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Fallbeschreibung

Eine 70jährige Frau wurde notfallmässig ein-
gewiesen, nachdem sie nachts beim Gang zur
Toilette stürzte und nicht mehr gehfähig war.
Neben einer Dysarthrie hatte sie symmetrische,
akrodistal betonte Parästhesien. Zwei Tage 
vor der Einweisung litt sie unter sehr starken
Schulter- und Thoraxschmerzen sowie Schmer-
zen im Beckenbereich und in beiden Beinen.
Die adipöse Patientin in reduziertem AZ war
hyperton (174/118 mm Hg), normokard, afe-
bril, und die Atemfrequenz betrug 14/Min. Im
neurologischen Status fanden sich eine diskrete
Fazialisparese links, eine Dysarthrie und Dys-
phagie sowie eine proximal betonte Schwäche
aller Extremitäten mit Stehunfähigkeit. Die
Eigenreflexe an den unteren Extremitäten
waren nicht auslösbar; an den oberen Extre-
mitäten waren sie mittellebhaft und symme-
trisch. Das Babinski-Zeichen war beidseits ne-
gativ. Die Sensibilität war intakt. Die Miktion
war kontrolliert.
Laborchemisch fanden sich abgesehen von
einer Hyperglykämie (Glukose 11,5 mmol/l)
und leicht erhöhten Transaminasen (ALAT 64
U/l, ASAT 46 U/l) Normalwerte für Kreatinin,
Elektrolyte inklusive Kalzium, CK, LDH, alkali-
sche Phosphatase, Eiweiss, CRP, Quick, TSH,
und totales T4. Es bestand eine Makrozytose bei
nachgewiesenem Folsäuremangel. Der HIV-
Schnelltest war negativ. Die Borrelien-Serolo-
gie war negativ. Die Eiweiss-Elektrophorese
zeigte eine leichte relative Gamma-Globulin-
Vermehrung von 23,2% (normal 18,2%). Die
Immunfixationen bei Beginn und zwei Monate
nach Krankheitsbeginn waren unauffällig. Se-
rologisch fand sich ein stark erhöhter Campy-
lobacter-jejuni-Titer (>160) bei negativen Titern
für EBV, CMV, Herpes simplex IgM Typ 1 und 2
sowie Varizellen-Virus. Erhöht waren die Titer
für Herpes simplex IgG Typ 1 und 2 sowie die
Anti-HBc-IgG. In den Stuhlkulturen konnten
keine Erreger nachgewiesen werden. Anti-
Gangliosid GM1- und GM2-Antikörper (AK)
waren positiv, Anti-GQ1b- und Anti-GD1a-AK
waren negativ. Die nativ durchgeführte Compu-
tertomographie des Schädels zeigte lediglich
ein leicht erweitertes Ventrikelsystem. Die
Lumbalpunktion erbrachte eine diskrete Pleo-
zytose (13 Zellen/ml; normal <5) und einen
leicht erhöhten Eiweissgehalt (0,56 g/l; normal
<0,42 g/l). Das Thorax-Röntgenbild und das
EKG waren unauffällig.

Verlauf: Innerhalb Stunden nach Hospitalisa-
tion war die schlaffe Tetraparese rasch pro-
gredient mit Erlöschen auch der Eigenreflexe
an den Armen. Die Patientin aspirierte, wurde
tachypnoisch (Atemfrequenz 26/Min.) und
hypoxämisch, so dass sie 6 Stunden nach
Spitaleintritt intubiert und beatmet werden
musste. In der Annahme einer entzündlichen
Polyradikuloneuropathie Guillain-Barré wurde
am ersten Hospitalisationstag eine Behandlung
mit Immunglobulinen in der üblichen Dosie-
rung von 0,4 g/kg KG eingeleitet. Als Ausdruck
der autonomen Dysregulation traten starke
Blutdruckschwankungen auf, welche einer
Volumengabe und niedrig dosierten Katecho-
laminen bedurften. Ebenso kam es zu Brady-
kardie-Episoden bis 42 Schlägen/Min. sowie
Sauerstoff-Sättigungsabfällen. Eine Harnreten-
tion trat auf und eine enterale Ernährung
wurde begonnen. Eine mögliche Aspirations-
pneumonie wurde mit Amoxicillin plus Clavu-
lansäure behandelt.
Neurologisch verschlechterte sich das Zu-
standsbild sehr rasch. Am dritten Hospitalisa-
tionstag bestand eine vollständige Tetraplegie
sowie eine Plegie der pharyngo-linguo-fazialen
und okulo-pupillären Muskulatur mit einer voll-
ständigen beidseitigen Ptosis, einer Ophthal-
moplegie in Mittelstellung der Augen und auch
bei raschen Kopfbewegungen (Kopfimpuls-
oder Halmagyi-Test) fehlenden langsamen
vestibulären Augenbewegungen sowie einer
Pupilloplegie mit mittelweiten und auch auf
längere Beleuchtung nicht reagierenden Pupil-
len. Die Patientin war somit vollständig gelähmt
für sämtliche willkürlichen, reflexiven und
autonomen Bewegungen. Sie erhielt in Reserve
sedierende und relaxierende Medikamente
entsprechend den intensiv-medizinischen Not-
wendigkeiten (Propotol, Midazolam) – in Dosie-
rungen, welche die Plegie nicht bedingten. Aus-
ser einem unklaren Vigilanzzustand wurden
klinisch alle anerkannten Bedingungen des
Hirntodes erfüllt [1]. Paramedizinische Zu-
satzuntersuchungen mussten zu Hilfe gezogen
werden und das Elektroenzephalogramm
(EEG) zeigte eine mittelschwere Allgemeinver-
änderung mit einer starren Grundaktivität von
5–7 Hz mit intermittierenden bilateral synchro-
nen frontal betonten hochgestellten langsamen
Delta-Wellen. Bei Schmerzreizen zeigten sich
abortive K-Komplexe, bei passivem Augenöff-
nen veränderte sich die Grundaktivität nicht.
Das EEG konnte jedoch auch nicht sicheren
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Aufschluss geben über den Vigilanzzustand.
Eine Komplikation wurde in Betracht gezogen
(siehe Kommentar).
Nach sechs Tagen vollständiger Plegie konnte
die Patientin zunehmend ihren Kopf bewegen
bei noch vollständiger Ptose, so dass eine ein-
fache Kommunikation über diese Kopfbewe-
gungen möglich war. Sedierende und relaxie-
rende Medikamente waren nicht mehr not-
wendig. Nach sieben Wochen wurde mit der
Tubusentwöhnung begonnen. Tagsüber atmete
die Patientin spontan, nachts traten Atempau-
sen bis zu 20 Sekunden auf. Selbst zwei Monate
nach Erkrankungsbeginn traten noch Hypoto-
nien und rezidivierende Atempausen auf, wel-
che eine intermittierende Beutelbeatmung und
CPAP-Beatmungen notwendig machten – ver-
einbar mit einer autonomen Kreislauf- und
Atemdysregulation.
In den im Zustand der vollständigen Plegie wie-
derholt durchgeführten elektroneurographi-
schen und elektromyographischen Untersu-
chungen konnte von verschiedenen Nerven
weder ein motorisches noch ein sensibles Sum-
menpotential (letzteres auf der Intensivstation
nicht sicher zu beurteilen) abgeleitet werden.
Es zeigten sich massenhaft pathologische
Spontanpotentiale. Visuell- oder akustisch-evo-
zierte Potentiale wurden nicht untersucht. 
Katamnese: Fünf Monate nach Krankheitsbe-
ginn konnte die Patientin mit Hilfe stehen. 
Die Okulomotorik war intakt, die Lichtreaktion
der asymmetrischen Pupillen war träge. Nach
wie vor bestand eine beträchtliche beidseitige
Facialisparese, die Patientin konnte knapp die
Augen schliessen. Bei einer distal betonten Pa-
rese der Arme konnte sie mit Hilfe von Spezial-
werkzeugen knapp selbständig essen. Quälend
waren brennende Dysästhesien an den Finger-
spitzen. Die Füsse konnten nicht bewegt wer-
den. Elektromyographisch waren die Muskeln
der Unterschenkel vollständig denerviert, im
M. biceps konnten wenige kleinamplitudige
und polyphasische Potentiale als Zeichen der
Reinnervation abgleitet werden.
Zwei Jahre nach Erkrankungsbeginn konnte

die Patientin mit Mühe mit einem Böckchen 
50 m gehen.
Interessanterweise gab sie an, dass sie sich an
die initialen drei Monate der Hospitalisation
und damit auch an ihren Aufenthalt auf der
Intensivstation überhaupt nicht zu erinnern
vermöge, obwohl damals auf Grund ihrer ad-
äquaten Antworten mit Kopfbewegungen auf
einen normalen Wachzustand geschlossen wer-
den konnte.

Kommentar

Kürzlich wurden von der Schweizerischen
Akademie der Medizinischen Wissenschaften
(SAMW) die revidierten Richtlinien zur Fest-
stellung des Todes publiziert [1]. Es wird auf
Seite 1388 betont, dass Vorsicht geboten ist bei
der Todesfeststellung wenn ein «klinischer Ver-
dacht auf eine Infektion des Nervensystems,
insbesondere eine Polyradikulitis cranialis vor-
liegt». Anhand unseres Fallbeispiels möchten
wir zeigen, wie berechtigt diese Bemerkung bei
Vorliegen einer «locked-in»-Variante der Guil-
lain-Barré-Polyradikuloneuropathie ist.
Wir beschreiben eine 70jährige Patientin mit
einer initial typischen Guillain-Barré-Sympto-
matik (GBS), welche sich rasch zu einer voll-
ständigen Lähmung sämtlicher willkürlicher
und reflexiver motorischer Funktionen inklu-
sive einer Ophthalmo- und Pupilloplegie ent-
wickelte. Klinisch – ausser einer unklaren Vigi-
lanz – entsprach der Zustand demjenigen eines
Hirntodes. Elektroenzephalographisch war die
Situation vereinbar mit einem komatösen oder
einem «locked-in»-Zustand. Welche Situation
vorgelegen hat, konnte auch retrospektiv nicht
geklärt werden, da die Patientin jegliche Erin-
nerung auch an eine längere Zeitperiode ver-
neinte, während der ihre kommunikativen
Äusserungen mit den ihr im Laufe der Erholung
zur Verfügung stehenden motorischen Funktio-
nen als adäquat beurteilt wurden. Die Genese
der mehrwöchigen anterograden Amnesie ist
unklar, Benzodiazepine können jedoch ausge-
schlossen werden. Wir sind nicht in der Lage,
Angaben darüber zu machen, ob bei unserer Pa-
tientin eine zentrale Mitbeteiligung vorgelegen
hat, wie sie histopathologisch im Hirnstamm
beim GBS und immunozytochemisch im Klein-
hirn bei der Miller-Fisher-Variante (mit Anti-
GQ1b-Positivität) beschrieben worden ist [2].
Das Bild des GBS mit kompletter Plegie kann als
eine zusätzliche Variante betrachtet werden.
Allerdings überschneiden sich das klassische
aszendierende GBS und seine Varianten zuneh-
mend und das Krankheitsbild wird komplexer,
da auch extrapyramidale Symptome beschrie-
ben worden sind (Tabelle 1). Eine vollständige
durchgehende Lähmung beim GBS ist jedoch
sehr selten, da wir in der Literatur nur einige

Tabelle 1. (Sub)akute Guillain-Barré(GB)-Varianten.

– Primär demyelinisierende, distal betonte (senso-)motorische Variante
(Klassisches Guillain-Barré-Syndrom)

– Kraniale Variante: Miller-Fisher-Syndrom

– Primär axonale motorische Variante (akute motorische atonale Neuropathie, AMAN)

– vorwiegend sensibel-ataktische Variante

– dysautonome Variante

– segmentale Variante mit vor allem Plexopathien

– pharyngo-zerviko-brachiale Variante mit Ptosis

– «locked-in»-Variante
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wenige Einzelfallberichte finden konnten, in
welchen der klinische Zustand der Patienten
jeweils als «total locked-in state», «locked-in
coma», oder als «mistaken as brain stem
death» beschrieben worden ist [3–5]. Klinisch
fand sich bei den beschriebenen Patienten das-
selbe Bild inklusive der autonomen Dysregula-
tion wie bei unserer Patientin. Über den Vigi-
lanzzustand wurden praktisch keine Angaben
gemacht; zwei Patienten wurden als komatös
beschrieben. Das EEG zeigte einen Alpha-
Grundrhythmus mit in der Regel fehlender
Reaktion auf Schmerzreize oder es wurde als
vereinbar mit einem Alpha-Koma beurteilt.
Der fehlende Nachweis von Anti-Gangliosid-
GQ1b-Antikörpern bei unserer Patientin ist be-
merkenswert, da bei den GB-Varianten mit oku-
lomotorischer Mitbeteiligung diese sehr oft po-
sitiv sind. In ca. 90% der Fälle mit einem klas-
sischen Miller-Fisher-Syndrom (Ophthalmople-
gie, Ataxie, Areflexie) sind die Anti-GQ1b-IgG-
Antikörper im Serum positiv. In den paranoda-
len Abschnitten der Augenmuskelnerven sollen
GQ1b-Ganglioside in hoher Konzentration vor-
handen sein. Der häufigste infektiöse Erreger
assoziiert mit einem GBS ist der Campylobacter
jejuni, da Lipopolysaccharide seiner Hüllen ge-
meinsame Epitope haben mit Gangliosiden,
spez. GM1 und GQ1b peripherer Nerven.
Differentialdiagnostische Schwierigkeiten stell-
ten sich bei unserer 70jährigen Patientin nach
der Entwicklung der initial als typisch imponie-
renden Guillain-Barré-Symptomatik zu einer
unüblichen, kompletten Plegie inklusive sämt-
licher Hirnnerven mit dem klinischen Bild des
Hirntodes (Tabelle 2). Wir dachten an eine Fehl-

diagnose, an eine Komplikation mit einem
Hirnstamminsult wegen einer Basilaristhrom-
bose bedingt durch ein Hyperviskositätssyn-
drom nach einer parenteralen Gammaglo-
bulintherapie [6] oder an eine Hirnstamm-
Encephalitis [7]. Die nosologische Entität der
Bickerstaff-Enzephalitis, bei welcher Anti-
GQ1b-AK nachweisbar sind, ist unklar. Auf-
grund der sensiblen Störungen und der elektro-
diagnostischen Untersuchung entfiel eine syn-
aptische Störung wie eine Myasthenie oder ein
Botulismus. Ein Botulismus ist durch eine
deszendierende Schwäche beginnend mit
Schluckstörungen und einer Ophthalmoplegie
sowie durch Mundtrockenheit charakterisiert.
Bei einer jüngeren Patientin mit initial eventu-
ell abdominalen Beschwerden, einer rasch pro-
gredienten Tetraparese und selten auch einer
Ophthalmoplegie mit komatösem Zustand
muss an eine hepatische Porphyrie gedacht
werden. Charakteristisch für eine diphtheri-
sche Polyneuropathie ist eine deszendierende,
zweiphasige und deutlich langsamer progre-
diente Parese mit in etwa 10% der Fälle auch
einer Ophthalmoplegie.
Schlussfolgerung: Die von der SAMW kürzlich
in revidierter Fassung vorgelegten Hirntod-
Kriterien müssen strikte beachtet werden, da
klinische Situationen mit Plegien bestehen, 
die nicht eindeutig zu beurteilen sind. Solche
Situationen, die infolge einer durchgehenden
cephalo-caudalen Plegie wie bei unserer Pa-
tientin mit einer «locked-in»-Guillain-Barré-
Variante bzw. infolge einer zephalen Plegie
einen Ganzhirn-Tod bzw. einen Hirnstamm-
Tod vortäuschen, sind allerdings sehr selten.

Tabelle 2. Differentialdiagnose der (sub)akuten generalisierten und/oder bulbären
Parese peripheren Ursprungs (neurogen, synaptisch, myogen).

Generalisierte Parese Bulbäre Parese mit/ohne Ophthalmoplegie

Guillain-Barré mit Varianten Miller-Fisher-Variante des GBS

hepatische Porphyrie Poliomyelitis

Poliomyelitis Botulismus

Botulismus Diphtherie

Diphtherie Myasthenia gravis

Myasthenia gravis, cholinerge oder myasthene Krise zephaler Tetanus mit Tetanie/Parese
(Medikamente)

Lambert-Eaton myastheniformes Syndrom Schlangentoxine (Bungarotoxine)

Polymyositis Meningitis verschiedener Ursache

Toxine: Thallium, Organophosphate, Blei Meningokarzinose
(Extensoren bevorzugt)

Medikamente: Clofibrat, Statine, Heroin, Aminoglykoside

Hypermagnesiämie

primäre/sekundäre Dyskaliämien

Hyperkalzämie

thyreotoxische Krise

Myopathien, verschiedene
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