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Die Parkiiisonsclie Epilepsie.
Von J. Lopez Ibor, Institut Cajal, Madrid.

Wir glauben in der Annahme nicht fehlzugehen, daR es sich hier um den ersten
Versuch handelt, dieses klinische Bild getrennt fur sich zu behandeln: es wird ihm gleich-
zeitig der Wert eines autonomen nosologischen Typus beigemessen, und zwar in dhnlicher
Weise wie hei der myoklonischen Epilepsie. In diesem Falle handelt es sich um eine Ver-
bindung der Epilepsie mit dem PARKINSONschen Bilde.

Eine derartige Verbindung wirde schon fruher erwahnt, ohne jedoch dieselbe, wie
in dieser Arbeit, im Anklang an eine chronologische Ordnung auszulegen. Ehe wir jedoch
das Problem eingehender behandeln, erwdhnen wir nachstehend den diese Arbeit ver-

anlassenden Fall:

H. C. Nummer 10'). Psychiatrische Poliklinik der Medizinischen Fakultat. Die Kranke kommt
um 21 VI. 1940 zum ersten Male in die Sprechstunde. Nachforschungen in der Familie: Uber die
GroReltern konnte nichts in Erfahrung gebracht werden; der Vater starb an einer Kehlkopftuberkulose
im Alter von 33 Jahren; die Mutter ist ebenfalls tot. Sie litt an derselben Krankheit wie ihre Tochter,
(L h. an Anfallen, wurde im Verlaufe derselben ohnméchtig, befand sich in einer Art Krampfzustand,
ohne dal} jedoch Konvulsionen beobachtet worden waren. Wahrend der letzten 9 Lebensjahre war
sie ebenso gelahmt wie die Tochter. — Unsere Kranke ist die vierte unter funf Geschwistern. Die
zuerst geborene Schwester starb im Alter von 23 Jahren an galoppierender Schwindsucht; die zweite
und dritte (Zwillinge) starben infolge einer Pockeninfektion im Alter von 6 Jahren und der Bruder
an den Folgen eines Katarrhs im Alter von 15 Monaten. — Unsere Kranke hatte keine Kinder, sondern
nur eine Fehlgeburt nach 3 Monaten. Ihr sind keinerlei Anormalitdten weder unter den Geschwistern
ihrer Eltern noch unter den Vettern bekannt.

Personliche Vorgeschichte: Die Kranke litt im Alter von 6 Jahren an Masern, 2 Jahre spater
an Pocken und im Alter von 22 Jahren an einem nur wenige Tage dauernden Katarrh.

Nahere Angaben Uber die gegenwartige Krankheit: Vom 7. Lebensjahre an traten sich durch Be-
wuBtlosigkeit, konsekutive Amnesie und Ohrensausen kennzeichnende Anfélle auf; sofort anschlieRend
daran bemerkte sie, ,wie wenn vom Magen aus eine Art Angstzustand heraufsteigen wirde“ und gleich
darauf wurde sie ohnméchtig. Die Anfélle dauerten kurze Zeit, ohne daB jedoch im Verlaufe derselben
Konvulsionen aufgetreten waren. Die Hande verloren ihre Beweglichkeit und die Kranke verfiel in einen
Rigor. Alle Personen, welche Gelegenheit hatten, den Anfallen beizuwohnen, &ufRerten sich in der-
selben Weise. Anfanglich stellten sich die Anfalle nur jeden 5. oder 6. Tag ein, doch anschlieRend
daran wurden sie immer seltener und pflegten nur noch einmal im Monat oder noch spater aufzutreten;
dann kam es nur noch einmal im Jahre zu einem Anfall und schliellich verschwanden dieselben voll-
standig vor ungefahr Il Jahren (d. h. als die Kranke 43 Jahre alt war). 13 Jahre spater traten die
gegenwartigen Stoérungen auf. Das erste Symptom war ein Kribbeln in der linken Hand; kurze Zeit
darauf machte sich das Kribbeln auch am rechten Bein bemerkbar und anschlieRend daran setzte auch
ein Rigor der rechten Hand ein. Auf das Kribbeln und den Rigor folgten Zitterzustédnde in derselben
Reihenfolge. Es handelt sich hier um ein feines fortgesetztes Zittern, welches sich bei Erregungszu-
standen der Kranken sehr steigert. Nachts verschwindet jedoch diese Erscheinung, sowie die Kranke
im Bett liegt, ,insbesondere, wenn sie die Augen geschlossen hat“. Es besteht eine maRige Speichel-

hypersekretion.



Untersuchring: Hirnnerven ohne pathologischen Befund. Die Pupillen reaktionieren gut gegen
das Licht und Konvergenz. Bei der Augenmotilitit besteht kein Defizit; nicht Geschmacks- oder Ge
ruchsstérungen. Die Speichelabsonderung ist betrachtlich. — Der ganze Korper ist gekrimmt. B
besteht eine Hypertonie der vier Extremitaten extrapyramidalen Typs. Das ganze Syndrom erscheint
auf der linken Seite etwas ausgesprochener. Die Hand befindet sich in Beugestellung, und zwar in der
bei der Parkinsonschen Krankheit bekannten typischen Stellung. In den oberen Extremitéten bestehen
Zitterzustéande und die Hande bewegen sich in eigentimlicher Weise, wie wenn sie Pillen drehen wirden.
Das Zittern weist eine Frequenz von 7—8 Bewegungen pro Sekunde auf. Die Kranke ist gekrimmt,
wie schon oben erwdhnt, und zwar weist sie die typische Starrheit, einen Spannungszustand in den
Beugemusk'eln der Beine und Akinesis auf. Es bestehen keinerlei Sprachstérungen noch Wiederholungen.
Die Aussprache ist jedoch monoton, die Stimme weist wenig Intensitat auf und macht den Eindruck
eines Murmelns. — Es bestehen keinerlei Stérungen pyramidalen Typs, es ist keinerlei Exaltation der
Eigenrefiexe, weder das Babinskische Zeichen noch irgend etwas Ahnliches zu beobachten; cs bestehen
keine objektiven Sensibilitatsstérungen noch cerebellar Zeichen. Die wéahrend der Anamnesis beschrie-
benen Paréasthesien werden von der Kranken jetzt nicht bemerkt. — Das Gesicht ist nicht aufgedunsen,
wahrend die Facies ebensowenig einen maskenahnlichen Eindruck wie die Parkinsonschen postencepha-
litischen Kranken hervorrufen. Die mimischen Stirn- und Mundfalten sind gut erhalten; es wird keinerlei
aullergewdhnliche SchweiRabsonderung oder sonst etwas Besonderes bei derselben beobachtet. In den
sonstigen Systemen besteht keinerlei Stérung. Der Puls ist regelmé&Rig und rhythmisch, bei (88 Puls-
schlagen. Die Herzténe sind rein. Die Kranke magerte im Verlaufe eines Jahres ziemlich ab. De
Krankheit ist derartig fortgeschritten, daf es sich der Meinung der Krankenschwester nach um eiren
Invaliden handelt; die Kranke kann das Asyl, in dem sie untergebracht ist, nicht verlassen. Wahrend
dieser Zeit machten sich weder psychopathische Stérungen, Halluzinationen, noch sonstige Anomalien
bemerkbar. Die Kranke ist weder reizbar noch empfindlich. Friuher hatte sie ein Interesse an ihrer
Wiederherstellung, wahrend ihr diese jetzt gleichgultig ist. Sie glaubte, durch elektrische Stréme ge-
heilt werden zu kdnnen. Seit einem Jahre machen sich augenscheinliche Anzeichen einer psychischen
Dekadenz bemerkbar. Die Kranke leidet an Gedachtnisschwéche und interessiert sich immer weniger
far ihre Umgebung. Hier handelt es sich also um eine durch eine erste Phase sich charakterisierende Krank-
heit, wahrend welcher epileptische Anfalle extrapyramidalen Typs in Erscheinung treten. Es werden keiner-
lei Konvulsionen beobachtet, nur besteht eine allgemeine, den ganzen Koérper umfassende Hypertonie. Die
Kranke wird ohnméachtig, sturzt auf den Boden. In der zweiten Phase verschwinden die Anfalle vollsténdig
und im AnschluR daran macht sich ein Parkinsonsches Syndrom bemerkbar.

Die Verbindung zwischen dem PARKINSONSchen Syndrom und den epileptischen An-
fallen wurde schon von verschiedenen Forschern beobachtet und beschrieben (Steck.
Urechia, Eleckes, Yakovlev). Courtois, welcher derartige Félle eingehend studierte
(einige dieser Arbeiten wurden zusammen mit Toulouse, Male und Szumlanskei ver-
offentlicht), nannte dieselben ,,syndrome comicio-paricinsonien”. Dieser Forscher ist der
Ansicht, dalR die Kranken in ihrer Kindheit an einer durch einen Geburtstraumatismus
hervorgerufenen Encephalopathia littenl, wodurch eine tiefgehende Geistesschwache, epi-
leptische Krisen und spéater eine allgemeine Kontraktur extrapyramidalen Typs hervor-
gerufen werden.

Bei den CouRTOisschen Fallen pflegen die Anfalle atypischer Natur zu sein und werden
im allgemeinen von Krisenzustanden, bei welchen die tonischen Krisen Uberwiegen, be
gleitet; doch kommen auch Krisen ohne tonische oder klonische Konvulsionen vor. Wie
wir schon weiter oben gesehen haben, charakterisieren sich diese Krisen durch die extra-
pyramidale Epilepsie.

Bei den CouRTOisschen Fallen fallt die suspendierende Wirkung der Parkinsonsclidi
Steifheit im Verlaufe der Krisen auf. Bei drei dieser Falle (1V, VII, VII) ist der Ruck-

gang der Anféalle bemerkenswert. Bei anderen vier (I, 111, VI, I1X) verschwanden die
Krisen vollstandig.

D’Abundo teilte im Jahre 1925 drei Falle von epileptischen Krisen mit, welche nach
Erscheinung choreatischer Symptome verschwanden, und unterstrich, dall die infantile
cerebrale Hemiplegie mit Chorea von keiner Epilepsie begleitet ist. In einem andern Falle
handelte es sich um einen in einen Parkinsonsehen Kranken sich umwandelnden
Patienten und der Autor bemerkt hierzu, dafl nur kurze tonische Anfélle auftreten und dai
die Rigiditat des Pallidum dieser Modifikation der Konvulsion nicht ferne steht. Auch

1 Hieraus geht hervor, dal? auch Courtois nicht an eine letargische Encephalitis denkt.
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Urechia und Michalescu bemerken das Verschwinden der Krisen bei einem sich in
einen PARKINSONschen Kranken verwandelnden Epileptiker.

Yakovlev macht dieselbe Bemerkung bei einem Encephalitiker; bei einem anderen
sind die Anféalle ebenfalls zeitlich bedeutend getrennt. Bei zwei weiteren Epileptikern sind
die Krisen nach ihrem Auftreten schwacher, in einem Falle handelt es sich um eine Para-
lysis agitans, wieder in einem anderen werden extrapyramidale Erscheinungen beobachtet.
Auf diese Weise gibt der Verfasser zu, dall beim Verschwinden des Rigors die Potenz der
subcorticalen Zentren zurickgeht und die konvulsive Kapazitat des zentralen Nerven-
systems geschwécht wird.

Im Jahr 1925 veroffentlichte Urechia, zusammen mit Elekes und Michalescu
die bei einem chronischen Epileptiker gemachten Beobachtungen. Derselbe zeigte das
Bild einer typischen Paralysis agitans, und zwar wenige Jahre vor seinem Tode. Die
epileptischen Anféalle horten beim Erscheinen des erwdahnten Syndroms vollstandig auf.

Nach der angegebenen Arbeit stellten Y akovlev und Hodskins jene Falle mit anderen
unter dem Titel ,neurosomatic Deterioration ' der Epilepsie zusammen. Nach dieser
Einteilung umfalt die Zusammenstellung neun ziemlich a&hnliche Falle. Bei allen fallt
auf, daR nach den epileptischen Anféllen das PARKINSONsche Syndrom folgt. Ebenfalls
handelt es sich um eine beinahe immer wieder zu beobachtende Tatsache, dalR beim Er-
scheinen des erwdhnten Syndroms die Anfalle entweder ganz oder aber beinahe vollstandig
verschwinden. Diese Autoren legen dies als das Anzeichen einer somatischen Deterio-
ration aus. Deshalb finden wir sie in der Gruppe derjenigen Kranken, bei welchen in-
folge der epileptischen Anféalle pyramidale Zeichen oder aber andere Typen in Erschei-
nung treten.

Dieses Problem der an die Epilepsie sich anschlieBenden Symptome oder Zeichen hat
in den letzten Jahren eine groRe Bedeutung erhalten. Knapp hat hiertber eine sehr inter-
essante Arbeit verdffentlicht und in einer meiner Arbeiten kann man hiertber auch eine
Anmerkung finden. In der Tat, selbst die Dementia, und ohne andere neurologische
Zeichen Uberhaupt zu erwahnen, wird als ein nach den Anfallen sich einstellender Folge-
zustand bezeichnet. Jedoch nicht als direkter Folgezustand des epileptischen Anfalls, in-
folge der residualen L&sion, welche die Blutgefallspasmen oder aber die cerebrale Anorexia
verursachen kénnen, sondern als indirekte Folgezustande, welche durch den Mechanismus
der im Verlaufe der StlUrze verursachten Kontusionen hervorgerufen werden.

In unserem Falle handelt es sich jedoch nicht um die Mitwirkung dieser Mechanismen.
Bei den Anfallen der Kranken traten kaum Stirze auf (wenn wir annehmen, dal} hierin
die Ursache zu suchen ist, wie erklart es sich dann, da3 keine pyramidalen Symptome zu
finden sind ?). Gerade ein langer Zeitraum, wahrend welchem keinerlei Anfalle auftreten,
ist die Ursache des extrapyramidalen Syndroms. Diese Kette von Tatsachen erscheint
deshalb augenscheinlich:

a) Verbindung eines epileptischen Syndroms mit einem PARKiINSONschen Syndrom.
b) Auftreten eines Parkinsonismus scheint die Epilepsie zu bremsen.

In unserem Falle kommen zu diesen beiden Tatsachen noch zwei weitere und nicht
weniger wichtige hinzu:

c) Es handelt sich um eine Erbkrankheit.

d) Bei der Kranken besteht eine in Erscheinung getretene vierte Phase der organischen
und psychischen Dekadenz.

In Anbetracht dieser Tatsachen erscheint unser Versuch berechtigt. Tatsachlich
handelt es sich um eine Spezialform einer extrapyramidalen Epilepsie, welche der myo-
klonischen Epilepsie von Unverricht-lundborg sehr &ahnlich ist.

Es handelt sich um nachstehend angefihrte Analogien:
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Parkinsonsche Epilepsie. Myoklonische Epilepsie von Unverrieht-Lundborg,
Vererbbar. Vererbbar.
1. Phase: Tonische Anfalle. Oft tonische Anfalle (psychotonische Reaktionen
GALANTS).
2. Phase: des die Epilepsie bremsenden Parkinso- Myoklonien, welche die Epilepsie bremsen.
nismus.
3. Phase: Vegetative Kachexie ? Vegetative Kachexie ?

Tatsachlich handelt es sich bei dieser dritten Phase nicht nur um einen regelrechten
Dekadenzprozel3, sondern ebenfalls um ein derartig ausgesprochenes, allgemeines psychi-
sches Defizit, daR Lundborg von einer ,myoklonischen Demenzlspricht. Bei unserem
Falle befindet sich ein derartiger Prozeld der psychischen Dekadenz im Anfangsstadium,
welcher den Ausdruck einer fruhzeitigen Veralterung seines psychischen Lebens annimmt,
jedoch gleichzeitig mit einer sehr ausgesprochenen charakteristischen Abwesenheit der
Initiative kombiniert ist.

In einigen Fallen konnte man das Problem dahingehend untersuchen, ob nicht etwa
eine lethargische Encephalitis die Ursache des Syndroms darstellen kénnte. In unserem
Falle besteht wegen der nachstehend angefuhrten Grinde Kkeinerlei Problem, 1. weil
die Encephalitis nicht in der Anamnese vorhanden ist und 2. weil die Vererbung der
Krankheit festgestellt ist, denn wie wir oben gesehen haben, litt auch die Mutter an der-
selben. ..

Im allgemeinen ist es auBerordentlich selten, dafl sich epileptische Anfalle nach einer
lethargischen Encephalitis einstellem. Stern nimmt an, dal Wimmer 1) Falle mit gene-
ralisierten Anféallen, und Margilie 3 mit histologischer Kontrolle beschreiben konnte.
Unter den 800 Fallen des von Goéttingen behandelten Materials befanden sich nur drei,
bei welchen epileptische Anfalle auftraten, und unter diesen bestand bei einem eine schwere
erbliche epileptische Belastung und der andere stammte von einem an Lues leidenden
Vater. Die bei diesen Féllen beobachteten Anfélle waren mit denjenigen der genuinen
Epilepsie identisch: generalisierte Anfalle, Dammer- und Abwesenheitszustidnde, Launen-
haftigkeit. In einem Falle wurde auch eine leichte Dementia, Aufdringlichkeit, Liebens-
wirdigkeit usw. beobachtet. Mohr findet unter 150 chronischen Encephalitikern nur
zwei mit Epilepsie, von welchen der eine unter einer schweren erblichen Belastung leidet,
und W. Lange unter 150 Fallen nur einen einzigen Patienten dieser Art. Doch viel inter-
essanter ist die umgekehrte Beobachtung. Unter den 800 Kranken des von Stern be-
handelten Materials waren 8 Epileptiker, ehe sie an der Krankheit litten. In den meisten
Fallen wird die Epilepsie durch die Encephalitis nicht beeinflut mul in einem Falle erhthte
sich die Zahl der Anféalle und der Kranke reaktionierte infolge seines epileptischen Charak-
ters in unangenehmer Weise auf die pseudo-neurasthenischen Beschwerden.

Infolgedessen befinden wir uns in Gegensatz zu dem ,,syndrome comicio-parkinsonien”
und zu unserer Parkinsonsehen Epilepsie. Die Entwicklung einer Encephalitis schrankt
in keiner Weise die Evolution einer bestehenden Epilepsie ein. Aus diesem Grunde be-
steht unserer Ansicht nach kein Zweifel dartber, dal} die dreiphasige Evolution der Krank-
heit von einem inneren Gesetz abhangt, und zwar in ahnlicher Weise wie bei der myoklo-
nischen Epilepsie.

Bei den unter der Bezeichnung ,syndrome comicio-parkinsonien* beschriebenen
Fallen befinden sich wahrscheinlich auch einige, welche unserem eigenen Falle ahnlich sind,
welche jedoch auf eine andere Art und Weise ausgelegt wurden. Bei den CouRTOissehen
Fallen finden wir keinerlei sich auf die Vererbung beziehenden Angaben und bei vielen
ist der EinfluB der exogenen Faktoren nicht sehr Kklar.

Wir mussen diesen letzten Punkt noch etwas ndher behandeln. Was sich wahrend
der akinetischen Phase abspielt, ist in klinischer Hinsicht mehr eine ParkiNSONsche
Krankheit als ein Parkinsonismus. Ohne weiter auf die differentialen Charaktere einzu-
gehen, genugt die Angabe der pillendrehenden Bewegung, welche nach Gamper das
wichtigste Zeichen der PARKINSONSchen Krankheit gegenuber dem Parkinsonismus darstellt.
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Kraue versucht in einem vor kurzem verdffentlichten Studium die zwischen beiden Krank-
heiten bestehenden Unterschiede aus der Welt zu schaffen und bezieht beide auf dasselbe
nigrale Syndrom. Derselbe Verfasser gibt jedoch die fir andere Forscher so augenschein-
liche Mdéglichkeit zu, dall das nigrale Syndrom auf einer erblichen Belastung beruht.

In einem Falle eines ,syndrome comicio-parkinsonien“, bei welchem eine Nekropsie
(lurchgefuhrt wurde, fand Courtois eine diffuse eprtieale Sklerose mit entzindlichen
Lasionen, welche die Gegend der basalen Ganglien interessierte. Er schlol3 daraus, dal
das Syndrom in einigen Féallen auf eine alte Encephalitis zurickzufihren ist, Ohne diese
Mdoglichkeit zurickzuweisen, belegen die KLAUEsche Arbeit, sowie die Bemerkungen
Spatzs, wie schwierig es ist, um nicht zu sagen unmaglich, die pathologisch-anatomische
Trennung zwischen dem post-enceplmlitischen Parkinsonismus und der Paralysis agitans
(lurchzufihren. Die unitdre These K laues, mag sie auch noch so radikal erscheinen,
beweist uns das Bestehen grofRer Schwierigkeiten, um eine Unterscheidung durchzufihren.
Bei dem Falle von Urechia und Michaelescu handelte es sich um degenerative Lasionen,
welche das Pallidum sowie die Substantia nigra interessierten und welche in den anderen
basalen Ganglien weniger ausgesprochen waren.

Da bei unserem Falle die pathologische Anatomie fehlt, ist es natirlich, dal wir auf
ein grundlegendes Element bezuglich der Auslegung des klinischen Bildes verzichten
missen, und gerade aus diesem Grunde wagen wir es nicht, denselben gegenwartig anders
als einen Typ zu beschreiben. Immerhin erscheint es sehr wahrscheinlich, dall diese
I'VRKINSONsche Epilepsie sich mehr heraussteilen und abzeichnen kann, wenn dieselbe
ihre pathologisch-anatomische Bestatigung zusammen mit der myoklonischen Epilepsie
findet. Bei dieser beschranken sich die beschriebenen Lasionen nicht nur auf die Rinde,
den N. dentatus und den Thalamus, sondern dehnen sich auch auf die Substantia nigra
aus (Ostertag, Bellavits).

Wir diurfen jedoch nicht vergessen, dall die myoklonische Epilepsie heute als eine
sgeschlossene Krankheitseinheit® (Stern) und nicht nur aus anatomischen, sondern auch
aus den Erbgang interessierenden Grinden betrachtet wird. Schon Umverricht gab das
familienweise Bestehen der Krankheit an und wenn derselben spater der Name dieses
Verfassers beigefigt wurde, so ist dies auf die von ihm verdffentlichte Beschreibung einer
schwedischen Familie, bei welcher die Krankheit mit einer aul3erordentlichen Hé&aufigkeit
auftrat, zuriuckzufihren.

Zusammenfassung.

Es wird die Verbindung einer extrapyramidalen Epilepsie mit einem Parkinsonsehen
Bild beschrieben, welches sich nach dem Aufhéren der Anfalle entwickelte. Es handelt
sich um eine Erbkrankheit. Am Schlul3 stellt sich eine mentale und vegetative Dekadenz
ein. Es wird angegeben, dall die Reihenfolge der in Erscheinung tretenden Zeichen bei
dein von Courtois angegebenen ,syndrome comicio-parkinsonien* ebenfalls beobachtet
wurde. Es wird die Mdglichkeit erwahnt, dal wir uns hier in Gegenwart eines auto-
nomen klinischen Typs befinden, welcher dem der myoklonischen Epilepsie ahnlich ist.
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