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Einleitung 
Der Begri/] der visuellen Agnosi~. Die visuelle Agnosie ist gekenn- 

zeichnet durch den Verlust der Erkennungsfs yon unbelebten oder 
belebten Objekten, Farben oder ri~nmlichen Gegebenheiten, ohne dal3 
sich diese StSrung durch BewuB~seins~nderung, Intelligenzdefekte oder 
eingeschr~nkte Funktion der elementaren Sehleistungen ausreiehend er- 
kls lieBe. Dieser klassisehe Begriff der optisehen Agnosie wurde zu- 
nehmender Kritik unterworfen. Bei dem physiologisehen Perzeptions- 
meehanismns als Integrierung polysensorischer I~eize und gespeieherter 
Informationsmuster seien monosensoriell bedingte gnostisehe StSrungen 
nicht denkbar [17]. Daffir spreehe deren Variabilits und Inkonstanz 
[2, 3~41,50 et al.], die teilweise aueh yon abnormer Ermfidbarkeit sowie 
okulomotorischen StSrungen [2,34,50] herriihre. SchlieBlieh spielten 
auch PersSn]ichkeitsentwieklung [2,3,21] und zeitliche Faktoren des 
Erkennungsvorganges [4, 5] eine Rolle. 

Die kompromil~lose Kritik BAYs orientiert sich an den bis dahin 
unzureiehend geprfiften ,,funktionell-dynamischen" StSrungen prim~rer 
Sehfunktionen und einer naeh BaY stets nachweisbaren diffusen Hirn- 
leistungsminderung. BaY leugnet die Existenz abgegrenzter, lokalisier- 
barer agnostischer Syndrome ab. 

Neuere Untersuehungen spreehen iibereinstimmend ffir die Bevor- 
zugnng bestimmter Grol~hirnantefle bei versehiedenen agnostischen 
Syndromen. Eine allgemeine Verhaltens~nderung oder Intelligenzminde- 
rung konnte nieht in jedem Fall nachgewiesen werden und kann gewisse 
gnostisehe Fehlleistungen in ihrer Selektivitiit nicht erkli~ren. CIBIS [14] 
und BAY [4] erSffheten den Weg zu exakteren sinnesphysiologischen 
Messungen. Kfinftig werden erweiter~e perimetrische Methoden ( H ~ s  
[29,30]) und psyehophysische Tests (T~vBwr~ [50]) in Verbindung mit 
der experimentellen Forschung der Neurophysiologie yon Bedeutung 
sein. 

Der Begriff der Agnosie sollte aufrecht erhalten werden, indem man 
ibm die Voraussetzung einer bestimmten ~tiologisehen Konzep~ion 
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n i m m t  und  ihn wie AJImlAOV~I~I~A u. H~cA~I~ [3] als variablen Sym- 
p tomkomplex  verschiedener gnostischer Fehlleistungen auffaBt. Wi t  
s t immen mit  JII~G [39] /iberein in dem Grundsatz  : ,,Agnosien sind zu- 
n/ichst einmal ldinisehe Syndrome,  die m a n  bei Pa t ien ten  untersuchen 
und  beschreiben kann ."  Die klinische Methode der Erfassung yon  Syn- 
dromen visuell-agnostischer StSrungen ha t  beim heutigen Stand  der 
~orschung noch eine Berechtigung, da vielf~ch die M6glichkeiten ffir 
eingehende sinnesphysiologische Messungen noch nicht  gegeben sind. 

Es  schien uns demnach gerechtfertigt,  eine seltenere ldinische Beob- 
achtung mitzuteilen und  sie mit  den Er fahrungen  ~nderer Autoren 
krit isch in Beziehung zu setzen. 

Der bier ver6ffentlichte Fall Josef  C. konnte  in seinem Verlauf fiber 
5 Jahre verfolgt  werden. IXVach Rtiekgang flfichtiger agnostischer Neben- 
symptome  (Alexie, ]eiehte Akalkulie und  Objektagnosie) war dieses Bfld 
einer visuellen Agnosie eharakterisiert  du tch  die ausgepr~gte Trias yon  
~arbenblindheit, Prosopagnosie und Orientier,engsst6rungen, wie sie fiber- 
e inst immend auch yon  PALLIS [45] sowie BEY~ u. K~u [8] beob- 
achte t  wurde. 

Kasuistik 

Jose] C., geb. 16.4.1905, Konditor (KG-Nr. 879/60). ~ach mehreren heftigen 
Schwindelzustiinden fiber 8 Tage wird der Pat. am 3.3. 1960 plStzlich bewuBtlos 
und hat danach SprachstSrungen und eine Schw~ehe im re. Arm. 

1. Klinilcau/nahme (7.3.1960). Pat. ist psychisch vo]l orientiert. ~Neurologisch 
finden sich am re. Arm eine dista]e Pr~dilektionsparese, gesteigerte Reflexe, eine 
I-Iypaesthesie und KoordinationsstSrungen. Es werden vereinzelte Paraphasien 
und Wortfindungsst6rungen beobachtet. 

EEG: leichte diffuse Abnormiti~t ohne Iterdbefund. Carotisangiogramm li. 
normal. 

Der Pat. wurde unter Ko~gulantientherapie entlussen. 
Am 25.5. 1960 wieder zwei Schwindelanfi~lle mit kurzen Bewul~tseinstriibungen 

und Kopfschmerzen re. Dan~ch ist der Pat. verwirrt und bettl~gerig. 
2. Klinikau/nahme (31.5.1960). Es besteht ein mittelschweres psychoorgani- 

sehes Syndrom (Pat. ist zeitlieh und 5rtlich desorientiert, hat eine ausgesprochene 
StSrung des Frischged~ehtnisses und der mnestisehen Funktionen und neigt zu 
Perseverationen und Konfabulation). Nach anfi~nglicher Antriebs~rmut ist die 
Stimmung weiterhin eher euphorisch und heiter, obwohl eine Krankheitseinsieht 
besteht. RI~ 125/70 (Mittelwert aus z~hlreichen Messungen). 

Ophthalmo-neurologischer Befund: Inkongruente Gesichtsfelddefekte bds. 
oben (li. obere ]-Iemianopsia horizont~lis, re. obere reehtsseitige Quadranten- 
anopsie -- ~]]erdings unsichere Angaben des Pat. mit geringer Verwertbarkeit). 
Totale Farbenblindheit. Visus re. 0,7; li. 0,8. 

~%urologischer Befund: Ubrige ttirnnerven intakt. Wiederum Zeichen einer 
diskreten zentrulen Parese der re. oberen Extremiti~t. BDR re. abgesehw~cht. 
Beim ~omberg und Striehgang Falltendenz nach re. 

EEG:Erhebliche generalisierte Abnormit~t mit ~ x i m u m  bds. temporal. 
LEG: Li. Seitenventrikel geringfiigig abgerundet und erweitert. 
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Agnostische StSrungen 

KSr~)erschema. Abgesehen yon einze]nen, spontan korrigier~en FeMern nieht 
gest5r~. 

Praxle. Zungeherausstrecken, H/indeklatschen, Winken, imitierendes Kaffee- 
mahlen und allt~gliche Verrichtungen nicht gest5rt. 

Sprache. Es bestehen nur anfi~nglich diskrete Wortfindungs- und Wortversti~nd- 
nisstSrungen, sparer Spontansprache und Sprachverst~ndnis o. B. Reihensprechen 
gut, das ABC riickw/~rts gelingt aber nieht, Riickw/irtsz/~hlen ab 20 verlangsamt. 

Zesen. Texte und Selbstgeschriebenes werden bei Beginn der Erkranl~ung nicht 
gelesen. Vorgelesene Worte aus dem Text werden mit dem Schriftbild nicht identi- 
fiziert. 

Buchstabe~. Einzelne Buchstaben erkenn~ er, hat aber ~iihe, bestimmte Bueh- 
staben unter mehreren herauszufinden. Er nimmt nach ~Sglichkeit den Tastsinn 
zu Hilfe. Worte werden nicht aus einzelnen Buchstaben zusammengesetzt (Test- 
wort ,,DDaeh" : das A wird mit einem M, dann einem B verwechselt; dann finder er 
C und H nicht heraus). 

Zahlen. Sie werden yore Patienten meist motorisch nachgezogen und nur dann 
erkannt. Diktierte mehrstellige Zahlen schreibt der Patient oft mit einzelnen 
Fehlern nieder (z. B. statt 1028 -- 1828, start 24828 -- 24428 usw.). Auf den KSrper 
geschriebene Zahlen erkennt er nur teilweise. 

Reehnen. Einfache Additionen gut, Subtraktion stark verlangsamt, ~ultipli- 
zieren mehrstelliger Zah]en und DDividieren sind nicht m5glich. 

Schreiben. Ungeschickte grobe Schrift. Einmal schreibt der Pat. start ,,Mittet" - -  

,Mintel" und bemerkt erst nach Befragen und ])urchbuchstabieren den Fehler, 
sonst aber feMerfrei. 

Strich halbieren. Ordentlich. 
Zeichnen. Abzeichnen gelingt erstaunlich exakt (Abb. 1). In  grS~eren Zeich- 

nungen (z.B. Thema ,,Tortenverzierung" etc.) kommen siehtbare Perseverationen 
ffir einfache Symbole zum Ausdruek. Spontanzeichnungen wirken oft unbeholfen 
und entsprechen etwa dem Niveau eines 8--10j/ihrigen Kindes. ])oeh lassen sie nach 
den Motiven (Hund, Katze, Haus, Blume, Vogel etc.) ein intaktes optisches Er- 
innerungsvermSgen (,,revisua]ization") fiir elementare Objekte erkennen. ])er 
Auftrag, ,,ein Gesieht" zu zeiehnen, wird ohne weiteres ausgefiihrt. :Nase, re. Ohr, 
li. Auge werden prompt benannt und notiert. ])er Versuch, sein eigenes oder das 
Portrait seiner Frau zu zeichnen, mil3lingt dagegen so sehr, da~ aus dem Gewirr 
yon Strichen ~ueh nicht die fundamentalen Merkmale eines anonymen Gesichts 
iiir den Betrachter zu erkermen sind (fehlende Visualisierung ffir bekannte Ge- 
sichter ?) (Abb.2). 

:Besonders auffallend ist das vSllige Fehlen einer perspektivisehen ])arstellung 
in seinen Zeichnungen. Ein I-Iaus, eine Obstschale, eine Torte, das Krankenbett 
lassen keinen r~umliehen Eindruck erkennen. ])as Waschbecken des Kranken- 
zimmers und der ]3lick yore Balkon, yore Pat. ~kurat in allen ])etails kopiert, er- 
scheinen so fl~chig, da$ man sich beim Betrachten die fehlende 3. Dimension erst 
hineinprojizieren muB, urn das Objekt nachtriiglieh identifizieren zu kSnnen. 

Aehromatopsie. Der Pat. gibt an, seit dem Insult am 25.5.1960 keinerlei :Farben 
mehr wahrzunehmen. Alles sei ,,heller oder dunkler grau". Mit den Ishihara-Tafeln 
keine Angaben mbglich (totale FarbsinnstSrung ?). Von grellen Farbstreifen werden 
ziegeirot und orange als ,,ziemlieh gleich hell", blau und sehwarz als ,,gleieh dunkel" 
wahrgenommen. 

Objektagnosie. Eine Uhr wird am Ticken, ein Radiergummi palpatorisch er- 
kannt. Einen ])rehbleistift erkennt er und imitiert dessen Sctlreibbewegungen, doeh 
f~llt ihm d~s riehtige Wort nieht ein (diskrete aphasische Komponente). Einfachste 

1" 
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/ 
Abb. 1. , ,Blumen in tier Vase" (yore Objekt abgezeichnet) Pat .  Josef C. (29.9.1960) 

Objekte (Bleistifg, MSnze etc.) werden aber richtig benannt und aueh unter meh- 
reren Objekten exakt ausgew~hlt, beim letzteren Test aber z.B. Uhr und Radier- 
gummi verweehselt. Bildhafte Darstellungen erkemlt der Patient subjektiv sehleeh- 
ter a]s reale Objekte. Das Ankleiden gellngt anfangs nur, wenn dem Pat. die Kleider 
zurechtgelegt werden. 

Zi[]erblattagnosie. Das Zifferblatt wird falseh abgelesen (8 Uhr = , 4  Uhr" ,  
4 Uhr ~ ,7  Uhr" ,  2 Uhr ~ richtig). Als der Pat. dagegen einmal die Stellung der 
beiden Zeiger mit  den H~nden imitiert, erkennt er die Uhrzeit. Das Zeiehnen eines 
richtigen Zifferblattes und Einzeichnen yon Zeigerkonstellationen ( ~  Uhrstellen) 
miBlingen voUkommen. Gro~er und ldeiner Zeiger werden verwechselt. 

Proso~agnosie. PersSnliche Bekannte sowie Krankenschwestern, Stationsgrzte 
und 0ber~rzte erkennt der Pat.  trotz monatelangem Spitalaufenthalt nie am Ge- 
sicht, sondern nur immer an der Stimme. 

Ortliche Orientierung. Der Pat. flmdet w~hrend seines Klinikaufenthaltes auf der 
Station mehrma]s seine Zimmertiir yore J~orridor aus nieht wieder. Im Spital findet 
er sich allerdings ]eidlich zurecht. 81o/iter berichtet er, zu Hause kenne er sieh nut  
mR ~Vfiihe aus. Einmal habe or nach einem Gang urns Haus den Eingang nicht 
wiederfinden kSnnen. Den ibm friiher ge]~ufigen Gang yon seiner Wohnung zum 
Spiral finder er nur mit  grol~er Miihe, mfisse Pass~nten fr~gen und sich ,,genau die 
Stra2ensehilder ansehen". Besonders sch]echt ist die Orientierung in fremder Um- 
gebung, so dal~ der Pat. ohne ]3egleitung dann vS1]ig hilflos ist. 

Wahrend des 41/smonatigen stationaren Aufenthaltes des Pat. bessert sich die 
Objektagnosie deutlieh. Die diskreten aphasischen St6rungen verschwinden. Auch 
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a ,,Portrait der ]~hefrau '" (16.7.1960) b ,,Selbstportrait'" (16.7.1960) 

e ,,Irgendein Gesicht" (30.7.1960) 
Abb.2a--c. Zeichnen won Gesichtern aus dem Ged~tch~nis. Pat. JosefO. 

das organische Psychosyndrom n immt  in seiner Intensit/i~ ab;  bei den psycholo- 
gischen Tests konnte  ein deut]icher ~JSungszuwachs konsta~iert werden. W/ihrend 
der ]etzten 14 Tage ist  ein Blutdruckanst ieg uuf Werte  um i70/110 m m  Hg zu 
beobachten.  

Internmediziniseh wird eine Herzinsuffizienz bei dekompensiertem Hyper tonus  
und  generalisierter Gef~13-Sklerose diagnostiziert. Es besteht  eine Neigung zu 
paroxysmalen Taehykardien,  in deren Folge es aueh zu rezidivierenden peripheren 
Lungenembolien gekommen war. 

Kurze  ambulante Kontrolluntersuchungen 

1.6.1961. Zwischenzeitlich sei p]Stztich eine leichte L~hmung der li. K6rper-  
seite aufgetreten. Pat .  karm sich zu H~use und  vor allem in fremden Orten kaum 
allein orientieren, erkennt  keine Gesiehter und keinerlei Farben.  Das Lesen gelingt 
dagegen jetzt  gut, nu r  verliere er oft noeh die Orientierung in den Zeilen. Gegen- 
st/inde werden visuell fast fehlerlos erkannt  (Telephon, Radiergummi,  Bleistift). 
~Tur manehmal  n i m m t  er noch den Tastsirm zu Hilfe. 

Neurologisch: Je t z t  distale Pr~dilektionsparese der li. oberen Extremit~t ,  mi t  
Hemihypaesthesie der li. KSrperseite und  Hypodiadoehokiuese li. PSR  gesteigert, 
]i. mehr  als re. An den oberen Extremit/~ten dagegen Reflexe re. etwas lebhafter  als 
li. BDR li. sehwgeher a]s re. 1~1% 220/120 m m  Hg. 
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31.1.1962. Neurologisch unveri~nderter Befund. Hinsichtlieh der Objekt- 
agnosie wird ein Taschenmesser als Ziindholzschaehtel identifiziert, alle anderen 
Testobjekte werden aber richtig erkannt. Den Inhalt eigener Zeichnungen erkennt 
der Pat. nicht wieder. RR 240/120 mm t i t .  

9.10.1962. Objekte des t/~gliehen Umgangs werden jetzt prompt erkannt und 
riehtig benannt. Keine Alexie mehr. Dagegen noch fehlender Farbsinn neben 
Orientierungssehwierigkeiten und einer Prosopagnosie wie naeh dem Insult vor 
21/,~ Jahren. 

15.6.1965. Letzte Kontrolluntersuchung: 5 Jahre nach der Erstuntersuehung. 
14 Tage spgter erfuhren wir, dab der Pat. am 25.6.1965 zu Hause einige Stunden 

nach einem plStzliehen Kol]aps, der vom tIausarzt als die Folge eines Herzinfarkts 
gedeutet wurde, verstarb. Eine Autopsie war unterblieben. 

Be]unde veto 15.6.1965 
Psychisch ist der Pat. nut zeitlieh noeh gering desorientiert. Euphorisehes, etwas 

kritik]oses VerhMten. Es besteht abet Krankheitseinsieht. Gut gebesserte Merk- 
fghigkeit. 

01)hthalmo-neurologissh am Goldmann-Perimeter etwa kongruente homonyme 
Quadrantenanopsie naeh oben li., sektorfSrmig auf den rechten oberen Quadranten 
iibergreifend, allerdings unzuverlgssige Angaben trotz guter Fixation (Abb.3). 
l~arbsinn: mit den Ishihara-Tafeln keine Angaben. Visus bds. s.c. 1,0. Ein Befund 
am Anomaloskop kormte zum Zeitpunkt der Untersuehung aus technisehen Grfin- 
den leider nieht aufgenommen werden. 

2Veurologlsch Tonnserh6hung und diskrete Reflexsteigerung an der li. oberen 
Extremit/~t bei leichter distaler Kraftminderung. Hypaesthesie mad Hyperalgesie 
der li. KSrperseite (2-Punkt-Diskrimination an der Hand re. 5, ]i. 10 era). 

KSr2oerschema nicht gestSrt. Keine Fingeragnosie. 
S19rache unauffgllig. 
Lesen fliissig. Aueh Zahlen werden riehtig gelesen. 
Rechnen nieht gestSrt (z.B. 12 �9 11 oder 30/0 yon 40 riehtig gel6st). 
Schreiben spontan mad auf Diktat gut. 
Zeichnen spontan und als Kopie wie oben besehrieben. 
Obje~te (Lineal, Schliissel, versehiedene Miinzen etc.) riehtig erkannt. Ein 

Radiergummi Ms ,,etwas Reehteckiges" bezeiehnet und erst naeh Betasten riehtig 
erkannt. Zikndh6lzer werden unter 5 verschiedenen Objekten riehtig ausgewghlt. 

ZiNerblattagnosie. In das vorgezeiehnete Gehguse einer Uhr wird bereits das 
Zifferblatt vSllig asymmetrisch eingezeichnet. Das Stellen bestimmter Zeiger- 
konstellationen ist unm6glieh. Die Uhrzeit wird nicht erkannt. 

Prosopagnosie. Die dem Pat. seit 5 Jahren bekannten Arzte erkennt er nur an der 
Stimme, nicht am Gesicht wieder. 

Orientierungsstgrung. In 5 Jahren nicht gebessert. Der Pat. finder den Weg zum 
Spital und innerhalb der Poliklinik immerhin allein, jedoeh nut dutch mehrfaches 
Befragen yon Passanten. 

Avhromato198ie. Es werden subjektiv auch an vorgelegten leuchtenden Farben- 
streifen nut GrautSne untersehieden. 

ETikrise 

Bei dem 55 j~hrigen P a t i e n t e n  k a m  es ve rmut l i eh  auf  dem Boden  eines 
genera l i s ier ten  sklerot isehen Gef/~gleidens und  einer Neigung zu rezidi-  
v ie renden  p a r o x y s m a l e n  Taehyka rd i en  zu wiederhol ten  Mikroembol ien  
i m  Versorgungsbere ieh  der  Aa.  eerebri  poster iores .  Die Fo lge  war  neben  
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Abb.3. Gesich~sfeld ffir rechtes und linkes Auge. Goldmann-Perimeter. Fixation gut; 
aber wechselnde, unsichere Angaben 

einem m~tBigen POS das ausgepr~gte, fiber 5 Jahre irreversible Syndrom 
einer Aehromatopsie, Prosopagnosie und mittelgradigen Orientierungs- 
stSrung; auBerdem bes~nd eine ZLfferblatt~gnosie. Eine abortive Ob- 
jek~gnosie besser~e sich im sp~teren Verlauf weitgehend. Als reversibel 
erwiesen sich auch Begleitsymptome im Sinne einer flfiehtigen Aphasie, 
Alexie und Akalkulie. 
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Diskussion 
Die Trias yon erworbener Farbsinnst6rung, Prosopagnosie und 

OrientierungsstSrung als Folge einer Oceipitall~sion ist unter der Vielfalt 
visuell-agnostiseher Syndromgruppen eine seltene Form. Nicht ganz so 
selten allerdings t r i t t  sie paroxysmal in Erscheinung [34,50]. Die yon 
uns beobachtete Variante entspricht ziemlich genau zwei ver6ffentliehten 
Fallen yon PaLLIS [45] und B~u u. KNYACEVA [8]. 

PALLIS [45] beriehtet fiber einen 51j/~hrigen Ingenieur mit dem 
Syndrom einer Achromatopsie, Prosopagnosie und OrientierungsstSrung 
als Folge cerebraler Embolien auf dem Boden einer tIerzinsuffizienz bei 
Mitralstenose und Vorhofflimmern. Der Patient hatte einen Visus yon 
6/6 und im Gesiehtsfeld lediglieh sehmale inkongruente, homonyme 
Sektorausfalle nach oben links sowie ein homonymes, oberhalb des 
0~ dutch die Maeula gelegenes Parazentralskotom ffir beide 
oberen Quadranten, gedeutet als Folge kleinster bilateraler Oeeipital- 
herde. Auger einer flfiehtigen Dyslexie bestanden sonst keinerlei Begleit- 
stSrungen. Aueh Anzeiehen einer Objektagnosie fehlten. Die drei Haupt- 
symptome, die auch unseren Fall eharakterisieren, t raten beim Patienten 
yon P~LIS [45] also in noch reinerer Form auf; der Krankheitsverlauf 
war yon Beginn an auch Ieichter. 

Der Patient von B~Ys u. K~u [8] war naeh dem ersten Insult 
znngehst ffir mehrere Stunden blind. Naeh 3 Woehen hatte sich der Visus 
normalisiert, abet es blieben eine sehwere Farbenschw/~ehe, Prosop- 
agnosie und eine OrtssinnstSrung bestehen neben einer homonymen 
Hemianopsie reehts. Wi~hrend eines Rezidivs t raten dann auger einer 
zusi~tzlichen Quadrantenanopsie links oben aueh amnestisch-aphasisehe 
und objektagnostisehe St6rungen hinzu, wie sie unser Patient nur in den 
ersten Krankheitsmonaten zeigte. BmrN u. KNYAC~VA [8] beschrieben 
bei ihrem Patienten ausgepriigte Visualisierungsst6rungen, die beim Fall 
yon PAruLIS [45] fehlten. So konnte der Patient BEYNs z.B. nieht spontan 
,,aus dem Geds zeiehnen, wghrend ihm Kopieren gut gelang. 

Die genannten drei visuell-agnostischen GrundstSrungen liegen in 
etwas modifizierter Weise fibrigens auch einem Fall yon H~CAEN u. Mit- 
arb. [33,34] zugrunde: Bei einem 63j/~hrigen l%eehtsh/~nder kam es, 
offenbar als Folge eines vasculgren Insults, vornehm]ich zu einer aus- 
gepr/~gten Prosopagnosie und zu einer starken wechselhaften Farbwahr- 
nehmungsst6rung vom eorticalen Typ. Daneben bestand eine relative 
Agnosie fiir die linke gaumh/flfte. Der r/~umliehe tI intergrund wurde 
bei der Orientierung im Freien nieht mehr exakt identifiziert; das 0rts- 
ged~chtnis war gestSrt. Am Uhrenzifferblatt verweehselte der Patient 
mitunter den grol3en mit dam kleinen Zeiger. Die Sehsch/~rfe war etwa 
auf ein Drittel vermindert, im Gesichtsfeld homonymer Quadranten- 
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ausfall links obcn und im Zentrum relative Hemiamblyopie der unteren 
H/ilfte. Intelligenzquotient 115! Keine pathologisehe Ermiidbarkeit. 

Erwghnt sei sehlieBlich ein Fall yon BO~NSTEIg Ill]: ttier tra~en Prosop- 
agnosie, Orientierungs- und Farbsirmst6rungen naeh epileptisehen Anf/illen in der 
Folge einer Encephalitis auf, bcglei~et yon einer Dyslexic und Dysgraphie nut fiir 
das spgter erlernte Hebrgiseh und yon einer rechtsseitigen homonymen tIemianopsie. 

Zentrale l~arbsinnstSrungen 
Der Begriff der ,,Farbenagnosie" mug zun~chst n~her definiert wer- 

den. Es kann sich dabei entweder um die cortieale Farbenblindheit 
handeln, wie wir sic fiir unseren Fall annehmen. Dabei ist keinerlei 
Farbempfindung mehr mSglich. Bei der echten Farbenagnosie werden 
Farbunterschiede wahrgenommen, Wollproben richtig geordnet, Farb- 
tafeln gelesen, jedoch z.B. nicht Objekte glcicher Farbe aufgez~thlt, der 
Farbton als solcher nieht identiilziert. SchlieNich ist noch die MSglich- 
keit einer amnestischen l%rbennamenaphasie gegeben, die eine Ver- 
wechslung mit einer agnostisehen Erscheinung verursaehen kann. Mit- 
unter werden auch uncharakteristisehe Farbwahrnehmungsst6rungen 
beriehtet wie Sehwellenverschiebungen [42] oder fiir versehiedene Farb- 
t6ne dissoziierte tachistoskopisehe StSrungen [44]. 

Eine cerebral bedingte Aehromatopsie bei gut erhaltenem Visus ist 
selten. Nach D~rxE-ELDEg [18] gibt es prinzipiell keine St6rung des 
Farbensehens ohne Affektion des Liehtsinns (S. 3611). HOFF, Gr,o~I~G I. 
u. Gr.osn~G, K. [37] halten dagegen eine l%rbsinnstSrung ohne Altera- 
tion des Formen- and Liehtsinns f/Jr mSglich. Die meisten Autoren fordern 
obligate Gesichtsfelddefekte. Naeh PALLIS [45] seien aueh diese nicht 
in jedem Falle naehweisbar. TEUBEg [50] stellte bei seinen perimetri- 
sehen Untersuehungen fiir die Begrenzung der Skotome keine Disso- 
ziation yon Farbsinn und Liehtsinn fest. 

Die zentralen FarbsinnstSrungen sind oft mit 0bjektagnosie oder 
Alexie kombiniert (manche Autoren halten das Farbensehen dement- 
sprechend fiir eine Symbolleistung). Lediglich I-IiCAEN u. A~XGELv~gGUES 
[34] fanden selten (2 yon 15 F/illen) eine konkomitierende Objektagnosie 
bei dominierender FarbsinnstSrung, h/~ufiger dagegen Alexie, konstruk- 
rive Apraxie, Aphasie und Akalkulie. 

Hinsichtlieh der Lokalis~tion werden ziemlieh fibereinstimmend 
tterde in der dominanten Hemisphgre oder aueh bilaterale Ls 
angenommen[3,20,23,32,34,36,42--4@ Lv~Nz[42] konnte fiir seine 
2 Fglle ,,doppelseitiger zentraler Farbenhemianopsie" einmal multiple 
kleine Narben am nnteren, hinteren Abschnitt der Calcarina beiderseits, 
im andern Fall einen Herd der linken unteren Calcarinalippe naehweisen. 
HEIDEC~AINS Patient [36] mit einer Aehromatopsie, Objekt- und Prosop- 
agnosie und Alexie hatte sukzessiv entstandene, je ca. 2 •  em grol3e 
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Herde in beiden Oceipitall&ppen mit geringer Beteiligung der Calearina 
iu deren unterem i~ul~erem Bereich. H~cA~N u. AZU~GVnR~A [32] 
fanden naeh Exstirpation des linken 0ccipit~llappens wegen Tumor 
auI~er einer Objektagnosie und Alexie ebenfalls eine FarbsinnstSrnng; 
daneben bestand allerdings eine reehtsseitige homonyme Itemianopsie. 

Unser Patient Josef C. hatte naeh dem ersten grSi~eren Insult diskrete 
rechtsseitige neurologische Symptome, aber Gesiehtsfelddefekte in beiden 
oberen Quadranten, also doppelseitige l:Ierde. Sp~ter traten dann auch 
links diskrete neurologische Ausf~lle in Erseheinung. 

Prosopagnosie 
Die WahrnehmungsstSrung fiir Physiognomien (Prosopagnosie) ist 

nur dann als agnostisches Syndrom zu werten, wean sie nicht durch 
besonders geartete zentrale Gesichtsfeldansfs oder durch meist peripher 
bedingte Metamorphopsien verursaeht wird. Letztere kSnnen allerdings 
auch zentralen Ursprungs sein, dann elektiv Gesichter betreffen and in 
solchen Fiillen unter Umst~nden paroxysmal auftreten [31,33]. Es soll 
Ubergangsformen zwischen dem metamorphoptischen und dem agnosti- 
sehen Typ geben [3]. Patienten mit Metamorphopsien erkennen im 
Gegensatz zum Agnostiker Gesiehter auf Fotografien noch gut [32]. Die 
eigentliche Prosopagnosie kann versehiedene Schweregrade erreichen: 
Manche Patienten erkennen Gesiehter ihnen bekannter Personen -- 
selbst auf Fotografien -- nur noch an bestimmten Kennzeichen (z.B. 
Leberfleck, Bart usw.), andere kSnnen keine affektiven ~ul~erungen der 
Mimik oder nieht einmal das Geschlecht der Person erkennen, wieder 
andere haben eine Agnosie ffir Tierphysiognomien. Zur Frage eines Zu- 
sammenhanges mit diffuser Hirnschi~digung ist der Hinweis yon B o ~ -  
STE~[l l ]  interessant, dal~ das Gesichterkeanen gerade bei schwer 
hirngesch~digten Patiente~ oft gut erhalten ist. 

Die Prosopagnosie ~Srd in der Mehrzahl der ver5ffentlichten Fs 
dnrch Herde in der untergeor4ueten (rechten) Hemisphi~re verursacht 
[3,19,31,32,34]. Es handelt sich zumiudest klinisch oft am einseitige 
Li~sionen. Kfirzlich berichtete auch Bo~s~v .~  [12] fiber 11 Fi~lle mit 
bevorzugtem Befall der untergeordneten Hemisphi~re. Ausnahmsweise 
kann der l~erd in der dominanten (linken) Hemisphiire liegen [13,46]. 
FAVSTS Patient [19], ein Linksh~nder, hatte ebenfalls die ausgedehntere 
L~sion rechts occipital, eine kleinere jedoch aueh im linken Occipital- 
]appen. Im Falle yon W~B~A~D [52] (Prosopagnosie, Orientierungs- 
stSrung und leichte Objektagnosie) fanden sich rechts occipital ein 
grol~er, basaler, bis znr Calcarina reichender Erweichungsherd, links ein 
kleinerer Herd mit ,,ZerstSrung der subcorticalen Assoziationsbahnen" 
bei erhaltener Sehrinde. BODAME~ [10], der den Begriff der Prosopagnosie 
gepr~gt hat, hielt gr51~ere bilaterale Herde ffir notwendig. 
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Die ersten neurologischen Symptome unseres Patienten JosefC. 
deuteten auf eine fiberwiegende L~sion der dominanten ttemisph~re bin. 
Der zus&tzliche Defekt im linken Gesiehtsfeld spraeh jedoch in Uber- 
einstimmung mit den Parallelfgllen yon P~LIS [45] und B]~Y~ u. KNYA- 
C]~VA [8] ffir bil~terale Occipitalherde, fiber deren wirkliehe Ausdehnung 
wir niehts sagen kSnnen. 

Die Prosopagnosie wird oft yon einer Objektagnosie begleitet, doch 
kann sie auch ohne diese in Erseheinung treten und ist d~nn auffallend 
h&ufig entweder mit FarbsinnstSrungen [8--10,12,36,38,r oder oft 
auch mit raum~gnostisehen Syndromen[3,11,31,33,34] kombiniert. 
Naeh tt~CA~N u. A N G ~ r  [34], die in ,,La c6eit@ psychique" fiber 
die Untersuchungsergebnisse an 415 Fgllen ,,retrorolandiseher Lgsionen" 
berichten, sind die Relationen zwisehen Prosop~gnosie und raum- 
agnostisehen S~Srungen besonders eng; beide stehen in ]3eziehung zur 
reehten Hemisphere, jedoeh ohne strenge lokalisatorische Besehr~nkung 
~uf das Oeeipitalhirn. 

Raumagnostische St6rungen 
Das dritte Hauptsymptom der beschriebenen Trias, die Orientierungs- 

stSrung im Raum, ist als visuell-agnostisches Teilsymptom relativ hs 
zu beobachten. GLONL'~G [23] referierte unl~ngst fiber 241 eigene Beob- 
achtungen. Die r~umliche Perzeption is~ ein kemplizierter ProzeB der 
Integr~erung optiseher, akus~iseher, vestibul/~rer wie okulomotoriseher 
Impulse. In StSrungen der Koordination dieser Teilleistungen sieht 
GLo~r:~G [23] die Ursache fiir die sogenarmten rs Agnosien, 
die der Autor als eigene Agnosieform ablehnt. Bet den allgemein als 
Agnosie verstandenen OrientierungsstSrungen im Aul3enraum, die zudem 
immer mit anderen visuell-agnostischen Fehlleistungen kombiniert sind, 
dfirfte ]edoeh die optisehe Komponente am st.~rksten betroffen sein. 
StSrungen der Tiefen-, GrSBen- und Distanzwahrnehmung sind aus dem 
Komplex gnostischer Fehlleistungen herauszunehmen, da ihnen sicher 
eine Sonderstellung zukommt [34], ebenso wie den F~llen mit ,,Ver- 
naehl~ssigung einer (meist der linken) Raumh~lfte". Bei unserem und den 
Parallelf~llen war die Identifizierung einer bekannten r~umlichen Um- 
gebung mehr oder weniger defekt, obwohl alle Einzelheiten wahrgenom- 
men wurden. 

Derselbe Modus liegt praktisch der Prosopagnosie zugrunde. Ein 
gestSrtes l~aumempfinden s sieh in der Efferenz h~ufig als eine 
konstruktive Apraxie [23], einer ,,Unf~higkeit, Strukturen nachstruktu- 
rierend zu erfassen und zu gestalten" als Folge einer Instabilisierung, 
,,Fluktuation" wahrgenommener Details [1]. Das stereoskopisehe Sehen 
war in den F/~llen yon Am~]~z~s [1], B~Y~ - u. KNYAC~v~ [8] sowie PAr,- 
LIS [45] intakt. Beim Fall yon a)~ BuSSCH~ u. Mitarb. [13] waren die 
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Orientierungs. und iibrigen optiseh-agnostischen StSrungen dagegen mit 
Verlust perspektivischer Wahrnehmnng verbunden. Aueh der Patient yon 
PO~TZL [46] klagte fiber episodiseh auftretende stereoskopische StSrun- 
gen. Bei unserem Patienten wurden keine eingehenden stereoskopischen 
Tests durehgefiihrt. Seine Zeichnungen kSnnte man jedoch dahin deuten, 
alas er nieht mehr die drei Dimensionen in ihren Relationen richtig emp- 
land. 0bwohl der zeiehnerisch nicht ungeschiekte Patient gut kopierte, 
konnte er offenbar nur noch detaillierte Konturen ohne raumliche Sinn- 
gebung naehziehen. 

StSrungen der raumliehen 0rientierung koinzidieren nieht nur oft 
mit einer Prosopagnosie (bei H~CA~N u. A~G~LE~GV~S [34] in 8 yon 
11 F~llen), sondern ebenso mit sogenannten raumliehen Lese- und 
~eehenstSrungen, konstruktiver Apraxie [23] sowie KSrperschema- und 
SprachstSrungen. 

Pathologisch-anatomisch ist wie bei tier Prosopagnosie vornehmlich 
die rechte Hemisphare betroffen [3, 37], naeh H~cA~ u. ANG~L~RGV~S 
[34] in 51 yon 59 Fallen! Fxvs~ [19] beffirwortet bilaterale Lasionen im 
parieto-oeeipitalen Ubergangsbereieh mit Befall yon Mark- und Balken- 
teilen. Bei Lasionen in der dominanten Hemisphare seien raumagnosti- 
sche StSrungen eher reversibel. Unser Fall Josef C., fiir den wit bilaterale 
Herde vermuten mfissen, hatte eine irreversible, mal3ig ausgepragte 
OrientierungsstSrung im Raum. 

Die Zi//erblatt-Agnosie gehSrt vielleieht mit in den Kreis raumlieh- 
optischer StSrungen [23]. Ein Beispiel daffir ist der Fall yon SCES~LL~ 
U. Sv~IDnMA~r [48]. GLO~G [23] land eine Uhrzeitagnosie in 26 yon 
35 Fallen mit konstruktiver Apraxie. Unser Patient war nicht fahig, 
alas Zifferblatt symmetriseh in einen Kreis oder bestimmte Zeiger- 
konstellationen in das Ziiferblatt einzuzeichnen. Offenbar fehlte ibm 
das raumlieh-symmetrisehe ,,Empfinden" ffir ein gewShnliehes Ziffer- 
blatt, obwohl er riehtigerweise versuehte, die Zahlen 1--12 naehein- 
ander in der Peripherie des Kreises einzuordnen. GroSer und kleiner 
Zeiger wurden verwechselt (vgl. aueh [33]). In den zitierten Parallel- 
fallen ist eine Zifferblattagnosie, die im fibrigen nieht als eine eigene 
Agnosieform zu verstehen ist, nieht erwahnt. 

~tiologische ~/5erlegungen zum Fragenkomplex visueller Agnosien 
]~s existieren phs Unterschiede je nachdem, ob ein 

visuell-agnostisches Syndrom als Folge eines Gef~Bleidens oder nach 
einem Trauma entstanden ist. Insgesamt scheinen Agnosien nach Ver- 
letzungen seltener zu sein als bei Tumoren und Gef~Berkrankungen [34]. 
Bei ietzteren besteht immer die M6glichkeit einer ausgedehnteren diffusen 
Alteration des Zentralnervensystems. Aus vascularer Ursache (emboli- 
sche oder thrombotische Erweichungen, seltener Blutungen) kommt es 
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bevorzugt zu Objekt-, Farben-, Prosop~gnosie und Wortblindheit; eine 
Anosognosie ffir die Rindenblindheit soll ebenfalls h~ufiger sein [25]. 

Die Pathogenese der sogenannten gnostisehen StSrungen ist nach 
wie vor unbekannt. Die urspr~inglich beabsiehtigte genaue Zuordnung 
zu umsehriebenen Herden vornehmlieh des Oeeipita]hirnes und die 
funktionelle Trennung yon Perzeption, Apperzeption und Assoziation 
(etwa im Sinne yon Sehen, Erkennen und Begreifen) erwies sieh als un- 
haltbar. Aueh die viel kritisierte, yon GoL~sT]~n~ u. G~LB [28] verfoehtene 
Gestalttheorie, nach we]eher die bewu~te Detailwahrnehmung einer asso- 
ziativen Gegenstandseffassung auf hSherer Funktionsebene untergeordnet 
sei [40], wurde verlassen. BODAM]~S [10] auf die Prosopagnosie ange- 
wandte Vorstellung yore Verlust eines ganzheitliehen Erfassens bei er- 
haltener Detaflwahrnehmung erkls aueh nicht alle visuell-~gnostischen 
Syndrome. COnrAD [15] vertritt die These, dal~ als Folge eirmr di]]usen 
Hirnseh~digung die perzipierten Erregungsmuster nut noeh zur Synthese 
einer undifferenzierten ,,Vorgestalt" ffihren kSnnen. Nach manchenAuto- 
ren spielen beim Agnosieproblem aueh psyehologisehe Faktoren eine Rolle. 
Die soziale und kulturelle PersSnlichkeitsdeterminierung beeinflusse z.B. 
die KompensationsmSglichkeiten gnostiseher Leistungsdefekte. Be- 
sonderen AufsehluB geben Untersuchungen fiber die ontogene~isehe Ent- 
wicklung perzeptiver Aktivitgten beim Mensehen [49]. Das Physiognomie- 
erkennen stellt darnach die ,,tiefste und genetiseh primitivste perzeptive 
Leistung" im visuellen Bereich dar [2, 34,49, 50] ; erst sparer entwiekelt 
sieh die Gnosis r~umheher Gegebenheiten und unbelebter Objekte. 
GLo~IN~ u. Mitarb. [24,27] konnten an 2 Patienten mit Prosopagnosie 
nachweisen, dab vornehm]ieh Sehwierigkeiten in der Identifizierung der 
horizontalen Augenpartie vorlagen. Diese Region sei nach Auffassung 
der Verhaltensforscher bei der frfihkindliehen Zuwendung zum menseh- 
lichen Gesieht yon prim~rer Bedeutung. Dureh die ontogenetisch sp~tere 
Sprachentwieklung erh~lt jedes Sehding einen ~bstr~kten, symbolisierten 
Wert. G~sc~wn~D [21] sieht in der Spraehsph&re ein ~ssoziatives Feld 
yon zentraler Bedeutung, dessen Verbindungen zum Sehfeld im Falle 
einer visuellen Agnosie mehr oder weniger stark unterbrochen seien. 
Dies f~ihre zu elektiver BenennungsstSrung mit oft ausgepr~gter Konfa- 
bulationsneigung. Vie]e Agnosien, ~ber auch Aphasien und Apraxien, 
seien nur Folge einer ,,disconnexion" primer rezeptiver yon motorisehen 
Feldern. 

Im ]etzten J~hrzehnt h~ben sich in der Agnosieforschung zwei 
g~uptrichtungen entwiekelt : die eine befaBt sieh in zunehmendem M~e  
mit erweiterten, ex~kten shmesphysiologisehen MeBmethoden, die andere 
stellt neuropsychologische und nach MSglichkeit pathologiseh-anato- 
misehe Daten zusammen mit dem Ziel, einzelne Agnosieformen der einen 
oder ~nderen Gro~hirnhemisphs mSglicherweise auch einem bestimm- 
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ten Hirnlappen, zuzuordnen. BAY [4--7] wies anhand der Lokaladapta- 
tion und Tachistoskopie ersCmals auf den ,,Funktionswandel" in er- 
haltenen Gesichtsfeldteilen bei Agnosien hin und h/ilt sie f~r die Folge 
einer diffusen HirnscMdigung. Eine Prosopagnosie komme z.B. zustande 
dutch eine zentral oder peripher bedingte Einengung des effektiven 
Gesichtsfeldes auf weniger als 3--5 Grad. Auch die r/~umlichen Orien- 
tierungsstSrungen werden durch konzentrische Gesichtsfeldeinengungen 
(ab 10 Grad) erkl~rt. MAC~A~ U. TI~OLLI~ [44] wandten dagegen ein, dag 
zum normalen Erfassen einer Physiognomie viel kleinere Sehwinkel 
ausreichen. In 5 m Abstand entspricht einem Sehwinkel yon 3 Grad eine 
Distanz yon ca. 26 cm; ein Gesicht kSnnte also durchaus noch simultan 
perzipiert werden. T~cBv,~ [50] land bei seinen perimetrischen Unter- 
suchungen Occipitalhirnverletzter augerhalb der fokal bedingten, meist 
inkongruenten homonymen Gesichtsfelddefekte eine deutliche qualitative 
Alteration des Restgesichtsfelds (gestSrte Verschmelzungsfrequenz- 
schwelle, Dunkeladaptation usw.), die auf eine diffuse Fernwirkung einer 
5rtlich begrenzten L~sion auf weitere Hirntefle schliel~en lieBe. Ein 
wesentliches Abweichen des Farbsinnes sah Ts,~Br~ [50] bei seinen 
F/~llen hie. Objektagnosie war fast immer mit verminderten elementaren 
Sehleistungen verkntipft, w~hrend -- im Gegensatz zur Auffassung yon 
BAY -- raumliche OrientierungsstSrungen keine AbMngigkeit yon 
Gesichtsfelddefekten zeigten. Bemerkenswert ist ein Fall mit einem 
rShrenf6rmigen Gesichtsfeldrest, der keinerlei gnostische StSrungen 
hatte! ttierffir kSnn~en Ophthalmologen wohl zahlreiche weitere Bei- 
spiele nennen. 

Erweiterte perimetrische Methoden stellen demnach bis jetzt auch 
nur eins yon verschiedenen Mitteln dar, um dem Agnosieproblem n/~her- 
kommen zu k6nnen, und die Selektivitat der einzelnen ziemlich gut 
definierten gnostischen StSrungen von Fall zu Fall ist damit noch nicht 
gekl/~rt. Umschriebene Herde als einzige Ursache fiir gnostische StSrun- 
gen sind ganz unwahrscheinlich geworden. 

Vor allem franzSsisch-sprachige Autoren bemiihen sich zur Zeit, aus- 
gehend von klinisch-neuropsychologischen Erfahrungen, teils nach 
neurochirurgischen Eingriffen (z.B. Lobektomie), agnostische Syndrom- 
gruppen in AbMngigkeit yon der Herdlateralisierung bzw. yon der 
HemispMrendominanz herauszuarbeiten. Die Hemisphs 
scheint in den r/ickwartigen Groghirnanteilen schw/icher ausgepr/~gt zu 
sein als in den vorderen [26]. Es sind z. ]3. raumagnostische StSrungen 
bei Rechts- wie Linksh/~ndern und Ambidextern bevorzugt an die rechte 
Hemisph/~re gebunden. Es ist vermutet worden, da$ beim Linkshgnder 
und Ambidexter nur eine ,,Insuffizienz der Dominanz" der linken 
Hemisphere vorliege. 
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ttinsichtlich visuell-agnostischer St6rungen konnten nun H ~ c ~  u. 
ANGELEI~GUES [34, 35] -- in etwaiger Ubereinstimmung m it entsprechen- 
den Aufste]lungen yon GLo~I~G [22,26] -- eine Syndromgruppe ffir die 
rechte ttemisph~re (Prosopagnosie, okulomotorische und raumliche 
StSrungen, Agnosie fiir figurative Bflder) und eine solche fiir die linlce, 
meist dominante I-Iemisphs (Symbolleistungs-, FarbsinnstSrungen, 
,,dingliche Agnosien", letztere sind ]edoch nicht selten auch bei bilatera- 
]en Herden vorhanden) abgrenzen. Lasionen der rechten Hemisphs 
wiirden zu StSrungen des Individualisierens, linksseitige zu StSrungen 
des Kategorisierens fiihren. Es gilt, durch weitere klinische sowie patho- 
logisch-anatomische Studien eine sichere statistische Signifikanz zu 
erarbeiten. Beobachtungen bei der l~estitution perzeptiver Leistungen 
nach einer occipit~len Lobektomie (bei Erwachsenen) sind besonders 
aufschlul~reich [2] ; sie werfen die Frage ~uf, ob symmetrische Hirnteile 
die ausgefallenen Leistungen kompensatorisch iibernehmen kSnnen oder 
ob entferntere Systeme einer funktionellen Anpassung fahig sind. Tier- 
experimente]le Ablationsergebnisse sprechen ffir eine vikariierende Po- 
tenz der Temporalrinde (A])Es u. l%AA]3, zit. bei [2]). 

Fiir unseren Fall Josef C. mul~ eine prim~re Lasion der dominanten 
hinteren Hemisphs angenommen werden, die zu sofortiger, aber 
reversibler Alexie (ohne Agraphie), zu gleichfalls reversibler 0bjekt- 
agnosie und persistierender corticaler FarbwahrnehmungsstSrung ge- 
fiihrt hat. Der perimetrische Ausfa]l der linken oberen Quadranten, 
sparer auch diskrete neurologische Zeichen, wiesen jedoch auBerdem auf 
cine (vielleicht ausgedehnte) reehtsseitige L~sion (Sehstr~hlung oder 
-rinde~.) hin, wie sie hs zu Prosopagnosie and 0rientierungs- 
stSrungen fiihren soll. Vielleicht ist die Schwere der FarbsinnstSrung 
aueh mit der Doppelseitigkeit der Herde vereinbar (vgl. [36,42]). Bei 
den 0rientierungsschwierigkeiten beobachteten wir, wie ASU~GtZ~R~A 
u. tt~CAE~ [3], eine Kompensation dutch Hflfsmittel symbolischen 
Inhalts (genaues Studieren der Stral~enschilder in einer vertrauten Um- 
gebung). Es fehlten vestibulare oder Bewul~tseinsstSrungen sowie 
amnestische oder IntelligenzstSrungen, die BAY [7] ursachlich voraus- 
setzt. Die Gesichtsfeldbestimmung konnte leider nut mit der bewegten 
Marke am Goldmann-Perimeter erfolgen. Die schwankenden Ang~ben 
stimmten durchaus mit der oft berichteten Labilit~t der StSrungen 
fiberein. Wirklieh exakte verwertbare Gesichtsfeldbestimmungen wiirden 
sich besser mit der statisch-perimetrischen Methode ermitteln lassen. 
Viele ,,rs Lese- und RechenstSrungen" z.B. sind vielleicht durch 
kleinste rechts-parazentrale Skotome, wenn nicht dutch okulomotorische 
Schwierigkeiten, zu erkl~ren. Sinnesphysiologischen Methoden sollte 
kiinftig vorrangige Bedeutung in der Agnosieforschung zukommen. -- 
Allgemeine psychische StSrungen finden sich wohl bei den meisten 
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Agnostikern, tibrigens noeh am geringsten ausgepr/tgt bei der Prosop- 
agnosie [34]. Unser Fall zeigt eine gewisse affektive Indifferenz, wie sie 
I-I~cAEz* u. AZ~OELE~OVES [34] bevorzugt bei L~sionen in der reehten 
Hemisph/ire vermerken. DE RENZI U. SPINNLEt~ [47] sahen bei einseitigen 
Hirnl~sionen in Vergleiehsreihen eine positive Relation der Agnosien zu 
Gesichtsfeldausf/~llen, w/~hrend psyehische Faktoren keine Ro]le spielten. 

Stark individualisierte Eindrficke wie menschliche Gesichter (aueh 
fotografisehe Portraits) oder raumliche bzw. geographisehe Gegeben- 
heiten lassen sieh schwer dureh Symbolleistungen in bestimmte Katego- 
rien eingruppieren. F/Jr sie sind spezifische Aktivit/~ten mit entsprechen- 
der Vulnerabilit/it in der rechten I.iemisph/ire denkbar, w/~hrend kate- 
gorisierende und Symbolleistungen an die linke Hemisph/ire gebunden 
sind. Zu dieser VorsteUung pagt die Beobaehtung yon FAvs~ [19,20] 
an Patienten mit Prosopagnosie: Gesichter werden als solche erkannt, 
aber nicht mehr in ihrer individuellen Bedeutung identifiziert; Stfihle 
oder Sessel kSnnen nur noch mit einem ,,Uberbegriff" als Sitzgelegen- 
heiten kategorisiert werden. Auch der Patient yon BEYN u. K~YA- 
CEVA [8] hatte nur noch ein visuelles VorstellungsvermSgen fiir allge- 
meine schematisehe Objekte (z. B. ,,Stral~e"), nicht aber ffir individuelle 
0bjekte (eine bestimmte Strage). Unser Patient C. zeiehnete ,,irgendein 
Gesicht" yon symbolischem Wert ohne ZSgern, war dagegen absolut 
blockiert beim Versuch, das Individuelle des eigenen oder des Gesiehts 
der Ehefrau darzustellen (siehe Abb. 2). Wir betonten die hohe Individua- 
litiit ffir die Perzeption des Gesiehts und des Raumes. Die r/~umliehe 
0rientierungsfi~higkeit gilt iiberdies als ein phylogenetisch tier verwur- 
zeltes Merkmal, und das Erkennen yon Physiognomien ist ontogenetiseh 
die erste und frfiheste gnostisehe Leistung. Im Gegensatz zu GEse~wr~D 
[21] kSnnte man beiden Leistungen daher eine bevorzngte Stellung 
gegenfiber der Spraehsph/~re zubilligen, und ihre isolierte Vulnerabilit/it 
innerhalb der rechten HemispMre steht dazu nicht im Widersprueh. 

Uber die zentrale Repr/~sentation des Farbensinns liegen widerspriich- 
liche theoretische Spekulationen vor [51]. TEVBE~ [50] konnte keine 
isolierte FarbsinnstSrung an Occipitalhirnverletzten ermitteln. Naeh den 
Literaturangaben lggt sieh aber nieht v o n d e r  Hand weisen, dab bei 
Oceipitalhirnlgsionen, vielMeht etwas haufiger bei linksseitigen, oft im 
Vergleich zum Lichtsinn inadaquate FarbsinnstSrungen auftreten. Unser 
Fall ist ein weiteres Beispiel. Oft mag dabei eine sogenannte Farben- 
asthenopie mit beschleunigter Lokaladaptation f/Jr Farben vorliegen. 
Ungekl/irt bleiben aber F~lle mit vSlligem Verlust der Farbwahrneh- 
r u l i n g .  

Zusammenfassung 
Ein nicht obduzierter Fall visueller Agnosie mit irreversibler corticaler 

Farbenblindheit, Prosopagnosie und leiehter OrientierungsstSrung im 

2 Arch. Psyehiat.  Nervenkr.,  Bd. 209 
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Raum wird beschrieben. Der Verlauf konnte  fiber 5 Jah re  beobachtet  
werden. Urs/ichlieh werden embolisch entstandene,  bilaterale L~isionen 
im Occipitalbereich angenommen. 

Mit F/s anderer  Autoren wird zum Agnosieproblem und  seinen 
unterschiedlichen In te rpre ta t ionen  Stellung genommen.  Obwohl Begriff 
und  Deutung  der Agnosie umstr i t ten  sind und  vielfach abgelehnt werden, 
scheint es gereehtfertigt,  klinisch typische visuell-agnostische Syndrome 
als Agnosie zu bezeiehnen. Es ist mSglieh, diese einer bes t immten 
Hemisph/ire der hinteren Gro$hirnanteile zuzuordnen. Das Erkennen  
yon Gesicht und  R a u m  kann  ungeachte t  der I-Iemisph/~rendominanz 
bevorzugt  an die rechte Hemisph/ire gebunden sein. Unser  Fall  ist ein 
weiteres Beispiel ffir die isolierte Vulnerabilit/~t dieser individue]len 
gnostisehen Leistungen. Die Kombina t ion  mit  einer corticalen Farbsinn- 
stSrung bei I~estitution aller Symbolleistungen ist eine selten beobachtete  
Besonderheit  bei speziell angeordneten Herden in beiden 0eeipitallappen. 
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