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Hirnbefund bei einem Fall mit epileptiformen Anfiillen und
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( Eingegangen am 10. Januar 1936.)

Diese Verstfentlichung wird durch Eigenarten sowohl des klinischen
Krankheitsbildes als auch des histologischen Befundes gerechtfertigt. Die
Kombination der epileptiformen Anfille mit corticalen Herdsymptomen
unterscheidet den Fall von der alltdglichen Form der ,,genuinen‘* Epilepsie,
dennoch dringt der histologische Befund dazu, Beziehungen der Ver-
dnderungen zu dieser Epilepsieform hinsichtlich der Genese anzunehmen.
Die Analyse eines gleichen Falles ist uns aus der Literatur nicht bekannt;
deswegen hoffen wir, durch diese Arbeit fiir kiinftige Untersuchungen
eine Vergleichsmoglichkeit zu bieten.

A. G.,geb.15. 9. 19. Eltern gesund. Vater Trinker, jahzornig. Pat. sei das dritte
von 4 Kindern. Das &lteste leide seit dem 17. Lebensjahr an Anfillen, die mit Be-
wuBtlosigkeit und Krimpfen einhergehen; er niisse dabei ein und beille sich auf die
Zunge. Dauer der Anfille '/, Stunde; nachher mehrstiindiger Schlaf. Insgesamt
nur 5—6 Anfalle bisher. Keine Tuberkulose in der Familie.

Pat. habe im Alter von 8 Jahren einen Anfall von BewuBtlosigkeit ohne Krampfe
gehabt. Wihrend der Schulzeit Masern und Varicellen. Sonst stets gesund. Hilfs-
schiiler, z. Z. in der 4. Klagse. Gutmiitig, aber nervos und #ngstlich, sehr still. Seit
Marz d. J. Schwellung an der linken groBen Zehe und Halsdriisenschwellung.
13. 5. 33—4. 8. 33 in der Tuberkuloseheilanstalt Varddsen.

Dort — laut Krankenblatt — guter Allgemeinzustand, frische Hautfarbe, Ge-
wichtszunahme trotz Subfebrilitat. Incision der kranken Zehe, wiederholte Punktion
der geschwollenen Lymphknoten. 2.7. — an einem besonders heiflen Tag — epi-
leptiformer Anfall mit Erbrechen und BewuBtlosigkeit. In den ndchsten Tagen
weitere Anfalle; Aussetzen auf Brombehandlung. 3. 8. morgens schwindelig, be-
kommt dann Krampfe, die den ganzen Tag anhalten. Diese zeigen sich vorwiegend
auf der rechten Seite, bzw. sind dort stirker. Auf der linken Seite bevorzugen sie
das Facialisgebiet. Dabei BewuBtlosigkeit. Pupillen — r < 1 — stark erweitert. —
4.8. Da das BewuBtsein noch nicht wiedergekehrt, wird Pat. nach der psych-
iatrischen Abteilung des Krankenhauses Ulleval (Chefarzt Dr. Saethre) iiberfiihrt.

Befund bei der Aufnahme: Pat. reagiert nicht auf Anruf, hat stindige klonische
Kriampfe in den rechten Extremitéten. Kopf und beide Augen nach links verzogen.
Pupillen lichtstarr.

5. 8.33. Nur noch leichte rechtsseitige Zuckungen. Pat. offnet die Augen auf
Anruf und nimmt Fliissigkeit zu sich. Lichtreaktion der Pupillen wiedergekehrt.

! Diese Arbeit wurde mit Unterstiitzung der Rockefeller-Foundation ausgefithrt.
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Bauchhautreflexe fehlen rechts. Beim Auslosen des Plantarreflexes rechts Zuk-
kungen im ganzen Bein; links Babinski negativ. Keine Nackensteifigkeit.

In den folgenden 10 Tagen werden — anfangs oft, spiter seltener — Zuckungen
auf der rechten Seite beobachtet. Das BewuBtsein wird dabei allmahlich klar. Zeit-
weise Kopfschmerzen und Erbrechen.

14. 8. 33. Keine Nackensteifigkeit. Pat. sitzt spontan auf, hat angeblich keine
Kopfschmerzen. Héndedruck rechts schwacher als links. Astereognosie rechts.
Am Tage ein Anfall mit BewuBtlosigkeit und ausschlieBlich rechtsseitigen Krampfen.
Nachher Amnesie fiir den Anfall und durchgehende rechtsseitige Hemiparese.
Babinski beiderseits negativ.

26.8.33. Den ganzen Tag Kopfschmerzen, wiederholt Erbrechen, abends ein
Krampfanfall von 3—4 Min. Dauer, welcher im rechten Faciobrachialgebiet beginnt
und sich bald iiber den ganzen Koérper ausbreitet. BewuBtlosigkeit, nachher vollige
Lahmung der rechtsseitigen Extremitéiten.

Im Sept. 1933 allméhliche Erholung, nur am 14. und 19. je ein kurzer Anfall.
Es zeigt sich jedoch eine Schwiche und besonders eine Ataxie der rechten Extremi-
taten. Wahrend dieser Erholungsperiode kann eine Intelligenzpriifung ausgefiihrt
werden; sie ergibt ein Intelligenzalter von 7 Jahren.

11. 10. plotzlich einsetzende Kopfschmerzen und Erbrechen. Mitte Okt. wieder-
holt Kopfschmerzen und rechtsseitige Zuckungen.

Temperatur wihrend des Krankenhausaufenthaltes fast stets unter 37,0°C.

Liguorbefund am 10. 8. 33. Phase 1 und Weichbrodt schwach +. Wa.R.sowohlim
Blut als auch im Liquor (0,10—1,0) J. Zellzahl 19/3. Goldsolreaktion 0000233200000.
Am 22. 8. 33: Phase 1 4, Weichbrodt @, Zellzahl 35/3. Normale Goldsolkurve. Der
Meerschweinchenversuch mit dem Liquor fillt negativ aus.

18.10.—5. 12. 33 wurde Pat. in der Universititsnervenklinik Oslo (Dir. Prof.
Dr. Monrad-Krohn) behandelt. Hier wurden wiederholt Krampfanfalle beobachtet,
die teilweise die linksseitigen Extremitaten bevorzugten, teilweise aber generalisiert
waren. Sie wurden von einer postkonvulsiven Parese gefolgt. Am 25. 10. zahlreiche
Anfalle, die sich auch wahrend der nichsten 8 Tage 6fters wiederholen. Wahrend
dieser Zeit Temperaturerhéhung, zeitweilig bis 40,0 C.

2.11.33. Mehr oder weniger ausgesprochene Parese aller Extremitiaten. Tiefe
Reflexe nur an der rechten Oberextremitit auslosbar. Babinski beiderseits .

Zeitweise Halluzinationen: Pat. zeigt nach einer Richtung, wo Menschen sein
sollen, ruft pltzlich, hort die Stimme seiner Mutter. Wird auch zunehmend weiner-
lich und 4ngstlich, jammert stédrker. — 20. 11. 33. Lumbalpunktion. Pandy und
Weichbrodt +, Zucker 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 angstlich, weinerlich. Versteht bei der Untersuchung die
Auftrage meistens nicht. Ist auBerstande aufzustehen. Geringfigige Rigiditat im
rechten Arm mit Parese und schwerer Ataxie. Leichte Parese der unteren Extremi-
téten, rechts etwas ausgesprochener als links, Ataxie beiderseits. Reflexe der oberen
Extremititen rechts gesteigert, links lebhaft; Bauchhautreflexe, Cremasterreflex
sowie tiefe Reflexe der unteren Extremitéten rechts gleich links 4-, keine patho-
logischen Reflexe.

5.12. 33 wird Pat. nach der psychiatrischen Abteilung Ulleval zuriickverlegt.
23. 12. 33 mehrere Stunden andauernde generalisierte Krampfe und Bewufltlosigkeit.
AnschlieBend Sommnolenz und deutliche Parese der linken Extremititen. In den
darauffolgenden Tagen mehrere Anfille, in den Intervallen Zuckungen in den
Extremitdten, meistens links. Es treten Temperaturen und Urinverhaltung auf.
Anfang 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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Zuckungen. — 21. 1. sieht Pat. Tiere umherfliegen; anschlieBend Krampfanfall
von 5 Min. Dauer.

22.1.34 morgens '/, Stunde withrender Anfall mit BewuBtlosigkeit und Kriampfen
im Gesicht und in den oberen Extremitéten, besonders links. Spiter klonische
Zuckungen im Gesicht und in der Zunge, links stérker als rechts.

Im weiteren Verlauf fast tédglich Zuckungen, mitunter Kopfschmerzen, Er-
brechen, Tiervisionen, Urinverhaltung. Anfang Februar wird Pat. blind, nimmt
aber seine eigene Blindheit nicht wahr. Konfabulation und Perseverationen bei
guter Stimmungslage. Dysphagie. Die Sprache wird lallend, unverstiandlich.

9.3.34. Status epilepticus. Ted am 10.3.34 5 Uhr 5 Min. des Morgens.

Wiederholte augenfachirztliche Untersuchung ergab auBler einer Pseudo-
neuritis hypermetropica keinerlei Verdnderungen am Augenhintergrund.

Zweimal angefertigte Rontgenaufnahmen der Schidelknochen zeigten: keine
krankhaften Verinderungen. — An den Lungen lieBen sich réntgenologisch am
14. 11. 33 eine HilusvergroBerung und eine Infiltratbildung rechts feststellen.

Im Urin wurden bei wiederholter Untersuchung keine krankhaften Bestandteile
gefunden.

Zusammenfassung. Xin 14jahriger geistig zuriickgebliebener Junge,
der vor 6 Jahren einen Anfall von BewuBtlosigkeit erlitten hatte und z. Z.
wegen einer leichten Lungen-, Lymphknoten- und Knochentuberkulose
behandelt wird, erkrankt mit epileptiformen Anfillen. Diese haben
teilweise Jackson-Charakter und sind anfangs auf der rechten, spiter
vornehmlich auf der linken Seite zu beobachten. Bei anderen Gelegen-
heiten sind die Krampfe von vornherein generalisiert. Die Anfélle treten
zeitweise in Form des Status epilepticus auf; in den anfallsfreien Perioden
bestehen oft halbseitige Zuckungen. Haufig begleiten Kopfschmerzen und
Erbrechen die Anfille, bzw. kommen solche auch in freien Intervallen
vor. Es bleiben postkonvulsive Paresen und sonstige Ausfallssymptome
zuriick, welche sich in den anfallsfreien Zeiten bessern, dann aber sich
bei erneuten Anfillen verschlechtern. Schon friihzeitig entsteht eine
Astereognosie und Hxiremititenataxte auf der damals von den Krimpfen
bevorzugten Seite. KEtwa 4 Monate nach dem ersten Anfall treten
optische Halluzinationen auf, spater nimmt das Sehvermdgen ab, bis
es schlieBlich erlischt. Nichtwahrnehmung der eigenen Blindheit. Im
letzten Stadium der Krankheit sind alle Extremitidten mehr oder weniger
paretisch und ataktisch, es bestehen: Demenz, Dysarthrie, Dysphagie
und Blasenstorungen. Tod 8 Monate nach dem Krankheitsbeginn.
Wiederholte Liquoruntersuchung ergibt nur eine geringe Globulinver-
mehrung und eine méBige Pleocytose; im Tierexperiment kein Anhalt fiir
eine tuberkul6se Erkrankung der Meningen.

Obduktionsbefund. Auf der rechten Halsseite entlang der GefaBscheide ein
paar etwa bohnengroBe kisige Lymphknoten. Uber beide Lungen verstreute sub-
pleurale Ecchymosen. Rechts Hiluslymphknoten bis HaselnuBgroBe vergréBert. Ein
kiisig degenerierter Lymphknoten hat den rechten Hauptbronchus usuriert. Trotz-
dem keine sicheren tuberkuldsen Verdnderungen in der Lunge selbst. Zwei etwa

stecknadelkopfgroBe Konglomerattuberkel in der Milz. In der Leber ein typischer
Miliartuberkel.
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Anatomischer Befund des Zentralnervensystems. Sichere makroskopische Ver-
anderungen am Grofhirn finden sich bis auf eine stellenweise auffallende Ver-
schmalerung der Rinde und eine Verwaschenheit der Rindenzeichnung nicht. Am
Kleinhirn erscheinen viele Windungen ausgesprochen verschmélert.

Histologischer Befund. Da die Veranderungen in den zahlreichen untersuchten
Teilen der Grofhirnrinde und des subcorticalen Markes im wesentlichen gleicher
Natur sind und nur die spater anzugebenden quantitativen Unterschiede zeigen, sei
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Abb. 1. Ubergang zwischen dem gesunden und erkrankten Rindenabschnitt in einer Win-
dungswand; im erkrankten Gebiet (links vom Pfeil) sind die Ganglienzellen der tieferen
Etagen der 3. Schicht ausgefallen; an ihrer Stelle hochgradige Gliakernwucherung. Der
Unterschied 148t sich besonders gut feststellen, wenn man das Bild mit der Lupe betrachtet.
Die Schichten 4—6 tiiberall gut erhalten, GefdBe mit roten Blutkérperchen gefiilit;
Verdickung zweier GefidSwinde. Toluidinpraparat.

hier eine zusammenfassende Darstellung gestattet. Es sei vorweg bemerkt, dafl die
GefaBe im ganzen Zentralorgan stark blutgefiillt sind, und daf stellenweise kleine
Blutaustritte um sie herum zu sehen sind. Gleiches 146t sich auch in der weichen
Haut beobachten, die vielerorts édematés durchtriankt ist.

Im Nissl-Priparat erweisen sich die Windungskuppen im allgemeinen {rei von
sicher erkennbaren Verinderungen. Dagegen erblickt man an vielen Stellen, wenn
sich das untersuchende Auge an den Windungswinden entlang der Tiefe nahert,
einen Ausfall von Ganglienzellen. Die Grenze zwischen den Bezirken mit normalem
und herabgesetztem Ganglienzellgehalt ist im allgemeinen ziemlich scharf (Abb. 1).
Die Ausfille strecken sich streifenformig aus und erreichen im Windungstal den
hochsten Grad. In den am schwersten ergriffenen Bezirken sind die oberen drei
Schichten ihrer Ganglienzellen so gut wie génzlich beraubt, an sonstigen Stellen
— wie in Abb. 1 — hat im wesentlichen nur die Pyramidenschicht ihren Ganglien-
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zellgehalt eingebiifit. Oft ist die Zahl der Gliakerne gegeniiber der Norm erhsht. Die
GefaBwinde haben im allgemeinen nicht nennenswert gelitten, hochstens sind ihre
Zellen mabBig vermehrt. Ferner beobachtet man 6fters eine Vermehrung der die
GefiBe bagleitenden kleinen runden Gliakerne (Perigliose Wohlwills). Die erhalten
gebliebenen Ganglienzellen zeigen an vielen Stellen Verinderungen, die wir aller-
dings meist nicht genauer definieren konnen, da das Material in Formol fixiert wurde.
Dennoch kann man die ischdmische Zellverinderung Spielmeyers oft erkennen,
besonders auf Grund eines Vergleiches mit Hamatoxylin-Eosin-Priparaten, in denen
der Plasmaleib dieser Zellen die charakteristische starke Eosinophilie (Husler und
Spatz) aufweist.

Einer besonderen Erwihnung bediirfen die Verhiltnisse der Ammonshorn-
gegend. Man sieht nédmlich am unteren Ende des Sommerschen Sektors eine
erhebliche Verarmung an
Ganglienzellen (Abb. 2);die
erhalten gebliebenen sind
im Sinne der ischamischen
Zellerkrankung veréndert. &

Die Gliakerne sind in dieser )
Gegend nicht vermehrt. £

Im Fettpraparat sehen
wir in zahlreichen Rinden-
abschnitten Zeichen eines
mehr oder weniger ausge-
dehnten und fortgeschrit-
tenen fettigen Abbaues. In
vielen Gebieten besteht : \
dieser nur in einer Fett- - |
speicherung derGlia, welche
sich ungefahr auf alle Rin-

3

-

denschichten erstreckt. Es
herrschen die Vorformen
der mikrogligsen Kérnchen-
zellen vor, es gibt aber

-

b

Abb. 2. Rechtes Ammonshorn. Aufhellung im Sommerschen
Sektor (zwischen den beiden Pfeilen), in deren Bereiche
jedoch noch einzelne Ganglienzellgruppen erkennbar sind.

auch Gebiete, in welchen Toluidinpraparat.

vornehmlich Stdbchenzel-

len neutrale Fetttropfchen enthalten. In den schwerstgeschidigten Teilen des
Occipitallappens findet sich Fett vornehmlich in den drei oberen Schichten teils in
fertigen Kornchenzellen, teils in deren Vorformen. AuBerdem sieht man — beson-
ders in der Area striata — in den untersten Schichten stellenweise eine sich streifen-
f6rmig den Rindenschichten parallel ausbreitende massive Ansammlung von fertigen
Kornchenzellen, welche mit Neutralfett beladen sind (Abb. 3 b). In den Bezirken,
in welchen ein Abbau stattfindet, sind die GefaBwiande zum Teil mit Fettkérnchen-
zellen vollgepropft. Die ausgedehnteren Abbaugebiete entsprechen ganglienzellen-
verarmten Abschnitten der Nissl-Priparate, bevorzugen mithin die Windungstéler,
sind im allgemeinen umschrieben und gehen ziemlich plotzlich in fettireie {iber.

Im Markscheidenpriparat ist auBer umschriebenen Markscheidenquellungen
oft nur eine diffuse Verarmung an Markfasern erkennbar. In einzelnen Regionen
bemerkt man aber eine schwere Entmarkung der Rinde, die im Windungstal von
hochstem Grade ist, in mehr oder weniger langer Strecke auch an die Wande der
Windungen hinaufreicht und hier sich ziemlich scharf gegen den normal mark-
haltigen Abschnitt absetzt (Abb.4). Eine andersartige Ausbreitung der Mark-
scheidenzerstorung sieht man in den erwdhnten streifenformigen Abbaugebieten.
Hier ist ndmlich die Markfaserung ebenfalls streifenformig unterbrochen (Abb. 3 a).
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Abb. 4. Linke Zentralregion. In den Windungskuppen erhaltene Markzeichnung der Rinde,
in der Windungstiefe Markfasern mehr oder weniger vollsténdig ausgefallen. Unter dem
am schwersten gelittenen Windungstal Aufhellung im subcorticalen Mark.
Markscheidenfirbung nach WEIGERT-KULSCHITZKY,

Auffallend ist dabei das
Erhaltensein der radidren
Strahlen ober- und unter-
halb des Ausfalles. DaB
aber anderseits sowohl in
diesen als auch in den
sonstigen Abbaubezirken
die radidren Fasern teil-
weise einer Degeneration
anheimgefallen sind, ist
aus den Marchi- Priparaten
ersichtlich, in denen man
ihrem Verlauf entsprechend
gelagerte osmioreduktive
Schollen sieht.
Makrogliaprdaparate nach
Globus 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 nur auf die obersten Abb. 5. Makrogliawucherung in der Ocecipitalrinde; sie

und al}f di(? tiefsten Schich-  durchsetzt die Rinde in ihrer gesamten Breite ziemlich
ten; ein Bild, welches man gleichmiBig. Globus-Modifikation der Cajalschen

bei Rindenprozessen 6fters Goldsublimatimprignation.
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sieht. Das andere Extrem stellen jene Bezirke dar, in welchen die Rinde in ihrer ge-
samten Breite von einer machtigen Gliawucherung eingenommen ist. Zwischen beiden
Formen stehen Rindenabschnitte, in welchen zwischen der oberflachlichen und
tiefen Gliawucherungsschicht noch eine streifenférmige Proliferation in den mitt-
leren Etagen vorhanden ist. Beim ersten Typ greift mitunter die oberflichliche
Hyperplasie so tief in die Rinde hinein, daB sie von der Gliawucherung der Rinden-
Markgrenze nur durch einen schmalen, wenig Gliaelemente enthaltenden Streifen
getrennt wird.

Bezirke mit Abbau und Makrogliawucherung stimmen in der Regel topographisch
iherein. Dort, wo der Abbau aufhért, setzt sich auch die Gliaproliferation scharf
ab; je stirker die Fettansammlung, um so stirker die Makrogliawucherung. Eine
Abweichung 148t sich insofern in der laminéren Ausdehnung feststellen, als ent-
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Abb. 6. Hypertrophie und Hyperplasie der Mikroglia mit Stéibchenzellbildung im oberen
Drittel der linken vorderen Zentralwindung. Penfield-Praparat.

sprechend den Abbaustreifen des Occipitallappens die Makrogliaproliferation fehtl
(Abb. 3 ¢).

Penfield-Priparate zeigen eine teils diffuse, teils umschriebene Wucherung der
Mikroglia mit Hypertrophie und stellenweise sehr ausgesprochener Stabchenzell-
bildung (Abb. 8). Die Kornchenzellbildung lafit sich auch im Mikrogliapraparat
verfolgen. Wihrend aber — wie wir gesehen haben — Abbau und Makrogliawuche-
rung parallel gehen, sehen wir eine Mikrogliahypertrophie auch in solchen Gebieten,
wo die Zeichen eines fettigen Abbaues fehlen. Die Oligodendroglia ist stellenweise
geschwollen.

Beziiglich der Prozefausdehnung ist zu bemerken, dal am Wemgsten der Frontal-
lappen betroffen ist. Hier findet sich im allgemeinen lediglich eine Mikrogliaproli-
feration und nur in vereinzelten kleinen Gebieten ein fettiger Abbau. Im Ammons-
horn sind die Ganglienzellerkrankung bzw. die Ausfille weit ausgesprochener als die
Abbauzeichen. Einen starken Grad erreichen letztere wieder in den Zentralwin-
dungen und schlieBlich die alteren Verinderungen ihren Hohepunkt im Occipital-
lappen. Grad und Alter der Verinderungen gehen insofern parallel, als in den weniger
erkrankten Gebieten die mikroglitsen Abbauzellen gegeniiber den fertigen Kornchen-
zellen vorherrschen.
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Im subcorticalen Mark findet unter den stirker veranderten Rindengebieten ein
Markscheidenzerfall statt, wobei zu bemerken ist, daff Abbau im Cortex und im
darunter gelegenen Mark topographisch nur teilweise kongruieren. Ein Beispiel fiir
ihre iibereinstimmende Lokalisation sehen wir in Abb. 4.

Die Abbauprodukte befinden sich teils im osmioreduktiven, teils im Sudan-
stadium. Sie liegen verstreut, bzw. zeichnen teilweise den Faserverlauf aus.
Stellenweise ist die Kérnchenzellanhdufung herdartig betont, kompakte Degenera-
tionen sieht man jedoch nirgends, héchstens diffuse Lichtungen im Markscheiden-
praparat. In manchen Gebieten sind die Gliakerne erheblich vermehrt.

Ahnlich wie im subcorticalen Mark ist das Bild auch tiefer im Centrum semiovale.
Wichtig ist hier, daB um das Hinterhorn in gleicher Lokalisation, wie sie haufig
bei der multiplen Sklerose vorkommt, eine gewisse Anhiufung von Fettkérnchen-

Abb. 7. Aus dem Hinterhauptlappen. Spielmeyers Markscheidenfarbung am Gefrierschnitt. —
Dem halbmondférmigen Marklichtungsherd (bei X) in der Wand des Hinterhorns
entspricht eine Fettkérnchenzellansammlung.

zellen sichtbar ist, so daB sich diesem Gebiet entsprechend auch auf den etwas
stérker differenzierten Markscheidenpriparaten eine Aufhellung feststellen 148t
(Abb. 7).

Bielschowsky- Priparate zeigen, bis auf geringfiigige Axonveranderungen in den
Abbaugebieten, nichts Krankhaftes.

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

Wihrend das Striatuen vollig frei von Verdnderungen ist und im Globus pallidus
sich nur eine Vermehrung der freien Fetttropfen feststellen 148t, sieht man im late-
ralen Thalomuskern und im Pulvinar schwere Veranderungen. Das Grundgewebe
ist trotz einer erheblichen diffusen Kernvermehrung stellenweise aufgelockert im
Sinne des Status spongiosus. Durch die Gliawucherung entstehen gelegentlich
kleine lockere Herdchen. Hin und wieder sieht man groBe teils chromatinarme, teils
mit Chromatinkdrnern bestreute Gliakerne, deren GroBe das Vielfache der Makro-
gliakerne erreicht. Es finden sich zablreiche fettspeichernde Gliazellen bzw. Korn-
chenzellen. Die Makroglia ist, wie man sich davon an Hand von Globus-Priparaten
iiberzeugen kann, gewuchert und hypertrophisch, stellenweise dabei im Sinne der
Klasmatodendrose verindert. Die Elemente der Adventitia sind vermehrt. Mancher-
orts sind viele Ganglienzellen im Sinne der ischimischen bzw. homogenisierenden
Verdnderung erkrankt. Ahnliche Veranderungen zeigt der dorsomediale Teil des



30 Jan Jansen, Stefan Kérnyey und Hékon Saethre:

medialen Kernes, wihrend die tibrigen Abschnitte des Sehhiigels frei von Verdnde-
rungen sind.

Im Kleinhirn findet sich in ausgedehnten Bezirken eine Rindenatrophie, welche
die einzelnen Schichten an verschiedenen Stellen in verschiedenem Grade ergriffen
hat. Auch dort, wo sie sich auf eine Reihe nebeneinanderliegender Lamellen er-
streckt, zeigt sie in threm Verlauf eine wechselnde Intensitat; oft sind die Windungs-
kuppen am wenigsten betroffen. In den Gebieten, welche am schwersten geschadigt
wurden, sind die Ganglienzellen aller drei Schichten 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 Purkinje-Element zu sehen bekommen. Golgische

Abb. 8, Fettiger Abbau in der Kleinhirnrinde. Die Ganglienzellen aller Schichten
ausgefallen. Sudanpraparat.

Zellen sind auch in schwer verddeten Gebieten erhalten geblieben; dies entspricht
ihrer von den meisten Autoren anerkannten Resistenz. Die Gliawucherung ist
in den schwer erkrankten Bezirken stellenweise nur geringfiigig und im wesent-
lichen auf den oberflichlichsten Teil der Molekularschicht beschrankt. 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
sinzelnen Stellen auch Liicken in der Schicht der Purkinje-Zellen und der Korner.

Einen zweiten, geringfiigigeren Grad der Schadigung stellen Bezirke dar, in
welchen zwar die Purkinjeschen Zellen ausgefallen sind, aber die Kérnerschicht
entweder gar nicht merklich oder diffus gelichtet ist oder einige kleine Verodungs-
bezirke aufweist. In diesen Gebieten ist in der Molekularschicht allenthalben eine —
oft hochgradige — Kernvermehrung wahrnehmbar. Die Kerne sind an vielen
Stellen iiberwiegend stabchenférmig.

Auch in Abschnitten, in welchen keine Zellausfille erkennbar sind, sieht man in
Imprignationspraparaten nach Bielschowsky und Cajal einzelne geschwollene
Purkinje-Dendriten, ferner spindel- oder kugelférmige Aufblahungen von Purkinje-
Axonen.

In den weniger geschidigten Gebieten kommen umschriebene, gliastrauch-
werkartige Kernvermehrungen in der Molekularschicht vor.
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Die Pia ist besonders iiber den Bezirken, in denen die Glia gewuchert ist, teils
odematos, teils fibros verdickt und mit verstreuten Leukocyten infiltriert. Stellen-
weise kommen auch Haufen polymorphkerniger Leukocyten sowie Blutungen vor.

Sehr wertvoll wird die Analyse der Ubersichtsbilder durch die Untersuchung
von Fettpraparaten erganzt, welche — besonders wenn zum Vergleich Gliafaserprapa-
rate herangezogen werden — auch eine Einteilung der Veriinderungen nach ihrem
Alter erlauben. In einem geringeren Teil der atrophischen Gebiete fehlt ein fettiger
Abbau, wihrend in den meisten ein solcher stattfindet. Wohl am meisten fort-
geschritten ist er in jenen Gebieten, in welchen sowohl in der Molekular- als auch
in der Xornerschicht groBle Mengen verstreuter fertiger Kornchenzellen sichtbar
sind und die Schicht der Purkinje-Zellen — kenntlich an den erhaltenen bzw. ver-
mehrten Bergmannschen Gliakernen — mit feinen Fetttropfchen besat ist (Abb. 8).
In solchen Bezirken sind auch die Gefifwande der Molekularschicht mit Kérnchen-
zellen eingescheidet. Jiingere Stadien stellen Gebiete dar, in welchen fertige Korn-
chenzellen nur in der Randpartie der Molekularschicht liegen, wihrend in deren
tieferer Zone Mikrogliazellen Fett speichern. Diese zeigen stellenweise eine der
Oberfliche 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 frither erkrankte ein.

In fast allen atrophischen Gebieten ist im Globus-Praparat eine enormeWucherung
sichtbar, welche von der Bergmannschen Schicht ausgeht. Frei von dieser Narben-
bildung sind nur jene atrophischen Bezirke, in welchen auch noch kein fettiger
Abbau nachweisbar ist. Wir fanden bei der Untersuchung zahlreicher Priparate
nur einen ganz kleinen Rindenabschnitt mit Verschmilerung und Verfaserung ohne
Abbauprodukte.

Im Nucleus dentatus lassen sich keine Ganglienzellausfille erkennen. Dagegen
sieht man im Nissl-Priaparat eine erhebliche Gliakernvermehrung, wenn auch eine
kompaktere Narbenbildung nirgends nachweisbar ist. Es fillt nur auf, daB alle
Ganglienzellen von einem feinen Gliafaserkorb umhiillt sind. Eine Fettspeicherung
in der Glia 1aBt sich nur stellenweise feststellen.

Im Kleinhirnmark sieht man nur an einzelnen Stellen verstreute Fettkornchen-
zellen, so daf} ein Ausfall im Markscheidenpriparat nicht zutage tritt. Ein solcher
ist freilich in den atrophischen Rindenabschnitten wie gewohnlich nachweisbar.
Im Nissl-Priaparat ist an vielen Stellen eine Vermehrung der Gliakerne und der
GefaBlwandelemente zu erkennen.

Mittelhirn in den Ebenen der Substantia nigra und der vorderen Vierhiigel sowie
Briicke irei von krankhaften Veriinderungen. Verstreute Fettkornchenzellen in
der Pyramide auf der einen Seite der Oblongata. (liavermehrung, einzelne riesige
Gliakerne und vakuolisierte Ganglienzellen in der unteren Olive. Unter dem lateralen
Teildes Rautenbodens und in der Formatio reticularislat. einige GefiaBe leicht lympho-
cytar infiltriert, ihre Adventitialzellen vermehrt, in ihrer Umgebung sehr ausge-
sprochene Gliawucherung.

SchlieBlich sei hervorgehoben, daB die pathologischen Verdnderungen im wesent-
lichen symmetrisch auf beide Seiten verteili sind und nur stellenweise sich ein méifiges
Uberwiegen bald auf der einen, bald auf der anderen Seite feststellen lgf3t. Tm Kleinhirn
scheint der Wurm weniger affiziert zu sein als die Hemisphiren.

Zusammenfassung des histologischen Befundes.

In der Grofhirnrinde konnen wir Verinderungen von zweifellos ver-
schiedenem Alter feststellen. In der ischamischen Ganglienzellerkrankung
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kommt eine Kreislaufstorung des Zentralorgans zum Ausdruck, welche in
den letzten Stunden vor dem Tode bestanden haben muB. Die iibrigen
Verinderungen, deren Altersbestimmung uns weiter unten noch eingehend
beschéftigen wird, betreffen sowohl die Parenchym- als auch die Stiitzele-
mente. Die Ganglienzellen sind stellenweise in grofen Mengen ausge-
fallen, die Verddung dehnt sich im allgemeinen parallel der Rindenober-
fliche aus. Nicht alle Schichten nehmen in gleichem MaBe am ProzeB teil,
an vielen Stellen erkennen wir eine sehr starke Lision der oberen Schichten
besonders der Lamina pyramidalis, wihrend die unteren so gut wie ver-
schont sind. Im Ammonshorn findet sich ein Ausfall im Somsnerschen
Sektor, ohne daf} dieser in seiner ganzen Ausdehnung zerstért wire. Die
Rindenschidigung kommt auch darin zum Ausdruck, daB in vielen
Regionen ein mehr oder weniger ausgesprochener neutralfettiger Abbau
stattfindet. Dieser ist meist von ,fixem® Charakter, die Mikroglia ist
an vielen Stellen entsprechend der Aufgabe, die ihrer beim Abbau harrt,
jedoch quantitativ wohl auch dariiber hinaus, gewuchert und oft in
Stabchenzellen umgewandelt. Es finden sich hiufiger auch Zeichen einer
vorgeschrittenen Organisation. Die Makroglia hat eine Hypertrophie und
Hyperplasie erlitten. Ein fettiger Abbau 146t sich auch im subcorticalen
Mark sowie auch in tieferen Abschnitten des Markes — in der inneren
Kapsel und in der einen Pyramide der Oblongata — feststellen. Von den
subcorticalen, graven Massen ist der Thalamus in seinem hinteren und
lateralen Abschnitt verdndert (Ganglienzellausfille, Gliawucherung,
fettiger Abbau, Status spongiosus). In der Oblongate finden wir eine
méfige Infiltratbildung um einige Gefdfle sowie eine Gliawucherung an
einigen Stellen. Besonders zu erwéihnen sind die Verdnderungen im
Kleinhirn: Eine Schidigung zahlreicher Lamellen verschiedenen Grades
und, wie wir sehen werden, verschiedenen Alters.

Die frischesten Verinderungen im GroBhirn sind zweifellos die
ischédmischen Ganglienzellerkrankungen. Die élteren sind durch einen
Abbau im neutralfettigen Stadium sowie durch eine Organisation ge-
kennzeichnet. Fiir die Frage, ob der anatomische Befund eine wenigstens
anndhernde Altersbestimmung der altesten Veranderungen ermdglicht,
hat das Vorhandensein von Fettkornchenzellen in der inneren Kapsel
sowie in dem einen Pyramidenareal der Medulla oblongata entscheidende
Bedeutung. Da wir im Bereiche der vorderen Zentralwindung schwere
Verinderungen gefunden haben, und da in der Medulla oblongata aufler-
halb der Pyramide kein Abbau zu sehen ist, erscheint es uns gerechtfertigt,
den Fettbefund, welcher sich auf die Pyramidenbahn iiber die innere
Kapsel bis in die Oblongata erstreckt, im Sinne der sekundéren Degenera-
tion zu deuten. Es muBl somit angenommen werden, dafl die Schadigung
der Ganglienzellen in der motorischen Rinde — und eventuell die eben-
falls nachweisbare Lision des subcorticalen Markes — soweit zurtickliegt,
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daB sie eine absteigende sekundéire Degeneration herbeifiihren konnte.
Diese Zeitspanne mull nach dem heutigen Stand unserer Kenntnisse
auf mindestens 3 Wochen geschitzt werden; ihre Hochstdauer anzu-
geben sind wir nicht imstande, erstens, da wir nicht wissen, innerhalb
wie langer Zeit die fettigen Abbauprodukte bei einer cortical bedingten
Degeneration in entfernter gelegenen Abschnitten der langen Projek-
tionsbahnen veérschwinden, zweitens, da auch die Moglichkeit besteht,
daB die am friihesten entstandenen Abbauprodukte bereits abtrans-
portiert wurden.

Fir die Altersbestimmung des Prozesses haben des weiteren die
Kleinhirnveranderungen eine Bedeutung. Die frischen unter diesen
sind zweifellos auch jingsten Datums. Solche sind die Erbleichungen,
in denen man noch keinen Abbau und auch keine von der Bergmannschen
Schicht ausgehende gliose Faserwucherung feststellen kann. Auf dem
anderen Ende der Altersskala stehen die geschrumpften, glids vernarbten
Lamellen. In diesen muf} der ProzeB bereits einige Monate vor dem Tode
eingesetzt haben, wenn es auch nicht méglich ist, sein Alter préziser
anzugeben.

Laft sich nun eine Beziehung zwischen dem Alter des histologischen
Prozesses und dem klinischen Krankheitsverlauf feststellen? Die mit
epileptiformen Anfillen einhergehende Erkrankung begann 8 Monate
vor dem Tode. Es ist dies ein Zeitraum, in den sich die Entwicklung
samtlicher histologischer Verinderungen einfiigen 14Bt, ja, es kann an-
genommen werden, dall die Entstehung der dgllesten Gewebsverdnderungen
mit dem klinischen Krankheitsbeginn zusammenfillt.

Der im obigen gegebene Befund 146t sich als ein rein degenerativer
Prozefp kennzeichnen, Sicher als entziindlich deutbare Verdnderungen
finden sich nirgends im Zentralorgan. In dieser Hinsicht lassen hiéchstens
einige stirkere Lympho- und Leukocytenanhdufungen in der weichen
Haut des Kleinhirns manchen Zweifel aufkommen; jedoch erscheint es
uns entscheidend, daf} sie neben Extravasaten von roten Blutkdérperchen
zu finden sind. Wir glauben daher, sie als Zeichen eines pristatischen
Zustandes im Sinne Rickers und nicht als Zeichen einer echten Ent-
zindung ansprechen zu diirfen. Wenn die weiche Haut des Kleinhirns
auch sonst an manchen Stellen verdickt und von zelligen Elementen
durchsetzt ist, so 1486 sich das als Folge des sich unter ihr abspielenden
Abbau- und Organisationsprozesses erkliren. Hinsichtlich der Infiltrate
im lateralen Oblongatagebiet ist zu bemerken, dafl solchen nach Gagel
und Bodechtel keine pathologische Bedeutung zukommt!. Jedenfalls
finden wir keinerlei tuberkulése Verdinderungen und die geringfigigen
Infiltrate lassen die Diagnose einer Meningitis bzw. Meningoencephalitis
nicht zu.

1 Gagel u. Bodechtel: Z. Anat. 91, 223 (1930).
Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 105.

2
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Erkennen wir im obigen wiedergegebenen histopathologischen Bilde
die Charakterziige eines gut bekannten und pathogenetisch definierten
Prozesses 17 Die frischesten Veranderungen — die ischimische Erkrankung
von Ganglienzellen — lassen sich nach dem heutigen Stand unserer Kennt-
nisse als Ausdruck einer cerebralen Kreislaufstorung auffassen. Es fragt
sich aber, ob auch die tbrigen Verinderungen auf den gemeinsamen
Nenner des vasalen Faktors (Spielmeyer) gebracht werden kénnen. Der
Ganglienzellausfall im Sommerschen Sekior sowie die lamelldre Atrophie
des Kleinhirns fiigen sich nach allem, was wir iiber ihr Vorkommen bei
verschiedenen Krankheiten wissen, zwanglos in diesen Rahmen. Diese
Feststellung ist fir uns um so wertvoller, als wir wissen, dafl das histo-
logische Korrelat jenes klinischen Syndroms, welches den Krankheits-
verlauf in unserem Falle beherrschte, d. i. der epileptiformen Anfélle, in
kreislanfbedingten Ausfallen des Nervengewebes besteht (Spielmeyer 2,
Scholz ?). In der Tat wiirden wir uns nicht wundern, die eben erwéhnten
drei Befunde in einem Fall von ,,genuiner” oder auch von symptoma-
tischer Epilepsie erhoben zu haben. Im folgenden werden wir auch die
Beziehungen des Befundes zu dem, welcher bei genuiner Epilepsie gesehen
wird, hervorheben, ohne aus ihnen und aus der von uns gegebenen
pathogenetischen Erklirung auf eine #tiologisch-nosologische Identitit
schlieffen zu wollen. Fiir eine sichere Deutung der ibrigen Verdnderungen
reichen die z.Z. uns zur Verfiigung stehenden Kenntnisse nicht aus.

Sehr beachtenswert sind gewisse klinische und histologische Ahnlichkeiten
zwischen unserem Fall und Fillen ,,akuter amaurotischer Epilepsie bei Macacus
Rhesus®, welche unlingst van Bogaert und Scherer * beschrieben haben. Es traten
bei fiinf Rhesusaffen des Antwerpener Tiergartens im Laufe von 2 Monaten gehaufte
Krampfanfille auf, welche mit Ataxie und optischen Symptomen bis Blindheit
vergesellschaftet waren. Wahrend somit das rein klinische Bild an unseren Fall
erinnert, besteht ein Unterschied darin, dal der todliche Ausgang bei drei Tieren
binnen 3—8 Tagen eintrat. Bei zwei anderen Affen klang das Krankheitsbild
innerhalb ebenfalls weniger Tage ab. Dem ,,subchronischen’ Verlauf unseres Falles
steht also bei diesen Tieren ein akuter gegeniiber. Histologisch sind beiden Beob-
achtungsreihen gemeinsam eine schwere, teilweise sich streifenformig ausbreitende
Schadigung der GroBhirnrinde mit hochgradiger Gliaproliferation. Beachtens-
wert ist, daB auch bei den Affen Occipitalrinde und Zentralregion am meisten
befallen waren. Unterschiede stellen dar leukocytire Infiltrate in der Pia sowie in
der Rinde, ferner Erweichungen in einzelnen Teilen des Zentralorgans und das
Fehlen von Ammonshorn- und Kleinhirnverdnderungen bei den Affen von wvan
Bogaert und Scherer. Diese beiden Autoren deuten das histologische Bild als eine
echte Entziindung. Eine Frorterung der Frage, ob es sich um gleichartige und nur
durch Intensitits- bzw. Phasenunterschiede getrennte Fille handelt, erscheint

1 Wenn die groBen, teilweise gelappten Gliakerne des Thalamus auch eine
Ahnlichkeit mit den atypischen Alzheimerschen Gliazellen haben, so ertibrigt sich
im Hinblick auf den sonstigen Befund, insbesondere auf das Fehlen von Leber-
veranderungen, eine Diskussion iiber Beziehungen zur Wilson-Pseudosklerose.

® Spielmeyer: Z. Neur. 109, 501 (1927). — 3 Scholz: Z. Neur. 145, 471 (1933).

4 Bogaert, L. van u. H. J. Scherer: Z. Neur. 152, 757 (1935).
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uns einstweilen wenig Aussicht zu haben. Statt dessen muf man abwarten, ob
kiinftige Beobachtungen bei Menschen und Affen Uberginge ergeben werden.

Das pathologische Substrat des epileptiformen Anfalls besteht nach
unserer heutigen Auffassung héchstwahrscheinlich in einer funktionellen
Kreislanfstorung des Gehirns. Die Ganglienzellausfille, die wir in der
Rinde unseres Falles gefunden haben, kénnen wir an sich zwanglos als
Folge solcher Kreislaufstérungen erklaren. Hiermit steht im Einklang
sowohl ihre streifenformige Ausbreitung als auch die sehr ausgesprochene
Betonung in den Windungstilern. Eine andere Frage ist es, ob die Abbau-
und Organisationserscheinungen, die wir an vielen Stellen der Rinde sehen,
ebenfalls sich auf Kreislaufstorungen beziehen lassen. Die Antwort ist
nicht leicht, da wir von der Ausheilung der kreislaufbedingten Ausfille
der Rinde bis jetzt nur sehr wenig wissen. Wie aus Embolieversuchen an
Kaninchen hervorgeht, ist der neutralfettige Abbau in den embolischen
Herden, wenigstens in den ersten Tagen, sehr beschrinkt und herd-
formig 1. Dagegen sehen wir in unserem Fall an vielen Stellen eine ziemlich
diffuse Fettspeicherung und eine Mikrogliawucherung mit Stabchenzell-
bildung. Diese Abweichung spricht u. E. trotzdem nicht gegen die An-
nahme einer FEntstehung durch Stérungen der Blutversorgung. Bei der
Embolie handelt es sich ja um eine einmalige, pldtzlich einsetzende und
véllige Ausschaltung aus der normalen Blutversorgung. Dagegen miissen
wir fir Fille wie fiir unseren wiederholte funktionelle Stérungen an-
nehmen, - welche die Blutzufuhr nur voriibergehend drosseln. Fiir das
Gewebe handelt es sich somit um Schiibe von Andimie, deren Auswirkung
sich nicht mit den Folgen des alles auf einmal zerstérenden Verschlusses
gleichstellen 156t. Man kann sich vorstellen, daB unter solchen Be-
dingungen die Mikroglia zu einer mehr oder weniger diffusen Reaktion
angeregt wird, ferner, daB sich in ihr neutralfettige Abbauprodukte diffus
anhdufen. Dafl Erscheinungen des ,fixen“ Abbaues dem Befund bei
Epilepsie nicht fremd sind, ist bekannt. Quantitativ scheint der Grad
der Mikrogliawucherung in einem von A. Jakob versffentlichten Fall von
symptomatischer Epilepsie bei Littlescher Krankheit dem in unserem
Fall beobachteten zu entsprechen 2. Noch weniger Schwierigkeiten
schen wir in dem Bestehen einer makroglissen Organisation. Uber die
Entstehung glioser Narben bei sicher vasal bedingten Ausfallen hat bereits
Spielmeyer in seiner Arbeit iber Luftembolie summarisch berichtet 3, und
was die Epilepsie betrifft, wissen wir schon aus 4lzheimers Untersuchungen
dafBl bei ihr eine Wucherung der protoplasmatischen und faserbildenden
Glia in den corticalen Ausfallsgebieten vorkommen kann. Wir glauben
somat, daff wir die Gesamitheit der Rindenverinderungen ols Ausdruck einer

monatelang gehduft aufiretenden kreislaufbedingten Schidigung auffassen
diirfen.

1 Kirnyey: Arch. f. Psychiatr. 102, 233 (1934). — * Jakob, A.: Dtsch. Z. Nerven-
heilk. 116, 250 (1930). — * Spielmeyer: Verh. Ges. inn. Med. 80, 259 (1913).

3*
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LaBt sich diese Auffassung auch auf die auflerhalb der Rinde zu
findenden Verdnderungen iibertragen? Hier miissen wir in erster Linie
die Abbauerscheinungen und die Gliawucherung im subcorticalen Mark
beriicksichtigen. Da wir im obigen in den tiefer gelegenen Abschnitten
des Zentralorgans sekundare Degenerationen ermittelt haben, kénnten
an sich solche auch im subeorticalen Mark vorkommen. Doch erscheint
es uns wahrscheinlich, die subcorticalen Verdnderungen als eine direkte
Folge der sowohl die Rinde als auch das Mark zugleich betreffenden Nowe,
also als eine pathogenetisch den corticalen Ausfillen gleichgestelite Er-
scheinung aufzufassen. Die Verhdltnisse der Abb. 4 stiitzen zweifellos
eine solche Annahme.

Eine besondere Beachtung erheischt die halbmondiérmige Fett-
speichering um das Hinterhorn des Seitenventrikels. Die Lokalisation
entspricht einem bevorzugten Sitz der Herde bei der multiplen Sklerose.
DaB es sich in unserem Fall nicht um eine Vertreterin dieser Krankheit —
selbst nicht um einen beginnenden Fall — handelt, geht aus dem tibrigen
Befund zur Gentige hervor. Wir verweisen nur auf die Rindenverdnde-
rungen, welche in der Form wie sie sich hier darbieten, der multiplen
Sklerose ginzlich fremd sind . Als sekundére Degeneration lafit sich
die Markschddigung im halbmondférmigen Bezirk ebensowenig erkliren,
da ibre Lokalisation nicht einem geschlossenen Faserzug entspricht.
Wir missen also diesen Befund registrieren, ohne seine Entstehung
erkliren zu kénnen. Immerhin missen wir darauf hinweisen, daB er in
einem Fall vorkommt, dessen histopathologisches Bild zum mindesten
in der Hauptsache als ein auf vasculirer Basis entstandenes erklirt
werden kann.

Die Verinderungen des Thalamus sind im wesentlichen gleicher Art
wie die in der Rinde. Es ist wohl auf eine relative Insuffizienz der Glia
zuriickzufithren, daB im Sehhiigel auch eine Liickenfeldbildung vorliegt.
In diesem Unterschied liegt u. E. kein Grund, fHir die Thalamusverinde-
rungen eine andere Erklarungsweise zu suchen als fir die corticalen.
Was das Vorkommen von Thalamusverinderungen bei zirkulatorisch
bedingten Rindenausfillen betrifft, so ist dieses bei den akuten Fillen
nachgewiesen. Wir verweisen auf den von Bingel und Hampel beim
Spattod nach Strangulation erhobenen Befund *. Von Fallen unbekannter
Atiologie und lingerem Krankheitsverlauf, wobei aber das histologische
Bild der Rinde und der Stammganglien zweifellos zur Annahme einer
zirkulatorischen Genese berechtigen, sei eine Beobachtung A. Jakobs
erwihnt, wobei gerade das laterale Thalamusgebiet in Form schweren
Ganglienzellausfalles mit hochgradiger Makroglia- und GefaBwucherung
betroffen war3. Wir wissen ferner, daB bei der Lissauerschen Paralyse,
bei der der vasale Faktor hochstwahrscheinlich eine wichtige Rolle spielt,

1 Gleiche Griinde schlieBen auch Beziehungen zur diffusen Sklerose aus.
* Bingel u. Hampel: Z. Neur. 149, 647 (1934). — 3 Jakob: Zit. Arb. S. 244 f.
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,hiaufig die Thalamusgebiete, besonders das Pulvinar, stirkere Affek-
tionen, nicht selten in Form des Status spongiosus (Lissauer, Alzheimer )*
bieten® (4. Jakob). Und schlieBlich konnte Sckolz in je einem Fall genuiner
und symptomatischer Epilepsie im Thalamus frische, fraglos als isch-
dmisch bedingt erkennbare Veridnderungen nachweisen? Im iibrigen
sind auch in der Krankengeschichte des soeben erwihnten Falles von
Jakob ,,Zuckungen am ganzen Korper und tonisches Sich-Straffen®
verzeichnet. Das Vorkommen der Thalamusverinderungen in frischen
Fillen, wie im Strangulationsfall von Bingel und Hampel beweist, daB
sie nicht nur von den Rindenverdnderungen abhidngig, sondern primér
auf zirkulatorischer Grundlage entstehen kénnen.

Von den Einzelheiten des histologischen Befundes glauben wir auf die
streifenférmige Erweichung in der V. Schicht der Hinterhauptsrinde
unser besonderes Augenmerk richten zu miissen. Interessant ist diese
Veranderung nicht nur ihrer Ausdehnung, sondern auch ihrer feineren
Histologie nach. Dem Kérnchenzellstreifen des Fettpraparates entspricht
im Markscheidenpraparat ein vollig markloser Streifen und im Makro-
gliapriparat ebenfalls eine Schicht, in welcher nicht nur keine Wucherung
feststellbar ist, sondern Makrogliazellen so gut wie ginzlich fehlen
(Abb. 3 a—c). Die Nekrose hat also die Makrogliazellen ebenso ereilt wie
die Ganglienzellen und Markscheiden. Sehr beachtenswert ist das
Erhaltensein der radiiren Markfasern iiber der marklosen Schicht. Zur
Erklirung dieser Erscheinung miissen wir annehmen, dafi entweder die
radidren Fasern im wesentlichen aus den hoheren Rindenschichten ent-
springen und deshalb nicht einer sekundiren Degeneration anheim-
gefallen sind, oder, dafl die Zeit seit der Entstehung der schichtférmigen
Nekrose fiir die Ausbildung sekundérer Degenerationen noch nicht aus-
reichte.

Die néchste Frage, die wir uns vorlegen miissen, ist: Wieweit lassen
sich Beziehungen zwischen dem klinischen Krankheitsbild und Verlauf
sowie dem anatomischen Befund feststellen ?

Beherrscht wurde die Klinik des TFalles von den epileptiformen
Kréampfen. DaB sich das Krankheitsbild trotzdem nicht einfach als
genuine Epilepsie etikettieren laft, geht aus mehreren Momenten hervor.
Als auffallende Erscheinungen sind in erster Linie die postkonvulsiven
Léhmungen hervorzuheben, die sich zwar in den interparoxysmalen Inter-
vallen gebessert hatten, zum SchluB aber dennoch durch Summation
der nach den einzelnen Anfillen zuriickbleibenden leichten Paresen zu
erheblichen Ausfillen der cerebralen motorischen Innervation fiihrten.
In unmittelbarem Anschlufl an die Anfille sind also starke Ausfille vor-
handen, die sich allméhlich bessern, ohne daf} eine véllige Riickbildung

! Jakob: Normale und pathologische Anatomie und Histologie des GroBhirns,
Bd. 2, 8.711. Leipzig u. Wien: Franz Deuticke 1929. — * Scholz: Zit. Arb. S. 495.
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erreicht wird und die bleibenden Ausfille nehmen mit. erneuten Krampf-
zustinden progressiv zu. Man konnte geneigt sein von einem schub-
weise sich ausbildenden Krankheitsbild zu sprechen, wobei die einzelnen
Schiibe von einem Intervall ohne vélligen Riickgang getrennt werden.
Uns erscheint dieser Verlauf im Hinblick auf die pathogenetischen Er-
wagungen, die wir auf Grund des histologischen Befundes angestellt
haben, auflerordentlich wichtig. BEr ldft sich ndmlich mit der Annahme
eines vasomotorischen Mechanismus zwanglos vereinbaren. Die wvon der
Ischimie betroffenen Gewebselemente werden zwm Teil zerstirt, wihrend sich
ein anderer T'eil von ihnen nach Besserung der Blutzufuhr allméhlich erholt;
daher auch eine klinische Restitution, welche jedoch nur wunvollstindig ist.
Nach erneutem ischimischem Zustand gehen weitere Gewebselemente zugrunde,
bis schliefilich das bunte Bild chronischer und frischer Verdinderungen,
wie i unserem Fall, vor uns steht.

Doch gibt es nicht nur hinsichtlich der Pathogenese, sondern auch
hinsichtlich der Herdsymptome beachtenswerte Ubereinstimmungen
zwischen Klinik und Histologie unseres Falles. Die Stérungen in der
optischen Sphire lassen sich zweifellos als cortical bedingt auffagsen. In
dieser Hinsicht seien die optischen Auraerscheinungen, die Blindheit, die mit
deren Entwicklung parallel sich haufenden optischen Sinnestiuschungen
und schlieBlich die Nichtwahrnehmung der eigenen Blindheit hervor-
gehoben. Dem Geprige, welches diese Symptome dem Krankheitsbild
verlichen, entspricht die sehr ausgesprochene Prozelbetonung in der
Occipitalgegend.

Zum Schluf noch einige Worte iiber die motorischen Ausfalls-
symptome. Dall hierbei die Schidigung des motorischen Cortex eine
Rolle gespielt hat, geht aus der klinisch und histologisch nachgewiesenen
Pyramidenschidigung hervor. Daf} aber die Lahmungen mit ataktischen Er-
scheinungen kombiniert waren, ersehen wir aus der Krankengeschichte. Im
fortgeschrittenen Stadium der Krankheit dirften in der Entstehung der
Ataxie die optischen Ausfille eine Rolle gespielt haben. Die Ataxie
war aber frither vorhanden als die Amblyopie. Fiir die Erklarung ihres
Auftretens kénnten wir an zwei Befunde denken: an die Kleinhirn-
schidigung und an die Léision der sensiblen Territorien der GroBhirnrinde.
Da es fraglich erscheint, ob eine Kleinhirnschidigung selbst solchen
Grades, wie ihn die Autopsie aufdeckte, klinische Erscheinungen ver-
ursachen kann, halten wir es fiir sehr wahrscheinltich, daB es sich um eine
cortical bedingte Ataxie gehandelt hat, durch die Schidigung der sen-
siblen Rinde hervorgerufen. Hiermit steht im Einklang, daB sich die
Ataxie im Krankheitsverlauf bereits friihzeitig in den rechten Extremi-
titen entwickelte, welche zu jener Zeit von den Anfallen und der Parese
betroffen waren. Auch eine rechtsseitige Astereognosie wurde bereits
frithzeitig festgestellt. Dies spricht auch dafiir, da die korrespondierenden
motorischen und sensiblen Rindengebiete gleichzeitig betroffen waren.
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Wir glauben unsere Ansicht, dall unser Fall durch Annahme von vaso-
motorischen Stérungen im Gehirn erklirt werden kann, sowohl aus dem
klinischen Verlauf als auch aus dem histologischen Befund geniigend
begriindet zu haben. Wir mdchten noch darauf hinweisen, dafl die An-
falle oft durch Kopfschmerzen und Erbrechen eingeleitet bzw. von solchen
begleitet waren; diese lassen sich auch aus einer sich auf ausgedehnte
Hirngebiete erstreckenden Stoérung der Blutversorgung erkldren.

Die Atiologie, d. h. die Ursache der cerebralen Kreislaufstorung bleibt
unklar. Konstitutionelle Momente diirften eine Rolle gespielt haben ; leidet
doch der eine Bruder ebenfalls an Krampfanfillen und hat unser Kranker
selbst auch bereits einige Jahre vor der letzten Erkrankung einen Anfall
von BewulBtlosigkeit — damals ohne Krampfe — gehabt. Er selbst war
auch in der geistigen Entwicklung zuriickgeblieben. Auf eine Labilitit des
vegetativen Nervensystems deutet ferner die Tatsache hin, dafl der An-
fall, der die todliche Erkrankung eingeleitet hat, an einem besonders
heillen Tag aufgetreten ist. Ob in der Kette der auslésenden Momente
der endokrinen Umwandlungen der Pubertit oder der an sich nicht schweren
Tuberkulose eine Bedeutung zukommt, 148t sich nicht entscheiden.

Zusammenfassung.

In einem Falle, welcher unter gehduften epileptiformen Anfillen
und sich allmahlich ausbildenden corticalen Herdsymptomen verlaufen
war, wird das histologische Bild vor allem von einer schweren und aus-
gedehnten Rindenschidigung beherrscht. Weitere Verinderungen sind
im subcorticalen Mark, im Thalamus, in der Oblongata und im Klein-
hirn nachzuweisen.

Das histologische Bild entspricht einem rein degenerativen ProzeB,
sichere Entziindungszeichen sind nicht nachweisbar. Es wird, haupt-
sdchlich in Anbetracht der pseudolaminiren Rindenausfille, der lamel-
laren Kleinhirnatrophie und der ischdmischen Ganglienzellverinderung,
als Folge von wiederholt aufgetretenen Kreislaufstorungen des Gehirns
erklart. Diese Annahme 148t sich auch mit dem klinischen Verlauf in
Einklang bringen. Lokalisation der Gewebsverinderungen und klinische
Herdsymptome zeigen Ubereinstimmung. Die Atiologie bleibt ungeklart.



