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])as anatomische Bild der sklerosierenden Hemisph/irenatrophie ist 
im wesentliehen gekennzeiehnet dureh eine erhebliche Verkleinerung 
einer Hemisphere, wobei zwar die Anzahl und die normMe Anordnung 
der Windungen erhMten ist, diese selbst jedoch gegeniiber der gesunden 
oder besser der gesund erscheinenden Sei~e bei klaffenden Furehen ver- 
kleinert sind (sog. Miniaturwindungen). Die Konsistenz der Windungen 
ist unter BeibehMtung ihrer gew6hnlichen Farbe vermehrt. Auf Quer- 
schnitten zeigt der Markk6rper meist eine erhebliche Verkleinerung. 
~Ebenso kSnnen die direkten und indirekLen Anteile der GroBhirnrinde 
eine Verminderung ihres Volumens erfahren. Die histologisehe Unter- 
suchung zeigt Ms wesentlichen und charakteristisehen Befund einen 
diffusen, degenerativen ProzeJ3 der Hirnrinde, von dem vorzugsweise 
die dritte Sehicht, insbesondere in ihren beiden oberen Lagen befallen 
ist und tier eine Atrophie und Sklerose yon l%inde und Murk zur Folge 
hat. Bei einem Tell der in tier Literatur besehriebenen Fglle werden neben 
diesen Befunden noeh solit/ire oder multiple gr613ere und kleinere Herde 
erw/ihnt, die Ms Endzust/inde destruierender Prozesse aufzufassen sind 
(Erweiehnngsherde, Cysten, vSllige Sklerose yon Windungen). Der Prozel3 
braucht keineswegs eine ganze Hemisph/ire zu befallen, sondern kann sich 
auch auf einige Windungsgruppen oder einzelne Lappen besehr/inken 
(lob/ire I%indenatrophie), wie er andererseits auch beide Hemisphgren, 
wenn aueh graduell sehr versehieden, befallen kann. In der Literatur 
wird meist eine histologisehe Untersuehung der gesund erscheinenden 
Seite vermiBt. Auch ist die Abgrenzung gegeniiber der Ulegyrie, die 
Schob zusammen mit der progressiven sklerosierenden, lob/iren Rinden- 
a~rophie (Hemiatrophie) der lob/iren Sklerose zuteilt, insbesondere in 
der /il~eren Literatur nieh~ immer exakt genug durehgefiihrt, sodag es 
naeh der :Besehreibung oft nicht m6glieh ist, sieh ein Mares Bild des 
jeweils vorliegenden Prozesses zu maehen. 

Naeh dem gegenw/irtigen Stand der Forsehung ist die Entstehungs- 
weise und die ~tiologie der sklerosierenden Hemisph/irenatrophie bzw. 
der lob/iren R, indenatrophie noch keineswegs geM/irt. Soviel d/irfte aber 
feststehen, dag wir bei diesen Krankheitsbildern, deren Bezeiehnung, 
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wie Spielmeyer betont,  lediglich eine symptomat isehe ist, Endzus tgnde  
yon  versehiedenartigen, gtiologisch nicht  einheitliehen Prozessen ve t  
uns haben. Hierfiir spreehen die untersehiedliehen Feststel lungen iiber 
den Beginn der Erkrankung  und  den Krankheitsverlauf.  ]~ei einem 
Tell der Fglle entwiekeln sieh unmit te lbar  naeh der Geburt  Kr~mpfe 
und  L/thmungen mit  spgter sich herausbildenden Kontrakturen .  Bei 
einem anderen Tell der Fs ents teht  das gleiche Krankheitsbi ld im 
spgteren Lebensalter,  meist ira Kindesalter  nach vorheriger normaler 
Entwicklung im Ansehlug an  eine fieberhaf~e :Erkrankung. Wiederum 
eine andere Grupl0e 1/~13t Beziehungen zu gewissen Epilepsieformen 
erkennen (Schob, Alzheimer). Unter  Sehfiben yon  Epilepsie k o m m t  as 
aueh in sp~teren Lebensjahren zu sehubweise fortsehreitenden L/~hmungs- 
zust/~nden veto T yp  der eerebrMen Kinderl/~hmung. 

I m  folgenden sell fiber den anatomisehen Befund eines Falles Yon 
Hemiat rophie  eingehend beriehtet  werden, der insofern aus der Reihe 
f/~llt, als epileptisehe AnfMle bei ibm vermiBt wurden. 

Die wesentliehen klinisehen Angaben sind in Kiirze folgende: 
Max It., geb. 11.6. 85. ~ber den Geburtsverlauf ist niehts bekarmt. Bald 

naeh der Geburt traten L/~hmungen der linken Extremi~/~tcn auf, die sieh mit der 
Zeit besserten. Lern~e in der Sehule sehleeh~; war leieht aufgeregt; keine Berufs- 
ausbildung; lebte zeitweise veto Betteln. Wurde am 20.8.25 in die ]tell- und 
Pflegeanstalt Bunzlau aufgenommen. 

Untersuehungsb4und. Asymmetric des Sch~dels; spastisehe Parese des linken 
Armes und Beines; Spitzfu6stellung des linken FuBes; leiehte Kontrakturstellung 
der linkett /land; linksseitige Facialisparese; Pupillenreaktiou normal; starke 
Sehw~nkung bei gesehlossenen Augen; Sensibilitgt und Slor~che o.B. Oft reizbar 
und verstimmt; keine epileptisehen Anfs Imbezillits Sei~ dem I. 8. 32 Magen- 
beschwerden mit okkulten Blutungen; hoehgradige Kaehexie; fast absolute Sehluek- 
behinderung; Exitus am 25.9.32. 

Sektion am 25.9. 32 (Obduzent: Med.-Rat Dr. Heilema~, Bunzlau): Groges, 
ringfSrmiges, stenosierendes Oesophaguscareinom dicht oberhalb der Cardia. 
Carcinommetasr in den regions Drfisen und in der Leber, ~[ufeiselmiere, 
hochgradige Kachexie. 

Sek~ion des in Formalin fixierten Gehirns (Abb. 1-4) .  Die reehte tIemisph~re 
isg erheblieh Meincr als die linke. Die Windungen sind beiderseits in normaler 
Zahl und Anordmmg erhalten. Die Gyri der reehten Seite sind jedoch kleiner 
und sehmMer. Sie f/ihlen sich derber an, als die Wil~dungen der linken Seite. ])as 
reehte Corpus mamillare ist erheblieh kleiner als das linke. Deutlieh verkleinert 
sind weiterhin der rechte Pedunculus eerebri, die reehte/lglfte der Brtieke und der 
Medulla oblongata (Pyramide, Olive). Die linke KleinhirnhS, lfte ist kleiner als die 
reeh~e. Auf allen Fron~alsehnitten erweist sieh das Marklager der reehten GroBhirn- 
h/~lfte erheblich reduzicrt. Die Yen~rikel sind etwas erweitert, der Balken erseheint 
nicht atrophiseh. /lingegeu sind das reehte Striatum und  Pallidum und ganz 
besonders auff~llig der rechte Thalamus Meiner als auf der linken Seite. Die gleiehen 
untersehiedliehen GrSl]enverhaltnisse liegen bei dem Nucleus tuber, dem Corpus 
Luysi und der Substantia nigra vor. :Die vorher erw~hnte kontralaterale Atrophic 
der linken KleinhirnMlfte verdeutlicht Abb. 1 und 4. Die Reduktion der linken 
HemisphS, re erstreekt sieh auf die L/tppchen, den Nucleus dendatus und ganz 
besonders auf das Marklager. 
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Bei der histologischen Untersuchung des Gehirns wurden die ttbtichen histo- 
pathologischen Untersuchungsmethoden angewendet, wobei die 1%rbung nach 
Nissl mit Thionin an groBen 
Celloidinschnitten be-corzugt 
wurde, tIierbei wurden nicht 
nur aus der atrophischen Seite, 
sondern aueh aus der ansehei- 
nend normalen Itirnh~lft, e die 
gleiehen Anteile herausge- 
sehnitten, soda6 sieh beide 
Seiten miteinander vergleiehen 
lassen. 

Reehte GroBhirnh/ilfte im 
Nissl-t~ild. Bei makroskopi- 
seher Betraehtung der Nissl- 
Pr/iparate f/~llt anf, dal] die 
Marksubstanz allenthalben 
deutlieh dtmkler gef~rbt ist 
als in normalen Yergleiehs- 
pr/~paraten, wobei sieh gra- 
duelle Unterschiede in den 
einzelnen Lappen feststelIen 
lassen. Diese erhShte Anfgrb- 
barkeit der Marksubstanz ist 
am Temporalpol am st~trk- 
sten, im Occipitallappen am 
sehw/iehsten ausgepr/igt. Bei 
mittlerer VergrOBerung erweist Abb. 1. 
sich altenthalben die dritte 
B~'odmannsche Sehieht als mehr oder weniger erheblieh verschmglert. Die ein- 
zelnen Sehiehten ergeben im allgemeinen folgendes mikroskopisches Bild: Die 
?r erseheint 
mitunter etwas verbreitert. 
~4m manchen Stellen zieht 
dieht unterhalb des Rinden- 
randes ein sehmaler, kernloser 
Saum entlang, dem sieh naeh 
innen zu eine Zone yon dieht 
gelagerten, lgngliehen, dnnkel 
gef/irbten Zellkernen (regressiv 
ver/~nderte St~behenzellen) an- 
lagert. Aueh sonst ist der 
~olekularsaum in seiner gan- 
zen Ausdehnung reich an St~b- 
ehenzellen und an rundliehen, 
progressiven Gliakernen. Yer- 
einzelt ist es zur Bildung yon Abb. 2. 
Gliarasen gekommen. Die 
II. Schieht ist im allgemeinen gut erhalten, w/~hrend die allenthalben mehr oder 
weniger stark verschm~tlerte Pyramidensehieht am sehwersten geseh/~digt ist, :Die 
Versehm/~lerung dieser Sehieht beruht im wesentlichen auf einem erhebliehen Aus- 
fall der kleinen nnd al~eh der mittleren Pyramidenzellen, die an manehen Stellen 
fast v611ig fehlen. Die Gliakerne sind im allgemeinen erheblich vermehrt (Ersatz- 
gliawuchernng). Yereinzelt linden sieh kleine Liehtnngsbezirke. Die innere 
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K6rnersehieht ist im allgemeinen gut erhalten. Mitunter finden sich auch hier 
kleinere Zellausfille. ])as gleiche gilt yon der u und NI. Sehieht. Aueh hier 
sieht mar lediglieh vereinzeIte kleine Liehtungsbezirke. Im Mark fand sieh regel- 
m~flig ein mehr oder weniger starker geiehtum an runden, kleinen, intensiv ge- 
f~rbten Gliakernen, ohne Anf~rbbarkeit ihres Protoplasmasaumes. 

Der oben gesehilderte ProzeB erstreekt sieh aber keineswegs so gleiehmil~ig 
tiber die ganze Rinde, wie es nach der Beschreibung erseheinen k6nnte. Die ein- 

Abb. 3. 

zelnen Lappen sind verschieden stark befallen. Das Bild ist in demselben Schnitt 
oft ein sehr wechselndes. In den Windungskuppen sind die Ver~tnderungen weniger 
sehwer ausgeprigt als in den WindungstMern. Von den einzelnen Le, ppen ist der 

Oeeipitallappen am geringsten befallen, 
w~hrend die Rinde des Temporallappens, 
insbesondere des Temporalpoles am 
sehwersten zerst6rt ist. I-[ier finden wit 
eine starke Sehrumpfung yon Windungen 
mit Liehtungen in allan Sehiehten. Die 
hoehgradig versehmilerte III .  Sehieht 
zeigt bier einen starkeR, streifenf6rmigen 
Ausfall, der vielfaeh soweit geht, dab 
sieh nut noeh manehmal ganz verein- 
zelte, stark geschrumpfte und uaregel- 
m~gig gelagerte Pya-amidenzellen findeR. 
Die Gliakerne sind stark vermehrt, auch 

Abb. 4. in der I. Sehieht. In der I. und 
III .  Sehieht finden sieh reiehlieh Sti~b- 

ehenzellen. Teiiweise sind die AusfS~lle in allen Sehichten so stark, dab dis gesamte 
Cytoarehitektonik verwiseht ist. 

In allen Pdndenbezirken finden sieh mehr oder weniger ausgedehnte 
degenerative Ver~ndertmgen an den Ganglienzellen, entspreehend der Intensit~t 
des Prozesses. Vorwiegend weisen einzelne oder herdweise gelagerte Pyramiden- 
zellen der III.  Sehieht das Bild der ehronischen Zel]vergnderung 2gissls auf. Ihr 
Spitzenfortsatz ist hiufig korkzieherartig gewunden. Zelleib und Kern sind 
gesehrumpft und hyperehromatiseh. Der dunkle Kern ist oft lgnglich gestaltet. 
Aueh in der ~7. und u Sehieht fanden sieh mitunter vereinzelte Zellen mit 
ehronisehen Zellvergnderungen. Neben diesen ehronisehen Zellverinderungen zeigt 
ein Tell der Zellen vorwiegend in der III.  und m~tunter aueh in der u und VI. Sehleht 
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das ]3ild der ischgmischen Zellver~nderung. Daneben linden sich aber such Zell- 
exemplare, die insofern ~bweichen, als ihr Zelleib geschwollen ist und feinwabig 
strukturier~ erscheint. Ihr meist wandst/~ndiger Zellkern ist hyperchromatisch 
und 1/~Bt ein KernkSrperchen nicht immer erkennen. Diese Zellvergnderungen 
erinnern weitgehend an die, die Scholz bei der Epilepsie besprochen hat und stellen 
nach seiner Auffasss.ng eine at3~pische Form der isch~mischen Zellvergnderung 
dar. Yereinzelt konnten auch neuronophage Figxlren nachgewiesen werden. 

Erw~hnt sei noch, dab sich in der Regio praecentralis ausgedehnte Lichtungen 
aller Schichten fanden bei sehr schmaler III .  Schicht, dab ~ber die Beetzschen Riesen- 

Abb .  5. F r o n t a l r i n d e  der  a t r o p h i s c h e n  Hirnh/~lfte (N/ss / -F~rbung) .  

zellen erhMten waren und sich als intakt erwiesen. Die Pia enth/~lt mitunter kieine, 
rundzellige Infiltrate. Die Gef/~Be zeigen keinerlei Ver/~nderungen. 

Linke GroBhirnh/~lfte im Nissl-]3ild: Bei Betrachtung der Schnitte mit blol~em 
Auge und beim Yergleich mit den Schnitten der ~trophischen Seite trit~ der Un~er- 
schied im Zellreichtum der Marksubstanz besonders dadurch in Erscheinung, dab 
die Marksubstanz der linken I-t/~lfte bei weitem nicht so dunkel erscheint, wie die 
der anderen Seite. Bei der Durchmus~erung der Schnitte aus den verschiedenen 
Rindenbezirken sieht man wiederholt senkrecht zur Oberfl/iche verlaufende, meist 
kleinere Lichtungen, und zwar besonders in der III .  Schicht, die stellenweise im 
Zentrum ein Gef/~B enthalten. An manchen Stellen jedoch, z. B. im Occipitallappen 
und im Sohl~fenpol ahnelf~ der Prozel] weitgehend dem der rechten Seite. Die Rinde 
ist deutlich verschmMerf~ dutch Ausfglle kleinerer und mittlerer Pyramidenzellen 
in der III .  Schicht bei m/~Biger Ersatzgliawucherung. In der Molekularschicht 
finder sich stellenweise eine Vermehrung der ttortegag]ia. Mitunter siehf~ man 
Andeutungen yon Gliarasenbild~ng. Degenerative Ganglienzellvergnderungen 
finden sich haupts~chlich in der III.  Schicht. ~Neben vereinzelten, mitunter aus- 
gesprochen herdweise gelagerten, chronischen Zellver~nderungen sieht man auch 

A r c h i v  i i i r  P s y c h i a t r i e .  Bd .  103. 2 4  
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isch~mische Zellveri~nderungen und solche, wie sie Scholz als eine besondere Form 
tier isch~mischen beschrieben hat. In der l~egio praecentralis sind die Beetzschen 
Zellen intakt. I-Iier sieht man lediglich geringe Lichtungsbezirke in der III.  Schicht. 
Die Gefi~l~e zeigen keine Verimderungen. Itirnstamm und Kleinhirn ira Nissl- 
Pr/~parat: Wahrend das Stria~um und Pallidum beiderseits normale Verhi~ltnisse 
aufweisen, zeigt der Thalamus ein unterschiedliches Verh~lten. Der rechte Thalamus 
ist geschrumpft. Seine Ganglienzetlen sind hyperchromatisch, ihre Kerne ge- 
schrumpft und die Nissl-Granula av:fgelOst. Allenthalben first sich eine diffuse 
Astrocy~envermehrung feststellen. Der Thalamus der linken Seite ist unver~ndert. 
Das rechte erheblich verkleinerte Corpus mamillare zeigt eine deutliche Herab- 

Abb. 6. Rindenbild aus dem Schlhfenpol dot atrophischen ttemisph~re (Nissl-Fhrbung). 

se~zung der Zahl der Ganglienzellen und eine erhebliche Wucherung der ~ortega- 
glia gegenfiber dem linken, das normale Yerh~ltnisse aufweist. Die rechte IK~lfte 
der Bri/oke und der Medulla oblongst~ ist lediglich verkleinert. Beide Seiten bie~en 
histologisch keine Besonderheiten, wenn man yon einer leichten u yon 
kleinen, runden Gliazellen im reehten ~N~ucleus c~eruleus absieht. Die Kleinhirnrinde 
beider Seiten bietet keine n histopatho!0gischenBefund, ttingegen linden sich beider- 
seits degenerative Zellver~nderungen im Nucleus dentatus. Die Zellen erscheinen 
hier gebl~ht. Die Nissl-Grs~nula sind ~ufgel6st mud feinstaubig, die Zellkerne 
hyperchrom~tisch und geschrumpft. 

Die Anwendung spezieller F~rbemethoden ergibt folgende Befunde: 
1V[arkscheidenpr/~parate nach SpieImeyer. Auf Schnitten durch die Medull~ 

oblongat~ erweist sich das der atrophischen I-Iirnhi~lfte zugeh6rige Areal der Pyra- 
midenbahn als vSllig intakt. Das Areal der rechten Bahn ist lediglich yon kleinerer 
Ausdehnung a]s das der linken. In der l~inde der rechten atrophischen GroBhirn- 
hi~lfte linden sich mitun~er Auftreibungen und Blasenbildungen in der Tangential- 
und Radi~rfasertmg, sowie Lichtungen in der Tangentialfaserung, w~hrend die 
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linke Rinde anscheinend normale Verh/~ltnisse aufweist. Die Markkegel der atro- 
phischen Sei~e erscheinen im Markscheidenpr~p~rat erheblich verschm~lert. 

Silberimpr/~gnation nach Bielschow6'~y. W~hrend die lhlke l~inde anscheinend 
normale Yerh~ltnisse aufweis~, sind in der rechten Rinde die 1%di~r- and Tangential- 
fasern stark gelichtet. Art den Beetzschen Zellen, die in der zellarmen Umgebung 
besonders hervortre~en, ist die Endofibrillenstruktnr nur in den 1%ndbezirken 
noch erhalten. 

Seharlachrotpr/~parate. Fettsubstanz nicht vorhanden. 
Darstel]ung der Faserglia nach Holzer. Das Gligfaserbild der atrophischen 

GroBhirnhglfte ist im al]gemeinen gekennzeichnet dm'ch eine m~gige l~andgliose 
and durch eine deutlieh makroskopiseh erkennbare erhebliche l~rkkegelgliose. 
:Bildang yon Chaslinschen Wirbe]n im Bcreich der Randgliose konnte nirgends 
beobaehtet werden. In den dgzwischenliegenden t~indenschieh~en besteht keine 
wesentliche C~liose mi~ Ausnahme allerdings des Schlgfenpols. I-Iier befgllt die Gliose 
Mle ]~indenschiehten mehr oder weniger gleichmggig. Mitunter trier die ~aserung 
in der III.  Sehieht stgrker hervor. Die Fasergliose der l~i~rkkegel ist hier besonders 
stark e~l~wickelt. Die anscheinend gesunde GroBhirnh~lfte zeigt ]ediglieh ~llenthMben 
eine geringe ]~andgliose. Nur in manchen Bezirken (ParietMl~ppen, OciepitMlappen) 
ist eine geringe, schon m~kroskopisch wahrnehmbare Fasergliose der Markkegel 
erkennbar. 

Zusammenfassung. 

Bei dem vorliegenden Fall handelt es sieh um eine hoehgradige 
rechtsseitige Hemisph~renatrophie,  welche alle Lappen,  wenn auch 
versehieden stark, befallen hat. I m  Gegensatz zu den Befunden maneher 
Autoren, wie z .B .  von Bielschows]cy, haben sieh alte eystisehe oder 
narbige Herde nieht naehweisen lassen. Die Verkleinerung der atropbi- 
sehen tIemisph/~re beruht weniger auf einer starken Versehm/~lerung 
der Rinde als vor allem auf einer ganz erhebliehen l~eduktion des Mark- 
kSrpers. Als Folge des degenerativen Parenehymprozesses der reehten 
GroBhirnrinde seher~ wit, wie aueh bei anderen Fs eine Verkleinerung 
ihrer direkten nnd indirekten Anteile. So besteht eine kontrM~terMe 
Kleinhirnatrophie und eine Atrophie des reehten Peduneulus, der reehten 
Hs der Brtieke und der Medulla oblongata, sowie eine auf Sehrump- 
lung beruhende, erhebliehe Verkleinerung des reehten Corpus mamillare. 
Von den Stammganglien seheinen dus reehte Str iatum und PMlidum 
kleiner zu sein als das linke ohne zu erhebenden histopathologisehen 
Befund, w/thrend der Thalamus auf der reehten Seite makroskopiseh 
und mikroskopiseh sieh als stark gesehrumpft erweist. Aueh die Sub- 
stantia nigra, der rote Kern und das Corpus Luysi der reehten Seite 
erseheinen kleiner Ms auf der linken. Ob die Sehrumpfung des reehten 
Corpus mamillare auf seiner Verbindung mit dem Thalamus dutch das 
Vicq d'Azyrsehe Biindel beruht und somit ebenfalls retrograd bedingt 
ist, m6ehte ieh dahingestellt sein lassen. An den Arterien haben sieh 
nirgends, weder makroskopiseh noeh mikroskopiseh, irgendwelehe Ver- 
~nderungen naehweisen lassen. Die histologisehe Untersuehung deekt 
einen, wie das Fehlen yon Fettablagerung zeigt, bereits zum Stillstand 
gekommenen degenerativen l~indenprozel3 auf, yon dem ebenfalls, wenn 

24* 
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aueh in viel geringerem MaSe, die linke ttemisph~re befallen ist. Ganglien- 
zellausf/~lle sind zwar in allen Scbiehten naehweisbar, doeh ist ohne Zweifel 
mit einer gewissen Regelm/tgigkeit die III. Sehiebt befallen, wo besonders 
die kleineren und mittleren Pyramidenzellen zugrunde gegangen sind. 
Das Bild s unter anderem weitgehend den yon Schob besehriebenen 
F~llen. Es bestehen Untersehiede gegeniiber den Befunden yon Bid- 
schowsky und Pekelslcy. Wghrend Bielschowsky einen typisch lamillgren 
Ganglienzellausfall in der III. Sehicht besehreibt, betont Pelcelslcy aus- 
driicklieh bei seinem Fall, dab der ReduktionsprozeB in der I%inde 
keineswegs irgendeine Schicht bevorzugt hat. Wir haben weiter gesehen, 
dab der ProzeB nieht tiberall gleiehm~gig stark auftritt, sondern bald 
hier bald da sts oder sehws ausgebildet ist, und dab z. B. der 
Temporallappen und insbesondere der TemporMpol am sts befallen 
ist. Die Ersatzgliaproduktion ist erheblieh, wghrend die Gliafaserver- 
mehrung, die Mlenthalben den isomorphen Typ wahrt, nicht so stark 
ist wie bei manehen anderen Fs Abgesehen yon der lokalen Steige- 
rung des Prozesses im Sehl/~fenlappen, besehr/tnkt sieh die Faserwueherung 
auf eine ]%andgliose und Markkegelgliose. Die erhaltenen Ganglienzellen 
zeigen, wie auch die meisten Autoren erw/~hnen, vielfaeh das Bild der 
ehronisehen Zellerkrankung. Daneben fanden sieh aber mehrfaeh aueh 
Zellen, die die isehgmisehe Zellvers aufwiesen, bzw. eine Abart 
dieser wie sie Scholz besehrieben hat. Diese isehgrniseh erkrankten 
Zellen spreehen ftir einen frisehen, vaseuls bedingten ProzeB. Ihr Befund 
seheint im Widerspruch zu stehen zu dem sonstigen anatomisehen Bild, 
dus einen abgelaufenen Degenerationsprozeft darstellt. Epileptisehe 
Anfs die hierfiir verantwortlich gemaeht werden k6nnten, batten 
niemals bei dam Kranken bestanden. Diese frisehen Ganglienzellver- 
~nderungen in der t~inde, sowie die bier und da auftretenden progressiven 
Gliazellen und die Gliarasenbildung diirften dureh die zum Tode fiihrende 
Erkrankung (Careinomkachexie) bedingt und dem abgelaufenenDegene- 
rationsprozeg aufgepfropft sein. Das Verhalten der Markseheiden und 
Fibrillen weicht im wesentliehen nieht yon den bisher mitgeteilten 
Befunden ab. Die Pyramidenbahn hat sieh Ms intakt erwiesen, desgleichen 
die giesenpyramidenzellen in der reehten vorderen Zentralwindung, obwohl 
eine linksseitige Parese bestand. Dem Umstand, dab die Endofibrillen- 
struktur an den Beetzsehen Riesenzellen nur in den gandbezirken erhaften 
ist, m6ehte ieh keine Bedeutung beimessen. ])as Zustandekommen tier 
linksseitigen Ls die als eine intracortieale aufzufassen ist, erkls 
sieh naeh SpieImeyer dutch die weitgehende Isolierung des an sieh intakt 
gebliebenen Pyramidenneurons aus seinem Zusammenhang mit der 
tibrigen I~inde. 

Es sei noeh besonders darauf hingewiesen, dag sieh keinerlei An- 
zeichen ffir einen abgelaufenen oder in Gang befindliehen entztindliehen 
Prozeg fanden. 
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~ber  das Zustandekomraen einer so erheblichen Verkleinerung einer 
Grof3hirnh~lfte herrscht noch nicht v611ige Klarheit. Die Meinungen 
dariiber gehen auseinander. Da~ der Verschraalerung der Rinde als solcher 
nur ein sehr bescheidener Anteil an der allgeraeinen Atrophie zukoraraen 
kann, liegt anf der Hand. Nach Bielschowsky hat die Zellverarraung 
in der III .  Schieht einen erheblichen Faserausfall der Projektions- und 
Assoziationssysterae zur Folge. Die Atrophie erklgre sich deranach ira 
wesentlichen durch den starken sekund~ren Markausfall und sei ein Pro- 
dukt des prira~ren Degenerationsprozesses der l I I .  Schicht. Dazu korarae 
noch als physiologischer Faktor  der Ausfall des in den sensiblen Bahnen 
laufenden Wachstnmsreizes. Pekelsky fiihrt die Verkleinerung des 
Heraisph~trenurafanges zuriick auf die Reduktion des Schichtenquer- 
schnittes, auf den narahaften Verlust der Fasergeflechte der Rinde und 
auf die gleiehzeitige Zusamraensin~erung des Gehirns infolge Degeneration 
des Markwei6es. Der ProzeB sei dera senilen InvolutionsprozeB ghnlich, 
bei dera die allgeraeine Reduktion des nerv6sen Parenchyras, die Ab- 
nahrae von Nervenzellen, Fasern und Markscheiden eine funktionelle 
Urabaureaktion der Glia zura fascicul~ren Typ bedingt. Dieser Zu- 
stand habe ira Senium eine Atrophie des Gehirns und in gMcher 
Weise bei urafangreichen Entartungsprozessen wie bei der I-Ieraiatrophie 
eine Volumenverminderung zur Folge. Bei der sklerosierenden I-Ierai- 
sph/irenatrophie des noch ira Wachstnra befindliehen Gehirns bleibe 
dann die befallene Hirnh~Ifte voluraenra~ig auf der Stufe sfehen, 
welche ihra einerseifs die noch iraraanente Wachsturastendenz erraSg- 
lieht und welche andererseits durch die sklerosierende Entar tung der 
Glia begrenzt wird. 

Gewi~ ist anzunehraen, da~ ein ira friihesten Kindesalter erfolgter 
ausgedehnter Degenerationsprozel3, bei dem die Fasergliose der Rinde 
sehr erheblich ist, ich denke z. B. an den Friihfall yon Schob, die Weiter- 
entwieklung der ]~inde stark geherarat sein kann. Der wesentliche 
Faktor  der Wachsturasheraraung scheint fair aber doch in dera Nerven- 
zellausfall der Rinde zu liegen. Ffir das Zustandekoraraen der Verkleine- 
rung der Heraisph~re raSchte ich raehr ira Sinne yon Bielsehowsky den 
raehr oder weniger erheblichen Faserausfall ira Mark veranfwortlich 
raachen und auBerdera eine durch den ausgedehnten Parenehyrasehwund 
bedingte Heraraung der physiologischen Weiterentwicklung der befallenen 
Hirnh~lfte, ebenso wie anch bei anderen Zerst6rungsprozessen ira kind- 
lichen Gehirn. Weleher yon beiden Faktoren den grSl]eren Anteil hat, 
l~tBt sich nicht entscheiden. Dies gilt selbstverst~tndlich nur yon der 
Form der tteraisphgrenafrophie, deren Beginn ira Kindesalter liegt. 
Bei denjenigen Fallen, bei denen die Heraiatrophie erst sp~tter nach 
abgeschlossenera Wachstura des Gehirns entstanden ist, rauB man an- 
nehraen, dal] lediglich der Nervenzellausfall in der Rinde und die hier- 
dutch bedingten Ausf~lle ira Fasersystera die Voluraensverrainderung 



344 G. TSppich: 

bedingt haben. Nut bier kann man yon einer eigentliehen Atrophie, 
yon einem Sehwund vorhandenen Gewebes spreehen. 

Tdber die Genese und die ~tiologie der sklerosierenden Hemisph~ren- 
atrophie wissen wir bisher niehts Sieheres. Die Sehwierigkeit einer 
Kl~rung liegt hierbei vor Mlem darin, daft es sich bei den bisher beob- 
aehteten und mitgeteilten ~'&llen um Endzust/~nde handelt, die nieht 
ohne weiteres einen l~iieksehlug auf die Art ihrer Entstehung gestatten. 
Das frfiheste Stadium dieses Krankheitsprozeses konnte Schob bei einem 
8 Monate alten Kind beobaehten, das klinische Symptome alsbald nach 
der Geburt geboten hatte. Der Degenerationsprozeft hatte sieh gleieh- 
m/~gig diffus fiber die l~inde beider tIemisph/~ren ausgebreitet. In den 
oberen Sehiehten, insbesondere in III ,  waren nur wenig Ganglienzellen 
erhMten. Die III.  teilweise aueh die II. Sehicht waren yon zahlreiehen 
fettbeladenen Gliazellen durchsetzt, wobei das Bild des fixen Abbaues 
iiberwog. Im Gliabild fanden sieh noeh sehr reiehlieh groge Faserbildner. 
Nirgends liegen sieh herdf6rmige Zerst6rungsprozesse naehweisen, ebenso 
keinerlei Gef/~gvergnderungen. Schob stellt sich auf Grund dieses Frfih- 
stadiums die Entstehung des lobgren I~indenatrophie so vor, daft die 
Zerst6rung des nerv6sen Parenehyms, abgesehen yon Stellen mit Stat. 
spongios., offenbar ohne st~rkere Erweiehungsvorg~nge abl&uft, was sich 
aueh darin zeigt, daft der fixe Abbau vorherrseht. Grobe Erweiehungs- 
vorg~nge bleiben aus und damit aueh grobe Narbenbildungen. Als 
I{eparationsstadium resultiert eine einfaehe Ersatzgliawucherung, die 
sieh dem isomorphen Typ sehr n~hert. Die Gleiehm~tgigkeit des Prozesses 
lieB Schob gtiologiseh zun~ehst an einen heredodegenerativen Prozeft 
denken, ein Standpunkt, den er sp/~ter revidiert hat zugunsten der Ein- 
wirkung eines exogenen S, tiologisehen tPi~ktors. Ohne Zweifel gibt der 
Frfihfall yon Schob einen gewissen Einblick in die formale Genese des 
Prozesses, w~hrend sieh aus dem anatomisehen ttild ein l~ficksehlug auf 
die Xtiologie nieht ziehen l~Bt. ~ber die urs~tehliehe Entstehung des 
Krankheitsbildes gehen die Ansichten dgr Autoren sehr auseinander. 
Bischo/f, der 2 F/~lle yon Hemisph~renatropt~ie besehrieben hat, nimmt 
als Ursaehe einen einseitigen eneepha!itisehen ProzeB an, der volIkommen 
abgeheilt sei und die physiologisehe Weiterentwieklung des Gehirns ge- 
hemmt und so eine Disposition zur Epilepsie hhlterlassen habe. Jalcob, 
der, ebenso wie andere Autoren (Bielscl~owslcy, Z~ngerle usw.), neben dem 
diffusen Rindenprozeft gr6ftere und kMnere, Rinde und Mark betreffende, 
por6s-eystische I-Ierde gefunden hat, kommt zu der Auffassung, dab es 
sich um eine Meningoeneephalitis gehandelt hat. Die Annahme einer 
entzfindliehen Genese geht jedoeh durchweg aas den anatomisehen Be- 
funden nieht hervor, die naeh den Besehreibungen eine eneephalitisehe 
I~eaktion vermissen lassen. Aueh 1/~gt der jetzige Stand unserer Kennt- 
nisse fiber die EneephMitis im allgemeinen die Ela~stehung eines solehen 
Prozesses auf der Grundlage einer eehten Entzfindung doeh wohl unwahr- 
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seheinlieh erseheinen. Einen weiteren Erkl~rungsversueh maeht Biel- 
schowslcy. Er  nimmt an, dab die sklerosierende gindenatrophie yon 
den erw/~hnten prim~ren eneephalitisehen Herden ausgeht und sieh 
peripherw~rts ausbreitet, wobei die Neigung zum Fortsehreiten auf die 
geh/~uften epileptisehen Anf~lle zurfiekzuffihren ist. Die epileptisehen 
Insulte bedingen regelm~Big wiederkehrende Stauungs- und Sehwellungs- 
zust/mde in den intral01asmatisehen Lymphwegen der III.  Sehicht. So 
ffihrt jeder neue eloileptisehe Insult wieder neue Zerst6rungen am Rinden- 
10arenehym herbei, die ihrerseits dann wieder neue, zu weiteren Par- 
enehymzerstSrungen ffihrende Anf~lle auslSsen. Aueh diese Theorie kann 
nieht generell befriedigen. Sie l~Bt sieh nieh~ auf die F~lle anwenden, 
bei denen sog. prim/~re Herde fehlen und ebenso natfirlieh aueh dann 
nieht, wenn, wie in meinem Falle, epileptisehe Anf/tlle vermiBt werden. 
Es ist Schob beizupfliehten, wenn er in den sog. primgren Herden lediglieh 
eine lokale Steigerung des Prozesses sieht, dureh den die Parenehym- 
degeneration in der l~inde besonders stark wird, ebenso wie in dem 
Vorkommen eines Stat. spongios, bei diesen.Affektionen. Eine befrie- 
digende Erkl~rung fiir die Genese der Hemisphgrenatrophie wfirde die 
Auffassung yon Pelcelsky ergeben, wenn sie bewiesen w~re. Pekelsky 
beriehtet ausffihrlieh fiber einen Fall yon I-Iemisph/~renatrophie mit 
epileptischen Anfs der im zweiten Lebensjahr mit einer fieberhaften 
Gehirnerkrankung (eerebrale Kinderl/~hmung) begann. Irgendwelche An- 
zeichen eines meningealen oder eneephalitisehen Prozesses lieBen sich 
sps - -  die Patientin starb nfit 49 Jahren - -  anatomiseh nieht naeh- 
weisen. Pekelsky nimmt an, daB der degenerative Rindenprozel~ vascular 
bedingt ist und vermutet  eine auf eine unklare Noxe bin erfolgte End- 
arteriopathie der kleinen Rindengef~Lge. Er  erinnert hierbei an die 
schweren, akut auftretenden, endarteriitischen Ver~nderungen der eorti- 
ealen Gef/tBe naeh Verbrennungen. Als Folge dieser Gefs 
resultiert die sekund/~re Abiotrophie der Hirnrinde. Diese Endarterio- 
pathie mfisse nieht ein Dauerzustand bleiben und die Endothelver/tnde- 
rungen dtirften naeh Jahrzehr~ten in ihrer akuten Form nicht mehr zu 
erkennen sein. Sofern Pekdsky unter den endarteriopathischen Prozessen 
Wueherungen der Gef/~BwandzeIlen versteht, dfirfte es wohl auszuschlieBen 
sein, dab diese sieh im Laufe der Zeit soweit zurfickbilden kSnnen, 
dab die Gef/~l~e makroskopiseh wieder ein normales Aussehen erlangen. 
Die Genese and die ~tiologie ist trotz aller Untersuehungen und trotz 
aller t typothesen nieht als geklgrt zu bezeiehnen, Eines seheint nur 
sicher zu sein, dab die bisher untersuehten F/~lle Endzust~Lnde verschieden- 
artiger Prozesse darstellen, die iitiologisch nieht einheitlieh sind. Ffir 
diese Auffassung spreehen am eindringliehsten die klinisehen Angaben 
vor allem fiber den Beginn der Erkrankung und den Verlauf, worauf 
sehon eingangs hingewiesen wurde. Bei der Mehrzahl der F~tlle yon 
Hemisph/~renatrophie seheint es sieh nm die infantile Form zu handeln. 
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Die ersten Erscheinungen einer cerebralen Lghmung meist mit  epilepti- 
schen Anfs stehen in auff/~llig zeitliehem Zusammenhang mit  dem 
Geburtsereignis. Aueh mein Fall geh6rt Zu dieser Gruppe. Den l~eginn 
des Prozesses kann man nun entweder in die FetMzeit verlegen und 
annehmen, dab irgendwelehe unbekannten Noxen das fetale Gehirn 
betroffen haben oder man maeht  das Geburts trauma fiir die Entstehung 
des Leidens verantwortlieh. Bei meinem Fall lassen vielfaeh die Liehtungs- 
bezirke in der Rinde Beziehungen zu den Gefs erkennen, und zwar 
besonders dort, wo der Prozeg nieht so stark ausgepr/~gt ist. Ieh halte 
daher die Annahme flit wahrseheinlieh, dab in diesem Falle und in 
/~hnliehen Fs der degenerative ParenehymprozeB der I{inde auf 
geburtstraumatisehe ZirkulationsstSrungen zurtiekzufiihren ist. Ftir die 
iibrigen F/~lle yon tIemisphgrenatrophie, die keine Beziehungen zum 
Geburtsakt  erkenne n lassen, ist meines Eraehtens die Atiologie noeh 
vSllig ungekl~rt. 

Weitere Aufschliisse hierfiber k6nnte vor allem die systematisehe 
Untersuehung sehr ffiiher Stadien der lobs Rindenatrophie bzw. der 
tIemisphgrenatrophie ergeben. 
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