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Neurologische Symptomenkomplexe ,  die au f  e iner  nachgcwiesenen 
Li~sion der  Gegend des Nucleus  t u b e r  im oberen Mesencephalon beruhen,  
k o m m e n  rech t  sel ten zur  Beobachtung .  T ro tzdem sind wir  du tch  eine 
Reihe  genau  un te r such te r  und  ana tomisch  kon t ro l l i e r t e r  Fiil le fiber die  
dabe i  au f t r e t ende  S y m p t o m a t i k  sowei~ im Bi ld  (Zus~mmenfassung und  
L i t e r a t u r  bci  I-IAssnE~9a), daft es mSglich is~, eine Loka ld iagnose  in 
vivo zu stellen. Die vor l iegende Arbe i t  soil einen dc ra r t igen  Fa l l  kl inisch 
beschre iben  und  das  Ergebnis  einer Reihe  yon  physiologischen Unter -  
suchungen  dars te l len .  Pa~hologisch-~natomisehe Befunde  liegen nich~ vor.  

A. Vorgeschichte und kliniseher Befund 
Vorgeschichte: Zum Zeitpunkt der Untersuchung 49j~hrige Gesch~ftsfrau. 

Seit~ einer Verschiittung im Alter yon 33 Jahren mit Verletzungen am Kopf und 
zeitweiser BewuJ]tlosigkeit hs Kopfschmerzen, die im Laufe der Jahre allm~h- 
lich zunahmen. Mit 35 I-Ieirat, Mit 44 periphere Facialisparese li. yon 2 Wochen 
Dauer; damals Citoehol im Blutserum negativ. Mi~ 46 Bartho]initis mit Abscel3, 
wenige Woehen sparer ,,zwei Ulcera an den Labien". l~it 4~7 Menopause. Mi~ 43 Jah- 
ten 1~1~ 130/90 mmI-Ig, mit 44 1~1~ 160/95, mit 48, wenige Wochen vor dem ur~en 
zu beschreibenden Insult, 1~1~ 180/110 mmI~g. 

]git 48 Jahren an einem l\laehmi~tag plStzlich iibereinander oder schr~g fiber- 
einander s~ehende Doppelbilder. Starke Kopfschmerzen. In  der Naeht ~'Jbelkeit. 
Spfir~e am li. lYiu~dwinkel ein Rieseln wie yon her~blaufer~den Wasser~ropfen, 
taumelte b~im Gehen. P15~zlieh sehr sSarke fJ~oelkeit, s~rkes elektrisierendes 
Gefiihl im re. Arm, schrie ]au~, wurde dann bewul~tlos. 

Bei der anschlielienden Aufnahme im Krankenhaus war die Put. nicht 
anspreehbar, re. Seite wurde nieht bewegt, Lich~reak~ion der 1)upillen erhalten, 
kein Babinski, Erbrechen, I~R 185/110 mmItg. Citochol im Blu~serum negativ. 
LumbaIpunktion am Tage nach dem Insult: ,,Zellen 2/3, Erythrocyien dreifaeh 
positiv, Pandy positiv, l~onne-Aloel~ posi~iv". Augen~rztlicher Befund 11 Tage 
nach dem Insult: ,,M~I]iger Fundus hypvrtonicus, Venen stark gestaut, keine Netz- 
h~u~blutungen, multiple Augenmuskelparese, Ptosis li.". Blu~druck in der Folgezei~ 
meistens um normale Werte. Schon am Tug n~ch dem Insult reagierte die Pat. auf 

* 1VIi~ Uaters~fitzung durch die Deutsche Forschungsgemeir~sehaft. 
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Anspreehen, deutete mit den Hgnden an den Kopf, sprach nicht. Dauer der Benom- 
menheit etwa 5 Tage, danaoh konate sie noeh einige Tage nicht spreehen, habe aber 
alles verstanden und mit der li. Hand in die Luft geschrieben. Danach war des 
Spreehen zungehst lallend. Anfangs war des Sehlueken gestSrt. Noch viele 
Woehen lung versehluckte sie sich oft, es trat aber keine Flfissigkeit aus der Nase 
aus. Des re. Bein war anfangs hoehgradig geschwAcht, der re. Arm zun~ohst 
vSllig gel~hmt. Kurze Zeit nach d e m  Insult traten so starke Schmerzen im 
re. Arm auf, dab man ihn g~r nicht berfihren durfte. W~hrend diese Uber- 
empfindlichkeit nach einiger Zeit versehwand, hat sieh ein starker Dauer- 
sohmerz mit elektrisierender Komponente im re. Arm erhalten. Die Kopf- 
schmerzen sind seit dem Insult versehwunden. Relativ rasohe t~esserung der 
L~hmungserseheinungen, so dab naeh etwa 21/2 Monaten kleine Spazierg~nge mit 
Unterstiitzung mSglieh waren. Sie konnte aber hie frei gehen oder stehen. Im Laufe 
der Monate, mit dem Riiekgang der L~,hmungsersoheinungen, trat mehr uud mehr 
ein Waekeln im re. Arm auf, wenu sie diesen beuiitzen wollte. E~wa 3 Monate naeh 
dem Insult Hepatitis, dadurch mehrere Woohen bettlggerig. Wghrend dieser Zeit 
muBte der re. Arm mit Sandsgcken festgelegt werden, weft or bei der kleinsten 
Intention ausfahrende, waekelnde Bewegungen ausfiihrte. Ansehliel~end stellte sich 
eine fixierte extreme Beugestellung der re. Hand bei Streekstelhmg der Finger ein, 
die fund 4 Monate naeh dem Insult mit l~edression dureh Gipsverbund behandelt 
wurde und sieh in der Folgezeit wieder ]Sste. Seit dem Insult war an der Pat. eine 
~mderung ihrer Wesensart aufgefallen, sie wurde empfindlieh, braoh rasch in Tr~nen 
aus, hatte keiu Interesse mehr fiir des Gesohgft. 

Anfangs nach dem Insult wurden 3,6 Mill. E Penicillin und insgesamt 20 g 
Tetracycline (Aehromyein) gegeben. 

Anamnestiseh war nicht zu erfahren, w~nn der Nystagmus und die rhythmisehen 
Znekungen im Gesieht angefangen haben. 9 Monate naeh dem Insult lieg~ ein 
augengrztlieher Befund vet: ,,Linksseitige Abdueensparese. Itornhautsensibflitgt 
re. erlosehen, li. vorhanden. Anisokorie der Pupillen. Am Augenhiutergrund Fundus 
arteriosolerotieus im Begirm, keine Stauungserseheinungen an den Papillen. 
Gesiehtsfeld am F5rster-Perimeter ohne Ausf~lle." Man darf vermuten, dab der 
~ystagmus darnels noeh nioht bestand. 

Eineinhalb ff~hre n~oh dem Insult wurde beim Ehemann eine tertiAre Lnes mit 
multiplen Hauterseheinungen festgestellt, die his dahin nieht bekannt war. Des 
2 Jahre nach der Heirat geborene Kind sell gesund sein. 

Die naehstehend beschriebenen Befunde wurden zwisehen dem 14. nnd 19. Monet 
nach dem Insult erhoben. 

Befund: 49~ghrige P~t. Rt~ 165/95. Kliniseh ur~d rSutgenologiseh pleuritische 
Residuen mit Adhesion des li. Zwerchfells. BSG 35/70, infolge einer ehroniseh 
rezidivierenden Colieystitis mit entsprechendem Urinbefund. Kein Hmweis 
auf floride Tuberkulose. Im EKG Linkstyp mit StSrung des Erregungsrfiekg~ngs, 
es wird auf tterzmuskelsehgdigung und Coronarinsuffizienz gesehlossen. 

2Veurologlsch. Hirnnerven, Kopf wird etwas naeh li. geneigt gehalten. Deutliche 
Ptosis li. Li. Pupille zeitweise eine Spur enger. Normale Pupillenreaktionen auf 
Lieht und Konvergenz. 

Pharmakologisehe Pupillenprfifung: Naeh zwei Tropfen einer CoeainlSsung 2~ 
in jedes Auge ~drd die re. Fupflle etwas weiter, so dab sieh die Pupillendifferenz 
verdeutlieht. Keine Wirkung auf die ]i. Pupille. Naeh zwei Tropfen einer Adrenalin- 
10sung 1~ in jedesAuge keineWirkung auf die PupiUen. KeinePupillenerweiterung 
auf Sehmerz. 

M~Bige Abdueensparese li. mit Doppelbildern. Beim Bliok naeh re. unten 
bleibt des re. Auge etwas zuriiek, u n d e s  treten ebenfalls Doppelbflder auf 
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(Parese des re. 1VI. obliquus superior). Keine Bliekl~hmung, keine Konvergenz- 
sehwgche. Spontannystagmus nach re., an dem das li. Auge in geringerem MaDe 
~eflnimmt als das re., der beim Fixieren fast versehwinde~, bei AugensehluB 
und beim Bliek naeh re. sich vor/ibergehend verst/~rkt. Er enthalt eine ver~ikale 
Komponente, so dab die Augenbewegungen etwas e]liptiseh sind; beim Blick naeh 
li. verst/irkt sieh die vertikale Komponente vor allem am li. Ange, so dab dieses dann 
beinahe eine kleine Kreisbewegung ausfiihrt. Keine sieheren Seheinbewegungen. 
Keine Beteiligung der Augenlider. Die schnells Phase ist ]eweils synchron mit den 
unten beschriebene~ myorhythmischen Zuckungen. Cornealreflex re. leieht ab- 
geschw~cht. Sensibler Trigeminus siehe unter Sensibilit~t. Keine sicheren moto- 
risehen StSrungen seitens des N. trigeminus. Leiehte Faeialismundschw~ehe re. 
SpraehstSrung yon c~sierendem Charakter mR bulb~r-dysarthrischem Einsch]ag. 

Augen/~rztliche Untersuehung (0berarzt Dr. H. H. U~c~n, Univ.-Augenklinik) : 
Fundus scleroticus, Kreuzungsph/~nomene, ohne Blutungen. Gesichtsfelder o. B., 
kein Zentralsko~om. 

HNO-Befund (Dr. G. WALDECKER, Hale-, Nasen-, Ohren-Klinik der Univer- 
sight): Leichte InnenohrsehwerhSrigkei~ re. Rhythmisehe Kontraktionen des 
Gaumensegels und der Kehlkopfmuskulatur. Keine Stimmband]/~hmung, keine 
Lghmung der Raehenmusknlatur. 

St/~ndige myorhythmisehe Zuekungen in eiuer Frequenz yon etwa !00/rain 
am li. Kirm, as Mundwinkel und Unterlippe li. mehr als re., am li. Platysma und 
li. Mundboden, symme~riseh des Gaumensegels, tier hinteren Raehenwand und des 
Kehlkopfes. Die Zuckungen erfolgen untereinander synehron. Sie sehen am Kinn 
und an der Unterlippe wie Faseiculieren aus. Sie ergrei~en dort nut einen kleinen 
und immer denselben Toil des Muskels, wahrend sieh das Gaumensege] jewefls in 
einer kr/~ftigeren kurzen Kontraktion symmetriseh hebt, Die Zuekungen im Ge- 
sieht laufen w/~hrend des Schlafes weRer, wie dies yon der Hirrmervenmyorhythmie 
aus der Li~eratur bekannt istt,es,41, St. Die Zuekungen kommen der Pat. nieht zum 
BewuBtsein, aueh die Augenrueke sind ihr nieht bekannt, Bei anhaltender Phona- 
?~ion ruekarbiges Anschwellen der Lautst/irke, ohne Jmderung der Tonh6he, im 
Rhythmus tier Myorhythmie, nicht un~erdrfickbar. Synchron mi~ den rhythmisohen 
Zuekungen ist die sehnelle Phase des oben erw~hnten Spontarmystagmus naeh re. 
Auch im li. Epigastrium sind w/~hrend der Einatmung einzelne Zuekungen zu 
fasten, die offenbar vom Zwereh~ell herriihren, Thoraxdurchleuchtung (Dr. R. B~R~- 
LErr~n) : Rhythmisehe Zucl~mgen des Zwerehfells, li. mehr als re., synchron mit den 
Muskelzuekungen am li. Kinn. Die Atembewegungen des Zwerehfells werden davon 
nicht gestSr~. Die Znckungen sind bei der Einatmm~g wesentlich deutlieher als bei 
der Ausatmung, bei arahaltender Phonation am deutliehsten. Kein Singultus. 

Motorik und Koordination. Reeh~sh~nderin. M/~Bige Parese des re. Armes, 
geringe Parese dos re. Beines. In Ruhe keine Hyperkinese und keine dystonischen 
Haltungen. Sehon bei leichten Willk/irbewegungen oder -haltungen des re. Armes 
tritt eine athetotische Bewegungsunruhe und Haltungsneigung im Bereieh der 
re. Hand mit Palmarflexion im Handgelenk und ~berstreckung der Finger mit 
langsamen, wurmfSrmigen Bewegungen an/. Beim Vorhalten der gestreekten Arme 
aul]erdem unregelm~Biges Wackeln (statische A~axie), das sieh w~hrend einer Ziel- 
bewegung mit der re. Hand zu einem starken, groben In~entionswaekela steigert. 
Am re. Bein ist der In$entionstremor nur gering. Bei kr/fftigem H~ndedruck ]i. 
m/~Big ausgepr/~gte Mitbewegung der re. Hand im Simm einer Fingerbeugung, 
dabei keine athetotischen Bewegungen. Dysdiadochokinese und Asynergie des 
re. Armes. R/iekprallph/~nomen nach Stewart~-Holmes re. wegen der Parese nur 
ungeniigend zu prfifen, li. abgeschwaeh~ (die Hand prallt gegen die Schulter). 
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Keino Rumpfataxie. Gehen und Stehen nur mit Unterstfitzung m6glich, dabei 
ausgepr~gte Gangataxie des re. Beines. 

Tonus. Keine spastische oder sonstige Tonuserh6hung. Der Widerstand gegen 
passive Gelenkbewegungen ist im re. Arm eher, im re. Bein sicher etwas herab- 
gesetzt. Keine Kontrakturen bzw. dystonisohen Dauerstellungen yon GliedmaBen- 
abschnitten. 

Re]lexe. Eigenreflexe an den Armen re. betont, an den Beinen etwa seitengleieh 
in normaler Stgrke, TrSmner bds. re.-betont positiv, Mendel-Bechterew und Rosso- 
lime negativ. Keine Kloni. Bauehhautreflexe (bei sehlaffen Bauehdecken naeh 
dreimaliger Seetio caesarea) li. ganz schwaeh, re. nieht auslSsbar. Babinski, Gordon 
und Oppenheim negativ. Keine pathologischen Fremdreflexe im Schultergfirtel- 
bereieh (DVE~SI~GiS). I-Ialsstellreflexe nicht aus16sbar. 

Sensibilitiit. Hemihypaesthesie re. ffir alle Qua]it~ten, der St~rke nach etwa in 
dieser Reiheniolge: Die Lageempfindung ist praktiseh aufgehoben. Die Tempera- 
turempfmdung is~ hochgradig gestSrt, kalt wird dabei als leieht schmerzhaft 
empfunden. Deutliche St6rung der Schmerzempfindung, wobei Zunge, Lippen, 
Wange und Rumpf weniger betroffen sind. Deutliche St6rung auch des tiefen 
Sehmerzes. VerzSgerte Schmerzwahrnehmtmg. St~ndige Spontansehmerzen im 
re. Arm yon kribbelndem Charakter, ,,als ob ich am Strom hinge", weniger im 
re. Bein, nieht im Gesicht und am Rumpf. Deutliche Kerabsetzung der Vibrations- 
empfindung an den rechtsseitigen GliedmaBen ffir 64 Schwingungen/sec, fiir 
128/see ist sie aufgehoben. Das Zahlenschrifterkennen ist re. ebenfalls vermindert. 
Mil~ige Hypaesthesie ffir Berfihrung, weniger ffir tiefen Druck. 

Sprache, Erkennen, Handeln. Keine aphasisehen, apraktisehen oder agnostisehen 
St6rungen. Schreib~ mit der li. Hand, der mangelnden Llbung gemii]3 langsam, naeh 
Orthographie und Syntax abet unauff~llig. Vorlesen geht g]att. 

Vegetativum. Keine Blasen-Mastdarmst6rungen. Klagen fiber Mundtrocken- 
heir. Das Sehwitzen wird als re. vermehrt angegeben. Die Pat. empfindet sich auf 
der re. Seite kfihler; zu ffihlen ist ein Unterschied in der Hauttempera~ur 
zwisehen ]i. und re. nicht. Kein Anhalt ffir Diabetes insipidus, Appetitanomalien, 
konstante Verschiebungen der K6rloertemperatur oder des Sehlaf-Wach-Rhythmus. 

Der zentrale Pilomotorreflex im Bereich des oberen Rumples tritt ]i. geringer 
und kurzffistiger als re. auf. 

Beim MSuorschen Sehweil~versuch an der Stirn und am oberen Thorax bds. 
entsteht nach i/~ Std Lichtkasten ohne Medikamente re. starke Schwefl~bfldung, 
li. zeig~ sich nur an der Schulter eine beginnende Verf~rbung. 

Messung der I-Iautdurchblutung (fiber die Bestimmung der W~rmeleitf~higkeit 
der Haut) am re. und ]i. Daumenballen mit dem Henselsehen lq'luvographen3i, a~ 
(Dr. H. P. REIS) : Es werden das Spontanverhalten und die reaktive gyperi~mie nach 
3 min dauernder arterieller Drosselung beobachtet. In zwei Versuchen fehlen die 
rhythmischen Spontanpulsationen auf der re. Seite vSllig, wiihrend sie li. in der 
fiblichen Weise ausgebildet sind. Bei einseitiger Drosselung fehlen die sympathischen 
Mi$reaktionen auf der anderen Seite. W~hrend der Drosselungen zeigt sich in einem 
Versuch eine nur geringe Abnahme der Durchblutung auf der re. Seite, eine starke 
Abnahme auf der li. Seite. Im anderen Versueh ist die fiberschiel~ende Durchblu- 
tungssteigerung nach Drosselung li. stgrker ausgepr~gt als re. und kehrt langsamer 
zur Ausgangslage zurfick; dieser Befund ist jedoch nieht konstant. Die Unter- 
suehungen zeigen eine Asymmetrie der I-Iau~vasomotorik im untersuchten Gebie~ an. 

Psychisch. Die Pat. ist yell orientiert und bei klarem Bewu~tsein. Altgedachtnis 
nnd Merkfghigkeit zeigen keine groben StSrungen. Keine Demenz. Es fgllt aber eine 
rasche Ermfidbarkeit mit Konzentrationsschwgche auf. Es besteh~ eine organisehe 
Wesensinderung mit ausgepr~g~er Affektinkontinenz, die Pat. ist vermehrt reizbar 
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und reagiert sensitiv. Dabei handel~ es sich offenbar um eine Vergr6berung der 
pri~morbid feinffihligen PersOnlichkeit. Im Gesprgeh ist sie weitsehweiflg, sie kana 
sich sehlechter umstellen uud neigt zu Wiederholungen. Die Stimmung ist h~ufig, 
aber nicht durchgehend, depressiv. Es besteht eine mangelhafte Steuerung affek- 
river ~eaktioneu aueh nach der hei~eren Seite him In ihrem Interessenl~'eis ist die 
Pat. in egozentrischer Weiss eingeengt, ohne dal3 aber eine grebe Charakter- oder 
Pers6nlichkeitsver/inderung vorli~ge. 

Nonderuntersuchungen. Liquor einschlieglich Zellzahl, GesamteiweiB und ~'rak- 
tionen sowie Kolloidkurven normal. Wa. R. im Blutserum und Liquor negativ. 
Nelson-Test im Liquor posi~iv. 

Im EEG (Dr. H. Hu~AerT) m/~Big ausgepr~g~er, unregelm~Biger, langsamer 
(8--9/see) Alpharhy~hmus. ~ber  der li. Hemisph/~re ist er kleiner und vermindert 
und wird deft dureh vermehrte Zwisehen- und einzelne Deltawellen, besonders 
temporal und basal, erse~zt. Dieser Befund ist bei einer wei~eren Kontroile 
7 Wochen sp/~ter im wesentlichen unver/~ndert; bei einer weiteren Kontrolle, 
4 Monate naeh dem ersten Befund, 19 Monate naeh dem Insult, sind die links- 
seitigen Iterdver/~nderungen etwas zurfiekgetreten. Den myorhythmisehen Zuk- 
kungen sind auch in unserem Fall keine rhythmisehen EEG-Paroxysmen zu- 
geordnet (siehe 7.21,~1). 

Weitere EEG-Ableitungen wghrend IAchtblitzserien -con t~requenzen zwisehen 
2 und 40/sec bei offenen und geschlossenen Augen: Occipital und parietal bds. treten 
bei Frequenzen von 12 und 24/see evoked potentials kleiner Amplitude auf. Myo- 
klonische Zuekungen oder Xrampferscheinungen werden nieht beobaehtet. Die 
Myorhythmie bleibt unbeeinflugt. 

Im Elektronystagmogramm (Dr. H. HOR~UBE~) bei gesehlossenen Augen starker 
Spontarmystagmus naeh re. yon etwa 90--100/rain mit vertikaler Komponente 
nach unten. Bei offenen Augen ist er wesen~lieh schw/s vor allem wghrend des 
Fixierens, dureh Bliek nach re. wird er gebahnt. Beim Blick naeh Ii. tr i t t  ein 
Bliekriehtungsnystagmus nach li. auf. Der optokinetische Linksnys~agmus ist 
stark vermindert und ~erlangsamt. Aueh nach re. ist der optokinetische Nystagmus 
nut m/~gig ausgepr/ggt, seine Winkelgesehwindigkeit geringer, Ms die des Spontan- 
nystagmus bei geschlossenen Augen, die etwa 20~ betr/~gt. Der optokinetisehe 
Vertikalnystagmus nach oben ist ausgefallen, der nach unten schwach und nieht 
stgrker als die Ver~ikalkomponente des Spontannystagmus bei gesehlossenen Angen. 
Der postrotatorisehe Nystagmus I nach li. ist gering, nach re. gut ausgeprggt. Kein 
abgrenzbarer Postrotatorius II ,  soMeru lJbergang in den Spont~Imystagmus 
naeh re. 

Ungew6hnlieh fiir einen zentralen Spontarmystagmus ist die Tatsache, d~l~ die 
Frequenz bei offenen und geschlossenen Augen etwg die gleiche bleibt, wi~hrend die 
Amplitude bei geschlossenen Augen stark zuuimmt. Dies hgngt offenbar damit 
zusammen, dab die rasche Phase gleichzeitig mit den myorhy~hmischen Zuckungen 
auftri~$. Dennoeh handelt es sich wahrseheinlieh um eiuen gew6hnliehen zentralen 
Spontannystagmus, da er mit dem op~okinetisehen und dem experimentellen 
vestibul~ren Nystagmus integriert wird. 

B. Bespreehung der klinischen Befunde 
W e n n  wir  die Befunde  zusammenfassen,  finden wir  zun/ichst  s ine 

Restherhiparese ,  sine H e m i a t a x i e  m i t  g robem I t a l t e -  und  In ten t ions -  
t remor ,  eine a the toNsche  Hyperk inese ,  eine Hemihypaes thes i e  mi t  einer  
n ich t  gleichmN3igen Ver te i lung und  einer untersehiedl ichen Betroffenhei t  
de r  einzelnen Qual i t / i ten sowie Dauersehmerzen  e lekt r i s ie renden 
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Charakters ,  al les au f  der  rech ten  Seite. A u f  der  gegenfiberl iegenden Sei te  
bes t eh t  eine Ptosis .  Die Sprache  i s t  ci~sierend. Diese Befunde  ergeben 
das  B i ld  eines l inkssei t igen un te ren  R u b e r s y n d r o m s  29a, dem yon  ros t ra l  
her  e rs ten  der  a l t e rn ie renden  H i r n s t a m m s y n d r o m e ,  bei  denen der  herd-  
gleichsei t ige Hi rnnervenaus fa l l  die t IShe  der  Schi~digung angibt .  Mit  dem 
noch se l teneren ros t r a l  anschliel~enden oberen R u b e r s y n d r o m  n h a t  es 
nat f i r l ich  viele S y m p t o m e  gemeinsam.  

I m  einzelnen s ind  y o n  dem K r a n k h e i t s h e r d  e x t r a p y r a m i d a l - m o t o -  
r ische Bahnen ,  das  B r a c h i u m  con]unc t ivum,  die media le  Schleffe und  der  
Trac tus  sp ino tha lamicus  betroffen.  Exper imente l l e ,  ana tomisch  kon- 
t ro l l ie r te  Las ionen  be i  Affen zeigten,  dab  be i  U n te rb r e c hung  (vor a l lem 
des m i t t l e r e n  und  dorsa len  Antei ls)  des B r a c h i u m  con junc t ivum oberha lb  
seiner  K r e u z u n g  A t a x i e  und  I n t e n t i o n s t r e m o r  a u f t r i t t  52. 

Wie auch unsere Patientin batten diese Tiere eine Neigung des Kopfes zur 
Iterdseite, wenn der Bindearm in st~rkerem Mal3e ]i~diert war. Auch eine kontra- 
laterale I-Iypotonie ist bei diesen Untersuchungen naeh L~sionen (des ventralen 
Anteils) des Brachium eonjunetivum aufgetreten. Die relative Aussparnng der 
Sensibilit~t am l~umpf und im Gesicht, vor ahem perior~l, wurde yon TO~VIK ~2 
auch nach stereotaktischen Ausschaltungen des Tractus spinothalamicus und der 
mediMen Schleife im Mesencephalon gesehen. Die yon ibm geschflderte Verteilung 
der ttypalgesie entsprieht ganz derjenigen, die wir beobaehte~ kon~ten, und aueh 
bei unserer Patientin war die Lageempfiudung prak~iseh v511ig au~gehoben. Gestfitzt 
auf den anatomisehen Nachweis einer totalen Unterbreehung der beiden sensiblen 
Bahnsysteme bei seinen F~llen diskutiert der Autor noeh andere Faserziige im 
Mittelhim, welche die teilweise erhaltene Sehmerzempfindung leiten kSrmten, 
wobei er die MSglichkeit ungekreuzter trigeminothalamischer Faserzfige nicht aus- 
schlieBt. DaI3 in unserem Fall der Traetus spinothMamicus nicht vSllig unter- 
broehen ist, darf aus dem vor allem im Arm lokalisierten Dauerschmerz gesehlossen 
werden. 

Die linksseitige Prose gehSrt als Zeichen einer partiellen Oculomotorius- 
seh~digung auf der Herdseite zum l~ubersyndrom. P o I ~ I ~  52 land bei experimen- 
tellen L~sionen im Mittelhirn yon Aften h~ufig nur eine t)tosis, weim nut die ~ul~eren 
Oculomotoriusfasern unterbroehen waren. Bei der Miosis dagegen handelt es sich 
nicht um einen zentralen I-Ioraer, sondern nach dem Aus~all der pharmakologisehen 
Pupillenpriifung um die Wirkung einer pr~ganglion~ren Sympathieussch~digung. 
Der l~omer gehSrt hier also nieht zum ttirnstamm, seine Pathogenese bleibt often; 
vielleicht ist er eine Folge des Traumas mit 33 Jahren. 

Die anderen SympathicusstSrungen (Hypohidrosis und Verminderung des 
zentralen ~)ilomotorreflexes au~ der Herdseite, sowie Asymmetrie der Gef~l~irmer- 
ration) lassen sich bei ihrer weiten Ausbreitung nich$ zusammen mit dem Homer 
peril)her erld~ren. Sie mfissen zentralen Ursprungs sein. ]~ei Tumoren und Gef~I~- 
herden im Bereieh der ]~riicke und der Medull~ oblongata sind StSrungen der 
Sehweii~sekretion and der Vasoconstriction, im Verein mit einem zentralen I~orner, 
mehrfaeh beschrieben worden (Fo~sT~I~ et al.!~,~,~~ L o v l s - B ~ ;  A~])R~- 
T~o~&s et al.~). Sie lagen fast immer auf der Seite der L~sion (Ausnahmen bei 
LIST u. p]~]~ia). O~t wird dabei eine kor~trMaterale I~yperhidrose angegeben, die 
unser F~H auch zeigte. Im Gegens~tz zu der l~ufigkeit  vegetutiver Ausf~lle bei 
L~i~ionon im unteren I-Iirnstamm steht die offenkundige Se]tenheit derar~iger 
Befunde bei Mittelhir~erden. JOxoENs a~ konnte weder bei einem l~ubersyndrom 
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noch nach einer I~irnsehenkelembolie qualitative ,~nderuagen oder Seitenunter- 
sehiede im Plethysmogramm und galvanisehen Hautreflex nach verschiederrartigen 
l~eizen feststellen. Dagegea hat l~o~s~R~7, ~~ bei zwei 1Vfittelhimtumoren (einem 
Vierhfigel- und einem Peduneulussyndrom) aul]er einem zer~tralen Korner eine 
Hypohidrosis auf der Herdseite beschrieben. ToLosA u. CAbaLAS 61 konnten bei 
einem oberen l~ubersyndrom nach Injektion fiebererzeugender Stoffe paradoxe 
Untertemperaturen bis 34~ beobachten. Da$ in unserem Fall die vegetativen 
StSrungen auf den Mittelhirnherd bezogen werden d/irfen, ist bei der relativ 
scharf umschriebeaen Lokalisation, welehe die aaderen neurologisehen Zeichen 
erlauben, nicht ohne weiteres abzulehnen. Da abet anatomisehe Untersuehungen 
fehlea, mull man besonders vorsichtfg sein. Dies gilt ~roch mehr f~ir Sehliisse, die 
man aus uaseren Befunden etwa auf die Lage der aus dem Hypothalamus ab- 
steigenden vegetativen 1%sersysteme (der ,,zentralen Sympathieusbahn") ziehen 
mSchte. Allein das Problem ihrer teflweisen oder kompletten Krenzungea irn ttirn- 
stature und l~iickemnark, auf die besonders aus Tierexperimenten immer wieder 
geschlossea werdea muI]teS, ~2,~, sowie alas des Zusammenhaags tier einzelnen 
Sehaltstationer~ -r absteigender vegetativer Verbindungen unter- 
eiaander (siehe z. B. ~) ist sehr komp!ex. 

F / i r  den  zen t ra len  Pf lomotorref lex  geben :die wenigen b e k a n n t  
gewordenen Befunde  selbst  ffir den  un te ren  H i r n s t a m m  noeh ke in  ein- 
hei t l iches Bild.  

AND~-T~or~AS besehreibt in seinem Buch 1 (S. 213) nur einen Fall, und zwar 
eiaer Kemiplegia alteI~ans, bei dem tier zentrale Pilomotorreflex auf der Herd- 
gegenseite nicht ausgelSst werden konn~e. Sparer land er 2 bei einem Wallenberg- 
urrd einem anderen medullaren Syn&-om eine herdgleichseitige tterabsetzung des 
zeatralen Pflomotorreflexes. Auf derselbea Seite bestand in beiden Fallen ein Koraer 
und die Haut war warmer als auf der Gegellseite. Dagegea ha t  Lovis-B~a~ 44 eiae 
geringffigige Absehw/~ehung des Pilomotorreflexes bei zwei Wallenberg-Patieaten 
auf der Seite kor~tralateral zum Kerd gesehen; seine seehs ar~deren Falle boten 
keine St6rungen der refiektorisehen Pfloarrektiom Jv140 as land bei Itirnstamm/ 
schadigungen verschiedenartige Ausfalle, besonders naeh Lasion des dorsalen 
Mittelhirns, die abet im einzelnen nicht gesehildert sind. In unserem Fall ist der 
zentrale Pflomotorreflex, ebenso wie die Schwefl]sekretion und vielleicht auch die 
Vasoconstriction, auf der Herdseite herabgesetzt. 

E s  i s t  bekann t ,  dal] be im R u b e r s y n d r o m  Paresen  vorkommen ,  aueh 
wenn ana tomiseh  ke ine  cor t ieospinalen  Fase rn  ver le tz t  sind. Zu le tz t  i s t  
dies yon  To~vrK s2 bei  zwei Fa l l en  nach  s t e reo tak t i seher  Opera t ion  irn 
oberen  Meseneephalon  beschr ieben worden.  Obwohl  die eor t ieospinalen  
Verb indungen  ana tomiseh  i n t a k t  waren,  h a t t e n  ses P a t i e n t e n  leiehte  
Paresen,  keine  Spast~i t /~t ,  f iberraschenderweise  a b e t  pos i t iven  Bab insk i  
und  abgesehwach te  Bauehhaut ref lexe ,  was zum t y p i s e h e n  R u b e r s y n d r o m  
ohne Bete i l igung  der  Hi rnschenkelbas i s  n ich t  gehSrt .  Das Gegenst~iek 
h ierzu  s ind  die Ergebnisse  yon B~cY u. Kr rL ~r  s, die naeh  Dureh-  
schneidnng der  Hi rnsehenkelbas i s  m i t  naehfolgender  A t roph ie  de r  
P y r a m i d e n  eine sehr  rasche Wiederhers te l lung  aueh tier feinen F inger -  
und  Zehenbewegungen  beobaeh te t  haben.  Die d a n a e h  zu fo rde rnden  
p lu r ineurona len  motor i sehen  Verb indungen  aul]erhalb  des eor t ieospina len  
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Systems kSnnten durch das Mittelhirntegmentum laufen, was die Parese 
bei unserer Patientin erkl/iren wfirde. 

Zu den in unserem Fall recht ausgedehnten Myorhythmien sind in 
fr/iheren Untersuehungen anatomische Destruktionsherde im Dreieck 
Ruber --  untere Olive -- gegenseitiges Dentatum festgestellt worden 
(Literatur siehela,29b,41,sa). In  vielen F/illen war die zentrale Hau- 
benbahn unterbroehen, wie dies auch bei unserer Patientin angenommen 
werden muB, in allen F/~llen die untere Olive ,,pseudohypertrophisch" 29 d. 

TOLOSA u. CA~ELAS 61 haben ein oberes Rubersyndrom beschrieben, das mit 
einer Myorhythmie yon Gaumensege], Pharynx und Larynx einherging. Ein anderer 
Fall, bei dem diese typische Hirnnervenmyorhythmie mit einem Rubersyndrom 
zusammen auftrat, ist uns aus der Literatur nicht bekannt geworden. 

Die Augenrucke erseheinen hier im Rahmen eines Spontannystagmus 
mit schneller und langsamer Phase, deren rasche Phase zeitlich v o n d e r  
Myorhythmie bestimmt wird. Es handelt sieh dabei um einen riehtungs- 
bestimmten, dissoziierten Nystagmus nach rechts. Zusammen mit den 
StSrungen des optokinetisehen Vertikalnystagmus spreehen aueh diese 
Befunde fiir eine Lgsion im Mittelhirn. 

StSrungen des vertikalen optokiaetischen Nystagmus wurden frtiher wie solche 
der vertikalen Blickmotorik mit den oberen Vierhiigeln in Verbindung gebracht. 
Doch sind in letzter Zeit klinisch-anatomische Fg]le beschrieben, in denen ein- 
seitige Herde der Mittelhirnhaube, die den Nucleus Darkschewitsch mid den Nucleus 
interstitialis Cajal zerstSrtena~ as, L~hmungen der konjugierten Blickhebung zur 
Folge hatten. Die Dissoziation des Nystagmus zwischen dem rechten und linken 
Ange kSrmte als Abortivform einer Ophthalmoplegia internuclearis aufgefal~t 
werden 39, was auf eine partielle L~sion des hinteren L~ngsbfindels hindeuten 
wiirde29e. 

Ob auch die reehtsseitige H6rst5rung mit der linksseitigen Mittel- 
hirnl~sion zu tun hat, mul~ often bleiben. Zwar wird angenommen, daft 
im Hirnstamm, also in den Fasern der ]ateralen Schleife, den Strukturen 
der unteren Vierhfigel und der medialen Knieh5cker die Impulse der 
Cochleae beider Seiten etwa im gleiehen Mal3e vertreten sind (PEELESla), 
SO dal3 eine beiderseitige HSrsehw/~ehe aus dem einseitigen Herd resul- 
tieren mfil3te, jedoch ist eine gewisse topographisehe Gliederung in den 
einzelnen Strukturen mSglieh. Es erscheint nieht ausgesehlossen, dab der 
Herd in unserem Fall den medialen Antefl des Braehinm eolliculi inferio- 
ris oder des CQrpus genieulatum mediale erfal~t und dadureh die ein- 
seitige H6rst6rung veranlaBt. 

Unser Fall zeigt aber nun eine Reihe weiterer Befunde, die nicht in 
den umsehriebenen Mittelhirnherd passen. Es handelt sieh dabei, ~uBer 
dem schon erw/~hnten peripheren Horner, vor allem um die Paraesthesien 
im Trigeminusbereieh auf der linken Seite unmittelbar vor dem Insult, 
sowie nm die jetzt noch vorhandene Abducensparese links. Fiir diese 
beiden Symptome wird man unterstellen m~ssen, dal3 sie auf L~sionen 
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entsprechender  Fasern  dureh eine Subaraehnoida lb lu tung  beruhen,  wie 
sie der erste Liquorbefund im Krankenhaus  nahelegt.  0 b  auch die Parese 

des rechtsseit igen M. obliquus superior hierher gehSrt oder ob sie au f  
einer l inksseit igen in t racerebralen Unte rb reehung  yon Troeh|earisfasern 
beruht  und  dami t  dem Mit te lhirnherd zugerechnet  werden kann ,  l/il3t 
sieh n ieht  sieher sagen. Es w/ire in  diesem Fal l  zu fordern, dab er sich 
relat iv welt  nach caudal  ausdehnt .  Dazu w/irde der Stewart-Holmes 
als einziges Kleinhirnzeichen auf  der Herdseite  passen:  Der nach 
caudal  ausgedehnte Herd  h/itte d a n a  aueh den anderen ]3indearm vor 
der Kreuzung  in HShe des Troehlearis tangiert .  I n  den bisherigen Be- 
schreibungen des un te ren  Rube r syndroms  kommen  Troehlearisparesen 
gew5hnlieh n icht  vor. 

Der EEG-Befund, der noeh so lange Zei~ naeh dem Insul~ anf der I-Ierdseite 
patho]ogisch war, lggt sich lokaldiagnostisch nicht verwerten, reiht sich aber in die 
Ergebnisse yon Po~Es, MoDowELL u. WELLS 53 (deft weitere Literatur) ein, die 
Seitendifferenzen im EE G mit Abflaehung oder langsamen We]len auf der Herdseite 
haupts~ch]ich bei L~sionen des oberen Hirnstamms, bei Ponsherden dagegen 
h~ufiger doppelseitige Ver~nderungen gefunden haben. Im Katzenexperiment ~a 
wurden langsame We]]en fiber der Hemisphere jener Seite gefunden, auf der das 
Mittelhirn halbseitig durehsehnitten worden war; diese EEG-Asymmetrie bildete 
sich jedoch in 6--8 Tagen zurtiek. Ftir einen Vergleich mit solchen und anderen 
Tierversuchen fiber den Einflug der Hirnstammreticularis auf das EEG diirfte es 
jedoeh noeh zu frtih sein, zumal aueh die Deutung der Tierexperimente noch nicht 
abgeschlossen ist. 

Problematiseh ist aueh die Deutung der psyehisehen Symptome. Bei der 
Ermiidbarkeit und mangelnden Konzentration handelt es sieh um Symptome einer 
girnleistungssehw/~ehe ohne lokalisatorisehen Wert. Es bleibt jedoeh zu fiberlegen, 
ob aueh die Wesens/~nderung im engeren Slim mit der Affektinkontinenz, l~eizbar- 
keit, Empfmdliehkeit und egozentrisehen Interessenversehiebung als diffuses eere- 
brales Syndrom gedeutet werden muB oder als subeortieales tterdsymptom auf- 
gefagt werden kann. Zwar lassen sich diese Ziige bei unserer Patientin Ms St6rung 
und VergrSberung der Affektivit/~t beschreiben und wiirden siehinsoweit in bekannte 
Stammhirn-, insbesondere Mittelhirn- und tiypothalamusbflder* einreihem Was 
bei jenen aber vor ahem im Vordergrund steht, ngmlich StSrungen der Vigilanz 
einerseits, der Trieb- uud Antriebshaftigkeit andererseits (sei es in Form yon tor- 
pider Apathie oder aber maniakaliseher oder delirant-agitierter Zust/~nde mit 
Bulimiel~), fehlt bei unserer Patientin. Fiir diesen Unterschiedomug zweierlei 
beriicksiehtigt werden: Einmal sind es fast nur TumorfMle, an denen jene auf- 
fallenden psychischen St6rungen studiert wurden. Dabei mug immer mit Nachbar- 
sehafts- oder Fernsymptomen gereehnet werden, und gerade die Apathien und 
Agitationen wurden in reinster Form nur bei I-Iypothalamuslokalisation is beob- 
aehtet. Der andere Untersehied liegt darin, dag es sich bei unserer Patientin um 
eine abgesehlossene L~sion handelt; im akuten Zustand hat sie vor allem BewuBt- 
seinsst6rungenl~ 36 gezeig~. Aber aueh die yon van BOaA~I~T (Rubersyndrom) und 
anderen Autoren 5 bei umsehrieber~en Mittelhirnsyrldromen beobaehtetelt I-Ialluzino- 
sen ohne affektive Beteiligung und davon unabh~ngigen Angstattaeken mit Agita- 
tion Iehlten in unserem Falle. 

* I0,17~19,20,36,49,56 
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Wir kommen schlie$lich zur Frage der Xtiologie des offenbar vascu- 
1/~ren Herdes, der in Form eines Insultes zusammen mi t  einer Blutung 
in die Liquon'i~ume aufgetreten ist. Obwohl jetzt  18 Monate naeh dem 
Insult  der Liquor vSllig normalisiert und die serologischen Reaktionen 
in Blur und Liquor negativ waren, mu$ nach der Vorgeschichte eine 
eerebrale Gef/~Blues angenommen werden, um so mehr als der Nelson- 
Test im Liquor posit ivist .  Unmit te lbar  nach dem Insult  war im Kranken-  
haus (aus anderen Grtinden) antibiotiseh behandelt  worden, wodurch 
der Liquor saniert worden sein kann. Die im Krankenhaus schon vor 
dieser Behandiung negative Citocholreaktion irn Blutserum sehlieSt die 
spezifisehe Natur  des Prozesses nieht aus. Eine eerebrale Lues ist h/~ufig 
die Ursache yon l~uberfallen in der Literatur  (siehe HASSL~29~). 

C. Neurophysiologische Untersuehungen 
Methode. Elektromyogr~phische Ablei~ung mit I-Iautelektroden yon verscbie- 

denen Muske~ auf Kathodenstrahloscillograph mit photographischer l~egistrie- 
rung * oder auf Direktschreiber (,,Oseilloscript" Philips). l~egistrierung der horizon- 
talen Augenbewegungen mit bitemporaler Ableitung bei kurzer Zeitkonstante. 
l~egistrierung yon Pronations- und Supinationsbewegungen der Unterarme als 
Drehwinkelmessung mit I-Iilfe eiaes induktiven Aufnehmers fiber lViel~brfieke 
Philips PT 1200 auf Direktschreiber. AuslSsung yon Achillessehnenreflexen mit 
]tilfe eines Sehlagapparates. Applikation vorl elektrischen Einzelreizen yon Recht- 
eckform und 1 oder 2 msec Bauer fiber I-Iochfrequen,zreiziibertr~ger. 

a) Die Myorhythmie registr~erten wir elektromyographisch am Kinn, 
an der Unterlippe und am Gaumensegel, dazu den Nystagmus in der 
beschriebenen Weise. I m  Elekt romyogramm (EMG) erkennt man  bi- 
oder polyphasisehe Einzelpotentiale wechselnder Amplitude oder kurze 
Potentialgruppen, wie die Abb. 1 zeigt. Das Erregungsmuster der 
Zuckungen ist an einem best immten Ableitungsort immer etwa das 
gleiche, wenn auch die Amplitude oder Dauer der Potentiale oder Gruppen, 
d .h .  die Zahl der motorischen Einheiten, yon Schlag zu Schlag etwas 
wechselt. I m  Gesicht sind nur wenige Einheiten beteiligt (Abb. 1a--e) ,  
demgem/s sind die Zuckungen dort  nur sehr kurz, ihr motorischer 
Effekt ist gering, sie sehen wie Fasciculieren aus. Die Gaumensegel- 
bewegung ist kr/~ftiger und langsamer, dementsprechend bilden die 
Potentiale bier kurze Tetani (Abb. la) .  Am ungleichm/il~igsten in der 
Amplitude-_sind~._die Nystagmusschl/~ge. Beim Fixieren werden sie ge- 
hemmt,  nach Augenschlul3 (Abb. 1 b) und beim Blick naeh rechts vorfiber- 
gehend stark gebahnt. Wie die Ableitungen best/~tigen, erscheinen die 
Zuckungen in den verschiedenen Gebieten weitgehend synchron, ein- 
schlielMieh der schnellen Nystagmusphase (siehe4,6,9'5,41). Ihre  Intervalle 
sind nicht gleich lang, sondern schwanken um einen Mittelwert yon 

�9 Verst~rker, Doppelkathodenstrahloseillograph, Kamera und l~eizger/~t aus 
dem Laboratorium ffir Elektrophysik Dr.-Ing. J. F. TSnnies, Freiburg i. Br. 
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in unserem Falle fund 0,6 see (entsprechend einer Durchschnitts- 
frequenz yon 100/min). 

Erst  bei genauerer Durchsieht des EMG vom rechten Unteram 
zeigte es sich, dab aueh dort, vor allem in den Beugern, w/~hrend leichter 

Abb. l a - - d .  EMG (ttautelektroden) der ~yorhythmie nnd Augenregistrierung (bitemporal mit 
CW-Verst~rker bei kurzer Zeitkonstante). a Gaumensegel uncl Kinn links ; b Augen und Kinn links. 
Signal bedeutet Augenschhtg. Unten auf derAugenkurve bedeutet rechts; cUIl te r l ippeundKinn 
links; d lViyorhythmie der Beuger des rechten Unterarmes w~hrend leichter innervation im Rahmen 

einer pathologisehen Nitbewegung bei HSmdcdruck links. Direktschreiber 

Innervat ion vortibergehend rhythmische Potentiale sichtbar wurden 
(Abb. l d), die naeh ihrem Charakter, ihrer Durehsehnittsfrequenz und 
dem Weehsel der Intervalle zur Myorhythmie geh6ren. Da uns diese 
Gruppierungen zu sps aufgefallen sind, haben wit keine Simultan- 
ableitungen mit  Kinn oder Unterlippe gemacht. Klinisch war an den 
Extremitgt.en eine Myorhythmie nicht zu erkennen und in I~uhe t ra ten 
auch am reehten Arm keine Aktionsstr6me auf. Die Myorhythmie war 
hier so gering, dab sic nur w/~hrend Bahnung durch leiehte Innervat ion 
im EMG siehtbar wurde. Auch in der Literatur  ist eine gelegentliehe 
Beteiligung der Gliedmagen beschrieben41, 54. 

b) Der Zungen-Kie]er-ReJlex (ZKR), bestehend in einer reflekto- 
rischen Mund6ffnung naeh geizung der Zunge, ist aus Tierexperimenten 

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 203 22  
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bekannt. Beim Mensehen manifestiert sieh die reziproke Hemmung der 
Kaumuskeln im Rahmen des Reflexes als eine Innervationsstille im 
Willk/ir-EMG der Mm. masseter und temporalis (HoFFMANn U. T6~- 
~ES34). Die Hemmung erscheint auch nach einseitigem Zungenreiz in 
den genannten lV[uskeln auf  beiden Seiten und zur gleiehen Zeit (Abb. 2 e). 

A b b . 2 a - - c .  EMG der Masseteren w~hrend Zungen-Kiefer-l~eflex nach einsei t igemZungenreiz  yon 
1 msec Dauer (siehe Reizeinbruch). a m i t  langsamem Kipp  zur Veranschaulichung der Dauer der 
Hemmungsphase.  Sie i s t  l inks  kfirzer als rechts; b m i t  schnellem Kipp zur Darstel lung der Latenzzeit .  
Sie is~ l inks  etwas l~nger; c zum u bei einer gesundenVersuchsIoerson, mi t  schnellem Kipp,  

Zungem'eiz hier  2 msec 

Die Hemmungsphase beginnt etwa 14 msee nach dem Reiz und dauert 
etwa 50 msee lang 34. 

Bei unserer Patent in war der Z K R  in auffallender Weise vergndert:  
l. Er  ersehien jeweils nur im Masseter und Temporalis der Seite, auf  
die der Zungenreiz gegeben wurde. 2. Seine Dauer war auf  beiden Seiten 
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auffa l lend  kurz ,  l inks mi t  gewShnlich u n t e r  20 msec noch kfirzer als 
reeh ts  m i t  2 5 - - 3 0 r e s e t  (Abb .2a) .  3. Die La tenz  war  l inks mi t  e twa 
16,5 msee (auf  der  A b b . 2 b  gerechnet  vom Ende  des Reizes bis zum 
le tz ten  Phasengipfel)  um rund  2 msee 1/~nger als reehts .  

Es  hande l t  sich be im Z K R  um einen p lu r i synap t i schen  Reflex, der  
fiber mehrere  In t e rneu rone  geht .  Seine La tenzze i t  i s t  be im Menschen 
doppe l t  so lang v i e  die des Massetereigenreflexes 34. Be im Menschen t r i t t  
die I t e m m u n g  der  K a u m u s k e l n  schon bei  r e la t iv  niedrigen,  n icht  schmerz-  
ha f t en  Reizst/~rken auf. Die erste Scha l t s t a t ion  der  Ref lexbahn (wenig- 
s tcns ihres inh ib i tor i schen  Anteils)  dfirfte also der  sensible H a u p t k e r n  
des Tr igeminus  sein, im Gegensatz  e twa zum Cornealreflex, der  wahr-  
seheinhch nur  fiber den  Trac tus  und  Nucleus  spinalis  l~uft. I m  Tier- 
versuch ffihrt  n ich t  nur  die Reizung  der  spinalen Wurzel ,  sondern  auch 
die des sensiblen H a u p t k e r n s  zu einer ref lektor isehen MaulSffnung 2s. 

Die Tatsache ,  dab  bei  unserer  P a t i e n t i n  die H e m m u n g  der  Mm.mas-  
seter  und  t empora l i s  im R a h m e n  des Z K R  nicht  mehr  auf  die andere  
Seite fibergrefft,  sondern  auf  die gereizte Seite beschr~nkt  ble ibt ,  l~Bt 
sich m i t  e inem einsei t igen H e r d  erk]aren,  wenn er mi t te l l in iennahe  
angenommen  wird,  wo er den  grSBten Tell  der  Fase rn  be ider  Sei ten in 
der  Nahe  ihrer  Kreuzung  erfaBt. Darf iber  h inaus  laBt der  Befund,  dab  
au f  der  l inken Seite die t I e m m u n g  etwas sps  beg inn t  als auf  der  
rechten,  noch einen wei teren  SchluB zu. Man k a n n  erwar ten ,  dab  eine 
gegebene L~sion im In t e rneu rongeb ie t  vor  a l lem die kf irzesten K e t t e n  
ausscha l t e t  und  die Er regung  auf  die 1/~ngercn Bahnen  besehrankt .  Der  
Befund  spr ieht  also daffir,  dab  der  H e r d  au f  der  l inken Seite l iegt  und 
do r t  auBer Fase rn  u n m i t t e l b a r  vor  und  nach der  Kreuzung  einen Tell  
der  herdgle ichsei t igen Ref lexbahn  un te rbr ich t .  

L~B~ sich diese L~sion aueh in dem aui Grund der klinischen Be~unde in das 
obere Meseneephalon lokalisierten Herd unterbringen? Dies erscheint zun~ehst un- 
wahrseheinlich, da der sensible Hauptkern des Trigeminus und sein motorischer 
Kern in gleieher HShe, etwa der Briickenmitte, liegen. Der ZKR stellt einen koordi- 
uierten, relativ komplizierten Reflex dar, der die Mm. digastrieus und mylohoideus 
zur Kontraktion bringt, die Kanmuskeln dagegen hemmt. Diese Koordination wird 
mi~ Hilfe yon Internenrongruppen geleistet. Aus unserem Befund miiBte man 
seh]ieBen, dab sieh die Kreuzung der fiir den ZKI~ (jedenfalls fib" seinen Hemmungs- 
anteil) veran~wortliehen F a s e ~  hauptsachlich im Mittelhirn befindet. Dies ist 
vielleicht nicht so abwegig, werm man sieh vergegenwartigt, dab sieh trigeminale 
Strukturen im ganzen Hirnstamm vom I-Ialsmark bis einschlieBlich Mittelhirn 
erstreeken and die dazugehSrigen Fasern groBe Umwege nach caudal oder rostral 
maehen miissen. Bei Prim~ten sind anatomisch l~asern nachgewiesen, die aus dem 
sensiblen Hauptkern ins Mittelhirn aufsteigen 51b, yon wo die Impulse fiir die Hem- 
mung im ZKI~ iiber retieulo-bulb/~re Fasern auf die entsprechenden motorischen 
Kerne beider Seiten iibertragen werden kSnnten. Wollte man andererseits einen 
pontinen oder meduH~ren Herd fiir den ZKl%Befund annehmen, dann miiBte man 
mit hoher Wahrscheinliehkeit auch motorisehe and sensible Trigeminusausf/ille auf 

22* 
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der linken Seite erwarten, die aber klinisch nicht nachweisbar waren. Die Frage 
der Reltexbahu des ZKR iunerhalb des Himstamms verdiea~ jedenfalls Interesse. 

I m  Gegensatz zum ZKI~ war der Massetereigenreflex bei unserer  
P a t i e n t i n  normal  ausl6sbar  u n d  erschien im EM G  der Mm. masseter  u n d  
temporal is  auf  beiden Seiten u n d  in  etwa gleieher Auspr/~gung. Aueh 
die ansehliel3ende Innerva t ionss t i l l e  war in  beiden Muskeln vo rhanden  
u n d  auf  jeder Seite etwa gleich. 

Anatomiseh uad physiologisch ist beim Tier nachgewiesen, dab die Mnskel- 
spindelafferenzen aus den Kaumaskeln fiber Fasern in der motorischen Wurzel 
(Portio minor der Trigeminuswurzel) den Hirns~amm be~reten, die dann n i t  ihren 
ZellkSrpern im Tractus and Nucleus meseneephalicas liegenX2,2s, 6~ der sich his in 
die HShe tier hinteren Commissar nach rostra1 erstreckt. Ein ~hulicher Verlauf ist 
auch fiir den Menschen wahrscheinlich gemach~4~,5% Dal3 in unserem Falle die 
Masse~ereigenreflexe normal waren, ist daher zun~ehs~ fiberraschend. Der Trige- 
minaskem liegt aber so weir dorsal, da$ er yon tier L~sion im Mittelhirn, die vor 
ahem nach lateral und caudal fiber die unmittelbare Umgebung des Nucleus tuber 
hinausreicht, offenbar nicht ergriffen ist. 

Auch die w/~hrend starker  Wil lk~iranspannung der K a u m u s k e l n  dureh 
Schlag auf  d i e  Kinnsp i t ze  auslSsbare Innerva t ionss t i l l e  ohne voraus- 
gehenden Eigenreflex, bei  der es sieh offenbar um die autogene,  yon  den 
Sehnenspindeln  ausgehende H e m m u n g  (siehe 45) handel t ,  war bei der 

P a t i e n t i n  beiderseits symmetr iseh  vorhanden .  Diese proprioceptive 
Afferenz geht  fiber die Port io  major  der Tr igeminuswurzel  in  den Hirn-  
stature 59 u n d  wird wahrscheinlich in  HShe des motor ischen Kerns  fiber 

mindes tens  ein I n t e r n e u r o n  auf  diesen umgeschal te t  ~5. 

c) AuSer den  Massetereigenreflex untersuchten wit die Eigenre]lexe der Mm. 
biceps braehii und triceps surae. Sic waren im EMG anf beiden Seiten unauff/~llig 
darzustellen (genaue Bestimmangen der Latenzzeit 46 haben wir allerdings nicht 
durchgeffihrt). Auch die Hoffmann-Reflexe des Triceps surae, ausgelSst dutch 
elektrische Einzelreize auf der Haat fiber dem N. tibialis in der Kniekehle, zeigten 
im Versuch n i t  linear anwachsender Reizst~rke keinen signifikanten Uuterschied 
zwischen rechts nnd links (Abb.3). Der Seitenvergleich wird dadureh mSglich, da$ 
die Amplitadenkurve der M-Potentiale (also derjenigen, die dutch Reizung moto- 
fischer Fasem im gemischten Nerven en~s~ehen) beider Seiten zur Deckung ge- 
braeht werden. Derartige Reizst/~rke-Reflexkarven haben TOUR~AY U. PAILLARD 63 
yon gesuuden, hemiplegisehen und paraplegischen KindeI~ publiziert. 

Die bekannte Innervationsstille, die im Anschlu$ an einen Eigenreflex im 
Wfllkfir-EMG sichtbar wird (I-Io~r~AN~33), war bei anserer Patientin auf beiden 
Seiten deutlich ausgepr/~gt. Auf der reehten Seite war ihre Daaer sowohl am Arm 
wie am Bein sehr inkonstant. Dies liegt zum Teil daran, da$ die Patientin auf der 
reehters Seite im Zusammenhang mit ihrer Asynergie und Ataxie sehr ungleieh- 
m~l~ig innervierte, h/~ufig kam es auch zu gleiehzeitiger T~tigkeit im Antagonisten. 
Bei repetierender AaslOsung der I-I-l~eflexe des Triceps surae ohne ak~ive Inner- 
ration n i t  l~eizfrequenzen zwischen 2 uud 12/sec lag die fr@quenee de stabilisation 
nach I~A~LARD auf beiden Seiten zwischen e~wa 5 und 8/sec, wie dies aueh bei 
gesunden Versuchspersonen der l~all ist 5~ 

Sehliel~lieh haben wird die Wirkung des Jendrassikschen Handgriffs auf die 
Amplitude der Achillessehnenreflexe auf beiden Seiten untersucht und verglichen. 
Dieser Punkt ist deshalb yon In$eresse, weil die l~eflexbahnung beim Jendrassik 
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fiber eiim zentrale Anregung des motorischen Gammasystems zustartde kommt~, 5~ 
und well bei Parkinson-Kranken der Jeadrassik nicht mehr wirkt3~ Bei nnserer 
P~tientia war der I:[andgriff auf beiden Seiten effektiv. In 10 Versuchen rechts und 
16 Versuchen links war der Mittelwert der Bahnung reehts etwas k]einer als links, 
jedoch erwies sich dieser Unterschied als statistisch nicht signifikant. 

d) Die Ent las tungsre] lexe  untersuchten wit an den Oberarmbeugern, 
wo sic sich am bequemsten auslSsen lassen. Es handelt sieh dabei um 

eine Pause in der Willkfiraktivit~t 
7~ des M. biceps brachii yon 50 bis 7nV 

100 msee Dauer, die kurz nach einer 
passiven Entlastung des gebeugt ge- 
haltenen Unterarms yon einem am 

Io Handgelenk angeh~ngten Gewicht 

#/ceps 5p. [/; 

i B/ceps bp. re. 

0 i I 1 1 1 , ~ 1 1  

Abb.3. Graphische Darstellung der Ampli- 
tuden der H- und l~-l)otentiale des linken 
und rechten M. triceps sm'ae in Abh~ngig- 
keit yon der linear ansteigenden l~eizst/~rke. 

M-Amplitude beider Seiten fiber- 
einander gezeichnet; o - - o  H-Amplitude 

links; o . . . . .  o H-Amplitude rechts 

20fftSeC 

Abb.4. EMG Biceps brachii beim Entlastungs- 
reflex links und rechts. Kippstart  mit  dcm 
Moment dcr Wegnahme clues Gewichts yon 2 kg 
vom Handgelenk des rechtwinklig gebeugten 
Unterarms. Es sind jeweils vier Kipps tiber- 

einander projiziert 

eintritt (HA~sE~ u. HOFI~MANI~6). Es spricht alles daffir, dub es sich 
dabei um einen ,umgekehrten Eigenreflex" 26 hande]t: Bei der Muskel- 
verkfirzung im Entlastungsexperiment erfahren die Muskelspindeln eine 
rasebe Entspannung. Dadurch wird der reflektorische Anteil der Halte- 
innervation weggenommen, so dab diese nach kurzer Latenzzeit ffir einen 
Moment zusammenbricht. 

Bei unserer Patientin waren die Entlastungsreflexe am Biceps 
brachii reehts nur unsieher und, soweit fiberhaupt, hochgradig verkfirzt 
und mit wechselnder Latenz auszul6sen (Abb. 4 unten). Links waren sic 
dagegcn reeht deutlieh und zeigten eine konstante Reflexzeit von etwa 
30--35 msec (Abb.4 oben), wie sic bei derartigen Versuchen am Arm 
gewShnlich gefunden wird. Es fiel jedoch auf, dab die Dauer der Ent- 
lastungsreflexe auch finks gegenfiber der bei gcsunden Versuehspersonen 
deutlich verkfirzt war. So betri~gt sic im Beispiel der Abb.4 (oben) bei 
einem Entlastungsgewicht yon 2 kg nur zwiseben 40 und 50 msee. 
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Man hat gefuaden, da$ der Entlastungsreflex bei KleinhirnstSrungen aus- 
f/illt27, 5s. Der Befund bei uaserer Patientin entsprieht diesem Ergebnis. Die Ab- 
sehw/~chung des Entlastungsreflexes aueh auf der linken Seite unterstreieht don 
klinisehen Befund, wonach links das Rebound-Ph/~nomen naeh Stewart-Holmes 
vermindert war. G~A~I~ e~ al. e4 konnten bei Katzen dureh Hinterwurzel- 
ableitung direkt naehweisen, dal3 die Enthirnnngsstarre naeh Ausschaltung des 
Kleinhirnvorderlappens nicht mehr fiber den Gammabogen tier Motorik ll~nft. Die 
Innervation wird also nach der Kleinhirnlasion gewissermaSen anders verteilt, yon 
den Gammamotoneuronen abgezogen und mehr auf die Alphamotoneurone gelenkt 24. 
Der Befund ira Entlastungsexperiment bei Kleinhirnkranken wird in Analogie zu 
den Tierversuehen so gedeutet, dab or diese Versehiebung der Aktivit/~t yon den 
Gammaneuronen auf die Alphaneurone im Innervationsmodus anzeige. Die reflek- 
torische Unterstfitznng der willkfirliehen Halteinnervation, wie sic das Gamma- 
system auf dem Wege fiber die Muskelspindeln leistet, fehlt dana bei diesen Kran- 
ken 5s. So ist es aueh bei unserer Patientin, der Befund ist hier auf die L/~sion 
des Braehium eonjunetivum zu beziehen. Damit ist aber noeh niehts fiber die 
GrSBe des ,,intrafusalen Tonus" ausgesagt. Ebensowenig daft man bUS dem Befund 
schliegen, da$ auch andere Einflfisse auf die Gammat/~tigkeit, wie z.B. im Jendras- 
sikschen ttandgriff, ausgeschaltet sind. Solange nieht das Gegenteil bewiesen ist, 
toni3 man unterstellen, dab diese Funktionen unabhangig voneinander gest5rt werden 
kSnnen. Im Tierversueh sind Orte in fast allen Ebenen des ZNS nachgewiesen, die 
mit der Kontrolle der Muskelspindela zu tun habenlS,22, 2s. 

e) Schliel~lieh untersuchten  wit  willkfirliche Wechselbewegungen der 
Arme und  die athetotische Hyperkinese an den Extremit/~ten. Willktir- 
liehe Pro- und  Supinat ionsbewegungen der reehtwinklig gebeugten 
Unte ra rme  wurden meehanisch mi t  Hilfe des Drehwinkelmessers auf- 
gezeichne~, gleichzeitig die Mm. supinator,  pronator  teres und  biceps 
brachii  e lektromyographisch abgeleitet.  Auf  der Abb. 5a  sieht man,  wie 
w/~hrend der Wechselbewegungen links die antagonist isch t/~tigen Mus- 
keln pr/~zise alternierend innerviert  werden (der Biceps brachii wirkt  in 
dieser Stellung supinierend und  arbeitet  mi~ dem Supinator  zusammen).  
Am rechten Un te ra rm dagegen ist dieBewegung unregelm/~l~ig und nieht  
mehr  wie am gesunden Arm ann/thernd sinusfSrmig (Abb. 5b). I m  E ~ G  
drfiekt sich die zugrunde liegende Asynergie in wechselnden Kokon t rak-  
t ionen aus. Die Zusammenarbei t  zwisehcn Biceps braehii und  Supinator  
war  relativ gu t  erhalten, w/~hrend die StSrung vor  allem das reziproke 
Verh/iltnis zum Prona to r  teres und  den R h y t h m u s  der Bewegung betraf. 
Das Ausmat3 der Desintegrat ion hing yon  der Geschwindigkei~ der 
Weehselbewegungen ab. 

Die athetot ische Hyperkinese  wurde mi t  gleichzeitigen Ablei tungen 
yon  Beugern und Streckern am rechten Unte ra rm dargestellt. I n  Ruhe  
waren aueh rechts keine AktionsstrSme abzuleiten. Sowie abet  die 
Pat ient in  den rechten Unterarm,  wenn auch nu t  leich~ erhob, kam es im 
E M G  zu wellenfSrmigen Innerva t ionen  in beiden Muskelgruppen, denen 
klinisch die wurmfSrmigen Bewegungen der Athetose  an der H a n d  und  
den Fingern entsprach. I n  der Unterschenkelmuskula tur  rechts war  eine 
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derartige Aktivitat ira EMG h6chstens nur angedeutet. Die athetotisehen 
Innervationsmuster unterschieden sich yon denmyorhythmischen Zuckun- 
gen sowohl hinsichtlich der mehr anhaltenden, einer Willkfirinnervation 

Abb.5a und b. Drehwinkelregis~rierung und EMG des Supinator, Pronator fetes and ]~iceps 
brachii ~m linken (~) und rechten (b) Arm w~hrend willk~irlicher Pro- und Supinationsbewegungen 

der gebeug~ gehaltenen U~lterarme. Direktschreiber 
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gleiehcndcn Aktivit/r als auch dadurch, dab keine zeitlichcn Zuordnungen 
zwischen den rhythmischen Zuckungcn und den Innervationswellen der 
Athetose bestanden. 

Zusammenfassung 
1. Vorgeschichtc und Befund eines nur klinisch beobaehteten links- 

seitigen l~ucleus-ruber-Syndroms bei Lues cerebri wcrden bcschrieben. 
Es bestanden tells symmctrische, ~eils unsymmetrische Myorhythmien 
der Lippcn, des Kinns, des Platysma und Mundbodens, des Gaumcn- 
segels, des Pharynx und Larynx, des Zwerchfells und des rechten Armcs. 
Synehron damit war die schnelle Phase eincs zentralen Spontannystag- 
mus nach rechts.Fcrner wurden herdseitige VeI~nderungen der Schwei6- 
sekretion, des Pilomotorrcflexes und der Gef/~Binnervation gefunden. 

2. Elektromyographische Ableitung der rhythmisehen Zuckungen im 
Gesicht und am Gaumensegel mit elektrischer Registricrung der Augen- 
bewegungen best/~tigt die strenge zeitliche Koppelung der motorischen 
Effekte in den verschiedenen Gebieten, einschlic/Mich der schnellen 
~qystagmusphase. Die Einzelintervalle schwanken um eine relativ kon- 
stante Durchschnittsfrequenz yon 100/min. Die ~qystagmusschl~ge 
werden beim Fixicren gehemmt, durch Augenschlul~ gebahnt, w&hrend 
die Amplituden der Zuekungen des Gaumensegels und im Gesicht 
unabh/~ngig davon in unsystematischer Weise sehwanken. 

3. Wie das EMG zeigt, blcibt die Hcmmungsphase der Mm. masseter 
und tcmporalis im R,ahmen des Zungen-Kiefer-Rcflexes bei der Patientin 
anf die gereizte Seite beschr&nkt. Die Hemmung ist beiderseits, vor a llem 
aber auf der Iterdseite, verkfirzt. Ihre Latenz ist auf der Herdseite 
geringffigig verl/s Die Masseter- nnd Temporaliseigenreflcxe und 
ihre Innervationsstille sind beiderseits unauff&llig. 

4. Auch die mechanisch ausgelSsten Eigenreflexe der Mm. biceps 
brachii und triceps surae, die Hoffmann-Reflexe des Triceps surae (yon 
denen einc Reizst/~rkekurve gegeben wird) und die dazugeh6rigen silent 
periods zeigen im EMG keine konstanten Seitenunterschiedc. Oer Jendras- 
siksche Handgriff ist am Triceps surae-Eigenreflex beiderseits wirksam. 

5. Der Entlastungsreflex des M. biceps brachii (HoFFMA~ U. ttA~- 
SW~) erweist sich auf der rechten, schwer ataktischen Seite als auf- 
gchoben, auf dei linken Seite, wo das Rfickprallph/~nomen yon Stewart- 
Holmes abgeschw/icht ist, als erheblich verkfirzt. 

6. Willkfirliche, rhythmische Pro- und Supinationsbewegungen der ge- 
beugten Untcrarme zcigen im EMG und Mechanogramm entsprechend der 
rechtsseitigen Dysdiadochokinese eine Asynergie mit Kokontraktionen 
antagonistischer Muskeln. Die wellenfSrmigen Aktivit&tsschwankungen 
der athetotischen Hyperkinese im EMG der Beuger und Strecker am 
rechten Unterarm sind yon den myorhythmischen Zuckungen unabh&n- 
gige Ph/inomene. 
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