
(Aus der Psychiatrischen Abteilnng des Krankenhauses Ullevs dem Anatomischen 
Institut dcr Universitat Oslo und der Hirnforschnngs~nstalt der Universitat Szeged.) 

Hirnbefund bei einem Fall mit epilepti~ormen Anfitllen und 
corticalen Herdsymptomen ~. 

Von 

Jan Jansen, Stefan Kiirnyey und H~kon Saethre. 

~ i t  8 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 10. Januar 1936.) 

Diese Ver6ffentliehung wird durch Eigenar ten  sowoh! des kl inisehen 
Kr~nkheitsbi ldes sis auch des histologisehen Befundes gerechtfertigt.  Die 
Kombina t i on  der epileptiformen Anf~tlle mi t  cor~ic~len t t e r d s y m p t o m e n  
unterscheidet  den Fall  yon der alltggliehen Form der , ,genu inen"  Epilepsie, 
dennoch dr/~ngt der histologisehe Befund dazu, Beziehungen der Ver- 
~nderungen zu dieser Epilepsieform hinsichtl ieh der Genese ~nzunehmen.  
Die Analyse eines gleichen Falles ist uns ~us der Li te ra tur  nicht  be ka nn t  ; 
deswegen hoffen wir, durch diese Arbei t  fiir kfinftige Unte r suehungen  
eine VergIeichsm0gliehkeit zu bieten. 

A. G., geb. 15.9. 19. Eltern gesund. Vater Trinker, jahzornig. P~t. sei das dritte 
yon 4 Kindern. Das alteste leide seit dem 17. Lebensjahr sn Anf~tllen, die mit Be- 
wuBtlosigkeit und Xrampfen einhergehen; er n~tsse dabei ein und beiBe sich guf die 
Zunge. Dauer der Anfglle ~/2 Stunde; nachher mehrstfindiger Schlaf. Insgesamt 
nut 5--6 Anf~lle bisher. Keine Tuberkulose in tier Familie. 

Pat. babe im Alter yon 8 J~hren einen Anfall yon Bewu~tlosigkeit ohne Krgmpfe 
gehabt. W~thrend der Schulzeit Masern nnd Varicellen. Sonst stets gesund. Hilfs- 
sch~iler, z. Z. in der 4. Klass~. Gutraiitig, abet nervSs und gngstlich, schr still. Seit 
Marz d .J .  Schwellung an der linken groBen Zehe nnd l-I~lsdrasenschwellung. 
13.5.33--4. 8.33 in der Tuberkuloseheilanstalt Vardgscn. 

Dort - -  laut Kr~nkenblatt - -  guter Allgemeinzustand, frische H~utfarbe, Ge- 
wichtszunahrae trotz Subfebrilitat. Incision der kranken Zehe, wiederholte Punktion 
der geschwollenen Lymphknoten. 2.7. - -  an einera besonders hei~en Tag - -  epi- 
leptiformer Anfall mit Erbrechen and Bewnl~tlosigkeit. In den n~chsten Tagen 
weitere Anf~lle; Aussetzen auf Brombehandlung. 3.8. morgens schwindelig, be- 
kommt dann Kr~tmpfe, die den ganzen Tgg anhalten. Diese zeigen sich vorwiegend 
auf der rechten Seite, bzw. sind dort starker. Auf der linken Seite bevorzugen sic 
das Faciulisgebiet. Dabei Bewu~tlosigkeit. Pupillen - -  r < 1 - -  stark erweitert. - -  
4. S. Da das Bewufttsein noch nicht wiedergekehrt, wird Pst. nach der psych- 
iatrischen Abteilung des Krankenhauses Ullevgl (Chefarzt Dr. Saethre) itberftihrt. 

Be/und bei der Aufn~hme: P~t. reagiert nicht auf Anruf, hat standige klonische 
Kr~mpfe in den rechten Extremitaten. Kopf und beide Augen nach links verzogen. 
Pupillen lichtstarr. 

5. 8.33. Nur noch leichte rechtsseitige Zucknngen. Pat. 6:finer die Augen auf 
Anruf und nimmt Fliissigkeit zu sich. Lichtre~ktion der Pupillen wicdergekehrt. 

Diese Arbeit wurde mit Unterstiitzung der Roche~slier-Foundation ausgeffihrt. 
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Bauchhautreflexe fehlen rechts. Beim Ausl6sen des Plantarrefiexes rechts Zuk- 
kungen im ganzen Bein; links Babinski negativ. Keine Nackensteifigkeit. 

In den folgenden 10 Tagen werden - -  anfangs oft, sp~ter seltener - -  Zuekungen 
auf der rechten Seite beobachtet. Das Bewugtsein wird dabei allm~hlich klar. Zeit- 
weise Kopfschmerzen und Erbreehen. 

14.8.33. Keine Nackensteifigkeit. Pat. sitzt spontan auf, hat angeblich keine 
Kopfschmerzen. Hindedruck rechts schw~eher als links. Astereognosie rechts. 
Am Tage ein Anfall mit Bewul~tlosigkeit und aussehlie•lieh rechtsseitigen Kr~mpfen. 
Nachher Amnesie fiir den Anfall und durchgehende rechtsseitige ltemiparese. 
Babinski beiderseits negativ. 

26.8.33. Den ganzen Tag Kopfschmerzen, wiederholt Erbrechen, abends ein 
Krampfanfall yon 3--4 Min. Dauer, weleher im rechten Faeiobrachialgebiet beginnt 
nnd sieh bald iiber den ganzen K0rper ausbreitet. BewuStlosigkeit, naehher vSllige 
L/thmung tier rechtsseitigen Extremititen. 

Im Sept. 1933 allra~hliehe Erholung, nut am 14. und 19. je ein kurzer Anfall. 
Es zeigt sich jedoch eine Sehwiche und besonders eine Ataxie der rechten Extremi- 
taten. Wihrend dieser Erholungsperiode kann eine Intelligenzprafung ausgeftihrt 
werden; sie ergibt ein Xntelligenzalter yon 7 Jahren. 

11.10. pl0tzlieh einsetzende Kopfschmerzen und Erbrechen. Mitre Okt. wieder- 
holt Kopfsehmerzen und rechtsseitige Zuekungen. 

Temperatur wahrend des Krankenhausaufenthaltes fast stets unter 37,0 ~ C. 
Liquorbefund am 10.8.33. Phase 1 und Weichbrodt sebwaeh +.  Wa.l~. sowohl im 

Blut als aueh ira Liquor (0,10--1,0) 0. Zellzah119/3. Goldsolreaktion 0000233200000. 
Am 22.8.33 : Phase 1 §  Weichbrodt 0, Zellzah135/3. Normale Goldsolkurve. Der 
Meerschweinchenversuch mit dem Liquor f/~llt negativ aus. 

18.10.--5.12.33 wurde Pat. in tier Universititsnervenklinik Oslo (Dir. Prof. 
Dr. Monrad-Krohn) behandelt. Hier wurden wiederholt Krampfanf~l!e beobaehtet, 
die teilweise die ]inksseitigen Extremitaten bevorzngten, teilweise aber generalisiert 
waren. Sie wurden yon einer postkonvulsiven Parese gefolgt, Am 25.10. zahlreiche 
Anf~lle, die sieh auch w/~hrend der n/~ehsten 8 Tage 0fters wiederholen. Wihrend 
dieser Zeit TemperaturerhShung, zeitweilig bis 40,0 ~ C. 

2.11.33. ~ehr oder weniger ausgesproehene Parese aller Extremit/~ten. Tiefe 
Reflexe nur an der reehten Oberextremitit auslSsbar. Babinski beiderseits T.  

Zeitweise Halluzinationen: Pat. zeigt nach einer Richtung, wo Menschen sein 
sollen, ruff plOtzlieh, hSrt die Stimme seiner Mutter. Wird auch zunehmend weiner- 
lich und gngstlich, jammert stirker. - -  20.13.33. Lumbalpunktion. Ps und 
Weiehbrodt-4-, Zueker 0,075%, 22/3 Lymphocyten. Wa.R. negativ. 

Nach dem 2.11. kein Anfall mehr. Ende November wiederholt Erbrechen und 
Urinverhaltung. 30.11.33 kann Pat. von 1 m Entfernung nicht mit Sicherheit 
Finger zahlen. 

5.12.33. Pat. ist ingstlich, weinerlich. Versteht bei der Untersuchung die 
Auftrage meistens nieht. Ist aufterstande aufzustehen. Geringf~igige Rigiditit im 
rechten Arm mit Parese und sehwerer Ataxie. Leichte Parese der unteren Extremi- 
t i ten, rechts etwas ausgesproehener als links, Ataxie beiderseits, l~eflexe der oberen 
Extremit~ten rechts gesteigert, links lebhaft; Bauchhautreflexe, Cremasterreflex 
sowie tiefe t{eflexe der unteren Extremit~ten reehts gleich links -4-, keine patho- 
logisehen Reflexe. 

5.12.33 wird Pat. nach der psychiatrisehen Abteilung Ullev&l zuriickverlegt. 
23.12.33 mehrere Stunden andauernde generalisierte Krimpfe und Bewu~tlosigkeit. 
AnschlieSend Somnolenz und deutliehe Parese der linken Extremititen. In den 
darauffolgenden Tagen mehrere Anfglle, in den Intervallen Zucknngen in den 
Extremit/s meistens links. Es treten Temperaturen und Urinverhaltung auf. 
Ar~ang Januar 1934 allmihliche Erholung; es wird jedoch eine Abnahme des 
SehvermOgens festgestellt. 10.---17.1.34 fast jeden Tag mehr oder weniger oft 
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Zuekungen. - -  21.1. sieht Pat. Tiere umherfliegen; ansehlieBend Krampfaniall 
yon 5 Min. Dauer. 

22.1.34 morgens 1/2 Stunde w~ihrender Anfall mit ]~ewuBtlesigkeit und Krampfen 
im Gesicht und in den oberen Extremitaten, besonders links. Spgter klonische 
Zuckungen im Gesicht und in der Zunge, links starker als reehts. 

Im weiteren Verlauf fast tfiglich Zuckungen, mitunter Kopfschmerzen, Er- 
brechen, Tiervisienen, Urinverhaltung. Anfang Februar wird Pat. blind, nimmt 
aber seine eigene Blindheit nicht wahr. Kenfabulation und Perseverationen bei 
guter Stimmungslage. Dysphagie. Die Spraehe wird ]allend, unverst~ndlieh. 

9.3.34. Status epilepticns. Tc.d am 10. 3.34 5 Uhr 5 Min. des Morgens. 
Wiederholte augenfaeh~irztliche Untelsuchung ergab auBer einer Pseudo- 

neuritis hypermetropica keinerlei Ver~indetungen am Augenhintergrund. 
Zweimal angefertigte l~6ntgenaufnahmen der Sch~idelknochen zeig~en keine 

krankhaften Veriinderungen. - -  An den Lungen lieBen sich r6ntgeno]ogiseh am 
14. ll. 33 eine ttilusvergr6Berung und eine Infiltratbildung rechts feststellen. 

Im Urin wurden bei wiederholter Untersuehung keine krankhaften Bestandteile 
gefunden. 

Zusammen/assung. Ein 14js geistig zur/ickgebliebener Junge, 
der vor 6 Jahren einen Anfall yon BewuBtlosigkeit erlitten hatte und z. Z. 
wegen einer leichten Lungen-, Lymphknoten- und Knochentuberkulose 
behandelt wird, erkrankt mit epileptiformen Anfs Diese haben 
teilweise Jac]cson-Charakter und sind anfangs auf der rechten, spi~ter 
vornehmlich auf der ]inken Seite zu beob~ehten. Bei anderen Ge]egen- 
heiten sind die Kr~tmpfe yon vornherein generalisiert. Die Anf~lle treten 
zeitweise in Form des Status epilepticus auf; in den anfallsfreien Perioden 
bestehen oft halbseitige Zuckungen. Hs begleiten Kopfschmerzen und 
Erbrechen die An~s bzw. kommen solche auch in freien Intervallen 
vet. Es bleiben postkonvulsive Paresen und sonstige Ausfallssymptome 
zuriick, welche sich in den anfallsfreien Zeiten bessern, dann aber sich 
bei erneuten Anf/~llen verschlechtern. Schon friihzeitig entsteht eine 
Astereognosie und Extremitiitenataxie auf der damals yon den Kr~tmpfen 
bevorzugten Seite. Etwa 4 Monate nach dem ersten Anfall treten 
optische Halluzinationen auf, sps nimmt des SehvermSgen ab, bis 
es sehlieBlich erlischt. Nichtwahrnehmung der eigenen Blindheit. Im 
letzten Stadium der Krankheit sind alle Extremits mehr oder weniger 
paretisch und ataktisch, es bestehen: Demenz, Dysarthrie, Dysphagie 
und BlasenstSrungen. Ted 8 Monate nach dem Krankheitsbeginn. 
Wiederholte Liquoruntersuchung ergibt nur eine geringe Globulinver- 
mehrung und eine m/tgige Pleocytose ; im Tierexperiment kein Anhalt ffir 
eine tuberkul6se Erkrankung der Meningen. 

Obduktionsbe]und. Auf der rechten tIalsseite entlang der GefiiBscheide ein 
pear etwa bohnengroBe k/~sige Lymphknoten. l)ber beide Lungen verstreute sub- 
pleurale Ecchymosen. l~echts tIiluslymlohknoten bis tIaselnuggr6Be vergr5Bert. Ein 
kiisig degenerierter Lymphknoten hat den rechten tIauptbronchus usuriert. Trotz- 
dem keine sicheren tuberkul6sen Veriinderungen in der Lunge selbst. Zwei etwa 
stecknadelkopfgroBe I(onglomerattuberkel in der Milz. In der Leber ein typischer 
Miliartuberkel. 
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Anatomischer JBe/uncl de~ Zentralnervensystems. Sichere ma]~roskopische Ver- 
&nderungen am GroBhirn finden sich bis auf eine stellenweise auffallende Ver- 
schmalerung der l~inde und eine Verwaschenheit der l~indenzeichnung nicht, Am 
Kleinhirn erscheinen viele Windungen ausgesprochea verschm~lert. 

Histoiogischer Be]und. D~ die Ver~nderungen in den zahlreichen untersuchten 
Teilen der Gro[3hirnrinde und des subcorticalen Markes im wesentlichen gleicher 
Natur sind und nur die sp~ter anzugebenden quanti tat iven Untersehiede zeigen, sei 

Abb. 1. I)bergang zwisehen dem gesunden und erkrankten Rindenabschnitt in einer Win- 
dungswand; im erkrankten Gebiet (links vom Ps sind die Gang'lienzellen der tieferen 
Etagen der 3. Schicht ausgefallen; an ihrer Stelle hochgradige Gliakernwucherun2". Der 
Unterschied l ~ t  sich besonders gut feststellen, wenn man das Bild mit tier Lupe betrachtet, 

Die Schichten ~--6 ~berall gut erhalten. Gefal~e mit roten Blutk6rperchen gef~tlt; 
Verdickung zweier Gef~.2w~nde. Toluidinprhparat. 

hier eine zusammenfassende Darstellung gestattet .  Es sei vorweg bemerkt,  da$ die 
Gef~Be im ganzen Zentralorgan stark blutgeffillt sind, und da$ stellenweise kleine 
Blutaustri t te um sie herum zu sehen sind. Gleiches 1s sich auch in der weichen 
Haut  beobachten, die vielerorts 5dematSs durchtr~nkt ist. 

Im Nissl-Priiparat erweisen sich die Windungskuppen im allgemeinen frei yon 
sicher erkennbaren Ver~nderungen. Dagegen erblickt man an vielen Stellen, wenn 
sich das untersuchende Auge an den Windungsw~nden entlang der Tiefe nahert,  
einen Ausfal] yon Ganglienzellem Die Grenze zwischen den Bezirken mit  norma]em 
und herabgesetztem Ganglienzellgehalt ist im allgemeinen ziemlich scharf (Abb. 1). 
Die Ausf~lle strecken sich streifenfSrmig aus und erreichen im Windungstal den 
hSchsten Grad. In  den am schwersten ergriffenen Bezirken sind die oberen drei 
Schichten ihrer Ganglienzellen so gut wie g~nzlich beraubt, an sonstigen Stellen 
- -  wie in Abb. i - -  hat  im wesentlichen nur die Pyramidenschicht  ihren Ganglien- 
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zellgehalt eingebiiflt. Oft ist die Zahl der Gliakerne gegenfiber der Norm erhSht. Die 
Gef~l~wande haben im allgemeinen nicht nennenswert gelitten, h6chstens sind ihre 
Zellen m~Big vermehrt.  Ferner beobachtet man 6fters eine Vermehrung der die 
Gef~tBe begleitenden kleinen runden Gliakerne (Perigliose Wohlwills). Die erhalten 
gebliebenen Ganglienzellen zeigen an vielen Stellen Ver~nderungen, die wir aller- 
dings meist nieht genauer definieren k6nnen, da das Material in Formol fixiert wurde. 
Dennoeh kann man die ischgmische Zellvergnderung S~giel~neyers oft erkennen, 
besonders auf Grund eines Vergleiches mit  Hhmatoxylin-Eosin-Pr~paraten, in denen 
der Plasmaleib dieser Zetlen die charakteristische starke Eosinophilie (Husler und 
Sloatz) auiweist. 

Einer besonderen Erws bediirfen die Verhs der Ammonshorn- 
gegend. Man sieht n~mlich am unteren Ende des Svmmersehen Sektors eine 
erhebliche Verarmung an 
Ganglienzellen (Abb. 2) ; die 
erhalten gebliebenen sind 
im Sinne der iseMmisehen 
Zellerkrankung ver~ndert. 
Die Gliakerne sind in dieser 
Gegend nieht vermehrt.  

Im Fettpr?iparat sehen 
wir in zahlreiehen Rinden- 
abschnitten Zeiehen eines 
mehr oder weniger ausge- 
dehnten und fortgeschrit- 
tenen fettigen Abbaues. In 
vielen Gebieten besteht 
dieser nur in einer Fett- 
speicherung der Glia, welehe 
sich ungef~hr auf alle Rin- 
densehichten erstreekt. Es 

herrschen die Vorformen Abb. 2. ReehtesAmmonshorn. AufhellungimSommerschen 
dermikrogli6senKSrnchen- Sektor (zwischen den beiden Pfeilen), in deren Bereiche 
zellen vor,  es gibt aber ~edoeh noch einzelne Ganglienzellgruppen erkennbar sind. 
aueh Gebiete, in welehen Toluidinpraparat. 
vornehmlich St~bchenzel- 
len neutrale FetttrSpfchen enthalten. In  den sehwerstgeseh~digten Teilen des 
Occipitallappens finder sich Fet t  vornehmlieh in den drei oberen Sehiehten tells in 
fertigen K6rnchenzellen, tells in deren Vorformen. AuBerdem sieh~ man - -  beson- 
ders in der Area striata - -  in den untersten Sehichten ste]lenweise eine sich streifen- 
f6rmig den Rindensehiehten parallel ausbreitende massive Ansammlung yon fertigen 
K6rnchenzellen, welehe mit  Neutralfett  beladen sind (Abb. 3 b). In  den Bezirken, 
in welchen ein Abbau stattfindet, sind die Gefh~w~tnde zum Tell mit  Fettk6rnchen- 
zellen vo]igepropft. Die ausgedehnteren Abbaugebiete entspreehen ganglienzellen- 
verarmten Abschnitten der Nissl-Pr~parate, bevorzugen mithin die Windungsts 
sind im allgemeinen umsehrieben und gehen ziemlieh pl6tzlich in fettfreie fiber. 

Im Markscheidenpr~iparat ist auger umschriebenen Markscheidenquellungen 
oft nur eine diffuse Verarmung an Markfasern erkennbar. In  einzelnen ]%egionen 
bemerkt man aber eine sehwere Entmarkung der P~inde, die im Windungstal yon 
h6chstem Grads ist, in mehr oder weniger langer Strecke auch an die W~nde der 
Windungen hinaufreieht und hier sich ziemlich scharf gegen den normal mark- 
haltigen Absehnitt  absetzt (Abb. 4). Eine andsrsartige Ausbreitung der Mark- 
scheidenzerst6rung sieht man in den erwahnten streifenfSrmigen Abbaugebieten. 
Hier ist n~mlich die Markfaserung ebenfalls streifenfSrmig unterbroehen (Abb. 3 a). 
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Abb .  4. L i n k e  Zen t r a l r eg ion .  I n  den  ~ V i n d u n g s k u p p e n  e r h a l t e n e  M a r k z e i c h n u n g  der  Rinde ,  
i n  der  W i n d u n g s t i e f e  M a r k f a s e r n  m e h r  oder  wen iger  vollst/~ndig ausgefa l len .  U n t e r  d e m  

a m  schwer s t en  ge l i t t enen  Windung ' s t a l  A u f h e l l u n g  in] s u b c o r t i c a l e n  Mark .  
Markscheidenfarbung nach WI3IGERT=KLISCttlTZKY. 

Anffallend ist dabei das 
Erhaltensein der radigren 
Strahlen ober- und unter- 
halb des Ausfalles. DaB 
abet anderseits sowohl in 
diesen als auch in den 
sonstigen Abbaubezirken 
die radi~ren Fasern teil- 
weise einer Degeneration 
anheimgefallen sind, ist 
aus den Marchi-Prgparaten 
ersichtlich, in dcnen man 
ihrem Verlauf entsprechend 
gelagerte osmioreduktive 
Schollen sieht. 

Makrogliapriiparate nach 
Gtobus zeigen in den Abbau- 
gebieten eine enorme Hy- 
pertrophie und Hyperpla- 
sie der Makroglia (Abb. 5). 
Beziiglich der Ausbreitung 
der Wucherung lassen sich 
drei Typen unterscheiden. 
In jenen Stellen, wo die 
Proliferation einen geringen 
Grad erreicht, erstreckt sie 
sich nut aui die obersten 
und auf die tiefsten Schich- 
ten; ein Bild, welches man 
bei Rindenprozessen 5fters 

Abb .  5. M a k r o g l i a w u c h e r u n g  in der  Occ ip i t a l r i nde ;  sie 
d u r c h s e t z t  die R i n d e  in  ih re r  g e s a m t e n  Bre i t e  z ieml ich  

gleichm~it lg .  Globus-Modifikation t ier Ca ialschen 
G o l d s u b l i m a t i m p r ~ g n a t i o n .  
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sieht. Das andere Extrem stellen jene Bezirke dar, in welchen die Rinde in ihrer ge- 
samten Breite yon einer m&chtigen Gli~wucherung eingenommen ist. Zwischen beiden 
Formen stehen Rindenabschnitte, in welehen zwisehen der oberflachlichen und 
tiefen Gliawucherungssehieht noch eine streifenf6rmige Proliferation in den mitt- 
leren Etagen vorhanden ist. Beim ersten Typ greift mitunter die oberflachliehe 
ttyperplasie so tief in die Rinde hinein, dal~ sie vonder Gtiawueherung der Rinden- 
Markgrenze nur durch einen sehmalen, wenig Gliaelemente enthMtenden Streifen 
getrennt wird. 

Bezirke mit Abbau und Makrogliawucherung stimmen in der Regel topographisch 
iiberein. Dort, wo der Abbau aufh0rt, setzt sieh auch die Gliaproliferation scharf 
ab; je starker die Fettansammlung, um so starker die Makrogliawucherung. Eine 
Abweichung l&l~t sich insofern in der laminaren Ausdehnung feststellen, als ent- 

Abb. 6. IIypertrophie und Hyperplasie tier Mikroglia mit Stabchenzellbildung im oberen 
Drittel der linken vorderen Zentralwindung. Pen/ield-Praparat. 

spreehend den Abbaustreifen des Oeeipitallappens die Makrogliaproliferation fehtl 
(Abb. 3 c). 

Pen/ield-Priiparate zeigen eine tells diffuse, tefls umschriebene Wucherung der 
Mikroglia mit ttypertrophie und stellenweise sehr ausgesproehener St&behenzell- 
bildung (Abb. 6). Die KSrnehenzellbildung l~Bt sich auch im Mikrogliapraparat 
verfolgen. Wiihrend aber - -  wie wir gesehen haben - -  Abbau und Makrogliawuche- 
rung parallel gehen, sehen wir eine Mikrogliahypertrophie auch in solehen Gebieten, 
wo die Zeichen eines fettigen Abbaues fehten. Die Oligodendroglia ist stellenweise 
geschwollen. 

Bezfiglich der Prozefiausdehnung ist zu bemerken, dab am wenigsten der Frontal- 
lal0pen betroffen ist. Hier findet sieh im Mlgemeinen lediglich eine Mikrogliaproli- 
feration und nut in vereinzelten kleinen Gebieten ein fettiger Abbau. Im Ammons- 
horn sind die Ganglienzellerkrankung bzw. die Ausfglle welt ausgesprochener als die 
Abbauzeiehen. Einen starken Grad erreiehen letztere wieder in den Zentralwin- 
dungen und schlieSlich die ~lteren Veranderuugen ihren HShepunkt im Occipital- 
l~ppen. Grad und Alter der Ver~tnderungen gehen insofern parMlel, Ms in den weniger 
erkrankten Gebieten die mikrogli6sen Abbauzellen gegeniiber den fertigen KSrnchen- 
zellen vorherrsehen. 
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Im subcorticalen Mark findet unter den starker verhnderten Rindengebieten ein 
Markscheidenzerfall statt, wobei zu bemerken ist, daI3 Abbau im Cortex und im 
darunter gelegenen Mark topographisch nut teilweise kongruieren. Ein Beispiel ffir 
ihre fibereinstimmende Lokalisation sehen wit in Abb. 4. 

Die Abbauprodukte befinden sich tells im osmioreduktiven, teils im Sudan- 
stadium. Sie liegen verstreut, bzw. zeichnen teilweise den Faserverlauf aus. 
Stellenweise ist die KSrnchenzellanhiiufung herdartig betont, kompakte Degenera- 
tionen sieht man jedoeh nirgends, hSehstens diffuse Lichtungen im Markseheiden- 
pr~parat. In manchen Gebieten sind die Gliakerne erheblich vermehrt, 

~hnlieh wie im subcortiealen Mark ist das Bild aueh tiefer im Centrum semiovale. 
Wiehtig ist hier, dal~ urn das Hinterhorn in gleicher Lokalisation, wie sie haufig 
bei der multiplen Sklerose vorkommt, eine gewisse Anhi~ufung yon Fettk6rnchen- 

Abb. 7. Aus dem ]~interhauptlappen. Spielmeyers ;E[arkscheidenf~rbungam Gefrierschnitt. -- 
Dem halbmondfSrmigen iV!arkHehtungsherd (bei • ) in der Wand des Hinterhorns 

entsprieht eine FettkSrnchenzellansammlung. 

zellen siehtbar ist, so da~ sieh diesem Gebiet entsprechend auch auf den etwas 
starker differenzierten Markseheidenpraparaten eine Aufhellung feststellen l~Bt 
(Abb. 7). 

Bielschowsky-Pr~parate zeigen, bis auf gering~iigige Axonver~nderungen in den 
Abbaugebieten, nichts Krankhaftes. 

Einzelne Gebiete mit neutralfettigen Abbauprodukten finden sich auch in der 
inneren Kapsel. 

W~thrend das Striatum vSllig frei yon Ver~nderungen ist und im Globus pallidus 
sich nur eine Vermehrung der freien Fetttropfen feststellen l~I3t, sieht man im late- 
ralen Thalamuskern und im Pulvinar sehwere Ver~nderungen. Das Grundgewebe 
ist trotz einer erhebliehen diffusen Kernvermehrung stellenweise aufgeloekert im 
Sinne des Status spongiosus. Durch die Gliawueherung entstehen gelegentlich 
kleine lockere Herdchen. Hin und wieder sieht man grol3e teils ehromatinarme, tells 
mit ChromatinkSrnern bestreute Gliakerne, deren GrSl~e das Vielfache der Makro- 
gliakerne erreicht. Es linden sieh zahh'eiche fettspeichernde Gliazellen bzw. KSrn- 
ehenzellen. Die Makroglia ist, wie man sich davon an Hand yon Globus-Pr~paraten 
tiberzeugen kann, gewuehert und hypertrophiseh, stellenweise dabei im Sinne der 
Klasmatodendrose ver~ndert. Die Elemente der Adventitia sind vermehrt. Maneher- 
orts sind vide Ganglienzellen im 8inne der iseh~tmischen bzw. homogenisierenden 
Veri~nderung erkrankt. J~hnliehe Veriinderungen zeigt der dorsomediale Tell des 
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medialen Kernes, w~hrend die iibrigen Abschnitte des Sehhtigels frei yon Veriinde- 
rungen sind. 

Im Kleinhirn finder sieh in ausgedehnten Bezirken eine Rindenatrophie, welehe 
die einzelnen Sehichten an verschiedenen Stellen in verschiedenem Grade ergriffen 
hat. Aneh dort, wo sie sieh auf eine lZeihe nebeneinanderliegender Lamellen er- 
streckt, zeigt sie in ihrem Verlauf eine wechselnde Intensitiit; oft sind die Windungs- 
kuppen am wenigsten betroffen. In  den Gebieten, welche am schwersten geschs 
wurden, sind die Ganglienzellen aller drei Sehichten zugrunde gegangen und wird 
die Purkinjesche Zellreihe nur durch die gewucherten Bergmannschen Gliakerne 
vertreten (Abb. 8). Doch kann man ausnahmsweise auch im sonst ganglienzell- 
freien Gebiet ein erhaltenes Pur]cinje-Element zu sehen bekommen. Golgische 

Abb. 8. Fettiger A_bbau in der Kleinhirnrinde. Die G~nglienzellen aller Schichten 
ausgef~llen. Slldanprhparat. 

Zellen sind auch in schwer ver6deten Gebieten erhalten geblieben; dies entsprieht 
ihrer yon den meisten Autoren anerkannten Resistenz. Die Gliawucherung ist 
in den schwer erkrankten Bezirken stellenweise nur geringfiigig und im wesent- 
lichen auf den oberfl~chliehsten Tell der Molekularschicht beschr~nkt. Wiederum 
an anderen, in gleichem Grade der Ganglienzellen beraubten Bezirken ist die Kern- 
wucherung so hochgradig, dab sie alle drei Schichten durchsetzt. Doch gibt es an 
einzelnen Stellen aueh Liieken in der Schicht der Purkinje-Zellen und der K6rner. 

Einen zweiten, geringfiigigeren Grad der Schi~digung stellen Bezirke dar, in 
welchen zwar die Purkinjeschen Zellen ausgefallen sind, aber die K6rnerschicht 
entweder gar nicht merklich oder diffus gelichtet ist oder einige kleine Ver6dungs- 
bezirke aufweist. In diesen Gebieten ist in der Molekularschieht allenthalben eine - -  
oft hochgradige - -  Kernvermehrung wahrnehmbar. Die Kerne sind an vielen 
Stellen iiberwiegend stiibchenf6rmig. 

Auch in Abschnitten, in welehen keine Zellausfitlle erkennbar sind, sieht man in 
Imlor~gnationspr~paraten nach Bidschowsky und Cajal einzelne geschwollene 
PurIcinje-Dendriten, Ierner sl0indel- oder kugelf/Srmige Aufbl/~hungen yon Pur]cin#e- 
Axonen. 

In den weniger geschiidigten Gebieten kommen umschriebene, gliastranch- 
werkartige Kernvermehrungen in der Molekularschicht vor. 
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Die Pia ist besonders fiber den Bezirken, in denen die Glia gewuchert ist, teils 
5dematSs, tells fibrOs verdickt und mit verstreuten Leukocyten infiltriert. Stellen- 
weise kommen auch ttaufen polymorphkerniger Leukocyten sowie Blutungen vor. 

Sehr wertvoll wird die Analyse der Ubersichtsbilder durch die Untersuchung 
von Fettprdparaten erg~nzt, welche - -  besonders wenn zum Vergleich Gliafaserpr~pa- 
rate herangezogen werden - -  auch eine Einteilung der Ver~nderungen nach ihrem 
Alter erlauben. In einem geringeren Tell der atrophischen Gebiete fehlt ein fettiger 
Abbau, wi~hrend in den meisten ein solcher stattfindet. Wohl am meisten fort- 
gesehritten ist er in jenen Gebieten, in welchen sowohl in der Molekular- als auch 
in der KSrnerschicht groBe Mengen verstreuter fertiger KSrnchenzellen sichtbar 
sind und die Schicht der Purkinje-Zellen - -  kenntlich an den erhaltenen bzw. ver- 
mehrten Bergmannschen Gliakernen - -  mit feinen FetttrSpfchen bes~t ist (Abb. 8). 
In solchen Bezirken sind auch die Gef~l~w~nde der Molekularschicht mit KSrnchen- 
zellen eingescheidet. Jiingere Stadien stellen Gebiete dar, in welchen fertige KSrn- 
chenzellen nur in der ]~andpartie der Molekularschicht liegen, w~hrend in deren 
tieferer Zone Mikrogliazellen Fett speichern. Diese zeigen stellenweise eine der 
Oberfl~che parallele Anordnung. Der Ubergang zwischen gesunden und Abbau- 
gebieten ist meist ein plOtzlicher; doch sieht man gelegentlich zwischen gesunden 
und atrophischen aber fettfreien Bezirken einen Abschnitt im jungen Stadium des 
Abbaus. Offensichtlich schaltet sich hier zwischen die gesunde und die ganz frisch 
erbleichte Partie eine etwas frfiher erkrankte ein. 

In fast allen atrophisehen Gebieten ist im Globus-Pr~parat eine enormeWueherung 
siehtbar, welehe yon der Berg~annsehen Sehicht ausgeht. Frei von dieser Narben- 
bildung sind nur jene atrophisehen Bezirke, in welchen auch noch kein fettiger 
Abbau nachweisbar ist. Wir fanden bei der Untersuchung zahlreieher Pr~parate 
nur einen ganz kleinen Rindenabschnitt mit Versehm/~lerung und Verfaserung ohne 
Abbauprodukte. 

Im Nucleus dentatus lassen sich keine Ganglienzellausf~lle erkennen. Dagegen 
sieht man im Nissl-Pr~parat eine erhebliche Gliakemvermehrung, wenn auch eine 
kompaktere Narbenbildung nirgends nachweisbar ist. Es f~llt nur auf, da6 alle 
Ganglienzellen yon einem feinen Gliafaserkorb umhfillt sind. Eine Fettspeicherung 
in der Glia l~13t sich nur stellenweise feststellen. 

Im Kleinhirnmark sieht man nur an einzelnen Stellen verstreute FettkSrnchen- 
zellen, so daI~ ein Ausfall im Markseheidenpraparat nicht zutage tritt. Ein solcher 
ist freilieh in den atrophischen l~indenabschnitten wie gewOhnlich nachweisbar. 
Im Nissl-Pr~parat ist an vielen Stellen eine Vermehrung der Gliakerne und der 
Gef~Bwandelemente zu erkennen. 

Mittelhiru in den Ebenen der Substantia nigra und der vorderen Vierhfigel sowie 
Briicke frei yon krankhaften Ver/inderungen. Verstreute FettkSrnehenzellen in 
der Pyramide auf der einen Seite der Oblongata. Gliavermehrung, einzelne riesige 
Gliakerne und vakuolisierte Ganglienzellen in der unteren Olive. Unter dem lateralen 
Teildes Rautenbodens und in der Formatio retieularis lat. einige Gef/~l~e leicht lympho- 
eyt~r infiltriert, ihre Adventitialzellen vermehrt, in ihrer Umgebung sehr ausge- 
sproehene Gliawucherung. 

Sehliel~lich sei hervorgehoben, dab die pathologisehen Vergnderungen im wesent. 
,lichen sy~nmetrisch au/ beide Seiten verteilt sind und nut stellenweise sich ein m~i[3iges 
t)berwiegen bald au] der einen, bald au] der anderen Seite /eststellen ld~flt. Im Kleinhirn 
scheint der Wurm weniger affiziert zu sein als die Hemisph/~ren. 

Zusammen/assung des histologischen Be/uncles. 

In  der Groflhirnrinde k6nnen wir Ver/~nderungen von  zweifellos ver- 
schiedenem Alter  feststellen. In  der isch/imischen Ganglienzellerkr~nkung 
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k o m m t  eine Kreislaufst6rung des Zentralorgans zum Ausdruck, welehe in 
den letzten Stunden vor dem Tode bestanden haben mug. Die fibrigen 
Ver/~nderungen, deren Altersbestimmung uns weiter unten noeh eingehend 
beseh/iftigen wird, betreffen sowohl die Parenehym- als aueh die Stiitzele- 
mente. Die Ganglienzellen sind stellenweise in groBen Mengen ausge- 
fallen, die VerSdung dehnt sieh im allgemeinen parallel der lCtindenober- 
flaehe aus. Nieht alle Sehiehten nehmen in gleiehem MaBe am Prozel3 teil, 
an vielen Stellen erkennen wit eine sehr starke L/ision der oberen Sehiehten 
besonders der Lamina pyramidalis, w~hrend die unteren so gut wie ver- 
sehont sind. I m  Ammonshorn finder sich ein Ansfall im S o m m e r s e h e n  

Sektor, ohne dab dieser in seiner ganzen Ausdehnung zerst6rt ware. Die 
I{indenseh/~digung kommt  aueh darin zum Ausdruek, dab in vielen 
Regionen ein mehr oder weniger ausgesproehener neutralfettiger Abbau 
stattfindet. Dieser ist meist yon ,,fixem" Charakter, die Mikroglia ist 
an vielen Stellen entspreehend der Aufgabe, die ihrer beim Abbau harrt,  
jedoeh quanti tat iv wohl aueh darfiber hinaus, gewuehert und oft in 
St~tbehenzellen umgewandelt. Es linden sieh h~ufiger aueh Zeiehen einer 
vorgesehrittenen Organisation. Die Makroglia hat  eine I typertrophie  und 
Hyperplasie erlitten. Ein fettiger Abbau lgBt sieh aueh im subeorticalen 
Mark sowie aueh in tieferen Absehnitten des Mar/ces  - -  in der inneren 
Kapsel  und in der einen Pyramide der Oblongata - -  feststellen. Von den 
subeortiealen, grauen Massen ist der T h a l a m u s  in seinem hinteren und 
lateralen Absehnitt  vergndert (Ganglienzellausf~lle, Gliawueherung, 
fettiger Abbau, Status spongiosus). In  der Oblongata linden wir eine 
m/tl3ige Infiltratbildung um einige Gel&Be sowie eine Gliawueherung an 
einigen Stellen. Besonders zu erw/thnen sind die Veranderungen im 
K l e i n h i r n :  Eine Seh~tdigung zahlreieher Lamellen versehiedenen Grades 
und, wie wit sehen werden, versehiedenen Alters. 

Die frischesten Ver~nderungen im Groghirn sind zweifellos die 
iseh&mischen Ganglienzellerkrankungen. Die ~lteren sind durch einen 
Abbau im neutralfettigen Stadium sowie dureh eine Organisation ge- 
kennzeichnet. Ffir die Frage, ob der anatomische Befund eine wenigstens 
ann~hernde Altersbestimmung der ~ltesten Ver~nderungen ermSglicht, 
hat  das Vorhandensein yon FettkSrnehenzellen in der inneren Kapsel  
sowie in dem einen Pyramidenareal  der Medulla oblongata entseheidende 
Bedeutung. Da wir im Bereiche der vorderen Zentralwindung sehwere 
Ver/inderungen gefunden haben, und da in der Medulla oblongata auBer- 
halb der Pyramide kein Abbau zu sehen ist, erseheint es uns gereehtfertigt, 
den Fettbefund, weleher sieh auf die Pyramidenbahn fiber die innere 
Kapsel bis in die Oblongata erstreckt, im Sinne der sekund~ren Degenera- 
tion zu deuten. Es muB somit angenommen werden, dab die Seh~digung 
der Ganglienzellen in der motorischen Rinde - -  und eventuell die eben- 
falls nachweisbare L~sion des subcorticMen Markes - -  soweit zurfickliegt, 
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dab sie eine absteigende sekund/~re Degeneration herbeiffihren konnte. 
Diese Zeitspanne mug naeh dem heutigen Stand unserer Kenntnisse 
auf mindestens 3 Woehen gesehs werden; ihre H6ehstdauer anzu- 
geben sind wit nieht imstande, erstens, da wir nieht wissen, innerhalb 
Me langer Zeit die fettigen Abbauprodukte bei einer cortical bedingten 
Degeneration in entfernter gelegenen Absehnitten der langen Projek- 
tionsbahnen versehwinden, zweitens, da aueh die M6gliehkeit besteht, 
dab die am frtihesten entstandenen Abbauprodukte bereits abtrans- 
portiert wurden. 

Fiir die Altersbestimmung des Prozesses haben des weiteren die 
Kleinhirnver/inderungen eine Bedeutnng. Die frisehen unter diesen 
sind zweifellos aueh jiingsten Datums. Solehe sind die Erbleiehungen, 
in denen man noeh keinen Abbau und aueh keine yon der Bergmannsehen 
Sehieht ausgehende gliSse Faserwueherung feststellen kann. Auf dem 
anderen Ende der Altersskala stehen die gesehrumpften, gliSs vernarbten 
Lamellen. In diesen mug der ProzeB bereits einige Monate vor dem Tode 
eingesetzt haben, wenn es aueh nieht m6glieh ist, sein Alter pritziser 
anzugeben. 

L/~gt sieh nun eine Beziehung zwisehen dem Alter des histologisehen 
Prozesses und dem klinisehen Krankheitsverlauf feststellen ? Die mit 
epileptiformen Anf/~llen einhergehende Erkrankung begann 8 Monate 
vor dem Tode. Es ist dies ein Zeitraum, in den sieh die Entwieklung 
s/~mtlieher histologiseher Ver~nderungen einftigen 1/il3t, ja, es kann an- 
genommen werden, dab die Entstehung der iiltesten Gewebsveriinderungen 
mit dem klinischen Krankheitsbeginn zusammen/dllt. 

Der im obigen gegebene Befund l~Bt sich als ein rein degenerativer 
Prozefl kennzeichnen. Sicher als entzfindlich deutbare Ver~nderungen 
linden sich nirgends ira Zentralorgan. In dieser Hinsicht lassen h6chstens 
einige sti~rkere Lympho- und Leukocytenanh~ufungen in der weichen 
Haut  des Kleinhirns manchen Zweifel aufkommen; jedoch erscheint es 
uns entseheidend, dai~ sie neben Extravasaten yon roten BlutkSrperehen 
zu finden sind. Wir glauben daher, sie als Zeichen eines pr~statischen 
Zustandes im Sinne Rickers und nicht als Zeichen einer eehten Ent- 
zfindung ansprechen zu dfirfen. Wenn die weiche Haut  des Kleinhirns 
aueh sonst an manchen Stellen verdickt und yon zelligen Elementen 
durchsetzt ist, so l~gt sich das als Folge des sich unter ihr abspielenden 
Abbau- und Organisationsprozesses erkli~ren, ttinsichtlich der Infiltrate 
im lateralen Oblongatagebiet ist zu bemerken, dab solchen nach Gagel 
und Bodechtel keine pathologische Bedeutung zukommt 1. Jedenfalls 
linden wir ]ceinerlei tuber[cul6se Ver~inderungen und die gering/iigigen 
In]iltrate lassen die Diagnose einer Meningitis bzw. Meningoencep,~alitis 
nicht zu. 

1 Gagel u. Bodechtel: Z. Anat. 91, 223 (1930). 
Archly  fiir Psychiatr ie .  Bd. 105. 
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Erkennen  wir im obigen wiedergegebenen h is topa thologischen  Bilde 
die Charakterzi ige  eines gut  bekarmten  und  pa thogene t i sch  def inier ten 
Prozesses 1 ? Die fr isehesten Ver~nderungen - -  die iseh~imische Erlcranl~ung 
yon Ganglienzdlen - -  lassen sieh nach  dem heut igen  S tand  unserer  Kenn t -  
nisse als Ausdruck  einer cerebrMen Kre i s laufs tSrung  auffassen.  Es fmg t  
sich aber,  ob aueh die fibrigen VerS~nderungen auf den  ge lne insamen 
Nenner  des vasalen Faktors (Spidmeyer)  gebrach t  werden  k6nnen.  Der  
Gangtienzellaus/all im Sommerschen Sektor so~de die lamelliire Atrophie 
des Kleinhirns ffigen sieh nach  Mlem, was wi t  fiber ihr  Vorkommen  bei  
verschiedenen K r a n k h e i t e n  ~4ssen, zwanglos in diesen Rahmen .  Diese 
Fes ts te l lung  is~ ffir uns um so wertvoller ,  Ms wir wissen, dM~ d~s histo- 
logische Korre l~ t  jenes kl inisehen Syndroms,  welches den Krankhe i t s -  
verl~uf in unserem FMle beherrschte ,  d. i. der  ep i lep t i formen Anf/ille, in 
kre is laufbedingten  Ausf/~llen des Nervengewebes  bes teh t  (Spielmeyer 2 
Scholz a). I n  der  T~t  wfirden wir  uns n ieh t  wundern,  die eben erw/~hnten 
drei  Befunde in einem FM1 von , ,genuiner"  oder  aueh yon s y m p t o m a -  
t ischer  Epi lepsie  erhoben zu haben.  I m  folgenden werden wir  aueh die 
Beziehungen des Befundes zu dem,  weleher bei  genuiner  Epi leps ie  gesehen 
wird,  hervorheben,  ohne ~us ihnen und  aus der  yon uns gegebenen 
p~thogenet ischen Erkl~rung auf eine ~tiologisch-nosologische I d e n t i t ~ t  
schliegen zu wollen. F i i r  eine siehere Deutung  der  fibrigen Ver~nderungen 
reichen die z .Z .  uns zur Verfi igung s tehenden Kenntn i s se  n icht  ~us. 

Sehr beaehtenswert sind gewisse klinisehe und histologisehe ~hnlichkeiten 
zwischen unserem Fall und F~llen ,,akuter amaurotiseher Epilepsie bei Macacus 
l~hesus", welehe unl~ngst van Bogaert und Scherer ~ beschrieben haben. Es traten 
bei fiinf Rhesusaffen des Antwerpener Tiergartens im Laufe yon 2 Monaten gehhufte 
KrampIanfi~lle aui, welehe mit Ataxie und optischen Symptomen bis Blindheit 
vergesellschaftet waren. W/~hrend somit das rein klinisehe Bild an unseren Fall 
erirmert, besteht ein Unterschied darin, dab der t6dliche Ausgang bei drei Tieren 
binnen 3--8 Tagen eintrat. Bei zwei anderen Affen klang das Krankheitsbild 
innerhalb ebenfMls weniger Tage ab. Dem ,,subchronischen" Verlauf unseres Falles 
steht also bei diesen Tieren ein akuter gegeniiber. Histologisch sind_ beiden Beob- 
aehtungsreihen gemeinsaqn eine sehwere, teilweise sich streifenfSrmig ansbreitende 
Sch~digung der GroBhirnrinde mit hochgradiger Gliaproliferation. Beaehtens- 
wert ist, dM~ aueh bei den Aifen OccipitMrinde und Zentralregion am meisten 
befallen waren. Unterschiede steUen dar leukoeyt~re Infiltrate in der Pin sowie in 
der t~inde, ferner Erweichungen in einzelnen Teilen des Zentralorgans und das 
Fe]alen yon Ammonshorn- und Kleinhirnver~nderungen bei den Affen yon van 
Bogaert und Seherer. Diese beiden Autoren deuten das histologisehe Bild als eine 
echte Entztindung. Eine ErSrterung der Frage, ob es sich um gleiehartige und nur 
durch Intensit~ts- bzw. Phasenunterschiede getrennte F/~lle handelt, erscheint 

1 Wenn die groBen, teilweise gelappten Gliakerne des ThMamus aueh eine 
~Banliehkeit mit den atypischen Alzheimerschen Gli~zellen haben, go eriibrigt sich 
im Hinbliek auf den sonstigen Befund, insbesondere auf das Fehlen yon Leber- 
ver~nderungen, eine Diskussion fiber Beziehungen zur Wilson-Pseudosklerose. 

2 Spielmeyer: Z. Neur. 11)9, 501 (1927). - -  3 Neholz: Z. Neur. 145, 471 (1933). 
4 Bogaert, L. van u. H. J. Scherer: Z. Neur. 1~2, 757 (1935). 
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uns einstweilen wenig Aussicht zu haben. Start dessen muB man abwarten, ob 
kfinftige Beobachtungen bei Menschen und Mien ~berg~nge ergeben werden. 

Das pathologische Subst, rat  des epileptiformen Anfalls besteht nach 
unserer heutigen Auffassung h6chstwahrseheinlich in einer funktionellen 
Kreislaufst6rung des Gehirns. Die Ganglienzellausf~lle, die wir in der 
t~inde unseres l~alles gefunden haben, k6nnen wir an sich zwanglos a]s 
Folge solcher Kreis]aufst6rungen erkl~ren. Hiermit  steht im Eink]ang 
sowohl ihre strei/en/6rmige Ausbreitung als aueh die sehr ausgesproehene 
Betonung in den Windungstiilern. Eine andere Frage ist es, ob die Abbau- 
und Organisationserseheinungen, die wir an vielen Stellen der Rinde sehen, 
ebenfalls sieh auf Kreislaufst6rungen beziehen lassen. Die Antwort ist 
nieht leicht, da wir yon der Ausheilung der kreislaufbedingten Ausf/~lle 
der ]~inde his jetzt  nur sehr wenig wissen. Wie aus Embolieversuchen an 
Kaninehen hervorgeht, ist der neutrMfettige Abbau in den embolisehen 
Herden, wenigstens in den ersten Tagen, sehr beschr/~nkt und herd- 
f6rmig 1. Dagegen sehen wir in unserem Fall an vielen Stellen eine ziemlieh 
diffuse Fettspeicherung und eine Mikrogliawucherung mit  St~behenzell- 
bildung. Diese Abweiehung spricht u. E. t rotzdem nieht gegen die An- 
nahme einer Ents tebung durch St6rungen der Blutversorgung. Bei der 
Embolie handelt es sieh ja um eine einmalige, plStzlieh einsetzende und 
v611ige Aussehaltung aus der normMen Blutversorgung. Dagegen mfissen 
wir ffir Fs wie ffir unseren wiederholte funktionelle St6rungen an- 
nehmen, welche die Blutzufuhr nut  vorfibergehend drosseln. Ffir das 
Gewebe handelt es sich somit um Schiibe yon An4imie, deren Auswirkung 
sich nieht mit  den Folgen des MIes auf einmM zerst6renden Verschlusses 
gleichstellen 1/~Bt. Man k a n n  sieh vorstellen, dab unter solehen Be- 
dingungen die Mikroglia zu einer mehr oder weniger diffusen Reaktion 
angeregt wird, ferner, dab sieh in ihr neutrMfettige Abbauprodukte diffus 
anh~ufen. Dal] Erscheinungen des ,,fixen" Abbaues dem Befund bei 
Epilepsie nieht fremd sind, ist bekannt. Quantit~tiv seheint der Grad 
der Mikrogliawucherung in einem yon A. Jakob ver6ffentliehten Fall yon 
symptomatischer Epflepsie bei Littlescher Krankheit  dem in unserem 
Fail beobaehteten zu entspreehen 2. Noch weniger Sehwierigkeiten 
sehen wir in dem Bestehen einer makrogliSsen Organisation. Uber die 
Entstehung gli6ser Narben bei sieher vasal bedingten Ausfs hat  bereits 
Spielmeyer in seiner Arbeit fiber Luftembolie summarisch berichtet ~, und 
was die Epilepsie betrifft, wissen wir sehon atls Alzheimers Untersuehungen 
dab bei ihr eine Wueherung der protoplasmatischen und faserbildenden 
Glia in den corticMen Ausfa]lsgebieten vorkommen kann. Wit glauben 
somit, daft wit die Gesamtheit der Rindenveriinderungen als Ausdruck einer 
monatelang geh~iu/t au/tretenden kreislau]bedingten Schiidigung au/]assen 
di~r[en. 

1 K6rnyey: Arch. f. 1%ychiatr. 102, 233 (1934). - -  2 Jakob, A.: Dtseh. Z. Nerven- 
heilk. 116, 250 (1930). - -  ~ Spielmeyer: Verh. Ges. inn. IVied. 30, 259 (1913). 
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L/H3t sieh diese Auffassung aueh auf die au6erhMb der Rinde zu 
findenden Ver~tnderungen iibertragen ~. Hier miissen wir in erster Linie 
die Abbauerseheinungen und die Gliawueherung im subeortiealen Mark 
beriieksichtigen. Da wir im obigen in den tiefer gelegenen Absehnitten 
des Zentralorgans sekundgre Degenerationen ermittelt  haben, k6nnten 
an sieh solehe aueh im subeortiealen Mark vorkommen. Doeh erseheint 
es uns wahrseheinlieh, die subeortiealen Ver~nderungen als eine direkte 
Folge der sowohl die Rinde als auch das Mark zugleich betre][enden Noxe, 
also als eine pathogenetiseh den eortiealen Ausfgllen gleiehgestellte Er- 
scheinung aufzufassen. Die Verhs der Abb. 4 stiitzen zweifellos 
eine solche Annahme. 

Eine besondere Beachtung erheischt die halbmondf6rmige Fett-  
speieherung um das Hinterhorn des Seitenventrikels. Die Lokalisation 
entspricht einem bevorzugten Sitz der Herde bei der multiplen Sklerose. 
DaB es sieh in unserem Fall nieht um eine Vertreterin dieser Krankheit  - -  
se]bst nicht um einen beginnenden Fall - -  handelt, geht aus dem iibrigen 
Befund zur Genfige hervor. Wir verweisen nur auf die Rindenver/~nde- 
rungen, welche in der Form wie sie sieh hier darbieten, der multiplen 
Sklerose g~nzlieh fremd sind 1. Als sekund~re Degeneration I~Bt sieh 
die Markseh~digung im halbmondf6rmigen Bezirk ebensowenig erkls 
da ihre Lokalisation nicht einem gesehlossenen Faserzug entspricht. 
Wir miissen also diesen Befund registrieren, ohne seine Entstehung 
erkl/~ren zu kSnnen. Immerhin mtissen wir darauf hinweisen, dab er in 
einem Fall vorkommt,  dessen histopathologisehes Bild zum mindesten 
in der Hauptsache als ein auf vascul~rer Basis entstandenes erkl~rt 
werden kann. 

Die Ver~nderungen des Thalamus sind im wesentlichen gleieher Art  
wie die in der Rinde. Es ist wohl auI  eine relative Insuffizienz der Glia 
zurt~ckzufiihren, dab im Sehhiigel auch eine Liickenfeldbildung vorliegt. 
In  diesem Unterschied liegt u. E. kein Grund, ffir die Thalamusver~nde- 
rungen eine andere Erklgrungsweise zu suchen als fiir die cortiealen. 
Was das Vorkommen yon Thalamusvergnderungen bei zirkulatorisch 
bedingten Rindenausfs betrifft, so ist dieses bei den akuten Fs 
nachgewiesen. Wir verweisen auf den yon Bingel und Hampel beim 
Sps nach Strangulation erhobenen Belund % Von F/~llen unbekannter  
Atiologie und ls Krankheitsverlauf, wobei abet das histologisehe 
Bild der Rinde und der Stammganglien zweifellos zur Annahme einer 
zirkulatorischen Genese bereehtigen, sei eine Beobachtung A. Ja~obs 
erw~hnt, wobei gerade das laterale Thalamusgebiet in Form schweren 
Ganglienzellausfalles mit  hochgradiger Makroglia- und Gef~gwucherung 
betroffen war 3. Wir wissen ferner, dal3 bei der Lissauersehen Paralyse, 
bei der der vasMe Faktor  h6ehstwahrscheinlieh eine wiehtige Rolle spielt, 

1 Gleiche Griinde schlieBen auch Beziehungen zur diffusen Sklerose aus. 
2 Bingel u. Hampel: Z. Neur. 149, 647 (1934). - -  a Jakob: Zit. Arb. S. 244 f. 
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,,hs die Thalamusgebiete, besonders das Pulvinar, st/~rkere Affek- 
tionen, nieht selten in Form des Status spongiosus (Lissauer, Alzheimer)" 
bieten 1 (A. Jakob). Und seh]ieftlieh konnte Scholz in j e einem Fall genuiner 
und symptomatischer Epilepsie im Thalamus frisehe, frag]os als iseh- 
s bedingt erkennbare Ver~nderungen nachweisen 2. Im  fibrigen 
sind aueh in der Krankengesehiehte des soeben erw/~hnten Falles yon 
Ja]cob ,,Zuekungen am ganzen K6rper und tonisches Sieh-Straffen" 
verzeichnet. Das Vorkommen der Thalamusvergnderungen in frisehen 
Fgllen, wie im Strangulationsfall yon Bingel und Hampel beweist, daft 
sie nicht nur yon den Rindenvergnderungen abhs sondern primer 
auf zirkulatoriseher Grundlage entstehen k6nnen. 

Von den Einze]heiten des histologisehen Befundes glauben wir auf die 
streifenf6rmige Erweichung in der V. Sehieht der t t interhauptsrinde 
unser besonderes Augenmerk richten zu miissen. Interessant ist diese 
Ver~nderung nieht nur ihrer Ausdehnung, sondern aueh ihrer feineren 
Histologie naeh. Dem K6rnehenzellstreifen des Fet tprs  entsprieht 
im Markseheidenprs ein vSllig markloser Streifen und im Makro- 
gliaprs ebenfal]s eine Schieht, in weleher nieht nur keine Wueherung 
feststellbar ist, sondern Makrogliazellen so gut wie g~nzlich fehlen 
(Abb. 3 a--e) .  Die Nekrose hat  also die Makrogliazellen ebenso ereilt wie 
die Gang]ienzellen und Markseheiden. Sehr beaehtenswert ist das 
Erhaltensein der radis Markfasern fiber der marklosen Sehieht. Zur 
Erkl~rung dieser Erscheinung mfissen wir annehmen, daft entweder die 
radis Fasern im wesentliehen aus den hSheren Rindenschiehten ent- 
springen und deshalb nieht einer sekund/~ren Degeneration anheim- 
gefallen sind, oder, daft die Zeit seit der Entstehung der sehiehtfSrmigen 
Nekrose f/ir die Ausbildung sekund/~rer Degenerationen noeh nieht aus- 
reiehte. 

Die n~Lehste Frage, die wir uns vorlegen miissen, ist: Wieweit lassen 
sieh Beziehungen zwisehen dem klinisehen Krankheitsbild und Verlauf 
sowie dem anatomisehen Befund feststellen ? 

Beherrseht wurde die Klinik des Falles yon den epileptiformen 
Kr~mpfen. Daft sieh das Krankheitsbild trotzdem nieht einfaeh als 
genuine Epilepsie etikettieren 1/~Bt, geht aus mehreren Momenten hervor. 
Als au//allende Erscheinungen sind in erster Linie die postkonvulsiven 
Liihmungen hervorzuheben, die sieh zwar in den interparoxysmalen Inter-  
vallen gebessert batten, zum Schluft aber dennoeh durch Summation 
der naeh den einzelnen Anf/illen zurfickbleibenden leiehten Paresen zu 
erheblichen Ausfs der eerebralen motorisehen Innervation fiihrten. 
In  unmittelbarem AnsehluI~ an die Anfs sind also starke Ausf/~lle vor- 
handen, die sich allm~hlich bessern, ohne da~ eine vSllige Riickbildung 

Jakob: Normale und pathologische Anatomie und tIis~ologie des Groghirns, 
Bd. 2, S. 711. Leipzig u. Wien: Franz Deuticke 1929. - -  2 Schdz: Zit. Arb. S. 495. 
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erreieht wird und die bleibenden Ausfglle nehmen mit. erneuten Krampf- 
zustgnden progressiv zu. Man k6nnte geneigt sein yon einem schub- 
weise sieh ausbildenden Krankheitsbild zu sprechen, wobei die einzelnen 
Schiibe yon einem Intervall ohne v611igen Riickgang getrennt werden. 
Uns erscheint dieser Verlauf im Hinbliek auf die pathogenetischen Er- 
wggungen, die wir auf Grund des histologischen Befundes angestellt 
haben, auBerordentlieh wichtig. Er lii[3t sich niimlieh mit der Annahme 
eines vasomotorischen Mechanismus zwanglos vereinbaren. Die v o n d e r  
Ischiimie betrof/enen Gewebselemente werden zum Teil zerst6rt, wiihrend sich 
ein anderer Teil yon ihnen nach Besserung der Blutzu/uhr allmiihlich erholt ; 
daher such eine ]clinisehe Restitution, welche ]edoch nut  unvollstiindig ist. 
Nach erneutem ischiimischem Zustand gehen weitere Gewebselemente zugrunde, 
his schlie[31ich das bunte Bild chroniseher und /rischer Vergnderungen, 
wie in unserem Fall, vor uns steht. 

Doch gibt es nicht nur hinsichtlich der Pathogenese, sondern auch 
hinsiehtlieh der I-Ierdsymptome beaehtenswerte Ubereinstimmungen 
zwischen Klinik und Histologie unseres Falles. Die St6rungen in der 
optischen Sphgre lassen sieh zweifellos als cortical bedingt auffassen. In 
dieser ttinsicht seien die optisehen Auraerscheinungen, die Blindheit, die mit 
deren Entwiek]ung parallel sich hgufenden optischen Sinnestgusehungen 
und sehlieglieh die Niehtwahrnehmung der eigenen Blindheit hervor- 
gehoben. Dem Geprgge, welches diese Symptome dem Krankheitsbild 
ver]iehen, entspricht die sehr ausgesprochene ProzeBbetonung in der 
Occipitalgegend. 

Zum SchluB noch einige Worte fiber die motorischen Ausfalls- 
symptome. DaB hierbei die 8chgdigung des motorischen Cortex eine 
Rolle gespielt hat, geht aus der kliniseh und histologisch naehgewiesenen 
Pyramidenschgdigung hcrvor. DaB aber die Lghmungen mit ataktischen Er- 
seheilmngen kombiniert waren, ersehen wir aus der Krankengesehiehte. Im 
fortgeschrittenen Stadium der Krankheit  dfirften in der Entstehung der 
Ataxie die optisehen Ausfs eine Rolle gespielt haben. Die Ataxie 
war aber frfiher vorhanden als die Amblyopie. Fiir die Erkl~rung ihres 
Auftretens k6nnten wir an zwei Befunde denken: an die Kleinhirn- 
schs und an die Ls der sensiblen Territorien der Groghirnrinde. 
Da es fraglich erseheint, ob eine Kleinhirnsehs selbst solehen 
Grades, wie ihn die Autopsie aufdeekte, klinisehe Erseheinungen ver- 
ursaehen kann, halten wit es ffir sehr wahrscheinlich, dab es sieh um eine 
cortical bedingte Ataxie gehandelt hat, durch die Sehs der sen- 
siblen Rinde hervorgerufen. Hiermit steht im Einklang, dag sieh die 
Ataxie im Krankheitsverlauf bereits frfihzeitig in den reehten Extremi- 
t/~ten entwickelte, welehe zu jener Zeit yon den Anfgllen und der Parese 
betroffen waren. Auch eine reehtsseitige Astereognosie wurde bereits 
frfihzeitig festgestellt. Dies spricht such dafiir, dab die korrespondierenden 
motorischen und sensiblen Rindengebiete gleiehzeitig betroffen waren. 
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Wir glauben unsere Ansieht, dab unser Fall durch Annahme von vaso- 
motorischen St6rungen im Gehirn erklgrt werden kann, sowohl aus dem 
klinischen Verlauf als auch aus dem histologischen Befund genfigend 
begriindet zu haben. Wir mSchten noch darauf hinweisen, daI~ die An- 
f/~lle oft durch Kopfschmerzen und Erbrechen eingeleitet bzw. yon solchen 
begleitet waren; diese lassen sich auch aus einer sich auf ausgedehnte 
Hirngebiete erstreckenden StSrung der Blutversorgung erkliiren. 

Die Atiologie, d .h .  die Ursache der cerebralen Kreislau/st6rung bleibt 
unklar. Konstitutionelle Momente dfirften eine l%lle gespielt haben; leidet 
doch der eine Bruder ebenfalls an Krampfanfgllen und hat unser Kranker 
selbst auch bereits einige Jahre vor der letzten Erkrankung einen Anfall 
yon Bewu6tlosigkeit - -  damals ohne Kr/impfe - -  gehabt. Er  selbst war 
auch in der geistigen Entwicklung zuriickgeblieben. Auf eine Labilitgt des 
vegetativen Nervensystems deutet ferner die Tatsache hin, da6 der An- 
fall, der die tSdliche Erkrankung eingeleitet hat, an einem besonders 
bellmen Tag aufgetreten ist. Ob in der Ket te  der auslSsenden Momente 
der endokrinen Umwandlungen der Pubert/~t oder der an sich nicht schweren 
Tuberkulose eine Bedeutung zukommt, 1/~6t sich nicht entscheiden. 

Zusammenfassung. 
In einem Falle, welcher unter gehi~uften epileptiformen Anf~llen 

und sich allm&hlich ausbildenden corticalen t-I~rdsymptomen verlaufen 
war, wird das histologische Bild vor allem von einer schweren und aus- 
gedehnten Rindenschgdigung beherrscht. Weitere Ver~nderungen sind 
im snbcortica]en Mark, im Thalamus, in der Oblongata und im Klein- 
hirn nachzuweisen. 

Das histologische Bild entspricht einem rein degenerativen Prozel~, 
siehere Entziindungszeiehen sind nicht nachweisbar. Es wird, haupt- 
siichlieh in Anbetraeht der pseudolamingren Rindenausf/~lle, der lamel- 
li~ren Kleinhirnatrophie und der isch~mischen Ganglienzellver/~nderung, 
als Folge yon wiederholt aufgetretenen KreislaufstSrungen des Gehirns 
erkli~rt. Diese Annahme li~l~t sich aueh mit dem klinischen Verlauf in 
Einklang bringen. Lokalisation der Gewebsvergnderungen und klinische 
Herdsymptome zeigen fdbereinstimmung. Die Xtiologie bleibt ungekl~rt. 


