
Arch. Psychiat.  Nervenkr.  217, 223--246 (1973) 
�9 by Springer-Verlag 1973 

Zur Lokalisation der horizontalen Blickl/ihmung 
und der internukle/iren Ophthalmoplegie 

I. Das paramediane Haubensyndrom der mittleren Briicke * 

K a r l  B a l t h a s a r  

Neuropathologische Abtei lung der State Universi ty of New York a t  Buffalo 
und  des Erie County Krankenhauses  in Buffalo, N.Y. 

Eingegangen am 26. September 1972 / 28. Februar  1973 

L o c a l i z a t i o n  o f  H o r i z o n t a l  G a z e  P a l s y  

a n d  o f  I n t e r n u c l e a r  O p h t h a l m o p l e g i a  

I. The Paramedian  Tegmental  Syndrome of the Intermediate  Pons 

Summary. 1. Two cases o/horizvntal gaze palsy (HGP) with lesions in the 
paramedian tegmentum of the intermediate pontine level are described. 

2. The first case showed a pea sized cancer metastasis in the ventral  segment 
of r ight  paramedian reticular formation (PPRF),  the second a narrow cancerous 
invasion seam in the r ight  dorsal tegmentum. 

3. In  bo th  cases, the HGP was ipsilateral and ]ully conjugate in character. 
Other  neurological symptoms were contralateral  supranuelear facial paresis in bo th  
cases, in the first one also a contralateral  hemihypesthesia.  

4. Observations of the l i terature with equal localization are discussed, the 
clinical signs coordinated. 

5. The result  of this s tudy is the establ ishment  of a defined new HGP syndrome 
separable from the  Foville, Raymond  et Cestan and other pontine syndromes 
involving HGP. I t  is the paramedian tegmental syndrome o/the intermediate Tons. 

6. The signs and symptoms of this syndrome are delineated. 

Key words: Horizontal  Gaze Palsy --  Internuclear  Ophthalmoplegia --  
Tegmental  Lesions --  Oculo-Gyric Pa thways  -- Oculomotor Functions --  Head 
Movements. 

Zusammen/assung. 1. Zwei eigene F~lle yon horizontaler Blickliihmung (HB) 
mi t  Li~sion der paramedianen Brfickenhaube in H6he des Trigeminusaustr i t ts  
werden dargestellt. 

2. Im ersten fand sich eine erbsgroBe Kl'ebsmetastase in der rechten ventra len 
paramedianen Formatio reticularis (PPRF),  im zweiten ein schmaler cancer6ser 
Invasionssaum in die dorsale paramediane Briickenhaube, der mit  einer Plexus- 
metastase des vierten Ventrikels verbunden war. 

* Einige Bilder der im folgenden berichteten F~lle wurden vom Verf. bei 
Vortriigen fiber das Gesamtsyndrom der horizontalen Blickliihmung auf  dem 
3rd Asian and  Oceanian Congress in Bombay 1971 und  auf  der Jahresversammlung 
Deutscher Neuropathologen in Freiburg 1972 gezeigt. 
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3. Begleitsymptom der gleichseitigen HB war in beiden F~llen eine supra- 
nukle~re und zum Herd kontralaterale Facialisparese, im ersten Fall infolge Druck- 
l~ision auf die mediale Schleife auch eine kontralaterale Sensibilit/itsst6rung. 

4. Die HB selbst war in beiden F~llen roll konjugiert. 
5. Die autoptisch kontrollierten HB.FdUe der Literatur gleicher H6henlokali- 

sation warden mit den eigenen F~tllen korreliert und das alien gemeinsame Syndrom 
herausgestellt. In allen diesen Beobachtungen erwies sich die Blickliihmung als 
voll konjugiert und zur Seite des Herdes. In fast allen gab es eine die unteren Gesichts- 
h~lfte betreffende Pacialisparese, entweder auf der Herd- oder Gegenseite; in 
einigen dazu auch noch Vestibularisreizsymptome und Sensibilitdtsst6rungen. Nur 
wenn der pathologische Prozei] aul]erdem in den BrfickenfuI3 hereinreichte, wurden 
auch herdgegenseitige motorische Ausf~lle beobachtet. 

6. Konstanz und Eigenst~ndigkeit des klinischen Syndroms sind damit ge- 
sichert. Das anatomisehe Substrat ist ein zur Blicklghmung gleichseitiger Herd 
in der paramedianen Haube der mittleren Brficke. 

Schliisselw6rter: Horizontale Blickl~ihmung -- Internukleare Ophthalmoplegie- 
Briickenhaubenl~sionen --  Blickbahnen -- Augenbewegungsfunktionen --  Kopf- 
bewegung. 

A. Einleitung 
Unser  Wissen  um die horizontale Blickl~ihmung (HB) und  die mi t  ihr  

meis t  a l t e rn ie rend  v o r k o m m e n d e  internukledre Ophthalmoplegie (INO) 
enth&lt noch i m m e r  empfindl iche Lficken. Zwar  is t  das  hintere Ldngs- 
biindel ( M L F )  1 als eine Tei ls t recke  der  Se i t enb l i ckbahn  und  seine L~sion 
zum mindes tcn  bei der  I N O  als mi twi rkende  Ursache  sichergestel l t .  Ex-  
per imente l le  Forschungen  e rgaben  jedoch,  dal~ Abschn i t t e  der  F o r m a t i o  
re t icular is ,  vor  a l lem solche der  paramedianen pontinen Retikular/orma- 
tion (PPI~F),  ffir die Ausl6sung der  H B  wicht iger  sind. Da  alle diese 
Bi indel  am Boden  des v ie r ten  Vent r ike ls  d ich t  nebene inander  ver laufen 
und  bei  Mensch und  Tier  verschiedene Pro jek t ionsgeb ie te  haben,  s ind 
ihrer  exper imente l len  Erforschung natf i r l iche Grenzen gesetzt .  I n  dieser 
S i tua t ion  gewinnen Beobach tungen  a m  K r a n k e n b e t t  eine fiber das  
Kasu is t i sche  h inausgehende  Bedeu tung  und  es gi l t  nun,  zur  Autops ie  
ge langende  HB-F~ l l e  zur  ad~qua ten  I n t e r p r e t a t i o n  des Sei tenbl icks  mi t  
den  Hi rnhe rden  in Beziehung zu bringen.  Eine solche kor re l ie rende  
Arbe i t  i s t  schon deshalb  unerse tzbar ,  well die H B  bei  neurologischen 
E r k r a n k u n g e n  (Erweichungen,  Blu tungen,  Tumoren)  n ich t  isol ier t  auf- 
t r i t t ,  sondern  regelmi~13ig mi t  anderen  H e r d s y m p t o m e n  ve rbunden  ist, 
deren N a t u r  sowohl yon der  Mitaffekt ion zum M L F  be na c hba r t e r  anderer  

1 Die deutsche Bezeichnung ,,hinteres L~ngsbiindel" ist miBverst~ndlich, 
weil neben dem hier gemeinten im hinteren ( ~  unteren) Hirnstamm noch viele 
weitere L~ngsbiindel verlaufen, die mit Regulation von Augenbewegungen nichts 
zu tun haben. In der Abkiirzung gebrauche ich deshalb den in englisch sprechenden 
L~indern iiblichen und unmiBverst~ndlichen Terminus: M (medial), L (longitudinal), 
2' (fasciculus). 
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Bahnen der P P R F  wie auch von derjenigen der in MLF und RF selbst 
ffir kurze Strecken eingereihten nichtokulomotorischen Fasern abh~ngt. 
Von mit HB verbundenen ,,Syndromen" wurden bisher nur 2 diagnostisch 
ausgewertet, n~mlich das HB-Syndrom des jfingeren Foville und das yon 
Raymond u. Cestan, wobei ersteres aus der L~sion der P P R F  (mit oder 
ohne MLF) in der untersten (kaudalsten) Brfickenebene, das letztere aus 
einer solchen der obersten (oralsten) Ebene der Brficke resultiert. Die 
Bahnen der P P R F  und des MLF durchlaufen aber die paramediane 
Haube siimtlicher Ponsebenen, und so blieb die Frage unbeantwortet, 
ob nicht t tB  und INO auch in anderen Brfickenebenen, d. h. zwischen 
der des Fovilleschen und der des Raymond et Cestanschen Syndroms 
vorkommen, und welche neuen Syndrome aus der Sch~digung der dort 
jeweils variierenden Teil- und Nachbarstrukturen von MLF und P P R F  
hervorgehen. 

Die Beantwortung dieser Frage Verlangte eine vornehmlich am Lgngs- 
schnitt der Brficke orientierte ~berpri~/ung aUer bisher autoptisch kon- 
trollierten FSlle yon Seitenblickl~hmung, soweit sie in der Fachliteratur 
ver6ffentlicht sind, und das Ergebnis dieser Arbeit soll demn~chst mono- 
graphisch niedergelegt werden. Der Verf. konnte aber auch eigene F/ille 
yon HB und INO beobachten, deren PPRF-L&sion ebenfalls in Brficken- 
ebenen zwischen der des Fovilleschen und der des Raymond-Cestanschen 
Syndroms lag. Diese F~tlle habe ich den stammhirnbedingten HB-Fi~llen 
der Literatur zugeordnet. Was sich ergab, waren neue Syndrome, die 
sich yon denen Fovilles wie Raymonds u. Cestans klinisch wie patho- 
logisch unterscheiden. Uber eines dieser -- ich nenne es das paramediane 
Haubensyndrom der mittleren (=-intermedii~ren) Bris -- soll im fol- 
genden berichtet werden. 

B. Eigene Beobachtungen 
Fall 1 (Str. R.) 

a) Klinischer Be]und. Der 58j~hrige, als chronischer Trinker bekannte Pat. 
hatte schon zahlreiche Krankenhausaufnahmen wegen akuten und chronischen 
Alkoholismus hinter sich, ohne dab bei irgendeiner dieser friiheren Hospitalisie- 
rungen fiber die fiblichen Rauschzust~nde hinausgehende Hirnsymptome fest- 
zustellen waren. Am 11.9. 1965 jedoch trat plStzlich sehr heftiger Hinterhaupt- 
kopfschmerz auf. Gleichzeitig ffihlte der Pat. sich schwindlig; beides fiberfiel ihn 
mit schockierender Intensit~t, wobei der Pat. glaubte, in einer bestimmten Rich- 
tung immerfort um die eigene Achse gedreht zu werden. Etwas sp~ter spfirte er 
ein Taubwerden seiner li. Extremit~ten, w~hrend die grobe Kraft unbeeintr~chtigt 
blieb. Wegen des anhaltenden Schwindelgefiihls fiel ihm das Laufen und Stehen 
sehwer, under war deshalb genStigt, nunmehr im Bett zu bleiben. Ein Alkohol- 
konsum konnte ffir die Tage vor dem Insult mit Sicherheit ausgeschlossen werden 
und nachdem auch in den Tagen darauf keine Besserung erfolgte, wurde der Pat. 

15" 
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in das Erie County Hospital Buffalo eingewiesen. Bei der Aufnahme bestand 
Nausea mit  Brechanf~llen. Vitale Ful~ktionen waren jedoch nngestfrt.  Blutdruck 
140/80, Pnls 56, Temperatur 36 ~ C. Keine Cyanose der Extremit~ten, keine 0deme. 

Neurologischer Be/und: Der Pat. konnte seine Augen au] Be/ehl nicht nach re. 
bewegen, wiihrend der Blick nach li. wie auch nach oben und unten uneingeschr~nkt 
war. Bei visuellen l~eizen in der Peripherie des re. Gesichtsfeldes wurde eine Spur 
yon konjugierter Folgebewegung der Augen nach re. bemerkt, die aber schon im 
Ansatz erlahmte, so daft kein Auge fiber die Mittellinie hinaus kam. Schielen oder 
Nystagmus fehlten. Die Konvergenz der Augen war ausgiebig, mit normaler Pupillen- 
verengung. Die Pupillen waren mittelweit, gleichweit und rund, prompte und 
ausgiebige Lichtreaktion, Augenhintergrund und Gesichtsfelder normal, Corneal- 
reflex bds. prompt. AugenschluB kr~ftig, doch bestand eine leichte zentrale Facialis- 
schwdche li., die nur die unteren Gesichtsdste betraf, und eine etwas n~selnde Sprache. 
Keine Hypoglossusschwiiche. Aphasische Zeichen fehlten. 

Die Sehnenreflexe an den Beinen li. sind eine Spur lebhafter als re., kein Ba- 
binski. Bds. leicht reduzierte grobe Kraft,  es bestand jedoch keine Spur yon moto- 
rischer L~hmung oder Parese der Extrimit~ten. Die Sensibilitiit war bei kursorischer 
Prfifung intakt. Subjektiv wurde jedoch nach wie vor fiber Taubhheitsgeffihl auf 
der li. Kfrperseite geklagt. 

Wegen des Schwindels konnte der Pat. nur mit Unterstfitzung gehen. In 
schwindelfreien Intervallen bestand jedoch keine Ataxie. Koordinierte Willkfir- 
bewegungen normal. 

Psychisch war Pat. bei vollem BewuBtsein. Intellektuell keine Ausf~lle.IZuni~chst 
wurde eine leichte Stammhirnapoplexie mit begleitendem Hirnfdem angenommen, 
abet trotz pl5tzlichen Beginns ein Tumor in der re. Brficke nicht ausgeschlossen. 

Die Lumbalpunktion ergab normalen Liquor. Das EEG zeigte occipital und 
in beiden Schl~fenregionen einige ]angsame Wellen, dazu vereinzelte ,,sharp 
transients". Das Carotisangiogramm war bds. unauffKllig. 

b) Krankheitsverlau/. Die Schwindelattacken lieBen bei strikter Bettruhe im 
Verlauf der ersten Woche nach. Dessen ungeachtet Knderte sich das Allgemein- 
befinden aber nur auffallend wenig: der Pat. klagte weiterhin st~ndig fiber Kopf- 
schmerzen; auch die Sehstfrungen und die Blickliihmung nach re. blieben unver- 
~tndert bestehen. Hin und wieder wmde im Verlauf der folgenden Wochen bei 
Linksblickintention auch ein sakkadierender und nicht sehr regelm~13iger Nystagrnus 
au/ dem li. Auge festgestellt. Wegen der Kopfschmerzen bekam der Pat. abet 
laufend Sedativa. 

14 Tage nach Krankenhausaufnahme wird im Krankenblatt  fiber n~selnde 
Sprache berichtet. Doch konnte auch dies damals auf einer Wirkung der Schmerz- 
und Beruhigungsmittel beruhen. Eine jetzt  vorgenommene vertebrale Angiographie 
ergab zun~chst nichts Auff~lliges. Lediglich eine minimale Medialverschiebuug der 
li. Arteria vertebralis wurde festgestellt und eine dieser Verschiebung zugrunde 
liegende Tumordruckwirkung yon li. aul3en angenommen. Ffillungsdefekt~ der 
Stammhirngef~13e lieflen sich jedoch nicht nachweisen. So blieb der Fall mit  seinem 
pl6tzlichen, auf apoplektische Arterienokklusion deutenden Beginn und der dar- 
aufhin fiber Wochen remissionslos beibehaltenen Blickl~hmung ffir die Kliniker 
ein diagnostisches Problem. 

Vier Wochen nach der Aufnahme werden verst~rkte Kopfsehmerzen und beim 
Zeigefinger-Nasenversuch wie auch beim Knie-Hackenversuch bds. leichte Un- 
sicherheit vermerkt, sensibel bestand li. eine deutliche Lagesinnst6rung und vor- 
fibergehend fraglieher Babinski li. Von einigen kurzen Episoden abgesehen, in 
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denen das re. Auge weder nach re. noch nach li. bewegt werden konnte, blieben 
die konjugierte Blicksti~rung nach re. und die li.seitige Facialisschwiiche weiterhin 
unveriindert. Die Diagnose war nunmehr: ,,Briickentumor re.". 

Um einen Aqu~duktverschluB auszuschlieBen, wurde eine Lu/tventrikulographie 
von oben mit  anschlieBender Pantopaque-Injektion der vorderen Hirnventrikel 
vorgenommen. Sie ergab nur minimale Einengung des Aquaedukts bei normaler 
Weite der Seitenventrikel, keine Verschiebung des vierten Ventrikels oder des 
Aqu~dukts durch den angenommenen Tumor. Vorlaufig Diagnose: ,,Diffuses 
Briickengliom". Eine Besserung durch operativen Eingriff schien aussichtslos. 

Seehs Wochen nach Krankenhausaufnahme zeigte der Pat. noch immer Blick- 
Idhmung nach re. mit leichtem grobschl~tgigem und etwas unregelmgtfligem Nystagmus 
des li. Aufes beim Li.Blick. Die Kouvergenz blieb vSllig ungestOrt. Neu waren eine 
st/~rkere SensibilitKtsstSrung der li. KSrperseite ffir Beriihrungsreize und zunehmende 
SchlKfrigkeit. Man nahm deshalb jetzt  Wachstum des Ponstumors in das re. Brficken- 
dach an und obwohl der brain-scan (Mercura 203 i.v.) keinen Herd zeigte, begann 
man mit  therapeutischer R6ntgenbestrahlung der Briicke; im Oktober bis Dezember 
1963 wurde der Hirnstamm yon zwei 7X 7 Eintrittsstellen bestrahlt; Mittellinien- 
Exposition des Hirnstamms 920/0 . Hautexposition ca. 400000 r, Exitdosis yon ca. 
5000 r. Abschlufl der Strahlenbehandlung Ende Dezember 1963. 

Die Schli~frigkeit besserte sich nach der Bestrahlung. Das re. Auge war beim 
Blick nach re. eingeschr~nkt, so dab eine zusdtzliche Abducensparese re. angenommen 
wurde. Auch der Blick nach li. war sehr erschwert. Dazu kam eine Schw/~che des 
re. Arms und Beins mit  Sehnenreflexsteigerung li., aber es gab keinen Babinski 
mehr. 

Mitre Januar  1964 traten einzelne generalisierte Krampfanf/~lle hinzu und mit  
Fieber starb der Pat. 31/2 Monate nach seiner Aufnahme an Schluckpneumonie. 

c) Pathologisch-awatomischer Be/und. Die Autopsie war nur ffir das Gehirn 
erlaubt worden. Makroskopisch keine Auftreibung der Briicke, an den Basisgef/~Ben 
nur feinste Sklerosepunkte ohne Einengungen der Gef~Blumina, Hirnnerven ohne 
Auff/illigkeiten. 

Schnitte zeigten an der l~indenmarksgrenze des re. hinteren Stirnhirns (erste 
und zweite Frontalwindung) sowie in der li. unteren Parietal- und der zweiten 
Temoralwindung sehr kleine (hirsekorn- bis kleinerbsengroBe) solide, weiBIich 
gefiirbte Krebsmetastasen, scharf yon der Umgebung abgegrenzt und ohne Blu- 
tungen oder Erweichungen im angrenzenden Hirngewebe. 

Schnitte im Mittelhirn und der Medulla oblongata ergaben mit bloBem Auge 
keine Ver/~nderungen (Abb.Sa). 

Schnitte der mittleren Briicke zeigten in H6he des Trigeminuswurzelaustritts 
eine kleinerbsgrofle nicht ganz fund kontm-ierte Geschwulstmetastase yon derselben 
grau-weiBlichen Farbe, aber weieherer Konsistenz als den GroBhirnherden. Sie lag 
in der re. Briickenhaube, aber durch intaktes Ponsgewebe deutlich yon der Raphe 
getrennt und ventral zum Boden des vierten Ventrikels, dessen Ependym sie jedoch 
nicht erreichte. Von der Umgebung ist sie schar/ abgesetzt, /ihnlich einer dick- 
wandigen Cyste. Die Metastase lag im Querschnitt zwischen Raphe und lateraler 
Schlei/e einerseits und zwischen medialem Lemniscus und MLP andererseits. Dieser 
Bezirk entspricht in der Hauptsache dem Areal der groBzelligen Teile der Retikul/ir- 
substanz (Nucleus pontis oralis yon Olszewski u. Baxter), w~hrend der MLF intakt 
war und die Area der medialen Schleife deutlich ventralwKrts verdr~ngt schien. 
DaB der Expansionsdruck yon seiten der Tumormetastase sich aber iiberhaupt 
lateral zum MLF in dorsal-ventraler Richtung auswirkte, sieht man an der knopf- 
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Abb. 1 a und  b 
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fSrmigen Einstiilpung der paramedianen Haube in das Lumen des vierten Ventrikels 
sowie an einer leichten Vortreibung auch des re. Briickenfulles. 

Weitere Orientierungsschnitte wurden vermieden und beide Briickensegmente 
wurden vielmehr im ganzen eingebettet, in Serien geschnitten und nach Nissl und 
Well gefiirbt. Die von diesen Fgrbungen gewonnenen Photos sind vonder spinalen 
Seite photographiert, so daB, was auf den nun folgenden Bildern re. ist, auch der 
re. SeRe des Pat. entspricht, und was li. ist, die Vergnderungen in der li. Brficke 
wiedergibt. 

Mikroskopischer Be/und. Das Weil-Pr/~parat der Abb. 1 zeigt die 
Metastase in der Ebene des Trigeminusaustri t ts .  Vestibularis- und  Tri- 
geminuskern sind unver/indert.  ZerstSrt ist die mediale Retikul/~r- 
substanz mit  dem medioventral  gelegenen Nucleus papillioformis. Vom 
rechten MLF sind ventro-mediale Faseranteile etwas gequollen und  in 
der Rich tung  seiner Einzelfasern etwas durcheinander  gebracht,  aber 
weder en tmark t  noch zerstSrt. E twas  en tmark t  ist nur  die ventralw/irts 
abgedr/ingte mediale Schleife. U m  den Grad der Quellung in der MLF- 
Faserung deutlieh zu machen,  verweise ich auf  das normale Vergleichs- 
bild der Abb. 2 b. 

Das zugehSrige Nissl-Pr/~parat (Abb. I b) zeigt die scharfe Grenze der 
Metastase mit  den Kennzeichen des grol~zelligen Bronchialcarcinoms, 
deren blasige S t ruktur  v o n d e r  durch die R6ntgenbes t rahlung bewirk- 
ten  Nekrose herrfihrt. Man sieht die durch diese Therapie herbei- 
geffihrte Nekrose im Innern  des Tumorknotens .  Erhal tene Tumorzellen 
sind nur  noeh an den Metastasenritndern erkennbar.  

Oralw~rts n immt  die Metastase schnell an Ausdehnung ab. I n  H6he 
des Locus coeruleus ist sie yon  der paramedianen Lage etwas seitw~irts 
verlagert  (Abb. 3 a). Das hintere Ls liegt hier weitab vom Wirk- 
feld des Herdes. Auch die mediale Schleife erscheint jetzt  ventral  zum 
Herd.  Doch zeigt das Zellpri~parat in der gleichen BrfickenhShe einen 
zweiten schmalen, unscharf  begrenzten und daher eindeutig frischeren 
Streuungsherd yon  Krebszellen, der hier unabh~ngig yon  dem gr613eren 
Metastaseknoten die lateral gelegenen Anteile des Nucleus papillioformis 

Abb. 1. Fall 1. a Weil-Pr~parat eines Frontalschnittes dutch die intermedi~ire 
Briicke (Ebene des Austrittes des Trigeminusnerven). Die Krebsmetastase zeigt 
hier ihren gr61]ten Umfang. ZerstSrt sind die paramediane Retikulgrformation 
(PPRF) und dorsale Segmente des rechten medialen Leminiscus. Die rechte zentrale 
ttaubenbahn ist hier durch die Demyelinisationszone lateral zur Metastase unter- 
brochen. Der wichtigste Befund ist hier die vSllige Verschontheit des hinteren 
L~ngsbiindels (MLF). Alle Prgparate zeigen die spinale Sicht des Schnittes und 
bringen somit die L~sion auf der richtigen Seite. b Die gleiche Brfickenebene 
des Falles Nr. 1 im Nissl-Pr~parat. Man beachte die scharfe Abgrenzung des Tumors 

und so gut wie fehlende Fern- oder Verdr~ngungszeichen 
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b 

Abb.3. Fall  1. a Nissl-Priiparat der oberen Briicke (Ebene des Locus coeruleus). 
Die 1V[etastase ist in dieser HShe in der GrSlle reduziert  und noch mehr als in der 
mit t leren BriickenhShe vom hinteren L~ngsbiindel entfernt,  das sich auch ihierZals 
in tak t  erweist. Ventrolateral  zum Krebsknoten sieht man  einen Streifen aufge- 
lockerterer, in ventrale  Teile des Nucleus papillioformis streuender Cancerzellen. 
Auch die mediale Schleife wird yon diesen lockeren Krebszellen teilweise zerstSrt. 

b Im Mittelhirn sekundi~re Degeneration des medialen Schleifengebietes re. 



232 K. Balthasar: 

(ovalzelliger Bezirk) zerst6rt und sensible Leitungen teilweise irritiert 
haben mul3te. Der Hauptherd hatte in dieser vor allem die grol3zellige 
Retikularsubstanz (Nucleus pontis centralis oralis yon Olszewski u. 
Baxter) sowie mediale Anteile der zentralen Haubenbahn zerst6rt. Eine 
Granulierung der noch weiter lateralen Strukturen erkl~rt sich aus einer 
streifenfSrmigen cellul~ren Gliose. Es handelt sich um sekund/ire Degene- 
rationen in den tektopontinen Fasern sowie im Spinocerebellartrakt. 
Krebszellen wurden hier auch bei st/~rkerer VergrSi3erung vermiBt. 

Das Mittelhirn war frei von Metastasen. Leichte sekund/ire Degene- 
rationen fanden sich an der Mittelhirn-Brtickengrenze, und zwar in der 
medialen Schleife, im lateralen Tecto-tegmento-spinal-Trakt nnd im 
Tectopontin-Trakt (Abb.3b). VSllig verschont war hier das zum mes- 
encephalen Nucleus interstitialis strebende hintere L~ngsbiindel. 

Dieses L~ngsbiindel war auch in caudalen Brticken- und bulb/iren 
Ebenen vSllig erhalten. In HShe der untersten Briicke, wo in der para- 
medianen Haube nur noch einige wenige halbbogenfSrmig angeordnete 
Cancerkonvolute zu finden waren, gab es normale Abducens- und Facialis- 
zellen und im verli~ngerten Mark zeigte sich lediglich die Oliva inferior 
entmarkt, deren ventrale und laterale Bandanteile zugleich miichtig ver- 
breitert erschienen (Pseudohypertrophie). Es fehlten im Olivenband viele 
Nervenzellen. Erhaltene Neurone sind aufgehellt, chromatolytisch und 
groi3enteils m/ichtig geschwollen. In manchen ist das Zellplasma ver- 
flfissigt, so dab alveol~re AuflSsungsbilder der Zelleiber entstehen. Es 
handelt sich um Degenerationen, als Folge der Unterbrechung der rechten 
zentralen Haubenbahn, deren in das Olivenband eintretende Fasern be- 
sonders im dorso-lateralen Randbezirk eine deutliche Entmarkung auf- 
weisen. In takt  erwiesen sich in dieser bulb~ren Ebene ferner die ascen- 
dierenden Fasersysteme der Leminisci, die der spinocerebellaren wie die 
der spinotektalen Bahnen ; und intakt waren schlie[tlich auch die bul- 
bi~ren Hirnnervenkerne. 

Fall 2 (I. L.) 

a) Klinischer Be/und. Die beim Tode 44j~hrige Pat. hatte schon mehrere 
Woehen vor ihrer KranIcenhausau/nahme fiber sporadisch auftretende, immer 
heftiger werdende Kop/schmerzen geklagt. Gleichzeitig wurde sie unsicher auf den 
Beinen und hatte Schwindelzustdnde. Letztere nahmen in den Tagen vor der Auf- 
nahme rapide zu, so dab Pat. am Tag der l~berweisung nicht mehr ohne Unter- 
stfitzung gehen konnte. 

Bei der Aufnahme im Erie County Hospital war die Kranke bei vollem Be- 
wuBtsein. Die inneren Organe erwiesen sich als physikalisch ungestSrt, Blut- 
druck und Pulszahl waren regelrecht. Neurologisch bestand eine leichte untere 
Facialisschw~che re. Die HSrleistung war re. herabgesetzt. Beim Weberschen 
Versuch erfolgte Lateralisation nach re. Die fibrigen Hirnnerven waren, yon dem 
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Vestibularisreizzustand abgesehen, intakt. Spontannystagmus wurde nieht beob- 
achtet. Jedoch war Pat. ~ngstlich bemiiht, jede plStzliche Augen., Kop/- oder KSrper- 
wendung zu vermeiden, well sie sonst mit erneuten Schwindelattacken zu rechnen hatte. 
Die Kieferreflexe waren lebhaft, ohne Seitendifferenz, die Cornealreflexe bds. 
schwach auslSsbar. 

Die grobe Kraft  der Extremit~ten war ungestSrt. Im Liegen konnten selbst 
schnelle Bewegungen der Glieder ausgeffihrt werden. Die Sehnenreflexe waren 
lebhaft und seitengleich. Die Sensibiliti~t war in allen Modalit~ten ungestSrt, der 
Gang breitbeinig und vorsichtig-tastend. Es bestand keine Lateralisationstendenz, 
der Rombergsche Versueh war negativ. 

Die RSntgenaufnahme der Warzenforts~tze und des inneren Ohres zeigten 
keine Abweichung v o n d e r  Norm. Bei Kaltspfilung des re. ~uBeren Geh6rgangs 
t rat  nach 42 sec Horizontalnystagmus naeh li. auf, der nach 2 min zum Stillstand 
kam; bei Warmspfilung gab es einen Rechtsnystagmus yon 134 sec Dauer. Vom 
li. Ohr er]olgte keine calorische Realction. 

Audiometrisch bestand re. ein H6rverlust in der Frequenzskala von 8000 
Schwingungen pro Sekunde. Die Knochenleitung war intakt. 

Im EEG gab es bei Ableitung von den occipitalen Feldern sporadische 3--4/sec 
Wellen. 

Die Diagnose lautete: ,,Labyrinthitis". Pat. wurde mit Bonine behandelt und 
war 1 Woche nach der Aufnahme schwindelfrei, Entlassung erfolgte auf eigenen 
Wunsch. 

b) Krankheitsverlau/. Zwei Wochen sp~i.ter erneute Aufnahme, naehdem die 
Lumbalpunktion in einem anderen Krankenhaus blutigen Liquor cerebrospinalis 
ergeben hatte. Wieder klagte die Pat. hier fiber Schwindelge/iihl und Kop/schmerzen. 
Auch berichtete sie jetzt von st~ndigen Geri~uschen im re. Ohr sowie von Schwanken 
beim Gehen. Die Kranke war schl~frig und am Abend ihres Aufnahmetages semi- 
komatSs. 

KSrperorgane o. B. Puls und Blutdruck entsprachen der Norm. Neurologisch 
bestand leiehte Nackenstei]igkeit, aber kein Fieber. Eine leichte Auflenabweichung 
de8 li. Auges wurde bemerkt, das weder reflektorisch noch auf Kommando fiber 
die Mittellinie hinaus einwRrts bewegt werden konnte. Die Internusparese bestand 
]edoch nur beim Seitenblick. Die Augenkonvergenz war bds. prompt und ausglebig. 
Auch AugenschlieBen gelang mfihelos. Die Cornealreflexe waren bds. vorhanden. 
Die li. Pupille war etwas weiter als die re.; beide reagierten prompt auf Licht- 
einfall und Akkomodation. Die Sehnenreflexe waren schwaeh, aber seitengleich; 
die Fu~sohlenreflexe meist normal, wenn auch gelegentlich re. ein zweide~xtiges 
Babinskisches Zeichen nachweisbar war. Eine eingehende Sensibilit~itsprfifung 
mu0te des obtunden Zustandes der Pat. wegen unterbleiben. 

Die Lumbalpunktion ergab rosa-farbenen Liquor, ohne Vermehrung der weiBen 
Blutzellen. Das Echoencephalogramm war regelreeht, die li. Vertebralisangio- 
graphie zeigte eine etwas verlangsamte StrSmung, das Carotidenangiogramm war 
normal. Die Eindrucksdiagnose war: Hirnstammblutung. Man dachte an ein 
Aneurysma mit  rekurrenten Rupturblutungen. Die Zirkulationsbemmung imVerte- 
bralissystem wurde mit  einer Druckwirkung der Blutung auf die basaten Gef~13e 
erkl~rt. Von einer re.seitigen Vertebralisangiographie muBte wegen Lebensgef~hr- 
dung abgesehen werden. 

Unter  der nun folgenden Hypothermiebehandlung gab es Episoden vorfiber- 
gehender Bewul3tseinsaufhellung, in denen die Pat. dann besonders fiber Kop/- 
schmerzen klagte. Wegen darauf zunehmender Konfnsion war ein genauer Status 
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der Oculomotorik unm5glich; spontane seitliche Augenbewegungen waren in den 
luciden Phasen nicht mehr zu sehen. Auf Befehl und nach optischer Fixierung clnrch 
bewegte Gegenst~nde erfolgte keine Blickwendung nach re. Nut  nach li. war ]etzt 
noch eine Spur von re/lektorischer Blickwendung er]cennbar. Bei Bewegung im re. 
Gesichts/eld trat li. Nystagmus auf. Die augen~rztliche Diagnose lautete damals: 
Blickliihmung nach re. und leichte Blickschw~che nach li. Zeitweise lag jedoch 
lediglich eine Internusschw~ehe li. beim Blick nach re. vor (INO). Die vertikalen 
Blickbewegungen waren ungest5rt. Es bestand normale Augenkonvergenz und 
kein Spontannystagmus. 

Das Syndrom war langsam progredient. Drei Wochen nach Krankenhausauf- 
nahme konnten die Augen weder nach re. noch nach li. bewegt werden. Die Pnpillen 
reagierten jetzt  nut  noch minimal auf Lichteinfall und ophthalmologischerseits 
wurde jetzt re. eine leichte Keratitis neuroparalytica festgestellt. Sensibilit~ts- 
priifungen konnten wegen der nunmehr kontinuierlichen Lethargie der Pat. nicht 
mehr durchgeffihrt werden. Die Sprache war n~selnd und dysarthrisch. Als Folge 
einer Aspirationspneumonie starb die Pat. 6 Wochen nach der zweiten Krankenhaus- 
aufnahme. 

c) Pathologisch-anatomischer Be/und. Autopsie. Die viscerale Pleura war an 
der re. Lungenspitze mit der parietalen Pleura fest verwaehsen und yon weichen 
grau-weil3en Tumormassen infiltriert. Auf dem Schnitt setzte sich der Tumor mit 
unregelm~Bigen Konturen ca. 2 cm in das regionale Lungengewebe fort. Die 
iibrigen Lungenabschnitte waren gestaut und 5demat5s. Weitere Tumormassen 
wurden jedoch vermiBt. Auch die region~ren Lymphdriisen erschienen makro- 
skopisch nicht infiltriert. Die fibrigen KSrperorgane zeigten venSse Stauung. In 
beiden Nieren wurden winzige Infarkte festgestellt. 

Das Gehirn war exzessiv geschwollen, insbesondere in beiden Occipitallappen 
und in den inneren basalenAbschnitten beider Temporallappen, an deren ~uBerer 
Oberfl~che auch kleinfleckige subarachnoidale Blutungen gefunden wurden. Etwas 
grS[3ere Blutflecken sah man in den weichen H~uten fiber beiden Kleinhirnbrficken- 
winkeln. Die Cisterna ambiens und die Cisterna pontis waren herniiert. Doch zeigte 
sich keine Deformation der Briickenbasis. Die Basisgef~fle wiesen minimale Athero- 
matoseherde auf. Tumoren waren an der ~ufleren Oberfl~che des Gehirns nicht 
feststellbar, auch nieht bei LupenvergrSBerung. 

Auf Frontalabschnitten wurde das HirnSdem best~tigt. Im gesamten Ventrikel- 
system fanden sich frische und ~ltere Blutkoagula, die die Seitenventrikel und den 
dritten Ventrikel nur lose, aber den vierten VentriIcel voll aus/iillten. Das Kleinhirn 
war im Wurm und in anliegenden Abschnitten der Hemisph~ren dutch die intra- 
ventrikul~re Blutung aufw~rts gedr~ngt, wenn auch nicht abgeplattet. 

B e i m  D u r c h s c h n e i d e n  de r  H i ~ m a t o m m a s s e n  des  v i e r t e n  Ven t r i ke l s  

l a n d  sich in de r en  I n n e r e m  eine g rau - rS t l i ch  gef leck te  weiche  u n d  v o n  

Abb.4. Fall2.  a Weil-Pr~parat eines Frontalschnittes durch die intermedi~re 
Brfickenebene (Etage des Trigeminusaustritts). Der vierte Ventrikel ist gefiillt und 
ausgeweitet durch eine massive Krebsmetastase des Plexus chorioideus mit  intra- 
tumoralen Blutungen. Man beachte die Druckeffekte auf die rechte midlaterale 
Haube. Auch beide hintere L~ngsbfindel sind ein wenig entmarkt, b Nissl-Pr~parat 
derselben Area, die einen schmalen Invasionssanm in der dorsalsten Haube li., 

aber deutlich getrennt yore MLF zeigt 
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der diffusen Blutung nur schwer abgrenzbare Gewebsmasse, die mit den 
umgebenden Blutgerinnseln den Boden des vierten Ventrikels basalw~rts 
ausweitete (Abb. 4 a), aber makroskopisch nirgends in die Ventrikelw~nde 
einzudringen schien (Abb.4a und b). Defekte in der Kontinuit~t des 
Ventrikelbodens konnte man trotz der erw~hnten Einkerbung mit 
bloBem Auge jedenfalls nicht feststellen. 

Mikroskopische Untersuchung. Innerhalb der Blutkoagula des vierten 
Ventrikels wurde dann ein ~u~erst zellreicher Tumor mit einer Mannig- 
faltigkeit epithelialer Zellen der verschiedensten Gr6Ben und Formen 
festgestellt. Es gab gro~e, z. T. riesige Zellen mit hellem blasigen Zell- 
plasma und dunklerem granulierten Zellkern, wie auch kleinere runde 
und polygonale Zellen mit an den Zellrand geprei3tem dunklen Kern. 
Oft sah man mehrere in einem Zellplasma, wobei das letztere meist 
wachsartig homogen erschien. Dazwischen fanden sich viele typische wie 
atypische Mitosen und zahlreiche ~Itere wie frischere Blutungen. Hirn- 
gewebe gab es innerhalb der Tumormassen nicht. Der Plexus chorioideus 
war nur in einigen an die Ventrikelri~nder gequetschten rudimentiiren 
B~ndern zu erkennen. Die regionalen weichen H~ute zeigten einige gering- 
ffigige perivascul~re Lymphocyteninfiltrate. 

Infolge Fixierung und anschlie•ender Paraffineinbettung waren Blut- 
und Tumormassen im vierten Ventrikel geschrumpft, so dal~ sie nicht 
mehr allseitig den Boden des vierten Ventrikels berfihrten. Die Druck- 
wirkung der Blutung auf die Randgebiete des Ventrikels ist jedoch noch 
in h6heren Ponsebenen am Boden des vierten Ventrikels erkennbar. So 
erscheinen in mittlerer BrfickenhShe der Abb.4a beide hinteren Ldngs- 
bi~ndel, insbesondere aber das rechte, etwas abge/lacht und ventralwdrts 
eingekerbt, das rechte auch ein wenig nach links verschoben. Das Bild 
zeigt auch eine leichte Entmarkung der rechten zentralen Haubenbahn, 
des lateralen Tecto-tegmento-spinal-Trakts und des medialen Reticulo- 
spinaltraktes. In lateralen Ventrikelteilen ist der rechte Bindearm und 
die Area des medialen Vestibularkerns leicht abgeblal3t. 

Das entsprechende Nissl-Bild (Abb. 4 b) zeigt in der Ebene der gr613ten 
Druckwirkung auf die MLF auch schon einen kleinen Streifen vom Ven- 
trikel aus in die linke paramediane Haube eindringender Krebszellen 
(Abb. 5a). Es ist bier also zu einer Mikroinvasion der Geschwulst in das 
Briickentegmentum gekommen. Im MLF sind Krebszellen nicht zu er- 
kennen. An der Invasionsstelle haben sich aber Blutungen in der lokalen 
Brfickenhaube gebildet (Abb. 5 b), die sich in schmalen parallelen Streifen 
in das linke hintere Li~ngsbiindel hinein fortsetzen und die Fasern des 
letzteren etwas auseinanderdr~ngen. Diese Fasern sind im Weil-Pr~parat 
wohl blasser als normal, aber keineswegs zerst6rt. 
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A b b . 5 a u n d b .  Fa l l2 .  Die Invasionszone in stgzkerer VergrSBerung. Es besteht  keine 
Infi l trat ion des MLF selbst. Seine Fasern erscheinen jedoeh leieht aufgeloekert dureh 

ein 0dem,  das die Krebsinvasionen der mehr  lateralen Anteile der li. P P R F  begleitet 



238 K. Balthasar: 

Andere Br/icken- oder Medulla oblongata-Ebenen unserer lficken- 
losen Serien wiesen im Weil-Pr/iparat wohl auch leichte Entmarkungen 
in den durch die Plexusmetastase bzw. die massiven Blutungen gedehnten 
Ventrikelw/~nden auf; zu lokalen Zerst6rungen des Gewebes, wie sie in 
Abb. 4 und 5 demonstriert sind, ist es sonst jedoch nirgends gekommen. 
Insbesondere weisen die hinteren L/ingsbfindel anderer t{6hen der 
Brficke fiberall normale Faserfiirbungen auf und der Nucleus papillio- 
formis war intakt. 

Diskussion 

1. Topistik der eigenen FSlle: 

H6hen- und Querschnittsspezi/itdt der Liision 

Der besseren l~bersicht wegen habe ich in Abb. 6 die klinisch anato- 
mischen Daten yon St. R., der hier ffir eigene F/~lle repr/isentieren darf, 
in schematischer Form nebeneinander gestellt. Der Oculohomunculus 
links zeigt neben der HB nach rechts die sensomotorischen Befunde an 
Kopf, Rumpf  und Extremit/~ten : 1/ingsgestreift die motorische Schw/iche, 
in Querstrichen die Sensibilit/itsstSrungen. Das Brfickenschema rechts 
gibt die anatomische L~sion wieder und zwar v o n d e r  spinalen Seite 
her, so dab was im Schema rechts ist, auch der rechten Briickenseite 

Abb. 6. Diagramm der klinisch-anatomischen Befunde im Fall i. Die vertikalen 
Streifen des Oculohomunculus zeigen die linke supranuele~ire Facialisparese an, 
die punktierte Zone den sensiblen Defekt. Man beaehte den voll konjugierten 
Typus der BIickl~thmung nach rechts. Im Pons-Schema auf der rechten Seite des 
Bildes wird die v611ige Verschontheit der MLF gezeigt. Zerst6rt sind statt dessen 

die rechte PPRF und die rechte mediale Schleife 
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des Patienten entspricht, und was im Schema links ist, auch die linke 
Briickenh~lfte des Patienten darstellt. 

Das Schema will vor ahem auf zwei wichtige Merkmale der L~sionen 
meiner F~lle aufmerksam machen: 1. auf die spezielle HShe des Pons- 
herdes und 2. auf dessen paramediane Lage im Querschnitt. In beiden 
Beobachtungen war es die HShe des Austritts des Trigeminus, also die 
Haube des intermedigren Bri~ckengeschosses, in der die metastasische 
L~sion die grSBte Ausdehnung aufwies. Rostralw~rts und vor allem 
caudalw~rts nahm die Ausdehnung des Tumors in beiden F~llen rasch 
ab, so dab weitere Briickenebenen ffir die klinische Symptomatologie 
kaum angesehuldigt werden konnten. Im Fall 2 bestand ober- wie unter- 
halb der L~sionsebene iiberhaupt keine Sch~digung, und im Fall 1 gab 
es in der Mittelhirn-Schleife herdseitig lediglich eine sekund~re Degenera- 
tion und caudalw~rts in der nur wenig entwickelten Psendohypertrophie 
der herdseitigen Oliva inferior eine yon der ZerstSrung der zentralen 
Haubenbahn abh~ngige Sch~digung, die, was die Symptomatologie 
angeht, keine zus~tzliche Krankheitszeichen verursachen konnten. 

Der Hinweis auf diese umschriebene HShenausdehnung der Herde war 
unerl~Blich, weft als Brfickenhaubenl~sion mit klinischen Seitenblick- 
stSrungen bisher lediglich solche des untersten (caudalsten) und solche 
des obersten (rostralsten) Brfickengeschosses bekannt waren [8,9,16], 
ersteres als sog. Fovillesches Syndrom und letzteres als das Raymond- 
Cestansche Syndrom. Beide Syndrome der HB unterscheiden sich abet 
klinisch betr~chtlich yon unserer obigen Haubensymptomatik der mitt- 
leren (intermedi~ren) Brfickenebene. Denn meine eigenen F~lle boten 
zus~tzlieh zur HB keine herdseitige sog. nukles d.h. alle Gesichts~iste 
affLzierende Facialisparese, wie sie den Foville-F~llen zukommt, sondern 
start dessen au] daz Mund~lebiet beschr5nkte, also supranu]deSre Facialis- 
Taresen, und wir hatten andererseits in den eigenen F~llen weder Hemi- 
tremor noch Hemiataxie gesehen, die mit der HB zusammen die charak- 
teristische Symptomentrias des Raymond-Cestanschen Syndroms aus- 
machen. Angesichts dieser Unterschiede rechtfertigt sich die Forderung, 
die obigen eigenen F~lle yon HB als ein weiteres Syndrom yon denen des 
jiingeren Foville einerseits und Raymond u. Cestans andererseits abzu- 
heben; ich nenne es das Taramediane Haubensyndrom der intermedigren 
Briiclce und stelle ihm das Fovillesche Original-Syndrom als das der 
unteren (caudalen) Briicke und das Raymond u. Cestans als das para- 
mediane Haubensyndrom der obersten (rostralsten) Briicke gegenfiber. 
Das klinische Bild unseres in seiner systematischen Einordnung neuen 
Syndroms -- es entspricht mSglicherweise dem ,,syndrome protubdrantiel 
sup4rieur" Ddj~rine's [4,17] das jedoch in der Literatur keine Naehfolge 
fand, und weil beziiglich BrfickenhShe nicht spezifiziert, mit dem Ray- 

16 Arch. Psychtat. Nervenkr., Bd. 217 
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mond-Cestanschen Syndrom verweehselt wird [9,15] --, besteht in einer 
kon]ugierten Seitenblickl~hmung mit zum Herd gleich- oder gegenseitiger 
unvoUst~ndiger (~- supranuklegrer) Facialisparese Ms den beiden obligaten 
Merkmalen und zum Herd gegenseitigen Sensibilit~tsstSrungen (Fall 1) 
als fakultativer BegleitstSrung. Die durch die Affektion einer yon den 
genannten anderen F~llen differenten BrfickenhShe bedingten Symptom- 
unterscbiede unseres neuen Syndroms sind dureh die Gegenfiberstellung 
der Oeulohomunculi des Foville-Syndroms einerseits und des Raymond- 
Cestan-Syndroms andererseits unmittelbar ablesbar. Ich verweise dies- 
beziiglich auf die Schemata in der deinn~chst erseheinenden Mono- 
graphie. 

Das andere Merkmal unseres neuen Syndroms ist die im Querschnitt 
zutage tretende paramediane Lokalisation. Da die WSrterbficher keine 
allgemein verbindliche Definition dieses Terminus bringen, sei voraus- 
gesebickt, wie ich ihn im folgenden verstehe. Eine paramediane L~sion 
will im Gegensatz zu Gagel u. Bodechtel [7], die gerade die der Raphe 
unmittelbar anliegenden Strukturen als paramedian bezeichnen, hier 
besagen, dab der Herd nicht die der Medianlinie direkt aniiegenden Struk- 
turen zerstSrt oder unterbricht, sondern dal3 zwischen Herd und Median- 
linie noeh intaktes Haubengewebe erhalten bleibt, wenn auch nieht 
soviel, dal~ der Herd dadurch in eine laterale oder aueh nur aussehliei31ich 
zentrale Position in der Brfiekenhaube zu liegen kommt, sondern trotz 
des intakten medianen Feldes immer noeh das mediale Haubendrittel 
beherrscht. Diese genauere Lagebezeichnung ist deshalb fiir die Inter- 
pretation der HerdstSrung meiner F~lle so wiehtig, weil der MLF als 
medialste Haubenstruktur im 1. Fall yon der L~sion absolut versehont 
war und im 2. Fall lediglich leichte Kompressions- oder 0demseh~den, 
aber keine Faserunterbrechung aufwies. Entgegen der landl~ufigen An- 
sicht yon der MLF-Bedingtheit der HB ist in meinen obigen Beob- 
achtungen das Substrat der Blickl~ihmung mithin nieht in einer MLF- 
Sch~digung, sondern in der deutliehen ZerstSrung der Haubenstrukturen 
ventrolateral zum MLF, d. h. in derjenigen der paramedianen Reti]cular- 
substanz zu suchen. Es w~re wiinschenswert, diese bier speziell befallene 
paramediane Region der Retikularformation dureh eine pr~gnante und 
womSglich eytoarcbitektonisch begrfindete Bezeiehnung yon den anderen 
RF-Abschnitten zu unterscheiden. Olszewski u. Baxter [12] haben, wie 
auch die Neuroanatomen vor ihnen, wegen des uniformen Zellbildes 
darauf bewu6t verzichtet. In caudalen Briickenebenen ist das para- 
mediane Haubengebiet nur ein durch nichts gesonderter Bestandteil des 
sich welt lateralw~rts ausdehnenden Nucleus gigantocellularis tegmenti, 
in oralsten Ebenen ein ebensowenig abtrennbarer Teil des Nucleus pontis 
centralis oralis. Eine anatomiseh gesonderte paramediane Zellgruppe 
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existiert in beiden Briickenebenen also nicht. Nur in H6he des Locus 
coeruleus gibt es einen fast aussehlieBlich das paramediane Haubenfeld 
einnehmenden Kern, den Nucleus papillioformis, dessen eaudaler in 
die mittlere Briicke reichender Antefl in unserer ersten Beobachtung teil- 
weise yon der Metastase mitzerstSrt war (s. Abb. 3a). Seine Zellen sind 
jedoch nur yon winziger GrSBe und enthalten an Stelle yon Nissl-KSrper- 
chen nur feinste basophile KSrnehen [12]. Eine motorische Funktion 
kann ihnen deshalb m. E. kaum zukommen. Da sie sieh in der Brficke 
lediglieh in der Ebene zwischen Locus coeruleus und Trigeminushaupt- 
kern vorfinden und ihre Axone nicht in andere Ponsebenen strebende 
Biindel bilden, ist eine Blickregulation durch diese Neurone sehr unwahr- 
scheinlich. Ieh tibernehme daher fiir rinser Gebiet den yon der Bender- 
schen Sehule [3] vorgeschlagenen anatomisch wie physiologiseh nichts 
pr/~judizierenden Terminus ,,paramediane pontine Retikularformation" 
(PPRF) und fiige zur priiziseren Kennzeichnung nur noch diejenigen 
speziellen Kern- und Strangstrukturen an, die sich auf Grnnd des histo- 
logischen Krankheitsprozesses in der Retikul~rsubstanz als zerstSrt 
erwiesen. So gab es in meinem ersten Fall durch die Affektion der para- 
medianen Haube nicht nur eine lokale Ausschaltung yon Neuronen der 
PPRF,  sondern innerhalb der letzteren aueh eine Unterbrechung der 
zentralen Haubenbahn und eine leichte dorsomediale Eindellung der 
medialen Schleife, im zweiten Fall neben der Sch~digung der dorsalen 
Retikul~rsubstanz eine Druckl~sion region~rer Vestibularisfasern. Da 
aber die besagte L~sion der Vestibularisfasern bei weitem nieht massiv 
genug war, um eine HB herbeifiihren zu kSrmen, daf t  mit absoluter 
Sicherheit daran festgehalten werden, dab das Substrat der H B  in beiden 
Fiillen lediglich in der ZerstSrung der P P R F  zu suchen ist. 

2. Pathologie der Einzelstrukturen der Briickenhaube: 

R F  und M L F  

Den Lehrbiichern der Neurologie wie der Ophthalmologie zufolge gilt 
die HB des Stammhirns als eine Erkrankung des hinteren L~ngsbiindels 
(MLF). Zweifellos wurde dieses in vielen F/~llen durch Herde unter- 
broehen, wenngleich seine nachste Umgebung, also die PPRF,  regelm~Big 
mitzerstSrt war. Dartiber hinaus gibt es eine Reihe yon HB-Beobach- 
tungen in der klinisch-neurologischen Literatur, die schon seit einiger 
Zeit besonders schwere Bedenken gegen die geltende MLP-Lehre laut 
werden lieBen. Es sind einmal F~lle yon HB, bei denen, wie in unseren 
obigen eigenen Beobachtungen keine L~sion des MLF zu finden war, und 
zum anderen Beobachtungen yon vSlliger und histologiseh verifizierter 
MLF-Unterbrechung mit klinisch/ehlender BlickstSrung. Madonick [11], 

16" 
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der bei einem Patienten mit HB autoptiseh lediglich einen Kleinhirn- 
tuberkel, aber keine MLF-Sch~digung land, hat ftir den MLF negative 
Befunde anderer Autoren bei t tB gesammelt und unl~ngst besproehen. 
Meist lagen diesen Beobachtungen Kleinhirnprozesse (Tumoren oder 
Abscesse) zugrunde, und bei solchen Herden kSnnte man nach Bucy u. 
Weavor [2] an eine Fernsch~digung, u. a. auch des MLF, dutch Druck- 
erhShung der hinteren Sch~delgrube denken. Doch mfiBten sich solche 
Fernwirkungen ja dann histologisch wenigstens in einer Lockerung oder 
Lichtung der MLF-Fasern kundtun, und das war bei allen diesen Beob- 
aehtungen nieht der Fall. Aueh Quetsehungen oder Deviationen des 
MLF wurden in den Autopsieberichten dieser F~lle nicht erw~hnt. 
SchlieBlich erkennt jeder erfahrene Neuropathologe tIB-F~Ue bei mul- 
tipler Sklerose, in denen sich gerade der MLF als absolut frei yon Herden 
erweist, wie es andererseits Arbeiten gibt, die multiple Sklerosen ohne 
HB beschreiben, die post mortem jedoch eindeutige Entmarkung des 
MLF aufwiesen. 0dem oder andere Fernwirkungen konnte man aber bei 
diesen MS-F~llen absolut sicher ausschlieBen. 

Ffir unsere Fragestellung bedeutsamere, weft ldinisch wie histologisch 
viel genauer untersuchte F~lle sind die yon Long u. Roussy [10] aus dem 
Jahre 1908. Die Autoren berichten in dieser Arbeit yon einer rechtsseitigen 
Thalamuserweichung mit streifenfSrmiger Verliingerung des Herdes weir 
in Mittelhirn und Brfickenhaube hinein. Der herdseitige MLF wurde 
durch den ganzen Hirnstamm hindurch in Serienschnitten untersucht 
und im oberen Hirnstamm als fiber den ganzen Querschnitt erweicht 
befunden. An Stelle der Fasern fanden sich hier lediglich FettkSrnchen- 
zellen und in unteren Brfickenebenen wie in der Medulla oblongata gab 
es komplette, den ganzen MLF ausffillende sekund~re Degenerationen. 
Innere und ~ul~ere Abschnitte des MLF waren in gleicher Weise zerstSrt, 
w~hrend die benachbarte Retikul~rsubstanz nur relativ mflde Ver- 
~nderungen aufwies. Das fiir uns wichtige an diesem Fan ist, dab die 
als klinisch-neurologische wie neuropathologische Kapazit~ten bekannten 
Autoren bei diesem Patienten nicht die geringsten Zeichen einer Augen- 
bewegungsst6rung beobachten konnten. Wenn sie auch nieht ausdrfick- 
lich die damals als unbestritten geltende Lehre yore MLF-Substrat der 
HB zurfickwiesen, so sagt ihr Befund doch zweifelfrei aus, dab im MLF 
zum mindesten in seinen rostralen Segmenten verlaufende okulogyre 
Bahnen nicht anzunehmen sind. 

Ebenso bedeutsam ist eine Beobachtung von Florand, Nicaud u. 
Grenter [5] vom Jahre 1922. Ein Tuberkel an der Mittelhirn-Brficken- 
grenze hatte hier sowohl die Umgebung des Oculomotoriuskerns als auch 
den MLF h6herer Ponsebenen vollst~ndig zerst6rt. Auch diese Zerst6rtmg 
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war dureh die Autoren in Serienschnitte absolut siehergestellt. Kliniseh 
gab es aber ein klassisehes Weber-Syndrom und ]ceine BlickstSrungen. 

Das sind mit obigen neueren, hauptsiichlieh yon Neuroehirurgen ge- 
sammelte Mitteilungen gewil~ nur relativ wenige hinsichtlich des MLF 
negative Befunde, die einer wesentlich grSBeren Zahl angeblicher MLF- 
L~sionen mit HB gegeniiberstehen. Doch sind auch nur wenige Fiille 
der letztgenannten Gruppe histologisch verifiziert worden und wenn sie 
makroskopiseh auf eine MLF-L~sion hinwiesen, so war regelm~l~ig die 
benaehbarte P P R F  ebenfalls zerstSrt. Vor allem wurden aber das Aus- 
ma[3 der Liision wirklich festlegende Serien der Brficke in solchen F~llen 
nur so selten beriehtet, dal3 aus diesen Angaben verbindliehe SchluB- 
folgerungen fiir klinisch-pathologische Zuordnungen yon HB- und MLF- 
L~sion nicht mSglieh sind. Die beiden erw~hnten klinisch wie anatomiseh 
gleich sorgf~ltig untersuchten franzSsischen F~lle haben fiir die Aus- 
wertung des fraglichen MLF-Substrates daher auch grSl~eres Gewieht als 
alles, was vor und nach ihnen im kliniseh-pathologischen Schrifttum 
fiber HB und MLF-Liision verSffentlicht wurde. Im einzelnen INO-F~llen 
l~13t sich die MLF-L~sion als Ursache vertreten, aber das gilt ffir keine 
einzige Beobachtung yon HB. 

3. Klinisch-anatomische Korrelation 

Wenn somit die MLF-Sch~digung nicht als Substrat der HB in Be- 
t raeht  kommt, welehe anderen Strukturen der Brtiekenhaube sind hierffir 
in Betraeht zu ziehen ?Um dieser Frage vom neuropathologischen Fallgut 
aus n~herzukommen, habe ich die in der Literatur bekanntgewordenen 
Autopsief~lle yon HB, sower sie umschriebene Haubenherde aufwiesen, 
in Tabellen und Diagrammen zusammengestellt. Diese Fiille im Hinblick 
auf ihre versehiedenen HB-Gruppen zu besprechen, ist einer anderen 
Arbeit vorbehalten. Hier nur einige statistisehe Daten der Fiille mit 
Haubenherden der mittleren Brficke. 

Dem pathologisch-anatomischen Proze]~ nach waren es I1 Tuberkel, 
4 Erweichungen, 3 Gummata, 2 Glione, 2 Blutungen und 2 Krebsmeta- 
stasen. Was die Lokalisation der Herde angeht, wurde leider oft yon 
einer genaueren Beschreibung abgesehen und es wurde im speziellen 
aueh z. B. oft niehts darfiber gesagt, ob bzw. wieviel yore MLF mit- 
geschs war. In  5 yon den insgesamt 24 Beobachtungen -- nur Beob- 
aehtungen mit umsehriebenen Herden wurden berficksichtigt -- wird 
der MLF jedoch ausdriicklich als innerhalb des ZerstSrungsherdes und 
somit primi~r mitgeseh~digt angeffihrt, wiihrend in einem sechsten nur 
yon ,,sekund~rer Degeneration" des MLF gesprochen wird. Was sich 
demgegeniiber in ~eder der Beschreibungen als gesichert erwies, war die 
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ZerstSrung des Haubenbezirks lateral und ventral zum MLF, d.h. die 
der PPRF. 

Kllnisch hatten nun alle diese Fiiile mit umschriebener PPRF-L~sion 
des mittleren Briickengeschosses eine zur Seite dez Herdes gerichtete l i b  
gemeinsam. Die Bliekldhmung war/erner in allen Fiillen voll kon]ugiert, 
d.h. der Rectus externus der Herdseite war in genau demselben AusmaB 
wie der gegenseitige Rectus internus gel~hmt. ])as ist entgegen den 
fibliehen Textbuchdarstellungen keineswegs ein h/iufiger, geschweige 
delm ein regularer Befund. Wenn man die Besehreibungen der in der 
Literatur bekalmt gewordenen HB-F~lle mit L~sionen anderer Brficken- 
geschosse genauer durchsieht, findet man meist Di//erenzen im Intensit~ts- 
grad der L~hmung zwischen den beiden Seitenwendern bis zum Grade 
der internuele~ren Ophthalmoplegien und diese Differenzen sind ffir jede 
der anderen BrfickenhShen spezifisch. Die voile Konjugation der HB 
wird zwar nach meinen Ermittlungen auch in einigen iilteren Fi~llen mit 
Haubenliision der obersten und der untersten Brfickenebenen genannt. 
Daneben sieht man in diesen Ebenen aber stets auch nicht vollkonjugierte 
L~hmungsmuster. In den Hauben/dllen der mittleren Briickenebene qibt es 
abet solche DiHerenzen zwischen den beiden Seitenwendern nieht. Die HB 
ist bier ausnahmslos voll kon]ugiert. Auf die Ursachen dieser Konjugations- 
untersehiede gehe ich a. a. O. ein. 

Was die BlickstSrung begleitenden neurologlschen Krankheitszeiehen 
betrifft, gab es in 21 dieser 24 Literaturf~lle mit Haubenherden der 
intermedi~ren Brficke eine nur die Mundiiste, und zwar mehr herdgegen- 
seitig als herdseitig betreffende, daher supranucle~ire Facialisparese, w~h- 
rend nur in 8 F~illen auch einer der anderen Hirnnerven (eochlearis, 
vestibularis, trigeminus) beteiligt waren. In 2 weiteren Beobachtungen 
sah man herdseitige Ataxie, die auf eine Mitsehiidigung des Kleinhirns 
oder der Kleinhirnstiele zurfickging. In l l yon den 24 F~illen wurden 
herdgegenseitige SensibilitStsstSrungen verzeichnet, die in einer Druck- 
wirkung des Herdes auf die Sehleife ihre Ursache hatten. Wenn aueh 
herdgegenseitige motorische StSrungen in allen 24 Beobachtungen er- 
wi~hnt sind, so handelt es sieh meist doch nur um Paresen und auch 
diese erwiesen sieh oft bloB als vorfibergehend. Obwohl hier mehrfach 
BriiekenfuBherde nachgewiesen warden, waren weniger Sch~den der 
Pyramidenstr~nge als solche selbst der sensiblen Bahnen wahrseheinlich. 
Dasselbe diirfte fiir die hin und wieder beobaehtete Dysarthrie zutreffen. 
Achtmal wurde eine gleichzeitig und gleiehsinnig mit der Augendeviation 
einhergehende Wendung des Kop/es, einmal eine zur Augendevia~ion 
gegensinnige Kop/deviation beobaehtet. Im Rahmen dieser Iediglich 
kasuistisehen Mitteilung mug ich es mir versagen, auf die Ur- 
sache dieses interessanten und ebenfalls hShenspezifischen Wende- 
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ph~nomens bei Brfickensch~den einzugehen und verweise auf die 
grSBere Arbeit, die dann auch die umfangreiche experimentelle Forschung 
beriicksichtigt. 

Wenn man die Klinik der Literaturf~lle yon HB bei Haubenherden 
der mittleren Brficke iiberblickt, so wird die Ubereinstimmung mit den 
Symptomen der beiden eigenen Fs deutlich. In allen diesen F~illen gab 
es ipsilaterale und roll konjugierte HB. Diese klinische ~bereinstimmung 
macht die Aufstellung einer von den bekannten HB-l~ormen, d. h. yore 
Foville- bzw. Raymond-Cestanschen Syndrom und yon den internucle~ren 
0phthalmoplegien abzutrennenden Syndroms notwendig. D a  in allen 
diesem neuen Syndrom einzuordnenden Beobachtungen ein mit unseren 
eigenen Befunden gleiehlaufendes PPRF-Substra t  gefunden wurde, 
erschien ihre Abhandlung unter der Bezeichnung ,,paramedianes Hauben- 
syndrom der mittleren Brfieke" angezeigt. 
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