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Beitrag zum Problem der motorischen H~rstummheit* 

Von 
GERHARD GOLLNITZ** 

Mit 5 Textabbildungen 

(Eingegangen am 21. November 1957) 

Mit , ,H6rstummheit"  wird im Kindesalter seit Co~N (1886) das Aus- 
bleiben der Spraehentwicklung auch nach dcm 3. Lebensjahr bezeichnet. 
Wir trennen eine sensorische Form mit  der mangelnden Erweckbarkeit  
zu akustisehen Reizen yon der motorischen, die bei anns normaler 
Intelligenz und normalem Sprachversts eine Unfs zu sprach- 
lichen AuBerungen bzw. eine mangelnde Transponierung des Geh6rten 
in den motorisch-sprachlichen Bereich bietet. In  der Regel wird bei der 
motorisehen Form auch eine motorische Ungeschicklichkeit des Kindes 
und in manchen Fs auch einc schwere St6rung der mimischen Inner- 
ra t ion  beobaehtet.  Wir m6chten glauben, dab sich unter dem sprach- 
lich keineswegs recht gliicldichen Begriff ,,motorische I{Srstummheit" 
doeh versehiedene ,,Werkzeugst6rungen" verbergen kSnnen. Diesen Be- 
griff, den J.  L ~ G E  der , ,Ganzheitsst6rung" gegeniiberstellte, hat  
v. STOCKIneT besonders ffir die Differenzierung der kindlichen Intelligenz- 
anomalien im Hinblick auf  umschriebcne St6rungen der Sinnesleistun- 
gen angewendet. Nur die genaue Analyse jedes Einzelfalles kann uns 
daher die f/Jr Atiologie, Diagnostik und Therapieplan gleichermaBen 
wichtigen Aufsehlfisse geben, um so mehr, als nicht alle motorisch hSr- 
s tummen Kinder das Syndrom in so schwerer Ausprs zeigen. Die 
~lberg/inge sind moist flieBcnd yon einer nur verz6gerten Sprachentwick- 
lung auf  motorischer Basis bis hin zu dem schweren Bild einer Pseudo- 
bulb/~rparalyse und buecolingualen Apraxie, wie sic der hier zu be- 
sprcchende und in vieler Hinsicht recht instruktive Fall zeigt. 

Der je%zt 51/2 Jab_re al%e Manffod wurde normal geboren und entwickelte sich 
auch bis zum Alter yon 13/4 Jahren vSUig regelrech%. Konnte laufen und bereits ffir 
sein Alter gut sprechon. Bekam zu diesem Zeitpunk% eine hochfieberhafte, yon dem 
behandelnden Kreiskrankenhaus als Encephalitis gedeutete Erkrankung. 

Auszug aus der damaligen Krankengesehichte. Das Kind wurde in schlafrigem 
Zustand eingewiesen. Ziemlich h/~ufig, besonders abet bei st/~rkeren AuBenreizen, kam 

* Auszugsweise vorge~ragon auf der Tagung der Med. Wiss. Ges. f. Psychia%rie 
u. Neurologie in Jena am 13. April 1957. 

** Herrn Prof. P6~ITz, Halle, zum 70. Geburtstag gewidme%. 
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es zu Zuckungen im Bereich der rechten KOrperseite und des re. Mundwinkels, die 
zeitweise auch auf den ganzen KSrper iibergriffen. Bliekrichtung anfallsweise nach 
li. oben. FaeiMisparese re. Keine Nackensteifigkeit. Die Eigeureflexe sind kaum 
auszul6sen. ~Tberempfindlichkeit und Abwehrbewegungen bei Beriihrung. Leichte 
Conjunctivitis. Das Krankheitsbild wurde als Encephalitis angesehen. Die anf~ng- 
lichen Temperaturen um 38,8 ~ gingen unter Aureomycin und Penicillin zur~iek. 
Das Kind wurde mit  Chloralhydrat und Luminal ruhiggestellt. Naeh 2 Woehen 
ging die Seblafsueht zurtiek, aueh die Augensymptome verloren sich wieder. Das 
I(ind reagierte wieder auf Gerguschc und begann zu greifen, zungehst re., sehr viel 
spgter erst li. Da das Kind tiberhaupt nieh~ sehluekte, war 4 Woehen Sondenfiitte- 
rung nStig. Bei der Entlassung bestanden noeh geringe SehluekstSrungen. Die 
Spraehe war aber noeh nieht wiedergekehrt, gehen und stehen hatge das Kind 
wieder gelernt. 

Der Mutter fiel nach der Klinikentlassung auf, dab der Junge stgndig den Mund 
often hst te  und dab ibm der Speiehel aus dem Munde lief. Er  konnte nieht mehr 
riehtig trinken und aueh nicht mehr wie sonst essen. Nut  das Sehincken funktio- 
nierte, er mugte abet meist breiige Nahrung zu sieh nehmen. Die kOrperliehe Entwick- 
lung ging ann~hernd normal weiter. Im Abstand yon 2--3  Monaten Anfglle yon 
BewuBtseinsverlust. Wird wegen der bislang noeh immer fehlenden Spraehentwick- 
lung eingewiesen. 

KSrperlieher Befund. Xleiner, gTaziler, 101 em groger, 16,7 kg schwerer Junge. 
Allgemeinzustand ausreichend. Gesichtsfarbe blaB. Bewegungen im Vergleieh zu 
gleichalterigen Kindern sehwerfglliger, ,,tolpatsehiger". Die Mimik wirkt steif, 
ausch'ueksarm. Dabei wird die li. Gesichtsh~lfte sehleehter innerviert Ms die re. 
Gesiehtsausdruek dutch den fast stgndig offencn Mund, aus dem gewOhnlieh 
Speiehel rinnt, suf  den ersten Bliek etwas bl6de. Gelegenflieh wischt sieh der Junge 
mit  dem L~tzehen den Mund ab, sebJieBt manehmal spontsn den Mund, beim 
Laehen ziemlieh unkoordilxierte, meist wechseind asymmetrisehe mimische geaktio- 
nen. Die ~unktion s/~mtlicher Hirnnerven ist im ]~ereiehe des peripheren moto- 
risehen Neuron vSllig ungestSrt. Nuskelvolumen und elektriseher Befund sind nor- 
mal. Eine aktive Innervation der Zunge ist nieht mOglich. Gaumenbogen wird 
seitengleieh innerviert. Wiirgreflex bciderseits abgesehwgcht, abet vorhandem 
Tonus, Trophik und grobe Kraf t  im Bereieh der Extremitgten regelreeht, die Eigen- 
reflexe li. leieht gesteigert. Bsbinski und TrOmner li. positiv. Bsuchdeeken- und 
Cremasterreflexe li. abgesehwgeht. Zweiter nnd drigter Finger li. bajonettfinger- 
artig verformt. Adiadochokinese li., Dysdiadoehkinese re. Oberflgchen-Sensibilit/~t, 
Tempsratur- und Sehmerzempfindungen - -  soweit aus den Reaktionen des Pat. 
entnommen werden kann - -  symmetriseh und normal. Beim Gang tr i t t  sine Psrese 
nieht in Erseheinnng. ttOrstSrungen sowohl loeripherer sis such zentraler Art lassen 
sieh sieher ausschliegen. 

Psyehiseher Befund. Verh~lt sich auf der Station vSliig altersentspreehend, ha t  
guten Kontskt  zu Xindern und Erwaehsenen. Sehr empfindlieh, ist bemiiht, seine 
Fehlleistungen vor anderen Personen mSgliehst zu verbergen. Leieht entmutigt.  
Bau~ mig Seeno-Materisl wie ein Vierj~hriger, 15st die fOr sein Alter typisehen Ent-  
wicklungstests, versteh~ alle sprachliehen Aufforderungen, hat  elnen relativ groBen 
Begriffssehatz. Xennt  such Oberbegrifte. Kann 2 versehiedene Lgngen und 2 Ge- 
wiehte vergleiehen. Beh/~It 4, Auftrgge gleiehzeitig. Beherrseht die Zahlen von 1 bis 
5. Karm sieh an- und ausziehen, wendet aueh Herod und Striimpfe yon selbst wie- 
der auf die reehte Seite, bevor er sic weglegt. Die Sehuhe kann er sich jedoch mittels 
der Schniirsenkel nieht sllein befestigen. Ziemlieh unruhig, in seines Affektreak- 
tionen ungebremst, launisch, verst~rktes Abwechselungsbediirfnis. Neigt zu moto- 
rischen Stereotypien beim Einschlafen. Die Orientierung im Raum sowie am eigenen 
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und fremden KSrper ist altersentspreehend. Gegensti~nde seiner Umgebung und 
such Abbfldungen sowie Ti~tigkeiten und Situationen werden riehtig bezeiehnet. 

Praxie des Gesiehtes. Stirn runzeln. Bewegt den Kopf auf und ab, kann die Stirn 
nieht runzeln, Augenbrauen werden nicht bewegt. 

Augen schlie[3en. Kneift beide Augen zu. Das li. 5finer sieh aber sofort wieder, 
grimassierende Mitbewegungen im Bereieh des ganzen Gesichtes. 

Augen leicht schlie[3en. Bliekt dabei umher, schlie~t die Augen abet nieht, knefft 
gelegentlich das re. Auge zu. 

Gegenstand nit  den Augen verlolgen. Wenn der Xopf nieht festgeha]ten wird, be- 
wegt sich dieser mehr als die Augen. In den Endstellungen verbleiben die Augen 
hSchstens Bruchteile yon Sekunden. Dabei gelingen horizontale Bewegungen 
schleehter als vertikMe. 

Nase ri~mpfen. Energisehe Stimulation, Bewegung wird mehrmals vorgemaeht. 
Pat. bekommt eine erhebliehe mimische Unruhe, macht schmatzende Bewegungen 
n i t  den  Mund, zieht dann die re. Ober]ippe hoeh und sehtiegt etwas alas re. 
Auge. 

Mund 51[nen. Sehliegt den Mund. Bei wiederholter Aufforderung L~ieheln, Erst 
als ein Spatel und eine Tasehenlampe genommen werden, 5finer er den Mund weir. 
Aueh wenn ein LSffel mit Essen dem Mund gen/~hert wird, 5finer Pat. den Mund 
spontan (soweit er Hunger hat und nieht grundsS~tzlieh abwehrt). 

Mund sehlie[Jen. Aueh dieser Befehl wird nieht ausgefiihrt. Auf ,,Wiseh' Deinen 
Nund ab !" sehlieBt er diesen und wiseht n i t  den L/~tzehen darfiber. 

P/ellen. Sehiittelt den Kopf, grimassiert mi~ der re. Gesiehtsh/~lfte, verzieht 
daraufhin den Mund naeh li. 

Baclcen au]blasen. Maeht vergebliehe Lippen- nnd Mundbewegungen, gelingt 
nieht. 

Zunge herausstreclcen. Gelingt aktiv nieht. Vergebliehe Unterkieferbewegungen. 
0finer sehliefilieh den Mund nnd zeigt mit einem Finger auf seine Zunge. Als er 
einmM n i t  einem Radiergummi radieren durfte, streekte er im Eifer, um das hin- 
undher rutsehende Papier festzuhalten und gleiebzeitig mit der anderen Hand zu 
radieren, seine Zunge etwa 2 cm hervor. Das aktive Herausstreeken der Zunge mig- 
lang abet weiterhin. 

Gurgeln, Sehmatze~ und Ki~ssen. Unm6glieh. 
Lieht auspusten. Sehiittelt mehrmals den Kopf. H~ucht n i t  einem sehnarehen- 

den Laut einmal in Riehtung des Liehtes. Naeh mehrmaligem Vormachen seh]iegt 
Pat. den Mund unter grimassierenden Mitbewegungen und l~gt wieder die Luft 
unter einem sehnarehenden Lant ~usstr5men. Unter vielen Versuehen gelang es 
den  Pat. etwa zwei- bis dreim~l mehr zufi~llig, das LJeht ,,anszuzisehen". 

Husten. Is~ lange nieht zu bewegen, diese (~bung naehzum~chen. I~eigt die Augen 
auf, verzieht den Mund naeh links, produziert einen sehnarchenden Laut. 

Praxie der It~inde. Die Bewegungen werden fiir d~s Alter freilich nngesehiekt ge- 
macht, sonst kann der Pat. aber a]les ausfiihren: Faust maehen,winken, drohen, lange 
Nase, Hiinde klatsehen, zeiehnen, Brief in einenUmsehlag stecken, n i t  Bleistift han- 
tieren, Wasserhahn aufdrehen, auf- und zuknSpfen werden ausreichend gekoImt. Auf 
Ausdrueksbewegungen reagiert er sinnentsprechend. Der Entwurf fiir komplizierte 
Hundhmgsab]~ufe gelingt anfangs nieht i nne r .  Kann beispie]sweise ein Streich- 
holz nicht entziinden, nimmt d~bei aueh wahllos StreiehhSlzer n i t  und ohne Kopf 
sowie ~uch einmM einen danebenliegenden Bleistift. Lernt jedoeh sehr sehnell. Bei 
sp/~teren PrOfungen unterseheidet er gut die StreiehhOlzer n i t  und ohne KSpfchen 
und schafft es aueh, die Kerze anzuziinden. Er erftillt auch andere Aufgaben, die 
einen aus der Situation sich ergebenden Handlungsentwurf verlangen, v611ig alters- 
entspreehend. 
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Foigende Beispiele: 1. Vor ihm liegen Blumen. Der Untersucher sag't: ,,Die 
armen Blumen, sie vertrocknen ja, was machen wh" nu~ damit?"  Pat. holt sich ein 
Glas, geht zum Wasserhahn, 1/~l~t es vollaufen and stellt die Blumen hi~ein. 

2. Bekommt einen Fisch aus Xunststoffmit  der Aufforderung, diesen schwimmen 
zu lassen. Pat. geht zum Waschbecken, sucht nach dem StSpsel, der absichtlich 
entfernt wurde. Macht zum Untersucher entsprechende Gesten and Fragelaute. 
Als ihm gesagt wurde, dab der StSpsel verloren gegangen sei u n d e r  sich etwas 
anderes suchen solle, nimmt er nach einigem zSgerndem Umherblicken einen runden 
Schreibmaschinengummi, der gut in die Offnung des Ausgusses paBt. Da in dem 
Schreibmaschinengummi aber wiederum em kleines Loch ist, n immt er noch einen 

Abb.  1 Abb. 2 Abb.  3 

zweiten Radiergummi, legt diesen obenauf, 1/~t daraufhin Wasser in das Becken 
an4 den Fisch schwimmen. 

In  weiteren Versuchsanordnungen setzt Pat. 7 verschieden groBe Schachteln 
ohne Schwierigkeiten richtig ineinander, legt eine in 3 Teile zerschnittene Xirche 
richtig znsammen und setzt sternf6rmige Figuren aus 4 Bausteinen richtig 
zusammen. Es ergibt sich aus allen Versuchsreihen, da• sowohl eine inner- 
vatorische als auch eine ideokinetische und eine ideatorische Apraxie tier t i r ade  
auszuschliel~en ist. 

Trinken. Xann aus Schnabeltasse cder Strohhalm nicht trinken. Sobald er ein 
Glas mit  Fliissigkeit an den Mund setzt, beginn~ entgegen der sonstigen Unbeweg- 
lichkeit der Zunge diese wie bei einem Sgugling sich vorw/~rts and riickw/irts zu 
bewegen, der Unterkiefer hebt and senkt sich dabei etwas, die Fliissigkeit gieSt der 
Junge dann in den Mund hinein, dabei flieSt etwa die Hglfte des Getrunkenen wie- 
der aus dem Mund heraus (Abb. 1). Der tibrige Schluckvorgang I/~uft, wie bei der 
Kontrolle vor dem R6ntgenschirm festgestellt werden konnte, regelreeht ab. 
Braucht zum Leeren eines kleinen Glases etwa 10 rain. VerscMuckt sich dabei 
manchmal. 

Beim Essen fliissig-breiiger ~ahrung gleiches Bild wie beim Trinken. Bei Brot, 
Xartoffeln, X15$en stopft er sich mit  dem LOffel die Stiicke in den Mund, kann sie 
nicht recht kauen, da die Zunge die Nahrung nicht zwischen die Z~hne schiebt. Ein 
Tell fgllt wieder heraus (Abb. 2), ein Tell wird durch die Auf- und Abbewegungen 
der Zunge, sobald Fliissigkeit hinzukomrat, nach hinten geschoben and dann auto- 
lnatisch heruntergescbiuckt. Behalf nach solchen Mahlzeiten lgngere Zeit grSSere 
Brocken vorne auf tier Zunge, die er anscheinend nicht spiirt. Wenn man ihn dann 
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fr~gt, ob er etwas im Mund habe, schfittelt er mit  dem Kopf. Kann  diese auch nicht 
ausspucken, mul3 sich die Stficke ~us dem Mund herausholen. Beim Essen yon 
Brot und Keksen schiebt Pat.  sich yon Zeit zu Zeit die Bissen wieder zwischen die 
Z~hne (Abb. 3), behalf sie solange im Mund, bis sie ~ufgeweicht sind und miiht 
sich r diese mit  etwas Trinken hinunterzusch]ucken. 

�9 

A.bb. 4 ~ 

Abb. 4 b 

S 

Noch ein Symptom verdient unsere besondere Aufmerksamkeit, das ist eine et- 
was eigentiimliche Zeichenst6rung. Beim Nachzeiclmen altersentsprechend schema- 
tisierter Vorlagen (Aufgaben nuch H. K E ~ z ~ ,  Abb. 4a) f~llt auf, dab der Junge 
diese Gegenst~nde wechselnd um 45, 90 oder 180 ~ gedreht reproduziert (Abb. 4b, d 
u. e). D~bei wechselt die l~ichtur~g n~ch re. oder aueh n~ch li. Die Zeichnungen 
an sich sind ffir das Alter und die motorisehe Behinderung auffallend akkurat und 
w~hren such die Proportionen (Abb. 4 c u. d). Eine Abhgngigkeit der Verdrehungen 
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Abb. 4 c 

Abb. 4d Abb. 4e 
A.bb. 4 a----e. Beschr. s. Text 
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vom Papierformat schien anfangs mSglich, best~itigte sich jedoeh nieht bei wei- 
teren Versuehen. Wurde der Pat. aufgefordert, seine Zeiehnungen nun genau so zu 
drehen, wie die Vorlage ausgerichtet w~r, so drehte er zumeist richtig: Gelegentlich 
verwechselte er einmal eine Reehts- oder Linksdrehung. 

Es maehte sich im fibrigen auch bier eine Lernfahigkeit bemerkbar, wie sie bei 
leichteren Seh~idigungsgraden in der Hirnpathologie immer wieder beobachtet wer- 
den kann, indem der Pat. die ibm nun bekannten Zeiehnungen nicht mehr urn irgend- 
welehe Grade verdrehte. Die Verdrehungen des Gesamtgegenstandes wurden aueh 
geringer, wenn eine Zeichenvorlage oder ein Spielzeug zum Abzeiehnen gegeben 
war. Soba]d er aus dem Gedaehtnis zeiehnen soHte, kam es zu haufigeren Ver- 
drehnngen. 

]~eim Legen yon Lotto-Bildern beobaehteten wir keine Verdrehungen; selbst, 
wenn die Bildehen dem Pat. in verkehrter Lage zugereicht wurden, drehte er sie 
erst riehtig, bevor er sie auf die Vorlage legte. Beim Figurenlegen mit  StreiehhSlzern 
kam es nieht zu irgendwelehen Verlagerungen der Grundachse. g ierbei  nahm der 
Pat. seine li. Hand mit  zur ttilfe, wahrend er sonst nur re. zeiehnete. Er  bemiihte 
sieh hierbei sehr intensiv, die dureh pl5tzliche ungewoNte Bewegungsimpulse vet- 
sehohenen Stgbchen wieder in die riehtige Grundlage zuriickzubringen. 

Einen Hampelmalm zus~mmensetzen kann er, verweehselt hier aueh nicht 
Arme nnd Beine. Lficken in Zeiehnnngen erkennt er gut. Beim Umfahren yon 
Balken verschiedener Breite (4 era, 2 era, ][1/2 cm) kommt es mehrfaeh und ganz 
un~bhgngig yon der Balkenbreite zu einem Versagen, indem plStzlieh eine Xontur  
tibersprungen wird. Der Pat. bemerkt aber seinen Fehler sofor~, sehiittelt jeweils 
den Xopf  und versueht, den Fehler zu korrigieren. Dieses Entgleisen lieB sieh aueh 
bei dem aus dem motometrisehen Test yon OSE~ETZXu entnommenen , ,Labyrinth" 
beobaehten, eine Aufgabe, die erst fiir Siebenjghrige gedacht ist, die der Pat. aber 
relativ gut trotz des nur 2 mm betragenden Abstandes der beiden Linien umfahren 
hat, lediglich, dal~ pl5tzliche welt fiber den bisherigen Rahmen hinausgehende Ent-  
gleisungen auftreten, die der Pat. aber sofort registriert und korrigiert. 

Beim Vorgang des Zeichnens kSnnen wir nun beobaehten, da~ unser Pat. ge- 
wShnlich mit  der I-Iauptkontur beginnt, dal] diese oft - -  aber nicht immer - -  in 
eine andere als die geplante Riehtnng entgleist, und da]  er dann versueht, die wei- 
tere Zeichnung danaeh einzurichten. Dureh sofortiges Kopfschiittein und d~s vor- 
hin besehriebene nachtragliche Zuriickdrehen demonstriert unser Pat.,daB e r -  zu- 
mindest naehtrgglich - -  die ver~nderte Beziehung zwischen Zeichenvorlage und 
eigener Zeichnnng optisch-rgumlieh richtig erfal3t hat. 

Wghrend d~s GeruchsvermSgen nieht gestSrt ist, bietet der Junge bei der Pr/~- 
]ung des Geschmacks einige Anffglligkeiten. Siil~ nnd salzig kann er gut unterschei- 
den. Bei der Qu~litat sauer lgl~t sich eine Latenz bis zu einer halbert Minute be- 
obachten, bis der Junge MiBfallensgul]erungen gibt. Au] ,,bitter" ]ehlt ]edoch im 
.Rahmen der ganzen Zunge ]ede i~ealstion. Weder Chininpulver noeh auf die Zunge 
getropfte ChininlSsung werden yon dem Jnngen beantwortet. Eine Tablette Chinin. 
ttydrochlor. 0,1 wird gIeiehmiitig wie ein Bonbon geintseht. Es tr i t t  aueh keine 
mimisehe Abwehrbewegung auf, die seit J S ~  und MAG~ZCDIE (1826) berei~s beim 
Neugeborenen beschrieben ist. Lediglich die Speiehelabsonderung verstarkt sich 
etw~s. 

Im Luftencephalogramm sind bei ziemlich feinstrichiger peripherer Luftfiillung 
die re]ativ plumpen Ventrikel re. starker erweitert als li. ; I I I .  un4 IV. Ventrikel 
sind verbreitert. Grol]es basales Luftkissen. Kein umschriebener porencephaler 
Defekt. 

Im Elelctroencephalogramm (Abb. 5) herrscht ein 8 Hz-Rhy~hmus bei etwa 60 ttV 
vor. :Die ersten beiden unipolaren Ableitungen zeigen eine kindliche Dysrhythmie 
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mit zahlreichen steflen Abl~ufen, Krampfwellenvarian~en und p~roxysmaler Dys- 
rhythmie. In der 4. Abteilung bipolar nach ~emporal finder sich besonders stark 
ausgeprggt eine deutliche Rech~sbetonung mit l~ngs~men Zwischen- und Delta- 
W~lleYl. 

Blutsenkung, Blutbfld, Liquor und serologische Befunde w~ren vS]lig regelrech~. 
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Bespreehung 
Versuchen wit nun, die cben beschriebene Symptomatologie zuzu- 

ordnen, so wgre zuns zu er~rtern, ob es sich bier nicht um eine extra- 
pyramidale Bewegungsst6rung nach der im frfihesr Kindesalter durch- 
gemachten Encephalitis handeln k6nnte. Diese ]gBt sich jedoch auf 
Grund des neurologischen Befundes und der noeh zu besprechenden 
Werkzeugst6rungen ausschlieBen. 

Auch eine echte BuIbgrparalyse liegt nicht vor, da keinerlci Muskel- 
atrophien odor fibrillgrc Zuckungen bestehen und der elektrische Be- 
fund im Bereich der Gesichtsmuskulatur sowie der Zungc v611ig normal 
ist. Die Schgdigung muB also suprannklegr liegen. Hier wgre die Pseudo- 
bulbgrparalysc, die yon O P ~ H ~  1895 Ms Syndrom bei Kindern 
beschrieben und von PERITZ dann einer zusammenfassenden Arbeit 
unterzogen wurde, zu ventilieren. Die Parese der Muskulatur des Mund- 
bereiches mit  der Unf~higkeit, die Lippen zu spitzen, zu pfeifcn und die 
Backen aufzublasen, die Parese der Zunge, die Kau- und Schluck- 
st6rungen sowie die Dysarthrie mit  der Unm6glichkeit, Konsonanten aus- 
zusprechen, die nach caudalwgrts sich abschw~chcnde spastische Hemi- 
parese nnd das Auftreten all dieser Symptome nach einer frfihkindlichen 
hochfieberhaften cerebralcn Erkrankung stimmen mit  der von P]~ITZ 
angegebenen Symptomatologie v611ig fiberein. 

6* 
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J edoeh  i s t  d a m i t  noeh n ich t  die Qual i t~t  Mler S t6rungen  h inre ichend 
erfaBt, denn  es f indet  sich neben  der  spas t i sehen Parese  und  D ysa r th r i e  
eine Aprax ie  der  bueeol ingualen  Muskula tur .  L I ~ P ~ A ~  besehr ieb bei  
se inem klass isch gewordenen  ,,Regierungsrat" die  doppelse i t ige  Aprax ie  
de r  Kopf- ,  Gesichts-  u n d  Zungenmusku la tu r .  Wei te re  zusammenfassende  
Dars t e l lungen  v e r d a n k e n  wir  B o ~ v I c I ~ I  (1914), SITTm (1931), K3~EIST 
(1934), B~gw~-~ u. KOLM~R (1938). Ube r  Einzelf~lle speziell  im  Kindes-  
a l t e r  be r i eh ten  V~DDV, g (1939), HET:YWR et LWBOVICI (1947), v. STOCK~RT 
(1949), L]~O~HA~]) (1954), VOICVr~Esctr, IO~q~SeV u. GOLDE~qBE~G (1956). 

Der Fall yon VEDDEg h~tte eine Pseudobulb~rp~ralyse mit innerwtorisch-~prak- 
tischen StSrungen im Gesicht, der Zunge und der Extremit~ten. Daneben zeigten 
sieh noeh reeht ~usgepr/~gte optisch-~gnostische Symptome. HE~TYE~ u. LE~owoI 
schildern in einer Sitzung der Pariser neurologisehen Gesellsehaf~ am 9. Januar 1947 
ein siebenj~hriges Kind mit Hemiplegie und fehlender Spraehe bei gutem Spr~ch- 
verst~ndnis, schwerer motoriseher Ungeschieklichkeit der I-I~nde und mimiseher 
Apraxie. Dieses Krankheitsbild wirc~ der ,,seltenen angeborenen Aphasie" zuge- 
ordnet, tn  tier Diskussion besehreibt C~vA~u ein ~hnliehes Kr~nkheitsbild mit 
Anarthrie und buecolingualer Apr~xic. 

V. STOGKERT zitiert ein achtj~hriges M~dehen als Prototyp der motorisehen tt6r- 
stummheit, d~s neben der schweren motorisehen Ungesehickliehkeit des ganzen 
K6rpers ausgepr~gte StSrungen der aktiven mimischen und oralen Innervation 
hatte. VOmVL~sc~: usw. beschrieben ein 5 Jahre altes M~dehen mit einer Lues 
eerebri, das im November 1953 eine I-I~lbseitenl~hmung li. bekam, die sieh d~nn 
leidlieh wieder zuriiekbildete. Im April 1955 pl6tzliche Hemiparese re. und Ver- 
lust der Sprache bei erhaltenem Wortverst~ndnis. Mimisehe AuBerungen waren 
spont~n nieht m6glieh, ebenso land sieh eine Sehluckst6rung, die den ersten - -  
bueealen - -  Tell des Sehluckaktes betr~f, w/~hrend die pharynge~le Phase ungehin- 
alert ablief. Das Syndrom wird ~ls ,,faeio-bucco-lingu~le Apr~xie" eingeor~net. 

LEOlqItA~D erwAhnt in einer Arbeit, in tier er entsprechend der innerwtorischen 
und ideokine~isehen Form der Apr~xie aueh eine irmerwtorische und ideokinetische 
Form tier motorisehen Aph~sie unterseheidet, ein 16j/~hriges M~dchen mit einer 
sehweren Gesiehtsapr~xie und einer ideokinetisehen aph~sisehen Spr~chstSrung. 
Als besondere Kermzeiehen ffir diese ideokinetisehe Form der Aphasie nennt L~o~- 
~ARD ein Suchen nach der riehtigen Spraehbewegung, so d~B ein Stoeken und 
Entgleisungen in falsche Laute eintreten. Die Pat. merken aber in der l~egel frfih- 
zeitig, dab die Innerv~tion f~Isch kommt uncl versuchen, riehtigzustellen oder zu 
unterbreehen. 

I n  den  mimischen  J~ul]erungen b ie t e t  unser  P a t i e n t  oftm~ls I t inweise  
daffir ,  dab  geforder te  Mund-  u n d  Zungenbewegungen  entgleisen,  je- 
doch s ind die  sp/~rliehen, in  l~hy thmus  und  W o r t b i l d u n g  vers t f immel ten  
ein- bis zweis i lbigen Ausrufe  wie:  ,,I ~u", ,,Nei", , ,Mama"  n ioht  ge- 
eigne~, fiber eine D y s a r t h r i e  und  innerva to r i sche  A pra x i e  h inaus-  
gehende  h i rnpa tho log i sehe  Zuordnungen  zu er lauben.  

Die Ana lyse  unseres  P a t i e n t e n  und  die  Mi te inbez iehung jener  nahezu  
iden t i sehen  6 F~l le  des Schr i f t t ums  dfirfte eine t t e r v o r h e b u n g  dieses 
S y n d r o m s  der  Pseudobu lbs  m i t  A pra x i e  der  l~und-Zungen-  
region und  sehwerer  motor i sche r  K o o r d i n a t i o n s b e h i n d e r u n g  des ganzen 
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K6rpers  im l~ahmen der ,,motorisehen ttSrstummheit" woh] recht- 
fertigen. 

Welehem dieser beiden St6rungsbilder ist nun der maggebende An- 
teil f/Jr das Ausbleiben der Sprachentwieklung zuzusehreiben, der 
P seudobulb/irparMyse oder der mimisehen innervatorisehen Apraxie ? 

In  der Zusammenstellung yon P ~ r r z  wird die ,,motorisehe t t6r- 
s tummhei t"  nieht erw/~hnt. Eine prim/~r fehlende Spraehentwieklung 
bei leidliehem Spraehverstgndnis wird nut  bei Tall 1 (OrP~N~IM) und 
Tall 2 (HAgs~a~T~)  angegeben. Beide hat ten sts die Lippen rmeh 
Art  eines Trismus aufeinander gepregt, so dab das Spreehen rein meeha- 
niseh unm6glieh wurde. Augerdem werden bei beiden Patienten sehwere 
spastisehe Paresen an den Beinen und athetoide Bewegungen angegeben. 
Alle anderen Fglle hat ten - -  soweit nieht ein sehwerer Sehwachsinn 
i iberhaupt die Beziehungsaufnahme zur Umwelt  st6rte - -  eine mehr 
oder weniger deutliehe Spraehentwieklung gezeigt. 

Ieh selbst sah kfirzlieh ein 17j/ihriges normalintelligentes M/~dehen 
mi t  einer friihkindlieh erworbenen Pseudobulb/~rparalyse. Es hat te  - -  
wohl etwas verz6gert - -  mi t  3 Jahren angefangen zu spreehen. Auger 
der bulb/~ren und stark n/s Spraehe fand sieh eine sehleehte 
Artikulation der Gaumen- und Liploenlaute. Wortsehatz, W0rt- 
findung, grammatiseher Aufbau und Spraehantrieb waren hingegen 
normal. Es hat te  niemals in der Kindheit  eine motorische H6rstumm- 
heir bestanden und es land sieh aueh kein Anhalt  fiir eine bueeolinguale 
Apraxie. Deshalb will es uns seheinen, dag das Haulgtgewicht bei der 
Ausbildung einer motorischen HSrstummheit der buccolingualen Apraxie 
zulcommt. 

So dfirfte es gerade im ttinblick auf die Diagnostik als aueh auf die 
einzuschlagende Therapie zweckm/H3iger sein, den ohnehin recht ver- 
schwommenen und umstri t tenen Begriff ,,motorisehe H6rstummheit" 
zu vermeiden oder allenfalls nnr einen funktionellen Tatbestand in 
sprachlieher Hinsieht im Sinne yon F~O~SC~ELS SO zu bezeiehnen, und 
das Krankheitsbfld selbst naeh den zugrundeliegenden hirnpathologi- 
sehen Syndromen zu klassifizieren. 

Leider kann unser Tall zur Frage der Lokalisation - -  und das gilt aueh 
f/ir die anderen vorhin erw~hnten 6 F/~lle des Schrifttums - -  wenig Kon- 
kretes beitragen. Aus der Anamnese deuten die anf/s reehts- 
seitigen motorischen Krampfph/inomene auf eine linksseitige Lokali- 
sation. I m  weiteren Verlauf der Encephalitis griff das Kind abet reehts- 
seitig sehr viel friiher wieder als links und im neurologisehen Befund 
lassen sieh aueh jetzt  noeh spastische Symptome auf der linken K6rper- 
seite naehweisen. Der bleibende stgrkere Ausfall w/~re demnaeh rechts- 
hirnig anzunehmen. Daffir spreehen aueh Elektroeneephalogramm und 
Lufteneephalogramm. 
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Die Pseudobulb/~rparalyse mit d e r n u r  schwer zu beeinflussenden 
Parese der Mund- und Zungeninnervation darf wohl anf diese beid- 
seitigen Ausf/ille bezogen werden, w~hrend die innervatorische Apraxie 
der Mund-Zungen-Gegend im Sehrifttum gew6hnlieh auf den Ful~ der 
linken Pr/~zentralregion projiziert wird. 

Wir befinden uns hier auch zugleich in einer Region, die flit die Aus- 
bfldnng der Brocasehen Aphasie verantwortlich gemaeht wird. Nun 
haben aber - -  worauf schon LA~CG~ hinwies - -  keinesfalls alle ,,Broea- 
Kranken" eine Gesichtsapraxie, ws SITTIG zeigen konnte, 
dab auch die isolierte Gesichtsapraxie ohne Broea-Aphasie vorkommt. 
Mfglicherweise ist auch bei der buccolingualen Apraxie eine beidseitige 
L/~sion notwendig. Sehen wir doeh immer wieder, dub Funktionsausf/~lle 
einander symmetrischer tIirnstellen keinesfalls eine einfache Addition 
der sonst einseitigen Symptome ergeben, sondern ein neues und irgend- 
wie die FundamentMleistungen des Gehirns tiefgreifender st6rendes 
Symptom entstehen lassen. 

Wenn A~ccoLD im Lehrbueh der Stimm- und Sprachheilkunde yon 
LuC~Sl~CG~a im Kapitel fiber H6rstummheit erw/~hnt, dal3 es sich bei 
diesem Leiden um den ,,h6chsten Grad der verz6gerten Sprachentwick- 
lung handelt" und unter Hinweis auf Iss~Lnv sagt: ,,Der Vergleieh mit 
der motorischen Aphasie der Erwachsenen liegt nahe", so glauben wir 
mat der Analyse unseres Falles and der Mitberficksichtigung jener 6 fast 
identischen Fglle des Sehrifttums bewiesen zu haben, dab es zum min- 
desten eine Gruppe unter den motorisch h6rstummen Kindern gibt, die 
nichts mit einer motorischen Aphasie ira gel~ufigen Sinne zu tun hat. 

Der Disput fiber die ,,motorische Aphasie", womit lehrbuehm/il]ig die 
reine Wortstummheit oder subkortikale motorisehe Aphasie gemeint ist, 
hat indes noch keineswegs seinen AbschluB erreicht. Weist doch BAY 
unter Berufung auf P. MAIr darauf bin, dal3 es sich bei dieser weniger 
um eine Aphasie ira Sinne der St6rung des spraehlichen Symbolgebrauehs 
(innere Sprache) handele, sondern um eine Fertigkeitsst6rung, eine 
spastisehe Bewegungsst6rung der Sprachmuskulatur, um eine corticale 
Anarthrie oder Dysarthrie. 

Ist diese Frage im Erwachsenenalter nun noeh keineswegs einheitlich 
und fibereinstimmend beantwortet, so ergeben sich ffir das Kindesalter 
noch weir gr61]ere Schwierigkeiten insofern, als eine typische motorische 
Aphasie, die auch eine lgngere Zeit andauerte, bislang kaum gesehen 
warde, da offenbar die Restitutionsfghigkeit motorischer Aphasien, 
anch mit eindeutigen Erweiehungsherden in der Broca-Region (cortikale 
motorisehe Aphasie), eine besonders giinstige ist (MI~GAzzI~I, Gv~z- 
~A~,II~, N~DOL]~CZ~u Hier scheint die intakte Wernieke-Region mit 
ihrem im Kindesalter offenbar ffrdernden Einflul~ auf die Sprachimpulse 
(PfTZL) auch die Restitutionsfreudigkeit zu unterstiitzen. 
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Nicht ganz leicht ist die eigenttimliche Geschmacksst6rung bei unse- 
rein Patienten zu erkl~ren. Wohl weist ALEXA~D~A AgLE~ darauf hin, 
dab sich bei zentralen Geschmacksst6rungen partielle Ausf~lle einzelner 
Qualit~iten finden k6nnen. Bei der Unsicherheit der Lokalisation der 
supranuclei~ren Geschmacksbahnen (STn~U-SS, WEINGA~TEN ll. GLO~I~O) 
und der ~usgesprochen diffusen ttirnsch~digung bei unserem Patienten 
l~l~t sieh dieser Gesichtspunkt jedoch nicht weiter verfolgen. 

Andererseits unterliegt es wohl keinem Zweifel, dub der AusfaU der 
Zungenbewegungen das Einreiben der zu schmeckenden Substanz in die 
mit  Papillen reichlich versehenen Furchen verringert und so die recep- 
torische Flgehe verkleinert hat. 

Aber selbst unter Zubilligung einer verlangerten Reizzeit h/~tte irgend- 
wann der Zeitpunkt  gekommen sein mfissen, wo der Junge versucht 
hi~tte, mi t  den Fingern die lastigen Chinintabletten zu entfernen oder 
wenigstens MiBfallensauBerungen zu machen. Des war jedoeh nicht der 
Fall. 

MSglieherweise ist aber die Beeintriichtigung des ,,Oralsinnes" (EDi~- 
O ~ )  dureh den Ausfall der Mund-Zungen-Motorik die Ursaehe fiir des 
abnorme Verhalten unseres Patienten bei einigen Geschmacksqualitaten 
(sauer und bitter). Vielleicht sotlte man auch im Sinne yon BAY weniger 
n~ch einem Geschmackszentrum fragen, sondern in den Organisations- 
plan des ,,Oralsinnes" neben dem l~iechen, Schmeeken ~nd Tasten auch 
die kinaesthetische Komponente  mittels der intakten Zungen-~und- 
Motorik mit  einbeziehen, so dab auch ein Ausfall dieses letzteren Faktors  
geeignet w~re, St6rungen des Geschmacks zu verursachen. 

Wie ans Arbeiten yon W. STE~ ,  KLAtrSE~, BURKHAI~DT hervorgeht, 
ist die Veranderung der Raumlage bei kindlichen Zeiehnungen nieht 
unbekannt.  Gemeint sind hier nieht die oft abenteuerliehen Versetzungen 
und Versehiebungen einzelner l~aumteile zueinander, wie wit sie yon 
3--4jiihrigen Normalkindern kennen, sondern Drehungen d e s  gezeieh- 
neten Objekts um eine Horizontal-Median-Aehse. BV~K~AaDT fend bei 
6--Tjahrigen his zu 75% dieser FeMer. Einschr~nkend muB aber er- 
w/s werden, dab as sich bei den psyehologiseh untersuehten Kindern 
um Hflfssch/iler handelte, so dab hier noch mi~ der M6ghchkeit hirn- 
pathologiseher StSrungen zu reehnen ist. 

In  eigenen Untersuchungsreihen fanden wit unter Normalkindern im 
Alter yon 5--14 Jahren bei 368 Zeichnungen keine l~aumverlagerungen. 
Unter  453 Zeiehnungen yon Hilfssehulkindern der Altersstufen 7 bis 
14 Jahre kam es nur zweimal zu l~aumverlagerungen leichten Grades. 

W. STE~r162 stellte Untersuehungen fiber verlagerte l~aumformen des 
Kindesalters an. Er  fend drei Gruppen: 1. Vertausehung yon rechts - -  
links (Spiegelung), 2. Vertausehen yon o b e n -  unten und 3. Vertauehen 
vertikaler und horizontaler Richtung (90~ Die erste Form t r i t t  aueh 
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noch bei Schulkindern anf. Die anderen Formen sind in jiingcrem Alter 
hgufiger. K~SO~ENST]Sr~sR und MAV~E~ beschricben Versuehe an Nor- 
malkindern des beginnenden Schulalters, in denen diese Modelle yon 
Tieren und Menschen zugunsten eines einfachen Schemas, das die Kin- 
der im Kopf  batten, zeichnerisch vers Es war bei diesen Kin- 
dern noch nicht zu einer Integration der optisch-r/~nmlichen WirMich- 
keit und dcr ldnaesthetisch-motorisch produzierten Zeichnung gekom- 
men. Ein Tell dieser Kinder hat te  noch nicht ,,gelernt", dab der ihncn 
zugewandte untere Papierrand bei einer Zeichnung ,,unten" und der 
ihnen abgewandte Papierrand ,,oben" bedeutete. Das erinnert  uns anch 
an die Darstellungsweise primitiver VS]ker, die LV~VlNSTEI~r bei den In- 
dianern und J~gyptern beschrieb, die die t%anmrelation der dargestellten 
Objekte unter sich, nicht aber die Lagebeziehung znm Besehauer zeich- 
non, so da~ oft Bflder wie aus der Lnftpcrspektive gesehcn cntstehen. 

Eine apraktischc Gcnese dieser StSrungen 1/~13t sich nicht nachweisen. 
Vie] wahrscheinlicher handelt es sich um noch nieht ausgebildete - -  odor 
im Sinne eider WcrkzeugstSrung ausgefallenc - -  Integrationsleistungen 
yon der optisehen Sphere her. 

AbschlicBend bliebe noch auf die Therapie hinzuweisen. Das hervor- 
stechendste Merkmal bei den hier besprochenen F~llen yon ,,motori- 
scher tt6rstummhei*'" ist die auffallcnde motorische Ungeschiekliehkeit 
des ganzen KSrpers neben der umschriebenen Mund-Zungen-Apraxie. 
Insofern: richter sieh der ts Allgemeinsport auf die FSrderung der 
statischen und dynamischen Koordinationsleistungen unter Einbe- 
ziehung rhythmiseher und musikalischer Komponenten. Geschicklich- 
keits- und Geschwindigkeitsfibungen mit den H/s kommen hinzn 1. 
Da es in der Regel nieht mSglich ist, diese Kinder zu irgendwelchen sprach- 
lichen ~xuBerungen direkt zn stimulicren, mul~ man sic zu Widcrspruehs- 
s affektgetragenen Ausrufcn, Xnl]erungen der Zustimmnng 
oder Ablehnung sowie zur Nachahmung yon Tierlauten beim Spiel an- 
regen und dadurch die spraehlichen Formulierungen in Gang zu bringen 
Stlchen. 

Unser Patient,  der zu Anfang nur unter st/~rkerem Affekt drei ein- 
bzw. zweisilbigc Ausrufe zustandebrachte, hat nach einer halb]i~hrlgen 
Behandlung - -  er wurde im Oktober 1956 erstmals aufgenommen, die 
gezielte Thcrapie begann im Juni  1957 - -  achtzehn Routineworte sprechen 
gelernt (Mama, Oma, Ticker-Ei, El-El, Ieh auch, Tag, nein, Oh-Oh, doeh, 
aus, an, zwei, drei, Du, Tantc, Ball, haben, trinken). Je mehr man sich 
mit dem Kind beschgftigt und sein Vertrauen erweckt, desto mehr 
Worte werden aceidentell, manche allerdings durch Stammeln reichlieh 
entstellt, verwendet. Je nach Alters- nnd Reifezustand kennzeichnen 

1 GOLL~ITZ: Eine motorische Behandlung zur FOrderung entwicldungsriickst/~n- 
diger Kinder. Xinder~irztl. Prax. 20, 362 (1952). 
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universelles S tammeln  und  Agrammat i smus  die ersten sprachmotori-  
schen Leis tungen dieser Kinder ,  so dal~ sie nach anfi~nglichem Einzel- 
un te r r ich t  schlie~lich einer Sprachheilsehule zugeffihrt werden kSnnen.  
Von grSltter Wicht igkei t  ]st, das anf~ngliche Tr/~gheitsmoment, sich 
dureh die gewohnten Gesten n n d  Zeichen versti~ndlieh zu machen,  zu 
durchbreehen.  

Zusammenfassung  

Ein  5j~hriger Junge  wird beschrieben, der sprachlich das Bild einer 
,,motorischen H6rstummheit" bot. Hirnpathologisch handel te  es sich u m  
eine Pseudobulbi~rparalyse u n d  eine innervatorische Apraxie der Mund- 
Zungenmuskulatur. Auf  letztere wird die ,,motorisehe HSrs tummhe i t "  
des J u n g e n  zurfickgefiihrt. F i i n f  nahezu identische F~lle des Sehrif t tums 
werden besprochen. Ausserdem l and  sich eine eigentfimliche, die ganze 
Zunge betreffende GeschmaclcsstSrung ffir bi t ter ,  die ~ls zentral  gedeutet  
wird. Beim Zeichnen verdreht  der Pa t i en t  die Grundachse u m  90--180 o 
ohne d~l~ sieh sonst r~umliche Orient ierungsstSrungen naehweisen ]assen. 
Als Genese ~4rd eine n ieh t  ausgebildete, oder im Sinne einer Werkzeng- 
stSrung ausgefallene In tegra t ions le is tung der optischen Sphs erSrtert.  
Abschliel~end werden die Fragen  der lokalisatoI~schen Zuordnung  und  
der Abgrenzung yon  der kindl iehen Aphasie sowie der Therapie be- 
sprochen. 
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