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Ophthalmoplegia, A taxia, and A re/lexia (Fisher.Syndrome) 
A Contribution to the Polyneuritis Cranialis Syndrome 

Sum~zary. Five cases of a syndrome usually named after IV[. Fisher are presented 
regarding etiology, clinical symptomatology and nosological classification. 

The main features of the clinical course correlate in all details with published 
reports: 1. antecedent infection, 2. paresthesias in the hands, 3. cerebellar ataxia, 
4. diplopia, 5. external ophthalmoplegia, 6. slowing of pupillary reactions, 7. gen- 
eralized arefiexia, 8. minimal or no sensory impairment and paresis, 9. retention 
of consciousness, 10. albuminocytologie dissociation in the cerebrospinal fluid, 
11. recovery without specific therapy. 

Virological studies in two cases showed a cytopathie effect on monkey 
kidney cells, which up to now was extented to three other passages. The note- 
worthy and uniform clinical course of the syndrome is considered to be an atypi- 
cal polyradiculitis (Guillain-Barr6 syndrome) with particular involvement of the 
brain stem. This also explains the debatable problem of eerebellar ataxia as issuing 
from damage to the eerebellar %racts in the brain stem. 

Key-Words: Cranial Polyneuritis -- Fisher Syndrome --  Ophthalmoplegia --  
Cerebellar Ataxia --  Areflexia. 

Zusammeniassung. Es werden ffinf F~lle eines in der Literatur gewShnlieh nach 
M. Fisher benannten und im deutsehen Spraehraum bislang noch nieht beschriebe- 
nen Syndroms dargestellt und in ihrer Atiologie, klinischen Symptomatik und 
nosologischen Zuordnung diskutiert. 

Die Hauptmerkmale dos klinischen Verlaufs (1. vorangehender Infekt, 2. Par- 
aesthesien in den Handen, 3. cerebellare Ataxie, 4. Doppelbilder, 5. komplette 
externe Ophthalmoplegie, 6. kurzfristig trage Pupillem'eaktionen, 7. Arefiexie, 
8. minimale oder ganz fehlende SensibilitatsstSrungen und :Paresen, 9. vollstSondig 
erhaltendes BewuBtsein, 10. cyto-albumin~re Dissoziation im Liquor, 11. Rfick- 
bildung ohne spezifische Therapie) entsprechen in allen Einzelheiten den bisherigen 
Beschreibungen. Virologisch konnte in zwei Fi~llen ein cytopathischer Effekt auf 
Affennierenzellen nachgewiesen und bislang fiber drei Passagen fortgeffihrt werden. 
Die Untersuehungen sind noch nieht abgeschlossen. 

Die auffaIlende und sehr gleichf6rmig verlaufende Symptomatik des Syndroms 
wird als atypische Polyradiculitis (Guillain-Barr6sches Syndrom) mit  bevorzugter 
Beteiligung des Hirnstammes aufgefaSt. Dadurch erkl~rt sich auch das in der aus- 
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f/ihrlich diskutierten Literat~" umstrittene Problem der cerebell~ren Ataxie als 
Folge eines Befalls cerebell~trer Bahnen im Hirnstamm. 

Schli~sselwSrter: Polyneuritis eranialis --  Fisher-Syndrom -- Ophthalmoplegie 
- -  Cerebell~re Ataxie --  Areflexie. 

Schon ba ld  nach der  VerSffenthchung von Guillain,  Barrd u. St rohl  
(1916) erfuhr  das sparer  nach ihren  Ers tbeschre ibe rn  benann te  S y n d r o m  
eine zunehmende  Erwei terung.  Holmes  (1917) tei l te  F/~lle mi t  Hirn- 
nervenbeteiliqung mit,  Margulis  (1926/27) ber iehte te  fiber spas t isehe 
StSrungen mi t  Py ramidenbahnze i chen  ( , ,encephali t ische Myelo-Radi -  
cu lo-Polyneur i t i s" ) ,  P e t t e  u. K S r n y e y  (1930) f i igten einen his tologisch 
verif iz ier ten Fa l l  m i t  entz~indlichen Ver~nderungen im H i r n s t a m m  hin- 
zu, a n d  seit  der  Beobach tung  yon Dubois  u. van  Bogaer t  (1936) wurden  
auch wiederhol t  typ ische  cerebell~re St5rungen be ka nn t  [56,10,11, 62, 6]. 

Deshalb  legte Guil lain (1938) eine erwei ter te  Klassif ikatJon des nach 
ihm benann ten  Syndromes  in vier  Grundformen vor,  yon denen die 
d r i t t e  - -  die sparer  oft such  Polyneur i t i s  cranialis  genannt  wurde  - -  
wenig beach te t  und im deutschen Schr i f t tum k a u m  behande l t  worden 
ist.  Von Guil lains vier  Fo rmen  - -  1. , ,forme infdrieure" (Ex t remi t~ ten-  
befall),  2. , ,forme mix te  spinale  et  mdsocdphal ique"  (Ext remi t / t ten-  und  
Hirnnervenbefa l l ) ,  3. , ,forme mdsocdphalique pure"  (reine Hi rnnerven-  
beteil igung),  4. , ,forme t>olyradieulondvrite avec t roubles  m e n t a u x "  - -  
soil hier nur  die d r i t t e  mesencephale  F o r m  behande l t  werden.  Sie geht  
auf  je eine au f  dem Br~isseler Kongre$  1937 vorge t ragene  Beobach tung  
Guil lains [30] und  van  Bogaer ts  [10] zurtick, der  ba ld  weitere  Mit- 
te i lungen folgten [55, 24, 44, 39, Zusammenfassungen  bei 15, 21,49,14]. 
Dabe i  haben  bilaterale Ophthalmoplegien seit  dem Hinweis  yon Collier 
(1932) besondere Aufmerksamke i t  beansprucht .  

Thomas u. Rendu (1933) beschrieben einen Fall yon postinfekti5ser totaler 
0phthalmoplegie, Gaumensegelparese, Areflexie und Dysmetrie mit restitutio ad 
integrum als ,,Polioencephalitis subacuta" nach mSglicher Virusinfektion, der sehr 
an die spatere Beschreibung Fishers erinnert. J~hnliehe Mitteilungen [44,23,46, 
63, 22] folgten (Tub. 1). 

Nur aus der Tatsache, daft das Vorkommen einer isolierten ,,Polyneuritis 
eranialis" mit cyto-albumin~rer Dissociation im Liquor --  Gruppe 3 nach der 
Klassifikation Guilliains -- im amerikanischen Schrifttum nahezu unbemerkt 
blieb, ist zu verstehen, daft erst durch die Arbeit yon Fisher (1956) iiber ,,eine 
ungew5hnliche Variante einer akuten idiopathisehen Polyneuritis (Syndrom der 
Ophthalmoplegie, Ataxie und Areflexie") das Interesse an diesem Krankheitsbild 
unter einem besonderen Gesichtspunkt wieder erwachte. Fisher hatte tiber drei 
Patienten beriehtet, bei denen sich jeweils kurz naeh einem katarrhalisehen Infekt 
zun~ehst eine massive cerebell~tre Ataxie und externe Ophthalmoplegie sowie eine 
Areflexie ohne Paresen entwickelten, die sich ohne Therapie wieder vollstKndig 
zur/ickbildeten. Erst eine Eiweil~vermehrung im Liquor eines der Patienten hatte die 
Diagnose erm5glicht. Smith u. Walsh (1957) teilten zwei gleiehe F/~lle mit und 
ordneten sie unter dem Namen Fishers zu einem ,,Syndrom", yon dem bislang 
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unseres Wissens insgesamt 23 P~lle beschrieben worden sind (Tab.2). Aus ihnen 
geht hervor, dab es sieh bei dem Fisber-Syndrom um ein reeht pr~zise definiertes 
Krankheitsgesehehen mit gleiehm~Bigem Ablauf handelt. Einerseits ist die KrRik 
an der Bereehtigung zur Einfflhrung eines neuen ,,Syndroms" -- keines der Sym- 
ptome is~ nicht schon frfiher im Verl~uf einer Polyneuritis eranialis beobachtet 
worden -- sicher zutreffend. Andererseits bleibt festzuhalten, dab das gleichzeitige 
Auftreten einer Ophthalmoplegie, Ataxie und Aretlexie mit gleichm~Bigem Krank- 
heitsverlauf bisher nieht bekannt war. So erseheint uns -- ist man sieh fiber die 
nosologische Stellung des Fisher-Syndroms im klaren -- der terminologisehe Streit 
miiBig, zumal sich der im Titel genannte Name l~ngst in der gesamten Literatur 
eingebiitrgert hat. 

Da unseres Wissens in  der deutsehspraehigen Li te ra tur  - -  auger  
kurzen  Erw~hnungen  [63,68] - -  keine Mit te i lung vorliegt, soll dieses 
ungewShnliehe Krankhei t sbf ld  mi t  f t inf  eigenen F~l len besehrieben u n d  
diskutier~ werden. 

Fall 1. Der 20jghrige angehende Sportstudent erhielt routinem~13ig im Rahmen 
seiner Grundausbildung bei der Bundeswehr am 28.2., 1. 3. und 2.3. 1969 eine 
sogenannte TAB-Schluekimpfung (aktive Immunisierung mit inaktivierten, ab- 
geschw~chten Erregern von Salmonella typhi sowie paratyphi A und ]~). Zur 
gleiehen Zeit babe er einige Male heftig niegen miissen, ohne jedoch ,,richtig er- 
k~ltet" gewesen zu sein. 1 Woehe sparer (8. 3. 1969) bemerkte er morgens plStzlieh 
Doppelbilder beim ]~tiek nach re. und in die Ferne, konnte aber noeh lesen. Da dies 
am folgenden Tag (wegen Doppelbildern) nieht mehr mSglich war, wurde ein 
Augenarzt konsultiert, der ,,auf dem re. Auge eine Abdueensparese bei sonst nor- 
malem Augenbefund" feststellte und Vitamin ]3 verabreichte (10. 3. 1969). Tags 
darauf erhielt der Pat. noeh eine Tetanol-Auffrischimpfung; am gleichen Abend 
versptirte er erstmals fliiehtige Paraes~hesien im Bereieh der re. oberen ExtremitY% 
die sich in kurzer Zeit zu einem l~stigen, andauernden Gefiihl von ,,Pelzigkeit" der 
re. Hand steigerton. Etwa zur gleichen Zeit (12./13. 3. 1969) traten erste Zeichen 
einer Gangunsieherheit bzw. manuellen Ungeschieklichkeit auf: er hatte Schwierig- 
keiten bei raschen K6rperwendungen, sein Gang erhielt etwas Ausfahrendes, beim 
Z~,hneputzen sowie beim Sehreiben fielen ihm selbst ,,ungesehickte", unkoordinierte 
Bewegungen auf, die in der Fo]gezeit noch geringfiigig zunahmen. Einen weiteren 
Tag sparer hatten sich die Doppelbilder beim Bliek in die Ferne etwas gebessert, 
waren in der N~he jedoch unvermindert vorhanden; zudem steltte sieh erstmals ein 
gewisses Krankheitsgefiih] mit allgemeiner Absehlagenheit ein. Wegen der jetzt 
vollstEndigen AugenlEhmung wurde zunEehst Bettruhe ffir 2 Tage und sodann 
Einweisung in die Neurologische Universit~tsklinik Heidelberg veranlal~t. 

Bei der Aufnahmeuntersuehung {18. 3. 1969) ergab sieh folgender Befund: 
BewuBtseinsklarer, voll orientierter Pat. in gutem Allgemeinzustand. Kein Me- 
ningismus, kein Druekschmerz der Nervenaustrit~spunkte, in~aktes Riechverm6gen. 
Lidspalten seitengleieh mittelweit. Die Bu|bi sind in Mittelstellung fixiert und 
kSnnen weder aktiv noeh durch passive Kopfwendungen bewegt werden; die 
seitengleieh mittelweit-runden Pupillen reagieren auf Lichteinfall etwas verzSgert. 
(Vorwiegend externe Ophthalmoplegie ohne Prose.) Augenbintergrund und fibrige 
Hirnnerven: vSllig unauff~llig. ExtremitEten frei beweglich; keinerlei Paresen, 
Tonusver~nderungen oder Atrophien. :Die Eigenreflexe an Armen und t~einen sind 
erloschen, die Bauchhaut- und Plantarrefiexe seitengleieh lebhaft. Keine Pyrami- 
denzeiehen. Im Finger-Nase-Versueh zeigt sieh eine diskrete Hypermetire, jedoch 
kein In~entionstremor; das Rebound-Ph~nomen ist positiv (der Patient seht~g~ sieh 
dabei einmal ins Gesieht). Der Gang ist brei~beinig-stampfend, bei raschen Wen- 



Ophthalmoplegie, Ataxie, Areflexie (Fisher-Syndrom) 425 

dungen kommt es zu ausfahrenden Abstiitzbewegungen. Romberg negativ. Ge- 
fiihrte Zehen- und Fingerbewegungen, sowie Berfihrungs- und Schmerzreize werden 
seitengleich wahrgenommen und richtig differenziert. Es finder sich lediglieh eine 
leiehte Abschw~ichung des Vibrationssinnes an den Armen (re. mehr als li.), sowie 
eine gewisse Unsieherheit beim Erkennen yon auf die Haut  geschriebenen Zahlen 
(pathologischer t~unktionswandel). Keine Blasen- oder MastdarmstSrung. 

Labordaten: BKS 4/8, Elektro- und Immunelektrophorese, Blntzucker, 
Rheumatests sowie EEG und RSntgen-Nativdiagnostik: unauffiillig. Lumbal ent- 
nommener Liquor: 4/3 (segmentkernige) Zellen, GesamteiweiB 36 mg-~ bei einem 
Quotien~en yon 0,5. 3 Woehen spiiter (9. 4. 1969) war das Eiweil3 auf  48 rag-~ an- 
gestiegen (Quotient 1,0) - ein Wert, der aueh noch einen weiteren Monat sparer 
(10. 5. 1969) bei wieder zur Norm abgesunkenem Quotienten (0,25) festzustellen war. 
Der 5Tachweis eines cytopathogenen Virus auf  Hela-Zellkulturen gelang nicht 
(Inst. L Med. Virologie der Univ. Heidelberg; Prof. Dr. K. )s Das EMG ergab 
ein normales Interferenzmuster ohne pathologische Einstichaktivitiit (die moto- 
risehe Nervenleitgesehwindigkeit wurde nieht bestimmt). Nelson-Test negativ. 

Was den klinisehen Verlauf betriff~, so war die cerebell/ire Ataxie bereits wenige 
Tage nach der Aufnahme nicht meln- nachweisbar, und die Paraesthesien im Be- 
reich der re. Hand versehwanden schlagartig mit  der ersten Lumbalpunktion. 
Gleichzeitig klagte der Pat. erstmals fiber Halssehmerzen und Schluekbeschwerden, 
deren Ursaehe in einem grSl3eren l~etrotonsillarabsceB li. ermittelt  und durch 
operative Entleerung beseitigt werden konnte (Kultur steril). 1 Woche nach der 
stationiiren Aufnahme (26. 3. 1969) begann eine kontinuierliehe Riickbildung der 
Ophthalmoplegie, wobei jeweits die li. Seite zeitlieh ein wenig vorausging. Als 
erstes kehr~e die Bewegliehkeit der Bulbi naeh unten zuriiek und die Pupillen 
reagierten wieder lebhaft auf Licht. Als ni~chstes folgten die ram. interni, etwas 
spiiter die ram. recti superiores, wiihrend gleichzeitig (2.4. 1969) bei noeh nahezu 
kompletter Abducensparese eine feinschl~igiger Blickrichtungsnystagmus nach 
allen Richtungen auftrat. (Subjektiv wanderten die Doppelbilder jetzt zunehmend 
in die Ferne, w~hrend der Pat. wieder ungestSrt lesen konnte.) Auch die Riickbil- 
dung der Eigenrefiexe setzte zum gleiehen Zeitpunkt (wieder li. gering vor re.) ein. 
Als erstes waren die Achillessehnenreflexe auslSsbar (2. 4. 1969), denen dann auf- 
steigend alle fibrigen kontinuierlich nacln%lgten --  wohingegen die Abducens- 
paresen die langsamste Besserungstendenz zeigten. Noeh bei der Entlassung 2 5Io- 
nate spiit~r (22.5. 1969) klagte der Pat. fiber (naeh re. verschobene) Doppelbilder 
beim Blick nach re., dem neurologiseh eine diskrete rechtsseitige Abdueensparese 
entspraeh. Anliif31ich einer Nachuntersuchung am 12. 12. 1969 fanden wir ]ediglieh 
noeh einen feinschl~igigen Biiekrichtungsnystagmus nach beiden Seiten; tier Pat. 
war subjektiv besehwerdefrei. 

Fall 2. Der 40j~ihrige Bauarbeiter und Landwirt kam am 5. 3. 1970 in der 
Neurologischen Klinik Mannheim zur Aufnahme, da er seit einigen Tagen ,,nicht 
mehr laufen und nicht mehr richtig sehen" konnte. Bei sonst unauff~illiger Vor- 
gesehichte (Tonsillektomie 1967) hatte er am 23.2. 1970 einen ,,kratzigen Hals" 
bemerkt, aus dem sich in den folgenden Tagen eine heftige Angina mit  Hals- 
schmerzen, Fieber und Schluckbeschwerden entwickelte, die jedoch bis zu 
1.3. 1970 ohne antibiotische Therapie wieder abklang. Tags darauf --  7 Tage nach 
Beginn des Infekts - -  verspfirte er erstmals ,,ziehende Sehmerzen in den Huskeln 
und Gelelxken" der Beine, am Abend sei sein Gang sehr unsicher geworden, so dab 
er sich festhalten mullte. Am 3.3. 1970 war ein Kribbel- und Pelzigkeitsgefiihl in 
beiden H~inden aufgetreten und die Gangunsicherheit hatte noch erheblich zu- 
genommen, so dab er ,,wie betrunken" nmhergetorkelt sei. Gleichzeitig habe er 
,,wie versehwommen" gesehen, aber erst am folgenden Tag Doppelbilder in der 
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Abb. l a - - d .  Patient A. W. (Fall 2). Obere Reihe: komplette externe Ophthalmo- 
plegie mit linksbetonter Prose; untere Reihe: fast vollst~ndige Rfickbildung nach 
21/2 Monarch; a beim Bliek geradeaus; b beim Blick nach rechts; e beim Blick 

nach oben; d beim Blick nach links 

Ferne beim Blick nach li. festgestellt. Da sich am 5. 3. 1970 nicht nur die Gang- 
unsicherheit, die MiBempfindungen an den ttiinden sowie die SchstSrung weiter 
verst~rkt hatten, sondern aueh ,,das li. Auge herunter hing", erfolgte die sta- 
tion~re Einweisung (Neurologische Klinik Mannheim). 

Aufnahmebefund: BewuBtseinsklarer, voll orientierter Patient  in gutem All- 
gemeinzustand. Am Seh~del sind die Nervenaustrittspunkte nieht druckschmerz- 
haft, es besteht kein l~eningismus. M/iBige, deutlich linksbetonte Ptose. Die Bulbi 
sind nach allen Richtungen fast frei beweglich, erreichen jedoch die laterale End- 
stellung nicht ganz (beginnende Abducensparese beiderseits). In der Ferne werden 
nach li. verschobene Doppelbilder angegeben. Pupillen seitengleich mittelweit rund, 
auf Licht und Convergenz prompt und ausgiebig reagierend. Der iibrige Hirnnerven- 
befund war vSllig unauff~llig. Extremit~ten frei beweglich; es fanden sieh keinerlei 
Paresen, Tonusver/inderungen oder Atrophien. l~it Ausnahme yon beiderseits sehr 
schwach auslSsbaren Biceps- und Trieepssehnenreflexen fehlten die Eigenreflexe; 
Bauchhaut- und Plantarrcflexe jedoch seitengleich lebhaft. Keine Pyramidenzei- 
chen. Bei der Koordinationspriifung imponiert~ eine schwere cerebelldre Ataxie 
mit ausgepr~gter Hypermetrie  in den Zeigeversuchen und positivem Rebound- 
Phi~nomen, so daB der Pat. nicht nur geh- und stehunf~hig, sondern auch nicht 
einmal in der Lage war, sich ohne Unterstiitzung im Bert  aufzusetzen oder allein zu 
essen. Dagegen wurden gefiihrte Zehen- und Fingerbewegungen, sowie Ber/ihrungs- 
und Schmerzreize seitengleich-regelrecht empfunden und sichcr erkannt. Allerdings 
war eine Abschwiichung des Vibrationssinnes an den H~nden mehr als an den 
F/iBen, sowie eine erhebliehe Unsicherheit im Erkennen yon auf die Haut  ge- 
schriebenen Zahlen auffallend. Keine Blasen- oder MastdarmstSrung. 

Innerhalb einer Woche entwickelte sieh zun~chst eine komplette Abducens- 
parese beiderseits, sodann eine L~hmung der mm recti superiores und interni bis zu 
einer bilateralen, lcompletten externen Ophthal~noplegie (12.3. 1970) mit m~Biger links- 
betonter Prose und jetzt  nur noch tr~ger Pupillenreaktion auf Lichteinfall (Abb. 1). 
Zu diesem Zeitpunkt waren s~mtliche Sehnenreflexe erloschen, die Muskulatur 
deutlich hypoton und die Sprache im Sinne einer milden cerebelli~ren Dysarthrie 
gestSrt. Gleichzeitig hatten die Paraesthesien im Bereieh der H~nde noch etwas 
zugenommcn, und es waren jetzt  auch diskrete --  vom Patienten selbst nicht 
bemerkte - -  Paresen der Dorsalflexion an beiden tI~nden nachweisbar. 
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Labordaten und Zusatzuntersuchungen: BKS 7/12; Blutbild, Elektrophorese, 
Elektrolyte, Transaminasen, sowie EEG, EKG, R6ntgen-Thorax und -SchKdel: 
unauff/~llig. Der lumbal entnommene Liquor ergab --  Zellzahlen jeweils unter 9/3 --  
folgende Eiweil]werte: 24 mg-~ bei einem Globulin-Albumin-Quotienten yon 0,25 
(7.3. 1969); 36rag-~ -- Quotient 0,5 (11.3. 1969); 96mg-~ --  Quotient 1,0 
(25.3. 1969); 144rag-~ - Quotient 1,0 (6.4. 1969); 96mg-~ - Quotient 1,0 
(22. 4. 1969). W~hrend die elektromyographische Untersuchung yore 9.3. 1970 
bei im Normbereieh liegender Nervenleitgeschwindigkeit noch keinen sicheren 
Anhalt fiir eine neuromuskul/ire Sch/~digung erbrachte, zeigten sich am l l .  3. 1969 
im m. flexor hallucis brevis re. Fibrillationspotentiale als Hinweis auf einen Dener- 
vationsvorgang. Entsprechend einer Sch~digung des 2. motorischen Neurons land 
sich auch eine Verl(tngerung der Nervenleitgeschwindigkeit im re. N. tibialis auf einen 
Wert knapp unterhalb tier Normgrenze (37 m/see). 

Virologische Untersuchungen (Prof. :Dr. K. h[unk; Inst. f. Med. Virologie der 
Univ. Heidelberg): Aus dem Liquor der ersten Punktion (7.3. 1970) sowie aus 
gleicbzeitig entnommener Raehenspflfliissigkeit konnte ein cytopathischer E]]ekt au/ 
A]]ennierenzellen naehgewiesen und in der Zwisehenzeit auf drei Passagen fort- 
gefiihrt werden. (Die Untersuchungen sind noch nieht abgeschlossen.) Von den 
Komplementbindungsreaktionen war am 13.3. und 10. 4. 1970 auf das Virus der 
Zentraleurop~ischen Encephalitis (CEE) der Titer mit jeweils 1:2, auf das Ence- 
phalo-Myoearditis-Virus (EMC) mit  1 : 8 bzw. 1 : 4 positiv. Am 20. 5. 1969 waren beide 
Reaktionen wieder negativ; ein Befund, dem kaum Bedeutung zukommen dfirfte. 
Alle fibrigen Untersuehungen (Mononukleose-AntikSrper, sowie die KBR auf 
Polio I, II ,  II ,  RS, Herpes, Q-Fieber, Coxsackie A1,9 und B1,~,6, Echo6,9,2s,80, Adeno, 
Parainfluencal,~,a, Influenza Typ As, A, A1, Influenza Typ B (Lee), MP, Reo, L~C) 
ergaben negative Resultate. 

Der klinisehe Verlauf war zun~ehst durch ein langsames Naeh]assen der schwe- 
ren Ataxie sowie der Paraesthesien gekennzeiehnet (s. Abb. 2). Von der OphShalmo- 
plegie bildete sieh wieder als erstes die Beweglichkeit der Bulbi naeh unten zurfick; 
es folgte dann die normal-lebhafte Pupillenreaktion auf Licht sowie die Funktion der 
beiden ram. interni (17.3. 1970). Wenig spiiter waren auch die vertikalen :Bulbus- 
bewegungen wieder fast vSllig frei und die Paraesthesien sowie die geringe Schw~che 
in beiden H/i, nden geschwunden (27.3. 1970). 1 Monat nach Beginn der Erkrankung 
konnten wir lediglich noeh eine mittelgradige Abducensparese (li. mehr als re.) eine 
m/il3ige, vorwiegend lokomotorische Ataxie sowie eine durchgehende Areflexie nach- 
weisen; einen weiteren Monat sp/iter waren die Tricepssehnenreflexe beiderseits 
wieder schwach auslSsbar und die Abducensparesen sowie die Ataxie unveriindert 
rfickl~ufig (s. Abb. 1). Bei einer Nachuntersuchung (3.8. 1970) land sich nur noch 
eine Areflexie an den Beinen. 

Naeh Fertigstellung der Arbeit sind wir dureh Zufall auf einen gleichen, Elteren 
Fall  gestoBen und haben aul]erdem noch zwei weitere Patienten gesehen, fiber die 
kurz beriehtet werden soil. 

Fall 3. 20jahriger Oberprimaner. Vom 1.--4. 3. 1966 Halssehmerzen, Husten 
und Schnupfen. Am 7.3. gangunsieher, ungeschickt in den Handen. Tags darauf 
zunehmend unsieher auf den Beinen; abends Doppelbilder beim Blick naeh re. 
Wegen zunehmender Augenmuskell/~hmungen stationare Aufnahme (Neurol. Univ.- 
Klinik Heidelberg) am 11.3. Befund: Komplette externe Ophthalmoplegie mit  
leichter Prose beiderseits. Lebhafte Pupillenreaktionen auf Licht. t~brige Hirn- 
nerven o.B. Eigenreflexe an den Armen sehr schwach, an den Beinen lebhaft. 
Keine Paresen. Sensibilit~it und Tiefensensibilit/~t intakt. Grobe Ataxie in den 
Zeigeversuchen. Liquor am 12. 3. unauff~llig. (Bei Anzfiehtungsversuchen kein 

29* 
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Abb. 2. Schriftbild des Patienten A. W. (Fall 2) im Verlauf der Erkrankung 

q, 9-. "+o. 

Keimnachweis.) BKS 3/11; kein Fieber. Rfickbi|dung zunii, chst der Ataxie, dana 
der Oph~halmoplegie (ersf der Prose, d~nn der Bulbusbeweglichkeit nach uaten 
und oben, als letztes der Abducensparesen) etwa ab 23. 3. Bei der Entlassung 
(24.4.) nur noch geringe Abducensparese re.; unerschSpflicher Blickrichtungs- 
nystagmus in den Endstellungen. Konbrolluntersuchung (Juli 1970): Neurologisch 
vSllig o.B. (Durchgehend sehr lebhafte Eigenreflexe.) Komplementbindungs- 
reaktion auf Influenza Typ B positiv; sonst nega~iv. 

JYall4. 57ji~hriger Kranfiihrer. Weihnachfen 1969 hochfieberhafte Grippe- 
Pneumonie; chronischer Raucherhusten. Am 28.5. 1970 erneuter Infekf mit 
Schnupfen, Fieber und eitrigem Auswurf. Am 3.6. Kribbel-Paraesthesien an ttiinden 
und Ffi~en; abends ,,verschwommen" gesehen. Tags darauf Doppelbilder beim 
Blick nach re., erhebliche Gangunsicherheit. Stationare Aufnahme (Neurol. Klinik 
Mannheim) ; Befund (8.6.): Komplette externe und interne Ophthalmoplegie mit 
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li.-betonter Prose; beginnende Gaumensegel- und Schluckli*hmung; Eigenreflexe 
an den Beinen nicht, an den Armen schwach auslSsbar -- keine Paresen. Schwere 
cebelliire Ataxie (Pat. kann nieht allein stehen, sitzen oder essen) mit Hypermetrie 
in den Zeigeversuchen bei intakter Tiefensensibiliti~t. Keine SensibilitiitsstSrung, 
aber Abschw~,chnng des Vibrationssinnes distal. In den folgenden Tagen Entwick- 
lung einer bilateralen peripheren Facialisparese sowie einer -- die bulb~re Spreeh- 
stSrung vSllig iiberdeckenden -- eindrncksvollen cerebelliiren Dysarthrie (,,See- 
hundbellen"). Wegen beginnender Aspirationspneumonie Treacheotomie und 
Sonderern~hrnng. Liquor und EEG unauff~llig. Am 12. 6. komplette Areflexie 
ohne Paresen, sonst unver~ndert. Ab 14. 6. kontinuierliehe Riickbildung zuni~chst 
der Ptose und Pupillenreaktionen, dann der A~axie (22. 6.), der Schluck- und 
Faeialis- sowie der Augenmuskelli~hmungen. (Zuerst wieder die mm reeti inferiores 
und superiores, dann die interni, als ]etzte die reeti laterales.) Am 10. 7. ist Pat. 
wieder mit Unterstiitzung gehfahig; Entfernung der Trachealkaniile am 25.7. 
Liquor-Eiweil~: 36rag-~ (22.6.), 60mg-~ (30.6.), 48rag-~ (8.7.) (Zellzahl 
jeweils unter 10/3.) Die iiblichen Komplementbindungsreaktionen waren negativ, 
jedoch konnte aus Raehenspfilfliissigkeit und erstem Liquorpunktat (8. 6.) ein 
cytopathischer Effekt auf Affennierenzellen naehgewiesen werden. (Die Ziichtungs- 
versuche dauern noch an.) Im Elektromyogramm (4. 8.) des m. flexor hallucis 
brevis li. lediglich miiBig geliehtetes Aktivitatsmuster und mehrfach hoehpoly- 
phasische Potentiale; keine Yerlangsamung der Nervenleitgeschwindigkeit. Bei der 
Entlassung am 15. 8. bestand nur noch eine Areflexie, ein geringes Abduktions- 
defizit beiderseits sowie ein zwischenzeitlich aufgetretener rotatoriseher Nystagmus 
beim Blick nach li. mehr als re. ExtremitEtenparesen oder Sensibilit~tsstSrungen 
waren nie aufgetreten. 

Fall 5. 27]i~hrige 9- Nie ernstlieh krank gewesen; neigt aber zu Kopfsehmerzen 
und gelegentliehem Erbrechen besonders bei der Periode. Im Urlaub (Spanien) 
am 4. 6. 1970 Schnupfen und Halssehmerzen. 3 Tage sparer auf der /-Ieimfahrt 
starke Stirnkopfsehmerzen, Erbrechen; abends verschwommen gesehen. Tags 
darauf (8. 6.) TriinenfluB, Einschriinkung der Bliekbewegungen nach allen Rich- 
tungen mit beginnender Prose, kloBige Sprache und Schluckst6rung mit Regur- 
gitation. Am 9. 6. erstmals Schweregefiihl in allen Extremitiiten und Ungeschick- 
liehkeit besonders der Hande, volls~andige Li~hmung der Augen. Aufnahmebefund 
(Sti~dt. Krankenhaus Pirmasens) am 11.6. : Komplette Ophthalmoplegie beiderseits 
mit tri~gen Pupillenreflexen, Schluck- und bulb~tre SpreehstSrung, Patellar- und 
Achillessehnenreflexe beiderseits nieht auslSsbar. BKS und Blutbild ,,normal". 
5/3 Zellen im Liquor; Pandy negativ. In den folgenden Tagen zunehmende Schwache 
der Extremiti~ten, Kribbelgeffihl in den Fingern. Yerlegung in die Neurol. Klinik 
Heidelberg (15. 6.). Befund: Komplette externe und interne Ophthalmoplegie, 
Gaumensegel- und Schluckliihmung mi~ bulbi~rer SprechstSrung; mittelschwere 
proximal betonte schlaffe Tetraparese; Hypermetrie und Ataxie in den Zeige- 
versnchen; vollstiindig erhaltene Sensibilitii~t und Tiefensensibilitgt. Bis 1.6. pas- 
sageres Auftreten eines Intentionstremors und Zunahme der Paresen bis zu fast 
vollstandiger Tetraparese mit Atemsehwi~che. (Liquor unauff~llig.) Seitdem rasehe 
und kontinuierliehe Riiekbildung siimtlicher Ausfiille: Zun~ehst der Pupillenreflexe 
und der Prose (22.6.), dann der Augenmuskel-, Gaumensegel- und Extremiti~ten- 
paresen. Bei der Entlassung bestand lediglieh noeh eine sehr geringe Abdueens- 
parese beiderseits, sowie ein Blickrichtungsnystagmus (9. 8.). Im Liquor erst am 
30.7. eine deutliche Eiweil3vermehrung auf 72 mg-~ 11/3 Zellen. EMG: Yereinzelt 
Denervationspotentiale, wenig gelichtetes Aktivitatsmuster. Die Nervenleit- 
gesehwindigkeit im n. medianus und fibularis mit 44 bzw. 36 m/see gering ver- 
langsamt. Diagnose: Etwas atypisehes Fisher-Syndrom mit passagerer Tetraparese. 
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Diskussion 

Fassen wit noch einmal die den Fallberichten gemeinsamen Haupt- 
merkmale zusammen, so ergibt sich folgendes Bild: 

Etwa 1 Woehe nach einem Infekt der oberen Luftwege (1.) ent- 
wickelten sieh zun/tchst Paraesthesien in den H~nden (2.) sowie eine 
cerebell/ire Ataxie (3.), die bald yon dem Auftreten yon Doppelbil- 
dern (4.), einer kompletten externen Ophthalmoplegie (5.) mit kurz- 
fristig tr~gen Pupillenreflexen (6.) und schlieBlich einer Areflexie ge- 
folgt war (7.). Sensible StSrungen oder Paresen im Bereich der Extremi- 
t/~ten waren minimal oder fehlten ganz (8.), wie aueh eine Beeintri~chti- 
gung des BewuBtseins oder der Vigilanz zu keinem Zeitpunkt in Erschei- 
hung t ra t  (9.). Dagegen land sich im Liquor eine cyto-albumin/~re Dis- 
sociation (10.) ; ohne spezifische Therapie erfolgte eine Rfickbildung aller 
Symptome (11.) in einigen Monarch. 

Vergleieht man diese Zusammenfassung der Hauptsymptome mit den 
bisherigen Berichten fiber dieses Krankheitsbild (s. Tab.2), so findet 
sich bis in Einzelheiten des Verlaufs hinein eine vollst/~ndige Uberein- 
stimmung [58]. Schon daraus 1/~6t sich feststellen, da$ es sich bei dem 
Fisher-Syndrom offensichtheh um ein klinisch sehr scharf umrissenes 
Krankheitsgeschehen handelt. 

Der relativ akute Krankheitsbeginn mit einem zeitlichen Intervall  
yon gut 1 Woche nach einem In]ekt (zumeist der oberen Lnftwege) 
deekt sich-- auch was die jahreszeitliche H~ufung im Frfihjahr betrifft -- 
mit den ffir das Guillain-Barr6sche Syndrom herausgearbeiteten Er- 
gebnissen [47]. Nach diesen Autoren hatten 36 yon 52 Patienten klinisch 
einen Infekt,  der sich in knapp 50o/o serologisch als Virusinfekt zn er- 
kennen gab, wobei jedoch nur zweimal ein (Coxsaekie-)Virus isoliert 
werden konnte. Die Verfasser nehmen die bekannte These yon der 
,,allergischen" Genese der Polyradiculitis [3,4, 52, 31] auf, schliel~en je- 
doch die Aktivierung eines latenten Virus nicht aus. (In letzter Zeit hat 
Reisner noch einmal auf diese MSglichkeit hingewiesen.) Zu /~hnlichen 
Ergebnissen kommt Leneman, nach dem yon 1100 aus der Literatur 
zusammengestellten Fs eines Guillain-Barrdschen Syndroms 638 
,,in Zusammenhang" mit Infektionen, 150 mit allergischen Reaktionen 
auftraten. Auffallend ist dabei, da$ aueh den bisher 23 Fitllen eines 
Fisher-Syndroms in 2 F/~llen eine Impfung vorausging. Inwieweit in 
diesem Zusammenhang der TAB-Schluckimpfung in unserem Fall 1 
eine Bedeutung zukommt, mu$ offenbleiben. Immerhin h6nnte man viel- 
leicht das Anftreten des retrotonsill/~ren Abscesses darauf beziehen, 
zumal AbsceSbildungen nach Typhus/Paratyphnsinfektionen, wie auch 
das Entstehen einer cerebell/~ren Ataxie ,,verh~ltnism/i6ig oft" vor- 
kommen sollen [60]. Die noch nicht abgeschlossenen virologischen Unter- 



T
ab

el
le

 1
. 

D
em

 F
is

he
r-

Sy
nd

ro
m

 
ve

rw
an

dt
e 

F
(t

ll
e 

T
h

o
m

as
 u

. 
M

as
si

o
n

- 
G

is
p

er
t-

 
B

ic
ke

r-
 

M
at

av
u

lj
 

K
o

ll
e 

R
en

d
u

 
V

er
n

io
ry

 (
19

40
) 

C
ru

z 
st

af
f 

(1
95

6)
 

(1
96

4)
 

(1
93

3)
 

(1
95

3)
 

(1
95

7)
 

F
al

l 
2 

Fa
ll

 
3 

F
al

l 
2 

F
al

l 
2 

F
al

l 
1 

G
ib

b
er

d
 u

. 
M

u
n

sa
tu

. 
W

o
lf

 (
19

68
) 

K
el

ly
 

B
ar

n
es

 
(1

96
4)

 
(1

96
5)

 
F

al
l 

1 
F

al
l 

2 
F

al
l 

1 
F

al
l 

2 

F
al

l 
5 

A
lt

er
 

32
 

G
es

ch
le

ch
t 

2 
v

o
ra

n
g

eg
an

g
en

er
 

+ 
In

fe
k

t 
O

p
h

th
al

m
o

p
le

g
ie

 
+ 

P
u

p
il

le
n

re
fl

ex
e 

p.
 F

ac
ia

li
sp

ar
es

e 
--

 
G

au
m

en
se

g
el

p
ar

es
e 

- 
P

ar
ae

st
h

es
ie

n
 

+ 
S

en
si

bi
l.

 S
tS

ru
n

g
 

(+
) 

E
x

tr
. 

P
ar

es
en

 
+ 

ce
re

be
ll

. 
A

ta
x

ie
 

S
tS

ru
n

g
en

 d
er

 
? 

T
ie

fe
ns

en
si

bi
l.

 
S

eh
n

en
re

fl
ex

e 
cy

to
-a

lb
u

m
in

. 
D

is
so

ci
at

io
n 

im
 L

iq
u

o
r 

R
fi

ck
b

il
d

u
n

g
 d

er
 

S
y

m
p

to
m

e 
in

 
M

o
n

at
en

 
B

es
o

n
d

er
h

ei
te

n
 

fa
st

 
vo

ll
st

g.
 

9 S
ch

la
fl

os
ig

k.
 

D
y

sm
et

ri
e 

m
. 

In
te

n
- 

ti
o

n
st

re
m

o
r 

41
 

34
 

? 
? 

E
x

an
- 

+ 
th

em
 

+ 
+ 

+ 
+ 

+ 
+ 

(+
) 

+
 

§
 

+
+

§
 

fa
st

 
vo

ll
st

g.
 

3 

g
u

t 

2 d
el

ir
an

t 

50
 

36
 

35
 

60
 

+ 
+ 

+ 
- 

(+
) 

+ 
+ 

+ 

? 
--

 
_

_
 

--
 

+ 
+ 

--
 

_ 
+ 

--
 

_ 
+ 

? 
? 

? 
+ 

+ 
.9 

? 
.9 

§ 
? 

? 
.9 

? 
,,

At
ax

ie
" 

+(
.9

) 
--

 

? 
.9 

? 
.9 

.9 
.9 

? 
--

 

+ 
+§

 
? 

§ 

vo
ll

st
g,

 
vo

ll
st

g,
 

fa
st

 
vo

ll
st

g.
 

4 
2 

2 
,,

b
et

ru
n

- 
S

or
e-

 
A

lk
o

h
o

- 
k

en
er

 
n

o
le

n
z 

li
ke

r 
G

an
g

" 

vo
ll

st
g.

 

52
 

20
 

56
 

? 
? 

? 
? 

? 
+ 

--
 

§ 
+ 

+ 
IV

. 
P

a-
 

+ 
+ 

re
se

 
--

 
§ 

§ 
+ 

+ 
§ 

--
 

+ 
+ 

--
 

+ 
§ 

+ 
? 

9 
+ 

_ 
_ 

.9 
.9 

+
+

+
 

--
 

+
+

+
 

+
+

 

,,
G

an
g

 
+ 

,,
ce

re
be

ll
~

re
 

u
n

si
eh

er
" 

S
tS

ru
n

g
en

" 
_ 

_ 
.9 

? 

- 
+ 

- 
.9 

+
+

+
 

+ 
+ 

+
+

+
 

fa
st

 
vo

ll
st

g,
 

vo
ll

st
g.

 
? 

vo
ll

st
g.

 
7 

5 
? 

T
et

ra
- 

T
et

ra
- 

pl
eg

ie
 

pl
eg

ie
 

27
 

? + + + + +
 +

(+
) 

+ +
+

 

fa
st

 
v

o
ll

st
g

. 
2 T

et
ra

- 
p

ar
es

e 



T
ab

el
le

 2
. 

Z
us

am
m

en
/a

ss
un

g 
de

r 
kl

in
is

ch
en

 S
ym

pt
om

at
ik

 v
on

 2
7 

F
ii

ll
en

 e
in

es
 F

is
he

r-
Sy

nd
ro

m
es

 

F
is

h
e

r 
(1

95
6)

 
S

m
it

h
 u

. 
W

al
sh

 
N

e
u

b
e

rt
 

D
a

r-
 

A
rn

o
u

ld
 

F
o

rd
 

H
y

n
e

s 
0

9
5

7
) 

(1
95

8)
 

c
o

u
rt

u
, 

e
ta

l.
 

(1
96

0)
 

(1
96

1)
 

C
o

ss
~

 
(1

96
0)

 
(1

95
9)

 

:M
Z

en
oz

zi
 

L
u

g
a-

 
G

o
o

d
w

in
 

(1
96

2)
 

re
si

 u
. 

u
. 

P
o

se
r 

T
as

si
- 

(1
96

3)
 

n
ar

i 
(1

96
3)

 

F
al

l 
N

r.
 

A
lt

er
 

G
es

ch
|e

ch
$

 
v

o
ra

n
g

eg
an

g
e-

 
h

er
 I

n
fe

k
t 

ex
te

rn
e 

O
p

h
- 

th
al

m
o

p
le

g
ie

 
P

ro
se

 

1 
2 

3 
4 

5 
6 

45
 

63
 

63
 

38
 

63
 

19
 

3 
3 

3 
3 

3 
? 

+
 

+
 

+
 

+
 

+
 

p
a

rt
u

s 

+
 

§ 
+

 
+

 
+

 
+

 

g
er

in
g

 
g

er
in

g
 

m
E

B
ig

 
g

er
in

g
 

- 

7 
8 

9 
10

 
11

 
12

 
13

 
66

 
36

 
10

 
46

 
51

 
22

 
54

 

? 
? 

+
 

Im
p

- 
+

 
+

 I
m

p
- 

+
 

fu
n

g
 

fu
n

g
 

+
 

+
 

+
 

+
 

+
 

+
 

+
 

- 
--

 
se

h
r 

+
 

se
h

r 
g

er
in

g
 

+
 

g
er

in
g

 
g

er
in

g
 

o
.B

. 
o

.B
. 

tr
~

g
e 

tr
~

g
e 

o
.B

. 
tr

ia
ge

 
tr

~
g

e 
_ 

_ 
_ 

+ 
+ 

--
 

+ 

_ 
_ 

_ 
+ 

(+
) 

--
 

+ 

+
 

+
 

? 
+

 
+

 
+

 
+

 

P
u

p
il

le
n

re
fl

ex
e 

tr
ii

g
e 

tr
ia

ge
 

tr
E

g
e 

o
.B

. 
o

.B
. 

p
.F

ac
iM

is
p

ar
es

e 
li

. 
- 

- 
g

er
in

g
 

+
 

G
au

m
en

se
g

el
 .

.
.

.
.

 
+

 
p

ar
es

e 
P

ar
ae

st
h

es
ie

n
 

+
 

--
 

+
 

+
 

+
 

S
en

si
b

il
 .

.
.

.
.

.
 

S
t6

ru
n

g
 

P
ar

es
en

 (
E

x
tr

.)
 

.
.

.
.

.
 

ee
re

b
el

h
 A

ta
x

ie
 

+
 §

 +
 

+
 +

 +
 

+
 +

 +
 

+
 +

 +
 

+
 +

 +
 

S
t6

ru
n

g
en

 d
er

 
.

.
.

.
.

.
 

T
ie

fe
n

- 
se

n
si

b
il

it
ii

t 
S

eh
n

en
x

ef
le

x
e 

- 
- 

- 
ab

g
e-

 
--

 
sc

hw
. 

cy
to

-a
lb

u
m

. 
+

 +
 +

 
~ 

- 
+

 
+

 +
 

D
is

so
c.

 i
m

 
L

iq
u

o
r 

sp
ez

if
. 

T
he

ra
l0

ie
 

- 
- 

--
 

l~
fi

ck
b

il
d

u
n

g
 

g
u

t 
v

o
ll

st
g

, 
g

u
t 

d
er

 S
y

m
p

to
m

e
 

in
 M

o
n

at
en

 
3 

48
 

12
 

+
 

+
 

+
 

m
in

im
al

 
.

.
.

.
.

.
 

g
er

in
g

 
+

+
+

 
+

+
+

 
+

 
+

+
 

+
+

 
+

+
+

 
+

+
+

 
+

+
+

 
--

 
+ 

+ 
.

.
.

.
 

? 

+
§

 
+

+
+

 

- 
ab

g
e 

- 
ab

g
e 

- 
g

es
ch

w
, 

se
h

w
. 

+
+

 
+

 
+

+
+

 

fa
st

 
v

o
ll

st
g

. 
2 

--
 

S
te

ro
id

e 
S

te
ro

id
e 

S
te

ro
id

e 
v

o
ll

st
g

, 
v

o
ll

st
g

, 
fa

st
 

fa
st

 
v

o
ll

st
g

, 
v

o
ll

st
g

. 
5 

? 
21

/2
 

10
 

? 

vo
ll

st
g,

 
g

u
t 

? 
41

[~
 

_ 
_ 

+ 

S
te

ro
id

e 
S

te
ro

id
e 

S
te

ro
id

e 
v

o
ll

st
g

, 
v

o
ll

st
g

, 
fa

sg
 

vo
ll

s~
g.

 
? 

4 
12

 



T
ab

le
 

2.
 (

F
o

rt
se

tz
u

n
g

) 

v
an

 A
ll

en
 u

. 
1V

fa
c Q

u
ee

n
 (

19
64

) 
B

o
sc

h
i 

u.
 

M
u

n
sa

t 
u.

 
P

at
el

 e
t 

al
. 

M
en

o
zz

i 
B

ar
n

es
 

(1
96

6)
 

(1
96

5)
 

(1
96

5)
 

W
ad

ia
 u

. 
B

o
sc

h
i 

u.
 

F
al

l 
1 

F
al

l 
2 

R
o

o
n

g
ta

 
iV

fe
no

zz
i 

(1
96

8)
 

(1
96

8)
 

F
al

l 
3 

F
al

l 
4 

F
al

l 
N

r.
 

14
 

15
 

16
 

A
lt

er
 

7 
62

 
6 

G
es

ch
le

ch
t 

~ 
c~

 
d ~

 
v

o
ra

n
g

eg
an

g
e-

 
+ 

+ 
+ 

n
er

 I
n

fe
k

t 
ex
te
rn
e 

O
ph

- 
+ 

+ 
+ 

th
al

m
o

p
le

g
ie

 
P

ro
se

 
g

er
in

g
 

g
er

in
g

 
se

h
r 

g
er

in
g

 
P

u
p

il
le

n
re

fl
ex

e 
tr

~
ge

 
o

.B
. 

tr
~

ge
 

p.
 F

ac
ia

li
sp

ar
es

e 
- 

+ 
- 

G
au

m
en

se
g

el
 .

.
.

.
 

p
ar

es
e 

P
ar

ae
st

h
es

ie
n

 
? 

? 
S

en
si

bi
l.

 
- 

- 
S

t6
ru

n
g

 
P

ar
es

en
 (

E
x

it
.)

 
- 

ce
re

be
ll

. 
A

ta
x

ie
 

+ 
+ 

+ 
+ 

+ 
S

t6
ru

n
g

en
 d

er
 

? 
? 

T
ie

fe
n-

 
se

ns
ib

il
it

ii
t 

S
eh

n
en

re
fl

ex
e 

- 

17
 

18
 

36
 

28
 

3 
3 

? w
 

+ 

g
er

in
g

 
g

er
in

g
 

o
.B

. 
o

.B
. 

w
 

- 
+ 

? 
+ 

+ 

+
+

+
 

+
+

+
 

W
+

 
? 

+
? 

- 

ab
g

e 
.

.
.

.
 

sc
hw

. 
w

w
 

+
+

+
 

w
+

+
 

-
-

 
cy

to
-a

lb
u

m
. 

D
is

so
c 

im
 

L
iq

u
o

r 
a 

sp
ez

iL
 T

h
er

ap
ie

 
? 

? 
9 

? 
R

ii
ck

b
il

d
u

n
g

 
vo

ll
st

g,
 

vo
ll

st
g,

 
vo

ll
st

g,
 

vo
ll

st
g,

 
vo

ll
st

g.
 

d
er

 S
y

m
p

to
m

e 
in

 M
o

n
at

en
 

? 
? 

? 
? 

? 

19
 

20
 

21
 

22
 

23
 

5 
80

 
6 

35
 

67
 

3 
3 

~ 
3 

3 
+

 
--

 
+

 
--

 
+

 

+ 
§ 

+ 
+ 

+ 

+ 
ge

ri
n

g 
+ 

--
 

+ 

o.
B

. 
o.

B
. 

o.
B

. 
o.

B
. 

o,
B

. 

W
 

.
.

.
.

 

--
 

--
 

--
 

W
 

--
 

? 
--

 
_
 

+ 
+ 

--
 

--
 

g
e

ri
n

g
 

--
 

--
 

+
W

 
W

+
 

+
W

W
 

W
-k

+
 

+
+

+
 

+
+

'
 

§
2

4
7

 
+

 

f 

S
te

ro
id

e 
- 

- 
S

te
ro

id
e 

? 

fa
st

 
fa

st
 

fa
st

 
fa

st
 

g
u

t 
vo

ll
st

g,
 

vo
ll

st
g,

 
vo

ll
st

g,
 

vo
ll

st
g.

 
1 

6 
2 

? 
2 

26
 

27
 

20
 

57
 

J + 
+ 

24
 

25
 

20
 

40
 

3 (+
) 

Im
p

- 
+ 

fu
n

g
 

§ 
+ 

+ 
+ 

--
 

+ 
g

er
in

g
 

+ 

o
.B

. 
tr

ii
ge

 
o

.B
. 

--
 

--
 

--
 

-
-

 
W

 

+ 
+ 

§ 
+ 

- 
m

i
n

i
m

a
l

 
--

 
--

 

+ 
+

+
+

 
W

+
 

+
+

+
 

- 
- 

ab
g

e-
 

sc
h

w
, 

+ 
+

+
+

 
--

 
+ 

vo
ll

st
g,

 
fa

st
 

v
o

ll
st

g
, 

fa
st

 
vo

ll
st

g,
 

v
o

ll
st

g
. 

9 
3 

3 
21

/~
 

a 
+ 

> 
36

 m
g-

~
 

+ 
+ 

> 
70

 m
g-

~
 

+ 
+ 

+ 
> 

10
O

 m
g-

~
 

--
 

,,
N

y
st

ag
m

u
s"

 
in

 d
en

 F
/i

ll
en

 
1,

 3
, 

6,
 2

2,
 2

4,
 2

6,
 2

7.
 



434 M. yon Rad: 

suehungen in unseren F/~llen 2 und 4 konnten nur angedeutet werden 
und sollen gegebenenfalls an anderer Stelle beriehtet werden. 

Die meisten Schwierigkeiten bereitete jeweils die lokalisatorische 
Zuordnung der Ataxie yore cerebelliiren Typ, die aueh zugleieh das auf- 
fallendste und neben der Ophthalmoplegie das konstanteste Symptom 
dieser Erkrankung darstellt. Fisher selbst versuehte sie dutch einen 
,,selektiven Befall der den Lagesinn steuernden sensorisehen Neurone" 
zu erkl/iren. Menozzi daehte an eine Beteiligung der traetus spinocere- 
bellares, Dareourt  u. Cossa des Cerebellums, w/~hrend Boschi u. Menozzi 
sogar einen erhebliehen Einflug der Ophthalmoplegie auf die Entfer- 
nungswahrnehmung und somit eine Verst~rkung der Ataxie vermuten 
und dureh Tests naehzuweisen versuehten. Alle diese Deutungsversuehe 
k6nnen nieht fiberzeugen: Fisher, aber auch Menozzik6nnen das Auftreten 
einer eindeutig eerebellgren Spraehst6rung [48, 64] (unsere F/tlle 2 und 4) 
nieht erkl/tren, und bei Bosehi u. Menozzi bleibt unklar, warum es dann 
nieht aueh bei Ophthalmoplegien anderer Genese zu einer Ataxie kommt,  
bzw. warum die Ataxie - -  wie in unserem Fall 2 - -  die Ophthalmoplegie 
fiberdauern kann. Zwar sind ataktisehe St6rungen im Verlauf eines 
Guillain-Barrdsehen Syndroms in der Mehrzahl vom sog. ,,pseudo- 
tabischen" Typ,  doeh sind seit der Mitteilung yon Dubois u. van Bogaert  
immer wieder einzelne, sieher dem eerebell/~ren Typ zuzuordnende 
F/~lle bekannt  geworden [59, 57, 28, 26, 43, 54, 49]. Der Reichtum der ver- 
sehiedensten cerebell/~ren Symptome beim Fisher-Syndrom (Koordi- 
nationsst6rungen mit  Hypermetrie ,  Intentionstremor,  Spraehst6rungen, 
I-Iypotonie der Muskulatur) kann unseres Erachtens nut  dutch eine 
Affektion der eerebellgren Bahnen im Bereieh des Hirnstammes sinnvoll 
erkl/irt werden, wie dies aueh bereits gesehehen ist [2, 49, 64, 65]. 

Eine solehe Deutung erseheint um so zwingender, als sieh aus dieser 
topisehen Zuordnung aueh die Ophthalmoplegie zwanglos erklgrt. Denn 
nahezu alien Mitteilungen fiber das Fisher-Syndrom ist zu entnehmen, 
dab in der Regel eine Prose oder eine L/~hmung der Pupillenreaktion 
fehlt oder nut  sehr gering ausgepr/s ist. Dies sprieht ffir eine Beteili- 
gung supranuele/~rer Strukturen [65], sehliel3t aber eine Ls vom 
nuele/~ren bzw. peripheren Typ nieht aus. Sehon Collier hatte eine kom- 
binierte (sowohl supranuele/~re als aueh periphere) Lghmung als Ursaehe 
der yon ihm besehriebenen Ophthalmoplegien angenommen, eine Ansieht, 
die aueh dutch die elektromyographisehen Untersuehungen yon van  
Allen u. Queen gestfitzt wird, und der sieh Munsat u. Barnes ansehlie6en. 
Dementspreehend ist Wadia u. Roongta zuzustimmen, wenn sie fest- 
stellen, dab vermutlieh ,,der t Iaupt te i l  des Syndroms auf den Hi rns tamm 
zu beziehen ist mi t  einer Affektion der eerebell/~ren und oeulomotorisehen 
Verbindungen". Zu diesen Vorstellungen passen aueh eine l~eihe yon 
Fallberichten, die Biekerstaff unter der Bezeiehnung ,,Meseneephalitis 
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und Rhombeneephalitis" (1951)bzw. ,,Hirnstammeneephalitis" (]957) 
verSffentlichte und be] denen es neben einer Bewui3ttseinstrtibung 
und oft multiplen bilateralen Hirnnervenausf~llen gelegentlich auch zu 
einer kompletten Ophthalmoplegie mit Ataxie kam (s. Tab. 1). Aueh der 
be] unseren Fal len(l ,  3,4, 5)in der Rfickbildungsphase aufgetretene, sehr 
feinsehli~gige Bliekriehtungsnystagmus kSnnte ebenfalls auf eine Hirn- 
stamml~sion bezogen werden. Obwohl mehrfaeh im l%ahmen eines Fisher- 
Syndroms ein Nystagmus beobaehtet wurde -- so fand sich auch im 
Fall 3 Fishers voriibergehend ein rotatoriseher Nystagmus --,  ]st diese 
Frage bislang noch nich~ diskutiert worden. 

Wenn aueh die Hauptst6rung eindeutig in den Hirnstamm lokalisiert 
werden mu]~, so sind doeh die Areflexie wie auch die Pariisthesien Aus- 
druck einer generalisierten Polyradiculitis. Dem entspricht aueh die 
in der t~egel anzutreffende cyto-albuminiire Dissociation mit Eiweig- 
vermehrung und QuotientenerhShung im Liquor, wie sie ftir das Gttillain- 
Barr6sche Syndrom typisch ]st. Die wenigen F~lle, in denen ein unauf- 
fi~lliger Liquor gewonnen wurde, dtirften wohl auf einen zu friihen Zeit- 
punkt der Punktion zurtiekzufiihren sein. Aueh be] unseren Patienten 
war die max]male Auspritgung der EiweiBerhShung erst naeh dem ItShe- 
punkt des klinischen Bildes nachweisbar; ein be] der Polyradieulitis 
gel~ufiger Befund [67]. Das nur geringe Ausmag der Polyradieulitis 
beim Fisher-Syndrom spiegelt sieh wider in dem von allen Autoren 
beobachteten vollstgndigen Fehlen oder nur ganz fliich~igen Auftreten 
yon minimalen Paresen im Bereieh der Extremitaten. Dennoch konnte 
be] einigen Patienten, wie be] unserem Fall 2, elektromyographiseh ,,eine 
neurogene Beteiligung der kurzen (Hand-)Extensoren und eine leiehte 
Verlangsamnng der Nervenleitgesehwindigkeit" [12] festgeste]lt werden. 
Nach Kaeser kommen ,,gerade beim Guillain-Barr@sehen Syndrom 
nmschriebene LeitungsstSrungen im peripheren motorisehen Nerven" 
vor [33, 35]. 

Die Zugeh6rigkeit des Fisher-Syndroms zur groBen Gruppe des 
Guillain-Barr@schen Syndroms, genauer gesagt zur ,,forme mgso- 
e@halique" in der Einteilung Guillains (1938), steht also aul]er Zweifel. 
Die ungewShnliehe Ausformung des Symptomenmusters, das Problem 
der Pathoklise also, ist in dem bier behandelten Krankheitsbild -- wie 
bei dem Guillain-Barrdsehen Syndrom fiberhaupt -- noeh v611ig unge- 
kl~rt. Wenn aueh eine einheitliche Atiologie eher unwahrseheinlieh ]st, 
mSehten wir doeh aufgrund unserer virologischen Untersuchungen an- 
regen, die Frage einer Virusinfektion zu/iberpriifen. 

Aufgrund der yon allen Autoren best~tigten guten Prognose mit zu- 
me]st vollstiindiger Ri~c]cbildung aller Symptome halten wir die wieder- 
holten therapeutisehen Versuehe mix ACTIt oder Cortieosteroiden ffir 
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nicht gerechtfertigt, wie dies heute ja auch in der l~egel ffir alle Poly- 
radieulitiden gilt [36]. 

Die Di/]erentialdiagnose des Fisher-Syndroms hat  im wesentliehen 
zwei Erkrankungen zu beriicksiehtigen: Die Wernicksehe Encephalo- 
pathie sowie die postdiphtherische Polyneuritis. (Die in der Literatur  
h/~ufig diskutierte Vertebralisinsuffizienz, Myasthenie oder ein Tumor 
im Bereieh des Hirns tamms dfirften kaum einmal Anla$ zur Verweehs- 
lung geben.) Besonders dureh zwei Symptome 1/~6t sich die Wernieksehe 
Encephalopathie yore Fisher-Syndrom sieher unterscheiden: Es k o m m t  
immer zu einer - -  beim Fisher-Syndrom ebens~ regelhaft fehlenden! - -  
Bewu6tseinstrfibung und Somnolenz, und umgekehrt  ist die externe 
Ophthalmoplegie praktiseh hie komplet t  [66]. Auch die yon Biekerstaff 
publizierten Fi~lle lassen sieh z.T. (Fall 2) lediglich dureh die friih sin- 
setzende BewuStseinstriibung yore Fisher-Syndrom abgrenzen. Auf- 
fallenderweise wird die fiir unsere Begriffe sehr naheliegende und zu 
Beginn der Erkrankung durchaus nicht so einfache Differentialdiagnose 
zur postdiptherisehen Polyneuritis in der Literatur  kaum erw&hnt. 
Bodechtel weist - -  unter Bezugnahme auf die Arbeit yon Maestro --  
ausdrficklich darauf  ban, dab in seltenen F/~llen die postdiphtherische 
Polyneuritis isolierte, bulbiir-mononeuritische Bilder ohne Extremit/~ten- 
beteiligung verursaehen kann. Dennoch wird man aufgrund des klini- 
sehen Verlaufs mit  dem eharakteristischen Beginn (Gaumensegel- und 
Akkomodationsparesen) sowie unter  Beachtung der Tatsache, da$ es 
sich bei der Ataxie im l~ahmen einer postdiphtherischen Polyneuritis 
um eine ,,pseudotabische" yore Typ der Hinterstrangataxie handelt [5], 
praktisch immer eine sichere Abgrenzung vornehmen kSnnen. Xhnliehes 
kann ffir den Botulismus gelten; bier werden der ausgesprochene Befall 
der Pupillenreaktionen, die Mundtroekenheit, aber auch das ~ehlen einer 
Ataxie sowie yon Liquorver/~nderungen den richtigen Weg weisen. 
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