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Encepha|ographische Befunde 
bei Epilepsia partialis continua Kojewnikoff. 

Von 
IIeinz Engelhardt. 

Mit 7 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 5. April 1941.) 

Nach Durchsicht der ]etzten einschIs Ver6ffentlichungen er- 
scheint es recht zweifelhaft, dal~ dig vorwiegend k]inische Betrachtung 
Entstehungsweise und Ursachenkreis der Epilepsia partialis continua 
Kojewniko// (K.E.) welter k]~ren wird, als dies bisher gelungen ist. 
Das bisherige sichere Ergebnis der klinischen, bioptischen und autopti- 
schen Untersuchungen ist nur die Feststellung, dab die Kojewniko//sehe 
Epilepsie i~icht eine Krankhei t  sui generis, sondern ein Syndrom darstellt, 
das bei den verschiedensten ttirilerkra~Lkungen in Erscheinung treten 
kann, z. B. bei Tumoren des IIirns oder der lV[eningen, tIirnabscessen, 
entztindlichen Hirnleiden usw. In einem gewissen Teil der beschriebenen 
Fs waren abet nun bei der oloerativen Nachschau, zum Teil sogur der 
I-Iirnsektion, sowohl makro- als ~uch mikroskopisch m~r ganz geringe Ab- 
weichungen festzuste]len, was den Gedanken nahelegt, dab sich zur Zeit 
des Todes der Kranken die so eindrucksvol]e klinische Erscheinungen 
hervorr~]fenden t t irnver~nderungen schon wieder weitgehend zurfick- 
gebildet hat ten oder da~ irgendein anderer Vorgang zu Lebzeiten sich am 
H i m  abgespielt hatte,  tier dann autoptivch eventue]l nicht mehr nach- 
weisbar war. So steht dig Beantwortung ciner l%eihe immer wieder auf- 
geworfener Fragen noch aus: mehr cortiea]er oder mehr subeorticaler 
ProzeI~, chronisehe-subakute bzw. akute Entzfindung, vorwiegend exogene 
oder erbliche Einfliisse ? 

In  seiner letzten Arbeit fiber die K.E. fiihrt Fleclc 1 den Sektionsherd 
eines Falles yon K.E. bei Grol~hirnabseefi an, der aus mancherlei Grfinden 
bedeutsam erscheint; einmal deswegen, well er wieder einmal zeigt, d~l~ 
die K.E.  nicht eine altersgebundene IG~ankheitserscheinung darstellt, 
wie nach einer ]%eihe von VerSffeutlichungen (insbesondere Omorokows) 
anfangs scheinen konnte und zum anderen, well der Hirnschwellung, die 
sich hier f~nd, unter Umst/~nden eine gr61~ere Bedeutung ffir die Genese 
der K.E.  und ihre Hirnlokalisation beizumessen ist, ~ls man bisher 
annahm. 

1 Fleck, Ulrich: Allg. Z. Psychi~tr. 115, H. 3 (1940). 
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Die Encephalographie, jene Untersuehungsmethode, die bei fast jeder 
Hirnerkrankung so hervorragende Erg/s des klinisehen Befundes 
geben kann und in so vielen F/~llen es gestattet, sicll ohne ErSffnung des 
Sch/~dels ein Bild der grobanatomisehen Ver/~nderungen, abet" auch oft 
der nur fliichtigen, eve~ltuell nut in einem bestimmten Stadium naeh- 
weisbaren Hirnsehwellungszust/s zu maehen, 1/~Bt aueh bei der K.E. 
nieht im Stieh. Die in der hiesigen Klinik in den letzten 10 Jahren be- 
obaehteten Kranken mit gesieherter Epilepsia partialis continua Ko]ewni- 
ko/] sind s/~mtlieh eneephalographiert und zeigten ausnahmslos aueh - -  
im Gegensatz zu den Erfahrungen Flecks - -  mehr oder minder deutliehe 

A b b .  1. L u t n b a l e  E n c e p h a l o g r a p h i e  (120 ecru L i q u o r ,  105 cem L u f t ) .  - -  A u f l l a h m e  
s t i r n ~ u f l i e g e n d .  

Ver/~nderungen im Luft-RSntgenbild, einmal solche, die man als relativ 
stationdire anzuspreehen hat, z. B. Ventrikelverziehungen, Schrumpfungs- 
herde der l~inde und rindennaher Bezirke oder dergleiehen und dann 
]liichtige, die auf Sehwellungszust/inde des I-Iirns zuriiekzufiihren sind. 
Die klinischen Daten der ersten zwei hier beobaehteten F/s sind ein- 
gehend in der Dissertation yon K. Wol]ram 1 niedergelegt worden und 
k6nnen dort im einzelnen eingesehen werden. 

Auf das klinisehe Bild soll daher nur sowei~ eingegangen werden, als 
es ftir die Erkl~rung der Luft-R6ntgenbilder des Hirns notwendig ist ~ 

Fall 1. W. G. 16j/~hriges M~dchen, bis zum 13. Lebensjahr gesund. Seitdem 
links-betonte Krampfanf~lle in Abst~nden yon 4 Woehen bis 4 Monarch. Tieartige 

Wol/ram, K.: ~ber die KojewnikoJ]sehe Epilepsie. Inaug.-Diss. ?r 1933. 
Es sind aus Ersparnisgrtinden nur diejenigen Eneephalogramme mitgeteilt, die 

die tIirnver/~nderungen am deutliehsten erkennen lassen. 
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Zuckungen des linken Mundwinkels. Facialisschw~che links. Kloni im linken Arm 
und Bein. Patellar- und Achillessehnenreflexe links gesteigert. Angedeutete links- 
seitige ttyp~sthesie. Besserung der Anf~lle und der Kloni nach Encephalographie 
und ansgiebigen Lumbalpunktionen. 

2 Jahre nach der bei uns durchgefiihrten Beobachtung wurde ausw~rts eine 
Hirnoperation ausgefiihrt, dabei fand sich: ,,Die ganze rechte Zentralwindungs- 
gegend war in ihren Gyri weil~lich und sulzig infiltriert, ohne Konsistenzver/~nde- 
rung des Gehirns. Punkti0nen naeh verschiedenen Seiten ergaben nichts ICrankhaftes. 
Unter  der Annahme eines krampfenden Reizes im Bereich der Zentralwindung wurde 
diese subcortical unterschnitten nach Trendelenburg. Der Duralappen und der 
Wagnersche Periostknochenweiehteillappen wurden zuriickgen~ht. Verlauf glatt,  
entsprechende Nachbehandlung. Die vor der Operation vorhanden gewesenen L~h- 
mungen yore linken Arm und linken Bein gingen innerhalb von 3 - 4  Wochen zurtiek 

Abb. 2. Occipitale Encephalographie (130 ccm Liquor, 120 ccm Luft). - -  Aufnahme 
linksaufliegend ~. 

und sind jetzt  nahezu vollkommen beseitigt; Kr~mpfe sind seit der Operation nich~ 
wieder aufgetreten." 

Fall  2. L . B .  12jghriger Junge (19!9 mittels Zange entbunden), mit 11/2 Jahren 
wegen Mittelohreiterung rechts Antrotomie,  ab 1930 Absenzen und sp/~ter herd- 
betonte epileptiforme Anf/~lle. Ab 1931 typisehe, fast dauernde Zuckungen der 
rechten Hand und des rechten Mundwinkels. Schlaffe Parese des rechten Armes in 
der anfallsfreien Zeit. 8--10 Anf~lle yore Jackson-Typ pro Tag, die auf Luminal 
0,2 kaum, auf wiederholte Encephalographien zeitweise an H~ufigkeit naehlassen. 
Der Kranke wurde gegen grztlichen Rat  yon der Mutter nach Hause genommen. 
Trotz mehrfaeher Nachfrage konnten wir tiber den weiteren Verlauf der Erkrankung 
nichts mehr erfahren. 

Fall  3. W . V .  6 Jahre alter Junge (seit etwa 3 Monaten Halbseitenkr/~mpfe). 
Rechter Arm und rechtes Bein hypotonisch mit  einschieltenden Spasmen, Reflex- 
steigerung rechts mit Babinski reehts, zeitweise ,,Spontan-Babinski" links. Klonische 

1 Dieses Bild wnrde in der Univ.-Kinderklinik in Mtinster (Direktor: Prof. Dr. 
Vogt) im Jahre 1931 hergestellt und uns jetzt  yon Herrn Prof. Vogt liebenswiirdiger- 
weise zur Verftigung gestellt. 
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Zuckungen im rechten Bein. W~hrend der 2. Beobachtung (1935) typische Kojewni- 
ko]]sche Epilepsie mit Dauerzuckungen im rechten Arm und Bein. Auf Luminal 0,1 
keine Besserung. 

Bemerkenswert ist noch aus der Familienvorgeschichte, dal~ der Vater 1---2mal 
im Jahre epileptische Anf~lle bekam, die angeblich in ihrem Verlaufe nicht beob- 
achtet worden sind. W~hrend eines Besuehes des Vaters in der Klinik konnten aueh 
bei ihm einma] Kloni eines Beines festgestellt werden. Eine genauere Untersuehung 
des Vaters konnte nicht durchgefiihrt werden, auch waren wegen des Widerstandes 
des Vaters weitere genaue Erhebungen beziiglich erblicher Belastung nicht erfolg- 
reich. 

Fa[3t man die bei den ersten 3 F/tllen erhobenen encephalographischen 
Be/unde zusammen, so linden sich die geringsten Ver~nderungen im Fall 2 

A b b .  3. L u m b a l e  E n c e p h a l o g r a p h i e  (125 ccm L i q u o r ,  100 ccm L u f t ) .  - -  A u f n a h m e  h i n t e r -  
h a u p t a u f l i e g e n c l .  

(L. B.), und zwar lediglich eine verstgrkte Ffillung der basalen Zisteruen 
und eine ganz entfernt auf Liquorcyste verdgchtige kleine Luftansamm- 
lung in der Gegend der ehemaligen grol~en Fontanelle. Im 1. Falle (W. G.) 
liegt ein rechtsseitiger Rindensehrumpfungsprozel~ vor, der mit rechts- 
seitiger Ventrikelverziehung einhergeht und wahrscheinlich, wie den 
entzfindlichen Liquorvergnderungen zu entnehmen ist, auf einer sub- 
akuten MeningoencephaliCis beruht. Im  FMle 3 (W. V.) besteht ein 
Hydrocephalus internus, und eine Verziehung des Obertefls des linken 
Ventrikels. Liquorvergnderungen fehlten bei diesem Kranken immer. 
Die erbliche Belastung und der Nachweis einer als hereditgr anzusehenden 
Schgdigung des Centrum ciliospinale (Prof. Poos, Univ.-Augenldinik, 
Mfinster) liel~en Korbsch, der fiber diesen Fall in der Sitzung des Vereins 
der Irren- und Nervenitrzte Niedersachsens und Westfalens am 4. und 
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5 . 5 . 3 5  b e r i c h t e t  ha t ,  zur  F r a g e  der  e r b l i c h e n  B e d i n g t h e i t  der  K . E .  

S t e l l u n g  n e h m e n .  

Fal l  4. A . B .  Der Kranke, 1914 geboren, wurde uns von einem Erbgesundheits- 
gericht 1935 zur Begutaehtung wegen Verdachtes auf erbliche FMlsucht iiberwiesen. 

Er  gab zur Vorgeschichte an: Mit 12 Jahren erkrankte er an,,Lungenentziindung '~ 
lag deswegen mehrere Wochen zu Bert. 1931 erster AnfM1 (ob generMisiert oder 
herdbetont, ist nieht bekannt), nach kurz darauf folgendem zweiten AnfM1 lahmungs- 
artige Sehw~che im linken Bein und Arm, wurde deswegen 2 Monate lang mit 
XifMmilchinjektionen behandelt, danach langsame Riiekbildnng der L~hmung. 
Anf~lle traten in der Folgezeit in unregelm~l~igen Zwischenraumen vorwiegend 
naehts auf, er wurde dadureh in seiner Arbeitsf~higkeit aber nieht beeintr~chtigt. 
Be]und (1935): Linker MundfaeiMis etwas schw~cher Ms reehter innerviert, das 

Abb. 4. LumbMe Encephalographie 1936 (110 ccm Liquor, 100 cem Luft). - -  Aufnahme 
hinterhaupt aufliegend. 

Gaumensegel wird links sehw~eher Ms rechts gehoben, sonst yon seiten der Him- 
herren keine Abweiehungen. Leichte ReflexerhShungen im linken Arm und Bein 
gegen~iber reehts mit  angedeutetem FuBklonus links und geringer Hypertonie im 
linken Bein. OeeipitMliquor: Druek 180ram g20 .  Wa.R., M.K.R. I I  negativ 
(aueh im Blut). Nonne und Pandy negativ. Zellen: 3/3 Lymphoeyten. Gesamt- 
eiweil~ 14,4 rag-%, Albumine 12 rag-%, Globuline 2,4 rag-%. Zueker 65 mg-%. 
KoehsMz 719 rag-%. 

Sonst, insbesondere h~matologisch usw., keine Abweichungen yon der Norm. 
In  afi'ektiver Hinsicht etwas eint6nig und ausdrucksarm, ganz leicht debi]. 

Die lumbMe Encephalographie (1936, Abb. 4) ergab einen reehtsseitigen Sehrump- 
fungsprozelL ]940 wurde er uns wieder eingewiesen, diesmal yon einem praktisehen 
Arzt ,,wegen seit etwa 3 Woehen aufgetretener epileptischer Anf~lle nnd seit etwa 
4 Tagen bestehender toniseher Krampfe im linken Arm".  Bei der Aufnahme bet  
er das Bild einer yell  ausgepr~gten K.E. ; schon in der ersten halben Stunde traten 
11 Anf~lle gleiehen Verlaufes auf: Mitten im Reden wurde der linke Arm angewinkelt, 
wurde derart toniseh steif, dal~ man den Kranken daran aufheben konnte. ])ann 
begann der linke Arm zu zittern, anschliel~end grobsehl~gig zu zucken. Im gleiehen 
Augenblick t rat  ein Zucken der linksseitigen Mundmuskulatur anf, ein wenig sparer 

Archiv fiir Psyehiatrie. Bd. 113. 33 
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auch eine Einstellung der Bulbi naeh links oben und kurz darauf grobschl~giger 
Nystagnms nach links oben. Nachdem auch der nach links gedrehte Kopf von 
klonischen Kri~mpfen gesehfittelt wurde, t rat  Cyanose des Gesichtes ein, die sieh 
bis zum Ende des Anfalles (Gesamtdauer etwa 1,5 Min.) noch erheblieh steigerte. 
Bis zur Einstellung der Bulbi nach links oben war das Sprachverm6gen rol l  erhalten. 
Die unteren Extremit/~ten blieben yon dem Krampfgeschehen anfangs v611ig ver- 
schont. An der linken Hand Atrophie der Mm. interossei. Die Anf/~lle traten derart 
h/~ufig auf, dab anfangs eine Zwisehenanamnese nicht erhoben werden konnte. Auf 
Pernoeton (4 ecru i. v.) anfangs keine Besserung hinsichtlieh Haufigkeit und Sehwere 
der Anf~lle. Erst  am nfiehsten Tag (naeh Darreiehung yon 1,0 Veronal) Mehtes 
Nachlassen der Anfallsh~ufigkeit, so dab eine kurze Unterhaltung mOglich wurde. 
Er  gab in dieser immer noeh durch gelegentliche Anf/~lle unterbrochenen Pause an:  
Seit 1936 hatte er nur zeitweise kleinere Anf~lle yon h/Sehstens 2 Min. Dauer in Ab- 
st/~nden yon etwa 4- -7  Wochen. Bei diesen Anf~llen zuckte n u r d e r  linke Arm und 
geringer das linke Bein, er war bei vollem Bewul3tsein. Im vorigen Jahre (1939) 
t rat  eine Zeitlang eine Anfallsh~ufung ein, die auf 10t~gige Krankenhausbehandlung 
(er bekam angeblieh nur Luminaltabletten) sieh zurfiekbildete. Aueh das damals erst- 
malig aufgetretene, fast dauernd vorhandene Zueken des linken Armes verlor sich 
wieder. Im Winter l i t t e r  eine Zeitlang an Gesehwfiren im Nacken, sparer an den 
H~nden, die ohne Heilmat3nahmen sehwanden. Sonst war er gesund bis etwa 
1O Tage vor der Aufnahme, wo pl6tzlieh wieder geh~uft Anf~lle auftraten, obwohl 
er dauernd Luminal bekam, so dab er sehlieBlieh hierher gebraeht werden mugte. 
Kurz naeh dem Erhebe n dieser Anamnese traten wieder derart geh~ufte I-Ierdanf~lle, 
jetzt aueh mit  Beteiligung des linken Beines, und eine so sehwere Cyanose auf, 
dab 4,4 cem Pernoeton gegeben wurden, deren Wirkung nach 2 Stunden wieder 
v61lig abgeklungen war. In der Naeht sehlief der Kranke gut und war vOllig anfalls- 
frei, urn morgens kurz nach dem Wecken wieder fast dauernd yon linksseitigen kloni- 
schen Herdanf~llen und Zuekungen befallen zu werden. 

Tr6mner, Knipsreflex, ttandklonus sowie Babinski, Rossolimo waren links jetzt  
dauernd vorhanden. Der Zustand blieb bis zum 5. Tage naeh der Aufnahme trotz 
yore 2. Tage an gegebener Medikamente (3 • 0,1 Luminal, 1 • 0,5 Veronal und 
einem El31Offel Erlenmeyerseher L6sung pro Tag) v611ig unver~ndert. Am 4. Tag fiber 
200 Anf/~lle. Spastisehe Parese des Armes und Beines, die angeblich sehmerzen. 
Am 5. Tage wurde eine lumbale Eneephalographie (Bild 5 and 6) durchgeffihrt, die 
erstaunlich gut vertragen wurde und nach der - -  fast sehlagartig - -  die Anf~lle 
seltener wurden. Am 6. Tage nut noeh 50 Anf~lle, naeh einer Injektion yon 80 eem 
5O%igen Traubenzuekers @ 10 cem Utropin weiteres Naehlassen der Ard~lle, bei 
denen er bei klarem Bewugtsein blieb. Vom 11.--19. Tage anfMlsfrei. Am 20., 22. 
und 24. Tage wieder je ein herdbetonter Anfall. Am 53. Tage w~hrend der lumbalen 
Eneephalographie (Abb. 7) noehmals ein linksbetonter grol3er Anfall, dann anfalls- 
frei bis zur Entlassung, die 2 Monate naeh der Aufnahme erfolgte. 

Zusammen/assend is t  also zu  d iesem Fa l l e  zu  sagen :  E i n  Mann ,  de r  
i m  A l t e r  y o n  26 J a h r e n  an  e iner  s c h w e r e n  K . E .  e r k r a n k t e  u n d  w/ th rend  
dieser  e ine  e n e e p h a l o g r a p h i s e h  n a c h g e w i e s e n e  ganz  h o e h g r a d i g e  ein- 
seit ige,  a n d  zwar  den  Z u c k u n g e n  k o n t r a l a t e r a l e  t I h ' n s e h w e l l u n g  bot ,  
ist  v o r  A u s b r u e h  u n d  n a c h  d e r , , t I e i l u n g "  der  K . E .  k l in i seh  u n d  encepha lo -  

g r a p h i s e h  u n t e r s u e h t  worden .  

E r  b o t  in  der  Ze i t  v o r  A u s b r u c h  des K . E . - S y n d r o m s  das  Bf ld  e iner  
Ep i l eps i e  info lge  exogene r  S c h ~ d i g u n g  der  r e c h t e n  Hirnh/~lfte,  die  enee-  
p h a l o g r a p h i s e h  als t t i r n s e h r u m p f u n g s p r o z e B  a n z u s p r e e h e n  war .  W o r a u f  
diese H i r n s e h r u m p f u n g  b e r u h t e ,  k o n n t e  n i eh t  s icher  geM~r t  werden .  
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Immerhin  ist man wohl berechtigt, der im Alter yon 12 Jahren durch- 
gem~chten ,,Lungenentztindung" (?) eine gewisse ~ttiologische Bedeutung 
beizumessen. 

.&bb. 5. L u m b a l e  E n c e p h a l o g r a p h i e  9. 9. 40 (120 ecru L i q u o r ,  110 ecru  L u f t ) .  - -  . ( u f n a h m e  
h i n ~ e r h a u p t a u f l i e g e n d .  

.&bb. 6. L u m b a l e  N n e e p h a l o g r a p h i e  9. 9. 40. A u f n a h m e  s t i r n a u f l i e g e n d .  

Diese Vermutung ist um so mehr gerechtfertigt, Ms Ko]ewniko// 
selbst und nach ihm Omorokow u .a .  immer wieder eine cntzfindliche 
Grundlage der Epilepsia partiali8 continua angenommen h~ben. Und 

33* 
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tats/~ehlieh ist es ja bemerkenswert, daft sich in der Anamnese von K.E.  
Kranken eine seltene H~ufung von Infektionskrankheiten der gleiehen 
und verschiedensten Art findet. 

So erSrtern beispielsweise Marlcovits, Laubenthal, Mi~ller u .a .  bei 
ihren Fii]len die Rolle der zahlreichen, meist ihrer ~tiologie naeh noeh 
nieht gekl~rten Infektionskrankheiten. In  der Anamnese ihrer Fs sind 
h~ufig Masern, Grippe- bzw. Influenzainfekte, Diphtherie (in einem Falle 
yon Mark~)vits sogar dreimal innerhalb eines Jahres), Typhus, Cholera, 

Abb. 7. LumbMe Eneephalographie 24. I0. 40 (120 ecru Liquor, II0 ecru Luft). _~ufnahme 
stirnaufliegend. 

Kopfrose, Furunkel, Lungenkatarrhe u. it. Erkrankungen bzw. Krank- 
heitserseheinungen angeffihrt. 

Auff~llig ist dabei, dab die moisten dieser Ilffektionskrankheiten 
gew6hnlieh nieht mit eerebralen Komplikationen einherzugehen pflegen, 
wenn man yon der M6glichkeit eitler Masernencephalitis (Wohlwill) ab~ 
sieht. Weiterhin ist auffgllig, daft nur in den seltensten Fgllen der Aus- 
brueh der K.E. sich zeitlich unmittelbar an einen der als urs/iehlieh in 
Betraeht zu ziehenden Infekte angeschlossen hat. Aueh bei den F/illen, 
die zur Operation odor Sektion gelangten, fanden sich bemerkenswerter- 
weise keine ftir Maserneneephalitis o. g. spezffisehe und iiberhaupt fast  
nie ]rische Hirn- bzw. I-Iirnhautvergnderungen, sondern nur gltere. Es 
hat  fast den Ansehein, als trgfe die Vermutung Omorokows zu, dag (etwa 
analog dem sp~iteneephalitischen Parkinsonismus) ganz versehieden lange 
Zeit naeh der als Ursaehe angesehenen entziindliehen Hirnsehgdigung 
es zum Ansbrneh der Epilepsie kommt.  Odor es bedarf eines neuen 
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cerebralen oder allgemeinen Infekts, um so hochgradige Hirnver/~nde- 
rungen auftreten zu lassen, dab eine K.E. in Erscheinung trit t .  

Auf Grund der Beobachtung des hier beschriebenen Falles 4 (A. B.) 
ist noch an einen weiteren Entstehungsmechanismus zu denken, n/~mlich 
der Art, dab es infolge einer entziindlichen Hirnsch/~digung allm/~hlich 
zu einer Hirnschrumpfung kommt und dal~ viel sparer dann aus noch 
nicht n/~her erkennbaren Griinden - -  ganz entsprechend der Entstehungs- 
weise der Residualepflepsie - -  oder infolge einer Mlgemeinen infektiSsen 
Erkrankung des KSrpers sich eine Hirnschwellung einstellt, die dann 
die K.E. auslSst. Guttmann hat  einen solchen Fall doppelseitiger t{irn- 
schwellung als Pseudotumor cerebri verSffeutlicht und ffihrt den Zustand 
auf chronisch-eitrige Tonsillitis zuriick, was auf die Wahrscheinlichkeit 
eines Zusammenhanges zwischen ,,banalen" Infektionen und Hirnschwel- 
lungszust/~nden hinweist. Die einseitige Hirnschwellung war in unserem 
Falle (s. Abbildung) derart hochgradig, dab man zwanglos rein mcchanisch 
schon (Mil~verh/s yon Hirn- und Sch/~delgrSl]e) eine Rindenreizung 
annehmen kSnnte, ebenfalls aber auch eine voriibergehende Sch/~digung 
tieferer Hirnzentren. FaBt man alle bisherigen autoptischen tt irnbefunde 
bei der K.E.  zusammen, so f/~l]t, woranf eingangs schon hingewiesen 
wurde, auf, dab diese hinsichtlich des anatomischen Substrates eigentlich 
recht diirftig sind, wenn man yon den Tumoren, Abscessen, Cysticercen 
usw. absieht, die aber eigenartigerweise racist nicht rindennahe gelegen 
waren, so dal~ diese, wenn man, wie Fleck, einc subcorticale Verursachung 
dcr K.E. ablehnen will, fiir die Genese der K.E. nicht in Betracht zu 
ziehcn sind. Was man, abgesehen yon dem Fleckschen Fall 3 seiner 
letzten VerSffentlichung (Meningeom), an Rindenveri~nderungen gefunden 
hat, waren in einigen F/~llen ein PiaSdem, in einigen F/illen Cysticercen, 
eine Meningoencephalitis, bzw. fragliche Encephalitis, in dem letzten 
hier beschriebenen Falle einc hochgradige Hirnschwellung bei einem 
/~lteren Schrumpfungsproze$. Da$ letzterer vorwiegend die Rinde 
bctroffen hat, ist dem Bride 4 zu entnehmcn. Da dcr Schrumpfungs- 
proze$ nun abet schon lange vor Ausbruch der K.E. bestanden hat, 
kann er nut  schwerlich als unmittelbare bzw. alleinige Ursache der 
K.E. betrachtet werden. Auf Grund der Beobachtungen im Falle 4 
(A. B.) halten w i r e s  daher ffir berechtigt, wenn man - -  entsprechend 
den Gedankeng/~ngen Kautzkys und Stengels - -  die K.E. als ein Syn- 
drom auffaSt, welches auf einer Kombination einer Rinden- und Mark- 
sch/idigung beruht. 

Kautzky und Stengel beobachteten eine ,,K.E." bei einem 61j/~hrigen 
Mann, der etwa 50 Tage, nachdem er einen apoplektischen Insult erlitten 
hatte, starb nnd autoptisch Hirnblutungen im linken Stirnlappen und 
im linken Thalamus opticus aufwies. "Die mikroskopische Untersuchung 
zeigte auSer einer m/~$igen diffusen Sch~digung der Rinde im Bereiche 
des linken Occipitallappens an Rindenver~nderungen nichts Besonderes, 

A r c h i v  f i i r  P s y c h i a t r i e .  B d .  113. 3 3 a  
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,,fiber dem frontalen Herd war sic nur in den tiefsten Schich~en grob 
gestSrt". 

Kautzky und Stengel schlieBen auf Grund dieser Befunde, daB man 
das Symptom der Epflepsia continua zu den groBen Blutungsherden in 
Beziehung zu setzen berechtigt sei. Sic fiihren in diesem Zusammen- 
hange aus, dab d~r Typus der Krampfanf~lle denjenigen vSllig gteicht, die 
Foerster bei elektrischer Reizung des frontalen Adversivfeldes, welches 
bier durch die Stirnhirnblutung gesch~digt war, hervorrufen kSnnte. Den 
Dauerzustand der Anf~lle ffihren sic auf die L~sion des Thalamus durch 
die dort nachgewiesene Blutung Zurfick. Sic stellen sich das ,,Zusammen- 
wirken des rindennahen Herdes und der Thalamusl~siou so vor, dab der 
Stirnhirnherd den Typus tier Anf/~lle bestimmte, w/~hrend der Thalamus- 
herd zu deren Kontinualisierung beitrug". Wenn auch, worauf insbesondere 
Zingerle hingewiesen hat, Bedenken gegen eine ,,zu einseitige Bewertung 
des Lok~lisationsprinzips" auf Grund der einzelnen Anfalls/ormen zu 
erheben sind, so ist unseres Erachtens doch gerade in Anbetracht der 
deut]ichen encephalographischen Befunde, die in roller ?dbereinstimmung 
mit dem klinischen Bride auf eine cortieale und extrapyramidale Genese 
hinweisen, ein R/ickschluB auf die Lokalisation der K.E. erlaubt. Wir 
haben bei Beschreibung der einzelnen F/~lle yon einer ,,Hirnschrumpfung" 
gesprochen. Es bedarf wohl nur noch eines Hinweises, dab das ,,Zentrum", 
von dem aus die Schrumpfung sieh entwicke]t, in unsercn F/~llen d~s 
extrapyramidale System, und zwar ungefs die Gegend des Thalamus 
optieus darstellt (s. Abbridungen). 

Des weiteren haben wir zur Klarste]lung, ob man berechtigt ist, etwa 
yon einem fiir K.E. ,,typischen" encephalographischen Befunde zu 
sprechen, unsere s~mtlichen Luft-l~6ntgenbilder, die eiuen ttirnschrump- 
fungsprozeB vermuten liel~en, daraufhin durchgesehen, ob sich gleiche 
oder /~hrdiche Bilder wie bei unseren F~llen mit K.E. fanden. 

Diese ,,Gegenprobe" brachte ein sehr bemerkenswertes Ergebnis: Es 
konnten trotz der Fiille des enceph~lographischen Materials iiberhaupt 
nur 2 Encephalogramme in die engere Wahl gezogen werden. 

In einem ~alle bestand eine deutliche rechtsseitige Ventrikelerweiterung und 
besonders Ausbuehtung der Ventrikelwand zur rechten Seite bin und in ungef~hr 
gleicher H6he eine vermehrte Oberflgchenzeiehnung. Diese Xranke bo~ kliniseh 
das Bild eines Zustandes n~ch Hirnblutung im Bereiehe der reehten Kapsel auf der 
Grundlage einer GefgBhypertonie und Arteriosklerose bei erheblichem Diabetes 
mellitus. Aul]er einer linksseitigen spastisehen Parese zeigte die Kranke erhebliche 
psyehische Vergnderungen, unter anderem ausgesproehenes Zwangsweinen. 

Im zweiten Falle land sich eine allgemein, besonders aber rechtsseitig, verstgrkte 
Oberflgehenzeichnung sowie sine leichte Ausziehung des rechten Vorderhorns. 
Diese Kr~nke (12 Jahre alt) ]itt w~hrend unserer kurzen Beobaehtung an einer links- 
seitigen ,,Jackson-Epilepsie" mit etw~ 10--15 Anf~llen pro Tag. 

Neurologisch fand sich eine linksseitige Facialisschw~che und linksseitiges 
Babinslsisches Zeichen. Der Liquor zeigte erhebliche entziindliche Abweiehtmgen. 
Bei einer etwa l:/z Jahre spater vorgenommenen Beob~chtung auf der Nerven- 
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station eines in der N~he geiegenen Krankenhauses wurden ,,Anf~lle yon aus- 
gesprochenem extrapyramidalen Typ" beobachtet, ,,Die Kranke drehte sieh bei 
den Anf~llen nach Art einer Torsionsdystonie nach links, und zwar sowohl mit dem 
Kopfe als aueh mit dem Rumple, die Extremit~ten wurden dabei steif gehalten und 
vollffihrten ebenfalls eine Drehbewegung nach links. Die Muskulatur verhalt sich 
dabei in einem Rigor, der aber jeweils sehr raseh wieder naehlieB." Spiiter wurden 
die Bewegungen ats an ,,Heqniballismus erinnemd" geschildert. 

Die Eltem der Kranken gaben an, dab sie zweimal Masern gehabt habe und im 
Alter yon 2 Jahren Diphtherie, die durch Serumeinspritzung sofort coupiert worden 
sei. Im Juli 1936 sei eine ,,Erkgltung mit starkem Schnupfen" au*getreten und in 
unmittelbarem Anschlui~ daran ein herdbetonter epileptiseher Anfall, eine zweite 
,,Erkgltung" im Februar 1937 sei dann der Auftakt zu der eigentlichen Krankheit, 
d.h. den ,,hgufigen AnfM]en" gewesen. 

Bei diesen beiden Fgtlen, die naeh dem Encephalogramm einen 
einseitigen Hirnsehrumpfungsproze$ vermuten liel~en, war also auch 
klinischerseits eine Sch~digung der Rinde und der subcorticalen Zentren 
anzunehmen. 

Der zweite Fall kennzeiehnet die Bedeutung der ttfi'nsehrumpfung 
fiir die anfangs Jackson-artig, spgter extrapyramidal (torsionsdystonisch 
und hemibailistisch) anmutenden Anfs Leider war fiber die Weitere 
Krankheitsentwicklung in diesem Falle nichts zu erfahren; es w~re in 
Anbetraeht der fast charakteristisch zu nennenden Vorgeschichte, der 
langsamen Progredienz des Leidens usw. ganz gut m6glieh, wenn sich 
aus der mit starker Anfallsh~ufung einhergehenden Epilepsie vom 
,,Jackson-Typ mit subeorticalen Ziigen" sp~ter eine K.E. entwidke]t 
hgtte. 

Dem m6glichen Einwand, da~ trotz klinisch wahrscheinlicher und 
encephalographisch nachgewiesener Schgdigung yon Rinden- und Stamm- 
partien elner Hirnhiil/te es nicht seinerzeit schon zum Ausbruch einer 
richtigen K.E. gekommen ist, ist entgegenzuhalten, dal3 erstens das 
Leiden offensichtlich noch im Fortschreiten war; dies ist daraus zu 
schliei~en, da~ erst I1/2 Jahre nach der bei uns vorgenommenen Ence- 
phalographie, die unter aaderem auch schon eine Sch/idigung tieferer 
Zentren inf01ge des Hirnschrumpfungsprozesses aufdeckte, diese ldinisch 
in Erscheinung trat. Und zweitens betraf die encephalographisch nach- 
gewiesene Schrumpfung sehr wahrscheinlich die Thalamusgegend nieht 
unmittelbar, so da]~ trotz de]" Ahnlichkeit der hier vorliegenden ,,Jackson- 
artigen Anf~lle mit subcortieaIer Komponente" mit der K.E. die Voraus- 
setzung ffir die ,,Kontinnalisierung" der Anf~lle (Kautzky-Stengel) fehlte. 

Was nun besonders yore klinischen Standpunkt noch ffir die Richtig- 
keit der Anschauungen Kautzkys und Stengels, eine derartige Kombi- 
nation eines Rinden- und subcorticalen l-Ierdes bei der K.E. alxzunehmen, 
spricht, ist, dalt einmal das ,,Momentbi]d" der K.E. ganz einem Jackson- 
Anfall, also einem Rindenreizanfall, entspricht, w~hrend der Gesamt- 
ablauf der Zuckungen so sehr eine extrapyramidale l~eizung ve rmuten  
l~Bt, dab z. B. Donalies beim Anblick der Fleckschen Filmvorftihrungen 
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eines K.E.-Kranken in erster Linie ah die erscheinungsbildlich und auch 
wohl genetisch enge Verwandtschaft der K.E. mit der Myoklonus-Epflepsie 
erinnert wurde. Des weiteren spricht die h~ufige Beimengung chorei- 
former Bewegungsunruhe (Laubenthal, Kroll u .a . )  zu den tefiweise 
ballistisch oder aueh athetoid (also auch extrapyramidal !) anmutenden 
Zuckungen ffir eine solche Kombina~ion yon rindennahen und rinden- 
fernen Herden. Bedenkt man ferner, wie h~ufig rindennahe oder sub- 
corticale I~Ierde beobachtet werden, wie selten aber eine Kombination 
beider t terde bei ein und demselben Kranken 1, dann entsprieht die 
Seltenheit einer Vergesellschaftung derar t iger  Sch~digungen ungefi~hr 
auch dem seltenen Auftreten der K.E. Besonders angebracht erseheint 
auch h ie r  der I-Iinweis auf die eigene Beobachtung im Falle A. B., der 
nur solange das Bild der K.E. bot, wie die tIirnschwellung anch naeh- 
weisbar war, in den fibrigen Zeiten nur seltene, rein generalisierte Anfi~l]e 
bzw. allgemeine Anfs mit nur leichter Herdbetonung hatte. Anschei- 
nend war - -  im Gegensatz zu Fall 1 (W. G.), wo sich ja auch deutliche 
Ventrikelvers zeigten (s. Abb. 1) - -  bier die Sehi~digung sub- 
cortica]er Zentren in der hirnschwellungsfreien Zeit nicht so ausgepr~gt, 
dal3 sie den Ausbrueh der K.E. hervorriefen. 

])ie bisherigen Untersuchungen erwecken den Eindruek, dal~ die K.E.  
ein ausschliel~lich exogenes Hirnsyndrom darstellt, dessen Erblichkeit 
tatss auch bisher in keinem Falle sichergestellt wurde. Nut im 
Fall 3 (W. V.) wurde ein Fall yon direkter Vererbung einer K.E. beob- 
achtet;  auch dieser kann nicht als Beweis angesehen werden, da eine 
neurologische und encephalographische Untersuchung des Vaters des 
Probanden nicht durchffihrbar war. Wir selbst halten im fibrigen auch 
eine direkte Vererbung eines K.E.-Syndroms ffir fiberaus selten; was 
aber bei Durchsicht des Schrifttums auff/~llt, ist eine derartige H~ufung 
yon Epflepsie in der n~chsten VerwandtschMt K.E.-Kra,nker, dal~ auch 
fiir die F/~lle yon K.E., bei denen, wie beispielsweise den unsrigen, ence- 
phalographisch (oder kliniseh) sehwere und schwerste organische ttirn- 
veri~nderungen wahrscheinlich gemacht werden konnten, doch eine 
Krampfbereitschaft anzunehmen ist, die weir grSl~er ist, als etwa dem 
Durchschnitt einer erbgesnnden BevSlkerung entspricht. Es ist zu ver- 
tauten, dal~ genaue Sippenuntersuehungen einen wertvollen l~eitrag zur 
Genese nnd Xtiologie der K.E. Iiefern werden. 

Zusammenfassung. 
Bei den in der hiesigen Klinik beobachteten Kranken mit sog. Epilepsia 

partialis continua Ko]ewniko// waren fast ausnahmsios erhebliche ence- 
phalographisehe Ver~nderungen nachzuweisen, und zwar vorwiegend 

1 Hier sei aueh daran erinnert, dab Fleck gerade bei den Erkrankungen, die eine 
Sch~digung der Rinde und der subcorticalen Zentren vermuten liel3en, z.B. bei 
der progressiven Paralyse der Irren, auch Kojewniko/]sche Zuckungen beobachteb hat. 
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einseitige Ventrikelverziehungen und vermehrte Oberfl~chenzeichnung 
auf der gleichen Seite. Die Encephalogramme lassen , ,Hirnschrump- 
fungen" annehmen~ die sowohl die Rinde als auch subcorticale Gebiete 
betreffen. ])as , ,Zentrum" dieser Hirnschrumpfungen befindet sich etwa 
in der Gegend des Thalamus opticus. Diese Feststellung macht  es im 
Verein mit  den klinischen Beobachtungen wahrscheinlich, dab das Ko]ewni- 
]co/]sche Syndrom, wie zuletzt Kautzky und Stengel vermuteten, auf einer 
Sch~digung yon Rinden- und subcorticalen Zentren beruht. Als Ursache 
der encephalographischen Ver~nderungen kommen fffiher durchgemachte 
entzfindliche ttirnschs in Betracht,  ohne dal~ das akute Stadium 
eines entziindlichen Hirnleidens immer nachweisbar war. 

Auf Grund eines Falles mit  encephalographisch nachgewiesener Hirn- 
schwellung einer GroBhirnhi~lfte, der bei der Beobachtung vor Ausbruch 
der K.E.  nur eine einseitige Hirnschrumpfung aufwies, ist anzunehmen, 
dal] der ttirnschwellung, anscheinend vorwiegend bei ~Iteren Kranken, 
eine besondere Bedeutung ffir die AuslSsung der K.E.  beizumessen ist. 
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