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Zur diffusen Hirn-Riickenmarksklerose im Kindesalter.
Von

Dr. Walther Haberfeld und Dr. Fritz Spieler.
(Mit 3 Abbildungen.)

Sklerosierende Prozesse des Zentralnervensystems spielen in der
Neuropathologie des Kindesalters eine wichtige Rolle, die sich ans der
seigentiimlichen Neigung® des kindlichen Zentralnervensystems erklért,
,auf Krankheitsprozesse mit einer Sklerosierung zu reagieren® (Zap-
pert). Thre Atiologie und Pathogenese, daher anch ihre nosologische
Bedeutung kann eine ganz verschiedenartige sein und ist noch viel-
fach dunkel und strittig. Aber auch thre pathologische Anatomie, die
noch am ehesten eine gewisse Zusammengehorigkeit dieser Prozesse
bedingt, weist noch manche Unklarheiten, manche Liicken auf. Um
50 notwendiger erscheint das eingehende Studium dieser Krankheits-
prozesse, das wohl nur an der Hand geeigneter, besonders typischer
und trotz nosologischer Verschiedenheiten unter einander vergleich-
barer Fille Erfolg verspricht.

‘Wir batten im Karolinen-Kinderspital Gelegenheit, zwei sol-
cher Fille klinisch zu beobachten und pathologisch-anatomisch genan
zu untersuchen, und glauben, dass dieselben nach beiden Richtungen
hin gentigend interessantes Material bieten, um aug ihrer eingehenden
Besprechung vielleicht einiges zur Klirung der angedeuteten Streit-
fragen beizutragen.

Der erste der beiden Fille stellt ein klassisches Beispiel jener
Erkrankung dar, die heute dank den Arbeiten Heubners, v. Striim-
pells, H. Weiss’, v. Frankl-Hochwarts u. a. unter dem Namen
diffuse Hirn-Riickenmarksklerose ein, wenigstens klinisch, ziem-
lich gut charakterisiertes Krankheitshild représentiert. Der Fall ist
wertvoll nicht nur durch seinen ganz besonders typischen und gut
ausgeprigten klinischen Symptomenkomplex, sondern auch durch die
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selten reichliche Ausbeute ausgedehntester und hochgradigster histo-
logischer Verinderungen.

Der 2. Fall ist nosologisch von dem ersten sicherlich grundver-
schieden, trotzdem auch hier die Obduktion — wenigstens makrosko-
pisch und physikalisch — den Befund einer diffusen Hirnsklerose er-
gab. Es handelt sich hier eigentlich um einen zuofilligen Befund ge-
legentlich der Obduktion eines hereditir-luetischen Idioten. Sklerosie-
rende Prozesse sind nun allerdings kein ungewohnlicher Befund in
Idiotengehirnen. Allein in unserem Falle entsprachen die kaum nen-
nenswerten histologischen Hirnverdnderungen ganz und gar nicht dem
makroskopiseh als diffuse Sklerose imponierenden Obduktionsbild und
diesbeztiglich besteht wohl eine gewisse nichf uninteressante Analogie
zu den negativen Obduktionsbefunden bei der Pseudosklerose
(Westphal). :

‘Wir wollen zunichst die Krankengeschichten, Obduktions- und
histologischen Befunde der beiden Fille wiedergeben, um dieselben
dann nochmals kurz zusammenzufassen und eingehender zu besprechen.

Fall 1. Rudolf M., 7 Jahre alt, aufgenommen am 7. November 1908,
gestorben am 81. Mai 1909.

Die Anamnese vom 7. XI. 1908 ergibt: Pat. ist das siebente von
11 Kindern. Die Eltern sind nach ihrer Angabe vollsommen gesund,
negieren Potus und Nikotinabusus, sowie Lues. Von den 10 Geschwistern
des Pat. starben 3, und zwar das erste Kind im Alter von 8 Tagen unter
Konvulsionen (,Fraisen®), das zweite mit 81, Jahren an einer — der des
Pat. angeblich ganz dhnlich verlaufenen — Krankheit, das dritte
Kind im Alter von 10 Monaten an Pnesmonie nach Masern. Vor ca. 8 Jahren
erkrankten 4 Geschwister des Pat. ziemlich gleichzeitig an Alopecia
areata, derzufolge eines dieser Geschwister (ein 12jihr. Madehen) noch
gegenwartig fast vollkommen kahl ist. Die beiden letzten Gravidititen
(die 12. und 18.) der Mutter des Pat. endeten mit Aboritus. Das Kind
einer Schwester der Mutter soll schwachsinnig sein. Sonst angeblich
keine Nervenkrankheiten in der Familie. — Nach Angabe der Mutter er-
folgte die Geburt des Patienten selbst vollstindig normal, sie stillte ihn
durch 9 Monate; mit elf Monaten lernte er gehen, desgleichen rechtzeitig
sprechen; im Alter von 4 Wochen machte das Kind angeblich eine Lungen-
entziindung dureh, mit 8 Jahren Varicellen, mit 6 Jahren Parotitis epidemica
und Morbillen mit konsecutivem, 6 Wochen anhaltendem ,Lungenkatarrh.
Seither, bis Ostern vorigen Jahres, angeblich vollstindig gesund, sowohl
geistig als kdorperlich durchaus normal. Um die genannte Zeit stellten
sich zunichst 6 Wochen lang anhaltende Augenmuskel- und Sehstorungen
bei dem Kinde ein (auf seinem Wege befindliche Gegenstinde bemerkte
er erst im letzten Moment). Gleichzeitig litt er, namentlich des Nachts,
an haufigen von allgemeinen Schweissaushritchen begleiteten Kopfschmerzen;
er wurde auffallend ruhig und teilnahmslos, spielte nicht mehr wie
vordem, sprach immer weniger. Namentlich in der Schule, wo er frither
recht gute Fortschritte gemacht hatte, war das Nachlassen seiner Auf-
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merksamkeit und seiner geistigen Fahigkeiten besonders auffallig. Vier
Monate spiter begannen sich Gehstérungen einzustellen; der Knabe
ging zunichst immer auf den Fussspitzen unter Nachschleifen des Schwung-
beines, und innerhalb weiterer 5 Wochen verschlimmerte sich sein Zustand
derart, dass er schliesslich weder gehen noch sitzen konnte. Seither liegt
Pat. mit stets abnehmender aktiver Beweglichkeit zu Bette, lasst Stuhl
und Urin unter sich, hat ganz zu sprechen aufgehort, verschluckt
sich sehr oft beim Trinken, und die Speisen miissen ihm bei der Nahrungs-
aufnahme bis in den Rachen vorgeschoben werden. — Seit 3 Wochen
leidet er an anscheinend sehr schmerzhaften, von durchdringendem Schreien
und intensiver Gesichtsréte begleiteten allgemeinen Streckkrampfen, die
sich 1—2mal tiglich, meist nachts, einstellen; seinen Angehérigen fiel
bei ibm eine betrichtliche Zunahme des Schidelumfanges auf.

Aus dem Status praesens bei der am 7. November 1908 erfolgten
Spitalaufnabme des Patienten sei Folgendes hervorgehoben:

Fir sein Alter grosser, gut genahrter uid — entwickelter Knabe. Haut
ziemlich dunkel pigmentiert. Starke universelle Schweisse, Dermographie,
keine Odeme, geringe Cyanose der Wangen und Lippen. Der Knochenbau
zeigt geringe Zeichen einer tberstandenen Rachitis. Keine auffallenden
Drisenschwellungen, Temperatur 37,4—88,3 9 Puls 124, Pulswelle ziem-
lich niedrig, Spannung subnormal, Respiration 32, etwas schnarchend,
mit Zuhilfenahme der Auxilirmuskeln und Hebung des ganzen Thorax.

Schidel mesocephal, symmetrisch, Tubera parietalia etwas vorgewolbt,
ausgeprigte Hinterhauptsstufe. Schadelknochen hart, Nihte geschlossen.
Nirgends Druck- und Klopfschmerzhaftigkeit des Schideldaches; Gesicht
normal geformt, Gaumen von normaler Wélbung, Ohren gross, symmetrisch.
Schwere Zahnkaries und fotide Stomatitis.

Herz, Lunge und Abdominalorgane bis auf die Erscheinungen einer
diffusen Bronchitis ohne Besonderheiten,

Pupillen exzentrisch, oval, mit vertikalem Lingsdurchmesser, die
linke etwas weiter als die rechte, wenig ausgiebig und trage auf Licht
reagierend. Konsensuelle Pupillenreaktion vorhanden. Sympathische Re-
aktion wenig ausgepriigt. Augenbewegungen nach allen Richtungen frei,
teilweise dissoziiert. Kein Nystagmus. Fundus normal.

Facialis. Geringe Parese des rechten Mundfacialis. Die Zunge
liegt symmetrisch in der Mundhohle, zeigt keine Atrophie, kein Zittern.
Patient kann die Zunge rollen, aber nicht vorstrecken. Patient ldsst
zwischen die Lippen gebrachte Nahrungsbissen durch schnappende Be-
wegungen in den Mund hineinfallen, wobei die Zunge doch ein wenig fiber
die Zahnreihe vorgeschoben wird. Rachenreflex fehlend. Sonst im Be-
reiche der Hirnnerven nichts Abnormes.

Obere Extremitidten: Stark hypertonisch. Aktiv werden Be-
wegungen in allen Gelenken ausgefithrt, jedoch ungeschickt und mit wenig
Kraft; bei passiven Bewegungen zunehmender spastischer Widerstand. Bei
Greifbewegungen tritt hochgradige Ataxie und ein gegen Ende der ge-
wollten Bewegungen immer intensiver werdender Tremor (Intentions-
tremor) zutage.

Untere Extremitaten: Andauernd in hochgradig spastischer
Streckstellung, die grosse Zehe fortwihrend hyperextendiert; die nur
ausserst selten ausgefithrten aktiven Bewegungen der unteren Extremititen
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geschehen ruckweise und ausfahrend, gegen passive DBewegungen zu-
nehmend spastischer Widerstand, der sehr schwer zu #berwinden ist
(schwerer als an den oberen Extremititen),

Muskelvolumen am ganzen Korper etwas reduziert, doch nirgends
Atrophien. Erhohte mechanische Muskelerregbarkeit (Auftreten idiomus-
kuljrer Wilste bei Beklopfen der Muskeln). — Sensibilitat: Schmerz-
empfindlichkeit @iberall vorhanden, aber deutlich verlangsamt und herab-
gesetzt; auf intensives Kneifen, Stechen und dgl. reagiert Patient mit
verspéiteten, langsamen Abwehrbewegungen. Grober Temperatursinn
scheint vorhanden. Die idbrigen Sensibilititsqualititen nicht prafbar.

Reflexe: Samtliche Sehnen- und Periostreflexe an den Extremititen
beiderseits hochgradig gesteigert; Patellar- und Fussklonus beider-
seits; Babinski beiderseits von den verschiedensten Hautstellen der
Unterschenkel und Fiisse sehr leicht auslgsbar.

Psyche und Motilitit:

Hochgradige Apathie mit teilweise hochgradiger Rejzbarkeit wechselnd,
vollkommene Aphasie, geringe Reaktion auf intensive Schall- und Gesichts-
eindriicke; bloss hier und da Spuren psychischer Teilnahme an den Vor-
gingen in der Umgebung. Patient liegt meist in Riickenlage, macht aktiv
nur wenig Bewegungen, hebt hie und da den Kopf und fahrt mitunter
durch Spasmen stark gehemmte, ruckweise vor sich gehende Bewegungen der
Extremititen aus; er macht hiufig spontan Kau- und Schluckbewegungen
und muss geradezu gefiittert werden, was bei dem langsamen Ablauf seines
Kau- und Schluckaktes stets viel Zeit in Anspruch nimmt. Kein Regur-
gitieren der Speisen durch die Nase. Pat. kann weder sitzen noch stehen
oder gehen; bei dem Versuche, ihn aufzustellen, gelangen die Fiisse in hoch-
gradige Equinovarusstellung unter Uberkreuzen der Beine., Patient ldsst
Stuhl und Urin unter sich, letzteren in hiufigen, kleinen Miktionen, kein
Harntriufeln,

Die Lumbalpunktion ergibt unter missigem Drucke eine wasser-
klare Fluassigkeit, in der mikroskopisch fast gar keine Zellen nachweisbar
sind. Pirquetsche Cutanreaktion stark positiv. )

Wassermannsche Serumreaktion auf Lues beim Patienten selbst
sowie bei seiner Mutter absolut negativ.

Die Rontgenuntersuchung des Schidels (Doc. Schiiller) ergibt
ein in toto ziemlich dinnes Cranium, aber keine Symptome von Druck-
steigerung, —

Decursus morbi. 9. Nov. 1908. Hiufige Krampfanfialle von
ca. 5 Minuten langer Dauer, Beginn derselben mit lautem, durchdringen-
dem Schreien, intensiver Gesichtsrote, darnach hochgradige tonische Krimpfe
der gesamten Korpermuskulatur (ihnlich einem Tetanus!), gegen Ende
der Streckkriampfe Schiittelbewegungen in allen Extremitéiten.

13. Nov. Anfille von stundenlangem unartikulierten Schreien; auf
Fragen deutet Patient heftigen Kopfschmerz an. — Bei dem Vorsprechen
verschiedener Taufnamen nickt Patient; er lichelt, wenn sein Namen ge-
nannt wird. Es gelingt durch Vorzeigen von Gegenstinden Ausserungen
des Verstindnisses bei ihm hervorzurufen, XEr sucht sich hier und da
durch Geberden verstdndlich zu machen. Die Erwihnung seiner Mutter
ruft bei ihm Weinen hervor; @iberhaupt wird er nach kurzem misslaunig,
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wenn er sieht, dass er trotz gewaltsamer Anstrengung nicht imstande ist,
Worte hervorzubringen.

3. Dez. Zunehmender psychischer Verfall; vollstindige Apathie, fast
vollkommen negatives Verhalten gegen Licht- und Schalleindriicke; auf
Fragen sind keine Zeichen von Verstindnis zu erzielen. Nahrungsaufnahme
und Schlucken noch mehr erschwert; hochgradige Abmagerung; Krampfe
treten nicht auf. Meist passive Rickenlage mit maximal extendierten und
adduzierten Oberarmen, gebeugten Ellenbogen, die Héinde zur Faust geballt.

20. Dez. Wiederum Anfalle von stundenlangem Schreien. Korper-
gewicht 17 kg gegentiber 20 kg bei der Aufnahme. Rasches Fortschreiten
des korperlichen und geistigen Verfalles, so dass der Zustand des Patienten
bei seiner Vorstellung in der pidiatrischen Sektion der Gesellschaft

Fig. 1.
R. M., 7 Jahre alt. Diffuse Hirn-Riickenmarksklerose.

furinnere Medizin und Kinderheilkunde am 18. Februar 1909 von Dr.
Spieler folgendermassen beschrieben werden konnte (vgl. Fig. 1. Photo-
graphie).

Der hochgradig abgemagerte Knabe mit dem typischen, eigentfimlich
starren Gesichtsausdruck und hydrocephalem Schidel bietet gegenwartig
das Bild schwersten psychischen Verfalles mit fast vollstindiger Aus-
schaltung der Sinnenwelt. Er ist vollkommen aphasisch und liegt regungs-
los in eigentéimlicher Kontrakturstellung — meist in Seitenlage —, die
oberen KExtremitaten an den Thorax gepresst, in den Ellbogengelenken
spitzwinklig gebeugt, die Vorderarme promiert, die Hande fast maximal
dorsalflektiert, zur Faust geballt, die Daumen krampfhaft eingeschlagen,
die unteren Extremititen in Huft- und Kniegelenken spitzwinkelig gebeugt
und adduziert, die Fisse extrem plantarflektiert und supiniert, die grossen
Zehen im Metatarsophalangealgelenk bis zur Subluxation hyperextendiert.
Die Muskulatur zeigt schon in Ruhelage einen betrachtlichen Rigor, der
durch jeden passiven Bewegungsversuch zu hochgradigen Spasmen gesteigert
wird. Wiahrend die tibrigen Sinnesreize (intensive Licht-, Schall-, Geruchs-
eindriicke etc.) beim Pat. keinerlei Reaktion mehr auszulosen vermdgen,
ist Schmerzempfindlichkeit noch vorhanden, wenn auch sehr verlangsamt.
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Auf intensives Kneifen, Stechen u. dgl. reagiert er — wenn auch mit stark
verspateter Reizleitung —— durch ein langsam ansteigendes und ebenso
trige und langsam ablaufendes, intensives' Grimassieren, das von einem
durchdrmgenden lang gezogenen Briillen begleitet ist. .

Von jetzt ab macht der korperliche Verfall und die Abmagelung des
Pat. (bis auf 18 kg!) immer raschere Fortschritte. Noch immer zeitweise
unartikuliertes, lang anhaltendes Briillen, zeitweise heftige Schiittelbewegungen
besonders im linken Arm,

Schliesslich vom 22. Mai 1909 ab noch rapiderer Krifteverfall, schwere
Stomatitis, multiple lobulir-pneumonische Herde, hohes Fieber, Unter
diesen Erscheinungen tritt am 81. Mai 1909 der Exitus letalis ein,

Klinische Diagnose: Diffuse Hirn-Riickenmarksklerose, Hydroceph.
chron. int., multiple Lobulirpneumonien.

Die von Prof. Stoerk vorgenommene Obduktion ergibt beziiglich
desZentralnervensystems Folgendes: Auf vertikal gelegten, parallelen Schnitten
des Gehirns zeigt sich ein ungewdhnlich buntes Bild. Von der gleich-
missig rosagefarbten Rinde hebt sich zunichst eine schmale, rein weisse
Zone weisser Markmasse ab., Unmittelbar an diese angrenzend folgt ein
sehr ausgedehntes Gebiet der Markmasse von grau durchscheinendem
Aussehen, auffallend resistent anzufuhlen, an der Schnittfliche ein
wenig sich vorwélbend, Nur an den basalen Abschnitten erleidet das Bild
insofern eine Verdnderung, als diese pathologisch beschaffene Markmasse
von weisslichen Ztigen durchsetzt wird, Die nicht unbetréichtlich erweiterten
Ventrikel zeigen eine hochst ausgeprigte Resistenz ihrer Innenfliche, und
auch hier fallt das eigentiimliche durchscheinende Aussehen auf, Die
beschriebenen Veranderungen des weissen Marklagers sind auf das Gross-
hirn beschrankt (Kleinhirn freil), Das Riickenmark erscheint in
seinen binteren Abschnitten stark verschmilert. Es ldsst sich durch
das ganze Rickenmark beiderseits in symmetrischer Anordnung eine graue
Degeneration der Seitenstringe erkennen.

Die histologische Untersuchung des Zentralnervensystems wurde
an z. T. in Alkohol, z. T. in Formalin und Miillerscher Flussigkeit
fixierten Gewebsstiicken vorgenommen, zur Schnittfirbung Hamalaun-Eosin,
sowie die Farbemethoden nach Pal-Weigert, van Gieson, Mallory und
Nissl verwendet. Zur Gliadarstellung gelangte die Methode von Weigert,
zur Darstellung der Degenerationsprodukte des nervosen Gewebes (Fett-
tropfen und Fettkornchenzellen) die Methode nach Marchi, bezw. Alt-
mann zur Anwendung. :

Histologischer Befund. Gehirn. Die Hirnrinde zeigt in den
zur Untersuchung gekommenen Stticken des Stirn- und Hinterhauptlappens
recht wepnig ven der Norm abweichende Bilder; die einzelnen Schichten
der Rinde sind nicht immer ganz deutlich unterscheidbar, doch sind Zell-
verdnderungen in den Nissl-Priparaten nicht zu erkennen. Anders liegen
die Verhiltnisse in dem Schlifelappen und den Zentralwindungen.
Hier weist die Rinde einen fast vollkommenen Schwund der grossen Pyra-
midenzellen und eine deutliche Verminderung der kleinen und mittelgrossen
Pyramidenzellen auf. Die Tangentialfasern lassen eine deutliche Ver-
mindernng nicht erkennen.

Schwerer und ausgedehnter sind die pathologischen Prozesse im Stirn-
hirn. Es fillt hier die ganz enorme Vermehrung der Gliazellen
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auf, welche oft sehr deutlich die Form der Spinnenzellen mit zablreichen,
langen Fasern zeigen, andererseits auch manchmal mehr atypische Formen
aufweisen, wie man sie hiufig in Gliomen zu sehen bekommt: randstindiger
Kern und reichliches Protoplasma. Ferner fillt der reichliche Gehalt des
Markes an Fettkornchenzellen auf, die sich teils in den adventitiellen
und perivaskuliren Lymphraumen der manchmal stark vermehrten Gefisse
vorfinden — wobei diese Raume oft ganz von ihnen ausgefilllt erscheinen —,
teils in ebenso zahlreicher Menge, oft in ganzen Haufen, im Marchi-
priparate schon makroskopisch an der dunkeln Farbe erkennbar, im
Nervengewehe selbst auf Wanderung begriffen. Nebenbei sei bemerkt,

Fig, 2.

Die Abbildung entspricht einem Teile der Zentralwindung. Behandlung nach Alt-

mann mit nachfolgender van Giesonfdrbung. Schwache Vergr. Das eigent-

liche Nervengewebe ist vollstdndig zugrunde gegangen. Man findet stark ge-

wuchertes Stiitzgewebe (s = Astrocyten, g= Gefdsse [z. T. neugebildet]; F =

Fettkornchenzellen, teils in Wanderung, teils in den perivaskuliren Lymph-
rdumen).

dass an einer Stelle eine solche Fettkornchenzelle nicht nur Fetttropfchen,
sondern auch einen ganz kleinen Acervulus aufweist,

Am ausgesprochensten sind diese Markverdnderungen in der Zen-
tralwindung (vgl. Fig. 2) und im Schlafelappen. Die Markstrahlung ist
hier fast vollstindig zugrunde gegangen; bei der Markscheidenfarbung nach
Pal-Weigert bleibt das gesamte Mark dieser Teile ungefarbt, wihrend
die an das Mark anstossenden Nervenfasern der Rinde durchwegs blau
gefirbt erscheinen; die Nervendegeneration des Marks setzt gegenitber der
Rinde geradezu mit einer scharfen Linie ab, so dass es den Anschein
erweckt, als ob es sich um ein ausschliessliches Befallensein des
Markes handelte. An Stelle des Nervengewebes finden wir ein Gewebe,
das aus zahlreichen Gliafasern (vielverzweigten Astrocyten), zahlreichen
Blutkapillaren und reichlichen Fettkornchenzellen besteht.



Zur diffusen Hirn-Riickenmarksklerose im Kindesalter. 443

Im Stirnlappen ist dieser Prozess nicht so fortgeschritten; hier
finden wir hingegen um die Gefisse starke entziindliche Infiltration,

Am wenigsten ausgepragt sind die histologischen Verindernmngen im
Hinterhauptslappen.

Das Kleinhirn ist nur in ganz geringem MaBe von pathologischen
Verdnderungen betroffen.  Die Rindenschichten lassen keine anormalen
Bilder erkenmen; die einzelnen Zellformen, besonders auch die Purkinje-
schen Zellen, sind auch im Nisslpriparate anscheinend normal. Im Mack
allerdings finden sich einzelne Verdichtungsprozesse; man sieht nimlich
stellenweise, namentlich entlang einigen Markstrahlen, deutlich vermehrtes
Gliagewebe, :

Pons und Medulla oblongata, Hier ist ein fast vollstindiger
Ausfall der beiden Pyramidenbahnen zu konstatieren; an ihrer Stelle
finden wir ein sklerotisches Gliagewebe, das sparlich degenerierte Achsen-
zylinder einschliesst; ausserdem sieht man Fettkornchenzellen, besonders
in den perivaskuliren Lymphriumen, ' ‘

Rickenmark. Cervikalmark: Verbreiterung und Vermehrung der
gliosen Rindenschicht, ausgedehnte sklerotische Herde im Pyramiden-
seitenstrang, Seitenstranggrundbiindel und zum Teil aunch im Xleinhirn-
seitenstrang beiderseits. Die Pyramidenvorderstrangbahn der rechten Seite
vollstdndig sklerosiert, die ‘der linken Seite in geringerem Ausmafle; auch
die Hinterstrange zeigen Degeneration in ihren zentralen Partien. Die
schwersten und ausgedehntesten Veranderungen sind in den Seitenstringen.
Im Bereich dieser Herde sind die Achsenzylinder grosstenteils zugrunde
gegangen, die Grundsubstanz der Herde hat eine kornige Beschaffenheit,
die Markscheiden fehlen génzlich; in der Peripherie der Herde einzelne
Spinnenzellen.

Die Ganglienzellen zeigen im grossen und ganzen normale Bilder,
hie und da findet man das Protoplasma der Zellen gequollen und die
zentrale Tigerung fast vollstindig verschwunden. Die Gefisse sind sicht-
lich vermehrt und erweitert, z. .T. mit Blut strotzend erfillt. Die peri-
vaskuldren und adventitiellen Lymphriume erweitert, mit grossen hellen
Zellen erfullt, die sich bei der Osminmbehandlung als Fettksrnechen-
zellen erweisen. ~ Auch sonst findet man spérlich, namentlich ao den
Grepzen der sklerotischen Herde, einzelne feinste Fettropfchen. Die
Lymphriaume allgemein stark erweitert,

Dorsalmark: Der Prozess beschrinkt sich ausschliesslich auf den
ganzen Seitenstrang; hier sind es mehr grobe dichte sklerotische Stringe,
welche zwischen sich Achsenzylinder mit relativ gut erhaltenen, wenn auch
gequollenen Markscheiden fassen. Auch hier finden sich Fettkornchenzellen,

Im Lendenmark ist der Prozess zum grosseren Teil abgeklungen,
wobl aber sind noch immer im Bereiche der Seitenstringe Sklerosierungen
zu bemerken.

Fall 2. Olga H., zunichst mit 15 und 1.7 Monaten in ambulatorischer
Bebandlung (am 18. I und 15. TII. 1904 Amb.-Prot. Nr. 600); mit
3 Jahren, am 23. VI 1805, wegen schwerer Colicystitis ins Spital auf-
genommen (Spit.-Pr. Nr. 544/e 1905) und am 10. III. 1905 daselbst
gestorben.

Deutsche Zeitschrift f. Nervenheilkunde. 40. Bd. 30
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Apnamnese vom 18. I. 1904. Der Vater des Kindes ist angeblich
vollstandig gesund. Die Mutter hat einmal (vor 9 Jahren) abortiert, litt
vor 4 Jahren an einem Geschwiir der rechten Unterlippe mit folgendem
Exanthem am Stamm und wurde damals an der Klinik Kaposi mit grauer
Salbe und innerlich mit Jod behandelt; seit 5 Monaten besteht bei ihr
neuerlich ein Geschwiir an der linken Unterlippe. —

Die Geburt des Kindes verlief normal; es wurde durch 9 Monate an
der Mutterbrust gestillt, Schniiffeln besteht seit der Geburt, Exanthem
wurde nie beobachtet, niemals Krimpfe. Seit dem 13. Lebensmonate
schreit das Kind stets nach der Nahrungsaufnahme, ist auffallend blass. —

Aus dem damaligen Status praesens sei Nachstehendes hervor-
gehoben:

Guter Erndhrungszustand. — Auffallende Blasse, —

Schadelumfang 47 cm, Schadeldach stark gewdlbt, stark vorspringende
Tubera frontalia, parietalia und occipitalia. Grosse Fontanelle weit offen
(%, cm). Schidelnshte (besonders Koronarnaht) weit klaffend, Kraniotabes
am Hinterhanpt. Schidelvenen besonders in der Schlifen- und Stirngegend
stark erweitert. Haarwuchs spérlich. Lidspalten m#ssig weit, die unteren
Lider bedecken z, T. die Bulbi. Strabismus convergens. Von den Zihnen
sind erst 5 Schneidezihne durchgebrochen, keine Sattelnase, Leber und
Milz méissig vergrossert. Sonst an den inneren Organen nichts Be-
merkenswertes.

Korperliche und geistige Entwicklung des Kindes stark im
Rickstand, idiotischer Habitus, KEs kann den Kopf noch nicht halten,
nicht frei sitzen, macht keinerlei Sprechversuche, stosst nur unartikulierte
Laute aus, isst ohne Unterschied alles, was ihm gereicht wird, verlangt
nie von selbst nach Nahrung.

2 Monate spater, am 15, 111, 1804: Schadelumfang 47,6 cm, grosse
Fontanelle noch weiter offen (%, cm), vorgewolbt, Nihte unverindert.
Behaarung reichlicher, 10 Zahne. Sonst Status idem.

Erst nach 11/, Jahren — am 28. VL. 1905 — wurde das Kind —
3 Wochen nach durchgemachter Morbillenerkrankung — hochfiebernd neuer-
lich ins Spital gebracht und aufgenommen.

Jetzt ergab der Status praesens auszugsweise Folgendes:

Schlechter FErnibrungszustand, auffallende Blisse. Gewicht 8 kg,
Korperlinge 73 em. Temperatur 899, — Schidelumfang 50 cm, grosse
Fontanelle noch offen, far die Fingerkuppe einleghar, kleine Fontanelle
und Nihte geschlossen. Haupthaar reichlich,

Augen: Strabismus convergens des rechten Auges; in der Mitte beider
Corneae bei seitlicher Beleuchtung leichte Trabungen sichtbar. Fixiert
werden vom Kinde nur auffallende Gegenstande. Pupillen mittel- und
gleichweit, prompt reagierend.

Fundus: Papillen schr blass, Gefisse sehr eng (genuine Atropbie
der Nn. optici??). Sonst im Bereiche der Hirnnerven nichts Abnormes. —
An der Wangenschleimhaut Soorbelag.

Lungen-, Herz- und Abdominalbefund ohne Besonderheiten.

Patellarreflexe sind auffallend gesteigert, Babinski beiderseits
positiv, kein Kernig.
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Motilitat und psychisches Verhalten: Das Kind kann nicht
einmal sitzen, geschweige denn stehen oder gehen. Es liegt anscheinend
teilnahmslos in Rickenlage, macht aber auf stirkere Reize Abwehrbe-
wegungen mit allen Extremititen, schreit viel, muss gefiittert werden,
reagiert nur auf intensive Schall- und Lichteindriicke. Zeigt deutlich idio-
tischen Habitus.

Lumbalpunktion ergibt klare Flussigkeit.

Urinuntersuchung (chemisch, mikroskopisch und bakteriologisch)
ergibt den typischen Befund einer schweren, durch Bacterium coli bedingten
Cystitis, der das Kind trotz energischer Lokal- und Aligemeinbehandlung
unter zunehmendem Verfall, hohen Temperaturen und schiesslich schwerer
Benommenheit am 10. VII. 1905 erliegt.

Klinische Diagnose: Lues hered. Idiotie, Hydroceph. cong., cerebr.
Paraparese. Die ven Prof Stoerck vorgenommene Obduktion ergibt:
Diffuse Sklerose des Gehirns, Intestinalkatarrh mit Schwellung der
mesenterialen Lymphdriisen, eitrige himorrhagische Cystitis, fettige Degene-
ration aller parenchymatdsen Organe.

Zum Zwecke der histologischen Untersuchung wurde das Zentral-
nervensystem in diesem Falle ganz analog dem erstgeschilderten behandelt.

Histologischer Befund. Im Gehirn sind im Vergleiche zu den
makroskopiséh gefundenen Verinderungen fast gar keine pathologischen
Bilder zu sehen, Die Pia ist idberall verbreitert und zeigt reichlich
proliferiertes Bindegewebe. Die Rinde zeigt eine deutlich verschmélerte
Molekularschicht, sonst aber kaum etwas Abnormes; die Schichtung der
Zellen scheint im allgemeinen wenig gestért zu sein, wenn man auch hie
und da die einzelnen Schichten nicht gut unterscheiden kann. Im Mark
ist von sklerotischen Herden, die man nach dem makroskopischen Befunde
hatte erwarten konnen, nichts zu bemerken, weder Wucherung des Glia-
stiitzgewebes, noch der Gefiisse; insbesondere sind auch nirgends auf Ent-
zindung hinweisende Verdnderungen auffindbar.

Im Ruckenmark sind hingegen wohl sklerotische Prozesse vorhanden.

Cervikalmark: Die gligse Rindenschicht ist in der ganzen Peri-
pherie des Querschnittes verbreitert; diese Verbreiterang ist entsprechend
den beiden Seitenstringen am stirksten entwickelt. Die Pyramiden-
‘seitenstringe sind in dichte, sklerotische Herde umgewandelt; im
Zentrum sieht man eine feinkérnige Grundsubstanz mit sparlichen, grossten-
teils unregelméssig geformten, entrundeten Achsenzylindern und fehlenden
Nervenscheiden. Gegen die Peripherie zu nimmt die Intensitit des sklero-
tischen Prozesses ab, die Achsenzylinder erscheinen reichlicher, sind mit
Markscheiden- umgeben; das Gliazwischengewebe nimmt allmihlich immer
mehr faserigen Charakter an, die Gliazlige, welche den Herd mit der
gliosen Rindenschicht verbinden, weisen dabei entsprechend den Seiten-
stringen eine Verbreiterung um ca. das Dreifache gegeniiber der normalen
Dicke der Gliasepten auf. Spinnenzellen finden sich im Herde selbst
nicht, wohl aber vielleicht in etwas vermehrter Anzahl in der glivsen
Rindenschicht.

Die Gefisse zeigen keine Verinderungen. Entziindungserscheinungen
sind an den Gefissen nicht zu konstatieren, wohl aber finden wir eine
Erweiterung der perivaskuliren Lymphriume,

30*
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Keine Marchidegeneration. Die Ganglienzellen der grauen Substanz
erscheinen im Nisslpriparate vollkommen intakt; Tigerung vollkommen
erhalten,

Noch zwei Puonkte fallen am cervikalen Teil des Rickenmarks auf
{vgl. ¥ig. 8): erstens eip dentliches Prominieren der Gliabinde-
gewebsgrenze der hinteren Wurzeln aber das Niveau des Ricken-
markquerschnittes und zweitens das Vorhandensein einer Furche ent-
sprechend den beiden Seitenstringen; sie ist als sichere Furche daran zu
erkennen, dass sie vollstandig von der gliosen Rindenschichi eingehiillt
und ventral und dorsal von dem Kleinhirnseitenstrang uamgehen wird.

Fig. 5.

Riickenmarksquerschnitt in der Hahe des Cervikalanteils, 2. Fall. Die Seiten-

stringe sind sklerotisch (a); die Glizhindegewebsgrenze der hinteren Wurzel\n

(H) Yiegen extramedullir; ferper finden sich seitliche Ruckeqmarksfnrchen 8.
Verbreiterung der gliosen Rindenschicht und der Gliasepten.

Auf die Bedentung dieser zwei Befunde werden wir weiter unten zn
sprechen kommen. » .

Dorsalmark: Die sklerotischen Veranderungen sind den im ACerv1kal—
mark beschriebenen ganz analog; auch senst keine besonderen Abweichungen.
Bloss die letzterwihnte Furche ist hier im Dorsalmark nicht mehr zu
konstatieren. Ausserdem weisen einzelne Gapglienzellen der Clarkeschen
Siulen Degenerationen auf: die Zellen sind gebldht, das Protoplasma
homogen, die Kerne nach der Peripherie geruckt.

Lendenmark: Hier ist der sklerotische Prozess im Pyramidenseit‘en-
strang noch immer, jedoch in bedeutend geringerer Intensitit und Extgnmtiit
wahrnehmbar. Die Verdichtung der glibsen Rindenschicht ist noch immer
vorhandes, Hier finden wir anch in den Hinterstrangen eine deutliche
Zunahme des Stiitzgewebes. Sonst keine Verianderungen. Die Ganglien-
zellen haben normales Aussehen.
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Zusammenfassende Besprechung der beiden Fille:
L. Anatomischer Teil.
Anatomische Zusammenfassung zum ersten Fall.

Das makroskopische Bild ist das einer typischen diffusen Sklerose
des Gehirns und Riickenmarks; das ganze Hirnmark ist in eine derb
anzufiiblende, weisslich-grau durchscheinende Masse umgewandelt; von
diesem Prozess ist bloss das Grosshirn befallen, das Kleinhirn ist
frei. Die Ventrikel sind erweitert; es besteht ein Hydrocephalus in-
ternus chronicus. Im Riickenmark graue Degeneration der Seiten-
strénge.

Die histologische Untersuchung bestitigh den makroskopischen
Befund und ergibt recht interessante Tatsachen. An Stelle der fast
génzlich zugrunde gegangenen Markscheiden der Marksubstanz des
Grosshirns finden wir ein reichlich gewuchertes Stiitzgewebe mit vielen
weitverzweigten Gliaspinnenzellen und reichlichen Blutgefissen (Kapil-
laren, Prikapillaren); ausserdem, namentlich im Stirn-, Schlife- und
Scheitellappen (Zentralwindung) iiberaus zahlreiche Fettkdrnchenzellen,
teils in den perivaskuliren Lymphriumen, teils im Nervengewebe
selbst in Wanderung begriffen; anch entziindliche (kleinzellige) Infiltrate
sind Ofters entlang den Venen zu beobachten.

Die Markstrahlung der Zentralwindung ist in Génze zu-
grunde gegangen.

Die Gehirnrinde zeigt vielfach Schwund der verschiedenen
Reihen der Pyramidenzellen, namentlich éentsprechend der Zentral-
windung fast vollstindige Degeneration der Pyramidenzellen.

Vollstindige Degeneration der Pyramidenbahnen, vom
Gehirn bis in das Lendenmark zu verfolgen, zum Teil noeh frisch
(Fettkdrnchenzellen).

Im Riickenmark sind von den Pyramidenbahnen nicht nur die
Seitenstrige, sondern auchk die Pyramidenvorderstringe (rechts voll-
stindig) in ein sklerotisches Gewebe umgewandel; auch die Hinter-
stringe zeigen in ihren zentralen Partien eine deutliche, wenn auch
nicht so starke Degeneration. Die ausgedehnten sklerotischen Gliaherde
entsprechend den Pyramidenbahnen sprechen fiir einen relativ dlteren
Prozess, doch die Anwesenheit von nicht allzuspiirlichen Fettkornchen-
zellen beweisen, dass auch hier der Prozess nicht ginzlich ab-
geklungen ist.

Die Ganglienzellen des Riickenmarks sind meist normal; hie
und da ist aber wohl Verlust der Tigerung und Quellung des Proto-
plasmas zu finden.

Vergleichen wir nun den anatomischen Befund dieses Falles von
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diffuser Hirn-Riickenmarkssklerose mit den bisher beschriebenen, wobei
wir von der Literatur zundchst nur die reinen Fille dieser Erkran-
kung berticksichtigen wollen.

Das makroskopische Bild der diffusen Sklerose ist so charakteristisch,
dass dariiber kaum irgendwelche Diskussion notwendig scheint: es ist
immer eine ganz besondere Derbheit der Marksubstanz, wodurch
diese Erkrankung (allerdings in Analogie mit der Pseudosklerose) aus-
gezeichnet wird. Unterschiede im makroskopischen Bilde ergeben sich
nur nach der Art der Verteilung und Ausdehnung des Prozesses.
Ferner findet sich fast konstant ein Hydrocephalus internus chronicus,
oft auch Verdickungen der Pia mater; inwieweit darans mit Be-
rechtigung der oft gemachte Schluss gezogen werden kann, dass der
Beginn der Erkrankung in die Meningen zu verlegen ist, dariiber
werden wir weiter unten des niheren zu sprechen kommen,

So charakteristisch auch das makroskopische Bild ist, so schwan-
kend ist das histologische. Ein Teil der Erkrankungen, welche nach
dem makroskopischen Aussehen zur diffusen Sklerose gerechnet werden
kinnten, wird eben infolge des ,negativen® histologischen Befundes
zur sogenannten Pseudosklerose (Westphal) geziblt. Es fragt sich,
ob eine solche strenge Zweiteilung zweckmissig erscheint. Schon
Rebizzi hat darauf hingewiesen, dass eine scharfe Grenze nicht ein-
mal anatomisch gezogen werden kann, da einerseits die schweren
Tormen von Pseudosklerose, andererseits die leichteren Formen der
diffasen Sklerose derart ineinander iibergehen, dass eine Trennung
derselben als eine kiinstliche und willkiirliche erscheinen muss. Anderer-
seits behauptet Weiss nicht ganz mit Recht, dass das Missverhéltnis
zwischen makroskopischem und mikroskopischem Bilde fiir die echte
diffuse Sklerose geradezu typisch sei; es sind nicht nur nach ihm,
sondern auch schon vor ihm von vielen Seiten im Zentralnervensystem
ganz betrichiliche histologische Verinderungen bei dieser Erkranknng
gefunden worden. Wenn, wie z. B. im vorliegenden Falle, das den
Zentralwinduugen entsprechende Marklager in seinem Aufbau derart
verindert ist, dass es nach der Markscheidenfiirbung von Pal-Weigert
iberhaupt keine Spur einer Blaufirbung annimmt, eben infolge eines
vollkommenen Untergangs der Markscheiden, so haben wir wohl alle
Berechtigung, von einem auch histologisch sehrschweren patho-
logischen Prozess zu sprechen.

Histologisch ist bisher bei der diffusen Sklerose recht hiufig ein
Wuchern des interstitiellen Gewebes zur Beobachtung gekommen
Die &ltere Auffassung, dass es sich hier um wucherndes Binde-
gewebe handelt, konnen wir wohl fibergehen; wir wissen heute, dass
es Gliagewebe ist.
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Dieser Prozess ist gewdhnlich auf das Marklager des Gross-
hirns beschrinkt; eine Gliawucherung in der Rinde ist bisher nur
ganz vereinzelt beobachtet worden (Asby, Francioni); wohl aber
finden sich hier auch degenerative Verinderungen im Sinne von
Atrophie und Schwund der Ganglienzellen, So war im Falle Fran-
cionis die Rinde so sebr veriindert, dass eine Unterscheidung von
Rinde und Mark unméglich war und auch die einzelnen Schichten
der Rinde nicht unterschieden werden konnten. Auch wir haben in
unserem Falle starke Degenerationsprozesse konstatieren kdnnen, nim-
lich einen fast vollkommenen Schwund aller Formen der Pyra-
midenzellen, besonders ausgeprigt in der Zentralwindung.  Von
einer merklichen Gliawucherung in der Rinde ist in unserem Falle
nichts zu sehen. Ob dieser Rindenprozess fiir sich allein entstanden
ist oder als Folge des destruktiven Markprozesses, ist wohl schwer
festzustellen.

Wie ist dieser Prozess im Marklager aufzufassen? In unserem
Falle beobachten wir fast ganzlichen Schwund der Markscheiden, tiber-
aus reichliche Gliazellen (Spinnenzellen mit vielfach sich verzweigenden
Fasern), gewuncherte Gefisse, in sehr grosser Menge auch Fettkérnchen-
zellen (teils perivaskulir, teils in Wanderung), endlich auch stellenweise
noch entziindliche Infiltrate um die Gefisse. Der Prozess ist fiber
das ganze Marklager des Grosshirns verbreitet. Das histologische
Bild entspricht in allen Details dem Bilde bei akuter multipler
Sklerose, nur dass hier selbstverstindlich die Veriinderungen herdweise,
dort diffus sind.

Seit jeher war nun von den Antoren die Frage aufgeworfen
worden, was bei der diffusen Sklerose als das Prim#re aufzufassen
sei, die interstitielle Wucherung mit einer Art atrophischen
Schwundes des Nervengewebes, oder der Schwund des nervdsen
Gewebes mit folgender interstitieller Wucherung. Fiir die erste An-
nahme wurde der Umstand als Stiitze angefiihrt, dass man bei vielen
Fillen von diffuser Sklerose eine proliferierte Leptomeninx findet,
dass von hier der Prozess seinen Ausgangspunkt nimmt wnd dann auf
das Zwischengewebe des Gehirns tibergreift. So sagt Schmaus:
»Die Sklerose ist das Endproduki eines interstitiellen Prozesses nach
intrauteriner Meningitis, die auf das Gehirn tibergreift.“ Striimpell
meint, dass man, den entziindlichen Charakter dieses Vorgangs voraus-
gesetzt, geradezu von einer chronischen, diffusen interstitiellen
Encephalits sprechen konnte, ebenso Weiss. Einen ausgesprochen
entgegengesetaten Standpunkt vertritt z. B. Rebizzi, er nimmi eine
primére Erkrankung der nervosen zelligen Elemente an, der
sekunddr eine Vermehrung der Gliaelemente folgt, eine Auffassung,
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die mit der Auffassung Wernickes, Wardas u. a. von der Patho-
genese sklerosierender Hirnprozesse iiberhaupt ziemlich in Ein-
klang steht.

Die Richtigkeit der einen oder der anderen Aunschauung absolut
zu beweisen, ist sicher nicht leicht moglich. Im allgemeinen finden
wir allerdings jetzt in der pathologischen Anatomie tberhaupt die
Tendenz, ein' primires Wuchern von Organstiitzgewebe im Sinne
einer interstitiellen Entziindung der Organe zu leugnen (vgl. Leber-
cirrhose, ,interstitielle“ Nephritis). Zun#chst kann das eine Moment,
das fiir eine interstitielle Gienese der diffusen Sklerose sprechen soll,
nimlich die Verdickung der Pia mater, von welcher dann der Prozess
auf das Zwischengewebe des Gehirns tibergreifen. soll, mnicht fir alle
Fille in Beiracht kommen, weill diese Piaverfinderung nicht immer
vorbanden ist. So haben wir sie im vorliegenden Falle trotz seiner hoch-
gradigen histologischen Veriinderungen im Gehirn nicht beobachten
konnen, Uberhaupt ist der Befund pialer Verdickungen bei der
diffusen Sklerose nach den bisherigen Beschreibungen eher als selten,
sicher nicht als hiufig zu bezeichnen. Andererseits kann man doch
auch sonst aus den verschiedensten Ursachen zustande gekommene
Verdickungen und Wucherungen der Leptomeninx antreffen ohne he-
sondere Verinderungen der Gehirnstruktur selbst, ohne jede Spur von
Gliawucherung. Ein weiteres, wichtiges, bisher unseres Wissens noch
nicht herangezogenes Argument gegen die Auffassung der Glia-
wucherung als des Priméren bei der diffusen Sklerose glauben wir in
der meist vollstindig fehlenden oder hochstens ganz unbedeutenden
Mitbeteiliging des Gliagewebes in der Hirnrinde an den Wucherungs-
vorgingen zu erblicken, da fiir eine elektive, primire Erkrankung der
Markglia doch wohl nicht der geringste Anhaltspunkt und keinerlei
Analogie vorliegt. Aus all diesen Griinden neigen wir selbf viel eher
zur Auffassung der Gliawucherung als einer sekundéren nach vor-
ausgegangener primérer Schidigung der nervisen Elemente. Ob aller-
dings nach erfolgtem Krankheitsbeginn die sekundér wuchernden
Gliaelemente nicht auch von selbst — unabhingig von einem parallel
gehenden Untergang von nerviser Substanz — zu wuchern vermdgen,
wollen wir dahingestellt sein lassen; unwahrscheinlich ist dies bei der
bekannten Neigung des Gliagewebes zur Wucherung von vorn-
‘herein nicht.

Doch kehren wir zur Besprechung des anatomischen Befundes bei
der diffusen Hirn-Riickenmarksklerose zuriick.

Das Kleinhirn wird nur selten von dem sklerotischen Prozesse
befallen. Beneke fand in seinem Falle das Kleinhirnmark lederartig
anzufithlen und den Nucleus dentatus sklerotisch. H. Weiss glaubt
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in seinem Falle stellenweise eine Vermehrung der Gliafasern in der
Rindenschicht des Kleinhirns konstatieren zu konuven, wihrend in
unserem Falle das Kleinhirn nur ganz vereinzelte Gliaverdichtungen im
Mark aufwies.

Ganz bedeutende Veréinderungen finden sich dagegen im
Riickenmark. In unserem Falle konnten wir ausgedehnteste Skle-
rosierung der Pyramidenseitenstringe konstatieren, aber auch die
Pyramidenvorderstrangbahn war vom sklerosierenden Prozess
ergriffen und zwar die rechte in ihrer Giinze, und selbst die Hinter-
stringe zeiglen — wenigstens in ihren zentralen Partien — Degene-
ration. Degeneration der Pyramidenbahnen gehort zu den
hiiufigsten Befunden in den bisher beschriebenen Fillen diffuser Hirn-
Riickenmarksklerose, und zwar sind gewdhnlich die Seitenstringe
symmetrisch ergriffen. Es steht nun seit langem die Frage zur Dis-
kussion, ob diese Pyramidendegeneration eine primére sei, d. h. gleich-
zeitig mit dem Hirnprozesse und aus derselben Ursache entstanden
(v. Strimpell, Ganghofner), oder aber eine sekundire, eine Folge
des Hirnprozesses (Mingazzini, Beneke, Kohts, Buss u. a) Uns
scheint sowohl der anatomische wie der klinische Befund in unserem
und den iibrigen hiehergehdrigen Fiéllen zugunsten der letzteren Auf-
fassung zu sprechen. Wenn wir in unserem Falle die Markstrahlung
der Zentralwindungen fast vollstindig geschwunden fanden, so erscheint
uns eine absteigende Pyramidendegeneration als notwendige Folge
hievon, wie wir sie auch wirklich entlang dem Hirnstiel, der Briicke,
der Medulla oblongata bis in das Lendenmark hinab verfolgen konnten.
Auch der Umstand, dass fast stets nur die Pyramidenstringe von der
Destruktion betroffen werden, spricht vielleicht zugunsten der sekun-
déren Natur der Degeneration; eine primére Destruktion wiirde viel-
leicht doch auch andere Strangsysteme mitergreifen.  Bisher
sind ausser in unserem nur noch in 3 Fillen (Heubner, Gang-
hofner, Weiss) auch die Hinterstringe — aber viel weniger inten-
siv — degeneriert gefunden worden. Als Stiitze fiir eine sekundire
Entstehung der Pyramidensklerose lassen sich ferner jene Fille der
Literatur anfithren, in denen bei halbseitiger bezw. einseitig stirker
ausgebildeter Hirnsklerose die Pyramidendegeneration ausschliesslich
(Koths) bezw. bedeutend hochgradiger (Mingazzini) auf jener Seite
zu finden war, welche der ausschliesslich bezw. schwerer sklerotisch
veriinderten Hirnhemisphire entsprach. Schliesslich spricht auch das
klinische Bild — wie wir ausfiihrlicher weiter unten sehen werden —
nicht selten deutlich fiir ein spiteres Ergriffenwerden der Pyramiden-
bahnen, insofern— wie im vorliegenden Falle — erst lingere Zeit (4 Mo-
nate) nach Beginn der ersten Krankheitserscheinungen (Sehstorungen,
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Kopfschmerzen, Teilnahmslosigkeit) die ersten. Symptome von seifen
der Extremititen auftreten.

Von sonstigen anatomischen Verinderungen bei der diffusen Hirn-
Rickenmarkssklerose wire fernerhin noch die auch in unserem Falle
vorhandene, gewOhnlich ganz betrichtlicke Verdickung der Glia-
septen (nach Weiss um das 2—3fache des Normalen) sowie die
Verbreiterung der glidsen Rindenschicht zu erwdhnen, die
namentlich entsprechend den sklerotischen Herden deutlich hervortritt.

Die motorischen Ganglienzellen des Riickenmarks sind meist
intakt, wie in unserem Kalle, dock werden auch deutliche Dege-
nerationen derselben beschriehen (Schile, Kelp, v. Strimpell,
Buss w a). '

Anatomische Zusammenfassung zum zweiten Fall

‘Wiewohl hier — wie im fritheren Falle — makroskopisch das
ganze Gehirn lederartis derb anzutasten war, ist das histologische
Bild des Gehirns gegeniiber der Norm nur unwesentlich verdndert.
Die Pia mater ist wobl deutlich verdickt; doch das Mark zeight nirgends
Wucherung des Stiitzgewebes, und auch die Rinde ist ziemlich intakt
akut entziindliche Veréinderungen sind nirgends zu erkennen; keine
perivaskuldren Infiltrate. Eine Marchi-Degeneration ist nirgends vor-
handen.  Gefissprozesse, etwa im Sinne einer luetischen Endarteriitis
konnten nicht nachgewiesen werden.

Im Rieckenmark hingegen ist eine ausgedehnte sklerotische
Degeneration der Pyramidenseitenstringe zu konstatieren, ausserdem
eine Verbreiterung der glidsen Rindenschicht. Frische Degenerationen
sind nicht zu sehen (Marchi negativ). Die Ganglienzellen sind
intakt; bloss einzelne Zellen der Clarkeschen Sdulen zeigen eine
»Tigrolyse®. .

Ausserdem wiren noch 2 abnorme Befunde im Cervikalmark zu
erwihnen: niimlich einerseits symmetrisch links und rechts im Bereiche
der Seitenstringe eine ,seitliche Rtickenmarksfurche® wund
andererseits ein Prominieren der Gliabindegewebsgrenze fber
das Niveau des Riickenmarkquerschritts.

Der vorliegende Fall gehort alsc naeh dem Resultate der histo-
logischen Untersuchung zu jenen, bei denen es mit den gegenwirtig
bekannten Untersuchungsmethoden nicht gelingt, den makroskopisch
und physikalisch nachweisharen diffus-sklerotischen Prozess auch
mikroskopiseh zn erweisen. Er verhilt sich diesbeziiglich — wie wir
bereits einleitend hervorgehoben haben — analog den Féllen West-
phalscher Pseudosklerose, von denen er aber nosologisch ebenso
verschieden ist, wie von der diffusen Hirn-Riickenmarsklerose
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(Stritmpell-Heubner), von der unser erster Fall ein klassisches Bei-
spiel darstellt. Wir betonen dies um so nachdriicklicher, als wir in
der bisherigen Literatur eine genfigend scharfe Scheidung nosologisch,
~ja selbst pathologisch-anatomiseh ganz verschiedenartiger diffus-sklero-
sierender Prozesse des Zentralnervensystems vielfach vermissen.

Wéhrend wir es in unserem ersten Falle mit einem akut ein-
setzenden und immer fortschreitenden Krankheitsprozesse zu tun hatten,
liegt hier ein bereits abgelaufener Krankheitsprozess vor, den wir so-
gar mit ziemlicher Bestimmtheit als intrauterin entstanden auffassen
konnen. Dafiir spricht schon der vollkommene Mangel an histologiseh
nachweisharen frischen (akuten) Verinderungen (fehlendeMarchi-Dege-
neration).

In unserem ersten Falle fanden wir — ebenso wie in diesem —
eine Degeneration der Pyramidenbahnen. Dort mussten wir annehmen,
dass die Degeneration eine ziemlich frische und als Folge des destruk-
tiven Hirnprozesses entstanden sei (noch viele Fettkdrnchenzellen in
den degenerierten Stringen), hier werden wir auf ein sehr frithzeitiges,
wahrscheinlich intrauterines Entstehen der Degeneration dieser Bahnen
zu rekurrieren haben; und dies um so eher, als das Kind auch
kliniseh schon seit der Geburt entsprechende Ausfallssypmtome ge-
zeigh hat. .

Analoge Fille mehr oder weniger vollkommener Sklerosierung
bezw. Degeneration der Pyramidenbahnen bei ganz jugendlichen
(17—22 Monate alten hereditiir luetischen Kindern mit diffus sklero-
sierenden Hirnprozessen beschreiben Kohts (2 Fille) und Asby
(1 Fall). Acch hier ist die Annahme einer erst sekundiren Degene-
ration der Pyramidenbahnen nicht von der Hand zu weisen, da eine
solche auch in relativ kurzer Zeit sich entwickeln kann. Andererseits
ist zu erwigen, dass — wie Ganghofner hervorhebt — auf Agenesie
beruhende Faserarmut der Pyramidenbahnen zur Sklerosierung der-
selben Veranlassung geben kann, da die Gliazellen auf den Ausfall
von Nervensubstanz mit progressiven Verinderungen reagieren.

Die Annahme einer eventuell primiren Stérung dieser Bahnen
im vorliegenden Falle kann auch durch die Tatsache gestiitzt erscheinen,
dass wir in dem Riickenmark dieses Falles auch sonst Zeichen einer
yMinderwertigkeit“ gefunden haben: Ich meine einerseits die
»seitliche Riickenmarksfurche, andererseits das Prominieren der
Gliabindegewebsgrenze der hinteren Wurzeln iiber das Rickenmark-
niveau. Die seitliche Riickenmarksfurche wurde das erste Mal von
Flechsig mit den Worten beschrieben: ,Wir bemerken schliesslich
noch, dass, wenn die Pyramidenseitenstriinge besonders stark entwickelt
sind, sich dies auch dusserlich markiert. In den Seitenstringen findet
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sich beim Uberwiegen der Vorderstrangbahnen in der Regel eine
Léngsfurche, welche besonders im Halsmarke stark ausgeprigt zu sein
pllegt.®  Als Charakteristikom fiir die Furche wird angefihrt, dass
sie ventral und dorsal von der Kleinhirnseitenstrangbahn umgeben
wird; sie ist hochstens 2 mm lang. Obersteiner beschreibt diese
Furche bel einem porencephalischen Kinde und bei einem Tumor
im Thalamus opticus mit absteigender leichter Pyramidendegeneration
rechts. In diesem Falle war die Furche nur auf der rechten Seite
vorhanden, nach Obersteiners Ansicht wegen einer priméren
schlechten Ausbildung des Pyramidenseitenstrangs (rechter Vorderstrang
sehr gross). Die Furche kann durch eine Unterentwicklung oder
frithzeitige Degeneration der Pyramidenseitenstringe wesentlich vertieft
werden. Zappert hat das Ritckenmark von 65 normalen Kindern
auf die seitliche Furche hin untersucht und fand sie sechsmal; unter
diesen war das #lteste Kind bloss 6 Wochen alt! Ausserdem ist sie
in diesen Fillen nur sehr klein (¥, bis Y; mm) und makroskopisch
kaum sichtbar, wihrend sie bei Porvencephalen 2 mm tief ist. Wir
kénnen wohl in Anbetracht der Grosse der Furche in unserem Falle
und in Anbetracht des Alters des Kindes (3 Jahre) annehmen, dass
es sich hier um eine abnorme Bildung handelt, deren Entstehung sehr
wahrscheinlich durch eine sehr frihzeitige, intrauterine Degeneration
der Pyramidenbahnen begiinstigt wurde.

Ein weiteres Zeichen von Minderwertigkeit des Zentralnerven-
systems dieses Kindes bietet uns das Hervorspringen der Gliabinde-
gewebsgrenze der hinteren Wurzeln ber das Nivean des Cervikal-
markes; normalerweise liegt diese Grenze beim Menschen im Cervikal-
mark intraspinal und nur im Lumbalmark extraspinal (Levi); Bauer
fand die Gliabindegewebsgrenze bei Tieren fast durchweg extraspinal,
namentlich deutlich entsprechend den Anschwellungen. Es wire dem-
nach ein Vorkommen beim Menschen, #hnlich wie in unserem Falle, als
eine Art atavistisches Merkmal aufzufassen. Bauer fand eine extra-
spinale Gliabindegewebsgrenze im Cervikalmarke des Menschen bei
mehreren Tabikern mit cervikal beginnender Tabes, also bei Individuen
mit sicher minderwertigem Rickenmark.

Wir haben es demmnach in unserem 2. Falle mit einem ab origine
minderwertigen Zentralnervensystem zu tun, das daher als fiir Erkran-
kungen disponiert anzusehen ist; wahrscheinlich im Zusammenhang
mit der hereditir-luetischen Infektion kam es mnoch intrauterin zu
Stérungen in demselben im Sinne eines diffus sklerosierenden Pro-
zesses; demnach diirfte es auch niemals zu einer vollstindigen Aus-
bildung der Pyramidenbahnen gekommen sein; fiir diese Annahme
spricht die klinische Beobachtung von entsprechenden Ausfallssymptomen
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und anatomisch der Nachweis eines vor langer Zeit abgelaufenen
Prozesses (keine Marchi-Degeneration).

II. Klinischer Teil.
Klinisches Resumé zum 1. Fall

Ein vorher vollkommen gesunder Knabe mit neuropathisch be-
lastender Familienanamnese erkrankt ohne nachweishares Trauma, ohne
nachweisbare Lmes im 6. Lebensjahre unter stetig und ziemlich rasch
fortschreitendem schweren psychischen Verfall zunfichst nur mit
Augenmuskel- und Sehstérungen, sowie anfallsweisen, von allgemeinen
Schweissausbriichen begleiteten — meist nichtlichen — Kopfschmerzen.
Erst 4 Monate spiter setzen Motilitdtsstérungen ein in Form von
rasch zunehmenden spastischen Extremititenparesen, die alsbald zum
vollstindigen Verlust aktiver Beweglichkeit fithren und mit einem
hochgradigen, eigentiimlichen, durch passive Bewegungsversuche ausser-
ordentlich gesteigerten Rigor der gesamten Kdrpermuskulatur ver-
bunden sind, Stérungen der Pupillenreaktion, des Schluckaktes, Blasen-,
Mastdarmstorungen, vasomotorische Storungen (Dermographie, anfalls-
welse Schweissausbriiche), Anfille allgemeiner, schmerzhafter Streck-
krimpfe, die spiter in klonische Schiittelkrimpfe ausklingen, Verlang-
samung der Schmerzleitung, Ataxie und eigentiimlicher Intentionstremor
charakterisieren den weiteren Verlauf des Krankheitsbildes, das schliess-
lich zom Verlust aller Sinnesfunktionen, zu zentraler Taubheit, Blind-
heit und Aphasie — kurz zur Ausschaltung des Cortex in weitem
Umkreise — und schliesslich unter ebenso schwerem korperlichen
wie geistigen Verfall im Anschluss an multiple Lobulirpneumonien
zum Exitus letalis fithrt.

An der Hand dieses tiberaus typischen und charakteristischen Krank-
heitsbildes, das die richtige Diagnosestellung intra vitam ermdglichte,
wollen wir in Kiirze die klinische Symptomatologie der diffusen Hirn-
Riickenmarksklerose (Striimpell-Heubner) besprechen und gleich-
zeitig erdrtern, wie weit die klinischen Symptome von den anatomischen
Verdnderungen abhingig, bezw, durch sie erklirbar sind.

Beherrscht wird die klinische Symptomatologie dieser Erkran-
kung zweifellos von 2 Kardinalsymptomen: dem rasch progredienten
geistigen Verfall (bis zur totalen Verblodung) und dem allmihlich
bis zu hochgradigen Kontrakturen gesteigerten spastischen Zu-
stand der gesamten Korpermuskulatur. Und zwar tritt das
erstgenannte Symptom, die Abnahme der geistigen Fihigkeiten, fast
stets viel friher auf als die Motilitdtsstorungen und ist daher geradezu
als Initial-, als Frithsymptom zu betrachten, das den iibrigen Krank-
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heitserscheinungen oft um mehrere Monate (vgl. die Félle Heubners,
v. Striitmpells, Mosers, unseren vorliegenden Fall) bis zu 11, Jahren
(Fall Kelps) vorausgeht.

Die hohe differentialdiagnostische Bedeutung dieses Frithsymptoms
ist v. a. bisher nicht genfigend betont und gewtrdigt worden. —
Aber auch die Form der geistigen Storung bei der diffusen Sklerose,
wie sie in unserem vorliegenden Falle ganz klassisch zutage tritt, ist eine
dusserst typische und wird wohl am besten mit den Worten Heubners
charakterisiert als: ,schrittweise zunehmende Lidsung aller Fiden,
welche das Grosshirn mit der Ausseawelt in Beziehung setzen, ebenso
aber auch derer, welche die einzelnen Grosshirnregionen mit einander
verbinden.“  Schon das klinische Bild weist also auf einen Prozess
hin, bei dem es znr Ausschaltung des Cortex in weitem Umkreise
kommt, und stebt demnach im Einklang mit den hauptsichlich im
welssen Marklager lokalisierien apatomischen Verinderungen.

Von den muskuldren Storungen treten die der Augenmuskeln
(wie anch in unserem Falle) meist am frithzeitigsten auf. Ihnen folgen in
der Regel zuniichst bulbiire Storangen, Sprach- und Schluckstérungen,
Stérungen in der Pupilleninnervation, Facialisparesen, wihrend die
schweren Motilititsstorungen an den Extremitiiten hiufig erst viel
spiter zutage treten. Die geschilderte Aufeinanderfolge der klinischen
Erscheinungen lisst also deutlich einen absteigenden Typus erkennen
und sich als schwerwiegendes Argument fiir die Auffassung der ana-
tomisch nachweisbaren Pyramidenverdndernngen alssekundér-absteigende
Degeneration verwerten.

Wie die geistige, so ist auch die Motilitdtsstorung bei der dif-
fusen Sklerose eine ganz eigenartige, charakterisiert durch einen eigenttim-
lichen, bei jedem Bewegungsversuch ausserordentlich gesteigerten
Rigor der gesamten Korpermuskulatur, die hochgradig gesteigerte
mechanische Erregbarkeit zeigh (Auftreten idiomuskulirer Wiilste
auf Beklopfen der Muskeln). ' Die Bewegungsstorung &ussert sich zu-
nichst nur in einer leichten Ermiidbarkeit, einer eigentiimlichen Steif-
heit, Langsamkeit und Ungeschicklichkeit der Bewegungen, um all-
mihlich zn schwersten spastischen Paresen mit hochgradigen Kontrak-
turen zu fihren. Sie macht sich ausser in den Extremitdtenbewegungen
auch im eigentfimlich starren Gesichtsausdruck, im langsamen Grimas-
sieren, in der Ungeschicklichkeit beim Schluckakt, in der auffallend
langsamen, schleppenden und zodgernden Sprache, im langsam an
Intensitit anschwellenden tierischen Briillen, kurz in allen Bewegungs-
dusserungen der gesamten quergestreiften Korpermuskulatur geltend.

Wir baben die geistigen und die Motilitdtsstérungen, die sich in
unserem Falle ganz besonders typisch prisentierten, deshalb eingehender
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besprochen, weil sie — wie gesagt — die Kardinalsymptome der
.diffusen Sklerose” darstellen und hiufig schon allein zur klinischen
Diagnosestellung genitigen diirften. Bei den iibrigen klinischen Sym-
ptomen kénnen wir uns um so kiirzer fassen, als dieselben namentlich
inden Arbeiten Mingazzinis, v.Frankl-Hochwarts, K. Miillersu.a.
eingehend und iibersichtlich dargestellt erscheinen, und wir selbst im
Verlaufe unserer differentialdiagnostischen Betrachtungen noch anf
dieselben zuriickkommen werden. Brwihnt seien hier nur: Kopf-
schmerzen, epileptiforme Anfédlle, die sich gewdhnlich in der
ersten Zeit der Erkrankung einstellen und in unserem Falle von
vasomotorischen Stérungen (intensiver Gesichtsrte und Schweiss-
ausbriichen) begleitet waren, Ataxie undIntentionstremor, Blasen-
Mastdarmstérungen, ausser Verlangsamung der Reizleitung keine
auffallende Sensibilitdtsstorung, hochgradige Steigerung aller
Sehnenreflexe, positiver Babinski, fehlender Nystagmus!),
normaler Augenhintergrund?).

Das differentialdiagnostische Raisonnement, das uns in unserem
Fall geleitet, ist wohl dasjenige, welches fiir die meisten Fille von
ydiffuser Sklerose” in Betracht kommt, und moge daher kurz skizziert
werden: Der Gedanke an einen Hirntumor lisst sich mit Ritcksicht
auf den schon aus den klinischen Erscheinungen leicht erkennbaren
diffusen Charakter der Erkrankung a limine abweisen. Dagegen ist
eine gewisse Ahnlichkeit des Krankheitsbildes mit dem der juvenilen
Paralyse nicht zu leugnen. Allein gegen Paralyse sprechen: das starke
Hervortreten der somatischen Symptome, die bis zum Exitus an In-
tensitit zunehmenden spastischen Erscheinungen, sowie auch der
Charakter der Geistesstdrung mit dem raschen Erléschen aller Sinnes-
funktionen, die fehlende Pupillenstarre und der ausserordentlich rasch
progrediente Verlauf der ganzen Erkrankung. Gegen die Annahme
einer multiplen Sklerose kommt in Betracht: zuniichst das Alter
~des Pat., da die multiple Sklerose sich wohl nicht selten durch ein
oder das andere Symptom schon im Kindesalter ankiindigen kann,
doch kaum oder nur héchst selten vor dem Ende des 2. Lebensdecen-
niums zu einem einigermassen ausgepriigten Symptomenkomplex ent-
wickelt, ferner die schon vor den somatischen Symptomen auftretende
und so rasch zu schwerer Demenz fithrende geistige Stérung, der
rasch und stetig progrediente Verlauf der Erkrankung ohne Inter-

1) Schmaus hat allerdings in seinem Falle Nystagmus beobachtet. Der
Fall Schiiles, der auch Nystagmus zeigte, stellt eine Kombination von mul-
tipler und diffuser Sklerose dar.

2) Nor in einem Falle (Heubner) von diffuser Sklerose bestand Stau-
ungspapille mit Ubergang in Sehnervenairophie.
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missionen oder Remissionen, das Fehlen der fiir multiple Sklerose so
typischen und so friih nachweisbaren Augenhintergrundsverinderungen
und schliesslich das Fehlen des Nystagmus, der — wie oben erwihnt —
bisher nur in einem reinen Falle von diffuser Sklerose (Schmaus)
beobachtet wurde.

Viel schwieriger und oft unmboglich ist die Abgrenzung der
diffusen gegeniiber der Pseudosklerose, wohl zum Teile deshalb,
weil, wie von den Autoren schon vielfach hervorgehoben wurde, eine
strenge Scheidung dieser beiden Krankheiten weder klinisch noch
anatomisch immer durchftihrbar ist. Die Pseudosklerose wird definiert
als ein der diffusen Sklerose &hnliches Krankheitsbild ohne anato-
wischen Befund; doch sind auch hier schon anatomische Verinde-
rungen gefunden worden; so haben v. Striimpell und Mingazzini im
Halsmark Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahnen beobachtet.
Im Gehirn selbst ist histologisch so gut wie nichts Pathologisches
nachweisbar, wiewohl makroskopisch meist die eigentiimliche leder-
artige Beschaffenheit, wenigstens einzelner Hirnabschnitte, auffallt.
Doch lisst sich immerhin bei genauer Erwigung aller Symptome in
manchen Fillen die diffuse von der Pseudosklerose kliniseh abgrenzen;
so war auch in unserem ersten Fall intra vitam die Diagnose auf
diffuse Sklerose gestellt worden.

Das frither genannte, fiir die diffuse Sklerose typische Initial-
symptom der rasch progredienten Abnahme der geistigen Fahigkeiten
bis zur schwersten Demenz findet sich bei der Pseudosklerose lange nicht
so ausgeprigt; ferner ist diese Erkrankung nicht so unaufhaltsam
progredient, zeigt lingere Remissionen und lingere Dauer, wiewohl
sie auch gleich der diffusen Sklerose unbedingt zum Tode fithrt.
Ausserdem kommen in unserem Falle fiir die diffuse und gegen
Pseudosklerose nach der Hiufigkeitsskala der einzelnen Symptome in
den bisher heobachteten Fillen (nach v. Frankl-Hochwart) in Be-
tracht: die im Krankheitsbeginne beobachteten Augenmuskelstérungen,
Facialisparese und Pupillenanomalien, die Schluckstérungen, Blasen-
Mastdarm- und vasomotorischen Storungen, das Fehlen des fir Pseudo-
sklerose ziemlich typischen oszillatorischen Ruhetremors, sowie von
Akne und Komedonen, die sich nach Mingazzini bei Psendo-
sklerose ganz auffallend entwickeln sollen.

Trotz der — wie wir sehen — nicht unbedeutenden klinischen
und vor allem pathologisch-anatomischen Unterscheidungsmerkmale
zwischen diffuser und Pseudosklerose lisst es der gegenwirtige Stand
der Untersuchungen, besonders aber die Existenz sogenannter Uber-
gangsfille in klinischer und anatomischer Beziehung auch nach Ansicht
mancher Autoren (v. Striimpell, Mingazzini, v. Frankl-Hoch-



Zur diffusen Hirn-Riickenmarksklerose im Kindesalter. 459

wart, Rebizzi u. a.) wahrscheinlich erscheinen, dass die beiden
Erkrankungen — nur graduell von einander verschieden — die beiden
Pole derselben Krankheit repriisentieren, Vielleicht handelt es sich
auch bei der Pseudosklerose nur um eine bedentend langsamer, chro-
nischer verlaufende Form der diffusen Sklerose.

Sechliesslich kam differentialdiagnostisch fir unseren Fall noch die
sbuberdse” Form der Hirnsklerose im Befracht. Gegen diese sprach
wohl das Feblen tumorartiger Bildungen an der Haut (Adenoma
sebaceum) und den inneren Organen (Herz, Niere), auf deren Be-
dentung far die Diagnose der ,tuberdsen Skerose® H. Vogt erst
jlingst wieder hingewiesen hat. Im {ibrigen aber dirfte die ,tube-
rose Skierose® zur ,diffusen® in einem analogen Verhiltnisse
stehen, wie wir es eben von der Pseudosklerose erwidhnten. Nach
Briickner, H. Weiss, E. Miller u. a. nimlich stellt sie, wenigstens
in vielen Fillen, nur das vorgeschrittene Schrumpfungsstadinom einer
,diffusen Sklerose® dar.

Darnach wiirden also die Psendosklerose, die diffuse und die
tuberdse Hirnsklerose eine pathogenetische Einheit, 3 verschiedene
Stadien ein und desselben Krankheitsprozesses reprisentieren, der in
jedem dieser 3 Stadien zum Exitus letalis fihren kann und so die
grosse anatomische Verschiedenheit der jewsiligen Obduktionsbefunde
erklirlich erscheinen liesse, Die Aufdeckung solcher inniger patho-
genetischer Beziehungen der verschiedenen Formen diffus sklerosierender
Hirnprozesse unter einander wire geeignet auch zur Klirung der
nosologischen Stellung unseres zweiten Falles beizutragen, dessen ein-
gehendere klinische Besprechung nun folgen soll.

Klinisches Resumé zum 2. Falle.

Ein 3jahr. hereditir luetisches Kind, dessen klinische Beobachtung
— durch seine hochgradige Idiotie arg erschwert — neben allgemeiner
sechwerer Riickstindigkeit seiner korperlichen und geistigen Entwick-
lung, vollstindiger Unfihigkeit zu sitzen, zu stehen oder zu gehen,
hochgradigen Hydrocephalus, Strabismus econvergens, Narben nach
Keratitis parenchymatosa, genuine Atrophie beider Nn. optici (?) geboten,
erliegt einer interkurrenten schweren Colicystitis und zeigh bei der
Obduktion den typischen makroskopischen Befund einer diffusen Hirn-
sklerose.

Das ziemlich eintdnige klinische Bild der ldiotie auf hereditdr
luetischer Basis, das dieser Fall bietet, gewinnt eigentlich erst Interesse
durch den unerwarteten Befund eines diffus sklerosierenden Prozesses
im Zentralnervensystem, den die Obduktion aufdeckte, und unwillkiir-

lich dringt sich die Frage nach dem causalen Abhiingigkeitsverhilt-
Deutsche Zeitsehrift {. Nervenheilkunde. 40. Bd. 31
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nisse der einzelnen klinischen und anatomischen Erscheinungen auf.
Wihrend es uns kaum zweifelhaft erscheint, dass in der hereditir
luetischen Infektion die Ursache zu suchen sei sowohl fir den sklero-
sierenden Prozess, als fiir die tibrigen durch die histologische Unter-
suchung aufgedeckten Zeichen einer gewissen Unvollkommenheit und
Minderwertigkeit des Zentralnervensystems (,seitliche Riickenmarks-
farche®, Prominieren der Gliabindegewebsgrenze der hinteren Wurzeln
im Cervikalmark), ldsst sich wohl kaum mit Sicherheit entscheiden, ob
auch der Hydrocephalus und die Idiotie direkte Konsequenzen der
hereditdr luetischen Infektion oder aber Folgen des sklerosierenden
Prozesses, also nur indirekt durch die Lues bedingt sind.  Allerdings
hat die Entscheidung dieser Frage hochstens rein akademisches und
keinerlei praktisches Interesse. Wichtiger ist die Frage nach der Art
der Enistehung und nosologischen Bedeutung des vorliegenden sklero-
sierenden Prozesses. Mangels jeglichen Lokalsymptoms im klinischen
Bilde und in der Anamnese, die auch jede Andeutung eines akuten
Stadiums der Erkrankung oder anch nur von Konvulsionen vermissen
lasst, und da auch die histologische Untersuchung keinerlei Anhalts-
punkt -fir eine primére Herderkrankung gibt, diirfen wir wohl an-
nehmen, dass hier der sklerosierende Prozess nicht — wie es sonst
biiufig bei Sklerosen in kindlichen Gehirnen der Fall ist — von einer
Herderkrankung seinen Ausgangspnnkt genommen, sondern dass er
von vornhersin diffus, wahrscheinlich schon intrauterin, auf Grund der
hereditiir luetischen Infektion sich entwickelt habe, Dieser sklerosierende
Prozess hat offenbar vorldufig im Gehirn nur zu physikalisch und makro-
skopisch, nicht aber zu histologisch nachweisbaren Veréinderungen ge-
fithrt und beruht vielleicht wirklich — wie manche Autoren (Weiss,
. Miiller w. a.) sowohl fiir die diffuse Sklerose (bel auffallend geringen
bistologischen Veréinderungen) wie fiir die Pseudosklerose annehmen,
auf Anderungen in der ,chemischen Konstitution® des mnervisen
Gewebes. "

Schliesslich ist es naheliegend, auch den foudroyanten Verlauf der
Colicystis, der das Kind so rasch erlag, mit seiner Erkrankung des
Zentralnervensystems in ursichlichen Zusammenhang zu bringen.

Die Ergebnisse aus der klinischen und pathologisch-anatomischen
Untersuchung unserer beiden Fille und den anschliessenden ver-
gleichenden Betrachtungen lassen sich folgendermassen znsammen-
fassen: Diffus sklerosierenden Prozessen des Zentralnerven-
systems konnen kliniseh ganz verschiedenartige Krankheits-
bilder zugrunde liegen, unter demen sich die diffuse Hirn-
Riuckenmarksklerose im engeren Sinn' (Striimpell-Heubner)
durch einen zemlich prignanten klinischen Symptomenkom-
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plex scharf abhebt. Derselbe ist hauptsiichlich chararakterisiert dureh
einen rasch progredienten geistigen Verfall und einen eigen-
timlich spastischen Zustand der gesamten Kérpermuskulatur
(vgl Fall 1). Andererseits kann sich eine diffuse Sklerose des Zentral-
nervensystems anch als zuféilliger Befund ergeben bei der Obduk-
tion eines uncharakteristischen Krankheitsbildes, wie es in
unserem Falle 2 ein hereditir luetischer Idiot mit cerebralen Paresen zeigt

Grob anatomisch ist die diffuse Sklerose charakterisiert durch
eine lederartige Konsistenz und eigentiimliche Verfirbung
der Markmasse des Gehirns, die sich histologisch als Sechwund
der nervésen Substanz und Wucherung des interstitiellen
Gewebes kund gibt. Das Zugrundegehen der nervésen Sub-
stanz ist nach unserer Ansicht das Primire, das Wuchern des
interstitiellen Gewebes das Sekundire. Als Beweis hierfiir lisst
sich vor allem die Tatsache anfiihren, dass fast ausschliesslich das
interstitielle Gewebe der Marksubstanz, nicht aber das der Rinde
wuchert, also das Wuchern des Stiitzgewebes an das Zugrundegehen von
Nervenfasern gebunden scheint, die sich doch in éiberwiegender Menge
in der Marksubstanz, ungleich weniger in der Rinde finden. Demnach
diirfte die Auffassung der diffusen Sklerose als chronische, interstitielle
Encephalitis kaum zutreffen.

Im Anschluss an den oft sehr destruktiven Gehirnprozess, der
histologisch mitunter &hnliche Bilder aufweist wie eine akute multiple
Sklerose (vgl. unseren Fall 1), kommt es zu einer sekundiren.De-
generation der Pyramidenbahnen. Auch die Aufeinanderfolge
der klinischen Erscheinungen bietet Anhaltspunkte fiir die Auffassung
des Prozesses als eines absteigenden,

Es gibt aber Fille, in denen der makroskopisch und physikalisch
ganz auffilligen Konsistenzerh8hung der Hirnsubstanz keinerlei, mit
unseren gegenwirtigen Methoden histologisch nachweisbare Ver-
dnderungen entsprechen, wie unser Fall 2 zeigt, der diesbeziiglich
an die Pseudosklerose (Westphal) erinnert.

Der sklerosierende Prozess kann — wie bei der diffusen Hirn-
riickenmarksklerose (Striimpell-Heubner) meist der Fall — bei
einem vorher ganz normalen Individuum plétzlich einsetzen
und zeigh dann auch histologisch die Charaktere eines akut fort-
schreitenden Destruktionsprozesses (vgl. Fall 1 mit seinen reich-
lichen Fettkornchenzellenbefunden).

Er kann aber auch — wie Fall 2 zeigt — angeboren, intrau-
terin entstanden sein und dann alle Zeichen der Progredienz (Marchi-
degeneration) vermissen lassen.

In der noch dunkeln Atiologie der diffusenSklerosen scheinen
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vor allen Liues (hereditaria und aquisita), daneben vielleicht anch Alko-
hol (v. Striimpell), Schideltraumen (Bullard, Heubner), akute
Infektionskrankheiten, hereditdr neuropathische Belastung
(vgl. unseren Fall 1) eine Rolle zu spielen. _

Zwischen den verschiedenen Formen diffus sklerosie-
render Prozesse des Zentralnervensystems scheinen anato-
misch innige Beziehuugen, vielfach fliessende Uberginge zu
bestehen, deren sichere Erkenutnis geeignet wire, die Pathogenese
dieser Erkrankungen in neunem Lichte erscheinen zu lassen und eine
richtigere nosologische Gruppierung derselben anzubahnen.
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