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Epilcptische Anf~lle sind bei den Entmarkungskrankhei ten bzw. bei 
der M~altiplen Sklerose a]s nicht allzu h~ufige Komplikation mehrfach 
beschrieben worden (ST61~I~G 1, STAtrD]~R, PETTE U. a.). Sic treten in 
Form generalisierter Abli~ufe oder unter dem Bild eines Jackson- bzw. 
Rindenreizanfalles auf. Nur selten soll es zu einem Status epilepticus 
kommen. I m  Hinblick auf die Genese unterscheidet P]~TT]~ zwischcn den 
F~llen, bei denen der Anfall die nnmittelbare Antwort  auf  den lokalen 
Reiz im Bereich der motorischen I~indenfelder darstellt und ]enen F~llen, 
bei denen der Anfall nichts weiter ist a]s der Ausdruck einer best immten 
l~eaktionsweise des Org~nismus auf einen cerebralen Reiz schlechthin. 
Fest sgehe jedoch soviel, dab dig Krampfbereitschafg bei den Entmar-  
knngsencephalomyelitiden um so grSBer ist, in je jiingeren Juhren die 
Krankhei t  ~nftritt. 

Eine pathogenetische Answertnng dieser Fglle ist abcr nicht nut  auf  
Grnnd des klinischen Brides mSglich, zumal das epileptische Krampf-  
geschehen im Verlanf einer Multiplen Sklerose manche Frage anfwirft, an 
deren Klgrung nur der anatomische Befnnd und seine neuropathologische 
Answertnng mithelfen kann. Mitteilungen in dieser Richtnng sind bisher 
schr selten. Es sind mir nur die Arbeit yon STS~nI~G mit  einem Sektions- 
befund bekannt,  der leider keiner erschSpfenden neuropathologischcn 
Analyse unterzogen wurde, nnd der Beitrag yon BRoNIscg u. RA~Cm Der 
yon diesen beiden Antoren mitgeteilte F~ll hat  zahlreiche klinische nnd 
neuropathologische Parallelen zu der Beob~chtung, die nachfolgend 
mitgeteilt  werden soll. Allerdings scheint uns die yon B~o~Isc~ u. RA~cg 
gegebene pathogenetische Deutung nicht in allen Punkten der Nenro- 
pathologie der Krampfschgden, wie sit yon SPIELM~u n. Scgonz 
er~rbeitet wurde, Stand zu halten. Schlie~lich mnl~ noch eine Mitteilnng 
yon K g s s  in diesem Zusammenh~ng einer kritischen Betrachtung unter- 
zogen werden. 

Hier finde~ sich ~ueh die altere Liter~tur zu diesem Problem. 
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Darstel|ung des Falles 

H. K. geb. 17.8. 1926 (Kr~nkenblatt-Nr. 398/56) wurde erstmalig am 27.7. 1953 
im Alter yon 27 Jahren in unserer polik]inischen Sprechstunde yon mir untersueht 
und wegen des Verd~chtes einer beginnenden Multiplen Sklerose yore 7.8. bis 
28.8. 1953 station&r behandelt. Aus der Vorgeschichte ging hervor, dM] in der 
Familie weder Nerven- noch Anfallsleiden bekannt sind. Die Mndliche Entwicklung 
w~re normal verlaufen. Nach Kriegsende verblieb er noeh 5 Jahre in sowjetiseher 
Gefangenschaft. 1949, d.h. gegen Ende der Gefangenschaft lag er einige Zeit in 
einem Lazarett, da er Gangschwierigkeiten hatte. Der Pat. mag diesen Erscheinun- 
gen keine Bedeutung bei, well er darin einen Ausdruck Mlgemeiner KSrperschw&che 
sah, denn er muBte in der Gefangenschaft schwer kSrperlich arbeiten. 1952 flog ihm 
w~hrend der Arbeit ein Zy]inderdeckel gegen die ]i. Kopfseite. Er war kurz bewuBt- 
los und hatte eine stark blutende Kopfwunde. Am 18.7. 1953 bemerkte er nach dem 
GenuB yon Alkohol, dag ihm die Beine, vor Miem aber das re., nicht mehr gehorch- 
ten. Er hatte das Gefiihl, dab dies nicht am Alkohol liegen kSnnte. Allm~hlich 
besserte sieh dieser Zustand, eine Schw&che blieb jedoch bestehen. Auch in der 
re. Hand hatte er ein gel&hmtes GefShl, das sieh schnell wieder zuriiekbildete. Die 
neurologische Untersuchung ergab folgende Besonderheiten: ]eichter Einstell- 
nystagmus, BDR lebhaft, PSR re. lebhafter Ms li., ZNV re. Vorbeizeigen, Gang bei 
geschlossenenAugen unsicher, Romberg leichtes Schwanken. Im Liquor fanden sich 
keine Abweichungen. Die luischen Reaktionen waren negativ. Nach Bettruhe und 
Homoseraninjektionen erfolgte bei normMisiertem Befund Entlassung. 

Am 25.10. 1954 wurde im Rahmen einer Begutachtung eine erneute neurolo- 
gische Untersuchung durchgefiihrt. Es wurde fiber Gangunsicherheit, Sehversch]ech- 
terung und Blasenst6rungen geklagt. Aus dem Untersuchungsbefund entnehmen 
wir: temporale Abblassung der Papillen, langdauernder Horizontalnystagmus beim 
Blick nach re., BDP~ beiderseits nur in der oberen Etage auslSsbar, Babinski re. 
positiv, Intentionstremor li., Gang spastisch-ataktisch, beim Blindgang iiberwiegt 
die cerebe]lare Komponente. Psychiseh: euphorisch und affektinkontinent. Im 
Liquor: 21/3 Zellen, Eiweigreaktionen normal, Normomastixkurve regelreeht. 

Am 8.1. 1955 erfolgte die Zufiihrung im ersten Status epilepticus. Die Mutter 
berichtete, dM3 eiuige Anfalle bereits im Mhrz 1954 erfolgt w&ren. Bei der Aufnahme 
lag der Pat. noeh im Status epilepticus und war nicht ansprechbar. Im Bereich der 
li. mimisehen Muskutatur Dauerkloni yon wechselnder St~rke, auch im li. Arm und 
Bein zeitweilig klonische Zuckungen. Nach 3 Tagen war der Pat. wieder ansprechbar. 
Er zeigte das Bild eines Korsakow-Syndroms. Im Liquor fanden sich 49/3 Zellen, 
Pandy opal, E. Q. 0,25, GesamteiweiB 1,0, Normomastixkurve: geringe Linkszacke. 
B S G: 11/34 nach WESTERGt~,EN. Der neurologische Befund entsprach noeh dem der 
letzten Untersuchung, jedoch stellte der Augenarzt eine diffuse Abblassung der 
Papillen lest. Im Vordergrund stand jetzt die hirnorganische PersSnlichkeits- 
ver~nderung , und Ms Ursache dieser akuten Verschlechterung wurden neben 
ausgedehnten Entmarkungsherden diffuse hypox~mische Rindensch~digungen 
vermutet auf Grund der im Status erfolgten Durchblutungsst6rung evtl. zusammen 
mit 0demsch~den. 

Am 6.4. 1955 erfolgte die 4. Aufnahme im zweiten epileptisehen Status. Anf~ng- 
]ieh h~tte er Zuckungen am ganzen K6rper gehabt, sp~ter h~tten sich die Zuekungen 
auf die li. Seite beschr~nkt. Bei der Aufnahme befand sieh der Pat. noch im Status 
epilepticus. Es fanden sich pausenlose Zuckungen im li. ~eialisbereich und im li. 
Arm. Am n~chsten Tag fiel auf, dag der Pat. zwar ansprechbar war, selbst aber nicht 
spraeh. Es bestand der Verdacht, dab mindestens eine motorische und inkomplette 
sensorische aphasische StSrung vorl~g. Bei der neurologischen Untersuchung 
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wurde sine spastische Parese des li. Armes festgestellt. Im Liquor fanden sich 16/3 
Zellen, Pandy  opal, Normomast ixkurve kleine Linkszacke. BSG 8/22 mm naeh 
WESTERGI~E~. Im E E G  fanden sieh fiber allen Ableitungen schwere Allgemein- 
ver/inderungen, frontal re. h/~ufiges Auftreten yon (~-Wellen, w/~hrend der t typer-  
venti lat ion generalisiert schwere dysrhythmische Ver~nderungen. Die hh'norga- 
nische PersSnliehkeitsver/inderung erschien schwerer. Pat .  wurde am 26.4. 1955 in 
h/~usliche Pflege entlassen. 

Abb. 1. Li. ttemisphitre im 5'Iarkscheideniibersichtsbfld (verk]einert). 5lehrere Entmarkungsherde, 
davon ein gr6i~erer paraventrikuli~r und temporal. Diffuse Lichtung des rindennahen Marklagers 

parieto-temporal. HEID:ENHAI~-WOELCKE 

Am i1 .7 .  1955 erfolgte die 5. Aufnahme im drittsn Status epilepticus. Diesmal 
fanden sich betont  rechtsseitige klonisehe Zuekungen im Gesicht, zeitweilig auch im 
re. Arm. Auch nach l0 Tagen war er noch vSllig desorientiert,  zeitweflig wieder 
somnolent. Es bes tand sine komplexe Aphasie und  schwere Demenz. 

Schlie~lich wurde der Pat .  am 13.2. 1956 im vierten epileptischen Status auf- 
genommen. Die Mutter  berichtete, dab ihr Sohn zu Hause nicht  mehr  gesprochen 
habe, er ware unsauber  gewesen, hgt te  n icht  gewul3t, w iee r  die Hgnde gebrauchen 
sollte, w~re zeitweilig ganz unbeholfen gewesen. 

Es bes tanden rechtsseitige tonisch-klonische Zuckungen, am stgrksten im Bereich 
des re. Armes. Das Allgemeinbefinden verschlechterte sich sehr schnell. Un te r  
s tarkem Temperaturanst ig erfolgte am 19. 2. 1956, 20 Uhr,  der Exi tus  letalis. 

Sektion. LungenSdem mit  beginnender hypostat ischer Bronchopneumonie im 
Bereich beider Lungenunterlappen.  Katarrhal isehe Bronchitis. Muskelkr/~ftiges, 
akut  dila.tiertes Herz. MittelgroBe, s Milz. S~arke Abmagerung. 
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Hirnsektion. 1220 g sehweres Gehirn. Die Leptomeninx ist getriibt. Eine frische 
SubarachnoidMblutung finder sieh im Bereieh des re. 0ccipitalpoles und beider 
Klehlhirnhemisph/~ren. In der Cysterna chiasmatiea ist frisches Blur naehweisbar. 
Ein cerebellarer Druckkonus liegt vor. Die Hirnwindungen sind beiderseits fronto- 
temporal auffMlend schmM. Die SuM treten breit hervor. Auf Frontalschnitten 
erkennt man zahlreiehe graue bis graurStliche Entmarkungsherde wechselnder 
GrSge im Hemispharenmarklager und in der Capsula interna. Diese Herde liegen 
z. T. typiseh paraventriculgr (Abb. 1). Die Rinde ist frontal stark, parietal deutlich 
verschm~lert. Am ausgepr/~gtesten ist jedoch die I~indenatrophie bds. temporal. 
Hier finden sieh lamin~re Nekrosen. Das Ammonshorn ist bds. stark versehm/~lert, 
eine lamin/~re Nekrose findet sich re. dicht unter dem Ventrikelependym. Infolge 

Abb. 2. CHASLINsche l~andsklerose frontal. Gliafiirbung nach HOLZEI~. Vergr. 120 : 1 

der Atrophie der groBen Marklager und der subcorticalen Kerngebiete (Striatum 
und Thalamus) ist das Ventrikelsystem starker erweitert. Balken und Fornix sind 
verschmalert. Einzelne Entmarkungsherde finden sich im Hirnstamm und im 
Riickenmark. 

Histologischer Befund 
Frontallappen. In der erheblichverschm~lertenRinde finden sieh nebenl~min~ren 

Lichtungen der oberen Rindenschichten I ~ I I I  umschriebene Ganglienzellausf~lle 
und isehi~mische Einzelnekrosen. Noch erhaltene Ganglienzellen weisen den 
Befund der chronisch degenerativen Ze]lerkrankung auf. Die Mikrogiiazellen sind 
vermehrt, zahlreiche Horteg~zellen mittlerer GrSge liegen vorwiegend in den oberen 
Rindenschichten. Neuronoph~gien sind vorhanden. Die gliSse Randzone ist im 
Sinne der sogen. CHAsLI~schen Randsklerose (Abb. 2) verbreitert, faserbildende 
Astrocyten liegen tells locker, tells dicht,besonders in der Lain. I ~ V .  Eine geringe 
spongi5se Auflockerung des Parenchyms besteht vorwiegend im Bereich der lami- 
n~ren Lichtungen. Die relative Dichte der Capillaren ist durch die starke Rinden- 
atrophie bedingt. Vereinzelte perivaseul~re Infiltrate bestehen aus locker gelagerten 
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Rundzellen lymphocyt~rer  St ruktur .  I m  ~]/Iarklager finden sich mchrere  typische 
~ltere En tmarkungshe rde ,  in denen die Demyelinisat~ion bei e rhal tenen Neuro- 
fibrillen weitgehend beendet  ist. Allerdings sind die Neurofibrillen im Marklager 

Abb. 3. Diffuse Ganglienzellichtung der oberen temporalen ]~indenschichten mit lamin~iren Status 
spongiosus (Lain. III) und zelliger Gliavermehrung. Nissl. Vergr. 30 : 1 

Abb. 4. Status spongiosus des SoMM~Rschen Sektors (S), einzelne stark geschrumpfte Ganglienzellen. 
ZelIige Glia vermehrt, geringe Lichtung der Fascia dentata (F) Nissl. Vergr. 30 : 1 
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sehr diffus gelichtet, insbesondere in den rindennahenMarkgebieten. Dieser Liehtung 
entsprieht aueh eine diffuse sehwaehe Aufhellung bei der Markseheidendarstellung 
und eine ]ockere Fasergliose. 

Parietal- und Oecipitallappen. Die chroniseh-degenerativen Ver~inderungen und 
isch~mischen Nekrosen der Ganglienzellen sind hier ebenfalls am ausgepr~igtesten in 
den oberen Rindenschichten, nur selten lamin~ir und weniger dicht. Entsprechend 
verh~lt sich auch die zellige und faserbildende Glia. Im Marklager finder sich neben 
~ilteren Entmarkungsherden ein gr6$erer, sehr frischer Herd in der li. Prgzentral- 
region, der Zeichen einer akuten mesenchymalen Reaktion und stgrkerer Prolife- 
ration der Mikroglia aufweist. Einzelne kleinere typische Erweichungen liegen in der 
Tiefe des parietalen Marklagers. 

Temporallappen. Die atrophischen Rindenvergnderungen sind bier sehr aus- 
gepr~igt und lassen im Bereieh der I. und II. Temporalwindung an eine PxcKsehe 
Atrophie denken. Doeh sind auch hier im Marklager neben einer diehteren diffusen 
Pasergliose typische gltere Entmarkungsherde naehzuweisen. Die Lichtung der 
Ganglienzellen ist diffus mit besonderer Auspr~igung in den oberen Schiehten, 
die wie abgergumt erseheinen und stellenweise einen laminiiren Status spon- 
giosus zeigen (Abb. 3). In  der Lara. I I I  IV der 1. Temporalwindung liegen 
lamin~re Erweichungen im Stadium der cystisch-gliOsen Organisation. Loekere 
perivasculgre Infiltrate finden sieh in Rinde und Mark. Faserbildende Astrocyten 
liegen verstreut in allen Rindenschiehten neben einer Proliferation der zelligen 
Gliaelemente. 

Gyrus hippocampus. Die stgrksten Ver~nderungen finden sieh in seinem oralen 
Tefl, d. h. im Ammonshorn. Sie entsprechen der sogenannten Ammonshornsklerose. 
Das Zellband des Alvus ist weit fiber den So~E~schen Sektor hinaus fast total 
gelichtet, nur noch vereinzelt sind regellos, zum Tell in Gruppen einzelne isch~- 
misch degenerierte und ehroniseh erkrankte Ganglienzellen vorhanden. Der SOM- 
MEl~sche Sektor selbst imponiert als bogenf6rmiger Status spongiosus (Abb. 4). 
Die Oligodendroglia ist in den ]gandgebieten vermehrt, eine ausgepr~gte faserige 
und zellige Gliose besteht subependym~r und in der Zonalschicht. Aul~erhalb 
des S6~lME~schen Sektors finden sieh im Alvus frisehe iseh~imisehe Ganglien- 
zellnekrosen, Neuroneph~gien und chronisch erkrankte Ganglienzellen. Die 
ovoiden KSrnerzellen der Fascia dentata sind gelichtet und yon zahlreiehen 
Hortegazellen durehsetzt. Im Hi]us liegt ein glterer cystischer Erweiehungs- 
herd, ein frischerer im Bandtei] des Alvus. Im dorsalen Antei] des Gyrus hippo- 
campus weist das Marklager eine diehte Fasergliose auf, die Rinde ist diffus ge- 
lichtet. 

Thalamus. In allen Anteilen ist dieses Kerngebiet erheblieh atrophiert. An den 
Ganglienzellen sind die Zeichen der schweren Zellerkrankung 1NTISSLS zu erkennen 
mit Neuronophagien. Eine Kernbezogenheit dieser Ver~,nderungen ]gilt sich nieht 
festste]len, jedoeh erseheinen die lateralen Bezirke des Thalamus bereits starker 
geliehtet als die medialen. Die zellige Glia, insbesondere die Hortegazellen sind 
vermehrt, faserbildende Astrocyten liegen locker verstreut. 

Striatum. Die Mikrogliazellen sind vermehrt, locker verstreut liegen faser- 
bildende Astrocyten. Nur perivasculgr besteht eine diehtere Fasergliose. 

Nv. opticus. Befund einer Atrophie und Aufhellung im Markscheidenbild mit 
dichter Fasergliose. 

Oliva in/erior. Das Kernband ist geliehtet, die noeh vorhandenen Ganglienzellen 
sind tei]s isch~misch, tells im Sinne der schweren Zellerkrankungen vergndert. Im 
HoLzs~-Pr~iparat besteht das typisehe Bild einer Olivensklerose. Die zellige Glia ist 
vermehrt. 
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Cerebellum. Im Bereich der Purkinjezellen liegen umschriebene isch~mische Zell- 
nekrosen und Zellsch~tten mit dichter zelliger Glia, darunter zahlreichen Hortega- 
zellen in der KSrnerschicht und im Marklager locker verstreur faser- 
bildende Astroeyten, jedoch l~Bt sich keine Fasergliose naehweisen, auch nicht im 
Nucleus dentatus, dessen Ganglienzellen den Befund einer Pigmentatrophie zeigen. 
Zellsehatten und Neuronophagien sind auch hier vorhanden. Entmarkungsherde 
werden vermil3t. 

Medulla spinalis. In verschiedenen ItShen finden sich typische ~ltere Entmar- 
kungsherde. 

Leptomeninx. Neben einer lockeren, rundzelligen Infiltration sind die Maschen 
der Arachnoidea mit frischem Blur durchtr~nkt. 

Besprechung des Befundes 

Im Verlauf einer multiplen Sklerose, deren Erkrankungsdauer wahr- 
scheinlich 6--7 Jahre betragen hat, erfolgte naeh Auspr~gung des klini- 
scheu Brides (temporale Abblassung, Nystagmus, Intentionstremor und 
spastiseh-ataktische GangstSrung) etwa ein Jahr  ante exitum der erste 
epileptische Status, dem bereits einige Anf~lle vorausgegangen waren. 
Dieser epileptische Status imponierte dureh ]inksbetonte klonische und 
generalisierte Zuckungen im Sinne einer Herdepilepsie mit BewuBtseins- 
verlust. Daran schloB sich ein 8mnestisch-konfabulatorisches Syndrom, 
das sich langsam zurfiekbildete. Es folgten in Abst~nden yon 3--4 Mona- 
ten weitere epileptische Status mit links-, sparer mit rechtsbetonten 
und generalisierten Kloni. Der 3. Status ffihrte zu einer schweren De- 
menz mit einer komplexen Aphasie. Der Pat. war yon diesem Zeitpunkt 
an vSllig hilflos, das neurologische Bfld hatte sich erheblich versehlech- 
tert. Der Tod erfolgte w~hrend des 4. Status epilepticus im Alter yon 
30 Jahren. 

Die neurohistologischeAnalyse dieses Fa]les ergibt nun, dab bei dem Pat. 
eine typisehe multiple Sklerose vorlag. Die Entmarkungsherde finden 
sich verstreut in den Marklagern beider Hemisphi~ren z. T. paraventri- 
cul~r, in der Capsula interna und der 5~edulla spinalis. Ein frischer Herd 
li~Bt sich in der li. Pr~eentralregion nachweisen. Die Ausbreitung dieser 
Entmarkungsherde ist jedoeh nicht starker, als sie im allgemeinen bei 
fortgesehrittenen multiplen Sklerosen beobaehtet wird, die nicht mit 
epileptischen Anf~llen einhergehen. Deshalb ist es u. E. nieht mSglieh, in 
der Intensit~tt des Entmarkungsprozesses allein die Ursaehe der Krampf- 
anf~lle (S~SRRIN~) ZU sehen. Epileptische Anfi~lle sind in dem typisehen 
Bild der multiplen Sklerose immerhin so selten, dab die Entmarkung 
allein nicht als Krampfursaehe angesehen werden kann. Vielmehr muB 
angenommen werden, dab die einen frischen Schub begleitende Labilitat 
der cerebralen Steuerungsvorgi~nge, wie sie sich mitunter in einem 
fliichtigen hirnorganischen Psychosyndrom ~uBert, zur Manifestation 
einer konstitutionellen Krampfbereitsehaft ffihrt. Ahnlich liegen ja die 
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Verh~ltnisse bei den Beziehungen zwischen Hirntumor nnd Epilepsie. 
Dag in diesem Fall das E E G  keine spezifischen Krampfpotent iale ,  
sondern schwerste Allgemeinverknderungen zeigte, ist ffir die patho- 
genetisehe Betrachtung yon untergeordneter Bedeutung, ergibt doch das 
E E G  naeh JLr~a sogar bei der genuinen Epilepsie nur in 30 ~ spezifisehe 
Befunde. 

Das Xrampfgeschehen selbst vollzieht sich dann eigengeseLzlieh. Dies 
lgBt sich aus der neurohistologischen Analyse ableiten. Eine solche 
Analyse ist bei dem yon ST6RI~ING mitgeteilten Fall nicht vorhanden. 
KI~Fs hat  in seiner Arbeit:  ,,~Tber zwei k]inisch und histopathologisch 
bedeutungsvolle F~lle yon multipler bzw. diffuser Sklerose" unter Fall 1 
eine Krankengeschichte wiedergegeben, aus der hervorgeht, dub ein Jahr  
ante exitum tonisch-klonische Kr~mpfe mit  BewuBtseinsverlust und 
psychischem Verfall auftraten. Der Ted scheint ebenfalls im Status 
epilepticus erfolgt zu sein. Die verSffentliehten Abb. 1 und 3 sowie die 
Durehsicht der mir veto Hirnforschungsinstitut tier Universit~t Leipzig 
(Prof. Dr. med. et phil. PF~IFEI~) freundlicherweise iiberlassenen Prg- 
parate lassen vermuten,  da{i hierbei neben Entmarknngsherden aueh 
kreislaufbedingte Krampfsch~den insbesondere im Gyrus hippo- 
campus bestanden haben. Nur Bl~O~ISC~ nnd RAISCI~ haben bisher in 
ihrer Mitteilung eine solehe neurohistologisehe Analyse durchgeftirt und 
versueht, zwischen Entmarkungsherden und Krampfsch~den zu diffe- 
renzieren. 

Es sei in diesem Zus~mmenhang noeh darauf hingewiesen, dal~ die iiltere Literatur 
zum Problem der multiplen Sklerose und Epflepsie hier nicht bertieksichtigt werden 
kann. Es handelt sich dabei ausschlieNieh um klinisehe Arbeiten, die Epilepsien 
zum Gegenstand haben, in deren Ver lauf -  oft naeh einem S~tus - -  neurologische 
Symptome auftrgten. Auf Grund dieser Symptome wird dann eiue multiple Sklerose 
angenommen. Die viel naheliegendere Auffussung, dag es sich bei den neurologisehen 
Symptomen um irreversible Krampfseh~Lden handeln k6nnte, wird in der iilteren 
Literatur nieht erwogen. 

In  unserem Fa]le l~igt sich eine sehr genaue neurohistologische Analyse 
zwischen den Folgen des Entmarkungsprozesses und der Kramp/serien bzw. 
der Krampfsch~den im Sinne der Arbeiten yon SPIELMEYEI~ U. SCHOLZ 
durchfiihren. Diese Analyse gibt zugleieh Hinweise zum Verstiindnis des 
atypischen klinischen Verlaufs. 

Es besteht niimlich in unserem Fall unabh~Lngig yon den Entmarkungs- 
herden eine sehwere kreislaufbedingte Hirnsch~digung, die u . E .  den 
morphologisehen Ausdruek der tagelang anhaltenden epileptisehen 
Status darstellt und das klinisehe Bild des letzten Krankheitsjahres ent- 
seheidend bestimmte.  Diese Krampfsch~den imponieren u. a. in Form 
einer typisehen Ammonshornsklerose, einem Status spongiosus des 
Sommersehen Sektors, ischamiseher Liehtung des Alvus sowie der 
Fascia dentata,  einer Sklerose der unteren Oliven, einer isehamischen 



432 J. QUANDT: 

Nekrose einzelner Purkinjezcllen, einer Lichtung des Zellbandes des 
Nucleus dentatus cerebelli, Neuronophagien im Thalamus, umschriebener 
diffuser und lamin/irer isch/imischer Nekrosen in verschiedenen Rinden- 
gebieten, Proliferation der zelligen und faserbildenden Glia sowie einer 
ausgepr/~gten CgASLINschen Randsklerose. Entspreehend der Intensit/~t 
der Ganglienzelliehtung einzelncr Rindengebiete sind das rindennahe 
Marklager sowie die Neurofibrillen reduziert und die faserbildende Glia 
vermehrt,  so dab mitunter bei fltichtiger Betraehtung das Bild einer 
diffusen Sklerose vorget~useht werden kSnnte. Die Sti~rke der kreislauf- 
bedingten I-Iirnsch/~digung wird schliel31ich noch dutch einzelne frische 
und /~ltere Erweichungsherde bewiesen, die sieh im Marklager und im 
Hilus des Ammonshorns befinden. 

Ahnliche cystische Iterde sind yon BRoNISCtt u. RAUCIt beschriebcn 
und als Ausdruek des akuten Entziindungsprozesses der multiplen Skle- 
rose betrachtet worden. Beide Autoren sehen in diesen cystisehen Erwei- 
chungsherden einerseits die Ursache fiir die Sehrumpfung des reehten Tem- 
poral- und OccipitMlappens ihres Falles, andererseits aber aueh den krampf. 
erzeugenden Reiz, der den Status epilepticus ausl6ste. Diese Auffassung 
erscheint uns problematiseh, worauf auch I-IALLERVORDEN in anderem 
Zusammenhang hingewiesen hat. U. E. sind diese cystisch-atrophisehen 
Ver/~nderungen, die BROmSC~ u. RAvcg besehreiben, bereits das Ergeb- 
his des Krampfgeschehens, das in diesem Falle zu fiinf schweren epilepti- 
schen Status ffihrte und bereits naeh dem ersten Status die Pers6nlich- 
keit tiefgreifender veriinderte. SchlieBlieh sprechen daffir auch die yon 
B~O?CISCH u. RAVCI~ verSffentlichen Abb. 3 (hicr ist eine Ammonshorn- 
sklerose zu erkennen) und 7 (iseh/~misChe Lichtung der oberen I~inden- 
schichten des rechten TemporMlappens). 

Zur morphologischen Genese der Kramp/sehiiden selbst hat kiirzlich 
SCHOLZ ausffihrlicher Stellung genommen. Er nimmt an, dag wahrschein- 
lich die im Krampfstatus einsetzende Massenverschiebung in der Schs 
kapsel infolge Stauung, •dem und Schwellung eine Kompression der 
Arterien am freien Tentoriumrand bewirke und dadurch die Ausdehnung 
der elektiven Parenchymver/inderungcn bestimme, die durch Spasmen 
kleiner I~indengefiiBe allein nicht erkliirbar sind. Darfiber hinaus vcr- 
schlechtert sich im Status yon Anfall zu Anfall die celluli~re Stoffwechsel- 
late durch eine Zun~hme der vaseul~ren StSrungsbereiche, woclurch der 
Ganglienzelluntergang beschleunigt wird. 

Zu der l~'rage, ob eine besondere Bereitscha/t des Multiple-Sklerose- 
Gehirns/iir irreversible Kramp/schgden besteht, kann an Hand der weni- 
gen neuropathologischen Mitteilungen zu diesem Problem noch nicht 
Stellung genommen werden. Es ist aber sicher sehr lohnend unter diesem 
Gesichtspunkt weitere einschl~gige F~lle zu bearbeiten und auszuwertcn. 
Immerhinist es bemerkenswert, dab zwischen der Mitt eilung yon BROgISCI~ 
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u. R a gc ~  und unserem Fall erstaunlieh viele ParalMen bestehen, die im 
klinischen wie morphologisehen Bild zu finden sind. Vielleicht mug als eine 
wesentliehe Ursache der In tensi t i t  der Krampfschi~den die Tatsaehe 
beriicksichtigt werden, dal~ dutch die Beziehungen, die zweifellos zwi- 
sehen Entmarkungssehub und AnfallauslSsung zu bestehen scheinen, die 
akute Massenverschiebung des Gehirns potenziert werden kann. Wit 
konnten es h~nfig beobachten, dag ein akuter Entmarkungssehub mit 
leiehten 5dematSsen Vergnderungen einhergeht, die sieh n. a. am Augen- 
hintergrund, bei der Liquorentnahme und in eehten klinischen IIirn- 
druckzeiehen ~uBerten. Tri t t  dann noch das akute t t irnSdem eines 
epileptischen Status hinzu, so sind massive KreislaufstSrungen im Sinne 
der zitierten Anffassnng yon Sc~oLz unausbleiblieh. 

Unter diesen Gesichtspunkten mfissen epileptisehe Anf/~lle bei der 
multiplen Sklerose als prognostisch ungiinstig beurteilt werdem Es ist 
inbesondere erforderlich, nach epileptischen Anf~llen das Minisehe Bild 
dahingehend zu iiberpriifen, ob sieh yon der bekannten Topographie der 
Krampfsehgden her siehere klinisehe Anhaltspunkte fiir entsprechende 
tIirnver~nderungen im Bild der multiplen Sklerose finden lassen. Im 
vorliegenden Falle konnte eine solehe komplexe Betraehtungsweise 
bereits zu Lebzeiten das Minische Bild entflechten. 

Zusammenfassung 
Im Verlauf einer multiplen SMerose, deren Erkrankungsdauer etwa 

6--7 Jahre betrug, erfolgten im letzten Erkrankungsjahr vier epilep- 
tische Status. Nach dem dritten Status bestand eine sehwere Demenz mit 
komplexer Aphasic, wihrend des vierten Status erfolgte der Exitus 
leta]is. Die histologisehe Untersuchung ergab den Befund einer mittel- 
schweren typischen multiplen Sklerose. Daneben bestanden ausgepr~gte 
kreislaufbedingte Krampfschiden in Form einer t~indenatrophie, 
Ammonshornsklerose, diffusen Fasergliose des rindennahen Marklagcrs, 
Atrophic des Thalamus, SMerose dcr unteren Oliven, isehamischer 
Nekrose einzelner Purkinjeze]lcn, Lichtung des Nucleus dcntatus cerebelli 
sowie kleiner eystiseher Erweiehungen im parietalen Marklager und im 
Hilus der Fascia dentata Gyri hippocampi. Die Intensit~t der Krampf- 
sch/~den, die auch yon B~o~Isc~t u. t~ igc~ in einem Ahnlich verlaufenden 
Fall beobachtet wurde, legt die Annahme einer besondercn Empfindlich- 
keit des Multiple-Sklerose-Gehirns fiir Krampfsch~den nahe. Weitere 
einsehligige Beobaehtungen sind zur Beantwortung diescr Fragestellung 
notwendig. 
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