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Elektrencephalographische Beobachtungen
beim Kkataplektischen Anfall.
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RupoLrr HESS,

Mit 4 Textabbildungen.
{ Eingegangen am 23. Februar 1949.)

Das Krankheitsbild der Narkolepsie hat fiir den Neurophysiologen
besonderes Interesse, weil mit den Schlafanfillen und den Zustinden
von affektivem Tonusverlust! auch beim Normalen wirksame Mecha-
nismen ins Groteske iibertrieben sind, und so einen Einblick in ihre
Organisation versprechen. Die Erfiillung dieser Erwartung ist jedoch
groBtenteils der Zukunft vorbehalten. Durch die elektrencephalo-
graphische Methodik konnten zwar die Schlafzustinde von den ge-
wohnten Formen epileptischer Anfille abgegrenzt werden. Doch
abgesehen davon, daB Fille beschrieben worden sind, die einen Uber-
gang oder eine Kombination von Narkolepsie und Epilepsie darzu-
stellen scheinen (RepricH, Gorprram, THIELE und BERNHARDT), ist
die Unterscheidung des kataplektischen Anfalles, besonders wenn mit
motorischen Reizerscheinungen verbunden, von &hnlich aussehenden
epileptischen Paroxysmen sehr viel schwieriger. Das Kriterium der
hirnelektrischen Aktivitit kann nur selten verwertet werden, weil bei
der Narkolepsie solche Zustéinde meist an Affekte gebunden sind,
die sich schwer willentlich auslosen lassen. KEs gibt aber vereinzelte
Patienten, bei denen sich die Kataplexie auch spontan einstellt, oft
so haufig, daB.dabei das EEG aufgenommen werden kann. JANzZEN und
BreBNSEN hatten 1939 einen solchen Fall veroffentlicht, bei dem sowohl
im Schlaf- als im kataplektischen und einer dritten Art von Anfall
unverindert Schlafpotentiale gefunden wurden. JuNe hat demgegen-
iiber bei einem Patienten mit spontaner Kataplexie in einem solchen
withrend des Uberatmens auftretenden Zustand ein auffallend wenig
verdndertes Bild gesehen.

Da wir bei unseren Untersuchungen an Narkoleptikern auf einen
ghnlichen Fall gestofen sind, glauben wir, daBl es gerechtfertigt ist,
kurz dariiber zu berichten.

1 Wir beniitzen hier diese eingebiirgerte Bezeichnung, auch wenn sie den
Zustand nicht vollstandig charakterisiert.
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M. C., 1920 geborener Mann. Eine Tante litt an Dementia senilis, sonst in
der Familie keine Nervenleiden. Er selbst soll frither nach einer Grippe kurz an
Doppeltsehen gelitten haben. Sonst keine relevante Erkrankung in der persén-
lichen Anamnese bis zum Beginn der heutigen Affektion. Interkurrent machte er
1941/42 eine Lungenaffektion durch, wobei eine positive Wa.R. entdeckt wurde
(den Begleitumstinden nach seropositives Lungeninfiltrat); antiluische Kur.

Das jetzige Leiden trat in den Jahren 1939 bis 1941 allméahlich in Erscheinung
in Form von vermehrtem Schlafbediirfnis, so daBl der Patient den ganzen Tag
hitte schlafen konnen. Er muf heute nach den Mahlzeiten immer 10 Min. schlafen
und auch sonst tagsiiber etwas abliegen, sonst hat er stindig gegen den Schlaf
anzukampfen, macht dabei Fehler bei der Arbeit und schlaft schlieBlich im Sitzen
oder sogarim Stehen doch ein. Wird er geweckd, ist er sofort frisch und ausgeruht,
aber nur solange er nicht wieder in eine den Schlaf begiinstigende Situation
kommt. Seit 1944 hat C. auch ,,Schwicheanfille. Diese beginnen mit einem
unbeschreiblichen allgemeinen Gefithl, dauerten anfangs nur sehr kurz, wurden
aber langer, so dafl er einmal zusammenstiirzte. Sonst hat er meist Zeit, zusammen
zu kauern oder sich hinzulegen, so dafl er sich nie verletzte. Er spiirt dann ein
Zucken des Kiefers und des Kopfes, kann nicht, oder nur in Wortfragmenten
sprechen, obwohl er wortlich weill, was er sagen will. Er versteht alles, was zu
ihm gesprochen wird, das BewuBtsein ist vollstandig klar. Nach einigen Sekunden
ist der Zustand vorbei und der Patient fiiblt sich ganz wohl. Diese Anfille treten
hiufig auf, wenn er lacht (nicht immer und ohne Beziehung zum Grad der Be-
lustigung), aber vielfach auch spontan, obwohl nicht ganz unbeeinflult durch
emotionelle Momente, wie sie z. B. die drztliche Untersuchung mit sich bringt.
In gut ausgeruhtem Zustand oder bei anregender Beschafticung kommen sie
dagegen weniger hiufig vor, nie z. B. beim Radfahren oder Schwimmen (!).

Seit Beginn seines Leidens hat C. auch andere Erscheinungen bemerkt:
Sein Nachtschlaf ist tief bis Mitternacht oder 2 Uhr, von da an nur noch sehr
leicht und intermittierend. Beim Eingchlafen hat er oft Zustinde, in denen er
zwar wach ist, aber wie gelihmt, so daB er nicht rufen kann. Immerhin kann er
sich bemerkbar machen, dann bertihrt jhn seine Frau, weil es dadurch rascher
vorbei geht. Auch hypnagoge Halluzinationen, vor allem akustischer Art, werden
angegeben, zum Teil Visionen von Kriegsszenen usw. Somnambulismus hat nie
bestanden. Keine Gewichtszunahme seit Krankheitsbeginn. Hingegen klagt
Patient iiber sexuelle Insuffizienz. Kein Verdacht auf andere inkretorische Sto-
rungen.

Im Juli 1947 klinische Untersuchung in der Neurochirurgischen Klinik
Ziirich. Neurologischer Befund sowie Resultate der Liquoruntersuchung (Zellen,
EiweiBfraktionen, Kolloidkurven, Wa.R.), der Pneumencephalographie und der
StavBschen Glucosedoppelbelastung waren normal.

Am 5.1.49 kam der Patient zur elektrencephalographischen Untersuchung.
Schon beim Erheben der Zwischenanamnese, beim Anlegen der Elektroden und
wiahrend der Ableitung konnten etwa 10 Anfille von Tonusverlust beobachtet
werden. Thr Beginn war meist recht plétzlich. Einmal, beim Stehen, lieB sich
Patient in einen nahen Sessel fallen. Im Sitzen fiel zuerst die Ptose auf. Trotz
scheinbar starker Kontraktion der Stirnmuskeln konnten die Augen nicht mehr
getffnet werden. Dann begann ein Tremor des M. orbicularis oris, des Kiefers
oder des ganzen Kopfes, der manchmal auch langsamere, nickende Bewegungen
machte. Mehrmals fielen die Arme schlaff hinunter, einmal nur der rechte. Aunf
Fragen antwortete Patient mit mithsam herausgestoBenen Wortfragmenten
oder nur mit Nicken oder Schiitteln des Kopfes. Manchmal versuchte Patient
erfolglos aufzustehen. Meist bemiihte er sich immer wieder, die Augen zu &ffnen,
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bis es endlich gelang und der Anfall vorbei war. Im Liegen war der Anfang nicht
genau feststellbar, Einer setzte wahrscheinlich ein gleich zu Beginn der Ableitung
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oder unmittelbar vorher, als sich Patient eben niederlegte. Ein zweiter folgte
kurz darauf und konnte nur daran sicher erkannt werden, dafl Patient ihn selbst
zu melden vermochte. Nachdem es ihm gelungen war, die Augen zu 6ffnen,
blieb er ruhig liegen und schlief alsbald ein, wie auch ein zweitesmal nach durch
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suBern Reiz bedingtem Unterbruch. Bei der anschlieBend durchgefiihrten Regi-
strierung in sitzender Stellung (um eventuelle Tonusverlustanfille besser beur-
teilen zu kdnnen), traten solche vorerst nicht mehr ein, nach des Patienten An-
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sicht deshalb, weil er eben geschlafen und sich ausgerubt hatte. Nach 18 Min.
erfolglosen Wartens wurde hyperventiliert, und 4 Min, nach Ende des Uberatmens
begann der erste einer Serie von 6 kurz aufeinander folgenden Anfillen, einer
bei leichtem Lachen, die anderen ohne erkennbare Ursache.
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(8-channel Grass electroence-

phalograph model III. Bipolare Ableitung von 17 Elektroden in 5

Elektrencephalographische Befunde
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Im Wachzustand ist in den zentralen und

postzentralen Gebieten ein regelmiBiger Rhythmus von 7,8/, Hertz
dominant, mit durchschnittlich 30-—40 4V Amplitude, der bei Augen-

Léngs- und 3 Querreihen):
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offnen gut blockiert. Aus den priizentralen Gebieten werden haupt-
sichlich niedrig gespannte schnellere Frequenzen abgeleitet, die auch
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anderwirts vorhanden sind. Langsamere Potentiale sind nur selten
eingestreut (Abb. 1). Wahrend der Hyperventilation ist der dominante
Rhythmus stark verringert und frontale 6/Sek.-Wellen treten in
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seltenen Gruppen auf. Die Schlaflkurve ist groBtenteils durch flache
langsame Wellen charakterisiert (B,-Stadium nach Davis et al.), die
nur gelegentlich etwas héhere Amplitude annehmen, und dann meist
bilateral synchron sind (B,). Streckenweise sind viele Gruppen
vorwiegend frontal und prizentral entstehender 15 Hertz-Wellen
vorhanden (C-Stadium). Nur selten wird der Ubergang ins D-Stadium
erreicht (Abb. 2).

Die Tonusverlustanfille beginnen meist mit einem Blockieren des
dominanten Rhythmus begleitet von Muskelpotentialen. Im Liegen
bleibt (beim einzigen ganz sicher festgestellten Anfall) die Ruheaktivitit
vorerst verschwunden ; dann treten namentlich in den vorderen Regio-
nen einige flache trige Wellen auf, mit einer Frequenz um 4—5/Sek.
Intermittierende Bewegungs- und Muskelartefakte zeugen von der
Bemiihung des Patienten, den Zustand zu iiberwinden (Abb. 3). Im
Anschluf} an solche tritt eine Gruppe postzentraler 8-Hertzwellen auf,
und nachdem das Augenoffnen gelungen ist, wird fiir kurze Zeit
wieder die Ruhekurve registriert. Beim Sitzen ist der Zustand im
EEG nur an der vermehrten Muskelaktivitit 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 wihrend die Augen geéffnet sind und der dominante Rhythmus
blockiert ist, bemerkt man dessen Wiedererscheinen beim Zufallen der
Lider. Die Hirnpotentiale sind dann von denen der gewdhnlichen
Wachkurve nicht zu unterscheiden (Abb. 4).

Besprechung.

Aus einem einzelnen Untersuchungsresultat lassen sich keine
weitgehenden Schliisse ziehen. Immerhin kann man, bei Beobachtung
der notwendigen Einschrinkungen, Vermutungen anstellen, die wenig-
stens den Wert eines Indizes haben.

Dal unser Fall klinisch zu den Narkolepsien gehért, kann nicht
bezweifelt werden. Die Einschlafanfille und die Zustinde von Tonus-
verlust sind typisch. Daf sie auch spontan eintreten, ist eine nicht
hiaufige aber bekannte Erscheinung (FiscueEr, GRUszECKA, LEVIN,
RepricH, THieLE und BERNHARDT, WiLsoN), Vielleicht handelt es
sich nur um ein den ebenfalls vorhandenen ,,Wachanfillen® analoges
Phinomen, das hier auch tagsiiber vorkommt. Die nachmitternicht-
lichen Schlafstérungen, die hypnagogen Halluzinationen, die sexuelle
Insuffizienz usw. fiigen sich dem Bild gut ein. Nicht sicher geklirt
ist die Frage, ob die Narkolepsie idiopathisch oder symptomatisch ist,
wegen der verdidchtigen, von Doppeltsehen gefolgten Grippe in der
Anamnese. Die Unterscheidung ist aber auch nicht von prinzipieller
Bedeutung, da ,,idiopathisch® nur ein Synonym fiir ,,unbekannter
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Genese‘‘ ist. Es ist auch nicht von der Hand zu weisen, daB viele oder
alle idiopathischen Félle ohnehin TFolgezustéinde unerkannter Ence-
phalitiden sind, analog dem kryptogenetischen Parkinsonismus.

Uber elektrencephalographische Befunde bei diesem Krankheits-
bild ist schon mehrfach geschrieben worden (GiBms, JanzEN und
BerNSEN, BLAkE, GiRarD und Krierrmany, Dyses und FiNiey).
Die allgemeine Meinung ist, daBl die Wachkurve normal ist, wihrend
im narkoleptischen Anfall die im physiologischen Schlaf gesehenen
Verinderungen auftreten. Dabei werden recht verschiedene Schlaf-
tiefen erreicht, wodurch sich gewisse Unterschiede in den Beobachtungen
der Autoren erkliren.

Die genannte Regel gilt nach Dy~NEs und FINLEY jedoch nur fiir
die ,,idiopathischen* Félle, wihrend ihre symptomatischen Narkolep-
tiker abnormale oder atypische EEG-Kurven hatten. Sie wiesen aber
auch nicht das volle Krankheitsbild auf.

Vergleichen wir unsere Befunde bei M. C. mit den genannten,
tallt erst einmal in Bezug auf die Wachkurve der zeitweise zu langsame
dominante Rhythmus auf. Obwohl manche Autoren es ablehnen
werden, diesen «-Rhythmus zu nennen, glaube ich, da8 er biologisch
demselben entspricht. Bei der RegelmiiBigkeit der Kurve kann es
sich nicht um eingestreute langsame Potentiale handeln, die bei Ge-
sunden und Narkoleptikern im Zustande des erhohten Schlafbediirf-
nisses auftreten. Wahrscheinlicher entspricht diese Verlangsamung
des a-Rhythmus derjenigen, die normalerweise im Einschlafstadium
oder leichten Schlaf gesehen wird, nur daBl sie hier auch im vollen
Wachen vorkommt, was als leichte Abnormalitit bezeichnet werden
muB. Wir haben dasselbe noch bei einem andern von bisher 9 unter-
suchten Narkoleptikern gesehen, und etwas #hnliches scheint auch
bei dem Fall von JunNe gefunden worden zu sein. DaB bei unserem
Patienten im narkoleptischen Anfall die Kurve derjenigen eines Ge-
sunden im physiologischen Schlafe gleicht (bei derselben Ableitungsart),
entspricht den Erwartungen.

Die Besonderheit des Falles liegt in den wihrend des Tonusverlustes
registrierten Potentialen. Diese erinnern, wenn der Zustand im Liegen
auftritt, durchaus an das Einschlafstadium, allerdings von Bewegungen
und Stiicken Wachkurve unterbrochen. Soweit stimmt der Befund
mit dem von JANZEN und BEHNSEN vertffentlichten ziemlich iiberein.
Auffallenderweise trifft dies nicht mehr zu, wenn sich der Tonusverlust
beim sitzenden Patienten einstellt. Dann ist keine signifikante Ande-
rung der corticalen Aktivitit feststellbar. Bei Jouwes Fall war das
Resultat ahnlich, doch nicht genau vergleichbar, da bei ihm der Anfall
wahrend des Uberatmens auftrat und allfillige Storungen vom Hyper-
ventilationseffekt schwerlich abzugrenzen sind. Auch wir haben uns
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gefragt, ob der Anfall bei unverdndertem EEG nicht als psychogen
zu betrachten sei. Das ist jedoch kaum denkbar angesichts der typi-
schen Anamnese und der charakteristischen Einzelheiten des Zustandes;
ferner sprechen viele Begleitumsténde dagegen. Wir glauben deshalb,
dafl zum mindesten bei diesem Patienten der kataplektische Anfall
mit der Aktivitdt des der Untersuchung zuginglichen Cortex in keinem
Zusammenhang steht.

Das entspricht den Erwartungen von DyNEs und FINLEY, die den
Tonusverlust, den sie iibrigens bei ihren 18 idiopathischen Fillen
wihrend der Ableitung nie sahen, als peripheres Phéinomen betrachten
(1941). Dagegen ist zu sagen, daBl ein normales EEG nichts gegen eine
zentrale Auslosung aussagt, leiten wir doch von einem relativ be-
schrinkten Teil der Hirnrinde ab und vor allem bekommen wir iiber
die Aktivitit der subcorticalen Substrate nur wenig indirekte Anhalts-
punkte. Es ist im Gegenteil anzunehmen, dafl die plotzliche, oft einen
grofen Teil der Willkiirmuskulatur in rascher Folge ergreifende Atonie
nicht ohne Mitwirkung eines héheren funktionellen Zentrums maoglich
ist. Wir erinnern an die Reizversuche von W. R. HEss, der bei Katzen
durch Stimulation zweier verschiedener umschriebener diencephaler
Areale einerseits scheinbar physiologischen Schlaf, anderseits vollige
Adynamie erzeugte. Die Vermutung dringt sich auf, daB bei der
Narkolepsie analoge Zentren abnorm leicht ansprechbar sind. Unser
Befund kann zu dieser Frage aber keinen Beitrag leisten.

In 2 anderen Beziehungen kommt unserer Beobachtung vielleicht
eine gewisse Bedeutung zu: Erstens wird der von BrLAKE, GERARD
und KiEITMAN postulierte enge Zusammenhang von a-Rhythmus
zu Muskeltonus in Frage gestellt. Zweitens unterstreicht sie die Be-
ziehungen zwischen letzterem und dem Einschlafen. Dieses wird, wie
jeder aus eigener Erfahrung weiB, durch die motorische Entspannung
begiinstigt. Aus den Versuchen von BLAKE, GERARD und KLEITMANN
geht hervor, daB das Nachlassen des Tonus dem Schwinden des Be-
wuBtseins einige Sekunden vorangeht. Obwohl der Narkoleptiker auch
im Sitzen und sogar im Stehen und Gehen einschlafen kann, erliegt er
dem Schlafzwang im Liegen noch viel leichter. Es darf vermutet
werden, daBl es der Wegfall der propriozeptiven Afferenzen aus der
Muskulatur und den Gelenken ist, welcher dabei die Hauptrolle spielt.
Auch beim anfallsweisen Tonusverlust wird sich dieser Faktor auswirken
und das Einschlafen erleichtern, sofern nicht Reize aus Gelenken und
passiv gedehnter Muskulatur bei inaddquater Stellung (z. B. im Sitzen)
dem entgegenstehen. Die Verdnderungen im EEG wihrend des kata-
plektischen Anfalles im Liegen wiirden demnach leichtem Schlaf ent-
sprechen, der in unserem Fall iibrigens kurz, intermittierend und dem
Patienten — wie so oft — nicht bewuBt war. Dall auch bei JANzZENs
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Patient die Verhéltnisse gleich lagen, ist moglich. Jedenfalls gewinnt
die lange erwogene Vermutung eine Stiitze, dafl bei den beschriebenen
Fillen von durch Affekt ausgeldstem Einschlafen (GELINEAU, KAHLER,
RepLicH, WESTPHAL) die primére Wirkung der Emotion der Tonus-
verlust ist, der Schlaf nur sekundar.

Zusammenfassung.

Es wird ither einen 28jihrigen Mann berichtet, der das typische
Bild der Narkolepsie zeigt mit der Besonderheit, daB neben affektiven
auch spontane Anfille von Tonusverlust auftreten. Im EEG findet
man im Wachzustand einen zeitweise etwas verlangsamten dominanten
Rhythmus (7—38/Sek.). Im narkoleptischen Anfall gleicht die Kurve
derjenigen beim physiologischen Schlaf. Wihrend eines im Liegen auf-
tretenden kataplektischen Anfalles werden ebenfalls Schlafpotentiale
abgeleitet. Tritt der Tonusverlust im Sitzen auf, ist das EEG nicht
erkennbar verindert. Der Zustand scheint keinen direkten Zusammen-
hang mit der corticalen Aktivitdt zu haben, soweit sie unserer Unter-
suchung zuginglich ist. Das andersartige Resultat bei liegender
Stellung ist wohl mit kurzen Schlafperioden zu erkldren, begiinstigt
durch teilweisen Wegfall der propriozeptiven Afferenzen aus den Muskeln.
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