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I. Der  Fai l .  

Eine  wie ieh glaube n i e h t  ganz unin te ressan te  Einze lbeobaehtung  
gibt  mir  Gelegenheit,  auf das Krankhe i t sb i ld  der Encephal i t i s  periaxialis 
diffusa wieder einzugehen, um dessen Abgrenzung ich mieh in frfiheren 
Arbei ten  bemfiht  habe. 

a) Das klinisehe Bild. 
Josefa Sch., 37 Jahre alt, in die Psych. Klinik der Univ. Wien aufgenommen 

am 23. September 1922. Der Vater der Patientin endete durch Selbstmord; im 
iibrigen ist die Familienanamnese belanglos. Im M~rz d. J. erkrankte die Patientin 
an Grippe; nach einem Monat genus sie, doch verschwand alas Geruehsverm6gen 
in der linken Nasenhs Anfang September traten heftige Stirnkopfsehmerzen 
auf; den ttarn konnte die Patientin nicht mehr halten. Beim Harnlassen muBte 
sie oft lange pressen. Sie fiihlt sich schwach. Es besteht Obstipation. Die Menses 
treten verfriiht ein. Kein Anhaltspunkt fiir Potus und Lues. 

Die objektive Untersuchung ergibt an den inneren Organen und am Knochen- 
system nichts Auffallendes. Der endokranielle Druck ist in geringem Grade ge- 
steigert. Die Impressiones digitatae im Stirnbereich vertieft. Wassermann im 
Serum negativ. 

Neurologis3h: Klopfempfindlichkeit der Stirne, des Scheitels und der Joch- 
bogengegend rechts. Wirbels~ule nicht klopfempfindlich. Die Patientin ist etwas 
langsam, schwerf~lhg in allen Bewegungen. Besonders die Mimik ist leer und aus- 
&'uckslos. Der rechte Facialis ist schwacher als der linke. Im tibrigen sind die 
motorischen Hb'nnerven in iln'er Beweglichkeit und groben Kraft frei, nut erlahmt 
die Patientin auffallend rasch beim wiederholten Z~hnezeigen. Pupillen o.B. 
Corneal-, Conjunetivalreflex §  rechts gleieh links. Gaumen-, Rachenreflex -?. 
Anosmie links bei negativem Lokalbcfund in der Nase. Beginnende Stauungs- 
papille beiderseits. Sensibler Trigeminus o.B. Geschmack o.B. Cochlearis, 
Vestibularis o.B. Sprache o. B. 

Es besteht Apraxie des Lidschlusses. Der AugenschluB gehngt h~ufig iiber- 
haupt nicht auf Aufforderung. Die Paticntin blickt, wenn sie die Augen schlieBen 
soil, nach abw~rts, wobei das Lid mitgeht, ohne dab es zum Augenschlul] 
kommt. Gelegentlich gelingt es ihr, auf diese Weise die Augen zu sehlieBen. Zeit- 
weise sogar mit einer gewissen Kraft. ()ffnet man dann passiv die Augen, so wird 
der Bulbus nach oben gedreht. Zcitweise gclingt der AugensehlnB fiberhaupt nicht; 
dann senkt und hebt sie das Augenlid. Auch in diesen Zeiten ist der AugenschluB 
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sofort m6glieh, wenn an das Auge oder in seine Umgebung der Finger der Patientin 
oder aueh der des Untersuchers gelegt wird. Mit dieser sensorisehen ttilfe ist stets 
prompt AugensehluS m6glich. Es hilft der Patientin nicht, werm sie in den Spiegel 
sieht. Der reflektorische LidsehluS ist geradezu verst~rkt. Sie kann dell reflek- 
torisehen LidsehluS nicht hemmem Einseitiger AugensehluS ist der Patientin 
iiberhaupt nieht m6glieh. Die Patientin ist nicht imstande, die Augen willkiirlich 
weit aufzureiSen; sie bringt es nur mit Miihe fertig, die Stirne willkiirlieh zu runzeln, 
doch l~St sieh diese Bewegung allm~hlieh bahnen; im iibrigen fehlen im Gesiehts- 
bereieh und, wie sogleieh hinzugeffigt sei, aueh im Gesamtk6rperbereieh aprak- 
tisehe StSrungen, nur ist die Patientin in ihren Bewegungen schwerfifllig und un- 
geschickt, was insbesondere dann hervortritt, wenn kraftvolle isolierte Einzel- 
bewegungen gefordert werden. 

Grobe Kraft am rechten Arm, besonders in den Beugern, m~Sig stark herab- 
gesetzt. Tonus, Koordination, Diadoehokinese o. B. Armreflexe 4 ,  reehts gleieh 
links. Bauehdeckenreflexe rechts etwas schw/~cher als links. Rechts FuSklonus 
angedeutet. Beiderseits uneharakteristischer H~ndetremor, r. ~ 1. Gang un- 
sieher. Keine asynergischen Erseheinungen. 

Psyehisch besteht Apathie, Interesselosigkeit, ohne Benommenheit. 
In den nis Tagen nimmt diese Apathie zu. Die Patientin uriniert ins 

Bert und l~St auch gelegentlich Stuhl unter sieh, ohne dab eigentlieh Benommen- 
heir bestfinde. 

7. X. Die Patientin taumelt jetzt in ausgesproehener Weise nach hinten; 
es ist kein cerebellares Fallen, sondern es ist mehr ein Naehhintengehen, das an 
die Retropulsion erinnert, aber einen scheinbar willkiirlichen Charakter tr~gt; 
der Gang ist nnsicherer, ohne ein Abweiehen in bestimmter Richtung. 

Die Patientin ist zusehends apathiseher und interesseloser geworden. Sie 
liegt den ganzen Tag im Bert, ist unrein und 1/~St Stuhl und Urin unter sich. Im 
Gespr/~eh ~tuSert die Patientin geordnete Wfinsche. Rechenaufgaben: 9 • 17. 
Reehnet vor sich bin 4 X 10 = 40, sagt dann 8 • 7. Als die Frage wiederholt 
wird: ,,Ich hab reich verrechnet, das ist 9 x 10" und reehnet richtig aus. (4 • 153.) 
,,Wieviel isi denn das?" Antwortet nicht bei Wiederhohng der Frage und ver- 
stummt. ,,Ich babe immer gut gereehnet", sagt die Patientin dann auf eine Frage. 
Bei leichteren Reehenaufgaben kommt die Patientin immer wieder, wenn auch 
verlangsamt, zum richtigen Resultat. 

Unterschiedsfragen: (Kind und Zwerg) ,,Kind und Zwerg, das weiB ieh nieht", 
bemfiht sieh gar nieht. Man muS immer wieder die Frage stellem ,,Ich hab noch 
nie gehSrt, dab mir jemand das gesagt hat." 

(Bantu und Straueh.) ,,Baum ist hoch und tr~gt Friichte." 
(Stiege und Leiter.) ,,Auf einer Stiege geht man besser als auf einer Leiter." 
(Teieh und FluS.) ,,Der FluS sehwimmt besser als der Teich." 
(Was muS man machen, wenn man den Zug vers~umt hat ?) ,,Laufen niitzt 

auch niehts mehr." 
(Was muB man machen, wenn man einen Gegenstand zerbrochen hat, der 

einem nieht gehSrt?) ,,MuB man wieder kaufen, wenn man's lu'iegt." 
Sie finder prompt den Widerspruch, als ihr yon einer SelbstmOrderin erz~hl$ 

wird, deren Leiche in viele Teile zerstiickelt gefunden wurde. ,,Sie selber hat es 
nicht gemacht." 

Auf die Frage, was los sei, wenn hintereinander Arzt, Advokat und Ffarrer 
kommen, sagt sie: ,,Der hat auch was angestellt." 

Einfache kolorierte Bilder werden ausnahmslos richtig erfaBt. Sogar auch 
nnfibersichtliche Holzsehnitte, wie die Feldschlange Diirers. Die akopalyptischen 
Reiter Diirers werden als ,,Kampl" bezeiehnet. 
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Am 28. X. ist die Fallst6rung ausgesproehen, das Zittern der linken Hand 
hat zugenommen. 

Am 9. XI. ist das Allgemeinbe~inden der Patientin unver~ndert, sie zeigt 
wenig Spontaneit~t, doeh beklagt sie sieh einmal, dal] man ihr zu wenig lgedizin 
gebe. Aueh maeht sie den Referenten derauf aufmerksam, dal3 er die Nadel im Polster 
steeken lieB. Sie fagt das I)ik~ierte auf und frag~: ,,Wer is~ unzufrieden?'" Stellt 
gleiehzeitig in Abrede, unzufrieden zu sein. Als ihr noehmal die Gesehiehte vom 
Arzt, Notar und Pfarrer vorgeleg~ wird, sagt sie: ,,Da hat er hMt was angestellt" 
und erinnert sieh, etwas derartiges yon einem Professor gefragt worden zu sein. 
(Sie wurde beide Male yore geferenten selbst examiniert.) (4 • 153.) ,,Das hab 
ieh damals ausgereehnet, das steht ohnedies oh'in." Naeh langerem Z6gern ,,614 
oder 615". (4 • 17.) ,,68", etwas zSgernd. (Wo miindet die Donau?) ,,Ieh weig 
niche, wenn's er nieht weiB. Er fghr~ immer herum, ieh bin in der Wohnung. Er 
weiB einen jeden Geseh~ftsmann." 

Untersehiedsffagen: (Kind und Zwerg.) ,,])as Kind w/~ehs~, der Zwerg bleib~ 
so, wie er ist." 

(Irrtum und Ltige.) Sehweigt. (Auf Drangen) ,,Find' ieh gar keinen Un~er- 
schied." 

(Stiege und Leiter.) ,,Dal~ man auf der Stiege leichter geht, als auf der Leiter." 
(Baum und Strauch.) ,,Baum ist Bantu, SLraueh ist Straueh." 
Die Patientin ist im ganzen etwas lebendiger und gespr/~chiger, doch ist der 

Mangel an Spontaneit~t noeh immer hervorstechend. Bauehdeekenreflexe rechts 
derzeit kaum ansl6sbar. Derzeit kein Babinski.- Das Zittern der Hand ist gegen- 
w/~rtig reehts sti~rker als links. 

So weir der klinische Befund. Kurz zusammengefal~t : Einen Monat 
nach einer Erkrankung an Grippe schwindet das GeruchsvermSgen links. 
tlarninkontinenz tri t t  ein. Stirnkopfsehmerzen. Objektiv linksseitige 
Hyposmie bei negativem Lokalbefund. Apraxie des Lidschlusses, auch 
sons~ geringftigige apraktische Erscheinungen im oberen l%cialisgebiet, 
geringfiigige rechtsseitige Hemiparese vom Pyramidenbahntypus. Un- 
eharakteristischer Hi~ndetremor, rechts st~Lrker als links. Eigenartiges 
Nachhintentaumeln. Beiderseits beginnende Stauungspapille. Psyehisch : 
Apathie, Sehwerfi~lligkeit, Mangel an Iniative und Interesse. L~l~t 
unter sich. 

Mit Riicksicht auf die Stauungspapille wurde die Diagnose eines 
Hirntumors gestellt, da trotz der Grippe in der Anamnese die Ence- 
phalitis als unwahrscheinlich erschien, auch mit Riicksicht auf die 
heftigen Stirnkopfschmerzen. Die rSntgenologisch festgestellte Steige- 
rung des endokraniellen Druckes schien gleichfalls ffir einen Tumor zu 
sprechen. Die Lokaldiagnose ging yon der Erwi~gung aus, dab die 
Apraxie der Gesich~s- und Sprachmuskulatnr dann in Erscheinung 
tritt, wenn die in der Nachbarschaf~ des Opereulum Rolandi liegen- 
den Partien des l~rontalhirns oder ihr ]~alkenan~eil l~diert sind. Die 
linksseitige Hyposmie sprach ffir eine L~sion des linken Stirnhirns. Die 
Gleichgewichtsst6rung vom besonderen Charakter, die in ihrer Will- 
kiirlichkeit und in ihrem Anklingen an die Retropulsion weitgehend 
an den yon Dimitz und mir beobachteten Stirnhirntumor erinnerte, 
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verwies gleichfalls auf das St i rnhirn.  SchlieBlich wird diese Diagnose 
du tch  das psychische Bild gestfitzt, in  dem die eigentliche Tumorbenom-  
menhei t  fehlte. 

Auf Grund  dieser Erw~gungen  lieB ich die Pa t i en t in  fiber dem 
l inken S t i rnh i rn  t repanieren.  Die Operat ion wurde zweizeitig an  der 
K l in ik  Else&berg ausgefiihrt  (20. X t .  u n d  29. XI) .  E i n  Tumor  l and  

sich nicht.  Am 30. XI .  wurde die Pa t i en t i n  punkt ie r t ,  da der Lokal- 

befund  auf Meningit is  hinwies. 372 Zellen im cram, vorwiegend kleine 
u n d  groBe mononucleare  Ze]len. l~onne-Apelt  -~--k, GesamteiweiB ver- 
mehrt .  

Am 2. X I I .  kam die Pa t i en t in  ad exi tum. Der Obdukt ionsbefund 
laute te  (Prof. Erdheim) : 

GroBer operativer Defekt des linken Scheitelbeins. Fibrin6s-eitr~ge Pachy- 
meningitis im Operationsgebiete und rezente eitrige Leptomeningitis. Kein Tumor, 
kein Hyproeephalus internus. Substantielles Emphysem derffmnge. Zarte pleurale 
Synechien bejderseits. Abgelaufene verruk6se Endoearditis der Mitralis ohne 
Funktionsst6rung. Triibe Schwellung der Leber und Niere. HerdfSrmige I-Iyper- 
/~mie und Pu]pavermehrung in der Milz. Magen-Darmtrakt o. B. 

b) Der histologisehe Be[und. 
An dem in Formol geh/~rteten Gehirn Iiel zun~chst nut im vorderen Drittel 

des Balkens eine schwammig-porSse Erweichung anti Erst bei genauerer Be- 
traehtung zeigte sieh, dab bis weft gegen den Stirnpol zu das Mark beiderseits 
auffallend welch war und sich in seinen zentralen Partien auch in der F~rbung 
yon den Randpartien unterschied. Die Ver/s ging nach hinten zu fiber 
das Stirnhirn hinaus in das Mark der vorderen Zentralwindung, ja stellenweise 
aueh in das Mark der hinteren Zentralwindung; besonders links. Die Sehl/ifen- 
lappen erschienen bei der maka'oskopisehen Betraehtung ebensowenig ver/~ndert, 
wie die hinteren Teile der Parietallappen und die Oeeipitall~ppen. Aueh Klein- 
hirn and Hirnstamm ersehienen makroskopisch normal. Das Rfickenmark wurde 
leider nieht untersucht. 

Eine Seheibe des frontal durchsehnittenen Gehirns wurde zur Markscheiden- 
f~rbung bestimmt, und zwar eine Scheibe, die den Sehl/~felappen in seinem gr6Bten 
Umiange *rifft. Auch vom Oecipitallappen and vom Kleinhirn wurden gr61~ere 
Seheiben zur Markseheider~rbung angefertigt. Im fibrigen wurde die Ausdehnung 
des Herdes dureh Spielmeyer-Pr/~parate bestimmt, l~eben der Markseheiden- 
f~trbung wurden die fibliehen F~rbemethoden verwendet (H/~malauu, van Gieson, 
Bielschowsky, Toluidin, Marchi, Mallory, lYeigertsehe Gliafi~rbung). 

Ich beginne mit der Bespreehung des beistehend abgebildeten, nach Weigert 
gefi~rbten Gehirnquerschnitts (Abb. 1). Hier zeigt sich, dab es sich um einen weft 
ausgedehnten Markzerfall handelt, der sieh aussehliel31ich auf das Hemispharen- 
mark erstreckt. Es ist charakteristisch, dab breite Tefle des Hemisph/irenmarks 
gelichtet sind. Aus dieser Lichtung heben sich einzelne relativ gut gef~rbte Faser- 
systeme ab, und zwar ist die Corona radiata in viel geringerem Grade betroffen, 
besonders dort, wo sie kompakt aus der inneren Kapsel ausstrahlt. Die Lichtung 
geht ohne scharfe Grenze in die ira Weigert-Pr/~parat gut gef/s Partien fiber. 
Die U-Fasern sind iast fiberall erhalten, wenn sie aueh an einzelnen Stellen ge- 
liehtet erschienen. Etwa an der Grenze yon F 1 und F~ links. Auf das Rindengrau 
selbst greift der ProzeB nirgends fiber. In der linken YIirnh/ilfte ist die Ausdehnung 
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des Herdes eine gr61~ere als in der reehten. Er  tr iff t  hier ausgiebig das Mark von  
F 1, F~, 2' 3, withrend das Mark der C.a.  sehon viel weniger betroffen ist. Die 
Lichtung reieht  bis ins Gebiet der aul3cren Kapsel hinein. Vor dem St r ia tum 
maeht  sic ebenso hal t  wie vor dem Nucleus caudatus. I~eehts bleibt der ProzelJ 
mehr  auf das zentrale Mark besehrgnkt.  Das Mark der einzelnen Windungen ist 
vielfach intakt .  Auch im Mark des Sehl/~felappens finden sich Lichtungen in dem 
unmit te lbar  an  die/iuBere Kapsel ansehliegenden Tell. Im allgemeinen prgsentiert  
sieh der Herd als-Markschattenherd,  das Mark ist  nur  gelichtet, aber nieht  v611ig 
markfasernffei. Nur einzelne kleinere Herde sind v611ig entmarkt ,  und  zwar ist  
es in  der l inken ttemisph/~r~:ein etwa Hirsekorn gro/3er Herd, der im wesentliehen 
im Mark der C. a. gelegen ist. Gr61]ere Entmarkungsste l len finden sich aber aueh 

Abb. 1. Pal-Weigert-F~rbung verkleinert  zeigt die Ausdehnung des tIerdes. 
v. E. ~ Stellen v611iger Entmarkung.  
M I. = Markfaserli0htung. 

im BMken, und zwar insbesondere in der Naehbarsehaft zum Gyrus fornicatus; 
besonders rechts. Im iibrigen linden sieh kleinere zum Teile nur steeknadelspitzige 
grol]e Entmarkungsherde aueh sonst innerhalb des Herdes, besonders innerhalb 
des Balkens, znm Teil aber auch in der Umgebung des gr613eren Entmarkungs- 
herdes in der Gegend der C.a. links. Im allgemeinen ist auch bier die reehte 
Hemisphere im geringeren Ausma~e getroffen, als die linke. Die Rinde ist iiberall 
intakt, l~eehts finder sich eine auffitllige Liehtung im ]3ereieh der irmeren Kapsel. 
Fast symmetriseh zu dem v611igen Entmarkungsherd links finder sieh eiu soleher 
reehts, nur ist er etwas eaudaler gelegen und erseheint daher nichb auf dem hier 
abgebildeten Sehnitte. 

Die Untersuchung des fibrigen Gehirns ergab folgende Liingsausdehnung des 
Herdes. Er reieht beiderseits bis fast an den Stirnpol. Doeh ist die Entmarkung 
links eine ausgiebigere. Naeh hinten zu geht die Marl~aserliehtung bis zum 
Parietalhirn, doeh ist dieses nur mehr in ganz geringem Grade betroffen, reehts ist 
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schon die Beteiligung der C. a. sehr gering. Auch im Kleinhirn finder sich 
eine Entmarkungsstelle (s. spi~ter). Aul3erhalb des groBen Herdes sind sonst keine 
Markschefdenausfalle auffallig. 

Die genauere histologische Untersuchung des Iterdes ergibt je nach dem 
Grade des Marl~scheidenausfa]ls verschiedene l%esultate. 

I)ie Partien, in denen der MarkscheidenausfM1 ein vollst~ndiger ist, zeigen 
fo]gende histologische Struktur: der M~rkscheidenausfM1 ist unregelm~J~ig be- 

Abb. 2. VergrSl3erung 80: 1. V511ig entmarkte Stelle aus dem rechten Hemi- 
sph~renmark. Van Gieson. Reichliche lymphocyt~re Infiltration yon den Genii3- 
scheiden ausgehend zum Teil frei im Gewebe (I). Starke Bindegewebsver- 
mehrung (Bi). In der Umgebung des eigentlichen Herdes sieht m~n irffiltrierte Ge- 
f~Be (iGe). Neugebildete Gef~tl3kapill~ren (nGe) und Lymphstauungen (Ly) mit 

Lockerung des Gewebes. Die grol]en Gliazellen sind Mlenthalben kenntlich. 

grenzt, so dMt die Herde wie ausgefetzt erscheinen. An der Grenze zu den weniger 
veriinderten Partien treten spi~rliche 1Yi~rkscheidenbruchstiicke auf, die aus- 
nahmslos blab gefgrbt, zum Teil verschmMer~, zum Tell gequollen sind. Vom 
Zentrum des tterdes weg werden diese ver~nderten Markscheiden immer zahh'eicher, 
ohne dab in der unmittelbaren I~i~he der Entm~rkungsherde vSllig normale Mark- 
scheiden auftrete~ wiirden. Im Zentrum der I-Ierde finde~ man Gefgl~e (Abb. 2), 
und zwar sowohl Arterien als auch Venen, die in ausgesprochener Weise Infil- 
trationen in den adventitiellen Rgumen zeigen; sie sind yon dicken M~inteln eng 
aneinander gedrgngter Lymphocyten umgeben. Es handelt sich so gut wie aus- 
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sehlie$1ich um kleinere Lymphocyten, nu r  vereinzelt sieht man Plasmazellen. 
FettkSrnchenzellen sind reichlich beigemiseht. 

Die Infiltration geht fiber die adventitiellen Rgume hinaus und erstreckt sich 
frei ins Gewebe (Abb. 2 u. 3), das an einzelnen Stellen dieht mit Lymphocy~en 
durehsetzt ist (Abb. 2 u. 3), gleiehzeitig gehen yon de~ Gef~l~en breite Binde- 
gewebswucherungen aus, die sich besonders im van Gieson-Praparat leuchtend rot 
abheben (Abb. 2). Besser kann man diese Bindegewebszfige im Bielsehowsky- 
l~'~parat studieren (Abb. 4 u. 5). Sie bilden wei~ ausgedehnte Netze, zwisehen 
denen das pathologiseh ver~nderte andersartige Gewebe liegt. Die Bindegewebs- 

Abb. 3. Vergr. 150 : 1, Toluidinblaupraparat. Lymphocyteninfiltration zum grol]en 
Teil frei im Gewebe. D~zwischen Bindegewebsziige Bi. Zahlreiche groBe Glia- 

zellen (Glz). 

wucherung nimmt ihren Ausgang yon den adventitiellen R/~umen, reicht aber frei 
ins Gewebe. ~berall  finden sich Lymphocyten, FettkSrnchenzellen, grol]e und 
kleine Gliazellen ins syncytial-mesenchymale Netz eingestreut (Abb. 4 u. 5). 

Die Glia erweist sich an diesen Stellen im allgemeinen als anfgelockert und ist 
5dematSs durchtr/~nkt. Doeh linden sieh fiberall zahlreich groBe faserbildende 
Gliazellen mit maehtigem Protoplasma und an einzelnen Stellen find~n~Sich derbe 
neugebildete Gliafasern. (Abb. 6 u. 7). Diese Zellen sind zumTeilvS]ligfreivonfetti-  
gen Einlagerungen, zum Teil finder sieh in der Peripherie ein Kranz yon Fettkfigel- 
chen eingelagert. Vereinzelt kommt es zur Umwandlung in riesige FettkSrnchen- 
zellen. Die Kerne dieser Zellen sind zum Teil die saitigen Kerne proliferierender 
Gliazellen. Der grSSere Teil hat  jedoch, besonders an den aufgeloekerten Stellen, 



Abb. 4. Bielschowsky-Pr~par~t aus einer Stelle vSlliger Entmarkung. Bindegewebe 
mitgef~rbt. Die Bindegewebswueherung im adventitiellen Raum eines Gef~13es. 

Achsencylinder gut erhalten. (Starke VergrSl3erung.) 

Abb. 5. Netziges Bindegewebe e~us der Umgebung eines Gefgges im vSllig entmark- 
ten Gebiet (Bielschowsky.Farbung). St~rke VergrSBerung. 



Abb. 6. Vergr. 60:1 .  Mallory-Gliaf~rbung linker Stirnpol. Zahlreiehe grol~e 
faserbildende Gliazellen. (Glz) Gliavermehrung. 

Abb. 7. Vergr. 330 : 1. Grofe faserbildende Gliazellen aus einem vSllig entmarkten 
Herd ira Mark des linken Stirnpols. Mallory-Gliafgrbung. Wucherung kleiner 

Gliazellen in der N~the des GefgBes. Auflockerung des Gewebes. 
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blasse Kerne vorL mehr oder minder bizarren Formen. t i ler  sieht man auch die 
grol3en Gliazellen yon einer Anzahl kleinerer umlagert, die sich zum Teil in den 
Zelleib eindr/~ngen. Schlie$1ich geht die Zelle unter Karyolyse zugrunde. Als 
Endresultat sieht man einen Korb ldeiner Gliazellen an Stelle der friiheren grol~en 
Zellen. Mehrkernige Gliazellen sind nicht selten. Gelegenthch sieht man plasma- 
arme Zellen mit groBem blassem Kern. Kleinere gliSse Elemente sind dazwischen- 
gestreut. Im fibrigen erweis~ sieh der Herd, soweit nicht das Bindegewebe und die 
Lymphocyteninfiltration den Raum ausfiillen, als i ibersit  mi~ FettkSrnehen- 
zellen und fetthaltigen Gliazellen. Der Anordnung nach, sie sind zum Tell l ings 
den Achsenzylindern auigeweicht, sind die FettkSrnehenzellen wohl vorwiegend 

Abb. 8. Vergr. 80 : 1. Sndanpr/~parat. Aus einem Entmarkungsherd in der reehten 
ttemisph~re im Mark des Gyrus fornicatus). Massenhafte FettkSrnchenzellen. 

gliogener ~atur .  Abb. 8 gibt eine Vorstellung yon der Masse der FettkOrnchen- 
zellen in den Herden. 

Im starken Gegensatz zu der Schwere der sonstigen his~ologisehen Vet= 
anderungen steht die relative Intaktheit  der Achsenzylinder (Abb. 4). Man sieht sic 
zwischen den Liicken des Bindegewebes hindurchziehen. Die abgebildeten Stellen 
entsprechen der des Fettpr~parats. Zweifellos ist abet die Zahl der Aehsenzylinder 
verringert. An einzelnen Stellen sieht man gequollene :breite Achsenzylinder. An 
einzelnen Stellen sieht man sehwere Ausfille, nut  wenige gequollene Achsen- 
zylinder sind iibrig geblieben. 

So welt fiber die Ver/s an den v611ig entmarkten Stellen. In  der 
unmi*telbaren Umgebung dieser sieht man im wesentliehen ~hnliche Ver~nde- 
rungen nur in quanti tat iv verringertem Ausmaft. Die grol~en Gliazellen be- 
herrschen das Bild, wie etwa Abb. 7 zeigt. In  dem abgebildeten Schnitt sieht man 
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keine entzfindlichen Erscheinungen im engeren Sinne. Die Glial~erne in der Um- 
gcbung der Gefgl]e sind vermehrt. Starke Gef~Bproliferation (Abb. 2), deutliche 
Lymphstauungen sind hier ebenso naehweisbar wie iiberhaupt in denjenigen 
Teilen des Herdcs, die nur Markscheidenlichtung zeigen, Abb. 9, die ~us dem 
Xleinhirnmark stammt, gibt ein gutes Beispiel. Itier sindLichtungsbezirke sichtbar, 
die den Lichtungsbezirken entspreehen, die Borst bei der multiplen Sklerose be- 
sehrieben hat. An anderen Stellen finder man mit Lymphoeyten infiltrierte Ge- 
fg~e, zahlreiehe grofie Gliazellen mit saftigen Kernen, Fettk6rnchenzellen. 

Gefal]sprossungen und neugebildete Capillaren sind im markfasergeliehteten 

Abb. 9. Vergr. 150: 1. Van Gieson-Kleinhirnmark. GefaBproliferation (nGe). 
Lymphstauungen (Ly). 

Tell des Herdes fiberhaupt nachweisbar. Blasse und gequollene Markseheiden 
sind hier zu finden. Vereinzelte groBe Gliazellen und vereinzelte im Sudanpr~- 
parat leicht naehweisbare FettkSrnchenzellen finden sich aueh in den am wenig- 

s ten  ver~nderten Partien des Herdes. Im Gegensatz hierzu findet man ganze Ge- 
siehtsfelder (bei 80facher Vergr61~erung) ohne Gef~Binfiltrationen. An einzelnen 
Stellen vermebrtc GliMaserbildung. 

Die Grenzen gegenfiber dem Normalen sind flieBend. 
Die Rinde fiber dem Herd zeigt im Toluidinblaubild keine Strukturver~nde- 

rungen. Chronische ,Gapglienzellver~nderungen sind vorhanden. Die unteren 
Sehiehten zeigen eine reiclilichere Fetteinlagerung in die Ganglienzellen. Die Gef~Be 
erweisen sich zum Teil als lymphocyt~r infiltriert. Doeh ist diese Infiltration ira 
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allgemeinen sehr geringfiigig. Der Schichtenbau ist erhalten. Nur in der Gegend 
der Insel gehen yon einem m/ichtigen lymphoeyt/~ren Infiltrat der Pin aus in die 
oberste l~indensehieht Infiltrate, dort finder man aueh Ganglienzelluntergang, Ge- 
websneubildung, ja Sehiehtenst6rung und Bindegewebsziige. Diese Ver/~nderungen 
finden sieh nut an einer kleinen Stelle; abet in der Umgebung linden sieh aus- 
gesproehene Gef/~ginfiltrationen in Arterien, Venen und Capillaren in s/imtlichen 
Rindenschiehten (s. a. Abb. 10). 

Augerhalb des eigentliehen Herdes, in Gebieten, in denen das Markseheiden- 
bild keine Ver/~nderungen zeigt, linden sieh an den mittleren utld kleinen Gef/~Ben 
Infiltrationen, die sehr ausgesproehen sind, ohne daB das umgebende Gewebe 
sehwerere Vergnderungen - anfwiese. Allerdings finden sieh aueh hier vereinzelt 
groBe Gliazellen und Gewebslockerungen. Die Ver/~nderungen am Gewebe sind im 
Verhi~ltnis ganz geringfiigig. In der Umgebung der Capillaren finder man Mlerdings 
sehr h~nfig Gliazellen wallartig aneinander gereiht. Die l%inde zeigt in den vom 
Herd entfernten Partien weder Gef/~Binfiltrationen noch Ver/imderungen im Ge- 
webe. Nur sind einzelne Endothelzellen verfettet. 

Neben den Verfinderungen im GroBhirn finden sieh jedoeh auch solehe im 
Kleinhirn. Es handelt sieh um einen Herd in der reehten Kleinhirnhemisph~re. 
Sie treffen das Mark zwisehen Nucleus dentams und KleinhirlLrinde. Es liegt eine 
geringe Liehtung im Markseheidenbild vor, bei relativ geringftigigen entziind- 
lichen Veranderungen, die nur anf wenige mittlere Gef/iBe besehr/~nkt erseheinen. 
AnffMlend erseheint auch hier eine sgarke Wueherung der Capillaren (Abb. 9). 
Aueh in jenen Partien. des Kleinhirns, die keine gr6bere Ver~nderung zeigen, 
finden sich lymphoeyt/~re Gef/~Binfiltrationen mit den oben besehriebenen Ver- 
gnderungen in ihrer Umgebung. Im Thalamus, Briieke, Hirnstamm finden wit 
keine histologisehen Vergnderungen. Aueh sind weder im Marchi-Pr/~parat noch 
im Markseheidenprgparat Degenerationen naehweisbar. 

Das Chiasma zeigt keine grobe I-Ierderkrankung, doeh sind allenthalben 
Gef/~ginfiltrate nachweisbar (Abb. 11) und die Araehnoidea und Pin sind iiffiltriert. 
Allerdings erreiehen diese Infiltrate keinen sti~rkern Grad. 

Die Meningen zeigen an der Operationsstelle das Bild eitriger Meningitis. 
Uber dem Herd sind sonst kr~fftige lymphoeyt/~re Infiltrationen nachweisbar, sie 
sind auch in ienen Teilen des Gehirns vorhanden, die vom Herd welt abliegen. Am 
ausgepragtesten ersehien sie in der Gegend der Inselrinde. Es ist mir, da es sieh 
um lymphocy~/tre Infiltration handelt, nieht wahrseheinlieh, dab diese Infiltlation 
mit der Operation im Zusammenhang stehe. 

II. Die Epikrise und die Erkl~irung der Symptome dutch den 
anatomischen Befund. Die LidschlnBapraxie. 

Es handel t  sich also um einen ausgedehnten  groBen Herd,  der ganz 
ausgesprochene entzi indliche Vergnderungen zeigt. Diese entz i indl ichen 
Ver~nderungen sind jedoeh nieht  an  allen Stellen des Herdes in  gleieher 
Weise ausgesproehen, auf brei ten Streeken t re ten  die entzfindliehen Ver- 
i~nderungen gegeniiber prol iferat iven Veri~nderungen an  der Glia und  
an  den Gef~l~en in den Hin te rgrund .  Dies ist n m  so bemerkenswerter ,  
Ms es sieh ja doeh um einen einheit l iehen Herd  handel t ,  iV[an f indet  
allerdings auch in  Teilen des G-ehirns, die keine ausgesproehene Ver~nde- 
rung  am Gehi rnparenehym zeigen, entzi indliehe Ver~nderungen an  den 
Gef~Ben. Der ProzeB trifft  im al lgemeinen die Markscheiden viel schwe- 



Abb. 10. Vergr. 80 : 1. Machtige Lymphocytare Infiltration der Pia, die anf die 
oberste Rindenschicht fibergreift. St6rung des Schichtenbaues. Rechte Inselgegend. 

Van Gieson. 

Abb. 11. Vergr. 500: 1. Tolaidinblau. Lymphocyt~re Gef~tginfiltration Chiasma. 
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rer als die Achsenzy]inder, die allerdings auch Seh~digungen zeigen. 
In dem grSl~ten Teil des Herdes sind die Markscheiden nicht zerstSrt, 
sondern nur verschmalert oder gequollen, und bl~sser gefi~rbt. Die 
G]ia ist im Sinne der Proliferation und Faserbildung aber anch des Ab- 
baus ver~ndert. 

Der Prozel~ ist durch die lymphocyt~ren Infiltrate als entzfindlieher 
gekennzeichnet. Die entzfindliehen Ver~nderungen erstrecken sieh fiber 
das g~nze Grol~hirnm~rk. Aueh jene Partien, die keine grSberen 
Ver~nderungen zeigen, weisen ]ymphoeyt~re Infiltrate un den Ge- 
faBen auf. Umgekehrt finder man in jenen Gebieten, die einen aus- 
gesprochenen Ausfa]l an Markscheiden aufweisen, auf breite Strecken 
keine oder nur wenig ausgesprochene Infiltrate an den Gefgl~en, a.ller- 
dings sind starke Wucherungen der Gef~i~eapill~ren naehweisbar. Man 
k6nnte das aueh so ausdrfieken, daI~ neben den entzfindliehen aueh 
degenerative Erseheinungen vorhanden sind. Aber im Grunde handelt  
es sieh ja doch bei dem grogen Herd um eine einheitliehe StSrung, und 
man sieht wiederum, d~l~ die rein morpho]ogische Trennung von Ent-  
ziindung und Degeneration pathogenetiseh Zusammengeh6riges ausein- 
ander reil3t. Im ganzen wird man aber die Erkrankung doch als ent- 
zfindliehe kennzeJehnen mLissen. 

Naeh allem kann es nieht zweife]haft sein, daL~ es sieh um eine 
diffuse Encephalitis handelt, die in die F~]le yon Encephalitis peri- 
axialis diffusa eingereiht werden mug. Weder dem makroskopisehen 
noeh dem mikroskopischen Bride naeh kommt Tumor oder degenera- 
river ProzeI~ in Frage. 

Inwieweit sind nun dureh die histologisehe Untersuchung die kli- 
nischen Symptome gekl~rt? 

Einige Punkte konnten einer endgiiltigen Erk]~rung nicht zuge- 
ffihrt werden. Die Genese der Stauungspapille mu~ unklar bleiben, da 
das Auge nieht untersucht wurde. Im Chiasm~ und im Optieusstamm 
finden sich allerdings Infiltrate, doeh ist das Geweb~ dera.rt wenig ver- 
~ndert, da]~ die Stauungspapille nieht ohne weiteres auf die lokalen 
Ver~nderungen bezogen werden kann. Es besteht die MSgliehkeit, sie 
auf den t t irndruek zu beziehen. 

Ffir die ]inksseitige StSrung im GeruehsvermSgen kSnnte eino 
L~sion im Bereiehe des Bulbus olfaetorius angenommen werden, sei es 
nun dutch die Encephalitis, sei es dureh den Hirndruek. Trotz des 
negativen Lokalbefundes in der Nase kann eine loka.le Ursache der 
Hyposmie nieht ausgesehlossen werden. SehlielMieh ist zwar der Gyrus 
hippocampi nicht geseh~digt, ~ber bei der Unk]arheit fiber die zentrale 
Lokalis~tion des Geruchssinnes kann nicht einmal die zentr~le Genese 
der StSrung ausgeschlossen werden. 

Die geringfiigige reehtsseitige Parese ist voll erkli~rt dadureh, dal~ 
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der Herd mit breiten Anteilen in das Mark der linken Zentralwindung 
einstrahlt. 

Bedeutsamer ist die Frage nach der Genese der psyehisehen StS- 
rungen. Wenn es sieh aueh um eine diffuse Erkrankung des ganzen 
Gehirns handelt, so ist das Stirnhirn doeh in besonders ausgedehntem 
MaBe betroffen. Der Mangel an Initiative, an Spontaneit~t seheint mir 
daffir zu sprechen, dab es sich in der Tat nm ein Lokalsymptom des 
Stirnhirns bei der psychisehen St6rung unserer Pat. gehandelt habe. Die 
Pat. reehnet ja recht gut, nur bleibt sie bei den Teilaufgaben h~ufig 
steoken, weft der Impuls fehlt. Es diirfte aueh mangelhaftes Interesse 
sein, wenn die Pat. gelegentlich die gestellte Aufgabe gar nioht recht 
beachtet. Bei den Untersehiedsfragen ist es gleiehfalls weniger die Un- 
Iahigkeit, den Saohverhalt zu iibersehauen, als der mangelnde Antrieb, 
sieh in ihn zu versenken, der die Minderwertigkeit der Leistung be- 
dingt. Man hat auch den Eindruek, dab die zunachst sich bietende 
Antwort aufgegriffen wird, ohne dab neue Prozesse einsetzen, die die 
Riehtigkeit und Zulassigkeit dieser Antwort priiften. Auffallend gut 
~faBt die Pat. das Bildm~Bige auf. In einem gewissen Gegensatze zu 
dem relativ guten AuffassungsvermSgen steht  die Gleiehgfiltigkeit, 
mit der die Pat. sieh mit Kot und Urin verunreinigt. 

Die Annahme, dab es sioh hier um ein Stirnhirnsyndrom han- 
delt, wird gestiitzt, wenn man sich etwa die Zusammenstellung 
Feuchtwangers vor Augen fiihrt, der folgendes als eharakteristisoh 
fiir die psychische St6rung der Stirnhirnkranken ansieht: ,,die verschie- 
denen Formen der Stirnhirngeseh~digten haben gemeinsam, dab man 
bei ihnen die StSrung der psychisehen Leistungen im Bereieh der ge- 
ffihlsm~f~igen (emotionellen) und der tatigkeitsmagigen Aktleistungen 
liegen, nieht aber, wie bei den Sch~digungen welter rfiekw~rts gelegener 
Hirnstellen, im Bereieh inhalt]ieher und gegenst~ndlieher Leistungs- 
ante i le . . . " .  Die StSrungen der Inhalte und gegenst~ndliehen Funk- 
tionen (Wahrnehmung, Ged~chtnis, Denken, Bewegung), die sich in den 
Fallen yon Stirnhirnsehadigung linden, seien sekund~r gegenfiber den 
erstgenannten StSrungen. 

Auch Goldsteins Ausfiihrungen sind heranzuziehen. Naeh ihm macht 
Stirnhirnerkrankung unf~hig, das Wesentliehe der Gesamtsituation zu 
erfassen. 

Natfirlich kSnnen Fglle wie der bier besehriebene nieht ohne 
weiteres verwertet werden fiir die l%agen nach der Funktion des Stirn- 
hirns, aber auf Grund dessen, was man fiber die Stirnhirnsymptomato- 
logie weiB, k6nnen sie den Stirnhirnerkrankungen eingegliedert werden. 

Der Stirnhirnbalkensymptomatologie gehSrt die Apraxie des Lid- 
schlusses zu, die hier einer genaueren klinischen Betraehtung unter- 
zogen werden sell. Sie ist in unserem Falle dadurch gekennzeiehnet, 
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dab der willkiirliche LidschluB nicht ge]ingt, wi~hrend der reflektorische 
Akt des Blinzelns nicht nur erhMten, sondern sogar fiber die Norm ge- 
steigert erscheint. An Stelle des Augenschlusses erscheint ein Hin- und 
Herblinzeln, anch blickt die Pat. manehmal nach unten. Der Augen- 
schlug kann durch sensorische Hilfe gebahnt werden durch eine Be- 
rtihrung im Gesichtsbereich, erfolge diese nun durch die Hand des Unter- 
suchers oder durch die Hand der Pat. Die Bahnung ist um so wirk- 
samer, je ngher die Berfihrung zum Auge erfolgt. Sind die Augen ge- 
schlossen, so k6nnen sie geschlossen gehalten werden, jedoeh mit geringem 
Kraftaufwand. Einseitiger Augenschlul~ ist nicht mSglich. Augenauf- 
reigen ist der Pat. nieht mSglich, Stirnrunzeln nur gelegentlich. Im 
fibrigen finder sich keine Spur von apraktischen Erscheinungen. 

Die Kasuistik der Apraxie des Lidschlusses ist spi~rlich. Lewan- 
dowsl~y hat analoge St6rungen vergesellschaftet mit Augenbewegungs- 
st6rungen Ms Folge eines rechtsseitigen Herdes gesehen. Augerdem 
bringt er einen eigenen und zwei fremde F~lle yon Oppenheim und W.C. 
Rot mit doppelseitigen Hirnherden. Die MSglichkeit einer Besserung 
der Leistung durch sensiblen Reiz hat Lewandowslsi nieht beachtet. 
Pineas beriehtet in jiingster Zeit fiber einen Stirnhirntumor, der kli- 
niseh nur die Zeiehen einer linksseitigen spastischen Hemiplegie und 
Hemiani~sthesie geboten hatte. Er unterscheidet drei Formen der Lid- 
schlugapraxie. Ein genauer Berieht liegt noch nicht vor. 

Es ist der Miihe wert, sieh die Frage naeh der Psychologie der Lid- 
schluBapraxie vorzulegen. Wir miissen annehmen, dab ja jede Be- 
wegung, jede Handlung ein bestimmtes Ziel hat. Dieses Ziel kann ent- 
weder optisch oder taktil, vorstellungs- oder wahrnehmungsmgNg ge- 
geben sein. Bei der Absicht, die Augen zu schlieBen, ist offenbar das 
Ziel gegeben in einer nicht optisehen Form, denn beim AugenschluB 
ist nieht die Dunkelheit Ms solche intendiert, sondern sie ist nur ein 
Nebenerfolg. Es scheint auch nieht~ dM~ die optische Vorstellung des 
geschlossenen Auges irgendwie yon Belang sei, sondern offenbar ist das 
Bewegungsziel nur in bestimmten taktilen Sensationen gegeben. 

Es will mir seheinen, dM~ die Vorstellung des eigenen Augenschlus- 
ses in einem viel geringeren MaBe optisch repr~sentiert sei als etwa die 
der Bewegung der Lippen, der Zghne und dergleichen mehr. Vielleicht 
h~ngt das damit zusammen, daft wir ja den eigenen Augensehlug op- 
tisch auch im Spiegel nicht wahrnehmen k6nnen. Es scheint also, dab 
der LidschluB psychologisch eine gewisse Sonderstellung einnehme 
gegeniiber den anderen Bewegungen im Gesichtsbereich. In diesem Zu- 
sammenhang mag betont werden, daft der Lidsehlug der Put. keines- 
wegs besser gelang, wenn sie sich in dem Spiegel sah, wohl aber, wenn 
sie in der NEhe des Augenbereiches berfihrt wurde. DaB die Pat. den 
reflektorisehen LidschluB nicht hemmen konnte, h~ngt einesteils damit 
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zusammen, dab auoh der reflektorische Lidsohlug keine optische 
gepri~sentation hat. Andernteils handelt es sieh ja durum, dug bei tier 
Apraxie des Lidschlusses die Bewertung taktfler und kinetiseher Ein- 
drficke im Handeln deu Pat. unmSghch gemaeht ist. Das Stirnrunzeln, 
das sicherheh zum Teil eiae optische Repri~sentation hat, gelingt der 
Pat. ~del besser. Allerdings geht das Augenaufreigen, dessert optisehe 
gepri~sentation gewig ist, gleiehfalls nieht, doch handelt es sich um eine 
Bewegung, die ja durchaus ungewohnt ist, noch ungewohnter als das 
Stirnrtinzeln, das ja im Alltagsleben im allgemeinen nut als Ausdrucks- 
bewegung erseheint. Wenn die Pat., statt dieAugen zu schheBen, gelegent- 
lich Blickbewegungen naeh unten macht, so handelt es sich offenbar 
um eine apraktische Entgleisung. Dug der reflektorische Lidsehlul~ 
eher gesteigert ist, h~ngt mit der allgemeinen Erfahrung zusammen, 
dab mit der Ausschattung der hSher stehenden Handlung primitivere 
Neehanismen enthemmt werden. Ich erinnere daran, dug vor kurzem 
Betlheim bei einer Apraxie im Mundbereiehe einen primitiven l~reg- 
reflex wiederkehren sah. 

Wenn ieh auch, wie aus diesen Ausftihrungen hervorgeht, der An- 
sicht bin, dab die Apraxie des Lidschlusses nut unter Heranziehung der 
funktionellen Bedingungen verstanden werden kann, so meine ich doeh 
nicht, dug die Apraxie des Lidschlusses zustande ki~me auf Grund dif- 
fuser Sch~digungen, sondern ich meine, dug eine lokahsierte Sch~digung 
sie bedinge. We die Stelle zu suchen ist, ist freilich unklar. Nach der 
grfindlichen Zusammenstellung yon Bonvicini fiber die bilaterale Apraxie 
der Gesiehts- und Sprachmuskulatur kommen derartige St6rungen zu- 
stande, wenn die in der Naehbarschaft des Operculum Rolandi liegenden 
Partien des ~rontalhifns oder ihr Balkenanteil li~diert werden. 

In unserem ~alle sind ja diese Bedingungen erftillt und das vordere 
Drittel des Balkens weist sogar besonders schwere Veri~nderungen auf. 
Allerdings bleibt es unklar, welche besonderen Partien ffir diese St6- 
rung heranzuziehen sind, und es kann auch nicht gesagt werden, warum 
bei diesem anatomischen Befunde gerade LidschluBapraxie auftrat und 
nicht auch Apraxie im Mundbereieh. Auch wurde ja sympathische 
Apraxie vermif~t. MSglicherweise spielt neben dem lokalisatorischen 
~aktor doch eine l~olle, da$ der wfllktirliche Lidschlul~ eben ein funk- 
tionell besonderer Akt ist, der einer besonderen kiinstlichen Intention 
bedarf. Es ist, um mit Jackson zu sprechen, ein ,,higher propositional 
act". Man muf~ sieh ja stets dariiber klar sein, da$ auch der Anh~nger 
einer strengen Lokalisation der StOrungen die Bedeutung ~unktioneller 
Momente einsch~tzen mu$. Hier sei noeh einmal auf die Tatsache ver- 
wiesen, dab dutch Berfihrung im Augenbereich der willkiirliche Lid- 
schlu$ mSgheh wurde. Diese Tatsaehe ist um so bemerkenswerter, als 
wir ana]oge Erseheinungen auf dem Gebiete der Tics kennen (Brissaud, 

Archly ftir Psychiatrie. Bd. 71. 24 
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Meige und .Fendel). Gerstmann und ich haben gezeigt, daft auch bei 
durch Encephalitis bedingten organischen Tics das gleiche zu beob- 
achten ist. Auch Wartenberg hat  eine Reihe yon bedeutsamen Beob- 
achtungen ~hnlicher Art mitgeteilt. Alle dieso Beobachtungen weisen ]a 
darauf bin, daft auch bei den zum Toil organisch bedingten StSrungen 
yon dem funktionellen Moment nicht abgesehen werden daft. Vie]leicht 
wird man sparer einmal auf diesem Wege zu einem hirnphysiologischen 
Verst~ndnis hysterisch-funktioneller Erscheinungen kommen. 

Es blcibt nur noch ein Symptom zu besprechen. N~mlich die 
GleichgewichtsstOrung. Sic erinnerte lebhaft in ihrem schwankenden, 
unbestimmten Charaktor, in ihrer Verwandtschaft mit der Retropulsion, 
in ihrer Beeinfluftbarkeit vom Psychischen her, an die Gleichgewichts- 
stS'rung, die Dimitz und ich an einem Fall yon Stirnhirntumor beobachtet 
haben. Wir haben damals die Frage aufgeworfen, ob die Gloichgewichts- 
stSrung bei Stirnhirntumoren nicht ihre Besonderheiten gegenfiber der 
cerebellaren habe. Die Literatur bietet sehr wenig Anhaltspunkte zur 
Beantwortung dieser Frage. Die Arbeiten yon Goldstein und Feucht- 
wanger gehen an ihr vorbei. Es w~re ja denkbar, daft es neben der der 
cerebellaren entsprechenden Gleichgewichtsst6rung der Stirnhirner- 
krankung eine besondere gebe, die auf die L~sion des Stirnhirn- 
eigenapparates zu beziehen sei. Leider ist die vorliegende Beobachtung 
zur Entscheidung dieser Frage nicht gecignet. Denn abgesehen davon, 
daft ja der Prozeft im Grofthirn nicht auf das Stirnhirn beschr~nkt ist, 
finden sich auch im Kleinhirn Ver~nderungen. 

Die besondere Schwierigkeit, den klinischen und anatomischen Be- 
fund dieses Falles in Einklang zu bringen, beruht darauf, dab ja die 
Achsenzylinder zu einem wesentlichen Toil erhalt'en sind. Dort,, we ana- 
tomisch L~sion ist, muft also nicht ~unktionsst6rung vorhanden seirt 
und man muft im Grunde immcr wieder betonen, daft im Verh~ltnis zu 
der Schwere des anatomischen Brides die klinischen Erscheinungen 
recht geringffigig sind. 

III. Krankheitsbegriff und Kasuistik der Encephalitis 
periaxialis diffusa. 

Ich z~hle die hier eingehend mitgeteilte Beobachtung zu dem I~'ank- 
heitsbflde der Encephalitis periaxialis diffusa, das ich 1912/13 aus der 
verwaschenen Gruppe dor sogonannten dilfusen Sklorosen herauszuheben 
versucht habe. Borer  ich dieses, auf Grund der neuen Erfahrungen, 
sch~rfer umgrenze und bereichere, mfchte  ich kurz fiber diejenigen F~]le 
berichton, die seither publiziert wurden. 

Jakob berichtet yon einem etwa 30--35-J~hrigen, der psychisch einen apathi- 
schen Eindruck macht, Stuhl und Urin unter sich 1/~l]t. Der Patient ist desorien- 
tiert. Ein Jahr nach der Aufnahme tonisch-klonische Zuckungen aller Extremi- 
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t~ten, Somnolenz. Der Patient stirbt in einem Zustand v611igen geistigen und 
k6rperliehen Verfalles. Der MarkprozeB ergreift beiderseits des Stirnhirn, groBe 
Fl~ehen der Marklager der Zentralwindungen, des Parietal- und Occipitalhirns und 
in geringerem MaBe auch die weiehe Substanz der Medulla oblongata undspinalis. 
Der Prozeg hat yore Stirnhirn seinen Ausgang genommen. Er beschrankt sieh im 
allgemeinen und prinzipiell auf das Marklager, nut an wenigen Stellen ist die graue 
Substanz primer affiziert. Markscheiden und Achsenzylinder sind zerst6rt, doch 
gibt es einzelne Herde, in denen die Achsenzylinder trotz des Unterganges der 
Markseheiden intakt bleiben. Hochgradige proliferatorische Vorg~nge an der 
Glia, die auf der einen Seite die Abr~umt~tigkeit iibernimmt, auf der anderen 
Seite aber m~ehtige protoplasmareiehe, faserbildende Gliaformen produziert. 
An allen in Entwicklung begriffenen tterden stark hervortretende exsudativ in- 
filtrative Gef/~13ver~nderungen, mit den charakteristisehen Zellformen der chroni- 
sehon Entziindung. 

Fall yon Marie und Foix. Eine 18j~hrige Patientin mit ausgedehnter Lungen- 
tuberkulose bekam eine Quadrip]egie mit Spraehverlust ohne Paeialisbeteiligung, 
Symptome, die sich innerhalb 14 Tagen ohne Sehlaganfall progredient entwiekelten. 
10 Jahre naehher bestand noch eine spastisehe Hemiplegie links und spastische 
Parese der reehten unteren Extremit~t, w~hrend sieh der reehte Arm weit- 
gehend erholt hatte; dabei iiberwogen die Contracturen die paralytischen Sym- 
ptome. Mikroskopisch fanden sieh bei Versehonung der Rinde und der Fibrae 
arcuatae ausgedehnte, in beiden 1-Iemisph/~ren symmetrisch gelegene sklerotische 
Plaques im Markweig des Parietal- und Occipitalhirns und in geringerer Ent- 
wicklung in C.a. und C.p., die hintere H~lfte des Balkens mit dem Splenium war 
ebenfalls sklerotiseh. Histologisch ist die L~sion eharakteristisch dnreh den Unter- 
gang der Markscheiden bei Versehonung der Aehsenzylir~der und erheblieher 
Wueherung der Glia. 

Im Falle von Stau//enberg handelt es sich um eine 21-J~hrige, bei der die 
Erkrankung mit SehstSrungen veto Typus der Neuritis optica beginnt, gleich- 
zeitig mit einer Neigung zur lappischen Heiterkeit. Optische Agnosie tritt hinzu, 
sehlieBlich ausgedehnte An~sthesien, spastische Phanomene, zunehmender psychi- 
scher Verfall, Koma, tonische Krampfanfalle bei hoher Temperatur, stark gesteigerter 
Lumbaldruck, Pleocytose im Liquor. Krankheitsdauer 8 Monate. Makrosko- 
pischer Befund ohne wesentliehe Veranderung. Der Proze/~ trifft vorwiegend die 
hinteren Teile des Gehirns, seheint abet aueh in die Zentralwindungen hineinzu- 
reichen. Der weitausgedehnte Herd im Grol~hirnmark zeigt ZerstSrung der Mark- 
seheiden bei relativem Erhaltenbleiben der Achsenzylinder. Infiltrative Er- 
scheinungen an den Gef~gen. Proliferative Erscheinungen an der Glia. Ein Herd 
im Chiasma entsprieht ziemlich vollst~ndig denen der multiplen Sklerose. 

Im Falle yon Walter erkrankte ein 40j~hriger. ])as Leiden fiJlu't in 4 Jahren 
unter VerblSdung, Ged~chtnisschw~che, Agraphie, Alexie, Apraxie, Perseveration 
zum Tode. Erst in den letzten Woehen traten spastisehe Erscheinungen hinzu. 
Es finder sieh ein groBer derber Herd, der fast das ganze Hemisph~renmark be- 
trifft. Die Markscheiden sind nirgends vSllig ausgefallen, der Faseiculus lon- 
gitudinalis hebt sich ungeschadigt ab. Begrenzung unseharf. Aehsenzylinder 
gleiehfalls sehwer geschadigt, doeh ist ihre Seh~digung relativ geringer als die 
der Markseheiden. Im allgemeinen keine entzfindlichen Erseheinungen an den 
Gef~Ben, doeh finder man an einzelnen Gef/~Ben leiehte Leukocyteninfiltrationen. 

2 F~lle yon Neuburger sind histologisch dureh entziindliche Erseheinungen 
an den Gef~Ben, Bindegewebswueherungen gekennzeichnet. Die klinischen An- 
gaben fiber den einen Fall (15j~hrig) besehr~nken sieh darauf, dab er plStzlich 
unter epileptisehen Anf~Uen erkrankte. Histologiseh stehen neben dem Mark- 

24* 
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seheidenausfall die entzfindlichen Erscheinungen und die Bindegewebswucherung 
im Vordergrunde. 

In einem Falle yon Braun beginnt die Erkrankung der 39jahrigen mit Kopf- 
sehmerzen, Interesselosigkeit und ausgesproehener Hemmung in motoriseher und 
gedanklieher Hinsieht. Ausgesproehene Unreinliehkeit; erst sparer traten neuro- 
logisehe Symptome auf, die allerdings sehwankten. Taumela beim Gehen. Sehlie$- 
lich werden die linken Extremit~iten iiberhaupt nieht mehr bewegt. Starkes 
Taumeln tritt auf. Eine Hemianopsie tritt auf. Ted nach etwa 4~monatiger 
Dauer ira AnschluB an Trepanation. Ausgedehnte Erweiehungsherde yon sulzig 
6demat6sem Aussehen und weieher Konsistenz. Der Herd zerst6rt rechts das ganze 
Stirnhirn, greift abet aueh auf das linke Stirnhirn fiber. Reeh%s ist das Markwei8 
der Zentralwindungen fast vollkommen zerst6rt, links in geringerem AusmaB. 
Der Herd reiehte bis in die Parietalgegend; in der unteren Markh~lfte des reehten 
Oeeipitallappens trat ein neuer Erweiehungsherd auf. In  der l~inde der mittleren 
linken Tempor~lwindung eine erbsengro$e, gut abgekapselte Cyste. Die Herde 
sind zum Tefl seharf begrenzt und respektieren prinzipiell Rinde und Stamm- 
ganglien. Ausgesprochen entziindliche Ver~nderungen an den Gefagen und im 
Gewebe. Markseheiden in ausgedehnterem MaBe zerstSrt als die Achsenzylinder. 

SchrSder (Fall 5 seiner Publikation) berichte~ yon einem Fall, der mit ..psy- 
chischer Abschw~ehung begann, bei dem sich sps Spasmen einstellten. Uber 
die Ausbreitung des Prozesses ist niehts Naheres angegeben. Die Sklerose ist aus- 
gesprochen. Vereinzelte Plasmazellen sind vorhanden. Trotz Markseheidenausfalls 
sind die Achsenzylinder vorwiegend intakt. 

In einem zweiten Fall (Fall 1 seiner l~ublikation) treten zun/~ehs% epileptische 
Anf/~lle ein. Allms Bfld einer Querschnittserkrankung des Rfickenmarks. 
Histol. : Zerfall aller Markseheiden im Gebiet eines groBen im Marklager gelegenen 
scharf begrenzten Herdes. Erha]tenbleiben eines groBen Teiles der Achsenzylinder. 
Bildung riesiger 1Vfengen yon K6rnchenzellen. 1Jrogressiv ver/~nderte Gliazellen. 
Nut in den Randpartien leiehte Anh/~ufungen yon Lymphoeyten und Plasma- 
zellen. Der Gef/~ftbindegewebsappara% ist in Ruhe. Starke Veranderungen im 
l~iiekenmark. 

In  dem Falle yon Klar]eld handelt es sieh um eine Erwaehsene, die naeh Grippe 
mit SehstSrung, Apraxie und StSrung der Wortfindung erkrankt. Bei der 0b- 
duktion finder sieh ein Herd, der links vom Oeeipitalpol bis zum Frontalhirn reicht; 
reehts ist die Oceipitalgegend betroffen, l%elative Intakthei~ der Achsenzylinder 
bei Markseheidenausfall.. Die entzfindlichen Ver~nderungen sind nur in ganz 
geringfiigigem MaBe naehweisbar. 

Gans hat jfingst einen einschlagigen Fall mitgeteilt. Doch ist mir dieser nut 
im l~eferat zugs 

Einen Fall yon Hermel vermag ich nicht ohne wei%eres den bier besehriebenen 
Fs zuzuteflen. Verwandt den hier besehriebenen l~llen sind die Beobaehtungen 
yon Henneberg. 

Zun~chst  einige Wor te  zur l%echtfertigung der Zusammenfassung  
dieser F~lle in  eine Krankhei t sgruppe .  W e n n  auch alle diese F~lle 
durch  e inen ausgedehnten  Markscheidenzerfall  gekennzeichnet  sind, der 
im al lgemeinen an  der l%inde, ja  vor d e n U . - F a s e r n  ha l tmacht ,  so weisen 
sie doeh un te re inander  eine I%eihe yon  wesentl iehen Versehiedenhoiten 
auf. W e n n  auch die Aehsenzyl inder  stets re la t iv  besser e rha l ten  s[nd. 
als die 5[arkseheiden, so ist in  dem l~alle yon  Jakob doch die ZerstSrung 
der Achsenzyl inder  an  einzelnen Ste]len eine vollst~ndige. Wieht iger  
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noeh erseheinen die Differenzen in bezug auf den Gef/ilLBindegewobs- 
apparat.  I n  meinem orsten Falle sowie in den Fi~llen VOlt Klar[eld und 
Walter, sowie in dem yon Hermel fehlen entziindliehe Erseheinmlgen 
im engeren Sinne so gut wie volls~i~ndig. In  meinem ~. und dem hier 
mitgeteilten Falle sind die Entzfindungen sehr ausgesproehen, ebonso 
in den F~llen yon Jakob, Neuburger, Stau//enberg, Braun. 37euburger 
mSehte sogar meinen ersten Fall sowie den yon Walter als degenerative 
von den hier beschriebenen EncephalitisfMlen abgrenzen und Cassierer 
und F. H. Levy, sowie, wenn aueh mit Vorbehalten, Braun scheinen 
ihm hierin beizupfliehten. Ohne in das Gestrfipp der Diskussion fiber die 
Entzfindung vordringen zu wollen, seheinen mir folgende Bemer- 
kungen am Platze zu sein. Man mag ja veto Standpunkte dos Histo- 
logen aus dekretieren: entzfindlich sei nur jener Prozel~, der sich im 
histologisehen Bilde kennzeichne durch Alteration und Proliferation 
am Parenchym und exsudative Erscheinungen am Gef~lLBinde- 
gewebsapparatl). Man daft  jedoch hierbei nicht vergessen, dab ja 
eine Entziindung auch abklingen kann. Man daft  natfirlieh dann 
nicht mehr Infiltrationen erwarten. Man k5nnte sagen, dab das Ende 
eines jeden entzfindliehen Prozesses ein histologisehes Bild sein mui3, 
das keine histologisehen Zeichen der Entziindung mehr zeigt. Gelegent- 
lich warden vereinzelte Infiltrationen noch auf die entziindliche Genese 
des Bildes hindeuten k6nnen. Man erinnere sich, wie lange es gedauert 
hat, bis man die multiple Sklerose aIs entzfindliche Erkrankung er-. 
kannt  hat, bei der  man vorwiegend die Endausg~inge der Entziindung 
am Gehirn findet. Es ist mir aus diesem Grunde nieht verst~ndlich, 
dal~ man den Fall yon Walter aus der Kategorie der entziindlichen FMIo 
ausscheiden solle. Bezfiglich meiner ersten Beobachtung ist nun fol- 
gendes zu sagen. Es ist doch ohne weiteres denkbar, dM~ in gewissen 
Phasen zwar die Gewebsschgdigung yell ausgeprggt ist, da~ aber die 
Erscheinungen am Gef~lLBindegewebsapparat noch nicht in der gleichen 
Weise hervortreten. Auf3erdem mul~, wie ieh bereits in meiner 2. Mit- 
teilung betont habe, berficksichtigt werden, dal~ wir fiber die Bedeutung 
der KSrnchenzellen nichts Entscheidendes wissen. Es ist durchaus 
denkbar, dab KSrnchenzellinfiltrate hgmatogen und bindegewebiger 
Abkunft  sein k0nnen. Welm bei relativ geringer lymphoeyt~rer In- 
filtration ein starkes Angebot an lipoiden Substanzen vorhanden ist, 
kSnnen alle Infiltratzellen in KSrnchenzellen umgewandelt sein. Mag 
der Histologe yon seinem Standpunkte aus die 2qichtnachweisbarkeit der 
Entzfindung in derartigen Fallen betonen, so muI~ der Kliniker immer 

1) Klar/eld spricht yon einer Beteil/gung der Blutgefi~i~e im Sinne leuko-, 
]ympho- oder plasmocyt~rer Infiltration der GefaBscheiden bzw. des Bindegewebes, 
da es nach neueren Untersuchungen wahrscheinlich ist, dab diese Infiltrate nieht 
aus dem ]~lute kommen, sondern histiogener und lymphogener l~atur sind. 
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wieder die ZusgmmengehSrigkeit soleher ~alle mit solchen unterstrei- 
chert, die such im histologischen Bild die Kennzeichen der Entziindung 
zeigen. Ich babe auch in meiner ersten Mitteilung keineswegs die ~[ei- 
hung, es handle sieh hier um exogen entziindliehe Prozesse, verfoehten 
auf Grund des histologischen Brides allein, sondern ich  habe auf Grund 
des Vergleiches des histologisehen Bildes mit dem der multip]en Sklerose 
die exogen-toxische Genese ersehlossen. Wenn man also derartige Falle 
als degenerative abtremlen will, so mnf~ man sieh dariiber klar soin, 
dal~ man nicht Krankheiten abtrennt,  sondern nur bestimmte histo- 
logiseho Einzelbilder heraushebt. Klar/eld seheint einer ahnliehen Auf- 
fassung zuzuneigen, dezm or betont ffir seinen Fall, dal~ trotz der goring- 
fiigigen entziindlichen Erscheinungen und des ~berwiegens des Dege- 
nerativert im Bride doch die Seheidung der F~lle in degenerative und 
entziindliche nicht ohne weiteres mSglich sei. Klar]eld selbst hat ja in 
seinen Studien zur Encephalitis epidemica gezeigt, dal~ eine Reihe yon 
diesen ~'~llen keine entziindliehen Ver~nderungen mehr aufweist. Gleieh- 
wohl ware es irrig, zwischon den F~]len mit entziindliehen Vor~nderungen 
und denen ohne solche eine prinzipielle Seheidewand zu erriehten. Ieh 
darf wohl hervorheben, dal~ in dora hier beschriebenen Falle in einzel- 
hen Teilen des t terdes die entziindliehen Verhnderungen am Gef~l~- 
apparat  gegeniiber den ErscheinungeIx proliferativer Art aul~erordent- 
lich zuriiektretenl). 

E s  mag jetzt die Frage diskutiert werden, wie denn die grol~en 
I-Ierde entstehen. Sehreiten yon e i n e m P u n k t  aus die 'Ver~nderungen 
welter fort oder sind versehiedene t terde vorh~nden, die dann kon- 
fluieren? Nun sind in dem :Palle yon Braun mehrere, nieht in Zu- 
sammenhang stehende t terde vorhanden, aueh innerhalb des Grol~- 
hirnbereiehes. Aueh im Falle yon Jalsob gib t  es mehrere kleine t terde 
aul]erhalb des grol~en. In  der hier mitgetei]ten Beob~chtung gewinnt 
man folgenden Eindruek. Des Toxin oder V i rus  ~drkt an einzelnen 
Stellen mit besonderer tteftigkeit und maeht dann an diesen Stellen 
die stgrksten Ver~nderungen. Abet dariiber hinaus kommt eine diffu- 
sere Wirkung auf. des Gehirn zustande, die sich in der N~he des 
st~rk betroffenen gerdes  in geringfiigigeren Erscheinungen ~ui~ert. 
Aul~erdem seheint es Stellen zu geben, an welchen des Virus yon vorn- 
herein nur in geringerem h[al~e wirkt. Sehliel~lieh kommt es zum Kon- 
fluieren der Herde. Es mul~ jedoeh auch eine diffuse Toxinwirkung 
auf des Gehirn stattfinden, denn man finder ~ueh entfernt von den mit- 
telbar betroffenen Partien proliferative Ver~ndernngen an der Gli~ nnd 
Infiltrationen an den Gef~l~en. Zwischen diesen beiden Erseheinungen 
besteht jedooh keine enge Korrelation. Die Verbreitung des Virus ge- 

1) Zu diesen Problemen vgl. such die treffenden Ausfiihrungen Pollal~s. 
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schieht offenbar auf dem Blutwege. Es ist nieht ohne Interesse, dab 
sich ein zu dem Herd v51liger Entmarkung in der linken Hemisphere 
fast symmetrischer rechter findet. 

Es ist nicht ohne weiteres m6ghch zu sagen, ob es sich bei allen 
diesen Fallen, deren prinzipie]le Einheitlichkeit ich nach wie vor be- 
tonen mSchte, um dasselbe Virus handle. M6glich, dal~ die Verschieden- 
heiten in] Verhalten des Gef~B-Bindegewebsapparates und die Ver- 
schiedenheit der Gewebswucherung doch auf verschiedene Virusarten 
hindeutet. Eine endgiiltige Entscheidung kann nur die Auffindung des 
Erregers bringen, die weder mir, noch anderen gegliickt ist. Auch hier 
k6nnen wiederum die Beziehungen der akuten multiplen Sklerose zur 
chronischen und zur Encephalomyelitis disseminata herangezogen wer- 
den. Die Verhgltnisse innerhalb der Gruppe der Encephalitis periaxialis 
diffusa sind ebenso ungeklgrt, wie die Verh~ltnisse innerhalb der ge- 
nannten Gruppen. 

So wird man bezi~ghch der Einreihung eines ~alles yon Henneberg 
im unklaren bleiben miissen. Es handelt sich um multiple Herde mit 
starken Zerst6rungen. Einzelne dicser Herde sind im Markbereich des 
GroBhirns besonders ausgebreitet. 

Es bleibt aber eine besondere Eigentfimlichkeit der bier mitgeteilten 
Encephalitisf~lle, d~l~ sie sich wenigstens im Prinzip auf das Mark- 
weiB des GroBhirns beschr~nken (an einzelnen Stellen ist allerdings die 
Rinde in einer l~eihe yon F~llen mitbctroffen, so in meiner 1. Beobach- 
tung, im Falle yon Jalcob). Es ist bemerkenswert, dab sowohl in meinen 
als aueh in dem ~alle yon Jalcob das histologische Bfld des Rindenherdes 
dutch einen auBerordentlichen Reichtum yon GefgBneubildungen cha- 
rakterisiert ist, ghnlieh wie im Falle yon Hermet. Ks handelt sich jeden- 
falls um Leuk-Encephalitiden. Damit t r i t t  diese Erkrankung in einen 
bedeutsamen Gegensatz zur Encephalitis epidemica, bei der vorwiegend 
das ttirngrau betroffen erscheint. Gegenfiber der multiplen Sklerose 
tritt  die Tendenz zur Bildung eines einheitlichen Herdes in den Vorder- 
grund. Die Pr~dilektionsstellen der multipten Sklerose (Brficke, Klein- 
him) sind jedenfaHs nur ausnahmsweise betroffen und aueh dies h~ufig 
in einer besonderen Form. So  ist in dem hier mitgeteilten Falle die Ge- 
webssch~digung im Kleinhirn auf das weiBe Mark des Kleinhirns be- 
schr~nkt, so dab dieser Anteil der Erkrankung eine gewisse J~hnlich- 
keit gewinnt mit einem Fall, den Redlich als Encephalitis pontis et cere- 
belli beschrieben hat. 

Es scheint mir fibrigens bemerkenswert zu sein, dab nicht nur in 
meinem Falle, sondern auch in dem Falle yon Klar/eld in der Anam- 
nese Grippe verzeichnet ist. 

Ein Detail ist noch zu besprechen. Immer wieder wird in den Be- 
sehreibungen die auBerordentlich groBe Yfenge m~chtiger faserbilden- 
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der Gliazellen hervorgehoben, deren bizarre Kernformen u. dgh mehr. 
Es will mix nicht wahrseheinlieh erscheinen, dab es sich nur um repa- 
ratorische Gliawucherungen handle. Es scheint mix eine l~eizung der 
Glia vorzuliegen, die auf die Toxinwirkung zuriickgeht, eine Reizung, 
die dazu fiihrt, dab sehliegheh die groSen Gliazellen unter Karyolyse 
zugrunde gehen und yon kleinen Ghaelementen phagocytiert werden. 
Ich glaube, dab gerade die unmittelbare toxische Reizung der Glia die 
_'4~hnliehkeit dieser Gebilde mit Tumorzellen bedingt. 

Und damit komme ich zu der Frage der histologisehen Abgrenzung 
der hier vorliegenden 1)rozesse gegenfiber dem Gliom. Man wird yon 
Fall zu Fall den Gesamteindruck heranziehen miissen. In  dem ersten 
Fall erm6gliehte des scharfe Abschneiden des Herdes gegenfiber dem 
Gesunden die Differentialdiagnose gegeniiber dem diffusen Gliom. Abet 
in der fiberwiegenden Mehrzahl der neu vorhegenden Fil le  geht der 
ProzeB mit flieBenden Grenzen ins Gesunde fiber. Allerdings bietet die 
Abgrenzung der Fi l le  mit akut entzfindliehen Erscheinungen im histo- 
logisehen Bilde an und ffir sich keine wesentlichen Schwierigkeiten, 
besonders wenn man .in Betraeht zieht, daft die Gesamtkonfiguration 
des Gehixns niemals veri~ndert ist. Allerdings kann derartiges aueh ein- 
me1 beim diffusen Gliom vorkommen, wit die Beobaehtung yon Cas- 
�9 ~ierer und Levy zeigt. In diesem Fatle erm6glichte abet die eigen- 
artige Form der Zellen und des Einwuehern dieser Zellen in die Pie die 
histologisehe Diagnose. (Bemerkenswert ist in diesem Falle des Er- 
haltenbleiben der Aehsenzylinder.) Die Autoren irren iibrigens, wenn 
sie meinen, ich hi, t ie  des v611ige Versehontbleiben der l~inde als wesent- 
liches Kriterium des Prozesses angesehen. Allerdings scheint mix naeh 
wie vor die Geringffigigkeit der l~indenveri~nderung im Vergleich zu der 
Sehwere des Markprozesses hervorhebenswert. Alle spi teren Beob- 
achter sind iibrigens zu dem gleichen l~esultat gekommen. So etwa 
Jakob, Braun u .a .  Es ist selbstverstindlich, dab die Gliomfiille mit 
der Encephalitis periaxialis diffuse niehts zu tun  haben, und ieh muft 
aus diesem Grunde auch die Meinung yon Cassierer und Levy ablehnen, 
daft die yon mix beschriebene Erkrankung weniger einheitlich sei, als 
ich angenommen hi t te .  Ich habe niemals die Einheitlichkeit der Fi l le  
der sogen~nnten diffusen Sklerose behauptet, sondern hab6 eben be- 
tent,  da$ aus dieser verwaschenen Gruppe eine bestimmte heraus- 
gehoben werden k6nne, die ieh eben als exogen entzfindlieh aufgefaBt 
habe. Nach ahem, was ich ausgefiibrt babe, besteht diese Abgrenzung 
zu Reeht. Es kann natfirlich strittig sein, ob der eine oder der andere 
yon mir dieser Gruppe zugerechnete Fat1 nieht filschlich ihr zugerech- 
net sei. DiG Zuordnung yon Fi~11en der Literatur, die naeh anderen Ge- 
sichtspunkten untersueht sind, st(~Bt ja immer auf ge~dsse Schwierig- 
keiten. Die Abgrenzung der Krankheitsgruppe selbst ~4rd meines Er- 
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achtens hierdurch nicht beriihrt. Dal~ ich die Trennung der sogenannten 
degenerativen F~lle von den iibrigen nicht fiir gerechtfertigt halte, habe 
ich bereits auseinandergesetzt. Jedenfa]ls kSnnen meiner l~berzeugung 
nach aueh Fglle, die im histologisehen Bild zur Zeit des Todes keine 
sicheren entziindlichen Veranderungen aufweisen, zu der Krankheit  
Encephalitis periaxialis diffusa gehOren (Fall 1 und der Fall yon Walter). 

Nut noch ein Weft  zur Namengebung. Es ware unbillig, zu verlan- 
gen, dab der Name einer Erkrankung samtliche Einzelf~lle dieser Er- 
krankung decke. Die relative Intaktheit  der Achsenzylinder ist jeden- 
falls in einer relativ groBen Anzahl der Falle ausgesprochen. DaB 
Achsenzylinder in reichlichem MaI~e zugrunde gehen, habe ich ja selbst 
schon in meinen ersten Mitteilungen betont. Aber selbst in dem Falle 
yon Jakob, bei dem die Achsenzylinder in so vollstandiger Weise an 
manchen Stellen geschwunden sind, gibt es Herde mit gut erhaltenen 
Achsenzylindern. Ieh glaube also, dab der Ausdruck periaxialis die 
Kernf~lle dieser Gruppe hinreichend eharakterisiert. 

Es ware ja vielleicht wiinschenswert gewesen, zum Ausdruck zu 
bringen, dab vorwiegend das Hemisph~enmark betroffen ist, aber 
der Name kann auch nicht die vollst~ndige Besehreibung des Pro- 
zesses enthalten. Spricht man yon diffusen sk]erosierenden Prozessen, 
wie Spielmeyer, so kSnnte man dieser Namengebung wiederum ent- 
gegenhalten, dab es ja in einer Reihe yon Fallen nieht zur Sklerosierung 
kommt. AuBerdem scheint es mir notwendig, in der Namengebung 
eine bestimmte pathogenetisehe Gruppe herauszuheben. Und das 
ist auch das Hauptargument dafiirl dab man nieht mehr von diffuser 
Sklerose spreche, es sei denn, dab man diesem Terminus einen neuen 
konkreten Inhalt  gebe. 

IV. Znr Pathogenese und Klinik der Erkrankung. 
Wenn ieh auch histologisch degenerative F~lle der Encephalitis 

periaxialis diffusa zugezi~hlt habe, so mug ich doch mit aller Scharfe 
betonen, dab es wahrscheiulieh doch eine endogene Erkrankung gibt, 
die in sehr vielen Punkten der Encephalitis periaxialis diffusa ahnelt. 
Bereits in meiner ersten Mitteilung habe ich die Pelizgus-Merzbachersehe 
Krankheit zum Vergleiche herangezogen. In dem yon Merzbacher histo- 
logisch untersuchten Fall einer ausgesprochen famili~ren Erkrankung 
schnitt der Markscheidenausfall in ahnlicher Weise ab, wie in unseren 
Fallen. Die Achsenzylinder waren allerdings in diesem Gebiete gleich- 
lalls schwer betroffen, und es zeigten sich Hinweise auf Bildungshem- 
mungen. Allerdings handelt es sich in dem .Merzbacherschen Falle um 
einen fast vSlligen Myelinmangel des GroB- und Kleinhirns. Merz- 
bacher nimmt eine Aplasie der Markscheiden und Aehsenzylinder an, 
die Verkiimmerung von Kleinhirn, Briicke, verl~ngertem Mark, be- 



352 P. 'Schilder: 

st~rkten ihn in seiner Auffassung. Der Beginn des Leidens f~llt in die 
ersten Lebensmonate, daran schlieBt sich eine rasche Progression bis 
zum 6. Lebensjahr and sparer ein langsamer Vertauf. Klinisch sind zu 
vermerken: Nystagmus, Bradylalie, StSrungen der Sukzession and 
Koordination der Bewegungen, Ataxie, Intentionstremor, maskenartiger 
Gesichtsausdruck, Paresen der Riicken-, Bauch-, Beeken-Muskulatur, 
L~hmungen und Contractur der unteren Extremit~ten mit spastischen 
t~eflexen, ttierzu kommen vasomotorisch-trophische Erscheinungen. 
Aber Spielmeyer konnte in einem neuen Falle der Merzbacherschen 
Familie im Marklager deutliehe Zeichen des Markzerfalls nnd Abbaues 
in progredienter Entwicklung feststellen. Im gleichen Falle waren such 
zahlreiche Achsenzylinder erhalten. Eine bemerkenswerte AnMogie zu 
unserem Fall ist darin gegeben, dal~ vielfach Markschattenherde vor- 
handen waren. Neben dem Grol~hirn waren in diesem Falle die basalen 
Ganglien, Mittelhirn und Briieke, verl~ngertes Mark und I~tickenmark 
betroffen. Die Glia war gewuehert. 

Von hier aus fiihrt eine Briieke zu den yon Globus erst ~iingst 
wieder betonten Ver~nderungen der Marklager bei den infantilen und 
sp~tinfantilen Formen der amaurotischen Idiotie. ~f~hnlich lokalisierte 
Prozesse kommen dementsprechend auch bei heredit~r-degenerativen 
Erkrankungen vor. Allerdings erseheint in den genannten F~tlen der 
Markzerfall nicht in einer gleieh raschen Weise vonstatten zu gehen. 
Aber immerhin werden wir durch diese F~lle auf endogen degenerative 
Formen des Markzerfalls hingewiesen. 

Krabbe besch'reibt eine f~mili~re infantile Form der diffusen Hirn- 
sklerose. Es sind 2 Gesehwisterpaare und ein isoliert erkranktes Kind. 
Pathologisch-anatomisch sind die F~lle gekennzeiehnet durch Verh~r- 
tung der ~veiBen Substanz, ohne da{~ die Form des Gehirns ge~ndert 
w~re. Die Hirnrinde und die Basalganglien und die grauen Massen des 
Gehirns und Riiekenmarks sind relativ intakt. Die Marks6heiden und 
Achsenzylinder sind im Gesumtbereich der weii~en Substanz des Ge- 
hirns zerstOrt. Nut eine 2 mm breite Schicht unmittelbar unterhalb 
der Cortex ist intakt. Die weil~e Substanz des Kleinhirns ist vollkommea 
zerstSrt, die spinalen Nervenfasern degeneriert. Das zerstOrte Gewebe 
ist dureh dichte Faserglia ersetzt, in der.sich eine betr~chtliche Anzahl 
verschieden geformter, meist protoplasmatischer Gliazellen befinden. 
Die Gef~l~scheiden sind erffiHr mit FettkSrnchenzellen und anderen glio- 
genen Abr~umzellen. K@ine Neubildung yon Gef~l~en, keine Infiltra- 
tion der Gef~i~scheiden mit Plasmazellen, Lymphocyten oder Leuko- 
eyten. 

Klinisch handelt es sich um eine meist fami]i~re Erkrankung, die 
akut ungef~hr im 5. Lebensmonat einsetzt, bei Kindern, die bis damn 
v611ig gesund gewesen sind. Sie schreitet chronisch vorw~rts und en- 
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dig~ 5--6 Monate nach dem Beginn mit dem Tode. Allgemeine Muskel- 
rigidit~t, sehwere tonische Spasmen, die wahrschein]ieh Sehmerz verur- 
saehen und dureh ~uBere Ursaehen leicht hervorgerufen werden, sind 
charakteristiseh. Nystagmus und gegen das Ende der Erkrankung Op- 
tieusatrophie sind meist vorhanden. Wahrscheinlieh cerebrale Tempe- 
ra~ursteigernugen. Ausgedehnte L~hmungen und Geistesschw~che 
beschlieBen das Bild. Krabbe IaBt die Erkrankung als eine rein degene- 
rative auf und bringt sie zu der Pelizdius-Merzbacherschen Krankheit 
und zu der Tay-Sachsschen Form der famili~ren amaurotischen Idiotie 
in entfernte Verwandtschaft. 

Wenn auch die Deutnng, die Krabbe seinen Fi~llen gibt, durchaus 
als mOglich erseheint, ja als wahrscheinlieh angesehen werden mui3, 
muB doeh hervorgehoben werden, 1. dab das degenerative histologische 
Bild die exogene Ursache nicht mit Sieherheit ausschlieBt und 2. dal~ 
famili~res Auftreten ja ohne weiteres auf Infektion zuriickgefiihrt wer- 
den kann, insbesondere wenn es sieh, wie in den Fgllen yon Krabbe, 
um Geschwister handelt, deren Altersuntersehied nut gering ist (ca. 
11/2 gahre Fall 1 nnd 2, 1 Jahr Fall 3 und 4). Man erinnere sieh an die 
famili~ren l~i~lle der mnltiplen Sklerose, fiber deren exogene l~aSur ja 
doeh kein Zweifel mbglieh ist. Hier werden insbesondere, wenn man 
erw~gt, dab ja Eneephalitiden aueh bei Xeugeborenen vorkommen 
(Wohlvill), noch weitere Untersuchungen nStig sein. Mir is$ es wahr- 
scheinlich, dab die histologisch nicht als entzfindlich charakterisierten 
Prozesse des Hemisph~renmarkes zum Teil endogen-famili~rer, zum 
Teil nichtfamili~rer exogener Natur sein kbnnen. 

Es ist fibrigens bemerkenswert, dab bei einer ganzen Reihe von 
Prozessen der versehiedensten Art das ttemispharenmark in besonderer 
Weise betroffen sein kann. Man mug wohl GefaBverteilungen hier 
heranziehen. Im iibrigen mul~ man sich j a stets vor Augen halten, dal~ 
exogene und endogene Prozesse stets an die besondere Eigentiimlichkeit 
des Gehirns gebunden sind. Diese Eigentfimlichkeit ist l. eine solehe 
des Stfitzgerfistes, 2. die der Blutgef~l~verteilung und 3. die der Funk- 
tion, die ja in den morphologisehen Eigentfimliehkeiten des Gehirns 
ihren auSeren Ausdruek finder. Jeder Krankheitsprozel~ steht nun, 
worauf C. und O. Vogt jfingst aufmerksam gemacht haben, zu gewissen 
Strukturen in besonderer Beziehung. Funktionell verbundene Einheiten 
erliegen sehr hgufig dem gleiehen Krankheitsprozefi. Ich habe in bezug 
auf das subeorticale motorisehe System schon seit langem auf diesen 
Gesichtspunkt hingewiesen. Hierzu kommt, dab ja die Ausbreitung 
eines Krankheitsprozesses sehr haufig, vielleieht..sogar gesetzmal~ig 
durch Zwisehenprozesse im Organismus mitbestimmt ist, ich erinnere 
an die Ro]le der Leber bei der zweifellos exogen bedingten Encephalitis 
epidemica. Schliel~lieh ist auch ffir Verlauf und Ausbreitung exogener 



3547 P. Schilder: 

Sehadigungen der Bauplan des Gesamtorganismus und natfirlich auch 
der des Gehirns yon Belang. Hier liegt die Briicke zwischen den endo- 
genen und exogenen Erkrankungen, denn iede exogene Erkrankung 
weckt ja dispositionelle und konstitutionelle Momente, ganz abgesehen 
davon, dab sie von dem gesetzmal~igen Bau des Organismus in ihren 
Auswirkungen abhangig ist. In  meinem 2. Fall soll die Schwester der 
Pat.  an einer gleichen Erkrankung gelitten haben. Krabbe mSchte ihn 
aus diesem Grunde seinen Fallen zuzahlen. Aber dieser Fall hat  aus- 
gesproehene Lymphocyteninfil trate um die GefM~e gezeigt. 

Schliel~lich nur noch ein Wort  fiber die sogenannte syphilitische 
Pseudosklerose. Aus den angeffihrten Grfinden erscheint es durchaus 
denkbar, dab einmal ein luetischer Prozel~ ahnliche Ausbreitung habe. 
Welches sein histologisches Bild sein wiirde, l~l~t sieh ~ priori nicht fest- 
stellen. Kasuistisch ist diese Erkrankung keinesfalls belegt. Der 2. 
Haber]eld-Spielersche Fall, den Krabbe anffihrt, ist histologiseh ganz 
andersartig. In  meinem 1. Fall ist die Erkrankung trotz des positiven 
Wassermanns sicherlich keine syphilitische. 

Wir kSnnen uns nun der zusammenfassenden Betrachtung der 
Klinik dieser Falle zuwenden. Man scheut zun~chst davor zuriick, 
die grol~e Mannigfaltigkeit der klinischen Erscheinungsformen in einen 
sehematischen Rahmen zu zw~ngen. Aber doeh scheint sich der un- 
voreingenommenen Betrachtung folgendes aufzudr~ngen. Es handelt 
sieh um eine Erkrankung des Grol~hirnmarkes, die sich als solche aueh 
in ihrer Symptomatologie kennzeichnet. In fast allen Fallen sind psy- 
ehische St6rungen vorhanden, und zwar sprechen die Autoren yon 
Apathie bei ullgemeiner geistiger Abschwachung, psychischer Stumpf- 
heir u. dgl. mehr. In  dem hier berichteten Falle, in dem Falle yon 
Braun, in meiner 1. Beobachtung hat  man geradezu den Eindruck der 
psychischen Symptomatologie des erkrankten Stirnhirns. Diese ist ja 
nach den Untersuchungen yon Feuchtwanger auf den Gebieten der Zu- 
wendungen zu suehen: ,,Bei allen Untersuchungsfa]len yon Stirnhirn- 
verletzungen besteht der psychische Defekt ira Bereiche der Gemfits- 
und T~tigkeitsfunktionen der Leistungen, und zwar bci den versohiede- 
hen Formen in verschiedener Weise." 

In dem bier beschriebenen Falle und im Falle von Braun lokalisiert 
sich offenbar der Prozel~ zunachst im Stirnhirn. Diesen Fallen kann 
man die Parietooccipitalen gegenfiberstelten, etwa die F~lle yon Klar- 
]eld, Redlich, Marie und Foix. 

Bei einer weiteren Gruppe yon F~]len, besonders bei frfihkindlichen, 
iiberwiegen die spastischen und epileptiformen Erscheinungen. Hierher 
gehSren etwa mein 2. Fall, die Falle yon Neuburger und, wofern eine 
Verwandtsehaftsbeziehung der Fa]le yon Krabbe zu unseren besteht, 
diese. Es will mir soheinen, da]~ das kindliehe Gehirn starker zu Spas- 
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men neigt und dab andererseits die fibrige Symptomatologie bei Kin. 
dern im friihen Alter weniger leicht feststellbar ist. SchlieBlich gibt es 
vereinzelte F~lle, in denen die Symptomatologie der multiplen Skle- 
rose zu fiberwiegen scheint, etwa der Fall yon Rossollimo. 

Es muB natfirlich gesagt werden, dab sich die Trennung dieser 
Einzelgruppen nut  auf den Beginn der Erkrankung beziehen kann, denn 
allm~hlich werden ja auch die fibrigen GroBhirnterritorien doch ge- 
troffen. Hier kann auf die Schilderung yon Heubner verwiesen werden, 

Eine besondere Bemerkung verdienen noch die AugenstSrungen. 
In  einer Reihe yon F~llen, so in meinem 1. Fall und in dem Fall yon 
Stau/]enberg, handelt es sich offensichtlich um Neuritis optica. In  dem 
Fall yon Stau/]enberg land sich als Erkl~rung auch ein I-Ierd im Chiasma. 
In  dem Falle yon Redlich und in dem hier vorliegenden handelt es sich 
aber offenkundig um Stauungspapille. Allerdings ist der endgfiltige Be* 
weis daffir, dab es sich um echte Stauuffgspapille handle, nicht erbracht, 
da in keinem dieser F~lle die entsprechenden Partien vollkommen histo- 
logisch untersucht wurden. 

Jedenfalls wird man fiir die Diagnose die diffuse GroBhirnsympto- 
matologie in den Vordergrund ste]len miissen. Stauungspapille beweist 
jedenfalls nicht das Bestehen eines Tumors, Neuritis optica und retro- 
bulb~re Neuritis sprechen bei diffuser GroBhirnsymptomatologie ent- 
schieden ffir das Vorhandensein der Encephalitis periaxialis diffusa. 

Der Verlauf der Erkrankung ist im allgemeinen der, dab sie re- 
missionslos zum Tode fiihrt. Allerdings ist in einzelnen F~llen, so auch 
in unserem, der Exitus dutch die fiberfliissige Operation beschleunigt 
worden. Nur im Falle yon Redlich bestand eine ausgiebige Remission. 
W~hrend ieh in meiner ersten Mitteilung nur fiber kindliche und 
jugendliche Individuen berichten konnte, sind jetzt bereits eine An- 
zahl yon F~llen bekannt, die vollreife Individuen betreffen (Redlich, 
Jakob, Braun ,  Klar/eld, dieser Fall). 
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1) Anmerkung bei der Korrcktur :  Eine Beobachtung yon Siemerling 
mid Creutz]eld (dieses Archly 68, 1923), die mir  bisher entgangen war, ha t  zu 
den hier mitgetci l ten Fi~llen zweifellos eine engere Beziehung. Der Fall is t  
durch Miterkrankung der Nebennieren besonders gekennzeichnet. 


