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Epileptische Anfille sind bei den Entmarkungskrankheiten bzw. bei
der Multiplen Sklerose als nicht allzu hdufige Komplikation mehrfach
beschrieben worden (STORRING!, STAUDER, PETTE u. a.). Sie treten in
Form generalisierter Abldufe oder unter dem Bild eines Jackson- bzw.
Rindenreizanfalles auf. Nur selten soll es zu einem Status epilepticus
kommen. Im Hinblick auf die Genese unterscheidet PETTE zwischen den
Fillen, bei denen der Anfall die unmittelbare Antwort auf den lokalen
Reiz im Bereich der motorischen Rindenfelder darstellt und jenen Fillen,
bei denen der Anfall nichts weiter ist als der Ausdruck einer bestimmten
Reaktionsweise des Organismus auf einen cerebralen Reiz schlechthin.
Fest stehe jedoch soviel, dafi die Krampfbereitschaft bei den Entmar-
kungsencephalomyelitiden um so gréfler ist, in je jiingeren Jahren die
Krankheit auftritt.

Eine pathogenetische Auswertung dieser Fille ist aber nicht nur auf
Grund des klinischen Bildes méglich, zumal das epileptische Krampf-
geschehen im Verlauf einer Multiplen Sklerose manche Frage aufwirft, an
deren Kliarung nur der anatomische Befund und seine neuropathologische
Auswertung mithelfen kann. Mitteilungen in dieser Richtung sind bisher
sehr selten. Es sind mir nur die Arbeit von STORRING mit einem Sektions-
befund bekannt, der leider keiner erschépfenden neuropathologischen
Analyse unterzogen wurde, und der Beitrag von BrRoNiscH u. RavcH. Der
von diesen beiden Autoren mitgeteilte Fall hat zahlreiche klinische und
neuropathologische Parallelen zu der Beobachtung, die nachfolgend
mitgeteilt werden soll. Allerdings scheint uns die von BroNISCH u. RaUTcH
gegebene pathogenetische Deutung nicht in allen Punkten der Neuro-
pathologie der Krampfschiden, wie sie von SPIELMEYER u. SCHOLZ
erarbeitet wurde, Stand zu halten. SchlieBlich muB noch eine Mitteilung
von KuFs in diesem Zusammenhang einer kritischen Betrachtung unter-
zogen werden.

1 Hjer findet sich auch die altere Literatur zu diesem Problem.
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Darstellung des Falles

H. K. geb. 17. 8. 1926 (Krankenblatt-Nr. 398/56) wurde erstmalig am 27. 7. 1953
im Alter von 27 Jahren in unserer poliklinischen Sprechstunde von mir untersucht
und wegen des Verdachtes einer beginnenden Multiplen Sklerose vom 7. 8. bis
28. 8. 1953 stationar behandelt. Aus der Vorgeschichte ging hervor, dal in der
Familie weder Nerven- noch Anfallsleiden bekannt sind. Die kindliche Entwicklung
wiire normal verlaufen. Nach Kriegsende verblieb er noch 5 Jahre in sowjetischer
Gefangenschaft. 1949, d. h. gegen Ende der Gefangenschaft lag er einige Zeit in
einem Lazarett, da er Gangschwierigkeiten hatte. Der Pat. mal} diesen Erscheinun-
gen keine Bedeutung bei, weil er darin einen Ausdruck allgemeiner Kérperschwiche
sah, denn er mulite in der Gefangenschaft schwer korperlich arbeiten. 1952 flog ihm
wihrend der Arbeit ein Zylinderdeckel gegen die li. Kopfseite. Er war kurz bewufBt-
Jos und hatte eine stark blutende Kopfwunde. Am 18. 7. 1953 bemerkte er nach dem
Genull von Alkohol, daB ihm die Beine, vor allem aber das re., nicht mehr gehorch-
ten. Er hatte das Gefithl, daB dies nicht am Alkohol liegen kénnte. Allméihlich
besserte sich dieser Zustand, eine Schwéche blieb jedoch bestehen. Auch in der
re. Hand hatte er ein gelahmtes Gefiihl, das sich schnell wieder zuriickbildete. Die
neurologische Untersuchung ergab folgende Besonderheiten: leichter Einstell-
nystagmus, BDR lebhaft, PSR re. lebhafter als li., ZNV re. Vorbeizeigen, Gang bei
geschlossenen Augen unsicher, Romberg leichtes Schwanken. Im Liquor fanden sich
keine Abweichungen. Die luischen Reaktionen waren negativ. Nach Bettruhe und
Homoseraninjektionen erfolgte bei normaligiertem Befund Entlassung.

Am 25.10. 1954 wurde im Rahmen einer Begutachtung eine erneute neurolo-
gische Untersuchung durchgefithrt. Es wurde itber Gangunsicherheit, Sehverschlech-
terung und Blasenstorungen geklagt. Aus dem Untersuchungsbefund entnehmen
wir: temporale Abblassung der Papillen, langdauernder Horizontalnystagmus beim
Blick nach re., BDR beiderseits nur in der oberen Etage auslosbar, Babinski re.
positiv, Intentionstremor li., Gang spastisch-ataktisch, beim Blindgang iiberwiegt
die cerebellare Komponente. Psychisch: euphorisch und affektinkontinent. Im
Liquor: 21/3 Zellen, Eiweillreaktionen normal, Normomastixkurve regelrecht.

Am 8.1.1955 erfolgte die Zufithrung im ersien Status epilepticus. Die Mutter
berichtete, daB einige Anfélle bereits im Marz 1954 erfolgt waren. Bei der Aufnahme
lag der Pat. noch im Status epilepticus und war nicht ansprechbar. Im Bereich der
li. mimischen Muskulatur Dauerkloni von wechselnder Stirke, auch im li. Arm und
Bein zeitweilig kionische 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, Gesamteiweil 1,0, Normomastixkurve: geringe Linkszacke.
BSG: 11/34 nach WEeSTERGREN. Der neurologische Befund entsprach noch dem der
letzten Untersuchung, jedoch stellte der Augenarzt eine diffuse Abblassung der
Papillen fest. Im Vordergrund stand jetzt die hirnorganische Personlichkeits-
veranderung, und als Ursache dieser akuten Verschlechterung wurden neben
ausgedehnten Entmarkungsherden diffuse hypoxémische Rindenschidigungen
vermutet auf Grund der im Status erfolgten Durchblutungsstorung evtl. zusammen
mit Odemschéden.

Am 6. 4. 1955 erfolgte die 4. Aufnahme im zwesten epileptischen Status. Anfing-
lich hatte er Zuckungen am ganzen Korper gehabt, spater hitten sich die Zuckungen
auf die li. Seite beschrankt. Bei der Aufnahme befand sich der Pat. noch im Status
epilepticus. Es fanden sich pausenlose Zuckungen im li. Facialishereich und im li.
Arm. Am nédchsten Tag fiel auf, daB der Pat. zwar ansprechbar war, selbst aber nicht
sprach. Es bestand der Verdacht, daB mindestens eine motorische und inkomplette
sensorische aphasische Stérung vorlag. Bei der neurologischen Untersuchung
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wurde eine spastische Parese des li. Armes festgestellt. Im Liquor fanden sich 16/3
Zellen, Pandy opal, Normomastixkurve kleine Linkszacke. BSG 8/22 mm nach
WesTERGREN. Im EEG fanden sich iiber allen Ableitungen schwere Allgemein-
veréinderungen, frontal re. hiufiges Auftreten von §-Wellen, wihrend der Hyper-
ventilation generalisiert schwere dysrhythmische Verdnderungen. Die hirnorga-
nische Personlichkeitsveranderung erschien schwerer. Pat. wurde am 26. 4. 1955 in
hiusliche Pflege entlassen.

Abb. 1. Li. Hemisphéire im Markscheideniibersichtsbild (verkleinert). Mehrere Entmarkungsherde,
davon ein groBerer paraventrikulir und temporal. Diffuse Lichtung des rindennahen Marklagers
parieto-temporal. HEIDENHAIN-WOELCEE

Am 11.7. 1955 erfolgte die 5. Aufnahme im dritien Status epilepticus. Diesmal
fanden sich betont rechtsseitige klonische Zuckungen im Gesicht, zeitweilig auch im
re. Arm. Auch nach 10 Tagen war er noch véllig desorientiert, zeitweilig wieder
somnolent. Es bestand eine komplexe Aphasie und schwere Demenz.

SchlieBlich wurde der Pat. am 13. 2. 1956 im wvierfen epileptischen Status auf-
genommen. Die Mutter berichtete, daB ihr Sohn zu Hause nicht mehr gesprochen
habe, er wire unsauber gewesen, hitte nicht gewuBt, wie er die Héinde gebrauchen
sollte, wiire zeitweilig ganz unbeholfen gewesen.

Es bestanden rechtsseitige tonisch-klonische Zuckungen, am starksten im Bereich
des re. Armes. Das Allgemeinbefinden verschlechterte sich sehr schnell. Unter
starkem Temperaturanstig erfolgte am 19. 2. 1956, 20 Ubr, der Exitus letalis.

Sektion. Lungenddem mit beginnender hypostatischer Bronchopneumonie im
Bereich beider Lungenunterlappen. Katarrhalische Bronchitis. Muskelkriftiges,
akut dilatiertes Herz. MittelgroBe, feste Milz. Starke Abmagerung.
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Hirnsektion. 1220 g schweres Gehirn. Die Leptomeninx ist getriibt. Eine frische
Subarachnoidalblutung findet sich im Bereich des re. Occipitalpoles und beider
Kleinhirnhemisphéren. In der Cysterna chiasmatica ist frisches Blut nachweisbar.
Ein cerebellarer Druckkonus liegt vor. Die Hirnwindungen sind beiderseits fronto-
temporal auffallend schmal. Die Sulei treten breit hervor. Auf Frontalschnitten
erkennt man zahlreiche graue bis graurdtliche Entmarkungsherde wechselnder
GroBe im Hemispharenmarklager und in der Capsula interna. Diese Herde liegen
z. T. typisch paraventriculdr (Abb. 1). Die Rinde ist frontal stark, parietal deutlich
verschmalert. Am ausgepragtesten ist jedoch die Rindenatrophie bds. temporal.
Hier finden sich laminire Nekrosen. Das Ammonshorn ist bds. stark verschmilert,
eine lamindre Nekrose findet sich re. dicht unter dem Ventrikelependym. Infolge

Abb.2. CHASLINsche Randsklerose frontal. Gliafdrbung nach HOLZER. Vergr. 120 : 1

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

Histologiseher Befund

Frontallappen. In der erheblich verschmélerten Rinde finden sich nebenlaminéren
Lichtungen der oberen Rindenschichten I—ITI umschriebene Ganglienzellausfille
und ischdmische Einzelnekrosen. Noch erhaltene Ganglienzellen weisen den
Befund der chronisch degenerativen Zellerkrankung auf. Die Mikrogliazellen sind
vermehrt, zahlreiche Hortegazellen mittlerer Grofe liegen vorwiegend in den oberen
Rindenschichten. Neuronophagien sind vorhanden. Die gliose Randzone ist im
Sinne der sogen. CHastiNschen Randsklerose (Abb. 2) verbreitert, faserbildende
Astrocyten liegen teils locker, teils dicht,besonders in der Lam. I-—IV. Eine geringe
spongitse Auflockerung des Parenchyms besteht vorwiegend im Bereich der lami-
niren Lichtungen. Die relative Dichte der Capillaren ist durch die starke Rinden-
atrophie bedingt. Vereinzelte perivasculdre Infiltrate bestehen aus locker gelagerten
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ltere Entmarkungsherde, in denen die Demyelinisation bei erhaltenen Neuro-
fibrillen. weitgehend beendet ist. Allerdings sind die Neurofibrillen im Marklager

Rundzellen lymphocytéirer Struktur. Im Marklager finden sich mehrere typische
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Abb. 3. Diffuse Ganglienzellichtung der oberen temporalen Rindenschichten mit lamindiren Status

Abb. 4. Status spongiosus des SoMMERschen Sektors (8), einzelne stark geschrumpfte Ganglienzellen.
Zellige Glia vermehrt, geringe Lichtung der Fascia dentata (F) Nissl. Vergr. 30 : 1
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sehr diffus gelichtet, insbesondere in den rindennahen Markgebieten. Dieser Lichtung
entspricht auch eine diffuse schwache Aufhellung bei der Markscheidendarstellung
und eine lockere Fasergliose.

Parietal- und Occipitallappen. Die chronisch-degenerativen Verdnderungen und
ischamischen Nekrosen der Ganglienzellen sind hier ebenfalls am ausgeprigtesten in
den oberen Rindenschichten, nur selten lamindr und weniger dicht. Entsprechend
verhalt sich auch die zellige und faserbildende Glia. Im Marklager findet sich neben
alteren Entmarkungsherden ein groBerer, sehr frischer Herd in der li. Prazentral-
region, der Zeichen einer akuten mesenchymalen Reaktion und stéirkerer Prolife-
ration der Mikroglia aufweist. Einzelne kleinere typische Erweichungen liegen in der
Tiefe des parietalen Marklagers.

Temporallappen. Die atrophischen Rindenveréinderungen sind hier sehr aus-
geprigt und lassen im Bereich der I. und II. Temporalwindung an eine ProKsche
Atrophie denken. Doch sind auch hier im Marklager neben einer dichteren diffusen
Fasergliose typische altere Entmarkungsherde nachzuweisen. Die Lichtung der
Ganglienzellen ist diffus mit besonderer Ausprigung in den oberen Schichten,
die wie abgerdumt erscheinen und stellenweise einen lamindren Status spon-
giosus zeigen (Abb.3). In der Lam.IIT—IV der 1. Temporalwindung liegen
laminére Erweichungen im Stadium der cystisch-glisen Organisation. Lockere
perivasculdre Infiltrate finden sich in Rinde und Mark. Faserbildende Astrocyten
liegen verstreut in allen Rindenschichten neben einer Proliferation der zelligen
Gliaelemente.

Gyrus hippocampus. Die stirksten Verinderungen finden sich in seinem oralen
Teil, d. h. im Ammonshorn. Sie entsprechen der sogenannten Ammonshornsklerose.
Das Zellband des Alvus ist weit iiber den SomMERschen Sektor hinaus fast total
gelichtet, nur noch vereinzelt sind regellos, zum Teil in Gruppen einzelne ischi-
misch degenerierte und chronisch erkrankte Ganglienzellen vorhanden. Der SoMm-
mERsche Sektor selbst imponiert als bogenférmiger Status spongiosus (Abb. 4).
Die Oligodendroglia ist in den Randgebieten vermehrt, eine ausgeprigte faserige
und zellige Gliose besteht subependymér und in der Zonalschicht. AuBerhalb
des SommERschen Sektors finden sich im Alvus frische ischimische Ganglien-
zellnekrosen, Neuronophagien und chronisch erkrankte Ganglienzellen. Die
ovoiden Kérnerzellen der Fascia dentata sind gelichtet und von zahlreichen
Hortegazellen durchsetzt. Im Hilus liegt ein &lterer cystischer Erweichungs-
herd, ein frischerer im Bandteil des Alvus. Im dorsalen Anteil des Gyrus hippo-
campus weist das Marklager eine dichte Fasergliose auf, die Rinde ist diffus ge-
lichtet. i

Thalemus. In allen Anteilen ist dieses Kerngebiet erheblich atrophiert. An den
Ganglienzellen sind die Zeichen der schweren Zellerkrankung Nissrs zu erkennen
mit Neuronophagien. Eine Kernbezogenheit dieser Veranderungen 18t sich nicht
feststellen, jedoch erscheinen die lateralen Bezirke des Thalamus bereits stirker
gelichtet als die medialen. Die zellige Glia, insbesondere die Hortegazellen sind
vermehrt, faserbildende Astrocyten liegen locker verstreut.

Strictum. Die Mikrogliazellen sind vermehrt, locker verstreut liegen faser-
bildende Astrocyten. Nur perivasculdr besteht eine dichtere Fasergliose.

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

Oliva inferior. Das Kernband ist gelichtet, die noch vorhandenen Ganglienzellen
sind teils ischimisch, teils im Sinne der schweren Zellerkrankungen verandert. Im
Hovzer-Priparat besteht das typische Bild einer Olivensklerose. Die zellige Glia ist
vermehrt.
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Cerebellum. Im Bereich der Purkinjezellen liegen umschriebene ischimische Zell-
nekrosen und Zellschatten mit dichter zelliger Glia, darunter zahlreichen Hortega-
zellen in der Xornerschicht und im Marklager locker verstreut faser-
bildende Astrocyten, jedoch 148t sich keine Fasergliose nachweisen, auch nicht im
Nucleus dentatus, dessen Ganglienzellen den Befund einer Pigmentatrophie zeigen.
Zellschatten und Neuronophagien sind auch hier vorhanden. Entmarkungsherde
werden vermiBt.

Medulla spinalis. In verschiedenen Héhen finden sich typische dltere Entmar-
kungsherde.

Leptomeninz. Neben einer lockeren, rundzelligen Infiltration sind die Maschen
der Arachnoidea mit frischem Blut durchtrinkt.

Besprechung des Befundes

Im Verlauf einer multiplen Sklerose, deren Erkrankungsdauer wahi-
scheinlich 6—7 Jahre betragen hat, erfolgte nach Ausprigung des klini-
schen Bildes (temporale Abblassung, Nystagmus, Intentionstremor und
spastisch-ataktische  Gangstorung) etwa ein Jahr ante exitum der erste
epileptische Status, dem bereits einige Anfille vorausgegangen waren.
Dieser epileptische Status imponierte durch linksbetonte klonische und
generalisierte Zuckungen im Sinne einer Herdepilepsie mit BewuBtseins-
verlust. Daran schloB sich ein amnestisch-konfabulatorisches Syndrom,
das sich langsam zurfickbildete. Es folgten in Absténden von 3—4 Mona-
ten weitere epileptische Status mit links-, spéter mit rechtsbetonten
und generalisierten Kloni. Der 3. Status fithrte zu einer schweren De-
menz mit einer komplexen Aphasie. Der Pat. war von diesem Zeitpunkt
an vollig hilflos, das neurologische Bild hatte sich erheblich verschlech-
tert. Der Tod erfolgte wihrend des 4. Status epilepticus im Alter von
30 Jahren.

Die neurohistologische Analyse dieses Falles ergibt nun, daB bei dem Pat.
eine typische multiple Sklerose vorlag. Die Entmarkungsherde finden
sich verstreut in den Marklagern beider Hemisphiren z. T. paraventri-
culdr, in der Capsula interna und der Medulla spinalis. Ein frischer Herd
laBt sich in der li. Pricentralregion nachweisen. Die Ausbreitung dieser
Entmarkungsherde ist jedoch nicht stirker, als sie im allgemeinen bei
fortgeschrittenen multiplen Sklerosen beobachtet wird, die nicht mit
epileptischen Anféllen einhergehen. Deshalb ist es u. E. nicht moglich, in
der Intensitéit des Entmarkungsprozesses allein die Ursache der Krampf-
anfdlle (STORRING) zu sehen. Epileptische Anfille sind in dem typischen
Bild der multiplen Sklerose immerhin so selten, dafl die Entmarkung
allein nicht als Krampfursache angesehen werden kann. Vielmehr mufl
angenommen werden, daf die einen frischen Schub begleitende Labilitat
der cerebralen Steuerungsvorginge, wie sie sich mitunter in einem
fliichtigen hirnorganischen Psychosyndrom #uflert, zur Manifestation
einer konstitutionellen Krampfbereitschaft fithrt. Ahnlich liegen ja die
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Verhiltnisse bei den Beziehungen zwischen Hirntumor und Epilepsie.
Dall in diesem Fall das EEG keine spezifischen Krampfpotentiale,
sondern schwerste Allgemeinveridnderungen zeigte, ist fir die patho-
genetische Betrachtung von untergeordneter Bedeutung, ergibt doch das
EEG nach JuNG sogar bei der genuinen Epilepsie nur in 30 9 spezifische
Befunde.

Das Krampfgeschehen selbst vollzieht sich dann eigengesetzlich. Dies
laBt sich aus der neurohistologischen Analyse ableiten. Eine solche
Analyse ist bei dem von STORRING mitgeteilten Fall nicht vorhanden.
Kurs hat in seiner Arbeit: ,,Uber zwei klinisch und histopathologisch
bedeutungsvolle Fille von multipler bzw. diffuser Sklerose‘‘ unter Fall 1
eine Krankengeschichte wiedergegeben, aus der hervorgeht, daf} ein Jahr
ante exitum tonisch-klonische Krampfe mit BewuBtseinsverlust und
psychischem Verfall auftraten. Der Tod scheint ebenfalls im Status
epilepticus erfolgt zu sein. Die verdffentlichten Abb. 1 und 3 sowie die
Durchsicht der mir vom Hirnforschungsinstitut der Universitit Leipzig
(Prof. Dr. med. et phil. PrErrER) freundlicherweise tberlassenen Pri-
parate lassen vermuten, dafl hierbei neben Entmarkungsherden auch
kreislanfbedingte Krampfschiden insbesondere im Gyrus hippo-
campus bestanden haben. Nur BroNiscr und Ravca haben bisher in
ihrer Mitteilung eine solche neurchistologische Analyse durchgefiirt und
versucht, zwischen Entmarkungsherden und Krampfschiden zu diffe-
renzieren.

Es sei in diesem Zusammenhang noch darauf hingewiesen, da8 die dltere Literatur
zum Problem der multiplen Sklerose und Epilepsie hier nicht beriicksichtigt werden
kann. Es handelt sich dabei ausschliefllich um klinische Arbeiten, die Epilepsien
zum Gegenstand haben, in deren Verlauf — oft nach einem Status — neurologische
Symptome auftraten. Auf Grund dieser Symptome wird dann eine multiple Sklerose
angenommen. Die viel naheliegendere Auffassung, daf es sich bei den neurologischen
Symptomen um irreversible Krampfschaden handeln kénnte, wird in der dlteren
Literatur nicht erwogen.

In unserem Falle laft sich eine sehr genaue neurohistologische Analyse
zwischen den Folgen des Entmarkungsprozesses und der Krampfserien bzw.
der Krampfschdden im Sinne der Arbeiten von SPIELMEYER . SCHOLZ
durchfiihren. Diese Analyse gibt zugleich Hinweise zum Verstindnis des
atypischen klinischen Verlaufs.

His besteht namlich in unserem Fall unabhéingig von den Entmarkungs-
herden eine schwere kreislaufbedingte Hirnschidigung, die u. E. den
morphologischen Ausdruck der tagelang anhaltenden epileptischen
Status darstellt und das klinische Bild des letzten Krankheitsjahres ent-
scheidend bestimmte. Diese Krampfschdden imponieren u. a. in Form
einer typischen Ammonshornsklerose, einem Status spongiosus des
Sommerschen Sektors, ischémischer Lichtung des Alvus sowie der
Fascia dentata, einer Sklerose der unteren Oliven, einer ischimischen
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Nekrose einzelner Purkinjezellen, einer Lichtung des Zellbandes des
Nucleus dentatus cerebelli, Neuronophagien im Thalamus, umschriebener
diffuser und laminérer ischémischer Nekrosen in verschiedenen Rinden-
gebieten, Proliferation der zelligen und faserbildenden Glia sowie einer
ausgeprigten CrAsLINschen Randsklerose. Entsprechend der Intensitit
der Ganglienzellichtung einzelner Rindengebiete sind das rindennahe
Marklager sowie die Neurofibrillen reduziert und die faserbildende Glia
vermehrt, so daf mitunter bei fliichtiger Betrachtung das Bild einer
diffusen Sklerose vorgetauscht werden kénnte. Die Starke der kreislauf-
bedingten Hirnschidigung wird schlieBlich noch durch einzelne frische
und #ltere Erweichungsherde bewiesen, die sich im Marklager und im
Hilus des Ammonshorns befinden.

Ahnliche cystische Herde sind von BroNiscH u. RavcH beschrieben
und als Ausdruck des akuten Entziindungsprozesses der multiplen Skle-
rose betrachtet worden. Beide Autoren sehen in diesen cystischen Erwei-
chungsherden einerseitsdie Ursache fiir die Schrumpfung des rechten Tem-
poral-und Occipitallappens ihres Falles, andererseits aber anch den krampf-
erzeugenden Reiz, der den Status epilepticus ausloste. Diese Auffassung
erscheint uns problematisch, worauf auch HALLERVORDEN in anderem
Zusammenhang hingewiesen hat. U. E. gind diese cystisch-atrophischen
Verdanderungen, die BroN1scH u. Raucr beschreiben, bereits das Ergeb-
nis des Krampfgeschehens, das in diesem Falle zu finf schweren epilepti-
schen Status fithrte und bereits nach dem ersten Status die Personlich-
keit tiefgreifender verdnderte. SchlieBlich sprechen dafiir auch die von
Brox1scH u. Raven verdffentlichen Abb. 3 (hier ist eine Ammonshorn-
sklerose zn erkennen) und 7 (ischimische Lichtung der oberen Rinden-
schichten des rechten Temporallappens).

Zur morphologischen Genese der Krampjfschiden selbst hat kiirzlich
Scuorz ausfithrlicher Stellung genommen. Er nimmt an, dafl wahrschein-
lich die im Krampfstatus einsetzende Massenverschiebung in der Schédel-
kapsel infolge Stauung, Odem und Schwellung eine Kompression der
Arterien am freien Tentoriumrand bewirke und dadurch die Ausdehnung
der elektiven Parenchymverinderungen bestimme, die durch Spasmen
kleiner RindengefiBe allein nicht erklirbar sind. Dariiber hinaus ver-
schlechtert sich im Status von Anfall zu Anfall die celluldre Stoffwechsel-
lage durch eine Zunahme der vasculdren Stérungsbereiche, wodurch der
Ganglienzelluntergang beschleunigt wird.

Zu der Frage, ob eine besondere Bereitschaft des Multiple-Sklerose-
Gehirns fiir irreversible Krampfschiiden 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
Geesichtspunkt weitere einschligige Fille zu bearbeiten und auszuwerten.
TImmerhinist es bemerkenswert, daB zwischen der Mitteilung von BRoN1scH
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u. RAavcH und unserem Fall erstaunlich viele Paralielen bestehen, die im
klinischen wie morpholegischen Bild zu finden sind. Vielleicht muB als eine
wesentliche Ursache der Intensitit der Krampfschiden die Tatsache
beriicksichtigt werden, dall durch die Beziehungen, die zweifellos zwi-
schen Entmarkungsschub und Anfallauslésung zu bestehen scheinen, die
akute Massenverschiebung des Gehirns potenziert werden kann. Wir
konnten es haufig beobachten, daB ein akuter Entmarkungsschub mit
leichten ddemattsen Verinderungen einhergeht, die sich u. a. am Augen-
hintergrund, bei der Liquorentnahme und in echten klinischen Hirn-
druckzeichen &uferten. Tritt dann noch das akute Hirnédem eines
epileptischen Status hinzu, so sind massive Kreislaufstérungen im Sinne
der zitierten Auffassung von Scmorz unausbleiblich.

Unter diegen Gesichtspunkten miissen epileptische Anfille bei der
multiplen Sklerose als prognostisch ungiinstig beurteilt werden. Es ist
inbesondere erforderlich, nach epileptischen Anfillen das klinische Bild
dahingehend zu tiberpriifen, ob sich von der bekannten Topographie der
Krampfschéden her sichere klinische Anhaltspunkte fiir entsprechende
Hirnveranderungen im Bild der multiplen Sklerose finden lassen. Im
vorliegenden Falle konnte eine solche komplexe Betrachtungsweise
bereits zu Lebzeiten das klinische Bild entflechten.

Zusammenfassung

Im Verlauf einer multiplen Sklerose, deren Erkrankungsdauer etwa
6—7 Jahre betrug, erfolgten im letzten Erkrankungsjahr vier epilep-
tische Status. Nach dem dritten Status bestand eine schwere Demenz mit
komplexer Aphasie, wihrend des vierten Status erfolgte der Exitus
letalis. Die histologische Untersuchung ergab den Befund einer mittel-
schweren typischen multiplen Sklerose. Daneben bestanden ausgeprigte
kreislanfbedingte Krampfschiden in Form einer Rindenatrophie,
Ammonshornsklerose, diffusen Fasergliose des rindennahen Marklagers,
Atrophie des Thalamus, Sklerose der unteren Oliven, ischimischer
Nekrose einzelner Purkinjezellen, Lichtung des Nucleus dentatus cerebelli
sowie kleiner cystischer Erweichungen im parietalen Marklager und im
Hilus der Fascia dentata Gyri hippocampi. Die Intensitit der Krampf-
schaden, die auch von BroNiscH u. RAUCH in einem dhnlich verlaufenden
Fall beobachtet wurde, legt die Annahme einer besonderen Empfindlich-
keit des Multiple-Sklerose-Gehirns fiir Krampfschiiden nahe. Weitere
einschligige Beobachtungen sind zur Beantwortung dieser Fragestellung
notwendig.
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