
Aus dem pathol.-anatom. Universit~tsinstitute (Vorstand: Hofr. Prof. 
W eich s elb aura) und dem Karolinen-Kinderspitale (dirig. Primararzt: 

Doz. Dr. Kn5pfe lmacher )  in Wien. 

Zur diffusen Hirn-Rtickenmarksklerose im Kindesalter. 
Von 

Dr. Walther tlaberfeld and Dr. Fritz Spieler. 
(pclit 3 Abbildungen.) 

Sklerosierende Prozesse des Zentralnervensystems spielen in der 
I~europathologie des Kindesalters eine wichtige l~olle, die sich aus der 
,,eigentiimlichen ~Teigung ~' des kindlichen Zentralnervensystems erkl~irt, 
,,auf Krankheitsprozesse mit einer Sklerosierung zu reagieren" (Zap- 
pert). Ihre A tiologie and Pathogenese, daher auch ihre nosologisehe 
Bedeutung kann eine ganz verschiedenartige sein und ist noch ~iel- 
faeh dunkel and strittig. Aber auch ihre pathologisehe Anatomie, die 
noch am ehesten eine gewisse ZusammengehSrigkeit dieser Prozesse 
bedingt, weist noch manehe Unklarheiten, manehe Liieken auf. Um 
so notwendiger erscheint alas eingehende Stadium dieser Krankheits- 
prozesse, das wohl nur an der ]=[and geeigneter, besonders typischer 
and trotz nosologischer Verschiedenheiten unter einander vergleieh- 
hater Fiille Erfolg versprieht. 

Wir batten im K a r o l i n e n - K i n d e r s p i t a l  Gelegenhei~; zwei sol- 
cher Fiille kliniseh zu beobaehten and pathologiseh-anatomiseh genau 
zu untersuehen, and giauben, dass dieselben nach beiden Richtungen 
bin geniigend interessantes Material bie{en, um aus ihrer eingehenden 
Besprechung vielleicht einiges zur Klgrung der angedeuteten Strei~- 
fragen beizutragen. 

Der erste der beiden Fiille stell~ ein klassisches Beisl)iel jener 
Erkrankung dar, die heute dank den Arbeiten t{eubners ,  v. Stri im- 
pells,  It. Weiss ' ,  v. F r a n k l - t t o c h w a r t s  u. a. unter dem .Namen 
di f fuse  t t i rn - l~ i i ekenmarksk le rose  ein, wenigstens kliniseh, ziem- 
lich gut charakterisiertes Krankheitsbild repriisentiert. Der Fall ist 
wer~voll nicht nur dutch seinen ganz besonders typischen and gut 
ausgeprggten klinischen Symptomenkomplex, sondern aueh dureh die 
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selten reichliche Ausbeute ausgedehntester und hochgradigs~er histo- 
logischer Ver~nderungen. 

Der 2. Fall ist nosologisch yon dem ersten sicherlich grundver- 
schieden, trotzdem auch hier die Obduktion - -  wenigstens makrosko- 
pisch und p h y s i k a l i s c h -  den ~Befund einer diffusen Hirnsklerose er- 
gab. Es handelt sich hier eigentlich um einen zuf~lligen Befund ge- 
legentlich der Obduktion eines heredit~r-luetischen Idioten. Sklerosie- 
rende Prozesse sind nun allerdings kein ungewShnlicher Befund in 
Idiotengehirnen. Allein in unserem Falle entsprachen die kaum nen- 
nenswerten histologischen Hirnver~nderungen ganz und gar nieht dem 
makroskopisch als diffuse Sklerose imponierenden Obduktionsbild und 
diesbeziiglich besteht wohl eine gewisse nich~ uninteressante An~logie 
zu den nega~iven Obduk~ionsbefunden bei der P s e u d o s k l e r o s e  
( W e s t p h a l ) .  

W i t  wollen zun~chs~ die Krankengesehichten, Obdukt ions-und 
histologischen Befunde tier beiden Fglle wiedergeben, um dieselben 
dann nochmals kurz zusammenzufassen and eingehender zu besprechen. 

Fa l l  1. RudolfM.,  7 Jahre alt, aufgenommen am 7. November 1908, 
gestorben am 31. Mai 1909. 

Die Anamnese yore 7. XI. 1908 ergibt: Pat. ist das siebente yon 
11 Kindern. Die Eltern sind naeh ihrer Angabe vollkommen gesund, 
negieren Potus und Nikotinabusus, sowie Lues. Von den 10 Geschwistern 
des Pat. starben 3, und zwar das erste Kind im Alter yon 3 Tagen unter 
Konvulsionen (,,Fraisen"), das zweite mit 81/2 Jahren an einer - -  der des 
Pat. angeb l ich  ganz ahn l ich  v e r l a u f e n e n  - -  Krankheit , das dritte 
Kind im Alter yon 10 Monaten an Pneumonie nach Masern. Vor ca. 8 Jahren 
erkrankten 4 Geschwister des Pat. ziemlich gleichzeitig an Alopecia  
a r ea t a ,  derzufolge eines dieser Gesehwister (ein ]2jhhr. Madchen) noeh 
gegenw~trtig fast vollkommen kahl ist. Die beiden letzten Graviditaten 
(die 12. und 13.) der Mutter des Pat. endeten mit Abortus: Das Kind 
einer Sehwester der Mutter soll sehwachsinnig sein. Sonst angeblich 
keine Nervenkrankheiten in der Familie. - -  Nach Angabe der Mutter er- 
folgte die Geburt des Patienten selbst vollstandig normal, sic stillte ihn 
dureh 9 Monate; mit elf Monaten lernte er gehen, desgleichen rechtzeitig 
sprechen; in) Alter yon 4 Wochen maehte alas Kind angeblich eine Lungen- 
entzandung durch, mit 3 Jahren Varicellen, mit 6 Jahren Parotitis epidemica 
und Morbillen mit konsecuti~'em, 6 Wochen anhaltendem ,,Lungenkatarrh". 
Seither, bis Ostern vorigen Jahres, angeblich vollstandig gesund, sowohl 
geistig als k0rperlich durchaus normal.  Um die genannte Zeit stellten 
sich zun~ichst 6 Wochen lung anhaltende Augenmuskel- und Sehst0rungen 
bei dem Kinde ein (auf seinem Wege befindliche Gegenstande bemerkte 
er erst im letzten Moment). Gleichzeitig l i t t e r ,  namentlieh des Naehts, 
an h~iufigen yon a!lgemeinen Sehweissausbrilchen begleiteten Kopfsehmerzen; 
er wurde auffallend ruh ig  und t e i lnahmslos ,  spielte nicht mehr wie 
vordem, spraeh immer weniger. Namentlich in der Schule, wo er friiher 
recht gute Fortschritte gemaeht hatte, war das Nachlassen seiner Auf- 
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merksamkeit und seiner geistigen F~ihi,gkeiten besonders auffMlig. Vier 
1Vionate sphter begannen sieh G e h s t h r u n g e n  einzustellen; der Knabe 
ging zuniichst immer auf den Fussspitzen unter Naehschleifen des Schwung- 
beines, und innerhalb weiterer 5 Wochen versehlimmerte sich sein Zustand 
derart, dass er schliesslich weder gehen noeh sitzen konnte. Seither liegt 
Pat. mit stets abnehmender aktiver Beweglichkeit zu Bette, l~isst S tuh l  
und U r i n  u n t e r  sich, hat ganz zu spreehen aufgehhrt, v e r s c h l u c k t  
sich sehr oft beim Trinken, und die Speisen miissen ihm bei der I~'ahrungs- 
aufnahme bis in den Rachen vorgesehoben werden. - -  Seit 3 Wochen 
leidet er an anscheinend sehr sehmerzhaften, yon durehdringendem Schreien 
und intensiver Gesichtsr0te begleiteten allgemeinen S t r e c k k r i i m p f e n ,  die 
sieh 1--2real  tfiglieh, meist naehts, einstellen; seinen Angehhrigen fiel 
bei ihm eine betr~chtliche Zunahme des Schhdelumfanges auf. 

Aus dem S t a t u s  p r a e s e n s  bei der am 7. November 1908 erfolgten 
Spitalaufnahme des Patienten sei Folgeades hervorgehoben: 

Far  sein Alter grosser~ gut gen~ihrter mid J entwickelter Knabe. Haut 
ziemlich dunkel pigmentiert. Starke universelle Sehweisse, Dermographie, 
keine Odeme, geringe Cyanose der Wangen und Lippen. Der Knochenbau 
zeigt geringe Zeiehen einer ilberstandenen Rachitis. Keine auffallenden 
Drasenschwellungen ~ Temperatur 37,4--38,3 o, Puls 124, Pulswelle ziem- 
lich niedrig, Spannung subnormal, Respiration 32, etwas schnarchend, 
mit Zuhilfenahme der Auxilarmuskeln und Hebung des ganzen Thorax. 

S ch~ide 1 mesoeephal, symmetrisch, Tubera parietalia etwas vorgewhlbt, 
ausgepriigte ttinterhauptsstufe. Schiidelknochen hart, l~ahte geschlossen. 
Nirgends Druck- und Klopfschmerzhaftigkeit des Sch~deldaches; Gesicht 
normal geformt, Gaumen yon normaler W~lbung, Ohren gross, symmetrisch. 
Sehwere Zahnkaries und fhtide Stomatitis. 

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

P u p i l l e n  exzentrisch, oval, mit vertikalem Liingsdurehmesser, die 
linke etwas welter als die rechte, wenig ausgiebig und tr~ige auf Lieht 
reagierend. Konsensuelle Pupillenreaktion vorhanden. Sympathische Re- 
aktion wenig ausgepr~gt. Augenbewegungen nach allen Richtungen frei, 
teilweise dissoziiert. Ke in  l~ystagmus.  Fundus normal. 

F a c i a l i s .  Geringe Parese des rechten Mundfacialis. Die Zunge  
liegt symmetriseh in der Mundhhhle, zeigt keine Atrophie, kein Zittern. 
Patient kann die Zunge rollen, aber nicht vorstreeken. Patient l~isst 
zwischen die Lippen gebraehte l%hrungsbissen durcb sehnappende Be- 
wegungen in den Mund hineinfallen, wobei die Zunge doch ein wenig aber 
die Zahnreihe vorgeschoben wird. Rachenreflex fehlend. Sonst im Be- 
reiche der Hirnnerven nichts Abnormes. 

Obere  E x t r e m i t h t e n :  S t a r k  h y p e r t o n i s c h .  Aktiv werden ]~e- 
wegungen in allen Gelenken ausgef~lhrt, jedoch ungeschiekt und mit wenig 
Kraft; bei passiven Bewegungen zunehmender spastischer Widerstand. Bei 
Greifbewegungen tr i t t  hoehgradige Ataxie und ein gegen Ende der ge- 
wollten Bewegungen immer intensiver werdender Tremor ( I n t e n t i o n s -  
t r emor )  zutage. 

U n t e r e  E x t r e m i t h t e n :  Andauernd in h o e h g r a d i g  s p a s t i s c h e r  
Streckstellung~ die grosse Zehe fortwahrend hyperextendiert; die nur 
husserst selten ausgeffihrten aktiven Bewegungen der unteren Extremitiiten 
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gesehehen ruckweise and ausfahrend, gegen passive Bewegungen zu- 
nehmend spastiseher Widerstand, der sehr schwer zu iiberwinden ist 
(sehwerer als an den oberen Extremit~ten). 

Muskelvolumen am ganzen K6rper etwas reduziert, doeh nirgends 
Atrophien. Erh6hte meehanisehe Muskelerregbarkeit (Auftreten idiomus- 
kul~rer Wiilste bei Beklopfen der Muskeln). - -  S e n s i b i l i t h t :  Schmerz- 
empfindlichkeit fiberall vorhanden, aber deutlich verlangsamt and h e r a b -  

g e s e t z t ;  anf intensives Kneifen, Stechen und dgl. reagiert Patient mit 
v e r s p ~ t e t e n ,  langsamen Abwehrbewegungen. Grober Temperatursinn 
scheint vorhanden. Die flbrigen Sensibilit~ttsqualit~ten n ich t  p rQfbar .  

Reflexe:  S~mtliche Sehnen- und Periostreflexe an den Extremitaten 
beiderseits h o e h g r a d i g  g e s t e i g e r t ;  Patellar- nnd F u s s k l o n u s  beider- 
seits; B a b i n s k i  beiderseits yon den verschiedensten tIautstellen der 
Unterschenkel und Ffisse sehr leicht ausl6sbar. 

P syche  und Mot i l i t~ t :  
Hoehgradige A p a t h i e  mit teilweise hoehgradiger Reizbarkeit wechselnd, 

vollkommene Aphas ie ,  geringe Reaktion atif intensive Sehall- und Gesiehts- 
eindr•eke; bless hier and da Spuren psyehiseher Teilnahme an den Vor- 
gangen in der Umgebnng. Patient liegt meist in Rfickenlage, macht aktiv 
nut wenig Bewegungen, hebt hie und da den Kopf und f~hrt mitunter 
dureh Spasmen stark gehemmte, ruekweise vor sich gehende Bewegungen der 
Extremitaten aus; er maeht haufig spontan Kau- and Sehluekbewegungen 
nnd muss geradezu geftittert werden, was bei dem langsamen Ablauf seines 
Kan~ and Schlnckaktes stets viel Zeit in Ansprueh nimmt. Kein Regur- 
gitieren der Speisen dureh die Nase. Pat. kann weder sitzen noch stehen 
oder gehen; hei dem Versuehe, ihn au..fzustellen, gelangen die FOsse in hoch- 
gradige Equinovarusstellung unter Uberkreuzen der Beine. Patient l~sst 
Stuhl und Urin unter sieh, letzteren in h~ufigen, kleinen Miktionen, kein 
Harntraufeln. 

Die L u m b a l p u n k t i o n  ergibt nnter m~ssigem Drneke eine w a s s e r -  
k l a r e  Fl~ssigkeit, in der mikroskopisch fast gal' keine Zellen naehweisbar 
sind. P i rqne t sche  Cutanreaktion stark positiv. 

W a s s e r m a n n s e h e  Serumreaktion anf Lues beim Patienten selbst 
sowie bei seiner Mutter absolut nega t iv .  

Die R 6 n t g e n u n t e r s u c h u n g  des Sehadels (Dec. Schi l l ler)  ergibt 
ein in tote ziemlich dannes Cranium, aber keine Symptome yon Druck- 
steigerung. - -  

D e e u r s u s  morbi .  9. Nov. 1908. ttaufige K r a m p f a n f a l l e  yon 
ca. 5 Minuten langer Dauer, Beginn derselben mit lautem, durehdringen- 
dem Sehreien, intensiver Gesiebtsr6te, darnach hochgradige tonisehe Krampfe 
tier gesamten K6rpermuskulatur (~thnlich e inem Tetanus!} ,  gegen Ende 
der Streekkrampfe Schattelbewegungen in allen Extremit~ten. 

13. Nov. AnfMle yon stundenlangem unartikulierten Schreien; auf 
Fragen deutet Patient hefdgen Kopfschmerz an. - -  Bei dem Vorsprechen 
versehiedener Taufnamen nickt Patient; er lachelt, wenn sein Namen ge- 
nannt wird. Es gelingt durch Vorzeigen yon Gegenst~nden _A_usserungen 
des Verstandnisses bei ihm hervorzurufen. Er sucht sieh hier und da 
durch Geberden verstandlieh zu machen. Die Erwahnung seiner Mutter 
ruft bei ihm Weinen hervor; aberhaupt wird er nach kurzem misslaunig, 
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wenn er sieht, dass er trotz gewaltsamer Anstrengung nieht imstande ist, 
Worte hervorzubringen. 

3. Dez. Zunehmender psychischer Verfall; vollst~mdige Apathie, fast 
vollkommen negatives Verhalten gegen Licht- und SchalleindrtXeke; auf 
Fragen sind keine Zeichen van Yerst~ndnis zu erzielen. Nahrungsaufnahme 
und Schlucken noch mehr erschwert; hochgradige Abmagerung; Kr~mpfe 
treten nieht auf. Meist passive Rackenlage mit maximal extendierten and 
adduzierten 0berarmen, gebeugteu Ellenbogen, die H~nde zur Faust geballt. 

20. Dez. Wiederum Anfalle van stundenlangem Sehreien. KOrper- 
gewicht 17 kg gegent~ber 20 kg bei der Aufnahme. Rasches Fortschreiten 
des kOrperliehen und geistigen Verfalles, so dass der Zustand des Patienten 
bei seiner Vorstellung in der pgdiatrischen Sektion der G e s e l l s c h a f t  

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

fCtr i nne re  Mediz in  und K i n d e r h e i l k u n d e  am 18. Februar 1909 van Dr. 
Sp i e l e r  folgendermassen beschrieben werden konnte ~vgl. Fig. 1. Photo- 
graphie). 

Der hochgradig abgemagerte Knube :mit dem typisehen, eigentamlich 
starren Gesichtsausdruck und hydroeephalem Seht~del bietet gegenwgtrtig 
das Bild sehwersten psychischen Verfalles mit fast vollstandiger Aus- 
sehaltung der Sinnenwelt. Er ist vollkommen aphasisch and liegt regungs- 
los in eigentamlieher Kontrakturstellung - -  meist in Seitenlage - - ,  die 
oberen Extremithten an den Thorax gepresst, in den Ellbogengelenken 
spitzwinklig gebeugt, die Vorderarme proniert, die H~mde fast maximal 
dorsalflektiert, zur Faust geballt, die Daumen krampfhaft eingeschlagen, 
die unteren Extrelnitgten in Haft- und Kniegelenken spitzwinkelig gebeugt 
und adduziert, die F~isse extrem plantarfiektiert and supiniert, die grossen 
Zehen im IVfetatsrsophalangealgelenk bis zur Subluxati0n hyperextendiert. 
Die Muskulatur zeigt schon in Ruhelage einen betr~chtlichen Rigor, der 
dureh jeden passiven Bewegungsversuch zu hoehgradigen Spasmen gesteigert 
wird. Wahrend die abrigen Sinnesreize (intensive Licht-, Sehall-, Geruchs- 
eindriieke etc.) beim Pat. keinerlei Reaktion mehr auszulOsen vermOgen, 
ist Sehmerzempfindlichkeit noeh vorhanden, wenn auch sehr verlangsamt. 
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Auf intensives Kneifen, Stechen u. dgl. reagiert er - -  wenn auch mit stark 
versphteter l%izleitung - -  durch ein langsam ansteigendes und ebenso 
trhge und langsam ablaufendes~ intensives: Grimassieren, das yon einem 
durchdringenden, lang gezogenen Brt~llen begleitet ist. 

Von jetzt ab macht tier k6rperliche Verfall and die Abmagerung des 
Pat. (bis auf 13 kg!) immer rasehere Fortsehritte. Noch immer zeitweise 
unartikuliertes, lang anhaltendes Briillen, zeitweise heftige Schattelbewegungen 
besonders im linken Arm. 

Schliesslich vom 22. Mai 1909 ab noeh rapiderer Kr~fteverfall, sehwere 
Stomatitis, multiple lobul~r-pneumonisct~e Herde, hohes Fieber. Unter 
diesen Erscheinungen tritt am 31. Mai 1909 der E x i t u s  l e t a l i s  ein. 

K l i n i s c h e  Diagnose :  Diffuse Hirn-Ri~ekenmarksklerose, Hydroceph. 
chron, int., multiple Lobul~,rpneumonien. 

Die yon Prof. S t o e r k  vorgenommene O b d u k t i o n  ergibt bezflglich 
desZentralnervensystemsFolgendes: Aufvertikal gelegten, parallelen Sehnitten 
des Gehirns zeigt sich ein ungew6hnlieh buntes Bild. Vonder  gleieh- 
mhssig rosagefhrbten Rinde hebt sieh zunaehst eine sehmale, rein weisse 
Zone weisser Markmasse ab. Unmittelbar an diese angrenzend folgt ein 
sehr ausgedehntes Gebiet der Markmasse yon g rau  d u r e h s c h e i n e n d e m  
Aussehen, auffallend r e s i s t e n t  anzuf~lhlen,  an der SchnittflSche ein 
wenig sich vorwOlbend. Nut an den basalen Absehnitten erleidet das Bild 
insofern eine VerAnderung, als diese pathologisch besehaffene Markmasse 
yon weissliehen Zagen durchsetzt wird. Die nicht unbetraehtlieh erweiterten 
Ventrikel zeigen eine h6chst ausgepr~gte Resistenz ihrer Innenflaehe, und 
aueh bier f~tllt alas eigent~mliche durchseheinende Ausse]aen anf. Die 
beschriebenen Veranderungen des weissen Marklagers sind auf das Gross -  
h i r n  b e s e h r a n k t  (Kleinhirn frei!). Das R f i e k e n m a r k  erseheint in 
seinen hinteren Abschnitten stark versehmMert. Es l~sst sich dutch 
das ganze Raekenmark beiderseits in symmetrischer Anordnung eine graue 
Degeneration der Seitenstr~nge erkennen. 

Die h i s t o log i s ehe  U n t e r s u c h u n g  des Zentralnervensystems wurde 
an z. T. in Alkohol, z. T. in Formalin und M~llerscher Flfissigkeit 
fixierten Gewebsst~eken vorgenommen, zur Schnittfarbung H~malaun-Eosin, 
sowie die Farbemethoden nach P a l - W e i g e r t ,  van Gieson,  M a l l o r y  und 
Niss l  verwendet. Zur Gliadarstellung gelangte die Methode yon W e i g e r t ,  
zur Darstellung der Degenerationsprodukte des nerv6sen Gewebes (Fett- 
tropfen und FettkSrnehenzellen) die Methode nach March i ,  bezw. Al t -  
mann  zur Anwendung. 

H i s t o ! o g i s c h e r  Befund.  Gehirn .  Die H i r n r i n d e  zeigt in den 
zur Untersuehung gekommenen Stiieken des Stirn- und Hinterhauptlappens 
recht well~g yon der Norm abweiehende Bilder; die eir~zelnen Sehichten 
tier Rinde sind nieht immer ganz deutlieh unterseheidbar, doeh sind Zell- 
verAnderungen in den Nis sl-Pr~tparaten nicht zu erkennen. Anders liegen 
die Verh~ltnisse in dem Seh lAfe lappen  und den Z e n t r a l w i n d u n g e n .  
Hier weist die Rinde einen fast vol[kommenen Sehwund der grossen Pyra- 
midenzellen und eine deutliehe Verminderung der kleinen und mittelgrossen 
Pyramidenzellen auf. Die Tangentialfasern lassen eine deutliche u 
minderung nieht erkennen. 

Schwerer and ausgedehnter sind die pathologischen Prozesse im S t i r n -  
h i m .  Es fallt hier die ganz enorme  V e r m e h r u n g  der  G l i aze l l en  
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auf, welche oft sehr dentlich die Form der Spinnenzellen mit zahlreichen, 
langen Fasern zeigen, andererseits auch manchmal mehr atypische Formen 
aufweisen~ wie man sie h~ufig in Gliomen zu sehen bekommt: randstandiger 
Kern und reichliches Protoplasma. Ferner fallt der reichliche Gehalt des 
Markes an F e t t k S r n c h e n z e l l e n  auf, die sich teils in den adventitiellen 
und perivaskul~ren Lymphraumen der manchmal stark vermehrten Gefasse 
vorfinden - -  wobei diese R~ume oft ganz yon ihaen ausgef~llt erscheinen - - ,  
tells in ebenso zahlreicher Menge, oft in ganzen Haufen, im M a r c h i -  
pr~parate sehon makroskopisch an der dunkeln Farbe erkennbar, im 
Nervengewebe selbst auf Wanderung begriffen. ~Nebenbei sei bemerkt~ 

Fig. 2. 
Die Abbildung entsprich~ einem Teile der Zentralwindung. Behandlung nach A 1 t- 
m a n n  mit nacnfolgender van Giesonf~irbung.  Schwache Vergr. Das eigent- 
liche Nervengewebe ist volls~ndig zugrunde gegangen. Man finder stark ge- 
wuchertes Stfi~zgewebe (s ~ Astrocyten, g ~  Gef~sse [z. T. neugebildet]; F 
FettkSrnchenzellen, tells in Wanderung, tells in den per~vaskul~iren Lymph- 

r~iumen). 

dass an einer Stelle eine solche Fettk6rnchenzelle nicht nur Fetttr6pfchen, 
sondern auch einen ganz kleinen Acervulus aufweist. 

Am a u s g e s p r o c h e n s t e n  sind diese Markveranderungen in tier Zen- 
tralwindung (vgl. Fig. 2) und im Scht~felappen. Die Markstrahlung ist 
hier fast vollst~ndig zugrunde gegangen; bei der Markscheidenffirbung nach 
P a l - W e i g e r t  bleibt das gesamte Mark dieser Teile u n g e f a r b t ,  wahrend 
die an das Mark anstossenden Nervenfasern der Rinde durchwegs blau 
gef~rbt erscheincn; die I~ervendegeneration des Marks setzt gegen~tber der 
Rinde geradezu mit einer scharfen Linie ab, so dass es den  Anschein 
erweckt, als ob es sich um ein a u s s c h l i e s s l i c h e s  Befallensein des 
Markes handelte. An Stelle des Nervengewebes finden wir ein Gewebe, 
das aus zahlreichen Gliafasern (vielverzweigten Astrocytcn), zahlreichen 
Blutkapillaren und reichlichen Fettk6rnchenzellen besteht. 
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Im S t i r n l a p p e n  ist dieser Prozess nicht so fortgeschritten; hier 
finden wir hingegen um die Gef~tsse starke entzandliche Infiltration. 

Am wenigsten ausgepr~gt sind dis histologisehen Ver~nderungen im 
t t i n t e r h a u p t s l a p p e n .  

Das K l e i n h i r n  ist nur in ganz geringem Ma~e yon pathologischen 
Yeranderungen betroffen. Die Rindenschiehten lassen keine anormalen 
Bitder erkennen; die einzeinen Zellformen, besonders a, ueh die P u r k i n j e -  
schen Zellen, sind aueh im Nisslpr~iparate anseheinend normal. Im Mark 
allerdings linden sieh einzelne Verdichtungsprozesse; man sieht n~tmlieh 
stellenweise, namentlich entlang einigen Markstrahlen, deut]ich vermehrtes 
Oliagewebe. 

Ports and Medu l l a  ob longa ta ,  gier  ist ein fast vollst~tndiger 
Aus fa l l  tier be iden P y r a m i d e n b a h n e n  zu k0nstatieren; an ihrer Stelle 
finden wir ein sklerotisches Gliagewebe, das sp~irlieh degenerierte Achsen- 
zylinder einschliesst; ausserdem sieht man Fettk6rnehenzellen, besonders 
in den perivaskularen Lymphrhnmen. 

R i i ckenmark .  C e r v i k a l m a r k :  Yerbreiterung and Vermehrung der 
gliosen Rindenschicht, ausgedehnte s k l e r o t i s c h e  He rde  im Pyramiden- 
seitenstrang, Seitenstranggrundbtindel and sum Tell auch im Kleinhirn- 
seitenstrang beiderseits. Dis Pyrarnidenvorderstrangbahn der rechten Seite 
voilst~tndig sklerosiert, die der linken Seite in geringerem Ausmaf~e; auch 
dis Hinterstrhnge zeigen Degeneration in ihren zentra]en Partien. Die 
sehwersten und ausgedehntesten Ver~tnderungen sind in den Seitenstrangen. 
Im Bereieh dieser Herde sind die Achsenzylinder gr6sstenteils zugrunde 
gegangen~ die Orundsubstanz der Herde hat eine k0rnige Beschaffenheit~ 
die Markscheiden fehlen ganzlich; in der Peripherie der Herde einzelne 
Spinnenzellen. 

Die Ganglienzellen zeigen im grossen und ganzen normale Bilder, 
hie und da finder man das Protoplasma der Zellen gequollen und die 
zentrale Tigerung fast vollstfindig versehwunden. Dis Gef~sse sind sieht- 
lieh vermehrt und erweitert, z. T. mit Blut strotzend erffillt. Die peri- 
~askul~tren and adventitiellen Lymphr~tume erweitert, mit grossen hellen 
Zetlen erft~llt, die sich bei der Osmiumbehandlung ale F e t t k S r n e h e n -  
z e l l e a  erweisen. Aueh sonst finder man sp~rlich, namentlich an den 
Orenzen der sklerotischen Herde, einzelne feinste FettrSpfchen. Die 
Lymphraume allgemein stark erweitert. 

D o r s a l m a r k :  Der Prozess besehrhnkt sieh ausschliess]ich auf den 
ganzen Seitenstrang; hier sind es mehr grobe diehte sklerotische Str~tnge, 
welche zwisehen sich Achsenzylinder mit relativ gut erhaltenen, wenn auch 
:gequollenen Markseheiden fassen. Aueh hier linden sieh Fettk6rnchenzellen. 

Im L e n d e n m a r k  ist der Prozess zum grSsseren Tell abgeklungen, 
wohl aber sind noeh immer im Bereiche der seitenstri~nge Sklerosierungen 
:zu bemerken. 

Fa l l  2. Olga H., zunSchst mit 15 und 17 Monaten in ambulatorischer 
Bebandlung (am 18. I. unel 15. IH. 1904 Amb.-Prot. Nr. 600)~ mit 
3 Jahren, am 23. VI. /905, wegen schwerer Colieystitis ins Spiral attf- 
genommen (Spit.-Pr. Nr. 544/e 1905) und am 10. IIl. i905 daselbst 
gestorben. 
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A n a m n e s e  vom 18. I. 1904. Der Vater des Kindes ist angeblieh 
vollstandig gesund. Die Mutter hat einmal (vor 9 Jahren) abortiert, litt 
vor 4 Jahren an: einem G e s c h ~ r  der rechten Unterlippe mit folgendem 
Exanthem am Stature und wurde damals an der Klinik K a p o s i  mit grauer 
Salbe und innerlieh mit Jod behandelt; seit 5 Monaten besteht bei ihr 
neuerlieh ein Geschwar an der linken Unterlippe. - -  

Die Geburt des Kindes ~erlief normal; es wurde dureh 9 3Ionate an 
der Mutterbrust gestillt. Sehnfiffeln besteht seit der Geburt, Exanthem 
wurde nie beobachtet, niemals Krampfe. Seit dem 13. Lebensmonate 
schreit das Kind stets naeh der Nahrungsaufnahme, ist auffallend b l a s s . -  

Aus dem damaligen S t a t u s  p r a e s e n s  sei Naehstehendes hervor- 
gehoben: 

Guter Ern~hrungszustand. - -  Auffallende Bl~sse. - -  
Seh~delumfang 47 era, Seh~deldaeh stark gew61bt, stark vorspringende 

Tuber~ frontalia, parietalia und oeeipitalia. Grosse Fontanelle ~eit offe~ 
@/4 era). Sehadeln~thte (besonders Koronarnaht) welt klaffend, Xraniotabes 
am Hinterhaupt. Sehadelvenen besonders in der SehlN'en- und Stirngegend 
stark erweitert, ttaarwuehs spfirlieh. Lidspalten mSssig weit, die unteren 
Lider bedeeken z. T. die Bulbi. Strabismus eonvergens. Von den Zahnen 
sind erst 5 Sehneidez~ihne durehgebroehen, keine Sattelnase, Leber nod 
Milz massig vergrSssert. Sonst an den inneren Organen niebts Be- 
merkenswertes. 

K S r p e r l i e h e  und  g e i s t i g e  E n t w i e k l u n g  des Kindes stark im 
Rfiekstand, idiotiseher Habitus: Es kann den Kopf noeh nieht halten, 
nieht frei sitzen, maeht keinerlei Spreehversuehe, st6sst nut nnartikulierte 
Laute aus, isst ohne Untersehied alles, was ihm gereieht wird, verlangt 
hie yon sdbst  naeh Nahrung. 

2 lgonate sphter, am 15. HI.  1904: Sehftdetumfang 47,5 era, grosse 
Fontaoelle noeh weiter often (6/5 era), VorgewSlbt, Nfihte unverSndert. 
Behaarung reiehlieher, 10 Zahne. Sonst Status idem. 

Erst naeh 11/4 Jahren - -  am 23. VI. 1905 ~ wurde das Kind - -  
3 Woehen naeh durehgemaehter Morbillenerkrankung - -  hoehfiebernd neuer- 
lieh ins Spital gebraeht und aufgenommen. 

Jetzt ergab der S t a t u s  p r a e s e n s  auszugsweise Folgendes: 
Sehleehter Erniihrungszustand, auffallende Bl~tsse. Gewieht 8 kg, 

KSrperlSnge 73 era. Temperatur 39 ~ ~ Seh~idelumfang 50 era, grosse 
Fontanelle noeh often, ffir die Fingerkuppe einlegbar, kleine Fontanelle 
und Nahte gesehlossen. Haupthaar reiehlieh. 

A u g e n :  Strabismus eonvergens des reehten Auges; in der Mitre beider 
Corneae bei seitlidmr Beleuehtung leiehte Trabungen siehtbar. Fixiert 
werden vom Kinde nnr auffaltende Gegenstande. l~npillen mittel- und 
gleiehweit, prompt reagierend. 

F u n d u s :  Papillen sehr blass, Gef~isse sehr eng (genuine Atropbie 
tier Nn. optiei? ?). Sonst im Bereiehe der Hirnnerven niehts A b n o r m e s . -  
An tier Wangensehleimhaut Soorbelag. 

L u n g e n - ,  H e r z -  und Abdomina lbe fund  ohne Besonderheiten. 
P a t e l l a r r e f l e x e  sind auffallend gesteigert, B a b i n s k i  beiderseits 

positiv, kein K e r n i g .  
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Motil i t~tt  und p s y c h i s c h e s  Ve rha l t en :  Das Kind kann nicht 
einmal sitzen, gesehweige denn stehen oder gehen. Es liegt anseheinend 
teilnahmslos in R~ckenlage, maeht aber auf st~trkere Reize Abwehrbe- 
wegungen mit allen Extremit~tten, sehreit viel, muss gef~ttert werden, 
reagiert nur auf intensive 8ehall- und Liehteindr0eke. Zeigt deutlieh idio- 
tischen ttabitus. 

L n m b a l p u n k t i o n  ergibt Mare Fltissigkeit. 
U r i n u n t e r s u e h u n g  (ehemiseh, mikroskopisch und bakteriologiseh) 

ergibt den typisehen Befund einer sehweren, durch Bacterium cell bedingten 
Cystitis, der das Kind trotz energiseher Lokal- und Allgemeinbehandlung 
unter zunehmendem Verfall, hohen Temperaturen und sehiesslich sehwerer 
Benommenheit am 10. VII. 1905 erliegt. 

K l i n i s e h e  D iagnose :  Lues herecl. Idiotie, I-Iydroeeph. cong., eerebr. 
Paraparese. Die yon Prof.  S t o e r e k  vorgenommene 0 b d n k t i o n  ergibt: 
D i f f u s e  Sk le rose  des Gehi rns ,  Intestinalkatarrh mit 8chwellung der 
mesenterialen Lymphdrtisen, eitrige Mmorrhagisehe Cystitis, fettige Degene- 
ration aller parenchymat6sen 0rgane. 

Zum Zwecke der h i s t o l o g i s c h e n  U n t e r s n c h u n g  wnrde das Zentral- 
nervensystem in diesem Falle ganz analog dem erstgeschilderten behandelt. 

H i s t o l o g i s c h e r  Befund.  Im Gehi rn  sind im Vergleiche zu den 
makroskopisdh gefundenen Ver~tnderungen fast gar keine pathologisehen 
Bilder zu sehen. Die P ia  ist tiberall verbreitert nnd zeigt reichlieh 
proli/'eriertes Bindegewebe. Die Rinde  zeigt eine deutlieh verschmglerte 
Molekularschieht, sonst aber kamff etwas Abnormes; die Schiebtung der 
Zellen scheint im allgemeinen wenig gestOrt zu sein, ~ wenn man auch hie 
und da die einzelnen Schichten nicht gut unterscheiden kann. Im H a r k  
ist yon sklerotischen Herden, die man nach dem makroskopischen Befunde 
h~tte erwarten k0nnen, niches zu bemerken~ weder Wucherung des Glia- 
sttitzgewebes, noeh der Gefgsse; insbesondere sind auch nirgends auf Ent- 
zOndung hinweisende Vergmderungen auffindbar. 

Im Rt~ckenmark sind hingegen wohl s k l e r o t i s c h e  Prozesse vorhanden. 
C e r v i k a l m a r k :  Die gliSse Rindenschicht ist in der ganzen Peri- 

pherie des Querschnittes v e r b r e i t e r t ;  diese Verbreiterung ist entspreehend 
den beiden Seitenstr~ngen am st~trksten entwickelt. Die P y r a m i d e n -  

s e i t e n s t r g n g e  sind in dichte, s k l e r o t i s e h e  gerde umgewandelt; im 
Zentrum sieht man eine feink6rnige Grundsubstanz mit sparlichen, grSssten- 
teils unregelmgssig geformten, entrundeten Achsenzylindern und fehlenden 
Nervenscheiden. Gegen die Peripherie zu nimmt die Intensit~tt des sklero- 
tischen Prozesses ab~ die Achsenzylinder erseheinen reiehlicher~ sind mit 
1V[arkscheiden umgeben; das Gliazwischengewebe nimmt allm~thlich immer 
mehr faserigen Charakter an, die Gliazfige, welche den Herd mit der 
gliOsen Rindenschicht verbinden, weisen dabei entspreehend den Seiten- 
str~tugen eine Verbreiterung um ca. das Dreifache gegent~ber der normalen 
Dicke tier Gliasepten auf. Spinnenzellen ilnden sich im Iterde selbst 
nicht, wohl aber vielleieht in etwas vermehrter Anzahl in der gliOsen 
Rindenschicht. 

Die Gefnsse zeigen keine Ver~nderungen. Entzt~ndungserscheinungen 
sind an den Gefassen nieht zu konstatieren, wohl aber finden wir eine 
Erweiterung tier perivaskul~tren Lymphr~ume. 

30* 
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Keine Narchidegeneration. Die Ganglienzellen der grauen Substanz 
erseheinen im Nisslpr~parate ~,ollkommen iatakt; Tigerung vollkommen 
erhalten. 

Noch zwei Punkte fallen am cervikateu Teii des Rackenmarks auf 
(vN. Fig. 3): erstens ein deut~iehes P r o m i u i e r e a  der a l i a b i n d e -  
gewebsgrenze  der hinteren Wurzeln aber alas Niveau des Racken- 
markquersch~ittes und zweitens das gorhandensein einer F u r c h e  ent- 
sprechend deft beider~ Seitenstr~ngen; sie ist als sichere Furc:he daran zu 

erkennen, dass sie vollsthndig yon der gli0sen t/indenschieht eingehBIlt 
und ventral und dorsal yon dem Kleinhirnseitenstrang umgeben wird. 

Fig. 3. 
I~ickenmark~querschnitt in tier HShe des Cervika[~nteils, 2 Fsll. Die Seiten- 
strange ~ind ak[erotiseh (a); die Gli~lbindegewebsgrenze der hinteren Wurzel~ 
(I-I) lieg'en exgrameduiigr; feraer finden sich seitliche gtickeumarksfurchen (S). 

Verbreiterung der gli~Ssen B, indenschicht und tier Gliaseptem 

Auf die Bedeutung dieser zwei Befunde werden wir weiter unten zu 
spreehen kommen. 

D o r s a l m a r k :  Die skierotisehen u sind den im Cervik~l- 
mark beschriebeneu g~nz analog; ~.uch sonst keiue besou~eren Abweichuugem 
]~loss die letzterwhhnte Furche ist bier im Dor~almark nicht  mehr zu 
konstatieren. Ausserdem weisen einzelne Ga~glienzellen der Cl,~rkeschen 
S~tulen Degenerationen auf: die Zellen sind gebl~ht, das Protoplasma 
homogen, die Kerne naeh tier Peripherie gerackt. 

L e n d e a m a r k :  gier ist der sklerotisclae Prozess im Pyramidenseiten- 
strang noch immer, jedoeh in bedeutend geringerer Intensit~t uud Extensit~t 
wahrnehmbar. Die \rerdich~ung der gli0sen gimteu.~ehieht ist t~och irnmer 
~orhanden. Hier finden wir aueh in den ttinterstrangen eine deutliche 
Zunahme des Stfttzgewebes. Sonst keine u Die Ganglien- 
zellen haben aormales Aussehen. 
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Z u s a m m e n f a s s e n d e  B e s p r e c h u n g  der be iden  F~lle:  

I. Anatomischer Tell. 
k n a t o m i s c h e  Z u s a m m e n f a s s u n g  zum ers ten  Fall.  

Das makroskopische Bild ist das einer t y p is c h e n diffusen Sklerose 
des Gehirns und Riickenmarks; das ganze Hirnmark ist in eine derb 
anzufiihlende, weisslich-grau durchscheinende Masse umgewandelt; yon 
diesem Prozess ist bloss das Grosshirn befallen, das Kleinhirn ist 
frei. Die Ventrikel sind erweitert; es besteht ein Hydrocephalus in- 
ternus chronicus. Im Rfickenmark graue Degeneration der Sei~en- 
stri~nge. 

Die hi s t o 1 o gi s c h e Untersuchung best~tigt den makroskopischen 
Befund und ergibt recht interessante Tatsachen. An S~elle der fast 
g~nzlich zugrunde gegangenen Markscheiden der Marksubs~anz des 
Grosshirns finden wir ein reichlich gewucher~es Stiitzgewebe mit vielen 
weitverzweigten Gliaspinnenzellen und reichlichen Blu~gefi~ssen (Kapil- 
]aren, Pr~kapillaren); ausserdem, namentlich im S~irn-, Schli~fe- und 
Schei~ellappen (Zentralwindung) iiberaus zahlreiche FettkSrnchenzellen, 
teils in den perivaskuli~ren Lymphri~umen, teils im l~ervengewebe 
selbst in Wanderung begriffen; auch entziindliche (kleinzellige) Infiltrate 
sind 5fters ent]ang den Venen zu beobachten. 

Die Markstrahlung tier Z e n t r a l w i n d u n g  ist in G~nze zu- 
grunde gegangen. 

Die Geh i rn r inde  zeig~ vie]fach Schwund der verschiedenen 
Reihen tier Pyramidenzellen, namentlich entsprechend tier Zen~ral- 
windung fast volls~ndige Degeneration der Pyramidenzellen. 

Vollst~ndige D e g e n e r a t i o n  d e r  P y r a m i d e n b a h n e n ,  yore 
Gehirn his in alas Lendenmark zu verfolgen, zum Tell noch frisch 
(FettkSrnchenzellen). 

Im Ri i ckenmark  sind yon den Pyramidenbahnen nicht nur die 
Seitenstr~ge, sondern auch die Pyramidenvorderstr~nge (rechts voll- 
st~ndig) in ein sklerotisches Gewebe nmgewandelt; auch die Hinter- 
strange zeigen in ihren zentralen Partien eine deu~liche, wenn auch 
nicht so sturke Degeneration. Die ausgedehnten sklero~ischen Gliaherde 
entsprechend den Pyramidenbahnen siorechen ~iir einen rela~iv ~ilteren 
Prozess, doch die Anwesenheit yon nicht allzusp~irlichen FettkSrnchen- 
zellen beweisen, dass auch bier der Prozess nicht g~nzlich ab- 
geklungen ist. 

Die Gang l i enze l l en  des Riickenmarks sind meist normal; hie 
und da ist~ aber wohl Verlust der Tigerung und Quellung des Proto- 
plasmas zu linden. 

Vergleichen wit nun den anatomischen Befund dieses Falles yon 
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diffuser Igirn-Ri~ekenmarkssklerose mit den bisher beschriebenen, wobei 
wir yon der Literatur zun~ehst nur  die re inen F~lle dieser Erkran- 
kung beriieksiehtigen wollen. 

Das makroskopisehe Bild der diffusen Sklerose ist so eharsktcrisUseh, 
dass dsriiber kaum irgendwelehe Diskussion notwendig sehe[nt: es ist 
immer eine ganz besondere D e r b h e i t  der Marksubs t anz ,  wodureh 
diese Erkrankung (allerdings in Anslogie mit der Pseudosklerose) aus- 
gezeiehnet wird. Untersehiede im makroskopischen Bilde ergeben sieh 
nur naeh der Ar t  der Verteilung und Ausdehnung des Prozesses. 
Ferner finder sieh fast konstant tin H y d r o e e p h alu s internns ehronieus, 
oft such Ve rd i ekungen  der Pi~ mater ;  inwieweit da,r~us mit Be- 
rechtigung der oft gemachte Schluss gezogen werden kann, d~ss tier 
Beginn der Erkrankung in die Meningen zu verlegen ist, dsriiber 
werden wit welter unten des ngheren zu spreehen kommen. 

So eharakeeristiseh such das mskroskopische Bild ist, so schwas- 
kend ist das histologisehe. Ein Tell dcr Erkrankungen, welehe nseh 
dem mskroskopischen Aussehen zur diffusen Sklerose gereehnet werden 
kSnnten, wird eben infolge des ,, n e g s t i ven"  histologisehen Befundes 
zur sogenannten Pseudosklerose (Wes tpha l )  gezKhlt. Es frsgt sieh, 
ob eine solehe strenge Zweiteilung zweckm~ssig erseheint. Schon 
Rebizz i  hat darauf hingewiesen, dsss eine sehsrfe Grenze nieht ein- 
real anatomiseh gezogen werden ksnn, ds einerseits die sehweren  
Formen yon Pseudosklerose, sndererseits die leichteren Formen der 
diffusen Sklerose derart ineinander i~bergehen, dass eine Treunung 
derselben sis eine kiinstliehe und willkiirliehe erscheinen muss. Anderer- 
seits behsuptet We i s s  nieht gsnz mit Reeht, class alas Missverhgltnis 
zwisehen makroskopisehem und mikroskopisehem Bilde fiir die echte 
diffuse Sklerose geradezu typiseh sei; es sind nieht nur nach ibm, 
sondern such schon vor ihm YOn vielen Seiten im Zeil~ralnervensystem 
ganz betrgehttiche histologische Ver~nderungen bei dieser Erkraukung 
gefsnden worden. Wenn, wie z. B. im vorliegenden Fslle, das den 
Zen~rslwinduugen entspreehende Marklsger in seinem Aufbsu derart 
vergndert ist, dsss es nach der Markseheidenfarbung yon P a l - W e i g e r t  
iiberhaupt keine Spur einer Blauf~rbung annimmt, eben infolge eines 
vollkommencn Untergangs der Msrkseheiden, so haben wir  wohl a]le 
Berechtigung, yon einem such  h i s t o l o g i s e h  sehr  s chweren  pa tho-  
log i sehen  Prozess zu sprechen. 

Histologiseh is~ bisher bei der diffusen Sklerose recht hgufig tin 
W u c h e r n  des in te r s~ i t i e l l en  Gewebes  zur Beobschtung gekommen 
Die gltere Auffsssung, dass es sieh bier um wucherndes B inde -  
gewebe  handelt, kSnnen wir wohl iibergehen; wir wissen heute, dsss 
es Gl iagewebe  ist. 
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Dieser Prozess is~ gewShnlich auf  das Mark lage r  des Gross-  
h i rns  beschrgnk t ;  eine Gliawucherung in der Rinde ist bisher nur 
ganz vereinzelt beobachte~ worden (Asby, Franeioni) ;  wohl aber 
finden sich hies auch degenerative Vergnderungen im Sinne yon 
Atrophie and Schwund der Ganglienzellen. So war ira Falle F r a n -  
c ionis  die Rinde so sehr ver~nder~, dass eine Unterseheidung yon 
Rinde and Mark unmSglich war and aueh die einzelnen Schiehten 
des Rinde nich~ untersehieden werden konn~en. Aueh wir haben in 
nnserem Falle starke Degenerationsprozesse konstatieren kSnnen, ngm- 
lich einen fast vollkommenen 8chwund  al ler  Fo rmen  des P y r a -  
midenzel len ,  besonders ausgeprggt in der Zentralwindung. Von 
einer merkliehen Gliawueherung in der Rinde ist in unserem Falle 
niehts zu sehen. Ob dieser l~indenprozess fiir sieh allein en{s~anden 
ist oder als Folge des destrnktiven Markprozesses, ist wohl sehwer 
festzustellen. 

Wie ist dieser Prozess im Marklager aufzufassen? In nnserem 
Falle beobaehten wit fast g~inzliehen Sehwund des Markseheiden, tiber- 
aus reiehliche Gliazellen (Spinnenzellen mi~ vielfach sieh verzweigendeh 
Fasern), gewucherte Gef~sse, in sehr grosses Menge aneh Fe~tkSrnchen- 
zellen (tells perivaskuliir, tells in Wanderung), endlieh aueh stellenweise 
noeh en~ziindliehe Infiltrate nm die Gef/~sse. Der Prozess ist fiber 
das ganze Marklager des Grosshirns verbreitet. Das histologisehe 
Bild e n t s p r i e h t  in allen De~aiIs dem Bilde bei akuter mnltipler 
Sklerose, nnr dass hies selbstverst~indlich die Ver/inderungen herdweise, 
alert diffus sind.. 

Seit jeher war nnn yon den Autoren die Frage aufgeworfen 
worden, was bei des diffusen Sklerose als das Primiire  aufzufassen 
sei, die intersi~i~ielle W u e h e r n n g  mii einer Art atrophischen 
Sehwundes des Nervengewebes, oder der Schwund  des nervSsen  
Gewebes  mit folgender in~ersti~ieller Wucherung. Fiir die ers~e An- 
nahme wnrde des Umstand als Stti~ze angeftihr~, dass man bei vielen 
F/*llen yon diffuser Sklerose eine prol i fer ier~e Lep~omeninx finder., 
class yon hies des Prozess seinen Ausgangspnnkt nimmt und dann auf 
das Zwisehengewebe des Gehirns i ibergrei f t .  So sagt Sehmaus:  
,,Die Sklesose ist alas Endprodnk{ eines interstitiellen Prozesses naeh 
intrauteriner Meningitis, die ant das Gehirn fibergreif~." S~riimpell 
meint, dass man, den entziindliehen Charakter dieses Vorgangs voraus- 
gesetz~,, geradezu yon einer ch ron i schen ,  d i f fnsen  in~ers~i t ie l len 
E n e e p h a l i t s  spreehen kSnnte, ebenso Weiss .  Einen ausgesproehen 
entgegengese~zten S~anctpunkt ver~ritt z. B. l~ebizzi, er nimm~ eine 
primiire E r k r a n k u n g  der nervSsen ze l l igen  E l emen te  an: der 
sekund/~r eine Vermehrung der Gliaelemente folgt, eine Auffassung, 
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die mit der Auffassung W e r n i e k e s ,  W a r d a s  u. a. yon der Patho- 
genese sklerosierender Hirnprozesse iiberhaupt ziemlich in E in -  
klang stehk 

Die Richtigkeit der einen oder der anderen Anschauung absoiut 
zu beweisen~ ist sicher nicht leicht mSglieh. Im allgemeinen finden 
wir allerdtngs jetzt in der pathologischen Anatomie tiberhaupt die 
Tendenz, ein primgres Wuchern yon Organstiitzgewebe im Sinne 
einer interstitiellen Entziindung der Organe zu l eugnen  (vgl. Leber- 
cirrhose 7 ,,interstitielle" ~ephritis). Zungchst kann das eine Moment, 
das fiir eine interstitielle Genese der diffusen Sklerose sprechen soll, 
n~imlich die Verdickung der Pia mater, yon welcher dann der Prozess 
auf das Zwischengewebe des Gehirns iibergreifen soil, nicht ftir alle 
F~lle in Be~racht kommen, well diese Piaver~nderung nicht immer 
vorh~nden ist. So hubert wir sie im vorliegenden Falle trotz seiner hoeh- 
gradigen histologisehen Verandernngen im Gehirn n icht  beobaehten 
kSnnen. Uberhaupt ist der Beftlnd pialer Verdickungen bei der 
diffusen Sklerose nach den bisherigen Besehreibungen eher als selten, 
sieher nicht als h~ufig zu bezeichnen. Andererseits kann man doch 
aueh sonst aus den verschiedensten Ursaehen zustande gekommene 
Verdickungen und Wueherungen der Leptomeninx antreffen ohne be- 
sondere Ver~nderungen der Gehirnstruktur selbst, ohne jede Spur yon 
Gliawueherung. Ein weiteres, wichtiges, bisher unseres Wissens noch 
nicht herangezogenes Argument gegen die Auffassung der Glia- 
wucherung als des Prim~ren hei tier diffusen Sklerose glauben wit in 
der meist vollstgndig fehlenden oder hSehstens ganz unbedeutenden 
Mitbeteilig:lng des Gliagewebes in tier H i rn r inde  an den Wueherungs- 
vorg~ngen zu erblieken, da far eine elektive, prim~re Erkrankung der 
Markglia doch wohl nicht der geringste Aahaltspunkt und keinerlei 
An~logie vorlieg~. Aus all diesen Gr~nden neigen wir selbt viel eher 
zur Auffassung der Gliawueherung als einer sekundgren  nach vor- 
ausgegangener prim~rer Seh~digung der nervSsen Elemente. Ob aller- 
dings nach erfolgtem Krankheitsbeginn dis sekundgr wuchernden 
Gliaelemente nieht aueh yon selbst - -  unabh~ngig yon einem parallel 
gehenden Untergang yon nervSser Substanz - -  zu wuchern vermSgen, 
wollen wit dahingestellt sein l~ssen; uuwahrscheinlich ist dies bei der 
bekannten Neigung des Gliagewebes zur Wucherung yon vorn- 
"herein nicht. 

Doch kehren wit zur Besprechung des anatomisehen Befundes bei 
der diffusen Kirn-R~iekenmarksklerose zurack. 

Das K l e i n h i r n  wird nur selten yon dem sklerotischen Prozesse 
befallen. B e n e k e  fund in seinem Falle d~s Kleinhirnmark lederartig 
anzufahlen und den Nucleus dentatus sklerotisch. It. Wei s s  glaubt 
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in seinem Falle stellenweise eine Vermehrung der Gliafasern in der 
Rindensehieht des Kleinhirns konstatieren zu k5nnen, wi~hrend in 
unserem Falle das Kleinhirn nut ganz ~ereinzelte Gliaverdichtungen im 
~ark aufwies. 

Ganz bedeutende Ver~nderungen finden sich dagegen im 
Riie]~enmark. In unserem Falle konnten wir ausgedehnteste Skle- 
rosierung der Pyramidense i t ens t r~ inge  kons~atieren, aber aueh die 
P y r a m i d e n v o r d e r s t r a n g b a h n  war yore sklerosierenden Prozess 
ergriffen und zwar die rechte in ihrer G~nze~ und selbst die H i n t e r -  
s t r ange  zeigten - -  wenigstens in ~hren zentralen Partien - -  Degene- 
ration. Degene ra t i on  der P y r a m i d e n b a h n e n  gehSrt zu den 
h~ufigsten Befunden in den bisher beschriebenen F~llen diffuser Hirn- 
Riickenmarksklerose, und zwar sind gewShnlich die Seitenstr~nge 
symmetrisch ergriffen. Es steht nun seit ]angem die Frage zur Dis- 
kussion, ob diese Pyramidendegeneration eine pr im~re  sei, d. h. gleich- 
zeitig mit dem Hirnprozesse und aus derselben Ursache entstauden 
(v. Str i impel l ,  Ganghofner) ,  oder aber eine sekund~r% eine Folge 
des Hirnprozesses (Mingazzini ,  Beneke ,  Kohts ,  Buss  u. a.) Uns 
scheint sowohl der anatomische wie der klinische Befund in unserem 
und den fibrigen hiehergehSrigen Fi~llen zugunsten der letz~eren Auf- 
fassung zu sprechen. Wenn w~" in unserem Falle die Markst0rahlung 
der Zen~ralwindungen fast vollst~ndig gesehwunden fanden, so erschein~ 
uns eine absteigende Pyramidendegenera~ion als notwendige Folge 
hievon, w~e wir sie aueh wirklieh eutlang dem Hirns~ie], der Briicke, 
der Medulla oblongata bis in das Lendenmark hinab verfolgen konnten. 
Auch der Umstand, dass fast stets nur die Pyramidenstr~nge yon der 
Destruk~ion be~roffen werden, spricht vie]leicht zugunsten der sel~un- 
d~iren ~atur der I)egeneratio~_; eine primi~re Destruktion wiirde viel- 
leieht doch aueh andere Strangsysteme mitergreffen. Bisher 
sind ausser in  unserem nur noch in 3 Fi~llen (Heubner ,  Gang- 
hofner ,  Weiss)  auch die ttinterst~r~nge - -  aber viel weniger inten- 
sir - -  degeneriert gefunden worden. Als SUitze fiir eine sekundi~re 
Entstehung der Pyramidensklerose lassen sieh ferner jene F~lle der 
Litera~ur an~iihren, in denen bei halbseitiger bezw. einseitig starker 
ausgebilde~er Hirnsklerose die Pyramidendegeneration ausschliesslieh 
(Koths) bezw. bedeutend hochgradiger (Mingazzini) auf jener Seite 
zu ilnden war, welehe der ausschliesslieh bezw. schwerer s]~lerotisch 
ver~nderten ~irnhem~sph~re entspraeh. Sehliesslieh sprieht auch das 
klinisehe Bild ~ wie wit aus~tihr]ieher welter unten sehen w e r d e n -  
nieht selten deutlieh fiir ein spi~eres Ergriffenwerden der Pyramiden- 
bahnen, insofern-- wie im vor]iegenden Falle - -  erst~ l~ngere Zeit (4 Mo- 
nate) naeh ]~eginn tier ersten Krankhei~serseheinungen (SehstSrungen, 
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Kopfschmerzen, Tdlnahmslosigkei~) die ers~en Symptome yon seiten 
der Extremitgten auftreten. 

Von sonstigen anatomisehen Vergnderungen bei der diffusen Hirn- 
Rfiekenmarkssklerose wgre fernerhin noeh die aueh in unserem Falte 
vorhandene, gewShnlieh ganz betrgehtliehe V e r d i c k u n g  der Glia- 
sep ten  (naeh W e i s s  um das 2--3faehe des Normalen) sowie die 
V e r b r e i t e r u n g  der gliSsen R i n d e n s e h i e h t  zu erwghnen, die 
namentlieh entspreehend den sklerotisehen Herden deutlieh hervortritt. 

Die mo to r i s ehen  Gang l i enze l l en  des Rfiekenmarks sind meis~ 
intakt, wie in unserem Falle, doeh werden aueh deutliehe Dege- 
nera~ionen derselben beschrieben (8ehiile, Kelp,  v. Strf impell ,  
B u s s  u. a.). 

A n a t o m i s o h e  Zusammenfa s sung  zum zwei ten  Fall.  

Wiewohl hier - -  wie im frfiheren Falle - -  makroskopisch das 
ganze Gehirn lederartig derb anzutasten war, ist das hist01ogische 
Bild des Gehirns gegeniiber der Norm nur unwesentlioh vergnderf. 
Die Pia mater ist wohl deutlieh verdiekt; doeh das Mark zeig[ nirgends 
Wueherung des Stiitzgewebes, and aueh die Rinde ist ziemlieh intakt 
akut entziindliche Ver~nderungen sind nirgends zu erkennen; keine 
perivaskulifren Infiltrate. Eine Marehi-Degeneration is~ nirgends vor- 
handen. Gef~ssprozesse, etwa im Sinne einer luetisehen Endarteriitis 
konnten nicht naehgewiesen werden. 

Im g i i e k e n m a r k  hingegen ist eine ausgedehnte sklerotisehe 
Degeneration der Pyramidenseitenstrgnge zu konstatieren, ansserdem 
eine Verbreiterung der gliSsen Rindensehicht. Frisehe Degenerationen 
sind nieh[ zu sehen (Marehi negativ), Die Ganglienzellen sind 
intakt; bless einzelne Zellen der Clarkesehen 8gnlen zeigen eine 
,,Tigrolyse". 

Ausserdem wgren noeh 2 abnorme Befunde im Cervikalmark zu 
erwghnen: ngmlieh einerseifis symmetrisch links nnd reehts im Bereiehe 
der Seitenstrgnge eine , s e i [ l i c h e  t~ i ickenmarksfurohe"  and 
andererseits ein P r o m i n i e r e n  der G l i a b i n d e g e w e b s g r e n z e  fiber 
alas Niveau des IGickenmarkquersehnitts. 

Der vorliegende Fall gehSrt also ha& dem gesultate der histo- 
Iogischen Untersuehung zu jenen, bei denen es mit den gegenwgr~ig 
bekannten Untersuehungsmethoden nieht geiingt, den makroskopiseh 
and physikaliseh naehweisbaren diffus-sklero{isehen Prozess aueh 
mikroskopiseh zu erweisen. Er verhglt sieh diesbez~iglich - -  wie wir 
bereits einleitend hervorgehoben haben - -  analog den Fgllen Wes t -  
phalseher P seudosk l e ro se ,  yon: denener  aber nosologiseh ebenso 
versehieden ist, wie von der d i f fnsen  Hi rn - l~ f i ekenmarsk le rose  
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(S~riimpell-Heubner),  yon der unser erster Fall ein klassisches Bei- 
spiel darstell~. Wit be~onen dies um so nachdriicklicher, sls wir in 
der bisherigen Liberator eine geniigend scharfe Scheidung nosologiscb, 
ja selbs~ pathologisch-anstomisch gsnz verscbiedensrtiger diffus-sklero- 
sierender Prozesse des Zen~rslnervensystems vielfaeh vermissen. 

W~brend wir es in unserem ersten Falle mit einem akut ein- 
setzenden und immer for~schrei~enden Krankbeitsprozesse zu tun hatten, 
liegt bier ein berei~s abgelaufener Krankheitsprozess vor, den wir so- 
gsr mi~ ziemlicher Bestimmtheit als ia~rau~erin en~s~anden auffassen 
kSnnen. Dafiir spricht schon der vollkommene Mange1 an histologisch 
nschweisbaren frisehen (aku~en) Ver/~nderungen (fehlendeMarchi-Deg e- 
ners~ion). 

In unserem crsten Falle fanden wir - -  ebenso wie in diesem - -  
eine Degeneration der Pyramidenbsbnen. Dor~ mussten wir snnehmen, 
dsss die Degenerstion eine ziemlich frisehe und sls Folge des des~ruk- 
tiven ~irnprozesses ents~snden sei (noch viele Fettk5rnehenzellen in 
den degenerierten St~riingen), bier werden wir auf ein sehr frfihzeitiges, 
wahrscheinlich intrauterines Entstehen der Degeneration dieser ]3shnen 
zu rekurrieren haben; und dies um so eher, als dss Kind auch 
klinisch schon sei~ der Gebur~ entsprechende A~sfhl]ssypm~ome ge- 
zeig~ hat. 

Ansloge FKlle mehr oder weniger vollkommener Sklerosierung 
bezw. Degeneration der Pyramidenbshnen bei ganz jugendlichen 
(17--22 Monate alten heredi~i~r luetischen Kindern mit diffus sklero- 
sierenden Hirnprozessen beschreiben Kohts  (2 Fglle) nnd A s b y  
(i Fall). Auch hier ist die Annahme einer ers~ sekund/~ren Degene- 
ration der Pyrsmidenbahnen nicht yon der I-land zu weisen, da eine 
solcbe such in relativ kurzer Zeit sich en~wickeln ksnn. Andererseits 
is~ zu erwKgen, dass ~ wie Gsnghofne r  hervorhebt - -  auf Agenesie 
berubende Fsserarmut der Pyramidenbshnen zur Sklerosierung der- 
selben Veranlassung geben kann, ds die Oliazellen suf den Ausfall 
yon Nervensubstanz mit progressiven Ver~nderungen reagieren. 

Die Annahme einer eventuell primgren Starung dieser Bshnen 
im vorliegenden Falle ksnn such durch die Tatsache ges~iitzt erseheinen, 
dsss wit in dem Rtickenmark dieses Falles auch sons~ Zeichen einer 
, , M i n d e r w e r t i g k e i t "  gefunden haben: Ich meine einerseits die 
, se i~] iche  l~ i i ckenmsrks furche" ,  sndererseits dss Prominieren der 
Glisbindegewebsgrenze der hinteren Wurzeln fiber dss Rgckenmark- 
niveau. Die se i t l i che  R i i c k e n m a r k s f u r c h e  wurde dss erste Msl yon 
F lechs ig  mit den Worten beschrieben: ,,Wit bemerken schliesslich 
noch, dsss, wenn die Pyramidenseitens~riinge besonders stark entwiekel~ 
sind, sich dies such ~iusserlich markierk In den Seitenstr/~ngen findet~ 
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sich beim Uberwiegen der Vorderstrangbahnen in der Regel eine 
Langsfurche, welche besonders im Halsmarke stark ausgepragt zu sein 
pflegt." Als Charakteristikum fiir die Furche wird angeffihrt, dass 
sie ventral und dorsal yon der Kleinhirnseitenstrangbahn umgeben 
wird; sie ist hSchstens 2 mm lang. 0 b e r s t e i n e r  besehreib~ diese 
Furche bei einem p o r e n e e p h a l i s e h e n  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 0bers~e iners  Ansicht wegen einer prim~ren 
schlechten Ausbildung des Pyramidenseitenstrangs (rechter Vorderstrang 
sehr gross). Die Furehe kann dutch eine U n t e r e n t w i c k l u n g  oder 
friihzeitige Degeneration der Pyramidenseitenstr~nge wesentlieh vertief~ 
werden. Z a p p e r t  hat alas ~i~e~/enmark yon 65 normalen Kinclern 
auf die seitliehe Furehe bin untersueht und fund sie sechsmal; unter 
diesen war das ~lteste Kind b]oss 6 Woehen alL! Ausserdem ist sie 
in diesen F~llen nut sehr klein (1/4 bis 1/2 ram) und makroskopiseh 
kaum sieh~bar, w~hrend sie bei Porencephalen 2 mm tier ist. Wir 
kSnnen wohl in Anbetracht der GrSsse der Furehe in unse rem Falle 
und in Anbetracht dee Alters des Kindes (3 Jahre) annehmen, dass 
es sieh hier um eine abnorme Bildung handelt, deren Entstehung sehr 
wahrscheinlich durch eine sehr frfihzei~ige, intrauterine Degeneration 
der Pyramidenbahnen begfinstigt wurde. 

Ein weiteree Zeiehen yon Minderwertigkeit des Zentralnerven- 
systems dieses Kindes b~etet uns due Hervorspringen der (}l iabinde- 
geweb  sgrenze  der hi~eren Wm'ze]n fiber das Niveau des Cervikal- 
markes; normalerweise liegt diese Grenze beim Menschen im Cervikal- 
mark intraspinal und nur im Lumbalmark extraspinal (Levi); Bauer  
fund die Gliabindegewebsgrenze bei Tieren  fast durehweg extraspinal, 
namentlieh deutlich entsprechend den Anschwellungen. Es w~re dem- 
naeh ein Vorkommen beim Menschen, ~bnlich wie in unserem Falle, als 
eine Art atavistisehee Merkmal aufzafassen. B a u e r  land eine extra- 
spinale Gliabindegewebsgrenze im Cervika]marke des Mensehen bei 
mehreren Tabikern mit eervikal begiunender Tubes, also bei Individuen 
mi~ sieher minderwertigem R~ickenmark. 

Wit  haben es demnaeh in unserem 2. FaHe mit einem ab origine 
minderwertigen Zentralnervensystem zu tun, das daher ale fiir Erkran- 
kungen disponiert anzusehen ist; wahrseheinlich im Zusammenhang 
mit der hereditgr-lue~ischen Infektion kam es noeh intrauterin zu 
StSrungen in demeelben im Sinne eines diffue sklerosierenden Pro- 
zessee; demnach dfirfte es auch niemals zu einer vollst~ndigen Aue- 
bildung der Pyramidenbahnen gekommen sein; fiir diese Annahme 
sprieht die klinische Beobaehtung yon entspreehenden Ausfallssymptomen 
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and anatomisch der Nachweis eines vor langer Zeit abgelaufenen 
Prozesses (keine Marchi/Degeneration). 

II. Klinischer Tell. 

Kl in i sches  Resum4 zum 1. Fall. 

Ein vorher vollkommen gesunder Knabe mit neuropathisch be- 
lastender Familienanamnese erkrankt ohne nachweisbares Trauma, ohne 
nachweisbare Lues im 6. Lebensjahre unter stetig und ziemlich rasch 
fortschreitendem schweren psychischen Verfall zuniichst nur Init 
Augenmuskel- und SehstSrungen, sowie anfallsweisen, yon allgemeinen 
Schweissausbriichen begleiteten - -  meist n~chtlichen - -  Kopfschmerzen. 
Erst 4 Monate sparer setzen Motilit~tsst5rungen ein in Form yon 
rasch zunehmenden spastischen Extremitiitenparesen, die alsbald zum 
vollst~ndigen Verhst  aktiver Beweglichkeit fiihren nnd ni t  einem 
hoehgradigen, eigentiimlichen, durch passive Bewegungsversuche ausser- 
ordentlieh gesteigerten Rigor der gesamten XSrpermuskulatur ver- 
bunden sind, Sttirungen der Pupillenreaktion, des Schluckaktes, Btasen-, 
MastdarmstSrungen, vasomotorische StSrungen (Dermographie, anfalls- 
weise Sehweissausbriiche), Anf~lle allgemeiner, sehmerzhafter Streek- 
kr~mpfe, die spiiter in klonisehe Schiittelkrgmpfe ausklingen, Verlang- 
samung der Schmerzleitung, Ataxie und eigentiimlicher ]ntentionstremor 
charakterisieren den weiteren Verlaaf des Krankheitsbildes, das schliess- 
lich zam Verlust aller Sinnesfunktionen, zu zentraler Taubheit, Blind- 
heir and A p h a s i e -  kurz zur Aussehaltung des Cortex in weitem 
Umkreise - -  und sehliesslieh nnter ebenso sehwerem kSrperlichen 
wie geistigen Verfall im Anschluss an multiple Lobul~irpneumonien 
zum Exitus letalis ftihrt. 

An der Hand dieses iiberaus ~ypisehen nnd charak~eristischen Krank- 
heitsbildes, das die richtige Diagnosesfie]lung intra vitam ermSglichte, 
wollen wir in Kiirze die klinisehe Symptomatologie der diffusen Hirn- 
Riiekenmarksklerose (S t r t impe l l -Heubner )  besprechen and g]eich- 
zeitig erSrtern, wie welt die klinischen Symptome yon den ana~omischen 
Veriinderungen abh~ingig, bezw. dutch sic erklgrbar sind. 

Beherrscht wird die klinisehe Symptomatologie dieser Erkran- 
kung zweifellos yon 2 Kardinalsymptomen: dem rasch progredienten 
g e i s t i g e n  Verfa l l  (bis zur totalen VerblSdung) nnd dem allmghlieh 
his zu hochgradigen Kon~rakturen gesteigerten s p a s t i s c h e n  Zu- 
s tand  der ge samten  KSrpe rmusku l a tu r .  Und zwar triter das 
ers~genannte Symptom, die Abnahme der geis~igen Fi~higkeiten, fas~ 
stets viel friiher aui als die Mo~ilit~tsstSrungen und ist daher geradezu 
als Initial-, als Frtihsymptom zu betrach~en, alas den iibrigen Krank- 



456 HABEI~FELD U. 81"IELE~ 

heitserseheinungen of'~ um mehrere Monate (vgl. die F~lle t I e~bners ,  
v. Str i impel ls ,  Mosers,  unseren vorliegenden Fall) his zu 1 J"2 Jahren 
(Fall Kelps) vorausgeht. 

Die hohe differentialdiagnostische Bedeutung dieses Fri~hsymp~oms 
is~ ~1. a. bisher n ieh t  geni igend be ton t  uad gewiirdigt worden. - -  
Aber allch die Form tier ge i s t igen  St5rung bei der diffusen Sklerose, 
wie sie in unserem vorliegenden Falle ganz klassisch zutage tritt, ist eine 
~ussers~ typische und wird wohl am besten mit den Worten Heubner s  
charakterisier~ a]s: ,schrittweise zunehmende LSsung aller F~den, 
welche das Grosshirn mit der Aussenwelt in Beziehung se~zen, ebenso 
aber auch deter, welehe die einzelnen Grosshirnregionen mit einander 
verbinden." S.chon das klinische Bild weis~ also auf einen Prozess 
bin, bei dem es zur Aussehaltung des Cortex in weitem Umkreise 
kommt, und steht demnach im Einklang mit den haupts~ehlieh im 
weissen Mark]ager lokalisierten anatomischen VerKnderungen. 

Von den muskul~ren StSrungen trefen die der A u g e n m u s k e l n  
(wie aueh in unserem Falle) meist am fdihzei~igsten anf. Ihnen folgen in 
der Regel zun~ehst bulbKre StSrungen, Sprach- and SehluckstSrungen, 
St,~rungen in der Pupilleninnervation, Faeialisparesen, w~hrend die 
schweren Motilit~tsstSrungen an den Ex~remitKten h~ufig ers~ viel 
sparer zutage tre~en. Die gesehilder~e Aufeinanderfo]ge tier k]in~schen 
Ersehe[nungen l~sst also deutlich einen absteigenden Typus erkennen 
und sieh als sehwerwiegendes A r g u m e n t  fiir die Auffassung der ana- 
tomisch nachweisbarenPyramidenver~nderungen als sekund~r-absteigende 
Degeneration verwerten. 

Wie die geistige, so ist auch die l ~ o t i l i t ~ t s s t S r u n g  bei der dif- 
fusen Sklerose eine ganz eigenartige, eharakterisiert dureh einen eigen~i~m- 
lichen, bei jedem Bewegungsversuch ausserordentlieh gesteiger~en 
Rigor  der gesam~en KSrpermuskulatur, die hoehgradig gesteigerte 
meehan~sche Erregbarkeit zeig~ (Auftreteo idiomuskul~rer Wiilste 
auf Beklopfen der Muskeln). Die BewegungsstSrung ~ussert sieh zo- 
n~chst nur in einer leiehten Ermfidbarkeit, einer eigentiimliehen Steif- 
heir, Langsamkeit und Ungesehicklichkeib der Bewegungen, um all- 
m~hlich zu sehwersten spastischen Paresen mi~ hochgradigen Kontrak- 
turen zu ffihren. Sie maeht sich ausser Jn den Ex~remit~tenbewegungen 
aueh im eigentiimlieh s~rren Gesichtsausdruek, im langsamen Grimas- 
sieren, in der Ungesehieklichkeit beim Schhekakt, in der auffallend 
langsamen, schleppenden and zSgernden Spraehe, im langsam an 
Intensit~ ansehwellenden tierischen Bri~llen, kurz in allen Bewegungs- 
~usserungen der gesamten quergestreiften KSrpermuskulatur gel~end. 

Wit haben die geis~igen und die 1Y[o~ili~tsstSrungen, die sieh in 
unserem Falle ganz besonders typiseh pr~sentierten, deshalb eiogehender 
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besprochen, weil sie - - w i e  gesag~ - -  die K a rd ina l symp~ome  der 
,,diffusen Sklerose:' darstellen und Niufig schon allein zur klinischen 
Diagnoses~ellung genCigen dtirf~en. Bet den i~brigen klinischen Sym- 
ptomen kSnnen wir unsum so kiirzer fassen, als dieselben namentlich 
in den Arbeiten Mingazz in i  s, v. Fr  an kl-l:Io chwarts ,  E. Miil lers  u.a. 
eingehend und iibersichtlieh darges~elI~ erscheinen, und wir selbs~ im 
Verlaufe unserer differentialdiagnostisehen Betraeh~ungen noeh auf 
dieselben zuriiekkommen werden. ErMihnt seien bier nut: Kopf-  
sehmerzen ,  epi lep~iforme Anf//]le,  die sieh gewShnlieh in der 
ersten Zeig der Erkrankung einstellen und in unserem Falle yon 
vasomoto r i s ehen  SgSrungen (intensiver GesiehtsrSte und Sehweiss- 
ausbraehen) begleite~ waren, Atax ie  undInten~ions~remor,  ]31asen- 
Mas tda rms tS rungen ,  ausser Verlangsamung der Reizleitung k e i n e  
anffatlende Sens ib i l i t / /~ss tSrung,  hoehgradige Sgeigerung aller 
Sehnenre f l exe ,  posJt iver  Babinsk i ,  f eh l ende r  Nys tagmnsJ ) ,  
no rma le r  Augenh in te rg rund2) .  

Das differentialdiagnostisehe Raisonnement, das uns in unserem 
Fa!l geleiteg, is~ wohl dasjenige, welches far die meisten FKlle ~'on 
,,diffuser Sklerose" in Betraeht kommt, und mSge daher kurz skizziert 
werden: Der Gedanke an einen I-Iirn~umor 1//ss~ sieh mi~ Riieksieh~ 
auf den sehon aus den Minisehen Erseheinungen leieht erkennbaren 
diffusen Charakter der Erkrankung a limine abweisen. Dagegen ist 
eine gewisse ~i_hnliehkeit des grankheitsbildes mig dem d e r j u v e n i l e a  
P a ra lyse  niehg zu leugnen. Allein gegen Paralyse spreehen: das starke 
ttervorgreten der somatisehen Symptome, die his zum Exi~us an In- 
tensitiit zunehmenden spastisehen Erseheinungen, sowie aueh der 
Charakter der GeistesstSrung mit dem rasehen ErlSsehen aller Sinnes- 
funk~ionen, die fehlende Pupillenstarre und der ausserordentlieh raseh 
progrediente Verlauf der ganzen Erkrankung. Gegen die Annahme 
ether mul~iplen Sklerose  kommt in Betraeht: zun/iehsg das Alter 
des Pat., da die multiple Sklerose sieh wohl niehb selten dutch ein 
oder das andere Symptom sehon im Kindesal~er anki~ndigen kann, 
doeh kaum oder nut hSehs~ selden vor dem Ende des 2. Lebensdeeen- 
niums zu einem einigermassen ausgeprgg~en Symp~omenkomplex enf- 
wiekelt, ferner die sehon vor den somatisehen Symptomen auftretende 
und so raseh zll sehwerer Demenz fiihrende geistige StSrung, der 
raseh und stetig loro@-ediente Verlauf der Erkrankung ohne Inter- 

1) Sehmaus ha~ allerdings in seinem Falle Nystagmns beobaehtet. Der 
Fall Sehfiles ~ der aueh Nystagmus zeigte, stellt eine Kombination yon mul~ 
tipler und diffuser Sklerose dar. 

2) Nut in einem Falle (]~eubner) yon diffuser Sklerose bestand Stau- 
ungspapille mit l)beNang in Sehnervenatrophie. 
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missionen oder Remissionen, das Fehlen der fiir multiple Sklerose so 
typischen nnd so friih nachweisbaren Augenhintergrundsver~nderungen 
und sehliesslich das Fehlen des l~ystagmus, der - -  wie oben erw~hnt - -  
bisher nur in einem reinen Falle yon diffuser Sklerose (Sehmaus) 
beobachtet wurde. 

Viel sehwieriger und oft unmSglieh ist die Abgrenzung der 
diffusen gegen~iber der P seudosk l e ro se ,  wohl zum Teile deshalb, 
weil, wie yon den Autoren sehon vielfaeh hervorgehoben wurde, eine 
strenge Seheidung dieser beiden Krankheiten weder klinisch noch 
anatomiseh immer durehftihrbar ist. Die Pseudosklerose wird defiuiert 
als e i n d e r  diffusen Sklerose ~ihnliehes Krankheitsbild ohne anato- 
misehen Befund; doeh sind aueh bier schon anatomisehe Ver~nde- 
rungen gefunden worden; so haben v. S t r i impe l l  und Mingazzini  im 
ttalsmark Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahnen beobachte~. 
Im Gehirn selbst ist histologiseh so gut wie niches Pathologisehes 
naehweisbar, wiewohl makroskopiseh meist die eigenttimliche leder~ 
artige Besehaffenheit, wenigstens einzelner Hirnabsehnitte, auffgllt. 
Doeh l~sst sich immerhin bei genauer Erwagung aller Symptome in 
manehen Fgllen die diffuse yon der Pseudosklerose kliniseh abgrenzen; 
so war aueh in unserem ersten Fall intra vitam die Diagnose auf 
d i f fuse  Sklerose gestellt worden. 

Das frfiher genaunte, fiir die diffuse Sklerose typische Initial- 
symptom der raseh progredien~en Abnahme der geistigen F~higkeiten 
his zur sehwersten Demenz finder sieh bei der Pseudosklerose lunge nicht 
so ausgeprggt; ferner ist diese Erkrankung nieht so unaufhaltsgm 
progredient, zeigt l~ngere Remissionen und ]~ngere Dauer, wiewohl 
sie auch gleieh der diffasen Sklerose unbedingt zum Tode fiihrL 
Ausserdem kommen in unserem Falle ftir die diffuse und gegen 
Pseudosklerose naeh der H~ufigkeitsskala der einzelnen Symp~ome in 
den bisher beobaehte~en F~llen (nach v. Frankl-] : Ioehwart)  in Be- 
traeht: die im Krankheitsbeginne beobachteten AugenmuskelstSrungen, 
Facialisparese und Pupillenanomalien, die SehluckstSrungen, Blasen- 
Mastdarm- and vasomo~orisehen S~Srungen, das FeMe~ des fiir Pseudo- 
sklerose ziemlieh typisehen oszillatorisehen Ruhetremors, sowie yon 
Akne und Komedonen, die sieh naeh Mingazzini  bei Pseudo- 
sklerose ganz auffallend entwickeln sollen. 

Trotz d e r -  wie wit s e h e n -  nicht unbedeuteuden klinisehen 
und vor allem pathologisch-anatomisehen Unterseheidungsmerkmale 
zwisehen diffuser und Pseudosklerose ]itsst es der gegenw~r~ige Stand 
der Untersuehungen, besonders aber die Existenz sogenannter Uber- 
g~ngsf~lle in kliniseher und anatomiseher Beziehung aueh naeh Ansicht 
muncher Autoren (v. Sfrt impell ,  Mingazzini ,  v. F r a n k l - H o c h -  
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wart, Rebizzi  u. a.) wahrscheinlich erscheinen, dass die beiden 
E r k r a n k u n g e n -  nur gr~duell yon einander verschieden-  die beiden 
Pole derselben Krankheit reprasen~ieren. Vielleieh~ h~ndelt es sich 
auch bei der Pseudosklerose nur am eine bedeu~end l~ngsamer, chro- 
niseher verlaufende Form der diffusen Sklerose. 

Schliesslich kam differentigldi~gnosiisch f~ir unseren Falt noch die 
,,~uberSse" Form des Hirnsklerose im Be~raeh~. Gegen diese sprach 
wohl das Fehlen tumorartiger Bildungen an der tiaut (Adenom~ 
sebaceum) und den innereu Organen (Her Niere), auf deren Be- 
deutnng fiir die Diagnose der , , tnberSsen Skerose"  H. Vogt  ers~ 
jiings~ wieder hingewiesen hat. Im abrigen aber diirfte die , , tube- 
rSse Sk le rose"  zur , ,d i f fusen" in einem analogen Verhaltnisse 
stehen, wie wit es eben yon der P s e u d o s k l e r o s e  erwahnten. Nach 
Briiekner,  H. Weiss ,  E. ~ i i l l e r  u. 3. namlich stellt sie, wenigstens 
in vielen Fallen, nur das vorgeschrittene Schrumpfungsstadium einer 
, ,d i f fusen Sklerose"  dar. 

Darnach wiirden also die Pseudosk l e rose ,  die d i f fuse  und die 
u b e r5 s e tlirnsklerose eine pa~hogenetische Einhei~, 3 verschiedene 

S~adien ein und desselben Krankheitsprozesses reprgsen~ieren, des in 
jedem dieser 3 Stadien zum Exi~us letalis ftihren kann and so die 
grosse anatomische Verschiedenhei~ des jeweiligen Obduktionsbefunde 
erkl~rlich erseheinen liesse. Die Aufdeckung soleher inniger patho- 
genetischer ]~eziehungen der verschiedenen Formen diffus sklerosierender 
Hirnprozesse under einander wgre geeignet auch zur Klgrang der 
nosol0gisehen S~elhng unseres zweiten Falles beizu~ragen, dessen ein- 
gehendere klinisehe Besprechung nun folgen soll. 

Kl in i sches  Resl~m~ zum 2. Falle.  
Ein 3j~hr. heredi~ar Iaegsehes Kind, dessen klinisehe Beobaehtung 

- - d u t c h  seine hoehgradige Idio~ie arg erschwert ~ neben allgemeiner 
sehwerer Riickstgndigkeit seiner kSrperlichen und geis~igen En~wick- 
lung, vollstgndiger Unf~higkei~ zu sitzes, zu stehen odes zu gehen, 
hochgradigen Hydrocephalus, Strabismus convergens, 1N'arben nach 
Kera~itis parenehymatosa, genuine Atrophie beider Nn. optici (?) geboten, 
erliegt einer in~erkurrenten sehweren Colieysti~is und zeigt bei der 
0bduktion den typischen makroskopisehen Befund einer diffusen l:lirn- 
sklerose. 

Das ziemlich ein~Snige klinisehe Bild des Idio~ie auf heredititr 
hetiseher Basis, das dieser Fs]l bie~et, gewinnt eigen~lich erst Interesse 
durch den unerw~r~e~en :Be~und eines diffus sklerosierenden Prozesses 
im Zen~ralnervensystem, den die Obduktion anfdeckte, und unwillkiir- 
lieh drangt sieh die Frage naeh dem eausalen Abh~ngigkeitsverh~ilt- 

DesLsche Zei~schrift f. Nervenheilkunde. 40. Bd. 3 1  
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nisse der einzelnen klinischen and ana~omischen Erscheinungen auf. 
Wi~hrend as uns kaum zweifelhaft erscheint, dass in der heredit~ir 
luetischen Infektion die Ursache zu suehen sei sowoht fiir den sklero- 
sierenden Prozess, als fiir die tibrigen dutch die histologische Unter- 
suchung aufgedeck~en Zeichen einer gewissen Unvollkommenheit und 
Minderwertigkeit des Zentralnervensys~ems (,,seifliehe Riickenmarks- 
furche", Prominieren der Gliabindegewebsgrenze der hinteren Wurzeln 
im Cervikalmark), l~sst sich wohl kaum mit Sicherheit entscheiden, ob 
aueh der Hydrocephalus und die Idiotic direkte Konsequenzen der 
hereditiir hetisehen Infektion oder aber Folgen des sklerosierenden 
Prozesses, also nur indirekt dutch die Lues bedingt sind. Allerdings 
hat die Entscheidung dieser Frage hSchstens rein akademisehes und 
keinerlei praktisches Interesse. Wichtiger ist die Frage nach der Art 
der Entstehung und nosologischen Bedeutung des vorliegenden sklero- 
sierenden Prozesses. )/[angels jeglichen Lokalsymptoms im klinischen 
Bilde und in der Anamnese, die auch ]ede Andeutung eines akuten 
Stadiums der Erkrankung oder auch nur yon Konvulsionen vermissen 
]~sst, und da auch die histologische Untersuehung keinerlei Anhalts- 
punk~ ~ffir eine primi~re Herderkrankung gibe, diirfen wit wohl an- 
nehmen, class hier der sklerosierende Prozess nich~ - -  wie es sonst 
hi~ufig bei Sklerosen in kindliehen Gehirnen der Fall ist - -  yon einer 
Herderkrankung seinen Ausgangspnnkt genommen, sondern dass er 
yon vornherein diffus, wahrseheinlich schon intrauterin, auf Grund der 
heredit~r luetischen Infektion sieh entwickelt babe. Dieser sklerosierende 
Prozess hat offenbar vorl~ufig im Gehirn nur zu physikalisch und makro- 
skopiseh, nicht aber zu histologisch nachweisbaren Ver~nderungen ge- 
fiihrt und beruht vielleicht wirklich - -  wie manche Autoren (Weiss ,  
E. Miiller u. a.) sowohl fiir die diffuse Sklerose (bei auffallend geringen 
histo].o.gisehen Ver~nderungen) wie fiir die Pseudosklerose annehmen, 
auf Anderungen in der ,,chemischen Konstitution" des nervSsen 
Gewebes. 

Sehliesslich ist es naheliegend, auch den foudroyanten Verlauf der 
Colieystis~ der alas Kind so raseh erlag, mit seiner Erkrankung des 
Zentralnervcnsystems in urs~ehliehen Zusammenhang zu bringen. 

Die E r g e b n i s s e  aus der klinischen und pathologisch-anatomisehen 
Untersuehung unserer beiden F~lle und den anschliesscnden ver- 
gleichenden Betrachtungen lassen sieh folgendermassen zusammen- 
fassen: Di f fus  s k l e r o s i e r e n d e n  Prozessen  des Z e n t r a l n e r v e n -  
sys fems  kSnnen k l in i sch  ganz v e r s c h i e d e n a r t i g e  K r a n k h e i t s -  
b i lde r  zugrunde  l iegen,  unter denen slch die d i f fuse  Hi rn-  
Ri~ckenmarksk le rose  im engeren~ Sinn ~ (S t r t impe l l -Heubner )  
dutch einen ziemlich p rggnan ten  k l in i sehen  S y m p t o m e n k o m -  
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plex  scharfabhebt. Derselbe ist haupts~chlich chararakterisiert dureh 
einen rasch p r o g r e d i e n t e n  ge i s t i gen  V e r f a l l  and einen eigen- 
tfimlich s p a s t i s c h e n  Zus tand  der gesam~en K 5 r p e r m ~ s k u l a ~ u r  
(vg]. Fall 1). Andererseits kann sich eine diffuse Sklerose des Zentral- 
nervensystems auch als zuf~ l l iger  B e f u n d  ergeben bei der 0bduk- 
tion eines nncha rak~er i s t i s chen  K r a n k h e i t s b i l d e s ,  wie es in 
unserem Falle 2 ein heredit~r luetischer Idiot mit cerebralen Paresen zeigt 

Grob anatomisch ist die diffuse Sklerose charakterisier~ durch 
eine lederar~ige  Xons i s t enz  and e igen t t iml iche  V e r f g r b u n g  
der  Markmasse  des Gehirns,  die sich h i s t o l o g i s e h  als Schwund  
tier nervSsen  Subs t anz  and W n e h e r u n g  des i n t e r s t i t i e l l e n  
Gewebes  kund gibt. Das Z u g r u n d e g e h e n  der ne rvSsen  Sub-  
s~anz is~ nach unserer Ansicht das Primiire,  das W u c h e r n  des 
i n t e r s t i t i e l l e n  Gewebes  das Sekundiire.  Als Beweis hierfiir l~sst 
sieh vor allem die Tatsache anfi~hren, class fast aussehIiesslieh das 
interstitielle Gewebe der Marksubstanz, nieh~ aber das der Rinde 
wuchert, also das Wuehern des Stfitzgewebes an das Zngrundegehen yon 
Nervenfasern gebunden scheint, die sieh doch in iiberwiegender Menge 
in der Marksubstanz, nngleieh weniger in der ~inde finden. Demnaeh 
d~lrfte die Auff~ssung der diffusen S]derose als chronische, in~erstitielle 
Encephalitis kaum zutreffen. 

Im Anschluss an den oft sehr des~ruktiven Gehirnprozess, der 
histo]ogis'ch mitunter ~hnliehe Bilder aufweis~ wie eine akute multiple 
Sklerose (vgl. unseren Fall 1), kommt es zu einer sekundi i ren De- 
g e n e r a t i o n  der P y r a m i d e n b a h n e n .  Auch die Aufeinanderfo]ge 
der klinischen Erseheinungen biete~ AnhaItspunkte ffir die Auf~ssung 
des Prozesses a]s eines absteigendem 

Es gibt aber F/ille, in denen der makroskopisch und physikalisch 
ganz auff/illigen Konsis~enzerh5hung der Hirnsubstanz ke iner le i ,  mit 
llnseren gegenw~rtigen Methoden h is~ologisch  n a c h w e i s b a r e  Ver- 
/~nderangen entsprechen, wie unser Fall 2 zeigt, der diesbeziiglich 
an die P s e u d o s k l e r o s e  (Westphal )  erinner~. 

Der sklerosierende Prozess k a n n -  wie bei der diffasen Hirn- 
riiekenmarksklerose (S t r i impe l l - t i eubner )  racist der Fall - -  bei 
einem vorher  ganz n o r m a l e n  I n d i v i d u u m  plStz l ich  e inse tzen  
and zeig~ dana auch histologisch die Charaktere eines akut  for t -  
schre i~enden  D e s ~ r u k t i o n s p r o z e s s e s  (vgl. Fall i r~it seinen reich- 
lichen FettkSrnchenzellenbefunden). 

Er kann aber aueh - -  wie Fall 2 zeigt - -  a n g e b o r e n  , i n t r au -  
t e r in  en~tanden sein nnd dann alie Zeichen der Progredienz (Marehi- 
degenerat.ion) vermissen lassen. 

In der noch dunkeln A t i o l o g i e  der d i f f u s e n S k l e r o s e n  scheinen 
31" 
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vor  allen L ~ e s (heredi tar ia  und aquisit~), daneben vie]leicht  auch A l k  o-  
h o l  (v. S t r i i m p e l l ) ,  S c h ~ d e l t r a u m e n  ( B u l l a r d ,  H e u b n e r ) ,  aku~e 
I n f e k t i o u s k r a n k h e i t e n ,  h e r e d i t ~ r  n e u r o p a t h i s c h e  B e l a s t u n g  
(vgl. unseren Fa l l  1) eine Rol le  zu spielen. 

Z w i s c h e n  d e n  ~ e r s c h i e d e n e n  F o r m e n  d i f f u s  s k l e r o s i e -  
r e n d e r  P r o z e s s e  d e s  Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m s  s e h e i n e n  a n a t o -  
m i s c h  i n n i g e  B e z i e h u a g e n ,  vielfach f l i e s s e n d e  U b e r g ~ n g e  zu 
bestehen, deren sichere Erkenn tn i s  geeigne~ w~re, die Pa thogenese  
dieser E rk rankungen  in neuem Liehte erseheinen zu lassen a n d  eine 
r icht igere  nosologische  Grupp ie rung  derselben anzubahnen.  
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