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Uber hydrocephalisehe Hemiatrophia eerebri 1. 
Von 

Oberregierungsmedizinalrat Dr. Max Liebers, Zschadz'al3. 

Mit 4 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 13. April 1935.) 

Vollst/tndige Hemiatrophien einer ganzen Grol3hirnhemisph~tre ohne 
porencephalische Rindenprozesse oder mikrogyrische oder ulegyrische 
P~indenver/£nderungen sind, sower  ieh die Literatur iibersehe und, wenn 
ich auch meine eigenen Erfahrungen berficksichtige, wohl ein relativ 
seltenes Vorkommnis. Es handelte sich bei den Tr/igern solcher Gehirne 
wohl immer um Idioten, bzw. Imbezille mit  Hemiplegie und epileptischen 
Kr£mpfen, die meist auch schon friihzeitig starben. 

Makroskopisch fanden sich in solchcn F£11en moist progressive sklero- 
sierende Rindenatrophien~ bei denen sowohl das ganze Marklager a]s 
auch die Rindenwindungen sich verkleinert zeigten~ wobei abet Zahl 
und Anordnung der Windungen nicht ver/indert waren. Aul~erdem fand 
sich dabei meist auch eine Erweiterung der HimhSh]en, und der Balken 
war ebenfalls erheblich atrophisch, ebenso der Thalamus und seltener 
auch das Corpus striatum. Zwar ist yon Fischer und Siegmund auch fiir 
solche F/~lle, bei denen ganze Hirnlappen durch hydrocephalische Erwei- 
terung und Atrophie in einen schwappenden Sack verwandelt waren, 
der Ausdruck ,Rindenblasenporencephalie" vorgeschlagen worden, doch 
m6chte ich dem Vorschlage Schobs beipfliehten, der den Begriff der 
Porencephalie nur auf die yon der t~inde ausgehenden trichter- oder 
spa]tf6rmigen naeh der Tiefe reiehenden Defekte begrenzt wissen wi]l 
und die :Bezeiehnung ,,hydroceThalische Hemiatrophie" fiir solche F£]le 
vorschlagen, bei denen, wie in meinem noch zu sehildernden Falle, die 
t~indensubstanz ebcn nirgends mit in den Defekt eingeht. Zingerle, 
Spatz und Siegmund nehmen ja bekanntlich an, dal3 auch in den reinen 
F/illen yon 1)orencephalie die ~ul~ere Begrenzung des Defektes immer 
yon einem schmalen Rindensaum gebildet wird, der dann allm/£hlich 
zugrunde gehen kann, so dal3 dann die weichen ttirnh/~ute die /~ul3ere 
Begrenzung bilden k6nnen. 

Im folgenden sei nun ein Fall kurz beschrieben yon linksseitiger 
Hemiatrophia cerebri mit  gleichzeitiger kontralateralen rechtsseitigen 
sklerotischen Kleinhirnatrophie, der dadurch bemerkenswert ist, dal3 die 
Hemiatrophie bedingt war nicht durch sklerosierende Prozesse, sondern 

1 Naeh einem Vortrag in der ~'sychiatrisch-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,  Tha lamus  und  Corpus s t r ia tum.  
Der Fal l  ist deswcgen auch wciterhin besonders in teressant  und  bedeu- 
tungsvoll ,  weft der betreffende Pa t i en t  erst im Alter  yon  46 Jah ren  s tarb 
und  klinisch Erscheinungen bet,  die einen so schwer destruiercnden 
GehirnprozeB nieht  im entferntes ten hg t ten  ve rmuten  lassen, u n d  der 
auch bis zuletzt  noeh, obwohl die gesamte Projekt ionsfaserung und  
Assoziationsfaserung der l inken Hemisphgre und  die grauen S tamm- 
ganglien zugrunde gegangen waren u n d  aueh die l%inde schwere Ver- 

gnderungen zeigte, ein leidliches Spraehverm6gen behal ten hatte.  
Es folge zungchst  ein kurzer Auszug aus der Krankhei tsgesehiehte:  

K. Paul Arthur, geboren am 13.12. 1889. 
13bet erbliche Belastung ist nichts bekannt. Patient hat, soweit bekannt, 

sieh normal entwiekelt, auch fiber anormale Geburt hat sieh nichts in Erfahrung 
bringen lassen. Seine geistigen Anlagen waren anfangs sehr gut, er war sogar in 
der Volksschule Klassenerster. Als Kind maehte er Masern ohne Krgmpfe dutch. 
In den ersten Jahren, wann hat sich nieht ermitteln lassen, soil er an ,,Veitstanz 
mit einseitigem Nervenleiden" gelitten haben. Die ersten epileptisehen Krgmpfe 
traten mit dem 10. Lebensjahr auf. u den Anfgllen war er racist 2 Tage lung 
sehlgfrig, die Anfglle dauerten 1--3 Minuten, traten zungchst racist am Tage auf, 
und zwar in Anfallsgruppen yon 3--4 Woehen Dauer, mit Pausen yon mehreren 
Wochen bis 1/4 Jahr, Erst ira Laufe der spgteren Jahre bildete sieh ein allmghlieher 
Schwaehsinn aus mit spastiseher Lghmung des reehten Armes und Beines. Patient 
kam am 14.8.05 in die Anstalt Hoehweitzschen. Er zeigte hier bei der Aufnahme 
das typisehe Bild einer rechtsseitigen eerebralen ]-Iemiplegie. Das reehte Bein 
sehleifte etwas beim Gehen naeh, der rechte Arm wurde in der charakteristischen 
Beugestellung im Ellenbogengelenk gehalten und die Finger zeigten die typische 
ttaltung der cerebralen Kinderlghmung. Er konnte aber den reehten Arm beschrgnkt 
gebrauchen, ebenso, was gleieh an dieser Stelle angefiihrt werden soil, auch immer 
bis fast zuletzt ganz gut laufen, sieh selbst anziehen und auch bei der Aufnahme 
noeh ganz leidlieh sprechen und Gesproehenes verstehen. Es bestand psyehisch 
nut ein leiehter Schwaehsinn, sonst fanden sieh am Nervensystem, abgesehen yon 
den neurologischen Zeichen der leiehten tIemiplegie, keine krankhaften Yergnde- 
rungen, besonders reagierten die Pupil]en gut auf Lichteinfall. Im Zuffihrungs- 
zeugnis war noeh vermerkt, dab er in der letzten Zeit vor seiner Anstaltseinlieferung 
etwas zu Jghzorn neigte und dab bei ihm eine starke Verge~lichkeit fiir friiher 
Gelerntes eingetreten war u n d e r  nieht mehr imstande war, wie friiher Gedichte 
zu lernen, aber zu Botenggngen usw. lieB er sieh noch gut verwenden. In den folgen- 
den Jahren nach der Anstaltsaufnahme traten nun niemals grol~e typische Krampf- 
anfglle auf, sondern nur ganz ]eiehte 8chwindelanfglle oft bis zu 25 an einem Tag, 
und zwar 10 Jahre lung etwa immer nur in Perioden yon 2--4 wochenlanger Dauer 
und Abstgnden yon 2--3 Monarch. Erst veto Jahre 1917 ab, also etwa 12 Jahre 
nach seiner Anstal~saufnahme, verschwand das periodenweiue Auftreten der 
Schwindel. Die Sehwindel traten fast alle Tage auf, abet in kleiner Anzahl, oft 
nur ein Schwindel am Tage, aber hgufig auch naehts und mitunter oft naehts mehr 
wie am Tage. Im Jahre 1907 machte er nach den Angaben des Krankenblattes 
im Ansehlul~ an eine Angina eine schwere Myokarditis durch mit Pulsverlangsamung 
bis zu 24 Schlggen in der Minute, Yerbreiterung der I-Ierzdgmpfung und unreinen 
2. Ton fiber der Herzspitze. Auch wurde dabei I~ystagmus beobachtet bei Augen- 
wendung nach rechts. Im J~hre 1933 wurde Patient wegen Geistessehwgche ent- 
mfindigt. Sonst ist wghrend der Jahre yon i911--30 nichts Besonderes zu erwghnen, 



lJber hydroeephalisehe Hemiatrophia eerebri. 325 

abgesehen yon den hgufigen Sehwhadeln und dem Fehlen echter epileptiseher 
Krampfanfglle. Patient beteiligte sich bei Kaffee- und Mfi]l{uhren, war immer 
freundlich, gleiehm~iBig, zuggnglich und zu 8cherzen aufgelegt. 

Am 22.10.30 warde Patient naeh der hiesigen AnstMt ZschadraB bei Colditz 
verlegt. Er m~chte bei der Aufnahme hier einen schwachsinnigen, leieht lgppisehen 
Eindruek, besehgftigte sieh etwas im Hause, half mit in der Kiiche, war meist 
heiterer Stimmung, ab und zu etwas leieht verstimmt, rauchte gern sehae Pfeife, 
unterhielt sieh gern mit anderen Kranken, zeigte dabei eine schleeht artikulierte 
Sprache, die auch natfirlieh sehr wortarm war wie bei Schwachsinnigen, aber 
irgendwelche Ersoheinungen einer motorischen oder sensorischen Aphasie wurden 
nieht beobaehtet. Aueh hier in ZsehadraB wurden sei~ sdner Aufnahme nut leiehte 
SehwindelanfMle beobaehtet ohne Seeessus inseii, und keine typiseh epileptisehen 
Krampfanfglle. Seit ]932 trat dann die Neigung auf, andere Kranke zu bestehlen, 
n~mentlieh nahm Patient seinen Mitpatienten hgufig Tabak fort, beteuerte auf 
VorhMt versehmitzt immer wieder, er sei es nieht gewesen, versprach dann aueh 
wieder nicht mehr stehlen zu wollen, muBte aber wegen seiner fortgesetzten Mause- 
reien dann doch noch naeh einem geschlossenen Hause verlegt werden. Das Stehlen 
yon Tabak usw. konnte er aueh bier nieht lassen. Im tibrigen n~hm die Demenz 
noeh mehr zu und etwa seit dem I-Ierbst, im Dezember 1933, wurden auch wieder 
mehrere echte typische epileptische Ka~ beobachtet, meist aber ohne 
Secessus inscii. Erst Ende 1934 traten schwere Anfglle, ab und zu mit Secessus 
inseii, auf und Patient starb am 4.1.35 nach mehreren schweren AniMlen im Zu- 
stand schwerer Somno]enz und Benommenheit im Status epilepticus und an einer 
Bronehopneumonie. 

Aug dem Sektionsprotokoll: Doppelseitige Bronchopneumonio de," Unterlappen. 
Herz. Dilatiert, Muskulatur h3qoertrophiseh. Klappenappara~t am rechten gerzen 

intakt. Klappen der MitrMis zeigen geringe weil]liche narbigeVerdickungen, Wand- 
starke der Kammermuskulatur links 2~/z cm. 

An den iibrigen Organen kein bemerkenswerter krankhafter Befund. 
Gehir~be/ur~l. tIit~agewicht 1060 g, Schadelkaloazit~it 1500 ecm. Weiche Hirn- 

hgute, namentlieh fiber der linken Hemisph&re leieht weiBlich verdickt, aber gut 
abziehbar (Abb. ] u. 2). 

Makroskopisch. Starke Itemiatrophie der gesamten linken GroBhirnhemi- 
sphere. Windungen vollkommen erhMten in ihrer Konfiguration, gegen reehts 
nut versehmi~lert, Sulci verstrichen, sehwappendes Gefiihl bei I)ruck auf die lhake 
Hirnhemisph&re. Das Kleinhirn zeigt eine stark sklerotisehe Atrophie der rechten 
Hemisphgre, Kleinhirnwindungen der recbten Kleinhirnhemisph~re gegenfiber 
links verschmi~lert. 

Auf einem Gehirndurchsehnitt dutch das Gehirn bietet sich folgendes :8itd 
(s. Abb. 3 u. 4): Die gesamte linke Hemisph/ire wird gebildet yon einem schwappenden 
Sack, angeftillt mit klarer hydrocephaliseher Fltissigkeit. Die Wand dieses Sackes 
besteht m~r arts der Hirnrinde und ehaer ganz diinnen Markauskleidung, die nur 
allS den Fibrae arcuatae besteht. Die Innenfl&ehe der hydroeephMisch degenerierten 
I-Iemisph~Lrenw~nd ist glatt und gl~nzend. Etwas blutgefiillte Gef/~Be sind in ihr 
sichtbar. 

In der vorderen t{~Ifte sieht man auf dem Bride eine Zweikammerung dutch 
eine yon der Rinde naeh dem Zentrum gehende dtinne Lamelle, die offenbar den 
zugrunde gegangenen grauen Stammg~nglien und der zugrunde gegangenen Pro- 
jektionsfaserung entsprieht. Vollkommen geschwunden shad links weiterhin, wie 
aus der Abbildung ersichtlich, der BMken, Fornix, Corpus striatum und ThMamus. 
Auch d~s Ammonshorn ist sehr stark atrophisch. Man sieht im Bild nut erhMten 
den roten Kern, Hirnsehenkelful3 und Subst~ntia nigra, ferner die M~ssa intermed]a 
und Commissura subthM~miea als ganz diinno Gewebsbrficken. Aueh der 3. Ventrikel 
ist erweitert. Auch reehts ist die Balkenfaserung stark atrophisch. 

23* 
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Eine mikroskopisehe Untersuchung der erhaltenen Hirnrinde ergab im Nissl-Bild 
Zellausf/~lle in allen Sehichten yon verschiedener Intensit~t, hauptsgehlich in der 
2., 3 ,  4. und 5. Schicht. Die Zellen sind teilweise uncharakteristiseh ver/~ndert, 
im Sinne der ehronisehen Degeneration geschrumpft, teilweise aber aueh ver- 
gr6Bert mit staubfSrmigen Zerfall derNissl-Sehollen. Auch sinddieForts~ttze stellen- 
weise nur wenig kenntlich. Charakteristiseh ist im Nissl-Bild ferner der verbreiterte 
kernlose gli6se f~indensaum und an einzelnen Stellen in den tieferen Sehichten 
Andeutung yon Status spongiosus. 

Im Holzer-Bild linden sieh allenthalben ein stark verdiekter faseriger gliSser 
Rindensaum und eine Vermehrung der Gliafaserung mit Einlageruag yon zahl- 

Abb. 1. Hemiatrophie der linken Gro~hirnhemisph~re. 

reiehen faserbildenden Astrocyten aueh in allen tieferen Sehiehten bis zur 5. und 
6. I~indenschicht. Der verdiekte gli6se Rindensaum zeigt im Holzer-l~ild auch 
stellenweise Chasli~sche Wirbelbildungen. 

Die anschliegende 1V[arkzone ist, soweit sie erhalten ist, stark durch gli6se 
Faserbildung sklerosiert. 

Im Markfaserbild sind gut erhalten nut die Fibrae arcnatae. Unterhalb dieser 
l~ibrae arcuatae ist ein markfaserfreier schmaler Saum (ira Holzer-Biid stark gli6s). 
Nirgends Andeutungen -con aus der Rinde abgehenden erhaltenen Projektions- 
fasern. Das Markfaserbild der l~inde selbst zeigt sich relativ wenig atrophisch 
ver~ndert, doch bestehen auch bier Lichtungen der supra- und der intraradiaren 
Faserungen ~nd stellenweise auch Ausf~lle in tier Tangentialfaserung. Keine Ver- 
mehrung der t{orgegaglia bei Anwendung der Kanzlersehen Hortegamethode. 
Nirgends aueh Andeugungen "con entz[indliehen Erscheinungen. 
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Im Fettbild mit Scharlachrot Iassen sieh nirgends Zeichen eines Abbaues 
nachweisen und in den Nerven- und Gliazellen sind nirgends ]ipoide Substanzen 
mehr anzutreffen. Auch die Gef/~i]wandzellen und die periadventitiellen Gefal]- 
r/iume sind ffei yon lipoiden Abbauprodukten. 

Kleiq~hirn. Im Markscheidenbild zeigen sich in der atrophischen linken Klein- 
hirnhemisph/~re die meisten Markstrahlen der Lamellen vollkommen marklos, 
da,s iibrige zentrale Marklager is~ nich~ auffaltend gelichtet. Nut das u des 
Nucleus den~atus zeigt geliehtete Markstrahlung. Im Nissl-Bild fehlen in den atro- 
phischen M~rktamellen die gesamte K6rnersehieht und alle Purkin#-Zellen. Die 
Schicht der Bergmannschea Zellen ist gcwuchert zu einer 4--6-reihigen Reihe. 

,4_bb. 2. Itemi~trophie der linken Gro2hirnhemisph~re mit kontralateraler Atrophie tier 
rechten Kleinhirahemisphare. 

Im Holzer-Bild starke Gliose der Molekularschicht und der atrophischen Mark- 
strahlenlamellen. Im Fettbild geringe Zeiehen yon noch vorhandenem Abbau ab 
und zu in den Gefai]scheiden. ])as Bielschowsky-SiIberbild zeigt in den atrophischen 
Gebieten neben dem Fehlen der Pur]cin]e-Zellen such vollkommenen Schwund 
der KSrbe und der Paralleltaserung. ~Nur in den nicht ganz a~rophischen Teilen 
waren einige K6rbe und Parallelfaserung erhalten. 

Es  hande l t  sich in unserem Fa l le  also um einen im 46. Lebens jahre  
ve rs to rbenen  Pa t i en ten ,  der  erblich n icht  belaste t ,  in den ers ten  Lebens-  
j a h r e n  einen ,,Vei~stanz mi~ chronischem Nerven le iden"  du rchgemach t  
hat ,  worun te r  wohl  unzweifelhaf t  choreat ische a the to t i sche  Reizerschei-  
nungen  mi t  rechtsse i t iger  Parese  gemein t  sind. P a t i e n t  entwickel te  sich 
wei terhin  aber  geist ig zunachs t  normal ,  zeigte gute  F/~higkeiten, war  



328 M~x Liebers: 

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

Abb. 3. Durchschnitt  dnrch das Gehirn: vordere I-Ihlfte. H~droeephalus der ganzen linken 
Hemisphhre, Zweikammerung. Atrophie des Balkens, Thalamus, Corpus striatura, 

Ammonshorn. 

Abb. $. Durchschnitt durch das Gehirn: hintere Hhllte. Eink~mmerig hydrocephalisch 
erweiterte hintere I:[fi,llte der linken I-lemisph~re. 

Anfallsgruppen von 3--4 Wochen Dauer mit Pausen yon mehreren 
Woehen bis t/a Jahr, w~,hrend von Athetose in die~e~ Zeit nichts mehr 
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beobaehtet wurde. Patient kam dann im Jahre 1905 deswegen zuerst 
in Anstaltsbehandlung. Bet der Aufnahme wurden nut  ein leichter 
Sehwaehsinn und eine reehtsseitige cerebrale spastisehe Kinderli~hmung 
festgestellt. ]3emerkenswert ist nun, dal3 sieh durch Anstaltsbehandlung 
und Brommedikation die ersten 12 Jahre etwa niemals epileptisehe 
Krampfanf/~lle, sondern t/~glich nut  Sehwindel zeigten ohne Seeessus 
inseii und in Gruppen bzw. Perioden yon 4--6wh(~hentlieher Dauer und 
freien Zwischenzeiten yon 1--3 Monaten. Erst etwa naeh 12 Jahren 
hhrte das perioden- und gruppenweise Auftreten yon Schwindeln auf. 
Die Paroxysmen traten yon d a a b  fast t~glieh auf und vor allen Dingen 
einige Jahre lung im Gegensatz zu friiher naehts oft h/~ufiger wie tags- 
/iber. Etwa yon Nitre t925 ab traten die Schwindel dann wieder mehr 
tagsfiber 1--3 an der Zahl auf. Im Verlauf der Jahre nahm die Demenz 
zu, aul3erdem kamen in den letzten 2--3 Jahren der Anstaltsbeobaeh- 
tung noch neu hinzu auffallend sehleehte Charakterz/ige, vet alien die 
Neigung zum Stehlen. Im tibrigen beteiligte sieh Patient bis zuletzt 
immer an Botenggngen und etwas an Arbeiten im Hause, konnte aueh 
bis zutetzt ganz gut laufen und in besehrgnkter Weise auch den reehten 
Arm mit gebrauehen, sieh aueh selbst aus- und anziehen. Besonders 
hervorgehoben und bemerkt sell werden, dug aueh die Spraehe bis 
zuletzt erhMten war, nur nattirlieh wenig wortreich infolge seines Schwach- 
sinns aber ohne aphasisehe Erseheinungen. Erst einige l~onate vet 
dern Tode wurden dann wieder neben den Schwindeln aueh typisehe 
epileptische Krampfanf~tlle beobaehtet, abet zungchst ohne Seeessus 
inseii. Erst w/~hrend der sehweren Anfalle einige Woehen vor dem Tode 
gesellte sieh zu den Anfgllen unfreiwilliger Harnabgang, wenn auch 
nicht regelmal3ig. Patient starb dann im Status epileptieus und an ether 
gleiehzeitigen doppelseitigen Bronehopneumonie. 

Bet der Sektion fund sieh nui~, abgesehen yon der beiderseitigen 
Bronehopneumonie, eine Hemiatrophie der linken Groghirnhemisphare 
mit kontralateraler rechtsseitiger Kleinhirnatrophie. Die Hemiatrophie 
war aber nieht bedingt dutch sklerosierende Prozesse, die bet Hemi- 
atrophic ohne gleiehzeitige Poreneephalien und mikrogyrisehen und ule- 
gyrisehen Rindenveriinderungen ja racist die Ursaehe bilden, sondern 
die Hemiatrophie war entstanden dureh einen enormen HydrocephMus 
ex vaeuo. Dieser Hydrocephalus ex vaeuo hatte sieh gebHdet naeh zu- 
grunde gehen des gesamten Marklagers der linken Hemisphere und nach 
Degeneration der gesamten grauml Kernmassen des Thalamus and des 
Corpus striatum. Nakroskopisch bestand die linke Hemisphs nut aus 
einem sehwappenden Sack mit glatter Innenf]/iche und geffillt mit klarer 
hydrocephaler Fliissigkei~. Die Wand des Saekes bestand iiberaI1 nut  
aus der Hirnrinde und einer schwachen diinnen Markauskleidung, die, 
wie die mikroskopische Untersuehung ergab, nut aus den Fibrae arcuatae 
gebildet wurde und sieh aul~erdem stark gli6s vers zeigte. Der 
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vordere Teil der in cinen sehwappenden Sack verwandelten I-Iemisph~re 
wird, wie die Abbildung zeigt, durch eine stellenweise fast papierdiinne 
Lamelle in zwei Kammern geteilt. AuGer dem Verlust des ganzen Mark- 
lagers zeigten sich aueh geschwunden links vollkommen der Balken und 
Fornix. Diese Lamelle sfellt offenbar den letzten Rest der zugrunde 
gegangenen ]?rojektionsfaserung und der grauen Stammganglien dar. 

Die mikroskopische Untersuchung des erhaltenen t~indenmantels ergab 
auch offcnbar durch retrpgrade Degeneration und mangelhafte Gefi~g- 
versorgung bedingte Sch~digungen der Rinde, die im wesentlichen be- 
standen aus einer an verschiedenen Stellen verschieden starken Zell- 
armut fast aller Schichten und einer starken Rindengliose und an. ein- 
zelnen Stellen in den tieferen Sehichten auch einen leichten Status 
spongiosus erkennen lieBen. Bemerkenswert ist ferner, dab sich nirgends 
entziindliche Erscheinungen und auch nirgends mehr Zeichen eines 
frischeren Abbaues nachweisen ]assen und dag iiberall in der Rinde 
gliSse Ersatzwucherungen Platz gegriffen batten. 

Die Untersuehung der atrophischen rechten Kleinhirnh/ilfte ergab 
eine hochgradige Atrophie und Gliose der Molekularschicht, vollkommenen 
Schwund der Purkin]e-Zellen, Verbreiterung der Bergmannsehen Glia- 
zellenschicht und Sehwund der KSrnerschicht in den atrophischen Mark- 
lamellen. Der Nucleus dentatus zeigt keinen deutlichen oder hSchstens 
unbedeutenden Ausfall der Ganglienzellen, ebenso war das Mark des 
Vlieges nur gering im Markfaserbild geschwunden. Die Markfaserung 
des fibrigen IIemisphiirenmarkes der rechten Kleinhirnhglfte lieB eben- 
falls, abgesehen yon den eben erw~hnten atrophischen kleinen Mark- 
lamellen, keinen erheblieheren deutlichen Schwand erkennen. Im Klein- 
hirn war nur ganz vereinzelt in den adventitiellen Gef/tBseheiden da 
und dort noch eine fettbeladene KSrnchenzelle oder freies Fett zu 
erkennen, ebenso zeigten sieh einige fixe Gliazellen in den gliSsen Partien 
noch im Fettbild mit wenigen Fettk6rnchen beladen, ein Zeichen also 
daffir, dai~ im Kleinhirn noch sp~rliche Reste yon Abbauerseheinungen 
vorhanden waren. 

Ira Bielschowsky.Silberbild zeigten sich auger den Pu@inje-Zellen in 
den atrophisehsten Teilen,die K/Jrl0e um die Purkinje.Zellen vollkommen 
geschwunden und ebenso fehlten aueh die Parallelfasern in diesen Ge- 
bieten vollkommen. Nur in:,ein~en weniger atrophisehen Marklamellen 
waren ab und zu' nqeh einigeCKSrbe oft rudiment/~r erhalten und aueh 
einzelne Parallelfasern.. 

~berblickt man die klinischen Daten in Verbindung mit dem ana- 
tomischen Befund, so ergibt sich, dab der Fall zun/ichst einmal in klini- 
scher Hinsicht bemerkenswert ist. Wie schon erw&hnt, wurde die Sym- 
ptomatologie beherrscht yon den zahh'eiehen Schwindelanfs die 
zun/~chst periodenweise, dann ti~glich allein in Erscheinung traten ohne 
epileptisehe Krampfanfi~Jle. Denn nur einige Jahre lang naeh dem 
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ersten Auftreten yon epileptisehen Krampfanf/s im Alter yon 10 Jahren 
traten Krampfanf/~lle auf und dann sp/~ter erst wieder die letzten 2 bis 
3 Monate vor dem Tode. Bekanntlieh wird das Mleinige Auftreten yon 
Petit mal-Anf/~llen beim Erwaehsenen mit Ms ein Charakteristikum fiir 
genuine Epilepsie betraehtet und differentiMdiagnostiseh aueh naeh 
Bumke gegen bloBe symptomatisehe Epilepsie bzw. Jacksonsehe Epi- 
lepsie, an die man doeh mit Rfieksieht auf den anatomisehen Befund 
vielleieht h/~tte denke n kSnnen, gewertet. DaB das Fehlen yon typisehen 
epilelotisehen Kraml0fanf~llen und das alleinige Auftreten yon Petit mal- 
Anfgllen etwa nut  der angewandten Bromtherapie zuzusehreiben wgre, 
erscheint mir wenig glaubhaft. Wohl wissen wit, dal3 bei organiseh 
bedingten symptomatisehen Epilepsien und aueh bei Epilepsien yon 
Jaclcson-Typ neben typisehen epileptisehen Krampfanf/~llen auch Petit 
mal-Anf~tlle vorkommen k6nnen, namentlieh aueh unter der Einwirkung 
der Bromtherapie, abet das alleinige Auftreten yon nur Petit mal-Anf/~llen 
fiber so lange Zeit wie bei unseren Patienten, ist immerhin bemerkens- 
weft. Bemerkenswert ist ferner aueh der Weehsel yon zun/~ehst nur 
tagsiiber auftretenden Sehwindelanf/~llen naeh vielen Jahren mit auch 
naehts hgufiger auftretenden Paroxysmen. Wit mfissen annehmen, dab 
aueh dieser Ver/~nderung des Anfalltypus eine 24_nderung in den patho- 
physiologisehen Vorg/~ngen f/Jr die Entstehung der Paroxysmen, fiber 
die wit ja niehts n~heres Bestimmtes aussagen kSnnen, zugrunde liegen 
mug. HSehstwahrseheinlieh mfissen, wie aueh in anderen Fgllen yon 
nur n/~ehttieher Epilepsie, die Entstehungsbedingungen des Sehlafes, 
fiber die wir ja aueh nut  wenig Sieheres wissen, mit die Ursaehe ftir die 
nut  naehts auftretenden Krampfanf/~lle und Paroxysmen bilden. Es 
sei nur erw/~hnt, dab man zur Erkl/~rung dafiir auf die aueh oft beim 
Gesunden im Sehlafe auftretenden leiehten motorisehen Reizersehei- 
nungen und unwillkfirliehen spontanen Bewegungen, den Lagerweehsel 
usw. hingewiesen hat. Doeh ist yon diesen Erseheinungen bis zu den 
motorisehen Kr~mpfen fiir die Erkl~rung wohl noeh ein reeht weiter 
Weg. DaB jedenfalls abet bei den n/~ehtliehen Anf/~llen der Epileptiker 
nicht die N a e h t  als solehe, sondern nur der SehlM die Ursaehe ist, geht 
daraus hervor, worauf vor allem O~penheim in seinem bekannten Lehr- 
buell der Nervenkrankheiten hinweist, dag die n/~ehtliehen bzw. Sehlaf- 
anf/s oft bei Naehtarbeitern wie bei Bs und Dra-ekern aueh tags- 
iiber nut  w/ghrend des 8ehlafens aufzutreten pflegen. Aueh dag die 
Sehwindelanf/ille ebenso wie die in den letzten Monaten ab und zu auf- 
getretenen typisehen epileptisehen Krampfanf/~lle, die/ibrigens, wie noeh 
bemerkt werden soll, keinen Jaekson.Typ, sondern universellen Charakter 
hatten und sieh nieht auf die paregische Seite besehr/inkten, meist ohne 
Seeessus inseii verliefen, soll besonders hervorgehoben werden. Aueh 
ffir den Seeessus inseii bei epilel0tisehen Anf/s kommt sieher nieht 
nur neben der augenbliekliehen Ftillung der Blase die Schwere der 
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Benommenheit in ~rage, sondern selbst~ndige St6rungen des I-Iarnablas- 
sungsmeehanismus. 

Unser Fall ist klinisch abet weiterhin ganz besonders wichtig unter 
Beriieksiehtigung der sehweren anatomisehen Destruktionsprozesse des 
ganzen linken Hemisph~renmarkes und der linken Stammganglien fiir 
die Frage der Suprematie der linken ttemisphgre fiir die Sprache. Wenn 
aueh die Grundannahme zu Recht besteht, dab die linke Hemisphgre 
eine ~berwertigkeit fiir die Spraehe besitzt, so ist diese Lehre doeh 
dutch zahlreiehe ]~eobaehtungen in der letzten Zeit, in denen bei Zer- 
st6rung der linken Hemisphgre keine Aphasie auftrat oder sich vSllig 
zurtickbildete, stark erseh/ittert women. 

Einmal wissen wit, daft namenttieh bei Kindern reehtshirnige Herde 
aueh aphasisehe Erseheinungen hervorrufen kSnnen und dann sind ver- 
sehiedene Forseher, vet all am Niessl v. Mayendor[ dafiir eingetreten, 
dab die reehte Hemisphere bei ZerstSrung der Spraehzentren in der 
linken eben vikariierend fiir die Spraehfunktion eintreten kann. Ftir 
unseren Fall muB diese Annahme unbedingt zu geeht bestehen, denn 
as ist ausgesehlossen, daf] bei dem Zugrundegehen der gesamten Pro- 
jektions- und Assoziationsfaserung der linken Hemisphs die links- 
seitigen Rindenspraehzentren fiir das Zustandekommen der Spraehe 
noeh eine geiingende Funktionsfi~higkeit behalten haben konnten, zumal 
die I{inde der ganzen linken Itemisphgre, wenn aueh s intakt, 
so doeh bei mikroskopiseher Untersuehung, soweit sie vorgenommen 
warden konnte, wie oben erws ebenfalls sieh krankhaft vers 
zeigte. Die Spraehe war ja bei unserem Patienten, wie wit sahen, etwas 
unbeholfen und nieht seharf artikuliert and moduliert, aber er konnte 
doeh bis zuletzt sieh in besehr~tnkter Weise noeh ganz gut unterhalten 
und spreehen und zeigte vet allen Dingen keine aphasisehen St6rungen 
irgendweloher Art. 

Dieselben Erw~gungen, wie flit die Spraehe, gelten aueh hinsiehtlieh 
der Bedeutung der ]inken Hemisph/~re f/ir die pyramidale und extra- 
pyramidale 3/Iotorik der reehten K6rperseite. Aueh hier waren ja flit die 
Willkiirbewegung naeh Zugrundegehen der ganzen Pyramidenfaserung 
links die MSgliehkeiten, dab motorisehe Impulse yon der linken Zentral- 
windung naeh der reehten K6rperseite gelangen konnten, fast ganz aus- 
gesehlossen. Auch bier miissen wit annehmen, dab die reehte ttemisph~re 
vikariierend die erhaltenen Reste der Willkiirbeweglichkeit der reehten 
Seite mit iibernommen hat vielleieht dutch vorhandene ungekreuzte 
Pyramidenfasern oder attf dem Wage der ungekreuzten Pyramidenvorder- 
strangbahn. 

Auch die extrapyramidMen Funktionen der linken Stammganglien 
mfissen bei ihrem fast vollkommenen Js~eh]en mit yon der anderen Seite 
tibernommen worden sein, wenn wir uns vergegenw/~rtigen, dal3 Patient 
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ganz gut laufen und stehen konnte, aueh sonst keine extrapyramidalen 
Symptome zeigte. 

Deutliehe Kleinhirnsymptome wurden kliniseh nieht festgestellt. 
Sehliel31ieh mug noeh die Frage naeh der Oenese des Zerst6rungs- 

prozesses er6rtert werden. Sie ist immer reeht sehwierig in allen F~llen 
wie bier, we es sieh um voltkommen abgelaufene Prozesse handelt. Aueh 
wenn man versueht, den klinisehen Verlauf mit zur Erkl/~rung heran- 
zuziehen, kommt man fiber Vermutungen yon mehr oder gr613erer Wahr- 
seheinliehkeit nieht hiaaus, Dal3 es sieh um eneephalitisehe entziind- 
liehe Vorg/inge gehandelt hat, ist wohl ausgesehlossen, dagegen sprieht 
sehon die Einseitigkeit des Befundes, der sieh auf die linke Hemisph&re 
besehr/~nkt. Viel wahrseheinticher und wohl ziemlich sieher, namentlieh 
auf Grnnd der Untersuehungen yon Schwarz, Siegmund, Finlc u. a., ist 
an ]31utungen und eneephalomatisehe Prozesse zu denken, wie sie be- 
kanntlieh vor allen Dingen dureh das Geburtstrauma hervorgerufen 
werden. Das Zuriiektreten bzw. Fehlen der sklerotisehen Prozesse hinter 
den zur Erweiehung und hydroeephalisehen Degeneration ffihrenden 
poreneephalisehen Vorg~ngen ist ja naeh den Untersuehungen yon Spatz 
ein Charakteristikum ffir das jugendliehe Gehirn, das weniger zur gli6sen 
Ersatzbildung als eben zu poreneephMisehen Nekrosen neigt. Von einem 
Geburtstrauma selbst ist in der Anamnese unseres ]?alles allerdings niehts 
bekannt, doeh sehlieBt das die Tatsaehe an und fur sieh nieh~ aus. Die 
Geburtstraumen bilden ja bekanntlieh die Hauptursaehe ffir solehe Blu- 
tungen, Auflockerungs- und Erweichungsprozesse im Gehirn des Neu- 
geborenem Es ist nut bekannt, dal3 Patient in frfihester Kindheit, wann 
hat sieh nicht ermitteln lassen, an Veitstanz mit ehronisehem Nerven- 
leiden gelitten hat. Wit kSnnen auf Grund dieser Angabe wohl an- 
nehmen, dab der Proze• zuerst das Corpus striatum erga'iffen hat und 
zu den ft~r die Affektion dieses Gehirnteiles char~kteristisehen typisehen 
athetotisehen Erseheinungen und unter Mitbeteiligung der Pyramiden- 
faserung in der inneren Kapsel zur reehtsseitigen Hemiparese gefiihrt hat. 
Erst sps traten dann epileptisehe Krampfanf/~lle im 10. Lebensjahr 
auf, die dann sparer naeh einigen Jahren wieder aussetzten und yon 
leiehten Petit mal-Anf~llen ersetzt wurden. Dal3 eine Blutung aus einem 
ar%riellen Gef/~B clas gesamte Hemisph~trenmark ink1. der Stammgan- 
glien ohne Beteiligung der Hirnrinde zerst6rt hat, ist mit R/ieksieht auf 
die arterielle Gef&gversorgung des Gehirns wohl wenig wahrseheinlieh. 
Auf Grund besonders der Schwarzsehen Untersuehung wissen wit aber, 
dag vet allen Dingen Blutungen aus der Vena terminalis die ganze 
Marksubstanz erweiehea lassen kSnnen, Freilieh handelte es sieh in den 
~'c~wa~zsehen F~Ile~ meist um F~tle, die bald naeh der Geburt starben, 
Immerhin mul3 aueh in unserem Falle an eine solehe ErklS~rungsm6g- 
liehkeit gedaeht werden. Auffallend dabei ist weiterhin nnd bemerkens- 
weft, dab aueh Thalamus und die groBen Stammganglien mit in den 
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Zerst6rungsprozcl~ einbezogen worden sind, die gewShnlieh relativ gut 
erhalten zu bleiben pflegen und nach einer Mitteilung yon Siegmund 
unter 122 F/~llen yon poreneephalischen Defekten nur 21real mitbefallen 
und nur selten bis auf geringe lleste wie in unserem Fa]le mitzerst6rt 
waren. 

Von groBem Interesse ist dann auch die kontralaterale Kleinhirn- 
hemisphgrcnatrophie. Die pathologische Anatomie des Kleinhirns ist 
ja kiirzlich in drei Arbei~en vonHans-Joachim Scherer gr/indlich er6rtert 
und untersucht worden. Soweit ich aber daraus ersehe, fehlen eingehende 
Untersuchungen fiber solehe kontralaterale Atrophien bei gro~en Hirn- 
l/~sionen, wie in unserem Falle, noch sehr. Sie sind frfiher yon Andrg 
Thomas und Kononova beschrieben und untersucht worden. Aueh in 
ihren Fs beschr~nkte sich die Atrophie auf die Kleinhirnhemisphs 
und verschonte den Wurm wie in unscrem Falle und betraf haupt- 
sgchlich nur die Kleinhirnrinde, doch waren die grauen Kerne besonders 
des Nucleus caudatus und embolus mitbefallen. Es bestanden ferner 
in den F/illen dieser Autoren nirgends Gefgi~ls oder Neuroglia- 
wucherungen. Charakteristiseh ffir unseren Fall ist nun, dab die Atrophie 
aueh nut  die Kleinhirnrinde betraf, und zwar K6rnerschieht, Pur/sinje- 
Zellen und Molekularschicht und dai] sich der Nucleus dentatus nicht 
deutlich gesch~digt zeigte, dab die Markstrahlen der Lamellen ge- 
sehwunden und gliSs ver/~ndert waren, dab abet die zentrale Hauptmark-  
masse sich nicht auffallend gelichtet zeigte, weft ihre Markmasse zum 
grSBten Teil aus affcrcnten Fasern besteht. Die geringe Lichtung der 
Markfaserung im Vlie~ beruht wohl sicher auf dem Ausfall der Purkin]e- 
Neurone und ihrer Neuriten. 

Literaturverzeichnis. 
A~dr~, Thomas u. Ko~onova: l~ef. ~eur. Zbl. 1912. - -  Bumke: Lehrbuch der 

Geisteskrankheiten, 3. Aufl. 1929. - -  Scherer, Hans Joachim: Z, Neut. 136, 139 u. 
14~. - -  Oppenheim: Lehrbuch der Nervenkrankheiten, 7. Aufl. 1923. - -  Schob: 
Pathologische Anatomie der ldiotie. 1-Iandbuch der Geisteskrankheiten yon Bumke, 
Bd. 7. 1930. 


