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Dis turbances  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 
o/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 nuclei o/Darlcschewitsch. The medial 
bundles of the medial longitudinal fasciculus contain the fibers concerned with 
the mechanism of upward gaze. Akinetic mntism 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 Darkschcwitsch -- 
Akinetic Mutism -- Destruction of Descending Cortical Pathways. 

Zusammen/assung. Beschreibung eines ~Falles mit dauernder Bliclcldhmung 
nach oben und mit ins Korea fibergehendem akinetischen Mutismus. Die Analyse 
der pathoanatomischen Befunde erlaubt den SchluB, dai3 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- 
w~rtsblickens stehenden Fasern. -- Das Bild des akinetischen Mutismus kann 
durch ausgedehntc ZerstSrung der aus der Grofihirnrinde absteigenden Bahnen 
verursacht werden. 

Schli~sselw6rter: Blickl~hmung nach oben -- Sch~digung der Darkschewitschen 
Kerne -- Akinetischer Mutismus -- Sch~digung absteigender Grofihirnrinden- 
bahnen. 

Die Befunde der iilteren und  auch der neueren  klinisch-pathologischen 
Beobachtungen  (u. a. Ala jouanine  u. Mitarb. ; Angelergues u. Mitarb. ; 
XSrnyey,  1959; Molns sowie die der modernen  t ierexper imentel len 
Un te r suehungen  (Szents Pasik u. Mitarb.) machen  es wahrsehein- 
]ich, dab die subcorticalen Zentren der vertikalen Blickbewegungen der 
Cajalsche u n d  der Darkschewitsche K e r n  sind. Es gibt  jedoch Autoren  
(z. B. Crosby), die, t rotz der erw/~hnten Beweise noch glauben,  dab ffir 
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die  v e r t i k a l e n  k o n j u g i e r t e n  A u g e n b e w e g u n g e n  d ie  wicht igs~e 1%olle d e n  

v o r d e r e n  Vie rh i ige ln  z u k o m m t .  

E s  i s t  b e a c h t e n s w e r t ,  daf~ in  de r  M e h r z a h l  de r  p u b l i z i e r t e n  F/~lle, 

j e d o e h  n i c h t  in  al len,  die  d u r c h  mesodieneephale Herds v e r u r s a c h t e  Blick- 
st6run 9 y o n  e iner  Besintrdchtigung des Bewufitseins, a b e r  yon vsrschie- 
densten Typen, beglei te~ war .  

D ie  fo lgende  B e o b a c h t u n g  soll  z u m  l o k a l d i a g n o s t i s c h e n  Wer~ der 
vertikalen Blickst6rungen u n d  g le ichze i t ig  des apallischen Syndrome bei- 

t r agen .  

F a l l b e s e h r e i b u n g  

I . K . ,  57 Jahre alt, wurde zweimal in tier Univcrsit~ts-Nervenklinik Debrecen 
behandelt (zuerst vom 16. 11.--3.12. 1971, sum zweitenmal vom 27.3 . - -3 .4 .  1972, 
als er starb). 

Vorgesehichte. 2 Jahre vor der 1. Aufnahme hatte er eine vorfibergehende, 
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 Bewul3tlosigkeit hat  man ihn in 
die Klinik eingeliefert. 

Untersuehungsbefund. Leise IterztSne, Lippencyanose, rhythmische Herztiitig- 
keit, Blu~druek: 170/90 mm Hg. Am Anfang der Untersuehung soporSs, sp/iter 
somnolent. -- Bds. sklerotische Gefi~Be im Augenhintergrund. Bei grober Unter- 
suehung normale Gesiehtsfelder. Enge lichtstarre t)upillen. Blickliihmung naeh oben 
und Konvergenzsehw~iche, sonst v611ig normale Augenbewegung, aueh naeh 
unten. Das Bellsehe Ph~nomen ist vorhanden, d. h. die peripheren Neurone 
des Augenhebens sind ]unktionsfiihig. Re. zentrale Faeialisparese. Dysarthrie. Eigen- 
reflexe re. lebhafter als li. Keine Extremit~tenparese, keine Pyramidenzeichen, 
keine Sensibilit/itsstSrung. --  Laboruntersuchungen: o. B., aueh der Liquorbefund 
ist normal. --  EEG: praktisch normale elektrische Aktivit~t. 

Verlau/. Unter der Wirkung yon Vasodilatantia besserte sich der Allgemein- 
zustand. Mit Ausnahme der Bliekliihmung nach oben, die unverdindert blieb, sind 
die anderen leichten neurologischen Zeichen versehwunden. 

17 Tags nach der Entlassung aus der Klinik entwiekelte sich eine li.seitige 
Hemiparese, die sieh sehnell zuriickbildet. Der Kranke war gehf/ihig. 4 Monate naeh 
seiner Entlassung wurde er plStzlich wieder bewul]tlos und mit  einer re.seitigen 
Hemiplegie erneut in die Klinik gebracht. 

Be/und. Bds. Bronchopneumonie, Blutdruck: 190/100 mm ttg. Bewu~tlos; 
Iiegt zwar mit  offenen Augen, die psyehische Kontaktaufnahme ist aber unmSg- 
lieh. Das Bild entspricht etwa einem akinetischen Mutismus. Die spontanen Augen- 
bewegungen naeh beiden Seiten und nach unten sind unbehindert. Keine Blick- 
bewegung nach oben. Re. zentrale Facialisparese. Gesteigcrte Eigenreflexe und 
Pyramidenzeiehen an allen Extremit~ten. Bauchhaut- und Cremasterreflexe fehlen. 
Li. spastische TonuserhShung, re. Hypo~onie, keine spontane Extremitiiten- 
bewegung. Normaler Liquor, auch die anderen Laborbefunde sind normal. -- Anglo- 
graphic: Stenose der li. Arteri~ carotis interna. --  Therapie: Antibiotica nnd 
Cardiotonica. --  2 Tage vor dem Tod ~nderte sich die Bewul3tseinsstSrung, und 
der Kranke sank allmiihlich ins Korea. Tod infolge Kreislaufvcrsagen. 

Obduktionsbefund (Pathologiseh-Anatomisches Universit~tsinstitut, Prof. 
P. Endes). Myokardinfarkt. - -  Re. Bronehopneumonie im unteren Lappen. --  
Eitrige Bronchitis und Bronehiolitis. --  Thromboembolic der li. Arteria pulmonalis 
und dcr li. Arteria carotis communis. 
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Malcroskopische Untersuchung des Gehirns. Die Stirnlappen sind atrophisch, 
sonst ist das ganze Gehirn geschwollen. Die basalen Arterien sind magig sklerotisch. 

Auf der Oberfl~ehe des li. Stirn- und Sehl~fenlappens hiimorrhagiseher Infarkt. 
Auf den in frontalen Ebenen gefiihrten Schnittfli~chen, im Versorgungsgebiet der 
li. A. eerebri media in dem Mark eine weil3e, in der Randzone zwischen dem Gebiet 
der A. cerebri media und anterior eine ausgedehnte, im Randgebiet der A. eerebri 
media und posterior eine kleinere hamorrhagische cortico-subcorticale Erweichung. 
An der Konvexit~t des li. Occipitallappens eine alte an~mische Erweiehung. 

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

Im mesodience2)halen Ubergangsgebiet, in der NiChe der Commissura posterior, 
symmetrisch gelegene Erweichungen, die sich bis zum Niveau der Corpora mamillaria 
ausbreiten (Abb. 1). In der Ebene der Collieuli inferiores ein kleiner Erweichungs- 
herd in der Hirnstammbasis, li. neben der Mittellinie. 

Mikroslcopisch wurden die Gebiete der Erweiehungen der GroBhirnhemispharen 
bearbeitet und untersucht. Von der Ebene der Corpora mamillaria bis zum ponto- 
mesencephalen Niveau wurden Schnittserien hergestellt (Myelin- und Fett- 
pr~parate). 

In der li. Hemisphiire wurde auBer den h~morrhagisehen Infarkten eine aus- 
gedehnte Nekrose im Mark der frontalen, temporalen und oecipitalen Lappen 
gefunden. Auffallenderweise sind die Faserbfindel der Capsula interna versehont 

Abb. 1. Symmetrisch gelegene Gewebsliicken im mesodiencephalen 0bergangs- 
gebiet (x). Die tells h~imorrhagische Erweichung im Versorgungsgebiet der linken 
A. cerebri media ist auch in dieser Schnittebene gut erkennbar (Z)- Th Thalamus, 

R Nucleus ruber, Cm Corpora mamillaria 

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

7n der caudalen Ebene des Mesencephalons, au] der re. Seite, befindet sich ein 
ErweichuTtgsherd, der den Nucleus interstitialis und commissurae posterioris sowie 
auch die dorsolateralen Fasern der Kapsel des Nucleus tuber zerst6rt (Abb.2a). 
Er  dringt keilfSrmig bis in der Mitre dieses Kernes hinein. Die Fasern der Com- 
missura posterior sind auch gesch~digt. Rostralw~rts nimmt die Ausdehnung 
dieses Herdes bedeutend zu (Abb. 2b), um schlieBlich im Nucleus lateralis posterior 
thalami zu enden (Abb. 3 a). 

Abb.2. a Schnitt durch die Ebene der Commissura post. (cp). t~echts zerstSrt die 
Nekrose (x) den Darkschewitschen Kern (D) und die Kapsel des roten Kerns (R). 
Nekrose im Corpus geniculatum laterale (Cgl); einige Pyramidenfasern (Py) hell 
gef~Lrbt, b Einige Millimeter mehr rostral ist der rechtsseitige Herd grSBer (x), 
breitet sich auf den Darkschewitsehen (D) und den Cajalsehen Kern (C), sowie 
auch bis in der Mitre des roten Kerns aus. Links erscheint auch ein malacischer 

Herd (x), der den Darksehewitschen Kern zerstSrt. P1 Pulvinar 
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Au/der li. Seite zerst6rt  ein Herd die caudMsten Zellen des Nucleus oeulomotorii. 
1%ostralwiirts ist die Ne]crose so lokalisiert, dab sis die Fasern der Commissura 
posterior schidigt .  Sie liegt etwas mehr  dorsal als der Nucleus interstitialis, mehr  
lateral als dis Hauptmasse  des Nucleus commissurae posterioris, doch zerst6rt sie 
einen Teil des letzteren, liigt den Nucleus Ca]al aber unversehrt (Abb.2b).  Die 

Abb.3.  a Die maximMe Ausdehnung des linksseitigen Infarktes  im Pulvinar  
thalami. Rechts  befindet sich tier Erweiehungsherd im Nucleus lateralis posterior 
thalami  (Lp). Das linke Corpus mamillare (Cm) ist kleiner als das reehte, b Links 
dehnt  sieh der In fa rk t  his in dem Centrum medianum (eem) aus, zerstSrt den 
l~aseieulus intrathalamicus med. und  schgdigt den Nucleus paraventrieularis  

thalami (Pa). I I I  - -  I I I .  Ventrikel. Me Nucl. medialis thalami 

6* 
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Nekrose breitet sieh rostralw~rts dicht neben der Wand des 3. Ventrikels aus, 
wird zunehmend umfangreicher, das rostrale Ende ist im Centrum medianum 
thala,tni gelegen (Abb.3a u. 3b). 

Im re. Corpus genieulatum laterale befindet sich eine malaeische Gewebsliicke 
(Abb.2a). Im re. Pedunculus cerebri sind die Fasern der Pyramidenbahn blab 
gefgrbt (Abb.2a). Das li. Corpus mamillare ist kleiner, als d~s re., histologisch 
]~Bt sich aber kein Strukturunterschied zwisehen den beiden feststellen (Abb. 3 a). 
Die Colliculi superiores und in/eriores, sowie die Fasern der Braehii collieulorum 
superiorum und inferiorum sind v611ig intakt (Abb.4a u. 4b). In der Ebene des 
Nucleus troehlearis ist die Markfgrbung der Fasernbiindel des Verbindungsteils des 
Fascieulus ]ongitudinalis 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 Brficke (Po). 
b Durch die Collicull inf. (C. i.). Die Colliculi superiores und inferiores sind beider- 
seits vSllig intakt, c Der Fascieulus long. reed. (F/m) in der gleichen Ebene dieser 
Abb. a. d Der Faseiculus long. reed. in der Ebene dieser Abb.b. Die Fasern 
des Verbindungsteiles des Faseieulus long. reed. sind blab gef~rbt ( 4 ). Aq Aquae- 

duetus mesencephali 
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Bespreehung 
Durch die pathoanatomisehen Ver/~nderungen lassen sieh die kli- 

nischen Symptome, bis auf  die Bewul~tseinsstSrung, erkl/~ren. 
Die rechtsseitige Parese kann als Folge der ausgedehnten Nekrose im 

Versorgungsgebiet der linken Arteria eerebri media aufgefa6t werden. 
Die linksseitige Parese, deren Intensit/~t w/~hrend des Krankheitsverlaufs 
weehselte, wurde offensiehtlich dutch die unvollkommene Nekrose der 
rechten Corona radiata verursaeht. Der intermittierende Krankheits- 
verlauf und der Status laeunaris (arteriosklerotisehe Eneephalopathie) 
diirfen miteinander in Zusammenhang gebracht werden. 

Die Colliculi superiores (und inferiores) sind - -  wie beschrieben - -  in 
unserem Fall vSllig intakt. Die Blickl~hmung nach oben ist wahrseheinlieh 
durch die Zerst6rung des mesodiencephalen Gebietes, d. h. durch Seh/~di- 
gung des Cajalschen und des Darkschewitschen Kernes zu erkldiren. Der 
Cajalsehe Kern  war nur auf  einer Seite (reehts) geseh/~digt. Auf Grund yon 
Literaturangaben (Freund; van  Gehuchten) und unserer Beobachtung 
nehmen wir an, da6 im Dienste der Bliekbewegung nach oben haupt- 
s/~ehlieh die Darksehewitschen Kerne stehen. 

Wenn die Cajalsehen und die Darksehewitsehen Kerne beiderseits 
zugrunde gehen, dann entwiekelt sieh eine komplette vertikale Bliek- 
1/ihmung --  naeh oben und gleiehzeitig naeh unten (s. KSrnyey). Wenn 
der Cajalsche Kern auf der einen Seite intakt  bleibt, ist er imstande, die 
konjugierte Augenbewegung naeh unten zu siehern, wie dies bei unserem 
Kranken der Fall war. Es w/ire entseheidend, einen Fall mit  gleiehzeitiger 
ZerstSrung beider Cajalschen und eines Darksehewitsehen Kernes zu 
beobaehten. In  diesem Fall erwarten wir eine isolierte Blickl/ihmung 
naeh unten, obwohl noch kein anatomiseher Beweis daf/ir vorliegt. 

Unl/~ngst haben Jaeobs u. Mitarb. den pathoanatomischen Befund 
eines Kranken mit isolierter Blickl~ihmung nach unten verSffentlieht. 
~qaeh der Besehreibung der Autoren sollen der Cajalsche und der Dark- 
sehewitsehe Kern beiderseits und beide Fasc. retroflexi Meynerts zer- 
stSrt gewesen sein. Die Abbildungen der Arbeit bereehtigen aber die 
Annahme, da6 die besehriebenen, symmetriseh gelegenen malaeisehen 
Herde rostraler ]okalisiert waren als in unserem Fall. Es kann somit 
nieht mit  Sieherhei$ ausgeschlossen werden, dab wenigstens die eaudalen 
Teile der genannten Kerne, vor allem auf der einen Seite, unberiihrt und 
funktionsf/~hig blieben (s. die Abb .3 - -5  u. 6 der Arbeit yon Jaeobs 
u. Mitarb.). 

Die Analyse der in der Literatur verSffentlich~en F/s spricht daffir, 
dal~ der 19athoanatomische Be]und unseres Falles als weiterer Beweis da]iir 
angesehen werden kann, da[3 an den subcorticalen Zentren der vertikalen 
Blickbewegungen die Cajalschen und die Darkschewitschen Kerne beteiligt 
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sin& -- Unser Befund stimmt v611ig mit denen von Kollarits, K6rnyey 
(1925), Ss und Molns fiberein. Nach diesen verlau/en die im Dienste 
der vertikalen Bliclcbewegungen stehenden Fasern in den medialen Biindeln 
des Fasciculus longitudinalis medialis. (In diesem Zusammenhang m6ch- 
~en wir auf die Monographie yon Muskens hinweisen, in der alle ~lteren 
Literaturangaben zusammengestellt zu finden sind.) 

In cerebro-vascul/~ren F~llen sind naeh Minderhoud das Wallen- 
bergsehe und das Millard-Gublersche Syndrom auffallend oft vorhanden. 
Auf Grund unserer Erfahrungen mSchten wir allerdings bemerken, dab 
auch das mesodiencephale l]bergangsgebiet den KreislaufstSrungen 
gegenfiber aul3erordentlich empfindlich ist. Die vorfibergehenden oder 
bleibenden St6rungen der vertikalen BliGkbewegungen sind vie] h/iufiger 
als das Wallenbergsche und das Millard-Gublersche Syndrom, sogar 
h/~ufiger als die anderen t t i rnstammsymptome (s. auch K6rnyey). 

Die Bewu[3tseinsst6rung, die in unserem Fall bei der 2. Aufnahme 
beobaehtet werden konnte, entspraeh phs dem yon 
Kretschmer besehriebenen apallisehen Syndrom und dem Bild des yon 
Cairns u. Mitarb. publizierten akinetisehen lV[utismus. 

Die Literatur fiber die verschiedensten Entwicklungsmeehanismen 
der versehiedenen Bewug~seinsst6rungen ist seit VerSffentliehung der 
AJ'beiten yon Kretschmer und yon Cairns u. Mitarb. fast unfibersiehtlich 
reich geworden. Es sei hier nur auf die Arbeiten yon Jouvet,  Ey, K6rnyey 
(1970), Castaigne u. Mitarb., Angelergues u. Mitarb., Fa~on u. Mitarb., 
Brage u. Mitarb. hingewiesen. 

Die Ahnliehkeiten, aber aueh die Unterschiede in der IIerdlokalisation 
und in dem klinisehen Bild der in den erw/ihnten Arbeiten beschriebenen 
Fglle und in dem eigenen sind auffallend (sie k6nnen hier night eingehend 
er6r~ert werden). 

Wir m6chten noch einmal erw/~hnen, dab die Bliekl/ihmung, die 
w/~hrend des ganzen Krankheitsverlaufes unver/~ndert blieb, bei der 1.Auf- 
nahme nnseres Kranken yon einer hypnoiden BewuBtseinsstSrung 
(Somnolenz) begleitet war, die aber nur einige Tage dauerte. So k6nnen 
wit  die StSrung der Augenbewegungen und die viel spiiter entwickelte 
Anderung des Bewu[3tseins (a]cinetiseher Mutismus, iihnlich dem apallisehen 
Syndrom) mit den gleichen, bereits im Zeitpunkt der 1. Aufnahme aus- 
gebildeten, mesodiencephalen Herden allein nicht be]riedlgend er]cliiren. 
Durch Analyse der pathoanatomischen Befunde und der klinisehen 
Symptome der zi~ierten F/~lle und des eignen Falles sind wir zum Schlug 
gekommen, dab dieses Syndrom unseres Patien~en weder durch die 
Rindensch/~digung, noch durch die Hirnstammherde allein vollkommen 
erkliirt werden kann. 

In  unserem Fall handelte es sigh im engerem Sinne um einen akine- 
tischen Mutismus, d. h. die Expression der psychischen Vorg/~ngr war 
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unm6glieh.  Naeh  unserer  Meinung haben  in der Entwiclelung der dem 
al~inetischen Mutismus entsprechenden Bewufitseinsst6rung sowohl die 
Liision der absteigenden Rindenbahnen als auch die des Hirnstammes ge- 
meinsam eine Rolle gespielt. W i r  fanden a symme t r i s e h  gelegene Herde  
im Dieneepha lon  und  Mesencephalon.  Aul~er diesen sind aueh die aus  
der  R inde  abs te igenden  Bahnen  beidersei ts ,  und  auch noch die zum 
Cortex z iehenden F a s e r n  au f  der  e inen Seite zugrunde  geg~ngen. 

Dureh  den Vergleieh der  in der  L i t e r a tu r  ver6ffent l iehten F/~lle mi t  
dem unseren,  erhie l ten wir einen neuen Beweis daffir,  dab  sogar kleine 
Unterseh iede  in der  Ausbrei~ung und  Loka l i s a t i on  der  H i r n s t a m m -  
1/~sionen ganz versehiedene BewuBtse inss tSrungs typen  verursaehen  
k6nnen,  vor  a l lem dann,  wenn gleiehzeit ig andere  Zen t ren  oder  Bahnen  
auch geseh~digt  sind. 
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