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Avellis-Syndrom bei Hirnstammischamien

M. Krasnianski'-2
S. Neudecker’

A. Schliiter?

S. Zierz'

Avellis’ Syndrome in Brainstem Infarctions

Zusammenfassung

Das von Avellis beschriebene Syndrom der halbseitigen Kehl-
kopflahmung wurde bei peripheren Erkrankungen der Nn. vagus
und glossopharyngeus und in seltenen Fallen als Folge von Lasio-
nen des Nucleus ambiguus in der Medulla oblongata berichtet. In
der vorliegenden Arbeit werden zwei Patienten mit einem durch
eine Medulla-oblongata-Ischdmie bedingten Avellis-Syndrom
vorgestellt. In der modernen Literatur werden diverse halbseiti-
ge Kehlkopflihmungen unterschiedlichster Atiologie mit vari-
abler Zusatzsymptomatik als vermeintlich ,typische* Avellis-
Syndrome bezeichnet. Nach unserer Meinung erscheint es hin-
gegen in grofRtmoglicher Anlehnung an die historische Erstbe-
schreibung von Avellis sinnvoll, lediglich ,alternierende* Fille
mit ipsilateraler palatolaryngealer Parese und kontralateraler
motorischer und/oder sensorischer Hemisymptomatik als Avel-
lis-Syndrom zu interpretieren.

Abstract

In 1891 Georg Avellis described a so-called “laryngeal hemiple-
gia” that can be caused by peripheral lesions of the vagal and
glossopharyngeal nerves and rarely by infarctions of the medulla
oblongata, thus representing a classical brainstem syndrome. In
this study we describe two patients with an Avellis’ syndrome
caused by brainstem ischemia. Contemporary publications about
Avellis’ syndrome in brainstem lesions seem to be very inhomo-
genous. They report various diseases with unilateral laryngeal
palsy due to nucleus ambiguus lesions with diverse additional
neurological symptoms. We conclude that according to Avellis’
original description only the combination of ipsilateral palatola-
ryngeal paresis and contralateral hemiparesis and/or hemi-
hypesthesia should to be interpreted as Avellis’ syndrome.

Einfithrung

Im Jahre 1891 beschrieb Georg Avellis das Syndrom einer halb-
seitigen Kehlkopflihmung erstmals [1]. Sowohl in der Arbeit
von Avellis als auch in Berichten nachfolgender Generationen
von Neurologen und Otorhinolaryngologen wurde dieser Symp-
tomkomplex einerseits bei peripheren Erkrankungen der Nn. va-
gus und glossopharyngeus beschrieben [2,3] und andererseits
als seltenes Hirnstammsyndrom berichtet. Hierbei kommt es in-
folge von Lisionen des gemeinsamen motorischen Kernes dieser
Nerven (Nucleus ambiguus) und der Pyramidenbahn in der Me-
dulla oblongata zu ipsilateraler Gaumensegel- und Rachenhin-

terwandparese, Stimmbandldhmung, kontralateraler Hemipare-
se und evtl. Hemihypasthesie durch eine Lemniscus-medialis-
Ldsion [4,5]. In aktuellen deutschsprachigen [6] und internatio-
nalen [7] neurologischen Standardwerken wird deshalb das
Avellis-Syndrom als eines der klassischen alternierenden oder
gekreuzten Hirnstammsyndrome prasentiert.

Patienten und Methoden

In der vorliegenden Arbeit werden zwei Patienten mit einem
durch eine Ischdmie der Medulla oblongata bedingten Avellis-
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Syndrom im Sinne eines alternierenden Hirnstammsyndroms
[4,6] vorgestellt. Die klinisch-topographischen Korrelationen
und die seit iiber 100 Jahren publizierte Literatur iiber dieses sel-
tene Hirnstammsyndrom werden unter besonderer Beriicksich-
tigung diagnostischer Kriterien analysiert.

Fallbeschreibungen

Patient 1

Der 36-jdhrige Mann verspiirte eine plotzliche Schwdche der
rechten Extremitdten mit Taubheitsgefiihl der rechten Korper-
hdlfte und entwickelte eine Sprechstoérung. Als Vorerkrankung
war eine unzureichend behandelte arterielle Hypertonie bekannt.

Bei Aufnahme ergab die neurologische Untersuchung des wa-
chen Patienten eine Dysarthrie und Dysphonie bei linksseitiger
Stimmbandparese sowie einen fehlenden Wiirgreflex links bei
ansonsten - bis auf eine als Teil der rechtsseitigen Hemihypdas-
thesie zu interpretierende Hypdsthesie der rechten Gesichtshalf-
te - intakten Hirnnerven. Die Untersuchung der Motorik zeigte
eine schlaffe Hemiplegie rechts mit auf dieser Seite etwas lebhaf-
ter als links auslésbaren Muskeleigenreflexen und einem positi-
ven Babinski-Zeichen links. Bei der Sensibilitdtspriifung konnte
eine in der unteren Extremitdt ausgepragtere rechtsseitige He-
mihypdsthesie fiir alle Qualitdten einschlieRlich des Lagesinns
konstatiert werden. Die Koordination der linksseitigen Extremi-
tdten war intakt.

Dopplersonographisch fand sich ein Verschluss der linken A. ca-
rotis communis. Ein am ndchsten Tag durchgefiihrtes MRT des
Kopfes (T2-TIRM, T2-FLAIR, T1-SE nativ und nach Gadolinium,
Diffusionswichtung mit Schichtdicke 5 mm supratentoriell und
3 mm subtentoriell) zeigte eine hyperintense Ladsion in der mitt-
leren Medulla oblongata im T2-Bild und in der Diffusionswich-
tung, welche nahezu die gesamte Pyramide und den Lemniscus
medialis links involvierte und sich bis zum Nucleus ambiguus
nach intermediolateral verbreitete (Abb.1,2 und4). MR-angio-
graphisch (FLASH 3d MRA) konnte eine Thrombose der linken A.
vertebralis festgestellt werden (Abb. 3).

Patient 2

Der 57-jdhrige, nicht hypertensive Mann verspiirte einen perakut
aufgetretenen Drehschwindel und eine Sprechstérung in Form
einer sehr undeutlichen, verwaschenen Sprache mit gleichzeiti-
gem Auftreten einer Schwache in den linken Extremitdten.

Die neurologische Untersuchung demonstrierte einen wachen
Patienten mit ausgeprdgter Dysarthrie und Dysphonie bei
rechtsseitiger Stimmbandparese und fehlendem Wiirgreflex
rechts ohne eindeutige Dysphagie; die {ibrigen Hirnnerven
konnten als unauffdllig beurteilt werden. Die Untersuchung der
motorischen Funktionen wies eine etwas armbetonte Hemipare-
se links (Kraftgrad 4) ohne wesentliche Auffilligkeiten seitens
des Muskeltonus nach. Die Muskeleigenreflexe waren links deut-
lich lebhafter als rechts ausldsbar, das Babinski-Zeichen war po-
sitiv links. Die Sensibilitdtspriifung erbrachte fiir alle Qualitdaten
einen unauffalligen Befund. Bei der Koordinationspriifung ergab
sich bis auf eine paresebedingte linksseitige Dysdiadochokinese
ein regelrechter Befund.

Abb.1 MRT des
Kopfes mit hyperin-
tenser Lasion in der
mittleren Medulla
oblongata links im
T2-Bild (Abb. 1) und in
der Diffusionswich-
tung (Abb. 2).

Abb.2 MRT des
Kopfes mit hyperin-
tenser Lasion in der
mittleren Medulla
oblongata links im
T2-Bild (Abb. 1) und in
der Diffusionswich-
tung (Abb. 2).

Eine am dritten Erkrankungstag durchgefithrte MRT-Untersu-
chung des Kopfes (T2-TIRM, T2-FLAIR, T1-SE nativ und nach Ga-
dolinium mit Schichtdicke 5 mm supratentoriell und 3 mm sub-
tentoriell) erbrachte keinen eindeutig pathologischen Befund.

Die Untersuchung des elektrisch ausgel6sten Blinkreflexes de-
monstrierte eine mit einer rechtsseitigen Medulla-oblongata-La-
sion gut vereinbare, ausgeprdgte Verzogerung der R2-Kompo-
nente ipsilateral und eine leichte Verzogerung der kontralatera-
len R2-Antwort bei rechtsseitigem Reiz. Die Dopplersonographie
der hirnversorgenden Arterien erbrachte einen unauffalligen Be-
fund. Bei der dopplersonographischen Untersuchung der peri-
pheren Venen konnte eine Beinvenenthrombose festgestellt
werden, echokardiographisch wurde ein Vorhofseptumaneurys-
ma mit Perforation diagnostiziert, was an eine paradoxe Embolie
als mogliche Ursache der zerebralen Durchblutungsstérungen
denken lief3.
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ETOM VI

Abb.3 MR-Angiographie (FLASH 3D MRA) mit fehlender Darstellung
der linken A. vertebralis (Pfeilspitze).

1 Abb.4 Schemati-
sche Darstellung der
2 betroffenen Struktu-

ren der Hirnstamm-
ldsionen von Patient 1:
1. Pyramidenbahn;

2. Nucleus olivaris;

3. Lemniscus medialis;
4. Tractus spinothala-
micus; 5. Nucleus am-
biguus; 6. Nucleus et
tractus spinalis nervi
trigemini; 7. Peduncu-

lus cerebellaris infe-
8 : .

rior; 8. Nucleus nervi

hypoglossi.
Diskussion

Das klinische Bild unserer beiden Patienten entsprach jeweils ei-
nem klassischen Avellis-Syndrom im Sinne dessen Interpretation
als alternierendes Hirnstammsyndrom [6,7] mit palatolaryngea-
ler Parese, die bei beiden vorgestellten Patienten ipsilateral auf-
trat, einer jeweils kontralateralen Hemiplegie (Patient 1) bzw.
Hemiparese (Patient 2) sowie einer ebenso kontralateralen He-
mihypdsthesie bei Patient 1. Wahrend bei Letztgenanntem eine
ausgedehnte, nahezu die gesamte Pyramide und den Lemniscus
medialis links involvierende und sich bis zum Nucleus ambiguus
nach intermediolateral ausdehnende Ldsion der mittleren Me-
dulla oblongata in T2-Bild und Diffusionswichtung demonstriert
werden konnte (vgl. Abb.1,2 und4), lieR sich bei Patient 2 bild-
morphologisch keine eindeutige ischdmische Ldsion nachwei-
sen. Moglicherweise ist dies auf die Tatsache zuriickzufiihren,
dass bei Patient 2 die kernspintomographische Untersuchung
aus technischen Griinden ohne Diffusionswichtung durchge-
fiithrt wurde. Andererseits zeigen einige Untersuchungen der

letzten Jahre, dass auch mithilfe der Diffusionswichtung nicht
alle Hirnstamminfarkte dargestellt werden kénnen [8] und dass
die T2-Wichtung in Einzelfédllen sogar empfindlicher als die Dif-
fusionswichtung sein kann [9]. Das klassische klinische Bild und
die auffilligen Ergebnisse der bei Medulla-oblongata-Infarkten
sehr empfindlichen Untersuchung des elektrisch ausgeldsten
Blinkreflexes [10] sowie der im Vergleich zu einer transienten
ischdmischen Attacke deutlich prolongiertere Verlauf mit Persis-
tenz der fokalen neurologischen Symptomatik {iber drei Wochen
bis zu ihrer nahezu kompletten Regredienz berechtigen jedoch
dazu, auch unseren zweiten Fall als manifesten Hirnstamm-
infarkt zu klassifizieren. Wahrend bei unserem Patienten 1 eine
ipsilaterale Vertebralis-Okklusion vorlag (Abb.3), konnten bei
Patient 2 dhnlich wie bei den von [11] und [12] Untersuchten
mit Medulla-oblongata-Infarkten vom Avellis-Typ keine hdamo-
dynamisch wirksamen Verdnderungen hirnversorgender Arte-
rien festgestellt werden. Das Vorliegen einer Beinvenenthrom-
bose und eines Vorhofseptumdefekts weisen auf eine mogliche
paradoxe Embolie als Ursache der Hirnstammischdmie hin.

Beim Studium der Literatur iiber dieses Syndrom fallen erhebli-
che Diskrepanzen sowohl zwischen der Erstbeschreibung von
Avellis und moderneren Interpretationen als auch zwischen ver-
schiedenen Publikationen jiingeren Datums auf. Georg Avellis
(1864-1916), ein Hals-Nasen-Ohren-Arzt aus Frankfurt am
Main, damals ,Assistenzarzt von San.-Rath Dr. Mor. Schmidt*,
beschrieb im Jahre 1891 zehn von insgesamt 150 durch ihn un-
tersuchte Patienten mit halbseitigen Kehlkopflihmungen unter-
schiedlicher Genese. Die Mehrheit sowohl der erwdhnten 150 als
auch der ausfiihrlich beschriebenen zehn Patienten litt unter
verschiedenen internistischen bzw. chirurgischen Erkrankungen
der Hals-Region. Bei einigen wurden Schlaganfdlle in der Vorge-
schichte erwdhnt, das klinische Bild der anderen mit progredien-
ter bilateraler bulbadrer Paralyse berichteten Félle entsprach
moglicherweise einer amyotrophen Lateralsklerose. Einer der
zehn Patienten, der von Avellis am detailliertesten beschriebene
LPatient 1“, wies eine Hemiparese und Hemihypdsthesie ipsilate-
ral zur Seite der Kehlkopflihmung auf[1]. Eine derartige ipsilate-
ral zum Herd gelegene sensomotorische Hemisymptomatik ist
duBerst untypisch fiir eine rostral der Pyramidenbahnkreuzung
und der Kreuzungen der sensiblen Fasern lokalisierte Hirn-
stammldsion. Es wird aus Avellis’ Ausfiihrungen nicht klar, wie
diese Symptomatik neuroanatomisch zu interpretieren ist.
Schon Avellis selbst hatte eine funktionelle (in der damaligen
Terminologie ,hysterische“) Genese der Sensibilititsstorungen
vermutet. Auch aus heutiger Sicht erscheint eine funktionelle
Uberlagerung mit einer organischen Grunderkrankung zumin-
dest denkbar [13]. Postmortale Untersuchungen wurden von
Avellis bei keinem seiner zehn Patienten berichtet [1].

In spdteren Publikationen tiiber das Avellis-Syndrom gab es
grundsatzlich zwei Interpretationen dieses Symptomkomplexes:
Manche Autoren [3,14] beschreiben das Syndrom als Ausdruck
einer peripheren Ldsion des N. vagus im oberen Pol des Ganglion
nodosum bzw. der motorischen Gaumenbogen und weichen
Gaumen versorgenden Nervenfasern, die zum Teil aus dem N.
glossopharyngeus stammen. Diese Interpretation stimmt auch
mit der bei der Mehrzahl der Patienten periphere Lasionen beider
Nerven beschreibenden Publikation von Avellis {iberein. Wie in
der Arbeit des Erstbeschreibers sind derartige Nervenldsionen
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auch in spdteren Publikationen bei Traumata, Tumoren, Struma
und eitrigen Erkrankungen des Halses [3] sowie bei Schéddelhirn-
trauma [15], Lues [2] und Mononeuritis des N. vagus im Rahmen
einer systemischen rheumatoiden Vasculitis [16] beschrieben.

Von anderen Autoren wird das Avellis-Syndrom seit mehreren
Jahrzehnten im Sinne eines alternierenden Hirnstammsyndroms
mit zur Ldsion ipsilateralen Hirnnervenausfallen und kontralate-
ralen Symptomen seitens der langen Bahnen interpretiert (ipsila-
terale Gaumensegel- und Rachenhinterwandparese, Stimmband-
lahmung, kontralaterale Hemiparese und evtl. Hemihypdsthesie),
wenngleich diese Interpretation paradoxerweise auf den oben be-
schriebenen ,Patienten 1“ von Avellis Bezug nimmt, bei dem das
Hemisyndrom ipsilateral vorhanden war. Neuroanatomisch wird
das Avellis-Syndrom hier als Folge (inter)mediolateraler Medulla-
oblongata-Infarkte mit Affektion sowohl des Nucleus ambiguus
Nn. vagi et glossopharyngei als auch der Pyramidenbahn [17] an-
gesehen. Die mit der Originalbeschreibung - bis auf die Seite der
Hemiparese und der Hemihypdsthesie - {ibereinstimmende und
neuroanatomisch nachvollziehbare Interpretation des Syndroms
als alternierendes Hirnstammsyndrom findet sich auch in ver-
schiedenen aktuellen deutsch- und englischsprachigen Text-
biichern der Neurologie [6,7,18]. Als Ursachen eines ,.zentralen*
Avellis-Syndroms, welches durch verschiedene pathologische
Prozesse in der Medulla oblongata entstehen kann, werden laku-
ndre Hirnstamminfarkte, Stenosen und Verschliisse der Verte-
bralarterien [5,11,19-21] sowie neoplastische (metastatische)
Lisionen der Medulla oblongata [22] genannt. Die Publikationen
vermeintlicher Patienten mit ,zentralem* Avellis-Syndrom sind
dennoch insgesamt dufSerst inhomogen: So werden diverse
Symptomkomplexe beschrieben, die als einzige Gemeinsamkeit
eine unilaterale Stimmbandlahmung aufweisen. Unter dieser
Auswahl finden sich so unterschiedliche Félle wie zwei Patienten
von Kataoka u. Mitarb. mit palatopharyngealer Parese und einem
von Avellis selbst nie beschriebenen ipsilateralen Horner-Syn-
drom mit kontralateraler Hemihypdsthesie bei kernspintomogra-
phisch nachgewiesenen Ldsionen von Nucleus ambiguus, Tractus
spinothalamicus und Sympathicus [11] oder ein Patient von Wal-
ther und Alevisopoulos mit isolierter palatolaryngealer Hemiple-
gie bei kernspintomographisch nachgewiesener kleiner Lasion im
Bereich des Nucleus ambiguus [12]. Nakaso u. Mitarbeiter publi-
zierten eine Kombination aus palatolaryngealer Parese und einer
von Avellis nicht beschriebenen zentralen kontralateralen Hypo-
glossusparese als , klassisches* Avellis-Syndrom [23].

Es bleibt fraglich, ob jeder Fall einer palatopharyngealen Parese
bei jedem einseitigen nukledren Prozess im Nucleus-ambiguus-
Bereich prinzipiell als ein , typisches* Avellis-Syndrom interpre-
tiert werden darf. Unter dieser Annahme miisste man konse-
quenterweise auch alle Fille eines Wallenberg-Syndroms als
»Avellis-plus-Syndrom* betrachten, da bei diesem hdufigsten al-
ler alternierenden Hirnstammsyndrome neben verschiedenen
anderen Symptomen auch eine unilaterale palatolaryngeale Pa-
rese vorliegt [24,25]. Beide Patienten der oben zitierten Arbeit
japanischer Autoren [11] erinnern in diesem Sinne eher an ein in-
komplettes Wallenberg-Syndrom. Die Verwendung des Epo-
nyms ,Avellis-Syndrom* halten wir fiir Félle mit zusatzlich auf-
tretenden Symptomen seitens anderer Hirnnerven, einem Hor-
ner-Syndrom oder anderen von Avellis nicht beschriebenen St6-
rungen fiir nicht haltbar. Nach unserer Meinung sollten in - bis

auf die Seite der Hemisymptomatik — Ubereinstimmung mit der
Publikation des Erstbeschreibers sowie mit der klassischen Inter-
pretation des Syndroms im ,Handbuch der Neurologie* von
Bumke und Foerster [4] lediglich ,alternierende” Falle mit einer
ipsilateralen palatolaryngealen Parese (Plegie) und einer kontra-
lateralen motorischen und/oder sensorischen Hemisymptomatik
als zentrales Avellis-Syndrom interpretiert werden.
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