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Ueber die fleckweise glasige Entartung der
Hirnrinde,
eine besondere Gehirnerkrankung.

Yon
Dr. Th. Simon

in Hamburg.

Die Eintheilung der Gehirn-Affectionen in diffuse und Heerd-Erkran-
kungen, deren Bedeutung, insbesondere fiir diagnostisehe Zwecke,
Griesinger wiederholt hervorgehoben, ist doch keine erschipfende,
fiir alle Fille ausreichende.

Es kowmen Erkrankungen des Gehirns vor, die heerdweise auf-
treten, deren Heerde aber in solcher Menge durch das ganze Organ
verbreitet sind, dass sie symptom‘atiseh den Eindruck diffuser Affec-
tionen machen. Hierher gehdren gewisse Fille multipler Hirn-Er-
weichungen, hierher die Cysticercen, die zuweilen zu Hunderten inner-
halb der Schidelhohle sich vorfinden, vorzugsweise aber wird diese
Kategorie ‘durch die interessante Krankheit gebildet, die unter ver-
schiedenen Namen, als  partielle Sclerose®, ,fleckige graue Degenera~
tion*, ,sclérose en plaques® beschrieben wird, Dieser Affection nahe
und mit ihr vermuthlich der Zwischenreihe =wischen diffusen und
Heerd-Erkrankungen angehorend, steht eine Affection, welche ich vor
einiger Zeit gelegentlich einer Autopsie auffand und deren Schilderung
ich in der mir zuginglichen Litteratur vergebens gesucht habe.

Tch habe die Frau, welche den Gegenstand der nachfolgenden
Beobachtung bildet, bei ihren Lebzeiten nicht gekannt, und kann da-
her nur nach den spéter eingezogenen Erkundigungen tiber sie berichten.

Friederike R., im Jahre 1804 zu Hamburg geboren, soll frihzeitig sich

einem liederlichen Lebenswandel ergeben haben, zunichst als femme entre-
tenue von den Unterstitzungen ibrer jeweiligen Liebhaber lebend. Von Hand
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zu Hand gehend, wurde sie schliesslich gegen Ende ihrer 30er Lebensjahre
die Maitresse eines Mannes, der sie verliess, weil ihr stolzes, hochfahrendes
und anspruchsvolles Wesen, das sie beibehielt trotz der Decrescenz ihrer
Réize, ihm unertriglich wurde.

Verlassen, und durch ibr friheres Leben wie durch eine in letater Zeit
eingetretene Eiterung am linken Fusse verhindert, sich ihren Unterhalt zu er-
werben, flel sie bald der Armenpflege zur Last und wurde in’s Werk- nnd
Armenhaus aufgenommen.

Hier, wo sie viele Jahre zubrachte, zcichnete sie sich durch ihr abge-
schlossenes, zuriickstossendes Wesen aus — sie hielt sich offenbar ihrer Um-
gebung gegenitber fiir viel zu gut, und wies hochmithig jeden Versuch einer
freundlichen Annaherung zurtick; ibrigens kannte sie den Werth des Geldes
sehr wohl, arbeitete etwas, um solches zu verdienen und gult in der Anstalt
durchaus nicht fir alienirt. Vor etwa 8 Jahren musste der linke Fuss im
Sprunggelenk nach Syme exarticulitt werden. Die Wunde, mit der Fersen-
kappe bedeckt, heilte vortrefflich und die Kranke konnte spiterhin gut gehen.

Sie starb ziemlich unerwartet am 8. November 1868.

Bei der Section des sehr mageren Cadavers zeigte sich zunfichst am
Fussstumpfe, dass tibia und fibula eine ausgedehnte knicherne Vereinigung
eingegangen waren,

Die Lungen waren blutreich, uberall lufthaltig, die Pleura zeigte einzelne
hellrothe Eecchymosen. - Das Herz war klein, ibrigens vollkommen normal.

Die Leber hatte verhaltnissmissig grosse Dimepsionen (18 Centim. lang,
8 breit, 8% dick). Sie war blutreich, stark fetthaltig,

Den ausfithrlichen Befund der Nieren, Milz, Tractus intestinalis und
Genital-Organe tbergehe ich, da Alles vollstandig normal war, und bemerke
nur noch, dass die Schilddriise etwas vergrossert war und dass weder an den
Genital-Organen noch im Pharynx, dem Gaumen oder den Larynx sich Narben
fanden (wie denn auch von einer fritheren syphilitischen Affection nichts be-
kannt war).

Der Schadel war ziemlich kurz, miissig breit und hoch, die Pfeilnaht voll-
standig verstrichen, das linke foramen parietale fehlte, das rechte war klein.

Die Hirnhéute waren normal, die Pia nicht getriibt und glatt abziehbar.
Die Gehirn-Oberfliche war windungsarm, der hintere Schenkel der fossa Sylvii
sehr wenig markirt, die Gehirnsubstanz fest, dic grossen Ganglien normal.

Die Medulla oblongata war sehr fest und zahe, die dura mater spinalis
vollkommen normal; die schr zarte Pia zeigte nur in der Gegend der cauda
ein kleines Knorpelplatichen. Weder an der weissen noeh an der grauen
Substanz des Ruckenmarkes zeigten sich irgendwelche Verinderungen und
die -demnichst vorgenommene mikrogkopische Untersuchung ergab die voll-
stindige Abwesenheit von Kérnchenzellen,

Der Befund war demnach soweit ein ganz negativer. Eine bedeutsame
Veranderung fand sich aber in der grauen Substanz der Grosshirnwindungen.

Diese war im Allgemeinen von der gewdhnlichen Beschaffenheit, gran mit
leichtem Stich in’s Grau-Rothliche, die weisse — intermediire — Schicht deut-
lich zeigend. ’

Durch die ganze Substanz zersireut traten aber scharf umschriebene
Stellen hervor, auffallend einmal durch ihre Farbe — grauviolett bis nahe an
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reinlila — ihre ganz homogene Beschaffenheit vor Allem aber durch ihr eigen-
thiimlich durchscheinendes, mattem Glase oder hyalinem Knorpel nicht un-
shnliches Aussehen.

Diese Stellen lagen sfimmtlich in der grauen Substanz, und zwar der Ast,
dass alle genau an der Grenze zwischen Mark- und Rindensubstanz begannen
und von da sich mehr oder minder weit in die letztere erstreckten.

Die Form der Flecke war eine Ausserst verschiedene, im Ganzen iber-
wog jedoch eine langliche, der Grenze zwischen weisser und grauer Substanz
entiprechende Richtung. Die Begrenzungslinien waren meistens Kreisah-
schnitte, tief einspringende Winkel fanden sich nirgends.

Die Mehrzabl der Flecke bhatte eine Breite von 2—4, eine Hbhe von
1—2, eine Dicke von 1,5—3 Millim. und reichte nicht iiber die intermedibre
Schicht hinaus. Vereinzelt fanden sich aber auch Flecke, die iiber diese Schicht
hinaus bis nahe an die Oberfliche vordrangen, Hier horte die weisse Schicht
an der Grenze der Flecke auf, um in die ganz gleichmiassige glasige Masse
iberzugehen. Aber nur ein einziger Fleck erreichte die Oberfliche selbst
wo er, stecknadelknopfgross, durch seine violette glasig-durchschimmernde
Tirbung sich von der hellgrauen Umgebung sehr deutlich abhob. Ebenso
vereinzelt waren Stellen, in denen die glasige Entartung bei sehr geringer
Héhe sund Dicke, in bedeutender Liange bis zu 18, ja 22 Millim. die graue
von der weissen Substanz schied. Die Vertheilung der Flecke war eine sehr
verschiedene, an einzelnen Windungen, besonders der Basis, lagen 4, 5 kleinere
und grossere Flecke dicht bei einander, an anderen Stellen konnte man eine
ganze Reihe von Querschnitten machen, ohne auf solche zu treffen.

Im Ganzen waren die Flecke nach Hunderten zn zéhlen und keine Win-
dung ganz von ihmen verschont; insbesondere hatten auch die drei Stirn-
windungen ziemlich viel glasige Stellen. Ob auch in den Windungen der
Reilschen Insel solche vorhanden gewesen, habe ich nicht notirt, '

Nirgends fand sich eine glasig veranderte Stelle in der weissen Substanz,
aber auch die grane Substanz des Kleinhirns war gleich der des Rucken-
markes, ohne solche.

Bleiben wir zunichst beim makroskopischen Befunde stehen, so
miissen wir uns alsbald sagen, dass wir hier eine eigenthiimliche Er-
krankung vor ung haben.

Der Gedanke an Geschwillste konnte bel der geschilderten Be-
schaffenheit von vornherein zuriickgewiesen werden und es bleibt zum
Vergleich schwerlich etwas anderes als die sclérose en plaques, die
fleckige graue Degeneration.

Aber die Unterschiede sind so vielfach, dass aueh abgesehen von
dem spiter zu erwihnenden Befunde der mikroskopischen Untersuchung
die Figenartigkeit unseres Falles schon jetzt scharf hervortritt.

Um den Hauptunterschied vorweg zu nehmen: die sclérose en
plaques beschrinkt sieh auf die weisse Substanz, sie hat ja grade
darum den Namen der ,grauen“ Degeneration bekommen. Dies wird
in allen Lehrbiichern hervorgehoben, auch in der Speziallitteratur finde
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ich hochstens die Angabe, dass die Erkrankung an einer Stelle bis in
die grane Substanz vordrang. Lieblingsstellen der fleckigen grauen
Entartung sind Pong und Medulla oblongata, bei ausgedehnteren Hr-
krankungen pflegt auch das Riickenmark in grosserer oder geringerer
Ausdehnung ergriffen zn sein. In unserem Falle nichts von dem
Allem; das Riickenmark, das verldngerte Mark, die Briieke und das
Kleinhirn sind frei, die Marksubstanz ist nirgends ergriffen nnd die
Affektion beschrinkt sieh auf die Rindensubstanz der Grosshirn-
hemisphiiren. Die Farbe der sclerosirten plagues ist vein grau, in un-
~serem Falle gran violett, stellenweise rein lila.

Auch das Anssehen stimmt nicht mit dem der gewoshnlichen flecki-
gen grauen Degeneration, in der das durchscheinend glasige Aussehen
lange nicht so ausgesprochen ist, wie hier. Denselben Unterschied
ergab anch die mikroskopische Untersﬁclmng. Wenn bei der gclérose
en pldques an die Stelle der Nervenfasern eine aus zahllosen vielfach
in Biindel vereinten Fibrillen zusammengesetzte Masse getreten ist, in
der man Kérnchenzellen, corpora amylacea und sparsame Nervenfasern
findet, so bot der Befund bei der fleckweisen glasigen Degeneration
der Hirnrinde, wie wir unsern Fall zunichst bezeichnen wollen, damit
keine Vergleichspunkte.

Die nicht verinderten Theile der Hirnrinde zeigten beim Zerzupfen
in den innersten Schichten (der grossen Ganglienkérper) zahlreiche
mit ibren Ausliufern sehr gut erbaltene Ganglienzellen. Die Kerne
derselben waren hiufig pyramidal, bei der Melrzahl jedoch linglich-
rundlich, in den Kernkérperchen oft noch 13 hellglinzende Kirnchen.
Der Zellenkorper enthielt viel gelbes Pigment, theils blos nm den Kern,
hinfig aber die Zelle ganz fillend, ab und an so intensiv, dass von
dem Kern nichts mehr zu seben war.

Die Gefisse waren nicht verdndert; den Capillaren, deren Wan-
dungen nicht verdickt waren, hafteten vielfach grosse runde Glia-Kerne
an, die mit ganz feinen Kernchen dicht gefilll waren, und von denen
das Glia-Fasernetz zum Theil zu entspringen schien.

Sparsamer fanden sich gréssere unregelméssige oder spindelférmige
(lia-Zellen, deren Kerne sehr blass und matt waren. Die meisten
dieser Zellen sandten mehrere feine Fagern als Ausliufer in das Netz-
werk der Kittsubstanz, in einzelnen Zellkérpern waren neben dem
Kern noch einige Kornchen oder in demselben ein hellglinzender
nucleolus. ’

In der intermediiren Schicht war die Zahl dieser Glia-Zellen —
zumeist spindelférmigen — eine sehr grosse; in der #nssersten Schicht

H¥
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fanden sich wieder die grossen, wenig glinzenden Glia-Kerne, einzelne
mit Kernkérperchen, die Mehrzahl mit vielen Kérnchen.

Dureh die ganze Rinde hindureh war die feinfibrillire Beschaffen-
heit der Neuroglia ausserordentlich deutlich.

Ging man von hier auf die glasig entarteten Stellen tiber, so fiel
sofort in den Zerzupfungs-Priparaten der Mangel an Ganglieénzellen
auf. Nur ganz vereinzelt lagen ziemlich intacte Ganglienkdrper mit
grossen rundlichen Kernen und Kernkérperchen, missig mit gelbbraunem
Pigment gefiillt. Diese Zellen, wie die tibrigen noch zu erwihnenden
Bestandtheile lagen eingebettet.in eine Masse, die gegen den Rand
hin noch auns ungemein feinen Fibrillen bestand, welche nach allen
Riehtungen hin sich durchflechtend ein ganz dichtmaschiges Netz bil-
deten. Dazwischen traten aber zahllose sehr “feine Kérnchen in Ge-
stalt von Punkten hervor, die selbst bei der starken in Gehrauch ge-
zogenen Vergrosserung®) schwer sichtbar waren. Dass diese Punkte
nieht etwa Querschnitte von Fibrillen waren, folgte aus ihrer unge-
meinen Hiufigkeit, der Art der Praparation und der Feinheit, welche
die Dicke der Fibrillen nicht erreichten.

Man muss demnpach annehmen, dass die Neuroglia hier nicht bloss
aus fasrigem Glewebe bestand, sondern dass die Fibrillen eingebettet
waren in eine homogene, von ganz feinen Kornchen durchsetzte Masse.

Und in der That nahm weiter nach innen die Menge der Fasern
bedeutend ab, und in der homogenen Masse lagen grossere Kornchen,
einzeln oder zu kleinen Haufen zusammengeballt. Weiterhin endlich
fanden sich fast gar keine Fagern mehr, sondern vur jene feinkornige,
homogene Substanz.

In derselben lagen:
1) iiberall missig zahlreich ronde Kerre, den oben geschilderten

runden Glia-Kernen gleichend, nor hatten sie fast alle einen nicht
glinzenden nucleolus.

2) Ganglienzellen, wie schon oben erwihnt. Binzelne von den
grossen runden oder moch mehr von den pyramidenformigen Kernen
enthielten keinen nucleolus und hatten ein eigenthiimlich homogenes
mattglinzendes Aussehen.

8) Korper, die in Grosse und Umrissen an die Ganglienkdrper
erinnerten, denen aber die Auslinfer fehlten und die das eben erwiihnte
mattglinzende Aeussere hatten. Der grosse runde Kern wit nucleolus

*) Hartnack Ocul. 3 Immers. System 9.
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und die Haufen gelben Pigments, der dem Kérne anlag, zeigten deut-
lich, dass wir hier veriinderte Ganglienzellen vor uns hatten.

4) grosse, unregelmissig contourirte Gebilde, die ich vorliufig als
Schollen bezeichnen will. Die meisten waren unregelmissig rundlich,
grossen Pflasterepithelzellen z. B. des Mundes nicht unihnlich, andere
hatten mehr Spindel- oder Citronenformen. Allen gemeinsam war der
matte Glanz, die Abwesenheif eines Kernes und das Vorhandensein
gahlreicher feiner Kérnchen in ihrem Innern. Bei vielen konnte man
einen Haufen gelben Pigments excentrisch gelagert sehen, bei andern
einige gelbbraune Pigmentkorner auffinden. Einzelne waren dicht ge-
dringt, voll gelben Pigments.

Bei dem im Innern der glasig entarteten Stellen vollstindigen
Mangel der im normalen Gehirn hier in grosster Menge vorhandenen
grossen Ganglienkorper stehe ich nicht an, in den geschilderten. Ge-
bilden umgewandelte (tanglienzellen zu sehen, indem einmal die unter 3
geschilderten Zellen die Uebergangsformen bilden und andererseits die
Pigmenthaufen, welche oft in den Schollen lagen, deutlich den Ursprung
aus Ganglienzellen nachweisen.

Die Glefisse waren in den entarteten Partieen nur sparsam vor-
handen, einzelne Capillaren vollstindig normal, andere mit korniger
Infiltration der Wandung; noch anderen — insbesondere Geftissen aus
den peripheren Schichten — waren angelagert grosse runde und lings-
ovale Kerne, die einen, die grosseren auch zwei nucleoli enthielten
und von denen Gliafasern entsprangen.

Einmal fand sich ein grisseres Gefiss (Vene), dessen Wandungen
dicht gedringt voll gelber glinzender Korner waren. In die Wand ein-
gebettet lagen mehrere sehr grosse lingliche Kerne, die meisten mit
grossen, blassen nucleolus ohne Kornchen im Innern, ein Kern aber:
enthielt in sciner oberen Hilfte viele gelbliche Kérnchen, wihrend in
der unteren ein stark glinzender nucleolus lag.

So der Befund an frischen Priparaten, wobei ich noch erwihnen
will, dass das Zerzupfen der verinderten Stellen wegen ihrer sproden
Beschaffenheit ungemein schwierig war.

In Chromsiure erhirtete Stiicke zeigten das glasige Aussehen
gleich den frischen, dagegen war die Farbung einfach grau geworden.
Die degenerirten Stellen nahmen nur wenig Carmin auf, so dass sie
bei tingirten Prdparaten als hellrosa Flecken in dem rothen Gewebe
lagen.

Die Untersuchung zeigte die feinfaserige Beschaffenheit der Neuro-
glia in den unverinderten Stellen auf das Deutlichste. Auch in den
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glasig entarteten Stellen trat die Faserung stirker hervor als an den
frischep Priparaten, doch war der Unterschied gegen die iibrige Hirn-
rinde recht deutlich; es gab gréssere Flecke, in denen man fast nichts
von Fasern bemerkte, sondern nur die geschilderte homogene, von
Kornchen durchsetzte Grundsubstanz. Die Zellen und Schollen ver-
hielten sich deutlich wie in dem frischen Priparate, die Zahl der mit
Pigment gefiillten Schollen erwies sich grosser, als sie mir bei den
Zerzupfungspriparaten erschienen war. Eine Grenzzone mit besonders
starker Anhiufung von Gliazellen oder Kernen war nicht vorhanden,
ebensowenig liessen sich Verbreiterungen, Auswachsungen der Glia-
fasern nachweisen. Dagegen ergab es sich, dags die relativ infacten
Granglienzellen fast ausschliesslich nach der Peripherie zu lagen, wiih-
rend in den centralen Partieen nur Schollen vorhanden waren., Ein-
zelne der im Querschnitt getroffenen Gefisse zeigten normale Wan-
dungen, bei andern waren dieselben sichtlich, oft bedentend verdicks.
Es zeigte sich aber anch, dass die Degeneration nicht so ideell
die Grenze zwischen Rinde und Marksnbstanz respectirte, wie dies
bei der ersten Betrachtung erschienen, vielmehr griff sie an mehr als
einer Stelle auf die weisse Substanz iiber.. Aber auch hier waren keine
starke Fibrillenbiindel, sondern die gew&hnlichen blassen Fasern der
Neuroglia, vor Allem aber das homogene, Kérnchendurchsetzte Grund-
gewebe, in dem noch eine ziemliche Anzahl intacter Nervenfasern lag.
Ebensowenig war eine Wucherung der Gliakerne vorhanden.

Sucht man sich iiber die Vorginge, welche jene eigenthiimliche
Verwandlung der Hirnsubstanz bewirkten, eine Vorstellung zu bilden,
g0 muss dieselbe verschieden ausfallen, je nach der Auffassung, der
man in Bezug auf die Struktur der Neuroglia in der normalen Hirn-
rinde zuneigt. Sieht man die letztere als eine homogene Substanz an,
die von ganz feinen Kornchen durchsetzt ist, und in die Zellen, Kerne
und feine, nicht glinzende Fasern in solcher Menge eingebettet sind,
dass im normalen Zustand die Fasern das bei weitem Ueberwiegende
sind, g0 wird man in unserem Falle eine bedeutende Vermehrung der
homogenen Substanz und eine relative und wahrscheinlich auch abso-
lute Verminderung der Fasern — indem letztere zum Theil sich in
homogene Substanz umwandeln — annehmen miissen. Hine Entstehung
dieser letzteren aus verbreiterten und mit einander  verschmolzenen
Fasern, wie sie von Frommann fiir das Riickenmark, insbesondere
in der Rindenschicht beobachtet ist, lasst sich fiir unsern Fall zurtick-
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weisen, da hier keine Verdnderungen — Auswiichse oder Verbreite-
rungen — der Fasern nachweishar gewesen.

Mit dieser Verdnderung in der Neuroglia geht aber noch ein an-
derer, hochst bedentsamer Prozess einher: die Umwandlung der
Ganglienzellen.

Nach dem geschilderten Befunde muss man zwei verschiedene
Verinderungen unterscheiden. Die eine, weniger weitgehende, besteht
in einer Umwandlung des Kerng in die noch nicht niher zu charakte-
risirende starrglinzende Substanz. Die andere ergreift zuniichst das
Protoplasma und wandelt den Ganglienkdrper in eine durch die Per-
sistenz des Kernes mit nucleolus noch zellenihnliche Magge. Alsdann
geht aber auch der Kern in homogene Substanz tiber, und nur der
Haufen gelben Pigmentes in der glinzenden ,amyloiden®) oder sclero-
sirten® Scholle deutet noch den Ursprung aus der Ganglienzelle an.

Ist der so gedentete Hergang von dem bei der sclérose en plaques
sehr verschieden, so zeigt auch der Befund an den kleinen Stellen,
wo die glasige Entartung auf das Substrat der sclérose, die weisse
Substanz, iibergegriffen hatte, wie beide Formen nicht mit einander zu
verwechseln sind.

Ob die Hirn-Verdnderung in unserm Falle Symptome gemacht, ob
der eigenthiimliche Charakter, den die Kranke gehabt, nur die zu Tage
getretene Tolge - von Wahnvorstellungen, einer langjdhrigen Geistes-
stérung also, gewesen — dartiber wage ich nicht zu entscheiden. Be-
deutsam ist es jedenfalls, dass eine so grosse Anzahl von Ganglien-
zellen, wie sie in unserm Fall die Umwandlung in homogene Schollen
erlitten, untergehen konnte, ohne dass tiefe dementia ei'ngetreben, ja
ohne dass der Umgebung iliberhaupt eine Abrahme der Intelligenz be-
merklich geworden wire.

Ieh hoffe, dass dem ersten Fall nene Beobachtungen zur Bestiti-
gung und Erweiterung folgen werden! Bis dahin fasse ich das Bild
der Krankheit, die ich als fleckweise glasige Degeneration
der Hirnrinde bezeichnet habe, in der Schilderung zusammen:
makroskopisech rundliche oder ldngliche violette bis lilla
Flecke, von eigenthiimlichhomogenem, gldnzendem, glas-
artigem Aussehen, an der Grenze zwischen Rinden- und
Marksubstanz belegen und von da mehroder weniger weit
in die Rinde, fast gar nicht in die Marksubstanz iiber:

*) Ich erwahne hierbei ausdriicklich, dass die Schollen keine Jodreaction
geben,
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greifend, mikroskopiseh Vermehrung (und chemische Verin-
derung?) der homogenen Kornchenhaltigen Gliasubstang,
Umwandlung der Gliafasern in solche und Untergang der
Ganglienzellen durch ihre Metamorphose zu homogenen
glinzenden Schollen.®)

*) Der dureh einen ungliicklichen Zufall bewirkte fast vollstindige Verlust
meines Materials hindert mich, andere in Betracht kommende Fragen, insbe-
sondere die nach dem genaueren Verhalten der Gefisse, deren Zahl entschie-
den vermindert erschien, weiter zu verfolgen. Dass die Ausliufer der Ganglien-
zellen in die homogene Masse mit aufgehen, ist sehr wahrscheinlich, ebenso
dass dieselbe durch vollstindiges Verschmelzen einzelner Schollen mit ihr ver-
mehrt wird. Doch das sind Hypothesen, die ich nur beiliufig erwihnen will,
um zu zeigen, wie ich mir das Zustandekommen einer grosseren Vermehrung
der homogenen Substanz vorstelle.



