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Zusammenfassung

Mit dieser Kasuistik berichten wir {iber eine Patientin mit inkomplettem Locked-in-Syndrom, die wéhrend der
neurologischen Friihrehabilitation produktiv-psychotische Symptome in Form von optischen und szenischen Hal-
luzinationen entwickelte. Die Symptomatik interpretierten wir als Ausdruck einer reaktiven Psychose infolge der
schweren Deprivation (ICD-10 F 23) und behandelten erfolgreich mit dem atypischen Neuroleptikum Quetiapin.
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Successful treatment of optical hallucinations in a case of locked-in syndrome
G. Manzl, J. Mutschler, D. Czell

Abstract

With this case study we report about a patient with incomplete locked-in syndrome who developed psychotic
symptoms such as optical and scenic hallucinations during her course of early neurological rehabilitation. The
symptoms were most likely due to a reactive psychosis caused by severe deprivation and could be successfully
treated by the atypical neuroleptic drug Quetiapine.
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Einleitung

Die Behandlung von Patienten mit Locked-in-Syndrom
(LiS) ist eine der groBen Herausforderungen der neuro-
logischen Friihrehabilitation [3, 9]. Obwohl dieses Krank-
heitsbild in der klassischen Literatur des 19. Jahrhunderts
bereits mehrfach treffend beschrieben wurde [5, 16], prag-
ten Plum & Posner den heute tblichen Begriff Locked-
in-Syndrom (LiS) erst 1966 [14]. Auf die Arbeitsgruppe
um Gerstenbrand geht die Einteilung in ein klassisches,
inkomplettes und totales LiS zuriick [1]. Gekennzeichnet
ist das LiS durch vollige Bewegungsunfahigkeit bei erhal-
tenem Bewusstsein. Beim klassischen LiS bleibt dem Pati-
enten nur noch die Moglichkeit, durch vertikale Blickbewe-
gungen bzw. durch Lidschlag zu kommunizieren. Ursache
eines LiS konnen zahlreiche Erkrankungen des ZNS sein,
die sich im ventralen Bereich des Pons manifestieren, tiber-
wiegend cerebrovaskuldre Erkrankungen, die zu vertebro-
basildren Verschliissen fiihren, aber auch Traumen, raum-
fordernde, metabolische oder entziindliche Prozesse [7, 8,
10, 13, 17]. Beim totalen LiS sind durch (zusétzliche) mes-
enzephale Affektionen auch die Lid- und vertikalen Au-
genbewegungen aufgehoben. Dadurch sind die Patienten

vollstidndig paralysiert, eine klinische Unterscheidung vom
Koma ist nicht moglich [1, 11, 13]. Beim inkompletten LiS
finden sich neben erhaltenen vertikalen Blick- und Blinzel-
bewegungen weitere rudimentdre Funktionen der Gesichts-
und Extremititenmuskulatur.

In unserer 1991 erdffneten Abteilung fiir Neurologische
Frithrehabilitation werden zur Zeit jéhrlich etwa 300—350
Patienten/Jahr behandelt. Bei durchschnittlich fiinf Patien-
ten/Jahr stellen wir die Diagnose eines klassischen oder
hochgradigen inkompletten LiS. Die Behandlungsergeb-
nisse streuen breit, sind aber nach Ansicht einiger Autoren
[13, 17] und nach unseren eigenen klinischen Erfahrungen
bei Patienten mit nicht vaskuldren Ursachen relativ giinstig.
So konnten z. B. alle flinf Patienten mit initial nahezu kom-
plettem LiS infolge einer zentralen pontinen Myelinolyse,
die wir zwischen 1998 und 2003 fiir durchschnittlich 3 -4
Monate behandelten, ohne Trachealkaniile und zumindest
am Rollator gehend entlassen bzw. verlegt werden.

Beim LiS sind sdmtliche Efferenzen kaudal des Mittelhirns
komplett oder inkomplett unterbrochen. Die rostral davon
gelegenen zerebralen Funktionen einschlie8lich Wachheit,
Bewusstsein, visueller Verarbeitung, mnestischer sowie al-
ler ibrigen kognitiven und emotionalen Leistungen bleiben
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jedoch in der Regel unversehrt. Nur sehr selten wurde bis-
her tiber das Auftreten von Halluzinationen bei Hirnstamm-
lasionen berichtet [4, 6]. Im Frithjahr 2005 behandelten wir
eine Patientin mit hochgradigem inkompletten LiS, die
im Verlauf der neurologischen Friihrehabilitation behand-
lungsbediirftige Sinnestduschungen entwickelte. Da wir im
Rahmen einer umfangreichen Literaturrecherche keine ver-
gleichbaren Félle mit ausschlieBlich pontinem Hirninfarkt
und optischen Halluzinationen feststellen konnten, wollen
wir im folgenden von diesem Fall berichten.

Kasuistik

Bei der 64-jdhrigen Frau H. kam es initial zu einer akut auf-
getretenen Dysarthrie. Nach der stationdren Aufnahme in
eine neurologische Klinik traten Dysphagie und Dyspnoe
hinzu. Die Patientin wurde innerhalb eines Tages respira-
torisch insuffizient, musste auf eine Intensivstation verlegt
werden, wurde intubiert und beatmet. Im weiteren Verlauf
kam es zu einer Verschlechterung der Klinik bis hin zur Te-
traplegie. Nach der Tracheotomie verbesserte sich die Vigi-
lanz. Frau H. wurde kontaktfahig und konnte einfache Auf-
forderungen (z.B. Augenschluss) befolgen. Klinisch-neu-
rologisch bestand ein inkomplettes LiS. Die umfangreiche
neuroradiologische Primdrdiagnostik zeigte minimale, am
ehesten ischdmische Verdanderungen im Hirnstammbereich.
Nach der Entwohnung von der Beatmung wurde Frau H.
am 22. Tag nach Erkrankungsbeginn zur neurologischen
Frithrehabilitation in unsere Klinik verlegt.

An Vorerkrankungen waren bekannt: Eine arterielle Hyper-
tonie, ein unbehandelter Diabetes mellitus, Adipositas sowie
eine Coxarthrose links. Acht Jahre vor Erkrankungsbeginn
musste eine Nephrektomie rechts aufgrund eines Malignoms
durchgefiihrt werden, regelméBige Kontrolluntersuchungen
erfolgten bis vor zwei Jahren. Depressive Episoden gingen
dem Erkrankungsbeginn voraus, die Patientin erhielt deshalb
Amitriptylin bis zu einer Tagesdosis von 75 mg.

Zum Zeitpunkt der Aufhahme in unsere Abteilung fiir Neu-
rologische Frithrehabilitation war Frau H. mit einer geblock-
ten Trachealkaniile, einer transnasalen Magensonde und ei-
nem transurethralen Blasenkatheter versorgt. Der Kopf
konnte aktiv minimal in alle Richtungen bewegt werden,
die Augenbeweglichkeit war bis auf einen unerschopflichen
Endstellnystagmus rechts und links nicht eingeschriankt. Die
mimische Muskulatur und die Kaumuskulatur wurden sei-
tengleich schwach innerviert, der Augenschluss war intakt.
Die von den kaudalen Hirnnerven versorgten Muskeln wa-
ren plegisch. Die Rumpfmuskulatur war ebenfalls plegisch
und hypoton. An den Fingern der rechten Hand und an den
Zehen beidseits war eine schwache willkiirliche Flexion
moglich (Kraftgrad 2/5). Die Muskeleigenreflexe waren
rechtsbetont gesteigert, die pathologischen Reflexe der Ba-
binskigruppe waren bds. positiv. Auf Ansprache und Auf-
forderung konnte Frau H. mit diskretem Kopfnicken und
-schiitteln addquat antworten und auch die Gesichtsmus-
kulatur schwach bewegen. Lautduflerungen bei entblockter
Trachealkaniile waren nicht moglich.
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Abb. 1: Die in der T 1-gewichteten Sequenz hypointens zur Darstellung
kommende V-férmige Verdnderung am kaudalen Briickenful3 stellt den
einzigen pathologischen neuroradiologischen Befund dar; die Hohenaus-
dehnung betragt weniger als 1 cm. Insbesondere Mesenzephalon, Thala-
mus und visueller Cortex waren vollig unauffallig.

Zu Beginn der frithrehabilitativen Behandlung wurden
die medikamentdse Blutdruck- und Blutzuckereinstellung
optimiert, im weiteren Verlauf eine PEG und ein suprapu-
bischer Blasenkatheter angelegt. Unter intensiver Grund-
und Behandlungspflege mit Durchfithrung der {blichen
Prophylaxen traten zundchst keine wesentlichen medizini-
schen Komplikationen auf.

Elektroenzephalographisch fand sich ein leicht allgemein-
verindertes 7—8 Hz EEG ohne anderweitige pathologische
Verdnderungen. Kernspintomographisch lie3 sich ein klei-
nes, symmetrisch und median am ponto-medulliren Uber-
gang gelegenes Infarktareal darstellen (s. Abb. 1). Elektro-
physiologisch waren Blink- und Masseterreflex normal,
Blitz-VEP und FAEP unauffillig. Die kortikalen Kompo-
nenten der Medianus-SSEP lieflen sich nicht evozieren,
ebenso die MEP bei kortikaler Stimulation zur kleinen
Hand- und FuBBmuskulatur.

Bereits im vorbehandelnden Krankenhaus war Frau H. auf-
grund der bekannten Depression mit 20 mg/Tag Citalopram
behandelt worden. Néchtliche Durchschlafstrungen wurden
bei Bedarf mit Baldrian oder Melperon behandelt.

Gegen Ende der zweiten Behandlungswoche berichteten
die Angehdrigen, dass Frau H. ihnen zu verstehen gegeben
habe, dass sie nachts starke Angste habe. Minner kiimen in
ihr Zimmer, setzten sich auf ihre Brust und wiirgten sie am
Hals. Die ndhere Exploration, die durch die eingeschrink-
ten nonverbalen Kommunikationsmdoglichkeiten erschwert
war, ergab nichtliche optische und szenische Halluzina-
tionen, durch die sich Frau H. realititsnah beeintrachtigt
flihlte und in panikartige Angst versetzt wurde. Citalopram
wurde daraufhin sofort abgesetzt. Wir begannen eine Be-
handlung mit Quetiapin, beginnend mit 100 mg zur Nacht,
bei Bedarf unterstiitzt durch 1 mg Lorazepam. Aufgrund
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anhaltender Halluzinationen und Angstzustinde wurde die
Quetiapin-Tagesdosis innerhalb von 16 Tagen stufenweise
auf insgesamt 400 mg erhoht. Erst unter dieser Dosierung
sistierten die Halluzinationen. Die Angstzustdnde traten
nicht mehr auf, der Nachtschlaf normalisierte sich auch
ohne die Gabe von Lorazepam.

Im weiteren Verlauf konnte trotz intensiver physiotherapeu-
tischer, ergotherapeutischer und facio-oraler Behandlung
nur eine geringe funktionelle Verbesserung erzielt werden.
Die Gesichtsmuskulatur wurde kréftiger, der Schluckre-
flex verbesserte sich. Die Entwohnung von der geblockten
Trachealkaniile gelang nicht. Die Trachealkaniile konnte
aber bei Entlassung bis zu 30 Minuten pro Tag entblockt
werden, so dass Frau H. in diesem Zustand aphon fliistern
konnte. Die hochgradigen Paresen der Rumpf- und Extre-
mitdtenmuskulatur blieben bestehen. Am 95. Behandlungs-
tag wurde Frau H. in die hédusliche Pflege entlassen. Zu die-
sem Zeitpunkt war der psychopathologische Befund, soweit
erhebbar, unauffillig.

Die funktionellen Skalen ergaben bei Aufnahme/Entlassung
folgende Scores: Frithreha-Barthel-Index -125/-125, Bar-
thel 0/0, FIM 21/27, KRS 18/18.

Diskussion

Die beschriebene Patientin hatte infolge einer kleinen ponti-
nen Ischdmie ein inkomplettes, aber hochgradiges LiS ent-
wickelt. Sie wurde uns rasch aus der priméren intensivmedi-
zinischen Behandlung zur neurologischen Friihrehabilitation
zugewiesen. Wesentliche somatische Sekundédrkomplikatio-
nen wie Pneumonie, Harnwegsinfekt, Thrombose oder De-
kubitalulkus konnten durch intensive arztliche, pflegerische
und therapeutische Zuwendung vermieden werden.

Zusitzlich zu dem LiS kam es bei unserer Patientin je-
doch im Verlauf der neurologischen Friihehabilitation zu
schwerwiegenden psychopathologischen Symptomen, die
in diesem Zusammenhang bisher noch nicht beschrieben
wurden. Aus der Vorgeschichte war eine saisonal bedingte
depressive Symptomatik bekannt. Zur psychischen Stabili-
sierung wurde die Patientin bereits auf der Intensivstation
mit 20 mg/Tag Citalopram behandelt, was wir in unserer
Abteilung fortsetzten. Weitere potentiell psychotrope Me-
dikamente erhielt die Patientin nicht. Sie war wegen der
geblockten Trachealkaniile nicht in der Lage zu sprechen,
eine Exploration war deshalb nur sehr erschwert iiber die
ebenfalls stark eingeschriankte Gestik und Mimik moglich.
Zunichst fiel bei ihr eine Durchschlafstorung auf. Auf der
Suche nach der Ursache erfuhren wir {iber die Angehdri-
gen, die teilweise in das therapeutische Konzept eingebun-
den waren, von ausgeprigter Angst aufgrund néchtlicher
optischer und szenischer Halluzinationen. Die Halluzinati-
onen waren die wahrscheinlichste Ursache fiir die Durch-
schlafstorung. Sofort wurde zum Ausschluss eines Seroto-
nin-Syndroms [2] die antidepressive Medikation mit Cita-
lopram abgesetzt. Nach wenigen Tagen ohne Besserung der
Symptomatik begannen wir eine antipsychotische Therapie
mit dem atypischen Neuroleptikum Quetiapin in einer Ta-

gesdosis von bis zu 400 mg. Hierunter sistierte die produk-
tive Symptomatik vollstdndig, der Nachtschlaf normalisier-
te sich ebenfalls.

Wie war nun diese produktiv psychotische Symptoma-
tik im Zusammenhang mit dem LiS zu erkldren? Wegen
der klinisch und kernspintomographisch ausschlieBlichen
Schidigung des Pons hielten wir das Vorliegen einer pe-
dunkulédren Psychose, bei der entsprechend der Literatur
meist Mesenzephalon und/oder Thalamus betroffen sind,
fiir wenig wahrscheinlich [4, 6]. Nahezu zeitgleich hatten
wir bei einer anderen Patientin mit initial klassischem LiS
nach ausgedehnter pontiner und mesenzephaler Blutung,
die wihrend der neurologischen Friihrehabilitation schwe-
re Zondsthesien entwickelt hatte, wegen der mesenzepha-
len Mitbeteiligung in Analogie zu anderen Publikationen
[6, 15] eine organische Psychose entsprechend ICD-10
F06.0 diagnostiziert. Die hierbei aufgetretenen Zonidsthe-
sien konnten ebenfalls erfolgreich mit Quetiapin behandelt
werden, und auch das LiS bildete sich unter unserer Be-
handlung weitgehend zuriick [12].

Bei der hier vorgestellten Patientin gehen wir von der Ent-
wicklung einer reaktiven Psychose (ICD-10 F23) als Ur-
sache der psychopathologischen Symptomatik aus. Eine
gewisse psychische und affektive Labilitdt war aus der Vor-
geschichte bekannt. Das bewusste Erleben des Eingeschlos-
senseins und die trotz intensiver Zuwendung durch die Ange-
horigen und unser therapeutisches Team massive motorische
und propriozeptive Deprivation fiihrte zu einer psychischen
Fehlverarbeitung mit Entwicklung psychotischer Symptome.
Dabei scheint es sich nicht um einen Einzelfall zu handeln.
Entsprechend einer miindlichen Mitteilung von Schleep, Ku-
sel, hatte er bei 2 seiner 21 Patienten mit LiS [17] ebenfalls
das Auftreten optischer Halluzinationen beobachtet und mit
klassischen Neuroleptika behandelt.

Bei Patienten mit Guillain-Barré-Syndrom (GBS), welche
dhnlich schwere neurologische Einschrinkungen aufweisen
konnen, ist das Auftreten psychopathologischer Symptome
wie Angst (82 %), depressive Episoden (67 %) und Psycho-
sen bereits beschrieben. Haufigkeit und Intensitdt der psy-
chotischen Episoden korrelierten dabei mit der Schwere der
Tetraparese, maschineller Beatmung und Mitbeteiligung von
Hirnnerven mit Verlust der Kommunikationsmoglichkeiten;
die Inzidenz lag bei 25% der untersuchten Fille. Die psy-
chotischen Symptome im Zusammenhang mit GBS wur-
den als Ergebnis der schweren Deprivation mit Verlust der
Bewegungs- und Kommunikationsfihigkeit und volliger
Abhéngigkeit von fremden Menschen im Sinne einer re-
aktiven Psychose (DSM-IV 298.8, ICD-10 F23) angesehen
[18]. Aus psychodynamischer Sicht lie sich das Entstehen
der Psychose hier als personlicher Schutzmechanismus mit
Flucht in eine imagindre eigene Welt zur Wahrung der per-
sonellen Integritdt interpretieren. Diese schwere motorische
Deprivation mit Verlust der Kommunikationsméglichkeiten
betrifft Patienten mit einem LiS in extremer Form.

Wir halten es fiir besonders wichtig, dass neben der inten-
siven Durchfiihrung der tiblichen pflegerischen und thera-
peutischen Maflnahmen zur Vermeidung der bekannten Se-
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kundérkomplikationen und zur Férderung der Eigenaktivi-
tdt bei Patienten mit LiS ein besonderes Augenmerk nicht
nur auf die Entwicklung einer leicht nachvollziehbaren de-
pressiven Anpassungsstorung, sondern auch auf das Auf-
treten psychotischen Erlebens zu richten ist. Psychotische
Sinnestduschungen sind haufig verkniipft mit Angst und
Schlafstérungen. Letztere sind bei den stark eingeschrank-
ten Kommunikationsmdglichkeiten von LiS-Patienten hiu-
fig leichter zu erkennen. Produktiv psychotische Sympto-
me konnen erfolgreich mit atypischen Neuroleptika behan-
delt werden. Dabei bietet sich nach unseren Beobachtungen
insbesondere das vergleichsweise nebenwirkungsarme und
in mittleren Dosen (300—600 mg/Tag) meist effektive Que-
tiapin an.
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