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T h e  C o m p l e t e  A p a l l i e  S y n d r o m e  

Summary. This paper  describes four pat ients  with  complete apallic syndromes 
due to severe brain anoxia following cardiac arrest  in 3 cases, and eclampsia in one. 
Two pat ients  have died, one and seven months,  respectively, following the  anoxic 
episode. The other  two are still alive, 11 and  3 years after  the anoxia. 

All four pat ients  showed a very uniform clinical symptomatology with a complete 
loss o/ higher (telence~halic) /unctions and a~ isoeIectric EEG (except some very 
low voltage act ivi ty in one case) in combination with preserved brain stem/unctions, 
including adequate respiration, vasomotor,  as well as thermal  and fluid regulation. 

The cerebral blood flow and  metabolism in supratentorial  structures was reduced 
to about  one fifth of normalvalues.  The highest flow values, bu t  still subnormal,  were 
recorded in the subacute case which survived for only one month.  

Autopsy in the two fatal cases confirmed a global, almost complete loss of the 
neurons of the  telencephaiic grey ma t t e r  (the "pal l ium").  The bra in  stem structures, 
including the thalamus,  the hypotha lamus  and the reticular formation, were fairly 
well preserved. 

Complete a2allic syndromes differ from incomplete similar syndromes which show 
remnants  of telencephalic functions (severe dementia,  global agnosia, etc.), including 
an abnormal  EEG. They also differ from cases of "brain death" (total brain in- 
farction) which lack all brain reflexes (including brain stem functions, notably  
respi ra t ion)- -and which never  become chronic. 

The term "coma" should not  be used in complete or incomplete apallic syn- 
dromes, since such cases are arousable, i.e. react  behaviorally, often quite promptly,  
with  primit ive motor  reaction upon sensory stimulation. The te rm "coma" might  be 
reserved for cases which cannot  be aroused (behaviorally, or in the EEG) due to a 
pe rmanen t  or temporary  dysfunction of the reticular system of the brain stem. 

Complete or incomplete apallic syndromes also differ from the  "pure"  akinetic 
mutism ("coma vigile") which is accompanied by  a normal EEG and only mo- 
derately reduced cerebral blood flow. Here lesions in the  lower brain stem are often 
found which mainly affect efferent pa thways  leading to a 'loss of behaviour '  which 
does not  necessarily imply a 'loss of eonciousness'. 

Key words: Apallic Syndrome --  Cerebral Anoxia --  Telencephalic In- 
farction --  Isoelectrie E E G  -- Cerebral Blood :Flow -- Cerebral Metabolism. 

Zusammen/assung. 4 F~lle mi t  schwerer akuter  Hirnanoxie (3 nach Herzstill- 
stand, einer nach eklamptischen Anf~tllen) werden beschrieben. Ein  Pa t ien t  s tarb 
1 Mortar, einer 7 Monate naeh dcr  anoxisehen Episode. Die zwei anderen leben noch 
3 bzw. 11 Jahre  nach der anoxischen Sch~digung. 

* Prof. R. Jung  zum 60. Geburts tag gewidmet. 
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Alle vier F~lle zeigten eine sehr uniforme klinische Symptomatologie mit voll- 
st~ndigem Verlust aller h6heren Funktionen, mit einem flachen (isoelektrischen) 
EEG, mit Ausnahme eines Falles, in dem ein wenig Aktivit~t niedriger Amplitude 
erhalten war. Alle vier F~ille zeigten gut erhaltene Hirnstamm/unktionen mit Respira- 
~ion, Vasomotorik und ungest51~er Digestion sowie Thermo- und Fliissigkeits- 
regulation. 

Die cerebrale Durchblutung (vier F~lle) und Sauersto[/au/nahme (zwei F~lle) in 
supratentoriellen Strukturen zeigte eine ausgepr~gte Bedulction bis au/ etwa ein 
_Finn/tel des Normalwertes. Auch land sich eine erhebliche ]-Ierabsetzung des Relativ- 
gewichtes der grauen Substanzen. 

Bei zwei gestorbenen Patienten best~tigte die Autopsie einen globalen, fast kom- 
pletten Verlust der teleneephalen grauen Substanz (,,Pallium") mit entsprechender 
Nekrose und Gliose. Die Neurone des Hirnstammes, des Thalamus, Itypothalamus 
sowie der retikul~tren Formation waren dagegen gut erhalten. 

Die vier erl~uterten Fiille sind als lcomplette apallisehe Syndrome zu bezeichnen. 
Sie sind yon den Patienten mit in]completten ap~llischen Syndromen zu unterschei- 
den, bei denen einzelne hochgradig reduzierte telencephale Funktionen erhalten sind, 
und die auch ein (pathologisches) EEG zeigen. Ein kompletter Apallismus mull auch 
yore Hirntod (totaler ttirninfarkt) unterschieden werden, wegen der erhaltenen 
Hirnstammrefiexe (besonders der Respiration), und des chronischen Verlaufs. Be- 
kanntlieh h6rt die Herzaktivit~t beim Hi~tod meistens innerhalb 3--5 Tagen anti 

Der Ausdruek Korea sollte nicht bei kompletten oder inkompletten apallischen 
Syndromen verwendet werden, weft apallische F~lle -- komplette und inkomplette -- 
(lurch Sinnesreize sehr gut und prompt weckbar sind und mit primitiven Bewegun- 
gen und verschiedenen Hirnstammreflexen reagieren kSnnen. Der Terminus Korea 
sollte ffir Fiille reserviert werden, die kliniseh oder im EEG nicht weckbar sind 
wegen einer chronischen oder tempor~ren Dysfunktion des retikul~ren Systems. 

Apallische Syndrome sind welter von Patienten mit akinetischemMutismus (coma 
vigile) abzugrenzen, die aueh meist weckbar sind, ein normales EEG und hohe 
Hirndurchblutungswerte haben. In solchen Fallen kSnnen telencephale Strukturen 
gut erhalten sein. Die entscheidende L~ision bei akinetischem Mutismus betrifft 
haupts~chlich efferente motorische Bahnen. Diese erzeugen einen ,,Verlust des 
Benehmens", der nieht notwendig einem Bewulltseinsverlust entsprieht. 

Sehli'~sselwSrter: Apallisches Syndrom -- Cerebrale Anoxie -- Telencephalisches 
Infarkt -- Isoelektrisches EEG -- Cerebrale Durchblutung -- Cerebraler Metabolis- 
m u s .  

Einleitung 
Der Terminus  ,,apallisches Syndrom",  der wSrtlich einen Verlust  des 

, ,Pall iums",  des , ,Hirnmante ls" ,  bedeutet ,  wurde yon  Kretschmer  (1940) 
eingeffihrt, u m  einen Zus tand  schwerer Defekte telencephaler  F u n k t i o n e n  
t raumatischer ,  infekti6ser, degenerat iver  oder vascul~rer Atio]ogie zu 
definieren. I n  der angels~chsischen Li te ra tur  werden verschiedene 
Begriffe ffir die Gruppe yon Pa t i en t en  gebraucht,  wie zum Beispiel 
"prolonged unconsciousness",  "decort icate (decerebrate) s ta tes"  (Plum 
u. Posner,  1966) oder ganz einfach "severe s tuporous dement ia" .  I m  
franzSsischen Schr i f t tum werden Termini  wie ,,coma prolong6" oder 
,,coma vigile" in  diesem Zusammenhang  gebraucht  (Molaret u. Goulon, 

1959). 
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Es besteht zur Zeit eine nieh~ geringe Konfusion im Gebrauch der 
oben erw/thnten Termini, die a]le fiir chronische Syndrome mit  erhebli- 
chem Verlust yon hSheren Funktionen gebraucht werden. Der Begriff 
,,apallisehes Syndrom" wh-d weiterhin nicht nur fiir ehronisehe End- 
zust~nde, sondem aueh ffir akute Stadien yon traumatischen Hirnl/Lsio- 
nen gebraucht, in denen ein Versagen von respiratorisehen und zirkula- 
torischen Funktionen, sowie epileptische Symptome und tonisehe 
Kr/~mpfe auftreten kSnnen (Gerstenbrand, 1967). Damit  ist es unklar, 
inwieweit der Terminus apallisehes Syndrom ffir akute vorfibergehende 
Zust/~nde gebraucht werden soll oder ob es nieht nut, wie es uns am besten 
scheint, for die ehronischen Endzusts reserviert werden soll. 

Wegen der hier kurz angedeuteten Unklarheit  fiber die Abgrenzung 
der apallisehen Syndrome, erscheint eine weitere Analyse yon Patienten, 
die in diese Gruppe einbezogen werden kSnnen, bereehtigt. 

I m  fo]genden werden 4 Patienten gesehildert, die alle eine sehwere 
cerebrale Anoxie fiberlebt hat ten und die naehher eine aul3erordentlieh 
einheitliche Symptomatologie entwiekelten. Sie zeigten alle einen voll- 
st/~ndigen Verlust der hSheren Funktionen, der aber mit  einem guten 
Erhaltenbleiben yon normalen Hirnstammfunktionen,  der Respiration 
inbegriffen, verlief. Alle 4 Patienten konnten mit  afferenten Stimuli 
sofort geweckt werden und antworteten dann mit  primitiven motorisehen 
Reaktionen. Das EEG war in 3 yon den Fallen ,,isoelektriseh", in einem 
Fall hoehgradig deprimiert mit  geringer elektriseher Hirnaktivit~tt uni- 
lateral. Messungen der eerebralen Durehblutung in supratentoriellen 
Strukturen ergaben aul3erordentlieh niedrige Werte. In  2 yon den F&I- 
len, die naeh 1 bzw. 9 Monaten gestorben sind, konnte bei der Autopsie 
eine welt ausgebreitete, fast komplette ,,Atrophie" des Telencephalons 
festgestetlt werden. Die 2 anderen Patienten haben ihren prim~ren 
eerebralen anoxischen Insult  bisher 3, bzw. 11 Jahre fiber]ebt. Sie weisen 
beide eine aul3erordentlieh konstante und gleiehartige Symptomatologie 
auf, die hier a]s typiseh ffir das komplet te  apallisehe Syndrom aufgefaBt 
wh'd. 

Methoden 

Neben gewShnlichen klinischen und neuroradiologischen Untersuchungen wur- 
den bei den vier Patienten auch regionale cerebrale Hirndurehblutungsmessungen 
mit der l~3Xenon Clearance Methode (8 oder 32 Detektoren) ausgefiihrt (Lassen et 
al., 1963; Hoedt-Rasmussen et al., 1966; Ingvar u. Gustafson, 1970; Lassen u. 
Ingvar, 1972). Keine Premedikation wurde gebraucht und der arterielle Kohlensi~ure- 
druck wurde bei jeder Messung kontrolliert. Von den Clearancekurven wurden die 
mittlere Durchblutung far die ganze untersuchte Hemisphi~re sowie auch regionale 
Durchblutungswerte bereehnet. Weiterhin wurden in zwei F~illen differentieIle 
Berechnungen der Durehblutung der grauen (fg) und weiBen (fw) Substanzen 
sowie die l%elativgewichte dieser Gewebsteile (g-~ mit Hilfe eines on-line Com- 
puters bereehnet (Ingvar u. Gustafson, 1970; vgl. Abb.6 und 8). In zwei yon den 

15" 
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Fi~llen (AGJo und MaLu) konnten cerebrale venSse Blutproben mit Direkt- 
punktionen des jugularen Bulbus gewonnen werden, und der mittlere (supra- 
tentorielle) cerebrale Sauerstoffverbra.uch wurde daraus berechnet. 

K r a n k e n g u t  

Fall 1, ThSv, ~2, geboren 1936. Juli  1960, w/~hrend der Schwangerschaft schwere 
Toxikose mit Serienanf~llen. :Patientin wurde bewufitlos und zeigte ein vorfiber- 
gehendes respiratorisches und systemzirkulatorisches Versagen. In  dieser akuten 
l)hase Babinski beidseitig positiv. Tr~nsitorischer Verlust der Pupillen-, Corneal- 
und Spinal-Reflexe. Die linksseitige C~rotisangiographie in der akuten Phase zeigte 
eine sehr langsame Kontrastmittelpassage und auch Zeichen einer Hirnschwellung. 
Im EEG konnten gleichzeitig keine Zeichen cerebraler Aktivit/~t gefunden werden. 
Das EEG is~ durch die folgenden 11 Jahre in wiederhoiten Untersuchungen vSllig 
isoelektrisch geblieben (Abb. 1). 

Nach der initialen akuten t~hase erholte sich die Patientin allmiihlich und 
entwickelte in etwa 3--4Monaten einen stationiiren chronischen Zustand mit 

Th. Sv. g 24Johre 23.12.1960 
] 

I lO0 pv 
I sec 

~4 Jahre 15.1.1970 

(_ 
) 

__11oo ~,v 
1 sec 

Abb. 1. Fall 1, ThSv, ~2. EEG-Ableitungen 5 ~onate  und 10 Jahre nach der lari- 
m~ren cerebralen Anoxie ira Jahre 1960. Viele EEG-Kontrollen in der Zwischenzeit 
ergaben diese]ben gesul tate:  eine isoelektrische Kurve mit reichlichen Artefakten 

yon Augenbewegungen und von Facialis- und Trigeminus-innervierter Muskulatur 
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Abb. 2. Fall 1, ThSv, 36 Jahre alt. Aussehen der Patientin 1970, 10 Jahre nach der 
initialen Anoxie 

vollst~ndiger Abwesenheit aller h6heren Funktionen. Bei einer Untersuchung 
Dezember 1970, mehr als 10 Jahre nach dem initiMen anoxisehen Zustand, lag die 
Patientin in guhe bewegungslos mit gesehlossenen Augen auf dem t~iieken 
(Abb. 2). Die l~espiration war regelmgBig und langsam durch eine Trachealkan/ile. 
Herzfrequenz regelmgBig. Blutdruek 100/75 mm Hg. Erhebliehe Flexionskontrak- 
turen in allen Extremit~ten. Bei Stimulation mit akustisehem Reiz, Berfihrung oder 
Sehmerz wacht die Patientin auf und antwortet mit primitiven motorisehen Be- 
wegungen, die aus heftigen Kau-und Schluekbewegungen sowie allgemeinen Abwehr- 
reaktionen bestehen. Der Cornealreflex kann nur gut der linken Seite gezeigt werden. 
Bei Priifung auf der rechten Seite werden voriibergehende horizontMe Nystagmus- 
bewegungen ausgel6st. Die Pupillenreflexe sind auf beiden Seiten vorhanden. Bei 
passiver Bewegung des Kopfes werden atypisehe vestibulSx gesteuerte koordinierte 
Augenbewegungen ausgel6st. Die Spinalreflexe sind symmetriseh und lebhaft. 
Bilateral kann ein Patellarklonus ausgelSst werden. Wenn die Augen geSffnet 
werden, zeigen sie einen divergenten Strabismus. Eine EEG-Untersuchung im 
Januar 1970 zeigte dieselbe flache, isoelektrisehe Kurve wie vorher ohne Zeiehen 
yon behaltener elektriseher I-Iirnaktivitgt. Messungen der regional-eerebralen 
Durehblutung (auf der linken Seite) zeigten auBerordentlieh niedrige Werte und 
die mittlere supratentorielle Durehblutung betrug 9 ml/100 g/min (etwa 200/0 des 
NormMwertes) (Abb. 3). 

Fall 2, AGJo, ~, geboren 1934. Diese Patientin hatte iiber etwa 5 Jahre ver~ 
schiedene, teils vorfibergehende, fokale neurologische Symptome gezeigt, als sie 
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2B. 5.1970 Mittelwert 

Abb.3. Fall 1, ThSv. Regionale tIirndurehblutnngswerte (sogenannte 10 min- 
Werte in ml/100 g/rain) auf der linken Seite, 10 Jahre naeh der initialen Anoxie. 

Normalwert 49,8 4- S.D. 5,g ml/100 g/rain 

1966 yon einer transitorischen linksseitigen Hemiparese betroffen wurde. Dann 
folgte 1967 eine transitorische rechtsseitige Hemiparese. 1968 Schwi~ehe der un- 
teren Extremit/iten und voriibergehende Dysarthrie. Die Diagnose multiple 
Sklerose wurde festgestellt. Anfangs April 1969 noch Ieichte rechtsseitige spastische 
Hemiparese, sowie leiehte Dysarthrie und sensorische Dysphasie. 4. April 1969 
schwere cerebrale Anoxie als Folge einer Asphyxie wegen Dysphagie. Keine Respi- 
ration wahrend 15 rain. Patientin wurde bewuBtlos und hochcyanotisch ins Kran- 
kenhaus gebracht. 25 rain nach der Asphyxie war keine Herzaktivitat  vorhanden. 
Mit routinem~l~iger Wiederbelebung ring das Herz wieder an zu schlagen. 2 Std 
sparer erfolgte ein vorfibergehendes akutes Lungen6dem, und da keine spontane 
Respiration danach vorhanden war, mul3te die Patientin kiinstlich bea~met werden. 

Am 2. Tage nach der Asphyxie konnten sehwache Pupillarreaktionen auf 
Lichtreiz festgestellt werden. Kein Babinski-Zeichen, schwache Patellarreflexe. 
Wiederholte EEG-Untersuehungen in diesem Stadium (und sparer) zeigten keine 
Zeichen erhaltener corticaler Aktivit~t. Eine linksseitige Carotisangiographie 
3 Wochen nach der initialen Anoxie zeigte normale Befunde. Zu derselben Zeit hatte 
die Patientin eine adequate spontane Atmung wieder bekommen, und nach dem 
1. Monat atmet sie spontan dureh eine Traehealkanfile. 

Seit den ersten 2 Monaten etwa ist die Patientin in einem stationaren Zustand, 
wie es sich in wiederholten Untersuehungen gezeigt hat. Bei einer Kontrolle 13 Mo- 
nate nach der initiaien Anoxie liegt sie bewegungslos, wenn nieht stimuliert. Keine 
Zeichen yon erhaltenen h6heren Funktionen sind zu beobachten. Die Augen werden 
often gehalten und die Bulbi stehen etwas divergent. Langsame Blinzelbewegungen 
k6nnen gelegentlich beobachtet werden. Die Pupillen reagieren langsam auf Lieht, 
die Cornealreflexe sind schwach. Audio-palpebraler Reflex ist vorhanden. Die 
Spinalreflexe sind auf der linken Seite normal, auf der reehten erh6ht. Beide unteren 
Extremit~ten zeigen erhebliche Extensionskontrakturen und das Babinski-Zeichen 
kann bilateral ausgel6st werden. Der systolisehe Blutdruck ist 95 mm Hg und das 
tterz sehlS~gt regelmal~ig. Beriihrung, Schmerz oder auditive Reize werden sofort 
yon einer stereotypen Weckreaktion gefolgt, die yon rhythmischen Zungen-, Haken-, 
sowie Kau- und Sehluekbewegungen und auch yon einer vorfibergehenden Vertie- 
lung der Atmung gefolgt ist. Intensivere Schmerzreizung auf versehiedene K6rper- 



Das komplette apallisehe Syndrom 225 

4.7.1969 

Miffelwerf 

Abb.4. Fall 2, AGJo, 9, 35--36 Jahre. 

28.5.1970 

Mittelwert 

Hirndurehblutungswerte (10 min-~rerte) 
1969 und 1970 mit  6 und 24 Detektoren auf der reehten Seite gemessen. Beide 

Messungen zeigen sehr ghnliche Befunde 

teile 16st ausgebreitete primitive Abwehrbewegungen aus. Koordinierte Augen- 
bewegungen yon vestibulirem Typus werden bei passiven Kopfbewegungen heraus- 
gel6st. Aueh kann bei Carotisdruek eine Verlangsamung der tterzfrequenz beob- 
aehtet werden. 

3 Monate naeh der initialen anoxisehen Lgsion wurde bei einer VertebrMis- 
angiographie eine auBerordentlieh langsame Kontrastpassage, bei sonst normalen 
Befunden, festgestellt. Eine reehtsseitige Carotisangiographie zeigte ebenfalls 
langsame Kontrastpassage sowie sine markierte Kontrastf/illung im Bereieh des 
Plexus ehoroideus. Aueh konnte eine mgBige Ventrikeldilatation festgestellt wer- 
den. Wiederholte EEG-Untersuehungen vom 4. Tug an haben keine Zeiehen yon 
cerebraler elektriseher Aktivitgt  gezeigt. 

Die regionale eerebrale Durchblutung wurde am 4. 7. 1969 und 28.5. 1970 ge- 
messen (Abb.4). Beide Untersuehungen ergaben sehr ghnliehe Resultate, was yon 
dem stabilen klinisehen Bild zu erwarten war. Die mittlere (supratentorielle) Hirn- 
durehblutung war augerordentlieh herabgesetzt bis auf t l  bzw. 12 ml/100 g/rain 
(vide Fall 1 supra). 

Bei der zweiten Messung war die arterioven6se Sauerstoffdifferenz 8,5 Vol-~ 
ein Weft, der auf eine normMe Sauerstoffextraktion deutet und der einen supra- 
tentoriellen Sauerstoffverbraueh ,;on 0,95 ml/100 g/min zeigt (NormMwert 
3,3 ~ 0,7 S.D. ml/100 g/rain; Tub. 1). 

Fall 3, MaLu, ~2, geboren 1892. Den 17.6. 1970 erlitt die 79jghrige Patientin 
eine sehwere Coronarthrombose, die wahrseheinlieh yon einem Herzstillstand ge- 
folgt war. Sie wurde bewugtlos ins Krankenhaus gebraeht. Naeh sofortiger Wieder- 
belebung konnte eine unregelmgBige I-Ierzaktivitgt festgestellt werden. Die Pa- 
tientin verblieb tier bewuBtlos und hut spiterhin keine Zeiehen yon erhaltenen h6he- 
ren Funktionen gezeigt. Der Blutdruek war 150 mm Hg. Cornealreflexe konnten 
nieht ausgelSst werden. Die Pupillen verblieben anfangs kontrahiert ohne Lieht- 
reaktionen. Perioden yon Kammerflimmern und Asystolie wurden mehrmals 
beobaehtet, und wiederholte Defibrillationen mugten durehgefiihrt werden. Aueh 
mugte die Patientin anfangs kfinstlieh beatmet werden, abet sehon naeh 24 Std kam 
die Spontanatmung wieder. Wiederholte EEG-Untersuehungen zeigten eine auger- 



( 
) 

226 

Ma. Lu. o 7 2 J a h r e  

..-k,--J~[.-L,--L,-LzL~L,--LJ~ 

' '  ' ~ 0 , ~  

X X 

D. If. Ingvar und A. Brun: 

25.8.1970 
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Abb. 5. Fall 3, MaLu, ~, 72 Jahre. EEG vor (links) und naeh (reehts) Celocuringabe, 
51/~ Monate naeh der initialen cerebralen Hirnanoxie. Auf der rechten Seite konnte 
ein auI3erordentlich flaches EEG nach Celocurin registriert werden. Bemerken Sie 
auch die raschen audiopalpebralen Reflexe bei Handklapsen (links). Bei Kreuzen 
wurde geklatseht. In  frontalen Ableitungen werden Augenbewegungen registriert 

ordentlich reiche tonische Aktivit~t in den vom :Nn. trigeminus und facialis inner- 
vierten Muskeln. Nach Curarisierung konnte aueh mit h6ehster Verst~rkung kein 
EEG auf der linken Seite festgestellt werden. Auf der rechten Seite zeigte sich ein 
sehr deprimiertes EEG mit langsamen Wellen yon etwa 10 ~zV (Abb.5). Eine 
rechtsseitige Carotisangiographie zeigte normale Befunde. 

Naeh der akuten Phase entwickelte die Patientin langsam eine stabile Sym- 
ptomatologie mit vollst~ndigem Verlust der h6heren Funktionen, mit fast ver- 
sehwundenem EEG, abet mit erhaltenen Hirnstammfunktionen, Respiration in- 
begriffen, und auch mit  primitiven motorischen Reaktionen bei Berfihrung und 
Schmerzstimulation. GewShnlichm~veise hielt die Patientin ihre Augen often, aber 
dann und wann konnten [angsame Blinzelreaktionen beobaehtet werden. Die 
Atmung war im allgemeinen regelm/~I~ig, zeigte abet einzelne seufzende Atemz/ige, 
die mit Sehluck- und Kaubewegungen verbunden waren. Auf der reehten Seite 
waren die Pupillen- und Cornealreflexe normal, auf tier linken aber war nut  der 
Pupillenreflex da, nicht aber der Cornealreflex. Lebhafte pharyngeale Reflexe und 
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[ ]  

25.8.1970 

Abb.6. Fall 3, MaLu, 9, 72 Jahre. Regionale eerebrale Durchblutungswerte be- 
reehnet als sogenannte 10 min-Werte (f 10 min), als differentielle Durchblutungs- 
werte der grauen (]g) und weiBen (/w) Substanz und als Relativgewiehte der grauen 

Substanzen (g-~ 

allgemeine Mund- und Kaubewegungen konnten sehr leicht durch verschiedene 
Stimuli ausgel6st werden. Wegen der irregul~ren tIerzaktivit~t konnten die vagalen 
Reflexe bei Carotisdruck nieht untersucht '~erden. Biceps-, Triceps- und Brachio- 
radialisreflexe beidseitig normal. Patellar- oder Achillesreflexe sowie Abdominal- 
reflexe waren negativ. Das Babinskische Zeichen beidseitig positiv. Der Blutdruck 
125--150/80 mm Hg. Irregul~re Herzaktivit~t mit ca 80 Schl~gen pro Minute. 

Die eerebrale Durehblutung (Abb.6) war erheblich reduziert (Mittelwert 
8 ml/100g/min). Die mittlere Durchblutung dcr grauen Substanz betrug nut 
34 (start 80)ml/100 g/rain, die mittlere weiBe Durchblutung nur 8 ml/100 g/rain 
(start 20). Das l~elativgewicht der grauen Substanz war extrem herabgesetzt bis 
8o/0 (anstatt normal 50o/0). 

Die arterioven6se (supratentorielle) Sauerstoffdifferenz betrug 6,2 Vol-~ ein 
Normalwert, und der mittlere (supratentorielle) cerebrale Sauerstoffverbrauch war 
0,5 ml/100 g/rain (Tab. 1). 

Die Patientin verstarb an einer Pneumonie am 12. 1. 1971, 7 Monate naeh der 
anoxischen L~sion. 

Pathologisch-anatomische Be]unde im Fall MaLu. Das Gehirn war auBerordent- 
lieh ,,atrophisch" und wog nur 870 g. Erhebliehe Adh~renzen zu den Meningen. 
Fast  der ganze telencephale Cortex war weich und yon gelber Farbe. Bei der 
Her~usnahme des Gehirns 16ste sich die l~inde an manehen Stellen yon der 
sklerotischen weiBen Substanz ab (Abb. 7 A). Die meisten Gyri fiber der Konvexit~t 
erheblich geschrumpft. Gyri einguli und Unci waren makroskopiseh unversehrt. Die 
Ventrikel waren symmetrisch erheblieh dilatiert. Ausgepr~gte Atrophie auch beid- 
seitig in den Caudati und Putamina. Im atrophischen Gewebe waren mehrere kleine 
Kavit~ten vorhanden. Thalamus und Hypothalamus gut erhalten. Die tIippo- 
campi waren sklerotiseh und verkleinert. Die Marklagen der ltcmisph~ren war sub- 
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Abb. 7. A Nekrose des gesamten P~indenbandes mit  Ausnahme des Uncus und des 
Gyrus cinguli. Bilaterale symmetrische Nekrosen des Pu~amen. B Frontalcorte, 
mit spongiSser Auflockerung, Gliose und Verlust yon Nervenzellen in allen Rinden- 

schichten, Gliafaserwucherung in der ersten Schicht. H.-E. • 100 
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Abb. 7 C. Kleinhirnrinde. Tief in den Sulci weitgehende Reduktion der KSrnerzell- 
und der Purkinje-Zellschicht. Wucherung der Bergmannschen Glia. Cresylviolett • 31 

cortical schwammig, zenCral mehr sklerotisch. Die ttirnschenkeln und die Pyramid- 
bahnen waren verkleinert und sahen grau aus. Das Cerebellum war atrophisch. 
Zeichen yon frischen oder friiheren tterniationen koimten abet nirgendwo fest- 
gestellt werden. 

Fiir die mikroskopische Untersuchung wurden 8 ~ dicke ganze Frontalschnitte 
hergestellt, die mit H~matoxylin, Cresylviolett, Mahonf~irbung ffir Myelin, Schar- 
lachrot ffir Fettsubstanzen sowie mit  Silber gef~rbt wurden. 

Mikroskopisch war die ganze telencephale Isocortex der Konvexit~ten 
durch gliSses Gewebe ersetzt (Abb. 7 B), das aber an einigen Stellen der zweiten und 
dritten Schicht ausgespart hatte. Dieser Befund war besonders auf den ,,Gipfeln" 
einiger Gyri deutlich zu sehen. Vielfach Makrophagen, voll yon Eisenpigment. In 
der benachbarten weiBen Substanz schwere Gliose mit proliferierenden fibrill~ren 
Astrocyten und Verlust der Oligodendroglia sowie Fettabl~gerungen in Mukroph~gen. 
Dasselbe Bild war im Striatum zu finden. Beide Hippocampl vollst~ndig nekroti- 
sier~. Diese Befunde kontrastieren mit den gut erhaltenen Gyri cinguli und den 



230 D. H. Ingvar und A. Brun: 

Unci sowie dem prEsubikularen und entorrhinalen Cortex. Hier war auch die ent- 
sprechende weiBe Substanz besser enthalten (normale Reihen yon Oligodendroglia- 
zellen, erhaltenes Myelin and nur m~f~ige reaktive Gliose). Im Thalamus und 
tIypothalamus m~Bige Ver~inderungen. Die meisten Neurone waren erhalten. Im 
Cerebellum war der ganze Cortex vollstgndig ,,atrophisch" tier in den Sulci, aber 
besser erhalten auf den Gipfeln der Folia (Abb. 7 C). Im Hirnstamm lagen normale 
VerhEltnisse in allen Nuclei vor, mit Ausnahme yon der Substantia nigra, wo eine 
minimale neuronale Degeneration zu finden war. Gut erhalten war auch die 
Formatio reticularis. Hier aber konnte eine miiBige diffuse, astrogliSse Proliferation 
gesehen werden. Die langen cortieospinalen Bahnen zeigten eine partielle De- 
myelinisation und auch eine gewisse Gliose, am deutliehsten in den Pyramidbahnen. 
Die cerebello-pontinen Bahnen waren auch degeneriert. Erhebliche Gliose in den 
Olivae inferiores. 

Zusammenfassend best~tigte die Autopsie, dab ein enormer, fast kompletter 
Verlust der Neuronen des Palliums vorhanden war, der aber die Gyri cinguli und die 
Unci nicht umfaBte. Im tIirnstamm waren die meisten Neurone gut erhalten. 

_Fall 4, JaBr, ~, geboren 1918. Am 15.3. 1971 erlitt dieser Patient eine schwere 
Coronarthrombose mit  ventrikul~rer Fibrillation. Er wurde bewu~tlos ins Kranken- 
haus gebracht, wo eine erfolgreiche Defibrillation durchgefiihrt wurde. Es ist un- 
bekannt, wie lange Zeit das initiale Kammerflimmern dauerte. Nach der ersten 
Defibrillation wurden mehrere kurze asystolische Perioden beobachtet, die mit 
Versagen der Respiration and fallendem Blutdruck verkniipft waren. 

Bei Untersuehung 18 Tage naeh dem initialen anoxischen Insult wurde, zu- 
sammenfassend, ein Bild gefunden, das den besprochenen Fgllen ganz ~thnlich war. 
Der Patient zeigte iiberhaupt keine Zeichen yon h5heren Funktionen. Seine Farbe 
war graublaB, der systolische Blutdruck schwankte and betrug nur 60--90 mm Hg. 
Die Atmung schwankte, Patient machte einen moribunden Eindruck. Nur sehr 
langsame Reaktionen auf afferente Stimuli. Patient war aber noeh weekbar. Lang- 
same Pupillenreaktionen auf Lichtreiz. Schmerzreiz 15ste eine schwache bilaterale 
Pupillendilatation sowie schwache Abwehrbewegungen aus. Die Cornealreflexe 
variierten. Spinalreflexe waren nicht ausl5sbar, der Muskeltonus war im allgemeinen 
herabgesetzt und alle Extremit~iten lagen schlaff ohne Seitendifferenzen. Babinski 
beidseitig positiv. 

Das EEG, 3 Tage naeh der initialen cerebralen Anoxie, zeigte eine sehr flache 
Kurve auf der rechten Seite und eine hochgradig deprimierte verlangsamte Aktivitiit  
auf der linken. Bei wiederholter Untersuchung, 4 Tage spgter, konnte keine sichere 
cerebrale elektrische Aktivit~t testgestellt werden. Auf beiden Seiten waren aber 
eine groBe Menge yon Muskelpotentialen zu sehen, die auf eine erhaltene Funktion 
in den trigeminalen und facialen Neuronen im Hirnstamm deuteten. 

Die cerebrale Durchblutung (auf der linken Seite gemessen, 18 Tage nach der 
cerebralen Anoxie) war absolut gesehen signifikant herabgesetzt, aber jedoch 
betr~ichtlich hSher als in den anderen drei F~llen, mit einem Mittelwert von 
28 ml/100 g/rain (Abb. 8). Das ar~erielle pCO 2 war 33 mm Hg. Die Durchblutung der 
grauen Substanzen war bis auf 51 ml/100 g/min (Normalwert 80) reduzier~, der 
weigen bis auf 31 (Normalwert 20), und das gelativgewicht der grauen Sub- 
stanzen war 35~ (anstatt 50~ Die Bedeutung der kurzen Beobachtungszeit dieses 
Patienten fiir die erwghnten hohen Dnrchblutungswerte wird unten besprochen. 

Der Patient starb 30 Tage nach der initialen Herzaffektion. Bei der Autopsie 
waren die Befunde im allgemeinen wie im Fall MaLu. Eine massive, fast komplette, 
Nekrose des Palliums war deutlich zu sehen sowie auch ausgedehnte Nekrosen in den 
Putamina und Globi pallidi. In  basalen cortiealen Abschnitten waren die nekrotischen 
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Abb.8. Fall 4, JaBr, ~, 52 Jahre. Regionale Hirndurchblutungswerte (vgl. Abb. 6) 
18 Tage nach der initialen cerebralen Hirnanoxie. Die Werte waren in diesem :Fall 
h5her als in den anderen F~llen, wahrscheinlich wegen noch bestehender post- 

anoxischer cerebraler Gewebsacidose (s. Text) 

Ver~nderungen sehr viel weniger ausgebreitet. Leider wurde der Hirnstamm nicht 
studiert. Mikroskopisch zeigte dieser Fall dieselben Befunde im GroJ)hirn wie im 
t~all MaLu. 

I n  Tab .  1 s ind  die mig t l e r en  ( sup ra t en to r i e l l en  , , hemisph~r i s ehen" )  

D u r e h b l u t u n g s w e r t e  u n d  R e l a t i v g e w i c h t e ,  sowie die pC02- , A V D -  u n d  

S a u e r s t o f f a u f n a h m e - W e r t e  de r  h ier  b e s p r o e h e n e n  4 F~l le  z u s a m m e n -  

Tabelle 1 

Patient Alter Zeit CBF fg AVD02 CMRO 2 
(Geschlecht) nach Vol-~ ml 

Anoxie ml/100 g/rain O2/100g / 
mm tIg 

~ g rain pCO2 

TySv, ~ 34 9 Jahre 9 . . . .  
5 Monate 

AGJo I, ~ 35 3 Monate 9 (40) (11) --  -- 
AGJo II,  ~ 36 14 Monate 11 (43) (9) 8,5 0,95 
MaLu, ~ 78 2 ~ona te  8 (34) (8) 6,2 0,50 
JaBr,  ~ 52 18 Tage 28 (50) -- -- --  

35 

32 
34 
41 
33 

Normalwerte 50 80 
(Ingvar et al., 1965; Lassen, 1959). 

50 7,0 3,3 40 
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gefaSt. Es ist deutlich zu sehen, wie sehr sie sich yon den eingetragenen 
Normalwerten unterscheiden. 

Bespreehung 
Der Terminus #omplettes apallisehes Syndrom wurde von uns gews 

um die haupts/ichliche L~sion der 4 Fi~lle zu betonen, d. h. den komplet- 
ten Verlust yon allen hSheren Funktionen (SprachvermSgen, willkiirliche 
Motorik, emotionelle Reaktionen, Zeiehen yon Ged/ichtnis, usw.), die 
gew6hnlieherweise dem teleneephalen cortiealen Mantel - -  dem Pal- 
lium --  zugesehrieben werden, aber mit  einem fast normalen Erhalten- 
sein der Hirnstammfunktionen. GewiB zeigten 2 der verstorbenen 
F/~lle (MaLu und JaBr) bei der Autopsie keine komplette Destruktion 
aller teleneephalisehen Strukturen. Ziemlieh gut erhaltene eortieale 
Strukturen zeigten Gyri einguli und Unei, besonders im Fall JaBr,  der 
nur 30 Tage iiberlebte. Die erhaltenen Teile des teleneephalen Cortex 
waren aber nieht ausgedehnt genug --  oder sie waren funktionell so 
isoliert --  da8 sie keinen EinfluB auf die Reaktionen der beiden Patienten 
w~hrend der l~berlebenszeit (10 Monate, bzw. 29 Tage) hatten. In  beiden 
F/illen waren nur I-Iirnstammfunktionen zu sehen. Es ist von besonderem 
Interesse, dag in Fall MaLu noeh 5 Monate nach der initialen Anoxie 
bei EEG-Untersuehung unter Curare ein auBerordentlieh deprimiertes 
low voltage EEG auf der einen Seite naehweisbar war (Abb. 5). 

Die hier besproehenen 4 Patienten unterseheiden sieh von vielen 
anderen, indem ffir sie die Diagnose apallisehes Syndrom verwendet wird. 
Gerstenbrand (1967), beschreibt in seiner grfindliehen Monographie 
unter dieser Diagnose mehrere Patienten, die naeh sehweren t t i rntrau- 
men (oder Intoxikationen mit  Hirnanoxie) ein ehronisehes stupor6ses 
Bild mit  sehwerem Demenz entwiekelten. Aus seinen Besehreibungen 
ist zu entnehmen, da8 die Mehrzahl seiner Patienten noch eine Menge 
yon teleneephalen Funktionen aufweisen, wie z. B. nieht nut  ein erhalte- 
nes (aber pathologisehes) EEG, Greifreflexe, primitive (willkiirliehe ?) 
motorisehe und aueh ganz komplexe (abet primitive) emotionelle Reak- 
tionen. •hnliehe Patienten k6nnen komplet t  aphasisch sein, k6nnen abet 
Zeiehen yon nieht nur guter Weekbarkeit,  sondern aueh yon begrenzten 
Ged/iehtnisfunktionen zeigen. Gem/iS der hier gew~hlten Nomenklatur 
sollten ~hnliehe Patienten mit  erhaltenen, abet reduzierten teleneephalen 
Funktionen, inklusive erhaltenem EEG, besser als ,,dyspallisch" oder 
als ,,inkomplette apallische Syndrome" bezeichnet werden. 

Sehr nahe an der oben beschriebenen ,,dyspallisehen" Gruppe liegt 
eine andere, die sehwierig davon abzugrenzen ist : die zum Tell stupor6sen 
Patienten mit  erhebliehem Verlust yon hSheren Funktionen wegen aus- 
gebreiteter Ls der dominanten Hemisph~tre, die zu einer globalen 
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Agnosie (Aphasie-Apraxie) geffihrt haben. Chronische Falle dieser Art 
k6nnen nach schweren Hirntraumen auftreten. Sie werden aber auch 
unter den chronisehen Fallen mit fortgeschrlttener organischer Demenz 
versehiedener Xtiologie gefunden (Ingvar u. Gustafson, 1970). 

Es soll betont werden, dab komplette und inkomplette apallische 
Syndrome ein fundamentales Charakteristicum gemeinsam haben: 
die Patienten sind alle wedcbar, d.h .  sie reagieren sofort auf ~fferente 
Stimulation, abet mit defekten Antworten. Alle unsere 4 kompletten 
Apalliker zeigten rasehe motorisehe Reaktionen wie Kau- und Sehluck- 
bewegungen und primitive Abwehrbewegungen, wie auch einige vege- 
tative Antworten, wenn sie mit Berfihrung, Lieht oder Sehmerz stimu- 
liert wurden. Weiterhin zeigten sie alle eine adaquate Respiration und 
Vasomotorik, mit Ausnahme yon Fall JaBr, der im moribunden Stadium 
untersueht wurde. 

Die Weckbarkeit bei komplettem oder inkomplettem Apallismus 
seheint prinzipiell wichtig. Dieser Befund grenzt erstens diese Gruppe 
yon Fallen mit Hisntod ab, in denen ein kompletter Hisnin]ar/ct der aueh 
den Hirnstamm bis Segment C 1 umfaBt, vorhanden ist (Penin et M., 
1969; Schneider et al., 1967). Fglle von Hirntod (die auch nie spontan 
atmen) werden hie chroniseh, wie es jetzt in mehreren Serien gezeigt 
worden ist, (Gordon et al., 1970; Westerberg et al., 1970). In den mei- 
sten Fallen yon t t i rntod hSrt ja auch bekanntlieh, trotz fortgesetzter 
kfinstlieher Beatmung, die Herzaktivitat  nach 3--5 Tagen (h6chstens 
etwa 3 Wochen) spontan auf. 

Zweitens sollen Falle mit komplettem Apallismus auch yon Korea- 
Zust~i~den differenziert werden. Bei Korea, wie es in der Literatur all- 
gemein definiert wird, funktioniert das Reticularsystem im Hirnstamm 
nicht (Lindsley, Bowden u. Magoun, 1949; Jefferson, 1962; Posner u. 
Plum, 1966). Selektive Lasionen nur yon diesem Bereich des Itirnstam- 
rues k6nnen einen chronischen Komazustand ergeben, in dem alle Formen 
yon Weckreaktionen, EEG-arousal inbegriffen, nieht vorhanden sind, 
obwohl das ganze Teleneephalon fiber mehrere Jahre morphologisch 
erhalten sein kann (Ingvar et al., 1964; Ingvar u. Sourander, 1970). Der 
Terminus Korea sollte dann, gemaB den Vorstellungen dieser Bespre- 
chnng, nut  bei den Fallen angewendet werden, wo ein deutlicher Verlust 
yon Weckreaktionen kliniseh und im EEG wegen einer retikularen 
L~sion vorhanden ist. Mit dieser ,,operationellen" Definition des Korea 
kann aueh die nutzlose Diskussion fiber das Bewugtsein der Patienten 
vermieden werden. 

Die Diskussion oben ist gemal~ sehematisehen Richtlinien geffihrt. 
Viele sehwere Hirnsehadigungen stellen Zwisehenformen dar und k6nnen 
sowohl Lgsionen im Teleneephalon sowie im Hirnstamm haben. Sie 
k6nnen darum kli~fisch nieht nur Symptome yon inkomplettem Apallismus 
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sondern auch eine verminderte Weckbarkeit wegen Hirnstammli~sionen 
zeigen. Ffir diese Bespreehung seheinen aber die ,,reinen" F~lle yon 
totalem Apallismus wegen supratentorieller Nekrose oder yon reinem 
Korea wegen retikuls Infarkt  yon besonderem Interesse zu sein. 

Hier mul~ sehliel~lieh der franzSsisehe Ausdruck coma vigile bespro- 
chen werden. Der entsprechende klinische Zustand, mit waehem Aus- 
sehen (Benehmen), aber mit Verlust des SpraehvermSgens und fast allen 
Formen von willkfirlicher Motorik, wird manchmal auch ,,akinetischer 
Mutismus" genannt. Einige Autoren (Plum u. Posner, 1966; vgl. aueh 
Gerstenbrand, 1967) stellen aber diese F~lle mit dem apallischen Syn- 
drom fast gleich. Gem~B unserer Erfahrung (Ingvar, 1972) ist dies 
unberechtigt, da Patienten mit ,,reinem" chronischem akinetischem 
Mutismus keine ochre verminderte Weckbarkeit zeigen. Weiterhin 
kSnnen solche Fs wie vie]e Autoren gefunden haben, ein normales 
EEG mit erhaltenem Schlaf-Waeh-Rhythmus haben (Marqvardsen 11. 
ttarvald, 1964; Chase et al., 1968; Feldman, 1971). In 2 solcher F~l]e 
haben wit (Ingvar, 1972) die cerebrale Durchblutung gemessen und nur 
mi~l~ige Erniedrigungen gefunden. Die prinzipiell wichtigste Ls bei 
akinetischem Mutismus scheint nicht ein Bewul~tseinsverlust zu sein, 
sondern ein ,,Benehmcnsverlust" (Abwesenheit yon motorischen Reak- 
tionen und Sprache) wegen einer mehr oder weniger selektiven Destruk- 
tion der e//erenten Bahnen im kauda]en It irnstamm (Cravioto et al., 
1960; Jouvet, 1969 ; Feldman, 1971). 

Atiologische Bemerkungen 

In 3 yon unseren Fallen wurde ein transitoriseher Herzstillstand mit 
cerebra]er Anoxie diagnostiziert und in dem 4. Fall (TySv) kann behaup- 
tet  werden, dab auch cerebra]e Anoxie nach wiederholten epileptischen 
Anf~]len eine primate ~tiologische Rolle gespie]t hatte. Cerebrale Anoxie 
ergibt, wie es seit langem bekannt ist, eine selektive Sch~digung zentral- 
nerv6ser Strukturen (Scholz, 1939; Lindenberg, 1963; Weinberger et al., 
1940; Miller u. Myers, 1970). Der telencephale und der cerebell~re Cortex 
scheint viel vulnerab]er als der Hirnstamm und das Rfickenmark. Diese 
selektive Vulnerabi]iti~t scheint die Hauptursaehe ffir die Entwicklung 
des bier definierten komp]etten apallischen Syndroms zu sein. 

Es ist anzunehmen, dal~ die nekrotischen Strukturen die postanoxi- 
schen Ver~nderungen durchgemacht hatten. Dies umfal3t initial eine 
Herabsetzung der Gewebsatmung mit verhindertem Elektrontransport 
und Gewebsaeidose und dann eine erhShte Wasseraufnahme der Neurone 
und Gliazellen mit ItirnSdem (Jungmann u. Kimmelstiel, 1929; Thorn 
u. tIeitman, 1954; Scholz, 1939; Lassen, 1966; Siesj5 et al., 1971). Die 
Dauer der prim~ren Anoxie in unseren F~llen scheint kurz genug gewesen 
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zu sein, um den erweiterten Circulus vitiosus -- und Hirntod -- zu 
vermeiden, genfigend langdauernd aber, um zu einer fast kompletten 
Destruktion des Palliums zu ftihren. 

Die cerebrale Durchblutung und Saucrstoffaufnahme 

Die 13aXenon Clearanee-Methode mil3t die Durchblutung des Carotis- 
internasystems auf der Seite, wo das Isotop injiziert wird. In 3 yon den 
4 F~llen (Tab. l) wurde eine au•erordentlich erniedrigte Hemisph~ren- 
durchblutung yon 8--12 ml/100 g/rain gefunden, d .h .  etwa 15--20~ 
des Iqormalwertes. Die normale Durchblutung in der weil3en Substanz 
betri~gt etwa 20 ml/100 g/min (Ingvar et al., 1965). Gems den angio- 
graphischen Befunden in 2 yon den F~llen sollte den niedrigen Werten 
der mittleren Durchblutung in den noch behaltenen supratentoriellen, 
atrophischen und gliotischen Struktm'en entsprechen. 

Die 2 arteriovenSsen Sauerstoffdifferenzen (Fi~lle AGJo und MaLu; 
6,2 bzw. 8,5 Vol-~ ) waren normal, d .h .  in dem atropischen supra- 
tentoriellen Gewebe war eine normale Sauerstoffextraktion vorhanden. 
Weiterhin zeigen die Messungen, dal3 wenigstens in 3 der untersuchten 
kompletten apallischen Syndrome keine sog. Luxusperfusion (Lassen, 
1966) vorlag. Die hSheren Durchblutungswerte in dem ,,akuten" Fall 
JaBr -- speziell in der weil3en Substanz (Abb. 8) -- kSnnten Ausdruck 
sein fiir eine noch vorhandene postanoxische Hyperi~mie wegen Vaso- 
paralyse und Gewebsacidose, die nur langsam verschwindet (Ingvar, 
1967). Aus der normalen arterioven6sen Sauerstoffdifferenz, die in 
2 F~llen gefunden wurde, kann geschlossen werden, dal3 die allgemeine 
Regulation der Hirndurehblutung und Sauerstoffaufnahme in dem 
atrophisehen Telencephalon normal war. Die erhebliche Herabsetzung 
der Durchblutung w~re dann als ein Ausdruck der ausgepr~gten Ver- 
minderung der Gewebsatmung, die sich in postanoxischen Zust~nden 
entwickelt, aufzufassen. 

J~hn]iehe auBerordentlieh niedrige Sauerstoffaufnahmewerte fiir das 
Gehirn wurden auch in einem Fall mit einer selektiven retikul~ren De- 
struktion im Hirnstamm gefunden (Ingvar et al., 1964; Ingvar u. Sour- 
ander, 1970; vgl. auch Gerstenbrand u. Liicking, 1970). Bei diesem 
Patienten war aber die cerebrale Durchblutung ein wenig h6her als in 
den F~llen oben -- etwa 14 ml/100 g/rain -- und die Sauerstoffaufnahme 
war entsprechend reduziert (0,7 g O2/100 g/rain). Jedoeh waren in dem 
Fall das ganze Telencephalon sowie die cortikalen Neurone noch nach 
3j~hrigem Korea aul3erordentlich gut erhalten. Der niedrige Weft  in 
diesem Fall yon ,,reinem" Korea scheint dem basalen cerebralen ,,Struk- 
turumsatz" (Opitz u. Schneider, 1950) zu entsprechen, d .h .  derjenige 
Umsatz, der ffir die Erhaltung der neuronalen Strukturen notwendig 

16 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 215 
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ist. Es ist interessant, dab dieser , ,Strukturumsatz" yon etwa der- 
selben GrSl3e ist als diejenige, die ha den hier besprochenen atrophisehen 
gliotischen ,,apallisehen" Gehirnen gefunden wurde. 

Die niedrige Sauerstoffaufnahme, die ha 2 von den apallisehen Fallen 
gefunden war, bezieht sich aber nur auf die ,,atrophisehen" telencephalen 
Strukturen. Wahrseheinlich kSnnte der regionale Umsatz im l-lirnstamm 
- -  wenn man die lebhaften Hirnstammreflexe berfieksiehtigt --  normal 
sein. Die trotz 9monatiger Dauer des apallisehen Syndroms gut er- 
haltenen Hirnstammstrukturen im Falle MaLu sollen hier besonders 
erwahnt werden. Die laaXenon-Methode kann auch ffir regionale cere- 
brale Durehblutungsmessungen im Hirnstamm verwendet werden 
(Skinhoj et al., 1964). Die regionale Sauerstoffaufnahme im Hirnstamm 
zu messen, ist jedoch nicht mSglich, weft eine reprasentative venSse 
Blutprobe fiir diese Hirnregion nieht zu erhalten ist. 

Die bi-exponentielle Analyse yon den Xenonkurven zeigte, dab 
supratentoriell einige hochgradig perfundierte Absehnitte der grauen 
Substanz noch vorhanden waren (Abb.6 und 8). Dem Relativgewieht 
dieser Gewebsabsehnitte war im Fall MaLu aber nur etwa 8 ~ anstat t  
normal 50 ~ Dies bedeutet, da$ nur ein Ffinftel v o n d e r  supratentoriel- 
len Cortex die Anoxie fiberlebt hatte. Bei der Autopsie wurde ja aueh 
eine sehr geringe Menge von normalem Cortex gefunden, die von dersel- 
ben GrSBenordnung war. Der Autopsiebefund im Fall MaLu illustriert 
deutlieh, wie man mit einer exponentiellen Analyse yon regionalen Hirn- 
durchblutungskurven sehon in vivo das Relativgewicht der grauen 
Substanz quantitativ messen kann (s. Ingvar u. Gustafson, 1970). 

D i e  E E G - B e f u n d e  

In den letzten Jahren shad ha der Diskussion fiber den , ,Hirntod" 
(totaler tIh.ninfarkt von Cortex bis C I) auch Probleme betreffend das 
sog. isoelektrische EEG mehrmals beriihrt worden. Die teehnischen 
Sehwierigkeiten bei der Ableitung yon ahnlieh ,,flachen" EEGs sind all- 
mahlieh bekannt (Penin et al., 1969; Arfel, 1970; Sflverman et al., 1970). 
Alle 4 Patienten oben zeigten im EEG erhebliche ,,Artefakte", haupt- 
sachlieh yon die yon dem Hirnstamm ausgelSsten Augenbewegungen 
und yon der Muskelaktivitat. In 3 Fallen wurde aber ein vollstandig iso- 
elektrisehes EEG registriert, ohne Zeichen von erhaltener rhythmiseher 
eerebraler elektrischer Aktivitat  mit einer Amplitude h6her als 
2 ~V. Die aul3erordentlieh kleinen Zeichen yon erhaltenem EEG im 
Fall MaLu shad sehon erwahnt worden. 

Mit unseren komplett apallisehen Fallen als Hintergrund scheint es 
aul3erordentlieh wichtig festzustellen, dal3 die Anwesenheit eines ,,fiachen" 
oder isoelektrisehen EEG nie allein als Beweis ffir Hirntod (kompletter 
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Hirninfarkt)  dienen kann. Wie bier gezeigt, kann ein isoelektrisches 
E E G  bei komplet ten Apallikern jahrelang, sogar dezennienlang vorliegen. 
Auf  der anderen Seite kann ein dauerndes isoelektrisches EEG, das 
mi t  wiederkommender Respiration und Hirnstammreflexen ver- 
bunden ist, als Zeiehen ftir die Entwicklung eines apallischen Syndroms 
aufgefaBt werden. Wie die oben erw/~hnten 4 F/ille gezeigt haben, 
kSnnen solche Syndrome sich in kliniseher Hinsieht zu einem kom. 
pletten Apallismus entwickeln. In  den meisten Fallen aber kommt  
alas E E G  zuriiek und, gem/~l] unserer Nomenklatur,  sind solehe F&lle als 
,,Dyspalliker" zu bezeiehnen. Solehe postanoxisehen F/ille, die anfangs 
vorfibergehend isolektriseh waren, sind yon mehreren Autoren be- 
sehrieben worden (Lundrevold, 1954; Gerstenbrand, 1967; Arfel, 1970, 
11. a.). 

Die hier besprochenen 4F/ille zeigen deutlieh, wie die moderneWieder- 
belebung die akuten Effekte yon eerebraler Anoxie fiberwinden kann und 
dab dabei unter besonderen Umst/inden yon den zentralnervSsen Struk- 
turen haupts/~chlich nur der Hi rns tamm und das Riickenmark fiberlebt. 
Unsere F/~lle beweisen weiterhin, dab mit  ad/~quater Behandlung der 
t t i rns tamm und alas Rfiekenmark ffir ein fortgesetztes ,,vegetatives" 
Leben - -  in Form eines komplet ten apallischen Syndroms --  ffir mehrere 
Monate, ja sogar ffir 11 Jahre  ausreichend sein kSnnen. 

Diese Untersuchung wurde yore Schwedischen Medizinischen Forschungsrat 
(Projekt B71-21x-84-07C und B71-12x-2037-06B) und yon der Wallenberg-Stiftung, 
Stockholm, unterstfitzt. Drs. meal. P. Christensson und M. Eriksson waren in den 
klinischen Untersuchungen sehr behilflich. Herrn Dozent Dr. reed. S. Cronqvist, der 
die angiographischen Untersuchungen und zwei yon den Durchblutungsmessungen 
ausgeffihrt hat, wird besonderer Dank gesagt. Aueh Drs. reed. E. BjSrkelund und 
G. Leffler haben den Verfassern viel geholfen. 
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