird ffir kurze Zeit 
wieder die tCuhekurve registriert. Beim Sitzen ist der Zustand im 
]~EG nur an der vermehrten Muskelaktivit~tt zu erkennen, vor allem 
im Beginn und dann wieder bei den Versuchen, zu sprechen, aufzu- 
stehen oder die Augenlider zu heben. Allerdings, wenn der Anfall 
eintritt wahrend die Augen ge6ffnet sind und der dominante Rhythmus 
blockiert ist, bemerkt man dessen Wiedererscheinen beim Zufallen der 
Lider. Die ttirnpotentiale sind dann yon denen der gewShnlichen 
Wachkurve nicht zu unterscheiden (Abb. 4). 

Besprechung. 
Aus einem einzelnen Untersuchungsresultat lassen sich keine 

weitgehenden Schlfisse ziehen. Immerhin kann man, bei Beobaehtung 
der notwendigen Einschriinkungen, Vermutungen anstellen, die wenig- 
stens den Weft eines Indizes haben. 

Da~ unser Pall .klinisch zu den Narkolepsien gehSrt, kann nicht 
bezweifelt werden. Die Einschlafanfiille und die Zusti~nde yon Tonus- 
verlust sind typisch. Dal~ sie auch spontan eintreten, ist eine nieht 
hi~ufige aber bekannte Erscheinung (FIschER, G~vsz]~cKA, LEVlN, 
REDLICIt, THIELE und B]~R~ARDT, WILson). Vielleicht handelt es 
sich nur um ein den ebenfalls vorhandenen ,,Wachanf~llen" ~naloges 
Phs das hier auch tagsiiber vorkommt. Die nachmitternacht- 
lichen SchlafstSrungen, die hypnagogen Halluzinationen, die sexuelle 
Insuffizienz usw. ffigen sich dem Bild gut ein. Nieht sicher gekl~rt 
ist die Frage, ob die Narkolepsie idiopathisch oder symptomatisch ist, 
wegen der verd~chtigen, yon Doppeltsehen gefolgten Grippe in der 
Anamnese. Die Unterscheidung ist abet auch nicht yon prinzipieller 
Bedeutung, da ,,idiopathisch" nut ein S~monym fiir ,,unbekannter 
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Genese" ist. Es ist auch nicht yon der Hand zu weisen, dag viele oder 
alle idiopathischen F/~lle ohnehin X%lgezust~nde unerkannter Ence- 
phalitiden sind, analog dem kryptogenetischen Parkinsonismus. 

~ber  elektreneephalographische ]~efunde bei diesem t(rankheits- 
bild ist sehon mehrfaeh geschrieben worden ( G , ~ s ,  JANZ]~N und 
BEttNSEN, BLAI~E, Gt~I1AItD und KLEITMANN, DYNES und FINLEY). 
Die allgemeine Meinung ist, dab die Waehkurve normal ist, w/~hrend 
im narkoleptischen Anfall die im physio]ogischen Seh]af gesehenen 
u auftreten. Dabei werden reeht versehiedene Schlaf- 
tiefen erreicht, wodureh sich gewisse Unterschiede in den Beobachtungen 
der Autoren erklaren. 

Die genannte l~egel gilt naeh ]3u und FINLEY jedoeh nur ftir 
die ,,idiopathischen" Falle, w/ihrend ihre symlotomatisehen Narkolep- 
tiker abnormale oder atFpische I~EG-Kurven hatten. Sie wiesen aber 
aueh nicht das volle Nrankheitsbild auf. 

Vergleiehen wit unsere Befunde bei 3/[. C. mit den genannten, 
fa]lt erst einInal in ]~ezug auf die Wachkurve der zeitweise zu langsame 
dominante l~hythmus auf. Obwohl manche ~utoren es ablehnen 
werden, diesen ~-l~hythmus zu nennen, glaube ich, dag er biologiseh 
demse]ben entspricht. ]3ei der l~egelmfiBigkeit der t (urve kann es 
sieh nieht um eingestreute langsame Potentiale handeln, die bei Ge- 
sunden und Narkoleptikern im Zustande des erhShten Sch]afbedtirf- 
nisses auftreten. Wahrseheinlicher entspricht diese Verlangsamung 
des e-l~hythmus derjenigen, die normalerweise im Einsehlafstadium 
oder leichten Sehlaf gesehen wird, nur dag sie bier aucb. im vollen 
Wachen ~r was als ]eichte Abnormalit/~t bezeichnet werden 
mug. Wir haben dasselbe noch bei einem andern yon bisher 9 unter- 
suchten Narkolelotikern gesehen, und etwas /~hnliches scheint aueh 
bei dent Tall yon JcNG gefunden worden ztt sein. Dag bei unserem 
Pat ienten im narkoleptischen Anfall die Kurve derjenigen eines Ge- 
sunden im physiologischen Sehlafe g]eicht (bei derselb~n Ableitungsart), 
entspricht den l~rwartungen. 

Die Besonderheit des l%lles liegt in den w/s des Tonusverlustes 
registrierten Potentialen. Diese erinnern, wenn der Zustand im Liegen 
auftrit t ,  durchaus an das ]~insehlafstadium, allerdings ,con ]~ewegungen 
und Stricken Wachkurve unterbrochen. Soweit stimmt der Befund 
mit dem yon JANz~N und Bg~NSEN verSffentlichten ziemlich tiberein. 
Auffallenderweise trifft  dies nieht mehr zu, wenn sieh der Tonus~rerlust 
beim sitzenden Patienten einstellt. Dann ist keine signifikante ~nde- 
rung der cortiealen Aktixdt/~t feststel]bar. ]3ei JuNcs ~'all war das 
l~esultat /~hnlieh, doeh nieht genau vergleichJoar, da bei ihm der Yknfall 
w/ihrend des l)beratmens auftrat  und allf/illige St6rungen vom I-Iyper- 
ventilationseffekt schwerlich abzugrenzen sind. Auch wir haben uns 
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gefragt, ob der Anfall bei unver~ndertem EEG nicht a]s psychogen 
zu betraehten sei. Das ist jedoch kaum denkbar angesichts der typi- 
schen Anamnese und der charakteristisehen Einze]heiten des Zustandes; 
ferner sprechen viele Begleitumstiinde dagegen. Wir glauben deshalb, 
dub zum mindesten bei diesem Patienten der kataplektische Anfa]l 
mit der Aktivit~t des der Untersuehung zug/ingliehen Cortex in keinem 
Zusammenhang steht. 

])as entspricht den Erwartungen yon Dy~v.s und FINLEY, die den 
Tonusverlust, den sie fibrigens bei ihren 18 idiopathischen F/~llen 
wi~hrend der Ableitung hie sahen, als periloheres Ph/~nomen betraehten 
(1941). Dagegen ist zu sagen, dal~ ein norma]es EEG nichts gegen eine 
zentrale Ausl5sung aussagt, leiten wir doch yon einem relativ be- 
schr~tnkten Tell der ttirnrinde ab und vor allem bekommen wir fiber 
die Aktivit~t der subcorticalen Substrate nur wenig indirekte Anhalts- 
punkte. Es ist im Gegenteil anzunehmen, dab die pl5tzliehe, oft einen 
groBen Tell der Willkfirmuskulatur in rascher Folge ergreifende Atonie 
nicht ohne Mitwirkung eines hSheren funktione]len Zentrums m5glieh 
ist. Wit erinnern an die Reizversuche yon W. ]%. HEss, der bei Katzen 
dureh Stimulation zweier verschiedener umschriebener diencephaler 
Areale einerseits seheinbar physiologisehen Schlaf, anderseits vSllige 
Adynamie erzeugte. Die Vermutung .dri~ngt sich auf, dab bei der 
Narkolepsie analoge Zentren abnorm leicht anspreehbar sind. Unser 
Befund kann zu dieser ]~rage aber keinen Beitrag leisten. 

In 2 anderen Beziehungen kommt unserer ]~eobachtung vielleicht 
eine gewisse ]~edeutung zu: Erstens wird der yon BLAKE, GERARD 
und KLEIT~A~ postulierte enge Zusammenhang yon u-Rhythmus 
zu l~[uskeltonus in Frage gestellt. Zweitens unterstreieht sie die Be- 
ziehungen zwischen letzterem und dem Einsch]afen. Dieses wird, wie 
jeder aus eigener Erfahrung wei$, dureh die motorische Entsloannung 
begiinstigt. Aus den Versuchen yon BLAKE, GERARD und K L ~ A N N  
geht hervor, daB' das Nachlassen des Tonus dem Schwinden des Be- 
wugtseins einige Sekunden ~r Obwohl der Narkoleptiker aueh 
im Sitzen und sogar im Stehen und Gehen einsehlafen kann, erliegt er 
dem Schlafzwang im Liegen noch viel leichter. Es daft vermutet 
werden, dab es der Wegfall der propriozeptiven Afferenzen aus der 
Muskulatur und den Gelenken ist, weleher dabei d'ie Hauptrolle spielt. 
Auch beim anfal]sweisen Tonusverlust wird sich dieser Faktor auswirken 
und das Einschlafen erleichtern, sofern nieht Reize aus Getenken und 
passiv gedehnter Muskulatur bei inad~quater Stellung (z. B. im Sitzen) 
dem entgegenstehen. Die Veranderungen im EEG wahrend des kata- 
plektischen Anfalles im Liegen wfirden demnach leichtem Sch]af ent- 
spreehen, der in unserem Fall fibrigens kurz, intermittierend und dem 
Patienten - -  wie so oft ~ nieht bewuBt war. DaB auch bei JA~ZE~s 
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Pa t i en t  die Verhaltnisse gleich lagen, ist mSglich. Jedenfalls  gewinnt  
die lange erwogene Vermutung  eine Stfitze, dab bei den beschriebenen 
F/~llen yon  dureh  Affekt  ausgelSstem Einschlafen (G~LI~EAU, t(Am~m% 
I~EDLICIt, WESTP3KAL) die prim/~re Wirkung  der Emot ion  der Tonus- 
verlust  ist, der Schlaf nur  sekundar.  

Zusammenfassung. 
Es wird fiber einen 28jahrigen Mann beriehtet ,  der das typische 

Bild der  Narkolepsie zeigt mit  der Besonderheit ,  dab neben affektiven 
auch spontane  Anf/ille yon  Tonusverlust  auftreten.  I m  E E G  finder 
man  im Wachzus t and  einen zeitweise etwas ver l~ngsamten dominanten  
t~hy thmus  (7--8/Sek.).  I m  narkoleptischen Anf~ll gleicht die K u r v e  
derjenigen beim physiologischen Schlaf. Wiihrend eines im Liegen auf- 
t re tenden  kataplekt ischen Anfalles werden ebenfalls Schlafpotentiale 
abgeleitet .  Tr i t t  der  Tonusverlnst  im Sitzen anf, ist das E E G  nicht  
e rkennbar  ver/tndert.  Der Zus tan4  scheint keinen direkten Zusammen-  
hang  mit  der cortie~len Aktivit / i t  zu haben,  soweit sie unserer Unter-  
suchung zugi~nglich ist. Das anclersartige 1%sultat bei liegender 
Stel lung ist wohl mi t  kurzen Schlafperioden zu erkl/~ren, begfinstigt 
durch teilweisenWegfall  der propriozeptiven Afferenzen aus den Muskeln. 
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