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(Eingegangen am 8. Januar 1962)

Neurologische Symptomenkomplexe, die auf einer nachgewiesenen
Lasion der Gegend des Nucleus ruber im oberen Mesencephalon beruhen,
kommen recht selten zur Beobachtung. Trotzdem sind wir durch eine
Reihe genau untersuchter und anatomisch kontrollierter Fille tiber die
dabei auftretende Symptomatik soweit im Bild (Zusammenfassung und
Literatur bei HASSLER2%2), dall es mdglich ist, eine Lokaldiagnose in
vivo zu stellen. Die vorliegende Arbeit soll einen derartigen Fall klinisch
beschreiben und das Ergebnis einer Reihe von physiologischen Unter-
suchungen darstellen. Pathologisch-anatomische Befunde liegen nicht vor.

A. Vorgeschichte und klinischer Befund

Vorgeschichte: Zum Zeitpunkt der Untersuchung 49jihrige Geschiftsfrau.
Seit einer Verschiittung im Alter von 33 Jahren mit Verletzungen am Kopf und
zeitweiser BewuBtlosigkeit haufige Kopfschmerzen, die im Laufe der Jahre allmih-
lich zunahmen. Mit 35 Heirat. Mit 44 periphere Facialisparese li. von 2 Wochen
Dauer; damals Citochol im Blutserum negativ. Mit 46 Bartholinitis mit Absce8,
wenige Wochen spiter ,,zwei Ulcera an den Labien®. Mit 47 Menopause. Mit 43 Jah-
ren RR 130/90 mmHg, mit 44 RR 160/95, mit 48, wenige Wochen vor dem unten
zu beschreibenden Insult, RR 180/110 mm Hg.

Mit 48 Jahren an einem Nachmittag plotzlich iibereinander oder schrig iiber-
einander stehende Doppelbilder. Starke Kopfschmerzen. In der Nacht Ubelkeit.
Spiirbe am li. Mundwinkel ein Rieseln wie von herablaufenden Wassertropfen,
taumelte baim Gehen. Plétzlich sehr starke Ubelkeit, starkes elektrisierendes
Gefithl im re. Arm, schrie laut, wurde dann bewuBtlos.

Bei der anschlieBenden Aufnahme im Krankenhaus war die Pat. nicht
ansprechbar, re. Seite wurde nicht bewegt, Lichtreaktion der Pupillen erhalten,
kein Babinski, Erbrechen, RR 185/110 mmHg. Citochol im Blutserum negativ.
Lumbalpunktion am Tage nach dem Insult: ,,Zellen 2/3, Erythrocyten dreifach
positiv, Pandy positiv, Nonne-Apelt positiv®. Augenirztlicher Befund 11 Tage
nach dem Insult: ,,MiBiger Fundus hypertonicus, Venen stark gestaut, keine Netz-
hautblutungen, multiple Augenmuskelparese, Ptosis 1i.*“. Blutdruck in der Folgezeit
meistens um normale Werte. Schon am Tag nach dem Insult reagierte die Pat. auf

* Mit Unterstiitzung durch die Deutsche Forschungsgemeinschaft.
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Ansprechen, deutete mit den. Hénden an den Kopf, sprach nicht. Dauer der Benom-
menheit etwa 5 Tage, danach konnte sie noch einige Tage nicht sprechen, habe aber
alles verstanden und mit der li. Hand in die Luft geschrieben. Danach war das
Sprechen zunéichst lallend. Anfangs war das Schlucken gest6rt. Noch viele
Wochen lang verschluckte sie sich oft, es trat aber keine Flissigkeit aus der Nase
aus. Das re. Bein war anfangs hochgradig geschwicht, der re. Arm zunichst
vollig geldhmt. Kurze Zeit. nach dem Insult traten so starke Schmerzen im
re. Arm auf, da man ihn gar nicht berithren durfte. Wahrend diese Uber-
empfindlichkeit nach einiger Zeit verschwand, hat sich ein starker Dauer-
schmerz mit elektrisierender Komponente im re. Arm erhalten. Die Kopt-
schmerzen sind seit dem Insult verschwunden. Relativ rasche Besserung der
Lahmungserscheinungen, so daf nach etwa 2!/, Monaten kleine Spaziergiinge mit
Unterstiitzung moglich waren. Sie konnte aber nie frei gehen oder stehen. Im Laufe
der Monate, mit dem Riickgang der Lihmungserscheinungen, trat mehr und mehr
ein Wackeln im re. Arm auf, wenn sie diesen beniitzen wollte. Etwa 3 Monate nach
dem Insult Hepatitis, dadurch mehrere Wochen bettligerig. Wéahrend dieser Zeit
mubBte der re. Arm mit Sandsicken festgelegt werden, weil er bei der kleinsten
Intention ausfahrende, wackelnde Bewegungen ausfilhrte. Anschliefend stellte sich
eine fixierte extreme Beugestellung der re. Hand bei Streckstellung der Finger ein,
die rund 4 Monate nach dem Insult mit Redression durch Gipsverband behandelt
wurde und sich in der Folgezeit wieder loste. Seit dem Insult war an der Pat. eine
Anderung ihrer Wesensart aufgefallen, sie wurde empfindlich, brach rasch in Tréinen
aus, hatte kein Interesse mehr fiir das Geschaft.

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

Anamnestisch war nicht zu erfahren, wann der Nystagmus und die rhythmischen
Zuckungen im Gesicht angefangen haben. 9 Monate nach dem Insult liegt ein
augenarztlicher Befund vor: ,,Linksseitige Abducensparese. Hornhautsensibilitat
re. erloschen, li. vorhanden. Anisokorie der Pupillen. Am Augenhintergrund Fundus
arterioscleroticus im Beginn, keine Stauungserscheinungen an den Papillen.
Gesichtsfeld am Forster-Perimeter ohne Ausfille.” Man darf vermuten, daB der
Nystagmus damals noch nicht bestand.

, Eineinhalb Jahre nach dem Insult wurde beim Ehemann eine tertitire Lues mit
multiplen Hauterscheinungen festgestellt, die bis dahin nicht bekannt war. Das
2 Jahre nach der Heirat geborene Kind soll gesund sein.

Dienachstehend beschriebenen Befunde wurden zwischen dem 14. und 19. Monat
nach dem Insult erhoben.

Befund: 49jihrige Pat. RR 165/95. Klinisch und rdntgenologisch pleuritische
Residuen mit Adhssion des li. Zwerchiells. BSG 35/70, infolge einer chronisch
rezidivierenden Colicystitis mit entsprechendem Urinbefund. Kein Hinweis
auf floride Tuberkulose. Im EKG Linkstyp mit Stérung des Erregungsriickgangs,
es wird auf Herzmuskelschidigung und Coronarinsuffizienz geschlossen.

Neurologisch. Hirnnerven. Kopf wird etwas nach li. geneigt gehalten. Deutliche
Ptosis li. Li. Pupille zeitweise eine Spur enger. Normale Pupillenreaktionen auf
Licht und Konvergenz.

Pharmakologische Pupillenpriifung: Nach zwei Tropfen einer Cocainlosung 29/,
in jedes Auge wird die re. Pupille etwas weiter, so daB sich die Pupillendifferenz
verdeutlicht. Keine Wirkung auf die li. Pupille. Nach zwei Tropfen einer Adrenalin-
1osung 10/y, in jedes Auge keine Wirkung auf die Pupillen. Keine Pupillenerweiterung
auf Schmerz.

MaBige Abducensparese li. mit Doppelbildern. Beim Blick nach re. unten
bleibt das re. Auge etwas zuriick, und es treten ebenfalls Doppelbilder auf
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(Parese des re. M. obliquus superior). Keine Blicklahmung, keine Konvergenz-
schwiche. Spontannystagmus nach re., an dem das li. Auge in geringerem MafBe
teilnimmt als das re., der beim Fixieren fast verschwindet, bei AugenschluB
und beim Blick nach re. sich voriibergehend verstirkt. Er enthilt eine vertikale
Komponente, so daf die Augenbewegungen etwas elliptisch sind; beim Blick nach
li. verstiirks sich die vertikale Komponente vor allem am li. Auge, so daB dieses dann,
beinahe eine kleine Kreisbewegung ausfithrt. Keine sicheren Scheinbewegungen.
Keine Beteiligung der Augenlider. Die schnelle Phase ist jeweils synchron mit den
unien beschriebenen myorhythmischen Zuckungen. Cornealreflex re. leicht ab-
geschwiicht. Sensibler Trigeminus siehe unter Sensibilitdat. Keine sicheren moto-
rischen Storungen seitens des N. trigeminus. Leichte Facialismundschwiche re.
Sprachstérung von césierendem Charakter mit bulbér-dysarthrischem Einschlag.

Augensrztliche Untersuchung (Oberarzt Dr. H. H. UNcER, Univ.-Augenklinik):
Fundus scleroticus, Kreuzungsphénomene, ohne Blutungen. Gesichtsfelder o. B.,
kein Zentralskotom.

HNO-Befund (Dr. G.WarpEckER, Hals-, Nasen-, Ohren-Klinik der Univer-
sitit): Leichte Innenohrschwerhorigkeit re. Rhythmische Kontraktionen des
Gaumensegels und der Kehlkopfmuskulatur. Keine Stimmbandldhmung, keine
Lahmung der Rachenmuskulatur.

Standige myorhythmische Zuckungen in einer Frequenz von etwa 100/min
am li. Kinn, an. Mundwinkel und Unterlippe li. mehr als re., am li. Platysma und
li. Mundboden, symmetrisch des Gaumensegels, der hinteren Rachenwand und des
Kehlkopfes. Die Zuckungen erfolgen untereinander synchron. Sie sehen am Kinn
und an der Unterlippe wie Fasciculieren aus. Sie ergreifen dort nur einen kleinen
und immer denselben Teil des Muskels, wihrend sich das Gaumensegel jeweils in
einer kraftigeren kurzen Kontraktion symmetrisch hebt. Die Zuckungen im Ge-
sicht Jaufen wihrend des Schlafes weiter, wie dies von der Hirnnervenmyorhythmie
aus der Literatur bekannt ist%25:4154, Die Zuckungen kommen der Pat. nicht zum
Bewufitsein, auch die Augenrucke sind ihr nicht bekannt. Bei anhaltender Phona-
tion ruckartiges Anschwellen der Lautstirke, ohne Anderung der Tonhohe, im
Rhythmus der Myorhythmie, nicht unterdriickbar. Synchron mit den rhythmischen
Zuckungen ist die schnelle Phase des oben erwahnten Spontannystagmus nach re.
Auch im li. Epigastrium sind wihrend der Einatmung einzelne Zuckungen zu
tasten, die offenbar vom Zwerchfell herrithren. Thoraxdurchleuchtung (Dr. R. BERG-
LEITER) : Rhythmische Zuckungen des Zwerchfells, li. mehr als re., synchron mit den
Muskelzuckungen am li. Kinn. Die Atembewegungen des Zwerchfells werden davon
nicht gestort. Die Zuckungen sind bei der Einatmung wesentlich deutlicher als bei
der Ausatmung, bei anhaltender Phonation am deutlichsten. Kein Singultus.

Motorik und Koordination. Rechtshinderin. MaBige Parese des re. Armes,
geringe Parese des re. Beines. In Ruhe keine Hyperkinese und keine dystonischen
Haltungen. Schon bei leichten Willkiirbewegungen oder -haltungen des re. Armes
tritt eine athetotische Bewegungsunruhe und Haltungsneigung im Bereich der
re. Hand mit Palmarflexion im Handgelenk und Uberstreckung der Finger mit
langsamen, wurmférmigen Bewegungen auf. Beim Vorhalten der gestreckten Arme
auflerdem unregelmifBiges Wackeln (statische Ataxie), das sich wahrend einer Ziel-
bewegung mit der re. Hand zu einem starken, groben Intentionswackeln steigert.
Am re. Bein ist der Intentionstremor nur gering. Bei kraftigem Hindedruck li.
méBig ausgeprigte Mitbewegung der re. Hand im Sinne einer Fingerbeugung,
dabei keine athetotischen Bewegungen. Dysdiadochokinese und Asynergie des
re. Armes. Riickprallphinomen nach Stewart-Holmes re. wegen der Parese nur
ungeniigend zu priifen, li. abgeschwicht (die Hand prallt gegen die Schulter).
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Keine Rumpfataxie. Gehen und Stehen nur mit Unterstiibzung moglich, dabei
ausgeprigte Gangataxie des re. Beines.

Tonus. Keine spastische oder sonstige Tonuserhchung. Der Widerstand gegen
passive Gelenkbewegungen ist im re. Arm eher, im re. Bein sicher etwas herab-
gesetzt. Keine Kontrakturen bzw. dystonischen Dauerstellungen von Gliedmafen-
abschnitten.

Reflexe. Bigenreflexe an den Armen re. betont, an den Beinen etwa seitengleich
in normaler Stérke, Tromner bds. re.-betont positiv, Mendel-Bechterew und Rosso-
limo negativ. Keine Kloni. Bauchhautreflexe (bei schlaffen Bauchdecken nach
dreimaliger Sectio caesarea) li. ganz schwach, re. nicht auslésbar. Babinski, Gordon,
und Oppenheim negativ. Keine pathologischen Fremdreflexe im Schultergiirtel-
bereich (DveNsING1). Halsstellreflexe nicht auslosbar.

Sensibilitit. Hemihypaesthesie re. fiir alle Qualitéiten, der Stirke nach etwa in
dieser Reihenfolge: Die Lageempfindung ist praktisch aufgehoben. Die Tempera-
turempfindung ist hochgradig gestort, kalt wird dabei als leicht schmerzhaft
empfunden. Deutliche Stérung der Schmerzempfindung, wobei Zunge, Lippen,
Wange und Rumpf weniger betroffen sind. Deutliche Storung auch des tiefen
Schmerzes. Verzogerte Schmerzwahrnehmung. Stindige Spontanschmerzen im
re. Arm von kribbelndem Charakter, ,,als ob ich am Strom hinge“, weniger im
re. Bein, nicht im Gesicht und am Rumpf. Deutliche Herabsetzung der Vibrations-
empfindung an den rechtsseitigen Gliedmallen fiir 64 Schwingungen/sec, fir
128/sec ist sie aufgehoben. Das Zahlenschrifterkennen ist re. ebenfalls vermindert.
MiBige Hypaesthesie fiir Bertihrung, weniger fiir tiefen Druck.

Sprache, Erkennen, Handeln. Keine aphasischen, apraktischen oder agnostischen
Storungen. Schreibt mit der 1i. Hand, der mangelnden Ubung gemi langsam, nach
Orthographie und Syntax aber unauffallig. Vorlesen geht glatt.

Vegetativum. Keine Blasen-Mastdarmstérungen. Klagen iiber Mundtrocken-
heit. Das Schwitzen wird als re. vermehrt angegeben. Die Pat. empfindet sich auf
der re. Seite kiihler; zu fithlen ist ein Unterschied in der Hauttemperatur
zwischen li. und re. nicht. Kein Anhalt fiir Diabetes insipidus, Appetitanomalien,
konstante Verschiebungen der Korpertemperatur oder des Schlaf-Wach-Rhythmus.

Der zentrale Pilomotorreflex im Bereich des oberen Rumpfes tritt li. geringer
und kurzfristiger als re. auf.

Beim Minorschen Schweiiversuch an der Stirn und am oberen Thorax bds.
entsteht nach 1/, Std Lichtkasten ohne Medikamente re. starke Schweilibildung,
li. zeigt sich nur an der Schulter eine beginnende Verfarbung.

Messung der Hautdurchblutung (iiber die Bestimmung der Warmeleitfihigkeit
der Haut) am re. und li. Daumenballen mit dem Henselschen Fluvographen 31,32
(Dr. H.P.Rz1s): Es werden das Spontanverhalten und die reaktive Hyperdmie nach
3 min dauernder arterieller Drosselung beobachtet. In zwei Versuchen fehlen die
rhythmischen Spontanpulsationen auf der re. Seite vollig, wihrend sie li. in der
iblichen Weise ausgebildet sind. Bei einseitiger Drosselung fehlen die sympathischen
Mitreaktionen, auf der anderen Seite. Wiahrend 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 Versuch ist die iiberschieBende Durchblu-
tungssteigerung nach Drosselung li. starker ausgepragt als re. und kehrt langsamer
zur Ausgangslage zuriick; dieser Befund ist jedoch nicht konstant. Die Unter-
suchungen zeigen eine Asymmetrie der Hautvasomotorik im untersuchten Gebiet an.

Psychisch. Die Pat. ist voll orientiert und bei klarem BewuBtsein. Altgedachtnis
und Merkfahigkeit zeigen keine groben. Stérungen. Keine Demenz. Es fallt aber eine
rasche Ermiidbarkeit mit Konzentrationsschwiche auf. Es besteht eine organische
Wesensinderung mit ausgepriagter Affektinkontinenz, die Pat. ist vermehrt reizbar
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und reagiert sensitiv. Dabei handelt es sich offenbar um eine Vergréberung der
pramorbid feinfithligen Personlichkeit. Im Gespréch ist sie weitschweifig, sie kann
sich schlechter umstellen und neigt zu Wiederholungen. Die Stimmung ist haufig,
aber nicht durchgehend, depressiv. Es besteht eine mangelhafte Steuerung affek-
tiver Reaktionen auch nach der heiteren Seite hin. In ihrem Interessenkreis ist die
Pat. in egozentrischer Weise eingeengt, ohne daB aber eine grobe Charakter- oder
Personlichkeitsveranderung vorlige.

Sonderuntersuchungen. Liguor einschlieflich Zellzahl, Gesamteiweil und Frak-
tionen sowie Kolloidkurven normal. Wa.R. im Blutserum und Liquor negativ.
Nelson-Test im Liquor positiv.

Im FEG (Dr. H. HuBacH) nilig ausgeprigter, unregelmifiger, langsamer
(8—9/sec) Alpharhythmus. Uber der li. Hemisphire ist er klsiner und vermindert
und wird dort durch vermehrte Zwischen- und einzelne Deltawellen, besonders
temporal und basal, ersetzt. Dieser Befund ist bei einer weiteren Kontrolle
7 Wochen spater im wesentlichen unverédndert; bei einer weiteren Kontrolle,
4 Monate nach dem ersten Befund, 19 Monate nach dem Insult, sind die links-
seitigen Herdverdnderungen etwas zuriickgetreten. Den myorhythmischen Zuk-
kungen sind auch in unserem Fall keine rhythmischen EEG-Paroxysmen zu-
geordnet (siehe?.21:41),

Weitere EEG-Ableitungen wiahrend Lichtblitzserien von Frequenzen zwischen
2 und 40/sec bei offenen und geschlossenen Augen: Occipital und parietal bds. treten
bei Frequenzen von 12 und 24/sec evoked potentials kleiner Amplitude auf. Myo-
klonische Zuckungen oder Krampferscheinungen werden nicht beobachtet. Die
Myorhythmie bleibt unbeeinflufit.

Im Elekironystagmogramm (Dr. H. HorvHUBER) bei geschlossenen Augen starker
Spontannystagmus nach re. von etwa 90—100/min mit vertikaler Komponente
nach unten. Bei offenen Augen ist er wesentlich schwicher, vor allem wihrend des
Pixierens, durch Blick nach re.wird er gebahnt. Beim Blick nach L. tritt ein
Blickrichtungsnystagmus nach li. auf. Der optokinetische Linksnystagmus ist
stark vermindert und verlangsamt. Auch nach re. ist der optokinetische Nystagmus
nur mabig ausgeprigt, seine Winkelgeschwindigkeit geringer, als die des Spontan-
nystagmus bei geschlossenen Augen, die etwa 20°/sec betrégt. Der optokinetische
Vertikalnystagmus nach oben ist ausgefallen, der nach unten schwach und nicht
starker als die Vertikalkomponente des Spontannystagmus bei geschlossenen Augen.
Der postrotatorische Nystagmus I nach li. ist gering, nach re. gut ausgepragt. Kein
abgrenzbarer Postrotatorins II, sondern Ubergang in den Spontannystagmus
nach re.

Ungewdhnlich fiir einen. zentralen Spontannystagmus ist die Tatsache, daB die
Frequenz bei offenen und geschlossenen Augen etwa die gleiche bleibt, wihrend die
Amplitude bei geschlossenen Augen stark zunimmt. Dies héngt offenbar damit
zusammen, da die rasche Phase gleichzeitig mit den myorhythmischen Zuckungen
auftrits. Dennoch handelt es sich wahrscheinlich um einen gewhnlichen zentralen
Spontannystagmus, da er mit dem optokinetischen und dem experimentellen
vestibuliren Nystagmus integriert wird.

B. Besprechung der klinischen Befunde
Wenn wir die Befunde zusammenfassen, finden wir zunéchst eine
Resthemiparese, eine Hemiataxie mit grobem Halte- und Intentions-
tremor, eine athetotische Hyperkinese, eine Hemihypaesthesie mit einer
nicht gleichméBigen Verteilung und einer unterschiedlichen Betroffenheit
der einzelnen Qualititen sowie Dauerschmerzen elektrisierenden
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Charakters, alles auf der rechten Seite. Auf der gegeniiberliegenden Seite
besteht eine Ptosis. Die Sprache ist cdsierend. Diese Befunde ergeben
das Bild eines linksseitigen unteren Rubersyndroms?2, dem von rostral
her ersten der alternierenden Hirnstammsyndrome, bei denen der herd-
gleichseitige Hirnnervenausfall die Hohe der Schiadigung angibt. Mit dem
noch selteneren rostral anschlieBenden oberen Rubersyndrom?! hat es
natiirlich viele Symptome gemeinsam.

Im einzelnen sind von dem Krankheitsherd extrapyramidal-moto-
rische Bahnen, das Brachium conjunctivam, die mediale Schleife und der
Tractus spinothalamicus betroffen. Experimentelle, anatomisch kon-
trollierte Lisionen bei Affen zeigten, daB bei Unterbrechung (vor allem
des mittleren und dorsalen Anteils) des Brachium conjunctivum oberhalb
seiner Kreuzung Ataxie und Intentionstremor auftritts2.

Wie auch unsere Patientin hatten diese Tiere eine Neigung des Kopfes zur
Herdseite, wenn der Bindearm in stirkerem Male ladiert war. Auch eine kontra-
laterale Hypotonie ist bei diesen Untersuchungen nach Léasionen (des ventralen
Anteils) des Brachium conjunctivum aufgetreten. Die relative Aussparung der
Sensibilitdt am Rumpf und im Gesicht, vor allem perioral, wurde von Torvik$?
auch nach stereotaktischen Ausschaltungen des Tractus spinothalamicus und der
medialen Schleife im Mesencephalon gesehen. Die von ihm geschilderte Verteilung
der Hypalgesie entspricht ganz derjenigen, die wir beobachten konnten, und auch
beiunserer Patientin war die Lageempfindung praktisch vollig aufgehoben. Gestiitzt
auf den. anatomischen Nachweis einer totalen Unterbrechung der beiden. sensiblen
Bahnsysteme bei seinen Fallen. diskutiert der Autor noch andere Faserziige im
Mittelhirn, welche die teilweise erhaltene Schmerzempfindung leiten kénnten,
wobei er die Moglichkeit ungekreuzter trigeminothalamischer Faserziige nicht aus-
schlieBt. DaBl in unserem Fall der Tractus spinothalamicus nicht vollig unter-
brochen ist, darf aus dem vor allem im Arm lokalisierten Dauerschmerz geschlossen
werden.

Die linksseitige Ptose gehort als Zeichen einer partiellen Oculomotorius-
schédigung auf der Herdseite zum Rubersyndrom. Porrier5? fand bei experimen-
tellen Lasionen im Mittelhirn von Affen hiufig nur eine Ptosis, wenn nur die suBeren
Oculomotoriusfasern unterbrochen waren. Bei der Miosis dagegen handelt es sich
nicht um einen zentralen Horner, sondern nach dem Ausfall der pharmakologischen
Pupillenpriifung um die Wirkung einer priganglioniren Sympathicusschidigung.
Der Horner gehort hier also nicht zum Hirnstamm, seine Pathogenese bleibt offen;
vielleicht ist er eine Folge des Traumas mit 33 Jahren.

Die anderen Sympathicusstérungen (Hypohidrosis und Verminderung des
zentralen Pilomotorreflexes auf der Herdseite, sowie Asymmetrie der Geféfinner-
vation) lassen sich bei ihrer weiten Ausbreitung nicht zusammen mit dem Horner
peripher erkliren. Sie miissen zentralen Ursprungs sein. Bei Tumoren und GefaB-
herden im Bereich der Briicke und der Medulla oblongata sind Stérungen der
SchweiBsekretion und der Vasoconstriction, im Verein mit einem zentralen Horner,
mehrfach bheschrichen worden (FogrsTER et al.l?:1%20; Lovuis-Bar#; ANDRE-
TroMAs et al.?). Sie lagen fast immer auf der Seite der Lasion (Ausnahmen bei
List u. Perr®), Oft wird dabei eine kontralaterale Hyperhidrose angegeben, die
unser Fall auch zeigte. Im Gegensatz zu der Haufigkeit vegetativer Ausfille bei
Lasionen im wunteren Hirnstamm steht die offenkundige Seltenheit derartiger
Befunde bei Mittelhirnherden. JoreENS?” konnte weder bei einem Rubersyndrom



Untersuchung eines Rubersyndroms mit Myorhythmie 327

noch nach einer Hirnschenkelembolie qualitative Anderungen oder Seitenunter-
schiede im Plethysmogramm und galvanischen Hautreflex nach verschiedenartigen
Reizen feststellen. Dagegen hat ForrsTER?:!® bei zwei Mittelhirntumoren (einem
Vierhiigel- und einem Pedunculussyndrom) aufBler einem zentralen Horner eine
Hypohidrosis auf der Herdseite beschrieben. Torosa u. CANELAS® konnten bei
einem oberen Rubersyndrom nach Injektion fiebererzeugender Stoffe paradoxe
Untertemperaturen bis 34°C beobachten. Dafl in unserem Fall die vegetativen
Storungen auf den Mittelhirnherd bezogen werden diirfen, ist bei der relativ
scharf umschriebenen Lokalisation, welche die anderen neurologischen Zeichen
erlauben, nicht ohne weiteres abzulehnen. Da aber anatomische Untersnchungen
fehlen, mull man hesonders vorsichtig sein. Dies gilt noch mehr fiir Schlisse, die
man aus unseren Befunden etwa auf die Lage der aus dem Hypothalamus ab-
steigenden vegetativen Fasersysteme (der ,,zentralen Sympathicusbahn®) ziehen
mochte. Allein das Problem ihrer teilweisen oder kompletten Kreuzungen im Hirn-
stamm und Riickenmark, auf die besonders aus Tierexperimenten immer wieder
geschlossen werden muBte®4%%3, sowie das des Zusammenhangs der einzelnen
Schaltstationen verschiedener absteigender vegetativer Verbindungen unter-
einander (siehe z. B.#%) ist sehr komplex.

Fir den zentralen Pilomotorreflex geben die wenigen bekannt

gewordenen Befunde selbst fiir den unteren Hirnstamm noch kein ein-
heitliches Bild.

AnDrE-THOMAS beschreibt in seinem Buch? (8. 213) nur einen Fall, und zwar
einer Hemiplegia alternans, bei dem der zentrale Pilomotorreflex auf der Herd-
gegenseite nicht ausgelost werden konnte. Spiter fand er2 bei einem Wallenberg-
und einem anderen medulliren Syndrom eine herdgleichseitige Herabsetzung des
zentralen Pilomotorreflexes. Auf derselben Seite bestand in beiden Fillen ein Horner
und die Haut war warmer als auf der Gegenseite. Dagegen hat Louis-Bar# eine
geringfiigige Abschwichung des Pilomotorreflexes bei zwei Wallenberg-Patienten
auf der Seite kontralateral zum Herd gesehen; seine sechs anderen Fille boten
keine Storungen der reflektorischen Piloarrektion. June® fand bei Hirnstamm-
schiadigungen verschiedenartige Ausfille, besonders nach Lésion des dorsalen
Mittelhirns, die aber im einzelnen nicht geschildert sind. In unserem Fall ist der
zentrale Pilomotorreflex, ebenso wie die SchweiBsekretion und vielleicht auch die
Vasoconstriction, auf der Herdseite herabgesetzt.

Es ist bekannt, daB beim Rubersyndrom Paresen vorkommen, auch
wenn anatomisch keine eorticospinalen Fasern verletzt sind. Zuletzt ist
dies von ToRVIK®2 bei zwei Fillen nach stereotaktischer Operation im
oberen Mesencephalon beschrieben worden. Obwohl die corticospinalen
Verbindungen anatomisch intakt waren, hatten seine Patienten leichte
Paresen, keine Spastizitit, iiberraschenderweise aber positiven Babinski
und abgeschwichte Bauchhautreflexe, was zum typischen Rubersyndrom
ohne Beteiligung der Hirnschenkelbasis nicht gehért. Das Gegenstiick
hierzu sind die Ergebnisse von Buoy u. KEPLINGERS, die naeh Durch-
schneidung der . Hirnschenkelbasis mit nachfolgender Atrophie der
Pyramiden eine sehr rasche Wiederherstellung auch der feinen Finger-
und Zehenbewegungen beobachtet haben. Die danach zu fordernden
plurineuronalen motorischen Verbindungen auBBerhalb des corticospinalen
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Systems kénnten durch das Mittelhirntegmentum laufen, was die Parese
bei unserer Patientin erkliren wiirde.

Zu den in unserem Fall recht ausgedehnten Myorhythmien sind in
fritheren Untersuchungen anatomische Destruktionsherde im Dreieck
Ruber -— untere Olive — gegenseitiges Dentatum festgestellt worden
(Literatur sichel%4290,4L,84) Ty vielen Fallen war die zentrale Hau-
benbahn unterbrochen, wie dies auch bei unserer Patientin angenommen
werden mul, in allen Féllen die untere Olive ,,pseudohypertrophisch®‘29d,

TorosA u. CANELAS®! haben ein oberes Rubersyndrom beschrieben, das mit
einer Myorhythmie von Gaumensegel, 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 erscheinen hier im Rahmen eines Spontannystagmus
mit schneller und langsamer Phase, deren rasche Phase zeitlich von der
Myorhythmie bestimmt wird. Es handelt sich dabei um einen richtungs-
bestimmten, dissoziierten Nystagmus nach rechts. Zusammen mit den
Storungen des optokinetischen Vertikaloystagmus sprechen auch diese
Befunde fiir eine Lésion im Mittelhirn.

Stérungen des vertikalen optokinetischen Nystagmus wurden frither wie solche
der vertikalen Blickmotorik mit den oberen Vierhiigeln in Verbindung gebracht.
Doch sind in letzter Zeit klinisch-anatomische Fille beschrieben, in denen ein-
seitige Herde der Mittelhirnhaube, die den Nucleus Darkschewitsch und den Nucleus
interstitialis Cajal zerstorten 0%, Lahmungen der konjugierten Blickhebung zur
Folge hatten. Die Dissoziation des Nystagmus zwischen dem rechten und linken
Auge konnte als Abortivform einer Ophthalmoplegia internuclearis aufgefaBt
werden?®®, was auf eine partielle Lasion des hinteren Léngsbiindels hindeuten
wiirde 2,

Ob auch die rechtsseitige Hoérstérung mit der linksseitigen Mittel-
hirnlasion zu tun hat, muB offen bleiben. Zwar wird angenommen, daBl
im Hirnstamm, also in den Fasern der lateralen Schleife, den Strukturen
der unteren Vierhiigel und der medialen Kniehécker die Impulse der
Cochleae beider Seiten etwa im gleichen MaBe vertreten sind (PEELES12),
so daB eine beiderseitige Horschwiche aus dem einseitigen Herd resul-
tieren miiBte, jedoch ist eine gewisse topographische Gliederung in den
einzelnen Strukturen méglich. Es erscheint nicht ausgeschlossen, dafl der
Herd in unserem Fall den medialen Anteil des Brachium colliculi inferio-
ris oder des Corpus geniculatum mediale erfaBt und dadurch die ein-
seitige Horstérung veranlaBt.

Unser Fall zeigt aber nun eine Reihe weiterer Befunde, die nicht in
den umschriebenen Mittelhirnherd passen. Es handelt sich dabei, aufler
dem schon erwihnten peripheren Horner, vor allem um die Paraesthesien
im Trigeminusbereich auf der linken Seite unmittelbar vor dem Insult,
sowie um die jetzt noch vorhandene Abducensparese links. Fiir diese
beiden Symptome wird man unterstellen miissen, dafl sie auf Lisionen
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entsprechender Fasern durch eine Subarachnoidalblutung beruhen, wie
sie der erste Liquorbefund im Krankenhaus nahelegt. Ob auch die Parese
des rechtsseitigen M. obliquus superior hierher gehort oder ob sie auf
einer linksseitigen intracerebralen Unterbrechung von Trochlearisfasern
beruht und damit dem Mittelhirnherd zugerechnet werden kann, 1ifit
sich nicht sicher sagen. Es wire in diesem Fall zu fordern, daB er sich
relativ weit nach caudal ausdehnt. Dazu wiirde der Stewart-Holmes
als einziges Kleinhirnzeichen auf der Herdseite passen: Der nach
caudal ausgedehnte Herd hitte dann auch den anderen Bindearm vor
der Kreuzung in Hohe des Trochlearis tangiert. In den bisherigen Be-
schreibungen des unteren Rubersyndroms kommen Trochlearisparesen
gewthnlich nicht vor.

Der EEG-Befund, der noch so lange Zeit nach dem Insult auf der Herdseite
pathologisch war, 146t sich lokaldiagnostisch nicht verwerten, reiht sich aber in die
Ergebnisse von Pores, McDowerLL u. WeLLs® (dort weitere Literatur) ein, die
Seitendifferenzen im EEG mit Abflachung oder langsamen Wellen auf der Herdseite
hauptsichlich bei Lésionen des oberen Hirnstamms, bei Ponsherden dagegen
haufiger doppelseitige Verdnderungen gefunden haben. Im Katzenexperiment!?
wurden langsame Wellen iiber der Hemisphire jener Seite gefunden, auf der das
Mittelhirn halbseitig durchschnitten worden war; diese EEG-Asymmetrie bildete
sich jedoch in 6—8 Tagen zuriick. Fiir einen Vergleich mit solchen und anderen
Tierversuchen iiber den Einflufl der Hirnstammreticularis auf das EEG diirfte es
jedoch noch zu frith sein, zumal auch die Deutung der Tierexperimente noch nicht
abgeschlossen ist.

Problematisch ist auch die Deutung der psychischen Symptome. Bei der
Ermiidbarkeit und mangelnden Konzentration handelt es sich um Symptome einer
Hirnleistungsschwéiche ohne lokalisatorischen Wert. Es bleibt jedoch zu tiberlegen,
ob auch die Wesensdnderung im engeren Sinn mit der Affektinkontinenz, Reizbar-
keit, Empfindlichkeit und egozentrischen Interessenverschiebung als diffuses cere-
brales Syndrom gedeutet werden muB oder als subcorticales Herdsymptom auf-
gefafit werden kann. Zwar lassen sich diese Ziige bei unserer Patientin als Stérung
und Vergroberung der Affektivitit beschreiben und wiirden sich insoweitin bekannte
Stammhirn-, insbesondere Mittelhirn- und Hypothalamusbilder* einreihen. Was
bei jenen aber vor allem im Vordergrund steht, ndmlich Storungen der Vigilanz
einerseits, der Trieb- und Antriebshaftigkeit andererseits (sei es in Form von tor-
pider Apathie oder aber maniakalischer oder delirant-agitierter Zustinde mit
Bulimie®), fehlt bei unserer Patientin. Fiir diesenn Unterschied.mull zweierlei
beriicksichtigt werden: Einmal sind es fast nur Tumorfille, an denen jene auf-
fallenden psychischen Stérungen studiert wurden. Dabei mufl immer mit Nachbar-
schafts- oder Fernsymptomen gerechnet werden, und gerade die Apathien und
Agitationen wurden in reinster Form nur bei Hypothalamuslokalisation® beob-
achtet. Der andere Unterschied liegt darin, daf es sich bei unserer Patientin um
eine abgeschlossene Lision handelt; im akuten Zustand hat sie vor allem BewuBt-
seinsstorungen®-? gezeigt. Aber auch die von vaN BogagRT (Rubersyndrom) und
anderen Autoren® bei umschriebenen Mittelhirnsyndromen, beobachteten Halluzino-
sen ohne affektive Beteiligung und davon unabhingigen Angstattacken mit Agita-
tion fehlten in unserem Falle.

% 10,17,19,20,36,49,56
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Wir kommen schlieBlich zur Frage der Atiologie des offenbar vascu-
laren Herdes, der in Form eines Insultes zusammen mit einer Blutung
in die Liquorrdume aufgetreten ist. Obwohl jetzt 18 Monate nach dem
Insult der Liquor vollig normalisiert und die serologischen Reaktionen
in Blut und Liquor negativ waren, muf3 nach der Vorgeschichte eine
cerebrale Gefilllues angenommen werden, um so mehr als der Nelson-
Test im Liquor positiv ist. Unmittelbar nach dem Insult war im Kranken-
haus (aus anderen Griinden) antibiotisch behandelt worden, wodurch
der Liquor saniert worden sein kann. Die im Krankenhaus schon vor
dieser Behandlung negative Citocholreaktion im Blutserum schlieBt die
spezifische Natur des Prozesses nicht aus. Eine cerebrale Lues ist hiufig
die Ursache von Ruberfillen in der Literatur (sieche Hassrnur29),

C. Neurophysiologische Untersuchungen

Meihode. Elektromyographische Ableitung mit Hautelektroden von verschie-
denen Muskeln auf Kathodenstrahloscillograph mit photographischer Registrie-
rung * oder auf Direktschreiber (,,Oscilloscript® Philips). Registrierung der horizon-
talen Augenbewegungen mit bitemporaler Ableitung bei kurzer Zeitkonstante.
Registrierung von Pronations- und Supinationsbewegungen der Unterarme als
Drehwinkelmessung mit Hilfe eines induktiven Aufnehmers iiber Mefbriicke
Philips PT 1200 auf Direktschreiber. Auslosung von Achillessehnenreflexen mit
Hilfe eines Schlagapparates. Applikation von elektrischen Einzelreizen von Recht-
eckform und 1 oder 2 msec Dauer itber Hochfrequenzreiziibertriger.

a) Die Myorhythmie registrierten wir elektromyographisch am Kinn,
an der Unterlippe und am Gaumensegel, dazu den Nystagmus in der
beschriebenen Weise. Im Elektromyogramm (EMG) erkennt man bi-
oder polyphasische Einzelpotentiale wechselnder Amplitude oder kurze
Potentialgruppen, wie die Abb.1 zeigt. Das FErregungsmuster der
Zuckungen ist an einem bestimmten Ableitungsort immer etwa das
gleiche, wenn auch die Amplitude oder Dauer der Potentiale oder Gruppen,
d. h. die Zahl der motorischen Einheiten, von Schlag zu Schlag etwas
wechselt. Im Gesicht sind nur wenige Einheiten beteiligt (Abb.la—c),
demgemifB sind die Zuckungen dort nur sehr kurz, ihr motorischer
Effekt ist gering, sie sehen wie Fasciculieren aus. Die Gaumensegel-
bewegung ist kriftiger und langsamer, dementsprechend bilden die
Potentiale hier kurze Tetani (Abb.la). Am ungleichméBigsten in der
Amplitude- sind..die Nystagmusschlige. Beim Fixieren werden sie ge-
hemmt, nach Augenschlufl (Abb.1b) und beim Blick nach rechts voriiber-
gehend stark gebahnt. Wie die Ableitungen bestéitigen, erscheinen die
Zuckungen in den verschiedenen Gebieten weitgehend synchron, ein-
schlieBlich der schnellen Nystagmusphase (siehe8:25:41). Thre Intervalle
gind nicht gleich lang, sondern schwanken um einen Mittelwert von

* Verstarker, Doppelkathodenstrahloscillograph, Kamera und Reizgerit aus
dem Laboratorium fiir Elektrophysik Dr.-Ing. J. F. Tonnies, Freiburg i. Br.
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in unserem Falle rund 0,6 sec (entsprechend einer Durchschnitts-
frequenz von 100/min).

Erst bei genauerer Durchsicht des EMG vom rechten Unteram
zeigte es sich, daB auch dort, vor allem in den Beugern, wahrend leichter
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Abb.1a—d. EMG (Hautelektroden) der Myorhythmie und Augenregistrierung (bitemporal mit

CW-Verstirker bei kurzer Zeitkonstante). a Gaumensegel und Kinn links; b Augen und Kinn links.

Signal bedeutet AugenschluB. Unten auf der Augenkurve bedeutet rechts; c¢ Unterlippe und Kinn

links; d Myorhythmie der Beuger des rechten Unferarmes wihrend leichter Innervation im Rahmen
einer pathologischen Mitbewegung bei Hindedruck links, Direktschreiber

Innervation voriibergehend rhythmische Potentiale sichtbar wurden
(Abb.1d), die nach ihrem Charakter, ihrer Durchschnittsfrequenz und
dem Wechsel der Intervalle zur Myorhythmie gehoren. Da uns diese
Gruppierungen zu spit aufgefallen sind, haben wir keine Simultan-
ableitungen mit Kinn oder Unterlippe gemacht. Klinisch war an den
Extremitdten eine Myorhythmie nicht zu erkennen und in Ruhe traten
auch am rechten Arm keine Aktionsstréme auf. Die Myorhythmie war
hier so gering, daB sie nur wihrend Bahnung durch leichte Innervation
im EMG sichtbar wurde. Auch in der Literatur ist eine gelegentliche
Beteiligung der GliedmaBen beschrieben .54

b) Der Zungen-Kiefer- Reflex (ZKR), bestehend in einer reflekto-
rischen Mundoffnung nach Reizung der Zunge, ist aus Tierexperimenten

Arch. Psychiat, Nervenkr., Bd. 203 22
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bekannt. Beim Menschen manifestiert sich die reziproke Hemmung der
Kaumuskeln im Rahmen des Reflexes als eine Innervationsstille im
Willkiir-EMG der Mm. masseter und temporalis (HoFrMaNN u. T6N-
~Nies?). Die Hemmung erscheint auch nach einseitigem Zungenreiz in
den genannten Muskeln auf beiden Seiten und zur gleichen Zeit (Abb.2¢).

b c
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Abb.2a—c. EMG der Masseteren wihrend Zungen-Kiefer-Reflex nach einseitigem Zungenreiz von

1 msec Dauer (siche Reizeinbruch). a mit langsamem Kipp zur Veranschaulichung der Dauer der

Hemmungsphase. Sie ist links kiirzer als rechts; b mit schnellem Kipp zur Darstellung der Latenzzeit.

Sie ist links etwas ldnger; ¢ zum Vergleich bei einer gesunden Versuchsperson, mit schnellem Kipp,
Zungenreiz hier 2 msec

Die Hemmungsphase beginnt etwa 14 msec nach dem Reiz und dauert
etwa 50 msec lang34.

Bei unserer Patentin war der ZKR in auffallender Weise verdndert:
1. Er erschien 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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auffallend kurz, links mit gewéhnlich unter 20 msec noch kiirzer als
rechts mit 25—30 msec (Abb.2a). 3. Die Latenz war links mit etwa
16,5 msec (auf der Abb.2b gerechnet vom Ende des Reizes bis zum
letzten Phasengipfel) um rund 2 msec langer als rechts.

Es handelt sich beim ZKR um einen plurisynaptischen Reflex, der
itber mehrere Interneurone geht. Seine Latenzzeit ist beim Menschen
doppelt so lang wie die des Massetereigenreflexes®!. Beim Menschen tritt
die Hemmung der Kaumuskeln schon bei relativ niedrigen, nicht schmerz-
haften Reizstirken auf. Die erste Schaltstation der Reflexbahn (wenig-
stens ihres inhibitorischen Anteils) diirfte also der sensible Hauptkern
des Trigeminus sein, im Gegensatz etwa zum Cornealreflex, der wahr-
scheinlich nur iiber den Tractus und Nucleus spinalis lauft. Im Tier-
versuch fithrt nicht nur die Reizung der spinalen Wurzel, sondern auch
die des sensiblen Hauptkerns zu einer reflektorischen Mauléffrung 28,

Die Tatsache, daB8 bei unserer Patientin die Hemmung der Mm.mas-
seter und temporalis im Rahmen des ZKR nicht mehr auf die andere
Seite tibergreift, sondern auf die gereizte Seite beschriankt bleibt, 146t
sich mit einem einseitigen Herd erkliren, wenn er mittelliniennahe
angenommen wird, wo er den groften Teil der Fasern beider Seiten in
der Nahe ihrer Kreuzung erfaBt. Dariiber hinaus 148t der Befund, daf3
auf der linken Seite die Hemmung etwas spiter beginnt als auf der
rechten, noch einen weiteren Schlufl zu. Man kann erwarten, daB eine
gegebene Lision im Interneurongebiet vor allem die kiirzesten Ketten
ausschaltet und die Erregung auf die lingeren Bahnen beschrinkt. Der
Befund spricht also dafiir, dal der Herd auf der linken Seite liegt und
dort auBer Fasern unmittelbar vor und nach der Kreuzung einen Teil
der herdgleichseitigen Reflexbahn unterbricht.

LaBt sich diese Lasion auch in dem auf Grund der klinischen Befunde in das
obere Mesencephalon lokalisierten Herd unterbringen? Dies erscheint zunschst un-
wahrscheinlich, da der sensible Hauptkern des Trigeminus und sein motorischer
Kern in gleicher Hohe, etwa der Briickenmitte, liegen. Der ZKR, stellt einen koordi-
nierten, relativ komplizierten Reflex dar, der die Mm. digastricus und mylohoideus
zur Kontraktion bringt, die Kaumuskeln dagegen hemmt. Diese Koordination wird
mit Hilfe von Interneurongruppen geleistet. Aus unserem Befund miiite man
schlieen, daB sich die Krenzung der fiir den ZKR (jedenfalls fiir seinen Hemmungs-
anteil) verantwortlichen Fasern hauptsichlich im Mittelhirn befindet. Dies ist
vielleicht nicht so abwegig, wenn man sich vergegenwirtigt, daB sich trigeminale
Strukturen im ganzen Hirnstamm vom Halsmark bis einschlieBlich Mittelhirn
erstrecken und die dazugehérigen Fasern groBe Umwege nach caudal oder rostral
machen miissen. Bei Primaten sind anatomisch Fasern nachgewiesen, die aus dem
sensiblen Hauptkern ins Mittelhirn aufsteigen!®, von wo die Impulse fiir die Hem-
mung im ZKR iiber reticulo-bulbire Fassrn auf die entsprechenden motorischen
Kerne beider Seiten iibertragen werden kénnten. Wollte man andererssits einen
pontinen oder medulliren Herd fiir den. ZKR-Befund annehmen, dann miite man
mit hoher Wahrscheinlichkeit auch motorische und sensible Trigeminusausfille auf

22%
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der linken Seite erwarten, die aber klinisch nicht nachweisbar waren. Die Frage
der Reflexbahn des ZKR innerhalb des Hirnstamms verdient jedenfalls Interesse.

Im Gegensatz zum ZKR war der Massetereigenreflex bei unserer
Patientin normal auslosbar und erschien im EMG der Mm. masseter und
temporalis auf beiden Seiten und in etwa gleicher Ausprigung. Auch
die anschlieflende Innervationsstille war in beiden Muskeln vorhanden
und auf jeder Seite etwa gleich.

Anatomisch und physiologisch ist beim Tier nachgewiesen, daff die Muskel-
spindelafferenzen aus den Kaumuskeln iiber Fasern in der motorischen Wurzel
(Portio minor der Trigeminuswurzel) den Hirnstamm betreten, die dann mit ihren
Zellkérpern im Tractus und Nucleus mesencephalicus liegen?:23:80, der sich bis in
die Hohe der hinteren Commissur nach rostral erstreckt. Ein dhnlicher Verlauf ist
auch fir den Menschen wahrscheinlich gemacht47:%, Daf in unserem Falle die
Massetereigenreflexe normal waren, ist daher zunichst iberraschend. Der Trige-
minuskern liegt aber so weit dorsal, dal er von der Lasion im Mittelhirn, die vor
allem nach lateral und caudal iber die unmittelbare Umgebung des Nucleus ruber
hinausreicht, offenbar nicht ergriffen ist.

Auch die wihrend starker Willkiiranspannung der Kaumuskeln durch
Schlag auf die’ Kinnspitze auslosbare Innervationsstille ohne voraus-
gehenden Eigenreflex, bei der es sich offenbar um die autogene, von den
Sehnenspindeln ausgehende Hemmung (siehe®) handelt, war bei der
Patientin beiderseits symmetrisch vorhanden. Diese proprioceptive
Afferenz geht iiber die Portio major der Trigeminuswurzel in den Hirn-
stamm® und wird wahrscheinlich in Fighe des motorischen Kerns tiber
mindestens ein Interneuron auf diesen umgeschaltet .

¢) AuBer dem Massetereigenreflex untersuchten wir die Eigenreflexe der Mm.
biceps brachii und triceps surae. Sie waren im EMG auf beiden Seiten unauffillig
darzustellen (genaue Bestimmungen der Latenzzeiti® haben wir allerdings nicht
durchgefiihrt). Auch die Hoffmann-Reflexe des Triceps surae, ausgelost durch
elektrische Einzelreize auf der Haut {iber dem N. tibialis in der Kniekehle, zeigten
im Versuch mit linear anwachsender Reizstéirke keinen signifikanten Unterschied
zwischen rechts und links (Abb.3). Der Seitenvergleich wird dadurch moglich, dafl
die Amplitudenkurve der M-Potentiale (also derjenigen, die durch Reizung moto-
rischer Fasern im gemischten Nerven entstehen) beider Seiten zur Deckung ge-
bracht werden. Derartige Reizstérke-Reflexkurven haben TOURNAY 1. PAILLARD®?
von gesunden, hemiplegischen und paraplegischen Kindern publiziert.

Die bekannte Innervationsstille, die im Anschlufl an einen Eigenreflex im
Willkiir-EMG sichtbar wird (Horrmann3®), war bei unserer Patientin auf beiden
Seiten deutlich ausgepragt. Auf der rechten Seite war ihre Dauer sowohl am Arm
wie am Bein sehr inkonstant. Dies liegt zum Teil daran, daf} die Patientin auf der
rechten Seite im Zusammenhang mit ihrer Asynergie und Ataxie sehr ungleich-
méaBig innervierte, haufig kam es auch zu gleichzeitiger Tatigkeit im Antagonisten.
Bei repetierender Auslosung der H-Reflexe des Triceps surae ohne aktive Inner-
vation mit Reizfrequenzen zwischen 2 und 12/sec lag die fréquence de stabilisation
nach Pamnarp auf beiden Seiten zwischen etwa 5 und 8/sec, wie dies auch bei
gesunden Versuchspersonen der Fall ist®°.

SchlieBlich haben wird die Wirkung des Jendrassikschen Handgriffs auf die
Amplitude der Achillessehnenreflexe auf beiden Seiten untersucht und verglichen.
Dieser Punkt ist deshalb von Interesse, weil die Reflexbahnung beim Jendrassik
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iiber eine zentrale Anregung des motorischen Gammasystems zustande kommt -5
und weil bei Parkingon-Kranken der Jendrassik nicht mehr wirkt39,5?, Bei unserer
Patientin war der Handgriff auf beiden Seiten effektiv. In 10 Versuchen rechts und
16 Versuchen links war der Mittelwert der Bahnung rechts etwas kleiner als links,
jedoch erwies sich dieser Unterschied als statistisch nicht signifikant.

d) Die Enilastungsreflexe untersuchten wir an den Oberarmbeugern,
wo sie sich am bequemsten auslosen lassen. Es handelt sich dabei um
eine Pause in der Willkiiraktivitat

/4 des M. biceps brachii von 50 bis
my . ;
100 msec Dauer, die kurz nach einer
passiven Entlastung des gebeugt ge-
haltenen Unterarms von einem am
o Handgelenk angehingten Gewicht
5
g .
I —
Abb.3. Graphische Darstellung der Ampli- Z0msec
tuden der H- und M-Potentiale des linken Abb.4. EMG Biceps brachii beim Entlastungs-
und rechten M. triceps surae in Abhéingig- reflex links und rechts. Kippstart mit dem
keit von der linear ansteigenden Reizstirke. Moment der Wegnahme eines Gewichts von 2 kg
M-Amplitude beider Seiten iiber- vom Handgelenk des rechtwinklig gebeugten
einander gezeichnet; © o H-Amplitude Unterarms. Bs sind jeweils vier Kipps tiber-
links; O----- o H-Amplitude rechts einander projiziert

eintritt (HAnsEN u. HorrmMann2). Es spricht alles dafiir, daf es sich
dabei um einen ,,umgekehrten Bigenreflex26 handelt: Bei der Muskel-
verkiirzung im Entlastungsexperiment erfahren die Muskelspindeln eine
rasche Entspannung. Dadurch wird der reflektorische Anteil der Halte-
nnervation weggenommen, so daf} diese nach kurzer Latenzzeit fiir einen
Moment zusammenbricht.

Bei unserer Patientin waren die Entlastungsreflexe am Biceps
brachii rechts nur unsicher und, soweit iiberhaupt, hochgradig verkirzt
und mit wechselnder Latenz auszulésen (Abb.4 unten). Links waren sie
dagegen recht deutlich und zeigten eine konstante Reflexzeit von ctwa
30—35 msec (Abb.4 oben), wie sie bei derartigen Versuchen am Arm
gewdhnlich gefunden wird. Es fiel jedoch auf, daBl die Dauer der Ent-
lastungsreflexe auch links gegeniiber der bei gosunden Versuchspersonen
deutlich verkiirzt war. So betrégt sie im Beispiel der Abb.4 (oben) bei
einem Entlastungsgewicht von 2 kg nur zwischen 40 und 50 msec.
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Man hat gefunden, dafl der Entlastungsreflex bei Kleinhirnstérungen aus-
fallt27,58, Der Befund bei unserer Patientin entspricht diesem Ergebnis. Die Ab-
schwichung des Entlastungsreflexes auch auf der linken Seite unterstreicht den
klinischen Befund, wonach links das Rebound-Phinomen nach Stewart-Holmes
vermindert war. GRANIT et al.** konnten bei Katzen durch Hinterwurzel-
ableitung direkt nachweisen, daf die Enthirnungsstarre nach Ausschaltung des
Kleinhirnvorderlappens nicht mehr tiber den Gammabogen der Motorik lduft. Die
Innervation wird also nach der Kleinhirnldsion gewissermafen anders verteilt, von
den Gammamotoneuronen abgezogen und mehr auf die Alphamotoneurone gelenkt 22,
Der Befund im Entlastungsexperiment bei Kleinhirnkranken wird in Analogie zu
den Tierversuchen so gedeutet, daf er diese Verschiebung der Aktivitit von den
Gammaneuronen auf die Alphaneurone im Innervationsmodus anzeige. Die reflek-
torische Unterstiitzung der willkiirlichen Halteinnervation, wie sie das Gamma-
system auf dem Wege iiber die Muskelspindeln leistet, fehlt dann bei diesen Kran-
ken®8, So ist es auch bei unserer Patientin, der Befund ist hier auf die Lésion
des Brachium conjunctivum zu beziehen. Damit ist aber noch nichts iiber die
Grofe des ,,intrafusalen Tonus* ausgesagt. Ebensowenig darf man aus dem Befund
schlieBen, daB3 auch andere Einfliisse auf die Gammatétigkeit, wie z, B. im Jendras-
sikschen Handgriff, ausgeschaltet sind. Solange nicht das Gegenteil bewiesen ist,
muf} man unterstellen, dafl diese Funktionen unabhéngig voneinander gestort werden
konnen. Im Tierversuch sind Orte in fast allen Ebenen des ZNS nachgewiesen, die
mit der Kontrolle der Muskelspindeln zu tun haben 622,23,

e) SchlieBlich untersuchten wir willkiirliche Wechselbewegungen der
Arme und die athetotische Hyperkinese an den Extremitdten. Willkiir-
liche Pro- und Supinationsbewegungen der rechtwinklig gebeugten
Unterarme wurden mechanisch mit Hilfe des Drehwinkelmessers auf-
gezeichnet, gleichzeitig die Mm. supinator, pronator teres und biceps
brachii elektromyographisch abgeleitet. Auf der Abb.5a sieht man, wie
wihrend der Wechselbewegungen links die antagonistisch tédtigen Mus-
keln prizise alternierend innerviert werden (der Biceps brachii wirkt in
dieser Stellung supinierend und arbeitet mit dem Supinator zusammen).
Am rechten Unterarm dagegen ist dieBewegung unregelméaBig und nicht
mehr wie am gesunden Arm annéhernd sinusformig (Abb.5b). Im EMG
driickt sich die zugrunde liegende Asynergie in wechselnden Kokontrak-
tionen aus. Die Zusammenarbeit zwischen Biceps brachii und Supinator
war relativ gut erhalten, wihrend die Storung vor allem das reziproke
Verhiltnis zum Pronator teres und den Rhythmus der Bewegung betraf.
Das Ausmall der Desintegration hing von der Geschwindigkeit der
Wechselbewegungen ab.

Die athetotische Hyperkinese wurde mit gleichzeitigen Ableitungen
von Beugern und Streckern am rechten Unterarm dargestellt. In Ruhe
waren auch rechts keine Aktionsstréme abzuleiten. Sowie aber die
Patientin den rechten Unterarm, wenn auch nur leicht erhob, kam es im
EMG zu wellenféormigen Innervationen in beiden Muskelgruppen, denen
klinisch die wurmférmigen Bewegungen der Athetose an der Hand und
den Fingern entsprach. In der Unterschenkelmuskulatur rechts war eine
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derartige Aktivitit im EMG hochstens nur angedeutet. Die athetotischen
Innervationsmuster unterschiedensich vondenmyorhythmischen Zuckun-
gen sowoh! hinsichtlich der mehr anhaltenden, einer Willkiirinnervation
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Abb.52 und b. Drehwinkelregistrierung und EMG des Supinator, Pronator teres nnd Biceps
brachii am linken (a) und rechten (b) Arm wahrend willkiirlicher Pro- und Supinationsbewegungen
der gebeugt gehaltenen Unterarme. Direktschreiber
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gleichenden Aktivitit, als auch dadurch, da keine zeitlichen Zuordnungen
zwischen den rhythmischen Zuckungen und den Innervationswellen der
Athetose bestanden.

Zusammenfassung

1. Vorgeschichte und Befund eines nur klinisch beobachteten links-
seitigen Nucleus-ruber-Syndroms bei Lues cerebri werden beschrieben.
Es bestanden teils symmetrische, teils unsymmetrische Myorhythmien
der Lippen, des Kinns, des Platysma und Mundbodens, des Gaumen-
segels, des Pharynx und Larynx, des Zwerchfells und des rechten Armes.
Synchron damit war die schnelle Phase eines zentralen Spontannystag-
mus nach rechts. Ferner wurden herdseitige Verdnderungen der Schweil3-
sekretion, des Pilomotorreflexes und der GefaBinnervation gefunden.

2. Elektromyographische Ableitung der rhythmischen Zuckungen im
Gesicht und am Gaumensegel mit elektrischer Registrierung der Augen-
bewegungen bestétigt die strenge zeitliche Koppelung der motorischen
Effekte in den verschiedenen Gebieten, einschlieBlich der schnellen
Nystagmusphase. Die Einzelintervalle schwanken um eine relativ kon-
stante Durchschnittsfrequenz von 100/min. Die Nystagmusschlige
werden beim Fixieren gehemmt, durch Augenschlu gebahnt, wihrend
die Amplituden der Zuckungen des Gaumensegels und im Gesicht
unabhingig davon in unsystematischer Weise schwanken.

3. Wie das EMG zeigt, bleibt die Hernmungsphase der Mm. masseter
und temporalis im Rahmen des Zungen-Kiefer-Reflexes bei der Patientin
auf die gereizte Seite beschriankt. Die Hemmung ist beiderseits, vor allem
aber auf der Herdseite, verkiirzt. Thre Latenz ist auf der Herdseite
geringfiigig verldngert. Die Masseter- und Temporaliseigenreflexe und
ihre Innervationsstille sind beiderseits unauffallig.

4. Auch die mechanisch ausgelosten Eigenreflexe der Mm. biceps
brachii und triceps surae, die Hoffmann-Reflexe des Triceps surae (von
denen eine Reizstirkekurve gegeben wird) und die dazugehdrigen silent
periods zeigen im EM G keine konstanten Seitenunterschiede. Der Jendras-
siksche Handgriff ist am Triceps surae-Eigenreflex beiderseits wirksam.

5. Der Entlastungsreflex des M. biceps brachii (Horrmany u. Han-
SEN) erweist sich auf der rechten, schwer ataktischen Seite als auf-
gehoben, auf der linken Seite, wo das Riickprallphdnomen von Stewart-
Holmes abgeschwécht ist, als erheblich verkiirzt.

6. Willkiirliche, rhythmische Pro- und Supinationsbewegungen der ge-
beugten Unterarme zeigen im EMG und Mechanogramm entsprechend der
rechtsseitigen Dysdiadochokinese eine Asynergie mit Kokontraktionen
antagonistischer Muskeln. Die wellenformigen Aktivititsschwankungen
der athetotischen Hyperkinese im EMG der Beuger und Strecker am
rechten Unterarm sind von den myorhythmischen Zuckungen unabhén-
gige Phinomene.
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