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Das 1926 erstmals beschriebene Foix-Cha-
vany-Marie-Syndrom (FCMS) [3] istauch
unter dem Synonym (bilaterales) anteri-
ores Operkulumsyndrom (AOS) und als
fazio-pharyngo-glosso-mastikatorische
Diplegie bekannt. Bilaterale Lasionen der
Opercula frontoparietalia fithren zu ei-
ner beidseitigen Plegie fiir willkiirliche
Bewegungen der von den Hirnnerven V,
VI, IX, X und XII innervierten Muskula-
tur. Das klinische Syndrom besteht folg-
lich aus Anarthrie, schwerster Dyspha-
gie, Unfihigkeit des Kauens und (optio-
nal) einer fazialen Parese. Weiterhin liegt
eine willkiirlich-automatische Dissoziati-
on vor: Die Funktionstiichtigkeit der be-
troffenen Muskulatur im Rahmen von au-
tomatischen, reflektorischen und emoti-
onell gesteuerten Abldufen ist vollstin-
dig erhalten. So finden sich normale Be-
funde bei Korneal- und Drohreflex. Gih-
nen, Lachen, Weinen und Augenschluss
im Schlaf sind moglich [1, 7 9]. Der Ess-
vorgang ist meist durch eine Stérung der
oralen Phase des Schluckaktes unmaglich,
wihrend haufig ein suffizienter Schluck-
reflex vorhanden ist.

Atiologisch kommen verschiedene Er-
krankungen in Betracht [1, 9] (8 Tab. 1).
Ursache sind mit Abstand am héufigs-
ten ischdmische Schlaganfille. Verschie-
dene Autoren berichten aber auch von
einem Auftreten des Syndroms nach vi-
ralen Enzephalitiden (insbesondere HSV
und HIV), Schidel-Hirn-Traumata und
Tumoren/Tumorresektionen in entspre-
chender Lokalisation oder im Rahmen
von neurodegenerativen Erkrankungen,
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Foix-Chavany-
Marie-Syndrom

Anarthrie und Dysphagie nach zweizeitigen
bilateralen Mediateilinfarkten

z. B. der primiren Lateralsklerose. Wei-
terhin sind kongenitale Formen/Atiolo-
gien des FCMS beschrieben, auf die hier
nicht eingegangen wird.

Wir berichten von einem Patienten,
der ein FCMS entwickelte, nachdem im
Abstand von vier Jahren beidseitige Me-
diainfarkte auftraten.

Anamnese

Am Morgen des Aufnahmetages erwachte
der 67-jahrige Patient mit von der Ehefrau
bemerkten ,,réchelnden Entéuflerungen.
Nachdem er zunichst iiber einige Minuten
nicht addquat auf Ansprache reagierte, be-
folgte er dann Aufforderungen, war jedoch
nicht zu sprachlichen Au8erungen in der
Lage. Bereits vier Jahre zuvor hatte der Pa-
tient einen Mediateilinfarkt rechts fronto-
temporal erlitten. Es war eine systemische
Lysebehandlung durchgefithrt worden,
unter der es zu einer Einblutung in das In-
farktareal gekommen war. Aufgrund die-
ser Komplikation und einer zunehmenden
Raumforderung durch den Infarkt selbst
wurde damals eine Dekompressionskra-
niektomie notwendig. An weiteren Vorer-
krankungen sind eine KHK, eine arteriel-
le Hypertonie, eine Hypercholesterindmie,
ein insulinpflichtiger Diabetes mellitus

Tab. 1

haufigste Atiologien

Atiologie

Zerebrovaskulare Erkrankung
(Virus-)Enzephalitiden
Neurodegenerative Erkrankungen

und eine absolute Arrhythmie infolge von
Vorhofflimmern zu erwéhnen. Aufgrund
letzterer wurde der damalige Schlagan-
fall als kardiogen-embolisch gedeutet. Ei-
ne orale Antikoagulation wurde seinerzeit
jedoch nicht aufgenommen.

Klinischer und
logopadischer Befund

In der klinischen Untersuchung bei Auf-
nahme fielen fehlende bukkofaziale Will-
kiirbewegungen, eine beidseitige zentra-
le Hypoglossusparese, eine Anarthrie und
ein positiver Babinski-Reflex rechts auf. Im
Verlauf entwickelte der Patient eine leicht-
gradige Hemiparese rechts. Weiterhin fiel
initial eine beidseitige Ptose auf, die rasch
riickldufig war und deren Atiologie unklar
bleibt, wobei in seltenen Fillen auch eine
Beteiligung des III. Hirnnervs bei einem
FCMS beschrieben ist [1]. Eine faziale Pa-
rese und latente beinbetonte Hemiparese
links bestanden als residuale Symptome
seit dem rechtshemisphériellen Mediain-
farkt vor vier Jahren. Die ausfiihrliche lo-
gopddische Untersuchung bestitigte die
Anarthrie. Zunge und Gaumensegel wa-
ren beidseits plegisch, geringe Zungenbe-
wegungen konnten bei unwillkiirlicher In-
nervation, z. B. Gédhnen, beobachtet wer-

Unterschiedliche Verlaufsformen des FCMS (modifiziert nach [9]) und deren

Zeitlicher Verlauf
Akut

Subakut

Chronisch progredient




Zusammenfassung - Summary

den. Weiterhin fielen eine deutlich redu-
zierte Schluckreflextriggerung und Laryn-
xelevation und ein kraftlos verhauchter
Hustenstof$ auf. Die oropharyngeale Sensi-
bilitdt war intakt. Hinweise auf eine apha-
sische Storung ergaben sich nicht.

Diagnostik

CCT. Bei Aufnahme kein aktuell auffil-
liger Befund. Nachweis eines alten Medi-
ateilinfarkts rechtshemisphériell mit Be-
teiligung der Insel (8 Abb. 1).

cMRT. Magnetresonanztomogra-
phischer Nachweis eines frischen Media-
teilinfarkts links frontal in der Diffusions-
wichtung (8 Abb. 2).

EKG-Monitoring. (Intermittierende)
absolute Arrhythmie infolge von Vorhof-
flimmern.

Transthorakale Echokardiographie.
Leichte linksventrikuldre Hypertrophie,
ein Thrombus konnte nicht nachgewie-
sen werden.

Sonographie der hirnversorgenden
Arterien. Hypoplasie der A. vertebralis
rechts, sonst unauffilliger Befund.

Videoendoskopische Dysphagie-
diagnostik. Massiv reduzierte willkiir-
liche und unwillkiirliche Triggerung des
Schluckaktes. Aufgrund von Speichelaspi-
ration wurde keine Konsistenz appliziert.

Therapie und Verlauf

Die reduzierte Schluckreflextriggerung
hatte einen Speichelaufstau zur Folge,
sodass zunédchst haufig abgesaugt wer-
den musste. Im Verlauf kam es hier zu ei-
ner leichten Besserung, der Patient konn-
te seinen Speichel zunehmend schlucken.
Er kommunizierte nonverbal mit Ni-
cken/Kopfschiitteln als Antwort auf Ja/
Nein-Entscheidungsfragen. Es wurde ei-
ne PEG-Sonde zur enteralen Erndhrung
angelegt. Die logopadische Therapie be-
stand initial aus einer orofazialen Stimu-
lation und wurde im Rahmen einer stati-
ondren Frithrehabilitation fortgesetzt, zu
der der Patient in eine Rehabilitations-
klinik verlegt wurde. Die Prognose der
Sprech- und Schluckstérung war zu die-
sem Zeitpunkt noch unklar, mit Funkti-
onseinschrankungen war aber sicher zu
rechnen. Bei persistierender Anarthrie
kann die Kommunikation verbal iiber ei-

ne Buchstabentafel oder einen Kommu-
nikator erfolgen. Sollte sich die Schluck-
fahigkeit weiter bessern, was weniger fiir
die orale als fiir die pharyngeale Phase zu
erwarten ist, konnen eine Laryngektomie
oder ein Stimmbandverschluss diskutiert
werden. Durch die Trennung von Verdau-
ungs- und Atemwegen besteht dann keine
Aspirationsgefahr mehr. Dadurch ist eine
zumindest partielle orale Erndhrung mog-
lich, was insofern von Bedeutung ist, als
ein Ess- und Trinkgenuss die Lebensqua-
litat mancher Patienten steigern kann.

Da es sich erneut um einen kardiogen-
embolischen Infarkt infolge des Vorhof-
flimmerns handelt und die intrazerebrale
Blutung vor vier Jahren als Komplikation
der Lysebehandlung gedeutet wird - Hin-
weise fiir eine generell erhchte Blutungs-
gefahr ergaben sich jetzt nicht —, began-
nen wir mir einer oralen Antikoagulation
mit einem Vitamin-K-Antagonisten mit
einem Ziel-INR von 2,5.

Diskussion

Nachdem der Patient sich von seinem
vier Jahre zuriickliegenden rechtsseitigen
Schlaganfall und der iatrogenen intrakra-
nialen Blutung sehr gut erholt hatte, fiihr-
te nun ein relativ kleiner Infarkt im Me-
diastromgebiet links zu einer schweren
Sprech- und Schluckstérung. Es handelt
sich insgesamt um ein typisches akut auf-
getretenes FCMS mit den entsprechenden
Hirnnervenstorungen und einer willkiir-
lich-automatischen Dissoziation, wobei
der initial massiv reduzierte Schluckreflex
auffillig war, da dieser im Rahmen eines
FCMS meist suffizient ist. Der Schluck-
kortex ist bilateral im Bereich des Opercu-
lum frontoparietale und der vorderen Insel
reprasentiert, wobei hinsichtlich der Gré-
e dieses Reprasentationsareals meist eine
Hemisphérenasymmetrie besteht [2]. Dies
erklart, dass bei unilateralen Lisionen eine
klinisch relevante neurogene Dysphagie
nur bei Affektion der schluckdominanten
Hemisphére auftritt [4, 6]. In der Restituti-
onsphase von schlaganfallbedingten Dys-
phagien vergroflert sich das Reprasenta-
tionsareal der nicht schluckdominanten
Hemisphiére, was als morphologisches
Korrelat der klinischen Riickbildung der
Schluckstoérung angesehen werden kann
[5]. Dies gilt selbstverstandlich fiir hemis-
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Foix-Chavany-Marie-Syndrom.
Anarthrie und Dysphagie

nach zweizeitigen bilateralen
Mediateilinfarkten

Zusammenfassung

Bei dem seltenen Fall von bilateralen Lasi-
onen der Opercula frontoparietalia resul-
tiert ein Symptomenkomplex aus Anarthrie,
schwerster Dysphagie, Unfahigkeit des Kau-
ens und unter Umstanden einer zusatzlichen
fazialen Parese. Gleichzeitig besteht eine will-
kirlich-automatische Dissoziation, d. h. die
betroffene Muskulatur ist im Rahmen von un-
willktirlichen Bewegungen funktionsttich-
tig. Dieses Syndrom ist unter den Synonymen
Foix-Chavany-Marie-Syndrom (FCMS), (bila-
terales) anteriores Operkulumsyndrom und
fazio-pharyngo-glosso-mastikatorische Dip-
legie bekannt. Wir berichten von einem Pati-
enten, der ein FCMS nach bilateralen Media-
infarkten entwickelte, die in einem Abstand
von vier Jahren auftraten.

Schliisselworter
Foix-Chavany-Marie-Syndrom - Anarthrie -
Dysphagie - Schlaganfall

Foix-Chavany-Marie syndrome.
Anarthria and severe

dyphagia after sequential
bilateral infarction of the
middle cerebral artery

Summary

Bilateral lesions of the opercula frontoparie-
talia are uncommon and cause a symptom
cluster including anarthria, severe dysphagia,
inability to chew and sometimes facial pa-
resis. At the same time there is an automat-
ic-voluntary dissociation, meaning that the
affected muscles are functional within the
scope of involuntary movements. This syn-
drome is known as Foix-Chavany-Marie syn-
drome (FCMS), (bilateral) anterior operculum
syndrome or facio-pharyngo-glosso-mastica-
tory diplegia. We report the case of a patient
who suffered from FCMS after having infarc-
tions in the territory of the middle cerebral
artery on each side 4 years apart.

Keywords
Foix-Chavany-Marie syndrome - Anarthria -
Dysphagia - Stroke
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Abb. 1 < CCT: De-
fekt nach altem Me-
diateilinfarkt rechts
(Pfeile)

b=1000T

b=1000T

Abb. 2 A cMRT (DWI): Frischer Mediateilinfarkt links fronto-temporal (Blockpfeil), Defekt nach altem

Mediateilinfarkt rechts (diinne Pfeile)

phirielle Infarkte, nicht fiir Dysphagien
durch Hirnstamminfarkte. Kommt es nun
zu bilateralen Lésionen, ist die Progno-
se quo ad restitutio entsprechend schlecht
[6]. Im Fall unseres Patienten fiihrte — auf-
grund der kontralateralen Lésion in der
Vorgeschichte — ein kleiner Infarkt zu der
massiven und anhaltenden Symptomatik.

Differentialdiagnose
Bei dem Verdacht auf ein FCMS sollten

differentialdiagnostisch bedacht werden
[1]: Bulbér- und Pseudobulbérparalyse,
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Miller-Fisher-Syndrom, Botulismus, My-
asthenia gravis und Myopathien.

Zumindest die beiden Letzteren lassen
jedoch keinen so akuten Verlauf wie in
dem geschilderten Fall erwarten. Weiter-
hin kann im Rahmen eines operkularen
myoklonisch-anarthrischen Status epilep-
ticus und im Rahmen eines Status epilep-
ticus bei benigner Rolandischer Epilepsie
ein FCMS imitiert werden [8], wobei auch
hier wie bei den anderen Differentialdiag-
nosen als gemeinsames Unterscheidungs-
merkmal zum FCMS die willkiirlich-au-
tomatische Dissoziation fehlt.

Fazit fiir die Praxis

Bei einer akut aufgetretenen Anarthrie
und schwersten Dysphagie mit einer Un-
fahigkeit zu kauen und gegebenenfalls
gleichzeitiger Fazialisparese sollte an
beidseitige Lasionen der Opercula fron-
toparietalia gedacht werden - insbeson-
dere dann, wenn aus der Vorgeschichte
des Patienten bereits eine einseitige La-
sion dieser Region oder eine dieses Areal
einer Hemisphare in Mitleidenschaft zie-
hende Vorerkrankung (im klinischen All-
tag wird dies am haufigsten ein Mediain-
farkt sein), bekannt ist.
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