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Vollstdndige Hemiatrophien einer ganzen GroBhirnhemisphire ohne
porencephalische Rindenprozesse oder mikrogyrische oder ulegyrische
Rindenveranderungen sind, soweit ich die Literatur iibersehe und, wenn
ich auch meine eigenen Erfahrungen beriicksichtige, wohl ein relativ
seltenes Vorkommnis. Es handelte sich bei den Tragern solcher Gehirne
wohl immer um Idioten, bzw. Imbezille mit Hemiplegie und epileptischen
Krimpfen, die meist auch schon frihzeitig starben.

Makroskopisch fanden sich in solchen Fillen meist progressive sklero-
sierende Rindenatrophien, bei denen sowohl das ganze Marklager als
auch die Rindenwindungen sich verkleinert zeigten, wobei aber Zahl
und Anordnung der Windungen nicht verdndert waren. AuBerdem fand
sich dabei meist auch eine Erweiterung der Hirnhshlen, und der Balken
war ebenfalls erheblich atrophisch, ebenso der Thalamus und seltener
auch das Corpus striatum. Zwar ist von Fischer und Siegmund auch fir
solche Fille, bei denen ganze Hirnlappen durch hydrocephalische Erwei-
terung und Atrophie in einen schwappenden Sack verwandelt waren,
der Ausdruck ,,Rindenblasenporencephalie” vorgeschlagen worden, doch
mdchte ich dem Vorschlage Schobs beipflichten, der den Begriff der
Porencephalie nur auf die von der Rinde ausgehenden trichter- oder
spaltformigen nach der Tiefe reichenden Defekte begrenzt wissen will
und die Bezeichnung ,hydrocephalische Hemiatrophie« fiir solche Falle
vorschlagen, bei denen, wie in meinem noch zu schildernden Falle, die
Rindensubstanz eben nirgends mit in den Defekt eingeht. Zingerle,
Spatz und Siegmund nehmen ja bekanntlich an, daB auch in den reinen
Fallen von Porencephalie die duBlere Begrenzung des Defektes immer
von einem schmalen Rindensaum gebildet wird, der dann allmahlich
zugrunde gehen kann, so dafl dann die weichen Hirnhiute die duBere
Begrenzung bilden konnen.

Im folgenden sei nun ein Fall kurz beschrieben von linksseitiger
Hemiatrophia cerebri mit gleichzeitiger kontralateralen rechtsseitigen
sklerotischen Kleinhirnatrophie, der dadurch bemerkenswert ist, da3 die
Hemiatrophie bedingt war nicht durch sklerosierende Prozesse, sondern

1 Nach einem Vortrag in der Psychiatrisch-neurologischen Gesellschaft zu
Leipzig am 6. 2. 35.
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durch einen Hydrocephalus ex vacuo nach Zugrundegehn fast des
gesamten Marklagers, Balkens, Fornix, Thalamus und Corpus striatum.
Der Fall ist deswegen auch weiterhin besonders interessant und bedeu-
tungsvoll, weil der betreffende Patient erst im Alter von 46 Jahren starb
und klinisch Erscheinungen bot, die einen so schwer destruierenden
Gehirnprozefl nicht im entferntesten hatten vermuten lassen, und der
auch bis zuletzt noch, obwohl die gesamte Projektionsfaserung und
Assoziationsfaserung der linken Hemisphdre und die grauen Stamm-
ganglien zugrunde gegangen waren und auch die Rinde schwere Ver-
anderungen zeigte, ein leidliches Sprachvermégen behalten hatte.

Es folge zuniichst ein kurzer Auszug aus der Krankheitsgeschichte:

K. Paul Arthur, geboren am 13.12. 1889.

Uber erbliche Belastung ist nichts bekannt. Patient hat, soweit bekannt,
sich normal entwickelt, auch tiber anormale Geburt hat sich nichts in Erfahrung
bringen lassen. Seine geistigen Anlagen waren anfangs sehr gut, er war sogar in
der Volksschule Klassenerster. Als Kind machte er Masern ohne Krampfe durch.
In den ersten Jahren, wann hat sich nicht ermitteln lassen, soll er an ,,Veitstanz
mit einseitigem Nervenleiden gelitten haben. Die ersten epileptischen Krimpfe
traten mit dem 10. Lebensjahr auf. Vor den Anfillen war er meist 2 Tage lang
schlafrig, die Anfille dauerten 1—3 Minuten, traten zunichst meist am Tage aud,
und zwar in Anfallsgruppen von 3—4 Wochen Dauer, mit Pausen von mehreren
Wochen bis 1/, Jahr. Erst im Laufe der spiteren Jahre bildete sich ein allmiblicher
Schwachsinn aus mit spastischer Lihmung des rechten Armes und Beines. Patient
kam am 14. 8. 05 in die Anstalt Hochweitzschen. Er zeigte hier bei der Aufnahme
das typische Bild einer rechtsseitigen cerebralen Hemiplegie. Das rechte Bein
schleifte etwas beim Gehen nach, der rechte Arm wurde in der charakteristischen
Beugestellung im Ellenbogengelenk gehalten und die Finger zeigten die typische
Haltung der cerebralen Kinderldhmung. Er konnte aber den rechten Arm beschrénkt
gebrauchen, ebenso, was gleich an dieser Stelle angefiihrt werden soll, auch immer
bis fast zuletzt ganz gut laufen, sich selbst anziehen und auch bei der Aufnahme
noch ganz leidlich sprechen und Gesprochenes verstehen. Es bestand psychisch
nur ein leichter Schwachsinn, sonst fanden sich am Nervensystem, abgesehen von
den neurologischen Zeichen der leichten Hemiplegie, keine krankhaften Verdnde-
rungen, besonders reagierten die Pupillen gut auf Lichteinfall. Im Zufihrungs-
zeugnis war noch vermerkt, daf er in der letzten Zeit vor seiner Anstaltseinlieferung
etwas zu Jihzorn neigte und daB bei ihm eine starke VergeBlichkeit fiir frither
Gelerntes eingetreten war und er nicht mehr imstande war, wie friber Gedichte
zu lernen, aber zu Botengingen usw. lieB er sich noch gut verwenden. In den folgen-
den Jahren nach der Anstaltsaufnahme traten nun niemals grofle typische Krampf-
anfalle auf, sondern nur ganz leichte Schwindelantalle oft bis zu 25 an einem Tag,
und zwar 10 Jahre lang etwa immer nur in Perioden von 2—4 wochenlanger Dauer
und Abstinden von 2-—3 Monaten. Frst vom Jahre 1917 ab, also etwa 12 Jahre
nach seiner Anstaltsaufnahme, verschwand das periodenweise Auftreten der
Schwindel. Die Schwindel traten fast alle Tage auf, aber in kleiner Anzahl, oft
nur ein Schwindel am Tage, aber hiufig auch nachts und mitunter oft nachts mehr
wie am Tage. Im Jahre 1907 machte er nach den Angaben des Krankenblattes
im AnschluB an eine Angina eine schwere Myokarditis durch mit Pulsverlangsarmung
bis zu 24 Schlidgen in der Minute, Verbreiterung der Herzdimpfung und unreinen
2. Ton itber der Herzspitze. Auch wurde dabei Nystagmus beobachtet bei Augen-
wendung nach rechts. Im Jahre 1933 wurde Patient wegen Geistesschwiche ent-
mindigt. Sonst ist wihrend der Jahre von 1911—30 nichts Besonderes zu erwahnen,



Uber hydrocephalische Hemiatrophia cerebri. 395

abgesehen von den haufigen Schwindeln und dem Fehlen echter epileptischer
Krampfanfille, Patient beteiligte sich bei Kaffee- und Millfuhren, war immer
freundlich, gleichmiBig, zuginglich und zu Scherzen aufgelegt.

Am 22.10. 30 wurde Patient nach der hiesigen Anstalt Zschadrafl bei Colditz
verlegt. Er machte bei der Aufnabme hier einen schwachsinnigen, leicht lappischen
Eindruck, beschiftigte sich etwas im Hause, half mit in der Kiiche, war meist
heiterer Stimmung, ab und zu etwas leicht verstimmt, rauchte gern seine Pfeife,
unterhielt sich gern mit anderen Kranken, zeigte dabei eine schlecht artikulierte
Sprache, die auch natiirlich sehr wortarm war wie bei Schwachsinnigen, aber
irgendwelche Erscheinungen einer motorischen oder sensorischen Aphasie wurden
nicht beobachtet. Auch hier in ZschadraBl wurden seit seiner Aufnahme nur leichte
Schwindelanfille beobachtet ohne Secessus inscii, und keine typisch epileptischen
Krampfanfille. Seit 1932 trat dann die Neigung auf, andere Kranke zu bestehlen,
namentlich nahm Patient seinen Mitpatienten hiufig Tabak fort, beteuerte auf
Vorhalt verschmitzt immer wieder, er sei es nicht gewesen, versprach dann auch
wieder nicht mehr stehlen zu wollen, muBite aber wegen seiner fortgesetzten Mause-
reien dann doch noch nach einem geschlossenen Hause verlegt werden. Das Stehlen
von Tabak usw. konnte er auch hier nicht lassen. Im tbrigen nahm die Demenz
noch mehr zu und etwa seit dem Herbst, im Dezember 1933, wurden auch wieder
mehrere echte typische epileptische Krampfanfille beobachtet, meist aber ohne
Secessus inscii. Erst Ende 1934 traten schwere Anfille, ab und zu mit Secessus
inscii, auf und Patient starb am 4. 1. 35 nach mehreren schweren Anfillen im Zu-
stand schwerer Somnolenz und Benommenheit im Status epilepticus und an einer
Bronchopneumonie.

Aus dem Sektionsprotokoll: Doppelseitige Bronchopneumonie der Unterlappen.

Herz. Dilatiert, Muskulatur hypertrophisch. Klappenapparat am rechten Herzen
intakt., Klappen der Mitralis zeigen geringe weilliche narbige Verdickungen, Wand-
starke der Kammermuskulatur links 2%/, cm.

An den iibrigen Organen kein bemerkenswerter krankhafter Befund.

Gehirnbefund. Hirngewicht 1060 g, Schidelkapazitit 1500 cem. Weiche Hirn-
héute, namentlich iiber der linken Hemisphire leicht weilllich verdickt, aber gut
abziehbar (Abb. 1 u. 2).

Makroskopisch. Starke Hemiatrophie der gesamten linken GroBhirnhemi-
sphire. Windungen vollkommen erhalten in ihrer Konfiguration, gegen rechts
nur verschméalert, Sulci verstrichen, schwappendes Gefiihl bei Druck auf die linke
Hirnhemisphare. Das Kleinhirn zeigt eine stark sklerotische Atrophie der rechten
Hemisphéare, Kleinhirnwindungen der rechten XKleinhirnhemisphire gegeniiber
links verschmailert.

Auf einem Gehirndurchschnitt durch das Gehirn bietet sich folgendes Bild
{s. Abb.3u.4): Die gesamte linke Hemisphare wird gebildet von einem schwappenden
Sack, angefiillt mit klarer hydrocephalischer Fliissigkeit. Die Wand dieses Sackes
besteht nur aus der Hirnrinde und einer ganz diinnen Markauskleidung, die nur
aus den Fibrae arcuatae besteht. Die Innenfliche der hydrocephalisch degenerierten
Hemispharenwand ist glatt und glinzend. Etwas blutgefiillte GefaBe sind in ihr
sichtbar.

In der vorderen Halfte sieht man auf dem Bilde eine Zweikammerung durch
eine von der Rinde nach dem Zentrum gehende diinne Lamelle, die offenbar den
zugrunde gegangenen grauen Stammganglien und der zugrunde gegangenen Pro-
jektionsfaserung entspricht. Vollkommen geschwunden sind links weiterhin, wie
aus der Abbildung ersichtlich, der Balken, Fornix, Corpus striatum und Thalamus.
Auch das Ammonshorn ist sehr stark atrophisch. Man sieht im Bild nur erhalten
den roten Kern, Hirnschenkelfufl und Substantia nigra, ferner die Massa intermedia
und Commissura subthalamica als ganz ditnne Gewebsbriicken. Auch der 8. Ventrikel
ist erweitert. Auch rechts ist die Balkenfaserung stark atrophisch.

23*
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Eine mikroskopische Untersuchung der erhaltenen Hirnrinde ergab im Nissl-Bild
Zellausfille in allen Schichten von verschiedener Intensitét, hauptsiehlich in der
2., 3., 4. und 5. Schicht, Die Zellen sind: teilweise uncharakteristisch verandert,
im Sinne der chronischen Degeneration geschrumpft, teilweise aber auch ver-
grofert mit staubformigen Zerfall der Nissl-Schollen. Auch sind die Fortsétze stellen-
weise nur wenig kenntlich. Charakteristisch ist im Nissl-Bild ferner der verbreiterte
kernlose gliose Rindensaum und an einzelnen Stellen in den tieferen Schichten
Andeutung von Status spongiosus.

Im Holzer-Bild finden sich allenthalben ein stark verdickter faseriger glidser
Rindensaum und eine Vermehrung der Gliafaserung mit Einlagerung von zahl-

Abb. 1. Hemiatrophie der linken GroShirnhemisphare.

reichen faserbildenden Astrocyten auch in allen tieferen Schichten bis zur 5. und
6. Rindenschicht. Der verdickte gliose Rindensaum zeigt im Holzer-Bild auch
stellenweise Chaslinsche Wirbelbildungen.

Die anschlieBende Markzone ist, soweit sie erhalten ist, stark durch gliose
Faserbildung sklerosiert.

Im Markfaserbild sind gut erhalten nur die Fibrae arcuatae. Unterhalb dieser
Fibrae arcuatae ist ein markfaserfreier schmaler Saum (im Holzer-Bild stark glios).
Nirgends Andeutungen von aus der Rinde abgehenden erhaltenen Projektions-
fagern. Das Markfaserbild der Rinde selbst zeigt sich relativ wenig atrophisch
verandert, doch bestehen auch hier Lichtungen der supra- und der intraradisren
Faserungen und stellenweise auch Ausfille in der Tangentialfaserung. Keine Ver-
mehrung der Hortegaglia bei Anwendung der Kanzlerschen Hortegamethode.
Nirgends auch Andeutungen von entzimdlichen Erscheinungen.
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Im Fettbild mit Scharlachrot lassen sich mnirgends Zeichen eines Abbaues
nachweisen und in den Nerven- und Gliazellen sind nirgends lipoide Substanzen
mehr anzutreffen. Auch die GefiBwandzellen und die periadventitiellen GefsB-
raume sind frei von lipoiden Abbauprodukten.

Kleinhirn. Im Markscheidenbild zeigen sich in der atrophischen linken Klein-
hirnhemisphére die meisten Markstrahlen der Lamellen vollkommen marklos,
das iibrige zentrale Marklager ist nicht auffallend gelichtet. Nur das VlieB des
Nucleus dentatus zeigt gelichtete Markstrahlung. Im Nissl-Bild fehlen in den atro-
phischen Marklamellen die gesamte Kérnerschicht und alle Purkinje-Zellen. Die
Schicht der Bergmannschen Zellen ist gewuchert zu einer 4—6-reihigen Reihe.

Abb. 2. Hemiatrophie der linken GroBhirnhemisphire mit kontralateraler Atrophie der
rechten Kleinhirnhemisphare.

Im Holzer-Bild starke Gliose der Molekularschicht und der atrophischen Mark-
strahlenlamellen. Im Fettbild geringe Zeichen von noch vorhandenem Abbau ab
und zu in den Geféllscheiden. Das Bielschowsky-Silberbild zeigt in den atrophischen
Gebieten neben dem Fehlen der Purkinje-Zellen auch vollkommenen Schwund
der Korbe und der Parallelfaserung. Nur in den nicht ganz atrophischen Teilen
waren einige Korbe und Parallelfaserung erhalten.

Es handelt sich in unserem Falle also um einen im 46. Lebensjahre
verstorbenen Patienten, der erblich nicht belastet, in den ersten Lebens-
jabren einen , Veitstanz mit chronischem Nervenleiden® durchgemacht
hat, worunter wohl unzweifelhaft choreatische athetotische Reizerschei-
nungen mit rechtsseitiger Parese gemeint sind. Patient entwickelte sich
weiterhin aber geistig zunichst normal, zeigte gute Fahigkeiten, war



328 Max Liebers:

in der Schule sogar Klassenerster. Im Alter von etwa 10 Jahren traten
dann die ersten epileptischen Krampfanfille auf, meist am Tage und in

Abb. 3. Durchschnitt durch das Gehirn: vordere Hilfte. Hydrocephalus der ganzen linken
Hemisphiire, Zweikammerung. Atrophie des Balkens, Thalamus, Corpus striatum,
Ammonshorn. ‘

Abb. 4. Durchschnitt durch das Gebhirn: hintere Halfte. Einkammerig hydrocephalisch
erweiterte hintere Hilfte der linken Hemisphére.

Anfallsgruppen von 3—4 Wochen Dauer mit Pausen von mehreren
Wochen bis ¥/, Jahr, wihrend von Athetose in dieser Zeib nichts mehr
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beobachtet wurde. Patient kam dann im Jahre 1905 deswegen zuerst
in Anstaltsbehandlung. Bei der Aufnahme wurden nur ein leichter
Schwachsinn und. eine rechtsseitige cerebrale spastische Kinderlihmung
festgestellt. Bemerkenswert ist nun, dal} sich durch Anstaltsbehandlung
und Brommedikation die ersten 12 Jahre etwa niemals epileptische
Krampfanfalle, sondern taglich nur Schwindel zeigten ohne Secessus
inscii und in Gruppen bzw. Perioden von 4—6wdchentlicher Dauer und
freien Zwischenzeiten von 1-—3 Monaten. Erst etwa nach 12 Jahren
horte das perioden- und gruppenweise Auftreten von Schwindeln auf.
Die Paroxysmen traten von da ab fast taglich auf und vor allen Dingen
einige Jahre lang im Gegensatz zu frither nachts oft hiufiger wie tags-
itber. Etwa von Mitte 1925 ab traten die Schwindel dann wieder mehr
tagsiiber 1-—3 an der Zahl auf. Im Verlauf der Jahre nahm die Demenz
zu, aullerdemn kamen in den letzten 2—3 Jahren der Anstaltsbeobach-
tung noch neu hinzu auffallend schlechte Charakterziige, vor allen die
Neigung zum Stehlen. Im iibrigen beteiligte sich Patient bis zuletzt
immer an Botengingen und etwas an Arbeiten im Hause, konnte auch
bis zuletzt ganz gut laufen und in beschrinkter Weise auch den rechten
Arm mit gebrauchen, sich auch selbst aus- und anziehen. Besonders
hervorgehoben und bemerkt soll werden, daB auch die Sprache bis
zuletzt erhalten war, nur natiirlich wenig wortreich infolge seines Schwach-
sinns aber ohne aphasische Erscheinungen. Erst einige Monate vor
dem Tode wurden dann wieder neben den Schwindeln auch typische
epileptische Krampfanfille beobachtet, aber zunichst ohne Secessus
inscii. Erst wihrend der schweren Anfille einige Wochen vor dem Tode
gesellte sich zu den Anfillen unfreiwilliger Harnabgang, wenn auch
nicht regelmaBig. Patient starb dann im Status epilepticus und an einer
gleichzeitigen doppelseitigen Bronchopneumonie.

Bei der Sektion fand sich nun, abgesehen von der beiderseitigen
Bronchopneumonie, eine Hemiatrophie der linken Grofhirnhemisphire
mit kontralateraler rechtsseitiger Kleinhirnatrophie. Die Hemiatrophie
war aber nicht bedingt durch sklerosierende Prozesse, die bei Hemi-
atrophie ohne gleichzeitige Porencephalien und mikrogyrischen und ule-
gyrischen Rindenverinderungen ja meist die Ursache bilden, sondern
die Hemiatrophie war entstanden durch einen enormen Hydrocephalus
ex vacuo. Dieser Hydrocephalus ex vacuo hatte sich gebildet nach zu-
grunde gehen des gesamten Marklagers der linken Hemisphéire und nach
Degeneration der gesamten grauen Kernmassen des Thalamus und des
Corpus striatum. Makroskopisch bestand die linke Hemisphire nur aus
einem schwappenden Sack mit glatter Innenfliche und gefiillt mit klarer
hydrocephaler Fligsigkeit. Die Wand des Sackes bestand iberall nur
aus der Hirnrinde und einer schwachen diinnen Markauskleidung, die,
wie die mikroskopische Untersuchung ergab, nur aus den Fibrae arcuatae
gebildet wurde und sich auBerdem stark glios verindert zeigte. Der
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vordere Teil der in einen schwappenden Sack verwandelten Hemisphire
wird, wie die Abbildung zeigt, durch eine stellenweise fast papierdiinne
Lamelle in zwei Kammern geteilt. Aufler dem Verlust des ganzen Mark-
lagers zeigten sich auch geschwunden links vollkommen der Balken und
Fornix. Diese Lamelle stellt offenbar den letzten Rest der zugrunde
gegangenen - Projektionsfaserung und der grauen Stammganglien dar.

Die mikroskopische Untersuchung des erhaltenen Rindenmantels ergab
auch offenbar durch retrograde Degeneration und mangelhafte Gefal-
versorgung bedingte Schadigungen der Rinde, die im wesentlichen be-
standen aus einer an verschiedemen Stellen verschieden starken Zell-
armut fast aller Schichten und einer starken Rindengliose und an ein-
zelnen Stellen in den tieferen Schichten auch einen leichten Status
spongiosus erkennen lieflen. Bemerkenswert ist ferner, daf} sich nirgends
entziindliche Erscheinungen und auch nirgends mehr Zeichen eines
frischeren Abbaues nachweisen lassen und daB iberall in der Rinde
glidse Ersatzwucherungen Platz gegriffen hatten.

Die Untersuchung der atrophischen rechten Kleinhirnhilfte ergab
eine hochgradige Atrophie und Gliose der Molekularschicht, vollkommenen
Schwund der Purkinje-Zellen, Verbreiterung der Bergmannschen Glia-
zellenschicht und Schwund der Kornerschicht in den atrophischen Mark-
lamellen. Der Nucleus dentatus zeigt keinen deutlichen oder héchstens
unbedeutenden Ausfall der Ganglienzellen, ebenso war das Mark des
VlieBes nur gering im Markfaserbild geschwunden. Die Markfaserung
des iibrigen Hemisphirenmarkes der rechten Kleinhirnhilfte liefl eben-
falls, abgesechen von den eben erwihnten atrophischen kleinen Mark-
lamellen, keinen erheblicheren deutlichen Schwund erkennen. Im Klein-
hirn war nur ganz vereinzelt in den adventitiellen Gefiafischeiden da
und dort noch eine fettbeladene Kérnchenzelle oder freies Fett zu
erkennen, ebenso zeigten sich einige fixe Gliazellen in den glidsen Partien
noch im Fettbild mit wenigen Fettkiornchen beladen, ein Zeichen also
dafiir, daBf im Kleinhirn noch spérliche Reste von Abbauerscheinungen
vorhanden waren.

Im Bielschowsky-Silberbild zeigten sich auBer den Purkinje-Zellen in
den atrophischsten Teilen die Kgrbe um die Purkinje-Zellen vollkommen
geschwunden und ebengo fehlten anch -die Parallelfasern in diesen Ge-
bieten vollkommen. Nur in,einigen weniger atrophischen Marklamellen
waren ab und zu noch exmge JKérbe oft rudimentéir erhalten und auch
einzelne Parallelfasern. -

Uberblickt man die klinischen Daten in Verbindung mit dem ana.-
tomischen Befund, so ergibt sich, daf} der Fall zunichst einmal in klini-
scher Hinsicht bemerkenswert ist. 'Wie schon erwihnt, wurde die Sym-
ptomatologie beherrscht von den zahlreichen Schwindelanfallen, die
zunichst periodenweise, dann téglich allein in Erscheinung traten ohne
epileptische Krampfanfille. Denn nur einige Jahre lang nach dem
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ersten Auftreten von epileptischen Krampfanfillen im Alter von 10 Jahren
traten Krampfanfille auf und dann spiter erst wieder die letzten 2 bis
3 Monate vor dem Tode. Bekanntlich wird das alleinige Auftreten von
Petit mal-Anfillen beim Erwachsenen mit als ein Charakteristikum fiir
genuine Epilepsie betrachtet und differentialdiagnostisch auch nach
Bumke gegen blofie symptomatische Evpilepsie bzw. Jacksonsche Epi-
lepsie, an die man doch mit Riicksicht auf den anatomischen Befund
vielleicht héitte denken konnen, gewertet. Dall das Fehlen von typischen
- epileptischen Krampfanfillen und das alleinige Auftreten von Petit mal-
Anfillen etwa nur der angewandten Bromtherapie zuzuschreiben wire,
erscheint mir wenig glaubhaft. Wohl wissen wir, daf bei organisch
bedingten symptomatischen Epilepsien und auch bei Epilepsien von
Jackson-Typ neben typischen epileptischen Krampfanfillen auch Petit
mal-Anfille vorkommen kénnen, namentlich auch unter der Einwirkung
der Bromtherapie, aber das alleinige Auftreten von nur Petit mal-Anfillen
iiber so lange Zeit wie bei unseren Patienten, ist immerhin bemerkens-
wert. Bemerkenswert ist ferner auch der Wechsel von zundchst nur
tagsiiber auftretenden Schwindelanfallen nach vielen Jahren mit auch
nachts hiufiger auftretenden Paroxysmen. Wir miissen annehmen, dafl
auch dieser Verinderung des Anfalltypus eine Anderung in den patho-
physiologischen Vorgingen fiir die Entstehung der Paroxysmen, iiber
die wir ja nichts ndheres Bestimmtes aussagen kénnen, zugrunde liegen
mubB. Hochstwahrscheinlich miissen, wie auch in anderen Fillen von
nur nichtlicher Epilepsie, die Entstehungsbedingungen des Schiafes,
tiber die wir ja auch nur wenig Sicheres wissen, mit die Ursache fiir die
nur nachts auftretenden Krampfanfille und Paroxysmen bilden. Es
sel nur erwahnt, dal man zur Erklirung dafiir auf die auch oft beim
Gesunden im Schlafe auftretenden leichten motorischen Reizerschei-
nungen und unwillkiirlichen spontanen Bewegungen, den Lagerwechsel
usw. hingewiesen hat. Doch ist von diesen Erscheinungen bis zu den
motorischen Kriampfen fiir die Erklirung wohl noch ein recht weiter
Weg. Daf} jedenfalls aber bei den nichtlichen Anfillen der Epileptiker
nicht die Nacht als solche, sondern nur der Schlaf die Ursache ist, geht
daraus hervor, worauf vor allem Oppenheim in seinem bekannten Lehr-
buch der Nervenkrankheiten hinweist, dafl die nichtlichen bzw. Schlaf-
anfille oft bei Nachtarbeitern wie bei Backern und Druckern auch tags-
iiber nur wihrend des Schlafens anfzutreten pflegen. Auch daB die
Schwindelanfalle ebenso wie die in den letzten Monaten ab und zu auf-
getretenen typischen epileptischen Krampfanfille, die iibrigens, wie noch
bemerkt werden soll, keinen Jackson-Typ, sondern universellen Charakter
hatten und sich nicht auf die paretische Seite beschrinkten, meist ohne
Secessus inscii verliefen, soll besonders hervorgehoben werden. Auch
fiir den Secessus inscii bei epileptischen Anfillen kommt sicher nicht
nur neben der augenblicklichen Fiillung der Blase die Schwere der
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Benommenheit in Frage, sondern selbstéindige Storungen des Harnablas-
sungsmechanismus.

Unser Fall ist klinisch aber weiterhin ganz besonders wichtig unter
Beriicksichtigung der schweren anatomischen Destruktionsprozesse des
ganzen linken Hemisphérenmarkes und der linken Stammganglien fiir
die Frage der Suprematie der linken Hemisphare fir die Sprache. Wenn
auch die Grundannahme zu Recht besteht, daB die linke Hemisphire
eine Uberwertigkeit fir die Sprache besitzt, so ist diese Lehre doch
durch zahlreiche Beobachtungen in der letzten Zeif, in denen bei Zer-
stérung der linken Hemisphire keine Aphasie auftrat oder sich véllig
zuriickbildete, stark erschiittert worden.

Einmal wissen wir, daf} namentlich bei Kindern rechtshirnige Herde
auch aphasische Erscheinungen hervorrufen kénnen und dann sind ver-
schiedene Forscher, vor allem Niessl v. Mayendorf dafiir eingetreten,
daB die rechte Hemisphire bei Zerstérung der Sprachzentren in der
linken eben vikariierend fiir die Sprachfunktion eintreten kann. Fir
unseren Fall muf diese Annahme unbedingt zu Recht bestehen, denn
es ist ausgeschlossen, dal bei dem Zugrundegehen der gesamten Pro-
jektions- und Assoziationsfaserung der linken Hemisphire die links-
seitigen Rindensprachzentren fiir das Zustandekommen der Sprache
noch eine geitngende Funktionsfiahigkeit behalten haben konnten, zumal
die Rinde der ganzen linken Hemisphire, wenn auch duferlich intakt,
so doch bei mikroskopischer Untersuchung, soweit sie vorgenommen
werden konnte, wie oben erwihnt, ebenfalls sich krankhaft verdndert
zeigte. Die Sprache war ja bei unserem Patienten, wie wir sahen, etwas
unbeholfen und nicht scharf artikuliert und moduliert, aber er konnte
doch bis zuletzt sich in beschrinkter Weise noch ganz gut unterhalten
wnd sprechen und zeigte vor allen Dingen keine aphasischen Stérungen
irgendwelcher Art.

Dieselben Erwigungen, wie fiir die Sprache, gelten auch hinsichtlich
der Bedeutung der linken Hemisphire fir die pyramidale und extra-
pyramidale Motorik der rechten Kérperseite. Auch hier waren ja fiir die
Willkiirbewegung nach Zugrundegehen der ganzen Pyramidenfaserung
links die Moglichkeiten, daB motorische Impulse von der linken Zentral-
windung nach der rechten Korperseite gelangen konnten, fast ganz aus-
geschlossen. Auch hier missen wir annehmen, daB die rechte Hemisphéare
vikariierend die erhaltenen Reste der Willkiirbeweglichkeit der rechten
Seite mit iibernommen hat vielleicht durch vorhandene ungekreuzte
Pyramidenfasern oder auf dem Wege der ungekreuzien Pyramidenvorder-
strangbahn.

Auch die extrapyramidalen Funktionen der linken Stammganglien
miissen bei ihrem fast vollkommenen Fehlen mit von der anderen Seite
iibernommen worden sein, wenn wir uns vergegenwirtigen, daf Patient
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ganz gut laufen und stehen konnte, auch sonst keine extrapyramidalen
Symptome zeigte.

Deutliche Kleinhirnsymptome wurden klinisch nicht festgestellt.

Schlielich mufl noch die Frage nach der Genese des Zerstorungs-
prozesses erortert werden. Sie ist immer recht schwierig in allen Fillen
wie hier, wo es sich um vollkommen abgelaufene Prozesse handelt. Anch
wenn man versucht, den klinischen Verlauf mit zur Erklirung heran-
zuziehen, kommt man iiber Vermutungen von mehr oder groBerer Wahr-
scheinlichkeit nicht hinaus, Dall es sich um encephalitische entziind-
liche Vorginge gehandelt hat, ist wohl ansgeschlossen, dagegen spricht
schon die Einseitigkeit des Befundes, der sich auf die linke Hemisphire
beschrankt. Viel wahrscheinlicher und wohl ziemlich sicher, namentlich
auf Grund der Untersuchungen von Schwarz, Siegmund, Fink u. a., ist
an Blutungen und encephalomatische Prozesse zu denken, wie sie be-
kanntlich vor allen Dingen durch das Geburtstrauma hervorgerufen
werden. Das Zuriicktreten bzw. Fehlen der sklerotischen Prozesse hinter
den zur Erweichung und hydrocephalischen Degeneration fithrenden
porencephalischen Vorgdngen ist ja nach den Untersuchungen von Spatz
ein Charakteristikum fir das jugendliche Gehirn, das weniger zur glidsen
Ersatzbildung als eben zu porencephalischen Nekrosen neigt. Von einem
Geburtstrauma selbst ist in der Anamnese unseres Falles allerdings nichts
bekannt, doch schlieBt das die Tatsache an und fiir sich nicht aus. Die
Geburtstraumen bilden ja bekanntlich die Hauptursache fiir solche Blu-
tungen, Auflockerungs- und Erweichungsprozesse im Gehirn des Neu-
geborenen. s ist nur bekannt, dafi Patient in friihester Kindheit, wann
hat sich nicht ermitteln lassen, an Veitstanz mit chronischem Nerven-
leiden gelitten hat. Wir konnen auf Grund dieser Angabe wohl an-
nehmen, dal der ProzeB zuerst das Corpus striatum ergriffen hat und
zu den fiir die Affektion dieses Gehirnteiles charakteristischen typischen
athetotischen Erscheinungen und unter Mitbeteiligung der Pyramiden-
faserung in der inneren Kapsel zur rechtsseitigen Hemiparese gefiihrt hat.
Erst spiter traten dann epileptische Krampfanfille im 10. Lebensjahr
auf, die dann spater nach einigen Jahren wieder aussetzten und von
leichten Petit mal-Anfillen ersetzt wurden. Daf eine Blutung aus einem
arteriellen Gefdll das gesamte Hemisphirenmark inkl. der Stammgan-
glien ohne Beteiligung der Hirnrinde zerstért hat, ist mit Riicksicht auf
die arterielle GefaBversorgung des Gehirns wohl wenig wahrscheinlich.
Auf Grund besonders der Schwarzschen Untersuchung wissen wir aber,
daff vor allen Dingen Blutungen aus der Vena terminalis die ganze
Marksubstanz erweichen lassen konnen. TFreilich handelte es sich in den
Sechwarzschen Fillen meist wm Fille, die bald nach der Geburt starben.
Immerhin muf auch in unserem Falle an eine solche Erklirungsmog-
lichkeit gedacht werden. Auffallend dabei ist weiterhin und bemerkens-
wert, dal auch Thalamus und die grofen Stammganglien mit in den
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Zerstorungsprozefl einbezogen worden sind, die gewdhnlich relativ gut
erhalten zu bleiben pflegen und nach einer Mitteilung von Siegmund
unter 122 Fillen von porencephalischen Defekten nur 21mal mitbefallen
und nur selten bis auf geringe Reste wie in unserem Falle mitzerstort
waren.

Von grofiem Interesse ist dann auch die kontralaterale Kleinhirn-
hemispharenatrophie. Die pathologische Anatomie des Kleinhirns ist
ja kiirzlich in drei Arbeiten von Hans-Joachim Scherer griindlich erértert
und untersucht worden. Soweit ich aber daraus ersehe, fehlen eingehende
Untersuchungen iiber solche kontralaterale Atrophien bei grofien Hirn-
lasionen, wie in unserem Falle, noch sehr. Sie sind frither von André
Thomas und Kononova beschrieben und untersucht worden. Auch in
ihren Fillen beschrinkte sich die Atrophie auf die Kleinhirnhemisphére
und verschonte den Wurm wie in unserem Falle und betraf haupt-
sichlich nur die Kleinhirnrinde, doch waren die grauen Kerne besonders
des Nucleus caudatus und embolus mitbefallen. Es bestanden ferner
in den Killen dieser Autoren nirgends Gefifildsionen oder Neuroglia-
wucherungen. Charakteristisch fiir unseren Fall ist nun, daf} die Atrophie
auch nur die Kleinhirnrinde betraf, und zwar Kornerschicht, Purkinge-
Zellen und Molekularschicht und daf sich der Nucleus dentatus nicht
deutlich geschiidigt zeigte, daB die Markstrablen der Lamellen ge-
schwunden und gliés verandert waren, da8 aber die zentrale Hauptmark-
masse sich nicht auffallend gelichtet zeigte, weil ihre Markmasse zum
groften Teil aus afferenten Fasern besteht. Die geringe Lichtung der
Markfaserung im VlieB beruht wohl sicher auf dem Ausfall der Purkinge-
Neurone und ihrer Neuriten.

Literaturverzeichnis.

André, Thomas . Kononova: Ref. Neur. Zbl. 1912. — Bumbke: Lehrbuch der
Geisteskrankheiten, 3. Aufl. 1829. — Scherer, Hons Joachim: Z. Neur. 136, 139 u.
145. — Oppenheim: Lehrbuch der Nervenkrankheiten, 7. Aufl. 1923. — Schob:
Pathologische Anatomie der Idiotie. Handbuch der Geisteskrankheiten von Bumke,
Bd. 7. 1930.



