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Wie wohl bekannt  ist, stellt die myoklonisehe Epilepsie ein seltenes 
Krankheitsbild dar, welches aus einer Kombinat ion von Paramyoelonus 
multiplex ( F r i e d r e i e h )  und Anf~llen sehr ~hnlieh denen, welehe fiir 
die Epilepsie eharakteristiseh sind, besteht. Die K_rankheit ist eine 
degenerative und wird als eine schwere Form des Paramyoelonus be- 
traehtet .  

F r i e d r e i e h  1) besehrieb 1881 zwei F~lle yon Paramyoelonus multi- 
plex, deren Haup t sympt6me  Zuekungen verschiedener Muskelgruppen, 
eines Muskels oder Faserbiindel eines Muskels waren. Diese Zuekungen 
konnten nieht willkiirlieh beeinflul~t werden; sie h6rten w~hrend des 
Sehlafes auf und modifizierten willkiirliche Bewegungen nut  sehr wenig. 
Fs von Myoelonus sind sparer bei Kindern yon D e l v a r t * )  und yon 
J a n o w i e k z 3 ) ,  bei Ss yon C i r e l l i  4) und P a p i l l o n 6 ) ,  bei 
infekti6sen Krankhei tcn yon Valo  b r  a6), M c y n i e r  7) und G i a e o m u e e i  6) 

x) Paramyelonus multiplex. Virehows Archly 86. 1881. 
2) La paramyoelonus multiplex ehez l'enfant. 8 ~ Lille 1902. 
z) Tie eonvulsif des enfants, paramyoelonus multiplex et eohr~e ~leetrique; 

~tude critique et comparative. 4 ~ Paris 1891. 
a) Mioclono multiplex in un lattante. Gaz. d. osp., Milano 26, 329. 1905. 
a) Syndrome myoelonique avee r~action m~ning~e chez un enfant de 18 mois. 

Bulletin de la Soc. p4diatr, de Paris 9. 1907. 
6) Polielono infettivo (contribute allo studio delle mioelonie). Scritti medici 

in onore di C. Bozzolo. Torino 1904. 
7) Contribute elinico allo studio delle mioelonie infettive nell'et~ infantile. 

Arch. di psieh, etc. 2~f, 773. Torino 1906. 
s) Di una rara eomplicazione della febre tifoidea. La eliniea medieale italiana. 

Marzo 1907, S. 174. 
Z. f. d. g. Neur. u. Psych. O. VI. 1 
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(typhoide Fieber); bei Dementia paralytica von H e r m a n n  1) u. a., 
und bei Hystcrismus yon B e r n a r d 2 ) ,  De  Conci l l i sa ) ,  P i g n a t t i  4) 
und C a d e  ~) beschrieben worden. Das Symptom Myoclonus ist also ein 
sehr verbreitetes und findet sieh in vielen krankhafteu Zust~nden. 

Kurz nach der Friedreichschcn Beschreibung wurden viele andere 
F~lle verhffentlicht, von denen einige nur sehr oberfl~ch]ich studiert  
waren. Sehr bald begannen Erhrterungen fiber das Wesen dieser Krank-  
heir. Nach einigen Autoren war es nur ein Symptom der Hysterie oder 
traumatischer Hysterie, hervorgerufen durch Erschfitterungen odor 
Affekt t rauma;  nach anderen war die Mehrzahl der F~lle der Hunting- 
tonschen degenerativen Chorea zuzuzhhlen; wieder nach anderen w a r  
es dieselbe Krankheit ,  welche G i l l e s  de  la  T o u r e t t e  (1855) und 
G u i n o n  unter dem Namen von ,,Maladie des tics convulsives" be- 
schrieben hat ten;  noeh andere sahen in ihr die ,,Chorea electrica" 
H e n o c h s  odor die ,,Tetanilla" yon A l t h a u s  odor den ,,konvulsiven 
Tremor"  H a m m o n d s .  Einige Autoren, wie W e i s s  6) und B h t t i n g e r  7) 
erkennen nicht das Bestehen dieser Krankhei t  als eine sclbst~ndige 
nosologisehe Einheit an. Der Kfirze wegen wollen wit hier nicht einen 
Uberblick fiber die grol~e Anzahl der fiber Paramyoclonus verhffent- 
lichten Arbeiten geben, sondern nur fiber die nicht so zahlreichen F~lle 
yon myoklonischer Epilepsie kurz berichten. 

Die ersten genauen Beschreibungen wurden yon U n v e r r ic  h t s) in 
Deutschland und K o s h e ni  k o w in Ru t l and  gegeben. H o m e n s) hat te  
schon frfiher einen Fall ohne Einzelheiten beschriebenl~ Bis 1907 
waren 108 F~lle verhffentlicht (L. P. C la rk ) .  In  vielen dieser F~lle t ra t  

1) Myoklonisehe Zuckungen bei progressiver Paralyse. Neurol. Centralbl. 
1. Juni 1901. 

2) Myoclonie du type Bergeron ehez un d~gener4 hyst~rique. Nouv. Iconogr. 
do la Salp~tri~re 14. 1901. 

a) Del paramioelono multiple e suoi rapporti coll'isterismo (contribute elinico). 
Annali di med. nay. Roma 16. 1910. 

4) Un case di paramioelono di prohabile natura isteriea. N. rivista clin.-terap. 
Napoli 4, 185. 1901. 

s) Myoclonie ~ type de ehor6e do Bergeron et hyst4rie. Bulletin soc. m~d. 
d. h6p. de Lyon I, 396. 1902. 

e) (2ber Myoklonie (Paramyoelonus multiplex Friedreichs). Wiener Klinik 
19. 1893. 

7) Zum Wesen der Myoklonie (Paramyoelonus multiplex). Berl. klin. Woehen- 
schr. Febr. 1896, Nr. 7. 

s) ~ber alle die hier beriehteten Arbeiten siehe die Literatur, welche alle die 
uns bekannten Verhffentlichungen iiber myoklonisehe Epilepsie umf~Bt. 

9) Im Paramyoelonus multiplex. Finska lgk-s~llsk, handl. Helsingfors 1887, 
S. 9--23, und Arch. de Neurol. Nr. 38. 1887. 

lo) Es ist bemerkenswert, zu erw~hnen, daft sehon 1871 Emile Gabor iau  in 
seinem Roman ,,La corde au eou" einen Sehwachsinnigen mit myokloniseher 
Epilepsie besehrieb. 
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die Krankheit als familis auf und ergriff drei bis ffinf Glieder einer 
Familie im Alter von 13 bis 20 Jahren. Die bedeutendsten Arbeiten 
(aul3er der schon erws fiber myoklonische Epilepsie, meistens der 
familis Form, verdanken wir Sepel l i ,  D'Alloeo, und Verga- 
Gonzalez  in Italien (jeder verSffentlichte drei Fs der famihgren 
Form), L u n d b e r g  in Schweden (14 Fglle yon familiiirem Typus), 
Mort  in England (4 F~lle familigrer Form) und Clark - P r o u t  in den 
Vereinigten Staaten (aueh 3 Fs familis Typus). 

Die Hauptsymptome dieser Fs sind brfiske, plStzliehe, unter- 
brochene und arhythmische Zuekungen, welche manehmal eine Muskel- 
gruppe, manchmal einen Muskel, zu Zeiten nur einige Fasem eines 
Muskels (fibritls Zuekungen) angreifen; in der Mehrzahl der F/illo 
dauern die Zuckungen ws des Sehlafes fort, im Gegensatz zu dem 
Paramyoelonus multiplex. Diese Zuckungen k6rmen alle Muskeln des 
Organismus umfassen, das Gesicht ist daher auch in der Mehrzahl der 
Fiille mitbeteiligt. Die Muskeln des Kehlkopfes und des Brustkorbes 
k6nnen ebenfalls angegriffen werden; dadureh werden dann schroffe 
Exspirationen und unartikulierte Gergusehe verursaeht. Solehe Zuk- 
kungen werden durch psyehische Erregungen versts und sind weder 
durch den Willen beeinflul~bar, noeh s sie die willkfirlichen Be- 
wegungen, wie das bei der Chorea der Fall ist. Bezfiglieh des ersten 
Auftretens myoklonischer Zuekungen oder epileptischer Anfs gibt es 
kein konstantes Verhs Nach Clark  und P r o u t  treten sehr oft 
die Zuekungen erst auf, naehdem sich die Epilepsie sehon entwickelt 
hatte (50% der Fs ; nicht so hs gehen die Zuckungen den Anfs 
voraus (ein Drittel der Fs in den fibrigen Fs erseheinen beide 
gleichzeitig. Sensorielle Aura ist in diesen Fs niemals beobachtet 
(Clarkund Prout) .  Das klonische Stadium der epileptisehen Anfs fehlt 
auch hs ebenso die Zungenbisse und das postkonvulsive Koma. 
Psychisehe Symptome als Echolalie und Coprolalie kommen in vielen 
F~llen vor, in anderen treffen wit auch Zwangsvorstellungen und manch- 
mat sehnell fortschreitende Demenz. In seltenen Fs y o n  Para- 
myoelonus simplex hat man aueh eine der Dementia praeeox sehr s 
liche Demenz beobachtet. Die Prognose der myoklonischen Epilepsie 
ist ernster als die des Paramyoclonus und aueh die der Epilepsie selbst. 
Die Kranken magern sehr rasch ab, bulbs Symptome, Sehluekst6rungen 
und sehr h~ufige Zuekungen treten hinzu, und die Patienten gehen im 
Status myoclonieus oder epilepticus zugrunde. 

Der Fall, fiber den hier beriehtet werden sell, zeigte folgende Kranken- 
gesehichte : 

E. O. L., Knabe, 17 Jahre alt. Erblich belastet: Grol~vater miitterlieherseits 
Alkoholiker; Vater Epileptiker und Alkoho!iker. Mutter nervSs; ein Cousin miitter- 
lieherseits Epileptiker. Von 15 Briidern starben 4 an Marasmus. Der Kranke hat 

1" 
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als Kind Keuehhusten und Masern gehabt; aui3erdem Pneumonie mit 8 und 
16 Jahren. Besuehte die Volkssehule vom 6. bis zum 15. Jahre mit wenig Erfolg. 
War BleirShrenlegergehilfe w~hrend eines Jahres. 

Im September 1908, als er naeh einem Stral3enbahnwagen lief, stiirzte er 
bewul]tlos nieder und blieb dann 1 Stunde bewul~tlos. Naeh Angaben eines Augen- 
zeugen ging die BewuBtlosigkeit dem Fall voran; naehher klagte der Kranke fiber 
grebe Sehmerzen in den Augen, hatte zeitweise Conjunctivitis. Im Januar 1909 
fiel er wieder und wurde bewuBtlos; nachber hatte er starkes Erbrechen. Es ist 
unbekannt, ob die BewuBtseinslosigkeit vet dem Fall eintrat oder ob sie eine Folge 
desselben war. Hiernaoh traten Muskelzuekungen zuerst im Gesieht, dann in den 
Augenmuskeln und Lippen, dann in den HEnden und den fibrigen Teilen des 
KSrpers auf. Intelligenztriibung zeigte sich im Spreehen und Handeln. Kleine 
epileptisehe ,,Fugues". GedEehtnisschwEehe und sehnell fortschreitender Intelli- 
genzverlust wurden yon der Mutter und Freunden bemerkt. Im Juni konnte er 
wegen des Fortsehrittes der Krankheit seine Arbeit nicht mehr fortsetzen. Im 
Juli 1909 klagte er fiber gesehwEehte Sehkraft, steehende Sehmerzen in den Augen, 
Augenflimmern, Par'~thesien der linken Seite des KSrpers und der Zunge. Im 
Oktober 1909 ring das linke Knie zu sehwellen und zu sehmerzen an. Im Februar 
1910 hatte er sehr hohes Fieber und Delirien; es war die Diagnose auf Meningitis 
gestellt, jedoeh spEter auf Pneumonie geEndert (Angabe des Hausarztes). Kurz 
naebher zeigte sich ParEsthesie der oberen KSrperhElfte; er hatte das Geffihl, als 
ob man ibm mit Nadeln in die Haut st~che. Transitorisches und weehselndes 
Ery~bem. Demenz und GedEchtnissehw~che machten schnelle Fortsebritte. Er 
verlor damals vollsti~ndig die Fbhigkeit, das Zifferblatt einer Uhr abzulesen oder 
das einfaehste Wort zu buchstabieren. Seit Januar 1909 seltene epileptiforme 
AnfElle. In den Intervallen zeigten sieh Muskelzuekungen. 

Patient wurde am 3. April 1910 in unsere Anstalt iiberfiihrt mit der Diagnose: 
IntelligenzschwEche, Ged~ehtnisverlust, epileptiforme AnfElle, Muskelzuekungen. 
Tumor cerebri wurde als Ursache der epileptisehen AnfElle (die am meisten auf 
der reehten Seite hervortraten) vermutet. 

Bei der Aufnahme (3. April) zeigte Patient eine starke allgemeine Hypertonie. 
Die Muskulatur war in einem fast konstanten Myoclonus. Die Zuekungen waren 
kurz, blitzartig, befielen einzelne Muskelgruppen; ihr motoriseher Affekt war aber 
sehr klein. Die neurologisehe Untersuehung ergab folgendes: Gesteigerte meeha- 
nisehe Reizbarkeit der Muskeln, besonders auf der rechten Seite. Steigerung aller 
Sehnenreflexe; BabinskiphEnomen auf beiden Seiten, lebhafter auf der reehten 
Seite. O p p e n h e i m s  PhEnomen auf beiden Seiten. Die gesamten Hautreflexe ge- 
steigert. R o m b e r g s  PhEnomen angedeutet. Pupillen reagierten auf Licht und 
Konvergenz. Augenbewegungen-frei in allen Riehtungen. Stauungspapille beider 
Augen. VerstErkte Spannung der Aug~pfel. Patient klagte fiber qualvolle Sehmer- 
zen in den Augen und dab er nicht sehen konnte. Verminderte GebSrfunktion: 
hSrte eine Tasehenuhr 15 em veto reehten und 30 em vom linken Ohre. Par~sthesien 
der linken KSrperhElfte und der linken H~lfte der Zunge. Auf psychisehem Ge- 
biete zeigte sieh fast vollst~ndige Unorientiertheit, heftige Erregbarkeit; spEter 
Verbigeration, Perseveration und Eeholalie. AuBerdem sehr starker Ged~ehtnis- 
verlust (ffir jiingst- und l~ngstvergangene Begebenheiten). Er besaB nieht die 
geringste Krankheitseinsieht ffir seine psychisehe StSrung. Fast t~glich traten 
einer oder mehrere epilepto-myoklonische Anf~lle auf, in den Intervallen bestanden 
klonisehe Zuekungen. Die letzteren sehienen durch willkfirliehe Bewegungen erhSht 
zu werden. 

Wassermannsche Reaktion des Blutserums negativ. Die Spinalfliissigkeit klar, 
ohne Drueksteigerung. Die Noguehiset(e Reaktion negativ. Zellen pro Zentimeter 
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8,75. Die Untersuchung der einzelnen Elemente der Spinalfliissigkeit (Alzheimer. 
sehe Methode) 1) zeigte: Lymphocyten 70%, Phagocyten 20%, Makrophagen 0,5~/o, 
KSrnehenzellen 0,250, nicht differenzierte Elemente 9,25%. 

Die Diagnose dieses Falles schien durchaus unklar. Die wiehtigsten Symptome 
waren: der vollst~ndige Gedis die absolute Gleichgiiltigkeit gegen 
Ger~usch und Schmerz, die schnell fortsehreitendo Dcmenz und das PapillenSdem. 
Auflerdem sind hervorzuheben die klonischen Zuckungen, die etwas starker waren 
auf der rechten Seite, die StSrungen des GehSrs und SehvermSgens und die Reiz- 
barkeit und Hypertonie der Muskulatur. Mehrere der obenerw~hnten Symptome 
deuteten auf eine ErhShung des interkraniellen Druckes, wenn auch die Lumbal. 
punktion dagegen spraeh. Am 1. Juni 1910 wurde eine Operation zur Verminderung 
des interkraniellen Druckes vorgenommen. Die direkte Gehirnuntersuehung sowie 
drei exploratorische Punktionen des Gehirns brachten niehts Abnormes zum Vor- 
schein. Der Krankheitsverlauf nach der Operation charakterisierte sich durch 
eine sehnell fortsehreitende Demenz, Apathie und sparer eine merkbare Hypotonie. 
Kurz nach dem operativen Eingriff traten SchluckstSrungen auf und zeigten bald 
rasche Fortsehritte, so dab eine Ern~hrung per rectum nStig wurde. Aui~erordent- 
liehes Sehwitzen; transitorische Conjunctivitis und Erythem traten auf. Die epi- 
leptisehen Anfiille wurden heftiger in ihrem Charakter; auch transitorische und 
kurzdauernde D6viation eonjug~e der Augen links und aufw~rts kam zur Beobach- 
tung. Die Blasen- und Mastdarmfunktion wurde nieht gestSrt. Bald naeh der 
Operation trat eine Abmagerung des ganzen KSrpers ein und machte schnelle 
Fortschritte. Am 7. Juli 1910 erfolgte der Ted im Status myoelonicus bei 39,4 
Temperatur, 54 Atmungsbewegungen und 168 Pulsschl~gen. W~hrend seines Auf- 
enthaltes in dem Krankenhaus wurden 55 Anf~lle beobachtet; Bewul~tseinsverlust, 
Aura und Koma waren dabei nur sehr selten konstatiert worden. Priapismus kam 
in den 15 letzten Stunden zur Beobachtung. 

In  der differentialdiagnostischen Beurteilung dieses Falles m6ehten 
wit seine Haup t symptome  wieder betonen, n~mlieh: die allgemeinen 
klonisehen Zuckungen in den Zwischenr~umen, die epileptiformen An- 
f~lle und die schnell fortschreitende Demenz. 

Die Krankheiten,  welche bei diesen Symptomen in Frage kommen 
kSnnen, s i nd :  Chorea electrica, Tic convulsif, Tumor eerebri, De- 
mentia praecox mit epileptiformen Anf~llen und endlich die myoklo- 
nische Epilepsie U n v e r r i e h t s .  Die beiden ersten waren auf Grund 
der ausgesprochenen psychischen und neurologischen Symptome 
(Babinskiph~nomen, Verminderung des Seh- und GehOrvermSgens 
usw.) auszuschalten. Ober die Diagnose des Tumor cerebri haben wit 
sehon gesprochen. Der Mangel an erhShtem Druck im Gehirn (bei 
dem explorativen Eingriff) und anderen beweisenden Tumorsymptomen 
sehliel~t die M(iglichkeit dieser Diagnose aus. Die negative Wasser- 
mannsehe Reaktion und die Untersuchung der Spinalfliissigkeit lassen 
das Bestehen von juveniler Paralyse und Gehirnsyphilis ausgeschlossen 
erscheinen. Obwohl das 10sychisehe Bild der Krankhei t  dem der De- 
mentia praecox ~hnelte, sprachen die tiefe und rasche VerblOdung und 
die konstant  auftretenden ldonischen Zuckungen gegen diese Diagnose. 

1) Ausgefllhrt yon Dr. Hough,  klinischem Pathologen. 
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Es b le ib t  also nur  die myoklonische  Epi leps ie  U n v e r r i c h t s .  E ine  
Unte rsche idung  zwischen dieser l e tz ten  und  den  milderen F~l len  von 
Hun t ing tonsche r  degenera t iver  Chorea is t  manchma l  schwer. F i i r  
die erste spr ich t  das  jugendl iche Al te r  des Pa t i en t en  und  die Bli tz-  
a r t i gke i t  der  Zuckungen.  M6glicherweise stel len beide K r a n k h e i t e n  
nur  verschiedene Stufen derse lben K r a n k h e i t s g r u p p e  dar .  

S e k t i o n  (16 Stunden p. m.) yon Dr. B l a c k b u r n .  Kopf :  Kleine Ecchimose 
in der ~acbbarschaft des operierten Teiles. Keine Eiterung in demselben Gebiet. 
Geh i rn :  1396 g. Keine gu~eren Zeichen yon Trauma oder pathologischem ProzeB, 
nur in der Basis zwei kleinc Erweichungsherde in beiden Gyri recti, welche beide 
Bulbi olfactorii mitergriffen hatten. Die Ursache war nicht festzustellen. Keinc 
Ver~nderung in d.em Circulus Willisii (nur ist eine Artcria mcdialis anterior cere- 
bralis konstatiert worden); L u n g e n :  Vcrwachsung der Pleura. Zeiehen von 
Bronchitis; t t e r z :  250 g. Normales Aussehen. Sehr schwache chronische Endo- 
aortitis; Milz:  130 g. Normales Aussehen; Niere :  normal; H a r n b l a s e :  normal; 
einige mesenterische Lymphdriisen sind vergrSl~ert. 

H i s t o p a t h o l o g i s c h e  U n t e r s u c h u n g :  Zu diesem Zwecke wurden viele 
Stiieke aus den Zentralwindungcn, Stirnlappen, Scheitellappen, Schlhfenlappen, 
Calcarinagegend, Ammonshorn, den beidcn Gyri recti, in welchen Erweichungs- 
herde gefunden worden waren, dem Thalmus und yon den Teilen, an welchen 
die Hirnpunktion gemacht worden war, bearbeitet. Stiicke yon der Milz wurden 
auch aufbewahrt wegen des Priapismus, welcher, wie wohlbekannt, ein 5ftercs 
Symptom yon Leukhmie ist. (Leider wurden nicht Stiicke des Kleinhirns eingelegt. ) 
Die Stiicke wurden in Alkohol und Formalin gehgrtet; einige in Ammoniakalkohol 
fiir die Cajalsche Methode. Die angewandten Fgrbungsmethoden sind die folgen- 
den: Kresylviolett, Toluidinblau und Nisslsche Methode fiir Ganglienzellen; Bid- 
schowskysche und Cajalsche Methoden fiir NeurofibriIlen; Levaditische Methode 
fiir das mSgliche Vorhandensein yon Spirochi~tcn; Rankesche Methode fiir die 
Neuroglia; Mannsche modifizierte Methode, Mallorysche Methode, van Gieson und 
modifizicrte Wcigertsche Fibrinmethode fiir das Studium der Gef~13e und des 
Bindegewebes. Fiir die Untersuchung auf Plasmazellen wurden die Pappenheim- 
sche Methode und das Unnasche polychrome Methylenblau angewcndet, als Fett- 
fgrbung die Fischer-tIerxheimersche Methode, fiir die fibrinoide Granula dieWcigert- 
sche Fibrinmethode und endlich fiir die F~rbung dcr AmyloidkSrperchcn Lugol, 
Bismarckbraun, Alauncarmin, Gentianaviolett, Methylgriin, Hgmatoxylin, Heiden- 
hainsche Methode, Dclafieldsche Methode, Bestsche Methode, Rankesche Methode, 
Russellsche Methode und I,anghanssche Mcthode. Dabei ergab sich folgendes: 

In den Zentralwindungcn erscheint die Mehrzahl tier Betzscben Zellen normal, 
zeigt einen zentralgelegenen Kern, keine Chromatolyse der Nisslschen Schollen; 
einige Zellen zeigen eine Atrophie, piknotischen Kern, geschrumpfte Protoplasmas 
und vcrschm~lerte Forts~tze. Nur sehr selten sind AmyloidkSrper im Innern 
dieser Zellen (s. unten) zu finden. In der zweiten und dritten Schicht der Rinde 
zeigen die KSrner- und Pyramidenzellen erheblichere Ver~nderungen, die Nissl- 
substanz ist aufgelSst, der Kern liegt exzentrisch, die protoplasmatischen Fort- 
siitze sind vcrschwunden, so da~ die Zelle rundlich erscheint. In einer groBen 
Anzahl der Zellen finden sich AmyloidkSrperchen eingelagert, welche oft die ganze 
Zelle anfiillen (s. Fig. 11, 15, 17, 20 und 32; Taft I) und den Kern zusammen- 
driicken, bis er die Form eincs ttalbmondes annimmt; seltener liegen sie in den 
protoplasmatischen Fortsetzungen (Fig. 3, 8, l l ,  33, 34, 35; Taft I). Dieso Amy- 
loidkSrperchen sind rund, besitzen gewShnlich einige Schichten, welche manchmal 
radi~re Strcifungen zeigen und fast immer die cbarakteristischen histochemischen 



Beitrag zur tIistopathologie der myoklonischen Epilepsie. 

Reaktionen der amyloiden Substanz geben. In ihrer Mitre finder man oft nadel- 
fSrmige Krystalle; manchmal nehmen die einzelnen Sehiehten dieser KSrper ver- 
sehiedene kontrastierende Farben an, wenn sie mit bi- oder triehromatisehen 
Methoden gef~rbt werden; so z. B. f~rben sieh mit der Mannschen modifizierten 
Methode, eine Mischung von Eosin und Methylblau, die ~ul~eren Schiehten blau, 
w~hrend die inner~n eine rote Farbe annehmen (Fig. 10a, b; Tar. t). 

Die Methoden fiir die Neurofibrillen zeigen das fortgeschrittene Stadium ihrer 
ZerstSrung (Fibrilolysis), mit Aus- 
nahme der Betzschen Zellen, welehe 
ziemlieh normal bleiben. Einige Mast- 
zellen wurden in don Gef~l~en dieses 
Gebietes gefunden. 

In den P a r a z e n t r a l l a p p e n  
zeigen viele mittlere und grol3e 
Pyramidenzellen 2--5 groBe intra- 
cellular gelegene AmyloidkSrperehen. 
Viele andere erseheinen sklerotisch mit 
atrophischem Protoplasma, gleieh- 
fSrmig gef~rbt und lassen eine inten. 
sivere Eosinophilie erkennen als die 
normalen Zellen (s. Fig. 25; Tar. 1). 
Der Kern erseheint sehr gesehrumpft 
und piknotiseh. Die Mehrzahl der 
Gef~Be zeigt Blutungen in den ad- 
ventitielle Lymphr~unmen oder kleine 
perivaseul~re Blutergiisse (Textfigur I). Fig. 1. Kleines G ef$lB mit perivascul~irer Blutung 

(Toluidinblau). 
An anderen Gef~Ben sind viele 
KSrnehenzellen in den adventitiellen Lymphr~umen zu beobaehten. 

Im S t i r  n la p p e n sieht man die gleiehen Ver~nderungen. AuBerdem finder 
man viele KSrnehenzellen in den Teilen, welehe dem Erweiehungsherde ent- 
spreehen; dieselben enthalten versehiedenartige Pigmente. Da- 
neben findet sieh eine Hyperplasie der f~serigen Glia und der Ge- 
f~i~e; aueh gro~e faserlose Gliazellen sind zu bemerken. Viele 
Ganglienzellen in der N~he der Erweiehungen sind mit KSrnehen 
beladen, die sehr intensiv mit Silber und tt~matoxylin gef~rbt 
sind. Vereinzelte Zellen in der Umgebung der Herde zeigen die 
KSrnehen nur in ihrer Peripherie. Einige der freiliegenden Amy- 
loidk5rperehen sind yon einer Gliahiille umgeben (reaktive Glia- 
hiille) (Textfigur 2). 

In der Rinde der S c h e i t e l l a p p e n  ist die Glia der Lamina Fig, 2. ]~teine 
agranularis (Lamina zonalis B r o d m a n n s )  sehr vermehrtl). Viele Ganglienzelle 
AmyloidkSrper (intr~- und extracellul~re) sind zu linden. Die Ge- aus der Granu- 

laris interna der 
f~Be enthalten viele Abbauprodukte in den Lymphr~umen. Die Hirnrinde mit 
Rankesche Gliamethode zeigt viele grol3e Gliazellen mit dieken einem groiten 
Fasern, sowohl in der zweiten und dritten Rindensehicht wie im Amyloidk6rper- 
subeorticalen Mark (Textfigur 3). chen (Heiden- 

hainsche Me- 
In der C a l c a r i n a r i n d e  sind die Ver~nderungen viol aus- thode). 

gedehnter als in irgendeinem anderen Gebiet. Die intracellul~ren 
AmyloidkSrperchen sind hier in groBen Mengen vorhanden; einige Zellen 
weisen 6 oder 7 derselben auf, so dab sie jedenfalls aueh funktionell aufs 
schwerste geseh~digt sind. Die grol]en Pyramidenzellen sind am besten er- 

1) Wie auch in den anderen Teilen der Hirnrinde. 
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harem Die Sehieht der polymorphen Ganglienzellen, und die Granularis externa 
B r o d m a n n s  sind ammeisten ver~ndert. In der Lamina zonahs sind sehr viele 
polygonale Gliazellen vorhanden, aueh einige st~bchenzellen~hnhehe. Die mittel- 
groBen Pyramidenzellen sind vielfaeh sklerotiseh. In dem subeortiealen Mark 
werden sehr selten AmyloidkSrperehen gefunden. Nur wenige der grol~en Pyra- 
midenzellen zeigen intraeellul~re AmyloidkSrperchen. Gef~$pakete sind nieht zu 
beobaehten; die Gef~$e zeigen keine Infiltrate, nur einige haben sp~rliehe 
Lymphoeyten in den Lymphraumen. 

Im A m m o n s h o r n  sind viele intraeellulare AmyloidkSrperehen, namentlieh 
in der Sehieht der Pyramidenzellen, des Stratum radiatum und des Stratum lueidum 
zu finden. Einzelne sind aueh in den kleinen Zellen des Stratum granulosum zu 
beobachten. Eine wahre Neurophagie ist nieht zu bemerken. 

Im T h a l a m u s  sieht man viele Ganglienzellen mit intracellul~ren Amyloid- 
kSrperehen. 

Aueh in dem h i n t e r e  n Vierhfigel  sind viele intraeellul~re AmyloidkSrper- 
chen naehzuweisen, besonders in der Naehbarsehaft des Aquaeduetus Sylvii. 

Fig. 8. Ganglienzellen aus dem Vaguskern mit  Malveinpigment und  violett  gef~irbten Granula,  
welche sich bis in die Protoplasmafortsi i tze erstrecken und die Reakt ion fibrinoider Granula  

geben (Weigertsche Fibrinmethode).  

In der O b l o n g a t a  finder sieh eine deutliche Gef~$vermehrung und intra- 
cellulite AmyloidkSrperehen in allen Nervenkernen. 

In dem e e r v i e a l e n  R i i c k e n m a r k  ist nut sehr selten eine Chromatolyse 
der Ganglienzellen im Vorderhorn unter gleiehzeitigem Versehwinden der Proto- 
plasmaforts~tze und Versehiebung des Kernes zu bemerken; in dem Seiten- und 
Hinterhorn trifft man einige intracellul~ire AmyloidkSrperehen. In dem Hinter- 
horn sind aueh kleine runde KSrperchen zu sehen, welehe dureh das I-Ii~matoxylin 
tief gef~rbt werden. 

Im d o r s a l e n  R i i e k e n m a r k  bemerkt man aueh intracellul~re Amyloid- 
kSrperchen in dem Hinter- und Seitenhorn und deutliehe Chromatolyse. Die 
Ganglienzellen der Clarkeschen S~iule sind ebenso ver~ndert. 

Im I u m b ale n R fie ken  mar  k finden sieh in~racellul~re Amyloidkiirperehen 
im Hinterhorn, sp~rlieher im Vorderhorn, dagegen keine in der weiSen Substanz. 
Einige Ganglienzellen zeigen zentrale Chromatolyse. 

In der ee r e b r ale n P i a ist stellenweise eine Verdiekung, namentlich fiber der 
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Rinde des Hinterhauptlappens und des Parazentrall~ppchens festzustellen. In 
einigen Pr~paraten sind Mastzellen sichtbar. 

In der Milz findet sich eine groBe Zahl zwei- oder mehrkerniger Plasmazellen, 
manehe in karyokinetischen Stadien; daneben viele Lymphoeyten. Diese Befunde 
an der Milz kSnnen auf eine Malaria, an weleher der Patient friiher litt, zuriick- 
zufiihren seinl). 

Fassen wir nun nochmals alle die Ver~nderungen zusammen, so sehen 
wir, da~ sie sich im Gehirn fiber die ganze Rinde und alle grauen Massen 
ausdehnen, aber deutlicher in der zweiten und dritten Schicht und etwas 
sp~rlicher in der Schicht der polymorphischen Zellen entwickelt sind. 
Zugleich kann man sehen, dab die Betzschen Zellen ziemlich.normal 
erseheinen e) im Gegensatz zu unserer Erwartung, denn naeh der Ansicht 
vieler Autoren sollte eine Veriinderung in diesen Zellen gefunden werden. 
[m Rfiekenmark sind die ver~nderten Zellen am meisten im Hinterhorn 
oder sensiblen Teil vorhanden. In  der Oblongata und im Vierhiigel 
gibt es keine besondere, abgegrenzte Lokalisation der Ver~nderungen. 
Die Pia zeigt einige Mastzellen und die Milz ist reich an Plasmazellen. 

Wir sehen damit,  da ]  diese Befunde im Gegensatz zu den Ansiehten 
F r i e d r  eie h s ,U n v e r r i c  h t  s ,T u r  t sc h a n i  no ws(experimentellerweise), 
B r e s s l e r s ,  B o e t t i n g e r s  und P o g g i o s ,  welche Ver~nderungen in 
den Vorderhornzellen des Rfickenmarkes bei Paramyoclonus multiplex 
vermuteten, stehen. Aueh die Ansichten vieler anderen Autoren, welche 
bei der myoklonischen Epilepsie Veriinderungen in den Betzschen 
Zellen annahmen, wurden in unserem Fall nicht besti~tigt. Schon lange 
vor uns haben C l a r k  und P r o  u t Ver~nderungen in der zweiten und 
drit ten Sehicht der Rinde bei myokloniseher Epilepsie besehrieben. 
Diese Forscher berichten fiber einen Fall, bei welchem sich eine Chro- 
matolyse in den .Ganglienzellen dieser Sehichten fand; nur einige 
Betzsehe Zellen zeigten sieh in diesem Falle erkrankt.  So vermuteten 
diese Autoren in den Ver~nderungen der Betzschen Pyramiden dig 
Ursache ffir die myoklonischen Anf~lle, w~hrend die Veri~nderungen in 
den zweiten und dritten Schiehten als anatomische Grundlage der 
epileptisehen Anf~lle betrachtet  wurden. 

Betreffs der AmyloidkSrperchen ist hervorzuheben, da~ dieselben 

1) Jedenfalls ist bemerkenswert die schon friiher beobachtete Tatsache, dab 
bei einer so groBen Anzahl von Plasmazellen in h~matopoetischen Organen wie 
die Milz, dieselben nieht in den anderen Organen (z. B. in den Gef~en des Gehirns) 
in grSBerer Zahl auftreten, eine Tatsaehe, die gegen die Ansieht einer hiimatogenen 
allgemeinen Entstehung der Plasmazellen spricht. Eine lokale Bildung dieser 
Zellen scheint annehmbarer. 

2) Wir diirfen nicht vergessen, dab Poggio (Rieherche istopatologiehe sul 
paramioclono moltiplice; Rivista di pat. nervosa e ment. 10. 1905) keine Ver- 
~nderung in den Betzschen Zellen in seinem Falle yon Paramyoclonus multiplex 
finden konnte. In Motts Fall (myoklonische Epilepsie) land sich Pigmentdegene- 
ration dieser Zellen. 
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bis jetzt nie bei dieser Krankheit besehrieben worden sind. Ausdrfick- 
lieh wollen wir auch hinzuffigen, dab intraeelluliire Amyloidk6rperehen 
iiberhaupt noch nicht bekannt gewesen sind; ihre unzweifelhafte Ent- 
stehung im Innern der  Ganglienzellen spricht gegen die bis jetzt ver- 
breiteten Ansichten von einer Entstehung aus dem Myelin oder ihrer 
Herkunft aus Gliazellen. Sie beweist uns die MSglichkeit der Entstehung 
an ganz verschiedenen Stellen. In den Arbeiten J a k o w e n k o s ,  
M e y n e r t s ,  B e r k l e y s  und D i c k e n s o n s  fiber Chorea wird das Vor- 
kommen vieler hyaliner KSrperchen in der N~he der Gefi~Be, nament- 
lich des Globus pallidus, nie aber im Innern der Nervenzellen erwghnt. 

Die Befunde unseres Falles gaben nun noch AnlaB zu einigen inter- 
essanten Erwggungen. Sind erstens die intracellulgren AmyloidkOrper- 
chen das Produkt des myoklonischen Anfalles oder sind sie die Ursaehe 
desselben ? Das Fehlen dieser KOrper in den Betzschen Zellen, in den 
Ganglienzellen des Vorderhornes des Rfiekenmarkes einerseits, ihr zahl- 
reiches Vorkommen in sensitiven und sensoriellen Zentren, wie in der 
optischen Rinde, den Vierhfigeln, dem Hinterhorn des Riickenmarkes 
andererseits, zwingen uns anzunehmen, dab sie nieht aus der Ermfidung, 
die durch die Konvulsionen hervorgebracht werden konnte, hervor- 
gegangen sein kSnnen. Andererseits wurden in den experimentellen 
Forsehungen fiber Ermiidung, welehe Mann  und ganz neuerdings wit 
mit Ratten und Katzen angestellt haben, nie intracellulgre Amyloid- 
kSrperehen gefunden. Infolgedessen ist man gezwungen, anzunehmen, 
dab diese KSrper in den Ganglienzellen dareh andere Ursachen erzeugt 
werden, etwa durch dieselben, welehe die Anfi~lle veranlassen, und des- 
halb ein ursiichliches Verhgltnis mit ihnen haben. M6glicherweise, 
wenn aaeh nicht wahrscheinlich, rufen sic die Anfi~lle hervor; jedenfalls 
dfirften dieselben bei der Erzeugung der AnfS~lle mitwirken. 

Es ist wohl anzunehmen, dab die Stoffwechselst6rung, welehe das 
in Frage kommende Syndcom veranlaBt, die Entstehung der intra- 
cellul~iren Amyloidk6rperchen bedingt, und dab diese letzteren dam1 
dureh die meehanischen Reizungen und funktionelle StSrung, die ihre 
Anwesenheit in einer solch groBen Anzahl von Ganglienzellen ver- 
ursacht, bei der Erzeugung der Anfglle mitwirkt. Diese Stoffweehsel- 
stSrung seheint das Nervensystem in sehr intensiver Weise anzugreifen. 
Wie wohl bekannt ist, wurde der Myoclonus in eini~en Fiillen von 
Vergiftungen besehrieben. So z. B. sah Fe r r e ro  einen Fall, in dem der 
Myoclonus dureh eine Harnsiiurediathese verursaeht schien, L a d a m y  
fand denselben bei Alkoholisten, Labbg ,  Grasse t  und A m b l a n d  in 
Fiillen von ehronisehem Morphinismus und endlich V a n l a i r  und 
T u r t s e h u n i n o w konnten experimentell myoklonische Anfglle dutch 
Einspritzungen von Karbolsgure hervorrufen. Als besondere Ursaehen in 
diesem Fall mug man ins Auge fassen die vorausgegangene Malaria- 
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infektion und  die Gehirnerschii t terungen (nach Fall), welche der Pa t i en t  
litt. Ob beide Momente ei~igen EinfluB auf den raschen Verlauf der 
Krankhe i t  gehabt  haben,  ist n icht  mSglJch zu entscheiden. 

Zusammenfassend w~re zu sagen, dal~ die ausgeprKgten Ver~nde- 
rungen in unserem Fall  von myoklonischer Epilepsie, die Anwesenheit  
zahlreieher AmyloidkSrperchen im Innern  der Ganglienzellen war. Diese 
Ver~inderung zeigte sich am st~rksten in den Ganglienzellen der zweiten, 
dr i t ten und  auch  vierten Schicht  de1 Gehirnrinde, in den Zellen der 
Vierhiigel, des Sehhiigels, der Oblongata und  des Hinterhorns  des Riieken- 
markes. Die Betzschen Zellen sowie die Vorderhornzellen des Riicken- 
markes zeigten sich in ziemlich normalem Zustande. Aul~erdem waren 
noeh perivaskul~re Blutungen,  Vermehrung der Glia und Sklerose 
einiger mittelgrol]er Pyramidenzel len festzustellen. Die Milz zeigte eine 
hoehgradige Plasmazelleninfiltration, welehe auf  die vorausgegangene 
Malariainfektion zuriiekzufiihren sein diirfte. 
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Fig. 1. 

Fig. 2. 

Tafelerkliirung. 

Tafel I. 
Ganglienzelle aus dem eervicalen Riiekenmark (Hinterhorn), in ihrem 
Innern ein grolles AmyloidkSrperchen (HEmatoxylin-Eosin). 
Kleine Ganglienzelle aus dem Hinterhorn des dorsalen Riickenmarkes 
(Substantia gelatinosa Rolandi), verh~ltnismEBig groBe AmyloidkSrper- 
chert enthaltend (H~matoxylin-Eosin). 
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Fig. 3. 

Fig. 4. 

Fig. 5. 

Fig. 6. 

Fig. 7. 

Fig. 8. 

Fig. 9. 

Fig. lo. 

Fig. 11. 

Fig. 12. 

Fig. 13. 

~g.  14. 

Fig. 15. 

Fig. 16. 

Fig. 17. 

Fig. 18. 

Fig. 19. 

Ganglienzelle aus dem Ammonshorn mit 5 AmyloidkSrpern in den Zell- 
protoplasmas und in einem Protoplasmafortsatz (Toluidinblau). Einige 
zeigen sehr deutliehe konzentrisehe Sehichtung. 
Kleine Ganglienzelle aus der Granularis interna der Itirnrinde mit einem 
groBen Amyloidk6rperchen mit stark auf die Seite gedr/~ngten zyker- 
tischen Kern und geschriimpften Fortsi~tzen (Toluidinblau). 
Ganglienzelle aus dem hinteren Vierhfigel mit einem AmyloidkSrperchen 
(Hi~matoxylin-Eosin). 
Ganglienzelle aus der Oblongata mit 2 AmyloidkSrperehen, yon denen 
eines aus Zusammenschmelzung zweier, friiher isolierter KSrperchen ent- 
standen ist (Toluidinblau). 
Ganglienzelle aus der Oblongata mit einem sehr blassen AmyloidkSrper- 
then; keine Chromatolyse (Toluidinblau). 
Ganglienzelle aus dem Ammonshorn, die eine blasse AmyloidkSrperchen 
in einem Protoplasmafortsatz zeigt (Toluidinbl~u). 
Ganglienzelle aus der Substantia nigra, die ein kleines AmyloidkSrperehen 
enthiilt. Die Melaninpigmente sind nicht eingezeichnet (Hiimatoxylin- 
Eosin). 
a) AmyloidkSrperehen aus dem Pons mit der Mannschen Methode gefi~rbt. 
Kleine eosinophile Kristalle liegen im Zentrum; b) Ganglienzelle aus dem 
hinteren Vierhiigel mit einem AmyloidkSrperohen, dessen Zentrum einige 
eosinophile Kristalle enth~lt (Mannsche Methode). 
Ganglienzelle aus dem lumbalen Riiekenmark (Vorderhorn) mit 2 Amy- 
loidk6rperohen, eins im Zellprotoplasma, das andere im Protoplasma- 
fortsatz (Hiimatoxylin-Eosin). 
Ganglienzelle aus dem Ammonshorn mit einem Amyloidk6rperchen (Tolui- 
dinblau). 
Ganglienzelle aus den hinteren Vierhiigeln mit einem groBen Amyloid- 
kSrperchen (Toluidinblau). 
Ganglienzelle aus der Briicke, die 2 AmyloidkSrperehen enth~lt; zwischen 
beiden ist der Zellkern gelegen (H~matoxylin-Eosin). 
Ganglienzelle aus der Oblongata mit einem m~chtigen AmyloidkSrperchen, 
das die ganze Zelle erfiillt (H~imatoxylin-Eosin). 
Ganglienzelle aus der Oblongata, in deren Protoplasma ein sehr blasser 
AmyloidkSrper, gelegen ist (Toluidinblau) die Pigmentgranula sind 
nicht eingezeichnet. 

Ganglienzelle aus der Oblongata mi~ einem sehr groBen AmyloidkSrper- 
then (Toluidinblau). 
Ganglienzelle aus der Oblongata mit 2 Amyloidk5rperchen, yon denen 
das kleine sehr deutliche radi~re Streifungen zeigt (H~matoxylin-Eosin). 
Bipolare Ganglienzelle miteinem AmyloidkSrperchen (H/~matoxylin-Eosin). 

Tafel II.  
Fig. 20. Ganglienzelle aus der Calcarina (groBe Pyramide) mit 7 AmyloidkSrper- 

then (Toluidinblau). 
Fig. 21. Ganglienzelle mit 2 AmyloidkSrperchen, die eine sehr deutliche Schichtung 

zeigen (Toluidinblau). 
Fig. 22. GroBe motorische Ganglienzelle aus der substantia reticularis mit 2 Am- 

ploidkSrperchen (Toluidinblau). 
Fig. 23. Gliazellenanh~ufung aus der parietalen Rinde. Einige der Zellen zeigen 

einv st~bohenzellenarfige Form (Toluidinblau). 
Fig. 24. Dasselbe. 
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Fig. 25. 

Fig. 26. 

Fig. 27. 

Fig. 28. 

Fig. 29. 

Fig. 30. 

Fig. 31. 

Fig. 32. 

Fig. 33. 

Fig. 34. 

Fig. 35. 

Fig. 36. 

Fig. 37. 

3 Pyramidenzellen aus dem Parazentrall~ppchen mit sklerotiseher Degene- 
ration und Eosinophilie (Hgmatoxylin-Eosin). 
Ganglienzelle aus dem Thalamus mit 4 AmyloidkSrperchen verschiedener 
GrSi3e (H~ma~oxylin-Eosin). 
a) Gangfienzelle aus den hinteren Vierhiigeln, mit zentraler Chromatolyse 
und exzentrisehem Kern; b) Ganglienzelle aus dem hinteren Vierhiigel, 
mi$ einem Amyloidkiirperchen (Toluidinblau). 
3 stgbchenzellenartige Gliazellen aus der hinteren Zentralwindung (Tolui- 
dinblau). 
Eine fibroblas~hnliehe Stgbchenzelle aus dem Scheitellappen (Toluidin- 
blau). 
Grol3e Ganglienzelle aus der substantia reticularis mit ganz rand- 
stgndigem Kern und grol3em corpus amylaceum (Toluidinblau). 
Kleine granul~re Ganglienzelle aus der hinteren Zentralwindung mit einem 
verhgltnismgBig grol3en AmyloidkSrperchen (Cresylviolett). 
Ganglienzelle aus dem hinteren Vierhiigel mit 4 deutlich sichtbaren Amy- 
loidkSrperehen (Cresylviolett). 
Ganglienzelle aus dem hinteren Vierhiigel mit 4 Amyloidkiirperchen, die 
sehr deutliehe Schichtung zeigen. Eins liegt in dem Protoplasmafortsatz 
(Cresylviolett). 
Ganglienzelle aus der Oblongata mit 2 AmyloidkSrperehen, eins in dem 
Protoplasmafortsatz (Mannsehe Methode). 
Ganglienzelle aus dem Ammonshorn, die 2 neugebildete AmyloidkSrper- 
ehen enth~lt (Toluidinblau). 
Eigentiimliehe verl~ngerte Zellen mit Gitterstruktur des Protoplasmas, die 
in einer Masse yon Abbauprodukten herumliegen (Toluidinblau). 
Mastzellen: ~) aus der Hirnrinde; b) aus der Pia (Toluidinblau). 


