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‘anatomischen Laboratorium der paychiatrizchen Universitiitallinik und
takrankenanstalt Hamburg-Friedrichsberg [Prof. Dr. Weygandt].)

: ﬁ.igenarﬁge Erkrankungen des Zentralnervensystems
mit bemerkenswertem anatomischen Befunde').

s¢ — Eneephalomyelopathie mit disseminierten
Degenerationsherden. )

Von

" A. Jakoh,
Vorstand des anatomischen Laboratorinms.

Mit 9 Textabbildungen.
{Eingegangen am 28, Seplember 1920.)

er Klinik der Nerven- und Geisteskrankheiten treffen wir immer
auf Falle, die sich auf Grund ihres symptomatologischen Gepriges
rer Verlaufseizenart nicht in eine der bekannten Krankheits-
1 emrmhen lassen. Fs ist eine beeonders dankbare Aufeabe der
gischen Anatomie, gerade solchen atypischen Krankheitsfillen

en und ihr anatomisches Substrat zu erforschen. Derartige
hungen haben nicht nur ein spezielles Interesse fiir die einzelnen
itsfiille, sondern sie zeigen uns nicht selten auch grofiere klinische
mische Gruppenverwandtschaften an und befruchten die
+ des Zentralnervensystems. Es sei hier nur kurz auf die
tte in unseren Erkenntnissen hingewiesen, welche wir z. B
tudium der Peendosklerose und der Wilsonschen Krankheit in
physiologischer und pathologisch-anatomischer Hinsicht

n folgenden Ausfithrungen liegen drei Krankheitsfille zngrunde, |
e einen recht bemerkenswerten und eigenartigen
matologischen Befund und Krankheitsverlauf zeig-
wohl anf eine organische Erkrankung des Zentralnervensystems
nicht aber als pathognomisch fiir irgendeine der bhekannten
ippen angesehen werden konnte. Wie wir schen werden,
ein buntes Gemisch von Symptomen, die zum Teil an multiple
im Teil an Pseudosklerose, zum Teilanechte 8 ystem-
ngen erinnern, ohne in ihrem Gesamtbilde eine bestimmte
weise vorgetragen anf der Versammlung deuischer Nervenirzte
. [Kongressbericht. )

10*
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Diagpose nach einer dieser Riehtungen hin zu erlauben. N
sind es auch die schweren psychischen Storungen, v
Krankheitshild in auffallender Weise komplizieren. In jedem
drei Fille konnte ich nun einen nach Lokalisation und W
gleichgearteten, gut charakterisierten histologischen
fund erheben, der die Sonderstellung deutlich betont. Bei dem St
der Fille ergeben sich gewisse Beziehungen zu den spastischen
erkrankungen, namentlichzuderamyotrophischenLateral
g0 dafi es sich zur Klirung der Verhiltnisse empfahl, die Unter
ergebnisge gines solchen Falles mit heranzuzichen. :
Es sei mir daher gestattet, zuniichst etwas cingghender die k
schen und histologischen Feststellungen dieser F
besprechen, um am Schlusse in einer zusammenfassenden krit
Ubersicht die anatomische Charakterisierung und klin
Gruppierung des Krankheits prozesses zu versuchen,

Fall 1. Die Hindlersfrau Hein, geboren 1867, wurde am 20. V, 1919
Staatskrankenanstalt Friedrichsberg (Prof. Dr. v. Grabe, Dr. Laenge)
nomimen.

Aus der vom Manne erhobenen Vorgeschichie geht folgendes herw

Die Mutter der Kranken soll nervis veranlagt gewesen sein: sonst
offenbar keine erbliche Belastung, Sie war Dienstmiidohen, heiratete
zwei gesande Sthne, von denen der eine 1918 im Felde gefallen dst; kei
burten; von Syphilis nichts bekannt, anch der Mann bestreitet, jo diese
gehabt zu haben. Alkoholismus wird in Abrede gestellt.

Die Kranke war frither immer gesund, doch stets zur Schwermut o
Hausfrau war sie tiiehtig, sparsam und strebsam. Sie hatte nie R
Schwindelanfille oder Schlaganfille u. dgl. _

Seit dem Tode des Sohnes April 1918 wurde die Kranke zunchmend s
miitig; sie hatte Lebensiiberdrull und weinte viel. In den letzten
hatte sie hiufig ein krampfartiges Ziehen in den Beinen, he
inden Fiflen. Dabei trat kein Zucken der Extremititen anf. Wegen
schwerden wurde sie am 15, VIL 1918 auf der Xonneschen Abteil
dorfer Krankenhauses aufgenommen, Nach der dort K rank
klagte die Kranke damals iiber Herzklopfen, Schwindelgefiihle,
keit, Schwiche nnd Taubheitsgefiilhlinden Beinen. Die Beine
oft beim Gehen steif. Dis kirperliche Untersuchung ergab keinen
lichen Befund, inshesondere waren die Pupillen in Ordnong. Nur
stellungen traten leichte nystagmusartige Zuckungen auf. Die Bauchd
reflexe waren nicht auszuldzen. Die fibrigen Reflexe, wie die Mo
Sensibilitit, waren intakt. Am Gange und an der Sprache konnte nichts
festgeatellt werden. Hin psychischer Befund ist nicht erwithnt, Die Wass
sche Reaktion im Blut: 4+ im Liguor: -+, i), Zellen, P
Es wnrde eine Schmierkur cingeleitet, und die Kranke wurde am 11, VI
subjektiv wenig gebessert, anf Wunseh entlassen. Die Fortsetzung der S
wird empfohlen; die Disgnose lantete anf Lues latens ;

Nach ihrer Entlassung aus dem Krankenhause trat zuniichst eine
Besserung ein. Sie konnte ihre Hausarbeit wieder verrichten, Im
1918 setzten die Schmerzen und die Sehwiiche in den Beinen
heftiger ein, und am 30, I 1919 erfolgte die zweite Aufnahme im
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ause. Es wurde wiederum kein wesentlicher objektiver Befund erhoben,
die Patellar- und Achillessehnenreflexe sechwach. Die Bauch.
eflexe fehlten. Wegen der Beklemmungsgefithle in der Brust wurde eine
sufnahme des Thorax gemacht und ein Herzachatten von liegender
mm und ein gleichmiflig verbreitertes Aortenband festgestellt. Die Dia-
rtete auf Aortitis luica. Der Blut-Wagsermann war (-1}
die Behandung mit Jodkali und Schmierkur begonnen. Die Behandlung
jedoch schlecht vertragen. Es traten Durchfille ein, und der Ehemann nahm
e am 27. I1. 1919 nach Hause,
Cjetzt ab blieb die Kranke davernd in einem schwer leidenden Zu-
Sie sall und lag im Hause still und teilnahmloz herom. Sie wollte
ordentlich essen und konnte angeblich kaum mehr auf den Beinen stehen
Hie wurde damials von dem hiesigen Nervenarzt Herrn D, Max Fraen-
delt, der mir in liebenswiirdiger Weise seinen Befund zur Verfiigung
- s fand sich keine Pupillenstorung aufier wenig ausgiebiger Lichtreaktion,
h eflexe waren im wesentlichen normal. Nur Kiiltehyperiisthesie, Hypo-
leichte Ataxie licBen sich an den unteren Extremititen feststellen. An
itze hirte man ein systolisches Geriiusch bei kritftigem, nicht hebendem
Eﬂuhmch war sie ziemlich apathisch, antwortete aber am.ngema,ﬁ auf Fragen.
gen drztlichen Willen wochenlang im Bett, weniger infolge der angeh-
wiiche als einer ausgesprochenen Willenlosigkeit, Sie ging nur mit Unter-
s lieli sich hinteniiber fallen, knickte in den Knien ein. Der Gang war nicht
stisch fiir Tabes. Erst Anfang Mai schien er deutlich schleudernd und
d zu sein, Das psychische Verhalten blieb unverindert, Bie sprach meist
tonloser Stimme, undeutlich, aber ohne eigentliche artikalatorisehe Sta-
g.m 11. V. machte sie cinen schwichlichen Suicidversueh, indem sie im Zinimer
tffnete. Der Bhemann bemerkte ez bald. Die Kranke war noch nicht
8, Daraufhin nund suf die zunehmenden Beschwerden, sie kinne gar nicht
en und die Schmerzen nicht mehr ertragen, wurde sie am 14. V. 19
n Freimaurerkrankenhanse anfgenommen.
dert gefithrten Krankengeschichte sind folgende wesentliche Punkte zu
EKranke ist in sehlechtem Ernihrongszostand, drtlich und zeitlich nicht
t, erkennt aber Personen, Bie liegt teilnahmlos im Bett, wobei die Hiinde
er Unruhe an der Bettdecke herumzupfen, Der Gesichisausdrock ist
Bie spricht oft zu sich selbst, antwortet aber auch auf Fragen, jedoch mit
trrmlaur Btimme Bei lingerem Befragen ermiidet sie leicht und gibt
i mehr.  Thre Angaben tber die Vergangenheit sind sehr diirftig
Ei‘umalamagehﬂeadhch das grofe Einmaleing beherrscht sie nicht, Thie
fillt durch Silbenstolpern anf.  Eine eingehendere Intelligenzpriifung
der Unaufmerksamkeit der Kranken nicht miglich. Haufig falit sie sich
flung an den Kopf und ruft aus: ,,0, ich schlechtes Weib, all das ganze
! ;«Bﬂ] sﬁvm'wﬂrfe,}
ich: Die Augenbewegungen sind normal, die Pupillen gleich, reagieren
all. Nirgends gichere Motilititsatérungen oder periphere Paresen
Die Reﬂem:e, auBer den Banchdeckenreflexen, sind simtlich vorhan-
= links. Es besteht deutliche Ataxie der unteren Extremitiiten bei
Bensibilitit fir spitz und stumpf; jedoch ist die Schmerzempfindung
~ Extremititen herabgesetzt, und awar wird beim Stechen des einen
andere angezogen, Die inneren Organe sind o. B. Inshesondere ist eine
der Herz- und Aortendimpfung nicht nachzuweizen. Die Herztine
ohne Gerfinsche. Der Urin ist frei.

Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems mit bemerkenswertem ... - page 3 sur 82


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0528&p=3

150  A. Jakob: Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervens

Im Laufe der nichsten Tage steigert sich die motorische Unru
Kranke ist in stindiger Bewegung, spricht fortwihrend zu gich selbst, fa
den Kopf, wirft ihre Decke ans dem Bett, nestelt an dem Bettzeng herum
aufgustehen, die Beine durch das Bettgitter zu stecken, befindet sich da 1
in halbsitzender Stellung im Bett u. dgl.

Spontan wird keine Nahrung aufgenommen; nur wenn sie gefiitte
schluckt sie mithsam. Sie-schlift nicht, KBt Stahl nnd Urin unter i
Mann erkennt gie; jedoch ruft dessen Besuch schreckhafte Vorstellungen
wobei sie sich die Haare ausranft und ihwen Mann mit drobenden erregten
zur Tiir hingusweist. Thre Redewendungen sind stereotyp und deuten
simndigungsidesn hin. M

Der Zustand wird als eine Depression, wahrscheinlich bei Tabeana e
gefalt und die Kranke am 20, V, 1919 nach Friedrichsberg verlegt. Hier
wesentlichen folgender Befund erhoben:

Die Augenbewegungen sind frei, kein Nystagmus, Die rechte Papi
grisller als die linke; beide sind nicht ganz rund. Die Reaktion ist schwer
da die Kranke die Augen zukueift; jedoch scheint die Lichtreaktion
Thr Blick ist uwnrahig. Die Kranke reagiert anf Anruf, suf Hindekla
fihrt dann ersehreckt zusammen. Der rechte Mundwinkel hiingt etwas
rechte Nasenmundfalte ist nicht so deutlich ausgepriigt wie die linke,
Mund und den Kiefern werden danernd kauende und mahlende Be
macht, Die Zunge wird nach vielem Zureden langsam und etwas mil
gestreckt. Hier keine Atrophie, keine fibrilliren Zucluangen. Das Go
hiingt schlaff herab, Tm Fachen sind Bohleimansammlungen, die nicht
und offenbar anch nicht geschluckt werden kinnen. - Nur dimne Kost,
gereicht, sehluckt sie mithsam herunter, Aus der Nase kommt keine Spe
Sie kann nicht intonieren. Der Husten ist tonlos. Der Rachenreflex iat :
Infolge der Schleimansammlung im Rachen besteht fortwihrendes Rasealn,
dem Trachealrasseln, ohne Atmungsstirangen.

Die Arme und Beine sind frei beweglich; reigen keine sicheren Li
erscheinungen; die Kranke spannt die Arme beim Versuch der Tonns
#ohr heftig an. Naoh Uberwindung des passiven Widerstandes sind
eigentlichen S pasmen festzustellen. Mit den Armen und Hinden wer
ernd zitternde, ataltische Bewegungen gpemaeht, die an Chorea. erinners,
atrophie besteht nicht. Sitzen im Bett ader Stehen und Gehen ist villig

Die Reflexe an den oberen Extremititen sind stwas gesteigert. Der
reflex ist normal, Die Bauchdeckenreflexe sind nicht anszul

- Patellarsehnenreflexe sind beiderseits geateigert, rechis et
ker als links; die Achillessehnenteflexe sind nicht auszulia
besteht kein Patellar., kein Fuiklonus, bei beiderseitigem p
Babinzki und Oppenheim. Der Fulsshlenreflex ist beiderseits
Sensibilitat ist schwer zu prifen. Aul Nadelstiche reagiert die Kranke,
auf warm und kalt. Die inneren Organe seigen den gleichen Befund wi
maurerkrankenhsuse. Temperatur besteht nicht. Urin und Stuhl Lkt
unter sich. Die Kranke liegt in Riickenlage, ist villlig benommnsen, zuckt bei
Gerinsohen und bei Berithrungen lebhaft zusammen, wobei der ganze
eine gewisse Btarre gerit, sieht sich dngstlich am, macht ataktische
bewegungen; dabei wird der maskenartige Grsichtsausdruck etwas
Zwangslachen und Zwangsweinen bestehen nicht. -

Die WaR. im Blut ist negativ, Die gereichte Nahrung kann nur
und langsam geschluokt werden; dabei “hitufiges Verschlueken,
kein Regurgitieren durch die Nase. Der Zustand bleibt in den niichsten T
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tritt Temperaturerhthung auf bis 38,5 mit den Zeichen einer sich ent-
hypostatischen Lungenentzimdung, Am 25. V. erfolgt der Tad.
ssen wir den vorliegenden Krankheitsfall in seinem
tigen Verlauf und klinischen Bilde kurz zusammen,
ﬁt sich folgendes :
 51jihrige Frau, deren Vorgeschichte nichts Besonderes aufweist
auch von einer eyphilitischen Infektion nichts weill (Blut-Wa.
Mannes negativ), erkrankte im Frithjahr 1918 mit Schwiche und
merzen in den Beinen. Schon in den letzten Jahren klagte sie hiufig
ampfartages Zichen in den Beinen, besonders in den Fiifien. Die
he Erschittterung durch den Tod des Sohnes verschlimmerte
ustand. Es traten neben allgemeiner Depression Schwindelgefiihl,
keit und Taubheitsgefiihl in den Beinen auf, welche letztere oft
Fehen steif wurden. Die neurclogische Untersuchung ergab zu-
nichts Besonderes, nur waren die Bauchdeckenreflexe nicht aus-
Wassermannsche Reaktion im Blut war positiv, ebensgo im
bm negativer Phase I und normalem Zellgehalt. Nach voriiber-
r Besserung (Remission) setzten dié Schmerzen und die Schwiiche
Beinen wieder heftiger ein. Die Reflexe an den unteren Extremi-
waren abgeschwicht. Die Bauchdeckenreflexe fehlten, und der
. war wieder positiv. Von Beginn 1919 ab verschlimmerte sich
tandsbild weiter, es gesellten sich schwere Depressionszustiinde
Klemmungsgefiihle in der Brust, ausgesprochene Gehstérungen
ntonie und Ataxie der unteren Extremititen. Die Sehnenreflexe
normal. Paychisch stand die villige Willenlosigheit und Apathie
mde. Beim Gehen liefl sie gich hintendiber fallen nnd knickte
 Beinen ein. Spiiter wurde_der Gang deutlich schleudernd und
. BehHleBlich traten noch deutlich bulbire Symptome auf,
und Dysphagie, leichte Halbeeitenerscheinungen mit positivem
und Pseugdospasmen ohne sichere Lihmungen, an Athetose
de Psendospontanbewegungen bei villiger Unmiglichkeit des
s und Stehens. Bei geringen Gerfinschen zuckte sie zusammen,
der ganze Korper in eine gewisse Starre geriit. Unter Zuna.hme
sychomotorischen Unruhe und des dngstlich depressiven Verwirrt-
des trat schliellich unter Fieber und den Zeichen einer
en Preumonie am 25. Mai 1919 nach einjihriger Krankheits-
der Tod ein. Die ernent vorgenommene Blutuntersuchung ergab
Befund. :
ie ist nun das Krankheitsbild klinisch aufzufassen?
nze Entwicklung des Leidens wie die seltsame Auswahl der klini-
Erscheinungen lassen den vorliegenden Fall nicht in die gewihn-
Krankheitsgruppen einreihen, vornehmlich nicht in die Gruppe
piite y philitischen Erkrankungen des Zentralnerven-
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systems, an die man wegen der positiven Blut- und Lig
zundchst denken milfte. Das Fehlen sicherer Pupillenverd
und die eigenartige Gehstirung sprachen gegen die Anms
Tabes. Auch Paralyse schlof sich nach den kérperlichen und ps
Krankheitserscheinungen von selbst aus. Die stark psychogene
mancher Krankheitsziige konnte bei dem Fehlen der Bauchde
und bei der leichten Ataxie der unteren Extremitéiten im Si
multiplen Sklerose sprechen, ungewiohnlich hierfiir wire ¢
Alter, der negative Augenhintergrundbefund, das Fehlen
Spasmen, der skandierenden Sprache und ansgesprochener
ataxie. Die Krankheitsentwicklung und ihre Symptome sprach
falls fiir einen fortschreitenden, iher weite Gebiete des Ze
nervensystems sich erstreckenden Krankheitsprozefl,
ausgesprochenen bulbiren Symptomen denteten die Bewegungssta
mn ihrer Eigenart (Pseundospasmen bei positivem Babinski, at
Preudospontanbewegungen. Steifwerden der ganzen Muskulatur, n
artiger Gesichtsausdruck) aui eine Erkrankung der
Stammganglienhin. AuBerdem lelen die ansgesprochen ps;
Starungen auf eine Mitbeteiligung des Gehirnmantels
Doch sprach das Elinische Bild fir keine der in jiingster Zeit, n:
von C.nnd 0. Vogt und Bielachowsky, genauer heran
Gruppen der Striatum- oder Thalamuserkrankungen. Dafir 1
Bewegungsstirungen nicht eindeutig und scharf genug ges :
gleiche gilt fir die der Wilsonschen Krankheit und der Pseud
zugehdirigen Bilder. Als ich die Kranke einige Tage vor d
untersuchen konnte, erinnerte sie mich in manchem an eine -?
bulbirparal yse, namentlich auch infolge des starren, ma
Gesichtsausdrucks. Dagegen sprach aber die Entwicklung
ohne deutlich apoplektiforme Insulte und der fehlende Ni
sehwereren Gefiferkrankung. Differentialdiagnostisch zogen
eines der wechselvollen Bilder von Encephalitis ]&t]mrgiﬁa- ;
grippiser Erkrankung in Betracht, obgleich ein so chronische
dabei zu den grifiten Seltenheiten nach der bisherigen Erfahrn
(v. Econumo} und bei den seltenen bis jetzt beschriebenen
litis-lethargica-Fiillen mit protrahierter Krankheitsentwicklung
nomo, Meggendorfer) war doch wenigstens zn gewissen |
klares Symptomenbild gegeben, das auf die Diagnose hinweis
Dias fehlt aber in unserem Falle villig, und es kennte auch
bei wiederholten Nachforschungen nach dieser Richtung
festgestellt werden. Diese Uberlegungen leiten uns iiber
logischen Auffassung des Falles.

s ist dabel zuniichst zu betonen, daB fiir irgendeine vora
Infektion oder Intoxikation keinerlei Anhaltspunkte
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en spricht nichts filr eine schwerere Blutkrankheit. Auch von
yphilitischen Infektion wuliten die Frau wie der Mann
#u berichten, Aunffallend ist die positive Wassermannsche Blnt-
I bei zwei zu verschiedenen Zeiten vorgenommenen Unter-
. wobei auch der Ligquor bei einmaliger Untersuchung dent-
yamt.lv reagierte bei negativer Phase I und Fehlen von Zellver-
Bei der einige Tage vor dem Tode erfolgien nochmaligen
ntersuchung war die Wassermannsche Reaktion negativ., Da solche
kungen in der Wassermannschen Blutreaktion nicht selien bei
hen posteyphilitischen Krankheitshildern festzustellen sind, liegt
allem die Annahme einer posts yphilitischen BErkrankung am
0. Vielleicht kimnte es sich nin eine Endarteriitis syphilitiea der
HirnrindengefiiBe handeln, von der ich ja in jingster Zeit zeigen
wie sehr sie in ihrem klinischen Bilde wechseln kann, Dafiir
auch in gewissem Sinne der Rintgenbefund des Herzens, der nach
eform eine Mesaortitis syphilitica wahrseheinlich machte.
nfalls blieh der Wall kliniech eigenartig und nngeklirt.

der Bekiion wurde im wesentlichen folgendes festgestellt: Schideldach
o. B. Bei Eriffnang der Dura entleert sich wenig ldarer Liguor, Die
ist micht getriibt, nicht verdickt. Die Hirnwindungen sind nicht wesentlich
t; die basalen Gefibe sind zart, Himngewicht 1420 g, Die Gehirnsubatans
.dam Schnitt saft- und blutreich, ziemlich weich. Die Rinde ist nicht ver-
, fiberall scharf gegen das Mark abgesetzt. Seitenventrikel sind nicht er-
mit klarem Liguor; das Ependym aller Ventrikel ist zart. Die basalen
glien sind nicht atrophiert und wie das iibrige Gehirn herdfrei, Pons,
! ahaomgam und spinalis und Kleinhirn sind makroskopisch normal. Von der
Korpersektion sei hervorgehoben, daf das Herz, namentlich im linken
stark hypertrophicrt ist, Das Epikard ist fettreich, das Endokard im
eny wart. The Muskulatur des linken Ventrikels ist 2,3 cm, die des rechten
breit. Die Mitralklappen sind an den Réndern etwas verdickt, ohne Aunf-
Die Aortenklappen sind zart und schluBfihig. Herzgewicht 300 g
ta zeigt im Beginn, wie auch die Coronararterien vereinzelte
ohne strahlige Flecken und ohne Erweiterung des Bogens., Die gleiche Ver-
¢ findet sich im Ubrigen Teil vereinzelt intermischt mit porzellanweilen,
nicht strahligen Flecken, Tm Abdominalieil ist die Aorta stivker verindert
| Brustfeil. In der Lunge befindet sich eine beginnende hypm.nsche FPreu-
die Milz ist auffallend vergriBert, wiegt 280 g, milt 16 :9 : 4.5 cm., Die
ist etwas verdickt, das Parenchym ist dunkel, ziemlich faat {mikroskopisch
ngserscheinungen). Im Milzausstrich sind keine Bakterien, auch keine
arasiten nachzuweisen. Die librigen Kérperorgane, insbesondere die Leber
Diriisen mit innerer Sekretion, sind makroskopisch und mikroskopisch ohne
e Verinderangen. Nur ist die Blasenschleimbant leicht injiziert und das
chym etwas getriibt.

Bei der mikroskopisechen Untersuchung des Zentral-
vensyatems ist folgendes festzustellen:

er in der Pia noch im gesamten GefaBhindegewebsapparat sind
slche entziindliche Tnfiltrationserscheinungen nachzuweisen.
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. Die Pia ist im allgemeinen zart, hin und wieder durch leichte
gewebsvermehrung verdickt, namentlich diber den vorderen
windungen. An den gmﬂemm Gefalen des Zentralnervensyste
gar keine Veriinderungen zu sehen. Die kleineren Arterien und {
laven. namentlich die der Rinde und der basalen Stammganglien
ab und zu durch eine deutliche Schwellung der Endothelien
doch finden sich nirgends Anzeichen fiir eine sichere GefiBvern
ader Geiiﬂapmaung, auch in den Tanninsilberpriparaten nicht,

Wenn wir nun das nervise Parenchym selbst betrac
ergibt sich zuniichst bei mehr allgemein orientierender Durch
Priiparate, daB wir es mit einer diff usen Parench ymverinde
zu tun haben, welche im Grau des ganzen Zentralnervensystems
fillig ist, ind zwar bestehen diese Erscheinungen in ganz diffus
gesprochenen  Verdinderungen an den Ganglienzellen und Gliag

Bo ist zwar im allgemeinen der archite ktonische Rind
iiberall gewahrt; wenigstens zeigt er nirgends so schwere
storungen, dal man nicht mehr den Grundcharakter des j
Rindenareals im Nisslschen Zellbilde erkennen kénnte, In der
zonalis liegen hin und wieder vergriferte Gliselemente, ohne daB
zu einer bemerkenswerten Gliafaservermehrung(auf Glinfaserpri
oder stirkerer Zellproliferation gekommen wiire.

Das Rindenbild hat bei schwacher VergroBerung einen
Charakter dadurch, dafll sich, wie man mit stirkeren Linsen
auffallend dunkel gefirbte wnd stark hervortretende Gangli
untermischen mit solchen von blassem, fahlem Aussehen, und
vielen Stellen einzelne Ganghcnmllen ausget'a.llen sind
Olimmersion lassen sich nun in allen Rindengegenden die m
faltigsten Ganglienzellverinderungen feststellen, von
sprochen sklerotischen Ganglienzellen mit geschrumpftem, di
Kern, retikulirem Protoplasma und korkzieherartig gesch
Fortsdtzen angefangen bis zu auffallend gebliihten, fahleren
die mehr den Eindruck akuter Verinderung machen. Im al
herrschen in siimtlichen Rindengegenden CGanglienzellverin
vor, welehe — vornehmlich an den kleineren Rindenelementen —
durch charakterisiert sind, dafi der Kern auffallend gequollen,
méfig dunkle, sich ziemlich scharf absetzende Scheibe mit
Kernkérperchen, aber verwaschener Chromatinzeichnung sich
dabei hitufig exzentrisch verlagert den Ganglienzelleib etwas
wihrend das Protoplasma eine ziemlich diffuse, kérmige, mi
Zeichnung aufweist. Die Fortsiitze treten dabei stivker he
breiter wnd diffus gefirbt, nicht so stark, aber ranz dhnlich wie
akuten Zellverinderung Nissls (Nissls Ganglienzellveriing
Hiiufig sehen wir dabei auffallend geblihte Zellformen, bei d

_
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e Kern etwas heller heranskommt und das Protoplasma in
Zerfall sich wnregelmaflig in die Umgebung verliert. Diese
en erscheinen als wesentlich hellere Elemente, Wihrend

eren Pyramiden der Rinde und der graven Kerne im allgemeinen
nen, sind die groBen P yramide nzellenin noch anffallenderer
nheitlicherer Weise affiziert. Diese Zellen sind enorm gequollen;
t helle, manchmal auch fahler und dunkler erscheinende Kern
chem Kernkdrperchen ist randstindig. An Btelle der Nissl-
liegt ein feinkdrniges, sich mitteldunkel firbendes Protoplasma,
ur an eingelnen Elementen kommen noch am Rande die Nissl-
n gur Darstellung. Recht hiufig begegnen wir im Zelleibe groBen,
figen Vakuolenbildungen (Textabb. 1, A4), welche die Proto-
aktur auffallend avfhellen. An manchen solcher Zellen fallen
uliire, basophile Strukturen auf in Form kleiner Stippehen und
und erinnern an Bilder, wie wir sie von schweren aliuten Ganglien-
ungen her kennen. Es mag schon hier bemerkt sein, dafl sich
tlarbungen in solchen Elementen zwar feintropfige lipoide Sub-
feststellen lassen, daB ich aber in den gréfieren Vakuolen keine
henden Einschliisse nachweisen konnte. Auch die Bestsche
genfarbung fillt negativ ans),

nders schwere Ganglienzellverinderungen treffen wir an den
szgehen Pyramiden an. Sie sind alle anfs hochgradigste be-
. Auch sie zeigen im wesentlichen die gleichen Erscheinungen
oben fiir die grolien Zellen als charakteristisch hervorgehoben
aber in ihren eingelnen Erscheinungsformen wechseln sie doch
entlich stark. Viele von ihnen sind nur noch als glasig helle,
L abgerundete Scheiben ohne Kern #u erkenmen, andere zeigen
npe Birnform mit eigenartig dunkel, diffus gefarbtem, ovalem Kern
undeutlichem Kernkiirperchen, andere wieder imponieren nur noch

celmitlig begrenzte kirmige Massen.

kteristisch fir die ganzen Verdnderungen ist nun die Glia-
tion, welche sich in diffuser Verbreitumg im Gran des Zentral-
ystems findet. Uberall begegnen wir leichten, aber deutlich
en protoplasmatischen Gliazellen, Die Gliazellen sind etwas
als mormal, haben runde Kerne, dentliche Kernmembran, eine
wel Chromatinkugeln und sehr reiche wnd schine Chromatin-
mung. Von den Kernen geht ein reich gestipptes, stachlig angeord-
Protoplasma nach allen Seiten hin ab, welches hinfig um den
einen helleren Hof freilift. (Textabb. 5. 4 gl.} Tm Protoplasma

Herr Dr. Sioli, Bonn, der gelegentlich eines hiesigen Besuches die Priparate

vermutete eine glykogenoide Degeneration, was sich aber bei den ent-
en Untersuchungen nicht hewahrheitete,

Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems mit bemerkenswertem ... - page 9 sur 82


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0528&p=9

156 A, Jacoh: Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervens

solcher Gliazellen werden hiufig feine retikulire Strukiuren . :
mét zum Teil hellglinzendem, stark lichtbrechenden, zum Teil
griinlich sehillerndem Inhalt.

Abb 1 zelpe die Entwicklung der Neuronophagien und Glisrosstten (Fall 1
A ehamkteristisch verinderie Vorderhornganglienselle aus dem Brustmark
matolyse, unregelmifige Vakuolisierung, Entwicklung pericellulirer hasophiler
mit Kernkorperchen. Wucherung der pericellaliren Glia = T, plumpe Stak
# glifee Nearonophagle einer grofen Py-Zelle des medialen Thalamuskerns: Y
der Ga-%elle, Alles andere sind syneytiol verbundene Gliazellen; das Glinaymey
nach Form und Grife im wesentllehen dem Ganglienzellbilde, — 0 Umlagerung
degenerierton Ga-Zelle dgo) von zablreichen gewncherten syneytial verbun
6. Behielit des Temporalhims. — D groBe Gliarosettenbildung im Facialiskern in
Go-Zellen; x Kernteilungefipur in Gliagelle; + Ringbildung fm Protoplasma der G
graphie nach Zelohnung bei Leitz OL-Tom. 1, o, Comp. Ok. & (Fhotogrmphis nm

Mlas Wng,

Solche Gliaformen beherrschen das ganze Rindenbild, ni
iie dritte Brodmannsche Schicht und die drei untersten Rin
Gerade in diesen Rindenschichten liegen sie vielfach zu
mehreren gruppenweise, hitufig anch in Traubenform (vgl
eusammen, wobel das Plasma ineinander fibergreift. So
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struktur ein zellreicheres Aussehen an kleineren Elementen.
umlagern die so gewucherten Gliazellen die Pyramidenzellen
n auch nicht selten in den Zelleib ein (Textabb. 5. B).

Beobachtung leitet uns iiber zu den besonders anfdringlichen
werdnderungen des Falles, welche einen mehrherdf6rmigen
terbetonen. Dabei wollen wir ausgehen von den Gliareaktionen,
‘ganz allgemein bei der Erkrankung der grofien Zellformen
Wihrend sich bei vielen solcher degenerierenden Zellen keine

ilﬁt-mng begrittene Gllarosetien (a2, b, u) aut dem Boden gerfnllender Ganglienzellen.
it deutlichen {a Zellresten im Zentrum st kriimelig-kiirnigen Zerfallsresten;
,ﬂmhal gefrbte Ga-Felle; o glitiee ﬂtﬂhr.‘fmumlhn gl vergriBerte Glinzellen ;

allen; g Gefil. 1i'lant.m medialer Thalamuskern (Fall I..} Nissl-Fiirbung.
photogranm.

Gliareaktionen in der niichsten Umgebung zeigen, sind andere
- und zwar in den gleichen Regionen — von aufdringlichen
Proliferationsvorgiingen beherrscht. Wir sehen hier, wie die
- Umgebung soleher erkrankten Elemente starke Wucharungs-
zeigt, indem einmal die Trabantzellen vermehrt erscheinen
auch die niher gelegenen Gliakerne (Textabb. 1, 4). Die
selbst enthalten schin gezeichnete Kernstrukturen und
pp‘bEE, mit zahlreichen wmetachromatischen basophilen
henes Plasma, das hiufig an der #ufBeren Peripherie der
ntlangwuehert, nicht selten auch in den Ganglienzelleib
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selbst hineingreift. Manchmal beobachtet man auch gliése El
mit mehr langlich gestrecktem Zellkern und fadenartig von beiden
des Zellkeins in der Richtung desselben ausstrahlenden, zarten,
matischen Strulcturen, =0 daf sie Stibchenzellen in ithrer Erschei
sehr nahe kommen (Textabb. 1, 4). .
Durch solche Erscheinungen wird uns der Beginn ven gli
Neuronophagien angezeigt, die in der Tat das histologische
soleher Gegenden in ihren vielgestaltigen Bildern beherrschen, Kr
in Kern und Protoplasma gewucherte (Hiaelemente kommen in
licherer Menge in den véllig kirnig zerfallenden Protoplasm I
Ganglienzelle zu liegen, von der hiufig nur noch eine eigenartig
gekornte pyknotische Kugel an den fritheren Zellkern erinnert
abb. 1, Bx). Dabei verbinden sich die protoplasmatischen Zingre
Gliazellen mitemander, so daf ganze glidse, sehr kernreiche Symy
entstehen, welche den Ganglienzelleib villig substituieren, jedoeh
deutlich die auBere Gestaltung der Ganglienzellen wahren (Textab
und 2, &, b, ¢). So erkennt man in Textabb. 2 (aus dem medialen
des Thalamus entnommen) drei solehe charakteristischen Glia
Bei @ und b bemerkt man in der Mitte der Glianester noch Reste
Ganglienzellen ; bei ¢ umrahmen die gewucherten Gliazellen ein ki
degeneriertes Plasma ; bei allen drei Gebilden ist die Form einer Tam,
zelle noch deutlich gewahrt, wie sich aus dem Vergleiche mit der
Nachbarschaft gelegenen, etwas anfgequollenen und diffus du
gefirbten Ganglienzelle (#) ergibt. Dabei handelt es sich (Textal
um riumlich ganz enghegrenzte herdférmige Prozesse, und das %w
gewebe zeigt nur die oben besprochenen diffusen Proliferations
nungen in Form etwas vergriflerter und schiéin gezeichneter
plasmatischer Gliazellen (gl) oder zarter Stibchenzellen (sf). Rek
lich sieht man nicht selten noch kern- und umfangreiche Glianester
ganz unregelmiBiger Gestaltung (Textabb. 1, B), die kaum mel
ihrer Form an eine Ganglienzelle erinnern und aueh weitaus die
von Ganglienzellen ithertreffen. Nicht selten stellen sich in so
Gliazellen  Kernteilungsfiguren (Textabb. 1, D #) dar, und die
rosetten greifen mit ihren protoplasmatischen Aunslinfern weit
Umgebung, wo sie sich mit ihnlich gewncherten glidsen Binzelele
verbinden (Textabb. 1, D). Gelegentlich bildet dabei das glidse P
plasma schin ausgepragte Ringstrukturen (Textabb. 1, Dr).
Wiihrend es sich bei derartigen Vorgingen um villige Sub
tionen von Ganglienzellen durch Gliasymplasien handelt, tr
man gelegentlich auch Bilder, bei denen die Gliarosetten die
entartete, aber noch dentlich erkennbare Ganglienzelle umrah
(Textabb. 1, ). Der Kern der Ganglienzelle ist dann stark geschrun
der Ganglienzelleib retikulir degeneriert und die progressiv
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bundenen Gliazellen umgeben in reicher Menge, oft auch nur
. den gesehrumpften Ganglienzelleib.

‘Wi.r in solchen Gegenden manchmal recht grofe Glianester,
ch als kleine glitse Herde imponieren (Textahb. 3). Zn-
derartige Gliastrukturen durch progressive Erscheinungen
an ihren einzelnen Elementen aber erkennt man nicht

atern lm.mbmﬂmlmlatklagar elner Tempotalwindnng,  Allgemeine Ieiohte proto.
phmulhr.he Gliawncherung. ;
. Wissl-Farbung, Mikrophotogramm,

ﬂm&thnda bedingen den so auBerordentlichen Formenreich-
Herde, wobei zu betonen ist, dafl sich die Nester nur ans Glia-
1 pusammensetzen, dall sich dabei keinerlei mesodermale Be-
untermischen und daf sie villip unabhiingis von Gefiiflen,
al, entstehen.
eelt sehen wir die Gruppierung von echten Kémchen-
zerfallende Ganglienzellen.
Gegenden, wo die oben beschriehenen Rosettenherde sich am
mg'en fallen hin und wieder kleine protoplasmatische Glia-
“'wdche ans zwei oder drei schin gezeichneten, grafieren, zum
erbungen versehenen Kernen bestehen und sich mit einem
wuhﬂrt&m Protoplasma verbinden {vgl. anch Textabb. 5, 1),
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Wie sehon betont, sind die syneytialen Glianester vorzngs
den Gegenden der grolien Pyramidenzellen, besonders hitufig im me
Ia;n Thalamuskern, im Facialis- und Hypoglossuskern
in den ganzen Vordersiunlen des Rieckenmarks gelegen. I
Regionen sind ja nebén der vorderen Zentralwindung gerade anch d
die schwersten Ganglienzellveriinderungen ausgezeichnet. Auffa
hiiufig zeigen sie sich auch noch in den zwei untersten Schich
der vorderen Zentralwindung, des hinteren Stirnhirns wnd
Temporalhirns, wo namentlich zudem das subcorticale Mark
reichlich enthilt. Tm subcorticalen Marklager ist die Glia im allg
protoplasmatisch gewnchert (Textabb, 3). Seltener sind sie im Str
system anzutreffen, wo im allgemeinen etwas anders geartete
nungen vorherrschen, die wir weiter unten kurz berithren,

Ieh habe schon oben bel Besprechung der diffusen Verdindes
den fleckigen Charakter des Rindenbildes erwihnt, un
genauere Untersuchung der Rindengegenden zeigt uns, dafl mrm
reichen Gebieten und abgesehen von der evsten und zweiten Brodm
schen Schieht in simtlichen Schichten mit vereinzelten
glienzellansfillen rechnen miissen,

Recht hiinfig zeigen sich so ganz kleine Liicken in dem a
tonischen Rindenaufbau, sehriig- und guergelagerte Ganglienzellen
dergleichen, wodurch die klare Rindenstruktur etwas gestirt, aber n
unterbrochen erscheint ; an solehen Stellen treten dann die protopla
tischen Gliawucherungen deutlicher hervor. Viel seltener und nu
vereinzelten Regionen des Hirnmantels entdeckte ich noch etwas
herdférmig beschrinkte Ausfille, die ich als kleine Rindenvers
gen bezeichnen michte!). Man erlennt sie bei der Durchimuste
schwiicheren Linsen als hellere Flecke, in denen, wie sich bei g
Betrachiung ergibt, die Ganglienzellen ausgefallen oder nur
blagse, schattenhafte Gehilde dargustellen sind (Textabhb. 4).
den kitmmerlichen Resten an Ganglienzellen zeichnen sich diese
durch etwas veichlichere protoplasmatische  Gliawucherungen
welehe dabei hitufig in die Rindenarchitektonik sich einfiigend
imd tranbenfirmige Anordnungen erkennen lassen  (Textal
Kirnchenzellen oder faserbildende Gliaelemente fehlen auch in
Herden ; nur ist das Protoplasma der Gliazellen noch reichlicher ge
wie gewdhnlich. Die Capillaren sind nicht veriindert oder verme
Die Herde verlieren sich unscharf in die Umgebung (Textabb, 4), we

Y Diese circumscripten Rindenverddungen waren mir zuniichst in
ersten beiden Fiillen entgangen, wiihrend ich sie im Temporalhitn des dritten
bereits notiert und photographiert hatte, Tharch die Crentzfeldisehs Veriiffen
anf die starke Rindenbeteiligong in Form herdfirmiger Affelotion anfmer
macht, fand ich sie ebenfalls in den beiden ersten Fillen,
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aufdringlichere Verinderungen von akutem Charakter
.~ 8o sehen wir hier hesonders hiufig starke Quallnngen
mid ghﬂse Neumn-:-phagmn [Tambh.

s ol e IM-H#LA,.-.-IM-.@;.., L g R

- S

dung, seltener im hmbaraben ant&lhfm wnd ganz ver-
Temporalhim, und zwar liegen sie hier vorzugsweise in
wnnschen Lamina pyramidalis und nur einmal
sle in der Lamina ganglionaris des hinteren Stirnhirns

0. Fayeh. 0. LXIV. 11
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Abb. 5 zelgt die charakteristischen Gliawusherungen in den herdidrmiz befallenen P

A nus cinem Verbdungsherd der Hirnrinde; ga blasse degenerierte Go-Felle: g
rierte klelne Ga-Zelle mit Eeronuellong; g protoplasmntisch gewncherts
traubenidrmizer Anordnung; ez Endothelzelle. — 7 aus der Bandpartic cines &
herdes; go gequollene Ga-Zelle (kleine Py-Belle) mit stark anfgetrichenem ellkern [ i
plasmatisch gewucherte Gliszellen n neuronophagischer Tiligkeit, — © aug dem
Nuclens eandntus: Neuronophagie einer Ga-Zelle (pe) mit schwer degenerie
g Glinkerne vou annlihernd normaler Gride; o stark vergriberte protoplass
— B medialer Thalamuskern: Glisrasenbildang in einem circumseripten Veradu
Vergriterung der Kerne. — Photogeaphie (wenig verklsinert) nach Zelchnung
Yyetty Comp. Ok, 6, Nissl-Farbung, ;

Ganz im allgemeinen laBt sich sagen, daB die vorde
windung weitaus die schwersten Veriandernngen
sehen wir in allen Rindenschichten zahleiche Zellausfalle mit
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schenden (liareaktionen, die einmal zu den kleinen Ver-
shegitken hiniiberleiten, dann aber namentlich in den unteren
hien #u einer gewissen Unordnung des architektonischen Aufbaues
haben, wozu sich schlieBlich noch die charakteristischen Ver-
gen an den Beetzschen Zellen hinzugesellen.
» soll noch auf einige Besonderheiten der Verinderungen in den
n Stammganglien hingewiesen werden. s sei zuniichst
daf der Globug pallidus keine schwereren Stiérungen aufweist
leichten diffusen Verinderungen. Ausgesprochene Degenera-
geigen sich nur im Striatumsystem (Nuclens candatus und
n) und in der vorderen ventralen Hilfte des Thalamus, ins-
¢ im ventromedialen Thalamuskern. Dabei zind die
retenden Veriinderungen in diesen beiden Teilen etwas verschieden.
atumaystem treten die ausgedehnten Glianester zuriick; die

agischen Erscheinungen namentlich an den kleineren Gan-
iamemten (Golgizellen vom 2. Ty]nm], gtellen sich im gewissen
Bmfal:her dar, insofern als sich in den aufgequollenen und zer-
Ganglienzelleib kleinere, gut gezeichnete Gliaelemente vom
ter der Trabantzellen einlagern (Textabb. 5, ). Es sind dies
nungen, welche nicht selten bei geistesgesunden Individuen mit
er praimortaler Eikrankung im Striatum auffallen, worauf mit
. Bielschowsky!) aufmerksam gemacht hat. Daneben zeigen
ber go deutliche protoplasmatische Wucherungen (Textabb. 5, €.
sonst vermissen, so dafi an einer Steigerung jener Parenchym-
ge in unserem Falle nicht zu zweifeln ist. Gerade die allgemeinen
plasmatischen Gliawucherungen zeigen in den striiren Kern-
en eing sehr auffillige Kernvermehrung an,
en oben erwithnten Thalamusregionen, vornehmlich im ven-
ialen Thalamuskerns, sind die nenronophagisehen Erscheinungen
die Glianester fast ausschlieflich an die groflen Zellelemente ge-
{vgl. anch Textabb. 2), welche hier zweifellos die schinsten
‘mannigfaltigsten Eracheinungen entwickelt haben. Es ist dahei
: Ganglienzellansfallen gekommen, wobei jedoch der
ter des Grundgewebes keine wesentliche Anderung erfahren hat.
sehen wir eine Proliferation des Gefiilibindegewebes oder eine
vermehrung. Das zwischen den Ganglienzellen und den kleinen
n gelegene, zum Teil verddete Parenchym enthilt etwas ver-
Gliazellen, welche mit ihren vergrafierten und schin gezeichneten
n und sternféirmig ausstrahlendem reichlich gestipptem Plasma
gt als Einzelelemente auffallen, jedoch dabei keine abnormen

vergraferungen (im Sinne der grofien Alzheimerschen Gliazellen
2 Einige Bemerkungen gzur normalen und pathelogischen Histologie cles
- und Linsenkerns, Joarn. f. Psychol. u. Neurol. #5. 1918,
|4
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bei der Pseudosklerose) entwickeln. (Vel. auch die einzelnen
“elemente auf Textabb. 2) Nicht selten trifft man hier anch Gliafo
vom Aussehen der Stibehenzellen (Textabb. 2, st). Hin und
Liegen drei bis vier protoplasmatisch  gewucherte Gliaelemes
lockeren Rasen vereinigt im Gewebe (Textabh. 5, D),

Ahnlichen syncytialen Gliarosetten wie im Graun begegnet
nun anch im Weil aller Gegenden des Zuntralnervensystems, i
reichlich im Muklager der Zentralwindungen, des Kleinhirns,
Medulla oblongata und in den Vorderstrangrundbiindeln des
markes. Bie bestehen aus zahlreichen Gliazellen mit grifitenteils
lich geformten Kernen, von denen ein zumeist langliches, man
verzweigtes, sich mit den basischen Anilinfarbstoffen intensiv fir
Plasma ausstrahlt. Diege Syneytien kimnen mehr lingliche Form
oder mehr radienfirmig angeordnet sein in Form von Gliaster
zahlreichen zeniral gelagerten Kernen (vgl. auch Textahb. 1, by
hiufig zeichnet sich die Umgebung solcher Gliarosetten durch
rungserscheinungen der Einzelelemente aus, mit deren Plasma
Ausliufer der Gliarosetten verbinden (Textabb. 1, D).

Was nun die iibrigen Verdnderungen angeht, so ist kurz
festzustellen, Marchipraparate erweisen einen diffusen, im
gemeinen miflligen Markscheidenuntergang in Form von Ma

zellen zu verfolgen ist. Aber auch in der ganzen Rinde trifft man
einzelte Faserausfille, In der Medulla oblongata liegen zergtney
Weill marchidegenerierte Faserziige, etwas ausgesprochener ,
Pyramidenbahnen, die im Riickenmark eine dentliche, je
partielle Entartung avfweisen. Der fibrige Riickenmarkg)
zeigt nur vereingelte Marchischellenbildungen, namentlich g
Grundbiindeln und in dem Hinterstriingen,

Uberall fehlen Kémnchenzellherde. Mit der modifizierten
farbung erkennt man in den Marchidegenerationsfeldern Mye
aber auch in solechen Priiparaten tritt keine geschlossene I
einzelner Fasersysteme in Erscheinung. Die Glianestor der
Substanz stellen sich bei dieser Firbung als herdformige Glias;
heraus mit intensiver Tinktion. '

Erkennt man schon in den Marchipriiparaten die oft erhe
Mengen von Abbauprodukten in den GefiBllymphscheiden und
diffus verbreitete lipoide Degeneration der Ganglienzellen, so
Herxheimersche Fettfirb ung noch griBere Mengen lipoider
produkte namentlich in den oben erwithnten stiiker bE.faJIenen
Gebieten an. Ganz allgemein sehen wir in den Ganglienzellen fei
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in oft erheblicher Menge, so dafl sie den ganzen Ganglienzell-
d zum Teil anch die Fortwitze anfiillen. Besonders hochgradig
fettige Degeneration der Ganglienzellen in den oben erwihnten
der basalen Stammganglien, wo man bei schwicherer Vergrobe-
uf den ersten Blick den Eindruck von Fettkirnehenzeliherden
Die lipoiden Stoffe stellen sich auch hier ziemlich feintropfig
s Protoplasma der Gliazellen enthilt ebenfalls sehr reichlich
Maszgen in Form kleiner und mittelgrofer Kigelchen, ebenso wie
fi Bwandzellen, namentlich die Adventitialzellen; aber nirgends
uns die Fettpriiparate ausgesprochene Kérnchenzellbildungen.
dig Gliarosetten der graven Svhstanz sind mit Abbauprodukten
: jedoch enthalten sie offenbar keine wesentlich erheblicheren
als dag Protoplasma ihrer Umgebung. In den Fettpriparaten
ch keine sicheren Gliarosetten der weillen Substanz auffinden.
Bielsechowskyhbilde sind im wesentlichen die Neurofibrillen
nglienzellen erhalten. Nur in den schwerst degenerierten Formen
wir einen partiellen kérnigen Zerfall und Verklumpung der intra-
en Fibrillen. In den Glianestern der grauen Substanz sind hin
wieder bei der Silberfarbung verklumpte fibrillare Stenkturen fest-
en.

Markscheidenpriparat zeigt vornehmlich eine Aufhellung
ict der Pyramidenbahnen, nirgends aber herdfirmige Ansfille,
‘picht in den basalen Stpmmganglien und im Hirnmantel. In der
st vielleicht ein mifliger Schwund der Tangentinlfasern sicher-
ellen. Die Verddungsherde konnte ich im Markscheidenpriparate
b auffinden.

Kleinhirn, inshesondere der Nueleus dentatus, die Olive und das
nonshorn lassen keine erheblicheren Veriinderungen erkennen, nur
die Zellen der Olive starkc verfettet.

en Krankheitsfalle ein ebenso ungewihnlicher anato-
er Befund, Wenn wir die anatomischen Hauptersehei-

pddureh einen schweren fortschreitenden, ohne alle Entziindungs-
heinungen einhergehenden reinen degenerativen Parenchym-
rozel, der vornehmlich sich nach zwei Beiten hin entwickelt, Einmal
wir im ganzen Graw des Zentralnervensystems diffnse Ver-
ernngen ansgesprochen, die sich an den Ganglienzellen in
onischenl) mitVerfettung einhergehenden, zumeist aber

1) Wenn hier die Ansdriicke chronisch und akut gebraucht sind, so sollen

Charalterisierungen der histologischen Erscheinungsformen darstellen,
ptwas Sicheres iber die zeitliche Genese der Verinderungen zu priijudi-
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in subakuten, zu Schwellungen fithrenden Entartu
zeigen und zum Ausfall von Einzelelementen fihren, an
Glia in protoplasmatischen Wucherungen und in einer
gemeinen Vermehrung der Abbauprodukte. Dazu kom
bestimmten Gegenden noch Erscheinungen von deutlich herdfér
Charakter, und zwar handelt es sich dabei um zahlveiche
Neuronophagien, um die Bildung von syncytialen Gliarosetf
im Granw und Weilh und um circumseripte Veradungshe
Die Regionen, die durch solche Erscheinungen ausgezeichnet s
fallen durch besonders schwere Ganglienzellverinderungen im
von Schwellung und Vakuoligierung avf, wihrend die Glia deutlich
protoplasmatisehe Wucherungen erkennen lilt. Der Pradilektio)
sitz der herdférmigen Verdnderungen sind die vord
Zentralwindungen, ferner die untersten Rindenschichten u
das subcorticaleMarklager des hinterenStirnhirns, desT
poralhirns, der ventro-mediale Kern des Thalamus, die
vordere Hilfte des Striatumsystems und die motorisch
Kernsiulen der Medulla oblongata und spinalis. Hier ist
wieder der Facialis- und Hypoglossuskern und das Vorderhorn
Brustmarkes, welches am meisten affizgiert ist. Die cireumserip
Rindenverddungsherde zeigen sich vornehmlich in den drei un
Brodmannschen Schichten der vorderen Zentralwindung. Dazu
sich schlieflich ein diffuser subakuter Entartungsprozel der ]
fasern, der nur in dem Pyramidensystem etwas geschl
in die Hrscheinung tritt,

Es handelt sich also um eine organische Erkrankung ¢
Zentralnervensystems von auffallender Eigenart. I
hilft uns die Lokalisation der anatomisehen Starungen bei ¢
Erklirung der Symptomatologie des Krankheitsfalles,
Affektion der basalen SBtammganglien, namentlich in ihrem st
Teile diirfte fiir die Bewegungsstirungen unseres Falles anzuschu
sein, welche hei ihrer Neigung zu Versteifungen mit ihrer Hypoton
den Psendospasmen, den an Athetose erinnernden Spantanbewegun
bei Fehlen ausgesprochener Reflexstorungen dem Striatumsyndrom v
C. und O. Vogt in manchen Ziigen nahekommen. DaBi wir es
nicht mit einem vollig ansgepriigten klinischen Bilde zu tun haben,
wohl anatomisch in der mehr cireumseripten Lision der grauen Te
zu gehen, welche, wie wir wohl annehmen difen, nur eine partiel
Funktionssehiidigung bedingen. Eine Komplikation oder vielme
eine Verschiehung des klinischen Bildes nach der spastischen und
siblen Seite hin dirfte anf der einen Seite in der partiellen Schiidi
des Pyramidensystems und auf der anderen Seite in jener gewisser Te
des Thalamus gegeben sein, wodurch der positive Babinski und d
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viellgight auch die Parasthesien, ihre Erklirung finden. Die
‘Symptome (Aphonie, Dysphagie) kinnen einmal striiir ans-
gein, diirften aber chne weiteres auch auf die Beteiligung der
Fentren selbst zurfickgefiihrt werden. Die psychischen Er-
nungen (Depression, Apathie, dngstliche deliriose Verwirrtheit)
‘wohl zwanglos der Schildigung des Hirnmantels zuzuschreiben.
gsame Beginn des Leidens mit Parsthesien, allgemeiner Hehwiiche
Extremititen, Steifwerden der Beine ohne Lihmungen und
o Reflexveranderungen deutet anf die basalen Stammganglien
tum) hin, deren Affektion offenbar das Krankheitshild erdffnete.
ichtigkeit ist, dal gerade die Kranke im ersten Entwicklungs-
des Leidens einen mehr funktionellen Eindruck machte.
sor wir die atiologische Auffassung des Krankheitshildes und die
srenzierung der anatomischen Stérungen genaver erdrtern, michte
moch cinen zweiten Fall anfithren, der in manchen klinischen
en an die Symptomatologie des ersten Falles erinnert
einen ganz gleichartigen anatomischen Befund aufweist.

112, Die Kranke Jendross, geboren 1886, Arbeiterin, wurde am 7. V. 1620
] richsberg als Dementin praccox eingeliefert.
 Den frither iber sie gefithrten Krankengeschichten ist folgendes zu entnehmen:
[ Hranke stand vom 28, IT. bis 6 ITL. 1920 im Eppendorfer Krankenhaus
dlung wegen starker Magenheschwerdén, Sie gab an, seit einem halben
Magensehmerzen zu leiden und seit einem Jahr 50 Plond abgenommen
paben. Seit 2 Jahren habe sie keine Menses mehr. Die Kranke wog 50 kg, machte
villig verwahrlosten Eindruck. s wurde Anaciditit des Magensaftes festze-
Wom 16. bis 31, TIT. 1020 erfolgte dort die zweite Anfnahme. In der Kranken-
te it erwithnt, dab die Kranke einen geistig minderwertigen Eindrock mache.
mehrmals Erbrechen auf. Wegen der wahrscheinlichen Diagnose eines Magen-
witrs wurde die Operation vorgeschlagen, die jedoch von der Kranken ab-
wurde. Tei der Anfnahme wog sie 46,3 kg, bei der Entlassung 45,9, Sie
ungeheilt gegen Revers entlassen. Am 12, TV. erfolgte die dritte Anfnahme
im Eppendorfer Krankenhaus wegen eines ausgedehnten Hehmieril-
im Gesicht, an beiden Hinden und Vorderarmen. Thre inneren Organe
normal; der Blut-Wa. ist negativ. Bei der Aufnahme ist erwiibnt, dall die
o iiber Personen, Zeit und Ort leidlich orientiert ist, sehr viel jammert.
negativistisehen Merkmalen (Nichtantworten, Kopfverdeeken, Nahrungs-
rerung) zeigt sie Andeutungen von Flexibilitas cerca und Echolalie.
ui entsprechende Behandlong hin heilt des Ekeem gut ab, Die Tranke wird
immer unruhiger, libt dauemd unter sich, hiset sohimpfende Stimmen
ul wird wegen der Erscheinungen einer Dementia praccox am 7. V. 1920 nach
Btaatskrankenanstalt Friedrichsberg verlegt.
Hie ist eine mittelgrofe Fran im diirftigen Emihrungssustande, 42 kg. An den
n und im Gesicht finden sich schwarg-briunlich pigmentierte, zum Teil
ppige Hautstellen, die auf das Fkzem suricksufithren sind: Die Zehen der
fiilie zeigen die gleiche Veriinderung, Die rechte zweite Zehe iiberragt die grolie
; Tinke grofie Zehe ist sehr stark nach answiirts gestellt. An den Eleinen
bien und in der Umgebung des Anus sind mehrere Narben {wahrscheinlich
fritheren Kondylomen) festzustellen. An beiden Unterschenkeln bestehen ge-
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ringe Udeme, ebenso tiber der Lendenwirbelsinle. An beiden Leisten und
fithlt man vergréBerte und harte Drilsenpakete, Die inneren Organe
wesentlichen Befund.

Es bestehen ticartige Znckningen am rechten Orbioularis oculi. Die
Bewegungen sind frei, es hesteht kein Nystagmus, Augenhintergrund o, B, ;
soweit zuu priifen, ohne.Besonderheit. Im Gebiet der Gehimnerven keine sie
Lahmungserscheinungen festzustellen. Der Gesichtsausdrock hat in seiner
beweglichkeit etwas Maskenhaftes, Die oberen Extremititen werden gut
zeigen keine auffilligen Lithmungserscheinungen, nur etwas Span.nm:gm?
die unteren Extremititen zeigen keine sicheren Liahmungserscheinungen bei
ditit. Die Kranke kann nicht allein gehen: sehr starker Romberg. Der
ist breitbeinig, spastisch, mit der Neigung, nach links zu falls
besteht Blasen- und Mastdarmlihmung, Die Sprache isf la
monoton. Die Baunchdeckenreflexe fchlen simtlich. Die Re X
oheren Extremititen o. B. Patollarsehnenreflexa beiderseits gl
lebhaft; kein Patellarklonus. Die Achillessehnenreflexe beid,
lebhaft.ohneKlonus. Linksbesteht Babinski. Die Wassermann:
tion im Blut ist negativ; die Sternsche Reaktion ist cine Spur inkomplett,
quorbefund ist in allem negativ; nur ist Opalescenz bei Phaze | festzuste

Die Kranke ist bei der Aufnahme stumpf, fiigt sich mechanisch allen
nangen ; sie lilit keine affektive Beteilipung an ihrem Schicksal erkennen,
steht die Fragen und ist bemitht, geordnet zu antworten, Dabei iihe
BewuBseinshells, die sich aus ibren Antworten ergibt. im Vergleiche mit
stumpfen, fast benommenen Eindeuck, den die Kranke sonst gewishnlich
und der an Stupor erinnert.

b Uber ihre Vorgeschichte gibt sie langsam folgends Auskunft: Ge
und Zeit werden richtig angegeben. Der Vater war Trinker. Sie und jhre G
bekamen schon als Kinder Behnaps. In der Schule hat sie schlecht g
kam dann als Midchen in Stellang, wo sie ihre Dienststellen hauﬂgmheﬂt?
hatte sie ein Verhiiltnis mit einern Manne, von dem sie ein Kind bekam. Das
wurde ihr gleich nach der Geburt abgenommen, befindet sich jetat im

Ol einen Aussehlag wie sie. Deshalb war sie im Eppendorfer Kran i
handlung, Den Ausschlag hatte sie ungefibr ein halbes Jabr. .Schlech
konnteichimmerschon Iohfiel oft hin;fislanch manchmal
pen hinunter und wurde manchmal schwindlig,. Harn und
konnte ich schon seit einem halben Jahre nicht mehr recht
und beschmutzte mich hiufig." Zeitlich und artlich ist sie orientiert.
Klagen bestehen in allgemeinen Beschwerden: Sie sei matt auf den B
Gedidchtnis sei schlecht, -
=  In den nichsten Tagen findert sich das Zustandshild insofern, als die
immer stumpfer wird und spontan kein Wort mehr spricht. Sie liegh unb
und starr zu Bett. Sie LiGt dauernd Urin und Stuhbl unter sich. L
Nach einigen Tagen (1. V.) Gnfert sie plitelich nihilistische Idoen, §

gar nicht die Hedwig Jendross; sie sei die andere Hedwig u. dgl. Abends
ihre Personalien wieder richtig an. Das Gehe 1
hért sie auch Stimmen. Die Merkfiihigkeit zeigt starke Einbufle;

wird nicht richtig genannt. In den weiteren Tagen geht sie kirperlich und
rasch zuriick. Bie reagiert nicht mebr anf Anveden, falit
Es bildet sich unter Temperaturen Decubitns an den Ellbogengelenken
den Hiiften aus. : ;
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22, V. zeigen sich Zuckungen in der ganzen linken Gesichts-
Ab und zu tritt Zihneknirschen anf, Sie fiihrt manehmal Selbstgespriche,
sie offenbar auf akustische Halluzinationen antwortet. Am 25, V. wird
r unruhig, ingstlich erregt bei auffallender Benommenheit. Am 26. V. tritt
tags ¢in epileptischer Anfall auf mit starken Zuckongen im Gesicht
der linken Korperhilfte, besonders im linken Arm. Der Mund ist nach rechts
. Behanm tritt vor den Mund, Der Anfall davert einige Minuten, Darauf
ip Kranke willig bewulitlos und rijchelt. Nach dem Anfall nimmt sie keine
ung mehr zu sich, schluckt nicht mehr. Gegen Mitternacht verfillt sie, und
. morgens tritt der Exitos ein.

ir haben es alzo auch hier mit einer durchaus eigenartigen Krank-
ntwicklung zu tun. Die 34jihrige Frau, die offenbar schon seit
Zeit an Magenbeschwerden und an Blasen- und Mastdarm-
wiiche und leichten Gehstdrungen (auch Schwindel ?) leidet
stark abgemagert ist, zeigt April 1920 wihrend der Behandlung
Schmierilelizems ausgesprochene psychomotorische Stirun-
(Flexihilitag cerea, Negativismus, Echolalie, akustische Halluzina-
. peychomotorische Unruhe), welche an das Bild einer Dementia
ox erinnern. Dazu gesellen sich bald Blasen- und Mastdarm-
nkontinenz, cehratarker Romberg,einbreitbeiniger spasti-
erGang, Rigidititder E xtre mititen ohne sichere s pasti-
o Reflexe beilinksseitigem Babinski. Dic Bauchdecken-
lexe fehlen. Der Augenhintergrund ist normal. Die Sprache ist
ingsam, monoton. Der Gesichteausdruck ist maskenartiz. Das
e, affektlose Wesen wird bald abgelést durch angstliche Ver-
theit mit voriibergehenden iiberraschenden BewuBtseinsauthel-
1 und nach ausgesprochenen cerebralen Reizerscheinungen (Zuckun-
in der linken Gesichtshilfte, Zihneknirschen, e pile ptischer An-
all mit leichten Halbseitenerscheinungen) stivbt dle Kranke im Mai 1920

h ungeﬁ.hr sechewichiger Entwicklung der sehweren psychisch-

or smd negativ. Der Liquor zeigt nur leicht positive Phase 1.
Rine sichers Disgnosenstellung ist in diesem Falle sehr schwer.
ie Annahme einer Dementia praecox, unter welecher Krankheits-
chnung die Frau der Irrenanstalt zugefihrt. worden war, liefl sich
mehr avfrechterhalten, nachdem bald schwere nervise, sicher
isch bedingte Ausfalleerscheinungen in den Vordergrund traten.
pmtayphﬂmsche Erkrankung konnte chenfalls mit Wahrschein-
it: ausgeschlossen werden, da einmal die Symptomatologie des
nicht typisch war fiir eine der postzyphilitischen Krankheits-
ppen und sich auf der anderen Seite bei den negativen Blut- und
iquorreaktionen keine sicheren Anhaltspunkte hierfir gewinnen lieflen.
I in legten das Vorlebender Kranken und die auf frithere Kond ylome
tenden Narben an den Schamlippen und am After die Vermutung
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einer fritheren syphilitischen Infektion nahe, welche in dem leicht
ven Ausfall der Sternschen Reaktion eine gewisse Erhiirtung erfubr,
Geh- und Sprachstirung etinnerte am meisten an eine multiple S
worauf auch daz Fehlen der Bauchdeckenreflexe und der

Babinski sowie die anamnestischen Angaben iiber sehon lin
stehenden nervisen Storungen hinwiesen. Gegen eine solche Auffa
sprach wieder der negative Augenhintergrund und vor allem das
einer ausgesprochenen Intentionsataxie und skandierenden Sp
Trotzdem wurde von den behandelnden Arzten (Prof. Dr. v. G
und Dr. Cohen) in diesem Falle die Wahrscheinlichkeitsdi

einer multiplen Sklerose gestellt, wobei man jedoch eine
syphilitische Erkrankung des Zentralnervensystems differentiald;
stisch mit in Erwigung zog.

Bei der Sektion warde folgender Befund erhoben: Die Dhura ist prall g
Das Gehirn und die Pia sind makroskopisch o. B, Gehirngewichi: 1400 g,
60 g, Schitdelinhalt 1600 cem. Die basalen Gefifie sind zare. The Rinde ist
verschmiilert, setat sich iiberall gegen das Mark scharf ab und ist von
Konsistenz, Das Marklager {at ganz allgemein weich, jedoch von ge
Farbe. Die Weichheit and Matschigkeit des Marklagers steht im G
ziemlich festen Beschaffenheit der Rinde und der Stammganglien. Ni |
sichere herdférmige Verin n festzustellen. Das Kleinhim und das
lingerte Mark hieten nichts Besonderes. Auch das Rackenmark zeigh keine si
makroskopischen Veriinderungen, Nur ist im Bereich des Dorsalmarkes eine
fleckige Zeichnung in den Hinterstriingen angedentet, Im librigen ist aulier Lu
indem und Decubitus nichts Besonderes mehr festzustellen.

1w

Bei der mikroskopischen Untersuchu ng fand ich einen
raschend dhnlichen Befund wie im ersten Falle. Auch
fehlen jegliche Entziindungserscheinungen in der Pia wie im G
bindegewebsapparate der Zentralnervensubstanz, und die Verindern
zeigen sich wie dort einmal in einer verhiiltnism#Big lei
diffusen Parenchymschidigung, dann aber in dem reie
Auftreten von herdformig lokalisierten Verinderung

Die diffuse Parenchymverinderung zeigt sich in einer im allge:
nicht so hochgradig wie im ersten Falle ausgesprochenen, jedoch
deutlichen Gfinglienzellveriinderung von der gleichen Art wie d
Glia ist in protoplasmatischer Wucherung begriffen. Auch !
wieder die Regionen, welche die grofen Pyramidenzellen entha
hochgradigsten verindert, namentlich die Beetzschen Pyran
der vorderen Zentralwindung, die motorischen Kerne der _
ablongata, insbesondere der Hypoglossuskern und die Vorder- und
siiulen des Riickenmarks, sowie der mediale Kern des Thala
Kopf des Nuclens eaudatus und der vordere Teil des Putamen.
schen hier noch mehr als im ersten Falle die schweren akuten
der Ganglienzellen var, ; '
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ene Neuronophagien und die charakteristischen Glia-
gich in ganz ihnlicher Lokalisation wie im ersten TFalle,

mantel und in den basalen Stammganglien nicht so hﬂl..]ﬁg
. dagegen zahlreicher im Hypoglossuskerne und hesonders reich-
jon Vorderhiirnern des Brust- und ganzen Lumbalmarkes.

Klginer Verddungsherd in der Taming panglivnaria () der geanuliren Frontalrinde.
16l L‘a in der Lamina pyeamidnlis (<= (Fall 2. Kissl-Firbung. lﬂmummmm.

lungsherde konnte ich in diesem Falle im Nizslbilde aufier in
Stammganglien und in den vorderen Zentralwindungen nur
im hinteren Stirnhirn nachweisen, wo sie sich vornchmlich
eiden untersten Rindenschichten entwickelt haben (Textabb. 6).
Ebenso wie dort zeigt sich nach Lokalisation und Art die weiBe
“befallen. Es finden sich hier wieder die charakteristischen
ten und die diffusen Zerfallserscheinumngen, weleh letatere vor-
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nehmlich in Marchipriparaten dentlich werden ; eine partielle Pyra
bahndegeneration ist gut ausgesprochen. 5
*  Bohaben wir es auch in diesem zweiten klinisch cigenartigen ul
klaren Falle mit Veerinderungen im Zentralnervensyvaten
tun, welche in Sitz und Art mit jenen des ersten Falles
libereinstimmen. Dabei finden die klinischen & nsfallse
nungenindemSitzederorganischen Stru ktursthrungen
gentigende Erklirung. Die Blasen- und Mastdarmstirungen smdi
zwanglos anf die Erkrankung des Lendenmarks zuriickznfiihren, die
fallenden Bewegungsstérungen auf diffuse Sehidignngen des Pyra
systems und der basalen Stammganglien, wodurch auch in diesem
¢ine Vermischung echter Pyramidensymptome und des amyostat
Symptomenkomplexes  [v. Stritmpell’)] zum klinischen A
kam. Die angedeuteten bulbiiren Erscheinungen haben ihren Grun
dem Mitbefallensein der Medulla oblongata, die peychischen in jen
Gehirnmantels.

In beiden Fillen handelt es sich also nmklinisch re
eigenartige Krankheitshilder, die eine scharfe Diagnosestell
unmdéglich machten, Tm Vordergrunde stehen dabei die Bewegur
stérungen, die, wie schon betont, gich zusammensetzen aus
Pyramidensymptomen und Stérungen, welche auf die b
Stammganglien hindeuten, Bevor sich die Funldionsausfill
biete der Extremititen zu deutlich organischen Storumgen entwi
machen sie, begleitet von Paviisthesien und allgemeiner Innervati
schwiiche, zunfichst einen mehr funktionellen Eindruck, T
gesellensichimbunten Wechsel hulbare undmedullire Erschein:
gen, welche die Diffusitiit des Prozesses ankindigen. SchlieBlich
wir dabei ansgesprochene ps vehische Storungen, Apathie, de
Angstzustiinde, delirise Verwirrtheit mit Halluzinationen, welch
Miterkrankung des Cortex fordern und zu schwerer Benommy
und starker Einbufle samtlicher psychischer Leistungen fithren, Hs
noch erwithnt sein, dali hei beiden Fiillen, welche in ganz verschied
Alter standen, die Bauchdeckenreflexe fehlten und der
hintergrund normal war. Das schwere Krankheitshild. dem ling
leichtere nervise Stirungen (Bewegungsstirungen, Parasthesien)
ausgehen, und das namentlich im ersten Falle einen dentlich remi
den Charalcter zeigt, endet in subakuter Steigerung unter allge
Marasmus (Decubituz) und zentralen Reizerscheinungen (epile
Anfiille) mit dem Tade.

Das anatomische Bild, das sich dahei im Zentralnervens
feststellen Lifit, ist im wesentlichen charnkterisiert durch einen reis
degenerativen ParenchymprozeB, der sich einmal in

1) Disch, Zeitechr. f. Nervenheilk, 54 1916,
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| i?erﬁnderungen im Sinne von Ganglienzellavsfillen chronischer,
etturg peigender und subakuter, zumeist mit Blihung einher-
er Ganglienzellentartung und protoplasmatischer Gliawncherung
ltut, dann aber an besonderen Priidilektionsstellen (vordere Zen-
dung, Striatum, medialer Thalamuskern, motorische Kerne der
ulla oblongata und spinalis) sich in circumscripten herdférmigen
imgen charakteristischer Art auswirtkt. Sie zeigen sich in reichlichen
enen Neuronophagien, in der zahlreichen Bildung syneytialer Glia-
r im Grau und Weil und in kleinen Verddun gsherden. Ein diffuser,
systematizch geschlossener, aber vornehmlich in den Pyramiden-
ustriingen hetonter Nervenfaserausfall ist besonders im Riicken-
festzustellen.  Entziindungserscheinungen, Erweichungs- oder
igsherde. Karnchenzellbildungen u. dgl. fehlen villig.
L wir die obigen Krankheitsfille namentlich mit Ricksicht auf
tomisches Substrat mit den uwns geliufigen Prozessen vergleichen
g0 ergibt sich, da sie nicht recht unterzubringen sind. Bei der
hrift der Arbeit war mir nur ein Fallin der Literatur be-
welcher in seiner histologischen Eigenart an die hier gefundenen
erungen erinnert, und zwar ist es-der Fall, den Alzheimer in
letzten geschriehenen Arbeit ,,Uber eine eigenartige Erkrarkung
Gentralnervensystems mit bulbiren Symptomen und schmerzhaften
schen Krampfzustinden der Extremitiiten™ bringt?).
Hier fand Alzheimer vielfach im Mark zerstreute Gliarosetten, welche nach
bhildung wie nach der Beschreibung die gleichen Gebilde wie in meinen Fillen
diirften. | Sie bestehen aus Gliazellen mit gelegentlich etwas verlingerten
von denen dickere oder diinnere, lange, manchmal verzweigte, oft mit
n Ani‘infarben ungemein intensiv gefirbte Fortsiitze ansgehen, und
rdnet gind, daf ihre Kerne in einem dichten Klumpen beisammenliegen,
d die langen Protoplasmaforisiitze radienartiz nach allen Seiten streben,
sicht die gleichen Zellformen aber auch einzeln egen und ihre Protoplasma-
ge weit durch das Mark erstrecken. Besonders zahlreich liegen solche Zellers
Gliarosetten im Mark nach der Ventrikelfliche und hier in fast allen unter-
n Partien der Hemisphire”, Neben den eigenartigen Gliabildungen im Mark-
fand Alzheimer noch in diesem Falle eine kombinierte Strangerkrankung
kenmark, welche bei mehr diffusen, iiber den ganzen Rtiickenmarksquer-
mitt verhreiteten Ausfillen sich im wesentlichen auf die Pyramidenbahnen und
terstriinge beschriinkte, ferner symmetrische, mit Fettkirmchenzellen ein-
@ Degenerationsherde auf heiden Seiten der Medulla oblongata, im wesent-
BnmhﬂnktanfdigKarmﬁuledﬂﬂHmlenahdnﬂsmdd&amowﬁachen‘hgm,
h noch ebensolche im Globus pallidus beiderseits. ,In der Hirnrinde
velche Ausfille sowie eine pathologisehe Vermehrung der Glia nicht nach-
0. Die Ganglienzellen zeigen vielfach Verinderungen, die allem Anscheine

der Erdrterung der anatomischen Verhiltnisse kommt Alz-
r zu dem Schlusse, daBl die histologischen Befunde den Tall
1) Diese Zeitschr. 33. 1916,
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nicht wohl bei irgendeiner békannten Krankheit unterbringen oder
swenigstens zu ihr in sichere Beziehung setzen lassen®

Ebenso auffallenfl wie der histologische Befund war auch das klinisehe
Bild. Die Krankheit wurde bei der 27 jilrigen Erzieherin erdffnet durch depressive
Btimmung, langsame und gesierte Sprache, schmerzhafte Krimpfe im linken Arni
wobei alle Muskeln des Armes brettartig steif wurden, Bald wurde eine Lihmung
des Gaumensegels bei tonloser Sprache festgestellt. Die Kranke hatte eing typische
Facies myopathica. Dabei war eine Pupillendifferenz deutlich vorhanden ; die rechte
weitere Pupille reagicrte schwischer als die linke, Zuzeiten zeigte sich auch eine
deutliche Reflexdifferenz. Dennoch dachte man guniichst bei dem Fellen jeglicher
spastischer Reflexsteigerungen, ausgesprochener Sensibilititsstirungen und cinem
anffilligen Wechsel der Erscheinungen bei offenkundiger Beeinflussung derselben
durch psychische Reize an eine funktionclle Stérong. Auffallend war auch der
remittierende Charakier des Krankheitaverlaufes. SchlieBlich stellten das Anf.
treten des Babinskischen Phiinomens, danernder triger Pupillenrealction, nniver-
seller Kelimple, von Zwangsweinen die organische Natur der Erkrankung sicher. s
bestand links und in geringerem Grade auch rechts ein Zustand von Hypertonie,
Dazu traten unverkennbare Zeichen von Demenz hervor, Die Interessen nahmen
ab, Gedichtnis und Merkfihighkeit zeigten Schidigungen. Pat. ist zeitlich nicht
mehr recht orientiert, kennt die Leute ihrer nachsten Umgebung nicht mehr mit
Namen, hat kein Urteil mehr liber die geistigen Miingel selbst vecht schwer kranker
Patienten, jammert ofter, daB sie unheilbar, blodsinnig wiirde, Dic Kranke starb
im Status epilepticus nach ungefihr 2jihriger Krankheitsdaver, Die Atiologie
bliech ungeklirt.

Es handelt sich in diesem Alzheimerschen Falle zweifellos um eine
reine Parenchymerkrankung, die sich aber von den ohigen Beobachtun-
gen durch das Fehlen s chwere r Hirnvindenverindernngen und das Auf-
treten ausgesprochener Fettkdrnehenzellherde unterscheidet. Tmmerhin
sind im anatomischen Bilde gewisse Ahnlichkeiten gegeben, die daran
denken lassen, dali alle diese Krankheitsfiille, die bisher klinisch und
anatomisch nicht recht unterzubringen sind, doch in eine einheitliche
Gruppe zusammen gehéren ; dies um so mehr, als sie anch in ihrem kfini-
schen Bilde gewisse auffallige Ahnlichkeiten bieten.

Nach Fertigstellung meiner anatomischen Untersuchungen und nach
im wesentlichen vollendeter Niederschrift dicser Arbeit erschien die
Creutefeldtsche Veriffentlichung: ,,Uber eine eigenartige herdférmige
Erkrankung des Zentralnervensystems1)." Da ich heim Studium dieser
Arbeit zu der Uberzengung kam. dali es sich bei dem Creutzfeldtschen
Krankheitsfalle um eine den beiden obigen Beobachtungen nosologiseh

'} Diese Zeitschr, 37. 1920. Herr Prof. Spielmeyer hat mich in liebens-
wiirdiger Weise auf diese gerade im Erscheinen begriffene Veroffentlichung anfmerk.
aam gemacht und Herr Dr. Creutzfeldt stellte mir einen Sonderabdruck seiner
reich illustrierten, in den Nissl-Alzheimerschen histologischen und histopatheln-
gischen Arbeiten diber die GroBhirnrinde erschienenen ausfiithrlichen Versffent-
lichung iiber das gleiche Thema, Erginzungshand 1920, gefilligst zur Verfiignng.
Der Band ist noch nicht im Buchhandel srschienen, 1
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mﬁleatﬂhende, wenn nicht wesensgleiche Affektion handelt, so wmuf
. hier eingehender darauf zu sprechen kommen,

‘handelt sich in dem Crentzfeldischen Falle um ein 22jihriges Midchen,
lessen Geschwistern zwei Idioten sind. Es war von jeher cigensinnig, leicht
ubar, jedoch fleilig in der Arbeit. Tm 2. Lebensjahrzehnt erkrankt Pat.
r als Dermatitis exfoliativa hysterica aufgefaBten Hantaffektion, und bei
tersuchung in der Hantklinik werden dauverndes Zucken in Hinden und
sehr gesteigerte Beinsehnenreflexe, Patellar- und Achillesklonus, schwache
sckenreflexe, angedeuteter Babinsld festgeatellt. Der Gang ist spastisch;
‘werden diese Spasmen, ebenso wie ein Anfall mit Zuekungen und Riicken-
pf. als hysterisch angesehen, weil durch energische Aufforderung diese Sym-
zum Schwinden gebracht werden (Juni 1912), Nach Abheilen der Dermatitis
sich der steife Gang, bis er etwa im Febroar 1913 wieder sehlechter wird
nun die gunehmende Unsicherheit beim Gehen und Stehen (Hinfallen) hervor-
Direi Tage vor der Aufnahme in die Universititsnervenklinik Breslan {Prof.
eimer), Juni 1813, erkrankt P. nachts an cinem deliranten Erregungaznatand
betheschuldigungs- und Verfolgnngsideen, Neurologisch wird festgestellt:
taler Nystagmus, hauptsiichlich nach links, Flattern der Gesichtsmuskula-
Zittern und Zucken der Arme. Ein eigentlicher Intentionstremor besteht nicht,
fallen allgemeine Hyperisthesie und Hyperalgesie, besonders ansgesprochen
shiete des Sehens und Horens auf. Die Nervenstimme sind sehr druckschmers-
Das Kernigsche Zeichen ist stark positiv., Gehen und Stehen ist unmiglich.
n Extremititen bestchen deutlich Spasmen bei gesteigerten Sehnen- und
eflexen und Patellar- und Achillesklonus und positivem Babinski, Die
eckenreflexe sind schwer auszulizen und leicht erschipfbar. THe inneren
sind in Ordnung. The Blasen- und Darnifunktionen sind intalt. Bs bestoht
starke Menorrhagic. Die Temperatur ist 38°. Die Kranke spricht in der Art
fibermiBigen Skandierens. Der peychische Befund ist Benommenheit, eigen-
Euphorie, Inkohiirenz, schwankende BewuBtseinshells, Abgeieuktae:n,
ivismus, Perseverieren. Die intellektuellen Fihigkeiten sind gering, die Kom-
nafihigheit gleich Null; die Auffassung ist verlangsamt; Personenverkennun-
kommen vor, Im Laufe der Beobachtung macht sich ein gewisser Wechsel
in der Stirke der Erecheinungen bemerkbar, Zeitweise macht die Kranke ganz
: n Kindruek.  Anch sind zwangeaffektartige Lachanfille zu beobachten.
achen ist der Parallelismus der psychischen und nervisen Emchamnn,gm
BMich treten epileptiforme Krampfzustinde auf, die am Kopf vnd im Ober-
beginnend den ganzen Kérper hefallen. Villig bewuBtlos stirht die Kranke
1913, Der Blat-Wa. ist negativ, ehenso der Liguorbefunc.
Bui der Sektion findet sich aufier einer Bronchopnenmonie und eitrigen
chitiz in den peripheren Organen nichts Wesentliches, Die Pin ist leicht diber
vexitit getriibt. Die linke vordere Zentralwindung ist auffallend dick und
inent, etwas hiirter. Die ﬂtlmhlnlwmdungen sind etwas verschmiilert. Die
o der Zentralgegend erscheint an einer Stelle verwaschen und gegen das Mark
rer scharf abgegrenzt. Eine dhnliche Stelle in der hinteren Zentralwindung
etwas {iber die Schnittfliche hervor, Ganz dhnliche Herdehen sind auch in der
Zentralgegend festzustellen. Die Seitenventrikel sind erweitert, mit etwas
cktem, getriibtem Ependym ohne Granulation. Herde der Marksubstanz sind
im Hirn noch im Riickenmark erkennbar. Die Seitenstriinge sind leicht ver-

i der histologischen Untersuchung werden im Zentralnervensystem

e, reine Parenchymentariungen festgestellt, Vereinzelte kleinzellipe Tnfil-
der adventitiellen Rinme von Gehirngefiilien werden als reaktive Erscheinungen
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infolge des ausgedehnien Parenchymprozesses erkliirt. Dieser hat zwei Wi
geschlagen. Der eine fiihrt zu herdftrmigen Ausfillen von nervisem Pa
Die Hende lassen sich einteilen in miliare und ansgedehnte. Die miliaren Herd
gekennzeichnet durch ihre Lage im Bereiche der grofien Ganglienzellen und |
osich daher vorzugeweise in Gebieten, die solche griBeren Elemente i
niichst der 5., seltener der 3. Schicht der Grofhirnrinde Eominien vor a
Basalganglien (vornehmlich medialer Thalamuskern) und die Kerne der
uncl des verlingerten Markes in Betracht. Es handelt sich dabei {wie ans
gehreibung und den Abbildungen hevorgeht) nm genau die gleichen Vo
der Nenronophagie, der Gliarosettenbildung und kleinste Verdidu
bezirke, wieichsieinden beiden obigen Fillen — zudemindergle
Lokalisation — festgestellt habe. Die grifieren Rindenherde sind
gekennzeichnet, dafl sie die 3. Brodmannsche Schicht, die Lamina py
bevorzugen und erst von ihr aus sich auf die tiefeven Schichten ausbrei
seheint sich dabei um ein gleichméfiiges herdweises Befallenwerden des
Gewebes zu handeln, wobei es sinmal 2u reinen Gliaherden lommt, gekenn
durch grofe, plasmarciche Elemente und Stibehenzellen, dsnn aber gelegen
auch zu Herden, in denen zu der protoplasmatisehen Gliawncherung noch eine st
Proliferation der Gefilie hinzutritt. Tn diesen grofieren Herden sind neb
Ganglienzellen auch die Achsenzylinder und Markscheiden fast villig ausge
Diesen herdfiirmigen Stirungen steht eine diffuse Verinderung der ne
mente gegeniiber, und zwar sind die groffen Zellen charakterisiert durch
rungen, die mit Tigrolyse, Schwellung des Zelleibes, Verdringung des du
denden Kerns, Ansammlung des Lipochroms und der chromatischen Subsi
Rande der Zelle, zentrale Homogenisierang des Plasmas und Fibrillenverlost
geben. Dabei finden sich sneuronophagische Bilder im allgemeinen selten.
namentlich bei den Riesenpyramiden die Beteilignng der Glia auffallend
ist. Wenn auch die Verinderung der mittleren und kleinen nervisen
nicht in gleicher Weise einheitlich wnd eindeutig sind, so scheint auch bei ih
Sehwellmg der Zellen mit, Chromolyse und Kernblihung im Beginne vorauher:
Spiter treten hier Valouolizationen anf. Hinfig werden Verfliissigungsprozesse
achtet. In den basalen Ganglien und in der inneren Kapeel werden Quelly
seheimumgen und ballonartige Blihungen an den Achsenzylindern wahrgen
Tm Ammonshormn finden sich eine feinfaserige Gliose des Alvens und diffoze
zellverinderungen, im Kleinhirn neben der narbigen Sehrun,pfung einer
cine Rarefizierung der Purkinjeschicht, im Riickenmark cine Pyramide
strangdegeneration und im Vorderhorngrau die gleichen Zellverinderungen,
sie oben an den grolien Blementen beschriehen sind. Im Hemisphirenmurl
jegliche Herde; nur im Balken sicht man einige Glinsterne, Sowohl in den g
wie in den miliaren Herden lassen sich fettige Abbauprodukte feststellens
kommt es nirgends zn echten Fettktnchenzellbildungen. Die grofien Herde
sich in der GroBhirnrinde fiberall, doch liegen sie ami dichtesten in der
gegend, etwas weniger dicht in Stirnhimn und Scheitellappen, wihrend s
Schlifen- und Hinterhauptslappen sehr diinn gesit sind. Das Ammonshom
keine Herde auf. Die miliaren Herde liegen in der 5. und 6. Brodmannschen Se
der Rinde, ferner im medialen Thalamuskern, deni sensiblen Trigeminus
tiefen Briiclkenkernen, den Kernen des 3., 4., 10, und 12, Himmerven.

Creutzfeldt betont eine gewisse Verwandtschaft des k
Bildes mit dem der multiplen Sklerose, jedoch die TUnmiig !
es einem der hisher bekannten Krankheitshilder einzureihen.
»an anatomischen Befunden ist ihm keiner belkannt, der dem
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ch ist, dal ein verwandter Procell angenommen werden

er genauen Durchsicht der Literatur fiel mir noch der jingst
sonomo nnd Schilder verdffentlichte Fall | Eine der Pseudo-
nahestehende Erkrankung im Praseninm™) auf, der nament-
 seinem anatomischen Befunde noch in etwas an unsere Fille

eIt sich dabei um eine Erkrankung, welche im 50, Lebengjahr einsetate,
und im 55 Lebensjahre nach Smonatiger Daver der schwereren
nervisen Stirungen zum Exitus fihete. Die Anamnese ist ohne Belang.
Krankheitszeichen bestanden in voritbergehender Schwiiche und Schmer-
n Beinen, 3 Jahre spiter traten Kopfschmerzen auf, und das Gehen wurde
" Bald konnte der Kranke nur mit Unterstitzung gehen. Es traten deut-
mgen in den Gliedern auf, verwaschene Sprache, zunchmende Geistes-
it nichtlichen Delirien, Die klinischen Erscheinungen sind im wesent-
beherrscht von zunehmendem Rigor im Gesamtkirperbereich ohne deutliche
ymptome, von Schluckstérungen, Sprachstorungen und seitweise
deliriGsen Verwirrtheitsznstinden. Bei der Obduktion fand sich eine
Hepatitis und ein Himproee, bestehend in miigen Gliaswucherungen
er Elemente im Gesamthirn, besonders ausgesprochen in den basalen
beider Striata und der angrenzenden Partien der Substantia innominata,
cheinungen im Globus pallidus miilligen Grades und starke Verdnderungen
alarzchicht des Kleinhirns (Fetthildung), v. Eeonomo sehreibt tiber die
angen im  GroBhirm: , Unsere Nisslpriparate [(vom formolgehirteten
lieien vielfach chronische Zellverinderungen mittleren und leichteren
erkennen. Bemerkenswert ist eine starke Wucherong der Trabantzellen,
% in den tieferen Schichten der Himrinde. Dabei zeigen dicse Trabant-
einen gutgefirbten Kern. Ein Protoplasma ist nicht erkennbar. Einige
zellen sind formlich in dichte Korbe dieser Trabanizellen eingebettet.
Ganglienzellen sind stark geschrumpft, atrophisch, nnd schlicBlich sieht
einzelnen Stellen Trabantzellhaufen und kann nur aus der Anhiinfang ver-
dal} sie ehemals um eine Ganglienzelle gelegen waren: doch fanden wir
‘einzelnen Priiparaten diese Verinderungen stirker ausgeprigt. Nirgends
zich atypische Gliazellen.* Weiter bemerkt v, Economo die starke fettige
mng der Ganglienzellen und das Fehlen jeglicher Verindernngen am Gefili-
vobsapparat, Im Kopfe des Nucleus caudatus, sowie in den vorderen
des Putamen beschreibt v. Economo weiterhin eigenartige herdformig
iete Gliakernvermehrungen: |, Bei Lupenvergrifferung sicht man, dall es
m Kleine Herdehen handelt, die nur an wenigen Stellen konfluieren.  Auch in
benen Partien ist zwischen den Herdchen viel intaktes Gewebe. Hine
Begiehung der Herdehen zo den Gefiien besteht nicht. Die stiivkeren
ungen zeigen, dali es sich um typische, gut firbbare, also chromatinreiche
handelt. Ein Protoplasma war mit den angegebenen Methoden nicht nach-
. Gegenither der Zellvermehrung tritt die Gliafaservermehrang viillig
. Die Ganglienzellen sind auffallend gut erhalten, An vielen ist die Tigro-
geringfiigig; manche sind allerdings pylmotisch und geschrumpft. Auch
mt die Zellwucherung die Trabantzellenanordnung nach.” Eine Gliagell-
rung zeigte sich zudem in der Substantia innominata, und im Globus pallidus,

 Diese Zeitschr. 55. 1920,
f A g Newr. u. Psyeh, 0. LXIV. 14
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Im Marchipraparate zeigten sich vereinzelte Degenerationen in den Pyramiden,
{Das Rilckenmark wurde nichi untersucht, )

e Verfasser besprechen die Bezichungen dieses Falles zu der Peendoskleroce
undd der Wilsonschen Krankheit, von denen er sich namentlich anatomisch leicht
abgrenzen Fifit. Nihere Bezichungen werden vielleicht zu zwei anderen Nerven-
krankheiten des hithbren Alters angenommen, einmal zu Fillen, die Fic klert)
beschriehen hat und zur Atrophia olive-pontocerebellaris [v. Stauffenberg®y],
welche in der gleichzeitigen Linsenkern-Kleinhimerkrankung sehr an jene Beob-
achtungen erinnern. (Die Ficklerschen Fiille sind anatomisch so sehr von Gefifver-
finderungen beherrscht, dali sie in diesem Zusammenhange fiir mich ausscheiden,
namentlich da sie anch sonst histologisch nicht an die Parenchymstérungen meiner
Fiille evinnern. Auf den v. Stauffenbergschen Fall werde ich weitér unten noch kurs
. sprechen kommen. )

SchlieBlich machen v. Economo und Schilder noch anf die von Woerkom
beschriehenen Fille aufmerksam, welche gleichfalls Hrkrankungen des hisheren
Alters und die Kombination von Gehirn- und Leberverinderungen darstellen®),
(Ieh werde weiter unten auf die Woerkomschen Fille ebenfalls kurs zu sprechen
kommen.) Die beiden Autoren kommen zu dem Schlusse, daB es sich bei ihrem
Krankheitsfall nm eine im hiheren Lebensalter einsetzends chronisch-progredients
toxische oder infektios-toxische Erkrankung handelt, bei der keine Anhaltspunkte
fiir hereditiire oder degenerative Einfliisse gegeben gind und bei der die Leber- und
Gehirnverinderungen als einander koordiniert anzusehen sind. ,,(anz analoge Fiille
existieren bisher in der Literatur nicht. Der ProceB steht der Pseudosklerose
nahe, ist aber als eigene Krankheit anfzufassen.

Bs besteht kein Zweifel, dafi die Beobachtung v, Economos und
Schilders klinisch manche Differenzen gegeniiber unseren Fiillen zeigt,
namentlich stehen dabei diestrifiren Symptome viel mehrim Vordergrunde,
und echte Pyramidensymptome werden vermifit. Tn der Art der Krank-
heitsentwicklung und der psychischen Stirungen erinnert sie an unsere
Fille. Anatomisch scheint mir die Art der Gliawucherung und der
Parenchymdegeneration eine pewisse Verwandtschaft zu meinen Be-
obachtungen anzuzeigen, zumal sie auch in der Lokalisation grofie An-
klange an meine Fille (vgl. auch Fall 3) erkennen 148t ; jedoch mochte
ich die Zugehirigkeit dieses Falles zu meinen Krankheitsfillen z uniachst
noch als fraglich hinstellen, Die Fille von Richter®) und Probsts),
welehe ebenfalls durch einen reinen ParenchymproceB in der Hirnrinde
sich augzeichnen, scheiden hier fir unsers Betrachtungen aus, da sie in
ihren histologischen Einzelheiten und anch in der Lokalisation der Ver-
inderungen zu sehr von den obigen Beobachtungen abweichen. Die Be-

Y} Erkrankungen des Kleinhirns, Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 41, 1911,

#) Zmr Kenntnis des extrapyramidalen, motorischen Systems, Diese Zeitschr,
9 1018,

¥ Cirrhose hépatique avec altérations des centres nerveux. Nouvelle Teono-
graphie de la Salpétriéee 1914, ;

4} Hine besondere Art von Stirnhirnsehwund mit Verblodung, Diese Zeitschr,

38,1917 ;
#) Uber durch eigenartigen Rindenschwund bedingten Blidsinn, Arch. f.
Psych. 36. 1003,
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ndeninletzter Zeit so viel diskutierten Erkrankungsformen des
s auf konstitutioneller Basis (Westphal-Striimpellsche Pseudo-
nd Wilsonsche Krankheit) werden unten berithrt werden miissen.
t sich also aus dem Studium der Literatur, daff wir
‘unseren EBeobachtungen in der Tat mit eigenartigen
kungen zu tun haben, welche wohl identiseh sind mit
ben verdffentlichten Crentzfeldtschen Fall, vielleicht
rewisge Verwandtschaft mit der Alzheimerschen Be-
ng und mit der v.. BEconomo - Schilderschen Beob-
 haben.
n wir der Natur der Erkrankung, namentlich ihrer dtiologischen
ng, nitherkommen wollen, so miissen wir die dabei anftretenden
rischen Verinderungen in ihrer Eigenart genauer betrach-
- Die anatomischen Stérungen charakterisieren sich als reine
ymdegenerationen, bei welchen gewisse herdfirmige
1 den diffusen Verﬁ.nderungen gegeniiberstehen. Die diff usen
derungen sind im wesentlichen charakterigiert durch ausge-
protoplasmatizche Gliawncherungen wnd zum Teil chronische,
eil subakute bis akute Ganglienzellverinderungen, bei
 starke Schwellungen, Blihungen und fettige Entartungen vor-
. Begonders aofdringlich sind diese Verinderungen an den
Pyramidenzellen ausgesprochen, namentlich an denen der mo-
Regionen, weleche ganz jene Verinderung anfweisen, die in der
atur unter dem Namen der retrograden Degeneration oder primiren
g (Nissl) oder Réaction & distance (Marinesco) vielfach be-
und diskutiert sind, Namentlich hat sich auch Schaffer in
Arbeiten mit diesen Ganglienzellverinderungen beschiiftigt
Trpus). -~
sind ganz gesetzmilig naah Ausreifien und Durchtrennung der
en Hirn- und Rickenmarksnerven in den zugehdrigen Ur-
hieten festznstellen, ihneln aber anch der akuten Ganglien-
T g Nissls in vielen Punkten. Man findet sie recht hiufig
n miglichen kirperlichen und psychischen Erkrankungen, so daB
als sperifisch angesehen werden dicfen (Schrioder). Gerade
shen erwithnten experimentellen Untersuchungen haben es sehr
pinlich gemacht, daf sich selbst derartig schwer verinderte
wieder erholen und funktionstiichtig werden kénnen (wohl der
ische Ausdruck der Remissionen hei unseren Kranken),
it eg in unseren Fillen dabei zu zahlreichen einzelnen Zell-
illen gekommen, eine Erscheinung welche sich ganz allgemein in
mehr fleckigen und lichteren Beschaffenheit der granen Strukturen
uffallend ist die anBergewihnlich starke fettige Degeneration
roien, denen wir fiberall begegnen,
' 12*
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Die diffus ausgesprochene protoplasmatische Glinwueherung,
welche ebenfalls recht charakteristiseh das histologische Gesamtbild
erginzt, ist ja eine nicht seltené Begleiterscheinung des histologischen
Substrates bei psychisch-nervisen Erkrankungen, die auf infektids-
{oxischem Boden entstelren. Sie ist aber in der Reinheit, wie sie sich hier
darstellt, nach den in der Literatur niedergelegten und nach meinen Er-
fahrungen nicht sehr hiinfig. Sie erinnert an die Gliaproliferation bei
der endarteriitischen Lues der kleinen Himmrindengefille (Nissl und
Alzheimer), wobei jedoch die Proliferationsvorginge noch stiirker sind
und zu griferen Rasenbildungen neigen als in den obigen Gehirnen. —
Es mag kurz erwihnt sein, daB ich sogar zuniichst bei dem Studium des
ersten und des unten folgenden dritten Falles in den histologischen Bil-
dern mancher Stellen an eine vorliegende endarteriitische Lues der kleinen
Hirnrindengefifle dachte, bis mich die weitere Differenzierung des histo-

" logischen Gesamthildes eine solche Diagnose ausschlieBen liefl. Tn ihn-
licher Weise heobachtete ich solche protoplasmatische Gliawncherungen
bei experimentellen intracerebralen und endolumbalen Salvarsaninjek-
tionen®) entfernt von der Injektionsstelle; jedoch sind sie auch da
wesentlich ausgesprochener und in dhnlicher Weise wie bei der Blei-
vergiftung mit besonders starken GefalBproliferationsvorgingen ver-
zesellschaftet. Gerade meine zweite Beobachtung zeigt auch, dafl die
protoplasmatische GHawnchernng viel geringer in FErscheinung treten
kann,

Wesentlich charakteristischer fiir unsere Fiille sind die herdfdormi-
gen Prozesse, die sich in zahlreichen gliogenen Neuronophagien, in der
mannigfaltigen Bildung der Gliarosetten im Grau und Weill und endlich
in den kleinen Veridungsherden kundtun. Die gliogenen Neuro-
nophagien, welche in unseren Fiillen aullergewihnlich verbreitet sind,
sind ja eine Zelhmtergangserscheinung, die sich recht hﬁ-ufig im Zentral-
nervensystem findet [NissI®)].

Tn der Mitteilung iiber die GroBhirsnteile des Kaninchens®) hat Nissl bei
der retrograden Degeneration der Thalamuskerne ganz dhnliche neuronophagische
Vorginge, Gliakernhanfen anf dem Boden von degenerierenden Ganglienzellen und
Clisumklammerungen und Erscheinungen beschrieben, bei denen das gewucherte
Protoplasma der Gliazellen sich dicht an die degenerierten Nervenzellen schmiegt.
TDabei beobachiete Nissl noch Kemdegenerationen der Ganglienzellen, die in ihrer
Erscheinungsart an meine Myeloklasten erinnern und die sich auch in unseren
Fiillen mancherorts zeigten {Textabb. 1, Br). Wichtig ist, dali sich keine direkten
PBeziehungen zwischen der normalen Trabantzellenmenge und den neuronopha-
gischen Erscheinungen anffinden liefen, und dall sich in den verschiedenen Thala-
mugkernen die Zelltoderscheinungen in verschicdener Weise zeigten, Erst jimgst
hat Spielme yer in geiner Studie ,,Uber einige Beziehungen zwischen Ganglien-

1) Minch, med, Wochenschr, 1914,

¢} Uber einige Beziehungen. Avch. f Paych. 3% 1899,
#) Arch. f, Psych, 5% 1913. -
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zellverindernngen und glifeen Erscheinungen besonders im Kleinhirn'Y) - gerade
(Jissen Glisreaktionen ¢ine eingehende Besprechung gewidmet. Spielmeyer
unterscheidet dabei cinmal die reinen Gliaumklammerungen vot Ganglienzellen
md trennt von diesen Peeudoneuronophagien die wirklichen Neuronophagien,
bei welchen s zu einer volligen Substitution der Ganglienzelle hiiufig mitsamt thren
Auslinfern durch Glirelemente kommt. Er betont, dalt beiderlei Ersoheinungen
keine spegifischen Krankheiteinferungen darstellen, vnd dab sie bei den verschie-
denartigeten Prozessen, wie bel der Paralyse, der Malaria, bei verschiedenen cpilep-
tisohen Vorgingen 1. dgl., namentlich im Kleinhim vorkemmen kinnen. Hs laft
sich derner feststellen, dalk wir bei derartigen Krankheitsprogessen nehen solehen Er-
scheinungen gleichartige Ganglienzelldegenerationen finden ohne besondere Glin-
reaktionen. ke kann also zu den verachiedenartigsten Erkranlungsformen der
Ganglienzellen, die wir hinfig ohne alle frischen (liazellveaktionen sugrunde gehen
sehen, auch eine Wucherung glifser Flemente hinzutreten, welche die schwer er-
krankten Nervenzellen umscheiden oder welche in sie eindringen, #ich an ihrer
Fesorption beteiligen und gich an ihre Stelle setzen,” Wenn gich nun aber auch
(lesetzmibigheiten hier nicht ableiten lassen, so darf man doch wohl sagen, dal

der Zellverinderumg und mit dem betreffenden Ganglienzelltypns, Es konlurrieren
wohl hiufig mehrere Dinge gleichzeitiz, wie ehen die dem lokalen, nervilsen Apparat
zakommends Neigung zu solchen Renktionen und deren Anslisung durch die Krank-
heit einerseits und die spezielle Umwandlung der Nervenzellen andererseits™
{8pielmeyer). Bpielmeyer verweist dabei aul die neuronophagischen Erachei-
nungen, die sich bei der Heine-Medinsehen Krankheit und bei der Encephalilis
lethargics finden, anf die oben erwilnten Wissleehen Erfahrungen, und anf seine
eigenen Feststellungen vornehmlich an Typhus- und Gastdemgehimen, wobel
sich recht hiinfig — besonders an den Purkinjezellon — neben reinen Ganglicnzell-
degenerationen Glisomklammerungen und Glipsubstitutionen finden liefien. Be
genders hinfig fand Spielmeyer die glitéen Neuronophagien in cinem Typhus-
falle, wo gie — und zwar in lokaler Beschrinkung — im Nuclens dentatus des Klein-
hinrs neben schweren allgemeinen Zellerkrankungen dieses Kernes in mannigfaltiger
Entwicklung auffielen.

Auch ich fand derartige gliogene Neuronophagien und Umklammme-
rungen bei den verschiedenartigsten Prozessen ab und zu im Zentral-
| nervensystem, so namentlich an den Purkinjezellen bei cerchellaren
paralytischen Atrophien; ferner bei epileptischen Prozessen, hier he-
sonders hiiufig in den untersten Rindenschichten und im snbeorticalen
Marklager [vgl. Fall 2 meiner Arbeit zur Pathologie der Epilepsie®)],
gelegentlich auch bei der Endarteriitis syphilitica der kleinen Hirn-
rindengefife und in besonders schimer Auspriigung noch in einem Falle
*von amaurotischer Idiotie, wo sie sich ganz ihnlich darstellten wie in den
r obigen Fillen. Diirek?) erwihni die uleichen Erscheinungen bei koma-
téger Malaria perniciosa, wobel es ebenfalls ginmal zu Trabantzellen-
wiucherung an Ganglienzellen und dann auch zn echten Neuronophagien
glideer Art kommt. Herr Tir, Josephy, der sich in meinem Labora-

1) Diese Zeitschr. 54, 1920,

%) Dipse Zeitschr. 23. 1914,
9 Arch, f. Schiffs- und Tropenhye. 21 1817,

Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems mit bemerkenswertem ... - page 35 sur 82


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0528&p=35

182 A. Jakob: Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems

torium zur Zeit mit der Histologie der akuten symptomatischen Pey-
chosen beschiiftigt, findet in vereinzelten Fillen fihnliche neuronopha-
gische Erscheinungen bei allgemeiner protoplasmatischer Gliareaktion
ausgesprochen.

Von diesen rein gliogenen Heaktionen um zerfallende Ganglienzellen sind
streng zu unterscheiden jene neuronophagisochen Vorginge, bei welchen sich auch
mesodermale Elemente beteiligen. Solche Bilder sicht man besonders hiufig
bei den verschiedenartigsten entziindlichen Formen von Encephalitis, namentlich
bei-der Heine-Medinschen Krankheit, in den akuten Stadien der multiplen Sklerose
und bei den vielpestaltigen Formen der v. Economoschen Encephalitis lethar-
gice. In meinem Aufsatze iber akute multiple 8klercsel) bildete ich derartige
mesodermal-eltodermale Neuronophagien ab, Erscheinungen, die sich nach meinen
Feststellungen auch in den Encephalitis-lethargica-Fallen viel hiufiger finden als
die rein gliogenen Neuronophagien.

Nach all diesen Erfahrungen darf es als sicher gelten, dafB die glio-
genen Neuronophagien, wie sie sich in unseren wie auch in dem Creutz-
feldtechen Falle in besonderer Reichlichkeif in der grauen Substans
zeigen, nicht s pezifisch ftir einen besonderen Krankheitspro-
zell anzusehen sind. Das gleiche gilt fir die s yne ytialen Gliaroset-
ten, welche sich auf dem Boden des Zelltodes in der mannigfaltigsten
Ausprigung entwickeln, Auffallend ist in unseren Fallen nur die a uBer-
ordentliche Hiufigkeitdieser Eracheinungenundihre GroBe,
welche vielerorts weit den Umfang der primir ausgefallenen Ganglien-
zelle Gibertrifft. Man gewinnt iiberall den Findruck, daf es sich dabei
um besonders kriftige Gliareaktionen handelt, die zunichst cine Ab-
raum- und Ersatzfunkfion avsfiben, dann aber in weiterer progresgiver
Entwicklung wenigstens eine Zeitlang verharren, Das hiufige Vorkom-
men von Zerfallserscheinumgen in solechen Gliarosetten, ihr vornehm-
liches Auftreten in den mehr akut geschidigten Partien und ihr relatives
Verschwinden in Herden von chrenischerem Geprige (vgl. auch weiter
unten den Fall 8) spricht dafiir, daf wir es bei solehen protoplasmatischen
Bildungen mit voriibergehenden zur Riickbildung neigenden Struktur-
erscheinungen zu tun haben. 8ie werden offenbar abgelést von kleinen
profoplasmatischen Gliarasen (vgl. Textabb. 5, D), die uns ja so
hiiufig hegegnet sind. Auch Creutzfeldt nimmt einen gleichen Entwick-
langsgang an. Wichtig ist, dal} die glidsen Proliferationsvorginge rein
protoplasmatisch bleiben und nicht zu Faserbildung neigen. Gerade
in diesem Umstande ist neben vielem anderen ein bedeutsamer Unter-
schied der hier zutage tretenden Verfinderungen gegeniitber den multiplen
Skleroseherden gegeben, wo es ebenfalls nicht selten zu sehr schon aus-
geprigten glitieen Umklammerungen schwer degenerierter Ganglien-
zellen kommt, wobei aber fiberall die Faserbildung friihzeitig in Erschei-

nung tritt.

1) Diese Zeitechr, 14. 1913
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Besonders schin gibt solche Unterschiede die Cajalsche Goldsublimat-
methode wieder.

Wenngleich also die neuronophagischen Erscheinungen und
die Bildungder Gliarosetten als nicht spezifisch fiir einen besonde-
ren Krankheitsproced angesehen werden diirfem, so bilden sie doch
in dem pathologischen Substrat unserer Fiille in ihrer Grilie und
Hiufigkeit ein sehr charakteristisches histologisches Mo-
ment. Hs ist mir aus der menschlichen Pathologie kein Fall in der Li-
teratur sowie in meiner Sammlung bekannt, der die Erscheinungen in
solcher Mannigfaltigheit entwickelt hitte. Sie stellen offenbar eine lokale
Betonung der giemlich diffus in dhnlicher Weise ausgesprochenen
'Par\enc]]y]mjchﬁdjgungen dar. welche in einzelnen und, wie sich zeigen
wird, ganz bestimmten graven Gelieten in auffallender Weise vor-
herrschen.

Diese Parenchymverinderungen in der granen Substang sind nun regel-
miiBig begleitet von dem Auftreten gleichartiger Gliasyne ytien im
Mark weil} (vgl.die Textabb. 3)in Porm von Gliasternen und Gliarosetten.
Auch hierist die villige Belbstandigkeit dieserBildungenzu
betonen und das Fehlen jeglicher Abhangigkeit vom Gefili-
system. Sie unterscheiden sich auch von Sholichen syncytialen Bil-
dungen bei der sekundiiren Faserentartung durch den mangelnden Nach-
weis von vakuoliren Strukturen im Nisslbilde und durch das Fehlen von
griiBeren Mengen fettiger Abbauprodukte, wie sie bei den gewdhnlichen
sekundiren Faserausfillen zutage treten, Im Markscheidenhbilde konnte
ich gie nicht sicherstellen. In einzelnen Zilgen erinnern sie an manche
Gliaherde bei Malaria (Diirek) und an atypische Fleckfieberherde
{(Rpielme yver); doch liegt gerade in dem oben betonten Freibleiben
dieser syneytialen Gliznester von mesodermalen Elementen, in der man-
gelnden Abhingigkeit vom Gefifsystem und in dem mehr ehronischen
Aussehen solcher Gliawucherungen das deutlichste Unterscheidungs-
merkmal gegeniiber den herdf6rmigen Stérungen bei Malaria nnd Fleck-
fieber. Das gleiche gilt fiir die Lichtheimschen andmischen Herde in der
weiBen Substanz des Rickenmarks, die namentlich auch von Nonne
hiufig hei chronischen Alkoholisten gefunden worden sind, und fiir ahn-
liche Herde, welche Schroderl), vornehmlich in den Markleisten der
GroBhirnwindungen lokalisiert, bei pernizidser Andimie nachgewiesen
hat, Zweifellos sind es eireunseripte syneytiale Glinwucherungen, die
mit dem glisen Strauchwerk S pielme yers?) in der Molekularzone des
Kleinhirns am meisten Ahnlichkeit haben, und die wohl wie dort auf dem
Boden von Einzelausfillen nerviser Strukturen entstehen. So sind sie

1) Monataschr. £, Paych. u. Neurol. 35. 1914
%) Miinch. med. Wochenschr, 1019,
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anch genetisch den Glarosetten im Grau als identische Bildungen
gleichzustellen.

SchlieBlicl sind noch die kleinen Verddungsherdeinder Hirn-
rinde zu betrachten (Textabhb. 4, 6). Aue der oben gegebenen Beschrei-
bung geht hervor, dall es sich dabei wm herdférmig betonte cireum-
seripte Ganglienzellavstille handelt mit etwas stirkeren protoplasmati-
schen Gliareaktionen. Eine GefiBproliferation oder eine Gliafaserver-
mehrung findet nicht statt. Am Rande solcher Herde lassen sich nicht
selten akutere Vorginge im Sinne von Neuronophagien oder Zerfalls-
erscheinungen von Ganglienzellen feststellen. So glaube 1ch, dab auch
diese Herde als der Ausdruck einer lokalen Akzentuicrung des
degenerativen Parenchymprozesses aufrufassen sind. Sie sind
zweifellos mit den Creutzfeldtschen miliaten Herden identisch und
stehen bei villiger Wiirdigung der von Creutzfeldt betonten Diffe-
renzen seinen grofen Rindenherden nach Art wnd Lokalisation sehr
nahe; denn sie zeigen sich auch in unseren Fillen vornehmbich in die
dritte Brodmannsche Schicht eingestreut, kommen aber gelegentlich
auch in den unteren Rindenschichten vor.

Es verdient hervergehoben zn werden, dafh alle diese herdférmigen
Stérungen nur cireumszcripte Auvsfille des nervisen Parenchyms
bedeuten, so dall der mikroskopisch kleine Charakter iiberall zutage tritt
und nur eine partielle Schiidigung der graven Zentren bedingt
erscheint.

Endlich sehen wir noch tiberall im Zentralnervensystem — vornehan-
lich bei der Marchimethode — einen diffusen, wenig hochgradigen A us-
fall von Nervenfasern, der geschloszener in den Pyramidenbahnen
in Erscheinung tritt.

Wirhaben es also in unseren Fallen mit einer schweren Parenchym-
degeneration des Zentralnervensystems zu tun, fiir welche
neben einer diffusen, chronischen, sur Verfettung neigenden
und subakuten, mit Schwellungszustindeneinhergehenden
Degenerationder Ganglienzellenundeinem diff usen Ausfall
von Markfasern das Auftreten von zahlreichen Gliarosetten
im Gran nnd Weill und von kleinen Vertdungsherden in
lokaler Bevorzogung einzelner Gebiete (vordere Zentral-
windung, hinters Teile des 8tirnhirns, Temporalhirn, vor-
derer Teildes Striatumsystems, ventromedialer Thalamus-
kern, die motorischen Kerne der Medulla obhlongata und
spinalis) besonders charakteristisch ist.

Die Atiologie des Krankheitsprozesses bleibt unklar. Wie schon
gesagt, erinnern die Krankheitefille namentlich aueh in ihrem ana-
tomischen Substrat an die ebenfalls #tiologisch villig ungeklirte Alz-
heimersche und v. Economo-Schildersche Beobachtung, weichen aber in
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manchen Punkten von ihnen ab, so dall eine Identitit nichi sicher fest-
zustellen ist. Der Creutzfeldtsche Fall, der als wesensgleich mit unseren
Beobachtungen erscheint, verrit in gewissen Ziigen eine endogene Ent-
stehung (zwei Geschwister Idioten), bleibt aber im wesentlichen ebenfalls
atiologisch ungeklirt. In unseren Fillen sind keine Anhaltspunkte
fir eine Endogenitat (familiire Belastung u. dgl.) gegeben; i zweiten
Falle ist der Alkoholismus der Elern bemerkenswert, ferner das Auf-
héren der Menses seit 2 Jahren und der kérperlich sehr redugierte Er-
nithrungszustand bei schweren Verdaunngsstorungen. Sonet konnten
weder die Klinik noch das Mikroskop die Aticlogie der Fille sindeutig
kliren. Auffallend ist, daB bei der ersten Beobachtung der Blut-Wa. bei
swei zu verschiedenen Zeiten vorgenommenen Untersuchungen deutlich
positiv war und dab der Liguor bei einer Untersuchung ebenfalls positiv
reagierte, obwohl die anamnestischen Angaben bei mehrfach eindring-
lichem Ausfragen (auch des Mannes nach dem Tede der Frau) jede
syphilitische Infektion verneinten. Aunch die mikroskopische Unter-
suchung der Aorta ergab keine spegifische Erkrankyng bei dem Fehlen
sicherer Infiltrate, so daB fiir die Klinisch postulierte Meraortitis keine
anatomische Stiitze gefunden werden konnte, Tm zweiten Falle handelte
es sich um ein verwahrlostes Tndividuum mit cinem unehelichen Kinde,
bei welchem Narben an den Labien und in der Anusgegend trotz des
negativen Wassermann anf frihere Kondylome hinwiesen, So miissen
wir in beiden Fillen vielleicht eine frithere syphilitische Infektion an-
nehmen. Sichere, fitiolngische Schliisse jedoch anf die Genese der Erank-
heitsprozesse lassen sich zunichst nicht ziehen. Auch fir die Annahme
anderer vorausgegangener Infektionen oder besonderer Intoxikationen
namentlich exogener Art sind keine Anhaltspunkte gegeben,

Es muB uns daber zuniichst die Feststellong genfigen, dafi den
bheiden ungewthnlichen klinischen Krankheitebildern ein
ebenso ungewidhnlicher, aber immerhin nach Art und
Lokalisation charakteriztischer anatomischer Prozel zu-
grunde liegt, dessen Genese unklar bleibt. FEs spricht
manches dafir, daf die beiden Kranken eine frithere syphilitische
Infektion durehgemacht haben.

Von hesonderermn Interesse izt es, dafl bei beiden Krankheitsfillen
frote einer ausgesprochenen ziemlich diffusen Parenchymstdrong eine ge-
wissesyste matische Affektionderpyramidalen (vordere Zentral-
windung, motorische Kerne der Medulla oblongata und spinalis, Pyra-
midenbahnjundderextrapyramidalen (Striatum und ventromedialer

. Thalamuskern) Zentren und Bahnen betont ist, wie ja auch klinisch die
motorisehen Ausfalls- und Reizerseheinungen im Vordergrunde stehen.
Tm Crentefeldtschen TFalle zeigie sich die Lokalisation in willig ent-
sprechender Weise ansgeprigt, nur war auch der sensible Trigeminuskern

———

—
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in hervorragender Weise mit erkrankt. Das Kleinhirn ist in einer Win-
dung narbig geschrumpft. Bei allen drei in diese Gruppe gehirenden

nkheitsfiallen sind ja zudem die stirkeren Veranderungen im Hirn-
mantel nicht nur anf'die motorisehe Region beschrinkt, sondern, in etwas
geringerer Weise freilich, auch im hinteren Stirn- und Schlifenhirn ent-
wickelt.

Aus diesen Tatsachen resultiert ein symptomatologisch buntes Bild,
das noch reichhaltiger in folgendem Fall entwickelt ist, der ebenfalls
klinisch als unklare, eigenartige organische Erkrankung des
Zentralnervensystems anfgefabt werden muBte, und bei dem die
anatomische Untersuchung wesensgleiche Parenchymstarungen
wie in den obigen Fillen nachweisen konnte.

Fall 3. Der Landsturmmann Emst Ka., geboren 1878, Kaufmann, wurde
am 28. L 1919 in der Staatskrankenanztalt Friedvichsberg aufgenommen. Seine
Frau gibt bei der Aufnahme folgendes an: Der Kranke stammt von gesunden Eltern
und hatte frither keine besonderen Krankheiten, Alkohol- oder Nicotinabusns lag
nicht ver. Mit 30 Juhren stand er wegen Geschlechiskrankheit (Tripper) in drst-
licher Bahandlung. Auf meine diesbeatigliche Anfrage bei dem damals behandeln-
Arzt erhielt ich die Nachricht, daB Ka. nur an Gonorrhéie behandelt warde, nie aber
an Syphilis.

1918 wurde er zum Kriegsdienst eingezogen und zuniichst in der Heimat ver-
wendet, Von irgendwelchen Krankheiten in dieser Zeit ist nichts bekannt, M
1818 kam er nach Bumiinien und wurde nach 4 Wochen nach Braila zur Schwar-
zen-Meer-Stelle abkommandiert (Bureantfitigkeit). Mitte Mai 1918 erkrankte er
an Rhenmatismus, namentlich in den Beinen, Schwindelgefiihl und
Schwicheanfillen und Verdaunungsstdérungen. Juli und August ging es
ihm wieder viel besser. Wihrend bis dahin die Briefe, die er seiner Frau schrieb,
sohriftlich und inhaltlich einwandfrei waren, wurde Ende August die Behrift schlech-
ter. Er klagte wieder viel iiber seine Beschwerdon, namentlich fiber die Schwiiche
in den Beinen und Doppeltschen, schrieh von Blutarmut, Der Inhalt der Briefe
war noch villig geordnet. Mitte September 1918 wurde die Sehrift sehr undeutlich,
ataktisch. Tr schrieh, dal es mit den Angen beaser sei, ér nicht mehr doppelt sihe,
doch lasse der Gang noch zu wiinschen iibrig. Die Verdanung sei besser. Ende
SBeptember schrieb er in einem Briefe, der nur sehwer zu entziffern war, er hahe
eing neme Sprache bekommen, kinne nicht mehr singen, sein Gedichtnis habe nach-
gelazsen.  Die weiteren von Bumiinien ansgesandten Schriftatiicke waren villig
unleserlich. Er stand im Lazarett Braila in Behandlung — Krmunkenaufzeichnungen
waren leider nicht zu erhalten. — Am 7. XI1 1918 wurde er von Bumiinien aus mit
dem Lagarettzug nach Minehen abtransportiert, wo er in einem Reservelazarett
aufgenommen wurde, Der dort {iber ihn gefithrien Krankengeschichte entnehme ich
folgendes:

Mittelgroller Mann in etwas reduziertem Ernihrungszostand, blasse Gesichis-
farbe. Sichtbare Schleimhiiute ungeniigend duorchblutet. Augen: Bewegungen fred,
Pupillen reagieren anf Licht und Konvergens prompd. Pat. gibt an, daB er zeit-
weise doppelt sicht. Augenhintergrund ist o. B. Rachen: Das Gaumensegel weicht
eing Spur nach rechts ab, sonst Ganmen: wnd Zungenmuskulatur o. B. Sprache
cigentiimlich verwaachen, Pat, mull sich auf einzelne Worte sehr lange besinnen,
doch gelingt die Verstindigung, wenn auch schwer, vollstindig, Gehtir: Angeblich
rechts etwas herabgesetzt, Btarke Dermographie. Banchdecken- und Cremaster-
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' peflex sebr lebhaft. Kniesehnenreflex stwas gesteigert. Ehenso Achillessehnenreflex.
Rabinski beiderseits angedeutet, Romberg: Beim Stehen mib offenen  Augen
wchwankt Pat. sehr stark, mit peschlossenen Augen mub er gehalten werden, Gang
sehr schwankend. Pat. macht dabei sehr kleine, etwas hiipfende Schritte, die aber
nicht den Eindrock von Spasmen machen.

Pat. ist eigentiimlich verwirrt, mub sich bei jeder Frage auf die Antwort sehr
lange hesinnen, wobei er sich hiufig liberstiirat oder verspricht; so sagt er = B.,
daB er jetzt in Dresden sei; anf die Frage, ob es nicht Minchen sei, gibt er an:
ja, natiidich, er habe sich nur versprochen, Die Orte seines fritheren Lazarett-
aufenthaltes vermag Pat. zuerst nicht anzngeben, um dann kurz daranf simtliche
Namen zu Nennen.

Ther Ort, Tag tnd Datum ist Pat. nicht ganz genau orientiert, dagegen ist im
Gegensaty sur Merkfihigkeit das Gedichtnis fiir weit gariickliegende Dinge ansge-
geichnet, Pat. spricht flicBend ganze Verse Homers in der Ursprache und well
itherhaupt alle Angelegenheiten seines Lehens glatt angugeben. Nachts steht er
soitweize auf und wandert stark schwankend durch die Krankensiile, wobei or
wiederholt zusammengebrochen ist, Fr selbst weili von diesen niichtlichen Spazier-
giingen nichts, Die Stimmung ist gutartig, fast etwas enphoriseh, jedoch leicht

. Pat. besitzt keine Einsicht fiie die Schwere seines Zustandes.

18, X1L 1918. Macht meist einen etwas lippischen Eindrock. Nimmt, ohne
sich zu entschuldigen, den Patienten das Essen weg, trinkt deren Bier aus.

27, XII. Der peychische Verfall schreitet schnell weiter. Pat. glaubt, dal er
in Dresden ist, gibt auch oft andere Stidtenamen an und sieht seinen Lrrtom, auch
wenn man ihn daraaf aufmerksam macht, nicht mehr ein; ist such iber die Zeit
hochgradig desorientiett, vermag weder Datam, Wochentag und Monat richiig
anzugeben. Er konfabuliert, sagt, dab seine Frau dagewesen sei und dall sie bald
wiederkommen werde, Nachts ist er ziemlich unmhig, geht viel nmher.

4. 1 1919, Wird ale Tabesparalyse und hehandlungsbedtirftig dem Bahnhofs-
arzt fiberwiesen zwecks Binweisung in eine psychiatrische Klinik, Hamburg.

Da der Aushruch des Leidens durch die Anstrengungen des Krieges geftrdert
wurde, wird K. D. B. angenommen. Erwerbsbeschriinkung 10006,

Am 28 T 1019 wurde er im Reservelazarett Fricdrichsherg (Abteilung
Dr. Rautenberg) in Begleitung seiner Fran aufgenommen.

Pei der Aufnahme ist er rubig, macht einen kirpeslich hinfalligen und stumpien
Bindrck bei leerem Cesichtsausdruck, Der Gang ist sehr unsicher. Er muf ge-
atiitet werden.

Ausdem kiirperlichen Befund ist hervorznheben: Leichte Pupillendifferenz,
rechts grifler als links, beide entrundet, anf Licht noch dentlich reagierend, kein
Nystagmus; rechter Facialis besser innerviert als links, Vibrieren der Mundmusku-
latur, die Zunge wird zitternd, siemlich unbeholfen etwas nach rechts ausgestreckt.
Die Sprache ist verwaschen, deutlich artikulatorisch gestort, mit Eilbenstolpern;
kein sicheres Skandieren. Die Reflexe an den Armen sind lebhaft, beiderseits
gleich, die Bauchdeckenreflexe nicht anszuldsen, die Patellar- und
Achillessehnenreflexe fehlen beiderseits; der Plantarreflex ist beiderseita
lebhatt. Es besteht ausgesprochens Hypotonie, Ataxie der Arme und Beine. Dag
Babinskische Phinomen manchmal angedeutet positiv.

Romberg ist deutlich positiv. Der Augenhintergrund ist normal.
Soweit die Sensibilitit bei der peychischen Stumpfheit zu priifen, hesteht an den
unteren Extremititen eine Herabsetzung der Schmerzempfindlichkeit; ausge-
sprochene periphere motorische Lihmungen sowie Dmckschmerzhaftigkeit der

i Nervenstimme sind nicht festaustellen; der Gang ist nur bei guter
Unterstiitzang maglich, sehr unsicher; Pat, knickt ein. Die inneren Organe =ind
‘ohne wesentlichen Befund.

—
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Psyohisch ist der Kranke verwirrt, stumpf, enphorisch; deutliche Merkfihig-
keitsstérung bei stark verlangsamtem Cedankenablauf. Temperaturen hestehen
nicht.

1. 1L 1919, Der Kranke ist sehr unruhig, halluziniert, sieht Kifer, Meerschwein-
chen; dringt fort, will nm Telephon Geschifte erledigen.

Die Blutuntersuchung ergibt negativen Wa. und negativen Stern:
anch die Blotuntersuchung dea Sohnes ergibt negativen Befund. Die Untersuchung
des Sohnes zeigt sonst bei der korperlichen Unfersuchung die Spuren alter Rachi-
tis am Gebill und Brustkorb und eine Scapuls seaphoidea. Psychisch ist das Kined
zuriickgeblieben, lernt sehr schwer. ;

In der nichsten Zeit wird der Kranke immer stumpfer, immer verwirrter, ingst-
licher, halluziniert sehr wiel, vornehmlich optisch. In allen seinen Bewegungen ist
er sehr unsicher; seine Sprache ist kanm zu verstehen, nor fiir knrze Zeit ist er manch-
mal etwas klarer, bezonders heim Besach seiner Frau, Gegen Ende Febrnar nimmt
die psychomotorische Unrube immer mehr zu, der Kranke ist kaum im Bett zu

- halten, sehr fngstlich, halluginiert optisch davernd, sieht Kifer und Schlangen im
Bett, dabel ausgesprochen ratlos. Er Klagt gelegentlich tiber starke Schmerzen in
den Beinen und auch im Kopfe, er nibt ein und wivd kirperlich immer hinfilliger.
Die Sprache ist sehr stark artikulatorisch gestort. Die Lumbalpunktion ergibt
normalen Liguor mit schwach positiver Phase 1 ohne Zellverinderung (Dr. Kafloa).

Anfangs Mirz ist erwihnt, dafl der Kranke sich nicht mehr auf den Beinen
halten kann, Arm- und Beinbewegungen gind starl ataltisch. Die Muskulatuor,
namentlich der Beine, ist villig schlaff und erscheint atrophischer, und zwar
rechts mehr als links; deutliche Hypotonie, Areflexie der unteren Extremititen.
Von jetzt ah starker progredienter Verlauf, sowohl in peychizeher wie in kirper-
licher Hinsicht. Es treten Temperaturen auf zwischen 38 wnd 39° mit bronehi-
tischen Erscheinungen. Psychisch danernd dngstlich, verwirrt, bei optischen Haltu-
ginationen. Der neurologische Befund bleibt der gleiche. Babinski ist nicht anszu-
Yisen, Die Muskulatur wird immer atrophischer, rechts mehr als links. Der Kranke
verfillt kérperlich und psyehisch sehr rasch wnd stivht am 20. ITL unter Tem-
peratursteigernng bis 38,5°,

Es handelt sich anch hier wieder um einen Krankheitstall von durel:-
aus eigenartigem klinischen Geprige. Der 42jihrige Mann,
dessen Anammese keine Besonderheiten anfweist, erkrankt als Soldat
in Buménien an rheumatischen Beschwerden, Schwindel-
erscheinungen, Schwicheanfillen und Verdauunsgetorun-
gen; nach voribergehender Besserung (Remission ) treten
Aungenmuskel-, Sprach- und Schriftstérungen bei deut-
licher Ataxie der Extremitaten auf. 6 Monate nach dem Krank-
heitsbeginn macht er peychisch einen villig verwirrten Eindruck bei
starker Einbufle der Merkfihigkeit (Korsakowscher Bymptomenkomplex).
Neurologisch 1aBt sich feststellen: Augenmuskellihmungen, Romberg,
statische wnd lokomotorische Ataxie, Dysarthrie hei sehr lebhaften
Sehnenreflexen der Extremititen und beiderseits angedeutetem Ba-
hinski. Der Kranke wird als Tabesparalyse hierher iiberwiesen, wo im
nachsten Vierteljahr ein zunehmender psychischer Verfall bei angst-
licher (vornehmlich optischer) halluzinatorischer Verwirrtheit
cinsetzt und Aveflexie, Hypotonie der nnteren Extremititen,
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:r Bauchdeckenreflexe, Sprachstérung von boul-
harakier bei manchmal angedeutetem Babinski-
nomenund allmihlich sich entwickelnde Muskelatrophie
Extremititen festgestellt wird. Blut und Liquor sind nach
negativ. Im Liguor besteht nur eine leicht positive Phase 1.
tritt nach ungefihr newnmonatiger Krankheitsdaver an
he ein.
ist nun dieser Fall klinisch zu deuten? Die schwere,
ellem intellektuellem Verfall fithrende, mit optischen (und akusti-
alluzinationen einhergehenden peychischen Stirungen deuten
ansgebreitete Schidigung des Gehirnmantels hin, withrend die
schen Ausfallserscheinungen, welche das Krankheitsbild er-
eine schwere Erkrankung der Rickenmarks- und Kleinhirn-
anzeigen, Dabel mitssen wir bei der schliefilich deutlich zum
kommenden Muskelatrophie an einen besonders schweren
s Ritckenmarkgraves denken, withrend die leichten Sensibili-
rungen, die Areflexie der unteren Extremitiiten und der Bauch-
und der angedeutete Bahinski die Affektion der Hinterstringe
Pyramidenbahnen wahrscheinlich machen. Tn dieser sympto-
gischen Mannigfaltigkeit ist der Fall nicht recht in eines der ge-
Krankheitghilder einzureihen, Die Erscheinungen von seiten des
markes erinnern an eine am yotrophische Lateralsklerose,
freilich die schweren, rasch fortschreitenden psychischen Stérun-
ffallend und ungewdhnlich und die Spasmen dentlicher ans-
chen sind als hier. Auch ist dabei zu beachten, dafi sich die Muskel-
n erst relativ spit herausbildeten, wogegen die eerebellaren
ationsstorungen, die Ataxien in den oberen Extremititen uncl
nmugkelstirungen schon sehr frithzeiiig zur Entwicklung kamen.
‘atsachen deuten auf eine Verschiebung des ganzen Krank-
jesses, wie es dem Bilde einer amyotrophischen Lateralsklerose
anderen Systemerkrankung fremd ist. Gegen cine Tabes-
yse spricht einmal die Higenart des psychischen und neurologi-
s, vor allem aber die fehlenden Pupillenstérungen und die
Blut- und Liguorreaktionen. Die einwandfreie, von der sehr
digen Frau erhobene Anamnese schloB eine alkohologene Fr-
mg ohne weiteres aus, Die ganze dtiologische Frage bleibt ja zu-
liniseh vollig unbeantwortet, da uns die Anamnese sowohl wie
ankheitsverlanf keinerlei bestimmte diesbeziigliche Anhalts-
geben, : :
ifellos evinnert die ganze Krankheitsentwicklung mit anfiing-
- Remission am meigten an eine multiple Sklerose (Beginn mit
_Ataxie; Fehlen der Bauchdeckenreflexe, Andentung von
. Dagegen spricht am meisten der negative Augenhintergrund-
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befund und das Fehlen der skandierenden Sprache. Muskelatro
kommen ja auch bei der atypischen multiplen Sklerose (Nonne
heim u. a.) nicht selten zur Beobachtung, wie ja itberhaupt die
schen Entwicklungsmiglichkeiten dieses Leidens fast unhbeg
[Oppenheim?)]. Immerhin begrindeten doch auch die so
Vordergru nde stehenden schweren psychischen Stérungen b
Zweifel an der Zurechnung des Krankheitsfalles zur multiplen Sk
und so wurde dieser Fall als unklare organische Erkrankun
Zentralnervensystems auf den Sektionstisch geliefert.

Die 5 Stunden nach dem Tode vorgenommene Sektion ergil
wesentlichen folgendes:

Mittlerer Ernihrungszustand; Muskulatur an den unteren Extres
atrophisch, rechts mehr als links. Schideldach und Dura o. B. Die Pia ist
Gehirnkonvexitiit stellenweise leicht getritbt und verdickt, im allgemeinen i
tée, Die basalen CefaBe sind zart, die Git]:u.mmdungen nicht at:
von normaler Anlage. Die Gehimsubstane ist auf dem Schnitt blut- und s
die Rinde nicht verschmiilert, {iberall scharf gegen das Mark abgesetzt. Ni
herdférmige Stirungen. Die Seitenventrikel sind nicht erweitert. Das Epe
aller Ventrikel ist zart; das Kleinhirn makroskopisch o. B. Im Pons und
Medulla oblongats haben ecinzelne grauve Kerne vielleicht etwas ve
Zeichoung, Das Ritckenmark ist im ganzen weich.

Sein Gran zeigt namentlich im Lumbalmark etwas verwaschene,
injizierte Zeichnung. Die Epiphyse ist auffallend groB (0,3 g}, zum Teil
(zonat mikroskopisch normal). Die Hypophyse ist normal (0,55 gh. Das
wicht betrigt 1280 g.

Aus dem dibrigen Sektionsbefund ist noch hervorzuheben: Bronchopn
vibllig zarte Aorta, grofie Milz von 18 em Linge, 240 g Gewicht, mit ziemlich w
schokoladenfarbencr Pulpa und weiche, hlaBbraune, briichige Leber von
licher Griife.

Bei der mikroskopischen Untersuchung des Zentra
systems zeigt sich ein iiberraschend glemher Parenehym
wiein den ersten beiden Fillen, der nur in manchen Ziigen
wisse Abweichungen erkenunen lafit: __

Wenn ich zunichet das Ge meinsame hervorhebe, so kann ich
unter Hinweis auf meine obigen Avsfithrungen kurz fassen, Es
auch hier im ganzen Zentralnervensystem ein diffuser, degenera
Parenchymprozell, der sich im ganzen Himmantel und in den
der basalen Stammganglien, der Medulla oblongata und spinalis in
zelnen Zellausfillen und in schwerer Entartung der Ganglienzeﬂﬂn
protoplasmatischen Gliawucherungen recht erheblichen Grades kun
Die allgemein entwickelte Ganglienzellentartung zeigt sich hier m
nach der chronischen, fettigen Degeneration hin entwickelt. Tie
ghcnza]len gind in Plasma und Kern geschrumpft, fiirben sich dunl

1) Vgl. auch O ppenheim: Uber den Formenreichtum der multiplen Sk
Dtsch. Zeitschr, f. Nervenheille, 520 1914,
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mgen retikuliire Strukturen, in denen lipoide Substanzen in reich-
Menge aunffallen, Daneben finden sich aber wieder die charak-
h peblibten, helleren Zelformen, wie sie hei den ersten Fillen
hrieben sind. Dadurch, daB zweifellos fast itberall im Hirnmantel
inzelte Ganglienzellen ausgefallen sind — wvornehmlich in der
ten und in den beiden untersten Brodmannschen Schichten —
die Rindenzeichnung eine gewisse kleinfleckige Aufhellung bei
geniigender Wahrung der Architeltonik. Uberall fallen die hier
thlich entwickelten, rein protoplasmatischen Ghawueherungcn anf,
im Nisslhilde noch etwas hochgradiger als im ersten Falle aus-
esprochen sind und besonders schiin bei der Cajalschen Goldsublimat-
hode zur Darstellung kommen, In den granen Kemen sind solohe
s Verinderungen in gleicher Weise entwickelt, in aufdringlicher
in den motorischen Kernen des verlingerten Markes, namentlich
Hypoglossuskern und in den Vordersiiulen und Clarkeschen Saulen
Riickenmarkes,
Die letztgenannten Regionen, inshesondere das Grandes Lumbal-
rks, zeichnen sich durch auffallend schwere Ganglienzellverin-
en aus. Man sieht auch hier noch sehr hiufig chronisch veriinderte
ienzellen mit grifieren und kleineren vakuoliren Strukturen, die
imal derartig das Protoplasma durchsetzen, daB es einen villig
enen Hindrnck macht, Die meisten Ganglienzellen aber sind stark
en, hei dunkler, diffuser Fiirbung des Zelleibes, staubfirmigem
der Nisglschollen und exzentrisch gerickien, geschwaollenem
n. Bei anderen Ganglienzellen wieder sind nur einzelne Fortsiitze
elig aufgetrieben und erinnern so an Bilder von amaurotischer
tie. Hervorzuheben ist noch, daB sich leichtere, aher immerhin
tliche, diffuse Verinderungen auch in den grauen Hinterhérnern
es Brust- und Lumbalmarkes kundiun.

Auch die herdformigen Prozesse haben sich in gleicher Weise
wie in den ersten Fillen hier entwickelt. Wie dort sehen wir in den am

werﬂte:n betroffenen Gebieten zahlreiche glitise Neuronophagien der
glienzellen und die Bildung der charakteristischen Gliarosetten,
oft recht erhebliche Grife angenommen haben. Die histologischen
mzelheiten dieser Bildungen decken sich villig mit den oben gegebenen
chreibungen.
Zudem ist die Lokalisation der kleinen Herde ziemlich identisch
¢ unserer ersten Fille. Sie finden sich in den untersten Schichten
vorderen Zentralwindung, des Temporalhirng, seltener auch im
nhirn. Regelmilfiger kommen sie vor im Hypoglossuskern und be-
ers hiiufiz in den Clarkeschen Siulen und den Vorderhérnern des
= und Lumbalmarkes, Auch im Markweiff dieser Gegenden sind
Gliarosetten in mannigfaltiger Aushildung und Grife eingestrent,
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Wihrend die vordere Zentralwindung auch hier
Parenchymverinderungen erkennen 1aBt wie die ersten
und in der Schwere des Ausfalles vielleicht noch die erste.
iibertrifft, so ist der Hirnmantel hier ganz im 1lg
sehwerer verindert als in den obigen Fillen. Wie 1

Abh, 7. Hochgradige Ver
mibtleren Kellechicht mit noch I P
Gliawucherungen, Nissls Talnidinblan-Farbong,  Mikrophotogramm,

hegegnen wir ganz regelmifig fast in allen Gebieten der H:
Kinzelausfillen von Ganglienzellen mit deutlicher hervortre
rein protoplasmatischen Gliawucherangen. In einzelnen Rinden
<o vornchmlich in der vorderen Zentralwindung, dem hi
hirn und den Temporalwindungen kommt es auch hier zu et
doch immer noch recht circumseripten Vertdungsherden
gleichen Charakter wie ohen beschrieben, Anch hier ist wieder

Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems mit bemerkenswertem ... - page 46 sur 82


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0528&p=46

mit bemerkenswertem anatomischen Befunde. 193

«ohe Schicht der Pradilektionssitz soleher kleinen Austille,
auch gelegentlich sich in den untersten zwed Rindenschichten
- Das Temporalhirn ist mit solchen kleinen Rindenveridungs-
nders reichlich versehen. Aunch hier kommt es dabei nicht zu
hingenden, ausgedehnten  Herden, sondern  zwischen  den
Verodungsbezirken liegen immer noch Gruppen von Ganglien-
die iblichen Verinderungen aufweisen. Am hochgradigsten
in solcher Weise das Subiculum verindert und die Ubergangs-

erungen In der Purkinjeschen Zellschicht (Degeneration dee Iurkinjesehen Zellen,
¢ protoplysmatischen Glis, Lichtong der Kdrmerschieht) Fall 3, Nissla Tolnidin-
blau-Farbung, Mikrophotogramm.

des Subienlum in die eigentliche Apnmonshornformation, wo sich
; die schwersten Ganglienzellverindernngen unid protoplasma-
Gliawncherungen am reichlichsten mit den kleinen Verodungs-

paaren (Textabb. 7).

jst hervorzuheben, dall an derart hochgradig affizierten
ki_e:ine hesondere Gliasfaservermehrung oder GefiBproliferation
tt.

 Kleinhirn, vornehmlich im Wurm, sind es die Purkinjeschen

welche durchweg aunfdringliche Degenerationserscheinungen auf-

(Textabb. 8). Sie sind verfettet, grofitenteils geschrumpft,

gieh das Protoplasma diffus dunkel mit hervortretenden reti-

.lj. g. ¥eur. u. Peych. 0. LXIV. ‘ 15
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kuliiren Strukturen firbt und die Kerne deutlich geschrumpft,
ganz dunkel erscheinen. Viele von ihnen sind auggefallen oder ny
in kriimeligen Resten zu erkennen. The Glia der Purkinjese
schicht ist diffus leicht gewuchert, ohne daB sich dabei gli
klammerungen oder neuronophagische Erscheinungen zeigen
Molekularschicht fallen hin und wieder Ansiitze mm jenen
auf, wie sie dem Spielmeyerschen Stranchwerk entsprechen. Die R
schicht ist leicht aufgelockert und mit protoplasmatischen Glia
rungen durchsetzt, die wieder sehr schin in Cajalschen Glia
raten hervortreten., In der Molekularschicht enthalten die
besonders reichliche lipoide Substanzen.
Im Marklager des Kleinhimns fallen ziemlich hiiufig die Gli:
neben allgemeiner protoplasmatischer Gliawueherung auf.
Der Nucleus dentatus ist nicht besonders verindert, Die
zellen der Olive zeigen erhebliche Fetteinlagerungen, doch lkom
sichere Ausfille der Olivenkleinhirnstrahlung nicht sichergestellt
Die Verinderungen in den basalen Stammganglicn entsp
im wesentlichen gleichfalls denen der obigen Fille 1. Der vo
des Nucleus caudatus wie das Putamen und der mediale Thals
(namentlich mv 0. Vogt’s) fallen durch hochgradige Zellveriinda
und durch kleinzellige Gliavermehrung auf. Bei Fettfirbungen s
Gliazellen fast simtlich von lipoiden Substanzen eingenommen,
letatere sich auch in der protoplasmatischen Glia in Form i
Kérnchen zeigen, doch bei weitem nicht in den Mengen wie
Ganglienzellen, 1
In allen Priparaten fallen hesonders hochgradige Verinder
in fast simtlichen Ganglienzellen des ventro-medialen Tha
kernes auf, die stirker entwickelt als in den anderen Fillen
sondere  Besprechung verdienen. Es troten in diesen Kern
die Newronophagien nnd Gliaro.settenbiidungen stark zurick ;
sehen wir die nervisen Elemente in besonderer Art verfindert.
sich sehon an den Fettpriiparaten durch ihren anliergewishnlichen
tum an lipoiden Substanzen anszeichnen, so erscheinen die G

*) Fiir die Untersuchung der basalen Btammpganglien stand mir
Formolmaterial zur Verfiigung. Ieh bin erst nach Beendigung der
suchung der iibrigen Gegenden durch die Verhiltnisse der erst heseh
Fiille anf die basalen Stammganglien anfmerksam gemacht worden und
Formolmaterial 2u provisorischen Nissl- Bildern, namentlich aber su Fetty
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der Silbertarbung (Textabb. 9} von grofen retikuliren Struk-
urghsetzt, welche die Fibrillenziige mur noch am Rande und in
zen hervortreten lassen, Die Kerne sind zur Seite geriickt.
chrumpft und grafitenteils nur noch als unférmige dunkle

8. Hochgradige Gangllenzellverinderungen i Thalamus ven Fall &

weky-Firbnng; « modifizierte Mallory-Firbung; a bis f refikolire Degeneration der
In verschigdenen Phasen (K Eern): g Ballen In fibellliren Strukburen;| & und ¢ Ballen
kulizen und kornigen Massen ig! Gliazellen). Photographie einer Zeichnung bel Leits
O-Tomm, g, Compe. O, 4.

sichthar (Textabb. 9, a.b,¢). Dabei zeigen die Ganglienzellen
g zur Schrumpfong und villigen Abrundung (d, ), wo sie
1 hiufig nur nech als runde Kugeln darstellen, in denen im
eine ziemlich homogen erscheinende Masse (Kernreste ?) und
ripherie noch eine zarte retikulire Strukiur hervortritt ().
1 fallen hier hiinfig runde oder ovale, zum Teil wabige, zum

13#
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Teil kirnige Ballen anf (f, g, &), in denen sich zum Teil noch Kern
gder fibrillare Strokturen (g) feststellen lassen, zum Teil aber n
nige Zerfallsreste sich zeigen (A). Die gleichen Ballen firben s
der modifizierten Mallorymethode als zarthlaue leriimelige
an derem Rand sich zum Teil Gliazellen einnisten (i). Auch
Mallorypraparaten erkennt man die  aullerordentlich he
Verdndernngen der Ganglienzellen an Kern wnd Plasma. U
protoplasmatischen Gliawncherungen fallen vereinzelte grafliere
strahler auf, Eine Gliataservermehrung, Gefiliproliferation
Bildung von Kirnchenzellherden ist nicht festzustellen. Der
mediale Thalamuskern ist zweifellos am erheblichsten affiziert.
Die Markscheidenpriparate zeigen kleine fleckige Ausfille
der Temporalrinde, wo die Radiirfasern wie gestutzt erscheinen
Tangentialfasern fehlen. Eine Armut an Tangentialfasern ist
somst deutlich, in den basalen Stammganglien und in den iibrigen
Gebieten fillt an solchen Priparaten nichts Wesentliches aunf.
Marchipriparate weisen uns einen ziemlich diffusen Ne
untergang im Marklager des GrolBhirns nach, besonders in
vorderen Zentralwindung wnd im  Kleinhirn, auBerdem im
Riickenmarksweill, geschlossener angeordnet nur im  Gehi
Pyramidenseitenstringe und der Kleinhirnseiten
bahnen. Die Hinterstringe sind nur weniger und unregeln
betroffen. Mit Hilfe meiner modifizierten Malloryfirbung li
feststellen, dall die Faserdegeneration tiberall noch im Flu
griffen ist. Anf dem Querschnitt sehen wir reichlich Myeloph
auch echte Kiérnchenzellbildungen, und nach meinen bei dem
der seleundiren Degeneration auch beim Menschen gemacht
fahrungen darfen wir darans schlielen, dall wir es dabei mit
degenerationen verschiedenen Alters zu tun haben. Aber auch i
Priiparaten erkennt man, dall in den einzelnen Systemen noch
reiche gesunde Markfasern vorhanden sind, auch in den
affizierten Bahnen. Die Markscheidenpriparate geben eine
Aufhellung im Gebiet der Pyramidenbahnen nnd der Kleinhi
stranghahmen wie in den mittleren Arealen der Hinterstringe
nirgends aber herdfdrmige Ausfille. Die GefilBlymphscheiden en
oft erhebliche Mengen lipoider Stoffe. _
Abweichend von den ersten Fillen sind hier noch leichte Tn ‘
des Gefialibindegewebes zu finden. Einmal zeigt die Pia des (
an zahlreichen Stellen der Konvexitit ecine leichte Infiltra
Lymphoeyten und vereinzelten Plasmazellen. Die Infiltrate sind
sehr hochgradig, durchsetzen unregelmiBig die bindegewehig
Pia, ohne auf das Rindengewebe selbst oder anf die einstr:
fiBle fiberzugehen. An den Riickenmarkshiillen sind keine
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. Ganz vereinzelt treffen wir noch derartige Infiltrate an den
Gefiillen im Grau und Weill des Pons, der Medulla oblongata
5. Dahei liegen aber nur vereinzelte Lymphocyten in den
en und erweiterten Lymphecheiden der GefiBe und nur
m im Ponsweill gelegenen Gefiille finde ich eine mehr knétehen-
Anordnung der Infiltrationen. Im Nervenparenchym selbet
plermale Elemente nicht anzutreffen.

¢ mikroskopische Befund an den fibrigen Kirperorganen (Aorta,
n, Hoden, Hypophyse, Epiphyse, Schilddriise, Knochen-
mnegativ, In der auffallend verproferten Milz zeigt sich mikro-
n chronisch hyperplastischer ProgeB mit reichlich Pigment-
{Formolfixierung). Das Leberparenchym ist ausgedehnt
ohne infilirative oder cirrhotische Verinderungen: Irgend-
Parasiten lassen sich nirgends finden, auch nicht in der Milz.
wvornehmlich auf Spirochiiten und Malaviaplasmodien ge-

dieser klinisch eigenartige Krankheitsfall hat ein recht
des nnd ungewdhnliches anatomisches Suhstrat.
leichten lymphoeytiiven Infiltration der Pia und vereinzelter
grauen und weilien Substanz sehen wir im ganzen Zentral-
em eine schwere chronische und subakute Paren-
krankung entwickelt, welche sich histologisch nach
nd Lokalisation identisch erweist mit jener der obigen
nur stehen hier die chronischen Parenchymveriinderungen
ellsklerose und -verfettung) weit mehr im Vordergrunde wie
der Hirnmantel ist wesentlich schwerer betroffen. Der Pri-
onssitz der schwersten Veriinderungen, insbesondere auch der
en Storungen, ist die RindedesStirnhirne, derZentral-
ingen und des Temporalhirns, der vordere Teil des
m, der mediale Thalamuskern, der Hypoglossuskern
die Vorder- und Clarkeschen Stulen des Brust- und
markes, schlieBlich noch die Purkinjesche Zell-
des Kleinhirns, Daneben zeigt sich entsprechend unseren
Erfahrungen ein diffuser, subakuter Nerven faserzerfail, der nur
hlossener in den Pyramidenscitenstringen, den Klein-
ngtrangbahnen und in dem mittleren Areal der Hinter-

Lokalisation der vornehmlichsten Veriinderungen zeigt sich

gegenitber den obigen Fiillen ein Plus insofern, als bei dieser

ng noch neben dem pyramidalen und extrapyrami-

orischen System das spinocerchellare System in
nder Weise mit erkrankt ist. _

‘Bitz der organischen Strukturstérungen des Zentral-
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. nervensystems erklirt uns in befriedigender Weise die klin
Ausfallssymptome. Die nusgedehnten Parenchymverind
sind fiir die schweren psychischen Stérungen anzuschuldigen;
krankung des Kleinhirns und der Kleinhimseitenstranghahnen
(larkeschen Siulen gibt unz das anatomische Substrat fiie
falligen cerebellaren FErscheinungen (statische wund lokom
Ataxie, Romberg); die hoehgradige Affektion der Vorderhrner |
die amyotrophisch-paretischen, spinalen Storungen in gleiche
wie die Erkrankungen der bulbiren Kerne fir die Augenmus
und Sprachstirungen des Falles wohl anzuschuldigen sind.
den Ausfall der Pyramidenseitenstringe bedingten spastisch
ptome sind, da sie in unserem Falle klinisch nur hei Beginn d
krankungen ausgesprochen zutage traten, offenbar Gherdeckt du
vorherrschende Affektion der Vorderhirner, so daB sie s
mehr klinisch gum Ausdruck kamen, Auch bei der echten a
schen Lateralsklerose findet sich manchmal das Fehlen der
Erscheinungen trotz Krkrankung der Pyramidenbahn und
ist die Vermutung ausgesprochen worden, dall in solehen
ProgeB in der grauen Substanz den in der weilien an Inten
trifft [Oppenheim?)]. Das spitere Fehlen der Sehnen- und
reflexe an den unteren Extremititen ist zweifellos auf die he
Verinderungen im Gran des Rilckenmarks zuriickzufithren, in
ja auch die Ganglienzellen der Hinterhfrner zum . Teil
schwerere Verinderungen zeigen, so daB die Unterbrechung des
bogens anatomiseh verstiindlich ist. ;

Bewegungsstirungen, die auf eine Affeltion der basalen St
hindeuten, gind in dem Krankheitsbilde kaom zu erkennen, Ich habe
dartiber mit Herm Dr. Rautenberg, der den Kranken in Beabacht
gesprochen, der jedoch keine weiteren dieshesiiglichen Angahen
ohwohl ihm des Zustandsbild noch gat in Erinnerung ist. Als der
hiesige Beobachtung kam, war das Leiden schon 5o weit vorgese
Krmkedauumdineimmdamrtuumlﬁgmund verworrenen Zus
genanere  Differenzierung  der Bewegungsstirungen nicht mehr
Die Erkrankong, die anch hier zundchst fiir eine schwere Tabe
wrde, bis der negative Blut- und Liguorhefund diese Annahme
nete sich ja gerade durch eine auffallend starke Progression
peyehischen Verfalles aus. Es darf wohl angenommen werden, dali wir
pathophysiclogisch nur mit einer partiellen Schidigung des
Syetems gu tun haben und daf die dadurch bedingten Fund onaatil
die im Vordergrunde stehende Lision des Pyramiden- und K
fiberdeclkt worden sind.

Der auBerordentliche Symptomenreichtum des Falles
das Ungewdhnliche und 1aBt ihn in keine der bekannten
gruppen einreihen. Wenngleich klinisch nnd anatomisch

Tl

1) Lehrbueh der Nervenkrankbeiten, Berlin 1913,
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shaft mit den Systemerkrankungen betont ist, so ist doch die
ende Klassifikation des Falles in Anbetracht der klinischen
twicklung und der Figenart und ausgebreiteten Lokali-
es histologischen Prozesses recht schwierig wnd imbefriedigend.
iwieriger aber ist seine i tiologische Auffassung. Trgendwelche
- Schidigungen wie Alkoholismus u. dgl. liegen nicht vor.
y sind Anhaltspunkte zu gewinnen fiir yvorausgegangene
ende infektiise Prozesse. Von einer Grippeerkrankung ist
bekannt. Lues kann ebensowenig sichergestellt werden. Der
elcher den Kranken frither an Tripper behandelt hat, schrieb
meine diesbeziigliche Anfrage hin, daB er den Kranken seit
endzeit kennt nnd nie etwas von einer syphilitischen Infektion
hat. Dazn stimmen auch die negativen Resultate der Blut-
tersuchung, Kin itiologischer Hinweis ist vielleicht ir
lichen Bezichungen des Krankheitsausbruchs gegeben. Der
‘erkrankte, ohne irgendwelehen kérperlichen Strapazen ausgesetazt
#u sein, in Rumiinien, und zwar im Spitfrihjahre, also in einer
~und Jahresgeit, in welcher mit einer Malariainfektion stets zu
Jist. Er wurde in einem Lazarett in Braila aufgenommen, und
Professor Mithlens vom hiesigen tropenhygienischen Institut
iwortete meine Frage dahin, daB man unter solchen Umstiinden
eine Malariainfeltion denken mufl, wenn anch keine eindentigen
dafiir zu erbringen sind. Leider war es mir unmdéglich, die friiher
den Kranken gefiihrten Militirkrankenblitter zu erhalten, die
r in der Revolutionszeit verlorengegangen sind. Die Frau wulite
diber eine fieberhafte Erkrankung ihres Mannes anzugeben.
sits kennen wir ja okkulte Malariainfektionen, und erst jiingst
shleckert) gelegentlich einer unangenehmen Uberraschung bei
Bluttransfusion daraunf hingewiesen, dal Leute, die in Malaria-
gewesen sind, auch chne dall sie etwas von einer Malaria-
wissen, mehrere Jahre nicht als Blutspender dienen diirfen,
Malariaplasmodien im Blute haben kdinnen.
s Mikroskop kann uns die fitiologische Frage nicht beantworter.
nchymstirungen, die sich in ihrer charakteristischen Eigenart
okalisation hier im Zentralnervensystem zeigen, sind identisch
hen mit jenen Verinderungen, welche ich in den beiden ersten
eingehender erértert habe. Sie geben uns leider — wenigstens
unserer heutigen Wrfahrung — keine eindeutig fafibare, dtiologisch
nte Genese. Dazu kommen in diesem Falle leichte lympho-
e Infiltrationserscheinungen an der Pia und ver-
en GefiBen des Zentralnervensystems selbst. Wenn-

1) Arztlicher Verein Hamburg, vom 20, IV. 1020. Dtsch. med. Wochenschr.
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gleich sich durchaus kein Abhiingigkeitsverhiiltnis anatomisch zwischen
 den Entzindungserseheinungen und den Parenchymstirungen zeigt.
so miissen doch alle diese Strukturverinderungen bei der fitiologisehen
Fragestellung mit herangezogen werden, und zweifellos deuten gerade
thie infiltrativen Erscheinungen auf einen chronischen »wenighoch-
gradig entwickelten Entziindungsprozell hin: denn es dirfte
doeh nicht befriedigend sein, sie als reaktive Erseheinungen, ansgeldst
durch die geweblichen Zerfallsvorginge aufaufassen: die geringgradigen
und seltenen Infiltrate der Parenchymgefille licBen wohl — wie auch
in dem Creutzfeldschen Falle — eine solche Deutung zu, wohl kaum aber
die meningealen. Die Annahme einer vorliegenden  syphilitischen
Affektion liBt sich anatomisch nichi weiter begrimnden. Bei der Sektion
fiel echon die auffallend groBe Milz auf, und bei der mikroskopischen
Untersuchung stellte ich einen chronischen, hyperplagtischen Provel
mit reichlich Pigmentablagerung fest, wobei freilich die Formolfixierung
des Organs ein stérender Faktor bleibt. Herr Prof. Rocha - Lima
vom hiesigen tropenhygienischen Institut, der in liebenswiirdiger Weise
die Milz- und Leberpriiparate durchsah, bestitigte meine Auffassung,
dall es hier sich vielleicht um Malariaverinderungen handelt:
aber das Fragezeichen muB bestehen bleiben, da sich keine siche-

ren Plasmodien oder deren eindentige Degenerationsprodukte finden
liefen.

Bekanntlich ist das Zentralnervensystem bei Malaria recht hiiufig der Sitz
sohwerer Veriinderungen, wobei Cerletti') vor Jahren schon anf die meningitische
Komponente und die allgemeine GroBhimri denschiidigung  hingewiesen hat.
Diirek®) verdanken wir besonders wertvolle Angaben diber dabei suftretende
herdfirmige Strukturstérungen, die in einzelnen Ziigen, namentlich, was die dabei
mutage frebenden reinen glidsen Wocherungen angeht, an manche hier gefundenen
Veriinderungen erinnern. Freilich liegt der Schwerpunkt der bei Malaria erhobenen
Diitrckschen Veriinderungen in dem gemischt eltodermal-mesodermalen Typus
der Verdnderungen, ganz ihnlich, wie dies auch heim Fleckfieher wutage tritt
(Fraenkel, Ceelen, Spielmeyer, Licen, Wohlwill). Oesterlin®) konnte
an Fillen des hiesigen tropenhygienischen Instituts die Diirckschen Befunde
bestiitigen, Jedoch handelt es sich bei all diesen zur Sektion gekommenen Malaria-
fillen wm akute Erkrankungen komatiser Form, welche rasch zn Todo fiihren.

Klinisch sind ja auch die bei Malaria auftretenden nervisen und
peychischen 8térungen durch den akuten Charakter auf dem Hihepunlkt
der Infelction charakteriziert, und man unterscheidet dabei einmal jene Formen,
bei denen allgemein psychische Stérungen mit und ohne Herderscheinungen im
Vordergrund stehen (komattise, lethargische, apoplektische, delirante, tetanische,
eklamptische, meningitische, hemiplegische, aphasische, amaurotische Zustinde)
von solehen, welche durch das Vorwiegen hulbiirer oder spinaler Ausfallserschei-

') Histologische und histopathologisehe Arbeiten iiher die GroBhimrinde
4. Bd. 1811,

G

3 Diese Zeitschr. 57, 1920,
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nungen an dic Bulbirparalyse, an die akute Ataxie. an multiple Sklerose u, dgl.
erinnern.

Auch nach Ablauf der Tnfektion oder nachdem sie latent geworden, wurden
namentlich von Marchiafava, Schupfer, Forli nervise und psychische
Stdrungen beobachtet, die von den Autoren in Bezichung zu der Malariainfeltion
gebracht wurden. Linger davernde Psychosen treten nicht zelten in dem Btadium
der Malariakachexie auf und zeigen dabei reeht hiufig den Komakowschen Sym-
ptomenkomplex [Bonhoeffer)]. Auch die Fille von sogenannter Pseudoparalyse
nach Intermittens, iiber die von Collin und Berthier, von Lemoin und Cha -
mier berichtet worden ist, gehiren nach Bonhoeffer wahrscheinlich dem Kor-
snlkowschen Typus an,

Leider fehlen bei solchen mehr chronischen Verlaufsformen, die in
stiologizeher Beziehung zur Malaria stehen, gennuere anatomische Untersuchungen.
Direle weist darauf hin, daf vornehmlich italienische Autoren auf das hiufige
Zusammentreffen von multiplen Sklerosen mit vorangegangener Malariainfektion
anfmerksam gemacht, beziehungsweise Fille heachrieben haben, in denen Malaria
unter dem Bilde multipler Sklerose oder Pseudosklerose verlief, Sie konnten aber
anatomiseh keine weitere Klirung des Krankheitshildes erzielen. Diirek betont
mit Reeht die Wichtigheit seiner bei almten Malariainfeltionen gefundenen Ver-
inderungen, insbesondere der Malariagranulome fiir die Erllirng der nervisen
Folgeaustiinde nach solehen Erkrankungen. Drie Verinderungen werfen , vor allem
gin bedeutsames Licht auf die kausalen Bezichungen der Malaria zu nachtriiglich
sich aushildenden neuropathologischen Symptomenkomplexen, wnter denen das
Bild der multiplen 8klerose in erster Reihe stehen diivfte. Man wird goeradezn sagen
kiinnen: Das Malariagranulom des Zentralnervensystems kann der Jugendzustand
der multiplen sklerotischen Herde sein.” Wenngleich ich auf Grund eigener Fr-
fahrungen dieser letzten SchluBfolgerung Diireks nicht zustimmen kann, da sich
die alkuten multiplen Skleroseherde doch wesentlich anders in ihrem listologischen
Bilde verhalten als die Malariagranulone, so bedeutet dies doch keine Herab-
minderung der ungemein wertvollen Diirckschen Befunde; denn sie sind uns der
sinnfiillige anatomische Hinweis, dall sich in der Tat nach Malariainfektionen
chronische nervése Krankheitszustiinde entwickeln kéinmen, die entsprechend der
herdférmigen Tokalisation der anatomischen Strukturstirongen an multiple
Sklerose klinisch erimnern, Jedenfalls milssen wir von jetzt an jede Malaria-
infektion als einen itiologizeh wichtigen Faktor in der Anamnese von peychischen
und nervien Erkrankungen ansehen, welche sich in fhren Eymptomenkomplexen
der multiplen Sklerose niheri.

Tn unserem Falle deuten zweifelios die klinischen Btorungen, wie

| schon betont, auf eine diffuse Lckalisation des Krackheitsprozesses hin
und erinnern in manchen Ziigen (Doppelteehen, Feklen der Bauchdecken-
reflexe, Ataxie) an den Symptomenkomplex der m ultiplen
Sklerose. Anatomisch ist gerade in dem multiplen Auftreten
kleiner Gliaherde eine morphologische Ahnlickkeit mit der multiplen
Sklerase gewnhrt, wohbei jedoch die histologischen Unterschiede swischen
beiden Fikrankungsformen so eindeutig sind, daB sie nicht des niilieren
auseinandergesetzt werden hrauchen. Auf der anderen Beite geht ang
den obigen Erérterungen hervor, dafl gerade die irtlichen Umstinde

~ bei dem Aushruch der Eikrankung sowie manche histologischen Tat-

1) Die symptomatischen Psychosen. Franz Deuticke 1910,
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sachen die Maglichkeit ergeben, dafl wir es bei unserem Kranken
inderTatmiteiner Malariainfe ktionzu tun haben. Von Interesse
ist hierbei noch die Eigenart der psychischen Erkrankung, welche bei
ihren Korsakowschen Symptomen gerade jenes psychische Krankheits-
bild wiedergibt, das so hiufig bei Malariainfektionen beobachtet wird
{Bonhoeffer u. a.).

Leider muli aber in dtiologischer Hinsicht das Fragezeichen bestehen
bleiben, und die Bedeutung des Falles liegt meines Frachtens vornehm-
lich in dem Hinweis, dal wir in der Folgezcit derartigen Fillen gerade
in Htiologischer Hinsicht besondere Aufmerksamkeit schenken miissen,

Die Aufklirung des Falles hat auch noch eine praktische Seite in
bezug aut die Kriegsdiensthesehiidigungsfrage. Nach den Untersuchungs-
ergebnissen milssen wir gerade auf Grund der ohigen Uberlegungen |
eine Kriegsdienstbeschadigung anerkenmnen, '

Die klinische Eigenart der Beobachtung betont zwar eine gewisse
bemerkenswerte Sonderstellung, bekundet aber dabei namentlich nach
der ganzen Krankheitsentwicklung die Verwandtschaft mit den beiden
erstbeschriebenen Krankheitsfiillen. Das bei allen 3 Kranken im Zentral-
nervensystem gefundene anatomische Substrat stimmt in den wesent-
lichen Punkten diberein. TDie Lekalisation der Verinderungen betont
in allen 3 Fiillen bei aller Diffusitat doch die Affektion gewisser Svsteme,
so dafl anatomisch eine gewisse Verwandtschaft mit den echten
Systemerkrankungen zutage tritt.

Bevor ich daher gine kritisehe Zusammenfagsung der erhobenen Fest-
stellungen gebe, mdchte ich hier noch kurz die wichtigsten Unter-
suchungsresultateineinem Falle vonechter Systemerkran-
kung, einer klinisch einwandfreien amyotrophischen La-
teralsklerose skigzieren.

Fall . Der Kranke Dau., Kaufmann, wird, 44 Jahre alt, Juli 1918 im
Reservelazarett Friedrichsberg (Dr. Rautenberg) anfgenommen.

Beinen Angaben iiber die Erkrankung ist folgendes zu entnehmen:
Nichts von erblicher Belastung; Kindheit und Jugend o. B.; 1B95/1806 aktiv
gedient, 1807 /1880 zwei militirische Ubungen; 1807 syphilitische Infektion,
wiit Hg behandelt; liefi sich dann mehrmals in den spiteren Jahren untersuchen;
wurde stets fiir gesund erklirt (in den Jahren F905—1910); 1911 Heirat, 2 gesunde
Kinder, keine Fehlgeburten der Frau; Angust 1914 zum Kriegadienst eingezogen.
Er lieB sich vorher wegen manchmal eintretender Kurzluftigheit untersuchen
und wurde fiir gesund befunden. Nach anstrengendem Garnisondienst
merkie er Mai 1915 Uneicherheit beim Gehen. Nach einer volligen Durch-
niissung fiihlte er schmerzhafte Anspannungen in den Muskeln beider Ober-
schenkel und Krampferscheinungen in den Waden. Er konnte beim Exerzieren
keine richiige Wendung mehr machen und bei Mirschen nicht Schritt halten.
Allmiihlich stellte sich anch ein Nachlassen der Kraft im rechten Arm cin und
Bteifigleit in den Fingern der rechten Hand. Er kam dann in drztliche Behand-
lung, und es wurde bai ihm ein Rickenmarksleiden festgestellt. Dezember 1916
wurde er fiir davernd dienstunfihig ans dem Militirdienste entlassen (nach den
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Militirakten worde mumichet Rickenmarksschwindsucht und progressive spinale
Muskelatrophie angenontmen, der ursichliche ¥usammenhang mit der friiheren
syphilitischen Infektion bejaht und eine Kriegedienstbeschiidigung abgelehnt).
Die Blutuntersuchung ergab 1916 positiven Wassermann, Fr machte num
weiter verschiedene Quecksilber- und Jodkuren durch; aber das Leiden .ver-
schlimmerte sich immer mehr, ging nun auch auf den linken Arm iiber. Bommer
1917 wurde die Ricken- und Nackenmuskulatur schwiicher; der Kopf fiel nach
vorm diher, Winter 1917 konnte er nieht mehr gehen; die Behwiiche in allen Ex-
tremititen nahm zu; er kennte die Arme nicht mehr heben. Inzwischen war anch
in all diesen Muskelgebieten eine deutliche Atrophie der Muskeln aufgetreten.
Gefiihlsstomungen bestanden nie; ebenso wenig besondere Blasen- mnd Mast-
darmstirungen.

Befund: Der Eranke wird in villig hilflosem Zustande eingeliefert. Die
inneren Organe sind olme wesentlichen Befund. Die linke Pupille ist atwas ent-
rundet; beide sind gleich weit. Die Lichtrealtion st prompt. Der rechte Mund-
faciali= ist eine Spur schwiicher als der linke. Die Zunge wird gerade herausge-
streckt, st nieht atrophisch, Hs besteht eine starke Atrophie der Schulterblatt-
muskunlatur, des Deltamuskels, der sohlaffen Armmmuskulatuor und der Interossei
und Lumbricales beiderseits, Die Finger stehen in Krallenstellung. Beide Arme
kémnen in den Schultergelenken nicht gehoben werden. Die Beugung und Streckung
im Ellhogengelenk ist nur milhsam durchftibrbar. Die Beflexe an den oberen
Extremititen sind heiderseits gleich, lebhaft gesteigert. Die Bauchdecken- und
Cremasterrefloxe sind beiderseits gleich, Pat. kann sich nicht allein im Bett auf-
tichten, Der Kopf hingt in Beugestelling herab, kann nur mit Mihe gehoben
werden, Die unteren Extremitiiten zeigen keine sicheren Atrophien mit Ausnahme
der Pereonalmuskulatur, welche namentlich rechts deutlich atrophizch ist. Die
Beine komnen in allen Gelenken bewegt werden; nur st die motorische Kraft
herahgesetzt, Die Filie hingen schlaff herab in spastischer Peroneuscontractur-
stellang. Der Gang ist spastisch-paretisch, auf den Fulispitzen, ohne Unterstiitzong
nicht méghich. Ausgesprochener Romberg. Die Banchpresse versagt. Die Blazen-
und Mastdarmfunlktionen sind im wesentlichen in Ordnung. Die Bensibilitit ist
jiherall normal erhalten. Die Reflexe an den unteren Extremititen sind beider-
seits lebhaft gesteigert mit angedeutetern Patellar- und Fulklonus. Beiderseits
hesteht ein deutliches Babinskisches Phinomen. Fibrillire Znckungen sind ab
und zu in der Gesichtsmuskulatur, stirker in der Armmuskulatur, besonders im
Triceps und in der Beinmuskulatur, namentlich im Peroneunsgebiet festzustellen.
In den atrophischen Muekelgehieten ist eine deutliche Entartungereaktion nach-
EUWeIsEn,

Peychisch fillt im wesentlichen die depressive Btimmung auf und eine
Verlangsamung der intellektuellen Leistungen. Der Blut-Wa. sowie die Stern-
sche Feaktion im Blut ist negativ, der Lignor ist von klarem Ausschen, enthilt
keine Zellen. Die Wassermannsche Reaktion ist von 0,2—10 negativ.
Die Phase T zeigt Opalescenz (Dr. Kaflka).

Der Krankheitsprozelh macht trots entsprechender Behandlung  langsam
weitere Fortschritte, Es treten allmihlich stirkere Atembeklemmungen auf, und
Ende Mai 1919 tritt platzlich nach eineni Beklemmungsandall der Tod ein.

Ts handelt sich aleo hier wm das ansgepriigte Bild einer amyo-
trophischen Lateralsklerose, und in der schlieBlichen militdr-
srstlichen Begutachtung des Falles von Herrn Dr. Rautenberg
wurde die Kriegsdienstbeschiidigung bejaht unter Hinweis auf
iie unklare Atiologie des Leidens und nnter Betonung des anamnestisch
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etwiesenen Zusammenhanges zwischen Aushruch der Erkrankung und
den korperlichen Anstrengungen, Durchniissung u. dgl. Die Lues wird
als ftiologischer Faktor abgelehnt, | zumal aunch {rotz des bestehenden
unid fortschreitenden Krankheiteprozesses dis Untersuchungen negativ
ausfielen™.

Bei der Sektion wurde im wesentlichen folgendes festgestellt: Die Pia ist
ither der Gehirnkonvexitit nicht getriibt und nicht verdiekt. An heiden Temporal-
lappen erkennt man flichenhafte, frische, subpiale Blutaustritte, Die Gehim,
windungen sind nicht wesentlich strophiert, (Gehimgewicht 1490 g). Die ba-
salen Gefibe sind zart. Die Gehirsubstanz ist weich, sehr blut- und saftreich-
Simtlicke Hirnhithlen sind mit fliissigem Blut ausgefiillt. Die Winde der Himn-
hiihlen erscheinen in Farbe und Konsistenz normal. Das Ependym des IV, Ven-
trikels ist dentlich granuliert. Die Rinde ist nicht wesentlich atrophiert, Nirgends
sind makroskopisch herdformige Stirungen s sehen, Im Rickenmark ist die
graue Verfirbung der Pyramidenseitenstringe deutlich. Die Vorderhimer er-
scheinen etwas atrophisch, Tm fibrigen gind ein schlaffes Herz, an der Brustaorta
verginzelte weille Narben fm Sinne einer Mesaortitis syphilitien ind Stauungs-
organe festznstellen,

Die mikroskopische Untersuehung ergibt suniichst in den Mark-
scheidenpriparaten den fiir die amyotrophische Lateralsklerose charalk-
teristischen Befund : Eine deutliche Degeneration der Pyramidenseiten-
striange, welche bis in die vordere Zentralwindung zu verfolgen ist, eine
Atrophie der spinalen Vorderhorner und eine deutliche diffuse Auf-
hellung in den Vorderseitenstranggebieten.

Die feinere Untersuchung der entarteten Bahnen weist nach, daB es sich
dabei im wesentlichen um cinen bereits abgeschlossenen ProzeB handelt; jedoch
ist die Gliawocherung geringer als bei anderen seloundiiren Degenerationen. Ver-
einzelt findet man um die GefiBe noch einige Kirnchenzellbildungen. Viele, in
den degenerierten Systemen gelegenen Gefifie fallen durch reichlichere perivascu-
lire Mesenchymalnetze anf, in denen grifere Bindegewebszellen mit vereinzelten
Fetteinschliissen gelegen sind (wohl als Restzustand von friher mit Kimchen-
zellen nmscheideten Gefilien zu deuten). In den Pyramidenseitenstringen zeigen
sich zudem in diffaser Anordnung allenthalben die Escheinungen einer frischeren
selundiiren Degeneration (Myeloclasten, Myelophagen wnd die von mir bei der
seleundiiren Degeneration eingehender geschilderten Vorstufen der endgiiltigen
Kérnehenzellen).

Hrkennen wir schon daraus, dall hier der Kranlkheits prozel
noch im Fortschreiten begriffen ist, so ergibt sich dies noch
deutlicher bei der histologischen Differenzierung der grauen Substanz.
Hier sehen wir anf der einen Seite eine deutliche Atrophie der ganzen
Vorderhirner. Die Ganglienzellen sind an Zahl wesentlich vermindert
und die erhaltenen sind groBtenteils geschrumpft und chronisch ent-
artet. Die faserige Glia ist leicht, aber dentlich vermehrt, Andererseite
zeigen sich aber diberall im Grau der Vorderhorner akutere Degene-
rationserscheinungen. Vornehmlich fallen auch hier wieder
groBereundkleineresyneytiale Glianester auf, in denen manch-
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mal noch zerfallende Ganglienzellen nachzuweisen sind, die aber zumeist
nur als Teine rosettenfirmig zusammengesetzte Gliasyneytien erscheinen.
Die akuteren Verinderungen und die Glianester zeigen sich auch recht
hinfig in den motorischen graven Kerne der Medulla oblongata, nament-
lich im Hypoglossuskern und im motorischen Vaguskern, Auch in der
weilien Substang fand ich hin und wieder die Gliarosetten. Im Riicken-
mark liegen sie groBtenteils nicht in den schwerstdegenerierten Systemen,
sondern diffus im Querschnitt eingestrent,

Was nun die Verindernngen des Hirnmantels angeht, so decken sie
sich vollig mit den vornehmlich von Janssens?!) und Schrader?) ein-
gehend diskutierten Verinderungen. Im wesentlichen ist anch in diesen
Fallen nur das Brodmannsche motorische Rindenareal {Area giganto-
pyramidalis) dentlich verfindert, wo die Beetzschen  Pyramidenzellen
fast villig fehlen und sich im Nisslhilde eine deutliche Pseundoltrner-
schicht etwas oberhalb der Beetzschen Pyramidenzellschicht — also in
der gleichen Hihe wie dies von Brod mann?) und Sehriderals charal-
teristisch hervorgehoben ist —, entwickelt hat, Diese Pseudokirner-
schicht besteht zweifellos aus Gliazellen, die sich schon im Nisslbilde
ale faserbildende Gliazellen erweisen. Im Gliafaserpriiparate stellen sie
sich als dichtgedrangte prichtige Gliaspinnenzellen dar, bei ausgesproche-
ner Gliafaservermehrung (Schréder). Auch in der Lamina pyramidalis
fohlt zweifellos eine nicht unerhebliche Menge von Pyramidenzellen,
so daft auch diese Schicht eine gewisse Aufhellung im Nisslbilde zeigt
(Schroder). Bei der histologischen Differenzierung der hier in der
vorderen Zentralwindung zutage tretenden Verinderungen finde ich
aun keine weiteren Ahnlichkeiten mit unseren Fillen, ingbesondere
nicht die Blihungen der Ganglienzellen, glitse Neuronophagien oder die
Aughildung von Gliarosetten. Anch ist wie schon hervorgehoben die
(Gliawncherung keine protoplasmatische sondern eine faser-
bildende.

Somst ist der Befund im Zentralnervensystem ohne wesentliche
Besonderheiten: namentlich sind die basalen Stammganglien
nieht verindert, ebensowenig wie die iitbrigen Rinden-
gegenden, (Eine genauvere Untersuchung der Brodmannschen agranu-
liren Frontalregion, welche Schrider ebenfalls in gleicher Weise
verindert fand, habe ich nichi vorgenommen.)

Tie Pia ist frei von besonderen Verindernngen, abgesehen von frischen Blut-
austritten an vereinzelten Stellen, Dagegen sind monche, namentlich in der

1y Journ, of Psychol. u, Neur. 15, 1808,

¢ UUber Himrindenverinderungen bei amyotrophischer Lateralsklerose,
Journ. f. Peychol. n, Neurol 16. 1910. — Die vordere Zentralwindung bei La-
sionen der Pyramidenbahn und amyotrophischer Lateralsklerose  Monatsschr. £
Peyehol. u. Neurol. 35, 1914

1 Vergleichende Lokalisationslehre der GroBhirnrinde. Leipzig 1904,
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érum Substanz gelegene GefiBe des Zentralnervensystems lymphocoytir in.
filtriert, und zwar auch in Gebieten, die keine schwereren degenerativen Ver-
inderongen aufweisen. Namentlich sehen wir solche Infiltrationen an verhiltnis-
miiflig zahlreichen Gefiilien in der graven Riickenmarkssubstanz und in der Me-
dulla oblongata, wihrend sie im Gehirn nur ganz ausnahmsweise anzutreffen sind.
Zahlreiche Gefillle fallen durch ihre verdickte Wandung auf im Sinne einer Media-
hyperplazsie und leichten Aufsplitterung der Elastica.

Die kliniseche Diagnose der amyotrophischen Lateral-
sklerose ist hier dureh den anatomischen Befund sicher-
gestellt. Von besonderem Interesse ist dabei das Auftreten syn-
cytialer Glianester in der grauen und weiflen Substang,
welche den  allgemeinen degenerativen Parenchymprozeli hegleiten,
ohne, namentlich in der weillen Substanz, ein direktes Abhingigkeits-
verhaltnis von diesem erkennen zu lassen. '

Die geringgradig ausgesprochenen chronischen infiltrativen Er-
seheinumgen an den GefiBen deuten anf einen entziindlichen Prozel hin,
der, wie sich aus dem histologischen Bilde ergibt, neben dem paren-
chymatisen Degenerationsvorgang einhergeht, ohne diesen wesentlich
zu hecinflussen.

Von grilitem Interessc ist es nun, daf SchraderY) die gleichen
Veriinderungen wie bei der amyotrophischen Lateralsklerose bei ander-
weitigen Erkrankungen der Pyramidenbahnen im Rilckenmark oder
hoher oben in dem motorischen Brodmannschen Rindenareal anffinden
konnte.  Ein Plus an histologischen Verfinderungen in qualitativer
Hingicht iiber die bei Lision der Pyramidenbahnen hinaus ergibt dem-
nach der Vergleich nicht.” Schrioder kommt daher zn der Anschanung,
dalh die Hirnrindenverinderungen bei amyotrophischer Lateralsklerose
sekundirer Natur, nicht primirer Natur sind. Freilich hleiben uns die
Genese und der primiire SBitz der Erkrankung noch villig ungeklirt,
was auch Sehrader hervorhebt.

Andere Autoren, welche sich mit den der amyotvophischen Lateraleklerose
zngrunde liegenden histologischen Veriinderungen beschiftigt haben, beschreiben
cinen chronischen, degenerativen Parenchymprozel, der sich gane regelmiliig
auf das Gran und Weill der motorischen Systeme beschriinkt, hin ond wieder
aber anch auf andere Systeme fiberspringt. Das Auftreten der synevtialen Glia-
herde wurde dabei noch nicht erwihng, dagegen sind schon perivasculire Infil.
trate wiederholt hervorgehoben worden, so von Czylharz - Marburg, Hacnel
und besonders von Meyer, der von iilteren Autoren Striimpell wnd Lisewite
zitiert. Marburg®), dem ich diese Angaben entnehme, fand neben Karmchen-
zellen, welche die Gefifiwinde gelegentlich einscheiden, nur fiberaus spiirliche
Lymphocyten. Nach Marburg ist der Charakter ,.des dabei auftretenden Pro-
zesses ein rein degenerativer oder, wenn man den Begriff der parenchymatisen
degenerativen Entsiindungen anerkennt, ein degenerativ entziindlicher, Hierbei
trith das Infiltrat gegeniiber der Parenchymschidignng zuriick, ist aber in man-

Ol
%) Lewandowskys Handbuch der Newrologie. 2 1911,
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chen Fillen doch so, da man Entzlindung disgnostizieven kann. Fs ist eine fort-
aehreitende Entziindung, die in den motorischen Neuremen beginnt, aber die an-
grenzenden anderen Zellen und Fasern nicht verschont labt. Dieser letatere
Umstand nimmt der amyotrophizehen Lateralsklerose den Charalder des Syste-
matizchen, den die nuclediven Amyotrophien nahesu rein anfweisen. 1 ist, wenn
man den Prozel als Entzindong falit, nicht nbtig, nach seinem Ausgangspunkt
zu forschen, ob er in den Zellen, den Fasern oder gar der Pyramidenbahn
gelegen ist. Er greift an jenen Stellen an, wo gich ein locus minoris resistentiae
findet .

Gerade die letztere Aulering Marburgs deutet uns auch die Un-
klarheit in der dtiologischen Frage an. In der Tat wissen wir dariiber
heute noch so gut wie nichts. Wie bei allen diesen Krankheitzhildern
ist viel von angeborener Disposition, von kirperlichem und psyehizchem
Trawma, Intoxikationen und Infektionen die Rede, ohne dall diese
Faktoren dtiologisch befriedigen kinnen. Bemerkenswert ist, dall in
pinem  immerhin  betriichilichen Prozentsatz der nucledren Amyo-
trophien, besonders auch bei der amyotrophischen Lateralsklerose, eine
syphilitische Infektion erwiesen werden konnte (Marburg, Spiller.
Nonne).

Nahe verwandt mit diesen Storungen sind die primiren kombi-
nierten Systemerkrankungen, weleche zum Teil ebenfalls eine
syphilitische Atiologie verraten, insbesondere die Erbsche s pastische
Spinalparalyse. Bei der ausfithrlichen Darstellung, die in dem
Nonneschen Buche | 8yphilis und Nervensystem® gegeben ist, verzichte
ich darauf, genauer auf die einzelnen Tatsachen einzugehen. Jedenfalls
ergibt sich aus den MeinungsiuBerungen verschiedener namhafter
Autoren (Erb, Strimpell, Nonneu, a,), dafidie Lues Krankheits-
bilder von dem Charakter echter primirer Systemdegenera-
tionen erzeugen kann. die als ,toxisch bedingt” aufzufassen
sind, analog jenen Systemaffektionen nach Ergotin, Pellagra und
Lathyra.

In unserem Falle ist die Lues sichergestellt, und es fragt sich nur,
inwieweit die spiter auftretende a m yotrophische Lateralsklerose
mit der syphilitisehen Infektion zusammenhiingt. Bei Beginn
der Erkrankung war der Blut-Wa. positiv, wiihrend er spiter — aller-
dings nach antisyphilitischer Behandlung — negativ ausfiel. Der Liquor
war normal mit Ausnahme einer leicht positiven Phase I Histologisch
weisen nur die leichten lymphoeytiren Infiltrate an manchen GefaBen
des Zentralnervensystems aof ein entzimdliches Agens hin und kénnen
mit der Syphilis in wrséichlichen Zusammenhang gebracht werden, Die
Gefi Bwand verinderungen selbst sind in ihrer Art nicht eindentig genug,
um als sicher syphilitisch angesprochen werden zu kinnen. Tmmerhin
sind diese Befunde hei der anamnestisch sicher erwiesenen Lues mit
griffiter Walirseheinlichkeit als der Ausdruck spezifischer Verimderungen
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anzusehen. Der allgeineine ParenchymprozeB aber, der uns hier am
meisten interessiert, ist zweifellos rein degenerativ und kann uns bei
dem heutigen Stande unserer Kenntnisse die iitiologizche Genese nicht
aufkliren. Nach der ganzen Sachlage wirde ich vom anatomischen
Standpunkte aus eine Kriegsdienstheschiidigung hejahen, indem ich
die gesteigerten korperlichen Anstrengungen und =chidi-
genden Btrapazen (Durchnassung u. dgl.} als enen die Krankheit
wuslosenden oder verschlimmernden Faktor hinstellen, die
Syphilis aber als das wahrseheinlichete #atiologische
Moment begeichnen michie.

Fiie die plotzlich einsetzende und den Tod bedingende Ventrikelblutung
konnte ich anatomisch nicht di¢ letzte Ursache anfdecken. Die hinfig in der
Krankengeschichte erwihnten Beklemmungsanfille kimnen durch die histelogizeh
erwiesene Vagusaffelction bedingt sein, welche vielleicht auch durch Gefillwand-
innervationsstorungen den letalen Insult ausliste.

EinVergleich der beideramyotro phischenLateralsklerose
zutage tretenden Verinderungen mit jenen, welehe den uns
hier interessierenden Fillen zugrunde liegen, ergibt gewisse
histologische Ahnlichkeiten, aber anch aufdringliche Verschiedenheiten.
Die Ahnlichkeiten liegen vornehmlich in der bei heiden Prozessen
ansgesprochenen reinen Parenchymdegeneration der grauen
and weiBen Bubstanz, ferner in dem Auftreten der Glia-
rosetten im Gran und Weill, welehe offenbar der Ausdruck eines
mehr akuten Fortschreitens des Prozesses sind, Die Verachieden-
heit ist dadurch betont, daB einmal die bei der amyotrophizchen
Lateralsklerase betroffenen graven Gebicte durch einen auflerordentlich
hochgradigen Ausfall der grolien Pyramidenzellen ausgezeichnet sind,
und daB die dabei zutage tretende Gliawucherung eine faserige
ist, sowohl im Grau des Riwkenmarks als anch in der vorderen Xentral- |
windung. Ob dies nur rein graduelle und in der zeitlichen Entwicklung
der Affektion hedingte Differenzen sind, wage ich heute noch nicht zu
entscheiden. Auffallend ist, daf sich in unseren Fillen auch in den mehr
chronisch affizierten Gebieten keine Glinfaserwucherungen oder deren
Angiitze zeigen. Diese Tatsache, die auch dureh den Creutzfeldtschen
Fall eine Erhirtung erfahren hat, scheint mir ¢inen nicht unwesentlichen
Unterschied der histologischen Eigenart beider Prozesse zu hedenten,
welcher vielleicht von pathogenetischem Interesse ist; denn die bei der
amyotrophischen Lateralsklerose gefundenen histologischen Rinden-
veriinderungen declken sich in den wesentlichen Ziigen mit jenen teiner
retrograder Degeneration (Schroder). Was sehlieflich die Loka-
lisation beider Prozesse ganz besonders unterscheidet, ist die Fest-
stellung, dafi bei der amyotrophischen Lateralsklerose der
ProzeB mit nur geringen Abweichungen ganz gewdohnlich anf das

Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems mit bemerkenswertem ... - page 62 sur 82


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0528&p=62

mit bemerkenswertem anatomischen Befunde. 209

motorische Pyramidensystem beschrankt bleibt, withrend er
in unseren Fillen, trotz einer gewissen systematischen Anordnung,
doch eine recht diffuse Erkrankung des Zentralnerven-
aystems anzeigh.

i

Anatomische Charakterizsierung nnd klinische Gruppierung
des Krankheitabildes.

Nach diesen Feststellungen bleibt uns nur noch iibrig, in einer sehlieli-
lichen Zusammenfassung die anatomische Charakterisierung
des diesen eigenartizen Krankheitsfillen zugrunde liegenden patho-
lngisch-anatomischen Prozesses und die klinische Gruppierung
der Krankheitsfalle selbet 2 versuchen,

Pas anatomische 8ubstrat, dem wir in unseren Beobachtungen
begegnen, charakterisiert sich einmal als eine ziemlich diffus aus-
gesprochene reine Parenchymerkrankung des ganzen Zentral-
nervensystems, die sich an den Ganglienzellen in einer zum Teil chro-

I nischen, zu starker Verfettung neigenden, zum Teil subakuten, mit
ansgesprochenen Schwellungezustéinden einhergehenden Ganglienzell-
degeneration kundtut, ferner in diffusen Ganglienzell- und Markfaser-
einzelausfillen, in protoplasmatischen Glinwucherungen, vermehrten
Abbaupredukten in den GefdBlymphecheiden wnd in mehr oder weniger
ausgesprochenen Schwellungen der GefiBendothelien. Dazu kommen
noch herdformig loksalisierte Verinderungen, die sich einmal
in zahlreich entwickelten glitdsen Neuronophagien, zum Teil recht
ausgedehnten Gliarosettenbildungen im Grau nnd Weili
und in kleinen Verddungsherden zeigen. Der Sitz der herdférmig in
Erscheinung tretenden Struktursidrung gibt uns zugleich die Pri-
dilektionsstelle der ganzen Krankheitsentwicklung an. Am hoch-
gradigsten sind die vorderen Zentralwindungen, die moto-
rischen grauen Kerne der Medulla oblongata und spinalis
affiziert, ferner die vorderen Teile des Btrintum und des Thala-
mus (hier namentlich der ventromediale Kern), die hinteren
Stirnwindungen und die Temporalrinde, Tm letzten Falle sind
gudem die Clarkeschen Siulen und die Kleinhirnrinde (besonders im
Wurme) recht erheblich miterkrankt. Bei der Crentzfeldtschen Beobach-
tung springt der Prozel auch aufausgesprochene sensible Zentren (sensibler
Trigeminuskern) iiber. Uberall treten die Verinderungen an den grofien
Pyramidenzellen am meisten hervor. Sie sind aber ganz regelmifig
anch an den kleinen Elementen im gleichen Sinne anzutreffen. Ganz
charakteristisch ist stets die vordere Zentralwindung ver-
andert imSinne von diffusen Einzellausfillen, kleinen Ver-
‘odungsherden, zahlreichen Neuronophagien und besonders
% f. d. g MNeur'n. Paych. 0. LXIV. 14
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in die Augen fallenden Degenerationserscheinungen an den
Beetzechen Zellen, Der Sitz der kleinen Rindenherde ist gana rogel-
miBig die dritte Brodmannsche Schicht, seltener die zwei untersten
Rindenschichten. Im Rilckenmark begegnen wir zudem noch einem
diffus fiber den ganzen Rickenmarksquerschnitt anggehreiteten, wenig
hochgradigen TFaseransfall, der nur geschlossener in den Pyramiden-
seitenstriingen zum Vorschein kommt. (Im letzten Falle auch in der
Kleinhirnseitenstrangbahn )

Ts ist oben geniigend hervorgehoben, dali den histologischen
Erscheinungen, pinzeln genommen, keine spezifische Be-
deutung sukommt. Die diffusen Verfinderungen, welche die obigen
Fille anszeichnen, treffen wir nicht selten bei schweren Infellionen und
Intoxikationen im Zentralnervensystem in #hnlicher Weize ausge-
sprochen. Die so sehr im Vordergrunde stehenden Ganglienzellschwel-
lungen mit zentraler Chromatolyze, Schwellung des ganzen Zelleibes und
auch einzelner Fortsitze, mit schlieBlich schweren Kernverinderungen,
Homogenisierung des ganzen Zelleibes, Zellachattenbildung entsprechen
im wesentlichen jenen Degenerationserscheinungen, diez man im all-
gemeinen als primire Reizung oder retrograde Degeneration (siehe oben)
bezeichnet, Sie gind ganz regelmilig an allen Ganglienzellen der vorderen
Zentralwinding in den verschiedenen Stadien anzutreffen nnd zeigen
gich auch an den grofien Pyramidenzellen der iibrigen motorischen
graven Kerne am Klarsten enfwickelt. Wilrend solchen Ganglienzell-
veranderungen zum Teil keine hesonderen ortlichen Gliareaktionen
entsprechen, sehen wir an anderen Elementen wieder lriftige reaktive
Wucherungevorginge der Glia, welche sich in Form der so hivfig an-
gutreffenden Nenronophagien und in der schlieBlichen Entwicklung
von groBeren syneytial verbundenmen Gliarosetten kundtun.  Aus-
nahmsweise kommt es dabei zu Kornchenzellbildungen, Auch diesen
gliteen Neuronophagien begegnen wir, wie oben erdrtert, hei den ver-
schiedensten Degenerationsprozessen recht hiinfig. Tmme rhin ist
hervorzuheben, daB sich die syncytialen Glianester in
solcher RegelmiBigkeit, Hiufigkeit und Grolie, wie sie
ansere Fille zeigen, bei keinem anderen bis jetzt beschrie-
benen Krankheitsprozeli finden. Ihnen gind die syneytialen
Glarosetten in der weillen Substanz an die Seite zn setzen, die offenbar .
dem Spielmeyerschen Gliastrauchwerk entsprechen. Wie Spielmeyer
letztere Bildungen als gliee Ersatzwucherungen fiir den Untergang
nerviser Einzelstrukturen klargestellt hat, so handelt es sich auch in
unseren Fillen bei diesen Bildungen zweifellos um genetisch gleichartige
Vorginge im Grau und Weill. Sie stellen auBergewdhnlich starke
plasmatische Gliareaktionen auf den sirtlich eng umgrenzien Untergang
von nervisen Strukturen dar, welche dem Abbau wnd vornehmlich
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- dem Frsatze dienen. Manche Feststellungen sprechen dafiir, dall es
nur relativ kurzlebige histologisehe Bildungen sind. Wir begegnen in
‘ihnen recht hiiufig Zerfallserscheinungen an Kern und Plasma. Bie
erscheinen am hiufigsten in den Herden von mehr akntem Charakter,
wihrend sie in jenen von chronischem Aussehen vermifit werden, oder
nur ganz selten anzutreffen sind, In den herdformig verddeten Partien
von chronischem Gepriige sehen wir dann in ihnlicher Lokalisation proto-
plasmatische Gliawucherungen, bei denen mehrere, namentlich dureh
ihren grifieren Kern auffallende glitse Klemente sich mit ihrem Proto-
plasmaleibe rasenférmig verbinden (Textabb. 5, D). Es spricht vieles
dafir, daB der ProzeB, welcher in den betreffenden Kerngehieten zu
kleinen Verddungen fithrt, in diesem Sinne chronisch zu ver-
narben pilegt; denn auch die kleinen Rindenverddungsherde sind
zweifellos anf ganz verwandte Vorginge guriickzufithren. Thnen be-
gegnet man ja nicht selten bei den verschiedenartigsten Rinden-

prozessen, von denen sie sich aber in ihrer histologischen Kigenart recht
gut unterscheiden. Bei den Verodungsherden der Cehirnarterio-
sklerose oder der syphilitischen Endarteriitiz der kleinen Hirmrinden-
| gefifle treten die Bezichungen zu den GefiBiverinderungen deutlich
hervor, bei paralytischen Verddungen stehen die hinfig zu Faserbildung
| fithrenden Gliareaktionen weit mehr im Vordergrunde; bei den eng-
umgrenzten Rindennekrosen der senilen Demenz sehen wir jene eigen-
artigen Umwandlungen des Gliareticulums mit der Einlagerung be-
zonderer Zerfallsprodukte, welche sich als argentophile Drusenbildungen
herausstellen, Am meisten Ahnlichkeit haben sie nach meinen Er-
fahrungen mit Rindenverddungsbezirken hei schwerem chronischem

Alkoholismus oder bei postkommotionellen Psychosen. In meinen Fillen

zeigten sich die Rindenverfdungsherde nur in relativer Kleinheit, selbst

im Temporalhirn des dritten Falles, wo sie die gréBte Ausdehnung

gewonmen haben. Dort ist ex auch zu emem deutlichen Markfaser-

ausfall gekommen. Ich habe aber nirgends so grofie Verddungsherde
gefunden, wie sie Creutzfeldt in seinem Falle beschrieben und ah-
gebildet hat. Da Creutzfeldt annimmt, dal} es sich hei seinen groflen

Rindenherden um ein gleichmifiges herdweises Befallenwerden des

nervisen Gewebes handelt, eine Genese, die pathophysiclogiseh mit

den iibrigen Strukturdegenerationen unserer Fille in engster Verwandt-
schaft  steht, =o bedeutet dies wohl kein prinzipiell wichtiges,
trermendes Merkmal, Wihrend sieh meine Fille nur durch leichte
endarteriitische GefiBverinderungen auszeichnen, die auch in
dem Herdgebiet nicht auffallend stirker entwickelt sind, treten end-
arteriitische Proliferationsvorginge in der Creutzfeldtschen Beobach-
tung zweifellos stirker hervor, die sogar in manchen Herden zu anf-
filliger Gefiiinenbildung gefihrt haben. Aber auch darin méchte ich

14*
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nur den Ausdruck eines Intensititsunterschiedes erblicken, der keine
prinzipielle Sonderstellung” betont.

" Gemeinsam ist allen Fillen die reine protoplasmatizche Glia-
wucherung, welche auch dem vermehrten Abban lipoider Substanzen,
offenbar im syneytialen Verbande, gerecht wird. Es fehlen daher aus-
gesprochene Kirnehenzellherde. Im Alzheimerschen Falle, der ja, wie
oben auseinandergesetzt, wahrscheinlich mit unseren Fillen in engster
nosologischer Verwandtschaft steht, ist es freilich zu ausgesprochenen
Kirnchenzellherden gekommen, Ob wir in solchen histologizchen
Figentiimlichkeiten trennende Merkmale bei sonst ihnlichen rein degene-
rativen Prozessen erblicken diirfen, méchie ich nicht fitr wahrscheinlich
halten. Wir wissen, dall die morphologische Gestaltung der ghogenen
Abbauformen von sehr verschiedenen Momenten abhingt. Gerade
meine Untersuchungen iber die sekundire Faserdegeneration!) diirften
gezeigt haben, wie auBerordentlich kompliziert die histologizche Genese
der gliogenen Kérmchenzellen sein kann, wie der Abbau gunichst im
syneytialen Verbande geschieht und wie erst relativ spit der eizentliche
Kirnchenzelltypus sich entwickelt. Bei Finzelausfillen von nervisen
Fasern sehen wir die einzelnen Abbauphasen sich viel rascher bis zur
typischen Kirnchenzelle hilden als bei geschlossenen sekundéiren Strang-
orkrankungen. Die Art der glitsen Reaktionen wird offenbar stark
beeinfluBt durch die Menge der temporiir zuflieffenden Abbauprodukie
und durch die GroBe des primir affizierten Gebietes. So sehen wir
#. B. bei posttraumatischen Veriinderungen im Zentralnervensystem
die kleinen Herde mit nur protoplasmatischen Gliareaktionen ohne
Kornchenzellbildungen einhergehen, withrend die grafleren Nelkrosen
durch Kérnchenzellbildungen anffallen. Auch die dureh den jeweiligen
Prozeld bedingie Art der dirckten Gliaschidigung mag hier eine nicht
zu unterschiitzende Rolle spielen.

SohlieBlich ist noch als ein besonderes Charakteristioum der Glia-
realtion unserer Fiille zu betonen, dal sie nicht zu Faserbildung
neigt. Es entstehen dabei zweifellos grifere Gliskerne, welche die
normalen weit an Grisle iibertreffen und auch merkwiirdige Kernformen
entwickeln. Creutzfeldt beschreibt in seinem Falle die anffillige
VergriBerung mancher Gliaelemente, die ihn in Form und Grille an
die Alzheimerschen Gliakerne erinnern. 8 piel me yer erwithnt in seiner
sochen erschienenen Htudie iiber die histopathologische Zusammen-
gehirigkeit der Wilsonschen Krankheit und der Pseudosklercse?) die
von Creutzfeldt beschriebenen Zellen, welche man ,den Alzheimer-
schen Elementen an die Seite setzen kinne'. Freilich macht er daranf
aufmerksam, daB man iihnliche Zellformen nicht selten bei herdférmigen

1) Histol, u. histopathol. Arb. i d. GroBhirnrinde, 5, 1 u. 2. H. 1912,
2} Digse Zeitechrift 57 1920, ]

rim
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Storungen nach schweren Infektionskrankheiten begegnet, und dafl man
mit Tdentifizierungen sehr vorsichtig sein muB. :

Tch habe bei der Untersuchung meiner Falle besonderes Augenmerk
auf solche Zellformen gerichtet und habe nirgends Elemente gesehen,
die man mit den bizarren Formen Alzheimers vergleichen kinnte.
Manche der von Crentzfeldt beschriebenen und abgebildeten Glia-
elemente ihertreffen die meinigen an Gréofie und Eigenart der Form;
aber da selbst Spielmeyer, der die Alzheimerschen Zellen und die
Creutzfeldtsehen Befunde aus eigenen Erfahrungen kennt, hier keine
Tdentifizierung vomimmt, eo erscheint mir die Frage dahin entschieden,
“daB bei unserem KrankheitsprozeB wohl manche Gliaformen an die
Alzheimerschen grofien Gliazellen erinnern kénnen, ihnen aber nicht
als wesensgleich an die Seite zu stellen sind.

Erst jiingst konnte ich in  meinen Verdffentlichungen dber die
syphilitische Endarteriitie der kleinen Hirnrindengefifie und tiber die
stationfire Paralyse Entwicklungsformen von plasmatischen Gliazellen
beschreiben, die freilich in nichte an die Alzheimerschen grofien Glia-
gellen erinnern, aber doch die auflerordentliche Vielgestaltigkeit der
(Mazell- und Kernreaktionen eindringlich vor Augen fithren [vgl. hierzia
Textabb. 3 meiner Arbeit iiber stationire Paralyse!}].

Ergibt sich so ans diesen Auseinandersetzungen die Tatsache, dal
die histologischen Strukturstérungen unserer Falle einzeln genommen
nieht als spezifisch angesehen werden kinnen, so scheint mir doch die
Gesamtheit des anatomischen Bildes eine recht charakte-
ristische Eigenart zu verraten. Dazn kommt noch, dafl sich trotz
aller Diffusitit der Parenchymstérungen bei simtlichen Beobachtungen
doch eine recht markante oben hervorgehobene Pridilektion in be-
stimmten Regionen kundtut.

So haben wir es in unseren Fillen zweifellos nach Art und Lokalisation
 mit einem eigenartigen anatomisehen Krankheitsprozeld
zn tun, und es erhebt sich die Frage nach den Beziehungen zu
anderen, bereits festgelegten histologischen Krankheits-
bildern oder in der Literatur verdffentlichten Einzel-
beobachtungen. Dabei kann ich auf meine obigen Ausfiihrungen
Bezug nehmen, welche dartun, daf ich anatomisch meine Fille nur mit
der soehen erschienenen Creutufeldtschen Beobachtung nach dem
histolagischen Gesamtbilde identifizieren kann?). Creutzfeldt betont
in seiner Verdffentlichung, daB er seinen Fall keinem anderen bisher
veraffentlichten an die Seite stellen kann. Ich habe des weiteren bereits
ausgefithrt, daff der Alzheimersche Fall einer eigenartigen Erkrankung

1) Dhese Zeitschrift 54. 1020,

%) Die Durchsicht einiger mir von Herm Creutzfeldt giitigst sngesandten
Priparate bestitigle diese Auffassung. {Anmerkung bei der Korrekiuar.)

T —r—— S
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- mit grofter Walrscheinlichkeit unserer Gruppe zuzurechnen ist, ebenso
der v. Economo-Schildersche Fall. Die Ficklerschen Beobachtungen
kommen hier wegen der offenbar im Vordergrunde stehenden Gefi -
erkrankung und anderer histologiseher Differenzen nicht in Betracht.
Der v. Stauffonbergeche Fall, Atrophie olivo-ponto-cérébellenset) er-
innert nach histologischer Figenart und Lokalisation entfernt an unsere
Fille. Bei ihm steht aber die Atrophie des erwihnten Systems derart
im Vordergrunde und es zeigen sich in der histologizchen Beschreibung
doch so grofie Unterschiede, dall sich daraus hichstens eine entfernte,
meht alloemein-nosologische Verwandtschaft ableiten laflit. Innigere
Beziehungen sind vielleicht mit den. van Woerkomschen - Fiallen an-
zunchmen®). Es handelt sich dabei wm zwei Erkrankungen des hiheren
Alters, welche ihnlich wie der v. Economo-Sehildersche Fall gleichzeitige
Gehirn- und Leberaffeletion zeigen.

T ersten Falle it es ein 59fihriger Mann, der nach einer Krankheitsdauer
von 11/, Jahren starb, Klinisch fielen vor allem Storungen der statischen Muskel-
funkiionen auf, Schwierigkeiten heim Ubergang von der statischen in die dyna-
mische Muskelfunktion, Steifheit und Langsamlkeit der Bewegungen, mangelndes
Koordination und Zittern ohmne ausgesprochene Lihmungserscheinungen. Die
Bauchdeckenreeflexs fehlen: die Reflexe der unteren Extremititen sind an-
nihernd normal vorhanden. Psychisch bestanden Korsakow und an Lethargie
erinnernde Sommolenz,

Der zweite Fall (49 Jahre alt) zeigt neben Ikterus Verfolgungsideen ohne
besondere neurclogische Ausfallssymptome. Fir Heredodegeneration oder be-
sondere konstitutionelle Momente bestehen keing Anhaltspunkte. Anatomisch
finden sich im ersten Falle neben einer interstitiellen Hepatitis mit geringer Cirrhose

~ und einer Atrophie der Schilddriise und der Hoden eine reine Parenchymyver-
tinderung im Gehim, die sich in diffusen Ganglienzellveriinderungen und proto-
plasmatischer Gliawucherung Tundtut, die nach der Beschreibung an unsers Fiille
erinnert, namentlich da auch in der Hirnrinde Kleinfleckige Rindenveridungs-
bezirke und besonders starke Verinderungen im Subcortex angegeben gind.  Die
Hauptverinderungen beschrinken sich anf das Stirn-, Schlifen- und Oecipital-
hirn. Von der vorderen Zentralwindung ist leider nichts erwithnt. Das Btriatum
geigt ein retikulives Ausschen und mikroskopisch spongitse Verinderangen mit
vornehmlich protoplasmatischen Glivwacherungen. Im Thalamue fallen schwer
degenerierte Ganglienzellen mit protoplasmatischen Gliawncherungen auf, die
besonders anch im Nuclens dentatus hervertreten. Dabei sind die protoplasma-
tischen Gliawuchernongen dureh besounders groBe und bizarre Kernformen cha-
raliterisiert, welehe van Woerkom den Alsheimesschen grofien (liazellen. ver-
gleicht, Was den letzteren Punkt angehit, so kann ich mich nach der Beschreibung
und den Abbildungen nicht von der Tdentitdt mit den Aleheimerschen Formen
fiberzengen. Die zweite Beobachtung kann hier aulier Betracht bleiben, da sich
fihnliche Parenchymstirungen nur in der Grofhirnrinde auffinden lassen.

Der van Woetkomsche Fall ist zweifellos in unserem Fusammenhange
zu beriicksichtigen, ist aber doch in seinem anatomizchen Substrat mir
1y Diege Zeitschrift 3% 1918
Hle
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nicht charakteristisch genug ausgesprechen, um ihn mit unseren Fiillen
zu identifizieren. Namentlich fehlen bei ihm alle Angaben itber die
charakteristischen Veranderungen der groflen Pyramidenzellen (das
Rilckenmark wurde nicht untersucht), wnd Gliarosettenbildungen sind
nirgends erwihnt,

Thies sind, soweit ich die Literatur iihersehe, die einzigen Beobach-
tungen, die in ihrem histologischen Tilde eine innigere Verwandtschaft
mit meinen Fallen angeigen. Immerhin miehte ich als identisch
sunichst nur den Creuntzfeldtschen Fall anerkennen und dabei
die’ Beziehungen zu den tibrigen Fillen im obigen Sinne beantworten.
Um zuniichst die Reinheit des ganzes Bildes nicht zu heeintrichiigen;
. werde ich mich im folgenden auf meine eigenen Fille und die
Creutzfeldtsche Beobachtung beschrinken.

Auch mit den in ihrem histologischen Substrat bereits einigermalien
festgelegten Krankheitsgruppen zeigen wunsers Falle keine weit-
gehendere Uhereinstimmung. Die Beziehungen zur a myotrophischen
Lateralsklerose habe ich bereits oben ertrtert. Die spastische Spinal-
paralyse, die offenbar nur einen Sammeltopf fir genetiseh verschiedene
Frkrankungen darstellt, ergibt, wie ich bei der Darchsicht der Literatur
foststellen konnte, in keiner Beobachtung innigere Avnkliinge an unser
Krarkheitshild, Fir die itiologisch so verschiedenartigen Landryschen
Paralysen gilt das gleiche. Ich hatte Gelegenheit im Laufe der Jahre
einige soleher Fille zu untersuchen und fand dabei trotz der im Vorder-
grunde stehenden schweren akuten und subakuten Degenerationen der
grofien Vorderhornganglienzellen nirgends iihnliche histologische Ver-
anderungen wie oben, Gegenitber den zahlreichen Gruppen der Myelitis
und Encephalitis zeichnen sich unsere Fille durch die Reinheit der
Parenchymdegeneration und die Eigenart der gliteen Herdbildungen
aus. Ebenso ist eine Verwechslung mit der multiplen Sklerose im
histologischen Bilde villig avszuschlieflen, da sich ja, wie oben hereits
kurz beriihrt, die multiplen S8kleroscherde, abgesehen von den Entziin-
dungserscheinungen und sonstigen bekannten Eigentiimlickkeiten, durch
die Art der Gliareaktionen und durch das vornehmliche Befallensein
der weilen Substanz weitgehend von den hier in Frage stehenden -
scheinungen unterscheiden. Auch da, wo die multiple Bklerose die
arauen Bezitke mit ergreift, stellen sich die histelogizchen Verinderungen
anders dar, worauf Herr Tr. Kaltenbach, der in meinem Labora-
torinm einige Fille dieser Krankheit mit interessanten peyehischen
Stérungen bearbeitet, eingebender zu sprechen kommen wird.

In der eigenartigen Lokalisation der Verinderungen unserer Fille,
(die ja offenbar immer mit einer partiellen Schidigung des Striatum-
systems einhergeht, finden sich gewisse Beriehungen betont zu den in
den letzten Jahren so viel diskutierten Krankheitsbildern der West-
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phal- Strimpellschen Peeudosklerose und der Wilsonschen
Krankheit. . .

+ Ea sind dies Erkrankungen des Jugendalters mit besonderer Betonung
der konstitutionellen Komponente, wobei sich fast regelmiiflig die
Erkrankung des Zentralnervensystems mit eigenartigen Lebererkran-
kungen kombiniert. Sie zeichnen sich klinisch neben einem nur selten
#u vermissenden eigentiimlichen Hornhautring (Fleischer) durch einen
chronischen, progredienten, hypertonischen Zustand aus mit Bewegungs-
stirungen, die eindeutig die schwere Affeltion der basalen Ganglien
betonen. Dazu gesellen sich fast regelmiiBiz mehr oder weniger aus-
gesprochene psychische Verinderungen. Ich kann mich bei der Be-
gprechung des dort vorliegenden listologischen Snbstrates um so kiirger
fassen, als gerade jetzt 8 pielme yverl) hieriber eingehender berichtet
hat. Spielmeyer hat die wesentlichen bisher vorliegenden Tateachen
kurz zusammengestellt und durch seine eigenen, an einem Telativ
grofien Material ansgefiihrten Untersuchungen ganz wesentlich ergiinet.
Es darf nach seinen Feststellungen als sicher gelten, daB die beiden
Krankheitegruppen zusammengehiiven, und dall sich dabei jeweils recht
ausgedehnte Prozesse im ganzen Fentralnervensystem auffinden lassen,
welche weit iiber den Begriff einer Systemerkrankung hinausgehen.
Eigentitmlich ist dem histologischen Gesamtbild dieser Krankheits-
gruppe eine primiire Parenchymdegeneration, bei welcher neben recht
diffusen schweren Ganglienzelldegenerationen eigenartige protoplasma-
tische Gliaerscheinungen im Vordergrunde stehen, die von Alzheimer
zuerst bei der Pseudosklerose gefunden worden sind. Eine weitere Eigen-
timlichkeit ist die Neigung zo mit Einschmelzung einhergehenden nnd
zn cystischen Degenerationen fiihrenden nekrobiotischen Vorgiingen.
Wie Spiclmeyer iberzengend dargetan hat, wechseln die Veriinde-
rungen in den jeweilizen Fillen an In- und Extensitiit so stark, daB wir
hente ,noch nicht die notwendigen Kardinalsymptome nemnen oder
die verschiedenen Mioglichkeiten des Ensemble bestimmen kinnen™.
Tmmerhin ergeben sich aus der Eigenart der hier sich findenden Paren- 1
chymstirung doch so bedeutsame Unterschiede gegeniiber unseren

- Fiallen, namentlich in der Art der Gliareaktion, dal} sich keine weit-
gehendere Identitit ersehliefen 1406, Zudem ist bei der Preudosklerose
und Wilsonschen Krankheit trotz aller Diffusitit der vornehmlichste
Sitz der Erkrankungen das Striatum, namentlich das Putamen, wie ja '
auch die strifiren Symptome das Krankheitabild beherrschen. Ich habe
die hereits beschriehenen Fiille dieser Erkrankungen aunf die Mitbeteili-
gung des bei uns g0 sehr in Mitleidenschaft gezogenen Pyramidensystems
durchgesehen., Im v. Hisslin-Alzheimerschen Falle sind die Zentral-
windungen hochgradig verindert. Hs fand sich dort ,eine so reichliche

YL
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| Vermehrung der Glia, daB die normale Rindenarchitektonik nicht mehr
" klar hervortrat’. Zudem zeigte das Riickenmark eine einseitige Pyra-
midenhahndegencration.

T Bostroemschen Fallel) sind an der Grofhirnrinde die Zentral-
windungen am stiirksten und typischsten erkrankt. Auffallend ist hier
das fleckweise Fehlen von Ganglienzellen in den oberen Schichten,
schwere Verinderungen an den Ganglienzellen, wobei dag Gliagewebe
meist dicht gefiigt, faserig und zellarm ist. .Dort, wo die schweren
degenerativen Veriindernngen an den Ganglienzellen zu erkennen sind,
ist das Gliagewebe jedoch weitmaschig, und hier finden sich wieder
(lazellen, deren Protoplasmaleib offenbar geschwollen, feinkirnig oder
vakuolisiert und nirgends scharf abgrenzhar ist. Ihre Kerne sind stark
vergriBert, gelappt, gefaltet und Gulerst chromatinarm, zeigen also im
groflen und ganzen dieselbe Beschaffenheit wie die im Linsenlkern;
nur ist der Grad der Veriindernng und auch die Zahl derartig degene-
rierter Gliazellen geringer. An den Stellen mit schweren degenerativen
Verinderungen der Ganglien- nnd Gliazellen erkennt man besonders
reichliche, zum Teil zweifellos neugehildete Bluteapillaren.” Tm Riucken-

| mark zeigt sich eine einseitige, partielle Pyramidenstrangdegeneration,
' die auch in dem Stickersehen Falle?) zutage tritt. Wie Spielmeyer
- betont, LBt sich ja heute noch kein abschlieBendes Urteil iber die
jeweilige Ausdehnung des Sitzes der Verinderungen gewinnen. Es
scheinen sich aber doch, wie aus den vorliegenden Tatsachen zu ent-
nehmen ist, dahbei gewichtige Unterschiede auch in der Lokalisation
gegeniiber unseren Fillen zu zeigen, welch letztere eine im Vordergrunde
stehende Schiidigung des. Pyramidensystems betonen bei mehr wuriick-
tretender partieller des extrapyramidalen Systems.

Immerhin ergeben sich doch im histologischen Bilde offenbar
manche Ahnlichkeiten, die vielleicht eine entfernte Verwandtschaft
anzeigen, aher eine nosologische Identitit keinesfalls annehmen laszen.
Es sind ja auch im klinischen Bilde ganz abgesehen von der wnseren
 Yillen mangelnden komplizierenden Lebererkrankung so weitgehende
E Differenzen gegeben, daB unsere Fiille bei dem offenbar gewdhnlich

starken Zuriicktreten strifirer Symptome kaum an diese Krankheits-
gruppe erinnern.

Das gleiche gilt firr die anderen Erkrankungen mit vorherrschend
choreiformen Symptomen, namentlich fiir die Huntingtonsche Chorea,

welche durch die Untersuchungen von Bielsechowsky, P. Marie und
Lhermitte, C. und O.Vogt?), Jelgersma, Brodmann und Alz-

——

1y Tber eine enterotoxische, gleichartige Affektion der Leber und des Ge-
hims, Fortschritte d. Medizin Nr. § w. 9. 1914,

%) Diese Zeitachrift. 5. 1014,

2y Journ, f. Psychol. u. Nemrol. 24. 1916

Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems mit bemerkenswertem ... - page 71 sur 82


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0528&p=71

218 A, Jakob: Uber eigenartige Erkrankungen des Zentralnervensystems

heimer, Kleigt, Pfeiffer,'d’Antona n. a. in ihrem histologischen
Substrate weitgehend gekliart worden ist. Ich hoffe in einiger Zeit an
der Hand eigner Untetsuchungen an 4 Fillen auf diese Frage zu sprechen
kommen zu kénnen, kann aber schon heute sagen, dal sich keine
weitgehenderen Verwandtschaftshezichungen zwischen dieser Gruppe
umd unseren Fillen ergeben. Auf die klinischen und histologischen Ver-
schiedenheiten gegenither der Paralysis agitans (F. H. Lewy, C. und
0. Vogt) sei nur kurz hingewiesen,

Alle diese Ausfilhrungen berechtigen uns wobl zu dem Schlusse,
dall wir es in der Tat bei unseren Fallen mit nach Wesen und Sitz
cigenartigen Strukturstorungen zu tun haben, die manche
interessante  Verwandtschaftsheziehungen zu  anderen Krankheits-
gruppen erkennen lassen, aber sich von ihnen doch klar genug ab-
grenzen.

Zudem haben die Fille ja auch klinisch bemerkenswerte Eigen-
tiimlichleiten, die erhebliche diagnostische Schwierigkeiten bedingen
und sie nicht recht hisherigen Krackheitshildern einreihen lassen. Das
gleiche gilt fiir den Creutzfeldtschen Fall aus der Alzheimerschen
Klinik.

Wenn wir uns bei der Differenzierung des klinischen Ge-
samthildes die einzelnen Beobachtungen ansehen, so zeigen sich
folgende bemerkenswerten Grundziige: Die Krankheit betrifft Personen
beiderlei Gesehlechts (3 Frauen, 1 Mann), offenbar in mittlerem
Lebensalter. Mein erster Fall erkrapkte mit 51 Jahren, der zweite
mit 34, der dritte mit 42, der Creutzfeldtsche im 2. Lebensjahrzehnt.,

Die Anamnese ist zumeist chne Belang. Der Creatzfeldtsche Fall
zeigt familifire Belastung (2 Geschwister Idioten). Mein zweiter Fall
ist ein von Haus ans verwahrlostes Individuum. Fs spricht nichts fir
die Annahme einer familiiren Komponente. Beim Beginne der
Erkrankung stehen Bewegungsstrungen und leichte nervise All-
gemeinerscheinungen im Vordergrunde, Im ersten Falle sind ein krampf- i
artiges Ziehen, Schwiiche und Taubheitsgefiihl in den Beinen hei all-
gemeiner Schwermiitigkeit angegeben. . Die Beine werden oft beim
Gehen steif.™ Dabei war der objekiive Befund negativ. Im zweiten |
Falle, bei dem wir nur durch die anamnestischen Angaben den Krank-
heitsbeginn erschliefen konnen, findet sich erwihnt, dall die Kranke
schon seit lingerem schlecht gehen kénne, hiufig hinfalle. Die Kranke
war stark abgemagert nnd die ausgesprochenen nervisen Erscheinungen
setzten mit Magenbeschwerden und einem Ekzem ein, das als Schmiersl-
ekzem dermatologisch aufgefalt wurde. Der dritte Fall erkrankte
offenbar aus vélliger Gesundheit an Rhewmatismus, Schwindel, Schwiiche-
anfallen und Verdauungsstirungen. Die Creutefeldtsche Kranke, die
von jeher storrisch und eigensinnig war und unregelmaBige Menses
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hatte, erkrankte mit Zucken in den Hinden und Fiflen, deutlich
spastischem. Gang mit spastischen Reflexen wnd schwachen Bauch-
deckenteflexen, dabei zeigte sich eine zunichst fiir hysterisch angesehene
Hautaffektion, die aber vielleicht, wie Creutzieldt ausfithrt, eine
organisehe, neurogene Entstehung hat.

Von nenrologischen Haupterscheinungen sind die folgenden
TUntersuchungsbhefunde vornehmliclfanzufithren : An A uge nsymptomen
sind im ersten Falle erwiihnt: nystagmusartige Zunekungen und triige
Pupillenreaktionen, im zweiten Falle ist der Befund negativ, im dritten
bhestanden voriibergehende Augenmuskellihmungen mit Doppeltsehen
nnd vielleicht etwas schlechter reagierenden Pupillen. Im Creutefeldt-
schen Falle ist ein horizontaler Nystagmus angegeben, Der Augen-
hintergrund ist in allen Fillen negativ. Besondere Lahmungs-
erscheinungen im Gebiete der Gesichtsmuskulatur Jbestehen offenbar
nicht. Der Gesichtsausdruck ist beim ersten Falle starr und maskenhaft,
heim zweiten Falle leer, maskenartig, beim dritten Falle leer, im Creutz-
feldtschen Falle, wie auch hei unseren Kravken, stark wechselnd nnd
durch die psychischen Erscheinungen becinfluBt. Hiifig sind Reiz-
erscheinmgen im Gebiete der Gesichtsmuskulatur erwihnt, namentlich
in unserem zweiten Falle als ticartige Zuckungen im Orbitularis ceuli,
Tm dritten Falle ein Vibrieren der Mundmuskulatur, bei Creutzieldt
ein Flattern der Gesichtsmuskulatur.

Die S prache ist im ersten Falle als dysarthrisch, tonlos bezeichnet,
ohne deutliches Bkandieren, im sweiten Falle langsam, monoton, im
dritten Falle schreibt der Kranke selbst seiner Frau, er habe eine fremde
Sprache bekommen, und die Sprache wird als dysarthrisch erwihnt.
Bei dem Creutzfeldtschen Kranken sind die sprachlichen Aufierungen
abgehackt nach Art eines fibertrichenen Bkandierens, die Stimme ist
wechselnd, meist fliisternd, meist unverstindlich.

| Sehr schwierig sind die Bewegungsstorungen unserer Fille zu
| analysieren. Gemeinsam allen Kranken ist das Fehlen von Liih-
' mungen und die schliefliche Unmoglichkeit des Gehens
Ir und Stehens. Die Kranken fallen leicht hin, knicken ein. Die Be-
| wegungsstirungen machen offenbar zunichst mehr funktionellen Fin-
l druck, Ataxien kommen dabei mehr oder weniger zum Ausdruck. Der

' Gang war zunichst in dem ersten Falle dadurch charakterisiert, dall die
! Kranke nur mit Mithe zn bewegen war zu gehen und sie dann mit kleinen
| Schritten vorsichtig ging, wobei sie sich biufig hinteniiberfallen liefB und
cinknickte. Spiiter wurde der Gang deutlich schleudernd, hatte gewisse
Ahnlichkeit mit dem tabischen Gang, bis schlieBlich das Gehen und
Stehen unmiglich wurde. Im zweiten Falle war der Gang gpastisch, im
dritten Falle zunichst mit kleinen und hiipfenden Bchritten, wobei der
Kranke hinfig einknickte und wiederholt zusammenbrach. SchlieBlich
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L] iy
wurde das Gehen und Stehen upméghich. Im Creutafeldtschen TFalle '
ist der Gang spastisch bezeichnet und die Unsicherheit beim Stehen und |
Gehen und hanfiges Hinfallen betont; sehlieflich wurden auch hier
daz Gehen und Stehen unméglich.

Was nun den Tonus der Muskulatur und objektive spastische
Zeichen angeht, so sind hier weitgehende klinische Differenzen auffallend.
I ersten Falle herrscht offenbar zuniichst eine Hypotonie vor, bei nicht
wesentlich versinderten Reflexen. Auch zum Schlusse des Krankheits-
bilder sind keine sicheren Spasmen nachzuweisen bei zweifellis ge-
steigerten, auch ungleichen Reflexen und deutlichem Babinski und
Oppenheim. Von Wichtigkeit scheint mir dabei die Angabe, die ich
auch bei meiner Untersuchung des Falles selbst bestitigen konnte, dafs
der Kérper der Kranken hei geringen Geriiuschen und Bertibrungen
in eine ausgesprochene Starre gerdit in offenbar ganz dhnlicher Weise
wie bei der Creutzfeldtschen Kranken. Im zweiten Falle ist von einer
Flexibilitas cerea die Rede, ferner von Rigiditit, Spannungen, deutlichen
Spasmen, lebhaften Reflexen und einseitigem Babinski. Im dritten
Falle sind zunichst keine Spasmen auffillig bei sehr lebhaften Reflexen
und angedentetern Babingki, Schliefilich fehlen hier die Reflexe. Hs
kommt eine Hypotonie deutlicher zum Auvsdruck hei manchmal noch
angedeutetem Babinski. Im Creutzfeldtschen Falle sind ausgesprochene
Spasmen notiert bei gesteigerten und klonischen Reflexen und ange-
deuntetemn Babinski.

Begiiglich des Allgemeincharakters der motorischen Aus-
drucksbewegungen ist noch auf folgende Angaben kurz hinzuweisen :
Im ersten Falle fielen die stereotypen Redewendungen und eine stindige,
-an Peeudospentanbewegungen erinnernde Unruhe der Arme und Beine
auf; die zweite Kranke lag zumeist unbeweglich und starr zn Bett; der
dritte Kranke zeichnete gich dureh ataktische Unruhe aus. Im Creuiz-
feldtschen Falle sind hitufig Sperrungen, ,.pseudospontan aussehende
Grimassier- wnd Greifbewegungen'® beobachtet worden.

Die Bauchdeckenrefle xe zefigen bei imseren Kranken ein gleich-
formiges Yerhalten. In meinen 3 Fillen fehlten sie, im Creutzfeldtschen
waren sie nur schwer auszulisen und erschipfbar.

Blasen- und Mastdarmstérungen sind bei unseren 3 Fillen
gr.geﬁ Ende der Erkrankung aufgetreten,

Auffallend hiufig finden wir bei unseren Kranken Schmerzen in
den Extremitiiten erwihnt, so namentlich vorherrschend in nnserem
ersten nnd dritten Falle und auch im Creuntzfeldtschen Falle. Schwerere
ohjektive Btérungen der Hautsensibilitat spielen dabei offenbar keine
sehr grofie Rolle, vielleicht eher im Sinne von Hyperiisthesie, die in
unserem ersten Falle ind im Creutefeldtschen mit Druckschmerzhaftig-
keit der peripheren Nervenstimme bhetont ist. Zwangsaffekte und
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Grimassieren sind im Crentzfeldtschen Falle deutlich, withrend sie bei
mseren Kranken nicht hervortreten. Das Rombergsche Phiinomen ist
in meinem ersten Falle kanm zu pritfen gewesen, bei den beiden anderen
' Jallen deutlich ausgesprochen wie auch im Creutsfeldtschen Falle.
Tn meinem dritten Falle bestanden zudem noch deutliche cerebellare =
L Stirungen und sehlieBlich gesellte sieh noch eine Muskelatrophie in den
unteren  Extremititen hinzu,

Gegen SchluB der Erkrankung sind hifig corehrale Reizerschei-
nungen erwihnt. Tm ersten Falle eine allgemein peychomotorische
Unruhe mit athetoiden Bewegungen, im zweiten Falle Zahneknirschen,
Zuckungen in der linken Gesichtshilfte nnd epileptiforme Anfille, im
Creutzfeldtschen Falle ehenfalls Jacksonsche und epileptische Anfille,
in tiefes Koma aunsgehend.

Psychische Btarungen gesellen sich hald den neurologischen
Ausfalls- und Reizerscheinungen hinzu. Die erste Kranke fiel mumiichst
durch depressives, apathisches Verhalten anf. Spiter zeigte sie das Eild
cines Hngstlich delirideen, halluzinatorischen Verwirrtheitezustandes,
der schlieBlich in villige Somnolenz iiberging, Tm zweiten Falle stand
sunichst das negativistische, fast stuporise Verhalten der Eranken im
Vorderzrunde, bis sehlieBlich auch hier sehwere Benommenheit eintrat.
Der dritte Fall zeigte ein ausgesprochenes Korsakowsches Symptomen-
bild mit Erinnernngsfilschungen vnd Halluzinationen, vernehmlich
auf optischem Gebiete und fingstlichen Inhaltes. Hier trat auch ein
dentBcher intellcktueller Verfall zutage. Bei der Crentzfeldtschen
Kranken zeigte sich zuniichst eine an Intensitit weehselnde Benommen-
heit, Negativismus mit deliridsen Erscheinungen, dazu eine gewisse
Neignng zu Euophorie. Solche Zustinde wechselten mil stupordsen,
bis schlieBlich auch hier villige Benommenheit eintrat.

Gerade die psychischen Erscheinungen zeigen zeitlich starke
Schwankungen. Sie traten bei allen meinen Fillen deutlich hervor,
wo die Kranken mitten in ihrer deliritsen Verwirrtheit zn hesonnenen
peychischen Leistungen sich noch fihig zeigten. Der Wechsel in der
Stirke der Erscheinungen ist hesonders in dem Crentzfeldtschen Falle
betont, wo sich auch ein ausgesprochener  Parallelismuns gwizchen
peyehischen und nervisen Frscheinungen ergab.

Die Dauer des Leidens ist schwer zu hestimmen, da die ersten
Anflinge nicht zu fixieren gind. Immerhin ergeben sich anch da gewisse
Tbercinstimmungen, die ung den subakuten Chara kter der Erkran-
kung anzeigen. Rechnen wir das Leiden von dem Beginn der dentlichen
nervieen Storungen an, welche die Kranken zum Arzt fithren, so betragt
die Daner der Erkrankung bei unserer ersten Kranken 1 Jahr, bei nnserar
sweiten B Wochen, bei unserem dritten Falle 9 Monate und bei dem
Crentzfeldtschen 1 Jahr, Dabei dst ein gewisser re mittierender
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Cha;akter im Krankheitaverlanfe ziemlich deutlich erkennbar, be-
sonders klar in unserem érsten und dritten Falle zutage tretend, ebenso
im Creutzfeldtschen, wihrend die Erkrankung unseres zweiten Falles
besonders progressiv und akut verlief, freilich nach lingere Zeit vorans-
gegangenen Gehstirungen.

Als kdrperliche Begleiterscheinungen sind wenig einheitliche
Momente zuniichst faBbar. Im ersten Falle sind keine weiteren dies-
heziiglichen Angaben erwithnt. Im zweiten Falle stehen Magenbeschwer-
den im Vordergrunde, -die starke Abmagerung, ein Ekzem der Haut
{Schmierdlekzem) und das Zessieren der Menges. Im dritten Falle
sind Verdauungsstéirongen zu Beginn der Erkrankung notiert. Tm Creutz-
feldtechen Falle bestand eine Hauntaffoktion bei starker Menorrhagie,
auberdem waren hier auch die peripheren Nervenstimme drickschmerz-
haft.

Der Blutwassermann war bei meiner ersten Kranken wzuerst
positiv, spiifer — wie in sdmtlichen anderen Fillen — negativ., Der
Ligquor war ebenfalls nvr im ersten Falle Wa -positiv bei anndhernd
normale m Zellgehalt und negativer Phase I, sonst stets normal, hichstens
angedeutete Phase 1.

Wir sehen also, daB sich das Erankheitshild durch eine a uffallende
symptomatologische Mannigfaltigkeit auszeichnet, dabei aber
doch gewisse gemeinsame Zige erkennen laBt.

Wenn ich es wage, auf Grund so weniger Fille einen T ypus des 1
klinisehen Krankheitshildes zu zeichnen, so kanm dies nur als !
ein vorliufiger Versuch angesehen werden, der weiteren Erfahrungen
zur Stiitze dienen scll: Es handelt sich vm eine Erkravkung des mitt-
leren und héheren Lebensalters {zwischen 20 und 55 Jahren — der Be- 1
ginn des Leidens bei dem Creutzfeldtschen Falle liegt offenbar schon
vor dem 20. Lebhensjahre —), welehe mit sich zupichst langsam ent-
wickelnden nervizen Stérungen des Bewegungsapparates und der
Gefiihlssphiire einsetzt. Die Kravken klagen itber Schwiiche und Schmer-
gen in den Extremitéiten, yornehmlich in den Beinen, die steif werden,
Beim Gehen knicken sie hitufig ein und fallen hin. Dabei ist der ohjek-
tive Betund in der Regel zuniichst ein villig negativer. Es kénnen aber
auch jetzt schon spastische Phinomene sich in Andeutungen zeigen, !
und die Bauchdeckenreflexe scheinen frithzeitig eine Neigung zur Ab- 3
schwichung und zum Fehlen erkennen zu lassen. Zu betonen ist, dal
die Bewegungestirungen der Kranken im Beginne des Leidens einen
mehr funktionellen Charakter haben. Gerade im Beginne der Frkranlkung
zeigt sich der Wechsel der Erscheinungen in Art von Remissionen am
klarsten. Allmihlich treten deutlichere Bewegungsstérungen hervor,
die offenbar ein eigenartiges und zunichst noch echwer zu analysierendes j
Gemisch von spastischen und striiren Erscheinungen darstellen. Ohne
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nachweishare Lihmungen zu zeigen, ist der Gang der Kranken auf-
fallend unkoordiniert. Die Kranken knicken ein, fallen haufig und
schlieBlich wird das Gehen und Stehen unméglich. Dabei kinnen Spasmen
zutage treten, aber auch hypotonische Zustinde vorherrschen. Deunt-
liche strifire Symptome im Sinne von ausgesprochener Bewegungs-
armut und charakteristischen Zittererscheinungen brauchen dabei nicht
immer aufzufallen.

Die Sprache ist langsam und monoton und offenbar mehr im Binne
der Dysarthrie gestért. Die Sehnenreflexe sind wohl zumeist esteigert,
kimnen aber auch normal sein oder sogar fehlen. Das Babinskische
Feichen ist wenigstens in gewissen Phasen der Krankheitsentwicklung
angedeutet oder positiv. Die Bauchdeckenreflexe sind abgeechwicht
oder fehlen, Der Augenhintergrund ist immer normal. Die Blut- wnd
Liquoruntersuchung hat in der Regel ein negatives Krgebnis.

In den Zeiten, wo die nervésen Hrscheinungen stiirker hervortreten,
gesellen sich ausgesprochene psychische Stérungen hinzu im Sinne von
Apathie, Negativismus und Angstlicher, deliridser, halluzinatorischer
Verwirrtheit ; je nach der Daver der Erkrankung kann es dabei zu starkem
paychischen Verfall kommen, SchlieBlich treten cerehrale Reizerschei-
nungen in den Verdergrund mit bulbiren Kernstirungen, welche in
rascher Progredienz unter schwerer Benommenheit, haufig nach epi-
leptiformen Zustiinden, die Krankheit unter ficherhaften Temperaturen
beenden, Der Verlauf der Exlrankung ist ein subakut-progredienter,
die Krankheitsdaver schwankt vom Beginn der sehweren Erscheinungen
an gerechnet zwischen mehreren Wochen und einem Jahr,

Was die Differentialdiagnose angeht, so kann ich mich hier
auf meine Ausfihrungen beziehen, die ich der Besprechung des jeweiligen
Falles angefiigt habe. Die klinische Besonderheit der Beobachtungen
kam ja gerade dadurch zmm Ausdruck, daf sie sich bisher bekannten
Krankheitsgruppen nicht einfiigen lieBen. Sie erinnern in manchen
Zitgen an die spastischen Systemerkrankungen, ohne aber in Anbetracht
ihrer Eigenart diese Diagnose zu gestatten. You den Fillen der West-
phal-Striimpellschen Pseudosklerose und der Wilsonschen Krankheit
sind sie dadurch leicht klinisch abzusondern, daB spastische Zustande
mehr im Verdergrunde stehen und rein strifire Symptome puriickireten.
Auch fehlen der Hornhautring, Anzeichen einer Lebererkrankung und
die konstitutionelle Komponente (die freilich im Creutzfoldtzchen Falle
betont ist). Auch haben wir es hier mehr mit einer Erkrankung des
mittleren und heheren Lebensalters zu tun, und schwerere psychische
* Allgemeinsymptome stehen im Vordergrund. Differentialdiagnostische
Schwierigkeiten ergeben sich eigentlich nur gegeniiber der multiplen
Sklerose. Meine 3 Fille gingen zu gewissen Zeiten unter dieser Krank-
heitsbezeichnung, bis schliefllich der allgemeine Charakter der Krank-
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heitsentwicklung eine solche Annahme uriickwies. Gegen multiple
Bklerose spricht vornehmlich das Zuriicktreten von Augensymptomen
und ausgesprochener Intentionsataxie und skandierender Sprache.
Auch ist der Augenhintergrund normal. SchlieBlich stehen bei unseren
Kranken die eorticalen PFeizerscheinungen und Kernsymptome weit
mehr im Vordergrunde als bei der multiplen Sklerose.

Wir haben es also mit einer Erkrankung vondurchaus eigen-
artigem klinischen Geprige zu tun, dem ebenfalls ein recht
charakteristisches anatomisches Substrat sugrunde legt. Der
makroskopische Befund an Zentralnervensystem ist — wie in
meinen 3 Fillen — im wesentlichen negativ; nur zeigen sich mehr oder
weniger ausgesprochene Gehirnatrophien und Piaverdickungen. In der
Crentzfeldtschen Beobachtung waren die vorderen Zentralwindungen
auffilliz dick und prominent, etwas hirter und von verwaschener
Zeichnung., Mikroskopisch stellt sich der Krankheitsprocefi als
eine aunsgebreitete reine Parenchymdegeneration dar, wobei
histolngisch gut charakterisierte kleine herdformige Stérnngen
uns zugleich den Pridilektionssitz und die Stellen schwerster Er-
krankungen kundtun. Die herdférmigen Ausfille kinmen offenbar
wie im Creutzfeldtschen Falle auch grifiere Ausdehnung gewinnen,
zeichnen sich aber in der Regel dureh ihre mikroskopische Kleinheit
ans, Wo infiltrative Erscheinungen sich hinzngesellen, scheinen sie
keinen genetischen Zussmmenhang mit den Parenchymverinderungen
zn verraten, Entsprechend dieser histologischen Eigenart charakterisiert
gich der Krankheitsvorgang als eine Encephalomyelopathie mit
disgeminierten (kleinen) Degenerationsherden. Hiermit ist
der Auffassung des Prozesses als eines rein degenerativen im Gegensatz zu
den entziindlichen Rechnung getragen tnd die Diffusitiit der Verinde-
rungen mit dem verstreuten Auftreten der charakteristischen kleinen
herdftrmigen Ausfille und Gliawncherungen betont. Wenngleich sich aus
den bisher vorliegenden Untersuchungen kein abschliclendes Urteil
gewinnen LiBt iiber die Ausdehnung eines derart diffusen Krankheits-
prozesses, so scheinen doch die bisherigen Ergebnisze die regelmifBige
und stets im Vordergrunde stehende Affektion des ganzen Pyra-
midensystems nnd des stridiren Systems mit dem ventro-
medialen Thalamuskern zn betonen. Es soll in diesern Zusammen-
hange nur kurz daranf hingewiesen werden, dall, wie sich aus den
nenesten faseranatomischen Untersuchungen von €. wnd 0. Vogtf)
ergibt, gerade die hier am meisten betroffene Thalamusgegend die innig-
sten morphologischen und physiologischen Beziehungen zum stridren”
System aufweist. So zeigt sich bei unserem Krankheitsprozesse bei aller

1y Zor Kenntnis der pathol. Verinderungen des Striatum u. des Pallidum.
Sitzungsber. der Heidelberger Akad, d. Wissensch. 1019, 14. Abhlg. w 1 e
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Diffusitit - der Verinderingen doch eine gewisse Neigung zu
systematischer Ausbreitung, die sich in der Hauptsache charak-
terisiert als eine partielle Erkrankung des pyramidalen u nd
extrapyramidalen motorischen Systems: und zwar ist dabei
die nur teilweise Schidigung dieser Systeme hervorzuheben —
als anatomischer Ausdruek der Figenart, welche die nervisen Er-
scheinungen bieten.

In pathophysiologischer und klinischer Hinsicht steht dem-
nach diese Erkrankung z wischen den spastischen Bystemerkrankungen,
inshesondere der amyotrophischen Lateralsklerose und den vornehmlich
strifr lokalisierten Krankheitsprozessen, insbesondere der Westphal-
Strimpellschen Preudosklerose, der Wilsonschers Krankheit und Chorea.
In ihrer s ym ptomatologischen Verwandtschaft steht sie der multip-
len Sklerose wohl am nichsten, von der sie sich durch das histologische
Substrat scharf unterscheidet, Sie kann daher als eine besondere
Untergruppe den Preudosklerosen zugerechnet werden und
ist vielleicht am zweckmiBigsten von den anderen Pseudosklerosen
mit vorwiegend strifrer Lokalisation als spastische Pseudosklerose
abzusondern, womit die im Vordergrunde stehende Erkrankung des
Pyramidensystems zum Ausdruck kommen soll. Dal} klinisch die spa-
stische Komponente nicht immer deutlich hervortritt, diirfte nicht gegen
eine solche Bezeichnung sprechen, da wir ja auch . B. bei der amyo-
trophischen Lateralsklerose, einer typisch spastischen Erkrankung,
gelegentlich die Pyramidensymptome bei villiger Wabrung des Krank-
heitscharakters zuriicktreten sehen. Dabei miissen wir uns stets ver-
gegenwhrtigen, daB die Klassifikation vornehmlich nach rein morpho-
logischen Gesichtspunkten geschieht ind das itiologische Prinzip
nicht beriicksichtigt. O. und €. Vogt haben ja besonders cindringlich
bei der Aufstelling morphologisch gleichgearteter Krankheitseinheiten
den itberragenden klassifikatorischen Wert der pathologischen Ana-
tomie gegeniiber der Atiologie hervorgehoben. Thre Behauptung, dal
wir dureh die Beriicksichtignng von in Lokalisation und Marphologie
gleichgearteten Parenchymstirungen auf klinische Krankheitzeinheiten
aufmerksam gemacht werden, findet sich, wie ich glanbe, in den Tat-
sachen unseres Materials bestitigt.

Die A tiologie der Erkrankung bleibt zunichst noch vollig ungeklirt.
Wic anatomische Untersuchung hat nach dieser Richtung hin versagt.
Dir wissen nicht einmal genan, wo der krankhafte Prozell primir im
Fentralnervensystem angreift, an der Faser oder im Grau'f Die im
Vordergrunde stehenden schweren Vertfinderungen im Grau, die sich in
gewissem Sinne als elektive Ganglienzellnekrosen charakterizieren, deuten
mit groBer Bestimmtheit auf eine primire grauc Affeltion hin,
Ciewisse histologische Figentiimlichkeiten, wie die Einstreuung von

2. t. d. g. ¥eur. .. Psych. ©. LXIV. 15
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@liarosetten in das Weil, kimnten ebenfalls auf einen ihnlichen primiiren
Vorgang zuriickgefihrt und daher ihrves selcundiren Charakters zum
Teil wenigstens entkleidet werden. Gerade im Gegensatz zur muliiplen
Sklerose diirfte es sich vielleicht hier vornehmlich um eine im Vorder-
grunde stehende Erkrankung des Achsenzylinders selbst handeln.
Inwieweit sich die Parenchymverinderungen in gegenseitiger Relation
als retrograde oder sekundire Degenerationen anffassen lassen, ist schwer
pindentig zu bestimmen.

Ob es sich um endogene ader ¢ xogene Krankheitsauslosungen
handelt, wissen wir nicht. Tm Creutzfeldtschen Falle ist cine gewisse
Endogenitit betont. In meinen eigenen Beobachtungen ergeben sich
nach dieser Richtung hin keine zwingenden Griinde. In ihrer histolo-
gischen Verwandtschaft mit der amyotrophizchen Lateralsklerose.
namentlich aber mit der Huntingtonschen Chorea, der Westphal-
Stritmpellschen Psendosklerose und der Wilsonschen Krankheit, wo
doch offenbar die reinen Parenchymveranderungen im Grau das ana-
tomische Substrat beherrschen, zeigen sie uns Ankliinge an Krankheits-
prozesse, bei denen die konstitutionelle, hereditire Komponente betant
erscheint, Wie Spielmeyer und Schmincke erst jlingst dargelegt
haben, ist der fitiologische Faktor auch bei diesen Erkrankungen noch
villlig im Dunkeln. Das ganze Gebiet der Heredodegenerationen ist ja
itiologisch ein vélliges Fragezeichen. Der Gowerssche Begriff der
Abiotrophie bleibt zuniichst auch nur ein theoretischer, wie die
Schaffersche Hyaloplasmatheorie als eine reine Arbeitshypothese
erscheint.

Tn unseren Fiillen sind in der Anamnese Verdauungs-, Menstru ations-
stiorungen, Magenbeschwerden, allgemeine Abmagerung u. dgl. erwahnt
und weisen vielleicht auf enterotoxische Noxen hin, die ja vom
mancher Reite bei der Westphal-Striimpellschen Pseudosklerose und
Wilsonschen Krankheit fitiologiseh hervorgehoben werden. Bei der anato-
sischen Untersuchung ergibt sich nach dieser Richtung hin nichts Wesent-
liches. Kine Lebererkrankung fehlt unseren Fillen. Erwihnenswert
erscheint mir die auffallig vergroBerte Milz, die ich in 2 Fillen fest-
stellen konnte. Aber die mikroskopisehe Untersuchung der inneren Organe
ergab — zuniichst wenigstens — keinen nennenswerten Befund, Die
Driigen mit innerer Sekretion, denen ich besondere Beachtung schenkte,
waren nicht wesentlich verindert, Es mag hier kurz erwiihnt sein, dal
ich in einem Falle von amaurotischer Tdiotie besonders aufdringliche Ver-
findernngen in der Schilddrise fand. Wenn auch derartige Befunde
heachtenswert sind, 2o geben sie uns heute doch noch keine hinreichende
Erklirung fiir die komplizierten Wechselwirkungen zwischen den Hr-
krankungen der gentralen Nervensubstanz und jener der ibrigen
Kiirperorgane.
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mit hemerkenswertem anatomischen Befunde. x)eT

Bei der Besprechung der einzelnen Fiille bin ich des naheren daranf
gingegangen, dal wir bei den ersten beiden Fillen mit einer
gewissen Wahrscheinlichkeit eine syphilitische Infektion,
beidem dritten Falle oine Malariainfektion annehmen kénnen:
Aber eine Sicherheit ist uns jedoch auch in dieser Beziehung nicht ge-
gehen, und die weitere Frage, wie sich der Krankheitsprozefh zu einer
pventuellen derartigen Infektion verhiilt, bleibt villig unklar. Die Lues-
pathologie bietet ja entsprechend unseren reicheren Frfahrungen und
hesseren Untersuchungsmoglichkeiten immer wieder Uberraschungen,
und die Klinik der Infektionskrankheiten uberhaupt ist durch die
wertvollen tnd interessanten Befunde an ak utem Infektionsmaterial
ganz wesentlich bereichert worden. Sie dringen uns dagu, solche infelc
. fiésen Prozesse gerade mit Rilcksicht auf die jetzigen Zeitverhilinisse
- als ditiologische Faktoren auch ¢ hroniseher Nerven- und Geisteskrank-
heiten stirker zu beriicksichiigen. namentlich, wenn ez sich dabei
um Krankheitshilder handelt, die der hisherigen Klinik fremd sind.
Tiirek und 8 piel meyer haben auf Grund ihrer Studien bei Malaria
und Fleekfieher derartige Miglichkeiten schon betont, und die Folge-
pustimde der’ postgrippisen und lethargischen Encephalitis werden
kiinftig bei der Beurteilung ehronischer Nervenerkrankungen manche
diagnostische Schwierigkeiten bereiten, nicht nur auf klinischer, sondern
auch auf histologischer Seite, da es gerade bei chronischen Ausfillen
picht immer Jeicht sein wird, die Spegifitit der Storung in jedem
ginzelnen Falle zu erkennen.

PBei all solehen nevartigen Krankheitshildern wird es sich zundichst
darum handeln, sie in ihrer 8 y m ptomatologie wie in ihrem morpho-
logiseh-anatomischen Substrat miiglichst genan festzulegen. In
sweiler Linte wird die Htiologische Gruppenzugehdrigheit zu be-
stimmen sein. Gerade die oben mitgeteilten TFille zeigen diesen
Weg. Inihrer klinischen Sympto matologie nahe verwandt,
liegt ihnen ein nach Lokalisation und Wesen gleich-
gearteter Krankheitsprozel) zugrunde, dessen Atiologie
erst weitere Beobachtungen und Erfahrungen sicherstellen
kdnnen.

Zum Schlusse mége mir noch der Hinweis erlaubt sein, dali die obigen
Fesistellungen und Ausfithrungen noch zahlreiche Tificken enthalten,
die in der geringen Anzahl der beobachteten Falle und in den Schwierig-
keiten der Materie selbst begriindet sind, Die Symptomatologie der
Krankheitsfille ist noch wenig prizise ansgearbeitet, da man zu Leb-
zeiten der Kranken noch nicht auf die Spezifitit des Prozesses anfmerl-
sam geworden war, und der rasch progrediente Verlauf bei den schweren
paychischen Zustiinden einer genauen karperlichen Untersuchung grofie
Schwierigkeiten entgegenstellt. Da ich hei der Sektion der Fiille nicht

15*
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die Richtungen und Wege iiberschen konnte, die die histologizche Unter-

. suchung des Prozesses erfordert, ist das Material zum Teil unzweckmifiig
1nd unvollkommen konserviert. Allen solehen Schwierigkeiten werden
weitere Untersuchungen leichter aus dem Wege gehen, die das Krank-
heitshild in klinischer, histologischer und auch anatorischer Hinsicht
schirfer analysieren werden. Immerhin glaube ich auf Grund meiner
Teststellungen und Darlegungen iiberzeugend dargetan zu haben, daB
es sich hier um einen eigenartigen Krankheitsprozel handelt, dem, soweit
unsere jetzigen Krfahrungen reichen, eine nosologische Einheit nicht
abgesprochen werden kann.

Nachtrag bei der Korrektur: Inzwischen konnte ich einen weiteren

Fall untersuchen, dessen Verdffentlichung jn der Med. Klin. 1921 crfolgt, und
der die obigen Ausfilhrungen bestatigh. :
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