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Disturbances of Conjugate Vertical Eye Movements
and of Consciousness Due to Lesions in the Mesodiencephalic
Border Region

Summary. The clinical and pathologic findings in a case of lasting paralysis
of upward gaze associated with akinetic mutism progressing into coma is described.
From the analysis of the patho-anatomical lesions it may be concluded that con-
jugate upward gaze is controlled mainly by the nucle: of Darkschewitsch. The medial
bundles of the medial longitudinal fasciculus contain the fibers concerned with
the mechanism of upward gaze. Akinetic mutism seems to be produced by extensive
destruction of the paths descending from the cerebral cortex.

Key words: Paralysis of Upward Gaze — Lesion of Nuclei of Darkschewitsch —
Akinetic Mutism — Destruction of Descending Cortical Pathways.

Zusammenfassung. Beschreibung eines Falles mit dauernder Blicklihmung
nach oben und mit ins Koma iibergehendem akinetischen Mutismus. Die Analyse
der pathoanatomischen Befunde erlaubt den SchluB, daB die Blickbewegung nach
oben vor allem durch die Darkschewitschen Kerne gesteuert wird. Die medialen
Biindel des Fasciculus longitudinalis medialis enthalten die im Dienst des Auf-
wirtsblickens stehenden Fasern. — Das Bild des akinetischen Mutismus kann
durch ausgedehnte Zerstérung der aus der GroBhirnrinde absteigenden Bahnen
verursacht werden.

Schliisselwirter: Blicklihmung nach oben — Schidigung der Darkschewitschen
Kerne — Akinetischer Mutismus — Schiddigung absteigender GroShirnrinden-
bahnen.

Die Befunde der dlteren und auch der neueren klinisch-pathologischen
Beobachtungen (u. a. Alajouanine w. Mitarb.; Angelergues u. Mitard.;
Kérnyey, 1959; Molnar), sowie die der modernen tierexperimentellen
Untersuchungen (Szentagothai; Pasik u. Mifarb.) machen es wahrschein-
lich, daB die subcorticalen Zentren der wvertikalen Blickbewegungen der
Cajalsche und der Darkschewitsche Kern sind. Es gibt jedoch Autoren
(z. B. Crosby), die, trotz der erwdhnten Beweise noch glauben, daB fiir
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die vertikalen konjugierten Augenbewegungen die wichtigste Rolle den
vorderen Vierhtuigeln zukommt.

Es ist beachtenswert, dall in der Mehrzahl der publizierten Fille,
jedoch nicht in allen, die durch mesodiencephale Herde verursachte Blick-
storung von einer Beeintrachtigung des Bewuftseins, aber von verschie-
densten Typen, begleitet war.

Die folgende Beobachtung soll zum lokaldiagnostischen Wert der
vertikalen Blickstérungen und gleichzeitig des apallischen Syndroms bei-
tragen.

Fallbeschreibung

I. K., 57 Jahre alt, wurde zweimal in der Universitits-Nervenklinik Debrecen
behandelt (zuerst vom 16. 11.—3. 12. 1971, zum zweitenmal vom 27. 3.—3. 4. 1972,
als er starb).

Vorgeschichte. 2 Jahre vor der 1. Aufnahme hatte er eine voriibergehende,
jedoch einige Monate lang dauernde re.seitige (periphere ?, zentrale ?) Facialis-
parese. In der Nacht vor der 1. Aufnahme ist er unerwartet bewuBtlos geworden.
Vorher hatte er keine Beschwerden. Wegen der BewuBtlosigkeit hat man ihn in
die Klinik eingeliefert.

Untersuchungsbefund. Leise Herztone, Lippencyanose, thythmische Herztitig-
keit, Blutdruck: 170/90 mm Hg. Am Anfang der Untersuchung sopords, spiter
somnolent. — Bds. sklerotische Gefidfle im Augenhintergrund. Bei grober Unter-
suchung normale Gesichtsfelder. Enge lichtstarre Pupillen. Blickldhmung nach oben
und Konvergenzschwiiche, sonst vollig normale Augenbewegung, auch nach
unten. Das Bellsche Phinomen ist vorhanden. d. h. die peripheren Neurone
des Augenhebens sind funkiionsfihig. Re. zentrale Facialisparese. Dysarthrie. Eigen-
reflexe re. lebhafter als li. Keine Extremitdtenparese, keine Pyramidenzeichen,
keine Sensibilitiatsstérung. — Laboruntersuchungen: o. B., auch der Liguorbefund
ist normal. — EEG: praktisch normale elektrische Aktivitit.

Verlauf. Unter der Wirkung von Vasodilatantia besserte sich der Allgemein-
zustand. Mit Ausnahme der Blicklihmung nach oben, die unverdndert blieb, sind
die anderen leichten neurologischen Zeichen verschwunden.

17 Tage nach der Entlassung aus der Klinik entwickelte sich eine Ii.seifige
Hemiparese, die sich schnell zuriickbildet. Der Kranke war gehfihig. 4 Monate nach
seiner Entlassung wurde er plétzlich wieder bewuBtlos und mit einer re.seifigen
Hemiplegie erneut in die Klinik gebracht.

Befund. Bds. Bronchopneumonie, Blutdruck: 190/100 mm Hg. BewuStlos;
liegt zwar mit offenen Augen, die psychische Kontaktaufnahme ist aber unmog-
lich. Das Bild entspricht etwa einem akinetischen Mutismus. Die spontanen Augen-
bewegungen nach beiden Seiten und nach unten sind unbehindert. Keine Blick-
bewegung nach oben. Re. zentrale Facialisparese. Gesteigerte Kigenreflexe und
Pyramidenzeichen an allen Extremititen. Bauchhaut- und Cremasterreflexe fehlen.
Li. spastische Tonuserhdhung, re. Hypotonie, keine sponftane Extremititen-
bewegung. Normaler Liquor, auch die anderen Laborbefunde sind normal. — Angio-
graphie: Stenose der li. Arteria carotis interna. — Therapie: Antibiotica und
Cardiotonica. — 2 Tage vor dem Tod &nderte sich die BewuBtseinsstorung, und
der Kranke sank allméhlich ins Koma. Tod infolge Kreislaufversagen.

Obduktionsbefund  (Pathologisch-Anatomisches Universitdtsinstitut, Prof.
P. Endes). Myokardinfarkt. — Re. Bronchopneumonie im unteren Lappen. —
Bitrige Bronchitis und Bronchiolitis. — Thromboembolie der li. Arteria pulmonalis
und der li. Arteria carotis communis.
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Makroskopische Untersuchung des Gehirns. Die Stirnlappen sind atrophisch,
sonst ist das ganze Gehirn geschwollen. Die basalen Arterien sind méBig sklerotisch.

Auf der Oberfliche des 1i. Stirn- und Schlifenlappens hdmorrhagischer Infarkt.
Auf den in frontalen Ebenen gefithrten Schuittflichen, im Versorgungsgebiet der
li. A. cerebri media in dem Mark eine weille, in der Randzone zwischen dem Gebiet
der A. cerebri media und anterior eine ausgedehnte, im Randgebiet der A. cerebri
media und posterior eine kleinere hiimorrhagische cortico-subcorticale Erweichung.
An der Konvexitit des li. Occipitallappens eine alte andmische Erweichung.

Re. fielen die Fasern der Corona radiata, die in die Capsula interna konver-
gieren, sowie der dorsomediale Teil des Putamen einer anamischen Nekrose anheim.
In den basalen Ganglien Status lacunaris bds.

Im mesodiencephalen Ubergangsgebiet, in der Nihe der Commissura posterior,
symmetrisch gelegene Erweichungen, die sich bis zum Niveau der Corpora mamillaria
ausbreiten (Abb.1). In der Ebene der Colliculi inferiores ein kleiner Erweichungs-
herd in der Hirnstammbasis, li. neben der Mittellinie.

Mikroskopisch wurden die Gebiete der Erweichungen der GroBhirnhemisphiren
bearbeitet und untersucht. Von der Ebene der Corpora mamillaria bis zum ponto-
mesencephalen Niveau wurden Schnittserien hergestellt (Myelin- und Fett-
préparate).

In der li. Hemisphire wurde auBer den himorrhagischen Infarkten eine aus-
gedehnte Nekrose im Mark der frontalen, temporalen und occipitalen Lappen
gefunden. Auffallenderweise sind die Faserbiindel der Capsula interna verschont

Abb.1. Symmetrisch gelegene Gewebsliicken im mesodiencephalen Ubergangs-

gebiet (z). Die teils hamorrhagische Erweichung im Versorgungsgebiet der linken

A. cerebri media ist auch in dieser Schnittebene gut erkennbar (/). Th Thalamus,
R Nucleus ruber, Cm Corpora mamillaria

6 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 219
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geblieben. Auch in der re. Hemisphdre befindet sich im Mark eine Nekrose, deren
Ausbreitung jedoch viel kleiner ist, als die der li. Hemisphére und 148t die Fasern
der Capsula interna auch auf dieser Seite praktisch intakt.

In der caudalen Ebene des Mesencephalons, auf der re. Seite, befindet sich ein
Erweichungsherd, der den Nucleus interstitialis und commissurae posterioris sowie
auch die dorsolateralen Fasern der Kapsel des Nucleus ruber zerstért (Abb.2a).
Er dringt keilférmig bis in der Mitte dieses Kernes hinein. Die Fasern der Com-
missura posterior sind auch geschidigt. Rostralwérts nimmt die Ausdehnung
dieses Herdes bedeutend zu (Abb.2b), um schlieBlich im Nucleus lateralis posterior
thalami zu enden (Abb.3a).

b $ E IR

Abb.2. a Schnitt durch die Ebene der Commissura post. (¢p). Rechts zerstort die

Nekrose (x) den Darkschewitschen Kern (D) und die Kapsel des roten Kerns (R).

Nekrose im Corpus geniculatum laterale (Cgl); einige Pyramidenfasern (Py) hell

gefirbt. b Einige Millimeter mehr rostral ist der rechtsseitige Herd groBer (z),

breitet sich auf den Darkschewitschen (D) und den Cajalschen Kern (C), sowie

auch bis in der Mitte des roten Kerns aus. Links erscheint auch ein malacischer
Herd (), der den Darkschewitschen Kern zerstort. Pl Pulvinar
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Awuf der li. Seite zerstort ein Herd die caudalsten Zellen des Nucleus oculomotorii.
Rostralwarts ist die Nekrose so lokalisiert, daB sie die Fasern der Commissura
posterior schiidigt. Sie liegt etwas mehr dorsal als der Nucleus interstitialis, mehr
lateral als die Hauptmasse des Nucleus commissurae posterioris, doch zerstort sie
einen Teil des letzteren, laBt den Nucleus Cajal aber wnversehrt (Abb.2b). Die

Abb.3. a Die maximale Ausdehnung des linksseitigen Infarktes im Pulvinar

thalami. Rechts befindet sich der Erweichungsherd im Nucleus lateralis posterior

thalami (Lp). Das linke Corpus mamillare (Cm) ist kleiner als das rechte. b Links

dehnt sich der Infarkt bis in dem Centrum medianum (cem) aus, zerstort den

Fagciculus intrathalamicus med. und schidigt den Nucleus paraventricularis
thalami (Pa). III = III. Ventrikel. Me Nucl. medialis thalami

6%
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Nekrose breitet sich rostralwiirts dicht neben der Wand des 3. Ventrikels aus,
wird zunehmend umfangreicher, das rostrale Ende ist im Centrum medianum
thalami gelegen (Abb.3a u. 3b).

Im re. Corpus geniculatum laterale befindet sich eine malacische Gewebsliicke
(Abb.2a). Im re. Pedunculus cerebri sind die Fasern der Pyramidenbahn bla8
gefirbt (Abb.2a). Das li. Corpus mamillare ist kleiner, als das re., histologisch
1aBt sich aber kein Strukturunterschied zwischen den beiden feststellen (Abb.3a).
Die Colliculi superiores und inferiores, sowie die Fasern der Brachii colliculorum
superiorum und inferiorum sind vollig intakt (Abb.4a u. 4b). In der Ebene des
Nucleus trochlearis ist die Markfarbung der Fasernbiindel des Verbindungsteils des

Fasciculus longitudinalis medialis blasser, als die der dorsolateral gelegenen Fasern
(Abb.4c u. 4d).

Abb.4. a Schnitt durch die Ebene der Colliculi sup. (C. s.) und die Briicke (Po).

b Durch die Colliculi inf. (C. 7.). Die Colliculi superiores und inferiores sind beider-

seits vollig intakt, ¢ Der Fasciculus long. med. (Fim) in der gleichen Ebene dieser

Abb. a. d Der Fasciculus long. med. in der Ebene dieser Abb.b. Die Fasern

des Verbindungsteiles des Fasciculus long. med. sind blaB gefirbt ( | ). Ag Aquae-
ductus mesencephali
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Besprechung

Durch die pathoanatomischen Verinderungen lassen sich die kli-
nischen Symptome, bis auf die BewuBtseinsstérung, erkliren.

Die rechisseitige Parese kann als Folge der ausgedebnten Nekrose im
Versorgungsgebiet der linken Arteria cerebri media aufgefallt werden.
Die linksseitige Parese, deren Intensitdt wihrend des Krankheitsverlaufs
wechselte, wurde offensichtlich durch die unvollkommene Nekrose der
rechten Corona radiata verursacht. Der intermittierende Krankheits-
verlauf und der Status lacunaris (arteriosklerotische Encephalopathie)
diirfen miteinander in Zusammenhang gebracht werden.

Die Colliculi superiores (und inferiores) sind — wie beschrieben — in
unserem Fall vollig intakt. Die Blicklihmung nach oben ist wahrscheinlich
durch die Zerstorung des mesodiencephalen Gebietes, d. h. durch Schidi-
gung des Cajalschen und des Darkschewitschen Kernes zu erkliren. Der
Cajalsche Kern war nur auf einer Seite (rechts) geschidigt. Auf Grund von
Literaturangaben (Freund; van Gehuchten) und unserer Beobachtung
nehmen wir an, daf im Dienste der Blickbewegung nach oben haupt-
sdchlich die Darkschewitschen Kerne stehen.

Wenn die Cajalschen und die Darkschewitschen Kerne beiderseits
zugrunde gehen, dann entwickelt sich eine komplette vertikale Blick-
lahmung — nach oben und gleichzeitig nach unten (s. Kérnyey). Wenn
der Cajalsche Kern auf der einen Seite intakt bleibt, ist er imstande, die
konjugierte Augenbewegung nach unten zu sichern, wie dies bei unserem
Kranken der Fall war. Es wire entscheidend, einen Fall mit gleichzeitiger
Zerstorung beider Cajalschen und eines Darkschewitschen Kernes zu
beobachten. In diesem Fall erwarten wir eine isolierte Blicklihmung
nach unten, obwohl noch kein anatomischer Beweis dafiir vorliegt.

Unléngst haben Jacobs u. Mitarb. den pathoanatomischen Befund
eines Kranken mit isolierter Blicklihmung nach unten verdffentlicht.
Nach der Beschreibung der Autoren sollen der Cajalsche und der Dark-
schewitsche Kern beiderseits und beide Fasc. retroflexi Meynerts zer-
stort gewesen sein. Die Abbildungen der Arbeit berechtigen aber die
Annahme, daB die beschriebenen, symmetrisch gelegenen malacischen
Herde rostraler lokalisiert waren als in unserem Fall. Es kann somit
nicht mit Sicherheit ausgeschlossen werden, daB wenigstens die caudalen
Teile der genannten Kerne, vor allem auf der einen Seite, unberithrt und
funktionsfahig blieben (s. die Abb.3—5 u. 6 der Arbeit von Jacobs
u. Mitard.).

Die Analyse der in der Literatur verdffentlichten Fille spricht dafiir,
daB der pathoanatomische Befund unseres Falles als weiterer Beweis dafiir
angesehen werden kann, daf an den subcorticalen Zentren der vertikalen
Blickbewegungen die Cajalschen und die Darkschewitschen Kerne beteiligt
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sind. — Unser Befund stimmt vollig mit denen von Kollarits, Kornyey
(1925), Santha und Molnar tberein. Nach diesen verlaufen die im Dienste
der vertikalen Blickbewegungen stehenden Fasern in den medialen Biindeln
des Fasciculus longitudinalis medialis. (In diesem Zusammenhang méch-
ten wir auf die Monographie von Muskens hinweisen, in der alle dlteren
Literaturangaben zusammengestellt zu finden sind.)

In cerebro-vasculiren Fallen sind nach Minderhoud das Wallen-
bergsche und das Millard-Gublersche Syndrom auffallend oft vorhanden.
Auf Grund unserer Erfahrungen méchten wir allerdings bemerken, dafl
auch das mesodiencephale Ubergangsgebiet den Kreislaufstérungen
gegeniiber auBerordentlich empfindlich ist. Die voriibergehenden oder
bleibenden Storungen der vertikalen Blickbewegungen sind viel héufiger
als das Wallenbergsche und das Millard-Gublersche Syndrom, sogar
haufiger als die anderen Hirnstammsymptome (s. auch Kérnyey).

Die Bewuptseinsstorung, die in unserem Fall bei der 2. Aufnahme
beobachtet werden konnte, entsprach phinomenologisch dem von
Kretschmer beschriebenen apallischen Syndrom und dem Bild des von
Cairns u. Mitarb. publizierten akinetischen Mutismus.

Die Literatur iber die verschiedensten Entwicklungsmechanismen
der verschiedenen BewuBtseinsstorungen ist seit Verdffentlichung der
Arbeiten von Kretschmer und von Cairns w. Mitarb. fast uniibersichtlich
reich geworden. Es sei hier nur auf die Arbeiten von Jouvet, Ey, Kérnyey
(1970), Castaigne u. Mitarb., Angelergues w. Mitarb., Fagon u. Mitarb.,
Brage u. Mitarb. hingewiesen.

Die Ahnlichkeiten, aber auch die Unterschiede in der Herdlokalisation
und in dem klinischen Bild der in den erwdhnten Arbeiten beschriebenen
Fille und in dem eigenen sind auffallend (sie kénnen hier nicht eingehend
erortert werden).

Wir mochten noch einmal erwdhnen, dall die Blickidhmung, die
wihrend des ganzen Krankheitsverlaufes unverandert blieb, bei der 1. Auf-
nahme unseres Kranken von einer hypnoiden Bewufitseinsstorung
(Somnolenz) begleitet war, die aber nur einige Tage dauerte. So konnen
wir die Stérung der Augenbewegungen wund die viel spiter entwickelte
Anderung des Bewupfiseins (akinetischer Mutismus, dhnlich dem apallischen
Syndrom ) mit den gleichen, bereits im Zeitpunkt der 1. Aufnahme aus-
gebildeten, mesodiencephalen Herden allein nicht befriedigend erkliren.
Durch Analyse der pathoanatomischen Befunde und der klinischen
Symptome der zitierten Fille und des eignen Falles sind wir zum Schiufl
gekommen, daf dieses Syndrom unseres Patienten weder durch die
Rindenschidigung, noch durch die Hirnstammbherde allein vollkommen
erklirt werden kann.

In unserem Fall handelte es sich im engerem Sinne um einen akine-
tischen Mutismus, d. h. die Expression der psychischen Vorginge war
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unmoglich. Nach unserer Meinung haben in der Entwicklung der dem
akinetischen Mutismus entsprechenden Bewufiseinsstorung sowohl die
Lision der absteigenden Rindenbahnen als auch die des Hirnstammes ge-
meinsam eine Rolle gespielt. Wir fanden asymmetrisch gelegene Herde
im Diencephalon und Mesencephalon. Aufler diesen sind auch die aus
der Rinde absteigenden Bahnen beiderseits, und auch noch die zum
Cortex ziehenden Fasern auf der einen Seite zugrunde gegangen.

Durch den Vergleich der in der Literatur verdffentlichten Félle mit
dem unseren, erhielten wir einen neuen Beweis dafiir, dal} sogar Kkleine
Unterschiede in der Ausbreitung und Lokalisation der Hirnstamm-
lasionen ganz verschiedene BewuBtseinsstorungstypen verursachen
konnen, vor allem dann, wenn gleichzeitig andere Zentren oder Bahnen
auch geschddigt sind.
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